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Displasia Septo-éptica plus

Septo-Optic Dysplasia plus
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Paciente de 20 anos, universitiria, com historia de
amaurose congénita no olho esquerdo e cefaléia em
pressdao holocraniana, sem nduseas ou vomitos. Refere
que nunca apresentou crises epilépticas ou equivalentes
convulsivos. O exame neurolégico apresentava apenas
uma pupila de Marcus Gunn a esquerda com atrofia do
disco 6ptico. Foi solicitada Ressonancia Magnética de
cranio que evidenciou as alteragoes e feito diagnostico
neuro-radiolégico. Apds puncao lombar que evidenciou
pressao de abertura de 22 cm de 4gua, a cefaléia da
paciente melhorou com uso de topiramato.

De Morsier, em 1956, descreveu a sindrome, na
qual 9 dos 36 pacientes que possuiam agenesia do septo

pelacido apresentavam uma associacio com hipoplasia
do nervo 6ptico. Posteriormente deu o nome de Displasia
2 . 1 . . ’ .
Septo-Optica . O termo Displasia Septo-Optica plus
(DSO plus) foi proposto recentemente para descrever a
L . . .2
associacao com displasia cortical .

O caso relatado apresenta extensa lesdo cortical, porém
com pouca representacao clinica, o que ¢ raro na DSO
plus. Embora a paciente apresentasse cefaléia com
caracteristicas do tipo hipertensio intracraniana idiopatica,
acreditamos que seja uma associagao fortuita, pois nao ha
relatos até o presente momento da sindrome com qualquer
tipo de cefaléia.

(A) RM STIR coronal mostra hipoplasia do nervo optico (flecha no A), principalmente a esquerda;

(B) RM CISS 3D axial mostra auséncia do septo pelacido;

(C) RM pesada em T1- sequéncia isotropica MPRAGE com reconstrucio coronal mostra extensa area de

malformac¢ao ao nivel da cisura silviana esquerda, envolvendo a insula (além dos lobos frontal e temporal),

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