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Resumo

A presenca de membrana esofagica adquirida, na area pés-cri-
céide, associada ou ndo com anemia ferropriva é denominada
Sindrome de Plummer-Vinson ou de Patterson-Kelly. A disfagia
associada a SPV é tipicamente intermitente e limitada aos
alimentos sélidos. Os enfermos podem apresentar queixa de
engasgo ou até episédios aspirativos. A patogénese da sindro-
me envolve a deficiéncia nutricional com dieta deficiente em
frutas frescas, vegetais e carnes. A presenca de membranas
esofagicas € associada ao risco elevado de cancer esofagico
ou faringeo, com necessidade de endoscopia digestiva alta
periédica para a deteccdo de alteracOes pré-neopldsicas na
faringe ou no esoéfago. Os autores descrevem uma pessoa
doente portadora de Sindrome de Plummer-Vinson com
disfagia para alimentos sélidos, anemia ferropriva, caréncia
nutricional cronica e membranas na luz do es6fago cervical.
O tratamento habitual é a reposicdo oral ou parenteral de ferro
associada a dilatacdo esofdgica e/ou rompimento da membrana
do eso6fago por via endoscépica e a correcao das defici€éncias
nutricionais. Essa terapéutica foi adotada com sucesso na
enferma desse relato que, apés seis meses de seguimento,
permanece assintomatica, alimentando-se adequadamente,
sem perda ponderal ou anemia.
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Abstract

Acquired esophagic web in post-cricoid area with or without
iron deficiency anemia is called Plummer-Vinson Syndrome
(PVS) or Patterson-Kelly Syndrome. The dysphagia associa-
ted to PVS is usually intermitent and limited to solid food.
Patients could have regurgitation and pulmonary aspiration.
The syndrome is related to nutritional deficiency of fruits,
vegetables and meat. PVS involves a higher risk of esophagic
and pharyngeal cancer, needing periodic endoscopic examina-
tion. The authors describe a classic PVS with dysphagia, iron
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deficiency anemia and esophagic web. The usual treatment is
oral or parenteral iron supplementation, endoscopic dilatation
or web removal and adequate diet. This therapy succeeds in
this case and after six months, the patient related became
asymptomatic, without weight loss or anemia.
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Introdugio

Durante o desenvolvimento embriondrio, a luz do eséfago
torna-se totalmente obliterada e, a seguir, é recanalizada para
formar a viscera oca do adulto. A ocorréncia de falha nesse
processo pode resultar em atresia do eséfago ou na formagio de
membrana residual nesse 6rgio. Habitualmente, tais membranas
sdo observadas na regido superior do esbfago, freqiientemente
com aberturas excéntricas, algumas vezes multiplas’.

Plummer?? relatou 131 casos de doentes com espasmo
esofdgico que necessitavam de dilatagio. Vinson* descreveu
pacientes com disfagia e anemia ferropriva atribuida a al-
teragdes nervosas, habitualmente 2 histeria. Baseado nessas
observagdes, a associagio de disfagia e anemia ficou conhecida
nos Estados Unidos da América como SPV>.

No mesmo periodo, no Reino Unido, Patterson® e Kelly’
observaram doentes com associagio de disfagia com a anemia.
Esses autores atribuiram as causas da disfagia a presenca de
espasmos esofdgicos ou membranas no érgio.Com o advento
da radiografia e da endoscopia, descobriu-se que muitos desses
enfermos possuiam membrana esofdgica na regido cervical
do érgio que causava a disfagia®®.

A SPV ¢ caracterizada pela triade representada por
disfagia cervical, anemia ferropriva e presenca de membranas
na luz do esofago. Outras manifestagdes com menor freqién-
cia podem ocorrer: anemia, fraqueza, palidez, taquicardia,

Trabalho realizado no Hospital Municipal Universitdrio de Sdo Bernardo do Campo no setor de Clinica Médica.
* Disciplina de Clinica Médica da Faculdade de Medicina do ABC, Santo André.
** Disciplina de Cirurgia do Aparelho Digestivo da Faculdade de Medicina do ABC, Santo André.
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glossite, alteracdes de mucosa oral, faringea e gastrica, perda
de peso, pele seca, unhas planas e frigeis, queilite angular,
acloridria, perda precoce dos dentes, dermatite seborréica,
conjuntivites e blefarites®*?.

Relato de caso

Mulher, branca, 57 anos, com anemia (hemoglobina de
5,6 g/dL e hematdcrito de 20%), fraqueza muscular, vertigem
objetiva e fibrilagdo atrial aguda, foi tratada com amiodarona
e transfusio de duas bolsas de concentrado de hemaicias.
Referia internagdes por anemia desde a infincia, hipermen-
orragia durante 35 anos (menopausa ha 7 anos) e disfagia ha
35 anos, lentamente progressiva. Atualmente ingeria apenas
alimentos de consisténcia pastosa. Negava emagrecimento.
No exame fisico, a doente apresentava-se com 1,60 m e
62 Kg de peso corpéreo (IMC=24,2), descorada +++/4+, queilite
angular, cabelos quebradigos e hemiparesia facial a esquerda.
Os exames laboratoriais pds-transfusio revelaram hemoglobina
6,2 g/dL, hematdcrito 23,5%, ferritina 379 pg/L, ferro sérico
147 pg/dL, nivel sérico de vitamina B12 493 pg/mL e de dcido
félico 3,8 ng/mL. A endoscopia digestiva alta (EDA) mostrou
estenose do eséfago com luz de 3 mm de didmetro situada no
nivel cricofaringeo e intransponivel ao aparelho. A radiografia
contrastada do esdfago mostrou presenca de hérnia hiatal de
deslizamento. Iniciou-se, entdo, reposi¢io de ferro por via oral
e intramuscular. Apés uso de bromocriptina durante uma se-
mana, para afastar possivel distirbio motor, foi realizada nova
EDA, que revelou estenose de eséfago por membranas, no
nivel cricofaringeo, sugestivo de SPV. A doente foi submetida
a dilatages esofdgicas com sondas de Savary com rompimento
de quatro membranas esofdgicas. Apés 20 dias de tratamento
clinico e dilatagées esofdgicas, a enferma apresentou remissao
completa da disfagia e melhora do quadro laboratorial com
hemoglobina atingindo 9,0 g/dL e o hematdcrito elevando-se
para 29,5%. Os exames de controle apds trés meses mostraram
anemia ferropriva hipocrémica microcitica com anisocitose e
poiquilocitose, hemoglobina 11,4 g/dL, hematécrito 38,7%,
plaquetopenia, ferritina 18,63 ng/dL, ferro sérico 114 pg/dL e
transferrina 488 pg/dL. Nova EDA de controle revelou redugio
anelar discreta da luz do esdfago no nivel cricofaringeo, sendo
realizada dilatagio com o préprio aparelho. Apds 6 meses de
seguimento, a doente permanece assintomatica, alimentando-se
adequadamente, sem perda ponderal e sem anemia.

Discussao

A triade cldssica da SPV ¢ caracterizada pela presenca de
anemia ferropriva, disfagia cervical e de uma ou mais mem-
branas esofdgicas, como também ocorreu com a enferma do
presente relato™**1618, Sua freqiéncia ¢ maior em caucasianos
e em norte-europeus, especialmente nos habitantes das dreas
rurais da Suécia'®. Essa sindrome acomete principalmente
mulheres (80 a 90 % dos casos) na faixa etdria de 40 a 70
anos de idade®'®, porém, também foi descrita em criangas e

adolescentes?®?!,
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No presente caso, os niveis séricos de ferro e ferri-
tina apresentavam-se inicialmente elevados, o que pode ser
atribuido 2 transfusio de concentrado de hemicias realizada
antes da sua internagio®. Entretanto, a doente apresentou
anemia ferropriva nos exames de controle apds trés meses
da transfusio.

A presenca da triade da SPV é rara, embora as incidén-
cias isoladas da disfagia benigna ou da membrana esofigica
sejam relativamente freqiientes’. Estudo realizado com 1000
doentes consecutivos com disfagia encontrou prevaléncia de
5,5% de membranas esofdgicas e, destes, apenas seis pacien-
tes apresentavam disfagia relacionada com as membranas.
Nenhum dos pacientes avaliados possuia os critérios para

diagnéstico de SPV™.

A disfagia associada 2 SPV é tipicamente intermitente e
limitada aos alimentos sélidos. Os enfermos podem apresentar
queixa de engasgo, que foi também referido pela paciente
desse caso, ou até episédios aspirativos’.

A patogénese da doenca ainda é obscura, mas, prova-
velmente, a anemia ferropriva, a predisposi¢do genética, a
desnutric¢do, as doencas auto-imunes e os fatores ambientais
participam de sua etiogénese. Autores>**1¢ afirmam que a
anemia ferropriva em individuos suscetiveis pode levar a
formagdo da membrana no esofago cervical, que pode ou
ndo causar disfagia.

A disfagia parece relacionada nio apenas a presenga de
membrana esofdgica, mas também & contragdo muscular
inadequada devido 4 deficiéncia de ferro. A ferropenia cronica
pode determinar atrofia da mucosa do trato digestivo, ocasio-
nando aumento na ocorréncia de traumatismos e ulcera¢des
dessa mucosa, predispondo 4 formacio de membranas e
conseqlientemente & redugio da propulsdo do bolo alimentar
pelo musculo 1c9r213c2(3‘farl'ngeo e incoordenagio da musculatura
lisa esofdgica " -

Dantas e al* complementaram essa hipétese, relatando
que a deficiéncia de ferro reduz enzimas oxidativas ferro-
dependentes, resultando numa degradagio progressiva dos
musculos da faringe e atrofia da mucosa. Esses processos
induziriam 4 formagio das membranas, que resultam numa
constri¢do orginica do esdfago que, finalmente, pode levar
a disfagia®. Entretanto, outros autores® contestaram essa
hipétese, alegando que a prevaléncia de anemia nio é maior
em enfermos com disfagia, nem a deficiéncia de ferro é mais
freqliente em mulheres com membranas esofigicas.

Outra hipétese sobre a patogénese da sindrome envolve a
deficiéncia nutricional. Wynder ez a/* relataram valores normais
de ferro sérico em 70% dos enfermos com a SPV, mas que pos-
sufam dieta deficiente em frutas frescas, vegetais e carnes. De
fato, essa se tornou uma das hipéteses mais aceitas da atualidade’.
A doente deste relato apresentava caréncia nutricional cronica,
com dieta pobre nos alimentos acima citados, ingerindo basi-
camente carboidratos.

Hérnias do hiato diafragmatico podem estar associadas a
anemia ferropriva. Wetson ez a ¥ sustentaram que fissuras lineares
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na mucosa da dobra géstrica (lesdes de Cameron) onde ocorre a
constri¢do do estémago pelo diafragma eram significativamente
mais prevalentes em doentes anémicos, em comparagio aos nio
anémicos com hérnia de hiato.

A presenga de membranas esofdgicas é associada ao risco
elevado de cincer e 3 a 15% dos doentes com SPV desenvolvem
carcinoma esofdgico ou faringeo®>®?. Dai a necessidade de
EDA periédica para a detecgdo de alterages pré-neoplasicas
na faringe ou no es6fago.

A SPV participa do diagnédstico diferencial das causas
habituais de disfagia, como os tumores malignos ou as este-
noses esofagicas’.

A disfagia cervical é considerada o tipo mais raro de
disfagia e a causa benigna mais freqiiente é a presenca de
membranas na luz do esdfago, encontradas em 5 a 15% dos
enfermos com disfagia’.

No tocante ao tratamento, estudos mostraram que ¢
possivel promover remissio precoce da disfagia por meio da
reposicdo oral e/ou parenteral de ferro associada a dilatagdo
esofgica por via endoscépica para acelerar a remissio da
membrana®1013:141618.2429.30 Foj relatado o controle da afec¢do
apenas com a suplementacio de ferro por via oral”'”". Ha
também relato de extirpagio cirirgica da membrana esofdgica
com diminui¢do da disfagia e sem recorréncia'’.

Do exposto, constata-se que a SPV é doenca rara,
caracterizada pelos achados de anemia ferropriva, disfagia
cervical e membranas na luz do esdfago. Habitualmente, o
tratamento € realizado pela reposi¢do oral e/ou parenteral
de ferro associado a dilatagbes esofdgicas com eventual rup-
tura das membranas situadas na luz do es6fago, com bons
resultados. O controle endoscépico periddico do esofago e
da faringe € necessédrio em funcio da maior incidéncia de
carcinoma nesses érgios nos doentes portadores de SPV.
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