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Mauriac Sendromu:
Tip 1 Diyabetin Nadir Bir Komplikasyonu

Mauriac Syndrome:
A Rare Complication of Type 1 Diabetes

OZET Mauriac sendromu; bityiime geriligi, hepatomegali ve Cushingoid gériiniim ozellikleriyle
karakterize Tip 1 diyabet ile iligkili nadir bir sendromdur. Kétii kontrollii diyabetik hastalardaki
hepatomegali ve karaciger enzim yiiksekligi sebeplerinden biridir. Bu ¢aligmada, nadir goriilmesi ne-
deni ile Mauriac sendromlu olguya dikkat cekmek istedik. On bes yildir Tip 1 diabetes mellitus ta-
nis1 olan 21 yaginda olgu, kotii kan sekeri regiilasyonu nedeni ile servise yatirildi. Boyu 149 cm,
kilosu 53 kg olup, BKI 23 kg/m? olarak hesapland1. Laboratuvarinda: Glukoz: 234 mg/dL HbAlc:
%10,6, GH: 1,33 ng/mL, IGF-1 95,6 ng/mL olarak saptandi. Batin ultrasonografisinde karaciger bo-
yutu 166 mm (N: 80-128 mm) ve grade 1 hepatosteatoz raporlandi. G6z muayenesinde proliferatif
diyabetik retinopati oldugu goriildii ve lazer fotokoagiilasyon 6nerildi. Mauriac sendromunun ol-
gumuzda glisemik regiilasyonun iyi saglanamamas: ve kontrolsiiz diyabet sonucu gelistigi diisii-
niilmistiir. Bu nedenle diyabetli hastalarin uygun araliklarla metabolik kontrollerinin yapilmasi,
biiylime ve gelismenin degerlendirilmesi, diyabetin mikro ve makrovaskiiler komplikasyonlarinin
gelisimi agisindan yakindan izlenmeleri gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Diabetes mellitus, tip 1; diyabet komplikasyonlar1

ABSTRACT Mauriac syndrome; a rare syndrome associated with Type 1 diabetes characterized
by growth retardation, hepatomegaly and Cushingoid appearance. It is one of the causes of he-
patomegaly and elevated liver enzymes in poorly controlled diabetic patients. Due to its rarity, we
wanted to present the case with Mauriac syndrome. A 21-years-old patient diagnosed with Type
1 diabetes mellitus fifteen years ago was hospitalized in the endocrinology clinic due to poor blood
glycemic control. The height of our patient was 149 cm, weight was 53 kg and BMI was calculated
as 23 kg/m? The laboratory test results were as follows: Glucose 234 mg/dl, HbAlc: 10.6%, IGF-
1 95.6 ng/mL. Abdominal ultrasonography revealed 166 mm (N: 80-128 mm) and grade 1 he-
patosteatosis. An ophthalmologic examination revealed proliferative diabetic retinopathy and laser
photocoagulation was recommended. Therefore, patients with diabetes should be monitored at
appropriate intervals for their metabolic control, evaluation of growth and development, and de-
velopment of micro and macrovascular complications of diabetes.

Keywords: Diabete mellitus, type 1; diabetes complications

auriac sendromu Tip 1 Diabetes Mellitus (Tip 1 DM) lu ¢ocuk-
larda hepatomegali, biiyiime geriligi ve Cushingoid gortiniim ile
karakterize nadir goriilen bir sendromdur. Bu sendrom, ilk kez
1930 yilinda Mauriac tarafindan tanimlanmigtir.! Tip 1 DM olan ¢ocuklarda
uzun siireli kot glisemik kontrol sonucu gelisen karaciger biiytimesi ve bii-
yime geriligi ile karakterizedir. Klinik 6zellikler biiyiime geriligi, hepato-
megali ve Cushingoid 6zelliklerinden olugmaktadir."> Mauriac sendromu-
nun kesin etiyolojisi hald bilinmemektedir. Bununla birlikte dokularda ye-
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tersiz glukoz kullanimi, insiilin benzeri bityiime
faktorii-1 [insulin-like growth factor-1 (IGF-1)] ve
biiyiime hormonuna direngli reseptorlerin varlig
gibi etkenlerden kaynaklandig: diistintilmektedir.?
Literatiirde bildirilen vakalarin azalmasi nedeni ile
gercek insidans: tam bilinmemektedir. Kadin ve er-
kekte esit gortilmektedir.* Kotii kontrollii diyabetin
bir sonucu olarak diyabetik retinopati gibi mikro-
vaskiiler komplikasyonlarin bu hastalarda erken
bagladig1 gorilmistiir.’ Bu ¢aligmada, 21 yagindaki
Mauriac sendromlu bir erkek olgu sunulmus olup,
diizenli diyabet takibinin ve iyi glisemik regiilas-
yonun O6nemi vurgulanmistir. Olgudan goniilli
onam formu alinmigtir.

OLGU SUNUMU

On bes y1l 6nce Tip 1 DM tanisi alan 21 yasindaki
erkek olgunun diizensiz takip 6ykiisii mevcuttu.
Oykiisiinde alt1 kez diyabetik ketoasidoz tablosu ile
hastane basvurusu oldugu 6grenildi. Olgunun po-
liklinik takiplerinde kan sekerlerinin diizensiz sey-
rettigi goriildi. Kan sekeri regiilasyonunun
saglanmasi i¢in servise yatirildi. Olgunun geldi-
ginde 6giin onceleri 9 U insiilin lispro, gece tek doz
20 U insiilin glarjin kullanmakta idi. Fizik muaye-
nede boyu 149 cm, kilosu 53 kg olup, beden kitle
indeksi (BKI) 23 kg/m?idi (Resim 1). Sekonder seks
karakterlerinde gelisme geriligi goriildii. Tanner
evrelemesine gore; pubik killanma evre 3 ile
uyumlu idi. Skrotal ultrasonografisinde her iki tes-
tis skrotum iginde olup, boyutlar: olagan ve simet-

RESIM 1: Mauriac sendromlu olgunun gériinimd.
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TABLO 1: Olgunun laboratuvar sonuglari.
Laboratuvar parametreleri Laboratuvar sonuglari
AKS (ND: 70-100 mg/dL) 234
HbA1c (ND: %4-6) %10,6
AST (ND: 0-35 U/L) 24
ALT (ND: 0-35 UL) 24
Trigliserit { ND: 0-150 mg/dL) 261
TSH (ND: 0,38-5,33 miU/mL) 1,7
T4 (ND: 0,61-1,3 ng/dL) 0,9
GH (ND: 0,01-10 ng/mL) 1,33
ACTH (ND: 0-46 pg/mL) 258
FSH (ND: 1,27-19,26 miU/mL) 2,7
LH (ND: 1,24-8 62 mlU/mL) 2,1
Kortizol (ND: 3,09-22,4 pig/dL) 15,3
Total testesteron (ND: 1,75-2,81 ng/mL) 3,86
IGF-1 (ND: 81-225 ng/mL) 95,6

*(ND: Normal Deger Araligi)

AKS: Aclik kan sekeri; HbA1c: Hemoglobin Aic; AST: Aspartat aminotransferaz; ALT:
Alanin aminotransferaz; TSH: Tiroid stimilan hormon; sT4: Serbest tetraiyodotironin;
GH: Growth hormon; ACTH: Adrenokortikotropik hormon; FSH: Folikil stimdle edici hor-
mon; LH: Luteinizan hormon; IGF-1: Insulin-like growth factor 1.

rik olarak degerlendirildi (sag testis: 26x19x40 mm,
sol testis: 28x20x42 mm). Abdominal obezitesi
mevcuttu. Bel cevresi 92 cm olarak ol¢iildii. Olgu-
nun laboratuvar sonuglar: Tablo 1’de goriilmekte-
dir. Batin ultrasonografisinde karaciger boyutu 166
mm (N: 80-128 mm) ve grade 1 hepatosteatoz ra-
porlandi, 24 saatlik idrarda mikroalbumin 19,5
mg/giin, gbz muayenesinde proliferatif diyabetik
retinopati oldugu goriildii ve lazer fotokoagiilasyon
6nerildi. Kemik yas1 18 yas iizeri ile uyumlu idi. Ol-
gunun tibbi beslenme tedavisi diyetisyenle goriisii-
lerek ayarlandi. Izleminde kan sekeri regiilasyonu
saglandi ve bazal bolus tedavi dozlar1 yeniden dii-
zenlenerek kontrole gelmek {izere taburcu edildi.

TARTISMA

Mauriac, 1930 yilinda kisa etkili instilinlerle tedavi
edilen Tip 1 DM’li ¢ocuklarda; hepatomegali, ab-
dominal distansiyon, biiyiime geriligi ve maturas-
yon gecikmesi oldugunu bildirmistir.>¢” Bu sendro-
mun kadin ve erkeklerde benzer siklikta goriildigi
bildirilmektedir.*” Ergenlik déneminde goriilme
riski daha yiiksek olmasina ragmen, iyi metabolik
kontrol saglanamazsa Mauriac sendromu herhangi
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bir yasta ortaya ¢gikabilmektedir.®* Diyabet kontro-
linin daha iyi saglanmasiyla bu sendromun insi-
dansi hizla azalmigtir. Giiniimiizde c¢ok nadir
goriilen bir sendromdur.

Hepatomegali, Mauriac sendromunun tipik bir
belirtisi olup, etkilenen hastalarin ¢ogunda goriil-
mektedir. Olgumuzda da hepatomegali mevcuttu.
Kot kontrollii Tip 1 DM hastalarinda, hiperglise-
mik dénemler ve ardindan gelisen hiperinstlini-
zasyona bagli hipoglisemi kontraregiilator
mekanizmalarla yiiksek kortizol seviyelerine neden
olmaktadir. Kortizoliin yiikselmesi hepatik gliko-
jen depolamasina yol agmaktadir.*® Hiperglisemik
durumlarda, glukoz hepatosit i¢ine serbestce gir-
mekte ve glikojen olarak depolanmaktadir.? Hepa-
tomegali nedeninin karacigerde glikojen birikimine
baglh oldugu distinilmektedir.®” Diger taraftan,
koti glisemik kontrol, yetersiz instilinizasyon, li-
poliz ve ketogeneze yol agmaktadir. Bunlara bagh

olarak karaciger enzimleri yiikselebilmektedir.?

Mauriac sendromunda goriilen biiylime geri-
liginin muhtemel nedeni, diyabetin kotii metabo-
lik kontrolidiir. IGF-1
hormonunun sekresyon ve etkisinin gostergesi

diizeyleri biytime
olarak diistiniilmekle birlikte, biiyiime hormonu-
nun sentez ve sekresyonu multifaktoriyel ve kom-
pleks mekanizmalar ile diizenlenmektedir. Kotil
metabolik kontrollii insiiline bagimh diyabetli
hastalarda plazma IGF-1 dizeyleri dustiktir.
Diistik IGF-1 diizeyleri boy kisaligini aciklayabi-
lir.>*7 Bununla birlikte dokularda yetersiz glukoz
kullanimi, IGF-1 ve bliylime hormonuna direncli
reseptoOrlerin varligi, hiperkortizoleminin de bii-
ylime ve puberte gecikmesine katkida bulunabi-
da

biiylime-gelisme geriligi ve puberte gecikmesi

lecegi  dusinilmektedir.” Olgumuzda
mevcuttu. Mauriac sendromunda biiytime geriligi,
gecikmis puberte ve hepatomegali glisemik kont-
rol ile diizelir. Multidisipliner yaklagim tedavinin

temelidir."*°

Bu hastalarda eklem kontraktiirleri, osteopeni,
hiperlipidemi goriilebilmekte, ayrica retinopati ve
albumintiri gibi diyabetik mikrovaskiiler kompli-
kasyonlar da eslik edebilmektedir.®®? Olgumuzda
da retinopati, hiperlipidemi mevcuttu.
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Mauriac sendromlu hastalarda retinopatinin
hizli ilerledigi gosterilmistir.*®!° Daneman ve ark.;
dort Mauriac sendromlu olguda boy kisalig1, hepato-
megali ve gecikmis puberte ile birlikte hastalarin iki-
sinde retinopatinin eslik ettigini bildirmislerdir.
Uygun tedavi ve kalori diizenlemeleri sonrasinda has-
talarda boy uzamasi, hepatomegalide gerileme, pu-
bertal gelisimde ilerleme oldugu, retinopatide ise
tersine kotiilesme oldugu ve bu hastalardan birinin
tek goziinde korliik gelistigi gortilmiistiir. Bu iki has-
tadaki retinopatilerin ilerleyisi panretinal fotokoagii-
lasyon ile durdurulmustur.! Olgumuzun da goz
muayenesinde proliferatif diyabetik retinopati oldugu
goriilmiis ve lazer fotokoagiilasyon onerilmigtir.

Sonug olarak, olgumuzda Mauriac sendromu-
nun kotii glisemik kontrol, diizensiz takip ve bu ne-
denle yetersiz insiilin tedavisi sonucu gelistigi
disintlmistiir. Bu nedenle diyabetli hastalarin
uygun araliklarla metabolik kontrollerinin yapil-
masi, biiylime ve gelismelerinin degerlendirilmesi,
diyabetin mikro ve makrovaskiiler komplikasyonla-
rinin gelisimi agisindan yakindan izlenmeleri gerek-
mektedir.

Finansal Kaynak

Bu ¢aligma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Gikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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