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INTRODUCTION



Le syndrome de Plummer Vinson (SPV) a été décrit pour la premiére fois par Kelly et

Patterson en 1919 puis 3 ans plus tard par Plummer et Vinson.

Le (SPV) est caractérisé par une triade de dysphagie haute, associée a une anémie
hypochrome microcytaire ferriprive et un anneau sur 1’esophage supérieur, Il n’ya pas de
données épidémiologiques précises mais ce syndrome est trés rare et la plupart des patients

sont des femmes adultes de race blanches, entre 40 et 80 ans.

L’étiopathogénie du (SPV) reste mal définie. Les facteurs le plus vraisemblablement
impliqués sont la carence en fer, la carence vitaminique et I’origine immunologique. Les
explorations mettent en évidence une carence en fer associée ou pas a une anémie
hypochrome microcytaire a la numération formule sanguine, un anneau ou épaississement de
la paroi antérieure de l'cesophage cervical visualisé a la fibroscopie oeso-gastroduodénale
(FOGD) et le transit cesophagien a la baryté qui met en évidence une bande fine horizontale

en regard de la région post-cricoide.

Le traitement est basé sur la supplémentation en fer et sur les dilatations endoscopiques

cesophagiennes ; I’évolution a court terme est favorable.

Ce syndrome est considéré comme une condition précancéreuse puisqu’il y a une
prédisposition accrue au développement d’un carcinome du haut appareil digestif d’ou

I’intérét de la surveillance a long terme.

L’objectif de notre travail est d’étudier les caractéristiques épidémiologiques, cliniques,
endoscopiques, thérapeutiques et évolutives du SPV a travers 72 patients atteints du SPV
colligés de 2005 a 2015 au service des explorations digestives fonctionnelles d’Hépato-

Gastro-Entérologie (Pr N. KABBAJ) du CHU Ibn Sina de Rabat.



I- Rappel anatomique

1- Situation et trajet:
L’cesophage constitue la premicre partie du tube digestif; prend une direction verticale et
médiane sur le plan frontal, son trajet sinueux débute en regard du defilé retro cricoide par
la bouche de Killian descend en avant de la colonne vertébrale en traversant successivement
la partie inférieure du cou, le médiastin, le diaphragme puis pénetre dans 1’abdomen et

s’abouche dans I’estomac par le cardia.

Jonction entre
I';esophage
et le pharynx

Trachée
Site oll I';cesophage
est croisé par
I'arc de I'aorte

Site ol I';esophage
est réduit par la

Partie de bronche principale
l'cesophage ¢ gauche
située en
arriére Hiatus cesophagien
de l'atrium
gauche )
Diaphragme

Figure 1: Schéma montrant la situation de I’cesophage par rapport aux structures avoisinantes

2- Segments et rapports:

La longueur moyenne de 1’cesophage est de 35-40 cm et se divise en 3 segments :

La bouche de Killian ou bouche eesophagienne : premier rétrécissement pharyngien représenté

par le muscle constricteur inferieur du pharynx.



a- Le segment cervical de C6 a D2 : est situé en arriere de la trachée et en dedans

des nerfs laryngés inférieurs et des lobes thyroidiens, I’cesophage est contenu avec la

trachée dans la gaine viscérale et continue le pharynx exposant la 6°™ vertébre cervicale,

cette portion esta 18 cm de incisives supérieures, sa longueur est d’environ 5 a 6 cm.

==|a trachée

Nerfvague _ : - ; ﬁ"“l'oesophage

C6

Figure 2 : Coupe axiale du cou au niveau C6

b- Le segment thoracigue : est en rapport latéralement avec les deux nerfs vagues droit et

gauche, on lui décrit 3 segments :

e le segment supérieur, il est en avant du rachis, en arriere de la trachée et longé a

gauche par le conduit thoracique et I’artere subclaviére gauche.

e le segment moyen (& partir de D4), il est entre la crosse aortique a gauche et celle de
I’azygos a droite, puis en arriére de la bifurcation trachéale et du pédicule pulmonaire
gauche.

e le segment inférieur (sous les veines pulmonaires), il est en avant du rachis et en

arriere de I’atrium gauche.



c- Lesegment abdominal est en arriere du lobe gauche du foie, en avant du pilier

gauche du diaphragme et de ’aorte abdominale. Son bord gauche est en rapport
avec le ligament triangulaire gauche du foie, et le bord droit avec le petit
omentum. Au contact de la musculeuse se trouvent le nerf vague gauche en avant
et le nerf vague droit en arriére. Dans sa portion abdominale, il descend obliquement
en bas et a gauche sur 3 cm et rejoint la jonction cesogastrique ou cardia. Le
hiatus cesophagien est le siége d’un systéme anti reflux formé d’¢éléments

anatomiques et physiologiques.

Le pilier gauche du

diaphragme Le cardia

Le foie

Figure 3 : Rapports de I';esophage abdominal

3- Lavascularisation :
- Artérielle : assurée de haut en bas par les arteres thyroidiennes inférieure, les artéres

cesophagiennes et les artéres trachéo- ecesophagiennes.

- Veineuse : les veines de I’espace sous muqueux des % supérieurs de 1’cesophage traversent
la musculeuse et se jettent dans les veines intercostales alors que pour le ¥ inférieur se

drainent dans le systéme veineux porte hépatique.



- Les lymphatiques : des plexus lymphatiques occupent tous les plans pariétaux se drainant
vers les nceuds lymphatiques puis dans le conduit thoracique ensuite dans le médiastin, pour

rejoindre le confluent jugulo-sub-clavier gauche.

4- L’'innervation :
Elle est assurée par deux systémes dont le role principal est d’assurer le péristaltisme et la

sécrétion.

- Le systeme sympathique =accélére le péristaltisme.

- Le systeme parasympathique = ralentit le péristaltisme.

5- Structure de la paroi cesophagienne :

- La muqueuse est faite de trois plans :

e le plus superficiel : I'épithélium stratifié pavimenteux squameux.
e Le plan moyen : le sous I’épithélium ou lamina propria.

e Leplan le plus profond est la musculaires mucosae.

- La sous-muqueuse : contient des plexus artériels, des fibres élastiques et les corps

cellulaires des plexus de Meissner et les deux réseaux veineux et lymphatiques.

- La musculeuse est constituée d’un plan circulaire interne et d’un plan longitudinal

externe

L’cesophage n’a pas de séreuse mais il est recouvert d’un plan adventitiel constitué par le tissu

de connexion du médiastin postérieur.
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La muqueuse

La sous muquesue

La musculeuse

|'adventice

Figure 4: Différentes parois de I'cesophage
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II- Historique

D’aprés les revues de la littérature, Ihistoire du SPV a débuté vers le début du 20°™ siécle,
plus exactement, en 1912, a Chicago quand Henry Plummer a établi ce syndrome en publiant
21 cas ayant la dilatation diffuse de 1’cesophage et un spasme du haut cesophage sans sténose
anatomique [6]. 7 ans plus tard a Philadelphie, Port Vinson, 1’éléve de Plummer, a publié¢ un
autre cas de cardiospasme avec dilatation et angulation de 1’cesophage [7]. C’est en se basant
sur les travaux de ces deux chercheurs, que 1’association de dysphagie et d’anémie s’est fait

connaitre aux Etats Unis sous le nom du Syndrome de Plummer Vinson.

En 1922, Plummer publia a nouveau une étude portée sur un certain nombre de cas ayant une
dysphagie, il nota la prédominance féminine, la présence d’une anémie chez la plupart des cas
et la totalité des patients ne présentaient pas d’anomalies organiques du tractus aéro-digestif
supérieur, il admit que la dysphagie était d’origine hystérique et que 1’anémie en était sa

conséquence, il dénomma son article : la dysphagie hystérique [8].

Images photographiques des deux chercheurs Plummer et Vinson.
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Durant la méme période a Londres, Donald Ross Paterson et Adam Brown-Kelly publiérent
séparément dans « The Journal of Laryngology, Rhinology, and Otology, London » deux
articles sur ce sujet ils ne se limitérent pas a la description des signes cliniques
caractéristiques du SPV : I’anémie, la carence en fer, la dysphagie, la glossite, la chéilite et la
koilonychie mais egalement ils ont estimé que la cause de cette dysphagie était un spasme ou
une membrane de 1I’hypo pharynx plutét qu'une hystérie ou une névrose, aussi ces deux
médecins ont été les premiers a attirer l'attention sur I’association du SPV avec le carcinome
post- cricoide[9,10,11], d’ou I’appellation Syndrome de Brown-Kelly Paterson par les

britaniques.

Durant cette époque, les chercheurs américains, anglais, et scandinaves ont porté un intérét
accru sur ce phénomene, la maladie fut donc bien individualisée et la fréquence non négligée
de I’association entre le SPV et la tumeur du tractus aéro-digestif supérieur s’est fait

distinguer.

En 1933, Suzman a noté chez des cadavres autopsiés, la présence d’un anneau cesophagien

souvent couvert d’un épithélium leucoplasique [12].

En 1936, Ahlbom, a étudié une série de 250 femmes ayant un cancer du tractus aéro-digestif
supérieur et observa des symptomes du SPV chez 150 d’entre elles, il évoqua donc la relation

entre le SPV et les cancers du tractus digestif supérieur [13].

Entre 1936 et 1939, Waldenstrom et Kjellberg ont découvert dans un travail portant sur 47
patients que, méme si la totalité des patients ayant un syndrome de Plummer Vinson n’avaient
pas d’anémie (3 cas) ils étaient tous sidéropéniques, peu de temps plus tard ils ont pu mettre
en ¢évidence, 1’aspect radiologique particulier des Iésions cesophagiennes hautes
[14].Quoiqu'en 1958, Wynder et Fryer ont réalisé une étude chez 150 cas de SPV et ils ont

trouvé qu’environ 70% des femmes avaient un taux de fer sérique normal [15].
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En Novembre 1975 en Suede, Larsson a montré dans une étude que la baisse de fréguence du
cancer rétro-cricoidale pourrait étre en relation avec la baisse de fréquence du syndrome de

Kelly-Paterson (SPV) [16].

En 1990, T.Nagai rapporte un cas de SPV associé a un cancer gastrique ; 8 ans plus tard,

Kitabayachi rapporte un cas de SPV compliqué d’un cancer gastrique [17].

En 1993, A. Essaid a rapporté les premiers cas de SPV diagnostiqués et traités

endoscopiquement au Maroc [18,19].

En 1999, I’association entre SPV et maladie cceliaque a été décrite par Dickey et Mc

Connelet[20].

En 2001, Shetty. , décrit un cas de SPV associé a une macroglossie chez une patiente de 50

ans [21].

En 2003 , W. Jessner communique un cas souffrant du SPV associé a la maladie cceliaque qui
s’est compliquée de deux carcinomes lingual et retro cricoidal chez une femme de 61

ans[21].

En octobre 2008, 1.C. Ndiaye présente une étude établie sur 15 jeunes patients souffrant du

carcinome ¢épidérmoide de I’hypopharynx dont 86,7% était associé¢ a un SPV [22].

En 2012, parmi 135 cas de SPV, 25 % avaient une pathologie associée: pathologie

thyroidienne : 12 cas et maladie cceliaque chez 5 patients [23].

En 2013 vient se surajouter aux quatre cas rapportés d’association du SPV au cancer gastrique

un cinquiéme cas publié par Al Hammami [24].

En 2014 A. Grati et al ont rapporté deux observations ou ce syndrome était associé a un

cancer de 1’cesophage thoracique [25].
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II1- Etiopathogénie

La pathogénie du SPV reste toujours source de controverses.

De nombreuses théories ont été formulées a ce sujet dont certaines étaient abandonnées

comme I’hystérie, I'infection streptococcique et la syphilis tertiaire.

Les mécanismes etiopathogéniques avancés comprennent les déficits en fer et les déficits

nutritionnels, la prédisposition génétique et les facteurs auto-immuns.

Cependant, les théories les plus importantes restent celles de la dysphagie primaire et de la

sidéropénie.

1- Dysphagie primaire :
Comme la dysphagie restreint les apports alimentaires, les déficits en fer et en vitamines en
sont la conséquence d’ou 1’apparition des symptémes qui font partie intégrante du syndrome

de Plummer Vinson [26, 27,28].

Cette théorie a été controversée par Hoover, qui a constaté apres avoir réalisé les dilatations
cesophagiennes que la dysphagie régressait mais, I’anémie ne cédait pas et a nécessité plutét

un traitement martial [29].

D’autre part, cette théorie n’expliquait pas le fait que les autres types de dysphagies ne
s’associent pas aux lésions épithéliales et phanériennes ni aux anomalies hématologiques

rencontrées dans le SPV [30].

2- La théorie de la carence en fer:

Cette théorie est de plus en plus retenue; Au cours de la carence martiale,la diminution du

nombre de mitochondries au sein des fibres musculaires ainsi que la baisse du métabolisme
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énergétique des cellules du tube digestif due a la dégradation de leur capital en enzymes
oxydatives fer-dépendantes affaiblie la capacité d’exercice et entraine une anomalie du

péristaltisme cesophagien a 1’origine de la formation d’un repli ou d’un diaphragme

[31,32,33,34].

En effet, Il se trouve que I’incidence du SPV est ¢élevée chez les femmes non ménopausées
ayant un besoin accru en fer lors de la grossesse, de la lactation et aussi lors des
menstruations, par contre I’incidence est déclinée chez la population a bon statut nutritionnel

en amélioration [26].

Pour pallier a ce phénomene, Mc Nab Jones [35] a proposé de contrbler les déperditions
sanguines et de supplémenter le déficit en fer comme principal traitement des dysphagies a
durée d’évolution inférieure a deux ans. Si la dysphagie persistait au-dela, I’adjonction de la

dilatation endoscopique au traitement martial s’avérait nécessaire.

Par ailleurs, d’autres études ont li¢ la formation du diaphragme avec 1’anémie microcytaire
sidéropénique. L’anneau cesophagien serait alors lié soit a une sidéropénie, a une histoire non

équivoque de déficit en fer prolongé ou a une anémie microcytaire.

En revanche, cette théorie, n’explique pas notamment dans I’étude de Chisholm pourquoi
seuls 10% des 168 patients ayant une anémie ferriprive développent un diaphragme
cesophagien, ni pourquoi ce syndrome est rare dans les populations ou le déficit chronique en
fer est endémique (par ex : I’Oriental et I’Afrique centrale), la théorie de la carence en fer
donc fut réfutée ; le déficit en fer n’est pas suffisant en lui seul pour la formation d’anneau

cesophagien.
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3- Lathéorie des carences vitaminiques :
Nous nous intéressons a la vitamine du groupe B et plus précisément, la Riboflavine (B2) et la
pyridoxine (B6). Cette théorie ne s’est pas Seulement appuyer sur la preuve anatomo-
pathologique de la dystrophie épithéliale (la chéilite et la glossite) trouvée aussi bien dans les
ariboflavinoses que dans le SPV mais aussi sur une preuve physiopathologique par le fait que

le déficit en fer perturberait le métabolisme de la Riboflavine [26, 37,38].

Au début des années 40 certains auteurs ont rapporté une régression partielle de la dysphagie
et/ou des perléches et des koilonychies chez des patients atteints du SPV traités par la
Riboflavine [37,38]. Néanmoins, le déficit en riboflavine se voit absent dans la plupart des cas
du SPV clairement rapporté par Jacobs et Kilpatrick dans leur étude ou ils ont réalisé un
dosage de la vitamine B12 chez 55 cas de SPV dont seuls 3 patients étaient en carence de

cette vitamine [26,41].

Au final, plusieurs auteurs ont eu des succes thérapeutiques par la riboflavine pour des
patients ayant un SPV mais il existe un doute quant a I’administration simultanée de fer chez

ces patients [27, 29,41].

4- L’origine immunologique :
Cette théorie est née devant I’association non négligeable du SPV avec des maladies auto-

immunes telles : les thyroidites, la maladie cceliaque et le syndrome de Gougerot-Sjogren

Vers les années soixante, les techniques en biologie cellulaire, moléculaire et génétique ont

énormeément évolué ce qui a poussé les chercheurs a mené plusieurs études en ce sens [40].

En 1967, André et Nejman ont mis en évidence chez 21% de leurs cas de SPV des anticorps
anti-cellules gastriques alors que les anticorps anti-cellules cesophagiennes, anti-pharynx et

anti langue n’ont pas été retrouvés.
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Quatre ans plus tard, Chisholm a objectivé une incidence élevée d’anticorps antithyroidiens
chez les patients ayant une anémie sidéropénique associée a I’anneau cervical comparé a un
groupe témoin, pareil dans cette étude aucun anticorps auto-immun spécifique des tissus

pharyngiens n’a été détecté [41].

La théorie de I’implication auto-immune dans 1’étiopathogénie des diaphragmes cesophagiens
cervicaux est jusque-la imprécise, cependant la recherche de maladie auto-immune lors de la
découverte d’un diaphragme cesophagien n’entrant pas dans le cadre d’un syndrome de

Plummer Vinson est conseillée [42].

5- Prédisposition génétique :
Il se trouve que I’incidence du SPV chez les sujets de méme famille ou apparentés est
élevée ; en 1948 Huizingua [43] a rapporté le SPV chez deux jumelles de conditions de vie

tres différente.

Jacobs a cité le cas d’une meére et de sa fille traitées simultanément pour un SPV alors que

deux autres de ses filles étaient suivies pour une anémie sans SPV [26,38].

De telles constatations ont conduit a I’hypothése d’une prédisposition génétique et de

I’implication de facteurs environnementaux.
IV-Epidémiologie

Au début du 20°™ siecle, le SPV était relativement courant, particulierement parmi les

femmes scandinaves d'age mar [45].

Actuellement, il est devenu une entité rare ; seuls des rapports de cas isolés ou de courtes

séries ont été publiés dans la littérature au cours de ces derniéres années. Dans une série de
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1000 patients [46] consécutifs qui ont subi une radiocinéma sous scopie de 1’hypopharynx et
de I’cesophage cervical, les membranes ont été mises en évidence dans 5.5 % des cas mais
seulement six patients avaient une dysphagie causée par ces membranes et aucun des patients

ne souffraient du SPV.

La chute rapide de la prévalence du SPV est en corrélation avec I'amélioration du statut
nutritionnel et de la disparition du manque en fer étendu dans les pays ou ce dernier était

auparavant décrit.

Le syndrome affecte le plus souvent des femmes d'age mdr, bien qu’il puisse toucher les

enfants.

Les femmes ayant une moyenne d’age de 43 ans (81% des cas) avec une nette prédominance
dans la tranche d’age comprise entre 30 et 50 ans [49] sont majoritairement touchées. Ce

résultat est corrélé avec les données statistiques de la plupart des publications.

On remarque que la prévalence de la dysphagie post-cricoide [48] dans le sud des pays de

Galles est plus élevée chez la femme (4% a 6%) que chez I’homme (0.7 a 1.5%).
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V-Diagnostic positif

Le SVP est caractérisé par une triade de dysphagie haute, associée a une anémie ferriprive et
un anneau sur 1’cesophage supérieur, des lésions buccales et unguéales (glossite, chéilite

angulaire et koilonychie) sont parfois observées.
Le syndrome comprend sur le plan clinique :

e Ladysphagie

e Le syndrome anémique
e La koilonychie

e Lachéilite

e Laglossite

e La perte des dents a un age précoce et des caries
Le syndrome comprend sur le plan biologique et endoscopique :

e Une membrane rétro- cricoidienne

e Une anémie hypochrome microcytaire sidéropénique

A- Etude clinique :

1- La dysphagie :
Elle est définie par une sensation de géne ou de blocage ressentie lors du passage des aliments

dans la bouche, le pharynx ou l'cesophage.

Selon le siege, la dysphagie peut étre soit haute ou dysphagie oro-pharyngée soit basse ou
dysphagie cesophagienne [51].
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La dysphagie est aussi classée en fonction de son caractere organique ou fonctionnel. La
dysphagie organique différenciée de son équivalente par son évolution qui est progressive et
régulierement la présence d’une altération de 1’état général, cela reflete une obstruction
organique, d’origine tumorale ou non [52], alors que la dysphagie fonctionnelle est élective
sur les liquides et son évolution est capricieuse et intermittente reflétant un trouble moteur

cesophagien.

2- Le syndrome anémique :
L’anémie ¢étant liée a la quantit¢ d’hémoglobine circulante, sa conséquence
physiopathologique essentielle est la diminution d’oxygéne transporté dans le sang et donc

I’hypoxie tissulaire [56,57].

Plusieurs publications ont montré I’amélioration clinique et biologique de 1’anémie suite a une

supplémentation martiale [53, 54,55].

Les signes cliniques spécifiques de I’anémie indépendamment de la cause sont :

La paleur : généralisée cutanée et muqueuse surtout nette au niveau de la coloration

unguéale et au niveau des conjonctives

e Les vertiges

e Les céphalées

e La tachycardie ou palpitations et D’auscultation du cceur permet de trouver
fréguemment un souffle systolique fonctionnel

e Ladyspnée d’effort puis de repos

e [ ’asthénie
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3- Les anomalies cutanéo-phanériennes :

a-_Koilonychie: est une altération de la solidité de 1’ongle qui devient mou, la forme de

I’ongle est caractérisée par le relevement de leurs bords latéraux, si bien que la partie médiane

est déprimee et devient concave [58,59].

b- Chéilite: est une inflammation des commissures labiales accompagnée de fissure.

Une chéilite aigue se traduit par une rougeur, un gonflement, une sensation de bralure [60].
Dans la chéilite chronique, les fissures et les croltes predominent. Les Iésions s'étendent
parfois a la peau avoisinante, la chéilite est considérée comme une manifestation d’une
carence vitaminique, particulierement de la riboflavine dans le SPV mais habituellement
causée par un champignon (Candida albicans) et peut aussi étre trouvé dans la maladie de
Kawasaki [61].

c. Glossite : désigne une inflammation de la langue qui est douloureuse et apparait rouge,
gonflée. Dans certains cas, la langue apparait lisse, suite a la destruction des papilles. Une
langue peut étre sujette a l'inflammation a cause d'une infection, comme la scarlatine ou
d'origine dentaire par exemple, ou d'une allergie ; dans ce contexte de glossite ponctuelle, on
parle de glossite aigué. Mais, il existe aussi des glossites chroniques qui peuvent étre causées
entre autres, par certains types de carences notamment en fer ou par des maladies comme la
syphilis. Lors du SPV, la glossite est chronique et atrophique [62].

d- Ongles cassants: Les carences en fer, zinc et vitamines B se manifestent par des ongles

abimeés, cassants et dédoublés [63,64].
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Figure 5: Anomalies cutanéo-phanériennes de I'anémie

(a- koilonychie, b- ongles cassants, c- chéilite, d- glossite)

B- Examens complémentaires :

1- Examen endoscopique:
Devant une dysphagie, une endoscopie ceso-gastro-duodénale est I’examen réalisé en premicre
intention, il permet 1’exploration de I’cesophage, de 1’estomac et du duodénum, de réaliser des
biopsies, d’éventuels gestes thérapeutiques : la résection d’une tumeur, la coagulation d’un

vaisseau sanguin ou la dilatation d’une sténose.

Dans le SPV, I’exploration de I’cesophage va trouver une membrane lisse et réguliére comportant
mugqueuse et sous muqueuse plus rarement la musculeuse [66,67] qui peut étre facilement rompue

ou inapergue pendant le passage de 1’endoscope, d’une largeur de 2 a 3 millimetre, d’une
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épaisseur de 3-5 mm, concentrique ou placé le long du mur cesophagien antérieur sous forme d’un

croissant [65].

Les biopsies per-endoscopique peu vent étre nécessaire si une malignité est cliniquement

suspectée.

L’endoscopie doit rechercher d’autres causes d’anémie ferriprive : une grande hernie
diaphragmatique et faire des biopsies du gréle a la recherche d'une maladie ceeliaque [68,69]

en absence de sténose infranchissable ou aprés dilatation endoscopique.

Figure 6: Aspect endoscopique d’'un anneau cesophagien du SPV

2- Examen radiologique:
Le transit oeso- gastro-duodénal (TOGD) est un examen radiographique qui utilise les rayons X

et un produit de contraste a base de baryte ou de gastrograffine.

Son principe consiste a opacifier et a visualiser I'cesophage, l'estomac et la premiere partie de
l'intestin gréle. La baryte est avalée, elle progresse dans 1'cesophage puis dans l'estomac et le
duodénum en tapissant ses parois qui seront visibles sur les clichés gréce aux propriétés radio
opaques de la baryte, ainsi, Il nous apporte des informations tant sur la pathologie intrinséque de

l'eesophage que sur son environnement médiastinal [70].
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Suzaki [71] a mis au point une classification des membranes cesophagiennes selon les données

radiologiques mais qui est ancienne et n’est pas de pratique courante de nos jours.

* Grade 1 : une membrane de moins de 2 mm

*Grade 2 : une membrane de plus de 2 mm et occupant moins du 1/3 de la circonférence interne

de I’cesophage

*Grade 3 : une membrane de plus de 2 mm et occupant entre le 1/3 et la moitié de la

circonférence interne de 1’cesophage

*Grade 4 : une membrane de plus de 2 mm et occupant plus de la moitié de la circonférence

interne de 1’cesophage

*Grade 5 : une membrane circonférentielle

Plusieurs aspects radiologiques ont été décrits dans les littératures telles que des indentations
antérieures, une sténose en diaphragme, en fil noué ou une sténose réguliére et plus étendue de
I’cesophage cervical, une sténose annulaire tres courte, une double sténose de 1'eesophage proximal

ou des sténoses multiples, une sténose semi- lunaire.
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Figure 7 : Vues antéro-postérieure et latérale d’'une sténose annulaire de SPV

Figure 8: Vue latérale de multiples rétrécissements de I'cesophage en rapport avec le SPV

3- Examens biologiques:
L’anémie sidéropénique fait partie de la triade du SPV.
L’anémie hypochrome microcytaire sidéropénique est évoquée devant le syndrome anémique
(paleur, signes d’anoxie...) et les signes de carence martiale (perte de cheveux, cheveux secs,

ongles cassants ...), elle est recherchée par un hémogramme et un bilan martial.
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La numération formule sanguine révéele habituellement une anémie hypochrome (CCMH) < 32
g/dL microcytaire (VGM) < 80 fl et le bilan martial révéle une ferritine sanguine diminuée (< 20

ug/L chez la femme, < 30 pg/L chez ’homme et la femme ménopausée).

La carence en fer est le premier facteur étiopathogénique dans le SPV.

Carence martiale chez malades
prédisposés génétiquement

4

Réduction des enzymes oxydatives
Fer dépendantes

l

Dégradation des muscles
du pharynx

l

Atrophie de la muqueuse
et le développement des
membranes

Figure 9: Mécanisme etiopathogénique de la carence en fer dans le SPV

4- Examen anatomo-pathologique:
Les anomalies histologiques notées dans le SPV non dégénéré sont genéralement

représentées par une atrophie muqueuse avec infiltrat inflammatoire de la sous mugqueuse.

La figure suivante montre un épaississement de la couche épithéliale avec une inflammation

de la couche sous- épithéliale [70].
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Figure 10: Aspect histologique du SPV

VI- Diagnostic différentiel

1- Diagnostics différentiels devant la dysphagie :

a- Les dysphagies organiques:

- Les sténoses tumorales: Cancer de |’cesophage, cancer du cardia, les autres tumeurs

cesophagiennes, tumeurs extrinséques [82].

- Les sténoses non tumorales: la sténose peptique et les autres sténoses cesophagiennes bénignes

[83].

- Les cesophagites peptiques, infectieuses, médicamenteuses

- Les diverticules et anneaux cesophagiens: diverticule de Zenker, anneau de Schatzki:

b- Les dysphagies fonctionnelles :

- Les troubles moteurs cesophagiens primitifs : achalasie ou cardiospasme, la maladie des spasmes

diffus de I’cesophage

- Les troubles moteurs cesophagiens secondaires: la sclérodermie, achalasies secondaires (pseudo-

achalasies)
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2- Diagnostics différentiels devant une anémie microcytaire :

Anémie microcytaire (YGM <« B0 i3]

dusaqe du fer sérique

e

bas

ferritine basse

Ferritine normale

normal ou &levé

Electruphurése de I'Hb

Anormale : thalassémie

CST bas CST normal
I
synd. inflammatoire
I
Anémie Anémie
par carence ) )
martiale inflammatoire

normale
Anémie Thalassemie
sidéroblastique hétérozyqote

Figure 11: Conduite a tenir devant une anémie microcytaire [84]
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VII-Traitement

1- Traitement de I'anémie:

La consommation d’aliments riches en fer est utile, cependant, elle reste insuffisante pour

reconstruire les réserves épuisées.

Lorsque le taux de ferritine est inférieur a 30 pg/l et que le patient présente des symptémes liés a

une carence en fer, le traitement a base de fer se justifie.

Il est recommandé de commencer par une dose de 80 a 100 mg par jour et de I’augmenter a 200
mg a partir de la deuxieme semaine de traitement. La plupart du temps, le traitement doit durer

entre 3 et 6 mois, ce traitement doit étre poursuivi jusqu’a la restauration des réserves en fer.

Pour maximiser I’absorption du fer, il faut prendre le fer avec du jus d’orange ou un supplément

de vitamine C de 250 mg, pour favoriser la solubilisation du fer.

Une vitaminothérapie B en complément du traitement martial est préconisée par quelques auteurs.

Elle améliorerait les lésions cutanéo-muqueuses.

Les effets indésirables les plus fréquents liés a la supplémentation en fer sont les troubles gastro-
intestinaux tels que des nausées, des vomissements, une diarrhée, une constipation ou des
crampes. Ces troubles sont réduits si les doses sont progressives et quand les comprimés sont

ingérés avec ou pendant le repas [73].

Le fer sérique puis I’hémogramme se normalisent rapidement mais le critére d’arrét du traitement

est la normalisation de la ferritine sanguine qui reflete le stock en fer.

A noter que I’absence de normalisation de I’hémoglobine devra faire rechercher la non compliance

au traitement ou un diagnostic étiologique incomplet.
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En cas d’intolérance digestive absolue, de résistance, ou en cas de non adhérence au traitement
martial per os (exemple: enfants, malades psychiatriques). Le traitement par voie parentérale est
débuté apres avoir calculé soigneusement la dose nécessaire pour corriger le déficit en Hb et
renouveler les 0.5 & 1 gr de réserve. Tout en ne dépassant pas la dose de 1.5gr a 2 gr de fer par

traitement, le risque de cette forme est la réaction allergique [74].

En cas d’anémie séveére avec intolérance clinique, une transfusion de globules rouges est
nécessaire. Les actes de transfusion et le choix des produits sanguins utilisés sont réalisés en

suivant des protocoles thérapeutiques validés scientifiquement.

2- Traitement endoscopique:

La premiére description de traitement mécanique d’une sténose cesophagienne remonte au

17 sigcle.

La dilatation cesophagienne est réalisée sous controle endoscopique soit par bougie, soit par

ballonnet hydrostatique [75,76].

Des techniques plus anciennes et plus traumatiques telles que les olives d’Eder-Puestow et le
dilatateur de Celestin ou de Maloney ont été abandonnées.

L’opacification radiologique préalable n’est pas indispensable mais peut étre utile en cas de
sténose non franchissable ou complexe.

La dilatation est réalisée sous anesthésie générale chez un patient a jeun depuis au moins 6 heures.
En I’absence de supériorité prouvée d’une technique par rapport a 1’autre, le choix dépend des
habitudes de I’opérateur et de la disponibilité du matériel. Elle est considérée comme un geste a
faible risque hémorragique, autorisant la poursuite de ’aspirine mais pas du Clopidogrel ou des

anticoagulants. Le geste est réalisé le plus souvent en ambulatoire.
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Une perforation [78,79] et une hémorragie minime peuvent survenir apres dilatation, celles-ci
résultent de la rupture de la muqueuse cesophagienne.

La reprise d’une alimentation correcte nécessite le plus souvent un diamétre de 12 a 13 millimetre.

La dilatation permet généralement une amélioration durable des symptomes apres 1 a 3 séances.

Ballonnet Bougie

Figure 12: Dilatation endoscopique de I'cesophage par ballonnet hydrostatique et par

bougie

a- Dilatation aux bougies:

Les bougies de Savary-Gillard sont actuellement utilisées a coté du ballonnet. Elles sont
rigides, possédent une extrémité souple effilée de 20 cm de long. Leur diamétre est compris
entre 5 et 20 mm. Leurs utilisation est sécurisée par la mise en place préalable d’un fil guide
poussé jusqu’a 1’estomac. Il s’agit le plus souvent d’un fil guide métallique rigide dit « de
Savary » muni d’une portion souple de 5 cm de longueur a son extrémité distale, apres
franchissement de la sténose, I’endoscope est retiré en repoussant le fil-guide qui ne doit pas
étre mobilisé durant cette manceuvre. La premicre bougie passée doit étre choisie d’un
diameétre 1égérement supérieur a celui de la sténose. La « regle de 3 » recommandant de ne
passer que 3 bougies apres avoir ressenti une résistance au cours de la méme session est

classique [76].
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A noter, une alimentation correcte peut étre obtenue pour un diameétre de 12 & 13 mm, une

alimentation tout a fait normale nécessite souvent un calibre de 15 mm

Figure 13: Schéma démonstratif de la technique de dilatation de la sténose cesophagienne

par bougies de Savary-Gillard

b- Dilatation au ballonnet:

Les ballonnets cesophagiens sont pourvus d’une extrémité souple d’environ 15 mm de longueur ou

d’un fil guide court facilitant le franchissement de la sténose.

Le ballonnet est introduit dans le canal opérateur de 1’endoscope alors qu’il est a quelques
centimétres du p6le supérieur de la sténose, la partie médiane du ballonnet est placée a cheval sur
la sténose. Au moindre doute concernant le bon positionnement du ballon, un fil-guide doit étre
passé a travers la sténose, I’assistant(e) gonfle le ballonnet jusqu’a son diamétre nominal puis le

ballonnet est laissé 30 secondes a une minute avant d’€étre retiré.
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Figure 14: Schéma démonstratif de la technique de dilatation de la sténose cesophagienne

par ballonnet hydrostatique

VIII- Evolution et complications

Le plus souvent, I’évolution apres traitement martial et la dilatation endoscopique soulage les

symptomes et elle est favorable avec régression de la dysphagie et correction de 1’anémie.

La récidive aprés une guérison clinique et biologique est possible nécessitant une nouvelle
prise en charge, cependant cette situation en cas de nouvelle carence martiale reste trés rare

[92,94].

A long terme, I’évolution du SPV est marquée par une augmentation du risque de
dégénérescence en carcinome malpighien par un mécanisme de développement qui n’est pas
bien clair. Le syndrome de Plummer Vinson est par conséquent une condition précancéreuse.
Ainsi, il est conseillé de procéder a une surveillance par un examen endoscopique précis
associé a des biopsies selon un rythme annuel & la recherche de lésions cesophagiennes

suspectes.
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MATERIELS ET METHODE
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Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive et analytique menée au service EFD-HGE de
I’hopital Ibn Sina de Rabat de 2005 a 2015 de tous les patients atteints du syndrome de Plummer

Vinson.

Les buts de notre travail sont d’étudier le profil épidémiologique, clinique, biologique,
radiologique, endoscopique, thérapeutique et évolutif du SPV et de comparer nos résultats avec

ceux de la littérature.

I- Criteres d’inclusion :

La collecte des données de ce travail s’est basée sur :

- Le registre de consultation
- Les registres d’endoscopie haute du service

- Le registre de dilatation endoscopique

Nous avons inclus tous les patients de sexe masculin ou féminin présentant une dysphagie
haute, associée a une anémie hypochrome microcytaire ferriprive et ayant bénéficié d’une
endoscopie diagnostique et thérapeutique ayant objectivé un anneau membraneux sur

I’cesophage supérieur.

L’endoscopie a ¢été réalisée  par fibroscope standard sous sédation par propofol

particulierement quand la dilatation est prévue.
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II- Critere d’exclusion :

Ont été exclus les patients ayant :
- une sténose bénigne de 1’cesophage d’une autre origine
- un cancer de I’cesophage supérieur

- un dossier était incomplet

III- Recueil des données :

Les données des patients ont été analysées de facon rétrospective :

e [’épidémiologie : ge, sexe

e Les antécédents: dysphagie, ancienne dilatation, anémie, saignement extériorisé,
saignement occulte

e Le délai de consultation

e Les signes fonctionnels et physiques : la dysphagie (type, siege, durée), le syndrome
anémique, 1’amaigrissement (poids), I’état général, I’examen somatique

e Le résultat de I’endoscopie : sicge de la sténose par rapport aux AD, calibre, aspect,
le caractére franchissable ou pas, Iésions associées

e Le resultat de TOGD : nombre, siége, étendue, présence ou non d’une dilatation en
amont

e Le traitement : la dilatation endoscopique (nombre de séances de dilatation, type et
diametre de bougies utilisées et le traitement martial (posologie et duree)

e Les complications liees au traitement endoscopique
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e L’évolution a court et a long terme des patients aprés traitement

De plus pour chaque patient, nous avons relevé ces données a partir d’'une fiche

d’exploitation (annexe)

IV- Etude statistique :

Les données ont été saisies et traitées par le programme Microsoft Office Excel 2007
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RESULTATS
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A- Données épidémiologiques

1- Fréquence générale du SPV:

72 patients ayants un SPV ont été colligés au service EFD-HGE de septembre 2005 a septembre

2015.
Au cours de cette période ...... endoscopies ont été réalisées dont 72 dans le cadre du diagnostic et
traitement du SPV soit une fréguence de ........ %

Le nombre des patients atteints du SPV a varié en fonction des années ; en I’an 2005, 12 cas de SPV
ont été recueillis soit 16% de nos patients, faisant de cette année celle ou le SPV a été le plus

fréquent.

Nombre de cas

12 -

10

0 A années
2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015

Graphigue 1: Nombre de patients atteints de SPV en fonction des années
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2- Répartition des patients en fonction de I'age :

L’4ge moyen des patients est de 39 ans avec des extrémes d’age de 16 ans et 78 ans

A noter 2 cas de SPV chez des adolescents de 16 et 17 ans.

Extreme Extreme
d'age Age moyen: d'age

inférieure: 39 ans Supérieure:
16 ans 78 ans

Graphique 2: Extrémes et age moyen du SPV

La répartition de la fréquence de la maladie selon les tranches d’age est rapportée sur

I’histogramme suivant.

La tranche d’age la plus touchée est comprise entre 31 et 50 ans.

MNombre de cas
25

15

10

o . Ill

0-10 11,-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-B0

annees

Graphique 3: Répartition des cas de SPV selon les tranches d’Age
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3- Répartition des patients en fonction du sexe:
On note une prédominance féminine : 62 femmes (86%) contre 10 hommes (14%) soit une

sex-ratio de 6.2.

14

® Hommes
® Femmes

86
%

Graphique 4: Répartition des patients atteint de SPV en fonction du sexe

4- Co-morbidité et lésions associés:

a- Co morbidités :

21 patients avaient une comorbidité associée au SPV soit 29%.

- Hypertension artérielle : 7 cas (9,7%)

- Diabéte: 5 cas (6,9%)

- Goitre : 4 cas (5%)

- Pathologie rhumatismale : 3 cas (4.1%)

- Cardiopathie : 1cas (1,4%)

- Néphropathie chronique : 1cas (1,4%)
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b- Lésions associées :

5 patients avaient une lésion associée au SPV soit 7%.
- 2 cas (2.6%) d’hypertension portale
- 2 cas (2.6%) de maladie cceliaque

- 1 cas (1.3%) de tumeur carcinoide gastrique

B- Données cliniques:

1- Délai de consultation:

Le délai moyen de consultation des malades dans notre serie est de 4 ans avec des extrémes

allant de 2 mois a 15 ans.

2- Signes cliniques:
% Ladysphagie:
La dysphagie était présente chez tous nos patients, d’aggravation progressive chez 53 cas

(73%) et imprécise dans 19 cas (27%) avec une durée moyenne d’évolution de 4 ans.
La dysphagie est permanente chez 59 des patients (83%) et intermittente chez 13 cas (17%).

Le siege de la dysphagie est dans la quasi-totalité haute chez a 70 patients (98%) alors que 2

patients (2,6%) se plaignaient d’une dysphagie moyenne.

La dysphagie etait sélective aux solides chez 67 patients (93%) et 5 % étaient dysphagiques

aux liquides et aux semi-liquides.

Rl

% Le syndrome anémique:
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Le syndrome anémique était représenté typiquement par une asthénie a I'effort puis au repos,
une péleur cutanéo-muqueuse, une dyspnée, des palpitations, des acouphénes et des vertiges

et il est présent chez 57 patients (81%).
« Symptomes spécifiques de la carence martiale:

15 patients (21%) présentaient des anomalies cutanéo-phanériennes en rapport avec la carence

martiale, il s’agit de :

Glossite: 7 cas (9.7%)

Chéilite : 4 cas (5.5%)

Ongles cassants : 3 cas (4.1%)

Koilonychie: 1 cas (1.3%)

«» Amaigrissement :

La perte considérable et progressive du poids a été retrouvée chez 18 patients (24%)

Amaigrissement

Symptome de la carence enfer

Syndrome anémique

Dysphagie haute

0% 10%  20% 30% 40% 5S0% 60% 70% B0% 90% 100%

mprésence Mabs ence

Graphique 5 : Signes cliniques révélateurs du SPV
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C- Données biologiques:

Devant les signes cliniques du SPV, il faut systématiquement rechercher une anémie

hypochrome microcytaire sidéropénique.

1- Numération formule sanguine:
L’intégralité des patients qui avaient une anémie avait un VGM et une CCMH inférieurs aux
valeurs normales, tous les patients atteints du SPV présentaient une anémie hypochrome

microcytaire.

Tous les patients avaient une anémie avec un taux d’hémoglobine moyen de 9,5g/dl avec des

extrémes allant de 5.5g/dl a 11 g/dl.

2- Dosage de la férritinémie:
Les valeurs normales de la férritinémie sont chez 1’homme : 20 - 250 pg /I et chez la femme :

15 - 150 pg. Nos patients avaient une férritinémie basse chiffrée en moyenne a 10pg/l.

D- Données endoscopiques:

La FOGD a été réalisée chez tous nos patients qui avaient au moins un anneau fibreux.

93% avaient un anneau de 1’cesophage supérieur; 32 cas (44%) au niveau de la bouche de

Killian et 40 cas (56%) se trouvaient dans I’cesophage cervical.

69 patients (96%) avaient un anneau, deux patients avaient 2 anneaux (2.6%) et une patiente

avait 3 anneaux (1.3%).
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Apres dilatation endoscopique avec rupture de 1’anneau, 1’exploration digestive haute a révélé
des varices cesophagiennes dans 2 cas (2.6%), une tumeur carcinoide gastrique dans un cas

(1.3%) et un aspect trés évocateur de la maladie ceeliaque dans deux cas (2.6%).

E- Données radiologiques:

Dans notre série, le TOGD a été réalisé chez 23 patients (32%) dont 19(26.3%) avaient une

sténose réguliere annulaire et 4 (5.5%) avaient un anneau semi-lunaire.

>

-

Figure 15: Vue latérale d'une sténose annulaire du SPV
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F- Traitement:

Tous nos patients ont bénéficié d’une supplémentation martiale associée au traitement

endoscopique.

1- Le traitement médical:
Dans notre série, la quasi-totalité de nos patients a bénéficié d’une supplémentation martiale
systématique per os, seuls deux patients ont eu recours a une transfusion sanguine pour

intolérance clinique de I’anémie.

2- Le Traitement endoscopique:
Dans notre série, 97 séances de dilatation ont été réalisées, soit en moyenne 1,4 séances par
malade avec des extrémes entre 1 et 5 séances et 2 patients (3%) ont eu une rupture de la

membrane au cours de I'endoscopie diagnostique initiale.

Le plus souvent, notre choix d’outil de dilatation s’est porté sur les bougies de Savary Gillard,
encore moins sur les ballonnets de dilatation du fait de la disponibilité des bougies au
service : 67 patients (93%) ont été dilatés aux bougies de Savary Gilliard et 5 patients (7%)
ont été dilatés au ballonnet de dilatation. Aucun cas de perforation au cours de la dilatation

n’a été noté.
G- Evolution et pronostic:

Dans notre série, I’évolution apres traitement était favorable marquée par une disparition de la

dysphagie et une correction de 1’anémie dans tous les cas.
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La récidive de la dysphagie nécessitant d’autres séances de dilatation a été notée chez 10

patients (14%).

Aucun cas de dégénérescence maligne n’a été objectivé au cours du suivi des patients avec un recul

moyen de 31,5 mois.
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DISCUSSION
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Le syndrome de Plummer Vinson (SPV) a été décrit pour la premiere fois en 1912 par
Plummer et Vinson puis par Ross Paterson et Brown-Kelly qui ont caractérisé ses signes
cliniques ; puis au fil des années plusieurs chercheurs ont porté de 1’intérét a ce phénomeéne et

ont formulé de nombreuses théories a propos de ses mécanismes étiopathogeniques [6,7].

La fréquence du SPV n’est pas bien établie a cause de la raret¢ des publications

internationales et du caractere parcellaire des études.

Ce syndrome est communément connu par ses signes cliniques comprenant la dysphagie, le
syndrome anémique, la koilonychie, la chéilite, la glossite et par ses anomalies biologiques et
endoscopiques faites d’anémie hypochrome microcytaire sidéropénique et par la membrane

rétro- cricoidienne [84].

La pathogénie du SPV reste toujours source de controverses. De nombreuses théories ont
été formulées a ce sujet dont certaines €taient abandonnées comme 1’hystérie, l'infection

streptococcique et la syphilis tertiaire.

Les mécanismes étiopathogéniques avancés comprennent les déficits en fer et les déficits
nutritionnels, la prédisposition génétique et les facteurs auto-immuns. Cependant, les théories

les plus importantes restent celles de la dysphagie primaire et de la sidéropenie [28, 33,41].
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A- Données épidémiologiques :

1- Fréquence du SPV :
Durant la premiére moitié du vingtieme siécle, le SPV était fréquent en Europe du Nord, en
effet, le SPV était une pathologie relativement commune chez les caucasiens de cette région

[45,85].

Les années suivantes, ce syndrome est devenu plus rare dans les pays ou il était fréquent
auparavant, et ce suite a I’amélioration du statut nutritionnel et a la disparition du manque en
fer, par conséquent de courtes séries ont été publiées dans la littérature durant cette période,
[31,54,50,87,88,89,93] : en 1961, Mac Nab a rapporté une série de 94 cas de SPV[86],

en1964, Jacobs et Killpatrick ont colligé de 55 cas sur une année[96].

En 1974, Chisholm a publié une série de 72 cas réunis sur une période de 15 ans [41], en
1988, une série de 19 cas a été colligée par Hiroshi sur une période de 8 ans [31], en 2006,
Vikas Sinha a publié une série de 25 cas recueillis sur 6 ans [91], en 2010, Fall a rapporté 50
cas du SPV colligés sur une période de 13 ans [92] , en 2011, N. Oumnia a publié 14 cas
recrutés sur une période de 9 ans [94],en 2015, 28 cas de SPV ont été recueillis par Novacek

entre 1999 et 2015[90].

Au Maroc, en 2014, Bakari a rapporté une série de 135 cas colligés au service d’Hépato-
Gastro-Entérologie de médecine « C » de I’Hopital Ibn Sina de Rabat sur une période de 18

ans [95].

Dans notre service, 72 patients atteints du SPV ont été colligés entre 2005 et 2015.
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En moyenne, le nombre de patients atteints de SPV par année est entre 1.5 et 7.5, la moyenne

retrouvee dans notre série est comparable a celles retrouvées dans les autres séries d’Afrique

du nord [94,95].

CHISHOLM HIROSHI VIKAS SINHA FALL OUMNIA BAKARI NOVACEK Notre
) [41] [31] [91] [92] [94] [95] [90] o
Séries série
(1974) (1988) (2006) (2011) (2011) (2014) (2015)
(2015)
Nombre de
72 19 25 50 14 135 25 72
cas
Durée
15 8 - 13 9 18 16 10
(ans)
Moyen/
4,8 2,3 3,8 15 7,5 7,5 15 7,2
année
Tableau 1: Nombre de patients atteints du SPV dans les différentes séries
1- Age:

L’4ge moyen de nos patients était de 39 ans, comparable a celui des série les plus récentes

[91, 92, 94,95] contrairement a deux anciennes études qui avaient trouvé un age moyen

supérieur a 50 ans [41,96].

Dans les autres séries comme dans la notre les décennies les plus touchées du SPV sont la

troisieme, quatrieme et la cinquieme seule une étude [95] a inclue la deuxieme décennie dans

les tranches d’age les plus touchées par le SPV.
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JACOBS CHISHOLM VIKAS SINHA Notre
HIROSHI FALL BAKARI
[96] [41] [91] série
Série et années [31] (1988) [92] (2011) [95] (2014)
(1964) (1974) (2006) (2015)
Age moyen 58 ans 51 ans 45 ans 40 ans 35.6ans | 43ans | 39ans
3eme ofme
Tranche d’age les 4éme et 3éme et 4éme 4éme et 4éme et
plus touchées M et 4°M° | 4™ et 3°M et
5éme et 5éme 5éme 5éme
(décennies) 5éme 4éme

Tableau 2: Age moyen et tranches d’dge les plus touchées par le SPV dans
différentes séries.

2- Sex-ratio:
Les différentes études rapportent la nette prédominance féminine, on pourrait dire que le sex-ratio
(nombre d’hommes/ nombre de femmes) avec un chiffre inférieur a 0.2 est une caractéristique

épidémiologique du SPV [41, 90, 91, 92, 94, 95,96].

JACOBS CHISHOLM VIKAS SINHA OUMNIA BAKARI NOVACEK
FALL
[96] [41] [91] [94] [95] [90] Notre série
Série [92] (2011)
(1964) (1974) (2006) (2011) (2014) (2015) (2015)
Sex-
& 0.04 0.16 0.14 0.14 0.07 0.15 0.12 0.16
ratio

Tableau 3: Le sex-ratio dans différentes séries
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3- Pathologies associées :

Le syndrome de Plummer Vinson peut étre associé a plusieurs pathologies :

« La maladie ceeliaque :

La maladie cceliaque est une entéropathie chronique auto-immune due a une malabsorption des
aliments contenant du gluten comme le blé ou le seigle induisant des symptdmes a type de gastralgies
, gaz et ballonnements, diarrhée, perte de poids, anémie, cedéme, douleurs osseuses et articulaire,le
diagnostic est confirmé par endoscopie avec biopsies montrant une muqueuse duodéno-jéjunale
atrophique avec un infiltrat lymphocytaire [98]et la présence d'anticorps anti-trans glutaminase

tissulaire dans la plupart des cas [99].

Les patients sous régime sans gluten bien suivi ont une bonne qualité de vie en général, et une

espérance de vie proche de celle de la population générale [100, 101, 102,103].

Dans la littérature, 1’association entre le SPV et la maladie ceeliaque a rarement été rapportée [93,
104,105] sous forme de cas isolés, dans notre série, la maladie cceliaque était associée au SPV a une

fréquence de 2.6% tout comme dans d’autres séries [90,95].

++ La hernie hiatale :

La hernie hiatale désigne le passage d’une portion de la partie supérieure de 1’estomac dans le thorax
a travers I’orifice hiatal du diaphragme, s’exprime cliniquement par des épi gastralgie, régurgitation

acide et pyrosis, des signes cardiaques (précordialgies, palpitations) et respiratoires par inhalation

de liquide régurgité (dyspnée, quinte de toux et broncho-pneumopathies) [106,107].

En 2002,: Dordaneh a décrit la coexistence d’une grande hernie diaphragmatique et d’un
syndrome de Plummer Vinson chez deux patients, il a suggéré que I' anémie chronique dans

le SPV est due a la perte occulte de sang dans la poche herniaire.

En 1996, Maziak a realisé un travail porté sur 94 patients ayant une hernie hiatale, la

dysphagie était décrite dans 48% des cas et I’anémie dans 38% des cas [109].
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Dans notre série, aucun cas de hernie hiatale n’a été décrit.

X/

++ La pathologie thyroidienne :

Chisholm [41] a soulevé la part de I’auto-immunité dans la genese des anomalies thyroidiennes et du
SPV et a conclu ainsi qu’il existerait une relation entre le développement de ’anneau post-cricoide et

I’atteinte thyroidienne.

D’anciennes études [41,96] ont rapporté des fréquences importantes d’association du SPV a
la pathologie thyroidienne, alors que des fréquences plus faibles ont été notées dans notre
série et d’autre [95].

« L’atteinte articulaire :

Une faible fréquence de 1’association de 1’atteinte articulaire au syndrome de plummer

vinson a été notée dans notre série comme dans les autres [41,90].

JACOBS CHISHOLM FALL BAKARI NOVACEK
[96] [41] [92] [95] [90] Notre série
Série
(1964) (1974) (2011) (2014) (2015) (2015)
Association du SPV a
0 0 0 0 0, 0
la maladie cceliaque 0 % 0% 0% 2.4% 24% 2.1%
Association du SPV a
la pathologie 5% 15% 2% 7.4% - 5%
thyroidienne
Association du SPV a
- 9.7% - 4% 4.1%
I’atteinte articulaire

Tableau 4 : Association du SPV a la maladie cceliaque, la pathologie
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++ Le cancer :

L’association du SPV au cancer de 1’hypo-pharynx, au cancer de la cavité buccale (langue
mobile], ou de I’estomac est beaucoup moins fréquente.

Wynder avait noté qu’il y avait une relation étroite entre le SPV et le cancer de I'hypo pharynx [45].

Ahlbom [30] a fait part des cas de deux femmes ayant un SPV depuis 20 a 30 ans ayant développé

respectivement cing et trois cancers différents des lévres et de la cavité buccale.

Aucun cas d’association de SPV au cancer de I’hypo pharynx ni au cancer de la langue n’a été noté

dans notre série.

Deux cas d’association de SPV au cancer gastrique ont été publiés dans la littérature en 2005 et 2008
[115,116], dans notre série, une tumeur carcinoide gastrique était notée chez 1.3% de nos patients

atteints de SPV.

A- Signes cliniques :

1- Dysphagie:
La dysphagie était le motif de consultation le plus fréquent et a fait ’'unanimité de part son
évolution progressive constante et indolore dans notre série comme dans toutes les autres séries

[41, 90, 91,92, 94,95].

- La durée moyenne d’évolution de la dysphagie dans le cadre du SPV dans notre étude était de 4

ans comparable a quelques séries [92,95] et différente par rapport a d’autre [94].
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FALL OUMNIA BAKARI
[92] [94] [95] Notre série
Série
(2011) (2011) (2014) (2015)
Fréquence
q 100% 100% 98.2% 98%
de la dysphagie
Durée moyenne .
5ans 2 ans 5ans et 4 mois | 4 ans
d’évolution

Tableau 5: Fréquence et durée moyenne d’évolution de la dysphagie dans
différentes séries

- Le siege de la dysphagie : 98% de nos patients manifestaient une dysphagie haute et 2% une
dysphagie moyenne alors que 96,2 % des cas de SPV dans une étude [95] avaient une dysphagie

haute et 5.6% avaient une dysphagie basse.

- La sélectivité de la dysphagie dans le SPV intéresse essentiellement les aliments solides

beaucoup moins les aliments semi-liquides et liquides [91, 92,95].

VIKAS SINHA BAKARI
Notre série
Série [91] [95]
(2015)
(2006) (2014)

Dysphagie aux solides 52% 85% 93%

Dysphagie aux semi-liquides 36% 7.5% 4%
Dysphagie aux liquides 8% 4.5% 2.7%

Aphagie totale 4% 1.5% 0%

Tableau 6 : Sélectivité de la dysphagie dans différentes séries de cas de SPV
2- Syndrome anémique :
Le syndrome anémique vient au second lieu comme signe fonctionnel dans notre travail

comme dans les autres séries [92, 95,96].
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3- Amaigrissement :

L’amaigrissement vient en 3éme position dans les symptomes cliniques de la maladie de SPV

aussi bien dans notre série que dans les autres séries [41, 95,96].

La perte de poids chez les patients atteints du SPV est assez fréquente ceci revient au manque
d’apport dus a I’obstacle cesophagien ou a une maladie associée au SPV telle la maladie

ceeliaque par le mécanisme de la malabsorption.

4- Signes cutanéo- phaneriens :
Les symptdmes liés aux carences en fer (la koilonychie, la chéilite, la glossite et les atteintes
bucco-dentaire) viennent en derniére position avec de trés faibles pourcentages en terme de

fréquence dans les différentes séries [91, 92, 95, 96,97].

JACOBS FALL BAKARI
Notre série
Série [96] [92] [95]
(2015)
(1964) (2011) (2014)
Fréquence
56% 62% 70.3% 81%
Du syndrome anémique
Fréquence de ’amaigrissement - - 20% 24%
Fréquence de la
23% 14% 0.7% 1.3%
Koilonychie
Fréquence de la
- 36 6% 5.5%
Chéilite
Fréquence de la glossite 18% 18% 6% 9.7%
Fréquence des atteintes bucco-dentaires - 68% 30% 17%

Tableau 7: Fréquence du syndrome anémique, d’amaigrissement et des
symptomes de la Carence en fer dans différentes séries
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B- Aspects endoscopiques :

Dans notre étude comme dans la littérature, la FOGD a été réalisée chez la totalité des patients
nous permettant ainsi de poser le diagnostic de la membrane de 1’cesophage cervical du SPV, de
préciser son nombre qui est dans plus de 90% des cas unique mais, qui peut étre double ou triple
dans de rares cas. Chez nos patients, 95% avaient un anneau, 2.6 %avaient deux anneaux et 1.3 %
en avaient 3, alors que dans I’étude de Fall [92], 12% avaient une sténose double et dans 1’étude

de Bakari [95] 2.3 avaient une double sténose.

Dans notre série I’aspect de I’anneau cesophagien était annulaire ou semi-lunaire intéressant la
face postérieure ou latérale de 1’cesophage cervical, cet aspect est aussi retrouvé dans d’autres

travaux [118].

La couleur rosétre de la membrane cesophagienne observée dans notre série était en concordance

avec de la littérature [93].

Dans notre travail, apres dilatation endoscopique de la sténose, I’endoscopie a objectivé un aspect
d’atrophie de la muqueuse duodénale dans 2.6% des cas évoquant une maladie cceliaque qui a été
confirmée par des biopsies duodénales alors que dans d’autres séries, cet aspect endoscopique

évocateur de la maladie cceliaque était plus fréquent [118].

Des varices cesophagiennes associées ont été révélées chez 2.7% des patients et enfin Une tumeur

carcinoide gastrique était notée chez 1.3% des patients.

C- Aspects radiologiques :

Le TOGD n’a pas été réalisé systématiquement chez tous nos patients.
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Niang Fall Oumnia Bakari
Notre série
séries [117] [92] [94] [95]
(2015)
(2000) (2011) (2011) (2014)
Pourcentage des patients ayant 70% 100% 100% 26% 31%

bénéficié d’un TOGD

Tableau 8 : Pourcentage des patients ayant bénéficié du TOGD dans les

différentes séries

Plusieurs aspects radiologiques ont été observés au TOGD dans les différentes séries.

La fréquence des différents aspects radiologiques de la sténose varie d’une série a une autre.

Les aspects de la sténose de I’cesophage cervical noté dans les différentes séries sont 1’indentation

antérieure, 1’obstacle en diaphragme, en fil noué ou une sténose réguliére treés courte, courte ou

plus étendue de 1’cesophage cervical, striction annulaire ou semi-lunaire [92, 94, 95, 117,119]

Dans notre série, le TOGD a été réalisé chez 23 patients (32%) dont 16 (22.2%) avaient une

sténose réguliere annulaire et 3 cas (4.1%) avaient un anneau semi-lunaire.

D- Anomalies biologiques :

L’anémie par carence martiale a était retrouvé dans notre série comme dans les autres séries chez

la plupart des patients atteints du SPV, le taux moyen d’hémoglobine noté a travers les séries était

entre 7.5 et 9.5 g/dl [36, 91, 92, 95, 118,119].

Dans notre série, le taux moyen de I’Hb était de 9.5g/dl ce qui concorde avec les données de la

littérature.
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Le taux moyen de férritinémie retrouvé dans les différente série est comparable a le nétre et varie

entre 6 et 10 ug/1[92,118].

CHISHOLM VIKAS SINHA Boucelma Fall
Bakari [95] Notre série
série [41] [91] [118] [92]
(2014) (2015)
(1974) (2006) (2007) (2011)
Fréquence de 65% 100% 100% 100% 70.3% 97%
I’anémie ferriprive

Tableau 9: Fréquence de I'anémie ferriprive retrouvée dans les différentes séries

E- Traitement martial :

Dans notre étude, comme dans la plupart des autres études, le traitement comportait une

supplémentation en fer systématique [90, 92, 93,118],
Dans 1’étude de Niang [117], 7.5% avaient bénéfici¢ d’une supplémentation en fer exclusive

Le recours a une transfusion sanguine pour intolérance clinique de I’anémie a été rarement

rapporté [90]. Dans notre travail, 2 patients ont été transfusés pour intolérance clinique.

F- Traitement endoscopique :

Une supplémentation martiale avec dilatation endoscopique étaient réalisées d’emblée chez la
quasi- totalité des patients dans plusieurs series [91,93,95,97,119] comme dans notre série ou 97
séances de dilatation ont été réalisées pour un total de 72 patients, alors que d’autre travaux
[37,118] ont preconisé la supplémentation martiale exclusive chez certains de leurs patients et

n’ont eu recours au traitement endoscopique qu’apres échec de ce dernier.
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Le nombre moyen de séance de dilatation par malade dans notre travail est de 1,4 séance par
malade avec des extrémes entre 1 et 5 séances alors que dans d’autres séries [119], Le nombre

moyen de séances de dilatation est supérieur de 2 + 2,4 avec des extrémes de 1-7.

La rupture de I’anneau obtenue au cours de l'endoscopie initiale a ét¢ notée avec de faibles

pourcentages dans différentes séries comme dans la nétre [92, 95,118].

Niang Fall Bakari
Notre série
Série [117] [92] [95]
(2015)
(2000) (2011) (2014)
e | 15% 12% 3% 3%

Tableau 10 : Fréquence de I’effondrement de la membrane du SPV au cours de
I’endoscopie initiale

G- Evolution :

Dans I’immédiat, un patient dilaté endoscopiquement a de faible risque de faire une
complication telle la perforation ou ’hémorragie [78,79] et a court terme, I’évolution est
toujours favorable avec une amélioration de la dysphagie et une correction compléte des
anomalies biologiques.

Dans notre travail, I’évolution était favorable marquée par une disparition de la dysphagie et
une correction de I’anémie dans tous les cas. Toutefois, il est possible dans de rares cas que
des patients fassent des rechutes [92, 94, 118, 119,120] en cas de nouvelle carence martiale,
nous n’avons pas noté¢ de récidive du SPV ni de complications secondaires a la dilatation

endoscopique.
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L’évolution a long terme est favorable dans la plupart des séries avec de faible risques de
récidive de la maladie aprés un suivi moyen de 2 ans [92, 94,118] alors que d’autres auteurs

n’ont pas rapporté de récidive de la dysphagie[119,120].

La complication redoutable du SPV est la dégénérescence maligne en carcinome épidermoide
de I’cesophage, d’ou I'intérét d’une surveillance endoscopique annuelle afin d’exclure la

présence d'une tumeur maligne car le SPV est considéré comme une condition précancéreuse.

Dans notre travail, aucun cas de dégénérescence maligne n’a été objectivé au cours du suivi
des patients avec un recul moyen de 31,5 mois, ce résultat est comparable a certaines études
[94,119] alors que d’autres études ont rapporté des cas de dégénérescence maligne [90,

91,119].
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CONCLUSION
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Le syndrome de Plummer-Vinson ou de Paterson-Kelly est caractérisé par une triade de
dysphagie, anémie sidéropénique et la présence de membranes oesophagiennes. Il n'y a pas de
données épidemiologiques précises, mais ce syndrome semble étre extrémement rare. La
plupart des patients sont des femmes adultes blanches, entre 40 et 80 ans, mais le syndrome a

aussi été décrit chez les enfants et les adolescents.

L'étiopathologie du Plummer-Vinson est inconnue. Le facteur le plus vraisemblablement
impliqué est la carence en fer. D'autres facteurs incluraient la malnutrition, une prédisposition

génétique ou un processus auto immunitaire.

Le traitement est basé sur la supplémentation en fer et sur les dilatations endoscopiques

cesophagiennes.

Si I’évolution a court terme est favorable sous traitement spécifique, 1’évolution a long terme
est marquée par une augmentation du risque de cancer post cricoidien ,le SPV est considére,

en effet, comme étant une condition précancéreuse.

Une surveillance réguliere au long cours des patients atteints du SPV doit donc étre

préconisee.

65



66



Résumé
Titre: Syndrome de Plummer Vinson, étude monocentrique a propos de 72 cas
Auteur: KELLA BENNANI Ghita

Mots Clés: Syndrome de Plummer Vinson — anneau cesophagien — dilatation endoscopique.

Le syndrome de Plummer Vinson (SPV) ou encore appelé le syndrome de kelly-
paterson est une association rare faite d’une dysphagie post cricoide, d’une anémie

ferriprive et d’un anneau fibreux de 1’cesophage cervical.

Le but de notre travail est d’étudier le profil épidémiologique, clinique, para clinique,
thérapeutique et évolutif du SPV dans notre contexte et de comparer nos résultats aux

données de la littérature.

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive de 72 cas du SPV colligés au service des
explorations digestives fonctionnelles d’hépato-gastro-entérologie (Pr N.KABBAJ) du CHU
Avicenne de Rabat sur une période de 10 ans du mois septembre de I’année 2005 a
septembre de I’année 2015, tous les patients ont bénéficié d’une traitement martial et d’une
dilatation endoscopiques sous sedation au bougies de Savary Gilliard ou ballonnet
hydrostatique le résultat du geste est controlée dans I’immeédiat ensuite les patients sont mis

en surveillance pendant 6 heures .

72 patients ont été recrutés, 62 d’entre eux sont de sexe féminin (86%) et 10 de sexe
masculin (14%), L’age moyen était de 39 ans. Les principaux motifs de consultation étaient
la dysphagie et le syndrome anémique avec une durée d’évolution moyenne de 4 ans.
L’anémie retrouvée chez I’ensemble de ces patients était ferriprive, le taux moyen

d’hémoglobine est de 9.5g/dl et celui de la ferritinemie est de 10 pg/l.

L’anneau de 1’cesophage était retrouvé a la FOGD , chez 32 patients au niveau de la bouche

de Kilian et chez 40 patient au niveau de 1’cesophage cervical deux patients avaient 2
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anneaux et une patiente avait 3 anneaux avec un cas d’association a une tumeur carcinoide
gastrique et a une maladie ceeliaque chez 2 autres patients., tous nos patients ont bénéficié d’
une dilatation endoscopique et d’un traitement martial avec une moyenne de 1.5 séance de

dilatation.

L’évolution clinique, biologique et endoscopique était favorable, aucun cas de

dégénérescence maligne n’a été noté avec un recul moyen de 31,5 mois.

Le SPV reste une entité rare dans notre contexte marocain. Sa prise en charge repose sur la
dilatation endoscopique et la supplémentation martiale. Son évolution apres traitement est
favorable dans la majorité des cas mais une surveillance endoscopique est nécessaire en raison

du risque de dégénérescence maligne.
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Summary

Titre: Plummer Vinson Syndrom, monocentric study about 72 cases
Auteur: KELLA BENNANI Ghita

Mots Clés: Plummer Vinson Syndrom — oesophageal web — endoscopic dilatation.

Plummer Vinson Syndrome (SPV) or called Kelly- Paterson syndrome is a rare combination
made of post cricoid dysphagia , iron deficiency anemia and a fibrous ring of the cervical
esophagus .

The aim of our work is to study the epidemiological, clinical, para- clinical , therapeutic and
evolutionary SPV in our context and to compare our results with the literature data.

This is a descriptive retrospective study of 72 cases of SPV collected at the service of
functional digestive explorations of hepato- gastroenterology (Pr N.KABBAJ ) of Avicenne
Hospital in Rabat on a 10-year period of the month september 2005 to september 2015 , all
benefited from martial treatment and endoscopic dilatation sedated. The result of the action is
controlled in the immediate ; patients are then placed under supervision for 6 hours.

They were 72 patients divided into 62 women (86%) and 10 men (14%). The average age was
39 years. All patients had a high dysphagia and an anemic syndrome, the mean disease
duration was 4 years old. All patients had iron deficiency anemia with a mean hemoglobin
level of 9.5 g / dl and a mean serum ferritin of 10 ug / I. The high digestive endoscopy
revealed an annulus at the mouth of Killian in 32 cases and at the cervical esophagus in 46
cases. 97 dilatations sessions were performed, an average of 1.4 sessions per patient [1-3
sessions]. One patient had 3 rings and two patients had 2 rings , A gastric carcinoid tumor
was observed in one patient and celiac disease in 2 patients. No post expansion complications
occurred. The outcome was favorable marked by the disappearance of dysphagia and
correction of anemia in all cases. No cases of malignant degeneration have been objectified in
the monitoring of patients at a mean of 31.5 months.
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Plummer Vinson syndrome is a rare disease that alters patients' quality of life. Treatment is
based on endoscopic dilation and iron treatment. its risk of progression to malignancy requires

regular monitoring.
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ANNEXE

Fiche d’exploitation

I- ldentité:

NOM 6L PrENOIM &L . e

A Lo e

Sexe : M O F O

I1- Antécédents :

Personnels :
- Meédicaux :

- Chirurgicaux :

- Familiaux:....................

I11- Signes cliniques :

® | e délai de consultation : ........

® Ladysphagie :

- Siége: Haute [ Moyenne []

Basse [
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Sélectivité : Solides [] Semi-liquides [ Liquides [1

Evolution :  Progressive [ Aigue [

Caractére : Permanent [ Intermittent .

Le syndrome anémique :

- Paleur cutanéo-muqueuse: Oui 1~ Non [

- Vertiges : Oui [ Non [

- Céphalées : Oui [ Non [

- Palpitations : Oui [J Non [

- Dyspnée d’effort et de repos : Oui L1~ Non [

- Asthénie : Oui I Non [J

e Anomalies cutanéo —phanériennes:

- Koilonychie: Oui [  Non [

- Chéilite : Oui I Non [

- Glossite : Oui Non [
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- Perte des dents a un age précoce et caries : Oui [ Non [l

o Comorbidités et IESIONS ASSOCIEES . ..nunn e
1IV- FOGD

Anneau de I’cesophage :

Franchi a I’endoscopie initiale : Oui [ Non [

V- TOGD

Examen : FaitC]  Non fait[

Sténose :

- Existence : Oui 1 Non [

- Nombre:........

= S BB L
= AP f. e,
= LéSIONS @SSOCIES ©....vvieieeiiie e

VI- Anomalies biologiques
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VI1I- Traitement

e Traitement médical :

Supplémentation en fer : Oui [ Non [

Transfusion sanguine : Oui L1~ Non [

e Traitement endoscopique :

Dilatation : Oui . Non

Moyen de dilatation : Bougie [1 Ballonnet []
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VI1II- Evolution

e Acourt terme:

- Dysphagie : Présentl]  Absent [

- Syndrome anémique : Présent L1  Absent []

- Signes cutanéo-phanérien : Présent L1 ~ Absent []

- Anomalies biologiques : Présent L1 ~ Absent []
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e Alongterme:

- Anomalies biologiques : Présent [1  Absent [

- Dégénérescence maligne : Oui 1~ Non U
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