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RESUMEN

Antecedentes. Sindrome de ufias amarillas, enfermedad poco frecuente, de etiologia desconocida,
en la cual se encuentra la triada: Unas amarillas, linfedema primario y manifestaciones respirato-
rias. En su patogénesis existe una afectaciéon del drenaje linfatico; se ha asociado con enfermeda-
des autoinmunes, enfermedades malignas de mama, laringe, endometrio; artritis reumatoide, lu-
pus eritematoso sistémico, asociada a fairmacos y tuberculosis.

Caso clinico. Masculino asintomaético en el drea pleuropulmonar, que inicié6 con edema de miem-
bros inferiores, posteriormente cambios en las ufias y en forma accidental le detectaron derrame
pleural. Se sometié a pleurocentesis, antibioticoterapia y vitamina E.

Discusion. El linfedema es una patologia subvalorada irreversible; su manejo, tanto médico, reha-
bilitatorio o quirtrgico, es decepcionante, ya que no se da la debida importancia a estos sindromes
raros que pueden acompararse de una morbimortalidad elevada. El manejo de este sindrome es
sintomatico.
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ABSTRACT

Background. Yellow nail syndrome is a rare disease of unknown etiology in which it's found the triad,
yellow nails, primary lymphedema and respiratory manifestations. In it's pathogenesis there is an im-
pairment of lymphatic drainage; it has been associated with autoimmune diseases, malignant diseases
of the breast, larynx, endometrium; rheumatoid arthritis, systemic lupus erythematosus, associated
with drugs and tuberculosis.

Clinical case. Male asymptomatic in the pleuropulmonary area that began with edema of the lower
limbs, subsequently, changes in the nails and accidentally discovered he had pleural effusion. Un-
derwent pleurocentesis, antibiotic therapy and vitamin E.

Discussion. The lymphedema, pathology undervalued by be irreversible as we know, has a dissapoin-
ting medical, surgical and rehabilitatory treatment, especially to these rare syndromes that may be ac-
companied by high morbidity and mortality. The management of this syndrome is symptomatic.
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ANTECEDENTES

El sindrome de ufias amarillas (SUA) es una
patologia infrecuente que se acompana de una
triada: Alteraciones en las ufias como xantoni-
quia, onicolisis, ausencia de cuticulas, engrosa-
miento y crecimiento lento; linfedema primario
de miembros inferiores y manifestaciones pleu-
ropulmonares como hiperreactividad bronquial,
derrame pleural recurrente, bronquiectasias, ri-
nitis, sinusitis.>?

Este sindrome fue descrito por primera vez
por Samman y White, en 1964;%2 P. Emerson? fue
quien describi6 la triada cldsica. Se han reporta-
do en la literatura mundial 150 casos. La edad
de presentacion oscila entre la segunda a la no-
vena década de la vida, siendo més frecuente a
los 60 anos; por el hecho de predominar en adul-
tos, revertir los cambios en las unas y ser poco
frecuente en las familias, se ha desechado la
teoria de que se trate de una enfermedad autosé-
mica dominante.*

Es esporadico y la triada no siempre se pre-
senta al mismo tiempo. Se presenta con una pro-
porcién semejante entre hombres y mujeres.2

Se han podido identificar, mediante linfoescin-
tigrafia, alteraciones anatémicas o funcionales
de los vasos linfaticos que condicionan estados
variables de inmunodeficiencia predisponiendo a
infecciones recurrentes dada la dificultad del sis-
tema linfatico para la remocién de microorganis-
mos patégenos.®

Se cree que estas alteraciones de los vasos
linfaticos a nivel de las ufias se deben a hipopla-
sia o atresia linfatica, condicionan una baja eli-
minacién linfatica.®

DeCoste y cols., en 1990, encontraron tejido
fibroso denso en lugar del estroma suelto subun-
gueal fibrovascular que se encuentra en las unas
sanas. Al igual que en la pleura pulmonar, di-
chos cambios comprometen el estroma subepite-
lial, con depésitos densos de coldgeno que elimi-
nan o alteran la estructura subyacente; el
crecimiento de la uiia es muy lento (0.25 mm/se-
mana).>"8

La hipoplasia de los vasos linfaticos demostra-
da mediante linfangiografia periférica ocasiona
disminucién del flujo linfatico, apareciendo el
linfedema; sin embargo, su reversibilidad en al-
gunos casos hace pensar en una alteracién fun-
cional m4s que anatémica. Suele ser leve y ma-
nifestarse en los miembros inferiores.®

Las anormalidades anatémicas y funcionales
de los vasos linfaticos pueden explicar también
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el derrame pleural. Ademas del derrame pleural
se pueden presentar otras manifestaciones pleu-
ropulmonares como bronquiectasias, sinusitis,
bronquitis y neumonias de repeticién.?

El liquido pleural generalmente es un exudado
linfocitario, con concentracién baja de adenosina
desaminasa (enzima que interviene en el metabo-
lismo de las purinas, en el desarrollo y manteni-
miento del sistema inmune, en la diferenciacién
de células epiteliales y en la gestacion) o en oca-
siones de caracteristicas quilosas. La microscopia
pleural muestra dilatacién de linfaticos en ambas
pleuras, que se asocia a inflamacién perilinfati-
ca.’ La alta concentracién de proteinas en el liqui-
do pleural no puede atribuirse inicamente al blo-
queo de los vasos linfaticos pleurales, ya que la
concentracién de proteinas del liquido pleural es
notablemente inferior a la plasmatica, por lo que
diversos autores consideran que en los capilares
pleurales hay lesiones microangiopaticas que au-
mentan el grado de filtracién proteica, explicando
esto los casos de linfografia normal.®

A nivel intestinal, estas mismas lesiones mi-
crovasculares ocasionan hipoalbuminemia plas-
matica por una enteropatia (enteropatia pierde
proteinas).

Se ha asociado a esta entidad con enfermeda-
des tiroideas, carcinoma broncogénico, linfomas,
artritis reumatoide, sindrome nefrético, altera-
ciones conjuntivales, apnea del suefio de causas
obstructivas.

El tratamiento es sintomaético; no existe algin
tratamiento especifico. Se ha propuesto la reali-
zaci6n de toracocentesis repetidas; dieta rica en
triglicéridos de cadena media en derrames quilo-
sos, octredtida, implantacion de shunt pleurove-
noso o pleurodesis; la hiperreactividad bronquial
puede disminuir con broncodilatadores y esteroi-
des inhalados. Vitamina E tépica por sus propie-
dades antiinflamatorias e itraconazol en casos
de onicomicosis asociada; complemento oral de
zinc, corticoesteroides tépicos con vitamina D3 o
claritromicina.?8

El caso que presentamos no tenia anteceden-
tes heredofamiliares y s6lo como datos importan-
tes seria el tabaquismo y el oficio de soldador
(exposiciéon al cadmio), por lo que se tuvo que
descartar este antecedente en el problema pul-
monar inicialmente.

CASO CLINICO

Masculino de la séptima década de la vida, ori-
ginario del Estado de México; negé antecedentes
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heredofamiliares de importancia, quirdrgicos,
traumaticos y transfusionales. Tabaquismo posi-
tivo durante cinco afios y de oficio soldador (ex-
posicién al cadmio).

Inici6 su padecimiento a la edad de 26 anos
aproximadamente, con edema de miembros infe-
riores; refirié que siete afos previos presenté un
episodio de disfuncién neurolégica causado por
una isquemia focal cerebral sin evidencia de in-
farto agudo.

Alteraciones en las unas de los pies hace tres
afios, caracterizada por xantoniquia, engrosa-
miento, onicélisis, recibiendo tratamiento con
antimicéticos (Figura 1).

Dos meses previos como hallazgo se detectd
derrame pleural izquierdo, por lo que fue ingre-
sado en su HGZ; se realizé pleurocentesis, biop-
sia pleuropulmonar y anélisis citoquimico del li-
quido pleural, siendo negativos para malignidad
(Figuras 2y 3).

BAAR negativo en varias tomas.

Pensionado desde hace siete afios por el linfe-
dema de los miembros inferiores, manejandose
con medidas de soporte eldstico y dieta hiposédi-
ca moderada (Figura 4).

Fue tratado por el Servicio de Angiologia tini-
camente con el diagnéstico de linfedema de
miembros inferiores y onicomicosis, posterior-
mente debuté con derrame pleural izquierdo.
Actualmente, con respecto al linfedema, se en-
cuentra como se muestra en la figura 5.

Posterior a la pleurocentesis, el paciente fue
egresado a su domicilio con estabilidad clinica y
control radiolégico; controlado por la Consulta
Externa de Neumologia, por ser el derrame
pleural recurrente, y los servicios de Dermatolo-
gia y Angiologia.

DISCUSION

El SUA es una entidad extrana, atipica porque
no siempre se presenta la triada, cuyo diagnésti-
co, por lo tanto, se hace con el cumplimento de
los criterios clinicos; de etiologia desconocida,
que se distingue por la coloracién amarilla, en-
grosamiento y crecimiento lento de las ufias, lin-
fedema y diversas manifestaciones respiratorias,
como derrame pleural recurrente o afecciones
de las vias respiratorias altas (rinosinusitis).

La coloracién amarilla de las ufias se presenta
por lo general en forma tardia y no es necesaria
para el diagnéstico; hay que recordar que las
ufias amarillas se pueden presentar por exposi-
cion a titanio.l!
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La detecci6n temprana de esta entidad es de
suma importancia principalmente por sus impli-
caciones a nivel del tracto respiratorio.!?

Como el linfedema remite, se solicité linfoga-
mmagrama para hacer una valoracion tanto fun-
cional como anatémica del sistema linfatico y
para soporte diagnéstico, esto con la finalidad de
ofrecerle una cirugia fisiolégica, pues con el ma-
nejo médico no se evita la recurrencia y con
cada cuadro se comprometen mas los tejidos por
ser evolutivo, ocasionando fibrosis y después
s6lo queda ofrecer cirugia resectiva con las com-
plicaciones ya conocidas y antiestéticas; sin em-
bargo, por razones administrativas, no se pudo
realizar hasta el momento de su presentacién.

El derrame pleural se puede acompanar de de-
rrame pericardico o de ascitis; es de caracter re-
versible, por lo que se considera que se trate de
una alteracién de caracter funcional.!? Debido al
componente inflamatorio crénico afiadido es re-
currente. El estudio citolégico del liquido revela
que se trata de un derrame exudativo con baja
celularidad, abundantes linfocitos y proteinas.
La determinaciéon de DHL y glucosa es impor-
tante para diferenciarlo de procesos infeccio-
so0s.13

Como mencionamos, su etiologia es desconoci-
da; sin embargo, en su patogénesis parece estar
involucrada una afectaciéon del drenaje linfatico.
La falta de evidencia cientifica en torno a esta
patologia, dificulta los direccionamientos diag-
noésticos y terapéuticos.>!3

No podemos establecer conclusiones por ser
una patologia infrecuente y ya que se ha obser-
vado su reversibilidad y recurrencia es impor-
tante esclarecer su fisiopatologia para evitar
complicaciones funcionales, metabélicas e inmu-
nolégicas; por el momento sé6lo nos queda esta-
blecer como observaciones:

e No podemos establecer pautas de diagnéstico
ni de tratamiento por ser una patologia sin
evidencia cientifica precisa e infrecuente.

e Pero si hacer énfasis en esclarecer su fisiopa-
tologia para ofrecerles una mejor calidad de
vida y un tratamiento oportuno antes del mu-
tilante.

e Tenerla presente es de suma importancia
para evitar mayor morbimortalidad, puesto
que generalmente tendemos a subvalorar los
padecimientos linfaticos por considerarlos
irreversibles.

e Estar abiertos al manejo multidisciplinario.
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Figura 1. Alteraciones en las ufias: Xantoniquia, engrosa-
miento y onicdlisis.

Figura 4. Linfedema de miembros inferiores.

Figura 2. Pleurocentesis.

" " s Figura 3. Analisis cito-
quimico del liquido
pleural. Figura 5. Estabilidad clinica y control radioldgico.
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