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Rektal kanama ile bagvuran Evans Sendromu olgusu
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OZET

Otoimmun  hemolitk anemi ve idiyopatik
trombositopenik purpuranin birlikte olmasi Evans
sendromu olarak adlandirilir. Elli yasinda bayan hasta
ates ve rektal kanama ile basvurdu. Laboratuar
tetkiklerinde pansitopeni ve Coombs pozitif hemoliz
saptanarak Evans sendromu tanisiyla prednizolon
tedavisi yapildi. Bazen Evans sendromunda
otoimmun hemolitik ~ anemi ve idiyopatik
trombositopenik purpuraya I6kopeni de eslik edebilir.
Ayrica ITP’'ye bagh klinik bulgular genellikle petesi-
ekimoz seklindedir. Olgumuz ise rektal kanama gibi
atipik bir prezentasyon gostermistir.

Anahtar Kelimeler. Evans sendromu, pansito-
peni, rektal kanama

SUMMARY
A case of Evans Syndrome presenting with
rectal bleeding

The coexistence of autoimmune hemolytic anemia
and idiopathic thrombocytopenic purpura is referred
as Evan’s Syndrome. We report a 50 years old
female patient presenting with fever and rectal
bleeding. Pancytopenia and features of hemolysis
were detected on laboratory examination. Evan’s
Syndrome was diagnosed and successfully treated
with prednisolone therapy. Sometimes leucopenia
accompanies to autoimmune hemolytic anemia and
idiopathic thrombocytopenic purpura in Evan's
Syndrome. The clinical findings of idiopathic
thrombocytopenic purpura are usually petechia and
ecchymosis, but our case showed an atypical
presentation like rectal bleeding.

Key Words. Evan’s Syndrome, pancytopenia,
rectal bleeding

GiRiS

Eritrositlerin normal yasam siirelerini
tamamlanmadan yikilmasina hemoliz denir.
Hastalarin kendi eritrosit membran antijenlerine
karsi otoantikor iiretmesi ile olusan hemoliz
nedeniyle gelisen anemi de otoimmun hemolitik
anemi (OIHA) olarak tanimlanir. OIHA primer,
basta lenfoproliferatif, otoimmun ve infektif
hastaliklar olmak iizere sekonder ve ilaglara
bagh olarak gelisebilir. OIHA ve idiyopatik
trombosi-topenik  purpuranin  (ITP) birlikte
olmasi Evans Sendromu olarak adlandirilir.
Evans Sendrom’lu hastalarin %10’unda anemi
ve trombositopeniye 16kopeni de eslik eder (1-
3). Burada rektal kanama ile basvuran
pansitopenik Evans Send-rom’lu bir olgu
sunulmustur,

OLGU
50 yasinda bayan hasta ates ve rektal kanama
nedeniyle bagvurdu. Hastanin 5-6 aydir
halsizligi, iki aydir ¢abuk yorulma ve yol
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yiiriimekle nefes darligi oldugu; 2 hafta 6nce
ates ve terleme ortaya ¢iktig1 6grenildi. Hastanin
ates nedeniyle basvurdugu baska bir hastanede
anemisi tespit edilmisti. Ug iinite tam kan
transflizyonu yapilan hasta rektal kanamasinin
ortaya ¢ikmast iizerine fakiiltemize sevk
edilmisti. ilag kullanma hikayesi yoktu.

Atesi 38.2 °C, kan basinct 100/70 mmHg,
nabiz dakika sayisi 104/dk, ritmik, solunum
dakika sayist 16 bulundu. Cilt ve konjunktivalar
soluk, skleralar ikterikti. Kalp oskiiltasyonunda
biitiin odaklarda 1-2/6 siddetinde sistolik iifiiriim
duyuluyordu. Batin muayenesinde 4-5 cm
hepatomegali, 7-8 cm splenomegali vardi. Rektal
tuse muayenesinde ve rektoskopi incelemesinde
anal fissiir saptandi.

Hastanin laboratuar tetkiklerinde eritrosit
sedimentasyon hizit 80 mm/saat, hemoglobin 7.1
g/dL, hematokrit %18.2, MCV.85.7 fl, MCH
31.2 pg, MCHC 353 g/dl, I5kosit 1290/mm’,
trombosit  74000/mm’, retikiilosit % 4.1
bulundu. Periferik yaymada eritrositlerde
anizositoz, poikilositoz ve polikromazi saptandi.
Demir ve total demir baglama kapasitesi normal,
ferritin diizeyi 1500 ng/mL idi. Rutin



Tablo 1. Takipte tam kan sayimi degerleri

0.giin 10.giin 20.giin 30.giin 6.ay
Hemoglobin (g/dL) 7/ 9.1 9.8 11.0 12.5
Hematokrit (%) 18.2 25.3 26.3 322 38.4
Trombosit (/mm?) 74000 120000 157000 320000 280000
Lokosit (/mm?) 1290 1140 3230 9200 8400

biyokimyasal tetkiklerinde ALT 72 U/L, AST 21
U/L, total bilirubin 2.1 mg/dL, direkt bilirubin
0.5 mg/dL, Ilaktik dehidrogenaz 550 U/L
bulundu. Hastanin abdominal sonografisinde
hepatosplenomegali saptandi. ANA ve anti-ds
DNA testleri; anti EBV IgM, anti CMV IgM ve
anti HIV IgM antikorlari; akut hepatit markerlari
negatif bulundu. Direkt antiglobulin testi
pozitifti. Kemik iligi incelemesinde eritroid
hiperplazi saptandi. Bogaz, balgam, idrar, gaita
ve aerob/anaerob kan kiiltiirleri alinarak ampirik
olarak ampisi-lin/sulbaktam 4g/giin IV basland.
Tedavinin 24. saatinde hastanin atesi diistii.
Antibiyoterapisi 10 giine tamamlandi. Alinan
kiiltiirlerde tireme olmadi.

Hastanin daha once ilag kullanma o&ykiisii
olmadig1, gerek periferik yayma gerekse kemik
iligi incelemesinde lenfoproliferatif hastaliklara
ait bulgular saptanmadigi, pansitopeni yapabi-
lecek SLE, graves gibi otoimmun hastaliklar ve
maligniteler (Pankreas, Hodgkin hastaligi v.b.)
tespit edilmedigi, hastada daha Once organ
transplantasyonu  ve  kemoterapotik  ilag
kullanma 6ykiisii olmadigi, klinik ve laboratuar
olarak infeksiyon odag tesbit edilmedigi, direkt

coombs testi pozitifligi ile birlikte ITP
bulundugu i¢in Evans Sendromu tanisi konuldu.
Hastanin  bagvurusundan 12 saat sonra

prednizolon tedavisine (1mg/kg/giin) baslandi.
Hastanin hemogram takibinde hemoglobin,
trombosit ve 16kosit degerlerinde progressif artig
gozlendi (Tablo 1). Birinci aymn sonunda
prednizolon dozu azaltilarak kesildi, niiks
goriilmedi.

TARTISMA

Eritrositlerin 120 giinlik normal yasam
stirelerini tamamlamadan yikilmasina hemoliz
denir. Otoimmun hemolizde eritrositler hastanin
kendi immun sistemi tarafindan iiretilen
antikorlar ile yikilirlar. OIHA’ler sicak, soguk
ve mikst antikor tipli ve ilaglara bagli olmak
iizere siniflanirlar  (1). Hastamizda OIHA
yapabilen ila¢ kullanma anamnezi yoktu.

Evans Sendromu OIHA ve ITP’nin birlikte
bulunmasi olarak tanimlanmakla birlikte bazi
hastalarda tabloya 16kopeni de eslik etmektedir
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(4-7). Hastamizda da saptanan immun pansi-
topeni kortikosteroid tedavisiyle diizelmistir.
Geleneksel siniflamalarda pansitopeni nedeni
olarak Evans Sendromu gegmemekle birlikte,
pansitopeni ile basvuran hastalarda hemoliz
siiphesi ve bulgulari varsa Evans Sendromu
hatirlanmalidir. Pansitopenik Evans Sendrom’lu
hastalarda en 6nemli ayirict tan Sistemik Lupus
Eritematozus (SLE) ile yapilmalidir (8,9). SLE’-
de hastalarin %5’inde pansitopeni goriilebil-
mektedir ve anemi OIHA seklinde olabilir (10).
SLE’ de anemi genellikle kronik hastaliga bagli
olmakla birlikte otoimmun hemolitik ve
hipoplastik anemi de diisiiniilmelidir (11). Bu
vakalarda 16kosit sayisi infeksiyon varligina
gore degisirken trombositopeni genelde vardir
ancak ciddi degerler nadiren goriiliir. Evans
Sendromu tanisi konulan hastalarin bir kisminda
ise (ozellikle antifosfolipid titreleri yiiksek olan
vakalarda) daha sonra SLE saptanmaktadir (12).
Evans sendromu bazi malinitelerle birlikte de
goriilebilmektedir (13). Solid organ transplantas-
yonlarinda immun supresyon sonrasi Evans
sendromuna yol agan lenfoproliferatif hastaliklar
goriilebilir (14).

Evans sendromlu hastalarda mortalitenin en
onemli nedenleri sepsis ve/veya hemorajidir
(15). Bu nedenle ampirik antibioterapi akilci bir
yaklagim olacaktir. Evans Sendrom’lu hastalar
genellikle anemi ve trombositopeniye bagl
klinik belirti ve bulgularla bagvururlar. Belirtiler
genelde anemiye baglidir. Hastamizda da ilk
olarak halsizlik, ¢abuk yorulma ve nefes darlig1
sikayetleri baglamistir. Bazen ise ilk dikkati
¢eken bulgu hemolize bagh deri ve skleralardaki
ikter olabilir. Evans sendrumunun rekiirren
trombo-sitopeni, hemolitik anemi ve nétropeni
ile karakterize klinik seyri vardir (16). Trombo-
sitopeniye bagli olarak genellikle petesi-ekimoz
seklinde cilt bulgular1 goriilir. Ancak Evans
Sendrom’lu hastalar bazen trombositopeniye
bagli rektal kanama gibi nadir kanama nedenleri
ile bagvurabilirler (17). Olgumuzda da purpurik
dokiintiiler goriilmemis buna karsilik rektal
kanama ile atipik bir prezantasyon gozlenmistir.
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