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Sindrome de Mauriac, una hepatopatia
diferente de la esteatosis de la diabetes

Mauriac syndrome: a liver disease that differs
from steatosis of diabetes

El sindrome de Mauriac es una rara complicacion de la
diabetes mellitus tipo 1 (DM1), caracterizada por la presen-
cia de mal control metabolico, hepatomegalia y trastornos
del crecimiento con rasgos cushingoides y retraso puberal'.
Presentamos el caso de una mujer de 19 afnos con antece-
dentes de DM1 desde los 11 anos de edad, con mal control
del metabolismo hidrocarbonado a pesar de seguir trata-
miento con insulina (régimen basal-bolos), con 9 episodios
de cetoacidosis diabética en el Ultimo afo. En ninguno de
ellos se demostré otro origen desencadenante que no fuera
la transgresion dietética. Padecia, ademas, hipotiroidismo
autoinmune en tratamiento sustitutivo y trastornos mens-
truales. Ingresé nuevamente por cetoacidosis diabética. En
la exploracion fisica tenia una hepatomegalia de 9cm. Tam-
bién destacaba una talla baja (talla 150 cm, peso 42 kg),
facies de luna llena y no tenia estigmas de hepatopatia
cronica. En las pruebas complementarias presentaba una
elevacion de transaminasas (GOT: 776 Ul/l; GPT: 175 Ul/l;
FA: 122 Ul/l) con normalidad de las enzimas de colestasis. La
ecografia y TAC objetivaron una hepatomegalia a expensas
de ldbulo hepatico izquierdo de 13 cm, sin lesiones ocupan-
tes de espacio, datos de hepatopatia crénica, ni hipertension
portal. La serologia frente a agentes infecciosos y variables
indicativas de enfermedad autoinmune fueron negativas.
Se realiz6 una biopsia hepatica (fig. 1), que demostré la
presencia de un incremento del contenido en glucdgeno
intrahepatocitario (técnicas de PAS y PAS-diastasa).
Durante el ingreso se optimizd el control insulinico.
Las transaminasas se normalizaron progresivamente y se
mantuvieron en limites normales a los 3 meses del alta hos-
pitalaria. Esta normalizacion y el contexto clinico permiten
descartar una glucogenosis primaria. Se estableci6 el diag-
nostico de glucogenosis hepatica secundaria, asociada a un
mal control metabdlico de la DM1 o sindrome de Mauriac.
El sindrome de Mauriac es una enfermedad de baja pre-
valencia, con menos de 60 casos descritos en la literatura?-.
Fue descrito en 1930 por Pierre Mauriac®, y se produce por el
deposito de glucdgeno en el hepatocito debido a periodos de

Figura1 Biopsia hepatica. Microscopio 6ptico. A) Los hepato-
citos presentan un aspecto claro y microvacuolado. Se aprecian
abundantes depdsitos de material PAS positivo en el citoplasma
(flecha blanca), que con el reactivo de Schiff muestra un color
rojo fucsia intenso. Este hallazgo sugiere depésito de polica-
saridos simples (glucdgeno). B) Con la técnica de la diastasa
Se rompe el glucdgeno que ofrece un color magenta (flecha
blanca), lo que evidencia que se trataba de glucdgeno y no de
otra sustancia distinta PAS positiva. (Los colores descritos no
se aprecian en blanco y negro, consultar la version on line del
articulo.)

hiperglucemia, hiperinsulinizacion puntual e incremento de
los niveles de cortisol como la hormona contrarreguladora
de la hipoglucemia reactiva que se observa en los pacien-
tes diabéticos tipo 1 mal controlados®’. Su diagndstico es
clinico; presencia de un cuadro compatible tras haberse des-
cartado etiologias virales y autoinmunes, y al comprobarse
la resolucion del mismo tras una correcta optimizacion del
tratamiento®-'0,

Bibliografia

1. Tonietti M, Raizman H, Trifone L. Sindrome de Mauriac:
regreso a la historia de la diabetes. Rev Hosp Nifos BAires.
2007;49:86-92.

0014-2565/$ - see front matter © 2012 Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.


dx.doi.org/
http://www.elsevier.es/rce

170

CORRESPONDENCIA

2. Chatila R, West AB. Hepatomegaly and abnormal liver test due
to glycogenosis in adults with diabetes. Medicine (Baltimore).
1996;75:327-33.

3. Julian MT, Olaizola I, Riu F, Lopez R. Glucogenosis hepatica
en un paciente con diabetes mellitus tipo 1. Rev Clin Esp.
2011;211:65-6.

4. Elder CJ, Natarajan A. Mauriac syndrome: a modern reality.
J Pediatr Endocrinol Metab. 2010;23:311-3.

5. Mauriac P. Gros ventre, hepatomegalie, troubles de la crois-
sance chez les enfants diabetieques traits depuis plusieur annes
par linsuline. Gaz Hebd Med Bordeaux. 1930;26:402-10.

6. Pigui A, Montembault S, Bonte E, Hardin JM, Ink O. Voluminous
hepatomegaly in a young diabetic patient. Gastroenterol Clin
Biol. 2003;27:1038-40.

7. Jiménez Contreras S, Jiménez Saenz M, Malagon Cobos M, Villar-
Rodriguez JL. Hepatomegalia gigante en paciente diabética.
Revista Andaluza de Patologia Digestiva. 2009;32:309-14.

8. Flotats Bastardas M, Miserachs Barba M, Ricart Cumeras A, Cle-
mente Ledn M, Gussinyer Canadell M, Yeste Fernandez D, et al.

Hepatomegaly due to glycogen storage disease and type 1 dia-
betes mellitus. An Pediatr (Barc). 2007;67:157-60.

9. Pohl JF. Mauriac syndrome in a child with a positive anti-
nuclear antibody screen. Gastroenterol Res Pract. 2009;2009:
765318.

10. Shrivastava MS, Palkar AV, Padwal NJ, Moulick N. Reversible
steatohepatosis in a young boy with brittle type 1 diabetes
mellitus: Mauriac syndrome. BMJ Case Rep. 2011;2011.

C. Hernandez-Quiles?, M.R. Fernandez-Ojeda?,
R. Solanilla Rodriguez? y C. Escudero Severin®

2 Servicio de Medicina Interna, Hospital San Juan de Dios
del Aljarafe, Bormujos, Sevilla, Espaha

b Servicio de Anatomia Patoldgica, Hospital San Juan de
Dios del Aljarafe, Bormujos, Sevilla, Espafia

http://dx.doi.org/10.1016/j.rce.2012.10.003

Polineuropatia sensitivo-motora como
manifestaciéon paraneoplasica precoz
de tumor neuroendocrino pulmonar

Paraneoplastic manifestation of pulmonary
neuroendocrine tumor

Sr. Director:

La asociacion de sindromes paraneoplasicos y determina-
das neoplasias esta ampliamente descrita y en el caso de
los tumores pulmonares se han notificado multitud de cua-
dros paraneoplasicos asociados’. Por otro lado, la asociacion
de estos con tumores neuroendocrinos (TNE) pulmonares es
poco frecuente?3. Pero todavia es mas anecddtica la aso-
ciacion de cuadros neurolégicos paraneoplasicos con TNE
pulmonares*; tanto es asi, que no hemos encontrado en la
literatura revisada ningun caso de polineuropatia sensitivo-
motora asociado a TNE pulmonar.

El papel de los anticuerpos onconeuronales en el diag-
nostico temprano de cuadros neuroldgicos paraneoplasicos
ha sido objeto de controversia y de mdltiples estu-
dios que han permitido establecer, en parte, su relacion
con determinadas neoplasias*®. Sin embargo, no hemos
encontrado descrita en la literatura la asociacion de los
anticuerpos anti-H1u (ANNA-1) con TNE pulmonar de células
grandes.

Varon de 63 anos que ingresé en medicina interna por
presentar en el Ultimo mes un sindrome general con pérdida
de 6-7kg de peso y debilidad de miembros inferiores con
parestesias e hipoestesias que condicionaban importante
limitacion funcional (actividad diaria cama-sillon). Entre sus
antecedentes médicos, era fumador con consumo acumu-
lado de 50 anos/paquete, sin otros antecedentes de interés.
La exploracion fisica puso de manifiesto una abolicion de
los reflejos osteotendinosos aquileos, patelar y tricipital
con paraparesia 4/5 en extremidades inferiores de pre-
dominio en musculatura distal y afectacion predominante

de la extension. A nivel sensitivo destacaba hipoestesias
de predominio distal en miembros superiores e inferiores
(«guante-calcetin»). La sensibilidad superficial estaba con-
servada, en las extremidades inferiores existia alteracion
de la sensibilidad propioceptiva con ataxia sensitiva, con
empeoramiento de la misma tras el cierre ocular y sin iden-
tificarse signos cerebelosos.

Las pruebas de laboratorio realizadas a su ingreso resul-
taron normales; entre ellas se incluyeron diversas serologias
para virus hepatitis B, virus hepatitis C, virus herpes simple,
virus de la inmunodeficiencia humana, Borrelia burdogferi,
Brucella, les, virus varicella zdster, y Mantoux.

Ademas se solicitaron acido félico, vitamina B1, vitamina
B6, B12, proteinograma y cuantificacion de inmunoglobuli-
nas e inmunofijacion en sangre y orina, HbA1c, marcadores
tumorales (CEA, CA 125, CA 19,9, alfafetoproteina, antigeno
prostatico especifico). Todo ello fue normal.

Por otra parte, se realiz6 anamnesis exhaustiva sobre
posibles toxicos que pudieran justificar la afectacion neu-
rologica y sobre posibles antecedentes familiares que
obligasen a pensar en cuadros de neuropatias hereditarias,
sin identificar ninglin antecedente relevante.

El estudio se completo con la realizacion del estudio de
autoinmunidad y se solicitaron anticuerpos antinucleares,
anti-Ro, anti-La, anticuerpos anticitoplasma de los neu-
trofilos (pPANCA, cANCA), crioglobulinas, C3, C4 y enzima
convertidora de la angiotensina. Todos los resultados fueron
normales o negativos. Ante el cuadro de sindrome gene-
ral que el paciente referia a su ingreso, se solicitd una
colonoscopia que resulté normal y una tomografia axial
computarizada (TAC) téraco-abdomino-pélvica en la que
se objetivo: adenopatia paratraqueal derecha de 2,2cm,
paraesofagica izquierda de 1,3 cm y subcarinal de 1cm, asi
como un trombo en la vena cava superior de 1,5cm. La
fibrobroncoscopia realizada no mostré alteraciones signifi-
cativas.

Por otra parte, dados los hallazgos neuroldgicos objetiva-
dos en la exploracion fisica se considero necesario realizar
una resonancia magnética de columna cervical y lumbar
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