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ABSTRACT

Introduction: Laugier-Hunziker syndrome is a rare acquired disorder
characterized by diffuse hyperapigmentation of the oral mucosa and
longitudinal melanonychia in adults. Laugier-Hunziker syndrome is
considered a benign disease with no systemic symptoms nor malignant
potential.

Case report: In a 48-year-old women hyperpigmentation developed in
the buccal mucosa, lips, labia, nail plates and the skin of fingers and
toes. Laugier-Hunziker syndrome was diagnosed on the basis of clini-
cal presentation, dermoscopy, and exclusion of systemic causes of the
symptoms.

Conclusions: Laugier-Hunziker syndrome is an idiopathic hyperpig-
mentation of skin, oral mucosa, lips and nails and should be considered
a diagnosis of exclusion.

Key words: Laugier-Hunziker syndrome, mucocutaneous pigmenta-
tion, oral cavity pigmentation, discolorations, oral mucosa.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie: Zesp6t Laugiera-Hunzikera jest rzadkim zaburzeniem
nabytym charakteryzujacym sie rozlanymi przebarwieniami btony $lu-
zowej jamy ustnej i podtuzng melanonychig u dorostych. Zespét jest
uwazany za chorobe fagodna, bez objawéw ogélnoustrojowych lub po-
tencjatu do rozwoju nowotworéw ztosliwych.

Opis przypadku: Przedstawiamy przypadek 48-letniej kobiety z poste-
pujaca, bezobjawowa hiperpigmentacja. Zmiany zlokalizowane byty
w obrebie blony $luzowej policzkéw, warg, warg sromowych, plytek
paznokciowych oraz skéry palcéw u rak i stép. Zespot Laugiera-Hun-
zikera rozpoznano na podstawie obrazu klinicznego, dermoskopii i po
wykluczeniu choréb ogélnoustrojowych mogacych powodowac prze-
barwienia.

Whnioski: Zespét Laugiera-Hunzikera jest idiopatyczng chorobg prze-
biegajaca z przebarwieniami i jest rozpoznaniem z wykluczenia.

Stowa kluczowe: zespo6t Laugiera-Hunzikera, pigmentacja sluzéwko-
wo-skérna, pigmentacja jamy ustnej, przebarwienia, blona Sluzowa
jamy ustne;j.
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INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Laugier-Hunziker syndrome (LHS), also known as
Laugier-Gerbig-Hunziker, Laugier-Hunziker-Baran
syndrome or idiopathic lenticular mucocutaneous
pigmentation is a rare disease manifested by asymp-
tomatic discoloration on mucous membranes, skin
and nails [1]. This syndrome occurs mainly in adults
without systemic disorders and does not tend to be-
come malignant.

OBJECTIVE

The paper presents a case of a 48-year-old woman
diagnosed with LHS and a review of the literature
on this issue.

CASE REPORT

A forty-eight-year-old woman was admitted to the
ward for the diagnosis of progressive, asymptomatic
hyperpigmentation in mucosa of cheeks, lips, labia,
nail plates, and the skin of fingers and toes. The pa-
tient did not remember the exact onset of the disease
and skin lesions did not cause any symptoms. The
patient was generally healthy.

On physical examination, brown spots with irreg-
ular edges were visible on the dorsal surface of fin-
gers (figs. 1 A, B), brown hyperpigmentation spots on
the lower lip (fig. 2 A). Diffuse spot-brown pigmen-
tation of the right and left buccal mucosa (fig. 2 B).
Brown spots were also observed in the area of the
labia (fig. 3).

Dermoscopy revealed a pseudo-Hutchinson symp-
tom, with heterogeneous, brownish-gray longitudinal
stripes and lines with poorly marked edges on the

Zespot Laugiera-Hunzikera (ZLH), znany réwniez
jako zesp6t Laugiera-Gerbiga-Hunzikera, Laugiera-
-Hunzikera-Barana lub idiopatyczna soczewkowata
pigmentacja sluzéwkowo-skdrna jest rzadka jednost-
ka chorobowga, manifestujaca sie bezobjawowymi
przebarwieniami bton s§luzowych, skéry i paznokci
[1]. Zesp6t ten wystepuje gtéwnie u oséb dorostych
bez zaburzen ogdlnoustrojowych i nie ma tendencji do
transformacji nowotworowej.

CEL PRACY

W pracy przedstawiono przypadek 48-letniej ko-
biety z rozpoznanym ZLH oraz przeglad pismiennic-
twa dotyczacego tego zagadnienia.

OPIS PRZYPADKU

CzterdziestooSmioletnia kobieta zostata przyjeta
na oddzial w celu diagnostyki postepujacej, bezob-
jawowej hiperpigmentacji w obrebie bton §luzowych
policzkéw, czerwieni wargowej, warg sromowych,
plytek paznokciowych oraz skory palcow rak i stép.
Pacjentka nie pamietata dokladnego poczatku choro-
by, a zmiany skérne nie powodowaty u niej objawéw
podmiotowych. Pacjentka bylta ogélnie zdrowa.

W badaniu widoczne byly brazowe plamki o nie-
regularnych brzegach na powierzchni grzbietowej
palcow rak (ryc. 1 A, B), hiperpigmentacyjne plamki
o kolorze brazowym na wewnetrznej stronie dolnej
wargi (ryc. 2 A), rozlana plamisto-brazowa pigmenta-
cja blony sluzowej jamy ustnej prawego (ryc. 2 B) i le-
wego policzka. Obserwowano réwniez plamy barwy
brazowej w okolicy warg sromowych (ryc. 3).

Figure |. A, B — Discoloration on hands
Rycina I. A, B — Przebarwienia na rekach
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toenail plate (fig. 4), as well as hyperpigmentation of
fingernails in the form of brown stripes, referred to as
longitudinal melanonychia.

During the stay at the ward, laboratory and im-
aging tests were performed, indicating no deviations
from the normal. In outpatient setting the patient
underwent gastroscopy and colonoscopy, which also
showed no abnormalities.

The patient was diagnosed with LHS on the basis
of presented clinical features, results of dermoscopy
and differential diagnosis with Peutz-Jeghers syn-
drome.

No treatment is required for this condition as it is
associated with no systemic diseases nor complica-
tions.

W badaniu dermoskopowym uwidoczniono objaw
pseudo-Hutchinsona, z niejednorodnymi, brazowa-
wo-szarymi podiuznymi prazkami i liniami o stabo
zaznaczonych brzegach na ptytkach paznokciowych
stop (ryc. 4), a takze hiperpigmentacje paznokci rak
w postaci brazowych prazkéw okreslanych jako me-
lanonychia podtuzna.

W czasie pobytu na oddziale wykonano badania
laboratoryjne oraz obrazowe, w ktérych nie stwier-
dzono odchylen od stanu prawidtowego. Ambulato-
ryjnie pacjentka wykonata badania gastro- oraz ko-
lonoskopii, w ktérych takze nie wykazano odchyleri
od normy.

U pacjentki ZLH rozpoznano na podstawie przed-
stawionych cech klinicznych, wynikéw badar derma-

Figure 2. A — Hyperpimented spots on the inside of the lower lip. B — Regular, brownish reticular pattern on the buccal mucosa

Rycina 2. A — Przebarwione plamki na dolnej wardze. B — Regularny, brazowawy wzér siateczkowy na bionie $luzowej policzka

Figure 3. Brown spots around the labia

Rycina 3. Plamy barwy brazowej w okolicy warg sromowych
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Figure 4. Homogeneous and streak-like discoloration on nails with
pseudo-Hutchinson symptom

Rycina 4. Jednorodne i pasmowate przebarwienia na paznokciach
z objawem pseudo-Hutchinsona
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DISCUSSION

LHS is a rare, acquired disease characterized by
discoloration of mucous membranes, skin and nail
plates without systemic disturbances [1, 2]. This syn-
drome was first described in 1970 by Laugier and
Hunziker, who reported 5 patients with acquired
discoloration of lips and oral mucosa [3, 4]. Several
decades later, Baran noticed that this syndrome also
manifested itself in changes within the nail plate, cre-
ating changes called longitudinal melanonychia [5].

Since then, about 200 cases of this syndrome have
been described worldwide.

LHS is most common in European countries in the
Caucasian population, sporadic cases have been re-
ported in Asia, India and Africa. A visible prevalence
of LHS was observed in women compared to men,
amounting to 5: 1 [2, 6]. The syndrome mainly affects
patients aged 18-84, with an average age of 46. How-
ever, 4 cases of LHS in children have been reported.
Authors from Poland presented a case of a 16-year-
old girl who was diagnosed with oral discoloration
at the age of 13 [7].

Mucosal involvement in LHS is characterized by
asymptomatic gray, light brown, brown, brown-
black, blue-black or black spots on the mucosa of the
oral cavity and genitals [8]. Spots usually have well-
defined margins, and can be oval, lenticular, linear, or
have irregular outline. They are about 5 mm in diam-
eter. Discoloration spots may be single or multiple,
and sometimes even confluent [8, 9].

Oral lesions include the mucosa of the lips (espe-
cially the lower lip) and the mucosa of cheeks. Discol-
oration is less common in gums, palate, bottom of the
mouth, tongue or conjunctiva [1, 8, 9].

Lesions on mucosa of genital organs are located
in the vulva and/or vagina in women and the glans
penis in men. This location is described extremely
rarely [2, 8].

Longitudinal melanonychia occurs in approxi-
mately 50% to 60% of LHS patients and can take the
form of single or double longitudinal stripes along
the longitudinal axis of the nail from the proximal
fold to the distal nail plate, or less commonly the
form of homogeneous pigmentation covering half
the nail or the entire nail [10, 11]. The color may be
brown, brownish-gray or black. Fingernails are more
often affected than toenails. The lesion most often
occurs on the thumbs. Involvement of many fingers
is less common and is most often observed in dark-
skinned people [11].

Discoloration in LHS affects the nail bed and the
matrix. It is reflected through the transparent nail
folds imitating the pseudo-Hutchinson symptom,
a marker of subcutaneous melanoma [12].
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toskopowych oraz diagnostyki réznicowej z zespo-
fem Peutza-Jeghersa.

W przypadku tego schorzenia nie jest wymagane
zadne leczenie, poniewaz nie wigze sie z chorobami
ogoélnoustrojowymi ani powiklaniami.

OMOWIENIE

ZLH jest rzadka, nabytg chorobg, ktéra charakte-
ryzuje sie przebarwieniami blon §luzéwkowych, sko-
ry oraz plytek paznokciowych bez zaburzen ogélno-
ustrojowych [1, 2]. Zesp6t ten po raz pierwszy opisali
w 1970 roku Laugier i Hunziker, ktérzy przedstawili
5 pacjentéw z nabytym przebarwieniem warg i blony
§luzowej jamy ustnej [3, 4]. Kilkadziesiat lat pézniej
Baran zauwazyl, ze zesp6! ten manifestuje sie row-
niez zmianami w obrebie ptytki paznokciowej jako
melanonychia podtuzna [5].

Od tego czasu opisano okolo 200 przypadkow
tego zespotu na swiecie.

ZLH najczeéciej stwierdza sie w krajach europej-
skich w populaciji rasy bialej, sporadyczne przypadki
zglaszano w Azji, Indiach oraz Afryce. Obserwowa-
no widoczng przewage wystepowania ZLH u kobiet
w poréwnaniu z mezczyznami wynoszaca 5: 1 [2,
6]. Dotyczy gléwnie pacjentéw w wieku 18-84 lat,
ze érednig wieku 46 lat. Opisano jednak 4 przypadki
LHS wystepujace u dzieci. Autorzy z Polski przed-
stawili przypadek 16-letniej dziewczynki, u ktérej
w wieku 13 lat zdiagnozowano przebarwienia w ja-
mie ustnej [7].

Zajecie sluzéwki w ZLH charakteryzuje sie wyste-
powaniem bezobjawowych plamek w kolorze sza-
rym, jasnobrazowym, brazowym, brgzowo-czarnym,
niebiesko-czarnym lub czarnym, na blonie §luzowej
jamy ustnej i narzadéw plciowych [8]. Plamki zazwy-
czaj maja dobrze okreslone brzegi, moga by¢ owalne,
soczewkowate, liniowe lub z nieregularnymi brzega-
mi. Maja érednice okolo 5 mm. Przebarwienia moga
by¢ pojedyncze lub mnogie, a czasem zlewne [8, 9].

Zmiany w jamie ustnej obejmuja blone sluzowa
warg (zwlaszcza wargi dolnej) oraz btony sluzowe
policzkéw. Rzadziej przebarwienia dotycza dzigset,
podniebienia, dna jamy ustnej jezyka lub spojéwek
[1,8 9]

Zmiany na btonach $§luzowych narzadéw picio-
wych lokalizuja sie w obrebie sromu i/lub pochwy
u kobiet oraz zoledzi pracia u mezczyzn. Ta ostatnia
lokalizacja jest opisywana niezmiernie rzadko [2, 8].

Melanonychia podtuzna wystepuje u okoto 50% do
60% pacjentow z ZLH i moze mie¢ posta¢ pojedyn-
czych lub podwéjnych podiuznych paséw biegnacych
wzdtuz osi podiuznej paznokcia od proksymalnego
faldu do dystalnej ptytki paznokcia lub rzadziej jako
jednorodna pigmentacja obejmujaca polowe paznok-
cia lub caty paznokie¢ [10, 11]. Zabarwienie moze by¢
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LHS is a rare disease and its diagnosis can be dif-
ficult. The differential diagnosis includes race-related
physiological pigmentation, which is observed in
dark-skinned individuals (pigmentation most com-
monly seen on gums, on the dorsal surface of the
tongue and nails as longitudinal melanonychia) [1,
13], Peutz-Jeghers syndrome (an inherited disease
characterized by the presence of lentil spots on the
skin of lips and fingers and on the cheek mucosa, the
presence of hamartomatic polyps in the gastrointesti-
nal tract and a predisposition to malignant neoplasms
in various organs) [1], Addison’s disease (for which
skin discoloration known as melasma suprarenale
is characteristic; particularly of areas exposed to the
sun, as well as elbows, flexion lines of the hands,
areola and scars, is accompanied by fatigue, nausea,
vomiting, weight loss, hypotension, hypoglycemia,
hyponatremia, hyperkalemia, low cortisol levels, el-
evated adrenocorticotropic hormone) [14], LEOPARD
syndrome (characterized by the appearance of dark
lentil spots with a diameter of 1-5 mm, especially on
the nape and torso in infancy and early childhood;
changes increase in number with age; spots, local skin
hypopigmentation, excess skin between the fingers,
excessive laxity skin, pulmonary artery stenosis, geni-
tal abnormalities, delayed growth and deafness are
characteristic) [15].

Other less common conditions to consider in the
differentiation of discoloration include McCune-
Albright syndrome, drug-induced discoloration
(tetracyclines, minocycline, oral contraceptives, ami-
odarone, levodopa, ketoconazole, clophazimine, zi-
dovudine, phenothiazine, chlorpromazine, hydroxy-
urea, cyclophosphamide, bleomycin, chloroquine
and hydroxychloroquine), Gardener’s syndrome,
Bandler’s syndrome, Cronkhite-Canada syndrome
[2,11, 16].

Therapeutic options include cryosurgery and laser
therapy (Q Switch Nd:Yag laser, Q-switching alex-
andrite laser, erbium:YAG laser, CO, laser and diode
laser) [11].

There are exactly 100 publications about LHS avail-
able in PubMed. Most textbooks on oral pathology and
oral medicine do not consider LHS as a cause of oral
pigmentation, possibly due to its benign nature and
harmless course. The syndrome is believed to be more
frequent than the reported cases. Appearance of new
areas of pigmentation on the mucosa in a middle-aged
patient can be considered quite disturbing. Therefore,
it is important for doctors to be aware of this benign
condition as the cause of multifocal pigmentation of
mucosa of the oral cavity, lips and genitals.

LHS should be added to the list of conditions in
which discoloration of mucous membranes, skin and
nails is observed without significant risk of malig-
nancy.
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brazowe, brazowo-szare lub czarne. Zmiany wystepu-
ja czesciej w obrebie paznokci u rak niz stép. Zmiana
najczesciej pojawia sie na kciukach, zajecie wielu pal-
cOw jest mniej powszechne i najczesciej obserwuje sie
je u 0s6b ciemnoskérych [11].

Przebarwienia w ZLH zajmuja tozysko paznok-
cia i macierzy, odbijaja sie przez przezroczyste faldy
paznokciowe, imitujac objaw Hutchinsona, marker
czerniaka podpaznokciowego [12].

ZLH jest rzadka choroba, a diagnoza moze by¢
trudna. Rozpoznanie réznicowe obejmuje pigmen-
tacje fizjologiczna zwigzang z rasa, ktéra jest obser-
wowana u 0s6b z wysokimi fototypami (pigmenta-
cja najczesciej widoczna na dzigstach, na grzbietowej
powierzchni jezyka i paznokciach jako melanonychia
podtuzna) [1, 13], zespét Peutza-Jeghersa (choroba
uwarunkowana genetycznie, ktéra charakteryzuje
sie wystepowaniem plam soczewicowatych na skérze
warg i palcéw rak oraz na blonie sluzowej policzkéw,
obecnoscia polipéw hamartomatycznych w przewo-
dzie pokarmowym i predyspozycja do nowotworéw
ztosliwych w réznych narzadach) [1], choroba Ad-
disona (dla ktorej charakterystyczne jest przebarwie-
nie skory znane jako melasma suprarenale; szczegdlnie
dotyczy okolic eksponowanych na sltorice, a takze
tokci, linii zgieciowych dioni, otoczek sutkowych
i blizn, towarzyszy jej zmeczenie, nudnosci, wymio-
ty, utrata masy ciata, niedociénienie, hipoglikemia,
hiponatremia, hiperkaliemia, niskie stezenie korty-
zolu, podwyzszone stezenie hormonu adrenokorty-
kotropowego) [14], zesp6t LEOPARD (charakteryzu-
je sie pojawieniem ciemnych plam soczewicowatych
o $rednicy 1-5 mm, przede wszystkim na tylnej po-
wierzchni szyi i tulowiu w niemowlecym i wezesnym
dziecifistwie; zmiany zwiekszaja swoja liczbe z wie-
kiem; charakterystyczne sa plamy, miejscowa hipo-
pigmentacja skéry, nadmiar skéry miedzy palcami,
nadmierna wiotkos¢ skéry, zwezenie tetnicy ptucnej,
nieprawidlowosci narzadéw plciowych, opézniony
wzrost i gluchota) [15].

Inne, mniej powszechne stany, ktére nalezy wzia¢
pod uwage w réznicowaniu przebarwier,, obejmuja
zesp6t McCune-Albrighta, przebarwienia polekowe
(tetracykliny, minocyklina, leki hormonalne, amioda-
ron, lewodopa, ketokonazol, klofazymina, zydowudy-
na, fenotiazyna, chlorpromazyna, hydroksymocznik,
cyklofosfamid, doksorubicyna, bleomycyna, chloro-
china i hydroksychlorochina), zespét Gardnera, zesp6t
Bandlera, zesp6t Cronkhite’a i Canady [2, 11, 16].

Opcje terapeutyczne obejmuja kriochirurgie oraz
laseroterapie (laser Q Switch Nd Yag, laser aleksan-
drytowy z przelaczaniem Q, laser erbowo:YAG, laser
CO, i laser diodowy) [11].

W bazie PubMed dostepnych jest doktadnie 100 pu-
blikacji dotyczacych ZLH. Wiekszoé¢ podrecznikéw
dotyczacych patologii jamy ustnej i medycyny jamy
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CONFLICT OF INTEREST ustnej nie uwzglednia ZLH jako przyczyny pigmen-

tacji jamy ustnej, prawdopodobnie ze wzgledu na jej
tagodny charakter i nieszkodliwy przebieg. Uwaza
sie, ze zespol ten wystepuje czesciej niz zgloszone
przypadki. Pojawienie sie nowych obszaréw pigmen-
tacji na blonie sluzowej u pacjenta w srednim wieku
mozna uznaé za dosé¢ niepokojace. Dlatego wazne
jest, aby lekarze byli swiadomi tego tagodnego stanu
jako przyczyny wieloogniskowej pigmentacji blony
§luzowej jamy ustnej i warg oraz narzadéw plcio-
wych.

ZLH nalezy doda¢ do listy stanéw, w ktérych
obserwuje sie przebarwienia blon §luzowych, skory
i paznokci bez istotnego ryzyka rozwoju ztosliwego.

The authors declare no conflict of interest.
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