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AGL1: Definition und Epidemiologie

Jorg Wilting, Rolf Bartkowski, Rudiger Baumeister, Etelka Foldi, Susanna Stoéhr,
Gerson Strubel, Klaus Schrader, Jurg Traber

1. Definition des Lymphddems

Das Lymphddem ist eine chronisch entziindliche Erkrankung des Interstitiums als Folge
einer primaren (anlagebedingten) oder sekundaren (erworbenen) Schadigung des
Lymphdrainagesystems (Tabelle 1), also der initialen Lymphgefalle (Lymphkapillaren,
Lymphsinus), Prakollektoren, Lymphkollektoren, Lymphstamme und/oder Lymphknoten.
Siehe auch: The diagnosis and treatment of peripheral lymphedema: 2013 Consensus
Document of the International Society of Lymphology (Lymphology 2013; 46:1-11). Unter
physiologischen Bedingungen herrscht ein Gleichgewicht zwischen der durch die
BlutgefalRwande hindurch filtrierten (und nicht rickresorbierten) Flussigkeit in das Interstitium
(lymphpflichtige Last) und deren Abtransport aus dem Interstitium (Transportkapazitat des
Lymphdrainagesystems). Ein insuffizient gewordenes Lymphdrainagesystem fuhrt zur
konsekutiven Vermehrung und Veranderung der interstitiellen Gewebsflissigkeit. Im
weiteren Verlauf ist die Erkrankung durch eine Alteration von Geweben gekennzeichnet,
unabhangig von ihrer anatomischen Lokalisation (1). Da jedes Lymphddem per se
krebsverdachtig ist, sei an dieser Stelle der Begriff ,malignes Lymphddem’ besonders
erwahnt. Es ist immer zu bedenken, dass durch Lymphangiosis carcinomatosa (Tumorbefall
der Lymphgefale) und Lymphknotenbefall der Lymphabfluss massiv behindert werden kann.

Tabelle 1: Ursachen primarer und sekundarer Lymphédeme

Priméar Sekundar

Operative Eingriffe
Lymphonodektomie
Radiatio

Aplasie/Atresie
P ) Maligne Prozesse
Hypoplasie ] ]
) i Traumatisch/posttraumatisch (Narben)
Hyperplasie/Dysplasie ,
; Post-/infektios
Lymphknotenfibrose

Adipositas

Fortgeschrittene Stadien der Chronisch
Vendsen Insuffizienz (CVI)

Artifiziell

Lymphknoten-Agenesie

Das primare Lymphddem geht auf eine genetische Pradisposition zuriick. Uber die
Keimbahn vererbte oder sporadisch auftretende Genmutationen, die sich fetal, perinatal,



oder auch erst spater im Alter bemerkbar machen kénnen, liegen hier zugrunde (2). Mehrere
Gene sind bekannt, deren Mutationen zu Lymphédemen flihren kénnen, davon sind 9 Gene
in Tabelle 2 zusammengefasst. Lymphddeme sind haufig auch Bestandteil komplexer,
kongenitaler Syndrome, die mit Riesenwuchs (z.B. von Extremitaten) einher gehen konnen
(3). Traditionell werden/wurden diese Syndrome nach ihren Erstbeschreibern benannt (z. B.
Klippel-Trénaunay-Weber Syndrom, Turner Syndrom). Zunehmend werden aber die
genetischen Grundlagen erforscht. Die Abklarung Gendefekte st
deutschsprachigen Raum maoglich (siehe hierzu: Das Humangenetische Qualitatsnetzwerk;
http://www.hggn.eu/).

einiger im

Tabelle 2: Genetische Ursachen primarer Lymphédeme

OMIM Erkrankung Genlokus [ Gen Molekdl / Mutation [ Referenz
#153100 | Primares 5935.3 FLT4 = [Mutationen der (4)
kongenitales VEGFR- | Tyrosinkinase
Lymphoédem, Nonne- 3 Domane
Milroy
#153400 | Lymphodem- 16q24.3 FOXC2 [Winged-helix- (5) (6)
Distichiasis Transkriptions-
enthalt auch: faktor, Nonsense-
Lymphddem-Ptose, oder Frameshift-
Lymphoédem-Yellow- mutation
nail Syndrom
#615907 | Milroy-ahnlich 16924.3 VEGF-C | Wachstumsfaktor |(7)
#613480 [ Arm- und 1941-42 GJC2 Connexin 47 (8)
Beinlymphddem
#614038 [ Bein- und 3921 GATA2 | Transkriptionsfaktor [ (9)
Genitallymphddem
#607823 [ Hypotrichose- 20913.33 [SOX18 [SRY-typ HMG-Box |(10)
Lymphddem- Transkriptions-
Teleangiektasie faktor, Missense-
mutation
#613611 [ Beinlymphddem und | 1941 PTPN14 [Protein Tyrosin (11)
Atresie der Choanen Phosphatase (non-
receptor-type)
#235510 [ Hennekam Syndrom | 1821 CCBE1 |Sezerniertes (12)
Protein
#152950 [ Mikrocephalie, 10923.33 [KIF11 Motorprotein (13)
Lymphddem und
Chorio-retinopathie
Das sekundadre Lymphodem kann aufgrund verschiedener Erkrankungen oder

Verletzungen und als Folge von Therapien entstehen. Zu den Ursachen zahlen die



Entfernung der axillaren Lymphknoten nach Mammakarzinom (14), aber ebenso die Exzision
der pelvinen, para-aortalen, inguinalen und femoralen Lymphknoten (15, 16) sowie die
,neck-dissection’ (17).

Unbehandelt ist das Lymphddem eine progrediente, chronifizierende Erkrankung mit
konsekutiver Vermehrung und Veranderung der interstitiellen Gewebsflissigkeit und der
extrazellularen Matrix (Grundsubstanz). Dabei ist zu beachten, dass die Lymphe nicht nur
ein Ultrafiltrat des Blutes darstellt, sondern auch Organ- und Gewebe-spezifisch sezernierte
Proteine abtransportiert (18). Im weiteren Verlauf ist die Erkrankung durch trophische
Stérungen von Geweben und Organen gekennzeichnet, einhergehend mit einer Zunahme
von Bindegewebe (Fibrose, Sklerose) und Fettgewebe, sowie Veranderungen in der
Zusammensetzung der extrazellularen Matrix (Kollagen-Typen, Elastin, Glykosaminoglykane
wie z. B. Hyaluronan) (19).

Der gestorte Lymphfluss hat auch eine Stérung der Zirkulation von Leukozyten zur Folge.
(Lymphe enthalt folgende Zellen: T-Lymphozyten 80%, Langerhans-Zellen 6-10%,
Monozyten 2-8%, B-Lymphozyten 1-4%). Lymphodematdses Gewebe beglnstigt akute
Infektionen (z. B. Erysipel, akut-infektidse A-Streptokokken Dermatitis) (20, 21).

Abgrenzung gegen andere Formen des Odems

Odeme (Erweiterungen des Interzellularraums zumeist als Folge der Vermehrung des
interstitiellen Flussigkeitsgehalts) kénnen als Symptom einer Vielzahl von Erkrankungen
auftreten (z. B. kardial, nephrogen, hepatisch, endokrin, medikamentds, infektiés, onkotisch,
etc.), sollten aber nicht mit Lymphédemen (also Odemen, deren Ursache eine Erkrankung
des Lymphgefalsystems ist) verwechselt werden. Dabei ist der Zufluss (Filtration) aus den
BlutgefaRen ins Interstitium erhéht und/oder der Abfluss aus dem Interstitium gestért. Odeme
kénnen generalisiert oder lokal auftreten, schmerzhaft oder schmerzlos sein. Mischformen
mit dem Lymphddem werden beobachtet.

2. Epidemiologie des Lymphddems

Die Inzidenz des primaren Lymphédems bei Geburt betragt (geschatzt) ca. 1:6.000 (22), die
Pravalenz liegt bei den unter 20-Jahrigen bei ca. 1:87.000 (23).

Genaue Zahlen Uber das Auftreten des sekundaren Lymphddems sind schwer zu ermitteln
und die Ursachen sind weltweit sehr verschieden. In Industriestaaten durfte die Inzidenz des
sekundaren Lymphddems bei 0,13-2 % liegen. Die Zahl der Betroffenen ist fur England (ca.
50 Mio. Einwohner) mit 100.000 angegeben worden (24). Frauen sind (vom priméren
Lymphdédem) deutlich haufiger betroffen als Manner; m : w = 1 : 4,5 (24, 25) bis 1 : 6,1 (26).
Die Zahl der Betroffenen steigt mit dem Alter. Die haufigste Ursache fir sekundare
Lymphoédeme ist das Malignom und seine Behandlung. Lymphknotenentfernungen in der
inguinalen Region fihren haufiger zum Lymphddem als solche in der Axillarregion (25). Die



Angaben Uber die Anzahl der Krebspatienten, die ein Lymph&édem erleiden, schwanken stark
(27). Durch verfeinerte Operationstechniken hat sich die Situation in den letzten Jahren aber
offensichtlich gebessert. Die Inzidenz von Lymphddemen 12-24 Monate nach Mamma-
Karzinom liegt nach axillarer Lymphknotenentfernung bei 19,9%; nach Sentinel-Knoten
Biopsie bei 5,6% (28). Fur gynakologische Tumoren wird nach Lymphknotenentfernung eine
Lymphédem-Inzidenz von ca. 20% angegeben (17, 29, 30). Es gibt jedoch auch
Untersuchungen, die nach bestimmten gynakologischen Eingriffen Werte von 47% (31) und
60% ermittelt haben (32). Epidemiologisch bedeutungsvoll ist die Tatsache, dass Adipositas
einen induzierenden und aggravierenden Einfluss auf das Lymphddem besitzt (33, 34).

3. Stadieneinteilung des Lymphédems

Beim Lymphddem unterscheidet man folgende Stadien:

Latenzstadium Kein klinisch apparentes Lymphodem, aber zum Teil

Stadium 0 pathologisches Lymphszintigramm

Subklinisches Stadium

Stadium | Odem von weicher Konsistenz, Hochlagern reduziert die

(spontan reversibel) Schwellung

Stadium Il Odem mit sekundaren Gewebeveranderungen; Hochlagern

(nicht spontan reversibel) | beseitigt die Schwellung nicht

Stadium [l Deformierende harte Schwellung, z.T. lobare Form z.T. mit
typischen Hautveranderungen

4. Pathophysiologie des Lymphddems

Das Lymphddem ist eine Erkrankung, die eine Odembildung im Interstitium bewirkt.
Es gibt zwei wesentliche Mechanismen zur Bildung interstitieller Odeme:
1. Unphysiologisch hoher Zustrom von FlUssigkeit aus den Blutgefalien ins Interstitium,
2. Nicht ausreichender Abstrom interstitieller Flussigkeit Uber die Blut- oder/und
Lymphgefalle.

Traditionell wurde bislang zwischen proteinarmem und proteinreichem Odem unterschieden:
- Proteinarmes Odem

Bleibt die Barrierefunktion der Endothelzellen der BlutgefalRe intakt, entsteht ein
proteinarmes Odem, das vom Untersucher tief mit dem Finger eingedriickt werden kann.
Das proteinarme Odem ist ein Symptom auf der Basis einer zu diagnostizierenden
Grunderkrankung.

- Proteinreiches Odem
1. Ist die Barrierefunktion der Endothelzellen der Blutgefalie defekt, oder



2. liegt ein Lymphddem vor,

so entsteht ein sogenanntes proteinreiches Odem, das in fortgeschrittenen Stadien mit dem
Finger kaum mehr eingedrickt werden kann. Die Grundlage fir den Proteinreichtum ist in
beiden Fallen aber unterschiedlich.

Das Lymphddem ist durch eine typische Abfolge von Veranderungen des Gewebes
gekennzeichnet, die sich hauptsachlich im Interzellularraum (interstitieller Raum) und in den
Zellen, die diesen Raum kontrollieren, abspielen. Ein erhéhter kolloidosmotischer Druck (als
Beleg zunehmender Proteinkonzentration) ist im Interstitium beim primaren Lymphédem im
Tierexperiment gemessen worden (35). Die Interzellularflissigkeit weist dabei organ-
spezifische Unterschiede auf. Welche Molekiile jedoch die nachfolgenden Veranderungen
des Interstitiums regulieren, ist nur in Ansatzen untersucht.

Verédnderungen von Zellen und des Interzellularraums beim Lymphodem
Tritt das Lymphoédem in der Haut auf, so kommt es zu folgenden Veranderungen: Im
Anfangsstadium (Stadium 1) ist eine Vermehrung freier interstitieller Flussigkeit zu
beobachten. In fortgeschrittenen Stadien (Stadien I, Ill) kommt es zu folgenden klinischen
Symptomen:
1. Verdickung von Kutis und Subkutis durch
a. Einlagerung von Fettgewebe
b. Vermehrung des Bindegewebes (Fibrose, Sklerose)
c. Bildung von Lymph- (Chylus-)Zysten und Fisteln
2. Trophische Veranderungen der Epidermis
a. Hyperplasie mit Hyperkeratose
b. Verfarbungen (Hyperpigmentierung)
c. Leichte Papillomatose
d. Verrukése Protuberanzen (Elefantenhaut)
3. Stérungen der lokalen Immunabwehr
a. Anfalligkeit fur Erysipele
b. Anfalligkeit fur Pilzinfektionen
c. Andere
4. Schmerzhafte Veranderungen des muskulo-skeletalen Systems

Verédnderungen des Interzellularraums

Die molekularen Veranderungen des Interzellularraums sind beim Lymphddem nur sehr
unzureichend untersucht. Im Frihstadium zeichnet sich das Gewebe durch erhdhte
Transparenz und verminderte histologische Anfarbbarkeit aus (36), vermutlich auf der
Grundlage einer vermehrten Einlagerung des Wasser-bindenden Hyaluronans (19). In den
Stadien Il und Il ist eine Zunahme von Fasermaterial im Interstitium zu beobachten (36).
Kollagen Typ-I und Typ-lll wurden immunhistologisch nachgewiesen. Die Dicke des Koriums
nimmt damit deutlich zu. Es gibt Bereiche, in denen das Fasermaterial deutlich erkennbar ist,
wahrend in anderen Bereichen amorphe Substanzen (darunter Fibronektin und Albumin —
sonst aber weitgehend ungeklart) vorherrschend sind. Der Durchmesser der Kollagenfasern



steigt auf 40 - 400 nm gegenliber 25 - 200 nm in der normalen Haut und es tritt vermehrt
Jong-spacing’ Kollagen auf, das eine Periodizitat seiner Querstreifung von 80-120 nm (statt
64 nm) aufweist (37). Veranderungen im Bereich der Basalmembranen (Diskontinuitaten)
sind auf elektronenmikroskopischer Ebene nachweisbar. Vom Endothel der Blutgefaflle
haben sich die Basallaminae haufig abgelést. Um die Lymphkapillaren entwickelt sich eine
dichte Matrix, die einer Basallamina ahnelt. Ob es zu einer Veranderung der elastischen
Fasernetze und der Ankerfilamente kommt, ist nicht eindeutig geklart.
Matrixmetalloproteinasen (MMPs), welche die verschiedenen Matrixkomponenten abbauen,
sind immunhistologisch beschrieben worden. lhre Aktivitdt wurde bislang aber nicht
untersucht. Im Bereich der Lymphkollektoren ist neben einer Hyperplasie der Muskulatur
auch eine Vermehrung des Fasergehalts beobachtet worden (36).

Die Veranderungen der extrazellularen Matrix kéonnten durch den Transforming Growth
Factor-p (TGF-B) gesteuert sein, welcher von dendritischen Zellen sezerniert wird. TGF-
konnte dabei in zweifacher Hinsicht wirken: Als Inhibitor der Lymphgefafentwicklung
(Lymphangiogenese) und als Aktivator der Narbenbildung und Fibrosierung (38).

Veranderungen auf zellularer Ebene

Im Anfangsstadium des Lymphédems dirften Verdnderungen der ortsstandigen Zellen
(Praadipozyten, Fibrozyten, residente Makrophagen und Mastzellen) im Vordergrund stehen.
In den Stadien Il und Il ist eine Zunahme der Zellzahl im Gewebe zu beobachten (36).
Typisch ist, neben einer massiven Entwicklung von Fettzellen, eine erhohte Zahl an
Fibroblasten, deren Transdifferenzierung in Myofibroblasten kontrovers diskutiert wird (36,
37). An den Lymphkapillaren liegen Zellen, die als Perizyten interpretiert worden sind (37).

Haufig sind CDG68-positive Makrophagen zu sehen, die offensichtlich Kollagenfasern
phagozytieren. Die Zahl CD34-positiver Zellen ist sehr groll (36). Dieses transmembranare
Glykoprotein ist exprimiert in einer Subpopulation dendritischer Zellen, hamatopoietischen
Vorlauferzellen, Endothelzellen von BlutgefalRen (selten von Lymphgefallen) und Mastzellen.
Die Zahl dendritischer Zellen, die Faktor Xllla-positiv sind, ist deutlich erhoht. Sowohl die
Zahl der eingewanderten als auch der residenten Makrophagen / antigen-prasentierenden
Zellen ist damit erhdht. Dabei proliferieren die residenten Makrophagen in einer Phase, die
als prachronische Phase bezeichnet worden ist. Diese Zellen produzieren ein breites
Spektrum an Zytokinen und Wachstumsfaktoren. Zeichen einer granulomatdsen Entziindung
kénnen nicht gefunden werden (36).

Welche molekularen Faktoren bei Lymphostase die massive Entwicklung des Fettgewebes
steuern ist nicht untersucht. Interaktionen zwischen dem Immunsystem und dem
Fettgewebe, wie sie auch bei Morbus Crohn und HIV beobachtet werden (39), erscheinen
maoglich.

Die Anzahl der LymphgefalRe ist in den verschiedenen Stadien beim Lymphédem bislang
nicht systematisch untersucht worden. Es liegen lediglich tierexperimentelle Untersuchungen



vor, die aber noch aus Zeiten stammen, in denen eine immunhistologische ldentifizierung der
LymphgefalRe noch nicht moéglich war (40). Ob es hier zu der berichteten relativen Volumen-
und Langenzunahme der Lymphkapillaren kommt, bedarf einer Nachuntersuchung. Fir die
Lymphkollektoren finden sich Berichte, wonach diese mit einer Muskelhypertrophie und
Fibrosierung reagieren (41). Es finden sich auch Hinweise auf eine Fibrosierung von
Lymphknoten und afferenter Lymphkollektoren beim fortgeschrittenen Lymphdédem (36).

5. Molekulare Grundlagen des primaren Lymphédems

Das primare Lymphédem macht vermutlich nur ca. 1% aller Lymphédeme aus (42-44), die
absolute Zahl der Falle dirfte damit aber weltweit sehr gro® sein. Fir betroffene Patienten
(mit Kinderwunsch) wird nicht nur die Frage nach dem Erbgang des zugrunde liegenden
Gendefekts von Interesse sein, sondern auch die Frage nach einer spezifischen, kausalen
Therapie. Eine humangenetische Diagnostik und Beratung der Patienten ist aul3erst
wunschenswert. Kausale Therapien kdnnen zurzeit noch nicht angeboten werden, sollten
aber fur die Zukunft nicht prinzipiell ausgeschlossen werden, da bereits heute Faktoren
bekannt sind, welche die Struktur und Funktion der Lymphgefale steuern.

Die genetische Diagnostik (z. B. durch Exom-Sequenzierung) wird diejenigen Gene
umfassen, bei denen Mutationen eindeutig mit der Entstehung von Lymphdédemen in
Zusammenhang gebracht werden konnten. Extrem seltene Mutationen kdnnen dabei
zunéchst aulden vor bleiben, so dass man die Diagnostik nach heutigem Stand auf folgende
9 Gene konzentrieren wird (siehe auch Tabelle 2):

Heretitares Lymphoédem I-A (Nonne-Milroy Lymphédem)

Gen: FLT4 = VEGFR-3; OMIM (Online Mendalian Inheritance in Man) Nr.: 153100. Das FLT4
Gen liegt auf Chromosom 5q35.3 und kodiert den Vascular Endothelial Growth Factor
Receptor-3 (VEGFR-3). Heterozygote Mutationen im VEGFR-3 Gen sind vermutlich fur die
groRte Zahl der primaren Lymphddeme verantwortlich (45). Die Mutationen machen sich
immer dann bemerkbar, wenn sie die Funktion der Tyrosin-Kinase Domane des Rezeptors
beeintrachtigen (4, 8, 46).

Hereditares Lymphdédem I-D

Gen: VEGF-C; OMIM Nr.: 615907. VEGF-C ist der bedeutendste lymphangiogene
Wachstumsfaktor (47). Mutationen, welche die Sekretion und Rezeptor-Affinitat des Faktors
beeintrachtigen bewirken eine Milroy-ahnliche Erkrankung mit kongenitalen oder
frihkindlichen Beinlymphddemen (7).

Lymphodem-Distichiasis Syndrom

Gen: FOXC2; OMIM Nr.: 153400. Das FOXC2 Gen liegt auf Chromosom 16g24.1 und
kodiert den Transkriptionsfaktor FOXC2. Transkriptionsfaktoren regulieren die Expression
einer Vielzahl von Genen. Mutationen der wichtigen Transkriptions-Aktivierungsdoméane von



FOXC2 bewirken Beinlymphdédeme und gleichzeitig die Entwicklung einer doppelten Reihe
von Wimpern (Distichiasis) (6). Neben dem Beinlymphédem kann bei vielen Patienten auch
ein Reflux in die V. saphena magna und die Bildung von Varizen beobachtet werden, da
FOXC2 die Entwicklung der Klappen sowohl in den Lymphkollektoren als auch in den Venen
reguliert (48).

Hereditares Lymphédem I-C

Gen: GJC2; OMIM Nr.: 613480. Das GJC2 Gen liegt auf Chromosom 1g41-q42 und codiert
das Gap Junction Protein Gamma2 (Connexin 47; CX47). Connexine sind transmembrane
Proteine, die als Hemi-Kanale zwei Zellen in Form von Connexonen (Gap Junctions)
miteinander verbinden und damit lonen- und niedermolekularen Stoffaustausch ermoglichen.
In mehreren Familien mit Arm- und Beinlymphddemen (Einsetzen des Odems zwischen dem
1. und 40. Lebensjahr) konnten Mutationen im GJC2 Gen identifiziert werden (8, 49).

Hypotrichose, Lymphddem, Teleangiektasie-Syndrom (HLTS)

Gen: SOX18; OMIM Nr.: 607823. Das SOX18 Gen liegt auf Chromosom 20g13.33 und
kodiert einen DNA-bindenden Transkriptionsfaktor aus der SRY-Familie. Das HLTS ist eine
komplexe Erkrankung, bei der ein friher Haarverlust in Verbindung mit ektatischen
Blutgefaten und Lymphddemen zu beobachten ist. In 3 HLTS Familien konnten Mutationen
im SOX18 Gen gefunden werden (10). Bei den Betroffenen traten Beinlymphddeme im Alter
von 15 Jahren oder bereits mit 4 Jahren auf (50).

Choanen Atresie und Lymphddem

Gen: PTPN14; OMIM Nr.: 613611. Das PTPN14 Gen liegt auf Chromosom 1g41 und kodiert
eine Protein-Tyrosin-Phosphatase vom Nicht-Rezeptor-Typ. Protein-Tyrosin-Phosphatasen
katalysieren die Entfernung von Phosphatgruppen phosphorylierter Proteinen. PTPN14
bindet an den VEGFR-3 und senkt offensichtlich die Aktivitdt dieses Rezeptors (51).
Mutationen, die die katalytische Aktivitdt von PTPN14 zerstdren, bewirken im Kindesalter die
Entstehung von Beinlymphédemen und eine Atresie der Choanen (11).

Mikrozephalie mit oder ohne Chorioretinopathie, Lymphédem oder mentaler
Retardierung

Gen: KIF11; OMIM Nr.: 152950. Das KIF11 Gen liegt auf Chromosom 10923 und kodiert ein
Motorprotein aus der Kinesin Familie. KIF11 (auch Eg5 genannt) ist essentiell fur den
Transport der Chromosomen entlang der Mikrotubuli der Mitosespindel wahrend der
Zellteilung (52). KIF11 ist in Blut- und Lymphendothelzellen hoch exprimiert und reguliert die
Angiogenese (53). Ein vdlliger Verlust der KIF11 Funktion ist mit dem Leben nicht vereinbar
(54). Mutationen des KIF11 Gens flhren zu einer Vielzahl schwerwiegender Defekte sowie
zu Lymphédemen auf dem Fuldrlicken, die bei Geburt, oder kurz danach, vorhanden sind
(13).



Primares Lymphtdem mit Myelodysplasie (Emberger Syndrom)

Gen: GATA2; OMIM Nr.: 614038. Das GATA2 Gen liegt auf Chromosom 3qg21. Es kodiert
einen Transkriptionsfaktor, der neben der Entwicklung von Blutzellen in einer bislang nicht
bekannten Weise offensichtlich auch die Funktion der Lymphgefal3e steuert. Das Emberger
Syndrom ist haufig durch angeborene Dysplasien des Gesichts charakterisiert. In der
Kindheit oder im frihen Erwachsenenalter entwickeln die Patienten Beinlymphddeme, haufig
auch ein Genitallymphdédem, eine Panzytopenie oder eine akute myeloblastische Leukamie
(9, 55).

Hennekam Lympangiektasie Lymphédem Syndrom

Gen: CCBE1; OMIM Nr.: 235510. Das Hennekam Syndrom ftritt selten auf. Es wird durch
Mutationen im CCBE1 Gen auf Chromosom 18g21.32 verursacht und ist durch
Fehlbildungen der DarmlymphgefalRe (intestinale Lymphangiektasie) gekennzeichnet (12,
56). Zusatzlich kommt es zu Fehlbildungen der Lymphgefalle am gesamten Korper, wie
Gesicht, Genitale, Arme und Beine. Die Odeme nehmen enorme Ausmafe an. Die
intestinale Lymphangiektasie ist von einer Hypoproteindmie, Hypogammaglobulindmie und
Lymphozytopenie begleitet. Diese Stérungen unterstiitzen die massive Ausbildung von
Lymphoédemen und erschweren deren Therapie. Neben den Lymphddemen liegen zerebrale
Stérungen mit mentaler Retardierung, Gesichtsanomalien, Zahnfehlbildungen und
Ohrdefekte vor.

6. Abgrenzung gegeniber Adipositas und Lipédem

Adipositas

Adipositas ist ein wesentlicher Risikofaktor fiir die Entstehung eines sekundaren
Lymphédems, vermutlich aufgrund einer mechanischer Behinderung des Lymphtransports
(14, 57). Adipositas ist eine Uber das Normalmaly hinausgehende Anhaufung von
Fettspeicherzellen (Adipozyten). Bevorzugte Lokalisation dieser Zellen ist, neben den
inneren Organen, die Subkutis. Als Berechnungsgrundlage dient der Body-Mass-Index
(BMI). Dieser berechnet sich aus der Kdrpermasse (m; angegeben in kg) dividiert durch die
KorpergroRe? (in Metern); BMI = m:I2. Weitere bedeutsame Faktoren sind: Alter, Geschlecht
und Fettverteilung.

Siehe dazu auch die AWMF Leitlinien: Therapie der Adipositas im Kindes- und Jugendalter
(http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/050-002.html); Adipositas — Pravention und Therapie
(http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/050-002.html); Stationare Rehabilitation bei Adipositas
(http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/070-001.html); Chirurgie der Adipositas
(http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/088-001.html).

Wenn sich zur Adipositas ein Lymphédem hinzu gesellt, dann gelten die lymphologischen
Gesichtspunkte. Das Lymphodem ist dabei jedoch als sekundar zu betrachten, die
Adipositas als primar.


http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/050-002.html
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/050-002.html
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/070-001.html
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/088-001.html
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Lipodem

Das Lipédem ist eine durch Hamatomneigung charakterisierte, symmetrische, druck- und
schmerzempfindliche Akkumulation von Fettgewebe, lokalisiert zumeist unterhalb des
Beckenkamms (Hufte, Oberschenkel) (58). Primar ist das Lymphgefal3system nicht
betroffen. Im weit fortgeschrittenen Stadium Il kann sich das Krankheitsbild zu einem Lipo-
Lymphoédem erweitern (59) (60). Zur Definition des Lipddems siehe auch die AWMF Leitlinie:
http://www.awmf.org/uploads/tx_szleitlinien/037-012]_S1_Lipoedem_2016-01.pdf.

Die Atiologie des Lipddems ist ungeklart. Eine hereditare Komponente ist wahrscheinlich. Es
handelt sich um eine Verteilungsstérung des Fettgewebes, von der zumeist Frauen betroffen
sind. Die hormonelle Komponente der Erkrankung zeigt sich darin, dass sie zumeist mit
Einsetzen der Pubertat auftritt, manchmal nach Schwangerschaft oder im Klimakterium. Bei
Mannern tritt das Lipédem nur in Fallen schwerer hormoneller Stérungen auf (59). Wenn sich
zum Lipédem ein Lymphddem hinzu gesellt, dann gelten die Ilymphologischen
Gesichtspunkte.

7.1CD10 Kodierung des Lymphddems

Die ICD-10-GM Version 2017 ermoglicht eine nach Lokalisationen differenzierte und zum
grolien Teil stadienbezogene Kodierung lymphologischer Krankheitsbilder. Obwohl hierdurch
im klinischen Alltag ein erhdhter Arbeitsaufwand besteht, sollen alle lymphologisch tatigen
Arztinnen und Arzte diese Mdglichkeit nutzen, um den stadienabhéngig unterschiedlichen
Behandlungsaufwand  exakt  abzubilden. Auf den Web-Sites des DIMDI
(http://www.dimdi.de/static/de/index.html) ist ein Download der Klassifikationen maglich.

Zunachst muss zwischen hereditdren und sonstigen Lymphddemen, die sekundar nach
Operationen oder anderen medizinischen MalRnahmen, selten auch sporadisch (priméar, nicht
hereditar) auftreten, differenziert werden (Abb. 1).

Lymphddem
primar sekundar
hereditar sonstiges nach (part.) nach sonstigen
Mastektomie med. MaRBnahmen

Q82.0- 189.0- 197.2- 197.8-



http://www.dimdi.de/static/de/index.html
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Abb. 1: Klassifikationssystematik des Lymphddems

Der nachfolgenden Auflistung ist die korrekte Verschlisselung des primaren, nicht
hereditaren (189.0-), des sekundaren (189.0-) und des hereditaren Lymphdédems (Q82.0-) zu
entnehmen. Fur primare, nicht hereditdire und sekundare Lymphdodeme ist eine
Unterscheidung nach Schweregrad vorgesehen. Komplikationen, wie Lymphfistel,
Lymphozele, Lymphzyste, lymphogenes Ulcus cruris und lymphogenes Ulcus sonstiger
Lokalisationen sowie Erysipel (A46) sind getrennt zu verschlisseln. Entsprechende Hinweise
wurden eingeflgt (Tab. 3, 4).

189.- Sonstige  nichtinfektiose  Krankheiten der LymphgefaRe und
Lymphknoten

189.0- Lymphddem, anderenorts nicht klassifiziert
Lymphangiektasie

Komplikationen wie eine kutane Lymphfistel, eine subkutane Lymphozele,
eine dermale Lymphzyste, ein chyloser Reflux (jeweils 189.8) oder ein
lymphogenes Ulcus (L97, L98.4) sind getrennt zu kodieren.

Ebenso ist ein gleichzeitig vorhandenes Lipddem gesondert zu verschlisseln

(E88.2-).
189.00 Lymph&édem der oberen und unteren Extremitat(en), Stadium |
189.01 Lymphdédem der oberen und unteren Extremitat(en), Stadium I
189.02 Lymph&édem der oberen und unteren Extremitat(en), Stadium Il
189.03 Lymphdédem, sonstige Lokalisation, Stadium |

Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich

189.04 Lymphoédem, sonstige Lokalisation, Stadium Il
Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich

189.05 Lymphodem, sonstige Lokalisation, Stadium IlI
Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich

189.08 Sonstiges Lymphddem, anderenorts nicht klassifiziert
Latenzstadium des Lymphodems

189.09 Lymphodem, nicht naher bezeichnet

Tab. 3: Kodierung des nicht hereditaren primaren und des sekundaren Lymphddems (aul3er
nach medizinischen MalRnahmen)



Q82.-

Q82.0-

Q82.00

Q82.01

Q82.02

Q82.03

Q82.04

Q82.05

Q82.08

Q82.09
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Sonstige angeborene Fehlbildungen der Haut

Hereditares Lymphoédem
Komplikationen wie eine kutane Lymphfistel, eine subkutane Lymphozele,
eine dermale Lymphzyste, ein chyléser Reflux (jeweils 189.8) oder ein
lymphogenes Ulcus (L97, L98.4) sind getrennt zu kodieren.
Ein gleichzeitig vorhandenes Lipddem ist gesondert zu verschlusseln (E88.2-).
Exklusive: Erworbenes Lymphédem (189.0-)
Lymphoédem nach (partieller) Mastektomie (197.2-)
Lymphédem nach medizinischen MalRnahmen
anderenorts nicht klassifiziert (197.8-)

Hereditares Lymphddem der oberen und unteren Extremitat(en), Stadium |

Hereditares Lymphddem der oberen und unteren Extremitat(en), Stadium Il

Hereditares Lymphddem der oberen und unteren Extremitat(en), Stadium Ill

Hereditares Lymphddem, sonstige Lokalisation, Stadium |
Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich

Hereditares Lymphddem, sonstige Lokalisation, Stadium Il
Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich

Hereditares Lymphddem, sonstige Lokalisation, Stadium |l
Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich

Sonstiges hereditares Lymphddem

Hereditares Lymphddem, nicht ndher bezeichnet

Tab. 4: Kodierung des hereditaren Lymphodems

Auch fur das ,Lymphddem nach Mastektomie® (197.2-) ist eine stadienbezogene Kodierung
moglich. Inkludiert sind dabei auch Lymphodeme, die nach einer Axilladissektion bzw.
Lymphknotenexstirpation mit einer partiellen Mastektomie (Tumorektomie, Lumpektomie,
Quadrantenresektion) aufgetreten sind (Tab. 5).

197 .-

Kreislaufkomplikationen nach medizinischen MaRnahmen, anderenorts
nicht klassifiziert



197.2-

197.20

197.21

197.22

197.29
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Lymphddem nach (partieller) Mastektomie
Verschluss der Lymphgefalle durch Mastektomie

Lymphoédem nach (partieller) Mastektomie (mit Lymphadenektomie), Stadium |

Lymphédem nach (partieller) Mastektomie (mit Lymphadenektomie),
Stadium Il

Lymphédem nach (partieller) Mastektomie (mit Lymphadenektomie),
Stadium llI

Lymphédem nach (partieller) Mastektomie (mit Lymphadenektomie), nicht
naher bezeichnet

Tab. 5: Kodierung des Lymphddems nach (partieller) Mastektomie

Lymph&édeme nach anderen medizinischen MalRhahmen werden nach folgenden Regionen

differenziert: zervikal, inguinal, urogenital und sonstige Lokalisationen. Fir die am haufigsten
betroffenen Gebiete (axillar und inguinal) ist ein Stadienbezug verwirklicht (Tab. 6). Dies

schliefdt

auch ein Lymphédem nach isolietem Lymphknotenrezidiv nach fraherer

Mastektomie ein. Komplikationen sind wiederum getrennt zu verschlisseln.

197.8-

197.80

197.81

197.82

Sonstige Kreislaufkomplikationen nach medizinischen MalRnahmen,
anderenorts nicht klassifiziert

Komplikationen wie eine kutane Lymphfistel, eine subkutane Lymphozele,
eine dermale Lymphzyste, ein chyléser Reflux (jeweils 189.8) oder ein
lymphogenes Ulcus (L97, L98.4) sind getrennt zu kodieren.

Lymphédem nach medizinischen Mallhahmen am zervikalen Lymphabfluss-
gebiet, alle Stadien

Lymphddem nach medizinischen MalRnahmen am axillaren Lymphabfluss-

gebiet, Stadium |

Exklusive: ~ Lymphddem nach (partieller) Mastektomie mit axillarer
Lymphadenektomie, Stadium | (197.20)

Lymphddem nach medizinischen MalRnahmen am axillaren Lymphabfluss-

gebiet, Stadium I

Exklusive: ~ Lymphddem nach (partieller) Mastektomie mit axillarer
Lymphadenektomie, Stadium Il (197.20)
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Lymphédem nach medizinischen MaRnahmen am axillaren Lymphabfluss-

nach (partieller) Mastektomie mit axillarer

Lymphadenektomie, Stadium Il (197.20)

Lymphédem nach medizinischen MalRnahmen am inguinalen Lymphabfluss-

Lymphédem nach medizinischen MaRnahmen am inguinalen Lymphabfluss-

Lymphdédem nach medizinischen MafRnahmen am inguinalen Lymphabfluss-

Lymphédem nach medizinischen Malinahmen am Urogenitalsystem, alle

Lymphédem nach medizinischen Mallihahmen, sonstige Lokalisationen, alle

nach medizinischen MalRnahmen,

197.83
gebiet, Stadium Il
Exklusive:  Lymphédem
197.84
gebiet, Stadium |
197.85
gebiet, Stadium I
197.86
gebiet, Stadium Il
197.87
Stadien
197.88
Stadien
Thoraxwand
197.89 Sonstige  Kreislaufkomplikationen

anderenorts nicht klassifiziert

Tab. 6: Kodierung des Lymphddems nach anderen medizinischen Mal3nahmen

Tabelle 7 fasst die Kodiermoglichkeiten zusammen.

Lymphodem Stad. 0 | Stad.| | Stad. |l ﬁltad' N.n.bez.
Hereditar

Extremitaten (obere / untere) Q82.00 | Q82.01 | Q82.02

Sonstige Lokalisationen Q82.08 Q82.09
(Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich) (182.03 | 082.04 | 082.05
Sporadisch / sekundar

Extremitaten (obere / untere) 189.00 | 189.01 189.02

Sonstige Lokalisationen 189.08 18903 | 180.04 |189.05 189.09
(Kopf, Hals, Thoraxwand, Genitalbereich)

Nach medizinischen Malinahmen

Nach (partieller) Mastektomie 197.29* | 197.20 \ 197.21 \ 197.22 y 197.29
Zervikal 197.80

Axillar (auRer nach Mastektomie) 197.89* | 197.81 \ 197.82 \ 197.83 \ 197.89*
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Inguinal 197.89* | 197.84 \|97.85 \|97.86 ‘I97.89*
Urogenital (z.B. Genitalbereich, 197 87
Harnblase, Prostata, Adnexe, Uterus) '
Sonstige Lokalisati
onstige Lokalisationen 197.88
(z.B. Thoraxwand)

Tab. 7: Kodierschema fur Lymphddeme (* keine spezifischere Kodierung vorgesehen)
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AG 2: Basisdiagnostik

Christian Ure, Ute-Susann Albert, Vesna Bjelic-Radisic, Erich Brenner, Walter Dadller,
Renato Kasseroller, Malte Ludwig, Gabriele Menzinger, Michael Oberlin

1. Welche Untersuchungen sind die Saulen der Basisdiagnostik und was
beinhalten sie?

Die Saulen der Basisdiagnostik sind Anamnese, Inspektion und Palpation und sollten in
dieser Reihenfolge durchgefuhrt werden. Die Anwendung der Checkliste zur Basisdiagnostik
wird empfohlen.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:
Bei der Anamnese sind die allgemeine Anamnese und die spezielle Odemanamnese
abzufragen:

Bei der Allgemeinen Anamnese erfolgt die Befragung des Patienten nach familidren
Belastungen (familiar gehaufte Lymphddeme oder GefalRerkrankungen, gehaufte
Extremitadtenddeme), nach operativen Eingriffen  (gefalichirurgisch, onkologisch,
orthopadisch, u.a.), sonstigen Vorerkrankungen (Stoffwechsel- und hormonelle Stérungen,
Nieren-, Leber-, Herz/Kreislauf- Erkrankungen), Hautveranderungen, Gefalierkrankungen,
abgelaufenen entziindlichen Prozessen wie Erysipele, Erythema migrans, Zecken- und
andere Insektenbisse sowie die Frage nach Auslandsaufenthalten (einschlieBlich
Tropenaufenthalte) (61). Bei Tumorerkrankungen in der Anamnese: Erkrankungsbeginn,
Erhebung des Tumorstadiums, der Histologie, der tumorspezifischen Therapie und des
Verlaufes (Rezidiv?). Frage nach Immobilisation aufgrund von Verletzungen, orthopadischen
oder neurologischen Erkrankungen. Zusatzliche Fragen zur vegetativen Anamnese und zu
auffallenden Gewichtsschwankungen sowie Medikamenteneinnahmen (62-66) erganzen die
allgemeine Anamneseerhebung. Bei der speziellen Odem-Anamnese wird der zeitliche
Verlauf der Odementstehung, die Erstlokalisation und die Ausbreitungsrichtung des Odems
abgefragt, Fragen nach Beschwerden und Symptomen (Schwellungen,
Funktionseinschrankungen im Alltag, Schmerzhaftigkeit, Hamatomneigung,
Flissigkeitsaustritt...), entzindlichen Begleiterkrankungen und nach spezifischen
lymphologischen Vorbehandlungen (Siehe auch Checkliste im Anhang).

Die Anamnese fasst die bereits bekannten Befunde zusammen und beinhaltet Fragen zur
allgemeinen Anamnese und speziellen lymphologischen Odem-Anamnese.

Aulerdem ist es notwendig/winschenswert, dass samtliche relevanten Vorbefunde
zumindest der letzten drei Jahre vorliegen. Der Patient muss darauf hingewiesen werden,
diese mitzubringen.
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Bei der Inspektion wird der Patient aufgrund des klinischen Erscheinungsbildes beurteilt.
Fir die Untersuchung muss der Patient entkleidet sein, die Untersuchung erfolgt im Stehen
und im Liegen.

Im Rahmen der Inspektion wird am Patienten die Lokalisation der Schwellung, die
Umfangsdifferenz und eventuelle Langendifferenz der Extremitaten (Hemihypertrophie)
beschrieben.

Darlber hinaus erfolgt die Beurteilung der Haut hinsichtlich trophischer Stérungen, Farbe,
Hautveranderungen wie vergroberte Hauttextur, ektatische Hautlymphgefalle, Lymphzysten,
Hyperkeratose, Papillomatosis cutis lymphostatica, vertiefte natirliche Hautfalten,
Kastenform der Zehen, Syndaktylie, auf Pilzbefall hinweisende Hautverdnderungen wie
interdigitale Hautmazeration, vends bedingte Veranderungen (Corona phlebectatica
paraplantaris, Varizen, Blow-Out Phanomen,...) sowie potentiell maligner, mit Lymphddemen
vergesellschafteten Hautveranderungen (61, 67, 68). Zusatzlich erfolgt die Kklinische
Beurteilung des Patienten bezuglich Kurzatmigkeit, Schwitzen und Mobilitdt (siehe auch
Checkliste im Anhang).

Die Palpation wird ebenfalls am entkleideten Patienten durchgefihrt.

Die Palpation umfasst die Untersuchung der Lymphknoten mit Beurteilung ihrer Gréle,
Konsistenz, Verschieblichkeit und Druckdolenz. Die Palpation des Odems dient zur
Beurteilung der Odemkonsistenz (von teigig weich, Uber prall elastisch, derb fibrotisch bis
hart induriert). Des Weiteren wird durch Fingerdruck die Dellbarkeit geprift (,pitting edema®),
ebenso erfolgt durch Fingerdruck die Uberpriifung ausdriickbarer Lymphzysten (61).

Zur Beurteilung, ob eine Verhartung des Gewebes vorliegt, erfolgt die Prifung der
Abhebbarkeit der Haut an der proximalen Phalanx des zweiten und/oder dritten Strahls an
Fingern beziehungsweise an den Zehen (,Stemmer Zeichen®) (67), aber auch an anderen
betroffenen Korperstellen. Hierbei zeigt sich bei Verhartung eine durch Induration des Haut-
und Unterhautgewebes verminderte bis vollig fehlende Hautfaltenabhebbarkeit (67, 69); die
Dicke der Haut kann auch mit einer Schublehre gemessen werden. Zur Bewertung der
Verhartung gibt es verschiedene Einteilungsmethoden (Klassifikation nach Atiologie, nach
Region oder nach Stadien 0 bis 3 (61); LVF System (70). Bei alleiniger Betrachtung des
Verhartungssgrades kann bei negativem Befund ein Lymphddem nicht ausgeschlossen
werden. Zum Palpationsbefund zahlen noch die Hauttemperatur, die aktive/passive
Gelenksbeweglichkeit und der Herz-Kreislauf-Befund mit arteriellem und vendsem
Gefalstatus (71) (siehe auch Checkliste im Anhang).

2. Die Bedeutung der arztlichen Erfahrung bei der Basisdiagnostik

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

Zustimmung 100% (starker Konsens)
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Kommentar:

Die Techniken der Basisdiagnostik (Anamnese, Inspektion, Palpation) sind Teil der
allgemeinen  arztlichen  Ausbildung. Die Durchfihrung der Untersuchung in
Schwerpunktzentren oder spezialisierten Arztpraxen ist empfehlenswert, da die Interpretation
der erhobenen Befunde von der klinischen lymphologischen Erfahrung abhangig ist (61, 72).

3. Welche klinische Beurteilung ist durch die Basisdiagnostik méglich?

Die Basisdiagnostik sollte eine klinische Beurteilung hinsichtlich Atiologie, patient-reported
Outcome, Stadium und Lokalisation des Lymphddems ermdglichen.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Atiologisch unterscheidet man das primare vom sekundaren Lymphddem (siehe Kapitel
AG 1) (61, 68, 73). Die Basisdiagnostik kann Hinweise auf komplexe Fehlbildungssyndrome
(Malformationen) liefern.

Das sekundare Lymphédem mit onkologischer Anamnese (sekundar benigne oder sekundar
maligne) muss vom sekundaren Lymphddem ohne onkologische Anamnese (chronisch
sekundares Lymphodem) unterschieden werden.

Patient-reported Outcome bei Lymphédem
Hierunter versteht man die Symptome bei Lymphddem, die von Patienten selbst berichtet
werden und die Lebensqualitat im Alltag und im Arbeitsleben einschranken (74, 75). Die
Symptome kdnnen einzeln oder kombiniert auftreten. Symptome bei Lymphédem:

e Schwellung

e Schmerzen

e Funktionseinschrankung / Beweglichkeit

e Spannungsgefuhl

e Schweregefunhl

e Enge von Kleidung , Schuhen und Schmuck

e Hautveranderungen
In der Checkliste Basisdiagnostik sind diese unter der Rubrik Anamnese zur Abfragung
aufgenommen. Eine Erhebung kann auch durch validierte Fragebdgen erfolgen, z.B. bei
Patientinnen mit Mammakarzinom mit dem Lebensqualitatsfragebogen der EORTC-BR 23
(Brustmodul 23); in 81 Sprachen zu Symptomen des Lymphddems in Arm und Brust;
www.eortc.be/qol/downloads/QLQC30/select.asp.
Die Beurteilung nach den 4 klinischen Stadien unterscheidet Stadium 0 (Latenzstadium),
Stadium | (spontan reversibel), Stadium Il (spontan nicht reversibel) und Stadium Il
(deformierend) (61).
Bei der Lokalisation des Lymphédems sind Mehrfachnennungen méglich (zum Beispiel
Beinlymphédem, Armlymphdédem, Mammalymphédem, Genitallymphédem, Lymphoédem



file:///I:/München%2025%2006%2016/www.eortc.be/qol/downloads/QLQC30/select.asp
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oberer Rumpfquadrant, Lymphddem unterer Rumpfquadrant, Kopf/Halslymphédem) mit
zusatzlicher Angabe der betroffenen Seite (61, 70).

Zur abschlieRenden klinischen Beurteilung ist mit der Basisdiagnostik in den meisten Fallen
die Diagnosestellung des Lymphédems mdglich. Falls die Diagnosestellung nicht méglich ist,
sind weitere Untersuchungen notwendig (siehe Kapitel AG 3).

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

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

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:
Sind keine schwerwiegenden Komorbiditaten vorhanden, so kann die stadiengerechte
Therapie des Lymphddems umgehend eingeleitet werden.

5. Wann bietet die Basisdiagnostik keine ausreichende Sicherheit, um eine
klinische Beurteilung des Lymphédems zu ermdéglichen und eine Therapie
einzuleiten?

Bei Vorliegen differentialdiagnostisch relevanter Komorbiditaten, bei Lymphédemen im
Frihstadium, bei Beteiligung innerer Organe oder bei gutachterlicher Fragestellung und bei
Erwagung einer invasiven Therapie ist die alleinige Basisdiagnostik nicht ausreichend.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Insbesondere bei kardialer Komorbiditat ist wegen der potentiell vitalen Bedrohung die
exakte internistisch/kardiologische Abklarung und Therapie vor Ilymphologischer
Therapieplanung unumganglich.

Lymphdédeme, insbesondere an den Extremitaten, kdnnen durch gleichzeitig bestehende
hypo/dysproteindmische Odeme (z.B. bei Nieren- und Lebererkrankungen), durch vendse
Stase  verschiedener Ursache (Thrombose, chronisch  vendse Insuffizienz,
postthrombotisches Syndrom), arterielle Durchblutungsstérung oder Orthostase bei
Immobilitat Uberlagert sein (61, 68, 71, 76). Diese Umstande kdnnen die Diagnose des
Lymphdédems erschweren.

Bei gutachterlicher Fragestellung ist selbst bei klinisch eindeutiger Diagnose die erganzende
Durchfiihrung bildgebender Zusatzdiagnostik empfehlenswert.
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Gleiches gilt bei Erwagung einer invasiven Therapie.
Die Moglichkeiten der bildgebenden erweiterten quantifizierenden Diagnostik sind in Kapitel
3 (AG 3) der Leitlinie beschrieben.
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AG 3: Weiterfihrende Diagnostik

Wolfgang Justus Brauer, Walter Dodller, Hans Jorg Gallowitsch, Silvia Gretener,
Hanno Hoppe, Gabriele Menzinger, Mike Notohamiprodjo, Christian Ure, Thomas
Schwarz, Jurg Traber, Mayo Weiss

1. Was ist unter weiterfiuhrender Diagnostik zu verstehen?

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

Zustimmung 100% (starker Konsens)

2. Unter welchen Voraussetzungen sollte sich an die Basisdiagnostik eine
weitere Diagnostik anschliel3en?

Wenn durch die Basisdiagnostik keine eindeutige Diagnose gestellt werden kann, sollte eine
Klarung mit weiterfUhrenden diagnostischen Verfahren angestrebt werden. WeiterfiUhrende
Diagnostik wird eingesetzt, um ein Odem zu verifizieren und/oder eine morphologische oder
funktionelle Stérung des Lymphtransportsystems als Ursache eines Odems nachzuweisen
oder auszuschlieRen, aullerdem zur Planung von Operationen und zur Therapiekontrolle.

Zustimmung 96.9% (starker Konsens)

Kommentar:

Klinisch manifeste Lymphddeme lassen sich in der Regel einfach und zuverlassig klinisch
diagnostizieren (siehe Basisdiagnostik). Indikationen fir eine weiterfihrende Diagnostik
ergeben sich bei Einschrankungen und Grenzen der klinischen Diagnostik, bei
differentialdiagnostischen und prognostischen Fragestellungen, im Zusammenhang mit
operativen Eingriffen am LymphgefaRsystem und im Rahmen der Beurteilung konservativer
therapeutischer MalRnahmen.

3. Welche Fragestellungen kénnen weitere Indikationen fur eine erweiterte
Diagnostik darstellen?

1. Verdacht auf subklinisches Lymphédem (Stadium 0O/ Latenzstadium) / Lymphddem
Stadium 1 (primar und sekundar)

2. Differenzierung multifaktorieller Odeme oder bei Odemen mit fehlenden

lymphoédemtypischen Symptomen / Befunden

Planung operativer Eingriffe

Therapie-/Verlaufskontrolle

Verdacht auf thorakale oder abdominelle Beteiligung

o O ks w

Gutachterliche Fragestellungen

Zustimmung 93,8% (Konsens)
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Kommentar:

Zur Differenzierung multifaktorieller Odeme oder bei Odemen mit fehlenden
lymphoédemtypischen morphologischen Veranderungen kommen bildgebende diagnostische
Verfahren zum Einsatz. Auflerdem koénnen sie bei der Planung von Operationen am
LymphgefaRsystem und Operationen angewandt werden, die das Risiko beinhalten, das
LymphgefalRsystem bzw. den Lymphtransport nachhaltig zu beeintrachtigen.

Bei der Bildgebung ist die morphologische Diagnostik von der Funktionsdiagnostik zu
unterscheiden. Morphologische Untersuchungsmethoden sind die Sonographie, die
Magnetresonanztomographie und die indirekte Lymphangiographie. Funktionsdiagnostische
Methoden sind die Funktionslymphszintigraphie und die Fluoreszenz Mikrolymphografie.
Bioelektrische Impedanzmessung und die Indocyanin-Grin-Fluoreszenz Lymphographie
sind experimentelle Verfahren, letzteres ist zur Diagnostik von Odemerkrankungen off label
(landerspezifisch).

Bei Patienten ohne klinische Veranderungen ist die Funktionslymphszintigraphie und/oder
die Fluoreszenzlymphographie zur Objektivierung einer gestérten Lymphtransportfunktion
geeignet. Bei Patienten mit klinischen morphologischen Veranderungen orientiert sich die
Anwendung der  aufgefuhrten Verfahren an der Invasivitat und an
Kontraindikationen/Nebenwirkungen der Verfahren. Die Entscheidung, welche Methode
eingesetzt wird, ist abhangig von der individuellen Fragestellung.

4. Welche Fragen kdnnen mit der weiterfUhrenden Diagnostik nicht geklart
werden?

Funktionsstdérungen des Lymphtransportsystems als potentielle Ursache eines Odems des
Kopfes oder Halses und des Kérperstammes

Funktionsstorungen der Extremitdten bei paretischen oder nicht ausreichend
kooperationsfahigen Patienten

Zustimmung 96.9% (starker Konsens)

Kommentar:

Ein apparatives Untersuchungsverfahren zur Beurteilung der Funktion des Lymphtransportes
im Bereich des Kopfes, Halses und des Kdérperstammes steht (im Gegensatz zur Abklarung
von Lekagen, Zysten Fisteln, Lymphozelen) nicht zur Verfugung. Gleiches gilt fur die
Beurteilung von Extremitadtenddemen, wenn bei der Funktionslymphszintigraphie die
erforderliche kdrperliche Belastung nicht durchfihrbar ist.
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5. Wie kann der diagnostische Nachweis eines Lymphoédems in Abhangigkeit
von Methode und Stadium erbracht werden?

Zum diagnostischen Nachweis eines Lymphddems ist der Einsatz folgender Methoden in
Abhangigkeit vom Stadium méglich:

Stadium 0/ Stadium 1 Stadium 2 Stadium
Latenzstadium 3
Basisdiagnostik (+) + +
Ultraschall + +
Funktionslymph- + + + +
szintigraphie
Indirekte (+) (+) + +.
Lymphangiographie
Fluoreszenz + + + +
Mikrolymphographie
Indocyaningriin- ? + + +
lymphographie*
Direkte Lymphographie k k
Computertomographie
Magnetresonanz- + +
tomographie

Zustimmung 81.3% (Konsens)

Kommentar:

Zur Diagnostik eines Lymphdédems kontraindiziert, nicht aber zur Diagnostik von
Malformationen des LymphgefalRsystems und im Rahmen interventioneller und operativer
MalRnahmen

+: Lymphédem/Lymphtransportstérung mit der Methode nachweisbar

* off label use

Besonderheiten bei Sauglingen und Kleinkindern:

Bei Sauglingen und Kleinkindern mit Kklinisch festgestelltem Lymphddem ist mit
Malformationen/Angiodysplasien zu rechnen. Deshalb empfiehlt sich neben der klinischen
Diagnostik die routinemaRige Durchfihrung eines Basislabors. In Abhangigkeit des
individuellen Befundes sind friihzeitige gezielte apparative Untersuchungen durchzufihren.

6. Methodenbeschreibung der weiterfihrenden Diagnostik

Funktionslymphszintigraphie

Die Funktionslymphszintigraphie wird zur Quantifizierung des Lymphtransportes der
Extremitaten eingesetzt. Sie beruht auf der Quantifizierung des Uptakes eines in der
Peripherie injizierten radioaktiv markierten Tracers, der ausschlielich durch das
LymphgefaRsystem abtransportiert wird, in den regionalen Lymphknoten und der
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Bestimmung der Transportzeit. Sie besteht aus zwei Komponenten, der dynamischen Studie
und der statischen Lymphszintigraphie. Die dynamische Studie erfordert eine spezielle
korperliche Belastung der Extremitdten zur Aktivierung des Lymphtransportes, die
Durchfuhrbarkeit ist an die entsprechende Kooperationsfahigkeit der Patienten gebunden.

Indikation:

Funktionsbeurteilung des peripheren LymphgefalRsystems und Objektivierung des
Lymphdédems vorwiegend bei primaren und sekundaren Lymphdédemen im subklinischen
Stadium und Stadium 1 sowie bei Extremitatenschwellungen unklarer Genese, auf’erdem
zur Planung und Therapiekontrolle bei mikrochirurgischen Eingriffen am Lymphgefal3system
und bei plastischen Operationen bei Patienten mit Lymphdédem (77-81). Eine Beurteilung der
Transportfunktion des Lymphgefallsystems von Kopf, Hals, Thorax und Rumpf ist nicht
moglich.

Kontraindikationen / Nebenwirkungen:
Allergische Reaktionen auf den Tracer wurden bisher nicht beschrieben. Bei einer Graviditat
ist die Untersuchung kontraindiziert.

Weiterfiihrende Information:

Tracer und Injektionstechnik:

Die Untersuchung wird in der Regel im Seitenvergleich (also beider unterer oder beider
oberer Extremitaten) durchgeflihrt. Als Tracer werden Tc-99m Nanokolloide verwendet, in
Deutschland vorwiegend Tc-99m Human Serum Albumin Nanokolloid.

Je eine Einzelinjektion wird subeutan-subkutan in den distalen Fuldricken wird-zwischen dem
1. und 2. Zehenstrahl beziehungsweise in den distalen Handricken zwischen dem 2. und 3.
Fingerstrahl appliziert. Die Applikationsmenge orientiert sich an den Vorgaben der
Aufsichtsbehdrden (landerspezifische Richtlinien).

Dynamische Studie:

Belastung: Unter Ruhebedingungen ist der Lymphfluss fir eine quantitative Erfassung zu
langsam. Es ist erforderlich, die dynamische Studie zur Aktivierung der Pumpfunktion der
Lymphangione unter standardisierter korperlicher Belastung durchzufihren (78, 82-85). Bei
der Untersuchung der Beine hat sich das Gehen auf dem Laufband als optimal erwiesen mit
definierter Belastungszeit, Gehgeschwindigkeit und Schrittfrequenz (86, 87). Ersatzweise
kann mit metronomgesteuertem und mit Schrittzahler kontrolliertem Gehen belastet werden
(88). Andere Formen der Belastung sind weniger zuverlassig. Die Untersuchung der Arme
erfolgt am liegenden Patienten. Belastet wird durch metronomgesteuerten rhythmischen
Faustschluss.

Transportzeit:

Die Transportzeit ist die Zeitdifferenz zwischen Belastungsbeginn und dem ersten
Radioaktivitatsnachweis in den regionalen Lymphknoten.
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Schwachungskorrektur:
Zur Berechnung des Lymphknoten-Uptakes ist neben der Zerfallskorrektur eine
Schwachungskorrektur erforderlich (78, 82, 82-85). Die Strahlung aus den radioaktiv

markierten Lymphknoten wird von dem darUber liegenden Gewebe geschwacht. Die
Schwachung nimmt exponentiell mit der Lymphknotentiefe zu. Die Tiefen liegen bei den
inguinalen Lymphknoten bis zu 1 Halbwertschichtdicke (45 mm) und bei den iliakalen und
axillaren bis zu 3 Halbwertschichtdicken (135 mm). Somit kann im ungulinstigsten Fall nur ein
Achtel der gespeicherten Aktivitat gemessen werden (78).

Zur Berechnung der Schwachungskorrektur muss in der Regel die Lymphknotentiefe
bestimmt werden. Die SPECT (Single Photon Emission Computed Tomography) ist ein
genaues, aber relativ zeitaufwendiges Schnittbildverfahren zur Ermittlung der
Lymphknotentiefe. Die Ultraschalluntersuchung ist zur Lymphknotentiefenbestimmung sehr
ungenau. (78, 89). Die Schwachungskorrektur mit der BMI-Korrekturformel ist ein einfaches
und genaues Verfahren zur Bestimmung quantitativer Lymphknoten-Uptake-Werte bei der
Funktionslymphszintigraphie der Beine (90). Fir die oberen Extremitaten wurde keine BMI-
Schwachungskorrekturformel entwickelt.

Bei den Beinen liegt der pathologische Bereich des Lymphknoten-Uptakes nach
standardisierter 30-minltiger Belastung durch Gehen unter 7,48 %, der Graubereich
zwischen 7,48 % und 8,39 % und der Normbereich Uber 8,39%. Bei den Armen Uberlappen
sich die Messbereiche flr Normalkollektive und Lymphddeme geringfigig; der
Normalbereich des Lymphknoten-Uptakes liegt nach 60 Minuten zwischen 5,1% und 17,4%
und der Uptake bei Lymphdédemen unter 5,3% (91). Tracer von verschiedenen Herstellern
lassen sich wegen unterschiedlicher chemischer und physikalischer Eigenschaften nicht
austauschen (92).

Interpretation der Untersuchungsergebnisse:

Die Hohe der Lymphknoten-Uptake-Werte ist abhangig von patientenbedingten Faktoren und
der Untersuchungsmethode. Eine Lymphtransportstorung flhrt zu erniedrigten Uptake-
Werten ebenso wie eine unzureichende Aktivierung der Pumpfunktion der Lymphangione
durch unzureichende Belastung. Erhéhte Uptake-Werte sind bei erhdhter lymphpflichtiger
Last zu beobachten, wie bei jungen Lipédempatientinnen (93) und Frihformen der chronisch
vendsen Insuffizienz (CVI). Uptake-Werte im Normbereich weisen auf einen ungestorten
Lymphtransport hin, kommen aber auch bei der kombinierten Insuffizienz vor; das Verhaltnis
von lymphpflichtiger Last und dem Ausmal} der Einschrankung der Transportkapazitat
bestimmt, ob der Uptake erhdht, scheinbar normal oder erniedrigt ist (91, 93).

Normale Transportzeiten schlieBen eine Lymphtransportstdrung nicht aus, verzégerte
Transportzeiten beweisen bei korrekter Injektionstechnik ein Lymphodem.

Statische Lymphszintigraphie:

Die "statische" Lymphszintigraphie wird in der Regel als ventrale Ganzkdrperszintigraphie
oder als Teilkorperszintigraphie in Abhangigkeit von der Fragestellung als SPECT
durchgefinhrt.
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Lymphkollektoren stellen sich als bandartige Radioaktivitatsanreicherungen dar. Die
Speicherung des Radiopharmakons in Lymphknoten fihrt zu unterschiedlich ausgepragten
fokalen Radioaktivitatsanreicherungen. Eine Differenzierung der Zahl der Lymphgefalie oder
deren Lumen sowie eine Beurteilung der Lymphknotengréf3e und -struktur sind nicht die
Intention dieser Methode.

Abhangig vom Mal der Transportstorung beim Lymphédem sind Lymphkollektoren und
Lymphknoten der betroffenen Region schwacher und kleiner, teilweise weniger deutlich oder
nicht mehr abgrenzbar. Pathologische lokalisierte Radioaktivitatsanreicherungen koénnen
Ausdruck einer lokalen Schadigung des Lymphgefa3systems oder von Lymphozelen und
Lymphzysten sein, flachige Anreicherungen des Radiopharmakons entsprechen einem
.,dermal backflow* infolge einer Abflussstorung und Klappeninsuffizienz. Erganzende
Untersuchungen mit der SPECT (single photon emission computed tomography) lassen die
Ausbreitung eines ,dermal back flow besser als mit der planaren Szintigraphie beurteilen (94,
95).

Indocyaningrin Fluoreszenzlymphografie

Indocyaningrun (ICG) ist zur Untersuchung der Leber- und Herzfunktion und fur retinale
Angiografien etabliert. Erste Untersuchungen der Lymphgefalie dienten zur Kontrolle von
lymphovendsen Anastomosen (96, 97). Im Verlauf wurden mehrheitlich Studien zu Patienten
mit sekundarem und damit meist deszendierendem Lymphddem publiziert. Dies erklart auch
den Vorschlag einer fluoreszenzlymphografischen Stadieneinteilung von proximal nach distal
(98, 99). Fur primare Lymphddeme liegt ebenfalls ein Vorschlag fur eine Stadieneinteilung
vor (100).

Indikation:

ICG ist bei Drucklegung fir Lymphodem-Indikationen ein off-label use. Die ICG
Fluoreszenzlymphografie wird zur Therapiekontrolle nach Chirurgie und wahrend der
Lymphdrainage und zur Diagnostik des Lymphodems evaluiert. Fur Letzteres ist noch kein
Standard anerkannt. Die maximale Einsehtiefe liegt bei ca. 2 cm.

Kontraindikation und Nebenwirkungen:

Kontraindikationen: Erysipel im Bereich der Injektionsstelle.

Nebenwirkungen Indocyaningriin: Fir Fluoreszenzlymphografie nicht bekannt.

Fur die intravendse Anwendung sind anaphylaktische und urtikarielle Reaktionen bei
Patienten mit und ohne bekannte Uberempfindlichkeit gegentiber Jod beobachtet worden.
Weitere Nebenwirkungen bei i.v.-Anwendung siehe Arzneimittelinformation des Herstellers.

Weiterfuihrende Informationen:

Nach subkutaner Injektion bindet ICG an Albumin, welches wiederum Uber die Lymphgefalte
drainiert wird. Einerseits werden in der Literatur qualitative Kriterien, d.h. Ausbreitungsmuster
(,dermal back flow, obstructed fluorescence images with dilatation and tortuosity, Milky Way
sign, less enhancement, no enhancement” (100, 101) oder auch ,linear, splash, stardust,
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and diffuse” (98, 99)), andererseits Transitzeiten bis zur Drainage in die Leiste beschrieben
(102). Letztere korreliert bei Gesunden mit der dynamischen Lymphszintigrafie (102).
Studien bei sekundarem Armlymphddem zeigen ebenfalls ein anderes Ausbreitungsmuster
als bei Gesunden (103). Es wurde der Nachweis erbracht, dass mit ICG-Lymphografie der
Lymphpumpdruck gemessen werden kann (104).

Absorptions- und Emissionsmaximum von Indocyaningrin liegen im nahen Infrarotbereich,
das Absorptionsmaximum liegt bei ca. 800 nm und das Emissionsmaximum flr
Fluoreszenzmessungen bei ca. 830 nm. Diese Fluoreszenz kann Gewebe penetrieren.

Methode:

Je nach Referenz wird 0.1-0.3 ml (98, 99, 101, 102) Indocyaningrin 0.25-0.5% (98, 99, 102)
subkutan mit einer 27 G Nadel in den Fufrucken bzw. den Handrlicken injiziert. Nach
Injektion in den Fufdriicken steht der Patient auf. Der lymphatische Drainageweg wird unter
exzitatorischer Belichtung mit einer Infrarotkamera beobachtet und mit Foto oder Video
dokumentiert. Die Infrarotkamera verfligt Uber eine exzitatorische Lichtquelle (LED) von
760 mm Wellenlange und filtert das emittierte Licht unter 820 nm aus.

Sonographie
Indikation:

Bei der Lymphddem-Diagnostik dient die Sonographie vorwiegend dem Nachweis
interstitieller Flissigkeit und sekundarer Gewebsveranderungen (insbesondere der
Fettgewebsvermehrung und der Fibrose/Fibrosklerose), der Differenzierung lokaler
Schwellungen sowie der Lymphknotendiagnostik und beim sekundaren Lymphdédem der
Diagnostik auslésender Ursachen. Zur Therapie- und Verlaufskontrolle des Lymphddems ist
der Ultraschall geeignet, der Beweis eines Lymphddems ist dagegen sonographisch meist
nicht moglich. Dagegen liefert die Sonographie in der Diagnostik des Phlebédems und
Phlebolymphddems sowie bei der Diagnostik der Ursachen sekundarer Lymphddeme haufig
entscheidende Ergebnisse.

Interstitielle Flissigkeit, Odem:
Ob bei einem Odem oder sonstiger interstitieller Flissigkeitsvermehrung sonographisch

liquide Strukturen und/oder eine echogene und/oder feindisperse Struktur zur Darstellung
kommen, ist neben anatomischen Faktoren, namlich der Weite der liquiden Strukturen,
abhangig von der Qualitdt des verwendeten Ultraschallgerates und der eingesetzten
Software (105-107). Es konnte keine Korrelation von Art und Ausmald sonographischer
Odembefunde mit der Schwere einer Lymphtransportstorung gefunden werden (106).

Zusammenfassung:
Der Beweis eines Lymphddems in einem frUhen Stadium ist sonographisch meist nicht

moglich. Bei der Lymphddem-Diagnostik dient die Sonographie vorwiegend dem Nachweis
interstitieller Flissigkeit und sekundarer Gewebsveranderungen, der Differenzierung lokaler
Schwellungen sowie der Lymphknotendiagnostik und beim sekundaren Lymphddem der
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Diagnostik auslésender Ursachen. Sie kann beim Mammaddem, besonders nach
brusterhaltender Therapie des Mammakarzinoms in Kombination mit der Mammographie,
wichtige Informationen liefern. Zur Diagnostik eines Lymphddems im Stadium 2 und 3 ist der
Einsatz der Sonographie (und anderer bildgebender Verfahren) in der Regel nicht
erforderlich. Zur Therapie- und Verlaufskontrolle des Lymphédems ist die Sonographie
geeignet. Bei der Diagnostik der Ursachen eines Phlebédems und Phlebolymphddems ist die
Sonographie unverzichtbar.

Weiterfiihrende Informationen:

Epifasciale liquide interstitielle Strukturen bei Blutungen, phlegmonésen Entziindungen,
kardialen Odemen oder bei sonstiger interstitieller Fliissigkeit mit dreidimensional
netzférmigem Verteilungsmuster lassen sich sonographisch nicht von Odemen beim
Lymphoédem unterscheiden. Auch die haufig anzutreffende starkere Ausbreitung der
sichtbaren FlUssigkeit in der tieferen Subcutis ist unspezifisch. Die friiher Ubliche
Bezeichnung ,Lymphspalten® ist unrichtig, da sich diese Flissigkeit im Interstitium befindet
(,praelymphatische® Kanale), das nicht dem Lymphgefallsystem zuzurechnen ist; interstitielle
Flissigkeit ist, auer bei einem Extravasat aus einem Lymphgefal}, per definitionem keine
Lymphe.

LymphgefaRe:
Initiale LymphgefaRe (Lymphsinus) erreichen einen Durchmesser von 10 bis 100 ym und

Kollektoren von 100 bis 600 um und liegen so teilweise unter dem Aufldsungsvermdgen bei
Verwendung einer Schallfrequenz von 14 MHz (108, 109). Bei Lymphddemen variieren die
Veranderungen der initialen Lymphgefalie wie auch der Kollektoren von Hypoplasie bis
Hyperplasie, Dysplasie und varikdsen Veranderungen mit Dilatationen, GefaRabbrichen und
Kaliberspriingen. Damit waren normale initiale LymphgefaRe nicht und Kollektoren
theoretisch nur zum Teil sonographisch darstellbar. Realiter Iasst sich ein nicht erweiterter
epifascialer Kollektor des Beines, abhangig vom Equipment, oft nicht erkennen bzw.
schwierig von einem Nerv oder von einer Vene, auch bei Einsatz von
amplitudenkoordinierter Flussdarstellung oder Duplexsonographie, unterscheiden. Ein
fehlendes Flowsignal in einer tubuldren Struktur in den Extremitaten ist kein ausreichendes
differentialdiagnostisches Kriterium zur Unterscheidung von Venen und Lymphgefalien.
Lymphgefalerweiterungen mit einem Durchmesser von mehr als 3 mm, wie teilweise beim
primaren Lymphddem mit Hyperplasie oder beim sekundaren Lymphddem mit gestauten
Lymphgefalen und besonders bei der Filariasis zu beobachten, sind sonographisch
darstellbar, gelegentlich dann auch Filarien in befallenen Lymphknoten (filaria dance sign)
(110). Der Ductus thoracicus ist in der Mundungsregion bei Jugendlichen und Erwachsenen
fast regelmaRig darstellbar. Die amplitudenkoordinierte Flussdarstellung und die
Duplexsonographie erleichtert dabei die anatomische Zuordnung, wichtig ist sie zur
Funktionsbeurteilung (111).
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Fibrose, Fibrosklerose:
Die Kompressibilitat des Gewebes ist mit der Sonographie semiquantitativ zu beurteilen und
zu dokumentieren. Eine eingeschrankte Kompressibilitdt bei der Sonographie kann auf eine

Fibrose oder Fibrosklerose hinweisen, die Kompressibilitdt kann jedoch auch bei einem
prallen Odem eingeschrankt sein.

Lymphknoten:

Lymphknotenatrophien oder -hypoplasien sind inguinal gut darstellbar, die Bewertung
orientiert sich an qualitativen Kriterien, der Lymphknotengréfe und der Menge des
lymphatischen Gewebes (Cortex, Paracortex und Medulla), das sich als echoarmer Saum
darstellt (112). Axillare Lymphknoten weisen oft schon im mittleren Lebensalter eine
ausgepragte Involution auf, so dass eine Differenzierung zu einer Lymphédem-assoziierten
Atrophie problematisch erscheint.

Chyléser Reflux:

Der Nachweis auch geringer Mengen intrathorakaler und intraabdomineller sowie
perikardialer Flissigkeit bei Syndromen mit Lymphtransportstérungen und chylésem Reflux
ist ein wichtiges Einsatzfeld der Sonographie. Anwendung findet die Sonographie bei der
Diagnostik von Lymphozelen, die sich allerdings ohne zusatzliche Szintigraphie und/oder
Farbstofftests sonographisch nicht immer von Seromen unterscheiden lassen. Fur die
Diagnostik von Lymphangiomen ist die MR-Tomographie der Sonographie vorzuziehen, da

sie eine exaktere Beurteilung von Ausdehnung und Begrenzung ermadglicht.

Weitere Fragestellungen:
Die Differenzierung, Lokalisation und quantitative Beurteilung des Erysipels zu Fasciitis,
Abszedierungen und Phlegmonen ist sonographisch in der Regel gut mdglich, es lassen sich

dabei alle sonographischen Odemkriterien beobachten.

Praktische Empfehlungen:

Fir die Praxis lassen sich folgende Schlisse ziehen: Echoarme oder echolose ,Spalten®,
auch wenn diese (abhangig von der Geratequalitdt und -einstellung) einen ,echoreichen
Randsaum® aufweisen, sind nicht spezifisch fur das Lymphédem, sie weisen lediglich
interstitielle Flussigkeit nach (113). Beim Lymphddem lassen sich liquide Strukturen
frhestens im Stadium 1 nachweisen. Lasst sich sonographisch keine Verdickung der
Dermis und/oder der Subcutis nachweisen, ist ein Lymphddem nicht ausgeschlossen, bei
entsprechendem klinischen Zusammenhang ist eine Cutisverdickung ein typisches Symptom
eines Lymphddems im Stadium 2 oder 3. Feindisperse Struktur und erhdhte Echogenitat
sind kein spezifisches Fibrosekriterium, diese Befunde lassen sich fast regelmaRig bei
Odemen unterschiedlicher Genese nachweisen, nach ihnen sollte in der (")demdiagnostik
gezielt gesucht werden (105, 106). Eine eingeschrankte sonographische Kompressibilitat
und verbreiterte echoreiche Zonen im Bereich der Subcutis und der Faszien kénnen auf eine

Fibrose hinweisen.
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Indirekte Lymphographie

Die indirekte Lymphographie stellt ein radiologisches Untersuchungsverfahren dar, das die
morphologische Darstellung peripherer Lymphgefa3e in einer ausgewahlten Lokalisation
ermaoglicht.

Indikation:

Die Indikation fur die indirekte Lymphographie stellt sich, wenn Informationen Uber
morphologische Veranderungen oberflachlich verlaufender LymphgefaRe fir die
Gesamtbeurteilung der Erkrankung erforderlich sind. Diese Fragestellungen kdnnen sich
ergeben zur Abklarung von Extremitatenschwellungen unklarer Genese insbesondere bei
nicht durchfihrbarer Funktionslymphszintigraphie, bei lokalisierten oder generalisierten
Weichteilschwellungen der Extremitaten oder des Korperstammes, bedingt durch primare
und sekundare Lymphdédeme sowie Kombinationsformen, wie beispielweise
Lipolymphddeme oder Phlebolymphddeme (114-120).

Kontraindikationen: Kontrastmittelunvertraglichkeit, Erysipel im Bereich der Injektionsstelle.

Weiterflihrende Informationen:
Methodik:
Ein wasserlésliches, nicht ionisches RoOntgenkontrastmittel wird mit Hilfe einer

Infusionspumpe oder manuell, streng subepidermal injiziert. An der Injektionsstelle bildet sich
ein Kontrastmitteldepot, von dem das Kontrastmittel in die Lymphgefalie Ubergeht. Mit der
indirekten Lymphographie kénnen Prakollektoren und Kollektoren in einer Lange von 20-40
cm dargestellt werden. Bei Hypoplasie der Kollektoren zeigen sich erweiterte Prakollektoren
und dermale initiale Lymphgefalie (dermal backflow). Zentrale Lymphgefalte und
Lymphknoten stellen sich in der Regel nicht dar.

Untersuchungsabhangige  Variablen  sind Injektionsort ~ (region  of interest),
Infusionsgeschwindigkeit (0,12-4ml / min), Katheter, Kontrastmittel (Isovist 300 zugelassen
fur ILG). Zeitdauer der Untersuchung (5- 30 min).

Nebenwirkungen:
Erythem der Injektionsstelle, Brennen wahrend Infusion, Hautnekrosen.

Direkte Lymphographie
Bei der direkten Lymphographie handelt es sich um eine radiologische Untersuchung zur
Darstellung von Lymphgefafien und Lymphknoten.

Indikation:
Die direkte Lymphographie kommt bei der interventionellen Therapie am Lymphgefalsystem
zur Anwendung (121-124). Bei therapierefraktaren Lymphfisteln inguinal, retroperitoneal und
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thorakal kann die direkte Lymphographie zum Einsatz kommen, da der Austritt von KM Uber
die Fistel durch Bildung von Granulationsgewebe zum Verschluss der Fistel fihren kann.

Bei der Erfassung morphologischer Veranderungen des Lymphgefal3systems hat die direkte
Lymphographie zwar den hdchsten Aussagewert, wird aber auf Grund des hohen
methodischen Aufwandes und vor allem der betrachtlichen Nebenwirkungen in der
Routinediagnostik nicht mehr eingesetzt.

Kontraindikationen:

Zur Diagnostik des Lymphédems ist die Methode wegen der hohen Gefahr der
Verschlechterung des Lymphédems (125) kontraindiziert. Allergie auf Patentblau,
Kontrastmittelunvertraglichkeit.

Weiterfuhrende Informationen:

Methodik:

Ein durch Patentblau angefarbter Lymphkollektor am Ful- oder Handriicken wird operativ
freigelegt. AnschlieBend wird ein Olhaltiges Kontrastmittel direkt in dieses Lymphgefald
mittels Infusionspumpe injiziert. Die Bilddokumentation erfolgt direkt nach Gabe des
Kontrastmittels (lymphangiographische Phase) sowie nach 24 und 48 Stunden
(lymphadenographische Phase). Zur Darstellung von Lymphgefaflen und Lymphknoten des
Kdrperstammes kommt die intranodale Lymphographie zu Anwendung. Dabei wird
sonographisch gefiihrt das Kontrastmittel in einen Lymphknoten injiziert.

Nebenwirkungen:
Verschlechterung des Lymphddems, Pneumonien, Olembolien.

Magnetresonanztomographie

Lymphddem:

Die MR-Bildgebung ermdglicht eine sensitive und spezifische Diagnostik von 6dematdsen
Weichteilveranderungen einschlief3lich der Haut. Wie bei der indirekten Lymphographie
lassen sich regulare Lymphkollektoren oder englumige und/oder erweiterte Lymphgefalle
darstellen sowie Regionen mit vermehrter Flissigkeitseinlagerung, aulRerdem Defekte der
regionalen Lymphknoten. Zum Einsatz kommen Untersuchungstechniken mit und ohne
Anwendung von Kontrastmitteln (126). AuRerdem lasst sich der Lymphfluss nicht invasiv
messen (127). Im Gegensatz zur Funktionslymphszintigraphie ist der Nachweis eines
subklinischen Lymphodems mit der MR- Bildgebung nicht moglich.

Lymphatische Malformation:

MRT ist der Goldstandard zur Diagnostik der lymphatischen Malformation. Die lymphatische
Malformation ist die zweithaufigste vaskulare Malformation. MR-tomographisch stellt sich die
lymphatische Malformation lobuliert mit Septen dar. In der T1-Gewichtung ist ihre
Signalgebung intermediar bis abgeschwacht, in der T2-Gewichtung hingegen erhéht. Ohne
intravendse Kontrastmittelgabe ist eine lymphatische Malformation kaum von einer vendsen
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Malformation zu unterscheiden (128). In der Regel zeigt die lymphatische Malformation keine
Kontrastmittelaufnahme.

Kontraindikationen/Nebenwirkungen:

Kontraindikationen fir eine MR-Untersuchung kdénnen metallische Fremdkdérper und
Implantate (z.B. Cochleaimplantate) oder beispielsweise Herzschrittmacher sein sowie bei
Gegenanzeigen flr eine Kontrastmittelgabe bei Nierenfunktionsstérungen und Allergien.
Weiterfuhrende Information:

In der Vergangenheit beschrankte sich die systemische Bildgebung des lymphatischen
Systems mittels Magnetresonanztomographie (MRT) auf die morphologische Darstellung
von Lymphknoten. Dabei war insbesondere die GrofRe der Lymphknoten (inguinal > 2,5 cm)
von Bedeutung. Ein pathologischer Lymphknoten ist kugelig konfiguriert und weist
typischerweise keinen Fetthilus mehr auf. Dennoch kann auch ein normal erscheinender
Lymphknoten mit Fetthilus von Mikrometastasen befallen sein. In diesem Fall kdnnen
weiterflihrende diagnostische Methoden wie die dynamische kontrastverstarkte MRT und
diffusionsgewichtete Bildgebung die diagnostische Genauigkeit verbessern, wobei allerdings
immer noch ein hoher Anteil von befallenen Lymphknoten dem bildgebenden Nachweis
entgehen konnen. Die MRT mit dynamischer Kontrastmittelgabe ist klinisch etabliert. Dabei
werden wahrend der intravenésen Kontrastmittelgabe (Gadolinium) serielle Aufnahmen
angefertigt. Bei der anschlieRenden Bildanalyse kénnen ,Wash-in“ und ,Wash-out* Kurven
erstellt werden. Diese Technik ist hilfreich bei der Erkennung pathologischer Lymphknoten
(129). Bei der Erkennung pathologischer Lymphknoten ist die Sensitivitat 100%, Spezifitat
56% und NPV 100%.

Mittlerweile ermdglicht MRT auch die Darstellung der Lymphgefalie bei Lymphddem zur
Beurteilung von Morphologie, Lymphfluss, drainierenden Lymphknoten (z.B. Sentinel-
Lymphknoten), umgebenden anatomischen  Strukturen und somit auch der
zugrundeliegenden Ursache.

Die Anforderungen an die MR-Technik entsprechen der peripheren MR-Angiographie. Die
MRT mit einer Feldstarke von 1.5T oder 3T ist mittlerweile gut verfigbar, das Verfahren der
MR-Lymphangiographie ist allerdings noch relativ neu und nur an wenigen Standorten
etabliert.

Lymphddem:
Das Lymphoédem lasst sich MR-tomographisch bereits ohne Kontrastmittelgabe mit

hochauflésenden, T2-gewichteten Sequenzen darstellen (130). Die Magnetresonanz-
Lymphographie (MRL) ist ein vielversprechendes weiterfihrendes Verfahren (131) ist
dreidimensional und benotigt Kontrastmittel, ist allerdings bisher nur an wenigen Zentren
etabliert. Die technischen Anforderungen entsprechen denen der peripheren MR-
Lymphangiographie. Es ist wenig invasiv und hat im Vergleich zur konventionellen
Lymphangiographie eine deutlich niedrigere Komplikationsrate.

Zu diesem Zweck stehen verschiedene Gadolinium-haltige Kontrastmittel zur Verfigung. Bei
der paravasalen Applikation handelt es sich allerdings im eine ,off-label‘-Anwendung.



33

Allerdings kommen Paravasate durch Gadolinium-haltige Kontrastmittel in der klinischen
Routine nicht selten vor und verlaufen zum gréften Teil unkompliziert.

Es wurde bisher noch kein systematischer Vergleich Gadolinium-haltiger Kontrastmittel fur
die MR-Lymphangiographie durchgefuhrt. Die MRL ist als relativ neues Verfahren gut
geeignet, um die Anatomie der Lymphgefalle und deren Lymphdrainage einer Extremitat mit
Lymphédem zu beurteilen (132). Dabei wird Gadolinium-haltiges Kontrastmittel interdigital
intrakutan injiziert. Daraufhin werden zeitlich versetzt 3D-Sequenzen akquiriert. Die ortliche
Auflésung liegt bei ca. 1 mm und die zeitliche Aufldsung bei ca. 10 Minuten fur die gesamte
untere Extremitat. In Studien werden auch dynamische Ansatze beschrieben. Daraus lassen
sich sowohl anatomische als auch funktionelle Informationen ableiten. In der befallen
Extremitat ist sowohl die Anzahl als auch der Durchmesser (zwischen 0,5-8 mm) der
LymphgefalRe verandert. Die Kontrastmittelaufnahme sowohl der Lymphgefafe als auch der
Lymphknoten ist erhdht. Der Lymphfluss kann in Echtzeit beobachtet werden, was im
Vergleich bei Lymphangiographie und Lymphszintigraphie so nicht moglich ist. MRL ist
hilfreich bei der morphologischen Darstellung und Klassifizierung des primaren
Lymphoédems. Intakte Lymphgefalie kommen schlank und perlschnurartig zur Darstellung.
Beim primaren Lymphddem sind sowohl ein diffuser Lymphabfluss und v.a. eine
Rarefizierung und Dilatation der verbliebenen Lymphgefalie darzustellen. Beim sekundaren
Lymphoédem lasst sich mittels MRL das beschadigte Lymphgefald als Ursache flr einen
dermal backflow ausfindig machen (133). Neben den Lymphgefalien lassen sich mittels MRL
auch Veranderungen der umgebenden Strukturen wie Weichteilddem, Fibrose oder Tumor
als mdgliche Ursachen differenzieren (134). Die MRT ist auch gut zur anatomischen
Abbildung der Lymphgefafisituation vor operativen Eingriffen (135) und zur postoperativen
Verlaufskontrolle geeignet. Insgesamt wurden nur wenige Studien mit lymphszintigraphischer
Korrelation durchgefihrt. Hier zeigte die MR-Lymphangiographie eine hohe diagnostische
Genauigkeit >90%, v.a. zum Nachweis pathologischer Veranderungen der Lymphgefale. Sie
ist jedoch zur Darstellung eines diffusen Lymphabstromes etwas schlechter geeignet als die
Lymphszintigraphie. Die derzeitige Rolle der MR-Lymphangiographie ist v.a. als
komplementares sekundares Verfahren zur Szintigraphie zu sehen und in der praoperativen
Diagnostik. Im Bereich des Kdrperstamms und der oberen Extremitat liegen nur einzelne
Fallberichte, jedoch keine systematischen Studien vor.

Fluoreszenz Mikrolymphografie

Die Fluoreszenz Mikrolymphografie ist eine Praxis-basierte Untersuchung, die speziell bei
klinisch unklaren Odemen die Diagnose eines Lymphdédems erlaubt (136). Ausschlaggebend
fur die Diagnose eines Lymphddems ist der  Ausbreitungsradius  von
Fluoreszeinisothiozyanat-Dextran (FITC-Dextran) in den oberflachlichen Lymphsinus
(synonym Lymphkapillaren) nach intrakutaner Injektion eines kleinen Depots. Ein cut-off von
=12 mm Ausbreitungsradius hat die héchste Sensitivitat, =14 mm hat die héchste Spezifitat
(136, 137) fur primare wie sekundare Lymphédeme der unteren Extremitaten. Als weiteres
Zeichen eines Lymphddems gilt ein kutaner Reflux. Hierzu liegen aber keine soliden
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statistischen Daten vor. Bei den seltenen aplastischen/hypoplastischen Lymphddemen
stellen sich keine Lymphsinus dar (138, 139).

Gelegentlich kommen Prakollektoren zur Darstellung. Eine Visualisierung von tiefer
liegenden Lymphgefalien ist mit der Fluoreszenz Mikrolymphografie nicht moglich.

Studien mit sekundarem Armlymphddem zeigten eine signifikante Differenz der Ausbreitung
des Farbstoffes im Vergleich zu Gesunden (140, 141).

Die Fluoreszenz Mikrolymphografie steht in der Schweiz, nicht aber in Deutschland und
Osterreich zur Verfligung.

Indikation:

Die Fluoreszenz Mikrolymphografie kommt zur Diagnose des Lymphoédems bei klinisch
unklaren Odemen oder bei gemischt-atiologischen Odemen zum Einsatz. Sie wird auch zur
Diagnose des Lymphddems Stadium 0 verwendet.

Kontraindikationen und Nebenwirkungen
Kontraindikationen:
Erysipel im Bereich der Punktionsstelle.

Seltene Nebenwirkungen:
(0.5-1.1%) passager Juckreiz/ekzematdse Hautveranderung im Bereich der Injektionsstelle
(136, 137).

Weiterfiihrende Information:

Der Mikrolymphografie mit FITC-Dextran liegt zugrunde, dass interstitielle Makromolekile mit
einem Molekulargewicht von mehr als 20'000 Da primar Uber Lymphsinus abtransportiert
werden (142).

FITC wird mit Licht einer Wellenlange von zirka 495 nm angeregt und emittiert Licht mit einer
Wellenlange von zirka 521 nm. Kommerziell erhaltliche Auflichtmikroskope zur
Fluoreszenzmikrolymphografie mit FITC-Filtern oder mit Lichtquellen entsprechender
Wellenlangen konnen die FITC-Dextran gefullten Lymphsinus visualisieren. Wieso sich
FITC-Dextran bei Lymphddemen in den dermalen Sinus ausdehnt, ist nicht bekannt.
Moglicherweise fungiert das dermale lymphatische Netzwerk als Niederwiderstands-
Kollateralkreislauf fir tiefere subepidermale Lymphkollektoren (der normale Drainageweg),
welche wegen Obstruktion oder ungenugender Pumpfunktion einen hohen Widerstand
aufweisen.

Methode:

0.1 ml einer 25%ige Losung mit FITC-Dextran (Fluoresceinisothiocyantat-markiertes Dextran
mit einem Molekulargewicht von 150'000 Da) wird mit einer Tuberkulinspritze und einer 25 G
Nadel streng intrakutan als Depot bzw. als Quaddel im bilateral injiziert. 10 Minuten nach
Injektion wird die maximale Ausbreitung des FITC-Dextrans in den Lymphsinus mit einer
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Belichtung von ca. 495 nm Uber einem FITC-Emittationsfilter betrachtet, radial vom Rand des
Depots aus gemessen und mit der Gegenseite verglichen. Die Ausbreitung des Dextrans
wird foto- oder videodokumentiert.

Sensitivitat/Spezifitat zum Nachweis eines Lymphodems (60):
12 mm cut-off: 0.94/0.79
14 mm cut-off: 0.91/0.86

Gerat:
Lichtquellen oder WeiRlicht + Filter mit Wellenlange um FITC anzuregen (495 nm), Filter mit
FITC-emittierendem Spektrum (521nm) flr Betrachtung / Dokumentation.

Standardisierung:
0.1 ml Fluorescein-Isothiocyanat- Dextran 150'000 in einer 25%igen Lésung mit NaCl 0.9%.

Spezielle Laboruntersuchungen

Indikation:

Zur Diagnose des Lymphddems selbst gibt es keine spezifischen Laboruntersuchungen.

Bei Verdacht oder Hinweisen auf Komorbiditaten, die ein Lymphddem verschlimmern
kénnen, sind Laboruntersuchungen zur Abklarung indiziert, zum Beispiel zur Beurteilung der
Herzfunktion. Ebenso kdnnen Laboruntersuchungen erforderlich werden, wenn es Hinweise
auf Beteiligung des Lymphgefal3systems im Bereich des Thorax und Abdomens und / oder
auf lymphatische Refluxerkrankungen gibt (143, 144).

Weitere Indikationen fur Laboruntersuchungen: Analyse von Punktaten aus (chyldsen)

Ergissen (Chylopericard, Chylothorax, Chyloperitoneum, Chylarthros, lymphostatische
Enteropathie) zur Differenzierung Transsudat / Exsudat respektive chyldser Erguss).

Genetische Diagnostik
Bezuglich der genetischen Diagnostik sei auf das Kapitel der AG 1 ,Definition des
Lymphdédems, Abschnitt 5: Molekulare Grundlagen des primaren Lymphédems” verwiesen.

Kapillarpermeabilitatsdiagnostik
Eine erhohte Kapillarpermeabilitdt kann mit dem Wasserbelastungstest (modifizierte
Streeten-Probe) diagnostiziert werden.

Indikation:
Fliissigkeitsretentionssyndrom, idiopatisches Odem.
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Methode:

Gewicht und Volumenmessung der Beine vor der Untersuchung, Entleerung der Harnblase,
Trinken von 20 ml stillen Wassers pro kg/Kérpergewicht innerhalb 30 min. Orthostase flr
4 Stunden. Innerhalb dieser 4 Stunden Sammelurin inclusive Blasenentleerung am
Untersuchungsende. AnschlieRend erneute Gewichtskontrolle und Volumenmessung der
Beine.

Ein sicherer pathologischer Befund besteht, wenn die Urinausscheidung innerhalb dieser
4 Stunden < 60 % der Trinkmenge und eine Volumenzunahme je Bein > 250 ml liegt.
Voraussetzung fiur die Untersuchung ist, dass eine kardiale, renale, hepatische oder
medikamentds induzierte generalisierte Odematisierung ausgeschlossen ist, ebenso eine
relevante CVI. Eine Diuretika Therapie muss, falls medizinisch vertretbar, rechtzeitig pausiert
werden. Am Tage der Untersuchung sollte vor dem Test nicht geraucht werden (145, 146).
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AG 4: Konservative Therapie

Etelka Foldi, Ute-Susann Albert, Susanne Helmbrecht, Malte Ludwig, Anya Miller,
Michael Oberlin, Hans Ortmann, Christian Schuchhardt, Eva Streicher, Gerson
Strubel, Stephan Wagner, Christian Wiederer

Einleitung

Das Lymphodem ist ein behandlungsbedirftiges chronisches Krankheitsbild.

Lymphédeme kommen in jedem Lebensalter vor. Im Kindesalter dominieren die primaren
Lymphédem-Formen, mit zunehmendem Alter die sekundaren. Mit einer adaquaten
Therapie, welche konservative und chirurgische Malnahmen umfasst, kann einer
Progression vorgebeugt werden. Beginnt die Therapie im fortgeschrittenen Stadium, so ist
das Ziel der Behandlung das Lymphddem in einen ddemfreien Zustand oder zumindest in
ein niedrigeres Lymph&édem-Stadium zurtickzuflhren.

1. Was ist Standard der konservativen Behandlung der Lymphdédeme?

Die Standardtherapie der Lymphddeme ist die Komplexe Physikalische Entstauungstherapie
(KPE). Diese besteht aus folgenden aufeinander abgestimmten Komponenten:
e Hautpflege und falls erforderlich Hautsanierung
¢ Manuelle Lymphdrainage, bei Bedarf erganzt mit additiven manuellen Techniken
o Kompressionstherapie mit speziellen mehrlagigen, komprimierenden
Wechselverbanden und/oder lymphologischer Kompressionsstrumpfversorgung
¢ Entstauungsférdernde Sport-/Bewegungstherapie
e Aufklarung und Schulung zur individuellen Selbsttherapie

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Die Anwendung der Komplexen Physikalischen Entstauungstherapie (KPE)

Die KPE ist eine 2-Phasen-Therapie: Phase | bezweckt die Mobilisierung der vermehrten
interstitiellen Flussigkeit mit dem Ziel der Normalisierung der Gewebshomdostase. In Phase
Il wird der Therapieerfolg konserviert und optimiert (68, 147-152).

Indikationen, Kontraindikationen und die Anwendung der einzelnen Therapiemalinahmen
hangen von mehreren Faktoren ab: Stadium des Lymphddems, in welchem die Behandlung

eingeleitet wird, Komorbiditaten, Alter des Patienten und individuelle Lebensumstande.

In Phase | der Therapie werden alle Komponenten der KPE mdoglichst taglich 1-2 x
angewandt. Die Behandlung erfolgt in spezialisierten Einrichtungen mit entsprechenden
Infrastrukturen, stationar oder ambulant (153).

In Phase || kommen die Komponenten der KPE befundadaptiert zur Anwendung.
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Je nach Krankheitsverlauf kann eine Wiederholung der Phase | erforderlich sein,
insbesondere beim Auftreten interkurrenter Erkrankungen (154, 155).

2. Was sind die Ziele der konservativen Therapie des Lymphédems?

Die Therapieziele bestehen darin, die Erkrankung in einen ddemfreien Zustand oder in ein
niedrigeres Lymphddem Stadium zurlickzufihren und dadurch eine nachhaltige
Befundstabilitat, Verbesserung der Lebensqualitédt, Teilhabe an gesellschaftlichen und
beruflichen Lebensbereichen zu ermoéglichen und Komplikationen vorzubeugen. Die
Kombination der KPE mit dem Selbstmanagement und Aufklarung sichert die Langzeit-
Therapieerfolge.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Bereits bei Einleitung der konservativen Therapie des Lymphddems soll der klinische Befund
exakt dokumentiert werden, um die Therapieziele zu definieren (Befund/Verlaufsbogen
Ortmann/Streicher (156, 157).

Liegen Lymphoédem-aggravierende Erkrankungen vor, so kann sich der Therapiebedarf
erhohen. Daruber hinaus ist ein Therapieprotokoll zur Verlaufskontrolle zu erstellen (156).
Der nachhaltige Therapieerfolg hangt von der Effektivitdt der Zusammenarbeit der
Behandlungskette ab. Die Behandlungskette besteht aus Arzt, Physiotherapeut/Masseur
oder med. Bademeister (Lymphtherapeut), Sanitatshaus und betroffenem Patient (158).

Therapieziele im Kindesalter: Eine dem Alter adaquate adaptierte konservative Therapie im
Kindesalter erfolgt unter Beteiligung der Eltern, dadurch kann eine schulische und berufliche
Ausbildung ermdoglicht und die krankheitsbedingte psychologische Belastung reduziert
werden. Eine Studie zeigte aullerdem, dass Kinder, die sowohl von geschulten Eltern als

auch von Physiotherapeuten behandelt worden waren, gegenlber denen, die nur von
Physiotherapeuten therapiert wurden, eine signifikante bessere Odemreduktion und
Befundstabilitat erreicht haben (159, 160).

Die Therapieziele bei Erwachsenen sind die Erhaltung der Arbeits- und Erwerbsfahigkeit
und, insbesondere bei alteren Personen, die Vorbeugung der Pflegebedurftigkeit (21, 161).

3. Was ist der Wirkmechanismus der Komplexen Physikalischen
Entstauungstherapie (KPE)?

. Mobilisierung und Reduktion pathologisch vermehrter interstitieller Flussigkeit
einschlief3lich Abtransport lymphpflichtiger Substanzen

. Verbesserung der gestorten Homoostase im Interstitium, Reduzierung der
stauungsbedingten inflammatorischen Vorgange
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. Reduktion des alterierten Bindegewebes ‘

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

In der taglichen Praxis werden folgende klinische Symptome als Wirkung der KPE bewertet:
Deutliche Reduktion der Schwellung in der betroffenen Region; Rickgang der
Stauungsbeschwerden wie Schwere und Spannungsgefuhl; Steigerung der Beweglichkeit,
Normalisierung oder deutliche Besserung der lymphostatischen Hautveranderungen. Des
Weiteren ist unter einer korrekten Anwendung der KPE mit Kompressionsverbanden eine
Reduktion der lymphostatischen Fibrose/Fibrosklerose sonographisch nachweisbar (162,
163).

Und als Langzeitwirkung zeigt sich auch eine Reduktion der Erysipelschiibe (164-172).

Die Wirkungen der einzelnen therapeutischen Komponenten der KPE:

Manuelle Techniken der Lymphédembehandlung:

Beim Vorliegen eines Lymphddems soll die manuelle Lymphdrainage angewandt werden.
Die manuelle Lymphdrainage ist eine spezielle Behandlungstechnik, bestehend aus
4 Grundgriffen, die einen Dehnungsreiz auf Kutis und Subkutis austiben. Durch Dehnung der
LymphgefaBwande kommt es zur einer Steigerung der Lymphangionpulsationen mit
folgenden Wirkungen: Erhdhung des Lymphflusses in den Lymphkollektoren, konsekutive
Zunahme der Lymphbildung (die Aufnahme der Gewebsflissigkeit in die initialen
Lymphgefalle), hierdurch  Reduktion des pathologisch  erhdhten interstitiellen
Flussigkeitsgehalts.

Erganzende manuelle Techniken sollen im Stadium Il und Ill angewandt werden, mit dem
Ziel der Erweichung der Gewebsindurationen.

Liegen  orthopadische/neurologische  Zusatzerkrankungen  vor, sollten  weitere
physiotherapeutische manuelle Techniken zur Verbesserung der Funktionsdefizite in die
KPE integriert werden (158, 166, 173-176).

Kompressionstherapie
Weitere unverzichtbare Komponente der KPE ist die Kompressionstherapie. lhre Wirkungen:

. Normalisierung einer pathologisch erhdhten Ultrafiltration mit  konsekutiver
Reduzierung der lymphpflichtigen Last

. Verstarkter Einstrom der interstitiellen Flissigkeit in die initialen Lymphgefalie

. Verschiebung der Flussigkeit durch die Gewebsspalten

. Erhéhung des Lymphflusses in den noch funktionierenden Lymphgefafien

. Reduzierung des venodsen Druckes und damit eine antiodematose Wirkung

. Verbesserung der Gewebebefunde in der Phase Il (162, 163, 177, 178)

In Phase | soll sie in Form von lymphologischen mehrlagigen Wechselverbanden angewandt
werden (179-183).
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In Phase Il der KPE sollen die Patienten nach Mall angefertigte, flach gestrickte
medizinische Kompressionsstrimpfe tragen (184).
Bezuglich Dehnbarkeit entsprechen diese im Wesentlichen textilelastischen Binden.

Bei mittelgradiger Beanspruchung der medizinischen Kompressionsstrimpfe/-versorgungen
soll ein wirksamer Kompressionsdruck fur die Dauer von etwa 6 Monaten gewahrleistet sein.
In Einzelfallen kann eine Doppelversorgung — zwei Kompressionsstrimpfe Ubereinander —
erforderlich sein.

Aus hygienischen Griinden ist eine Wechselversorgung notwendig.

Bei Patienten mit starker koérperlicher Belastung, wie auch bei krankheitsbedingter
Formanderung des Lymphddems, kann eine neue Verordnung der medizinischen
Kompressionsstriimpfe bereits friiher erforderlich werden.

In speziellen Fallen kann die Kombination von Kompressionsstrimpfen tagsitber und als
Selbstbehandlung eine Kompressionseigenbandage fir die Nacht zum Einsatz kommen.

Komprimierende lymphologische mehrlagige Wechselverbéande sollen wie folgt angewandt
werden:

Hautschutz mit Schlauchverband; gefolgt von einer Schaumstoffkompressionsbinde
und/oder Polstermaterial. Ergdnzendes Material fur die Finger- und Zehenbandage. Der
Kompressionsdruck wird mit textilelastischen Binden dosiert und kann in geeigneten Fallen
tagsuber mit Langzugbinden erganzt werden. Die Beweglichkeit der Gelenke darf hierbei
nicht eingeschrankt werden. Auf gleichmaRigen Druck ist zu achten, um Einschnirungen zu
vermeiden. Der therapeutische Kompressionsdruck ist in der Regel Uber den unteren
Extremitaten hoher im Vergleich zu den oberen Extremitaten.

Im Stadium Il und Il ist die Kompressionstherapie auf Dauer indiziert.

Die Art der Kompressionsstrumpfversorgung kann sich im Laufe des Lebens andern in
Abhangigkeit von:

- Veranderungen des Lymphddems

- Auftreten neuer Erkrankungen (orthopadisch, neurologisch, internistisch, etc.).

Entstauende Bewegungs- und Atemtherapie

Bewegungstherapie und sportliche Aktivitat sind weitere wirksame Komponenten der KPE.
Durch gezielte Bewegung wird die Muskel- und Gelenkpumpe aktiviert: Die Kontraktion der
Skelettmuskulatur fuhrt zu einem interstitiellen Druckanstieg und damit zu einer Steigerung
der Lymphangiomotorik. Dieser Effekt wird bei gleichzeitiger Komprimierung von aufien
verstarkt (185, 186).

Intensive Atemtherapie bewirkt eine Erhéhung des vendsen Blutflusses und eine Steigerung
des Lymphflusses (185).

Bewegung und kérperliche Aktivitat sind Teil der Phase | der KPE und sollen in Phase I
fortgefihrt werden. Bereits in Phase | soll ein weiterfihrendes Trainingsprogramm -
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individuell alters — und berufsbezogen — geplant werden. Besonders geeignet sind
Gruppengymnastik zum Stoffwechseltraining und Rehasport sowie z.B. folgende Sportarten:

. Walking - Nordic Walking

. Radfahren - Hometrainer

. Schwimmen und Wassergymnastik (besonderes Augenmerk auf Hygiene und
Wassertemperatur sind erforderlich)

. Medizinische Trainingstherapie/moderates Krafttraining (gdf. in von
Physiotherapeuten angeleiteten Sportstudios)

. Langlauf

Hautpflege und Hautsanierung:

Hautschutz

Die komprimierenden Materialien beanspruchen die Haut. Der Feuchtigkeits- und Fettgehalt
der Haut wird reduziert. Daher sind Hautschutz und Hautpflege wichtige Bestandteile der
Therapie und sollten taglich erfolgen um Sekundarinfektionen, z.B. durch Rhagaden, zu
vermeiden und die Barrierefunktion der Haut zu erhalten (187).

Zur Reinigung eignen sich pH-neutrale Seifen, die gut abgespult werden mussen. Glycerin
(Glycerol) ist ein wichtiger Grundstoff zum Erhalt von Fett und Feuchtigkeit. Ceramide als
physiologische Lipide und Shea-Butter erhdhen den Fettanteil, unterstiitzen die Penetration
von Wirkstoffen und gemeinsam mit Harnstoff wird der S&ureschutzmantel der Haut
unterstitzt. Humektane, wie Harnstoff (Urea) und Glycerol halten die Feuchtigkeit, wirken
keratolytisch und Urea in héheren Konzentrationen auch antibakteriell (188-191).

Eine wichtige Rolle spielt die Grundlage des Hautpflegeproduktes. Fur die meist trockene
Haut sollten Cremes mit erhdhtem Fettanteil angewendet werden. Eine Lotion wirkt zwar
angenehm kuhlend und zieht schnell ein, ist aber auf Dauer austrocknend, Ausnahmen sind
Lipolotionen. Bei kiihleren Aufientemperaturen, wenn die Haut nicht so stark schwitzt,
kommen zusatzlich fettende Salbengrundlagen in Frage. Prinzipiell ist auf die
unterschiedlichen Anforderungen der betroffenen Haut zu achten. Insbesondere in Falten mit
feuchtwarmem Milieu sind ggf. zusatzlich desinfizierende MalRnahmen, z.B. mit Polyvidon
oder Octenidin, erforderlich (189, 191). Schnell einziehende Handcremes sind tagsiber
anzuwenden und reichhaltigere Cremes zur Nacht.

Die Vertraglichkeit des Kompressionsmaterials mit Hautpflegeprodukten hangt von den
Inhaltsstoffen des Pflegeproduktes und der Zusammensetzung des Kompressionsmaterials
ab. Naturlatex ist empfindlich gegeniber Harnstoff und Paraffinum liquidum. Das in den
meisten Kompressionsstrimpfen verarbeitete Elastodien ist gegeniber Harnstoff bis 10%
und Paraffinum liquidum weitgehend unempfindlich (192), sodass die Pflege auch zeitnah
zum Anziehen der Kompressionsbestrumpfung angewendet werden kann.

Hautsanierung
Hautverletzungen mit nachfolgender Superinfektionen fihren zur Odemprogredienz. Wunden

sind deshalb schnellstmoéglich mit desinfizierenden Externa zu behandeln (z.B. Polyvidon,
Octenidin). Gleiches gilt fiir rupturierte Zysten und Fisteln.
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Interdigitale Mazerationen durch Tinea pedis und manum sowie bakterielle Superinfektionen
sind entsprechend dem Ausldser zu behandeln.

Bei ekzematoiden Veranderungen, allergischen Reaktionen oder Insektenstichen kann
vorubergehend eine lokale Therapie mit Steroiden erforderlich sein.

Zusatzliche Hautkrankheiten, wie Psoriasis, Neurodermitis und blasenbildende Dermatosen
kénnen das Odem aggravieren oder werden durch die Kompressionstherapie verschlechtert.
Hier ist auf eine intensive Lokalbehandlung, ggf. systemische Therapie und adaquates
Kompressionsmaterial zu achten. Ebenfalls zu beachten sind potentielle Allergien (189, 190).

Aufklarung und Schulung:

Fir den Patienten ist die KPE vor allem anfangs beschwerlich und immer zeitintensiv. Hinzu
kommt die psychische Belastung durch die Erkenntnis, dass ein Lymphédem nicht heilbar
und so die Therapie ein Leben lang durchzuhalten ist. Stellt sich nicht der erwartete
Therapieerfolg ein, fuhrt dies nicht selten zu erlebter Hilflosigkeit, die die Therapietreue
sinken lasst und zu weiteren Komplikationen flhren kann.

Dagegen hilft nur Aufklarung Uber die Funktionsweise des Lymphsystems, welche Wirkung
die einzelnen Therapiekomponenten der KPE erzielen, wie sie aufeinander aufbauen und
welche Folgen fehlende Therapietreue hat.

Ziel ist durch gewonnene Einsicht das Selbstmanagement zu verbessen. Daraus ergeben
sich eine Steigerung der Lebensqualitat sowie ein glnstigerer Krankheitsverlauf.
Voraussetzung hierfur ist eine geeignete Organisation des Alltags (159).

Zu Beginn ist eine schriftliche Information sinnvoll. Dartiber hinaus sind Schulungen sinnvoll,
in denen auch spezifische Fragen zum Lymphsystem beantwortet werden kénnen.

Weitere Schulungsinhalte sollen sein:

Hautpflege, Atemtechniken, Entstauungsgymnastik und Selbstbandage.

Eine Zusammenarbeit mit Selbsthilfeorganisationen wird empfohlen.

Fir manche Patienten kann eine psychologische Begleitung sinnvoll sein, anderen hilft der
Besuch einer Selbsthilfegruppe, den Mut nicht zu verlieren und stetig die Therapie
durchzuhalten, vor allem bei Riickschldgen und Odemverschlechterungen.

4. Wie wird die Komplexe Physikalische Entstauungstherapie (KPE) dosiert?

Die Frequenz und Intensitat der Komponenten der Komplexen Physikalischen
Entstauungstherapie (KPE) in Phase | und Phase Il sollen vom klinischen Befund und vom
Stadium des Lymphddems bestimmt sein und an klinische Veranderungen angepasst
werden.

Zustimmung 100% (starker Konsens)
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Kommentar:

Sowohl klinisch, als auch pathomorphologisch ist aufgrund fehlender Literaturdaten eine
scharfe Trennung der Stadien der Lymphddeme schwierig. Aus klinischer Sicht versteht man
unter:

Stadium 0 des Lymphdédems / Latenzstadium / Subklinisches Stadium: Eingeschrankte
Transportkapazitat, klinisch ist noch kein Odem nachweisbar. Nur mit apparativen Methoden
feststellbar.

Stadium | des Lymphddems: Eine Schwellung der betroffenen Kérperteile, die auf einer
Vermehrung der interstitiellen Fliissigkeit beruht. Palpatorisch ist das Odem von weicher
Konsistenz, dellbar, von Kérperlage abhangig und von wechselnder Intensitat. Wahrend der
Phase | der Therapie werden Hautpflege, manuelle Lymphdrainagen, lymphologische
mehrlagige Kompressionsbandagen, entstauende Krankengymnastik meist bis zu 21 Tagen
angewandt.

Die Dosierung der Komponenten der KPE in der darauffolgenden Phase |l ist
Befundadaptiert und individuell in intermittierender oder in kontinuierlicher Form erforderlich.

Stadium Il des Lymphdédems: Die Intensitat der Schwellung wird zunehmend unabhangig von
der Korperlage, die Hautfalten sind verbreitert und das Gewebe konsistent vermehrt. Das
Stadium |l des Lymphddems geht mit einem héheren Behandlungsbedarf einher. In der

Phase | der Therapie werden manuelle Lymphdrainagen zweimal taglich angewandt, in
Kombination mit mehrlagigen Kompressionsbandagen und entstauender Bewegung. Zu
achten ist auf eine geeignete Hautpflege und Schulung in SelbstbehandlungsmalRnahmen.
Die Dauer der Phase | der Therapie ist meist bis zu 28 Tage.

Die Phase Il der Therapie stellt eine kontinuierliche Behandlungsform dar: Manuelle
Lymphdrainagen werden regelmafig befundadaptiert durchgeflihrt, die
Kompressionstherapie mit medizinischen Kompressionsstrimpfen ist aufwendiger und kann
aus mehreren Kompressionsteilen bestehen. Haufig sind auch Ilymphologische
Kompressionsbandagen indiziert, in geeigneten Fallen zum Teil als Selbstbehandlung, dies
betrifft auch die entsprechenden entstauenden Bewegungsibungen. Die Hautpflege um
Erysipele vorzubeugen ist aufwendiger. Entsprechend des hohen Therapiebedarfs gestaltet
sich die Phase Il der KPE als Langzeittherapie, wobei befundadaptiert die Hohe der
Dosierung der Komponenten der KPE haufig Jahrelang erforderlich sind.

Bei Odemverschlechterung kann die Wiederholung der Phase | der Therapie erforderlich
sein.

Stadium 1l des Lymphdédems ist gekennzeichnet durch massive Vermehrung eines
alterierten Bindegewebes. In der Haut sind haufig Lymphzysten, subkutane Fisteln zu finden
oder sie ist ohne Uberwdrmung in Folge einer Stauungsdermatose rot-livide verfarbt. Eine
erfolgreiche Behandlung in Phase | ist in der Regel nur unter stationdren Bedingungen
mdglich. Im Falle rezidivierender Erysipele kénnen ergadnzend prophylaktisch Antibiotika
eingesetzt werden. Die Dauer der Phase | der Therapie kann bis zu 35 Tagen betragen.
Entsprechend des hohen Therapiebedarfs gestaltet sich die Phase Il der KPE als
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Langzeittherapie, wobei befundadaptiert die Hohe der Dosierung der Komponenten der KPE
haufig Jahrelang erforderlich sind.

5. Sollen die einzelnen Komponenten der Komplexen Physikalischen
Entstauungstherapie (KPE) isoliert angewandt werden?

Die isolierte Anwendung der Einzelkomponenten ist nicht empfehlenswert, der Komplexen
Physikalischen Entstauungstherapie (KPE) ist in ihrer Gesamtheit der Vorzug zu geben.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Zahlreiche Publikationen belegen, dass die KPE gegeniber der isolierten Anwendung der
einzelnen Komponenten zu besseren Therapieresultaten fuhrt (153, 175, 176, 193-195).

Die KPE ist ein aufeinander abgestimmtes Therapiekonzept zur Behandlung des
Lymphddems. Zahireiche Literaturdaten belegen, dass MLD alleine zur Behandlung des
Lymphédems und zur Vorbeugung der Lymphddemkomplikationen nicht geeignet ist.

Zwar bewirkt eine sogenannte ,Ganzkoérperbehandlung® eine gewisse Volumenreduktion,
gemessen unmittelbar nach der Behandlung; innerhalb weniger Stunden kommt es
allerdings ohne Kompression zu einer erneuten Odemzunahme (195, 196).

Bei Patienten mit Lymphddemen insbesondere mit Rumpfquadrantbeteiligung kann die
isoliert angewandte Kompressionstherapie der Gliedmalke zur einer Zunahme der
Schwellung an der Extremitatenwurzel oder sogar zur Manifestation eines
Genitallymphoédems flhren (197).

MLD in Kombination mit Kompressionstherapie ohne Hautpflege und falls erforderlich
Hautsanierung kann zu Hautschaden bis zum Erysipel fuhren.

Die Effektivitat der KPE mit MLD, Kompressionstherapie und Hautpflege kann auf Dauer
durch Bewegung/sportliche Lebensweise erhéht werden.

6. Welche Krankheiten oder Umstande erfordern eine modifizierte Anwendung
der Komplexen Physikalischen Entstauungstherapie (KPE) beim Lymphédem?

Bei der Modifikation sollen folgende Aspekte Berlcksichtigung finden:

. Alter

. Begleiterkrankungen

. Multimorbiditat

. Malignes Lymphddem / Palliativsituation
. Posttraumatische / Postoperative Odeme

Zustimmung 100% (starker Konsens)
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Kommentar:

Unter Modifizierung der konservativen Lymphoédembehandlung wird die gednderte und
individuell adaptierte Anwendung der einzelnen Komponenten der KPE verstanden.
MLD/Manuelle Techniken: Bestimmte Koérperteile missen aus der Behandlung ausgespart
bleiben, um Nebenwirkungen zu vermeiden.

Kompressionstherapie: Die Intensitdt der lymphologischen Kompressionsbandagen muss
variiert werden, sowohl was den komprimierenden Druck als auch die Polstermaterialien
angeht. Zu bedenken sind z.B. Hautbeschaffenheit und Mobilitdt der Patienten
(Sturzgefahr!).

Entstauende Bewegungsubungen/Sporttherapie: Bei der Belastung ist die korperliche
Leistungsfahigkeit der Patienten malRgebend (198).

* Alter:

Die konservative Therapie soll altersadaptiert angewendet werden.

Die Kompressionstherapie soll bei Kindern erst ab dem 6. Lebensmonat mit stark
reduziertem Kompressionsdruck begonnen werden um Hautschaden zu vermeiden. Ahnlich
empfindlich ist die Haut des geriatrischen Patienten.

* Begleiterkrankungen:

Liegen Extremitatenlymphddeme in Kombination mit weiteren Erkrankungen vor, die sich
aggravierend auf das Lymphdédem auswirken, so bedlrfen sie einer integrierten
arztlichen/physiotherapeutischen Versorgung neben der KPE, ggf. einschliellich einer
medikamentdsen Behandlung (199-206).

Begleiterkrankungen koénnen auf verschiedene Weise ein Lymphddem verstarken:
Krankheiten mit Erhéhung der Blutkapillarpermeabilitéat (z.B. Mikroangiopathie bei Diabetes
mellitus) steigern die lymphpflichtigen Lasten bei eingeschrankter Transportkapazitat. Durch
Gelenksschmerzen bedingte Einschrankung der Mobilitdt schwacht die Wirksamkeit der
Gelenk- und Muskelpumpe.

* Multimorbiditat:

Lymphédeme bei geriatrischen Patienten sind haufig kombiniert mit zu
Bewegungseinschrankung fuhrenden orthopadischen und/oder neurologischen
Erkrankungen, die mit physiotherapeutischen Malinhahmen behandelt werden kénnen, so
dass die Beweglichkeit der Patienten geférdert werden und es zu einer Schmerzreduktion
kommt. Daher wird eine Kombination der KPE mit additiven physiotherapeutischen
MalRRnahmen, insbesondere bei multimorbiden Patienten mit Lymphdédemen und bei
posttraumatischen Lymphédemen, empfohlen.

» Malignes Lymphodem / Palliativsituation:

Bei tumorbedingten Lymphddemen im Rahmen von Metastasierungen, die keiner kurativen
Behandlung mehr zugangig sind, sollte die Lymphdédembehandlung in ein
palliativmedizinisches Konzept eingebunden werden, wie es auch von der ASCO, NCCN und
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WHO empfohlen wird (siehe S3-Leitlinie Palliativmedizin http:/leitlinienprogramm-
onkologie.de/Palliativmedizin.80.0.html) (207-210).

« Posttraumatische / Postoperative Odeme:

MLD als Bestandteil der KPE soll als Zusatzbehandlung regelmaRig bei postoperativen/
posttraumatischen Odemen eingesetzt werden. Bei der Durchfiihrung der Therapie mit MLD
sind die anatomischen Gegebenheiten zu berlcksichtigen.

Durch Anregung der Lymphangiomotorik reduziert sich das Odem und der Heilungsverlauf
wird beschleunigt sowie die Haufigkeit postoperativer Komplikationen (Lymphozelen,
Serome, Keloidnarben) reduziert. Eine weitere Unterstitzung des Heilungsprozesses ergibt
sich durch die Schmerzlinderung. Bei Bedarf kann sich ein leicht komprimierender Verband
positiv auswirken.

7. Was sind absolute und relative Kontraindikationen der Komplexen
Physikalischen Entstauungstherapie (KPE) oder einzelner Komponenten?

Absolut: Dekompensierte Herzinsuffizienz, akute tiefe Beinvenenthrombose, erosive
Dermatosen, akutes schweres Erysipel, pAVK Stadium 11 / IV.

Relativ: Malignes Lymphddem, Hautinfektionen, Hauterkrankungen (z.B. blasenbildende
Dermatosen), pAVK Stadium I/ll. Ggf. sollte eine stationare Einleitung der Therapie erfolgen.

Zustimmung 96,9% (starker Konsens)

Kommentar:

Absolute Kontraindikationen

Dekompensierte Herzinsuffizienz:

Bei klinischen Zeichen einer kardialen Dekompensation steht die Rekompensation im
Rahmen einer internistischen Behandlung im Vordergrund. Die Mobilisierung der peripheren
Odeme kann das Herz weiter belasten (202, 211-213).

Tiefe Beinvenenthrombose:

Von akuten tiefen Beinvenenthrombosen kann eine Lungenembolie ausgehen. Aus diesem
Grund sollte die manuelle Lymphdrainage nach angiologischem/phlebologischem Befund
begonnen werden. Die Kompressionstherapie ist hingegen indiziert.

Erysipel:

Das Erysipel ist systemisch mit einem Antibiotikum zu behandeln. Bis zum Einsetzen der
Wirkung des Antibiotikums soll an der betroffenen Extremitat in Abhangigkeit vom
Allgemeinzustand und Zustand der Haut keine KPE erfolgen.

Erosive Dermatosen:
Bei flachigen erosiven Dermatosen ist die KPE kontraindiziert.
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pAVK im Stadium III/IV:
In der betroffenen Extremitat ist die KPE kontraindiziert.

Relative Kontraindikationen

Bei relativen Kontraindikationen missen die therapeutischen Vorteile der KPE und deren
mogliche Nebenwirkungen durch die Grunderkrankung gegenubergestellt werden.

pAVK:

Eine pAVK erfordert vor KPE, insbesondere vor Kompression, eine angiologische
Beurteilung moéglicher Kontraindikationen.

Malignes Lymphodem:

Von einer KPE sollte abgesehen werden, wenn sie von Patienten mit einem malignen
Lymphoédem, als zusatzliche Belastung empfunden wird und damit die KPE die
Lebensqualitat beeintrachtigt.

8. Welche weiteren MaRnahmen werden in Zusammenhang mit der Therapie
der Lymphddeme eingesetzt oder diskutiert?

Als weitere Malnahmen werden eingesetzt (in alphabetischer Reihenfolge):
Adipositasprophylaxe/-therapie, Apparative intermittierende Kompression (AIK/IPK),
Erndhrung, Lymphtaping, Medikamente (oral, Externa), Tiefenoszillation, Softlaser und
Thermotherapie. Fur diese Verfahren gibt es aber keine auseichende Datengrundlage, um
eine Empfehlung im Sinne einer Leitlinie aussprechen zu kdnnen.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Adipositasprophylaxe und Therapie:

Adipositas bewirkt eine signifikante Verschlechterung der Lymphgefafl3funktion und ist ein
wesentlicher Risikofaktor fir die Entstehung eines sekundaren Lymphédems.

Liegt das Lymphddem in Kombination mit Adipositas vor, wird eine Therapie zur
Gewichtsreduktion entsprechend der Leitlinie der Deutschen Adipositasgesellschaft
empfohlen. Bei einem BMI > 40 kg/m? ist eine bariatrische Intervention mit dem Patienten zu
erortern.

Apparative intermittierende Kompression/intermittierende pneumatische Kompression (AIK
[IPK):

Kann eine adjuvante Therapieform zur KPE darstellen, insbesondere bei distal betonten
Arm- oder Beinlymphédemen — ohne Beteiligung der ipsilateralen Rumpfquadranten — und
bei eingeschrankter Mobilitat der Patienten. Der Wirkmechanismus der AIK/IPK ist, wie die

Studien zeigen, Gewebsflussigkeit in den Gewebsspalten nach zentral hin zu verschieben
(68).
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Erndhrung:
Eine spezielle Diat aus lymphologischer Sicht ist nur in sehr seltenen Formen der

Lymphgefallanomalien mit chyldsen Erglssen oder beim lymphostatischen enteralen
EiweilRverlust indiziert (199). Im Falle von chyldsen Refluxsyndromen ist eine Diat mit
reduzierten langkettigen Triglyceriden angezeigt — MCT-Diat (68).

Lymphtape:
Der Einsatz von elastischem Tape anstelle der Kompressionstherapie kann in der Phase Il

der KPE beim Lymphddem nicht empfohlen werden. Elastisches Tape als additive
TherapiemaRnahme unter einem Kompressionsstrumpf reduziert Odemvolumen und
6dembedingten Spannungsschmerz nicht (214, 215).

Medikamente:

Zur kausalen medikamentdsen Therapie des Lymphddems stehen derzeit keine Arzneimittel
zur Verfugung. Komplikationen des Lymphédems kénnen mit entsprechenden
Medikamenten behandelt werden.

Tiefenoszillation:

Bei der Tiefenoszillation mittels HIVAMAT handelt es sich um die Anwendung eines
gepulsten elektrostatischen Feldes, welches sich zwischen der Hand des Behandlers oder
einem Applikator und dem Patienten aufbaut. Dadurch ist ein entddematisierender Effekt als

auch eine Schmerzreduktion zu erzielen (216-222).

Thermotherapie, Softlaser:
Fur diese Methoden konnten bislang kein ausreichender Wirksamkeitsnachweis erbracht

werden.
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AG 5: Chirurgische Therapie

Rudiger Baumeister, G. Bjorn Stark, Gunther Felmerer, Andreas Frick, Jens
Wallmichrath, Nestor Torio-Padron

1. Welche therapeutischen Mainahmen sollen Patienten mit Lymph&demen vor
einer operativen Therapie erhalten?

Erwachsenen Patienten mit Lymphddemen sollen eine operative Therapie erst nach
leitliniengerechter  ambulanter  und/oder  stationdrer  komplexer  physikalischer
Entstauungstherapie (KPE) Phase | und Il von mindestens 6 Monaten Dauer angeboten
werden.

Zustimmung 96,9% (starker Konsens)

Kommentar:

Operative MalRnahmen beinhalten eine héhere Invasivitat im Vergleich zu nicht operativen
Verfahren. Insofern ist zunachst der Effekt einer konservativen Therapie abzuwarten.
Unterschiedliche konservative Therapiemdglichkeiten werden in der entsprechenden Leitlinie
Lymphédem bewertet. Eine konservative Therapie entsprechend den Empfehlungen der
Leitlinie sichert eine vergleichbare und ausreichende Primartherapie. Die Zeitdauer der
nichtoperativen Behandlung ist einerseits abhangig von der Gefahr einer Zunahme
sekundarer Gewebeveranderung mit zunehmender Dauer des Odems und der Chance auf
eine Riickbildung bei transienten Odemen andererseits. Fir letztere besteht ein Zeitfenster
von etwa 6 Monaten. Insofern solle diese Zeitspanne als untere Grenze gewahlt werden.

2. Unter welchen Bedingungen sollte ein Umschwenken von einer laufenden
konservativen Therapie auf eine operative Therapie in Betracht gezogen
werden?

Eine operative Therapie sollte in Betracht gezogen werden, wenn ein Patient trotz
leitliniengerechter konservativer Therapie und Therapieadharenz einen Leidensdruck oder
eine Zunahme von sekundaren Gewebeveranderungen aufweist.

Zustimmung 96,9% (starker Konsens)

Kommentar:

Untersuchungen zur Lebensqualitat nach Lymphgefaltransplantation zeigen, dass sich nach
einer durch eine konservative Therapie bereits gesteigerte Lebensqualitat (223) eine weitere
signifikante Steigerung durch eine rekonstruktive operative MalRnahme erzielen lasst (224).
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Aus den Antworten der befragten Patienten ergab sich, dass die beruflich aktiven Patienten,
die eine alternative Loésung zur kontinuierlichen konservativen Therapie suchen,
insbesondere durch die zeitliche Beanspruchung der zeitlich aufwendigen Therapie eine
Einschrankung ihrer Lebensqualitat beklagen.

Wesentliche allgemeine Ursachen fir einen hohen Leidensdruck stellen insbesondere bei
Armlymphddemen die Stigmatisierungen durch die sichtbare Schwellung der Gliedmale und
der Sichtbarkeit einer Kompressionsbestrumpfung dar (224-226).

Diese Einschrankungen der Lebensqualitat betreffen sowohl den privaten wie auch den
beruflichen Bereich sowie die physische und psychische Sphare.

3. Welche Informationen bendtigen Patienten vor einer operativen Therapie?

Im Sinne einer partizipativen Entscheidungsfindung sollen Patienten Uber die verschiedenen
Méglichkeiten einer operativen Therapie hinsichtlich ihrer Anwendungen und
nachgewiesenen Effekte umfassend informiert werden. Hierbei sollen auch die
moglicherweise noch notwendigen Mallnahmen nach einem operativen Verfahren zur
Sprache kommen.

Zustimmung 93,8% (Konsens)

Kommentar:

Fur die operative Therapie stehen prinzipiell drei verschiedene Vorgehensweisen zur
Verfugung.

Sie werden tabellarisch hinsichtlich des jeweiligen operativen Verfahrens, dessen
Anwendungsbereich und den nachgewiesenen Effekten inkl. wesentlicher Literaturstellen
aufgefihrt.

Operatives Verfahren Anwendung Nachgewiesene Effekte

Rekonstruktive mikrochirurgische Verfahren

Mikrochirurgisch autogene |Sekundére und selektive Klinische Serien,

Lymphgefaltransplantation [primare Lymphddeme Langzeitdurchgangigkeitsnachweis
Lymphodeme infolge Langzeitvolumenreduktion
lokalisierter Normalisierung des
Lympbahnunterbrechung, |Lymphabstroms mdglich (77, 81,
z.B. Armdédeme nach 225-232)

Axilladissektion

einseitige Beinddeme (ein
normales Bein
Voraussetzung fur die
Gewinnung der
Lymphgefalitransplantate)
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Interposition autogener
Venen

Lymphddeme infolge
lokalisierter
Lymphbahnunterbrechung
Zumeist kirzere
Venensegmente wegen
Kaliberdifferenzen

Kasuistiken (233, 234)

Lappenplastiken mit
Inkorporation von
Lymphgefalien

Sekundare Lymphédeme

Kasuistik (235)

Deviierende Verfahren

Lympho-vendse,
lymphonodulo-vendse
Anastomosen

Primare und sekundare
Lymphddeme

(Keine zusatzliche venodse
Abflussbehinderung!)

Klinische Serien
Langzeitvolumenverminderung
(236-241)

Autogene Lymphknoten-
transplantate

Primare und sekundare
Lymphoédeme

Klinische Serien, Kasuistiken (242—
244)

Resektionsverfahren

Liposuktion

Primare u. sekundare
Lymphédeme

Nicht eindriickbare
Lymphddeme

Als Zusatzmalinahme auch
nach rekonstruktiver
Lymphabflussverbesserung
zur minimal invasiven
Entfernung Uberschussiger
sekundarer
Gewebeveranderungen

Klinische Serien.
Langzeitvolumenreduktion unter
der Voraussetzung einer
kontinuierlichen
Kompressionstherapie (245, 246)
(falls keine vorhergehende
Erhdhung der
Lymphtransportkapazitat durch
mikrochirurgische
Rekonstruktionsverfahren maéglich
war (226)
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Geweberesektionen von Primare u. sekundare Langzeitvolumenreduktion (247)
Haut, Subkutangewebe, Lymphoédeme Steigerung der Lebensqualitat (21)
Faszie in Reduktion der postoperativen
unterschiedlichem Komplikationen (248)

Ausmal, direkter
Wundverschluss oder
Lappenplastiken bzw.
Spalthauttransplantation

Hierbei sind unterschiedliche Risiken und unterschiedliche Chancen zu berilcksichtigen.
Neben den allgemeinen Risiken, die mit einem operativen Eingriff verbunden sind, wie einem
Infektionsrisiko, einem Blutungsrisiko sowie einer moéglichen Verletzung von Nerven und
GefalRen, wie auch einem moglichen Thromboserisiko, ist auch auf besondere Risiken
hinsichtlich des Lymphsystems hinzu weisen.

Bei der Entnahme von Lymphbahnen zur Transplantation am Oberschenkel ist vorab ein
normaler Lymphabstrom durch eine Lymphsequenzszintigraphie zu Uberprifen. Die
Engstellen des Lymphsystems am Entnahmebein, die Leistenlymphknoten und der
Flaschenhals des Lymphsystems an der Innenseite sollen nicht in die Lymphbahnentnahme
einbezogen werden. Durch eine intraoperative Injektion von Patentblau® am Ful® werden die
Lymphbahnen am ventro-medialen Blndel des Oberschenkels gefarbt. Immer miissen dabei
gefarbte und damit funktionierende Lymphbahnen belassen werden. Lymphszintigraphische
Untersuchungen zeigen, dass die Enthahme von Lymphkollektoren ohne Beeintrachtigung
des Lymphabstromes mdglich ist (249).

Bei der Lymphknotentransplantation mit Entnahme von Lymphknoten, z.B. im
Leistenbereich, liegt ein detaillierter Bericht Uber verwirklichte Risiken vor (250).

Resektive Operationsverfahren sind fur Patienten mit schweren Lymphdédemformen (Stadium
lI-1l1) an den Extremitaten bzw. Genitalien reserviert. Eine perioperative intensive KPE hilft
die Operationsrisiken und die postoperativen Komplikationen dieser resektiven
Operationsverfahren signifikant zu reduzieren (248). Resektionseingriffe an den Genitalien
fuhren bei den Betroffenen zu einer signifikanten Steigerung der Lebensqualitat sowie zu
einer signifikanten Reduktion der Rate an Erysipel-infektionen (21).

4. In welcher Abfolge und Priorisierung sollen die verschiedenen operativen
Methoden beim Lymphédem zur Anwendung kommen?

Bei der Entscheidung fur eine operative Methode soll vorrangig die Rekonstruktion des
unterbrochenen LymphgefalRsystems bzw. ein deviierendes Verfahren in Erwagung gezogen
werden.

Zustimmung 93,8% (Konsens)
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Kommentar:

Der ganz Uberwiegende Teil der Lymphddeme in Europa hat seine Ursache in einer lokalen
Unterbrechung des Lymphabstromes durch eine arztliche Intervention. Fir Lymphddeme
infolge einer lokalen Unterbrechung des Lymphabstromes erscheint daher eine Verbindung
des zuvor normalen Lymphgefalisystems vor und nach der Blockade, analog zu den
bewahrten Bypass Verfahren der allgemeinen Gefalichirurgie, eine logische
RekonstruktionsmalRnahme (251).

Die Rekonstruktion des zuvor normalen Lymphsystems ist die mit objektiven Daten am
besten belegte operative Therapie. Deshalb sollte eine mogliche Rekonstruktion vorrangig
gepruft werden. Es liegen hierzu Langzeitdurchgangigkeitsnachweise von mehr als 10
Jahren vor (226, 230). In lymphszintigraphischen Untersuchungen zeigten sich signifikante
Verbesserungen des Lymphabtransportes bis hin zur Normalisierung auch nach mehr als
7 Jahren (231, 232).

Langzeitvolumenmessungen zeigten signifikante Volumenreduktionen an Beinen nach
4 Jahren und an Armen nach 10 Jahren (225, 226).

5. Welche Kontraindikationen sind fiur eine operative Therapie gegeben?

Eine operative Therapie soll nicht durchgeflhrt werden bei Vorliegen eines malignen
Lymphdédems sowie einer internistischen /anasthesiologischen Kontraindikation.

Zustimmung 87,5% (Konsens)

Kommentar:

Floride, flr die Entstehung eines Lymphddems ursachliche maligne Erkrankungen fiihren zu
einer zunehmenden Verschlechterung der lymphatischen Transportleistung. Eine derartige
zunehmende Verminderung der lymphatischen Transportleistung wirde jegliche operative
MalRRnahmen konterkarieren, die eine Steigerung dieser Transportleistung zum Ziel hat.

Mit Ausnahme von eventuell auch in Lokalanasthesie durchfiihrbaren peripheren lympho-
vendsen Anastomosierungen bendtigen die operativen Malinahmen eine Vollnarkose. Hierzu
sind die von der Deutschen Gesellschaft fir Andsthesiologie herausgegebenen Leitlinien fur
die Vertretbarkeit von Narkosen im Verhaltnis zum geplanten operativen Eingriff zu
beachten.
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AG 6: Primarpravention der Lymphddeme

Martha Foldi, Ute-Susann Albert, Susanne Helmbrecht, Sebastian Jud, Vesna Bjelic-
Radisic, Gerson Strubel, Hans Ortmann, Stephan Wagner

Einleitung
Die Pravention spielt sowohl bei der Entstehung als auch im Verlauf der Erkrankung
Lymphodem eine entscheidende Rolle.
Dabei wird unterschieden zwischen
- dem Zeitpunkt praventiver Mallnahmen im Verlauf der Krankheitsentstehung und
Krankheitsprogression
- der Zielsetzung der praventiven Mallnahmen
- der Art der Lymphodem-Erkrankung (primare versus sekundare Lymphoédeme)
- der Art der praventiven Intervention

Definitionen: Pravention
Nach Caplan (252) lassen sich Primar-, Sekundar- und Tertiarpravention unterscheiden.

Primarpravention

Die Primarpravention setzt vor dem Auftreten klinischer Krankheitssymptome ein. Ziel der
Primarpravention ist, damit die Entstehung einer Erkrankung durch den Einsatz
entsprechender Praventivmalinahmen zu verhindern.

Bezogen auf das Lymphddem sind Zielgruppen fir MaRnahmen der Primarpravention
Patienten mit Lymphoddemrisiko bzw. Patienten im Latenzstadium des Lymphddems,
beispielsweise onkologische Patienten nach Interventionen, die das Lymphgefaflsystem

beeinflussen konnen.

Sekundarpravention

Die Sekundarpravention setzt im Fruhstadium einer Erkrankung ein und hat zum Ziel, die
Progression und/oder die Chronifizierung der Erkrankung zu verhindern. Beim Lymphédem
spielt Sekundarpravention, v.a. bei Patienten im Lymphddem-Stadium 1, eine Rolle. Beim
manifesten Lymphddem im Frihstadium ist eine adaquate und konsequente lymphologische
Therapie als wichtigste Mallnahme indiziert, um die Progression und/oder die
Chronifizierung der Erkrankung zu verhindern. Damit sind die Grenzen zwischen
Sekundarpravention und Therapie der Lymphddeme flieRend.

Tertiarpravention

Ziele der Tertiarpravention sind die Vermeidung der Verschlechterung einer Erkrankung
sowie die Verhinderung von Erkrankungskomplikationen. Tertidrpravention richtet sich an
Patienten mit manifesten Erkrankungen, mit chronischen Erkrankungen und an
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Rehabilitanden. Demnach findet Tertiarpravention beim chronischen Lymphédem ihren
Einsatz. Ziele sind hier v.a. die Erysipelprophylaxe sowie die Vermeidung von
lymphologischen Langzeitschaden.

Gegenstand dieses Leitlinienkapitels

In diesem Leitlinienkapitel wird ausschlielllich die Primarpravention der Lymphdédeme
abgehandelt. Die MaRnahmen der Sekundarpravention und der Tertiarpravention decken
sich (sowohl bei primaren als auch bei sekundaren Lymphédemen) mit den MaRhahmen der
Lymphoédemtherapie. Diese werden in den entsprechenden Kapiteln der vorliegenden
Leitlinie beschrieben (siehe Kapitel 4 und 5).

Eine zentrale Rolle in der Primarpravention spielt die Aufklarung betroffener Patienten Utber
die Art der Erkrankung Lymphddem, tber Frihsymptome, geeignete VerhaltensmalRnahmen
und Uber eine entsprechende Lebensfihrung. Aulerdem konnen in der Primarpravention
Maflnahmen der Lymphddemtherapie eingesetzt werden (siehe Kapitel 4).

Primarpravention primarer Lymphdédeme

1. Welche MalRnahmen sollen durchgefiihrt werden, falls bei einem Individuum
eine familiare Vorbelastung fir ein priméres Lymphédem vorliegt?

Ist bei einem Individuum das Risiko fur die Entwicklung eines primaren Lymphddems
bekannt, soll eine umfassende Aufklarung Uber das Erkrankungsrisiko, zusatzliche
Risikofaktoren und die Art und Symptome der Erkrankung Lymphédem erfolgen. Relevante
Erkrankungen sollen facharztlich therapiert werden.

Spezifische MalRnahmen der Primarpravention primarer Lymphédeme gibt es nicht.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Liegt eine bekannte Veranlagung fur ein primares Lymphédem vor, z.B. bei positiver
Familienanamnese fiur primare Lymphddeme, sollen Patientinnen und Patienten Uber ihr
Erkrankungsrisiko und die Art der Erkrankung Lymphddem aufgeklart werden. Sie sollen auf
eine gesunde Lebensweise achten und Ubergewicht vermeiden. Erkrankungen, die das
Lymphdrainagesystem beeinflussen kdnnen, sollen leitliniengerecht therapiert werden
(Beispiele: Diabetes mellitus, Thrombosen, vendse Insuffizienz, Malignome etc.).

Bislang wurde nicht in Studien untersucht, ob bei Patienten mit primaren Lymphédemen der
Einsatz spezifischer PraventivmalRnahmen die klinische Manifestation eines Lymphddems
verhindern wirde.
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Priméarpravention sekundarer Lymphddeme

Sekundare Lymphdédeme entstehen als Folge einer erworbenen Einschrankung in der
Funktion des Lymphdrainagesystems. Von besonderer Bedeutung ist dabei die
Beeinflussung des Lymphdrainagesystems im Rahmen der Behandlung maligner Tumore
(v.a. Lymphonodektomie und/oder Bestrahlung). Uber onkologische Interventionen hinaus
bestent bei  operativen Eingriffen das Risiko einer  Beeinflussung des
Lymphdrainagesystems.

2. Welches onkologische Management ist im Sinne der Priméarpravention des
sekundéaren Lymphddems zu wahlen?

Sofern unter Erwagungen der onkologischen Sicherheit vertretbar, soll im Sinne der
Primarpravention des sekundaren Lymphddems ein mdglichst Lymphdrainagesystem
schonendes onkologisches Management gewahlt werden.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

In Hinblick auf onkologische Therapieoptionen wird auf die jeweiligen fachspezifischen
onkologischen Leitlinien verwiesen. Unter lymphologischen Gesichtspunkten soll im
Einzelfall gemafl den onkologischen Leitlinien diejenige Therapieoption gewahlt werden, die
mit einer maoglichst geringen Traumatisierung des Lymphdrainagesystems einhergeht. Dies
gilt sowohl fur onkochirurgische MaRnahmen (z.B. bevorzugte Durchfihrung einer Sentinel-
Lymphonodektomie versus primar-radikaler Lymphonodektomie) als auch fiur andere
onkologische Therapieverfahren wie die Radiotherapie (16, 30, 253-255).

Daruber hinaus erscheint es sinnvoll, im Rahmen der Tumorentfernung bei der Wahl der
Schnittfuhrung und Praparation auf die Anatomie des Lymphgefalsystems zu achten (z.B.
Schnittflhrung, Operationstechnik). Dasselbe gilt auch bei der Wahl der Inzisionen im
Rahmen von z.B. gefaRchirurgischen Eingriffen (256). Zum Aspekt der chirurgischen
Schnittflhrung und Praparation in Hinblick auf die Lymphddem-Primarpravention gibt es
aktuell jedoch keine Literatur.

Im Sinne der Primarpravention des Lymphodems soll darauf geachtet werden, dass die
onkologische Therapie moglichst komplikationsarm verlauft. Die klinische Beobachtung
liefert, ebenso wie einzelne Studien, Hinweise darauf, dass das Auftreten von
Komplikationen wie Wundinfektionen mit Sekundarheilung, Hamatome, Serome und
radiogene Hautschaden mit einem erhdhten Lymphddem-Risiko assoziiert sind (257-259).
Die Ursache dafir koénnte in einer eingeschrankten  postinterventionellen
Regenerationsfahigkeit innerhalb des Lymphdrainagesystems liegen.
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3. Wie lassen sich Lymphddem-gefahrdete Patienten erkennen, um sie
frihzeitig einer Lymphoddemtherapie zuzufuhren?

Grundlagen fir eine frihe Diagnostik und Verlaufsbeobachtung sind, neben einer
Risikostratifizierung, pra- und postinterventionelle Messverfahren, wie Volumen- und/oder
Umfangmessung, die jeweils in derselben Technik durchgeflhrt und dokumentiert werden.
Anamnestisch sind die Beschwerden Spannungsgefiihl, Schwellung und funktionelle
Beeintrachtigungen zu erheben.

Zustimmung 96,9% (starker Konsens)

Kommentar:

Zur Detektion Lymphoédem-gefahrdeter Patienten soll - sofern moglich - eine Risiko-
stratifizierung durchgefihrt werden. So sind beispielsweise fiur die Entwicklung eines
sekundaren Armlymphddems nach Brustkrebstherapie u.a. folgende Risikofaktoren belegt:
Adipositas, axillare Lymphonodektomie (versus alleiniger Sentinel-Lymphonodektomie),
postoperative Strahlentherapie, Wundinfektionen, Systemtherapie mit Taxanen sowie
jungeres Lebensalter (260-265).

Das Assessment soll bei allen Interventionen mit Lymphddem-Risiko im Rahmen der
routinemalligen pratherapeutischen Vorbereitung bzw. in den regularen Verlaufskontrollen
erfolgen. Entscheidend ist dabei der Einsatz standardisierter Assessment-Methoden sowie
einer entsprechenden Dokumentation (74, 266).

Es konnte gezeigt werden, dass die von Patienten selbstbeantworteten Fragen zur
Lebensqualitatseinschrankung mit objektiven Funktionseinschrankungen und
Umfangsmessungen korreliert (267, 268). Daher sollen Patienten zur Eigenaufmerksamkeit
angeregt und ihre Beobachtungen wie Spannungsgefiihl, Schwellung oder funktionelle
Beeintrachtigung erfragt werden.

4. Kann die Manuelle Lymphdrainage zur Primarpravention sekundarer
Lymphddeme eingesetzt werden?

Im Sinne der Primarpravention sekundarer Lymphddeme kann bei Patienten mit hohem
Lymphddem-Risiko (im Latenzstadium) die Manuelle Lymphdrainagetherapie mdglichst in
den ersten Tagen nach einer Lymphdrainagesystem-beeinflussenden Intervention (z.B.
Lymphonodektomie) angewendet werden.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:
Es existieren zwei prospektiv-randomisierte Studien zum Einsatz der manuellen
Lymphdrainage zur Pravention des sekundaren Lymphddems nach Brustkrebstherapie.
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In einer Studie wurden Patientinnen in der Studiengruppe in den ersten 3 Wochen
postoperativ mit Manueller Lymphdrainage behandelt und erhielten zusatzlich Aufklarungs-
und Informationsmaterial zum Lymphddem. Die Vergleichsgruppe erhielt lediglich das
Aufklarungs- und Informationsmaterial. In dieser Studie brachte der Einsatz der Manuellen
Lymphdrainage in den ersten 3 Wochen postoperativ einen signifikanten Vorteil bezlglich
der Pravention sekundarer Lymphddeme (269).

In einer weiteren Studie wurde die Studiengruppe 6 Monate lang mit Manuellen
Lymphdrainagen behandelt, Beginn der Therapie war 5 Wochen nach Axilladissektion. Die
Vergleichsgruppe erhielt allgemeine Physiotherapie. Beide Gruppen erhielten zusatzlich
Aufklarungs- und Informationsmaterial zum Lymphodem. In diesem Setting brachte die
Manuelle Lymphdrainage keinen zusatzlichen Nutzen zur Lymphédempravention (176).

Insgesamt geben die vorliegenden Studien Hinweise darauf, dass ein mdglicher
primarpraventiver Effekt der Manuellen Lymphdrainage vor allem dann besteht, wenn mit ihr
in der frihen postoperativen Phase begonnen wird. Uber die optimale Dauer der
primarpraventiven Manuellen Lymphdrainage besteht jedoch Unklarheit. Des Weiteren ist
noch offen, bei welchen Patientinnen, zu welchem Zeitpunkt und in welcher Intensitat mit der
Manuellen Lymphdrainage begonnen werden sollte. Ebenso fehlen Daten, aus denen sich
eine Risikostratifizierung (z.B. nach Radikalitat der onkologischen Therapie und nach
Vorliegen Lymphddem-aggravierender Begleiterkrankungen) ableiten lassen konnte, welche
den primarpraventiven Einsatz der Manuellen Lymphdrainage ggf. modifizieren wirde.

Studien geben Hinweise darauf, dass gezielte physiotherapeutische Ubungen verbunden mit
einer frlthen Information Uber das Lymphddemrisiko und  entsprechende
Verhaltensempfehlungen das Lymphédemrisiko reduzieren kénnen (270).

5. Sollen lymphologische Kompressionsmalihahmen in der Primarpréavention
sekundarer Lymphédeme eingesetzt werden?

Es besteht keine Evidenz zur Durchfuihrung einer lymphologischen Kompressionsmaf3nahme
(Bandagierung, medizinische Kompressionsstrimpfe) zur Primarpravention sekundarer
Lymphoédeme.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Es existieren Untersuchungen zur Machbarkeit und zur Wirksamkeit medizinischer
Kompressionsstrimpfe in  der Primarpravention sekundarer Lymphédeme nach
Lymphonodektomie (271, 272). Beide zitierte Studien schlossen Patienten im Z. n. inguinaler
Lymphonodektomie ein (Vulvakarzinom, Malignes Melanom). In beiden Studien zeigte sich
kein Effekt der lymphologischen Kompression bezlglich der Risikoreduktion sekundarer
Lymphodeme der unteren Extremitat.
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6. Spielen korperliche Aktivitat und Sport bei der Primarpravention sekundéarer
Lymphoddeme eine Rolle?

Patienten mit Lymphédemrisiko sollten koérperlich aktiv sein und Sport treiben. Dabei sollte
das Training zumindest in der Anfangsphase professionell begleitet und dem individuellen
Trainingszustand angepasst sein. Uberanstrengungen und Verletzungen sind zu vermeiden.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Die positiven Effekte koérperlicher Aktivitat sind gerade fur onkologische Patienten belegt, und
zwar nicht nur in Bezug auf die allgemeine Gesundheit, sondern auch in Bezug auf die
Lebensqualitat (273, 274). Selbst ein positiver Effekt sportlicher Aktivitat auf die onkologische
Prognose konnte nachgewiesen werden (275, 276).

Aufgrund dieses eindeutigen Benefits sportlicher Aktivitat fur onkologische Patienten, also
Patienten mit Lymphddem-Risiko oder mit bereits manifestem Lymphédem, galt es die Frage
zu klaren, ob sportliche Aktivitat einen Einfluss auf das Risiko hat, ein sekundares
Lymphoédem zu entwickeln, oder ob Sport den Lymphdédembefund verschlechtert.

Die Frage nach dem Einfluss von Sport auf das Risiko, ein sekundares Lymphédem zu
entwickeln, wurde bei Brustkrebspatientinnen in mehreren Studien sowie in einer
Metaanalyse von 4 randomisierten Studien untersucht. In keiner Studie konnte ein
Lymphédemrisiko-steigernder Effekt nachgewiesen werden. Dabei wurden sowohl
Ausdauer- als auch Kraftsportaktivitaten in der frihen Phase nach Mammakarzinom
untersucht (277).

Bei Patienten, bei denen bereits ein sekundares Lymphédem vorliegt, hat kdrperliche
Aktivitat/Sport keine negativen Effekte auf den Krankheitsverlauf, d.h. der Odembefund
verschlechtert sich nicht (185, 278-286).

Darlber hinaus gibt es erste Hinweise, dass sportliche Aktivitdt einen Lymphoédem-
protektiven Effekt haben konnte (287, 288). Anzumerken ist jedoch, dass gegenwartig
Studien zum optimalen Sportprogramm, zur Trainingsintensitat und zum Zeitpunkt des
Beginns des Trainings nach Lymphonodektomie fehlen. Auch eine Stratifizierung hinsichtlich
verschiedener Lymphddem-Risikogruppen steht noch aus.

In der Gesamtschau sprechen sich die Autoren daflr aus, dass onkologische Patienten dazu
motiviert werden, sich sportlich zu betatigen. In Hinblick auf das Lymphddemrisiko sollen
Patientinnen und Patienten dariber aufgeklart werden, dass sie ihrem korperlichen
Leistungszustand entsprechend trainieren und Verletzungen und Uberanstrengungen
vermeiden sollten. Optimaler Weise sollte das Training nach onkologischen Erkrankungen
professionell begleitet und schrittweise gesteigert werden.
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7. Sollte die Komplexe Physikalische Entstauungstherapie (KPE) im Zustand
nach Lymphdrainagesystem-beeinflussenden Eingriffen zur Primar-
pravention sekundarer Lymphddeme angewendet werden?

Die Komplexe Physikalische Entstauungstherapie (KPE) sollte nicht zur Primarpravention
des Lymphddems eingesetzt werden, da es gegenwartig zum Nutzen des kombinierten
Einsatzes aller finf Komponenten der KPE keine Evidenz gibt.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Die KPE wurde in Studien im Setting der Lymphédempravention bei Patientinnen und
Patienten mit Lymphoédemrisiko als Folge von onkologischen Eingriffen nicht mit allen
Komponenten (siehe Kapitel 4), sondern lediglich ihre Einzelmal3nahmen untersucht:

Zur Lymphddempravention wurden bislang die Einzelmalinahmen Manuelle Lymphdrainage
und Kompressionstherapie evaluiert, zum Teil erganzt mit sonstigen Physiotherapeutischen
Malnahmen, Sport und/oder Lymphodem-Aufklarung (289). Fur eine kombinierte
Anwendung von Manueller Lymphdrainage, Kompressionstherapie, entstauender
Bewegungstherapie, Hautpflege/Hautsanierung und Patienteninformation im Sinne der KPE
kann daher aktuell zur Lymphédem-Primarpravention keine Empfehlung ausgesprochen
werden.

8. Sollte die apparative intermittierende Kompressionstherapie (AIK,
pneumatische Kompression) bei der Priméarpravention sekundarer
Lymphoédeme eingesetzt werden?

Die apparative intermittierende Kompressionstherapie (AIK) sollte in der Primarpravention
sekundarer Lymphddeme nicht eingesetzt werden.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Zu diesem Verfahren existieren keine Untersuchungen in der Primarpravention sekundarer
Lymphddeme. Die Autoren sehen derzeit keine Indikation fir den Einsatz der AIK in diesem
Setting.

9. Welche Rolle spielen Information und Schulung der Patienten in der
Priméarpravention sekundarer Lymphoédeme?

Patienten sollen Uber ihr Lymphédemrisiko sowie Uber Art, Manifestationsformen und
mogliche Verlaufe der chronischen Erkrankung Lymphdédem aufgeklart werden.
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Verhaltensempfehlungen zur Minimierung des Lymphddem-Risikos sollen individuell und
verstandlich vermittelt und Patienten damit in ihrer Eigenverantwortung gestarkt werden.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Information und Schulung spielen beim Krankheitsbild Lymphddem eine entscheidende Rolle
(290-292). Patienten sollen Uber ihr Lymphddemrisiko und Gber Art, Manifestationsformen
und mogliche Verlaufe der chronischen Erkrankung Lymphédem aufgeklart werden.
Patienten sollten lernen, dass sich bei ihnen ein kompensierter Zustand im Sinne eines
Gleichgewichts zwischen der Menge an lymphpflichten Lasten und der Restfunktion des
Lymphdrainagesystems eingestellt hat und dass sie dieses Gleichgewicht durch eigenes
Verhalten beeinflussen koénnen. Ziel ist, bei Patienten im Sinne der Lymphédem-
Primarpravention die Eigenverantwortung zu starken: Verhalten, welches die Menge an
lymphpflichtigen Lasten erhéht und/oder die Transportkapazitat des Lymphdrainagesystems
weiter einschrankt, soll langfristig und konsequent vermieden werden.

10.Sollen bei Patienten mit Lymphdédemrisiko im (potentiellen) Lymph-
staugebiet medizinische Interventionen vermieden werden?

An einer Lymphddem-Extremitdt bzw. einer Extremitat mit Lymphddem-Risiko (z.B.
gleichseitiger Arm bei Z.n. axillarer Lymphknoten-Entfernung nach Mammakarzinom) sollen -
sofern gleichwertige Alternativen vorhanden sind - keine medizinischen Interventionen
durchgefihrt werden.

Zustimmung 100% (starker Konsens)

Kommentar:

Medizinische Interventionen wie Venenpunktionen, Injektionen, Infusionen, Anlegen von
Blutdruckmanschetten oder auch chirurgische Eingriffe bergen das Risiko, dass sich im
Lymphstaugebiet (durch Traumata oder Infektionen) die lymphpflichtigen Lasten erhéhen
und/oder die verbleibende Transportkapazitat weiter reduziert wird. Damit konnte die
Erstmanifestation eines sekundaren Lymphédems provoziert oder ein bereits bestehendes
Lymphodem verschlechtert werden.

Die Datenlage liefert zu einzelnen Interventionen aktuell zum Teil uneinheitliche Aussagen
(293-296).

Dennoch sprechen sich die Autoren insgesamt daflir aus, dass - wann immer maoglich -
Alternativen zu Interventionen im potentiellen Lymphstaugebiet gewahlt werden sollen, z.B.
Blutentnahmen oder Infusionen etc. an der kontralateralen Extremitat. Auch die Anlage eines
intravendsen Katheter-Verweilsystems (Port) soll auf der kontralateralen Seite durchgefihrt
werden, also im Bereich desjenigen Rumpfquadranten, der nicht im potentiellen
Lymphstaugebiet liegt.

Die Indikation flr chirurgische Eingriffe im Lymphstaugebiet soll in jedem Einzelfall sorgfaltig
gepruft und Patienten ggf. im Vorfeld zur Beratung einem lymphologisch erfahrenen Arzt
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vorgestellt werden. Uber das potentielle Risiko einer Lymphédem-Erstmanifestation bzw.
Verschlechterung sollen Patienten zur Entscheidungsfindung vor jedem elektiven
chirurgischen Eingriff im Lymphstaugebiet aufgeklart werden.
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AG 7: Psychosoziale Aspekte bei Lymphddemerkrankungen

Ute-Susann Albert, Walter Doller, Franz Flaggl, Susanne Helmbrecht, Christian Ure

Die ,Internationale Klassifikation der Funktionsfahigkeit, Behinderung und Gesundheit® (ICF)
der Weltgesundheitsorganisation (WHO) und das daraus abgeleitete Theoriemodell der
Rehabilitation stellt heute eine allgemein anerkannte Grundlage fir ein umfassendes
Verstandnis der Patientenbehandlung dar (297, 298). Dabei besteht das Ziel der
Rehabilitation in einer Verbesserung bzw. Wiederherstellung der Partizipation der Patienten.
Darunter versteht man die Teilhabe am privaten, beruflichen und gesellschaftlichen Leben im
jeweiligen kulturellen und sozialen Kontext.

Zwischen einer Gesundheitsstérung und der angestrebten Partizipation gibt es aber keinen
direkten Zusammenhang. Die eingetretene Stérung muss von jedem Patienten in erster Linie
Loewaltigt* werden (299) (Abbildung 1).

Physiotherapie, Ergo-

Medizin, Pflege, ) .
therapie u. Logopadie

Lymphdédemtherapie

Gesundheits Bewaltigungs-
[ -schaden/- prozess Aktivitat

storung \
Psychologie Sozialberatung

\ I\

Personliche Ressourcen Umweltfaktoren

Partizi-
pation

Medizin, Sportmedizin,
Psychologie,
Sozialberatung,
Diatberatung

z.B.
- Motivation - soziales Netz - Reha-Angebote
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Abb. 1.: Theoriemodell der Rehabilitation, Gerdes, N. & Weis, J. (2000)

Das Lymphddem als chronische Erkrankung verandert die Lebenssituation von Betroffenen
und erfordert zahlreiche Anpassungsprozesse. Dabei spielen neben der koérperlichen
Erkrankung vor allem die psychischen und sozialen Belastungen, die verminderte
Funktionsfahigkeit, die Beeintrachtigung in der Bewaltigung von alltédglichen Aufgaben im
familiaren und beruflichen Kontext, die notwendigen Behandlungsmalnahmen und die
individuellen Bewaltigungsressourcen eine Rolle.
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Besonderheiten im Vergleich zu anderen chronischen Erkrankungen

- Nur knapp ein Drittel (30,3%) von 310 untersuchen Rehabilitanden ist zum
Aufnahmezeitpunkt in die lymphologische Rehabilitation psychisch unbelastet. Bei ca.
einem Drittel (34,5%) der Patienten zeigt sich eine erhdhte psychische Belastung und ca.
ein Drittel (35,2%) der Patienten weisen eine behandlungsbedirftige psychische
Belastung auf (300).

- Krebspatientinnen mit Lymphdédem sind im Vergleich mit Krebspatientinnen ohne
Lymphoédem depressiver und angstlicher (300).

- Nicht nur die Lebensqualitat, sondern auch das Korperkonzept ist bei Lymphdédem-
Erkrankten signifikant schlechter ausgepragt als bei Patienten mit einer akuten, jedoch
zeitlich begrenzten korperlichen Beeintrachtigung (301).

- Arbeiten zur Lebensqualitat von Lymphddempatienten gibt es vor allem Uber Frauen mit
sekundarem Lymphédem nach einer Brustkrebsbehandlung. Diese Studien zeigen, dass
Lymphoédempatienten eine statistisch signifikant reduzierte Lebensqualitat in den
Bereichen korperliche Funktionsfahigkeit, kérperliche Rollenfunktion, koérperliche
Schmerzen, allgemeine Gesundheitswahrnehmung, Vitalitat, soziale Funktionsfahigkeit,
emotionale Rollenfunktion und psychisches Wohlbefinden aufweisen (302, 303).

- Stationare Rehabilitation bei Brustkrebserkrankung und Lymphddem verbessert mit
Bewegungstherapie und Lymphddembehandlung im multiprofessionellen Setting das
Outcome fir Patienten hinsichtlich des Lympharmddems, der globalen Lebensqualitét,
der physischen und emotionalen Funktion, Midigkeit und Brustbeschwerden signifikant
(75).

Warum eine psychologische Mitbehandlung sinnvoll und notwendig ist

Psychisch belastete Lymphddempatienten mit psychologischer Mitbehandlung erzielen
signifikant bessere Rehabilitationsergebnisse als psychisch belastete Patienten ohne
psychologische Mitbehandlung. Eine psychologische Mitbehandlung im Rahmen des
dreiwdchigen Rehabilitationsaufenthaltes mit mindestens zwei Interventionen (a 50 Minuten)
fuhrt zur signifikanten Verbesserung in den Bereichen psychische Verfassung und
kérperlichen Beschwerdedruck. Besonders hervorzuheben ist, dass bei Patienten mit
Intervention eine Langzeitverbesserung bis zu 7 Monaten erzielt wird (304).

Implikationen fir die Praxis

- Die Patientenbehandlung erfolgt auf Basis der ICF und dem daraus abgeleiteten
Theoriemodell der Rehabilitation multiprofessionell und interdisziplinar (75, 297-299).

- Screeningverfahren zur psychischen Belastung kénnen bereits zu Therapiebeginn und im
weiteren Behandlungsverlauf zum  Monitoring eingesetzt werden. Validierte
Screeninginstrumente sind u.a. der Hospital Anxiety and Depression Scale (HADS-
Fragebogen) und das Distress-Thermometer; siehe hierzu: S3 Leitlinie
Psychoonkologische Diagnostik, Beratung und Behandlung. AWMEF Leitlinienregister
032/510L.Version 1.1; (305). Darlber hinaus stehen umfangreichere validierte
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Erhebungsinstrumente zur Erfassung der subjektiven Beeintrachtigung durch korperliche
und psychische Symptome zur Verfligung (u.a. Symptom-Checkliste SCL-90-R (306),
Gieliener Beschwerdebogen GBB (307), bei Karzinompatienten EORTC QLQ-C30 mit
entsprechenden Organmodulen; html://www.EORTC.org. Spezifische Fragebdgen bei
Lymphoédem-patienten der unteren Extremitat: Lymph-ICF-LL (308).

Psychologisch belastete Lymphddempatienten profitieren von psychologischen
Interventionen als Bestandteil der stationdren Rehabilitationbehandlung (u.a.
Leistungskatalog der Rentenversicherung Bund in  Deutschland, Klinisch
Psychologischen Therapie als Teil der stationaren lymphologischen Rehabilitation im
Leistungskatalog der Sozialversicherungstrager in Osterreich).

Alle Lymphddempatienten sollten Uber psychosoziale Beratungsangebote und Kontakte
zur Selbsthilfe informiert werden.

Zur Verbesserung der Lebensqualitat von Lymphddempatienten kann eine Kombination
von Patientenschulungen zur Gesundheitskompetenz und Selbstmanagement-
programmen beitragen (z.B. INSEA/EVIVO) (309).
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Anhang: Checkliste Basisdiagnostik (Anamnese — Inspektion —
Palpation und Bewertung)

1) Checkliste Anamnese

I) Allgemeine Anamnese

e Familienanamnese
e Sind in der Familie Lymphddeme bekannt?

* Gibt es in der Familie chronische Extremitaten6deme?

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

e operative Eingriffe (gefalchirurgisch, onkologisch, orthopadisch, u.a.)

e Vorerkrankungen
e 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

e Auslandsaufenthalte in den letzten Monaten bis Jahren? Tropenaufenthalt?

¢ Onkologische Anamnese

e Betroffenes Organ

TNM — Klassifizierung

Histologie

e Tumorspezifische Therapie

Verlauf (Rezidive)
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Immobilisation
e Gab es Zeiten von Immobilisation aufgrund von z.B. orthopadischen oder
neurologischen Erkrankungen?
Spezielle Fragen zur vegetativen Anamnese

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

e Frakturen mit operativen Eingriffen

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

e Glitazone (evtl. in Kombination mit Insulin)

e Und weitere (laut Literaturliste(1s))

1) spezielle Odemanamnese

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

e Schwellung

e Schmerzen

e Funktionseinschrinkung / Beweglichkeit

e Spannungsgefihl

e Schweregefihl

e Enge von Kleidung , Schuhen und Schmuck
¢ Hautverdnderungen

* Eine Erhebung kann auch durch validierte Fragebdgen 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


http://www.eortc.be/qol/downloads/QLQC30/select.asp

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

¢ Lymphologische Kompressionsbestrumpfung

2) Checkliste Inspektion

e Ein- oder Beidseitigkeit der Schwellung
e Symmetrie oder Asymmetrie der Schwellung
e Langendifferenz der Extremitaten (Hemihypertrophie?)

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

¢ Lipohypertrophie

e Asymmetrische nicht stammbezogene Schwellungen: (Lokalisation einzeichnen)
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ceccececcccccccce

¢ 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

Lymphfisteln

Vergroberte Hauttextur

Auf Pilzbefall hinweisende Hautverdnderungen

vertiefte natiirliche Hautfalten

Kastenform der Zehen

Syndaktylie

Venoser Befund (Varizen, Phlebitiszeichen, Corona phlebectatica, Blow-Out-
Phdnomen)
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3) Checkliste Palpation

Lymphknoten

vergroRert
weich

prall

derb
verbacken
verschieblich

druckdolent

Arterieller GefaRstatus

e Pulse palpierbar
e Frequenz

e Rhythmik

Venoser Gefallstatus

Venenfillung, Varizen, Corona phlebectatica, Blow-Out-Phianomen

Phlebitiszeichen (Druckschmerz, Verhartung, Uberwdrmung, Thromboseverdacht?)

Odemkonsistenz, Dellbarkeit

teigig weich
prall elastisch
derb fibrotisch

hart induriert

subfasziales Odem (Wadenkompressionsschmerz)

Ausdriickbare Lymphzysten

Hauttemperatur (palpatorisch im Seitenvergleich)
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¢ Hautfaltenabhebbarkeit, Stemmer Zeichen (eventuell Messung der dermalen Faltendicke)

¢ Kneiftest am Oberschenkel (Druck/Kneifschmerzhaftigkeit)

e Funktionsprifung Beweglichkeit (range of motion)

e Schulter-Arm-Hand (u.a. Bewegungsumfang, Schiirzengriff, Nackengriff)
¢ Hifte-Knie-FuB

4) Checkliste Bewertung der Basisdiagnostik

e Lymphodem (Erstmanifestation / Folgediagnostik)

e Lymphoédemstadium

e Besonderheiten (Diagnostik/Vorbehandlung)

e Klinische Bewertung zur Teilnahme am Arbeitsleben und gesellschaftlichem Leben (nach ICF)

e Teilnahme am Arbeitsleben (uneingeschrankt, eingeschrankt maéglich, nicht moglich)
¢ Teilnahme am gesellschaftlichen Leben (uneingeschrankt, eingeschrankt moglich)
Empfehlung zu weiterer Diagnostik

Empfohlen wird die Dokumentation (Checkliste) und Archivierung der erhobenen Befunde mit:
¢ Volumenmessung (Kuhnke, Perometer)
e Umfangmessung mit Angabe Messorte / Seitendifferenz
e Hauttemperatur (bei palpatorischer Differenz)

e Fotodokumentation
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