Unas amarillas
Mas alla de lo visible

Yellow nails
Beyond visible
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Resumen

El sindrome de ufias amarillas (SUA) es una entidad caracterizada por pigmentacién anormal-
mente amarillenta, verdosa o café de las ufias acompafiado de linfedema de miembros inferiores
y derrame pleural y/u otra sintomatologia en relacién con el tracto respiratorio. La etiologia y
mecanismos fisiopatoldgicos hasta el momento no estdn bien dilucidados, sin embargo es aceptada
una alteracién anatémica o funcional en los vasos linfaticos adquirida congénitamente. La presen-
tacion clinica es mds frecuente en individuos con edades entre 40 y 80 afios. La falta de evidencia
cientifica en torno a esta patologia, dificulta sus direccionamientos diagndsticos y terapéuticos;
los signos y sintomas que abarcan esta enfermedad son concretos, sin embargo tienen un espectro
de presentacién muy variado, por lo cual el diagndstico es esencialmente clinico y el tratamiento
sintomdtico. Hasta el momento algunas intervenciones han demostrado ser utiles en la resolucién
de algunos signos y sintomas, pero ninguna con el soporte cientifico ni epidemiolégico que justi-
fique su reproduccion. Existen gran nimero de casos reportados a nivel mundial, no obstante son
contados los documentados en América Latina. Se presenta el caso de una paciente de 90 afios de
edad quien consulta en miltiples ocasiones al servicio de urgencias por dificultad para respirar, en
quien como hallazgo incidental se documenta pigmentacién amarilla e hiperqueratosis ungueal.
(Acta Med Colomb 2016; 40: 269-272).
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Abstract

Yellow nail syndrome (YNS) is an entity characterized by abnormally yellowish, greenish or
brown pigmentation of the nails accompanied by lymphedema of lower limbs and pleural effusion
and / or other symptomatology related to the respiratory tract. The etiology and pathophysiological
mechanisms to date are not well known, but nevertheless an anatomical or functional alteration in
the lymphatic vessels acquired congenitally is accepted. The clinical presentation is more frequent in
individuals between the ages of 40 and 80 years. The lack of scientific evidence about this pathology
makes difficult its diagnostic and therapeutic directions. The signs and symptoms that comprise this
disease are concrete, although they have a very varied spectrum of presentation, whereby the diagnosis
is essentially clinical and the treatment symptomatic. So far some interventions have proved useful in
solving some signs and symptoms, but none with scientific or epidemiological support to justify their
reproduction. There are a large number of cases reported worldwide, but very few cases are documented
in Latin America. The case of a 90-year-old female patient who consults the emergency department
on many occasions due to shortness of breath, in whom yellow pigmentation and nail hyperkeratosis
are documented as an incidental finding, is reported. (Acta Med Colomb 2016; 40: 269-272).
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Introduccion
El sindrome de ufias amarillas (SUA) es una rara entidad
clinica descrita por primera vez en 1964 por Petter Samman
y William White caracterizada inicialmente por pigmento
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anormal en las ufias y linfedema (1); y posteriormente en
1966 por Petter Emerson quien relaciond dichos hallazgos
con derrame pleural (2-4). En la actualidad se ha descrito
una gran cantidad de casos aislados al rededor del mundo,
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sin embargo una minoria estdn localizados en Latinoamé-
ricaérica (5-12).

Esta patologia se presenta en pacientes con edades por
encima de la quinta década de la vida y es infrecuente en la
infancia (3,4, 13, 14). La etiologfa de esta patologia es poco
entendida. Actualmente es aceptada una alteracién adquirida
congénitamente que condiciona agencia o hipoplasia en los
vasos linfaticos, sin embargo existe literatura que se opone a
dicha teoria (15). Lo cierto es que existe una alteracién ana-
témica o funcional de los vasos linfaticos que se ha podido
identificar mediante linfoescintigraffa (3), 1o cual condiciona
en el individuo estados variables de inmunodeficiencia que
predispone a infecciones recurrentes dada la dificultad del
sistema linfatico para la remocién de microorganismos
patégenos (11, 16), lamentablemente hasta el momento, no
se dispone de evidencia con el peso suficiente que pueda
soportar cientificamente dichas teorias.

La triada clasica de este sindrome es ufias amarillas,
linfedema de predomino en miembros inferiores y derrame
pleural; sin embargo, la alteracion a nivel linfético no expli-
ca por si misma dichos hallazgos clinicos (4, 16). Hasta el
momento la fisiopatologia per se de la enfermedad no estd
bien dilucidada; sin embargo, a nivel ungueal el crecimiento
lento de las ufias, aumento de la curvatura de las mismas,
onicolisis, hiperqueratosis, desaparicién de la linula y cu-
ticula es explicado por la estasis linfdtica, mientras que el
pigmento amarillo, verdoso o café es explicado por depdsitos
no desechados de lipofuscina producto del metabolismo
oxidativo de lipidos de radicales libres (3, 17).

El linfedema es predominante en miembros inferiores, el
cual es producto de un imbalance entre la filtracién capilar
y el flujo linfético, no obstante, no es totalmente explicado
por el dafio a este nivel, por tal razén se cree que puede
verse relacionado una afeccién de origen inflamatorio a
nivel microvascular (4, 16).

Por tltimo, los hallazgos de derrame pleural también se
han relacionado més frecuentemente con otras afecciones
en el tracto respiratorio alto y/o bajo. De tal manera que
las presentaciones clinicas son variables con hallazgos de
bronquiectasias evidenciabas en estudios imagenoldgicos,
neumopatia crénica sin otras causas aparentes, O procesos
infecciosos como rinosinusitis, bronquitis o neumonias a
repeticién o crénicas (11, 18, 19). También se han docu-
mentado diferentes reportes, donde se asocian con otras
manifestaciones clinicas como anormalidades endocrinas,
tumorales, entre otras (4,9, 19-23).

Dado que los tres criterios no estdn presentes simul-
tdneamente en todos los casos, se requieren solo dos de
estos criterios para su diagnéstico (3, 4, 24). El SUA
frecuentemente es subdiagnosticado ya la que orientacién
diagndstica es enfocada en patologias de mayor frecuencia
de presentacion (22).

Se han implementado gran variedad de esquemas te-
rapéuticos, principalmente para el manejo sintomaético,
sin embargo no existe un tratamiento definitivo dado que
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la causa principal que origina esta entidad clinica sigue
siendo desconocido (3). Se han implementado esquemas
con suplementos de vitamina E (alfa-tocoferol), vitamina C
(4cido ascorbico), andlogos de somatostatina, manejo topico
ungueal y diuréticos (13, 21, 25-27); sin embargo, hasta
el momento lo que ha tenido evidencia ha sido el manejo
intervencionista que previene la recurrencia de derrames
plurales (4). Se presenta el caso, evolucién y tratamiento
en urgencias de una paciente de 90 afios a quien se hace
posteriormente diagndstico de sindrome de ufias amarillas.

Presentacion del caso

Se trata de una mujer de 90 afos quien consulta en multi-
ples oportunidades por sintomatologia respiratoria dada por
disnea moderada. En la tltima consulta, se prescribe manejo
con micronebulizaciones y antimicrobiano oral, sin embargo
persiste con disnea, la cual se agudiza progresivamente en
un periodo corto de tiempo y es acompaiada de tos con
movilizacion de secreciones y febricula de 38°C razén por
la cual acude nuevamente al servicio urgencias.

Como antecedentes patolégicos presenta hipertension
arterial, hipotiroidismo, artrosis degenerativa, onicomico-
sis severa de larga data, accidente cerebrovascular (ACV)
isquémico y neumopatia crénica de origen laboral por expo-
sicién a polvo de algodén sin diagndstico definido. Recibia
manejo farmacolégico para control de comorbilidades con
antagonistas de receptores tipo II de aldosterona, calcio-
antagonistas, antiagregacién plaquetaria con inhibidor de
receptor CYP2C12, anticonvulsivante por secuelas de ACV,
reemplazo hormonal para patologia tiroidea y refiere haber
recibido multiples esquemas antiflingicos previamente para
el tratamiento de la onicomicosis, hasta el momento sin
obtener resultados.

A la revisién por sistemas, refirié ocasionalmente
palpitaciones, clase funcional NYHA II-III/IV, edema en
miembros inferiores predominantemente en la extremidad
derecha y llama la atencién pigmentacién amarilla de ufias
tanto en manos como en los pies referida desde la infancia
(Figura 1).

En el examen fisico se encontrd una paciente en regulares
condiciones generales con signos vitales: tensién arterial
162/94 mm/Hg, frecuencia cardiaca de 64 LPM, frecuencia
respiratoria de 24 RPM, oximetria 97% con requerimientos
de oxigeno a altos flujos FiO, 35%, cianosis central, térax
simétrico con tirajes supraclaviculares, ruidos cardiacos
ritmicos, de adecuada intensidad, con soplo gravo II/VI
sistdlico auscultable en foco pulmonar, ruidos respiratorios
conservados, levemente disminuidos en bases pulmonares
con agregados pulmonares: leves crépitos y estertores de
pequefia burbuja en campos medios y superiores, extre-
midades con marcado edema hasta el muslo sin févea con
excoriacién en pierna izquierda con rubor y calor (Figura
2), se observan ufias de manos y pies sin linula, bordes
con onicolisis, marcada curvatura y pigmentacién amarillo
verdosa (Figura 1). Al examen neurolégico se encontraba
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Figura 1. Lesiones pigmentarias, hiperqueratosis y onicoliticas en manos y en pies.

Figura 2. Edema en piernas con compromiso bimaleolar. Notese en el tercio medio de
las piernas los cambios pigmetarios a nivel cutdneo y excoriacion en pierna izquierda.

desorientada en tiempo y espacio, con trastorno afasico leve,
concordante con antecedente de ACV.

Se toman estudios paraclinicos de extensioén que eviden-
cian hemograma con recuento leucocitario normal tendiente
al aumento, con predominio neutrofilico (90%), anemia leve
con volimenes conservados y trombocitopenia leve, gases
arteriales con acidosis respiratoria (pH 7.31, CO2 45, PO2
55), funcioén renal y electrolitos en rangos de normalidad.
Estudios imagenoldgicos donde se toma doppler diplex
venoso de miembros inferiores sin alteraciones y tomogra-
fia axial computarizada (TAC) de térax la cual documenta
neumopatia intersticial en patrén de panal de abejas, con
derrame pleural bilateral y atelectasias (Figura 3).

La orientacion terapéutica inicial fue para el manejo
de una falla cardiaca descompensada y la conservacién
de la funcién pulmonar teniendo presente el antecedente
de la neumopatia crénica de base, por lo cual se inici6
tratamiento diurético con restriccién hidrica y antibioti-
coterapia con macrélido, con espectro y cubrimiento de
gérmenes para afeccién pulmonar y dérmica de miembro
inferior izquierdo, también se inicid colchicina para redu-
cir respuesta fibrética pulmonar, micronebulizaciones y
se continud resto medicacion de control. No obstante, los
hallazgos al examen fisico no eran compatibles con clinica
congestiva o falla ventricular y pese al estado general de
ingreso, no requirié de soportes viales avanzados, ni de
terapias invasivas, presenté una adecuada respuesta al
manejo terapéutico establecido, observado en la mejora
clinica de dificultad respiratoria. Ante los hallazgos clinicos
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Figura 3. Tomografia axial computarizada de térax con evidencia de derrame pleural
bilateral (*), atelectasias (») y compromiso fibrdtico intersticial pulmonar.

e imagenolégicos del TAC de térax, se hizo el diagndstico
de SUA. Posteriormente se dio de alta y se dieron indi-
caciones de continuar control y seguimiento de manera
ambulatoria en conjunto multidisciplinario.

Discusion

El SUA es una entidad de juicio y diagndstico clinico
donde el cumplimiento de dos criterios hacen el diagnostico,
pese a la gran variedad de manifestaciones clinicas que se
puedan asociar (4, 24). El diagndstico de nuestra paciente
fue realizado en el servicio de urgencias mediante un exa-
men clinico completo y una sospecha diagnéstica. E1 SUA
es infrecuente en extremos de la vida, de ahi la importancia
de la pericia clinica y sospecha diagnéstica para la deteccidn
temprana de esta entidad para impactar en el prondstico de
los pacientes con esta patologia, principalmente por sus
implicaciones a nivel del tracto respiratorio (3). Los estu-
dios complementarios solicitados fueron para la valoracién
global de urgencia, sin embargo fueron ttiles como soporte
diagndstico.

El derrame pleural presentado en el SUA puede estar
acompafiado con derrame pericardio o ascitis, los cuales
suelen ser reversibles, lo cual se inclina a una alteracion de
cardcter funcional (4, 16). En este contexto, los pacientes
con alteraciones pulmonares de base, presentan con mayor
frecuencia recurrencias de derrame pleural, dado compo-
nente inflamatorio crénico afiadido (16).

Los hallazgos en los andlisis citolégicos del derrame
pleural de un paciente con SUA estdn bien caracterizados
como un derrame de tipo exudativo, con baja celularidad,
rico en linfocitos y proteinas. Los andlisis en relacién con
deshidrogenada lactica (LDH) o glucosa en liquido son
diferencial para procesos infecciosos asociados (4, 17, 28).
En nuestra paciente no se llevaron a cabo estudios de liquido
pleural dada remisién de sintomatologfa.
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En el contexto del caso presentado, consistia en un
cuadro de dificultad respiratoria con sospecha diagndstica
de primer episodio de derrame pleural secundario a una
descompensacion cardiaca, para lo cual se priorizé la terapia
diurética la cual tuvo adecuada respuesta terapéutica con
remision de agregados pulmonares y leve mejoria de edema
en miembros inferiores.

La orientacion terapéutica del SUA es un desafio (23).
Existe evidencia donde se reportan los beneficios que tienen
algunos medicamentos como el alfatocoferol (vitamina
E), retinol (vitamina A), antimicrobianos, antimicoticos
y antiparasitarios, corticosteroides topicos u orales, zinc
y dltimamente descritos andlogos de somatostatina como
el octreotide (4, 21, 23, 27, 29); sin embargo, ninguno de
ellos sin respaldo cientifico que permita identificarlo como
de eleccién el manejo del SUA. Dado que los mecanismos
etiol6gicos que conducen a esta enfermedad, atin no son bien
entendidos, el enfoque terapéutico debe ser sintomético (21).

No obstante, desde su descubrimiento, Samman afirma
que existe un porcentaje que presenta autorresolucién del
cuadro clinico; actualmente se calcula que es entre 7'y 30%
de los casos (21, 30, 31).

La literatura es clara en la baja evidencia que presenta
el manejo diurético y/o la restriccion hidrica en este tipo de
pacientes (4, 17, 25); sin embargo, existen casos excepcio-
nales en los cuales hubo respuesta con dicho manejo (17,
22,30), no obstante con el condicionante del bajo compro-
miso y extension del derrame pleural. La terapia diurética
aparentemente impacta en menor medida en el linfedema,
para el cual las mediadas mecédnicas han demostrado ser de
utilidad (17). Llama la atencién en nuestra paciente, que
pese a la neumopatia crénica de base, presentd su primer
episodio de derrame pleural a tan alta edad.

Es de tener en cuenta que en pacientes con diagndstico
formal de SUA con episodio de derrame pleural a repeticién
la opcién quirtirgica (decorticacién pulmonar, pleurodesis o
pleurectomia) es la terapia con mayor evidencia en memoria
de recurrencias de derrames pleurales (4).

Con relacion al SUA existe evidencia de casos aislados;
sin embargo, es necesario invertir esfuerzos en caracterizar
dicha poblacién y generar conocimiento en torno a esta
patologia, haciendo hincapié en la importancia de la clinica
en el diagnéstico de este tipo de enfermedades que tienen un
espectro de presentacion tan variado. Tanto en el SUA como
en cualquier otra enfermedad, la pericia y juicio diagndstico
justificado en un adecuado razonamiento clinico, son los que
finalmente permitirdn dar impacto en morbimortalidad con
un diagndstico temprano.
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