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RESUMEN

Los tumores umbilicales malignos primarios son muy raros,
representan el 20 %, dentro de las patologias umbilicales,
y tan solo el 0,1 % en frecuencia en general. Presentamos
un caso de una paciente femenina con antecedente de
adenocarcinoma umbilical primario en 2017, no tratado y
para 2019 tumor umbilical extenso con biopsia incisional
que reporta: adenocarcinoma seroso de conductos grandes.
Inmunohistoquimica: adenocarcinoma derivado de
remanente del conducto onfalomesentérico o conducto
vitelino. Recibe quimioterapia preoperatoria y en mayo
2020 se realiza resecciéon amplia mds reconstruccién con
malla de polipropileno. Como hallazgos se evidencia
lesion de 20 cm x 20 cm, que involucra todas las capas
de la piel, tejido celular subcutdneo hasta peritoneo, con
epipléninvolucrado enlapiezaquirtrgica. Adicionalmente
en cavidad se evidencian lesiones tipo metdstasis hepatica.
Biopsiareporta: adenocarcinomaumbilical primario seroso
de alto grado.
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SUMMARY

The primary malignant umbilical tumors are very
rare, representing 20 %, within umbilical pathologies,
and only 0.1 % in general frequency. We present a
case of a female patient with a history of primary
umbilical adenocarcinoma in 2017, untreated and for
2019 extensive umbilical tumor with incisional biopsy
that reports: Serous large duct adenocarcinoma. The
immunohistochemistry: Adenocarcinoma derived from
remnant of the omphalomesenteric duct or yolk duct. She
receives preoperative chemotherapy and in May 2020,
a wide resection is performed, plus the reconstruction
with polypropylene mesh. As findings, a 20 cm x 20 cm
lesion is evident, which involves all the layers of the skin,
subcutaneous cell tissue up to the peritoneum, with the
omentum involved in the surgical piece. Additionally,
cavities like liver metastasis lesions are evident. The
biopsy reports: High grade serous primary umbilical
adenocarcinoma.
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INTRODUCCION

I término “nédulo de la Hermana

Mary Joseph” fue introducido

por primera vez por Hamilton

Bailey en 1949 enreconocimiento

a la enfermera del Hospital St.
Mary en Rochester, Minnesota, quien predijo
la presencia de una neoplasia intra-abdominal
al palpar un nédulo firme en la regién umbilical
M, La metastasis umbilical es un hallazgo poco
frecuente en la gran mayoria de los casos de
cancer intra-abdominal.

Los tumores umbilicales malignos primarios
son muy raros, constituyen solo el 20 % de los
casosy el espectroincluye melanoma,carcinoma
basocelular y adenocarcinoma, mientras que los
carcinomas umbilicales metastdsicos constituyen
el 83 % vy, en la mayoria de los casos, tienen su
primario en el tracto gastrointestinal. Porlopoco
frecuente del caso, presentamos una paciente con
un adenocarcinoma umbilical primario seroso
de alto grado.

CASO CLiNICO

Se trata de paciente femenina de 47 afios
de edad quien es referida a consulta de cirugia
oncolégica por servicio de cirugia general
en mayo de 2019, en posoperatorio tardio de
colecistectomia abierta, por presentar aumento
de volumen en mesogastrio y flanco derecho,
doloroso, interpretado como un lipoma, motivo
porel cual dicho servicio decide realizar exéresis
del mismo con anestesia local y cuya biopsia
B19-48.955 (12/05/19) reporta: porcion de tejido
de 9 cm compatible con adenocarcinoma seroso
de conductos grandes.

Antecedentes de importancia: abuelamaterna
cancer de pulmon (fallecida), tia materna cancer
de mama (fallecida). Quirdrgicos: septiembre
2017 endometriosis en pared abdominal con
biopsia 17B001949 que reporta: lesion de partes
blandas que mide 10 cm x 7 cm x 6 cminfiltracion

neopldsica metastisica por adenocarcinomabien
diferenciado e IHQ17-22783: adenocarcinoma
metastdsico primario de vias digestivas o del
drea pancredtico biliar, en caso de no ubicar
lesién primaria en estos sitios posibilidad
de adenocarcinoma primario del conducto
onfalomesentérico.

Cuadro 1. Panel inmunohistoquimica 17-22783

Estudio inmunohistoquimico Resultado
Citoqueratina de amplio espectro 3+
Antigeno de membrana epitelial (EMA) 3+
Antigeno carcinoembrionario (CEA) 3+
Antigeno HEP-PAR 1 Negativo
Alpha-fetoproteina (afp) Negativo
Citoqueratina 20 (CK-20) Negativo
Citoqueratina 7 (CK-7) 3+
Antigeno CA 19-9 3+

Thyroid transcription factor-1 (TTF-1) Negativo

Receptores de estrogeno (ER) Negativo
Receptores de progesterona (PR) Negativo
Antigeno CA125 +/-

Abril 2019 colecistectomia abierta (biopsia
extraviada, seguin cirujano del caso no
impresionaba maligna, solo acodada), lipoma
mayo2019. Niegahabito tabaquicoy alcohdlico.
Niegaproblemas digestivos. Ocupacion: oficios
delhogar. Ginecoldgicos: endometriosis, tratada.
Igestalcesarea. Menarquia 12 afios, menopausia
46 afios.

Estudios de extensiéon2017: RMN de abdomen
y pelvis sin lesiones, gammagrama éseo sin
evidencia de enfermedad infiltrativa maligna.
Pese aresultado de malignidad encirugiade 2017,
no recibié ningun tipo de tratamiento, porque
su médico tratante no lo considerd necesario
(reportado verbalmente por la paciente).

Al examen fisico (mayo 2019): paciente en
condiciones clinicas estables, afebril, hidratada,
tolera via oral. Cicatriz de herida quirtirgica en
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flanco derecho tipo para-rectal con signos de
flogosis de 10 cm x 10 cm aproximadamente, y
herida con secrecion purulenta, fétida, fistulizada
a piel, con retraccion de la misma (Figura 1).
Resto dentro de limites normales.

Figura 1. Cicatriz de herida quirtrgica.

Se solicita estudio de inmunohistoquimica,
resonancia magnética de abdomen y pelvis, RX
de térax, y se indica antibidtico-terapia via oral
y endovenosa, para decidir conducta.

28/05/2019 THQ19-24109: adenocarcinoma
derivado de remanente del conducto onfalome-
sentérico o conducto vitelino.

Cuadro 2. Panel de inmunohistoquimica 19-24109

Estudio inmunohistoquimico Resultado
Citoqueratina de amplio espectro 3+
Antigeno de membrana epitelial (EMA) 3+
Antigeno carcinoembrionario (CEA) 3+
Antigeno HEP-PAR 1 Negativo
Citoqueratina 20 (CK-20) Negativo
Citoqueratina 7 (ck-7) 3+
Antigeno CA 19-9 3+

Thyroid transcription factor-1 (TTF-1) Negativo

Receptores de estrégeno (ER) Negativo
Receptores de progesterona (PR) Negativo
Antigeno CA125 Negativo
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04/06/2019 RMN de abdomen con contraste:
presencia de marcado engrosamiento de la
pared abdominal al nivel del flanco derecho,
con cambios en la intensidad de sefial de los
planos musculares y del tejido celular subcutaneo
midiendo 11 cm x 8 cm x 3,2 cm con areas de
realce luego de la administracion del contraste
endovenoso. Higado,bazoy pancreas de tamaifio
normal.

En vista de dichos resultados se decide
conducta quirdrgica a la brevedad posible
reseccién amplia mas reconstruccion de la pared
abdominal con tensor de la fascia lata vs., malla
de polipropileno.

La misma es llevada a mesa quirurgica en
junio de 2019, pero es omitida por servicio de
anestesiologia por cifras tensionales elevadas. Es
revalorada por cardiologia sin contraindicaciones
pero por motivos de inoperatividad del quir6fano
no se puede reprogramar la intervencion.

Acude nuevamente a consulta en julio 2019,
evidencidndose lesién tumoral que comprometia
todo flanco y fosa iliaca derecha, mesogastrio
e hipogastrio extendiéndose a flanco izquierdo,
de 30 cm x 30 cm aproximadamente, dura, muy
dolorosa, con persistencia de fistula en cicatriz
previa con salida secrecidén serohematica espesa
fétida.

En vista del aumento del tamafio de la
lesion, una compleja reconstruccién de la pared
abdominal con posibilidad de manejarla con
abdomen abierto y sin condiciones en el hospital
parala cirugia por inoperatividad del quir6fano,
se decide referir al servicio de oncologia médica,
con la finalidad de un tratamiento a titulo
preoperatorio.

En octubre 2019, oncologia médica, la
valora y le indica esquema de gemcitabina mas
paclitaxel,6 cicloscada 21 dias. Cumple 4 ciclos,
iniciando el 02/12/2019 y culminando el dltimo
el 07/03/2020.

Es contra-referida por oncologiamédica (abril
2020), encontrando lesién ulcerada en piel, con
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abundante secrecion fétida, purulenta,que ocupa
mesogastrio con regién umbilical, hipocondrio
derecho, flanco y fosa iliaca derecha,de 15 cm x
15 cm aproximadamente,con evidente reduccién
del tamafio de la misma hacia hemiabdomen
izquierdo, pero con la novedad de la ulceracion
en piel (Figura 2).

Figura 2. Lesion ulcerada en piel.

En vista de estos hallazgos, se solicitan
estudios de imagenes (TAC de abdomen y
pelvis 20/04/20) (Figura 3) se plantea conducta
quirdrgicareseccién amplia mas reconstruccion
con malla de polipropileno a titulo paliativo con
intencién de disminucién de carga tumoral.

La cirugia se realiza el 21/05/2020 teniendo
cupo en la UCI y catéter de via central, cuyos
hallazgos fueron: lesién ulcerada de 20 cm x
20 cm aproximadamente que comprometia toda
la pared abdominal del hemiabdomen derecho
(Figura 4), epiplén con lesiones aisladas tipo
nédulos los cuales fueron resecados para biopsia,
no se evidencié liquido ascitico, indemnidad de
asas intestinales y colon, estbmago y pancreas.
Se palpalesién sélida extensa hepatica segmentos
II,II,IVy V,dura, muy sugerente de metdstasis.

Figura 4. Pieza quirtrgica.

Bazo aumentado de tamafo. Resto de lacavidad
sin lesiones.

Noédulo solitario en piel de hipogastrio, duro,
el cual fueresecado. Lavadode cavidad, fijacién
de epipléon mayor a crestas iliacas con vycril
3-0, colocacién de malla de polipropileno para
corregir defecto (Figura 5), colocacién de dren
portovac Y4 y sintesis por planos (Figura 6).
Presentaunaevolucién posoperatoria favorable,
sin complicaciones y es egresada a las 24 h por
pandemia de Covid-19.
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Figura 5. Malla de prolipopileno.

Figura 6. Sintesis por planos.

Se recibe resultado de biopsia 20-30-TV que
reporta (Figura7) envase 1: conformacion tisular
quemide 16 cmx 13 cmx 8 cm,con fragmento de
epiplén adheridode 10cm x 6 cmy lesion tumoral
irregular de 14 cm x 13 cm x 8 cm, compatible
con adenocarcinoma umbilical primario seroso
de alto grado, bien diferenciado, ampliamente
infiltrante a tejido celular subcutdneo y muscular
estriado. Embolizacién tumoral vascular,
sanguinea, linfatica y perineural. Margenes de
reseccion quirurgica profundos con evidencia
de infiltracién neoplésica.

Envase 2: formacién tisular que mide 6 cm
X 4 cm x 1 cm tejido epiploico con reaccion
mesotelial y dreas de hemorragia reciente sin
evidencia de células neoplésicas.
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Figura 7. Biopsia.

Envase 3: losange de piel que mide 1
cm x 0,6 cm identificado como nédulo en
region hipogéstrica: adenocarcinoma de alto
grado moderado ha pobremente diferenciado,
infiltrante, incompletamente resecado en exten-
sién y profundidad, que pareciera corresponder
a metdstasis local.

DISCUSION

Los tumores malignos en la region umbilical
representan mas del 10 % de las neoplasias que
afectan la piel de la pared anterior del abdomen.
Esta regién anatémica alberga numerosas
conexiones vasculares y embrioldgicas con
los 6rganos abdominales, lo que favorece la
aparicién de metdstasis derivadas de diferentes
tumores viscerales @. Sin embargo, los tumores
umbilicales primarios representan solo el 20 % de
los tumores malignos en esa ubicacién, y hasta
la fecha se han informado muy pocos casos.

La mayoria de los adenocarcinomas de
la regién umbilical son secundarios y son
llamados nédulo de la hermana Mary Joseph. El
adenocarcinomaumbilical primario podria surgir
deun endometrioma pre-existente,del mesotelio
celdomico o de un remanente embrioldgico del
ombligo. Los dos remanentes embrioldgicos
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umbilicales son el tracto vitelino-intestinal
(onfalomesentérico) y uraco @,

Las metéstasis secundarias al ombligo en los
hombres pueden originarse en el estémago,colon
y recto, pancreas, pulmoén o prostata. En raras
ocasiones, el adenocarcinoma del diverticulo
de Meckel puede extenderse al ombligo. En
las mujeres, la metdstasis secundaria puede
originarse en el ovario, el endometrio, el colon
o recto, el estdmago, el pancreas, el cuello
uterino o la mama @. Otras posibilidades son
el carcinoma seroso primario del peritoneo con
diseminacién al ombligo.

En nuestra paciente, la ausencia de cualquier
otro tumor, que podria ser la fuente primaria, y
los hallazgos histolégicos han indicado que la
lesion es un adenocarcinoma seroso primario.
Se ha excluido la presencia de endometrioma
pre-existente o el origen ginecoldgico del
tumor, dado principalmente por los estudios
de inmunohistoquimica. La paciente era
posmenopdausica sin sintomas ginecolégicos al
momento de la enfermedad actual.

Los tumores umbilicales pueden presentarse
como un nédulo de tamafio variable, que puede
serdolorosoy,aveces,ulcerado. También puede
haber un absceso subyacente al tumor. El tipo
histolégico mds frecuente son principalmente
adenocarcinomas; aunque también se han
descrito otros tipos histolégicos,como sarcomas,
melanomas, carcinomas de células basales y
menos comun carcinomas basocelulares ©9.

El epitelio glandular normalmente no esta
presente en el areaumbilical,, pero puede aparecer
derivado de lametaplasiadel epitelio escamoso o
delosrestos embriolégicos glandulares derivados
del conducto onfalomesentérico y el uraco .

El mecanismo de metéstasis del tumor
primario al ombligo no estd claro; sin embargo,
se han propuesto varias hipétesis. La primera
es que la diseminacion es por infiltracion
peritoneal (la ruta mds comun) o por arterias,
venas o canales linfdticos. Otra es que la

diseminacién ocurre a través de estructuras
embrionarias como el uraco, el ligamento
redondo del higado, el remanente del conducto
vitelino intestinal o la arteria vitelina obliterada
(8—15).

Existe una conexion entre el higado y el
ombligo, a través de los canales venosos y
linfaticos y estos canales parecen servir de
puentes para ello . Entendiendo lo comentado
anteriormente, la asociacién comun entre
metdastasis hepdticas y umbilicales podria
sugerir la hipétesis de que el tumor se propaga
del primario (ombligo) al higado, a través del
sistema portal y luego a través de los canales
linfaticos y/o venosos, se extienden hasta el
ombligo.

Sin embargo, todo son hipdtesis y atin no
estd claro si la propagacion del tumor umbilical
precede a la propagacion hepatica o viceversa.

Por lo tanto, un tumor umbilical con
caracteristicas histolégicas de adenocarcinoma,
el problema principal sigue siendo determinar
el origen. La inmunohistoquimica puede guiar
el diagndstico, pero es esencial completar una
serie de pruebas para descartar la existencia de
un tumor primario extra-umbilical (ecografia
tiroidea, ecografia abdominal, tomografia
computarizada abdominal, colonoscopia,
radiografia de térax, etc.) 19,

El tratamiento de los tumores primarios del
ombligo es la conducta quiridrgica con criterios
de radicalidad. Durante la cirugia, se deben
examinar todos los érganos abdominales, para
descartar la existencia de un tumor primario que
no se habia detectado previamente (12,

Ademas de la reseccion completa del tumor;
es necesario hacer un seguimiento de estos
pacientes, en la literatura se ha informado
una recaida en el area umbilical, asi como la
aparicién posterior de metdstasis hepéticas y
linfadenopatias en la region inguinal 4314, Esto
podria indicar la necesidad de un tratamiento
adyuvante con quimioterapia o radioterapia en
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ciertos pacientes 1,

Debido a su mal prondstico, el tratamiento
de los tumores umbilicales tanto primarios
como metastdsicos es controvertido. El uso
de quimioterapia preoperatoria no se descarta
pero nunca sustituird a la cirugia radical. La
radioterapia esta descrita como el tratamiento
de eleccion en muchos casos.

Los tumores umbilicales primarios son muy
poco frecuentes y existen pocos casos reportados
en la literatura.

El adenocarcinoma umbilical primario
podria surgir de un endometrioma preexistente,
del mesotelio celémico o de un remanente
embriolégico del ombligo.

El mecanismo de metdstasis del tumor
primario al ombligo no estd claro. Se han
propuesto varias hipétesis, bien sea que la
diseminacién es por infiltracién peritoneal
por arterias, venas o canales linfaticos o que
la diseminacién ocurra a través de estructuras
embrionarias como el uraco, el ligamento
redondo del higado, el remanente del conducto
vitelino intestinal o la arteria vitelina obliterada.

Si hay asociacion entre el tumor umbilical
primario y las metéstasis hepaticas como ocurrié
en nuestra paciente. El tumor se propaga del
primario al higado, a través del sistema portal
y luego a través de los canales linfaticos y/o
Venosos.

El tratamiento clave es la cirugia radical. El
tratamiento adyuvante con quimioterapia y en
algunos casos radioterapia estd indicada.
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