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Atrophie du pancréas
corporéo-caudal

Calcifications du parenchyme céphalique
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Atrophie du rein

gauche

Hypotrophie du
rein droit (pas
d'hypertrophie

compensatrice)



IRM pancréatique Ax T2 SSFSE

Microlésions kystiques du pancréas résiduel:

dilatation kystique des acini ou réelle

dilatation des canaux secondaires?



IRM pancréatique

3D MRCP Microlésions kystiques du pancréas résiduel:

dilatation kystique des acini ou réelle dilatation

des canaux secondaires?









Quelle pathologie suspectez vous devant ces anomalies ?

v' Atrophie pancréas corporéo-caudal
v' Calcifications pancréas céphalique

v' Atrophie rein gauche (connue depuis l'enfance)

v Hypotrophie du rein droit (pas d'hypertrophie compensatrice)



Pancréatite chronique: causes

ALCOOL : LA HETAGNE
NE SERATT lus &N TETE..

Genetic mutations

Idiopathic

Congenital abnormalities

\ Cystic fibrosis

‘ Y Hypercalcemia

Hypertriglyceridemia

Alcohol y ' Other

Smoking Autoimmune

Fibrocalcific

Patient présentant un diabete

monogénique de type MODY 5



Diabete MODY

MODY : Maturity Onset Diabetes of the Young
Diabéte monogénique
2-5 7% des diabetes de I'enfant

Caractéristiques:

v’ Diabete de survenue précoce < 25 ans et

non insulinodépendant (au moins les leres années suivant le diaghostic)

docrinal., 2003 ; 64, Suppl. au n® 3, 1517-1521
<, 2003

v' Diabete familial a transmission autosomique dominante

Le diabéete MODY en pratique.

et a forte pénétrance (90%). Quand y penser ? Pourquoi y penser ?

v Sujets non obéses e




Diabete MODY Mutation du géne TCF 2 codant la protéine HNF-1B > facteur

de transcription intervenant dans de nombreux tissus

Phénotype complexe avec atteinte multiviscérale
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Reins hyperéchogénes en période anténatale R S s [ |
Hypoplasie ou atrophie rénale 1 12 l l l sl c1 1 l
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Dysplasie kystique

- insuffisance rénale chronique précédent le diabete [

v ATTeinTe pancr'éaTique: Cellules pancréatiques Cellules épithéliales rénales,l
Hypotrophie globale ou atrophie complete
Atrophie partielle a prédominance corporéo-caudale

Anr Biod Chin 2017 ; 689 (5) - 5531-40

Calcifications de la téte du pancréas

Le diabéte de type MODY : revue générale
- Diabete et atteinte exocrine et récentes découvertes




Phénotype complexe avec atteinte multiviscérles

v Anomalies génitales
Infertilité : agénésie des canaux déférents
, hypospadias

malformations utérines : utérus bicorne

v Anomalies hépatiques infra-cliniques:

cytolyse et cholestase, stéatose.

v Anomalies neurologiques



DIABETE MODY 5 " JEE AUX MUTATIONS DU FACTEUR DE TRANSCRIPTION HNF 15eta

ROLE D'HNF-1Beta DANS L'INSUFFISANCE RENALE AIGUE EXPERIMENTALE

HNF1R et diabete

>HNF1b intervient dans la différentiation précoce des cellules po
génitrices du pancréas

G=0-=0

Cellules Progéniteurs Précurseurs Cellules wwiose  THESE
Multipotentes Endocrines Endocrines bétas

Présentée et soutenue par:
Stanislas FAGUER
le : Lundi25 Février 2013

>Diabéte lié a une dysgénésie pancréatique a l’origine d’'une
réduction de la masse des cellules bétas et a un déficit de
production d’insuline
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Diabete MODY 5 Atteinte rénale et pancréatique

Review
Nature Reviews Endocrinology 8, 148-159 (March 2012) | doi:10.1038/ni

The role of pancreatic imaging in monogenic
diabetes mellitus




Diabete MODY 5 Atteinte rénale et pancréatique




Diabete MODY 5 Atteinte génitale:

CAS CLINIQUE

Diabete MODY-5 et malformations génitales :
prise en charge diagnostique. A propos d’un cas

Maturity-onset-diabete-of-the young 5 and genital malformations
diagnostic management case report

S. Defert®*, G, Harika?, E. Derniaux?, |. Nakib?P

Utérus bicorne

Journal de Gynecologie Obstétrique et Biologie de la Reproduction (2010) 39, 159=162




En bref

Mutation du gene TCF 2
codant la protéine HNF-1B
- facteur de transcription
intervenant dans de

nombreux tissus

____________________________________________________________________________

Diabete MODY 5
MODY : Maturity Onset Diabetes of the Young

Diabete monogénique

2-5 % des diabetes de I'enfant
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primary targets:| HNF4A PTB-BL mod Tmem27 Kifi2 Pkd2 Pkhd1 Socs3 Cdh16 Fxyd2 Sulf1
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pathway affected: HNF4A  canonical Wit HGF Mg** growth factors

targets orientation transport
l l l 1 l of mitotic spindle I l l l

cellular events:

B-cell B-cell
Hifferentiation|| proliferation

Cellules pancréatiques Cellules épithéliales rénales Ovaire

epithelial tubulogenesis
primary cilium function

tumor growth
drug sensitivity

DISEASE:



En bref

Phénotype complexe avec atteinte multiviscérale

v Anomalies rénales:
- insuffisance rénale chronique précédent le diabete
v' Atteinte pancréatique:

- Diabete et atteinte exocrine

v Anomalies génitales

v Anomalies hépatiques infra-cliniques:

cytolyse et cholestase, stéatose.




