Rev Méd Hondur, Vol. 93 Num. 1, 2025 pp. 1-88

Revista
MEDICA

Hondurefia

CASO CLIiNICO

Sindrome de Evans asociado a infeccion por citomegalovirus en lactante menor.

Reporte de caso

Evans syndrome secondary to cytomegalovirus infection in a young infant. Case report

Fatima Rico’

"Hospital Materno Infantil, Departamento de pediatria; Tegucigalpa, Honduras.

https://orcid.org/0000-0002-4760-3015, Milca Siloé Valladares Valeriano?

https://orcid.org/0009-0009-4830-1404.

2Universidad Nacional Auténoma de Honduras (UNAH), Facultad de Ciencias Médicas (FCM); Tegucigalpa, Honduras.

RESUMEN. Introduccion: El sindrome de Evans (SE) se
caracteriza por el descenso de dos lineas celulares, principalmente
glébulos rojos y las plaquetas. La mayor incidencia es en nifios
comprendidos entre uno y cuatro afos, de estos el 90% sera
asintomatico. Las causas pueden ser de etiologia primaria o
secundaria a otras enfermedades, principalmente infecciosas,
sistémicas, autoinmunes o inmunodeficiencias primarias.
Solamente en el 10% de los casos se logra determinar la etiologia,
siendo el citomegalovirus (CMV) el principal agente infeccioso
en los lactantes de uno a seis meses. Descripcion del caso: Se
presenta caso de un lactante menor de 4 meses, previamente
sano, que se recibi6 en la emergencia del Hospital Escuela por
presentar petequias y equimosis generalizadas. Se evidencio
estrabismo bilateral con hemorragia vitrea, calcificaciones
cerebrales y esplenomegalia. Los examenes de laboratorio
revelaron anemia hemolitica y trombocitopenia, siendo estas
las Unicas dos lineas celulares afectadas. Mediante examenes
complementarios se encontrd serologia indeterminada para
CMV y mecanismos de hemdlisis extravascular. Conclusion: El
diagnéstico de SE secundario a infeccion por CMV se confirmd
mediante la combinacion de hallazgos clinicos: anemia hemolitica y
trombocitopenia; resultados de imagen: calcificaciones cerebrales
en Tomografia Axial Computarizada (TAC) y esplenomegalia en
Ultrasonograma (USG) y la deteccion de serologia indeterminada
para CMV. El paciente mostr6 mejoria tras tratamiento con
esteroides, inmunoglobulina y antiviral, destacando la importancia
de considerar diversas etiologias en la afectacion de dos lineas
celulares, sin importar la edad.

Palabras clave: Anemia hemolitica; Citomegalovirus; Trombocito-
penia autoinmune.
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INTRODUCCION

El sindrome de Evans (SE), descrito en 1951 por Robert
Evans es una enfermedad hematolégica autoinmune, caracte-
rizada por el descenso de dos lineas celulares, globulos rojos
y plaquetas. Anteriormente, se conocia como la presencia si-
multanea de trombocitopenia inmune (PTI) y anemia hemolitica
autoinmune (AHAI). El SE es mas frecuente en pacientes de
1- 4 afios. Las causas pueden ser de etiologia primaria o secun-
daria a otras enfermedades. Debido a la escasez de estudios,
no se conoce la incidencia exacta del sindrome de Evans (SE),
es secundario a infecciones, inmunodeficiencias o enfermeda-
des autoinmunes en un 50-60% de los casos."* Solamente en
el 10% de los casos se logra determinar la etiologia, siendo el
citomegalovirus (CMV) el principal agente infeccioso en infantes
de 1 a 6 meses, puede ser causado por otros agentes infeccio-
sos como el virus sincitial respiratorio, Epstein-Barr, y el virus
herpes tipo 6 y la Chlamydia pneumoniae.

La presentacion clinica caracteristica del SE es la palidez,
fatiga, disnea, taquicardia, fiebre y sangrado mucocutaneo. El
sangrado mucocutaneo se asocia a trombocitopenia. Cuando el
SE se asocia al CMV, se caracteriza clinicamente por hepatitis,
hepatomegalia y/o esplenomegalia, hipoacusia neurosensorial
progresiva, retraso del crecimiento, retinitis, coriorretinitis, atrofia
oOptica e involucramiento de la corteza visual, anemia, ictericia,
gastritis, neumonitis o mialgias, epilepsia, paralisis cerebral, pro-
blemas del neurodesarrollo y crecimiento durante el periodo neo-
natal; después de este periodo, ain se desconoce.*® Las altera-
ciones laboratoriales del SE son la anemia normocitica 0 macro-
citica hipocrémica, la trombocitopenia y, en algunos casos, neu-
tropenia, datos sugestivos de hemdlisis como prueba de Coombs
directa positiva (puede encontrarse negativa en un 5-10% de los
casos), reticulocitos normales o disminuidos hasta en un 40%
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de los casos, hiperbilirrubinemia indirecta, aumento de lactato
deshidrogenasa (LDH) y descenso de haptoglobina sérica. En
el frotis de sangre periférica (FSP) se observa esferocitosis. Un
panel completo de inmunoglobulinas y sus subclases (IgG) son
necesarios para descartar los mecanismos autoinmunes."

El CMV como infeccién congénita no primaria es dificil de
evaluar y en muchas ocasiones pasa por alto, dada la carencia
de sintomas. Se estima que el CMV afecta a nivel mundial entre
0.2 y 2%, en donde el 90% son clinicamente asintomaticos al
nacer y sélo el 5 al 15% de estos tienen alto riesgo de desa-
rrollar secuelas neurosensoriales o auditivas. Los mecanismos
de transmisién de la infeccion por CMV ocurren durante la eta-
pa prenatal, natal y postnatal. La principal forma diagndstica es
mediante la reaccion de la cadena de la polimerasa (PCR), el
aislamiento viral en cultivos celulares y la clinica.">"

El manejo del SE se basa, en primer lugar, en tratar la
trombocitopenia mediante la administracién de esteroides sis-
témicos. Estos se administran para estimular un aumento fugaz
de las células plaquetarias. Los esteroides sistémicos mas uti-
lizados son la prednisona y metilprednisolona. En primer lugar,
se puede utilizar la prednisona a 2 mg/kg/ dosis en 3 dosis por
dos semanas con un maximo de 60 mg/dia. En segundo lugar,
se puede utilizar la prednisona a una dosis de 4 mg/kg/dosis
en 3 dosis por cuatro dias. En tercer lugar, se puede utilizar
la metilprednisolona a 30 mg/kg/dia por 3 dias o 4 mg/kg/dia
por cuatro dias."*'" Es importante determinar la etiologia ante
la sospecha de SE, ya que ante la presencia de agente infec-
cioso, la administracién sola de esteroides podria exacerbar el
descenso de plaquetas.® Se recomienda el inicio de inmunog-
lobulina al no haber mejoria dentro de las 72 horas después de
la administracién de esteroides sistémicos. La inmunoglobulina
se debe administrar en dosis de 0.8 — 1 g/kg/dosis (dosis Unica)
a perfusion continua por 6 — 8 horas 0 a 400 mg - 1 g/kg/dosis
por 1- 5 dias."3"

El ganciclovir es un antiviral de eleccién para el CMV, inhi-
biendo la replicacién viral; siendo mas utilizado su profarmaco,
el valganciclovir, por su mejor absorcién y menor toxicidad. &0
El valganciclovir sigue en estudio por la limitada evidencia de su
uso como terapia inicial, pero ha mostrado eficacia en prevenir
la sordera por infeccion congénita con buena tolerancia a mas
de seis meses. En los pacientes con SE secundario a infec-
cion por CMV con mejoria laboratorial durante el primer mes de
tratamiento, permite el retiro de corticoides sistémicos, dando
pauta a la suspension del valganciclovir alrededor del quinto
mes de tratamiento al no haber evidencia de recaidas.™" Dada
la rareza del sindrome y los estudios limitados en la poblacién
pediatrica, es crucial concienciar sobre la necesidad de realizar
estudios complementarios en pacientes con trombocitopenia,
anemia hemolitica 0 ambas, para determinar su etiologia, ase-
gurar un manejo oportuno y prevenir complicaciones.

DESCRIPCION DEL CASO
Es el caso de un lactante menor masculino de 4 meses,

hijo de una madre adolescente primigesta de 17 afios. La madre
negd antecedentes personales y familiares patoldgicos de inte-
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rés. Prueba rapida para deteccion de VIH, negativa. La madre
tuvo 5 controles prenatales, cursé con un embarazo a térmi-
no sin complicaciones, parto via vaginal. El recién nacido peso6
3,000 g al nacer. La madre desconocia los hitos del desarrollo.

Se recibi6 lactante menor en la emergencia del Hospital
Escuela, el dia 20 de mayo de 2021, con historia de 22 dias de
evolucion de petequias y equimosis (aproximadamente 1 mm)
generalizadas de predominio en cara, miembros superiores e
inferiores, de color rojizo, sin causa aparente. Se acompafaban
de palidez cutanea generalizada. Antecedentes: Madre afirmé
fiebre de un dia de evolucion durante el primer dia de la enfer-
medad, atenuado con acetaminofén 2.5 ml via oral, dosis Unica.
La madre negd cuadros respiratorios recientes, sangrados ac-
tivos, diarrea, distensién abdominal e historia de anemias he-
moliticas en la familia; también negd familiares que cursaran
con las mismas caracteristicas clinicas. Presentaba esquema
de vacunacion pediatrico completo para la edad segun el Pro-
grama Ampliado de Inmunizaciones (PAl) de Honduras.

A la evaluacion se encontraron los siguientes signos vi-
tales: presion arterial de 108/80 mmHg (valores normales:
81.8/36.6 — 105/59 mmHg), frecuencia cardiaca de 130 Ipm
(valores normales: 110 -150 Ipm), frecuencia respiratoria de 28
rpm (valores normales: 30 — 45 rpm), temperatura de 36 °C (36°
- 37 °C), y con una pulsioximetria sin oxigeno complementario
de 96% SpO2 (88 — 96%). Medidas antropométricas al examen
fisico: Peso: 6.3 kg y talla: 61 cm (peso/edad, peso/talla, talla/
edad todas con una puntuacion z = -1, normal), con un peri-
metro cefélico de 40 cm y un perimetro toracico de 40 cm. En
el examen fisico se observo estrabismo bilateral, adenopatias
cervicales e inguinales; a la palpacién y percusion se encontrd
esplenomegalia de aproximadamente 3 a 4 cm por debajo del
reborde costal izquierdo.

Hemograma al ingreso: Glébulos blancos de 8.448X10e%/
ul, hemoglobina (Hb 8.11 g/dL; anemia normocitica normocromi-
ca), hematocrito de 26.9% (valores normales: 31-36), plaquetas
de 8X10e%ul, con frotis de sangre periférica (FSP) que reporto:
hipocromia (+), microcitosis (++), anisocitosis (+++), microesfe-
rocitosis (++), sin células inmaduras. Con esta informacién, se
presento al Servicio de Hemato-oncologia, quienes informaron
que los examenes eran sugestivos de hemdlisis activa en un
lactante menor, por lo que se sugirié investigar por etiologias
sugestivas de anemia hemolitica: esferocitosis hereditaria o
anemia drepanocitica como causas hereditarias. La curva de
fragilidad osmética con eritrocito a temperatura ambiente resul-
t6 desviada hacia la derecha (positivo para fragilidad osmdtica)
y electroforesis de hemoglobina con un resultado de HbA del
100% (HbA 95% - 98%). En este caso, se confirmé un proceso
hemolitico extravascular de origen no congénito.

Se realizaron otras pruebas para demostrar la presencia
de anticuerpos o fracciones del sistema de complemento fijados
alos hematies y se reportd la prueba de Coombs directo positi-
vo (+++) [Test de Antiglobulina Directa (TAD)]. Conociendo que
las causas infecciosas perinatales pueden inducir la produccién
posterior a la infeccién la formacién de autoanticuerpos, se
solicitaron las pruebas serolégicas de toxoplasmosis, rubéola,
citomegalovirus, herpes simple, virus de inmunodeficiencia hu-
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mana (TORCH), con los siguientes resultados: toxoplasma 1gG
>250 U/ml reactivo (valor de referencia positivo >8.0 U/ml); IgM
0.453 U/ml, no reactivo (valor de referencia no reactivo <0.9),
Citomegalovirus IgM 0.93 U/ml, indeterminado (valor de refe-
rencia Indeterminado entre 0.9-1.1 U/ml / positivo > 1.0 U/ml /
negativo < 0.9 U/ml); virus del Epstein Barr (IgG 1.12 U/ml no re-
activo valor de referencia 1.1; IgM No hay reactivo para realizar
examen Herpes | simple (IgM 20.8 U/ml valor de referencia 20-
25 U/mL); IgG 17.7 U/ml negativo con valor de referencia <20),
Herpes Il (IgG 1.9 U/ml negativo; IgM 12.0 U/ml ambas valor de
referencia < 20 U/ml). La identificacién del virus mediante reac-

cién en cadena de la polimerasa (PCR) no se realizd debido a
limitaciones econdémicas por parte de los tutores al momento del
estudio, y en ese periodo no estaba disponible de forma gratuita
en el hospital (Cuadro 1).

Otros estudios complementarios: secundario al estrabis-
mo bilateral, se solicité un ultrasonograma (USG) ocular, que
demostro la presencia de ecos y bandas ecogénicas moviles
con los movimientos oculares, datos compatibles con hemo-
rragia vitrea bilateral, sin desprendimiento de la retina, sin al-
teracion de las camaras anteriores o posteriores, ni luxacion
del cristalino. Por la esplenomegalia se solicité un USG abdo-

Cuadro 1. Valores de laboratorio del paciente con sindrome de Evans segun dia intrahospitalario.

DIH! GB? HB? PLT*
(10e3/ul) (g/dL) (10e3/ul) (%)

NEUT®

Otros

1 8.44 8.1 8
8.4 8.3 8 (12)

N

w

8.44 8.3 8
8.24 8.3 9
8.3 9.10

(12.0)
(12.2)
(6.19)

[o2 B4,

10
"

13 8.57 9.0 12 (10.8)

19 10.98 10 164 (45.7)
21 10.98 10.0 164 (45.7)
28 19.22 12.5 206 (24.5)

FOLS: >24.0 ng/ml

Ferritina: 165 ng/mL

LDH": 757 U/L

TGO® 100 U/L /I TPG®55 U/L

HbA (100%) valor de referencia 95-98%

Coombs directo +++

Ac" Ro (8.5 U/ml); Ac LCI (1.4 U/ml); Ac SM (2.3 U/ml); Ac RNP (1.3
U/ml); Todas las pruebas se muestran negativas ya que son <5 U/ml.
Los niveles de C3 (100.8 mg/dl) y de C4 (18.1 mg/dl), el ANA™y Anti-
DNA no se pudo determinar por falta de reactivo.

Toxoplasma

IgG' >250 1U/ml Reactivo (valor de referencia: >8.0 1U/ml)
IgM™: 0.453 IU/ml (valor de referencia <0.9 IU/ml)
Citomegalovirus

IgG: 8.86 U/ml No reactivo (valor de referencia >11U/ml)
IgM: 0.93 U/ml Indeterminado (valor de referencia 0.9 -1.1U/ml)
EBv™:

1gG: 1.12 1U/ml

IgM: NHR

Herpes | simple: (valor de referencia <20)

IgM: 20.8 U/ml Indeterminado

IgG: 17.7 U/ml Negativo

Herpes II:

IgM: 12.0 U/ml Negativo <20

IgG: 1.9 U/ml Negativo <20

FSP'S: Trombocitopenia
Hipocromia +
Microcitosis ++

*LDH: 757

Prueba rapida de Kalazar detect en suero: No se observé leishmania
Spp./ microorganismos (300 x campo)

Buffycoat: no se observaron levaduras intracelulares

Hemocultivo negativo

Fosfatasa alcalina 217 U/L
TGO: 52 U/L /I TGP: 33 UIL
TGO: 36 U/L // TGP: 25U/L

Dia intrahospitalario (DIH)'; Glébulos blancos (GB)?% Hemoglobina (HB)?; Plaquetas (Platelets—PLT)*; Neutrdfilos (NEUT corregido 5%)®; Folatos (FOL)®; Lactato deshidrogenasa (LDH)’;
Transaminasas: transaminasa glutdmico oxalacética (TGO)® y transaminasa glutdmico-pirivica (TGP)®; Anticuerpos (Ac)'®; Anticuerpos antinucleares (ANA)"; Inmunoglobulina G (IgG)'2;

Inmunoglobulina M (IgM)'%; virus del Epstein Barr (EBv)"; Frotis de sangre periférico (FSP).'
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minal que reporté Unicamente alteracion a nivel del bazo, este
aumentado de tamario 9.0 cm (normal de 4.5 — 5 cm). La to-
mografia craneal reveld multiples calcificaciones cerebrales en
situacion periventricular, parenquimatosas y otras en ganglios
basales. También se logré observar edema perilesional en
region frontal izquierda y en la encrucijada temporo-parietal-
occipital ipsilateral (Figura 1).

Para valorar la activacion del sistema de complemento se
solicitaron niveles de complemento. Resultados: C3 100.8 mg/
dl (valor de referencia 75-135 mg/dl) y C4 18.1 mg/dl (valor de
referencia 9-36 mg/dl), con anti-Ro (8.5 Ul/ml); anti-LC1 (1.4
Ul/ml); anti-Sm (2.3 Ul/ml); Ac RNP (1.3 Ul/ml). Las pruebas
anteriores se interpretaron como negativas, por un valor <5 U/
ml, lo que confirmé la exclusién de enfermedades autoinmuni-
tarias sistémicas. Para el dia 13 intrahospitalario, se observé
un patrén persistente en el hemograma de anemia microcitica
hipocromica, trombocitopenia, con pruebas de funcion hepatica:
lactato deshidrogenasa (LDH) 757 UL, aspartato aminotransfe-
rasa (TGO) 100 U/L y alanina aminotransferasa (TGP) 55 U/L.

Una vez confirmado que no hubo activacién del sistema

Figura 1A. Corte axial de la TC cerebral del paciente donde se observa edema perilesional
en region frontal izquierda y en la encrucijada temporo-parietal-occipital ipsilateral. 1B Se
observan multiples calcificaciones cerebrales en situacion periventricular, parenquimatosas
y otras en ganglios basales.
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del complemento y la serologia indeterminada para CMV, junto
con la presencia de hemorragia vitrea y multiples calcificacio-
nes cerebrales, se definié la condicion como un proceso hemo-
litico extravascular mediado por mecanismos inmunoldgicos de
origen infeccioso, no de origen congénito. Se consultd al Servi-
cio de Inmunologia, quienes decidieron iniciar tratamiento con
inmunoglobulina a 1 g/kg/dosis y esteroides a 1 mg/kg/dia.

A pesar de contar con una serologia IgM indeterminada
con IgG negativa para CMV, la presentacion clinica, los hallaz-
gos en la TAC, el USG ocular y la persistencia de bicitopenia
sugieren un diagndstico de sindrome de Evans secundario a
infeccion por CMV. Por lo tanto, los servicios de hematoncolo-
gia, neurologia e infectologia acordaron iniciar tratamiento con
valganciclovir a 18 mg/kg/dosis cada 12 horas, esteroides a 1
mg/kg/dia para reducir el edema cerebral y fenitoina a 5 mg/kg/
dia como neuroprotector.

Se evidencia mejoria a nivel clinico y laboratorial al haber
cumplido cuatro dias con valganciclovir, donde se report6 a su
vigésimo octavo dia intrahospitalario (Hb 12.5 g/dL; PLT 206
10e3/ul; TGO 36 U/Ly TGP 25 U/L).

DISCUSION

Existen escasos estudios sobre SE en Honduras; existe un
caso reportado en la Revista Médica Hondurefa (2019) docu-
mentado en San Pedro Sula, Cortés, secundario a lupus erite-
matoso sistémico, 1o que resalta la importancia de documentar
e investigar su etiologia." La infeccion por CMV es la que esta
adquiriendo mayor reconocimiento en pacientes que cursan
con trombocitopenia severa. El virus causa trombocitopenia
por infeccion directa de megacariocitos o por un efecto inmune
mediador. La hemdlisis ocurre por la unién de autoanticuerpos
alos eritrocitos, causando hemdlisis intravascular o extravascu-
lar, segun el sitio de destruccién. En la membrana del eritrocito,
las inmunoglobulinas (IgG, IgA e IgM) fijan el complemento y se
establecen en la superficie del glébulo rojo, para luego ser re-
conocidas por los macréfagos mediante receptores especificos
para el fragmento Fc de las IgG y C3d. Los que estan cubiertos
de IgG o complemento se destruyen en el bazo e higado, mien-
tras que los que estan recubiertos por IgM se destruiran en el
higado.

El caso presentado corresponde a un lactante menor de 4
meses, en el cual resulté complejo determinar si la enfermedad
fue adquirida en la etapa prenatal o postnatal. Los hallazgos
radioldgicos descritos previamente fueron concluyentes de un
periodo de cronicidad y confirmatorios de infeccion por citome-
galovirus.

En este caso se realiz6 la prueba de Coombs directa,
demostrando la reaccion de la unién de inmunoglobulinas y/o
proteinas del complemento en la superficie del glébulo rojo.
Es importante resaltar que se debe considerar cuatro factores
claves para llegar al diagnéstico. El principal es identificar la
anemia hemolitica entendiéndose como la presencia de anemia
normocitica o macrocitica, reticulocitosis (>100,000 a 120,000
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uL), disminucién de la haptoglobina y elevacién de la deshidro-
genasa lactica y la bilirrubina indirecta en el suero, y que el FSP
mostrara esferocitos. Segundo, comprobar la presencia de he-
molisis de tipo autoinmune mediante el Coombs directo para
definir si es por anticuerpos frios o calientes. Tercero, al tener
Coombs directo positivo para IgG aislada o IgG + C3d, se con-
firma que la anemia es por anticuerpos calientes; y por ultimo
en pacientes pediatricos es relevante buscar alguna infeccién. '
Se logré confirmar cuatro factores cuando se obtuvo al ingreso,
un hemograma que reportd anemia normocitica normocrémica,
un LDH (757 U/L), el FSP report6 trombocitopenia con hipocro-
mia y microcitosis, un Coombs directo positivo y los estudios de
imagen sugestivos de infeccion por citomegalovirus.

El SE cursa con AHAI, un proceso hemolitico en este caso
extravascular caracterizado por la destruccion de los glébulos
rojos, reflejandose clinicamente en el paciente con esplenome-
galia secundaria al secuestro esplénico."” Representa el 5% de
todas las anemias, con una incidencia de 0-4 casos/100,000
nifios por afo, de mayor frecuencia en sexo femenino; sin em-
bargo, por los escasos casos reportados y menos secundarios
a citomegalovirus, la prevalencia en pediatria no se conoce con
exactitud.™"”

El SE tiene como diagndsticos diferenciales la esferocitosis
hereditaria por su anemia normocitica normocrémica, esferoci-
tosis y poiquilocitosis en el FSP y, en la clinica, la esplenome-
galia. Otro, es la anemia drepanocitica, que se caracteriza por
la fragilidad e inflexibilidad del glébulo rojo al estar expuestos
a deshidratacion, procesos infecciosos, disminucion del aporte
de oxigeno que pueden dar una oclusién vascular sanguinea.
Debido al secuestro esplénico, se evidencia esplenomegalia.
El sistema de complemento reportd niveles de C3 100.8 mg/
dl (valor de referencia 75-135 mg/dl) y C4 18.1 mg/dl (Valor de
referencia 9-36 mg/dl) siendo sugestivos de anemia hemoliti-
ca, determinada por esta evidencia de reaccion a la unién de
inmunoglobulinas y/o proteinas del complemento en la superfi-
cie del eritrocito.”"® El proceso hemolitico en este paciente fue
secundario a un proceso infeccioso, los niveles de I9G para ci-
tomegalovirus son confirmatorios cuando estan elevados cuatro
veces su valor normal, en este caso a pesar de que se report6
anticuerpos para CMV indeterminados (IgM 0.93 U/ml indeter-
minado con valor de referencia de entre 0.9-1.1); 1gG 8.86 U/ml
no reactivo con valor de referencia >11), los resultados radiol6-
gicos y la clinica fueron confirmatorios de la clinica tipica de una
infeccion por citomegalovirus por lo que se solicit6 la identifica-
cion del virus a través de PCR para confirmar el diagndstico.®
Sin embargo, la prueba de laboratorio no se realizé debido a
limitaciones econdmicas, por parte de los tutores al momento
del estudio, y en ese periodo no estaba disponible de forma
gratuita en el hospital.

Segun el estudio de Mohamed et al., no hay evidencia cli-
nica sobre el manejo farmacoldgico, por lo cual opta por brindar
tratamiento a todo paciente sintomatico con trombocitopenia.
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Sin embargo, el boletin médico del Hospital Infantil de Méxi-
co (Flores-Montes O, et al; 2017) establece que el farmaco de
primera linea es la administracion de esteroides y que, cuando
la trombocitopenia es severa y al no haber mejoria tras la ad-
ministracion de esteroides dentro de las 72 horas, se justifica el
uso de inmunoglobulina humana.""" Se encontré que la dosis
diaria de esteroides de 1-2 mg/kg resultaria en remision. Tras
la administracion de los esteroides, se espera una respuesta
satisfactoria a los 4-7 dias, mostrando un aumento de 2-3 mg/
dl de la hemoglobina por semana. Una vez que se llega a una
hemoglobina de 10 mg/dl, se comienza a reducir gradualmen-
te la dosis de esteroides.” En este caso, solo se considerd la
trombocitopenia, por lo que se administraron esteroides como
tratamiento inicial (hidrocortisona a 1 mg/kg/dia). Tras cinco
dias de tratamiento, se observé una mejoria en los niveles de
hemoglobina, alcanzando 10 g/dL en comparacion con el nivel
alingreso (8.3 g/dL).

El manejo multidisciplinario fue clave en este caso, ya que
permitié integrar los hallazgos clinicos, radioldgicos y labora-
toriales para confirmar el diagndstico de sindrome de Evans
secundario a infeccion por CMV. La colaboracién entre los ser-
vicios de hemato oncologia, neurologia e infectologia resulté
fundamental para definir un plan de tratamiento que incluy6 val-
ganciclovir, esteroides y fenitoina. Esta estrategia conjunta llevé
a una mejoria clinica y laboratorial significativa, evidenciada al
cuarto dia de tratamiento y consolidada al vigésimo octavo dia
intrahospitalario. La evolucién de los valores laboratoriales se-
gun sus dias intrahospitalarios se muestra en el cuadro 1.

Se recomienda el uso de farmacos neuroprotectores para
la prevencion de la hipoacusia neurosensorial, convulsiones y
trastornos en el lenguaje y aprendizaje. Ademas, un exhaustivo
seguimiento, dado que hay pacientes que no remiten o presen-
tan recurrencia. La sordera en pacientes asintomaticos puede
ser retrasada hasta en un 50%, ya que los problemas auditivos
van a aparecer durante el primer afo de vida, por lo que se
recomienda dar seguimiento de al menos entre 5-6 afios.® Se
conto con el consentimiento informado de la madre del paciente
y con aval institucional para la publicacion de este caso.
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ABSTRACT. Introduction: Evans syndrome (ES) is characterized
by the decrease of two cell lines, primarily red blood cells and
platelets. The highest incidence occurs in children between one
and four years old, of whom 90% will be asymptomatic. The
causes can be of primary etiology or secondary to other diseases,
mainly infectious, systemic, autoimmune disorders or primary
immunodeficiencies. The etiology can only be determined in 10%
of cases, with cytomegalovirus (CMV) being the main infectious
agent in infants aged one to six months. Case Description: A case
is presented of an infant under 4 months old, previously healthy,
who was admitted to the emergency department of the Hospital
Escuela due to generalized petechiae and ecchymosis. Bilateral
strabismus with vitreous hemorrhage, cerebral calcifications, and
splenomegaly were observed. Laboratory tests revealed hemolytic
anemia and thrombocytopenia, with these being the only two
affected cell lines. Complementary tests showed indeterminate
CMV serology and extravascular hemolysis mechanisms.
Conclusion: The diagnosis of ES secondary to CMV infection was
confirmed through a combination of clinical findings—hemolytic
anemia and thrombocytopenia; imaging results—cerebral
calcifications on computed tomography (CT) and splenomegaly
on ultrasound (USG); and the detection of indeterminate CMV
serology. The patient showed improvement after treatment with
steroids, immunoglobulin, and antiviral therapy, highlighting the
importance of considering various etiologies in the involvement of
two cell lines, regardless of age.

Keywords: Autoimmune thrombocytopenia; Cytomegalovirus;
Hemolytic anemia.
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