SiINDROME EM QUESTAO

Vocé conhece esta Sindrome?’

Do you know this syndrome?
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RELATO DO CASO

Mulher, 64 anos, portadora de maculas
hiperpigmentadas nas unhas de maos, pés e labios,
procurou ambulatério de dermatologia para
esclarecimento médico. O quadro surgiu ha, pelo menos,
2 anos. Ao exame dermatologico, presenca de macula
amarronzada, bem delimitada, em padrao lentiginoso, na
mucosa oral bilateralmente, com pigmentacao similar dos
labios e comissuras labiais (Figura 1). Hiperpigmentagao
homogénea em bandas longitudinais, nas unhas do 1°, 2°
e 3° quirodactilo, e do 1° e 2° pododaictilos, ambas
simétricas (Figuras 2 e 3). A presenca de pigmentacio
similar na pele da borda proximal das unhas de 2° e 3°
quirodactilos da mao direita, de bordas mal definidas,
caracterizando o sinal de Hutchinson (Figura 4). Nao

FIGURA 1: Maculas hiperpigmen-
tadas na mucosa oral, labios,
incluindo maculas

puntiformes na comissura labial

FIGURA 3: Melanomqula longitudinal dos

FIGURA 2: Faixas longitudinais de hiperpig-
mentacao das unhas dos quirodictilos,
com envolvimento simétrico
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apresentava distrofia ungueal, maiculas na conjuntiva,
mucosa genital, nem em outra area do corpo.

Ao exame histopatologico da limina ungueal e
mucosa oral, evidenciou-se apenas hiperpigmentacao
lentiginosa da camada basal, sem atipias celulares,
acamulo de melanéfagos e deposito de melanina livre
na derme superficial (Figura 5). O exame endoscopico
digestivo alto e baixo revelou epitélio mucoso normal,
sem polipos ou massas. A histéria familiar indicava
negativo para doengas pigmentares ou genéticas.
Baseado nos achados dermatolégicos e histologicos,
foi feito o diagnostico e a paciente recebeu orientagao
quanto ao carater benigno do quadro, sem
repercussao sistémica.

FIGURA 4: Sinal de Hutchinson - hiperpig-
mentacao da prega proximal do quirodactilo

FIGURA 5: Hiperpigmentacao lentiginosa

da camada basal, sem atipias celulares

pododactilos
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QUE SINDROME E ESTA?
Sindrome de Laugier-Hunziker

Em 1970, a sindrome de Laugier-Hunziker (SLH)
foi descrita como pigmenta¢io melanética dos labios e
mucosa oral, podendo apresentar hiperpigmentagao
das unhas.' Posteriormente, este conceito original
evoluiu para hiperpigmentacao adquirida idiopatica
mucocutanea, sendo também verificada em outras
dreas, ja que apresentavam histologia similar.*’

A etiopatogenia é desconhecida, apesar da
proposta de diferentes teorias para explicar o
mecanismo da disfuncio melanocitica.”’ Inicia-se dos
30 aos 50 anos, prevalecendo em mulheres e, quase
exclusivamente, na raca branca, diferente deste relato,
em paciente parda.' Caracteriza-se por nimero
variavel de maculas mucocutaneas hiperpigmentadas
assintomadticas, lentiginosas ou lineares. ** A coloracio
varia da marrom a preta. Podem ser isoladas ou
confluentes e envolvem, em geral, boca e libios. *° A
comissura labial, gengiva, lingua, palato, dedos,
pescoco, abdome, esofago, regiao palmar e plantar
sdo localizacdes menos comuns. **° As unhas sio
afetadas em 60% dos casos, apesar de nunca ter sido
vista em crianga, na forma de uma ou duas bandas
longitudinais homogéneas, acometendo parcial ou
completamente a lAmina."””

O diagndstico € clinico, excluindo outras causas
de hiperpigmentacio mucocutinea, frequentemente,
associada com melanoniquia longitudinal. ' A
patologia desta entidade consiste na
hiperpigmentagio da camada basal, aumento de
melanoéfagos e presencga de incontinéncia pigmentar,
na derme papilar, sem hiperproliferacoes ou atipias
de melandcitos.”™” A alteracio é mais evidente nas
dreas mais afetadas.’ Tem sido descrita discreta
acantose em alguns relatos.” Portanto, trata-se de
alteracao funcional do melandcito, de causa ainda
desconhecida, mas, subsequentemente, resulta em
aumento numérico dos melanossomos (por provavel
estimulo cronico por hiperreatividade enzimatica na
biossintese da melanina-tirosina).’

As diversas condigoes devem ser incluidas na
diagnose diferencial das desordens pigmentares
mucocutianeas, tais como: as sindromes de McCune-
Albright, LEOPARD, Addison, LAMB, Gardner e
Cronkhite-Canada, neurofibromatose e Peutz-
Jeghers; assim como a pigmentacao benigna racial,
vindo a ser a principal causa de melanoniquia
longitudinal."*’* As alteracoes ungueais podem ser
causadas por fungos, como: Scytalidium
dimidiatum, Fusarium sp, Wangiella dermatitidis,
Exophiala dermatitidis, Scopulariopsis brevicaulis,
Aspergillus niger, Alternaria sp, Penicillium sp,
Acremonium sp, porém, ja foi descrita como
causada por dermatéfitos (T. rubrum) e leveduras
(Candida sp).® As melanoniquias ungueais também
resultam do uso de drogas, principalmente, a
tetraciclina, a minociclina, os antimalaricos, os
fenotiazinas e os quimioterdpicos.” Dentre outras
causas de pigmentacio mucosa localizada,
destacam-se tatuagem por amalgama, a melanoma e
a sarcoma de Kaposi. Essas condigoes sao facilmente
excluidas por achados clinicos associados e exames
complementares."**”’

O sinal de Hutchinson é regra no melanoma
subungueal, todavia, podera estar presente nas
sindromes de Peutz-Jeghers, Laugier-Hunziker,
hematoma subungueal, pigmentacao étnica, SIDA, uso
de drogas (minociclina e zidovudina), assim como na
doenca de Bowen.”"

Nenhum tratamento €é necessirio, pois nao esta
associada as doengas sistémicas e as suas
complicagoes."**’ Nio h4 relato de degeneracio maligna.’
Cosmeticamente, a terapéutica com laser pode ser til. ’

A hiperpigmentacio mucocutinea nio ¢é
infrequente na pratica clinica e pode representar
diversas condi¢oes na diagnose. E importante incluir a
sindrome de Laugier-Hunziker no raciocinio, sendo o
seu diagnoéstico de exclusio e com excelente
prognostico. (]

Resumo: Sindrome de Laugier-Hunziker é caracterizada por hiperpigmentacio macular adquirida,
idiopatica das mucosas oral e genital, que pode estar associada a melanoniquia longitudinal. Relata-se caso
de melanoniquia longitudinal das maos e pés, sinal de Hutchinson e pigmentacao lenticular dos labios e
mucosa oral. A histologia ¢ tipica, com amplo diagnéstico diferencial. Trata-se de entidade rara e benigna,
que deve ser incluida na diagnose diferencial das hiperpigmentacdes mucocutianeas.

Palavras-chave: Diagnodstico diferencial; Hiperpigmentacao; Mucosa bucal

Abstract: Laugier-Hunziker syndrome is an acquired macular hyperpigmentation of the oral and genital
mucosa, often associated with longitudinal melanonychia. We report a case of longitudinal melanonychia
on ?ngernails and toenails, hutchinson's signal and lenticular pigmentation of her lips and oral mucosa.
Histopathological analysis is tipical and had a broad differential diagnosis. This is a rare and benign enti-
ty, which should be included in the differential diagnosis of mucocutaneous hyperpigmentation.
Keywords: Diagnosis, differential; Mouth mucosa; Pigmentation disorders
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