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PALABRAS CLAVE Resumen Se describe el caso de un varon de 38 afios que consultd por distensiéon abdominal,
Nodulo de la hermana saciedad precoz y pérdida de 7 kg de peso de 2 meses de evolucion. Presentaba una masa pétrea
Maria José; abdominal y una tumoracién umbilical de 3 cm que habia aumentado de tamafio en las semanas
Linfoma; previas. En la analitica destacaba elevacion de lactato deshidrogenasa y beta-2 microglobu-
Células grandes B; lina, asi como hipogammaglobulinemia. Se realizd una tomografia computarizada abdominal,
Difuso; en la cual se observé un gran tumor retroperitoneal que englobaba el rifidn izquierdo y despla-
Ombligo; zaba la aorta, esplenomegalia, afectacion peritoneal, adenopatias mesentéricas y un nodulo
Neoplasias umbilical. El diagndstico anatomopatoldgico fue de linfoma no Hodgkin de células grandes B
abdominales inmunofenotipo centro germinal (segln algoritmo de Hans). Las metastasis umbilicales, también

denominadas «nodulo de la hermana Maria José», son infrecuentes, generalmente asociadas a
neoplasias gastrointestinales y ginecolégicas diseminadas. Solo se han descrito unos pocos casos
en linfomas, asociados en general a mejor prondstico.
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Sister Mary Joseph’s

nodule; Abstract A 38-year-old patient presented with abdominal distention, anorexia and a weight
Lymphoma; loss of 7kg over the previous two months. Physical examination revealed a solid abdominal
Large B-Cell; mass and a 3 cm umbilical nodule. He had raised lactate dehydrogenase and beta-2 microglobu-
Diffuse; lin levels, as well as hypogammaglobulinemia. An abdominal CT showed a solid retroperitoneal
Umbilicus; mass invading the left kidney and displacing the aorta, splenomegaly and an umbilical nodule.
Abdominal neoplasms Histopathology revealed a diffuse large b cell lymphoma germinal center type. Umbilical
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metastases, also known as Sister Mary Joseph’s nodule, are uncommon and usually associated
with disseminated gastrointestinal and gynecological malignancies; indeed only a few cases
of lymphomas with this presentation have been reported, most of which have a much better

prognosis.
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Introduccién

Las metastasis umbilicales, conocidas habitualmente con
el eponimo de «nodulo de la hermana Maria José», son
un hallazgo clinico descrito originalmente en tumores gas-
trointestinales y ginecoldgicos que habitualmente predice
enfermedad diseminada asociada a mal pronéstico. Hasta el
ano 1996 no aparece esta enfermedad asociada a linfomas,
recogiéndose en la literatura a partir de entonces menos
de una decena de casos, siempre de tipo no Hodgkin'. Ade-
mas, se sabe actualmente que las neoplasias representan
aproximadamente un 40% del total de tumores umbilicales,
siendo por lo tanto mas frecuentes las lesiones benignas,
incluyendo endometriosis?. Presentamos un nuevo caso de
un paciente con un linfoma B de células grandes asociado a
nodulo de la hermana Maria José.

Descripcion del caso clinico

Un varon de 38 afos, sin antecedentes clinicos de interés,
consulto por distension abdominal de aproximadamente una
semana de evolucion, acompanada de alteracion del habito
intestinal consistente en 4 deposiciones diarias de escasa
cantidad. El paciente referia ademas hiporexia, saciedad
precoz y pérdida de 7 kg de peso de 2 meses de evolucion, asi
como sudoracion nocturna y sensacion distérmica, sin fiebre
objetivada.

En la exploracion fisica presentaba diaforesis, una gran
masa de consistencia pétrea que ocupaba practicamente
todo el hemiabdomen superior (hipocondrio izquierdo, epi-
gastrio y mesogastrio), dolor a la palpacion abdominal de
manera generalizada, discreta semiologia ascitica y dismi-
nucion de los ruidos intestinales. En los miembros inferiores
se detectaron ligeros edemas blandos con fovea. Se palpaba
una tumoracion umbilical indurada e irreductible, de tenue
coloracion azulada, que segln el paciente habia aumentado
progresivamente de tamano en los meses anteriores y a la
cual atribuia en parte sus sintomas, interpretandola como
una hernia umbilical (fig. 1A).

En la analitica destacaba una creatinina plasmatica de
1,41 mg/dl, lactato deshidrogenasa (LDH) de 3401 Ul/l,
acido urico de 10,3mg/dl, PCR de 140,80mg/l y beta-2
microglobulina de 4,53 microg/dl. El proteinograma mos-
tré una hipogammaglobulinemia franca: IgG 95mg/dl, IgA
12mg/dl e IgM 3 mg/dl.

Se realizd6 una tomografia computarizada abdominal
(TAC) en la que se observo esplenomegalia homogénea de

14 cm, una gran masa retroperitoneal de 22 x 11 x 17 cm que
englobaba el rifion izquierdo y desplazaba la aorta abdo-
minal, una masa anterior al pilar diafragmatico izquierdo
de 8,3 x 3,4cm, un engrosamiento del omento que sugeria
afectacion peritoneal y adenopatias mesentéricas de hasta
3cm, asi como una retrocrural de 1,6cm. En el estudio
se constaté ademas que la tumoracion umbilical parecia
corresponder a una metastasis (fig. 1B).

La biopsia de médula ésea mostr6 datos de mielopa-
tia inespecifica (eosinofilia y megacariocitosis), sin fibrosis
reticulinica ni otros datos de interés, no observandose infil-
tracion linfomatosa desde el punto de vista morfolégico e
inmunohistoquimico.

Se realizd biopsia con aguja gruesa guiada por TAC de
la masa abdominal, obteniéndose cilindros tisulares inte-
grados por una proliferacion celular neoplasica linfomatosa
de estirpe B (CD 20+) (figs. 2A-C). Las células proliferan-
tes eran grandes, mayoritariamente de tipo centroblastico
(aproximadamente el 90%, con ocasionales inmunoblastos,
[fig. 2C]), con mitosis evidentes y expresaban CD10 vy
BCL6 (figs. 3 A-C). Estudios imunohistoquimicos posteriores
demostraron positividad para BCL2, asi como negatividad
para ciclina D1y un indice de Ki-67 inferior al 90%. La escasa
cantidad de material impidio la realizacion de otras tincio-
nes tales como CD79a, MUM1, VEB o ALK. La celularidad
neoplasica se acompanaba de infiltrado inflamatorio linfoide
T junto con ocasionales histiocitos.

La tomografia de emision de positrones-TAC mostrd
la presencia de lesiones hipermetabdlicas sugestivas de
enfermedad tumoral maligna en ambas regiones fréni-
cas superiores, cavidad abdominal y pelvis, con extension
peritoneal y afectacion del rifdn izquierdo y parénquima
hepatico.

Finalmente se establecio el diagnostico de linfoma no
Hodgkin de células grandes B fenotipo inmunohistoquimico
centro germinal estadio IVB. Se administré el primer ciclo
de quimioterapia, tras el cual se observo mejoria clinica con
importante disminucién de la masa abdominal. El paciente
fue dado de alta posteriormente para continuar el trata-
miento de forma ambulatoria.

Discusion

El paciente que comentamos en este caso presentaba un
linfoma difuso de células grandes B de tipo centro ger-
minal. El diagnodstico diferencial esencial de esta entidad
es con linfomas difusos B de tipo no centro germinal,
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