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Síndrome de Evans. Presentación de un caso con pancitopenia
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RESUMEN: Se presenta un caso de pancitopenia de origen autoinmune, sin enfermedad
desencadenante conocida, en un varón de 3 años. El curso de la enfermedad fue prolon
gado, presentando remisiones globales de las citopenias con tratamiento esteroideo y
recaídas. Se discute la posibilidad de que los procesos infecciosos orales ocasionen las
recaídas. PALABRAS CLAVE: PANCITOPENIA AUTOINMUNE, EVANS, ANEMIA HEMOLÍTICA
AUTOINMUNE, PúRPURA TROMBOPÉNICA IDIOPÁTICA, NEUTROPENIA AUTOINMUNE.

EVANS SYNDROME. A CASE REPORT WITH PANCYTOPENIA. (SUMMARY): The
autors report a case of a three years old boy with pancytopenia autoimmune, without
identifiable underlying disease. The course of the disease was prolonged, with remis
sions of the cytopenias obtained with steroid treatment, and relapses. A correlation was
found beween relapses and oral infections. KEY WORDS: AUTOIMMUNE PANCYTOPENIA,
EVANS SYNDROME, AUTOIMMUNE HEMOLYTIC ANEMIA, IDIOPATHIC THROMBOCYTOPENIC
PURPURA, AUTOIMMUNE NEUTROPENIA.

INTRODUCCIÓN

La asociación de trombopenia y ane
mia hemolítica autoinmunes de origen
idiopático (Síndrome de Evans) (1), es un
proceso infrecuente en la infancia de curso
habitualmente crónico, presentando remi
siones y recaídas, con respuesta variable y
generalmente transitoria al tratamiento es
teroideoinmunosupresor (2, 3, 4, 5). A lo
largo de la evolución, pueden aparecer en
fermedades autoinmunes, siendo preciso
un seguimiento prolongado. Describimos
los rasgos clínicos y el seguimiento a lo
largo de dos años y medio de un niño con
pancitopenia inmunológica, de etiología
desconocida.

Hospital General de Segovia. Servicio de Pediatría.

CASO CLÍNICO

Varón de 3 años y 8 meses que consul
ta en el Servicio de Pediatría en septiem
bre de 1988 por presentar equimosis con
golpes mínimos y epistaxis recurrentes en
los últimos tres meses.

Sin antecedentes personales de interés,
salvo haber padecido durante los meses de
invierno y primavera previos, varios episo
dios infecciosos de vías respiratorias supe
riores, en los que recibió tratamiento anti
biótico (cefalexina, amoxicilina, clotrimo
xazol). En dos de éstos procesos presentó
edema parpebral, indicándose un antihis
tamínico oral.
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Exploracz'ón. Presentaba un buen esta
do general, coloración y nutrición norma
les. Hematomas residuales en espalda y
glúteos y petequias en tronco. Adenopa
tías axilares bilaterales no dolorosas de 1,5
cm. de diámetro. Hepatoesplenomegalia
moderada (higado palpable a 3 cm. bajo
reborde costal dcho. y bazo palpable a 3
cm. bajo reborde costal izqdo.). Ausculta
ción cardiopulmonar normal. Faringe nor
mal. Caries en varias piezas y flemón en
un molar.

Exámenes complementarios. Los ha
llazgos analíticos más significativos se ex
ponen en la tabla 1.

El test de Coombs directo fue positivo a
3rC y negativo a 4°C. Presentaba un
autoanticuerpo IgG, que no fijaba com
plemento y que se comportaba como una
panaglutinina, sin especificidad de grupo y
sin producir hemólisis intravascular impor
tante.

La médula ósea mostraba hipercelulari
dad global; megacariocitos abundantes con
predominio de formas basófilas aunque
bien segmentadas y trombopoyesis prácti
camente ausente. Serie granulocitica con
buen gradiente madurativo y ausencia casi
total de formas segmentadas. Relación
mielo-eritroide normal; serie roja con leves
rasgos megaloides. Serie reticular normal.
Fenómenos aislados de hemofagocitosis.
No se demostró la presencia de parásitos,
metástasis ni células tesaurismóticas. La
biopsia por punción de adenopatía, mos
traba linfadenitis reactiva con marcada hi
perplasia folicular.

Los exámenes bacteriológicos, serológi
cos (Salmonella, Brucella, Toxoplasma,
Mononucleosis, Citomegalovirus, Leishma
nia, VHB) y prueba de Mantoux fueron ne
gativos y la bioquimica sanguinea normal.

La radiologia (ósea, tórax, abdomen y
ecografia abdominal) fue asi mismo, nor
mal.

Evolucz'ón. Ante la sospecha diagnósti
ca de pancitopenia de origen autoinmune,
se instauró tratamiento con prednisona a
dosis de 2 mg/Kg/dia fraccionada, obte
niéndose remisión precoz, con normaliza
ción de las tres series hematológicas, e ini
ciando descanso gradual de la dosis a las
dos semanas. Se mantuvo con «dosis fisio
lógica» (10 mg a dias alternos) durante 9
meses, manteniendo la remisión, tras sus
pender el tratamiento, durante otros 9
meses.

La segunda recaida se produjo en
febrero de 1990, con una evolución de un
mes, con astenia, anorexia, lesiones aftosas
recidivantes, flemones dentarios y hemato
mas con golpes minimos, que se objetiva
ron en la exploración, junto con adenome
galias axilares. Los hallazgos analíticos se
exponen en la tabla 1. Se detectaron anti
cuerpos antiplaquetas, isotipo IgG en test
directo, siendo el test de Coombs directo
positivo.

Nuevamente, se obtuvo remisión pre
coz con dosis única de 1 mg/Kg /dia de
prednisona, iniciándose descenso gradual
de la dosis a las cuatro semanas y suspen
diendo el tratamiento a los dos meses.

Tras ocho meses de remision sin trata
miento, ha presentado una tercera recaida,
coincidente con un proceso febril de 15
dias de duración, acompañado de astenia,
anorexia y epistaxis recurrentes, hallándose
en la exploración adenomegalias axilares e
higado y bazo palpables 1 cm. bajo el re
borde costal.

Los hallazgos analíticos se exponen en
la tabla 1. Otra vez se ha obtenido remi
sión precoz con prednisona en dosis única
de 1 mg/Kg/dia.

DISCUSIÓN

La anemia hemolítica autoinmune
(AHAI), es un raro desorden inmunológi-
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TABLA I. HALLAZGOS ANALÍTICOS

1." EPISODIO 2.° EPOSOIO 3.°' EPISODIO

Hb/Hto (g/di) 10,2/31 12,3/41,5 11,8/37
Hierro (mcg/di) 63 51
VCM/CHCM 75/33 77 /34 77 / 32
Reticulocitos 23/ mil 12/mil 46/mil
Leucos /Neutrof. 2430/590 3290/198 3090/525
Plaquetas 39.000 44.000 79.000
A. Amiplaquetas + (lgG)
Coombs D + (IgG) +
Coombs 1 negativo negativo
IgG/A/M (mg/dl) 1313/230/63 1300/168/66
IgE (UI/ml) 40 31
C3/C4 (mg/dl) 192/39 134/25
VSG/PCR -/12 mgll 10 / negativa
Haptoglobina (gr11) 4,66 2,58
Hemopexina (mgll) 1,36 1,59
ANA negativos negativos
Linfos T4/T8 34/37,5 %

co, que se presenta en 1/80.000 personas
de la población general, con frecuencia
máxima de aparición después de los 40
años de edad, frecuentemente asociada a
enfermedad subyacente (6). En la infan
cia, su evolución es, con frecuencia, aguda
y autolimitada, presentándose, en la ma
yor parte de los casos, en el curso de in
fecciones, en ausencia de etiología conoci
da, o bien asociada ainmunodeficiencias,
lupus eritematoso o enfermedades lin
foproliferativas, siendo rara la etiología
maligna (7, 8).

La asociación de AHAI y trombopenia
autoinmune en el curso de un mismo pro
ceso, bien simultáneamente o en sucesión,
es frecuente (2, 7, 8).

En ausencia de enfermedad subyacente
conocida, se conoce como «Síndrome de
Evans», desde su descripción en 1951 (1),
pudiendo hallarse granulocitopenia o lin
fopenia de igual orígen (1, 2, 3, 5, 9).

El proceso es causado por la aparición
de anticuerpos dirigidos contra antígenos

específicos celulares, más que contra un
antígeno común, de la superficie de pla
quetas, granulocitos y hematíes (3, 9), con
posterior opsonización e ingestión de las
células recubiertas de anticuerpos, por los
macrófagos, en el sistema retículoendote
lial, principalmente en el bazo (6, 9).

El caso que presentamos, reúne los cri
terios diagnósticos de «Síndrome de
Evans», hallándose a lo largo de su evo
lución: trombopenia, anticuerpos anti
plaquetarios y hemólisis con anticuerpos
antieritrocitarios en el test de Coombs di
recto. No se investigaron anticuerpos leu
cocitarios, pero la granulocitopenia se su
puso de origen inmunológico, por su coin
cidencia durante las recaídas y la respuesta
favorable al tratamiento corticoideo.

La hiperplasia de precursores en médu
la ósea, era indicativa de la destrucción
periférica, pero la práctica ausencia de
trombopoyesis y de formas segmentadas
granulocitarias, pudieran indicar reacción
cruzada de autoanticuerpos con precurso-
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res intramedulares maduros, hecho que ya
ha sido descrito en la literatura (6), e
igualmente, podría estar incrementada la
destrucción de reticulocitos. Los rasgos
megaloides, estarían originados por una
falta relativa de ácido fólico, causada por
el aumento de actividad eritropoyética,
concomitante con la hemólisis parcialmen
te compensada.

Se descartaron inmunodeficiencias y
patología inmunológica desencadenante, a
lo largo de su evolución, aunque el pa
ciente presentaba hepatoesplenomegalia y
adenopatías axilares con hiperplasia lin
foidea, como manifestaciones generales de
un desorden de regulación inmune, que
desaparecieron con la terapéutica corti
coidea junto con el resto de manifesta
ciones hematológicas, reapareciendo du
rante las recaídas. Estas manifestaciones
clínicas y otras indicativas de disregulación
inmunológica, han sido descritas en pa
cientes con «Síndrome de Evans» (3) junto
con manifestaciones analíticas, como défi
cits de inmunoglobulinas y complemento
(2, 3, 5), presencia de otros autoanticuer
pos (3) y descenso de linfocitos T supreso
res, que a su vez, permitirían la aparición
de autoanticuerpos que en condiciones

normales estarían inhibidos (5). En
nuestro paciente no se constató ninguna
de éstas alteraciones analíticas. La frecuen
te constatación de enfermedades autoin
munes y alteraciones inmunológicas en fa
miliares de pacientes con «Síndrome de
Evans», habla a favor de una predisposi
ción genética (10). A favor de ésta predis
posición genética, se hallaba el hecho de
que un tío de nuestro paciente, padecía
una glomerulonefritis crónica, sin otra evi
dencia de patología autoinmune en la fa
milia.

La presencia, muy frecuente, de absce
sos dentarios, durante los períodos de
recaída, que persistían después de obtener
la remisión de la pancitopenia con trata
miento corticoideo, podría interpretarse
como un factor desencadenante infeccioso,
acruando sobre una predisposición genéti
ca individual.

El curso de su enfermedad ha sido cró
nico, con remisiones globales de las cito
penias con corticoides y exacerbaciones,
descartándose a lo largo de su evolución la
presencia de enfermedad subyacente y
permaneciendo la naturaleza del defecto
inmune, hasta el momento, desconocida.
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