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RESUMEN

Introduccién: : El Sindrome de Evans es una enfermedad poco frecuente, de etiologia no del todo clara, que se presenta
con trombocitopenia y anemia hemolitica autoinmune, por lo que su presentacién clinica responde a un espectro de

posibilidades.

Caso Clinico: El caso presentado corresponde a una mujer de 20 afios diagnosticada con sindrome de Evans a los 14
aflos, en tratamiento con prednisona. Cursa su primer embarazo. Durante el primer trimestre hospitalizada en 4
ocasiones por sintomas hemorragiparos asociados a trombocitopenia, requiriendo transfusiéon en una ocasién. A las 36+6
semanas de gestacién inicia trabajo de parto, se asiste parto vaginal eutdcico, sin complicaciones durante el expulsivo. En
puerperio, 48 horas post-parto se pesquisé gingivorragia y petequias en paladar duro y extremidades inferiores, con
recuento plaquetario hasta 22.000/mm3, transfundiéndose nuevamente. Se observa durante 48 horas posteriores, en las
cuales permanece asintomdtica, con recuento plaquetario de 30.000/mm3, finalmente se va de alta junto a recién nacida,
sin complicaciones.

Discusién: Es una entidad de baja incidencia, de curso crénico, con diferentes expresiones clinicas y tratamiento
limitado, pero que es atin mds reducido en embarazadas. Sélo existen 13 reportes sobre esta enfermedad en gestantes,
quienes han respondido al tratamiento de primera linea. Por lo cual es relevante reportar la evolucién de esta patologia
en una embarazada sin otras comorbilidades que result6 en un parto sin complicaciones.

PALLABRAS CLAVE: trombocitopenia; embarazo; anemia.

ABSTRACT

Introduction: Evans Syndrome is a rare disease whose etiology is not entirely clear, it is presented with
thrombocytopenia and autoimmune hemolytic anemia, so its clinical presentation reflects a spectrum of possibilities.

Clinical Case: The case presented consists of a 20 years old woman diagnosed with Evans Syndrome at age 14, treated
with prednisone. She is in her first pregnancy. During the four first months of gravidity, she was hospitalized 4 times for
bleeding symptoms associated with thrombocytopenia, requiring blood transfusion once. At 36 + 6 weeks she started
labour, a vaginal eutocic delivery was carried out without complications. After 48 hours postpartum, the patient
presented bleeding gums and petechiae in the hard palate and lower extremities, with platelet count in 22.000/mm3, she
needed a second blood transfusion. She was under observation for 48 hours, in which the patient remained
asymptomatic, with platelet count of 30.000/mm3. Finally she was discharged with the newborn and without any
complications.

Discussion: It is a low incidence entity, of chronic course with different clinical expressions and limited treatment, but it
is further reduced in pregnant women. There are only 13 reports of this disease in pregnant women, who have responded
to first-line treatment. Therefore it is important to report the evolution of this disease in a pregnant without other
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comorbidities that resulted in an uncomplicated delivery.

KEYWORDS: thrombocytopenia; pregnancy; anemia.

INTRODUCCION

El sindrome de Evans fue descrito por primera vez en 1951
por Robert Evans. Es un cuadro en el que coexisten
trombocitopenia inmune (PTI) y anemia hemolitica
autoinmune (AHAI), con Coombs positivo. También se ha
asociado en una minoria de pacientes, neutropenia y
pancitopenia, ademds de una disminucién en los niveles de
inmunoglobulinas (A, G y M)'. La incidencia estimada de
este sindrome es de 0.8% a 3.7% de todos los casos de
trombocitopenia autoinmune o anemia hemolitica
autoinmune’. La etiologfa de la enfermedad atin no estd del
todo clara'.

Fisiopatolégicamente, los anticuerpos que causan hemolisis
son distintos a los que causan destruccién plaquetaria. Los
eritrocitos son destruidos de forma directa por anticuerpos
contra la porcién proteica del grupo Rh, mientras que las
plaquetas son destruidas por anticuerpos anti-GPIIb/ITIa’.
El objetivo de la presentacién de este caso, es revisar una
entidad poco frecuente en la poblaciéon y ain menos
frecuente en las embarazadas, discutir el tratamiento
suministrado y la evolucién de la paciente, para tener en
consideracién las diferentes alternativas que nos presenta la
literatura con respecto a qué hacer en estos casos.

CASO CLINICO

Mujer de 20 afios diagnosticada con sindrome de Evans a
los 14 afos, en tratamiento regular con prednisona. Sin
otros antecedentes médicos ni quirtdrgicos, sin alergias. No
tabdquica, consume alcohol ocasionalmente, no consume
otras drogas ni medicamentos. Cursa su primer embarazo,
por lo que al momento del diagnéstico es derivada a unidad
de alto riesgo en atencién secundaria (Hospital San Juan de
Dios).

Durante el primer trimestre estuvo hospitalizada en 4
ocasiones por sintomas hemorragiparos asociados a
trombocitopenia hasta 43.000/mm’. Ademis, en el curso
del embarazo present6 candidiasis vaginal, condilomatosis y
molusco contagioso genital, los cuales fueron tratados.
Dentro de los exdmenes de seguimiento destacaron:
anticuerpos (Ac) anticardiolipinas IgG negativo, Ac
Anticardiolipinas IgM positivo moderado, serologia para
virus Hepatitis B y C negativos.
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Posterior a su tltima hospitalizacién (14 semanas), se indic6
prednisona 65mg/dia por 3 semanas, dosis que disminuy6
semanalmente a 50mg/dia, 40mg/dia, hasta mantenerse en
20mg/dia hasta el final del embarazo.

Durante el segundo trimestre mantuvo controles regulares
en hematologia con recuentos plaquetarios del orden de
150.000/mm’*, siendo el menor 133.000/mm’.

A las 22 semanas, bajo el contexto de estudio de un
sindrome antifosfolipidos  concomitante, se solicita
serologia para anticoagulante ldpico y anticardiolipinas,
cuyos titulos resultaron normales.

En el tercer trimestre, debido a cambio de residencia
ingres6 a unidad de Feto Alto Riesgo (FAR) en hospital
Luis Tisné Brousse (HTLB), periodo en el que se mantuvo
asintomdtica, con recuentos plaquetarios del orden de
130.000/mm’ en controles quincenales y luego semanales
en alto riesgo.

A las 36+6 semanas de gestacién, consulté en servicio de
urgencias del HLTB por pérdida de liquido claro por
genitales de 2 horas de evolucién, sin metrorragia, con
dindmica uterina aislada, en buenas condiciones generales,
hemodinamicamente estable, afebril. Sin evidencia de
fenémenos hemorragiparos al examen (equimosis,
gingivorragia ni petequias). Los eximenes de laboratorio al
ingreso  fueron: hematocrito 37.5%  hemoglobina
12.5mg/dl, plaquetas 21.000/mm’.

Ingresé a la unidad de prepartos, donde le transfundieron 8
unidades de plaquetas alcanzando un recuento de
50.000/mm’, posteriormente se administré la primera y
unica dosis de anestesia epidural. El registro fetal intraparto
mostré una desaceleracion prolongada, MEFT categoria 11,
por lo que se procedié a reanimacién con lateralizacién y
oxigeno. Se traslad6 a sala de partos, tanto el parto y
neonato fueron atendidos por matrona, en presencia de
anestesista y médicos de turno. Se realizé episiotomia
media lateral derecha, extrayéndose recién nacido
femenino, de 2.295 gramos, 49cm, APGAR 9-9, con 1
circular de cordén reductible. El examen fisico fue
concordante con 37 semanas, sin particularidades.
Posteriormente, alumbramiento natural y completo
(placenta 400 gr, longitud cordén aproximadamente 65cm),
no se visualizan desgarros. No se realizé revisién
instrumental. Se administré oxitocina en infusién continua
(hasta 20 unidades) y atosiban 1 ampolla endovenosa, el
utero se retrae sin complicaciones.

Ingres6 a recuperacién hemodindmicamente estable,

©2016 Revista Chilena de Estudiantes de Medicina
Academia Cientifica de Estudiantes de Medicina - Universidad de Chile




afebril, sin sangrado mayor al habitual. El recuento
plaquetario de control fue de 33.000/mm’, hematocrito
28.5% vy hemoglobina 9.7 mg/dl. A las 2 horas fue
trasladada a puerperio, con alojamiento conjunto, donde
evolucioné favorablemente y se aumenté prednisona a
30mg/dia. A las 48 horas post-parto se pesquisé
gingivorragia y petequias en paladar duro y extremidades
inferiores, el recuento plaquetario fue de 22.000/mm’, por
lo que se transfundieron 8 wunidades de plaquetas
nuevamente. Se observé durante 48 horas posteriores, en
las  cuales permanecié asintomdtica, con recuento
plaquetario de 30.000/mm’.

Se decidi6 alta a los 4 dias postparto, se indic6 tratamiento
con prednisona 30mg/dia y cita agendada para evaluacién
por hematologfa en 10 dias.

DISCUSION

El enfrentamiento de los trastornos autoinmunes en la
prictica clinica siempre representan un desafio, en
particular una trombocitopenia en una paciente que deberd
enfrentarse a un procedimiento que necesariamente
ocasionara pérdidas hemidticas.

Las trombocitopenias inmunes suelen presentarse en la
infancia, en varones mayoritariamente. Sin embargo, el
sindrome de Evans es mds comin en las mujeres cuando
son adultas en una proporcién de 2:1, sucediendo lo
contrario en los nifios™".

El primer caso de este sindrome en embarazadas fue
reportado en el afio 1966 por Silverstein®, desde esa
publicacién a la fecha, s6lo han sido publicados 13 reportes
de 14 mujeres embarazadas con esta patologia, segin la
revision realizada por Lefkou et al que registraron los casos
publicados hasta noviembre del 2008. Sélo fueron incluidas
en la revisién, los casos descritos en inglés, por lo que la
cifra de casos expuesta en la revision es de ocho.

La evolucién tipica de la enfermedad es la cronicidad,
aunque también se describe remisién espontinea y
exacerbacién del cuadro®. Las pacientes cursaron durante
su embarazo con distintas expresiones clinicas, desde
asintomiticas a hemorragias de distintos sistemas®.

Los tratamientos disponibles para el sindrome de Evans van
desde corticoides, gamaglobulina intravenosa, azatioprina,
plasmaféresis y esplenectomia. Durante el embarazo, las
terapias posibles de usar se reducen a corticoesteroides,
gamaglobulina y esplenectomia en los casos refractarios.
Sin embargo, hay que tener en cuenta que el uso de altas
dosis de corticoides pudiesen generar otras comorbilidades
debido a la inmunosupresién generada®. También, se ha
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descrito uso de azatioprina en una paciente con sindrome
de Evans concomitante con lupus eritematoso sistémico
(LES), sin efecto negativo durante la gestacién y la
lactancia®.

En el caso de nuestra paciente, era usuaria de corticoides
antes del embarazo, por lo que se continué con ese
tratamiento, en general con dosis de hasta 20mg/dia de
prednisona. Presenta la variedad trombocitopenia inmune
sin anemia hemolitica autoinmune, con exacerbaciones
durante el embarazo, requiriendo transfusién de plaquetas
en una oportunidad, con buena respuesta, sin necesidad de
esplenectomia. Los recuentos de hematocrito se
mantuvieron en rangos adecuados, sin necesidad de
transfusion de glébulos rojos.

El sindrome de Evans puede ser una patologia
diagnosticada antes del embarazo o incluso durante el

embarazo®. El diagnéstico diferencial radica en
distinguirlo de otras entidades como  puarpura
trombocitopénico  trombdtico, anemias  hemoliticas
microangiopdticas, sindrome  hemolitico  urémico?.

Alrededor de un 50% de los casos, estin asociados con
otras condiciones autoinmunes, como LES, desérdenes
linfoproliferativos e inmunodeficiencia comin variable®.

También puede ser inducido por drogas (ejemplo
cefalosporinas, levodopa, metildopa, penicilina,
diclofenaco)®.

La eleccién de la via de interrupcién del embarazo de una
paciente con sindrome de Evans depende de la indicacién
obstétrica. Las complicaciones hemorrigicas no tienen
relacién con la via’?. En nuestro caso se privilegi6 la
evolucién espontinea del trabajo de parto, sin
complicaciones.

En cuanto a los resultados neonatales, la frecuencia de
trombocitopenia (<150.000 plaquetas/mm®) en recién
nacidos ha sido estimada en 1 a 4%"?9. En nuestro caso, la
recién nacida presenté recuentos hematolégicos normales,
permaneciendo hospitalizada en puerperio y dada de alta a
domicilio al mismo tiempo que su madre, sin necesidad de
atencion neonatal extraordinaria.

Esta patologia poco usual, incluso menos frecuente durante
el embarazo, tiene buen prondstico. Los casos reportados
en embarazadas, han respondido a la terapia de primera
linea, mientras que los resultados neonatales han sido en
general exitosos segun las revisiones de casos efectuadas.
Lamentablemente son muy pocos los casos publicados
sobre esta patologia en embarazadas, por lo que el nimero
de casos con los que se cuenta para poder realizar
conclusiones no son lo suficientemente significativos.
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