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papilar. Reporte de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Elnédulo de la hermana Maria José se refiere a una lesion metastasica en la region umbilical, constituye una entidad
rara que se presenta en el 1 % a 3 % de los pacientes con neoplasia intrabdominal y/o pélvica. Se describe un
caso de una paciente de 51 arios de edad, quien consulta por lesion a nivel umbilical desde agosto de 2017, la cual
es resecada en centro foraneo y en vista resultados que reportan cistoadenocarcinoma seroso papilar, es referida.
Luego de realizar los estudios de extension es llevada a mesa operatoria, realizandose citorreduccion primaria,
considerada citorreduccion completa (R0) con evolucion posoperatoria favorable, la lesion umbilical fue el unico
signo de enfermedad metastasica. Este signo obliga a sospechar patologia maligna avanzada siendo necesario hacer
diagnostico diferencial histologico con lesiones primarias (benignas y neoplasicas) y metastdsicas.

Palabras clave: Nodulo de la hermana Maria José, Metastasis umbilical, Cistoadenocarcinoma seroso papilar,
Citorreduccion primaria.

SUMMARY

Sister Mary Joseph's nodule refers to a metastatic lesion in the umbilical region, it is a rare entity that occurs in 1
to 3% of patients with intra-abdominal and / or pelvic neoplasia. We describe a case concerning to an umbilical
metastasis of an ovarian papillary serous adenocarcinoma, the umbilical lesion being the only sign of metastatic
disease. The patient is a 51 years old female, who has been consulting for an umbilical lesion since August 2017,
which is resected in a foreign center and in view of results that report papillary serous cystadenocarcinoma, is
referred to. After carrying out the extension studies, she is taken to the operating table. Performing primary debulking
(type 1l radical oophorectomy), considering an optimal surgery with favorable postoperative evolution. This sign is a
rare entity of cutaneous metastasis and requires us to suspect advanced malignant pathology. It is necessary to make
a histological differential diagnosis with primary (benign and neoplastic) and metastatic lesions.

Keywords: Sister Mary Joseph's nodule, umbilical metastasis, papillary serous cystadenocarcinoma, primary

cytoreduction.

INTRODUCCION

El ndédulo de la hermana Maria José (NHMJ) o signo
de la hermana Maria José es un término eponimo que
describe un ndédulo umbilical que ocurre como resultado
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de una metastasis de una neoplasia intrabdominal o
pélvica (1). Recibié su nombre por la hermana Maria
José, asistente quirurgica del Dr. William J. Mayo,
quien notd la asociacion entre la presencia de un
nédulo umbilical y una malignidad intraabdominal
(2). Su incidencia es del 1 % al 3 % de todas las
neoplasias malignas abdominales o pélvicas (3). En
aproximadamente el 50 % de los casos, se asocia con
neoplasias gastrointestinales, estas incluyen carcinoma
gastrico, coldnico y pancreatico (principalmente cuerpo
y cola) (4). Aproximadamente el 25 % de los casos
esta relacionado con tumores malignos ginecologicos,
principalmente ovaricos. En raras ocasiones, los
nédulos pueden originarse en el tracto urinario o en
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el apéndice. En algunos casos, el tumor primario
permanece desconocido (5).

El mecanismo de propagacion del tumor al ombligo es
poco comprendido, ya que parece ser linfatico, vascular,
contiguo o por medio de restos embrionarios en la
pared abdominal (6). A pesar del escaso conocimiento
del mecanismo exacto de diseminacion, se entiende
ampliamente que el noédulo de la hermana Maria
José generalmente se asocia con multiples metastasis
peritoneales y, por lo tanto, es un presagio de mal
prondstico (7).

A continuacion, se presenta un caso correspondiente a
una paciente con el nddulo de la hermana Maria José,
originado de un cancer de ovario, como el primer signo
de la enfermedad metastasica.

CASO CLINICO

Pacientede 51 anosdeedad, sinantecedentes patologicos,
quien present6 lesion tumoral a nivel umbilical desde
mayo de 2017, acudiendo a facultativo en centro foraneo
donde realizaron reseccion de lesion umbilical, en vista
de resultados que reportaban cistoadenocarcinoma
seroso papilar fue referida. Al examen fisico, Karnofsky
100 %, cicatriz umbilical con lesién de 3 cm x 2 cm
y lesion infraumbilcal de 2 cm x 2 cm, abdomen
blando, depresible no doloroso a la palpacion. Tacto
vaginal: vagina normotérmica, normoelastica, cuello
posterior, corto, orificio cervical externo rasgado
transversalmente, utero en anteversoflexion (AVF),
intrapélvico, anexos no palpables, fondos de saco libres.
Tacto rectal: ambos parametrios laxos. Se solicitaron
estudios endoscopicos digestivos superior e inferior
sin evidencia de lesiones. Marcadores tumorales (CA
125, antigeno carcinoembrionario (CEA)) dentro de
limites normales. Ultrasonido pélvico reportd utero
en AVF de 80 mm x 49 mm x 58 mm, miometrio
homogéneo, endometrio lineal, ovario derecho de
27 mmx 18 mm x 18 mm con area refringente de 12 mm
en su interior, ovario izquierdo de 26 mm x 18 mm x
18 mm, lesion ocupante de espacio (LOE) retrouterina,
bien definida, de 35 mm que impresiona hacer cuerpo
con el utero. En la tomografia abdominopélvica se
aprecia LOE parauterino izquierdo predominantemente
quistico. Se discutid el caso en reunion de servicio y
se planted laparotomia exploradora y corte congelado.
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Figura 1: Corte transversal de ultrasonido abdominal,
donde se aprecia una lesion retrouterina, hipoecoica,
de 35 mm en su diametro maximo que impresiona
hacer cuerpo con el ttero.

Durante el acto quirurgico (enero de 2018) se realizod
incision media infra-, para- y supraumbilical; se
evidencid lesion tumoral a nivel de cicatriz umbilical
de3cmx2cm ylesion de 2 cm x 2 cm infraumbilical
que se extiendian hasta el plano aponeurotico. Se
abordd la cavidad abdominal evidenciando escaso
liquido libre, utero de superficie irregular con implantes
en fondo de saco anterior y posterior, recto medio y
superior, el de mayor tamafio de 3 cm x 2 cm, ovario
derecho e izquierdo de 5 cm x 4 cm y 4 cm x 4 cm,
respectivamente, de superficie irregular y aspecto
nodular, implantes de 0,5 cm en espacio de Morrison y
corredera parietocolica derecha, el resto de la cavidad
no tenia lesiones, no se palparon adenopatias. Se realiz6
reseccion de lesion a nivel umbilical e infraumbilical,
histerectomia abdominal total mas salpingooforectomia
bilateral, reseccion de lesion tumoral en fondos de saco
anterior y posterior, reseccion de peritoneo parietal
posterior de la pelvis, reseccion de recto medio y
superior, exéresis de lesiones en corredera parietocdlica
derecha y espacio de Morrison, omentectomia
y colostomia terminal tipo Hartman, cierre por
planos de cavidad abdominal. Se logr6 realizar una
citorreduccion completa (R0). La paciente evoluciono
satisfactoriamente egresando al cuarto dia posterior a
la cirugia. Se recibid biopsia definitiva que report6d en
nddulo de region umbilical e infraumbilical: carcinoma
seroso papilar metastasico con abundantes cuerpos de
psamoma, liquido peritoneal con células epiteliales
malignas aisladas, en grupos y papilas. Ovarios derecho
e izquierdo: cistoadenocarcinoma seroso papilar de
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Figura 2: A la izquierda luego de realizar la laparotomia se evidencia implante tumoral en
fondo de saco anterior de aproximadamente 2 cm. A la derecha se aprecian ambos ovarios de
aspecto nodular con superficie irregular.

Figura 3. En la imagen de la izquierda se pueden evidenciar multiples implantes que
comprometen la superficie de recto medio y superior. A la derecha, imagen posterior a la
reseccion de recto medio y alto y peritoneo pélvico.

Figura 4. En la imagen a la izquierda se puede apreciar el utero y ambos anexos después
de su extirpacion. A la derecha, se aprecia imagen microscopica correspondiente a
cistoadenocarcinoma seroso papilar.
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alto grado con invasién de la capsula y serosa de
las trompas uterinas; utero: leiomioma intramural
y subseroso, endometrio de patron proliferativo
tipico, cuello uterino:  hiperplasia microglandular
endocervical, quiste de Naboth; parametrios derecho
e izquierdo: sin evidencia de neoplasia; recto medio y
alto: presencia de cistoadenocarcinoma seroso papilar
infiltrando desde la serosa hasta la capa muscular con
embolismo angiolinfatico, bordes de reseccion sin
evidencia de neoplasia, dos de cinco ganglios linfaticos
con evidencia de células neoplasicas. Epiplon con
dos ganglios linfaticos con evidencia de neoplasia,
infiltracion de tejido adiposo, region subhepatica
derecha con evidencia de neoplasia. En reunion de
servicio se concluyd como adenocarcinoma seroso
papilar de ovario estadio IIIC, refiriéndose al servicio
de oncologia para tratamiento adyuvante. Recibio seis
ciclos de quimioterapia a base de taxol + carboplatino.
Después de culminar el tratamiento adyuvante se
encuentra en estricto seguimiento, con un excelente
status performance (ECOG de 0), sin evidencia clinica
ni imagenoldgica de enfermedad y con valores de Ca
125 dentro de limites normales.

DISCUSION

En el afio 1856 nace Julia Dempsey, quien en
1878 toma los habitos en la Congregacion de
Nuestra Senora de Lourdes, en Rochester, Estados
Unidos, con el nombre de hermana Maria José,
desempefidandose posteriormente como enfermera
superintendente en el Hospital St. Mary en Rochester
(en la actualidad, la Clinica Mayo) y asistente del Dr.
William Mayo. Ella observd que los pacientes con
neoplasia intraabdominal y/o pélvica ocasionalmente
presentaban un noddulo umbilical que indicaba
metastasis umbilical. En consecuencia, en 1949, el
cirujano inglés Hamilton Bailey, en su famoso libro
de texto Physical Signs in Clinical Surgery, acuio
el término “nodulo de la hermana Maria José” para
la metastasis umbilical (2).

Se han propuesto varios mecanismos para la patogenia
de las metastasis cutaneas; diseminacion directa desde
el crecimiento subyacente, implantacion accidental
después de la cirugia y diseminacion contigua de células
tumorales a través de los linfaticos. El modo mas comiin
de diseminacion del carcinoma de ovario a la piel es
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retrogrado, desde los ganglios linfaticos proximales
afectados (8, 9).

La metastasis umbilical (n6dulo de la hermana Maria
José) es un signo fisico raro que se encuentra entre el
1 % al 3 % de los pacientes con neoplasia intraabdominal
y/o pélvica (10), el origen mas comun en hombres es el
carcinoma gastrico y en mujeres el carcinoma de ovario.
En alrededor del 75 % de los casos, el tipo histologico
es el adenocarcinoma y en mas del 55 % de los casos
el origen es del tracto digestivo. El origen ginecologico
es la segunda etiologia mas comun, siendo el cancer de
ovario la mas frecuente, con un 34 % de casos (10, 12).

Estudios previos muestran que entre las neoplasias
malignas umbilicales, el 88 % se originaron fuera del
ombligo y el 12 % eran tumores primarios de la piel.
La edad media de diagnoéstico fue de aproximadamente
50 afos, con un rango de 18 a 87 afios. Ademas, las
mujeres tienen mas probabilidades de tener tumores
malignos que afectan el ombligo (13). En este caso, la
edad de la paciente fue de 50 afos, lo cual coincide con
la edad media de diagndstico.

La presentacion suele ser en forma de noddulos
moviles, redondos u ovalados de rapido crecimiento y
consistencia eléstica y pueden estar ulcerados (14), a
veces son dolorosos, con presencia de sangre, secrecion
serosa o purulenta. Generalmente, es un nédulo firme
que mide 0,5 cm a 2 cm, aunque algunos nodulos
pueden alcanzar hasta 10 cm en tamaiio (12). En el caso
que se presentd, solo se encontrd la lesion umbilical
e infraumbical de 3 cm y 2 cm, respectivamente,
no asociadas a dolor ni secrecion. También se ha
informado que las lesiones pueden tener diferente
coloracion: blanco, violeta azulado o rojo parduzco, con
o sin prurito. En cuanto al diagnostico, una biopsia del
nédulo umbilical proporciona una forma conveniente
de obtener una muestra de tejido para la confirmacion
histolégica de la enfermedad (15). Las imagenes con
tomografia computarizada y/o resonancia magnética
establecen la extension de la neoplasia (16)

El diagndstico diferencial debe incluir tumores benignos
como polipos, hemangioma, quiste epidermoide,
granuloma piodgeno, onfalitis o endometriosis y
tumores malignos. Las lesiones malignas representan el
38 % de todos los tumores umbilicales. Estos pueden
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diferenciarse mediante la evaluacion histopatologica

(12).

El nédulo umbilical puede estar presente durante
varios meses antes de que finalmente se establezca el
diagnodstico de malignidad (17). Debido a que no se
observaron otros sintomas asociados en el presente caso,
transcurrieron 4 meses desde la aparicion del signo hasta
la consulta al hospital. La metastasis cutanea en forma
de noédulo de la hermana Maria José por carcinoma
de ovario generalmente ocurre en una enfermedad
avanzada con afectacion peritoneal generalizada e
indica un pronéstico desfavorable (18).

En consecuencia, la abstencion terapéutica se ha
practicado a menudo en pacientes con el nodulo de
la hermana Maria José. La esperanza de vida media
es de 2 a 11 meses sin tratamiento. Sin embargo, se
ha demostrado que en pacientes con nodulos de la
hermana Maria José, originados en tumores malignos
del tracto ginecologico, un enfoque terapéutico
agresivo, que incluya cirugia y quimioterapia, puede
mejorar significativamente el pronostico (3, 19). En el
presente caso, se realizé reseccion de la lesion a nivel
umbilical e infraumbilical, histerectomia abdominal
total mas salpingooforectomia bilateral, reseccion de la
lesion tumoral en fondos de saco anterior y posterior,
reseccion de peritoneo parietal posterior de la pelvis,
reseccion de recto medio y superior, exéresis de
lesiones en corredera parietocolica derecha y espacio
de Morrison, omentectomia y colostomia terminal tipo
Hartman; logrando realizarse una citorreduccion 6ptima
y posteriormente tratamiento adyuvante a base de taxol
+ carboplatino por seis ciclos.

Informes han propuesto un tratamiento agresivo que
combina la escision quirurgica, la radioterapia y la
quimioterapia, con una supervivencia media de 17,6
a 21 meses. Sin embargo, como la enfermedad suele
ser avanzada y metastasica, a menudo solo se ofrece
tratamiento paliativo (3, 20, 21).

Por lo tanto, el diagndstico temprano del nodulo de la
hermana Maria José, antes de que la condicion general
de los pacientes se deteriore y permita una terapia
estandar segun el organo primario, puede asociarse
a una mejoria del pronostico (22). En este caso la
paciente después de culminar el tratamiento adyuvante
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se encuentra en estricto seguimiento, con un excelente
status performance (ECOG de 0), sin evidencia clinica
ni imagenologica de enfermedad y con valores de Ca
125 dentro de limites normales hasta el momento (tres
anos).

CONCLUSIONES

El nédulo de la hermana Maria José es un hallazgo poco
frecuente y puede ser el primer signo de malignidad
intraabdominal y/o pélvica considerdndose una
manifestacion tardia y representando una etapa avanzada
de la enfermedad. Este signo debe considerarse en la
practica clinica, como un diagnostico diferencial de un
nddulo umbilical para poder identificar rapidamente la
lesion primaria. El enfoque terapéutico se basa en el
manejo adecuado del tumor primario. Inicialmente, el
tratamiento paliativo era el pilar terapéutico debido al
mal prondstico que el nddulo insinuaba. Sin embargo,
se ha demostrado que la combinacion de cirugia
y terapia adyuvante da como resultado una mejor
supervivencia. Se requiere un enfoque individualizado
y multidisciplinario al manejar a estos pacientes.
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