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RESUMEN

El sindrome de Evans Fisher fue descrito en 1951 por Robert Evans, definido como un trastorno
inmunolégico atipico y poco frecuente causado por anticuerpos contra antigeno de membrana, de
hematies y plaquetas cursando con manifestaciones hemorragicas en piel y mucosas
generalmente de evolucidon no siempre favorable, con tendencia a la cronicidad y frecuentes
remisiones. Se presentd un paciente cuyo diagndstico se realizé al determinar la presencia de
anticuerpos contra las células sanguineas antes mencionadas en la infancia (a los 9 meses) con
una evolucion desfavorable que la llevo a varios ingresos en cuidados intensivos, ahora con 15

afios y 11 semanas de gestacion. Curso con episodios importantes de hemolisis, el tratamiento
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esteroideo no fue efectivo y fue necesario de la hemoterapia ir a la interrupcion de la gestacion

en aras de preservar la vida de la madre.

Palabras clave: anemia hemolitica autoinmune, gestacién, sindrome de Evans.

ABSTRACT

Evans Fisher Syndrome was described in 1951 by Robert Evans, defined as an atypical immune
disorder and infrequent caused by antibodies against membrane antigen of red cells and platelets
with hemorrhagic manifestations in skin and mucous membranes, generally evolving not always
favorable prone chronicity and frequent referrals. A patient whose diagnosis was made to
determine the presence of antibodies against blood cells mentioned before in childhood (at nine
months) with an unfavorable evolution that led to several admissions at intensive care. Now the
patient is 15 years and has 11 weeks of gestation and presented important episodes of hemolysis,
steroid treatment was not effective so to interrupt the pregnancy was necessary in order to

preserve the life of the mother.

Keywords: autoimmune hemolytic anemia, pregnancy, Evans Syndrome.

INTRODUCCION

El sindrome de Evans o de Evans Fisher es una anemia hemolitica autoinmune asociada a purpura
trombocitopenia inmunoldgica (PTI) 2. Se caracteriza por la presencia de anticuerpos dirigidos
contra antigenos de la membrana de los eritrocitos y las plaquetas y produce una disminucion de

la sobrevida de estas células sanguineas3.

La aparicion de esferocitos en sangre periférica, hace a veces dificil el diagndstico diferencial entre
ambas enfermedades. La principal diferencia entre ellas estriba en el test de Coombs directo
positivo en el sindrome de Evans. Sin embargo, en algunos casos el test de Coombs directo puede

ser negativo en la hemdlisis autoinmune 147,

Los sintomas dependeran del grado de la anemia y de la severidad de la trombocitopenia.
Generalmente es frecuente una anemia moderada a severa. Las plaquetas con frecuencia estan

muy disminuidas 8°.
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Gestante blanca de 15 afios de edad, con antecedentes de presentar el sindrome de Evans Fisher
desde los nueve meses de edad, que acudié a la Consulta de Hematologia del Hospital Pediatrico
el 18 de marzo de 2014 por presentar 13 semanas de gestacion, palidez cutanea mucosa y
manifestaciones de sangramiento ligero en piel (petequias). Se remite a la Sala de Cuidados

Perinatales del Hospital Lenin, donde se realiz6 ingreso y estudio.

Examen fisico: palidez cutdnea y mucosa severa, lesiones hipercromicas en toérax, y miembros
inferiores (petequias). Se constatd al examinar la mucosa oral sangramiento ligero de la misma.

En el examen ginecoldgico se detectd un Utero gravido de unas 13 semanas.

Estudios iniciales

e Hemograma: Hb 94 g/L.

e Alteraciones hematicas: macrocitosis, punteado basdfilo, policromatofilia, esferocitos escasos y
reticulocitosis

e Leucocitos: 9,2 x 10°/L.

e Eritrosedimentacion: 102 mm/h.

¢ Plaquetas: 8 x 10°/L.

e Puncion medular: celularidad normal, sistema eritropoyético marcadamente hiperplastico,
sistema granulopoyético hiperplasico, sistema megacariopoyético integro, ligera dismorfia
megacaripoyética, no infiltracion medular.

e Hierro sérico: 17 mmol/L

e Hierro en orina: negativo.

e Coagulograma: tiempo de coagulacion: 8 minutos, Kaolin: 50 minutos, Tiempo de
protrombina: control-14 s, paciente-16 s, fibrindgeno: 1,25 g/L

¢ Transaminasas dentro de valores de referencia (TGP: 15 UI, TGO: 11 UI).

e Glucemia en ayunas: 4,6 mmol/L

e Creatinina: 86,3 pmol/L

e Acido Urico: 302 pmol/L

e Células LE seriadas: no se observaron

e Factor reumatoideo: 6 UI/ml

e Potasio: 37 mmol/L

e Sodio: 141 mmol/L

e Calcio: 1,08 mmol/L

e Cloro: 112 mmol/L
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e Lactato: 1,2 mmol/L

e Anticuerpos antinucleares (ANA): negativo.

e Parcial de orina: albumina vestigios, campo cubierto por hematies, epitelios planos escasos y
abundantes bacterias

e Anticuerpos antiplaquetarios: positivo por IgG

e Prueba de Coombs directo: débil positivo (IgG caliente)

e Ultrasonido abdominal: no se observaron alteraciones

o Ultrasonido ginecoldgico: Utero gravido con feto Gnico en su interior para 11 semanas de
gestacién con buena vitalidad.

e Tomografia axial computadorizada de craneo simple: negativa

Se concluyd como sindrome de Evans, embarazo de 11 semanas y una infeccion del tracto
urinario baja. Se inicid tratamiento con esteroides (prednisona 20 mg/dia), acido félico 5 mg/dia y
antimicrobianos (cefazolina 3g/dia EV) con pobre respuesta y un cuadro de hemdlisis importante
gue provocd su ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos y el uso de la hemoterapia con

pobre mejoria.

Transcurrieron los dias en la Unidad de Cuidados Intensivos con cuadros de hemodlisis a repeticion
y empeoramiento del cuadro materno, se reunio el colectivo de especialistas y se propuso la

interrupcion de la gestacion.

Se tomaron acciones para mejorar estado materno y hematoldgico, se realizd la interrupcion
terapéutica con método de misoprostol (800 mg via vaginal) con 15 semanas de gestacion, con la

expulsion del feto sin complicaciones.

Una vez concluida la gestacién se produce una evolucion favorable de la paciente con retorno de
todos sus valores hematoldgicos a valores normales pregravidicos y se egresé la paciente con

prondstico reservado.

DISCUSION

El sindrome de Evans es un desorden poco frecuente causado por fallas en los mecanismos
autoinmunes. Se caracteriza por asociacion de anemia hemolitica autoinmune con disminucion de
la sobrevida del glébulo rojo, causada por anticuerpos contra antigenos de la superficie del mismo

y anticuerpos contra antigenos de la membrana plaquetaria? > ©.
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Los anticuerpos son caracterizados como inmunoglobulinas G (IgG) o M (IgM), las cuales acttan
directamente contra los antigenos de la membrana del eritrocito o bien, mediante la formacion de
complejos inmunes dirigidos contra ella. En otros casos, la lisis de la membrana eritrocitaria se

produce por activacion del sistema del complemento®°.

La PTI presenta una amplia distribucién en el mundo, y constituye la causa mas frecuente de
trombocitopenia en la embarazada®. La paciente presentd manifestaciones clinicas variadas que
inicialmente se interpreté como un trastorno inmunoldgico que asociado a la gestacién puso en
peligro la vida de la madre. El empleo de tratamiento inmunosupresor (esteroides), no fue
efectiva en esta paciente, no aumento el conteo celular, pero si desaparecieron las lesiones de piel

(petequias) con normalizacion del cuadro hematoldgico.

Teniendo en cuenta que la esplenectomia es generalmente un tratamiento de segunda linea que
constituye el sitio principal de destruccion plaquetaria y una importante fuente de sintesis de
anticuerpos antiplaquetarios, se debe analizar como una posibilidad previa a la decisién de

enfrentar un futuro embarazo.
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