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Abdomen agudo en una adolescente diabética.

Sindrome de Mauriac
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Resumen

La glucogenosis secundaria o sindrome de
Mauriac es la primera causa de hepatomegalia y alte-
racion de las pruebas de funcion hepatica en ado-
lescentes y adultos diabéticos. Es relativamente
frecuente en mujeres jovenes con diabetes tipo 1y
puede cursar semejando un abdomen agudo con do-
lor en el hipocondrio derecho, nauseas y vomitos.
Estos pacientes deben ser manejados mediante una
actitud expectante, ya que con el buen control glucé-
mico y el ajuste de las dosis de insulina, el cuadro se
suele autolimitar en una semana.
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ACUTE ABDOMEN IN AN ADOLESCENT WITH
DIABETES. MAURIAC’S SYNDROME

Mauriac’s syndrome, or secondary glycogenosis, is
the leading cause of hepatomegaly and abnormalities
of liver enzymes in children and adults with diabetes.
The syndrome is relatively common in young women
with type | diabetes and may mimic acute abdomen,
producing pain in the upper right quadrant of the ab-
domen and vomiting. Management should be conser-
vative, as the clinical picture generally resolves wit-
hin one week of stabilization of blood sugar levels.
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Introduccion

El dolor abdominal en el paciente diabético siempre
constituye un cierto desafio para el cirujano. De todos es
conocido que diversos cuadros médicos que se presen-
tan como abdomen agudo se solucionarian sin la necesi-
dad de una intervencién quirdrgica. Por otra parte, en
ocasiones se interviene a estos pacientes con cuadros
quirurgicos sobrepasados por ser mas conservadores en
el manejo inicial.

Las glucogenosis son un grupo de enfermedades here-
ditarias causadas por la ausencia de una 0 mas de las
muchas enzimas que se hallan involucradas en la sinte-
sis 0 degradacion del glucdégeno y que se caracterizan
por el depésito de cantidades o tipos anormales de glu-
cdégeno en los tejidos. Se distinguen 2 grandes grupos:
las glucogenosis congénitas y la glucogenosis secunda-
ria o sindrome de Mauriac'.
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A continuacion se describe un caso de glucogeno-
sis secundaria en una adolescente con diabetes mellitus
tipo 1.

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 16 afos diagnosticada de dia-
betes mellitus tipo 1 desde los 16 meses tras un episodio de cetoacido-
sis diabética (CAD). Posteriormente tuvo otros 2 ingresos por nuevos
episodios de CAD. No se conocen complicaciones sistémicas de su dia-
betes a excepcién de una necrobiosis en el miembro inferior izquierdo.
Dicha paciente era controlada periédicamente por su pediatra y presen-
taba la caracteristica de episodios frecuentes de transgresion dietética
y, en general, un mal control de su diabetes.

Acudié a urgencias por dolor abdominal continuo de cerca de 12 h
de evolucién localizado en el epigastrio y en el hipocondrio derecho,
acompafado de vomitos alimentarios y biliosos. En la exploracién fisica
destacaba febricula (37,3 °C), escalofrios y dolor con defensa clara en
el hipocondrio derecho.

Analiticamente, a excepcién de una glucemia de 400 mg/dl y cetonu-
ria, el resto de los datos fueron rigurosamente normales, sin que se
apreciara leucocitosis, aumento de la amilasa sérica ni alteraciones en
el equilibrio &cido-base. Nuestro laboratorio no realiza de urgencia
pruebas de funcién hepatica, aunque a posteriori se comprobd que esta
paciente presentaba unas pruebas de funcién hepatica muy alteradas,
con valores de lacticodeshidrogenasa (LDH) de 171 U/I, AST de 417
U/l, ALT de 674 U/l y gammaglutamiltranspeptidasa (GGT) de 149 U/l
La ferritina, la alfa-1-antitripsina y la ceruloplasmina fueron normales.
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La radiologia abdominal no aporté datos relevantes y la ecografia reali-
zada en urgencias puso de manifiesto hallazgos sugestivos de colecisti-
tis aguda con una pared vesicular muy engrosada, una discreta canti-
dad de liquido perivesicular y en el Morrison, una via biliar normal y
ausencia de litiasis.

La paciente ingresé en la planta de hospitalizacién y el cuadro fue
tratado inicialmente como una colecistitis aguda, pautando tratamiento
con 1 g de amoxicilina-acido clavulanico cada 8 h. No se realizaron he-
mocultivos porque verdaderamente la paciente no estaba febril (37,3
°C). Ante la persistencia del cuadro clinico (a pesar de que la febricula
remitié), se decidi realizar una laparotomia urgente pensando en una
colecistitis complicada en una paciente diabética. Se realiz6 una inci-
sién subcostal derecha y el cirujano observé una vesicula de aspecto
normal, sin evidencia de litiasis y una gran hepatomegalia con parchea-
do “ocre” de la superficie hepatica. EI edema de pared vesicular que
describi6 el radidlogo en la ecografia se interpretdé como un falso positi-
vo. El cirujano no realiz6, como habitualmente se hace, cultivo de bilis
al encontrarse con una vesicula completamente normal durante la ciru-
gia. Ante tales hallazgos opt6 por realizar una colecistectomia reglada y
una biopsia hepatica. El postoperatorio cursé sin incidencias, con un
buen control de su glucemia y bajas dosis de insulina, y la paciente fue
dada de alta al quinto dia. La anatomia patolégica ha sido informada
como atrofia de la mucosa vesicular, linfocitosis e inclusion de la muco-
sa en la capa muscular con hipertrofia de ésta, todo ello en relacion con
una colecistitis cronica; por otra parte, la biopsia hepatica revelé datos
de glucogenosis masiva con conservacion de la arquitectura hepatica y
sin datos de fibrosis ni presencia de esteatosis.

La paciente acudié a consultas externas a los 10 dias de la interven-
cién y se encontraba totalmente asintomatica, sin que se apreciara he-
patomegalia y con un resultado de las pruebas de funcién hepatica nor-
males.

Ante el cuadro descrito con anterioridad se establecié un diagnéstico
definitivo de glucogenosis secundaria o sindrome de Mauriac en ado-
lescente con diabetes tipo 1.

Discusion

Las enfermedades por almacenamiento de glucdégeno
constituyen un grupo de trastornos genéticos que afectan
a las vias de almacenamiento y utilizacion del glucégeno,
gue mantiene la glucemia y actia como fuente de ener-
gia. Se habla, asi, de las llamadas glucogenosis congéni-
tas, pero por otra parte se distingue la conocida glucoge-
nosis secundaria o sindrome de Mauriac®®. Entre las
glucogenosis congénitas se diferencian hasta 11 tipos,
cada uno caracterizado por una deficiencia enzimatica
caracteristica. Su fisiopatologia es inversa a la glucoge-
nosis secundaria, ya que en aquellas lo que acontece es
una imposibilidad de obtencién de glucosa a partir de los
depdsitos intracelulares de glucégeno debido al déficit
enzimatico.

La glucogenosis secundaria o sindrome de Mauriac es
la primera causa de hepatomegalia y alteracion de las
pruebas de funcién hepatica en adolescentes y adultos
diabéticos*; la segunda seria la esteatosis, y esta relacio-
nada, como acontecié en nuestro caso, con un mal con-
trol glucémico, alternancia de episodios de hiperglucemia
e hipoglucemia y altas necesidades de insulina. Es fre-
cuente en mujeres jovenes con diabetes tipo 1 que co-
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men compulsivamente. Su fisiopatologia se explica por-
que una alta ingesta junto con dosis altas de insulina ori-
gina la entrada de glucosa al hepatocito y el almacena-
miento en su citoplasma como glucégeno que se pondra
de manifiesto mediante la tincién PAS. Clinicamente se
caracteriza por dolor en el hipocondrio derecho (HD), sa-
ciedad precoz con nauseas y vomitos. En la exploracion
fisica es evidente una hepatomegalia dolorosa, habitual-
mente sin esplenomegalia, que en ocasiones, debido a la
importante hipersensibilidad que los pacientes muestran
en el HD, puede plantear el caso de un inicio como un
abdomen quirlrgico y llevar a error. Las pruebas de fun-
cién hepatica como la AST, ALT, GGT y fosfatasa alcalina
frecuentemente estan muy elevadas. Para el diagnéstico
se debe tener en cuenta esa posibilidad, y sélo se obten-
dra mediante biopsia, donde se aprecian unos hepatoci-
tos completamente rellenos de un material PAS positivo
que lo Unico que esta revelando es su alto contenido en
glucogeno. Lo caracteristico del proceso es que las alte-
raciones son rapidamente reversibles (una semana), in-
cluida la hepatomegalia, con un correcto control glucémi-
co y bajada de las dosis de insulinas®.

La esteatosis hepatica es la segunda causa de hepato-
megalia y alteracion de las pruebas de funcién hepatica
en diabéticos. No se relaciona tanto con un mal control
glucémico, sino con un estado metabdlico de resistencia
a la insulina. Puede desarrollarse fibrosis/cirrosis, cosa
que no acontece en la glucogenosis secundaria; la distin-
cién de ambos cuadros s6lo es posible con biopsia.

Se puede concluir, por tanto, que la glucogenosis he-
patica secundaria es la causa més frecuente de hepato-
megalia y elevacion de las pruebas de funcién hepatica
en nifios y adolescentes con diabetes mellitus tipo 1 con
mal control glucémico (alternancia hipoglucemia/hiper-
glucemia) y altas necesidades de insulina. En estos pa-
cientes se debe intentar durante 4 semanas mejorar el
control glucémico, antes de establecer diagnésticos y/o
tratamientos agresivos.
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