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Le mélanome nasosinusien : particularités

diagnostiques et limites thérapeutiques
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PREAMBULE



Le travail de mémoire n’est pas simplement une pi¢ce de I’examen de fin de spécialité mais
un travail censé révéler I’essence méme de la spécialité permettant une confrontation
scientifique entre [D’intuition du chercheur et [’état de la recherche scientifique.
Il existe une infinité de sujets en matiére d’Oto-rhino-laryngologie pouvant se préter a la
recherche scientifique pour une mémoire de fin de spécialité, mais le choix de ce premier ne
peut se faire de maniere aléatoire. Compte tenu de la formation a la fois théorique et pratique
acquise au sein du service, certains cas ou certaines expériences ne peuvent nous laisser

indifférents.

L’Oto-rhino-laryngologie (ORL) générale n’est pas seulement une spécialité téte et cou, c’est
un véritable carrefour intéressant un bon nombre de spécialités. On a d( faire appel a de
nombreux avis multidisciplinaires durant notre formation. Enfant ou adulte, patients en état
général stable ou critique, on en a vu de presque tout. La richesse de cette spécialité nous
garde en perpétuelle connexion avec la médecine générale d’une part et nous projette vers les

limites de la spécialisation d’autre part.

Désormais, devant I’évolution de la médecine, notre spécialit¢ tend actuellement vers
I’hyperspécialisation, répondant a la stratégie de division pour une meilleure maitrise, chose
qui est tout a fait logique vu la rapidité de ’avancée scientifique en la matiére. Dans notre
contexte, ’ORL générale est au devant de la scéne, ce qui pour nous, en tant qu’interne, est

une chance de pouvoir explorer toutes les facettes de cette spécialité.

Le sujet de travail de mémoire portera sur la rhinologie. 1l s’intéresse a la pathologie tumorale
maligne des cavités nasosinusiennes. Etant donné 1’importance et la complexité des rapports
anatomiques de cette région et leur accés parfois difficile, certaines tumeurs malignes peuvent

présenter une réelle impasse thérapeutique.

Notre travail portera sur le mélanome nasosinusien. C’est une entité assez rare dans notre

pratique dotée d’un pouvoir Iésionnel trés agressif faisant la hantise des praticiens.

Cette forme anatomopathologique représente un exemple intéressant des sujets pouvant se
préter a la recherche scientifique afin de répondre aux exigences d’une prise en charge qui se

trouve jusque la assez délicate. Malgré tout, I’avancée de la recherche scientifique a pu



partiellement contrdler cette entité qui reste toujours un sujet de recherche vu son agressivité

et son pouvoir récidivant.

Notre choix de mémoire s’est tourné vers cette tumeur, afin d’illustrer a travers quelques cas
cliniques les difficultés diagnostiques et thérapeutiques qui se présentent malgré 1’arsenal de

prise en charge dont on dispose actuellement.



PRE REQUIS



Etude Morphologique

La connaissance des bases embryologiques et anatomiques des cavités nasosinusiennes

présente un intérét majeur dans la compréhension des phénomeénes pathologiques.

La théorie Evo-Devo, développée par le professeur Roger Jankowski illustre parfaitement
cette notion, a travers laquelle il met en avant la phylogénese et I’ontogénése afin de
permettre de mieux comprendre la fagcon a travers laquelle I’anatomie conditionne la

pathologie et permet par conséquent de guider le diagnostic et le traitement. (1)

Embryologie :

Le développement et la maturation des sinus suivent une certaine chronologie. Depuis la 12°™
semaine de vie intra-utérine jusqu’a 1’age de 18 ans voir plus, les sinus se développent selon
une chronologie réglée par des mécanismes de régulation qui restent méconnus. Certains

sinus ne font apparition qu’apres la naissance.

Le sinus maxillaire est le premier & apparaitre. Il se produit une invagination dans la paroi
latérale de la cavité nasale autour de la 12°™ semaine de vie. Cette invagination va prendre du
volume proportionnellement avec 1’augmentation de la croissance faciale et inversement
proportionnelle a la taille de I’ostium du sinus maxillaire qui va se voir rétrécir parallelement
au développement ethmoidal. Le développement du sinus maxillaire va se poursuivre jusqu’a
I’age de 15 a 18 ans. (2)

Le cornet moyen, élément principal du labyrinthe ethmoidal est visible a partir du 5™ mois
de grossesse. A partir du 6éme mois, on arrive a voir la racine cloisonnante du cornet moyen
qui divise I’éthmoide en deux régions : une antérieure en avant dont fera parti le sinus frontal

et une postérieure en arriere, dont fera partie le sinus sphénoidale. (2)

Les sinus frontal et ethmoidal sont des sinus qui sont absents a la naissance, et ne font
apparition que deux a trois années plus tard voir cing ans pour ce qui est du sinus frontal. Le
sinus sphénoidal quant a lui, est représenté par une invagination au niveau du corps du

sphénoide, il ne prend sa forme définitive qu’apres I’adolescence.
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Figure 1 : Chronologie des sinus (1°)

Anatomie nasosinusienne , Topographique et endoscopique :

En matiere de pathologie tumorale, il est impératif de bien maitriser I’anatomie
locorégionale. Un chirurgien ne saurait pratiquer sans son anatomie. Cette condition
fondamentale réside dans le fait que seule I’anatomie représente la carte géographique

nécessaire pour tout repeére chirurgicale.

La connaissance de 1’anatomie locorégionale ne permet pas seulement un guidage opératoire a
travers les différentes voies d’abord, mais aussi comprendre la traduction clinique d’une

expansion tumorale et ainsi connaitre les limites des différents outils thérapeutiques.

Depuis I’avenement de la chirurgie endoscopique endonasale, I’anatomie se voit désormais en
trois dimensions. L’anatomie endoscopique est devenue ainsi un outil indispensable devant le

déploiement important de 1’'usage de cette technique.

La description anatomique se fera par une division de la zone nasosinusienne
indépendamment des origines embryologiques ou méme des origines présentées par la théorie

des trois nez suscitée.

L’envahissement tumoral s’é¢tend généralement 1a ou se présente des zones de faiblesse avec

une indifférence devant la nature des tissus avoisinants.



L’unité nasosinusienne se projette au centre de la face, de fagon symétrique par rapport a la

ligne médiane malgré les volumes qui souvent différent d’un sinus a 1’autre.

La cavité nasale est formée d’une entrée et une sortie avec quatre parois dont une présente un
acces directe pour les sinus paranasaux. Le volume des cavités nasales présente des variations

jouant un role principal dans la respiration nasale et I’olfaction.

Le vestibule narinaire et la choane représentent les voies d’acces a la cavité nasale. Formé par
deux orifices, un inférieur ou superficiel et un orifice supérieur ou profond, le vestibule se
présente sous forme d’un canal implanté a la partie médiane de la face, il est revétu par du
tissus cutané ou s’implantent des poils nommés vibrisses. Le vestibule présente une transition
douce entre la peau de la face et la muqueuse nasale, principalement au niveau de 1’orifice
profond. D’aspect piriforme, il présente un intérét physiologique essentiel vu que sa partie
supérieure, qui est effilée est la valve nasale proprement dite, dont la partie inférieure, région
sous valvaire, se projette la téte du cornet inférieur, et a pour role de diriger les courants

aériens et régule la résistance nasale.

La choane forme 1’orifice de sortie postérieur, composée par 1’arc choanal dans sa partie
supérieur, et une partie inférieure ou seuil choanal correspondant a une ligne qui relie la queue
du cornet inférieur a la base de I’arc septal limitant la partie postérieure du plancher de la
cavité nasale. Cette zone représente la paroi postérieure de la fosse nasale en additionnant a la

choane, le récessus spheno-ethmoidal au dessus de 1’arche choanal.

Chague cavité nasale présente quatre parois : le plafond et le plancher, une paroi interne qui
représente le septum nasal et une paroi externe, la plus importante dans notre contexte

puisqu’elle livre accés a la majorité des sinus paranasaux.

La paroi supérieure présente un intérét particulier vu son rapport intime avec les méninges. La
partie antérieure ou fente olfactive, et une partie postérieure illustrent ce contact intime avec

le cerveau représenté par la lame criblée de 1’éthmoide.

La paroi latérale, comme suscité, est une zone présentant un intérét particulier vu les voies
d’accés aux sinus paranasaux qui Yy siégent et vu son importance physiologique. Elle comporte

les cornets, qui sont au nombre de trois avec leurs méats, dont le plus important en chirurgie



endonasal et qui représente aussi un élément clé de repérage chirurgical est le cornet moyen
avec son méat. Limité médialement par son cornet et latéralement par trois reliefs, qui sont
d’avant en arriére : la bosse lacrymale, le processus unciforme et la bulle éthmoidale. Ce sont
des repéres tres importants, avec le cornet moyen et son col de 1’opercule en chirurgie
endonasale a 1’aide d’une optique a 30°.

Une optique a 70° permettra de fournir plus de détails a I’exploration du méat en permettant la
visualisation de I’étoile des gouttieres décrite par Terrier et qui représente les gouttieres
unciturbinale, uncibullaire et rétrobullaire formée par les trois becs du cornet moyen, de la

bulle et du processus unciforme. (3)
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Figure 2 : étoile des gouttiéres (2°)
1: cornet moyen ; 2 : corne médiale ; 3 : gouttiére rétrobullaire ; 4 : bulle éthmoidale ; 5 :
processus unciforme ; 6 :bec de la bulle ; 7 :gouttiére uncibullaire

A la partie inférieure de la gouttiére uncibullaire se trouve ’ostium du sinus maxillaire qui

donne acces a ce dernier.



Sinus maxillaire :
Il est sous forme de cavité pyramidale dont les parois peuvent étre cloisonnées.

Il est composé d’une paroi supérieure ou toit sinusien, de forme triangulaire & sommet
postérieur, dont la limite latérale est représentée par le relief du nerf infraorbitaire, avec le
récessus zygomatique comme prolongement latéral. Une paroi interne, marquée par le relief
du canal lacrymo-nasal en avant et creusée par la fossette ovale (3) qui représente le relief de

I’insertion du processus unciforme surplombée par 1’ostium du sinus maxillaire.

L’accés au sinus maxillaire est permis par voie méatale moyenne par un endoscope a 30°, ou
par voie du méat inférieur grace a un endoscope a 30° permettant la visualisation du toit
sinusien, du recessus zygomatique et de la paroi postérieure. L’endoscope a 70° ou 120°

permet I’exploration du plancher sinusien ou de la zone ostiale.

Le labyrinthe ethmoidal :

C’est un os sous forme de parallépipede aplati transversalement plus étroit en avant qu’en
arriére, dont 1’unité anatomique est représentée par la cellule éthmoidale avec des tailles et
volumes variant selon la position dans le labyrinthe, la répartition de ces cellules dans le

labyrinthe a été source de plusieurs classifications, dont la plus utilisée est celle de Mouret.

Sa face antérieure s’articule avec 1’os lacrymal et le processus frontal du maxillaire. La face
latérale est formée par I’os lacrymal et la lame papyracée. La partie médiale est constituée par
la lame des cornets. Sa paroi inférieure rejoint 1’os maxillaire en avant et les os palatin et
sphénoidal en arriere. La partie postérieure est en rapport avec la partie supérieure et
antérieure du sphénoide ainsi que le processus sphénoidal du palatin. La paroi supérieure est
en rapport avec la partie horizontale de 1’os frontal.

La division de Mouret du systeme labyrinthique lui reconnait deux principaux systémes
délimités par les attaches supérieures et latérales de la bulle ethmoidale. Les cellules en avant
de ces attaches font partie du systéeme prébullaire, lui-méme divisé sagitallement en deux

systémes : un systéeme unciformien latéralement et un systeme meatique médialement, tandis



que les cellules en arri¢re de ’attache de la bulle forment le systéme bullaire. L’ensemble de
ces cellules se draine au niveau du méat moyen et forme 1’éthmoide antérieur. En arriére de la
racine cloisonnante du cornet moyen on retrouve 1’éthmoide postérieur, avec les cellules
ethmoidales moins nombreuses et plus volumineuses se drainant au niveau du meat

supérieur.
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Figure 3 : répartition de cellules ethmoidales selon Mouret (3°)
1 : Systéme méatique ; 2 : Systeme unciformien ; 3 : Systéme bullaire ; 4 : Systeme

postérieur ; 5 :Systéme postérieur reculé ; 6 : Sinus sphénoidal



Sinus frontal :

Situ¢ dans 1’épaisseur de 1’os frontal entre ses tables interne et externe, cette cavité présente

de nombreuses variations anatomiques.

Un sinus de taille moyenne est de forme triangulaire doté d’une paroi antérieure en rapport
avec la peau et le tissu cellulaire sous cutané, une paroi postérieure formée d’os compact en
rapport avec la dure mere et le lobe frontal, une paroi inférieure ou siege, dans le point le plus

déclive de cette paroi, I’orifice nasal du sinus frontal.

Sinus sphénoidal :

Il représente la partie la plus profonde du complexe sinusien, c’est le seul sinus qui se draine
hors des systemes meatiques ethmoidaux. Il présente 6 parois et se développe au niveau du
corps du sphénoide. La paroi antérieur est la plus importante chirurgicalement vu qu’elle
représente la voie d’abord endoscopique. Le toit est en continuité avec le toit ethmoidale, et

la partie postérieure présente un bombement correspondant a la selle turcique.

La paroi latérale est aussi trés importante en matiére de chirurgie endoscopique puisqu’elle
présente deux reliefs important, celui du nerf optique et de la carotide interne au niveau de la

jonction des parois postérieure et latérale.

La paroi médiale forme la cloison intersinusale.
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Vascularisation et innervation des cavités nasosinusiennes :

La vascularisation artérielle est tributaire de deux systemes carotidiens :

— Un systéme carotidien externe, donnant naissance aux artéres faciales et
sphéno-palatine.
— Un systéeme carotidien interne, a travers les artéres ethmoidales antérieures et

postérieures.

La vascularisation artérielle du septum nasal est particuliére vu qu’elle réunit les deux

systemes.

Le systéme veineux nasal suit les trois grands réseaux de distribution artérielle : antérieur

(facial), postérieur (sphénopalatin) et supérieur (ethmoidale). (4)

Au niveau de la mugueuse de la face médial et le bord inférieur du cornet, principalement du
cornet inférieur, il existe un tissu veineux caverneux jouant u réle essentiel dans la

physiologie nasale.

Les principales voies de drainage lymphatiques se jettent dans les chaines ganglionnaires

rétro-pharyngiennes, parotidiennes et jugulo-digastrique.

L’innervation est principalement issue du systéme trigéminosympathique et le nerf maxillaire.

(4)
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EXPLORATIONS NASOSINUSIENNES :

L’exploration des cavités nasosinusiennes en matiére d’imagerie ou d’exploration
fonctionnelle tend a explorer le mécanisme de fonctionnement dans une reproduction la plus
proche possible de la réalité afin de répondre aux interrogations imposées par les différents

aspects physiopathologiques.
Les outils d’exploration sont de deux natures : physiques et fonctionnelles.

I1 est évident que dans notre contexte, 1’aspect physique sera au premier plan tandis que les
techniques fonctionnelles ne seront qu’une objectivation de la conséquence des anomalies

retrouvées dans le premier.
Moyens physiques de diagnostic :

Ces outils englobent les différentes techniques d’imagerie ainsi que les techniques
d’exploration endoscopique permettant une exploration en temps réel. Ces dernieres ont plus
tendance a étre intégrées dans le cadre de 1’examen clinique vu leur importance et leur

caractere indispensable, c’est pourquoi ils méritent la premiére position dans ce chapitre.
Rhinoscopie :

C’est un véritable outil d’exploration clinique, ne nécessitant pas de matériel sophistiqué,
permet une exploration basique des zones les plus antérieures (rhinoscopie antérieure) et les
zones les plus profondes (rhinoscopie postérieure) des fosses nasales. C’est une technique qui
ne doit pas étre laissée en désuétude vu sa simplicité et la disponibilité du matériel. Elle
permet de fournir des informations directes et /ou indirectes permettant des fois d’établir un

diagnostic définitif.
Endoscopie diagnostique :

L’exploration endoscopique est une forme de rhinoscopie qui permet de porter I’ceil de
I’examinateur jusqu’au sein de la cavité nasale. On reconnait, & cette fin, deux outils
d’exploration, 1’endoscopie rigide et la nasofibroscopie dont chacune ses avantages et

inconvénients.
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L’avantage de ces outils est qu’ils permettent une image nette et enregistrable a des fins

d’archivage et d’enseignement.
Endoscopie rigide :

C’est une technique nécessitant ’utilisation d’optiques rigides. Elle permet une exploration
satisfaisante grace a la lumiére froide. Il existe des optiques de 4mm et de 2,7mm de diametre
principalement pour un usage pédiatrique. Il existe plusieurs angulations des optiques pour
une vision plus globales. La rigidit¢ de l’optique permet la réalisation de gestes

interventionnels tout en gardant une image fixe.

Elle permet I’exploration de I’anatomie endoscopique avec les différentes structures et

repéres, 1’état de la muqueuse nasale en évitant si possible 1’utilisation d’anesthésie locale.
Nasofibroscopie :

Grace au nasofibroscope, composé de fibres optiques, cette technique permet aussi la
visualisation des reliefs de la lumiére des fosses nasales avec une certaine souplesse,
autorisant 1’accés a des zones d’acces difficile. Cela dit malgré le fait que certains

nasofibroscopes soient dotés d’un canal opérateur, les gestes réalisables restent limités.
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IMAGERIE :

Les principaux examens complémentaires utilisés dans ce cadre sont le scanner et I’imagerie
par résonnances magnétique qui reprennent une cartographie des cavités nasosinusiennes et
permettent suivant les différentes coupes disponibles de délimiter 1’étendue de la 1ésion
tumorale. L’IRM, avec ses différentes séquences permet une étude plus précise du processus

tumoral et fournit une orientation sur sa typologie.
Radiologie standard :

La radiographie standard n’a plus sa place pour une exploration nasosinusienne. Devant la
richesse d’informations que fournit I’examen clinique, et le développement des autres moyens
d’imagerie, le risque se voit nettement plus important que le bénéfice en matiere de radiologie

standard.
Tomodensitométrie :

C’est un examen de choix dans I’exploration nasosinusienne vu son excellente résolution
spatiale. Le scanner, reste un examen irradiant ce qui voudrait que sa prescription soit
justifiée.

En matiere de pathologie tumorale, le scanner permet une évaluation de 1’extension tumorale.
Il permet une étude fine du cadre osseux, et précise ainsi 1’existence ou non d’une lyse
tumorale osseuse dans les séquences sans injection. L’injection de produit de contraste iodé
permet une étude parenchymateuse et permet d’orienter sur la nature tissulaire, liquidienne ou

calcifiée de la zone étudiée selon sa densité.

Il permet ainsi I’étude des aires ganglionnaires et depiste les métastases ganglionnaires surtout

dans les régions les moins accessibles tels que I’espace retropharynge.
Imagerie par réesonnance magnetique :

L’IRM n’est pas un examen de premicre intention dans 1’exploration nasosinusienne sauf en
pathologie tumorale. L’IRM est nettement plus performante que le scanner en ce qui concerne
I’étude des parties molles, ainsi qu’en matiere de pathologie tumorale.

Elle permet d’orienter la nature bénigne ou maligne de la tumeur. La majorité des tumeurs
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présentent un signal intermédiaire en pondération T1 et T2, les séquences pondérées en T2
différencient mieux les formations tissulaires des lésions inflammatoires. A coté de ces
caractéristiques de base fournies par les séquences, I’IRM permet aussi de déterminer une

éventuelle extension périnerveuse ce qui est fort suspect de malignité.

Malgreé ces avantages, et le fait que ¢a soit un examen anodin, il reste non réalisable chez les
sujets porteurs de pacemaker ou de certaines prothéses, vu son incompatibilité avec les

éléments métalliques.
L’échographie :

L’échographie est un outil indispensable dans le milieu médical, il présente plusieurs

indications a c6té de son caractére anodin et son co(t faible.

En matiere de pathologie tumorale, nasosinusienne, il retrouve sa place dans la recherche
d’adénopathie cervicale. Il permet I’étude des glandes salivaires principales, de la glande
thyroide et des chaines ganglionnaires cervicales qui représentent les voies de drainage des

cavités nasosinusiennes.
PET-SCAN :

La tomographie par émission de positons a la 18FDG est un outil tres utilisé en oncologie.
C’est un examen qui permet la détection de métastases locorégionales et a distance. Il a été
prouvé que le PET SCAN présente un intérét majeur en matiere de mélanome. On lui
reconnait une sensibilité a 83% et une spécificité a 85% (5). Il fait aussi parti des moyens

d’évaluation thérapeutique et de suivi.
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Explorations fonctionnelles :

L’exploration fonctionnelle permet d’objectiver le dysfonctionnement nasosinusien, ce ne
sont sirement pas des examens de premicre intention devant la suspicion d’une pathologie

tumorale.
Rhinométrie acoustique :

Le principe de ce test est I’analyse de la réflexion d’une onde acoustique qui renseigne sur le
calibre de la cavité nasale dans le but d’établir la géométric des fosses nasales en différents

points.
Mesure des débits aériens :

Débit nasal inspiratoire de pointe et débit nasal expiratoire de pointe : permet d’avoir une idée

sur 1’obstruction nasale.

Rhinomanomeétrie : Par la mesure simultanée des débits et variations de pressions que subit le

courant aérien traversant les fosses nasales, elle permet de calculer la résistance nasale.
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Afin d’¢étudier le comportement du mélanome nasosinusien, il est nécessaire de définir les
autres lésions malignes nasosinusiennes, déterminer leurs caractéristiques cliniques et
radiologiques ainsi que les différentes formes anatomopathologiques afin de ressortir avec les

principales différences.

Les cancers des fosses nasales et des sinus constituent une méme entité clinique, 1’approche

physiopathologique, clinique et diagnostique est similaire.

Les tumeurs malignes nasosinusiennes sont rares et malheureusement souvent diagnostiquees

a un stade avance.

L’expression clinique est souvent non spécifique, commune a plusieurs autres entités
pathologiques. La symptomatologie est dominée par I’obstruction nasale, 1’épistaxis, les
rhinorrhées chroniques et la cacosmie. Les caractéeres unilatéraux progressifs sont
sensiblement en faveur de la présence d’un processus néoplasique. Les signes fonctionnels
non rhinologiques sont souvent en faveur d’un stade avancé, et pourraient étre en rapport avec
des extensions ophtalmologiques, buccale, une atteinte faciale ou méme en rapport avec une

atteinte cérébrale.
Classification TNM :

Tout processus tumoral malin est intégré dans une classification afin de permettre

I’optimisation du traitement et établir un pronostic.

La classification utilisée actuellement est la classification TNM de 2006 de 1’Union For

International Cancer Control.
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T1 Muqueuse du sinus maxillaire

T2 Tumeur avec ostéolyse, palais osseux, meat nasal médian

T3 Paroi posterieure du sinus maxillaire, tissus sous-cutanes,
plancher ou paroi interne de l'orbite, fosse prérygoide,
sinus ethmoidal

T4a Cavité orbitaire antérieure, peau de la joue, apophyses
pterygoides, fosse infratemporale, lame criblée, sinus
sphénoidal/frontal

T4b Toit de l'orbite, dure-mére, cerveau, étage moyen de la
base du crine, nerfs craniens autres que V2, nasopharynx,
clivus

Figure 4 : Classification TNM pour les carcinomes du sinus maxillaire (4°)

Tl Limité a une cellule ethmoidale, avec ou sans lyse osseuse

T2 Limité a un site naspethmoidal voising avec ou sans lyse
osseuse

T3 Etendu i la lame papyracée, au plancher de I'orbite, au sinus

maxillaire, au palais ou a la lame criblée

T4a Etendu i I'orbite antérieur, i I'étage antérieur de la base du
crane (extension minime), au sinus frontal ou sphénoide, a
l'apophyse ptérygoide ou a la peau

T4b Etendu au toit de I'orbite, 4 la méninge ou i 'encéphale, a
I'étage moven de la base du crane, au clivus, au nasopharynx,
au nerf cranien {autre que le nerf V2

Figure 5 : Classification TNM des carcinomes de I’éthmoide (5°)

La classification ganglionnaire a quant & elle connu une variation par I’introduction d’un

¢lément nouveau représenté par 1’extension extra ganglionnaire. (6)
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] pH
X Atteinte ganglionnairemon | pNX | Atteinte ganglionraire non
évaluable évaluable
i Pas datteinte des gangliors | pN0 | Pas d'atteinte des ganglions
lymphatiques régionausx lymphatiques régionaux
cH1 Métastase homalatérale pH1 Metastase homalatérale
unigue < 3 cm, sans EEG unmigue £ 3 cm, sans EEG
cH2a Metastase homalatérale pHia | Metastase b homalaterale
unigue >3 cm et <5 cm, umigue, < 3 cm avec EEG ou
sans EEG Métastaze homolatérale
unmique = 3 cm et £ & cm,
sans EEG
cH2b Metastases homolaterales pH2b | Metastases homolatérales
multiples £ & cm, sans EEG multiples £ & cm, sans EEG
cNic Métastases bilatérales ou pH2c | Métastases bilatérales ou
controlatérales < & om, sans controlatérakes £ &6 om, sans
EEG EEG
cH3a > 6 om, sans EEG | pM3a | Metastase = 6 cm, sans EEG
cN3b unigue ou

awvec EEG

Figure 6 : EEG : Extension extra-ganglionnaire. En rouge : modifications par rapport
a la 7e version de la classification TNM

Formes anatomocliniques :

Carcinome épidermoide :

Représente 50% des tumeurs malignes nasosinusiennes, se développent vers 60 ans avec un

sexe ratio de 2 hommes pour 1 femme.

Il se développe principalement au niveau du sinus maxillaire, et se présente comme étant le

plus lymphophyle avec des adénopathies notees dans 5 a 20% des cas. (7)

Le pronostic dépend principalement de 1’extension tumorale.

Sur un plan anatomopathologique, le carcinome épidermoide basaloide est considéré comme

une variante agressive, tandis que le carcinome verruqueux est rare et est considéré comme un

carcinome de bas grade.

L’envahissement périnerveux est prédictif de récidives locales.
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Selon les series, la survie sans récidive est compromise entre 35 et 60% a cing ans, et la survie

brute est comprise entre 25 et 50%. (7)

On note que le carcinome épidermoide développé a partir d’un papillome inversé est plus
agressif, mais avec une survie globale identique. Ce dernier est associé dans 10% des cas a un

carcinome epidermoide. (7)
Adénocarcinome de I’éthmoide :

Reconnu comme maladie professionnelle, 70% des adénocarcinomes sont en rapport avec le

bois.

Il atteint généralement les sujets de sexe masculin exposés aux poussiéres de bois entre la

quatrieme et la huitieme décennie.

Le pronostic de la maladie est li¢ principalement aux récidives locales. L’association :
chirurgie suivie de la radiothérapie adjuvante reste le protocole thérapeutique permettant

I’obtention du meilleur taux de survie.
Carcinome indifférencié nasosinusien :

Ce sont les carcinomes anaplasiques, d’évolution rapide et agressive, avec des atteintes

ganglionnaires fréquente, ainsi que les métastases a distance.

Ces carcinomes semblent plus fréquents chez les hommes, et un lien avec le virus EBV serait

réel dans la population asiatique.

L’analyse anatomopathologique et immunohistochimique permet de le différencier des autres
Iésions.
La survie a 5 ans varie entre 20 a 60%, la chirurgie large suivie de radiochimiothérapie reste

le traitement de choix.(7)
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Carcinome adénoide kystique :

Ce sont des tumeurs, qui sont d’habitude développées depuis les glandes salivaires principales
et accessoires avec une croissance lente, sauf que la localisation sinusienne est de mauvais
pronostic.

Il présente plusieurs types anatomopathologiques, le type cribriforme qui est le plus fréquent,
le type tubulaire ou trabéculaire et le type solide qui est le moins différencié et heureusement

le moins frequent.
La chirurgie large suivie d’une radiothérapie adjuvante est le traitement de choix.

Le pronostic est li¢ principalement a 1’extension tumorale, des travaux récents ont mis en

évidence la mutation c-kit qui est corrélée a un mauvais pronostic.

Le taux de survie est de 65% a 5 ans, 55% a 10 ans et de 28% a 15 ans. (7)

Esthésioneuroblastome :

C’est une tumeur rare : 3 a 6% de toutes les tumeurs des sinus avec un sexe ratio a 1. (7)

Le point de départ se situe au niveau de 1’épithélium olfactif, quelques rares cas décrits au

niveau de la partie inférieure de la cloison, le rhinopharynx et le sinus maxillaire.
Le taux de récidive local est assez éleve, a 60% et a distance est de 35%.(7)

Parmi les éléments de mauvais pronostique, on retrouve 1’extension tumorale locorégionale et

I’envahissement ganglionnaire.

Les moyens thérapeutiques de choix restent la chirurgie et la radiothérapie adjuvante.
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Autres : (formes rares)
Carcinome mucoepidermoide
Carcinome neuroendocrine
Chondrosarcome

Lymphome malin non hodgkinien
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PARTICULARITES
DIAGNOSTIQUES ET
THERAPEUTIQUES DES
MELANOMES
NASOSINUSIENS :
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Le mélanome nasosinusien fait parti des localisations muqueuses du mélanome au niveau

des voies aéro-digestives supérieures.

C’est une forme assez rare du mélanome, dont la localisation est le plus souvent connue au
niveau cutang, les meélanomes muqueux des voies aéro-digestives supérieures ne présente que

0,3 a 2% des mélanomes malins et 4% des mélanomes de la téte et du cou. (7)

C’est une localisation assez rare et malheureusement bien plus agressive que la localisation
cutané. Les tumeurs des voies aéro-digestives sont connues pour avoir comme facteur de
risque principal, I’intoxication alcoolo-tabagique. Le mélanome nasosinusien semble ne pas

répondre a la regle. Le formaldéhyde parait étre le principal facteur de risque responsable.

Le mélanome nasosinusien se présente par une symptomatologie plut6t banale dans les stades
précoces, souvent responsable de retard diagnostique ce qui conduit a une complexité de prise
en charge vu la rapidité évolutive de cette forme anatomopathologique. Le diagnostic repose
principalement sur une batterie d’examens utilisés devant les tumeurs nasosinusiennes

notamment 1’exploration endoscopique, I’imagerie et 1’étude anatomopathologique.

L’évolution rapide et le grand pouvoir de récidive de cette tumeur font toute la complexité de
prise en charge. Elle réside classiquement en la chirurgie et la radiothérapie adjuvante, en plus
de I’avénement des thérapies ciblées qui ont vu le jour forcé par la persistance d’un

pronostique sombre malgré le traitement classique.
Notre travail consiste a relever les particularités diagnostiques du mélanome nasosinusien.

Le deuxieme objectif consiste & mettre en gras 1’agressivité de la tumeur malgré 1’avénement
et le développement des techniques de la chirurgie endoscopique par voie endonasale

rapportant une comorbidité chirurgicale moindre.
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Observation n°1 :

Il s’agit d’une patiente de 48 ans présentant depuis 4 mois une symptomatologie unilatérale
d’aggravation progressive composée d’epistaxis de faible abondance mais répétée associée a
une anosmie et des rhinorrhées hémo-purulentes. Le tout évoluant dans un cadre de douleurs

insomniantes.

L’examen endoscopique : montre un processus brunatre hémorragique au contact comblant

toute la cavité nasale.

Scanner nasosinusien : objective 1’absence de vascularisation importante de la masse ce qui a

conduit a la réalisation d’une biopsie.

Examen anatomopathologique de la biopsie : 1’étude microscopique plaide en faveur de

mélanome.

Un bilan d’extension par scanner thoraco-abdomino-pelvien a été réalisé revenu négatif

Figure 8 : Image TDM montrant un comblement de la cavité nasale droite avec absence
de lyse osseuse et d’extension intra-orbitaire. (T3)
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Figure 9 : Coupe coronale de ’IRM du massif faciale

montrant la masse au niveau de la fosse nasale

droite exercant un effet de masse sur la lame papyracee

La patiente a bénéficié de 3 cures de Dacarbazine

Le controle apres le traitement, 4 mois aprés le début de la cure, on note une régression
importante du volume de la masse objectivé par I’'IRM montrant la régression de 1’effet de

masse sur la paroi interne de I’orbite avec 1’absence d’infiltration de la graisse orbitaire.

Figure 10 : Image montrant la disparition de I’expression tumorale modifiant ’auvent
nasal
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Figure 11 : Image IRM montrant la régression

de I’effet de masse sur la parois interne
de I’orbite avec absence d’infiltration

de la graisse orbitaire (T1)

On a procédé par la suite a une exérese du reliquat tumorale par voie endonasale associée a

une turbinectomie moyenne partielle et une ethmoidectomie antérieure.

Le contrble est réalisé une fois par mois pendant les trois premiers mois puis chaque 2 mois.

La patiente présente un contréle satisfaisant a 11 mois.
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Observation n°2 :

La deuxieme patiente est une dame de 56 ans dont le début de la symptomatologie remonte a
7 mois par une épistaxis associée a une obstruction nasale, des douleurs de I’hémiface et des

rhinorrhées purulentes antéro-postérieur évoluant de facon progressive et unilatérale a droite.

L’exploration endoscopique montre une masse bourgeonnante dont le site d’implantation se

situ au niveau du cornet moyen, le comblant en totalité.

.
P NS

Figure 12 : Processus tissulaire arrivant jusqu’a I’étage ethmoidale sans lyse osseuse et
sans infiltration intra orbitaire (T2)

La biopsie : révele la présence de prolifération tumorale maligne en faveur d’un mélanome

conforté par le complément immunohistochimique.

Un bilan d’extension par le PET SCAN au FDG réveélant une hyper fixation au niveau du sein

droit dont la cytoponction est revenu en faveur d’un carcinome médullaire.

La patiente a bénéficié d’une prise en charge chirurgicale initiale par voie combinée :

endonasale et vestibulaire avec exérése de la totalité de la lésion.
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Entretemps la patiente a subit une chirurgie senologique pour sa tumeur du sein.

La patiente s’est présenté 3 mois depuis sa chirurgie endonasale suite a la réapparition de la

méme symptomatologie initiale.

Une IRM nasosinusienne a été réalisée montrant la récidive du processus tumoral.

Figure 13 14 : Processus tumoral envahit cellules ethmoidales antérieur et deforme lame
papyracé sans invasion intra orbitaire avec infiltration de la muqueuse septale, en
isosignal t1 renfermant quelques zones en hypersignal T1 (zones hémorragique) (T3)

La patiente a été réopérée, par les mémes voies d’abord puis adressée pour chimiothérapie

adjuvante.

La patiente a été revue 4 mois apres la deuxiéme chirurgie, présentant une résistance a la

chimiothérapie
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Figure 15 :

Figure 16 : TDM montrant infiltration intra orbitaire + sinus maxillaire et lyse du
septum (T4a)
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Observation n°3 :

Patiente de 79 ans, présentant depuis 03 mois une obstruction nasale évoluant de facon
progressive associée a des épistaxis et des douleurs permanentes, le tout au niveau de la fosse

nasale droite.

Endoscopie nasale: Processus tissulaire comblant la fosse nasale droite d’aspect brunatre,

hémorragique par endroit, saignant au contact de I’endoscope.

TDM: masse tissulaire de la fosse nasale droite sans lyse osseuse et sans envahissement intra
orbitaire (T2)

Biopsie: mélanome de la fosse nasale droite

Bilan d’extension: scintigraphie osseuse +TDM thoraco-abdomino-pelvienne, revus normaux

La patiente a bénéficié d’une prise en charge chirurgicale par chirurgie endoscopique par

voie endonasale avec abord vestibulaire: résection de la totalité de la masse
puis adressée pour chimiothérapie (perdue de vue)

® 5 mois apres....: Récidive

Figure 17 : Processus tumoral naso ethmoidal droit avec extension intra orbitaire (T4a)
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e Reprise chirurgicale par voie endonasale et externe, avec mise en évidence en per
opératoire d’une infiltration du septum nasale, parois interne du sinus maxillaire, et
extension intra orbitaire, d’ou exérése large avec résection o0sseuse.

Puis patiente adressée pour chimiothérapie.. (actuellement)
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Observation n°4 :

Il s’agit d’une patiente &gée de 59 ans présentant depuis 6 mois une symptomatologie
unilatérale gauche évoluant de fagon progressive composée d’épistaxis de faible abondance

répétée, de rhinorrhées purulentes, de douleurs et d’obstruction nasale.

Endoscopie nasale: processus tumorale brlnatre comblant la cavité nasale saignant au contact

TDM nasosinusienne: processus comblant la cavité nasale gauche avec extension au cavum

Figure 18 : processus comblant la cavité nasale gauche avec extension au cavum (T3)

Biopsie (immunohistochimie ): mélanome

Chirurgie combinée: endonasale + voie vestibulaire
=> Patiente a bénéficié de séances de radiothérapie

e Controle locale 3 puis 6 mois apres puis patiente perdue de vue (a 18 mois

actuellement)
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56

79

59

60

Epistaxis(Epist)
-Droit(D)
-Anosmie
-rhinorrées

— obstruction(obs)

Epis- D - T1
cacosmie — rhino -
obs

Epist— D - Obs T2

Epist — D - Obs T2

Epist- Douleur- 2*T2
Obst —Troubles 1*T1
olfactif- 1*T3
rhinorhée

biopsie (biop)

Microscopie
+Immuno
histochimie(IHC)
micro

micro+IHC

2 IHC

2 microscopie

Chimio
chirurgie

Chirugie seule

Chirugie seule

Chirurgie +
radioth

2 chir
1 chimio+chir
1 chir+ Rx

Figure 19 : Tableau récapitulatif des 4 observations et synthese
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DISCUSSION



Les mélanomes de localisation muqueuse, sont relativement rares par rapport a la
localisation cutané qui est beaucoup plus fréquente représentant environ 90% de tous les

mélanomes.(8)

Les mélanomes muqueux de la téte et du cou quant a eux représentent 55% de tous les
mélanomes muqueux. Ces derniers sont plus fréguemment retrouvés au niveau des muqueuses
issues de I’ectoderme. La localisation au niveau des fosses nasales et des sinus représente
61% des cas. Les sites de prédilection au niveau des cavités nasosinusiennes sont tout d’abord
la partie antérieure de la cloison nasale, puis le cornet moyen et le cornet inférieur. 1l est trés
rare de retrouver un mélanome au niveau de la zone supérieur des fosses nasales, tel le cornet

supérieur, la zone olfactive et I’éthmoide.

L’age moyen de diagnostique intéresse généralement les sujets 4gés dont 1’age varie entre 65

et 70 ans avec un sexe ratio proche de 1. (9)

Comme suscité , le mélanome nasosinusien ne présente pas les mémes facteurs de risque
connus pour les tumeurs des voies aéro-digestives supérieures, et ne présente pas non plus de
corrélation avec les facteurs de risque connu pour les mélanomes cutané principalement

I’exposition solaire.

La présentation clinique est souvent non spécifique, et généralement la tumeur est découverte

tardivement, ce qui se trouve étre une des raisons des difficultés thérapeutiques rencontrées.

Les mélanomes muqueux de la téte et du cou se présentent le plus souvent dans les stades de
début sous forme de lésion maculaire, nodulaire ou ulcérée bien circonscrite ou irréguliere et
pigmentée. PGénéralement, les mélanomes nasosinusien sont en général de forme ulcéreuse,

polyploide et infiltrant.(8)

Le diagnostic a ce moment la portera sur les données de 1’étude anatomopathologique qui se
fera suite a la biopsie de la Iésion. L’étude au microscope retrouve des plages de cellules peu
cohésives, dissociées parfois de foyers hémorragiques et remaniés par de la nécrose. Les
cellules sont de grande taille avec de gros noyaux nucléolés proéminents et des cytoplasmes
souvent éosinophiles. Les atypies cytonucléaires et les mitoses sont souvent retrouvées. La

présence de pigment mélanique n’est pas toujours retrouvée a l’intérieur des cellules
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tumorales surtout dans les mélanomes mugueux non pigmentée. La confirmation diagnostique
repose sur le complément immunohistochimique recherchant les trois marqueurs spécifiques :
la protéine S100, la Tyrosinase (clone T311) et le MITF (facteur de transcription
microphtalmique) qui sont le plus souvent positifs tandis que les marqueurs anti-cytokératine,
lymphoides et neuroendocrines sont le plus souvent négatifs. Le profil sur le plan
biomoléculaire des mélanomes muqueux est assez différent de celui des mélanomes cutanés.
Les mutations BRAF sont trés rares contrairement aux mutations NRAS, avec une

surexpression des mutations activatrices de c-KIT dans les mélanomes nasosinusiens. (8)

Le pronostique du mélanome nasosinusien est connu, c’est une tumeur trés agressive et de
pronostique tres sombre présentant souvent des échecs thérapeutiques, la survie est moyenne
de 24 mois (10). Certains facteurs predictifs ont été définit par Prasad concernant les
mélanomes de stade 1 (NO-MO) :

*niveau 1: lésion in situ ou micro-invasive
*niveau 2: atteinte du chorion
*niveau 3: infiltration des plans profonds (os, cartilage)
Ainsi que deux présentations architecturales péjoratives:
*architecture pseudopapillaire
*architecture sarcomatoide
Autres:
-Epaisseur>5mm
- présence d’emboles vasculaires
-métastases a distance
- un taux de KI167<35% est corrélé a une meilleure survie (11)

Le traitement de base est la résection chirurgicale compléte si possible. L’administration
de thérapies adjuvantes a été longuement débattue. Il faut souligner que la chirurgie

endoscopique endonasale a réduit considérablement la morbidité par rapport a la chirurgie a
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ciel ouvert. Quoi qu’il en soit, le mélanome nasosinusien est une pathologie principalement a
prise en charge chirurgicale avec nécessité de respecter les marges d’exérése. Lors des
dernieres décennies, la chirurgie endoscopique endonasale a fait preuve de performance dans
la gestion des tumeurs de 1’étage antéricur de la base du crane avec le respect des bases de la
chirurgie oncologique. Il a été d’ailleurs prouvé suite a une méta-analyse mené par Rawal,
qu’il n’existe pas de différence significative comparant la chirurgie endoscopique a la

chirurgie a ciel ouvert. (12)

Concernant le traitement adjuvant, la radiothérapie est mise au centre du débat. Il a été
démontré suite & 2 méta-analyses menées indépendamment par Li et al puis par Jarrom et al
que la radiothérapie adjuvante aurait un effet sur le contrdle locale de la tumeur mais pas sur
la survie.(12) Ceci s’explique par le fait qu’au bout de 5 ans de contréle postopératoire,
malgré 1’absence de récidive locale il est noté 80% de métastase a distance. De 1a, se pose la
question sur I’intérét du traitement systémique comme traitement adjuvant. La chimiothérapie
est principalement réservee, en matiere de mélanome muqueux, pour les patients inopérable
ou présentant des métastases a distance. (12) Son utilisation comme traitement adjuvant
systématique reste encore débattue vu 1’absence d’études ayant tranché sur la question. La
Dacarbazine est la molécule principalement utilisée, une association avec le Carboplatin et le

paclitaxel a présenté des résultats plus significatifs. (12)

L’idéal serait de trouver la meilleur combinaison parmi les moyens thérapeutiques disponibles
présentant une morbidité moindre et prolongeant ainsi la durée de survie. La décision
thérapeutique repose sur une décision multidisciplinaire en tenant compte du stade de la

tumeur et de la capacité d’adhésion du patient aux différents moyens disponibles.

Une méta-analyse a été réalisée comparant les différents traitement de base comportant 39

revues de littérature, avec étude de 423 cas présentant des résultats assez mitigés.

(Figure 20)

40



Average Survival (Months) by Treatment Modality

Modality n | Average Survival (Months) | Standard Deviation
Surgery 53 | 24.15 19.78
Sfiigery -~ Radiotherapy 01| 30.12 2027
Surgleqm; R;x;:;;:herap}' + Chemotherapy | 26 | 23.45 2456
Radiotherapy 15 | 18.73 17.66
Chemotherapy 3 127 5.8
fs‘qg:eﬁ F"Eﬂé'ﬁémmﬁpn y 15| 38.8 17.1
Clmﬂ;c;ﬁlerapgii E&z;iimthﬁrapy 3 | 387 403

Figure 20 : Comparaison des différents moyens thérapeutiques de base(7°)

90% des patients inclus dans cette étude avaient bénéficié d’un traitement chirurgical. Il a

été retrouvé que les patients avec des marges d’exérése positifs présentent un taux de survie
assez bas.

I1 a été conclu que la chirurgie associé a la radiothérapie n’augmentait pas la survie mais le
contréle local de la maladie. La survie a été augmentée par I’association de chirurgie large a la
chimiothérapie.

Il est donc recommandé de procéder a une chirurgie de contrdle large associée a la

radiothérapie et d’une chimiothérapie adjuvante a distance. (10)
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Le National Comprehensive Cancer Network (NCCN 2012 version 1) avait proposé un

algorithme de prise en charge des mélanomes nasosinusiens avec le protocole chirurgie +

radiothérapie mis en premiere ligne.

4 Stade HI (absentde cette classification pour les mélanomes muqueu) ]

Chirungie cuverte radicale
Opiion: charroe avoe
Svahumdion prospocive of avayse ddalite des
Stade Il - bermpesdraes of de la sirafie aigvade [
TR [ 1 ; + o Imadiation post-
= Réseclion étlenduedu prim opématoire
SDUS MUgueusa)
Stade VA :
T4aNO Imadiation post-
(Bssusmous, [——>  Résectionétendueduprimiti = opémipire
cartfage, os ef dur sife privmifi
peau)
+ Imadiation post-
UG LIS ) . T : opératoine
T Stade IVA : | Résection etendue du primitif 7
nasesmusEn T34a,N+ [ EtcuragegangionnairedesN+ | f“'"r e helorsd
CEIVICMIXY)
+
(Primisf non = hadonthérapie (ions carboneou > O S
! pholonthérapie
ssécable) | protons), pardéfaul, afvare
Essais cliniques,
StadeIVC: thérapie(s) cibiée(s) (anatyses mokcolies
{metasfatigue) et tests pénomigaes),
ou soins de support

Figure 21 : algorithme de prise en charge des mélanomes nasosinusiens (8)

Durant ces derni¢res années, 1’avénement de I’immunothérapie présente des résultats
satisfaisant en oncologie médicale. Tel est le cas concernant le mélanome cutané. Les
inhibiteurs de checkpoints ont été évalués en comparaison sur les stades avancés de
mélanome nasosinusien et des mélanomes cutanés, avec une augmentation de la survie dans le
groupe de ce dernier. Le mélanome nasosinusien ne présenterait pas une bonne réponse aux
inhibiteurs de checkpoint da a la faible charge de mutation. (13) Malgré 1’espoir rapporté par

cette thérapie ciblée, le mélanome nasosinusien y est toujours réfractaire. (13)
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CONCLUSION



Le mélanome nasosinusien présente une entité heureusement rare mais malheureusement
tres agressive et de pronostic sombre redouté par les médecins ORL oncologues.
L’incrimination du formaldéhyde devrait amener a limiter son utilisation et en informer les
risques encourus aupres des professions qui en font 1’usage. La chirurgie endoscopique a
porté la recherche thérapeutique d’un grand pas en avant réduisant la morbidité chirurgicale.
L’¢évolution rapide et agressive du mélanome nasosinusien présente des limites aux
techniques chirurgicales et laisse place aux thérapies ciblées sur lesquelles les recherches

devront se pencher pour un contrdle local et a distance.
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RESUMES



Résumé

Titre : Le mélanome nasosinusien : particularités diagnostiques et limites
thérapeutiques

Auteur : Zakaria ARKOUBI
Mots clé : Mélanome — sinus - tumeur
. Introduction:

Entité rare, d’expression clinique non spécifique, a fort pouvoir récidivant lui conférant une
difficulté de prise en charge thérapeutique.

. Objectifs:
- Définir les particularités clinico-radiologiques du mélanome nasosinusien
- Souligner ’agressivité locoregionale de cette tumeur lui conférant un pronostic trés sombre.

- La place de la radio-chimiothérapie a coté de la chirurgie qui est reconnue comme
traitement de référence

. Observations:

4 sujets de sexe féminin, moyenne d’age: 60 ans, méme symptomatologie avec un délai
diagnostic de 4 mois en moyenne.

L’examen endoscopique retrouve un processus noirdtre saignant au contact unilatéral
comblant toute la fosse nasale. Absence de lésion suspecte extra-nasale.

L’imagerie (TDM-IRM) pour I’extension locorégionale et a distance.

Chirurgie réalisée chez les 4 patientes par voie endonasale, exérese large, associée a un
traitement adjuvent principalement par chimiothérapie. Les études anatomopathologiques des
pieces opératoires confirmant le diagnostic.

. Conclusion:

Tumeur rare, de pronostic tres sombre. La chirurgie est reconnue comme seul traitement avec
nécessité de prise en charge multidisciplinaire.
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Abstract
Title : Nasosinus melanoma: diagnostic features and therapeutic limits
Author : Zakaria ARKOUBI
Key words :Melanoma — sinus - tumor
. Introduction:

Rare entity, with non-specific clinical expression, with high recurrence potential, making it
difficult to manage therapeutically.

. Goals:
- Define the clinical and radiological particularities of nasosinus melanoma
- Emphasize the locoregional aggressiveness of this tumor, giving it a very poor prognosis.

- The place of radio-chemotherapy alongside surgery, which is recognized as the reference
treatment

e Comments:

4 female subjects, average age: 60 years old, same symptomatology with an average
diagnostic delay of 4 months.

Endoscopic examination found an unilateral blackish bleeding process filling the entire nasal
cavity.

Absence of suspicious extra-nasal lesion.
Imaging (CT-MRI) for locoregional and remote extension.

Surgery performed in the 4 patients by endonasal approach, wide excision, associated with
adjuvant treatment mainly by chemotherapy. Anatomopathological studies of surgical
specimens confirming the diagnosis.

. Conclusion:

Rare tumor with very poor prognosis. Surgery is recognized as the only treatment with the
need for multidisciplinary management.
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