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Mélanome muqueux des fosses nasales avec extension cutanée mimant un lentigo malin

cutané d’extension muqueuse.

Nasal cavity mucosal melanoma with skin extension mimicking a malignant lentigo with

mucosal extension.
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INTRODUCTION

Le mélanome muqueux des fosses nasales est une tumeur rare qui ne représente que 0,3
a 2% des mélanomes. L.’age moyen du diagnostic de 64,3 ans, est un peu plus tardif que
pour le mélanome cutané [1,2,3]. Les facteurs de risque sont méconnus. L’obstruction
nasale unilatérale et 1’épistaxis sont les signes initiaux les plus fréquents [1]. Le
diagnostic anatomo-pathologique repose sur un marquage immuno-histochimique
spécifique et la recherche de mutation génétique du geéne c-Kit [4]. Son évolution est
rapide et agressive. L’envahissement cutané montre 1’agressivité tumorale. La survie
globale se situe entre 25 et 42% a 5 ans [5]. La qualité de la résection tumorale initiale
avec des marges d’exérese négatives est le critere pronostique le plus important. Nous
rapportons et discutons le cas d’un patient présentant un mélanome muqueux du seuil
narinaire a cheval sur la muqueuse et la peau, dont le diagnostic initial était un lentigo
malin, reconstruit par lambeau antébrachial et greffon costal.

CAS CLINIQUE :

Un patient asymptomatique, ouvrier agricole, 4gé de 65 ans, a présenté une macule
hétérogene de 10 mm du seuil narinaire composée d’un nodule hyperpigmenté de 5 mm
évoluant depuis 6 mois. L’analyse anatomo-pathologique initiale diagnostiquait un
lentigo malin type mélanose de Dubreuilh. Une rhinoscopie antérieure et une
nasofibroscopie ont mis en évidence un envahissement du septum nasal, du plancher de
la fosse nasale, de la paroi latérale des cavités nasales et de la muqueuse du cornet
inférieur (Fig. 1). L’examen dermatologique et ganglionnaire était normal. Aux
examens TDM CCTAP et IRM, aucune lésion suspecte n’était retrouvée. Devant
I’extension endonasale, de nouveaux prélevements avaient mis en évidence une

prolifération mélanocytaire intraépidermique atypique qui adoptait une architecture



lentigineuse et thécale avec quelques ascensions transépidermiques. Les mélanocytes
comportaient une anisocaryose. La 1ésion était exulcérée. Il s’agissait en réalité d’une
lésion mélanique de type mélanome muqueux en phase de croissance verticale
cutanéomuqueuse. Une prise en charge chirurgicale premiere avec des marges de 1,5 cm
a été décidée. Elle a consisté en une amputation de 1’aile narinaire, une exérese
muqueuse avec résection de la cloison cartilagineuse et du cornet inférieur, un curage
cervical droit des aires I a IIl unilatéral et une reconstruction par lambeau libre
antébrachial et greffon costal (Fig. 2, 3 et 4). Les résultats définitifs retrouvaient une
piece de 5 cm de grand axe avec un lambeau cutanéomuqueux pigmenté mesurant 3,2 X
3,5 x 2,5 cm d’architecture essentiellement lentigineuse, infiltrant le chorion mais
respectant le cartilage de la cloison nasale. L’étude en biologie moléculaire ne révélait
pas de mutation du gene BRAF ni de NRAS mais une mutation de c-KIT. Les ganglions
analysés étaient sains. Au total, il s’agissait d’un mélanome muqueux de la cloison
nasale mimant un lentigo malin, d’exérese complete (Fig. 5). Une surveillance
dermatologique et maxillo-faciale avec nasofibroscopie, associée a une imagerie
trimestrielle pendant 5 ans puis annuelle a été décidée. Un an plus tard, un examen
TDM corps entier a montré ’apparition d’une adénomégalie parapharyngée gauche
hypermétabolique au TEP scan. Une radiothérapie stéréotaxique a été instaurée. Cing
ans apres la chirurgie, le patient est en rémission clinique et radiologique complete (Fig.

6,7).

DISCUSSION
Nous présentons, avec un recul de 5 ans, le cas d’un patient présentant un mélanome

muqueux avec envahissement cutané mimant un lentigo malin. La premiere biopsie



essentiellement cutanée, rapportait une prolifération maligne lentigineuse, s’étendant en
nappe dans la couche basale de I’épiderme. Le lentigo malin a une progression lente qui
reste intraépithéliale pendant des années avant de devenir invasive. Dans la littérature,
I’extension d’un lentigo malin aux muqueuses est exceptionnelle avec 4 cas rapportés
[6], mais a chaque fois, la l1ésion cutanée était trés ancienne. Dans notre cas, 1I’évolution
rapide a fait suspecter un mélanome muqueux d’extension cutanée. De nouvelles
biopsies cutanéomuqueuses, une recherche de la mutation c-Kit ainsi qu'un examen des
fosses nasales ont permis de réorienter le diagnostic.

Notre prise en charge a reposé sur les recommandations de I’AJCC 7°™ édition [7]. Le
traitement chirurgical avec résection large du mélanome muqueux est recommandé en
premiere intention avec réalisation d’un curage ganglionnaire en cas de ganglion envahi
ou en cas de reconstruction par un lambeau libre. Le ganglion sentinelle n’a pas été
retenu car 1’abord cervical large pour réaliser les anastomoses du lambeau a permis de
faire le curage d’emblée. De plus, en cas de ganglion sentinelle positif, le curage
ganglionnaire dans un second temps est rendu difficile du fait des anastomoses
vasculaires dans le champ opératoire [8]. Les mélanomes muqueux sont considérés peu
radiosensibles, la radiothérapie n’est indiquée qu’en cas de marges positives, de récidive
locale, de tumeur localement évoluée ou si le patient refuse la chirurgie. Le drainage
lymphatique des cavités nasales se fait vers les ganglions latéropharyngés et les
ganglions jugulo-carotidiens sous-digastriques [9] parfois difficilement accessibles a la
chirurgie. Du fait du curage unilatéral droit et de la présence d’une atteinte de la cloison,
la présence d’un ganglion métastatique de I’aire parapharyngée controlatérale est

compréhensible.



La reconstruction des pertes de substance transfixiantes du nez est une quéte
chirurgicale treés ancienne qui répond a certaines contraintes: la restauration du volume
par D'apport de tissus mous en assez grande quantité et leur soutien [10], la
reconstruction des différents plans cutanés, osseux, cartilagineux et muqueux et le
respect des « sous-unités esthétiques » décrites par Burget et Menick [11]. La chirurgie
de reconstruction nasale dispose du lambeau frontal pour reconstruire le plan cutané du
fait de sa texture et de sa couleur proche de celles des téguments du nez [12], du
cartilage conchal ou costal et de tissu osseux costal, cranien ou associé a des lambeaux
libres pour rétablir la charpente et empécher la rétraction cicatricielle [13]; et du
lambeau antébrachial du fait de sa souplesse et de la surface prélevable. Ce dernier est
particulierement indiqué pour les pertes de substance étendues du tiers distal du nez
[13]. L alternative a ces chirurgies complexes, répétées et morbides est la mise en place
d’épitheses sur implants extra-oraux. La qualité des épitheses, la fiabilité des implants
ainsi que la possibilité d’une surveillance plus simple des sites d’exérese en font une
option de choix notamment pour les pertes de substance tres étendues de la pyramide
nasale [14]. Concernant le cas décrit, la résection tumorale s’étendait au niveau de la
structure ostéocartilagineuse du nez, de la levre supérieure, de 1’aile narinaire droite, de
la columelle et emportait tout le plan muqueux des deux tiers antérieurs de la fosse
nasale droite. L’épithese n’aurait pas été adaptée car I’essentiel du versant cutané du nez
était conservé. Il fallait reconstruire la structure rigide du nez d’ou la nécessité du
soutien costal. En dernier lieu, il fallait apporter du tissu pour restituer le plan muqueux
et protéger les greffons ostéocartilagineux, et ce en vue d’une éventuelle radiothérapie
postopératoire. Le patient étant en bon état général, la décision de la RCP s’est orientée

vers une reconstruction chirurgicale.



CONCLUSION

Les mélanomes de localisation cutanéo-muqueuse peuvent étre des lentigo malins
d’extension muqueuse mais la rapidité d’évolution de la 1é€sion pigmenée et la présence
d’une mutation c-Kit orientent préférentiellement vers un mélanome muqueux.
L’exérese chirurgical premiere avec reconstruction, quand elle n’est pas trop délabrante
est récommandée. La radiothérapie post-opératoire est usuellement non recommandée si
les marges d’exéreses sont libres. Le suivi clinique par nasofibroscopie se rajoute au

suivi habituel des patients pris en charges pour un mélanome.
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LEGENDE DES FIGURES :

Figure 1: Macule hétérogene de 10 mm du seuil narinaire composée d’un nodule
hyperpigmenté de 5 mm de diametre (fleche noire) avec extension endonasale (fleche

blanche).

Figure 2 : Exéreése tumorale en monobloc avec amputation de 1’aile narinaire, exérese

mugqueuse, résection de la cloison cartilagineuse et du cornet inférieur.

Figure 3 : Mise en place du greffon costal en L pour reconstituer 1’étai columellaire et le

soutien du dorsum nasal.

Figure 4 : En fin d’intervention apreés mise en place du lambeau libre antébrachial pour

reconstruire les versants cutané et muqueux nasaux.

Figure 5 : Coupe histologique de la piece opératoire au niveau endonasal avec présence
de mélanocytes lentigineux prenant l’aspect de grosses cellules avec un noyau
volumineux et irrégulier le long de 1’assise basale de I’épiderme (fleches noires) et dans
la gaine d’un follicule pileux (fleche blanche) permettant de porter le diagnostic de
mélanome acrolentigineux intraépidermique (grossissement x10 et coloration a

I’Hématoxyline-Eosine-Safran HES).

Figure 6 : Patient 5 ans apres la fin des traitements en vue de face, le lambeau reste

volumineux malgré plusieurs dégraissages.

Figure 7 : Patient 5 ans apres la fin des traitements en vue de profil, mettant en évidence

une bonne projection du nez du fait du soutien cartilagineux.


























