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Resumen Se define la endometriosis como una enfermedad que consiste en un anoémalo
desarrollo del estroma y de las glandulas del endometrio funcionante fuera de la ubicacion
normal:cavidad y pared uterina. Se estima que afecta a una de cada 5 mujeres en edad
reproductiva y es responsable de hasta un 30-50% de casos de infertilidad. Segln la ubicacion
podemos encontrar 2 grupos de endometriosis: en territorio pélvico o fuera de la pelvis,
pudiendo afectar esta Ultima a casi todos los 6rganos (a excepcion del corazon y del bazo). La
incidencia de la localizacion extrapélvica es del 0,9-1,5% en todos los casos de endometriosis y
la edad media de presentacion suele ser de 34 afios. La endometriosis cutanea umbilical es rara
y constituye la forma mas frecuente de la localizacion extrapélvica (3,2-40%). La coexistencia
de endometriosis pélvica y cutanea primaria es del 14-26% y solo el 12-15% de los pacientes
con endometriosis umbilical presenta un diagndstico previo de endometriosis pélvica.

© 2011 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Primary umbilical endometriosis

Abstract Endometriosis is an abnormal development of endometrial stroma and glands func-
tioning outside the normal location: the uterine cavity and wall. This entity is estimated to
affect one in five women of reproductive age and causes up to 30-50% of infertility cases.
Depending on the location, there are two large groups of endometriosis: pelvic or extrapelvic.
The latter can affect almost all organs (except the heart and spleen).

The incidence of extrapelvic location is 0.9% to 1.5% of all cases of endometriosis, and
the mean age of onset is usually 34 years. Umbilical cutaneous endometriosis is rare and is
the most frequent extrapelvic location (3.2% to 40%). The coexistence of primary skin and pel-
vic endometriosis is 14% to 26%, and only 12% to 15% of patients with umbilical endometriosis
have a previous diagnosis of pelvic endometriosis.
© 2011 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
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Introduccion

Se define la endometriosis como una enfermedad que con-
siste en un andmalo desarrollo del estromay de las glandulas
del endometrio funcionante fuera de la ubicacidon normal:
cavidad y pared uterina. Se estima que afecta a una de
cada 5 mujeres en edad reproductiva y es responsable
de hasta un 30-50% de casos de infertilidad"?. Segin la
ubicacién extrauterina del tejido endometridsico podemos
encontrar 2 grandes grupos de endometriosis: en territorio
pélvico (lo mas frecuente) o fuera de la pelvis (endome-
triosis extrapélvica), pudiendo afectar esta ultima a casi
todos los drganos (a excepcion del corazén y del bazo),
aunque lo mas habitual es que lo haga sobre el aparato
urinario, nodulos linfaticos, pulmon, vesicula biliar, intes-
tino, rifidn, pancreas, higado, cerebro o piel"->. La incidencia
de la localizacion extrapélvica es del 0,9-1,5% en todos los
casos de endometriosis y la edad media de presentacion
suele ser de 34 afos®. La endometriosis cutanea umbilical es
rara y constituye la forma mas frecuente de la localizacion
extrapélvica (3,2-40%) que puede confundirse a nivel abdo-
minal con lesiones del tipo de granulomas, lipomas, abscesos
o hernias®. Aparece generalmente de manera secundaria
sobre la cicatriz de procesos quirdrgicos ginecoobstétricos
previos (cesarea, histerectomia, episiotomia, laparoscopia
y muy raro en amniocentesis) con un tiempo de latencia
medio de 4-5 afos, aunque también puede aparecer tras
una cirugia sobre el apéndice o la herniorrafia inguinal®°.
Otra variante son los casos primarios de endometriosis
cutanea y sin antecedente de cirugia alguna y que han
sido descritos en ombligo, vulva, periné, region inguinal y
extremidades®.

Se presenta un caso de endometriosis umbilical primaria
sin antecedente de cirugia previa en el que durante el trata-
miento de la misma se objetivo una seria afectacion pélvica
endometriosica asintomatica.

Caso clinico

Paciente de 30 anos sin habitos toxicos, antecedentes qui-
rdrgicos ni personales de interés, que consulta la existencia
de un nodulo doloroso a nivel umbilical de 4 meses de
evolucion, el cual sufre modificaciones con la menstruacion
sin asociar dismenorrea ni alteraciones del ritmo mens-
trual. Como antecedente ginecoobstétrico presenta una
menarquia a los 12 afos, un ritmo menstrual de 5/26 y
una gestacion previa que finalizd de manera voluntaria.
Refiere intento de gestacion sin éxito desde hace un afo.
La exploracion fisica revela unos genitales externos, vagina
y cuello uterino dentro de los limites normales con Utero en
linea media poco movil pero de volumen normal, asi como
anejos algo fijos pero no aumentados de tamafno. A nivel
umbilical destaca un nédulo de 1,5cm de diametro, duro y
poco mavil. Se realiza ecografia ginecoldgica en la que no se
describen hallazgos de interés, asi como puncion aspiracion
con aguja fina (PAAF) del nddulo que se informa como
infiltracion de hemosiderdfagos y hemosiderina en dermis
profunda sugerente de endometriosis (fig. 1). Dado el
hallazgo de la puncion y la existencia de esterilidad secun-
daria se realiza una exéresis amplia del nodulo, seguida
de una reconstruccion umbilical, junto a laparoscopia

Figura 1 Histologia del nddulo umbilical con tincion
hematoxilina-eosina de aumento 20X en la que se objetivan
células endometriales (A) y glandulas de endometrio (B) junto
a tejido fibrético (C) de la region umbilical.

(LPS) diagnostica para una valoracion del aparato genital
interno y despistaje de posible endometriosis pélvica. En
el acto quirlrgico se objetiva una pelvis congelada con
cuadro adherencial severo que afecta a gran parte de las
asas intestinales que imposibilita la visualizacion correcta
del aparato genital interno, asi como mdltiples implantes
endometriosicos en peritoneo pélvico, concluyéndose el
diagnostico de endometriosis pélvica estadio iv de la AFS. El
resultado anatomopatologico de la pieza de nodulectomia
umbilical fue endometriosis umbilical que respeta bordes
de reseccion. Atendiendo al deseo de descendencia de la
paciente, se remite a la consulta de reproduccion humana
para valorar su inclusion en el programa de Técnica de
Reproduccion Asistida (TRA). Tras un aio y medio de segui-
miento se objetiva en un estudio ecografico la presencia de
tumoracion en el anejo izquierdo de 24mm de diametro,
de caracteristicas ecograficas compatibles con la endome-
triosis, asi como lesion econegativa bilateral sugerente de
hidrosalpinx de 30 y 29 mm. La exploracion fisica revela un
Utero en retroversoflexion fijo, con anejo derecho normal e
izquierdo empastado fijo. Seis meses mas tarde, la paciente
acude al Servicio de Urgencias por un dolor abdominal
importante que requiere su ingreso y analgesia a la que
responde de manera parcial, practicandose una nueva LPS
que permite objetivar pelvis congelada con multiples adhe-
rencias que impiden la visualizacion del aparato genital
interno, aunque en esta ocasion es posible adhesiolisis
parcial del anejo izquierdo, objetivando lesién quistica de
50mm adherida a grandes vasos y que solo permite una
exéresis parcial de dicha lesion. Actualmente, la paciente
se encuentra asintomatica pendiente del programa de TRA.

Discusion

No existe una teoria clara que permita explicar la aparicion
de la endometriosis en general y menos aln en los casos
cutaneos. Multiples han sido los argumentos y teorias
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de los diversos autores a lo largo de la historia, aun no
comprobados, en un intento de explicar la génesis de esta
enfermedad. Existen diferentes teorias para explicar los
casos cutaneos: teoria metaplasica celomica (desarrollo
por metaplasia del peritoneo); teoria de la induccion (el
endometrio produce sustancias que conllevan a la apari-
cion de la enfermedad); teoria de la metastasis venosa o
linfatica (explicaria la lesion de los organos a distancia) y
la teoria del implante mecanico o diseminacion yatrogena
tras una cirugia previa. La endometriosis cutanea con el
antecedente de una cirugia previa se podria explicar por
el implante mecanico directo de células endometriales
preexistentes a nivel intraperitoneal en lugar de la incision
quirtrgica, pero en los casos de endometriosis cutanea
primaria muy probablemente esta se deba a la conjuncion
de mas de una de las teoria anteriores, donde en el caso
umbilical este se comportaria como cicatriz fisiologica
unido a la aparente apetencia de las células endometriales
por territorio cicatricial”8. Sefalar que la coexistencia de
endometriosis pélvica y cutanea primaria es del 14-26%°° y
solo el 12-15% de los pacientes con endometriosis umbilical
presenta un diagnostico previo de endometriosis pélvica“.

Respecto a la clinica, el hallazgo mas frecuente es la
presencia de una tumoracion o un nédulo solitario y pal-
pable (62-81%), generalmente sélido y bien delimitado, de
coloracion azulada, marronacea o negruzca, con tamano
pequeno, que puede acompanarse de sangrado (15%), dolor
constante o ciclico (50%) o modificacién de su tamano en
relacion con la menstruacion, de manera muy frecuente en
pacientes con historia de infertilidad®>®. En lesiones muy
superficiales puede incluso objetivarse ulceraciéon de esta.
La severidad del dolor parece asociarse a factores como el
grado de severidad de la endometriosis, la infiltracion en
profundidad y la presencia local y sistémica de citokinas y
mediadores inflamatorios®'°. La clinica es consecuencia de
la extravasacion sanguinea y el desbridamiento menstrual
de las glandulas endometriales del tejido ectdpico y puede
estar presente hasta 18 meses antes de que la paciente
acuda a consulta®. Hasta el 20% de los casos pueden cursar
de manera asintomatica, lo cual puede dificultar el diag-
nostico. Dicho diagndstico, aunque en ocasiones es dificil,
puede sospecharse mediante la clinica en pacientes que
presentan un nodulo a nivel del ombligo al que se le aso-
cia dolor, prurito, mal olor y sangrado coincidiendo con la
menstruacion. Como pruebas complementarias, la determi-
nacion de Ca 125 en suero y las técnicas de imagen no son
definitorias, aunque pueden ayudar al diagnostico, en espe-
cial estas ultimas, sobre todo a la hora de determinar la
extension de la lesion. La exploracion ecografica permite
valorar el tamano de la lesion y su aspecto quistico, solido o
mixto, asi como la posible coexistencia de patologia pélvica,
aunque hay que senalar que los hallazgos no son especifi-
cos y pueden variar en relacidn al ciclo menstrual®. Otros
métodos de diagndstico de imagen como la RMN (imagen
Ty, T, con areas de aumento de intensidad de sefal y sefial
intensa en Ty y baja intensidad de senal en T, secundaria a
metahemoglobina extracelular) o la TC (masa sélida o mixta
circunscrita que realza con contraste) igualmente tampoco
son completamente definitorios.

El diagnostico definitivo es anatomopatoldgico, bien
mediante puncion con aguja fina (de utilidad limitada ya
que presenta hasta un 75% de falso negativo®) o mediante

biopsia y tincion de hematoxilina-eosina que demuestre la
presencia de glandulas endometriales ectopicas con estroma
circundante ocasionalmente asociado a la extravasacion de
eritrocitos en el estroma, junto a infiltrado inflamatorio
agudo en la periferia de las glandulas y/o la presencia de pig-
mento de hemosiderina®'". En casos de duda diagndstica el
estudio inmunohistoquimico con anticuerpos monoclonales
contra receptores estrogénicos y de progesterona positivo,
asi como la negatividad para el antigeno carcinoembrionario
complementan el diagnéstico’”. El diagnéstico diferencial
incluye multiples lesiones que pueden aparecer en el area
umbilical, tanto benignas como hernia incisional sin antece-
dente de cirugia, queloide, granuloma, absceso, hematoma
y tumoracion de pared abdominal, como malignas como
la enfermedad de Crohn metastasica, metastasis de
neoplasia de tracto gastrointestinal y melanoma.

En cuanto al tratamiento, existen 2 grandes opciones:
tratamiento médico mediante analgésicos y supresion hor-
monal con analogos de la GnRH, anticoncepcion hormonal,
danazol o progestagenos, con el que se puede obtener
una respuesta hasta en el 80% de los casos pero solo a
corto plazo, reactivandose la clinica tras suprimirse el
mismo" '3, o tratamiento quirlrgico, de eleccién para la
mayoria de los autores por su escasa tasa de recurrencia®.
La técnica quirdrgica consiste en la exéresis amplia de
la lesion, respetando el ombligo cuando sea posible, con
margen de tejido sano minimo de 10 mm sin rotura de la
capsula (minimiza la recidiva posterior), incluyendo fascia
muscular y piel si es necesario, seguida de una recons-
truccion umbilical atendiendo a la utilizacion de material
protésico en el caso de resecciones amplias para evitar
posibles herniaciones posteriores. La tasa de recurrencia
local es rara y en caso de ocurrir se relaciona generalmente
con una extirpacion previa inadecuada o insuficiente y en
menor medida con el tamafo de la lesion y la extension al
musculo y al peritoneo®'3. Segun los antecedentes clinicos
de la paciente, algunos autores tienen en consideracion
la realizacion conjunta de LPS diagnostica para evaluar el
estado del aparato genital interno y la pelvis e investigar
la posible coexistencia de endometriosis pélvica. Cuanto
mas precoz sea el diagnostico, menor sera la necesidad
de incisién y diseccion amplia de tejidos*. Aunque de
incidencia escasa y desconocida, no debe olvidarse la
posibilidad de malignizacion, mas frecuente en mujeres
con lesiones de larga evolucidn no tratadas’.

Conclusion

La endometriosis cutanea umbilical, aunque rara, es la
forma extrapélvica mas frecuente de endometriosis. Puede
confundirse con otras lesiones de la pared abdominal y debe
ser tenida en consideracion en especial en pacientes jovenes
con historia de esterilidad ya que de la precocidad del diag-
nostico depende tanto la menor morbilidad del tratamiento
como la posible resolucién de su esterilidad.
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