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Paciente de 20 anos, universitária, com historia de
amaurose congênita no olho esquerdo e cefaléia em
pressão holocraniana, sem náuseas ou vômitos. Refere
que nunca apresentou crises epilépticas ou equivalentes
convulsivos. O exame neurológico apresentava apenas
uma pupila de Marcus Gunn à esquerda com atrofia do
disco óptico. Foi solicitada Ressonância Magnética de
crânio que evidenciou as alterações e feito diagnóstico
neuro-radiológico. Após punção lombar que evidenciou
pressão de abertura de 22 cm de água, a cefaléia da
paciente melhorou com uso de topiramato.

De Morsier, em  1956,  descreveu  a síndrome, na
qual  9 dos 36 pacientes que possuíam agenesia do septo
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(A) RM  STIR coronal mostra  hipoplasia do nervo óptico (flecha no A), principalmente a esquerda;

(B) RM  CISS 3D axial mostra ausência do septo pelúcido;

(C) RM pesada em T1- sequência isotrópica MPRAGE com reconstrução coronal mostra extensa área de

malformação ao nível da cisura silviana esquerda, envolvendo a ínsula (além dos lobos frontal e temporal),

caracterizada por sulcos rasos e córtex levemente mais espesso, sugestivo de  polimicrogiria.

pelúcido apresentavam uma associação com hipoplasia
do nervo óptico. Posteriormente deu o nome de Displasia
Septo-Óptica 

1

. O termo Displasia Septo-Óptica plus
(DSO plus) foi proposto recentemente para descrever a
associação com displasia cortical

2

.

O caso relatado apresenta extensa lesão cortical, porém
com pouca representação clinica, o que é raro na DSO
plus. Embora a paciente apresentasse cefaléia com
características do tipo hipertensão intracraniana idiopática,
acreditamos que seja uma associação fortuita, pois não há
relatos até o presente momento da síndrome com qualquer
tipo de cefaléia.
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