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Ein Lymphoddem entsteht
bel einem gestorten
Gleichgewicht zwischen:

= Flussigkeitsaustritt aus
den Blutkapillaren ins
Interstitium und

= FlUssigkeitsabtransport
Uber die Kapillaren des
Blutgefaldsytems und
Lymphgefal3systems



Definition Lymphoddem

S2k Leitlinie AWMF 05/17:

Das Lymphddem ist eine chronische, entziindliche

Erkrankung des Interstitiums als Folge von primarer
oder sekundarer Schadigung des Lymphdrainage-
systems mit konsekutiver Vermehrung und Ver-
anderung der interstitiellen Gewebsflussigkeit und
daraus resultierender Alteration des Gewebes.



Formen des Lymphodems

* Primares Lymphodem (angeboren, 33%):
—Herediditar (1-3%)
—Sporadisch (97-99%)

e Sekundares Lymphodem (erworben durch
aulere Faktoren, 66%)



Primares Lymphoddem

* Genetisch bedingte Entwicklungsstérung der
Lymphbahnen und/oder Lymphknoten

* Genetischer Defekt familiar vererbt (hereditar,

1-3%) oder durch Spontanmutation wahrend der
Embryonalentwicklung (97-99%)

* Haufig Mutationen im Gen fur den Wachstums-
faktor VEGFR-3 (Lymphangioneogenese) oder fir
den Transkriptionsfaktor FOXC2



Primares Lymphodem - Daten

Manifestation kongenital, in Jugend (z.B.
Pubertat, Graviditat, L. praecox <35J)
oder spater (L.tardum >35 J) moglich

Haufigkeit 0.05%, ca. 40.000
Inzidenz 1:6000 Geburten

Gesch
Vertel

echt m:w=1:4,5
ung haufig Extremitaten (Beine)



Hereditares Lymphodem

* Typ | Nonne Milroy (kongenital)

Manifestation bereits bei Geburt, meist untere
Extremitaten

* Typ Il Meige (praecox)

Manifestation wahrend Pubertat, meist untere
Extremitaten

* Lymphddem-Distichiasis-Syndrom

Manifestation meist spate Kindheit, Doppel-
reihe von Wimpern



Primares Lymphodem - Ursache

Lymphgefalde
Aplasie / Atresie
Hypoplasie

Hyperplasie / Dysplasie
Lymphknoten
Lymphknotenfibrose
Lymphknotenagenesie



Primares Lymphodem

* Genetische Pradisposition (aktuell 9 Gene)

* Uber Keimbahn vererbt (hereditar, familiar
gehauft) oder sporadisch auftretende Gen-
mutation moglich

 Manifestation fetal, perinatal oder auch erst
spater moglich



Primares Lymphodem

* Bestandteil komplexer Fehlbildungen (Klippel
Trenaunay Syndrom, Turner Syndrom,
Lymphddem Distichiasis Syndrom)

e OMIM (Online Mendelian Inheritance in Men)
Datenbank



Sekundares Lymphodem - Daten

e Manifestation durch aulSere Ursache zu
jedem Lebensalter moglich

e Haufigkeit
* |nzidenz

* Geschlecht
* Verteilung

0,2 -2%, um 1.500.000
abhangig von Noxe
geschlechtsunabhangig

Ort der Schadigung, am em-
pfindlichsten Leistenregion



Sekundares Lymphodem

Nach Operationen
Nach Bestrahlungen
Nach Traumen
Nach Entzindungen

Nach Infektionen

Chronisch vendse Insuffizienz St. lI-11I
Tumorerkrankung (malignes Lymphoddem)
Filariasis (weltweit haufigste Ursache)
Artifiziell (Selbstschadigung)



Postoperatives Lymphodem

Lymphknotenexstirpation (Leiste, Axilla, Hals)
Lymphddem nach LK-Exstirpation Leiste>Axilla
Gefalloperationen (arteriell, vends)
Venenentnahme fir Herzbypass (ACVB)
Knie-TEP

Eingriffe im Beckenbereich (Prostata, Blase,
weibliche Geschlechtsorgane)



Postoperatives Lymphodem

Rotter Halstedt / Radiatio 50%
Mod. Radikal Mastektomie mit
Axillarevision (>10 LK) Arm 25%
Rumpf 75%
Axillare Sentineltechnik 3-5%
Pelvine Lymphadenektomie (>10LK) 10%
_eistenlymphknotendissektion 50-75%
_eiste Sentineltechnik 5-10%




Lymphodem - Adipositas

* induzierender und aggravierender Faktor

* in Industrienationen inzwischen haufigste
Ursache flur sekundares Lymphodem v.a.
der unteren Extremitaten

* Ursache in mechanischer Behinderung des
Lymphtransportes durch Fettmassen



Stadieneinteilung des Lymphodems

e Stadium O

Zufallsbefund, keine Schwellung, pathologisches Lymphszintigramm

e Stadium |

Odem von weicher Konsistenz, auf Hochlagern und iiber Nacht
deutlich rucklaufig

e Stadium I

nur wenig eindriickbares, festes Odem mit Gewebsverdnderungen,
Hochlagern ohne Wirkung, tUber Nacht keine Besserung

* Stadium Il

harte Schwellung, verunstaltend bis immobilisiernd, Hautverande-
rungen (Pachydermie, Papillomatose)




Odem Odem Odem

normal Odem
eiweifreich eiweifBreich eiweiBreich eiweiBreich
- + +
Gewebe durchtrinkt Volumen erhoht Volumen erhoht Volumen erhoht
+ +
Volumen unverindert Fibrose Fibrosklerose
+ +
Beginn erhebliche
Hautverénderungen Hautveranderungen
Latenzstadium Stadium I Stadium 11 Stadium 111

Abb. 3-10)
Phasen der Lymphodementwicklung am Beispiel des Unterschenkels. Volumenzunah-

e vorwiegend auf den epifaszialen Raum beschrinkt. Die grobe Punktierung mar-
Liort die vermehrte Proteinanreicherung, die strichformigen Strukturen die Fibrose.
ler subfasziale Raum ist an der Volumeninderung weitgehend unbeteiligt.




Lymphodem - Verlauf

* Das Lymphddem ist ohne Therapie eine
chronisch progrediente Erkrankung, die
Stadien werden kontinuierlich durchschritten
und der Schweregrad der Erkrankung schreitet
weiter fort, was zu einer deutlich reduzierten
Lebensqualitat fihrt und mit einem hohen
Risiko fur Komplikationen behaftet ist.

e Ziel der Therapie muss deshalb sein, eine
Chronifizierung und Progredienz zu verhindern



Lebensqualitat bei Lymphodem

Reduktion der Lebensqualitat durch:
- Schwellung bis zur Deformierung
- Rezidivierende Infektionen (Erysipel)

- Eingeschrankte Beweglichkeit, Schwache,
Steifigkeit der betroffenen Extremitat

- Psychisch (Angst, Depression)



Erysipel

aus volligem Wohlbefinden akut einsetzendes
schweres Krankheitsgefihl mit hohem Fieber,
teilweise auch Ubelkeit und Erbrechen

Erreger beta-hamolysierende Streptokokken

Eintrittspforte ins Gewebe i.d.R. kleine Ver-
letzungen (auch Interdigitalmykose)

erhohtes Rezidivrisiko



Angiosarkom
(Stewart-Treves-Syndrom)

 Maligner Tumor aus dem
LymphgefalRgewebe bei
lange bestehendem
Lymphodem

* Hoch maligne

* Extrem selten

Malignes Lymphodem

 Sekundares Lymphddem
verursacht durch einen
bosartigen Tumor in einem
anderen Organ

 Abhangig vom Organ
* Nicht selten



Lymphodem

Proteinreiches interstitielles Odem
Chronische Entziindung
Gewebeproliferation
Ohne Therapie Progredienz



Lymphodem

Primarpravention bei gefahrdeten Personen v.a.
durch Aufklarung tber die Art und Frihsymptome
der Erkrankung sowie Erteilen von Verhaltens-
regeln zur Lebensfihrung.

Sekundarpravention durch konsequente Therapie



Lymphodem

Eine nachhaltige Befundbesserung ist abhangig
von der Behandlungskette

* Arzt
* Lymphtherapeut
* Sanitatshaus
* Patient



