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Nodul sestry Marie Josefy — vzacna kozni
metastaza v umbiliku

Sister Mary Joseph’s nodule — rare umbilical cutaneous metastasis
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Souhrn: Tento ¢lanek pojednava o vzacném metastatickém projevu nddorovych abdominopelvickych onemocnéni, ktery se nazyva nodul

sestry Marie Josefy. Jedna se o kozni metastazu do umbilikaIni krajiny, kterd byla poprvé popsana jiz pred témér 200 lety. | kdyz se jedna

o vzacny Ukaz, nemél by byt opominén pfi diferencialni diagnostice rezistenci v umbiliku. Soucasti ¢lanku jsou také dvé kazuistiky.
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Summary: This is a short review about a rare metastatic physical finding of abdomino-pelvic malignancies that is called Sister Mary Joseph's
nodule. It is cutaneous metastasis in the umbilical region and it was first used almost 200 years ago. Even though it is a rare finding, we should
not forget it in the differential diagnosis of umbilical nodules. The article also includes two case reports.
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Uvod

Nodul sestry Marie Josefy je eponymem
pro maligni metastatickou rezistenci
v umbiliku [1].

Jedna se o vzacnou prezentaci po-
krocilého onkologického onemoc-
néni [1]. Velmi zfidka ho mUzeme po-
zorovat i u pacientek s gynekologickou
malignitou [2].

Piehled prace

Metastatické postizeni umbiliku bylo
poprvé v literatufre popsano v roce
1864 a bylo pozdéji pojmenovano po
zdravotni sestie Marii Josefé plvodnim
jménem Julia Dempsey. Ta byla feholni se-
strou, vrchni zdravotni sestrou a asistent-
kou zndmého chirurga doktora Williama
Jamese Mayo v nemocnici svaté Marie (ny-
néjsi klinika Mayo) v Rochesteru, Minne-
soté, USA. Pravé ona si jako prvni viimla
asociace mezi nddorovym onemocnénim
dutiny bfisni a vyskytem umbilikdlnich

noduld [1,3-5]. Toto pojmenovani bylo
poprvé pouzito v knize ,Physical Signs in
Clinical Surgery” v roce 1949 [6].

Obecné se kozni metastazy rGzné lo-
kalizace vyskytuji velmi zfidka, asi u 5 %
metastazujicich abdominopelvickych
malignit [2]. Casto se kozni metastazy
objevuji na kGzi v oblasti primarnich tu-
morG. Mdze byt postizena jakakoli ob-
last kiize, nicméné na nékterych ¢astech
téla se kozni metastazy vyskytuji vy-
razné Castéji. Mnohem castéjsi je posti-
Zeni ventrdIni strany téla. Dominuje po-
stizeni kGze bficha [3].

Nodulus sestry Marie Josefy je stran
vyskytu opravdu vzacny, vyskytuje se
pouze u 1-3 % pokrocilych abdomino-
pelvickych malignit [1]. Predominantné
se nachdzi u zen [2,6]. Obvykle je pfito-
men v pokrocilé fazi onemocnénis velmi
Spatnou prognézou [3].

Histologicky se nejcastéji jednd o ade-
nokarcinom (v 75 % pripadu), dale se

jedna o epidermalni nebo nediferenco-
vané tumory [2]. Raritné byly popsany
metastazy ze sarkomu, mezoteliomu,
melanomu a lymfomu [4].

Nejcastéji je popisovan u nadorovych
onemocnéni vychdzejicich z gastrointes-
tindlniho traktu (v 30-65 %). Noduly gy-
nekologického origa jsou hned druhé
v ¢etnosti (12-34 %), a to prfevazné ova-
rialni karcinom, dale pak i karcinom en-
dometria. Noduly sestry Marie Josefy
byly také popsany u nadorl ledvin, pro-
staty, pankreatu, prsu nebo plic. Ve velké
Casti pripadl (az 30 %) nebyla primarni
malignita vibec nalezena [1,2,5,6].

Absolutni ¢etnosti jsou samoziejmé
silné ovlivnény prevalenci primarnich
nadord [3].

Etiologie vzniku metastazy v této loka-
lizaci nebyla zatim objasnéna [1,6].

Vzhledem k bohatému cévnimu arte-
rialnimu i venéznimu zdsobeni v okoli
pupku se nabizi, ze se do této oblasti Sifi
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Obr. 1. Rezistence v umbiliku.
Fig. 1. Umbilical nodule.

nadorové buriky hematogenné. V této
lokalité se vyskytuje mnozstvi cévnich
spojek témér z celé bfidni dutiny, coz
by mohlo vysvétlit stejnou manifestaci
u rGznych nador0. Roli také mGze hrat
Siteni podél ligamentum teres hepatis
smérem do pupku, které vidime ¢asto
u pokrocilého karcinomu vajecnikd.

Lymfaticky systém v umbilikalni kra-
jiné propojuje axilarni, inguinalni, pa-
nevni a paraaortalni lymfatické recisté.
Proto se i tato cesta nabizi jako mozné
vysvétleni Sifeni nadoru.

Nicméné vétsina gastrointestinalnich
nadoru se Siii per continuitatem po pe-
ritoneu [3,6,7]. Tato oblast je také zaji-
mava z embryonalniho pohledu, vysky-
tuji se zde pozUstatky embryonalnich
struktur, tedy ductus omphaloenteri-
cus a urachus. Jedna z kazuistik popisuje
také sifeni pravé pres urachus v pfipadé
tumoru mocového méchyre [3,6].

Klinicky obraz nodulu sestry Marie
Josefy mlze byt velmi variabilni. Ty-
picka je tuhd solidni rezistence v ob-
lasti pupku nebo paraumbilikalné. Ve-
likost nodulu maze byt rlizna, nékteré

kazuistiky popisuji i rezistence velikosti
az 15cm. Casto je tumor nepravidelného
tvaru, fialové az cervenohnédé barvy.
Muze byt bolestivy nebo zcela asympto-
maticky. Nékdy je popisovana i serézni
nebo hnisava sekrece [1-4,6].

Zajimavé je, Ze pravé tento nodul
muze byt jedinou klinickou zndmkou
nadorového onemocnéni, a je proto
dobré si tohoto jevu v diferencialni dia-
gnostice viimat a v pfipadé pfitomnosti
nodulu pomyslet na intraabdominalni
malignitu [1,3].

V diferencialni diagnostice predevsim
uvazujeme o benignich utvarech v pu-
pecni krajiné (nékdy oznacovany jako
pseudonoduly sestry Marie Josefy), je-
jichz incidence je vyrazné castéjsi. Jedna
se o umbilikalni hernii, loZiska endome-
triézy, keloid, granulom z cizich téles,
absces, granulom ¢i myxom [1,3,4,6].

Dale se mUze jednat o primarni kozni
nador, ato azve 12 % [3,4].

Dalsi management pfi podezieni na
nalez nodulu sestry Marie Josefy zahr-
nuje biopsii nodulu a provedeni zob-
razovaciho vysetfeni. To nam pomuze

potvrdit, nebo vyvratit potencialni na-
dorové onemocnéni a event. i odhalit
jeho primaritu [1,6].

Odbér vzorku k vysetfeni mlze mit
podobu resekce celého lozZiska nebo
jeho ¢asti, nebo biopsie silnou jehlou
(tzv. tru-cut nebo core-cut biopsie).

Pfi histologickém hodnoceni pivodu
koznich metastdz hraje nezastupitelnou
roli také imunohistochemie [3].

Prognéza pacienta v pFipadé potvr-
zeni nodulu sestry Marie Josefy je indivi-
dualni a zavisi na konkrétnim typu a roz-
sahu nddorového onemocnéni. Obecné
je viak tfeba ocekavat prognézu nepfiz-
nivou, nebot se v pfipadé tohoto nodulu
jedna o zavazny per continuitatem nebo
metastaticky rozsev [1,2].

Median preziti od vzniku koZnich me-
tastaz se pohybuje mezi 1 a 34 mésici
v zavislosti na origu nadoru [4].

Nékteré studie popisuji urcité fak-
tory, které mohou ovliviiovat pro-
gnézu. Napfiklad pacienti, u nichz je
diagnostikovdna umbilikaIni metastaza
jiz pred zahdjenim |é¢by, maji lepsi pro-
gnoézu nez pacienti, u kterych se umbili-
kaIni léze objevila az v priibéhu lé¢by [3].

Lécba je zavisla na typu nadoru, jeho
rozsahu a celkovém stavu pacienta. Nej-
lepsich vysledkl dosahuje kombinace
systémové 1écby s chirurgickym vyko-
nem [3]. Cilem je jak prodlouzeni délky,
tak i kvality Zivota pacienta [5].

Kazuistiky
Prezentujeme zde dva klinické pfipady,
u nichz byl pozorovdn nodul sestry
Marie Josefy. Obé pacientky byly opero-
vany ve Vojenské nemocnici v Kigali, ve
Rwandé (Rwandian Millitary Hospital),
kde jsme pUsobili v rdmci edukacni mise
MEDEVAC.

Bylo pro nas velkym prekvapenim, ze
jsme pfisli do styku hned se dvéma pfi-
pady této vzacné manifestace malignity.

Kazuistika 1

Pacientka, 47 let, byla referovédna do on-
kogynekologického centra pro pode-
zfeni na gynekologickou malignitu. Pfi
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Obr. 2. Excize umbilikalniho nodulu.
Fig. 2. Excision of the umbilical nodule.

vstupnim vysetieni byl popsan tumor
protrudujici z hrdla délozniho, odkud
byla odebrana punch biopsie. Déle
byla u pacientky popsana fixovana dé-
loha v panvi, palpacné vysetien asci-
tes a rezistence v umbiliku (obr. 1). Ult-
razvukové vysetfeni nebylo provedeno.
Pacientka byla odeslana ke stagingo-
vému vysSetieni vypocetni tomogra-
fii (CT), které popsalo zvétsenou dé-
lohu, infiltraci omenta, ascites a nodulus
v pupku. Dle histologického vysetieni
z punch biopsie se jednalo o serézni
karcinom endometria. Bylo rozhodnuto
o primarnim opera¢nim feseni a ope-
race byla napldnovdna na dobu mise
MEDEVAC.

Operacni vykon byl proveden v roz-
sahu: radikalni hysterektomie C2 s bi-
lateralni adnexektomii, perinektomie
panve, exstirpace bulky uzlin panve,
infra- a suprakolickd omentektomie, ap-
pendektomie, resekce lymfadenopatie
z mezenteria, resekce nodulu z pupku.

Perioperac¢ni nalez byl vyrazné po-
krocilejsi, nez bylo predpokladéno dle
stagingového CT vysetieni. Tumor pro-
rlstal skrze délozni hrdlo a bilaterélné
infiltroval parametria az k padnevnim sté-
nam. Sakralné tésné naléhal na rektum.

Obr. 3. Resekat umbilikalni metastazy.
Fig. 3. Umbilical metastasis tissue.

Vykon byl dokoncen s drobnym rezi-
duem (R1) v panvi. Pro tento postup jsme
se rozhodli, jelikoz rozsah nadoru by vy-
zadoval ndro¢néjsi vykon s resekci stfeva
ainternich ilickych cév vpravo s nutnosti
intenzivni pooperacni péce, s niz ma
mistni tym limitované zkuSenosti.

Pooperacni pribéh u této pacientky
byl bez komplikaci, byla propusténa
3. pooperacni den, v planu je podani ad-
juvantni chemoterapie.

Kazuistika 2

Druhou pacientkou, u niz jsme po-
zorovali nodulus sestry Marie Josefy,
byla Zena, 56 let, kterd byla pro potize
s rostoucim bfichem a vznikem ,kyly”
v pupku odeslédna k CT vysetfeni. Toto
vysSetieni popsalo pokrocilé nddorové
onemocnéni v dutiné bfisni: bilateraIni
tumory ovarii, panevni lymfadenopa-
tii, omentalni kola¢, nékolik nodull na
bfisni sténé a objemny ascites. Radiolog
piedpokladal origo v ovariu, proto byla
pacientka odeslana k vysetfeni onkogy-
nekologem. K tomuto vysetieni se pa-
cientka dostavila jiz s popisem CT, bylo
provedeno vaginalni vysetfeni, které
bylo bez abnormalit, a orienta¢ni ult-
razvukové vysetieni, které odpovidalo

nalezu na CT. Byla provedena punkce
ascitu, ktery byl bez malignich bunék.
Bylo rozhodnuto o primarnim operac-
nim feSeni za nasi ucasti v ramci mise
MEDEVAC.

Jelikoz jiz primarné mél tym pochyb-
nosti o operabilité pacientky a nebyla
provedena zadna histologicka verifikace
tumoru, byl zahdjen operacni vykon dia-
gnostickou laparoskopii.

PFi observaci dutiny bfisni byl popsan
velmi pokrocily nadorovy proces: karci-
nomatdza bfisni stény, karcinomatdza
tenkych klicek, infiltrace ligamentum
teres hepatis, noduly na branici, karci-
nomatdéza panevni stény, obliterovany
Douglastv prostor, bilateradlni tumory
ovarii.

Vzhledem k nalezu se dale v operac-
nim vykonu nepokracovalo, byla ode-
brana biopsie z tumoru. Dale byla pro-
vedena excize nodulu v pupku, jelikoz
pocinajici exulcerace by pacientce zp-
sobila brzy klinické obtize a mohla by
byt mistem vstupu infekce (obr. 2, 3).

Nyni tym ve Rwandé ¢ekd na vysledek
histologického vysetfeni, o néasledné
systémové |é¢bé bude rozhodnuto dle
vysledku histologického vysetieni, dle
klinického ndlezu nelze vyloucit ani
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extragenitdlni plvod nadoru, nejspise
v zazivacim traktu.

Zavér

Nodul sestry Marie Josefy je vzacnym,
ale vyznamnym klinickym projevem na-
dorového onemocnéni a nemél by byt
opomindn pfi diferencidlni diagnostice
rezistenci v umbiliku [1]. VSechny umbi-
likalni |éze by mély byt biopticky ové-
feny [6]. Lé¢ba by méla byt zvolena dle
origa nadoru [1,6]. Kozni metastazy jsou
zndmkou pokrocilého onkologického
onemocnéni a nepfiznivym prognostic-
kym ukazatelem [3].
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