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　 　 患者，男，７４ 岁，因“间断呼吸困难、双下肢水肿 ４ 年余，加
重 １５ ｄ”于 ２０２２ 年 １１ 月 １３ 日入院。 患者 ４ 年前于活动后出现

呼吸困难、咳嗽、咯白色黏痰，伴双侧下肢可凹性水肿，于当地

医院就诊，诊断为“胸腔积液”并给予穿刺引流双胸腔积液、利
尿和抗感染等对症治疗后症状好转出院。 患者出院后症状反

复出现，多次于当地医院就诊进行对症治疗。 １５ ｄ 前患者呼吸

困难症状加重，活动后明显，伴喘息，坐位休息后缓解，双下肢

明显肿胀，轻度咳嗽，少量咯痰，无发热、胸痛、咯血、消瘦等不

适症状，为进一步诊治，于我院就诊。 既往有鼻窦炎病史。 体

格检查：Ｔ ３６． ６℃，Ｐ ８４ 次 ／ ｍｉｎ，Ｒ ２０ 次 ／ ｍｉｎ，ＢＰ １０６ ／ ８０ ｍｍＨｇ。
神志清楚，精神差；浅表淋巴结未扪及肿大；心律齐，未闻及杂

音；双肺呼吸音粗，双下肺呼吸音减低并可闻及少量湿性啰音

和哮鸣音；腹软，无压痛，肝脾肋下未触及；双下肢膝关节以下、
双足重度可凹性水肿（图 １Ａ），四肢指（趾）甲增厚，发黄（图
１Ｂ）。 实验室检查：血 ＷＢＣ ９． ７１ × １０９ ／ Ｌ，ＲＢＣ ４． ０７ × １０１２ ／ Ｌ，
Ｈｂ １３１ ｇ ／ Ｌ， ＰＬＴ ２６２ × １０９ ／ Ｌ；ＰＣＴ ０． ０４ μｇ ／ Ｌ， ＩＬ⁃６ ５． ００ ｎｇ ／ Ｌ；
总蛋白 ５０． ７６ ｇ ／ Ｌ，白蛋白 ３０． ２５ ｇ ／ Ｌ； Ｎ 末端脑钠肽前体

（ＮＴ⁃ｐｒｏＢＮＰ）２０２ ｎｇ ／ Ｌ。 影像学检查：胸部 ＣＴ 示双侧胸腔积液；
心脏超声检查示主动脉瓣钙化三尖瓣反流（轻度），射血分数正

常；下肢静脉超声未见明显异常。 入院诊断为“胸腔积液原因待

查”，给予呋塞米、螺内酯、头孢米诺钠进行利尿抗感染等对症治

疗；右侧胸腔穿刺引流，引流淡黄色乳糜状胸水约 ２ ０００ ｍｌ，胸水

李凡他试验阳性，腺苷脱氨酶 ５． ９０ Ｕ ／ Ｌ，未找到肿瘤细胞和抗酸

杆菌。 根据患者有指甲发黄、胸腔积液、下肢淋巴水肿等临床症

状，并综合相关检查结果，确诊为黄甲综合征。 予以患者维生

素 Ｅ 和奥曲肽治疗，２ 周后病情好转，复查胸部 ＣＴ 胸腔积液明

显减少，拔除胸腔引流管，于 ２０２２ 年 １１ 月 ３０ 日出院。 随访 １
年，患者仍多次住院进行胸腔穿刺抽胸水治疗。

注： Ａ． 双下肢、足部水肿；Ｂ． 双手指甲增厚，发黄。

图 １　 黄甲综合征患者临床表现

　 　 讨　 论　 黄甲综合征（ｙｅｌｌｏｗ ｎａｉｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＹＮＳ）是一种非

常罕见的疾病，全球患病率小于 １ ／ １００ 万，一般发病年龄大于

５０ 岁，儿童很少发病，没有性别差异［１］ 。 １９２７ 年 Ｈｅｌｌｅｒ 首次进

行报道；１９６４ 年 Ｓａｍｍａｎ 等［２］ 对 １３ 例 ＹＮＳ 患者（男 ６ 例，女 ７
例，年龄 ２５ ～ ６５ 岁）进行了首次详细描述和命名，并指出 ＹＮＳ
的特征是黄甲和淋巴水肿；１９６６ 年 Ｅｍｅｒｓｏｎ［３］ 将 ＹＮＳ 定义为指

甲变化、淋巴水肿和胸腔积液三联征；之后诊断标准扩展到其

他慢性呼吸道症状，包括鼻窦炎、支气管炎、胸膜炎和支气管扩

张等［４］ 。 ＹＮＳ 是一种排除性临床诊断，特征性表现是指甲变

化，三联征出现两个即可进行诊断，但并非所有临床特征都需

要同时出现，一般胸腔积液出现较晚，许多患者早期出现鼻窦

炎、支气管炎和支气管扩张等表现。 ＹＮＳ 可能与智力残疾有
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关，在这种情况下，它会引发更复杂的综合征［５］ 。
　 　 ＹＮＳ 的诊断主要根据临床表现，黄色指（趾）甲是诊断 ＹＮＳ
的重要依据，指甲变色从浅黄色到深绿色不等，甲板变厚，厚度

是正常指甲的 ２ 倍，过度弯曲，有时有明显的隆起，非常坚硬，
生长速度是正常指甲的一半［６］ 。 ５６％ ～ ７１％ 的 ＹＮＳ 患者有肺

部受累表现，５６％ 有慢性咳嗽，４４％ 合并支气管扩张，１４％ ～
４６％的患者出现胸腔积液，其中 ６８． ３％ 是双侧胸腔积液，积液

可为淡黄色或乳白色，渗出液为主，患者肺功能多正常［７］ 。 淋

巴水肿出现在 ２９％ ～８０％的 ＹＮＳ 患者中，淋巴水肿的特征与原

发性淋巴水肿没有区别，涉及下肢，尤其是双侧膝盖以下［８］ 。
急性或慢性鼻窦炎在 ＹＮＳ 患者中非常常见，估计在 １４％ ～
８３％ ，上颌窦是最常见的病变部位，其次是筛窦、额窦和蝶

窦［９］ 。 鼻部症状的发作可能先于指甲变化几年，同时出现或随

后出现，临床症状包括每日黏液脓性鼻炎、鼻塞和频繁的鼻后

滴漏等。 ＹＮＳ 典型临床表现出现的时间往往不等，通常出现两

个典型表现即可确诊，同时要注意与导致指甲变黄的指甲感染

或真菌病相鉴别。
　 　 目前 ＹＮＳ 的病因尚不清楚，目前多认为淋巴管受累是导致

ＹＮＳ 的重要原因之一，增强磁共振淋巴管造影可以发现淋巴管

发育异常［１０］ 。 淋巴水肿是由过量的淋巴液积聚引起的，但也有

由成纤维细胞刺激引起的纤维化和由脂肪细胞刺激导致的过

量脂肪组织堆积导致。 淋巴管受累可以解释淋巴水肿、胸腔积

液（尤其是乳糜胸）或指甲变色，但很难将其与支气管扩张和鼻

窦炎联系起来。 因此 ＹＮＳ 的病因可能由于蛋白质渗漏而非功

能性淋巴损伤。 研究认为钛可能在 ＹＮＳ 中发挥作用［１１］ ，也有

文献认为某些药物如氨氯地平也可以导致 ＹＮＳ，停用后可

好转［１２］ 。
　 　 ＹＮＳ 目前缺乏特效治疗药物， 根据患者的不同临床表现进

行对症治疗。 口服维生素 Ｅ 是唯一成功治疗 ＹＮＳ 的药物［６］ 。
口服硫酸锌补充剂可减轻指甲发黄和淋巴水肿，但对肺部表现

没有改善。 有研究认为肉毒杆菌毒素可以治疗黄甲，随访 ６ 年

未复发，具体治疗效果有待于进一步研究［１３］ 。 支气管扩张和胸

腔积液患者可以给予抗炎和穿刺引流胸水，生长抑素类药物也

可用于治疗 ＹＮＳ 胸腔积液和淋巴水肿，有较好的临床效果。 下

肢淋巴水肿可以应用高压弹性服装、锻炼、皮肤护理等手段进

行长期维护。 ＹＮＳ 有间歇期，会间断发作，部分患者黄甲可自

行缓解，但胸腔积液和淋巴水肿可持续存在。
　 　 ＹＮＳ 虽然没有生命危险，但中位生存期仍较健康对照组

短。 临床医生应提高对 ＹＮＳ 的认识，有助于有效缓解 ＹＮＳ 患

者临床症状。
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ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ ｆｏｒ ｙｅｌｌｏｗ ｎａｉｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｗｉｔｈ
ｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｐａｔｈｙ：Ａ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ［ Ｊ］ ． Ｏｘｆ Ｍｅｄ Ｃａｓｅ Ｒｅｐｏｒｔｓ，２０２２，
２０２２（７）：ｏｍａｃ０７７． ＤＯＩ：１０． １０９３ ／ ｏｍｃｒ ／ ｏｍａｃ０７７．

［１１］ 　 Ａｂｕ⁃Ａｂａａ Ｍ，Ｈａｓｓａｎ Ｍ，Ｏｕｄａｈ Ｂ，ｅｔ ａｌ． Ｒａｐｉｄｌｙ ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｖｅ ｂｒｏｎｃｈｉ⁃
ｅｃｔａｓｉｓ ａｎｄ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｆｉｂｒｏｓｉｓ ｉｎ ｙｅｌｌｏｗ ｎａｉｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｗｉｔｈ ｐｏｓｓｉｂｌｅ
ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ ｗｉｔｈ ｓｅｌｅｃｔｉｖｅ ＩｇＭ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ［Ｊ］ ． Ｅｕｒ Ｊ Ｃａｓｅ Ｒｅｐ Ｉｎｔｅｒｎ
Ｍｅｄ，２０２２，９（９）：００３５７７． ＤＯＩ：１０． １２８９０ ／ ２０２２＿００３５７７．

［１２］ 　 ＡＩ Ｈｏｕｒｉ Ｈ，ＡＩ⁃Ｔａｒｃｈｅｈ Ｈ，Ｚｇｈａｉｅｒ Ｏ，ｅｔ ａｌ． Ａｍｌｏｄｉｐｉｎｅ ａｓ ａ ｓｕｇｇｅｓ⁃
ｔｅｄ ｃａｕｓｅ ｏｆ ｙｅｌｌｏｗ ｎａｉｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ：Ａ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ［ Ｊ］ ． Ｃｕｒｅｕｓ，２０２２，
１４（９）：ｅ２９３９６． ＤＯＩ：１０． ７７５９ ／ ｃｕｒｅｕｓ． ２９３９６．

［１３］ 　 Ｌｉ Ａ，Ｓｕｎ Ｑ． Ｂｏｔｕｌｉｎｕｍ ｔｏｘｉｎ ａ ｆｏｒ ｔｈｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｙｅｌｌｏｗ ｎａｉｌ ｓｙｎ⁃
ｄｒｏｍｅ ａｎｄ ｐａｌｍａｒ ｐｒｉｍａｒｙ ｈｙｐｅｒｈｉｄｒｏｓｉｓ［Ｊ］ ． ＪＡＭＡ Ｄｅｒｍａｔｏｌ，２０２２，
１５８（１０）：１２１８⁃１２１９． ＤＯＩ：１０． １００１ ／ ｊａｍａｄｅｒｍａｔｏｌ． ２０２２． ２５３３．

（收稿日期：２０２３ － １２ － ２１）

·４１６· 疑难病杂志 ２０２４ 年 ５ 月第 ２３ 卷第 ５ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｄｉｆｆｉｃ ａｎｄ Ｃｏｍｐｌ Ｃａｓ，Ｍａｙ ２０２４，Ｖｏｌ． ２３，Ｎｏ． ５


