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Sindrome de Plummer-Vinson: Reporte de Caso y
Revision de la Literatura

Angel A. Mitma', Oscar E. Frisancho?.

RESUMEN

Presentamos a una mujer de 39 afos que acude a nuestro hospital por disnea de
esfuerzo, adinamia y cansancio progresivo desde hace 8 meses. Antecedente quirtrgico
de miomectomia por menometrorragias frecuentes. Niega ser vegetariana. Régimen
catamenial: 3-5 dias cada mes. Hace 2 meses se afiade “ardor” en lengua al comer. Nota
ufias quebradizas. Toleraba alimentos blandos. Al examen fisico habia moderada palidez;
las ufias eran muy delgadas, fragiles y algo céncavas. En la boca se encontré estomatitis
angular, lengua depapilada y glositis. El diagnéstico clinico era sindrome anémico y
disfagia. Examenes auxiliares: Hb: 7.0g/dL; VCM: 57.42fL; HCM: 15.82pg; leucocitos:
4,980; reticulocitos: 2.18%, indice reticulocitario: 0.1%, hierro sérico: 21ug/dI, transferrina
(TIBC): 286, saturacion de transferrina: 7%, ferritina sérica: 27ng/ml. La lamina periférica
demostré anisocitosis, hipocromia y microcitosis. Thevenon en heces negativo. Ecografia
abdominal: mioma uterino. La radiografia esofagica con bario demostré una imagen lineal
por defecto de relleno de 2 mm a altura entre vértebras C4 y C5 en vista anteroposterior y
lateral; se extendia a cara anterior y reducia la luz esofagica en 60%. Durante la endoscopia,
evidenciamos una membrana fibrosa estenosante en la regién cricofaringea. Multiples
dilataciones fueron realizadas progresivamente mediante una guia con bujias dilatadoras
Savary-Gilliard hasta 14 mm, mejorando la disfagia. Recibio terapia transfusional y hierro
parenteral. Salié de alta con sulfato ferroso y acido félico. El sindrome de Plummer-Vinson,
Paterson-Brown-Kelly o disfagia sideropénica es definido por disfagia, anemia ferropénica
y membrana esofagica alta. El sindrome es descrito como muy raro.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Plummer-Vinson, anemia ferropénica, disfagia, membrana
esofagica alta, sindrome de Paterson-Brown-Kelly.
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ABSTRACT

A 39-year-old woman was admitted to our hospital with an eight-month history of dyspnea
on exertion, weakness and increasing fatigue. She reported repeated episodes of
menometrorrhagia and underwent a myomectomy. She is not a vegetarian. Her menstrual
bleeding: 3-5 days per month. Two months ago, she complained of burning sensation of the
tongue upon swallowing food and noted brittle nails. She tolerated soft foods. On physical
examination, she was pale; her nails were very thin, fragile and somewhat concave. Her
oral examination showed angular stomatitis, depapillated tongue and glossitis. The clinical
diagnosis was anemia and dysphagia. Laboratory tests were: Hb: 7.0g/dL, MCV: 57.42fL,
MCH: 15.82 pg; leukocytes: 4,980; reticulocytes: 2.18%, reticulocyte index: 0.1%, serumiron:
21ug/dl, total iron binding capacity (TIBC): 286, transferrin saturation: 7% and serum ferritin:
27ng/ml. The peripheral blood smear showed anisocytosis and hypochromic microcytic
cells. Thevenon test was negative. Abdominal ultrasound: uterine myoma. A barium swallow
X-ray showed a 2-mm linear filling defect between the 4th and 5th cervical vertebrae in the
anteroposterior and lateral view; it protruded from the anterior wall and reduced esophageal
lumen by 60%. In the endoscopy, we found a fibrous web in the cricopharyngeal area. Serial
dilatations were performed over a guidewire using Savary-Gilliard dilators with diameter up
to 14 mm, improving dysphagia. She was treated with transfusional therapy and parenteral
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iron. She was discharged with ferrous sulfate and folic acid. The Plummer-Vinson syndrome,
Paterson-Brown-Kelly or sideropenic dysphagia is characterized by dysphagia, iron-
deficiency anemia and upper esophageal web. The syndrome is described as very rare.

KEY WORDS: Plummer-Vinson Syndrome, iron-deficiency anemia, dysphagia, upper
esophageal web, Paterson-Brown-Kelly syndrome.

INTRODUCCION

| sindrome de Plummer-Vinson, Paterson-
Brown-Kelly o disfagia sideropénica, es
definido por disfagia, anemia ferropénica
vy membrana esofégica alta.! El sindrome
fue inicialmente visto en paises del norte de
Europa a inicios del siglo XX.

En 1912, Dr. Plummer? de la Clinica Mayo, reporté
pacientes con rigidez o espasmo esofagico alto y anemia
ferropénica crénica. En 1922, Dr. Vinson?® reporté casos
de mujeres con anemia y atribuyo la causa a una nutricién
deficiente por disfagia.

No disponemos de reportes nacionales del sindrome
de Plummer-Vinson; por ello, decidimos hacer de cono-
cimiento este caso y presentar una breve revision de la
etiopatogenia, cuadro clinico y el manejo de esta entidad.

CASO CLINICO

Persona de sexo femenino de 39 afios, natural y proce-
dente de Lima, soltera, técnica de enfermeria, con ante-
cedente quirtrgico de una miomectomia hace 5 afos por
menometrorragias frecuentes. Niega reacciones adversas
a medicamentos. Niega medicamentos de uso habitual.
Niega ser vegetariana. No ha tenido ninguna gestacién.
Régimen catamenial 3-5 dias al mes. No usa métodos anti-
conceptivos. Niega tabaquismo y consumo de alcohol.

Refiere un tiempo de enfermedad actual aproximado
de 8 meses de inicio insidioso y curso progresivo. La pa-
ciente refiere disnea de esfuerzo, mareos, astenia, cansan-
cio progresivo y adinamia. Cabe destacar que la paciente
se da cuenta que masticaba por mas tiempo los alimentos
antes de deglutirlos, al terminar de comer dltima en una
cena de amigos. Toleraba alimentos blandos. Hace 2 meses
se anade “ardor” en la lengua al comer. Nota ufias quebra-
dizas. Por glositis, cansancio, astenia y adinamia, consulta
en policlinico particular donde es diagnosticada de anemia
severa y es transferida a nuestro hospital. Niega fiebre, baja
de peso, pirosis, regurgitacion, odinofagia y halitosis.

Al examen fisico, la paciente se encontraba con fun-
ciones vitales: presién arterial: 120/70 mmHg; frecuencia
cardiaca: 96 por min; frecuencia respiratoria: 16 por min;
temperatura: 37 °C. Despierta, orientada, respondia a la
entrevista adecuadamente. Se observé una marcada pali-
dez en piel y mucosas, no habia ictericia ni cianosis; las
unas eran muy delgadas, fragiles, algo céncavas (Figura

1). En el examen de boca se encontrd estomatitis angu-
lar, lengua depapilada y glositis (Figura 2). En cuello, no
se palparon adenopatias. Tiroides: no se palpa bocio. En
pulmones, no se auscultaron estertores. Aparato cardio-
vascular sin alteraciones. Abdomen con ruidos hidroaereos
presentes, blando, no doloroso; resto del examen sin ha-
llazgos significativos.

El diagnéstico clinico presuntivo era sindrome ané-
mico y disfagia en estudio. Cabe destacar que el motivo
de consulta de la paciente eran los sintomas de anemia
cronica mas que disfagia.

Los examenes de laboratorio demostraron una ane-
mia severa microcitica hipocrémica por deficiencia de hie-
rro, sin respuesta medular (Tabla 1). La lamina periférica
mostré anisocitosis, hipocromia y microcitosis. Examen de
orina: no habia hematuria, test de Thevenon en heces fue
negativo. Radiografia de térax: sin alteraciones. Ecografia
abdominal: pequeiia litiasis de 7 mm en el fondo vesicular;
no habia ascitis. Mioma uterino corporal anterior.

Tabla 1
Hemoglobina 7 g/dL
Hematocrito 26.10%
Plaquetas 422,100/mm3
Hemograma 4,300/mm3
Bastonados 1%
Segmentados 61.70%
Eosinéfilos 0.60%
Basdfilos 0.80%
Monocitos 10%
Linfocitos 26.90%
Volumen corpuscular medio 57.42 L
Hemoglobina corpuscular media 15.82 pg
Ancho de distribucion eritrocitaria 19%
Reticulocitos 2.18%
Indice reticulocitario 0.10%
Hierro sérico 21 ug/dL
Transferrina (TIBC) 286 ug/dL
Ferritina sérica 27 ng/mL
Saturacion de transferrina 7%
Tiempo de protrombina 12.4 segundos
Tiempo de tromboplastina 29.7 segundos
Glucosa 94 mg/dL
Urea 16 mg/dL
Creatinina 0.58 mg/dL
Albdmina 3.97 gr/dL
Colesterol 134 mg/dL
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Figura 1.

Figura 2.

Se realiz6 una radiografia de es6fago contrastada con
bario, la cual mostré una imagen lineal por defecto de re-
lleno de 2mm de longitud, a la altura de la cuarta y quinta
vértebra cervical en la vista anteroposterior vy lateral; se
extendia a la cara esofagica anterior y reducia la luz en
60% (Figura 3y 4).

Se someti6 a endoscopia digestiva alta introducién-
dose el endoscopio bajo vision directa y se evidencié una
membrana fibrosa que estenosaba la regién cricofarin-
gea (Figura 5). Se pas6 una guia teflonada tipo cebra y
con el equipo se logré dilatar, pasando al eséfago (dia-
metro: 9 mm). Eséfago con mucosa, calibre y distensi-
bilidad normal.

La paciente refiri6 mejoria leve de la deglucién; fue
sometida a dilataciones progresivas usando bujias dilata-
doras Savary-Gilliard, llegando al final de la tercera dilata-
ci6n hasta 14 mm, con lo que mejoré progresivamente la
disfagia.

Recibi6 transfusion de un paquete de glébulos rojos,
luego recibié hierro endovenoso por 3 dosis interdiario.
Sali6 de alta con sulfato ferroso y acido félico por via oral.

Figura 3.

Figura 4.

Figura 5.
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La evaluacién endoscépica fue luego de un mes. La evolu-
cién clinica ha sido favorable con resolucién progresiva de
la disfagia; ademas ha iniciado dieta, tolerando alimentos
solidos.

DISCUSION

El sindrome de Plummer-Vinson es descrito como muy
raro, pero su reconocimiento es importante porque estos
pacientes tienen mayor riesgo de carcinoma epidermoide
de esofago.

Epidemiologia

No hay datos recientes publicados en la literatura, solo se
dispone actualmente de reportes de casos mas que serie de
pacientes. Por ello no hay datos precisos sobre la incidencia
y prevalencia del sindrome. En relacién a morbilidad, esta
relacionada a anemia ferropénica y al hecho de someterse
a dilataciones esofagicas repetidas. En cuanto a mortali-
dad, no hay informacién disponible pero se presume que
sea baja. Se ha postulado que el sindrome estaria asociado
a deficiencia nutricional de hierro y la mejora nutricional de
la poblacién en los tltimos decenios, como por ejemplo la
masiva suplementacién de productos con hierro, explicaria
la gran disminucién en la incidencia.* Por otro lado, en
Africa, continente con extrema pobreza y deficiencia en
el aporte de hierro casi endémica, el sindrome casi no se
ha presentado, haciendo que otros micronutrientes y/o un
factor ambiental se tenga en cuenta.®

Etiopatogenia

La etiologia de la formacion de membranas v la disfagia
es desconocida. Se han investigado factores nutricionales,
genéticos y autoinmunes. Se ha asociado la patogénesis
de las membranas probablemente a deficiencia de hierro,!
pero otros estudios sugieren que el hierro no es suficiente
ni necesario para la formacion de membranas,® haciendo
esta teoria controversial.

En cuanto a disfagia, la relacién de ésta con deficien-
cia de hierro esta documentada, pero ademas de estar rela-
cionada a membranas, se postula que la ferropenia produ-
cirfa alteraciones de la fibra muscular provocando cambios
miasténicos que llevarian a alteraciones de la deglucién y
motilidad esofagica disminuida,® probablemente debido a
baja actividad de la 6xido nitrico sintetasa neuronal y/o
alteraciones de la funcién mitocondrial v dafio del DNA.”
Las enzimas dependientes de hierro rapidamente se pier-
den por la alta velocidad del recambio celular del epitelio
gastrointestinal, se especula que esto causaria degenera-
cién mucosa hiperplasica y formacién de membranas.!>¢

Es indispensable mantener niveles de hierro adecua-
dos para conseguir suficiente cantidad de enzimas para
la oxidacion y reduccién de citocromos implicados en la
respiracion celular. La deficiencia de hierro produce un se-
vero cambio en la regeneracion celular, produciendo un
adelgazamiento de la mucosa y una alteracién del proceso

de epitelizacion; llegando a ser susceptible de dafo por
estimulo mecanico.® El peristaltismo esofagico alterado lle-
varia a formacién de pliegues y membranas en la pared
anterior, donde son mas frecuentes.® La atrofia y cambios
ulcerosos que ocurren por lesiones del eséfago superior
por trauma del alimento sélido, condicionaria la formacién
de membranas en esa zona, lo que llevaria a estenosis y
luego disfagia.®

La manometria esofagica muestra la zona de maxima
presién disminuida a nivel faringeo, ademas, ondas de con-
tracciéon de baja amplitud y presiéon durante deglucién alta
se han demostrado en cuerpo esofagico.? En anemia ferro-
pénica, se ha demostrado una alteracién del transito farin-
geo y esofagico, con contracciones esofagicas disminuidas
que producirian disfagia, mejorando al reponer hierro.!°

Enfermedades que han sido reportadas asociadas al
sindrome de Plummer-Vinson son la enfermedad celiaca,
que es la mas frecuentemente asociada,!'? seguido por
incremento del flujo menstrual y hernia hiatal,'® anemia
perniciosa®, artritis reumatoide* v tiroiditis.®

Caracteristicas clinicas

El cuadro clinico se presenta en pacientes de 40 a 70 afios
de edad®, 75-90% son mujeres, > de raza blanca. Se
ha reportado casos de nifios y adolescentes.'’?° Los pa-
cientes se presentan con disfagia alta, tipo orofaringea, no
dolorosa, intermitente, progresiva, cronica; predomina la
dificultad para deglutir sélidos. Historia de pérdida de peso
y debilidad puede estar presente.!'>1¢ Cabe resaltar que
el sindrome anémico puede ser el cuadro clinico predo-
minante!, siendo el motivo de consulta, quedando la dis-
fagia como sintoma secundario; lo cual fue evidenciado en
nuestra paciente, no se habia percatado de la disfagia, solo
comia alimentos blandos.

Durante el examen clinico, se evidencia estomatitis
angular, glositis y coiloniquia.'*?° Puede haber espleno-
megalia (30%), bocio tiroideo, caida de los dientes, unas
quebradizas en manos y pies®; ademas conjuntivitis, der-
matitis seborreica, hiperqueratosis, queratitis, blefaritis y
alteraciones visuales.’® Hallazgos inusuales son: acropa-
quia y tortuosidad esofagica.?!

Diagnéstico vy Diagnéstico diferencial

Para el diagnéstico se requiere la historia de disfagia,
anemia por deficiencia de hierro y membranas en eséfa-
go proximal. Se pueden documentar las membranas con
métodos radiolégicos y/o endoscopia digestiva alta; se su-
giere iniciar el estudio con apoyo de iméagenes, ir directo
a la endoscopia puede no evidenciar membranas porque
éstas pueden romperse accidentalmente durante el exa-
men y concluir que no hay lesién. La radiologia esofagica
o esofagograma con bario y la videofluoroscopia son los
métodos de elecciéon.1®1® Se solicita en vista anteropos-
terior y lateral. La membrana se visualiza mucho mejor
en la vista lateral, cuando la faringe inferior y el eséfago
superior estan dilatados al maximo. Se observa un defecto
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de relleno en forma de una proyeccién delgada en el es6-
fago proximal por debajo del cartilago cricoides. Si el cua-
dro clinico es compatible y la sospecha diagnostica es alta,
pero la radiologia baritada es negativa o no concluyente,
se puede solicitar la videofluoroscopia que es el método
mas sensible.1¢15 Esta puede distinguir verdaderas mem-
branas de pliegues mucosos no definidos o alteraciones de
la submucosa.®

La endoscopia alta es diagnéstica y terapéutica. La
membrana no es lesionada si se ingresa el instrumento cui-
dadosamente bajo visién directa.® La lesién mide de 1 a 2
mm, es horizontal, delgada, lisa, generalmente tnica, raro
multiple, de apariencia grisacea, la mayoria tienen la luz
excéntrica, raramente es central.® Se ubica con frecuencia
debajo del musculo cricofaringeo, generalmente protruye
de la pared anterior extendiéndose lateralmente, raramen-
te cruzan hacia la pared posterior.! Siendo la enfermedad
celiaca frecuentemente asociada, se recomienda tomar
multiples biopsias en duodeno durante el procedimiento.

Otras causas de disfagia son anillos, retracciones, es-
tenosis inflamatorias o infecciosas, diverticulos, alteraciones
de la motilidad, compresién extrinseca de un plexo venoso
submucoso y neoplasia postcricoidea. Ademas se debe tener
en cuenta el diagnéstico diferencial de anemia microcitica
hipocrémica por ferropenia: falta de ingesta o por pérdidas
gastrointestinales y/o ginecolégicas. La importancia radica
en buscar causas potencialmente tratables de anemia.'?

Histologia

Por definicién, la membrana debe contener solo mucosa
y submucosa del epitelio poliestratificado plano no quera-
tinizado esofagico normal, a diferencia del anillo que tiene
mucosa, submucosa y muscular. La Histopatologia mues-
tra hipertrofia o atrofia de la membrana mucosa, degene-
racién y atrofia de la muscularis mucosae y, a veces, carti-
lago hialinizado.® Los resultados de biopsias de epitelio
esofagico de humanos y animales demuestra que fibrosis,
hiperplasia epitelial e inflamacion crénica en submucosa
estan asociados a un riesgo de cancer.”

Tratamiento

La reposicién de hierro es fundamental y mejorar el ré-
gimen higiénico dietético es suficiente en sintomatologia
leve. Generalmente mejora la disfagia con hierro por via
oral y parenteral.>° Tratar la causa de la anemia si es iden-
tificable. La dilatacién mecanica endoscépica es til en
pacientes con disfagia crénica y severa y/o si no mejoran
solo con hierro.* La membrana usualmente ocluye gran
porcentaje del didametro esofagico y no es distensible; se
debe colocar una guia y se pueden hacer dilataciones pro-
gresivas de hasta 17 mm.! Varias sesiones pueden ser ne-
cesarias, dado que es un procedimiento seguro y efectivo
en el manejo de la membrana.??

Pronéstico

En general, el prondstico a largo plazo del sindrome es
bueno, la disfagia algunas veces puede recurrir si la defi-
ciencia de hierro aparece nuevamente. Dado que es una
condicién premaligna la asociacién con carcinoma epider-
moide de eséfago e hipofaringe es de 5-15%, empeoran-
do el pronéstico.®#%324 Se ha reportado asociacién con
cancer gastrico,®®1¢ tumor pseudopapilar del pancreas,?®
talasemia?® y carcinoma de lengua.?’ El seguimiento endos-
copico es anual,»>121¢ aunque no hay datos concluyentes
sobre esta recomendacion.®

Conclusiéon

Es una paciente mujer de 39 afios con sindrome anémi-
co y disfagia. Los exdmenes muestran anemia ferropénica
severa. La radiologia demuestra una imagen compatible
con membrana esofagica que se corrobora con endoscopia
digestiva, corroborando el sindrome de Plummer-Vinson.
Dado que es una condicién premaligna, es mandatorio que
el sindrome se tenga en cuenta en el diagnéstico diferen-
cial de un paciente con anemia ferropénica.
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