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Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fiir Phlebologie (DGP)

Leitlinien sind systematisch erarbeitete Empfehlungen, um den Arzt in Klinik und Praxis bei Entscheidungen (iber
eine angemessene Versorgung des Patienten im Rahmen spezifischer klinischer Umsténde zu unterstiitzen.
Leitlinien gelten fiir Standardsituationen und beriicksichtigen die aktuellen, zu den entsprechenden
Fragestellungen zur Verfligung stehenden wissenschaftlichen Erkenntnisse. Leitlinien bediirfen der standigen
Uberpriifung und eventuell der Anderung auf dem Boden des wissenschaftlichen Erkenntnisstandes und der
Praktikabilitét in der tdglichen Praxis. Durch die Leitlinien soll die Methodenfreiheit des Arztes nicht eingeschrénkt
werden. lhre Beachtung garantiert nicht in jedem Fall den diagnostischen und therapeutischen Erfolg. Leitlinien
erheben keinen Anspruch auf Vollstdndigkeit. Die Entscheidung lber die Angemessenheit der zu ergreifenden
MalBnahmen trifft der Arzt unter Berticksichtigung der individuellen Problematik.
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Lipodem

1. Definition

Das Lipddem ist eine chronische und meist progrediente Erkrankung bei Frauen, die durch eine
Fettverteilungsstérung gekennzeichnet ist. Diese entsteht aufgrund einer umschriebenen, symmetrischen
Unterhautfettgewebsvermehrung tiberwiegend der unteren, in 30% der oberen Extremitaten. Zusatzlich
besteht die Neigung zu orthostatischen Odemen sowie eine Hamatomneigung nach geringem Trauma (Allen
et al., Wienert et al., Herpertz) und eine deutliche Berlihrungsempfindlichkeit. Im fortgeschrittenen Stadium
kann sich zusétzlich ein lymphostatisches Odem ausbilden (Lipo-Lymphédem).

2. Vorkommen

Die Krankheit tritt ausschlielich bei Frauen auf; bei Mannern wurden Lipédem-typische Veranderungen nur
bei ausgepragten hormonellen Stérungen wie Hypogonadismus, athyltoxischer Leberzirrhose oder nach
Hormontherapie im Rahmen von Tumorerkrankungen beschrieben (Weissleder 1994 et al.).

Das Lipddem beginnt in der Regel nach der Pubertat oder der Schwangerschaft; es kann sich auch in
spateren Lebensdekaden manifestieren. Der Haufigkeitsgipfel liegt zwischen dem 3. und 4. Lebensjahrzehnt

(Herpertz).

Beziiglich der Epidemiologie existieren keine gesicherten Daten.
Umfragen in lymphologischen Fachkliniken ergaben bei stationdren Patientinnen einen Anteil zwischen 8 und
17 Prozent (Herpertz, Meier-Vollrath et al.).

3. Atiopathogenese

Besonders auffallig - insbesondere bei Normalgewichtigen - ist die Disproportion zwischen schlankem
Oberkdrper und volumindser unterer Korperhalfte aufgrund einer umschriebenen Vermehrung des
Unterhautfettgewebes. Unklar ist, ob dies Folge einer Hypertrophie der Fettzellen, einer Hyperplasie oder
einer Kombination von beiden ist. Wie und warum es zu der umschriebenen Vermehrung des
Unterhautfettgewebes kommt, ist ebenfalls unbekannt. Da haufig mehrere weibliche Mitglieder einer Familie
betroffen sind, wird von einer genetischen Disposition ausgegangen (Wold et al., Harwood et al.). Zusatzlich
zur Fettvolumenvermehrung liegt eine Kapillarpermeabilitatsstérung vor (Weissleder et al. 1997), wodurch
vermehrt Flissigkeit aus dem Gefallsystem ins Interstitium gelangt. Eine erhéhte Kapillarfragilitat bedingt die
auffallende Hamatomneigung. Aufgrund des vermehrten Flissigkeitsangebotes reagiert das zunachst intakte
Lymphgefalisystem mit einem gesteigerten Lymphtransport (Brauer et al. 2005). Die Dauerbelastung der
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Lymphgefafe fuhrt schlieBlich zu degenerativen Veranderungen der GefaRwand mit dadurch bedingter
Reduktion der Transportkapazitat. Kann die liberwiegend in den abhangigen Kérperpartien anfallende
Gewebsfliissigkeit nicht mehr ausreichend abtransportiert werden, kommt es zu Odemen. Im Laufe der
Jahre entsteht eine weitere Zunahme von subkutanem Fett und eiweiRreichem Odem. Letzteres fiihrt zu
einer Fibrosierung des Gewebes mit Sekundarverdnderungen am Lymphgefafisystem (Lymphangiosklerose,
perilymphovaskulére Fibrose). Dadurch kommt es zu einer weiteren Verminderung des Lymphtransportes mit
Ausbildung eines sekundaren Lymphédems (Foéldi et al., Brauer et al.).

Die histologischen Veranderungen beim Lipddem sind nicht pathognomonisch. Neben vermehrten und teils
hypertrophen Fettzellen zeigt sich im Interstitium ein hoher Gehalt kapilléarer Blutgefalle; perivaskular finden
sich Makrophagen, Fibroblasten, Mastzellen sowie vereinzelt Fettgewebsnekrosen. Im Spatstadium der
Erkrankung nimmt der fibrotische Anteil zu (Kaiserling).

4. Lokalisation

Die Veranderungen treten immer symmetrisch auf. Sie kdnnen vom Beckenkamm bis zu den Sprunggelenken
reichen, aber auch isoliert nur Ober- oder Unterschenkel bzw. Ober- und Unterarm betreffen. Die
Fettvermehrung kann sich homogen tiber das ganze Bein verteilen ("Saulenbein") oder Muff-artig gegentiber
dem normal erscheinenden distalen Extremitatenanteil abgesetzt sein ("Turkenhosenphdanomen"). Im
spateren Verlauf finden sich zusatzlich oft umschriebene, manchmal Wammen-artige Wulstbildungen, die
vorwiegend an den Oberschenkel- und Knieinnenseiten sowie im Sprunggelenksbereich lokalisiert sind. In
seltenen Fallen kdnnen auch Hande und FlRe umschriebene "gummi"-artige Fettvermehrung aufweisen. In
Uber 30 Prozent der Félle sind zusatzlich die oberen Extremitaten (meist die Ober-, seltener auch die
Unterarme) betroffen (Herpertz).

5. Symptome

Die Betroffenen kénnen sich in ihrer Lebensqualitat stark eingeschrankt fihlen. Dies ist einerseits Folge des
Aussehens, d.h. der Volumenzunahme und der Disproportion zwischen Oberkérper und unterer Korperhalfte,
andererseits leiden die Betroffenen - insbesondere bei warmem Wetter, nach langerem Stehen bzw. Sitzen
sowie am Abend - aufgrund der Odeme an einem Spannungsgefiihl mit Beriihrungs- und
Druckschmerzhaftigkeit. Die Schmerzen werden tiberwiegend als dumpf, driickend und schwer beschrieben
(Schmeller et al. 2008). Die Lipédeme sind Uberwiegend an Ober- und Unterschenkeln lokalisiert. Die FuRe
sind in der Regel frei von Schwellungen, auch das Stemmerschen Zeichen ist negativ (Brunner).

Woulstbildungen an den Oberschenkelinnenseiten kdnnen zu Stérungen des Gangbildes und - iber
Scheuereffekte - zu Gewebstraumatisierungen fihren.
Krankheitstypisch ist ferner eine Neigung zu Himatomen nach Bagatelltraumen.

6. Verlauf

Das Lipédem kann spontan auftreten oder sich im Laufe von Jahren aus einer Lipohypertrophie entwickeln
(Herpertz). Unbehandelt nimmt das eiweiRreiche Odem in der Regel zu. Im Laufe von Jahren und
Jahrzehnten kann sich aufgrund der Fibrosierung der LymphgefaRe ein sekundares Lymphédem entwickeln.
Zusatzlich kommt es zu einer weiteren Vermehrung des Fettgewebes an den betroffenen Stellen, teilweise
auch am Stamm. Klinisch kann das Lipédem aufgrund der Morphologie und des Palpationsbefundes in drei
Stadien (Schweregrade) eingeteilt werden:

Stadium I:  Hautoberflache glatt, Subkutis verdickt, Fettstruktur feinknotig.

Stadium Il:  Hautoberflache uneben, Fettstruktur grobknotig.

Stadium Ill: Gewebe zusatzlich derber und hérter, groRlappig deformierende Fettlappen.

Eine Differenzierung hinsichtlich der Odemmenge oder des Beschwerdebildes existiert nicht.

7. Diagnostik

Die Diagnosestellung erfolgt mittels Anamnese, Inspektion und Palpation. Charakteristisch sind der Zeitpunkt
des Auftretens, das typische Erscheinungsbild 1.) mit relativ schlankerem Ober- und unproportional kraftigem
Unterkdrper, 2.) Odemneigung, 3.) Hamatomneigung sowie 4.) Schmerzhaftigkeit spontan sowie bei
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Beriihrung. Der Einsatz weiterer Untersuchungsmethoden zur Abklarung anderer Odemformen ist sinnvoll.
Zur quantitativen Beurteilung des subkutanen Fettgewebes kdnnen morphologische Verfahren eingesetzt
werden. Mittels hochauflésender Sonographie lasst sich eine homogene Verbreiterung der Subkutis mit
gleichmaBig vermehrter Echogenitat ("Schneegestdber") und echoreichen Septen bei Fehlen von echolosen
Spalten darstellen (Marshall 1996). Eine Schweregradeinteilung anhand der Kutis-Subkutisdicke am
Innenknéchel wurde empfohlen (Marshall 2008). Eine Verdickung der Subkutis ist auch mittels
Computertomographie (Vaughan, Werner et al.) und MRT (Duewell et al., Dimakakos et al.) nachweisbar.
Alle diese Befunde sind wenig spezifisch.

Morphologische Untersuchungen des Lymphsystems mittels indirekter Lymphographie zeigten typische, wenn
auch nicht pathognomonische Veranderungen in Form gefiederter bzw. flammenférmiger
Kontrastmitteldepots (Partsch und Stoberl, Tiedjen et al., Weissleder et al. 1997). Mittels Fluoreszenz-
Mikrolymphographie konnten Mikroaneurysmen festgestellt werden, deren Bedeutung allerdings unklar ist
(Amann-Vesti et al.).

Funktionsuntersuchungen des LymphgefaRsystems erfolgten mittels statischer oder dynamischer
Lymphszintigraphie (Bilancini et al., Brauer et al., Harwood et al., Weissleder et al. 1995, Boursier et al.).
Teils fanden sich dabei keine auffalligen Veranderungen (Brautigam et al., Tiedjen et al.), teils liel? sich in
frihen Krankheitsstadien ein gesteigerter Lymphtransport und im spéateren Krankheitsverlauf eine verlangerte
Transportzeit mit pathologischen Lymphknoten-Uptake-Werten nachweisen (Brauer et al. 2005).

8. Differenzialdiagnosen

Die wichtigste Differenzialdiagnose ist die Lipohypertrophie; diese sieht klinisch weitgehend identisch aus;
es bestehen jedoch keine Odeme, keine Druckschmerzen und keine Hamatome und somit auch keine
Beschwerden (Tab. 1). Es handelt sich daher um keine Krankheit, sondern um eine Variante der Kérperform.

‘Typische klinische Merkmale ’Lipédem ’Lipohypertrophie ’Adipositas
‘ Fettvermehrung ‘ +++ ’ +++ ‘ +++

‘ Disproportion ‘ +++ ‘ +++ ‘ +
‘(")dem ‘ +++ ‘ 1% ‘ +)

‘ Druckschmerz ’ +++ ’ ’ %)

‘ Hamatomneigung ‘ +++ ‘ + ‘ %)

Ein kleinerer Teil der Lipohypertrophien kann jedoch im Laufe von Jahren in ein Lipédem tbergehen. Beim
distalen Lymphodem findet sich meist eine asymmetrische Schwellung, die an Zehen und Ful} beginnt. Es
kommen auch Mischformen wie das Lipo-Lymphédem, das Lipo-Phlebédem und das Lipo-Phlebo-
Lymphdédem vor. Des Weiteren sollten Lipomatosen ausgeschlossen werden. Dazu zahlt insbesondere die
benigne symmetrische Lipomatose Launouis-Bensaude (umschriebene Fettvermehrung ohne Schmerzen
und ohne Odeme an Hals (Typ 1), Schultern (Typ 1), Becken (Typ 1II) oder Abdomen (Typ 1V). Manchmal
wird das Lipddem mit einer Adipositas verwechselt. Hierbei besteht aber ein Ubergewicht und eine
Fettgewebsvermehrung des gesamten Kérpers mit Betonung im Bauch-Hiift-Bereich (Stammfettsucht); meist
sind die Proportionen zwischen Rumpf und Extremitaten weitgehend normal. Bei Uber der Halfte der
Lipédempatientinnen besteht allerdings zusatzlich eine Adipositas (Greer).

9. Therapie

Da die eigentliche Ursache des Lipédems unbekannt ist, gibt es keine eigentliche kausale Behandlung.
Kérperliche Aktivitaten kénnen zwar das Ubergewicht reduzieren, nicht aber die disproportionale
Fettvermehrung an den unteren Extremitaten; dasselbe gilt fir Abmagerungskuren und spezielle Diaten. Eine
Diuretikatherapie zur Beseitigung der Beinddeme ist nicht indiziert. Prinzipiell sollte eine Gewichtszunahme
vermieden bzw. Normalgewicht angestrebt werden, da Ubergewicht ein Risikofaktor ist (Marshall 2008).

Das Ziel der Therapie besteht zum einen in der Beschwerdebesserung/-beseitigung durch Odemreduzierung
mittels konservativer Maflnahmen und zum anderen in der Reduktion des Fettgewebes mittels operativer
Verfahren.

Zur Odemreduktion werden physikalische MaRnahmen in Form der komplexen bzw. kombinierten
physikalischen Entstauungstherapie (KPE) eingesetzt (Foldi et al., Herpertz). Diese beinhaltet: 1.) manuelle
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Lymphdrainage, 2.) Kompression (in der Entstauungsphase: Kompressionsverbande, in der
Erhaltungsphase: medizinische Kompressionsstrimpfe), 3.) Bewegungstherapie, 4.) Hautpflege.
Unterstitzend und begleitend kann die intermittierende pneumatische Kompression - insbesondere zur
Schmerzreduktion - angewandt werden (Herpertz). Die Odemreduktion sollte durch objektive Messverfahren
(z.B. Volumetrie, Umfassungsmessung) dokumentiert werden. Mit den physikalischen MaRnahmen kénnen
Minderungen der Beinvolumina in der GréRenordnung bis 12 Prozent erzielt werden (Deri et al.). Durch die
Kompressionsbehandlung soll der Erfolg der nur passager wirkenden manuellen oder apparativen
Entstauung moglichst lange gehalten werden.

Eine Reduktion des krankhaft vermehrten Fettgewebes ist damit jedoch nicht mdglich. Hierzu wird das
operative Verfahren der Liposuktion in Tumeszenz-Lokalanasthesie (TLA), d.h. in Form der "wet technique"
mit vibrierenden stumpfen Mikrosonden eingesetzt (Klein, Sattler et al. 1997, Sattler 2002, Rapprich et al.,
Cornely, Schmeller et al. 2007). Bei der Liposuktion des Lipddems sind meist deutlich groRere Fettmengen
zu entfernen als bei kosmetischen Operationen (Schmeller et al. 2008). Im Gegensatz zu friiheren Verfahren
in Vollinarkose mit "dry technique" konnten dabei klinisch relevante Schaden an den Lymphgefafien bislang
nicht nachgewiesen werden (Frick et al., Hoffmann et al., Schmeller et al. 2006, Stutz et al.).

Klinische Untersuchungen nach bis zu 8 Jahren ergaben bei allen Patientinnen (n= 19) eine deutliche
Verbesserung des Befundes in Bezug auf KSrperform und Beschwerden; in keinem Fall war es zu einer
Verschlimmerung der Odeme gekommen (Rapprich et al.).

Dies bestétigen auch Erfahrungen einer Studie (n=75) iber einen Zeitraum bis zu 4 2 Jahren nach der
letzten Liposuktion. Dabei gaben 25 Prozent der Befragten an, keine weitere konservative Therapie mehr zu
bendtigen. Bei 41 Prozent war diese zwar noch weiterhin nétig, aber in deutlich eingeschranktem MaRe. 23
Prozent der Operierten beschrieben - bei weitgehender Beibehaltung von Lymphdrainagen und Kompression
- eine ausgepragte Verbesserung ihrer Lebensqualitat (Schmeller et al. 2007).
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