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Caso ClíniCo

Síndrome de las uñas amarillas: ¿el 
diagnóstico oportuno modifica el 
desenlace?

Resumen

El síndrome de las uñas amarillas se caracteriza por la tríada de alte-
raciones ungueales, manifestaciones respiratorias crónicas y linfede-
ma. La patogenia se asocia con alteración de capilares linfáticos. El 
tratamiento es sintomático y se han prescrito dosis altas de vitamina 
E; el pronóstico es variable. A propósito de la baja frecuencia de esta 
entidad, comunicamos el caso clínico de una paciente afectada por el 
síndrome. Se trata de una paciente de 64 años de edad, quien refería 
alteraciones ungueales desde hacía 16 años, que habían sido tratadas 
en múltiples ocasiones con medicamento tópico y sistémico no espe-
cificado sin mejoría, por medio de cultivos se descartaron procesos 
infecciosos. Años después padeció derrame pleural y quilotórax de 
causa no determinada, así como linfedema. Se inició protocolo de 
estudio sin poder establecer la causa desencadenante, ingresó a terapia 
intensiva donde se estableció el diagnóstico de neumonía asociada 
con la atención sanitaria y se documentó derrame pleural bilateral 
(quilotórax), derrame pericárdico, hipertensión arterial pulmonar y 
disfunción diastólica, falleció al día siguiente por tromboembolia 
pulmonar. Nuestra paciente cumplió clínicamente con los criterios del 
síndrome de las uñas amarillas. La falta de sospecha clínica y la rara 
presentación de la enfermedad propiciaron el retraso en el abordaje 
y en el tratamiento, que llevó a complicaciones que tal vez podrían 
haber sido evitadas.
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Abstract

The yellow nail syndrome is characterized by nail deformities, chronic 
pulmonary manifestations and lymphedema. Abnormal lymphatic 
capillaries are the probable cause of the syndrome. Treatment is symp-
tomatic and high doses of vitamin E has been prescribed. The prognosis 
is variable. Since this syndrome has a low incidence, we are presenting 
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ANTECEDENTES

El síndrome de las uñas amarillas se caracteriza 
por la tríada de alteraciones ungueales, mani-
festaciones respiratorias crónicas y linfedema. 
Sólo 60% de los pacientes llega a padecer la 
tríada completa, por lo que para el diagnóstico 
se requieren dos de los tres criterios en ausen-
cia de cualquier otra causa que justifique los 
síntomas.1-3

Se trata de un síndrome de manifestación esporá-
dica, aunque se han reportado casos familiares,4-6 
así como asociación con la aplicación de ma-
teriales de curación dental,7,8 medicamentos9-11 
enfermedades autoimmunitarias12 y con diversos 
tipos de neoplasias.13-16 La edad de manifestación 
promedio es de 60 años,17 es poco frecuente en 
niños;5,18 afecta por igual a uno y otro sexo.3

La fisiopatología del síndrome de las uñas ama-
rillas no es clara, aunque se cree que consiste en 
el aumento de la permeabilidad microvascular 
de los vasos linfáticos.19,20

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 64 años de edad, quien 
refirió alteraciones ungueales desde hacía 16 
años, que habían sido tratadas en múltiples oca-
siones con medicamento tópico y sistémico, no 
especificado, sin mejoría; por medio de biopsias 
y cultivos se descartaron procesos infecciosos 
(bacterianos y micóticos). Estas alteraciones 
se distinguían por distrofia de las 20 uñas, 
caracterizada por engrosamiento, xantoniquia 
de predominio en la región distal, ausencia de 
lúnula y cutícula, traquioniquia y coiloniquia 
en los primeros ortejos de ambos pies (Figura 
1). La paciente tenía carga genética de diabetes 
mellitus, tabaquismo suspendido hacía 20 años, 
hipertensión arterial e hipercolesterolemia. Inició 
su padecimiento actual en marzo de 2016 con 
tos seca, dolor tipo pleurítico, disnea progresiva 
hasta llegar a ser de mínimos esfuerzos, hipo-
rexia y pérdida de peso de aproximadamente 
4 kg en dos meses. La radiografía de tórax y la 
tomografía axial computada (TAC) evidencia-
ron derrame pleural derecho y bronquiectasias 

an affected patient, 64 year-old female, with a 16 year-history of non-
infectious nail deformities, presented with pleura effusion, chylothorax 
and lymphedema of unknown etiology. Hospital-acquired pneumonia 
was documented and the patient developed bilateral pleural effusion, 
pericardial effusion, pulmonary arterial hypertension and diastolic 
heart failure. The patient developed pulmonary embolism that caused 
her death. Patient had the three nail yellow syndrome criteria. Lack 
of clinical suspicion, along with the non-frequent occurrence of this 
entity, led to delay in the approach, treatment and complications that 
perhaps could be avoided.
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realizó linfogammagrafía que resultó negativa 
para linfedema en miembros pélvicos; en la 
exploración física se demostró hepatomegalia, 
linfedema de miembros inferiores, caracterizado 
por edema duro, godete positivo con apariencia 
de piel de naranja y signo de Stemmer positivo. 
Debido al deterioro de la función respiratoria, la 
paciente ingresó a la unidad de terapia intensiva, 
en donde se agregó insuficiencia renal aguda 
prerrenal; una nueva TAC demostró derrame pe-
ricárdico, derrame pleural de 30% en el pulmón 
izquierdo y de 20% en el pulmón derecho. El 
líquido pleural aspirado mediante guía ultra-
sonográfica mostró volumen de 580 cc, ADA 
7.5 UI/L, glucosa 108 mg/dL, proteínas 2.49 g/
dL, LDH 46 UI/L, triglicéridos 122 mg/dL; in-
contables eritrocitos, leucocitos 246 por campo, 
linfocitos 68 por campo y polimorfonucleares 
32 por campo. El ecocardiograma transtorácico 
encontró disfunción diastólica tipo I, derrame 
pericárdico e hipertensión arterial pulmonar 
moderada. Sin embargo, el día siguiente la pa-
ciente falleció por una probable tromboembolia 
pulmonar. 

DISCUSIÓN

La tríada clínica que conforma el síndrome de 
las uñas amarillas, descrita originalmente por 
Samman y White en 1964,21 consiste en mani-
festaciones de enfermedad respiratoria crónica, 
linfedema y alteraciones en las uñas; Emerson 
describió años después la asociación directa de 
este síndrome con derrame pleural.22 Debido a 
que los tres criterios no se encuentran siempre 
en todos los pacientes, se ha establecido que la 
existencia de dos de ellos apoya el diagnóstico.2 
El síndrome de las uñas amarillas es infrecuente; 
uno de los reportes más amplios hasta la fecha 
incluyó 112 pacientes y reveló que 79% de los 
casos se situó entre 41 y 80 años.17 Se cree que 
se trata de un síndrome adquirido, aunque exis-
ten reportes de manifestación hereditaria4,23,24 y 
casos aislados en niños, ya sea de aparición con-

basales bilaterales, sin engrosamiento pleural; 
se inició tratamiento con azitromicina sin me-
joría. Ingresó a hospitalización donde se realizó 
toracoscopia y punción de líquido pleural que 
demostró 200 cc de líquido quiloso, congestión 
vascular del mediastino y pleura hiperémica; 
ADA 35.1 UI/L, reacción en cadena de la po-
limerasa para micobacterias, reactantes de fase 
aguda, anticuerpos anticardiolipina y procalci-
tonina negativos. Durante el abordaje inicial, se 

Figura 1. Alteraciones ungueales en una paciente con 
síndrome de las uñas amarillas. Se observa distrofia 
ungueal de todas las uñas caracterizada por engro-
samiento, xantoniquia de predominio en la región 
distal, ausencia de lúnula y cutícula, traquioniquia 
y coiloniquia en los primeros ortejos de ambos pies.
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génita o en pacientes menores de 10 años.5,18,25-27 
En México se han reportado casos de pacientes 
con el síndrome incompleto.28

La causa exacta que lleva al síndrome de las 
uñas amarillas se desconoce; hasta el momento 
se han postulado varias teorías con base en 
observaciones realizadas en casuísticas con 
pocos pacientes. Estas teorías incluyen la disfun-
cionalidad del endotelio de los vasos linfáticos 
observada en estudios inmunohistoquímicos con 
dilatación de los vasos linfáticos de la dermis;29,30 
esta teoría se apoya en la aparición de quilotó-
rax y linfedema en 18 a 30% de los pacientes 
afectados.17 La alteración de los vasos linfáticos, 
con la consecuente disfunción del drenaje lin-
fático, lleva al sobrecrecimiento bacteriano y a 
la aparición de complicaciones infecciosas en 
estos pacientes,31 como sucedió con la paciente 
del caso comunicado.

Las alteraciones ungueales son frecuentemente el 
signo inicial y suelen manifestarse, en promedio, 
3.6 años antes del resto de las alteraciones, hay 
casos con incluso 20 años de evolución antes 
de integrar el síndrome,32 como sucedió en la 
paciente del caso comunicado. Al principio 
se describió que las alteraciones ungueales se 
manifestaban en 99% de los pacientes,1 pero un 
estudio más reciente demostró que 14% de los 
pacientes no muestran uñas amarillas.17 En gene-
ral, se afectan las 20 uñas con diferentes grados 
de severidad; las alteraciones ungueales obser-
vadas con más frecuencia son los cambios de 
coloración (xantoniquia), que puede ir desde un 
color amarillo pálido hasta coloración verdosa, 
engrosamiento de la lámina ungueal, aumento 
en la curvatura de la uña, onicodistrofia, oni-
cólisis, onicomadesis, pérdida de las lúnulas, 
ausencia de cutícula, paroniquia crónica y baja 
tasa de crecimiento (0.1-0.25 mm/semana).11,21,32 
La capilaroscopia de las uñas ha mostrado vasos 
dilatados y tortuosos (microangiopatía),20 lo que 
conlleva a un drenaje linfático deficiente con 

la consiguiente esclerosis subungueal; se cree 
que la oxidación lipídica hacia lipofuscina en 
el lecho ungueal y la queratinización anormal 
de la uña dan la coloración amarillenta a las 
mismas.3,11

La alteración pulmonar más característica del 
síndrome de las uñas amarillas es el derrame 
pleural, seguido de bronquiectasias, sinusitis 
crónica y neumonías recurrentes.12,33 El derrame 
pleural, en general, es un exudado paucicelular 
con aumento de proteínas y DHL, lo que sugiere 
alteración en la permeabilidad capilar y linfática 
más que inflamación local;17 75% de los pacientes 
padece derrame seroso y sólo 19%, quilotórax,17 
como en el caso de nuestra paciente.

El linfedema es una característica clínica presen-
te en 30 a 80%1,32,34 de los pacientes afectados 
por el síndrome; aunque es más frecuente en 
las extremidades inferiores, puede localizarse 
también en los brazos y los párpados.35,36 Aun-
que la linfogammagrafía realizada a la paciente 
resultó negativa, el diagnóstico del linfedema 
en el síndrome de las uñas amarillas debe ser 
clínico; aunque la sensibilidad y especificidad 
del linfogammagrama es de 66 a 100% y de 
83.5 a 99%, respectivamente,37 se ha postulado 
que el linfedema en el síndrome de las uñas 
amarillas es más un defecto funcional, con fuga 
de líquido rico en proteínas y no un defecto 
anatómico,33,38 lo que explicaría el resultado 
negativo de tal estudio. 

No existe un tratamiento específico contra el sín-
drome de las uñas amarillas, por lo que la mayor 
parte de los tratamientos prescritos son sinto-
máticos; se ha documentado la administración 
de dosis diarias de 1200 UI de vitamina E,39,40 
pero la efectividad del tratamiento carece de 
evidencia estadísticamente significativa; exis-
ten también reportes de alivio del síndrome 
de las uñas amarillas con la administración de 
antifúngicos, suplementos de cinc, octreótido y 
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triamcinolona intralesional.41-44 Sin tratamien-
to, sólo 27% de los pacientes tiene remisión 
espontánea de la coloración ungueal y de los 
síntomas. El control de las afecciones asociadas 
(ya sea infecciosas, neoplásicas o toxicológicas) 
se relaciona con alivio de los síntomas y la re-
cuperación de las uñas. Desgraciadamente en 
nuestra paciente no pudo documentarse una 
causa subyacente. Con base en los estudios de 
series de casos más grandes de este síndrome es 
prudente recomendar la fisioterapia pulmonar, 
vacunación contra neumococo e influenza y el 
pronto tratamiento de las complicaciones infec-
ciosas del aparato respiratorio. 

El pronóstico es variable, aunque las personas 
afectadas por el síndrome parecen tener una 
supervivencia menor en comparación con la 
población sana.45 Si el diagnóstico se hace de 
manera oportuna, la probabilidad de evitar com-
plicaciones y recibir un tratamiento adecuado 
puede modificar el pronóstico y desenlace de 
los pacientes.

Debido a que el diagnóstico del síndrome de 
las uñas amarillas se establece por exclusión, 
los dermatólogos debemos pensar en ese diag-
nóstico una vez que se descartaron todos los 
procesos inflamatorios o infecciosos que puedan 
causar las alteraciones ungueales características 
del síndrome. En estos casos se sugiere iniciar 
tratamiento con vitamina E y vigilar los cambios 
de las uñas, así como mantener al paciente en 
vigilancia en caso de manifestarse el resto de la 
tríada. De esta manera, el diagnóstico oportuno 
y tratamiento dirigido podrán evitar las compli-
caciones ocasionadas por el síndrome y mejorar 
el pronóstico de los pacientes.
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