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INTRODUCTION

Le diabete MODY3 est caractérisee par une mutation du gene HNF1A, resultant dans un déficit de
I’insulinosécrétion, qui peut étre révéler par une cetose mimant la présentation d’un diabete de typel . Le traitement
Insulinique chez ces patients atteints de diabete MODY3 se compliquera le plus souvent des hypoglycémies

latrogenes.

Nous rapportons le cas d’une patiente diagnostiquée diabétique type 1 a 1’age de 12 ans, chez qui on a identifié une
mutation du gene HNF1A, a I’occasion d’hypoglycémies iteratives.

OBSERVATION

@Le diabete chez cette patiente a ete revele a
'age de |2 ans par une cetose. La patiente etait
diagnostiquee diabétique type | et mise sous
insulinothérapie schéema basale, 2 la dose de
0.27Ul/kg.

@ Depuis la patiente faisait des hypoglycemies

récurrentes, avec recurage et prise de poids de
20 kg en Sans.

@ Le dosage des anticorps anti GAD, anti |A2 et
anti llots est revenu negatif. On a complete par le
dosage du peptide C qui etait 2 0.8ng/ml

@ Lenquete familiale trouve des antécedents
familiaux de diabete, dont une sceur
diagnostiquéee a I'age de 28 ans, réepondant bien
aux sulfamides .

@ La probabilite du diabete MODY, calculee
selon un calculateur disponible en ligne, etait a
75.5% justifiant I'etude moleculaire chez cette
patiente (1).

@ Une mutation du gene HNFIA a ete identifiee
chez cette patiente selon la methode NGS.
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CONCLUSION

DISCUSSION

@La cetose peut inaugurer le diabete chez les patients
MODY3.Selon la littérature, le diagnostic du diabete MODY
est tres peu probable en presence d'une cetonurie.
Neéanmoins, la cetose a eété rapportee dans la litterature
comme une circonstance de decouverte de MODY3 et de
MODY5. Le diabete MODY 3 peut se démasquer par une
authentique acidocetose diabéetique préetant a confusion avec
un diabete de typel (2)

@ Owen et al se sont intéresses dans leur etude a
rechercher des diabetiques MODY parmi des patients classes
diabetiques de type | ou diabetiques de type 2. Les patients
qui ont ete sequenceés etaient ceux qui avaient des criteres
cliniques atypiques pour un diabete de type | ou de type 2.
Ces auteurs suggerent qu’'un peptide c indosable apres 3ans
d’evolution de la maladie doit faire recuser la recherche
d’anomalie genetique (3). En outre, les auteurs utilisent
comme criteres de selection un test de stimulation du C-
peptide par le glucagon pour affiner 'évaluation des reserves
pancreatiques

@Par ailleurs, la frequence elevee des hypoglycemies malgre
des faibles doses d’insuline d'une part, devraient attirer
I'attention du clinicien et 'amener a évoquer le diagnostic de
diabete MODY. La recurrence des hypoglycemies et
'augmentation spectaculaire du poids sous insuline, nous a
amene a reviser le diagnostic de diabete de typel, et a
suspecter le MODY, notamment le MODY3 chez cette
patiente.

@ Lidentification du mutation HNFIA chez cette patiente a
conduit a I'arret de l'insulinothéerapie. La patiente était mise
sous sulfamides avec une bonne reponse thérapeutique et
amelioration de la qualité de vie.

A travers ce cas nous montrons l'interet d’évoquer le diagnostic de diabete MODY 3 en cas d’hypoglycemies
recurrentes et de prise de poids manifeste sous faible dose d’insuline chez un diabetique type |. Les reserves
endogenes d’'insuline attestées par le peptide C doit faire conduire le déepistage moleculaire de diabete MODY.
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