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Nyt siden sidst (eendringslog)

Nyt siden version 1.0

Retningslinjeafsnit Beskrivelse af @ndring

Tilfgjet afsnit vedr. vurdering og opfglgning af choroidale naevi i

Anbefalinger gjenlaegepraksis.

1. Anbefalinger (Quick guide)

Conjunctivale melanomer

1.

Incisionsbiopsier af formodede conjunctivale melanomer bor i videst muligt
omfang undgds, da det eger risikoen for lokalt recidiv og fjernmetastaser (D).

Conjunctival resektion er den primare behandling af conjunktivale melanomer.
Det anbefales i denne forbindelse at benytte en “no-touch” teknik (C).

Kryoterapi af resektionsrande ber foretages umiddelbart efter tumorresektion.
Lokal stralebehandling kan ligeledes benyttes som adjuverende terapi, bade ved
den primare behandling og ved recidiv (C).

Orbital ekcenteration kan benyttes som palliation ved smertefulde eller kosmetisk
skemmende tumorer. Jjenlagene bevares sa vidt muligt (C).

Posteriore uveale melanomer (choroidea og corpus ciliare)

Screening og udredning

5.

6.

Biopsi kan overvejes (B).

Patienten skal informeres om fordele og risici ved biopsi inklusive begraensningen
ved undersogelsen, fordele i forhold til fremtidige undersogelser (inkl. mulig
inkludering i kliniske studier, betydning for livskvalitet og betydning for
opfelgning) (B).
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Behandling

7.

Brachyterapi (lokal strilebehandling med plaque) ber benyttes som primaer
behandling af de fleste smd og middelstore melanomer i choroidea og corpus
ciliaris (A).

Patienter informeres om at der ikke er forskel i overlevelsen mellem behandling
med brachyterapi og enukleation for sma og middelstore tumorer (A).

Enukleation kan anvendes ved store tumorer samt tumorer, der invaderer nervus
opticus og ved ekstraskleral gennemvakst (B).

Rehabilitering

10.

11.

12.

13.

Patienter behandlet med brachyterapi skal folges for lokal recidiv (B).
Patienter der har faet ojet fjernet skal tilbydes protesetilvirkning (D).
Patienterne skal tilbydes sygeplejefaglig rehabiliteringssamtale (D).

Patienter i hgj risiko for at udvikle metastaser skal tilbydes overvigning i 10 ar med
leverspecifik billeddiagnostik med en ikke ioniserende modalitet (D).

Primeere melanomer lokaliseret i orbita

14.

Behandling af melanomer lokaliseret i orbita kan besta af orbital eksenteration for
at fa kontrol med tumor, men prognosen er darlig (C).

Dissemineret okuleert melanom

15.

Patienter med metastaser fra okulert melanom ber behandles jf. Dansk
Melanomgruppes vejledning for behandling af metastatisk melanom (D).

Vurdering og opfelgning af choroidale naevi i gjenlaegepraksis

16.

17.

Patienter med et choroidalt naevus vurderes klinisk ud fra MOLES eller TFSOM-
kriterier (C).

Patienter med fa eller ingen risikofaktorer (MOLES =0 , TFSOM = 0-1) skal
kontrolleres efter 5 ar og kan afsluttes ved stationare forhold (D).
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18.

19.

Patienter med middel risiko for progression (MOLES =1-2, TFSOM =2) ber
kontrolleres arligt eller hvert 2. ar (D).

Patienter med hgj risiko (MOLES >2 , TFSOM >2) kan henvises til telemedicinsk
vurdering med foto og OCT scanning (D).
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2. Introduktion

Melanomer i gjenregionen kan overordnet inddeles i intraokuleere melanomer og ekstra-okuleere melanomer.
Disse grupper adskiller sig bade genetisk, behandlingsmaessigt og prognostisk. De intraokuleere melanomer
opdeles i anteriore uveale melanomer udgaende fra iris og de posteriore uveale melanomer udgaende fra
choroidea og corpus ciliare. De ekstraokulaere melanomer omfatter kutane, conjunktivale og orbitale
melanomer. Bade intraokuleere og ekstra-okulzere melanomer kan metastasere. Intraokuleere uveale
melanomer metastaser hovedsageligt til leveren, mens ekstra-okulaere melanomer kan metastasere til hud og
lymfeknuder (1, 2).

De intraokuleere uveale melanomer er de hyppigste med en incidens pa 5-8 per million per ar hos kaucasere
og optreeder endnu hyppigere i Danmark med ca 75 tilfeelde arligt. Incidencen er lavere hos brungjede racer
(3, 4). 90 % af de uveale melanomer opstar i chorioidea, 7 % i corpus ciliare og 3 % i iris (5). | Danmark
diagnosticeres ca. 75 tilfeelde om aret (3). Incidencen af choroidale melanomer er hgjest i 60-ars-alderen, og
kun 1% af choroidale melanomer debuterer hos patienter under 20 ar. Irismelanomer forekommer ofte hos
yngre (3). Soleksponerings betydning for udviklingen af intraokulaere melanomer er usikker, i modseetning til
den kendte betydning for udviklingen af kutane melanomer (2). Ekstraokulzere melanomer er sjaeldne.
Conjunctivale melanomer har en arlig incidens pa kun 0,5 per million, men incidencen er stigende (6). Orbitale
melanomer og sekundaert metastaserende melanomer til gjenregionen er meget sjeeldne. | tilfeelde af
melanom i gjenlagets hud henvises til Dansk Melanomgruppes retningslinje for behandling af hudmelanomer.

Formal
Det overordnede formal med retningslinjen er at understgtte en evidensbaseret behandlingsstrategi for
okulzere melanomer af hgj og ensartet kvalitet i Danmark.

Patientgruppe
Denne retningslinje omfatter behandling af alle patienter med melanom i gjenregionen, safremt melanomet
ikke er lokaliseret i hud omkring gjet.

Malgruppe for brug af retningslinjen
Denne retningslinje skal primaert understette det kliniske arbejde og udviklingen af den kliniske kvalitet, hvorfor
den primaere malgruppe er klinisk arbejdende sundhedsprofessionelle i det danske sundhedsveesen.
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3. Grundlag

Conjunctivale melanomer

1. Incisionsbiopsier af formodede conjunctivale melanomer bgr i videst muligt
omfang undgds, da det eger risikoen for lokalt recidiv og fjernmetastaser (D).

2. Conjunctival resektion er den primare behandling af conjunktivale melanomer.
Det anbefales i denne forbindelse at benytte en “no-touch” teknik (C).

3. Kryoterapi af resektionsrande bor foretages umiddelbart efter tumorresektion.
Lokal strdlebehandling kan ligeledes benyttes som adjuverende terapi, bade ved
den primare behandling og ved recidiv (C).

4. Orbital ekcenteration kan benyttes som palliation ved smertefulde eller kosmetisk
skemmende tumorer. Jjenlagene bevares sa vidt muligt (C).

Litteratur og evidensgennemgang

Conjunctivalt melanom er en sjeelden sygdom, hvorfor store studier ikke findes i litteraturen. Conjunctivale
melanomer ses hyppigst hos midaldrende til &eldre, lysharede personer. Melanomer ses oftest pa den bulbzere
conjunctiva og vokser enten diffust eller noduleert (7, 8). Sjeeldent foretages sentinel node biopsi af den
regionale lymfeknude. Biopsi af tumor ma ikke foretages, da det @ger recidiv- og metastase-raten (7).
Behandlingen er generelt gjenbevarende og er primaer kirurgisk, benyttende total excision med 5 mm
resektionsrande (hvis muligt) suppleret med kryoterapi eller lokal kemoterapi og eventuelt suppleret med
transplantation af mucosa (8, 9). Ved den kirurgiske procedure anvendes sa vidt muligt en "no-touch™-teknik,
hvor tumor ikke bergres, og instrumenter skiftes efter tumorexcision. Ved eksplosiv tumorvaekst og manglende
tumorkontrol kan man veere ngdsaget il at fierne gjet.

Prognosen for behandlede conjunctivale melanomer
Prognostiske faktorer er tumorlokalisation, udbredning, celletype, histologiske karakteristika samt tumorrecidiv.

Conjunctival resektion, hvor man anvender vide resektionsrande, alkoholassisteret epithelektomi pa cornea
samt kryoterapi, har en recidivrate pa 50 % efter 10 ar (7, 10). Femarsoverlevelsen er bedre end for de uveale
melanomer og ligger pa omkring 85 % efter radikal behandling.

Patientveerdier og — preeferencer

Kirurgi er at foretraekke bade i behandlingsmaessigt gjemed, men ogsa kosmetisk for patienten. Operationen
kan i de fleste tilfeelde forega i lokalbedavelse, og Klinisk erfaring viser, at patienter generelt helst vil have
fiernet primaertumor hurtigst muligt.
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Rationale

Conjunctivalt melanom er en aggressiv sygdom med hgj recidiv- og metastaserate. Behandling af
conjunctivale melanomer er saledes en specialistopgave og ber udelukkende varetages pa hgit specialiserede
centre.

Bemerkninger og overvejelser
Ingen seaerlige bemaerkninger eller overvejelser.

Posteriore uveale melanomer (choroidea og corpus ciliare)

Screening og udredning

5. Biopsi kan overvejes (B).

6. Patienten skal informeres om fordele og risici ved biopsi inklusive begransningen
ved undersogelsen, fordele i forhold til fremtidige undersogelser (inkl. mulig
inkludering i kliniske studier, betydning for livskvalitet og betydning for
opfelgning) (B).

Behandling

7. Brachyterapi (lokal strdlebehandling med plaque) ber benyttes som primaer
behandling af de fleste smd og middelstore melanomer i choroidea og corpus
ciliaris (A).

8. Patienter informeres om at der ikke er forskel i overlevelsen mellem behandling
med brachyterapi og enukleation for sma og middelstore tumorer (A).

9. Enukleation kan anvendes ved store tumorer samt tumorer, der invaderer nervus
opticus og ved ekstraskleral gennemvaekst (B).

Rehabilitering

10. Patienter behandlet med brachyterapi skal felges for lokal recidiv (B).
11. Patienter der har faet gjet fjernet skal tilbydes protesetilvirkning (D).
12. Patienterne skal tilbydes sygeplejefaglig rehabiliteringssamtale (D).

13. Patienter i hgj risiko for at udvikle metastaser skal tilbydes overvdgning i 10 ar med
leverspecifik billeddiagnostik med en ikke ioniserende modalitet (D).

Litteratur og evidensgennemgang
Posteriore uveale melanomer
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Symptomer pa et intraokuleert melanom kan veere meget beskedne og aftheenger primeert af lokalisationen i
gjet. Melanomer lokaliseret i choroidea/corpus ciliare kan medfare synstab, synsforvreengning, synsfeltsdefekt,
fotopsier (lysglimt), smerter og gjenrgdme eller kan veere et tilfeeldigt fund ved en gjenundersagelse. Hvis
patienten henvises sent, er der starre risiko for mere fremskreden sygdom, med behov for fiernelse af gjet
inklusiv starre risiko for, at melanomet er dissemineret. Manglende rettidig behandling kan medfare blindhed
og smerter pga. selve tumor, nethindelgsning, neovaskulaert glaukom og uveitis. Trods succesfuld okuleer
behandling, vil op mod 50% af patienterne med melanom i corpus ciliare udvikle metastatisk sygdom, som
naesten altid involverer leveren og som typisk er dgdelig inden for et ar fra symptomdebut. Prognosen er bedre
for choroidale melanomer efter succesfuld behandling. Risikoen for udvikling af uvealt melanom er hgjere ved
iris med lys farve, kongenit okuleer melanocytose, melanocytom og neurofibromatose. Soleksponerings
betydning er usikker. Familigere tilfeelde er sjeeldne, incidensen er dog starre hos familier med dysplastisk
naevus syndrom, og familier som er baerere af germline mutationer i BAP1 genet pa kromosom 3, som er
preedisponerende for udvikling af uvealt melanom, mesotheliom og andre kraeftformer (2).

Choroidalt melanom diagnosticeres oftest pa baggrund af oftalmoskopi, fundusfotografi og konventionel
okuleer ultralydsundersagelse, A og B skan. En kombination af disse 3 undersggelser viste i COMS studierne
en diagnostisk preecision pa 99,7% for mellemstore og store tumorer. Diagnostisk preecision af ultralyd er
mindre ved sma uveale melanomer. Ultralydsunders@ggelse af uveale melanomer viser en kuppel- eller
paddehatformet homogen tumor af lav til moderat indre ekkogenicitet og dekliv sergs nethindelgsning. Biopsi
kan udfares mhp. diagnostik og prognosticering. Komplikationsraten ved transvitreal retinochoroidal (TVRC)
biopsi er lav og omfatter intraokuleer bladning, nethindelasning og infektion. TVRC-biopsi er ikke forbundet
med lokal eller systemisk spredning af melanom (18).

Screening

Sma uveale melanomer kan kun skelnes sikkert fra naevi ved veekst. Pa grund af utilstraekkelig meengde af
biopsimateriale, kan en biopsi ikke bruges til at skelne sma uveale melanomer fra naevi. Statistiske
risikofaktorer for vaekst og metastasering af sma melanocytiske choroidale leesioner inkluderer tumortykkelse
over 2mm, subretinal veeske, symptomer (i form af synsnedseettelse), orange pigment, lav indre ekkotaethed
ved ultralyd og diameter over 5 mm (11). COMS (Collaborative ocular melanoma study) var en serie af 3
studier, der hjalp med at definere handteringen af primaert uvealt melanom. Det fgrste COMS-studie blev
udfert sidst i 1980erne. Det var et observationelt studie, der belyste naturhistorien af sma uveale melanomer.
Studiet viste, at melanom relateret dad var lav i denne gruppe (<4% 8 ar efter diagnosen) og at veeksten af
sma pigmenterede choroidale Izesioner er sjeelden (=30% efter 5 ar). Pa baggrund af dette blev det
konkluderet, at det var sikkert at observere sma pigmenterede choroidale laesioner <2,5mm i hgjden og
<16mm i stgrste basale diameter, og farst behandle ifald lzesionen vokser (1, 2, 12).

Behandling

Behandling af irismelanomer er indiceret, hvis der er tegn pa vaekst ned i irisroden eller forud for intraokuleer
kirurgi i form af trabekulektomi eller kataraktekstraktion. | disse tilfelde vil den primaere behandling besta af
resektion og/eller lokal straleterapi med ruthenium-plaque. Uvealt melanom afgraenset til iris metastaserer stort
set aldrig (13, 14).
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Behandling af melanomer i choroidea og corpus ciliare eendrede sig i 1980erne for mellemstore tumorer fra
primeert at veere enukleation til at veere plaque brachyterapi pa baggrund af det andet COMS-studie. Studiet
randomiserede mellemstore tumorer 22,5-10 mm i hgjden eller <16mm i stgrste basale diameter til enten
plaque brachyterapi eller enukleation. Efter 10 ar blev der ikke fundet nogen forskel i generel overlevelse og
cancer mortalitet mellem de to grupper. 5 ars overlevelsen var ca. 80% og 12 ars overlevelsen ca. 60%.
Fremskreden alder og stor tumorstarrelse var praediktorer for melanom relateret mortalitet (1, 2, 12).
Behandlingen af mellemstore tumorer med brachyterapi kan i seerlige tilfeelde suppleres med transpupilleer
termoterapi eller lokal tumorresektion. Protonstralebehandling og ekstern stralebehandling kan benyttes ved
juxtapapilleere tumorer, der ikke er egnede til brachyterapi (2).

Det tredje COMS-studie randomiserede store tumorer >10mm i hgjden (>8mm i hgjden ved papilinvolvering)

eller >16mm i starste basale diameter til enten neoadjuverende radioterapi efter enukleation eller enukleation
alene. Der blev ikke fundet forskel i overlevelsen mellem de 2 grupper, som efter 5 ar var ca. 60% og efter 10
ar ca. 40%, fremskreden alder og sterre tumor var igen preediktorer for melanom-relateret mortalitet (1, 2, 12).

Prognosen for behandlede uveale melanomer:

Bade kliniske faktorer (alder, kan, tumorlokation, tumorhgjde, sterste basale diameter, involvering af corpus
ciliare, ekstraokuleer spredning), histopatologiske faktorer (celletype, ekstravaskulaere matrix mgnstre isaer
lukkede bindevaevs loops, mitosetal) og cytogenetiske faktorer (kromosom 3 tab, ekstra kromosom 8q, tab af
kromosom 1, genekspressionsprofil og genaendringer af BAP1, SF3B1, EIFAX1, PRAME) er afgarende for
prognosen. Kromosom 3 tab er en stor risikofaktor for tumor spredning med en reduktion i 5ars overlevelsen
fra ca. 100% til ca. 50% (15, 16).

Metastaser fra uvealt melanom kan optreaede fra diagnosetidspunktet til flere artier efter diagnosen. Ved
metastatisk sygdom er medianoverlevelsen 2-12 maneder. Leveren er det hyppigste sted for uveal melanom
metastaser, 50% af patienterne har kun metastaser til leveren, mens 90% af dem, der har metastaser i andre
organer ogsa har levermetastaser. Leverinvolvering er dgdsarsagen hos de fleste patienter med metastatisk
uvealt melanom. Ved lokaliseret affektion af leveren kan overvejes leverresektion, Ved affektion af hele
leveren eller ekstrahepatisk spredning kan overvejes behandling med check-point heemmere om end effekten
er darligere end for kutant melanom. Et nyere fase 3 studie indikerer effekt af et bispecifikt antistof for en
subgruppe af patienter med dissemineret uvealt melanom (17).

Rehabilitering:

Patienter, der har modtaget gjenbevarende behandling falges med aftagende interval i 10 ar med henblik pa
lokalrecidiv samt komplikationer til behandling. Enuklerede patienter skal tilbydes hjeelp til protesetilvirkning og
anbefales kontrol af denne arligt ved protesemager. Ved risiko for levermetastaser ber falges med ikke
ioniserende modalitet (eksempelvis ultralyd eller MR) med aftagende interval i 10 ar (2).
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BOKS 1 PROGNOSTICERING:

Falgende ber registreres:

- Alder

- Kan

- Tumor lokalisation

- Tumordimensioner (hgjde og basale mal)
- Involvering af corpus ciliare

- Ekstraokuleer vaekst

Falgende bar registreres, hvis veev er tilgeengeligt

- Celletype (modificeret Callender system)
- Forekomst af ekstravaskuleere matrix manstre (seerligt lukkede bindeveevs
loops, som farves med PAS)

Evt. genekspressionsprofil, kromosomanalyse, BAP1 mutation.

Patientveerdier og — preeferencer

Patienten oplyses om potentielle fordele/ulemper ved tumorbiopsi, om at proceduren er meget sikker samt om
muligheden for at forudse sygdommens forlgb. Klinisk erfaring viser, at der er stor forskel pa, hvorvidt patienter
gnsker denne viden. Behandling med ruthenium-plaque er effektiv og ikke kosmetisk skeemmende, og de
fleste patienter vil foretraekke denne behandling frem for enukleation.

Rationale

Behandling af intraokulaere melanomer er en specialistopgave og bar udelukkende varetages pa hegit
specialiserede centre. Der er i formuleringen af disse retningslinjer lagt veek pa at behandlingen er effektiv og
til mindst mulig gene for patienten.

Primeere melanomer lokaliseret i orbita

14. Behandling af melanomer lokaliseret i orbita kan besta af orbital eksenteration for
at fa kontrol med tumor, men prognosen er darlig (C).

Litteratur og evidensgennemgang

Orbitale melanomer findes som primaere og sekundaere melanomer. De primaere melanomer er meget sjeeldne
og ses sammen med melanosis oculi (18). De sekundaere melanomer ses oftere og hyppigst efter
gennemvaekst at et uvealt melanom til gjenhulen. Prognosen er meget darlig og behandlingen bestar af orbital
eksenteration for at fa kontrol med tumor. Metastaser fra kutant melanom er udenfor denne retningslinje.

10



Klinisk Retningslinje | Kraft DOOG

Patientveerdier og — preeferencer
Orbitalt melanom er meget sjeeldent, hvorfor behandlingen diskuteres og planlaegges i samarbejde med
patienten i hver enkelt case.

Rationale

Orbitale melanomer er sjeeldne og man ma forsgge i bedst muligt omfang at fa kontrol over den primaere
tumor. Behandling af orbitale melanomer er en specialistopgave og bar udelukkende varetages pa hgijt
specialiserede centre.

Bemeerkninger og overvejelser
Ingen seerlige bemaerkninger eller overvejelser.

Dissemineret okuleert melanom

15. Patienter med metastaser fra okulaert melanom ber behandles jf. Dansk
Melanomgruppes vejledning for behandling af metastatisk melanom (D).

Litteratur og evidensgennemgang

Der henvises til Dansk Melanomgruppes retningslinje for udredning og behandling af metastaserende
melanom

Patientveerdier og — preeferencer
Der henvises til Dansk Melanomgruppes retningslinje for behandling af metastatisk melanom

Rationale

Behandling af disseminerede okulaere melanomer er en specialistopgave og bar udelukkende varetages pa
heijt specialiserede centre med teet samarbejde mellem de involverede specialer. Behandlingen bestemmes pa
baggrund af den enkelte case, athaengig af tumorens genetik og patientens almentilstand. Der henvises derfor
til Dansk Melanomgruppes retningslinje for behandling af metastatisk melanom.

Vurdering og opfelgning af choroidale neevi i gjenleegepraksis

16. Patienter med et choroidalt navus vurderes klinisk ud fra MOLES eller TFSOM-
kriterier (C).

17. Patienter med fa eller ingen risikofaktorer (MOLES =0, TFSOM = 0-1) skal
kontrolleres efter 5 ar og kan afsluttes ved stationare forhold (D).

18. Patienter med middel risiko for progression (MOLES =1-2 , TESOM =2) ber
kontrolleres arligt eller hvert 2. ar (D).

11
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19. Patienter med hgj risiko (MOLES >2 , TFSOM >2) kan henvises til telemedicinsk
vurdering med foto og OCT scanning (D).

Litteratur og evidensgennemgang

Benigne choroidale naevi er hyppige med en praevalens pa godt 5% (0,3 — 9,6%), hvorimod uveale melanomer
er sjeeldne (19). | litteraturen er beskrevet kliniske scoringssystemer til at vurdere risikoen for malignitet ved et
choroidalt naevus. Det mest udbredte system er TFSOM (11), som lgbende er blevet justeret til at indeholde
OCT og ultralyd. Som udgangspunkt er det dog ikke ngdvendigt at have ultralyd for at vurdere et naevus,
hvilket der er taget hgjde for i MOLES scoringssystemet (20). Hvis der kun er fa risikofaktorer for
transformation til melanom (TFSOM = 0-1, MOLES =0), kan pt ses efter 5 ar og herefter evt. afsluttes, hvis
graderingen er stationaer. Hvis der er middel risiko for progression (TFSOM = 2, MOLES =1-2) anbefales
kontinuerlig kontrol hvert eller hvert andet ar afhaengig af forhold. Hvis der er hgj risiko for udvikling af
melanom (TFSOM >2, MOLES >2) kan pt henvises til telemedicinsk vurdering med foto og OCT.

TFSOM-DIM (hver faktor taller med 1 point, som summeres)

To Tykkelse > 2 mm ved ultralyd 1

Find Fluid, subretinal vaeske ved OCT 1

Small Symptomer i form af visustab (</=0,4) 1

Ocular Orange pigment ved autoflu. 1

Melanoma Melanoma hollow, lav indre ekkotaethed ved ultralyd 1

Doing IMaging DlaMeter > 5 mm ved foto 1
MOLES (hver faktor graderes og teeller fra 0-2 point, som summeres)

Mushroom shape Fraveer 0

Usikkert/RPE-forskydninger 1

Tilstedevaerelse 2

Orange pigment Fraveer 0

Usikkert/diskrete tegn 1

Konfluerende ansamlinger 2

Large size* Tykkelse <1 mm, diameter <3PD 0

Tykkelse 1-2 mm og/eller diameter = 3-4PD 1

Tykkelse >2 mm og/eller diameter > 4PD 2

Enlargement Ingen 0

Usikkert, evt. pga fotokvalitet 1

Dokumenteret vaekst ved fotos 2

Subretinal fluid Fraveer 0

Diskret, kun synlig ved OCT 1

Tydelig, ses uden OCT 2

* Ignorer tykkelse, hvis maling ikke er tilgaengelig. PD, papildiameter sv.t. 1,5 mm.
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Patientveerdier og — preeferencer
Choroidale naevi er relativt hyppige og kun fa udger en risiko for udvikling af malignitet. Der er behov for et
meningsfyldt kontrolforlgb uden at skabe ungdig utryghed hos patienten.

Rationale

Choroidale nzevi er hyppige i befolkningen, hvorimod uveale melanomer er ganske sjeeldne. Der er behov for
at vejlede for opfalgning af disse patienter og deres handtering i gjenlaegepraksis. Safremt alle med et naevus
skulle kontrolleres arligt vil det fare til en unadig stor byrde for gjenlaegepraksis samt gare adskillige patienter
ungdigt urolige. Ved en MOLES-score pa 0 er risikoen for malignitet stort set 0, hvorfor intensiv kontrol af
disse patienter ikke er ngdvendig.
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5. Metode

Denne retningslinje udgar fra DOOG (Dansk Okulzer Onkologi Gruppe) og er en revision af den tidligere
retiningslinje for okulaere melanomer, som blev udarbejdet ud fra en grundig litteraturs@gning samt dialog med
de involverede specialer.

Grundet sjeeldenheden af melanomer i gjenregionen, er der mangel pa randomiserede kliniske studier og
generel konsensus pa dette felt, hvorfor retningslinjen hovedsageligt er udarbejdet pa baggrund af
observationelle studier og eksisterende guidelines.

Litteratursegning

Denne guideline er baseret pa en grundig litteratursggning i MEDLINE databasen ved at benytte termer som
‘uveal melanoma’, ‘conjunctival melanoma’, ‘ocular melanoma’ i kombination med termer som ‘'management’,
‘treatment’, ‘biopsy’ 'metastases’, 'radiotherapy’ og 'brachytherapy’. Nyeste studier samt studier med mange
inkluderede patienter er blevet givet hgjeste prioritet.

Litteraturgennemgang

Litteraturen er gennemgaet af forfatterne. Der er lagt vaegt pa overlevelse af patienterne samt effekten af syns-
og gjenbevarende behandling. Hvor det er relevant, er der lagt veegt pa toxicitet af anvendt behandling. Til
vurdering af evidensniveauer er benyttet retningslinjerne udstukket i "The Oxford 2009 Levels of Evidence”.

Formulering af anbefalinger
Anbefalingerne er formuleret af forfatterne og efterfalgende godkendt i DOOG.

Interessentinvolvering
Der har ikke veeret involvering af eksterne interessenter i udarbejdelsen af denne retningslinje.

Hering og godkendelse

Overleege, gjenlaege, Steen Fiil Urbak, @jenafdelingen, Aarhus Universitetshospital.
Overlzege, gjenlaege, Peter Bjerre Toft, @jenafdelingen, Rigshospitalet.

Dansk Oftalmologisk Selskab

Danske @jenlaegers Organisation

Anbefalinger, der udleser betydelig merudgift
Ingen.

Behov for yderligere forskning
Der mangler i seerdeleshed forskning inden for behandling af patienter med dissemineret okuleert melanom.
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Forfattere og habilitet

e Lauge Hjorth Mikkelsen, leege, Djenpatologisk Sektion, Patologiafdelingen og @jenafdelingen,
Rigshospitalet. Ingen interessekonflikter.

¢ Inge Marie Svane, professor, klinisk onkolog, Center for Cancer Immunterapi, Onkologisk og
Haematologisk Afdeling, Herlev Hospital. Ingen interessekonflikter.

o Steffen Heegaard, professor, gjenleege, @jenpatologisk Sektion, Patologiafdelingen og Jjenafdelingen,
Rigshospitalet. Ingen interessekonflikter.

e Jens Folke Kiilgaard, professor, gjenleege, Jjenafdelingen, Rigshospitalet. Ingen interessekonflikter.

o Carsten Faber, formand for DOOG, konst. overleege, gjenleege, Jjenafdelingen, Rigshospitalet. Ingen
interessekonflikter.

Version af retningslinjeskabelon
Retningslinjen er udarbejdet i version 9.2.1 af skabelonen.

6. Monitorering

Standarder og indikatorer
Det vil iseer vaere relevant at monitorere tilkomsten af nye behandlingsmetoder af metastaserende okulaert
melanom, da der i dag er fa behandlingsmuligheder og prognosen er darlig.

Plan for audit og feedback
Vil blive tilfgjet i en senere version af denne retningslinje.

7. Bilag

Bilag 1 — Sogestrategi

((((((ocular melanoma) OR uveal melanoma) OR conjunctival melanoma OR iris melanoma OR ciliary body
melanoma OR choroidal melanoma)))) AND (((((treatment OR management OR radiotherapy OR
brachytherapy OR surgery OR biopsy OR transvitreal biopsy OR tvrc OR metastases OR immunotherapy OR
pd-1 OR braf OR chemotherapy OR survival OR prognosis OR guideline OR trial OR review OR phase1 OR
phase 2 OR phase 3 OR follow-up)))) AND ((((ocular melanoma) OR uveal melanoma) OR conjunctival
melanomay)))
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8. Om denne kliniske retningslinje

Denne kliniske retningslinje er udarbejdet i et samarbejde mellem Danske Multidisciplinaere Cancer Grupper
(DMCG.dk) og Regionernes Kliniske Kvalitetsudviklingsprogram (RKKP). Indsatsen med retningslinjer er
forsteerket i forbindelse med Kreeftplan IV og har til formal at understette en evidensbaseret kreeftindsats af hgj
og ensartet kvalitet i Danmark. Det faglige indhold er udformet og godkendt af den for sygdommen relevante
DMCG. Sekretariatet for Kliniske Retningslinjer pa Kraeftomradet har foretaget en administrativ godkendelse af
indholdet. Yderligere information om kliniske retningslinjer pa kreeftomradet kan findes pa:
www.dmcg.dk/kliniske-retningslinjer

Retningslinjen er malrettet klinisk arbejdende sundhedsprofessionelle i det danske sundhedsvaesen og
indeholder systematisk udarbejdede udsagn, der kan bruges som beslutningsstatte af fagpersoner og
patienter, nar de skal treeffe beslutning om passende og korrekt sundhedsfaglig ydelse i specifikke kliniske
situationer.

De kliniske retningslinjer pa kraeftomradet har karakter af faglig radgivning. Retningslinjerne er ikke juridisk
bindende, og det vil altid vaere det faglige skan i den konkrete Kliniske situation, der er afggrende for
beslutningen om passende og korrekt sundhedsfaglig ydelse. Der er ingen garanti for et succesfuldt
behandlingsresultat, selvom sundhedspersoner fglger anbefalingerne. | visse tilfeelde kan en
behandlingsmetode med lavere evidensstyrke veere at foretreekke, fordi den passer bedre til patientens
situation.

Retningslinjen indeholder, udover de centrale anbefalinger (kapitel 1), en beskrivelse af grundlaget for
anbefalingerne — herunder den tilgrundliggende evidens (kapitel 3+4). Anbefalinger meerket A er steerkest,
Anbefalinger maerket D er svagest. Yderligere information om styrke- og evidensvurderingen, der er
udarbejdet efter "Oxford Centre for Evidence-Based Medicine Levels of Evidence and Grades of
Recommendations”, findes her: http://www.dmcg.dk/siteassets/kliniske-retningslinjer---skabeloner-og-
vejledninger/oxford-levels-of-evidence-2009_dansk.pdf

Generelle oplysninger om bl.a. patientpopulationen (kapitel 2) og retningslinjens tilblivelse (kapitel 5) er ogsa
beskrevet i retningslinjen. Se indholdsfortegnelsen for sidehenvisning til de gnskede kapitler.

For information om Sundhedsstyrelsens kreeftpakker — beskrivelse af hele standardpatientforlgbet med
angivelse af krav til tidspunkter og indhold - se for det relevante sygdomsomrade: https://www.sst.dk/

Denne retningslinje er udarbejdet med gkonomisk statte fra Sundhedsstyrelsen (Krzeftplan 1V) og RKKP.
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