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Resumo: INTRODUCAO: Pacientes com Diabetes Mellitus tipo 1 (DM1) ma controlados podem
desenvolver hepatomegalia, devido a depdsito de glicogénio hepatico. Associacdo de
hepatomegalia, caracteristicas cushingbides, e atraso do crescimento e da puberdade,
caracterizam a Sindrome de Mauriac (SM). Devido ao reduzido nimero de casos descritos, sua
incidéncia ndo € conhecida. Apresentamos aqui duas pacientes com diagndstico de SM.
DESCRICAQ: Casol: SLSR, 16 anos, fem., portadora de DM1 ha 12 anos, com eevacio da
HbAlc nos Ultimos 2 anos, insulinoterapia irregular, facies cushingdide, atraso puberal,
hepatomegalia dolorosa e figado a 13 cm do rebordo costal direito (RCD). HbA1c=13,9%,
triglicérides=411 mg/dl, colesterol total= 275mg/dl, LDL= 204mg/dl, TGO=222U/L,
TGP=258U/L, adbumina, bilirrubinas e coagulograma normais e sorologias negativas. Bidpsia
hepética: acimulo de gicogénio intra-celular. Caso2: PPSS, fem., 15 anos, DM1 ha 4 anos, piora
do controle metabdlico ha 2 anos, ganho de peso e dor abdominal ha um més. Figado doloroso, a
8cm do RCD, féacies cushingdide, e irregularidade menstrual. HbA1c=15%, TGO=166U/L,
TGP=129U/L, CT=242mg/dl, HDL=29mg/dl, LDL=144mg/dl, triglicérides=343mg/dl, demais
exames normais. Bidpsia hepatica: acimulo de glicogénio. Nos dois casos, com ajuste da
insulinoterapia, houve melhora dos pardmetros clinicos e laboratoriais. COMENTARIOS: A
importancia da descricdo da SM, justifica-se pela raridade e reversibilidade do quadro clinico e
da hepatomegalia, apds otimizacdo da insulinoterapia. Apesar do quadro completo, descrito
inicialmente para a SM, ser mais raro, este diagnostico deve ser pensado mesmo que nem todos
0S componentes estejam presentes. O diagnostico precoce permite intensificar o tratamento do
diabetes, reverter as alteracdes hepaticas e prevenir complicagdes futuras.
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