SINDRCME DE EVANS.

ESTUDIC DE 5 PACIENTES

Dr. Juan Sghirla,
Hospital Carlos Andrade Marin, Quito

En 1949, Evans y Duane, llamaron la
atencion sobre la asociacion y simulta-
nea ocurrencia de trombocitopenia y
anemia hemolitica autoinmunes entidad
qhora bien reconocida y referida ire-
cuentemente como ‘Sindrome de
Evans’. En base a estas observaciones,
7.ucker, Franklin y Karpatkin, presen-
taron datos indicativos, de que un me-
canismo autoinmune puede estar diri-
gido contra los eritrocitos asi como con-
tra las plagquetas y en estos pacientes =l
pronégstico es muy pobre. Recientemen-
te, Kakaiya et al., demostraron en un
paciente dos autoanticuerpos separados
uno dirigido contra los glébulos rojos y
otro contra las plaguetas, sin que exis-
{a reaccién cruzada entre ellos.

Varios mecanismos inmunolégicos
lian sido implicados en la génesis de un
nimero cada vez mayor de enfermeda-
des humanas, consideradas, por esta ra-
76n, que tienen una base autolnmune
y un componente genético en su pato-
cénesis. Mas de un miembro de una ia-
milia puede estar afectado por anemia
perniciosa, enfermedad de tiroides, ar-

tritis reumatoide, lupus eritematoso sis-
témico y atn, dos o mas de estas en-

fermedades pueden ocurrir en un soio

paciente. Observandose una incremen-
tada frecuencia de asociacién entre an-
tigenos HLA con algunas enfermeda-
des autoinmumnes.

ESTUDIO DE CINCO PACIENTES

Paciente 1: una mujer de 60 anos, re-
sidente en Quito, consulta por datos de
Sd anémico, petequias, equimosis e ic-
tericia. La exploracién fisica no mues-
tra crecimientos viscerales ni ganglio-
nares. No foco infeccioso aparente. Los
examenes iniciales mostraron: Hct:
20%, reticulocitos 10% Leucocitos
10.200 con 80% de segmentados. Pla-
auetas (CF): 2.000, Coombs directo po-
sitivo. La médula oOsea hipercelular
compatible con destruccién periférica.
[.a paciente recibié paquete globular
para compensar la anemia, concentra-
dos plaguetarios y prednisona (PDN).
Nlejord con recuperacion de los valores
hematologicos. Esta viva y en contro-
les periodiccs, PEro con gran dependen-
cia esteroidea. )

Paciente 2: masculino, 28 anos, Pro-
cedente de Loja, que inicia su enferme‘--
dad 2 meses antes de su ingreso, mani-

I x - varios
festada por anemia, sangrado a
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SINDROME DE EVANS— ESTUDIO DE 5 PACIENTES

—
e —

niveles, ictericia. Al examen el enfer-
mo presenta taponamiento nasal ante-
rior, sufusiones hemorragicas orales,
patequias y equimosis generalizadas. No
qdenomegalias, ni visceromegalias. A
su ingreso los datos obtenidos son: Het
177, reticulocitos 11,7%, leucocitos
$934 férmula normal, plaquetas: no se
observan. Coombs directo e indirecto:
positives. Células L. E., AAN: negati-
vos. Un aspirado de médula dsea mues-
tra una médula hipercelular con hiper-
rlasia eritroide y megacariocitos abun-
dantes. Recibe terapia sustitutiva, PDN,
luego Azathioprina. No hubo respuesta
y el paciente fallece a los 12 dias por
hemorragia cerebral.

Paciente 3: masculino, 10 anos, pro-
cedente de Cajabamba (Chimborazo).
que acude al Servicio por ey istaxis, gin-
oivorragia, palidez muco-cutanea, pete-
quias y ecquimesis generalizadas. Ini-
cialmente cursd con Het: 207, reticulo-
citos 17.6% leucocitos 15.700, con una
Plaguetas  4.000.
Coombs directo o positivo. Tratado con
crapia sustitutiva, luego PDN y poste-
riormente ante falta de respuesta Aza-

f6rmula  normal.

thioprina, falleciendo el paciente por
sangrado a varios niveles a los 15 dias
de su ingreso.

Paciente 4: masculino, 70 anos, ce
(uito, consulta por epistaxis, petzquias,
cneralizadas, ictericia escleral y datos
de Sd. anémico. Se encontrs un Hcti
209, reticulocitos 7.7%, leucocitos
£.200, plaguctas 6.000. Coombs directa:
positivo. Médula 6sea hiperplésica. Tra-
tado en forma inmediata con teravla
sustitutiva v PDN. fallece ror sangrado

'!w .
crgestivo.

Paciente 5: femenina, 17 anos, Sto.
Dgo. de los Colorados, vista por sangra-
do a varios niveles (nasal, gingival. di-
gestivo ,transvaginal), anemia savers
?i;:agfi; %e .apr-ecia pa.lidez‘ e.xtrema,

g e hipoxia tisular, intericia escle-
ral, sangrado muco-cutaneo. Higado =
hazo no palpables. No crecimientos gaﬁ-
glionares. Het:12%, reticulocitos 1697 ,
l=ucocitos 24.800, plaquetas: no se ob-
servan. Coombs directo: positivo. Se
descarta colagenopatia por ser negati-
vas: células LE, anti-DNA. Médula ésea
hipercelular. Recibe PDN a dosis altas,
1o respuesta hematoldgica se anade ci-
ciofosfamida 1 gm. IV, ante fracaso al
tratamiento se administra Vincristina
y ante falta de respuesta a la inmunc-
supresion en forma emergente se reali-
za esplenectomia con gran aporte de
plaquetas, plasmas y paquetes globula-
~ec. Posteriormente la enferma se recu-
pera lentamente, vive actualmente v
estd con PDN y Azathioprina en dias
alternos.

Discusion

I,a anemia hemolitica autoinmunc
(AHAI) y la purpura trombocitopénica
inmune (PTI), son espléndidos ejem-
plos de enfermedades autoinmunes. En
ol caso de los procesos hemoliticos, les
anticuerpos pueden ser calientes o frios,
ciibren al glébulo rojo, pueden ser d=-
tactados y reconocidos por el test direc-
to de antiglobulina (Coombs). La des-
truccién plaquetaria ocurre POt com-
plejos inmumnes circulantes que se ligan
a las plaguetas por su receptor Fec y lle:
van a la prematura remosion de las pla-



REVIS

ouetas existiendo la posibdlid-ad .de quj
L;na funcioén fisiologica plaquet'-ar 17’:‘ pue-
de ser la remosion de complejos mmL.l-
nes desde la circulacién para prevenit
su deposito en el lecho vascular y sub-
secuente dano tisular.

Existen evidencias de que F actorfeos
oenéticos predisponen a que un indivi-
duo padezca enfermedades autoinmu-
nes y éstas aparecen con mucha fre-
cuencia en deficiencias inmunes conge-
nitas o adquiridas o en personas con en-
fermedad de regulacién inmune en las
que existiria deficiencia de células su-
presoras T, las que no inhibirian a an-
ticuerpos que determinarian el dano a
las células sanguineas.

Los pacientes reportados en este tra-
bajo, presentaron todos, graves compli-
caciones, muy escasa 0 nula respuesta
al tratamiento inmunosupresor, evolu-
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cion corta y 3 de los 5 tallecieron poy
sangrado. Esto es indicacion de que ¢
<d de Evans se caracteriza por graves
alteraciones inmunes, ya que en los 2
sobrevivientes deben mantenerse con
rmedicacion inmunosupresora por largo

tiempo.
Conclusion

El Sd de Evans: asociacion de ane-
mia bemolitica autoinmune y purpura
tmombocitopénica inmune parecen ser
manifestaciones de enfermedad de re-
oulacion inmune. En muchos casos
existen factores genéticos predisponen-
tes. Los determinantes genéticos pare-
cen ser multiples y no necesariamente
relacionades a los genes de HLA. Ellos
interactian con otras fuerzas no gené-
ticas en vias que no son corrientemente
conocidas.
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