302

CARTAS AL DIRECTOR

periportal con aumento de polimorfonucleares’. Con el
tratamiento adecuado, la clinica hepatica se normaliza.
El tratamiento de la EK es la gammaglobulina inespeci-
fica a 2g/kg, con posibilidad de poner nueva dosis a las
24-72 si persiste fiebre. Con este tratamiento no respon-
den un 15%%°, siendo necesarios corticoides endovenosos e
incluso infliximab en los no respondedores. La presencia de
disfuncion hepatica se asocia con mala respuesta a la gam-
maglobulina y a la aparicion de aneurismas coronarios®=>'?,
como ha ocurrido en nuestro paciente, de forma que las
Ultimas guias clinicas publicadas en Japén y Reino Unido
recomiendan el uso de corticoides concomitante con la gam-
maglobulina como primera opcion en estos casos'', con el
fin de evitar la aparicion de aneurismas cardiacos, que es la
morbilidad mas importante. Es importante conocer que la
EK puede ser la causa de una disfuncion hepatica febril de
etiologia no aclarada, asi como su factor prondstico como
mal respondedor a gammaglobulinas.
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Nodulo de la hermana Maria
José: metastasis umbilical de
cancer de vesicula

@ Croeni el s

Sister Mary Joseph’s nodule: Umbilical
metastasis from gallbladder cancer

Sr. Director:

El nédulo de la hermana Maria José (NHMJ) es una metas-
tasis umbilical de cualquier tumor primario'™*. Puede ser el
primer signo de una neoplasia aln no diagnosticada, o apa-
recer como recidiva o progresién de un tumor ya conocido’->.
Presentamos un nuevo caso producido por un cancer de
vesicula, y efectuamos una revision del tema.

Varén, 76 anos, consulta por dolor en hipocondrio dere-
cho y dispepsia en los 3 ultimos meses, que se acompana de
acolia, coluria y prurito en los Ultimos 10 dias. El paciente

refiere que nota molestias umbilicales que relaciona
con herniorrafia previa. Antecedentes médicos: fibrilacion
auricular y herniorrafia umbilical. Exploracion fisica: dolor
en hipocondrio derecho, tumoracién pétrea en regién umbi-
lical y tinte ictérico. Analitica: GGT: 718UI/l, fosfatasa
alcalina: 391 UI/L, bilirrubina total: 9,1; CEA: 92,7mg/dl
y CA19.9: 206 Ul/l. Se realiza ecografia y TAC abdominal
donde se observa una gran lesion soélida heterogénea de
contornos mal definidos, en la region perihiliar, que surge
del fondo vesicular y produce dilatacion bilateral de la
via biliar intrahepatica, las paredes de la vesicula estan
engrosadas y son hipercaptantes, ademas presenta coleli-
tiasis multiple (fig. 1A). Existen multiples adenopatias en
hilio hepatico, algunas hasta de 30 mm. Implante en region
umbilical (fig. 1B y C). Se realiza CTPH y drenaje biliar
externo-interno, observando estenosis de la via biliar por
compresion extrinseca. La citologia biliar es informada como
carcinoma, y la puncion de la lesion como adenocarcinoma
pobremente diferenciado. Se coloca endoprotesis biliar con
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Figura 1

normalizacion del cuadro ictérico, pero desarrolla cuadro de
vomitos incoercibles e intolerancia completa a la dieta. Se
repite TAC comprobando que existe una marcada dilatacion
gastrica y esofagica por estenosis en 1.2 porcion duodenal
por compresion del tumor que ha progresado. Se intenta
colocacion de protesis duodenal que no es factible y se
decide intervenir para realizar derivacion paliativa.

Se realiza laparotomia media supraumbilical, identifi-
cando: implante de 5cm que engloba la region umbilical
y epiplon mayor (fig. 2); masa que engloba los segmen-
tos 4b, 5 y 8 hepaticos, y vesicula biliar; e implantes
peritoneales en pelvis y transcavidad de los epiplones. Se
realiza reseccion del implante umbilical y gastroyeyunosto-
mia biplano en cara posterior gastrica. El estudio histologico
mostroé una tumoracion epitelial compuesta por células neo-
plasicas que muestran un citoplasma amplio y ligeramente
eosinofilo, con nicleo aumentado de tamano, irregular,
vesiculoso y con nucléolo, con mitosis abundantes, sin claras
imagenes de permeacion linfovascular. El estudio inmuno-
histoquimico era compatible con adenocarcinoma biliar. El
paciente falleci6 en el postoperatorio por insuficiencia res-
piratoria.

Las lesiones malignas umbilicales puede ser primarias o
metastasicas®. La primera metastasis umbilical fue descrita
por Storer en 1864, pero es mas conocida la publicacion rea-
lizada por el Dr. W. Mayo en 1928". Posteriormente en 1949,
el cirujano britanico H. Bailey le denominé NHMJ, en honor
a la hermana Maria José, enfermera y asistente del Dr. Mayo
en el St. Mary’s Hospital in Rochester (Minnesota), ya que
fue la que observo la presencia de un nodulo umbilical en
algunos pacientes con neoplasias gastricas avanzadas' '°.

Aunque se afirma que el NHMJ ocurre hasta en el 1-3%
de los pacientes con neoplasias pélvicas y abdominales,
el nimero de casos descritos en la literatura médica es
muy inferior a dicha cifra, y parece ser mas frecuente
en mujeres’*>°. Los tumores que mas frecuentemente lo
causan son los de estomago y colon en varones, y ova-
rio en mujeres’?. Los NHMJ tienen su origen primario
en tumores gastrointestinales (35-65%), tracto genitourina-
rio (12-35%), origen desconocido (15-30%) y otros tumores
(mama, pulmoén, etc.) en un 3-6%"2819 Solo hay 9 casos
descritos en PubMed (1966-2015) de NHMJ por cancer de
vesicula'’.

El mecanismo etioldgico del NHMJ no esta comple-
tamente clarificado. En las neoplasias abdominales, una
infiltracion directa a través del peritoneo, especialmente
si hay diseminacién peritoneal como en nuestro caso, es
la explicacion mas ldgica, pero esta via no es factible en

TAC: A) Tumor hepatico. B y C) Nodulo umbilical (N).

otros tumores. Por ello, se han propuesto otros mecanis-
mos (diseminacion arterial, venosa, linfatica o a través
de estructuras embrionarias [uraco])">*%°. Se ha obser-
vado que la mayoria de los pacientes con el NHMJ tienen
metastasis hepaticas postulando una posible diseminacion
via ligamento falciforme’*.

La coloracion del NHMJ es variable, puede ser blanco,
violaceo o marronaceo'’. Suelen ser nddulos firmes e irregu-
lares, localizados a nivel dérmico, subcutaneo o peritoneal,
de 1-2cm, aunque hay descritos de hasta 10cm, pueden
ser dolorosos y, en ocasiones, pruriginosos'*°. A veces, se
pueden ulcerar o fisurar, y emitir una secrecion serosa,
purulenta o sanguinolenta. Si existe hernia umbilical, o en
lesiones de gran tamano pueden infiltrar el tubo digestivo
causando obstruccién intestinal®.

El diagndstico radiolégico mediante ecografia o TAC
abdominal puede ser complicado*®. Se ha descrito la uti-
lizacién de PET-CT en un paciente con buenos resultados?.

Figura 2 Pieza quirlrgica. E: epiplon; N: nodulo; O: ombligo.
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La puncion del NHMJ es sencilla, y el estudio citologico
suele obtener un diagnostico de malignidad que permite un
correcto enfoque diagnodstico, pero no siempre puede defi-
nir la estirpe histoldgica'>. El diagnéstico diferencial del
NHMJ incluye: enfermedad de Paget, hemangioma, hernia
umbilical, endometriosis, cicatriz hipertrofica, granuloma,
sinus pilonidal, quiste dermoide, micosis, psoriasis, eccema,
etc.”3.

El NHMJ es un signo ominoso de enfermedad
metastasica’>>%1, La supervivencia media tras su diagnds-
tico oscila entre 2 y 11 meses, y es inferior si aparece como
recidiva tras haber tratado ya el tumor primario’->'°. Se han
obtenido supervivencias algo superiores (17 a 21 meses) con
cirugia y quimioterapia®*°. La cirugia exerética solo esta
recomendada si es la Unica metastasis existente o causa
complicaciones, y no tiene sentido en casos de enfermedad
diseminada irresecable’. El prondstico esta relacionado
con el tumor primario, obteniendo mejor supervivencia
aquellos NHMJ causados por cancer ovarico'*.

Como conclusion, ante un nodulo umbilical duro debe-
mos recordar el diagnostico del NHMJ, aunque el paciente
no tenga un diagnodstico previo de neoplasia. Su prondstico
es malo ya que aparece en pacientes con enfermedad dise-
minada. Su exéresis no esta habitualmente indicada.
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