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INTRODUCTION

Le diabéte sucré est défini comme un groupe de troubles
métaboliques caractérisés et identifiés par la présence
d'une hyperglycémie chronique en [l'absence de
traitement. Il touche toutes les populations du monde de
toutes les classes d’age.[1]

Le diabete type 2 est le plus répandu chez les adultes
représentant 90-95% des diabétes.[1]

Chez I’enfant ou I’adolescent, il s’agit le plus souvent
d’un diabéte de type 1 qui touche actuellement 1,1
million d’enfants [2].
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RESUME

Le diabéte sucré est une affection caractérisée par une hyperglycémie
chronique nécessitant un traitement a vie. Il touche toutes les catégories
d’age. Chez I’enfant ou 1’adolescent il s’agit dans la plupart des cas d’un
diabete de typel, due a un déficit de sécrétion de I’insuline. Les autres
étiologies spécifiques chez I’enfant sont exceptionnelles. Les auteurs
rapportent le cas d’une adolescente chez qui le diabéte a été découvert au
décours d’un coma céto-acidosique. L’existence avant son admission d’un
trouble visuel a orienté vers le diagnostic d’une rétinite pigmentaire et son
association a la polydactylie retrouvée a I’examen clinique ont permis de
poser le diagnostic d’un syndrome de Bardet-Biedl.

ABSTRACT

Diabetes mellitus is a condition characterized by chronic hyperglycemia
requiring lifelong treatment. It affects all age categories. In children or
adolescents, most cases are type 1 diabetes, due to a deficit in insulin
secretion. Other specific etiologies in children are exceptional. The authors
report a case of an adolescent girl in whom diabetes was discovered during
a ketoacidosis coma. The existence before admission of a visual disorder
made it possible to diagnose retinitis pigmentosa and its association with
polydactyly found on clinical examination led to the diagnosis of Bardet-
Biedl syndrome.

En outre, il existe d’autres formes spécifiques du diabéte
associés a des syndromes génétiques, parmi lesquels le
syndrome de Bardet Biedl (SBB).[1]

Il s’agit est d’une maladie génétique multisystémique
rare due a un dysfonctionnement des cils primaires et
caractérisée par une dystrophie rétinienne mixte des
cones et des batonnets (rétinite pigmentaire), des
malformations rénales, une polydactylie, des difficultés
d'apprentissage, une obésité centrale et un
hypogonadisme.[5]

Elle a été décrite pour la premiere par Bardet [6] en 1920
puis par Biedl [7] en 1922.
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La prévalence du SBB en Europe et en Amérique du
Nord varie entre 1/125000 et 1/175 000.[8]

Le diagnostic cliniqgue du SBB ne nécessite pas
forcément des tests génétiques mais se fait par
I’association de quatre critéres majeurs ou de trois
critéres majeurs et deux critéres mineurs.

Ces critéres sont résumés dans le tableau 1.

Tableau 1 : Criteres de diagnostic du SBB
Criteres diagnostiques
Rétinite pigmentaire
Polydactylie post-axiale

Obésité
Critéres Difficultés d’apprentissage
majeurs Hypogonadisme(garcon)

Anomalies rénales
Retard ou trouble du langage
Retard de développement
Brachydactylie,syndactylie
Ataxie,troubles de coordination
Troubles de comportement
Criteres Anomalies dentaires
mineurs Surdité
Malformation cardiaque
Hypertrophie ventriculaire gauche
Autres anomalies
ophtalmologiques
Diabéte sucré
Fibrose hépatique
Diabéte insipide néphrogénique
Maladie de Hirschprung

Nous rapportons un premier cas de SBB, rare étiologie
d’un diabéte sucré diagnostiqué chez une adolescente au
Congo.

OBSERVATION

Mademoiselle N., dgée de 16 ans a été transférée du
service de réanimation vers le service de diabétologie
pour poursuite de sa prise en charge. Elle aavait séjourné
en réanimation pour coma cétoacidosique.

A son admission, on notait une notion de fievre, de
polyurie-polydipsie et de perte de poids.

Dans ses antécédents, il est deuxiéme d’une fratrie de
quatre enfantssans consanguinité chez les parents. Il était
signalé des difficultés d’apprentissage, avec un niveau
scolaire inapproprié (cours élémentaire).

Par ailleurs, il y avait une notion de flou visuel a partir
de I’4ge de huit ans et il était en surcharge pondérale
depuis son enfance.

A l'examen clinique, on notait un poids de 68 kg pour une
taille de 160 cm, soit un IMC de 26,56 kg / m? (> 97e
percentile, soit un surpoids et une polydactylie post-
axiale (figure 1) .

Sur le plan paraclinique, la glycémie était a 3,64g/l et
I’examen urinaire a montré : glycosurie + + +, cétonurie
+ + +. Les autres résultats étaient: CRP a 96 mg / | ,
créatininémie al29 mg /1 et a I’examen
cytobactériologique des urines plusieurs bactéries Gram
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Les résultats de I’examen ophtalmologique avec fond
d’ceil justifié par le flou visuel étaient: nystagmus des
deux yeux, présence d' amas pigmentaires d'apparence
ostéoblastique et rétrécissement des vaisseaux en faveur
d’une rétinite pigmentaire .

L’échocardiographie et I’échographie abdominale n’ont
pas montré d’anomalie cardiaque ou des organes
intraabdominaux.

Le diagnostic retenu a été celui d’une cétoacidose
inaugurale d’un diabéte secondaire sur syndrome de
Bardet-Biedl, le facteur de décompensation étant une
infection urogénitale.

La prise en charge a consisté a une insulinothérapie
horaire intraveineuse a la dose de 0,1Ul/kg/heure,
jusqu’a disparition des corps cétoniques, puis un relais
en basal-bolus.

Une antibiothérapie a large spectre fut préconisée.
L’évolution a été favorable et la patiente est sortie sous
insuline, avec une recommandation de suivi régulier en
ambulatoire.

Le profil moyen de I’HbA Ic trois, six et neuf mois apres
la sortie était de 5,5- 6 %.

Figure 1 : polydactylie post-axiale

DISCUSSION

Les étiologies du diabéte sucré chez les enfants et les
adolescents sont dominées par le diabéte de type 1 qui se
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caractérise par un début brutal et souvent par une
cétoacidose. [9]

Ces criteres se rapportaient a ceux de notre cas
diagnostiqué a 16 ans mais la notion de flou visuel ayant
mis en évidence une rétinite pigmentaire a permis de
reconsidérer un diabéte de

type 1 et évoquer un SBB.

Le SBB est diagnostiqué par l’association de quatre
criteres majeurs ou de trois critéres majeurs et deux
critéres mineurs.[5]

L’association de 4 critéres majeurs (rétinite pigmentaire,
polydactylie, obésité ,difficultés d'apprentissage) et du
diabéte sucré comme critére mineur ont permis de
confirmer le diagnostic de SBB chez notre patiente.
Elawad et al. (Soudan, 2022) ont rapporté 4 cas de SBB,
agés de 16 a 50 ans, parmi lesquels deux avaient le
diabete comme critére mineur.[10]

La rétinite pigmentaire est un des signes majeurs
rapportés chez les patients SBB, sa fréquence est de 93%
et son début est précoce.[5]

Dans notre cas ce signe a permis de poser le diagnostic
étiologique du diabéte sucré.

L’age de notre patiente est similaire a celui des cas
rapportés par Escallon et al. (USA,1988), agés de 8,16 et
18 ans, atteints de SBB et diabéte dans une méme
famille.[11]

Dans la série rapportée par Escallon et al. (USA,1988),
Gharbi et al. (Tunisie, 2014) [12]

L’insulinothérapie a été le traitement utilisé chez les SBB
comme chez notre patiente.

Contrairement a de notre cas, la notion de consanguinité
comme cause probable de SBB a été retrouvée chez
d’autres auteurs [10,11,12]

Dans notre cas le diabéte a été diagnostiqué au décours
d’une cétoacidose, due a un retard d’admission et aussi a
I’infection urinaire qui est facteur précipitant.

CONCLUSION

Ce cas nous montre que malgré la prédominance du
diabete sucré type 1 chez les enfants, les autres étiologies
quoi que rares doivent pas étre totalement exclues.

Concernant le SBB, le tableau clinique présentant une
rétinite pigmentaire est l'orientation majeure vers la
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recherche des autres signes associés permettant de
confirmer le diagnostic.
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