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Resumen:

La trombocitopenia complica hasta el 10% de los embarazos.
Elsindrome de Evans es la coexistencia de la trombocitopenia
inmune con anemia hemolitica autoinmune. Se presenta un
caso de sindrome de Evans durante el embarazo, complicado
por preclampsia y neutropenia fetal. Una mujer de 20 afios
de edad, previamente sana, primigesta, que presento a las 34
semanas de gestacion dolor epigastrico, trombocitopenia y
pre eclampsia. Selerealizd parto por cesarea, por presentar
sindrome de HELLP. A los 25 dias de postparto, reingresé
al Hospital con trombocitopenia severa, plaquetas 2000 x
mm?, anemia, hemoglobina 5,3 g/dl y fiebre. E1 Coombs
directo fue positivo y el andlisis posterior demostrd la
presencia de anticuerpos anti-plaquetarios, y anti-
cardiolipina. Recibi6 transfusiones de sangre y plaquetas.
Se le tratd con prednisona, plasmaferesis, azatioprina y
finalmente, resolvi6 su cuadro clinico después de 10 dias de
internamiento en una unidad de cuidado intensivo.
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Abstract:

Thrombocytopenia complicates up to 10% of pregnancies.
Evans syndrome is the coexistence of immune
thrombocytopenia with autoimmune hemolytic anemia. We
report a case of Evans syndrome during pregnancy
complicated by preeclampsia and fetal neutropenia. A 20-
year-old primigravida, previously healthy, presented at 34
weeks of gestation epigastric pain, thrombocytopenia and
preeclampsia. She underwent cesarean delivery for HELLP
syndrome. In the 25th postpartum day, she was readmitted to
the hospital with severe thrombocytopenia, platelet count in
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2000x mm’, anemia, hemoglobin 5.3 g/dl and fever. The
direct Coombs was positive and subsequent analysis showed
the presence of platelet antibodies, and anticardiolipin. She
received blood and platelet transfusions. She was treated
with prednisone, plasmapheresis, azathioprine, and finally
recovered 10 days in an intensive care unit.

Keywords: Evans syndrome, thrombocytopenia, autoim-
mune hemolytic anemia, pregnancy
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El sindrome de Evans es una condicion poco frecuente,
inicialmente reportada en poblacién infantil, caracterizada
por la aparicién simultanea o consecutiva de trombocitopenia
y anemia hemolitica; aunque la incidencia real no es bien
conocida, se estima que afecta a entre un 1,8% y un 10% de
las pacientes con PTL.

El sindrome como tal fue inicialmente descrito por
Evans en 1951, y el primer caso publicado en el embarazo
data de 1966. Desde entonces, los reportes de casos a nivel
mundial, del sindrome de Evans en su asociacion con el
embarazo han sido casos aislados.En total 14 publicaciones
se hanreportado entre casos clinicos y revisiones sistematicas,
motivo por lo cual, se presenta un caso valorado en la unidad
de Medicina Materno Fetal del HCG.

Caso clinico

Mujer de 20 afios, vecina de Moravia, desempleada, con
historia de presentar 34 semanas de gestacion, primigesta
sin control prenatal, llega referida de la clinica de Curridabat,
por dolor abdominal severo, de predominio epigastrico,
nauseas y vomitos. Ingresa al Servicio de Emergencias del
HCG, donde se le documentan como antecedentes personales
no patoldgicos que es alérgica ala clindamicina, amoxicilina,
voltarén; no fuma ni usa drogas; con signos vitales estables
con TA 100/70mmHg, FC 88 por minuto, FCF 140 por
minuto.

Se le realiza un ultrasonido de abdomen que se reporta
como normal; un ultrasonido obstétrico indica: ‘“Fetometria
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para 28 semanas, peso fetal estimado de 1201 gramos,
indice de liquido amniodtico normal, perfil biofisico fetal
basal normal”.

Internada en salones de maternidad, persiste con dolor
epigastrico, se elevan sus cifras tensionales a 167/102
mmHg, presion arterial media de 126mmHg. Se le inicia
sulfato de magnesio y los nuevos laboratorios muestran
plaquetas en 42000 x mm?>.

En sesion de perinatologia se decide interrumpir el
embarazo por preclampsia severa y sindrome de HELLP.
Nace por cesarea Kerr, recién nacida viva, 1200 gramos,
Apgar 9-9, pequefia para la edad gestacional, con neutropenia
severa; permanece internada durante 11 dias por persistir
con trombocitopenia severa y dolor epigastrico, mejora su
sintomatologia y se egresa el 13 de febrero, con referencia
para seguir control en la consulta externa de Reumatologia.

Reingresa a maternidad del HCG, con historia de dolor
abdominal persistente, nauseas, anemia y trombocitopenia
severa en el posparto 25, 17 dias después de su egreso.

Es ingresada a la unidad de cuidado intensivo, debido a
que no mejora sus parametros y la destruccion de plaquetas
y hemoglobina es tan activa que, a pesar de varias
transfusiones de plaquetas y globulos rojos empacados
(GRE) en dos dias, las plaquetas persistian en 1000 y Hb en
2g/dl; se le inicia prednisona e inmunoglobulina.

E128 de febrero se le inician esteroides y gama globulina
20 gramos IV al dia, se le transfunden 2 unidades de GRE
filtrados y 6 Unidades de plaquetas.

El cuadro clinico mejora espontaneamente a los 10 dias
de internada y es traslada a Reumatologia, con un conteo de
plaquetas en 70000 x mm?, y Hb en 9 g/dl., en franca mejoria,
para dar de alta y continuar seguimiento en consulta
externa.

Discusion
El sindrome de Evans es una condicién hematoldgica
cronica, descrita inicialmente como la aparicion simultanea

o secuencial de anemia hemolitica autoinmune, Coombs
positivo y trombocitopenia autoinmune. '3

La asociacion con el embarazo la reporta en 1966,
Silverstein;'? los casos en la literatura mundial son muy
escasos, y la asociacion con el embarazo es una entidad aun
mas rara.

Puede ocurrir solo o en presencia de otra enfermedad
autoinmune, como lupus eritematoso sistémico, sindrome anti
fosfolipido y el sindrome autoinmune linfoproliferativo.* A
la paciente se le detecto un sindrome anti fosfolipido activo en
el posparto inmediato, con anticuerpos anti-cardiolipina
positivos (IgG en 87,62 ¢ IgM mayor de 92, ambos positivos),
un VDRL reactivo 1 en 16 con FTA negativo.

Cuadro 1. Resultados de los examenes de laboratorio obtenidos en la paciente.

Parametro 2-2-11 13-2-11 26-2-11 1-3-11 3-3-11
Hemoglobina 13,3 g/dl 9,8 g/di 5,3 g/di 5,3 g/dl 9,8 g/dI
Hematocrito 36,9% 28,5% 18,0% 15,4% 28,5%
Plaquetas/mm3 77000 72000 2011 1000 72000
Frotis hipocromia ++, Hipocromia ++

anisocitosis ++, anisocitosis +

Microcitos ++, eritroblastos 2

Macrocitos ++,

Eritroblastos 2
Bilirrubina total 1,4
Bilirrubina directa 0,5
Bilirrubina indirecta 0,9
VDRL 1/16
FTA negativo
Aspartatoaminotransferasa 44 Ul/L 22 Ul/L
Alaninoaminotransferasa 101 101 UI/L 11 UI/L
Fosfatasa alcalina 149 UI/L 114 UI/L
Deshidrogenasa lactica 302 UI/L 410 UI/L
Anticuerpos anticardiolipina IgG 87,6

IgM 92

TP 15 seg/74% 14,6 segs
INR 1,2 1,17
TPT 63,4 segs
Fibrindgeno 417 mg/dI 168
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En algunos casos, el sindrome de Evans puede preceder
el desarrollo de un sindrome mielo displasico, o de un
linfoma no Hodgking.

Unicamente un 4% de los casos presentan un conteo
plaquetario de menos de 20000 plaquetas/mm?.>¢ La paciente
llegd a presentar conteos plaquetarios inferiores a 1000
plaquetas/mm?. Al igual que con la anemia hemolitica, el
sindrome de Evans puede tener una misma causa
inmunologica. En el caso en cuestion, el diagnostico se
efectiia en el periodo puerperal tardio de la paciente.

En una revision sistematica publicada en 2010, solo se
reportaron 10 casos desde el primero descrito por
Silberstein,'*’ cuyos diagnoésticos fueron realizados antes de
que las pacientes estuviesen embarazadas. La edad media
del diagnostico fue de 21 afios, con un rango de 19 a 34; la
mayoria de esos casos fueron diagnosticados entre la semana
14 y 38 de gestacion. Solo 2 de los casos presentaron,
simultaneamente, trombocitopenia y anemia hemolitica. El
parto ocurri6 entre las semanas 32 y 40 de gestacion y fue
vaginal en 7 de los 10 casos; 8 de los 10 productos nacieron
vivos; uno de los recién nacidos presentd anemia hemolitica
hasta 2 meses después del parto. 37

Las 10 mujeres recibieron prednisona durante su
embarazo, en dosis de entre 10 y 80 mg al dia; cuatro
respondieron satisfactoriamente, tres lo hicieron cuando se
agregd gamma globulina intravenosa (400 mg/dia/Kg por
2-3 dias), una recibio anti D globulina por 3 dias sin
respuesta, otra fue esplenectomisada durante el embarazo 9
y otra después de este.>'® En la paciente de este caso, el
cuadro no revertio hasta que se le indico Azatioprina.

El diagnéstico diferencial del sindrome de Evans en el
embarazo incluye, en su mayoria, anemia hemolitica
microangiopatica, como la que se observa en el sindrome
HELLP y raramente en la puarpura trombocitopénica
idiopatica, o en el sindrome urémico hemolitico, en cuyos
casos el Coombs es negativo.*'

El diagnostico de Evans se realiza con hallazgos de
laboratorio de anemia y trombocitopenia con policromasia,
macrocitosis, esferocitosis, conteo de reticulocitos normales,
incremento de la bilirrubina indirecta y disminucion de las
haptoglobulinas.!! La mayoria de los pacientes necesitan
tratamiento con corticosteroides, pero en casos resistentes o
recurrentes, pueden ser necesarios tratamientos intravenosos
con v- globulina, danazol, ciclofosfamida, alcaloides de la
vinca y azatioprina, o incluso plasmaferesis o
esplenectomia.!!12

En Ia literatura, el tratamiento de eleccion durante el
embarazo se basa en corticosteroides y gammaglobulina
intravenosa. !' La azatioprina ha mostrado ser segura en el
embarazo y en la lactancia.

La esplenectomia por laparoscopia es considerada
aceptable en pacientes con sindrome de Evans refractario,
después del segundo trimestre del embarazo.'®!! Se
contraindica el parto instrumentado con férceps o extractores
vacuum; el parto por cesdrea, unicamente por indicacion
obstétrica.!!12

Aunque latrombocitopenia autoinmune en laembarazada
puede causar una trombocitopenia fetal moderada o severa,
en este caso la Unica manifestacion del producto es una
neutropenia moderada a los 40 dias de nacida.
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