Sindrome de plummer-vinson: relato de caso

Plummer vinson syndrome: case report

Resumo

A sindrome de Plummer-Vinson ou Patterson-Kelly é doenca rara caracterizada
pela triade disfagia intermitente, ferropenia e membrana esofagica. S3o poucos
os dados na literatura sobre sua prevaléncia. Embora seja atualmente uma
sindrome rara, seu reconhecimento é importante, pois identifica um fator de
risco para cancer de trato gastrointestinal alto. Aqui descrevemos um caso desta
sindrome com revisio de literatura.

Abstract

Plummer-Vinson or Patterson-Kelly syndrome is a rare disease characterized
by the triad intermittent dysphagia, iron-deficiency anemia and esophageal webs.
There are few data on its prevalence. Although currently a rare syndrome, its
recognition is important once it identifies a risk factor for cancer of the upper
gastrointestinal tract. Here we describe a case with literature review.
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INTRODUCAO

A sindrome de Plummer-Vinson ou Patterson-
Kelly é doenga rara caracterizada pela triade disfagia
intermitente, ferropenia e membrana esofagica.
Henry Stanley Plummer foi o primeiro a descreve-
la, em 1912, em pacientes portadores de disfagia,

anemia ferropriva e espasmo esofageano superior sem
o achado de estenose anatoémica.! Em 1919, Porter
Paisley Vinson relatou casos de associagio desse
mesmo quadro clinico com achado de “angulagio”
do esofago.? Também em 1919, Patterson e Kelly
descreveram essas caracteristicas clinicas e associaram
adisfagiaa presenca de membrana esofageana.’*

! Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sio Paulo. Sio Paulo, SP,

Brasil.

Correspondéncia/ Correspondence
Francine de Cristo Stein

Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo.

Av. Dr. Enéas de Carvalho Aguiar, 155 - 8° Andar
05409-011 - Sdo Paulo, SP, Brasil
E-mail: francinecstein@gmail.com

Reato oe Caso / Case Report



180 |

Rev. Bras. Geriate. Gerowtor., Rio oe Janeiro, 2011; 14(1):179-183

Sdo poucos os dados na literatura sobre a
prevaléncia da sindrome de Plummer-Vinson.
Recentemente, constam apenas raros relatos de
casos.” Esse baixo nlimero provavelmente esta
associado a melhora do estado nutricional e
reducio da incidéncia de deficiéncia de ferro nas
populagdes. Sabe-se que sua frequéncia é maior
em caucasianos e em norte-europeus, acometendo
sobretudo mulheres (80 2 90 % dos casos), brancas
entre a quarta e sétima décadas de vida.*’

RELATO DE CASO

MTZ, género feminino, branca, 83 anos, vitiva,
natural e procedente de Sio Paulo, do lar, catélica,
quatro anos de escolaridade. Portadora de
hipertensio arterial sistémica e antecedente de
AVCi ha cinco anos sem sequela motora. Fazia
uso regular de enalapril (10mg/dia) e acido acetil-
salicilico (100mg/dia). Funcionalmente
dependente para todas as atividades instrumentais
davida diaria (Lawton) e parcialmente dependente
para atividades basicas da vida didria, como
banhar-se e vestir-se (Katz). Sem antecedentes de
etilismo ou tabagismo.

Em marco de 2008, foi admitida na enfermaria
de Geriatria do Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da Universidade de Sio
Paulo, com quadro de perda ponderal
involuntaria progressiva, superior a 10% do peso

corporal, e fraqueza no ultimo ano. Referia
histéria de disfagia alta intermitente ha mais de
cinco anos e na época ingeria apenas alimentos de
consisténcia pastosa.

Ao exame fisico, apresentava-se em regular
estado geral, confusa, desorientada em tempo e
espaco, descorada + + +/4, desidratada + +/4,
presenca de queilite angular, emagrecida. O peso
era 37 kg, e a altura 1,40 m (IMC=18). Exame
neurolédgico sem alteragdes, Mini-Exame do
Estado Mental = 25/30, delirium ausente.
Abdome escavado, timpanico, flacido, com
ruidos hidroaéreos presentes, sem massas ou
visceromegalias  palpaveis. Aparelho
cardiorrespirat6rio encontrava-se sem alteragdes.

Os exames laboratoriais revelaram
hemoglobina 8,1 g/dL (12-16 g/dL), hematdcrito
27,5%, ferritina 282 ng/L (15-150 ng/ml), ferro
sérico 17 ig/dL (37-145 pg/dL), transferrina 70
ig/dL (250-380 mg/dL), saturagdo de ferro 19%
(20-40%), nivel sérico de vitamina B12 596 pg/
mL (110-770pg/mL) e de acido fdlico 4,5 ng/mL
(4,2-19,9 ng/mL). A radiografia contrastada do
esdfago (EED) mostrou presenga de estenose
segmentar esdfago cervical distal e toracico
proximal com extensio de 4 cm. (figura 1). A
endoscopia digestiva alta (EDA) mostrou estenose
membranosa do eséfago situada no nivel
cricofaringeo a 15 cm da arcada dentéria superior
e intransponivel ao aparelho de 9,8 mm.

Figura 1- Estenose segmentar em esofago cervical distal (EED)



Durante a realizagdo da endoscopia digestiva
alta, foram feitas dilatagdes esofagicas com sondas
de Savary, para promover o rompimento da
membrana esofagica e possibilitar a passagem do
aparelho para realizagio de bidpsia do local, que
revelou esofagite cronica leve inespecifica com
fibrose em cério. Foi feito o diagnéstico de S. de
Plummer- Vinson e iniciado tratamento clinico
com reposic¢io de ferro por via parenteral por
quatro semanas e dilatagdes esofagicas. Apds 20
dias, houve remissio completa da disfagia e
melhora da hemoglobina (10,5 g/dL e
hematécrito de 34%.)

DISCUSSAQ

No presente caso, encontramos uma mulher
que apresenta disfagia, emagrecimento e anemia
com ferropenia. A disfagia alta de longa data
apresentada pela paciente é o principal sintoma
da sindrome de Plummer-Vinson.! E tipicamente
indolor, intermitente, com progressio ao longo
de anos e mais frequente para solidos. Pode, no
entanto, comprometer também a ingestio de
alimentos pastosos e liquidos. Os pacientes podem
ainda queixar-se de engasgos ou até apresentarem
episddios de broncoaspiragio.’

A anemia ferropriva encontrada faz parte da
triade, mas nio é obrigatéria e pode estar ausente
em até 20% dos casos. E ela a responsdvel por
outros sintomas e sinais como fraqueza, fadiga,
taquicardia e queilite angular®. Outros sintomas,
como regurgitagio, mudanca de habitos
alimentares e emagrecimento, principalmente em
idosos, devem suscitar o diagnéstico.!!

Diante da evidéncia de ferropenia e disfagia
intermitente, deve-se prosseguir para a pesquisa
dos anéis esofageanos. Estes podem ser detectados
por estudo radiolégico contrastado do esofago,
estomago e duodeno (EED) ou pela endoscopia
digestiva alta (EDA). A EED demonstra lesio
anelar que na maioria das vezes se encontra no
ter¢o superior do esofago, logo abaixo da
cartilagem cricoide.”? No presente caso, estava a
aproximadamente 15 cm da arcada dentaria
superior. A EDA tem maior sensibilidade para o
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diagnéstico e identifica a membrana de aparéncia
acinzentada, fina e limen mais comumente
excéntrico, embora por vezes central.?

A bidpsia da membrana da paciente revelou
esofagite cronica leve inespecifica com fibrose em
corio. Achados de série de laminas avaliadas de
pacientes com diagnéstico de Plummer-Vinson
mostram que, histologicamente, a membrana
pode se apresentar com epitélio esofageano
normal e alguma perda de tecido conjuntivo,
presenga de células basais irregulares, importante
reagdo inflamatdria na lamina propria, intensa
atividade mitotica e também degeneragio e atrofia
na musculatura estriada.’* Entretanto, nio
evidencia nenhum fator especifico envolvido na
patogénese da lesdo. Dessa forma, a biopsia se
mostra util na tentativa de afastar presenca de
malignidade. Uma vez evidenciada a triade,
podemos definir a paciente do caso como
portadora da sindrome de Plummer- Vinson.

A etiopatogenia da sindrome e das membranas
é desconhecida’. Varios mecanismos tém sido
propostos como fatores genéticos, nutricionais,
autoimunes e infecciosos.’ O fator mais
importante parece ser a deficiéncia de ferro. D3o
suporte a essa teoria, sobretudo, a presenca de
ferropenia na sindrome e a melhora clinica e
endoscopica a reposi¢io desse elemento.!*!
Entretanto, o papel preciso da deficiéncia de ferro
no desenvolvimento da sindrome ainda esta por
ser definido.”

Sabe-se que o trato gastrintestinal é susceptivel
a ferropenia, dada sua elevada taxa de renovagio
celular com enzimas dependentes de ferro. Dessa
forma, é possivel que tal alteragio promova
degradagio da mucosa e formagio de
membranas,'®” bem como alteracio na contragio
muscular por degradagio progressiva dos
miusculos da faringe devido a redugio de enzimas
oxidativas ferro-dependentes.” Por outro lado,
nem todos os pacientes tém deficiéncia de ferro.
Por isso, alguns autores nio concordam com essa
associagdo.”! Talvez a anemia fosse consequéncia
de um quadro de desnutri¢io provocado pela
disfagia prolongada no paciente com luz
esofageana reduzida.”
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Para o tratamento, € sempre necessario definir
a causa da deficiéncia de ferro. Neste caso, foram
afastados sangramento, malignidade e doenga
celiaca. Na maioria dos casos ocorre melhora dos
sintomas com reposigdo de ferro;*” 1229223 em
outros, melhoram as membranas.”? Também é
possivel promover remissdo precoce da disfagia,
por meio da reposi¢io de ferrro oral ou parenteral
associada a dilatagdo endoscopica.”$13%

Em caso de obstru¢do importante por
membrana ou persisténcia da disfagia, mesmo
com a reposi¢io de ferro, deve-se proceder a
dilatagdo e ruptura da membrana®. Em alguns
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