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Resumo: Introducdo: A sindrome de Evans é caracterizada por anemia hemolitica e trombocitopenia
imunes, podendo ser idiopética ou secundéria. Descricdo do caso: Paciente, masculino, de 2 anos,
apresentou surgimento de petéquias difusas, gengivorragia e plaguetopenia, associados a
linfonodomegalia generalizada, dor em membros inferiores e neutropenia. Realizou mielograma
na cidade de origem que descartou leucemia aguda, sendo conduzido como portador de purpura
trombocitopénica imune. Foi admitido em hospital infantil terciario aos 3 anos, com
aparecimento de equimoses em membros inferiores e exames que evidenciaram anemia e
plaquetopenia. Durante investigacdo, realizou bidpsia dssea com citogenética e imuno-
histoquimica que sugeriu Sindrome Mielodisplasica, porém com amostra insuficiente. Apos
repetir o exame, os achados ndo foram confirmados, evidenciando-se medula 6ssea normocelular
com retardo maturativo granulocitico e hiperplasia megacariocitica. Em decorréncia de FAN
reagente (1:80, padrdo pontilhado fino), Coombs direto positivo, anemia hemoalitica,
plaquetopenia e leucopenia, foi conduzido como portador de Lupus Eritematoso Sistémico
(LES), tratado com corticoterapia e hidroxicloroquina. A despeito da terapéutica adequada,
paciente evoluiu sem resposta sustentada, de forma que, dada a presenca de plaguetopenia,
anemia e, ocasionalmente, neutropenia, sem outros critérios clinicos para LES e novo FAN nédo
reagente, o diagnostico foi rediscutido com hematologia, que sugeriu Sindrome de Evans. Iniciou
entdo desmame de corticoterapia, suspendeu hidroxicloroquina e realizou tratamento com
imunoglobulina, com resposta parcial e recidivas posteriores. Discussdo: Como descrito acima e
relatado na literatura, em alguns pacientes, € flagrada neutropenia imune no curso da doenca,
associada aos achados classicos de anemia e trombocitopenia, 0s quais podem ocorrer separada
ou concomitantemente. A doenca tem curso clinico crénico, com remissdes e recidivas, associado
aresposta variavel a terapéutica com corticoides e imunoglobulina. Conclusdo: Esse caso aponta
para a necessidade de maior difusdo de conhecimentos acerca da doenca, a qual, dada baixa
prevaéncia e dificil diagndstico e manejo, representa um desafio na pratica clinica.
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