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RESUMO

O tumor de Bednar é uma variante rara do dermatofibrossarcoma protuberans. Paciente mulher, 45
anos, apresentava macula azulada em crescimento no ombro. A bidpsia mostrou neoplasia fusocelular
pigmentada, com imunohistoquimica positiva para CD34 e negativa para S100 e SOX-10. Realizou-se
exérese cirirgica com mapeamento de margens. O tratamento cirtirgico com controle de margens é o
padrio-ouro para o manejo do tumor de Bednar. A técnica garante ressec¢do completa, com resultados
comparéveis aos da cirurgia micrografica de Mohs. O caso destaca a importancia da suspei¢io clinica em
lesdes cutaneas hiperpigmentadas atipicas.
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ABSTRACT

Bednar tumor is a rare variant of dermatofibrosarcoma protuberans. A 45-year-old woman presented
with a progressively enlarging bluish macule on the shoulder. Biopsy revealed a pigmented spindle cell
neoplasm, with immunohistochemistry positive for CD34 and negative for S100 and SOX-10. Surgical
excision with margin mapping was performed. Surgical treatment with margin control is the gold stan-
dard for the management of Bednar tumor. This technique ensures complete resection, with outcomes
comparable to those of Mohs micrographic surgery. This case highlights the importance of clinical suspi-
cion in atypical hyperpigmented skin lesions.
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INTRODUGCAO

O dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) ¢ uma
neoplasia cutanea rara de origem dérmica, caracterizada por
crescimento lento, comportamento localmente agressivo e ele-
vada taxa de recorréncia, embora apresente baixo potencial me-
tastatico.'* Representa aproximadamente 1% das malignidades
cutineas'? e menos de 2% de todos os sarcomas,® acometendo
mais frequentemente adultos jovens ¢ de meia-idade, mas po-
dendo ocorrer desde a infancia até a idade avangada.'® As locali-
zag¢des mais comuns incluem tronco, ombros e extremidades pro-
ximais,** sendo menos frequente na cabeca e pescogo.’

Diversas variantes histologicas do DFSP tém sido des-
critas, incluindo as formas atrofica, fibrossarcomatosa, fibroblas-
tomatosa gigante, mixoide e pigmentada.’* Esta Gltima, conhe-
cida como tumor de Bednar, foi descrita pela primeira vez por
Bednar, em 1957, sob o termo neurofibroma estoriforme.!=’
Trata-se de uma apresentacio incomum, responsavel por menos
de 5% de todos os casos de DFSP,'"*7 caracterizada pela presenca
de melandcitos dendriticos contendo melanina dispersos entre

células fusiformes em padrio estoriforme.**’

FIGURA 1: Remanescente da lesdo apds bidpsia com punch
de 4 mm

Clinicamente, o tumor de Bednar apresenta-se, em geral,
como um noédulo ou placa de coloragio hipercromica, o que
pode levar a confusio diagnoéstica com outras lesdes pigmenta-
das, como melanoma maligno desmoplasico, nevo azul, neurofi-
broma pigmentado e schwannoma melanético.'** O diagndsti-
co definitivo requer avaliagio histopatologica associada a estudo
imuno-histoquimico,"*’
tidades.

que auxilia na diferenciacio dessas en-

RELATO DE CASO

Paciente mulher, 45 anos, sem histérico pessoal ou fami-
liar de neoplasias cutaneas, procurou atendimento ambulatorial
de dermatologia em fevereiro de 2025 com queixa de uma ma-
cula azulada, com bordas bem delimitadas, indolor, em cresci-
mento no ombro esquerdo. Ela nio soube informar quando a
lesdo surgiu.

Perante o quadro clinico e a queixa de crescimento da
lesdo, optou-se pela realizacio de uma bidpsia cutanea com pun-
ch de 4 mm (Figura 1) para exame histopatologico, que mostrou
uma neoplasia fusocelular sugestiva de origem fibro-histiocitica,
com componente de pigmento melanico, atingindo as margens
cirtirgicas radiais e profunda.

O estudo imuno-histoquimico complementar foi in-
dicado para melhor definicio do diagnoéstico. O painel de an-
ticorpos utilizado no estudo mostrou positividade difusa para
CD34 e foi negativo para CD10/56C6,D2-40,S100 e SOX-10
(Figuras 2,3 e 4).

Diante desses achados, optou-se pela exérese da lesdo utili-
zando a técnica em espaguete (spaghetti technique), descrita por
Gaudy Marqueste em 1911.% Nessa abordagem, a lesio tumoral
¢ mantida no centro e, ao seu redor, sio retirados segmentos
periféricos finos e sequenciais, devidamente marcados conforme
sua posi¢io anatdmica e enviados para anilise histopatologica
individualizada para avaliacio das margens radiais e profundas.

No presente caso, 0 remanescente tumoral foi mantido ao
centro,sendo delimitada uma margem de 2 cm para a exérese de
um fragmento periférico de 1 cm de largura (Figuras 5 e 6). Esse
fragmento foi dividido e marcado em quatro quadrantes para
avaliagdo microscopica das margens cirdrgicas.

Apbs a anilise histopatologica, confirmou-se que as mar-
gens radiais e profundas se encontravam livres de comprome-
timento tumoral. Em seguida, foi realizada a exérese do rema-
nescente tumoral, incluindo a pele adjacente correspondente
a margem de seguranc¢a previamente delimitada. Optou-se pelo
fechamento com retalho de rotagio, considerando a localizacio
anatomica e a necessidade de cobertura com tecido adjacente de
similar textura e colora¢io (Figuras 7 e 8).

O resultado da exérese final da lesio foi um fragmen-
to arredondado de pele de coloragio acinzentada, medindo
4,5%x35%0,8 cm e exibindo uma lesio centralizada e ulcerada
que media 2,7 X 2,5 cm. Conclui-se que os achados eram suges-
tivos de DFSP.
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FIGURA 2: Imuno-histoquimica negativa para S100 e SOX-10
Fonte: Laboratdrio do Centro Especializado em Anatomia Patolégica (CEAP)
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FIGURA 3: Imuno-histoquimica apresentando positividade
difusa para CD34

Fonte: Laboratdrio do Centro Especializado em Anatomia Patolégica (CEAP)

DISCUSSAO

O tumor de Bednar é uma variante rara do DFSP, ca-
racterizada pela presenca de melanina e células dendriticas fusi-
formes no estroma tumoral.” Trata-se de uma neoplasia de cresci-
mento lento e baixo potencial metastatico, porém com alto risco

FIGURA 4: Marcagdo cirdrgica conforme a técnica em espa-
guete (spaghetti technique), descrita por Gaudy Marqueste
em 1911

de recorréncia local quando nio ressecada adequadamente.®

O aspecto clinico observado na paciente — macula azula-
da,indolor e em crescimento progressivo — evidencia a dificul-
dade diagnostica dessa variante, que pode ser confundida com
nevo azul, dermatofibroma pigmentado, melanoma desmoplasico
ou feohifomicose.'™ O exame histopatoldgico associado a imu-
no-histoquimica é fundamental para o diagndstico, sendo carac-
teristico o padrio CD34 positivo e S100/SOX-10 negativos, o
que confirma a origem fibro-histiocitica da neoplasia.>”

A exérese cirtirgica com mapeamento de margens é eficaz
para garantir a ressec¢io completa, embora a cirurgia microgra-
fica de Mohs permaneca como padrio-ouro no tratamento.”!
Estudos demonstram que o controle histologico das margens re-
duz significativamente a taxa de recidiva local em comparagio a
excisio convencional.'’

No presente caso, utilizou-se a técnica em espaguete
(spaghetti technique), na qual a lesdo principal € inicialmente man-
tida in situ, e segmentos periféricos de tecido (“spaghetti-like”) sio
retirados em torno da lesio e enviados separadamente para analise
histopatoldgica a fim de determinar a presenga de células tumo-
rais nas margens. Apés a confirmagdo de margens livres, realiza-
-se a exérese definitiva da lesio central. Como desvantagem, o
método requer pelo menos dois tempos cirtirgicos, o que pode
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FIGURA 5:
Fragmento de 1
cm de largura
enviado para
analise
histopatoldgica

aumentar o risco de complica¢des locais e prolongar o tempo
de cicatrizagio.!

O fechamento com retalho de rotacio foi escolhido de-
vido a localizacdio no ombro, permitindo preservar funcio e
estética. Reconstrugdes locais sio frequentemente necessarias,
considerando as margens amplas recomendadas (geralmente en-
tre 2 e 4 cm)."?

Devido a raridade e as caracteristicas clinicas pouco es-
pecificas do tumor de Bednar, seu reconhecimento requer alto
grau de suspei¢do clinica e confirmagio histopatolégica preci-
sa. O relato de novos casos ¢ a revisio continua da literatura sdo
fundamentais para o aprimoramento do entendimento sobre o
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FIGURA 6: Resultado imediato apds fec
retalho de rotacao

comportamento bioldégico e a conduta terapéutica dessa neo-
plasia rara.

CONCLUSAO

O tumor de Bednar é uma neoplasia cutanea rara, de
baixo potencial metastitico, mas com alto risco de recorréncia
local. O diagnéstico precoce, aliado ao estudo histopatoldgico e
imuno-histoquimico adequado, é crucial para o manejo eficaz.
A resseccio cirtrgica completa, preferencialmente com controle
de margens, constitui o tratamento de escolha. Este caso reforga
a importancia do acompanhamento continuo de lesdes pigmen-
tadas e da adog¢do de técnicas cirtrgicas seguras para preven¢io
de recorréncias. ®
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