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Falldarstellung

Anamnese

Eine 66-jahrige Patientin kaukasischer
Abstammung stellte sich mit braunen
Pigmentflecken der Mundschleimhaut in
unserer Klinik vor. Diese seien erstmals
vor ca. 5 Jahren aufgefallen und hitten
sich progredient in Anzahl und Gréfle
entwickelt. Weiterhin berichtete die Pa-
tientin von braunen Flecken der Finger
und Streifen der Fingernigel, die seit
ca. 2 Jahren bestiinden. Aufgrund ei-
ner arteriellen Hypertonie und korona-
ren Herzerkrankung nahm die Patien-
tin seit 10 Jahren Candesartan und Ace-
tylsalicylsdure ein. Die Einnahme wei-
terer Arzneimittel wurde verneint. Zu-
riickliegende Strahlen- oder PUVA-The-
rapien, Traumata, entziindliche Erkran-
kungen der Haut und Schleimhaute oder
Malignome lagen nicht vor. Die Patientin
war bis 5 Jahre vor dem Auftreten der
Lisionen Raucherin (ca. 10 Packungsjah-
re). Kindheit und Pubertit seien unauf-
tallig verlaufen. In der Familie bestanden
keine Hauterkrankungen. Rezidivieren-
de abdominelle Schmerzen, Diarrhoen,
Erbrechen, gastrointestinale Blutungen,
Miidigkeit, Blutdruckabfille oder ein un-
gewollter Gewichtsverlust wurden ver-
neint.

Die Autoren S. Korsing und M. Boede haben zu
gleichen Teilen zum Manuskript beigetragen.
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Laugier-Hunziker-Syndrom

Eine seltene Differenzialdiagnose der
mukokutanen Hyperpigmentierung

Klinischer Befund

Die Patientin wies einen photobiologi-
schen Hauttyp 2 nach Fitzpatrick auf.
Die Inspektion ergab multiple, scharf be-
grenzte, lentiginse und polygonal konfi-
gurierte, braune Makulae mit einem ma-
ximalen Durchmesser von 10mm der
vorderen Mund- und Wangenschleim-

haut. Harter und weicher Gaumen, Gin-
giva, Zunge und dufleres Lippenrot waren
unauffillig. Es zeigten sich 6 goldhalti-
ge Zahnrekonstruktionen. Es lagen kei-
ne enoralen Ulzera vor (8 Abb. 1a-d). In
der Dermatoskopie imponierten die La-
sionen als regelmiflige, parallel angeord-
nete, lineare und kurvenf6érmige, braune
Streifen (8 Abb. 2).

Abb. 1 A Makroskopische Darstellung der vorderen Mundschleimhaut (a oben, b unten) und Wan-
genschleimhaut (c rechts, d links). Es zeigen sich multiple, lentigindse, braune Makulae


https://doi.org/10.1007/s00105-021-04845-x
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/s00105-021-04845-x&domain=pdf

Abb. 2 A Dermatoskopische Darstellung einer
Makula der Mundschleimhaut. Die Lasion weist
regelmafige, parallel angeordnete, lineare und
kurvenformige, braune Streifen auf

Abb. 3 A Makroskopische Darstellung des linken Daumens (a) und der Daumennégel (b). Es zeigen
sich multiple, lentigindse, braune Makulae und eine Melanonychia striata
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Abb. 4 A In der Mikroskopie des Biopsats der Wangenschleimhaut sind eine Akanthose, eine basale
Hyperpigmentierung und Melanophagen zu erkennen (Hdmatoxylin-Eosin-Farbung)

An den Daumen und Zeigefingern
fanden sich multiple, scharf begrenzte,
lentiginose, braune Makulae mit einem
Durchmesser bis 3mm (8 Abb. 3a). Die-
se stellten sich in der Dermatoskopie
als braune, homogene Pigmentierungen
der Furchen und Papillarleisten dar. Die
Akrosyringien blieben ausgespart. Die
Daumennégel wiesen eine Melanonychia
striata auf. Das Hutchinson-Zeichen war
negativ (8 Abb. 3b). Der weitere Haut-
und Schleimhautstatus sowie der inter-
nistische Untersuchungsstatus waren un-
auffillig.

Weiterfiihrende Diagnostik

Differenzialblutbild, = Leberparameter,
Elektrolyte, Kortisol-, Aldosteron- und
Adrenocorticotropinspiegel waren un-
auffillig. Vor 3 Jahren erfolgte eine

Koloskopie ohne pathologischen Be-
fund. Eine Mutation des STKII-Gens
wurde bereits extern ausgeschlossen.

In der histopathologischen Untersu-
chung einer Lision der Wangenschleim-
haut zeigten sich eine Akanthose, eine
basale Hyperpigmentierung sowie sub-
epidermal gelegene Melanophagen. Ei-
ne Vermehrung der Melanozyten stellte
sich nicht dar (@ Abb. 4). Eine Biopsie des
linken Daumens ergab eine Orthohyper-
keratose und Akanthose mit einzelnen,
regelrecht differenzierten Melanozyten.
Eine erhohte Anzahl der Melanozyten
oder eine Pigmentinkontinenz lag nicht
VOr.

Diagnose und Verlauf

Wir stellten die Diagnose eines LHS und
klarten die Patientin iiber dessen Be-

nignitdt auf. Die Patientin fiihlte sich
durch die Lasionen nicht kosmetisch be-
eintrichtigt, sodass keine Intervention
erfolgte.

Diskussion

Das Syndrom wurde erstmals 1970 durch
Laugier und Hunziker beschrieben. Das
LHS ist durch multiple lentigingse,
braune bis schwarze, orale Makulae ge-
kennzeichnet [6]. Die Schleimhaut der
Lippen, Wangen und des harten Gau-
mens sind Prédilektionsstellen. Selten
betroffen sind Zunge, weicher Gaumen
und Mundboden. In 50-60% der Fil-
le tritt eine Melanonychia striata oder
komplette Pigmentierung der Nigel auf.
Auf diese Beobachtung machte erstmals
Baran aufmerksam, daher auch die Be-
zeichnung  ,Laugier-Hunziker-Baran-
Syndrom“ [2]. Weitere palmoplantare
Hyperpigmentierungen konnen vorlie-
gen [9]. Die Pigmentldsionen erscheinen
spontan und persistieren. Bislang wur-
den ca. 200 Falle publiziert. Das LHS tritt
gehduft bei Frauen im 3. bis 5. Lebens-
jahrzehnt auf [6]. Nur wenige Fille von
Kindern sind bekannt. Eine familidre
Héufung ist selten [7].

Die Atiologie des LHS ist unbekannt.
Pathogenetisch kommt es zur verstirk-
ten Synthese von Melanosomen. Histo-
pathologisch zeigen sich eine Akanthose
und Melaninakkumulationen in den ba-
salen Keratinozyten. Melanozyten sind in
Verteilung, Anzahl und Morphologie un-
auffillig. Ein vermehrtes Auftreten von
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Zusammenfassung - Abstract

Melanophagen in der papilliren Dermis
wurde beschrieben [8]. Da es bislang kei-
ne Berichte iiber maligne Entartungen
der Pigmentlédsionen gibt, gilt das LHS als
benigne. Assoziierte Erkrankungen oder
Malformationen sind nicht bekannt.

Die Diagnose des LHS wird klinisch
gestellt. Andere Ursachen oraler bzw. mu-
kokutaner Hyperpigmentierung miissen
ausgeschlossen werden. Bei unserer Pa-
tientin sehen wir das Peutz-Jeghers-Syn-
drom (PJ]S) als wesentliche Differenzi-
aldiagnose an. Es ist jedoch anzuneh-
men, dass sich dieses frither manifestiert
hitte. Die Hyperpigmentierung des PJS
entsteht typischerweise in der Kindheit,
die des LHS postpubertir [3, 10]. Zudem
kénnen die Pigmentldsionen des PJS pe-
rioral, nasal und konjunktival auftreten,
was beim LHS bisher nicht beobachtet
wurde. Eine Melanonychie tritt beim PJS
selten auf. Werden die klinischen Kriteri-
en des PJS erfillt, liegen zu 90 % Mutatio-
nen des STK11-Gens vor [1]. Bei unserer
Patientin war der STK11-Gentest negativ.
Kein Verwandter zeigte Anzeichen eines
PJS.

Andere Genodermatosen, die mit mu-
kokutanen Hyperpigmentierungen asso-
ziiert sind, kommen als Differenzialdia-
gnosen des LHS weniger in Betracht, da
sich diese frithzeitig manifestieren und
weitere klinische Zeichen bieten (Car-
ney-Komplex, Bandler-Syndrom, Noo-
nan-Syndrom mit multiplen Lentigines,
McCune-Albright-Syndrom).

Bei den photobiologischen Hautty-
pen 5-6 nach Fitzpatrick sollte eine
ethnisch bedingte Hyperpigmentierung
mit in die Differenzialdiagnostik des
LHS einbezogen werden.

Mukokutane Hyperpigmentierungen,
die durch externe Faktoren verursacht
werden, sollten als weitere Differenzi-
aldiagnosen beriicksichtigt werden. Die
Rauchermelanose tritt bei bis zu 30%
der Raucher auf und betrifft hauptsich-
lich die mandibuldre Gingiva. Nikotin-
karenz fithrt zum Abblassen der Hyper-
pigmentierung [5]. Aufgrund der Lokali-
sation der Schleimhautldsionen, der Fin-
ger- und Nagelpigmentierung sowie des
Auftretens nach Nikotinkarenz war eine
Rauchermelanose bei unserer Patientin
ausgeschlossen.
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Amalgamhaltige Zahnfullungen kon-
nen enorale Makulae verursachen, die
durch eine eher blaugraue bis schwarze
Farbe gekennzeichnet sind und in direk-
ter Ndhe zur Zahnrekonstruktion auf-
treten (Amalgamtitowierung). Histopa-
thologisch zeigen sich Silbersulfidabla-
gerungen. Amalgam wurde bei unserer
Patientin nicht verwendet.

Postinflammatorische Hyperpigmen-
tierungen konnen als Differenzialdia-
gnosen des LHS erwogen werden. Mog-
liche Ursachen stellen Traumata oder
entziindliche Haut- und Schleimhau-
terkrankungen dar. Dies war bei un-
serer Patientin nicht der Fall. Ebenso
gab es keine Hinweise fiir medikamen-
teninduzierte Hyperpigmentierungen.
Typische Ausloser wiren Cotrimoxazol,
Antimalariamittel, Tetracycline, Amio-
daron, Chemotherapeutika (wie Bleo-
mycin), Antidepressiva, Antikonvulsiva
und Schwermetalle [4].

Schlieflich kann ein Morbus Ad-
dison als weitere Differenzialdiagnose
erwogen werden, wobei die Hyperpig-
mentierungen hier eher flichig impo-
nieren und generalisiert auftreten kon-
nen. Die fehlende Klinik, der normale
ACTH(adrenocorticotropes Hormon)-
und Kortisolspiegel und der regelrech-
te Elektrolythaushalt schlossen einen
Morbus Addison bei unserer Patientin
aus.

Das LHS ist nicht therapiebediirftig.
Patienten sollten {iber den benignen Ver-
laufinformiert werden, da sie méglicher-
weise verunsichert sind. Sollten dennoch
Zweifel an der Benignitdt der Pigmentli-
sionen bestehen, ist eine histopathologi-
sche Untersuchung indiziert. Falls eine
kosmetische Beeintrichtigung vorliegt,
kann eine Laserbehandlung erfolgen.

Das LHS stellt eine wichtige Diffe-
renzialdiagnose mukokutaner Hyperpig-
mentierungen dar. Vermutlich wird das
LHS unterdiagnostiziert.

Fazit fiir die Praxis

== Das Laugier-Hunziker-Syndrom (LHS)
ist durch lentigindse Hyperpigmen-
tierungen der Mundschleimhaut und
Lippen gekennzeichnet.
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Laugier-Hunziker-Syndrom.
Eine seltene
Differenzialdiagnose der
mukokutanen
Hyperpigmentierung

Zusammenfassung

Das Laugier-Hunziker-Syndrom (LHS) ist
durch lentigindse Hyperpigmentierungen
der Mundschleimhaut und Lippen
gekennzeichnet. Zusatzlich kdnnen
longitudinale bzw. stridre Melanonychien
und palmoplantare Pigmentldsionen
auftreten. Es handelt sich um eine klinische
Ausschlussdiagnose. Wir berichten hier
liber eine 66-jahrige Patientin mit LHS.
Die klinischen und histopathologischen
Merkmale des LHS werden vorgestellt und
wichtige Differenzialdiagnosen diskutiert.

Schliisselworter

Orale Hyperpigmentierung - Schleimhaut-
melanosis - Melanonychia striata - Peutz-
Jeghers-Syndrom - Laugier-Hunziker-Baran-
Syndrom

Laugier-Hunziker syndrome.
A rare differential diagnosis of
mucocutaneous
hyperpigmentation

Abstract

Laugier-Hunziker syndrome (LHS) is
characterized by lentiginous hyperpig-
mentation of the oral mucosa and lips. In
addition, longitudinal melanonychia and
palmoplantar hyperpigmented lesions
may occur. LHS is a clinical diagnosis of
exclusion. Herein, we report the case

of a 66-year-old woman with LHS. The
clinical and histopathologic features of LHS
are presented and important differential
diagnoses are discussed.

Keywords

Oral hyperpigmentation - Mucosal
melanosis - Melanonychia striata - Peutz-
Jeghers syndrome - Laugier-Hunziker-Baran
syndrome
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== Zusatzlich kdnnen eine Melanonychia
striata und palmoplantare Hyperpig-
mentierungen vorliegen.

== Differenzialdiagnosen der mukoku-
tanen Hyperpigmentierung (Peutz-
Jeghers-Syndrom [PJS], Raucherme-
lanose, medikamentos induzierte
Hyperpigmentierungen u.a.) miissen
ausgeschlossen werden.

== Bisher wurde keine Assoziation zum
malignen Melanom beschrieben.
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Zum One Minute Wonder
dieser Ausgabe

Haut- und Weichteilinfektionen kommen
im klinischen Alltag haufig vor, eine kor-
rekte Zuordnung und rasche Diagnose sind
fir die weitere Behandlung wichtig. So
muss bei sich diffus im Subkutangewebe
ausbreitenden bakteriellen Entziindun-
gen differenziert werden zwischen einer
Jbegrenzten Phlegmone’, die eher ober-
flachlich verlduft und konservativ behan-
delt werden kann, und einer ,schweren”
Verlaufsform, die eine chirurgische Inter-
vention notwendig macht.

Das One Minute Wonder in Ausgabe
4/2022 visualisiert kurz und knapp die
Behandlung der Phlegmone.

OMW zum Beitrag:

Rongisch R, Fabri M (2022) Weichgewe-
beinfektionen. Hautarzt 73:223-233
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