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Présentation du cas

Un patient de 43 ans s’est présenté dans notre service
des urgences, car il présentait depuis une semaine des
douleurs thoraciques rétrosternales lancinantes, ainsi
qu’une toux productive avec des expectorations brun
foncé. Les douleurs étaient dépendantes de la respira-
tion et de la position. En outre, le patient présentait des
épisodes fébriles avec une température allant jusqu’a
39 °C, parfois accompagnés de frissons, ainsi qu'une
baisse d’appétit.

La veille, le médecin de famille avait initié une antibiothé-
rapie par amoxicilline/acide clavulanique en raison d'une
suspicion de pneumonie. Parmi les antécédents connus
de ce patient originaire du Liban figurait une fievre médi-
terranéenne familiale (FMF), avec poussées inflamma-
toires intermittentes quasi-mensuelles accompagnées de
fievre et d'une atteinte de I'articulation du genou.

Sur le plan clinique, le patient était tachycarde et fé-
brile et présentait un état général légerement diminué
(pression artérielle 139/79 mm Hg, pouls 105/min, satu-
ration en oxygéne de 99% en air ambiant, fréquence
respiratoire 18/min, température 38,1 °C). L'ausculta-
tion pulmonaire était normale. Le patient, qui ne pou-
vait pratiquement pas étre examiné en position allon-
gée en raison de la douleur, était compensé sur le plan
cardiaque et il ne présentait ni pouls paradoxal ni frot-
tement péricardique.

Lélectrocardiogramme (ECG) a 12 dérivations réalisé a
l'admission est présenté dans la figure 1A. L'épanche-
ment péricardique détecté a l'échocardiographie
n'était pas pertinent sur le plan hémodynamique
(fig. 1C), et des signes d’amyloidose cardiaque faisaient
défaut. Le patient a signalé qu'il ne prenait que de fagon
irréguliere la colchicine (1 mg/jour p.o.) qui lui avait été
prescrite comme traitement au long cours.

Auvu de tous ces résultats, nous avons interprété la pé-
ricardite de survenue aigué en tant que manifestation
d’une poussée de la FMF connue, qui a été occasionnée
par la mauvaise observance médicamenteuse.

Discussion

La FMF est l'entité la plus fréquente parmi les syn-
dromes auto-inflammatoires («autoinflammatory di-
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sease» [AID]). Elle est transmise d'un mode autoso-
mique récessif et se manifeste par des épisodes
récidivants de poussées fébriles, qui durent 1-4 jours et
s’accompagnent de sérites, telles que péritonite, pleu-
résie, péricardite [1] ou arthrite [2].

Des mutations dans le géne MEFV sur le chromosome
16p13, qui code pour la protéine marénostrine/pyrine
et est exprimé dans les granulocytes neutrophiles,
conduisent a une activation incontrélée des granulo-
cytes neutrophiles et a leur migration dans les tissus,
avec le développement d'une réaction inflammatoire,
y compris la production de cytokines pro-inflamma-
toires [3].

Le diagnostic est posé cliniquement au moyen des cri-
téres de Tel-Hashomer, deux criteres majeurs ou un
critére majeur et deux criteres mineurs devant étre
remplis (tab. 1, [2]).

Le diagnostic peut étre confirmé, mais pas exclu, par
des analyses génétiques moléculaires. En cas de mani-
festations cliniques typiques et d’origine ethnique
compatible (personnes d’origine turque, arménienne
ou arabe, Juifs non-ashkénazes) avec une anamnese fa-
miliale positive et une réponse au traitement par col-
chicine, le diagnostic de FMF est confirmé. Parmi les
diagnostics différentiels de la FMF figurent d’autres
syndromes auto-inflammatoires rares [3], ainsi que des
maladies auto-immunes telles que la maladie de Still
ou le rhumatisme articulaire aigu [4]. Plus largement, il
convient de songer a des causes infectieuses, comme
par exemple la fievre récurrente a Borrelia, et a des af-
fections malignes dans le cadre du diagnostic différen-
tiel.

Chez notre patient, 'analyse génétique moléculaire a
montré une constellation hétérozygote combinée dans
le gene MEFV (c.20804A>G (p.(Met694Val)) et ¢.2177T>C
(p.(Val726Ala))), qui a confirmé la FMF. Le traitement de
la FMF doit étre initié immédiatement aprés la pose du
diagnostic. Le traitement de choix fait appel a l'alca-
loide colchicine a une dose permettant d’obtenir une
absence compléete de symptomes et un controle de I'in-
flammation. Chez les adultes, la dose initiale recom-
mandée est de 1,0-1,5 mg de colchicine par jour. Elle
peut étre augmentée jusqu'a 3 mg par jour. Lorsque
plus d’'une poussée survient en l'espace de six mois
malgré la prise de la dose maximale tolérée et que les
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Figure 1: A) L'électrocardiogramme (ECG) a 12 dérivations lors de 'admission a montré
une tachycardie sinusale de 104/min et un bloc de branche droit partiel. Les segments ST
dans les dérivations précordiales étaient [égérement sus-décalés et il y avait une négati-
vité préterminale des ondes T dans les dérivations V4-V6. Dans la dérivation |, le segment

PR était discretement abaissé par rapport a I'intervalle TP le précédant. Les anomalies
étaient compatibles avec une péricardite. C) A I'échocardiographie en coupe longitudinale
apicale, un épanchement péricardique (*) non pertinent sur le plan hémodynamique était
visible. Aprés six semaines de traitement, les anomalies ECG étaient en régression, la
fréquence cardiaque s’élevait a 73/min (B) et I'épanchement péricardique n’était plus vi-
sible a I’échocardiographie (D). La publication a été réalisée avec I'accord du patient.

analyses de laboratoire montrent que I'inflammation
n'est pas controlée, il faut conclure a une non-réponse
au traitement. Dans ce cas, des traitements de deu-
xiéme ligne, tels que les antagonistes de l'interleukine

Correspondance: (IL)-1, entrent en ligne de compte [5]. En font partie 'an-
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symptomes revét une grande importance, car une in-
flammation persistante peut conduire a une amy-

Tableau 1: Criteres de Tel-Hashomer [2].

Critéeres majeurs Episodes fébriles récidivants + sérite (péritonite, synovite, pleurésie)

Amyloidose de type AA sans maladie prédisposante

Bonne réponse au traitement continu par colchicine

Critéeres mineurs Episodes fébriles récidivants

Erythéme érysipélatoide

Fievre méditerranéenne familiale chez un apparenté au premier de-
gré

Diagnostic: 2 critéeres majeurs / 1 critere majeur + 2 criteres mineurs
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loidose secondaire par dépot d'amyloide AA et ainsi a
une insuffisance rénale ou a une insuffisance car-
diaque. Les patients atteints de FMF ont une espérance
de vie normale si la survenue d'une amyloidose par-
vient a étre prévenue [3].

Outre la prise fixe de colchicine a la dose de 1 mg par
jour, nous avons traité notre patient au moyen d'un an-
ti-inflammatoire non stéroidien (ibuproféne). Durant
I'hospitalisation, le patient a signalé de fagon récur-
rente des palpitations, correspondant a un flutter auri-
culaire typique a I'ECG. Nous avons initié du bisoprolol
afin de controler la fréquence cardiaque, ainsi qu'une
anticoagulation orale par rivaroxaban. Larythmie sur-
venue dans le cadre de la péricardite a cessé spontané-
ment avec la régression de l'inflammation. Une fois
asymptomatique, le patient a pu rentrer chez lui, avec
une prescription de 1 mg de colchicine par jour.

Par la suite, en raison d’'une nouvelle poussée de la ma-
ladie, la dose de colchicine a dii é&tre augmentée a 2 mg
par jour et de la prednisone a méme di étre adminis-
trée temporairement. Apreés l'octroi de la garantie de
prise en charge des cotts par la caisse-maladie, le trai-
tement a été complété par des injections de canakinu-
mab toutes les 2 semaines. Compte tenu de la bonne
évolution clinique avec une régression des douleurs
thoraciques et une amélioration du controle de 'acti-
vité inflammatoire humorale (protéine C réactive et
amyloide sérique A), les injections de canakinumab ont
pu étre espacées et les corticoides systémiques ont pu
étre diminués progressivement. Lors d'un controle car-
diologique de suivi six semaines aprés la premiere pré-
sentation, les anomalies électrocardiographiques et
échocardiographiques s’étaient en grande partie nor-
malisées (fig. 1B et 1D).
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