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Resumen

La diabetes mellitus tipo 1 (DM1) es la enfermedad
crónica endocrinológica mas frecuente en pediatría y
probablemente la de mayor repercusión sanitaria por
la gravedad de sus complicaciones. El tratamiento,
basado en insulinoterapia, alimentación y ejercicio,
tiene como objetivo el control glucémico, garantizando 
la prevención de complicaciones y mejor calidad de
vida. La educación es la piedra angular en la atención
del paciente diabético y la clave para un tratamiento
exitoso.
La máxima expresión de la DM1 mal controlada es el
síndrome de Mauriac, integrado por talla baja, retraso
puberal, hepatomegalia, fenotipo cushingoide y
dislipidemia. Este síndrome constituye la causa más
frecuente de disfunción hepática en niños y
adolescentes con DM1 y puede revertir al optimizar el
tratamiento.
Se presenta el caso clínico de una adolescente de 14
años, portadora de DM1 de 8 años de evolución. Tenía 
mal control metabólico, con fallas en todos los pilares
de su tratamiento diabetológico. Presentaba falla del
crecimiento y del desarrollo puberal, hepatomegalia,
hábito cushingoide y dislipemia, lo que configuraba un 
síndrome de Mauriac en su completa expresión. Estos
signos se deben a hiperglucemia mantenida, déficit de 
insulina y activación de hormonas contrarreguladoras.
El diagnóstico de este síndrome es clínico. El
tratamiento se basa en el adecuado manejo
diabetológico, que lleva al buen control metabólico.
Todos los síntomas y signos revierten al lograr el
control glucémico. Si este objetivo no se logra, se
condiciona el pronóstico a mediano y largo plazo.

Pa la bras cla ve:      SÍNDROME DE MAURIAC

                                         DIABETES MELLITUS TIPO 1

Summary

Type 1 diabetes mellitus (T1DM) is the most common
chronic endocrinology disease in pediatric and
probably the greatest health impact by the severity of
its complications. The treatment, based on insulin,
food and exercise, search the glycemic control,
ensuring the prevention of complications and better
quality of life. Education is the cornerstone in the care
of diabetic patients and the key to successful
treatment.
The ultimate expression of poorly controlled T1DM is
the Mauriac syndrome, integrated by short stature,
delayed puberty, hepatomegaly, dyslipidemia and
cushingoid phenotype. This syndrome is the most
common cause of liver dysfunction in children and
adolescents with T1DM and may revert optimizing
treatment.
We present a case of adolescent 14 years old with 8
years of evolution of T1DM. She had poor metabolic
control, with failures in all pillars of diabetologic
treatment. She showed failure of growth and pubertal
development, hepatomegaly, cushingoid habit and
dyslipidemia, which configured Mauriac syndrome in
its full expression. These signs are due to sustained
hyperglycemia, insulin deficiency and activation of
counterregulatory hormones. The diagnosis of this
syndrome is clinical. The treatment is based on
adequate diabetológic treatment, which leads to good
metabolic control. All symptoms and signs reverted
achieving glycemic control. If this goal is not achieved, 
the prognosis depends on the medium and long term
complications.
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Introducción

La dia be tes me lli tus es la en fer me dad cró ni ca en do cri -
no ló gi ca más fre cuen te en pe dia tría y pro ba ble men te la
de ma yor re per cu sión sa ni ta ria por la im por tan cia y gra -
ve dad de sus com pli ca cio nes(1). La dia be tes me lli tus
tipo I (DM1) es una en fer me dad pan creá ti ca de ter mi na -
da por el dé fi cit ab so lu to de in su li na y es la for ma de
dia be tes más fre cuen te en ni ños (95% de los ca sos). Se
ca rac te ri za por un es ta do de hi per glu ce mia cró ni ca,
acom pa ña da de al te ra cio nes en el me ta bo lis mo de car -
bohi dra tos, lí pi dos y pro teí nas(2). La in ci den cia de DM1 
au men tó a ni vel mun dial en los úl ti mos años, par ti cu lar -
men te en me no res de 5 años. Se es ti ma que ac tual men te
es de 10-12/100.000 en me no res de 15 años(1).

El tra ta mien to de la DM1, ba sa do en in su li no te ra pia, 
ali men ta ción y ejer ci cio, tie ne co mo ob je ti vo el con trol
glu cé mi co lo más pró xi mo a la nor ma li dad, ga ran ti zan -
do me jor ca li dad de vi da(2). La edu ca ción es la pie dra an -
gu lar en la aten ción del pa cien te dia bé ti co y la cla ve pa ra 
un tra ta mien to exi to so. De be ser per so na li za da y adap -
ta da a la edad del ni ño, orien ta da a él y su fa mi lia, im par -
ti da por un equi po mul ti dis ci pli na rio con for ma ción es -
pe cia li za da en edu ca ción en dia be tes y mé to dos edu ca ti -
vos, de be ser un pro ce so con ti nuo y re pe ti ti vo(2,3). La fa -
mi lia, co mo en to da en fer me dad cró ni ca, jue ga un papel
muy im por tan te y el apoyo que pueda brindar influirá
sobre el buen pronóstico a corto y largo plazo.

La DM1 tie ne nu me ro sas com pli ca cio nes, que co -
mien zan en la edad pe diá tri ca y se ma ni fies tan prin ci pal -
men te en la edad adul ta y de ter mi nan la mor bi li dad de la
en fer me dad. Mu chas com pli ca cio nes guar dan re la ción
con el mal con trol y la hi per glu ce mia cró ni ca, otras no,
aun que pue den de ter mi nar di fi cul ta des en el con trol.
Entre las pri me ras se en cuen tran la mi croan gio pa tía, de -
ter mi nan te de ne fro pa tía, neu ro pa tía y re ti no pa tía y la
ma croan gio pa tía, con afec ta ción co ro na ria, ce re bro vas -
cu lar y vas cu lar pe ri fé ri ca. Entre las se gun das se en -
cuen tran en fer me da des psi co ló gi cas y psi quiá tri cas y
tras tor nos au toin mu nes. El buen con trol me ta bó li co se
aso cia a cla ra dis mi nu ción de la fre cuen cia y el gra do de
com pli ca cio nes mi cro vas cu la res, tan to en pre ven ción
pri ma ria co mo se cun da ria. El con trol glu cé mi co in ten si -
vo no mos tró re duc ción im por tan te de even tos ma cro -
vas cu la res, pero al combinarlo con el control de otros
factores de riesgo de enfermedad cardiovascular aso cia -
dos se observa reducción y prevención de estas com pli -
ca cio nes.

Otras com pli ca cio nes que pue den de sa rro llar es tos
pa cien tes en es tre cha re la ción con el con trol me ta bó li co
sos te ni do en el tiem po son: pa to lo gía ar ti cu lar, ca ries
den tal, dé fi cit de cre ci mien to, so bre pe so y re tra so pu be -
ral(4). En es tos pa cien tes, ade más, es fre cuen te la coe xis -

ten cia de otros fac to res de ries go de en fer me dad car dio -
vas cu lar: hi per ten sión ar te rial, dis li pi de mias, so bre pe -
so/obe si dad, se den ta ris mo y ta ba quis mo(5). Algu nos de
es tos fac to res tie nen re la ción di rec ta con la ca li dad del
con trol(6). Los pro gra mas de tra ta mien to y edu ca ción
dia be to ló gi ca de ben pre ve nir y tra tar es tos fac to res de
ries go(7).

De be bus car se la aso cia ción con otras en fer me da des
au toin mu nes, co mo hi po ti roi dis mo y en fer me dad ce lía ca.

La má xi ma ex pre sión de la DM1 mal con tro la da
cons ti tu ye el sín dro me de Mau riac. Éste fue des cri to por
pri me ra vez en 1930 por Paul Mau riac y, a pe sar de ser
una en ti dad an ti gua, aún se des cri ben ca sos, so bre to do
en ado les cen tes de se xo fe me ni no. Se ca rac te ri za por ta -
lla ba ja, pu ber tad re tra sa da, he pa to me ga lia y fe no ti po
cus hin goi de. Algu nos au to res in clu yen la dis li pi de mia
en el diag nós ti co(5,6). Mau riac ad vier te que el sín dro me
pue de ex pre sar se en gra do va ria ble, des de una for ma
com ple ta has ta for mas frus tras con me nor ex pre si vi dad
clí ni ca(8).

En las úl ti mas dé ca das la in tro duc ción de au to mo ni -
to reo y téc ni cas de vi gi lan cia co mo la he mo glo bi na gli -
co si la da (HbA1c), y el ad ve ni mien to de nue vas in su li -
nas han con ver ti do es te sín dro me en una ra re za, ha bien -
do só lo co mu ni ca cio nes es po rá di cas en la li te ra tu ra(8).
La im por tan cia de es te sín dro me ra di ca en que cons ti tu -
ye la cau sa más fre cuen te de dis fun ción he pá ti ca en ni -
ños y ado les cen tes con DM1 y en su re ver si bi li dad al op -
ti mi zar el tra ta mien to(9).

Objetivo
Pre sen tar el caso clí ni co de una pa cien te por ta do ra de
DM1 con una evo lu ción pro pia del sín dro me de Mau -
riac, en ti dad que si bien es cada vez más rara, aún si gue
es tan do pre sen te en pa cien tes con mala ad he sión al
tratamiento.

Caso clínico
Sexo fe me ni no, 14 años y 10 me ses, me dio so cial, eco -
nó mi co y cul tu ral de fi ci ta rio. Con vi vía con ma dre,
abue la ma ter na y her ma no me nor; pa dre au sen te. No es -
co la ri za da. Diag nós ti co de DM1 a los 8 años, de but en
ce toa ci do sis. Buen con trol me ta bó li co has ta los 12
años. A par tir de en ton ces pre sen tó múl ti ples hos pi ta li -
za cio nes por epi so dios de ce toa ci do sis le ves a se ve ros,
dos de las cua les re qui rie ron in gre so a cen tro de cui da -
dos in ten si vos, de sen ca de na dos en su ma yo ría por des -
con tro les die té ti cos. Du ran te las in ter na cio nes per ma -
ne cía acom pa ña da por su ma dre o su abue la, en for ma
irre gu lar. No con cu rría con cua der no de au to mo ni to reo. 
Re fe ría ci fras ha bi tua les de hi per gli ce mia. No rea li za ba 
ejer ci cio. A los 11 años se diag nos ti có hi po ti roi dis mo:
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co men zó tra ta mien to sus ti tu ti vo, con con tro les pos te -
rio res nor ma les. Últi mo fon do de ojo, rea li za do un año
an tes, sin al te ra cio nes. Ci fras de mi croal bu mi nu ria de
33 mg/24 ho ras en un con trol rea li za do un año an tes.
Re ci bió psi co te ra pia irre gu lar men te por al te ra cio nes
del hu mor en me nos. No pre sen ta ba con tro les pe rió di -
cos con pe dia tra ni con en do cri nó lo go pediátrico. No
logró culminar el programa de educación por no con cu -
rrir a los controles. Tratamiento al momento del
ingreso: insulina NPH 1 UI/kg/día en tres dosis diarias y 
ajustes con insulina regular.

Ingre só al hos pi tal por ce toa ci do sis mo de ra da en el
cur so de in fec ción res pi ra to ria. Se ini ció el tra ta mien to,
con buena evolución.

Exa men fí si co du ran te la hos pi ta li za ción: há bi to
cus hin goi de con ca ra de lu na lle na, adi po si dad de dis tri -
bu ción cen tral, au men to del pa nícu lo adi po so a ni vel ab -
do mi nal y miem bros afi na dos (fi gu ra 1). Piel y mu co sas
bien co lo rea das, zo nas de li pohi per tro fia en ca ra an te -
rior de mus los, pies sin le sio nes. Exa men car dio vas cu -
lar: pun ta en lí nea de re fe ren cia, to nos nor mo fo né ti cos,
sin so plos, fre cuen cia car día ca 90 por mi nu to. Pre sión
ar te rial 100/60 mmHg. Exa men pleu ro pul mo nar nor -
mal. Abdo men glo bu lo so, he pa to me ga lia a 4 cm del re -
bor de cos tal, de con sis ten cia fir me-elás ti ca, bor de re gu -
lar, le ve men te do lo ro sa. Exa men os teoar ti cu lar: re trac -
ción con li mi ta ción en la mo ti li dad de ar ti cu la cio nes in -
ter fa lán gi cas pro xi ma les y me ta car po fa lán gi cas de ter -
ce ro, cuar to y quin to de do de am bas ma nos. Li mi ta ción
en la ex ten sión de am bos pu ños (fi gu ra 2). No pre sen ta -
ba al te ra cio nes en otras ar ti cu la cio nes. El exa men neu -
ro ló gi co era nor mal. Estadio de TANNER II. Peso
39.900 g, talla 1,43 m. Índice talla para la edad (T/E) con 

puntaje Z de -3,1; índice de masa corporal (IMC) para la
edad 19,5, con puntaje Z de 0,03.

La HbA1c era de 16,1%; la ci fra de co les te rol fue de
265 mg/dl, y tri gli cé ri dos de 450 mg/dl. El fun cio nal he -
pá ti co fue nor mal ex cep to una le ve mi croal bu mi nu ria.

La eco gra fía ab do mi nal evi den ció hí ga do au men ta -
do de ta ma ño, de con tor nos re gu la res, con le ve au men to
de la eco ge ni ci dad en for ma glo bal. El exa men de orina
fue normal.

Discusión

La DM1 es una en fer me dad cró ni ca que de ter mi na im -
por tan tes mo di fi ca cio nes a ni vel fí si co y emo cio nal.
Los pa cien tes afec tos su fren gran des al te ra cio nes en su
es ti lo de vida, de ben in yec tar se in su li na a dia rio, con -
tro lar su gli ce mia y cui dar su in ges ta. La mor bi li dad y
mor ta li dad tie nen re la ción di rec ta con los de sa jus tes
me ta bó li cos agu dos y las com pli ca cio nes cró ni cas. Los
pro gre sos en el tra ta mien to de la dia be tes han lo gra do
una me jo ría no ta ble en el pro nós ti co a cor to, me dia no y
lar go pla zo. Los ni ños por ta do res de esta en fer me dad
no mue ren por des com pen sa cio nes, en su ma yo ría pue -
de te ner una bue na ca li dad de vida, con es co la ri dad nor -
mal y buen ni vel psi co fí si co(10).

El tra ta mien to ade cua do de la DM1 in clu ye in su li no -
te ra pia, die ta, ejer ci cio y au to con trol. Es in dis pen sa ble
una edu ca ción dia be to ló gi ca in ten sa, con ti nua, rei te ra da 
e im par ti da por per so nal en tre na do, des ti na da al pa cien -
te, su fa mi lia y su en tor no. Uno de los ob je ti vos de la
edu ca ción es trans fe rir en for ma gra dual las res pon sa bi -
li da des en el cui da do de la dia be tes al pa cien te y su fa mi -
lia(1,10). En es ta pa cien te no se op ti mi za ron es tos pi la res
del tratamiento, lo que determinó que evolucionara con
graves complicaciones.

La ad he sión al tra ta mien to re quie re la mo ti va ción
del pa cien te y su fa mi lia(10). El rol de la fa mi lia es fun da -
men tal. Es re co men da ble que am bos pro ge ni to res y/u
otros in te gran tes del nú cleo fa mi liar con cu rran a los
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Figura 1. Hábito cushingoide, adiposidad central
tóraco-abdominal con miembros afinados.

Figura 2. Signo del rezo. Evalúa la limitación en la
motilidad articular a nivel de interfalángicas proximales y 
puño.



con tro les y par ti ci pen en la edu ca ción, lo que no se pu do
lle var a ca bo en es te ca so(10). Esto se gu ra men te in flu yó
ne ga ti va men te en su tra ta mien to. Se ha re por ta do que en 
las fa mi lias dis fun cio na les pue de ha ber di fi cul ta des des -
de el mo men to del diag nós ti co, con con flic tos pa ra
acep tar la con di ción de pa to lo gía cró ni ca, así co mo du -
ran te la evo lu ción, pa ra lo grar una co rrec ta ad he sión al
tra ta mien to y un buen gra do de con trol(1). Estas familias
requieren atención psicológica especializada, lo que no
fue posible en este caso.

Son pre dic to res de ma la ad he sión al tra ta mien to: la
exis ten cia de un so lo pro ge ni tor, la au sen cia per ma nen te 
de uno de los pro ge ni to res a las ins tan cias de ins truc -
ción, pro ble mas psi quiá tri cos en la ca sa, fa mi lia que ne -
ce si ta ini cial men te asis ten cia so cial(10). Mu chos de es tos 
fac to res es ta ban pre sen tes en es ta pa cien te, lo que de bió
ha ber si do abor da do y tra ta do en for ma óp ti ma por el
equi po de sa lud, pudiendo quizás haber prevenido la
mala evolución posterior.

Esta pa cien te pre sen ta ba múl ti ples fa llas en la ad he -
ren cia a to dos los pi la res del tra ta mien to. Incum plía la
die ta, con fre cuen tes trans gre sio nes. Pre sen ta ba evi den -
cias de fa llas en la téc ni ca de ad mi nis tra ción de in su li na,
co mo las zo nas de li pohi per tro fia, de bi das a la elec ción
de la mis ma zo na pa ra apli car la in su li na, sin ro tar los si -
tios de pun ción; que de ter mi nan ade más una ab sor ción
errá ti ca y en len te ci da(11). No rea li za ba ac ti vi dad fí si ca,
una de las es tra te gias fun da men ta les en el tra ta mien to de 
la en fer me dad, que in flu ye po si ti va men te en el con trol
me ta bó li co y co rri ge fac to res de ries go de en fer me dad
car dio vas cu lar co mo so bre pe so y se den ta ris mo. El ejer -
ci cio, ade más, con tri bu ye al bie nes tar psi co ló gi co(10,12).
Además, en los siete años de evolución de la enfermedad 
no recibió un programa de educación diabetológica
completo.

Otro fac tor que pu do ha ber in ci di do ne ga ti va men te
en la evo lu ción de la en fer me dad y su es ca sa ad he ren cia
al tra ta mien to fue el tras tor no del hu mor en me nos, con
ras gos de pre si vos, in co rrec ta men te tra ta do. Va rios es tu -
dios in ter na cio na les com pro ba ron que ni ños y ado les -
cen tes con DM1 pre sen tan ma yor pre va len cia de de pre -
sión en com pa ra ción con la po bla ción ge ne ral, así co mo
ni ve les más ba jos de au toes ti ma(13). La te ra pia con duc -
tual me jo ra es tos tras tor nos y fa vo re ce la ad he ren cia al
tra ta mien to(12,14).

To das es tas fa llas de ter mi na ron, por un la do, múl ti -
ples des com pen sa cio nes, al gu nas de ellas con ries go de
vi da, y por otro la do, mu chas com pli ca cio nes cró ni cas,
que con di cio nan el pro nós ti co a me dia no y lar go pla zo.
La fa lla en la ad he ren cia al tra ta mien to de ter mi nó el mal
con trol de la en fer me dad en su ex pre sión má xi ma: el
sín dro me de Mau riac, que es ta pa cien te pre sen ta ba en
for ma com ple ta, con fa lla del cre ci mien to, re tra so pu be -

ral, he pa to me ga lia, há bi to cus hin goi de y dis li pe mia.
Mau riac ha cía alu sión a que los pa cien tes pa si bles de de -
sa rro llar es te sín dro me eran aque llos con es ca sa ad he -
ren cia al tra ta mien to, lo que fue rea fir ma do en 1950 por
la doc to ra Sal dún de Ro drí guez(8). Ambos destacaron su
reversibilidad, en forma total o parcial, con buen control
metabólico.

La fa lla de cre ci mien to se evi den cia ba por una ta lla
ba ja se ve ra con un sco re Z -3,1 de T/E. Su ori gen es pro -
ba ble men te mul ti fac to rial, de ri va do de fac to res nu tri -
cio na les y en do cri no ló gi cos. A tra vés de va rios me ca -
nis mos, la hi per glu ce mia man te ni da y el dé fi cit de in su -
li na con tri bu yen al de te rio ro del cre ci mien to pro vo can -
do al te ra cio nes me ta bó li cas y hor mo na les, con afec ta -
ción de to das las hor mo nas ade nohi po fi sa rias. Tan to al
ini cio de la en fer me dad co mo en la evo lu ción, los ni ve -
les de ghre li na, po ten te es ti mu lan te de la se cre ción de
hor mo na de cre ci mien to (GH), per ma ne cen dis mi nui -
dos. El au men to de las ci fras de glu co sa pro du ce dis mi -
nu ción en la se cre ción ba sal de GH. Por otra par te la in -
su li na re gu la la ac ti vi dad de la so ma to me di na (IGF-I),
im por tan te fac tor de cre ci mien to ti su lar. Aún son ne ce -
sa rios más es tu dios pa ra di lu ci dar si exis ten otros me ca -
nis mos fi sio pa to ló gi cos del re tra so de cre ci mien to. Los
co no ci mien tos acer ca de la re la ción en tre el con trol de la 
dia be tes, el cre ci mien to li neal y la ac ti vi dad de la so ma -
to me di na se ba san en da tos de ni ños en quie nes, me jo -
ran do el con trol me ta bó li co, se lo gró el re gre so a la nor -
mal ac ti vi dad de IGF-I y la re cu pe ra ción par cial del cre -
ci mien to(15-17).

La pu ber tad nor mal es un pe río do crí ti co en el que se
ne ce si ta la con fluen cia de fac to res ali men ta rios, en do -
cri no ló gi cos, me ta bó li cos y psi coe mo cio na les. En ni ñas 
sa nas, la pu ber tad se ini cia a los 11 ± 2 años y la me nar ca
tie ne lu gar 2 años más tar de(18). Los pú be res por ta do res
de DM1 re quie ren un con trol pre ci so en su tra ta mien to
nu tri cio nal e in su lí ni co. Estu dios in ter na cio na les de -
mos tra ron un re tra so en el ini cio de la pu ber tad en ni ñas
con DM1, en las que la me nar ca se pre sen tó a una edad
pro me dio de 15 años. Este re tra so tu vo re la ción in ver sa
con la du ra ción de la en fer me dad. Los dis tin tos au to res
ad vier ten que po drían exis tir otros fac to res en la pa to ge -
nia del re tra so pu be ral(16,19). Esta pa cien te pre sen ta ba un
re tra so en su desarrollo puberal, relacionado se gu ra -
men te al mal control metabólico y la mala ad he sión al
tratamiento.

El há bi to cus hin goi de se ca rac te ri za por dis tri bu ción 
par ti cu lar de la gra sa cor po ral con acu mu la ción en ca ra,
dan do a la mis ma for ma re don dea da (lu na lle na), adi po -
si dad en cue llo (gi ba de bú fa lo), adi po si dad en tron co y
cen troab do mi nal con ema cia ción en miem bros. Su pa to -
ge nia se atri bu ye al hi per cor ti so lis mo en dó ge no, ge ne -
ra do por au men to en la se cre ción de cor ti coes te roi des,
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me dian te la es ti mu la ción adre nal que pue de ocu rrir tan -
to en los epi so dios de hi po gli ce mia co mo en los epi so -
dios de ce to sis(20). La in su li ni za ción in su fi cien te pro -
mue ve la li pó li sis con pro duc ción de cuer pos ce tó ni cos.
La ce to sis ac ti va la sín te sis del cor ti sol, re troa li men tan -
do así la li be ra ción de áci dos gra sos y la hi per glu ce -
mia(9).

La he pa to me ga lia es un sig no pre sen te en la ma yo ría
de los pa cien tes con ma la ad he sión al tra ta mien to, aun -
que no es pa tog no mó ni ca del sín dro me de Mau riac. Se
de be a so bre car ga glu co gé ni ca(1,9). La hi per glu ce mia es -
ti mu la el de pó si to de glu có ge no en los he pa to ci tos. La
de fi cien cia de in su li na y el con se cuen te au men to de la
glu ce mia san guí nea im pi den el feed back ne ce sa rio pa ra
in hi bir la glu co neo gé ne sis he pá ti ca. El hí ga do pro du ce
una can ti dad ma yor de glu co sa, que se con vier te en glu -
có ge no y se al ma ce na en es te ór ga no. La eco gra fía es un
mé to do sen si ble pa ra el diag nós ti co de glu co ge no sis he -
pá ti ca. La biop sia es tá in di ca da so la men te en ca sos gra -
ves o cuan do exis tan du das diag nós ti cas(21,22). La glu co -
ge no sis he pá ti ca es re ver si ble con in su li ni za ción ade -
cua da y nor ma li za ción glu cé mi ca(9).

La hi per co les te ro le mia se de be a ab sor ción au men -
ta da de co les te rol(23). Esto se co no ce a par tir de es tu dios
so bre el me ta bo lis mo del co les te rol en es tos pa cien tes.
Fár ma cos co mo las es ta ti nas no ten drían be ne fi cios, ya
que no in hi ben la ab sor ción de co les te rol(24,25).

Co mo com pli ca ción re la cio na da a to xi ci dad de la hi -
per gli ce mia cró ni ca y la glu co si la ción de los te ji dos, es -
ta pa cien te pre sen ta ba li mi ta ción en la mo vi li dad de las
ar ti cu la cio nes in ter fa lán gi cas, me ta car po fa lán gi cas y de 
am bos pu ños. Esta si tua ción se aso cia a com pli ca cio nes
mi cro vas cu la res(7).

Co mo com pli ca cio nes mi cro vas cu la res, pro pias de
la en fer me dad cró ni ca mal con tro la da, la mi croal bu mi -
nu ria in ci pien te es la pri me ra ma ni fes ta ción clí ni ca de
ne fro pa tía dia bé ti ca. No se en con tra ron evi den cias de
otras com pli ca cio nes microangiopáticas retinianas ni
neurológicas.

El diag nós ti co del sín dro me de Mau riac es emi nen -
te men te clí ni co. En mu chos ca sos se re quie re des car tar
al gu nos diag nós ti cos di fe ren cia les. La me di ción de
HbA1c es un pa rá me tro im por tan te pa ra de mos trar el
mal con trol me ta bó li co cuan do se en cuen tra por en ci ma
de 7,5%(21). En es ta pa cien te la ci fra ex tre ma da men te
ele va da lo de mues tra. El tra ta mien to del sín dro me de
Mau riac se ba sa en un buen con trol me ta bó li co, pa ra lo
cual es im pres cin di ble una co rrec ta ad he ren cia al tra ta -
mien to dia be to ló gi co. Está de mos tra do que una vez lo -
gra do y man te ni do el buen con trol glu cé mi co de sa pa re -
ce la sig no sin to ma to lo gía del sín dro me(8,22).

Si bien el sín dro me de Mau riac es po co fre cuen te, es
im por tan te la sos pe cha clí ni ca en ni ños con mal con trol

me ta bó li co, lo que po si bi li ta rá un diag nós ti co tem pra no, 
ade cua ción del tra ta mien to y re duc ción de los ries gos de
com pli ca cio nes, me jo ran do la ca li dad de vi da(22).
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