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Mujer de 26 aiios de edad, con diagnostico de diabetes melli-
tus tipo 1 (DM1) desde los 5 anos. Descontrol cronico a pesar
de multiples esquemas de insulina con niveles de HbA1c
12%, conocida con retinopatia y neuropatia periférica. Cua-
dro clinico de un mes caracterizado por nauseas, vomitos
y dolor abdominal. A la exploracion presento talla infe-
rior a la esperada, sobrepeso, facies de aspecto cushingoide
y hepatomegalia. Las pruebas de funcionamiento hepatico
solo mostraron aumento de transaminasas (ALT 158 Ul, AST
192 Ul) y FA 265 Ul. Se descarto etiologia viral y autoinmune.
Se realiz6 una TC simple de abdomen que revel6 hepatome-
galia de aspecto brillante (fig. 1).

En la biopsia hepatica percutanea se evidenci6 una arqui-
tectura normal con leves cambios por infiltracion grasa
(fig. 2A), en la tincion con acido peryodico de Schiff (PAS)
mostré abundantes depositos de glucogeno (fig. 2B) que des-
aparecieron después de la digestion de diastasa (fig. 2C).

La valoracion ultraestructural confirmd la presencia de
depdsito de glucdgeno nuclear y citoplasmatico (fig. 2D).

Figura 1
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Figura 2

El sindrome de Pierre Mauriac fue descrito en 1930,
caracterizado por retraso del crecimiento, apariencia
cushingoide, hepatomegalia e hipertransaminasemia,
principalmente en pacientes con DM1 y descontrol croé-
nico. El diagnostico requiere de alta sospecha clinica y
corroborase en la biopsia hepatica, con tinciones como PAS
que muestra la presencia de glucogeno y la aplicacion de
diastasa hace que desaparezca y, ocasionalmente, puede
observarse esteatosis.

Esta paciente presento resolucion de la hepatomegalia e
hipertransaminasemia después de 4 meses de 6ptimo control
glucémico HbA1c de 7%.
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