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Introduction:-

Le mélanome muqueux primitif de la fosse nasaleprésente un intérét particulier en raison de son mauvais pronostic
et sa rareté C’est une tumeur maligne trés agressive, décrite pour la premiére fois par Lucke en1869 [1,2]. 11 s‘agit
d’une entité rare, constituant entre 0,6 et 1% de ’ensemble des mélanomes [2,3]. Le diagnostic demeure tardif
compte tenu de 1’absence de signes cliniques spécifiques et de facteurs de risques. Cette tumeur, nécessite un bilan
préthérapeutique précis (imagerie) et reléve enprincipe d’une prise en charge essentiellement chirurgicale complétée
par une radiothérapie dans un cadre multidisciplinaire, afin d’optimiser au mieux le pronostic et assurer dans tous les
cas des conditions de survie acceptables.

Nous rapportons dans ce travail I’observation d’un mélanome malin primitif de la fosse nasale colligée au Service
d’Onco-Radiothérapie du CHU Mohammed VI de Marrakech, tout en précisant les caractéristiques diagnostiques,
thérapeutiques et pronostiques de cette localisation rare a la lumiére d’une revue de la littérature.

Observation:-

Patient agé de 46ans, tabagique chronique a 30PA, sans ATCD pathologiques particuliéres, quia consulté pour
obstruction nasale gauche permanente associée aune épistaxis évoluant depuis 9mois. A I’inspection, il existait un
effacement du sillon nasogénien avec un bombement de 1’aile du nez homolatérale.L'examen O.R.L montraient une
masse bourgeonnantede 3 cm obstruant la fosse nasale gauche, de surface irréguliere et de consistance dure. Iln’y a
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pas d’adénopathie cervicale palpable. Le reste de I’examen clinique, en particulier de la peau et des phaneéres, et du
bilan général était négatif. L’examen tomodensitométrique du massif facial a montré un processus occupant la fosse
nasale gauche étenduaux cellules éthmoidales, au sinusmaxillaire gauche, et a la fosse nasale droite (figurel-2). La
biopsie tumorale était en faveur d’unmélanome malin (figure 3).Le bilan d’extension, comportant une TDM
thoracique et une échographieabdomino-pelvienne ne montraient pas de localisation secondaire.La tumeur était donc
classéestade Il selon la classification de Micheau et Marandas. Le traitement a consisté en une exérese large de la
tumeur parvoie paralatéronasale gauche associée a un curage sousmaxillaire homolatéral.

L'examen anatomopathologique de la piece opératoire a confirmé le diagnostic de mélanome malin sans métastases
ganglionnaires avec des limites d’exéréses tumorales. Une radiothérapie postopératoire de 55 Gy a été délivrée. Le
patient a été suivi régulierement.Sixmois plus tard, le patients’est présenté pour une asthénie avec ictéregénéralisé.
LaTDM TAP a mis en évidence des métastases hépatiquesle patient est décéde avant de demarerun traitement
palliatif.

Discussion:-

Le mélanome malin est une prolifération néoplasique maligne faite de cellules d'origine neuroéctodermique de type
mélanocyte avec ou sans pigment mélanique [2]. C’est une tumeur rare ; il représente entre 0,6 et 1% de tous
lesmélanomes (mélanomes cutanés et muqueux) et environ 3 a 4 % des tumeurs malignes des cavités nasales et
paranasales [4,5,6]. L’étiopathogénie est mal élucidée mais certains facteurs ont été incriminés tels que le tabac et le
formaldéhyde. L’exposition au soleil ne joue aucun rdle dans la survenue de ces mélanomes muqueux.

L’age moyen est de 65 ans (extrémes : 35-92 ans). Il n'est cependant pas exceptionnel chez le sujet jeune.L'analyse
de plus grandes séries de la littérature ne notait pas de prédominancede sexe [7].Le septum nasal représente le site
tumoral primitif dans 75 % des formes endonasales, notamment sa partie antéro-inférieure, suivi par la paroi externe
(cornet inférieur, puis moyen) [2,8].

Le diagnostic demeure tardif compte tenu de I’absence de signes cliniques spécifiques, dominée par 'obstruction
nasale, des épistaxis, des écoulements nasaux, ou plus rarement des douleurs. Les adénopathies sont exceptionnelles.
L’examen cutané cervico-facial et général permet d’éliminer un mélanome primitif cutané.

L ' examen O.R.L, notamment la rhinoscopie antérieure et postérieure [9]permetun bilan topographique (siege), une
évaluation de D’extension tumorale (postérieure vers le nasopharynx) et la pratiquede biopsies. Le mélanome
muqueux des fosses nasales se présente le plus fréguemment comme une tumeur noiratre, bien souvent
hémorragique, bourgeonnante parfois pédiculée. Cependant ces caracteres sont variables ; il existe également des
formes achromiques.

Le diagnostic du mélanome malin des fosses nasales est anatomopathologique [10,11].Sur le plan macroscopique,
I’aspect le plus typique est celui d’un bourgeon charnu, polypoide pouvant étre hémorragique. Il existe deux types
de mélanomes : les mélanomespigmentés (coloration brune noire) et les mélanomes achromiques (coloration rosée).

Sur le plan microscopique, des plages de cellules polymorphes,ovoides ou globuleuses, infiltrent la muqueuse.Le
cytoplasme de ces cellules contient une mélanine répartie en mottes grossieres. La coloration de Fontana-Masson
permet de colorer la mélanine grace & son pouvoir réducteur sur le nitrate d’argent.

L’ immunohistochimie constitue un outil diagnostique précieux. Elle montre une positivité des cellules tumorales
pour les anticorps anti-vimentine, anti-protéine S100, anti-HMB45 et anti-MélanA.

Le bilan préthérapeutique préconisé dans les différentes publications est relativement standardisé.ilest basé d’une
part sur I’examen clinique et d’autre part sur 1’imageriequi est un élément fondamental dans la décision
thérapeutique, comportantun scanner cervico-facial incluant les fenétres osseuses, une IRM pour préciser au mieux
I’extension extra sinusienne, une radiologie du thorax, une échographie abdomino-pelvienne et une scintigraphie
0Sseuse.

Il n'existe pas de classification consensuelle pour les mélanomes des fosses nasales. La classification utilisée dans la

plupart des séries est celle de Micheau et Marandas.stade | : local, stade Il : régional, stade 111 : général [13]. Cette
classification présente I'avantage de la simplicité mais elle reste peu précise.
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Sur le plan thérapeutique,L'exérése chirurgicale compléte est le pilier du traitement de la maladie localisée avec ou
sans envahissement ganglionnaire [13].Elle est menée par un abord large paralatéronasal qui permet une bonne
exposition de la région naso-sinusienne et le contrdle de I'extension tumorale [11, 12]. La résection doit étre large
avec une marge de sécurité de 2 cm.

Si la place du curage ganglionnaire cervical préventif a été démontrée dans le traitement des mélanomes malins
cutanés cervico faciaux [14], peu de publications ont débattu son importance dans le traitement des mélanomes
malin des fosses nasales, et par conséquent I'attitude vis-a-vis des aires ganglionnaires reste controversée [10, 11].
Certains auteurs préconisent le curage uniquement en cas d'adénopathies palpables[11].

Les tumeurs mélaniques sont connues pour étre radio-résistantes. Plusieurs études ontconclu que I"ajout de la
radiothérapie a |'exérése chirurgicalepermettait un bénéfice de contrble local méme pour les petitestumeurs.
Quelques études ont suggéré une amélioration de la survie chez les patients recevant une radiothérapie post
opératoire [15-16]. Bien que la plupart des séries publiées n“ont pas retrouvé ce bénéfice en survie. La radiothérapie
reste réservée aux patients ayant une contre-indication a la chirurgie, ou ayant des limites d’exérése positives, ou
présentant des récidives non controlables chirurgicalement [11,12, 17]. La dose délivrée varie de 50 & 60 Gy [11].

La chimiothérapie est réservée aux formes disséminées, maisla rareté des drogues efficaces limite I'amélioration du
contrble de la maladie systémique et de la survie.Actuellement, la Dacarbazine en mono-chimiothérapie est
considérée comme le traitement standard de premiere intention chez les patients avec un melanome nasosinusien a
un stade avancé [18,19].

Dans les localisations muqueuses de mélanome le bénéfice de I’immunothérapiec n’a pas été clairement établi
jusqu’a présent [20,21]. Les cytokines (interféron, alphainterleukines)ont été proposées dans un but préventif aprésla
chirurgie dans les cancers de stade 1[22].

Malgrésces thérapeutiques adjuvantes et palliatives 1’évolution est souvent défavorable. Les récidives se voient dans
60 a 80% des cas. Un des problémes des mélanomes des muqueuses est lié au risque de survenue de métastases qui
se voient surtout au niveau des poumons, du cerveau et du foie [3].

Le pronostic du mélanome malin des fosses nasales est sombre. Dans toutes les séries de la littérature, la survie
globale a 5 ans apres traitement des mélanomes des fosses nasales et de 10 a 40% et la médiane de survie est de
24mois [19].Les facteurs pronostiques cliniques sont la taille de la tumeur, les récidives et les métastases
ganglionnaires et a distance. Les prédicteurs histologiques de mauvais pronostic sont I’extension de la tumeur dans
les tissus profonds, la présence d’une composante indifférenciée supérieure a 25%, une architecture papillaire ou
sarcomatoide, la présence de nécrose et les emboles vasculaires [3].

Conclusion:-

Le mélanome malin muqueux des fosses nasales, bien que rare, demeure une pathologie de pronostic défavorable et
pose des problémes de prise en charge malgré les avancées thérapeutiques et techniques actuelles.C’est une tumeur
agressive dont le pronostic ne peut étre amélioré que par un diagnostic précoce, un bilan pré-thérapeutique, loco-
régional et général, et un traitement rapide basé sur une résection chirurgicale large de la tumeur.

Conflit d’intéréts
Les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intérét.
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Figures 1,2:-TDM de la face montrant un processus tumoral de la fosse nasal gauche étendu aux cellules
ethmoidales, sinus maxillaire et & la fosse nasale droite
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