SiNDROME EM QUESTAO

Vocé conhece esta sindrome?”
Do you know this syndrome?
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RELATO DO CASO

RFDS, 16 anos, masculino, compareceu em
nosso ambulatério com queixa de manchas no corpo
hd um ano. Referia que estas manchas iniciaram no
ombro direito e foram aumentando pelo corpo
progressivamente. Negava sintomas associados. Sem
antecedentes familiares ou pessoais dignos de nota.
Ao exame, apresentava manchas hipercromicas
acastanhadas de limites irregulares, contendo
pilificacdo assimétrica, de 5 a 15 centimetros de
didmetro, distribuidas em parte anterior e posterior
de ombros bilateralmente , regido lateral direita do
pescogo, regiio umbilical de hemicorpo esquerdo

FiGura 1:
Mancha
acastanhada
com pilificacio
em regiao
umbilical de
hemi-corpo
esquerdo
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(Figura 1) e posterior da coxa esquerda (Figura 2).
Foram também observados hipoplasia mamadria
bilateral, pectus excavatum e escoliose . Realizou-se
biépsia que revelou acantose e papilomatose com
hiperpigmentacao da camada basal, compativel com
Nevo de Becker (Figura 3). Raio-X de coluna
vertebral: acentuada curvatura lateral téraco-lombar,
rotagao vertebral e de arcos costais. Ultrassonografia
de mama: nimero reduzido de glandulas bilaterais.
Fez-se assim o diagnoéstico de Sindrome do Nevo de
Becker.

- FIGURA 2: Mancha
acastanhada com pilifi-
cacao em regiao poste-
rior de coxa esquerda

FIGURA 3: Bidpsia de lesao de ombro direito:
acantose e papilomatose com hiperpigmentacao
. da camada basal
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DISCUSSAO

O nevo de Becker, também chamado de
melanose pilosa de Becker e hamartoma pigmentado
piloso, foi primeiramente descrito em 1949 por
Willian Becker que relatou a presenca de lesdes de
pele hipercromicas, contendo pélos, unilateral em
dois pacientes jovens do sexo masculino."*’

O nevo de Becker consiste em uma mancha
hipercromica acastanhada bem demarcada, contendo
pélos, geralmente T1nica, predominantemente
localizada em ombro, térax anterior ou regiao
escapular. E mais freqiiente em homens (2-5:1)
surgindo no periodo peripuberal, em que hid um
aumento lento e irregular adquirindo uma
configuracao geométrica, tornando-se persistente e
assimétrico. '"** Sua prevaléncia nio é conhecida,
porém um estudo envolvendo 19302 homens (17-26
anos) mostrou ser proxima a 0,52%. > A densidade de
pélos pode ser varidavel podendo inclusive nao estar
presente. Em 5% dos casos sio pruriginosos e em
25%, ha histéria de queimadura solar grave
precedendo a lesao, além de forte associacio com
hamartoma de musculo liso.'

Sua etiopatogenia é desconhecida. O nevo de
Becker é considerado um hamartoma de tecidos ecto
e mesodérmicos aparecendo esporadicamente, por
mosaisismo cutineo, porém heranca autossOmica
dominante com penetracio incompleta ja foi
documentada. " E considerado tumor funcional
androgénio-dependente devido a alguns fatores:
maior freqiéncia em homens, desenvolvimento no
periodo puberal, hipertricose, associagio com acne
intralesional e escroto acessoério, além de ja ter sido
documentado nimero aumentado de receptores e
RNA mensageiros para andrégenos no local das
lesoes. '° Ja foi relatada também sua associagio com
pitiriase versicolor, pela facilidade com que
Pityrosporum orbiculare se desenvolve em uma area
com grande quantidade de foliculos pilosebiceos.’

Em 1997, Happle e Koopman revisaram 23
casos em que o nevo de Becker estava associado a
hipoplasia mamadria e outras alteracoes O&sseas,
cutineas ou musculares ipsilaterais ao nevo, ao que
denominaram Sindrome do Nevo de Becker. ’

Esta sindrome consiste na associacao do nevo
de Becker com hipoplasia mamadria e outras
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alteracoes, sendo as mais freqiientes, espinha bifida
lombar, escoliose toricica e pectus carinatum sempre
homolaterais a lesao. E descrita uma maior freqiiéncia
em mulheres (1,5:1), provavelmente pela maior
facilidade de diagnosticar hipoplasia mamadria neste
sexo. "’

As lesdes associadas a Sindrome sido
hipoplisicas. Isto poderia ser explicado pelo fato do
desenvolvimento da mama, aréola e mamilo na
puberdade ser essencialmente estrogénio dependente
em ambos os sexos. Desta forma, o excesso de
receptores androgénios no nevo de Becker contrapoe
o efeito do estrégeno levando ao aparecimento de
lesdes hipoplasicas. No entanto, as anormalidades
musculoesqueléticas nio seriam explicadas por este
mecanismo. "

O exame anatomopatolégico evidencia leve
acantose e papilomatose com hiperpigmentacio da
camada basal. Na microscopia eletronica, ha aumento
do nuimero de melanossomos nos melandcitos, do
namero e tamanho de complexos melanossOmicos
nos ceratinécitos e da expressio dos receptores de
testosterona. "'

Sua evolugao ¢é benigno, a pigmentacao
estabiliza-se em 1 a 2 anos e raramente regride. Os
pélos seguem o inicio da pigmentagao e persistem
com desenvolvimento de pélos grossos. '

Seu tratamento por excisao cirdrgica é limitado
devido sua extensiao. Ha relatos com o uso de Q-
switched ruby laser (694 nm) e Erbium:Yag"”, em que
promoveria dano seletivo dos melandcitos
superficiais. Porém recorréncias podem ocorrer
devido a profundidade do foliculo piloso com seus
queratindcitos pigmentados e melandcitos contendo
grandes melanossomas, o que serviria de reservatorio
para repigmentac¢io.” Jung et al relataram melhora da
mama hipoplasica com o uso de espironolactona por
4 semanas porém mais estudos precisam ser feitos. 'O
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Resumo: A sindrome do Nevo de Becker consiste na associagio do nevo de Becker com hipoplasia mamaria e out-
ras alteracoes Osseas ou musculares ipsilaterais a lesdo. E considerada desordem horménio dependente causada
pelo disturbio na atividade do receptor de androgénios que parece estar aumentado no nevo de Becker podendo
influenciar no desenvolvimento das lesdes associadas. Apresentamos um caso relevante desta sindrome pela rari-
dade da sistematizacdo das lesoes, além do exuberante acometimento extracutineo neste caso.

Palavras-chave: Hamartoma; Nevo; Receptores androgénicos

Abstract: Becker nevus syndrome is the association of Becker’s nevus with breast hypoplasia and other ipsilateral
bone or muscle changes. It is considered to be a hormone-dependent disorder caused by a disturbance in the activ-
ity of the androgen receptor that appears to be increased in Becker's nevus, which may influence the development
of associated lesions. We present a relevant case of this syndrome due to the rare systematization of the lesions in
addition to the exuberant extracutaneous involvement in this case.

Key-words: Hamartoma; Nevus; Receptors, Androgen

REFERENCIAS

1.

2.

3.

Danarti R, Konig A, Salhi A, Bittar M, Happle R. Becker’s nevus syndrome
revisited. J Am Acad Dermatol. 2004;51:965-9.

Sladewski S, Pietropaolo N, Sigiienza N, Cabrera H, Garcia S. Nevo de Becker: a
propdsito de 15 casos. Dermatol argent. 1997;3:208-14.

Alfaro A, Torrelo A, Hernandez A, Zambrano A, Happle R. Becker nevus syndrome.
Actas Dermosifiliogr. 2007;98:624-6.

Khatami A, Seradj MH, Gorouhi F, Firooz A, Dowlati Y. Giant bilateral becker nevus:
a rare presentation. Pediatr Dermatol. 2008;25:47-51.

Tymen R, Forestier JF, Boutet B, Colomb B. Nevus Tardif de Becker. Ann Dermatol
Venerol. 1981;108:41-6.

Chapel TA, Tavafoghi V, Mehregan A, Gagliardi C. Becker’s melanosis: An organoid
hamartoma. Cutis 1981;21:405-15.

Happle R. Mosaicism in human skin: understanding the patterns and mechanisms.
Arch Dermatol 1993;129:1460-70.

Trope BM, Assis TL de, Marques AS. Pitiriase versicolor — atualizagdo
bibliografica. An Bras dermatol 1992 ;67:159-166.

Happle R, Koopman RJ. Becker nevus syndrome. Am J Med Genet 1997;68:357-61.
Person JR, Longcope C. Becker’s nevus: an androgen-mediated hyperplasia with
increased androgen receptors. J Am Acad Dermatol 1984;10:235-8.

Sarpa HG, Harris R, Hansen CD, Duffin KPC, Florell SR, Hadley ML. Androgen
receptor expression patterns in Becker’s nevi: An immunohistochemical study. Am
Acad of Dermatol. 2008;59:834-8.

12.

13.

14.

Martins M. laser Erbium:YAG no tratamento de nevos melanociticos. An Bras
Dermatol. 2008;83:533-7.

Glaich AS, Goldberg LH, Dai T, Kunishige JH, Friedman PM. Fractional resurfacing:
a new therapeutic modality for Becker's nevus. Arch Dermatol. 2007;143:1488-90.
Jung JH, Kim YC, Park HJ, Clinn YW. Becker’s nevus with ipsilateral breast
hypoplasia: improvement with spironolactone. J Dermatol. 2003;30:154-6.

ENDEREGO PARA CORRESPONDENCIA /| MAILING ADDRESS:
Paulo Ricardo Criado

Rua Carneiro Ledo - 33, Vila Scarpelli
09.050-430 Santo André - SE Brasil

Celular: 11 6255 1355

e-mail: prcriado@uol.com.br

Como citar este artigo/How to cite this article: Steiner D, Silva FAM, Buzzoni CAB, Bialeski N, Feola C, Pesanha.
Vocé conhece esta sindrome? Sindrome do Nevo de Becker: Relato de caso. An Bras Dermatol. 2011;86(1):165-6.

An Bras Dermatol. 2011;86(1):165-6.



