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Bilan de ville du 07/09/23 : 

Hémoglobine 11.7g/dl, VGM 103, 

Leucocytes 1.90G/L dont neutrophiles 0.71 G/L, lymphocytes 1.07G/L, monocytes 0.06G/L, 

Plaquettes 195G/L. 

Créatinine 64µmol/L, 

Ionogramme normal, 

Ferritine 378 ng/ml, 

CRP 10.

Albumine 41g/L, 

Vitamine B12 au dessus de la normale, 

Vitamine B9 normale. 
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M. M

Antécédents : 
• Pneumopathie aigue 

communautaire, 

• Psoriasis, 

• Tendinite calcifiante d'un tendon 
d'Achille, 

• Appendicectomie. 

Aucun traitement au long cours. 

Histoire de la maladie : 

• Asthénie depuis plusieurs mois avec 
sueurs froides, 

• Perte de 9 kg en 3 mois sur régime. 

• Episode de grippe puis de 
pneumopathie début 2023 puis 
épisode d'angine fin aout. 
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Bilan du 11/10/23
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Myélogramme
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Commentaires/Interprétations?
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Cytogénétique
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Génétique
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Sydrome VEXAS
Vacuoles, E1 enzyme, X-linked, Autoinflammatory, Somatic

• Décrit en décembre 2020 (Beck DB, et al)

• Pathologie inflammatoire secondaire à une mutation somatique du gène UBA1 au niveau des 
cellules myéloïdes

• Touche en général les hommes de plus de 40 ans

• Atteintes récurrentes inflammatoires et/ou rhumatologiques

• Anomalies hématologiques : présence de vacuoles au niveau des cellules médullaires (signe 
caractéristique mais NON spécifique)

• Souvent associé aux SMD, aux myélomes, augmente le risque d’évènements thrombo-emboliques

• Mortalité importante (entre 25 et 35% à 5 ans)

• Traitement : 
• souvent cortico-résistant

• Prometteur : Ac monoclonaux anti-IL6, inhibiteurs de JAK2

• Curatif : allogreffe de cellules souches hématopoïétiques
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Diagnostic retenu : myélodysplasie dans le cadre d'un syndrome VEXAS

Clinique : OMS1, atteinte cutanée fugace, myélodysplasie (score IPSS-R 1.5 de très 
bas risque). 

Devenir : surveillance mensuelle hémogramme, nv Cs dans 3 mois

Prise en charge symptomatique 
Pas de ttt introduit pour le moment compte-tenu des anomalies biologiques qui 
reste minimes
RCP prévue avec interniste de l’Oncopole de Toulouse afin de discuter des 
possibilités thérapeutiques (allogreffe de moelle osseuse ?). 
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