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Maculopatia viteliforme polimorfa exudativa aguda: 
um relato de caso

Acute exsudative polymorphous vitelliform maculopathy:  
a case report 
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Resumo

A maculopatia viteliforme polimorfa exsudativa aguda é um distúrbio retiniano extremamente raro, que tem sido considerado 
como uma forma de retinopatia paraneoplásica, encontrada em pacientes com um tumor primário subjacente. Os sintomas de ma-
culopatia viteliforme polimorfa exsudativa aguda incluem dor de cabeça precedente seguida de perda aguda da visão. O fundo de 
olho de um paciente com essa condição demonstra geralmente depósitos bilaterais, branco-amarelados na região macular. O relato 
de uma doença rara e que tem uma forte associação com neoplasia oculta é de extrema relevância, pois ajuda a conhecer melhor a 
sua historia natural, possíveis complicações e prognóstico.
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AbstrAct

Acute exudative polymorphous vitelliform maculopathy   is an extremely rare retinal disorder, that has been considered as a form of 
paraneoplasic retinopathy, found in patients with a underlying primary tumor. Symptoms of acute exudative polymorphous vitelliform 
maculopathy include preceding headache followed by acute onset of vision loss. The fundus of a patient with this condition typically 
demonstrates bilateral, subretinal white-yellow deposits in the macular region. The report of a rare disease which has a strong association 
with underlying neoplasia is extremely relevant whereas it helps better comprehend its genuine history, possible complicacy and prognosis.

Keywords: Macula lutea/pathology; Retina/pathology; Neoplasms/diagnosis; Low vision; Case reports

relAto de CAso

Recebido para publicação em 06/05/2016 - Aceito para publicação em 13/07/2016.

Os autores declaram não haver conflito de interesses.

Rev Bras Oftalmol. 2017; 76 (2): 94-7

DOI 10.5935/0034-7280.20170019



95

IntRodução

A maculopatia viteliforme polimorfa exsudativa aguda 
(AEPVM) é uma doença retiniana rara, que foi descrita 
inicialmente em 1988, por Gass et al.(1) Até o momento, 

cerca de 20 casos foram descritos na literatura mundial(2). Os 
primeiros casos relatados foram de dois homens brancos, que 
apresentavam inicio súbito de dor de cabeça e perda visual, 
associados a várias lesões branco-amareladas sub-retinianas e 
descolamento seroso de retina em áreas maculares de ambos 
os olhos(1). 

A etiologia da doença ainda não foi elucidada, contudo con-
sidera-se que as alterações sejam decorrentes de uma retinopatia 
paraneoplásica, encontrada em pacientes com alguma neoplasia 
primária oculta. 

Este estudo tem por objetivo relatar um caso de maculopatia 
viteliforme polimorfa exsudativa aguda, de maneira a facilitar a 
identificação e melhor entendimento da enfermidade.

Relato do caso
Paciente de 19 anos de idade, com queixa de baixa da 

acuidade visual súbita em olho direito há cerca de 20 dias, sem 
antecedentes pessoais e familiares de doenças, assim como de 
alterações oftalmológicas prévias. O paciente tinha relato de dores 
de cabeça frequentes e negava pródromos de doenças virais. A 
acuidade visual com correção foi de conta dedos em olho direito 
e 20/20 em olho esquerdo. O segmento anterior não apresentava 
alterações. A tonometria de aplanação foi de 12 mmHg em olho 
direito e 13 mmHg em olho esquerdo. 

O exame de fundo de olho demonstrou um descolamento 
de retina regmatogênico em olho direito, com rotura envolven-
do região temporal inferior, associado a uma lesão amarelada e 
redonda subfoveal. Na região macular do olho esquerdo, foram 
visualizadas lesões amareladas sub-retinianas com aspecto 
viteliforme, semelhantes as do olho direito, porém em maior 

quantidade (Figura 1).
No exame de autofluorescência (Figura 2), foi verificado 

em ambos os olhos, hiper-autofluorescência das regiões corres-
pondentes à acumulação sub-retiniana de material amarelado, 
margeadas por áreas de hipo-autofluorescência.  

Na angiofluoresceinografia (Figura 3), foi observado, em 
ambos os olhos, marcante hiperfluorescência em áreas centrais 
das máculas, correspondendo a descolamento de retina seroso e 
depósito exsudativo. Não foram observadas áreas de vazamento 
ao contraste. 

A tomografia de coerência óptica (OCT) do olho direito 
evidenciou cistos intra-retinianos associados a descolamento de 
retina. Já na OCT do olho esquerdo (Figura 4), observou-se des-
colamento seroso do neuroepitélio, com depósitos arredondados 
sub-retinianos. 

O descolamento de retina encontrado em olho direito foi 
tratado através de vitrectomia posterior via pars plana, com uti-
lização de perfluorcarbono, endolaser e gás octafluoropropano 
C3F8. Cerca de 2 meses após a cirurgia, a acuidade visual nesse 
olho era de  20/100 e retina estava totalmente colada. 

dIscussão

O artigo relata um caso de AEPVM em  um jovem de 19 
anos de idade, sem comorbidades prévias. Os achados do caso 
coincidem com as alterações já descritas para a doença, de lesões 
amareladas bilaterais, pequenas e numerosas, que afetam o epité-
lio pigmentar da retina (EPR), provocando descolamento seroso 
de retina(3-5) A baixa acuidade visual identificada no olho direito 
do paciente estava relacionada a um descolamento de retina 
regmatogênico, o qual não apresentava relação com a AEPVM 
posteriormente diagnosticada.

A fisiopatologia da doença ainda é alvo de especulações. 
Presume-se que o indivíduo que desenvolve AEPVM seja 
portador de alguma malignidade primária, que ainda não foi 

Figura 1. Retinografias: olho direito apresenta descolamento de retina regmatogênico extenso e uma lesão amarelada arredondada subfoveal. 
No olho esquerdo, há múltiplas lesões amareladas em região macular.
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diagnosticada devido a ausência de sinais e sintomas. A neopla-
sia primária mais comum relatada em pacientes com AEPVM é 
melanoma cutâneo ou coroideano, no entanto, a condição já foi 
documentada em pacientes com outros tipos de neoplasias, tais 
como carcinomas(6). 

Existe uma suspeita considerável de que o EPR seja a prin-
cipal estrutura afetada nesta condição e a disfunção deste poderia 
explicar a sobrecarga de lipofucsina visto na autofluorescência(7). 
A hipótese é que ocorra uma reação cruzada entre os auto-an-
ticorpos produzidos contra neoplasia primária e antígenos das 
células do EPR e que o pigmento amarelado seja um produto do 
EPR e/ou camada de fotorreceptores danificados(8). 

A etiologia autoimune foi cogitada devido a detecção de 
auto-anticorpos anti-peroxiredoxina 3 (PRDX3) no soro de um 
paciente durante fase aguda da doença(9). Sintomas de infecção 

de vias aéreas superiores, semelhantes a gripe e cefaleia tem sido 
relatados antes das manifestações dos sintomas oculares e alguns 
estudos vem sugerindo que possa haver algum gatilho viral para 
o desenvolvimento de AEPVM(6). Experimentos em ratos de-
tectaram antígenos virais e auto-anticorpos contra o EPR, após 
infecção por coronavírus, e associaram os achados a retinopatia(6).

A hipótese de patologia inflamatória foi levantada também, 
visto que alguns pacientes apresentaram uma resposta favorável 
ao tratamento com anti-inflamatórios esteroidais(1). Contudo, 
o tratamento com corticoides, ainda é controverso, visto que a 
acuidade visual tente a melhorar com ou sem tratamento, em 
algumas semanas ou meses(6).  

A historia natural da doença ainda não foi completamente 
esclarecida, já que os casos descritos são poucos, e alguns deles 
acabam sucumbindo em curto tempo devido a agressividade da 

Figura 2. Autofluorescência: hiper-autofluorescência nas áreas correspondentes as lesões amareladas subfoveais, margeadas por áreas de 
hipo-autofluorescência, em ambos os olhos

Figura 3.  Angiofluoresceino-
grafia: áreas hiperfluorescentes 
subfoveais em ambos os olhos.
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doença primaria, tal como ocorreu em  um estudo em que dos 5 
pacientes acompanhados, 2 morreram em menos de 5 meses(9). 

A hipótese mais defendida é de que AEPVM seja uma 
retinopatia paraneoplásica e sendo assim, diante de um caso de 
AEPVM, é mandatório realizar um rastreamento para neopla-
sias primárias ocultas. O tempo médio entre o aparecimento das 
lesões de AEPVM e o diagnóstico da neoplasia primária é em 
geral de 42 meses(10). 

No caso descrito, foram realizados exames para rastreio de 
câncer, porém não foram encontrados achados para esta doença. O 
jovem não apresentava nenhuma lesão sugestiva de malignidade 
e ainda tinha pele negra, o que geralmente é um fator protetor 
para o câncer de pele. Todavia, mesmo que a probabilidade seja 
mínima o rastreio deve ser feito. 

Em resumo, a AEPVM é um distúrbio raro, com poucos 
casos descritos na literatura publicada, cuja etiologia e pato-
gênese não são bem conhecidas, mas que pode representar a 
primeira manifestação de uma neoplasia. Considerando isto, 
uma propedêutica completa e extensa deve ser realizada para 
buscar qualquer câncer subjacente e assim iniciar tão logo o 
tratamento apropriado.
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Figura 4. Tomografia de coerência óptica (OCT): (A) Descolamento de retina em olho direito associado a cistos intra-retinianos. (B-C) 
Descolamento seroso de retina com depósitos e acúmulo de líquido sub-retinianos em olho esquerdo.
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