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Resumen

El sindrome de Plummer-Vinson (SPV) es una enfermedad rara que afec-
ta con preferencia a mujeres de entre 40y 70 afios. Se caracteriza por dis-
fagia alta, membranas esofdgicas y anemia ferropénica crénica, si bien
ésta puede faltar como en el caso que comunicamos.

Se presenta una mujer de 65 afios de edad con lengua atrofica, brillante,
depapilada; cabello quebradizo, seco y disfagia progresiva a sélidos, de
4 anos de evolucién. Se confirmo el diagnéstico de SPV con la presen-
cia de las membranas esofdgicas a nivel de C5-C7 (subcricoidea). Se rea-
liz6 tratamiento de éstas mediante reseccién con laser de CO, y dilata-
cion esofagica superior; la mejorfa fue casi inmediata posterior al proce-
dimiento, y se mantuvo en los controles endoscdpicos al mes y a los 6
meses del tratamiento.

La sospecha clinica de esta patologia es de gran valor, ya que un 10
% de los pacientes pueden presentar carcinoma de faringe, eséfago
0 estbmago como asociaciones mas importantes (Dermatol Argent
2009;15(1):54-58).
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Abstract

Plummer-Vinson syndrome is an uncommon disease that affects wo-
men in the fourth to seventh decade of life. It is characterized by upper
dysphagia, esophageal membranes and chronic ferropenic anemia.
However, the later may not be present in some cases.

A 65 year-old woman presented with atrophic and depapillated ton-
gue, brittle and dried hair, and a progressive dysphagia of 4 years' dura-
tion limited to solid foods. Diagnosis was confirmed by the presence of
esophageal membranes at C5-C7 level (sub-cricoid region). The patient
underwent CO,-laser removal and upper esophageal dilation, with a ra-
pid outcome, which continues at one month and six months endosco-
pic follow up.

Its diagnosis is important because it identifies a group of 10 per cent of
patients at increased risk of carcinoma of the pharynx, the esophagus or
the stomach (Dermatol Argent 2009;15(1):54-58).

Key words: Plummer-Vinson syndrome, dysphagia, esophageal web, sto-
matitis, anemia.

Introduccion

El sindrome de Plummer-Vinson (SPV), también conocido
como disfagia sideropénica o sindrome de Paterson-Kelly, se ca-
racteriza por disfagia cervical, anemia ferropénica y membranas
esofdgicas. En alrededor del 40% de los casos se presentan depa-
pilacién lingual con grietas y erosiones, queilitis angular y mi-
crostomia. La disfagia es el sintoma cardinal y se debe a una es-
trechez de la luz esofdgica por la presencia de un repliegue de la
mucosa por debajo del cartilago cricoides. La anemia microci-
tica ¢ hipocrémica puede estar ausente y no invalida el diagnds-
tico, ya que la confirmacion se hace por el hallazgo de las mem-
branas esofégicas.

Es de gran importancia la sospecha clinica de esta entidad, asi
como la necesidad de su seguimiento, ya que en el 10% de los
pacientes se pueden desarrollar carcinomas de hipofaringe, es6-
fago y estémago.
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Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 65 anos,
quien consulta a la divisién de dermatologia,
en agosto de 2006, por queilitis angular, mu-
guet y disfagia progresiva a sélidos de 4 anos de
evolucién.

Antecedentes de enfermedad actual: candidia-
sis oral desde 1998, que se fue repitiendo de ma-
nera periddica (3-4 veces/afo) hasta el afio 2002.
Los episodios coincidieron en algunas oportuni-
dades con la ingesta de antibidticos por proce-
sos infecciosos comunes (vias aéreas superiores,
faringitis), sumada al uso habitual de dispositi-
vos protésicos completos debido a la edentacion
que presentaba desde edad temprana. Si bien es-
tos cuadros respondieron al tratamiento con flu-
conazol via oral, no se acompanaron de repapila-
cién lingual, por lo que se realiz6 biopsia de len-
gua, que informé hallazgos incaracteristicos.

Al examen fisico se observd queilitis angular,
lengua depapilada, atréfica y brillante, muguet
en parte anterior de lengua (Foto 1) y béveda
palatina (zona de hiperplasia paraprotésica), mi-
crostomia (Foto 2) y cabello seco y quebradizo.
Exdmenes de laboratorio: Hb 14,6 mg%, Hto
43%, VCM 90 fl, HCM 29,4 pg.

Con la sospecha de SPV, se solicitd intercon-
sulta con el servicio de ORL para exdmenes
complementarios.

Estudios complementarios: videodeglucion: se
observa estrechez subcricoidea (Fotos 3 y 4); en-
doscopia digestiva alta: se evidencia la presencia
de una membrana esofégica al mismo nivel.
Tratamiento: sc¢ le practicd reseccién con ldser
de CO, de dicha membrana y dilatacién esofdgi-
ca inferior a ésta.

Evolucidn: la paciente mejoré su cuadro cli-
nico (disfagia) y sus lesiones de boca (Foto 5),
piel, textura del cabello. en forma casi inmediata,
manteniéndose estable a la fecha transcurridos 8
meses del procedimiento. Se realizaron contro-
les endoscépicos al mes y a los 6 meses del trata-
miento con resultados normales. Es de mencio-
nar que en los anilisis de sangre realizados an-
tes y después del procedimiento nunca se detec-
to anemia.

Discusion
El sindrome de Plummer-Vinson, también llama-

do por los ingleses sindrome de Paterson-Brown-
Kelly, se caracteriza por la triada cldsica de disfa-

Foto 2. Microstomia.

gia alta, membranas esofdgicas y anemia por deficiencia de hierro."?

Se presenta de preferencia en mujeres de raza blanca con edades com-
prendidas entre 40 y 70 afios (90%), si bien se han descrito casos en
nifnos, hombres y adolescentes.*>

La disfagia es el sintoma principal, presente en el 100% de los casos.
Es no dolorosa, intermitente y progresiva en el tiempo, limitada a so-
lidos. Se acompafa de pérdida de peso.?

La deteccién de las membranas esofdgicas cs definitoria para el
diagndstico del SPV. Estas membranas pueden estar presentes en
5 al 15% de los casos;® se caracterizan por una o més hojas delga-
das y horizontales compuestas por epitelio escamoso y submucoso.
Sobresalen principalmente desde la pared anterior y proximal, exten-
diéndose lateralmente en forma semilunar, y muy raramente llegan
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Foto 3. Videodeglucicn. Estrechez subcricoidea.

Foto 4. Estrechez subcricoidea.

hasta la pared posterior.® Sin embargo, el estrechamiento del lumen
es la causa de la intolerancia a la deglucién de s6lidos. Cuando alcan-
zan a comprometer todo el perimetro esofdgico constituyen los lla-
mados anillos o diafragmas. Se han descrito dos clases de anillos eso-

figicos: los anillos A y B. Los A son musculares
y se asocian con dismotilidad esofégica, en tanto
que los B, conocidos como anillos de Schatzki,
afectan la mucosa y se presentan en la unién gas-
troesofdgica, donde posiblemente guardan rela-
cién con el reflujo; estos anillos suelen producir
sintomas solamente cuando el didmetro luminal
tiene menos de 13 mm. Adn asi, los individuos
sintomdticos por lo general refieren sélo disfa-
gia intermitente para alimentos sélidos inducida
por prisa o ansiedad.””

La anemia de tipo microcitica e hipocrémica se
encuentra en una alta proporcién de casos, aun-
que no en la totalidad. Cuando adquiere cierta
magnitud se agrega la sintomatologia habitual
del sindrome anémico: palidez de picl y muco-
sas, fatiga fécil, disnea, palpitaciones, taquicar-
dia, hipotensién arterial y soplos funcionales.>®
El compromiso cutineo-mucoso-faneral es ha-
bitual: se observa piel seca y poco eldstica, der-
matitis seborreica, cabello seco y quebradizo. Las
ufias pueden verse aplanadas, opacas, con surcos
longitudinales o con aspecto céncavo (coiloni-
quia), o bien en sentido inverso: ufnas en vidrio
de reloj. Son quebradizas, blandas, y con estrias
longitudinales o transversales.>'*!" En la cavidad
bucal es comun encontrar atrofia papilar de la
lengua (depapilacién), ardor, quemazén y dolor,
con grietas o erosiones que son las que ocasionan
esta molestia. El orificio oral se puede estrechar
(microstomia), agregdndose la queilitis angular.
La edentacién a temprana edad es poco consig-
nada y bastante frecuente.>'* La leucoplasia y los
carcinomas de lengua pueden ser una complica-
cién, si bien los cdnceres mds habituales incluyen
hipofaringe, eséfago superior y estémago.>*!!
En el 30-50% pueden existir gastritis’ y/o aclor-
hidria,® asi como esplenomegalia,*® tiroideopa-
tia,” dermatitis seborreica, hiperqueratosis o al-
teraciones visuales, conjuntivitis, queratitis, ble-
faritis,”” y patologfas autoinmunes, como la en-
fermedad celiaca.?

La ctiopatogenia del sindrome es desconocida.’
Algunos de los mecanismos postulados incluyen
deficiencias de hierro y nutricionales, predispo-
sicién genética, factores infecciosos y factores
autoinmunes."** La deplecién de enzimas oxida-
tivas dependientes de hierro producirfa una se-
rie de alteraciones tréficas en los musculos res-
ponsables de la deglucién, con atrofia de la mu-
cosa esofdgica y acumulacidon de restos epitelia-
les que forman membranas. La mejoria de la dis-
fagia después de la terapia con hierro proporcio-
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Foto 5. Postratamiento, mejoria clinica inmediata.

na la evidencia para una asociacién entre la deficiencia de ese mineral
y la disfagia poscricofaringea; ademds, la disminucién en la inciden-
cia de esa entidad en las tltimas décadas es paralela a la mejoria en el
estado nutricional de la poblacién general® Sin embargo, el hecho
de que se hayan comunicado casos de este sindrome en sujetos sin
anemia y que la enfermedad sea pricticamente desconocida en pai-
ses africanos en donde la deficiencia de hierro es endémica, hace que
la hipétesis de una etiopatogenia dependiente del hierro sea atn ob-
jeto de controversia.! Recalcamos que en nuestra paciente no se de-
tectd anemia en ninguno de los andlisis efectuados. A pesar de ello,
una comunicaciéon de autores africanos menciona que si bien el SPV
es raramente descrito en Africa, es necesaria una mayor difusién de
la endoscopia digestiva para poder tener una mejor perspectiva de su
prevalencia.t

El cuadro completo del SPV incluye al sindrome clinico descrito, los
hallazgos de laboratorio, los estudios de imdgenes y la endoscopia.’
En el laboratorio, ¢l hemograma puede estar modificado sélo en la
serie roja, determinando una anemia microcitica ¢ hipocrémica mo-
derada. El 40% de los casos puede cursar con hemograma normal,’
como es ¢l caso de nuestra paciente.

El esofagograma con bario con proyecciones laterales es el me-
jor estudio de imdgenes para la demostracién de las membranas.’
Radiolégicamente, cuando el paciente ingiere una pequefa cantidad
de medio de contraste (bario) se observa un defecto tipico de llenado
inmediatamente por debajo del cartilago cricoides indicando una es-
trechez esofdgica. A veces, la estenosis es tan intensa que produce la
retencion del medio de contraste en la hipofaringe.! La videodeglu-
cién es alternativa y confirma los hallazgos de la radiologfa.’

La endoscopia tiene fines diagndsticos y terapéuticos; debe realizar-
se con cuidado, ya que la membrana es muy delgada y se rompe con
facilidad, y puede pasar inadvertida con el paso rdpido del instru-
mento."’ Tiene gran importancia en la detecciéon precoz de las neo-
plasias de tercio superior o medio del es6fago que pueden complicar
al sindrome. Se aconseja la toma de biopsias y el estudio histolégi-

co periddico, asi como la endoscopia por el ries-
go de carcinomas de hipofaringe y eséfago a lar-
go plazo."??

La dilatacién esofdgica es el tratamiento de pre-
ferencia; consiste en la rotura de la membrana
con el esofagoscopio o por medio de bujias. En
algunos casos es necesario repetir la dilatacién
esofdgica endoscopica para evitar la formacién
de una neomembrana por cicatrizacién luego de
su ruptura,’?7812

El prondstico del SPV es excelente. Como se
menciond anteriormente, la disfagia y la anemia
responden efectivamente al tratamiento indica-
do. En el caso de asociacién con carcinoma esca-
moso de hipofaringe o eséfago superior, el pro-
nostico se ensombrece; esta asociacidn ocurre en
el 3 al 15% de los casos.!® No esta aclarado atn
por qué se asocia excepcionalmente al SPV con
cancer de estémago. Sin embargo, estd acepta-
do que la atrofia mucosa del tracto alimentario,
debida a la anemia ferropénica, podria maligni-
zar el es6fago alto o la hipofaringe.'®"* Por esto,
es crucial realizar exdmenes periddicos para de-
tectar precozmente una posible transformacién

maligna.>!°

Conclusion

Aportamos un caso de SPV resaltando sus ca-
racteristicas clinicas esenciales: lesiones cutd-
neo-mucoso-fanerales, disfagia y la presencia de
membranas esofédgicas, asi como su accesible tra-
tamiento y buena evolucién.

Debe recordarse el control anual endoscépico
para evaluar posibles malignidades de eséfago
y/o estémago.

Estos cuadros de disfagia muchas veces no son
tenidos en cuenta; los pacientes son catalo-
gados como psiquidtricos, lo cual retarda el
diagnéstico.
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* Eneltrabajo Fototerapia ultravioleta en Dermatologia (Dermatol Argent 2008;14(4):267-275), en la pagina 267,

donde dice:
“Conceptos generales

La radiacién electromagnética que llega a la superficie terrestre se sitda entre los 280 y los 300 nm y se subdivide en infrarroja, visible y UV

debe decir:
“Conceptos generales

La radiacion electromagnética que llega a la superficie terrestre se sitta entre los 290y los 3000 nm y se subdivide en infrarroja, visible y UV

*  Enel trabajo Enfermedad celiaca y piel (Dermatol Argent 2008;14(5):355-361), en la pagina 358,

donde dice:

"Si bien la avena parece bastante tolerada, los efectos a largo plazo de una dieta que la contenga.’®"

debe decir:

"Si bien la avena parece bastante tolerada, los efectos a largo plazo de una dieta que la contenga se desconocen.'®"

*

Receptores en la piel envejecida y agentes antienvejecimiento.

El envejecimiento de la piel es un proceso irreversible, durante el cual se pro-
ducen alteraciones ultraestructurales y fisioldgicas. La Dermatologia ha pues-
to gran atencién en los signos de reversién del envejecimiento y fotodario,
con el objetivo de lograr beneficios cosméticos y prevenir la fotocarcinogé-
nesis. Los avances recientes de la biologia de la piel han clarificado los meca-
nismos por los cuales se produce el fotoenvejecimiento, y han dado lugar a

nuevos tratamientos para prevenir y revertir este proceso.

Ghersetich |, et al.
Dermatol Clin 2007:25:655-662.
LJ

*

Resultados alentadores de sorafenib y decarbazina en melanoma
avanzado.

En un estudio en fase Il en pacientes virgenes de tratamiento con melano-
mas en estadios Il o IV (no operables), se agregé sorafenib, inhibidor de la
Raf quinasa (bloguea la transmision de estimulos de proliferacién de las cé-
lulas tumorales), a la decarbazina. En el estudio, 51 pacientes recibieron so-
rafenib + decarbazina, y 50 recibieron placebo y decarbazina. La decarbazi-
na (1000 mg/m?, IV) se administré por un méaximo de 16 ciclos, y el sorafenib
(400 mq) o placebo, dos veces al dia en forma continua. El tiempo promedio
sin progreso de la enfermedad fue de 21,1 semanas en el grupo sorafenib vs.
11,7 semanas en el grupo placebo.

McDermott DF, et al.

JClin Oncol 2008:26:2178-2185.
AcCC
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