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RESUMO

Objectivo: Descrever um caso da 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 progressiva e grave da acuidade visual bilateral nos últimos 9 meses. À observação 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 íris no OE. Para além destas alterações, apresentava ainda 
bilateralmente vários tumores coroideus pigmentados e múltiplas pequenas lesões vermelho-
�DFDVWDQKDGDV�DR�QtYHO�GR�HSLWpOLR�SLJPHQWDGR�GD�UHWLQD��FRP�FRUUHVSRQGHQWH�KLSHUÀXRUHVFrQFLD�
SUHFRFH�QD�DQJLRJUD¿D�ÀXRUHVFHtQLFD�H�SHUGD�GH�DXWRÀXRUHVFrQFLD��&RP�EDVH�QRV�GDGRV�FOtQLFRV�
foi feito o diagnóstico de BDUMP e iniciada uma avaliação sistémica que conduziu ao diagnós-
WLFR�GH�DGHQRFDUFLQRPD�GR�SXOPmR��GHWHFWDGR�SRU�7&�H�FRQ¿UPDGR�SRU�ELySVLD�
Conclusões: BDUMP é uma síndroma paraneoplásica rara que ocorre em doentes com carcinoma 
sistémico, muitas vezes oculto. A consideração desta entidade clínica pode conduzir a um diag-
nóstico mais precoce de uma neoplasia, potencialmente com melhoria do prognóstico associado. 

Palavras chave
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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 
ZLWK�HDUO\�KLSHUÀXRUHVFHQFH�RQ�ÀXRUHVFHLQ�DQJLRJUDSK\�DQG�ORVV�RI�DXWRÀXRUHVFHQFH���$�GLDJQRVLV�
of BDUMP was made and a systemic evaluation was initiated. Lung adenocarcinoma was detected 
E\�&7�VFDQ��DQG�FRQ¿UPHG�ZLWK�ELRSV\��
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.
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INTRODUÇÃO

Pela primeira vez descrito por 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 oculta1,4. Em aproximadamente metade dos casos, 
os sintomas visuais antecedem os relacionados com a neo-
plasia responsável5,7. 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 
H[XEHUDQWH�GH�KLSHUÀXRUHVFrQFLD�SUHFRFH�PXOWLIRFDO�FRUUHV-
pondente a essas manchas; (III) desenvolvimento de múl-
tiplos tumores melanocíticos da úvea, pigmentados e não 
pigmentados e com ligeira elevação, bem como evidência 
de espessamento difuso do tracto uveal; (IV) descolamento 
de retina exsudativo; e (V) rápida progressão das catara-
tas1,2,3,4,6,8. Estas características são responsáveis pela dete-
rioração visual associada a esta patologia.6 Outros achados 
que podem estar presentes incluem presença de células ou 
pigmento na câmara anterior ou no vítreo, sinais de edema 
ou espessamento do corpo ciliar que incluem vasos episcle-
rais dilatados, estreitamento da câmara anterior, quistos do 
corpo ciliar e glaucoma de ângulo fechado1,3. Em mais de 
20% dos casos ocorre associadamente proliferação mela-
nocítica focal cutâneo-mucosa, que envolve na maioria dos 
casos a mucosa oral e o lábio7.

A neoplasia subjacente mais frequentemente associada 
é o carcinoma ginecológico na mulher e o adenocarcinoma 
pulmonar ou pancreático no homem, geralmente fatal num 
período de 1 a 2 anos1,3.

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 prognóstico4.

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

DESCRIÇÃO DO CASO CLÍNICO

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 
antecedentes de relevo. Na primeira observação, a sua 
MAVC era de 20/50 no OD e de 20/70 no OE. A pressão 

intraocular era normal. O exame do segmento anterior 
revelou bilateralmente a presença de vasos episclerais dila-
tados e cataratas nucleares com componente subcapsular 
SRVWHULRU� ������$SUHVHQWDYD� DLQGD� XP� WXPRU� SLJPHQWDGR�
GD�LULV�QR�2(��¿J�����

A oftalmoscopia revelou, em ambos os olhos, múltiplos 
tumores coroideus pigmentados com elevação, de diferen-
tes dimensões e contornos irregulares, associados à pre-
VHQoD� GH� ÀXtGR� VXEUHWLQLDQR� GLIXVDPHQWH� GLVWULEXtGR� �¿J�
2.1 e 2.2). Para além destes achados, no pólo posterior era 
possível detectar um ténue padrão caracterizado por peque-
nas manchas arredondadas de coloração vermelho-alaran-
MDGD��DR�QtYHO�GR�(35��¿J����

(VWDV�OHV}HV�GHPRQVWUDYDP�FRPSOHWD�SHUGD�GH�DXWRÀXR-
UHVFrQFLD��¿J������H�������H�QD�$QJLRJUD¿D�)OXRUHVFHtQLFD�
�$)���VXUJLDP�FRPR�P~OWLSORV�IRFRV�GH�KLSHUÀXRUHVFrQFLD�
SUHFRFH��DFKDGRV�FRPSDWtYHLV�FRP�iUHDV�GH�DWUR¿D�GR�(35�
�¿J������H�������1DV�LPDJHQV�GH�$)�HUD�DLQGD�SRVVtYHO�LGHQ-
WL¿FDU�D�SUHVHQoD�GH�SURHPLQHQWHV�SUHJDV�FRURLGHLDV�QR�2(�

6XVDQD�3LQD��&OiXGLD�)DULQKD��7DWLDQD�*UHJyULR��$QD�7UDYDVVRV��&ULVWLQD�0\DPRWR��-~OLD�9HUtVVLPR��5XL�3URHQoD

Fig. 1 | OE: vasos episclerais dilatados, catarata e tumor pigmen-
tado da íris.

Fig. 2.1 e 2.2 | Múltiplos tumores coroideus pigmentados, bilate-
ralmente.
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$� 7RPRJUD¿D� GH� &RHUrQFLD� ÏSWLFD� �2&7�� �¿J�� ���
GHPRQVWURX� D� SUHVHQoD� GH� ÀXtGR� VXEUHWLQLDQR� FRQGLFLR-
nante de descolamento seroso da retina, uma completa 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 com 
HVSHVVDPHQWR� DGMDFHQWH�� H� DXPHQWR�GH� UHÀHFWLYLGDGH� FRU-
respondente às áreas espessadas.

$�XOWURVVRQRJUD¿D�PRGR�%�GHPRQVWURX�XP�HVSHVVDPHQWR�
difuso da coroide, bem como a presença de vários tumores 
FRURLGHXV�FRP�UHÀHFWLYLGDGH�LQWHUQD�YDULiYHO��¿J�����

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 detectar uma 
possível neoplasia subjacente.

3UROLIHUDomR�0HODQRFtWLFD�8YHDO�'LIXVD�%LODWHUDO��%'803��FRPR�IRUPD�GH�DSUHVHQWDomR�GH�DGHQRFDUFLQRPD�GR�SXOPmR

Fig. 3 | Múltiplas pequenas manchas alaranjadas ao nível do 
EPR.

Fig. 4.1 e 4.2 | $XWRÀXRUHVFrQFLD��iUHDV�GH�SHUGD�GH�DXWRÀXRUHV-
cência correspondentes às lesões do EPR.

Fig. 5.1 e 5.2 | $)�� iUHDV� KLSRÀXRUHVFHQWHV� FRUUHVSRQGHQWHV� DRV�
tumores pigmentados, e padrão multifocal de hi-
SHUÀXRUHVFrQFLD� SUHFRFH� �³GHIHLWR� GH� MDQHOD´���
Pregas coroideias no OE.

Fig. 6 | OCT: Ablação da junção IS/OS, perda focal de EPR, com 
iUHDV�GH�HVSHVVDPHQWR�DGMDFHQWH��3UHVHQoD�GH�ÀXLGR�VX-
bretiniano.
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A avaliação dermatológica foi negativa para lesões pig-
mentadas mucoso-cutâneas.

A TC de crânio e abdominopélvica não revelaram alte-
rações, no entanto a TC torácica revelou a presença de uma 
opacidade no lobo superior do pulmão esquerdo, com cerca 
de 19 mm de diâmetro, e múltiplas adenopatias mediastíni-
FDV��)LJ������$�ELySVLD�FRQ¿UPRX�D�SUHVHQoD�GH�XP�DGHQR-
carcinoma do pulmão.

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

DISCUSSÃO

As manifestações oculares de BDUMP geralmente ante-
cedem os sinais e sintomas do carcinoma sistémico asso-
ciado em vários meses, com um caso descrito na literatura 
superior a 23 meses2,5.

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 estrutura integrante da úvea, faça parte 
GR�PHVPR� SURFHVVR� SDWR¿VLROyJLFR��*DVV� HW� DO� GHVFUHYHX�
também um caso de tumor da iris associado a esta condição 
clínica3.

As pequenas e subtis manchas avermelhadas presentes 
no pólo posterior e a sua correspondência precisa de perda 
IRFDO�GH�DXWRÀXRUHVFrQFLD��FRP�iUHDV�IRFDLV�GH�KLSHUÀXR-
UHVFrQFLD�QD�$QJLRJUD¿D�)OXRUHVFHtQLFD��VXJHUHP�TXH�FRU-
respondem a fenestrações do EPR causadas por destruição 
focal desta camada, com preservação relativa da coriocapi-
lar subjacente1,3,9.

De facto, os achados histopatológicos característicos 
desta patologia, mostram que existe uma proliferação e 
LQ¿OWUDomR�GLIXVD�GH�PHODQyFLWRV� IXVLIRUPHV��SLJPHQWDGRV�
e não pigmentados, de aparência benigna, ao nível do tracto 
uveal, responsável pelo espessamento difuso da coroide. 
Associadamente, está também descrita uma extensa destrui-
ção do EPR e da retina externa, com relativa preservação da 
coriocapilar1,3,8.

A etiologia ainda é pouco compreendida, mas presume-
-se que haja um factor circulante produzido pelo tumor 
primário que resulta em última análise na proliferação das 
células melanocíticas da úvea. Contudo, este factor circu-
ODQWH�QmR�HVWi�DLQGD�LGHQWL¿FDGR5,8.

A melhor compreensão do mecanismo subjacente 
poderá fornecer pistas para a abordagem terapêutica das 
manifestações oculares de BDUMP que, de acordo com 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 carcinoma sistémico 
oferece a maior probabilidade de sobrevivência do doente, 
no entanto pode não impedir a progressiva perda visual. Até 
ao momento, não está descrito um tratamento oftalmoló-
JLFR�H¿FD]�SDUD�HVWD�SDWRORJLD��

Uma vez que os sintomas e sinais oftalmológicos pre-
cedem geralmente as manifestações sistémicas, o reconhe-
cimento precoce desta condição pelo oftalmologista pode 
ter um importante impacto na morbilidade e mortalidade 
do doente. Assim, é importante reconhecer esta entidade 
clínica de forma a proporcionar uma investigação diagnós-
tica rápida e adequada da potencial doença primária, evi-
WDQGR�WUDWDPHQWRV�LQFRUUHFWRV�H�LQH¿FD]HV��H�SURYDYHOPHQWH�
melhorando o prognóstico de vida do doente. 

BIBLIOGRAFIA

1. Besirli C, et al, “High-resolution OCT Imaging of 
RPE Degeneration in Bilateral Diffuse Uveal Mela-
nocytic Proliferation”, Ohthalm Surg Lasers Imaging 
2010;41:s96-s100

2. Sen J, et al, “Presymptomatic diagnosis of bronchoge-
nic carcinoma associated with bilateral diffuse uveal 

6XVDQD�3LQD��&OiXGLD�)DULQKD��7DWLDQD�*UHJyULR��$QD�7UDYDVVRV��&ULVWLQD�0\DPRWR��-~OLD�9HUtVVLPR��5XL�3URHQoD

Fig. 7 | (FRJUD¿D��P~OWLSORV� WXPRUHV�FRURLGHXV�H�HVSHVVDPHQWR�
difuso da coroide.

Fig. 8 | TC torácica: opacidade no lobo superior do pulmão es-
querdo.



Vol. 37 - Nº 3 - Julho-Setembro 2013  |   197

melanocytic proliferation”,  Clin and Experim Ophthal-
mol 2006, 34;156-158

3. Gass JD, et al, “ Bilateral diffuse uveal melanocytic 
proliferation in patients with occult carcinoma”; Arch 
Ophthalmol – vol 108, 1990

4. Rahimy E, et al, “Paraneoplasic and related retinopa-
thies”, Review of Ophthalmology,2011

5. Chahud F, et al, “Bilateral Diffuse Uveal Melanocytic 
Proliferation Associated with Extraocular Cancers”, 
The American Journal of Surgical Pathology 25(2); 
212-218, 2001

6. Mora P, et al, “Peculiar Findings in a case of Bilateral 
Uveal Pigmented Lesions”, Ocular Immunology and 
,QÀDPPDWLRQ���������������������

7. Singh A, et al, “Uveal and Cutaneous involvement 
in paraneoplastic Melanocytic Proliferation”, Arch 
Ophthalmol / Vol 121, Nov 2003

8. O’Neil K D, et al, “Bilateral Diffuse Uveal Melanocytic 
Proliferation Associated with Pancreatic Carcinoma: a 

case report and review of this paraneoplastic syndrome”, 
Survey of Ophthalmology, vol 48, N 6, dec 2003

9. Barr C C et al, “Bilateral Diffuse Melanocytic Uveal 
Tumors Associated with Systemic Malignant Neo-
plasms”, Arch Ophthalmol- vol 100, Feb 1982

Trabalho apresentado na Reunião BIOPSY 2012, em 
Valladolid (Espanha)
55º Congresso da SPO, Dezembro 2012.

Os autores não têm interesses comerciais a declarar.
Este trabalho não foi anteriormente publicado e são cedidos os 
respectivos direitos de autor à revista da SPO.

CONTACTO
Susana Pina
Email: susanapina.vl@gmail.com

3UROLIHUDomR�0HODQRFtWLFD�8YHDO�'LIXVD�%LODWHUDO��%'803��FRPR�IRUPD�GH�DSUHVHQWDomR�GH�DGHQRFDUFLQRPD�GR�SXOPmR


