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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

1962 — 1969 : Docteur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT
PROFESSEURS :

Février, Septembre, Décembre 1973
1. Pr. CHKILI Taieb

Neuropsychiatrie

Janvier et Décembre 1976
2. Pr. HASSAR Mohamed

Pharmacologie Clinique

Mars, Avril et Septembre 1980

3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

4. Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie

Mai et Octobre 1981

5. Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie

6. Pr. EL MANOUAR Mohamed Traumatologie-Orthopédie
7. Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie

8. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
9. Pr. SBIHI Ahmed
10. Pr. TAOBANE Hamid*

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Anesthésie —Réanimation
Chirurgie Thoracique

11. Mai et Novembre 1982

12. Pr. ABROUQ Ali*

13. Pr. BENOMAR M’hammed

14. Pr. BENSOUDA Mohamed

15. Pr. BENOSMAN Abdellatif

16. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Oto-Rhino-Laryngologie

Chirurgie-Cardio-Vasculaire

Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie



Novembre 1983

17. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

18. Pr. BALAFREJ Amina

19. Pr. BELLAKHDAR Fouad

20. Pr. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
21. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

22. Pr. BOUCETTA Mohamed*

23. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
24. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

25. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

26. Pr. NAJI M’Barek *

27. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

28. Pr. BENJELLOUNHalima

29. Pr. BENSAID Younes

30. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
31. Pr. IHRAI Hssain *

32. Pr. IRAQI Ghali

33. Pr. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

34. Pr. AJANA Ali

35. Pr. AMMAR Fanid

36. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
37. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
38. Pr. EL HAITEM Naima

39. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

40. Pr. EL YAACOUBI Moradh

41. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

42. Pr. LACHKAR Hassan

43, Pr. OHAYON Victor*

44. Pr. YAHY AOUI Mohamed

45. Décembre 1988

46. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
47. Pr. DAFIRI Rachida

48. Pr. FAIK Mohamed

49. Pr. HERMAS Mohamed

50. Pr. TOLOUNE Farida*

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale

Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne



Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

51.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
38.
59.
60.
61.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ADNAOUI Mohamed

AOUNI Mohamed

BENAMEUR Mohamed*
BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
CHAD Bouziane

CHKOFF Rachid

KHARBACH Aicha

MANSOURI Fatima

OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
SEDRATI Omar*

TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

62.
63.
64.
65.
66.
67.
68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.
76.
77.
78.
79.
80.
81.
82.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL HAMANY Zaitounia
ATMANI Mohamed*
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
BELKOUCHI Abdelkader
BENABDELLAH Chahrazad
BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
BENSOUDA Yahia

BERRAHO Amina

BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi

CHANA EIl Houssaine*
CHERRAH Yahia

CHOKAIRI Omar

FAJRI Ahmed*

JANATIIdrissi Mohamed*
KHATTAB Mohamed

NEJMI Maati

OUAALINE Mohammed*
SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

&3.
&4.
85.
86.
87.
88.
89.
90.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHALLAT Mohamed
BENOUDA Amina
BENSOUDA Adil

BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Urologie

Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique



91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.
98.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

EL HADDOURY Mohamed

EL OUAHABI Abdessamad

FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed

OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

99. Pr. AGNAOU Lahcen
100.
101.

102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
I11.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.
124.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr. AL BAROUDI Saad

Pr. BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir

BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

. JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*

OULBACHA Said

RHRAB Brahim

SENOUCI Karima ¢ép. BELKHADIR

125. Pr. SLAOUI Anas

Mars 1994

126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae

Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie
Chirurgie Générale
Biophysique
Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie
Médecine Interne
Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie
Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie



135.
136.
137.
138.
139.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. EL ABBADI Najia

. HANINE Ahmed*

. JALIL Abdelouahed
. LAKHDAR Amina
. MOUANE Nezha

Mars 1995

140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
I51.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amogqrane*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

161.
162.
163.
164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BELMAHI Amin
BOULANOUAR Abdelkrim
EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Ouafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiene

Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie

Radiothérapie

Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Chirurgie réparatrice et plastique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Parasitologie

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Meédecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie



175. Novembre 1997

176. Pr. ALAMI Mohamed Hassan
177. Pr. BEN AMAR Abdesselem
178. Pr. BEN SLIMANE Lounis
179. Pr. BIROUK Nazha

180. Pr. BOULAICH Mohamed
181. Pr. CHAOUIR Souad*

182. Pr. DERRAZ Said

183. Pr. ERREIMI Naima

184. Pr. FELLAT Nadia

185. Pr. GUEDDARI Fatima Zohra
186. Pr. HAIMEUR Charki*

187. Pr. KANOUNI NAWAL

188. Pr. KOUTANI Abdellatif
189. Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
190. Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
191. Pr. NAZI M’barek*

192. Pr. OUAHABI Hamid*

193. Pr. SAFI Lahcen*

194. Pr. TAOUFIQ Jallal

195. Pr. YOUSFI MALKI Mounia
Novembre 1998

196. Pr. AFIFI RAJAA

197. Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
198. Pr. ALOUANE Mohammed*
199. Pr. BENOMAR ALI

200. Pr. BOUGTABADbdesslam
201. Pr. ER RIHANI Hassan

202. Pr. EZZAITOUNI Fatima
203. Pr. KABBAJ Najat

204. Pr. LAZRAK Khalid ( M)

Novembre 1998

205. Pr. BENKIRANE Majid*
206. Pr. KHATOURI ALI*
207. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

208. Pr. ABID Ahmed*

209. Pr. AIT OUMAR Hassan

210. Pr. BENCHERIF My Zahid

211. Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
212. Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

213. Pr. CHAOUI Zineb

214. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
215. Pr. ECHARRAB El Mahjoub

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale



216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224.
225.
226.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANY Azzedine
GHANNAM Rachid
HAMMANI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*
KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243,
244,
245.
246.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed EIl Hassan
HSSAIDA Rachid*
LACHKAR Azzouz
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

AOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae

Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Oto-Rhino-Laryngologie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie



256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
2717.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.
290.
291.
292.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

293.
294.
295.
296.
297.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AL BOUZIDI Abderrahmane*
. AMEUR Ahmed *

. AMRI Rachida

. AOURARH Aziz*

. BAMOU Youssef *

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie



298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.
305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.
325.
326.
327.
328.
329.
330.
331.
332.
333.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BELMEJDOUB Ghizlene*
BENBOUAZZA Karima
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia*
BERNOUSSI Zakiya

BICHRA Mohamed Zakariya
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL ALJ Haj Ahmed

EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJIJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOULE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
MOUSTAINE My Rachid
NAITLHO Abdelhamid*
OUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

ZRARA Ibtisam*

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique



PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

334. Pr. ABDELLAH El Hassan Ophtalmologie

335. Pr. AMRANI Mariam Anatomie Pathologique
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Abréviations

SPV : syndrome de Plummer Vinson

FOGD : fibroscopie oeso-gastro-duodénale.

NFS : numération de la formule sanguine

GGT : gamma-glutamyl-transférase

PAL : phosphatases alcalines

Ac.anti-LKM1 : anticorps anti-liver-kidney-microsomes 1
AAN : anti corps anti-nucléaires

Ac.anti-SLA : anticorps anti- soluble liver antigen

Ac. Anti-T.Glutaminases : Anticorps anti-transglutaminases
TSH us: ultra sensible Thyroid Stimulating Hormone

T3 : tri-iodothyronine

T4 : thyroxine

TO : Transit cesophagien

TOGD: Transit oeso-gastro-duodénal.

AV: Atrophie villositaire

LIE: Lymphocytose intra-épithéliale.

pum’ : micrométre cube.

HLA : human leucocyte antigen
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I.INTRODUCTION :

Le syndrome de Plummer Vinson est une entité rare [1,2] .Des données
exactes sur sa fréquence et sa prévalence font défaut [1,3, 4]. Classiquement, ce
syndrome est caractérisé par I’association d’une dysphagie post-cricoide, d’un
déficit en fer et d’une membrane de 1’cesophage cervical [2]. Ce méme tableau
clinique est référé sous le nom de syndrome de Kelly-Paterson au Royaume-Uni

et de dysphagie sidéropénique en Scandinavie [2, 3, 5].

C’est une affection qui survient surtout chez la femme de 30 a 50 ans et qui
¢tait essentiellement décrite chez les caucasiens des pays nordiques et anglo-

saxons [6].

Sur le plan clinique, elle est caractérisée par la présence d’une dysphagie
haute et d’'un syndrome anémique avec parfois des anomalies phanériennes
(Koilonychie, hyperkératose, déformation des ongles) [5, 6, 7,8,9], une chute
précoce des dents [5], des atteintes oculaires (conjonctivite, kératite, blépharite
et perturbations visuelles) [10] et des Iésions buccales (chéilite angulaire,
perleche, glossite dépapillante, atrophie linguale avec parfois des érosions

aphtoides, leucoplasie, xérostomie et candidose ) [11, 12].

Les investigations, typiquement, mettent en évidence une sidéropénie avec
ou sans anémie hypochrome microcytaire a la numération formule sanguine, un
anneau sous forme d’une fine membrane muqueuse (de 1 & 2mm) juste au
dessous du muscle crico-pharyngien avec une lumicre centrée ou excentrée a
I’endoscopie oeso-gastro-duodénale et un anneau sous forme de fine bande
horizontale en regard de la région post cricoide au transit cesophagien [6, 13, 14,

15, 16].
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Le traitement repose essentiellement sur la supplémentation en fer et la
dilatation endoscopique par les bougies de Savary Gilliard. Par ailleurs, il ne
faudrait pas omettre de rechercher une cause évidente de la sidéropénie tel qu'un

saignement actif, une néoplasie ou une maladie cceliaque [1,2].

Le SPV peut s’associer a des pathologies « bénignes » notamment auto-
immunes et/ou se compliquer de tumeurs malignes au dépend de 1’cesophage, de
I’hypopharynx, de I’estomac ou encore de la langue [7,10, 12, 17]. En effet,
environ 10% des patients atteints du SPV développent un cancer de I’cesophage
ou du pharynx, le SPV est ainsi considéré comme une 1ésion précancéreuse [18,
19, 20]. C’est dire I'intérét de la surveillance endoscopique et des études

histologiques devant tout syndrome de Plummer-Vinson.
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I1. HISTORIQUE :

En revenant sur I‘histoire du SPV a travers la littérature, on pourrait

schématiquement individualiser 3 périodes [21] :

ePériode de « découverte » qui s’étend jusqu’a 1922 ayant abouti a la
notion de « syndrome ».

ePériode dite « clinique » au cours de laquelle il y a eu une élaboration et
une description plus fine de la symptomatologie, jusqu’a 1939.

ePériode « étiopathogénique », jusqu’a nos jours, pendant laquelle la
préoccupation principale des cliniciens est de reconnaitre 1’origine de

cette affection.
1. Période de découverte :

Au cours du dix-huitieéme siécle, plusieurs médecins anglais, dont M.Baillie

et E. Home ont fait allusion a I’existence d’une dysphagie post cricoide [5, 22].

L’auteur P. Blakenstein, en 1893, a présenté le premier rapport de la

dysphagie survenant chez certains patients anémiques [23].

En 1908 et 1912, Plummer a rapporté un certain nombre de cas de patients
ayant une dilatation diffuse de I’cesophage et un spasme du haut cesophage sans
sténose anatomique [24, 25]. En 1913, il a réuni, sans les publier, des
observations de dysphagie chez des malades présentant une anémie de longue
date par manque de fer [26]. Il fit part oralement a son ¢léve Vinson de ses

constatations [21].
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Vinson a rapporté, six ans plus tard (1919), un autre cas d’«angulation» de
I’cesophage et a attribué la premiére description de cette entité au rapport de
Plummer [27]. En 1922 - alors clinicien a la « Mayo clinic » - il publia un article
nommé « Hystérical dysphagia » ou il a réuni les observations de 69 patients
ayant une dysphagie [28]. Il souligna que [Datteinte ¢tait a prédominance
féminine et que 58,7% de ces malades avaient une anémie. Toutefois, devant
I’absence d’anomalies organiques du tractus aéro-digestif haut, il conclut que la
dysphagie était une manifestation hystérique et que 1’anémie était secondaire a
la dysphagie. Des lors, la symptomatologie porta le nom du « syndrome de

Plummer-Vinson » aux états unis.

Durant la méme période en grande Bretagne, deux oto-rhino-
laryngologistes nommés Kelly Brown Adam et Rose Paterson ont décrit,
indépendamment 1’un de I’autre, les particularités cliniques caractéristiques du
syndrome, a savoir : anémie, déficit en fer, dysphagie, glossite, chéilite et
koilonychie .Ils ont estimé que la cause de cette dysphagie €tait plutdt un spasme
ou une membrane de I’hypopharynx plutdt qu’une hystérie ou une névrose [10,
29, 30]. Ils ont décrit ’association entre 1’anémie par déficit en fer, la dysphagie
post-cricoide et les rétrécissements cesophagiens dus a des membranes
cesophagiennes [31, 32]. Paterson a remarqué, a cette époque, la fréquence assez
importante de la survenue de la « maladie maligne de la bouche de 1’cesophage »

chez ces patients [30].



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

2. Période dite « clinique »;

A dater de cette période, la maladie s’est bien individualisée. Les publications
anglaises, américaines et scandinaves se sont multipliées. Les différentes Iésions
¢taient minutieusement étudiées, la description clinique s’est complétée de
quelques symptomes et la fréquence de I’association entre cancer du tractus

aéro-digestif supérieur et le SPV s’est fait remarquer.

En 1925, Goldberger et Tanner ont décrit, sous le terme de « cheilosis », les

fissures au niveau des commissures labiales [33].

En 1933, Suzman a pratiqué la premicre autopsie et a décrit les 1ésions du
tractus digestif. Il a noté que I’anneau oesophagien était souvent couvert d’un

épithélium leucoplasique [34].

Wassnik a mis en évidence la fréquence des cancers de I’hypopharynx, de la

bouche et de I’cesophage chez les femmes ayant eu un SPV [34].

En 1936, Klaber a décrit la déformation particuliére des ongles, il employa le

terme « Koilonychie » (mot créé en 1897 par Heller ) [33].

Ahlbom, a Stockholm, a établit a nouveau une relation entre le SPV et les
cancers du tractus digestif supérieur [35]. Il a étudié une série de 250 femmes
présentant un cancer de I’appareil aéro-digestif supérieur et remarqua que 150

patientes avaient des symptomes du SPV [32, 35].



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

3. Période « Etiopathogénique » :

Depuis 1939, les études et les publications se sont multipliées, Les
recherches se sont centrées sur le probleme étiopathogénique et celui de la

dégénérescence néoplasique.

En 1939, Waldenstrom et Kjellberg ont rapporté une étude portant sur 54
cas [36]. Ils ont mis en évidence, par transit pharyngo-cesophagien baryté,
I’aspect radiologique particulier des l€sions cesophagiennes hautes et ont indiqué
que, méme si la totalité des patients ayant un syndrome de Plummer-Vinson
n’avait pas d’anémie, ils présentaient tous une sidéropénie. C’est ainsi qu’ils
proposerent le terme de « dysphagie sidéropénique » pour décrire I’affection qui

fut largement utilisée en Scandinavie [1, 36].

Cependant, en 1958, Wynder et Fryer ont réalis¢ une étude clinique et
biologique portant sur 150 patients atteints du syndrome de Plummer-Vinson. Ils

ont découvert que le taux de fer sérique €tait normal chez 70% des femmes [37].

Cook a rapporté dans le « tropical gastroenterology » que le syndrome de
Brown Kelly-Paterson est peu commun en zone tropicale malgré la trés haute
incidence des anémies sidéropéniques séveres [38]. Ailleurs, Dickey et Mc
connel ont décrit deux cas de SPV associ¢ a une maladie cceliaque. Ils ont
précisé que cette derni¢re était la cause principale du déficit en fer et devrait étre

considérée comme un facteur étiologique de la dysphagie sidéropénique [39].

Gainel a évoqué le cas d’une femme de 59 ans, mere de sept enfants, aux
nombreux antécédents dont une gastrectomie, une thyroidectomie, une
hystérectomie totale et chez qui le tableau typique de SPV se surajoutait a un

syndrome de Raynaud. Le traitement avait associ¢ des dilatations
7
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cesophagiennes par voie endoscopique sous anesthésie générale et un traitement
martial [40]. Un cas de syndrome de Gougerot Sjogren associ¢ au SPV a été
récemment décrit en Tunisie [41]. Cette association du SPV a des atteintes auto-
immunes a évoqué le réle probable de I’auto-immunité dans la genése du

syndrome.

J.Gazagou en 1982 a cité le syndrome de Plummer-Vinson comme étant un
facteur prédisposant au cancer, soit, un état précancéreux de I’cesophage [42].
En 1991, Stefano et Fiorucci ont rapport¢ 3 cas de carcinome de 1’cesophage
inférieur et 1 cas de carcinome de I’estomac associés au syndrome de Plummer-
Vinson [26]. Kitabayachi et collaborateurs ont rapporté un cas de syndrome de
Plummer-Vinson compliqué de cancer gastrique 1998 [10]. En juillet 1999,
Rashid et kumar ont rapporté un cas de SPV associé¢ a une maladie ceeliaque et
compliqué d’un cancer post-cricoide [43]. Shetty et collaborateurs, en 2001, ont
décrit un cas de SPV associé a une macroglossie d’origine lymphangiomateuse
chez une patiente de 50 ans [14]. En 2007, Fahmi a rapporté un cas de SPV
associé¢ a une tumeur pseudo papillaire du pancréas [44]. Koklu et collaborateurs
ont rapporté récemment un cas de syndrome de Plummer-Vinson associé¢ a un

cancer gastrique [45].

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

traités par voie endoscopique au Maroc [6, 13].
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III.ETIOPATHOGENIE :

La pathogénie du SPV reste hypothétique et source de controverses [1, 46].
De nombreuses théories ont ¢été formulées a ce sujet, certaines ont ¢&té
abandonnées (hystérie, infection streptococcique, syphilis tertiaire), d’autres ne

font pas ’'unanimité [1,21, 26]. Cing théories méritent d’€tre soulignées :
1. La théorie de la dysphagie primaire :

D’aprées cette théorie, La dysphagie engendre un changement du régime
alimentaire expliquant le déficit en fer et en vitamines qui serait a ’origine de
I’apparition de I’anémie et des autres symptomes du syndrome de Plummer-

Vinson [21, 26, 46].

Plusieurs anciens auteurs ont été adeptes de cette thése : Kelly et Paterson
(1919), Jones et Owen (1928). Cependant, en 1937, Paterson a mis en doute
cette hypotheése et a soulevé I’importance du traitement martial [5]. Hoover,
apres les dilatations cesophagiennes, a constaté que la dysphagie cessait mais
que I’anémie ne guérissait qu’apres un traitement martial [47]. Johnson a noté
que la dilatation améliorait la dysphagie sans avoir d’apport bénéfique sur les
autres manifestations cliniques du syndrome [7]. Cette théorie n’explique pas
¢galement 1’absence des modifications hématologiques et des Iésions
¢épithéliales et des phaneres dans d’autres types de dysphagie [32] ni la présence

de membranes cesophagiennes chez des sujets exempts de dysphagie [48,49, 30].
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2. La théorie de la carence en fer :
Cette théorie semble Etre la plus admise par les différents auteurs.

Il a été constaté qu’en cas de déficit en fer, les cellules du tube digestif
perdent rapidement leur capital en enzymes oxydatives fer-dépendantes
nécessaires a la genese de I’énergie et ses fibres musculaires présentent une
diminution du nombre de mitochondries [46, 15, 50]. La baisse du métabolisme
énergétique affecte la capacit¢ d’exercice et entraine une anomalie du
péristaltisme cesophagien a I’origine de la formation d’un repli ou d’un anneau
[51, 52].

Des ¢tudes manométriques ont montré que la dysphagie du SPV est
essentiellement due a un probléme de motilit¢ cesophagienne en rapport avec
une diminution de I’amplitude des contractions et une augmentation importante

de la pression intraluminale au niveau de 1’cesophage [6, 15, 50, 53].

Des études histologiques portant sur les muscles pharyngiens de lapins
ayant un déficit en fer montrent I’existence de changements myasthéniques au
niveau des fibres musculaires impliquées dans la fonction de déglutition
entrainant une dysphagie. Il s’agit de changements morphologiques similaires a

ceux observés dans les dystrophies musculaires progressives [15, 53].

Par ailleurs, est en faveur de cette théorie : I’amélioration de la dysphagie
par un traitement martial, le déclin de I’incidence du SPV durant les dernieres
décades avec I’amélioration du statut nutritionnel de la population [54] et la
prédominance féminine du syndrome. En effet, nous savons que les besoins en
fer sont trés importants chez la femme du fait de la spoliation sanguine lors des
menstruations, de I’augmentation des besoins lors de la grossesse et de la
lactation [21].

10



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

Cette théorie, cependant, n’explique pas pourquoi ce syndrome est rare
dans les populations chez qui le déficit chronique en fer est endémique tel
I’Oriental et I’ Afrique [2, 3 ,26]. En outre, dans une étude menée par Chislom,
sur 168 patients ayant une anémie ferriprive, 10% seulement présentaient un
diaphragme post-cricoidien [55]. McLean a également signalé que parmi 14
patients atteints d’anémie sidéropénique, deux seulement présentaient un SPV
[56]. De plus, Jacobs a noté dans son étude que la fréquence des récidives du

SPV aprés dilatation ne parait pas étre influencée par le fer [57].
3. La théorie des carences vitaminiques :

Elle concerne surtout les vitamines du groupe B, notamment la Riboflavine
(B2) et la pyridoxine (B6). Cette théorie s’appuie sur le fait qu’il existe des
modifications ¢épithéliales dystrophiques communes au SPV et a
I’ariboflavinose telle la chéilite et la glossite [5, 21, 58]. Certains auteurs
(Murphy en 1940, Meulengracht and Bichel en 1941, Lundh and Geill en 1942
et Pollak en 1944) ont rapporté une régression plus ou moins compléte de la
dysphagie et/ou des perleches et des koilonychies chez des patients atteints du
SPV traités par la Riboflavine [5, 58]. Il parait, également, que le déficit en fer
créerait des perturbations du métabolisme de la Riboflavine [58]. Cette théorie a
été accepté par de nombreux auteurs (Wintrobe, 1942; Bockus, 1943; Vanotti,

1944; Weder, 1944) [58].

Cependant, bien que le déficit en riboflavine soit présent dans certains cas
de SPV, il est absent dans beaucoup d’autres [5]. Jacobs a fait état d’un déficit
en Pyridoxine mais pas en Riboflavine dans une étude concernant 25 patients
atteints du SPV [21, 59]. Dans une autre étude, Jacobs et Kilpatrick ont réalisé

un dosage de la vitamine B12 chez 55 patients atteints du SPV. La carence en

11
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vitamine B 12 n’a été observée que chez 3 patients dont deux avaient une
anémie pernicieuse et le troisieme un antécédent de gastrectomie partielle pour

ulcére gastrique [11].

En outre, les déficits en vitamine B ne s’accompagnent presque pas de
dysphagie et sont fréquemment associés a une kérato-conjonctivite chose qui est
peu commune dans le SPV [5, 21]. Il est vrai que certains auteurs ont eu
quelques succes thérapeutiques pour des patients ayant un SPV et traités par
riboflavine mais il existe un doute quant a I’administration simultanée de fer
chez ces patients [5]. Wintrobe et Vannoti ont parlé d’une carence en fer et
riboflavine [21]. Ainsi, la carence en vitamine B n’apparait pas étre la cause
fondamentale de la maladie, elle résulterait plutot d’un régime diététique pauvre
de plus que la seule vitaminothérapie B n’entrainerait pas d’amélioration notable

de la dysphagie [26, 47, 59].
4. La théorie auto-immune :

Cette théorie date des années soixante. Elle est née d’une meilleure
connaissance du syndrome, de I’interprétation des expériences antérieures et a
été facilitée par les progrés techniques en biologie cellulaire, moléculaire et
génétique.

L’idée a germée devant I’association du SPV avec des maladies auto-
immunes telles le syndrome de Gougerot-Sjogren, les thyroidites et la maladie
ceeliaque. André et Najman, en 1967, ont mis en évidence des anticorps anti-
cellules gastriques par immunofluorescence dans 21% de leurs cas. Ils ont
évoqué la possibilité d’existence d’anticorps anti-cellules cesophagiennes, anti-

pharynx et anti-langue mais ces anticorps n’ont pas €té retrouvés [60].

12
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Chislom, en 1971, a étudi¢ le rapport entre le SPV et ’auto-immunité en
essayant de déterminer 1’incidence des anticorps chez certains patients ayant un
déficit en fer, avec ou sans diaphragme, et de les comparer a un groupe témoin.
Il a objectivé une incidence ¢élevée d’anticorps anti-thyroidiens chez les patients
ayant une anémie sidéropénique associée a 1’anneau cervical. Aucun anticorps

auto-immun spécifique des tissus pharyngiens n’a ét¢ détecté [61].

En 1978, Middleton a fait une €tude sur le systétme HLA espérant définir
un profil antigénique du SPV. Un typage de certains antigenes HLA A et B fut
réalisé chez 50 patientes présentant un SPV et comparé a un groupe témoin de
75 femmes donneuses de sang. Ces 125 femmes ¢étaient de méme race et de
méme provenance géographique. Une comparaison fut également faite avec un
groupe témoin de 200 donneurs de sang comportant 75 femmes et 125 hommes.
Aucune différence, statistiquement significative, ne fut mise en évidence entre
ces trois groupes [62].

D’aprés une ¢étude de Renou, [1’étiopathogénie des diaphragmes
cesophagiens cervicaux associés a une maladie auto-immune demeure imprécise,

probablement en raison de I’ancienneté des observations rapportées dans la

littérature [26, 63].

13
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5. Facteurs héréditaires :

La constatation de plusieurs cas dans une méme famille a fait évoquer par
Treheux I’hypothése d’un facteur génétique intervenant dans la genése de
I’affection [64]. Huizingua en 1948 a diagnostiqué un SPV chez deux jumelles
univitellines de 48 ans qui présentaient, par ailleurs, des conditions de vie trés
différentes [65]. Simpson a rapporté le cas d’une femme souffrant d’anémie
hypochrome et ayant développé ultérieurement un cancer rétro-cricoidien. Une
de ses sceurs était décédée des mémes symptomes et une autre présentait des
signes d’anémie et une dysphagie [66]. Jacobs a cité le cas d’une mere et de sa
fille traitées simultanément pour un SPV alors que deux autres de ses filles
¢taient suivies pour une anémie [21, 57]. Mac Bryde, en 1972, a trouvé que la
mere et la sceur d’une patiente présentant un SPV avaient une anémie et une

koilonychie [21].

14
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I. OBJECTIF DE L’ETUDE :

L’objectif de notre étude est de rapporter les aspects et caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs du
syndrome de Plummer Vinson dans notre contexte marocain et de les comparer

aux données de la littérature.

II. MATERIELS ET METHODES :
1. Type de I'étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive a propos de 135 cas de
syndrome de Plummer Vinson colligés au service des maladies de I’appareil
digestif Médecine « C » (Pr A.E. ESSAID) du centre hospitalo-universitaire Ibn
Sina de Rabat s’étalant sur une période de 18 ans de Septembre 1993 a
Décembre 2011.

Il s’agit de la plus grande série Marocaine diagnostiquée et traitée par voie

endoscopique avec le plus grand recul.
2. Criteéres d’inclusion :

Nous avons inclus dans notre étude tous les patients chez qui le diagnostic
du SPV a été posé sur les données endoscopiques: mise en évidence d’un anneau

cesophagien post-cricoide.
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3. Recueil et traitement des données :

Les différents parametres étudiés ont été recueillis a 1’aide d’une fiche
d’exploitation préétablie a partir des registres de « sténoses cesophagiennes
traitées par dilatation » de 1’unité d’endoscopie du service des maladies de
I’appareil digestif Médecine C.

3.1-Données étudiées : Plusieurs paramétres ont été étudiés, a savoir :

< L’age
Le sexe
Le lieu de résidence
Le motif d’hospitalisation

Les antécédents.

R R

Les signes cliniques :

- Enrapport avec le SPV

- Enrapport avec une éventuelle pathologie associée

< Les données des examens endoscopiques réalisés dans le cadre du
diagnostic du SPV ou d’autres pathologies associées: FOGD,
Rectosigmoidoscopie, coloscopie.

< Les données des examens radiologiques réalisés dans le cadre du

diagnostic du SPV ou d’autres pathologies associées : transit ceso-

gastro-duodénal, échographie abdominale, scanner thoracique et/ou

abdominal et/ou pelvien, lavement baryté, transit du gréle,

échographie thyroidienne, scintigraphie thyroidienne.
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<>

<>

Les données des examens biologiques réalisés dans le cadre de ce
syndrome ou d’autres pathologies associées : NFS, dosage du fer
sérique et de la ferritinémie, bilan hépatique (transaminases, GGT,
PAL, bilirubine totale, bilirubine conjuguée et non conjuguée,
albuminémie, taux de prothrombine), sérologies hépatitiques B et C,
bilan immunologique dans le cadre de la recherche d’hépatite auto-
immune (dosage des Ac.: Anti-LKM1, AAN, anti-muscles lisses,
anti-LKM 1, anti-SLA), bilan immunologique en vue du diagnostic de
la maladie cceliaque (dosage des Ac. anti-endomysium, Ac anti-
T. Glutaminase) et bilan de malabsorption, dosage de la TSHus et des
hormones thyroidiennes T3 et T4, protéinurie de 24h avec dosage de
I’albuminémie et taux de protides (syndrome néphrotique), bilan
inflammatoire (VS, CRP, taux de plaquettes, numération des globules
blancs) dans le cadre de la maladie de Crohn, sérologie HIV dans le
cadre d’une mycose buccale associées au SPV.
Les données des études anatomopathologiques des différentes biopsies
réalisées dans le cadre du SPV ou des autres pathologies associées
(biopsies cesophagiennes, biopsies jéjunales, biopsies hépatiques,
biopsie rectale, biopsies thyroidiennes).
La prise en charge thérapeutique :

Effraction par fibroscope de 1I’anneau cesophagien

Dilatation avec le type et calibre des bougies utilisées

Traitement martial
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- Chirurgie et/ou radiothérapie et/ou chimiothérapie en cas de
dégénérescence maligne ou de néoplasie associée.
- Prise en charge thérapeutique des pathologies associées au SPV.
< Le suivi :
- Clinique
- Endoscopique
- Biologique
< L’évolution de la dysphagie:
- Dans 'immédiat : durant les 2 premiéres semaines
- A moyen terme : [2 semaines- 6mois]

- Along Terme : > 6 mois

3.2-Traitement des données :
Les données ont été saisies et traitées par le programme Microsoft Office

Excel 2007.
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III. RESULTATS :

1- Données épidémiologiques :

1.1-Fréquence du SPV :

1.1.1- Fréquence générale du SPV :

Sur une période de 18 ans (de Septembre 1993 a Décembre 2011), 135 cas

de SPV ont été colligés au service des maladies de 1’appareil digestif Médecine

« C » du CHU Ibn-Sina de Rabat.
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Figure N 1 : Nombre des patients atteints du SPV en fonction des années.
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- Sur une période allant de Janvier 2000 a Décembre 2011 :

16 393 malades ont été hospitalisés dans notre service. Le diagnostic
de SPV a été retenu chez 90 d’entre eux ce qui représente 0,55 % de
I’ensemble des malades hospitalisés.

24 040 endoscopies digestives hautes ont été réalisées dans notre
service. 195 ont objectivé un anneau du tiers supérieur de 1I’cesophage
en faveur d’un SPV ce qui correspond a 0,81 % des endoscopies

hautes.

1.1.2-Les pathologies associées :

Parmi
associees,

suit :

les 135 cas de SPV, 33 présentaient une ou plusieurs pathologies

soit 25 % des cas. Les pathologies associées se répartissaient comme

< Cancer de I’cesophage moyen et inférieur : 7cas.

- Cancer du tiers moyen de I’cesophage : 3 cas

- Cancer du tiers inférieur de I’cesophage : 4 cas

< Pathologie thyroidienne : 12 cas

Goitre nodulaire avec dysthyroidie : 1 cas.
Goitre nodulaire sans dysthyroidie : 4 cas.
Goitre homogene sans dysthyroidie : 5 cas.
Nodule thyroidien avec dysthyroidie : 1 cas.
Hypothyroidie : 1 cas.

< Hypertension portale (HTP) : 8 cas.

- HTP sur cirrhose auto-immune : 1 cas.

- HTP sur cirrhose d’étiologie indéterminée : 4 cas.
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- HTP sur hépatite chronique auto-immune :1 cas.

- HTP sur foie tumoral : 1 cas.

- HTP idiopathique : Icas.
< Maladie ceeliaque : 5 cas.
< Syndrome néphrotique d’étiologie indéterminée : 1 cas.
< Maladie de Crohn : 1 cas.

< Lésions bucco-dentaires (candidose et aphtes) : 1 cas.

1.2 Répartition du SPV en fonction de I’age :

< L’age des patients atteint du SPV était compris entre 14 et 90 ans avec

une moyenne de 43 ans.

< Ce syndrome touche surtout les sujets dont 1’age se situe entre 20 et

50 ans :

Nambre de cas

0-10 11-20 21-30 21-40 41-50 51-60 61-70 71-80 g1-00 Age

Figure N° 2 : Répartition des patients atteints du SPV par rapport aux tranches d’age.
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< Trois patients atteints du SPV étaient des adolescents soit 2,3 % des
cas (I’adolescent étant défini par I’OMS comme tout individu agé entre
10 et 19 ans [67]).

<> Aucun cas de SPV chez I’enfant n’a été colligé.

En Conclusion : dans notre série, le SPV atteint en général ’adulte d’age
moyen entre la deuxieme et la quatrieme décennie de sa vie.

1.3- Répartition du SPV en fonction du sexe :
Notre étude révele une trés nette prédominance féminine du SPV.
En effet, 86,6 % des patients atteints de ce syndrome sont des femmes

alors que les hommes ne représentent que 13,4% des cas. Le sexe-ratio hommes

sur femmes est de 0,15.

B Femmes

Hommes

Figure N° 3 : Fréquence du SPV en fonction du sexe
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1.4- Répartition géographique des patients atteints du SPV :

<> Dans notre étude, la plupart des patients provenaient du centre et du
nord du Maroc (respectivement 27,4% et 19,2 % des cas), 14 % de la
région du sud, 2,2 % étaient étrangers et I’origine de 50 patients n’était
pas précisée.

< Les régions de Rabat-Salé-Zemmour-Zaer et de Souss- Massa- Draa
venaient en téte de liste avec respectivement 17 et 10 malades :

ol Nombre de
e Région patients
1 Oued ed Dahab-Lagouira 0
2 Laayoune-Boujdour- Sakia el Hamra 2
3 Guelmim-Es Semara 0
4 Souss-Massa-Daraa 10
5 Gharb-Chrarda-Béni Hsen 4
6 Chaouia-Ouardigha 6
7 Marrakech-Tensift-El Haouz 7
8 L’Oriental 5
9 Grand Casablanca 8
10 Rabat-Salé-Zemmour-Zaérs 17
11 Doukkala-Abda 1
12 Tadla-Azilal 2
13 Meknés-Tafilalet 3
14 Fés-Boulemane 3
15 Taza-Al Hoceima-Taounate 9
16 Tanger-Tétouan 5

Figure N 4 : Provenance des patients de notre série par rapport aux régions du Maroc

- A noter que 3 patients ¢taient des étrangers :
< Sénégal : 2 cas.
<> Mauritanie : 1 cas.
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2. Données cliniques :

2.1 Antécédents des patients :

2.1.1- Antécédents médicaux :

< Reflux gastro-oesophagien : 7 cas.
< Anémie :
- En rapport avec des ménorragies : 5 cas.

- Non étiquetée : 5 cas.

< Tuberculose pulmonaire traitée : 5 cas.
< Rectorragies :

- Enrapport avec des hémorroides: 2 cas.

- Enrapport avec une rectite radique : 1 cas.
< Géophagie : 3 cas.
< Sténose cesophagienne caustique dilatée : 1 cas.
< Maladie de crohn : 1 cas.
< Diabéte : 2 cas.

< Cardiopathie : 1 cas.

2.1.2- Antécédents chirurgicaux :

< Gastrectomie partielle non documentée : 2 cas.

< Myomectomie : 1 cas.
< Thyroidectomie : 1 cas.
< Splénectomie non documentée : 1 cas.
< Cholécystectomie : lcas.
< Amygdalectomie : 1 cas.
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2.1.3- Habitudes toxiques :

< Tabagisme chronique : 3 cas.

2.2- Délai du diagnostic :

Le délai moyen du diagnostic du SPV ¢était de 5 ans et 4 mois avec des
extrémes allant de 1 mois a 28 ans.

2.3- Signes cliniques :

2.3.1- La dysphagie :

La dysphagie était le motif de consultation de 98,5 % de nos patients (n=
133). Deux patientes n’accusaient pas de dysphagie (1,5 %).

La durée d’évolution de la dysphagie variait entre 1 mois et 28 ans avec
une moyenne de 5 ans et 4 mois.

La dysphagie était - a I’admission - a localisation haute chez 130 patients
soit 96,2 % des cas, moyenne chez 2 patients soit 1,5 % des cas et basse chez 1
patient soit 0,7 % des cas.

Elle était permanente et progressive dans 57,8 % des cas (n=78) et
intermittente dans 2,2 % des cas (n=3). Le mode d’évolution de la dysphagie
n’était pas précisé dans 38,5 % des cas (n=52).

Les patients décrivaient une dysphagie uniquement aux solides dans 85 %
des cas (n=115), aux semi-liquides dans 7,5 % des cas (n=10), aux liquides dans
4,5 % des cas (n=6) et une aphagie dans 1,5 % (n=2).

Une notion d’odynophagie a été notée dans 6% des cas (n=8).
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2.3.2- Le syndrome anémique :

Le syndrome anémique (paleur cutanéo-muqueuse, asthénie, tachycardie,
polypnée) qui caractérise également le SPV était retrouvé dans 70,3 % des cas
(n=95). Il était absent dans 29,7% des cas (n=40). Un souffle fonctionnel en
rapport avec ce syndrome était mis en évidence dans 0,7% des cas (n=1).

2.3.3- Les troubles cutanéo-muqueux et phanériens :

Les troubles cutanéo-muqueux et phanériens retrouvées chez les patients

atteints du SPV se répartissaient comme suit :

< Chéilite angulaire : 6% des cas (n=8).

< Glossite : 6% des cas (n=8).

< Koilonychie : 0,7% des cas (n=1).

< Ongles cassants : 0,7% des cas (n=1).

<> Prurit anal : 0,7% des cas (n=1).

< Lévres minces et pincées : 0,7% des cas (n=1).

2.3.4- Les lesions buccales :

Une chute de dents était objectivée chez 41 patients soit 30% des cas.
72,5 % de ces patients avaient moins de 50 ans. Ailleurs, une seule patiente
présentait une candidose avec aphtes buccaux (0,7%).

2.3.5- L’ amaigrissement :

Une notion d’amaigrissement a été retrouvée dans 20% des cas (n=28).

2.3.6- Autres signes cliniques associés :

<> Un goitre était observé dans 7,4 % des cas (n=10) (patients atteints du
SPV associé a une atteinte thyroidienne).

<> Une diarrhée liquidienne chronique a été notée dans 2,3% des cas (n=3)
(patients atteints du SPV associé¢ a une maladie cceliaque).
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< Des épigastralgies atypiques étaient présentes dans 0,7% des cas (n=1)
(patiente atteinte du SPV associ¢ a une maladie ceeliaque).

< Des vomissements chroniques étaient observés dans 0,7% des cas (n=1)
(patient atteint du SPV avec carcinome épidermoide de I’cesophage).

<> Une raideur cervico-dorso-lombaire avec gonalgies étaient présente
dans 0,7% des cas (n=1) (patient atteint du SPV associ¢ a une maladie
de Crohn).

<> Une splénomégalie était mise en évidence dans 7,4 % des cas (n=10) :

- Isolée : 3 cas.
- En rapport avec une HTP : 7 cas.

< Un syndrome oedémato-ascitique était présent dans 3,7% des cas (n=5)
(patients atteints du SPV associé¢ a une HTP).

< Une hémorragie digestive haute était observée dans 1,5% des cas (n=2)
(patiente atteinte du SPV associ¢ a une HTP).

<> Une hépatomégalie dure était notée dans 1,5% des cas (n=2) (patientes
atteintes du SPV associ¢ a une HTP).

< Une circulation veineuse collatérale abdominale était présente dans
0,7% des cas (n=1) (patiente atteinte du SPV associ¢ a une HTP).

<> Un tableau d’anasarque a été noté dans 0,7% des cas (n=1) (patient
atteint du SPV associé a un syndrome néphrotique).

<> Une patiente présentant un SPV associé¢ a une atteinte thyroidienne
avait un vitiligo (0,7%).

<> Des rectorragies minimes étaient présentent dans 1 cas.

Ci-dessous, un tableau récapitulatif des différents signes cliniques observés

chez nos patients.
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Tableau N 1 : Manifestations cliniques chez nos patients atteints du SPV

Signes cliniques Nombre de patients Pourcentage %

Dysphagie 133 98,5
Syndrome anémique 95 70,3
Edentation 41 30

Amaigrissement 28 20

Goitre 10 7,4
Splénomeégalie 10 7,4
Chéilite 8 6

Glossite 8 6

Syndrome oedemato-ascitique 5 3,7
Diarrhée chronique 3 2,3
Koilonychie 1 0,7
Ongles cassants 1 0,7
Levres minces et pincées 1 0,7
hémorragie digestive haute 1 0,7
Vomissements chroniques 1 0,7
Tableau d’anasarque 1 0,7
Candidose avec aphtes buccaux 1 0,7
Epigastralgies atypiques 1 0,7
Vitiligo 1 0,7
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3. Données biologiques :

3.1 — La numération de la formule sanguine :

Tous nos patients ont bénéficié d’une NFS .Elle a objectivé une anémie
chez 95 patients, soit 70,3 % des sujets atteint du SPV.

Chez ces patients, le taux moyen de ’hémoglobine était de 8,5 g/dl avec
des extrémes allant de 3g/dl a 11,9 g/dl. 18 de nos patients avaient une anémie
sévere avec un taux d’Hb inférieur a 8g/dl. Le volume globulaire moyen était
inferieur 4 80 pm’ et la concentration corpusculaire moyenne en hémoglobine
était inférieure a 32 % chez tous les patients atteints d’anémie.

Au total : 70,3 % de nos malades avaient une anémie hypochrome
microcytaire.

A noter qu’une microcytose avec un taux d’hémoglobine normal était
objectivée chez deux patientes.

Ailleurs, une pancytopénie et une thrombopénie étaient observées
respectivement chez 4 et 2 patients tous atteints d’un SPV associé¢ a une HTP.
Le patient présentant un SPV associ¢ a une maladie de crohn avait une
hyperleucocytose a 11300 éléments/mm’

3.2- Le Fer sérique et la Ferritinémie:

Le dosage du fer sérique et/ou de la ferritinémie n’a été réalisé que chez
53 des patients présentant une anémie hypochrome microcytaire. Les taux du fer
sérique et/ou de la ferritine étaient bas dans tous ces cas.

Le dosage du fer sérique et/ou de la ferritinémie n’a été réalisé que chez 4
patients ayant un taux d’hémoglobine normal. Les taux du fer sérique et/ou de la

ferritine étaient normaux dans 3 cas et diminué dans un seul cas.
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Ailleurs, les deux patientes ayant une microcytose isolée n’ont pas

bénéficié d’un dosage du fer sérique ou de la ferritinémie.

Au total : 39,2 % de nos patients avaient une anémie microcytaire

hyposidérémique confirmée. Une hyposidérémie isolée était notée dans

0,7% des cas.

3.3-

Autres examens biologiques réalisés dans le cadre des
associations :

Un bilan thyroidien comprenant le dosage du TSHus et des T3, T4 a
¢été réalisé chez 10 des 12 patients porteurs d’un SPV associé¢ a une
pathologie thyroidienne. 7 dosages ¢taient sans anomalies, une
¢lévation de la TSHus témoignant d’une hypothyroidie était mise en
évidence dans deux cas et une diminution de la TSHus avec
augmentation des T3, T4 en rapport avec une hyperthyroidie était
enregistré dans un cas.

Un bilan hépatique (fait d’un dosage des transaminases, de la Gama-
glutamyl-transferase, des Phosphatases alcalines, de la bilirubine
totale, de I’albuminémie et du taux de prothrombine) réalisé chez les
8 patients porteurs d’une HTP associée au SPV a mis en évidence
une insuffisance hépatocellulaire dans 3 cas, une cytolyse dans un
cas. Il était sans anomalies dans 4 cas.

Les sérologies virales hépatitiques B et C étaient négatives dans 5
cas. Le bilan immunologique avait objectivé la présence d’anticorps

anti-muscles lisses dans 2 cas.
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- Un bilan immunologique était réalisé chez quatre patientes atteintes
du SPV associ¢ a une maladie cceliaque. Il a mis en évidence la
présence d’anticorps anti-endomysium dans les quatre cas.

- Le patient présentant un syndrome néphrotique associ¢ au SPV avait
bénéficié d’un dosage de la protéinurie de 24h revenue positive et
d’un compte d’addis qui a objectivé une hématurie.

- Un bilan inflammatoire réalisé chez le patient présentant une maladie
de Crohn et un SPV a mis en évidence une accélération de la vitesse
de sédimentation.

- Une sérologie HIV ¢était demandée chez la patiente présentant une

mycose buccale avec SPV. Elle était revenue négative.

4. Données endoscopiques :

Une fibroscopie oeso-gastro-duodénale (FOGD) était réalisée chez tous nos
patients. Elle avait objectivé la présence d’un anneau de I’cesophage cervical au
niveau ou au dessous de la bouche cesophagienne de Killian sténosant dans tous
les cas. L’anneau était unique dans 97,7% des cas (n=132). La présence de deux
anneaux au niveau de I’cesophage cervical était observée dans 2,3% des cas
(n=3). Le diaphragme paraissait blanchatre ou grisatre dans la plupart des cas, il
prenait parfois la couleur de la muqueuse adjacente. L’anneau était

circonférentiel dans 93,3 % des cas (n=126) et semi-lunaire dans 6,7 % des cas

(n=9).
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En plus de I’anneau, la FOGD a permis de mettre en évidence (lors du

diagnostic ou au cours du suivi) les 1ésions décrites dans le tableau suivant :

Tableau N 2 : Lésions (hors anneau cesophagien) révélées

par I’endoscopie digestive haute chez nos patients

Région
Tiers supérieur de Tiers moyen de Tiers inférieur de
Localisation sous
I’cesophage I’cesophage I’cesophage
cardiale
[rrégularité [rrégularité
Processus Processus Processus
Type de suspecte suspecte ) )
ulcéro- ulcéro- ulcéro- varices | varices
lésion de la de la
bourgeonnant bourgeonnant bourgeonnant
muqueuse muqueuse
Nombre de
4 1 2 1 4 6 4
cas
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Figure N 5 : Anneau cesophagien cervical complet chez une de nos patientes mis en évidence

a I’endoscopie digestive haute (passage d’un fil guide).
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Figure N 6: Endoscopie digestive haute chez deux patientes ayant un SPV objectivant la

présence d’un anneau circonférentiel au niveau de la bouche de Killian.
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Figure N 7 : Processus tumoral au niveau de la bouche de I’cesophage mis en évidence a

I’endoscopie digestive haute chez une patiente atteinte du SPV.

Figure N 8 : Endoscopie digestive haute chez une patiente de notre série atteinte d’un SPV

mettant en évidence un processus ulcéro-bourgeonnant de la bouche de 1’cesophage.
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5. Données radiologiques :

Plusieurs examens radiologiques ont été réalisés chez nos patients que ca

soit dans le cadre du SPV ou des pathologies associées.

Le transit oeso-gastro-duodénal (TOGD) était réalisé chez 26 % de nos

malades (n=35). Il avait objectivé :

< Une sténose annulaire réguliére au niveau de 1°‘cesophage cervical dont
I’étendu variait entre 1 cmet 5 cm : 17 cas.

Une sténose suspecte au niveau de la bouche cesophagienne : 1 cas.
Une indentation antérieure au niveau de I’cesophage cervical : 4 cas.

Une « striction annulaire » cesophagienne cervicale : 5 cas.

R

Une sténose irréguliére au niveau du tiers inférieur de 1’cesophage : 3

cas.

¢

Une sténose excentrée d’allure tumorale du 1/3 moyen de
I’cesophage : 1 cas.

< Pas d’anomalie radiologique : 4 cas.

A noter qu’un processus du tiers moyen n’a pas €té mis en évidence par le

TOGD dans 1 cas.

Ailleurs, une hernie hiatale était notée dans 1 cas et une anastomose

gastro-jéjunale type Feinsterer était mise en évidence dans un autre cas.
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Figure N 9 : Transits cesophagiens mettant en évidence des anneaux cesophagiens cervicaux.
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Figure N 10 : Transit cesophagien d’une patiente objectivant une indentation

antérieure au niveau de I’cesophage cervical en faveur d’un anneau

Un lavement baryté était réalis€é chez deux patients. Le premier était
porteur d’un SPV associ¢ a une maladie de Crohn et le deuxiéme présentait des
rectorragies minimes en rapport apres bilan étiologique avec des hémorroides
internes. Le Lavement a ét¢ en faveur d’un cadre colique tubulé de type

inflammatoire pour le premier cas et normal dans le deuxieme cas.

14 de nos patients avaient bénéficié d’une échographie abdominale soit
dans le cadre du bilan d’extension du cancer de I’cesophage, soit dans le cadre
de I’exploration d’une HTP associée. L’examen avait objectivé des métastases

hépatiques dans un cas de SPV associé a un cancer de I’cesophage et était
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normal pour les cinq autres patients. Il a également montré, pour les cas de SPV
associé¢ a une HTP, une splénomégalie dans 7 cas, une dilatation du tronc porte
avec circulation veineuse collatérale dans 4 cas, une hépatomégalie dans 3 cas,
un foie d’hépatopathie chronique dans 4 cas et une ascite dans 5 cas. Chez le
patient atteint d’un syndrome néphrotique associ¢ au SPV, 1’échographie a mis

en évidence, en outre, une mauvaise différenciation cortico-médullaire rénale.

7 malades ont bénéfici¢é d’un scanner thoraco-abdomino-pelvien dans le
cadre du bilan d’extension du carcinome épidermoide de 1’cesophage. Il a mis en
évidence une infiltration de 1’adventice avec adénopathie médiastinales dans 1
cas, un envahissement de la paroi postérieure de la trachée dans 1 cas, un
envahissement de 1’aorte descendante dans lcas. Aucun envahissement loco-

régional n’a été objectivé dans 3 cas.

Concernant les patients présentant une pathologie thyroidienne associée au
SPV : 4 cas ont bénéfici¢ d’une échographie couplée a une scintigraphie
thyroidienne, 4 ont bénéfici¢é d’une échographie cervicale seule et 3 patients
d’une scintigraphie thyroidienne seule. 5 patients avaient un goitre homogene et

5 autres un goitre nodulaire. Une seule patiente présentait un nodule thyroidien

froid.

Un transit du gréle était réalis€ pour une patiente atteinte du SPV associé a

une maladie cceliaque est qui est revenu normal.

Ci-dessous, un tableau récapitulant les résultats des différents examens

radiologiques réalisés pour nos patients.
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Tableau N 3 : Résultats des explorations radiologiques réalisées dans le cadre du SPV (SPV

1sol¢é ou associ¢ a une autre pathologie)

Nombre de
ragi’:)?(:?:ue Pathologie explorées bénlg_:g:;st de Résultats
I’examen
Sténose annulaire réguliére de 1’cesophage cervical : 17
cas.
Diaphragme cesophagien cervical : Scas.
Encoche antérieure au niveau de I’cesophage cervical :
SPV 29 4 cas.
Normale : 3 cas.
TOGD Hernie hiatale : 1 cas.
Anastomose gastro-jéjunale : 1 cas.
Sténose irréguliére d’allure néoplasique du 1/3 inf. de
Cancer cesophagien I’cesophage: 3 cas.
5, 6 \ .
associé Sténose suspecte de la bouche cesophagienne : 1 cas.
Sténose suspecte du 1/3moy. De I’cesophage : 1 cas.
Cancer cesophagien 6 Pas de métastases hépatiques : 5 cas
associé Me¢tastases hépatiques : 1 cas.
Splénomégalie : 7 cas
Dilatation du tronc porte avec circulation veineuse
Echographie HTP associée 8 ;_;)l lateralf: ’ 4. ca?s.
abdominale c?patomegahe : 3 cas.
foie d’hépatopathie chronique : 4 cas
ascite : 4 cas
. . Mauvaise différenciation cortico-médullaire rénale.
Syndrome néphrotique 1 .
Ascite.
Pas d’envahissement loco-régional : 3 cas.
Infiltration de 1’adventice avec  adénopathie
) médiastinales : 1 cas.
Scanner thoraco- Cancer OSSOPhagleﬂ 7 Envahissement de la paroi postérieure de la trachée : 1
abdomino-pelvien associé cas.
Envahissement de 1’aorte descendante :1cas.
Cadre colique tubulé de type inflammatoire (maladie de
Lavement baryté Maladie de Crohn 1 crohn ?). .
Rectorragies 1 Sans anomalies.
Maladie cceliaque Normal
Transit du gréle associée 1
Echographie Pathologie Go@tre homog.éne : 5 cas.
+ . Thyroidienne 11 Goitre nodula1r§ 5 cas.
Scintigraphie ., Nodule thyroidien froid : 1 cas.
o associée
thyroidienne
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6. Données anatomopathologiques ;

L’endoscopie cesophagienne était complétée par un examen histologique

systématique des prélévements réalisés au moment de 1’examen endoscopique.

Ainsi :

<> Une biopsie de la membrane ou a la hauteur de la membrane

cesophagienne a ¢été réalisée dans 8,9% des cas (n=12). L’examen
anatomopathologique a objectivé :

- Un remaniement inflammatoire non spécifique : 3 cas.

- Un tissu fibreux discrétement inflammatoire : 1 cas.

-Une parakératose parcellaire de 1’épithélium pavimenteux
cesophagien : 1 cas

- Pas d’anomalies : 7 cas.

< Une biopsie jéjunale a été réalisée de facon systématique dans 50,3 %

des cas (n=68). Elle n’a pas été réalisée chez 4 malades (3 %) en
raison d’une bonne réponse a un traitement martial oral pris
auparavant. [’examen anatomopathologique de la biopsie jéjunale
¢tait sans anomalies dans 63 cas. Il était en faveur d’une maladie
ceeliaque dans 5 cas avec mise en évidence d’une atrophie villositaire
(AV) totale avec lymphocytose intra-épithéliale (LIE) supérieure a
30% et hyperplasie des cryptes dans tous ces cas.

< Une biopsie des Iésions cesophagiennes suspectes mises en évidence a

la FOGD a permis de confirmer la nature tumorale maligne de ces
Iésions dans tous les cas. En effet, ’étude anatomopathologique des

fragments biopsiés a été en faveur :
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<> D’un carcinome épidermoide bien différencié :
+ Faiblement mature et infiltrant : 5 cas.
+ kératinisant et infiltrant : 1 cas.
+ Peu infiltrant : 1 cas.
+ Nature non précisée : 4 cas.
<> D’un processus carcinomateux peu différencié dont I’origine
malpighienne est la plus probable : 1 cas.
< Une biopsie hépatique était pratiquée chez seulement 3 patients
atteints d’une HTP associée au SPV en raison d’une perturbation
importante du bilan de crase chez les autres patients. Elle a été en
faveur d’une hépatite chronique avec stéatose dans un cas (mais
contient 2 espaces portes seulement), d’une hépatite chronique avec
fibrose F3 et activit¢ A2 dans le cas d’HTP sur hépatite auto-immune
et d’une souffrance hépatocytaire sans signe d’activité inflammatoire
dans le cas d’HTP idiopathique.
< Une biopsie thyroidienne était réalisée chez un seul patient présentant
un goitre nodulaire et SPV. Elle était revenue en faveur d’une
hypertrophie thyroidienne bénigne.
< Enfin, 1’étude anatomopathologique des biopsies rectales et
sigmoidiennes dans le cadre de la maladie de crohn associée au SPV a
¢té en faveur d’une rectite interstitielle subaigu€ non spécifique et

d’une colite avec remaniements inflammatoires non spécifiques.
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7. Conclusion des données:

Au terme de ce bilan clinique et paraclinique:

<>

+

¢

$ <+

Le SPV atteint surtout la femme d’age moyen.
- Sur le plan clinique :

La dysphagie était présente dans 98,5% des cas.
Les troubles cutanéo-muqueux et phanériens étaient objectivés dans
seulement 9 % des cas.

Une édentation était mise en évidence dans 30% des cas.
- Sur le plan biologique :

Une anémie hypochrome microcytaire €tait constatée dans 70,3 % des
cas.

L’anémie était ferriprive dans 39,2 % des cas.

Une microcytose avec un taux d’hémoglobine normal était notée dans
1,5% des cas.

Une hyposidérémie isolée était notée dans 0,7% des cas.
- Sur le plan endoscopique :

L’anneau cesophagien cervical était présent dans 100% des cas.
L’anneau était unique dans 97,7%. La présence de deux anneaux

cesophagiens cervicaux était notée dans 2,3% des cas.

- Le SPV ¢était isolé dans 75 % des cas. Il était associé a une ou
plusieurs pathologies bénigne ou maligne dans 25 % des cas. Il

s’agissait :
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D’un cancer de I’cesophage moyen ou inférieur : 5 % des cas.

+ Cancer du tiers moyen de I’cesophage : 3 cas

+ Cancer du tiers inférieur de I’cesophage : 4 cas.
D’une pathologie thyroidienne : 8,8% des cas.

+ Goitre nodulaire avec dysthyroidie : 1 cas.

+ Goitre nodulaire sans dysthyroidie : 4 cas.

+ Goitre homogéne sans dysthyroidie : 5 cas.

+ Nodule thyroidien avec dysthyroidie : 1 cas.

+ Hypothyroidie : 1cas.

Hypertension portale (HTP) : 5,9% des cas

+ HTP sur cirrhose auto-immune : 1 cas.

+ HTP sur cirrhose d’étiologie indéfinie : 4 cas.

+ HTP sur hépatite chronique auto-immune :1 cas.

+ HTP sur foie tumoral : 1 cas.

+ HTP idiopathique : 1 cas.

Maladie cceliaque : 3,7 % des cas (n=5).

Syndrome néphrotique d’étiologie indéfinie : 0,7% des cas (n=1).

Maladie de Crohn : 0,7% des cas (n=1).

Lésions bucco-dentaires (candidose et aphtes) : 0,7% des cas

(n=1).
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8- Traitement des patients atteints du SPV :

8.1- Objectif du traitement:

Le but du traitement proposé a nos patients était de corriger la dysphagie et
I’anémie quand elle existait et de prendre en charge les pathologies associées au
syndrome.

8.2- Méthodes thérapeutiques :

Plusieurs méthodes thérapeutiques ont été entreprises pour la prise en
charge du SPV, a savoir :

8.2.1- Traitement médical par fer :

Le traitement martial visait a pallier a I’anémie et a ses manifestations
cutanéo-muqueuses et phanériennes et a restaurer les réserves en fer. Il consistait
en une administration par voie orale de fer ferreux a la dose de 160 mg par jour.
La durée du traitement était de 4 a 6 mois.

8.2.2- Traitement instrumental :

L’effondrement de I’anneau cesophagien cervical se faisait rarement
spontanément lors de I’introduction du fibroscope. Le plus souvent, on a eu
recours a la dilatation par des bougies type Savary Gilliard dont le diameétre
variait entre 9 et 15 mm sans prémédication. La coopération du patient était
nécessaire pour la bonne réussite de la dilatation en toute sécurité. Le contrdle
endoscopique était fait immédiatement aprés la dilatation pour s’assurer de la
réussite de celle-ci objectivé par le passage aisé de I’endoscope et par la
visualisation de la déchirure de la membrane. Le controle endoscopique étudiait
¢galement le reste du tractus digestif supérieur, ce qui a permis de détecter des
I1ésions associés du tractus digestif supérieur. Une biopsie duodéno-jéjunale était

faite chaque fois qu’elle était nécessaire.
46



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

8.2.3- Traitement des pathologies associées :

En plus des moyens sus-cités, d’autres thérapeutiques ont été entreprises en
fonction de la pathologie associée au SPV tel la ligature de wvarices
cesophagiennes lors de I’HTP, I’administration d’hormones thyroidiennes dans
les hypothyroidies (n=2) ou le recours a la chirurgie pour certains goitres
nodulaires (n=2). Un régime sans gluten a ét¢ démarré chez les patients ayant
une maladie cceliaque associée, la Salazopyrine a été prescrite pour le patient
ayant une maladie de Crohn avec atteinte articulaire et axiale et il y a eu recours
a la chirurgie de résection et/ou a la radio-chimiothérapie et la mise en place de
prothése cesophagienne lors des cancers de 1’cesophage.

8.3- Indications du traitement :

La premicre démarche thérapeutique établie devant un SPV au service de
Médecine « C » était le traitement instrumental vu que tous nos patients se sont
présentés avec une dysphagie génante et/ou un diaphragme oesophagien
sténosant. En effet, L’effraction initiale spontanée de I’anneau par fibroscope
¢tait notée dans 3 % des cas (n=4). La dilatation endoscopique au moyen des
bougies de Savary Gilliard a été réalisée dans 97 % des cas (n=131). Le succes
de la dilatation était noté dans tous les cas. Aucune complication du traitement
instrumental n’a été enregistrée.

Dans notre série, le traitement martial n’a ét€¢ préconis¢ que chez les
patients présentant une anémie ou une sidéropénie. Ainsi, 96 malades ont
bénéficié d’un traitement par fer, a noter que pour 3 patients, une transfusion de
culots globulaires a été préconisée en raison de la sévérité de I’anémie. La durée

moyenne du traitement martial était de six mois.
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Aspect de I’anneau avant la dilatation endoscopique :

Mise en évidence d’une muqueuse irréguliére friable en rapport avec un cancer lors du

controle endoscopique effectué apres la dilatation :

Figure N 11 : Aspect de I’anneau cesophagien cervical avant et apres dilatation chez une
patiente de 40 ans atteinte du SPV avec mise en évidence d’un cancer de la bouche de

I’acesophage lors du contrdle endoscopique.
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Avant la dilatation :

Apres la dilatation :

Figure N°12 : Anneau de la bouche de Killian dilaté

par des bougies de Savary —Gilliard
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Figure N 13 : Aspect de I’anneau cesophagien cervical apres dilatation endoscopique

chez deux patientes ayant un SPV.
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9. Evolution:

Nos patients étaient revus régulierement en consultation a raison d’une
consultation tous les 3 mois en moyenne. Ils bénéficiaient d’un interrogatoire
soigneux cherchant particuliecrement une récidive de la dysphagie et d’un
examen clinique complet. L’endoscopie digestive haute n’était réalisée qu’en
cas de signe d’appel clinique notamment la dysphagie. La NFS et la férritinémie
¢taient demandées en cas de syndrome anémique et, parfois, en cas de récidive
de la dysphagie. Le recul de nos patients variait entre 2 semaines et 18 ans avec
une moyenne de 2 ans.

9.1- Evolution des cas de SPV isolé (n=102) :
- Le tableau N° 4 montre 1’évolution apres traitement endoscopique chez

nos patients ayant un SPV isolé :

Tableau N 4 : Evolution apres traitement endoscopique chez les patients ayant un SPV isolé

Evolution Favorable Récidive Dégénérescence | Total
Nombre de patients 63 34 5 102
Pourcentage 46,3% 25% 3,7% 75%

-Le tableau N° 5 indique le délai d’installation des récidives apres le

traitement endoscopique :

Tableau N 5: D¢lai d’installation des récidives apres le traitement endoscopique chez les

patients ayant un SPV isol¢

Délai des récidives Immeédiat A moyen terme A distance Total
Nombre de patients 03 07 24 34
Pourcentage 2% 5% 18% 25%
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- La figure N° 14 indique la fréquence des récidives par patient :

nombre de patients

23
25

20
15

10 4

1

1 2 3 4 nombre de récidives

Figure N14 : Fréquence des récidives par patient apres traitement endoscopique

chez les patients ayant un SPV isolé.

La récidive était accompagnée d’une anémie sidéropénique dans 3 cas

(2,2 %) et d’une hyposidérémie isolée dans 1 cas (0,8%).

-53 endoscopies ont été effectuées durant le suivi avec une moyenne de 1,5
endoscopie par patient ce qui correspond a 35% de I’ensemble des endoscopies
réalisées a ces patients. Le tableau N° 6 récapitule le résultat de ces

endoscopies :
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Tableau N 6: Résultats des FODG réalisées chez les patients atteints d’un SPV isol¢ et

présentant une récidive de la dysphagie

Anneau de I’cesophage
Résultat FOGD normale
cervical

Nombre d’endoscopies 49 4

- 49 séances de dilatation endoscopique ont été pratiquées durant le suivi de
ces patients. Un traitement martial a ét€ préconisé chez les 4 patients ayant une
FOGD normale.

-5 cas de SPV isolé ont été¢ compliqués d’une dégénérescence maligne au
niveau de la bouche de I’cesophage soit 3,7% des cas. Le délai moyen entre le
diagnostic du SPV et la survenue du cancer était de 6 ans. Le tableau N° 7
montre le délai entre le diagnostic du SPV et la survenue de la dégénérescence

maligne pour chaque patient :

Tableau N 7 : Délai entre le diagnostic du SPV et la survenue de la dégénérescence maligne

Délai entre le diagnostic
Concomitante
du SPV et la survenue de 2 mois 11 ans 19 ans
au diagnostic
la dégénérescence

Nombre de cas 2 1 1 1*

NB : * La derniere patiente était déja suivie en France pour SPV avant qu’elle soit
adressée en notre formation ce qui explique le fait que le délai de dégénérescence dépasse le

recul de nos patients.
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9.2- Evolution des cas de SPV associé a d’autres pathologies (N=33):
-Le tableau N° 8 montre 1’évolution de la dysphagie aprés traitement

endoscopique chez nos patients ayant un SPV associé :

Tableau N 8 : Evolution apres traitement endoscopique chez les patients ayant un SPV associé

Evolution de la dysphagie Favorable Récidive Total
Nombre de patients 30 3 33
Pourcentage 22.8% 2,2% 25%

-Le tableau N° 9 indique le délai d’installation des récidives apres le

traitement endoscopique :

Tableau N 9 : D¢lai d’installation des récidives apres traitement endoscopique chez les

patients ayant un SPV associé

Délai des récidives Immédiat A moyen terme A distance Total
Nombre de patients 0 02 01 03
Pourcentage 0% 1,5% 0,7% 2,2%

-Le tableau N°10 montre le nombre des récidives pour chaque patient ayant
un SPV associé

Tableau N 10: Nombre des récidives pour chaque patient ayant un SPV associ¢

Nombre de récidives 01 02 06

Nombre de patients 01 01 Ol

- 09 endoscopies ont étaient effectuées durant le suivi avec une moyenne
de 03 endoscopie par patient ce qui correspond a 21 % de I’ensemble des

endoscopies réalisées pour ces patients.

- L’exploration endoscopique avait objectivé une récidive de I’anneau de

I’cesophage cervical dans tous les cas.
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- Par conséquent, 09 dilatations endoscopiques étaient effectuées lors du

suivi des patients ayant un SPV associé.

- L’évolution était marquée chez certains patients par la survenue de
séquelles, de complications ou de déceés en rapport avec les pathologies

associées.

FIGURE N 15 : Schéma récapitulatif de I’évolution des patients de notre série (n=135) :

135 patients atteints du SPV

l l

102 patients ayant un SPV isolé 33 patients ayant un SPV associé
Evolution apres traitement Evolution de la dysphagie apres traitement

|
} I

Favorable Récidive Dégénérescence Favorable Récidive

63 34 5 30 3

Au total, 62 endoscopies digestives hautes et 58 séances de dilatations
¢taient réalisées durant le suivi des patients.

S patients avaient présenté une dégénérescence maligne.
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1- INTRODUCTION:

Le syndrome de Plummer Vinson, connu depuis le début du vingtiéme
siecle, est défini dans sa forme compléte par I’association d’une dysphagie
haute, d’une membrane de la bouche ceesophagienne et d’une anémie

sidéropénique ou une sidéropénie seule.

La pathogénie de ce syndrome est controversée. Les théories
¢tiopathogéniques qui semblent étre les plus acceptées actuellement sont le

déficit en fer et I’auto-immunité.

Au cours de cette discussion, nous aborderons les données
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives des cas
du SPV recueillis dans cette étude et nous les comparerons aux données de la

littérature.
2- EPIDEMIOLOGIE :
2.1- Fréquence générale du SPV :

Jusqu’a la sixiéme décennie du vingtieéme siccle, le SPV était fréquemment
décrit chez la population caucasienne des pays du nord de I’Europe notamment
en Scandinavie [1,68]. Wynder avait fait part de 150 cas dans une série publiée

en 1958 au Suede et Mac Nab avait rapporté 94 cas a Manchester en 1961 [5].

Le SPV est actuellement une entité trés rare dans le monde [1]. Des données
exactes sur sa fréquence et sa prévalence font défaut [1]. La plupart des récentes
publications étaient a propos de cas anecdotiques ou de courtes séries de patients
recrutés sur plusieurs années [1,69].Aux états Unis, Le SPV est aujourd’hui une
rarete [17].
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En Afrique, ce syndrome a été également rarement rapporté [1, 3]. Dans une
¢tude Dakaroise portant sur I’épidémiologie des cancers du tube digestif, 38 cas
de SPV ont été retrouvés sur 15000 endoscopies digestives hautes réalisées sur
une période de 5 ans de 1990 a 1995 ce qui correspond a 0,25% des cas [70].
Dans une autre étude Malgache similaire effectuée sur la méme période, seul 5
cas de SPV ont été retrouvés sur 12000 endoscopies digestives hautes réalisées,
soit 0,041% des cas [70]. Fall a rapporté récemment 50 cas du SPV colligés sur
une période de 13 ans au Sénégal [4].Deux séries Tunisiennes de 10 et 19
patients atteints du SPV ont été publiées récemment [2, 68]. Des cas du Qatar,

de I’Inde et du Japon ont également été rapportés [44,10, 15].

Dans notre série, 135 patients atteints du SPV ont été colligés entre 1993 et
2011. On note une moyenne de 07 patients diagnostiqués par an. En 2000, aucun
cas de SPV n’a été colligé. Entre 2001 et 2005, par contre, on note une
recrudescence du nombre de cas diagnostiqué avec un pic de 15 malades en
2005. Notre série compte, a notre connaissance, parmi les plus importantes

séries colligées dans la littérature.

Tableau N 11 : Nombre de patients atteints du SPV dans les différentes séries colligées

Mac Ben
Wynder Jackobs | Hiroshi | Hefaiedh Dia | Fall | Notre
Nab Gamra
Série 1958 1964 1988 2010 2010 | 2010 | série
[37] 1961 [11] [15] [2] 2010 [69] (4] 2011
[S] [68]
Nombre
150 94 55 19 10 19 19 50 135
de cas
28 2 13
Durée - 1 an & ans 6 ans 15 ans 18 ans
ans ans ans
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2.2- Répartition du SPV en fonction de 1’age:

Dans notre étude, le SPV a été I’apanage de 1’adulte d’age moyen (43 ans)
avec une prédominance nette dans la tranche d’age comprise entre 20 et 50 ans.
Ce résultat se rapproche des données statistiques de la plupart des publications
[5, 6, 11, 2, 68]. Pour quelques auteurs, la survenue de ce syndrome est plus
fréquente entre 40 et 70 ans [1,17].

Tableau N 12 : Age moyen et tranches d’age les plus touchées

par le SPV dans différentes séries

Ben Dia Notre
Mac Nab | Jackobs Hiroshi | Hefaiedh
Série Gamra 2010 série
1961 [5] | 1964 [11] | 1988 [15] | 2010 [2]
2010 [68] [69] 2010
Age
moyen - 58,3 45,5 57 43 37 43
(ans)
Tranches . . . . .
4eme et 4eme et 4eme et 4eme et 2eme’
d’dge les . . . . NI
5eme 5eme 5eme _ 5eme _ 3eme’4eme
plus . . . . .
décennies | décennies | décennies décennies décennies
touchées

Par ailleurs, 3 adolescents ont été colligés dans notre série : un agé de 14
ans et deux agés de 18 ans, soit 2,3% des cas. Aucun cas dans I’enfance n’a été
enregistré. Ce résultat concorde avec les données de la littérature : il est peu
commun de voir survenir ce syndrome chez la population jeune. Nous avons pu
colliger 12 cas de SPV chez I’enfant et l’adolescent dans la littérature :

Crawfurd a rapporté 5 cas chez des adolescents agés de 14 a 19 ans en 1965
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[48], Diagne a rapporté un cas chez un enfant au Sénégal en 1988 [70], Seitz a
diagnostiqué un cas chez une adolescente de 18 ans en 1991 [71], Mansell a
rapporté un cas chez un adolescent de 14 ans en 1999 [72], Anthony a rapporté
un cas chez un enfant de 6 ans [73], Lopez a également rapporté un cas chez un
adolescent en 2002 [74] et enfin Goniil a rapporté un cas d’un adolescent de 15

ans atteint du SPV en 2009 en Turquie [75].

D’un autre co6té, des cas découverts chez des patients de plus de 70 ans ont
été également rapportés. Mc Nab a fait part de 9 cas a4gés de plus de 70 ans, soit
9,5% des cas [5]. La série de Hefaiedh comprend une patiente dgée de 75 ans
soit 10% des cas [2]. Jackobs a rapporté 1 cas d’une patiente 4gé de plus de 70
ans soit 2% des cas. Dans notre série, 4 patients étaient agés de plus de 70 ans,

soit 3% des cas, a noter qu’une patiente avait 90 ans.
2.3- Répartition du SPV en fonction du sexe :

Dans la littérature, il revient toujours que la majorité des cas du SPV sont
des femmes d’age moyen [1, 6, 9]. Dans la Série de Mc Nab, 95,7 % des
patients étaient des femmes [5]. Celle de Chisholm comprenaient 66 femmes
(92%) et celle de Dia 15 femmes (78,9%) [55, 76]. Dans notre série, 86,6 % des
patients sont des femmes alors que les hommes ne représentent que 13,4% des
cas. Le sexe ratio hommes sur femmes est de 0,15. Ceci refléte la trés nette

prédominance féminine du SPV.
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Tableau N 13 : Fréquence féminine dans différentes séries du SPV

. Dia Ben Notre
Séries de spy | MeNab | Chisholm | Okamura |00\ oo | série

1961 [S] | 1974 [76] | 1988 [1S] | "\ co | 2010 [68] | 2010

Pourcentage de
femmes dans la 95,7% 92% 100% 78.,9% 100% 86,6 %

série

La survenue de ce syndrome majoritairement chez les femmes serait, pour
certains auteurs partisans de la théorie étiopathogénique du déficit en fer, en
rapport avec les spoliations sanguines au cours des grossesses et des

menstruations [4,6 ,26] .

2.4- Répartition géographique et raciale des patients atteints du
SPV:

Jusqu’en 1940, I’influence géographique semblait indiscutable. En effet, la
prédominance nordique des publications, en Grande Bretagne, en Amérique du
nord et surtout dans les pays scandinaves en zones rurales fait évoquer par
Wassink I’hypothése d’une «idiosyncrasie des races anglo-saxonnes et
nordiques » [5, 21]. Depuis 1940, I’évolution des connaissances a fait revoir ces
notions initiales. Les observations se multiplient dans les pays latins, slaves,
sud-américains, aux pays-bas, en inde, au pakistan. Des cas ont été rapportés au
Japon, en Thailande, en Chine, dans la population noire américaine et en afrique
du nord [21]. Cela permet de conclure, selon Prokepenko, que le SPV n’est pas

I’apanage d’un pays ou d’une race particulicre [16].

Notre étude permet d’étayer cet avis. Le SPV existe au Maroc. La plupart
de nos patients provenaient du centre et du nord du Maroc avec respectivement
28,5 et 20 % des cas, 14,6% de la région du sud et 2,3 % ¢étaient des étrangers

(deux sénégalais et 1 mauritanien).
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3- LA CLINIQUE :

Sur le plan clinique, le SPV est caractéris¢ dans sa forme complete par la
présence d’une dysphagie haute et d’un syndrome anémique. Les formes
complétes, comportant tous les symptomes, sont rares [82]. Le plus souvent, il
s'agit de « formes dissociées » [77, 78]. Certains auteurs insistent méme sur la
dissociation entre la dysphagie cervicale et les autres manifestations [77,5]. La
grande latence d’apparition des signes évocateurs rend le diagnostic difficile et
explique la variabilité et les différentes approches tant historiques, cliniques,
qu’étiopathogéniques de cette maladie [21]. Les antécédents personnels et
familiaux du patient pourraient aider & mieux comprendre la physiopathologie

du syndrome.

3.1- Antécédents des patients :

Dans notre série, on note que certains patients avaient des antécédents
d’atteintes pouvant expliquer I’origine du déficit martial (qui est considéré
comme ¢tant un facteur étiologique du syndrome). Ainsi, on a noté un
antécédent de rectorragie chez 3 patients, d’anémie chez 10 patients, de
géophagie chez 2 patients, de maladie de Crohn chez 1 patient et de
gastrectomie chez 2 autres. Il n y avait pas d’antécédent familial particulier chez
nos patients. Jacobs avait décrit un antécédent de gastrectomie chez 2 patients.
La diminution de I’acidité gastrique chez ces patients pourrait étre a I’origine
d’une malabsorption du fer selon ce méme auteur. Jacobs rapporta également
que deux de ces patientes étaient mere et fille [11]. Hiroshi avait noté un
antécédent de gastrectomie chez 3 patients, d’hémorroides chez 1 patient et de

myome utérin chez 4 patientes [15].
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3.2- La dysphagie :
3.2.1- La fréquence de la dysphagie:

- Principal élément du SPV et signe d’alarme qui améne le plus
fréquemment le patient a consulter [21, 68, 69]. En effet, dans les séries de Ben
Gamra [68], Sinha [81] et Dia [69], la dysphagie dominait le tableau clinique.
Quant a Jacobs, la dysphagie était le motif de consultation chez 65% de ces
patients [11]. Crawfurd, par contre, a précisé qu’en aucun cas la dysphagie
primait [48]. Dans notre série, la dysphagie était le motif de consultation de 98,5
% de nos malades ce qui concorde avec la plupart des cas rapportés.

- Toutefois, bien qu’étant important, ce signe peut manquer ou n’apparaitre
que tardivement [21]. Certains auteurs précisent méme que la dysphagie est
toujours précédée de la carence martiale [83, 84, 50]. Dans la série de Jacobs, 3
patients n’ont pas rapporté de dysphagie [11]. Chislom a stipulé également que 7
sur ces 72 patients n’avaient pas de dysphagie et Crawfurd a rapporté que la
dysphagie était absente dans un cas [76, 48]. Atig a cité un cas de SPV révélé
par un tableau d’anasarque qui ne présentait pas de dysphagie [74]. Dans notre
série, la dysphagie était absente dans 1,5 % des cas. Il s’agissait de deux cas
d’HTP idiopathique et d’HTP sur foie de cirrhose associées au SPV et chez qui

les signes d’HTP prédominaient.
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Tableau N 14 : Fréquence de la dysphagie

dans différentes séries de cas de SPV dans la littérature

Jacobs | Chislom | Dia | Hefaiedh | BenGamra | Sinha | Notre
Séries [11] [76] [69] (2] [68] [81] série
(n=55) | (n=72) | (0n=19)| (n=10) (n=19) (n=25) | (n=135)
94,5%
Fréquence 90,2% | 100% 100% 100% 100% | 98,5 %

3.2.2- Le siége de la dysphagie : La dysphagie est généralement cervicale
haute au dessus de la fourchette sternale [1, 11, 68, 69, 80]. Dans notre série, la
dysphagie était haute dans 96,2 % des cas ce qui rejoint les données de la
littérature. Elle était a localisation moyenne chez deux patients (1,5 %) et basse
chez un patient (0,7 %). Le si¢ge inhabituel de la dysphagie dans ces trois
derniers cas était en rapport avec un cancer du tiers inférieur ou moyen de
I’cesophage associé¢ au SPV.

3.2.3- Délai diagnostique : Ce symptome est souvent d’installation tres
progressive et insidieuse [1, 69, 80] et évolue sur plusieurs années avant la
découverte de la maladie [1,69] ce qui fait qu’un grand nombre de malades
s’inquictent peu, s habituent a leur état, se résignent et ne viennent consulter que
lors d’une affection intercurrente, d’une gé€ne trés prononcée ou devant
I’apparition d’un autre signe clinique. Rarement, la dysphagie est d’installation
aigue [21] ou brutale a type de blocage alimentaire comme dans le cas décrit par
Amanke [86, 21]. Le tableau ci-dessous indique la durée moyenne avec les

extrémes de la durée d’évolution de la dysphagie dans certaines séries.
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Tableau N 15 : Durée moyenne et extrémes durées d’évolution de la dysphagie avant

consultation dans certaines séries de cas du SPV

Dia
Série (69] Jacobs [11] | Hiroshi [15] MacNab [5] Notre série
Durée
moyenne 8 ans - - Majorité > 3 ans | Sans et 4 mois
d’évolution
1 an-18 <6 mois — 10
Extrémes 1 an- 20 ans | 1 mois-15 ans 1 mois-28 ans
ans ans

3.2.4- Les autres caractéristiques de la dysphagie :

- L’intensit¢ de la symptomatologie est variable d’un sujet a [autre.
Certains malades peuvent accuser juste d’une impression de picotement laryngé,
de striction plutét que d’une dysphagie vraie [21]. Le patient peut parler au
début d’un « accrochage » de certains aliments solides au niveau de la gorge ,
cette géne a la déglutition peut devenir plus marquée poussant le malade a
modifier son mode alimentaire (répulsion pour la viande par exemple) et a se
préparer des repas semi-liquides et liquides riches en glucides et pauvres en
protides [5, 21, 80, 85]. Parfois, le patient décrit des blocages ou il est amené a
boire des gorgées d’eau et a pousser du doigt les aliments pour les faire passer
[21, 80]. Des crises d’étouffement peuvent ¢galement se voir, le patient doit
rejeter la nourriture pour ne pas s’asphyxier [21, 80]. La dysphagie est
généralement organique concernant surtout les aliments solides, mais parfois,
elle peut s’aggraver et intéresser les aliments semi-liquides et liquides voire
atteindre le stade d’aphagie [1, 26, 68, 69]. Sinha dans une série indienne de 25

cas de SPV a précisé¢ que 52% des patients présentaient une dysphagie aux
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solides, 36% pouvaient ingérer juste les aliments semi-liquides, 8% pouvaient
prendre juste les liquides et une aphagie était observée dans 4% des cas [81].
Ben Gamra a rapporté que la dysphagie était modérée dans 79% des cas et
sévere dans 21% des cas [68]. Dans les 4 cas de SPV décrits par Akrout, la
dysphagie était limitée aux aliments solides [87]. Nos malades présentaient une
dysphagie uniquement aux solides dans 85 % des cas, aux semi-liquides dans
7,5 % des cas, aux liquides dans 4,5 % des cas et une aphagie dans 1,5%. La

dysphagie était progressive dans 54,8 % des cas.

- La dysphagie au cours du SPV peut étre intermittente ou permanente [1].
Elle peut également étre accentuée par la fatigue, les émotions, le stress, les
menstruations et la grossesse [21]. La dysphagie était permanente dans tous les
cas relevés par Hefaiedh et Dia [2, 69]. Chez nos patients, Elle était permanente
dans 57,8 % des cas, intermittente dans 2,2 % des cas. Le caractére permanent
ou intermittent de la dysphagie n’était pas précis¢ dans 42,9% des cas.
Généralement, la dysphagie est indolore chez les sujets atteints du SPV [1, 21].
Ben Gamra et Dia ont not¢ qu’une odynophagie ¢était présente dans
respectivement 26,3% et 21% des cas [68, 69]. L’odynophagie a été notée chez

seulement 6 % de nos malades.

Il ressort donc que la dysphagie dans notre série était généralement
haute, d’allure surtout organique, d’installation progressive, permanente,
indolore et quasi-constante ce qui concorde avec les données de la

littérature.
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3.3- Le syndrome anémique et les troubles cutanéo-muqueux et
phanériens:

Le syndrome anémique se manifeste généralement par une décoloration des
muqueuses et ’apparition d’une paleur cutanée [88]. Ces signes sont en rapport
avec la diminution de la concentration sanguine en hémoglobine au niveau des
téguments ainsi qu’au « shunt » du sang des tissus cutanés et périphériques pour
maintenir une perfusion centrale suffisante [12]. La paleur peut s’apprécier
particulierement au niveau des tissus bien vascularisés comme la muqueuse
buccale, les conjonctives ainsi que les faces palmaires et le lit des ongles méme
chez le sujet noir. D’autres facteurs modifiant la pigmentation peuvent altérer la
valeur de la paleur au niveau cutané tel 1’épaisseur, la texture de la peau et le
degré de la pigmentation raciale ou acquise [12, 89]. D’autres signes en rapport
avec une souffrance des parenchymes liée a I’hypoxie peuvent se voir en
fonction de la sévérité de I’anémie et de la rapidité de son installation [12] :

o Signes genéraux . asthénie.

o Signes  cardio-respiratoires :  dyspnée  d’effort  s’aggravant
progressivement jusqu’a la dyspnée de décubitus, palpitations,
tachycardie voire un angor d’effort surtout chez le sujet agé. L’examen
trouve fréquemment un souffle systolique fonctionnel apexien ou
mésocardiaque associé parfois a un galop présystolique et une baisse de

la tension artérielle.

o Signes neurologiques : habituellement modérés tels les céphalées,

vertiges, bourdonnement d’oreilles et phosphénes.
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En

outre, d’autres signes cutanéo-muqueux et phanériens inconstants

peuvent étre présents indiquant 1’évolution ancienne de I’anémie sidéropénique

[12,21]

Atteinte des phanéres : les ongles deviennent fragiles, minces, mous,
striés. Avec le temps, la convexité normale de I'ongle s’efface, il
devient plat « platonychie ». Puis les bords peuvent se redresser,
s’incurver jusqu’a donner un aspect concave « koilonychie » et a
I’extréme, les bords deviennent éversés, c’est I’ongle « pétaloide ». Les
cheveux sont secs, cassants et ternes. Une calvitie précoce plus ou
moins €tendue peut se développer.
Atteinte des muqueuses :
Une fissure des commissures labiales nommées également perléche,
rhagade, chéilite ou chéilose angulaire peut se voir. La lésion est
humide, suintante et souvent entretenue par un tic de léchage et une
discréte desquamation existe en périphérie. En cas de fissuration
profonde, cette atteinte est douloureuse ce qui limite I’ouverture
buccale [12].
Les levres sont classiquement minces et pincées [21, 68]. Une
glossite avec atrophie des papilles linguales peut également
s’observer. La surface de la langue est lisse, vernissée, parfois
brillante. La teinte est variable du rose grisatre au rouge brillant. La
langue est dépapillée d’abord sur ses bords puis dans sa totalité.
Parfois, il existe au niveau de la muqueuse buccale une zone
blanchatre surélevée épaisse ne pouvant étre détachée par grattage

plus ou moins homogéne correspondant a une leucoplasie [12, 90].
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Cette Iésion est une réelle lésion précancéreuse nécessitant la
réalisation d’une biopsie pour affirmer le type histologique et exclure
une dégénérescence maligne. Le traitement réside en la suppression
des facteurs étiologiques (dont I’anémie chronique), la prescription
d’antimycotiques car elle est fréquemment siege d’infection
mycosiques, l’exérése chirurgicale voire la réalisation d’une
photothérapie au laser ou d’une cryothérapie. Une surveillance
clinique et histologique de la 1ésion a long terme s’impose [12]. En
outre, certains patients peuvent développer une stomatite généralisée
avec muqueuse lisse, amincie, seche et fragile saignant au moindre
traumatisme. L’atrophie muqueuse peut se continuer d’une fagon
plus ou moins accentuée vers le pharynx [12].

- La vulve et le rectum peuvent également Etre atteints avec prurit
vulvaire ou anal plus ou moins intenses [5, 21, 88, 91].

La fréquence de ces symptdmes chez les patients atteints du SPV est
variable [68]. Tantot ils dominent le tableau clinique, tant6t ils sont absents [1].
Seitz a fait part d’un cas d’une jeune adolescente présentant un SPV qui avait un
tableau presque complet avec asthénie, dyspnée, tachycardie, souffle cardiaque
systolique, paleur cutanéo-muqueuse, des cheveux secs et ternes et une vulvo-
vaginite ayant régressé aprés traitement martial [71]. Ball a également rapporté
le cas d’une dame a la cinquantaine qui présentait une asthénie avec dyspnée,
une paleur cutanéo-muqueuse, une chéilite et une koilonychie en plus de la

dysphagie [85].
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D’autres auteurs n’ont fait allusion qu’a certains signes du syndrome
anémique ou ont fait ¢tat de I’anémie et non du syndrome anémique rendant la
comparaison a nos données assez difficile. Ben Gamra n’a parlé que des troubles
phanériens qui €taient présents chez 73,6% de ces patients et Jacobs que de la
koilonychie et la glossite présentes respectivement chez 60% et 49% des cas
[11, 68]. Novacek a également parlé d’anémie et non pas du syndrome anémique
lors de son analyse des différents cas du SPV publiés dans la littérature anglaise
entre 1999 et 2005 [1]. Par ailleurs, Anthony et Conigliaro ont rapporté des cas
de SPV sans aucun signe du syndrome anémique [52, 77]. Dans notre série, le
syndrome anémique était retrouvé dans 70,3 % des cas. Une chéilite angulaire
¢tait présente dans 6% des cas, une glossite dans 6% des cas, une
koilonychie dans 0,7% des cas, des ongles cassants dans 0,7% des cas, un prurit
anal dans 0,7% des cas et des levres minces et pincées dans 0,7% des cas. Ci
dessous un tableau comparatif de différentes séries qui refléte la diversité de la
présentation clinique du syndrome anémique et des troubles cutanéo-muqueux et

phanériens chez les patients atteints du SPV.
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Tableau N 16 : Comparaison de certains signes cliniques en rapport avec le syndrome

anémique et les troubles cutanéo-muqueux chez les patients atteints du SPV dans

différentes séries

Auteurs Hefaiedh | MacNab | Moersh | Wynder | Author | Sinha Dia | Notre
[2] [5] [5] [5] [5] [81] [69] | série
N"‘T;e de 10 94 65 150 94 25 19 | 135
Syndrome | ¢, 100% - . . 100% S 703
anémique Yo
Dyspnée - - - - - 24% | 10,5% i
Vertige - - - - - 12% 26,3% -
Asthénie 60% - - - - 84% - -
Tachycardie 60% - - - - - - -
Paleur 703
cutanéo- 60% 100% - - - 100% 26,3% (V’
muqueuse °
chéilite 1% 38% 100% 62% 38% 80% 21% 6%
Koilonychie 1% 50% - 38% 50% 100% - 0,7%
Platonychie - 0% - - - - 5,2% 0%
Glossite 1% 70% 15% 38% 70% 60% 15,7% | 6%
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3.4- Les lésions bucco-dentaires :

Des atteintes bucco-dentaires peuvent se voir chez les patients atteints du
SPV. En effet, Chisholm avait noté que 68% de ses patients présentaient une
¢dentation dont 19,5% avaient moins de 30 ans [76]. Ahlbom et Wynder avaient
¢galement souligné la grande incidence de cette anomalie chez leurs patients [5].
Une chute de dents avant 1’4ge de 30 ans a été notée chez 23% des patients
atteints du SPV dans une étude menée par Wynder [5].Dia avait évoqué la
présence d’un déchaussement dentaire chez 15,7% des patients atteints du SPV
[69]. Oranu avait décrit une carie et une chute de dents partielle chez un patient
porteur du SPV agé de 53 ans [86]. Dans notre série, Une chute de dents était
objectivée dans 30% des cas. 72,5 % de ces patients avaient moins de 50 ans.
Ailleurs, une seule patiente présentait une candidose avec aphtes buccaux
associés au SPV (0,7%). Cette patiente s’est plainte pendant 13 ans d’une
dysphagie aux solides, d’une glossite et d’une chéilite angulaire et a développé
par la suite une candidose buccale et des aphtes buccaux pour lesquels elle a
longtemps été traitée au service de dermatologie. Ces lésions sont, a notre avis,
plus une conséquence du SPV qu’une association. En effet, le tractus digestif est
trés sensible au déficit en fer et sa réaction est souvent une atrophie muqueuse.
Une xérostomie peut également se voir mais elle n’est pas spécifique [12]. Au
total, au niveau de la région buccale, les manifestations communément
observées (comme sus cité) sont une langue atrophique, des perléches, une
paleur muco-gingivale et des leucoplasies. Une chute de dents précoce et des
carries dentaires (favorisées par la xérostomie) peuvent €galement se voir. C’est
dire I’importance de la collaboration chirurgien-dentiste/gastro-entérologue dans

le diagnostic du SPV.
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3.5- Les autres signes cliniques :

3.5.1- la splénomégalie:

Une splénomégalie peut étre observée chez certains patients atteints du
SPV [1,5]. Elle était présente dans 23% des cas dans la série de McNab et dans
celle de Author, 30% des cas dans la série de Moersh, 16% des cas dans la série
de Sinha et 5,2% des cas dans la série de Dia [5, 69, 81]]. Dans notre série, la
splénomégalie était moins fréquente, notée dans 7,4 % des cas seulement. Elle

¢tait en rapport avec une HTP dans 7 cas et isolée dans les 3 autres cas.
3.5.2- L’amaigrissement :

20 % de nos patients présentaient un amaigrissement soit en rapport avec
une pathologie associée notamment néoplasique ou bien conséquent a la
dysphagie elle méme. Dia a précisé qu’un amaigrissement était noté chez 36,8%

de ses patients [69].
3.5.3- Les atteintes thyroidiennes :

Un goitre peut se voir chez les patients atteints du SPV [1, 5]. L’incidence
de cette anomalie chez nos patients était diminuée par rapport a celle de la série
de Jacobs [11]. En effet, Jacobs avait noté qu’un goitre était présent dans 34%
de ses patients versus 7,4 % dans notre série. Javett a rapporté aussi le cas d’un
patient porteur d’'un SPV et qui présentait un goitre en rapport avec une
thyroidite d’Hashimoto [92]. Dans notre série, il s’agissait d’un goitre nodulaire
avec hyperthyroidie dans 1 cas et euthyroidien dans 4 autres cas et d’un goitre

homogéne euthyroidien dans 5 cas.
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3.5.4- La diarrhée chronique :

Une diarrhée chronique était notée chez 3 de nos patientes. Elles avaient
toutes une maladie coeliaque associée au SPV. La majorité des cas cités dans la
littérature ayant une maladie cceliaque associée au SPV ne présentaient pas de
trouble du transit [26, 39, 43]. Dickey avait rapporté deux cas ayant cette
association qui avaient présenté une dysphagie 13 et 9 ans respectivement avant
que la maladie cceliaque ne soit diagnostiquée. Aucun patient ne présentait des
signes gastro-intestinaux suggestifs de malabsorption [39]. Pankaj avait fait part
d’une femme de 59 ans ayant une maladie cceliaque associée au SPV. La
patiente présentait depuis 1 an une dysphagie haute sans autre signe digestif
avec a I’examen clinique une paleur cutanéo-muqueuse, une chéilite et une
koilonychie [93]. Mnif avait également rapporté le cas d’une patiente ayant un
SPV associ¢ a une maladie coelique et qui accusait d’une dysphagie avec une
paleur cutanéo-muqueuse sans autre signe digestif associé [94]. Nous relevons
donc qu’en dehors des 3 cas colligés dans notre service ou le diagnostic de
maladie ceeliaque a été évoqué grace a des signes d’appel cliniques (diarrhée
chronique), le diagnostic de sprue cceliaque dans la plupart des autres cas a €té

porté de fagcon fortuite lors des examens histologiques.
3.5.5- Autres :

e Des vomissements chroniques post-prandiaux étaient présents chez une

patiente ayant une tumeur du bas cesophage associée au SPV.

e Des épigastralgies atypiques étaient présentes chez une patiente atteinte

du SPV associ¢ a une maladie cceliaque.
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e Une raideur cervico-dorso-lombaire avec gonalgies étaient présentes
dans un cas. Il s’agissait d’un SPV associ¢ a une maladie de Crohn avec
manifestations extra-digestives a type d’atteinte articulaire périphérique et
atteinte axiale. Notons que les manifestations articulaires au cours des
maladies inflammatoires chroniques de I’intestin sont de I"ordre de 1 a
20%, qu’elles sont dominées par les atteintes articulaires périphériques
et axiales et qu’elles peuvent précéder ou accompagner 1’affection

intestinale [95].

e Un syndrome oedemato-ascitique et une circulation veineuse collatérale
¢taient présents respectivement dans 5 et 1 cas ayant une HTP associées
au SPV. Une hépatomégalie dure en rapport avec un foie de cirrhose
¢était présente chez 2 patients ayant une HTP associée au SPV. Dia et

Fall ont rapporté 2 cas de SPV associé a une http [4, 69].

e Une patiente ayant un SPV associ¢ a une atteinte thyroidienne

présentait un vitiligo.

e Une patiente accusait de rectorragies minimes en rapport avec des

hémorroides internes.

e Un tableau d’anasarque était retrouvé chez un seul patient en rapport
avec un syndrome néphrotique dont 1’étiologie est restée indéfinie. Atig
a rapporté en 2010 un cas du SPV révélé par un tableau d’anasarque qui

a ét¢é le premier et le seul cas décrit dans la littérature [74].
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4. LENDOSCOPIE :

Le syndrome de plummer-vinson est caractérisé par la présence d’une
membrane au niveau de I’cesophage cervical [1, 96]. Le diagnostic du
diaphragme cesophagien est actuellement obtenu par 1’exploration endoscopique
qui reste un moyen sir et fiable [80, 82, 97]. En effet, la fibroscopie oeso-gastro-
duodénale permet la visualisation directe de la muqueuse cesophagienne et des
autres segments du tube digestif supérieur, la visualisation des membranes, la
réalisation de biopsies voire le soulagement du patient par 1’effraction directe de

I’anneau.

Cependant, I’endoscopie est parfois difficile a réaliser en cas de sténose
infranchissable. Elle peut également passer a cot¢ du diagnostic en cas de
dilacération accidentelle de I’anneau au premier passage de 1’endoscope sans
que l’opérateur ne s’en apercoive; notamment si la membrane est fine et
I’introduction du fibroscope n’est pas faite sous contrdle visuel direct [1, 68, 80,
90]. Ceci peut expliquer les cas ou la fibroscopie est négative alors que la
radiographie objective une incisure typique et I’exploration endoscopique est
suivie d’une nette amélioration de la dysphagie [21]. L’introduction de
I’endoscope doit étre toujours effectuée sous le contrdle de la vision directe afin

d’éviter une fausse route ou une perforation cesophagienne [77].

La muqueuse pharyngo-cesophagienne est souvent atrophique, mince, pale
et friable. Elle peut étre siege de fissures et d’ulcérations superficielles [5, 12,

21, 68].
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L’anneau est souvent sous forme d’un repli muqueux fin, grisitre ou
blanchatre, translucide, parcouru de petits vaisseaux .Parfois, la membrane est si
fine qu’on peut I’effondrer sans s’en apercevoir [1, 12, 21, 26, 68]. L’anneau
siege au niveau de I’cesophage cervical au dessous du muscle crico-pharyngien
[1, 68, 77]. La membrane est souvent implantée a angle droit sur la face
antérieure de 1’cesophage, se dirigeant vers les faces latérales ou elle s’amincit
prenant une forme dite « semi-lunaire ». Dans d’autres cas, elle constitue une
bande circulaire concentrique insérée sur toute la circonférence réduisant
considérablement le calibre de la Iumicere cesophagienne [21, 77, 97].
Quelquefois, la membrane parait en «toile d’araignée» ou obstrue
complétement la lumiere cesophagienne [21, 77]. Drocourt avait relaté un cas de
sténose compléte de la membrane avec absence de pertuis visible rendant
impossible toute endoscopie [21, 99]. Dia avait rapporté que la membrane était
annulaire et sténosante au niveau de 1’cesophage cervical dans tous les cas [69].
Soumana avait noté que son patient présentait un anneau circulaire blanchatre
sténosant post cricoidien [83]. BenGamra avait parlé d’un diaphragme muqueux
au niveau de I’cesophage cervical plus ou moins circonférentiel [68]. En ce qui
concerne notre série, nos résultats ne différaient pas de ce qui a été rapporté dans
la littérature : le diaphragme siégeait toujours au niveau de la région post-
cricoidienne et paraissait blanchatre ou grisatre dans la plupart des cas, il prenait
parfois la couleur de la muqueuse adjacente. L anneau était circonférentiel dans
93,3 % des cas et semi-lunaire dans 6,7 % des cas.

Ailleurs, d’autres cas de figure peuvent se voir. Sinha avait parlé d’une
membrane post-cricoidienne insérée sur les parois latérales de 1’cesophage
cervical [81]. Sanai avait relaté le cas d’un patient chez qui la membrane était

longitudinale s’étendant comme un rideau sur tout le diamétre de 1’cesophage au

dessous du sphincter supérieur de 1’cesophage [82].
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L’anneau est généralement unique mais dans quelques cas il peut étre
multiple [1, 97]. Castro a fait part d’un jeune patient ayant un SPV avec double
membrane de 1’cesophage cervical [100]. Kitabayashi a également noté la
présence de deux anneaux cesophagiens cervicaux dans un cas de SPV associé a
une tumeur gastrique [10]. Dans notre série, I’anneau était majoritairement
unique (97,7%) et un double anneau était observé au niveau de 1’cesophage
cervical dans seulement 2,3% des cas ce qui concorde avec les données de la

littérature.

La fréquence de I’anneau cesophagien cervical mis en évidence lors de
I’endoscopie était diversement appréciée par les auteurs. Dans les séries de Dia,
Kramer, Hiroshi et Hefaiedh, I’anneau était présent dans 100% des cas [69,
101]. 11 était mis en évidence dans 84,2% des cas dans la série de BenGamra.
Dans la série de McNab, seuls les patients qui n’avaient pas répondu au
traitement martial avaient bénéfici¢ d’une fibroscopie. Ils étaient au nombre de
15 et ’anneau était présent dans 11 cas seulement [5]. Dans notre série, la

membrane était retrouvée dans 100% des cas.
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Ci-dessous un tableau regroupant la fréquence de 1’anneau cesophagien

cervical mis en évidence lors de la FOGD dans différentes séries du SPV :

Tableau N 17 : Fréquence de I’anneau cesophagien cervical mis en évidence lors de la

FOGD dans différentes séries du SPV

Notre
Serie Kramer Dia Hefaiedh | BenGamra Hiroshi
série
Fréquence
de 100% 100% 100% 84,2% 100% 100%
[’anneau

D’autres altérations au niveau de I’cesophage cervical peuvent se voir en

absence de membrane :

- Un rétrécissement de I’cesophage cervical s’étendant en hauteur sur
quelques centimétres tels les cas relatés par McNab et Chislom. BenGamra a
¢galement fait part de 3 cas ayant une sténose de la bouche de I’cesophage
retrouvée lors de la FOGD [2, 5, 21, 68]. Ben Dhaou a noté la présence d’un
rétrécissement cesophagien lors de la FOGD dans les 3 cas du SPV qu’elle a cité
alors que le transit cesophagien parlait de la présence d’anneaux [102]. Uygur a
rapporté en 2009 le cas d’une patiente ayant un SPV chez qui la FOGD a montré
la présence d’une sténose cesophagienne étendue sur 3 cm a 24 des AD sans
anneau. Cet aspect rejoignait le résultat du transit cesophagien [103].

- Simple muqueuse cesophagienne pale et atrophique dans plusieurs cas

signalés par Vinson et Hiroshi [15, 21].
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- Enflure au niveau de la paroi antérieur de 1’cesophage comme décrit par
Hiroshi [15].

Ailleurs, la FOGD a permis également, dans notre étude, de mettre en
évidence des cancers cesophagiens découverts d’une facon concomitante au
diagnostic du SPV dans 7 cas et a distance dans 5 cas d’ou le grand intérét de
I’endoscopie dans la surveillance de cette atteinte précancéreuse. Des varices
cesophagiennes de stades différents et/ou des varices sous cardiales (avec ou
sans signes rouges) €taient mises en €¢vidence dans 6 des 8 cas présentant une
HTP associée au SPV. L’aspect endoscopique du duodénum était normal chez 4
patientes ayant un SPV associ¢ a une maladie cceliaque et était polypoide dans le
dernier cas. Dans la série de Dia, une tumeur de I’cesophage était mise en
évidence lors de I’exploration du reste du tube digestif aprés rupture de 1’anneau
dans 1 cas, des varices cesophagiennes dans 2 cas, une cesophagite peptique dans
1 cas et un anneau de schatzki dans 1 cas [69]. Hefaiedh a avancé qu’une
patiente avait un carcinome cesophagien découvert lors de 1’exploration
endoscopique [2].Kitabayachi avait rapporté un cas de syndrome de Plummer-
Vinson chez qui I’exploration endoscopique du reste du tractus digestif haut a

mis en évidence un cancer gastrique [10].
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5. LA RADIOLOGIE:
5.1- Le transit cesophagien (TO):

L’examen radiologique au baryum de 1’cesophage (gorgée barytée) permet
d’évaluer les 1ésions structurelles et les troubles moteurs cesophagiens. On le
considérait comme un examen clé dans I’évaluation des patients atteints de
dysphagie. En 1939, une équipe suédoise (Waldenstrom et Kjellberg) a décrit
une technique spéciale et précise permettant de donner une description des
images radiologiques du SPV [5, 21]. Le diagnostic du SPV est en parti fondé
sur des signes évocateurs du transit cesophagien baryté qui peut montrer :

- Une encoche ou indentation de la paroi antérieure de 1’cesophage cervical
au niveau de la région post-cricoidienne[21, 22]. Cette encoche peut €tre unique
ou multiple réalisant dans ce cas un aspect en dents de scie ou en marches
d’escalier. L’indentation est plus ou moins profonde et dirigée obliquement vers
le bas [21, 77, 104]. Cependant, Daghfous avait montré que la direction de
l'indentation est variable, et non pas uniquement oblique en bas et en arri¢re
[105]. Sa longueur varie de 0,5 a 1,5 millimetres et peut atteindre les 6
millimetres et se projeter dans la lumicre cesophagienne moulée par la baryte.
Son épaisseur est uniforme et ne dépasse pas les 2 millimétres [21, 97]. Hiroshi
avait cependant retrouvé dans sa série que I’anneau, sur les images de profil, se
projetait verticalement sur la paroi cesophagienne cervicale et que sa longueur
variait entre 2 et 12 millimetres [15].11 faut ,enfin, signaler qu’il existe des
pieges radiologiques en rapport avec des images physiologiques qui peuvent
préter a confusion avec le diaphragme cesophagien a savoir : I’impression post-
cricoidienne et I’indentation crico-pharyngée [21, 97]. L’impression post-
cricoidenne est une déformation de la face antérieur de 1’cesophage due au
mouvement du cartilage cricoide lors de la déglutition et 1’indentation crico-
pharyngée est une déformation de la paroi postérieure de I’cesophage due a la

contraction du muscle crico-pharyngé [21,97].
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- Lorsque la membrane est trés étendue et circonférentielle, une indentation
postérieure symétrique a I’encoche antérieure apparait. Les clichés pris de face
montrent un sillon clair barrant I’cesophage cervical ayant 1’apparence d’une
« striction annulaire ». De profil, les images évoquent « un fil noué¢ autour d’un
tube mou » [21, 68, 69].

- Dans les stades avancés, une sténose réguliere plus ou moins serrée et de
longueur variable peut se voir au niveau de 1’cesophage cervical [5, 22, 68, 76,
77 ]. Selon Daghfous, la longueur de la sténose est d'autant plus grande que la
maladie est plus ancienne [105]. La sténose peut s’accompagner d’une dilatation
en amont dans les cas évolués [68, 106, 107]. Ces différentes 1ésions peuvent
étre isolées ou associces [12, 22, 68, 98].

L’examen peut se révéler négatif ce qui ne permet pas d’éliminer le
diagnostic. Dans ce cas, la réalisation d’une FOGD est impérative [21, 22].
Dans notre série, le TO a été réalisé dans 26 % des cas seulement. Le diagnostic
de I’anneau étant obtenu le plus souvent par fibroscopie oeso-gastro-duodénale,
le transit cesophagien était peu fréquemment demandé. Il avait objectivé une
sténose annulaire réguliére au niveau de 1‘cesophage cervical dans 17 cas, une
sténose suspecte au niveau de la bouche cesophagienne dans 1 cas, une
indentation antérieure au niveau de 1’cesophage cervical dans 4 cas, une
« striction annulaire » ocesophagienne cervicale dans 5 cas, une sténose
irréguliere au niveau du tiers inférieur de I’cesophage dans 3 cas et au niveau du
tiers moyen de 1’cesophage dans 1 cas. Aucune anomalie radiologique n’a été

décelée dans 4 cas.
Ci-dessous un tableau comparatif des différentes 1ésions retrouvées au

transit cesophagien réalisé dans différentes séries du SPV.
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Tableau N 18 : tableau comparatif des différentes lésions retrouvées au transit

cesophagien réalisé dans différentes séries du SPV

. Jacobs | Hiroshi | BenGamra Dia Sinha Notre
Séries [11] [15] [68] [69] [81] série
Pourcentage des
patients bénéficiant 100% 100% 63% 58% 76% 26%
du TO
Anneau
Esophagien 66% 100% 75% 82% 21% 26%
Sténose
cesophagienne 11% 0% 17% 0% 5% 48%
réguliere
Sténose
cesophagienne 9% 0% 8% 0% 11% 15%
suspecte
Anneau + sténose
2% 0% 0% 18% 0% 0%
cesophagienne
Absence d’anomalie 12% 0% 0% 0% 63% 11%
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5.2- Les autres examens radiologiques :

D’autres examens radiologiques peuvent étre réalisés surtout dans le cadre
des pathologies associées au SPV. Ainsi, un lavement baryté était réalisé¢ chez
deux patients. Le premier était porteur d’un SPV associé a une maladie de Crohn
et le deuxiéme présentait des rectorragies minimes en rapport apres bilan
étiologique avec des hémorroides internes. 14 de nos patients avaient bénéficié
d’une échographie abdominale soit dans le cadre du bilan d’extension du cancer
de I’eesophage, soit dans le cadre de I’exploration d’une HTP associée. 7
malades ont bénéfici¢ d’un scanner thoraco-abdomino-pelvien dans le cadre du
bilan d’extension du carcinome épidermoide de I’cesophage. 11 patients atteints
d’un SPV associ¢ a une pathologie thyroidienne ont bénéfici¢ d’une échographie
thyroidienne et/ou une scintigraphie thyroidienne. Un transit du gréle était
réalis€¢ chez une patiente atteinte du SPV associé a une maladie cceliaque.
Wright avait rapporté un cas de SPV associ¢ a une colite ayant bénéfici¢ a
plusieurs reprises d’un lavement baryté [108]. Ouakaa-Kchaou a également note
que leur patiente avait bénéfici¢é d’un transit du gréle pour la recherche d’une

étiologie de I’anémie [41].
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6. LA BIOLOGIE :

6.1- Anomalies de la numération formule sanguine et du bilan
martial :

L’anémie par carence martiale constitue un ¢lément important du SPV [1].
Elle est trés fréquente sans pour autant étre constante [5, 68, 69]. Plusieurs
auteurs ont rapporté des cas de SPV typiques ou le taux d’hémoglobine était
normal mais qui présentaient un faible taux de fer sérique [68, 108]. Ainsi, des
auteurs tel Waldenstrom associaient le SPV plus a la sidéropénie qu’a I’anémie.
Conigliaro soulignait que le syndrome comporte plutdt une sidéropénie
constante avec ou sans anémie [77]. Huynh, dans une étude intéressant 9
patientes atteintes du SPV, n’a rapporté¢ d’anémie sidéropénique que chez une
patiente. Il avanca, cependant, qu’il serait fort possible que chacune de ces

patientes ait été en déficit ferrique a un moment donné de sa vie [26].

Il s’agit en général d’une anémie hypochrome microcytaire avec
diminution du taux d’hémoglobine, du volume globulaire moyen (VGM), de la
concentration corpusculaire moyenne en hémoglobine (CCMH), de
I’hématocrite, du fer sérique, de la ferritine et augmentation de la capacité totale

de la fixation de la transferrine en fer [1, 2, 21, 98].

Moersch, Author et Sinha ont rapporté que I’anémie sidéropénique était
présente dans 100% des cas dans leurs séries [5, 81]. 32% des patients de Sinha
avaient une anémie sévere [81]. MacNab avait précisé que tous ces patients
¢taient anémiques et que le taux d’hémoglobine était inférieur a 7g/dl dans 89%
des cas [5]. L’anémie ¢était d’origine digestive dans 17% des cas et
gynécologique dans 16% des cas [5]. Hiroshi avait également retrouvé une
anémie hypochrome microcytaire sidéropénique dans 100% des cas avec un
taux moyen d’hémoglobine de 7,3g/dl et un taux moyen de fer sérique de
26 pg/dl[15].
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Dans d’autres séries, la fréquence de I’anémie était moindre :

e BenGamra avait fait part de la présence d’une anémie hypochrome
microcytaire dans 89,4% des cas et d’une sidéropénie dans 79% des cas

[68].

e Dia avait retrouvé une anémie dans 78% avec un taux moyen
d’hémoglobine de 9,6g/dl, et une sidéropénie dans 60% des cas. Un
seul patient présentait une sidéropénie sans anémie [69]. L’anémie était
d’origine gynécologique dans 26% des cas, digestive dans 21% des cas,
oto-rhino-laryngologique dans 11% des cas. Une géophagie était notée
dans 21% des cas et I’étiologie de I’anémie était indéterminée dans

21% des cas [69].

e Congliaro avait noté une anémie sidéropénique dans 75% des cas et une

sidéropénie seule dans 25% des cas [77].

e Dans la série de Jacobs, seul 53 % des patients avaient une anémie
sidéropénique et une sidéropénie sans anémie €était notée dans 12,2%
des cas [11].

e Wynder avait rapporté des résultats similaires a ceux retrouvés par
Jacobs : I’anémie sidéropénique ¢était présente dans 50 % des cas
environ [11].

e Plus récemment, Hefaiedh a noté que 50% des patients seulement
présentaient une anémie avec des taux d’hemoglobine s’étalant entre
6,4 et 9g/dl et une moyenne de 10,6g/dl. Une hyposidérémie était
observée dans 30% des cas [2]. Une ménorragie était a I’origine de

I’anémie dans 1 cas et une maladie coeliaque dans un autre cas [2].
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Dans notre série, 70,3 % des malades avaient une anémie hypochrome
microcytaire. Cette anémie était sidéropénique dans 39,2 % des cas. L’anémie
¢tait sévere avec un taux d’Hb inférieur a 8g/dl dans 13,3 % des cas. Une
microcytose sans anémie était objectivée dans 1,5% des cas. Une hyposidérémie
isolée était notée dans 0,7% des cas. Notons que trois patientes parmi les
patients qui ne présentaient pas d’anémie étaient déja sous fer et que 2 patientes
avaient un antécédent d’anémie. Quant a I'origine de I’anémie, elle était en
rapport avec un saignement d’origine digestif dans 4,5 % des cas et
gynécologique dans 3,7% des cas. Une maladie cceliaque était retrouvée dans
3,7% des cas. Une notion de géophagie était enregistrée dans 2% des cas. Une
gastrectomie partielle était notée dans 1,3% des cas.

Il ressort d’apres ces données que le déficit en fer est fréquemment associé
au SPV dans notre série. Il jouerait donc un rdle dans la genese de ce syndrome
sans qu’il soit le seul facteur étiologique vu I’absence de la sidéropénie dans
certains cas ce qui concorde avec les données de la littérature.

Ci dessous un tableau comparant la fréquence de I’anémie dans différentes

séries de SPV.
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Tableau N 19: Fréquence de ’anémie dans différentes séries du SPV

Notre
Série MacNab | Moersch | Hiroshi | BenGamra | Congliaro | Dia | Jacobs | Hefaiedh .
série

Pourcentag
) 100% 100% 100% 89,4% 75% 78% 53% 50% 70,3 %

e d’anémie

Ailleurs, les anomalies biologiques concernant les autres lignées sanguines
sont rarement décrites [1]. Dia avait noté¢ une thrombopénie dans 26,3% des cas
et une leucopénie dans 16% des cas. Dans notre série, une pancytopénie et une
thrombopénie étaient observées respectivement chez 2,2% et 1,5% des patients
tous atteints d’un SPV associ¢ a une HTP. Une hyperleucocytose était notée

dans 0,8% des cas.
6.2- L’hypochlorhydrie gastrique :

Une hypochlorhydrie voire une achlorhydrie gastrique histaminorésistante
est fréquente chez les patients atteints du SPV [5, 10, 11, 21, 68]. Cette anomalie
est le premier élément d’un cercle vicieux : I’achlorhydrie empéche 1’absorption
du fer alimentaire et I’hyposidéremie entrave la sécrétion gastrique normale
[21]. Certains auteurs estiment que [’achlorhydrie serait secondaire a
I’hyposidéremie et non la responsable de celle-ci [21, 63]. L’achlorhydrie était
présente dans 100% des cas dans la série d’Author, dans 77% des cas dans la
série de Jacobs et dans 12% des cas dans la série de Sinha [5, 11, 81]. L analyse
du liquide de tubage gastrique n’a pas été réalisée chez nos patients empéchant

toute comparaison avec les données de la littérature.
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6.3- Autres examens biologiques :

D’autres examens biologiques ont été réalisés chez nos patients dans le
cadre des pathologies associées au SPV. Un bilan immunologique était réalisé
chez quatre patientes atteintes du SPV associ¢ a une maladie cceliaque. 11 a mis
en évidence la présence d’anticorps anti-endomysium dans les quatre cas. Un
bilan thyroidien comprenant le dosage de la TSHus et des T3, T4 a été réalisé
chez 10 patients porteurs d’un SPV associé¢ a une pathologie thyroidienne. Une
hypothyroidie était mise en évidence dans deux cas et une hyperthyroidie
dans 1 cas. Un bilan hépatique (dosage des transaminases, de la Gama-glutamyl-
transferase, des Phosphatases alcalines, de la bilirubine totale, de I’albuminémie
et du taux de prothrombine) était réalisé chez les 8 patients porteurs d’une HTP
associée au SPV. Un bilan étiologique de la cirrhose comprenant des sérologies
hépatitiques B et C et un bilan auto-immun était également fait chez les patients
ayant une HTP sur foie d’hépatopathie chronique. Une protéinurie de 24h était
réalisée chez le patient porteur d’un SPV avec syndrome néphrotique. Le patient
ayant une maladie de Crohn associée avait bénéfici¢ d’un bilan inflammatoire et
une sérologie HIV était réalisée chez la patiente présentant une mycose buccale

avec SPV.
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7. PANATOMO-PATHOLOGIE :

Les Iésions histologiques observées lors du SPV ne sont pas spécifiques.
Elles confirment I’impression clinique et endoscopique d¢ja notée d’atrophie des
épithéliums et des tissus sous jacents. L’intérét principal de 1’examen
anatomopathologique est de dépister des 1ésions néoplasiques infracliniques, de
confirmer la malignit¢ d’une 1ésion suspecte a I’endoscopie ou de déterminer

une étiologie de I’anémie notamment la maladie cceliaque.
7.1- L’aspect macroscopique :

L’¢étude histologique intéresse surtout la membrane ou le rétrécissement du
haut cesophage. Une étude de biopsies jéjunales ou d’autres organes tels la
thyroide, le foie ou le colon peut étre réalisée notamment dans le cadre des

associations.

7.2- L’aspect microscopique :

- L’anneau caesophagien est généralement entierement formé d’un
épithélium cesophagien malpighien normal avec un tissu conjonctif sous jacent
[1, 49, 97]. Shamma’a avait mis en évidence un épithélium malpighien normal
avec présence, au niveau du tissu conjonctif sous jacent, d’une inflammation
chronique légére. Une hyperplasie lymphoide avec formation de nodules
lymphoides au niveau du chorion étaient objectivées dans un cas [49]. Selon
Entwistle et Jacobs, une irrégularité et des anomalies des cellules de la
membrane basale peuvent se voir avec augmentation de 1’activité mitotique et
présence de noyaux hyperchromatiques [49]. Parfois, un infiltrat inflammatoire

lympho-plasmocytaire marqué au niveau de la lamina propria peut étre constaté
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[49, 80]. Logan avait retrouvé que I’anneau était fait d’un tissu fibreux avec une
infiltration histio-lymphocytaire dans un cas [80]. Suzman, quant a lui, avait
souligné la présence de zones leucoplasiques au niveau de I’épithélium [11].
Papazian avait fait part d’une muqueuse hyperacanthosique au niveau de

I’anneau [97].

-L’étude histologique des biopsies au niveau des sténoses cesophagiennes
retrouve généralement selon Entwistle et Jacobs une inflammation chronique
non spécifique avec modification du tissu musculaire par atrophie des muscles
striés, prolifération du sarcolemme et dépot de fibres collagene [21, 49]. Watts
et Owen avaient décrit un envahissement de la couche musculaire par un infiltrat
inflammatoire avec remplacement de celle-ci par un tissu fibreux ce qui
explique la sténose [80]. Entwistle et Jacobs ont remarqué également, dans de
rares biopsies profondes, que les petites fibres nerveuses étaient démyélinisées
et qu’il n’y avait pas d’endartérite ou de thrombose des petits vaisseaux [49].
D’autres auteurs tels Guichard, Savilahti, Hiroshi et Wright avaient fait part
d’une atrophie et d’un amincissement de [I’épithélium avec des zones
hyperkératosiques et acanthosiques et infiltration de la sous muqueuse par des
cellules inflammatoires [5, 15, 49]. La couche musculaire était atrophique ou

completement fibrosée [15].

-BenGamra avait retrouvé des lésions inflammatoires non spécifiques a
I’étude anatomopathologique des biopsies cesophagiennes a la hauteur de
I’anneau avec mise en évidence d’un carcinome épidérmoide bien différencié
dans 1 cas [68]. Entwistle et Jacobs ont également souligné que les biopsies ont
pu mettre en évidence un carcinome in situ a la hauteur de I’anneau cesophagien

dans un cas [49]. IIs précisérent que pour dépister une éventuelle
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dégénérescence maligne, le mieux serait d’effectuer les biopsies au niveau des
structures adjacentes a I’anneau au lieu de biopsier I’anneau lui-méme [49].
Ailleurs, plusieurs auteurs recommandent de réaliser une biopsie jéjunale
systématique chez les patients atteints du SPV afin de dépister une maladie

ceeliaque sous jacente [98].

-Dans notre série, les biopsies de la membrane ou a la hauteur de la
membrane cesophagienne étaient réalisées dans 8,9% des cas. L’examen
anatomopathologique a objectivé la présence d’un ¢€pithélium malpighien
normal dans 59 % des cas rejoignant ainsi les données de la littérature. Un
remaniement inflammatoire non spécifique était noté dans 33 % des cas. Un
tissu fibreux discrétement inflammatoire et une parakératose parcellaire de
I’épithélium pavimenteux cesophagien étaient retrouvés chacun dans 8 % des

cas. Ces lésions ne différent pas des 1ésions décrites dans la littérature.

-Ailleurs, Une biopsie des lésions cesophagiennes suspectes mises en
¢vidence a la FOGD chez 12 patients a permis de confirmer leur nature tumorale
maligne dans tous les cas. En effet, I’étude anatomopathologique des fragments
biopsiés a été en faveur :

<> D’un carcinome épidermoide bien différencié :

Faiblement mature et infiltrant : 5 cas.

kératinisant et infiltrant : 1 cas.

Peu infiltrant : 1 cas.

Nature non précisée : 4 cas.
<D’un processus carcinomateux peu différencié dont 1’origine

malpighienne est la plus probable : 1 cas.
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- Une biopsie jéjunale a été réalisée de fagon systématique dans 50,3 % des
cas. Une maladie cceliaque était objectivée dans 3,7 % des cas. L’¢tude
anatomopathologique avait mis en évidence une atrophie villositaire (AV) totale
avec lymphocytose intra-épithéliale (LIE) supérieure a 30% et hyperplasie des
cryptes dans tous ces cas.

-Une biopsie hépatique était pratiquée chez 3 patients atteints d’une HTP
sur foie d’hépatopathie chronique associée au SPV. Elle était en faveur d’une
hépatite chronique avec stéatose hépatique dans un cas (mais contient 2 espaces
portes seulement), d’une hépatite avec fibrose F3 et activit¢ A2 dans le cas
d’HTP sur hépatite auto-immune type I et d’une souffrance hépatocytaire sans
signe d’activité¢ inflammatoire dans le cas d’HTP idiopathique.

- Une biopsie thyroidienne était réalisée chez un seul patient présentant un
goitre nodulaire et SPV. Elle était revenue en faveur d’une hypertrophie
thyroidienne bénigne. Javett avait rapporté que sa patiente ayant un goitre
associ¢ au SPV avait bénéficié d’une biopsie thyroidienne revenue en faveur

d’une thyroidite d’Hashimoto [92].

- Une étude anatomopathologique des biopsies rectales et sigmoidiennes
dans le cadre d’une maladie de Crohn associée au SPV a été en faveur d’une
rectite interstitielle subaigué non spécifique et d’une colite avec remaniements
inflammatoires non spécifiques. Wright avait noté que 1’étude histologique des
biopsies sigmoidiennes réalisées chez sa patiente atteinte du SPV associé a une

colite montrait un aspect de colite avec remaniements inflammatoires [108].

93



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

8. CRITERES DIAGNOSTIQUES DU SPV :

Pour certains auteurs comme Novacek, le diagnostic du syndrome de
Plummer Vinson repose sur la mise en évidence de toute la triade clinique faite
de dysphagie, d’anémie sidéropénique et du diaphragme muqueux de
I’cesophage cervical. Sinha, Chaudhry et Hiroshi n’ont inclus dans leurs séries

que les patients ayant tous ces criteéres [1, 81, 97, 110].

D’autres auteurs tels Mac Nab, Elwood et Ekberg ne considérent pas la
présence de tous ces critéres nécessaire au diagnostic [5, 9, 82, 111]. MacNab a
avancé que peu de cas regroupent tous ces signes [5]. Amanke a suggéré que le
SPV évolue sur plusieurs stades avec apparition progressive des anomalies pour

arriver enfin a un stade ultime ou tous les signes sont présents [86].

Pour MacNab et Elwood, la dysphagie post-cricoide reste le signe le plus
important impératif au diagnostic [5, 9]. La dysphagie était le critére d’inclusion
des malades dans la série de Jacobs [11]. Atig, par contre, a rapporté un cas de
SPV avec anneau cesophagien cervical et une anémie sidéropénique mais qui
n’accusait pas de dysphagie [74]. Des auteurs comme Witts et Waldenstrom
pensent que ’anémie précede la dysphagie et en est la cause [112]. BenGamra et

Soumana ont avancé que la sidéropénie était un élément capital pour le

diagnostic du SPV [68, 83].
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Hefaiedh, Dia, Chisholm et Kramer ont inclus dans leurs séries tout patient
ayant un anneau cesophagien cervical compatible avec le SPV [2, 69, 76, 112,
113]. Pour Papazian, Nosher et EIWood, la présence d’un anneau cesophagien
seul n’est pas pathognomonique du SPV [9, 83]. Des études radiologiques ou
autopsiques systématiques chez des sujets dysphagiques ou non ont montré
I’existence de diaphragme cesophagien méme en absence d’anomalies cliniques
ou biologiques [9, 97, 113]. Papazian a rapporté trois cas de diaphragme isolé de
I’cesophage et a suggéré de répartir les anneaux cesophagiens en 3 groupes : (1)
diaphragmme muqueux associ¢ a des lésions cutanéo-muqueuses et a une
anémie sidéropénique rentrant dans le cadre du SPV, (2) diaphragme muqueux
unique ou multiple avec dysphagie sans anomalie clinique ou biologique, (3)
diaphragme unique asymptomatique de découverte fortuite lors d’une étude

radiologique ou autopsique [13, 97].

Chisholm a rapporté deux cas de SPV qui présentaient une dysphagie, un
anneau cesophagien cervical mais qui n’avaient pas d’anémie ni de sidéropénie.
Dans leurs antécédents on notait une anémie traitée par fer. Ces deux cas
témoignent selon Chisholm que le taux d’hémoglobine et de fer sérique peut étre
normal au moment du diagnostic du SPV sans que cela n’exclue la possibilité
d’une sidéropénie dans le passé génératrice des lésions [113]. Huynh a
¢galement fait part de 9 cas de SPV avec présence d’une anémie sidéropénique
dans un cas seulement. L’absence d’anémie n’exclut pas, selon Hyunh, que ces

patients étaient en déficit ferrique résolu spontanément actuellement [114].
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Dans notre série, le diagnostic de SPV a reposé sur la mise en évidence
d’un anneau cesophagien a la fibroscopie oeso-gastro-duodénale. L’anneau de

I’cesophage cervical était présent dans 100% des cas.

Il ressort bien, d’apres ces données, que les criteres du diagnostic du SPV
différent d’un auteur a ’autre. On note une inconstance des signes cliniques et
de la sidéropénie. La signification clinique du diaphragme cesophagien est
controversée. Ceci a poussé un imminent gastroentérologue, Mr Philip Kramer a
écrire : « quels cas devrait-on inclure sous ce syndrome ? Cette question m’est
venue a I’esprit apreés avoir lu plusieurs articles sur ce sujet et je dois admettre
que je reste toujours confus » [79]. Nous sommes en droit, de méme, de nous
poser la question sur la justesse de notre diagnostic et de celui des autres
auteurs : est ce que tous nos cas correspondent a un SPV ? et qu’en est il des cas
des autres auteurs ? la réponse a ces questions serait, en notre sens, difficile tant
que le mécanisme éEtiopathogénique de cette entité n’a pas été ¢€lucidé

clairement.

Ci-dessous un tableau récapitulant les critéres d’inclusion dans les

différentes séries ainsi que la fréquence des principaux signes du SPV :
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Tableau N 19 : Tableau comparatif des critéres d’inclusion des patients dans différentes

séries du SPV avec les fréquences des principaux signes du syndrome.

BenGamra
Hiroshi Dia Hefaiedh Sinha MacNab Notre
Jacobs [11] [68] .
[15] [69] 2] [81] [51 serie
Critere(s) Anneau Anneau+ Anneau
Anneau Anneau Anneau
d’inclusion Dysphagie | cesopha Dysphagie+ | Dysphagie | cesophagi
) cesophagien cesophagien | cesophagien
glen Anémie en
100%
Dysphagie 94,5% 100% 100% 100% 100% 100% 98,5 %
Anneau
cesophagien 69% 100% 100% 100% 84,2% 100% 53,9% 100%
100%
Anémie 53% 100% 78% 50% 89,4% 100% 70,3 %
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9. TRAITEMENT ET SURVEILLANCE DU SPV :

Le traitement du SPV repose essentiellement sur le traitement médical

notamment la supplémentation en fer et le traitement instrumental endoscopique.
9.1- Traitement Medical :

9.1.1- La supplémentation martiale:

Le traitement substitutif martial repose classiquement sur 1’apport oral de
sels de fertels le fumarate ferreux (Fumafer®) ou le sulftate ferreux
(Tardyferon®). La dose journaliere est de 150 a 300 mg de fer métal chez
I’adulte et de 5 a 10 mg/kg de fer métal chez I’enfant (un comprimé de
fumafer® et Tardyferon® contiennent respectivement 66mg et 80 mg de fer
métal) en prise fractionnée une demi-heure avant les repas. Le traitement est
bien toléré dans la majorité des cas. Parfois, une intolérance digestive est notée
avec nausées, diarrhée ou constipation. Ces troubles sont minimisés si les doses
sont progressives. Ils sont généralement passagers et cessent spontanément au
cours du traitement. La durée du traitement varie selon le stade de la carence
martiale : 3 mois en cas de déficit des réserves et 6 mois en cas d’anémie
ferriprive. Son efficacité est marquée successivement par une crise
réticulocytaire vers le geme jour, une ¢lévation de la sidérémie, une correction de
I’anémie, en 4 a 6 semaines, enfin, et seulement lorsque les stocks sont
reconstitués, par une normalisation de la transferrine et de la ferritine sérique
[21, 115, 116]. Ce traitement doit €tre poursuivi au long cours jusqu’a la
restauration des réserves en fer [5, 69]. Certains auteurs préconisent méme de
maintenir la supplémentation martiale & vie ou du moins jusqu’a la ménopause
[5, 81]. La rechute de I’anémie pourrait entrainer une récidive de la

symptomatologie [68].
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Il faut signaler que l’absorption du fer non héminique est limitée et
influencée par des facteurs digestifs et alimentaires. Elle est favorisée par
I’acidité gastrique, la vitamine C, les citrates et les acides organiques qui
facilitent la solubilisation du fer. Par contre, le calcium, les phosphates, les
phytates, les tannins inhibent son absorption en formant des chélates insolubles

[17, 21, 115]. Ainsi, un régime alimentaire adapté est recommandé [21].

La forme parentérale : Le fer saccharose (VENOFER®) est réservé aux
intolérances digestives absolues, aux cas résistants, ou en cas de non adhérence
au traitement martial Per Os (enfants, malades psychiatriques). La dose de
VENOFER® est déterminée en fonction du taux d’hémoglobine et du poids
corporel. Les posologies habituelles sont de une a deux ampoules de
VENOFER® (100 a 200 mg de fer) pour I’adulte et de 0,15 ml /kg/jour chez
I'enfant (soit 3 mg de fer métal/kg/j) administrées deux a trois fois par semaine
en fonction du taux d'hémoglobine. Le VENOFER® doit étre administré par
voie intraveineuse stricte en perfusion ou en injection lente. Le risque de cette

forme est I’apparition d’une allergie immédiate ou retardée [21, 115].

9.1.2- Les traitements adjuvants: Certains auteurs préconisent une
vitaminothérapie B en complément du traitement martial [21, 77, 80]. Elle
améliorerait les 1ésions cutanéo-muqueuses [21]. Une vitaminothérapie C est
¢galement recommandée [5, 17, 21]. Moore a démontré I’intérét de 1’adjonction

de la vitamine C sur I’absorption du fer [117].

9.1.3- La transfusion sanguine :

La transfusion sanguine n’est indiquée qu’en présence de signes cliniques

de mauvaise tolérance de I’anémie [115, 116].
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9.2- Traitement Endoscopique :
9.2.1- La dilatation endoscopique :

9.2.1.1- Dilatation endoscopique par bougies de Savary-Gilliard :

Cette technique recourt a ’emploi de dilatateurs en plastique recouvert de
polyvinyl de diamétre croissant allant jusqu’a 17mm [1, 2, 77,118, 119, 120].
Un fil guide métallique est introduit tout d’abord sous contrdle endoscopique a
travers 1’anneau ou la sténose. Apres franchissement de I’anneau, I’endoscope
est retiré tout en repoussant le fil-guide qui ne doit pas étre mobilisé¢ durant cette
manceuvre. La dilatation est réalisée d’une manicre progressive par passage des
bougies sur le fil-guide, avec 1’aide d’un(e) assistant(e) qui maintient une
tension fixe sur ce dernier, afin d’éviter la courbure de la bougie dans
I’acesophage, source de déchirure pariétale. La premicre bougie utilisée doit étre
de diameétre 1égérement supérieur au calibre de la sténose dans sa partie la plus
serrée. Une alimentation correcte peut €tre obtenue pour un diametre de 12 a 13
mm, une alimentation tout a fait normale nécessitant souvent un calibre de 15
mm. Il est recommandé de réintroduire 1I’endoscope en paralléle du fil-guide ou
sur le fil-guide afin de s’assurer de la réussite de la dilatation objectivée par le
passage ais¢ de I’endoscope et par la visualisation de la déchirure de la
membrane. Le contrdle endoscopique permet également d’explorer le reste du
tractus digestif supérieur notamment a la recherche d’une éventuelle néoplasie

associée. Un controle fluoroscopique est recommandé a la fin de la procédure [1,
2, 120].

100



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

La dilatation endoscopique peut souvent étre faite en ambulatoire [120,
121]. Ces précautions observées, la méthode est sure, efficace et économique
avec un taux faible de complications (perforation) s’¢élevant a 1 - 3% [1, 2, 13,
120, 121]. Généralement, une seule séance de dilatation est suffisante pour venir
a bout de la dysphagie. Parfois, plusieurs s€ances sont nécessaires [1, 2, 13,
121].

9.2.1.2- Dilatation endoscopique par ballonnet :

Cette technique a été utilisée par certains auteurs avec de bons résultats
[1,2, 122]. L’endoscope est positionné quelques centimetres au-dessus du pdle
supérieur de I’anneau et/ou de la sténose et le ballonnet de dilatation est
introduit dans le canal opérateur de I’endoscope. Sous contrdle endoscopique, la
partie médiane du ballonnet est placée a cheval sur I’anneau ou la sténose. Si le
franchissement se révele difficile ou au moindre doute concernant le bon
positionnement du ballon, un fil-guide est passé a travers la sténose sous
contrdle fluoroscopique et le ballonnet est glissé sur le fil-guide. Le ballonnet est
raccordé a une seringue remplie d’eau ou de sérum physiologique et montée sur
un manometre. L’assistant(e) gonfle le ballonnet jusqu’a son diameétre nominal,
en respectant les recommandations de pression indiquées sur la notice ou le
ballonnet lui-méme. Le ballonnet peut étre laiss€ en place 15 a 30 secondes
avant d’étre retiré. Apres la dilatation, une endoscopie oesogastrique permet
d’apprécier le calibrage de 1’oesophage, la facilit¢ du passage de I’endoscope,
I’absence de bréche pariétale ou de saignement anormaux (une légére effraction
pariétale et un saignement modéré ne sont pas anormaux et témoignent de

I’efficacité de la dilatation) [120, 122].
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9.2.1.3- Autres techniques de dilatation endoscopique :

Demirci et Papazian ont rapporté I’utilisation d’olives métalliques d’Eder-
Puestow lors de la dilatation endoscopique de I’anneau cesophagien [21, 97,
122]. L’utilisation des dilatateurs d’Eder-Puestow, de Celestin ou de Maloney,
plus anciennes et plus traumatiques, ont été pratiquement abandonnées [120].
Actuellement 2 principaux types de dilatateurs sont utilisés : les bougies de

Savary-Gillard et, moins fréquemment, les ballonnets hydrostatiques [120].
9.2.2- Autres techniques instrumentales endoscopiques:

Parfois, la simple introduction de 1’endoscope peut suffire a déchirer la
membrane et a rétablir un calibre cesophagien suffisant. Cependant, cette
manceuvre doit étre prudente pour éviter une fissuration pariétale. [1, 69, 77, 97,
121].

Des auteurs ont rapporté I’utilisation de pince de biopsie sous
cesophagoscopie pour la lacération de la membrane cesophagienne [77].

Krevsky a relaté le recours a la coagulation par le laser YAG pour la
«destruction » de [D’anneau cesophagien aprés échec de la dilatation
endoscopique par dilatateurs et par ballonnets durant une période de 10 ans. 20
implusions de 50 watts ne dépassant pas 0,5 secondes chacunes ont été
administrées a ’anneau. Il a noté une importante régression de la dysphagie a 2
jours du traitement [123].

Perez a également rapporté le premier cas de SPV traité par coagulation par
plasma d’argon de I’anneau cesophagien apreés échec de la dilatation

endoscopique [124].
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9.3- Traitement chirurgical:

Le traitement chirurgical a été rarement décrit dans la prise en charge du
SPV. Kitahara a réalisé¢ une résection de la membrane sous anesthésie générale
par microlaryngochirurgie a I’aide d’un scalpel et de ciseaux a travers la lumicre
cesophagienne avec suture de la plaie [125]. Lindgren a réalisé une myotomie du
muscle cricopharyngien en raison de résultats insatisfaisant de la dilatation
endoscopique [126]. Iddles a relat¢ la réalisation d’une myotomie extra-
muqueuse du muscle cricopharyngien chez un patient ayant un SPV avec une
sténose 1importante de 1’cesophage cervical empéchant toute dilatation
endoscopique avec disparition de la dysphagie en post-opératoire [5]. Si une
néoplasie est associée, le traitement chirurgical de la tumeur sera réalisé en

fonction de la localisation et du stade de la Iésion [21].
9.4- Indications therapeutiques :

La premicere étape dans la prise en charge du SPV est de chercher et traiter
une éventuelle étiologie de la carence martiale (néoplasie, hémorragie active ou
malabsorption notamment la maladie cceliaque) [1, 2, 5, 44, 80].

Le traitement du SPV repose essentiellement sur la supplémentation
martiale et la dilatation endoscopique [1].

Paterson, Waldenstrom et Cahn estiment que le traitement du SPV est basé
sur la supplémentation martiale [5]. L’administration du fer normaliserait la
pression de déglutition au niveau de la cavité pharyngée diminuée chez les
patients atteints du SPV et améliorerait ainsi la dysphagie [15]. Selon Soumana,
I’administration du fer seul permet la régression de la dysphagie dans la majorité

des cas avant méme la normalisation des signes biologiques de I’anémie [68,
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83]. Hiroshi, MacNab, Crawfurd, Gonul, Atig et Akrout ont tous rapporté des
cas de SPV traités uniquement par fer avec amélioration clinique et régression
de la dysphagie [5, 15, 48, 74, 75, 87]. Bredenkamp a également fait part du cas
d’une jeune fille, ayant un SPV, traitée par fer seul avec résolution de la
dysphagie, de I’anémie et de I’anneau cesophagien [54]. Il suggére que la
réponse au traitement martial dépendrait de 1’age du patient et de la chronicité
de I’anémie. Plus le patient est jeune et I’anémie est récente plus la réponse au
traitement martial est satisfaisante [54]. Yasawy estime que la dysphagie
d’évolution récente et intermittente pourrait répondre au traitement martial seul.
La dysphagie chronique et importante nécessiterait un traitement instrumental
associ¢ a la supplémentation martial [121].

Novaceck, Conigliaro et Papazian estimaient qu’en cas d’une obstruction
importante de la lumiére cesophagienne infranchissable par 1’endoscope, d’une
dysphagie importante, chronique ou d’une persistance de la dysphagie malgré un
traitement martial bien mené, une dilatation endoscopique de I’anneau est
nécessaire [1, 2, 52, 69, 77, 97, 122, 127]. Selon Jones, un anneau obstructif est
souvent a ’origine d’une résistance thérapeutique d’ou la nécessité d’une
rupture par voie endoscopique [69, 83]. Atmatzidis et BenGamra avancent que
le traitement du SPV repose sur le traitement martial et le traitement
endoscopique [3, 68]. La rupture endoscopique de la membrane permet la
reprise rapide de I’alimentation orale et ’amélioration de 1’état clinique du
malade [77]. Selon Owen, peu de cas résistent a toutes ces thérapeutiques et

nécessitent des dilatations itératives [5].
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Dans la série de MacNab, une supplémentation martiale était administrée
en 1°° intention dans 100% des cas. 15% ont bénéficié du fer par voie
parentérale aprés non amélioration clinique sous supplémentation orale et 11,7%
d’une dilatation endoscopique aprés échec du traitement martial seul [5]. Une
supplémentation martiale avec dilatation endoscopique ¢étaient réalisées
d’emblée chez 100% des patients dans les séries de Dia, BenGamra, Hefaiedh et
Sinha. Novacek a rapporté que 28 cas de SPV ¢étaient publiés dans la littérature
anglaise entre 1999 et 2005 [1]. 100% des cas ont bénéfici¢ d’un traitement par
fer et 7% d’une transfusion de culots globulaires. 72% des cas ont eu une
dilatation endoscopique et une rupture spontanée de 1’anneau par 1I’endoscope
¢tait rapportée dans 3,5% des cas [1].

Des auteurs ont rapporté l’'utilisation d’autres méthodes thérapeutiques
endoscopiques vu la non amélioration clinique de leurs patients apres plusieurs
séances de la dilatation endoscopique. Krevsky avait réalisé une coagulation de
I’anneau cesophagien par Laser YAG apres échec de 6 séances de dilatations sur
10 ans. Perez avait réalisé une coagulation de la membrane par plasma d’ Argon
dés la 1% récidive de la maladie [123, 124]. Ces méthodes s’avérent étre simples
et efficaces selon ces auteurs, cependant elles requiérent une expérience, une
bonne connaissance des techniques et une disponibilité du matériel. Une longue
expérience avec des séries plus importantes de patients traités par ces méthodes
est nécessaire pour évaluer I’innocuité et I’efficacité¢ de ces procédures [123,
125].

Le recours a la chirurgie a été exceptionnellement envisagé et controversé
dans la prise en charge du SPV [21, 26]. Plusieurs techniques chirurgicales ont
¢été rapportées : résection de I’anneau par microlaryngochirurgie a travers la
lumiere cesophagienne (Kitahara) ou myotomie du muscle cricopharygien
(Iddles, Lindgren). Cette option thérapeutique ne pourrait étre discutée qu’apres

¢chec du traitement endoscopique [21, 125].
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Dans notre série, tous nos patients se sont présentés avec une dysphagie
génante et/ou une membrane sténosante. Seule la dilacération endoscopique a
autoris¢ une amélioration patente voire une disparition de la dysphagie. Ainsi,
une effraction initiale spontanée de I’anneau par fibroscope était réalisée dans 3
% des cas. Une dilatation endoscopique au moyen des bougies de Savary
Gilliard a été effectuée dans 97 % des cas. Le traitement martial n’a été
préconisé€ que chez les patients présentant une anémie ou une sidéropénie. Ainsi,
71,1 % des malades ont bénéficié d’un traitement par fer, & noter que pour 3
patients, une transfusion de culots globulaires a été préconisée en raison de la

sévérité de I’anémie. La durée moyenne du traitement martial était de six mois.
9.5- Complications du traitement endoscopique:

Les complications liées a la dilatation endoscopique par les bougies de
Savary Gilliard ou par ballonnet sont rares [21, 120]. La complication majeure
est la perforation qui doit étre suspectée devant la persistance ou la reprise de
douleurs rétro-sternales et I’apparition d’une fievre et d’un emphyséme sous
cutané ou lorsque 1I’examen endoscopique a la fin de la procédure montre un
saignement trés important ou carrément une dilacération franche de la paroi [21,
120]. Les examens morphologiques (radiographie thoracique, transit aux
hydrosolubles, tomodensitométrie) permettront de s’assurer de 1’absence de la
breche médiastinale [120]. La dilatation endoscopique est reconnue par plusieurs
auteurs comme ¢étant une méthode sure avec un taux faible de complications
variant entre 1 a 3% [1, 2, 13, 120, 121]. Dans les séries de Dia, BenGamra,
Hefaiedh et Sinha, aucune complication du traitement endoscopique n’a été
rapportée [2, 68, 69, 81]. Chisholm avait rapporté la survenue d’un déces
secondaire a une perforation cesophagienne apres dilatation dans sa série [76].
Dans notre série, aucune complication du traitement instrumental était n’a été

enregistrée.
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9.6- Surveillance :

Une surveillance réguliére au long cours des patients atteints du SPV doit
étre préconisée vu le risque de dégénérescence et de rechute [1, 26, 68, 77,128].
Ceci requiert une coopération du patient [80]. Les modalités de -cette
surveillance ne sont pas consensuelles [69]. La plupart des auteurs
recommandent la réalisation d’une FOGD avec biopsies chaque année afin de
détecter précocement une éventuelle néoplasie [1, 2, 83, 98, 129]. Logan avance
méme qu'une détection précoce d’une dégénérescence maligne du SPV
nécessiterait une surveillance trés rapprochée éventuellement tous les 3 mois
[80]. En ce qui concerne le déficit ferrique, Logan a suggéré de réaliser un
dosage du fer sérique et une NFS tous les 6 mois pour traiter précocement tous
déficit ferrique générateur d’une rechute [80]. Peu d’auteurs ont fait part du
rythme de surveillance des paramétres hématologiques. Dans notre formation,
les patients étaient revus en consultation tous les 3 mois. L’endoscopie oeso-
gastro-duodénale n’a été généralement réalisée qu’en cas de récidive de la
dysphagie. Une NFS et le dosage de la férritinémie étaient demandés en cas
d’installation d’un syndrome anémique clinique ou, parfois, lors de la récidive

de la dysphagie.
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10. EVOLUTION ET PRONOSTIC:

10.1- L’évolution du SPV apres traitement et le probléme de la
récidive :

L’évolution du SPV a court terme est généralement rapidement favorable
sous traitement avec régression de la dysphagie et de I’anémie [74, 83].

Dans certains cas, la thérapeutique martiale seule entraine une régression
de la dysphagie en quelques jours puis sa disparition ainsi que celles des
troubles cutanéo-muqueux en quelques mois. Les signes fonctionnels régressent
les premiers mais les 1ésions peuvent persister a 1’cesophagoscopie méme si
toute la symptomatologie ait disparu [15, 76]. Dans d’autres cas plus avancés
avec dysphagie trés importante ou sténose cesophagienne serrée, la seule
thérapeutique martiale est insuffisante et peut paraitre inefficace. Il faut alors
I’associer a des dilatations instrumentales.

Dia avait noté une disparition de la dysphagie aprés 10 mois de suivi chez
95% de ces patients [69]. Conigliaro et Issa ont rapporté une amélioration
clinique et biologique apres respectivement 13 mois et 3 ans d’évolution dans
tous les cas [77, 127].

Une récidive est possible a I’arrét du traitement, parfois méme a distance,
apres une guérison clinique et paraclinique qui semblait stable [5,83]. La rechute
inclut généralement la dysphagie, le déficit ferrique ou une anémie [4, 76, 77,
83, 130]. Dia et Hefaiedh ont rapporté une récidive dans respectivement 15,7%
et 30% des cas nécessitant des dilatations endoscopiques itératives [68, 69]. Le
nombre moyen des séances de dilatation par patient dans la série de Dia était de

1,5 [69]. Fall a noté une récidive dans 14% des cas. Elle était survenue a court
108



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

terme [0-6 mois] dans 6% des cas, @ moyen terme [6-12mois] dans 4% des cas et
a long terme [> 12 mois] dans 4% des cas [4]. Cette récidive était accompagnée
d’une anémie dans 10% des cas et d’un déficit ferrique dans 12% des cas. Un
patient avait présent¢ 7 récidives sur 6 ans d’évolution. Une dilatation
endoscopique était réalisée au décours de chaque récidive. Dans notre série, une
récidive de la dysphagie était notée dans 27 % des cas (n=35). Cette récidive
¢tait immédiate dans 2% des cas (n= 3), a moyen terme dans 6,7% des cas
(n=09) et a distance dans 18,3 % des cas (n=25). La récidive était accompagnée
d’une anémie sidéropénique dans 2,2 % des cas et d’une hyposidérémie isolée
dans 0,8% des cas. La majorité de ces patients ont présenté une seule récidive
(n=24). 13 patients ont présenté des récidives multiples nécessitant des
dilatations itératives. 58 séances de dilatation endoscopique ont ainsi étaient
effectuées durant le suivi des patients. Ci-dessous, un tableau comparant le taux

de récidive apres traitement dans différentes séries du SPV :

Tableau N° 20 : comparaison des taux de récidive

apres traitement dans différentes séries du SPV

Dia Conigliaro Fall
Séries Hefaiedh [2] Notre série
[69] [77] [4]
Taux de
15,7% 30% 50% 14% 27%
recidive
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10.2- La dégénérescence maligne :

A long terme, I’évolution du SPV est marquée par une augmentation du
risque de dégénérescence maligne au niveau de la bouche de I’cesophage [5, 26,
68, 83, 69, 76]. Ce risque varie selon les auteurs entre 3 et 30% [1, 68, 74, 83].
Le SPV est considéré ainsi comme étant un état précancéreux [5, 68, 83, 69, 76,
128]. La dégénérescence en carcinome post cricoidien a été décrite pour la
premiere fois par Paterson en 1919 [29, 76]. Depuis, cette relation a été bien
¢tablie par plusieurs auteurs [137, 142]. Chisholm, Owen et Sinha ont noté
I’installation d’un cancer post-cricoide respectivement chez 4%, 15% et 10 % de
leurs patients atteints du SPV [5, 76, 81]. Dans une étude rétrospective, menée
par Richards, sur une période de 20 ans portant sur des cas de carcinomes post-
cricoides, 266 patientes du sud des pays de Galles ont été interviewées. Plusieurs
patientes souffraient précédemment de signes caractéristiques du SPV : 35%
avaient rapporté une histoire de dysphagie chronique, et dans les antécédents de
9% de ces femmes, une membrane de 1’cesophage cervical a été¢ diagnostiquée a
I’endoscopie digestive haute [142]. Dans notre série, le SPV était compliqué
d’une dégénérescence maligne au niveau de la bouche de I’cesophage dans 3,7
% des cas. Ci-dessous un tableau comparant I’incidence de la dégénérescence

maligne dans différentes séries du SPV :
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Tableau N° 11 : Incidence de la dégénérescence maligne au niveau de la bouche de
I’;esophage dans différentes séries du SPV

Chisholm | Owen | BenGamra Heifadh Sinha Dia Notre
Séries du SPV
[55] [55] [68] [2] [81] [69] série
Fréquence de
dégénérescence 4% 15% 5% 20% 10% 5% 3,7%
maligne

Le diagnostic du SPV se faisant lui-méme tardivement, une dégénérescence
maligne a tout le temps de se développer avant que le patient ne consulte. Le
diagnostic de transformation maligne est souvent difficile car les signes
cliniques sont ceux d’une reprise évolutive de D’affection. L’évolution est
sournoise et le cancer est souvent découvert a un stade tardif. Il existe une phase
infra-clinique marquée par la tendance de la muqueuse a devenir lisse avec
apparition d’une zone dépolie plane ou discrétement en relief ou encore d’une
ulcération plane ou en relief [21, 26]. A la phase clinique, certains signes
méritent une attention particuliére : une dysphagie douloureuse, une dysphonie,
une hypersialorrhée ou un amaigrissement rapide [21, 26]. Dent, Hadnagy et
Nicoli ont avancé que le délai moyen entre le diagnostic du SPV et la survenue
de cancer post cricoide est estimé a 15 ans [26, 143, 144, 145]. Dans notre série,
le délai moyen entre le diagnostic du SPV et la survenue du cancer était de 6
ans. Le diagnostic de dégénérescence maligne était concomitant au diagnostic
du SPV dans 1,5 % des cas et ultérieur dans 2,2 % des cas. Ce délai était
respectivement de 11 et 19 ans chez deux de nos patientes. La dégénérescence
survient surtout chez les femmes agées de 50 ans a 70 ans [26, 143, 144, 145].
Toutefois, Paterson avait montré que le cancer peut survenir plus tot, vers 20-30
ans [21]. Dans notre série, ’4ge moyen des patientes ayant une dégénérescence
¢tait de 52 ans avec des extrémes allant de 28 ans a 75 ans.
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10.3- Le pronostic du SPV:

Le pronostic du SPV est excellent [1]. La dysphagie et ’anémie peuvent
étre traitées efficacement dans la majorité des cas [1]. Toutefois, en cas

d’association a un cancer, le pronostic s’assombrit considérablement [1].

Chisholm a rapporté la survenue d’un déces dans 19,5% des cas dans sa
série. Le déces é€tait en rapport avec une évolution mortelle d’un cancer de
I’cesophage et d’un cancer de I’hypopharynx dans 2,8% des cas, secondaire a
une perforation cesophagienne aprés dilatation dans 1,4% des cas et avec des
tares autres que le SPV dans 15,3% des cas. Dans notre série, un déces était
survenu dans 3,9% des cas durant 1’évolution. Il était en rapport avec un cancer
cesophagien dans 3% des cas et avec une décompensation d’une cardiopathie

dans 0,9% des cas.
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11- SPV ET ASSOCIATIONS :
11.1- SPV ET CANCERS::

Le SPV s’accompagne d’un risque important de développement d’un
cancer des voies aéro-digestives supérieures et de 1’cesophage a distance de
I’anneau [1, 2, 76, 83, 131]. La cancérisation intéresse essentiellement
I’cesophage et I’hypopharynx [5, 26, 68, 83, 69, 76, 128, 137, 138]. Le
développement du cancer dans la cavité buccale (langue mobile), ou dans
I’estomac est beaucoup moins fréquent [137, 138]. Kitabayashi, Koklu, ki-Han
Kim, Nagai et Jacobs avaient rapporté les cas de patients ayant un SPV associé a
un cancer gastrique [10, 11, 45, 139, 140]. Davidson et Shetty ont rapporté des
cas du SPV associ¢ a un cancer de la langue [14, 141]. Dans notre série, un
cancer de I’cesophage moyen et inférieur était associ¢ au SPV dans 7 cas soit 5
% des cas. La tumeur siégeait au niveau du tiers moyen de 1I’cesophage dans 3

cas (2,2%) et au niveau du tiers inférieur de 1I’cesophage dans 4 cas (2,8%).

Ahlbom dans une étude menée a stockholm 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 levres et de la cavité buccale. 11 a également
constaté que la moitié des patientes suivies pour un cancer de la cavité buccale
et la majorité des patientes ayant un cancer de I’hypopharynx et du haut
cesophage avaient un SPV [32]. Wynder avait noté, dans une étude incluant 472
patients, que 90% des patientes traitées pour un cancer de I’hypopharynx avaient
des signes caractéristiques du SPV et qu’il y avait une relation étroite entre le

SPV et le cancer des voies aéro-digestives supérieurs et de 1’cesophage [20].
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La pathogénie de développement du cancer chez les patients atteints du
SPV reste obscure et mal ¢lucidée. Certains auteurs incriminent le déficit en fer
qui pourrait €tre a l’origine de dysplasies cellulaires [13, 20, 81, 83, 146].
Wynder a proposé un schéma expliquant la relation entre le déficit ferrique et le

développement des cancers des voies aéro-digestives supérieures [20] :
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Figure N° 7 : Schéma proposé par Wynder expliquant I’éventuel role du déficit en fer dans la genése des

cancers du tube digestif supérieur
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Plus récemment, Badawy a mené une étude visant a préciser le réle de
I’instabilité des microsatellites dans la carcinogénése du cancer post cricoide
dans le SPV [147]. L'instabilité des microsatellites se caractérise par la variation
anormale du nombre de séquences répétées dans I'ADN tumoral comparé a
I'ADN du méme patient provenant d’un tissu sain [148]. Il a noté que plusieurs
événements génétiques se produisent lors de la dégénérescence du SPV en
carcinome post cricoidien. La détection de ces changements aidera a une
meilleure compréhension de la carcinogénese lors du SPV et la détection
précoce de la néoplasie. Le CFS-1 (Colony stimulating factor 1 receptor) est le

marqueur le plus informatif de la progression tumorale [147].

Certains auteurs comme Sinha ont avancé que les changements
dysplasiques observés lors d’un déficit martial seraient réversibles apres
I’adjonction du fer [21, 81]. Sur une étude de 76 cas suivis et traités pendant 25
ans, MacNab n’a observé qu’un seul cas de cancer et souligna I’intérét du
traitement martial préventif du développement de néoplasie [5, 21].
Waldenstrom, Wynder et MacNab ont également remarqué la diminution de
I’incidence de cancers et du SPV apres enrichissement de la farine en fer en
1944 en Suéde [5, 20, 21]. Simpson, par contre, avait noté que le traitement

martial « ne semblait pas prévenir le cancer lors du SPV » [21].

En conclusion, le risque de développement de cancer lors du SPV est
suffisamment important pour contraindre les malades a une supplémentation
martiale et a une surveillance clinique et endoscopique étroite a la recherche

d’un carcinome in situ.
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11.2- SPV et maladie cceliaque :

La maladie cceliaque (MC) est une entéropathie auto-immune induite par
I’ingestion de gluten chez des sujets génétiquement prédisposés [149, 150, 151].
Elle se définit par trois criteres : le syndrome de malabsorption clinique et/ou
biologique — atrophie villositaire totale ou sub-totale — régression de la
symptomatologie clinique et biologique et repousse villositaire aprés régime

sans Gluten [26].

La maladie ceeliaque se révele cliniquement de fagon trés variable [152].
Le syndrome de malabsorption peut étre manifeste comme on peut assister a des
formes dites silencieuses ou latentes [26]. Plus de 80% des patients atteints de la
maladie ceeliaque ont des manifestations occultes [153]. Les patients ayant une
anémie sidéropénique dont l’origine n’est pas évidente devraient bénéficier
d’une recherche de malabsorption et de ses causes [26]. L’anémie sidéropénique
(qui peut étre réfractaire a une supplémentation martiale orale) sans symptomes
suggestifs de malabsorption est une présentation fréquente de la maladie
ceeliaque qui n’est devenue bien connue qu’au cours des dernieres décades [43,
154]. Selon I’une des théories étiopathogéniques les plus retenues, le SPV est du
a un déficit en fer. Reconnue comme étant une cause de déficit en fer chronique,
la MC devrait étre considérée comme un facteur étiologique du SPV. Beaucoup
d’auteurs dont Dickey et Dantas recommandent de réaliser des biopsies
duodénales systématiques au cours des FOGD devant tous SPV notamment
quand aucune autre cause de I’anémie n’est retrouvée. Les examens
anatomopathologiques montrent alors un taux de diagnostic élevé de la MC

méme en 1’absence d’autres signes d’appel cliniques [26, 39, 50].
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Plusieurs auteurs ont rapporté des cas de SPV associés a une maladie
ceeliaque. Novaceck avance méme que la MC est Patteinte la plus fréquemment
associée au SPV ces dernicres années [1]. River, Dickey, Malhotra et plus
récemment, Sood, Pankaj et Mnif avaient décrit des cas de SPV avec MC [39,
158, 159, 161, 162, 163]. Saroj a également fait part d’un SPV associé a une MC
séronégative par déficit en IgA [164]. Hefaiedh avait noté que la MC était

présente dans 10% des cas du SPV dans sa série [2].

Dans notre série, la maladie cceliaque était présente chez 3,7% des cas
(n=5). 2 patientes avaient une diarrhée chronique (40%) et 2 patientes
présentaient des troubles cutanéo-muquex et phanériens (40%). Le duodénum
¢tait d’aspect endoscopique normal dans 4 cas (80%) et était polypoide dans 1

cas (20%).

Il est important de souligner que les patients atteints de MC ont un risque
¢levé de développer une tumeur maligne tel un lymphome T ou un
adénocarcinome gastro-intestinal [165]. Rashid a décrit le cas d’un patient
atteint du SPV et de MC compliqués de plus d’un carcinome post cricoide de
I’cesophage [43]. Jessner a rapporté un cas de MC associée au SPV compliquée
d’un carcinome cesophagien et d’un cancer de la langue [128]. Les médecins
doivent étre conscients du fait que le SPV et le carcinome post-cricoide
pourraient étre une complication tardive d’une maladie ceeliaque de longue date
non diagnostiquée et ne se manifestant que par une anémie sidéropénique. Nous
ne pouvons dans ce cadre qu’approuver les auteurs, tels Dickey et Dantas, qui
recommandent de réaliser une biopsie duodénale systématique lors de

I’investigation endoscopique d’une dysphagie sidéropénique.
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11.3- SPV et pathologie thyroidienne :

Certains auteurs avaient décrit I’association du SPV a des pathologies
thyroidiennes notamment auto-immunes. Javett avait rapporté un cas de SPV
associ¢ a une thyroidite d’Hashimoto [92]. Jacobs avait retrouvé un goitre (ne
pouvant étre tenu responsable de la dysphagie) dans 19 sur 55 cas de SPV et un
antécédent de thyroidectomie dans 3 cas [11]. Perez avait rapporté le cas d’une
patiente ayant un SPV avec un antécédent d’hypothyroidie [124]. Chisholm
avait not¢ que 15% de ces patients atteints du SPV avaient une pathologie
thyroidienne associée. Il s’agissait d’une hypothyroidie dans 5 cas, d’un goitre
nodulaire dans 3 cas, d’une thyrotoxicose dans 2 cas et d’un carcinome
thyroidien dans 1 dernier cas [76]. Il conclua qu’il existerait une relation entre le
développement de I’anneau post-cricoidien et I’atteinte thyroidienne et cita que
ces constatations rejoignaient celles de Shamma’s et Benedict. Blendis et Javett
pensent, également, qu’il existe une relation entre la membrane rétro-
cricoidienne et le dysfonctionnement de la glande thyroide : puisqu’elles ont la
méme origine embryologique, elles pourraient subir les mémes modifications
dégénératives simultanément [21, 76, 92]. Chisholm souleva également la part
de l’auto-immunité dans la genése de ces anomalies thyroidiennes et
du SPV [76].

Dans notre série, on note également une importante fréquence des atteintes
thyroidiennes. En effet, Elles touchaient 8,8% des patients (n=12). 5 patients
avaient un goitre nodulaire, 5 patients un goitre homogeéne et un nodule
thyroidien était retrouvé chez une seule patiente. Une dysthyroidie était notée
dans 2 cas. Nous rejoignons, donc, I’hypothése soulevée par ces auteurs d’une
¢ventuelle relation entre le SPV et les pathologies thyroidiennes. Des études
ciblées et de nouveaux rapports dans ce sens aideraient a bien €lucider la nature

de cette relation.
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11.4- SPV et autres associations :

Nous avons rapporté 8 cas de SPV associé¢ a une HTP ce qui représente 5%
de I’ensemble des cas du SPV de notre série. Cette HTP était en rapport avec
une hépatopathie auto-immune dans 2 cas ce qui souléve une autre fois la
question sur la part de I’auto-immunité dans la génese de ce syndrome. Peu de
cas dans la littérature mentionnent 1’association du SPV a une HTP. Dia et Fall
avaient rapporté, un cas chacun, de SPV avec une HTP [69, 4]. Il nous parait

qu’il n y a pas de relation physiopathologique entre ses deux pathologies.

Nous avons rapporté un cas de Maladie de Crohn associée au SPV soit
0,7% des cas. La survenue du syndrome a été notée 19 ans aprés ’apparition de
la colite inflammatoire. Wright avait décrit un cas d’un patient atteint d’une
colite ulcérative avec un SPV. Des anticorps anti-thyroglobulines ont été titrés
modérément ¢levés chez ce patient. Il est fort possible que des troubles
immunologiques soient incriminés dans la genese des troubles tissulaires [108].
Chisholm avait également fait part d’un cas de SPV associ¢é a une colite
ulcérative [76].

Un seul cas associant un SPV a des lésions bucco-dentaires a type de
candidose et d’aphtes buccaux a été rapporté dans notre série. Ces Iésions, a
notre avis, sont plus une conséquence du SPV qu’une association. En effet, le
tractus digestif est plus trés sensible au déficit en fer et sa réaction est souvent
une atrophie muqueuse. Au niveau bucco-dentaire, les manifestations
communément observées sont une langue atrophique, lisse et rouge, des
perléches, des carries dentaires (favorisées par la xérostomie), une chute de
dents précoce et une paleur muco-gingivale. La glossite inflammatoire se
caractérise justement par une atrophie muqueuse avec disparition des papilles
linguales. Les leucoplasies pourraient également étre en rapport avec un déficit
en fer. Un des diagnostics différentiels de ces leucoplasies est la candidose
buccale. Cette derni¢re est favorisée par la xérostomie et peut se retrouver
¢galement dans le SPV.
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Nous avons rapporté un cas de SPV associ¢é a un syndrome néphrotique
avec tableau clinique d’anasarque. A notre connaissance, aucun rapport n’a €té
publié a nos jours concernant 1’association du SPV a un syndrome néphrotique.
Atig avait décrit, par ailleurs, un cas de SPV révélé par un tableau d’anasarque.
Le bilan hépatique, rénal et cardiaque €tait sans anomalies et le patient avait bien
répondu au traitement martial seul [74]. D’autres pathologies associées au SPV

(notamment auto-immunes) ont ét¢ décrites dans la littérature :

<> Dejmkova, MacNab, Chislom et Ouakaa Kchaou ont rapporté des cas
de SPV associé a un syndrome de Gougerot-Sjogren [5, 41, 76, 166].

<> Medrano et Chisholm ont décrit deux cas de SPV associé a une
polyarthrite rhumatoide [98].

< Crema a publi¢ un cas de SPV associé¢ a une thalassémie [167].

< Tood a cité le cas d’une patiente ayant un SPV associé¢ a un syndrome
de Kartagener [168]

< Scott a fait par d’un SPV avec un syndrome myéloprolifératif [169].

<> Un cas de SPV associé a une maladie de Recklinghausen a été rapporté
par Bratkowska [170].

Au total, il nous parait que certaines de ces associations pourraient étre a
I’origine du SPV quand elles entrainent une spoliation sanguine ou une
malabsorption telle la maladie cceliaque, la maladie de Crohn. D’autres
pourraient s’associer au SPV fortuitement, pour des raisons encore mal
¢lucidées telles que I’auto-immunité et I’embryogénése ou de part leur fréquence
et leur caractére endémique dans la population générale (Goitre homogene,
HTP, Syndrome de Gougerot Sjogren, Polyarthrite rhumatoide, syndrome de

Kartagener).
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Conclusion
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Le syndrome de Plummer Vinson est une affection rare touchant surtout la

femme d’age moyen. Des données exactes sur sa fréquence font défaut.

Il se définit dans sa forme compléte par la triade : Dysphagie haute, anémie

sidéropénique et membrane cesophagienne post-cricoidienne.

La controverse quant a son étiologie reste encore grande. Sont incriminés
dans sa genese plusieurs facteurs, a des degrés différents, notamment le déficit
en fer, des facteurs auto-immuns et héréditaires.

Le traitement du SPV repose essentiellement sur la supplémentation en fer
et la dilatation endoscopique surtout par les bougies de Savary-Gilliard.
Cependant, la stratégie thérapeutique n’est pas codifiée et différe d’un praticien

a lautre.

Si I’évolution du SPV a court terme est généralement favorable ; a long
terme, elle est marquée par un risque assez important de dégénérescence
maligne. Le SPV est considéré, en effet, comme étant une condition
précancéreuse susceptible d’étre a 1’origine de malignité au niveau de tout le
tube digestif supérieur, notamment 1’cesophage cervicale, 1’hypopharynx,
I’estomac et la cavité buccale (la langue mobile).

Le SPV peut étre associ¢ a plusieurs pathologies. Les unes peuvent étre
considérées comme des facteurs étiologiques telle la maladie ceeliaque, d’ou la
nécessité de la réalisation d’une biopsie jéjunale systématique devant tout SPV.
D’autres pourraient s’associer au syndrome fortuitement, du fait de leur
caractére endémique dans la population ou pour des raisons encore mal
¢lucidées telle I’auto-immunité.

Une surveillance réguliére au long cours des patients atteints du SPV doit
donc étre préconisée vu le risque de dégénérescence et de rechute. Les modalités
de cette surveillance ne sont pas consensuelles.

Nous proposons, ci dessous, un schéma thérapeutique et de surveillance des

patients atteints du SPV.
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Dysphagie haute

/ .

Transit cesophagien

Endoscopie d’emblée

| /

Diagnostic du SPV

+

Dilatation par Bougies
+
Contréle immédiat
+
Endoscopie totale
+

Traitement martial si anémie ou

!

sidéropénie

Absence de la dysphagie P Controle clinique dans 15 jours
v
Géne a la déglutition
\ 4
Fribroscopie +/- dilatation
\ 4 v
Controle aprés 03 mois Contréle aprés 1 mois

Figure N : Algorithme de la prise en charge des patients atteints du syndrome de Plummer
Vinson au service des maladies de I'appareil digestif médecine C du CHU lbn Sina de Rabat

124



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

125



Traitement endoscopique de I'anneau de Plummer Vinson : expérience marocaine pilote

Résumeé

Titre : Traitement endoscopique de [’anneau de Plummer Vinson : Expérience Marocaine

pilote.
Auteur : Bakari Ghizlane

Mots clés : Syndrome de Plummer Vinson — Anneau cesophagien - Dilatation endoscopique.

I Le syndrome de Plummer Vinson (SPV) est une entité rare caractérisée dans sa forme
compléete par I’association d’une dysphagie haute, d’une anémie ferriprive et d’une membrane
de ID’cesophage cervical. L’objectif de notre étude est de reconnaitre les aspects
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs du SPV dans notre

contexte marocain et de les comparer aux données de la littérature.

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive des cas du SPV colligés au service de
Médecine « C » (Pr A.E. ESSAID) du CHU Ibn Sina de Rabat sur une période de 18 ans de
Septembre 1993 a Décembre 2011.

135 patients ont €té colligés. L’age moyen était de 43 ans. Le délai moyen du diagnostic
du SPV ¢était de 5 ans et 4 mois. La dysphagie était le motif de consultation de 98,5 % de nos
patients. 70,3% de nos malades avaient un syndrome anémique avec une anémie hypochrome
microcytaire. L’anneau de I’cesophage cervical était présent dans 100% des cas a la FOGD.
Une dilatation endoscopique a été réalisée dans 97 % des cas. Une effraction de 1’anneau par
fibroscope était notée dans 3 % des cas. Un traitement martial a été instauré chez les patients
ayant une anémie ou une sidéropénie. L’évolution était favorable dans 69% des cas. Une
récidive de la dysphagie était observée dans 27,3 % des cas. Une dégénérescence maligne

était notée dans 3,7% des cas.

Le SPV est une entit¢ rare dans notre contexte marocain. Son traitement repose
essentiellement sur la dilatation endoscopique et la supplémentation martiale. Une
surveillance endoscopique rapprochée est nécessaire en raison du grand risque de

dégénérescence maligne.
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Summary

Title : Endoscopic treatment of the Plummer Vinson web : A Moroccan experience.
Author : Bakari Ghizlane
Key words : Plummer Vinson syndrome, esophageal web , Endoscopic dilation

The association of postcricoid dysphagia, upper esophageal web(s) and sideropenia is
known classically as Plummer-Vinson syndrome (PVS). The aim of our study is to precise the
epidemiological, clinical, paraclinical, therapeutical and evolutive features of this affection in

the Moroccan context.

It is a retrospective descriptive study concerning 135 patients in whom the PVS was
diagnosed at the Medecine C Unit of Gastro-enterology in Ibn Sina hospital in Rabat over 18
years from September 1993 to December 2011.

135 patients with the diagnosis of PVS were included. Sexe-ratio was 0, 15. Mean age
was 43 years. The mean duration of symptoms before consulting was 5 years and 4 months
.Main symptom was dysphagia (98, 5 %). 70,3% of our patients had anemic syndrome with
microcytic hypochromic anemia. Endoscopic examination revealed the presence of a cervical
esophageal web in 100% of cases. Treatment was based on endoscopic dilation and iron
supplementation. Successful rupture of the web was achieved by Savary Gilliard dilators in 97
% of cases and spontaneously by the endoscope in 3% of cases. There were no complications.
The outcome was favorable in 69% of cases (n=93). 37 patients (27,3%) had a recurrence of
dysphagia and required a multiple session of endoscopic dilatation. Thus, a total of 189

dilatation sessions were performed. Malignant transformation occurred in 3,7% of cases.

Plummer-Vinson syndrome is, in our Moroccan context, a rare disorder which affects
mainly middle-aged women. The treatment is based on endoscopic dilatation and iron
supplementation. Prognosis of PVS is excellent. However, long-term endoscopic follow up is

necessary because of the high risk of malignancy.
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