Dermatol Rev Mex 2016 mayo;60(3):247-252.

Sindrome de nevo de Becker

Poletti-Vazquez ED?, Hernandez-Collazo AA3, Pedroza-Cepeda CE?, Flores-
Rodriguez FA?, Ramirez-Ruiz MM?

Resumen

El nevo de Becker se considera un marcador cutdneo de anomalfas
subyacentes de tejidos blandos y anormalidades esqueléticas, como
espina bifida oculta, asimetria bilateral de extremidades, pectus exca-
vatum, escoliosis y, principalmente, hipoplasia ipsilateral de mama. Esta
entidad se nombra sindrome de nevo de Becker. Su espectro clinico
estd delimitado a anomalias descritas en por lo menos 70 informes
de caso. Comunicamos el caso de dos pacientes con nevo de Becker
en los que encontramos otras afecciones patolégicas: radiculopatia y
psoriasis invertida.

PALABRAS CLAVE: sindrome de nevo de Becker, sindrome de nevo
epidérmico.
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Becker nevus syndrome.

Poletti-Vazquez ED?, Hernandez-Collazo AA3, Pedroza-Cepeda CE?, Flores-
Rodriguez FA?, Ramirez-Ruiz MM?

Abstract

Becker nevus has been considered a cutaneous marker of underlying soft
tissue and skeletal abnormalities, such as hidden spina bifida, bilateral
asymmetry of limbs, pectus excavatum, scoliosis and, mainly, ipsilateral
breast hypoplasia. This entity has been named Becker nevus syndrome.
Its clinical spectrum is bounded by faults described in at least 70 case
reports. We report two patients with Becker nevus in which we found
other diseases: radiculopathy and inverse psoriasis.
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“Solo quien intenta lo absurdo consigue
lo imposible”
MauRiTs CORNELLS ESCHER

ANTECEDENTES

El nevo de Becker, melanosis de Becker o
nevo epidérmico pigmentado y piloso, es un
hamartoma cutaneo benigno, pigmentado y
frecuentemente hipertricésico.’ Se clasifica entre
los nevos epidérmicos organoides dependientes
de andrégenos, por lo que, a pesar de ser de
origen congénito, inicia su aparicién en la pu-
bertad y adolescencia, en respuesta al aumento
de testosterona.?

En términos clinicos afecta el térax y las regiones
escapulares, con manchas hiperpigmentadas
marrén claro a oscuro, de bordes irregulares,
acompanadas de hipertricosis y dimensiones que
pueden alcanzar hasta 20 centimetros de longi-
tud.’? Se manifiesta en patrones heterogéneos:
segmentario o en “bandera”, en manchas ase-
rradas y en mosaicismo; este Gltimo se relaciona
con la manifestacion en mosaico de una muta-
cién postcigética letal de un gen autosémico.>#

En términos histopatolégicos se distingue por
hiperpigmentacién epidérmica con acantosis
moderada, elongacién de las crestas e hiper-
queratosis, minima hiperplasia de melanocitos
y melandéfagos en la dermis superficial; con
aumento de foliculos con comedones y pro-
minencia del musculo erector del pelo.? Esto
explica que diversos autores consideren al nevo
de Becker un hamartoma folicular més que una
verdadera neoplasia melanocitica.’

A pesar de tratarse de una dermatosis de
evolucion benigna, esporadicamente el nevo
de Becker puede acompafarse de diferentes
anomalias estructurales 6seas, neurolégicas o
de otro origen mesenquimatoso.> Los reportes
realizados por Formigén y su grupo,® Glinik y
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colaboradores® y Moore y Schosser’ llevaron a
la propuesta del término genérico: “sindrome de
nevo epidérmico velloso pigmentario” en 1995
por Happle, que posteriormente se simplifico
a sindrome de nevo de Becker.? Comunicamos
el caso de dos pacientes con nevo de Becker
asociado con anomalias estructurales éseas y
cutaneas.

CASOS CLiNICOS

Caso 1

Paciente masculino de 47 afos de edad, médico,
que desde los 12 afios padecia una lesion en
el hombro izquierdo hasta la linea escapular,
constituida por manchas agrupadas en un patrén
moteado, en forma “geografica”, discretamente
pilosas. El paciente padecié recientemente lum-
bosacralgia derecha secundaria a radiculopatia
acompafnada de componente ciatico derecho
por degeneracién discal L4-L5, L5-S1 con hernia
discal extruida L4-L5 y canal lumbar estrecho
L4 a ST, confirmada por resonancia magnética
lumbosacra (Figuras 1 a 3).

Caso 2

Paciente masculino de 33 afios de edad, con
dermatosis en la cara anterolateral derecha del
tronco, hipercrémica, de color marrén claro de
bordes cartograficos y abundante hipertricosis
localizada; ademas, desde los 20 afios de edad
se le diagnostico psoriasis en placas con control
adecuado. Sin embargo, desde hacia un mes
aparecieron placas eritematoescamosas en la
region frontal y el pubis, caracteristicas de pso-
riasis con patrén invertido (Figuras 4 a 6).

Caso 3
Paciente masculino de 16 afios de edad, que des-

de los seis afios tenfa una mancha de aparicion
espontanea situada en la region lateral externa
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Figura 1. Caso 1. Se observan dos zonas con nu-
merosas maculas moteadas, dispuestas con patrén
geogréfico, sobre el hombro izquierdo y hacia el drea
paravertebral ipsilateral.

Figura 2. Caso 1. Por resonancia magnética se iden-
tifica hernia discal extruida con compresién de saco
dural y borramiento de grasa epidural.

del muslo izquierdo. En meses precedentes habia
padecido disestesias y parestesias con inicio en
la region lumbosacra e irradiadas hacia la extre-
midad inferior izquierda.

ccccccccccccc

Figura 3. Caso 1. Resonancia magnética que eviden-
cia degeneracion discal de L4-L5 y L5-S1 y canal
estrecho lumbar.

A la exploracién se apreciaba hipoplasia de
la mama ipsilateral y pectus carinatum sin
dextrocardia. Se corrobor6é una extensa placa
oval, regular, de color marrén intenso, unifor-
me, con pilosidad gruesa y en proyeccién de la
rama neural femoro-cutanea. La sensibilidad y
movilizacién estaban conservadas. Los reflejos
osteotendinosos estaban disminuidos. Habia
signo de Lasegue ipsilateral positivo. Se solicitd
resonancia magnética en bisqueda intencionada
de afeccién por hernopatia o malformaciones
discales vertebrales.

DISCUSION

El sindrome de nevo de Becker es la asociacion
del nevo de Becker con defectos musculares,
esqueléticos o cutaneos; habitualmente se ma-
nifiesta de manera ipsilateral, aunque esto no es
obligado.® A la fecha existen por lo menos 70
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Figura 4. Caso 2. Extensa placa marrén vy pilosa, de
mas de 9 cm de longitud, de bordes imprecisos, hacia
el area pectoral del hemitronco anterior derecho.

Figura 5. Caso 2. Nevo de Becker con placas psoriasi-
cas dispuestas sobre varios nudillos de ambas manos.

casos de sindrome de nevo de Becker reportados
en la bibliograffa. Estos reportes alertan al clinico
a realizar anamnesis adecuada y una juiciosa
exploracion en bulsqueda de alteraciones me-
senquimatosas asequibles en estos pacientes.
Los reportes publicados incluyen principalmente
pacientes con nevo de Becker asociado con
alteraciones esqueléticas, como escoliosis, y
estructurales, como hipoplasia unilateral de
mama.’

Figura 6. Caso 2. Psoriasis activa con patrén invertido
en los genitales y las regiones inguinocrurales.

Hasta 2004, Danarti y colaboradores propusie-
ron el espectro clinico del sindrome de nevo
de Becker, desarrollado a partir del analisis de
hallazgos clinicos de 55 reportes de caso. Des-
tacan principalmente anomalias glandulares,
como la hipoplasia ipsilateral de mama que
afecta mayormente a mujeres.

Le siguen en frecuencia las alteraciones mus-
culoesqueléticas, principalmente afecciones
vértebro-medulares congénitas, como escoliosis
o espina bifida oculta.” En el caso de nuestro
primer paciente, es evidente la degeneracion de
vértebras lumbosacras por afecciones mecanicas
congénitas que condicionan a un canal lumbar
estrecho. Muy probablemente, el paciente del
caso 3 esté por desarrollar enfermedad vertebro-
lumbar similar.

En este grupo de anormalidades musculoesque-
|éticas también hay alteraciones toracicas, como
asimetria escapular, pectus excavatum y pectus
carinatum, y alteraciones dentales, como dis-
plasia odontomaxilar segmentaria e hipoplasia
maxilar que condicionan asimetria facial. En la
Gltima categoria se incluyen anormalidades cu-
taneas adicionales, principalmente relacionadas
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con alteraciones del tejido subcutdneo, como
hipoplasia de tejido graso extramamario.

A su vez, se mencionan tres casos de nevo de
Becker asociado con escleroderma localizada
con relacién regional entre las dos lesiones.
Sin embargo, no excluyen la posibilidad de
concurrencia mds que correlacién entre ambas
enfermedades.’

Esta misma situacion ocurre en nuestro segundo
paciente, en el que ocurrié la relacién de nevo
de Becker con psoriasis vulgar (en placas clasi-
cas) con componente invertido. En la actualidad
no hay estudios epidemiolégicos que evalien la
existencia de otras dermatosis concurrentes en pa-
cientes con hamartomas como el nevo de Becker.

A este respecto se han descrito diversas asocia-
ciones cutaneas que incluyen: nevos del tejido
conectivo,'® melanoma,'" foliculitis perforante, '
leiomioma,'® erupciones acneiformes,™ vitiligo
y liquen plano.” En el caso de dermatosis pso-
riasiformes existen sdlo dos reportes que asocian
ambos padecimientos.'®"”

La relacion causal de las anormalidades congé-
nitas asociadas con sindrome de nevo de Becker
podrian explicarse al analizar su patrén de he-
rencia paradominante, rasgo compartido con el
nevo de Becker solitario (sin otras anormalidades
asociadas). Este concepto explica que ambos
espectros clinicos se originan de la pérdida de
heterocigosidad en una etapa temprana de la
embriogénesis, que resulta en una poblacién mo-
saico de células homocigéticas o hemicigoticas.

Por tanto, los individuos heterocigéticos serfan
fenotipicamente normales, trasmitiendo la mu-
tacion y asi, trasmitida sin ser vista por muchas
generaciones. Esto explica por qué el sindrome
de nevo de Becker y el nevo de Becker aislado se
manifiestan de manera esporadica, pero pueden
mostrar una agregacién familiar.>*

Los trastornos musculares, esqueléticos y cutaneos,
por tanto, deben compartir la misma patogenia
genética. El sitio de esta mutacién adn no se ha
descrito; por ello, se propone que suceden altera-
ciones en la actividad de los receptores hormonales
regionales, situacion que explicaria la existencia
de hipoplasia de mama, también hormono-depen-
diente,? aunque particularmente esta teoria parece
no explicar la aparicion de otras alteraciones, como
escoliosis o hipoplasias esqueléticas unilaterales. El
sindrome de nevo de Becker se incluye en el grupo
de los sindromes de nevos epidérmicos organoides,
junto al sindrome del nevo sebaceo (sindrome de
Schimmelpenning), sindrome de nevo comedéni-
co, facomatosis pigmentoqueratésica y sindrome
del pelo de Angola.'®"

A pesar de que autores como Danarti han
intentado delimitar el espectro clinico de ma-
nifestaciones asociadas con el nevo de Becker,’
a la fecha no existen estudios epidemiol6gicos
de manifestaciones en pacientes con el nevo
comparados con poblacién sin éste; en especial
porque las enfermedades descritas tienen alta
frecuencia en poblacién general.

Mas ailn, no se ha descrito la relacién epide-
mioldgica con otro tipo de dermatosis en estos
pacientes. Por ahora, es de bastante utilidad
practica para el clinico analizar estos conceptos
y realizar una exploracién acuciosa en todos los
pacientes con esta dermatosis de caracteristicas
clinicas tan distintivas.
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