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RESUMEN:

El Sindrome de ufias amarillas es un desorden poco frecuente, de
etiologia desconocida, caracterizado por la triada de ufias
amarillas, linfedema y alteraciones respiratorias tales como:
Sinusitis, Bronquitis, Derrame pleural, infecciones respiratorias a
repeticion, etc. Los cambios ungueales pueden preceder por varios
afios al linfedema y a las alteraciones respiratorias. Es mas comdn
en adultos. Se presenta un caso en una adolescente de 16 afios
de edad, quien presenta cambios morfolégicos ungueales desde la
infancia, asociandose posteriormente edema de miembros
inferiores, sin alteraciones respiratorias en la actualidad. Se hace

ABSTRACT

The yellow-nails syndrome is an infrequent disorder of unknown
etiology, characterized by the triad of yellow nails, lymphedema
and respiratory alterations such as: sinusitis, bronchitis, pleural
effusion, repeated respiratory infections, etc. The ungueal changes
may precede lymphedema and respiratory alterations by severa)
years. It is most frequent in adults. We present the case of a 16-
year-old adolescent who has shown ungueal morphological
changes since infancy, associated subsequently with edema of the
lower limbs, without respiratory alterations at present. The relevant
literature

is revised.
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INTRODUCCION:

El Sindrome de Ufias Amarillas
(SUA) fue descrito por primera vez
en 1964 por Samman y White,
usandose originalmente para
describir la asociacion del
enlentecimiento ungueal con el
linfedema primario ', posteriormente
en 1966 Emerson reconoce el
derrame pleural como signo adi-
cional de este sindrome ®.

Desde entonces, otras
condiciones respiratorias tales como
bronquiectasias, sinusitis e

infecciones respiratorias crénicas
han sido asociadas a este

sindrome ©.
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El SUA no tiene predileccion por
sexo y se ha observado con mayor
frecuencia en Inglaterra “. Aln se
discute la patogenia tanto de las
manifestaciones ungueales como
sistematicas ©.

Los cambios ungueales pueden
preceder por afios la evidencia
clinica del linfedema y una vez
establecidos pueden persistir por
varios afios ®" El linfedema suele ser
mas obvio en miembros inferiores,
aunque puede afectar manos, cara y
raramente generalizarse, igualmente
las manifestaciones respiratorias
pueden presentarse afios después
de los cambios ungueales ®, de allf
la importancia del seguimiento de
estos pacientes.

Se presenta un caso
diagnosticado en el Instituto de
Biomedicina y se revisa la literatura
médica en relacion a este tema.
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CASO CLINICO

Paciente femenina de 16 afios de
edad natural y procedente de Porla-
mar, Edo. Nueva Esparta, quien
consulta por presentar desde el

nacimiento alteraciones
morfoldgicas y retardo del
crecimiento  ungueal. Posterior-
mente desde los 8 afios de edad,
edema de miembros inferiores,
inicialmente unilateral y luego

simétrico. Niega antecedentes de
patologia respiratoria.

Al examen fisico: Paciente en
aparentes buenas condiciones
generales, con ligero edema facial
a predominio de hemicara derecha.
Se aprecia compromiso de las 20
ufias, dada por ufias cortas con
hiperqueratosis, pigmentacion
amarillenta opaca, no siendo visi-
bles las lunulas, superficie lisa,
incurvadas longitudinalmente de
lado y
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lado, queratosis subungueal y
onicolisis dista) (Foto ). Edema
de miembros inferiores que deja
fovea y se extiende hasta las
rodillas (Foto 2). Resto de exa-
men fisico dentro de limites
normales.

Se realizaron examenes de

laboratorio: Hematologia
completa, glicemia, urea vy
creatinina, perfil hepati-

FOTO 1

co, pruebas tiroideas, perfil inmuno-
I6gico, electroforesis de proteinas y
orina, los cuales estaban sin alteracio-
nes. El factor reumatoide resulté positivo
(mayor de 20 dils). Los estudios de
imagenologia (Rx de térax y senos
paranasales, ecosonograma abdomi-
nopélvico y ecocardiograma) no mos-
traron alteraciones.

En el estudio histolégico se observo
la unidad ungueal con matriz ungueal
sin  alteraciones histolégicas de
importancia (Foto 3) y la lamina un-
gueal engrosada con hiperqueratosis
ortoqueratotica (Foto 4).

Se indicé tratamiento a base de vi-
tamina E: 800 mgs/dia y Zinc: 50
mgs/dia.

FOTO 3

Unas cortas con hiperqueratosis, pigmentacion amarillenta opina,

superficie lisa, incurvadas longitudinalmente, onicolisis dista).

FOTO 2
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Compromiso ungueal, edema de miembros superiores.

Unidad ungueal con matriz ungueal sin alteraciones histolégicas

Lamina ungueal engrosada con hiperqueratosis ortoqueratética.
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DISCUSION:

El SUA se caracteriza por la triada

de ufias amarillas, linfedema vy
alteraciones respiratorias, sin
embargo, muchos casos son
monosintoméaticos mostrando

solo las alteraciones ungueales @
Los cambios ungueales estan
dados por enlentecimiento en el
crecimiento ungueal,
observandose ufas cortas,
hiperconvexas longitudjnalmente,
opacas con pérdida de la normal
transparencia, no siendo visible la
ldnula, de color amarillo verdoso,
lamina ungueal engrosada, en oca-
siones con onicolisis en la parte
dista) @ El endurecimiento de la
lAmina ungueal (escleroniquia) a
menudo di

ficulta la toma de la biopsia (3).

La evidencia clinica del
linfedema y las manifestaciones
respiratorias pueden presentarse
afios después de las alteraciones
ungueales, nuestro caso muestra
las tipicas alteraciones ungueales
desde el nacimiento, con
evidencia clinica de linfedema
de miembros inferiores 8 afos
después y recientemente en la
cara, sin trastornos respiratorios
hasta la actualidad.

La rinosinusitis severa con
respuesta pobre al tratamiento
convencional esta frecuentemente
asociada a este sindrome ©

La patogénesis permanece
oscura. El drenaje linfatico alterado
parece ser el responsable de los
hallazgos clinicos. El linfagiograma
ha mostrado hallazgos anormales,
tales como atresia e hipoplasia de
linfaticos periféricos en

algunos pacientes, pero no ha sido
un hallazgo consistente. El defecto
en el drenaje linfatico en la regién
ungueal puede ser responsable
del enlentecimiento del
crecimiento 'y  engrosamiento
ungueal caracteristico.

El SUA se ha visto asociado a otras

patologia como: hipotiroidismo,
tiroiditis, artritis reumatoide,
sindrome  nefrético, deficiencias
inmunes, apnea del suefio, retardo
mental, hipoplasia renal, micosis
fungoide y otras enfermedades

malignas " En nuestro caso llama
la atenciéon la presencia de factor
reumatoide positivo, aunque no se
evidencia clinica de artritis
reumatoide.

En la literatura se describe un
caso, en el que 23 afios después de
presentar el SUA se asocia
linfangiectasia del intestino delgado,
con ascitis y derrame pericardico
® Otro caso descritoasocia el SUA

con pielonefritis xanto-
granulomatosa ipsolateral,
mostrando resolucion del SUA

posterior a la nefrectomia ©.

La resolucién espontadnea de
los cambios ungueales y
manifestaciones sistémicas han sido
descritas  por Samman %,
Triancinolona intradérmica en la
matriz ungueal proximal y Vita-
mina C, han sido reportados
como (tiles en el tratamiento . La
Vitamina E a dosis de 600 a 1200
mgs/dia por 6 meses y posterior
mantenimiento con 400 mgs/dia
pueden inducir una respuesta
satisfactoria en las tres
manifestaciones del sindrome,
ufias amarillas, linfedema vy
sintomas  respiratorios ~ ©59
También se ha descrito

DERMATOLOGIA VENEZOLANA, VOL. 35, N° 3, 1997

resolucion con suglementos de zinc

por 2 afios %" En nuestro caso
iniciamos terapia con vitamina E y
zinc. Para el momento de la publica-
cion de este articulo no habia
transcurrido el tiempo necesario para
evaluar la respuesta a dicho
tratamiento.
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