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Mukokutanoz Pigmentasyonun Nadir Bir Nedeni:
Laugier Hunziker Sendromu

A Rare Cause of Mucocutaneous Pigmentation: Laugier Hunziker Syndrome

Ali Murat Ceyhan, Gonca Meri¢, Vahide Baysal Akaya

Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Isparta, Tiirkiye

Ozet

Laugier Hunziker sendromu (LHS) dudak ve oral mukoz membranlarda melanositik pigmente makiiller ve siklikla eslik eden
longitudinal melanonisi ile karakterize olduk¢a nadir goriilen edinsel bir pigmentasyon bozuklugudur. Tamamen benin bir seyir
gosteren LHS altta yatan sistemik anormallikler ile iliskili degildir ve malin dontstim gostermemektedir. Fakat mukokutanoz pig-
mentasyonla seyreden ve detayli arastirma, takip ve tedavi gerektirebilen diger hastaliklarla ayirici tanisi oldukca énemlidir. LHS
oldukga nadir goriilmektedir ve bilgilerimize gore, simdiye kadar literatiirde yaklasik 100 olgu rapor edilmistir. Pubmed ve inter-
net ortaminda ulasilabilen Turk Dermatoloji dergileri tarandiginda ise tlkemizden bildirilen sadece yedi olguya rastlaniimistir.
Burada dil, dudak, bukkal mukoza, gingiva ve el ici ayak tabaninda hiperpigmente makdler lezyonlarla LHS tanisi alan 54 yasin-
da kadin hasta sunulmustur. (Turk | Dermatol 2011; 5: 75-8)
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Abstract

Laugier Hunziker syndrome (LHS) is a rare, acquired pigmentation disorder characterized by macular melonotic pigmentation
of the oral mucous membranes and lips frequently associated with longitudinal melanonychia. LHS is known to be an entirely
benign condition with no underlying systemic abnormalities or malignant predisposition. However, it is very important to make
a differential diagnosis with other mucocutaneous pigmentary disorders which require detailed examination, treatment and fol-
low up. LHS is seen very rarely and to our knowledge, approximately 100 cases have been described in the literature, to date.
There are only seven cases reported from the our country, based on the literature search in PubMed and Turkish Dermatological
journals, avaliable on the web. Herein we report a 54-year-old woman diagnosed as having LHS, with hyperpigmented macular
lesions of the tongue, lip, buccal mucosa, gingiva and palms and soles. (Turk | Dermatol 2011; 5: 75-8)
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bilinen bu tablo, eslik eden sistemik bulgularin ve soma-
tik anomalilerin bulunmamasi nedeni ile bazi yazarlarca

Giris

ilk olarak 1970 yilinda Laugier ve Hunziker tarafin-
dan tanimlanmis olan Laugier Hunziker sendromu (LHS)
dudak, dil, bukkal mukoza ve el i¢i ayak tabaninda
benin pigmente makdller ile karakterize, oldukc¢a nadir
gorilen edinsel bir pigmentasyon bozuklugudur.
Mukokutanéz pigmentasyona eslik eden tirnak tutulu-
mu longitudinal pigmente bandlar seklinde olup hasta-
larin yaklasik olarak yarisinda gériilmektedir. idiyopatik
lentikiler mukokutandz hiperpigmentasyon olarak da

Laugier Hunziker pigmentasyonu olarak da adlandiril-
maktadir. Neden oldugu kozmetik problemler disinda
selim seyirli olan lezyonlar premalin dzellik gdsterme-
mektedir (1-4).

Olgu

Elli dort yasinda kadin hasta poliklinigimize dudak,
dil ve yanaklarda kahverengi-siyah renk degisikligi
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yakinmas! ile basvurdu. ilk olarak yaklasik 15 yil énce
dudak Uzerinde kuiguk bir alanda kahverengi renk degisikli-
gi fark ettigini ifade eden hasta, bu renk degisikliginin
zamanla genisleyerek agiz igi dil ve yanaklara dogru yayildi-
gini belirtti. Son iki yil icinde el igi ve ayak tabaninda da
kahverengi-siyah lekelerin gelistigi 6grenildi. Kozmetik
problemler disinda herhangi bir subjektif yakinma tarifleme-
yen hasta on yildir diyabetes mellitus ve hiperlipidemi tanisi
ile takip edilmekte ve oral antidiyabetik ve hipolipidemik ilag
kullanmakta idi. Alkol ve titin kullanim &yklsU yok idi. Soy
gecmis sorgulamasi olagan olarak degerlendirildi.

Dermatolojik muayenede dudak, dil yanlar ve her iki
bukkal mukozada, sert damakta ve gingiva Uzerinde
mavimsi-siyah renkte izole ve diffliz makdller (Sekil 1, 2),
her iki ayak tabani ve el bas parmaklari palmar yiztinde, sol
el 2. ve 4. parmak palmar yuzinde ve subungal alanda 2-3
mm boyutlarinda homojen goérinimli ve daginik yerlesimli
aclk kahverengi makiiler lezyonlar izlendi (Sekil 3).

Tam kan sayimi, elektrolit degerlerini iceren kan biyokim-
yasl ve tam idrar tetkiki sonuclar hiperglisemi (165 mg/dl)
disinda olagandi. Plazma kortizol diizeyi ve ACTH degerleri
normal sinirlarda olan hastanin Ust gastrointestinal sistem
endoskopisi ve kolonoskopisinde patolojik bir bulguya rast-
lanmadi.

Palmar pigmente lezyonun histopatolojik incelemesinde
hiperkeratoz, diizenli akantoz ve graniler tabakada kalin-
lasma ile birlikte bazal tabakada birka¢ alanda fokal pig-
ment inkontinansi saptandi. Melanositik proliferasyon ve
hicresel atipi gézlenmedi. Klinik ve histopatolojik bulgular
esliginde olgumuza LHS tanisi konuldu.

Tartisma

LHS, oral mukoz membran ve dudaklarda benin hiper-
pigmente makdler lezyonlar ve tirnaklarda pigmente longi-
tudinal bantlar ile seyreden bir klinik tablodur. Oldukca
nadir gérulen LHS ile ilgili olarak giinimuze degin ¢cogunlu-

gu Avrupa Ulkelerinden olmak Uzere 100 civarinda olgu
rapor edilmistir (2-6). Literatirde anne ve iki kiz cocugunda
tanimlanan bir familyal olgu disinda ailesel birliktelik ve
genetik gecis gosterilememistir (7). Hastaligin yeni tanim-
landigi dénemlerde kadin erkek orani 2:1 olarak bildirilmis
olsa da gunimuizde cinsiyet ayinmi gdstermedigi kabul
edilmektedir. Siklikla beyaz irkta gézlenen LHS’de bulgular
genellikler 3-5. dekatta ortaya ¢cikmaktadir (3, 8, 9).

Klinik olarak 1-5 mm boyutlarinda ve griden mavimsi-
siyah renge kadar degisebilen izole veya diffliz, diizensiz
kenarli pigmente makdller ile karakterizedir. Mukozal pig-
mente lezyonlar genellikle oral mukozada, dudak, yanak
mukozasi, sert ve yumusak damakta daha nadiren de gin-
giva, dil ve agdiz tabaninda yerlesim gdstermektedir (2-8). El
ici ve ayak tabani, konjunktiva, sklera, perine, perianal
bolge, farenks ve 6zefagus daha nadir olarak etkilenen
anatomik lokalizasyonlardir. Neden oldugu kozmetik prob-
lemler disinda selim seyirli olan lezyonlar premalin 6zellik
gOstermemektedir (4-7). LHS’li olgularin %50-60’inda g6z-
lenen tirnak etkilenimi, distrofik degisikliklikler olmaksizin

Sekil 2. Bukkal mukoza yerlesimli pigmente makiiler lezyonlar

Sekil 1. Alt dudak ve dil yan ylziinde yerlesim gésteren pigmente makdller
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Sekil 3. Palmar, plantar ve subungal yerlesimli 1-2 mm boyutlarinda daginik yerlesimli kahverengi makuler lezyonlar

ince veya kalin longitudinal pigmente bantlar ve daha nadir
olarak tirnak plagininin tamamini etkileyen pigmentasyon ile
karakterizedir (2-5). Laugier ve Hunziker tanimladiklar bes
hastanin tamaminda dudak ve oral mukozada pigmente
makdller, ikisinde ise tirnaklarda longitudinal pigmente
bantlar rapor etmistir (1).

Olgumuzda mukozal pigmente lezyonlar, dudak, dil yan
ylzleri, gingiva, bukkal mukoza ve damakta lokalize idi.
Mukozal lezyonlar disinda, palmoplantar bdlge ve subun-
gual alanlarda da izole pigmente makdler lezyonlar eslik
etmekte idi. Tirnak tutulumu yok idi.

Etiyopatogenez hentiz tam olarak bilinmese de tirozin-
melanin biyosentezindeki enzim hipereaktivitesinin patoge-
nezden sorumlu oldugu dusinulmektedir. Ultrastriktirel
calismalarda bazal keratinosit sitoplazmasi ve dermal mela-
nofajlarda matir melanozomlarin sayi ve boyutlarinda artis
oldugu gosterilmistir (6, 8).

Levodopa ve zidovudin kullanimi sonrasinda ve over
kanseri nedeni ile polikemoterapi alan bir hastada LHS
benzeri pigmentasyonun gelistigi rapor edilmistir (6, 10).
Ayrica agir metaller minosiklin, amiadaron, oral kontrasep-
tifler, antimalaryal ilaglar ve fenotiyazin de oral mukozada
diffuz pigmenter degisikliklere neden olabilmektedir (9).
Belirtileri ilk olarak yaklasik 15 yil 6nce ortaya ¢ikan olgu-
muzda, bulgular gelistikten 5 yil sonra kullanmaya basladig
hipoglisemik ve hipolipidemik ilaclar disinda herhangi bir
ilag kullanim &ykusu yok idi.

LHS tanisi klinik olarak ve diger ayrici tanilarin diglanma-
si ile konmaktadir. LHS ayirici tanisinda siklikla Peutz-
Jeghers sendromu, Addison hastaligi, melanom, fizyolojik
melanoplaki ve ilaca bagl pigmentasyonlar yer almaktadir
(2-4). Ayrica dental amalgam kullanimi, mukozal nevisler
ve Kaposi sarkomu da sebep oldugu lokalize mukozal pig-
mentasyonlar nedeni ile LHS’yi taklit edebilmektedir (9).
McCune-Albright sendromu, Cronkhite-Canada sendromu,
Bandler sendromu, Gardner sendromu, Leopard sendro-
mu, LAMB sendromu ve nérofibromatozis de mukokutanoz

pigmentasyonlarin ayirici tanisinda yer alan ve oldukga
nadir gorilen genodermatozlardir (11).

LHS tanisi Peutz-Jeghers sendromu gibi invaziv girisim-
lerin ve sik takiplerin gerekli oldugu hastaliklardan ayriimasi
acisindan oldukca 6nem tasimaktadir. Otozomal dominant
kalitim gdsteren Peutz-Jeghers sendromunda melanositik
makdller genellikle dogumda ve erken ¢ocukluk dénemin-
den itibaren mevcut olup, hastalarin yaklasik %90’inda aile
OyklUslU olmaktadir. Zamanla gerileme egilimi gosterebilen
pigmente lezyonlar intraoral yerlesimin yani sira ¢cogu
zaman agdiz, burun ve g6z cevresi ve el-ayaklarin dorsal
ylzine de yerlesim gostermektedir. LHS’den farkl olarak
Peutz-deghers sendromunda hamartamatdz, malin potan-
siyeli bulunan gastrointestinal polipozis de eslik etmektedir.
Pigmente tirnak degisiklikleri ise gok nadirdir (4-8, 9, 11).

Belirtileri ilk olarak 4. dekatta ortaya ¢ikan olgumuzun,
endoskopik ve kolonoskopik degerlendirmelerinde polipoid
lezyonlar saptanmamasi, aile dykisinin olmamasi Uzerine
bu tani diglandi.

Addison hastaliginda pigmenter degisiklikler ve koyu-
lasma diffiz olabilecegi gibi travma alanlarinda, basinca
ugrayan anatomik lokalizasyonlarda, areola, perine ve aksil-
ler bélgede daha belirgin olarak izlenmektedir. Ayrica yine
LHS’den farkl olarak halsizlik, yorgunluk kilo kaybi, hipo-
tansiyon, gastrointestinal rahatsizliklar ve serum elektrolit
degisiklikleri de bu tabloya eslik edebilmektedir (3, 4, 9, 11).
Eslik eden sistemik semptomlarin olmamasi ve plazma kor-
tizol ve ACTH dizeylerinin normal olmasi lzerine bu tani-
dan da uzaklasilimistir.

LHS, dermatoskopik ve histopatolojik bulgular ile mela-
nomdan ayrilir. LHS’de gorilen dermatoskopik bulgularla
ilgili literattr bilgileri oldukga sinirli olup, pigmente lezyonla-
rin dermatoskopik 6zellikleri ilk kez Gengoglan ve ark. (12)
tarafindan tanimlanmistir. Yazarlar palmoplantar pigmente
makduler lezyonlarda, deri ¢izgilerini izleyen paralel oluk tar-
zinda lineer pigmentasyon paterni saptarken dudakta para-
lel oluk tarzinda kahverengi noktalar, vulvada ise lineer veya
kivrik 1sinsal cizgilenmeler rapor etmislerdir. Bundan farkl
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olarak son yillarda Ko ve ark. (13) bukkal mukozada diizen-
li retikller paternde kahverengi pigmentasyon, plantar bol-
gede ise paralel sirt paterninde pigmentasyon tanimlamiglar
ve LHS’de pigmente lezyonlarin lokalizasyona gore degise-
bilen farkli dermatoskopik paternler sergileyebileceklerini
vurgulamiglardir.

Histopatolojik olarak homojen pigmenter degisiklikler,
bazal keratinositlerde melanin depozisyonu, dermal pig-
ment inkontinansi ve dermisde melanofaj birikimi, melano-
sit sayl ve boyutlarinin normal olmasi ve hicresel atipi
gbzlenmemesi LHS lehine olan bulgulardir (2-5, 9).

LHS’de pigmenter lezyonlarin tedavisinde etkili bir ajan
bulunmamaktadir. Kriyocerrahi, Nd-YAG lazer ve
Q-switched alexandrite lazer ile basarill sonuglar rapor edil-
migtir (6, 8, 11).

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.
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