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poiquilocitose), B12 1.273, 4cido félico >20.000, PCR 0,03, FAN e
FR nao reagentes. Ao exame fisico: BEG, normocorada, hidra-
tada, ativa e reativa, anictérica e aciandtica. Maos em rotacao
interna, com movimentagao preservada; implantacao auricu-
lar limitrofe; MV+ sem ruidos adventicios; bulhas ritmicas
normofonéticas sem sopros audiveis; abdome globoso, nor-
motenso, indolor a palpacao superficial e profunda, com
hérnia umbilical e RHA+; sem sinais meningeos; genitalia
feminina tipica e anus pérvio. Conclusao: A sindrome TAR é
rara e complexa, sobretudo no periodo neonatal. O caso da RN
com petéquias, ictericia e agenesia radial bilateral ilustra
esses desafios. A resposta positiva ao tratamento com con-
centrado de plaquetas e sua normalizacao subsequente sao
encorajadoras, indicando que a condi¢cao pode melhorar com
o tempo. Ja a leucocitose com eosinofilia sugere um processo
inflamatdrio em curso, reforcando o acompanhamento con-
tinuo. Apesar da auséncia de tratamento especifico, medidas
de suporte e seguimento multidisciplinar sao essenciais para
o bem-estar da paciente.
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Introducao: A Sindrome de Evans (SE) é uma doenca de etiolo-
gia imunoldgica que cursa com uma combinacao de citope-
nias, a mais comum das alteracoes é a presenca de anemia
hemolitica autoimune associada a trombocitopenia imune.
As manifestacoes clinicas sao diversas e dependem da gravi-
dade das citopenias. A SE possui um dificil resposta ao trata-
mento, tendendo a cronificacao e recidivas. Objetivos: Este
trabalho visa por meio de uma série de casos de SE fornecer
uma visao dos aspectos clinicos, diagnésticos e terapéuticos.
Material e métodos: Estudo retrospectivo de prontudrio
eletronico dos pacientes com diagndstico de SE em acompan-
hamento em um ambulatdrio pedidtrico de atendimento ter-
ciario, no periodo de 2019 a 2023. O estudo obteve aprovacao
do Comité de Etica em Pesquisa Médica
(CAAE: 65753722.0.0000.5505). Resultados: Dos sete pacientes
com SE, cinco eram do sexo masculino, com idade média de
10 anos (0,7-15 anos), e dois do sexo feminino, com idade
meédia de oito anos (0,8-15 anos). Quatro dos pacientes eram
brancos, dois pardos e um negro. A idade mediana na citope-
nia inicial foi de 11-anos (0,9-15 anos). Inicialmente duas
criangas apresentavam anemia, neutropenia e plaquetopenia

e uma crian¢a neutropenia associada a plaquetopenia. A con-
tagem média de plaquetas no diagnéstico foi 41857 mm?>
(5.000-115.000). O Teste de Antiglobulina Direta (TAD) era
positivo em cinco pacientes. Durante a investigacao foi diag-
nosticado um paciente com Sindrome de Wiskott-Aldrich
(SWA), por meio do exoma, e um paciente com Imunodefi-
ciéncia Comum Varidvel (IDCV). O sangramento muco-
cutaneo esteve presente em 70% dos pacientes. Nao
ocorreram casos de sangramento grave. Trés pacientes rece-
beram corticoide como primeiro tratamento e dois imunoglo-
bulina intravenosa. Tratamento de segunda linha
(Rituximabe) foi utilizado em dois pacientes. Em um paciente
foi realizada esplenectomia e posteriormente, o Transplante
de Células-Tronco Hematopoiéticas (TCTH) devido ao diag-
néstico de SWA. Remissao ocorreu em trés pacientes, entre 1-
ano e 5-meses até 3-anos e 9-meses, apos a data do diag-
nostico. Discussao e conclusao: Nos cinco anos deste estudo
apenas sete pacientes foram acompanhados no servico ter-
ciario, confirmando a raridade da doenga. A mediana da idade
(11-anos) foi superior a descrita em estudos anteriores (5,4 e 9
anos de idade). Houve predominancia do sexo masculino
(71%), semelhante ao relatado por Blanco et al., 2023. Citope-
nias multiplas foram encontradas em 42,8% dos pacientes,
inferior dos 60,9% de Al Gaithi, 2016. A trombocitopenia teve
alta prevaléncia, o que justifica a queixa de sangramento
mucocutaneo como manifestacao mais frequente. A necessi-
dade de tratamento de segunda linha foi menor do que acha-
dos da literatura. Este estudo apresentou limitacoes devido a
metodologia retrospectiva e ao tamanho amostral, provavel-
mente por ser uma doenga rara e periodo curto de andlise. Em
conclusao, observamos neste estudo semelhanca com a litera-
tura quanto a cronicidade, dificuldade terapéutica e recidivas.
Conclusoes sobre a SE representam um desafio, reforcando a
necessidade de publicacoes de séries de casos e estudos mais
amplos para melhor manejo dos pacientes com a sindrome.
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