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Resumen

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor cutaneo agresivo localmente.
Ademis del tipo convencional, se han descrito multiples variantes morfolégicas, y
el tumor de Bednar es una de ellas.

Reportamos aqui el caso de un dermatofibrosarcoma protuberans pigmentado, un
patrén distintivo. El tumor se present6 en una mujer de 23 afos, que consult6 por
una lesién en el drea supraescapular izquierda, de 10 afios de evolucién.

PALABRAS CLAVE: dermatofibrosarcoma; pigmentado; inmunohistoquimica.

Summary

Dermatofibrosarcoma protuberans is a locally aggressive skin tumor. In addition
to the conventional type, several morphologic variants have been described and
Bednar tumor is one of them.

We report herein a peculiar case of pigmented dermatofibrosarcoma protuberans
(Bednar tumor), a distinctive pattern. The tumor occurred in a 23-year-old
woman who presented with a lesion on her left suprascapular area of 10 years
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of history.
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Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 23 afios de edad,
natural de Ibagué, procedente de México, que consultd
por un cuadro clinico de 10 afios de evolucién de apa-
riciéon de una lesiéon viol4cea en la regién supraescapular
izquierda, para lo cual habfa consultado en México
donde le realizaron biopsia de la lesién, con reporte de
sarcoma de Kaposi. La paciente no presentaba ningtn
antecedente personal ni familiar de importancia.

En el examen fisico se evidencié un é4rea de 4 cm de
didmetro, infiltrada, de color viol4ceo y de centro atré-
fico (FIGURA 1).

En la revisién de un bloque de parafina y de una
ldmina histolégica de la biopsia de la lesién, se observé
un tumor de apariencia fibrohistiocitica con un patrén
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verticilado que comprometia el tejido celular subcutaneo
de la muestra examinada y llamaba la atencién la pre-
sencia frecuente de células entremezcladas con pigmento
de melanina, hallazgos indicativos de dermatofibrosar-
coma protuberans pigmentado; los bordes de la seccién
estaban comprometidos por el tumor.

Se realizé6 inmunohistoquimica, la cual fue positiva en
forma difusa para CD34 en las células tumorales, posi-
tiva para S-100 en los melanocitos entremezclados en el
tumor, Ki67 menor de 5%, negativa para CD68 y positiva
para CD31 en las estructuras vasculares (FIGURAS 2 A 5).

En la resonancia magnética se evidencié una lesién de
los tejidos blandos de la regién supraescapular izquierda
por encima del misculo trapecio, bien definida, de bordes
lobulados, que se encontraba en intimo contacto con el
musculo sin que pareciera infiltrarlo (FIGURA 6).

233



Rolén M, Tovar JL, Herndndez C.

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2010; 18: 233-5.

FIGURA 1. Area infiltrada,
de color violaceo y centro
atrofico.

Ficura 2. Tumor de
apariencia fibrohistiocitica
con un patrén verticilado y
frecuentes células entre-
mezcladas con pigmento de
melanina entremezcladas.

Ficura 3. Resultado posi-
tivo de forma difusa para
CD34 en las células tumo-
rales. Inmunohistoquimica,
10X.

Ficura 4. Resultado posi-
tivo para S-100 en los mela-
nocitos entremezclados en el
tumor. Inmunohistoquimica,
40X.

Ficura 5. Ki67 menor de
5%.  Inmunohistoquimica,
40X.

FiGura 6. Resonancia mag-
nética. Se observa lesién
de los tejidos blandos de la
regién supraescapular izqui-
erda por encima del musculo
trapecio, bien definida y de
bordes lobulados.

Discusion
El dermatofibrosarcoma protuberans pigmentado, tam-
bién conocido como tumor de Bednar, es una variante
rara que fue descrita por primera vez por Bednar en 1957
como “neurofibroma estoriforme”. La histologfa es Gnica
debido a la presencia de células dendriticas pigmentadas,
embebidas en las células fusiformes fibrohistiociticas que
adoptan un patrén estoriforme. Ocurre principalmente
en adultos jévenes, aunque existen reportes de casos en
las edades extremas. Afecta especialmente el tronco y las
extremidades, y se manifiesta como nédulos o placas de
crecimiento lento'.

Este tipo de tumor tiene un grado maligno intermedio,
y comprende el 5% de todos los dermatofibrosarcomas
protuberans®. Su histogénesis continda siendo motivo de
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controversia. Aunque Bednar considerd que estas lesiones
eran variantes del neurofibroma, no expresan S-100 de la
forma que se esperarfa si realmente pertenecieran a este
linaje, sélo las células dendriticas pigmentadas asociadas
son positivas para S-100, mientras que las células fusi-
formes que componen gran parte del tumor son positivas
para vimentina y CD-34 y negativas para S-100°.

Existen muy pocos datos en la literatura con respecto
a la naturaleza del tumor y se encuentran algunos re-
portes de metastasis’, las que pueden ocurrir por via
hematégena y rara vez por via linfatica; el principal sitio
de metastasis es el pulmén.

El tratamiento es la reseccién quirtdrgica y a los pacien-
tes con tumor de Bednar se les debe hacer seguimiento
estricto para evaluar la recurrencia local, regional o la
enfermedad metastasica®®.
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Conclusion

Reportamos el caso de una paciente con una variante
atipica de dermatofibrosarcoma protuberans, llamado
tumor de Bednar, que se caracteriza por la presencia de
células dendriticas pigmentadas entre las células fusi-
formes tipicas. El estudio histopatolégico, complemen-
tado con la inmunohistoquimica, es vital para hacer el
diagnéstico de tumor de Bednar.

Es un caso interesante por su presentacion clinica, sus
hallazgos histolégicos y las pocas publicaciones encon-
tradas en la literatura.
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