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Zespot zoitych paznokei u chorego na hioniaste kighuszkowe
zapalenie nerek

Yellow nail syndrome in a patient with membranous glomerulonephritis
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Abstract
Yellow nail syndrome (YNS) is a condition characterized by yellow-green coloration of nails, respiratory manifestations and
lymphoedema. This article presents 52-year-old patient with membranous glomerulonephritis, hospitalized at the National
Tuberculosis and Lung Diseases Research Institute in Warsaw, because of suspected allergic aspergillosis. Based on clinical
and radiological evaluation the diagnosis of YNS was established. Treatment of renal disease did not affect the course of
yellow nail syndrome. During the two-year follow-up, despite stable renal parameters we observed the progression of
respiratory manifestations (bronchiectasis, pleural effusions).
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Streszczenie
Zespdt z6ttych paznokci (YNS) jest zespotem chorobowym charakteryzujgcym sie zéfto-zielonym zabarwieniem paznokci,
objawami ze strony uktadu oddechowego oraz obrzgkami limfatycznymi. W niniejszej pracy zaprezentowano 52-letniego chore-
go na bioniaste kigbuszkowe zapalenie nerek, hospitalizowanego w Instytucie GruZlicy i Chordb Pluc w Warszawie z powodu
podejrzenia alergicznej aspergilozy. Na podstawie obrazu klinicznego i radiologicznego rozpoznano YNS. Leczenie choroby nerek
nie miato wplywu na przebieg YNS. W trakcie 2-letniej obserwaciji, mimo stabilnych parametréw nerkowych, obserwowano
progresje zmian w obrebie ukfadu oddechowego (rozstrzeni oskrzeli, ptynu w jamach opfucnowych).

Stowa kluczowe: zespodt zéttych paznokcei, obrzeki limfatyczne, ptyn w jamach optucnowych
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rych wspoélistnialo z6tte zabarwienie paznokci

Wst
&P z obrzekami podudzi [2-5]. W kolejnych latach po-

Zespo6! zéltych paznokcei (YNS, yelow nail syn-
drome) jest rzadkim zespotem charakteryzujacym
sie z61to-zielonym zabarwieniem paznokci, zmia-
nami w obrebie gérnych i dolnych drég oddecho-
wych, ptynem w jamach optucnowych oraz obrze-
kami limfatycznymi [1, 2]. W 1964 roku Samman
i White po raz pierwszy opisali 13 chorych, u kt6-

szerzono zakres zespolu o zmiany w obrebie ukia-
du oddechowego pod postacig wysieku w jamach
oplucnowych oraz nawracajacych zakazen gérnych
i dolnych drog oddechowych. Rozpoznanie tej jed-
nostki chorobowej opiera si¢ na kryteriach klinicz-
nych po wykluczeniu innych przyczyn opisanych
wyzej objawéw [1, 2]. Podtoze YNS nie jest ustalo-
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ne. Sugeruje sie rozwojowe lub czynnosciowe za-
burzenia uktadu chlonnego ujawniajace sie pod
wplywem przewleklego stanu zapalnego [2, 6].
Wobec niewielkiej liczby przypadkéw (opisano ok.
200) oraz niejasnej etiologii nie istniejg standardy
leczenia chorych na YNS [2]. Préby leczenia pole-
gaja zwykle na zmniejszeniu objawéw [2, 3]. Ob-
serwowano rowniez samoistne remisje choroby [3].
W ponizszej pracy przedstawiono chorego na YNS
z towarzyszacym bloniastym klebuszkowym zapa-
leniem nerek.

Opis przypadku

Pie¢dziesieciodwuletni chory (J.K.), przewle-
kle palacy tyton, zostat przyjety do Instytutu Gruz-
licy i Choréb Pluc (IGICHP) w listopadzie 2009
roku z podejrzeniem alergicznej aspergilozy
oskrzelowo-ptucnej (AAOP).

W wywiadach pacjent zgtaszal wystepowanie
nawracajgcych objawéw ze strony gérnych i dol-
nych drég oddechowych od 1993 roku (przewle-
kty kaszel, ropny niezyt nosa, zakazenie drég od-
dechowych). Chory 3-krotnie przeby! lewostronna
odme oplucnowa. W czerwcu 2006 roku rozpozna-
no przewlekla obturacyjna chorobe ptuc (POChP)
i wdrozono leki bronchodilatacyjne i kortykoste-
roid wziewny. W kolejnych miesigcach dotgczyly
sie béle glowy i ropna wydzielina z nosa oraz z6tte
zabarwienie plytek paznokciowych. W tomografii
komputerowej (TK) stwierdzono obecno$é polipéw
w zatokach obocznych nosa, przysciennych zgru-
bien blony §luzowej oraz ptynu w zatokach szcze-
kowych i klinowych. Po konsultacji dermatologicz-
nej sugerowano YNS. Do 2008 roku chory 2-krot-
nie przebyt ostre infekcje dolnych drég oddecho-
wych wymagajace hospitalizacji oraz parenteral-
nej antybiotykoterapii. W czerwcu 2008 roku wy-

kazano masywny bialtkomocz, a w pét roku péz-
niej na podstawie biopsji nerki rozpoznano blonia-
ste klebuszkowe zapalenie nerek. Wdrozono lecze-
nie immunosupresyjne pulsami metyloprednizo-
lonu, prednizonem i chlorambucylem doustnie.
Leczenie powiklane bylo cukrzycyg oraz pojawily
sie obrzeki, gtéwnie koniczyn dolnych. Zmodyfi-
kowano schemat leczenia, dotaczajac pulsy cyklo-
fosfamidu, uzyskujac cze$ciowa remisje biatkomo-
czu. Nadal utrzymywaly sie dolegliwosci ze stro-
ny uktadu oddechowego (kaszel, dusznos¢ wysit-
kowa) oraz ropny katar. W listopadzie 2009 roku
dolegliwosci nasilily sie. Wystapita duszno$é spo-
czynkowa, silny kaszel z odkrztuszaniem ropne;j
plwociny oraz goraczka. Chorego hospitalizowa-
no w Klinice Nefrologii, pod ktérej opieka prowa-
dzono leczenie immunosupresyjne. W trakcie dia-
gnostyki w bronchoskopii stwierdzono zaleganie
duzej ilosci gestej, ropnej wydzieliny oraz czopéw
ropnych w matych oskrzelach. W badaniu TK
klatki piersiowej uwidoczniono ptyn w obu ja-
mach oplucnowych i zmiany wiéknisto-rozedmo-
we w migzszu pluc. Zakonczono leczenie immu-
nosupresyjne. Wdrozono antybiotykoterapie, leki
przeciwgrzybicze, uzyskano poprawe stanu kli-
nicznego i z podejrzeniem AAOP chorego skiero-
wano do IGiCHP.

Przy przyjeciu stan ogélny pacjenta byt dobry.
W badaniu przedmiotowym stwierdzano zo6lte za-
barwienie paznokci, pogrubialg, odstajaca plytke
paznokciowa (ryc. 1A, B), niewielkie obrzeki pod-
udzi, wzmozony odglos opukowy w polach gor-
nych obu ptuc, ostabiony szmer pecherzykowy
oraz pojedyncze furczenia nad calymi polami ptuc-
nymi. W badaniu morfologii krwi wykazano: WBC
(white blood cells): 3,8 x 10°1 (49% neutrofili, 32%
limfocytéw, 12% monocytéw, 5% eozynofili), RBC
(red blood cells): 3,98 x 10'/1, PLT (platelet count):

Rycina 1 A, B. Pogrubiate, odstajace, z6tto zabarwione paznokcie u chorego na zespét zoéttych paznokci

Figure 1 A, B. Thick, protruding, yellow-coloured nails in a patient with yellow nail syndrome
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181 x 10°1. W badaniach dodatkowych zwracaty
uwage niskie wskazniki stanu zapalnego, obnizo-
ne stezenie bialka catkowitego do 5,9 g% (47% al-
bumin, 16% a1-globulin, 14% S-globulin, 13%
y-globulin, 8% a1-globulin alfa 1), biatkomocz —
1,07 mg/dl. Badanie gazometryczne krwi byto pra-
widlowe. W badaniu spirometrycznym stwierdzo-
no cechy tagodnej obturacji: FEV, (forced expirato-
ry volume in one second): 2,74 (77%), FVC (forced
vital capcity): 4,88 (110%), FEV1/FVC: 56%. Bada-
nie TK klatki piersiowej uwidocznito w polach dol-
nych zgrubienia okolooskrzelowe z mozliwoscia
rozstrzeni oskrzeli, w dole ptuca lewego odoskrze-
lowe zmiany zapalne, cechy rozedmy z obecnoscia
pecherzy rozedmy, zmiany bliznowate w szczy-
tach, niewielkg ilo§¢ ptynu w prawym kacie prze-
ponowo-zebrowym. Dodatkowo w badaniach wy-
kazano nieznaczne podwyzszenie stezenia IgE (im-
munoglobulin E): 128 jm./ml, prawidlowe stezenie
IgE specyficznego dla Aspergillus fumigatus:
1,43 jm./ml, sladowe miano przeciwcial przeciwjadro-
wych (ANA, anti-nuclear antibodies). W surowicy
nie wykryto obecno$ci antygenéw grzybiczych
Candida, Aspergillus, Cryptococcus. Badanie USG
uwidocznilto plyn w prawej jamie oplucnej, a gru-
bos¢ warstwy wynosita 22 mm. Na podstawie ca-
toksztaltu wynikéw badan oraz wywiadu pacjenta
wykluczono AAOP. Stwierdzone u chorego zmia-
ny w obrebie uktadu oddechowego (rozstrzenie
oskrzeli, przewlekle zapalenie zatok obocznych
nosa, nawracajacy plyn w jamach optucnowych,
obrzeki kk. dolnych) przyporzadkowano YNS.
Utrzymano réwniez rozpoznanie umiarkowanego
stadium POChP. Z uwagi na dobry stan kliniczny
pacjenta, niewielka ilo§¢ ptynu w jamie optucno-
wej, dyskretne obrzeki koniczyn dolnych zalecono
obserwacje pulmonologiczng i nefrologiczna. Nie
stwierdzono wskazan do ponownego leczenia im-
munosupresyjnego. W kwietniu 2011 roku, z po-
wodu uwidocznionego w kontrolnym badaniu RTG
klatki piersiowej zwiekszenia iloéci ptynu w pra-
wej jamie optucnowej, pacjenta hospitalizowano
ponownie w IGiCHP. Chory zgtaszat stopniowo na-
rastajaca od kilku miesiecy duszno$é wysitkowsa
oraz wystepowanie niewielkiego kaszlu z odkrztu-
szaniem §luzowej wydzieliny. W badaniu przed-
miotowym wykazano sttumienie odgtosu opuko-
wego i Sciszenie szmeru pecherzykowego u pod-
stawy pluca prawego, niewielkie obrzeki koniczyn
dolnych, zélte zabarwienie i znieksztalcenie pty-
tek paznokciowych stép i dtoni. W badaniach la-
boratoryjnych wykazano nieznaczne podwyzsze-
nie wskaznikéw stanu zapalnego CRP (C-reactive
protein): 18 mg/l, WBC: 10,57 x 101 (76% neutro-
fili, 17% limfocyt6w, 4% monocytéw, 1% eozyno-

Rycina 2 A, B. RTG klatki piersiowej: ptyn w prawej oplucne;j,
ztamanie X zebra po stronie lewej, rozedma, zgrubienia okotooskrze-
lowe w polach dolnych, zmiany bliznowate w szczytach

Figure 2 A, B. Chest X-ray: pleural effusion on the right, fracture of
the 10" left rib, emphysema, bronchial thickening in the lower zo-
nes, apical scars

fili), biatkomocz 0,33 g/l. Wynik TK klatki piersio-
wej uwidocznil po stronie prawej podoplucnowe
obszary zageszczen o charakterze ognisk okraglej
niedodmy, cechy rozedmy, gléwnie o charakterze
brzeznym, z obecnoscia w jezyczku i dolnym le-
wym placie rozstrzeni oskrzeli, miejscami z zale-
ganiem wydzieliny. Wykazano réwniez obecno$é
plynu w jamach oplucnowych, o wiekszym nasi-
leniu po stronie prawej (ryc. 2A, B; 3A, B). Wobec
wyraznej asymetrycznej progresji plynu w poréw-
naniu z poprzednimi badaniami wykonano punk-
cje i biopsje optucnej prawej. Uzyskano 1420 ml
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Rycina 3 A, B. A — tomografia komputerowa klatki piersiowej, okno $rédpiersiowe: ptyn w obu jamach optucnowych, wigcej po stronie prawej;
B - tomografia komputerowa klatki piersiowej, okno ptucne: pogrubiate $ciany oskrzeli, w ptacie dolnym lewym i jezyczku z obecno$cia
rozstrzeni oskrzeli miejscami z zaleganiem wydzieliny

Figure 3 A, B. A— computed tomography of the chest, mediastinum window: Bilateral pleural effusion, more prominent on the right; B — computed
tomography of the chest, lung window: diffuse bronchial thickening; in the lower left lobe and lingula bronchiectasis locally filled with fluid

zo6ltego, metnego pltynu o charakterze wysiekowym
z obecnos$cig 79% limfocytéw w rozmazie. Posie-
wy plynu w kierunku bakteriologii ogélnej byty
jalowe. W badaniu histologicznym wycinkéw
oplucnej wykazano fragment zwiékniatej optucnej
§ciennej z przewleklymi naciekami zapalnymi.
W badanym materiale nie stwierdzono utkania no-
wotworowego. Uzyskujac poprawe stanu klinicz-
nego, wypisano chorego do domu do obserwac;ji
ambulatoryjnej.

Omowienie

Zespot zottych paznokcei jest choroba oséb
w $rednim wieku, cho¢ opisywano przypadki zacho-
rowan u dzieci i starszych oséb [7, 8]. Wystepuje
czesciej u kobiet 1,6:1 [1, 8]. Etiologia zespolu nie
jest jasna. Sugeruje sie zaburzenie anatomiczne lub
czynno$ciowe uktadu chtonnego, co potwierdza-
no wykonana u czeéci opisanych pacjentéw lim-
fografig [2, 4, 9]. Zespot z6ttych paznokci charak-
teryzuje typowa triada objawdéw: zo6lte zabarwie-
nie paznokci, plyn w jamach optucnowych oraz
obrzeki limfatyczne. Od czasu pierwszego donie-
sienia w 1964 roku w kolejnych latach uzupeltnia-
no obraz zespolu o przewlekle zapalenie zatok
obocznych nosa, przewlekle zmiany zapalne drég
oddechowych, rozstrzenie oskrzeli. Rozpoznanie
jest ustalane na podstawie kryteriéw klinicznych.
Wymagane jest stwierdzenie dwéch objawéw
z klasycznej triady [2]. Najbardziej typowa cecha
YNS jest z6tto-zielonkawe zabarwienie ptytki paz-
nokciowej z towarzyszacym jej pogrubieniem,
zmniejszeniem szybkos$ci wzrostu (< 0,25 mm na

tydzien) oraz zanikiem lekotki i obrabka naskor-
kowego [1, 7, 10]. Objaw ten wystepuje u 89% pa-
cjentéw [1]. U okolo 7-30% przypadkéw opisywa-
no samoistne wycofywanie si¢ zmian paznokci
[10]. Obrzeki limfatyczne wystepujace u okoto 80%
chorych dotycza zazwyczaj koniczyn dolnych i gér-
nych, ale moga obejmowaé réwniez inne czesci
ciata, na przyktad powieki [1, 2, 11]. Zmiany
w obrebie strony uktadu oddechowego wystepuja
u okoto 63% chorych [1]. Poczatkowo opisywano
jedynie obecnosé plynu w jamach oplucnowych.
Plyn ma zazwyczaj charakter wysiekowy, limfocy-
tarny o podwyzszonym stezeniu dehydrogenazy
mleczanowej. Wysoka zawarto§¢ albumin w ply-
nie moze by¢ zwiazana z sugerowanym w niekt6-
rych doniesieniach przeciekiem bialek na pozio-
mie naczyn wlosowatych [12]. Obraz histologicz-
ny bioptatu oplucnej nie jest charakterystyczny.
Zazwyczaj jest on prawidtowy lub widoczne sa
cechy przewlekltego stanu zapalnego, pogrubienie
oplucnej [2, 9]. Z biegiem czasu do grupy zmian
ze strony uktadu oddechowego dotaczono przewle-
kte zapalenia zatok obocznych nosa, nawracajace
infekcje dr6g oddechowych i rozstrzenie oskrzeli.
Dominujacymi patogenami stwierdzanymi w po-
siewach plwociny i wydzieliny oskrzelowej sg Sta-
phylococcus aureus, Haemophilus influenzae
i Moraxella catarrhalis. Bywajg réwniez opisywane
kolonizacje oskrzeli przez Pseudomonas aerugino-
sa. Przyczyna powstawania rozstrzeni jest niejasna.
Sugeruje sie, ze by¢ moze zaburzone krazenie
chtonki uposledza oczyszczanie oskrzeli z bakte-
rii, co sprzyja przewleklemu procesowi zapalnemu
niszczgcemu ich $ciane [4]. Wynik TK wykazuje
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najczesciej rozstrzenie oskrzeli gtléwnie w ptatach
dolnych, ptyn w jamach oplucnowych oraz ogni-
skowe nacieki migzszowe [9]. Opisywany przez
autoréw pracy pacjent prezentowal wszystkie ty-
powe objawy YNS. Dominowaly: zélte zabarwie-
nie paznokci i ich bardzo powolny wzrost, ptyn
w jamach optucnowych, nawracajace infekcje drég
oddechowych oraz przewlekle zapalenie zatok
obocznych nosa. Najmniej wyrazong cechg byly
obrzeki, ktére przez caly okres obserwacji ograni-
czaly sie do niewielkich obrzekéw podudzi. Cha-
rakter plynu oraz badanie histologiczne wycinka
oplucnej naszego chorego réwniez nie odbiegaly
od opisanych wyzej cech.

W pi$miennictwie zwraca sie uwage na wspoét-
istnienie YNS z chorobami autoimmunologicznymi,
nowotworami lub przewlektymi stanami zapalnymi
[2, 9, 5]. Opisano réwniez przypadki réwnoczesne-
go wystepowania choréb nerek, co miato miejsce
u prezentowanego przez nas chorego [13—15]. Z uwa-
gi na sporadyczne wystepowanie zespolu nie jest ja-
sne, czy opisywane towarzyszace schorzenia maja
rzeczywisty zwiazek z przyczyna YNS, czy tez sa
jedynie przypadkowa koincydencja. Wspdlnym mia-
nownikiem wielu tych schorzen jest toczacy sie prze-
wlekly proces zapalny, ktéry mégtby stanowié bo-
dziec do powstania zespolu. Opisywano przypadki
remisji objawéw w trakcie leczenia choroby podsta-
wowej [15]. W przypadku chorego, opisywanego
w niniejszej pracy, leczenie immunosupresyjne nie
miato wplywu na nasilenie objawéw YNS.

Naturalny przebieg YNS nie jest dobrze zba-
dany. W najwiekszych opisywanych grupach su-
gerowano, ze dlugos¢ zycia pacjentéw jest jedynie
nieznacznie skrécona w poréwnaniu ze $rednia po-
pulacyjna [4].

Z uwagi na niejasng przyczyne powstawania
tego schorzenia oraz mata grupe chorych nie usta-
lono jednorodnego schematu postepowania. Wsréd
opisywanych przypadkéw dominuje leczenie ob-
jawowe. Zmiany dotyczace paznokci leczone sg
miejscowo preparatami zawierajacymi witamine E,
masciami kortykosteroidowymi lub doustnie pre-
paratami witaminy E, cynku czy lekéw przeciw-
grzybicznych [2, 16, 10, 17]. Pozytywne efekty
uzyskano jedynie w przypadku doustnej podazy
cynku, witaminy E lub miejscowej sterydoterapii
[2, 17]. W 1972 roku opisano pojedynczy przypa-
dek skutecznego leczenia hormonalnego domie-
$niowym stilbestrolem [7]. Nawracajacy plyn
w jamach oplucnowych stanowi duzo wieksze wy-
zwanie dla klinicystéw. Drenaz oplucnej w wiek-
szo$ci przypadkéw przynosi jedynie krétkotrwaty
efekt. Nieco wieksza skuteczno$é¢ wykazuje pleuro-
deza. W piSmiennictwie przedstawiano przypadki

skutecznego podawania bleomycyny, tetracykliny
i OK-432 [18, 19]. Stosowane sg réwniez metody po-
legajgce na wszczepieniu shuntu optucnowo-otrzew-
nowego, oplucnowo-zylnego, otrzewnowo-zylnego
[2, 19]. Podejmuje sie takze préby zahamowania po-
wstawania nowych rozstrzeni oskrzeli poprzez sto-
sowanie drenazu utozeniowego, innych zabiegéw
drenujacych oskrzela i okresowa antybiotykoterapie
[4]. Leczenie obrzekéw opiera sie gtéwnie na meto-
dach uciskowych [11]. Nie wykazano wplywu na
przebieg choroby lekéw diuretycznych [2].

Zespo6! zottych paznokci jest rzadka jednostka
chorobowa jednak powinien by¢ rozwazany u chorych
z przewleklym plynem w jamach optucnowych, roz-
strzeniami oskrzeli oraz uporczywymi obrzekami.
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