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OZET )
Plummer-vinson sendromu

Plummer-Vinson veya Paterson-Brown-Kelly sendromu ust 0sefagus webi, disfaji, silozis, glossit ve demir eksikligi anemisi ile karakterize
ozellikle orta yas kadinlarda gorllen bir hastaliktir. Nedeni belli olmayip konjenital veya gastroozefagial refli (GERH) hastaligina
sekonderdir. Ozefagusun proksimalinde veya distalinde (Schatzki halkasi) gortilebilir.

Yutma guicligl, halsizlik, bulanti, kusma ve yorgunluk sikayetleri ile poliklinigimize basvuran 47 yasinda kadin hastaya yapilan kontrastl
Ozefagus grafisinde proksimal ozefagusta darlik saptandl. Gastroduodenoskopi ile darligin distaline gecilemedi. Darlik bolgesinden alinan
biyopsi sonucu hafif, non-spesifik 6zefajitle uyumlu geldi. Yapilan bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans gortintilemelerde sirastyla
darligin proksimalinde servikal ve torasik bolgede Ozefagusta kalinlasma ve krikofaringeal kas komsulugundaki anterior servikal
Ozefagusta fokal kalinlasma saptandl. Kan transfiizyonu ve destek demir tedavisi sonrasinda hasta sivilar ve kati gidalari yutmaya basladi.
Tedavinin 30. glinunde yutma gl¢lugu tamamen duzeldi. Uzun donem takiplerinde hasta sikayetsiz yasamini strdirmektedir.

Anahtar kelimeler: Plummer-Vinson sendromu, 6zofagial web, disfaji, demir eksikligi anemisi
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ABSTRACT
Plummer-vinson syndrome

The Plummer Vinson or Paterson-Brown-Kelly syndrome consist of an upper esophageal web, dysphagia, cheilosis, glossitis and iron
deficiency anemia, usually in middle aged woman. The cause is uncertain but may be congenital or secondary to gastroesophageal reflux
disease (GERD). These may occur in the proximal and distal (Schatzki’s ring) esophagus.

47 years age female patient who admitted to outpatient clinics with complaints of dysphagia, fatique, nausea, vomiting and wasting.
Contrast esophagus graphy revealed a proximal esophagus stenosis. Gastroduodenoscopy could not pass distal to stenosis. The biopsy
specimen obtained from the site of stenosis revealed mild, non-specific esophagitis. Computed tomography and magnetic resonance
imaging of the servical and thoracic region revealed wall thickening of the esophagus proximal to stenosis and diffuse focal thickening of
the anterior cervical esophagus wall neighbouring cricopharyngeus muscle seen respectively. After blood transfusion and supplemental
iron therapy, patient started to swallow fluids and solid foods. At the end of 30 days of treatment dysphagia resolved completely. During

long term of follow-up, patient was free of complaints.

Key words: Plummer-Vinson syndrome, esophageal web, dysphagia, iron deficiency anemia.
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GIRiS

lummer-Vinson (Paterson-Brown-Kelly) sendromu

disfaji, Ust dzefagusta web/webler ve demir eksikligi
anemisi ile karakterizedir. Siklikla orta yas kadinlarda go-
ralur. ABD'de Plummer-Vinson sendromu olarak adlandi-
rilirken, ingiltere’de Paterson-Brown-Kelly sendromu ola-
rak bilinmektedir. llk defa 1912 yiinda Plummer tarafin-
dan tanimlanmustir (1). Paterson ve Kelly, sendromun Kli-
nik bulgulart anemi, disfaji, glosit, selit, demir eksikligi ve
koilonsiyi tanimlamislardir (2,3). Glosit, dispepsi, kilo kay-
b1, silozis, atrofik gastrit, diyare, ses kisikligl ve parestezi
sik gorulen semptomlardandir (4,5,6). Submukoza kay-
nakli inflamasyonun neden oldugu fibroza sekonder dis-
faji ortaya cikar, disfajiye skuamoz epitel kaynakl ozefa-
gus ve hipofarenks web'leri neden olmakla birlikte, 6ze-
fagus dismotilitesi de bildirilmistir (7). Disfaji nedeniyle
takip edilen 500 vakalik bir calismada vakalarin %712'sin-

Yazisma adresi / Address reprint requests to: Dr. Aydin Ciltas
Bakirkoy Dr. Sadi Konuk EAH

Telefon / Phone: +90-505-672-0269

Elektronik posta adresi / E-mail address: aydinciltas@e-kolay.net
Gelis tarihi / Date of receipt: 7 Agustos 2006/ August 7, 2006

Kabul tarihi / Date of acceptance: 24 Agustos 2006 / August 24, 2006

de anterior lokalizasyonlu web bulunmustur (8). Plum-
mer-Vinson-Kelly sendromunda rastlanilan demir eksik-
ligi anemisinin patogenezi bilinmemekle birlikte, demir
ve vitamin destegi endikedir. Disfaji tedavisinde web ve
fibroz dokunun buji veya balon dilatasyonu uygulanabi-
lir. Post-krikoid 0zefagus karsinomu ile birlikteligi bildiril-
mistir (9). Karsinom, disfaji semptomundan yillar sonra
karsimiza cikabilir (10). Hipofarenks ve Ust 0zefagus en-
doskopiler ile takip edilmelidir.

OLGU

47 yasinda bayan hasta, kati ve sivi gidalar yutma
guclugu, halsizlik, yorgunluk, bulanti, kusma, kilo kaybi
sikayetleri ile poliklinigimize muracaat etti. Anamnezde
son 1 yildir kati gidalari, 8 aydir sivi gidalar yutma guc-
1Ggl mevcuttu. Son bir yil icerisinde 15 kg kilo kaybi ta-
rif eden hastanin, halsizlik, yutma guclugu sikayetlerinde
artisla birlikte yakinmalarina bulanti ve kusma eklen-
misti.  Hastanin yapilan fizik muayenesinde, cildi ileri
derecede soluk idi. Odem, siyanoz, ikter tesbit edilmedi.
Hastanin arteriel kan basinci 100/70 mmHg, nabiz 92/dk
ritmik, atesi 36.5 C, solunum sayisi 16/dk bulundu. Kardi-
yovaskdler, solunum ve diger sistem muayeneleri nor-
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maldi. Bakilan kan tetkiklerinde hemoglobin 6 gr/dl, he-
matokrit %22, MCV 55 fl, serum demiri 13 mikrogr/dl, se-
rum demir baglama kapasitesi 414 mikrogr/dl bulundu.
Periferik yaymasinda eritrosit morfolojisi mikrositoz, hi-
pokromi, aniso-poikilositoz tesbit edilen hasta agir demir
eksikligi anemisi ile uyumlu bulundu. Gaitada gizli kan
negatif tesbit edildi.

Olgunun baryumlu Ozefagus grafisinde, 0zefagus
proksimalinde darlik tesbit edildi (Sekil 1). Gastroduode-
noskopide 0zefagusdaki bu darlik sebebiyle ileriye geci-
lemedi ve o bolgeden alinan biyopsilerin sonucu “hafif

Ly ‘
Sekil 1. Baryumlu 6zefagus grafisinde 6zefagus proksimalin-
de darhk

Sekil 2. BT'de 6zefagus proksimalinde diffiiz duvar kalinlas-
masl

derecede non-spesifik 6zofajit” olarak geldi. Servikal ve
toraks bilgisayarli tomografi (BT)'lerinde 0¢zefagusun
proksimalinde diffiz duvar kalinlasmasi bulundu (Sekil
2). Servikal manyetik rezonans (MR) incelemede “krikofa-
rengeusa komsu servikal 0zefagusta anterior Ozofajial
duvarda difftiz fokal kalinlasma (ring tarzinda konstruksi-
yonla karakterize 6zofageal web gorinimu) saptandi
(Sekil 3). Plummer-Vinson sendromu dusunulen hastaya
3 Unite tam kan transflzyonu yapildi ve oral demir teda-
visine baslandi. Disfaji semptomlari 2.haftadan itibaren
gerilemeye basladi, kati ve sivi gidalarl yutmaya basla-
yan hastanin tedavinin birinci ayinda vicut agirhgi 4 kg
arttl. Tedavi sonrasi periyodik olarak kontrollerine gelen
hastanin takiplerinde problem gelismedi.

Eimneww LS 7 U
sekil 3 MR'da krikofarengeusa komsu servikal 6zefagusta
anterior duvarda difiiz fokal kalinlasma

TARTISMA

Post-krikoid dzefagus web’lerine eslik eden demir ek-
sikligi anemisi Paterson-Kelly veya Plummer-Vinson sen-
dromu olarak adlandirilir (11,12). Klinik onemi bilinme-
mektedir. Web'ler eksantrik, cogu zaman multipl ve Ust
ozefagus yerlesimlidir (13,14). Siklikla Iskandinav toplum-
larinda ozellikle Isvec’in kirsal kesiminde rastlanmakla
birlikte son zamanlarda beslenme aliskanliginin dizelme-
si ve demir replasman tedavisinin daha lyi yapilmasi ne-
deniyle insidansi ve vaka bildirimi azalmistir (15). Tarki-
ye'de halen bir¢ok vaka bildirimi yapiimaktadir (16,17).
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Ozefagusun web-like darliklari siklikla konjenital ve-
ya inflamatuar orijinlidir. Bu darliklar web ve ring olmak
uzere iki tiptir. Webler genellikle 6zofagunun 1/3 Ust bo-
[imunde, ringler ise 1/3 alt bolimunde bulunurlar. Nor-
mal bireylerde asemptomatik hipofarengial web insi-
dansi %10’dan azdir, otopsilerin %14’Unde bulundugu
pildirilmistir ve orta yas kadinlarda daha sik gorilmekte-
dir (18). Webler birden ¢ok sayida olabilirler ve ¢ok katli
skuamoz epitel ile muskularis mukozadan meydana ge-
lirler. Weblerin ¢cogu asemptomatiktir, semptom veren-
leri de Ozellikle konsantrik webler solid gidalara karsi in-
termitan disfaji ile klinikte karsimiza ¢ikabilir.

Bizim olgumuzda oldugu gibi, semptomatik hipofa-
rengeal webler ile demir eksikligi anemisinin birlikte bu-
lunmasina Plummer-Vinson sendromu denir. Disfajinin
eslik etmedigi, servikal web ve demir eksikligi birlikteli-
ginin oldugu bir olguda, kati gidalarl yutma sirasinda ser-
vikal weblerin kayboldugu gorilmus ve bu webler en-
doskopi ile de goruntilenememistir (19) .

Solid gidalari yutma gu¢ligu tek semptom olabilir ve
siklikla epizodiktir. Bununla birlikte bir cok ring ve web
asemptomatiktir, fakat limen capi <1.3 ¢m oldugu za-
man disfaji kuraldir, ring ¢capi >2 cm ise disfaji gozlenmez.
Bizim vakamizda web Ust 6zefagus yerlesimliydi, 6zefa-
gus lumeni 1.3 cm’den daha dar oldugu icin disfaji yap-
mistl. Ayrica 0zefagustaki bu dar alan uzun bir segmen-
ti isgal etmisti. Hastamizin kadin olmasi da literattire uy-
gunluk gostermekteydi. Aneminin ¢ok derin olmasi, ol-
gumuzun diger onemli bir ozelligini olusturmaktadir. Ya-
pilan ¢alismalarda, demir eksikliginin, demir bagiml ok-
sidatif enzim dizeyini azaltarak miyopatiye neden oldu-
gu gosterilmistir, demir replasmani yapilan hastalarda
0zefagus motilitesi normale donmus radyolojik olarak
persiste eden weblere ragmen disfaji duzelmistir (7).

Demir eksikligi anemisinin eslik etmedigi, kronik per-
sistan disfaji semptomu olan bazi web’lerin konjenital
orijinli oldugu saptanmistir. Ozefagus st u¢ yerlesimli
ektopik gastrik mukoza ile alt u¢ skuamaoz epiteli arasin-
da olusan weblerin Plummer-Vinson sendromu ile kari-
sabilecegi bazi yayinlarda bildirilmistir (20). Hastalar ane-
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mik degildirler ve dilatasyona iyi cevap verirler. Kemik ili-
gi transplantasyonunu izleyerek gelisen graft-versus-
host hastaliginin 6zefagus tutulumunun web olusumuna
katkida bulundugunu bildiren yayinlar vardir. Kronik
graft-versus-host hastaligina disfajinin eslik ettigi U¢ va-
kallk meta-analizde radyografi ve endoskopide yuksek
servikal web tespit edilmis, iki hastada bu webler endos-
kopi ve buji ile kolaylikla dilate edilirken, bir vakada per-
forasyon sonrasi mortalite gelismistir (21).

Ust Ozefagial web ile karekterize diger sistemik has-
talik olan “dystrophic epidermolysis bullosa” ilk tanimla-
nan resesif formu olmasina ragmen (22,23), ust 0zefagus
webleri siklikla dominant formu ile birliktedir. izlem te-
davisi sonrasi katl yiyecekleri takiben spontan kur tesbit
edilmistir veya spontan kur olmayan hastalarda steroid
tedavisi diger bir secenektir.

Orta-0zefagus web’leri nadirdir. Alt 6zefagus mukozal
halka (Schatzki halkasi) alt 6zefagial sfinkterin Uzerinde
veya yakininda lokalize olan skuamo-kolumnar bileske-
den kaynaklanan web benzeri darliklardir. Normal popu-
lasyonda asemptomatik halka (ring) insidansi yaklasik
%10’dur. Alt 6zefagus halkasi disfajinin en sik sebeplerin-
den biridir. Semptomatik webler ve alt 6zefagus mukozal
halkalar buji dilatasyon tedavisine iyi cevap veririler (24).

Plummer-Vinson sendromu ile hipofarenks ve ozefa-
gus kanser birlikteligi bildirilmistir, sendromun premalign
davranisinin etyopatogenezi bilinmemektedir (14,25). En-
doskopik takip onerilmektedir.

Plummer-Vinson sendromu tedavisinde demir rep-
lasmani kose tasidir. Hematolojik parametreler normal
olsa dahi web varliginda demir tedavisi uygulanmalidir
(7). Hastada bogulma ve aspirasyon epizodlari varliginda
demir replasmani ile birlikte dilatasyon tedavisi uygulan-
malidir. Plummer-Vinson sendromuna pernisiydz anemi,
tiroidit, ¢colyak hastaligl eslik edebilir.

Vakamizda tedavide buji dilatasyonu uygulanmadi,
demir replasmani yapilmasi ile hastanin disfajisi hizla du-
zeldi, istahr acildi, vicut agirhgi kisa stirede artmaya bas-
ladi. Tedavinin ikinci ayinda hasta 8 kg aldi ve Hb degeri
12 gr/dl'ye ulasti.
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