
PB49

ABSTRACT
(FMF) is the most frequent monogenic autoinflammatory disease, and it is 
characterized by recurrent attacks of fever and polyserositis. The disease is 
associated with mutations in the MEFV gene encoding pyrin, which causes 
exaggerated inflammatory response through uncontrolled production of interleukin 
1. The major long-term complication of FMF is amyloidosis. Colchicine remains 
the principle therapy, and the aim of treatment is to prevent acute attacks and the 
consequences of chronic inflammation. With the evolution in the concepts about 
the etiopathogenesis and genetics of the disease, we have understood that FMF 
is more complicated than an ordinary autosomal recessive monogenic disorder. 
Recently, recommendation sets have been generated for interpretation of genetic 
testing and genetic diagnosis of FMF.
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الوبائيات:
توزعاً   FMF المتو�سط  الأبي�ض  البحر  حمى  تملك 
مختلفاً ما بين العروق )الأثنيات(، حيث يكون المر�ض 
يعد  والعرب.  والأرمن  الأتراك  عند  �سيوعاً  اأكثر 
منطقة  �سكان  من  المواطنين  بين  �سيوعاً  اأكثر  المر�ض 
البحر الأبي�ض المتو�سط ]1[، تتراوح ن�سبة �سيوع المر�ض 
الأرمن  وعند   1:10000 اإلى   1:50 بين  ما  تركيا  في 
توجد معلومات دقيقة متوافرة  1:500]2،3[، في حين ل 
ناحية  ومن  العربية  الدول  في  المر�ض  �سيوع  ن�سبة  عن 
اأخرى فاإن الدرا�سات التي اأجريت في بع�ض الدول مثل 
اليونان وقبر�ض واإيطاليا اأظهرت اأن ن�سبة �سيوع المر�ض 

اأكثر مما كان يعتقد �سابقاً ]4،5[.

الإمرا�ضية:
من  واحدة  المتو�سط  الأبي�ض  البحر  حمى  تعد 
الجهاز  بها  ي�ساب  التي  الذاتية  اللتهابية  الأمرا�ض 
مجموعة  اأن  حيث   ]6[ (innate)  الفطري المناعي 
وحيدة  وراثة  تملك   FMF فيها  بما  هذه  الأمرا�ض 
الجين تترافق مع حدوث طفرات في الجينات الم�سابة 

الطفراتالإثنية
M694V, M680I, V726A, E148Qالأتراك

M694V, M680I, V726A, E148Qالأرمن

M694V, E148Qيهود �ضمال اإفريقيا

V726A, M694V, E148Q, M680Iيهود العراق

E148Q, V726Aاليهود الأ�ضكيناز

V726A, M680I, M694V, M694I, E148Qالعرب

الأعرا�ض ال�ضريرية:
تتميز FMF بحدوث حمى متكررة مع اأعرا�ض التهاب 
التهاب  البريتوان،  التهاب  )مثل  الم�سلية  الأغ�سية 

البروتين  عديدة  المعقدات  عمل  تبدل  اإلى  يوؤدي  مما 
   inflammasomes التي تدعى الج�سيمات اللتهابية
الج�سيمات  تفعل  الطبيعية  الحالة  في  اأنه  حيث   ]7[

الأنترلوكين يحرر  الذي   capase-1 اأنزيم  اللتهابية 
الأمرا�ض  في  اأنه  ويعتقد   (IL-1beta) 1beta

اللتهابية الذاتية وبما في ذلك FMF ي�سبح اإفراز
IL - 1 beta  غير م�سبوط تماماً ]6[.

وراثة ج�سمية مقهورة تحدث  FMF هي  وراثة  اإنّ 
الذراع  على  الواقع  الجين  في  نقطية  لطفرات  كنتيجة 
ر  الق�سير لل�سبغي 16 والذي يدعى MEFV حيث ي�سفِّ
هذا الجين لبروتين يدعى البيرين والذي يعد م�سوؤولً 
)الطهي   opsonization الطهاية  عملية  تنظيم  عن 
حيث   ،]8[ ال�سيتوكينات  وم�ستوى  اللتهاب  المناعي(، 
الفيزيولوجي  التثبيط  اإلغاء  اإلى  الطفرات  هذه  توؤدي 
لأنزيم capase-1 مما يوؤدي اإلى اإفراز غير م�سبوط لـ

]6[ ويو�سح الجدول )1( الطفرات الأكثر   IL-1 beta
العروق  اأو  الإثنيات   عند   MEFV جين  في  �سيوعاً 

المختلفة المختلفة.

الجدول )1( طفرات جين MEFV عند مختلف الإثنيات

الجنب والتهاب الغ�ساء الزليل( حيث تختلف الأعرا�ض 
ال�سريرية ما بين المجموعات الإثنية المختلفة حتى عند 
الوقت،  مرور  مع  الأعرا�ض  تختلف  قد  نف�سه  المري�ض 
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الأقل  �ساعة على   12 لمدة  وت�ستمر  الهجمة عفوياً  تبداأ 
ما  المري�ض  ويكون  اأيام    4-3 خلال  الأعرا�ض  وتزول 
بين الهجمات دون اأعرا�ض، وعلى اأي حال فاإن التهاب 
 ،]1،9[ المفا�سل والآلم الع�سلية قد تدوم اأكثر من ذلك 
يبداأ المر�ض من عمر الـ 20 �سنة في 90 % من الحالت 

وفي 60 %  من الحالت قبل عمر الـ 10 �سنوات ]10[.

الأعرا�ض البادرية:
علامات  تحدث  قد  المر�سى  ن�سف  حوالي  عند 
عدم  ح�ض  مثل  الهجمة  حدوث  قبل  متنوعة  فيزيائية 
الرتياح في موقع حدوث الهجمة، القلق، الهياج، ازدياد 
ال�سهية وا�سطرابات التذوق. اإن متو�سط الفترة الفا�سلة 
ما بين هذه الأعرا�ض وحدوث الهجمة هو 20 �ساعة ]11[.

الحمى: 
هي العر�ض الأهم وواحدة من الأعرا�ض الأ�سا�سية 
في الت�سخي�ض. تكون الحرارة عادة اأكثر من 38 درجة 
مئوية، حيث يبداأ الترفع الحروري فجاأة ويرتفع ب�سكل 
الوتيرة  للحرارة وت�ستمر هذه  يليه هبوط �سريع  �سريع 
مثل  نوعية  اأعرا�ض غير  ويرافق ذلك  اأيام،   3-1 لمدة 

ال�سعف وال�سداع والآلم الع�سلية ]10،12[.

الأعرا�ض اله�ضمية:
يعد الألم البطني الناتج عن التهاب البريتوان اأكثر 
 90 من  اأكثر  عند  ويحدث  تواتراً  ال�سريرية  الأعرا�ض 
% من المر�سى، حيث يبداأ الألم البطني في اأي منطقة 
الإ�سهال  يحدث  البطن.  كامل  لي�سمل  �سريعاً  وينت�سر 
عند 10-20 % من المر�سى، يخف الألم البطني خلال 
كامل  ب�سكل  الألم  يزول  حال  اأي  وعلى  �ساعة،   12-6
راجعة  درا�سة  وجدت   .]10،12،13[ �ساعة   48-24 خلال 
اأن 90 % من الجراحات البطنية المجراة عند مر�سى 
FMF هي قبل و�سع الت�سخي�ض وتنخف�ض هذه الن�سبة 
اإلى 10 % بعد و�سع الت�سخي�ض ال�سحيح ]14[، ووجدت 
اأكثر  الميكانيكي  الأمعاء  ان�سداد  اأن  اأخرى  درا�سات 
الأ�سخا�ض  مع  بالمقارنة   FMF مر�سى  عند  م�ساهدة 
الأمعاء  ان�سداد  حدوث  معدل  اأن  حيث  ال�سليمين 
هو  �سابقة  دون جراحات   FMF مر�سى  عند  الدقيقة 
ومن جهة اأخرى تحدث ال�سخامة الطحالية  ]15[ % 3 
عند 6-10 % من المر�سى ]12[، في حين توجد �سخامة 
من   %  14 عند  والبطنية  المحيطية  اللمفاوية  العقد 
  .]16[  %  5 حوالي  عند  الكبدية  وال�سخامة  المر�سى 
ت�سمع  حدوث  معدل  اأن  الر�سدية  الدرا�سات  وجدت 
اأكثر  الميزوتليوما  ال�سبب ومعدل حدوث  الكبد مجهول 
الأ�سخا�ض  مع  بالمقارنة   FMF مر�سى  عند  ارتفاعاً 
من  المر�سى  من   %  5 حوالي  ي�سكو   ،]17،18[ ال�سليمين 
متلازمة الأمعاء الهيوجة وهذا ما يف�سر الألم البطني 
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الأخرى  الأ�سباب  ومن   ،]18[ الهجمات  فترات  خارج 
تحمل  عدم  نذكر   FMF مر�سى  عند  البطني  للألم 
ومن  الإ�سهال  مع  غالباً  يترافق  والذي  الكول�سي�سين 
ب�سبب  المت�سا�ص  �سوء  الأخرى  النادرة  الأ�سباب 

تر�سب الأميلويد في الأمعاء الدقيقة ]12،18[.
الأعرا�ض المف�ضلية والع�ضلية:

مع  الطفولة  �سن  في  عادة  المفا�سل  التهاب  يتطور 
 ،]19[ المر�سى  من   %  70-20 بين  ما  يتراوح  حدوث 
حيث يترافق اللتهاب عادة مع الترفع الحروري ويكون 
الكبيرة في  وحيد الجانب غالباً حيث ي�سيب المفا�سل 
يبدي فح�ص  اأ�سبوع،  ويزول خلل  ال�سفليين  الطرفين 
ال�سائل الزليلي التهاباً عقيماً مع غلبة للكريات البي�ص 

عند الع�سلية  الآلم  تحدث  حين  في   .]10[ المعتدلة 
 20-40 % من مر�سى FMF، ومن الأ�سباب الرئي�سية 
والآلم  الحمى  مع  المترافقة  الع�سلية  الآلم  نذكر  لها 

الع�سلية كتاأثير جانبي للكول�سي�سين ]20[.
الأعرا�ض ال�ضدرية:

المر�سى  من   %  40 عند  الجنب  اإ�سابة  تحدث 
الجانب  وحيد  ال�سدري  الألم  يكون  ما  عادة  تقريباً، 
حيث  اأيام،   4-1 ويدوم  التنف�سية  بالحركات  يزداد 
يظهر تحليل �سائل الجنب �سائلً نتحياً مع غلبة للكريات 
البي�ص المعتدلة، قد تحدث الإ�سابة ال�سدرية اأي�ساً في 
�سياق  في  اأو   FMF مع  المترافق  الأوعية  التهاب  �سياق 
المتلزمة النفروزية الناتجة عن الداء الن�سواني ]10،20[.

الأعرا�ض القلبية:
اإن التهاب غ�ساء التامور هو اأقل تواتراً بالمقارنة مع 
المر�سى  من   %  0.7 )حوالي  الم�سليات  باقي  التهاب 
فقط(، حيث ي�ستمر التهاب التامور عادة ما بين 4-1 
التامور  ان�سباب  يحدث  قد  ذلك  اإلى  وبالإ�سافة  اأيام 

عند 3.6 % من المر�سى خلل الهجمات ]21،22[.
بالداء  المتعلقة  غير  الكلوية  الإ�ضابة 

الن�ضواني:
بالداء  المتعلقة  غير  الكلوية  الإ�سابة  تحدث 
وتت�سمن   ،FMF مر�سى  من   %  22 عند  الن�سواني 
وتحدث  الموؤقتة  الدموية  البيلة  و/اأو  البروتينية  البيلة 
هذه الإ�سابة في �سياق التهاب الكبب والكلية الحاد اأو 
في �سياق التهاب الأوعية المترافق مع FMF، يرى بع�ص 
الباحثين اأن ا�ستخدام الكول�سي�سين يمنع تطور الإ�سابة 
الكلوية واأن ال�ستخدام غير المنتظم للكول�سي�سين يوؤدي 

اإلى تحري�ص هجمات التهاب الكبب والكلية ]20،23[.
الأعرا�ض الجلدية:

تت�سمن الإ�سابة الجلدية في �سياق FMF : ال�سري، 
العرقية  الوذمة  الجلد،  تقيح  المنت�سرة،  الحمامى 

الع�سبية، العقيدات تحت الجلد ومتلزمة رينو ]24[.
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:FMF الداء الن�ضواني عند مر�ضى
في  �أهمية  �لعو�مل  �أكثر  �لن�شو�ني  �لد�ء  تطور  يعد 
�أهم �شبب لتطوره هو �زدياد  �إن  �إنذ�ر �لمر�ض،  تحديد 
�إن   ،]25[ �لكبد  �شمن  يتم  و�لذي   SAA بروتين  �إنتاج 
 FMF مر�شى  عند  �لن�شو�ني  �لد�ء  حدوث  معدل 
�لكول�شي�شين هو ��شتخد�م  قبل  �أكثر  �أو  �شنة   40 بعمر 

 60-75 % ويتناق�ض هذ� �لمعدل ب�شكل ملحوظ في حال 
]26[، وجدت در��شتان  �لا�شتخد�م �لمنتظم للكول�شي�شين 
�أجريتا في تركيا �أن معدل حدوث �لد�ء �لن�شو�ني عند 
]20،27[، فعلى �لرغم من   % 12.9- 8.6 FMF مر�شى 
�أن FMF تحمل خطرً� متز�يدً� لتطور �لد�ء �لن�شو�ني 
�إن  �أنه لي�ض كل مري�ضFMF �شيطور د�ءً ن�شو�نياً،  �إلا 
�ليهود  عند  �رتفاعاً  �أكثر  �لن�شو�ني  �لد�ء  تطور  معدل 
ما  وهذ�  �لاأ�شكيناز،  �ليهود  مع  بالمقارنة  �ل�شيفادريك 
وكذلك  �لن�شو�ني،  �لد�ء  تطور  في  �لجينات  دور  يوؤكد 
�لاأثنية  �أفر�د  بين  �لن�شو�ني  �لد�ء  تطور  معدل  يختلف 
�لو�حدة �لذي يقطنون مناطق جغر�فية مختلفة، حيث 
  FMFمر�شى عند  �لن�شو�ني  �لد�ء  تطور  معدل  �أن 
�لاأرمن �لذين يقطنون في �أرمينيا 24 % وعند �لاأرمن 
�لذين يقطنون كاليفورنيا 0 % ]28[. وجدت �لعديد من 
عند  �لن�شو�ني  �لد�ء  لتطور  �أكبر  خطورة  �لدر��شات 
�لجين  في   M694V لطفرة  �للو�قح  متماثلي  �لاأفر�د 
�لد�ء  لتطور  �لاأخرى  �لخطورة  عو�مل  ومن   MEFV

�لن�شو�ني �لجن�ض �لمذكر و�لق�شة �لعائلية ]27[. 
�لطحال  في  عادة  �لاأميلودية  �لاأن�شجة  تتجمع 
�لاأن�شجة  من  �لعديد  في  ثم  ومن  �أولًا  و�لكلية  و�لكبد 
�ل�شبيل  �لكظريتين،  �لغدتين  �لخ�شيتين،  مثل  �لاأخرى 
عن  �لبحث  يجب   ،]25[ �لع�شبي  و�لجهاز  �له�شمي 
 FMFمر�شى كل  عند  منتظم  ب�شكل  �لن�شو�ني  �لد�ء 
مطلوبة  �لن�شيجية  �لخزعة  �إن  �لت�شخي�ض.  و�شع  بعد 
بروتينية  بيلة  لديهم  �لذين   FMF مر�شى  كل  عند 
�لاختبار  هي  �لكلية  خزعة  تعد  حيث  �لهجمات،  بين 

لحدوث  �لمتز�يدة  �لخطورة  ولكن  ح�شا�شية  �لاأكثر 
من  �لحد  �إلى  يوؤدي  �لاأميلويد  تر�شب  ب�شبب  �لنزف 
�لم�شتقيم هي  �أن خزعة  �لرغم من  ��شتخد�مها، وعلى 
و�شيلة  تعد  �أن  ويمكن  ر�شاً  �أقل  �أنها  �إلا  ح�شا�شية  �أقل 
هي �لكلية  خزعة  ح�شا�شية  �إن  بديلة.  ت�شخي�شية 

 88 % وح�شا�شية خزعة �لم�شتقيم 75 % ومن �لو�شائل 
�لت�شخي�شية �لاأخرى خزعة نقي �لعظم وخزعة �لن�شيج 
�ل�شحمي، حيث �أن ح�شا�شية خزعة نقي �لعظم م�شابهة 
لح�شا�شية خزعة �لم�شتقيم �أما خزعة �لن�شيج �ل�شحمي 

فلا تملك ح�شا�شية عالية لو�شع �لت�شخي�ض ]29،30،31[.
العلاقة ما بين FMFوالتهابات الأوعية:

وجدت �لدر��شات �أن �لتهابات �لاأوعية مثل �لتهاب 
�شونلاين  هينوخ  وفرفرية  �لعقيدي  �لعديد  �ل�شريان 
ومتلازمة بهجت )ب�شكل �أقل( �أكثر �شيوعاً عند مر�شى

FMF بالمقارنة مع �لاأ�شخا�ض �ل�شليمين ]13[.
العلاقة ما بينFMF والخ�ضوبة اأو الحمل:

�للو�تي  �لن�شاء  ثلث  �أن  �لدر��شات  �إحدى  وجدت 
ي�شكين  �لمعالجة  على  مو�شوعات  وغير   FMF لديهن 
من �لعقم ]32[ ، في حين وجدت در��شة �أخرى �أن معدل 
يتلقين  و�للو�تي  �لم�شابات  �لن�شاء  عند  �لعقم  حدوث 
�ل�شليمات  �لن�شاء  من  �أعلى  بالكول�شي�شين  معالجة 
معدل  كان  �إيطاليا  في  �أجريت  �أخرى  در��شة  وفي   ،]33[

ب�شعفين  �أعلى  �لم�شابات  �لن�شاء  عند  �لعقم  حدوث 
من �لن�شاء �ل�شليمات وف�شر ذلك غالباً ب�شبب �لاإبا�شة 
 ،]34[ �لبريتو�نية  �لالت�شاقات  ب�شبب  �أو  �لكافية  غير 
وبح�شب �لبيانات �لمن�شورة في �لاأدب �لطبي فاإن �لن�شاء 
�لم�شابات وخا�شة غير �لمعالجات لديهن معدلات عقم 
�أن �لاإنجاب قد يتحقق  �إلا  �أعلى من �لن�شاء �ل�شليمات 
ينخف�ض  قد  �لبريتو�نية  �لالت�شاقات  تطور  معدل  و�إن 
عند �لمعالجة بالكول�شي�شين ]35[. �إن معدل حدوث �لعقم 
مع  بالمقارنة  �لم�شابين  �لرجال  عند  �أي�شاً  �أعلى  هو 
�لرجال �ل�شليمين وقد يعود ذلك �إلى ف�شل �لخ�شيتين 
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الذي  الن�شواني  الداء  تطور  اإلى  اأو  النطاف  تكوين  في 
يوؤثر اأي�شاً على ا�شطناع النطاف ولذلك يجب مراقبة 
الرغبة  حال  في  الم�شابين  الذكور  عند  النطاف  تعداد 

بالإنجاب ]36,37[.
المعالجة  قبل  العفوي  الإجها�ض  حدوث  معدل  اإن 
التالي  25-30 % ب�شبب تقل�ض الرحم  بالكول�شي�شين 
معدل  فاإن  وكذلك   ,]33,36[ البريتوان  والتهاب  للحمى 
مرتفع  العفوية  والإجها�شات  الباكرة  الولدات  حدوث 

عن المري�شات  المعالجات بالكول�شي�شين ]38[. 
اإجها�شات  اإلى  كذلك  الن�شواني  الداء  يوؤدي  قد 
بع�ض  يقترح  لذلك  الكلية  لوظيفة  ي�شيء  وقد  عفوية 
الم�شابات  الن�شاء  عند  الحمل  تجنب  الباحثين 
ازدياد  الدرا�شات  بع�ض  وجدت  حيث   ,]36[ بالن�شواني 
حين  في  الحمل  خلال   FMF هجمات  حدوث  معدل 
اأخرى تناق�ض معدل الهجمات خلال  وجدت درا�شات 

الحمل ]35,39[.
المن�شف  النق�شام  على  تاأثيراً  الكول�شي�شين  يملك 
للخلايا وله دور في حدوث التثلث ال�شبغي عند اأطفال 
بع�ض  ين�شح  حيث  المعالجة,  على  المو�شوعات  الن�شاء 
اأ�شهر   3 قبل  بالكول�شي�شين  المعالجة  باإيقاف  الباحثين 
اأن  اآخرون  باحثون  وجد  حين  في  الحمل,  حدوث  من 
المعالجة  عدم  حال  في  اأعلى  الإجها�ض  حدوث  معدل 
خلال  الأمنيو�شي  لل�شائل  بزل  اإجراء  يجب  وبالتالي 
ال�شهر الخام�ض للحمل للبحث عن الت�شوهات ال�شبغة 
]35,36[، كذلك الأمر فاإن الكول�شي�شين ل يوؤثر على اإفراز 

 ,]36,37[ الرجال  عند  النطاف  عدد  على  اأو  الهرمونات 
ال�شتمرار  يجب  التو�شيات  اآخر  وبح�شب  عام  وب�شكل 
الن�شاء  عند  الكول�شي�شين  من  المثالية  بالجرعة 
المعالجات خلال فترة الحمل دون الحاجة لإجراء بزل 
اأما عند الرجال فاإن الكول�شي�شين  لل�شائل الأمنيو�شي, 
يملك  ول  النطاف  حركية  على  اأو  تعداد  على  يوؤثر  ل 

تاأثيراً ما�شخاً للاأجنة.

فترة  اأثناء  الحليب  �شمن  الكول�شي�شين  يفرز  قد 
�شمن  الأعظمي  م�شتواه  اإلى  ي�شل  بحيث  الإر�شاع 
1-2 �شاعة من الإعطاء, وعندما ي�شل  الحليب خلال 
من   10/1 بن�شبة  ي�شل  فاإنه  الطفل  اإلى  الكول�شي�شين 
جانبية  تاأثيرات  حدوث  اإلى  يوؤدي  ول  المعطاة  الجرعة 
ولذلك يو�شى با�شتمرار الر�شاعة الطبيعية عند الن�شاء 
المعالجات, ووجدت اإحدى الدرا�شات اأي�شاً اأن الر�شاعة 

الطبيعية ل توؤدي اإلى ازدياد تواتر الهجمات ]40,41[.
الفحو�ص المخبرية:

لت�شخي�ض  نوعية  مخبرية  فحو�ض  توجد  ل 
 CRP من  كل  يرتفع  الحاد  الطور  ففي  حالياً,   FMF
ومن  الهجمات.  خلال   A والأميلويد  والفيبرينوجين 
بين هذه الم�شعرات يعد  الـ CRP الم�شعر الوحيد الذي 
يرتفع في كل الهجمات تقريباً ويكون مترافقاً مع ارتفاع 
الفيبرينوجين  ارتفاع  ومع   %  90 في  التثفل  �شرعة 
 %  50 في  البي�ض  الكريات  تعداد  وارتفاع   %  60 في 
خلال  يتبدل  ل  الألبومين  اأن  وجد  لقد  الحالت.  من 
الهجمات وعزي ذلك لق�شر فترة الهجمات واأن تعداد 
حين  في  الحاد,  الطور  خلال  ثابتاً  يبقى  ال�شفيحات 
وجدت بع�ض الدرا�شات اأن ارتفاع البيليروبين )المبا�شر 
25 % من  الهجمات يحدث في  المبا�شر( خلال  وغير 
الحالت. قد توجد بيلة بروتينية ودموية عابرة بفح�ض 

البول والرا�شب خلال الهجمات ]42,43,44[.

الت�شخي�ص:
يو�شع ت�شخي�ض FMF �شريرياً, حيث اأن الأ�شخا�ض 
من  لهجمات  اأعرا�ض  تكرر  مع  الم�شتبهة  الثنية  ذوي 
الحمى والتهاب الم�شليات لمدة 1-4 اأيام هم اأ�شخا�ض 
المعايير  من  العديد  و�شعت   .FMF لوجود  م�شتبهون 
الت�شخي�شية �شابقاً اإل اأن اأكثر هذه المعايير ا�شتخداماً 
 Livneh .  ومعايير Tel-Hashomer .]45[ هي معايير

المب�شطة ]46[.
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المعايير ال�صغرىالمعايير  الكبرى
فترات حمى متكررة مع التهاب م�صليات 

)البريتوان، الغ�صاء الزليل اأو الجنب(
داء ن�صواني من نمط AA دون مر�ض موؤهب له.

ا�صتجابة جيدة على الجرعات النظامية من 
الكول�صي�صين.

فترات حمى متكررة
الحمامى ال�صبيهة بالحمرة

FMF عند قريب من الدرجة الأولى

الت�صخي�ض الموؤكد: 2 معيار كبير و 1 معيار �صغير، 
الت�صخي�ض المحتمل: 1 معيار كبير و 1 معيار �صغير

المعايير ال�صغرىالمعايير الكبرى
- هجمات نموذجية متكررة )ثلاث من نف�ض 

النمط(
التهاب بريتوان معمم

- األم �صدري وحيد الجانب )التهاب جنب اأو 
التهاب تامور(

- التهاب مف�صل وحيد )الورك، الركبة اأو 
الكاحل(

- حرارة معزولة
- هجمات األم بطني غير كاملة

- 2-1 هجمة غير كاملة ت�صمل ≤ 1 مما يلي:
- ال�صدر

- المفا�صل
- األم بال�صاقين محر�ض بالجهد

- ا�صتجابة جيدة على الكول�صي�صين

يتطلب ت�صخي�ض FMF وجود:
 1 معي��ار كب��ير عل��ى الأق��ل اأو 2 معي��ار �صغ��ير عل��ى الأق��ل الهجم��ات النموذجي��ة يج��ب اأن تت�صم��ن كل مم��ا يل��ي: 
متك��ررة )ث��لاث هجم��ات عل��ى الأق��ل(، حم��ى )الح��رارة ع��بر الم�ص��تقيم ≤ °38( وم��دة الهجم��ة )12 �ص��اعة 
حت��ى 3 اأي��ام( الهجم��ات غ��ير الكامل��ة )يج��ب اأن تك��ون متك��ررة( وتختلف ع��ن الهجمات النموذجي��ة في �صفة اأو 
�صفت��ين مم��ا يل��ي: 1- الح��رارة > °38 -2 ف��ترة الهجم��ة اأط��ول اأو اأق�ص��ر م��ن الهجم��ات النموذجي��ة )ولك��ن ل 

ت�ص��تمر اأق��ل م��ن 6 �ص��اعات اأو اأك��ر م��ن 7 اأي��ام( 3- ل توج��د علام��ات للتهاب البريتوان اأثن��اء الهجمات
 4- هجم��ات مو�صع��ة م��ن الألم البطن��ي 5- الته��اب مفا�ص��ل في موق��ع اآخ��ر غ��ير ال��ورك اأو الركب��ة اأو الكاح��ل.

FMF الجدول)3( معايير المب�صطة لت�صخي�ض Livneh

FMF الجدول )2( معايير لت�صخي�ض Tel-Hashomer
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المعايير  المري�ض  يحقق  لا  قد  الحالات  بع�ض  في 
ا�ستخدام  يتم  وبالتالي  للت�سخي�ض،  ال�سريرية 
طفرات  عن  البحث  خلال  من  الجيني  الت�سخي�ض 
الجين MEFV عند الاأ�سخا�ض الذين لديهم اأعرا�ض 
�سريرية دون ت�سخي�ض موؤكد، في الدول التي يعد وجود 
FMF �سائعاً فيها مع وجود ن�سبة مرتفعة من الحملة 
MEFV يوجه ب�سدة نحو  فاإن وجود طفرتين في جين 
FMF. وعلى اأي حال يو�سى باإعطاء الكول�سي�سين )1.5 
ملغ/يوم( لمدة 6-12 �سهراً في حال عدم وجود طفرات 
�سريرية،  اأعرا�ض  مع  واحدة  طفرة  وجود  حال  في  اأو 
للا�ستجابة،  تقييم  ويجرى  ذلك  بعد  العلاج  ويوقف 
للهجمات  نك�ض  اأو  للمعالجة  ا�ستجابة  وجود  حال  ففي 
FMF، في حال  نحو  ب�سدة  يوجه  المعالجة  اإيقاف  بعد 
اأو طفرتان  �سريرية ووجود طفرة  اأعرا�ض  عدم وجود 
اأخرى  لاأ�سباب  عنها  البحث  عند   MEFV جين  في 
متابعة  يجب  ولكن  للعلاج  ا�ستطباباً  يعد  لا  ذلك  فاإن 
ال�سريرية  الاأعرا�ض  الاإيجابية ومراقبة تطور  الحالات 

.]47،48[

المعالجة:
اإن الهدف من معالجة مر�سى FMF هو:

1- معالجة الهجمات الحادة.
2- منع حدوث الهجمات.

3- تثبيط العملية الالتهابية المرافقة.
4- منع تطور الداء الن�سواني اأو اإيقاف تطوره في بع�ض 

الحالات.
5- علاج الاأعرا�ض ال�سريرية الاأخرى المرافقة. 

لا يوجد اإجماع حول الجرعة المثالية من الكول�سي�سين، 
ملغ/  1 هي  البالغين  المر�سى  جرعة  فاإن  عام  وب�سكل 
عند  ملغ/يوم   2-1.5 اإلى  وتزداد  الاأقل  على  يوم 
يو�سى  حيث  م�ستمرة،  هجمات  لديهم  الذين  المر�سى 
با�ستخدامه كجرعة وحيدة اأو تق�سيم الجرعة في حال 
ظهور اأعرا�ض جانبية ]49[. وجدت اإحدى الدرا�سات اأن 

ثلثي  عند  كاملًا  هجوعاً  حقق  الكول�سي�سين  ا�ستخدام 
الاأطفال المعالجين وهجوعاً ن�سبياً عند الثلث المتبقي في 
5 % من  حين حدثت الا�ستجابة المنخف�سة عليه عند 
المر�سى ]50،51[، عند مر�سى الداء الن�سواني دون ف�سل 
بجرعة  الكول�سي�سين  با�ستخدام  يو�سى  نهائي  كلوي 
1.5 ملغ/يوم اأو اأكثر في حال حدوث بيلة بروتينية ]52[، 
الكول�سي�سين  با�ستخدام  يو�سى  الكلية  اأما مر�سى زرع 
بجرعة 2 ملغ/يوم دون اأخذ الاأعرا�ض ال�سريرية بعين 
الانتهائي  الكلوي  الق�سور  حالات  في  اأما  الاعتبار، 
جرعة  خف�ض  يجب  مل/د(   10 من  اأقل   GFR(
ال�سمية  احتمالية  ب�سبب   %  50 بمقدار  الكول�سي�سين 
اأن  الدرا�سات  اإحدى  وجدت  لقد   .]49[ بالكول�سي�سين 
معدل  في  انخفا�ض  فيها  يحدث  التي  الحالات  معظم 
الا�ستجابة للدواء فاإن المر�سى في الحقيقة يكونون غير 
يجب  النهاية  في   .]53[ منتظم  ب�سكل  بالدواء  ملتزمين 
ا�ستخدام الكول�سي�سين في معالجة مر�سى FMF حتى 
في حال عدم خف�ض معدل النوب اإلى الم�ستوى المطلوب 

وعدم اإيقافه لاأنه يمنع تطور الداء الن�سواني.
يقت�سر  وقد  للهجمات  فعالة  معالجة  توجد  لا 
اأو  ال�سيتامول  اإعطاء  اأو  الفرا�ض  الراحة في  على  ذلك 
اأن  وجد  لقد  ال�ستيروئيدية،  غير  الالتهاب  م�سادات 
اأي  يقدم  لا  الهجمات  خلال  الكول�سي�سين  جرعة  رفع 
من  يزيد  مما  اإ�سهال  حدوث  اإلى  يوؤدي  قد  بل  فائدة 
�سدة الاأعرا�ض اله�سمية المرافقة ]49[، ومن المعالجات 
الميثيل  اإعطاء  اأن  وجد  فقد  طرحت  التي  البديلة 
بريدنيزولون بجرعة 40 ملغ وريدياً مرة واحدة خلال 
الطور البادري  كان اأكثر فعالية من الدواء الوهمي في 
بديلة  معالجات  توجد  لا   ،]54[ الاأعرا�ض  �سدة  تخفيف 
يمكن  ولكن  عليه  المقاومة  حالات  في  الكول�سي�سين  عن 
مجموعة  ومنها  الفجوة  هذه  تغطي  اأن  الاأدوية  لبع�ض 
من  وهو   Anakinra مثل   IL-1 للـ  الم�سادة  الاأدوية 
يرتبط  الطبيعة  ب�سري    IL-1 م�ستقبلات  مناه�سات 
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