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phénotype typique du VEXAS.

Introduction

Le syndrome VEXAS (Vacuoles, E1 Enzyme, X-linked, Autoinflammatory, Somatic) est une maladie auto-inflammatoire causée par une mutation
somatique du gene UBA1. Depuis sa découverte, I'association entre VEXAS et vascularites demeure incertaine. L'artérite a cellules géantes (ACG) a
d’abord été rapportée parmi les manifestations initiales, cependant la recherche de VEXAS au sein d’une large cohorte d’ACG n’a révélé aucun cas,
soulignant cette ambiguité. La polyartérite noueuse (PAN) et les vascularites associées aux ANCA ont été décrites chez un nombre limité de
patients, tandis que la vascularite leucocytoclasique constitue la manifestation vasculitique la plus frequemment rapportée, s’inscrivant dans le

Méthode

Nous avons réalisé une revue systématique de la littérature portant sur les cas publiés de VEXAS associés a une vascularite. LUobjectif était de
caractériser le spectre des sous-types de vascularites rapportés chez les patients atteints de VEXAS et leurs présentations cliniques.

atteints a la fois de VEXAS et de vascularite.

formes réfractaires ou récidivantes malgré les traitements standards.

Symptomes généraux
« Fievre 61%
* Asthénie 14%
« Amaigrissement 24%

* Sueurs nocturnes 11% =
A _a
Chondrites 41% o 4
* Nez |
« Oreilles -
Musculaire 5% _*’:E,.ﬁ
« Myalgie Wi /.

Cardiaque 8%

* Douleur thoracique
* FEVG altérée

Vasculaire 24%
« Thrombose .
veineuse profonde .

« Embolie =
pulmonaire

Urologique 8% -
« Orchite

Articulaire 33%
« Arthrite - —
« Arthralgie

Caracteristiques génerales :
« Homme 98%
« 70,5 ans

Résultats

Oculaire 52%
¢ Inflammation extra-

oculaire
e Lvéite
» Sclerite/épiscleérite

ORL 10%
¢ Sinusite
« Oaynophagie

Pulmonaire 37%

¢ Infiltrats
pulmonaires 30%

Rénale 15%
e Insuffisance rénale
aigue
« Mephropathie a IgA

e Digestive 9%

« Douleurs
abdominales

¢« Colite

« Cholangite
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Hematologique

o Anemie /1%
macrocytaire

« Thrombopenie 33%

¢ Syndrome
myelodysplasique
'.lll'-.lf'.:.:

« Myelome multiple 6%

Cutanée B5%
« Dermatose
neutrophilique
« Vascularite cutanee

Vascularites
VEXAS

Arterite a cellules
geéantes 2,8%
Périartérite
noueuse 5,6%

Capillaire

Veinule

Arteriocle

Vascularites associees aux ANCA 6,8%

Artéere de

petit calibre Vascularites a complexes immuns

Vascularite algA 1%

Artére de gros a
moyens calibre

Vascularite leucocytoclasique 30%

Présentation clinique des patients atteints de VEXAS et de vascularite ,icintes communes

Sur 91 articles examinés, 40 ont été inclus apres un processus de sélection en deux étapes. Ces publications rapportaient au total 180 patients

La présentation clinique débutait le plus souvent par une vascularite, parfois sans atteinte hématologique initiale, et se caractérisait par des

UBAT UBA1
p.Metd1Thr p.Metd1Val
46% .! 34%
- e
UBA1 UBA1
p.Metd1Leu Site d'épissage
10% 10%

VEXAS et vascularites.

Conclusion

Notre revue systématique met en évidence une manifestation vasculitique récurrente mais hétérogene chez les patients atteints de
VEXAS. La distinction entre une véritable vascularite et des tableaux mimant une vascularite liée a un VEXAS reste difficile. Des études
complémentaires, incluant la collaboration avec les auteurs des cas rapportés, sont nécessaires pour mieux clarifier les liens entre
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