El diagndstico diferencial es fundamental:
a proposito de un caso de sindrome de Laugier-Hunziker
The differential diagnosis is crucial: a case of Laugier-Hunziker syndrome
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RESUMEN

El sindrome de Laugier-Hunziker (SLH) es una enfermedad poco frecuente, benigna, no asociada a patologia sistémica, cuya forma de presentacion en
adultos consiste en hiperpigmentacion macular mucocutanea que afecta mayoritariamente a labios y mucosa oral, ocasionalmente puede afectar mucosa
genital y con menos frecuencia al drea palmoplantar. Se encuentra asociada en la mitad de los casos con melanoniquia longitudinal. La importancia de
este sindrome es evidente una vez que es diagndstico de exclusion de enfermedades con significativo riesgo de malignidad. Ante la sospecha de SLH, es
obligatorio el despistaje de otras patologias asociadas a hiperpigmentacion, lentiginosis y melanoniquia. Los autores presentan el caso de una mujer de
63 afios con hiperpigmentacion de mucosa oral y de dedos de manos y pies, con el diagnéstico final de SLH. Realizan un resumen del estudio realizado
que condujo al diagndstico. Concluyen subrayando la importancia del diagnéstico diferencial con otras patologfas.
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INTRODUCCION

El sindrome de Laugier-Hunziker (SLH) es una enfermedad poco
frecuente, benigna, no asociada a patologia sistémica, cuya
forma de presentacion en adultos consiste en hiperpigmentacion
macular mucocutanea que afecta mayoritariamente a labios y
mucosa oral, ocasionalmente puede afectar mucosa genital y
con menos frecuencia al area palmoplantar. Existe asociacion
de este sindrome con melanoniquia ungueal longitudinal.

El SLH se considera una enfermedad adquirida benigna que
no se asocia a anomalias sistémicas subyacentes ni a facto-
res predisponentes®3®, La importancia de esta patologia se
basa en su diagndstico diferencial. Ante la sospecha de SLH
es obligatorio realizar el diagnostico de exclusion con otras
enfermedades con mayor riesgo de malignidad, a través del
despiste de todas las patologias asociadas a hiperpigmenta-
cion, lentiginosis y melanoniquia?.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una mujer de 63 afos, caucasica, no
fumadora, seguida en consulta de Medicina Interna en nues-
tro hospital, derivada desde Atencion Primaria por diabetes
mellitus tipo 2 de dificil control metabdlico con afectacion
sistémica, a destacar como antecedente patoldgico personal
relevante, la hipertension arterial.

En la primera consulta nos llama la atencion la existencia de
unas lesiones hiperpigmentadas localizadas en mucosa oral
(imagen 1) y en dedos de manos y pies (imagen 2 y 3). Segun
la paciente las primeras lesiones habfan aparecido aproxima-
damente dos afios antes, y referia un empeoramiento progre-
sivo sobretodo en las lesiones de los labios y de los dedos de
las manos, no presentaba ninguna sintomatologia asociada.

Fue realizada una historia clinica detallada siendo excluida
historia familiar de alteraciones cutaneas y otros anteceden-
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tes familiares relevantes. Tampoco existia historia previa de
trauma en las areas afectadas por las lesiones o toma de
farmacos que pudieran causar los cambios descritos.

Fue realizado un examen fisico exhaustivo, no fueron encon-
tradas otras alteraciones excepto las ya referidas: existencia
de multiples lesiones lenticulares irregulares de color castario
y negro con dimensiones entre 3-7 mm de didmetro en los
labios y mucosa oral, y de menor tamafio en dedos de manos
y pies.

Se realizd un estudio analitico completo incluyendo estudio
inmunoldgico, deteccion de posibles déficits vitaminicos y
despistaje de insuficiencia suprarrenal. Todos los resultados
obtenidos se encontraban dentro de los parametros de nor-
malidad.

Ante la sospecha de SLH fue solicitado apoyo de Dermatologia
para realizacion de biopsia de las lesiones. El resultado mostrd
presencia de hiperqueratosis, acantosis e hiperpigmentacion
de células basales con algunos melanocitos. Se llevo a cabo
un estudio complementario extenso para exclusion de otras
patologias de mayor potencial de malignidad, ecocardiograma
que mostrd alteraciones compatibles con cardiopatia hiper-
tensiva, TC de tdrax y abdomen que no presentd hallazgos
patoldgicos, estudio digestivo con endoscopia alta y colonos-
copia para exclusion de enfermedad gastrointestinal asociada,
ambos sin ninguna alteracion.

La presentacion clinica indolente, la ausencia de hallazgos
relevantes en el estudio diagndstico realizado, junto con la
histopatologia de la biopsia de la piel condujeron a la confirma-
cion diagnostica de SLH. Actualmente, después de tres afos
de seguimiento conjunto en Medicina Interna y Dermatologia,
no han sido detectadas alteraciones sistémicas asociadas ni
evolucion para malignidad de las lesiones descritas.
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COMENTARIO

La primera descripcion del fendmeno caracterizado por la
aparicion de pigmentacion en mucosa oral y genital en adultos
fue realizada por Laugier y Hunziker en 19704, Posterior-
mente, Baran® relaciond dicho fendmeno con melanoniquia
longitudinal y describid la pigmentacion ungueal en el SLH,
clasificandola en tres tipos. Posteriormente Veraldi et al® re-
portd un cuarto tipo de melanoniquia.

Por su presentacion benigna, no asociada a otras manifesta-
ciones sistémicas, Moore et al. propusieron evitar el término
“sindrome” para definir la alteracion descrita por Laugier y
Hunziker, considerando mas apropiado la denominacion de
“pigmentacion de Laugier-Hunziker”8°

Desde ese momento y de acuerdo con una reciente revision
de la literatura existen aproximadamente 206 casos repor-
tados (de los cuales dos fueron descritos en Espafia y dos
en Portugal). La edad media en el momento del diagndstico
es de 47,5 afios, siendo mas frecuente en mujeres con una
ratio de 1,8:13. La etiologia exacta permanece desconocida.

La manifestacion clinica consiste en la presencia de maculas
lenticulares meldnicas en el érea labial, la cavidad oral y re-
giones acrales, identificandose la melanoniquia longitudinal en
aproximadamente mitad de los pacientes. En nuestro caso es
importante observar la presencia de lesiones en los dedos de
los pies ya que se trata de un &rea descrita como raramente
afectada. Los hallazgos dermatoscopicos de las lesiones la-
biales incluyen presencia de un patrén de surco paralelo con
multiples puntos marrones y alteraciones reticulares regulares,
multiples patrones granulares de color marrdn o gris, estrias
en arco, similares a escamas de pescado y surcos parale-
los en lesiones pigmentarias mucocuténeas. Estos patrones
dermatoscOpicos se observan frecuentemente junto con va-
sos lineales y punteados en dreas rosadas blanquecinas®. El
signo de Pseudo-Hutchison puede aparecer cuando existen
alteraciones a nivel ungueal®.

El examen histologico de las lesiones muestra aumento de
los depositos de melanina en las células basales, siendo que
el nimero, morfologia y distribucion de melanocitos habitual-
mente es normal®. Con poca frecuencia, a semejanza con
nuestro caso, se han reportado hallados como acantosis’,
hiperqueratosis® e hiperparaqueratosis’.

Siendo el diagnostico de SLH un diagndstico de exclusion,
se obtiene después de la investigacion de otras causas de
pigmentacion oral, labial y ungueal como por ejemplo: Sin-
drome de Peutz-Jeghers (SPJ), Sindrome de LEOPARD (es un
acrénimo de las principales caracteristicas de este trastorno,
que incluye 1éntigos multiples, anomalias en la conduccion
del electrocardiograma [ECG], hipertelorismo ocular, esteno-
sis pulmonar, genitales anormales, retraso del crecimiento y
sordera neurosensorial), Enfermedad de Addison, Sindrome
de McCune-Albright™, Sindrome de LAMB o Complejo de
Carney™ (léntigos en piel y mucosas, mixomas auriculares),
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Tabla 1. Sindrome de Laugier-Hunziker:
diagnostico diferencial

Maculas melanicas Melanoniquia

Sindrome Peutz-Jeghers Onicomicosis

Sindrome Cronkhite-Canada Infeccion bacteriana

Neurofibromatosis tipo 1 Hematoma subungueal

Sindrome McCune-Albright Melanoniquia fisiologica racial

Enfermedad de Addison Traumatismo

Complejo de Carney Inducida por drogas

Sindrome LEOPARD Nevus

Inducida por drogas Melanoma

Melanosis del fumador Enfermedad de Bowen

Melanoma Pigmentacion exdgena

Nevus melanocitico intraoral Asociada a liquen plano

Sindrome de Cronkhite-Canada'?, Neurofibormatosis tipo 1,
hiperpigmentacion inducida por drogas; incluidas en este gru-
po tetraciclinas, antimaldricos (cloroquina e hidroxicloroquina),
antifungicos (ketoconazol), quimioterapicos (ciclofosfamida,
doxorrubicina, hidroxiurea), amiodarona, psicotropicos (clor-
promazina) y anticonceptivos orales, las maculas melanicas
consecuentes al uso de tabaco, pigmentacion causada por
infeccion bacteriana, onicomicosis, melanoniquia traumatica
0 melanoma (Tabla 1).

En casos confirmados de SLH es importante asegurar al pa-
ciente la naturaleza benigna de las lesiones y la importancia de
las medidas de proteccion solar para evitar el empeoramiento
y recurrencia de estas. El tratamiento, que es meramente
cosmeético, debe considerarse sélo en los casos graves con
compromiso estético y/o afectacion psicoldgica. En la actuali-
dad, existen multiples opciones disponibles que incluyen laser
de neodimio, itrio y aluminio (laser Nd-YAG), laser Alexandrita
Q-switched. Se han descrito casos de tratamiento efectivo
con criocirugia.
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