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Resumo: Introducdo: A sindrome de Mauriac (SM) € uma forma rara do diabetes mellitus tipo 1 (DM 1),
caracterizada pela triade de hepatomegalia, retardo do crescimento e diabetes mal controlado de
longa evolugdo. Descrigdo do caso: F.L.S.L, 15 anos e 10 meses, sexo feminino, com diagnostico
de Diabetes Mélitus tipo 1 de dificil controle glicémico por ma adesdo terapéutica ha 6 anos,
possuindo historico de diversas internaces por Cetoacidose Diabética mesmo fazendo uso de
insulina NPH e Regular em altas doses. A propedéutica laboratorial evidenciou glicemia de jejum
259mg/dL e glico-hemoglobina de 14,4. Apresentava atraso do desenvolvimento pondero-
estatural com diminuicéo da velocidade de crescimento, estando abaixo do percentil 3 (altura x
idade) e entre o percentil 10 e 5 (peso x idade), porém com indice de massa corpora (IMC) no
percentil 50. Ao exame fisico foi evidenciado uma hepatomegalia ndo dolorosa. De acordo com o
guadro clinico, o diagndstico de SM foi aventado. A paciente segue em acompanhamento clinico
no ambulatério de Endocrinologia Pedidtrica evidenciando ainda baixa velocidade de
crescimento, aumento das dimensdes hepaticas e sucessivos episodios de Cetoacidose Diabética.
Discussdo: A SM tem uma baixa prevaléncia nos pacientes com DM tipo 1 devido tratamento
adequado e continuo com a insulinoterapia. O controle glicémico inadequado gera um fator de
risco para apresentagdo da sindrome nos pacientes. O diagnostico da sindrome é clinico e
compativel com triade classica do caso descrito. Conclusdo: A sindrome de Mauriac € uma
situagcdo incomum, mas deve ser pensado no diagnostico diferencial nos pacientes com DM 1
com sintomatologia compativel, pois com a terapéutica adequada pode ocorrer a reversibilidade
do quadro. Deste modo os pacientes necessitam ser avaliados do ponto de vista nutricional e
metabdlico de forma continua, com a finalidade de minimizar complicacfes agudas e crbnicas,
contornando o espectro clinico.
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