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Hiperpigmentacao da mucosa
oral como apresentacao da
sindroma de Laugier-Hunziker:
um relato de caso

Rita Fernandes Ferreira,’ Sara Alcobia Coelho,? Maria Inés Queiroz Gongalves,' Carolina Gil’

RESUMO

Introducao: As lesées pigmentadas da mucosa oral podem corresponder a alteragdes locais ou a manifestagdes de doenca sis-
témica. Importa conhecer as principais etiologias destas lesées para assim identificar aquelas com necessidade de intervencao
e tratamento atempado especifico.

Descricao do caso: Relata-se o caso de uma mulher de 89 anos que, numa consulta de vigilancia de diabetes, refere lesées pig-
mentadas na lingua, com meses de evolugdo, sem dor ou outra sintomatologia associada. Foi referenciada a consulta de der-
matologia para estudo, onde foi realizada biépsia de uma das lesées, cujo resultado foi compativel com mécula melanética. Pe-
rante o quadro clinico e os achados anatomopatoldgicos foi considerado o diagnéstico de sindroma de Laugier-Hunziker (SLH).
A utente foi informada da benignidade do quadro e da auséncia de necessidade de tratamento.

Comentario: A SLH é uma doenca mucocutanea, benigna, de carater adquirido, que se caracteriza por multiplas maculas hi-
perpigmentadas, mais frequentemente presentes na mucosa oral ou labios e configura um diagnéstico de exclusdo. O artigo
pretende relatar uma sindroma rara, com manifestacdo dermatoldgica, e abordar o diagnéstico diferencial de lesées hiperpig-

mentadas da mucosa oral.
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INTRODUCAO
dermatologia configura uma drea da medici-
na muito vasta e complexa do ponto de vista
semiologico. Se, por um lado, a maioria dos
diagnosticos observados sdo facilmente aferi-
dos pela observacao das lesoes e histéria clinica, ndo ra-
ras vezes o diagnéstico requer a observagao da evolu-
¢do das lesoes, o estudo anatomopatolégico ou uma
prova terapéutica. O médico de familia depara-se fre-
quentemente com lesdes mucocutaneas em fase inicial.
A abordagem é particularmente desafiante. O reconhe-
cimento das caracteristicas lesionais de suspei¢do é im-
portante para o diagnéstico diferencial, permitindo as-
sim uma abordagem diagnéstica e terapéutica célere.
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As lesbes pigmentadas da mucosa oral podem ser
resultado da deposicdo de pigmentos endégenos (por
aumento da producdo da melanina ou aumento do
nuimero de melandcitos) ou exégenos e podem apare-
cer sob a forma difusa ou localizada (Tabela 1).> A
deposicdo de pigmentos exégenos pode ser causada
por alguns medicamentos, uso de tabaco, tatuagem
por amdlgama dentéria ou intoxicacdo por metais pe-
sados. O uso do tabaco e de alguns medicamentos, além
de poderem causar pigmentacdo mucosa por deposi-
¢do da substancia ou dos seus metabolitos, estdo im-
plicados no aumento da sintese de melatonina pelos
melandcitos.? Os medicamentos mais frequentemente
implicados nesta reacao sao os antimaldricos, como a
cloroquina, hormonas ou contracetivos orais, fenotia-
zinas, agentes quimioterapéuticos, amiodarona, mi-
nociclina, cetoconazol e zidovudina.? Apesar de menos
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TABELA 1. Causas de hiperpigmentacao oral

Causas de Hiperpigmentacdo Oral'2%°

Focais Difusas
Nevos Medicamentos:
Tatuagem por amalgama dentéria + Amiodarona
Melanoma + Cetoconazol
Macula melanocitica + Ciclofosfamida
Hemangioma + Cloroquina

+ Contracetivos orais
+ Doxorrubicina
+ Fenotiazinas
+ Minociclina
+ Tetraciclinas
+ Zidovudina
Sindroma de Peutz Jeghers
Sindroma de McCune-Albright
Doenca de Addison/Insuficiéncia suprarrenal primaria
Sindroma de Laugier-Hunziker

Exposicdo a metais pesados (e.g., prata, ouro, bismuto, merctirio, chumbo)

Dermatoses inflamatdrias ou hiperpigmentacédo pés-inflamatéria

frequente do que no restante tegumento, a mucosa oral dermatolégico orientado. Perante a auséncia de diag-
e labial também pode ser local de nevos congénitos ou néstico ou necessidade de realizacdo de bidpsia é ne-
adquiridos e também de lesdes pigmentadas malignas, cessdria a articulagcdo com os cuidados de satide se-

como o melanoma. Em casos de traumatismo repetido cunddrios para abordagem pela especialidade.
ou lesdes inflamatérias, como dermite atépica, pode
ainda surgir hiperpigmentacao pés-inflamatoéria.! Por DESCRICAO DO CASO

fim, a pigmentacao oral e/ou perioral pode ser vista Mulher de 89 anos, vitiva, pertencente a uma fami-
como uma manifestacdo de algumas doencas sistémi- lia unitéria, na fase VIII do ciclo de Duvall, classe mé-
cas, como a doenca de Addison, a sindroma de Peutz- dia-baixa, reformada e analfabeta. Antecedentes de dia-
-Jeghers, a sindroma de McCune-Albright ou a sindro- betes mellitustipo 2, com neuropatia periférica, hiper-
ma de Laugier-Hunziker.! tensdo arterial, fibrilhagao auricular, dislipidemia, glau-

O médico de familia encontra-se numa posicao pri- coma e patologia osteoarticular degenerativa. Sem
vilegiada pelo conhecimento dos antecedentes pes- habitos tabéagicos, alcodlicos ou toxicofilicos. Em ju-
soais e familiares dos seus utentes, permitindo-lhe mais nho de 2019, na consulta de diabetes, referia o apare-
facilmente a exclusdo de alguns destes diagnoésticos di- cimento de manchas escuras na mucosa dalingua, com
ferenciais. Ainda assim, a determinacao do significado meses de evolucdo, que notou ap6s episédio de tosse
deste tipo de lesdes pode representar um desafio diag- com expetoracdo. Sem traumatismo prévio ou outros
néstico, sendo essencial a realizacdo de uma anamne- sintomas associados. Nega introducao recente de me-
se cuidada, reconhecendo potenciais causas de lesGes dicacdo ou de suplementacdo. Sem outros sintomas

hiperpigmentadas da mucosa oral, aliado a um exame associados e sem historia familiar de lesdes semelhantes.
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Figura 1. Les6es hiperpigmentadas da mucosa da lingua (junho de
2019).

Figura 2. Lesdes hiperpigmentadas da mucosa da lingua (fevereiro
de 2021).

Ao exame objetivo apresenta multiplas maculas infra-
-centimétricas, de pigmentacdo castanho-acinzentada,
sugestivas de lentigos, na superficie dorsal dalingua (Fi-
gura 1); sem outras lesdes da pele, unhas ou mucosas.
Optou-se pela tranquilizacdo da utente e reavaliacdo
dentro de um més. A reavaliacdo mantinha lentiginose
da mucosa lingual, sem alteracdo do aspeto das lesdes.

Rev Port Med Geral Fam 2022;38:198-202

E referenciada a consulta de dermatologia, onde foi ob-
servada em novembro de 2019 e novamente em janei-
ro de 2020, tendo sido realizada bi6psia puncional de
uma das lesdes da lingua, que revelou: “Acantose irre-
gular do epitélio, acompanhada de refor¢o de pigmen-
tacdo melénica basal distribuida de forma irregular. Nao
se observa proliferacdo melanocitica significativa. No
tecido conjuntivo subjacente observa-se infiltrado in-
flamatoério e deiscéncia de pigmento melanico sob a for-
ma de melanéfagos”. Apés exclusao das restantes hipo-
teses diagnosticas, e considerando o diagndstico mor-
folégico anatomopatolégico de macula melanética da
mucosa oral, considerou-se o quadro sugestivo de sin-
droma de Laugier-Hunziker. A doente foi informada
acerca do carater benigno deste quadro e auséncia de
necessidade de tratamento, a nao ser por questoes es-
téticas, tendo alta da consulta de dermatologia.

Desde entdo mantém o seguimento habitual no mé-
dico de familia, sem alteracdes das lesdes iniciais ou
surgimento de novas lesdes (Figura 2).

COMENTARIO

A sindroma de Laugier-Hunziker é uma condigdo
rara, inicialmente descrita em 1970 como uma doenca
dermatolégica benigna, caracterizada por méaculas hi-
perpigmentadas na mucosa oral e ldbios e associada a
melanoniquia longitudinal. Da centena de casos ja des-
critos na literatura, a maioria ocorre em mulheres cau-
casianas entre os 30 e os 60 anos.>?

A mucosa oral pode ser a tnica afetada pela hiper-
pigmentacdo ou podem surgir concomitantemente le-
sdes ungueais (cerca de 60% dos casos).> Dentro da re-
gido oral, o 1abio (em especial, o 1dbio inferior) € o sitio
onde surgem mais frequentemente estas lesoes, segui-
do da mucosa jugal, da lingua, do palato mole ou duro
e, por ultimo, das gengivas. Caracteriza-se por um nu-
mero varidvel de méculas mucocutaneas hiperpig-
mentadas assintomaticas, lentiginosas com cerca de 1
a 5mm de didmetro. Histologicamente, estas lesdes
apresentam focos de acantose e hiperpigmentacao da
camada basal, com nimero e morfologia normal dos
melandcitos.>”

A pigmentacgdo ungueal surge na forma de finas ban-
das longitudinais de largura e intensidade variaveis em
uma ou mais unhas. Mais raramente, pode ocorrer o
sinal de Hutchinson, com pigmentacdo da prega



ungueal proximal, sinal muitas vezes associado a me-
lanoma subungueal, mas ndo patognomoénico desta
patologia.*®

A medida que os casos foram sendo relatados na li-
teratura, lesdes semelhantes foram descritas na pele
(maos, dedos, térax, abdémem ou regido genital ou pe-
rianal) e, uma vez que se apresentavam como morfo-
l6gica e histologicamente semelhantes, surgiu o con-
ceito de hiperpigmentacdo adquirida idiopatica mu-
cocutanea.’”91

O diagnéstico é de exclusao, considerando outras
causas de hiperpigmenta¢cdo mucocutanea, sendo o
principal diagnéstico diferencial a sindroma de Peutz
Jeghers (PJS). Nesta doenca autossémica dominante
regista-se o desenvolvimento de polipose intestinal ha-
martomatosa e pigmentacdo caracteristica dos ldbios
ou da mucosa oral com padrio lentiginoso. As altera-
cOes pigmentares sdo a Unica manifestacdo cutanea
desta sindroma e uma das primeiras a surgir, geral-
mente na infancia ou adolescéncia. Na doenca de
Addison ou insuficiéncia suprarrenal primaéria, diag-
néstico diferencial a ter em conta, a hiperpigmentacao
da cavidade oral e da pele € difusa, sendo uma das ma-
nifestagdes mais precoces e caracteristicas da doencga.
Outros sinais ou sintomas estao presentes, como fra-
queza, anorexia, perda de peso, hipotensao, ndusea,
vomitos, diarreia e alteragdes de humor."’

Em doentes mais jovens, a sindroma de McCune-
-Albright deve ser considerada como diagnéstico dife-
rencial. E classificada pela triade de displasia fibrosa
Ossea, puberdade precoce e manchas café-com-leite
que podem surgir também na mucosa oral.>¢

Tendo em conta a benignidade do quadro e ausén-
cia de sintomas associados que possam ter impacto na
qualidade de vida, a hiperpigmentacao associada a sin-
droma de Laugier-Hunziker ndo requer nenhum trata-
mento, embora se possa ponderar se surgirem preocu-
pacoes estéticas. Nestas circunstancias podera recorrer-
-se a crioterapia e laser Nd: YAG Q-switch ou alexandrite
Q-switch, tratamentos eficazes e seguros.>” As lesdes
podem recorrer apds tratamento, mas a evic¢ao da ex-
posic¢do solar pode reduzir este risco.”® Sem tratamen-
to, as lesdes podem permanecer estdveis ou progredir
lentamente.?

No caso descrito, a auséncia de outros sinais e sin-
tomas em doente vigiada regularmente em consulta,
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associada ao tempo de evolucdo e aspeto das lesdes
permitiu adotar uma atitude expectante, com reavalia-
¢do a curto prazo.

As entidades dermatolégicas sdo um motivo de con-
sulta frequente em cuidados de satide primérios. O
diagnéstico diferencial de lesoes cutdneas requer mui-
tas vezes uma abordagem multidisciplinar, mantendo-
-se 0 médico de familia como gestor dos cuidados de
saude, acompanhando e gerindo o plano terapéutico
do doente.

O relato de caso descreve uma sindroma rara que se
apresentou sob a forma de lesdoes melandticas da mu-
cosa oral, pretendendo assim dar a conhecer esta enti-
dade, bem como focar o diagnéstico diferencial das le-
soes hiperpigmentadas adquiridas da mucosa oral.
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ABSTRACT

ORAL MUCOSA HYPERPIGMENTATION AS A PRESENTATION OF LAUGIER-HUNZIKER SYNDROME: A CASE
REPORT

Introduction: Pigmented lesions of the oral cavity can be caused by local changes or configure manifestation of systemic di-
sease. It is important to recognize the main etiologies of these lesions in order to identify, timely, the need for intervention and
treatment.

Case description: We report a case of an 89-year-old woman who, in a diabetes surveillance consultation, complained of the
pigmented tongue, with months of evolution, without pain or other associated symptoms. The patient was referred to the der-
matologist, where a biopsy of one of the lesions was performed, which revealed a melanotic macula of the oral mucosa. Con-
sidering clinical features and histological findings, the diagnosis of Laugier-Hunziker syndrome (LHS) was done. The patient was
informed of the benignity of the condition and the absence of the need for treatment.

Comment: LHS is a benign mucocutaneous disease, of acquired character, characterized by multiple hyperpigmented macules,
most often present in the oral mucosa or lips. Although rare, it is a benign and acquired disease and constitutes a diagnosis of
exclusion.The article intends to report a rare syndrome with dermatological manifestations and to address the differential diag-
nosis of hyperpigmented lesions of the oral mucosa.

Keywords: Laugier-Hunziker syndrome; Hyperpigmentation; Mouth mucosa, Abnormalities; Case report.
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