Fièvre Méditerranéenne Familiale 
(FMF).

Résumé .
La fièvre méditerranéenne familiale ou FMF est une maladie génétique 
du système immunitaire qui s'exprime par des accès de

fièvre à répétition d’une durée de 6 à 72 heures en moyenne. 
Près de 50% des patients signalent des prodromes annonçant la crise: 
gêne dans le territoire de la crise, asthénie, modifications d’humeur, d’appétit, … 

La présence de prodromes signe habituellement le début d’une crise de FMF 
dans les 12 à 24 heures.


Les accès récidivants de fièvre peuvent s’accompagner de douleurs abdominales

intenses, de douleurs thoraciques et articulaires. 

Ces douleurs peuvent générer des actes chirurgicaux inutiles .

Les accès cliniques sont accompagnés d’une inflammation sanguine
se traduisant par l’augmentation des marqueurs non spécifiques de l’inflammation ,
mais pas des auto anticorps, vu que ce n’est pas une affection auto immun !!!!!.

La FMF est plus fréquente chez les sujets originaires du pourtour Méditerranéen.

Les épisodes de fièvre doivent être spontanément limités dans le temps (< 4 jours) 
et séparés par des intervalles d’apyrexie de durée variable.

Ces épisodes se reproduisent pendant des années et la présence d’au moins 3 épisodes

est nécessaire avant d’évoquer la possibilité d’une fièvre méditerranéenne familiale. 

Le nombre de crises de chaque patient est très variable allant de 1 à deux crises par ans pour les patients les moins sévères jusqu’à une crise par semaine pour les patients les

plus sévèrement atteints.

Même s’il s’agit d’une pathologie génétique, la notion familiale est de

plus en plus rarement retrouvée du fait de la transmission récessive

et de la diminution de la taille des familles , donc de la probabilité d’avoir un 2° sujet « atteint » . 

Bien qu'il s'agisse d'une maladie héréditaire , les facteurs environnementaux sont aussi importants dans le déclenchement des crises : stress, fatigue, infections. 

Les symptômes sont polymorphes et sérieux …

Biologie 

Les mutations du gène MEFV entrainent un dérèglement

du système immunitaire .
Cette anomalie se situe principalement au niveau des monocytes et polynucléaires

neutrophiles et se traduit par la sécrétion anormale de certaines cytokines .

Cette sécrétion entraîne une augmentation des protéines

de la phase aigue de l’inflammation (CRP, fibrinogène, …) 

La discordance entre l’importance du syndrome inflammatoire biologique 
et l’absence d’autres orientations étiologiques  permettant de l’expliquer est évocatrice 
d’une maladie auto inflammatoire (mais non « auto immun).

L’absence d’auto-anticorps signe l’absence de stimulation anormale de l’immunité ; l’affection est en effet génétique et ne repose pas sur une affection auto immun !!!!! 

Une protéinurie doit faire évoquer une complication de la FMF ; l’amylose secondaire. 

Traitement :
Il existe un traitement très efficace de la FMF : la Colchicine

(posologie variable selon les patients : 1 à 2,5 mg par jour, à vie). 
On ne connaît pas son mode d'action mais ce traitement est capable

d'inhiber voire d'espacer les crises dans 90% des cas.

