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RESUMEN

Introduccion: hiperpigmentacion mucocutanea hereditaria benigna
con melanoniquia en 2/3 de los pacientes. Objetivo: difusion de caso
clinico infrecuente en cavidad oral. Presentacion de caso: paciente
femenino de 18 afios, acude a Clinica de Diagnoéstico en la Facultad
de Odontologia, Universidad Autonoma de Campeche, 2019; con
diagnoéstico previo de «moniliasis bucal» por Medicina Interna a
cinco afios de evolucion sin mejoria pese al multitratamiento. Du-
rante la exploracion extraoral se detectan maculas en zona axilar/
abdomen e intraoralmente existen multiples maculas color marron
oscuro a negro en ambos carrillos, zona ventral y dorsal de lengua
con «placa blanquecina» que recubre superficialmente el dorso
lingual. Conclusion: existen entidades infrecuentes caracterizadas
por «placas» de indole genético en cavidad oral, conocerlas evita
errores de diagnoéstico y tratamientos inadecuados.

Palabras clave: sindrome Laugier-Hunziker, pigmentacion mucocuta-
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INTRODUCCION

Con base en una exhaustiva revision de la literatura, el
sindrome de Laugier-Hunziker (SLH) fue descrito por
primera vez en 1970, caracterizado por hiperpigmenta-
cién macular en labios, mucosa oral y presencia de hiper-
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ABSTRACT

Introduction: benign hereditary mucocutaneous hyperpigmentation

with melanonychia in 2/3 of the patients. Objective: dissemination of
an infrequent clinical case in oral cavity. Case presentation: patient
F/18 years old attends in Diagnostic Clinic at the Faculty Dentistry,

UAC 2019; with a previous diagnosis of «oral moniliasis» by Internal
Medicine at five years of evolution without improvement despite
multiple treatment. During the extraoral examination, macules are
detected in axillary/abdomen area and intraorally, there are multiple
dark brown to black macules on both cheeks, ventral, and dorsal areas

of the tongue with a «whitish plaquey that superficially covers the back
of the tongue. Conclusion: there are infrequent entities characterized
by «white plaquesy of a genetic nature in oral cavity. The knowing
them avoids diagnostic error and inappropriate treatment.

Keywords: Laugier-Hunziker syndrome, idiopathic lenticular
mucocutaneous pigmentation, hyperpigmentation, melanonychia.

pigmentacion en ufas.” Por otra parte, suele ser conocido
también como «pigmentacién mucocutanea lenticular
idiopatica»,” una entidad benigna que suele llamarse por
otros autores como «hiperpigmentacion mucocutanea
benigna adquirida» (Figura 1)." El marco clinico demarca
mltiples maculas de color marrén oscuro, con sitios de
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predileccién diversos (mucosa labial, yugal, dorso lingual,
encfa, paladar e incluso mucosa de genitales). Siendo un
diagnéstico de exclusion, contrastandolo con otros des-
ordenes de tipo pigmentario: sindrome de Peutz-Jeghers,
enfermedad de Addison, sindrome de McCune-Albright,
etcétera.' Por otra parte, autores diversos refieren el uso
de la dermatoscopia como auxiliar diagnéstico Util, para
detectar dreas de pigmentacién con patrén reticular,
granular o lineal sin riesgo clinico para el paciente.'*
Asimismo, se especifica que en las «escleras de la region
perianal y zonas acrales» pueden estar presentes.*®

Se tiene conocimiento de que esta entidad no se corre-
laciona con malignidad o «cambios malignos en el sistema
gastrointestinal» debido a que carece de formacién de mal-
tiples polipos colorrectales, en contraste con el sindrome
de Peutz-Jeghers.® Un dato clinico relevante es la melano-
niquia en unas de los dedos que predomina en 50 a 60%
de los casos, donde la correlacién clinico-histopatolégica
coadyuva al diagnéstico de este padecimiento.”

DISCUSION

Al hablar del origen de este sindrome, existe controversia
por su origen: esporadico versus adquirido.? Diversos
autores, refieren que este padecimiento se puede ca-
racterizar por una herencia autosémica dominante, con
perspectiva de herencia mendeliana.® Teoria soportada
por diversos reportes de caso, asociada a presentacion
familiar en primera linea de descendencia.’®

Existen alrededor de 200 casos de sindrome Laugier-
Hunziker (SLH) registrados en la literatura, con preva-
lencia en mujeres caucdsicas, con proporcion de 2:1
entre ambos sexos.”” Esta entidad, suele mostrar mayor
prevalencia en adultos jévenes.” Siendo, la presencia
de melanoniquia 2/3 de los casos, con cuatro tipos de
extension pigmentaria (Tabla 1).

A nivel histolégico, la evidencia muestra acantosis epi-
telial con pigmentacion localizada en el estrato basal del
epitelio. Algunos autores, sustentan la teoria que es por

Tabla 1: Clasificacion de melanoniquia asociada

al sindrome de Laugier-Hunziker.

Tipo 1 Raya unica longitudinal con extension de 1 a 2 mm

Tipo 2 Doble raya longitudinal en partes laterales con
extension de 2 a 3 mm

Tipo 3 Pigmentacion homogénea en la mitad radial o cubital

Tipo 4 Pigmentacion generalizada

Figura 1: Ay B) Maculas con evolucion de tamafio y color en abdo-
men. C) Macula marron-negro en zona axilar.

acumulaciéon de melanina en queratinocitos basales.'”
Pero, dentro de la variacién histolégica, debe descartar-
se la presencia de atipias epiteliales, mitosis anormales,
melanocitos dendriticos, siendo solamente la produccién
exagerada de melanina su peculiaridad (Figura 2).%>/%

Reportes recientes argumentan que el mecanismo mas
plausible de la lesién es el incremento de melanéfagos
en la capa basal y en la l[dmina propia; asimismo, una
incontinencia de melanina en esta dltima.>”

Las teorfas de la etiologfa en hiperpigmentacién me-
lanica para esta entidad es discutida, siendo relevante
la valoracién clinico-histopatoldgica para descartar otras
entidades semejantes, en el caso especifico del SLH la
relacién con factores farmacolégicos, inflamatorios o
autoinmunes son negados.” '’ Por lo que, llevar a cabo
el diagnéstico correcto en esta entidad es un reto, con-
siderando lo propuesto por diversos autores debemos
descartar'? los siguientes diferenciales:

1. Sindrome Peutz-Jeghers: enfermedad autosémica
dominante caracterizada por pélipos intestinales,
pigmentacion de la piel y membranas mucosas, con
predisposicion a desarrollo neopldsico."

2. Enfermedad de Addison: trastorno endocrino caracte-
rizado por una produccion deficiente de hormonas de
la corteza suprarrenal que conlleva a mayor secrecién
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de hormona adrenocortical. Con lesiones orales de
hiperpigmentacién generalizada en piel y mucosa
bucal. Con sitio de predileccién en labios, mucosa
bucal, encia, paladar y lengua.'?

3. Sindrome LEOPARD: es una rara condicion de mdlti-
ples condiciones anémalas que afecta principalmente
el corazén, piel y cara. En este sindrome se observan
mdltiples lentigos en facie y mucosa bucal.'?

4. Elsindrome de Albright: trastorno genético con invo-
lucro de endocrinopatia de base, afectando sistema
6seo, piel y problemas hormonales, presentando un
desarrollo sexual prematuro. Incluyendo maculas
en labio, zona troncal y genital. Sin embargo; no se
reporta presencia de pigmentacion en ufas.'?

5. Sindrome de inmunodeficiencia adquirida: en casos
avanzados puede existir la presencia de hiperpigmen-
tacion en la mucosa bucal.?

Diferenciar el diagnéstico del sindrome de Peutz-Jeghers
y sindrome de Laugier-Hunziker puede ser dificil por sus
similitudes; sin embargo, algunos puntos relevantes pueden
coadyuvar. Siendo que la aparicién de lesiones en la infancia,
con presencia de hiperpigmentacién familiar o poliposis
intestinal, con multiples maculas peribucales caracteriza
al sindrome de Peutz-Jeghers'' y su prueba genética para
deteccion del gen STK11 confirma el diagndstico.'

Por otra parte, el SLH manifiesta la existencia de
melanoniquia en dos tercios de los casos’ y estos hallaz-
gos pueden presentarse en otros familiares por ser una
entidad autosémica dominante, siguiendo las leyes de
mendelianas.’'* En este caso en particular se hallé una

Figura 2:

Melanina en capa basal e
incontinencia melanica,
sin atipias celulares.

lesion melanocitica en hermano consanguineo de primera
linea de descendencia (Figura 3).

Hay reportes de SLH asociada con liquen plano
actinico,'® melanocitosis esofégica,'® trombocitopenia y
anemia; sin embargo, la entidad no es sistémica.

CONCLUSIONES

Existen entidades infrecuentes que se caracterizan por
placas blancas de indole genético, conocerlas permite

Figura 3: Melanoniquia en dedo pulgar, sin atrofia ungueal.

l' 1 L } r T
f I continencia melanica
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Figura 4:

Multiples maculas color marron
oscuro a negro en ambos carrillos,
zona ventral y dorsal de lengua con
una placa «blanca» superficial (2019).

evitar errores de diagnostico y disminuye los trata-
mientos inadecuados para estas lesiones en cavidad
oral (Figuras 4y 5).
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