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Resumen

Se presenta el caso de un paciente masculino de 40 años con 7
días de evolución con síndrome anémico hemolítico (anemia y Co-
ombs directo positivo), trombocitopenia y neutropenia el cual fue
estudiado en el servicio de medicina interna de nuestro hospital.
Llegando al diagnóstico de síndrome de Evans en coexistencia de
una posible deficiencia de vitamina B12. En el presente reporte se
discute y analiza esta entidad.

Palabras clave: Evans, síndrome, anemia hemolítica, trombocito-
penia, neutropenia.

Abstract

A case of a 40 year old male patient with a 7 day history of hemolytic
anemic syndrome (anemia plus direct Coombs test positive) with
thrombocytopenia and neutropenia is presented. The case was stud-
ied as in-patient at the department of Internal Medicine of our hospi-
tal. The diagnosis was Evans' syndrome in coexistence with a possi-
ble Vitamin B12 deficiency. In the present report we discussed this
entity.

Key words: Evans, Syndrome, hemolytic anemia, thrombocytope-
nia, neutropenia.

Caso clínico

Se presenta el caso de un paciente de género mas-
culino de 40 años de edad que ingresa por anemia.
Cuenta con el antecedente de bicitopenia que se pre-
sentó aproximadamente 8 años antes de su ingreso y
que fue manejado con hierro y ácido fólico durante 8
meses, tiempo al que se realizó aspirado de médula
ósea sin encontrar evidencia de malignidad. Inició su
padecimiento actual 7 días antes de su ingreso cuando
refiere presentar malestar generalizado, diaforesis,
palpitaciones, astenia, adinamia, disnea y mareo. Nie-
ga presencia de fiebre, hematuria, melena y/o hemato-
quezia. Dos días antes de su ingreso se asocia a lo an-
terior ictericia conjuntival, por lo que acude a esta
institución para recibir nueva valoración. La explora-
ción física reveló signos vitales dentro de límites nor-
males, con ictericia conjuntival, palidez generalizada,
soplo holosistólico eyectivo plurifocal, sin otros datos
de anormalidad. Se tomaron estudios de laboratorio,

los cuales revelaron los siguientes resultados (Tablas
I y II). Asimismo, los hemocultivos fueron negativos.
Con esta evidencia se diagnosticó la presencia de un
síndrome de Evans.

Discusión

En 1951, Evans y colaboradores describieron una
nueva entidad que se caracterizaba por la presencia
combinada de trombocitopenia inmune y anemia he-
molítica.1,2 La aparición de esta entidad fue descrita
desde su inicio como muy variable, presentando re-
misión espontánea y exacerbación del cuadro. Poste-
riormente se observó que algunos de estos pacientes
desarrollaron neutropenia, un hallazgo que también
puede asociarse al síndrome. En la actualidad el sín-
drome se define como la combinación de anemia he-
molítica con prueba de Coombs directa positiva con
la presencia de trombocitopenia inmunológica sin
explicación aparente.2,3

Epidemiología

El síndrome de Evans es una entidad que suele afec-
tar primordialmente a la población pediátrica, con una
media de edad de presentación entre los 7 y 9 años,3,4

aunque también se ha reportado su aparición en adul-
tos jóvenes y de mediana edad espontáneamente o en
asociación al uso de ciertos medicamentos5,6 así como
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de otras enfermedades como la colitis ulcerativa y al-
gunas neuropatías.7,8

Etiología

La etiología del síndrome de Evans aún no se ha
clarificado del todo. Se ha encontrado evidencia de la
existencia de autoanticuerpos dirigidos hacia antíge-
nos específicos en eritrocitos, plaquetas o neutrófilos.9

Por otra parte, existe cierta asociación entre algunas
enfermedades y la aparición de este síndrome, como la
presencia de anticuerpos antifosfolípido10,11 la enfer-
medad de Hodking12 así como en el lupus eritematoso
sistémico.2

Fisiopatología

Si bien aún no se ha dilucidado, algunos investiga-
dores demostraron la presencia de disminución de las
inmunoglobulinas IgG, IgM e IgA, así como datos que
sugieren que las citopenias relacionadas al síndrome
de Evans pueden estar relacionadas a anormalidades
en las células T debido a disminución de las células T
cooperadoras y al aumento de las células T supreso-

ras.13 Esto fue apoyado en parte por la hiperactividad
linfoide que observó Savasan en su estudio.4

Otro estudio conducido por Teachey y colaborado-
res demostró que un número de pacientes con el sín-
drome de Evans pudieran tener un síndrome linfopro-
liferativo, lo que implicaría que ambas condiciones
pudieran estar sobrepuestas y explicar el comporta-
miento de esta enfermedad.14 Este hallazgo tiene im-
plicaciones terapéuticas importantes, dada la natura-
leza de un trastorno linfoproliferativo.

Cuadro clínico

Los pacientes con síndrome de Evans suelen pre-
sentarse con los síntomas derivados de la definición
del síndrome, trombocitopenia y anemia hemolítica.
En algunos casos se documentó también la presencia

Tabla I. Biometría hemática de ingreso.

Valores de referencia

Eritrocitos 1.7 4.7- 6.20 x 10 6/mL
Hemoglobina 6.7 14-18 g/dL
Hematócrito 19.2 42-54 %
VGM 112.7 80-96 fL
CMB 39.6 27-33 pg
HbCM 35.1 32-37 g/dL
ADE 15.8 11.5-15.5%
Plaquetas 41,000 150-450 x 103/mL
Volumen plaquetario medio 7.8 7.4-10.4 fL
Leucocitos 4.8 4.5-11 x 103/mL
Neutrófilos segmentados 25 40-75%
Linfocitos 61 12-46%
Monocitos 8 1.0-13.0%
Eosinófilos 1 0.0- 7.0%
Basófilos 0 0.0-3.0%
Bandas 5 0-4%
Neutrófilos absolutos 1.2 1.8-7.0 x 103/mL
Linfocitos absolutos 2.9 1.2-4.0 x 103/mL
Monocitos absolutos 0.4 0.0-0-8 x 103/mL
Eosinófilos absolutos 0 0.0-0.5 x 103/mL
Basófilos absolutos 0 0.0-0.2 x 103/mL
Neutrófilos en banda absolutos 0.2 0.0-0.7 x 103/mL
Eritrocitos 1,7 4.7-6.20 x 10 6/mL
Reticulocitos 2% 1-2%
Reticulocitos absolutos 32 24-84 x 10 3/mL

Tabla II. Laboratorios de abordaje diagnóstico.

Valores de referencia

BUN 12.4 mg/dL 5.7-23.1 mg/dL
Creatinina 0.74 mg/dL 0.60-1.30 mg/dL
Ácido úrico 5.24 mg/dL 4.30-7.60 mg/dL
Na 138 mEq/dL 132-144 mEq/L
K 3.82 mEq/dL 3.50-5.10 mEq/L
Cl 108 mEq/dL 104-112 mEq/L
CO2 21.4 mEq/dL 20-30 mEq/L
DHL 3,900 U/L 105-176 U/L
TP 12 seg. Segundos
INR 1.1% %
Proteínas totales 6.76 g/dL 6.2-8 g/dL
Albúmina 4.15 mg/dL 3.5-4.9 g/dL
Globulinas 2.6 mg/dL 2.3-3.8 g/dL
Bilirrubina Total 2.37 mg/dL 0.40-1.50 mg/dL
Bilirrubina directa 0.62 mg/dL 8-44 mg/dL
Bilirrubina indirecta 1.75 mg/dL 0.3-1.40 mg/dL
TGP 20 U/L 8-44 U/L
TGO 58 U/L 13-34 U/L
Fosfatasa alcalina 70 U/L 37-114 U/L
GGT 49 U/L 11-47 U/L
DHL 3,900 U/L 105-176 U/L
Factor reumatoide < 20 U/mL 0-20 U/mL
Anticuerpos antinucleares IF Negativo Negativo
DNA nativo (doble hélice) anticuerpo 61 U/mL 0-200 U/mL
DNA ss(1 hélice autoanticuerpos) 23 U/mL 0-68.6 U/mL
B-2 microglobulina 3 mg/L 0-1.9 mg/L

Hierro 218 mg/dL 49-178 mg/dL
Fijación de hierro 226 mg/dL 225-424 mg/dL

% de saturación de hierro 96% 17-47%
Ácido fólico suero 13.9 ng/mL 5.4-24 ng/mL
Vitamina B12 92 pg/mL 211-911 pg/mL
Anticuerpos antimitocondriales Negativo Negativo
Parvovirus B19 IgG 6.8 Índice 0.0-0.9
Parvovirus B19 IgM < 0.9 Índice 0.0-0.9
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de neutropenia e incluso pancitopenia.3 Como conse-
cuencia, pueden observarse: púrpura, petequias, equi-
mosis, palidez de tegumentos, fatiga, mareo, disnea e
incluso ictericia para pacientes con hemólisis severa.

El diagnóstico se basa primordialmente en el ha-
llazgo de anemia hemolítica, (documentado con una
prueba de Coombs positiva) y trombocitopenia. Con
respecto al laboratorio, se pueden encontrar también
neutropenia o leucopenias combinadas, así como cuen-
tas de reticulocitos elevadas. Cabe mencionar que aun-
que el diagnóstico del síndrome de Evans se determi-
na por la combinación de anemia hemolítica y
trombocitopenia inmunológica, éste constituye un diag-
nóstico de exclusión y como tal deben ser descartadas
primero otras causas como infecciones virales, enfer-
medades reumatológicas, procesos de malignidad, así
como autoinmunes antes de concluir el diagnóstico de
un síndrome de Evans.

Tratamiento

El manejo del síndrome de Evans es difícil. La ma-
yoría de los pacientes requieren tratamiento para el
mismo, así como de soporte durante las exacerbacio-
nes. La primera línea de tratamiento lo constituye la
prednisona (dosis de 1 a 2 mg/kg dosis dividido en dos
o tres tomas) que usualmente es suficiente para el con-
trol de los episodios agudos.2 La inmunoglobulina in-
travenosa (dosis de 1-2 g/kg/día por 1 a dos días) pue-
de ayudar a los pacientes que dependen de los
esteroides para el control, reduciendo las dosis de és-
tos.15 Otras sustancias inmunosupresoras han sido
empleadas, con éxito moderado en algunas series, in-
cluyendo danazol, ciclosporina, azatioprina, ciclofos-
famida y vincristina.2,3

Algunas terapias alternativas al manejo médico in-
cluyen el manejo con trasplante de células madre he-
matopoyéticas16 así como la esplenectomía, aunque la
evolución tras esto no necesariamente será de remi-
sión completa.17

Existen reportes de que en algunos casos se ha lo-
grado un manejo exitoso empleando rituximab18-20 (an-
ticuerpo monoclonal humanizado dirigido contra lin-
focitos CD20 aprobado para linfoma B no Hodgkin
refractario o reincidente) cuyo éxito ha sido demos-
trado con la serie más grande en síndrome de Evans,21

lo que puede constituir una alternativa para el mane-
jo con esteroides. Para casos en donde se presentan
aún refractarios a este manejo, se puede recomendar
el empleo de esplenectomía.11,22

Conclusiones

El síndrome de Evans constituye una entidad posi-
blemente poco reconocida en los pacientes adultos. La
existencia de anemia hemolítica con prueba de Coombs
positiva, así como de trombocitopenia, obliga al clíni-
co a descartar la posibilidad de la presencia de un sín-
drome de Evans, ya que el impacto en el pronóstico
depende de su reconocimiento y pronto manejo.
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