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OZET

Mauriac sendromu glikoregulasyonu iyi olmayan insiiline bagimii diabetes
vakalannda gelisme geriligi, hepatomegali, obezite ile karakterli bir sendromdur.

13 yasinda kiz ¢ocugu olan olgumuz bize boy kisaligi, kann sigligi sikayeti
ile bagvurdu. Diabetes Mellitus tamist 5 yaginda konan olgu insiilin tedavisini dii-
zensiz uygularmig. Yapilan fizik muayenesinde hepatosplenomegali, obezite, biiyiime
gelisme geriligi tespit edildi. Laboratuvar tetkiklerinde hiperlipemi, hiperkolesterine-
mi, osteoporoz saptandi. Son yilarda oldukca nadir gomildigi igin literatiirle

karsiagtinlarak sunuldu.

SUMMARY
A Case Report with Mauriac Syndrome

Mauriac syndrome is characterized by failure to thrive hepatomegaly and
obesity in children with insulin dependent diabetes whose glucoregulation has not
been established.

Our case was a girl of 13 years of age, admitted to our clinic with the com-
plaint of shortness and abdominal distention. She had been given the diagnosis of
diabetes mellitus of 5 years of age and been receiving insulin treatment irregularly.
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On physical examination hepatosplenomegali, obesity and failure to thrive was
established. Hyperlipemi, hypercholesterinemy and osteoporozis was also found. As

it is seldomly recognised in the recent years we reviewed the literature and reported
that case.

GIRiS
- 1930 yilinda Mauriac, diabetes mellituslu ¢ocuklarda boy kisali, hepato-
megali, puberte gecikmesi, sigmanhkla karakterize bir sendrom olarak tammla-
di!. Yalniz kisa etkili (regiiler) insiilinin kullamldips dénemlerde sik goriilen bu

sendrom, uzun ve orta etkili insiilinin bulunmas: ile birlikte nadir goriilmeye
baglamigtir &

Olgularda genellikle bityitk bir hepatomegali, bazende splenomegali olur.
Olgularin yanisinda karin cildinde vendz kollateraller bulunabilir.

Yiiz ve govdede lokalize bir sismanhk kaidedir. Etraf ise ince kalmugtir.
Yanaklarda kirmizi-erguvani bir renk (facies poupin) ve telenjiektaziler gozlenir.
dig giiriiklerine sik rastlanir>

Olgularin gogunda hiperlipemi ve hiperkolesterinemi vardir. Lenfositoz v
osteoporoz da bildirilmistir.

OLGU TAKDimi

13 yasinda bir kiz gocugu olan olgumuz karin sigligi, gelisme geriligi, boy
kisalify sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu. Olgumuza 1982 yilinda Juvenil
Diabetes Mellitus tams1 konarak NPH insiilin baglanmis. Giinde 1 kez NPH in-
sillin kullanan olgu diizenli olarak kontrollere gitmemis. Zaman zaman 3-4 aylhk
intervallerle insiilin tedavisini kesen olgumuz 5 kez diabetik ketoasidoz tamsiyla
hastaneye yatirilmig. 3 yil dnce karisim insiilin tedavisi baslanan olgumuz bu te-
daviyi de diizgiin uygulamamus. Ug yil 6nce boy kisaligini, 1 yil dnce karm sisligi-
ni fark eden ailesi bu sikayetlerle poliklinigimize bagvurdu. Olgumuz 12 iinite sa-
bah, 8 iinite aksam kangim insiilin kullaniyordu. Olgunun yapilan muayenesinde
afirhg 18 kg (% 5 1) ve boyu 108 cm (% 5 }) idi. Cushingoid yiiz goriiniimil ve
dis defektleri mevcuttu. Kollari ve bacaklar belirgin olarak ince olan hastanin

batim distandilydii, vendz kollateraller belirgindi. 4 cm hepatomegalisi, 3 cm
splenomegalisi mevcuttu.

Olgunun yapilan laboratuvar muayenelerinde kan glukozu 166 mg/dl (N=
80-120 mg/dl), trigliserid 186 mg/dl (N = 60-150 mg/dl), Laktik dehidrogenaZ
658 Wit (N = 190-380 ii/lt), kolesterol 300 mg/dl (150240 mg/dl), HbAIC %
15.1 (% 5-8.5) olarak bulundu. Karaciger, bobrek fonksiyon testleri, total pro-
tein, albumin, kalsiyum, fosfor degerleri normal sinirlarda tespit edildi. Olgunun
gekilen grafilerinde yaygin osteoporoz meveuttu. Batin ultrasonografisinde hep2-
tosplenomegali diginda patoloji yoktu. Yapilan goz konsiiltasyonunda diabetik
retinopati saptanmadi. Olguyu Mauriac sendromu tamsiyla takibe aldik.
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Resim: 1 Resim: 2
Belirgin boy kisalig Hepatosplenomegali ve Venoz
Kollateraller

TARTISMA

Mauriac sendromu metabolik ve hormonal degisiklikler sonucu diabetin
iyi kontrol edilemedigi cocuklarda goriiliir?,

Mauriac sendromunda gozlenen bityiime ve gelisme geriliginin patogene-
zinde "Insulin Eksikligi" yaninda somatomedin yetersizligi de suglanmaktadir. Ba-
71 aragtiricilar bilyiime hormonu diizeylerinin yiitksek olmasina ragmen, somato-
metinin diigiik oldugunu tespit ederek, bozuklugun karacigerde bu madde sente-
zinin duraklamasindan kaynaklandigimi kabul ederler. Yiiksek kortizol diizeyi
Mauriac sendromlu olgularda Cushingoid goriiniime sebep olur>, Hepatome-
gali karacigerde yag ve glikojen depolanmasinin artmasina bagh olarak goriiliir',

Mauriac sendromun etyolojisi konusunda farkli goriisler vardir. Job ve ar-
kadaslar1 Mauriac sendromunun iyi kontrol edilmeyen olgularda yetersiz kalori
alimi sonucu gelistigini ileri siirmektedir’. Rosenblom ve Giardino ise fazla insii-
linizasyonun Mauriac sendromuna sebep olduguna inanmaktadir®,

-331 -



Drash ve arkadaslari, Howard ve arkadaglan ise Mauriac sendromunun
sebebinin yetersiz insiilinizasyon oldugunu diigiinmektedir®’. Bizim olgumuzda
da yetersiz insiilinizasyon mevcuttur. Bizde son aragtirmacilarin goriigiine katil-
maktayiz.

Mauriac sendromu giiniimiizde de hila gorillmektedir. Aile egitiminin ya-
pilmamasi, kontrollerin ve diizenli insiilin tedavisinin 6neminin aileye yeterince
anlatilmamasi, ailenin ilgisizligi bizim olgumuzda olay1 kolaylastiran etmenlerdi.
Aile egitimi, yeterli insiilinizasyon, diizenli kontroller hem Mauriac sendromuna,
hemde dejeneratif komplikasyonlar1 azaltacaktir. Biz juvenil diabetes mellitus'da
kontroliin 6nemini vurgulamak ve bu konuya dikkat gekmek igin bu olguyu
yayinlamay uygun bulduk.
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