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Abstract

La endometriosis umbilical primaria se caracteriza por la aparicion de lesiones nodulares a nivel umbilical sin la presencia de
intervenciones quirdrgicas abdominales previas ni presencia de endometriosis conocida en otras localizaciones. Presentamos el
caso de una mujer de 43 afios que presenta dicha entidad. Con este caso queremos destacar la importancia del diagnostico
diferencial de las lesiones nodulares a nivel umbilical sobre todo en mujeres en edad fértil.

The onset of umbilical nodules with no previous abdominal surgeries or known endometriosis in other locations characterizes
primary umbilical endometriosis. We present a 43-year-old woman with a painful umbilical nodule for several months. We
report this case to emphasize the importance of the differential diagnosis of umbilical nodules, especially in women during the
reproductive period.

Introduccion

Las lesiones cutaneas que afectan a la region umbilical de manera exclusiva son poco frecuentes. Entre ellas se encuentra la
endometriosis umbilical primaria. Presentamos un caso de dicha entidad en una paciente de 43 afios. Queremos destacar la
importancia de incluir la endometriosis umbilical primaria dentro del diagnéstico diferencial de las lesiones nodulares que se
presentan en esta region.

Caso Clinico

Mujer de 43 afios remitida a consultas externas de Dermatologia por presentar una lesion nodular mamelonada a nivel
umbilical de unos 7 meses de evolucion asociada a ciclos irregulares durante los Gltimos 4 meses y coincidiendo con los ciclos
presentaba un leve sangrado y molestias en la zona de la lesidn asociado a dismenorrea.

La paciente no presentaba antecedentes médicos ni quirtrgicos de interés. Referia haber tomado anticonceptivos hormonales
orales durante 9 afos y haber tenido un parto vaginal sin complicaciones hace 11 afios. En el momento de la consulta
Unicamente tomaba hierro oral como medicacion habitual. Clinicamente se observaba una lesion nodular cupuliforme
marronécea y de aspecto carnoso {figura 1}.

Con el empleo del dermatoscopio se objetivd una zona reticulada homogénea de color parduzco y se podian observar pequefias
estructuras globulares marron-rojizas {figura 2}.



Figure 1. Nédulo carnoso marronaceo a nivel umbilical. A reddish-brown tumor located on the umbilicus scar.

Figure 2. Imagen dermatoscopica: reticulado homogéneo con estructuras globulares rojizas. Dermoscopic aspect: regular pigmented
network and homogeneous reddish pigmentation.

Se realiz6 estudio analitico en el que destacaba Uinicamente una anemia ferropénica ya observada en
estudios anteriores. El estudio de niveles de cortisol, testosterona, prolactina, estradiol, DHEA y DHEA-S no
mostraba alteraciones.

La glicoproteina de alto peso molecular CA 125 se situaba dentro de los niveles normales.

El estudio histopatoldgico de la lesion objetivaba tejido endometrial con un engrosamiento epidérmico y una
region quistica rodeada de epitelio columnar tipo secretor sin la presencia de atipias celulares. Se observaba
ademas un estroma tipo endometrial que rodeaba al epitelio que no era homogéneo a la dermis que se



hallaba en el resto de la lesion {figura 3}. Al realizar el estudio inmunohistoquimico, tanto el epitelio
columnar como el estroma que lo rodeaba se marcaban positivamente para receptores estrogénicos y para
CD10.

Figure 3. Imagen histopatoldgica. Hematoxilina-eosina(HE) x40. Quiste central rodeado de epitelio columnar tipo secretor.
Histopathological aspect. Hematoxylin and Eosin (HE) x40. Glandular type cells surrounded a central cyst.

Tras estos hallazgos la paciente fue remitida a ginecologia para completar estudios ante la posibilidad de que existiese tejido
endometrial ectépico en otras localizaciones.

Discusion

La endometriosis se define como la presencia de tejido endometrial con respuesta a la estimulacion hormonal fuera de la
cavidad uterina. La primera descripcion de esta enfermedad fue realizada por Daniel Schroen en 1690. Afecta a
aproximadamente un 15% de mujeres en edad reproductiva y es una importante causa de infertilidad, aunque también puede
existir en mujeres postmenopausicas y excepcionalmente en varones que hayan recibido tratamiento con terapia hormonal para
tumores prostaticos [1,9]. Incidentalmente se puede hallar en un 15-20% de las laparotomias realizadas como consecuencia de
otras patologias [2].

Los lugares en los que puede aparecer con mayor frecuencia son los ovarios, las trompas de Falopio, el ligamento uterino, la
vejiga, el cérvix o la pared abdominal [1,2]. Se ha descrito también la existencia en la piel, los pulmones o el sistema nervioso
central [5].

Existen varias teorias para explicar el desarrollo de esta enfermedad, la méas aceptada es la "hipétesis de la migracion™ segun la
cual se debe a la existencia de flujo menstrual que de manera retrégrada se implanta en la cavidad abdominal [3]. Otra posible
alternativa es la transformacion de mesotelio en tejido similar al endometrio debido a la influencia de flujo retrégrado durante
la menstruacion (teoria de la induccidn). Esta teoria se basa en la posibilidad de que el epitelio celémico se puede transformar
tanto en células peritoneales como en tejido endometrial. Otra posibilidad es la diferenciacién de vestigios mullerianos hacia



tejido endometrial. Por Gltimo puede estar involucrada en este proceso una disminucién de la respuesta inmunitaria que
permita en asentamiento de células endometriales fuera de la cavidad uterina [3].

Clinicamente se puede manifestar como dolor pélvico que aumenta con la menstruacion, menorragia, dismenorrea y sintomas
asociados a su localizacion ectopica (gastrointestinales, urinarios, cutaneos...)[1,3,6].

Existe un cuadro poco frecuente que cursa con afectacion cutanea en la region umbilical, denominada endometriosis umbilical
(EU) o nddulo de Villar[1,11]. La EU posee una incidencia de 0,5-1% de los casos que se presentan como endometriosis
extragenital [3,4,9]. Los sintomas méas comunes son el dolor ciclico y pequefios sangrados en relacion con la menstruacion,
observandose de manera frecuente una lesién nodular de color marron-rojizo-negruzco que puede variar desde unos pocos mm
a ser mayor de 1 ¢cm [4,6,9].

La EU se divide en primaria o secundaria segun la presencia o no de antecedentes de cirugia pélvica o abdominal. La
endometriosis umbilical primaria es poco frecuente (<30% de los casos) y la endometriosis secundaria puede ocurrir después
de una intervencién quirargica abdomino-pélvica mediante laparoscopia o laparotomia, como la reparacion de una hernia
umbilical o inguinal o una cesarea [8] siendo esta Ultima la intervencion més frecuentemente asociada [6].

En el caso de la EU primaria existen también teorias sobre su origen como la "teoria del trasplante” mediante la cual existe un
transporte de células endometriales por via linfatica o hematogena. También se cree que puede ser debido a metaplasia de las
células del epitelio celomico o del vestigio del uraco prenatal [7].

Hasta en un 73% de casos no existian antecedentes de endometriosis previa, aunque en un pequefio porcentaje puede indicar
que con anterioridad ya existia endometriosis abdominal de forma asintomatica [8].

Mediante el empleo de la dermatoscopia se puede visualizar un entramado vascular homogéneo regularmente distribuido que
se corresponde con el estroma vascular conteniendo eritrocitos extravasados y la presencia de pequefias estructuras globulares
de color rojizo bien definidas que se corresponden con glandulas que contienen eritrocitos [12,14].

El uso de pruebas de imagen como la ecografia, la tomografia computarizada o la resonancia magnética son Utiles para
descartar la existencia de endometriosis en otra localizaciones, aunque a veces puede resultar dificil diferenciarla de otras
entidades [8].

El gold standard para el diagnéstico es la confirmacion histolégica, siendo muy Gtil la realizacidn de una biopsia para clarificar
el diagndstico preoperatorio [13,17]. Histopatoldgicamente destaca la proliferacion fibroblastica con células fusiformes en
dermis y si el tejido endometrial se encuentra en fase proliferativa se pueden encontrar gldndulas con intensa actividad
mitdtica, asi como positividad para anti CD10. La expresion de CD10 (endopeptidasa de células de superficie)presenta una
sensibilidad entre el 88-96% para la presencia de tejido endometrial tanto en cavidad uterina como en localizaciones ectdpicas
segun algunos estudios [12,15,16].

El empleo del analisis inmunohistoquimico cada vez de emplea mas para el diagnostico de esta entidad, con marcadores para
receptores estrogénicos y de progesterona, desmina, factor von Willebrand, ciclooxigenasa-2 (COX-2) o el factor de
crecimiento del endotelio vascular (VEGF). El 100% de las células epiteliales y estromales endometriales expresan receptores
para estrdgenos o progesterona, lo que aporta una gran sensibilidad a este marcador. Sin embargo el mesotelio peritoneal es
negativo para estos marcadores exceptuando el que se sitia de forma adyacente a las lesiones endometriales que poseen
positividad focal para estos receptores hormonales, lo cual es de gran ayuda cuando existe tejido endometrial a nivel de la
cavidad abdominal [10,15].

La expresién de Ki 67 a altos niveles indica una alta actividad bioldgica. El potencial proangiogénico de las células
endometriales queda demostrado por la expresién de factores como COX-2 o VEGF.

Todos estos hallazgos pueden dar falsos negativos en la histopatologia y en la inmunohistoquimica si en lugar de biopsia de
realiza una puncidn aspiracion con aguja fina pues es probable que no se puedan observar células epiteliales o estromales [13].

Analiticamente una concentracion sérica >260 U/ml de CA 125 puede orientar al diagndstico de endometriosis aunque no es
especifico de esta patologia [9,12].

El diagnostico diferencial ha de establecerse con patologias que se puedan presentar como nddulos umbilicales: granuloma
piogénico, hernias irreductibles, quistes, lipomas, foliculitis, tumores primarios 0 metastasicos de neoplasias intraabdominales
(nédulo de la Hermana Maria José)[9].



El tratamiento recomendado es la extirpacidn quirdrgica, pudiéndose utilizar tratamiento médico mediante el uso de Danazol,
GnRH o anticoncepcion hormonal oral para un tratamiento sintomatico en mujeres sin deseos genésicos y para reducir el
tamafio lesional con vistas a la intervencion quirurgica [5,6,9,17].

Se recomienda realizar la exéresis de la lesion al final del ciclo menstrual cuando las lesiones tienen un tamafio menor. Se
puede extirpar la lesién con margen de reseccion o extraer la region umbilical en bloque. No existe una técnica quirargica
estandarizada para la reconstruccion umbilical tras la exéresis lesional, sobre todo si tiene que ser extirpada parte de la pared
abdominal [10].

El prondstico es excelente, con una tasa de recurrencia muy baja tras una correcta exéresis quirdrgica. Esta recomendado el
empleo de anticonceptivos hormonales tras la cirugia para evitar las recurrencias y realizar ecografias ginecoldgicas de
control. La posibilidad de transformacién hacia neoplasias es de un 0,3-1% en la endometriosis que se produce sobre cicatrices
de laparatomia, siendo la diferenciacion hacia carcinoma endometrioide la mas frecuente [9,10,11].

Algunos estudios han descubierto una relacion entre la presencia de endometriosis y el desarrollo de lesiones melanociticas
con un riesgo relativo (RR):1,62 debido a la expresion anormal de genes supresores de tumores como p53 0 PTEN y la
relacion existente entre la sensibilidad a la exposicién solar y el riesgo de desarrollar endometriosis [18].

Conclusion

Es importante destacar la importancia que posee la EU en el diagnéstico diferencial de las lesiones que se presentan como
nodulos a nivel umbilical sobre todo en mujeres en edad fértil con episodios de sangrado ciclico en esa localizacion. Ademas
es necesario descartar la presencia de endometriosis en otros lugares mediantes pruebas de imagen como ecografia, resonancia
magnética o tomografia computarizada. Recordar también que el diagnostico de confirmacion es histopatoldgico y que la
Unica forma de evitar una probable transformacidn neoplésica es mediante la exéresis de la lesion.
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