
87è édition du congrès de la SNFMI – PARIS / CNIT – décembre 2023

Un pancréas vexé
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Maladies auto-inflammatoires CA107

Le syndrome VEXAS est une pathologie acquise de l’adulte caractérisée par la mutation somatique de 
l’Ubiquitin-like modifier activating enzyme 1 (UBA1) dans les progéniteurs hématopoïétiques. 
La pathologie se caractérise par des atteintes systémiques, classiquement ophtalmologiques, 
cartilagineuses, articulaires, cutanées, abdominales et hématologiques1.

Nous sommes face à un tableau initial atypique de VEXAS devant cette atteinte glandulaire non 
décrite dans la littérature. Cela pourrait être une nouvelle étiologie des pancréatites classées « 
idiopathiques ». 
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Avant-propos

En conclusion

Un peu de contexte
• ♂ 78 ans, contexte d’altération de l’état général depuis plusieurs mois
• Epigastralgies et nausées 
• Elévation des lipases (>3N) 
• Infiltration péri-pancréatique au scanner

Mais ce n’est pas tout
• 2 poussées de purpura vasculaire
• 2 épisodes d’uvéite antérieure à bascule
• 1 épisode d’épisclérite de l’œil gauche
• Arthralgies inflammatoires avec épisode 

d’arthrite des chevilles
• Aspect de pneumopathie interstitielle diffuse

Une aide biologique ?
• Syndrome inflammatoire chronique
• Hypergammaglobulinémie polyclonale
• Anémie macrocytaire arégénérative, non 

carentielle

Une anémie
• Premier myélogramme : score Ogata 1, 

peu en faveur, mais ne peux exclure le 
syndrome myélodysplasique

• Second myélogramme : vacuoles dans les 
progéniteurs myéloïdes

Confirmation du VEXAS
Mutation M41T UBA1 

découverte sur les progéniteurs myéloïdes

Corticothérapie à 1mg/kg/jour
Evolution favorable clinico-biologique

A propos d’un cas

VEXAS et atteinte oculaire (40%)2

• Uvéite (9,5%)
• Sclérite (9,5%)
• Episclérite (12,1%)
• Masse orbitaire (3,4%)
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