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Resumen El síndrome de Laugier-Hunziker es una hiperpigmentación macular mucocutánea 
benigna que afecta principalmente a mucosa bucal y uñas. Se presenta una serie de 6 casos, 
incluyendo 2 pacientes de una misma familia, se revisa la literatura y se discute su diagnóstico 
diferencial con otras enfermedades locales y sistémicas trascendentes que también muestran 
pigmentaciones maculares cutáneas, en labios y mucosa bucal, haciendo énfasis en las caracte-
rísticas clínicas como clave para su diagnóstico y tratamiento adecuado.
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Laugier-Hunziker syndrome: a report of six cases and the importance of differential 

diagnosis

Abstract Laugier-Hunziker syndrome is a benign mucocutaneous pigmentary disorder that 
mainly affects the oral mucosa and nails. A series of six cases is presented, including two pa-
tients from the same family. A review of the literature is performed, as well as a discussion on 
its differential diagnosis from other relevant local and systemic pigmentary disorders with the 
same macular image. Emphasis is placed on the key clinical features for the diagnosis and 
proper treatment of this disease that affects the skin, lips and oral mucosa. 
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de melanosis focal con caída de pigmento a la lámina propia 
-

Discusión

Son diversas las entidades que se pueden manifestar con 
alteraciones en la pigmentación simultánea tanto en las mu-
cosas como en la piel. Existe una gran variedad clínica en 
cuanto a la disposición y extensión de las máculas o man-
chas dependiendo del diagnóstico de base, y estas son 
usualmente de carácter benigno.

Los trastornos de la pigmentación bucal pueden deberse a 
la producción excesiva de melanina, o en algunos casos a la 
presencia de depósitos exógenos, tales como materiales de 
restauración dental (amalgama), medicamentos o la incrus-
tación accidental de grafito, entre otros2. En ocasiones, 
pueden asociarse a enfermedades sistémicas o síndromes, 
lo cual debe ser considerado en el momento de realizar el 
diagnóstico diferencial.

-
mentadas sobre la mucosa bucal y labios sin la presencia de 

por Laugier y Hunziker, llamándole inicialmente “pigmenta-
ción melánica lenticular esencial de la mucosa bucal y la-
bios”3 4 recalcó la importancia del hallazgo 
de la banda de melanoniquia longitudinal como una clave 
para el diagnóstico de SLH, al describir su presencia en 5 de 
9 pacientes con esta condición.

Este síndrome se ha descrito con mayor frecuencia en 
personas caucásicas5,6, con predominio en mujeres, y mues-
tra una prevalencia mayor en adultos jóvenes . Su evolución 

Introducción

El síndrome de Laugier-Hunziker (SLH) es un trastorno be-
-

tiples máculas de color café oscuro a negro en mucosa bucal 
y labios, frecuentemente asociadas con melanoniquia longi-
tudinal en ausencia de enfermedad sistémica1. La importan-
cia clínica de esta condición radica en la necesidad de 
diferenciarla de otras enfermedades que presentan un cua-
dro clínico similar, las cuales pueden asociarse a compromi-
so sistémico diverso e incluso al desarrollo ulterior de 
neoplasias malignas. En este artículo se presenta una serie 
de 6 casos de esta rara afección mucocutánea en la que se 
describe el espectro clínico patológico y se discute su diag-
nóstico diferencial y conducta terapéutica.

Reporte de casos

La presente serie quedó integrada por 6 casos admitidos en 
los servicios de Clínica de Boca del Departamento de Der-
matología del Hospital General “Dr. Manuel Gea González” y 
del Servicio de Medicina Bucal de las Clínicas Estomatológi-
cas de la Universidad Autónoma Metropolitana Xochimilco 
en la ciudad de México, durante el período comprendido 
entre 2005 y 2013.

En la tabla 1 se presenta un resumen de las características 
-

se que hubo un hombre (16.6%) y 5 mujeres (83.3%), en un 
-

guras 1-6 muestran los hallazgos clínicos sobresalientes. Se 
realizaron estudios histopatológicos en todos los casos, en 
los que se observó consistentemente la presencia de áreas 

Tabla 1 

Caso Edad Sexo Afección bucal Afección cutánea Inicio Afección 

sistémica

1 62 Masculino Máculas en carrillos, 
labio inferior, paladar 
duro y lengua

Máculas en bordes laterales 
de los dedos de la mano 
derecha

Adolescencia 
tardía

Ninguna 
relacionada con 
el padecimiento

2 42 Femenino Máculas en bermellón 
inferior, paladar duro y 
lengua

Hiperpigmentación en 
pulpejos de manos y pies, con 
melaloniquia total estriada. 
Mácula en conjuntiva 
palpebral inferior izquierda

32 años Ninguna 
relacionada con 
el padecimiento

3 Femenino Máculas en mucosa labial 
inferior y superior, 
carrillos, lengua, paladar 
duro

Máculas en pulpejos de mano 
derecha

Artritis 
reumatoide

4 21 Femenino Discretas máculas en 
bermellones

Melanosis estriada en uñas de 
manos

20 años Ninguna 
relacionada con 
el padecimiento

5 41 Femenino Máculas en bermellón 
inferior, mucosa labial, 
lengua y encías

Máculas en pulpejos de dedos 
pulgar e índice de ambas 
manos

38 años Ninguna asociada 
al padecimiento

6 10 Femenino Máculas en bermellón 
inferior

Discreta melanosis estriada 
en uñas de los pulgares

Hallazgo 
incidental

Madre afectada 
(caso 6)



-
dad benigna1, Simionescu et al. Reportaron, en el año 2008, 
el caso de una paciente afectada por SLH que presentó un 
melanoma en boca. Dicha paciente tenía una lesión pigmen-
taria de larga evolución (hiperplasia melanocítica) en la mu-
cosa del labio superior izquierdo, misma que sufrió una 
progresión hacia un melanoma in situ y posteriormente a 
melanoma con invasión vertical11. Lo anterior establece la 
necesidad de realizar biopsia y un seguimiento cuidadoso de 
aquellos casos que presenten datos sugestivos de hiperplasia 
melanocítica y en los que se produzcan cambios en la evolu-
ción clínica de alguna de las lesiones que pudiesen sugerir 
transformación maligna. En nuestra serie no hubo hallazgos 
histopatológicos que sugieran alteraciones melanocíticas 

lesiones a través de los años8 hasta hacerse estable, como 

año 2012 existían en la literatura internacional aproximada-
9.

La causa de esta condición no se ha determinado y tampo-
co se ha descrito su asociación con otras enfermedades1. 
Makhoul et al.10 describieron un caso familiar de SLH, siendo 

-
tante la inclusión en nuestra serie del caso de una niña de 

-
pués de diagnosticar a la madre (caso 5) por la presencia de 
máculas labiales, gingivales, linguales y en dedos y uñas en 

Figura 1 Máculas melanóticas en paciente 1.

Figura 2 Lesiones en paciente 2. 
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Figura 3 Paciente 3. Pigmentación melánica multifocal.

Figura 4 Paciente 4. Lesiones pigmentadas en bermellón, dedos y uñas.

Figura 5 Paciente 5. A. Lesiones en labio inferior. B. Lesiones pigmentadas en lengua, y C. Máculas en dedo (madre de la paciente 

Figura. 6 A. Máculas en labio inferior. B. Melanoniquia (hija de paciente 5).
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perder su color gradualmente; sin embargo, las lesiones in-
traorales tienden a persistir21, presentan una asociación fre-
cuente a poliposis del tracto gastrointestinal que puede 
producir eventualmente dolor y obstrucción intestinal y los 
afectados poseen un riesgo incrementado para neoplasias10. 
El SPJ muestra una herencia autosómica dominante, el de-

de los pacientes con esta enfermedad reportan anteceden-
tes patológicos familiares negativos1

gen supresor de tumores STK11 (una serina-treonina quina-
sa), en las etapas más tempranas del desarrollo de hamarto-
mas y adenocarcinomas en este síndrome28, por lo que se ha 
enfatizado la importancia de estudiar la alteración de este 
gen en pacientes con SLH, para determinar si está relacio-
nado con el SPJ21.

La enfermedad de Addison resulta de la hipofunción de la 
corteza de la glándula suprarrenal, lo que provoca un 
aumento en la secreción de la hormona estimulante de la 
corteza suprarrenal y la hormona estimulante de melanoci-
tos, lo que da lugar a las alteraciones pigmentarias en piel y 
mucosas que caracterizan a esta entidad8. Las zonas afecta-
das con más frecuencia son las áreas expuestas (dorso de 

-
gica una mayor pigmentación (pliegues palmares, areolas, 
genitales externos, ano), además de cicatrices y mucosa 
oral. Solo de manera excepcional se ha reportado pigmenta-
ción en el aparato ungueal16. La apariencia clínica de las 
máculas pigmentadas del SLH se distinguen fácilmente de 
la pigmentación causada por la enfermedad de Addison, la 
cual es más acentuada y difusa21.

Es importante excluir los casos de pigmentación mucocu-
tánea secundaria a condiciones extrínsecas, que podrían ser 
provocadas por tabaco2, medicamentos (por ejemplo: tetra-
ciclinas, antimaláricos, amiodarona, quimioterapéuticos, 
anticonceptivos orales, zidovudina, ketoconazol, etc.)29 o 
por depósito de metales pesados (plata, oro, bismuto, mer-
curio)30.

-
dera meramente cosmético. Las opciones disponibles inclu-
yen el láser de neodimio, itrio, aluminio y granate y 

precursoras de malignidad, pero se informó la necesidad en 
cada caso de hacer biopsia y tener un seguimiento a largo 
plazo de las lesiones pigmentadas.

-
ble de máculas pigmentadas de color café oscuro a negro, 

lenticu lares y a veces lineales1,9,12. Las zonas afectadas con 
mayor frecuencia incluyen la mucosa de carrillos, bermello-
nes y piel de labios10, pero también se pueden observar en 
encías3,13, lengua14, comisuras15, faringe, esófago, nariz, 
conjuntiva, córnea9,13, vulva9,16-18, pene1,9 y dedos9,13. Es fre-
cuente la asociación a melanoniquia longitudinal19, la cual 
se encuentra hasta en un 60% de los casos20.

Histológicamente, el SLH se caracteriza por acumulación 
de melanina en los queratinocitos basales, sin aumento de 

9,10; sin em-
bargo, en 2 reportes se ha señalado el hallazgo de un 

21,22, 
-

cativa de los melanocitos intraepiteliales, en una lesión 
macular de un área fotoexpuesta21. Se ha descrito, además, 
la presencia de acantosis variable3,13,23 y elongación de papi-
las dérmicas22

tienen que ser considerados de manera conjunta con el cua-
dro clínico para establecer el diagnóstico1.

Entre los diagnósticos diferenciales de esta entidad se in-
cluye principalmente al síndrome de Peutz-Jeghers (SPJ), la 
enfermedad de Addison, el melanoma24, el síndrome de 
LAMB o el complejo de Carney (léntigos en piel y mucosa 

-
vos azules)25, síndrome de LEOPARD (léntigos, anormalida-

pulmonar, anormalidades de genitales, retraso del creci-
miento y sordera)26, entre otras entidades, por lo que es 
necesario realizar un examen detallado para diferenciarlo 
de estas .

En el caso de SPJ, es importante destacar que las lesiones 
aparecen en la infancia temprana y presentan una distribu-

Figura 7 Melanosis focal con caída de pigmento en lámina 
propia de papila fungiforme (H&E 100x).

Figura 8 Abundantes melanófagos en la lámina propia sin al-

(H&E 400x).
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Alexandrita Q-switched31-34. También se han reportado resul-
tados efectivos con el tratamiento con criocirugía35. Es im-
portante indicar medidas de protección solar en estos 
pacientes31, especialmente si recibieron alguno de los trata-
mientos mencionados . Hay que recalcar que dichos re-

cabo si el paciente está previamente informado y consiente 
en su realización.

Moore et al. han propuesto evitar el término “síndrome” 

Hunziker, debido a que no se la ha podido asociar a otras 
anormalidades somáticas. Por este motivo, consideran más 
apropiado usar el término “pigmentación de Laugier y Hun-
ziker” en lugar de “síndrome de Laugier-Hunziker”21. Al res-
pecto, previamente se había utilizado también la 
denominación de pigmentación mucocutánea lenticular 
idiopática como sinónimo de SLH2,3,5 

Conclusiones

El SLH es un diagnóstico al cual se llega por exclusión. La 
realización de una adecuada historia clínica es indispensa-
ble, y es importante tener en mente sus diagnósticos dife-
renciales debido a las afecciones sistémicas que podrían 
estar presentes si el diagnóstico fuese erróneo. En varias 
ocasiones serán el dermatólogo o el estomatólogo los pri-
meros en constatar la enfermedad, por lo que es necesario 
que ambos especialistas tengan en consideración esta enti-
dad, aunque no sea un diagnóstico frecuente en nuestra 
población. Respecto al manejo de las lesiones, debe ser 

estético, y la toma de biopsia es necesaria para descartar 
lesiones potencialmente agresivas. La decisión terapéutica 

opiniones.

Bibliografía

1. Ayoub N, Barete S, Bouaziz JD, Le Pelletier F, Frances C. Addi-
tional conjunctival and penile pigmentation in Laugier-Hun-
ziker syndrome: a report of two cases. Int J Dermatol. 

2. Siponen M, Salo T. Idiopathic lenticular mucocutaneous pigmen-
tation (Laugier-Hunziker syndrome): a report of a case. Oral 
Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod. 2003;96:288-92.

3. Laugier P, Hunziker N. Essential lenticular melanic pigmenta-
tion of the lip and cheek mucosa. Arch Belg Dermatol Syphiligr. 

4. Baran R. Longitudinal melanotic streaks as a clue to Laugier-

5. Gerbig AW, Hunziker T. Idiopathic lenticular mucocutaneous 
pigmentation or Laugier-Hunziker syndrome with atypical fea-
tures. Arch Dermatol. 1996;132:844-5.

6. Mowad CM, Shrager J, Elenitsas R. Oral pigmentation represen-

Morales-Trujillo M, Benuto-Aguilar RE, Moreno-Collado CA, Juá-
rez Navarrete L, Vera-Páramo A. Síndrome de Laugier-Hunziker. 

8. Vega Gutierrez J, Miranda Romero A, Martinez G, Torrero MV, 
Lopez de Juan M. Hyperpigmentation mimicking Laugier syn-
drome, levodopa therapy and Addison’s disease. J Eur Acad 



Síndrome de Laugier-Hunziker: reporte de seis casos e importancia del diagnóstico diferencial 61

36. Kosari P, Kristen MK. Asymptomatic lower lip hyperpigmenta-
tion from Laugier-Hunziker síndrome. Cutis. 2011;88:235-36.
Wang WM, Wang X, Duan N, Jiang HL, Huang HE. Laugier-Hun-
ziker syndrome: a report of three cases and literature review. 
Int J Oral Sci. 2012;4:226-30.

34. Pinilla-Lozano MC, Duato-Jané F. Aplicaciones del láser en der-
matología. JANO. 2005;1584:91-3.

35. Sheridan AT, Dawber RP. Laugier-Hunziker syndrome: treatment 
with cryosurgery. J Eur Acad Dermatol Venereol. 1999;13:146-
8.


