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Sindrome de unas amarillas

RESUMEN

El sindrome de ufias amarillas es una entidad infrecuente, de causa
desconocida, caracterizado por la coloracion amarilla, engrosamiento
y crecimiento lento de las ufias, linfedema y diversas manifestaciones
respiratorias. Comunicamos el caso clinico de una paciente con altera-
ciones en las ufas, caracterizadas por xantoniquia, onicoélisis, ausencia
de cuticulas y engrosamiento de la [dmina ungueal, hiperreactividad
bronquial y bronquiectasias. El tratamiento del sindrome es sintoma-
tico. La coloracién de las ufias logra mejorarse con la administracion
de vitamina E, complemento oral de cinc, corticoesteroides tépicos
con vitamina D3 o claritromicina. La hiperreactividad bronquial puede
disminuir con broncodilatadores y esteroides inhalados. Puede haber
mejoria incluso en la mitad de los casos sin tratamiento especifico.

Palabras clave: sindrome, ufias, amarillas, xantoniquia, derrame pleural.

Yellow nail syndrome

ABSTRACT

Yellow nail syndrome is a rare condition defined by the presence of
yellow nails associated with lymphedema and/or chronic respiratory
manifestations. Several aspects of this disorder remain poorly defined.
We present a case with xantoniquia, bronchial hyperreactivity and
bronchiectasis. In most cases, yellow nail syndrome is manageable with
a regimen of medical (vitamin E, zinc, topical steroids). Yellow nails
improve in about one half of patients, often without specific therapy.

Key words: syndrome, yellow nails, xantoniquia, pleural effusion.
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ANTECEDENTES

El sindrome de ufias amarillas es un entidad
infrecuente, de causa desconocida, que se dis-
tingue por la coloracién amarilla, engrosamiento
y crecimiento lento de las ufas, linfedema y
diversas manifestaciones respiratorias.'

Comunicamos el caso clinico de una paciente
con alteraciones en las ufias, hiperreactividad
bronquial y bronquiectasias.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 49 afios de edad, que
inicié su padecimiento 14 meses antes con
dermatosis diseminada a las ufias de las manos
y los pies, caracterizada por xantoniquia, oni-
colisis, ausencia de cuticulas y engrosamiento
de la lamina ungueal (Figura 1). Acudié con
un médico, quien, con base en el diagndstico
clinico de onicomicosis, indicé tratamiento con
itraconazol en esquema de pulsos durante un
afo, sin mejoria. El resto de la exploracion fisica
dermatolégica estaba dentro de limites normales.
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Como antecedentes de importancia la paciente
refirié hipertensién arterial e hipotiroidismo en
tratamiento con telmisartan, hidroclorotiazida
y levotiroxina sédica, con buen control de las
comorbilidades.

Se practicé biopsia del borde lateral externo de
la una del dedo indice de la mano izquierda;
los cortes mostraron epidermis ortoqueratésica
compacta acentuada, acantosis moderada e
irregular con procesos interpapilares irregu-
lares, elongados sin patron caracteristico, asi
como exocitosis minima focal de linfocitos.
La dermis superficial y media mostré infiltrado
leve, mixto, compuesto de linfocitos y algunos
histiocitos con numerosos vasos dilatados y
congestionados, lo que fundamenté el diag-
nostico histolégico de onicodistrofia de origen
a determinar.

Se interconsulté al departamento de Neumo-
logia por referir, ademas, tos seca y disnea de
un ano y medio de evolucién. La exploracién
toracica fue normal, asi como la radiografia
simple de térax. La tomografia no mostré derra-

Figura 1. Uias de las manos que muestran xantoniquia, onicdlisis, ausencia de cuticulas y engrosamiento de

la ldmina ungueal.
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me pleural, pero se observaron bronquiectasias
cilindricas bilaterales de predominio basal, con 14-
engrosamiento de la pared bronquial (Figura 2).
La espirometria prebroncodilatador (Figura 3)
mostr6é un patrén obstructivo (VEF,/CVF=68%, 10
FEF25-75%=47% del predecible) con mejoria
parcial posbroncodilatador (aerosol de salbu-
tamol 400 pg), incrementandose a 74.7 y 61%,
respectivamente.

Se inicié tratamiento con vitamina E 400 Ul dos
veces al dia con disminucién progresiva del tras-
torno ungueal, que se hizo patente desde los tres
meses de tratamiento (Figura 4). Contra la hipe-
rreactividad bronquial se inici6 tratamiento con
propionato de fluticasona (100 pg) + salmeterol
(50 pg) inhalados dos veces al dia. Al cabo de 10
meses se obtuvo excelente resultado con ufas
de aspecto completamente normal (Figura 5).

Flow [L/s]

Figura 3. Espirometria que muestra fase descendente
de la espiracion ligeramente concava por obstruccién
del flujo aéreo.

DISCUSION

El sindrome de ufas amarillas lo describieron
Samman y White en 1964." La publicacién
incluia una serie de 13 casos y referenciaba

reportes previos publicados entre 1927 y 1960.
Estos autores describieron que sus pacientes
tenian edema en los miembros pélvicos y creci-
miento lento de las ufias y sugerian por primera
vez que un trastorno de los vasos linfaticos pu-
: diera explicar la patogenia de este sindrome.?
ACaIT: ' Posteriormente, Emerson?® describié la triada de
unas amarillas, linfedema y derrame pleural.

Nuestra paciente tenia xantoniquia (coloracion
amarilla de las ufas con tendencia a ser gruesas
y convexas), bronquiectasias e hiperreactividad
bronquial. El diagnéstico del sindrome de ufas
amarillas es clinico* y se basa en la coloracién
amarillay el engrosamiento de las ufias, linfedema
y manifestaciones respiratorias. La triada cldsica
de ufas amarillas, linfedema y derrame pleural se
encuentra sélo en una cuarta parte de los pacien-
tes® y s6lo una tercera parte de ellos tiene derrame
pleural.® Se considera que la existencia de dos de

Figura 2. Corte tomografico axial del pulmén que | -
muestra bronquiectasias cilindricas con engrosamien- los componentes de la triada clasica puede ser
to de la pared bronquial (flechas). suficiente para establecer el diagnéstico.”
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Figura 4. Aspecto clinico a tres meses de tratamiento.

Figura 5. Ufias de las manos con remisién completa
de xantoniquia tras 10 meses de tratamiento.

En el diagnéstico diferencial del sindrome de ufias
amarillas deben considerarse otros padecimientos
que cursan con xantoniquia. En este caso, la biop-
sia descartd una infeccién micética, la psoriasis
ungueal (que cursa con paraqueratosis) y el liquen
plano que se caracteriza por infiltrado en banda 'y
degeneracion hidrépica del estrato basal.?
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El sindrome de ufas amarillas generalmente se
manifiesta entre la cuarta y sexta décadas de la
vida,® con distribucion similar en ambos sexos.
Su causa se desconoce; se ha propuesto un de-
fecto en los vasos linfaticos como el mecanismo
subyacente; sin embargo, Bull y colaboradores,®
en un estudio de la vasculatura linfatica me-
diante cintigrafia cuantitativa de los miembros
toracicos y pélvicos, que incluyé pacientes con
linfedema clasico, pacientes con sindrome de
ufas amarillas y controles sanos, sugieren que
las alteraciones linfaticas en este sindrome son
funcionales y no debidas a defectos estructura-
les. Recientemente se sugirié que el sindrome
de uias amarillas esta relacionado con fuga de
proteinas secundaria a microvasculopatia.'® En
la mayoria de los casos del sindrome de ufas
amarillas, el liquido pleural contiene una elevada
concentracién de proteinas sin datos de inflama-
cién o infeccién (cuentas bajas de linfocitos y
concentracion de deshidrogenasa lactica). Esta
concentracion elevada de proteinas esta relacio-
nada con un aumento en la permeabilidad en
los capilares sanguineos.'” Algunos autores han
clasificado al sindrome de ufias amarillas como
un trastorno hereditario autosémico dominante,
mientras que otros lo han asociado con una
variedad de enfermedades del tejido conecti-
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vo, neoplasias malignas (sarcoma y melanoma
metastasico, enfermedad de Hodgkin y micosis
fungoides),* inmunosupresion, alteraciones
endocrinas (que incluyen diabetes mellitus y
disfuncién tiroidea; nuestra paciente padecia
hipotiroidismo) o como una reaccién adversa
a farmacos.’ Debido a la buena respuesta del
trastorno ungueal al corregirse la afeccion pul-
monar y siendo funcionalmente eutiroidea al
momento de la evaluacion clinica, se establecié
el diagnostico de sindrome de ufas amarillas
relacionado con su neumopatia.

El crecimiento de las ufias en el sindrome de
ufas amarillas es tipicamente muy lento (menos
de 0.2 mm/semana en comparacién con 0.5-1.2
mm/semana en sujetos sanos).! Debido a este
crecimiento tan lento, el color de las ufas varia
de amarillo pélido o ligeramente verde a tonos
de negro y las ufias estan engrosadas y excesi-
vamente curvadas en sentido transversal; otros
hallazgos incluyen onicdlisis, desaparicion de
las lanulas, cuticulas deficientes, paroniquia y
surcos transversales.?

El diagnodstico diferencial de las alteraciones en
las uhas incluye infecciones, como candidiasis y
tifa de las ufas. Estos casos pueden confirmarse
mediante examen micoldgico basado en cultivos
de las ufias y visualizacién microscépica de las
formas micéticas."

En el estudio de Maldonado y su grupo,™ que
incluyé 41 pacientes con sindrome de ufias
amarillas, las manifestaciones respiratorias mas
comunes fueron tos cronica (56%), derrame
pleural (46%), bronquiectasias (44%), sinusitis
crénica (41%) y neumonia recurrente (22%).

Las pruebas de funcionamiento respiratorio
muestran un patrén obstructivo (de leve a severo)
en 40% de los casos; los pacientes con obstruc-
cién severa suelen mostrar bronquiectasias en la
tomografia tordcica; algunos pacientes tienen un
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defecto restrictivo puro y una minoria, un patrén
mixto. Una cuarta parte de los pacientes tiene
pruebas de funcionamiento normales.’ Nuestra
paciente tenia un patrén obstructivo no total-
mente reversible con afeccion principalmente
de las vias aéreas menores, proceso descrito en
pacientes con sindrome de ufas amarillas.

La radiografia de térax muestra derrame pleural
en aproximadamente la mitad de los casos. Otro
hallazgo radiogréfico lo constituyen opacidades
del espacio aéreo de predominio basal; la radio-
grafia de térax es normal en 20% de los casos.
La tomografia de térax revela bronquiectasias
en aproximadamente 50% de los casos, espe-
cialmente en los l6bulos inferiores y confirma
el derrame pleural que suele ser bilateral. Otros
hallazgos tomograficos incluyen opacidades
del espacio aéreo localizadas y linfadenopatias
intratoracicas.' La tomografia en este caso revel6
bronquiectasias cilindricas de predominio basal.

El tratamiento del sindrome de ufias amarillas es
sintomdtico. El linfedema puede tratarse median-
te medias elasticas de compresion y diuréticos,
o con dispositivos de compresion neumatica
externa.’” La coloracion de las ufas logra me-
jorarse con la administracién de vitamina E,'
complemento oral de cinc,'” corticoesteroides
topicos con vitamina D3 o claritromicina'® por-
que los antibiéticos macrolidos tienen diversos
efectos antiinflamatorios e inmunomodulado-
res ademds de su actividad antibacteriana.™
En los pacientes con bronquiectasias se debe
establecer un régimen de higiene broncopul-
monar (drenaje postural, fisioterapia toracica),
inmunizaciones vs influenza y neumococo y
tratamiento oportuno de las infecciones respira-
torias. Las manifestaciones secundarias al patrén
obstructivo de la via aérea pueden tratarse con
broncodilatadores inhalados.™

El pronéstico a largo plazo es variable y esta
relacionado con el tipo y severidad de las con-
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diciones respiratorias asociadas, tipicamente
ocurren remisiones y recaidas. En la mayoria
de los casos, el sindrome de unas amarillas res-
ponde al tratamiento médico y quirdrgico (en
el caso de derrame pleural recidivante) y puede
haber curacion de la xantoniquia hasta en la
mitad de los casos sin tratamiento especifico.™
Sin embargo, se ha descrito que el sindrome se
asocia con menor supervivencia en comparacion
con la poblacién general.®

COMENTARIO

El sindrome de ufas amarillas es un entidad
poco frecuente caracterizada por xantoniquia,
linfedema y diversas manifestaciones respira-
torias. Su causa se desconoce y se asocia con
multiples comorbilidades. Comunicamos un
caso que cumplia los criterios para establecer
el diagndstico (xantoniquia, bronquiectasias e
hiperreactividad bronquial). Como ocurrié en
esta paciente, la onicopatia puede ser el moti-
vo primordial de consulta con el médico, por la
coloracién amarilla de las ufias (xantoniquia),
que representa un problema cosmético. El
diagnéstico del sindrome de ufas amarillas es
por exclusién y requiere un alto indice de sos-
pecha. En este caso la biopsia ungueal descart6
otras enfermedades que cursan con cambios
distréficos, como las infecciones micdticas, la
psoriasis y el liquen plano. La afeccién pulmo-
nar puede no referirla inicialmente el paciente,
por lo que el interrogatorio y la exploracion
dirigidos son indispensables. El tratamiento es
interdisciplinario y exclusivamente sintomati-
co. Suele haber buena respuesta a vitamina E
y al tratamiento de la neumopatia. La paciente
tuvo mejoria y remision de la xantoniquia con
tratamiento con vitamina E y la combinacién
de salmeterol y propionato de fluticasona inha-
lados para el tratamiento de la hiperreactividad
bronquial. Ante un paciente con alteraciones
ungueales debe tenerse en mente esta opcion
diagnéstica una vez descartadas otras entida-
des mas frecuentes.
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