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Resumen

El sindrome de Laugier-Hunziker es una patologfa infrecuente
y benigna, caracterizada por hiperpigmentacion de la mucosa
oral, labios y regién acral, asociada frecuentemente con mela-
noniquia longitudinal. Su importancia radica en ser diagndstico
diferencial de diversas patologfas de hiperpigmentacién oral,
en especial del sindrome de Peutz-Jeghers.

INTRODUCCION

Laugier y Hunziker fueron los primeros en
reportar este sindrome, en el afo 1970,
en una serie de cinco casos de pacientes que
presentaron maculas hiperpigmentadas en labios
y mucosa oral; dos de ellos, ademés, manifes-
taron melanoniquia.’ Desde entonces y hasta
la actualidad, se han descrito aproximadamente
180 casos a nivel mundial.** No se asocia a ano-
malias sistémicas ni malignidad, a diferencia de
su principal diagnéstico diferencial, el sindrome
de Peutz-Jeghers," en el cual hay presencia de
polipos hamartomatosos gastrointestinales con
potencial transformacién maligna.®

CASO CLINICO

Paciente varén de 78 anos de edad, natural
de Apurimac, procedente de Lima. Grado de
instruccion, primaria completa; ocupacion,
jubilado. Antecedentes familiares y personales
no contributorios.

Acude al servicio de nuestro hospital con un
tiempo de enfermedad de ocho afios, caracteri-
zado por la presencia de maculas hiperpigmen-
tadas en la cavidad oral, labios y manos; dichas
lesiones incrementan en tamano y ndmero.
Aparecen lesiones con iguales caracteristicas en
genitales y se asocia melanoniquia, motivo por
el cual asiste a consulta con nosotros.

ABsTRACT

Laugier-Hunziker syndrome is an uncommon benign pathology
characterized by hyperpigmentation of the oral mucosa, lips and
acral region, often associated with longitudinal melanonychia.
Its importance lies in being differential diagnosis of several di-
seases of oral hyperpigmentation, especially the Peutz-Jeghers
syndrome.

Al examen fisico preferencial, el individuo
presenta multiples méculas hiperpigmentadas,
oscuras, de aproximadamente 2-3 mm de dia-
metro, distribuidas en la mucosa oral, labios,
manos y genitales (Figuras T a 3). Melanoniquia
longitudinal en el segundo dedo de la mano
derecha, onicodistrofia de manos (Figura 4).
El resto del examen fisico, no contributorio.
Dentro de los exdmenes auxiliares realizados
destacan marcadores tumorales, endosco-
pia digestiva alta y colonoscopia, normales.
La biopsia de piel informa hiperqueratosis,
paraqueratosis, presencia de pigmento ocre,
acantosis psoriasiforme con células apoptéticas,
inflamacién crénica moderada con exocitosis
focal e incontinencia pigmentaria (Figuras 5 y 6).

Juntando los signos y sintomas del sujeto, al
no evidenciar patologia gastrointestinal asocia-
day debido a la edad de aparicion de las lesio-
nes antes mencionadas, se llega al diagnéstico
de sindrome de Laugier-Hunziker.

Finalmente, el tratamiento dado fue con
crioterapia, con éxito modesto.

DISCUSION

El sindrome de Laugier-Hunziker es una con-
dicién adquirida, rara, caracterizada por la
presencia de hiperpigmentacion en los labios,
mucosa oral y zona acral, frecuentemente
asociada a melanoniquia longitudinal. No
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Figura 1. Lesiones maculares hiperpigmentadas de forma ovalada,
distribuidas en la mucosa oral y labios.

Figura 2. Lesiones maculares hiperpigmentadas, oscuras, en los labios,
a predominio del inferior.

tiene predisposicién maligna ni se asocia a compromiso
sistémico. La etiologia de este desorden permanece des-
conocida.’No tiene tendencia a la remisién esponténea.’

Se distingue por la presencia de maculas pigmentadas
lenticulares asintomaticas, de 2 a 5 mm de diametro, de
superficie planay lisa, bordes bien definidos y mayoritaria-
mente de forma ovalada en areas mucosas, predominan-
temente ubicadas en la mucosa oral y labios. Pueden ser
Gnicas o confluir.? La hiperpigmentacién también se puede
evidenciar en la zona palmoplantar y en el drea genital,
siendo esta Gltima una localizacién poco frecuente.® Otras
localizaciones atipicas son el cuello, el térax, el abdomen,

CASOS PARA DIAGNOSTICO

area pretibial, esclerética, sitio de ceja y el eséfago.? Las unas
estan afectadas en un 60% de los pacientes, con melanoni-
quia, siendo este compromiso dificilmente visto en nifos.*”

El estudio histopatolégico suele ser inespecifico;' se
puede encontrar aumento de melanina en queratinocitos
de la capa basal de la epidermis, siendo los melanocitos
normales en nimero, forma y distribucién; se pueden
observar también diversos grados de acantosis epidérmica
e incontinencia pigmentaria.'?®

Dentro de los diagnésticos diferenciales, se pueden in-
cluir diversas patologfas que cursen con hiperpigmentacién

Figura 3. Multiples maculas hiperpigmentadas en el dorso de las
manos, algunas de ellas confluyentes.

Figura 4. Melanoniquia longitudinal en el segundo dedo de mano
derecha.
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CAsOS PARA DIAGNOSTICO

Figura 5. H-E (20x): hiperqueratosis con paraqueratosis, presencia
de pigmento oscuro en la capa cornea. Acantosis psoriasiforme y
marcado infiltrado inflamatorio crénico perivascular superficial, leve
incontinencia pigmentaria.

oral, siendo, sin embargo, el mas importante el sindrome
de Peutz-Jeghers, que tiene como principales diferencias
la presencia de pélipos hamartomatosos gastrointestinales
y la baja incidencia de compromiso de ufas.®

El tratamiento de las lesiones hiperpigmentadas se busca
principalmente por motivos estéticos e incluye crioterapia,
laser y fotoproteccién.’?

CONCLUSION

El Sindrome de Laugier-Hunziker (SLH) es una patologia
adquirida, con presentacién en la edad adulta. No todos
los pacientes con SLH presentan la asociacién caracterfs-

Figura 6. H-E (40x): presencia de pigmento melanico en la dermis
superficial, en'y por fuera de melanéfago.

tica: hiperpigmentacién de la mucosa oral y melanoniquia
(44-60% de casos).

Su principal diagnéstico diferencial es el sindrome de
Peutz-Jeghers. No existen reportes de cambios malignos
ni afectacion sistémica. La histologia es inespecifica.

Se presentd el siguiente caso por tratarse de una
enfermedad rara, reportandose hasta la fecha 180 casos
aproximadamente a nivel mundial; ademas de esto,
nuestro sujeto exhibia una de las localizaciones menos
frecuentes: la genital.
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