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Sindrome De Morsier/displasia Septo-Optica Em Lactente Com Hipertermias Frequentes, Um
Relato De Caso
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A displasia septo-optica (ou Sindrome de Morsier) é uma condicdo ara, onde é necessario
preencher pelo menos dois da pela triade classica de achados: defeito na linha média cerebral
(auséncia de septo pellicido ou agenesia de corpo caloso), hipoplasia do nervo Gptico e anomalias
no eixo hipotalamo-hipdfise, causando distdrbios endocrinoldgicos. Tem etiologia multifatorial,
predominando insultos que ocorreram durante a gravidez ou mutacdo genética. Lactente
feminina, filha de mée adolescente, pré natal iniciado tardiamente. Nascida a termo, realizou
ultrassom transfontanelar a0 nascimento que evidenciou alargamento de ventriculo lateral
esquerdo e terceiro ventriculo. Apresentou distermias desde o nascimento, com hipertermias
aferidas diariamente no domicilio, rastreio infeccioso e provas de atividade inflamatéria
negativas, sem queda do estado geral nem outros sintomas associados. Buscou emergéncia aos 5
meses, devido primeiro episodio de crise epiléptica afebril. Na ocasido, foi notado atraso global
do DNPM com hipotonia generalizada. Realizou video-eletroencefalograma que evidenciou
atividade epileptiforme, interictal, de moderada a elevada incidéncia, nas regiGes occipitas,
sendo discutido caso com neurologia infantil, indicado manutencdo da medicacdo, dado substrato
anatdmico. Em ressonancia magnética de créanio, foram visualizadas areas de gliose acometendo
corpo caudado esquerdo. Na avaliacéo oftalmologica, evidenciou-se hipoplasia de nervos opticos
bilateralmente, com progndstico visua incerto. Devido hipertermias persistentes, pela hipotese de
causalidade com SNC, investigou eixos hipofisarios, evidenciado pan-hipopituitarismo [cortisol 4
956,g/dl, LH 3,2 mUIl/mI, FSH 12 UI/L, estradiol < 20 pg/ml, TSH 3,8 956,IU/ml, T4L 0,56
ng/dl], aém de distlrbio do sddio. De malformagbes associadas, foi achada CIA de 4,4mm sem
repercussao clinica e aneurisma de fossa oval. Nesse contexto, foi dado diagnostico de displasia
septo-oOptica ou Sindrome de Morsier (SD). Iniciado tratamento com prednisolona e levotiroxina
para reposicdo hormonal. Embora rara, a Sindrome de Morsier ou displasia septo-Optica pode
levar a quadros menos ou mais dramaticos a depender do grau de hipopituitarismo congénito,
além de ser diagnéstico diferencial importante dessa condi¢cdo e em criangas com hipoplasia do
nervo optico ou anormalidades da linha média. Pode se manifestar com deficiéncia na acuidade
visual, estrabismo, atraso global no DNPM, paralisia cerebral, disfun¢éo enddcrina isolada como
baixa estatura. As anormalidades enddcrinas podem progredir ao longo do tempo, como
deficiéncia de horménio do crescimento (70%), hiperprolactinemia (62%), hipotireoidismo
(43%), insuficiéncia adrenal (27%) e diabetes insipidus (5%). Por isso, necessitam de diagndstico
e tratamento precoce.
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