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Caso para diagnostico

Hiperpigmentacion en labios y uias

Miguel Angel Cardona-Hernandez,* Maribet Gonzalez Gonzéalez,**
Natalia Lorena Rossiere-Echazarreta,*** Irvin Suastegui-Rodriguez****

CASO CLINICO

Paciente del sexo femenino de 43 afios de edad, que
acudi6é por presentar manchas en labios y ufias de
manos y pies desde hace ocho afios. Neg6 sintomato-
logia agregada u otras manifestaciones. Sin tratamiento
previo.

A la exploracion fisica, presenté una dermatosis
diseminada a cabeza y extremidades superiores e
inferiores. De la primera, afectaba la mucosa del labio
inferior a nivel del bermellén; de las segundas, la primera
lamina ungueal de la mano derecha y la segunda del
pie izquierdo. La dermatosis era de aspecto monomorfo,
constituida por manchas de forma y tamafio variable,

color marrén obscuro, de limites definidos (Figura 1),
asi como melanoniquia longitudinal color marrén obs-
curo, sin pérdida del paralelismo, signo de Hutchinson
y micro-Hutchinson negativos (Figuras 2y 3). El resto
de la exploracion fisica, sin datos de importancia para
el padecimiento actual. Con respecto a examenes de
laboratorio auxiliares de rutina, éstos se encontraron sin
alteraciones; la placa simple de abdomen y colonosco-
pia, sin datos patoldgicos. El estudio histopatoldgico
reportdé Unicamente datos de hiperpigmentacién de la
capa basal, sin atipias celulares (Figura 4).

Con los datos antes descritos, ¢ cuél seria su diag-
néstico?

Figura 1. Mdltiples manchas en labio inferior y parte de la
mucosa oral.

* Dermatoonco6logo adscrito a la consulta externa.
**  Dermatopat6loga adscrita.
***  Residente de cuarto afio.
**xx  Residente de segundo afio.
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Este articulo puede ser consultado en version completa en: http://www.medigraphic.com/dermatologicopascua
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Figura 2.

Discreta melanoniquia longitudinal en el dedo
pulgar de la mano derecha.

Figura 3.

Melanoniquia en la ldmina ungueal del segundo
ortejo izquierdo.

Figura 4.

Hiperpigmentacion de la capa basal (H&E 4x).
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SINDROME DE LAUGIER-HUNZIKER

El sindrome de Laugier-Hunziker (SLH), también cono-
cido como «pigmentacién mucocutanea lenticular idio-
péatica» fue descrito por primera vez en 1970 como un
fenémeno interesante observado por los autores que le
brindaron su eponimo; conlleva una hiperpigmentacion
de la mucosa labial.*? Una década mas tarde, Baran
noté que éste se acompafiaba de manera frecuente de
melanoniquia longitudinal,® hallazgo que en la actuali-
dad complementa su descripcién como «sindrome de
hiperpigmentacion».

Se trata de una entidad poco frecuente, benigna y
adquirida, que se presenta en adultos. Clinicamente,
se manifiesta como manchas en los bermellones que
pueden o no acompafarse de manchas en otros sitios
de la mucosa bucal. Ademés, en 50% de los pacientes,
se puede observar melanoniquia longitudinal.* Esta se
manifiesta con bandas verticales, sin pérdida del para-
lelismo. En ocasiones, con el uso de dermatoscopia,
puede apreciarse signo de pseudo-Hutchinson, con
hiperpigmentacion de la lamina y matriz ungueales que
se refleja a través de los pliegues ungueales transpa-
rentes, simulando un signo de Hutchinson verdadero.®
En otros casos, puede acompafiarse de manchas hi-
perpigmentadas en la region genital, palmas y plantas
—consideradas localizaciones frecuentes—; en raras
ocasiones, las manchas se pueden ubicar en cuello,
térax, abdomen, region pretibial, esclerética, region ciliar
y eséfago —las cuales se consideran localizaciones
atipicas—.5

La hiperpigmentacién se manifiesta en la etapa adulta
(edad promedio de 42 afios); se ha observado una pre-
dileccion por el sexo femenino, en una proporcion 2:1.7

Hasta el afio 2015, en la literatura se habian descrito
alrededor de 180 casos, tratandose de un sindrome be-
nigno, sin asociacion familiar, anomalias sistémicas sub-
yacentes ni predisposicion al desarrollo de neoplasias.®

Aunqgue su etiologia es desconocida, se cree que
la fisiopatologia podria ser una alteracion en los me-
lanocitos que lleva a un aumento en la formacion de
melanosomas y su transporte hacia los queratinocitos
de la capa basal, lo que causa hiperpigmentacién. Se
han realizado analisis genéticos en estos pacientes en
busqueda de mutaciones predisponentes; a la fecha no
se ha encontrado el gen implicado. Las mutaciones en
el gen STK11 se han reportado reiteradamente en los
pacientes con sindrome de Peutz-Jeghers, pero no en
el SLH.° Algunos autores han sugerido las mutaciones
en el oncogén Kit como causa subyacente; sin embargo,
estas alteraciones llevan a hiperplasia de melanocitos,

hallazgo que no suele observarse en las biopsias de
estos pacientes.

El diagndstico se realiza por exclusion, una vez
descartadas las causas mas frecuentes de hiper-
pigmentacion oral y labial, incluyendo la fisiol6gica
(observada en los individuos con fototipos obscuros),
ciertos padecimientos genéticos asociados con léntigos
(sindrome de Peutz-Jeghers, sindrome de LEOPARD),
o incluso, alteraciones endocrinoldgicas o hiperpigmen-
taciones secundarias a ingesta de algunos farmacos
(tetraciclinas y cloroquinas, principalmente). Un dato
muy orientador para corroborar el diagnostico es la
ausencia de sintomas sistémicos como fatiga, pérdida
de peso o manifestaciones a nivel cardiovascular y
gastrointestinal.?

No es necesario realizar un estudio histopatoldgico, ya
que los hallazgos son inespecificos: muestran sélo acan-
tosis moderada e hiperpigmentacién de la capa basal.*

No requiere un tratamiento en especifico; sin embar-
go, muchos pacientes, por motivos estéticos, desean la
eliminacion de las lesiones. En dichos casos, ha sido
de utilidad el uso de criocirugia y terapia laser (Nd:YAG
o Alejandrita Q-Switched), con resultados favorables.*?

CONCLUSION

Aungue se trate de una dermatosis poco frecuente, el
sindrome de Laugier-Hunziker debe tenerse en mente
cuando se presenta un paciente con hiperpigmentacion
mucocutanea en la topografia clasica de esta enferme-
dad. Antes de concluir este diagnéstico, se deben excluir
otras enfermedades que se asocian a alteraciones
sistémicas, como el sindrome de Peutz-Jeghers y la
enfermedad de Addison, debido a la morbimortalidad
gue las acompafa. Una historia clinica completa, ba-
sada en un interrogatorio exhaustivo y una exploracion
fisica adecuada, es suficiente para llegar al diagnéstico
sin tener que someter al paciente a procedimientos in-
vasivos o pruebas costosas. Dado que es una entidad
de naturaleza benigna, es importante establecer una
adecuada relacién médico-paciente para dejar en claro
que su manejo es sbélo por fines cosméticos o porque
tiene un impacto en la calidad de vida, pudiendo ma-
nejarse unicamente con vigilancia médica de persistir
asintomatico.
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