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RESUMEN

El sindrome de Fisher-Evans o de Evans es la manifestaciéon de anemia hemo-
litica inmunitaria que puede ser simultanea o subsecuente a trombocitopenia
inmunitaria. Debido a que su diagnéstico no es comun, en la actualidad, no hay
cifras exactas acerca de su prevalencia. De acuerdo con su origen, puede ser
un evento idiopéatico o secundario.

Presentamos el caso de un hombre de 58 afios que desarroll6 sindrome de
Fisher-Evans asociado a pancreatitis aguda, en la Unidad de Terapia Intensi-
va (UTI). Caracterizado por anemia hemolitica inmunitaria (Coombs positivo) y
trombocitopenia; ademas presenté disfuncion renal.

Durante su estancia hospitalaria, recibi6 tratamiento con esteroide; metilpredni-
solona intravenosa por tres dias, prednisona via oral (1 mg/kg/dia) e inmunog-
lobulina humana (0.4 g/kg/dia) por cinco dias.

Resultados: Present6 mejoria del cuadro clinico, con resolucion de la anemia y
trombocitopenia. Fue valorado por el Servicio de Nefrologia; que instauré manejo
con hemodiélisis y realizé biopsia renal con reporte de necrosis tubular intersticial.
Conclusién: La deteccion temprana de dicho sindrome y el manejo oportuno
tuvo gran impacto en la evolucion clinica del paciente. Fue egresado a domicilio
y recibié seguimiento por parte de los servicios de nefrologia y hematologia por
consulta externa.

Palabras clave: Sindrome de Fisher-Evans, pancreatitis, unidad de terapia
intensiva.

ABSTRACT

Fisher-Evans syndrome or Evans syndrome is the manifestation of immune
hemolytic anemia that may be simultaneous or subsequent to immune
thrombocytopenia. Because its diagnosis is not common, there are currently
no exact information about its prevalence. According to its origin, it can be an
idiopathic or secondary event.

We present the case of a 58-year-old male, who developed Fisher-Evans
syndrome associated to acute pancreatitis, in the intensive care unit
(ICU); characterized by immune hemolytic anemia (Coombs positive) and
thrombocytopenia; also presented renal dysfunction.

During his hospital stay, he received steroid treatment; intravenous
methylprednisolone for three days, oral prednisone (1 mg/kg/day) and human
immunoglobulin (0.4 g/kg/day) for five days.

Results: He presented clinical improvement, with resolution of anemia and
thrombocytopenia. It was evaluated by the nephrology service; who established
management with hemodialysis and performed renal biopsy with a report of
interstitial tubular necrosis.

Conclusion: Early detection of this syndrome and timely management had a
great impact on the clinical evolution of the patient. He was graduated from home
and received follow-up by the nephrology and hematology services by external.
Keywords: Fisher-Evans syndrome, pancreatitis, intensive care unit.

RESUMO

A sindrome de Fisher-Evans ou Evans é a manifestagdo de anemia hemolitica
imune que pode ser simultanea ou subsequente a trombocitopenia imune.
Como seu diagnéstico ndo é comum, atualmente ndo h& nimeros exatos sobre
sua prevaléncia. De acordo com sua origem, pode ser um evento idiopatico ou
secundario.

Apresentamos o caso de um homem de 58 anos que desenvolveu a sindrome
de Fisher-Evans associada a pancreatite aguda, internado em Unidade de
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Terapia Intensiva (UTI). Caracterizada por anemia hemolitica imunoldgica
(Coombs positivo) e trombocitopenia; ademéas o paciente apresentava
disfuncéo renal.

Durante sua internacédo, ele recebeu tratamento com esterdides;
metilprednisolona intravenosa por 3 dias, prednisona oral (1 mg/kg/dia) e
imunoglobulina humana (0.4 g/kg/dia) por 5 dias.

Resultados: Apresentou melhora do quadro clinico, com resolugdo da anemia
e trombocitopenia. Foi avaliado pelo servico de nefrologia; que instituiu
tratamento com hemodidlise e realizou biépsia renal com relato de necrose
tubular intersticial.

Concluséo: A detecgdo precoce desta sindrome e o manejo oportuno tiveram
grande impacto na evolugéo clinica do paciente. Recebeu alta hospitalar
e acompanhamento nos servi¢os de nefrologia e hematologia em consulta
ambulatorial.

Palavras-chave: Sindrome de Fisher-Evans, pancreatite, Unidade de Terapia
Intensiva.

INTRODUCCION

El sindrome de Fisher-Evans o de Evans es la mani-
festacion de anemia hemolitica inmunitaria que pue-
de ser simultanea o subsecuente a trombocitopenia
inmunitaria. Debido a que su diagnostico no es co-
mun, en la actualidad no hay cifras exactas acerca
de su prevalencia en todo el mundo; se estima que
de 0.8 a 4% de los pacientes con trombocitopenia
inmunitaria o anemia hemolitica inmunitaria padecen
este sindrome.! De acuerdo con su origen, puede ser
un evento idiopatico o secundario; aproximadamente
50% es del primer tipo y del grupo secundario, 41%
se asocia con enfermedades autoinmunitarias (de
manera mas frecuente con lupus eritematoso sisté-
mico), 17% se asocia con inmunodeficiencias y con
linfomas.? Se han reportado casos en la literatura de
este sindrome asociados a esclerodermia, sindrome
de anticuerpos antifosfolipidos y al embarazo, entre
otras causas.®*

Aunque en 2% de los pacientes con purpura trombo-
citopénica trombética (PTT) se desarrolla inflamacién
pancreatica, la PTT secundaria a pancreatitis aguda es
un hecho muy infrecuente; en el curso de una pancrea-
titis se desarrolla principalmente entre las primeras 48 y
72 horas tras el inicio de los sintomas.®

El tratamiento de primera linea para el sindrome de
Fisher-Evans es, por lo general, con corticosteroides
y/o inmunoglobulina intravenosa, a lo que la mayoria
de los pacientes responden; sin embargo, el fracaso
al tratamiento es frecuente. Las opciones para el tra-
tamiento de segunda linea incluyen medicamentos
inmunosupresores; ciclosporina, micofenolato de mo-
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fetilo, vincristina, danazol o una combinacion de estos
farmacos.®

PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 58 afios, con consumo cronico de alcohol
20 gramos al dia desde los 20 anos. Consumo de nux
vomica (nuez vomica) y sulfur (azufre). Inici6 pade-
cimiento el 15 de octubre de 2019 con dolor toréacico
opresivo, dolor abdominal en epigastrio y diaforesis, se
traslad6 a urgencias, donde presento lesion renal agu-
da, elevacion de bilirrubinas totales y se sospecho falla
hepatica aguda, motivo por el que ingresé a la Unidad
de Terapia Intensiva (UTI).

En la UTI se diagnostico pancreatitis aguda, con base
en criterios de Atlanta; elevacion de enzimas pancrea-
ticas, lipasa > 1,400 UI/L y estudio tomografico de ab-
domen, donde se estadifico como pancreatitis aguda
Balthazar C (Figura 1), con datos de severidad por pre-
sencia de datos de disfuncion organica, disfuncién renal
y hepética.

El segundo dia en la Unidad de Terapia Intensiva
se mantuvo hemodinamicamente estable, present6
petequias en extremidades superiores e inferiores,
elevacion de bilirrubinas totales, descenso de he-
moglobina y trombocitopenia. Se realizé prueba de

Figura 1: Imagen de tomografia axial computada que demuestra pancreatitis.

Coombs directo con resultado positivo 3+. Por pre-
sencia de anemia hemolitica autoinmune y parpura
trombocitopénica, se diagnosticd sindrome de Fisher-
Evans. Se inici6 manejo con metilprednisolona 500
mg IV cada 24 horas e inmunoglobulina humana a
dosis de 0.4 g/kg/dia.

Se reportd biometria hematica con leucocitos de
4,000 células/mm3, neutrofilos 3,500 células/mm3, linfo-
citos 500 células/mm3, hemoglobina 7.2 g/dL, hemato-
crito 22.1%, plaquetas 29,000 células/mm?3, tiempos de
coagulacién, TP 16 segundos, INR 1.29, TTPa 33.3 se-
gundos. Transaminasas: AST 765 UI/L, ALT 425 UI/L,
deshidrogenasa lactica 3,555 UI/L, proteinas totales de
4.7 g/dL. Bilirrubina total 8.29 mg/dL, bilirrubina directa
4.61 mg/dL, bilirrubina indirecta 3.68 mg/dL.

Se midieron anticuerpos antinucleares (ANA), anti-
cuerpos anticitoplasma (ANCA), IgG anticardiolipina,
IgM anticardiolipina, anticuerpos anti-DNA doble cade-
na, anticuerpos anti-Smith y beta 2 microglobulina, el
resultado fue no reactivo.

El 22 de octubre de 2019 egresé de Terapia Intensiva
al Servicio de Medicina Interna. Se continué tratamiento
médico con prednisona via oral calculada a 1 mg/kg/
dia e inmunoglobulina humana 0.4 g/kg/dia. Se reporté
AST 11 UI/L, ALT 48 UI/L, bilirrubina total 1.63 mg/dL,
bilirrubina directa 0.69 mg/dL, bilirrubina indirecta 0.94
mg/dL, leucocitos totales 3,400 células/mm?2, neutrofi-
los absolutos 2,900 células/mm3, plaquetas 48,000 cé-
lulas/mm?, hemoglobina 12.4 g/dL, hematocrito 35.2%,
Coombs directo positivo+.

El 25 de octubre del mismo afo, se sospechd en piso
de medicina interna vasculitis, se sugiri6 realizar biop-
sia de nervio tibial, la cual no procedi6. El 26 de octu-
bre de 2019, a pesar del tratamiento con hemodialisis,
presento valores séricos de creatinina de 10.19 mg/dL,
urea de 209.90 mg/dL, se realizé por parte del servicio
de nefrologia biopsia renal que report6 necrosis tubular
intersticial.

El paciente fue egresado el 30 de octubre de 2019 a
su domicilio, con seguimiento por parte de los Servicios
de Nefrologia y Hematologia.

RESULTADOS

La evolucién del paciente fue favorable al tratamiento
médico de primera linea para el sindrome de Fisher-
Evans, inmunoglobulina humana y esteroides (Figu-
ras 2 y 3). Presentd mejoria de las cifras de hemoglo-
bina, disminucion de las cifras de bilirrubinas totales
e incremento de la cuenta plaquetaria. Por ultimo, fue
egresado a domicilio con seguimiento en la consul-
ta externa de nefrologia y hematologia. Se reporté
por parte del servicio de nefrologia recuperacion de
la funcion renal, con valores séricos de creatinina de
1.2 mg/dL.
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DISCUSION

El sindrome de Fisher-Evans es una entidad poco
comun. Se estima que de 0.8 al 4% de los pacientes
con trombocitopenia inmunitaria o anemia hemolitica
inmunitaria padecen este sindrome.” La prevalen-
cia de la enfermedad en México se desconoce. Se
han descrito casos asociados a otras enfermedades
inmunolégicas®* en el ambito mundial, pero no aso-
ciadas a pancreatitis. Senosiain Labiano M y Alberdi
Alonso publicaron en 2009 un reporte de caso de
purpura trombocitopénica inmunitaria asociada a
pancreatitis.®

El paciente present6 a las 48 horas del diagnostico
de pancreatitis aguda anemia hemolitica inmunitaria,
corroborada por la prueba de Coombs directo, hemog-
lobina de 7.2 mg/dL, deshidrogenasa lactica 3,555 UI/L
y purpura trombocitopénica con plaquetas de 29,000
células/mm? y presencia de petequias en extremida-
des superiores; criterios diagnoésticos del sindrome de
Fisher-Evans.!

Durante la estancia del paciente en la Unidad de Tera-
pia Intensiva se sospecho falla hepatica aguda por eleva-
cion de transaminasas, elevacion de bilirrubinas totales y
lesiones petequiales, consumo cronico de nuez vomica; sin
embargo se descart6 dicho diagnostico por presencia de
tiempos de coagulaciéon dentro de parametros normales.

Una vez realizado el diagnéstico de sindrome de
Fisher-Evans, el paciente recibi6o tratamiento médico
de primera linea. Recibi6 inmunoglobulina humana (0.4
g/kg/dia) durante cinco dias, y metilprednisolona 500
mg IV cada 24 horas tres dias, seguido por prednisona
1 mg/kg/dia via oral, con respuesta favorable al trata-
miento.

Con respecto a la lesién renal aguda, requirio sesio-
nes de hemodialisis, incluso a su egreso del hospital.
Se realiz6 biopsia renal que reporté necrosis tubular in-

Figura 2: Imagen de tomografia axial computada general.

Figura 3: Imagen de tomografia axial computada que demuestra pancreas
con mejoria.

tersticial con resolucion de la funcién renal una semana
después del egreso hospitalario.

CONCLUSION

El sindrome de Fisher-Evans es una patologia rara,
asociada principalmente a otras enfermedades inmuno-
l6gicas, existen factores asociados a la aparicion de la
enfermedad, en este caso pancreatitis aguda. La detec-
cion temprana de dicho sindrome y el manejo oportuno
tuvo gran impacto en la evolucion clinica del paciente.
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