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Laugier-Hunziker syndrome, case report

RESUMEN
El síndrome de Laugier-Hunziker es un enfermedad poco frecuente que se caracteriza por ser un trastorno pigmentario 
adquirido. La clínica presenta lesiones maculares hiperpigmentadas en piel y mucosas, asociado a melanoniquia longitudinal. 
A pesar de ser considerado una enfermedad benigna asintomática, su importancia radica en el diagnóstico diferencial de 
diversas patologías de hiperpigmentación oral, en especial del síndrome de Peutz-Jeghers. Se presenta aquí el caso de una 
paciente y su familiar con este síndrome. 
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ABSRRACT
Laugier-Hunziker syndrome is a rare disease characterized by 
an acquired pigment disorder. The clinic has hyperpigmented 
macular lesions in the skin and mucous membranes, associated 
with longitudinal melanonikia. Despite being considered a benign 
asymptomatic disease, its importance lies in the differential  
diagnosis of various pathologies of oral hyperpigmentation, 
especially Peutz-Jeghers syndrome. The case of a patient and her 
family member with this syndrome is presented here.
Key words: Laugier-Hunziker, syndrome, hyperpigmentation.

INTRODUCCIÓN

Laugier y Hunziker en 1970, describieron el síndrome que 
lleva sus nombres como pigmentación lenticular melánica 
esencial de la mucosa oral y de los labios.1

El síndrome de Laugier-Hunziker es una enfermedad 
benigna, caracterizado por la presencia de múltiples máculas 
hiperpigmentadas de color café oscuro a negro en mucosa 
bucal y labios, asociado con melanoniquia longitudinal, no 
asociado a enfermedad sistémica.2

La importancia radica en hacer el diagnóstico diferencial 
con otras enfermedades, la más importante el síndrome 
de Peutz-Jeghers, en el cual hay presencia de pólipos 
hamartomatosos gastrointestinales con potencial 
transformación maligna.

CASO CLÍNICO

Paciente mujer de 11 años, estudiante, procedente de 
Iquitos presenta desde hace 3 años aumento de lesiones 
hiperpigmentadas asintomáticas en labios, lengua y uñas. 
Niega antecedentes personales o familiares. Al examen 
máculas hiperpigmentadas de color marrón oscuro a 
negro de 1 a 2 mm de diámetro en dorso de lengua, labio 
superior, labio inferior. Al raspar con baja lengua estas no 
desaparecen. En tercer dedo de mano decha se observa una 
melanoniquia lineal regular menor de 2 mm de diámetro. 
(Figura Nº 1) Examenes auxiliares: hemograma, perfil de 
coagulación dentro de los valores normales. Thevenon en 
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heces negativo. Al observar a la madre presenta las mismas 
lesiones máculas hiperpigmentadas en dorso de lengua y 
comisura de labios, sin presentar algún síntoma asociado. 
(Figura Nº 2)
Al no presentar síntomas gástricos, ni tener antecedentes 
familiarias de pólipos gastrointestinales, y presentar estas 
lesiones madre e hija se llego al diagnóstico de Síndrome 
de Laugier-Hunziker.

DISCUSIÓN

El síndrome de Laugier-Hunziker es una lentiginosis 
benigna, adquirida, sin evidencia de manifestaciones 
sistémicas o signos de malignidad. En 1970, P. Laugier y 
N. Hunziker describieron este síndrome y desde entonces, 
menos de 200 casos fueron comunicados en la literatura.1

De etiología y fisiopatología desconocida, se ha reportado 
Síndrome de Laugier-Hunziker familiar similar al nuestro 
caso.3 Existe mayor prevalencia en personas caucásicas, 
con predominio en mujeres jóvenes y su evolución se 
caracteriza por un aumento progresivo en el número de 
lesiones a través de los años.4

Al examen físico se observa un número variable de lesiones 
tipo máculas pigmentadas de color café oscuro a negro, 
asintomáticas, solitarias o confluentes, en mucosa oral: 

Figura Nº 2. Madre de la paciente con similares lesiones. Máculas 
hiperpigmentadas en comisura labial y dorso de la lengua.

carrillos, dorso de lengua, mucosa labial como la piel de 
los labios.5 En algunos casos se encuentra pigmento en 
faringe, esófago, nariz, conjuntiva, córnea, vulva, pene, 
y dedos aunque es raro.6 En un 60% de los casos se 
evidencia melanoniquia longitudinal, puede acompañarse 
de pigmentación del pliegue ungueal proximal (signo de 

Figura Nº 1. A) Melanoniquia longitudinal regular menor de 2 mm. B y C) Lesiones maculares hiperpigmentadas en labio inferior y dorso de lengua.

A B C



DERMATOL PERU 2020; VOL 30 (2)   149

C. paLaCios-Curay, a. manrique-vera, g. sánCHez-FéLix

Por motivos estéticos se pueden tratar las lesiones se 
han descrito casos con buena respuesta a crioterapia, 
aplicación de despigmentantes como la hidroquinona al 
2-4%, ácido azelaico, preparados naturales y la vitamina 
C para aminorar la intensidad de la pigmentación. Nuevos 
tratamientos con láser Nd-YAG, láser Alejandrita y láser 
Q-switched 532-nm.13,14

CONCLUSIÓN

El Síndrome de Laugier Hunziker es un trastorno 
pigmentario adquirido cuya caracteristica es lesiones 
maculares marrón oscuro a negro en mucosa oral y 
melanoniquia longitudinal. La importancia es saber 
diferenciar con El Síndrome de Peutz - Jeghers donde hay 
afectación sistémica. El dermatológo debe tener en cuenta 
esta entidad, para tomar decisiones terapeuticas correctas y 
evitar exploraciones endoscopicas que en muchos casos son 
costosas. Se presentó en siguiente caso por ser una entidad 
rara, donde la afectación se vio en la madre e hija.
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pseudo Hutchinson).7 La dermatoscopia de las máculas 
acrales de los dedos, muestra un patrón paralelo a la cresta.8.
La histología de las lesiones pigmentadas presenta una 
acumulación de melanina en las células de la capa basal. 
Los melanocitos son normales en número, morfología 
y distribución. Se puede observar un mayor número de 
melanófagos, (presencia de incontinencia pigmentaria). 
Nunca se observan células névicas. Estas características 
demuestran que la afección se debe a una mayor actividad 
melanocítica en lugar de a un mayor número de melanocitos.9 
(Figura Nº 3)
El diagnóstico diferencial debe incluir todas las 
enfermedades que presentan trastorno de la pigmentación 
entre ellas la enfermedad de Addison, Síndrome de 
Albright, liquen plano pigmentado, la administración 
de ciertos medicamentos como la minociclina y la 
deficiencia de cianocobalamina, depósitos exógenos como 
amalgama.10 La patología más semejante es el Síndrome de 
Peutz-Jeghers, una genodermatosis autosómica dominante, 
que cursa con hiperpigmentación mucocutánea que 
involucra los labios, mucosa oral, área periorbitaria, zona 
umbilical, codos y rodillas. A diferencia del Síndrome 
Laugier Hunziker, hay compromiso sistémico, presencia de 
pólipos gastrointestinales hamartomatosos que degeneran 
en procesos adenocarcinomatosos en la adultez provocan 
sintomatología digestiva como dolor abdominal tipo cólico 
intermitente difuso, obstrucción e intususcepción intestinal 
y sangrado con malignización.11,12

Figura Nº 3. Presencia de acumulación de melanina en la capa basal (fecha con 
relleno negro). Presencia de melanófagos (flechas sin relleno). Imagen obtenida 
de revista citada9


