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Resumen

El sindrome de Mauriac es la maxima expresion de la
diabetes mellitus tipo 1 mal controlada. Debido a los
avances en el diagndstico y tratamiento de la diabetes,
se describe con poca frecuencia. Se caracteriza por la
presencia de glucogenosis hepatica reversible con
insulinizacién adecuada. Aunque la hepatomegalia esta
presente en la mayoria de los casos no es
patognomonica del sindrome. Se puede manifestar de
forma incompleta o completa con hepatomegalia,
aumento de las transaminasas, dislipidemias, rasgos
cushingoides, retraso en el crecimiento y desarrollo.

Se presenta un caso evaluado en el Hospital de Nifios
Pedro de Elizalde, Buenos Aires.
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Abstract

Mauriac syndrome (MS) is the maximum expression of
poorly controlled type 1 diabetes mellitus. Due to
advancements in the diagnosis and treatment of
diabetes it is now rarely reported. It is characterized by
the presence of hepatic glycogenosis and reversible
hepatomegaly with adequate insulin therapy. Although
hepatomegaly is present in most cases, it is not
pathognomonic of MS. It can manifest in an incomplete
or complete form with hepatomegaly, elevated
transaminases, dyslipidemia, cushingoid features,
growth delay, and pubertal delay.

We report a clinical case evaluated at Pedro de Elizalde
Children’s Hospital in Buenos Aires.
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Introduccién

La diabetes mellitus tipo 1 (DMI1) es una
enfermedad crénica definida por el déficit de
insulina. Se caracteriza por un estado de
hiperglucemia crénica acompahada de
alteraciones en el metabolismo de los
carbohidratos, lipidos y proteinas.

La DM1 tiene numerosas complicaciones que
suelen empezar en la edad pediatrica y se
manifiestan principalmente en la edad
adulta. Muchas guardan relacién con el mal
control metabdlico y Ila hiperglucemia
sostenida en el tiempo. Tipicamente se
describen complicaciones microvasculares
como la retinopatia, nefropatia y neuropatia,

y macrovasculares como afectacion
coronaria, cerebrovascular y  vascular
periférica.

Otras complicaciones de la DMI1 son las
alteraciones en el crecimiento y desarrollo,
afectacion psicolégica, psiquiatrica y los
trastornos autoinmunes.

El sindrome de Mauriac (SM) es la maxima
expresion de la DMI1 con mal control
metabdlico. Fue descrito por primera vez en

1930 por Paul Mauriac como una triada
asociada al mal control de I|la DMI
caracterizada por hepatomegalia, rasgos

cushingoides y retraso puberal2. Con la
introduccién de la insulina de accidn lenta, el
automonitoreo y la HbAIlc, la incidencia del
SM ha disminuido significativamente como
consecuencia de la mejoria en los controles
glucémicos?.
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A pesar de no contar con los datos de la
incidencia por el escaso numero de casos
reportados, se estima que la presentacion es
mas frecuente en la adolescencia y adultez
temprana sin diferencias entre varones y
mujeres24s,

El mecanismo propuesto para explicar el
desarrollo de la glucogenosis hepatica
comienza con la hiperglucemia croénica
producto del déficit de insulina y el mal
control metabdlico. La administracion
intermitente de bolos de insulina asociada al
aumento de los niveles de cortisol como
hormona contrarreguladora ante la
hipoglucemia, estimulan el depdsito
hepatico de glucégeno que explicaria la
hepatomegalia® Todos los sintomas y signos
revierten al lograr el control glucémico”.

Se presenta un caso clinico descriptivo que
cumple los criterios del SM en una paciente
DM1 seguida en el servicio de Nutricién y
Diabetes del Hospital Pedro de Elizalde de
Buenos Aires.

Se obtuvo el consentimiento de la madre y el
asentimiento de la paciente para Ia
publicacién del caso y las fotos de la
paciente.

Caso clinico

Paciente de 15 anos, portadora de DM1 de 10
anos de evolucidon e hipotiroidismo
secundario a una tiroiditis de Hashimoto
desde los 7 afios, con mal control metabdlico
y antecedente de 3 internaciones por
cetoacidosis diabética (Ultima en terapia
intensiva pediatrica).

Al examen fisico se evidenciaba retraso del
crecimiento, con ausencia de pico de
empuje puberal, y del desarrollo puberal
(estadios de tanner: mamas 2, vello pubiano
3 y ausencia de menarca), hepatomegalia,
lipodistrofias en abdomen y antebrazos,
rasgos cushingoides y edema con godet ++
en miembros inferiores (Imagenes 1, 2y 3).
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Presentaba ecografia abdominal con
hepatomegalia y aumento de su
ecogenicidad. En el laboratorio se
constataba dislipemia (colesterol total 255
mg/dl, HDL 66 mg/dl, LDL indeterminada
por hipertrigliceridemia, triglicéridos 497
mg/dl), que en conjunto con la clinica
cumplia criterios para un SM completo.

Al concurrir al servicio realizaba un
tratamiento intensificado con insulina basal-
bolo (1 Ul/kg/dia de insulina glargina y
aspartica segun glucemias preprandiales). Se
decide su internacidn para ajuste de insulina
y reeducacién de la paciente y su familia.

Luego de 11 dias de internacién se otorga el
alta hospitalaria con mejoria en sus controles
metabodlicos, disminucion de la ecogenicidad
y tamano hepdtico, y con un descenso
marcado de la dosis de insulina glargina a
0.5 Ul/kg/dia




Discusién

El SM es una entidad poco conocida y
subdiagnosticada en nifos y adolescentes
con DM1 mal controlada, situacién que nos
obliga a sospechar su existencia y buscar los
signos caracteristicos con la finalidad de
establecer el diagnéstico, tratamiento vy
seguimiento oportuno. Existen factores
predictores de mala adhesién al tratamiento,
los cuales deben ser considerados durante el
seguimiento de los pacientes con DM1 con
mal control metabdlico. Dentro de estos se
encuentran: la existencia de un solo
progenitor, la ausencia permanente de uno
de los progenitores a las instancias de
instruccidn, problemas psiquiatricos en la
casa y familia que necesita inicialmente
asistencia social’.

Imagen 2.

La educacién es el aspecto fundamental en
la atencion del paciente diabético y clave
para un tratamiento exitoso. Debe ser
personalizada y adaptada al paciente y su
familia, impartida por un equipo
multidisciplinario especializado en
educacioén diabetoldgica. La familia, como en
toda enfermedad crénica, juega un papel
muy importante, debido a que el apoyo que
pueda brindar influird sobre el pronéstico a
cortoy largo plazo.

REVISTA PEDIATRICA ELIZALDE

El inicio de la pubertad es uno de los
periodos  criticos influyentes en el
seguimiento y tratamiento de los pacientes
con DM, en el que confluyen factores
alimentarios, endocrinolégicos, metabdlicos
y psicoemocionales a tener en especial
consideracién. Por este motivo los puUberes
con DMI1 requieren un control nutricional e
insulinico riguroso para prevenir
complicaciones asociadas, incluida el SM.

El sindrome se caracteriza por la presencia
de glucogenosis hepatica y hepatomegalia
reversible con insulinizacién adecuada. Sus
formas clinicas son variables pudiendo
manifestarse de forma incompleta o
completa con hepatomegalia, aumento de
las transaminasas, dislipidemias, rasgos

cushingoides, retraso en el crecimiento y
retraso puberal, lo cual corresponde con la
presentacién clinica de la paciente descripta.
Ademads presentaba edema en miembros
inferiores sin hipoalbuminemia ni afectaciéon
reportado

cardiaca y renal, en articulos

anterioress.

Imagen 3.

OSVDO 34d 31L40d3d |

18



Es importante destacar que tras la adecuada Queda demostrado la importancia del
insulinizacion y reeducacion de la paciente monitoreo, la aplicacion adecuada de
se logra la reversiéon clinica de |la insulina y la educacién continua de los
hepatomegalia, mejoria en el laboratorio y la pacientes y sus familias para el manejo de
reduccion en los requerimientos totales de esta enfermedad y el tratamiento exitoso.
insulina.
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