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1. Tong quan vé Hoi chitng VEXAS

Hoi chithg VEXAS (Viét tat tu: Vacuoles, E1 enzyme, X-linked, Autoinflammatory,
Somatic) la mot réi loan viém tw mién hiém gip va méi duoc phdt hién gan day, dic
trung boi biéu hién viém hé théng va cdc biat thuong vé huyét hoc. Bénh nay gay ra do
cdc dot bién trong gen UBAL, la cdc dot bién soma méic phéi trong doi séng ciaa mot
hguoi thay vi dugc di truyén.

2. D4u hiéu va Triéu chirng

Cdac ddu hiéu va triéu chitng cia hoi chitng VEXAS co6 thé rit da dang, nhung nhin
chung bao goém:

2.1. Viem toan than

Sot tai phat
Mét madi
Giam can

2.2. Biéu hién da liéu:

Phat ban da
Viém sun tai hoic mii (viém da sun tdi phat)

2.3. Bit thwong huyét hoc:

e Thiéu mdu dai hong cau (té€ bao hong cau lon)
Giam tiéu cau (sé lugng tiéu cau thap)
Khong bao trong tiy xuong (Rhong bao trong té bao tién than mau)

2.4. Triéu chirtng Thip Rhép va Phaéi:

Pau khép (viem khép)
Cdc triéu chirng vé phédi (nhu bénh phai ke)

3. Nguyén nhan

Hoi chitng VEXAS gdy ra béi cac dot bién soma trong gen UBAL, la gene dong vai tro
quan trong trong quda trinh phdn huy protein thong qua hé théng ubiquitin-



proteasome. Nhithg dot bién nay lam rdi loan chitc ndng binh thutong cia té bao, dan
dén cdc biéu hién viém va huyét hoc ctua bénh.

4. Chan doan

Chin doan voi:

e Cdc triéu chitng lam sang,

e Cdc két qua xét nghiém huyéthoc bat thuong

e Xét nghiém gen dé xdc dinh dot bién UBA1L
e Sinh thiét tuy xuwong co thé cho thiy khdng bao trong cac té bao tién than

5. Diéu tri

Hién chua cé phuong phdap diéu tri tiéu chuin cho hdi chithg VEXAS, nhung viéc diéu
tri bénh thuwong bao gom:

5.1. Liéu phdp chéng viém va wc ché mién dich:

e Corticosteroid dé kiém sodt viém

e Cdc loai thudc chong thip khop tdc dung diéu tri bénh (Disease-modifying
antirheumatic drugs =DMARDs)

e Cdc tdc nhan sinh hoc hham vao cdc con duong viém cu thé.

5.2. Cham séc ho tro:

Truyén madu trong truong hop thiéu mau
Diéu tri nhiém trung va cdc bién chitng khdc

5.3. Liéu phap thwr nghiém:

Nghién cttu dang tiép tuc khdm pha cdc liéu phdp nhiam muc tiéu, bao gom liéu phap
gen va cdac chit wc ché cu thé.

6. Tien luong & KEt Luan

Tién luong cho hdi chitng VEXAS co6 su khdc biét. Mot s6 bénh nhan dap kng tét véi digu
tri va kiém sodt duoc bénh, trong khi nhitng bénh nhdn khdc cé thé maic bénh ning
hon hoic khong dap tng diéu tri. Tinh trang nay lién quan dén ty & mac bénh cao do
tinh chat hé théng va cdc bién chitng nhu nhiém trung, tén thuwong co quan, va cdc
bénh dc tinh vé huyét hoc.

Viéc theo doi chit ché va dap dung phuong phdp tiép can da nganh, cé sw tham gia cua
cdc chuyén gia thip khép, huyét hoc, va cac chuyén gia khac, la rdt quan trong dé
ki€ém sodt hiéu qua hoi chirtng VEXAS.
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