Titulo: Sindrome de Evans associada a Imunodeficiéncia Comum Variavel: um relato de caso

Introducao: A Sindrome de Evans (SE) ¢ uma doenga rara autoimune representada quando ha
trombocitopenia e anemia hemolitica autoimune (AHAI), associada ou ndo a neutropenia
imune. A AHAI ¢ um distirbio caracterizado pela destruicdo de hemacias por autoanticorpos e
pode ser classificada como primaria ou secundéria. A sua prevaléncia ¢ baixa, porém maior

entre os imunodeficientes.

Objetivos: Relatar um caso de Sindrome de Evans em um paciente com Imunodeficiéncia

congénita.
Delineamento e Métodos: Relato de caso.

Resultados: Paciente, masculino, 27 anos, portador de Imunodeficiéncia Comum Variavel,
com histérico de plaquetopenia idiopatica ha 6 anos conduzida como provavel etiologia
imunomediada, iniciou quadro de ictericia com evolugdo progressiva associado a astenia,
adinamia, esplenomegalia, sem alteragdes nos demais sistemas. Laboratorialmente, chamava
aten¢do anemia de padrao hemolitico com teste de Coombs direto positivo, sendo confirmado
AHALI Assim, associado ao histérico de trombocitopenia, foi diagnosticado como Sindrome de
Evans. Foi iniciada a pulsoterapia com Metilprednisolona por 3 dias e, apo6s pulsoterapia,
iniciado corticoterapia oral com Prednisona em dose imunossupressora. A pesquisa de
etiologias secundarias, como doengas infecciosas, neopldsicas e autoimunes revelou-se
negativa. Exames realizados para acompanhamento 2 meses apds quadro agudo mostraram
hemoglobina e plaquetas em quantias normais, bilirrubina dentro dos valores de referéncia e

auséncia de esplenomegalia.

Conclusdes: A literatura relata uma associa¢do positiva entre casos de imunodeficiéncia e
doengas autoimunes, visto disfun¢des imunes que afetam a autotolerdncia. As citopenias
autoimunes sdo as doencas autoimunes mais comumente associadas as imunodeficiéncias,
como no caso relatado. O reconhecimento de sua associa¢do encurta o percalgo diagnostico e

corrobora tratamento precoce e prognostico favoravel.

Descritores: Sindrome de Evans; AHAI; Imunodeficientes.



