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El sindrome de Laugier-Hunziker (SLH) es una dermatosis adquirida, benigna y poco fre-
cuente, que se caracteriza por una hiperpigmentacién lentiginosa de la mucosa oral y labial.
A menudo, este trastorno se manifiesta con melanoniquia longitudinal asociada. Suele
aparecer en la edad adulta.

Para establecer la presencia de esta entidad, se ha de realizar un correcto diagndstico
diferencial con otras patologias que cursan con hiperpigmentacién, pero que se relacionan

Hiperpigmentacién bien con compromiso sistémico, o con el desarrollo de neoplasias malignas.
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Laugier-Hunziker syndrome
ABSTRACT
Keywords: Laugier-Hunziker syndrome (LHS) is a rare, benign, and acquired dermatosis characterized
Hyperpigmentation by lentiginous hyperpigmentation of the oral and labial mucosa. This patology is frequently
Mouth mucosa associated with longitudinal melanonychia. The condition typically presents in adulthood.
Lentigo An accurate differential diagnosis is essential to distinguish it from other hyperpig-

mentation disorders, particularly those associated with systemic involvement or malignant
neoplasms.
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Mujer de 37 anios de edad, natural de Ecuador, no fumadora,
con antecedentes personales de lupus eritematoso sistémico
(LES) y sindrome antifosfolipido secundario. EI LES fue tratado
inicialmente con hidroxicloroquina, pero se suspendié hace
diez afios debido al desarrollo de maculopatia; posteriormente
se introdujo metotrexato, con el que se obtuvo una buena res-
puesta, pero también se retird por la aparicién de sangrados
gingivales. Desde entonces, la paciente se ha mantenido en
tratamiento con antiinflamatorios y acido acetilsalicilico.

Acude a consulta por presentar lesiones pruriginosas y
pigmentadas en ambos labios, de varios meses de evolu-
cién. Niega pérdida de peso ponderal, cambios en el habito
deposicional u otra sintomatologia asociada. No presenta
antecedentes familiares o personales de pélipos ni neopla-
sias digestivas.

Durante la exploracioén fisica se aprecian méaculas melano-
citicas en ambos labios, que oscilan de color marrén oscuro a
negro (figura 1), y melanoniquia longitudinal en varias ufias de
los pies (primer dedo del pie izquierdo y quinto dedo del pie
derecho); no hay lesiones en la mucosa yugal ni en la palatina.

La analitica sanguinea no muestra alteraciones hormonales
ni elevacién de reactantes de fase aguda.

Ante los hallazgos descritos, la paciente es derivada al Ser-
vicio de Dermatologia, donde se descartan lesiones sugesti-
vas de LES y se establece el diagndstico de sindrome de Lau-
gier-Hunziker (SLH).

Se explica a la paciente la naturaleza del sindrome y se
insiste en la importancia de una correcta fotoproteccién solar
labial.

Desde ese momento, se mantienen consultas de segui-
miento semestrales, en las que se objetiva estabilidad de las
lesiones.

Comentarios

El SLH es una hiperpigmentacién macular mucocutédnea
benigna, no hereditaria, que afecta principalmente a la mucosa
oral.

Fue definido por primera vez en 1970 por Laugier y Hunzi-
ker. Describieron la aparicién espontédnea de multiples mécu-
las hiperpigmentadas en la mucosa oral y en los labios, sin
la presencia de enfermedad sistémica subyacente. Afios més
tarde, Baran incorporé la melanoniquia longitudinal como un
aspecto clave en el diagndstico?.

Es mas prevalente en mujeres y se presenta predominan-
temente en adultos de mediana edad. La etiologia es desco-
nocida. Hasta la fecha, no se ha demostrado su asociacién con
otras enfermedades. Existe algin caso familiar de SLH descrito
en la literatura®.

Se caracteriza por la presencia de un nimero variable de
maculas pigmentadas, de color marrén a negro, generalmente
de un tamano inferior a 5 mm de didmetro. Suelen ser lenti-
culares y, a veces, lineales. Pueden ser Unicas o confluentes y
presentar margenes bien definidos o no®. En la mayoria de los
casos se localizan en los labios, la mucosa oral y el paladar
duro, pero también se pueden observar en las encias, el paladar
blando, la lengua, el térax, el abdomen, la nariz, los ojos, los
genitales y las superficies acras. Las lesiones no se malignizan
y suelen aumentar en nimero de forma progresiva; se vuelven
estables con el paso de los afios®.

Figura 1 - Lesiones maculares melanociticas en los labios
propias del sindrome de Laugier-Hunziker

Hasta en el 60 % de los casos se observa la presencia de
melanoniquia longitudinal. Aunque esta afectacién es mas
comun en las uiias de las manos, también puede visualizarse
en las de los pies®. En ocasiones, es necesaria la toma de una
biopsia para descartar lesiones potencialmente malignas.

Histolégicamente, el SLH se caracteriza por un aumento de
la actividad de los melanocitos, normales en nimero y forma.
Su accién origina una marcada acumulacién de melanina en
las células de la capa basa™.

Se trata de una entidad infrecuente, cuyo diagnéstico es
de exclusién?®. Por ello, es fundamental realizar una correcta
anamnesis, que permita establecer un buen diagnéstico dife-
rencial con el resto de las patologias que pueden cursar con
alteraciones de la pigmentacién oral y asociarse a un compro-
miso sistémico o a la aparicién de lesiones malignas.

Al evaluar la hiperpigmentacién de los labios, la boca y la
piel se deben tomar en consideracién un amplio nimero de
enfermedades con trastornos de la pigmentacién, incluyendo
al sindrome de Peutz-Jeghers (SP)), la enfermedad de Addison,
el melanoma, la genodermatosis hereditaria, el sindrome de
Albright o el sindrome LEOPARD, entre otras entidades’.

El SPJ es una enfermedad hereditaria que presenta simi-
litudes en cuanto a las caracteristicas cutaneas, pero con la
diferencia de que no se acompaiia de afectacién ungueal. Tiene
un alto grado de penetrancia, por lo que es de suma importan-
cia recoger en la historia clinica los antecedentes familiares
del paciente®. En el SLH la pigmentacién persiste, mientras que
en el SPJ el color de las méculas puede atenuarse con el trans-
curso del tiempo. E1 SPJ se asocia a pdlipos en el tubo digestivo
que se pueden malignizar, un riesgo que no existe en el SLH.

A su vez, es importante excluir los casos de pigmentacion
mucocutanea de origen extrinseco, secundarios por ejemplo al
tabaco o al uso de determinados medicamentos (quimiotera-
pia, tetraciclinas, antimalaricos, amiodarona, anticonceptivos
orales, ketoconazol...)".

En los casos confirmados de SLH, el tratamiento se consi-
dera meramente estético, con el fin de eliminar o disminuir
las lesiones. Las opciones terapéuticas incluyen laser y crioci-
rugia® Independientemente de la decisién de intervencién, es
imprescindible utilizar medidas de proteccién solar en estos
pacientes.
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