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Resumo: INTRODUCAO A sindrome de Evans (SE) é uma doenca autoimune rara grave, que cursa com
periodos de exarcerbagBes e remissdes, associada & morbidade significativa. E definida pela
diminuicdo de duas linhagens celulares, normalmente anemia e trombocitopenia autoimunes ou
entdo neutropenia. DESCRICAO DO CASO L. F. A., 2 anos, feminina, procurou servico devido
manchas no corpo. Realizados exames. Hb 4,9 Ht 16,2 Leuctcitos 12.800 Plaguetas 210.000.
Indicada transfusdo de hemacias, porém testes pré-transfusionais acusaram Coombs direto (CD)
positivo e IgG inespecifico. Feita hipotese de anemia hemolitica autoimune, porém também
apresentou plaquetopenia (8000). Tratada com pulsoterapia com corticoide e imunoglobulina,
com resposta clinica-laboratorial. Apds a ata, manteve-se estavel, em uso de prednisolona,
mantendo sempre CD positivo. Apés 1 ano, com doses minimas de corticoide, optado pela
tentativa de desmame, mas 1 més apds apresentou reagudizacdo com hematomas, epistaxe e
gengivorragia, plaguetopenia (15.000) e anemia (Hb 7,0). Redizado pulsoterapia e
imunoglobulina novamente, cessando sangramento e com melhora laboratorial. Atualmente
encontra-se estdvel em uso de corticoterapia oral. DISCUSSAO A SE é de fisiopatologia
desconhecida e somente 10 dos casos tem etiologia definida, tem incidéncia de 1/250.000
criangas, sem predileciio por género ou idade, sendo diagnostico de exclusdo. E classificada
como primdria ou secundaria — comumente associada a |Upus eritematoso, imunodeficiéncia
comum varidvel e sindrome linfoproliferativa autoimune. O tratamento de escolha é
corticoterapia e imunoglobulina, com resposta variavel e curso crénico com recidivas. Em casos
refratérios, faz-se necessario uso de imunossupressores. O transplante de medula dssea é Unica
opcdo curativa. Na agudizacdo pode apresentar instabilidade hemodindmica e fendmenos
hemorragicos fatais. A transfusdo de hemocomponentes € feita a menos que apresente risco
eminente de vida. CONCLUSAO E uma doenca rara, com dificil diagndstico e manejo clinico. O
tratamento definitivo € desconhecido e pode ter multiplos episodios de agudizacdo. Deve-se
considerar sempre ainvestigacdo de causas secundérias.
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