
Résultats
Sur 91 articles examinés, 40 ont été inclus après un processus de sélection en deux étapes. Ces publications rapportaient au total 180 patients 
atteints à la fois de VEXAS et de vascularite. 
La présentation clinique débutait le plus souvent par une vascularite, parfois sans atteinte hématologique initiale, et se caractérisait par des 
formes réfractaires ou récidivantes malgré les traitements standards. 
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Introduction
Le syndrome VEXAS (Vacuoles, E1 Enzyme, X-linked, Autoinflammatory, Somatic) est une maladie auto‐inflammatoire causée par une mutation 
somatique du gène UBA1. Depuis sa découverte, l’association entre VEXAS et vascularites demeure incertaine. L’artérite à 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 ambiguïté. 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 fréquemment rapportée, s’inscrivant dans le 
phénotype typique du VEXAS.

Méthode
Nous avons réalisé une revue systématique de la littérature portant sur les cas publiés de VEXAS associés à une vascularite. L’objectif était de 
caractériser le spectre des sous‐types de vascularites rapportés chez les patients atteints de VEXAS et leurs présentations cliniques.

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

Présentation clinique des patients atteints de VEXAS et de vascularite
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