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Diagnose und Therapie der Lymphodeme
Neue S2k-Leitlinie AWMF Reg.-Nr. 058-001

Kurzfassung: In diesem Beitrag sollen einige
grundlegende Informationen zu den Umstéan-
den der Entstehung von Lymphédemen und zur
aktuellen Entwicklung in der GeféaR-Mikrochi-
rurgie, sowie der onkologischen Chirurgie erdor-
tert werden, wie sie nun in der neuen S2k-Leit-
linie zur Diagnostik und Therapie der Lymph-
6deme beschrieben sind.

C. Ure

Schliisselwaorter: Lymphddem, S2k-Leitlinie

Abstract: Lymphedema - Diagnosis and
Therapy: The current S2k-Guideline. This ar-
ticle describes some of the circumstances for
the development of lymphedema and shows
the current treatment opportunities in vascular
microsurgery, as well as oncological surgery,

as they are now listed in the new S2k guideline
for diagnostics and therapy of lymphedema pa-
tients. Z GefaBmed 2018; 15 (2): 6-11.

Key words: lymphedema, S2k-guidelines

Einleitung

Ein bisher gefifimedizinisches Randgebiet riickt zunehmend
ins Bewusstsein.

Im Jahr 2005 wurde in einer initialen Konferenz in Wolfsberg/
Karnten die Weiterentwicklung der bestehenden, nur 19 Seiten
umfassenden S1-Leitlinie zum Lymphodem beschlossen und
aufInitiative der beiden grofien Lymphologischen Gesellschaf-
ten (Gesellschaft Deutschsprachiger Lymphologen [GDL] und
Deutsche Gesellschaft fiir Lymphologie [DGLY]) als Ziel verein-
bart, moglichst alle relevanten Fachgruppen in diesen Prozess
einzubinden. Als Mitinitiator war ich als Vertreter der Oster-
reichischen Gesellschaft fiir Internistische Angiologie (OGIA)
in der Funktion des Generalsekretérs der Leitlinienerstellung,
als AG-Leiter und Ko-Autor eingebunden.

An dieser neuen Leitlinie haben insgesamt 32 wissenschaftli-
che Fachgesellschaften aus dem deutschsprachigen Raum mit-
gearbeitet, davon 22 aus Deutschland, 7 aus Osterreich und 3
aus der Schweiz.

Die neue S2k-Leitlinie der AWMF Reg.-Nr. 058-
001 zur Diagnostik und Therapie der Lymphiédeme ist
seit 24.05.2017 online. Der ausfiihrliche Leitlinien-
report wie auch der Volltext der Leitlinie ist unter
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/058-001.html ab-
rufbar.

Es wurden insgesamt 7 Arbeitsgruppen gebildet, um das ge-
samte Themengebiet der Lymphologie von der Epidemiologie
tiber die Basisdiagnostik, die erweiterte Diagnostik, die kon-
servative und chirurgische Therapie bis zu Pravention und
psychosozialen Aspekten abzudecken, die Themenbereiche
wurden in 7 Kapitel gegliedert.

Eingelangt und angenommen am 11. September 2017; Pre-Publishing Online:
06. Dezember 2017,

Publikation mit freundlicher Genehmigung der AWMF und des Leitlinien-Teams,
© 2017

Alle Links zuletzt gesehen: 05. Oktober 2017.
Aus dem LKH Wolfsberg

Korrespondenzadresse: Prim. Dr. Christian Ure, Lymphklinik Wolfsberg,
Rehabilitationsklinik fir Lymphangiologie mit Akutstation, LKH Wolfsberg, Paul-
HackhoferstraBe 9, A-9400 Wolfsberg; E-Mail: christian.ure@kabeg.at
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Im Leitlinienreport sind neben Geltungsbereich und Zweck,
Zusammensetzung der Leitliniengruppe und Methodik auch
samtliche beteiligte Fachgesellschaften aufgelistet (Abb. 1)

Im vorliegenden Text sollen nun auszugsweise die Themenbe-
reiche der Arbeitsgruppen AG 1 (Grundlagen), AG 5 (Chirur-
gische Therapie) und AG 6 (Primédrpréavention) dargestellt wer-
den, wobei kein Anspruch auf Vollstindigkeit erhoben wird.

Auszug aus Kapitel 1: Grundlagen
(Definition und Epidemiologie)

Das Lymphodem ist eine chronische, entziindliche Erkrankung
des Interstitiums als Folge einer primédren (anlagebedingten)
oder sekundiren (erworbenen) Schiadigung des Lymphdraina-
gesystems (Tab. 1), also der initialen Lymphgefifie (Lymph-
kapillaren, Lymphsinus), Préikollektoren, Lymphkollektoren,
Lymphstamme und/oder Lymphknoten.

Das primédre Lymphodem geht auf eine genetische Pradispo-
sition 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. Mehrere Gene sind bekannt, deren Mutationen zu
Lymphodemen fiithren kénnen, davon sind 9 Gene in Tabelle 2
zusammengefasst.

Tabelle 1: Ursachen primarer und sekundarer Lymph-
odeme

Primar Sekundar
Aplasie/Atresie
Hypoplasie
Hyperplasie/Dysplasie
Lymphknotenfibrose
Lymphknoten-Agenesie

Operative Eingriffe
Lymphonodektomie
Radiatio

Maligne Prozesse
Traumatisch/posttraumatisch
(Narben)

Post-/infektios

Adipositas

Fortgeschrittene Stadien der
chronisch vendsen Insuffizienz
(CVI)

Artifiziell
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Organisationsstruktur der S2k Leitlinie ,,Diagnostik und Therapie der Lymphédeme* AWMF Reg.-Nr. 058-001
Steering Commitee
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Baumeister, Déller, E. Foldi
Oberlin Ure Koller
Internet-Plattform
M. Faldi
AG1 AG2 AG3 AG4 AGS AGE AGT
Grundlagen Basisdiagnostik Erweiterte Konservative Chirurgische Primérprévention Psychosoziale
Diagnostik Therapie Therapie Aspekte
Wilting Ure Brauer E. Féldi Baumeister M. Faldi U.-S. Albert
Baumeister Albert Brenner Gallowitsch Ludwig Alpbert Helmbrecht Frick, Hadamitzky, Albert Bjelic- Daller Helmbrecht
Gretener E_Foldi Déller Kasseroller Menzinger Ludwig Miller Stark, Torio- Radisic Helmbrecht Flaggl Ure
Stéhr Ludwig Menzinger Schwarz Traber Oberlin Ortmann Padron, Vogt Jud Meissner
Weiss Schuchhardt Wallmichrath Strubel
Streicher Strubel Wagner Wiederer
Waaner Wiederer
Beteiligte Fachgesellschaften
D AG, BVL, DAM, DDG, DGA, DGCH, DGfW, DGGG, DGIM, DGKJ, DGL, DGN, DGP (Palliativmed.), DGP (Phlebelogie),
GPMR, DGPRAC, DGS, DRG, GDL, Lymphselbsthilfe e.V., VPT, ZVK
A 0GC, OGGG, OGIA, OGL, OGN, OGPMR, OVG
CH SAfW, SGA, SGP

Abbildung 1: Organigramm zur Organisationsstruktur

Molekulare Grundlagen des primaren Lymphédems
Das primére Lymphddem macht vermutlich nur ca. 1 % aller
Lymphodeme aus [42-44], die absolute Zahl der Fille diirfte
damit aber weltweit sehr grof8 sein. Fiir betroffene Patienten
(mit Kinderwunsch) wird nicht nur die Frage nach dem Erb-
gang des zugrunde liegenden Gendefekts von Interesse sein,
sondern auch die Frage nach einer spezifischen, kausalen The-
rapie. Eine humangenetische Diagnostik und Beratung der Pa-
tienten ist duflerst wiinschenswert. Kausale Therapien konnen
zurzeit noch nicht angeboten werden, sollten aber fiir die Zu-
kunft nicht prinzipiell ausgeschlossen werden, da bereits heute
Faktoren bekannt sind, welche die Struktur und Funktion der
Lymphgefifie steuern.

Die genetische Diagnostik (z. B. durch Exom-Sequenzierung)
wird diejenigen Gene umfassen, bei denen Mutationen eindeu-
tig mit der Entstehung von Lymphédemen in Zusammenhang
gebracht werden konnten, sodass man die Diagnostik nach
heutigem Stand auf 9 Gene konzentrieren wird (siehe Tab. 2).

Epidemiologie des Lymphodems

Die Inzidenz des primiren Lymphddems bei Geburt betrégt
(geschatzt) ca. 1:6000 [22], die Pravalenz liegt bei den < 20-J&h-
rigen bei ca. 1:87.000 [23].

Die héufigste Form ist das sekundédre Lymphédem mit 88,7 %
gegeniiber dem priméren Lymphédem (angeborene Lymph-
aufnahme- bzw. Lymphtransportstérung) mit 11,3 %. Bei der

betroffenen Korperregion sind Beinlymphddeme mit 71 % am
haufigsten, gefolgt von Armlymphddemen mit 18 %. Bei der
Geschlechterverteilung sind Lymphddeme bei Frauen mit 84 %
gegeniiber Mannern mit 16 % deutlich haufiger zu finden, al-
lerdings ist die Geschlechterverteilung bei Kopf-, Gesichts- und
Halslymphédem véllig anders: Hier liegen Manner mit 77,5 %
gegeniiber Frauen mit 22,5 % deutlich voran, das Durch-
schnittsalter bei dieser Patientengruppe liegt bei 55 Jahren.

Genaue Zahlen iiber das Auftreten des sekunddren Lymph-
6dems sind schwer zu ermitteln und die Ursachen sind welt-
weit sehr verschieden, in den Tropen sehr héaufig durch Para-
sitenbefall (Filariose!). In Industriestaaten diirfte die Inzidenz
des sekunddren Lymphodems bei 0,13-2 % liegen. Die Zahl
der Betroffenen wurde fiir England (ca. 50 Mio. Einwohner)
mit 100.000 angegeben [24]. Frauen sind (vom priméren Lym-
phodem) deutlich haufiger betroffen als Médnner (m : w=1:
4,5[24,25] bis 1: 6,1 [26]). Die Zahl der Betroffenen steigt mit
dem Alter.

Die héufigste Ursache fiir sekundidre Lymphodeme in den
Industriestaaten sind das Malignom und seine Behandlung.
Lymphknotenentfernungen in der inguinalen Region fiithren
hiufiger zum Lymphodem als solche in der Axillarregion [25].
Die Angaben iiber die Anzahl der Krebspatienten, die ein
Lymphodem erleiden, schwanken stark [27]. Durch verfeiner-
te Operationstechniken hat sich die Situation in den vergange-
nen Jahren aber offensichtlich gebessert.

Z GEFASSMED 2018; 15 (2) 7
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Tabelle 2: Genetische Ursachen primarer Lymphodeme

OoOMIM Erkrankung Genlokus Gen Molekiil / Mutation Referenz

#153100  Primares kongenitales Lymphodem, 5035.3 FLT4 = VEGFR-3  Mutationen der Tyrosinkinase-Doméne [4]
Nonne-Milroy

#1563400 Lymphodem-Distichiasis enthalt auch: 16qg24.3 FOXC2 Winged-helix-Transkriptionsfaktor, [5,6]
Lymphoédem-Ptose, Lymphédem- Nonsense- oder Frameshiftmutation
Yellow-nail-Syndrom

#615907  Milroy-ahnlich 160g24.3 VEGFC Wachstumsfaktor [7]

#613480  Arm- und Beinlymphédem 1941-42 GJC2 Connexin 47 [8]

#614038  Bein- und Genitallymphddem 3921 GATAZ Transkriptionsfaktor [9]

#607823  Hypotrichose-Lymphddem-Tele- 20913.33 SOX18 SRY-typ HMG-Box [10]
angiektasie Transkriptionsfaktor, Missense-Mutation

#613611 Beinlymphddem und Atresie der 1941 PTPN14 Protein-Tyrosin-Phosphatase (Non- [11]
Choanen Receptor Type)

#235510 Hennekam-Syndrom 18921 CCBE1 Sezerniertes Protein [12]

#152950  Mikrocephalie, Lymphédem und 10923.33 KIF11 Motorprotein [13]

Chorio-Retinopathie

Zirka 40 % aller Lymphddempatienten haben eine onkologi-
sche Anamnese. Die Inzidenz von Malignomneuerkrankun-
gen pro Jahr liegt in Osterreich bei ca. 35.000, von denen in
etwa jeder 10. Patient ein sekundares Lymphédem in Folge der
onkologischen Therapie entwickelt. Das sind laut aktueller Da-
tenlage fiir das Lymphodem 3326 Patienten pro Jahr!

Abgrenzung des Lymphoédems gegen andere
Formen des Odems

Odeme (Erweiterungen des Interzellularraums zumeist als Fol-
ge der Vermehrung des interstitiellen Fliissigkeitsgehalts) kon-
nen als Symptom einer Vielzahl von Erkrankungen auftreten
(z. B. kardial, nephrogen, hepatisch, endokrin, medikamentés,
infektios, onkotisch etc.), sollten aber nicht mit Lymphédemen
(also Odemen, deren Ursache eine Erkrankung des Lymphge-
faf3systems ist) verwechselt werden. Dabei ist der Zufluss (Fil-
tration) aus den Blutgefiflien in das Interstitium erhéht und/
oder der Abfluss aus dem Interstitium gestort. Odeme kénnen
generalisiert oder lokal auftreten, schmerzhaft oder schmerz-
los sein.

Das Lymphdodem hingegen ist eine progrediente, chroni-
fizierende Erkrankung mit konsekutiver Vermehrung und
Verdnderung der interstitiellen Gewebsfliissigkeit und der ex-
trazellularen 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 Er-
krankung durch trophische Stérungen von Geweben und
Organen gekennzeichnet, einhergehend mit einer Zunahme
von Bindegewebe (Fibrose, Sklerose) und Fettgewebe, sowie
Verdnderungen in der Zusammensetzung der extrazelluldren
Matrix (Kollagen-Typen, Elastin, Glykosaminoglykane wie
z. B. Hyaluronan) [19].

Der gestorte Lymphfluss hat auch eine Storung der Zirkulation
von Leukozyten zur Folge (Lymphe enthilt folgende Zellen:
T-Lymphozyten 80 %, Langerhans-Zellen 6-10 %, Monozyten
2-8 %, B-Lymphozyten 1-4 %). Lymphodematoses Gewebe
begiinstigt akute Infektionen (z. B. Erysipel, akut-infektiose
A-Streptokokken-Dermatitis) [20, 21].
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Pathophysiologie des Lymphodems

Das Lymphddem ist eine Erkrankung, die eine Odembildung

im Interstitium bewirkt. Es gibt 2 wesentliche Mechanismen

zur Bildung interstitieller Odeme:

1. Unphysiologisch hoher Zustrom von Fliissigkeit aus den
Blutgefafien ins Interstitium,

2. Nicht ausreichender Abstrom interstitieller Fliissigkeit iber
die Blut- oder/und Lymphgefifie.

Traditionell wurde bislang zwischen proteinarmem und protein-
reichem Odem unterschieden.

Proteinarmes Odem

Bleibt die Barrierefunktion der Endothelzellen der Blutgefifie
intakt, entsteht ein proteinarmes Odem, das vom Untersu-
cher tief mit dem Finger eingedriickt werden kann (,,pitting
edema®). Das proteinarme Odem ist ein Symptom auf der Basis
einer zu diagnostizierenden Grunderkrankung.

Proteinreiches Odem

Ist die Barrierefunktion der Endothelzellen der Blutgefif3e de-
fekt oder liegt ein Lymphddem vor, so entsteht ein sogenanntes
proteinreiches Odem, das in fortgeschrittenen Stadien mit dem
Finger kaum mehr eingedriickt werden kann. Die Grundlage fiir
den Proteinreichtum ist in beiden Féllen aber unterschiedlich.

Das Lymphodem ist durch eine typische Abfolge von Verin-
derungen des Gewebes gekennzeichnet, die sich hauptséch-
lich im Interzellularraum (interstitieller Raum) und in den
Zellen, die diesen Raum kontrollieren, abspielen. Ein erhohter
kolloidosmotischer Druck (als Beleg zunehmender Protein-
konzentration) ist im Interstitium beim priméren Lymph-
6dem im Tierexperiment gemessen worden [35]. Die Interzel-
lularfliissigkeit weist dabei organspezifische Unterschiede auf.
Welche Molekiile jedoch die nachfolgenden Verdnderungen
des Interstitiums regulieren, ist nur in Ansétzen untersucht.

Veranderungen von Zellen und des
Interzellularraums beim Lymphoédem

Tritt das Lymphodem in der Haut auf, so kommt es zu folgen-
den Veranderungen: Im Anfangsstadium (Stadium I) ist eine



Tabelle 3: Stadieneinteilung des Lymphddems

Latenzstadium
Stadium 0
Subklinisches Stadium

Kein klinisch apparentes Lymph-
0dem, aber zum Teil pathologisches
Lymphszintigramm

Stadium | Odem von weicher Konsistenz, Hoch-
(spontan reversibel) lagern reduziert die Schwellung
Stadium |l Odem mit sekundaren Gewebever

(nicht spontan reversibel)  anderungen; Hochlagern beseitigt die

Schwellung nicht

Stadium Il Deformierende harte Schwellung,

z.T. lobare Form z. T. mit typischen
Hautverdnderungen

Vermehrung freier interstitieller Fliissigkeit zu beobachten. In
fortgeschrittenen Stadien (Stadien II, IIT) kommt es zu folgen-
den klinischen Symptomen (Tab. 3):
1. Verdickung von Kutis und Subkutis durch
a) Einlagerung von Fettgewebe
b) Vermehrung des Bindegewebes (Fibrose, Sklerose)
¢) Bildung von Lymph- (Chylus-) Zysten und Fisteln
2. Trophische Verdnderungen der Epidermis
a) Hyperplasie mit Hyperkeratose
b) Verfirbungen (Hyperpigmentierung)
¢) Leichte Papillomatose
d) Verrukose Protuberanzen (Elefantenhaut)
3. Storungen der lokalen Immunabwehr
a) Anfilligkeit fiir Erysipele
b) Anfilligkeit fiir Pilzinfektionen
c) Andere
4. Schmerzhafte Verdnderungen des muskulo-skelettalen Sys-
tems

Veranderungen des Interzellularraums

Die molekularen Verdnderungen des Interzellularraums sind
beim Lymphédem nur sehr unzureichend untersucht. Im
Frithstadium zeichnet sich das Gewebe durch eine erhéhte
Transparenz und verminderte histologische Anfirbbarkeit aus
[36], vermutlich auf der Grundlage einer vermehrten Einlage-
rung des Wasser-bindenden Hyaluronans [19]. In den Stadien
IT und III ist eine Zunahme von Fasermaterial im Interstitium
zu beobachten [36]. Kollagen Typ I und Typ III wurde immun-
histologisch nachgewiesen. Die Dicke des Choriums nimmt
damit deutlich zu. Es gibt Bereiche, in denen das Fasermaterial
deutlich erkennbar ist, wiahrend in anderen Bereichen amor-
phe Substanzen (darunter Fibronektin und Albumin - darii-
ber hinaus aber weitgehend ungekldrt) vorherrschend sind.
Der Durchmesser der Kollagenfasern steigt auf 40-400 nm
gegeniiber 25-200 nm in der normalen Haut und es tritt ver-
mehrt ,,long-spacing®-Kollagen auf, das eine Periodizitit sei-
ner Querstreifung von 80-120 nm (statt 64 nm) aufweist [37].

Veranderungen im Bereich der Basalmembranen
(Diskontinuitaten)

Diese sind auf elektronenmikroskopischer Ebene nachweisbar.
Vom Endothel der Blutgefifie haben sich die Basallaminae
hiufig abgelost. Um die Lymphkapillaren entwickelt sich eine
dichte Matrix, die einer Basallamina dhnelt. Ob es zu einer Ver-
anderung der elastischen Fasernetze und der Ankerfilamente
kommt, ist nicht eindeutig geklart. Matrixmetalloproteinasen
(MMPs), welche die verschiedenen Matrixkomponenten ab-
bauen, sind immunbhistologisch beschrieben worden, ihre Ak-

Diagnose und Therapie der Lymphodeme

Lymphiadem
s ~—
- x““x.ﬁx
r/,- e
imdr sekundar
p"/“ //’r'“\
/ i Mg
/ e \\
",/"'.. ¥ “u
hereditar sonstiges nach (part.) nach sonstigen
Mastektomie med. Mafnahmen
Q82.0- 189.0- | [_ 197.2- | 197.8-

Abbildung 2: ICD10-Kodierung des Lymphoédems

tivitat wurde jedoch bislang nicht untersucht. Im Bereich der
Lymphkollektoren wurde neben einer Hyperplasie der Musku-
latur auch eine Vermehrung des Fasergehalts beobachtet [36]

Die Verdnderungen der extrazelluldren Matrix konnten durch
den Transforming-Gowth-Factor beta (TGF-B) gesteuert sein,
welcher von dendritischen Zellen sezerniert wird. TGF-f
konnte dabei in zweifacher Hinsicht wirken: Als Inhibitor der
Lymphgefafientwicklung (Lymphangiogenese) und als Aktiva-
tor der Narbenbildung und Fibrosierung [38].

Veranderungen auf zellularer Ebene

Im Anfangsstadium des Lymphodems diirften Verdnderungen
der ortsstindigen Zellen (Praadipozyten, Fibrozyten, residente
Makrophagen und Mastzellen) im Vordergrund stehen. In den
Stadien IT und III ist eine Zunahme der Zellzahl im Gewebe zu
beobachten [36]. Typisch ist, neben einer massiven Entwick-
lung von Fettzellen, eine erhohte Zahl an Fibroblasten, deren
Transdifferenzierung in Myofibroblasten kontrovers diskutiert
wird [36, 37].

Welche molekularen Faktoren bei Lymphostase die massive
Entwicklung des Fettgewebes steuern, ist nicht untersucht.
Interaktionen zwischen dem Immunsystem und dem Fett-
gewebe, wie sie auch bei Morbus Crohn und HIV beobachtet
werden [39], erscheinen moglich.

Neue ICD-10-Kodierung der Lymphodeme

Die neue ICD-10-GM- (German Modification-) Version
2017 ermdglicht eine nach Lokalisationen differenzierte und
zum groflen Teil Stadien-bezogene Kodierung lympholo-
gischer Krankheitsbilder. Auf den Webseiten des DIMDI
(Deutsches Institut fiir Medizinische Dokumentation und
Information) ist ein Download der Klassifikationen méglich:
http://www.dimdi.de/static/de/index.html.

Vereinfacht muss zunichst zwischen hereditaren und sonsti-
gen Lymphédemen, die sekunddr nach Operationen oder
anderen medizinischen Mafinahmen, selten auch sporadisch
(primér, nicht hereditdr) auftreten, differenziert werden
(Abb. 2).

Der Auflistung ist die korrekte Verschliisselung des primaren,
nicht hereditaren (I89.0-), des sekundéaren (189.0-) und des he-
reditdren Lymphodems (Q82.0-) zu entnehmen. Fiir primére,
nicht hereditdre und sekundire Lymphddeme ist eine Unter-
scheidung nach Schweregrad vorgesehen, die Details sind un-
ter http://www.dimdi.de/static/de/index.html abrufbar.
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Tabelle 4: Operative MaBnahmen

Operatives Verfahren

Anwendung

Rekonstruktive mikrochirurgische Verfahren

Mikrochirurgisch autogene LymphgefaR-
transplantation

Interposition autogener Venen

Lappenplastiken mit Inkorporation von
Lymphgeféalien

Deviierende Verfahren

Lympho-vendse, lymphonodulo-vendse
Anastomosen

Autogene Lymphknotentransplantate

Resektionsverfahren
Liposuktion

Geweberesektionen von Haut, Subkutan-

Sekundare und selektive primare Lymph-
odeme

Lymphodeme infolge lokalisierter Lymph-
bahnunterbrechung, z. B. Armédeme nach
Axilladissektion

Einseitige Beinddeme (ein normales Bein
Voraussetzung fir die Gewinnung der Lymph-
gefaltransplantate)

Lymphodeme infolge lokalisierter Lymph-
bahnunterbrechung

Zumeist kirzere Venensegmente wegen
Kaliberdifferenzen

Sekundare Lymphodeme

Primare und sekundare Lymphodeme
(Keine zusatzliche vendse Abflussbehinde-
rung!)

Primare und sekundare Lymphodeme

Primare und sekundare Lymphodeme

Nicht eindrlickbare Lymphddeme

Als Zusatzmalinahme auch nach rekonstruk-
tiver Lymphabflussverbesserung zur minimal
invasiven Entfernung Uberschissiger sekun-
darer Gewebeveranderungen

Primare und sekundare Lymphodeme

Nachgewiesene Effekte

Klinische Serien, Langzeitdurchgédngigkeits-
nachweis

Langzeitvolumenreduktion

Normalisierung des Lymphabstromes maog-
lich [77, 81, 225-232]

Kasuistiken [233, 234]

Kasuistik [235]

Klinische Serien
Langzeitvolumenverminderung [236-241]

Klinische Serien, Kasuistiken [242-244]

Klinische Serien.

Langzeitvolumenreduktion unter der Voraus-
setzung einer kontinuierlichen Kompres-
sionstherapie [245, 246] (falls keine
vorhergehende Erhéhung der Lymphtrans-
portkapazitat durch mikrochirurgische Rekon-
struktionsverfahren maoglich war [226]).

Langzeitvolumenreduktion [247]

gewebe, Faszie in unterschiedlichem Aus-
maf3, direkter Wundverschluss oder Lap-
penplastiken bzw. Spalthauttransplantation

Therapieoptionen

Der Goldstandard in der Lymphodemtherapie ist die komple-

xe physikalische Entstauungstherapie (KPE), diese besteht aus

folgenden aufeinander abgestimmten Komponenten:

1. Hautpflege und falls erforderlich Hautsanierung

2. Manuelle Lymphdrainage, bei Bedarf ergdnzt mit additiven
manuellen Techniken

3. Kompressionstherapie mit speziellen, mehrlagigen, kompri-
mierenden Wechselverbanden und/oder lymphologischer
Kompressionsstrumpfversorgung

4. Entstauungsfordernde Sport-/Bewegungstherapie

5. Aufklarung und Schulung zur individuellen Selbsttherapie

In den vergangenen Jahren haben sich nicht zuletzt aufgrund
der technischen Entwicklung zunehmend neue operative Ver-
fahren in der Lymphodemtherapie etabliert, welche im Kapitel
5 der Leitlinie aufgelistet sind.

Auszug aus Kapitel 5: Chirurgische
Therapie

Operative Mafinahmen beinhalten eine hohere Invasivitat im
Vergleich zu nicht operativen Verfahren. Insofern ist zunéchst
der Effekt einer konservativen Therapie abzuwarten (Mindest-
dauer 6 Monate).

Fiir die operative Therapie stehen prinzipiell 3 verschiedene
Vorgehensweisen zur Verfiigung. Diese sind

a) rekonstruktive mikrochirurgische Verfahren,
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Steigerung der Lebensqualitat [21]
Reduktion der postoperativen Komplikatio-
nen [248]

b) deviierende Verfahren,
¢) resezierende Verfahren.

Sie werden tabellarisch hinsichtlich des jeweiligen operativen
Vorgehens, dessen Anwendungsbereich und den nachgewiese-
nen Effekten aufgefiihrt (Tab. 4).

Bei der Entscheidung fiir eine operative Methode soll vor-
rangig die Rekonstruktion des unterbrochenen Lymphgefafi-
systems bzw. ein deviierendes Verfahren in Erwédgung gezo-
gen werden.

Der iiberwiegende Teil der Lymphddeme in Europa hat seine
Ursache in einer lokalen Unterbrechung des Lymphabstroms
durch eine érztliche Intervention. Fiir Lymphédeme infolge
einer lokalen Unterbrechung des Lymphabstroms erscheint
daher eine Verbindung des zuvor normalen Lymphgefafi-
systems vor und nach der Blockade, analog zu den bewéhrten
Bypass-Verfahren der allgemeinen Gefafichirurgie eine logi-
sche RekonstruktionsmafSnahme [251].

Die Rekonstruktion des zuvor normalen Lymphsystems ist die
mit objektiven Daten am besten belegte operative Therapie.
Deshalb sollte eine mdgliche Rekonstruktion vorrangig gepriift
werden. Es liegen hierzu Langzeitdurchgéngigkeitsnachweise
von > 10 Jahren vor [226, 230]. In lymphszintigraphischen
Untersuchungen zeigten sich signifikante Verbesserungen des
Lymphabtransportes bis hin zur Normalisierung auch nach >
7 Jahren [231, 232].



Langzeitvolumenmessungen zeigten signifikante Volumenre-
duktionen bei Beinen nach 4 Jahren und an Armen nach 10
Jahren [225, 226]. Aber auch die préventiven Moglichkeiten in
der Chirurgie sollten ausgeschopft werden. Diesem Themenbe-
reich widmet sich das Kapitel 6 der neuen S2k-Leitlinie.

Auszug aus Kapitel 6: Primarpravention
der Lymphodeme

Die Primérprévention setzt noch vor dem Auftreten klinischer
Krankheitssymptome ein. Ziel der Primérpravention ist damit,
die Entstehung einer Erkrankung durch den Einsatz entspre-
chender Praventivmafinahmen zu verhindern. Bezogen auf
das Lymphodem sind Zielgruppen fiir Mafinahmen der Pri-
marpravention beispielsweise onkologische Patienten nach In-
terventionen, die das Lymphgeféfisystem beeinflussen kénnen,
aber auch gefaf3chirurgische Patienten.

Unter lymphologischen Gesichtspunkten soll im Einzelfall
gemaf3 den onkologischen Leitlinien diejenige Therapieoption
gewiahlt werden, die mit einer méglichst geringen Traumatisie-
rung des Lymphdrainagesystems einhergeht. Dies gilt sowohl
fir onkochirurgische Mafinahmen (z. B. bevorzugte Durch-
fihrung einer Sentinel-Lymphonodektomie versus primér-ra-
dikaler Lymphonodektomie), als auch fiir andere onkologische
Therapieverfahren, wie die Radiotherapie [16, 30, 253-255].

Dariiber hinaus erscheint es sinnvoll, im Rahmen der Tumor-
entfernung bei der Wahl der Schnittfithrung und Priparation
auf die Anatomie des Lymphgefiafsystems zu achten.

Dasselbe gilt auch bei der Wahl der Inzisionen im Rahmen
von z. B. gefdflchirurgischen Eingriffen [256]. Zum Aspekt der
chirurgischen Schnittfithrung und Préparation in Hinblick auf
die Lymphodem-Priméarpravention gibt es aktuell jedoch keine
Literatur.

Diagnose und Therapie der Lymphodeme

Im Sinne der Priméarprévention des Lymphédems soll darauf
geachtet werden, dass die Therapie moglichst komplikations-
arm verlduft. Die klinische Beobachtung liefert, ebenso wie
einzelne Studien, Hinweise darauf, dass das Auftreten von
Komplikationen wie Wundinfektionen mit Sekundérheilung,
Hématome, Serome und radiogene Hautschdden mit einem
erhohten Lymphodem-Risiko assoziiert sind [257-259]. Die
Ursache dafiir konnte in einer eingeschrinkten postinterven-
tionellen Regenerationsfahigkeit innerhalb des Lymphdraina-
gesystems liegen.

Relevanz fir die Praxis

Ziel der neuen S2k-Leitlinie der AWMEF ist es, den aktuellen
Stand der Diagnose- undTherapiemdglichkeiten beim Lymph-
6dem darzustellen. Fiir eine bessere Ubersichtlichkeit und ein
rascheres Auffinden spezieller Themenbereiche wurde die
Leitlinie in 7 Kapitel gegliedert. Auch die neue ICD-10-Glie-
derung zur korrekten Kodierung verschiedener Lymphddeme
wurde in die Leitlinie aufgenommen.

Zusatzlich zu den Statements mit erganzenden Kommenta-
ren wurde fir den praktisch tatigen Mediziner im Anhang
eine ,Checkliste Basisdiagnostik” (Anamnese - Inspek-
tion — Palpation) angefligt. Die Leitlinie ist im Volltext unter
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/058-001.htm|  abruf-
bar.

Interessenkonflikt

Der Autor gibt an, dass kein Interessenkonflikt besteht.

Literatur:

beim Verfasser und online im Volltext auf S. 65-87 der AWMF S2k-Leitlinie Lymphddeme
abrufbar:
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/058-001.html
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