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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 características clínicas, 
histopatológicas, el tratamiento y la evolución de un caso pediátrico de esta infrecuente neoplasia. 
Caso Clínico: escolar de 9 años que consultó por una pápula indurada asintomática, de dos años de 
evolución en el dorso del cuarto dedo del pie izquierdo. La biopsia incisional de la lesión fue com-
patibles con un DFSP pigmentado. El estudio inmunohistoquímico mostró positividad intensa para 
CD34 en toda la lesión, con factor XIIIa negativo. Se complementó el estudio de la pieza histológica 
con citogenética molecular FISH para el gen PDGFB (22q13.1) el cual reflejó un patrón anómalo en 
las células tumorales, no así en los melanocitos ni en la piel peritumoral. Se realizó cirugía micrográ-
fica de Mohs diferida con cobertura mediante sustituto dérmico, sin recidiva ni recurrencia tumoral a 
los 5 años de seguimiento. Conclusiones: El DFSP pigmentado es un sarcoma de bajo grado, que muy 
infrecuentemente se presenta en pacientes pediátricos. Las variantes clásica y pigmentada deben ser 
sospechadas ante una lesión papulonodular única, de crecimiento lento y progresivo, con presencia 
de células fusiformes con patrón estoriforme en la biopsia y con estudio inmunohistoquímico positi-
vo para CD34. Es una entidad con buen pronóstico, con escaso riesgo de recurrencia y metástasis, si 
se logra la realización de una extirpación completa.

Versión in press ID 1303

¿Qué se sabe del tema que trata este estudio?

El tumor de Bednar o dermatofibrosarcoma protuberans pigmen-
tado es un tumor muy infrecuente cuyo tratamiento de elección es 
la extirpación completa de la lesión con márgenes amplios de resec-
ción para reducir la tasa de recidiva y recurrencia.

¿Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Se presenta un caso pediátrico en el que, como estrategia terapéu-
tica, se lleva a cabo  una variante de cirugía micrográfica de Mohs 
con cobertura del defecto con un apósito de sustitución dérmica.
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Introducción

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) 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 metastática1. 
Es un tumor considerado de bajo grado que constituye 
menos del 2% de todos los sarcomas2, presentándose 
de forma más frecuente entre la segunda y la quinta dé-
cada de la vida. Las series de casos de DFSP en la edad 
pediátrica reflejan la baja prevalencia de esta entidad 
en la infancia: 13 pacientes en una serie en Madrid en 
11 años de estudio3; 17 casos, en 10 años de seguimien-
to en un centro canadiense4 y una tercera publicación 
estadounidense que incluye 452 casos diagnosticados 
en un periodo de 37 años5. En estudios con mayor nú-
mero de paciente, se ha reportado una incidencia de 
0,8 a 5 casos por millón de habitante/año en la infan-
cia6, una incidencia aún menor que en adultos.

El DFSP pigmentado se presenta inicialmente 
como una pápula de color piel, marrón o violácea, que 
evoluciona hacia una placa o tumor, de crecimiento 
lento, indolente que progresivamente da lugar a una 
masa multinodular que protruye1,2. Se puede presentar 
en cualquier localización, aunque lo más frecuente es 
en tronco, en concreto en región dorsal y en hombros. 
Es un tumor inicialmente dérmico, que, con el tiempo, 
va infiltrando en profundidad, afectando tejido celular 
subcutáneo, fascia, músculo e incluso hueso.

La primera descripción del DFSP pigmentado fue 
publicada por Bednar en 1957 como “neurofibroma 
pigmentado estoriforme”7. Esta variante constituye 
entre el 1 y el 5% de los casos de DFSP8,9 y comparte las 
características clínicas, epidemiológicas, histopatológi-
cas y pronósticas de la variante clásica9. Su etiología no 
está aun claramente establecida. Se postula la posibili-

dad de que el tumor de Bednar se origine a partir de la 
colonización de un DFSP por melanocitos8,9.

El retraso diagnóstico de esta patología es frecuen-
te, especialmente en la edad pediátrica, por lo que se 
requiere un alto grado de sospecha para su diagnóstico. 
El tratamiento de elección es la extirpación completa 
de la lesión, mediante cirugía de Mohs o cirugía con-
vencional con márgenes amplios, lo que permite una 
disminución de la tasa de recurrencia y recidiva. 

La experiencia en DSFP pediátrico es escasa y se 
basa en casos clínicos aislados publicados10. El objetivo 
de este trabajo es describir las características clínicas, 
histopatológicas, el tratamiento y la evolución de un 
caso pediátrico de esta infrecuente neoplasia.

Caso Clínico 

Escolar de sexo femenino, de 9 años de edad, sin 
antecedentes médico-quirúrgicos relevantes, fue deri-
vada a nuestro centro por la presencia de una pápula 
indurada, asintomática, de dos años de evolución, lo-
calizada en el dorso del cuarto dedo del pie izquierdo. 
En el centro de la lesión se observaba una zona vio-
láceo-parduzca rodeada por un borde eritematoso. La 
lesión completa alcanzaba 8 mm de diámetro mayor 
(figura 1). 

Se realizó una ecografía de partes blandas, la cual 
resultó inespecífica por lo que realizó una biopsia in-
cisional diagnóstica. Histológicamente, se observó 
una proliferación centrada en la dermis, con exten-
sión al tejido celular subcutáneo, donde los lobulillos 
del panículo se encontraban afectos por la infiltración 
tumoral. La epidermis se encontraba conservada. La 
tumoración estaba conformada por células pequeñas, 
de núcleos fusiformes y citoplasma escaso, organiza-
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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, 
treatment and evolution of this rare neoplasm. Clinical Case: A 9-year old female presented with a 
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 
positivity for CD34 throughout the lesion, with negative factor XIIIa. 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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dos en fascículos con un patrón estoriforme, en el que 
las células alargadas se disponían con una morfología 
arremolinada entre los haces de colágeno. 

El estudio inmunohistoquímico mostró una posi-
tividad intensa para CD34 en toda la lesión, con factor 
XIIIa negativo (figura 2). En el espesor de la prolifera-
ción, 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 complementó el estudio de la pieza histológica 
con citogenética molecular FISH para el gen PDGFB 
(22q13.1) el cual reflejó un patrón anómalo en las cé-
lulas tumorales, no así en los melanocitos ni en la piel 
peritumoral.

Con el diagnóstico de DFSP pigmentado, se pro-
cedió a realizar estudio de estadificación con analítica 
de sangre, de orina, radiografía de tórax, tomografía 
computarizada torácica, ecografía abdominopélvica, 
resonancia magnética de la extremidad inferior y pie 
izquierdos. Ningún estudio mostró hallazgos relevan-
tes, descartando la metástasis a distancia.

Se procedió a la extirpación completa de la lesión 
con una variante de cirugía micrográfica de Mohs (in-
cisión a 90º) y cobertura inicial con apósito Integra®, 
que permitió la formación de un tejido de granulación, 
para la realización de un injerto parcial en un segundo 
tiempo, con mínimo defecto estético (figura 3).

Desde entonces, la paciente ha realizado segui-

Figura 1. A) Imagen clínica: pápula violá-
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 subcutáneo, diferente del observable 
en una lesión melanocítica (en la que no se 
observaría la pigmentación marronácea en 
capas epidermis o azul-gris en dermis).

Figura 2. Histopatología: A) Proliferación 
celular en dermis que respeta la epidermis 
(x10,hematoxilina-eosina). B) A mayor 
aumento: células pequeñas monomorfas, 
de núcleos fusiformes y citoplasma escaso 
organizados en fascículos con patrón es-
toriforme, acompañados de melanocitos 
alargados y dentríticos no atípicos, pigmen-
tados. Inmunohistoquímica. C)  Marcador 
CD34: intensa positividad. D) Marcador 
S-100: positividad aislada en melanocitos, 
negatividad para el resto de la lesión. 
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miento multidisciplinario por los servicios de oncohe-
matología infantil, cirugía plástica infantil y derma-
tología pediátrica de nuestro centro. Se han realizado 
controles clínicos y radiológicos periódicos, basados 
en las recomendaciones de las guías clínicas interna-
cionales11,12: durante el primer año, trimestral; durante 
el segundo y tercer año, cada 4 meses; semestral hasta 
el quinto año y se recomienda hasta diez años después 
del diagnóstico, seguimiento anual. En nuestro caso, se 
ha completado seguimiento durante 5 años, sin recu-
rrencia ni aparición de enfermedad a distancia tras la 
extirpación completa de la lesión.

Discusión

La presentación clínica del DFSP en la infancia es 
similar a la del adulto; suelen ser lesiones asintomáti-
cas, con un tamaño medio de 1-5 cm al diagnóstico13 
que se caracterizan por tener un crecimiento progresi-
vo paulatino, como el caso presentado.

Existe una variante de DFSP congénito, una enti-
dad aún más infrecuente, que suele pasar desapercibida 
y ser diagnosticada meses o años tras el nacimiento. En 
la forma congénita, se han descrito tres patrones clíni-
cos de presentación14: en forma de placa infiltrada; en 
forma de placa esclerótica (morfea-like); y en forma de 
placa atrófica (anetodermia-like); todas ellas, si se de-
jan evolucionar, pueden ir creciendo progresivamente 
hasta dar lugar a la presentación clínica habitual15.

El diagnóstico diferencial clínico del DFSP en la 
infancia debe incluir: tumores y malformaciones vas-
culares, queloides, cicatrices, higromas quísticos, mio-

fibromas infantiles, pilomatricoma y de forma clínico-
histológica, dermatofibroma, nevus azul celular, fibro-
sarcoma, rabdomiosarcoma y melanoma maligno16,17. 
Por tanto, toda tumoración o lesión nodular, de creci-
miento progresivo y evolución prolongada, que no se 
resuelva de forma espontánea, debe ser biopsiada para 
descartar malignidad.

En el estudio histopatológico, macroscópicamente, 
el DFSP se presenta como una masa única, bien delimi-
tada y localizada en la dermis. Microscópicamente, su 
apariencia es la de un fibrosarcoma bien diferenciado, 
con una proliferación de células pequeñas, fusiformes, 
con escaso pleomorfismo y baja actividad mitótica18. El 
estroma presenta cantidades variables de colágeno y ca-
pilares. Las células tumorales se agrupan en pequeños 
fascículos irregulares, que adquieren un patrón estori-
forme, similar al observado en el dermatofibrosarcoma 
clásico, pero con la presencia de melanocitos dispersos 
entre las células fusiformes como dato característico de 
la variante pigmentada18, tal y como se aprecia en el es-
tudio histopatológico 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 subcutáneo, dando lugar 
al patrón denominado “en panal de abejas”. 

CD34 es el marcador inmunohistoquímico de ma-
yor utilidad para la distinción del DFSP de otros tumo-
res fibrohistiocitarios19. El DFSP pigmentado muestra 
una positividad intensa en todas las células tumorales 
fusiformes para CD34 (XIIIa negativas) y con positi-
vidad aislada para S-100 y HMB-45 en el componente 
melanocítico de la forma pigmentada. 

Figura 3. A) Planificación 
de cirugía micrográfica de 
Mohs, con incisión a 90º. 
B) Defecto primario tras 
extirpación. C) Cobertura 
del defecto con apósito 
Integra®. D) Resultado tras 
dos años de la cirugía.
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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 últimas marcan 
negativo para CD34 y positivo para fXIIIa19,20. Schwan-
nomas y neurofibromas marcan de forma muy intensa 
S-100; leiomiomas y leiomiosarcomas presentan posi-
tividad a múltiples marcadores de músculo liso (acti-
na, desmina y vimentina) y la presencia de positividad 
en toda la lesión 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 traslocación entre los cromosomas 17 y 22 
hasta en el 95% de los DFSP, incluyendo su variante 
pigmentada20, tal y como refleja nuestro caso. Esta tras-
locación se traduce en la producción de la proteína de 
fusión COL1A1–PDGFBR (colágeno tipo 1 alfa y re-
ceptor beta del factor de crecimiento derivado de las 
plaquetas) generando la activación 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 fusión COL1A1-
PDGFB, la localización del punto de corte del gen PD-
GFB es constante en el exón 2, sin embargo, la del gen 
COL1A1 es muy variable. Hasta la fecha, el DFSP es el 
único tumor en el cual se ha demostrado esta trasloca-
ción somática específica20,21. 

El tratamiento de elección es la extirpación qui-
rúrgica completa, lo cual está dificultado por el creci-
miento asimétrico e infiltrativo del tumor. La cirugía 
de Mohs es la técnicade elección22,23; en caso de tener 
que recurrir a cirugía convencional, se deben asegu-
rar márgenes amplios (2 a 4 cm). En nuestro caso, 
se realizó una variante de la cirugía micrográfica con 
incisión a 90º, (dado que por definición en esta téc-
nica se practica a 45º), con la intención de asegurar 
márgenes en todos los planos cutáneos (epidermis, 
dermis e hipodermis). Así mismo, el defecto se cubrió 
en un primer tiempo con un sustitutivo dérmico que 
permitió la realización de un injerto de piel parcial en 
segundo tiempo que mejoró el resultado estético final 
y que, probablemente, disminuyó las posibles compli-
caciones del injerto si se hubiese realizado en el mismo 
tiempo quirúrgico que la extirpación.

La resección incompleta se asocia con una alta 
tasa de recurrencia, reportada hasta en el 20-50% en 
adultos, y con enfermedad metastásica, reportada en el 
4-5% de los pacientes adultos8. El riesgo de recidiva es 

mayor cuanto mayor es el número de intervenciones 
y mayor es el tiempo de demora en conseguir extirpar 
toda la carga tumoral. Para una mayor caracterización 
del pronóstico y evolución 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 DFSP pigmentado es una variante de DFSP, un 
sarcoma de bajo grado muy poco prevalente, que muy 
infrecuentemente puede presentarse en pacientes pe-
diátricos, como el caso presentado. Las variantes clási-
ca y pigmentada deben ser sospechadas ante una lesión 
papulonodular única, de crecimiento lento y progre-
sivo, con presencia de células fusiformes con patrón 
estoriforme en la biopsia y con estudio inmunohisto-
químico positivo para CD34. El tratamiento es quirúr-
gico, siendo la cirugía de Mohs la técnica de elección.
Es una entidad con buen pronóstico, con escaso riesgo 
de recurrencia y metástasis, si se logra la realización de 
una extirpación completa.
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