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Laugier-Hunziker Sendromu: Bir Olgu Sunumu

Laugier-Hunziker Syndrome: A Case Report
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Ozet

Laugier Hunziker sendromu (LHS) mukokutandz pigmentasyon ve tirnakta melanonisi ile karakterize nadir goriilen bir hastaliktir.
Oral mukozada pigmentasyon yapan diger hastaliklarla ayirici tanisinin yapilabilmesi oldukca 6nemlidir. Dogru klinik degerlendir-
me ile gereksiz invaziv tetkiklerin yapilmasindan kaginilabilir. Otuz iki yasinda bayan hasta klinigimize tirnakta ve agiz icinde kah-
verengi lekeler nedeniyle basvurdu. Bu yazida LHS'li bir olgu sunularak, mukokutan6z pigmentasyon yapan hastaliklarla ayirici
tanisi tartisiimistir. (Ttrkderm 2011; 45: 158-60)

Anahtar Kelimeler: Laugier-Hunziker sendromu, mukokutanéz hiperpigmentasyon

Summary

Laugier-Hunziker syndrome (LHS) is a rare, acquired mucocutaneous hyperpigmentation often associated with longitudinal
melanonychia. It is important to differentiate this condition from the pigmentary disorders of the oral mucosa. The correct clinical
identification avoids the need for invasive investigations. A 32-year-old female presented with a number of variably sized, hyperpigmented
macules over the oral mucosa and longitudinal melanonychia. Herein, we report a case of LHS and discuss the conditions related

with pigmented mucocutaneous lesions. (Turkderm 2011; 45: 158-60)
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Giris

Otuz iki yasinda bayan hasta tirnakta var olan cizgisel koyu-
lasma ve agiz icinde yer alan renkli lekeler nedeniyle deri ve
zihrevi hastaliklar poliklinigine basvurdu. Tirnaktaki cizginin iki
yildir oldugunu fakat agizdakilerin stresini net olarak bilmedi-
gini belirtti. Ozgecmisinde abdominal agri, diyare ve rektal
kanama yokken; dislerde dolgu, ilag alimi veya herhangi bir
madde maruziyeti de belirtimedi. Kilo kaybi, halsizlik tariflemi-
yordu. Hastanin soygecmisi degerlendirildiginde anne-baba-
sinda ve kardeslerinde herhangi bir gastrointestinal rahatsizlik
veya pigment hastaligi olmadigr 6grenildi.

Yapilan dermatolojik muayenesinde sag el birinci ve Gglincd tir-
nakta longitudinal melanonisisi (Resim 1) ile jinjivada ve bukkal
mukozada yer yer kahverengi pigmentasyon (Resim 2,3) vardi.
Kulak Burun Bogaz polikliniginde alinan bukkal mukoza biopsi
materyalinin, histopatolojik incelemesinde; akantoz ve bazal
tabakada melanin artisi izlendi.

Hastanin tam kan sayimi ve biyokimya degderleri normal sinir-
larda idi. Anamnezde ek sikayeti olmamasi ve ailesinde 6zellik
bildirmemesi nedeniyle gastrointestinal sistem taramasi yapil
madi. Klinik 6zellikleri ve anamnez sorgulamasinda sistemik
anormallik saptanmamasi nedeniyle hasta Laugier Hunziker
Sendromu tanisini aldi.
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Tartisma

Laugier Hunziker sendromu ilk kez 1970'de ismini aldigi Alman dermato-
log tarafindan akkiz mukokutandz pigmentasyon ile birliktelik gdsteren
longitudinal melanonisi olarak tanimlandi. Bu sendrom konfluent kahve-
rengi-siyah renkli lentikiler lineer makullerle karakterize sistemik tutulum
g0Ostermeyen bir hastaliktir. Mukokutandz tutulum alanlari dudaklar (6ze-

—

Resim1. El tirnaginda melanonisi

Resim 3. Jinjivada pigmentasyon

likle alt dudak), mukoza (jinjiva, tonsiller, sert damak, bukkal mukoza, kon-
junktiva, ve glans penis) ve parmaklardir. Pigmente makdller volar bélge-
de’ boyun, toraks ve abdomende de yerlesebilir. Bir calismada LHS'li has-
talarin mukoza lezyonlarinin dermoskopik degerlendirmesinde paralel
patern izlenmistir? Tirnaklarda ise longitudinal melanonisi tipiktir.
Hastaligin baslangial siklikla puberteden sonradir fakat literattrde bil-
dirilmis cocuk olgular da yer almaktadir? Ailesel olgular da bildirilmistir.*
Bircok vakada LHS'de pigmente makdillerin histopatolojisinde bazal
tabakada artmis pigmentasyona karsin normal sayida ve morfolojide
melanosit tanimlanmaktadir.

Ayirial tanida bircok hastalik yer almaktadir. Fakat en énce distunilmesi
gereken Peutz Jeghers Sendromu’dur (PJS). Hastalik intestinal polipozis ile
adiz ve yUz yerlesimi gosteren melanotik makdllerle karakterizedir. Kalitim
sekli otozomal dominanttir. Alt dudak mukozasi hemen her zaman tutu-
lurken daha az siklikla bukkal, jinjival ve damak mukozasi etkilenir, genital
mukozada pigmentasyonun gorulebilecegi diger bir alandir. Hastaligin en
onemli 6zelligi gastrointestinal sistem basta olmak Uzere, serviks, uterus ve
tiroidde artmis malinite riskidir. Olguda aile dyklstnin ve sistemik bulgu-
larmin yoklugu nedeniyle kolonoskopik incelemeye gerekli goriilmemistir.
Literatlirde PJS olarak yanlis tani alan ve yillar boyunca bu tani ile takip edi-
len LHS'li bir olguda yapilan kolonoskopik inceleme sirasinda kolon perfo-
rasyonu gergeklestigi bildirilmistir> Bunun gibi olgularin gérilmemesi icin iyi
anamnez sayesinde gereksiz girisimlerden kaginilabilir. Yine literattrde yapi-
lan calismalarda ve olgu sunumlarinda gereksiz girisimlerden kaginilmasi-
ni 6nerilmektedir®’” PJS'de puberte 6ncesi baslangi¢ tipikken, hastada orta
yasta baslangi¢c mevcuttu. Addison hastaligi aldosteron ve kortizol Greti-
minde yetersizlikle karakterize primer adrenokortikal yetmezlik tablosudur.
Karakteristik deri bulgulari; deri ve mukozada yer alan diffliz hiperpig-
mentasyondur. Diffliz tirnak pigmentasyonu da gorilebilir. Diger klinik bul-
gular ise yorgunluk, kilo kaybi, hipotansiyon ve gastrointestinal rahatsizlik-
lardir. Bu olguda ek bir sistemik bulguya rastlanmazken, pigmentasyon da
diffliz karakterde degildi.

Oral pigmentasyona neden olan baslica ilaclar; tetrasiklin, klofazimin,
oral kontraseptif, fenotiyazin, ve ketokonazoldir® Hastanin sorgulama-
sinda ilag kullanimi ¢yklsi yoktu.

Hastada lentijinlerle karakterize LAMB (lentijinler, atrial ve mukozal mik-
soma, multipl blue nevus) ve LEOPARD (lentijinler, elektrokardiografi
bulgulari, okdler hiperteleorizm, pulmoner stenoz, genital anomali,
buylme geriligi ve sagirlik) sendromlari da dislanmistir. Oral melanoa-
kantom, hem keratinositlerin hem de melanositlerin birlikte proliferas-
yonudur. Genelde travma sonrasi reaktif olarak olusur ve %40 oranin-
da kendiliginden iyilesir. Son olarak da melanom ayirici tanida mutlaka
dustinllmesi gereken bir patolojidir. Benin lezyonlara gére daha bulyik
olmasi, daha dizensiz yapida bulunmasi ve Ulserasyon ile kanamaya
meyilli olmasiyla ayirt edilir. Periferal bir eritem halkasi ve uydu lezyon-
lar gorilebilir’® Literatlirde yer alan bir vaka sunumunda dudak muko-
zasindaki lezyonun dermoskopik degerlendirmesinde LHS ile uyumlu
patern mevcut iken hastada ayni alanda noduler malign melanom tes-
pit edilmistir.’ Stphe duyulan mukozal pigmente lezyonlar dikkatli der-
moskopik muayene yaninda biopsi ile degerlendiriimelidir.

Literatlirde benzer hastalar dermatolojik muayeneleri yapilarak sistemik
bulgularin olmamasi durumunda; herhangi bir tetkik yapilmadan yuka-
rida sayilmis olan ayirici tanida yer alan hastaliklar dislanarak Laugier
Hunziker tanisi almistir,''21314

Bu olguda da mukokutandz pigmentasyonu olan hasta anamnezi,
6zgegmisi, soygegmisi ve fizik muayenesi dikkatli sekilde degerlendirile-
rek sistemik hastaliklar dislanmis ve Laugier Hunziker Sendromu tani-
sini almistir.
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