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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���� ��� ��*� �

>���� ���.



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

51 

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.*
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������ 
$��� (���� �	$� -./�� #
*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
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	"�$�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��
B.Mousson�5�Debrousse�	�� .

��22��	� WFS1 : �	.$�22��Barrett M
��BO����.

I,2��� 5@���� ��% � �2B�.<.�
�F����� �������� #��� ���$.2�� �2. M

���.��� ����,��� I	������.H� :���.,�
 �2��  �2%	 �2��� ��% �$��� ���.

���	�� ��2�% �2� �	*�$	
O�� ���.,� M
��.	����C���	����	 ���@�� M�2@ 
M(�@%�� �2�% �2���� 5
% ���� �$�
�����	�� 22�� I',.�� �. ��$ MDNA 

)�!� �	���� �D��3(
ID�(	�� 

1-�.�	.�� :
43 ��2��K�� 7�@��� )18�2$& 7�	25 
5��0(5.� 	 ���	�� ��% �� 18 7�2��% 

)I�,2.�� �2�% � �	�� �����10.5 
���(5�6 ��.�. 40 ?��	 ��
.,� �
3�%

 ��� �B������ 22
� ������2�� ���.<.�.
�FF�� ��.��� "0 MPrevelence G��2! 
11.9 ) %43/360@��� 7���$� 7�(.

2-�� ��3�4��� ?�� ���� 	 ������ S4	.:

�21 �2���� 8�	�	��� ��
.,��� #�����
 �2!� �	����4#2�.�. �21	 ;2�&	 

�E�.�	..
1-"�$��� (����MODY:

I�,2. �.MODY 7�����2� �2�% 
 ��� 5@����� �B� I,.<.	 ���&��

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

�.=� ��$ 5@���� S4	. �! 	:
�18 8�E�� ���� M��� �����2	18 

���M11 �$& 7����F� 76��NM3?'3�% 
�� �� �
3���� �1 ��.�����B8	2,�� ���

M8�2� -2�	� �1��O� =�� �� ����
2�MODY 2)<��	� �4�(M8/�� ?

)7?'3�% (�2��	� ����� �B��� ?�. 
MODY2 	MODY3:3�2� ?/�� 

���	� �1 8�� MODY2.
*��22.��� :8�22� R186X)8�22� ��

7�%	� ��$��(
*���� :8���� 8�� )92 de 110(.
���.��� )8	,0(���	� �1 ?���  �� 

MODY3)558 insc(	8�22�  �22E
 8���� 
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�38��  "0 ��� �� ?/�� .
	�2�% ���2�,.�� :	�D�� ?��$ �!

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

 � �$�  �1 :�.$� ��� ��$ ��� 2����1�
 ?/���� ���� �1 #�@2,��  2�	.� M

"4	$	
O��HbA1c ��$ I�,.�� ��% 
7.2 %����2��� 8��4�� #��* ��DR3 
	0DR4.
���.����� MODY3 : 2� �E�D. #��

 �� �� ��	��� ��4'.� �	�	� 8���� ��
:�B���	 2F1 M>�2����	 �4	2�� ���
��	
,��.

"4	$	
O�� #�@,��HbA1c  2�	.��� 
��2$ I�,.�� ��%11.1 %8�2�4��	

 	 ��.B�	 �! ?��$ ������� c �2, �$�
  ��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
��
3�% ?/��.

*. �� ���� 	 ���2% �	2  :%�@2.
 
����� ���	 �O�� �O��2�� �1 "	�0 �

6M�
3���� G&E �1 (��2� ��.�2! �2�� 
���% "���	 "�$� :��% 5�	�� �,P ���

 �.� #b� �2% �2�� ��%	 d��� A�	4� ��
 ���	�� �&B� #��! -�2�� .Z?2[�\�e� G&2E 

5�2� �2� �	�2�.��� 7�2���	� �
3����
Robert Debre �2�! �2� <���� �1 

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

�E�222D.�	�222�4'.�� �Rallison–
Wolcott )�� "���	 "�$� (�� 8��%

 	 J���� ���. .=2� �2��1 	 ��F��� �
�2�4'.�� :�	Wolcott- Rallison 

�2��, �2�
3�% 8�E�22� �', ��
)Nicolino et al 1998(.

�'� �� �% (���0 �����	 �
3���� ��@.. �
�� (���0 ����0 ��0 �� ����)�	�2���

 �!�6(	�2�% "�$�2�� (��2��4��. �!
 �B�� ��� 8�$�� ������ ��'��� 5@����
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����� �	��$�  �1 �� 8����� �� <���� 
��� ��.

���� �1	. �$& �	��58�	�2� �B0 
(�@%�� ���.� �	�! .�BD0 ����� Y.��

 2���* �
$���
� ������� I����7�7�2�
�% 
222��.7��� �222�',� 84�222���� �222.

���	��b�)�$��d4-5(.
�B��� ������� ?,�� �2� ���2 �$ 

	 J���� ���. 8��% �2B�	  ��2F���
������82.5 �� )5.5-"����� :�����(

22� ��F��� ������ �E��% �� ����F�4
	 ?�	�� �B0 ����)�2!� �	�2���6

	�!� �$��3d(MG�2�% �O��� f��
 �B0 �.�	 ��� 	2��� 7�2���� �E�D.� M

"������� :����/� 5
% �D.��–2.
���	���� IF� ��$ N'��� ?/���� �1

 �� �1 ���� �� 7���� 2� ��F. ���	��1
8��	/X2$/�	2� �2�		� �O�2� �2�

Caryotype �2��1 �� �	��.��� ����� 
 8�	.$���Cecile Julier��	��$	0 Mh�e�[�

�� 	 ��	9���� ���	�
� ���	��� �@	. ;�&
 �	.$��� ��! ��M.Nicolion 5
% ;�&	
���� �O�� .

3- �� "�$��� (���� 2$�� (�� ���:
��	7�	�E�D.� 5@�� ��� "�$2� (

8���$ �4	 8���4 ��:BMI< ,�� �� 
97.5 "	3��� "�$� (��� �B.���6 ��.�. 

&"��� �� �!'% � "&��  � 78��2% �E�
�0 D�'�	 ���$�� ��% :

-N�2�/� �2� �E �������� �����*)6
N��6���	 �$& ���F� (.

-��.�� ��%  �	.�14.5��% 7�.
- ���� �� "�$� (��� ��
3�% ���	�2
1?/���� �$ �.
-�$���� ��	��� �	 .�� �,=. S	�
)4?/�� (.
4-�O���� N
�. �� � �1 "�$��� (���� 

21:
���4���
� �� 5@�� ICA .

5-"��F.��� "�$��� (���� :
��, ������ ��@���7����	 7�)Deletion(
"��F.��� �O��
�:

-�'.2%� ��2 � �21 "�$� >���
 �F�� "��F.� "	
,)��4'.�Wolfram 

��&�$�� :Rotis et al()18(.
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-�2� ���2�� ;��2. "��� >���
 >��� 8�	�� :22$ "&�� "�$���

 ��	
,Nicolion et al 1997)(.
-5�,P 5@��	� �� �.<.42��.� �

�21H �2B�	� ��
.,� >��%0 ;��.�
 B.���� ?�. ����F.� 8�� �� �% N��
� �

7�%	� ��$�� :ARN t leu (UUR) �	� 
R3�.�.

6-�22�4'.� ��22 6 �221 "�$22� (��
Wolfarm : 

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

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

 �����2� �2�.�& ����% ?���� @� ��
 ������)18��% 7�(..  

7-�	��2� "�$� (� W���2�� (��2� "
"	����)Hemochromatose (	��  	E

 -��� �$&��	�! �� "	���� W����� (�
 	 �!�� �2����� �����'.� �
�.� �
���

 i�� �$�c#2��	,�� � ��	� _,2T[I

���� "�$��� (����17 �2�	� �21 ���
��� ��	
, >���.

��B2�	�� 
2� ��&	��'�� "�$��� (���� �.�	. ��F�

12%$� �� ��� �� "� ��% �$� )�1
����1(�	B�� �� >!��.� ��� �&2E 8���

 ��% �$� �	�F��� 	 (����M6 Z&\6a�G&2E 
������12%��2� �� "�$2� �� �E 

�2B
$ �$2. �.��	10%(��2�� �2� 
"�$��� .�	�	 ���.�� �6 2B� �.�	2. �
7����� � 2
� .<.?�2� ���� �2�0 	E �
B��� 2� �� �2���� � , ��0 �� ����

���	��� �������� �1 ����$���.
#����� >�� �0 �BD� ������� G&E �1

)7'�2� ���* �1H "	����� "�$��� (����(
#�� 	 8�	�	� �$. �� ���2�0 �E���.%� 7�

78���� � 2
� .<.�.�6� �	�	 ��%.<.�
G���2�. �$�� ���
�� ���$�� (��
� "	���

 &�� 5@���� (/9E ����.� �=� �	��� ��
�$� 7����, 7���$� (�� ��% ��� �1 �.. M

5�� �1 �3��� >���0Lyon-Sud.
N2�� �2� 8� ��� ����	��� #�����

�E�.�	. 	 M�2������ ��� ���	�� �B�3�.�
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�2������ �� �1�	. 5
% �E ��3�4���:
2��MODY2 M7�1���. ��$�� �$�� 	E

 6 7����*	 (� � 7����� G�	 . �2�� G��&2�
)18(.

2��MODY3 7������ �E�D.� �0 �$��
  ���� �
F. 	 8� ��$0 �$�1(���� �� 

"�$���)18(.
?��� �� #��* �	$� ?/���� >�� �1

 ?���	� �� �1	�����MODY 7��29� 
6�5C�,0 ?���	� �	�	)8Cheore et 

al 199)(4(.
>����� 	 �@	����� ���$�� �	�	 �6

 ��	
,��)��
.,� ��$0 �1 ��E �D�'���
22�� 2.<.�.�22�� MODY (��22�� M

"��F.��� "�$��� "	���� W����� (�� M(
� �2���$�6 ���.�� ��%�. /0 #��.<.�
����2��� 8��4�� �	�	 �0 ��$DR3 	0

DR4)	�1 �	�	���25%��.��E�� �� 
2�MODY((��2� �2�B�	. /0 #2�� 

 ���� �� "�$�16 N�� M7���� a�G&E 
����  �������21 ��	. ���30%�2� 

<����.
���2@�� #�2�* �6 C�2,0 �B� ��

 �2�* �.�&2�� �%����� "�$�
� ��%	���

 � 2��� ?�
� ��1�$.<.?�. ��	� N�� �
 �� "�$��� ��  ��1��* #�,. �� 

 ���� 	E �.�� ��',
� �.�& �%���B1.
	 I�,2.�� ������ �6 �2.�� �2 ,��

 � 2� ;�� ��� �1 �B��.F�.<.&,=. �
�G&E ������� �0 #2��	 ��
.,���  �F���
�����$�2�� ��� �� ��� ���1 �,�� ���

 	2�� �2�3�4��� N	2���� -��	. :�B�
 	�2�� #�2�� ��%	� ����� ���	� 8�

��������.
7��2� 8���2� 8�E�� �������� G&B� ���

 ��4'.��Wolcott–Rallison �2��	���
 (��2� �2F1��.���	 8�	BF� ����� ����

 �3�2B� "���	 "�$� M	.% �2!� ��2D
��F���	 J���� ���. 8��%	.

7����� ��	 �!	 6 �1 ��Cj ?'3���� 8�� 
 �1JK LMNرETF2AK3 �D��� 4��. �.��	 

���	���� ��$.�)19(.
�	�	 �67 ���� �� "�$� (�� ?/�� 

II �� �1 ��$�.�� 5
% ��� ���6 ����� ��
 �&E N	�� �! "&��	 "�$��� ��  ����

�� �	$�7��� ��O. �% ��&O.��  ��.
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1M��	�� �� ������ �����1
2M��	�� �� ������ �����2.
3M������ ����� �� 4���� �A���� ���B��:
0�D	 �1 �
, #��� "�$��� (�������	� =�� �� �.�� ��', ���.
-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� 

���� ��% �$��� ���. ���.,� (�� �� ��.%�� ��� 
G2� ������2M������� ����&��� �������� ��&���� ��2 �� � �(;���� ������ ����� "��B(� �

������ ���#�1997 
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	اRSم�$�- ����� 5
)د90+(��� ��	��� %
-HbA1c 
-	 �
3���� 8�����$ �
3�% ��F�.)	 ����� M"�$��� ���	��E��*(
-���� 8��4�� ���������HLA.
-(�@%�� �@ ���@�� ���%)�����–�D$�� ..(
-,����� ���  �% �$��� ���. ���..
-����	�� ���  �% �$��� ���. ���.,.
-�	*�$	
O�� �F� ���.,�.
-2�� I',.��DNA.
-	 ����� 5
% ���� �$� ���%HbA1c�����	�� ��% 

G2� ������3M����� �	
 ����	��� ������ ������ OB�� ��  �, �&�(��� ����� :

1-"�$� (�� MODY 18 ���� 
2-"���	 "�$� (�� 10 ?/�� 
3- �� "�$� (�� 2�$�� (�� 	& 7?/�� 
4-�O���� N
�. 21 4?/�� 
5-.��� "��F.� "�$� (�� ��
6-��4'.�Wolfram 8���	 ���� 
7-8���	 ���� "	���� W����� (�� 

G2� ������4–����	��� ������ ���#� ������ PH�(�� 
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-�E�! ���� ��F.�� 4��  �� "�$� (��� ��
3�% ��! 
-�D% �4	 8���4 �	�	 ��% 5
-�F1��� C�,0 >��%0 �	�	 ��%

G2� ������5–������ ����� "��B( ����&� MODY 

-��� ���! ��! 
-8���.� J�� ���. 8��% 
-��D��� ����. IF� 
-;�	�� ����. ���. 
-	 �/P ��
��� 8	��! 

G2� ������6M��H�(�� ���A��� �#���� �	
 ��#��@�� ��	�� -��B Wolcott – Rallison 

��B��d4-5:�E�O�/ �4� ��	
. 	 51	2.��� �� �� ��% <� �2�4'.�� �E�2D.���
Walcott-Rallison –2��� ��	
. immuno peroxydase �2@ �2�%	� ���@0 �� 

���	����A	�	*�$	
O�� �@B��',�� #
*0 M�	$�2$	
O
� 7�2������ 7��	
. �BD. M
���	��b� 84����� �.�� ��',�� ��% �1 ��� IF� D�'�)������� ������� G&E ?�.

 �	.$��� ��! ��Bougier 5�� HEH�	�� (.
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��B��3d0��4'.�� ������� �
� 
� ����,���BD��� Wolcott- Rallison �2��� 4
?�	�� M� :�� �� ��! D�'����"�BD #��	 (��	� ��$� �� ��
.

��B��d2 ��4'.�� ������� �
� �� ��% 	����   ,�Walcott-Rallison.
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�$��d1 ��4'.�� ������� �
� 
� ��%���� 8�	���Wolcott–Rallison �2��� 4
?�	��:

8��O� ������ ��D% �� ��D.�� ��* M
?���'���	  ���� ��F. �1 (	�.

���� 8�	� �2������� "�BD�� "�F��� �	
 ���2�b� :��  Y �. �� #���� �BD.

�F���	 ���F�
� �
,���� -�	�� &	&.



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

68 

>������ 
1-bourgnieres PF.diabetes non insulino-dependants de l'enfant . Le 
diabete de l'enfant 1990 Paris: Flammarion:p272-280. 
2-Nicolino MP.Dupin H et al. Wolcott-Rallison Syndrome (Diabete 
Mellitus and Spondyloepiphysal Dysplasia): a plausible existence of a 
gene(s)important pour la maturation of neonatal pancreatic B cell 
function.Hormone research 1998;50 (suppl): 77(p215). 
3-Inoue H, Tanizawa Yet al. A gene encoding a transmembrane proteine 
is muted in patients with diabetes mellitus and optic atrophy ( Walfram 
syndrome ) Nature Genetics 1998;20:143-148. 
4-Chevre JC, Hani EH, et al. Mutation screening in 18 Caucasian families 
suggest the of other MODY genes. Diabetologia 1998;41:1017-23. 
5- Atkinson MA, Maclaren NK. The patogenesis of insulin-dependent 
diabetes mellitus. N Engl J Med 1994;331:1428-36. 
6-Nicolino M, Ferlen T, Mousson B et al. Identification of large-scale 
mitochondrial deoxyribonucleic acid deletion in endocrinopathies and 
deafness: report of tow unrelated cases with diabetes mellitus and adrenal 
insufficiency, respectively. J clin Endocrinol Metab 1997;82: 3063-7. 
7-Rotig A, cromier V,Chatelain P, et al. Deletion of mitochondrial DNA 
in a case of early-onset diabetes mellitus, optic atrophy, and deafness 
(wolfram syndrome,MIM222300) J Clin Invest 1993;91:1095-8. 
8- Charbonnel B. la nouvelle classification et nouveaux criteres du 
diagnostic des anomalies du metabolisme glucidique. Act.Med- 
Metabolisme-Nutrition,n 3,Fevrier 1998;p 6-10. 
9- Jos J. sd de wolfram. Autres diabetes de l'enfant  Flammariom1994; 
p261-263. 
10-Rotig A,BonnefontJP.Mitocondrial diabetes. Diabete et metabolisme 
Paris 1996;22:291-298. 
11-Widen E et al. association of polymorphisme in the B3 adrinergic-
receptor.Gene with features of insulin resistance synd in finnis. the new 
England journal of medicine;1995;Aug.10:348-351. 
12-Bulman MP.et al.A missense mutation in the hepatocyte nuclear factor 
4 alpha gene in a UK pedigree with maturity-onset diabetes of the 
young.Diabetologia1997;40:859-862. 
13-Matyka et al.Genetic testing for maturity-onset diabetes of the 
young in childhood hyperglycemiaArch Dis Child .1998;78:552-554. 



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

69 

14- Naoki Sakan MD et al. effects of Trip64Arg Mutation in B3 
adrenergic Receptor Gene on weight loss, body fat distribution, glycemic 
control and insulin resistance in obese type 2 diabetic patient. Diabete 
care; volume 20 N 12, Decembre 1997: p1887 
15-Bourniere PF,Chaussin JL .Diabetes insulino-resistant Autres 
Diabetes de l'enfant.flammarion1994: p264-270. 
16-Kerentz A. Insulin resistance BJM Middle East Volume(4)No.35 
Feb.1997:47-53. 
17-Collinet M,Robert J.identification d'une mutation ponctuelle du gene 
de l'insuline chez deux patient attaint d'hyprrinsulinisme familiale ;unite 
INSERM Paris1996:148-152.  
18-Alemzedeh R,Tawatt D. Diabetes mellitus in children. Nelson text 
boock of pediatric17th edition 2004;ch583:1967-71.  
19-Neonatal diabetes mellitusa disease linked to multiple mechanisms. 
Michel Polac, Helene Cave.Orphanet journal of orphan disease; 2007 ; 
2:12 
 

��� ����� �
�� 5�6 N���� �	�	 k���. :7/6/2007.
��
� -�	�! k���.:20/2/2008.


