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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de sexo femenino de
40 afios que consulto por astenia, adinamia, mareos y dis-
nea progresiva de diez meses de evolucion agregando en
los Ultimos cuatro meses disfagia intermitente para sélidos.
La radiografia esofagica con bario evidencié la presencia de
una estenosis subcricoidea con buen pasaje distal y la vi-
deogastroscopia demostrd inmediatamente por debajo del
cricofaringeo una membrana fibrosa estenosante. Se reali-
z6 tratamiento con hierro via oral y reiteradas sesiones de
dilatacion con baldn que lograron la resolucién de los sinto-
mas. El sindrome de Plummer-Vinson es una entidad poco
frecuente caracterizada por la triada anemia ferropénica,
disfagia y membrana esofégica alta.
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Introduccion

El sindrome de Plummer-Vinson (SPV) o sindrome de
Paterson-Kelly es definido por la presencia de anemia
ferropénica, disfagia y membrana esofégica alta'”. En el
afio 1912, Henry Stanley Plummer, médico internista y
endocrinologo de la Clinica Mayo, describi6 pacientes
con rigidez o espasmo esofagico alto asociado a anemia
ferropénica crénica®. En 1919, Porter Paisley Vinson,
cirujano de la Clinica Mayo, report6 varios casos de dis-
fagia en pacientes con anemia y glositis atrofica®. Es a
partir de ese momento cuando el sindrome pasé a cono-
cerse como Plummer-Vinson. Sin embargo, fueron los
britanicos Donald Ross Paterson y Adam Brown Kelly
quienes finalmente establecieron que dicha disfagia en
pacientes con anemia ferropénica era producida debido
a la presencia de membranas y publicaron sus hallazgos
en forma independiente en 1919, Las primeras des-
cripciones radioldgicas publicadas sobre el SPV datan
del afio 1939 y pertenecen a los médicos suecos Jan
Waldenstrom y Sven Roland Kjellberg®. El SPV se
presenta con mayor frecuencia en mujeres caucasicas
de entre 40 y 70 afios”*). Su patogenia es desconocida
vinculandose el déficit de hierro como el principal res-
ponsable de las alteraciones anatémicas y funcionales
esofagicas®. El diagnostico es clinico e imagenoldgico
(estudio contrastado de es6fago y videogastroscopia) y
el tratamiento consiste en la reposicion de hierro junto
con la dilatacién endoscopica. A continuacion se pre-
senta el caso de una paciente con sindrome funcional
anémico que agrega posteriormente disfagia intermi-
tente para solidos.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 40 anos de edad, sin ante-
cedentes quirargicos, negaba uso de medicacion habi-
tual, nuligesta. Negaba consumo de alcohol, fumadora
de cinco cigarrillos al dia desde hace diez afios. Concu-
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Figura 1. Membrana esofégica superior en
esofagogastroduodeno con doble contraste.

1116 a consulta en policlinica refiriendo disnea progresi-
va, astenia, adinamia y mareos de diez meses de evolu-
cion. En los ultimos cuatro meses agreg6 disfagia inter-
mitente y progresiva para solidos. No presentd episo-
dios de impactacion de alimentos ni adelgazamiento.
Del examen fisico se destacaba la presencia de piel y
mucosas hipocoloreadas, queilitis angular bilateral,
glositis y coiloniquia. Presion arterial de 120/80 mmHg,
frecuencia cardiaca 85 pulsaciones por minuto, apiréti-
ca. No se palparon adenopatias en ningln territorio, la
exploracioén pleuropulmonar y cardiovascular fueron
normales. De la paraclinica se destacaba una anemia
microcitica e hipocrémica por déficit de hierro; hemo-
globina 8,2 g/dL, VCM 53 fl, Hto 29%, HCM 16 pg, fe-
rritina 3,7 ng/ml, sideremia 22 pg/dl e indice de satura-
cion de transferrina 7%. El perfil lipidico, TSH, glice-
mia, hepatograma, PEF, VES y funcion renal fueron to-
dos normales. Se realiz6 un esofagogastroduodeno por
doble contraste que informo una estenosis subcricoidea
con buen pasaje distal (figura 1). Se sometio posterior-
mente a una gastroscopia digestiva alta que objetivo in-
mediatamente por debajo del cricofaringeo una mem-
brana grisacea estenosante que no permitia el paso del
endoscopio (figura 2). Se procedio a realizar dilatacion
mediante balon hidroneumatico de expansion radial, no
se registraron complicaciones durante el procedimiento
(figuras 3 y 4). A las seis semanas concurrio a control
endoscopico refiriendo mejoria leve de la disfagia, se
objetivo nuevamente la membrana estenosante y se rea-
liz6 segunda sesion de dilatacion con balon (figura 5).
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Figura 2. Membrana fibrosa estenosante
inmediatamente por debajo del cricofaringeo.

Posteriormente, presentdé mejoria completa de su sinto-
matologia realizando al momento dieta habitual sin difi-
cultad para la deglucion de solidos, concurriendo a con-
trol endoscdpico a las cuatro semanas, se observo restos
de membrana y tejido fibrético en tercio superior con
pasaje sin dificultad del endoscopio (figura 6). En
forma complementaria se realiz6 tratamiento con hierro
por via oral hasta lograr cifras normales de hemoglobi-
na, sideremia y ferritina. Con los hallazgos clinicos y
paraclinicos descritos se pudo establecer con seguridad
el diagnostico de SPV.

Discusion y comentarios

El SPV es una entidad poco frecuente, la literatura dis-
ponible consiste basicamente en reporte de casos o en
pequeiias series. Si bien su prevalencia e incidencia
exacta se desconocen, su relacién como factor de riesgo
para el carcinoma epideromide de eso6fago si esta bien
establecida, por lo que es de suma importancia su diag-
nostico y tratamiento!””. E1 SPV ha sido reportado en
todo el mundo, en las primeras décadas posteriores a su
descripcion, predominaban los reportes en Europa y
Estados Unidos; sin embargo, con las mejoras nutricio-
nales y el crecimiento econdmico en dichas regiones los
casos han disminuido drasticamente. Actualmente es de
los paises subdesarrollados de donde proviene la mayo-
ria de las descripciones, fundamentalmente del conti-
nente asiatico. En Japon, al igual que en el resto de los
paises desarrollados, es un sindrome infrecuente. Uchi-
da 'y colaboradores"'” encontraron en 353 pacientes con
anemia ferropénica que solo 6 (1,7%) fueron diagnosti-
cados con SPV. Dado el reconocimiento precoz y co-
rrecta terapéutica de la anemia ferropénica, se cree que
los casos de este sindrome son cada vez menos frecuen-
tes. Entre 3% y 16% de pacientes con anemia y déficit
de hierro desarrollan en la evolucion algin tipo de neo-
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Figura 3. Primera sesion de dilatacién con balén.

-

Figura 5. Segunda sesién de dilatacién con balén.

Figura 6. Esofago superior permeable en control
evolutivo.

plasia en el tracto digestivo superior, fundamentalmente
en esofago, pero también en cavidad oral, estbmago e
hipofaringe''". Es importante, por lo tanto, crear un
programa de seguimiento de estos pacientes, si bien se
sugiere un control endoscopico anual, no existe un con-
senso establecido, por lo que debera establecerse caso a
caso. La mejoria en las condiciones nutricionales de la
poblacién en general, las mejoras en saneamiento e hi-
giene, la reduccion de infecciones parasitarias, asi como
la suplementacion de diversos productos con hierro, se
cree que han colaborado con el descenso en la inciden-
cia. En cuanto a la etiologia de la formacion de las mem-
branas es desconocida. Las mismas suelen ser unicas,
formadas por epitelio plano estratificado, son de color
blanco-amarillentas y se ubican preferentemente en el
tercio superior esofagico (aunque se han descrito en to-
dos los tercios del es6fago). Se cree que su formacion
depende de factores genéticos, nutricionales y autoin-
munes, siendo la deficiencia de hierro el elemento clave
en su patogénesis. El epitelio esofagico presenta un alto
recambio celular, por lo que se necesitan aportes cons-
tantes de hierro para proporcionar una adecuada sintesis

de las células; cuando hay déficit de hierro se produce
una degeneracion mucosa hiperplasica con la consi-
guiente formacion de membranas'™'?. Sin embargo, la
anemia ferropénica parece no ser el tinico responsable
de la formacidn de las membranas, ya que se han repor-
tado casos donde las mismas se observan en ausencia de
ferropenia. Otras deficiencias nutricionales podrian ju-
gar un rol importante, se ha propuesto el déficit de algu-
nas vitaminas B, como la riboflavina, que participa acti-
vamente en la eritropoyesis, incluida la absorcion de
hierro y la movilizacion de ferritina desde los tejidos, la
tiamina y la piridoxina, aunque la evidencia es débil y
no concluyente"”. El sintoma clsico de este sindrome
es la disfagia y su mecanismo es multifactorial. Por un
lado, se encuentra la presencia de membranas, pero
también se ha establecido que la ferropenia provoca
cambios en las fibras musculares, lo que se traduce en
alteraciones miasténicas con posterior trastorno en la
motilidad esofagica que se encuentra disminuida alte-
rando la deglucion®'®. Pueden verse en forma asociada
atrofia y lesiones ulceradas en es6fago superior como
consecuencia de la impactacion y retencion de alimen-
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tos en las membranas que clinicamente se expresan
como odinofagia. En cuanto a enfermedades asociadas
se ha descrito una mayor prevalencia de enfermedad ce-
liaca en estos pacientes, por lo que se sugiere biopsias
de segunda porcion duodenal y marcadores serologicos
para pesquisar dicha enfermedad. La artritis reumatoi-
de, anemia perniciosa y la tiroiditis son otras patologias
que pueden verse asociadas al SPV, es muy probable
que existan mecanismos autoinmunes vinculados al sin-
drome, aunque no han podido establecerse anticuerpos
propios como marcadores para esta patologia'>'®. En
cuanto a la presentacion clinica, la disfagia alta, progre-
siva y de lenta evolucion suele ser el sintoma guia. La
disfagia predomina para la ingesta de solidos y general-
mente es indolora salvo cuando asocia ulceraciones por
retencion prolongada de alimentos. Los pacientes sue-
len realizar modificaciones en la alimentacion, comien-
do dietas blandas, cortando los alimentos en fracciones
pequeiias, lo que lleva a que el intervalo de tiempo entre
el inicio de los sintomas y la consulta médica en ocasio-
nes sea de afios'". La disfagia se manifiesta cuando el
diametro de la luz esofagica es menor de 12 mm, en ca-
sos severos de obstruccion puede ocurrir impactacion
de alimentos y aspiracion, aunque se han reportado ca-
sos aislados. En cuanto al diagnéstico diferencial es im-
portante descartar otras causas de disfagia orofaringea,
como ser: amiloidosis, dermatomiositis, miastenia gra-
vis, polimiositis, sarcoidosis, diverticulo de Zenker, tu-
mores del tronco encefalico, esclerosis lateral amiotro-
fica, esclerosis multiple, osteofitos, tumores orofarin-
geos, ente otros. Los sintomas y signos del sindrome
funcional anémico pueden ser en ocasiones los que pre-
dominan. Puede evidenciarse queilitis, coiloniquia, glo-
sitis, palpitaciones, soplo funcional eyectivo, astenia,
adinamia, cefalea y vértigos. La esplenomegalia se pre-
senta en un 30% de los pacientes . EI SPV es mas fre-
cuente en mujeres caucasicas, representando el 80% del
total de los casos, la edad de presentacion suele obser-
varse entre los 40 y 70 afios, aunque se ha descrito en ni-
fios y adolescentes"”. La alta prevalencia en mujeres
probablemente se vea relacionada con la ferropenia vin-
culada a las pérdidas sanguineas durante la menstrua-
cion, los embarazos y un menor consumo de hierro en
las dietas. El diagndstico consta de un pilar clinico bien
establecido por la presencia de disfagia (con las caracte-
risticas descritas), la anemia ferropénica y las membra-
nas esofagicas. La radiografia por contraste es un buen
método diagnostico inicial, ya que ademas de eviden-
ciar las membranas, la topografia y guia la posterior te-
rapéutica con la dilatacién esofagica*. La endoscopia
digestiva como primer método puede no visualizar la
membrana si la misma se encuentra muy proximal y
romperla accidentalmente al no observar la lesion (omi-
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tiendo de esa forma el diagnostico). En el estudio con-
trastado la membrana se visualiza mejor con la vision
lateral cuando la faringe inferior y el es6fago superior
se encuentran dilatados. La endoscopia alta proporcio-
na posteriormente la posibilidad de confirmar el diag-
nostico y eventualmente realizar el tratamiento. Bajo vi-
sion directa e ingresando lentamente se puede observar
la membrana y sus caracteristicas. Suele ocluir gran
parte del diametro esofagico y no es distensible. Ejer-
ciendo una presion moderada puede lograrse en algunos
casos la dilatacion mecanica instrumental, en caso de no
ser posible debe optarse por dilatacion mediante balon
hidrostatico o con bujias de Savary"® . La cantidad de
sesiones necesarias para paliar la disfagia es variable y
se iran realizando segtin la evolucion de cada paciente
(la recurrencia de la disfagia es de entre 14% y 30%)"".
Suele ser un procedimiento seguro en endoscopistas
entrenados, siendo la perforacion y el sangrado las
complicaciones mas comunes'”. La inyeccion de
corticoides posdilatacion en la zona de la membrana, la
colocacion de stent o la cirugia, pueden ser otros
tratamientos para los casos refractarios a la dilatacion
convencional. El tratamiento de la ferropenia es el otro
punto clave y muchas veces suele evidenciarse mejoria
de la disfagia cuando se normalizan los niveles de
hierro. La reposicion puede ser via oral o intravenosa
dependiendo del grado de ferropenia y de la sintomato-
logia asociada.

A largo plazo el pronostico suele ser bueno dependien-
do de la correccion y el mantenimiento posterior de los ni-
veles de hierro y la dilatacion de las membranas. Como
mencionamos, al tratarse de una condicion premaligna de-
be realizarse seguimiento anual endoscépico.

Conclusion

Hemos presentado el caso de una paciente de 40 aflos
con sindrome funcional anémico y disfagia, observando
en la radiografia contrastada y la endoscopia una mem-
brana estenosante subcricoidea. Presentd una buena
evolucion mediante el tratamiento instituido con suple-
mentacion de hierro y sesiones de dilatacion mediante
balén. Cien afios después de las primeras descripciones
del SPV, el conocimiento exacto de esta patologia con-
tinda incierto, y si bien es cada vez menos frecuente
debe recordarse su condicion preneoplasica para
establecer un diagnoéstico y seguimiento adecuados.

Abstract

The study presents the case of a 40 year old female pa-
tient who consulted for asthenia, adynamia, dizziness
and progressive dyspnea with 10 months of evolution,
evidencing intermittent solid dysphagia in the last 4
months. Barium X-rays of the esophagus evidenced
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subcricoid stenosis with good distal passage and the
gastroscopy immediately showed a stenosing fibrous
membrane under the cricopharyngeal. Iron oral treat-
ment was initiated and several sessions with a balloon
catheter which solved the symptoms. Plummer-inson
syndrome is a rare entity characterized by iron defi-
ciency anemia, dysphagia and a high esophageal mem-
brane.

Resumo

Apresentamos o caso de uma paciente de sexo feminino
de 40 anos que consultou por astenia, adinamia, tontura
e dispneia progressiva com 10 meses de evolucao e dis-
fagia intermitente para solidos nos ultimos 4 meses. A
radiografia esofagica com bario mostrou a presenca de
estenose abaixo da cartilagem cricoide com boa passa-
gem distal e a endoscopia digestiva alta evidenciou
membrana fibrosa estenosante logo abaixo do cricofa-
ringeo. Realizou-se tratamento com ferro por via oral e
vérias sessoes de dilatagdo com baldo com eliminagao
dos sintomas. A sindrome de Plummer-Vinson ¢ uma
doenca rara caracterizada pela triade ferropenia, disfa-
gia e membrana esofagica alta.
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