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AHAI et syndrome d’Evans de l’enfant 

• Savoir éliminer les diagnostics différentiels, savoir faire le 
diagnostic des formes secondaires 
 
 

• Connaître la prise en charge d’une anémie aigüe avec mise en jeu 
du pronostic vital 
 

• Connaître les indications et les modalités des traitements de  
seconde ligne 
 

• Connaître l’histoire naturelle de l’AHAI et du syndrome d’Evans de 
l’enfant et la surveillance au quotidien et au long cours 
 
 

 



Diagnostic d’une anémie hémolytique  

• Clinique 
– Asthénie, pâleur, tachycardie 
– Ictère 
– Splénomegalie 
– Urines rouges, marron, porto 
– Non spécifique : fièvre, douleur 

abdominale, vomissements 

• Biologique 
– NFS, hémoglobine, VGM, frottis 
– Réticulocytes > 120 000 G/L 
– Haptoglobine (Se 100%) 
– Bilirubine indirecte/libre (Se 80%) 
– LDH (Se 80%) 
– Hémoglobinurie 

 
 

– Mécanisme périphérique 
 Myélogramme non indispensable 
– 2 examens clefs : frottis sanguin et test 

de Coombs 
 

 



Anomalies de la membrane 
- Sphérocytose 
- Elliptocytose 
- Pyropoikilocytose 
- Stomatocytose 

Hémoglobinopathies 
Drépanocytose 
Thalassémies 

Enzymopathies 
Déficit  G6PD 

Déficit  PK 
… 

AH corpusculaires (héréditaires) AH extra-corpusculaires (acquises) 

Mécaniques 
 
- PTT, SHU 
- Brûlures 
- CEC, valves cardiaques 

Immunologiques 
 
- Incompatibilité  
fœto-maternelle 
- Accident transfusionnel 
- Médicamenteuses 
- Auto-immunes (AHAI) 

Infectieuses 
et parasitaires 
 
- Paludisme 
- Clostridium 

Toxiques 
 
- Champignons 
- Venins                 +  AH corpusculaire acquise: HPN 



Sphérocytose 
Non spécifique de micro-sphérocytose  

Fréquente dans l’AHAI ++ 

Frottis sanguin 

Rechercher des schizocytes 
Hémolyses mécaniques  

Diagnostic différentiel ++ 



AHAI non sélectionnées de l’enfant N = 265    
Un diagnostic et un traitement urgents 

Infection préalable 60 % 
Sévérité clinique initiale 
Collapsus, coma, insuffisance rénale  

3 % 

Hb médiane au diagnostic  
Nadir d’Hb à 48h :                                                                                      

6 g/dL (2 à 10,9) 
4 g/dL 

Reticulopénie < 100 000* 
 

39 % 

Test de Coombs 
     Ig G  
     Ig G + c 
     c isolé (30% avec agglutinines froides) 
     Ig A 

 
 42 %  
33 % 
24 % 
1 %  

* Ascension > 100 000 en 6 jours (1 to 70), infection initiale à parvovirus : 3/87 

Groupe CEREVANCE, Haematologica, 2011 



Epidémiologie et description clinique 

Groupe CEREVANCE, Haematologica, 2011 

N = 265 AHAI,  
une maladie différente du PTI 

 
Syndrome d’Evans                     37%   
Guérison à 5 ans  50% 
Valeur pronostique du type de Coombs 

N= 156 syndrome d’Evans, 
Suivi médian 7.8 ans (0.1-28.3) 

 
PTI et AHAI séquentiels         54% 
 

Consanguinité   8% 
Dysimmunité familiale           22% 
  
Dépendance traitements       71% 
 

Décès                          10% 
Manifestations 

immunopathologiques 
                          78% 

Groupe CEREVANCE, Frontiers in Pediatrics, 2015 

CEREVANCE
N = 23

PMSI
N = 118 EFS

N = 207

Croisement des données

Patients distincts pour l’étude
N = 298

Retenus
N = 44 Exclus

N = 216 

Nouvelles AHAI
N = 21

AHAI connues du 
CEREVANCE

N = 23

DM
N = 38

Incidence AHAI région Aquitaine (5 dpts) 
0.81 cas / 100 000 < 18 ans 

Incidence PTI  
2.83 cas / 100 000 < 18 ans* 

Capture recapture, 3 sources de données  
2000-2008 

Groupe CEREVANCE, Ped Blood Cancer, 2017, Moulis 2014 



Décrypter la physiopathologie des cytopénies auto-immunes 

1951 : le PTI est une maladie médiée par 
les auto-anticorps 

Harrington et al, J Lab Clin Med 1951 

2018 : le PTI est une maladie multi-
factorielle :  génétique, environnement, 
immunité, apoptose, moelle 

Audia et al, Rev Med Int 2011 



Michel et al, 2007 
Miano et al, BJH 2015 

AHAI primaire ou secondaire ? 

Adulte   ≠  Enfant 



Cytopénie auto-immune primaire ou secondaire 

• Les cytopénies auto-immunes de l’enfant 
révèlent ou compliquent plusieurs déficits 
immunitaires primitifs (DIP) 
emblématiques anciens et nouveaux 
 

• CEREDIH 2017 : 2183 patients DIP 
       26.2% ont une pathologie 
 autoimmune/autoinflammatoire 
  dont 31% sont des cytopénies auto-immunes 

 

 
Rodeghiero et al, Blood 2009; Seidel et al, Blood 2014; Fischer et al, J All Clin Immunol 2017 

1995 Gène Fas 
Apoptose 

2001 Gène FOXP3 
TREG 

1997 Gène AIRE 
Sélection négative  



AHAI / Evans de l’enfant  
Rechercher un déficit immunitaire primitif 

 

• Défaut de l’homéostasie  
– ALPS (FAS, Caspase 10) 
– APECED (AIRE)  
– IPEX (FOX P3) 

 
 

• Déficits immunitaires combinés (CIDs) 
– Syndrome de Wiskott-Aldrich  
– Défaut d’expression des HLA classe II  
– Déficit en adénosine déaminase (ADA)  
– Syndrome HIGM : déficit CD40L, CD40  
– Déficit hypomorphe en RAG1… 

 
   

• Déficits immunitaires humoraux  
– Syndrome HIGM : déficit en AID 
– « DICV » et nouveaux DIP… 

 

Recommandations  2007 F. Le Deist, C. Picard, A. Fischer, laboratoire du CEDI, Necker, Paris 



1995 : Auto-immune Lymphoproliferative Syndrome 
 

• Lymphoprolifération chronique de début précoce 
• Autoimmunité : 52% cytopénies autoimmunes, 11ES/90 
• Histoire familiale 
 

• Hypergammaglobulinémie (IgA, IgG) 
• ↑ DNTs CD3+ CD4- CD8- 
• ↑ vitamine B12 

 

• ↑ FAS ligand circulant 
• ↑ IL10 
• Anomalies fonctionnelles apoptose 

 

• Séquençage génomique FAS, FAS-L (CASP), N-RAS, K-RAS 
• Tri des DNTs et séquençage FAS : ALPS somatique 

Canale et al, J Pediatr 1967, Rieux-Laucat et al, Science 1995, Drappa et al NEJM 1996,  
Magerus-Chatinet et al, Blood 2009, Oliveira et al, Blood 2010,  Neven et al, Blood 2010,  
Takaji et al, Blood 2011, Niemela et al Blood 2011, Magerus et al, JCI 2011 

TCRaß CD4-8- 

Mutations germinales et somatiques dominantes : pénétrance complète 
Mutations germinales haplo-insuffisantes : pénétrance incomplète 
Mutations somatiques ou pertes de fonction du 2ème allèle 

Autoimmune lymphoproliferative syndrome ALPS 



Syndrome de Wiskott-Aldrich 

Garçon, eczéma, thrombopénie VPM<7, DIP (défaut B et T progressif) 
Protéine WASP du cytosquelette 

Mutations du gène WAS en Xp11.23 
30-40% des patients ont une AHAI ou un SE  

Dupuis et al, Pediatrics 2003 
Ochs et al, Biol BMT 2009 



Hypogammaglobulinémies 
Déficit immunitaire commun variable (DICV) 

Infections 
 

Maladie granulomateuse, prolifération lymphoïde 
Rhumatisme inflammatoire, syndrome sec 

Entéropathies inflammatoires 
Cirrhose biliaire primitive, Biermer 
Syndrome néphrotique, vascularite   

Malade hétérogène 
Auto-immunité chez 25% des patients 

 
En cours de classification moléculaire 



Seidel et al, Blood 2014 
Seidel et al, Blood 2015 

Nouveaux gènes 

Cytopénie autoimmune secondaire à un DIP 



        Traitement continu ou  intermittent par IgIV + corticoïdes   

Garçon 
Parents cousins germains 
Tante maternelle Basedow 

10 mois 

Maladie 
coeliaque PTI + AHAI IgG + NAI 

3 ans 

Lymphoprolifération non maligne 

5 ans 

Hypogammaglobulinémie 

13 ans 

Diagnostic de mutation 
hétérozygote gain de 
fonction de STAT3 



        Traitement continu ou  intermittent par IgIV + corticoïdes   

Garçon 
Parents consanguins 

3 ans 

AHAI IgG PTI + NAI 

4 ans 

Hypogammaglobulinémie 

5 ans 

Entéropathie  
auto-immune  
sévère 

7 ans 18 ans 

Diagnostic de mutation 
homozygote de LRBA 

DDB 

10 ans 

Rituximab  2002 Azathioprine 2001-2002 

MMF 2004-2006 Ciclosporine 2000-2004 Azathioprine 
2011 

Purinethol 2011 

Remicade 2012 

Humira 2012 



1995 1997  2001      2003                      2010                        2013                          2015  

       Traitement continu ou  intermittent par corticoïdes  + IgIV immunomodulation puis substtution  

Oncle maternel 
Evans  « DICV » 

Garçon 5 ans 
PTI  c 

7 ans 
AHAI 

Le diagnostic d’une anomalie génétique causale permet un traitement ciblé 

11 ans 
Hypogammaglobulinémie 

13 ans 
GLILD 

Rituximab  

(AHAI) 

Rituximab  

(GLILD) 

Rituximab  

(GLILD) 
SPX  

azathioprine 

25 ans 
Diagnostic  

mutation hétérozygote de 
CTLA4 

  abatacept 

hydroxychloroquine 



 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 

Hadjadj and Aladjidi et al, Blood 2019 

Sanger (2004), NGS (2016), WES (2018) 

Le syndrome d’Evans de l’enfant révèle-t-il une maladie sous jacente ? 



Le syndrome d’Evans de l’enfant révèle une maladie sous jacente 

Hadjadj and Aladjidi et al, Blood 2019 

65% des patients (52/80) ont une anomalie 
moléculaire, germinale ou somatique… 
 

• Anomalies connues récurrentes : 40% (N=32) 
– ALPS, TNFRSF6 (n=7)  
– KRAS/RALD (n=2) 
– CTLA4 (n=8), LRBA (n=5) 
– STAT3 GOF (n=5) 
– RAG hypomorphe (n=2) 
– PIK3CD (n=1), CBL (n=1), ADAR1 (n=1) 
 

• Anomalies nouvelles: 25% (N=20) 
 

• Aucune anomalie : 35% (N= 28) 

N = 80 patients, suivi médian 9.1ans (0.2-29) 
 

Consanguinité                                                      13% 
M. Immunopathologiques apparentés 1°      30% 
Manifestations immunopathologiques          78% 



Syndrome d’Evans 
Poly autoimmunité précoce 

ALPS 

Lupus pédiatrique  

FAS (AD;AR),  
FASL (AR, AD) 

Défauts d’apoptose 
Activation voie mTOR  
Inhibiteurs de mTOR  

sirolimus 

Points de contrôle activation LT 
CTLA4-Ig abatacept 
abatacept+hydroxychloroquine 

CTLA4(AD),  
LRBA (AR),  
STAT3gof (AD) 
PIK3CD 
… 

ACP5… 
STING 
… 

Hyperproduction d’IFN type-I  
JAK inhibiteurs ruxolitinib 

KRAS 
NRAS 
CBL 
… 

Evans à début pédiatrique : mieux comprendre pour mieux soigner  



Comment évoquer une anomalie génétique sous jacente ? 

• Anamnèse familiale 
 

• Regard clinique « interniste », description précise du phénotype et des 
pathologies d’organe (histologie, microbiologie) 
 

• Examens immunologiques de première ligne (CHG/CHU), puis immunologiques 
et génétiques spécialisés (CEDI/IMAGINE) 

 
• Discussions en RCP (CEREVANCE le 1er mardi du mois 13h-14h), intérêt 

thérapeutique+++ 
 
• Suivi longue durée, multidisciplinaire, coordonné, TRANSITION pédiatrie-adulte 

 
 
 



• Savoir éliminer les diagnostics différentiels, savoir faire le 
diagnostic des formes secondaires 
 
 

• Connaître la prise en charge d’une anémie aigüe avec mise en jeu 
du pronostic vital 
 

• Connaître les indications et les modalités des traitements de 
seconde ligne 
 

• Connaître l’histoire naturelle de l’AHAI et du syndrome d’Evans de 
l’enfant et la surveillance au quotidien et au long cours 
 
 

 

AHAI et syndrome d’Evans de l’enfant 
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Tours, Alexis né le 23/10/1996       Laurence Jourdain, Pascale Blouin 

  Octobre 2010, 14 ans : PTI, IgIV 
Déficit en IgA 
Novembre 2010, AHAI Coombs IgG (IgG1 anti-e), réticulopénie 
Transfusion continu 1 mois, corticothérapie 13 mois, RTX 4 

Syndrome d’Evans  
Juin 2019,  23 ans, suivi adulte, poussées de PTI 
chronique, hémochromatose 



Hyperplasie érythroblastique 

Eb 

Eb 

Eb 

Eb 

Eb 

Eb 

Eb 

Eb 

Amas d’érythroblastes 



Hyperplasie macrophagique avec images d’hémophagocytose / érythrophagocytose 

Hématies 
phagocytées 

Noyau 
d’érythroblaste? 



AHAI de l’enfant : prise en charge de première ligne urgente    

https://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2017-02/pnds_ahai_version_actualisee_2017.pdf 

Altération hémodynamique, rénale, neurologique 
Déglobulisation rapide ou sévère 

Soins de support 
Perfusion veineuse, 02, hydratation, acide folique, EPO 

Traitement anti-infectieux adapté 
(IgIV immunomodulation non indiquées) 

Transfusions 
Contact avec EFS   

Risques allo / auto, risque vital  

Corticoïdes 2 mg/kg/j IV, 4 mg/kg/j 2-4j 
 Selon le type de Coombs, durée de 2 à 6 mois 

Diminution lente+++:  Hb > 11g & rétic < 120000 

Inertie, patience, surveiller traiter et prévenir les triggers infectieux  



Indication d’un traitement de 2ème ligne : 30% 

• Réponse initiale insuffisante à la corticothérapie 
– Besoins transfusionnels au-delà de J14 à 2 mg/kg/j 
– Hémolyse au-delà de J30 

 
• Echec de décroissance de la corticothérapie 

– > 3 mois de corticothérapie > 1 mg/kg/j ou > 30 mg  
 

• 2ème poussée 
– Seul ou à visée d’épargne de corticothérapie 

 SHIP 2007, CEREVANCE 2011, PNDS 2017 



• Savoir éliminer les diagnostics différentiels, savoir faire le 
diagnostic des formes secondaires 
 
 

• Connaître la prise en charge d’une anémie aigüe avec mise en jeu 
du pronostic vital 
 

• Connaître les indications et les modalités des traitements de 
seconde ligne 
 

• Connaître l’histoire naturelle de l’AHAI et du syndrome d’Evans de 
l’enfant, et la surveillance au quotidien et au long cours 
 
 

 

AHAI et syndrome d’Evans de l’enfant 



• 6 enfants  
• Epargne 

corticoïdes 
• Rémission entre 

15 et 22 mois 

 



Ducassou et al, EHA 2016, BJH 2017 
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N = 61 enfants, réponse 75% (40 RC + 6 RP), survie sans rechute à 6 ans 48% 
20 rechutes, délai médian 10 mois (1.7-57) 
Epargne des corticoïdes  
Hypogammaglobulinémie définitive chez 4 patients 

N = 35 
N = 11 N = 10 

N = 36 



• Essai phase III, prospectif randomisé 
contrôlé, 65 patients 

• Prednisolone 1,5 mg/Kg/j puis 
décroissance sur 4-8 semaines 

• +/- Rituximab: 375 mg/m2/sem x 4 
 

70 % 

46 % 

Birgens et al, BJH 2013 



Recommandations pour l’utilisation du rituximab  
dans une AHAI de l’enfant 

• Discuter les indications au cas par cas en hématologie spécialisée (RTU) 
 

• Evaluer le degré de déficit immunitaire, autant que possible vacciner avant 
 

• Administrer le rituximab en hôpital de jour, sous surveillance (allergie, choc) 
• 375 mg/m2 S1, S2, S3, S4 

 
• Surveiller dans l’année qui suit, régulièrement, jusqu’à normalisation, le phénotypage 

des lymphocytes B (CD19, CD20) et le dosage pondéral d’Ig (substitution si infections et 
IgG bas) 
 

• En cas de fièvre : conduite à tenir // aplasie fébrile ou post-splénectomie. 
 



Claire DICHAMP, Valérie Li Thiao Te, Amiens, cohorte OBS’CEREVANCE, 2017, SHIP, SFH, SFP 2017 

La splénectomie est moins efficace pour les AHAI/Evans que pour les PTIc 
 

N = 156 splénectomies (1986-2015, 18 centres en métropole), suivi médian 4.9 ans (1-24) 

Survie à 5 ans sans traitement de seconde ligne 
 
PTI-C isolé                       77%   (IC 69-85) 
AHAI isolée                     56%   (IC 36-83) 
Syndrome d’Evans         25%   (IC 39-80) 



Quatuor de secondes lignes utilisées en pédiatrie 

34 enfants  (CEREVANCE) 
15 AHAI, 12 Evans, 7 PTI 
 

AHAI: « réponse » 46% 
Evans: « réponse » 50% 
Dosages sanguins 

Liu et al, Annal Hematol 2016 
Penel et al, Am J Hematol, 2018 

30 enfants PTIc  
« réponse » 57%  

53 adultes PTIc  
« réponse » 64% 

Quinquandon et al, Am J Haematol 1989 

AMM en pédiatrie 
Peu couteux 

Dosages sanguins 

Azathioprine Ciclosporine 

Howard et al, BJH 2002; Hou et al, Eur J Hematol 2003; Zang et al, Acta Pharmacologica 
2005; Provan et al AMJH 2006; Guirat-Dhouib et al, J Ped Hematol-Oncol 2010; Rao et al, BJH 
2005; Miano et al BJH 2015 2016; Bride et al, Blood 2015; Panigrahi PBC 2016 

8 études < 100 enfants 
« Réponse » 62-82-100%  
Mini AUC 

Sirolimus 

Mycophenolate mofetil 

16 enfants PTIc Evans 
12 enfants Evans 
« ALPS like » 
« réponse » 75%-66% 
Dosages sanguins 



En résumé  
• Transfuser peut sauver la vie, trop transfuser aggraver la situation 

 
• Corticothérapie précoce et prolongée 6 mois : patience, inertie et fragilité du système 

 
• IgIV non utiles 

 
• Rituximab en 2ème ligne : avec précautions d’usage  

 
• Mycophenolate mofetil / azathioprine / sirolimus : bonne alternative si « ALPS like » 

 
• Splénectomie : moins efficace pour AHAI / Evans que pour PTI, risques 

 
• Place des traitements ciblés (abatacept, eculizumab, ruxolitinib), des traitements 

d’exception (plasmaphérèses, bortezomib…), de l’allogreffe de moelle 
 

• Poursuivre le suivi longue durée, transition-relai équipe adulte, éducation thérapeutique 



• Savoir éliminer les diagnostics différentiels, savoir faire le 
diagnostic des formes secondaires 
 
 

• Connaître la prise en charge d’une anémie aigüe avec mise en jeu 
du pronostic vital 
 

• Connaître les indications et les modalités des traitements de 
seconde ligne 
 

• Connaître l’histoire naturelle de l’AHAI et du syndrome d’Evans de 
l’enfant et la surveillance au long cours 
 
 

 

AHAI et syndrome d’Evans de l’enfant 



 
Cohorte prospective nationale OBS’CEREVANCE  2004 - 2019  : n= 1465 

 
 
 
 
 

Patients > 18 ans à ce jour : n = 688 (47%)  

Mortalité   2% (n = 33) 

Mise à jour Helder Fernandes 24/04/2019 

Poursuivre un suivi annuel longue durée 
Manifestations immunopathologiques, infections,  

lupus, hypogammaglobulinémie et DIP, hémopathies,  
effets indésirables au long terme des ttt 

  Nb Suivi médian     Primaires 
PTI chronique (> 12 m) n = 833 5.9 a (0.1-25.5) 97 % 
AHAI isolée n = 417  2.8 a (0-27.5) 89 % 
Syndrome d’Evans (SE) n = 215 8.8 a (0.1-37.8) 65 % 



05/2007                                 05/2008            05/2011        10/2015                  06/2017 

rituximab 

Traitement  intermittent par IgIV + corticoïdes   

Evolution imprévisible de la maladie : anticipation, coordination 

Fille 10 ans  
Diagnostic de PTI 

Famille : RAS 
Adénite mésentérique 

FAN 1/160 
Isolés 

Etude isotopique : ddv 2j,  
destruction hépatique 

FAN 1/160 
Isolés 

14 ans  
RC : arrêt du suivi pédiatrie 

Arthralgies  
inflammatoires 

20 ans 
SAMU, réanimation : lupus neurologique, rénal 

Migraines, paresthésies, coma, état de mal épileptique 
 IRM : AVC ischémique protubérance, PRESS 
Polyneuropathie sensitivo-motrice axonale 

Livedo, engelures, Raynaud, masque lupique 
Protéinurie : syndrome néphrotique impur 

Pq 95 G/L, anémie inflammatoire, lymphopénie 600 
FAN 1/1280, ADNA 256, C4 bas, SAPL 

Hypogammaglobulinémie 

12 bolus cyclophosphamide 

hydroxychloroquine 

18 ans 
Rhumatologue libéral 

mycophenolate mofetil 

Buchanan 3-4 
Pq < 10 G/L 



L’histoire naturelle des cytopénies AI de l’enfant 

• Evolution vers un lupus : PTI chroniques (3%), AHAI (2%) syndrome d’Evans (10%) 

Amandine GUTH, Nathalie Cheikh, Rachel Veux, Besançon, pour le CEREVANCE,  
Octobre 2017, SHIP, SFH, SFP, EHA, manuscrit en cours 

• Parmi 192 patients avec FAN ≥ 1/160 
 N=49 (25%) ont un lupus critères SLICC dans un délai médian de 2.1 ans (0.5-14) 

  
• Facteurs prédictifs :  
 Filles, âge élevé, FAN ≥ 1/320 , syndrome d’Evans 

 



Syndrome d’Evans de l’enfant : organiser la transition  
Survie sans poussée  d’AHAI à 5 ans 61% 

Survie sans poussée de PTI à 5 ans 38% 

Vareliette,  CEREVANCE,  2009 

 « Red flag for pediatricians »   
 Mortalité 10% (21/203) 
 A l’âge de la transition (maladie / traitements) 

Délai médian / diagnostic 
8.9 ans (0.1-24.3) 

Age médian  
17.8 ans (1.7-31.6) 

Mise à jour Helder Fernandes, Juin 2018 



Enquête de la filière MARIH sur la transition 

Aout – Octobre 2016 

Il doit être bien informé  
Parfois ce sont les patients qui 

lui apprennent la maladie.  

Relai, coordination, facilitateur, 
médiateur, centralisateur, interface. 
Facilite le suivi et la communication. 

Permet une réelle fluidité dans la 
circulation des informations.  

Très important,  le 
plus important, 

primordial, 
essentiel, central, 

écoute de 
proximité Il a un langage moins technique et plus compréhensif  

Il donne des explications plus détaillées et  
moins de termes médicaux incompréhensibles.  

Il faut chercher à l’impliquer au maximum.  
C’est un lien qu’il faut privilégier. 

Le point de vue des parents (43) et patients (38)  
Importance du rôle du du médecin traitant 



• Les AHAI en apparence post-infectieuses ne doivent pas être banalisées 
 
 
 

• Le syndrome d’Evans est plus sévère que l’AHAI isolée et s’intègre souvent dans une maladie 
immunopathologique plus large : maladies rares, hétérogènes, d’évolution imprévisible 
 

• Les patients avec PTI, AHAI ou Evans diagnostiqués à l’âge pédiatrique et d’évolution 
chronique justifient un relai de suivi à l’âge adulte 

 
 

• Ces enfants doivent être explorés et suivis dans le centre spécialisé de leur région,  inclus 
dans les cohortes (OBS’CEREVANCE) et registres (CEREDIH).  
 
 
 

• L’AHAI et le syndrome d’Evans de l’enfant sont dans une grande proportion de cas 
secondaires à une anomalie génétique du système immunitaire   

 

• Ceci a des conséquences directes sur la prise en charge thérapeutique (traitements ciblés, 
allogreffe), le conseil génétique et le suivi au long terme. 

 
 
 

 
 

 

Conclusion    
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