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Quiz / Dermatofibrosarcoma protuberans pigmentado
(tumor de Bednar)
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| dermatofibrosarcoma protuberans (DFsp) es un tu-

mor cutdneo, fibrohistiocitico, poco frecuente, local-
mente agresivo que infiltra dermis y tejido celular subcu-
tdneo, con grado de malignidad intermedio y alto riesgo
de recurrencia, aunque con bajo riesgo de metdstasis.”
El tumor de Bednar o dermatofibrosarcoma protuberans
pigmentado se describié por primera vez en 1957 como

Figura 1. Aspecto dlinico de la neoformacién nodular, eritematoviolcea.
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Figura 2. Corte histolégico en HE que muestra la proliferacion difusa, de células
fusiformes con disposicion arremolinada, infiltrando tejido adiposo con patrén en
“panal de abejas”
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un neurofibroma estoriforme; actualmente se considera la
variante pigmentada del DFsP y su incidencia es de alre-
dedor de 1 a 59 de todos los DEsp.* Afecta a personas jove-
nes como un tumor cutdneo o subcutineo de crecimiento
lento a través de los aios’ Su presentacién en la infancia
es raro, sin embargo, se han reportado casos congénitos.
Se estima que representa el 0.19% de todos los cdnceres y
su incidencia es de 0.8 a 4.5 casos por millén de habitan-
tes al ano.” Se localiza principalmente en tronco, regién
inguinal o en extremidades inferiores.® El tumor de Bed-
nar comparte caracteristicas histoldgicas y citogenéticas

Figura 3. (A) En el acercamiento se observan las células fusiformes poco atipicas,
con los depésitos de pigmento melanico. (B) Tincién de Fontana-Masson que tifie
de color negro los granulos de pigmento melanico.
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Figura 4. Se muestra la positividad de las células ahusadas proliferantes, a CD34.
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Figura 5. Inmunomarcacion con proteina S-100 y EMA son negativas en las células proliferantes, en
color marrén se observan los depésitos de melanina.

similares al DFsP; con alteraciones moleculares que invo-
lucran la coldgena tipo 1 alfa (coL1ar) en el cromosoma
17q y el gen que codifica el polipéptido beta del factor de
crecimiento derivado de plaquetas (PDGFB) en el cromo-
soma 22q. Sin embargo, difiere en la presencia de célu-
las dendriticas pigmentadas’ Su patogenia no estd bien
definida; debido a estudios de inmunohistoquimica, en
afos recientes se originé una teoria basada en la dualidad
celular, en donde el tumor de Bednar se origina de dos
linajes celulares diferentes: uno pigmentado y el otro sin
pigmento. No se ha establecido si estos dos linajes estdn
relacionados o son independientes, si ambos representan
células tumorales o unicamente uno es tumoral y el otro
reactivo.>"

En el estudio histolégico se observa un tumor com-
puesto por células fusiformes mesenquimales que adquie-
ren una disposicién arremolinada, entremezcladas con
células que contienen pigmento. Las células fusiformes
que son similares a fibroblastos tienen un nucleo elon-
gado con nucléolo prominente y citoplasma escaso. Las
células muestran escaso pleomorfismo y un indice mitési-
co bajo. Por inmunomarcacién las células fusiformes son
positivas a CD34, SMA y citoqueratinas, D117 es focalmente
positiva; y son negativas para s-100 y HMB-45. Las células
pigmentadas muestran diversidad en la inmunomarca-
cién." El diagnéstico diferencial histolégico representa
un reto, y los tumores que se incluyen son: melanoma
desmoplésico, neurofibroma melandtico, schwanoma
melanético, hamartoma cutdneo neurocristico y nevo azul
celular.” El tratamiento es la escisién quirdrgica completa
con margen amplio o cirugia micrografica de Mohs. La
recomendacién es margenes de 2 a 4 cm y seguimiento a
largo plazo.” En el estudio realizado por Foroozan y cola-
boradores® se demostré que habia menor recurrencia con
la cirugia micrografica de Mohs que con la cirugia con-
vencional (1.1 vs. 6-32%), por lo que la primera se prefiere
como método quirdrgico. En casos recurrentes, metasta-
sicos o primarios localmente avanzados, se ha utilizado
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como tratamiento adyuvante imatinib en dosis de 600 mg
al dia, con respuesta favorable.™
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