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Resumo: Introducdo: Sindrome de Mauriac (SM) é uma manifestacdo rara do diabetes mellitus tipo 1
(DM1), sem mecanismo fisiopatolégico totalmente esclarecido, € diagnosticada clinicamente
através de hepatomegalia, retardo de crescimento e dificuldade do controle glicémico. Descricéo
do caso: F.E.S, sexo masculino, 13 anos, negro, ha 3 anos com diagndstico de DM1 em
tratamento ambulatorial com controle glicémico insatisfatério, tendo apresentado duas
internacdes devido a cetoacidose, sem outras comorbidades. Ao longo do tempo apresentou
velocidade de crescimento reduzida, com desenvolvimento neuropsicomotor preservado, e mal
controle glicémico mesmo com as adequacdes de insulinoterapia e orientacdes dietéticas. Dois
anos apos inicio do seguimento apresentou ao exame fisico hepatomegalia (sem ateragfes da
ecogenicidade e vascularizagdo a ultrassonografia) e hipercolesterolemia, sendo iniciado o uso de
estatinas, que promoveu aumento de enzimas hepaticas. Apds a retirada desta medicacdo, houve
melhora. Pelo quadro clinico apresentado foi feita a hipotese diagnéstica de SM. Discusséo: A
SM teve sua incidéncia reduzida com o surgimento da insulinoterapia intensiva e controle
glicémico mais efetivo. Como no caso apresentado, a maioria dos portadores sdo criangas e
adolescentes, com dificuldade no controle da glicemia, levando a descompensacdes cetdticas,
hiperadrenalismo, acimulo de glicogénio hepético e hepatomegalia, hipercolesterolemia, retardo
na velocidade de crescimento e na maturagdo sexual, e comorbidades microangiopéticas mais
precoces. O paciente em guestdo teve um aumento das enzimas hepaticas pelo uso de estatina, e
ndo ha nenhum registro na literatura se a hepatopatia causada pela SM pode aumentar o risco de
efeitos colaterais desses medicamentos. Conclusdo: A SM tem seu prognéstico reservado,
fazendo-se necessario um diagnostico precoce e controle gliceémico rigoroso e gradua a fim de
evitar surgimento ou evolucdo das possiveis complicagdes. Apesar de ser uma sindrome rara,
sugerimos novos estudos para investigar a real causa dessas manifestacfes e também para avaliar
ainteracdo das estatinas com a hepatopatia da SM.
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