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CASO CLINICO

SINDROME DE MAURIAC

A proposito de um caso clinico
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RESUMO

A Sindrome de Mauriac é uma situagdo rara no diabético desde que foi introduzida a insulina de ac¢do
prolongada. Relata-se o caso de um doente de 14 anos e 10 meses de idade, diabético desde os 7 anos,
internado para estudo. Na sua historia colhiam-se frequentes episodios de cetose e de hipoglicémia. O seu
regime dietético era carenciado e o doente ndo fazia as adequadas variagdes da dose de insulina. A data
do internamento apresentava cetose e piorreia; a sua estatura era baixa (140 cm); facies arredondado;
abdomen procidente. Ndo exibia pélos pubicos nem axilares. Palpava-se um figado mole 6 cm abaixo do
rebordo costal direito. A glicémia em jejum era de 380 mg/100 ml. A urina revelou 4+ de agicar e 1+
de acetona. A SGOT era de 120 u. e a SGPT de 74 u. A idade 0ssea foi calculada de 10-12 anos. Néo se
encontraram anormalidades no exame fundoscOpio. Apds um periodo de satisfatorio controlo da dieta e
da insulina administrada surgiram pélos pubicos e axilares; a hepatomegélia regrediu completamente; a SGOT
e a SGPT eram normais; a GH de 2,3 ng/ml e o Cortisol plasmatico estava elevado para 527 ng/ml.

SUMMARY

Mauriac syndrome — Case report

The Mauriac syndrome is a rare disease in juvenile diabetes since appearance of slow-acting insulin.
This communication reports the case of a boy of 14 years and 10 months of age, diabetic since the age of
7 years, admitted for study. He suffered very frequent ketotic and hypoglycemic attacks. He had an
inadequate dietary control and inaccurate regulation of insulin dosage. The patient presented ketosis and
pyorrhea. He was short (140 cm) and had a dol/ face. The abdomen was protuberant and he had no
pubic or axillary hair. An enlarged tender liver was palpable 6 cm below the right costal margin. The
fasting blood sugar level was 380 mg/100 ml. The urine had 4+ glucose and 1+ acetone. The SGOT
value was 120 u; SGPT 74 u. His bone age was estimated at 10-12 years. There were no fundoscopic
abnormalities. After a period of satisfactory insulin therapy and dietary control axillary and public hair
were developed; the liver was not enlarged; SGOT and SGPT levels were normal; growth hormone was
2,3 ng/ml and high level of plasma cortisol (527 ng/ml) was demonstrated.

INTRODUCAO

A Sindrome de Mauriac (SM), descrita em criangas dia-
bética como uma associagdo de hepatomegalia, paragem do
crescimento, atraso da puberdade e obesidade do tronco e
da face,!: 2 foi mais frequentemente relatada nos primeiros
anos da insulinoterapia, antes do aparecimento das primei-
ras insulinas de ac¢do prolongada. Contudo Nobécourt, em
1922, descreveu o atraso de crescimento numa crianga dia-
bética.

Se bem que a hepatomegéalia e a pequena estatura, isola-
damente, sejam relativamente frequentes em diabéticos mal
controlados,® 4 o quadro clinico bem caracterizado da SM
€ visto apenas excepcionalmente, desde que se generaliza-
ram os esquemas dietéticos e de insulinoterapia adequados
A base etiopatogénica da SM parece radicar-se na caréncia
de insulina associada a uma restrigio de hidratos de carbono
que determinam um estado de instabilidade metabolica quase
permanente, expresso na cetose que, com frequéncia, com-
plica a diabetes nestes doentes. Durante os periodos de ceto-
se ocorre um aumento da secre¢do de corticosterdides pelas
suprarrenais.’ 7 Esta excessiva e repetida producdo de este-
réides explicaria o aspecto Cushing6ide destes doentes e, em
parte, a existéncia de hepatomegalia. Contudo, s6 raramente
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se t8m encontrado niveis de cortisol plasmatico elevados.$: 8
Por outro lado a hormona de crescimento (GH) n3o parece
ser directamente responsavel pelo atraso do crescimento.
Niveis elevados de GH sdo encontrados em criangas diabéti-
cas mal controladas,? ° embora Theodorisis et al tenham
obtido resultados diferentes.!% 1! O balango calérico nega-
tivo determina um aumento da secre¢do de GH. Esta hor-
mona parece promover a sintese hepatica de somatomedina
sempre que a alimentagio seja adequada.® O excesso de cor-
tisol podera inibir a acgdo da somatomedina sobre o cres-
cimento da cartilagem.b Cré-se que a insulina estimula o
crescimento através da somatomedina. As perturbagdes do
crescimento em diabéticos insulinodependentes mal contro-
lados poderdo resultar de uma deficiente actividade da soma-
tomedina circulante e/ou de uma preponderincia dos fac-
tores inibidores da somatomedina.!? O controlo da diabetes
seria apenas uma das componentes do mecanismo de regu-
lagdo da actividade da somatomedina nos diabéticos.

No entanto, Jivani e Rayner 13 concluiram que o contro-
lo da diabetes nio tivera efeito sobre o crescimento nos
casos por eles estudados.

Regra geral a SM regride na sua totalidade, em tempo
variavel, obtido o bom controlo da diabetes.
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Figura 1: Jovem de 14 anos com sindrome de Mauriac. Note-se a baixa esta-
tura, a procidéncia do abdémen e o facies caracteristico.

CASO CLINICO

Em 9-10-85 foi internado no Servico de Medicina do
Hospital de Angra do Heroismo (HAH) o doente do sexo
masculino M.M., de 14 anos e 10 meses de idade. Nesta da-
ta apresentava cetose e piorreia, glicémia de 380 mg/100 ml,
glicostiria + + + + e cetontria +. Tinha baixa estatura
(140 cm, << P5), abdémen procidente, facies arredonda-
do e membros inferiores desproporcionalmente adelgagcados
(Fig. 1). N3o exibia pélos plbicos nem axilares. O figado
era mole, palpavel 6 cm abaixo do rebordo costal direito.

Diabético desde os 7 anos, auto-injectava-se com insuli-
na semilenta duas vezes por dia. Nio fazia variagdes da do-
se ¢ omitia, ndo raramente, a primeira ou a Ultima injecgdo
do dia. A sua ragfo calérica diaria rondava as 2200 Cal. a
que correspondiam em média cerca de 61 % de H. Carbono,
25% de lipidos e 14 % de proteinas. N&o ingeria bebidas
alcodlicas. A histéria clinica fornecia frequentes episodios
de cetose e de hipoglicémia e contava dezasseis internamentos
delas decorrentes. A condi¢do econémica do agregado fami-
liar era débil. O aproveitamento escolar fora mau. Néo ha-
via historia familiar de diabetes. Existia uma relagdo fami-
liar conflituosa. A altura do pai era de 1,68 m ¢ a da méde
de 1,51 m. Os irmdos, de 17 e 29 anos, mediam 1,70 m. Os
exames efectuados revelaram: g.v. 3800000; g.b. 7000, N.
51%, L. 45%, E. 4%; Hb. 11,4; Creatinémia 1,46; SGPT
74; SGOT 120; Bil. total 1 mg%; F. Alc. 51; TP 100 %:;
RX térax normal; RX crineo normal; ECG normal; exame
dos F.O. normal; idade 6ssea correspondente a 10-12 anos.
Apds uma semana de internamento o figado estava reduzi-
do em cerca de 2 cm. Recomendou-se-lhe uma dieta livre
em hidratos de carbono e o recurso a proteinas vegetais e as
proteinas animais mais acessiveis. Manteve-se a insulina de
ac¢do intermédia instruindo-se o doente na variacdo das
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doses de acordo com o perfil glicostrico e no recurso a in-
sulina rapida em casos de cetose.

Oito meses mais tarde podemos obervéa-lo. Melhorara o
seu controlo ainda que cometesse alguns erros na variagéo
diaria das doses de insulina. Recorrera a insulina rapida em
raras situagdes de cetose. A hepatomegalia regredira com-
pletamente. Eram visiveis alguns pélos ptbicos e axilares. A
estatura nfo se modificara.

Dispondo s6 entdo o HAH de apoio laboratorial para
determina¢des hormonais, obtiveram-se valores normais de
GH, ACTH, TSH, T3, FT4, e Testosterona. O cortisol
plasmatico era de 527 (N=70-250). A SGOT erade 25¢ a
SGPT de 28.

DISCUSSAO

O diagnostico de SM parece ndo oferecer dividas. O re-
duzido valor da GH (2,3 ng/ml pode explicar-se pela me-
Ihoria do controlo metabolico e é concordante com a clini-
ca. Niveis elevados de Cortisol plasmatico raramente t€m
sido encontrados, nido se detectando no caso presente sin-
tomas de hipoglicémia nocturna. Admitindo um controlo
deficiente da diabetes dever-se-ia esperar um valor mais ele-
vado da GH bem como a persisténcia de' hepatomegalia.

Estranha-se a auséncia de altera¢des retinianas, dada a
frequéncia da retinopatia e a sua precocidade nos diabéticos
de tipo juvenil.
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