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ResumeN

Una tumoracién umbilical plantea un amplio diagnéstico dife-
rencial (DD), entre el que se encuentra el nédulo de la Hermana
Marfa José (NHM]). Presentamos cuatro casos. El primero se
trata de una mujer de 86 afos con una metdstasis umbilical de
adenocarcinoma seroso papilar de ovario. El segundo, un varén
de 58 afios con un nédulo umbilical metastdsico de un adeno-
carcinoma de células en anillo de sello. El tercero, una mujer de
79 afos con una metdstasis umbilical de adenocarcinoma. Por
Gltimo, un varén de 60 afios con antecedente de hernia umbilical
intervenida, con dos pequefios nddulos eritematosos de meses
de evolucion. El examen histolégico confirmé que se trataba de
un granuloma de cuerpo extrafio, un NHM]-like. EINHM) es una
infrecuente tumoracién umbilical metastdsica de una neoplasia
interna avanzada ya conocida, o la primera manifestacion de
la misma. El DD incluye neoplasia umbilical primaria benigna,
primaria maligna u otra lesién no neoplésica. El diagndstico se
confirma con el estudio histolégico. Las neoplasias mas habi-
tualmente relacionadas son de origen gdstrico o ginecoldgico. I
prondstico suele ser nefasto y el tratamiento paliativo. El papel
del dermat6logo es fundamental en el diagnéstico.

INTRODUCCION

| nédulo de la Hermana Maria José (NHM))

es una lesién cutdnea secundaria a metas-
tasis umbilical de una neoplasia interna, por
lo general, géstrica u ovdrica y, con menos
frecuencia, de colon o pancreas. La presencia
de metastasis cutdneas en procesos cancerosos
sistémicos suele indicar enfermedad avanzadayy,
por lo tanto, un pronéstico pobre.' Las opciones
de tratamiento en la mayoria de los casos son
limitadas, y aunque algunos autores? aboguen
por una cirugia agresiva seguida de quimiotera-
pia y/o radioterapia adyuvantes, en general se
suele emplear un tratamiento paliativo.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso 1. Mujer de 86 afnos con hipertensién
arterial (HTA), dislipemia y enfermedad de

Asstract

Sister Mary Joseph’s nodule (SMIN) is one of the differential
diagnosis (DD) of an umbilical tumor. We present four cases of
umbilical tumors. The first case is an 86-year-old woman with
SMIN as a finding of an ovarian cancer. The second case, a
58-year-old male with anorexia, asthenia, and a SMJN as a finding
of a signet-ring cell adenocarcinoma. The third case is a 79-year-
old woman with an umbilical metastasis of an adenocarcinoma.
Finally, a 60-year-old male operated for an umbilical hernia with
two small erythematous nodules whose histological examination
confirmed that it was a foreign body granuloma, SMJN-like.
SMIN is an infrequent metastatic umbilical lesion secondary to
a primary advanced intra-abdominalfintrapelvic malignancy. DD
includes benign primary umbilical neoplasia (angioma, keloid),
malignant primary neoplasm (basal cell epithelioma, etcetera)
or other non-neoplastic lesion. The diagnosis is confirmed by
a histological study. The most commonly related neoplasms
are gastric or gynecological. SMIN is an ominous sign and the
treatment is usually palliative. The role of the dermatologist is
essential for the diagnosis of SMIN.

Parkinson como antecedentes personales
a destacar, que acudié a las Consultas de
Dermatologia por una lesion umbilical que
presentaba desde hacia pocos meses, sin otra
clinica sistémica. Se trataba de una tumoracién
rojo-violdcea no dolorosa, de consistencia
duro-elastica de 1.5 x 1.5 cm de tamano
(Figura 7). La biopsia confirmé la presencia
de infiltracion dérmica de nidos irregulares
con células pleomorficas, que correspondia
a una metastasis cutdnea de un adenocarci-
noma seroso-papilar de alto grado de origen
Muilleriano (Figura 2). Se complet6 el estudio
de extensién mediante una TC toracoabdomi-
nopélvica con contraste intravenoso, en el que
se hallé una gran lesién sélido-quistica depen-
diente del anejo derecho, que correspondia a
una neoplasia de ovario (Figura 3). Se decidié
tratamiento quimioterapico paliativo con cin-
co ciclos de cisplatino. Durante el tratamiento,
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la paciente presenté progresion de la enfermedad, por
lo que se desestimé la cirugfa.

Caso 2. Varén de 58 aios, fumador, con HTA y disar-
tria como secuela de un accidente cerebrovascular (ACV)
isquémico previo; ingresé en el Servicio de Medicina
Interna de nuestro hospital por sindrome constitucional,
con importante pérdida ponderal en los Gltimos meses y un
cuadro de vémitos de repeticién. En la exploracién fisica
presentaba dos nédulos subcentimétricos no dolorosos

Figura 1: Imagen clinica. Lesion rojo-violacea de 1.5 x 1.5 cm, de
consistencia duro-elastica.

Figura 2: Imagen histoldgica a x20. Se observan células atipicas con
nucléolos prominentes y alguna mitosis.

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

(umbilical e infraumbilical), de consistencia pétrea (Figura
4). Tenia, ademas, el abdomen distendido, con matidez
a la percusion. La biopsia del nédulo umbilical demostré
infiltracion dérmica por adenocarcinoma de células en ani-

Figura 3: TC con contraste en plano axial. Se observa la lesion quis-
tica ocupando gran parte de la cavidad abdominal y un nédulo sélido
hipercaptante subcutdaneo en la region umbilical (flecha), en relacion
con el nodulo de la Hermana Maria José.

Figura 4: Imagen clinica. La imagen muestra dos lesiones nodula-
res subcentimétricas de consistencia pétrea en la region umbilical e
infraumbilical.
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llo de sello (Figura 5). En el TC abdominopélvico realizado
se visualizaba la presencia de carcinomatosis peritoneal,
con ascitis a tensién y una masa tumoral en yeyuno que
condicionaba obstruccién intestinal en el momento de la
realizacion de la prueba, y que podria corresponder a una
neoplasia de yeyuno o una metastasis de origen géstrico
como opciones mas probables (Figura 6). Debido al de-
teriorado estado del paciente, se decidié un tratamiento
paliativo. Falleci6 veinte dias después del diagnéstico.
Caso 3. Mujer de 79 afos con funciones superiores
conservadas, con HTA en tratamiento y Glceras venosas de
larga evolucién como antecedentes de interés; ingres6 en el
Servicio de Medicina Interna por un cuadro de cinco meses

Figura 5: Imagen histologica. Se observa un infiltrado dérmico de
células con el ndicleo excluido hacia la periferia, denominadas «células
en anillo de sello».

Figura 6: Plano axial de la TC con contraste. Masa en yeyuno (punta de fle-
cha) que condiciona dilatacion retrograda de las asas de intestino delgado.
* Reticulacion del omento mayor sugestiva de carcinomatosis peritoneal.

Caso cLiNIcO / TERAPEUTICO

de evolucion de astenia, debilidad generalizada, hiporexia
y pérdida ponderal de cinco kilos. En la exploracién fisica
se detecté un nédulo umbilical doloroso de unos cuatro
centimetros, rojo-violaceo, ulcerado en su superficie, con
secrecion seropurulenta (Figura 7). Ademas, se hallaron
una masa pétrea de unos 6 X 5 cm en la mama izquierda,
una adenopatia axilar izquierda subcentimétrica y una
lesion ulcerada y maloliente de unos 7 X 5 cm exterior
al labio mayor izquierdo. En la mamografia se observé un
nédulo espiculado en el cuadrante superoexterno (CSE)
de la mama izquierda, que retrafa el pezén y deformaba
la mama, y que correspondia a una categoria radiolégica
BI-RADS 5. La biopsia de ese nédulo confirmé que se
trataba de un carcinoma de mama ductal infiltrante. Por
otra parte, la biopsia de la lesién vulvar mostré un carci-
noma escamoso de vulva pobremente diferenciado. Sin
embargo, la biopsia de la tumoracién umbilical evidencié
que se trataba de una metastasis de adenocarcinoma; por
el patrén inmunohistoquimico, se descarté que se tratase
de una metastasis del carcinoma vulvar, relegando el origen
mamario a opcién poco probable. La paciente fallecié a
los 14 dfas del ingreso, por lo que no se pudo completar el
estudio de extensién y no se determiné el origen del NHM).

Caso 4. Varén de 60 aios intervenido de una hernia
umbilical hacia dos anos; acudié a nuestras Consultas de
Dermatologia por presentar dos nédulos subcentimétri-
cos en el ombligo, eritematosos, de meses de evolucién

Figura 7: Imagen clinica. Nodulo de cuatro centimetros con superficie
rojo-violacea ulcerada y supuracion purulenta.
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(Figura 8). Al realizar una biopsia escisional de las lesiones,
se hall6 una sutura no reabsorbible. El examen histolégico
confirmé que se trataba de una reacciéon granulomatosa
a cuerpo extrano.

DISCUSION

El NHM]J se trata de una metastasis umbilical de una neo-
plasia interna, en general intraabdominal o intrapélvica.
Recibe ese nombre en honor a la enfermera asistente
del Dr. William Mayo del Hospital St. Mary de Rochester
(1890-1915).% Ella fue la primera en encontrar esa aso-
ciacién; posteriormente, Sir Hamilton Bailey, en 1949,
publicé ese término en la décimo primera edicién de su
libro Physical Signs in Clinical Surgery.?

Presentamos tres casos de esta entidad poco frecuente
(casos 1, 2 y 3), cuya incidencia entre las neoplasias intra-
abdominales/intrapélvicas es muy baja (1-3%).* El NHM]
es mas prevalente en mujeres con un promedio de edad
de 50 anos (entre 18-87 afios),” como en los casos 1y 3.

El origen més frecuente es gastrointestinal (52-55%),*®
seguido del ginecoldgico (28-34%).*¢ El estbmago es el
origen mas frecuente en hombres y el ovario en mujeres,*®
lo cual concuerda con nuestra serie, en la que los casos 1
y 2 constituyen la forma de presentacion tipica.

En un 15-29%° de los casos, como en el 3, no se llega
al diagnéstico de la neoplasia primaria. Este caso es inusual

Figura 8: Imagen clinica. Se aprecian dos lesiones rojizas de menos
de cinco milimetros.

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

por varias razones. Por un lado, la paciente presentaba
una metastasis umbilical de estirpe adenocarcinomatosa
y dos neoplasias primarias sincrénicas: un carcinoma
escamoso de vulva, histolégicamente incompatible con
el nédulo umbilical, y un adenocarcinoma de mama,
causa infrecuente de NHM] que sélo ha sido reportada
en un 4% segln algunas series.” Por otro lado, el patrén
inmunohistoquimico del nédulo umbilical hacia que la
neoplasia de mama fuera un origen poco probable y que
no se pudiera descartar una tercera neoplasia primaria
concomitante como causa del NHM).

En un 3% de ellos, su origen es intratoracico.® En
cuanto a la histologia, la estirpe adenocarcinomatosa es la
mas frecuente (85%),* como en los tres casos que hemos
presentado, seguida del carcinoma de células escamosas.

Se presenta de manera habitual como un nédulo firme,
blanco o rojo-violaceo, en general indoloro, al igual que
en los casos 1y 2, salvo cuando se ulcera. En ocasiones
presenta una exudacion seromucosanguinolenta, e in-
cluso, purulenta, como en el caso 3. Aunque el tamafo
puede variar entre uno y 10 cm, en general, no supera los
cinco centimetros,*® igual que en nuestros tres casos. En
el 70% de las ocasiones se acompana de clinica sistémica
con sintomas gastrointestinales y sindrome constitucional.®

Conocer la compleja anatomia de la regién umbilical
facilita la comprensién de las posibles vias de diseminacién
que siguen los tumores. Por un lado, hay muchos ligamen-
tos y pliegues peritoneales que conectan con la regi6n
umbilical y contienen remanentes de estructuras fetales
obliteradas: ligamento umbilical medio o uraco, remanente
del alantoides que conecta con la clipula vesical; ligamento
umbilical medial, remanente de las arterias umbilicales;
ligamento redondo del higado, remanente de la vena
umbilical, que conecta con el hilio hepatico. En ocasiones,
existe también un ligamento adicional que conecta con las
asas de ileon, remanente del conducto vitelino.??

Por otro lado, la regién umbilical se encuentra muy
vascularizada (arterias epigastrica inferior, circunfleja iliaca
profunda y epigastrica superior) y posee un rico drenaje
linfatico que conecta con ganglios axilares e inguinales en
el sistema superficial y con el conducto tordcico, la iliaca
externa y ganglios paraadrticos abdominales en el sistema
profundo. Todo ello hace que pueda ser asiento de tumores
tanto tordcicos como abdominales o pélvicos, aunque el
origen mds frecuente de las metastasis abdominales sea por
extensién de tumores en la superficie peritoneal anterior.®?

Con independencia del origen primario, el NHM]J
puede ocurrir como un depésito dérmico, subcutdneo o
peritoneal de células metastasicas, o incluso, estar asociado
a hernias umbilicales.’
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Cuando nos encontramos ante una tumoracién um-
bilical, debemos plantearnos un amplio diagnéstico dife-
rencial,® desde la existencia de una hernia paraumbilical
hasta una tumoracién, ya sea benigna (angioma, queloide,
dermatofibroma, mixoma, endometriosis o una reaccién
granulomatosa a cuerpo extraio) o maligna; bien pri-
mariamente cutdnea (carcinoma basocelular, carcinoma
epidermoide, sarcoma, etcétera), o bien, de origen no
cutdneo: una metdstasis cutdnea o un NHM]J. El caso 4 es
un NHM]J-like con caracteristicas clinicas indistinguibles
de una metastasis umbilical y en el que la biopsia fue
necesaria para descartar que se tratase de una lesion
maligna. Igual que en este caso, siempre se debe realizar
una biopsia de las lesiones umbilicales para descartar un
NHM]J, ya que a pesar de su baja incidencia, en un 30%
de los casos se trata de la primera manifestacién de una
neoplasia interna.> También es importante completar un
estudio de extension en los casos de sospecha mediante la
realizacion de una TC toracoabdominopélvica que ayude
a detectar la neoplasia primaria.

La presencia de un NHM]J es, en si misma, un indicador
de neoplasia avanzada y, por tanto, de mal pronéstico. La
supervivencia media es de siete a 10 meses,® lo que coinci-
de con nuestra serie, en la que los casos 2 y 3 no superaron
el mes de vida tras el diagnéstico y el caso 2 se encuentra
en progresion ocho meses después. Por lo tanto, aunque

Caso cLiNIcO / TERAPEUTICO

el tratamiento deberfa ser individualizado, en general
suele ser paliativo. Sin embargo, recientemente, algunos
autores hablan de realizar una exéresis amplia asociada a
un tratamiento adyuvante, ya que se ha reportado que la
supervivencia se alarga de 17.6 a 21 meses.??

CONCLUSIONES

El papel del dermatélogo es fundamental en el diagnéstico
del NHM]; la biopsia es clave para descartar una metdstasis
cutdnea, ya que implica la presencia de una neoplasia in-
terna no conocida o la recidiva de una previa. Presentamos
esta pequena serie de casos que ilustran esta rara entidad,
destacando el cuarto caso, en el que la razén de la lesién
fue algo tan simple como una sutura mal reabsorbida.
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