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Цель: представить клиническое наблюдение пациентки с синдромом Пламмера — Винсона на фоне болезни 
Виллебранда.
Основные положения. Пациентка П., 40 лет, поступила в гематологическое отделение Челябинской област-
ной клинической больницы с жалобами на выраженную общую слабость, головокружение и одышку при ми-
нимальной физической нагрузке, дисфагию при проглатывании твердой пищи, нарушение менструального 
цикла по типу меноррагии. По данным лабораторного обследования выявлены гипохромная микроцитарная 
анемия тяжелой степени (эритроциты — 1,31 × 1012/л, гемоглобин — 20 г/л), снижение ферритина до 1,5 нг/мл,  
сывороточного железа до 2,6 мкмоль/л, снижение активности фактора Виллебранда до 32,4 %. В связи с жа-
лобами на дисфагию проведена эзофагогастродуоденоскопия, по данным которой просвет пищевода в об-
ласти устья циркулярно сужен до 0,8–0,9 см на протяжении 0,4 см. На основании клиники и результатов до-
обследования пациентке выставлен диагноз болезни Виллебранда, вторичной железодефицитной анемии 
на фоне гиперполименорреи и синдрома Пламмера — Винсона. На фоне стационарного лечения больная 
отметила значительное улучшение общего состояния и регресс дисфагии. По данным общего анализа крови 
на момент выписки количество эритроцитов составило 3,9 × 1012/л, гемоглобина — 86 г/л. Пациентке даны 
рекомендации по продолжению приема препаратов железа, с целью заместительной терапии назначен 
VIII фактор свертывания крови и фактор Виллебранда во время менструаций и оперативных вмешательств.
Заключение. Синдром Пламмера — Винсона является редким проявлением железодефицитной анемии, 
в связи с чем часто может упускаться из виду практикующими врачами. Причиной глубокого тканевого де-
фицита железа у нашей пациентки послужила хроническая кровопотеря на фоне болезни Виллебранда. Про-
веденный нами обзор литературы не выявил похожих случаев сочетания синдрома Пламмера — Винсона 
и болезни Виллебранда.
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Aim: to present a clinical observation of a patient with Plummer — Vinson syndrome against the background 
of von Willebrand disease.
Key points. A 40-years-old woman presented to the hematology department of our hospital with fatigue, dizziness, 
dyspnea on exertion and dysphagia to solid food. Laboratory examination showed microcytic and hypochromic ane-
mia (haemoglobin — 2,0 g/dL; red blood cells — 1.31 × 1012/L), a reduction in serum levels of ferritin to 1.5 ng/mL  
and a decrease in the von Willebrand factor activity up to 32.4 %. According to esophagogastroduodenoscopy the lu-
men of the upper esophagus third was circularly narrowed to 8 mm by web formation. Combining these clinical 
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symptoms and examinations, we made the diagnosis of von Willebrand disease and Plummer — Vinson syndrome. 
Iron supplementation therapy and replacement therapy with von Willebrand factor concentrate were prescribed. 
At the time of discharge, the patient noted a significant improvement in her general condition, the number of red 
blood cells was 3.9 × 1012/L, haemoglobin — 8.6 g/L.
Conclusion. Plummer — Vinson syndrome is a rare manifestation of iron deficiency anaemia and therefore can often 
be overlooked by physicians. The cause of deep tissue iron deficiency in our patient was chronic blood loss against 
the background of von Willebrand disease. Our literature review did not reveal similar cases of concomitant von Will-
ebrand disease with Plummer — Vinson syndrome.
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Введение
Синдром Пламмера — Винсона,  также извест-

ный  как  синдром  Патерсон  —  Браун  —  Келли 
или сидеропеническая дисфагия, является редким 
заболеванием  и  проявляется  характерной  триа-
дой симптомов: дисфагия, железодефицитная ане-
мия  и  появление  соединительнотканных мембран 
в  верхней  трети  пищевода.  Впервые  проявления 
дисфагии у пациентки женского пола на фоне ане-
мии были описаны Генри Пламмером в 1914 г., за-
тем в 1922 г. Портер Винсон дополнил наблюдения 
Пламмера, в связи с чем синдром получил название 
«синдром Пламмера — Винсона»  или  «дисфагия, 
связанная с анемией» [1]. Наиболее часто данный 
синдром  ассоциирован  с  сопутствующими  заболе-
ваниями,  которые  являются  причиной  железоде-
фицитной  анемии,  особенно  за  счет  хронической 
кровопотери или нарушенного всасывания железа.

Болезнь  Виллебранда,  впервые  описанная 
Эриком  фон  Виллебрандом  в  1926  г.,  в  настоя-
щее  время  считается  наиболее  распространенным 
наследственным  заболеванием,  связанным  с  на-
рушением  свертываемости  крови  [2].  Данное  за-
болевание  возникает  из-за  количественного  не-
достатка  и/или  качественных  дефектов  фактора 
фон Виллебранда — сложного белка плазмы с мно-
жеством функций, которые в целом способствуют 
формированию  тромба,  прикрепляя  тромбоциты 
к участкам повреждения сосудов, а также связыва-
ясь с фактором VIII, доставляя его к участкам по-
вреждения сосудов. Поэтому болезнь Виллебранда 
характеризуется нарушениями как сосудисто-тром-
боцитарного, так и коагуляционного звеньев гемо-
стаза. Геморрагический синдром, ассоциированный 
с болезнью Виллебранда, приводит к хронической 
кровопотере и, как следствие, к железодефицитной 
анемии. По данным L. Srivaths et al. [3], у 60 % 
пациентов  со  сниженной  активностью  фактора 
фон Виллебранда  регистрируется железодефицит-
ная анемия. Несмотря на это, проведенный нами 
анализ литературы не выявил зарегистрированных 
случаев синдрома Пламмера — Винсона у больных 
болезнью Виллебранда.

Клиническое наблюдение
Пациентка П., 40 лет, поступила в гематологи-

ческое отделение Челябинской областной клиниче-
ской больницы с жалобами на выраженную общую 
слабость,  головокружение  и  одышку  при  мини-
мальной физической нагрузке, дисфагию при про-
глатывании  твердой  пищи,  снижение  массы  тела 
на 15 кг за 3 года, учащенное сердцебиение и шум 
в  ушах. Из  анамнеза  известно,  что  более  20  лет 
назад  пациентке  установлен  диагноз  «железоде-
фицитная  анемия»,  однако  в  течение  последних 
пяти лет она не контролировала показатели обще-
го анализа крови и не получала медикаментозную 
терапию препаратами железа. При детальном сбо-
ре жалоб больная отметила, что в течение послед-
них  двух  лет  периодически  стало  возникать  ощу-
щение  препятствия  при  прохождении  пищевого 
комка не уровне верхней трети пищевода, однако 
данный симптом не прогрессировал. В течение не-
дели  до  госпитализации  больная  отметила  нарас-
тающую общую слабость, усиление одышки, голо-
вокружение,  в  связи  с  чем  самостоятельно  сдала 
общий анализ крови, по результатам которого ко-
личество  эритроцитов  составило 1,31 × 1012/л,  ге-
моглобина — 20 г/л, тромбоцитов — 630 × 109/л, 
лейкоцитов —  3,95  × 109/л. Пациентка  самостоя-
тельно обратилась в приемный покой Челябинской 
областной  клинической  больницы  и  была  госпи-
тализирована  в  отделение  гематологии  с  диагно-
зом:  железодефицитная  анемия  тяжелой  степени. 
Из анамнеза известно, что с 13 лет у пациентки от-
мечается нарушение менструального цикла по типу 
меноррагии. Со слов больной у матери и бабушки 
по материнской линии также с подросткового воз-
раста меноррагии. При опросе данных за алимен-
тарный дефицит железа не было выявлено.

При  объективном  осмотре  общее  состояние 
средней  степени  тяжести,  индекс  массы  тела  со-
ставил  18  кг/м2.  Видимые  слизистые  бледные, 
отмечена  сухость  кожных  покровов.  При  оцен-
ке  витальных  функций  зафиксировано  учащение 
частоты  дыхательных  движений  до  20  в  минуту, 
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частоты сердечных сокращений до 94 ударов в ми-
нуту,  систолическое  артериальное  давление  со-
ставило  110  мм  рт.  ст.,  диастолическое  артери-
альное  давление  —  70  мм  рт.  ст.  Физикальный 
осмотр  органов  пищеварительной  и  мочеполовой 
систем не  выявил  значимых отклонений. По дан-
ным лабораторного обследования отмечено сниже-
ние  ферритина  до  1,5  нг/мл,  сывороточного  же-
леза до 2,6 мкмоль/л, повышение эритропоэтина 
до 750 мЕд/мл, нормальные уровни витамина В12 
и фолиевой кислоты, а также зафиксировано сни-
жение активности фактора Виллебранда до 32,4 %. 
По данным электрокардиографии  зарегистрирова-
на синусовая тахикардия с частотой сердечных со-
кращений 94 удара в минуту. По данным ультра-
звукового исследования органов брюшной полости 
зафиксированы умеренные диффузные изменения 
печени. В первый день госпитализации пациентке 
произведено  переливание  эритроцитарной  массы, 
назначены препараты железа протеин сукцинилата.

На этапе стационарного лечения в связи с жа-
лобами  на  дисфагию  пациентке  проведена  эзофа-
гогастродуоденоскопия,  по  данным  которой  про-
свет пищевода в области устья циркулярно сужен 
до 0,8 см за счет образования соединительнотканной 
мембраны и не проходим для эндоскопа (рис. 1).

По данным рентгеноскопии пищевода и желуд-
ка  определяется  стойкое  сужение  верхней  трети 
пищевода на уровне СVII позвонка до 6 мм на про-
тяжении 7 мм, контраст на этом уровне не задер-
живается,  контуры  пищевода  на  уровне  сужения 
четкие, неровные (рис. 2). По результатам мульти-
спиральной  компьютерной  томоангиографии  мяг-
ких тканей шеи признаков объемного образования 
не выявлено.

На  основании  данных  жалоб,  анамнеза  забо-
левания,  объективного  статуса  и  детального  ла-
бораторного  и  инструментального  обследования 
установлен диагноз болезни Виллебранда, вторич-
ной  железодефицитной  анемии  тяжелой  степени 
на фоне гиперполименорреи, осложненной синдро-
мом Пламмера — Винсона (соединительнотканная 
мембрана  верхней  трети  пищевода).  Пациентке 
даны рекомендации по продолжению приема пре-
паратов железа,  с целью заместительной  терапии 
назначен  VIII  фактор  свертывания  крови  в  дозе 
500 МЕ  и фактор Виллебранда  в  дозе  1200 МЕ 
во время менструаций и оперативных вмешательств. 
На фоне стационарного лечения пациентка отмети-
ла значительное улучшение общего состояния и ре-
гресс дисфагии. По данным общего анализа крови 
на момент выписки количество эритроцитов соста-
вило 3,9 × 1012/л, гемоглобина — 86 г/л и тромбо-
цитов — 163 × 109/л. В течение года наблюдения 
за пациенткой нежелательных явлений и побочных 
эффектов  терапии  не  зафиксировано.  По  резуль-
татам повторной эзофагоскопии через 1 год после 
госпитализации  в  верхней  трети  пищевода  визуа-
лизируется  тонкая  прозрачная  циркулярная  мем-
брана, которая не сужает просвет пищевода.

Рисунок  1.  Результаты  эзофагогастродуодено-
скопии  пациентки  (циркулярное  сужение  просвета 
пищевода в области устья до 0,8 см за счет образова-
ния соединительнотканной мембраны)

Figure  1.  Results  of  the  patient’s  esophagogas-
troduodenoscopy  (circular  narrowing  of  the  lumen 
of the esophagus in the area of the mouth up to 0.8 cm 
due to the formation of a connective tissue membrane)

Рисунок 2. Результаты рентгеноскопии пищево-
да пациентки (стойкое сужение верхней трети пище-
вода на уровне СVII позвонка до 6 мм на протяжении 
7 мм)

Figure 2. Results of X-ray examination of the pa-
tient’s  esophagus  (persistent  narrowing  of  the  upper 
third of the esophagus at the level of the CVII vertebra 
up to 6 mm, over a length of 7 mm)
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Обсуждение
На  примере  вышеописанного  клинического 

случая  представляется  возможность  проведения 
дифференциального диагноза по нескольким тера-
певтическим синдромам: гипоксический, сидеропе-
нический,  геморрагический  и  такому  полиэтиоло-
гичному симптому как дисфагия. При поступлении 
в стационар преобладающими в клинической сим-
птоматике  нашей  пациентки  были  сидеропениче-
ский  и  гипоксический  синдромы,  причиной  кото-
рых  стала  железодефицитная  анемия.  Согласно 
современным  представлениям,  к  основным  меха-
низмам, приводящим к железодефицитной анемии, 
относятся кровопотеря, нарушение всасывания же-
леза, повышенная потребность в железе и недоста-
точное его поступление с пищей. Преобладающим 
механизмом  в  нашем  клиническом  случае  явля-
лась кровопотеря. Учитывая длительный анамнез 
меноррагий  при  отсутствии  гинекологических  за-
болеваний  и  других  причин  железодефицитной 
анемии, пациентке проведено дообследование с це-
лью исключения геморрагических диатезов, по ре-
зультатам  которого  было  зафиксировано  сниже-
ние уровня фактора Виллебранда. Стоит отметить, 
что  наиболее  распространенными  клиническими 
проявлениями  болезни  Виллебранда  являются 
носовые  кровотечения,  кровотечения  после  экс-
тракции зубов, экхимозы на коже, кровоточивость 
десен,  чрезмерная  посттравматическая  или  после-
операционная  кровопотеря.  Согласно  литератур-
ным  данным,  подтверждением  которых  является 
приведенный  клинический  случай,  для  женщин 
наиболее  частым,  а  иногда  и  единственным  кли-
ническим проявлением, в особенности при первом 
типе болезни Виллебранда, являются меноррагии. 
Частота болезни Виллебранда у пациенток с менор-
рагиями колеблется от 6,6 до 20 %, по результатам 
различных исследований [4–6].

На  фоне  гемотрансфузий  и  ферротерапии 
у  пациентки  значимо  регрессировала  симптомати-
ка  анемии,  однако  сохранились  жалобы  на  дис-
фагию.  На  первом  этапе  при  проведении  диф-
ференциального  диагноза  пищеводной  дисфагии 
необходимо исключить механические причины: об-
турация пищевода инородным телом, сужение его 
просвета  в  исходе  воспаления,  фиброза  или  опу-
холевого поражения и сдавление пищевода извне. 
Первостепенным и наиболее информативным мето-
дом диагностики в данной клинической ситуации 
является  проведение  эндоскопического  исследо-
вания  пищевода  и,  при  необходимости,  рентгено-
скопии  пищевода.  Эзофагогастродуоденоскопия 
позволила  зафиксировать  тонкую  соединитель-
нотканную  мембрану  в  верхней  трети  пищевода, 
что  в  совокупности  с  наличием  анемии  и  глубо-
кой сидеропении позволило подтвердить синдром 
Пламмера — Винсона. Стоит отметить, что гистоло-
гическое исследование биоптатов пищевода не име-
ет диагностического значения для подтверждения 

синдрома  Пламмера  —  Винсона,  однако  может 
быть необходимо для исключения других причин 
пищеводной дисфагии, таких как эозинофильный 
эзофагит,  инфекционные  эзофагиты  и  неопласти-
ческие процессы.

Точных  данных  о  распространенности  синдро-
ма Пламмера — Винсона нет, однако в настоящее 
время отмечается тенденция к снижению частоты 
данного заболевания в развитых странах, что, ве-
роятно, связано со снижением распространенности 
железодефицитной анемии, улучшением нутритив-
ного статуса и доступностью медицинской помощи. 
По данным сообщений клинических случаев, син-
дром Пламмера — Винсона зачастую ассоциирован 
с наличием у пациентов сопутствующей патологии, 
которая  вносит  свой  вклад  в  развитие  железоде-
фицитной анемии. Синдром Пламмера — Винсона 
зафиксирован у пациентов с болезнью Крона, ко-
лоректальным  раком,  при  дефиците  VII  факто-
ра  свертывания,  амилоидозе  и  целиакии  [7–12]. 
Несмотря  на  вышеприведенные  данные,  тщатель-
ный анализ поисковой системы Pubmed не зафик-
сировал клинических случаев синдрома Пламмера 

— Винсона у пациентов с болезнью Виллебранда.
Патогенез  синдрома  Пламмера  —  Винсона 

не  до  конца  изучен.  Предлагаемые  причинные 
механизмы  включают  железодефицитную  ане-
мию,  нерациональное  питание,  генетическую 
предрасположенность,  аутоиммунное  воспаление, 
а  также  дефицит  пиридоксина  и  рибофлавина. 
Предполагают,  что  появление  соединительноткан-
ных  мембран  в  верхней  трети  пищевода  связано 
со  снижением  активности  железозависимых  окис-
лительных  ферментов,  что  приводит  к  постепен-
ной дистрофии мышц глотки, атрофии покрываю-
щей их слизистой оболочки и появлению мембран 
[13].  Эта  гипотеза  косвенно  подтверждается  бы-
стрым регрессом дисфагии у пациентов  с  синдро-
мом Пламмера — Винсона, получающих терапию 
препаратами железа [1], однако она не объясняет, 
почему  соединительнотканные  мембраны  локали-
зуются в верхней трети пищевода. Эти изменения 
слизистой  оболочки  в  области  пищевода  за  пер-
стневидным  хрящом  возникают,  вероятно,  в  свя-
зи с более высоким риском повреждения твердым 
болюсом  верхнего  отдела  пищевода  и  неудачным 
топографическим расположением: спереди и сзади 
располагаются костные элементы [13].

Альтернативным  объяснением  формирования 
мембран является возможное существование у не-
которых  пациентов  эктопии  слизистой  оболочки 
желудка  в  верхний  отдел  пищевода,  секреция 
кислоты из которой вызывает местное воспаление 
и формирование стриктуры. Однако эта гипотеза 
не объясняет отсутствие мембран в нижнем отделе 
пищевода, при том, что слизистая оболочка нижней 
трети пищевода чаще и интенсивнее подвергается 
воздействию  соляной  кислоты  [14].  Косвенным 
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подтверждением  аутоиммунного  генеза  данного  за-
болевания  является  частое  сочетание  синдрома 
Пламмера  —  Винсона  и  другой  аутоиммунной  па-
тологии, в том числе синдрома Шегрена, ревматоид-
ного артрита и целиакии [15, 16]. В целом наиболее 
вероятно, что формирование соединительнотканных 
мембран имеет мультифакторную природу, и вопрос 
какой фактор играет главную роль в патогенезе дан-
ного состояния остается открытым.

Интерес к такому редкому заболеванию, как син-
дром  Пламмера  —  Винсона,  также  связан  с  его 
высоким  потенциалом  к  малигнизации. Наиболее 
сильная  связь  была  установлена  между  синдро-
мом  Пламмера  —  Винсона  и  развитием  плоско-
клеточного рака пищевода [17]. Терапия синдрома 
Пламмера  —  Винсона  в  первую  очередь  направ-
лена на устранение причины анемии, восполнение 
тканевого  дефицита  железа  и  применение  эндо-
скопических  методов  лечения.  Эндоскопические 

методы  терапии  синдрома  Пламмера  —  Винсона 
включают  в  себя  использование  эндоскопической 
баллонной  дилатации,  расширителей  Савари  — 
Жильяра,  эндоскопическое  лазерное  рассечение 
и электрорассечение стриктур [18–20].

Заключение
Синдром  Пламмера  —  Винсона  является  ред-

ким  проявлением  железодефицитной  анемии, 
в  связи  с  чем  часто  может  упускаться  из  виду 
практикующими  врачами.  Причиной  глубоко-
го  тканевого  дефицита  железа  у  нашей  пациент-
ки  послужила  хроническая  кровопотеря  на  фоне 
болезни  Виллебранда,  а  также  длительное  отсут-
ствие  профилактических  осмотров  и  заместитель-
ной терапии. Проведенный нами обзор литературы 
не  выявил  похожих  случаев  сочетания  синдрома 
Пламмера — Винсона и болезни Виллебранда.
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