
Mr	G.,	73	ans	
•  TEP	:	pas	d’adénopathie	ou	autre	
image	suspecte	

•  BOM	:		
– Moelle	riche	
–  D’aspect	réacAonnel	
–  Pas	d’argument	pour	une	hémopathie	

•  On	évoque	une	pathologie	auto-
inflammatoire…	Schnitzler	sans	Ig	?	
–  Traitement	par	anakinra	:	excellente	
réponse	mais	neutropénie…	

•  Quelque	chose	reAent		notre	aNenAon	
sur	le	compte	rendu	du	
myélogramme	:	présence	de	vacuoles	
intracytoplasmiques	



Syndrome	VEXAS	

•  Maladie	décrite	en	octobre	2020	!	

•  VEXAS	=		

–  Vacuoles	dans	les	cellules	progénitrices	myéloïdes	et	érythroïdes	

de	la	moelle	

–  E1	=	enzyme	acAvatrice	de	l’ubiquiAnaAon	codée	par	le	gène	UBA1	

–  X-linked	(=>	Affecte	surtout	les	hommes)	

–  Auto-inflammatoire	acquis	:	mutaAon	somaAque	apparaissant	

tardivement	dans	une	cellule	progénitrice	médullaire	

–  Syndrome		
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PrésentaAon	clinique	et	biologique	
Hommes	 25	(100	%)	

Âge	de	début,	médiane	
(intervalle)	 64	(45-80)	

Décès	 10	(40	%)	

Fièvre	 23	(92	%)	

ANeinte	de	la	peau	 22	(88	%)	

Infiltrat	pulmonaire	 18	(72	%)	

Chondrite	nez/oreille	 16	(64	%)	

Thrombose	veineuse	 11	(44	%)	

Anémie	macrocytaire	 24	(96	%)	

Vacuoles	médullaires	 18/18	(100	%)	

PaAents	remplissant	les	critères		
de	classificaAon	pour	:	
•  Polychondrite	atrophiante	60	%	
•  Syndrome	de	Sweet	32	%	
•  Périartérite	noueuse	12	%	
•  Maladie	de	Horton	4	%	
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