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Resumo: A sindrome do nevo de Becker é considerada um fenétipo caracterizado pela presenga fundamen-
tal do nevo de Becker associado a hipoplasia mamaria unilateral ou a outras alteragoes cutaneas, esqueléti-
cas e/ou musculares. Geralmente, surge ao nascimento, aumenta significativamente na adolescéncia e é uma
das sindromes que constituem a sindrome do nevo epidérmico. O artigo relata o primeiro caso da literatu-
ra brasileira da sindrome do nevo de Becker em uma paciente de 14 anos com associacio de nevo de
Becker, hipoplasia mamadria unilateral e escoliose.
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Abstract: Becker nevus syndrome is a phenotype characterized by the fundamental presence of Becker's
nevus with ipsilateral hypoplasia of the breast or other skin, skeletal and/or muscular disorders. This syn-
drome generally originates at birth, intensifies significantly in adolescence and is one of the syndromes that
constitute epidermal nevus syndrome. To the best of our knowledge, this is the first case published in the
Brazilian literature of Becker nevus syndrome associated with Becker's nevus, ipsilateral breast hypoplasia
and scoliosis in a 14-year-old girl.
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INTRODUCAO RELATO DO CASO
O nevo de Becker (NB) é um hamartoma Paciente feminina, 14 anos, solteira, moradora
cutaneo caracterizado por hiperpigmentagio de Realengo, refere que, desde o nascimento,

circunscrita com hipertricose, que foi descrito pela
primeira vez por Becker, em 1949."

Muitos autores, no passado, observaram a
associacio do NB com outras anomalias, como
hipoplasia de mama ou escoliose.' Porém, foi somente
em 1995 que o termo sindrome do nevo epidérmico
piloso ou sindrome do nevo de Becker foi descrito
pela primeira vez, por Happle, como uma associacio
do NB com hipoplasia mamaria unilateral, alteracoes
musculares, cutineas e/ou esqueléticas." Essa
entidade, descrita recentemente, faz parte da
sindrome do nevo epidérmico.
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apresentava mancha de pequeno tamanho e
levemente acastanhada na mama direita. Relata que,
na adolescéncia, a lesio estendeu-se para dorso e
membro inferior direito, com aumento de pélo no
local. Nega hirsutismo, irregularidade menstrual e
histéria familial. Ao exame dermatolégico,
apresentava macula hipercromica de bordas bem
definidas e irregulares na regiao escapular direita,
que se estendia para ombro e regiao anterior do
torax, e macula hipercromica com hipertricose em
membro inferior direito ipsilateral (Figuras 1 e 2A).
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Ao exame clinico, apresentava hipogenesia mamaria
direita, escoliose e exame ginecolégico normal
(Figura 2B). O exame histopatolégico da madcula
evidenciou acantose moderada, hiperpigmentacao da
camada basal com granulos grosseiros de melanina,
presenca de melano6fagos na derme papilar e
hiperplasia da musculatura eretora do pélo,
compativel com nevo de Becker (Figura 3). Foram
realizados os seguintes exames laboratoriais:
hemograma, funcao hepatica, funcao renal, 17 OH
Progesterona, LH, FSH, Prolactina, T4 livre e TSH,
que foram normais. Nos exames de imagem,
evidenciaram-se: radiografia de coluna, com
presenca de escoliose, e ultrassonografia de mama,
com espessamento tecidual fibroglandular da mama
esquerda e mama direita hipotroéfica.

DISCUSSAO

O NB ¢é um hamartoma hiperpigmentado com
hipertricose, de bordas bem definidas, que pode
ocorrer em qualquer parte do corpo, principalmente,
no tronco e nos membros superiores."”’ Pode ocorrer
regressao espontinea da lesao. Em 1984, Person e
Longcope detectaram um aumento dos niveis de
receptores de androgénio no nevo de Becker. Estudos
posteriores confirmaram esse aumento, considerando
a hipotese da hiper-responsividade hormonal desse
hamartoma cutineo. Na literatura, ha relatos de
alguns pacientes com les6es acneiformes no nevo de
Becker e tem sido proposta a hipotese de essa lesao
ser mediada por androgénio. Por ser uma
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FIGURA 1: A e B.
Micula hipercro-
mica de bordas
bem definidas e
irregulares na
regido escapular
direita que se
estende para
ombro e regiao
anterior do torax
na SNB

FIGURA 2: A e B.
Micula hiper-
cromica com
hipertricose e
hipogenesia
mamaria a direita
enfermidade dependente de androgénio, é muito
mais comum em homens (5:1) e durante a
adolescéncia."*

Na histopatologia dessa sindrome, observa-se,
na epiderme, acantose e hiperpigmentacao da camada
basal, enquanto que, na derme, evidencia-se a
hiperplasia da musculatura eretora do pelo com
melanéfagos, como visto na paciente em questio."”*
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Y FIGURA 3:

' A. Hiperpigmentacao
+ da camada basal

- com granulos gros-
seiros de melanina;
B. Hiperplasia da

~ musculatura lisa

. eretora do pelo

O NB, apesar da hipercromia, nio pertence ao
grupo das lesdes melanociticas. Ele é considerado
uma forma especial do nevo epidérmico (NE), como o
nevo epidérmico verrucoso, o nevo sebiceo de
Jadassohn, o nevo comedonico, o nevo écrino, o nevo
apocrino e o nevo espongiforme branco, que sao
assim denominados de acordo com a estrutura
preponderante (Quadro 1)."

Conceitualmente, o NE é considerado uma
proliferacio  hamartomatosa desenvolvida do
ectoderma  embriogénico, caracterizada por
hiperplasia de estruturas epidérmicas como
queratindcitos, glandulas apoécrinas, écrinas, foliculo

Quapro 1: Classificacao do nevo epidérmico

Variantes Estrutura predominante
Nevo epidérmico verrucoso Superficie epidérmica
Nevo sebaceo de Jadassohn Glindula sebacea

Nevo comedonico Foliculo piloso
Nevo écrino Glandula sudoripara écrina
Nevo apdcrino Glindula sudoripara apderina

Nevo de Becker Superficie epidérmica, foliculo

piloso, musculatura lisa

Nevo espongiforme branco Mucosa
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piloso e glandula sebéicea.’

Em 1968, Solomon et al. descreveram a
sindrome do nevo epidérmico (SNE), que ¢
constituida pela associacaio do NE, em geral, mais
extenso, com diversas anormalidades cutineas,
oculares, do sistema nervoso central (SNC),
esqueléticas, que tém origem no ectoderma e podem,
mais raramente, ser acompanhadas de alteracoes
urogenitais e cardiovasculares que derivam a partir do
mesoderma embriogénico.™*’

O aspecto cutaneo do NE depende, em parte,
do tipo predominante de célula envolvida, da idade
do paciente, do local do corpo acometido e do grau
de diferenciacao celular. O NE segue as linhas de
Blaschko. A associacao do NE com anormalidades do
SNC foi descrita, pela primeira vez, por
Schimmelpenning e, posteriormente, por Feuerstein e
Mims.” Quanto maior o numero de lesbes
extracutineas e quanto mais disseminado o NE, maior
a probabilidade de envolvimento do SNC e de outras
manifestacoes sistémicas, o que pode ser um reflexo
da gravidade da heranca biolégica causada por
mutacdo durante o seu desenvolvimento.”** Cerca de
8% dos pacientes com NEs apresentam acometimento
sistémico. Além do NE, podem ocorrer outras
alteracoes cutineas na SNE, como manchas café-au-
lait, nevo lentiginoso salpicado, maultiplos nevos
melanociticos e malformacgoes vasculares (facomatose
pigmentovascular).” Fazem parte de um conceito
ainda maior da SNE as seguintes entidades descritas
por Happle: sindrome de Proteus, sindrome do nevo
sebaceo, sindrome do nevo de Becker, facomatose
pigmentoceratdtica, sindrome Child, sindrome do
nevo comedoénico (Quadro 2).7%*

Em 1995, Happle descreveu, pela primeira vez,
a sindrome do nevo de Becker (SNB) ou sindrome do
nevo epidérmico piloso. A presenga do NB ¢
fundamental para caracterizar a sindrome, porém, ¢é
necessaria a sua associacio com hipoplasia mamaria
ou com outras alteracoes cutineas, musculares e/ou
esqueléticas (Quadro 3)."” Em geral, essas anomalias
envolvem o mesmo lado do corpo, mas podem ser
bilaterais. Hipogenesia mamaria, escoliose ou
quaisquer outros achados nio sao suficientes,
isoladamente, para o diagnoéstico da sindrome.'

A SNB também é uma anomalia dependente de
androgénio, assim como o NB, sendo, por isso, em
geral, mais observada na adolescéncia, pelo aumento
da hiperpigmentacio do nevo e do pélo."*** A
proporcao de mulheres afetadas é igual a de homens,
apesar de a sindrome ser mais facilmente
diagnosticada em mulheres, pela presenca mais visivel
de hipoplasia mamadria."*

Acredita-se que muitos dos achados associados
a sindrome sejam decorrentes do aumento do
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Quapro 2: Classifica¢io da sindrome do nevo epidérmico

Sindrome de Proteus

Sindrome do nevo sebiceo
(Schimmelpenning)

Sindrome do nevo comedonico
Sindrome Child (hemidisplasia congénita
com eritrodermia ictiosiforme e

defeitos dos membros)

Facomatose pigmentoceratotica

Sindrome do nevo de Becker

Nevo epidérmico verrucoso-ceratotico linear, gigantismo parcial das maos
e pés, hiperplasia plantar cerebriforme, hemangiomas, lipomas,
lipo-hipoplasia, hipoplasia dérmica focal, macrocefalia, hiperostose,
hipoplasia muscular, hipertrofia de ossos longos

Nevo sebaceo associado a anormalidades cerebrais, coloboma e
lipodermoide da conjuntiva

Associada a catarata, a escoliose e a anormalidades neurologicas
Nevos epidérmicos inflamatérios unilaterais e hipoplasia ou defeitos dos
membros ipsilaterais. Pode haver comprometimento dos sistemas musculo

-esquelético, cardiovascular ou nervoso central

Associacido do nevo sebaceo organoide, nevo lentiginoso salpicado,
raquitismo hipofosfatémico

Nevo de Becker, hipoplasia ipsilateral de mama e defeitos esqueléticos,
musculares e/ou cutineos

Quapro 3: Achados clinicos da sindrome
do nevo de Becker

Nevo de Becker

Hiperplasia da adrenal

Hipoplasia ipsilateral de ombro, brago
Hérnia de disco, espinha bifida oculta
Hemivértebra, fusao de vértebra

Peito carinatum, peito escavatum
Escoliose

Lipodistrofia localizada

Torcao tibial bilateral, vértebra acessoria
Hipoplasia ipsilateral da mama
Assimetria da escapula, mamilo supranumérico
Assimetria de face

Hipoplasia cutinea da regiio temporal
Escroto acessorio

Hérnia umbilical

Rarefacao do pelo em axila ipsilateral
Hipoplasia contralateral do labio menor

numero de receptores de androgénio em
determinadas areas. O androgénio é um dos
hormonios responsaveis pelo crescimento do pelo, do
desenvolvimento 6sseo e da massa muscular. Person e
Nird et al. mediram os receptores de androgénio na
lesio do NB e na pele normal de um paciente com NB
e encontraram um aumento desses receptores na
lesio. Eles propuseram que o NB poderia ser
considerado um componente do espectro da
sindrome de hipersensibilidade do receptor de
androgénio.” A patogénese da hipoplasia da mama

ainda nao é conhecida, mas é possivel que seja a
mesma que a do NB, sendo que, na mama, os niveis
dos receptores de androgénio podem contrabalangar
o efeito do estrogénio no crescimento da mama
normal, resultando em uma mama hipoplasica.

A espironolactona é um antiandrogénio usado
na acne, no hirsutismo e na alopecia androgenética. O
mecanismo nao é muito bem conhecido, mas acredita-
se que possa resultar da retroalimentacao negativa dos
receptores de androgénio e assim, entao, melhorar a
hipoplasia. Neste estudo, observou-se um aumento da
mama com hipoplasia apés uso de espironolactona 50
mg/dia.” Esse achado corrobora a hipétese do aumento
dos receptores de androgénio no NB e na mama
hipoplasica. Entretanto, nao foi possivel observar esse
achado na paciente em questio, ja que ela preferiu
submeter-se a cirurgia de protese de mama.

Na maioria dos casos, a sindrome ocorre
esporadicamente e raramente mostra associagao
familial. Individuos  heterozigbéticos  seriam
fenotipicamente normais e o alelo responsavel seria,
entao, transmitido através de muitas geragoes.
Estudos genéticos sugerem que O nevo € a associacao
de anomalias seriam somente originados quando uma
recombinacao somatica ocorresse no estagio precoce
da embriogénese, resultando em uma populagio de
células homozig6ticas."® Porém, a base genética dessa
sindrome ainda nao foi muito bem esclarecida. A SNB
tem achados clinicos muito sutis e é provavel que
muitos casos tenham passado despercebidos. (]
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