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1. Anbefalinger (Quick guide)

Udredning

1. Diagnostik og behandling af tumorer i sjenhulen i Danmark er klassificeret som en
hgjt specialiseret funktion og foretages pa eller i samarbejde med gjenafdelingerne
pa Aarhus Universitetshospital i Skejby eller Rigshospitalet pa Blegdamsvej i
Kebenhavn (D).

Radiologiske undersogelser

2. Der skal udferes billeddiagnostisk udredning med CT-skanning og/eller MR-
skanning af orbita for at kunne vurdere tumors lokalisation og udbredelse,
herunder indvakst i omgivende strukturer (D).

3. CT- og MR-skanning er komplementare og det kan overvejes at udfore begge
undersoggelser (D)

4. Ved pavisning af en diffust afgraenset, kontrastopladende tumor i orbita pa CT-
eller MR-skanning anbefales biopsi (D).

Diagnostisk steroidbehandling
5. Steroid trial for diagnostik af orbitale tumorer er sjeldent indiceret (C).
Biopsi

6. Ved kliniske og radiologiske tegn pa pleomorft adenom i tirekirtlen anbefales
excisionsbiopsi i generel anzstesi (C).

7. Ved pavisning af en darligt afgraenset, kontrastopladende tumor pa tarekirtlens
sted ved CT- eller MR-skanning tilbydes patienten incisionsbiopsi (C).
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- Dérlig afgraensede
tumorer i forreste del
af orbita der kan
palperes gennem
gjenlaget

- Velafgreensede
tumorer i den forreste
del af orbita, hvis
afgraensning kan
palperes gennem
gjenlaget, og som
skennes at kunne
fiernes fuldstaendig
gennem gjenlaget

Operation og biopsi i
lokal ansestesi

Anamnese
Klinisk, oftalmologisk
undersggelse
Blodpregver evt. TSH og TRAb

Mistanke om tumor i orbita

Henvis til Rigshospitalet eller
Aarhus Universitetshospital

CT-skanning og/eller MR-skanning
dersom billeddiagnostik ikke
foreligger
PET/CT overvejes

Mistanke om tumor i orbita

- Runde eller ovale,
velafgraensede tumorer i
tarekirtellejet

- Darligt afgreensede
ekstra-conale tumorer,
som ikke kan palperes,
men som kan biopteres
uden neurokirurgisk
operation

- Darligt afgreensede
intraconale tumorer, som
kan biopteres uden
neurokirurgisk operation

- Velafgraensede intra- og
extraconale tumorer,
som sk@nnes at kunne
fiernes fuldsteendig uden
neurokirurgisk operation
speciale

Operation og biopsi i
generel anaestesi

- Tumorer beliggende
langt tilbage i orbita,
som skg@nnes at kraeve
neurokirurgisk
operation for biopsi
eller intenderet
fuldstaendig fjernelse

- Tumorer med vaekst
ind i bihuler, hvor biopsi
mest oplagt foretages
af gre-naese-halskirurg

Operation og biopsi
i samarbejde med
andet speciale

DMCG

- Kontraindikation for
biopsi

- Biopsi ugnsket af
patienten

- Biopsitagning
vurderes ikke at bidrage
til diagnostik,
behandling eller
patientens prognose

Forlgbet planlaegges i
samarbejde med den
enkelte patient

Figur 1: Flowchart for udredning af patienter med mistaenkt tumor i orbita.
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2. Introduktion

@jenhulen, orbita, er en pyramideformet knoglestruktur der indeholder gjezeblet, gjenmuskulatur, tarekirtlen
samt blodkar, nerver, fedt- og bindeveev. Savel benigne som maligne tumorer i orbita kan udga fra alle disse
strukturer, eller opsta ved sekundeer indvaekst eller fiernmetastaser. Orbitale tumorer udger dermed en sveert
heterogen gruppe af sygdomme. Derudover kan infektigse, vaskuleere og inflammatoriske laesioner, herunder
eksklusionsdiagnosen idiopatisk orbital inflammation (tidligere orbital pseudotumor), dele symptombillede med
de egentlige tumorer, og yderligere komplicere den diagnostiske proces.

Et studie fra 1997 viste at der i Danmark var ca. 80 biopsiverificerede tilfaelde af non-thyroide tumorer i orbita
per ar og beskrev en stigende incidens i tidsperioden 1974-1997 (1). Der foreligger ikke nyere opgarelser af de
nationale forhold efter denne. Intraokuleere tumorer henregnes ikke under orbitatumorer i oftalmologisk
litteratur. Benigne laesioner i orbita kan vaere vaskuleere (lymfangiomer, varicer, arteriovengse malformationer),
neurale (gliomer, neurofibromer, schwannomer og menigeomer) eller fibro-ossgse. De maligne tumorer
inddeles i lymfomer, epiteliale, non-epiteliale og sekundeere. | den danske opggrelse udgjorde maligne tumorer
45% af alle lzesioner hos voksne, fordelt pa 43% primeere tumorer, 48% sekundaere tumorer og 9%
fiernmetastaser (1). Denne malignitetsfrekvens er noget hgjere end en tilsvarende opgarelse fra USA som
viste en malignitetsfrekvens pa 36% (2). Maligne lymfomer udgjorde den starste gruppe af primaere tumorer
(14.9%) hos voksne, hvorimod orbital indvaekst fra uveale maligne melanomer udgjorde den starste gruppe af
sekundeere tumorer (9.2%). Hos barn udgjorde maligne tumorer 22% af alle leesioner fordelt pa 65% primaere
tumorer, 29% sekundaere tumorer og 6% metastaser.

Symptomer pa tumor i orbita er uspecifikke, og opstar som regel af et forhgjet tryk i gjenhulen (masseeffekt)
der kan give eksoftalmus, smerter, nyopstaet dobbeltsyn, ptose, palpabel periorbital masse, nedsat okulaer
bevaegelighed, afferent pupildefekt, nedsat syn, synsfelt eller aendret synskvalitet/farvesyn (3).
Symptomvarigheden varierer fra fa dage til ar. Begrundet mistanke om kreeft i orbita fas ved: symptombillede
sv.t. ovenstaende, normal TSH samt tumor pavist ved CT eller MR-scanning.

Jf. Pakkeforlgb for kreeft i gjne og orbita (Sundhedsstyrelsen, 2016) skal udredning af patienten begynde
senest syv kalenderdage efter henvisning til hgjt specialiseret afdeling. Forlgbstiden er 11 dage og kan
inkludere klinisk undersggelse, gjenundersggelse, ultralydsskanning, fundusfoto, MR-skanning, CT-skanning,
patientinformation samt vurdering og eventuel stabilisering af ko-morbiditet. Evidensgrundlaget for udredning
af orbitale tumorer gennemgas i denne retningslinje. Grundet den sjeeldne forekomst og den store
heterogenitet af orbitale tumorer, er evidensen begraenset til observationelle studier, herunder case reports og
case series, samt enkelte case-control og kohortestudier.

Formal
Det overordnede formal med retningslinjen er at understgtte en evidensbaseret kreeftindsats af hgj og ensartet
kvalitet pa tveers af Danmark.

Patientgruppe
Patienter med mistaenkt tumor i orbita.
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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 sundhedsvaesen

3. Grundlag
Udredning

1. Diagnostik og behandling af tumorer i sjenhulen i Danmark er klassificeret som en
hgjt specialiseret funktion og foretages pa eller i samarbejde med gjenafdelingerne
pa Aarhus Universitetshospital i Skejby eller Rigshospitalet pa Blegdamsvej i
Kebenhavn (D).

Litteratur og evidensgennemgang

Kreeft i gjenhulen er en sjeelden og heterogen gruppe af sygdomme. Disse anbefalinger er primeaert genereret
pa baggrund af klinisk erfaring og praksis, og der kan saledes ikke findes evidens for disse anbefalinger i
litteraturen.

Patientveerdier og — preaeferencer

Der foreligger ikke strukturerede oplysninger for patientvaerdier og -preeferencer vedrgrende udredning.
Sterstedelen af patienterne har naturligvis et @nske om sa hurtig diagnostik som muligt, dette efterkommes
ved henvisninger i kreeftpakkeforlgb samt arbejdsgangen i de multidiciplingere teams (4).

Rationale

Diagnostik og behandling af tumorer i gjenhulen i Danmark er klassificeret som en hgijt specialiseret funktion
og foretages pa eller i samarbejde med gjenafdelingerne pa Aarhus Universitetshospital i Skejby eller
Rigshospitalet pa Blegdamsvej i Kabenhavn der har gjenonkologisk ekspertise (Sundhedsstyrelsens
Specialevejledning for Oftalmologi, 6. juli 2020). Diagnostik og behandling varetages i et multidiciplingert team
med feelles retningslinjer og feelles konferencer, jf. Pakkeforlgb for kreeft i gjne og orbita, Sundhedsstyrelsen,
2016. Patientens indgang til det multidiciplineere team er gjenleege med traening i orbitakirurgi. @jenleegen
indgar i dialog med relevante leeger fra falgende specialer: radiologi, nuklearmedicin, patologi, onkologi,
neurokirurgi, plastikkirurgi og @re-naese-hals kirurgi.

Radiologiske undersogelser

2. Der skal udferes billeddiagnostisk udredning med CT-skanning og/eller MR-
skanning af orbita for at kunne vurdere tumors lokalisation og udbredelse,

herunder indvaekst i omgivende strukturer.
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3. CT- og MR-skanning er komplementare og det kan overvejes at udfere begge

undersogelser.

4. Ved pavisning af en diffust afgraenset, kontrastopladende tumor i orbita pa CT-

eller MR-skanning anbefales biopsi.

Litteratur og evidensgennemgang

Evidensgrundlaget for ovenstaende anbefalinger er baseret pa retrospektive opgarelser hvor
billeddiagnostiske metoder sammenlignes med hensyn til specificitet eller sensitivitet eller seettes op mod
histologisk diagnose. Der foreligger ikke kontrollerede studier, tidligere retningslinjer, systematiske reviews
eller meta-analyser pa omradet.

Patientveerdier og — preaeferencer

Der foreligger ikke strukturerede oplysninger for patientvaerdier- og preeferencer vedrgrende radiologisk
udredning. Billeddiagnostisk intervention vil kun i begraenset grad pavirkes afhaenge af patientens
preeferencer. | tilfeelde af klaustrofobi i forbindelse med MR-skanning vil dette forsgges Iast gennem samtale
og medicinsk intervention. | tilfeelde af kontraindikation for MR-skanning udfgres CT-skanning.

Rationale

Ved anamnestisk og/eller klinisk mistanke om tumor i orbita foretages billeddiagnostiske undersggelser for at
vurdere lokalisation og omfang af laesionen, tentativ diagnose samt for at planiaegge en eventuel
biopsitagning. Billeddiagnostisk dokumentation er ogsa ngdvendig for at kunne falge sygdomsforlgbet.
Konventionel MR- og/eller CT-skanning er standard procedurer til alle mistaenkte orbitale tumorer. FDG-
PET/CT anvendes til udredning af systemisk sygdom og kan i visse tilfeelde foretages inden biopsitagning, da
der kan veere tumorer lettere tilgaengelig for biopsi.

MR-skanning

MR-skanning er farstevalg til radiologisk udredning af orbitale tumorer. MR er bedre end CT-skanning til at
visualisere orbitas blgddele, herunder forholdene omkring den orbitale apex og n. opticus samt afgreensning af
de forskellige orbitale kompartments (5-8). MR-skanning udferes efter standardiserede protokoller, sa
undersagelser udfert pa forskellige sygehuse kan sammenlignes. Ved brug af en konventionel MR-protokol
(axial T1-veegtet og T2-veegtet, coronal STIR, og axial og coronal T1-veegtet MR med gadoliniumkontrast og
fedtsuppression med en snittykkelse 2-3 mm) (9, 10) fas informationer om tumorens form, veekstmenster,
lokalisering i orbita (intraconal, extraconal, ekstraokulaer muskulatur, n. opticus eller infiltrativt veekstmanster)
og andre radiologiske karakteristika (herunder signal intensitet, kontrastmanster). Selv om MR-fund kan veere
indikativ for tumorens eetiologi, er der kun fa typer tumorer med patognomoniske MR-fund (11-16).

| tilfelde af non-specifikke billeddiagnostiske fund ved konventionel MR, kan der suppleres med
diffusionsveegtet billedddannelse (Diffusion Weighted Imaging; DWI). Flere studier af orbitale tumorer har vist
at DWI kan hjeelpe differentieringen af pseudotumorer fra tumorer, praediktere malignitet, differentiere
tilbagefald fra behandlingsforandringer, lokalisere maligne tumorer i en baggrund af inflammation samt guide
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biopsitagning eller planlagt intervention (17-21). DWI kan derfor benyttes som et supplement til den
radiologiske diagnose af orbitale tumorer, men en endelig histopatologisk diagnose anbefales ved radiologisk
tegn til 101, OAL eller tumor i orbita (13, 22).

CT-skanning

En CT-skanning kan visualisere relevante knoglestrukturer, herunder orbita og bihuler, ossgse tumorer og
calcifikationer og benyttes derfor til laesioner med formodet ossgs patologi, samt i tilfeelde hvor MR-skanning er
kontraindiceret. Forekomst af calcifikationer i tumor er malignitetssuspekt og kan ses pa CT-skanning. En CT-
skanning kan benyttes til praeoperativ vurdering (herunder vurdering af anatomiske forhold og
navigationsprotokoller) samt til postoperativ vurdering (23). | forhold til MR, er en CT-skanning mindre egnet til
at visualisere orbitas blgddele og der er sveert at skelne isodense strukturer fra hinanden, herunder
inflammatoriske forandringer fra tumorveev. CT med jodholdig kontrast er dog ofte tilstraekkelig til planlaegning
af biopsi.

Ultralydsskanning

Ultralydsskanning, evt. kombineret med Doppler, kan give information om tumor form og karakteristika fra
attenuation samt vaskuleert flow i lzesionen (24). Fordele med undersggelsen er at den er non-invasiv,
kosteffektiv, veltolereret og egnet for vaskulaere leesioner. Teknikken er afhaengig af operater og kreever
specialisterfaring.

FDG-PET/CT

Helkrops PET/CT med intravengs og peroral kontrast er en del af standardprotokollen for den initiale
stadieinddeling og interim evaluering af malignt lymfom, samt ved afsluttet behandling og ved mistanke om
recidiv. Dette er beskrevet under den kliniske retningslinje "Billeddiagnostiske guidelines for malignt lymfom”
udarbejdet af Dansk Lymfom Gruppe, 2015. Derudover benyttes FDG-PET/CT for detektion af fiernmetastaser
fra en primeer orbital tumor, der kan blive overset ved konventionel billeddannelse, og ved metastatiske
tumorer til orbita (25-28). FDG-PET er ikke egnet til at differentiere inflammatoriske tilstande fra maligne
tumorer, da begge viser et hgjt FGD-optag (26, 28). Der sker ogsa et normalt, fysiologisk optag af FDG i de
ekstra-okulaere muskler (25). Modsat kan sma, maligne tumorer have et lille FDG-optag (25, 26, 28, 29).

Diagnostisk steroidbehandling

5. Steroid trial for diagnostik af orbitale tumorer er sjeldent indiceret (C).

Litteratur og evidensgennemgang

Evidensgrundlaget for ovenstaende anbefalinger er baseret pa retrospektive case series samt en international
ekspertudtalelse baseret pa Delphi-metodik (3). Der foreligger ikke kontrollerede studier, tidligere
retningslinjer, systematiske reviews eller meta-analyser pa omradet.

Patientveerdier- og praeferencer
Der foreligger ikke strukturerede oplysninger for patientvaerdier- og praeferencer vedrgrende diagnostisk
steroidbehandling.
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Rationale

Med en “steroid trial” forstas en kortvarig, hgjdosis glukokortikoidbehandling (1mg/kg/d@gn) med formal at
differentiere 101 fra orbitale tumorer, og dermed potentielt kunne spare patienten for en biopsi med de risici og
finansielle omkostninger der kan medfalge. Et steroidrespons er defineret som en hurtig bedring af patientens
symptomer og tegn indenfor 48 timer efter steroidadministration. Da kortikosteroider er farstevalgsbehandling
for de fleste orbitale inflammatoriske sygdomme, herunder 101, TAO, IgG4-relateret sygdom, histocytose og
sarkoidose, vil den diagnostiske behandling i mange tilfeelde ogsa veere den terapeutiske. Retrospektive
opgearelser har dog vist at 21% af patienter med biopsiverificeret idiopatisk dacryoadentitis og 45% af patienter
med skleroserende 10l er non-responsiv til steroidbehandling (30, 31). Omvendt kan et steroidrespons
forekomme i alle orbitale sygdomme med lymfocytinfiltration, herunder savel benigne som maligne tumorer.
Fejlagtig diagnose af |0l pa baggrund af en steroid trial er rapporteret i mange tilfeelde af orbitale T- og B-
cellelymfomer, orbitale metastaser, epiteliale tarekirteltumorer, svampeinfektioner, granulomatose med
polyangiitis/Wegeners og sarkoidose (32-36). | disse tilfeelde vil en steroidbehandling forsinke patienten i at
modtage den rigtige, og i visse tilfeelde livsngdvendige, behandling. Et klinisk respons til systemisk
steroidbehandling har derfor en lav specificitet og en lav positiv preediktiv veerdi som diagnostisk test og er
derfor sjeeldent indiceret (3). Dog, i tilfaelde hvor biopsi er kontraindiceret (Afsnit 4, Biopsi), ved Tolosa-Hunt
syndrom eller patienten har 10l-induceret opticusneuropati (30) kan empirisk steroidbehandling veere aktuelt.

Bemarkninger og overvejelser
Systemisk eller intralesional steroid- eller anden immunsupprimerende behandling kan aendre morfologien ved
histopatologisk unders@gelse. Seponering af behandling bar overvejes 10-14 dage fer biopsitagning (37).

Biopsi

6. Ved kliniske og radiologiske tegn pa pleomorft adenom i tirekirtlen anbefales
excisionsbiopsi i generel anzestesi (C).

7. Ved pavisning af en darligt afgraenset, kontrastopladende tumor pa tarekirtlens
sted ved CT- eller MR-skanning tilbydes patienten incisionsbiopsi (C).

Litteratur og evidensgennemgang

Evidensgrundlaget for ovenstaende anbefalinger er baseret pa retrospektive, konsekutive opgarelser samt
konsensus i DOOG. Studierne der omhandler finnal cytologi er komparative studier hvor cytologi bliver
sammenholdt med histologisk diagnose. Der foreligger ikke kontrollerede studier, tidligere retningslinjer,
systematiske reviews eller meta-analyser pa omradet.

Patientveerdier og — preeferencer
Patienten oplyses om potentielle fordele/ulempe med tumorbiopsi, at proceduren er meget sikker samt om
muligheden for at forudse sygdommens forlgb. Kirurgisk behandling planlzegges i samrad med patienten.
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Rationale

Biopsitagning fra orbita foretages kun i tilfeelde af en identificeret masse ved en billeddiagnostisk
undersggelse. Vaskuleere tumorer i orbita, herunder lymfangiomer, haamangiomer og carotico-caverngs fistel,
har ofte karakteristiske kliniske og radiologiske tegn og biopsi kan udelades (22). Orbital biopsi kan foretages
ved aben kirurgi, som finnalsaspirat (FNA) til cytologi eller en eller flere grovnalsbiopsier.

Aben biopsi

Orbitotomi med henblik pa aben biopsitagning kan ofte udfares i lokal anaestesi. Indgrebet er associeret med
lav morbiditet, dog afhaengig af lokalisationen af tumor (38-40). Biopsitagningen skal begraenses til leesionen
for at undga nedsat funktion af orbitale muskler, nerver og tarekirtel. For at begreense morbiditet i forbindelse
med biopsitagning, ber biopsitagningen foretages via en adgang som ikke krydser n. opticus. Tumorer
placeret i den orbitale apex eller omkring n. opticus har seerlig stor risiko og der skal veere en hgjere teerskel
for biopsitagning fra disse lokalisationer (41). En konsekutiv case series pa 166 orbitale biopsier viste post-
operativ diplopi hos 4/166 (2.4%) — dette var associeret med en lateral orbitotomi og excisionsbiopsi. Uventet
tab af visus i forbindelse med aben orbital biopsitagning er estimeret omkring 0.0-0.87%, men mekanismerne
herfor er ikke klarlagt (39). Biopsi kan undlades hos patienter med kendt, dissemineret cancersygdom hvor
billeddiagnostiske tegn er forenelige metastase. Derudover skal risikoen ved anzestesi ved hgj alder og ko-
morbiditet opvejes mod de potentielle gavnlige effekter af biopsitagning (42).

Lokalisationen af tumor i orbita og dens lokalisation i forhold til n. opticus og periost, er afgarende for den
kirurgiske tilgang for biopsitagning (anterior, lateral eller medial orbitotomi). En inscisionsbiopsi benyttes til
laesioner som ikke kreever komplet excision i behandlingsgjemed eller er for store for komplet fiernelse, samt
for at subklassificere maligne tumorer far evt. radikal behandling. Dette inkluderer lymfoproliferative
sygdomme, 101, IgG4-RD, sarkoidose, og primeere og metastatiske tumorer. Konsekutive case series har vist
at inscisionsbiopsi af orbitale tumorer har en diagnostisk sikkerhed pa 98-99% (39, 40).

Excisionsbiopsi udferes i tilfeelde hvor den primaere behandling er fiernelse af hele leesionen, herunder
cystiske laesioner, kaverngse malformationer og velafgraensede tumorer.

Pleomorft adenom (PA) er den hyppigste tumor i tarekirtlen der udgar 90% af alle benigne tumorer og 50% af
alle epiteliale tumorer i tarekirtien (43). En langvarig anamnese (gennemsnitligt 2 ar) samt ingen smerter er
karakteristisk for PA (43). Billeddiagnostisk kendetegnes PA af en rund/ovoid, velafgreenset tumor pa
tarekirtellejet. Inkomplet fiernelse af et PA er associeret med hgjere risiko for recidiv og muligvis malign
transformation (44, 45). Der er omdiskuteret om patienter med formodet PA vil kunne gavne af inscisionsbiopsi
eller finnalsaspiration inden operation. Der foreligger ikke evidens for at pree-operativ biopsi/finnalsaspiration
gger risiko for recidiv af PA, dersom adenomet efterfalgende bliver fieret in toto. Der foreligger nogle case
series der frarader biopsitagning af formodet PA, men der kan ikke afgeres i disse studier om der er
biopsitagningen i sig selv eller andre faktorer (inkomplet fiernelse, kirurgisk teknik, naturligt forlgb af tumor) der
medfarer forhgjet risiko for recidiv grundet den hgije risiko for bias og det ukontrollerede set-up af disse studier
(46-49). Finnalsaspiration af PA udgaet fra spytkirtierne har ligeledes vist at vaere en sikker procedure, og
udfares rutinemaessigt (National klinisk retningslinje "Udredning og behandling af spytkirtelkreeft”, udarbejdet af
Dansk Hoved Hals Cancer Gruppe (DAHANCA), 2019). | sjeeldne tilfeelde vil en pree-operativ biopsi af et
formodet PA kunne pavise en malign tumor (hyppigst adenoid cystisk karcinom) hvor der vil vaere gavnligt med
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inscisionsbiopsi far operation. Ligeledes vil der afdeekkes tilfeelde af idiopatisk dacryoadenitis, og en
inscisonsbiopsi vil dermed kunne spare patienten for en partiel dacryoadenectomi. Omvendt vil patienter med
PA skulle gennemga to operative indgreb i stedet for et.

Der er i Danmark konsensus om at excisionsbiopsi anbefales ved klinisk og billeddiagnostiske tegn forenelige
med PA, da sandsynligheden herfor er stor og er til gavn for flest patienter. | tilfeelde af en uregelmaessigt
afgraenset tumor i tarekirtellejet tilbydes patienten en inscisionsbiopsi.

Finnalsaspirat

Finnalsaspirat (FNA) mhp. cytologisk vurdering er en hurtig og minimalt invasiv teknik der kan benyttes til i den
diagnostiske proces af orbitale tumorer. Retrospektive opgarelser har vist at FNAB har en diagnostisk
preecision (accuracy) mellem 47-100% sammenholdt med en histologisk diagnose (50-54). En FNAB kan
bruges i udvalgte tilfeelde af orbitale tumorer, for at bekraefte systemisk sygdom herunder lymfom og
metastaser til orbita, samt i tilfeelde hvor kirurgisk biopsi er kontraindiceret. Opgarelserne har vist en lavere
preecision ved inflammatoriske og lymfoproliferative sygdomme,(50) samt ved fibrotiske, harde eller cystiske
lzesioner (55). Diagnostik af et FNA kraever vurdering af en erfaren cytopatolog.

Grovnalsbiopsi

Ved grovnalsbiopsi (en eller flere) kan der ved en minimal invasiv, perkutan procedure fas en veevsprgve med
bevaret mikroskopisk arkitektur. Proceduren kan foretages i lokal angestesi og kan udferes CT- eller
ultralydsvejledt (56-58). Der foreligger tre studier der sammenligner brugen af grovnalsbiopsi og knivbiopsi il
diagnostik af orbitale tumorer:

En case series fra 2013 undersagte 50 orbitale tumorer ved brug af grovnalsbiopsier (20 og 18 gauge
naldiameter) (59). En histopatologisk diagnose kunne stilles i 94% af tilfeeldene, og der var en 88%
konkordans med den histopatologiske diagnose stillet pa en efterfalgende knivbiopsi (inscisions- eller
excisionsbiopsi). Der var komplikationer i 2/50 tilfeelde i form af retrobulbaert heematom uden synspavirkning.
Ingen tilfeelde af infektion, skade pa gjet, n. opticus eller gjenmuskulatur blev observeret. Et andet studie
benyttede ultralydsvejledt grovnalshiopsi og opnaede en 100% overensstemmelse med knivbiopsi, uden
alvorlige komplikationer (56). Et studie fra 2021 kunne opna en korrekt histologisk diagnose i 4/5 tumorer
vejledt med CT-skanning, uden rapportering af alvorlige sequelae.(57). Det fremgar af de foreliggende studier
at komplikationsraten er lav ved grovnalsbiopsi, men at der i mange tilfeelde ikke er sufficient materiale til at
kunne stille korrekt histopatologisk diagnose. Grovnalsbiopsi kan benyttes til diagnostik af udvalgte tumorer
baseret pa klinisk sken. Ved formodet pleomorft adenom i tarekirtlen bar grovnalsbiopsi undgas, grundet risiko
for tumor seeding (59).
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5. Metode

Denne retningslinje er skrevet af en vedtaget arbejdsgruppe i Dansk Oftalmologisk Onkologisk Gruppe
(DOOG) og har repreesentanter fra begge gjenonkologiske centre i Danmark. Anbefalingerne i denne
retningslinje er baseret pa litteraturgennemgang samt den kliniske erfaring og ekspertise i DOOG-gruppen.

Litteratursegning

Retningslinjen er baseret pa national og international litteratur. Litteraturen er fundet ved en systematisk
gennemgang af primeer litteratur ved brug af PubMed databasen via MEDLINE, da der ikke er fundet relevante
eksisterende retningslinjer eller systematiske reviews/meta-analyser pa omradet. Litteratursggningen var
afgreenset til engelsk sprog og studier pa mennesker. Der blev sggt i fritekst og i MESH-termer. Kun artikler
publiceret i fagfeellebedemte tidsskrifter er inkluderet. Segeord skulle indga i titel eller abstract. Case reports
blev ekskluderet. Sagningen blev foretaget 21. maj 2021, og opdateret 21. september 2021. Sggestrategi er
vedlagt i Bilag 1. Sundhedsstyrelsens retningslinjer for diagnostik af orbitale tumorer er ogsa benyttet.

Litteraturgennemgang

Litteraturen er gennemgaet af forfatterne. Indenfor omradet foreligger der kun observationelle studier,
herunder kohortestudier og case series, samt ekspertudtalelser. Kun artikler pa engelsk er inkluderet. Til
vurdering af evidensniveauer er benyttet retningslinjerne udstukket i "The Oxford 2009 Levels of Evidence”.

Formulering af anbefalinger
Anbefalingerne er formuleret efter konsensus i arbejdsgruppen.

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

Hering og godkendelse

Steen Fiil Urbak, speciallege i gjensygdomme, @jenafdelingen Aarhus Universitetshospital

Toke Bek, speciallege i gjensygdomme, Gjenafdelingen Aarhus Universitetshospital

Jesper Skovlund Jagrgensen, specialleege i gjensygdomme, Afdeling for @jensygdomme Rigshospitalet-
Glostrup

Carsten Faber, speciallzege i gjensygdomme, Afdeling for @jensygdomme Rigshospitalet-Glostrup

Anbefalinger, der udleser betydelig merafgift
Anbefalingerne i denne retningslinje ligger indenfor rammerne af det nuveerende sundhedsvaesen, og der
vurderes ikke at nogle af anbefalingerne udlgser en betydelig merafgift.

Forfattere og habilitet
e Ingvild Ramberg, leege, Afdeling for @jensygdomme Rigshospitalet-Glostrup. Ingen interessekonflikter.

o Peter Bjerre Toft, specialleege i gjensygdomme, Afdeling for @jensygdomme Rigshospitalet-Glostrup.
Ingen interessekonflikter.
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Version af retningslinjeskabelon
Retningslinjen er udarbejdet i version 9.2 af skabelonen.

6. Monitorering

Relevante standarder og indikatorer baseret pa retningslinjen ber monitoreres i DOOG databasen.
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7. Bilag

Bilag 1 — Sogestrategi
Radiologiske undersggelser

((((((lacrimal[Title/Abstract]) OR (orbit[Title/Abstract])) AND ((((tumor[Title/Abstract]) OR (mass[Title/Abstract]))
OR (cancer(Title/Abstract])) OR (malignancy[Title/Abstract])))))) AND ((((((((radiology[Title/Abstract]) OR
(CT[Title/Abstract])) OR (MRI[Title/Abstract])) OR (ultrasound[Title/Abstract])) OR (FDG-PET[Title/Abstract]))
OR ("magnetic resonance"[Title/Abstract])) OR ("computed tomography"[Title/Abstract])) OR ("positron
emission tomography"[Title/Abstract]))

Steroidbehandling

((((lacrimal[Title/Abstract]) OR (orbit[Title/Abstract])) AND ((((tumor[Title/Abstract]) OR (mass[Title/Abstract]))
OR (cancer[Title/Abstract])) OR (malignancy[Title/Abstract])))) AND ((steroid[Title/Abstract]) OR
(prednisolone([Title/Abstract]))

Biopsi

(((lacrimal[Title/Abstract]) OR (orbit[Title/Abstract])) AND ((((tumor[Title/Abstract]) OR (mass|[Title/Abstract]))
OR (cancer[Title/Abstract])) OR (malignancy[Title/Abstract]))) AND ((biopsy[Title/Abstract]) OR
(trucut[Title/Abstract]) OR (needle[Title/Abstract]))
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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 understatte 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 Kreaeftomradet 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 beslutningsstette 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 veere 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 tilfelde 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 maerket 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-0g-
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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