
Resumen
Los melanomas mucosos son un subtipo de melano-
ma que difiere del melanoma cutáneo, son de rara 
aparición y de mal pronóstico, representan alrede-
dor del 1% del total de melanomas y el 0,5% de los 
tumores malignos de cabeza y cuello.
En fosa nasal producen sintomatología inespecífica 
como obstrucción respiratoria, epistaxis o dolor 
facial. En caso de enfermedad localizada, el trata-
miento de elección es la cirugía. La radioterapia y 
quimioterapia se pueden emplear como tratamiento 
adyuvante.
Se ha mencionado en la literatura que la telangiecta-
sia hemorrágica hereditaria podría estar asociada 
con el desarrollo de diversas neoplasias, entre ellas, 
el melanoma maligno. 
Se presenta el caso de una paciente con telangiecta-
sia hemorrágica hereditaria y melanoma mucoso 
nasal con sobrevida de 3 años y realizamos una 
revisión de la literatura.
Palabras clave: melanoma mucoso, telangiectasia 
hemorrágica hereditaria, nasosinusal. 

Abstract
Mucosal melanomas are a subtype of melanoma 
that differs from cutaneous melanoma. They are 
rare and have a poor prognosis, they represent 
about 1% of total melanomas and 0.5% of malignant 
tumors of the head and neck.
In the nasal cavity they produce nonspecific symp-
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toms such as respiratory obstruction, epistaxis or 
facial pain. In case of localized disease, the treat-
ment of choice is surgery. Radiation therapy and 
chemotherapy can be used as adjuvant treatment.
It has been mentioned in the literature that heredi-
tary hemorrhagic telangiectasia could be associated 
with the development of various malignancies, 
including malignant melanoma.
The case of a patient with hereditary hemorrhagic 
telangiectasia and nasal mucosal melanoma with 
3-year survival, is introduced. A review of the 
literature is performed.
Keywords: mucosal melanoma, hereditary hemor-
rhagic telangiectasia, nasosinusal.

Resumo
Os melanomas mucosos são um subtipo de melano-
ma que difere do melanoma cutâneo, são raros e 
têm um prognóstico ruim, representam cerca de 1% 
do total de melanomas e 0,5% dos tumores 
malignos da cabeça e pescoço.
Na narina, produzem sintomas inespecíficos, como 
obstrução respiratória, epistaxe ou dor facial. No 
caso de doença localizada, o tratamento de escolha 
é a cirurgia. Radioterapia e quimioterapia podem 
ser usadas como tratamento adjuvante.
Foi mencionado na literatura que a telangiectasia 
hemorrágica hereditária pode estar associada ao 
desenvolvimento de várias neoplasias, incluindo 
melanoma maligno.

Casos Clínicos
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blandas, que ocupaba fosa nasal derecha y seno 
maxilar ipsilateral, con remodelación ósea. La 
resonancia magnética nuclear de macizo creaneofa-
cial evidenció, una imagen hipointensa en T1 e 
isointensa en T2, de aspecto sólido, con moderado 
realce post contraste en fosa nasal derecha, y 
ocupación de aspecto mucoso del seno maxilar 
homolateral. (figura 2 a, b1, b2)

Se realizó abordaje quirúrgico conservador con 
cirugía endoscópica nasal, observándose en fosa 
nasal derecha, lesión rojiza, friable, de consistencia 
dura, adherida a cornete inferior. Se hizo resección 
en bloque de la lesión, turbinectomía inferior, 
uncinectomía y antrostomía media, sin evidencia de 
lesión en seno maxilar. (figura 3)

Apresentamos o caso de um paciente com telangiec-
tasia hemorrágica hereditária e melanoma mucoso 
nasal com sobrevida em três anos e revisamos a 
literatura.
Palavras chave: melanoma mucoso, telangiectasia 
hemorrágica hereditária, nasossinusal.

Introducción
Los melanomas mucosos representan el 1% de 

todos los melanomas, se desarrollan a partir de los 
melanocitos de las mucosas, donde cumplen 
funciones inmunológicas antibacterianas y fagocíti-
cas. (1, 2)

 Tienen una edad media de presentación de 
70 años, sin distribución por sexo, con predilección 
por raza negra, asiáticos e hispanos. (1, 3)

 En la región nasosinusal el 80% de los 
pacientes presentan enfermedad localizada al 
momento del diagnóstico, gracias al desarrollo de 
síntomas tempranos, como epistaxis y obstrucción 
nasal. (1)

 El tercio anterior del septum y la pared 
lateral nasal se describen como las localizaciones 
más frecuentes, seguidas por el seno maxilar y el 
etmoides. En raras ocasiones aparecen en esfenoi-
des, nasofaringe o vestíbulo nasal. (1, 2,4)

 Varios informes señalan que la telangiecta-
sia hemorrágica hereditaria (HHT) podría estar 
asociado con el desarrollo de diversas neoplasias, 
entre ellas el melanoma debido a la presencia de 
mutaciones en el gen endoglina (ENG), encontradas 
en ambas patologías.(5-7)

 El pronóstico es malo y no parece tener 
relación con la estadificación del tumor o su loca-
lización primaria. (5)

 El tratamiento de elección es la cirugía en 
caso de enfermedad localizada. La radioterapia y 
quimioterapia se pueden emplear como tratamiento 
adyuvante, con el fin de controlar localmente la 
enfermedad. (1, 3, 5) 

Caso clínico 
 Una mujer de 45 años, procedente de Villa 

Regina, provincia de Río Negro, con antecedente de 
síndrome de Rendu-Osler-Weber, fue derivada a 
nuestro servicio de O.R.L Hospital de Agudos Dr. 
Ignacio Pirovano en diciembre de 2017, por presen-
tar una lesión exofítica en fosa nasal derecha, de 1 
año de evolución, con rápido crecimiento, asociado 
a epistaxis recurrente, deformidad y algia facial 
ipsilateral. (figura 1)

En la tomografía computada de macizo creaneo-
facial, se observó una imagen de densidad de partes 

Figura 1: Rinoscopia Anterior: paciente femenina 45 años 
(lesión exofítica fosa nasal derecha)

Figura 2: a. Tomografía Computarizada de macizo craneofacial: 
evidencia imagen de densidad de partes blandas que ocupa la 
fosa nasal derecha y seno maxilar ipsilateral. b Resonancia 
magnética nuclear macizo creaneofacial: 
b1. Corte coronal T1 con contraste evidencia imagen de baja 
señal, con moderado realce, en fosa nasal derecha, con 
remodelación ósea. 
b2: corte axial T2 se ve ocupación de aspecto mucoso del seno 
maxilar derecho. 



La paciente presentó una adecuada recuperación 
y fue externada de la institución al 4to día  posope-
ratorio, en espera del informe anatomopatológico. 

El reporte de anatomía patológica informó tumor 
indiferenciado rendodocelular, cuyo perfil inmu-
nofenotípico apoyó una proliferación atípica de 
estirpe melánica, positivo para S-100 y HMB-45. Era 
impreciso en los márgenes de resección tumoral.

La paciente realizó en su lugar de residencia 
tratamiento radiante con 3600cGy (300 cGy/día- 5 
días/semana por 4 semanas), y quimioterapia con 
pembrolizumab. 

En septiembre de 2018 presentó una nueva lesión 
en fosa nasal derecha, para lo cual le realizaron ciclo 
de quimioterapia con pembrolizumab. Desconoce-
mos localización exacta o estudios complementarios. 

En abril de 2019 consultó por crisis convulsiva y 
se encontró una lesión única encefálica a nivel 
occipital, para lo cual se indicó tratamiento 
radiante. La paciente falleció en agosto de 2019. 

Discusión 
El melanoma mucoso es una entidad clínica y 

biológicamente distinta del melanoma cutáneo. 
Representa el 1% de todos los melanomas, el 55% se 
localizan en cabeza y cuello, de estos el 80% se local-
izan en cavidad nasal y el 18% en senos paranasales. 
(1, 2, 4)

Tienen una edad media de presentación de 70 
años, en ambos sexos por igual, aunque algunos 
autores indican un leve predominio en varones. 
Hay predilección por la raza negra, asiáticos e 
hispanos y presentan afectación ganglionar entre 
un 6 a 21% de los casos. (1, 2)

A nivel de cavidad nasal, los sitios de presen-
tación más frecuentes son, el septum (el 41 % de los 
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casos), de los cuales la mayoría se localiza en el 
tercio anterior, cornete medio (29 %), cornete inferi-
or (23 %), pared lateral nasal (7 %) y suelo de la fosa 
nasal (1%). (2,4)

Los síntomas de presentación dependen del sitio 
anatómico de inicio. Los pacientes con melanomas 
de fosas nasales suelen presentar epistaxis e insufi-
ciencia ventilatoria nasal. Síntomas como proptosis, 
diplopía, dolor y asimetría faciales son más 
frecuentes en los originados en los senos parana-
sales y se suelen relacionar con enfermedad en 
estadios avanzados. (2, 8, 9)

En la literatura se mencionan algunas asocia-
ciones o factores de riesgo relacionados al mela-
noma mucoso. Dentro de éstos están, el uso de 
formaldehído, la mutación KIT (receptor tirosín 
cinasa) encontrada en un 7 a 8 % de melanomas 
mucosos nasales y la HHT; se encuentra asociada 
con el desarrollo de diversas neoplasias, entre 
ellas el melanoma maligno. (1, 5, 8)

La HHT o síndrome de Rundu-Osler-Weber, 
patología que estaba presente en nuestro caso 
clínico, es una rara displasia vascular autosómica 
dominante, caracterizada por telangiectasia y 
malformaciones arteriovenosas (MAV). (5, 10)

En su patogénesis están implicados dos genes, 
HHT1 y HHT2. La variante HHT1 se origina por 
mutaciones en el gen endoglina (ENG) localizado en 
el brazo largo del cromosoma 9 (9q33- q34.1); esta 
mutación también se ha encontrado en melanomas 
malignos, relacionando ambas patologías. Se 
desconoce la prevalencia y hacen faltan más 
estudios para confirmarlo. (5-7, 10)

El diagnóstico diferencial se debe hacer con 
entidades como: poliposis nasal, osteoma, papiloma 
invertido, neuroblastoma, sarcoma, entre otros. 
Siempre se debe realizar un examen físico cutáneo y 
oftalmológico con el fin de excluir la posibilidad de 
una metástasis en estas localizaciones. (1, 8)

La patología con inmunohistoquímica confirma el 
diagnóstico, siendo positivo para HMB-45 y proteí-
na S-100. (8, 9)

Para los melanomas de cabeza y cuello se utiliza el 
sistema de estadificación de la American Joint Co-
mmittee on Cancer (AJCC) (tabla 1). (1)

Sin embargo, en los melanomas rinosinusales no 
hay un sistema de estadificación del tipo TNM, por 
lo que comparar diferentes tratamientos entre sí es 
muy difícil. Hasta el momento el sistema más 
utilizado es el sistema de Ballantynes, el cual los 
divide en tres estadios: estadio I, tumores confina-
dos al sitio de origen; estadio II, tumores con 
metástasis ganglionares regionales, y estadio III, 
tumores con metástasis sistémicas. (2, 11)

Figura 3: Pieza Quirúrgica: tumoración rojiza extirpada 
por cirugía endoscópica nasal
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demostrado actividad en pacientes con mutaciones 
y/o amplificaciones de c-KIT 58. (1, 3)

El pronóstico general es malo con supervivencia 
de 10 a 20% a los 5 años. (2, 3)

En el presente caso clínico, la paciente tuvo diag-
nóstico de melanoma nasal a temprana edad, con 
HTT como factor de riesgo; presentó una evolución 
rápida, con recidiva local en el noveno mes posterior 
al tratamiento, así como metástasis a distancia a los 
16 meses, con sobrevida de 3 años. El seguimiento 
fue escaso debido a su lugar de residencia y dificul-
tad en la comunicación. Cabe resaltar que, aunque 
en la literatura se describe el mal pronóstico de la 
patología, el seguimiento estricto de recidivas 
locales y metástasis es fundamental, por lo que 
hubiera sido ideal un mayor control.
Los autores no manifiestan conflictos de interés
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Tumor primario (T) 
T3: enfermedad mucosa  
T4a: enfermedad moderadamente avanzada; tumor que afecta a tejidos 
blandos profundos, cartílago hueso o piel subyacente  
T4b: enfermedad muy avanzada; tumor que afecta al cerebro, dura madre, 
pares craneales bajos (IX, X, XI, XIII), espacio masticador, arteria carótida, 
espacio paravertebral, arteria carótida, espacio paravertebral o estructuras 
mediastínicas 
Ganglios Regionales (N) 
NX: ganglios linfáticos no evaluables  
N0: sin metástasis en ganglios linfáticos regionales  
N1: metástasis en ganglios linfáticos regionales  
Metástasis a distancia  
M0: sin metástasis a distancia  
M1: metástasis a distancia 

 

Tabla 1. clasificación TNM del melanoma mucoso de cabeza y cuello

Fuente: AJCC cancer staging manual, 7th ed. (2010)
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