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Resumo: A Sindrome de Evans (SE) é uma doenca autoimune rara, caracterizada pela destruicdo de
plaquetas e hemécias e surgimento concomitante ou em sequéncia da anemia hemolitica
autoimune (AHAI) e a trombocitopenia imune. A associagcdo da SE com o LUpus Eritematoso
Sistémico (LES) é grave, constituindo complicacdo rara (1-3:100.000)." Paciente feminina, 9
anos, admitida no servico com queixa de febre ha 20 dias e tosse produtiva. Diagnosticada
previamente com LUpus eritematoso sistémico e anemia hemolitica autoimune, acompanhada
com Reumatologista e Hematologista pediatrica. No exame fisico apresentava-se hipocorada,
levemente taquipneica e na radiografia de térax havia hipotransparéncia em base de HTD.
Exames laboratoriais evidenciaram pancitopenia, proteina-c-reativa e transaminases elevadas,
Coombs direto positivo. Tendo com hipGtese diagnostica LES, AHAI , SE, Pneumonia e
Neutropenia febril, sendo iniciado antibioticoterapia de amplo espectro e Imunoglobulina
Humana por trés dias e no 5° dia de internagdo Metil prednisolona com dose de 15 mg/kg/dia por
5 dias, seguido de prednisolona por via oral. Manteve-se 0 Reuquinol e o &cido félico que a
paciente fazia uso. Redlizados exames para diagndstico diferencial: Hemocultura de sangue
periférico, PPD e Baciloscopia negativos; proteinuria 24 horas, vitamina B12 e ferritina normal,
FAN positivo, sorologia para Epstein Barr e Parvovirus negativa, tomografia de torax
demonstrando processo infeccioso/inflamat6rio no parénguima pulmonar. Menor apresentou boa
resposta clinica, recebendo ata para desmame do corticoide e seguimento ambulatorial.""" A
Sindrome de Evans é uma condi¢do em que ocorre desregulagdo do sistema imunolégico e sua
apresentacdo no LES nainfancia é rara. A menor tinha diagnéstico prévio de AHAI e LES, este
sem manifestacéo ativa, e apresentou manifestagdes tipicas da SE, corroborando com os dados da
literatura. O manejo inicia da doenca ainda é um desafio, mas geralmente o tratamento € feito
com corticosteroides e/ou imunoglobulina, que garantem um bom resultado, como mostrado no
relato. Ademais, é imprescindivel descartar outras patologias, como readlizado na paciente do
caso. _X000D__ Apesar da Sindrome de Evans ser uma manifestacéo rara e grave no LES, possui
poucos estudos descritos na literatura sobre essa associagdo na faixa etéria pedidrica. Dessa
forma, esse relato visa alertar a comunidade cientifica sobre essa possibilidade, e assim,
proporcionar um diagnéstico precoce e consequentemente um tratamento adequado, melhorando
0 progndstico dos pacientes acometidos. _x000D_
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