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Resumo: LUpus eritematoso sistémico juvenil (LESJ), é uma doenca autoimune, inflamatoria, cronica e
sistémica nove vezes mais frequente em mulheres durante o periodo reprodutivo. A Sindrome de
Evans (SE) € uma condi¢do autoimune rara caracterizada por Anemia Hemolitica Autoimune e
Parpura Trombocitopénica Imune. A associagéo do (LESJ) e (SE) € ainda mais rara. Paciente, 13
anos, sexo feminino, gemelar, prematura com anemia neonatal. Aos 12 anos abriu quadro de
artrite em ambos os joelhos, pior pela manhd e apls atividade fisica. Realizou exames de
imagem, sem evidéncias de alteracdes articulares. Apds algumas semanas, evoluiu com dor
poliarticular de grande e pequenas articulagbes, que cessaram apds 2 meses. Durante o periodo,
desenvolveu Ulceras orais em diversas ocasifes. Permaneceu cinco meses assintoméatica,
iniciando novos sintomas apds periodo menstrual prolongado e fluxo intenso associado a
petéquias difusas em membros, torax, nadegas e planta do pé. Procurou atendimento de
emergéncia, identificado exame com 2.000 plaguetas, hemoglobina 7,8, hematdcrito 23,2,
leucdcitos de 3.200 e Velocidade de Hemossedimentagcdo 91, sendo internada. Na internacéo,
feito Ivermectina e pulsoterapia com Méetilprednisolona e transferida para Hospital Terciério.
Apresentou melhora da plaquetopenia e petéquias, mantendo a anemia. De inicio, teve hipoGtese
diagnostica de leucemia, realizado aspirado de medula 6ssea com resultado negativo. Prosseguiu
investigacdo com Sorologias para TORCH, VDRL e HIV negativos. Apresentou Dosagem de
Autoanticorpos positivas Anti Ro 167,23, Anti LA 62,59, Anti RNP 101,39, anti DNA 832,11,
complementos baixos, reticulécitos elevados e Coombs Direto positivo. Fechando entdo o
diagndstico de (LESJ) com (SE). Iniciado tratamento com Hidroxicloroquina, feito PPD e ap0s
resultado iniciado Azatioprina. Além de irmd gémea orientada a iniciar investigagdo. O
diagnostico do (LESJ) é feito por um conjunto de manifestagdes clinicas, sorolégicas e
laboratoriais. A apresentacdo da artrite, plaguetopenia, anti DNA positivo e Ulceras orais
evidenciadas pelo médico, formam 4 critérios, sendo suficientes para diagnostico segundo os
critérios do American College of Rheumatology. Inicialmente, o (LESJ) pode apresentar-se de
forma inespecifica, dificultando seu diagndstico, sendo importante buscar confirmacdo precoce
para tratamento adequado devido a maior mortalidade em relacdo a populagdo geral. O
diagndstico de (SE) foi realizado com resultado do Coombs positivo, plaquetopenia acentuada,
reticulécitos altos e petéquias. A associacdo com o (LESJ) é reportada em s0 1,7 a 2,7% dos
casos. A Hidroxicloroquina é recomendada principal mente nos casos mucocuténeo e articular de
(LESJ). Na plaguetopenia importante como no caso, € feito imunoglobulina endovenosa e apds
diagnoéstico de (SE) seu tratamento € iniciado com corticoide e Azatioprina.O tratamento do
(LESJ) é continuo com necessidade de avaliagcdo constante da atividade da doenca, podendo ter
remissdo durante anos.
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