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Mikrozirkulation

,.Schnittstelle zwischen Blut und Gewebe
(Austausch von Stoffwechselprodukten)

Diffusion | ‘
100% Ultrafiltration
}.

Ca 20Liter/die werden Uber Kapillaren ultrafiltriert=

Bruttofiltrat REABSORPTION

- Osmose
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Stotfwechselaustausch im Gewebe



PHYSIOLOGIE
Transportkapazitiat des LymphgefaRsystmes

Normalbefund:
Gesundes LymphgefalRsystem

(1) 3e31zedEy1I0dS Ul

L L Funktionelle Reserve = Sicherheitsventilfunktion des LymphgefaRsystems
10% Wichtige Odemprodektive Funktion
A
Zunahme der Gewebsfliissigkeit ODEM (eiweiRarm)
L L H
Beinddem
. .. (z.B.:CVI)
Hochvolumeninsuffizienz
Transportkapazitat (TK) Lymphpflichtige Last (LL)
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PHYSIOLOGIE

Transportkapazitit des LymphgefiRBsystmes
Niedrigvolumen (=meschanische) Insuffizienz

Starke Reduktion I, !
des LymphgefiBsystems \ I
I

_-

(311) 1821ZedRyIOdSURL |

-

ODENM (eiweilreich)

- Lymphbédem

Transportkapazitat (TK) Lymphpflichtige Last (LL)
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Sicherheitsventilinsuffizienz

M TK

Moglicher Zelltot

LL

LZV

Moglicher Zelltot
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Diagnostische Schritte bei Extremitatenschwellung

Schwellung
. ja = ——
Lipodem, Tumor, Odeme beidseits
Hdmatom u.v.a. <+— nein ja. — symetrisch
v

A 4

nein nein
Phlebo-angiologische Verdac"ht auf —_ Odeme internistischer
Untersuchung elnseltlg Lymphodem? beidseits Erkrankungen

© W. Doller



Sichtbare und tasbare

Schwellung

Druckt man mit dem Finger darauf, bleibt eine Delle zuriick

die sich erst langsam wieder fullt.

Ist das Gleichgewicht zwischen Filtration einerseits und
Resorption anderseits gestort, bleibt vermehrt Flussigkeit im
Gewebe. Die Folge ist Wasseransammlung im Interstitium

© W. Doller



Odem — erste Unterschiede

Generalisiert | )

Hypervolamie Normovolamie
einseitig beidseitig
rents bedinat? ¢ || okalisiert
Lymphatisch bedingt? /\
symmetrisch asymmetrisch

© Dr.M.Oberlin, Foldiklinik



generalisierte Odeme

lokalisierte Odeme

Genese und Lokalisation:

hydrostatischer Druck 4

- Salz- und Volumenretention -

| -Herzinsuffizienz, Pericarditis constrictiva,

- Hdmoperikard

-Leberzirrhose (,underfilling" - Vorlast$, RAASt)

-Niereninsuffizienz, Nierenversagen

-hypertone Hyperhydratation
(Salz-wasserertrinken)

~-Cushing-Syndrom, Conn-Syndrom

-SIADH (siehe dort)

- Medis: NSAR, Antihypertensiva,
Diuretika, Laxantien, Kortison!

e |

onkotischer Druck +
- Salz- und Eiweifverlust -

-Glomerulusschaden (Nephritis)

- nephritisches / nephrotisches Syndrom

-Tubulusschaden (Na-Verlust bei GFR¥)

-Leberzirrhose / -versagen

-ilatrogen: hypotone Hyperhydratation

-Polydipsie (psychogen)

-exsudative Enteropathie, Hunger,
Mangelernahrung, Malabsorption

RS —

Lymphodem w
-derb, keine Delle, blasse Haut -

-primdr = angeboren

-sekundar:

infektios: Lymphangitis, Filariose
obstruktiv: Tumoren
traumatisch: Z.n, OP + Radiatio

Phlebédem

-livide Haut mit Defekten ~

-Varikosis

-Phlebitis

-Venenthrombose,
Thrombophilie

Myxddem
-derb, teigig, keine Delle ~

-Hypothyreose:
primar bei Kretinismus
sekundar bei M.Basedow
(Glukosaminoglykane,
prétibial + EOP)

o

Schwanger-

schaftsodem
-untere Extremitaten

Lipodem

-sulzig, keine Delle -

-subkutanes Fett wird
symmetrisch eingelagert
FuBriicken ausgespart

Kapillarpermeabilitat 4

-entziindlich (auch nephritisch,
durch Medikamente)
-metabolisch (Ostrogen wahrend
Graviditat, Hyperglykamie
bei Diabetes mellitus)

Angiododem
-Rétung, Wdrme, Pruritus
= allergisches Odem

= Quincke = Odem

- IgE oder Komplement-
vermittelt

-durch Medikamente
Opiate, Antibiotika,
Kontrastmittel, NSAR,
Dextran, Curare ...

© Dr.M.Oberlin, Foldiklinik




Dermatologie

Plastische Phlebologie
Onkologie

A

interdisziplinar in Diagnose und Therapie

A

v

© W. Doller



Haufigkeit

Erkrankungen mit Odemen einhergehend

eiweiRarme Odeme,
generalisiert oder lokalisierte
symmetrisch oder asymmetrisch

i

Lymphodeme (primar, sekundar)
Lokale, eiweiRRreiche Odemem

{

Multikausale Lymphodeme

© W. Doller



Lymphodem - Comorbiditat

Nach Nierenerkrankungen ; Angiodysplasien und andere
21% Syndrome; 4%

Depressionen ; 6%

Nach gefal3chir. Erkrank. u. Adipositas ; 45%

and.,nicht onkol. Op.; 20%

Arthrosen (Coxarthrosen,
Gonarthrosen) ; 9%

Schilddriisenerkrankungen ;

24% Hypertonie; 33%

Erysipelinfekt ; 20%

Herzerkrankungen ; 22%
Diabetes mellitus : 9% Fettstoffwechselstérungen ;
22%

Lipddemsyndrom ; 24%

© W. Doller




Odem — erste Unterschiede

Generalisiert | )

Hypervolamie Normovolamie

oder

eiweillarm einseitig beidseitig

eiweillreich = —————)

Vends bedingt? _ I—O ka | IS I e rt

Lymphatisch bedingt? /\

symmetrisch asymmetrisch

© Dr.M.Oberlin, Foldiklinik



Das Lymphodem unterscheidet sich wesentlich von
internistischen Erkrankungen
mit Odembildung

,0dem” = Symptom einer Erkrankung
Odembehandlung = nur Symptombehandlung

mit Behandlung der Grundkrankheit
verschwinden die Odeme

© W. Doller



Differentialdiagnose:

Symmetrische Odeme Asymmetrische Odeme

b 2 i {,."7

© W. Doller



Symmetrische Odeme

Cardial: vorfu- Kndchel-betont, weich, epifaszial, -Ursache: Vorlast , Na-Retention
Nephrogen: pratibial betont, weich, epifaszial, -Ursache: Proteinmangel

Hepatogen: pratibial betont, weich, epifaszial, Haut ikterisch, hyperpigmentiert —
Ursache: Proteinmangel (Dysproteinamie)

Depenency Synd FOM: VorfuB- Kndchel-betont, weich, epifaszial, -Ursache:

Immobilitat, fehlende Muskelpumpe, bei Paraplegie fehlende Gefal3- und Warmeregulation

Diabetes mellitus: vorfur- Knéchel-betont, weich, epifaszial, -Ursache: diabetische

Polyneuropathie (autonome GefaRinnervation), diab. Mikroangiopathie (mit
Kapillarpermeabilitatsstorung), forcierte Insulintherapie (NW Na-Retention)

© C.Ure



Differenzialdiagnose:

Symmetrische Odeme
rezidivierend

* ZyinSCh préimenstruelles bdem: Kndchel-betont, weich, epifaszial, Mammae

schmerzhaft, Lutealphase-abhangig.

° Zyklisch idiopathisches ﬁdem: Knochel-betont, weich, epifaszial, circadiane

Gewichtsschwankung >1,4 kg. Ursache (?) capillary leak syndrome mit orthostatischer
Volumenbelastung der distalen Region und Hypovolamie, renaler Perfusionsreduktion,

reversibel in Klinostase. (Streeten-Probe)

© C.Ure



Differenzialdiagnose:

Symmetrische Odeme
Medikamenteninduziert:

Ca-Antagonisten (Felodipin, Amlodipin, -30%)

loulios P; Charalampos M; Efrossini T in: Dermatology online journal VOL:9 (5);p.6/200312/
Weir MR in: The journal of clinical hypertension; VOL: 5 (5); p. 330-5 /2003 Sep-Oct/

Glitazone (Actos, Avandia, -7,5%, in Kombination mit Insulin -15,3%)

Bowlin SJ; Koro CE in Mayo Clinic proceedings; VOL: 79 (4); p. 572, 575;

Mudaliar S; Chang AR; Henry RR: Thiazolidinediones, peripheral edema, and type 2 diabetes in: Endocrine practice : official journal of the American College
of Endocrinology and the American Association of Clinical Endocrinologists; VOL: 9 (5);p.4016/2003 Sep-Oct/

Gemcitabine (Gemzar -20%)

Azzoli CG; Miller VA; Ng KK; Krug LM; Hensley ML; O'Reilly EM; Muller RJ; Kris MG, American journal of clinical oncology : the official publication of the
American Radium Society; VOL: 26 (3); p. 247-51 /200306/

Dopaminagonisten -Pramipexol (Sifrol),
Robinirol (Requip);
GABA-Agonist (Gabapentin);
Hormonpréaparate (Corticoide, Ostro/Gestagene) u.v.a.

© C.Ure



Differenzialdiagnose:

Symmetrische ,,Odeme*

Lipodem:
* Frauen

e Typisches unverhaltnismaliges
Verteilungsmuster:

Hiftkissen, subinguinale mediale Schenkelwtlste, mediale Knie-Fettkissen,
gamaschenartiger supramalleolarer Abschlul3, retromalleolare Fettpolster.

© C.Ure



Lipodem:
Huftkissen, subinguinale mediale Schenkelwulste, mediale
Knie-Fettpolster

© C.Ure



Differenzialdiagnose:
Asymmetrische Odeme

Venos bedingte Odeme

 Tiefe Beinvenenthrombose: akuter Beginn, klinische Trias: 1.subfasciales (pralles) Odem, 2.
Zyanose/Glanzhaut, 3.Wadenkompressionsschmerz.

 Chronische venose Insuffizienz: schleichender Beginn, retromalleolidres Odem (C3), typ.

Hautveranderungen: Corona phlebectatica, Stauungsekzem, Hyperpigmentierung (C4a), evtl.
Dermatoliposklerose, Atrophie blanche (C4b)

. Postthrombotisches Syndrom: schleichender Beginn, retromalleolires und pritibiales und
subfasziales Odem, kein typischer Wadenkompressionsschmerz.

© C.Ure



Phleb6dem mit/ohne Stauungsdermatose,
Hyperpigmentierung und/oder Lipodermatosklerose
(CEAP C4b),

Phlebolymphodynamische Imsuffizienz

© C.Ure



Differenzialdiagnose:
Asymmetrische Odeme

Arteriell bedingte Odeme

Ischamisches Odem: weich, epifaszial am Unterschenkel, Knéchel, FuRriicken, kiihl, trophische
Hautstorungen, PAVK Stad. llI-1V, typ. Schmerzzunahme bei Belastung, Ursache = Orthostase und
Kapillarpermeabilitatsstorung.

Postrekonstruktives Odem: (z.8. nach fem.pop./crur. Bypass) weich, epifaszial, pritibial, potentiell
spontan reversibel nach Monaten, Ursache = prdaoperative Kapillarpermeabilitdatsstérung und iatrogene
Weichteiltraumatisierung.

© C.Ure



Differenzialdiagnose:

Asymmetrische Odeme

Durch andere Ursachen bedingte Odeme:

traumatogen (Himatom, Einblutung)

Inflammation vei Arthritis, Erysipel, Abszess, Phlegmone

artifiziell ( Abschniirung -ungewollt bei orthopadischen Hilfen, -gewollt psychogen,

Rentenbegehren)

rupturierte Bakerzyste (popliteale Synovialzyste)
u.v.m.

© C.Ure



=lwellsarrmes Odern
Hochvolumen (= dynamischer) Insuffizienz
Symptom einer Krankheit

durch Eliminierung der Ursache des
Odems
Spontane Reduktion des Odems

, Persistierende
/ 2 MW Niedrigprotein-Odeme [
AT - zeigen keine Reshtive Entzbndung
Gewebeveridnderungen A .

ODEM

) 7

Sauerstoffmangel

Bei anhaltenden Odem

Mikrozirkulationsstérung

LYMPHE MIKRO-
ZIRKULATION

© W. Doller



Odem — erste Unterschiede

Generalisiert | )

Hypervolamie Normovolamie

oder

eiweillarm einseitig beidseitig

eiweilreich =—— — )

Vends bedingt? _ I—O ka | IS I e rt

Lymphatisch bedingt? /\

symmetrisch asymmetrisch

© Dr.M.Oberlin, Foldiklinik



© Lymphklinik LKH Wolfsberg, Austria

Ohne Therapie verschlimmert
sich das Lymphodem und
kann bis zur Invaliditat
fiihren

Definition Lymphddem:

Das Lymphodem ist eine
entzundliche Erkrankung
des Interstitiums als Folge

einer primaren
(anlagebdingt) oder
sekundaren (erworbenen)
Schadigung des

Lymphdrainagesystems,

und/oder Lymphknoten.

(Lymphology 2013; 46:1-11)

© W. Doller



Lymphodem

..... Das Lymphodem ist eine
chronische Erkrankung, die die
Lebensqualitat der Patientinnen
und deren Teilhabe am privaten,
beruflichen und gesellschaftlichen
Leben mitunter stark einschrankt.

Pravention, Diagnose und
Therapie der Erkrankung erfordern
eine multidisziplinare und
multiprofessionelle
Zusammenarbeit ...

Leitlinienreport
AWMF Leitlinine Reg.Nr.: 053-001

© W. Doller



Warum Therapie des Lymphddems?

Lymphodem- eiwellsreiches Odem

$

Chronische Entziindungsreaktion

Gewebsschadigung beim eiweilreichen Odem

in Form von
I
\ 4
Bindegewebs- Umwandlung von Hautverdickung
Vermehrung Fibroblasten in J/
J Adipozyten —> Hyperkeratose,
Sklerose, Fibrose relvermenrung Papillomatose
lymphostatica
IMMER SELTEN IMMER




Manifestation und Verlauf eines Lymphodems
wird durch 2 Faktoren bestimmt:

»> Grad der Schadigung des
Lymphgefaldsystems
(Einschrankung der Transportkapazitat)

» HOhe der lymphpflichtigen Lasten bei Co-Morbiditat
(Storung der funktionellen Einheit Blutkapillare, Interstitium,
Lymphkapillare)

(Foldi M.)



Epidemiologie Daten
der primaren und sekundaren Lymphodeme

Inzidenz (Neuerkrankungen pro Zeitraum, Prévalenz (Anzahl der Erkrankten in der Population)
g

Inzidenz fur primare Lymphoddeme bei Geburt 1:6000
Pravalenz bei unter 20-jahrigen bei 1:87.000

Bei sekundaren Lymphddemen weltweit massive Unterschiede bei Ursachen und
Haufigkeit!
Inzidenz: In Industriestaaten bei 0,2 - 2% (bei 8Mio — 160.000)

Geschlechtsverteilung beim Lymphddem m:w = 1:4,5

© C.Ure



Haufigkeit von Lymphddemen

OArmlymphédeme
OPrimare Lymphoédeme

OBeinlymphdédeme
OSekundare Lymphodeme

OAndere (Kopf, Genitale)

Il SIYMPROOEMENT




ICD10 Kodierung des Lymphodems neu nach DIMDI

(Deutsches Institut fir Medizinische Dokumentation und Information): ab Jdnner 2017

Lymphodem
primar sekundar
hereditar sonstiges nach (part.) nach sonstigen
Mastektomie med. MaRnahmen

Q82.0- 189.0- 197.2- 197.8-




AWMF online Leitlinien

Das Portal der wissenschaftlichen Medizin

Diagnostik und Therapie der Lymphddeme Klassifiaktion: S2k

AG 2: Basisdiagnostik

1. Welche Untersuchungen sind die Sdulen der Basisdiagnosik und was beinhalten sie?

Die Sdulen der Basisdiagnostik sind Anamnese, Inspektion, und Palpation
und sollten in dieser Reihenfolge durchgefiihrt werden. Die Anwendung der
Chekliste zur Basisdiagnostik wird emphohlen.

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html



Diagnose des Lymphodems :

Klinisch

Anamnese
Inspektion
Palpation

Funktionsdiagnostik

Apparative Diagnostik

© W. Doller



Anhang: Checkliste Basisdiagnostik (Anamnese — Inspektion —

Palpation und Bewertung)

1) Checkliste Anamnese

1) Allgemeine Anamnese

* Familienanamnese
* Sind in der Familie Lymphddeme bekannt?

e Gibt es in der Familie chronische Extremitdten6deme?

» BMI (KérpergroRe/Gewicht)
e WHR (waist-to-hip ratio)
e  Gewichtszunahme (24)

e operative Eingriffe (gefdaBchirurgisch, onkologisch, orthopddisch, u.a.)

e Vorerkrankungen
* Stoffwechsel
e Hormonelle Stérungen
* Niere
e Leber

e Kardiale Erkrankungen
e Erkrankungen der Venen und Arterien

e Abgelaufene entziindliche Prozesse
e Erysipel
e Erythem

e Zecken- und andere Insektenbisse

* Auslandsaufenthalte in den letzten Monaten bis Jahren? Tropenaufenthalt?

* Onkologische Anamnese
e Betroffenes Organ
e  TNM —Klassifizierung
e Histologie
* Tumorspezifische Therapie

« Verlauf (Rezidive)

* |Immobilisation
¢ Gab es Zeiten von Immobilisation aufgrund von z.B. orthopadischen oder
neurologischen Erkrankungen?
*» Spezielle Fragen zur vegetativen Anamnese

*  Gewichtsschwankungen im Tages- oder Monatsverlauf ( = zyklische
Gewichtszunahmen)
*  BMI (KorpergroBe/Gewicht) und WHR (waist-to-hip ratio) (=dysproportionale
Fettverteilung?)
* Bezug zum Menstruationszyklus
* Unfélle
*  Weichteilverletzungen

¢ Frakturen mit operativen Eingriffen

* Medikamenteneinnahmen
* Diuretika
* Chemotherapien
* Neurotope Medikamente: (z.B.: Dopaminagonisten; GABA — Agonisten
* Hormonpriparate (Corticoide, Ostro-/Gestagene, rGH)
¢ (Ca-Antagonisten

¢ Glitazone (evtl. in Kombination mit Insulin)

* Und weitere (laut Literaturliste(1s))



1) spezielle Odemanamnese

Patient-reported Outcomes (Patientenrelevante Outcomes) Symptome bei Lymphodem
(iberhaupt nicht /wenig/maRig/sehr)*

e Schwellung

e Schmerzen

* Funktionseinschrankung / Beweglichkeit

e Spannungsgefihl

e Schweregefiihl

* Enge von Kleidung , Schuhen und Schmuck
e Hautveranderungen

* Eine Erhebung kann auch durch validierte Fragebogen erfolgen z.B. bei Patientinnen
mit Mammakarzinom Lebensqualitdtsfragebogen der EORTC-BR 23 (Brustmodul 23);
in 81 Sprachen zu Symptomen des Lymphédem in Arm und Brust;
www.eortc.be/qol/downloads/QLQC30/select.asp

Zeitlicher Verlauf der Odementstehung

Beginn des Odems
Beidseitiger Beginn des Odems?
* Wenn ja, symmetrisch oder asymmetrisch?
Dauer des reversiblen Stadiums
Besteht Progredienz (langsam oder rapid)
Seit wann besteht die Progredienz
Auslosender Faktor / Ereignis
Triggerfaktoren (Hitze, Orthostase)
Handelt es sich um ein generalisiertes, peripheres oder ein zentrales Odem?
Erstlokalisation des peripheren Odems (distal oder zentral)
Ausbreitungsrichtung (zentripetal, zentrifugal)
Hamatomneigung
Haufigkeit von Erysipelen
Lymphorrhoe
Lymphzysten
Ulcera
Lymphologische Vorbehandlungen

Lymphologische Kompressionsbestrumpfung

2) Checkliste Inspektion

¢ Ein- oder Beidseitigkeit der Schwellung
¢ Symmetrie oder Asymmetrie der Schwellung
¢ Ldngendifferenz der Extremitaten (Hemihypertrophie?)

¢ Lokalisation der Schwellung
e symmetrische stammbezogene Schwellungen
o Schulter, Nacken, Brust mit Schmerzen (Mb. Dercum)
» Schulter, Nacken, Brust ohne Schmerzen (Madelung)
¢ asymmetrische stammbezogene Schwellungen:

¢ Lipohypertrophie

*  Asymmetrische nicht stammbezogene Schwellungen: (Lokalisation einzeichnen)
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Hautbefund

Farbe

Trophische Hautstérungen, Behaarung

Ulcera

Pigmentierung (bei Kindern Pigmentverschiebungen, Naevus flammeus)
Narben

Papillomatosis cutis lymphostatica

Erythem (Erysipel, Erythrodermie, Dermatosen, Dermatitis)
Hyperkeratose

Ektatische HautlymphgefaRe

Lymphzysten

Lympbhfisteln

Vergroberte Hauttextur

Auf Pilzbefall hinweisende Hautveranderungen

vertiefte nattirliche Hautfalten

Kastenform der Zehen

Syndaktylie

Vendser Befund (Varizen, Phlebitiszeichen, Corona phlebectatica, Blow-Out-
Phanomen)

3) Checkliste Palpation

Lymphknoten

= vergroRert

e weich
e prall
e derb

e verbacken
« verschieblich

e druckdolent

Arterieller GefaRstatus
e Pulse palpierbar
e Frequenz

e Rhythmik

Venoser GefdaRstatus
* Venenfullung, Varizen, Corona phlebectatica, Blow-Out-Phdanomen

e Phlebitiszeichen (Druckschmerz, Verhirtung, Uberwarmung, Thromboseverdacht?)

Odemkonsistenz, Dellbarkeit
* teigig weich
e prall elastisch
= derb fibrotisch

e hartinduriert

subfasziales Odem (Wadenkompressionsschmerz)

Ausdriickbare Lymphzysten
Hauttemperatur (palpatorisch im Seitenvergleich)

Hautfaltenabhebbarkeit, Stemmer Zeichen (eventuell Messung der dermalen Faltendicke)

Kneiftest am Oberschenkel (Druck/Kneifschmerzhaftigkeit)

Funktionspriifung Beweglichkeit (range of motion)

e Schulter-Arm-Hand (u.a. Bewegungsumfang, Schiirzengriff, Nackengriff)
¢ Hifte-Knie-FuR
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Diagnostik und Therapie der Lymphddeme Klassifiaktion: S2k

AG 2: Basisdiagnostik

2. Die Bedeutung der drztlichen Erfahrung bei der Basisdiagnostik

Die Techniken der Basisdiagnostik (Anamnese, Inspektion, Palpation)
sollten von jedem Arzt problemlos durchzufiihren sein, die Interpretation
der erhobenen Befunde ist von der lymphologischen Erfahrung des
Untersuchers abhangig.

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html
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Diagnostik und Therapie der Lymphddeme Klassifiaktion: S2k

AG 2: Basisdiagnostik

3. Welche klininische Beurteilung ist durch die Basisidiagnostik moglich

Die Basisdiagnostik (Anamnese, Inspektion, Palpation) sollte eine klinische
Beurteilung hinsichtlich Athiologie, patient reported Qutcoume, Stadium
der Auspragung und Lokalisation des Lymphdédems erméglichen.

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html



1. ANAMNESE

Zeitlicher Verlauf der Odementstehung
Chirurgische Eingriffe

Maligne Erkrankungen

Abgelaufene entzindliche Prozesse
Traumatisierungen,Weichteilverletzungen
Erkrankungen der Venen und Arterien
Schmerzangaben

Erysipele

Begleiterkrankungen
Medikamenteneinnahme

Familiare Belastung

© W. Doller



Anamnese:
Komplikationen

(durch lokale Abwehrschwache)

- hartnéckige I\/kaosen: 3 fach erhohte Pravalenz

- Erysipel: (Streptokokken) bei anamnestisch rezidivierendem Erysipel
— nahezu pathognomonisch fiir Lymphoédem!

© W. Doller



Anamnese:

Verteilung
e asymmetrisch: typisch fur Lymphodem !

 symmetrisch: vermutlich systemische Ursache ! z.B.:
kardiogen
nephrogen
hepatogen
medikamentds
metabolisch

© W. Doller



Anamnese:
Symptomatik

e schmerzlos: typisch fur benign

* schmerzhaft: dringend malignitatssuspekt

© W. Doller



Klinische Untersuchung
Diagnostik & Stadieneinteilung

Untersuchung (

nur nach Entkleidung

bis zur Unterwasche \\V ‘ /j
' \


http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/b/bb/Gisele_Bundchen4.jpg

2. Inspektion

Allgemeinzustand: Hautbild, Mobilitat

Ausbreitung: Beim
Extremitatenlymphddem einseitig,
wenn beiseitig dann asymetrisch

Hautfarbe: normal (Stadium | und I)
Hautfalten: Vertieft

Handrucken, Fulsriicken mitbetroffen
Narben

Gelenksdeformitaten

© W. Doller



3. Palpation

Haut verdickt (Pachydermie)
Stemmer’sche Hautfaltenzeichen
Dellentest =9 Stadieneinteilung moglich
Periphere Pulse tasbar?

© W. Doller



Stemmer’sche
Hautfaltenzeichen

Definition:
Verdickte, schwer oder nicht mehr abzuhebende Hautfalte am
»Zehen bzw. Fingerriicken® (vor allem 2.+3. Finger /Zehe)
,Positiver Stemmer”
Lymphostase= Zeichen des Lymphddems

Stadium |

Hautfalte ist verbreitert,
kann noch hochgehoben werden

Stadium |l
Hautfalte nicht mehr hoch hebbar
Stadium lll

Hyperkeratosen

© Lymphklinik LKH Wolfsberg, Austria

© W. Doller



BASISDIAGNOSTIK

(Anamnese, Inspektion, Palpation)

Anamnese :
Beginn:
auslosende Ursache erhebbar ?

/ \

Ja nein
Verdacht auf

sekunddres primdres
Lymphodem

© W. Doller



BASISDIAGNOSTIK

(Anamnese, Inspektion, Palpation)

Anamnese :
Beginn:
auslosende Ursache erhebbar ?

/ \

Ja nein
Verdacht auf

sekunddres primdres
Lymphodem

© W. Doller



(Anamnese)
Verdacht auf primdres Lymphoédem

* Hereditares Lymphodem (10%)
(positive Familienanamnese)

congenital (Typ Nonne-Milroy)
nicht-congenital (Typ Meige)

e Sporadisches Lymphodem (90%)
(negative Familienanamnese)

Lymphodema praecox (<35a)
Lymphodema tardum (>35a)

© W. Doller



OMIM #153100

© Lymphclinic LKH Wolfsberg, Austria

Primares (kongenitales)
Lymphodem Nonne-
Milroy

© Foldi-Klinik Germany

© W. Doller



. .. OMIM: #614031 .
Primadres congenitales Lymhodem der OE und UE

-

© Lymphclinic LKH Wolfsberg, Austria

© Lymphclinic LKH Wolfsberg, Austria

© W. Doller



Primares sporadisches Lymhodem (nicht hereditar)
(Lymphoedema praecox)

© W. Doller



Primdres Lymphodem (Lymphoedema tardum)

CAVE:
Ausschluf einer sekunddren
Ursache unabdingbar!

© W. Doller



Pathologie der lymphatischen, kongenitalen Malformationen:

Agenesie, Aplasie
Anomalie der Lokalisation, der Grof3e und Ausdehnung
Stenosen, Okklusionen
Lymphangiektasien, Lymphzysten

Lymphangiome, Hamangio-Lymphangiome

Jedes primare, kongenitale Lymphddem soll auf
Lymphangiome u/o weitere Gefalimalformationen
untersucht werden !

© W. Doller



LAD| LYMPHANGIODYSPLASIE

LAD Il LYMPHADENODYSPLASIE

Avalvulie
Dysvalvulie
Lymphangioektasie
Hypoplasie
Hyperplasie
Regionale Hypoplasie
Regionale Hyperplasie
Aplasie des
intialen Lymphgefallsystems
Angioneurose
Lymphangioleiomyomatose
Lymphangiom
Lymphangiomatose

Lymphknoten- Fibrose
(globale, zentrale, marginale)
Intranodale Angiomatose
Intranodale Lipomatose
Lymphknoten- Hypoplasie
Lymphknoten- Hyperplasie
Regionale Lymphknotenagenesie
Intranodales angiomatoides
Hamartom

LAD | + LAD Il = LAAD

nach C.M. Papendieck




Prirmzres Lyrnonocern

+/-

144 Symdrome

(LAD I, LAD II, LAAD)

© W. Doller



The classification and diagnostic algorithm for primary lymphatic dysplasia: an update from 2010 to
include molecular findings

Clinical Genetics

Volume 84, Issue 4, pages 303-314, 27 JUN 2013 DOI: 1

Start here sl  syndromic

Unknown syndrome |

| Proteus AKT1 |"_ Known syndrome
=B, N d T ar
CLOVE/fibroadipase £-g- Toonan and Tume
hyperplasia b
ART/PIKZ/mTOR pathway - Multisegrmental
Systemic/visceral Some lymphatic dysplasia
involvement pre- or Ves segments with systemic
En{EG e post-natal anset involvement (MLDSI)
Parkes-Weber
RASAL " Generalised lymphatic
m All dysplasia (GLD}/
Combined vascular segments Hennekam Syndrome
malfarmation Disturbed growth/ Consider CCBE1L
Yes cutaneous manifestations/
| Lymphangioma |1— vascular anomalias
Lymphangiomatosis/
Late onset
SR m {=1yr) Lymphoedema
distichiasis
| WILD syndrome |<— | FONC?
Congenital | Distichiasis |—| Yes
Congenital {onset<lyr)
multisegmental Meige
oedema m Consider G/C2
without systemic Multiple segments
involvement Lower : —
limbs anly | Bilat |5  Meige-like
Congenital
unisegmental Late onset
oedema Unilat unilateral leg
No lymphoedema
Milroy disease
FLT4 (VEGFR3) Lower Late onset
Milray-like limb || unisegmental
Cnr's::-g:g}fl L lymphoedema
e 4-limb Lower N Late onset
) +/- genital
Lower limb + Lower limb | | Consider G/AC2, Conslder multisegmental
genital oedema + genitalia Turner GATAZ lymphoedems

http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.12173/tull#cge12173-tig-0001



http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.2013.84.issue-4/issuetoc
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.12173/full
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.12173/full
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.12173/full
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.12173/full
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.12173/full
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cge.12173/full

BASISDIAGNOSTIK

(Anamnese, Inspektion, Palpation)

Anamnese :
Beginn:
auslosende Ursache erhebbar ?

/ \

Ja nein
Verdacht auf

sekunddres primdres
Lymphodem

© W. Doller



Sekundéares Lymphodem

bei onkolgischer Anamnese

/\,

sekundar malignes

Symptom

der Progression

einer

Krebserkrankung
besonders einem

lokoregionaren Rezidiv

Onkologische Therapie

sekundar benignes

Chronische Erkrankung
als Folge einer

(onkologischen) Therapie,
oder anderer Erkrankungen

Entstauungstherapie (KPE)

© W. Doller



Sekundares Lymphodem: Differential-Diagnose

Merkmale

Beginn

benignes

meist schleichend

malignes
oft akut

Progression

schleichend, ewvtl.
intermittierend

rapid

Hautfarbe meist unverandert glanzend, evtl. Zyanose
Kalt (Ausnahme:
Hauttemperatur Oft etwas erhoht Lymphangiosis

carcinomatosa)

Kollateralvenen

Parese,
Paralyse

keine

nie (Ausnahme:
Plexopathie)

oft

maoglich

Schmerzen

keine

oft (unertraglich)

W. Doller©



Haufigkeit eines Lymphddems nach Krebserkrankung (ca 10%)

Tob. 4 Inzidenzdaten (%) fiir ein Lymphddem

Tumor Tumor-Inzidenz pro 100 000 (cltersstandardisiert) (28) relotive Lymphodem- [ Lymphodpm-Inzidenz (postulierte Fille pro Johr)
A wo s fua | wer | e A BRD | EU-1S | USA | Wel

Ovar 12,9 12,0 11,1 10,6 66 50,0 445 4286 17708 11246 102250
Melgnom 11,4 8,2 79 14,5 2,7 446 571 4466 19066 24022 71439
Mamma 70,5 798 78,2 101,1 374 23,97 111 13349 57204 50336 275966
Vulvo - - - - - 19,0 - - - - -
Prostato 74 60,5 52,9 124,8 253 17,8 837 7900 31790 42708 120866
Penis - - - - - 15,7 . - - -
Cevixuteri | 10,9 10,8 9,1 17 16,2 13,5 82 828 3216 1777 66588
Homblose | 12,8 15,0 13,1 144 59 10,0 192 2538 9792 6381 35656
Hoden 8,8 12 59 55 1,5 7,0 28 283 821 581 3403
Corpus uteri | 12,1 14,0 12,0 228 6,5 50 47 518 2111 2396 9939
Niere 9,1 8,6 13 9,0 35 10 13 129 477 367 2085
Summe (3326 ) | 34297 | 142185 | 139814 | 688192
EU-15: Belgien, Danemark, Deutschiond, Finnland, Fronkreich, Griechenland, GroBbritannien, Irfand, talien, Luxemburg, Niederonde, Osterreich, Portugal, S ~Spanien

Neuhiittler S ,Kréll A, Brenner E. Atiologie sekunddrer Lymphdeme onkologischer Genese, Literaturreview, Phlebologie3/2006; 117-126

ca 3300 neue sekundidre Lymphoédeme/Jahr nach Krebserkrankungen



(11

malignes Lymphddem

posttraumatisches
sekundédres Lymphddem

angeborenes Ringband

Haar-Tourniquet-Syndrom

Lymphodem
Lymphodem
Lymphoédem
Lymphtdem
Lymphoédem
geochemisches
Lymphédem
Lymphoédem
e Lymphoddem

artifizielles Lymphoddem

e Lymphddem nach
Krebsbehandlung

e Lymphddem nach Venen-
entnahme zum aorto-
koronaren Bypass

e postischamisches/post-
rekonstruktives
Lymphddem

e Lymph&édem durch
unndtige Lymphonod-
ektomie

* Lymphodem nach Lipek-
tomie/Liposuktion

e Lymph&dem nach Varizen-
operation

Lipolymphddem

phlebo-lymphostatisches
Odem

Lymphddem bei Hypo-
thyreose

Lymphédem
Lymphddem
Lymphdédem

Lymph&édem am diabe-
tischen Fuf3

ortliches Lymphdédem

Blockade durch
bosartige Geschwulst

Trauma

Abschniirung durch Nabel-
schnur/amniotisches Band

Abschnirung durch Haare

Lymphangitiden
Bakterien

Viren

Pilze

L3ause

Parasiten (Filaria)
Silikate

000 00

e Cantharidin
» rheumatischer Formenkreis

Selbstverstimmelung

arztliche Eingriffe
= indiziert, korrekt
durchgefiihrt

« Behandlungsfehler

Lipodem
cvi

Hypothyreose

Retroperitonealfibrose
Amyloidose
Fettschiirze

Diabetes

Narbe

-+
falls nur die Lymphgefaie
(Lymphknoten) blockiert sind

+

+
falls auch die Venen
blockiert sind

+
Venenthrombose

<+
auch vendser Stau

+

+

+

+
z.B. Beinvenenthrom-
bose als Komplikation

SN

s

Lympnocdeme
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Ziel ist, die Ursache und die Auspragung
des Krankheitsbildes festzutellen sowie
das Lymphodem von anderen mit
Odemen einhergehenden Erklrankungen
abzugrenzen

AWMEF S2k Leitlinie Reg.Nr.: 053-001
,Diagnostik & Therapie der Lymphddeme“ 5/2017

© W. Doller



Stadieneinteillung des Lymphddems nach FOLDI
nach Auspragung

Klassifikation der

Stadium: Charakteristische Befunde

Auspragung:

Latenzstadium
Kein klinish apparentes

Stadlym 0 Lymphdem,
Subklnls.ches aber zT. pathologisches
Stadium Lymphszintigramm
Stadium |

Odem von weicher Konsistenz.
(Spontan reversibles | Hochlagern reduziert die
Stadium) Schwellung

Stadium Il

(nicht spontan
reversibel)

Odem mit sekundaren
Gewebsveranderungen;
Hochlagrn beseitigt die
Schwellung nicht

Deformierende, harte
Stadium Il Schwellung, z.T. lobare Form;
z.T. mit typischen
Hautveramderungen

© W. Doller



Diagnose des Lymphodems :

3 wichtige Symptome
des Lymphodems :

« Asymmetrie

* Fibrosierung
(vertiefte naturliche Hautfalten)

« Stemmer’sches Zeichen: pos

Stemmer’sches Zeichen

© W. Doller
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Diagnostik und Therapie der Lymphodeme

Klassifiaktion: S2k

AG 2: Basisdiagnostik

4. Wann bietet die Basisdiagnostik ausreichend Sicherheit, um eine klinische
Beurteilung des Lymphddems zu erméglichen und eine Therapie einzuleiten?

Die Basisdiagnostik bietet ausreichend Sicherheit fiir die Diagnosestellung,
wenn keine relevanten Komorbiditaten vorliegen und sich das Lymphédem
in einem fortgeschrittenen Stadium (ab Stadium Il) befindet.

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html
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Prinzipiell ist die
Diagnose des Lymphodems

klinisch moglich!
(Basisdiagnose: Anamnese, Inspektion, Palpation)

Ausnahme:
Lymphddem im Frihstadium (Stadium 0O-1)
Bel Lymphodem und Komorbiditat

Weiterfihrende Diagnostik
Apparative lymphologische Diaghose

© W. Doller
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Diagnostik und Therapie der Lymphodeme Klassifiaktion: S2k

AG 3: WeiterfUhrende Diagnostik

1. Was ist unter weiterfiihrender Diagnostik zu verstehen?

Unter weiterfliihrender Diagnostik versteht man Funktionsdiagnostik,
morphologische bildgebende Verfahren, spezielle Labordiagnostik
sowie genetische Diagnostik.

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html



AWMF l}I1|1I"1L‘ Leitlinien

Das Portal der w Il on Medizin

_‘\ %
e

Diagnostik und Therapie der Lymphddeme Klassifiaktion: S2k

AG 3: WeiterfUhrende Diagnostik

2. Unter welchen Voraussetzungen sollte sich an die Basisdiagnostik eine
weitere Diagnostik anschliefSen?

Wenn durch die Basisdiagnostik keine eindeutige Diagnose gestellt werden
kann, sollte eine Klarung mit weiterfiihrenden diagnostischen Verfahren
angestrebt werden.

Weiterfiihrende Diagnostik wird eingesetzt, um ein Odem zu verifizieren
und/oder eine morphologische oder funktionelle Storung des
Lymphtransportsystems als Ursache eines Odems nachzuweisen oder
auszuschlieRen, aullerdem zur Planung von Operationen und zur
Therapiekontrolle.

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html
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Diagnostik und Therapie der Lymphodeme Klassifiaktion: S2k

AG 3: WeiterfUhrende Diagnostik

3. Welche Fragestellungen kbnnen weitere Indikationen fiir eine erweiterte
Diagnostik darstellen?

1. Verdacht auf subklinisches Lymphédem (Stadium 0/ Latenzstadium) /

Lymphddem Stadium 1 (primar und sekundar)

2. Differenzierung multifaktorieller Odeme oder bei Odemen mit fehlenden
lymphédemtypischen Symptomen / Befunden

3. Planung operativer Eingriffe

4. Therapie-/Verlaufskontrolle

5. Verdacht auf thorakale oder abdominelle Beteiligung

6. Gutachterliche Fragestellungen

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html
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Diagnostik und Therapie der Lymphodeme Klassifiaktion: S2k

AG 3: WeiterfUhrende Diagnostik

4. Welche Fragen kénnen mit der weiterfiihrenden Diagnostik nicht gekldrt
werden?

Funktionsstérungen des Lymphtransportsystems als potentielle Ursache
eines Odems des Kopfes oder Halses und des Kérperstammes
Funktionsstérungen der Extremitaten bei paretischen oder nicht
ausreichend kooperationsfahigen Patienten

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html
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[Das Portal der wissen iftlichen Medizin

Diagnostik und Therapie der Lymphodeme Klassifiaktion: S2k

AG 3: WeiterfUhrende Diagnostik

4. Welche Fragen kénnen mit der weiterfiihrenden Diagnostik nicht gekldrt
werden?

Funktionsstérungen des Lymphtransportsystems als potentielle Ursache
eines Odems des Kopfes oder Halses und des Kérperstammes
Funktionsstérungen der Extremitaten bei paretischen oder nicht
ausreichend kooperationsfahigen Patienten

Handlungsempfehlung der Leitlinie

http://www.awmf.org/leitlinien/detail /11/058-001.html
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Diagnostik und Therapie der Lymphodeme

Klassifiaktion: S2k

AG 3: Weiterfihrende Diagnostik

5. Wie kann der diagnostische Nachweis eines Lymph&dems in Abhingigkeit von Methode und

Stadium erbracht werden?

in Abhangigkeit vom Stadium maéglich:

Zum diagnostischen Nachweis eines Lymphddems ist der Einsatz folgender Methoden

2
=
E=
Q
—
]
© Stadium 0/ Stadium 1 Stadium 2 Stadium
%0 Latenzstadium 3
2 Basisdiagnostik (+) +
% Ultraschall +
ey Funktionslymph- + + +
& szintigraphie
3 Indirekte (+) (+) + +
Qo . .
c Lymphangiographie
% Fluoreszenz + + + +
cC Mikrolymphographie
% Indocyaningrin- ? + + +
lymphographie*
Direkte Lymphographie k k k k
Computertomographie + +
Magnetresonanz-
tomographie




Mikrostruktur der kutanen Lymphgefalie

Diagnostik & Stadieneinteilung

Fluoreszenzmikrolymphographie

Epidermis —
Corium “~ T ) ~ Rete
SNNYY WAL V)@, V4" y ‘ lymphokapillare
Q \ . . >
0 ,
—h
d é Prikollektoren
Subcutis « 3 ’
® -
c
] ! Lymphkollektoren
A
]
i - Vas lymphaticum
asce — erfglrar?s
Muskulatur p

Vas lymphaticum
profundum

© W. Doller



* Die Diagnose kann in den meisten Fallen klinisch
(Anamnese, Inspektion, Palpation) gestellt werden

* Erweiterte apparative lymphologische Diagnostik ist mitunter
bei Lymphédem im Frithstadium u/o bei Komorbiditat notwendig

» Apparative Diagnostik ohne klinische Untersuchung kann
irrefUhrend sein!

» Zur Diagnose der Extremitaten-Lymphddeme existiert ein sehr
guter Algorithmus

Take home message

© W. Doller



* Die klinische Odemdiagnostik ist bei kleinen Odemvolumina
nicht ausreichend

* Primadre Lymphddeme werden oftmals spat diagnostiziert
* Lymphddeme im Fruhstadium sind schmerzlos

* Chronische (Lymph-)Odeme gehen oft mit MiRempfindung und
Schmerzen einher

Take home message

© W. Doller



