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RESUMO

Objectivo: Desçrever Ìrm çaso cla rara síndroma de proliferação melanocítica uveal difusa bila-
teral (BDUMP).
Descrição do Caso Clínico: Doente, do sexo masculino, 64 anos, fumador, com história de
perda ptogressiva e grave da acuidade visual bilateral nos últimos 9 meses. A obseruação apre-
sentava melhor acrridade visual corrigida (MAVC) cle 20150 no OD e de 20170 no OE, catara-
ta bilater:al e tumor pigmentado da íris no OE. Par:a alem desttrs alterações, erpresentava ainda
bilateraknente vários fumores coroideus pigmentados e múltiplas pequenas lesões vermelho-
-açastanhaclas ao nível do epitélio pigmentado cla retina, çom correspondente hiperfluorescência
precoce na angiografia fluorescoínica e perda de autofluorescência. Com base nos dados clínicos
foi feito o diagnóstico de BDUMP e iniçiada uma avaliação sistémica que conduziu ao diagnós-
tico de aclenocarcinoma do pulmão, detectado por TC e confirmado por biópsia.
Conclusões: BDUMP é uma síndroma paraneoplásica rara que ocorre em doentes com carcinoma
sistemico, muittts vezes oculto. A cr:nsideração desta entidade clírica pode conduzir a um diag-
nóstico mais precoce de runa neoplasia, potencialmente com melhoria do prognóstico associado.

Palavras chave
Proliferação melanocítica uvçal cliftlsa bilateral, tumofes uveais, lesões coroideias, síndromas
paraneoplásicos, neoplasia.

ABSTRACT

Purpose: To describe a çase of Bilateral Diffrrse Uveal Melanocytic Proliferation (BDUMP).
Case description: A 64-year-old man, smoker, presented with a 9 rnonth history of progressive
bilateral visual loss. The patient disclosed best corrected visual acuity of 20150 OD nd 20170
OS, bilateral cataract, iurd a pigmented iris írmor OS, Also, both eyes showed several pigmented
çhoroiclal trunors and multiple reddish-brown lesions at the level of the retinal pigment epithelium
with early hiperfluorescence on fluorescein angiography and loss ofautofluorescence. A diagnosis
of BDUMP was made and a systemic evaluation was initiated. Lung adenocarcinoma was detected
by CT scan, and conÍìrmed with biopsy.
Conclusions: BDTII\4P is a rare paraneoplastic synúome occuring in patients with systemic car-
cinoma, often ocçult. Consideration of this entity mny lead to an earlier diagnosis of malignancy
with possible better prognosis.

Key-words
Bilateral diffuse uvoal melanocytic proliferation, uveal tumors, choroidal lesion, paraneoplastic
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INTRODUÇÃO

Pela primeira vez descrito pot Machemer em 1966, a
Proliferação Melanocítica Uveal Difusa Bilateral (Bilateral
diffuse uveal melanocytic proliferation - BDUMP) é uma
síndroma paraneoplásica rara que causa perda grave da
acuidade visual em doentes com neoplasia extraocular, mui-
tas vezes ocultars. Em aproximadamente metade dos casos,
os sintomas visuais antecedem os relacionados com a neo-
plasia responsávelí7. Caracteriza-se pela presença de cinco
sinais cardinais oculares: (I) múltiplas pequenas manchas
arredondadas, vermelho-acastanhadas, ao nível do Epitélio
Pigmentado da Retina (EPR) no pólo posterior; (II) padrão
exuberante de hiperfiuorescência precoce multifocal coffes-
pondente a essas manchas; (IIl) desenvolvimento de múl-
tiplos tumores melanocíticos cla úvea, pigmentactos e não
pigmentados e com ligeira elevação, bem como evidência
de espessamento difuso do tracto uveal; (IV) desçolamento
cle retina exsudativo; e (V) rápida progressão das catara-
tasr'2'i'a'ó'rì. Estas características são responsáveis pela dete-
rioração visual associada a esta patologia.6 Outros achados
que podem estar presontss inoluem presença de células ou
pigmento na câmara anterior ou no vítreo, sinais de edema
ou espessamento do corpo ciliar clue incluem vasos episcle-
rais dilatados, estreitamento da câmara anterior, quistos do
corpo ciliar e glaucoma de ângulo fechador'3. Em mais de
20Yo dos casos ocorre associadamente proliferação mela-
noçítica focal cutâneo-mucosa, que envolve na maioria dos
casos a muoosrì oral e o lábio7.

A neoplasia subjacente mais frequentemente associada
é o carçinoma ginecológico na mrúher e o adenocarcinoma
pulmonar ou pancreático no homem, geralmente fatal num
período de I a2 anosr'3.

O prognóstico visual associado a BDUMP é pobre,
com uma deterioração progressiva da acuidade visual que
pode atingir a cegueira completa. A cirurgia de catarata ou
vítreo-retiniana não melhora este prognósticoa.

Apresenta-se o caso de um doente em que o diagnóstico
de BDUMP conduziu à detecção precoce de adenocarci
noma do pulmão.

DESCRTÇÃO DO CASO CLÍNrCO

Um homem de 64 anos, raça caucasiana, apresentou-
-se com história de perda visual bilateral progressiva, nos
últimos 9 meses. Apresentava hábitos tabágicos marcados
(40 UMA) e hipertensão sistémica medicada, sem outros
anteçedentes de relevo. Na primeira observação, a sua
MAVC era rle 20150 no OD e de 20/70 no OE. A pressão
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Fig, I I CIE: vasos episclerais clilatadcrs, catâratâ e ttunor pigmcn-
tado ttra iris,

intraocular era normal. O exanre do segmento anterior
revelou bilateralmçnte a presença de vasos episclerais dila-
tados e cataratas nucleares com componente subcapsular
posterior (2+). Apresentava ainda um tumor pigmentado
da iris no OE (fig. l).

A oftalmoscopia revelou, em ambos os olhos, múltiplos
tumores coroideus pigmentados com elevação, de diferen-
tes dimensões e contoÍnos irregulares, associados à pre-
sença de fluído subretiniano difusamente distribúdo (fig
2.1 e 2.2). Para além destes achados, no pólo posterior era
possível detectar um tenue padrão caracterizado por peque-
nas manchas arredondadas de coloração vermelho-alaran-
jada, ao nível do EPR (fig.3).

Estas lesões demonstravam completa perda de autofluo-
rescência (fig. 4.1 e 4.2), e na Angiografia Fluoresceinica
(AF), surgiam como múltiplos focos de hiperfluorescência
precoce, achados compatíveis com áreas de atrofia do EPR
(fig. 5.1 e 5.2). Nas imagens de AF era ainda possível iden-
tificar a presença de proeminentes pregas coroideias no OE.

Mírltiplos tumores coroitleus pigmentados, Lrilate-
ralrnente.

Fig.2. r  e2.21
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l r i Í i .  I  I  Múlt ipl ;rs pi:clLLcnas nranchas alalanjadas :ro nívol
t ìPIì.

l.-ig.4.l r í.2 | AutoÍ'luorcscênci:r: iircas rÌo pcrcla de autofiuores-
çônrria corrcsuoniicntes iìs lcsilcs ckr EPR.

A Tomoglafia ile Coerôncia Optica (OCT) (fig. 6)
demonstrou a presença de fluíclo subrçtiniano çondiçio-
nants de descolamento seroso da retina, uma con'rpleta dis-
rupção dos segmentos externos da retina e do EPR, com
ablação da junção segmento interno/ segmento externo (IS/
IO) dos fotorreceptores, e áreas de perda focal de EPR corr
espessamento adjacente, e aLrmento de reflectividade çor-
r:espondente às áreas espessadas.

A ultrossonograÍìa modo-B demonstrou um espessamento
difuso da coroide, bem como a presença de vários hrmores
çoroideus çom reflectividade intema variável (fig 7).

F'ig,5.1 e 5.2 | Alì: irreas hipoÍiuofesceiltcs con'espontlentes aos
turnurtrs pigmeutilclos, e patlrão multìÍ'ocal tlc hi-
pcrlìuorescônc,ii,r prec,oce ("dcÈito ile jancla").
Plegas coroideias no 0l-i.

Com base nos achados clínicos oftalmológicos foi feito
o diagnóstico presuntivo de BDUMP, e uma extensa avalia-

ção sistémica foi iniciada com o objectivo de deteçtar uma
possível neoplasia subjacente.

Fig. 6 I OC'I': .,\blaçiïo tla junçiro lS/OS, pcrda lbcal de IiPIì, corrr
iíreas clc cspcssírnento atl.jaccntc. Presença r{e ffuicb sr"r-
bretrnilnti.

dc,
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liig. 7 | DcogmÍìc: mítltiplos trÌtÌlorcs !:oloidúus c cspessamsnto
cli luso cb coreìdc.

A avaliação derm;rtológìca foi negativa para lesões pig-
mentadas mrÌcoso-cÌúâneas.

A TC de crânio e abclominopélvica não revelaram alte-
rações, no entanto a TC torácica revelou a presença de uma
opacidade no lobo superior clo prúmão esquerdo, com cerca
de l9 mm cle diâmetro, e múltiplas aclenopatias rnecÍiastíni-
cas (Fig. 8). A biópsia confirmou a presgnça de nm adeno-
carçíroma do puhnão.

O cloçnte foi referenciado para o Serviço de Pneumolo-
gia clos HUC e encontra-so acfualmente sob tratanrento com
quimioterapia sistémica.

lrig, ll | 
"l'O loliicict: opl.roirhrie no lobo sr"rperiof clo pulrnão es-
r.ì uclrkr.

DrscussÃo

As nTanifestações oorúares de BDUMP geralmente ante-
cadem os sinais e sintomas do carcinoma sistemiço asso-
çiado em vários meses. com um caso descrito na literatura
superior a 23 meses2r.

Dos cinco sinais cardinais oculares que caracterizam
esta syndrome, todos foram encontrados no nosso doente.
Neste caso apresentava ainda vasos episclerais dilatados e
um tumor pigmentado da íris no OE. Assumimos que esta
lesão da íris, como estrufura integrante da úvea, faça parte
do mesmo processo patofisiológico. Gass et al descreveu
também um caso de tumor cla iris associado a esta condição
cl in ica3.
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As pequenas e subtis manchas avermelhadas presentes
no pólo posterior o a sua correspondência precisa de perda
focal de autofluorescência, com áreas focais de hiperfluo-
rescência na Angiografia Fluoresceínica, sugerem que cor-
respondem a fenestrações do EPR causadas por dcstruição
focal desta camada, com preseÍvação relativa da coriocapi-
lar subjacenter'3,e.

De facto, os achados histopatológicos caractorísticos
desta patologia, rnostram que existe uma proliferação e
infilhação clifusa de melanócitos fusiformes, pigmentaclos
e não pigmentados, de aparência benigna, ao nível do tracto
uveal, responsável pelo espessamento difuso da coroidç.
Associadamente. estii também descrita uma extensa destrui-

ção do EPR e cla retina externa, com relativa preservação da
coriocaPilarrJ'8.

A etiologia ainda é pouoo compreendida, lnas presume-
-se que haja um façtor çirculante produzido pelo tumor
primário que resulta em última análise na proliferação das
células melanocíticas da úvea. Contudo, este factor circu-
lante não está ainda identifiçaclos'E.

A melhor compreensão do meçanismo subjacente
poderá fornecer pistas para a abordagem terapêutica das
manifestações oculares de BDUMP que, de açordo çom a
literatura, geralmente conduz à cegueira e a eviscerações
bilaterais devido às complicações tardias associadas como
o glaucoma neovascular.

O tratamento e a erradicação do carçinoma sistémico
oferece a maior probabilidade de sobrevivência do cloente,
no entanto pode não impedir a progressiva perda visual. Até
ao momento, não está descrito um tratamento oftalmoló-
gico eficaz para esta patologia.

Uma vez que os sintomas e sinais oftalmológicos pre-
cedem geralmente as manifestações sistémicas, o reconhe-
cimento precoce tlesta conclição pelo oftalmologista pode
ter um importante impacto na morbilidade ç mortalidade
do doente. Assim, e importante reconhecer esta entidade
clínica de forma a proporcionar uma investigação diagnós-
tica rápida e adequada da potencial doença primária, evi-
tando tratamentos incorrectos e ineficazes, e provavelmente
melhorando o prognóstico de vida clo cftrente.
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