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Özet

Laugier Hunziker sendromu (LHS) mukokutanöz pigmentasyon ve tırnakta melanonişi ile karakterize nadir görülen bir hastalıktır.
Oral mukozada pigmentasyon yapan diğer hastalıklarla ayırıcı tanısının yapılabilmesi oldukça önemlidir. Doğru klinik değerlendir-
me ile gereksiz invaziv tetkiklerin yapılmasından kaçınılabilir. Otuz iki yaşında bayan hasta kliniğimize tırnakta ve ağız içinde kah-
verengi lekeler nedeniyle başvurdu. Bu yazıda LHS’li bir olgu sunularak, mukokutanöz pigmentasyon yapan hastalıklarla ayırıcı
tanısı tartışılmıştır. (Türk derm 2011; 45: 158-60)
Anah tar Ke li me ler: Laugier-Hunziker sendromu, mukokutanöz hiperpigmentasyon

Sum mary

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. (Turk derm 2011; 45: 158-60)
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Gi rifl

Otuz iki yaşında bayan hasta tırnakta var olan çizgisel koyu-
laşma ve ağız içinde yer alan renkli lekeler nedeniyle deri ve
zührevi hastalıklar polikliniğine başvurdu. Tırnaktaki çizginin iki
yıldır olduğunu fakat ağızdakilerin süresini net olarak bilmedi-
ğini belirtti. Özgeçmişinde abdominal ağrı, diyare ve rektal
kanama yokken; dişlerde dolgu, ilaç alımı veya herhangi bir
madde maruziyeti de belirtilmedi. Kilo kaybı, halsizlik tariflemi-
yordu. Hastanın soygeçmişi değerlendirildiğinde anne-baba-
sında ve kardeşlerinde herhangi bir gastrointestinal rahatsızlık
veya pigment hastalığı olmadığı öğrenildi.

Yapılan dermatolojik muayenesinde sağ el birinci ve üçüncü tır-
nakta longitudinal melanonişisi (Resim 1) ile jinjivada ve bukkal
mukozada yer yer kahverengi pigmentasyon (Resim 2,3) vardı.
Kulak Burun Boğaz polikliniğinde alınan bukkal mukoza biopsi
materyalinin, histopatolojik incelemesinde; akantoz ve bazal
tabakada melanin artışı izlendi.
Hastanın tam kan sayımı ve biyokimya değerleri normal sınır-
larda idi. Anamnezde ek şikayeti olmaması ve ailesinde özellik
bildirmemesi nedeniyle gastrointestinal sistem taraması yapıl-
madı. Klinik özellikleri ve anamnez sorgulamasında sistemik
anormallik saptanmaması nedeniyle hasta Laugier Hunziker
Sendromu tanısını aldı.



Tartışma

Laugier Hunziker sendromu ilk kez 1970’de ismini aldığı Alman dermato-
log tarafından akkiz mukokutanöz pigmentasyon ile birliktelik gösteren
longitudinal melanonişi olarak tanımlandı. Bu sendrom konfluent kahve-
rengi-siyah renkli lentiküler lineer maküllerle karakterize sistemik tutulum
göstermeyen bir hastalıktır. Mukokutanöz tutulum alanları dudaklar (öze-

likle alt dudak), mukoza (jinjiva, tonsiller, sert damak, bukkal mukoza, kon-
junktiva, ve glans penis) ve parmaklardır. Pigmente maküller volar bölge-
de1 boyun, toraks ve abdomende de yerleşebilir. Bir çalışmada LHS’li has-
taların mukoza lezyonlarının dermoskopik değerlendirmesinde paralel
patern izlenmiştir.2 Tırnaklarda ise longitudinal melanonişi tipiktir. 
Hastalığın başlangıcı sıklıkla puberteden sonradır fakat literatürde bil-
dirilmiş çocuk olgular da yer almaktadır.3 Ailesel olgular da bildirilmiştir.4

Birçok vakada LHS’de pigmente maküllerin histopatolojisinde bazal
tabakada artmış pigmentasyona karşın normal sayıda ve morfolojide
melanosit tanımlanmaktadır.
Ayırıcı tanıda birçok hastalık yer almaktadır. Fakat en önce düşünülmesi
gereken Peutz Jeghers Sendromu’dur (PJS). Hastalık intestinal polipozis ile
ağız ve yüz yerleşimi gösteren melanotik maküllerle karakterizedir. Kalıtım
şekli otozomal dominanttır. Alt dudak mukozası hemen her zaman tutu-
lurken daha az sıklıkla bukkal, jinjival ve damak mukozası etkilenir, genital
mukozada pigmentasyonun görülebileceği diğer bir alandır. Hastalığın en
önemli özelliği gastrointestinal sistem başta olmak üzere, serviks, uterus ve
tiroidde artmış malinite riskidir. Olguda aile öyküsünün ve sistemik bulgu-
larının yokluğu nedeniyle kolonoskopik incelemeye gerekli görülmemiştir.
Literatürde PJS olarak yanlış tanı alan ve yıllar boyunca bu tanı ile takip edi-
len LHS’li bir olguda yapılan kolonoskopik inceleme sırasında kolon perfo-
rasyonu gerçekleştiği bildirilmiştir.5 Bunun gibi olguların görülmemesi için iyi
anamnez sayesinde gereksiz girişimlerden kaçınılabilir. Yine literatürde yapı-
lan çalışmalarda ve olgu sunumlarında gereksiz girişimlerden kaçınılması-
nı önerilmektedir.6,7 PJS’de puberte öncesi başlangıç tipikken, hastada orta
yaşta başlangıç mevcuttu. Addison hastalığı aldosteron ve kortizol üreti-
minde yetersizlikle karakterize primer adrenokortikal yetmezlik tablosudur.
Karakteristik deri bulguları; deri ve mukozada yer alan diffüz hiperpig-
mentasyondur. Diffüz tırnak pigmentasyonu da görülebilir. Diğer klinik bul-
gular ise yorgunluk, kilo kaybı, hipotansiyon ve gastrointestinal rahatsızlık-
lardır. Bu olguda ek bir sistemik bulguya rastlanmazken, pigmentasyon da
diffüz karakterde değildi.
Oral pigmentasyona neden olan başlıca ilaçlar; tetrasiklin, klofazimin,
oral kontraseptif, fenotiyazin, ve ketokonazoldür.8 Hastanın sorgulama-
sında ilaç kullanımı öyküsü yoktu. 
Hastada lentijinlerle karakterize LAMB (lentijinler, atrial ve mukozal mik-
soma, multıpl blue nevus) ve LEOPARD (lentijinler, elektrokardiografi
bulguları, oküler hiperteleorizm, pulmoner stenoz, genital anomali,
büyüme geriliği ve sağırlık) sendromları da dışlanmıştır. Oral melanoa-
kantom, hem keratinositlerin hem de melanositlerin birlikte proliferas-
yonudur. Genelde travma sonrası reaktif olarak oluşur ve %40 oranın-
da kendiliğinden iyileşir. Son olarak da melanom ayırıcı tanıda mutlaka
düşünülmesi gereken bir patolojidir. Benin lezyonlara göre daha büyük
olması, daha düzensiz yapıda bulunması ve ülserasyon ile kanamaya
meyilli olmasıyla ayırt edilir. Periferal bir eritem halkası ve uydu lezyon-
lar görülebilir.9 Literatürde yer alan bir vaka sunumunda dudak muko-
zasındaki lezyonun dermoskopik değerlendirmesinde LHS ile uyumlu
patern mevcut iken hastada aynı alanda nodüler malign melanom tes-
pit edilmiştir.10 Şüphe duyulan mukozal pigmente lezyonlar dikkatli der-
moskopik muayene yanında biopsi ile değerlendirilmelidir.
Literatürde benzer hastalar dermatolojik muayeneleri yapılarak sistemik
bulguların olmaması durumunda; herhangi bir tetkik yapılmadan yuka-
rıda sayılmış olan ayırıcı tanıda yer alan hastalıklar dışlanarak Laugier
Hunziker tanısı almıştır.11,12,13,14

Bu olguda da mukokutanöz pigmentasyonu olan hasta anamnezi,
özgeçmişi, soygeçmişi ve fizik muayenesi dikkatli şekilde değerlendirile-
rek sistemik hastalıklar dışlanmış ve Laugier Hunziker Sendromu tanı-
sını almıştır.

Resim1. El tırnağında melanonişi

Resim 2. Bukkal mukozada kahverengi maküler pigmentasyon

Resim 3. Jinjivada pigmentasyon
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