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INTRODUCTION

RESUME

Le déséquilibre du diabéte expose a plusieurs complications parmi
lesquelles le syndrome de Mauriac. Ce syndrome est une complication
rare du diabéte sucré mal contr6lé & l'adolescence. Nous reportons le cas
d’un patient 4gé de 18 ans, diabétique de type 1 hospitalisé pour
déséquilibre hyperglycémique. L’examen clinique a objectivé un retard
staturo-pondéral, une hépatomégalie, et une distension abdominale. Le
diabéte était trés déséquilibré. Les transaminases étaient élevées.
L’échographie abdominale a montré une hépatomégalie homogéne. Les
sérologies des hépatites virales étaient négatives et la ponction-biopsie du
foie sans anomalie significative. Au vu de la régression de
I’hépatomégalie sous insulinothérapie intensive, le diagnostic de
syndrome de Mauriac a été retenu.

ABSTRACT

The Mauriac syndrome is a rare complication of poorly controlled
diabetes mellitus in adolescence. We report the case of a 18-year-old
patient with type 1 diabetes who got admitted for severe hyperglycemic
imbalance. The clinical examination showed failure to thrive,
hepatomegaly and abdominal distension. Blood sugar was very high.
Blood transaminases were also high. Abdominal ultrasound showed
homogeneous hepatomegaly. Negative Viral hepatitis serology was
negative and liver histology analysis after liver biopsy was unremarkable.
Given the regression of hepatomegaly under intensive insulin therapy, the
diagnosis of Mauriac syndrome was retained.

OBSERVATION

Le diabéte mal équilibré représente une préoccupation
majeure dans les pays sous-développés. Il expose a de
nombreuses complications liées a un défaut d’insuline, et
la surcharge glycogénique hépatocytaire, antérieurement
dénommée syndrome de Mauriac, en fait partie[1].
Mauriac a d'abord décrit le syndrome en 1930. C’est un
syndrome rare décrit chez des enfants diabétiques de type
1 (DT1) ou se succeédent une hyperglycémie importante
suivie par I’administration de fortes doses d’insuline [2].

Chez les jeunes adultes atteints de DT1, le syndrome n'est
pas complet et, en fait, seule une hépatomégalie avec
augmentation des enzymes hépatiques est souvent
présente. Ces derniéres altérations sont souvent
méconnues ou confondues avec une stéatose hépatique ou
une stéatohépatite non alcoolique (NASH), qui est
courante dans le DT2 [3]. L'incidence exacte du syndrome
de Mauriac est incertaine car il n'y a que peu de cas
rapportés dans la littérature [4]. Nous rapportons ici un cas
de syndrome de Mauriac chez un jeune diabétique.
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Il s’agit d’un patient agé de 18 ans, diabétique de type 1
depuis 8 ans. Il a été hospitalise dans le service pour un
diabete sucré déséquilibré. L’examen Clinique a objective
un retard staturo-pondéral & -4 DS, une hépatomégalie, un
impubérisme et une distension abdominale. Le diabéte
était trés déséquilibré (HbAlc & 14%).Les transaminases
étaient a trois fois la normale. L’échographie abdominale
a montré une hépatomégalie homogéne. Les sérologies de
I’hépatite virale, de CMV et d’EBV négatives. Le bilan
immunologique a la recherche d’anticorps antinucléaires,
anti-LKM1, anti-muscles lisses et anti mitochondries était
normal. La maladie cceliaque, une maladie de surcharge,
une granulomatose ont été éliminées. La ponction-biopsie
du foie était sans particularités. Vu la clinique et la
régression de I’hépatomégalie obtenue aprés 3 mois
d’équilibre glycémique sous insulinothérapie
fonctionnelle (HbAlc passée de 14 a 7,8%), le diagnostic
de syndrome de Mauriac a été retenu.
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DISCUSSION

L’observation de ce jeune patient DT1 trés déséquilibré
sur le plan glycémique décrit un tableau clinique fait de
retard staturo-pondéral, impubérisme et hépatomégalie.
Ce syndrome clinique est associé a une cytolyse
hépatique. Plusieurs examens complémentaires axés sur le
foie ont été réalisés. Ces derniers sont revenus sans
particularités en dehors de I’hépatomégalie. Et nous
soulignons qu’aprés 3 mois d’insulinothérapie bien
conduite, une baisse de ’hémoglobine glyquée de 6,2% a
été  observée avec régression significative de
I’hépatomégalie et normalisation des transaminases. La
glycogénose secondaire [la glycogénose hépatique (HG)]
est moins décrite dans la littérature, mais elle peut étre
fréquemment observée et méconnue dans le diabéte de
type 1 (DT1)[5].Sa physiopathologie est imparfaitement
connue. Elle semble liée a I’excés combiné d’insuline et
d’épisodes d’hyperglycémie. Les mécanismes qui
concourent a la glycogénose hépatique en cas de
surconsommation d’insuline associée a des phases
d’hyperglycémie consistent en un stockage excessif du
glucose circulant sous forme de glycogéne intra-
hépatique par hyperstimulation de la glycogenése et
inhibition de la glycogénolyse ; I’insuline active la
glucokinase et la glycogene-synthétase et inhibe la
glucose-6-phosphatase [6]. La pathogenése du retard de
croissance et pubertaire n’est pas claire mais semble plutot
étre multifactorielle : I’insuffisance de glucose dans les
tissus, le défaut d’insuline comme facteur de croissance et
I’hypercorticisme peuvent y contribuer. Les signes
cushingoides présents au cours de la glycogénose sont
décrits classiquement chez les enfants [7,8]. Plus les
patients DT1 (et leurs aidants) obtiennent un bon contréle
glycémique, plus on s'attend a ce que la glycogénose
hépatique soit minime. Avec une différence significative
par rapport a la NASH, la glycogénose hépatique est
complétement réversible avec un bon contréle
métabolique [9,10]. Une gestion adéquate des taux de
glucose et d'insuline peut entrainer une rémission
compléte des anomalies cliniques, biologiques et
histologiques [11].

CONCLUSION

Le syndrome de Mauriac est une complication rare du
diabete sucré mal controlé a l'adolescence. Une dose
d'insuline appropriée et un contrdle glycémique optimal
peuvent améliorer [I'hépatomégalie, la glycogénose
hépatique, le retard de la maturation pubertaire et les
résultats caractéristiques de la biopsie hépatique. Le
patient et sa famille doivent étre informés de I'observance
de l'insulinothérapie (12).

La découverte d’une hépatomégalie avec retard staturo-
pondéral chez un diabétique doit faire évoquer plusieurs
diagnostics mais celui du syndrome de Mauriac bien que
rare, ne doit pas étre omis par le praticien surtout en cas
de diabete désequilibré et méme devant un bilan
histologique normal. Le traitement repose sur 1’équilibre
glycémique.
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