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Introducdo: A Sindrome de Evans (SE) € uma patologia auto-imune rara definida pela
associacdo, simultdnea ou sequencial, de Anemia Hemolitica Auto-imune (AHA) e
Trombocitopenia Imune (PTI). Sendo frequentemente idiopética, constata-se que o LUpus
Eritematoso Sistémico (LES) é a etiologia mais comumente implicada, constituindo também aqui
uma complicacdo rara. Descricdo do Caso: Sexo feminino, 13 anos, admitida em Hospital Infantil
por dor em baixo ventre, metrorragia e petéquias pelo corpo. Apresentando em laboratoriais
anemia hemolitica (hemoglobina 7,9, hematdcrito 25,6, coombs direto positivo, reticulécitos
6%), plaguetopenia de 10.000, FAN 1/1280 positivo com padrdo nuclear homogéneo, anti-DNA
positivo (4,5). Com sorologias negativas e mielograma descartando sindrome miel odisplésica.
Readlizou durante internamento 1 concentrado de hemécias e pulsoterapia apds fechar critérios
diagnésticos pelo score SCLICC-Ciriterios-de-classificacao-para-LES (2012) apresentava:
Alopecia, artrite, anemia hemolitica, plaguetopenia, FAN e anti-DNA positivos. Apés
pulsoterapia apresentou melhora expressiva dos sintomas, tendo ata com 60mg/dia de
predsinona e acompanhamento ambulatorial com reumatologista. Discussdo: O LESJ é mais
grave em relacdo ao LES dos adultos e alguns autores evidenciaram um maior predominio de
manifestagdes hematol bgicas na populacdo pedidtrica. A sindrome de Evans (SE) € uma doenca
autoimune definida pela primeira vez por Robert Evans em 1951. Apresenta-se como anemia
hemolitica autoimune (AHAI) de anticorpos quentes associada a purpura trombocitopénica
imune (PTI). Sua associagdo ao LUpus Eritematoso Sistémico é relatada em somente 1,7 a 2,7%
dos casos. Com maior necessidade de evoluir com pulsoterapia para controle de atividade de
doenca. Conclusdo: A SE € uma doenca rara com curso heterogéneo caracterizado por multiplas
recaidas, apesar da multimodalidade do tratamento. Quando associado aos LESJ € importante ter
conhecimento das terapias alvos especificas, 0 que melhora significativamente a qualidade de
vida dos pacientes. |mpactando diretamente no progndstico e qualidade de vida dos pacientes.
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