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Summary
Fisher-Evans Syndrome in a 24-year-old patient

The following features were contemplated as consideration
to present this clinical presentation: signs and symptoms
dynamics, clinical and paraclinical evolution as reflection
of administered treatment. Also complications were con-
sidered — hemolytic flares, massive bleeding — with severe
outcomes impacting the organism as a whole.

Introducere

Sindromul Fisher-Evans este o afectiune cazuis-
tica, grava, cu orata de mortalitate de 7-36%, adesea
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refractara la tratament [1]. Patologia este descrisa de
Fisher in 1947, care presupune geneza autoimuna
a anemiei si a trombocitopeniei, iar Evans a descris
clinica acestei patologii.

Scopul studiului nostru a fost investigarea
complexa a unui pacient cu sindrom Fisher-Evans si
definirea formulei adecvate de tratament; facilitarea
diagnosticarii pacientilor cu sindrom Fisher-Evans;
reducerea ratei complicatiilor; abordarea diagnos-
ticului, tratamentului: utilizarea GCS, |G, referirea
specifica la spenectomie si evolutia bolii.

Sindromul Fisher-Evans este o patologie
autoimuna cu evolutie cronica, caracterizata prin
dezvoltarea eterogena simultana sau secventiala,
fiind definita ca o relatie intre purpura trombocito-
penica ideopatica autoimuna si anemia hemolitica
autoimuna. Evolueaza cu exacerbari si remisiuni
frecvente [2]. Poate cuprinde varste de la 3 la 78 de
ani. Etiologia sa nu este cunoscutd, clinic caracte-
rizandu-se prin sindroamele anemic si hemolitic.
Se cunosc doud forme: simptomaticd si idiopaticd.
Pentru forma idiopatica este greu de demonstrat
hemoliza si trombocitopenia in relatie cu alt proces
patologic. Forma simptomatica se poate intalni in
limfoame, artrita reumatoida, TBC, hepatita cronica.
Diagnosticul se bazeaza pe testul de antiglobulina
(AHA pozitiv si DAT).

Terapia de prima linie a sindromului este, de
obicei, CST sau lg, la care o buna parte de pacienti
raspund, dar pot survenirecidive, in acest caz se trece
la terapia de linia a ll-a — splenectomie. Se cerceteaza
noi concepte privind descoperirea etiologiei, pato-
geniei, investigatiile clinice si constituie un punct de
plecare pentru viitor [4].

Prezentarea cazului clinic

Pacientul G.I,, 24 de ani, internat la 24.12.2013
cu acuze la internare: cefalee, vertij, slabiciune ge-
nerald, fatigabilitate, acufene, greatd, voma de 12
ori/zi, icter al sclerelor si tegumentelor, disconfort
in hipocondrul drept, frison, febra 39°C, dispnee si
palpitatii.

Anamneza bolii. Starea generald s-a agravat pe
datade 20.12.2013, cu aparitia sindroamelor anemic
si hemolitic, la care, de la 22.12.2013, s-a asociat si
sindromul toxico-infectios. Starea s-a agravat, pa-
cientul fiind transportat de AMU la Spitalul Clinic
Municipal Balti in stare foarte grava pentru spitalizare
urgenta.

Antecedente personale patologice: la
23.08.2011 a fost internat in sectia de terapie ge-
nerala cu semne clinice ale sindromului anemic
(slabiciune generala, vertij, dispnee, palpitatii, pali-
ditatea tegumentelor, tahicardie), cu semne clinice
de sindrom hemoragic (epistaxis repetat, eruptii
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hemoragice tequmentare cu petesii, echimoze, hematoame pe membre si torace, de diferite dimensiuni si
durata) in stare grava. In timpul primei sale spitalizdri au fost furnizate paraclinic urmatoarele date:

Data 23.08.11 24.08.11 | 26.08.11 | 28.08.11 | 29.08.11 | 30.08.11 | 31.08.11 | 01.09.11 | 02.09.11 | 15.09.11

Indicii
Hb 110 116 88 84 75 71 90 90 76 95
Er 3,8 3,7 3,0 2,71 2,56 2,49 2,58 2,65 2,7 32
Tr SOht:r:r:: PIe 1 Solitare | Solitare | Solitare Solitare | Solitare 213 288
Rt 4 10 28 52 29 55
Ht 21 22 27,5 29

Inc. 2 4’0 ’sfﬁr§1t 310"
T. coag. 3’50 490"

30’

I pro- 96 98 85 95 94 94
tromb
Fibrino- 59 11 1 1 1,3 48
gen
Bilir. ) 32,0 10
generala
Lee Wait 730"

Parametrii hemodinamici. Din maduva de studiu cu examen citologic al aspiratului medular: eritro-
poieza normoblasticd cu megaloblasti solitari, megacariocite 2-4 in preparat, fara fragmentarea citoplas-
melor.Tn urma cercetarilor clinico-paraclinice, precum si din anamneza se confirma diagnosticul de purpuré
tronbocitopenica idiopaticd. A urmat tratament cu GCS i/v si p/os (prednisolon 80 mg, apoi 70 mg, apoi
60 mg/zi). Factori de coagulare (crioplasma), administrarea masei trombocitare (10 doze), dupa care starea
generald s-a ameliorat si a fost externat, cu schema de inducere a remisiunii si controlul procesului patologic,
cu scaderea si suspendarea ulterioara a dozei.

Din datele obiective: teguementele si mucoasele palide cu nuanta icterica (ictericitatea sclerelor),
zgomote cardiace ritmice, asurzite, suflu sisolic in toate punctele de auscultatie, FCC 112 b/min, TA 100/60
mmHg, limba partial saburata, abdomenul sensibil in hipocondrul drept si cel stang. Ficatul la palpare +2
cm, splina la palpare +4 cm. Diureza adecvata. Urina intunecat-rosieticd, scaun acolic.

Din datele paraclinice: Hb - 40; er — 1,4;1C - 0,84; Ht — 12,8; ret - 32; VSH - 48; timp de coagulare inc.
- 305", sf. — 4" bil. gen. — 130; bil. lib. - 118; creat. — 110; Hb. lib. - 4; TTPA - 22", Fe seric — 17,8; glicemia -
6,4.

24.12.2013. Urograma: urobilinogen ++.

24.12.2013. EUS: ficat . dr - 141 mm, |. st. — 98 mm, splina — 170x94 mm.

Cz: splenomegalie. Evolutia datelor clinico-paraclinice la administrarea tratamentului cu GCS in doza
de 90 mg/24 h si concentrat eritrocitar deplasmatisat testat Coombs.

28.01.2014. EUS. Ficatul: LD - 143 mm, LS - 100 mm, splina — 127x65 mm.

Parametru | 251213 | 261213 | 27.12.13 | 30.12.13 | 31.12.13 2.01.14 3.01.14 6.01.14
Hb. 60 71 65 45 40 80 83 98
Er. 2,98 243 1,88 12 1,45 2.2 2,27 2,72
Ht. 20,8 21

Rt. 30 62 32 92 38 89 95

Leuc. 2,6 4 4,7

Nes. 18 14 13 19 20

VSH 46 40

Tr. 109,3 48 49 26 70,4 72,6 76,1 105,6
Lee wait 9'00 5’

Creatin. 90

Bilir. gen. 60 80 203,7 70 72 82,9 24,5
Bil. leg. 10 6,0 52,8 19,1 4,0 38,7 11,3
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Bil. libera 50 74,0 150,9 51,0 68,0 54,2 13,2

L. protr. 87 88 82 83

Fibr. 9,1

TTPA 25" 21"

Glicemia 9,4 12,1 8,1 7,6
T. coag. 2720"-

sange cap. 315"

Parametrii 9.01.14 13.01.14 16.01.14 20.01.14 24.01.14 3.02.14 5.02.14
Hb. 109 118 118 117 123 133
Er. 32 3,5 3,5 3,5 32

Rt. 82 78 85 36 28

Leuc. 6,1

Tr. 127 137 157 181 184
VSH

Glicemia 39

Bil. gen. 21,3 22,6 10,6 24,1 20,8

Bil. leg. 6,4 9,2 8

Bil. libera 14,9 14,4 10,6 16,1 11,6

Conform acuzelor prezentate, istoricului bolii, antecedentelor patologice, examenului obiectiv, evolutiei
bolii, se confirma diagnosticul: sindrom Fisher-Evans. Cardiopatie dismetabolica. IC Il (NYHA).

Discutii privind particularitatile cazului

inca din 1950, Sindromul Fisher-Evans a fost considerat o combinatie dintre citopeniile imune. Dez-
voltarea citopeniei secundare poate aparea peste cateva luni sau ani dupa prima citopenie imuna, ceea ce
ne poate confirma diagnosticul. Pacientul de 24 de ani prezinta boala cronica caracterizata prin recaderi
si remisiuni. Pe langa afectarea liniei, bolnavul asociaza manifestarile unei anemii hemolitice autoimune,
confirmate clinico-paraclinic prin criza hemolitica. Tratamentul a fost reluat cu doze mari de GCS, transfuzii
de CEDLAD testat Coombs. Pentru obtinerea remisieunii se propune trecerea la linia a Il-a — splenectomie.

Concept clinic

Sindromul Fisher-Evans este o afectiune cronica si recidivantd, care de multe ori este refractard la CST.
Splenectomia poate fi considerata ca un tratament ce ar putea induce remisiunea.
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