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������ �	
 ��
��	��� ������ ����� )������� ��	�� (
� ������ ��������� 43������ ���  

����� �	���*

"�#��� 
�#$ ��� ���:&�'��(�
�� �
�	��� �����	�� )#
 ��(&��� ������ ����� )���� ��	�� (�*+

 ������� �, ������ ����� -��.���/ )#
 �������0�� 1&� ��� �*2 ���
��	�� ��� -3�  
4���� ���	�� ���� � 	 5��(0������� ����� 6�	�
� �� �
+ ��*���� �	
 ��
��	��� 

)� 7 �(.
9�+ $ ��� :� �: ��;� �(�� � <������ ��	��(��� ��� �
������ 6
+ )#
 �=	�� ��;�/ ���

 >2�(� �+ ��� �?�: �+�(��(0�( �*���;� ����/ ���� � 
*@� ��A*��B �*� �*
������ 6
1�����.

$ ��� CD���:� ������ 1���: ��&B �, -���:
��*�� 7����� )�B�� �&��(��� E��� 0
�(�
 �
�	� ��� FB	� �� ������ ).�� -#�B0����*�� �� ���� ��	�� ��	 G( $�  

>� ��
��	 3 ���� ���� -��&B� ���� ���*�� �?����� ��	 � ��#D�&�� �A;�� -��(
� 0
������ �
: ����� �5��	 ������ ������ ���( 3 1�0��	#A�( �(�� -3� �� -��(
� �2

@�, � �A;�� ������ �
�	 "��B( )�/ ��� �: -�������� ��*� ���*	
 �*�D�H��� �����
<�	���.

*��������� �� ��!�"�
��� # �� ��
$��
�� ����� .
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ID�(	�� :43 .���<�)18 ��
<�025 )?	: (� �@B ��� G+���
: - ���(18 ��
 <��*A: �*� 
360 <��� 1��� ���� )��B(	�11.9%.( >���� ��&� ��� �
 ��� "�BMODY �*, 

18 ���  ����� ���� ��� 010-3�  J��? ��	 ���� ��� 0�*��� ��*� �
 7-3�*  04
�K�A $#?( -3� 21 ���;(� ���� ��� ��(��  0 0H�(����� ���+ ���  � G����� ���.

�A����:��
��	��� ������ ����� ��B11.9%�� ��� ����� -3�  �, ������ �	
 ���
7��� �� )�B� /� 0���� ��	 �� ������ ����� ���MODY <�,��A( �?��� �
+ �
 <�., 

��	 ������ ����� )�/2���� ��� >� .
�� �(�� -��#� :��� ���� ��� �(�
 �
�	� 0��
��	 3 ���� ��� 0���� ��� ��*� �


>���� ���.
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Atypiques Diabete Mellitus in Children 
(Non Type I) Etiological Analyses of 43 Cases 

Diana Alasmar*

Abstract 
Background: In children the majority of cases of diabetes mellitus (DM) are 
Type I or autoimmune insulino-dependent diabetes mellitus ( IDDM). 
The term atypical diabetes mellitus ( ADM) is used to identify all forms of  
DM that don’t correspond  to Type I  
Aim: ADM have large clinical and etiological heterogeneity. it may be 
subestimated as frequency of occurrence in children and adolescence. 
Material and methods: This study had include all non autoimmune 
DMpatients in diabetes division of Debrousse HCL, Lion, France. The 
criteria of ADM was the evocative clinical aspect and development, the 
presence of symptoms and sings not explained by diabetes, familial history 
and type of inheritance. molecular biology was performed  when possible. 
Results: 43 cases of ADM non type I diabetes were diagnosed: 18 males and 
25 femals; aged (1 months-18 years) from 360Children with  diabetes            
( prevalence: 11,5%). 
We found 18 cases MODY, 10cases Neonatal diabetes, 7cases NIDDM early 
onset, 4cases triploid 21, 2cases mitochondrial diabetes, one cases Wolfram 
sd. And 1cases hemochromatosis. 
Conclusion: ADM prevalence was 11.9% from DM diagnosed Children in 
Debrousse HCL, France. MODY was the most frequent(18 cases) then 
neonatal diabetes, and DM typeII with early onset.  
Key word: Non autoimmune diabetes mellitus , atypical diabetes mellitus, 
MODY diabetes.   

Assistant. Dept. of Pediatrics, Faculty of Medicine, Damascus University.*



��� �� ��% ��&	��'�� "�$��� (���� )��*�	��  ���� (�', �� #����� ����� 43������ ���� 

52 

������ 
$��� (���� �	$� -./�� #
*0 �1 ��% "�

 	 �	��  ���� �� ��� �� �2� �1��.���
 � #�,.�� �2�3���� �2�',
� �.�&�� �%����

	���	�2���� ��. 4	% 5�6 78��% "�9���
(5)Insulinopenie .

� �!	����,.� "�$�2�� (��2�� �2���.
��� �� ��% ��&	��'��(DAE: diabete 

Atypiques de l’Enfant(�% ����.
�
 �21�	.. / �.�� "�$��� (���� ��$
0 �$

 �	��  ���� :���. ��)1(.;�&�	 4��.�
 ��2� �� ��% ��&	��'�� "�$��� (����

)�.<.�(�2� �2%	��� :2�9� -�=� 
	 7������ �����.��� ��* >����� 7�����

)Bourgneres,1990(22.. ?22��	 ��@
 ��2�. �2.�� >��2��� �� �%	��� A

#�22��ADA #��22��� �22�� ?22�. 
@/� �B��	 "�$��� (��
� C�,�� #��

�22�3���� �22�
,�� �22�% �221 ���	22��� 
)Genetic defects of B cell 

function(،�21 ���	2��� #�� @/�
���	���� ���D	 )Genetic defects of 

insulin action(>����� �� �E��*	
�����	��)�!� �	����1(�0 ��2�� �2��

�	. ��F� 	E ��� ��$0 �	$� �0 �$�� G�.
��� �� ��% 7����� )1(.

��2@�� ���H "	����� "�$��� (���� �6
 �B2� 78��2% �	$� �
$����� �1 8�
.��

 � <2$�� I�,
.��.<.=
2�� �21 �
���	�(DAE Genetique))1(.52.�

 � �% J�.�.�� #��.<.	 �:�$ #2��
 F�. -����0 (��F.�� K� #�. �
3�0 5����

%�B�2�% "�$�2�� (��2�� �2
% �1 �
��� ��L.

���2
 8�2�, ���2� MN���� �&E �1
 5�
� �1 ��� �� ��% "�$��� >���0

 <	���Debrousse 	 M�	�� �1 �1 ;�&
 ?
�
 �����43 (��� �	�E�D.� 7�@��� 

��&	�� / "�$�.
1 ��E ���� (��2
� ���2��� :���.�� �
	 "�$��� � &,=� "&�� ���2�3��� ?�4����

���� ����	���	 �������	 ����)�	�2���
 �!�1(),188(.

1-��	**�� �**, ����**�� ���**��
����Diabete de Type1 )5(

-����2. 5�6 "�9� �.�& �%��� >��
 ��
$����� �.�� ��',��) ��1A(
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•�E�
� M��2� �� �2�% I�, �$
� 
	 M�2
 � 78��2% ���	���� 4	% �2E

��	
,�� >���
�.
95 %�4 �B��� 5@���� �� �2� 8�����

DR3:HLA 	0 DR4 
-I2F� �� ��
$����� �.�� ��', ����.
0#��2�� �	B�� =
�� �� ���
 ���	��.
) ��1B(.
2-��	**�� �**� ����**�� ���**�� 

�	�?��2Diabete Type)8-18(:
�$��
2� �	�	 �� ���� ���	��0 IF�

 �� 8��O.� ���	���� ���� <��.�� ��% �
G4��16 4	%	.�� �$
�� 	E ��$ �2
	%7�

�
� �	2B$�� �2�% ��% �$
� "�$��� (�
)�� ��$0 80%"�$��� (���� #���0 �� 

����1 �1()1(.�2� ��3�2
 �$��
2�
�������.

3-���*�� �*� 4���� �A���� ���	��
������:

P����D	 (	� �% ������ "�$��� (���� 
�� ��',���	� =
�� �� �. :

1-�$��� (���� R�2��� ��� �E�D.��� "
22����� �22�% ��MODY Maturity 

Diabetes of the Young :(1,4,13,18) 

�1 #�� @� �% ���� "�$� (��64��1
 ���	���� �2��	 ���	2� =
2�� �2�
���	���monogenique ���2� N�	�

8�E�! �����.
MODY1:�22��	�HNF-4 522
% 
�O��22��20)ch 20q(���22� 	22E	 

7���)12(.
MODY2 : 22�� ���	�Glucokinase 
&�� 5
% �O��
� ���F�� S��7(ch7p) 

	�222���30-50%?/�222� �222� 
MODY)4(.

MODY3 :���	�HNF-1 S��&�� 5
% 
�O��2
� ��	 ��12 (ch12 q)	�2��.

15 %?/�� ��(13)MODY.
MODY4 : ���	�IPF1 S��&2�� 5
% 

�O��
� ��	 ��13 (ch 13q) )13(
MODY5 : ���	�chromosome 17q 

�O���� 5
%17 8���� �E 	7���)13(
2-2F.� =
2�� �2� "�$��� (������"

Diabete Mitochondrial)1(:
�21 ��3�4� ?�&	&
�  �.�� "�$� (��

 "		22��� >22���� I	22F�� �22�����
��.F��� ����$	�� "AND mt �1��.� 
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���2��.�� �
�2
��� �1 4	% ��chaine 
Respiratoire ��',�� C	.2�� 5
% �.��

 �
$����� �1 )1,6,10,7(M�E�$��
2� ;�
 C�2,0 ������ >��%0 �� ��3�� -�


 "�$��� >����� ��%���-��F� ��% 	0
��10 ��
3����)8(.>�2��� 	2E �����

 �2% �.� ��F.�/� MT����	. ��$�� ?�
���
��
3���� ?/���� �1 ��� ��� )8(

*	 "�$�222�� (��222�� >��222���
����F.���)10(:

�22222222�4'.�Kearns–Sayre 
S .(syndrome) )��2��� ?'@% �



�����,�� ���� 2@� ��� 6 M�2F��� ?
�� #
F�� �1 ���B$�� �
@2% �'.2%�

�*��� �� 	0�	�-(.
��4'.�Pearson:?�2�	��� �� �!�1 

�����,�� �
$����� �	�! �� �������� 
	��E �E�$&� ���� / C�,0 ?��4'.� 
*�2� F� 8�� � �1��.��� "�$��� (���� 

mutation ponctuclle 2�� �1 AND 
"��F.���)10(:�22�� 8�2�  ARNt 

leu(UUR)	7�%	�
 ��$�� �E 
�7�%	�
 �!0 C�,0 ?���  .

3-�� (���� ��2 6 �21 U��2 �� "�$�
��	� ��4'.� ��)8(:

���4'.� wolfram )���	���WFS1 
�O��2�� 52
%4p MInove etal1998(

	
. �.�� �@ �� M"��2� #�% �	
 ��� M�B�. �
��7�	 M����� ���� �
F�.���

8�	BF�)9,3(
���4'.�Down )�O���� N
�.21(M

�222�4'.�KlinefelterM�222�4'.�
TurnerM�2�4'.�Lawrence Moon 

BiedlM�2222�4'.�Brader Willi 
M�22�4'.�Alstrom ��$�22
 #�22B.�� 

��� �� "	
$ �'.%� M�*���(.
4-�$�222�� (��222�� "�222��	�� "

(2,18)Diabetes Neonatales : 
7����% �	$� �0 �$��	)��', R@� �,=.

 ��
$����� �.��(7��3�B� 	0 �'2, �E�D.� M
����� �� 5�	�� ��'��� �B
�� 7��2��$ M

���2�� �,�� 	���� IF� �� ;��
.� ��
RCIU 

��$� (�� �O�� :%�@. �� "���	 "

����� ���	 "	�0 �<���2�� �O��2
� 

(Disomie Uniparentale Paternelle).
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����	��� �1 8��  IPF1 �2����� �21
 A�
��� �
���.�Homozygote ��% �� 
�
$����� ���..

� 2@� �� "�$� (�� ��2D�. ?����
��4� ��B�6 �� ��%����� �
����.

��2�4'.� Wolcott- Rallison �2� 
	 J�
2��� ���2. ��% ��2F���)19(

(dysplasie spondylo-
epiphysaire).

#–"	����� "�$��� (���� )8(
1-�
$��� =
�� �� "�$��� (����:

"�$� (�� �21 8�
2.�� ����6 #��� 
�
$�����:

-�22
$����� >	22@� M�
�� (��22�� �22�
���$��M$����� ?�2��B.�� �2
M�� �2�

���
$��� M�
$����� ���3.�� �2B� ! 	0M
�
$����� ���
..

-"	��222222�� W���222222�� (��
Hemochromatose �
$����� :7��3�� ��$0

#�@,�� ?/'.%� ��� 7��	��� �0 .
-4	��.�����)��.���� ?��	
� �@	.(.
-'.��� 	 ��3�����	��� ��4 ���'��/�)�,�

�3�%	 �'.%� #���(.

-(���� �2��  
.,��� "�$��� A�2�,�� 
)M�2��/	�� �2������� ������ M:�$���

��',
� ��,@��� ����� :CMV(.
2-� (���� ��O�� >���� �1����� "�$��

����:
-?���B��� ���,@MX��
	$ ��4'.�S. 

de CushingM�	.�2222�	�	�$	����
Pheochromocytome M �
22�  �221

���22��M�	$�22$	
O
� 4�22��
� ��	22��
GlucagonomeM4�222���� ��	222��

 ��.���	.��	�22
�SomatostostinomeM
��	�� ��3	��.�	����  �1.

3-�$��� (��� ��	��� #��� N����� "�
�	����	 :

4���������0AsparaginaseM�����.���� 
PentamidineM���
22F�� ?���$�22��

GlucocorticoidesM�� ?��	��B����!��M
���$	4�����DiazoxideM�.�� ?�B��� 2

�222��������� B2 adrenergiquesM
�22���4���.�� ?���22���Diuretiqucs 

thiazidiquesM�2222222222������
��3	.���22�EDiphenyl hydantoine M
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�2��0 �	��1�.�/�Interferon M?'.�2!
 >��	F��rongocide.

A�52
% ��	�F��� #��� "�$��� (���� 
�222��� ?�&	&222
 	0 ���	�222���

���	����)14,15,17(
��22� ���	�22��� 522
% �22�	�F��� 

 ����(insulinoresistance de Type A) 
	�� ���. �.�� ��
 �� �	��� ;�	
 ����

	 ���� �� 8�	��� #�� @� 	%"�
� �.
��222�4'.� Rabson Mendenhall 
	;�	
�� ���. �.�� �� ������
�� �	���

?��%�@����$�. 8�$�� .
�4���222
	���
�� �:Leprochaunisme 

����� �,�� ���
 	�� �,=. �
.$ IF� M
��22��� ?'@22% �	�22@ M����
22�� 8

	������
 .
����� ���
2�� �	�@�� �� "�$��� (

Lipotrophique.
����	���� ���� &	&
 �� "�$��� (���� 
:�F��22� 	0 ���	�22��� 4��2216  �221

 ���	�222���Proinsuline <��222� 
).��#��(����2, ���	�2��� 52
% 

=
����.

�?�&	&
2� ;��
2��� "�$�2�� (����
 �.�� ?'�F.��3���������� 

(11,14)B3-adrenergique 
��2$�� �2.�� >��2��� >�� �0 �

"�$� (�� �� 7�����0 �1��..:
1-�%����� 4�B��� >���0 )8(:
�622
� 8��@��� ���@�� ������anti 

corps anti GAD) GAD(��4'.� �1 
Stiffiman 

�6��22@�� �22����� �22@ �22B�	��� �
���	���� ?'�F.��.

2-��4'.� Refsum :Y�� �2� �%4E 
.� #��%0 �'.%����.

2222E�Uncommon forms of 
immuno-mediated diabetes 

4-�#� �� ������ �����.
$ ��� �;��� � �	�&��:

Z?[�\�]�0̂ ��2� �� �2� �2��% �2���� 
����$���)�����360( �	.��� ����� 9

���B
	 ?�	�� >��2�0 ���2
 �1 M
5�
� �1 "�$���Debrousse �F�� � 

��
�F.�� MT
_,[I(�� ��2� �� "�$2� 
����.��� 8����� ���������	 �', ��8�2.�

 ���2��� ���
. ���1997 	��&P1999 M



������ �	
�
� �
�� ����� �
����	�
���	 ������ �
���� ������� ����� �2008 �.����� 

57 

	"�$�22�� (��22�� (��22F.�/ ;22�&
 ��&	��'��)�.<.�(.

`�.!� � I�,
. .<.52@���� ��% �
����2���� �	2FF� ��&2�� ��2� �� ��

 ����,
.����.H� :
1-"�$�2�� (��2
� "�2�,� I�,
.:
)�!� �	���� 2(�� ��! 	0 #�@,
� ��@

 "4	$	
O��HbA1c)�� G&B� ����� �� ��F
 �������4.3-6.1(%.

2-"�$��� (��
� ��%	��� ���@�� #��*
  ���� �11)2a�.?8���2�� ICA, IAA, 

anti antiGAD, anti IA2 (�2�,� �1 

&�.���Thivolet �2�
$ �21 Laennec 
�	��(.

3-��2F.�� �� "�$� (��� ��
3�% ���	�
�	 =
�� 	�� -�	� ���	��� ��.

4-� �	 . >��2%b� "��% ��* (� 
 	 �������� $��� (��
� ����,��� �2� "�

���	���� �� �@�,�� ?����.
5-���� >��%0 �	�	 �2�* C�,0 ��

"�$��� (����� 8����.
6-�22� 8�22�4����HLA "	22.�. /

DR4,DR3	�� #�22�* �22�%����� (�	�
�F1����� ��.�&��.

� (���� I�,
. ��.%� ��.���� �1�5
% ��� �� ��% ��&	��'�� "�$�:
-	 �	�� �������
� ��.� �	�	 ������.
-8���$�� �������� �� �!�� 5
% ���	 �	�	3	04	0 5.
-�����
� "���.,/� �	�	��6.

"�$�2�� (��2�� I�,
2. ?2���. �.
 ��	.�� �. �.�� ?/���� �1 ��&	��'��

 #�� 5�6 1 �%	� � 2��	� (�	2�  2F
 ��� ��F�� �����)"	����� "�$��� (����(M

������ � ��	� 	0 ��$ ����% ��3�4��� �
7��$�� ;�&.

	����� ?�. �&$E ?�2��	��� �� ���$
 	 ��
���� ��% ��1 �� �	��.��� ;�& 

��
.,�:
�?���	� MODY : �	.$�2�� �2�,�

Bellanne–Chantelot MCEFH<���� .
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��22���F.��� ?�22��	��� :8�	.$�22��
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��BO����.
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I�,
2. �.MODY 7�����2� �2�% 

 ��� 5@����� �B� I,.<.	 ���&��

 �!� �	���� �1 ������� �������� �	FF��
5.

�.=� ��$ 5@���� S4	. �! 	:
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� ���� M��� �����2	18 
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M8�
2� -2�	� �1��O� =
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�38��  "0 ��� �� ?/�� .
	�2�% ���2�,
.�� :	�D�� ?��$ �!

 $0 �3�4� I�,
. �� 5@���� �2�$ ��
�.=�:
��22� �22���� ?/�22��� MODY2 :
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.$� ��� ��$ ��� 2����1�
 ?/���� ���� �1 #�@2,��  2�	.� M

"4	$	
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.�� ��% 
7.2 %����2��� 8��4�� #��* ��DR3 
	0DR4.
���.����� MODY3 : 2� �E�D. #��

 �� �� ��	��� ��4'.� �	�	� 8���� ��
:�B���	 2F1 M>�2����	 �4	2�� ���
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,��.
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��2$ I�,
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  ��2�� �2� "�$2� 	��1	?2��$

DR5/DR3 ��.��22��� C�22�6 �221 
	DR5/DR4 C�,�� �1.
2-"���	�� "�$��� (���� :

?�E	
10 "�$�2�� (��2�� �1 ?/�� 
"���	�� :6��	4�� ?/�� ��% ��� �� �

�14��.��2� �21 �3�2B�	 ?/�� 	4
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3�% ?/��.

*. �� ���� 	 ���2% �	2  :%�@2.
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6M�
3���� G&E �1 (��2� ��.�2! �2�� 
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 �.� #b� �2% �2�� ��%	 d��� A�	4� ��
 ���	�� �&B� #��! -�2�� .Z?2[�\�e� G&2E 
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3����
Robert Debre �2�! �2� <���� �1 

�	.$���Polak.
*�22
3�%	38	22,�� �22� ?/�22� 

�E�222D.�	�222�4'.�� �Rallison–
Wolcott )�� "���	 "�$� (�� 8��%
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��� ���. .=2� �2��1 	 ��F��� �
�2�4'.�� :�	Wolcott- Rallison 

�2��, �2�
3�% 8�E�22
� �', ��
)Nicolino et al 1998(.
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3���� ��@.. �
�� (���0 ����0 ��0 �� ����)�	�2���
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 �B
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����� �	��$�  �1 �� 8����� �� <���� 
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 �� �1 ���� �� 7����
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Caryotype �2��1 �� �	��.��� ����� 
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3- �� "�$��� (���� 2$�� (�� ���:
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-N�2�/� �2� �E �������� �����*)6
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Wolfarm : 

�2�	4�� ����)��2� �2���! �2�	. /
�����	��((��2� �����. (�� �� ?�E	
 

���	�22��� 522
% �22�.�� "�$22�)4
?�	��(M#�2% �	�2@ �� ;��
.. 
"���)����7?�	�� (	 M��.�� ���

 �����2� �2�.�& ����% ?���� @� ��
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���	��� �������� �1 ����$���.
#����� >�� �0 �BD� ������� G&E �1

)7'�2� ���* �1H "	����� "�$��� (����(
#�� 	 8�	�	� �$. �� ���2�0 �E���.%� 7�
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�2������ �� �1�	. 5
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2��MODY2 M7�1���. ��$�� �$
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 ��4'.��Wolcott–Rallison �2��	���
 (��2� �2F1��.���	 8�	BF� ����� ����

 �3�2B� "���	 "�$� M	.% �2!� ��2D
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1M��	�� �� ������ �����1
2M��	�� �� ������ �����2.
3M������ ����� �� 4���� �A���� ���B��:
0�D	 �1 �
, #��� "�$��� (�������	� =
�� �� �.�� ��', ���.
-1-������� ��% �
��� �� �1 �E�D.��� "�$��� (���� MODY.
2-"��F.��� "�$��� (���� .
3-� (���� "�$������	��� ?��4'.��� �� 6 �1 .
4-"���	�� "�$��� (���� .
#�"	����� "�$��� (����:
1-�
$����� ?�1P.
2-(�����	����	 ��	���� N����� "�$���.
A�-.��� �1 ?�&	&
 	0 ���	���� 5
% ��	�F��� �% ������ "�$��� (���� .
������ >�� "�$��� (����� �1��.. �! �.�� >�.
4-�#� �� ������ ����� .

G2� ������1–������ ���#� ������ 9�	A(�� "�#� )8�18(

1-����� 5
% ���� �$�<126 ��/��)7�	�� /�(
2-���� �$�<200 PMK /��)2�	��/�(	0 ���� #�� �%�� ?��$ ��B� 

���� ��% �$��� ���. ���.,� (�� �� ��.%�� ��� 
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	اRSم�$�- ����� 5
)د90+(��� ��	��� %
-HbA1c 
-	 �
3���� 8��
���$ �
3�% ��F�.)	 ����� M"�$��� ���	��E��*(
-���� 8��4�� ���������HLA.
-(�@%�� �@ ���@�� ���%)�����–�D$�� ..(
-,����� ���  �% �$��� ���. ���..
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O�� �F� ���.,�.
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3- �� "�$� (�� 2�$�� (�� 	& 7?/�� 
4-�O���� N
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5-.��� "��F.� "�$� (�� ��
6-��4'.�Wolfram 8���	 ���� 
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-�D% �4	 8���4 �	�	 ��% 5
-�F1��� C�,0 >��%0 �	�	 ��%
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�
B Wolcott – Rallison 
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Walcott-Rallison –2��� ��	
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O
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��B��3d0��4'.�� ������� �
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� ����,���BD��� Wolcott- Rallison �2��� 4
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��B��d2 ��4'.�� ������� �
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