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Bilateralis diffuz uvealis melanocyta-
proliferacié (BDUMP) - egy ritka para-
neoplazias szindroma a szemeészetben
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A kétoldali diffuz uvedlis melanocytaproliferacio (BDUMP) egy ritka, szemészeti paraneoplaziads szindroma.
A szemeészeti tinetek 3-12 hdnappal is megel6zhetik a daganatra jellegzetes manifesztéaciokat, igy felisme-
rése nagy fontossagu a primer daganatkeresés szempontjabal.

Célkitlizés: Egy eset ismertetésén keresztil bemutatni a BDUMP szemészeti és differencialdiagnosztikai
jellemzéit multimodalis képalkotassal.

Esetismertetés: 60 éves ndbeteg kétoldali latasromlassal, foltlatassal jelentkezett. Vizsgalatakor békés
eltls6 szegmentum mellett mindkét oldalon diffGzan megvastagodott chorioideat talaltunk serosus reti-
nalevalassal. Kivizsgalasakor a labakon jelentkezé migrald thrombophlebitisek mellett, CT-felvételeken koé-
rosan megnagyobbodott nyirokcsomok voltak a mediastiumban és a hastregben is. A hasi nyirokcsomok
tlbiopszigja n6gyogyaszati eredetli metasztatikus karcinémat véleményezett. N6gyogyaszati mUitét soran
vett szovettani vizsgalat: ovarium-adenocarcinomat diagnosztizalt. A beteg kemoterapias kezelésben ré-
szesult.

Kévetkeztetés: A BDUMP egy specialis, rossz prognézisi masquerade szindréma, amely kezelési leheté-
ségei korlatozottak, de a primer tumor gyors felkutatasa és kezelése a beteg életét meghosszabbithatja.

Bilateral diffuse uveal melanocytic proliferation (BDUMP) - a rare paraneoplastic syndrome in
ophthalmology (Case report)

Bilateral diffuse uveal melanocytic proliferation (BDUMP) is a rare, paraneoplastic ocular syndrome. Ocular
signs precede manifestation of systemic carcinoma by 3-12 months, highlighting the need for finding the
primary malignancy.

Purpose: To describe the ophthalmic features of BDUMP and the ocular differential diagnosis of bilateral
diffuse uveal melanocytic proliferation with multimodal imaging.

Case Presentation: \We report a case of a 60-year-old female with significant visual impairment in both
eyes. The patient presented with a normal anterior segment of the eye and diffusely thickened choroid,
accompanied by exudative retinal detachment in both eyes. During the examination, in addition to the mi-
grating thrombophlebitis on the legs, CT showed lymphadenopathy of the mediastinum and abdominal cav-
ity. Pathology of an abdominal lymph node needle biopsy was consistent with metastatic carcinoma with
clear cell features of gynaecological origin. She underwent gynaecological surgery, and was pathologically
diagnosed with ovary adenocarcinoma. She received chemotherapy treatment.

Conclusion: BDUMP is a special masquerade syndrome with poor prognosis, which has limited treatment
options. Earlier detection and treatment of the primary malignancy can prolong the patient’s life.

KuLcssza BDUMPR masguerade szindroma, adenocarcinoma, paraneoplazias szindroma
KevywoRrD BDUMR masquerade syndrome, adenocarcinoma, paraneoplastic syndrome
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Bevezetés

A szemészeti paraneoplazids szind-
rémak ritkdk, a daganatos megbete-
gedések kevesebb, mint egy szdza-
lékahoz tarsulnak (2). Felismeréstik
azonban fontos, mert a kialakuld
szemtiinetek gyakran (az esetek
tobb mint felében), a tumor diagné-
zisa el6tt jelentkeznek. Tehdt ezek
a szindrémék a primer tumor kere-
sésre irdnyithatjak a figyelmet (7).
Patomechanizmusuk nem egyér-
telmd. Két f§ utat feltételeznek ki-
alakuldsukban: a tumor elleni an-
titestek autoimmunizaciéjat vagy
a tumor-expresszalt noévekedési
faktorok altal 1étrejott Gn. ektépids
peptidek felhalmozédasat a kilon-
boz8 szovetekben (7, 8).

Szemészeti paraneoplazids kérké-
pek leggyakrabban nékben ovéri-
um-, uterus-, és emlédaganathoz
kapcsolédnak, mig férfiakban legin-
kébb ttdé- és prosztatakarcinéma-
hoz. Mindkét nemben kialakulhat-
nak bérmelanéma, vérképzgszervi,
hematolégiai daganatok és pajzsmi-
rigytumorok esetében (4, 8).

A retindt érint8, paraneoplazids
szindrémadk a cancer-associated re-
tinopathia (CAR), a melanoma-as-
sociated retinopathia (MAR), a pa-
raneopldzids optikus neuropathia
(PON) és a bilaterdlis diffaz uvedlis
melanocytaproliferaci6 (BDUMP)
(9). Felismerésik nem konnyd,
mert a betegek tiinetei 4ltaldnosak
(pl. fénykertilés, sotétben nehe-
zebb téjékozddds, szinlatds-zavar,
foltlatds) és véltozatosak lehetnek.
Mindenképpen multimodalis kép-

alkotdsra (OCT, ICG, FLAG, FAF),
illetve gyakran elektrofiziologiai
vizsgalatokra is sziikség van a sze-
mészeti diagnézis felallitdsahoz.
Jelen kozleménytink célja egy eset
bemutatésa, ahol az els6ként jelent-
kezett szemészeti panaszok hatte-
rében az interdiszciplindris Gssze-
fogas, az alapos kivizsgaldsok utén,
a ritka BDUMP paraneoplazids sze-
mészeti szindrémét diagnosztizal-
tuk, amelynek hétterében petefé-
szek-daganat allt.

Esetismertetés

60 éves nébeteg harom hete tartd
kétoldali l4tdsromléssal, foltlatas-
sal jelentkezett klinikdnkon. A be-
tegnek ismert szemészeti megbete-
gedése, szemmdtéte, szemsériilése
nem volt. Altaldnos anamnézisébél
hiperténia és két hénappal ezelétt
diagnosztizalt jobb, majd a bal labat
érint6 migrdlé thrombophlebitis
emelendd ki, amely miatt vérhigité
kezelésben részesult.

Legjobb  korrigdlt  latéélessége
0,5/0,4 volt, szemnyomésa a nor-
mal tartomanyban mozgott. Békés
eliilsé szegmentum mellett a ma-
kuldban mindkét oldalon optikai
koherencia tomogréfidval (OCT)
igazolt serosus retinalevalds volt
lathat6é megvastagodott chorioidea-
val (1. abra). A szemfenék tikrozé-
se sordn apr6é multiplex, kerek, ova-
lis sargas foltok ttintek fel mindkét
funduson. Angio-OCT-felvételeken
a serosus retinalevalds mellett a cho-
riocapillaris rétegben hiperreflektiv,
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hiperdenz foltokat lattunk (2. dbra),
amelyek nagysaga fokozatosan no-
vekedett (4. dbra). A retina periféri-
jan is kisebb multiplex, serosus re-
tinalevéldsokat taldltunk (3. abra).
Fundus autofluoreszcia-felvételen
(FAF) mindkét szemfenéken diffaz
eloszldsban  hipoautofluoreszcens
foltokat észleltiink (5. abra), mig
fluoreszcein-angiografids vizsgala-
ton (FLAG) ezek festékszivargast
nem mutaté hiperfluoreszcens fol-
tokként jelentkeztek (6-7. abra).

A beteg éltaldnos kivizsgéldsa so-
rdn rutin, és immunoldgiai labor-
leletében eltérés nem mutatkozott.
A szerologiai vizsgélat aktiv ferts-
zést nem (kordbban 4tvészelt EBV,
HSV1, Rubeola, Toxoplasma gondii,
VZV) igazolt. A beteg latasromla-
sa mellett bal oldali ftilztgéasrdl pa-
naszkodott, de fiil-orr-gégészeten
hallascsokkenést nem tudtak kimu-
tatni.

A klinikai kép alapjan Iympho-
ma és paraneopldzids, masquarede
szindréma, a BDUMP lehetSsége
meriilt fel. Ezt aldtdmasztotta a
mellkas CT-felvételeken a mediasti-
numban lefrt megnagyobbodott
nyirokcsomok jelenléte. Hasi ult-
rahangvizsgalaton retroperitoned-
lis és mesenteridlis lymphadenopa-
thiat, valamint patolégids majkapu
nyirokcsomoékat  véleményeztek,
amelyekbdl endoszképos biopszia
mintavétele is tortént. A szdvettani
vizsgalat metasztatikus adenocarci-
nomat diagnosztizalt.

Onkolégiai kivizsgalds sordn a pri-
mer tumor keresése szempontjabdl

1. dbra: Esetlnk makula-OCT-felvétele els® megjelenéskor A: Jobb szem
makula-OCT-felvetelén serosus retinalevalas lathatd, diffuzan megvastagodott
chorioideaval és a kuls® retinaretegekben aprod hiperreflektiv pontokkal (sarga
nyil). B: Bal szem makula-OCT-felveteléen serosus retinalevalas lathatd, meg-
vastagodott chorioideaval

o=~
1 \

195,

\Y U




2. abra: Jobb szem angio-OCT-felvetele. A serosus retinalevalas mellett a fel-
szines es mely plexusban nincs eltéeres, normal aramlas lathatd, de a chorio-
capillaris retegben hiperreflektiv, hiperdenz foltok detektalhatoak (sarga nyil)
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PET CT (kismedencei FDG-dtsu-
lassal) és tumormarkerek vizsgéla-
tat végezték el (CA 19-9 és CA 15-3
emelkedett értékekkel), amelyekbdl
kismedencében elhelyezked6 pri-
mer tumort feltételeztek. N&gyd-
gyaszati mitét kovetkezett, amely
utdn végzett szovettani vizsgalat
ovarium-adenocarcinomat  diag-
nosztizalt.

A beteg kemoterdpids kezelésben ré-
szesiilt, amelyre a serosus retinale-
valasok csokkentek. 6 hénappal a
kezelés elinditdsa utan azonban ra-
pidan kialakul6 kétoldali matur ka-
tarakta miatt jelent8s latdsromlds
kovetkezett be, ezért sziirkehalyog-
mtét elvégzése tortént mindkét
szemen. Lat6élessége a mdtét utdn
javult (V: 0,2/0,1).

A beteg éltaldnos allapota a kemo-
terdpias kezelés ellenére rosszabbo-
dott és 12 hénappal a BDUMP diag-
nézisa utan elhunyt.

Megbeszélés

Machemer 1966-ban szdmolt be
egy daganatos betegrél, akinél két-
oldali latdsromlds, serosus retina-

3.

abra: Bal szem ultrahangos (B-scan) felvétele els® megjelenéskon A: A

makula terudleten lathatd a serosus retinaelemelkedes. B: A retina periféria-
jan is lathatd serosus retinalevalas
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5. dabra: Fundus autofluoreszcia felvétel (FAF)
mindkét szemrél. Mindkét funduson diffuz eloszlas-
ban hipoautofluoreszcens foltok lathatdak
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4. abra: A Jobb szem
angio-OCT-felvetele 10
nappal az els® megjele-
nes utan

A: A serosus retinaleva-
las fokozoddott, a chorio-

capillaris réetegben a hi-
perdenz foltok nagysaga
novekedett (sarga nyil)
B: Bal szem OCT-felveé-
teléen is |lathatd a sero-
sus retinalevalas nove-
kedese

levélas jelentkezett (5), majd
1982-ben Barr alkotta meg a bila-
terdlis diffdz uvedlis melanocyta-
proliferdcié (BDUMDP) kifejezést (1).
A BDUMP egy igen ritka paraneop-
lazids intraokuldris szindréma,
amely nagy kihivést jelent mind a
diagnézis, mind a kezelés terén. A
betegség, amely nékben gyakoribb,
progressziv latasvesztést okoz, és a
betegek szemészeti tiinetei gyakran
hénapokkal a daganat szisztémads
tlinetei el6tt jelentkeznek, ami ki-
emeli a korai felismerés és diagnézis
fontossagat (4).

A BDUMP 6t £6 klinikai tiinete, ame-
lyekkel esettinkben is taldlkoztunk:
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B8. dbra: Fluoreszcein-angiografias felvétel (FLAG)
mindket szemrdl. Mindket funduson diffuz elosz-
lasban festékszivargast nem mutatd hiperfluo-

reszcens foltok |athatoak

7. abra: Fluoreszcein-
angiografias kesoi fel-
vetel a retina periféerias
részerdl. A retina peni-
férigjan is diffuz eloszlas-
ban festékszivargast
nem mutato hiperfluo-
reszcens foltok lathatoak

* multifokdlis, kerek, ovalis sdrgés-
szind foltok a szemfenéken,
¢ fluoreszcein-angiografidval korai
hiperfluoreszcencia,
* kétoldali serosus retinalevaldsok,
* chorioideamegvastagodas és
* rapidan kialakulé sziirkehélyog.
Néhany esetben leirtak még iris-
cisztat, csarnokzugi cisztat és hi-
perpigmentéciét a conjunctivan (3).
Patogenezisének pontos mecha-
nizmusa még nem tisztdzott, de
szamos kutatds feltételezi, hogy a
,Cultured Melanocyte Elongation
and Proliferation” (CMEP) faktor-
nak fontos szerepe van. Ez a faktor

serkenti a melanocytdk prolifera-
ciéjat, befolydsolja a melanocytdk
viselkedését, kiilondsen a chorioi-
dea teriiletén. Ezt a mechanizmust
laboratériumi vizsgélatok is ala-
tamasztjdk, amelyek kimutattdk,
hogy a BDUMP-betegek széruma-
ban jelen van a CMEP-faktor (8, 6).
A BDUMP szemészeti diagnozi-
sdnak feléllitdsa nehéz feladat,
amely alapos klinikai vizsgalatot
és kulonbozd képalkotd technikdk
alkalmazasat igényli. A fluoresz-
cein-angiogréfia, az optikai ko-
herencia tomografia (OCT) és az
ultrahangvizsgdlatok mind fontos
szerepet jatszanak a jellegzetes el-
valtozasok felismerésében. A fluo-
reszcein-angiografia sordn megfi-
gyelhet8 korai hiperfluoreszcencia,
valamint az OCT-vel kimutathaté
subretinalis folyadék, és a chorioi-
dea megvastagoddsa mind hozzi-
jarulnak a pontos diagnézishoz. A
donté vizsgalémodszer, a fundus
autofluoreszcencia (FAF), amelyen
bilaterdlisan, diffGdzan megjelend
hipoautofluoreszcens foltok altal
kirajzol6dé Un. ,zsirdf-mintdzat”
jelezheti el6szor a betegséget (4, 8).
Differencidldiagnosztika terén a
chorioretinopathia centralis serosa,
a Vogt—Koyanagi-Harada-szindroma,
és a lymphoma emelhetd ki. Jéindu-
latt betegségek koziil a congenitalis
RPE-hipertréfia (CHRPE), és a mul-
tiplex chorioidea-naevusok és sub-
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retinalis hematomék kulonithetSek
el, mig a rosszindulat( elvaltozasok
koztl a multifokalis vagy diffdz cho-
rioidea-melanoma emelhetd ki (4, 8).
A BDUMP diagnézisa és kezelése
sordn kiemelt figyelmet kell fordi-
tani a malignitasok felismerésére és
kezelésére, mivel ezek jelentds ha-
tassal vannak a betegség lefolyasa-
ra és prognéziséra. Ha nem ismert
még, cél a primer tumor felkutatésa
és annak agressziv kezelése vagy is-
mert daganat esetén a metasztazis
keresése és tovabbi onkoldgiai tera-
pia alkalmazasa.

A BDUMP kezelési lehetéségei sze-
meészeti szempontbdl korlatozottak
és tobbnyire az alapbetegség keze-
lésére Gsszpontosulnak. A szemé-
szeti tiinetek kezelése nagymér-
tékben fiigg a primer malignitas
hatékony kezelésétsl. Az id6ben
torténd és célzott onkoldgiai terd-
pia jelent8sen javithatja a betegség
kimenetelét. A szemészeti tiinetek
enyhitésére leginkdbb plazmafere-
zis alkalmazaésa lehetséges, ha a be-
teg onkoldgiai statusza ezt lehet&vé
teszi. Intravitredlis anti-VEGF vagy
intravitredlis szteroidkezelések nem
hatdsosak (10).

A betegség prognoézisa kedvezét-
nézistdl szdmitva 12-16 hénap (8,
10).

Kovetkeztetés

A BDUMP egy specidlis, rossz
prognozisy, ritka, masquerade, pa-
raneopldzids szindréma, amely di-
agnosztikéja és terdpidja multidisz-
ciplindris megkdozelitést igényel.

A szemészeti és onkoldgiai szak-
emberek kozotti szoros egytittmd-
kodés elengedhetetlen a betegség
idében torténd diagnosztizélasa,
a primer tumor gyors felkutaté-
sa és célzott kezelése érdekében. A
BDUMP patofiziolégidjanak jobb
megértéséhez tovabbi kutatdsok
sziikségesek, hogy a korlatozott ke-
zelési lehet&ségek béviiljenek és 4,
hatékonyabb terdpids stratégidkat
lehessen kidolgozni.
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a kozleményben bemutatort eredménye-
ket, az abbdl levont kévetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.

Nyilatkozat all fenn velije szemben pénziigyi vagy
A szerzbk kijelentik, hogy esetismerte-  egyéb Iényeges Osszeiitkdzés, Osszefér-
tésijk megirdsdval kapcsolatban nem  hetetlenségi ok, amely befolydsolhatja
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