


DATOS CLINICOS

Paciente de sexo femenino; 16 anos
lesion nodular rojo violacea de 1,2 cm
en cuero cabelludo

dolorosa al roce

crecimiento lento

2 anos de evolucion






DERMATOSCOPIA
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Hallazgos histopatoldgicos

Tumor mesenqguimal fusocelular

Patron estoriforme, monomorfo
Pleomorfismo leve, escasas mitosis

Infiltra tejido adiposo y musculo esquelético
Atrapa anejos y nervios sin destruirlos
Ceélulas dendriticas pigmentadas S100+
IHQ: positividad fuerte y difusa CD34

positividad focal EMA
negatividad S100, actinas, desmina, citogueratinas



DIAGNOSTICO

Dermatofibrosarcoma protuberans
pigmentado

= TUMOR DE BEDNAR

1957 Bednar “Neurofibromas estoriformes”
(9 casos, 4 pigmentados)



TUMOR DE BEDNAR

Variante pigmentada de DFSP

de los DFSP
Malignidad Intermedia (recidivas frecuentes, metastasis raras)
Clinica: lesion nodular de crec. lento
Edad: adultos (jovenes o edad media); casos
pediatricos y congénitos
Localizacion: tronco, cabezal/cuello, extremidades
Morfologia, IHQ
Citogenetica: t(17;22)(g22;913) fusion COL1A1-PDGFB
Tratamiento: extirpacion quirurgica amplia (2-3 cm de
tejido sano).



Histogénesis

- origen neuroectodérmico

“habito neural”

Histopathology 1988: Fletcher y col. (colonizacion melanocitica vs
diferenciacion neuroectodérmica)

HMB-45, NSE, S100 negativos en ceélulas tumorales
s6lo melanocitos dendriticos acompanantes son S-100 positivos

- origen fibroblastico



Rasgos distintivos
Tumor de Bednar/DFSP

o Celulas dendriticas pigmentadas

e Tasa de recidivas menor
(17% Bednar; 20-49% DFSP)

« DD: Dermatofibroma pigmentado, Neurofiboroma
pigmentado, Nevus azul celular, Melanoma
desmoplasico, Schwannoma melanotico psamomatoso,

otros.
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