Oftalmologia - Vol. 37: pp.193-197

Comunicacdes Curtas e Casos Clinicos

Proliferacao Melanocitica Uveal Difusa Bilateral
(BDUMP) como forma de apresentacdo de
adenocarcinoma do pulmao

Susana Pina’, Cldudia Farinha?, Tatiana Gregdrio?, Ana Travassos?, Cristina Myamoto?,
Julia Verissimo?, Rui Proenca?

Servico de Oftalmologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca Hospital, EPE, Amadora, Lisboa

Servico de Oftalmologia, Hospitais Universitarios de Coimbra, Coimbra

RESUMO

Objectivo: Descrever um caso da rara sindroma de proliferagdo melanocitica uveal difusa bila-
teral (BDUMP).

Descricdo do Caso Clinico: Doente, do sexo masculino, 64 anos, fumador, com historia de
perda progressiva e grave da acuidade visual bilateral nos tltimos 9 meses. A observagio apre-
sentava melhor acuidade visual corrigida (MAVC) de 20/50 no OD e de 20/70 no OE, catara-
ta bilateral e tumor pigmentado da iris no OE. Para além destas alteragdes, apresentava ainda
bilateralmente varios tumores coroideus pigmentados e multiplas pequenas lesdes vermelho-
-acastanhadas ao nivel do epitélio pigmentado da retina, com correspondente hiperfluorescéncia
precoce na angiografia fluoresceinica e perda de autofluorescéncia. Com base nos dados clinicos
foi feito o diagnéstico de BDUMP e iniciada uma avaliagdo sistémica que conduziu ao diagnos-
tico de adenocarcinoma do pulmao, detectado por TC e confirmado por bidpsia.

Conclusées: BDUMP ¢é uma sindroma paraneoplasica rara que ocorre em doentes com carcinoma
sistémico, muitas vezes oculto. A considerag@o desta entidade clinica pode conduzir a um diag-
nodstico mais precoce de uma neoplasia, potencialmente com melhoria do progndstico associado.

Palavras chave
Proliferacdo melanocitica uveal difusa bilateral, tumores uveais, lesdes coroideias, sindromas
paraneoplasicos, neoplasia.

ABSTRACT

Purpose: To describe a case of Bilateral Diffuse Uveal Melanocytic Proliferation (BDUMP).
Case description: A 64-year-old man, smoker, presented with a 9 month history of progressive
bilateral visual loss. The patient disclosed best corrected visual acuity of 20/50 OD and 20/70
OS, bilateral cataract, and a pigmented iris tumor OS. Also, both eyes showed several pigmented
choroidal tumors and multiple reddish-brown lesions at the level of the retinal pigment epithelium
with early hiperfluorescence on fluorescein angiography and loss of autofluorescence. A diagnosis
of BDUMP was made and a systemic evaluation was initiated. Lung adenocarcinoma was detected
by CT scan, and confirmed with biopsy.

Conclusions: BDUMP is a rare paraneoplastic syndrome occurring in patients with systemic car-
cinoma, often occult. Consideration of this entity may lead to an earlier diagnosis of malignancy
with possible better prognosis.

Key-words
Bilateral diffuse uveal melanocytic proliferation, uveal tumors, choroidal lesion, paraneoplastic
syndromes, neoplasm.
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INTRODUCAO

Pela primeira vez descrito por Machemer em 1966, a
Proliferagdo Melanocitica Uveal Difusa Bilateral (Bilateral
diffuse uveal melanocytic proliferation — BDUMP) ¢ uma
sindroma paraneopldsica rara que causa perda grave da
acuidade visual em doentes com neoplasia extraocular, mui-
tas vezes oculta'*. Em aproximadamente metade dos casos,
os sintomas visuais antecedem os relacionados com a neo-
plasia responsavel>’. Caracteriza-se pela presenga de cinco
sinais cardinais oculares: (I) multiplas pequenas manchas
arredondadas, vermelho-acastanhadas, ao nivel do Epitélio
Pigmentado da Retina (EPR) no polo posterior; (II) padrdo
exuberante de hiperfluorescéncia precoce multifocal corres-
pondente a essas manchas; (IIT) desenvolvimento de mul-
tiplos tumores melanociticos da uvea, pigmentados ¢ ndo
pigmentados e com ligeira elevacdo, bem como evidéncia
de espessamento difuso do tracto uveal; (IV) descolamento
de retina exsudativo; e (V) rapida progressdo das catara-
tas!23468 Estas caracteristicas sdo responsaveis pela dete-
rioragdo visual associada a esta patologia.6 Outros achados
que podem estar presentes incluem presenga de células ou
pigmento na cdmara anterior ou no vitreo, sinais de edema
ou espessamento do corpo ciliar que incluem vasos episcle-
rais dilatados, estreitamento da camara anterior, quistos do
corpo ciliar e glaucoma de angulo fechado'*. Em mais de
20% dos casos ocorre associadamente proliferagdo mela-
nocitica focal cutaneo-mucosa, que envolve na maioria dos
casos a mucosa oral e o labio’.

A neoplasia subjacente mais frequentemente associada
¢ o carcinoma ginecoldgico na mulher e o adenocarcinoma
pulmonar ou pancreatico no homem, geralmente fatal num
periodo de 1 a 2 anos'?.

O prognostico visual associado a BDUMP ¢ pobre,
com uma deterioracdo progressiva da acuidade visual que
pode atingir a cegueira completa. A cirurgia de catarata ou
vitreo-retiniana nao melhora este prognostico®.

Apresenta-se o caso de um doente em que o diagnostico
de BDUMP conduziu a detec¢do precoce de adenocarci-
noma do pulmao.

DESCRICAO DO CASO CLINICO

Um homem de 64 anos, raca caucasiana, apresentou-
-se com historia de perda visual bilateral progressiva, nos
ultimos 9 meses. Apresentava habitos tabagicos marcados
(40 UMA) e hipertensdo sistémica medicada, sem outros
antecedentes de relevo. Na primeira observagdo, a sua
MAVC era de 20/50 no OD e de 20/70 no OE. A pressao
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Fig. 1| OE: vasos episclerais dilatados, catarata e tumor pigmen-
tado da iris.

intraocular era normal. O exame do segmento anterior
revelou bilateralmente a presenga de vasos episclerais dila-
tados e cataratas nucleares com componente subcapsular
posterior (2+). Apresentava ainda um tumor pigmentado
da iris no OE (fig. 1).

A oftalmoscopia revelou, em ambos os olhos, multiplos
tumores coroideus pigmentados com elevagdo, de diferen-
tes dimensdes e contornos irregulares, associados a pre-
senca de fluido subretiniano difusamente distribuido (fig
2.1 e 2.2). Para além destes achados, no p6lo posterior era
possivel detectar um ténue padrio caracterizado por peque-
nas manchas arredondadas de colora¢do vermelho-alaran-
jada, ao nivel do EPR (fig.3).

Estas lesoes demonstravam completa perda de autofluo-
rescéncia (fig. 4.1 e 4.2), e na Angiografia Fluoresceinica
(AF), surgiam como multiplos focos de hiperfluorescéncia
precoce, achados compativeis com areas de atrofia do EPR
(fig. 5.1 € 5.2). Nas imagens de AF era ainda possivel iden-
tificar a presenca de proeminentes pregas coroideias no OE.

Fig. 2.1 e 2.2 | Multiplos tumores coroideus pigmentados, bilate-
ralmente.
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Fig. 3| Multiplas pequenas

Fig. 5.1 e 5.2 | AF: areas hipofluorescentes correspondentes aos
tumores pigmentados, e padrao multifocal de hi-
perfluorescéncia precoce (“defeito de janela”).
Pregas coroideias no OE.

Com base nos achados clinicos oftalmologicos foi feito
o diagnostico presuntivo de BDUMP, e uma extensa avalia-
¢do sistémica foi iniciada com o objectivo de detectar uma
possivel neoplasia subjacente.

Fig. 4.1 e 4.2 | Autofluorescéncia: areas de perda de autofluores-
céncia correspondentes as lesdes do EPR.

A Tomografia de Coeréncia Optica (OCT) (fig. 6)
demonstrou a presenga de fluido subretiniano condicio-
nante de descolamento seroso da retina, uma completa dis-
rupcdo dos segmentos externos da retina ¢ do EPR, com
ablacdo da jung@o segmento interno/ segmento externo (IS/
10) dos fotorreceptores, e areas de perda focal de EPR com
espessamento adjacente, ¢ aumento de reflectividade cor-
respondente as areas espessadas.

) A ultrosson.ograﬁa modo-B demonstrou um espessamento Fig. 6| OCT: Ablacdo da juncao IS/OS, perda focal de EPR, com
difuso da coroide, bem como a presenca de varios tumores areas de espessamento adjacente. Presencga de fluido su-
coroideus com reflectividade interna variavel (fig. 7). bretiniano.
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Fig. 7| Ecografia: multiplos tumores coroideus e espessamento
difuso da coroide.

A avaliag@o dermatoldgica foi negativa para lesdes pig-
mentadas mucoso-cutaneas.

A TC de cranio e abdominopélvica ndo revelaram alte-
racdes, no entanto a TC toracica revelou a presenga de uma
opacidade no lobo superior do pulmao esquerdo, com cerca
de 19 mm de diametro, e multiplas adenopatias mediastini-
cas (Fig. 8). A bidpsia confirmou a presenca de um adeno-
carcinoma do pulmao.

O doente foi referenciado para o Servigo de Pneumolo-
gia dos HUC e encontra-se actualmente sob tratamento com
quimioterapia sistémica.

Fig. 8 | TC toracica: opacidade no lobo superior do pulmao es-
querdo.

DISCUSSAO

As manifestagdes oculares de BDUMP geralmente ante-
cedem os sinais e sintomas do carcinoma sistémico asso-
ciado em varios meses, com um caso descrito na literatura
superior a 23 meses>’.

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 iris no OE. Assumimos que esta
lesdo da iris, como estrutura integrante da ivea, faga parte
do mesmo processo patofisioldgico. Gass et al descreveu
também um caso de tumor da iris associado a esta condigao
clinica’.
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As pequenas e subtis manchas avermelhadas presentes
no polo posterior e a sua correspondéncia precisa de perda
focal de autofluorescéncia, com areas focais de hiperfluo-
rescéncia na Angiografia Fluoresceinica, sugerem que cor-
respondem a fenestragdes do EPR causadas por destrui¢do
focal desta camada, com preservacao relativa da coriocapi-
lar subjacente!-*?.

De facto, os achados histopatologicos caracteristicos
desta patologia, mostram que existe uma proliferacdo e
infiltragdo difusa de melandcitos fusiformes, pigmentados
e ndo pigmentados, de aparéncia benigna, ao nivel do tracto
uveal, responsavel pelo espessamento difuso da coroide.
Associadamente, esta também descrita uma extensa destrui-
¢do do EPR e da retina externa, com relativa preservagao da
coriocapilar'$,

A etiologia ainda € pouco compreendida, mas presume-
-se que haja um factor circulante produzido pelo tumor
primario que resulta em ultima analise na proliferacdo das
células melanociticas da uvea. Contudo, este factor circu-
lante ndo esta ainda identificado®®.

A melhor compreensdo do mecanismo subjacente
podera fornecer pistas para a abordagem terapéutica das
manifestagdes oculares de BDUMP que, de acordo com a
literatura, geralmente conduz a cegueira e a evisceracdes
bilaterais devido as complicagdes tardias associadas como
o glaucoma neovascular.

O tratamento ¢ a erradicacdo do carcinoma sistémico
oferece a maior probabilidade de sobrevivéncia do doente,
no entanto pode nao impedir a progressiva perda visual. Até
a0 momento, ndo esta descrito um tratamento oftalmolé-
gico eficaz para esta patologia.

Uma vez que os sintomas ¢ sinais oftalmologicos pre-
cedem geralmente as manifestagdes sistémicas, o reconhe-
cimento precoce desta condi¢do pelo oftalmologista pode
ter um importante impacto na morbilidade e mortalidade
do doente. Assim, é importante reconhecer esta entidade
clinica de forma a proporcionar uma investiga¢ao diagnos-
tica rapida e adequada da potencial doenga primaria, evi-
tando tratamentos incorrectos e ineficazes, e provavelmente
melhorando o prognostico de vida do doente.
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