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RESUMEN

Paciente femenina de 35 anos de edad con color de la piel blanca, con
antecedentes de cefalea migrafosa. Comenzd con manifestaciones purpureas en
forma de petequias y equimosis diseminadas por todo el cuerpo; palidez cutanea
mucosa e ictero en piel y esclera, ademas de coluria. Se realizaron estudios
hematoldgicos, humorales e inmunoldgicos. Es atendida en la sala de Medicina
Interna del Hospital General Docente “Comandante Pinares”. Con evolucion
satisfactoria al tratamiento con esteroides y la inmunoglobulina intravenosa. Se
realizd la discusion diagndstica del caso confirmandose el Sindrome de Evans-
Fisher, se revisa la bibliografia actualizada sobre la enfermedad.

Palabras clave: anemia hemolitica autoinmune; purpura trombocitopenia
inmunologica; Evans Fisher; trombocitopenia severa.

ABSTRACT

We report a case of a 35-year-old female patient, white skin color, with a history
of migraine headache. She began with purple manifestations in the form of
petechiae and ecchymoses spread throughout the body; mucous skin pallor and
icterus in skin and sclera, as well as coluria. Hematological, humoral and
immunological studies were carried out. She was treated in the Internal Medicine
ward at Comandante Pinares General Teaching Hospital. She evolved satisfactorily
to treatment with steroids and intravenous immunoglobulin. The diagnostic
discussion of this case was carried out, confirming the Evans-Fisher Syndrome, the
updated bibliography on the disease was reviewed.

Keywords: autoimmune hemolytic anemia; immune thrombocytopenia purple;
Evans Fisher; severe thrombocytopenia.
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Introduccion

El sindrome de Evans es un sindrome descrito por Robert Evans en 1951 como una
entidad clinica autoinmune. Esta se manifiesta por la presencia de
trombocitopenia y anemia hemolitica, las cuales pueden variar en el tiempo de
aparicion y evolucion. Posteriormente, en 1956, se plante6 que del 50 al 55 % de
los casos estudiados también podrian presentar neutropenia y se concluye que no,
solamente, los anticuerpos circulantes podrian estar dirigidos contra las plaquetas
y los globulos rojos, sino también contra los leucocitos. ()

Luego se demostrd la presencia de regulacion autoinmune de las progenies
disminuidas de células T4 (Cooperadoras), asi como de T8 (T-supresores)
aumentadas.? También se demostré disminucion en la produccion de
interleucina-10 (IL-10) e interferon gamma, lo cual se postulan como las causas de
la activacion células B productores de auto anticuerpos relacionado con
Inmunoglobulina G, A 'y M y en otros casos la lisis de la membrana de los
eritrocitos podria estar dada por la activacion del sistema del complemento. G4
La etiologia aun no se define del todo, lo que existen autoanticuerpos dirigidos
hacia antigeno especifico en eritrocitos, plaquetas o neutréfilos y producen una
sobrevida acortada de estas células sanguineas.®

El sindrome de Evans es raro, se diagnostica en menos del 5 % de todos los
pacientes con PTI o AIHA, aparece con plaquetas séricas por debajo de 150 x10°/L
y un test de Coombs positivo (que demuestra la anemia hemolitica).®?) Sin
embargo, en algunos casos, el test de Coombs directo puede ser negativo o ligero
positivo (hemolisis autoinmune).®%10 Esta entidad es infrecuente en pediatria,
aunque suele aparecer en la poblacion pediatrica con una media de edad de
presentacion entre los 7 y 9 anos!'’'2%3) y en adultos de acuerdo con su origen,
puede ser un evento idiopatico o secundario. Aproximadamente, 50 % es del
primer tipo y del grupo secundario, 41 % se asocia con enfermedades
autoinmunitarias (de manera mas frecuente con lupus eritematoso sistémico), 17
% se asocia con inmunodeficiencias (habitualmente por inmunodeficiencia comun
variable) y con linfomas; el linfoma no Hodgkin es el mas frecuente en pacientes
mayores de 50 anos de edad.('? Es mas prevalente en las mujeres, la proporcion
de sexos es de 3: 2 en las mujeres respecto a los hombres.® Aunque,
generalmente, se considera una enfermedad de los nifios,"? los adultos también
se ven afectados por este sindrome. En general, es una condicién esporadica y no
hay genes identificados para asociarse con la enfermedad.('9)

El diagnostico es por exclusion, pero tomando en cuenta que al examen fisico se
comprueba la existencia de signos trombocitopénicos y signos de hemoliticos. ®
Las modalidades actuales de tratamiento son mas paliativas y se relaciona con el
uso de esteroides e inmunoglobulina intravenosa('213.% y si no hay mejoria, se
recomienda la esplenectomia.®>”) La presentacion infrecuente en edad adulta de
esta entidad hace que sea necesario su comunicacion de este caso a la comunidad
médica.
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Caso clinico
Paciente S.C.G. de 35 anos de edad, con color de piel blanca, sexo femenino; que
presenta como antecedente patologico crisis de cefalea migranosa. Al examen
fisico se comprueba la existencia de petequias y equimosis diseminadas por todo
el cuerpo, palidez cutanea mucosa severa, ictero en piel y esclera, ademas de
orinas coluricas.
Los complementarios realizados fueron los siguientes:

— Hemoglobina en 102 g/L (disminuido) con caida de la hemoglobina a 70g/L
en la segunda semana.

- Leucocitosis marcada de 60 x 10°/L a predominio de segmentados (89 %).

— Conteo de reticulocitos en 173 x10°3.

— Coagulograma con tiempo sangramiento prolongado en 9 segundos, coagulo
irretractil a la hora y trombocitopenia severa de 11 x 10°/L.

— Glicemia: 4,8 mmol/L.

- TGP: 13 U/L.

— TGO: 16 U/L (normales).

— Creatinina: 48 mmol/L (normal).

— Acido Urico: 289.

— Colesterol: 4,0.

— VIH: negativo.
— Ag de superficie: negativo.
— Células LE (I, I, 1ll): negativas.

— Factor reumatoideo: negativo.

— Test de Coombs directo ligero positivo (hemdlisis autoinmune).
— Proteina C reactiva: negativa.

— Cuantificacion de inmunoglobulinas:

e IgG: 12,0 g/L elevada

e IgM: 1,85 g/L elevada

e IgA 1,92 g/L normal

e Complemento hemolitico: 19,6 (Normal)

e (C3yC4:1,62y6,32¢g/L, respectivamente (Normales)
— Inmunocomplejos circulantes: 0,05 (Normal):

. Proteinas totales: 70 g/L (Normal)

. En el medulograma se observéo una médula hipercelular con
integridad de los sistemas megacariopoyético y granulopoyético e
hiperplasia del sistema eritroide.
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. Ultrasonido (US) de tiroides y mama: ambos normales. US
abdominal: higado rebasa en 4cm el reborde costal, bazo de
ecogenicidad homogénea, mide 15 x 6,5 cm, vesicula biliar, pancreas
y ambos riflones normales, no se observaron adenopatias
intraabdominales.

Se inicio tratamiento con gammaglobulina endovenosa (Intacglobin®, La Habana,
Cuba) en dosis 1g/m? por 5 dias. Luego se transfundid con concentrado de
plaquetas a razén de una unidad por cada 10 kg de peso cada 12 h y las
manifestaciones hemorragiparas desaparecieron. Posteriormente, se comenzo
tratamiento con Metilprednisolona a 500 mg/m2 diarios durante 5 dias. Se
continud con prednisona a 1 mg/kg/d.

Los resultados evolutivos de la segunda semana fueron los siguientes:

— Hemoglobina en 120 g/L.
— Leucograma 11,0 x 10°/L.
— Conteo de plaquetas de 240 x 10°/L.

La paciente es egresada de la sala el dia después de su ultimo Intacglobin en
buenas condiciones clinicas y con indices hematologicos estables.

Discusion
Al diagnosticar el sindrome de Evans-Fisher deben excluirse otras causas de
citopenia inmune adquirida, descartandose las siguientes entidades.

1. Procesos infecciosos, sobre todo virales, incluso su aparicion posterior a la
vacunacion de rubeola, sarampion y varicela, lo cual se diferencia porque no
existia este antecedente en la paciente estudiada.

2. Plurpura trombocitopénica inmunologica: Puede asociarse y se caracteriza
por una trombocitopenia severa en sangre periférica, pero la principal
diferencia es el Test de Coombs directo en el Sindrome de Evans es positivo; sin
embargo, en algunos casos el test de Coombs directo puede ser negativo o
ligero positivo (hemdlisis autoinmune);®'" hallazgo observado en la paciente
estudiada.

3. Coagulacion intravascular diseminada (CID): Trastorno adquirido,
caracterizado por microtrombos vasculares responsables de la disfuncion
organica, cuyas patologias subyacentes son las sepsis y causas obstétricas, pero
esta afeccion se acompana de aspectos clinicos: sangrado y falla organica
multiple (que no existen en la paciente estudiada).

4. Lupus eritematoso sistémico: para descartar se realizaron los marcadores
serologicos y de anticuerpos antinucleares de ADN y hasta el momento no se ha
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podido llegar a una conclusion diagnostica con relacién a esta patologia por la
negatividad del anticuerpo antinuclear, ya que la literatura revisada plantea
que esta puede presentarse al inicio y en el transcurso o la evolucion posterior
del sindrome de Evans- Fisher.

5. Anemias hemoliticas en pacientes con metastasis: en estos dos ultimos casos
se impuso la realizacion del examen de la médula 6sea para descartar estos
trastornos infiltrativos en la paciente.

No existen pautas establecidas sobre qué pruebas deben realizarse en pacientes
con sospecha de tener sindrome de Evans secundario para buscar una enfermedad
subyacente pero el diagnostico es por exclusion y por definicion;® donde otros
trastornos de confusion no deben estar presentes.®° El diagnoéstico de anemia
hemolitica requiere la positividad directa de Coombs; sin embargo, en algunos
casos el test de Coombs directo puede ser negativo o ligero positivo (hemdlisis
autoinmune);® ™ hallazgo observado en la paciente estudiada.

Es importante que el personal médico de emergencia esté familiarizado con el
cuadro clinico y que conozcan sus caracteristicas, que por lo general se presenta
tal cual lo expuesto. Es indispensable que el paciente sea diagnosticado de forma
adecuada y al momento del tratamiento este debe enfocarse en el cuadro clinico,
severidad y complementarios.
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