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Evans sendromu: Bir vaka takdimi
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SUMMARY
Evans syndrome: A case report

Evans syndrome is rare and characterized with autoimmun
thrombocytopenia and hemolytic anemia. Etiology is unk-
nown. The patients may apply with different clinical findings.
Seven years old boy was refered for fever, abdominal pain
and epistaxis. In physical examination pallor and hepatosple-
nomegaly were detected.

In laboratory anemia, thrombocytopenia, insufficient of
thrombocytes and hemolysis in periferic blood smear, high
lactic dehydrogenase, low haptoglobulin, increased reticu-
locyte count were found and Direct Coombs test were positi-
ve. Hypercellularity, increased erytroid series and megacar-
yocytes were determined in bone marrow examination.

Erythrocyte suspension and intravenous immunglobulin were
used for treatment. In 12 days follow-up hemoglobine level
and platelet count were in normal limits and patient was disc-
harged succesfully. The patient had no symptoms and normal
laboratory findings two months later. The aim of this case re-
port is evaluation of clinical and laboratory features of Evans
syndrome.
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GIRIS ve AMAC

Hemolitik anemiler eritrositlerin normal yasam sii-
resinin eritrosit dig1 nedenlerle veya eritrositlerin
kendilerine ait yapisal degisikliklere bagl olarak
kisalmasindan kaynaklanan bir anemi gurubudur.
Evans sendromu otoimmiin trombositopeni (ITP)
ve otoimmiin hemolitik anemi (OIHA) ile karakte-
rize nadir bir sendromdur. Evans sendromu ilk kez
1951 yilinda Evans ve arkadaslar1 tarafindan pri-
mer trombositopeni ve kazanilmis hemolitik anemi

arasinda iligski kurularak tanimlanmigtir (D, Altta
yatan neden tam olarak bilinmemektedir.

Klinik bulgular ve tedaviye cevap agisindan hasta-

lar arasinda farklilik goriiliir. Tedaviye ragmen
hastalar kroniklegebilir veya relapslarla seyredebi-
lir @, Daha once yaymlanmig caligmalarda morta-
lite yiiksek (% 7-36) bulunmugtur 3-4. Bu olgu su-
numunun amact ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen
Evans sendromu tanili olgunun klinik 6zelliklerini
degerlendirmektir.

OLGU SUNUMU

Yedi yasinda erkek hasta klinigimize ates, karin
agris1 ve burun kanamasi sikayetleri ile bagvurdu.
Ozgegmis ve soy gecmisinde 6zellik yoktu. Fizik
muayenesinde suur agik, koopere halsiz, soluk ve
bitkin goriiniimde idi. Kalp tepe atim1 96/dk., kan
basinct: 95/55 mm/Hg, solunum sayis1 26/dk., ates
37,2°C idi. Sistem muayenelerinde solukluk ve he-
patosplenomegali mevcut olup, diger sistem mu-
ayenelerinde herhangi bir patoloji saptanmadi.

Laboratuvar incelemesinde hemoglobin 7,1 gr/dl,
hematokrit % 21,7, WBC 2700/mm?3, trombosit sa-
yist 39.000/mm3, MCV 83/fL, MCH 27.4 idi. Peri-
ferik yaymada anizositoz, poikilositoz, polikroma-
zi, yer yer sferosit ve normoblastlar, trombositler
bol tekli ve ikili kiime seklinde olup atipik hiicre
izlenmedi. Kan biyokimyasinda AST 55 U/L (10-
40), LDH 1181 U/L (125-243), diger elektrolit
(Na, K, Cl) ve tetkikler (glukoz, iire, cre, ALT, to-
tal bilirubin,vs) normal diizeylerde idi. Direkt Co-
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ombs testi ii¢ pozitif, kan haptoglobulin diizeyi 5
mg/dl’nin (36-195) altinda, retikiilosit say1s1 artmis
(% 6), sickling negatif bulundu. Vitamin B ,, folik
asit, hemoglobin elektroforezi, immiinglobulin dii-
zeyleri yasina gore normal siirlarda idi. TORCH,
EBV antikorlari, hepatit belirtecleri, antitrombosit
antikorlari, ANA, AntiDs DNA negatif bulundu.
Batin ultrasonografisinde hepatosplenomegali sap-
tandi. Kemik iligi aspirasyonu incelemesinde hi-
perselliilarite, eritroid seri ve megakaryositlerde
belirgin artig olup, malignite diistindiirecek bulgu-
lar saptanmadi.

Hastada otoimmiin hemolitik anemi ve trombosito-
peni birlikteligi nedeniyle Evans sendromu diisii-
niilerek 1 mg/kg prednisolon oral basalndi. Hasta-
nin takibinde hemoglobin degerinin diismesi ve
hemodinamik bozuklugun gozlenmesi iizerine 15
cc/kg eritrosit siispansiyonu, 0,4 gr/kg intravenoz
immiinoglobulin (IVIG) 5 giin verildi. Yaklasik 12
giin izlenen olgunun hemoglobin diizeyi ve trom-
bosit sayisinin diizelmesi {izerine kontrol Onerile-
rek taburcu edildi. iki ay sonra kontroliinde her-
hangi bir sikayetinin olmadig1 ve laboratuvar bul-
gularinin normal oldugu goriildii.

TARTISMA

Evans sendromu OIHA ve trombositopeni kombi-
nasyonunun ayni anda veya ardisik olarak ve ba-
zen notropeninin de eslik ettigi, altta yatan nedenin
belirlenemedigi bir durum olarak tanimlanmakta-
dir. Evans sendromlu olgular klinige solukluk, sa-
rilik, letarji, kalp yetmezligi, petesi, ekimoz, mu-
kokutanoz kanama nedeni ile bagvururlar 9. Fizik
incelemede lenfadenopati, hepatomegali ve spleno-
megali saptanabilir ). Demiréren K ve ark. tara-
findan sunulan iki olguda fizik incelemede hepa-
tosplenomegali oldugu bildirilmistir ®), Hastamiz-
da fizik ve radyolojik inceleme ile hepatospleno-
megali saptandi. Mathew ve ark.1 tarafindan yapi-
lan ve 42 Evans sendromlu hastanin incelendigi
calismada pansitopeni %14 olarak bildirilmistir (7).
Birka¢ calismada hastalarin %55’inde notropeni
gelistigi belirtilmigtir (2:3.8), Hastamizda laboratu-
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var incelemesi sonucunda pansitopeni tespit edildi.

Evans sendromunun etyolojisinde B hiicreleri tara-
findan iiretilen otoantikorlarin rol oynadigi diisii-
niilmektedir. Evans sendromlu hastalarda eritrosit,
platelet ve notrofillere karsi yiiksek insidanslarda
anormal serum immiinglobiilinleri ve diger siste-
mik ozellikler rapor edilmistir (). Evans sendro-
munun ayirici tanisinda edinsel immiin sitopeni
yapabilen sistemik lupus eritematozus, IgA eksik-
ligi, kazanilmis immiin yetmezlik sendromu, yay-
gin degisken immiin yetmezlik ve lenfoproliferatif
hastaliklar diisiiniilmelidir ©). Sneller MC ve ark.
tarafindan Evans sendromunun IgA eksikligi veya
yaygin degisken immiin yetmezlik ile birlikteligi
bildirilmigtir 19. Hastamizda immiinglobulin dii-
zeyleri, immun yetersizlik agisindan istenen tara-
ma testleri yasina gére normal diizeylerde bulundu.
Ila¢ kullanim 6ykiisii olmayan hastanin ANA, An-
tiDs DNA, antikor sonuglari negatif idi.

Evans sendromu remisyon ve alevlenmelerle sey-
redebilen, uygulanan tedavilere ayni hastada degis-
ken cevaplarla karakterize bir sendromdur ©).
Spontan remisyon bildirilmistir (7). Tedavide korti-
kosteroidler ve/veya IVIG en sik kullanilan ilk se-
cenek ilaclardir. Bunun diginda immiinsupresif
ajanlar (mikofenolat mofetil, danazol, siklosporin),
monoklonal antikor (rituximab), vinkristin, siklo-
fosfamid, azathioprin, antilenfosit globulin, 6-thi-
oguanin, tacrolimus, Anti-D, plazmaferez, sple-
nektomi, kemik iligi transplantasyonu Evans sen-
dromu tedavisinde nadir olarak kullanilmaktadirlar
). ki olgunun sunuldugu calismada olgulardan
birine IVIG ve steroid , digerine ise steroid tedavi-
si verilmis, izlemde IVIG ve steroid tedavisi veri-
len olgunun kaybedildigi bildirilmistir (©). Hasta-
miz IVIG ve steroid tedavisi ile kontrol altina alin-
d1 ve takiplerinde trombosit sayist ve hemoglobin
degeri normal sinirlarda saptandi.

Sonug olarak otoimmiin hemolitik anemi tanis1
alan hastada trombositopeni, ITP tanisiyla takip
edilen hastada Direkt Coombs testi pozitif hemoli-
tik anemi saptandiginda Evans sendromu diisiiniil-
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meli, hemen tedaviye baglanmali ve hasta uzun do-
nem tekrarlamalar olabilecegi diisiiniilerek izleme
almmalidir.
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