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Resumen

El Tumor de Bednard es una rara forma de presentacion del
Dermatofibrosarcoma Protuberans, clasificado como un sar-
coma de bajo grado con alta agresividad local y tendencia a
la recurrencia cuando no presenta margenes quirtrgicos ade-
cuados. Presenta una dificil aproximacion inicial y notoria de-
mora en el correcto diagndstico, lo que muchas veces influye
negativamente en su prondstico.

Presentamos en el siguiente reporte un paciente de 24 afios
con diagndstico de Tumor de Bednard, que se presenté como
un tumor sdlido subcuténeo de larga data.

Palabras claves: Tumor Bednard, Dermatofibrosarcoma Pro-
tuberans.

Summary

Bednard tumor is a rare form of presentation of dermatofibro-
sarcoma protuberans. It is classified as a low-grade sarcoma
with high local aggressiveness and relapse tendency when in-
adequate surgical margins are present after surgery. Diagnosis
is difficult and shows a marked delay in the correct diagnosis,
affecting the prognosis. We present a case-report of a patient
with the diagnosis of Bednard tumor presented as a subcuta-
neous long standing solid tumor.

Key words: Bednard tumor, Dermatofibrosarcoma Protuberans.

Introduccion

El Dermatofibrosarcoma Protuberans (DFSP) es un sarcoma
fibrohistiocitico de bajo grado, poco comun (0,1% de todas las
neoplasias y 1 % de todos los sarcomas de tejidos blandos),
originado en la dermis. Puede extenderse en profundidad al
tejido subcutaneo por su alta agresividad local y ademas es
capaz de generar metastasis a distancia, aunque muy rara-
mente. Una variante muy poco comun de éste es el tumor de
Bednard, el cual se diferencia del DFSP comun por presentar
al examen histopatoldgico, células dendriticas con melanina,
dispersas en medio de las células fusiformes caracteristicas
del DFSP. Constituye solo el 1% de todos los DFSP!

El DFSP comun, generalmente es de crecimiento lento, ini-
ciandose habitualmente como una placa violacea agregando-
se posteriormente el componente nodular.
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Su etiopatogenia no es del todo clara, pero se ha asociado
a traumas y lesiones previas en zonas comprometidas por el
tumor.

Debido a que son neoplasias poco frecuentes, el diagndstico
de certeza se establece por medio de examen histopatoldgico,
acompafado de la inmunohistoquimica.

En general el tratamiento recomendado es la cirugia microgra-
fica de Mohs, pero ya que se trata de un tumor agresivo con
potencial metastasico, debe realizarse un periodo prolongado
de seguimiento, inclusive de por vida, ya que existen informes
de recurrencias de hasta mas de dos décadas luego de la eli-
minacién de la lesién inicial.

En el presente trabajo presentamos un caso de DFSP pigmen-
tado en un paciente de 24 afios.
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Figura 1

En cara anterior de extremidad inferior izquierda, se
aprecia tumor de 3 x 3 cm, con piel levemente eritema-
tosa y elementos satélites hiperpigmentados.

Figura 2

Solucion de continuidad secundaria a reseccién amplia
del tumor.

Figura 3

En estudio histopatoldgico se observan células elon-
gadas con citoplasma escaso y eosindfilo, las cuales
se disponen en fasciculos cortos arremolinados en un
estroma colagenoso. Numerosas células dendriticas

pigmentadas, dispersas a través de la lesion.
Izquierda: Tincién CD34 positiva (20X).

Cuadrante superior derecho: Tincion FXllla negativa (40X).
Cuadrante inferior derecho EMA negativa (20X).
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Caso clinico

Paciente de sexo masculino, 24 afios, sin antecedentes mérbi-
dos de relevancia. Presenta historia de 20 afios de evolucion,
caracterizada por aparicién en cara interna de extremidad in-
ferior izquierda de una lesion tumoral de crecimiento lento y
progresivo, que al momento de la consulta es de 3 x 3 c¢m,
con eritema leve sobre y alrededor de la lesion, con algunas
zonas satélites hiperpigmentadas en el borde (Figura 1). Se
decide realizar Ecografia Doppler de la lesion, la cual reveld
un tumor sélido subcutdneo muy vascularizado junto a una se-
gunda lesion dermohipodérmica sélida de aspecto neoplasico.
Ambas contactan intimamente con ramas de la safena interna
sin comprometer la superficie dsea. Se realizé biopsia con es-
tudio histopatoldgico HE donde se observan células elongadas
con citoplasma escaso y eosindfilo, las cuales se disponen en
fasciculos cortos arremolinados en un estroma colagenoso
con numerosas células dendriticas pigmentadas, dispersas
a través de la lesion. Se realiz6 andlisis inmunohistoquimico
que reveld: tincién CD34 positiva (20X), tincion FXllla negativa
(40X), EMA negativa (20X), compatible con el diagndstico de
DFSP pigmentado (Figura 3).

Se realiz6 reseccién amplia del tumor (Figura 2), diseccion
ganglionar y reseccion de periostio.

La biopsia rapida intraoperatoria informé margenes laterales
adecuados, el mas cercano a 1,8 cm y el profundo a menos
de 1 ¢cm. Se cubrid el defecto con colgajo de muslo izquierdo.
El paciente evoluciond favorablemente y continiia en control
en nuestro departamento, sin evidencias de recidiva local des-
pués de dos afos de seguimiento.

Discusion

Inicialmente designado como “neurofibroma estoriforme” por
Bednard en 1957, esta variante del DFSP contiene abundan-
tes células dendriticas con melanina, dispersas en medio de
las células fusiformes caracteristicas del DFSP. En general, su
incidencia es rara y se presenta en una proporcién que varia
entre el 1% y el 5% de todos los casos de DFSP".

EI DFSP comun presenta una incidencia global de 4,2 por mi-
16n por afio, siendo mas frecuente entre los 30 y los 50 afios
de edad con una diferencia racial estadisticamente significati-
va, con mayor incidencia en raza negra (6,5 por millén por afio
versus 3,9 por millén por afio en la raza blanca). Algunos traba-
jos demuestran que el sexo masculino es mas susceptible de
presentar DFSP en comparacion con su contraparte femeni-
na', lo cual difiere de lo encontrado por Criscione et al.' en un
estudio retrospectivo de 30 afios de vigilancia, donde afirma
que el sexo femenino tiene una incidencia mas alta de pre-



sentar DFSP en comparacion al masculino (4,4 por millén por
afo versus 4.2 por millén por afio), exceptuando a la poblacion
adulta mayor. Ademas de ésto, concluye que existe una inci-
dencia bastante mayor del tumor de Bednard en la raza negra
en comparacion a raza blanca (incidencia anual en raza negra
es 0,16 por millén versus 0,02 por millén en la raza blanca)'.

La etiopatogenia del DFSP no se conoce a cabalidad, pero se
ha asociado a traumatismos (20%), vacunas y antecedente de
cicatrices previas en las zonas afectadas.

El DFSP es un tumor de crecimiento lento, inicidndose como
una placa violacea, para posteriormente agregarse un compo-
nente nodular importante, con o sin nddulos satélites.

Las zonas mas afectadas son el tronco (42%), extremidades
superiores (23%), extremidades inferiores (18%) y la region de
cabeza y cuello (16%)'.

Es importante destacar que la ocurrencia del DFSP en la nifiez
tiende a ser relativamente poco comun y en general represen-
ta alrededor del 6% de todos los casos de DFSP2.

Los diagndsticos diferenciales iniciales mas frecuentes son
las marcas de nacimiento, seguidas por los hemangiomas y
dermatofibromas, teniendo una media del retraso en su co-
rrecto diagndstico de cinco afios?. Sin embargo, clinicamente
debe realizarse con el dermatofibrosarcoma el diagnostico
diferencial de cicatrices hipertroficas, queloides, melanoma
amelandtico, metastasis cutaneas de carcinoma, la morfea, el
linfoma y el fibrosarcoma. Es por esto que es importante sefia-
lar que en las etapas iniciales de DFSP, cuando la apariencia
caracteristica sobresaliente de la lesion no se ha adquirido, los
errores de diagndstico son comunes, interpretandose general-
mente como una cicatriz hipertrdfica, entre otros. En el estudio
de Martin et al. se estudiaron los perfiles clinicos de las fases
iniciales del DFSP, distinguiéndose tres formas clinicas de pre-
sentacion del DFSP no sobresaliente: 1) morfea-like, caracteri-
zado por la formacion de una placa indurada blanca o marrén,
con la aparicion de una cicatriz tipo morfea. 2) Atrofoderma-
like, caracterizado por la formacién de una placa deprimida,
suave o marron que parece similar a atrofoderma o anetoder-
ma, y 3) Angioma-like, forma menos comun, compuesta por
placas induradas o blandas, rojas o violaceas que tienen una
apariencia clinica similar a las malformaciones vasculares o
Angiomas. Segun estos autores, la presentacion mas comun
en los adultos es la de una gran placa con mdltiples nddulos en
su superficie. En los nifios, las formas no sobresalientes tales
como el patrdn tipo morfea son mas comunes, en particular
cuando las lesiones se localizan en el tronco®.

Ahondando mas en el analisis celular, una de sus caracteris-
ticas especificas del andlisis citogenético es la translocacion
del gen 17g22 y 22q13, con fusién secundaria del gen colage-
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no tipo-1 del cromosoma 17 y el gen del factor B derivado de
crecimiento plaquetario (PDGFB) del cromosoma 22, observa-
da en méas del 90% de los casos, caracteristicas que llevarian
a la activacion del receptor PDFG necesario para el crecimien-
to tumoral presente en la superficie celular del DFSP'#,

El diagnéstico definitivo del DFSP es dificil, tanto en adultos
como en nifios. Ante la sospecha se debe considerar la clini-
ca, un eficaz examen histopatoldgico mediante biopsia incisio-
nal, excisional o por biopsia core (biopsia con aguja trocar),
demostrando las células fusiformes caracteristicas, con tincion
positiva para CD-34 y Vimentina?.

Para el correcto manejo preoperatorio pueden utilizarse méto-
dos de aproximacion iniciales como la tomografia computada
(TC) o la ecografia de partes blandas. Algunos autores pro-
ponen resonancia magnética preoperatoria como examen de
eleccion para determinar el tamafio y extensién del tumor, lo
que facilitaria programar adecuadamente el tratamiento qui-
rargico®. La TC podria ser util postoperatoriamente, en la mo-
nitorizacion de la recurrencia tumoral®.

El adecuado tratamiento del DFSP ha sido un tema muy dis-
cutido en el dltimo tiempo. Se reconoce que el tratamiento de-
finitivo es la reseccion quirlrgica, pero la eleccion del proce-
dimiento y la dimensidn correcta de margenes libres de tumor
forman parte de la discusion actual®.

En el trabajo de Popov et al. se presenta un estudio de 27
pacientes durante un periodo de observacion de 14 afios, en
donde se demuestra que los margenes histologicos libres di-
fieren enormemente de los margenes clinicos y macroscopi-
cos. Exponen que margenes histoldgicos libres de tumor de
1,6 cm serian adecuados para el completo control local, lo que
se relaciona con margenes macroscopicos de 3,1 cmé, a dife-
rencia de lo que se expone en el trabajo de Farma et aP. donde
se estudia retrospectivamente a un grupo de 204 pacientes
en un periodo de 17 afios, a los cuales se les realizd cirugia
amplia para el tratamiento de su DFSP. Aqui se concluye que
con margenes macroscopicos de 2 cm (con un rango de 0,5 a
3 c¢m) se lograria una recurrencia local menor al 1% a los 64
meses de seguimiento. En este estudio, la mayoria (81% de los
pacientes) necesitd solo una intervencion para lograr marge-
nes negativos, lo que nos habla de una recurrencia muy baja
con una cirugia de abordaje amplio, que utiliza margenes rela-
tivamente estrechos de reseccion. De esta manera los autores
presentan esta intervencion como la alternativa de eleccion en
el DFSP de tronco y extremidades’.

Varios trabajos hablan de lo eficaz que resultaria el abordaje
por medio de la cirugia micrografica de Mohs, situacion que se
aprecia en el trabajo de Roh et af, donde se analizan retros-
pectivamente 11 pacientes, durante un periodo de 10 afios.
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Cinco de ellos, tratados previamente con cirugia amplia, pre-
sentaron recurrencias, pero luego de 26 meses de seguimien-
to después de ser sometidos a cirugia micrografica de Mohs
ninguno presento recurrencia. Los autores concluyen que de-
bido a la naturaleza infiltrativa y agresividad local del DFSP
(caracteristica dada por las proyecciones tipo tentaculos que
se observan desde sus células neoplasicas, las cuales infil-
tran el tejido colageno normal, la fascia y el tejido muscular) la
cirugia micrografica de Mohs estaria plenamente justificada
ya que brindaria una vision tridimensional de los margenes
clinicos, ademas de mejores resultados cosméticos en compa-
racion a la tradicional cirugia de abordaje amplio®.

El prondstico del DFSP depende de diversas variables, como
el correcto diagndstico y oportuno tratamiento. Habitualmente
se ha descrito que existiria un riesgo de metastasis de 1% a
5%, en general hacia linfonodos regionales y pulmaén, las que
estarian frecuentemente precedidas por mudltiples recurren-
cias, aunque se han descrito algunas cuantas en ausencia de
recurrencia local®.

Alteraciones moleculares en DFSP como cambios fibrosarco-
matosos nos hablan del mayor riesgo de compromiso local y
de metastasis a distancia. Estos cambios son hipercelularidad,
mayor indice mitdtico y patron histoldgico fascicular y en espi-
na de pescado. Suelen presentar expresion de P53 en un 92%,

en comparacion al 3% que se observa en el DFSP comun, y su
inmunorreactividad para CD34 es muy similar al observado en
el DFSP comun (81% en DFSP con cambio fibrosarcomatoso
v/s 97% en DFSP comun)'.

A pesar de ser fendmenos relativamente raros, los cambios
fibrosarcomatosos han sido ampliamente reconocidos como
una forma de progresién del DFSP, asociada a elevado riesgo
de sufrir metastasis a distancia, como lo exponen Abbott et al.
en su estudio'™ quienes describen un riesgo de 10% a 15%
de metastasis en DFSP que presenten este tipo de patrén, en
comparacion al 1% observado en los DFSP comunes. También
concluyen que serian mas frecuentes en DFSP recurrentes,
(aunque se pueden presentar en DFSP primarios) y, aunque
predisponen bioldgicamente a mayor compromiso metastasi-
co, tendrian un comportamiento similar en cuanto a la agresi-
vidad local del tumor.

Existen otros factores de pobre prondstico en DFSP, como la
presencia de margenes quirdrgicos positivos, elevado indice
mitético, celularidad aumentada y edad mayor a 50 afios'.

Respecto a la terapia paliativa, se han utilizado algunos agen-
tes quimioterapéuticos como Vinblastina, Metotrexato e Imati-
nib, pero hasta el momento no existe la suficiente cantidad de
evidencia, para generar recomendaciones especificas'.
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