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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Evans (SE) é uma doenca rara, caracterizada pela diminuicdo de ao
menos duas linhagens celulares na auséncia de outros diagnosticos, podendo estar associada a
doencas autoimunes e linfoproliferativas. Possui curso crénico, multiplas recidivas e potencial
refratariedade terapéutica. Descricdo dos casos: L.E.G.,7 anos, masculino, apresentou quadro de
equimoses com 6 dias de evolucdo. Ao exame fisico apresentava sopro sistolico em foco mitral e
hepatoesplenomegalia. Hemograma demonstrou anemia e plaguetopenia. Sorologias negativas e
imunofenotipagem, mielograma e cariétipo normais. Iniciada corticoterapia e acido félico com
melhora laboratorial. Apresentou mudltiplas recidivas responsivas a corticoterapia e dois
internamentos por descompensacéo, sendo um deles com necessidade de suporte de terapia
intensiva. Submetido a esplenectomia, mantendo-se sem recidivas ha 7 meses. T.F.C., 5 anos,
feminino, acompanhada por anemia ferropriva, evoluindo com hepatoesplenomegaia e
pancitopenia. Detectada toxoplasmose aguda, sendo iniciado tratamento especifico. Demais
sorologias e mielograma normais. Meses apés resolucdo do quadro infeccioso, manteve
esplenomegalia e anemia hemolitica com CD+, além de plaguetopenia e neutropenia responsivos
a corticoterapia, porém recidivantes. Devido a dificuldade de controle, paciente aguarda
esplenectomia. K.F.H., 7 anos, feminino, apresentou quadro de hematomas associados a trauma,
petéquias em membros inferiores e esplenomegalia. Investigacdo inicial demonstrou
plaquetopenia, Epstein-Barr IgM positivo e Fator antinuclear negativo. Seis meses apds, evoluiu
com pancitopenia e CD+. Sorologias, caridtipo e mielograma normais. Iniciada corticoterapia
com resposta laboratorial. Evoluiu com mulitiplas recidivas de bicitopenias. Redlizada
esplenectomia, com estabilidade ha 2 meses. Discussdo: Descritos trés casos com diferentes
apresentacoes da SE. Nota-se potencial associagcdo com gatilhos infecciosos e a possibilidade de
complicagtes graves. Todos demonstraram multiplas recidivas e dificil controle terapéutico, dois
deles respondendo a esplenectomia. Conclusdo: A SE é uma sindrome rara, grave, com amplo
espectro de apresentacdo e de dificil tratamento. Relatamos dois casos responsivos a
esplenectomia
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