
CAS CLINIQUE COMMENTÉ / COMMENTED CASE REPORT

Glycogénose hépatique : une complication rare du diabète déséquilibré
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Résumé Le diabète déséquilibré expose à de nombreuses
complications liées à un défaut d’insuline. La surcharge gly-
cogénique hépatocytaire, antérieurement nommée syndrome
de Mauriac, en fait partie. C’est un syndrome rare initiale-
ment décrit chez des enfants diabétiques de type 1 (DT1)
chez qui se succèdent une hyperglycémie importante suivie
par une administration de fortes doses d’insuline. Il est
exceptionnellement décrit chez les adultes. Nous rapportons
ici un cas de syndrome de Mauriac diagnostiquée chez une
patiente adulte DT1 admise en réanimation pour cétoacidose
diabétique. L’examen clinique a objectivé un abdomen dis-
tendu avec hépatomégalie à 20 cm. Les examens biologiques
ont montré une acidose métabolique, une hyperglycémie,
une hyperlactatémie, une cytolyse majeure et une cholestase
anictérique. Une prise en charge fondée sur insulinothérapie
et une équilibration hydroélectrolytique ont été instaurées.
L’enquête étiologique des perturbations hépatiques a été
négative. L’évolution clinique et biologique était favorable.
Le diagnostic de glycogénose hépatique a été retenu sur un
faisceau d’arguments anamnestiques et cliniques, et ce en
l’absence d’autres anomalies responsables des perturbations
hépatiques. La certitude diagnostique est histologique, et le
traitement repose sur l’équilibration du diabète.

Mots clés Syndrome de Mauriac · Glycogénose hépatique ·
Diabète sucré · Cétoacidose · Réanimation

Abstract Uncontrolled diabetes exposes the patient to
numerous complications related to underdosing of insulin.
Hepatic glycogenosis, previously called Mauriac syndrome,
is one of them. It is a rare syndrome initially described in
type 1 diabetic children, in whom hyperglycemia is followed

by administration of high doses of insulin. It is exceptionally
rare in adults. We report here a case of hepatic glycogenosis
diagnosed in a type 1 diabetic adult who was hospitalized in
the intensive care unit for ketoacidosis. The clinical exami-
nation revealed a distended abdomen with a hepatomegaly
measured at 20 cm. Biological analyses showed metabolic
acidosis, hyperglycaemia, hyperlactatemia, major cytolysis,
and anicteric cholestasis. The management was based on
insulin and fluid therapy. The etiological investigation of
the liver dysfunctions was negative. Clinical and biological
evolution was favourable. The diagnosis of hepatic glycoge-
nesis was retained based on a bundle of anamnestic and cli-
nical arguments and the absence of other abnormalities cau-
sing by hepatic disorders. The diagnosis was confirmed by
histological investigation and the management was based on
the control of diabetes.
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Introduction

Le diabète mal équilibré représente une préoccupation
majeure dans les pays sous-développés. Il expose à de nom-
breuses complications liées à un défaut d’insuline, et la sur-
charge glycogénique hépatocytaire, antérieurement dénom-
mée syndrome de Mauriac, en fait partie. C’est un syndrome
rare décrit chez des enfants diabétiques de type 1 (DT1) où
se succèdent une hyperglycémie importante suivie par
l’administration de fortes doses d’insuline [1]. Il comprend
cliniquement un retard de croissance, une hépatomégalie et
des signes cushingoïdes [1,2]. L’incidence de ce syndrome a
diminué de façon significative avec l’introduction d’insuline
à action prolongée aboutissant à un meilleur contrôle de la
glycémie [2]. Cette complication est exceptionnellement
décrite chez les adultes.
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Observation

Il s’agit d’une patiente âgée de 23 ans, connue DT1 depuis
quatre ans, mal suivie avec notion d’hospitalisations répétées
pour des épisodes de cétoacidose. Elle a présenté sept jours
avant son admission en réanimation : des épigastralgies irra-
diant vers l’hypocondre droit, des nausées et vomissements
sans arrêt des matières et des gaz, et sans fièvre. Cela surve-
nait à la suite d’un écart thérapeutique dans un contexte de
difficulté psychique secondaire à un conflit familial.

L’examen clinique retrouvait une patiente en bon état
général, ayant un indice de masse corporelle (IMC) de
18,07 kg/m2 (taille = 158 cm et poids = 45 kg), consciente
et bien orientée, apyrétique, asthénique. Les constantes vita-
les étaient : une pression artérielle à 110/85 mmHg, une
tachycardie à 100/minute et une SpO2 à 95 % à l’air ambiant
(AA). Il existait une polypnée de Kussmaul et des signes de
déshydratation intra- et extracellulaire (soif, langue sèche,
yeux cernés). L’examen ne retrouvait pas des signes d’hypo-
perfusion d’organes. On retenait notamment l’absence de
marbrures, des extrémités chaudes et l’absence d’oligurie.
L’examen abdominopelvien mettait en évidence un abdo-
men distendu, une hépatomégalie à 20 cm, l’absence de splé-
nomégalie. Devant la suspicion d’un syndrome occlusif
(abdomen distendu et vomissements), un toucher rectal a
été réalisé à la recherche d’un fécalome retrouvant des selles
normocolorées. La glycémie capillaire était élevée (« HI »
sur l’appareil à dextro), et la bandelette urinaire mettait en
évidence une glycosurie à trois croix et une cétonurie à deux
croix. On ne disposait pas de cétonémie. La gazométrie arté-
rielle à l’AA était : pH = 7,26, PaCO2 = 14 mmHg,
PaO2 = 110 mmHg, HCO3-calculés : 9 mmol/l et une hyper-
lactatémie à 8,29 mmol/l.

Le bilan biologique montrait une cytolyse majeure
(ASAT = 279 × normale [N]), ALAT = 63 × N), une choles-
tase anictérique (γGT = 4 × N, PAL = 1,4 × N, bilirubinémie

totale = 6 µmol/l), sans stigmate d’insuffisance hépatocellu-
laire associée (TP = 72 %) et une lipasémie à 3 × N. Le reste
du bilan révélait une hyperglycémie à 26,5 mmol/l et une
HbA1c à 11,12 %. Par ailleurs, l’ionogramme plasmatique,
les dosages d’urée et de créatinine plasmatiques montraient
(rapportés à l’acidose et à la corpulence de la malade) une
hypokaliémie et une insuffisance rénale (kalié-
mie = 3,9 mmol/l, urée = 7 mmol/l, créati-
nine = 88,4 µmol/l).

Le diagnostic de cétoacidose diabétique associée à une
hépatopathie était retenu. Une insulinothérapie par voie
intraveineuse à la seringue électrique ainsi qu’une équilibra-
tion hydroélectrolytique étaient instaurées. Simultanément,
une enquête étiologique des perturbations hépatiques était
entamée avec à l’échographie abdominale une hépatoméga-
lie de 23 cm de contours réguliers et d’échostructure homo-
gène sans lésion focale décelable et sans dilatation des voies
biliaires intra- et extrahépatiques. La TDM abdominale
effectuée à la recherche d’une pancréatite ou d’un syndrome
occlusif confirmait cette hépatomégalie homogène de
238 mm associée à un épanchement abdominal de moyenne
abondance en périhépatique et au niveau du cul-de-sac de
Douglas, et le pancréas était d’aspect normal (Fig. 1).

Les sérologies virales (EBV, VHA, VHB, VHC, VHE,
CMV et HSV) étaient négatives. La recherche des toxiques,
l’alcoolémie et la paracétamolémie étaient négatives. De
même, un bilan immunologique comprenant des anticorps
anti-LKM1, antimitochondries et anti-muscles lisses était
également négatif.

L’évolution était favorable avec disparition des signes cli-
niques de déshydratation et diminution de la distension
abdominale. On note aussi une normalisation de la gazomé-
trie et du taux de lactate. À j14 d’évolution, l’examen abdo-
minal a retrouvé une diminution de la flèche hépatique
mesurée à 16 cm. Dans le même ordre, le bilan hépatique
et pancréatique était en amélioration (ASAT = 24 × N,

Fig. 1 TDM abdominale : A. Coupe axiale. B. Coupe coronale. Hépatomégalie homogène avec flèche hépatique à 223 mm
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ALAT = 9 × N, γGT = 1,5 × N et lipasémie normale). Les
examens morphologiques de contrôle n’ont pas été prati-
qués. Fondé sur l’histoire, les données biologiques et l’évo-
lution favorable après prise en charge adéquate du déséqui-
libre glycémique, le diagnostic de surcharge glycogénique
hépatocytaire était retenu.

Commentaires

Cette observation d’une jeune patiente DT1 avec un statut
psychique déséquilibré occasionnant des écarts thérapeu-
tiques fréquents décrit une surcharge glycogénique hépato-
cytaire. Ce syndrome a associé : un diabète déséquilibré à
type de cétoacidose, une hépatomégalie et une perturbation
du bilan hépatique à type de cytolyse majeure avec choles-
tase. Une série d’examens complémentaires explorant ces
anomalies hépatiques était négative en dehors d’une hépato-
mégalie homogène.

Le syndrome de Mauriac a été décrit pour la première fois
par Mauriac en 1930 chez des enfants atteints de DT1 pré-
sentant un retard staturopondéral, une hépatomégalie et une
distension abdominale [1]. Cette dénomination a été rempla-
cée par le terme de glycogénose hépatique ou de surcharge
glycogénique hépatocytaire. Il a en effet été préconisé de ne
plus utiliser le terme de syndrome de Mauriac du fait du
passé collaborationniste de Pierre Mauriac, frère de l’écri-
vain François Mauriac [3]. La physiopathologie de la glyco-
génose hépatique est imparfaitement connue. Elle semble
liée à l’excès combiné d’insuline et d’épisodes d’hypergly-
cémie. Les mécanismes qui concourent à la glycogénose
hépatique en cas de surconsommation d’insuline associée à
des phases d’hyperglycémie consistent en un stockage
excessif du glucose circulant sous forme de glycogène intra-
hépatique par hyperstimulation de la glycogenèse et inhibi-
tion de la glycogénolyse ; l’insuline active la glucokinase et
la glycogène-synthétase et inhibe la glucose-6-phosphatase
[3]. La pathogenèse du retard de croissance et pubertaire
n’est pas claire mais semble plutôt être multifactorielle : l’in-
suffisance de glucose dans les tissus, le défaut d’insuline
comme facteur de croissance et l’hypercorticisme peuvent
y contribuer. Les signes cushingoïdes présents au cours de
la glycogénose sont décrits classiquement chez les enfants
[1,2]. En effet, au cours de la période de développement,
les fluctuations documentées à grande échelle entre l’hyper-
glycémie et l’hypoglycémie (suggérant un modèle de sur- et
sous-insulinisation) sont accompagnées d’une activation des
hormones de contre-régulation avec un hypercorticisme
réactionnel à l’excès d’insuline [1,2,4]. L’hypercorticisme
secondaire semble donc être responsable du développement
de l’obésité cushingoïde. Cela se produit essentiellement
chez les enfants/adolescents, mais est quasi absent chez ceux
qui ont dépassé la période pubertaire.

L’hépatomégalie est secondaire au dépôt de glycogène
dans le foie. En cas d’hyperglycémie majeure, le glucose
entre passivement dans les hépatocytes via GLUT 2 (trans-
porteur du glucose indépendant de l’insuline) et est rapide-
ment transformé en glucose-6P par la glucokinase ; l’admin-
istration importante d’insuline entraîne la transformation du
glucose-6P en glycogène par la glycogène-synthétase [5,6].
Ce phénomène est amplifié en cas de cétoacidoses répétées
imposant de fortes doses d’insuline intraveineuse [2],
comme chez notre patiente.

À l’âge adulte, la glycogénose hépatique se caractérise
par des douleurs abdominales, une anorexie, des nausées et
des perturbations du bilan hépatique dans un contexte de
déséquilibre glycémique majeur. D’autres manifestations
ont été rapportées à type d’œdème insulinique avec la mise
en évidence d’œdèmes de consistance élastique, ne prenant
pas le godet, imputés aux propriétés œdémateuses propres à
l’insuline [3]. Classiquement, les transaminases sont très éle-
vées [7,8]. Une hyperlactatémie peut s’ajouter à ce tableau
(retrouvé chez notre malade) [9]. Classiquement, l’hyperlac-
tatémie résulte d’un déséquilibre entre la production (stimu-
lation de la glycolyse anaérobie ou dysfonction de la chaîne
respiratoire mitochondriale) et la clairance du lactate. Les
principales causes d’acidose lactique en dehors d’une hypo-
perfusion tissulaire, la cause la plus évidente, sont les expo-
sitions toxiques (metformine, cyanure, l’acide valproïque,
etc.) [10]. D’autres étiologies, plus complexes à établir, sont
associées à une acidose lactique, comme l’état de mal
convulsif ou l’insuffisance hépatocellulaire [10]. Plus rare-
ment, une acidose lactique inexpliquée peut orienter vers la
découverte d’une néoplasie ou d’une hémopathie [10]. En
l’absence de toutes ces causes dans notre observation, l’hy-
perlactatémie est expliquée d’une part par l’accumulation
hépatique de glycogène avec une altération de la néogluco-
genèse [9]. D’autre part, certaines études, chez des malades
atteints de glycogénose, ont montré un rapport lactate/pyru-
vate élevé [11,12]. Également, l’analyse histologique du
matériel de biopsie hépatique a mis en évidence des mito-
chondries géantes anormales [11,12]. Ces dernières consta-
tations ont permis d’orienter vers un défaut dans la chaîne
respiratoire mitochondriale [11,12].

L’échographie abdominale retrouve l’hépatomégalie et
l’aspect de surcharge traduisant le stockage chronique de
glycogène. Le diagnostic de glycogénose hépatique est un
diagnostic d’élimination. Avant de le retenir, il est impératif
d’éliminer les causes virales, métaboliques, obstructives et
auto-immunes [13]. Le diagnostic de stéatose hépatique
non alcoolique (NASH) ne doit pas être méconnu dans un
contexte de surcharge métabolique du foie et en présence de
facteurs de risque que sont le surpoids (IMC > 25 kg/m2)
avec une adiposité centrale, une hypertriglycéridémie et un
taux d’HDL-cholestérol bas souvent observés chez les dia-
bétiques [14]. L’imagerie ne permet pas de différencier la

Méd. Intensive Réa 3



glycogénose hépatique d’une NASH [14,15]. Dans notre
cas, le diagnostic de NASH était peu probable étant donné
le statut morphologique en faveur d’une maigreur et la nor-
malité du bilan lipidique. Le seul examen permettant d’affir-
mer formellement le diagnostic est la biopsie hépatique qui
met en évidence un aspect de surcharge glycogénique visible
après coloration par le PAS (periodic-acid-Schiff, utilisé en
histologie pour mettre en évidence les polysaccharides de
types mucopolysaccharides présents dans certains tissus
conjonctifs ainsi que dans le mucus) [16].

Néanmoins, certains auteurs ne recommandent pas de
pratiquer la biopsie si le bilan hépatique se normalise avec
le bon contrôle glycémique [8]. L’évolution est le plus sou-
vent favorable grâce à l’équilibre glycémique, et l’atteinte
hépatique disparaît généralement en deux à quatre semaines
[17]. Cependant, les doses d’insuline journalières nécessai-
res à l’obtention de l’équilibre glycémique sont souvent plus
importantes que chez les sujets DT1 sans glycogénose hépa-
tique (1,33 contre 0,6 à 1,1 UI/kg) [18].

Conclusion

Bien que la glycogénose hépatique soit un diagnostic rare, il
doit être évoqué en cas d’hépatomégalie chez un DT1 ayant
des antécédents fréquents de cétoacidoses diabétiques. Le
diagnostic est fondé sur un faisceau d’arguments anamnesti-
ques et cliniques, et ce en l’absence d’autres anomalies pou-
vant être en cause des perturbations hépatiques. La certitude
diagnostique est histologique, bien que rarement obtenue, et
le traitement repose sur l’équilibration du diabète.

Liens d’intérêts : les auteurs déclarent ne pas avoir de lien
d’intérêt.
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