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3Qué se sabe del tema que trata este estudio? 3Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

El tumor de Bednar o dermatofibrosarcoma protuberans pigmen- Se presenta un caso pedidtrico en el que, como estrategia terapéu-
tado es un tumor muy infrecuente cuyo tratamiento de eleccién es tica, se lleva a cabo una variante de cirugia microgréfica de Mohs
la extirpacion completa de la lesién con margenes amplios de resec- con cobertura del defecto con un apésito de sustitucion dérmica.

ci6n para reducir la tasa de recidiva y recurrencia.

Resumen

El tumor de Bednar es un sarcoma de bajo grado, infrecuente, considerado como la variante pigmen-
tada del dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP). Objetivo: describir las caracteristicas clinicas,
histopatolégicas, el tratamiento y la evolucion de un caso pediatrico de esta infrecuente neoplasia.
Caso Clinico: escolar de 9 anos que consulté por una papula indurada asintomatica, de dos anos de
evolucidén en el dorso del cuarto dedo del pie izquierdo. La biopsia incisional de la lesién fue com-
patibles con un DFSP pigmentado. El estudio inmunohistoquimico mostré positividad intensa para
CD34 en toda la lesién, con factor XIIla negativo. Se complementé el estudio de la pieza histolégica
con citogenética molecular FISH para el gen PDGFB (22q13.1) el cual reflejé un patrén anémalo en
las células tumorales, no asi en los melanocitos ni en la piel peritumoral. Se realizé cirugia microgra-
fica de Mohs diferida con cobertura mediante sustituto dérmico, sin recidiva ni recurrencia tumoral a
los 5 anos de seguimiento. Conclusiones: El DESP pigmentado es un sarcoma de bajo grado, que muy
infrecuentemente se presenta en pacientes pedidtricos. Las variantes cldsica y pigmentada deben ser
sospechadas ante una lesién papulonodular tnica, de crecimiento lento y progresivo, con presencia
de células fusiformes con patrén estoriforme en la biopsia y con estudio inmunohistoquimico positi-
vo para CD34. Es una entidad con buen pronéstico, con escaso riesgo de recurrencia y metdstasis, si
se logra la realizacién de una extirpacion completa.
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Abstract

Bednar tumor is a rare low-grade sarcoma considered the pigmented variant of dermatofibrosarco-
ma protuberans (DFSP). Objective: To describe the clinical and histopathological characteristics,

Keywords:
Dermatofibrosarcoma;
Mohs surgery;

Skin Neoplasm;

treatment and evolution of this rare neoplasm. Clinical Case: A 9-year old female presented with a  Skin;

2-year history of an indurated, asymptomatic papule on the back of her fourth left toe. The incisio-
nal biopsy was compatible with pigmented DFSP. The immunohistochemical study showed intense

Artificial;
Sarcoma

positivity for CD34 throughout the lesion, with negative factor XIIla. We complemented the study
with molecular cytogenetics (FISH) for PDGFB gene (22q13.1) which showed an abnormal pattern
in tumor cells, but not in the melanocytes or the peritumoral skin. Delayed Mohs surgery and skin
substitute dressing were performed without neoplastic recurrence at 5 years of follow up. Conclu-
sion: Pigmented DFSP is a low-grade sarcoma that is very rare in pediatric patients. The classical and
pigmented variants should be suspected in the presence of a single papulonodular lesion of slow and
progressive growth, with presence of spindle cells with storiform pattern in the biopsy and positive
immunohistochemical study for CD34. It is an entity with good prognosis, with little risk of recurren-
ce and metastasis, if complete excision is achieved.
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Introducciéon

El dermatofibrosarcoma protuberans (DESP) es
una neoplasia de tejido conectivo de crecimiento len-
to y agresividad local, lo que le confiere una tendencia
importante a la recurrencia pero rara vez metastdtica'.
Es un tumor considerado de bajo grado que constituye
menos del 2% de todos los sarcomas?, presentdndose
de forma mds frecuente entre la segunda y la quinta dé-
cada de la vida. Las series de casos de DFSP en la edad
pedidtrica reflejan la baja prevalencia de esta entidad
en la infancia: 13 pacientes en una serie en Madrid en
11 anos de estudio®; 17 casos, en 10 afos de seguimien-
to en un centro canadiense* y una tercera publicacién
estadounidense que incluye 452 casos diagnosticados
en un periodo de 37 afios®. En estudios con mayor nu-
mero de paciente, se ha reportado una incidencia de
0,8 a 5 casos por millén de habitante/afo en la infan-
cia’, una incidencia ain menor que en adultos.

El DFSP pigmentado se presenta inicialmente
como una pépula de color piel, marrén o violdcea, que
evoluciona hacia una placa o tumor, de crecimiento
lento, indolente que progresivamente da lugar a una
masa multinodular que protruye"2 Se puede presentar
en cualquier localizacion, aunque lo mas frecuente es
en tronco, en concreto en regién dorsal y en hombros.
Es un tumor inicialmente dérmico, que, con el tiempo,
va infiltrando en profundidad, afectando tejido celular
subcutédneo, fascia, musculo e incluso hueso.

La primera descripciéon del DFSP pigmentado fue
publicada por Bednar en 1957 como “neurofibroma
pigmentado estoriforme™. Esta variante constituye
entre el 1 yel 5% de los casos de DFSP*® y comparte las
caracteristicas clinicas, epidemioldgicas, histopatoldgi-
cas y prondsticas de la variante cldsica’. Su etiologia no
estd aun claramente establecida. Se postula la posibili-
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dad de que el tumor de Bednar se origine a partir de la
colonizacién de un DFSP por melanocitos®”’.

El retraso diagndstico de esta patologia es frecuen-
te, especialmente en la edad pedidtrica, por lo que se
requiere un alto grado de sospecha para su diagndstico.
El tratamiento de eleccion es la extirpacién completa
de la lesién, mediante cirugia de Mohs o cirugia con-
vencional con mérgenes amplios, lo que permite una
disminucién de la tasa de recurrencia y recidiva.

La experiencia en DSFP pedidtrico es escasa y se
basa en casos clinicos aislados publicados'’. El objetivo
de este trabajo es describir las caracteristicas clinicas,
histopatolégicas, el tratamiento y la evolucion de un
caso pedidtrico de esta infrecuente neoplasia.

Caso Clinico

Escolar de sexo femenino, de 9 afios de edad, sin
antecedentes médico-quirdrgicos relevantes, fue deri-
vada a nuestro centro por la presencia de una papula
indurada, asintomatica, de dos afios de evolucién, lo-
calizada en el dorso del cuarto dedo del pie izquierdo.
En el centro de la lesién se observaba una zona vio-
laceo-parduzca rodeada por un borde eritematoso. La
lesién completa alcanzaba 8 mm de didmetro mayor
(figura 1).

Se realiz6 una ecografia de partes blandas, la cual
result inespecifica por lo que realizé una biopsia in-
cisional diagnéstica. Histoldgicamente, se observé
una proliferacién centrada en la dermis, con exten-
sién al tejido celular subcutdneo, donde los lobulillos
del paniculo se encontraban afectos por la infiltracién
tumoral. La epidermis se encontraba conservada. La
tumoracién estaba conformada por células pequenias,
de nucleos fusiformes y citoplasma escaso, organiza-
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dos en fasciculos con un patrén estoriforme, en el que
las células alargadas se disponian con una morfologia
arremolinada entre los haces de colageno.

El estudio inmunohistoquimico mostré una posi-
tividad intensa para CD34 en toda la lesién, con factor
XIIIa negativo (figura 2). En el espesor de la prolifera-
cién, se observaban escasas figuras de mitosis y células
alargadas y dendritiformes sin atipia, con positividad
aislada para S-100, HMB-45 y Melan-A.

Se complement¢ el estudio de la pieza histoldgica
con citogenética molecular FISH para el gen PDGFB
(22q13.1) el cual reflejé un patrén anémalo en las cé-
lulas tumorales, no asi en los melanocitos ni en la piel
peritumoral.

Con el diagnéstico de DFSP pigmentado, se pro-
cedi a realizar estudio de estadificacién con analitica
de sangre, de orina, radiografia de térax, tomografia
computarizada torécica, ecografia abdominopélvica,
resonancia magnética de la extremidad inferior y pie
izquierdos. Ningtn estudio mostré6 hallazgos relevan-
tes, descartando la metdstasis a distancia.

Se procedié a la extirpacién completa de la lesién
con una variante de cirugia microgréfica de Mohs (in-
cisién a 90°) y cobertura inicial con apésito Integra®,
que permiti6 la formacién de un tejido de granulacion,
para la realizacién de un injerto parcial en un segundo
tiempo, con minimo defecto estético (figura 3).

Desde entonces, la paciente ha realizado segui-

Figura 1. A) Imagen clinica: papula viola-
cea en cara dorsal de cuarto dedo de pie
izquierdo. B) Imagen de dermatoscopia ex
vivo tras biopsia incisional: se observa la
presencia de pigmento en dermis y tejido
celular subcutaneo, diferente del observable
en una lesion melanocitica (en la que no se
observaria la pigmentacién marronacea en
capas epidermis o azul-gris en dermis).

Figura 2. Histopatologia: A) Proliferacion
celular en dermis que respeta la epidermis
(x10,hematoxilina-eosina). B) A mayor
aumento: células pequefias monomorfas,
de nucleos fusiformes y citoplasma escaso
organizados en fasciculos con patron es-
toriforme, acompanados de melanocitos
alargados y dentriticos no atipicos, pigmen-
tados. Inmunohistoquimica. €) Marcador
CD34: intensa positividad. D) Marcador
S-100: positividad aislada en melanocitos,
negatividad para el resto de la lesién.
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Figura 3. A) Planificacion
de cirugia micrografica de
Mohs, con incisién a 90°.
B) Defecto primario tras
extirpacion. €) Cobertura
del defecto con aposito
Integra®. D) Resultado tras
dos afos de la cirugia.
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miento multidisciplinario por los servicios de oncohe-
matologia infantil, cirugfa plastica infantil y derma-
tologfa pediatrica de nuestro centro. Se han realizado
controles clinicos y radiolégicos periddicos, basados
en las recomendaciones de las guias clinicas interna-
cionales'"'?: durante el primer ano, trimestral; durante
el segundo y tercer afio, cada 4 meses; semestral hasta
el quinto afio y se recomienda hasta diez anos después
del diagnéstico, seguimiento anual. En nuestro caso, se
ha completado seguimiento durante 5 anos, sin recu-
rrencia ni aparicién de enfermedad a distancia tras la
extirpaciéon completa de la lesion.

Discusién

La presentacion clinica del DFSP en la infancia es
similar a la del adulto; suelen ser lesiones asintomati-
cas, con un tamano medio de 1-5 cm al diagnéstico®
que se caracterizan por tener un crecimiento progresi-
vo paulatino, como el caso presentado.

Existe una variante de DFSP congénito, una enti-
dad adn mds infrecuente, que suele pasar desapercibida
y ser diagnosticada meses o afos tras el nacimiento. En
la forma congénita, se han descrito tres patrones clini-
cos de presentacion'*: en forma de placa infiltrada; en
forma de placa esclerdtica (morfea-like); y en forma de
placa atréfica (anetodermia-like); todas ellas, si se de-
jan evolucionar, pueden ir creciendo progresivamente
hasta dar lugar a la presentacion clinica habitual®.

El diagnéstico diferencial clinico del DESP en la
infancia debe incluir: tumores y malformaciones vas-
culares, queloides, cicatrices, higromas quisticos, mio-
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fibromas infantiles, pilomatricoma y de forma clinico-
histoldgica, dermatofibroma, nevus azul celular, fibro-
sarcoma, rabdomiosarcoma y melanoma maligno's".
Por tanto, toda tumoracién o lesién nodular, de creci-
miento progresivo y evolucién prolongada, que no se
resuelva de forma espontdnea, debe ser biopsiada para
descartar malignidad.

En el estudio histopatoldgico, macroscépicamente,
el DFSP se presenta como una masa tnica, bien delimi-
tada y localizada en la dermis. Microscépicamente, su
apariencia es la de un fibrosarcoma bien diferenciado,
con una proliferacién de células pequenas, fusiformes,
con escaso pleomorfismo y baja actividad mitética'®. El
estroma presenta cantidades variables de coldgeno y ca-
pilares. Las células tumorales se agrupan en pequenos
fasciculos irregulares, que adquieren un patrén estori-
forme, similar al observado en el dermatofibrosarcoma
clasico, pero con la presencia de melanocitos dispersos
entre las células fusiformes como dato caracteristico de
la variante pigmentada'®, tal y como se aprecia en el es-
tudio histopatolégico del caso presentado. El compo-
nente tumoral principal presenta una densidad mayor
en su parte central, desde donde emite proyecciones
que infiltran al tejido celular subcutdneo, dando lugar
al patrén denominado “en panal de abejas”.

CD34 es el marcador inmunohistoquimico de ma-
yor utilidad para la distincién del DFSP de otros tumo-
res fibrohistiocitarios'. El DFSP pigmentado muestra
una positividad intensa en todas las células tumorales
fusiformes para CD34 (XIIla negativas) y con positi-
vidad aislada para S-100 y HMB-45 en el componente
melanocitico de la forma pigmentada.
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Variantes de dermatofibroma (DF), como la celu-
lar o la profunda, pueden ser diferenciadas del DFSP
mediante esta técnica, dado que estas ultimas marcan
negativo para CD34 y positivo para fXIITa'**. Schwan-
nomas y neurofibromas marcan de forma muy intensa
S-100; leiomiomas y leiomiosarcomas presentan posi-
tividad a multiples marcadores de musculo liso (acti-
na, desmina y vimentina) y la presencia de positividad
en toda la lesién para S-100, HBM-45 y Melan-A son
sugestivas de melanoma. Todas estas entidades ante-
riores son CD34 negativo.

Los estudios de citogenética muestran la presen-
cia de una traslocacion entre los cromosomas 17 y 22
hasta en el 95% de los DFSP, incluyendo su variante
pigmentada?®, tal y como refleja nuestro caso. Esta tras-
locacién se traduce en la produccién de la proteina de
fusion COL1A1-PDGFBR (coldgeno tipo 1 alfa y re-
ceptor beta del factor de crecimiento derivado de las
plaquetas) generando la activacién constitutiva de este
receptor y el crecimiento descontrolado de células de
tejido conectivo, originando la neoplasia. En los casos
publicados de DFSP con el gen de fusiéon COL1AI-
PDGFB, la localizacién del punto de corte del gen PD-
GFB es constante en el exén 2, sin embargo, la del gen
COL1A1 es muy variable. Hasta la fecha, el DESP es el
unico tumor en el cual se ha demostrado esta trasloca-
cién somadtica especifica?®?!.

El tratamiento de eleccién es la extirpacion qui-
rurgica completa, lo cual estd dificultado por el creci-
miento asimétrico e infiltrativo del tumor. La cirugia
de Mohs es la técnicade eleccion®?%; en caso de tener
que recurrir a cirugia convencional, se deben asegu-
rar margenes amplios (2 a 4 cm). En nuestro caso,
se realiz6 una variante de la cirugia microgréfica con
incisién a 90°, (dado que por definicién en esta téc-
nica se practica a 45°), con la intencién de asegurar
mérgenes en todos los planos cutdneos (epidermis,
dermis e hipodermis). Asi mismo, el defecto se cubri6
en un primer tiempo con un sustitutivo dérmico que
permiti6 la realizaciéon de un injerto de piel parcial en
segundo tiempo que mejord el resultado estético final
y que, probablemente, disminuy® las posibles compli-
caciones del injerto si se hubiese realizado en el mismo
tiempo quirurgico que la extirpacion.

La resecciéon incompleta se asocia con una alta
tasa de recurrencia, reportada hasta en el 20-50% en
adultos, y con enfermedad metastdsica, reportada en el
4-5% de los pacientes adultos®. El riesgo de recidiva es

mayor cuanto mayor es el nimero de intervenciones
y mayor es el tiempo de demora en conseguir extirpar
toda la carga tumoral. Para una mayor caracterizacién
del prondstico y evolucién del DFSP en la infancia son
necesarios estudios a largo plazo, no realizados hasta el
momento probablemente por la escasa incidencia de
este tumor.

Conclusiones

El DESP pigmentado es una variante de DFSP, un
sarcoma de bajo grado muy poco prevalente, que muy
infrecuentemente puede presentarse en pacientes pe-
diatricos, como el caso presentado. Las variantes cldsi-
cay pigmentada deben ser sospechadas ante una lesién
papulonodular unica, de crecimiento lento y progre-
sivo, con presencia de células fusiformes con patrén
estoriforme en la biopsia y con estudio inmunohisto-
quimico positivo para CD34. El tratamiento es quirtr-
gico, siendo la cirugia de Mohs la técnica de eleccion.
Es una entidad con buen prondstico, con escaso riesgo
de recurrencia y metdstasis, si se logra la realizacién de
una extirpacién completa.
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