228 4

& CASO CLINICO

Sindrome de Plummer-Vinson en un paciente con
enfermedad celiaca. Reporte de un caso

Oscar Bedini,' Ariel Naves,? Patricia San Miguel,' José Brunetti'

! Centro de Endoscopia Digestiva de Rosario (CEDIR). Rosario, Argentina.

2 Instituto de Histopatologia. Rosario, Argentina.

Acta Gastroenterol Latinoam 2021;51(2):228-232

Recibido: 27/09/2020 / Aceptado: 27/04/2021 / Publicado online: 21/06/2021 / https://doi.org/10.52787/tffk1053

Resumen

El sindrome de Plummer-Vinson es una entidad poco fre-
cuente, mds comiin en mujeres de mediana edad. Existen
escasos reportes de su asociacion con la enfermedad celiaca.
Ambas entidades pueden relacionarse con la anemia hipo-
crémica y el carcinoma esofédgico. Se comunica el caso de una
paciente femenina de 47 afios, que desde los 6 arios presentd
cuadros frecuentes de anemia ferropénica, habiendo reque-
rido transfusiones de sangre. Ocho meses antes de la consul-
ta actual, al ingerir un comprimido, presentd un cuadro de
ahogo por obstruccion. Desde entonces, ingirid solo alimentos
blandos. Presentaba anemia ferropénica, con bajos niveles
de ferritina. Una videodeglucion, realizada tres meses antes,
mostraba falta de relleno de 2 mm por 7 mm, que oblitera-
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ba el 75% de la luz esofiigica, y otra imagen similar, 2 cm
por debajo de la primera, dispuesta en sentido contrario, que
obliteraba la luz en un 50%. Se realizé una videoendoscopia
alta, que mostrd dos membranas que provocaban estenosis
de la luz en la regidn cricofaringea; estas fueron removidas.
En el bulbo duodenal y segunda porcion, se observé mucosa
aplanada, compatible con enfermedad celiaca. Se realizaron
biopsias y el diagndstico anatomoparoldgico fue de alta com-
patibilidad con enfermedad celiaca, Marsh Oberhuber 3B.
Conclusién. Esta observacion demuestra que la enfermedad
celiaca puede coexistir con el sindrome de Plummer-Vinson.
Por lo tanto, deberia ser investigada en el contexto de dicho
sindrome, con el que comparte la relacion con la anemia
ferropénica y, teniendo en cuenta, ademds, la posibilidad de
desarrollo de carcinoma esofdgico en ambas entidades.

Palabras claves. Disfagia, Plummer-Vinson, enfermedad
celiaca, carcinoma esofigico.

Plummer-Vinson Syndrome in Patients with
Celiac Disease. A Case Report

Summary

Plummer-Vinson syndrome is infrequent and is more com-
mon in middle-aged women. There are few reports of its as-
sociation with celiac disease. Both entities can be linked to
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hypochromic anemia and esophageal carcinoma. We report
the case of a 47-year-old female patient who, since the age of
six, presented frequent episodes of iron deficiency anaemia,

having required blood transfusions Eight months before the
doctor’s appointment, when she swallowed a tablet, she pre-

sented a choking episode due to obstruction. Since then, she
has been eating only soft foods. She had iron deficiency ane-

mia, with low ferritin levels. A video swallow performed three
months earlier showed a lack of fillong of 2 mm by 7 mm,

which obliterated 75% of the esophageal lumen, and another
similar image, 2 cm below the first one, arranged in the op-

posite direction, which obliterated the lumen by 50%. A vi-

deo endoscopy was performed, which showed two membranes
causing stenosis of the lumen in the cricopharyngeal region;

they were removed. In the duodenal bulb and second portion,

a flattened mucosa was observed, compatible with celiac di-

sease. Biopsies were performed and the anatomopathological
diagnosis was highly compatible with celiac disease, Marsh

Oberhuber 3B. Conclusion. This observation demonstrates
that celiac disease can coexist with Plummer Vinson syndro-

me. Therefore, it should be investigated in the context of this
syndrome, with which it shares the relationship with iron de-

ficiency anemia, and also taking into account the possibility
of development of esophageal carcinoma in both entities.

Keywords. Dysphagia, Plummer Vinson, celiac disease,
esophageal carcinoma.

Abreviaturas

SPV: Sindrome de Plummer-Vinson.
EC: Enfermedad celiaca.

VCM: Volumen corpuscular medio.

Introduccion

El sindrome de Plummer-Vinson (SPV) estd integra-
do por una triada que consiste en: anemia microcitica
hipocrémica, presencia de estructuras membranosas eso-
figicas en la regidn cricofaringea y disfagia alta. Es mds
comun en mujeres de mediana edad (40-65 afos). Los
datos epidemiolégicos sobre la incidencia y prevalencia
del sindrome de Plummer-Vinson no estdn claramente
definidos, debido a su rareza. La literatura, en su mayor
parte, se centra en los informes de casos aislados."?

Se ha descripto, desde hace tiempo, que el SPV puede
estar asociado con la enfermedad celfaca (EC).>* En esta
presentacién, se comunica un caso de esta asociacién.

Caso clinico

Paciente femenina de 47 afios que, desde los 6 afios,

presentd cuadros frecuentes de anemia ferropénica, de-
caimiento general y astenia, habiendo requerido trans-
fusiones de sangre. En cuatro oportunidades (12, 10,
9 y 8 afios antes de la consulta actual), fue sometida a
estudios endoscépicos digestivos altos, los que fueron
informados a nivel duodenal como normales, sin rea-
lizacién de biopsias de la mucosa del duodeno. Ocho
meses antes de la consulta, al ingerir un comprimido
medicamentoso, presenté un cuadro de ahogo por obs-
truccién, con sensacién de pdnico, que motivé que su
alimentacidén, desde ese momento, fuese solo a base de
papillas y alimentos blandos. Concurrié a la consul-
ta, adjuntando analiticas que indicaron la existencia
de una anemia ferropénica, con bajos niveles de ferri-
tina. También adjunté imdgenes de una videodeglu-
cién, realizada tres meses antes de la consulta actual,
que evidencié una falta de relleno de 2 x 7 mm, con
obliteracién del 75% de la luz esofdgica, y otra ima-
gen similar, 2 cm por debajo de la primera, dispuesta
en sentido contrario, que obliteraba la luz en un 50%
(Figuras 1y 2). Los exdmenes de laboratorio mostraron:
Hb: 7,0 g/dL, VCM 57.42fL, HCM 15.82pg, hierro
sérico 21 ug/dl, transferrina (TIBC) 286, saturacién de
transferrina 7%, ferritina sérica 12 ng/ml, anisocitosis,
hipocromia y microcitosis.

Ante este cuadro, se realizé una videoendoscopia di-
gestiva alta. Al introducir el endoscopio bajo visién direc-
ta, se evidenciaron dos membranas que asentaban sobre
la mucosa y provocaban estenosis de la luz en la regién
cricofaringea (Figuras 3 y 4). Se produjo una disrupcién
de dichas membranas con el paso del endoscopio y se to-
maron biopsias (Figuras 5 y 6). En el estudio histolégico
de estos fragmentos, se observo epitelio escamoso esofdgi-
co engrosado, sin atipias (Figura 7). El resto del eséfago
mostré mucosa de aspecto normal y en el estémago, no se
identificaron lesiones mucosas.

En bulbo duodenal y segunda porcién del duodeno, se
observé mucosa aplanada, compatible con EC, y se toma-
ron biopsias. En el estudio histoldgico, se observé una al-
teracién moderada a severa de las vellosidades y linfocitosis
intraepitelial (Figura 8), que se interpretaron como cambios
vinculables a EC de grado 3B en la clasificacién de Marsh
Oberhuber. Se investigd la presencia de anticuerpos anti-
transglutaminasa IGA, anticuerpos antigliadina IGA, 1GG;
todos con resultado positivo.

La disfagia mejoré luego de la videoendoscopia, con una
deglucién que la paciente evalu6 como normal, tolerando
alimentos sélidos.

La paciente inicié dieta libre de gluten y no presenté
complicaciones generales ni en la funcionalidad esofdgica
en un seguimiento de 22 meses, hasta la fecha.
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Figuras 1 y 2. Videodeglucién. Dos imdgenes de falta de relleno, con obliteracion parcial de la luz esofdgica.

Figuras 3 y 4. Videoendoscopia alta. Se visualizan las membranas que provocan estenosis de la luz a nivel de la
regidn cricofaringea.

2304 Acta Gastroenterol Latinoam 2021;51(2):228-232



Sindrome de Plummer-Vinson y enfermedad celfaca

Oscar Bedini y col.

Figura 7. Biopsia de membrana de mucosa esofdgica. Colo-
racion H&E - 100x. Se observa epitelio escamoso esofdgico
engrosado, sin atipias.

Figura 8. Biopsia de mucosa duodenal. Coloracion
H&E - 40x. Alteracidn moderada vellositaria y linfocitosis
intraepitelial, grado 3B, clasificacidn de Marsh-Oberhuber.

Discusion

El SPV es una entidad infrecuente. Es importante
reconocerlo, porque su presencia implica mayor riesgo
de carcinoma escamoso de eséfago.’ Su morbilidad estd
relacionada con la anemia ferropénica y con frecuencia
es necesario realizar a los pacientes dilataciones esofdgicas
repetidas. La etiopatogenia del SPV es desconocida. Se ha
postulado que estarfa asociado a deficiencia nutricional
de hierro crénica,® y la mejora nutricional de la pobla-
cién, en los dltimos decenios, explicarfa la disminucién
en la incidencia de esta afeccién.” Otros posibles factores

son la malnutricién, la predisposicién genética y los pro-
cesos autoinmunes.’

La relacién de la disfagia con la deficiencia de hierro
estd ampliamente documentada y, en ese sentido, se pos-
tula que la ferropenia producirfa cambios miasténicos de
las fibras musculares que llevarfan a alteraciones de la de-
glucién y motilidad esofdgica disminuida, probablemente
debido a la baja actividad del 6xido nitrico sintetasa neu-
ronal o a alteraciones de la funcién mitocondrial y dafio
del DNA.” La deficiencia de hierro también generaria
cambios en la regeneracién celular, con adelgazamiento
de la mucosa. El peristaltismo esofdgico alterado llevarfa
a la formacién de pliegues y membranas, ubicados predo-
minantemente en la pared anterior del tercio superior del
eséfago.® En la manometria esofdgica, se ha demostrado
que la zona de mdxima presién estd disminuida a nivel
cricofaringeo y, ademds, ha revelado la existencia de on-
das de contraccién de baja amplitud y presién durante
deglucién alta a nivel del cuerpo esofdgico. En pacientes
con anemia ferropénica, se ha documentado una altera-
cién del trdnsito faringeo y esofdgico, con contraccio-
nes esofdgicas disminuidas que producirfan disfagia, la
que mejora al reponer el hierro.” En Africa, continente
con dreas endémicas de deficiencia en el aporte de hie-
rro, el SPV casi no se ha presentado, por lo que puede
haber otros micronutrientes y/o factores ambientales en
juego,'’ o causas relacionadas con alteraciones genéticas
y/o inmunoldgicas.

En nuestra paciente, probablemente en el contexto de
un cuadro de EC no diagnosticado desde la infancia, con-
sideramos que la existencia de anemia ferropénica crénica
puede haber originado la formacién de las membranas
esofdgicas, que determinaron, en los dltimos afos, la apa-
ricién de disfagia para sélidos.

Hay pocos casos reportados en la literatura de pacien-
tes con coexistencia de SPV 'y EC, si bien ambas entidades
se encuentran asociadas con la deficiencia de hierro y la
anemia.>'" Cabe entonces plantear que, frente a pacientes
con SPV, deberia investigarse la posibilidad de EC como
causa de la anemia ferropénica.'?

Se halla ampliamente reconocido en la literatura que en
la EC existe una mayor incidencia de lesiones malignas, las
que se presentan sobre todo en el tracto gastrointestinal.
Entre estas lesiones, se incluye un aumento en el riesgo
de carcinoma de eséfago; se ha reportado en la literatura
que existe un riesgo relativo de 3,5 (95% CI 2,1-5,8) para
carcinoma de eséfago en celfacos.” El carcinoma esofdgi-
co se asocia asimismo al SPV. Por consiguiente, entre las
lesiones malignas que pueden desarrollarse en el contexto
dela SPVy EC, debe incluirse la posibilidad de carcinoma
escamoso de eséfago poscricoideo.'

Acta Gastroenterol Latinoam 2021;51(2):228-232

» 231



2324

Sindrome de Plummer-Vinson y enfermedad celfaca

Oscar Bedini y col.

Conclusion

La asociacién de EC con SPV deberia ser considerada
cuando se evalda a un paciente que presenta el SPV, tanto
como posible causa subyacente de anemia, como ante la
posibilidad de desarrollo de lesién maligna esofdgica.
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