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PUBMED 2025-26, Syndrome d’Evans : environ 60

– Enfants et adolescents : environ 20

– Case report ou petites séries 
• Dg différentiel maladie de Hunter, MPSII, rectifié par la génétique

• Covid, Listeria

• Dg étiologique et traitement ciblé : CTLA4, SOCS1, LRBA (5 cas, variant missense, défaut 
fonctionnel)

• Thromboses

– Physiopathologie

– Recommandations



Lupus Science and Medicine 2026
Etude rétrospective, Lyon, 2017-2024, > 18 a
95 pts SLE-CAI vs 187 contrôles SLE sans CAI



Annals of Hematol 2026

Patients chinois avec SLE : 0.47% ont un Evans
36 ans, CART chimériques anti CD19
Pic J7, détectables M6; CRS grade 1



Am J Hematol 2025
Etude  CERECAI 122 adultes Evans
4 décédés

Patel et al, IJHOSCT 2025

Age moyen 50 ans
Comorbidités : lupus, insuffisance rénale
Mortalité hospitalière 5.5%



Lawrie et al, J Blood Med 2025

Registre danois 2000-2019
149 PTT, CIM10 validé 46%
110 Evans, CIM10 validé 59%



Grèce, 6 enfants en 13 ans
Auto-immunité extra-hématologique : DID, thyroïde
Pas de dg génétique
Hétérogénéité, lourdeur du besoin thérapeutique

Ben Khaled et al, Front Immunol 2026

Tunisie, 50 patients en 14 ans
41% dits secondaires, dont 38 IEI
18 IEI génétiques : ALPS 11, LRBA 3, WAS 2, ORA1 1 IPEX 1
16% mortalité
Facteurs associés à la sévérité : ATCD familiaux IEI, <2 ans, HSM, IgM anormales

Ped Reports, 2026





Haematologica 2026

Editorial Los Angeles, Stockholm
Harris et al, USA, 153 enfants avec pCAI

Corrélation phénotype sévère : 
manifestations auto-immunes extra-hématologiques Séquençage ARN unicellulaire / profils transcriptionnels cTfh, profils cytokiniques



Evans et AHAI PTI >> NAI

Signature immunologique / score / IEI

Expansion B naïves activées OR 1.91
Expansion B CD19 CD21low OR 2.73 
Expansion cTfh CD4 folliculaires helper OR 3.89
Elévation de BAFF et sIL2R

Ped Blood Cancer 2026

Etude multicentrique USA
104 pts, enfants adultes, 8 AHAI, 47 PTI, 39 Evans
84 panel NGS 207 et 291 gènes

53 IEI, mais seulement 27 génétiquement confirmés

Collaborations 
hémato et immuno

Etudes génétiques à systématiser



Coombs        100%
IgG A M        96%
T, B                90%
DNTs 89%
ANA              89%

Panel NGS                  77%
Sérologies vaccins    67%
Anti ADN                    64%
C, Pu                           60%

VS                            37%
Panel cytokines    17%
BOM                       15%

Délai dg médian IEI 7.4 ans
La génétique n’est plus une exception clinique, elle est devenue le pilier du diagnostic physiopathologique, pour proposer un traitement ciblé
Frein principal : assurances 86%, fardeau administratif, disponibilité des tests, gestion des inquiétudes des familles

Ped Blood Cancer 2026

Consortium ICON, ASPHO, 13 hématologues
Revue littérature, Evans : survie 15 ans 84%
Enquête Mars-Mai 2024 
18 questions, 2 relances, 47/67 (70%) réponses



L’impératif d’un consensus : standardiser les explorations au diagnostic 
La condition absolue pour réduire la mortalité et améliorer le pronostic à long terme



Blood Review 2025 Hémorragies sévères           > 50%
Infections graves                    33%
Thromboses                             21%
Surrisque de mortalité           X6 






