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Resumo:

A Sindrome de Mauriac € uma complicacdo rara da diabetes tipo 1 mal controlada, decorrente do
acumulo de glicogénio nos hepatdcitos. E caracterizada por hepatomegalia com aumento de
enzimas hepaticas, hipercolesterolemia, déficit de crescimento e atraso puberal. "Paciente do sexo
feminino de 12 anos e 5 meses, com diabetes tipo 1 diagnosticada com 1 ano de idade, foi
internada em dezembro de 2023 devido quadro de hiperglicemia, perda de peso, distensdo e dor
abdominal. Apresentou hemoglobina glicada de 10%. A admiss30, constatou-se muito baixo peso
e baixa estatura para a idade com IMC abaixo do escore Z -3. Ao exame fisico, havia palpacéo de
figado a 7 cm do rebordo costal direito. A paciente ndo tinha sinais de inicio de desenvolvimento
puberal (Tanner M1P1). Observou-se 0 aumento de transaminases e enzimas canaliculares,
porém com proteinas totais e fragbes e coagulograma normais, inferindo em funcéo hepética
preservada. Foram solicitadas sorologias para doencas infecciosas, anticorpos para lUpus, hepatite
autoimune, colangite esclerosante, Doenca de Wilson e doenca celiaca, todos negativos.
Ultrassonografia de abdome com doppler sem alteragdes no sistema porta. A paciente presentou
melhora do controle glicémico ap0s agjuste da insulinoterapia. Houve, porém, persisténcia do
quadro de hepatomegalia e de dteracdo de enzimas hepaticas. Recebeu dta com
encaminhamento para acompanhamento ambulatorial com endocrinopediatria e gastropediatria.
Aguarda avaliacdo pela cirurgia pediatrica para programacdo de bidpsia hepética. " " "A paciente
apresentou as manifestacdes clinicas da Sindrome de Mauriac, visto tratar-se de diabetes tipo 1
com picos hiperglicémicos e hemoglobina glicada aumentada, além de déficit de crescimento e
atraso puberal. Ainda, apresentou hepatomegalia com aumento de enzimas hepaticas, porém com
funcdo hepatica preservada. Foram pesguisados diagnésticos diferenciais para hepatomegalia,
sendo descartadas doencas infecciosas e autoimunes. Porém, a paciente ainda ndo foi submetida a
biopsia hepética para a avaiagdo estrutura do Orgdo, na qual é possivel identificar o
armazenamento excessivo de glicogénio hepético. O tratamento da hepatopatia na Sindrome de
Mauriac consiste no controle glicémico por meio do guste da insulinoterapia, com reversao
completa da hepatomegalia e reducdo das transaminases entre 2 e 14 semanas. A referida
paciente, apds 20 dias de internacdo, evoluiu com controle glicémico adequado, porém sem
melhora das transaminases e da hepatomegalia. Apesar do avango no manejo da diabetestipo 1, a
Sindrome de Mauriac ainda é descrita atualmente. E essencial a suspeicdo desse diagnostico em
todo diabético do tipo 1 com picos hiperglicémicos frequentes que manifeste hepatomegalia,
déficit de crescimento e atraso puberal. O acompanhamento clinico adequado, mantendo a
paciente dentro do alvo glicémico recomendado € primordia parareverter essa condicéo.
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