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Resumen

El melanoma mucoso primario (MM) de la cavidad nasal y los senos paranasales sigue
siendo un tumor maligno poco frecuente. El pico de incidencia se sitta entre 50 y 60
anos, siendo la epistaxis y la obstruccién nasal unilateral los sintomas mas frecuentes.
La reseccién quirdrgica es el tratamiento primario con radioterapia y quimioterapia
adyuvante si es necesario, el pronéstico depende de la extensién. Presentamos el caso
de una paciente mujer de 81 anos con hemoptisis y halitosis de un afio de evolucién. La
nasofibrolaringoscopia mostr6 una lesiéon parduzca, excrecente, irregular y friable, en el
borde derecho del rodete tubdrico derecho. El resultado histopatolégico fue MM naso-
faringeo. Perfil inmunohistoquimico: S100 +, MelanA +, HMB45 +, SOX10 +, AE1AE3
negativo. El PET-CT mostré una hipercaptacion a nivel del rodete tubdrico derecho, sin
evidencia de adenopatias o metdstasis a distancia. Se realiz la resecciéon tumoral com-
pleta mediante abordaje endoscépico. El Comité de Oncologia del Melanoma decidié
que no era necesario un tratamiento adyuvante debido a la reseccién completa de la
lesion y considerando la edad y el deterioro cognitivo de la paciente.
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broscopia, epistaxis.

Abstract

Primary mucous melanoma (MM) of the nasal cavity and paranasal sinuses remains a
rare malignancy. The peak of incidence is between 50 and 60 years old, being epistaxis and
unilateral nasal obstruction the most frequent symptoms. Surgical resection is the primary
treatment with radiotherapy and adjuvant chemotherapy if necessary, the prognosis de-
pends on the spreading. We present the case of an 81-year-old female patient attending
for hemoptysis and halitosis of a year of evolution. The nasofibrolaryngoscopy showed a
brownish, excrescent, irregular and friable lesion, outgrowth of the right tube rim. His-
topathology result was nasopharyngeal MM. Immunohistochemical profile: S100 +, Me-
lanA +, HMB45 +, SOXI10 +, AEIAE3 negative. PET-CT showed a hypercaptation at
the level of the right tube rim, without evidence of adenopathies or distant metastases.
Complete tumor resection was performed by endoscopic surgery. Melanoma Oncology
Committee decided no need of adjuvant therapy due to the complete resection of the lesion
and considering the age and cognitive deterioration of the patient.
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Introduccion

El melanoma nasofaringeo es un tipo ex-
tremadamente raro y agresivo de melanoma
mucoso de cabeza y cuello (MMCC)"%. Los
melanomas de las mucosas de la cavidad nasal
y el tracto nasosinusal representan el 4% de los
melanomas mucosos de cabeza y cuello, y el 4%

de las neoplasias del tracto nasal/nasofaringeo’.
Su incidencia es ligeramente superior a partir
de los 60 afios'?. Los sintomas mds frecuentes
de presentacién como epistaxis, hipoacusia y
congestion nasal se desarrollan lentamente; por
lo tanto, muchos pacientes reciben un diagnds-
tico tardio, lo que reduce la supervivencia"*®.
Debido a la rareza del melanoma mucoso, la

383



CASO CLINICO

mayoria de los estudios sobre esta enfermedad
son informes de una sola institucién con un
numero limitado de pacientes, y los datos sobre
los resultados y la epidemiologia son escasos®.
El diagnéstico se basa en hallazgos anatomo-

patoldgicos e inmunohistoquimicos’.

El tratamiento de eleccion es la resecciéon
quirtrgica, mientras que la radioterapia y la
quimioterapia sirven para controlar la en-
fermedad local y metastdsica'. A pesar de los
avances en las capacidades de diagndstico y
los enfoques de tratamiento, el prondstico
sigue siendo malo y la tasa de supervivencia
alos 5 afios es del 10%-30%, en parte debido
a las altas tasas de recurrencias y metdstasis a

distancia’.

Caso Clinico

Presentamos el caso de una mujer de 81
afios con antecedentes personales de glauco-
ma, hipertension arterial, deterioro cognitivo
y meningioma petroclivial no quirtrgico, en
seguimiento por el servicio de neurologia;
acude a consultas externas de otorrinola-
ringologia por hemoptisis y halitosis de un
afio de evolucién. En el examen fisico por
nasofibrolaringoscopia, se observa una lesion
parduzca, excrecente, irregular y friable, con
restos hemdticos alrededor, inmediatamente
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anterior al rodete tubdrico en la fosa nasal
derecha (Figura 1A).

Se realizé una biopsia, con resultado
histopatolégico positivo para melanoma
mucoso nasofaringeo (MM); con un per-
fil inmunohistoquimico: S100 +, Mela-
nA +, HMB45 +, SOX10 +, AE1AE3 negativo
(Figuras 1B y 2A). El informe de tomografia
computada (TC) reveld la presencia de una
lesion de 2,0 x 1,3 cm en el lado derecho del
cavum, sospechosa de malignidad, y el PET-
TC confirmé una hipercaptacion en la pared
derecha de la nasofaringe, a nivel del rodete
tubdrico, compatible con malignidad, en
relacién con el diagnéstico histopatoldgico
de melanoma, sin evidencia de adenopatias o
metdstasis a distancia (Figura 2B).

Se realiza resecciéon quirdrgica mediante
abordaje endoscépico incluido rodete tubdri-
co, con margenes libres de 0,5 cm. No se pro-
cede ala colocacién de drenaje transtimpénico
en el acto quirdrgico a la espera de informe
histopatolégico de mdrgenes de reseccién y
en el posterior seguimiento en consultas ex-
ternas no ha sido necesario ante la ausencia
de disfuncién tubdrica ipsilateral. El Comité
de Oncologia del Melanoma determina que no
es necesaria una terapia adyuvante debido a la
reseccion completa de la lesion, con mdrgenes
libres, sin infiltracién de la mucosa adyacente
(5100 negativa) y la edad y el deterioro cogniti-

Figura 1. A) A la izquierda, melanoma nasofaringeo. Imagen mediante visualizacion fibroscépica: lesion pardusca, excrecente, irregular
y friable, con restos de sangre a su alrededor, inmediatamente antes del rodete tubarico derecho. B) A la derecha, la tincién de hema-
toxilina y eosina, muestra células tumorales con pigmentos de melanina y un epitelio superficial (fotomicrografia digital, aumento x 10).
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Figura 2. A) A la izquierda, las células tumorales son difusamente positivas (tincion roja) para HMB-45, un marcador comun para mela-
noma (fotomicrografia digital, aumento x 4). B) A la derecha, imagen PET-TC: hipercaptacion en la pared derecha de la nasofaringe, a
nivel del rodete tubarico, compatible con malignidad, en relacion con la lesion denominada melanoma.

vo de la paciente. Un afio después de la cirugia,
nuestra paciente contintia siendo revisada pe-
riédicamente en nuestra unidad, sin incidentes
ni evidencia de recurrencia locorregional en el
momento actual.

Discusion

Las neoplasias malignas del tracto naso-
sinusal representan aproximadamente el 3%
de los tumores malignos de cabeza y cuello®.
El MM primario de la cavidad nasal y los
senos paranasales sigue siendo una neoplasia
maligna poco frecuente y poco estudiada, lo
que constituye el 0,5%-2% de los melanomas
aerodigestivos’. La cavidad nasal es la ubica-
cién anatémica mds frecuente con respecto
a la cabeza y el cuello, especificamente, el
tabique nasal*'’. El pico de incidencia se sitda
entre los 50 y 60 anos"?, siendo la epistaxis®!
y la obstruccién nasal unilateral* los sintomas
mas frecuentes'’. Aunque nuestro paciente
acudi6 al Servicio de Otorrinolaringologia por
primera vez por esputo hemoptoico, present6
episodios de epistaxis unilateral antes de la
cirugia. La evaluacién de la extensién de la
lesion es esencial y, en ocasiones, se utilizan
técnicas como la PET-CT para descartar me-
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tastasis a distancia'%. La reseccién quirdrgica es
la modalidad de tratamiento primario para el
MM vy la radioterapia adyuvante después de la
cirugia ofrece un mejor control locorregional
incluso para tumores pequefos', aunque su
prondstico depende de la propagacion, y la
supervivencia general es pobre independiente-
mente del enfoque del tratamiento’. No estdn
relacionados con la exposicion a la radiacién
ultravioleta, a diferencia de los melanomas
cutaneos'*'s,

En cuanto a la técnica quirtrgica, en mu-
chos estudios defienden la rinotomia paralate-
ronasal como la técnica quirdrgica de eleccién.
Para Diaz Molina y cols.", en un estudio retros-
pectivo de 17 pacientes, la técnica quirdrgica
de eleccion fue la rinotomia paralateronasal
(10 delos 12 pacientes operados) en lugar de la
cirugfa endoscépica nasosinusal. Sin embargo,
el articulo de Yin y cols.', un estudio retros-
pectivo de 54 pacientes divididos en dos grupos
(27 pacientes tratados con cirugia endoscdpica
y otros 27 pacientes tratados con cirugia abier-
ta), describe que estadisticamente no hubo
diferencias significativas en la recurrencia local,
supervivencia libre de enfermedad o super-
vivencia general. Los resultados de la cirugia
endoscopica nasosinusal son superiores en el
tiempo quirurgico, menores complicaciones
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posquirurgicas y minimas cicatrices en la cara
del paciente y, por lo tanto, mejora la calidad
de vida posoperatoria.

La quimioterapia y la inmunoterapia se
reservan como tratamiento paliativo, siendo
la inmunoterapia una gran promesa en el
tratamiento futuro de esta patologia'®, con el
empleo de bacilo de Calmette-Guérin (BCG)
directo sobre el tumor como método inmu-
nosupresor mas utilizado. Posteriormente, el
interferén ha supuesto otra alternativa para el
tratamiento de MM vy, actualmente, firmacos
como el vemurafenib (inhibidor del BRAFV¢E)
o el ipilimumab (anticuerpo monoclonal que
bloquea la accion CTLA-4) se estan destapando
como terapias novedosas y prometedoras'*.

Peng y cols.!, en una serie de 44 casos
que diferenciaron los melanomas de la cavidad
nasal (37), los senos paranasales (5) y la naso-
faringe (2), concluyeron que sélo el estadio
clinico afectaba el prondstico, mientras que la
ubicacién no se correlaciond con la supervi-
vencia a los 5 afios'®. Lo mismo se observa en
el estudio de Bijan y cols.”?, un estudio retros-
pectivo de 19 pacientes, con una supervivencia
a 5 afos del 23%, donde la etapa clinica inicial
del MM es el tnico valor pronéstico estadisti-
camente significativo. Un andlisis del registro
del Programa de Vigilancia, Epidemiologia y
Resultados Finales (SEER) entre 1973 y 2007
identificé varios predictores independientes
de una supervivencia general deficiente y libre
de enfermedad. Dichos factores incluyen la
localizacién en nasofaringe/seno paranasal,
edad mayor de 70 afios y metastasis a distancia,
estando los dos primeros presentes en nuestra
paciente®. Cabe destacar que hasta el 50% de
los pacientes con melanoma mucoso de cabeza
y cuello pueden desarrollar metdstasis a distan-
cia en cerebro, higado y pulmones®y, a pesar
del tratamiento, el prondstico del MM sigue
siendo muy pobre, con una alta tasa de recu-
rrencia local y metdstasis a distancia, asi como
una tasa de supervivencia a 5 afios del 10%-30%
segun los estudios, por lo que es necesaria una
estrecha vigilancia de estos pacientes'>?""%.

Conclusion

El MM ubicado en cavidad nasal o nasofa-
ringe es una entidad poco comun y dificil de

diagnosticar debido a sus sintomas clinicos
inespecificos. Un examen nasofibrolaringos-
cépico es esencial para el diagnéstico, siendo la
inmunohistoquimica y las pruebas de imagen
imprescindibles para evaluar la extension de
la lesion. El tratamiento debe planificarse a
través de un comité de oncologia para discu-
tir diferentes opciones terapéuticas, siendo
en la actualidad, la cirugia el tratamiento de
eleccion.
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