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1. Tộ ng quan vệ  Hộ  i chứ ng VEXAS 

Hộ  i chứ ng VEXAS (Việ t tấ t tứ : Vacuoles, E1 enzyme, X-linked, Autoinflammatory, 

Somatic) là mộ  t rộ i loạn viêm tứ  miệ n hiệ m gấ  p và mợ i đượ c phát hiệ  n gấ n đây, đấ  c 

trưng bợ i biệ u hiệ  n viêm hệ   thộ ng và các bấ t thượ ng vệ  huyệ t học. Bệ  nh này gây ra do 

các độ  t biệ n trong gen UBA1, là các độ  t biệ n soma mấ c phấ i trong đợ i sộ ng củ a mộ  t 

ngượ i thay vì đượ c di truyệ n. 

2. Dấ u hiệ  u và Triệ  u chứ ng 

Các dấ u hiệ  u và triệ  u chứ ng củ a hộ  i chứ ng VEXAS có thệ  rấ t đa dạng, nhưng nhìn 

chung bao gộ m: 

2.1. Viêm toàn thân 

• Sộ t tái phát 

• Mệ  t mộ i 

• Giấ m cân 

2.2. Biểu hiện da liễu: 

• Phát ban da 

• Viêm sụn tai hoấ  c mủ i (viêm đa sụn tái phát) 

2.3. Bất thường huyết học: 

• Thiệ u máu đại hộ ng cấ u (tệ  bào hộ ng cấ u lợ n) 

• Giấ m tiệ u cấ u (sộ  lượ ng tiệ u cấ u thấ p) 

• Không bào trong tủ y xương (không bào trong tệ  bào tiệ n thân máu) 

2.4. Triệu chứng Thấp khớp và Phổi: 

• Đau khợ p (viêm khợ p) 

• Các triệ  u chứ ng vệ  phộ i (như bệ  nh phộ i kệ ) 

3. Nguyên nhân 

Hộ  i chứ ng VEXAS gây ra bợ i các độ  t biệ n soma trong gen UBA1, là gene đóng vai trò 

quan trọng trong quá trình phân hủ y protein thông qua hệ   thộ ng ubiquitin-



proteasome. Nhứ ng độ  t biệ n này làm rộ i loạn chứ c năng bình thượ ng củ a tệ  bào, dấ n 

đệ n các biệ u hiệ  n viêm và huyệ t học củ a bệ  nh. 

4. Chấ n đoán 

Chấ n đoán vợ i: 

• Các triệ  u chứ ng lâm sàng, 

• Các kệ t quấ  xét nghiệ  m huyệ t hộ c bấ t thượ ng 

• Xét nghiệ  m gen đệ  xác định độ  t biệ n UBA1 

• Sinh thiệ t tủ y xương có thệ  cho thấ y không bào trong các tệ  bào tiệ n thân 

5. Điệ u trị 

Hiệ  n chưa có phương pháp điệ u trị tiêu chuấ n cho hộ  i chứ ng VEXAS, nhưng việ  c điệ u 

trị bệ  nh thượ ng bao gộ m: 

5.1. Liệu pháp chống viêm và ức chế miễn dịch: 

• Corticosteroid đệ  kiệ m soát viêm 

• Các loại thuộ c chộ ng thấ p khợ p tác dụng điệ u trị bệ  nh (Disease-modifying 

antirheumatic drugs =DMARDs) 

• Các tác nhân sinh học nhấ m vào các con đượ ng viêm cụ thệ . 

5.2. Chăm sóc hỗ trợ:  

• Truyệ n máu trong trượ ng hợ p thiệ u máu 

• Điệ u trị nhiệ m trùng và các biệ n chứ ng khác 

5.3.  Liệu pháp thử nghiệm: 

Nghiên cứ u đang tiệ p tục khám phá các liệ  u pháp nhấ m mục tiêu, bao gộ m liệ  u pháp 

gen và các chấ t ứ c chệ  cụ thệ . 

6. Tiên lượ ng & Kệ t Luấ  n 

Tiên lượ ng cho hộ  i chứ ng VEXAS có sứ  khác biệ  t. Mộ  t sộ  bệ  nh nhân đáp ứ ng tộ t vợ i điệ u 

trị và kiệ m soát đượ c bệ  nh, trong khi nhứ ng bệ  nh nhân khác có thệ  mấ c bệ  nh nấ  ng 

hơn hoấ  c không đáp ứ ng điệ u trị. Tình trạng này liên quan đệ n tỷ  lệ   mấ c bệ  nh cao do 

tính chấ t hệ   thộ ng và các biệ n chứ ng như nhiệ m trùng, tộ n thương cơ quan, và các 

bệ  nh ác tính vệ  huyệ t học. 

Việ  c theo dõi chấ  t chệ  và áp dụng phương pháp tiệ p cấ  n đa ngành, có sứ  tham gia củ a 

các chuyên gia thấ p khợ p, huyệ t học, và các chuyên gia khác, là rấ t quan trọng đệ  

kiệ m soát hiệ  u quấ  hộ  i chứ ng VEXAS. 
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