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RESUMEN

Los tumores del ombligo pueden originarse desde multitud de estirpes
celulares debido a la variedad de estructuras implicadas en su ontogenia.
Hasta un 2 % de la poblacién pediatrica sufre un fallo en la involuciéon de

alguno de los componentes del cordén umbilical, lo que puede dar lugar a



la aparicién de tumores. En su practica totalidad son benignos entre los
gue destaca el pdlipo o adenoma umbilical, que sucede por ectopia
mucosa Yy/o restos del conducto onfalomesentérico, y cuyo tratamiento es
quirdrgico.

En el adulto mas de un 10 % de los tumores de la pared abdominal
asientan en esta area. La incidencia es muy superior en las mujeres, y
predominan los malignos, siendo la mayoria secundarios: nédulos de la
Hermana Maria José o metastasis en el sitio del puerto laparoscépico (sin y
con el antecedente de cirugia oncoldgica previa, respectivamente); su
prondstico suele ser pobre y el tratamiento paliativo. De entre los
benignos cabe destacar el endometrioma, que a nivel umbilical puede ser
cutaneo-espontaneo o0 incisional. El tratamiento, ademas de Ia
hormonoterapia, es la exéresis amplia por el riesgo de recidiva o
malignizacion.

Conocer los fundamentos de los tumores umbilicales mas frecuentes en la
practica clinica permite establecer, ademas de una sospecha diagndstica

anticipada, un correcto tratamiento definitivo.

Palabras clave: Tumores umbilicales, neoplasias umbilicales, adenoma
umbilical, nédulo de la Hermana Maria José, metastasis en el sitio del

puerto laparoscépico, endometrioma umbilical.

ABSTRACT

Umbilical tumors can originate from a multitude of cell lines due to the
variety of structures involved in their ontogeny.

Up to 2 % of the pediatric population presents a failure in the involution of
any of the components of the umbilical cord, which could lead to
developing tumors: almost all of them are benign. Amongst these tumors
the most common is the umbilical polyp or adenoma, which develops from
mucosal ectopia and/or remains of the omphalomesenteric duct, its
treatment is surgical.

In adults, more than 10 % of abdominal wall tumors develop in this area.

The incidence is much higher in women, and malignant ones predominate.



Most of them are secondary: Sister Mary Joseph’s nodules or port site
metastases (without and with a history of previous oncological surgery,
respectively). Prognosis is usually poor and treatment is mainly palliative.
Amongst the benign tumors of the adult, the endometrioma is worth
mentioning, which can be spontaneous-cutaneous or incisional at the
umbilicus. Management is extensive excision, in addition to hormone
therapy, due to the risk of recurrence or malignancy.

Knowing the most frequent tumors in the umbilical area allows for an early

diagnosis and a definitive correct treatment.

Keywords: Umbilical tumors, umbilical neoplasms, umbilical adenoma,

Sister Mary Joseph’s nodule, port site metastasis, umbilical endometrioma.

INTRODUCCION

El cordédn umbilical contiene dos arterias y una vena, los vestigios del
conducto onfalomesentérico (COM) y la alantoides, la gelatina de Wharton
y el amnios envolvente. La fibrosis de las arterias umbilicales forma los
ligamentos umbilicales laterales, la vena umbilical el ligamento redondo, y
el conducto venoso el ligamento de Arancio. La obliteracién del alantoides
genera el ligamento umbilical medio, mientras que el COM suele
involucionar por completo. Los tumores de la regiéon umbilical pueden
originarse desde multitud de estirpes celulares debido a la variedad de
estructuras implicadas en su ontogenia.

El objetivo de este estudio es revisar y actualizar el conocimiento sobre los

tumores umbilicales mas frecuentes en nuestro medio.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 una revisién narrativa de la literatura sobre los tumores
umbilicales. La estrategia de bUsqueda se basd en las principales bases de
datos bibliograficas: MEDLINE (PubMed), LILACS (incluyendo SciELO),
ScienceDirect, Ovid, Google y la Cochrane Library. Los descriptores o

palabras clave incluyeron: tumores umbilicales, neoplasias umbilicales,



tumores del ombligo, tumores del corddén umbilical, cancer umbilical,
umbilical neoplasms, umbilical tumors, tumors of the umbilicus, tumors of
the umbilical cord, umbilical cancer. Se realiz6 un analisis critico de los
articulos, libros y monografias publicadas en lengua espafiola e inglesa, y
se sintetizaron las ideas fundamentales de cada una de las entidades mas

frecuentes, tanto en la poblacién pediatrica como en los adultos.

RESULTADOS

Tumores pediatricos

Hasta un 2 % de la poblacién sufre un fallo en la involucién de alguno de
estos componentes®. Entre las anomalias que ello puede producir se

encuentran varios tumores.

Angioma-hemangioma

Su origen mas comun son las arterias umbilicales. Si persisten restos de la
gelatina de Wharton se denominan angiomixomas?. Normalmente son
solitarios, aunque pueden asociar malformaciones del SNC, cardiacas,
genitourinarias u otros hemangiomas. La mayoria presentan tendencia
hacia la regresion espontanea, por lo que el tratamiento suele ser
expectante, en los de mayor tamano se indica propranolol®. En casos

evolucionados o ante dudas diagndsticas puede plantearse la escision.

Teratoma
Principal diagnodstico diferencial del angioma-hemangioma. En estos es

tipica la extensién a todo el cordén umbilical®. El tratamiento es quirdrgico.

Anomalias del conducto onfalomesenteérico y el uraco

Un COM o un uraco totalmente permeables dan lugar a una fistula
enteroumbilical o vesicoumbilical, respectivamente. La permeabilidad
parcial puede ser a nivel proximal, con un diverticulo de Meckel o un
diverticulo vesical, a nivel medio con un quiste-pdlipo vitelino o del uraco o
a nivel distal, con un sinus umbilical*. Suele presentarse en casos de

retraso en la caida del corddn, exudaciéon u onfalitis. La presencia de



ectopia mucosa da lugar a un ombligo humedo asociado a un pdlipo o
adenoma umbilical. Esta lesién es eritematosa, brillante, dura y no
responde a la cauterizacién con nitrato de plata (diagnodstico diferencial
con el granuloma). La confirmacién se basa en la ecografia o fistulografia.
El tratamiento es la onfalectomia amplia en todos los casos debido al

potencial de malignizacién a largo plazo.

Malignos
Aunque existen algunos casos de mixosarcomas o metastasis de

neuroblastomas, son excepcionales.

Tumores del adulto

Més de un 10 % de los tumores de la pared abdominal se asientan en esta
area con mayor incidencia en mujeres (ratio 4:1) y predominio de los
malignos (60 % contra 40 %)>°. La mayoria de estos son metastasicos
(60 %), mientras que solo un 12 % son primarios, los cuales pueden tener
su origen en estructuras de la piel, el plano musculo-aponeurético o el
propio ombligo’. Ademds, otro subgrupo considerados borderlines por
potencial de degeneracion o agresividad locorregional incluye los

desmoides, los restos del COM o el uraco y los endometriomas.

Benignos

Quistes de inclusion, lipomas y dermatofibromas

Los quistes sebaceos umbilicales son poco frecuentes. Los dermoides
suceden por enclavamiento de tejido ectodérmico (pelo, onfalitos, etc.).
Los lipomas son frecuentes y tipicamente asociados a una hernia
umbilical. El dermatofibroma es redondo, plano, fibroso y suele aparecer
tras una lesion previa (traumatismo, picadura, etc.). El tratamiento es la

exéresis simples.

Malignos primitivos

Carcinomas escamosos y basocelulares



Macro y microscépicamente iguales al cancer de piel, con claro predominio
del escamoso. Son indoloros, no hemorragicos y pueden infiltrar peritoneo
o epiplén. No suelen presentar invasién vascular ni metdastasis. El

tratamiento es la onfalectomia amplia, con largas supervivencias®.

Melanoma

Puede ser primario o metastasico. La disposicién invertida de la cicatriz
umbilical implica una invasion del plano transversal si el crecimiento es
vertical, y una invasion en profundidad si el crecimiento es horizontal, con
lo cual el indice de Breslow puede ser dificilmente aplicable®. El
tratamiento quirdrgico es la onfalectomia profunda hasta el peritoneo
parietal. Se han descrito casos con extirpaciéon incompleta cuyo

remanente produce inflamacién o exudacién.

Sarcoma

Clinica y radiolégicamente similar al desmoides, aunque con capacidad
metastasica. La biopsia es diferencial entre ambos. El tratamiento con
intencién curativa es la escision con margenes o cirugia radical

compartimental ademas de radioterapia®.

Adenocarcinoma
Normalmente por metaplasia del epitelio escamoso, o restos del COM o el

uraco, ya que es raro que existan glandulas a este nivel*!.

Malignos secundarios

Nodulo de la Hermana Maria José

Debe su nombre a Julia Demsey que ejercié de enfermera quirdrgica junto
a William Mayo. Son lesiones nodulares, fijas, indoloras, que retraen el
ombligo y a la evolucién se ulceran. Suceden en un 1-3 % de los tumores
intraabdominales, principalmente digestivos y pancreatobiliares (55 %), o
ginecoldgicos (37 %)*?. El diagndstico se confirma mediante PAAF o
biopsia. El tratamiento es normalmente paliativo, con una supervivencia

de 3-12 meses.



Metastasis en el sitio del puerto laparoscopico o port-site metastasis

Nodulos indoloros, firmes y con tendencia a la ulceracién. La incidencia es
baja y similar a la recidiva sobre laparotomias (< 1 %). Por orden de
frecuencia el origen es ginecolégico-genitourinario, gastrointestinal vy
pancreatobiliar. La biopsia es congruente al tumor de origen. El
tratamiento suele ser paliativo y el prondstico pobre, con supervivencias

medias de 10 meses y 10 % a 5 anos's.

Borderlines

Endometrioma o nddulo de Villar

Incidencia estimada en el 0.5-1 % de las mujeres con endometriosis (8-
15 % del total)*. A nivel umbilical puede ser cutdneo-espontaneo o
incisional. Es tipica la historia de dismenorrea y una tumoracién que de
forma ciclica duele, aumenta de tamafio o sangra con la menstruacién.
Entre el 20 y el 50 % de los casos cuentan con diagndéstico preoperatorio
gue viene dado por la ecografia o la anatomia patoldégica. Un 25 %
presentan endometriosis pélvica coexistente. El tratamiento, ademas de la
hormonoterapia, es la exéresis amplia con margenes de 1 cm incluyendo

parte de la fascia de Richet, ya que pueden recidivar o malignizar*®.

Desmoide

Histoldgicamente benigno y sin potencial metastasico. De crecimiento
lento, pero localmente agresivo lo cual suele implicar necesidad de
extirpacién. La biopsia lo diferencia del sarcoma. Para los casos no

agresivos se propone la observacion'®.

Restos del conducto onfalomesentérico o el uraco

Ya descritos.

CONCLUSIONES



Conocer los fundamentos de los tumores umbilicales mas frecuentes en la
practica clinica permite establecer, ademas de una sospecha diagndstica
anticipada, un correcto tratamiento definitivo.

La mayoria de estas lesiones son facilmente detectables con |la
exploracién fisica. En adultos es importante descartar malignidad, en
ninos otras anomalias asociadas y en mujeres en edad fértil
endometriomas y endometriosis pélvica. La exéresis simple es el
tratamiento de los tumores benignos. En los borderlines y malignos
primarios la reseccién debe ser radical, y en los secundarios el tratamiento

es normalmente paliativo.
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