
auriac sendromu (MS), kötü kontrollü Tip 1 diabetes mellitus
(DM)’lu hastalada görülen nadir bir komplikasyondur. Büyüme
geriliği, gecikmiş puberte, obezite, cushingoid bulgular, hepato-

megali ve hipertransaminazemi ile karakterize olup, metabolik kontrolün
düzeltilmesi sonucunda bulgular geri dönüşümlü olabilir.1,2 Generalize
ödem, alt ekstremite ödemi ve diyabetik ayak gibi bulgular, daha çok Tip 2
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Generalize Ödem ile Prezente Olan
Mauriac Sendromu

ÖÖZZEETT  Mauriac sendromu (MS), Tip 1 diabetes mellitus (DM)’li hastalarda, kötü glisemik kontrol so-
nucu gelişen nadir bir komplikasyondur. Bu yazıda, dört yıldır Tip 1 DM tanısı ile takip edilen,
kötü metabolik kontrol sonucu generalize ödem ile prezente olan ve MS tanısı alan, 14 yaşında bir
kız hasta sunulmaktadır. Fizik muayenesinde boy: 149 cm (-1,7 SDS), vücut ağırlığı: 63 kg (+1,4
SDS), beden kitle indeksi: 28,6 kg/m2 (+2,4 SDS) idi. Yüzde, her iki alt ekstremitede ayaklarda, ayak
bileklerinde ve pretibial bölgede, gode bırakan ödemleri mevcuttu. Batın distansiyonu vardı ve ka-
raciğer kosta altında 4 cm palpe edildi. Laboratuvar incelemesinde HbA1c düzeyi %16,5 idi. Has-
tanın diyeti boy yaşına uygun düzenlendi. Regüler insülin 80 Ü/gün, dört dozda ayarlandı. Kan
şekeri regülasyonu sağlanan hastanın üç ayda HbA1c düzeyi %8,7’ye geriledi, alt ekstremite ödem-
leri tamamen düzeldi. Sonuç olarak, kötü kontrollü diyabet hastalarında, MS’nin generalize ödem
ile de prezente olabileceği akılda tutulmalıdır. Diyabetin iyi metabolik kontrolü, günümüzde nadir
görülen bu tür komplikasyonların gelişimini engellemektedir.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Diabetes mellitus, Tip 1; diyabet komplikasyonları; ödem  

AABBSSTTRRAACCTT  Mauriac syndrome (MS) is a rare complication, resulting from poor glycemic control
in patients with Type 1 diabetes mellitus (DM). We present a 4-year follow-up case report for a 14-
year-old girl with a diagnosis of Type 1 DM, presented with MS and generalized edema as a result
of poor metabolic control. Upon physical examination, she had a height of 149 cm (-1.7 SDS), a
weight of 63 kg (+1.4 SDS), and a body mass index of 28.6 (+2.4 SDS). She displayed facial edema
and pitting edema of the lower extremities (legs, ankles, and feet), abdominal distension, a palpa-
ble liver (4 cm at midclavicular line), and an HbA1c level of 16.5%. For this study, the patient’s diet
was designed according to her age and height, and she was administered 80 U/day of regular insulin
over a course of four doses. After improving metabolic control over a 3-month period, the patient’s
HbA1c level declined to 8.7%, and her edema was completely resolved. In conclusion, for patients
with poorly controlled diabetes, it should be considered that MS may be presented with general-
ized edema, and appropropiate metabolic control of diabetes can help prevent the development of
further complications.
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DM’de periferik arter hastalığı veya eşlik eden böb-
rek yetersizliği, kalp yetersizliği ve diyabetik nöro-
patiye bağlı olarak ortaya çıktığı bildirilmiştir.3,4

Tip 1 DM’li çocuklarda, insülin tedavisi ile ilişkili
olarak ortaya çıkan ödem, ilk kez 1979 yılında
Lawrence ve Dunnigan tarafından tanımlanmıştır.5

Literatürde insülin ödemi sık olmamakla birlikte,
yeni tanı almış Tip 1 DM’li hastalarda yoğun insü-
lin tedavisi sonrasında ya da kötü kontrollü diya-
betlilerde insülin dozlarının arttırılması sonucu
glisemik kontrol sağlandıktan sonra ortaya çık-
maktadır.6-8 Genellikle hafif ve ekstremitelerde lo-
kalize olsa da, nadiren seröz boşluklarda asit ve
plevral efüzyona yol açtığı bildirilmiştir.9 Burada,
kötü metabolik kontrollü diyabet sonucunda, ge-
neralize ödem ile prezente olan ve MS tanısı alan
Tip 1 DM’li bir kız hasta sunulmaktadır.

OLGU SUNUMU

Tip 1 DM tanısı ile izlenen 14 yaşında kız hasta, iki
hafta önce başlayan her iki ayakta şişlik ve yere ba-
sarken ağrı şikâyeti ile polikliniğimize getirildi. Her
iki alt ekstremitede gode bırakan ödemlerinin olması
ve nabızlarının zayıf alınması nedeni ile ödem eti-
yolojisi araştırılmak üzere yatırıldı. Hikâyesinden
dört yıldır Tip 1 DM tanısı ile izlendiği, Tip 1 DM
tanısı aldıktan üç gün sonrasında regüler insülin te-
davisi kesilip, insülin lispro ve glarjin tedavilerine
başlandığı ve hâlen aynı insülin tedavilerini aldığı,
düzenli kontrollere getirilmediği, insülinlerini dü-
zenli yapmadığı ve sık sık ketoasidoz tablosunda acil
servise getirildiği öğrenildi. HbA1c düzeyinin son
iki yıl içerisinde giderek arttığı gözlendi. Ketoasidoz
nedeniyle yatırıldığı dönemlerde insülin dozları dü-
zenlenen hastanın, takiplerinde insülinleri düzensiz
yaptığı ve diyetine uymadığı öğrenilmesi üzerine,
son zamanlarda insülin dozlarında değişiklik yapıl-
madı. Hastamızın ödemlerinin 0,9-1 Ü/kg/gün do-
zunda insülin almakta iken ortaya çıktığı öğrenildi.
Hastanın fizik muayenesinde; boy: 149 cm (-1,7
SDS) (Hedef boyu 162 cm), vücut ağırlığı: 64 kg (+1,5
SDS), beden kitle indeksi (BKİ): 28,6 kg/m2 (+2,4
SDS), puberte evresi telarş evre: IV, aksiler kıllanma:
II, pubik kıllanma: IV olduğu, mensturasyon kana-
masının 14 ay önce başladığı, hâlen düzensiz olduğu,
ciltte koltuk altı ve boyunda akantozis nigrikans ol-

duğu, göğüste ve bacak iç yüzünde pembe-mor stria-
larının olduğu, yüzde periorbital bölgede, her iki alt
ekstremitede ayaklarda, ayak bileklerinde ve preti-
bial bölgede gode bırakan ödemlerinin olduğu, ha-
reket kısıtlılığının ve eritemin olmadığı, batın
distansiyonunun olduğu, karaciğerin kosta altında 4
cm palpe edildiği, diğer sistem muayenelerinin doğal
olduğu görüldü. Geçmiş dosya bilgileri incelendi-
ğinde, diyabet tanısı aldığı sırada yıllık büyüme hızı
7 cm /yıl iken, son iki yılda yıllık büyüme hızının 1
cm/yıl olduğu saptandı. Hastamızın laboratuvar tet-
kikleri Tablo 1’de gösterildi. Batın ultrasonografi
(USG)’sinde karaciğer sağ lob uzun boyutu 200 mm
(hepatomegali) idi ve karaciğerde grade 1 yağlanma
olduğu saptandı. Alt ekstremite Doppler ultrasono-
grafisi normal olarak değerlendirildi. Ekokardiyo-
grafisi normaldi. Göz muayenesinde retinopati
saptanmadı. Elektromiyografi (EMG)’si normal ola-
rak değerlendirildi. Kötü kontrollü diyabeti, büyüme
geriliği, cushingoid görünümü ve hepatomegalisi
olan hastamız, klinik ve laboratuvar bulguları ile MS
tanısı aldı. Hastanın diyeti boy yaşına uygun olarak
düzenlendi. Regüler insülin tedavisi 80 Ü/gün (1,25
Ü/kg/gün), dört dozda ayarlandı. Hastamızın ödem-
leri, regüler insülin tedavisi almakta iken yatışından
iki hafta sonra düzelmeye başladı. Daha önceki ya-
tışlarında, dört doz regüler insülin tedavisi sonra-
sında kısa sürede insülin lispro ve glarjin tedavisine
geçilerek taburcu edilen hastanın, bu sefer daha
ciddi bir klinik tabloda başvurması nedeniyle, insü-
lin ihtiyacını belirlemek amacıyla daha uzun süre
(üç hafta) regüler insülin tedavisi verildi. Takibinde
ödemlerinin giderek azalan hasta, 1,2 Ü/kg/gün do-
zunda insülin lispro ve glarjin tedavileri almakta
iken taburcu edildi. Üç ay sonra kontrole geldiğinde,
fizik muayenesinde; vücut ağırlığı: 62 kg (+1,2 SDS),
boy: 150 cm (-1,46 SDS), BKİ: 27,5 kg/m2 (+2,1 SDS)
olduğu, karaciğer kosta kavsinde 2 cm palpe edildiği,
yüz ve alt ekstremite ödemlerinin tamamen kaybol-
duğu, transaminazların normal olduğu, HbA1c dü-
zeyinin %8,7’ye gerilediği gözlendi. 

TARTIŞMA

DM, giderek artan sıklığı ve yol açtığı komplikas-
yonları nedeniyle, mortalitesi ve morbiditesi yük-
sek bir hastalıktır. Büyüme geriliği, hepatomegali,
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obezite ve gecikmiş puberte ile karakterize olan
MS, ilk kez 1930 yılında Tip 1 DM’li çocuklarda ta-
nımlanmış olup, modern insülin tedavilerinin uy-
gulanmasıyla, günümüzde nadir görülen bir
komplikasyondur.10 MS’de büyüme geriliğinin ne-
deni tam olarak açıklanamamıştır. İnsülinin kara-
ciğerde büyüme hormonu reseptörlerinin ekspres-
yonunu arttırdığı bildirilmiştir. İnsülin eksikliğine
ve kötü glisemik kontrole bağlı IGF-1 ve IGF BP3
seviyelerinde azalma, IGFBP-1 düzeyinde artma ve
büyüme hormonu hipersekresyonuna neden ol-
maktadır. MS’de, büyüme geriliğinden büyük
oranda büyüme hormonu ve IGF-1 aksındaki bo-
zukluklar sorumlu tutulmuştur.11,12 Klinik ve labo-
ratuvar bulguları ile MS tanısı alan hastamız, dört
yıldır Tip 1 DM tanısı ile izlenmekte iken, düzenli

kontrollere gelmemiş ve sık sık ketoasidoz tablo-
sunda acil servise getirilmiştir. HbA1c düzeyinin
%16,5 olması, kötü metabolik kontrollü olduğunu
desteklemektedir. Hastanın IGF-1 düzeyinin düşük
olmaması ise, IGF-1 düzeyinin MS’de normal de-
ğerlerin de olabileceğini göstermektedir.

Hepatomegali ve hipertransaminazemi, enfek-
siyöz hastalıklar (viral, bakteriyel, parazitik, fun-
gal), depo hastalıkları, kollajen doku hastalıkları,
maligniteler, kolestaz ile seyreden safra yolu has-
talıkları ve son olarak da alkolik olmayan karaciğer
yağlanması nedeniyle olabilir.13 Hastamızda viral
hepatit ayırıcı tanısı için bakılan anti-HAV IgM,
HBsAg, anti-HBc IgM, anti-HCV testleri ve otoim-
mün hastalığı destekleyen klinik ve laboratuvar
bulguları negatif bulundu. Hepatomegali ile ilişkili
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Başvuru 3. ay 6. ay Referans aralığı

Hemoglobin (g/dL) 12,5 12,2 12 12-15

Beyaz küre (mm3) 7400 6800 7200 4000-11000

Trombosit (mm3) 439000 385000 466000 150000-450000

Glukoz (mg/dL) 314 175 139 70-110

Üre (mmol/L) 22 30 28 10-40

Kreatinin (µmol/L) 0,45 0,46 0,57 0,5-1,2

Total kolesterol (mg/dL) 160 165 180 0-200

Trigliserid (mg/dL) 212 210 168 0-200

Aspartat aminotransferaz (U/L) 60 17 20 7-39

Alanin aminotransferaz (U/L) 80 19 22 0-40

Alkalen fosfataz (U/L) 426 352 379 0-270

Gama glutamil transferaz (U/L) 70 52 17 10-71

Total bilirubin (mg/dL) 0,82 0,75 0,28 0,1-1,1

Total protein (g/dL) 6,23 6,32 6,90 6-8,5

Albumin (g/dL) 3,45 3,72 3,81 3,5-5

Serbest T4 (ng/dL) 1,02 0,93-1,7

TSH (mIU/mL) 1,92 0,27-4,2

Kortizol (µg/dL) 15 12 5-24

IGF-1 (ng/mL) 392 217-589

HbA1c (%) 16,5 8,7 8,9 4,8-6

DTG Ig A, Ig G Negatif

Anti-HAV IgM, HBsAg, Anti-HBc IgM, Anti-HCV Negatif

ANA, ASMA, LKM Negatif

İdrar tetkiki Glukoz (+++) Glukoz (-) Glukoz (-)

Keton (++) Keton (-) Keton (-)

24 saat idrar mikroalbumin 16 mg/gün 12 mg/gün

TABLO 1: Laboratuvar değerleri.

TSH: Ti ro id sti mu lan hor mon; IGF-1: İnsü lin ben ze ri bü yü me fak tö rü-1; DTG IgA ve Ig G: Do ku trans glu ta mi naz IgA ve IgG; An ti-HAV IgM: He pa tit A vi rüs IgM an ti ko ru; HBsAg: He pa-

tit B vi rüs yü zey an ti je ni; An ti-Hbc IgM: He pa tit B kor IgM an ti ko ru; An ti-HCV: He pa tit C vi rüs an ti ko ru; ANA: An ti nük le er an ti kor; AS MA: An ti düz kas an ti kor; LKM: Ka ra ci ğer-böb rek

mik ro zo mal an ti ko ru.



hematolojik ve onkolojik hastalıklara ait klinik ve
laboratuvar bulguları, kolestaz ve konjestif kalp
yetmezliği bulguları yok idi. Diyabetik hastalarda
hepatomegalinin ve viral hepatit dışı transaminaz
yüksekliğinin en önemli nedeni alkolik olmayan
karaciğer yağlanmasıdır. Her ne kadar USG ile al-
kolik olmayan karaciğer yağlanmasına ait bulgu
olan Evre I karaciğer yağlanmasını göstersek de,
kesin tanı histolojik çalışma ile konulabilir. Bizim
hastamızın Tip 1 DM olması, düzensiz insülin kul-
lanması ve HBA1c düzeyinin çok yüksek olması
(%16,5) nedeniyle, hepatomegalinin bir diğer ne-
deni karaciğerde glikojen depolanması da olabilir.
Birçok çalışmada MS’de hepatomegalinin glikojen
depolanmasına bağlı olduğu bildirilmiş, patofizyo-
lojisi insülin ve glukoz düzeyindeki dalgalanmalar,
yüksek kan glukozunun insülinden bağımsız bir şe-
kilde hepatosit içine alınması ve insülin tedavisi
sonrası glukozun glukojene polimerize olması ile
açıklanmıştır.14,15 Hastamızın obezitesinin olması
ve kötü kontrollü diyabetik hasta olması nedeniyle
alkolik olmayan karaciğer yağlanması ve glikojen
depolanmasının birlikteliği düşünülmektedir. Glu-
kojenik hepatomegali daha selim seyirli olup, alko-
lik olmayan yağlı karaciğer hastalığında olduğu gibi
persistan hipertransaminazemi, fibrozis ve siroza
dönüşüm beklenmez.16 Literatürde kötü kontrollü
diyabete bağlı hepatik glukojenoz tanısı histopato-
lojik olarak doğrulanan olgularda, glisemik kontrol
sağlandıktan sonra klinik bulguların (hepatomegali
ve hipertransaminazemi) hızla gerilediği gösteril-
miştir.17,18 Bizim olgumuzun da klinik seyrinde gli-
semik kontrol sağlandıktan sonra transaminaz
düzeylerinin ve hepatomegalinin düzelmesi, önce-
likle karaciğerde glikojen birikimini düşündür-
mektedir. Yoğun insülin tedavisi ile klinik
tablonun düzelmesi nedeniyle, invaziv bir girişim
olan karaciğer biyopsisi ile tanının histopatolojik
doğrulaması yapılmadı.

Bu yaş grubunda ödem yakınmaları ile gelen
hastalarda, etiyolojide sodyum absorbsiyonunun ve
sıvı basıncının artması, albumin sentez bozukluğu
veya kaybına bağlı onkotik basıncın azalması, vas-
küler hastalıklar, lenfatik obstrüksiyon ve ilaçlar
ayırıcı tanıda düşünülmelidir. Hastamızın konjestif
kalp yetersizliği bulguları yoktu ve ekokardiyogra-

fisi normal idi. Laboratuvar tetkiklerinde böbrek
fonksiyon testleri, serum protein, albumin ve idrar
mikroalbumin düzeyleri normal sınırlardaydı. Alt
ekstremite Doppler USG normal bulundu. Ödem
yapabilecek kardiyovasküler, renal ve vasküler pa-
tolojiler dışlandıktan sonra, hastamızdaki ödemin
diyabet ile ilişkili olduğu düşünüldü. Diyabet has-
talarında diyabetik nefropati, kalp yetersizliği, pe-
riferik arter hastalığı, tromboflebit, diyabetik
nöropati, insülin allerjisi ve yoğun insülin tedavi-
sine bağlı ödem görülebilir.3-5,19-21 Diyabetik nöro-
pati özellikle alt ekstremitelerde periferik vasküler
sempatik denervasyona neden olarak, vazodilatas-
yon, kan akımında artış ve venöz basınçta artışa
neden olur.20 Hastamızın EMG’sinin normal olması
diyabetik nöropatiye bağlı ödemi ekarte ettirdi. İn-
sülin allerjisi, saf insan insülinlerinin kullanılması
sonrasında seyrek olarak ortaya çıkmak-
tadır. Lokal veya generalize reaksiyonlar görülebi-
lir.21 Semptomlar ilk kez insülin kullanmaya başla-
dıktan sonra altı ay içinde görülebilir. Dört yıldır
Tip 1 DM tanısı ile izlenen ve tanı aldığından iti-
baren aynı insülin tedavilerini kullanan hastamı-
zın, insülin kullanımı sonrasında allerji öyküsü
yoktu. Bu nedenle etiyolojide insülin allerjisi dü-
şünülmedi. Literatürde insülin ile ilişkili ödem,
yeni tanı almış Tip 1 DM’li hastalarda yoğun insü-
lin tedavisi sonrasında ya da kötü kontrollü diya-
betlilerde insülin dozlarının arttırılması sonucu
glisemik kontrol sağlandıktan sonra geliştiği bildi-
rilmiştir. İnsülin ödeminin patofizyolojisinde, in-
sülinin vasküler geçirgenliği ve renal sodyum
tutulumunu arttırıcı etkisine, geçici hiperaldoste-
ronizme, antinatriüretik etkiye bağlı olarak ödemin
ortaya çıktığı düşünülmektedir.22,23 İnsülin ödemi
olan hastaların BKİ’lerinin düşük olduğu dikkati
çekmektedir.6,8 Kötü metabolik kontrollü tip 1 di-
yabeti olan hastamızın, fizik muayenesinde obezi-
tesinin olması, düzensiz de olsa dört yıldan fazla
insülin kullanım öyküsünün olması, ödemlerin
yoğun insülin tedavisi ile kaybolması insülin öde-
mini ekarte ettirdi. Ödemin MS ile ilişkili olabile-
ceği düşünüldü. Bildiğimiz kadarıyla literatürde
MS ile ilişkili ödem bildirilen bir olgu vardır.24 Bu
olguda ketoasidoz nedeniyle verilen yoğun insülin
tedavisi sonrasında generalize ödem geliştiği ve ta-
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kibinde kendiliğinde düzeldiği bildirilmiştir. Daha
önce literatürde bildirilen olgulara benzer olarak,
bu olgudaki ödemin etyopatogenezinde insülin
ödeminin rol oynayabileceği öne sürülmüştür.24

Bizim olgumuz ise uzun süredir insülin kullandı-
ğından dolayı bu olguda bildirilen açıklama ile 
bağdaşmamaktadır. MS ile ilişkili ödemin meka-
nizması günümüze kadar kesin olarak açıklanama-
mıştır.

Tip 1 DM’li hastalarda insülin eksikliği, serbest
yağ asitlerinin ve keton cisimciklerinin artışına yol
açar. Kronik hiperglisemi ile seyreden hastalarda,
serbest yağ asitleri ve keton artmış serbest oksijen
radikalleri ile açıklanabilir. Bu teorimiz, yoğun in-
sülin tedavisi ile kan şekeri kontrolünün daha iyi
olmasıyla ödemin kaybolmasını desteklemektedir.
Kötü kontrollü diyabette ödemin diğer önemli me-
kanizmalarından birisi de, kronik hiperglisemi ne-
deniyle karaciğer ve kas dokusunda artmış olan
glikojenin neden olduğu total vücut suyu kitlesin-
deki artıştır.25,26 Mevcut bilgilerin ışığında, hasta-
mızdaki ödemin diyabet hastalığının kronik cisim-
lerine bağlı arginin ve nitrik oksit düzeylerinin art-
tığı, vazodilatasyon ve endotel disfonksiyonuna
neden olduğu, antidiüretik hormon salınımının ve
kan akımının arttığı gösterilmiştir.27-29 Kötü kont-
rollü diyabet hastalarında, artan glikasyon ve oksi-
dasyon ürünleri oksidatif strese yol açarak, serbest
radikallerin artışına yol açmaktadır. Artmış serbest
radikaller diyabetin kronik komplikasyonlarının

temelinde yatmaktadır.30 Bizim hastamızdaki öde-
min oluş mekanizmasınında kötü kontrole bağlı
kronik hiperglisemi ve kötü kontrolü ile açıklana-
bileceğini düşünmekteyiz. Yoğun insülin tedavisi,
düzenli egzersiz ve diyet ile ödemin üç ay içeri-
sinde düzelmesi bu görüşümüzü doğrulamaktadır.
Hastamızdaki ödemin MS’nin bir bulgusu olmak-
tan ziyade, MS’ye eşlik eden bir bulgu olduğunu
düşünmekteyiz. Çünkü MS’de etkin glisemik ve
metabolik kontrolün sağlanmasıyla, klinik, labora-
tuvar ve histolojik değişiklikler tamamen düzelme-
sine rağmen, mikrovasküler komplikasyonlarda
(retinopati ve nefropatide) ilerleme olduğu göste-
rilmiştir.31,32 Bu çalışmalar göstermektedir ki, MS’de
mikrovasküler komplikasyonlar kolayca gerileme-
diğinden, hastamızdaki ödemin patogenezinin MS
ile ilişkisi kesin olarak açıklanamamıştır.

Sonuç olarak, sunulan olgudan da anlaşılabile-
ceği üzere, günümüzde MS hâlen görülebilmekte-
dir. MS’nin altında yatan temel unsur, düzensiz ve
yetersiz insülin kullanımıdır. Yoğun insülin teda-
visi ile kan şekerinin sıkı kontrolü MS’deki meta-
bolik kontrolü hızla sağlasa da mikrovasküler
komplikasyonlar aynı ölçüde düzeltilememektedir.
Yoğun insülin tedavisi ile ödemin düzelmesi, insü-
lin ödemini ekarte ettirmesi yanında, kötü kont-
rollü diyabette damar geçirgenliğindeki artış ve
glikojen depolanmasına paralel olarak total vücut
su kitlesindeki artış gibi nedenlerle ödem gelişebi-
leceğini desteklemektedir.
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