Nedeni bilinmeyen ates olgularinda nadir ve yeni bir sendrom;
VEXAS sendromu
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OLGU

77 yas, erkek

* Cankir’da yasiyor. Ciftci

* Ek hastalik: 10 yil 6nce CAG, stent

* Yatis sebebi: 3 haftadir mevcut ates

« Oykii: 2 yildir halsizlik, istahsizlik, kilo kaybi, aralikhiates ve atesli ddnemlerde el ve kollarinda dékiinti

sikayetleri
* 1yl 6nce sol goz kapaginda sislik, kizariklik nedeniyle hastane yatisi
* Fizik muayene: Sag goz kapaginda 6dem, eritem,

Sol supraklavikular yaklasik 1 cm ve her iki aksillar alanda <1 cm boyutlarinda LAP



Tablo- 1 Laboratuvar tetkikleri

HGB 7,1 g/dLL
WBC 4,4x10*/nLL
ESH 135 mm/sa
CRP 186 mg/L
Ferritin 1022 ng/mL
D dimer 3,48ng/ mL
Fibrinojen 658,5 mg/dL
Interferon gama salinim testi NEGATIF
Brucella tiip aggliitinasyonu, Rose Bengal NEGATIF
Kan, idrar kiiltiirii NEGATIF




Periferik yayma

Makrositer normokrom anemi,
eritrositlerde rulo formasyonu, seyrek
gozyasi hiicreleri

Transtorasik ve transosefageal EKO

Enfektif endokardit bulgusu yok

Sol supraklavikular LAP iiAB

Malignite, TBC bulgusu yok

Endoskopi - kolonoskopi

Malignite bulgusu yok

Kemik iligi biyopsisi (MDS on tanisi )

Myeloid ve eritroid seride vakuolizasyon
gosteren hiperselliller kemik iligi

KULTUR NEGATIF
TBC kiilturi, ARB, NEGATIF
TBC-PCR

Leishmania spp NEGATIF

kalttrd, PCR

Brucella spp. PCR NEGATIF

PET-BT

Kolonda, abdominal ve pelvik lenf
nodlarinda, dalak ve kemik iliginde
artmis 18-FDG tutulumu, her iki alt
ekstremitesinde tromboflebit
distindiiren bulgular
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NODULER LEZYON
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oct 15 <Y - 20



Neden VEXAS sendromu?

= Enfeksiyon ve maligniteye dair kanit yok

= Elimizde ne var?
v' Uzamis ates
v’ Tekrarlayan periorbital inflamasyon
v’ Pansitopeni
v' Dénemsel cilt lezyonlari
v’ PET-BT’de kolit ve tromboflebit?

v Kemik iliginde eritroid vemyeloid huicrelerde sitoplazmik vakuolizasyon
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The NEW ENGLAND JOURNAL of MEDICINE
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VEXAS sendromu ;
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25 gec yetiskin erkek hasta

Bir inflamatuar sendrom ;
Tekrarlayan polikondrit
Sweet sendromu
Poliarteritis nodoza

Dev hicreli arteri

ve/veya

Hematolojik bir durum;
Miyelodisplastik sendrom

Multipl miyelom

Tedaviye direncli bir inflamatuar sendrom

Hematopoetik oncul hiicrelerde

Ubikuitin aktive edici enzim 1’i

(UBA 1) kodlayan UBA1 geninde

metiyonin 41’de somatik

mutasyonlar




LITERATURDE NE VAR?

175 makale
= 49 vaka raporu

- Engenig. vaka serisi 116 hasta ile Fransa’da retrospektif, ok merkezli (Further characterization of clinical
and laboratory features in VEXAS syndrome: large-scale analysis of a multicentre case series of 116 French
patients, British Journal of Dermatology, Volume 186, Issue 3, 1 March 2022, Pages 564-574)

= Tirkiye’den 2 makale (Yildirim F, Erdogan M, Yalcin Mutlu M, Akkuzu G, Ozgur DS, Karaalioglu B, Ayer M, Bes
C. VEXAS syndrome with severe multisystem involvement: Rapid recovery after splenectomy. Int J Rheum
Dis. 2023 Mar;26(3):559-562

" Yilmaz U, Guner S, Eskazan T, Demiroz AS, Kurtulus G, Bahar F, Ugurlu S, Eskazan AE. Kikuchi Fujimoto disease
as the presenting component of VEXAS syndrome: a case report of a probable association. Clin Rheumatol.
2022 Nov;41(11):3589-3592)



SONUC

* Geg eriskin yas hastalarda nedeni bilinmeyen ates etyolojisi arastirirken;
* Kilo kaybi

 Cilt bulgular (notrofilik dermatoz gibi )

* Tekrarlayici polikondrit

* Okidler inflamasyon

e Sistemik inflamatuar durumlar

Hematolojik patolojiler eslik ediyorsa

ayiricl tanida VEXAS sendromu akilda bulundurulmalidir.
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