VEXAS

VEXAS é&r ett syndrom som ger stérd benmérgs-
funktion och svarbehandlad inflammation. Det
leder till paverkan pé olika organ och vavnader.
Syndromet uppkommer i vuxen alder.

VEXAS beskrevs for forsta gdngen ar 2020 och det saknas
annu (2024) sékra uppgifter om hur manga som har det. Syn-
dromet &r betydligt vanligare bland mén &n bland kvinnor.
De flesta insjuknar i 65- till 70-arséldern.

Symtom

VEXAS ir ett autoinflammatoriskt syndrom. Det innebér att
personer med syndromet far dterkommande episoder av
inflammation kopplat till storningar i det medfédda immun-
systemet.

Vilka organ som paverkas och hur svara symtomen &r vari-
erar mellan olika personer med syndromet.

VEXAS ger stord benmérgsfunktion samt kraftig och svar-
behandlad inflammation som kan péverka nistan vilket
organ eller vilken vivnad som helst i kroppen. Blodbrist
(anemi), dterkommande feber, lungpaverkan, broskinflam-
mation (polykondrit), hudsymtom, viktnedgéng och blod-
proppar (vends trombos) dr ndgra symtom som férekommer
vid syndromet.

Ungefar hélften som har VEXAS diagnostiseras ocksa med
blodcancersjukdomen myelodysplastiskt syndrom (MDS).
Den kinnetecknas av mognadsstdrningar i benmérgens
celler, vilket leder till en brist pA mogna blodkroppar. Aven
andra blodcancerformer har kopplats till VEXAS.

Personer med VEXAS har en hog risk for infektioner.

Orsak

VEXAS orsakas av en forvérvad genetisk forandring

i kroppens celler (somatisk mutation). Det innebér att for-
andringen inte 4r medfodd. Tillstdndet &r darfor vanligen inte
arftligt. Den genetiska férdandringen uppkommer i en gen pa
X-kromosomen. Syndromet dr dirmed vanligare bland mén.

Behandling
Det finns dnnu ingen behandling som sikert har visat sig
vara botande.

Personer med VEXAS bor behandlas av ett multidisci-
plindrt team dér bade reumatolog och hematolog samt vid
behov ytterligare organspecialister ingar.

Vid nyupptiackt VEXAS ér forstahandsvalet vanligen
behandling med kortison. Behandlingen blir oftast langvarig
och hoga doser kan krévas under 14nga perioder. Personer
som far kortisonbehandling under 14ng tid bor fa fore-
byggande behandling mot benskorhet. Langvarig kortison-
behandling medfor ocksa risk for andra biverkningar.

Andra ldkemedel som har provats vid VEXAS dr exempel-
vis tocilizumab, januskinashdmmare och cancerlakemedlet
azacitidin.

Trots att viss effekt av ldkemedel kan ses initialt avtar den
helt eller delvis for manga personer efter nagra ars
behandling.

Allogen hematopoetisk stamcellstransplantation dr moj-
ligen en botande behandlingsform vid VEXAS, och en del
personer har blivit symtomfria under flera ar efter behand-
lingen. Studier pagar for att utvirdera effekten. Stamcells-
transplantation dr dock en behandling med avsevirda risker
och biverkningar, och kan dédrmed inte ges till alla.

Manga med VEXAS behover vaccination mot olika infek-
tioner. Vid uttalad blodbrist kan blodtransfusioner behovas.

Resurser
Utredningen gors av reumatologer och hematologer i sam-
arbete med specialister inom klinisk genetik.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vdgledning och information om
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstand, under Samhdllets stédinsatser.

Intresseorganisationer
* Reumatikerforbundet

 Riksforbundet Sillsynta diagnoser

Las mer

Det hér ér en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstdnd vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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