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Résumé

Le syndrome de Plummer Vinson (SPV) est une entité rare qui associe dysphagie, anémie ferriprive et
membrane annulaire au niveau du tiers supérieur de I’cesophage. Il expose a un risque de cancers digestifs en
particulier de I’hypopharynx et de I’cesophage cervical.

A travers cette observation et une revue de la littérature, nous précisons les particularités épidémio-cliniques,
physiopathologiques, thérapeutiques et évolutives de cette entité rare.

Mots - Clés : Syndrome de Plummer Vinson ; dysphagie, anémie ;carence martiale ; carcinome épidermoide
de I’';esophage

Abstract

Plummer Vinson syndrome (PVS) is a rare entity that combines dysphagia, iron deficiency anemia and
annular membrane in the upper third of the esophagus. It exposes to a risk of digestive cancers in particular
of the hypopharynx and the cervical esophagus.

Through a new observation and a review of the literature, we specify the epidemiological-clinical,
physiopathological, therapeutic and evolutionary particularities of this rare entity.

Key — Word : Plummer Vinson syndrome; Dysphagia; anemia; Iron deficiency; Esophageal squamous cell
carcinoma.
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SYNDROME DE PLUMMER VINSON

INTRODUCTION

Le syndrome de Plummer Vinson (SPV) est une
entité rare qui associe dysphagie, anémie ferriprive
et membrane annulaire au niveau du tiers supérieur
de I’cesophage [1]. Il expose a un risque de cancers
digestifs en particulier de I’hypopharynx et de
I’cesophage cervical [1].

A travers une observation et une revue de la
littérature, nous précisons les particularités
épidémio-cliniques et évolutives de cette entité
rare.

OBSERVATION

Patiente agée de 84 ans, suivie pour un SPV depuis
2011 ayant eu une dilatation endoscopique il y a 12
ans. Elle a eu une défloration compléte de la
membrane avec des suites simples de la dilatation
et reprise alimentaire puis elle a été mise sous
traitement martial. Le contréle endoscopique apres
2 mois a conclu a une endoscopie o0eso-
gastroduodénale (EOGD) normale. La patiente a
été perdue de vue et est restée asymptomatique
jusqu’a avril 2023 quand elle a consulté pour

réapparition d’une dysphagie haute élective aux
solides.

L’examen physique a révélé des conjonctives pales
associées a une mauvaise dentition (absence des
dents a I’arcade dentaire supérieure).

Le score OMS était a 1, le score gériatrie était G8 a
9 et I’indice de masse corporelle (IMC) a 16
Kg/m®. L’hémogramme a conclu & une anémie
hypochrome microcytaire a 10g/dl. La patiente a eu
une nouvelle séance de dilatation endoscopique aux
bougies 7, 9 et 11 mm avec découverte aprés la
dilatation d’un processus hémi circonférentiel
nodulaire de I’cesophage cervical friable faisant 2
cm de grand axe (Figures 1 et 2). Les biopsies ont
conclu a wun carcinome épidermoide non
kératinisant moyennement différentié. Le scanner
cervico-thoraco-abdomino-pelvien injecté avec
opacification haute a conclu a I’absence de Iésions
d’allure secondaire aux étages cervico-thoraco-
abdominal. L’IRM cervicale a révélé un
épaississement tumoral de [I’cesophage cervical
associé a des ganglions régionaux d’allure
métastatique (Figure 3). La patiente a bénéficié
d’une radiothérapie avec évolution favorable a
court terme (recul actuel de 1 mois).

Fig 1 et 2 : FOGD aprés dilatation endoscopique montrant la défloration de la
membrane avec présence de lésions bourgeonnantes (fleches)
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Fig 3 : Coupes IRM: axiale pondérée en T1(a), Sagittales T2 (b) et T1 Fatsat Gado (c) montrant un
épaississement pariétal hémi-circonférentiel antérieur de I’cesophage cervical en Hyposignal T1,
hypersignal T2 hétérogéne intermédiaire et se rehaussant apres injection de gadolinium (fleches
jaunes). Ce processus d’étend sur 20mm et mesure 10mm d’épaisseur maximale. Absence

d’envahissement de la graisse avoisinante.

DISCUSSION

Le SPV, également appelé syndrome de Patterson
Brown Kelly ou dysphagie sidéropénique a été
decrit pour la premiére fois par Henry Stanley
Plummer au début du 20°™ siécle, puis par Porter
et plus tard par Porter Paisley Vinson [2]. Il existe
de nombreuses théories sur la cause du SPV. La
carence en fer semble étre la caractéristique
essentielle de son étiopathogénie. D'autres théories
incluent des carences en vitamines, des facteurs
auto-immuns et une prédisposition génétique
entrainant une réduction de l'activité des enzymes
oxydatives dépendantes du fer [3]. Il en résulte des
altérations musculaires, une atrophie de la
mugueuse et, en fin de compte, I'apparition des
membranes. Cette hypothése est également étayée
par la démonstration de lésions mitochondriales
similaires a ceux retrouvées dans la dystrophie
musculaire progressive des muscles pharyngiens de
souris souffrant d'une anémie ferriprive. Cette
modification mitochondriale contribue également a
la neurodégénérescence et au vieillissement de la
mugueuse [3] . Cependant, la carence martiale
n’explique pas tout. D’abord, la supplémentation
martiale n'améliore pas tout le monde. Ensuite, les
pays qui ont une forte prévalence de l'anémie
ferriprive n'ont pas d'augmentation proportionnelle
du nombre de cas de SPV [4]. De plus, I’intensité
de la carence en fer n'est pas proportionnelle avec
la gravité d'autres symptomes. Enfin, la formation
de membranes ne se produit que dans le tiers
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supérieur de l'cesophage, ce qui ne peut pas étre
expliqué uniquement par une carence en fer [5, 6].
Le potentiel néoplasique des lésions de la
muqueuse observées dans ce syndrome a été
découvert probablement par Logan Turner en 1913
[1]. Cet auteur a rapporté 68 cas de néoplasies de
I';esophage et a souligné la plus grande incidence
féminine de carcinome au niveau du tiers supérieur
par rapport a d'autres niveaux dans I'cesophage. Il a
aussi mi I’accent sur la durée souvent prolongée de
la dysphagie chez plusieurs de ces femmes atteintes
d'un carcinome avec une moyenne de 5 ans. En
1920, Logan Turner avait aussi rapporté 98 cas de
cancer de I’hypopharynx dont 85 étaient des
femmes. Alors que, chez les hommes, la durée
moyenne de la dysphagie était de quelques mois, la
dysphagie chez ces femmes était parfois présente
depuis de nombreuses années. Devant ces
arguments, cet auteur était persuadé qu’il existe
une condition précancéreuse qui est a I’origine de
la dysphagie précédant la dégénérescence [2].

La survenue de néoplasies de I’hypopharynx et de
I’cesophage cervical, au cours du syndrome de PV,
était rapportée par plusieurs auteurs. En effet, le
risque de cancers de [I’hypopharynx et de
I’cesophage cervical associés a ce syndrome variait
de 3 & 15% des cas selon les séries [7]. De plus, en
Suéde, ce syndrome a précédé 40% des cancers de
I’hypopharynx et de I’eesophage cervical
enregistrés entre 1959 a 1974 [8] . Au Japon, parmi
40 patients atteints du syndrome de PV, 10%
avaient présenté un cancer de I’hypopharynx [9].
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Plus rarement, des tumeurs de la cavité buccale et
de I’estomac, associées au syndrome de PV, étaient
rapportées [10] .

La pathogénie de la carcinogenese au cours du
syndrome de PV n’est pas parfaitement connue,
mais il a été démontré que la carence martiale
pourrait intervenir dans la carcinogenése des
néoplasies du tube digestif particulierement chez
les patients infectés par Helicobacter pylori [12] .
En effet, selon Pra et al, la carence martiale
intervient dans la carcinogenese par le biais de
I’altération de plusieurs fonctions métaboliques fer-
dépendante qui assurent la protection du génome
(tels que les réponses immunitaires contre les
cellules cancéreuses, la dégradation des composés
toxiques, et la régulation de la synthese de I'ADN
et de sa réparation) [13]. De plus, au cours du
SPV, la présence de néoplasies digestives du
tractus digestif haut dans plusieurs localisations
différentes pourrait étre liée au fait que I’atrophie
touche toute la muqueuse de la bouche jusqu’au
bas cesophage avec présence d’une activité
cellulaire intense dans la couche basale et une
hyperkératose superficielle. De méme, dans
I’estomac, on assiste a une atrophie muqueuse avec
une infiltration inflammatoire de la sous-mugueuse
[14].

Dans la littérature, il n'y a pas de recommandations
formelles pour la surveillance du risque
néoplasique au cours du SPV, mais la plupart des
experts recommandent une surveillance annuelle et
une approche adaptée en fonction des facteurs du
risque [15].

CONCLUSION

L’objectif de cette observation est de mettre
I’accent sur le risque de dégénérescence du
syndrome de Plummer Vinson et de I’importance
d’une éducation du patient en wvue d’une
surveillance endoscopique réguliére.
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