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INTRODUCCION

El Sfndrome de Mauriac se presenta en ninos diabéti-
cos, caracterizindose por retraso del crecimiento, hepato-
megalia, pubertad retardada y obesidad

Este Sindrome fue muy com(n en décadas pasadas;
luego de la incorporacion de las insulinas de accion interme-
dia y prolongada esta condicion casi desapareci6, siendo en
la actualidad sumamente rara’? relaciondndose cuando se
presenta con una diabetes pobremente controlada.!2345

MATERIAL Y METODO

Se revisaron los archivos del Hospital Infantil Dr. Ro-

bert Reid Cabral, en especial los del Departamento de En-
docrinologia y Metabolismo, encontrando un total de 5

(*)Médico pediatra. Jefe del Departamento de Metabolis-
mo y Endocrinologia del Hospital Infantil Dr. Robert
Reid Cabral y profesora de Pediatria Universidad Auto-
noma de Santo Domingo (UASD).

(**)Médicos residentes de Pediatria Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral. Santo Domingo, R.D.

casos de pacientes diabéticos juveniles en los que se hizo el
diagnéstico de Sindrome de Mauriac.

En estos pacientes se revisd: sexo, edad, edad al mo-
mento de diagnosticar la diabetes, antecedentes familiares
de diabetes, niimero de internamientos en cetoacidosis,
peso, talla y finalmente el destino del paciente.

El diagnéstico de la enfermedad se establecio por el
hallazgo de los datos caracteristicos del Sindrome de Mau-
riac: todos eran diabéticos mal controlados, con retraso del
crecimiento, pubertad retardada, hepatomegalia y obesidad
de predominio facial y abdominal.

RESULTADOS

La edad de los pacientes oscilé entre 11 y 18 afios,
predominando el sexo femenino (Tabla No. 1).

En uno de los casos se diagnosticd la diabetes antes de
los 5 afos para un 20%. En dos de los casos el diagnéstico
de la diabetes se hizo entre 10 a 15 afios (Tabla No. 2).

En todos los casos estuvieron presentes los datos carac-
teristicos de la enfermedad. Hubo retraso pondero-estatural
en un 100% de los casos (Tabla No. 3).

La Hepatomegalia estuvo presente en el 100% de los
casos, lo mismo que la pubertad retardada.
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Tabla No. 1 Tabla No. 2
EDAD AL DIAGNOSTICAR LA DIABETES
SEXO

Grupos de Edades Masculino Femenino Gruposde Edailes P:‘cti::t:s

U= 2800 0— 5anos

5 — 10 afos 5 — 10 afios 2
10 — 15 afios 2 10 — 15 afios 2
15 — 20 anos 2

Tabla No. 3

Edad Cronologica Talla Edad Estatural Peso Edad Ponderal

18 anos 40 plg. 6 afos y 2 meses 21 K. 5 anos

11 anos 51 plg. 8 afnos 21 K. 5 anos

17 anos 63 plg. 14 anos 45 K. 14 anos

13 anos 50 plg. 7 anos y 9 meses 30 K. 10 ainos

15 anos 50 plg. 7 afos y 9 meses 23 K. 7 afos y 6 meses

En 3 de los casos (60%) se registr6 antecedente familiar
de diabetes.

Los 5 pacientes tuvieron mdltiples ingresos al hospital,
siempre en cetaoacidosis como consecuencia de la adminis-
tracion irregular de insulina.

Es importante hacer notar que uno de los pacientes
experimento curacién completa de su cuadro (Sindrome de
Mauriac) al presentdrsele tuberculosis y permanecer ingre-
sada durante un afno en un centro hospitalario; durante
dicho ingreso se regulariz la administracién de insulina y
aparecio la menarquia.

Uno de los 5 pacientes fallecié. Este paciente vivia en
medio de una dindmica familiar muy alterada (padre alco-
hoélico, madre con Sfndrome de Sheeham), no asistiendo a
los chequeos periddicos, estuvo ingresada en mdltiples oca-
siones, siempre en cetoacidosis, presentando finalmente un
cuadro de insuficiencia renal cronica irreversible.

DISCUSION Y COMENTARIOS

Nuestra casuistica (s6lo 5 pacientes) coincide con los
escasos reportes mundiales sobre la baja incidencia del
sindrome de Mauriac, el cual fue muy comin en décadas
pasadas, llegando Naguer a informar sobre 112 casos en

1942;% ya en nuestros dfas, tras la incorporacién de la insu-
lina (tanto intermedia como prolongada) al manejo de los
pacientes diabéticos, esta patologia constituye realmente
una rareza; sin embargo, en paises subdesarrollados como el
nuestro con escasez de recursos, unido a un descuido por
parte de los familiares! el sindrome de Mauriac en pacien-
tes diabéticos sigue siendo una entidad que aunque rara el
médico pediatra debe tener presente.

Precisamente por el mal control de la diabetes todos
nuestros pacientes tuvieron multiples ingresos intrahospita-
larios, siempre en cetoacidosis; dato este que coincide con
los casos publicados anteriormente por Sudrez y col? y. Lee
Robert y col?

Un dato relevante en el diagnostico del sindrome de
Mauriac es la Hepatomegalia, presente en el 100% de nues-
tros casos. La explicacion mds probable para la misma es
una infiltracion grasa; depoésitos de glucogeno, degeneracion
hidrépica o combinacion de estos fendmenos en el higa-
do® Mauriac sostenia qoe esto se debfa a un déficit exocri-
no del pancreas (especialmente lipasa)? Posteriormente
Dragstedt sugirioé la existencia de una hormona conserva-
dora del metabolismo lipidico Ilamada “Factor lipocaico”
cuya carencia produciria hiperlipidemia y esteatosis hepdti-
ca? Otros hablaron de factores lipotréficos?
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De todas estas teorias 1a mds aceptada es la explicacion
del depésito de glucdgeno, lipidos o ambos como conse-
cuencia del mal control metabélico de la diabetes, avalado
esto por la observacion clinica de la regresion de la hepato-
megalia cuando se instituye un régimen terapéutico ade-
cuado? Esto pudimos constatarlo en uno de nuestros pa-
cientes en quien desaparecié por completo la hepatomega-
lia tras un manejo adecuado; lo mismo fue reportado por
Lee Robert y colaboradores? quienes presentan un caso de
una femenina de 17 anos, la cual después de un manejo ade-
cuado presentd remision completa de su hepatomegalia.
Otros autores como Rosenfeld R. y colaboradores’ tuvie-
ron la misma experiencia.

Otro de los signos capitales del Mauriac es el retraso del
crecimiento, presente en nuestros 5 pacientes (100%), aso-
ciado con frecuencia a pubertad retardada.

Existen diferentes hipdtesis para tratar de explicar el
retraso del crecimiento. Mauriac lo atribuia a un trastorno
de la funcién diencefalohipofisaria relaciondndolo luego
con una insulino-inestabilidad de estos pacientes. Otros
autores como Lestradet y Mallins? lo atribuyen a un déficit
proteico y a la malnutricién respectivamente. Duncan por
el contrario incluye un déficit de somatotropina.

En vista de que en estos pacientes se ha reportado un
aumento de la hormona del crecimiento en presencia de una
disminucion de somatomedina, algunos autores consideran
que se debe a una incapacidad hepdtica. Otros autores! sin
embargo, consideran la posibilidad de que exista un factor
inhibidor de la somatomedina responsable de la baja talla
de estos pacientes.

La obesidad puede ser ligera a moderada con predomi-
nio abdominal y facial; también estuvo presente en nuestros
pacientes. La distribucién de la grasa ha llevado a algunos a
plantear la presencia de un hipercorticismo? que contribui-
ria ademds al retardo del crecimiento y a la hepatomegalia.

El hecho de la rareza del sindrome a pesar de lo fre-
cuente de la diabetes mal controlada llevé a Mauriac a plan-
tear la posibilidad de cierto factor constitucional predispo-
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nente de cardcter genético o endocrino?

Por Gltimo enfatizamos que el retardo del crecimiento
y la hepatomegalia en un diabético deben alertar al médico
sobre un pobre control de la enfermedad, aunque los padres
aseguren lo contrario.

RESUMEN

Se presentan 5 casos del Sindrome de Mauriac, caracte-
rizado por la presencia de Hepatomegalia, retraso del creci-
miento, pubertad retardada y obesidad en diabéticos juveni-
les. Se comentan las teorfas patogénicas relacionadas con
los signos principales y se sefiala la importancia del mal
manejo como causa del mismo y la posible participacion
de un factor constitucional predisponente.
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