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Becker nevus syndrome. Report of three cases

Paula C. Luna’, Mabel J. Nocito?, Nadia G. Cafadas?, Maria Laura Castellanos Posse?, Carolina Marchesi?, Maria Marcela

Lustia4, Miguel A. Mazzini°, Graciela Carabajal ®

Resumen

El nevo de Becker es una lesion hiperpigmentada relativamente fre-
cuente. El sindrome del nevo de Becker es la asociacion de este nevo
tan caracteristico con otras alteraciones dseas, musculares o cutaneas
generalmente ipsilaterales a la lesion. Este sindrome poco frecuen-
te forma parte del grupo de los sindromes de nevos epidérmicos. Se
describen tres nuevos casos de este sindrome uno en un paciente de
sexo masculino con hipertrofia deltoidea homolateral y dos pacientes
de sexo femenino una con escoliosis y marcada atrofia de los tejidos
subyacentes al nevo y otra con hipoplasia mamaria homolateral al nevo
y escoliosis (Dermatol Argent 2008;14(5):379-382).

Palabras clave: sindrome de nevo de Becker, nevo de Becker, sindro-
me de nevo epidérmico.
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Abstract

Becker's nevus is a relatively frequent pigmentary disorder. Becker's ne-
vus syndrome is the name given to the association of these lesion with
other ipsilateral oseous, musclular or cutaneous defects. This rare syn-
drome belongs to the group of the epidermal nevus syndromes. \We
describe three new cases of these syndrome. One was a male with ho-
molateral deltoid hypertrophy. The other two were female patients: one
had scoliosis and subcutaneous tissue atrophy confined to the nevus,
and another had homolateral breast hypoplasia and scoliosis (Dermatol
Argent 2008;14(5):379-382).

Key words: Becker's nevus syndrome, Becker's nevus, epidermal ne-
vus syndrome.

Introduccion

El nevo de Becker es una lesién caracterizada por la presencia
de una mécula hiperpigmentada, de bordes netos e irregula-
res con pequefios islotes de piel afectada en la periferia; en al-
gunos casos, la lesién puede presentar también hipertricosis o
una supetficie abollonada dada por un hamartoma de mus-
culo liso subyacente. Si bien es relativamente frecuente, suele
pasar desapercibido o ser subdiagnosticado.'

Happle y Koopman® denominaron sindrome de nevo de
Becker (SNB) a la asociacién del nevo de Becker con hipo-
plasia mamaria u otras alteraciones dseas, cutdneas o muscu-
lares ipsilaterales al nevo.

Se describen tres nuevos casos de esta rara asociacién (Cuadro 1).

Serie de casos

Caso 1

Paciente de 18 afos, sexo masculino, sin antecedentes de impor-
tancia, que consulta por acné. Al examen fisico se observa una
mdcula hiperpigmentada, de 15 x 8 cm de didmetro, de bordes
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netos, irregulares, con la caracteristica imagen en ar-
chipiélago en su periferia, con leve hipertricosis, asin-
tomdtica, en la regién pectoral derecha. Referia que
la alteracién habia aparecido en la pubertad. Se des-
tacaba al examen fisico una asimetria entre ambas re-
giones pectorales (Fotol).

Se tomo biopsia de la lesién; ésta mostrd hiperpig-
mentacién meldnica de la capa basal, papilomato-
sis y elongacién de las redes de crestas, con lo que
se arribé al diagnéstico de nevo de Becker.

Para evaluar el origen de la asimetria, se realizé ecogra-
fia mamaria comparativa, que informé: hipertrofia del
pectoral derecho (30,5 mm contra 20 mm de pectoral
izquierdo). No se observaron diferencias en las glindu-
las mamarias, piel o tejido celular subcuténeo.

Caso 2

Paciente de sexo femenino, de 39 afios, sin anteceden-
tes de importancia, que consulta por la presencia de una
lesién hiperpigmentada de 30 afios de evolucién. La le-
sién comprometia gran parte del hemicuerpo izquierdo,
desde regién submamaria hasta rodilla. Se caracterizaba
por presentar bordes netos con islotes de piel compro-
metida en la periferia. No presentd hipertricosis pero si
una marcada atrofia de los tejidos subyacentes.

Se tomaron tres biopsias de la lesién cutdnea con
diagndstico de nevo de Becker (Foto 2) y se des-
carté la morfea en todas las muestras de piel.

Los estudios complementarios realizados mostra-
ron escoliosis (Foto 3) en la radiografia (Rx) de
columna dorsolumbar. La Rx comparativa de am-
bas piernas no mostré asimetrias.

Caso 3

Paciente de 57 afios, sin antecedentes de importancia,
consulta por la presencia de una lesion de larga data.
Al examen fisico se observé una lesién hiperpig-
mentada, de bordes irregulares, sin hipertricosis,
que comenzaba en la regién escapular izquierda y
se extendia a la cara anterior comprometiendo la
mama ipsilateral. Llamaba la atencién una marca-
da asimetrfa mamaria, con hipoplasia ipsilateral a
la lesién pigmentada (Foto 4).

Los hallazgos de la biopsia fueron compatibles con
nevo de Becker, asi como la ecografia mamaria,
que informé hipoplasia mamaria izquierda, y la Rx
de columna vertebral, que mostré escoliosis.

Comentario

El nevo de Becker es una lesién hamartomatosa,
considerada por muchos autores como un nevo or-

Foto 1. Nevo de Becker y asimetria de térax a predominio derecho.

Foto 2. Biopsia de piel, que muestra acanto-papilomatosis, hiperpigmentacion melanica de la ba-
sal y aplanamiento de la base de las crestas.

ganoide y que por lo tanto probablemente refleje un mosaicismo cutd-
neo.” Este es aquel que estéd dado por la presencia de dos o més poblac10—
nes de células genéticamente diferentes que derivan de un mismo cigota.?

Se lo describe como una lesién tnica, adquirida, hiperpigmentada de un
color que va desde un pardo claro hasta un marrén oscuro, de varios cen-
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CUADRO 1.
Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3
Sexo Masculino Femenino Femenino
Edad 18 39 57
Aparicion Pubertad Pubertad Pubertad
Localizacion del nevo Deltoides derecho Flanco, muslo y pierna derecha Escapula y mama izquierdas
Tipo de alteracion Hipertrofia muscular del deltoides Hipoplasia de tejido celular subcutaneo y escoliosis Hipoplasia mamaria y escoliosis

timetros de didmetro, bordes netos pero irregulares,
con pequefos “archipiélagos” de piel afectada en
la periferia de la lesién. La mayorfa de las lesiones
se describen como hipertricdsicas y su localizacién
mds habitual es en la region deltoidea. Distintas se-
ries lo refieren como mds prevalente en el sexo mas-
culino, con una relacién hombre/mujer que va des-
de2:1a6:1.4°

Se lo considera también un nevo “funcional”, ya que
es andrégeno dependiente. Esto justifica que su diag-
nostico sea mds frecuente en varones, con lesiones
més hiperpigmentadas y con mayor hipertricosis que
en las mujeres, en las que puede pasar desapercibido.®
No hay consenso con respecto al momento de su
aparicién. En ambos sexos suele hacerse mds evi-
dente durante la pubertad, aunque todavia no estd
bien determinado si se trata de una lesién congé-
nita que se pone de manifiesto con el aumento de
las hormonas sexuales o si se trata de una lesidn
adquirida durante la adolescencia.

Respecto de su etiologia, el NDB Happle ha pos-
tulado el término “paradominante” para explicar
su base genética, ya que este nevo ocurre casi ex-
clusivamente de forma esporddica, pero en algu-
nas oportunidades se lo ha descripto en distintos
miembros de una misma familia. Como regla ge-
neral, los pacientes heterocigotos son fenotipi-
camente normales, por lo que el gen puede pasar
desapercibido por muchas generaciones. La lesién
se pone de manifiesto en los portadores cuando
una segunda mutacién somdtica ocurre durante la
embriogénesis dando lugar a una placa mosaico.”
La histopatologfa del nevo de Becker muestra cam-
bios epidérmicos variables, ligera acantosis, elongacién
de las redes de crestas con la base aplanada® de aspecto
cuadrangular,” hiperpigmentacién meldnica de la ba-
sal, sin aumento del nimero de melanocitos ni forma-
cién de tecas* y algunos melanéfagos en dermis.

Con relativa frecuencia se detecta debajo de esta
lesién un hamartoma de musculo liso.> Hay au-
tores que lo consideran un espectro continuo que
comprende desde el predominio pigmentado y pi-

Foto 4. Mécula hiperpigmentada, bordes irrequlares desde regién escapular hasta mama izquier-  loso hasta el predominio erector del pelo_
da, con atrofia de ésta.

Foto 3. Radiografia de columna vertebral, que pone en evidencia una marcada escoliosis.
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Se denomina sindrome del nevo de Becker a la asociacién de un
nevo de Becker con hipoplasia mamaria, escoliosis o alguna otra
alteracién cutdnea, muscular o esquelética.® Este sindrome se
ubica dentro del grupo de los sindromes de nevos epidérmicos,
donde también se encuentran, entre otros: el sindrome del nevo
sebdceo (Schimmelpenning), el sindrome del nevo comedénico,
el sindrome Proteus y el sindrome CHILD (Congenital Hemidis-
plasia with Ichthyosiform Nevus and Limb Defects Syndrome).

Los nevos epidérmicos son lesiones hamartomatosas deriva-
das de componentes epidérmicos provenientes de mutaciones
de células pluripotentes durante los estadios embrionarios.'
En algunas oportunidades, estos nevos pueden estar asocia-
dos a distintas alteraciones oculares, del sistema nervioso cen-
tral o esqueléticas.!’ Cada sindrome de nevo epidérmico en
particular presenta caracteristicas clinicas especificas esen-
ciales para el diagndstico y bases genéticas diferentes. El sin-
drome de Schimmelpenning asocia un nevo sebdceo extenso,
dispuesto siguiendo las lineas de Blaschko, con alteraciones
cerebrales, oculares o esqueléticas. El sindrome del nevo co-
meddnico asocia una lesién de nevo comedénico que se dis-
pone siguiendo las lineas de clivaje de la piel con cataratas ip-
silaterales, defectos esqueléticos y alteraciones en el electro-
encéfalograma. El sindrome Proteus asocia gigantismo parcial
de pies y/o manos, macrocefalia, hamartomas subcutdneos,
lesiones vasculares y nevos epidérmicos de tipo organoide. El
sindrome CHILD asocia un nevo inflamatorio ictiosiforme
hemicorporal con alteraciones de los miembros ipsilaterales y
de érganos internos.

A diferencia de lo que ocurre con el nevo de Becker aisla-
do, el sindrome NB ha sido mds frecuentemente reporta-
do entre las mujeres (1,5:1).>¢ Esta diferencia estarfa ex-
plicada porque la asimetria mamaria es mds notoria en el
sexo femenino.®

Se han descripto muchas lesiones asociadas a este nevo, entre las
que se destacan la hipoplasia mamaria ipsilateral, acortamiento o
asimetrfa de los miembros, escoliosis y pezones supernumerarios.
La existencia de estos hallazgos simultdneos estd habitual-
mente explicada por el estimulo androgénico sobre estos
tumores. Dado que los estrégenos son fundamentales, por
ejemplo en el desarrollo mamario, la predominancia andro-
genética inhibirfa localmente a las hormonas sexuales fe-
meninas impidiendo el normal desarrollo mamario. De he-
cho Jung et al.’? han usado espironolactona en una pacien-
te adolescente con hipoplasia mamaria asociada a nevo de
Becker; se evidencié mejoria a las 4 semanas de tratamiento.
Las hipoplasias del tejido celular subcutdneo y los huesos ip-
silaterales a la lesidn son dificiles de explicar por este mismo
mecanismo,® por lo que su patogenia no es atin conocida.

Conclusiones

Si bien el nevo de Becker es una patologia relativamente fre-
cuente, la literatura no muestra gran nimero de comunica-
ciones del SNB.

Es necesario realizar la biopsia cutdnea que certifique el diag-
néstico del nevo, ya que la presencia de una morfea en placas
con compromiso profundo puede manifestarse clinicamente
también con asimetrias asociadas.

La pesquisa de alteraciones dseas, musculares y mamarias es
fundamental para realizar una intervencién temprana (pre-
ventiva o paliativa) de los defectos morfoldgicos.

No existen al momento casos de hipertrofia muscular estria-
da asociada al SNB. Proponemos un mecanismo androgénico
sobre los receptores en el musculo como posible responsable
del desarrollo excesivo de éste.
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