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Resumo: Introducdo: AMRP, 2 anos, com diagnostico de anemia falciforme e diabetes melitus tipo 1
desde 9 meses de vida. Descricéo do caso: Admitida em nosso servico por cetoacidose diabética
(CAD), durante internamento foi identificado hepatomegalia e déficit de crescimento. Discussao:
Diagnosticada com sindrome de Mauriac (complicagdo rara de DM1, caracterizada por
hepatomegalia, atraso do crescimento, puberdade tardia e caracteristicas cushingoides). A
hepatomegalia nesse caso, ocorre pelo acimulo de glicogénio hepético em resposta ao diabetes
mal controlado, nas bidpsias hepéticas desses pacientes podem ser evidenciados esteatose
significativa, inflamacdo e fibrose. A sindrome pode estar associada a alteracdo das enzimas
hepaticas, hipoa buminemia e alargamento de TP, podendo se manifestar com disfuncéo hepatica
grave. Apesar dos modernos esquemas de insulina e monitoramento em criangas com diabetes
tipo 1, a sindrome de Mauriac ainda existe. Conclusdo: Paciente evoluiu com melhora da
cetoacidose diabética e persisténcia da hepatomegalia, porém afastado doencas hepéticas,
mantendo seguimento em nosso servico para acompanhamento da hepatomegalia.
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