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Der findes overordnet 2 forskellige former for melanomer i @jenregionen: de intraokuleere og de
ekstraokulaere. Af disse er de uveale melanomer de hyppigste med en incidens pa 5-7 per million per ar.[1]
90 % af de uveale melanomer opstar i chorioidea, 7 % i corpus ciliare og 3 % i iris.[2]

| Danmark diagnosticeres ca. 75 tilfeelde om aret.[1] Den hgjeste incidens af intraokulaere melanoner er hos
55-arige. 1 % debuterer hos patienter under 20 ar.[1] Conjunctivale melanomer er mindre hyppige med en
incidens pa kun 0,3 per million.[3] Orbitale melanomer er endnu sjaeldnere. Sekundaere metastaserende

melanomer til gjenregionen er ligeledes meget sjeldne.

14.1. Uveale melanomer

Symptomer pa et melanom afhaenger primaert af lokalisationen i gjet. Hvis tumor sidder i iris har patienten
typisk selv bemaerket en aendring i irisvaevet, nar patienten kigger sig i spejlet. Melanomer lokaliseret til
chorioidea/corpus ciliare kan medfgre synstab eller synsfeltsdefekt eller kan vaere en tilfeeldig opdagelse
ved gjenundersggelse.

Kliniske fund: Ved melanom lokaliseret til iris ses en let eleveret, pigmenteret, ofte velafgraenset tumor i 90
% af tilfeldene og hos de resterende 10 % voksende diffust eller langs irisroden. Ved melanom i
chorioidea/corpus ciliare ses en pigmenteret, noduleer tumordannelse typisk med en

kraveknapskonfiguration. Rundt om tumor forekommer nethindelgsning.

14.1.1. Behandling af iris melanomer

Behandling iveerksaettes generelt fgr tumor vokser ind i corpus ciliare.[4] | disse tilfeelde vil
primaerbehandling besta af en kirurgisk resektion eventuelt suppleret med ruthenium plaque terapi. Kun i
seerlige tilfelde f.eks. ved hurtig veekst eller store tumorer vil man foretage enuklering af gjet. Iris

melanomer metastaser aldrig.[4]

14.1.2. Behandling af chorioidale - og corpus ciliare melanomer

Tumor biopsi kan foretages, dels for at stille diagnosen i tvivistilfeelde, dels for at undersgge den
cytogenetiske profil (kromosom 1, 3, 6, 8), som er en vigtig prognostisk indikator.[5]

Behandlingen har andret sig siden 1980’erne, hvor enuklering var den foretrukne behandling.

Nu foretages gjenbevarende behandling med ruthenium-plaque stralebehandling. Denne kan suppleres

med transpupillzer termoterapi eller lokal tumor resektion.[6, 7]
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Valg af behandling afhaenger af tumorstgrrelse, lokalisation, vaekst, synsstyrke, gjentryk, patient alder samt

@jenstatus pa det andet gje.[2, 3, 7]

14.1.3. Prognosen for behandlede uveale melanomer

De prognostiske faktorer for eventuel metastasering er tumorstgrrelse, corpus ciliare involvering, celletype,
histopatologiske tumor karakteristika, HLA klasse, kromosom status samt tumor recidiv.[3, 5, 7]

Metastaser fra uveale melanomer findes helt overvejende i leveren og levermetastaser er dgdsarsagen i 50
% af tilfaeldene efter 5 ar.[2]

For iris melanomer udelukkende lokaliseret til iris er overlevelsen 100 %.[8]

For de chorioideale melanomer kan man i dag opna lokal tumorkontrol i 90 % samt generelt bevare noget
syn.[2] Ruthenium plagquebehandling af medium-stgrrelse tumorer har samme overlevelse som
enuklering.[2, 6, 7] Tilsvarende for store tumorer, er der ved enuklering samme overlevelse som ved de
gjenbevarende terapiformer.[2, 3, 6] Overlevelsen har saledes desvarre ikke andret sig de sidste 25 ar,

hvilket formentlig skyldes, at man ikke kan forebygge eller behandle metastaserne.

14.2. Conjunctivale melanomer

Conjunctivale melanomer ses hyppigst hos midaldrende til eldre, lysharede personer. Melanomer ses
oftest pa den bulbaere conjunctiva og er enten diffuse eller noduleere.[9, 10] Sjeldent foretages sentinel
node biopsi af den regionale lymfeknude. Biopsi af tumor ma ikke foretages, da det gger recidiv raten.[10]
Behandlingen er generelt gjenbevarende og er primeer kirurgisk, benyttende 5 mm resektionsrande (hvis
muligt) suppleret med kryoterapi og eventuelt suppleret med mucosa transplantation.[11] Ved eksplosiv

tumorvaekst og manglende tumorkontrol kan man blive ngdt til at fjerne gjet.

14.2.1. Prognosen for behandlede conjunctivale melanomer

Prognostiske faktorer er tumorlokalisation, udbredning, celletype, histologisk karakteristika samt tumor
recidiv. Conjunctival resektion, hvor man anvender vide resektionsrande, alkohol pa cornea samt
kryoterapi, har en recidiv rate pa 50 % efter 10 ar.[11, 12]

5 ars overlevelsen er bedre end for de uveale melanomer og ligger pa omkring 85 % efter radikal

behandling.

14.3. Melanomer lokaliseret til orbita

Orbitale melanomer findes som primaere og sekundzaere melanomer. De primzere melanomer er meget

sjeldne og ses sammen med melanosis oculi. De sekundaere melanomer ses oftere og hyppigst efter
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gennemvaekst at et uvealt melanom til gjenhulen. Prognosen er meget darlig og behandlingen bestar af

orbital exenteration for at fa kontrol med tumor.

14.4. Metastatisk okulaert melanom

Op mod halvdelen af okuleere melanomer vil metastasere indenfor 10 ar, oftest i form af
levermetastaser.[2] Adskillige behandlingsregimer har veeret forsggt, specielt med kemoterapi og
immunterapi, men der foreligger ingen evidens for forbedring af overlevelsen. Til patienter med
dissemineret okulaert melanom i god almen tilstand kan pallierende kemoterapi med temozolomid
overvejes som 1. linie behandling og ipilimumab som 2. liniebehandling. Braf-mutation er kun ganske

sjeeldent forekommende ved okulaert melanom (<1 %) og derfor ikke behandlingsrelevant.[13]

Tabel 14.1a Evidens for chorioidale melanomer Evidensniveau Referencer

De fleste chorioidale pigmenterede laesioner er benigne og kraever ikke 11 5
specifik behandling med mindre, der er dokumenteret vaekst

Ruthenium plaquebehandling af medium-st@rrelse tumorer har samme Il 2,6,7,
overlevelse som enuklering med lokal tumor kontrol i 95 %

Enuklering af gjet har samme overlevelse som gjenbevarende terapiformer, ] 2,3,6,
nar det geelder store tumorer

Tabel 14.1b Anbefaling for behandling af chorioidale melanomer Anbefalingsgrad

Periodisk observation af benigne chorioidale nzevi eller sma pigmenterede lsesioner med B
lav eller “indeterminate” risiko for udvikling af malignitet

Ruthenium plaque behandling, som primaer behandling af de fleste sma eller medium- B
stgrrelse chorioidale - og corpus ciliare melanomer

Enuklering anbefales ved store tumorer samt tumorer, der invaderer nervus opticus B

Tabel 14.2a Evidens for conjunctivale melanomer Evidensniveau Referencer

Conjunctival resektion benyttende vide resektionsrande og corneal epitheliec- v 12
tomi med alkohol giver lokal tumor kontrol, med en 50 % recidiv rate efter 10

ar

Peroperativ kryoterapi appliceret pa resektionsrandene reducerer recidivraten v 11
Orbital exenteration giver ikke bedring i prognose, metastase hyppighed eller v 12
tumor relateret dgd i forhold til lokal resektion af tumor

Lokal stralebehandling giver darligere tumorkontrol end kirurgi af v 14
conjunktivale melanomer. Plaque brachyterapi kan benyttes som adjuverende
terapi og ved recidiver
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Tabel 14.2b Anbefaling for behandling af conjunctivale melanomer Anbefalingsgrad

Conjunctival resektion er den primaere behandling af conjunktivale melanomer C
Kryoterapi af resektionsrande lige efter tumor resektion C
Orbital resektion benyttes kun som palliation ved smertefulde, kosmetisk skeemmende C
tumorer. @jenlagene bevares sa vidt muligt.

Lokal stralebehandling benyttes kun, hvis lokal resektion er kontraindiceret og ved visse C
recidiver.
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