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Familiale Mediterrane Koorts (FMF)

FMF is een zeldzame erfelijke auto inflammatoire aandoening dat wordt gekenmerkt door
terugkerende koortsaanvallen met bijkomende pijn. De aandoening wordt meestal
overgeérfd en de eerste symptomen van een aanval treden meestal op voor het 30e
levensjaar.'”

Hoe vaak komt FMF voor?

FMF komt het vaakst voor in het oostelijke Middellandse Zeegebied. In de westerse wereld
heeft ongeveer 2,5 op de 100.000 mensen deze ziekte.® Wereldwijd gezien is de ziekte
zeldzaam.

Wat zijn de symptomen van FMF?

FMF-aanvallen kunnen een paar uur tot 3-4 dagen duren en gepaard gaan met de volgende
symptomen:*>’®

e Koorts

e Pijn in de buik en/of op de borst

e Gewrichtsontsteking, zoals in de knie, enkel of pols

* Pijnlijke ernstige rode huiduitslag bij bijna 50% van de patiénten, vaak op de voeten
en/of onderbenen

e Vergrote milt

e Zwelling van de uiteinden van de vingers en/of tenen (‘trommelstokvingers’ en
‘trommelstoktenen’)

Met name bij kinderen kan koorts het enige symptoom zijn.?



In sommige gevallen is het niet bekend waar de FMF-aanvallen door worden veroorzaakt,
maar ze kunnen worden uitgelokt door de volgende omstandigheden:®

e Stress

e Kou

Infecties

Bepaalde medicijnen
De menstruatiecyclus

Hoe ziet het ziekteverloop bij FMF eruit?

Als FMF onbehandeld blijft, krijgt ongeveer 6-8 op de 10 patiénten last van

amyloidose.* Amyloidose is een aandoening waarbij bepaalde eiwitstructuren (‘amyloiden’)
zich in de nieren opstapelen, wat leidt tot nierfalen. Dankzij verbeterde diagnostiek en
behandeling komt nierschade door amyloidose tegenwoordig minder vaak voor dan
vroeger.

Waar wordt FMF door veroorzaakt?

Bij FMF worden het aangeboren immuunsysteem en de ontstekingsrespons geactiveerd
vanwege veranderingen in het gen voor mediterrane koorts (MEFV). Tot nu toe zijn meer
dan 300 verschillende veranderingen in dit gen geidentificeerd als mogelijke veroorzakers
van FMF.’
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