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Sindrome da unha amarela - Relato de caso”

Yellow nail syndrome - Case report
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Resumo: A sindrome da unha amarela é uma doenca rara, caracterizada pela triade de linfedema, derrame
pleural e unhas distréficas de crescimento lento e coloracio amarelada. Varias associagoes ja foram
descritas, entre elas, afec¢oes cronicas do aparelho respiratorio, doengas autoimunes, malignidades e esta-
dos de imunodeficiéncia. Entre os casos citados na literatura, apenas cerca de um terco se apresenta com
todos os achados e o caso relatado a seguir é um exemplo da triade classica.
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Abstract: The yellow nail syndrome is a rare disease, in which there is a triad of lymphedema, pleural effu-
sion and slow-growing dystrophic yellow nails. Many associations have already been described; among
them, chronic respiratory tract diseases, autoimmune disorders, malignancies and immunodeficiency con-
ditions. Only one third of cases in the literature show all findings. The case reported next is an example of
the classical triad.
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INTRODUCAO

Descrita pela primeira vez em 1964 por Entre os casos descritos na literatura, apenas
Samman e White,' a sindrome da unha amarela (SUA) cerca de um terco se apresenta com todos os achados,
é uma afeccdo rara que se caracteriza pela triade de sendo que Gupta’ 0os observou em 27% dos 62 casos
linfedema, derrame pleural e unhas distréficas de por ele revisados. O relato a seguir ¢ um exemplo da
crescimento lento e coloragio amarelada. Tem como triade classica descrita por Emerson.®

principal fator causal a deficiéncia na drenagem linfa-
tica e predomina na meia-idade, com a relacio mulhe- RELATO DO CASO

res: homens de 1,6:1.° Paciente do sexo feminino, branca, 61 anos,

Varias associagoes ja foram descritas, entre elas, referia alteragoes ungueais em maos e pés iniciadas
afeccoes cronicas do aparelho respiratério,” doencas aos 19 anos de idade, caracterizadas por lentidao de
autoimunes, como o lapus eritematoso, tireoidites e crescimento e coloracio amarelada. Encaminhada
artrite reumatoéide,’ malignidades® e estados de imu- pelo Servico de Pneumologia, encontrava-se em inves-
nodeficiéncia.’ tigacao para tosse produtiva com expectora¢ao mucoi-
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de presente ha mais de 40 anos, dispnéia aos médios
esfor¢os nos dltimos cinco anos e que, recentemente,
estava presente mesmo no estado de repouso.
Apresentava, também, derrame pleural bilateral e
edema de membros inferiores que nao cedia, a des-
peito do uso de diuréticos.

Ex-tabagista ha 20 anos (20 anos/maco), relata-
va diagnostico pregresso de bronquiectasias e trés tra-
tamentos prévios sistémicos para onicomicose, sem
sucesso. Negava quadros semelhantes na familia.

Dados relevantes do exame fisico revelavam dis-
trofia ungueal em ambas as maos e pés, caracterizada
por espessamento, opacidade, xantoniquia, aumento
das curvaturas lateral e intero-posterior, onicélise e
auséncia de lunula e cuticula (Figura 1). Apresentava,
ao exame do aparelho respiratério, murmurio vesicu-
lar abolido e frémito toracovocal diminuido em bases.
Nos membros inferiores, observava-se edema duro,
com presenca do sinal do cacifo (Figura 2). Exames
complementares nio evidenciaram alteragdes no
hemograma, na bioquimica sanguinea, na funcio
tireoideana, nem nos autoanticorpos e nas provas de
atividade inflamatéria; PPD reator fraco e anti-HIV
negativo.

et S £
FIGURA 1: A. Unhas amarelas e opacas; B. Aumento das curvaturas

lateral e antero-posterior, onicélise e auséncia de lanula e cuticula
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FIGURA 1: Linfedema

A anilise do liquido pleural foi compativel com
exsudato, sem processo infeccioso ou neoplasico sub-
jacente, o que tampouco foi evidenciado pela bidpsia
pleural. Radiografia e tomografia de térax demonstra-
ram volumoso derrame pleural bilateral (Figura 3).

O resultado de trés exames micologicos diretos
e das culturas para fungos do raspado ungueal foram
negativos.

DISCUSSAO

A SUA foi inicialmente descrita em 1964 em um
estudo com 13 pacientes portadores de unhas amare-
las e linfedema.' Mais frequente no sexo feminino
(1,6:1), ocorre, principalmente, na meia-idade, embo-
ra existam quadros descritos desde o nascimento até
a oitava década de vida.” HistoOria familiar é uma ocor-
réncia rara.

O caso apresentado ¢ tipico da SUA, na qual se
observa coloragao amarelada variavel entre o amarelo-
palido e o amarelo-esverdeado, laminas espessadas e
opacas, de crescimento lento (menor que 0,25mm
por semana), com aumento das curvaturas lateral e
antero-posterior. Todas as 20 unhas podem estar aco-
metidas — e na maioria dos casos, poucas sio poupa-
das, sendo que o comprometimento ungueal exclusi-
vo ocorre em cerca de 10% dos pacientes. As altera-
¢Oes ungueais sao sinal precoce e constante e sua
auséncia levanta davidas quanto ao diagnostico, que
pode ser feito clinicamente, desde que pelo menos
dois dos elementos da triade estejam presentes. A
cuticula e a lanula estao ausentes e a onicolise € fre-
quente. Tais alteracoes parecem se dever a deficiéncia
na drenagem linfatica das extremidades digitais suge-
rida por estudos linfogrificos e pela histopatologia da
matriz ungueal, a qual ndo se realizou no caso em
questao, mas este apresenta tecido fibroso denso em
substituicio ao estroma, com NUMErosos vasos ecta-
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FIGURA 3: Tomografia computadorizada de térax demonstrando
derrame pleural bilateral

siados."*®* O pigmento incriminado pela coloracio
amarelada é, provavelmente, a lipofucsina, que resul-
ta da oxidacao lipidica por excesso de radicais livres.’

E importante salientar que unhas amarelas nio
sao especificas da SUA, podendo ocorrer ap6s uso de
tetraciclinas e determinados esmaltes, assim como em
decorréncia de onicomicoses e liquen plano.

O linfedema, presente em 80% dos casos, pre-
domina nos membros inferiores, como na paciente
em pauta, é frequentemente assimétrico, muito dis-
creto, algumas vezes, mas pode acometer também
maos e face e ser ocasionalmente universal.?

Cada manifestagio pode aparecer em épocas
diferentes e o derrame pleural parece ser uma manifes-
tacao tardia da sindrome, como no caso relatado.
Caracterizado por um exsudato com predominio linfo-
citario, unilateral ou bilateral, compromete, geralmen-
te, ambos os lados. Ha tendéncia a persisténcia e reacud-
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mulo de liquido ap6s drenagem de alivio e, em caso de
recidiva precoce, pode ser necessaria a pleurodese."

D'Alessandro et al. advogam que a teoria do
bloqueio linfatico nao ¢ suficiente, isoladamente, para
explicar todas as manifestacoes clinicas, como os altos
niveis proteicos encontrados no liquido pleural, e
sugerem a preseng¢a de microangiopatia com aumento
da permeabilidade microvascular como provavel
mecanismo fisiopatologico.'

Além da triade classica, outras manifestacoes
podem acompanhar a sindrome, como rinossinusite
crénica, bronquiectasias,’ derrame pericardico e asci-
te quilosa.” Ela pode também estar associada a doen-
cas autoimunes e a imunodeficiéncias, como a artrite
reumatéide,’ o lapus eritematoso, as tireoidites e a
AIDS.° Ha relatos isolados de associagao com maligni-
dades, que incluem o cancer de mama, pulmao, larin-
ge, endométrio, vesicula biliar, melanoma e sarcomas
metastaticos, doenca de Hodgkin e linfoma cutaneo
de células T.

A melhora espontanea das alteragcoes ungueais
pode ocorrer em torno de 7% a 30% dos pacientes e,
em alguns casos, ao serem tratadas as doengas associa-
das, observa-se também melhora ungueal. Entre os
tratamentos propostos, destaca-se o uso topico (5%) e
oral (600-1200UI) da vitamina E” por periodos pro-
longados, de seis a 18 meses, porém, ha também cita-
coes quanto a utilizagao de corticoide intralesional, de
sulfato de zinco via oral e de antifangicos, como o itra-
conazol 400mg/dia, por uma semana ao més, durante
quatro a seis meses, e o fluconazol 300mg semanais,
por estimularem o crescimento ungueal.'*"

A SUA € uma entidade rara e o seu diagndstico
deve sempre levantar a suspeita de malignidade ou de
outras doencgas associadas. Ainda hoje seu manejo
representa um desafio para os dermatologistas. u
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