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INTRODUCTION

[ Décrit pour la 1¢" fois par Evans en 1951 aux USA.
[ Syndrome d’Evans : Affection auto immune rare.

[ Auto anticorps dirigés contre Ag GR + Ag PL =
destruction GR + PL = AHAI + PTAI

[ Parfois pancytopénie auto-immune (+/- neutropénie)



PATIENTS ET METHODES

J Etude retrospective

[ Période 1998- 2007 (10 ans)

[ Population: 16 patients (11 F/ 5 H)

[ Sex.ratio F/H: 2,2

[ Age moyen : 34 ans (extrémes 15 — 56 ans).
[ Diagnostic : AHAI + PTAI.

(J Traitement : corticoides en premiere intention.



RESULTATS
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MANIFESTATIONS CLINIQUES
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HEMATIMETRIE

Valeurs moyennes Valeurs extrémes

Hb 5,26 2,4 -10
retic 291963 183000-482000
Plg 35993,95 9000-79000

PNN< 1000 elts/mm3 : 3 patients



BIOCHIMIE

TDC+ L DH>1000UI Bil Ind> 10mg/I



TRAITEMENT

e Transfusions : Taux moyen 1-2 TS/patient
(extremes 2- 9 CGR)

e Foldine : tous les patients

« ATB : 5 malades.

e Corticoides : 1mg/kg/jour pd 3-4 semaines
puis doses dégressives progressives.

e Immunosuppréesseur : 1 patient



RESULTATS THERAPEUTIQUES

Corticoides n:16 %

RC 11 69

RP 1 6

Echec 4 25
Splénectomie : 0 Endoxan: 1 patient : RC

Rechute : 2 patients



DEVENIR DES PATIENTS

Suivi moyen : 26 mois ( extrémes : 1- 120 mois)

2 échecs DC:3

1 rechute (19%) RC:5

(31%)

PV:8
( 50%)

6 RC, 1RP, 1échec



COMMENTAIRES



Commentaires 1

> Les resultats épidemiologiques confirment la rarete
de l'affection et la predominance chez la femme jeune

» Les manifestations cliniques de 'AHAI, du PTAI et
parfois l'infection caractérisent les données de cette
affection [1,2,3].

» Anemie + thrombopénie +/- neutropénie traduisent
une dysrégulation immunitaire profonde



COMMENTAIRES 2

= Le test de Coombs + 44% seulement,
évogue

=» Incidence d’ordre technique

=» Influence de concentration d’Ac
(300-500 Ac/C pour une réaction positive)

= Tests immunologigues non réalisés

AHAI : ELUTION + RAI
PTAI : Test de DIXON + MAIPA (Monoclonal Antibody

specific Immobilization of Platelet Antigen)



COMMENTAIRES 3

= Les resultats thérapeutigues confirment l'intérét
de la corticothérapie comme traitement de
premiere intention.

= Les autres armes thérapeutiques rejoignent
ceux des affections autoimmunes : splénectomie,
Immunosuppresseurs, Immmunomodulateurs
(Rituximab) [2,3].

& Devenir
- PV :50% 7
- RC :31% N



CONCLUSION

- Le syndrome d’Evans entre dans le cadre des
cytopenies autoimmunes.

- C’est une affection rare.
- Elle fait partie des maladies orphelines.
- Pas d’etude retrospective ou prospective.

- Une structuration de la PEC des cytopénies
autoimmunes avec création de registre devient
nécessaire.
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