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Se presentan dos casos del sindrome de Mauriac (hepatomegalia, nanismo y obesidad en
diabéticos juveniles). Se comentan las teorias patogénicas relacionadas con los signos
principales, v se senala la impertancia del mal tratamiento cgmo causa del mismo y la
posible participacién de un factor constitucional predisponente,

INTRODUCCION

Desde 1930, afno en que Plerre Mau-
riac describid el cuadro clinico caracte-
rizado por hepatomegalia, nanismo con
infantilismo y obesidad, en diabéticos ju-
veniles, el mismo ha constituido un sin-
drome que lleva el nombre de su des-
criptor.

Otros autores’ han descrito como
signos secundarios o facultatives. los
siguientes: trastornos del metabolismo
de los lipidos (hiperlipidemia con hiper-
colesterolemia), retardo de la pubertad,
infantilismo psiquico, ligero retardo 6seo
y de la denticién y circulacién colateral
abdominal.,

Este sindrome fue muy comin, a tal
punto que autores como Wagner y co-
laboradores’ informaron sobre 112 casos
en 1942: pero con la incorporacion de
las insulinas de accidn intermedia y pro-
longada, en el arsenal terapéutico. esta

Especialista de primer grade en endocri-
nolegia. Instituto de Endogrinologia v Enferme-
gades Metabolicas. Zapata y D. Vedado, La Ha-

ana 4.

condicién casl desaparecié en los infor-
mes clinicos de la década del 50 en ade-
lante, ¥ en la actualidad constituyen
—por su rareza— verdaderas “piezas
de museo’.

El proposito de este trabajo es pre-
sentar dos casos del sindrome de Mau-
riac que demuestran las consecuencias
de un mal control metabélico de la dia-
betes mellitus mantenido durante largo
tiempo. Ademés, es nuestro interés ha-
cer una breve revisién sobre esta enti-
dad, teniendo en cuenta que en los anos
recientes, las referencias bibliograficas
sobre este sindrome son muy esca-
sas*" lo que hace presumir que se tra-
ta de un cuadro clinico llamado a desa-
parecer.

Presentacidn de los casos

Caso No, 1

HC 25747 (Hospital Pedidtrico Provincial de
Camagiey). M. B.: sexo: lemenino; raza: mestiza:
edad: 16 anos. Diabética conocida desde los 3
anos de edad (1980] que tuvo un comienzo brus-
co en coma diabético. Desde entonces tiene
tratamiente con insulina lenta y dieta estimada,
la que numple irrggularmente. Ha estado ingre-



sada "muchas veces” en coma diabético (una o
mas wveces cada ano). Ha tenido episodios de
hipoglicemia ocasionalmente: realiza los Bene-
dict solamente por la mafana y casi siempre
eran de color naranja. Mo se inyecta por Si
misma. No rota [os sitios de inyeccion, ya que
utiliza sélo las regiones gliteas. No tiene cono-
cimientas sobre la diabetes. Hacia varios meses
—no pudo precisar cudntos— wvenia padeciendo
de dolores en miembros inferiores y calambres,
sin horarie y sin estar relacionados con esfuer
zos. Referin "polis” y astenia. Se administraba
50 unidades de insulina lenta diarias.

APF: los padres son primos, Tia abuela ma-
terna diabética. Madre hipertensa.

APP: sarampion. Ha tenido varias veces "in-
feccitn urinaria’.

Menarquia a los 15 afos. FM: 4/29
Examen fisico: [datos positivos).

FC: 96/ minute: TA: 130/80. Abdomen globulo-
50, depresible vy no doloroso.

Hepatomeqgalia: lisa. no dolorosa. de 2 trave-
ses de dedos.

Hiporreflexia osteotendinosa, Fondo de ojo:
normal. Vello axilo-pubiano: moderado, Peso: 46
kg. Talla 135 cm.

Examenes complementarios: hemograma: nor-
mal. Parcial de orina: narmal.

Heces fecales: negativo. Urocultivos seriados:
negativos, PFH: timaol: 7.3; fosfatasa alcalina:
13 unidades: tiempo de protrombina: control 15
seq.. paciente 17 seq. Transaminasa glutdmica pi-
ruvica: 0 unidades; urea: 20 mg%; glicemia:
354 mg®. Colesterol: 304 mg%: bromosulfta-
lgina: 2.7%.; Rx de torex: no alteraciones; Ax
edad dsea: 16 ahfos: biopsia renal: normal.

Se le indico tratamiento con insulina lenta,
segun Benedict, rotar el drea de la inyeccion y
dieta de 1500 calorias,

Acudid una ver mdas a la consulta con resulta-
dos de los Benedict verdes y azules y asintomé-
tica, y s¢ le recomendd disminuir las dosis de
insulina lenta. Después no ha vuelto a la con-
sulta [figura 1),

Caso No. 2

HC 02525 (Centro Antidiabético).

C.R.; sexo: masculino: raza: mestiza: edad:
14 anos. Diabético conocido desde los 6 afos
de edad en que tuve un comienzo de la DM en
forma indefinida. con astenia y somnolencia
acompanada de “polis™; desde entonces man.
tieng tratamiento con insulina lenta (35 unida.
des] que ha aumentado en el transcurso del
tiempo. Se le indicd dieta estimada, la que no
mantiene regularmente. Ha estado hospitalizado
en wvarias oportunidades en el Sectar Pedidtrico
del IEEM en cuadros de cetoacidosis o coma. asi
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Figura 1. Obsdrvese la baja talla y la obesidad
con predominio faciotroncudar,

como en el Pedidtrico de Marianao;, y ha in-
gresado en dos oportunidades en el Centro
Antidiabético del 1EEM, con inyecciones de in-
sulina enquistadas en los muslos. Ha mantenido
episodios hipoglicémicos frecuentes alternados
con crigis de asma bronquial en forma espord
dica. No sigue una técnica correcta para la in-
yeccion de insulina y no se realiza Benedicy
regularmente; la  calificacion obtenida en el
examen realizado a su ingreso en el CAD, con
relacion a los conocimientos sobre su enferme
dad fue muy baja: la dosis de insulina que ha
requerido en los altimos 6§ meses oscila entre
40 a 54 wnidades.

APF: Abuelo materno diabético.

APP: Asma bronquial. intecciones urinarigs
repetidas con hematuria. No recuerda otras en-
fermedades.

Examen fisico: [datos positivos)

FC: 96/minuto; TA: 110/70: FR: 39/minuto.
sepsis bucal. Abdomen globuloso depresible, no
doloroso. con hepatomegalia lisa no dolorosa,
elastica. que rebasa 4 cm el reborde costal
hiporreflexia e hipopalestesia ligeras. Genitales
externas infantiles. Talla: 126 cm: peso: 295
kg. Exdmenes complementarios: hemograma: nor-
mal: parcial de orina: normal; heces fecales v
urocultivos: negativos. PFH: negativas: fosfatasa
alcalina: 12 U; tiempo de protrombina: normal
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TGP negativa: urea: 35 mg@.: bromo: 3.9%:
colesterol: 216 mg®e; triglicéridos: 40 mg®.;: Rx
de torax: normal.

Edad odsea: 10 anos (figura 2 y cuadros 1, 10,
.

Figura 2 Notese la baja talla, la hepatone-
galia v eof poco desarrollo de los caracteres
sexuales secundarios.

COMENTARIOS

Uno de los signos cardinales del sin-
drome de Mauriac es la hepatomegalia,
que suele ser de superficie lisa, borde
fino, consistencia elastica. no dolorosa
y habitualmente de gran tamano. aunque
esto altimo puede variar Este signo
con las caracteristicas mencionadas fue
observado en nuestros dos pacientes.

Para explicar la patogenia de la hepa.
tomegalia se han mencionado diferentes
hipdtesis: la teoria patogénica mas anti-
gua atribuye la misma a un hiperinsuli-
nismo terapéutico; sin embargo esto no
explica los otros fendémenos del sindro-
me. y en contra de ella estd el hecho
clinico de que no se observa en todos
los nifios sometidos a un régimen insu-
linico enérgico. Otra hipotesis, fue ex-
puesta por Mauriac.” quien sostenia que
la existencia de un déficit exocrino del
pancreas —especialmente de lipasa—
no pudo mantenerse por mucho tiempo,
ya que se demostrd que esto es muy
infrecuente. Posteriormente Dragstedt™
sugiric la existencia de una hormona
conservadora del metabolismo lipidico,
hipotéticamente segregada por el pan-
creas, que &l llamo “factor lipocaico'; su

CUADRO |
CARACTERISTICAS DE LA DIABETES MELLITUS

Caso MNo. 1 Caso No. 2
M.B. C.R.

Edad 16 anos i4 anos
Sexc femening masculino
Raza mestiza mestiza
Edad del comienzo 3 anos & anos
Duracion clinica 13 anos 8 anos
Diabetes familiar tia abuela materna abuelo materno
Enfermedades asociadas n’'s asma
Grado de control malo malo
Acidosis frecuente frecuente

Tratamiento

Pubertad 15 anos

60 U de insulina y
dieta irregular

54 U de insulina vy
dieta irregular
ausente
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CUADRO 1
EXAMEN FISICO

Caso No. 1 Caso Mo, 2
M.B. C.R.
Talla 135 ¢m 126 cm
Peso 46 kg 205 kg
Hepatomegalia 4 cm 4 ecm
Superficie lisa lisa
Consislencia elastica elastica
Sensibilidad no dolorosa no dolorosa
MNeuropatia perif. mixta o
Retinopatia no N
Mefropatia infeccion urinaria infececion urinaria
repetida repetida
CUADRO I
EXAMENES COMPLEMENTARIOS
CASO Mo 1 Caso MNo. 2
M.B. CR.
Hemograma Mormal Mormal
Orina Mormal Marmal
Urocultivo MNegativo Megativo
PFH Timol 7.3 Timol &
Fosfatasa alcalina 13 unidades 12 unidades
Tiempo de protrombina Normal Mormal
TGP Megativa Megativa
Urea 20 mg%o 35 mg%e
Bromo 2.7% 3.9%
Colesterol 304 mg®e 216 mg%e
Triglicéridos - 40 mg®e
Bx de tdrax Mo alteracidon Mo alteracion
Rx edad dsea 16 anos 10 anos
Biopsia renal Normal —_—
RCR
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carencia tendria como consecuencia una
hiperlipemia vy esteatosis hepatica. Este
tactor lipocaico nunca pudo ser demos-
trado, y ademds se comprobdéd que, en
algunos casos del sindrome, la hepato-
megalia no era debida a infiltracion gra-
sa."" Otros autores' hicieron interve-
nir factores lipotropicos —no pancres-
ticos—, tales como colina, metionina e
inositol, que actuando sobre el “recam-
bio” de la grasa hepatica —al encontrar-
se en déficit, ¥ unido a un régimen ali-
mentario desequilibrado, rice en grasas
y pobre en hidratos de carbono— con-
cluiria en la esteatosis hepéatica. En con-
tra de esta teoria pueden esgrimirse los
mismos argumentos que los senalados
a la teoria de Dragstedt.'

Existen otras teorias que tratan de
explicar la hepatomegalia ¢on el mismo
origen patogénico del nanismo, las que
abordaremos cuando hablemos de este
signo,

Guest.’” en 1953, hizo una revisldn
clinica y patogénica del sindrome de
Mauriac, y atribuyd la hepatomegalia a
un aumentg del depdsito de glucdgeno,
lipidos 0 ambos a la vez. El estudio his-
toldgico hepético ha demostrado que en
la mayoria de los casos existe un au-
mento del depdsito de glucdgeno, acom-
pafnado de un aumento del depodsito
graso o sin éste,

Este deposito de glucdgeno, lipidos o
ambos, puede explicarse como conse-
cuencia del mal control metabélico de
la diabetes, lo que estd avalado por la
observacion clinica de la regresion de la
hepatomegalia cuando se instituye un
régimen terapéutico adecuado que logre
un buen control."'" No obstante, si la
hepatomegalia tiene un largo periodo de
evolucidn, la regresion completa puede
no observarse, y obedecer a cambios
fibroticos establecidos en el parénquima
hepatico.

Otro de los signos capitales del sin-
drome de Mauriac, es el nanismo, con
frecuencia asociado a infantilismo o re-
tardo de la pubertad, constatados ambos
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en nuestros casos. lo que ha tratado de
explicarse de diversas formas.

Una de las primeras hipotesis fue
atribuir estos signos al déficit del fac-
tor lipocaico de Dragstedt, lo que he-
mos visto que no tuvo confirmacion ul-
terior. El propio Maurisc” al refutar la
teoria de Dragstedt sugirio que el sin.
drome se debia a un trastorno de la fun.
cion diencefalohipofisaria, v anos mas
tarde relaciond esta disfuncion con la
insulinoinestabilidad de estos pacientes.
Otros autores®™'' incriminan —de una
manera u otra— la disfuncion hipofisa-
ria como un mecanismo patogeénico del
trastorno del crecimiento:; para Taverna
Torm' es probable que dependa de al-
guna lesion fetal del bloque diencefalo-
hipofisario,

Las teorias patogénicas de Lestradet’
y de Malins'* son similares, pues el pri-
mero considera el déficit proteico comg
responsable de la baja talla: y el segun-
do atribuye ésta a la malnutricién,
Duncan' estima que la malnutricion
—secundaria a la diabetes— es sin du.
da un factor importante y sugiere, ade-
mas, la probable existencia de un déficit
de somatotropina.

La obesidad, completa la triada de los
gsignos principales del sindrome; ésta
suele ser ligera o moderada y con una
distribucion de predominio abdominal y
facial, tal como se observa en nuestros
dos pacientes. Esta distribucién grasa ha
llevado a algunos'' a plantear, que la
misma depende de un hipercorticismo,
que contribuiria, ademds, al retardo del
crecimiento y a la hepatomegalia.

Lestradet'” ha descrito pacientes dia-
béticos juveniles en los que se ha com-
probado retardo del crecimiento y hepa-
tomegalia, pero de aspecto gracil [sin-
drome de Lestradet). También se han
descrito pacientes'™ gue solo presenta-
ron retardo del crecimiento (sindrome
de Mobecgourt).

Casos como los anteriores, unidos a
la rareza del sindrome que estudiamos
—a pesar de la frecuencia de la diabetes
infantil mal controlada— llevaron a Pie-
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rre Mauriae® a plantear que este cuadro
clinico salo lo desarrollaban aquellos
diabéticos infantiles que eran portadores
de un factor constitucional predisponen-
te, de caracter genético o endocrino, hi-
pétesis gue es compartida por Mége.
vaud,"

SUMMARY

En nuestra opinion, todas las manifes-
taciones clinicas del sindrome de
Mauriac pueden ser consecuencia de un
mal contral de la diabetes, durante un
tiempoe prelengado. en quienes, guizds,
existia un factor constitucional predis-
pongnte.

Suvarez Pérez, R, et al. Mauriae’s syndrome. Rev Cub Ped 48: 5, 1976.

Twd patients with Mauriac’s syndrome [hepatomegely. nanism and obesity in juvenile
diabetics] are deseribed. The most characteristic signs related to pathogenic thecries are
disguszed. The importance of poor treatment in the causation of the syndrome is pointed
out a5 well as the possible role of a constitutional predisposing lactor.

RESLIME

Suarez Pérer, A, et al. Syndrome de Meuriae. Rev Cub Ped 48: 5, 1976,

Deux cas du syndrome de Mauriac sont présentés (hepatomégalie, nanisme et obesité
cher des jeunes diabétiques). Les théories pathogéniques lides aux signes principaux
ol commentées. et Uimportance du mauvais traitemant est signalée comme cause du
syndrome ainsi gque la possible participation d'un facteur constitutionnel qul prédispoge.
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