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Caso Clinico

Tumor de Bednar (dermatofibrossarcoma

protuberante pigmentado): relato de um caso’
Bednar tumor (pigmented dermatofibrosarcoma
protuberans): a case report’

Antdnio Pedro Mendes Schettini’
Greicianne Nakamura'

Patricia Motta de Morais'
Carlos Alberto Chirano’

Resumo: O tumor de Bednar é uma rara neoplasia da pele, considerada variante pigmentada
do dermatofibrossarcoma protuberans. O diagnéstico € confirmado pelo exame histopatologi-
co e estudo imuno-histoquimico. O tumor de Bednar é agressivo localmente, recidivando com
frequiiéncia, mas raramente ocorrem metastases. O procedimento terapéutico mais adequado é
a cirurgia microgrifica de Mohs. Relata-se o caso de uma paciente de 35 anos, portadora dessa
rara neoplasia, cujo diagnostico foi estabelecido por exame histopatoldgico e estudo imuno-his-
toquimico. Ressalta-se a importancia de o dermatologista estar atento para suspeitar do dia-
gnostico e dispor dos meios necessarios para confirma-lo, adotando a melhor conduta.
Palavras-chave:  Dermatofibrossarcoma/cirurgia;  Dermatofibrossarcoma/diagnéstico;
Fibrossarcoma/diagnoéstico; Imuno-histoquimica; Neoplasias cutaneas/cirurgia/diagndstico.

Abstract: Bednar tumor is a rare skin neoplasm, considered to be a pigmented variant of
dermatofibrosarcoma protuberans. Diagnosis is confirmed through bistopathologic exami-
nation and immunobistochemical evaluation. Bednar tumor is aggressive locally and
recurrences are frequent, but metastases are rare. The most appropriate therapeutic proce-
dure is Mobs' micrographic surgery. The case report presents a 35-year-old patient with this
rare neoplasm in which the diagnosis was established through bistopathologic examination
and immunobhistochemical study. The importance is emphasized for dermatologists to be
attentive for diagnostic suspicion and bave available the necessary means to confirm the
diagnosis in order to adopt the best procedure.

Keywords: Dermatofibrosarcomay/surgery; Dermatofibrosarcomaj/diagnosis;
Fibrosarcomay/diagnosis; Immunobistochemistry; Skin neoplasms/surgery;

Skin neoplasms/surgery/diagnosis.

INTRODUCAO

O tumor de Bednar é raro e foi descrito por
Bednar em 1957." E considerado uma variante pigmen-
tada do dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) e
dele difere pela presenga, no exame histopatolégico,
de células dendriticas contendo melanina, dispersas
de permeio as células fusiformes caracteristicas do
DFSP. Acomete predominantemente individuos na ter-
ceira e quarta décadas de vida, porém também pode
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ocorrer na infincia.” Tem sido descrito em todas as
etnias, com predominincia em negros.’ Estima-se que
corresponda a proporc¢ao varidvel de um a 5% do total
de todos os DFSPs, que, por sua vez, representam 0,1%
dos canceres da pele.”” O quadro clinico é constituido
de lesbes em placa, acastanhadas ou eritémato-azula-
das, de superficie lisa, contornos irregulares e consis-
téncia firme, aderidas a planos profundos.®® Por ser
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raro, o diagnéstico € estabelecido pelo exame histopa-
tolégico e estudo imuno-histoquimico. O tratamento
recomendado ¢é a cirurgia microgrifica de Mohs, mas,
por ser um tumor agressivo com potencial para metas-
tases, deve ser acompanhado por periodo prolonga-
do, havendo relatos de recorréncias até 23 anos apos
a retirada da lesio inicial.”

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 35 anos, parda,
procedente de Manaus, procurou o servico de der-
matologia da Fundacio Alfredo da Matta (Manaus,
AM), com histéria de "tumor nas costas" hi um ano.
A lesio era assintomatica, tendo procurado atendi-
mento médico por orientacio de familiares. Ao
exame dermatolégico observava-se uma lesio em
placa de limites bem definidos, de colora¢ao azul-
escura, superficie lisa e levemente deprimida na por-
cio central. localizada na regiio médio-dorsal
(Figuras 1 e 2). A paciente apresentava bom estado
geral e, a palpacio, nao se evidenciaram linfoadeno-
megalias ou visceromegalias. Foi realizada biopsia da
lesio com punch de 4mm para estudo histopatoldgi-
co e imuno-histoquimico. O exame histopatoldgico
revelou neoplasia ocupando a derme e o tecido celu-
lar subcutineo, composta por células de grandes
nucleos, fusiformes, dispostas em feixes irregulares
que se interconectam e, de permeio a essas, células
fusiformes contendo pigmento melanico (Figuras 3 e
4). O painel de anticorpos utilizado no estudo
imuno-histoquimico pela técnica avidina-biotina
peroxidase (ABC) mostrou positividade para o CD 34
e foi negativo para HHF 35, actina muscular, desmi-

FIGURA 1:
Placa de
coloragao
azulada,
limites bem
definidos,
localizada

na regiao
médio-dorsal
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FIGURA 2: Detalhe da lesao. Placa de superficie lisa, levemente
deprimida na por¢ao central

na e proteina S-100 (Figuras 5 e 6). Foi realizada exé-
rese cirurgica total da lesao com margens laterais de
3cm estando as margens do material obtido histolo-
gicamente livres de células tumorais. A paciente vem
sendo acompanhada hi um ano.

DISCUSSAO

Inicialmente designado "storiform neurofibro-
ma" por Bednar em 1957 essa variante do dermatofi-
brossarcoma protuberans contém abundante pig-
mento melanico." O tumor de Bednar é raro e, em
séries de casos publicados, corresponde a propor¢ao
que varia de um a 5% dos casos de dermatofibrossar-
coma protuberans.” Alguns relatos sugerem ligeira
predominincia do sexo masculino, outros demons-
tram distribuicao igual em ambos os sexos. Tem sido
descrito em todas as etnias, porém ha predominincia
em negros."" Em geral ocorre na terceira e quarta
décadas de vida, mas tém sido descritos casos em
criancas e neonatos, incluindo a ocorréncia de tumor
de Bednar congénito.’ Devido a sua raridade, a avalia-
¢ao quanto a seu comportamento local, progndstico,
tratamento e potencial metastitico é baseada nas
caracteristicas de seu correspondente, o dermatofi-
brossarcoma protuberans. Embora o tratamento seja
cirargico, com margem de seguranca, recorréncias
sdo esperadas, assim como metastases.

De histogénese controversa, pode estar rela-
cionado a remanescentes de tecido mamario embrio-
nario ou a traumas locais diversos, como queimadu-
ras prévias, cicatrizes vacinais, picadas de insetos e
vacinacio (BCG)."

As lesoes apresentam crescimento lento, de
meses ou anos, sendo mais frequente a localizacio no
tronco. Outras areas envolvidas sio: membros supe-
riores e inferiores, cabega e pescogo.’ Os casos publi-
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FiGURA 3: HE x 10. Neoplasia ocupando a derme composta por
células fusiformes e células contendo pigmento melinico

cados mostram, em geral, lesdes em placa, de cor eri-
témato-azulada ou acastanhada, com superficie lisa
ou irregular. Em alguns casos ocorrem lesdes exofiti-
cas, nodulares, multilobulares, de consisténcia firme,
crescimento infiltrativo na derme, podendo atingir
subcutineo, fascia e musculatura profunda, de modo
similar a0 do dermatofibrossarcoma protuberans.’
Por ser raro, o tumor de Bednar representa um
desafio ao dermatologista quanto a seu reconheci-
mento. O aspecto clinico sugere mais comumente o
diagnostico de melanoma ou lesao inflamatoria resi-
dual, sendo os exames histopatologico e imuno-histo-
quimico fundamentais para o diagndstico correto.
Trés populagdes de células foram identificadas
por estudos de microscopia eletronica no tumor de
Bednar. A maioria das células é representada por

FIGURA 4: HE x 40. Detalhe da disposicao celular. Notar pigmento
melanico abundante dentro de algumas células dispersas na
derme e no subcutaneo
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a técnica da avidina-biotina peroxidase

fibroblastos. A segunda populagio celular exibe pro-
longamentos alongados finos parcial ou completa-
mente envolvidos por membrana basal. A terceira
populacio é constituida por células dendriticas con-
tendo melanossomos e pré-melanossomos. A histogé-
nese permanece controversa.”

Nos estudos de imuno-histoquimica a maioria
das células tumorais exibe positividade para CD 34 e
vimentina, sendo negativa para enolase neurOnio-
especifica, HMB-45 e proteina S-100. No entanto, as
células que contém melanina podem reagir positiva-
mente para a proteina S-100 e vimentina.”

O tumor de Bednar é agressivo e localmente
invasivo, possuindo tendéncia pronunciada a recorrén-
cias locais. Metastases sao raras e tardias, e a dissemina-
¢ao pode ocorrer preferencialmente por via hematogé-

FIGURA 6: Imuno-histoquimica. Positividade do anticorpo contra
CD 34, confirmando o diagnéstico

An Bras Dermatol. 2005;80(3):273-6.



276 Morais PM, Schettini APM, Chirano CA, Nakamura G.

nica e raramente por via linfatica. O principal sitio das
metastases € o pulmao, porém o0ssos, figado, pancreas,
estdmago, intestino, tiredide e cérebro podem ser
envolvidos. Em casos de lesdes disseminadas, pode
ocorrer transformagcio fibrossarcomatosa do tumor.'*"

O tratamento de escolha é a cirurgia microgra-
fica de Mohs, pois a fonte principal de recorréncia do
tumor parece ser grupos celulares localizados profun-
damente no tecido celular subcutineo, fiscia e feixes
musculares, que podem nao ter sido excisados pelas
técnicas cirdrgicas convencionais.

No caso relatado, o diagndstico nao foi pen-
sado a principio, tendo sido determinado pelos exa-
mes histopatolégico e imuno-histoquimico. Como a
técnica de Mohs nio ¢ disponivel rotineiramente no
Brasil, optou-se por uma ampla retirada da lesao,
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