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RESUMEN

El nddulo de la hermana Maria José representa una metastasis cuta-
nea umbilical, relacionada habitualmente con una neoplasia intraabdomi-
nal. Se presenta un paciente de 71 afios, con el nédulo de la hermana
Maria José, detectado en el contexto de un carcinoma de origen descono-
cido, que fue diagnosticado por puncién aspiracion con aguja fina
(PAAF) de dicho nédulo. Se comenta la utilidad diagndstica de dicho
signo clinico, y el pobre prondstico que representa.

PALABRAS CLAVE: Nédulo umbilical metastdsico. Carcinoma de
origen desconocido. Nédulo de la hermana Maria José.
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ABSTRACT

The Sister Joseph's nodule represents an umbilical cutaneous metas-
tasis. It is related to one intraabdominal neoplasia habitually. We pre-
sents a 71-year-old male, with the Sister Joseph's nodule, detected in the
context of unknown origin carcinoma. The fine needle aspiration cyto-
logy (FNAC) of the Sister Joseph's nodule showed carcinoma. We com-
ments the usefulness diagnosis of this clinical sign and the poor progno-
sis that it represents.
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INTRODUCCION

Las metastasis umbilicales y las que afectan a la punta de
la nariz representan hallazgos raros en la prictica clinica
general, e incluso en la oncolégica (1). Dichas metastasis reci-
bieron nombres pintoresco por diferentes razones. Las metds-
tasis de la regién umbilical reciben el nombre de nédulo de la
hermana Maria José (2) por haber sido descritas por dicha
superintendente, como expresion de neoplasias avanzadas.
Las metastasis en la punta de la nariz producen una morfolo-
gia de nariz de payaso, por lo que se les ha dado dicho nombre
(3). Ambas representan en muchas ocasiones metdstasis de
carcinoma de origen desconocido (4).

Se presenta el caso de un paciente con sindrome constitu-
cional y nédulo umbilical. La puncién aspiraciéon con aguja
fina de dicho nddulo revel6 el diagnéstico de metdstasis de
carcinoma de origen desconocido.

Trabajo aceptado: 18 de enero de 2005

CASO APORTADO

Varén de 71 afios, que ingresé en el servicio de Medicina Interna
para estudio de sindrome constitucional. En el curso de los 6 meses
anteriores habia experimentado deterioro progresivo manifestado por
astenia, anorexia, pérdida de unos 20 kg de peso e incapacidad para
la deambulacién. Entre los antecedentes personales destacaba haber
sido fumador y bebedor importante hasta 23 afios antes y presentar
diabetes mellitus tipo 2 y prostatismo de aproximadamente 5 afios de
evolucién. A la exploracién fisica se encontr6 un paciente que impre-
sionaba de enfermedad crénica y bradipsiquico, con palidez de piel
y mucosas y disminucién generalizada de fuerza en las 4 extremida-
des. No adenopatias. Crepitantes en la base pulmonar izquierda.
Dolor a la percusion de la columna vertebral, mds intenso a los nive-
les cervical y dorsal. Abdomen blando y depresible, doloroso a la
palpacién en hipocondrio derecho y zona periumbilical, donde se
aprecia a la inspeccion y se palpa un nédulo de consistencia dura, fijo
a planos profundos y de aproximadamente 3 x 3 cm, cubierto de piel
de caracteristicas normales. No visceromegalias. Tacto rectal con
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una préstata discretamente aumentada de tamafio, sin irregularida-
des, siendo el resto de la exploracién fisica normal.

De la analitica destaca: ALT: 47 U/l; GGT: 259 U/l; Fosfatasas
alcalinas: 277 U/l; Uratos 2,29 mg/dl. Moderada leucocitosis y
trombocitosis. VSG 41 mm a la 1* hora. Resto del protocolo gene-
ral que incluye TSH dentro de la normalidad. Ferritina:
515 ng/ml; ausencia de componente M en el proteinograma; alfafe-
toproteina normal; PSA: 11,5 ng/ml (valores normales de 0,4 a 4);
Antigeno carcinoembrionario: 221 ng/ml (valores normales hasta
5); y Ca 19,9 de 188 U/ml (valores normales hasta 37). No se reali-
z6 uricosuria de 24 horas.

La PAAF del nédulo periumbilical demostré la presencia de
células malignas sugestivas de adenocarcinoma (Fig. 1) y tras ello se
procedi6 a la bisqueda del tumor primario con: Radiografia de térax
que mostré un infiltrado alveolar en el 16bulo inferior izquierdo; eco-
graffa abdominal: poco valorable por distension aérea abdominal, si
bien se aprecia el nédulo periumbilical. La gammagrafia dsea objeti-
v6 multiples acimulos hipercaptantes en esqueleto axial y periférico.
La TAC téraco-abdominal reveld la existencia de un nédulo de 1,4 x
1,6 cm en 16bulo superior derecho, que contacta con la pleura visce-
ral, que parecia engrosada y con lesiones liticas en el arco costal
posterior. Metdstasis liticas a nivel de columna dorsal y esterndn.
Minimo derrame pleural bilateral. Miiltiples lesiones focales hepéti-
cas en segmento III con patrén vascular compatibles con hemangio-
mas. Lesion de 1,1 cm en segmento IV probablemente metastdsica.
Nédulo de 1,4 cm en gldndula suprarrenal izquierda sugestiva de
adenoma. Lesién hipodensa en cola del pancreas de 1,7 x 1 cm posi-
blemente en relacién con tumor primario. Implantes tumorales en
partes blandas, una de ellas a nivel periumbilical, compatible con
nédulo de la hermana Maria José (Fig. 2), y otra en musculo iliaco
derecho, con infiltracién ésea metastdsica en pelvis, sacro y vérte-
bras lumbares. Tras la realizacién de las técnicas de imagen referi-
das, que no definen un claro origen de su carcinomatosis, a las 2
semanas de estancia hospitalaria se traslada a la unidad de Medicina
Paliativa, donde fallece.

. - - - : = -
P { pr 4 -
. » A ey

g’ :

> ’ ; -.v.

[oma i P S TRy

Fig. 1. Anatomia Patoldgica: (PAAF del nédulo umbilical): Tincién:
Papanicolaou (X400). Un grupo de células compatible con adeno-
carcinoma, con superposicion nuclear y ntcleos hipercromdticos. En
el extremo inferior izquierdo del grupo se aprecian varias células
con disposicién glandular.

DISCUSION

Las metastasis cutdneas son un signo infrecuente de los
carcinomas viscerales (1,5). Suelen ser expresion de carcino-
ma de origen desconocido (COD), entendiéndose por ello a
las metastasis epiteliales confirmadas por anatomia patologi-

Fig. 2. TAC abdominal: Se aprecia nédulo hipoecoico (sélido) de
2,12 x 0,82 cm, de contornos nitidos, localizado en el tejido celular
subcutdneo de la region umbilical.

ca, sin identificarse el lugar primario en el momento de deci-
dir el tratamiento. Esta definicion ha sido la evolucién de otra
previa (4) en la que se exigian dos requisitos: a) Una biopsia
demostrativa de malignidad junto a: b) Una historia clinica,
exploracién fisica, radiografia de térax, andlisis de sangre
completo, andlisis de orina e investigacién de sangre oculta en
heces que no demuestran la localizacién primitiva del tumor
maligno. Ni los datos clinicos, ni la anatomia patoldgica per-
miten precisar el origen del tumor primitivo, aunque existen
rasgos distintivos, que orientan a su localizacion: las lesiones
nodulares pulsatiles de aspecto angiomatoide sugieren hiper-
nefroma; las lesiones esclerodermiformes en cuero cabelludo,
carcinoma de mama; lesiones en cara y cuello suelen corres-
ponder con procesos primarios orofaringeos; las del vértice
nasal (nariz de payaso), a pulmén; el nédulo de la hermana
Maria José sugiere un tumor maligno intraabdominal (6). El
caso presentado retne criterios de COD, y por los hallazgos
de la TAC y los marcadores tumorales es dificil inclinar la
balanza hacia un origen determinado, ya que el pancreas, el
pulmon, la préstata o el tubo digestivo podrian haber sido el
lugar del primario.

Los tumores primarios del drea umbilical son raros y mas
frecuentemente de tipo epidermoide (7). La mayoria de los
ndédulos observables a la inspeccién y palpacién suelen ser
metdstasis de carcinomas de origen abdominal (52% de origen
digestivo, 28% de origen ginecoldgico) (1,8-14) y hasta en un
40% de los casos son expresion de recidivas de neoplasias pre-
viamente conocidas. Pueden facilmente confundirse con peque-
fias hernias umbilicales, circunstancia ésta mucho mas frecuente
que las neoplasias de dicha drea, junto a un grupo heterégeneo
de procesos de escasa frecuencia. El tumor que mds frecuente-
mente metastatiza es el adenocarcinoma gastrico, siguiéndole en
frecuencia los de ovario, colon y pancreas, siendo otros origenes
hallazgos casuales, como el carcinoma de vesicula biliar, linfo-
mas, carcinoma de endometrio y otros (8-16).

El interés de este hallazgo fisico es doble: por un lado fécil
acceso diagnéstico por PAAF vy estudio citolégico (16), que
requiere minima agresividad. El segundo dato de interés es el
prondstico, ya que su habitual asociacion a una cdncer en esta-
dio diseminado le confiere un pobre prondstico, siendo letal
en 3-6 meses en la mayoria de los casos.
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La PAAF de una lesién similar detectada en nuestro hospi-
tal fue negativa en un caso previo (17), probablemente por la
existencia de necrosis y componente inflamatorio, aunque
esta circunstancia ocurre raramente, presentando dicha técni-
ca una alta rentabilidad diagndstica y minimos efectos secun-
darios. Si fuese negativa la PAAF se procederia a la biopsia
en cuiia.

De entre los hallazgos analiticos asociados al carcinoma
pancredtico destacan la elevacién del Ca 19.9, la presencia de
hiperglucemia e hipouricemia. Este dltimo hallazgo ha sido
considerado como sindrome paraneopldsico ocasionalmente
en algunos tumores, y podria ser expresién de disminucién de
la sintesis Urica por la infiltracién metastdsica hepdtica, al
igual que ocurre en la cirrosis avanzada (13). Las alteraciones
comentadas han sido objetivadas en este caso. La hipourice-
mia podria explicarse por la focalidad hepatica o bien por una
tubulopatia que determina un estado hiperexcretor. Para el
diagnéstico de estado hiperexcretor se requiere la uricosuria,
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