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Zusammenfassung

Hintergrund: Obwohl die Prévalenz des héufig unerkannten oder fehldiagnostizierten
Krankheitsbildes Lipddem auf circa 10 % an der weiblichen Gesamtbevdlkerung ge-
schatzt wird, ist die Atiologie bislang nicht hinreichend geklért. Trotz zunehmender
Aufmerksamkeit fiir die Erkrankung kann die Abgrenzung zu Differenzialdiagnosen
schwierig sein. Der vorliegende Beitrag fasst aktuelle Hypothesen zur Pathogenese
sowie leitliniengerechte Empfehlungen zu Diagnostik- und Therapieverfahren zusam-
men.

Methode: Es erfolgte eine selektive Literaturrecherche nach Lipddem-bezogenen Pu-
blikationen in den Datenbanken MEDLINE, Web of Science sowie Cochrane Library.

Ergebnisse: Die Pathophysiologie ist aktuell nicht hinreichend geklart. Verschiedene
Hypothesen thematisieren Veranderungen der Adipogenese, das Vorliegen von
Mikroangiopathien sowie Stdrungen der lymphatischen Mikrozirkulation als mégliche
Ursachen. Ein spezifischer Biomarker fehlt bisher. Die Diagnosestellung erfolgt wei-
testgehend klinisch. Apparative Methoden dienen lediglich dem Ausschluss von Diffe-
renzialdiagnosen. Die Evidenzlage zur Therapie ist insgesamt schwach. Basis der
Behandlung ist die komplexe physikalische Entstauung. Die Liposuktion als komplika-
tionsarme MalRnahme zur dauerhaften Reduktion des Fettgewebes konnte in Anwen-
dungsbeobachtungen signifikante Symptomlinderungen erzielen. Fir eine regulare
Kostenlbernahme der Krankenkassen muss die Evidenz dieses Verfahrens allerdings
noch in hochwertigen Studien geprtift werden.

Schlussfolgerung: Die Diagnosestellung Lipddem verbleibt aufgrund des heterogenen
Erscheinungshildes und mangels objektiver Messinstrumente eine Herausforderung.
Der vorliegende Beitrag liefert einen Leitfaden fir Diagnostik und Behandlung im Kon-
text eines interdisziplinaren Ansatzes. Fokus der Forschung sollte auf der Klarung patho-
physiologischer Ursachen und der Entwicklung eines spezifischen Biomarkers liegen.
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ler Lehrmeinung progrediente Erkrankung, die

vorwiegend Frauen betrifft und lediglich in Ein-
zelfallbeschreibungen bei Minnern nachgewiesen
werden konnte (1) (el, e2). Die Progredienz ist aller-
dings nicht stichhaltig belegt und beruht auf Erfah-
rungswerten. Schitzungen zur Epidemiologie auf
sparlicher Datengrundlage nehmen eine Privalenz von
circa 10 % in der weiblichen Gesamtbevdlkerung an
(2, 3, e3—e6).

Erste Symptome manifestieren sich hdufig in Phasen
hormoneller Umstellungen (Pubertdt, Schwanger-
schaft, Menopause). Das klinische Erscheinungsbild ist
gekennzeichnet durch eine disproportionale Fettvertei-
lungsstorung zwischen Korperstamm und Extremitéten
— unter Aussparung der Hiande und Fiile (4) (4bbil-
dung).

Charakteristisch sind, neben der umschriebenen, bi-
lateral symmetrisch lokalisierten Vermehrung des sub-
kutanen Fettgewebes der Extremitdten, die klinischen
Symptome (5) (Kasten). Es werden drei klinische Sta-
dien unterschieden, die einer Progredienz unterlaufen
(6) (Abbildung).

Die Erkrankung wurde bereits 1940 durch Allan und
Hines (7) beschrieben, fand jedoch lange Zeit wenig
Beachtung. Obwohl das Erkrankungsbild zuletzt viel-
fach in den 6ffentlichen Medien thematisiert wurde und
dadurch die Aufmerksamkeit ihr gegeniiber deutlich
gestiegen ist (e7), besteht weiterhin grofle Unsicherheit
hinsichtlich der korrekten Diagnosestellung. Selten
wird beim ersten Arztkontakt die korrekte Diagnose ge-
stellt (e8). Die Einleitung von spezifischen Behand-
lungsmethoden fiir das Lipodem erfolgt daher hiufig
um Jahre verzogert (8).

Die aktuelle Forschung untersucht derzeit die patho-
physiologischen Ursachen und arbeitet an einem ab-
grenzenden Diagnostikinstrument fiir das Lipddem.
Die vorliegende Arbeit présentiert aktuelle Erkenntnis-
se und Hypothesen zur Atiopathologie des Erkran-
kungsbilds Lipddem und mochte dazu beitragen, die
Dringlichkeit einer frithzeitigen Diagnosestellung und
einer rechtzeitigen Einleitung von Therapiemalnah-
men bewusst zu machen.

D as Lipddem ist eine chronische und nach aktuel-

Methoden

Es erfolgte eine selektive Literaturrecherche nach Lip-
6dem-bezogenen Publikationen in den Datenbanken
MEDLINE (Zugriff iiber PubMed), Web of Science
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Lipédem-Stadien

Klassifikation nach Stadium

1) verdickte Unterhaut,
weich, mit kleinen palpablen Knétchen,
Oberflache der Haut noch glatt

Lipodem-Typen

weich, teils groRere Knoten,

2) verdickte Unterhaut,

Hautoberflache uneben

Klassifikation nach Morphologie

1) Oberschenkel

IIl) Ganzbein

*Typ IV ist haufig mit Typ Il oder Il assoziiert.

3) verdickte Unterhaut,
induriert, groe Knoten,
deformierende Wammenbildung

V) Unterschenkel

Abbildung: Stadien und Typen-Klassifikation des Lipédems

sowie Cochrane Library nach den Suchbegriffen ,,Lip-
o6dem, , lipedema®, ,lipoedema‘ und ,,multiple symme-
tric lipomatosis®, ergdnzt durch eine Referenzrecher-
che. Eingeschlossen wurden bis Februar 2020 publi-
zierte Artikel in deutscher und englischer Sprache.

Pathophysiologie

Die Atiologie der Erkrankung ist bislang nicht hinrei-
chend geklirt. Es existieren verschiedene Hypothesen
zum Pathomechanismus (Grafik 1).

Da wiederholt familidre Haufungen beschrieben
wurden, wird eine genetische Disposition angenommen
(9, el, €9). Eine positive Familienanamnese erstgradi-
ger Verwandter konnte bei bis zu 60 % der Betroffenen
nachgewiesen werden (3, 10, €9, ¢10). Familienanaly-
sen geben Hinweise auf ein autosomal-dominantes Ver-
erbungsmuster mit inkompletter Penetranz (11, 12,
ell).

Da der Erkrankungsbeginn meistens mit Phasen
hormoneller Verdnderungen zusammenfillt, wird allge-
mein eine Ostrogen-vermittelte Stérung angenommen
(13). Im Widerspruch zu den Ergebnissen der Familien-
analysen wurde hierzu die Hypothese einer poly-
genetisch vermittelten Alteration im Verteilungsmuster
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der Alpha- und Beta-Ostrogenrezeptoren (ER) am
weillen Fettgewebe in den betroffenen Arealen for-
muliert (Expression ER-a |, Expression ER-B 1) (13,
14, e12).

Bislang ist nicht vollstdndig geklért, ob beim Lip-
6dem eine Hyperplasie (Zunahme der Zellzahl) (15-17,
el3, el4) oder eine Hypertrophie (Zunahme der Zell-
masse) (15, el5) der subkutanen Fettzellen vorliegt.

Zellbiologische und Proteinexpressionsuntersuchun-
gen an Lipoaspiraten von Lipddempatientinnen legen
nahe, dass vorrangig die initialen Differenzierungs-
schritte der Adipogenese betroffen sind (15, 16,
18-20).

Eine weitere pathophysiologische Hypothese unter-
stellt eine primédre mikrovaskuldre Storung der Lymph-
und Blutkapillaren (21, 22). Als Ursache der mikro-
vaskuldren Dysfunktion wird ein durch {iberméBige
Expansion des Fettgewebes bedingter Hypoxiereiz mit
endothelialer Dysfunktion und konsekutiv gesteigerter
Angiogenese oder eine mechanische Alteration des
Lymphabflusses angenommen (13, 17, 23, el6, el7).
Die Kapillarschddigung wird auerdem als Ursache der
verstiarkten Himatom-Neigung und des gehéduften Auf-
tretens von Petechien diskutiert (21, 24).
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KASTEN

Klinische Kriterien fiir die Diagnosestellung

Lipddem

© bilateral symmetrische dysproportionale Fettgewebshy-
pertrophie der Extremitaten

© Aussparung der Hande und FiRe (,Cuff-Phdnomen*)

© Beteiligung der Arme in ca. 30 %

© negatives Stemmer-Zeichen*

© Schwere- und Spannungsgefiihl der betroffenen Extre-
mitat

© Druck- und Berlihrungsschmerz

© starke Hdmatomneigung

© stabiler Extremitatenumfang bei Gewichtsreduktion
oder Kalorienrestriktion

© Symptomverstérkung im Tagesverlauf

© Teleangiektasien/sichtbare Gefalzeichnungen um Lipo-
Depots

© Hypothermie der Haut

*Stemmer-Zeichen positiv: Abheben der Hautfalte zwischen zweiter und
dritter Zehe nicht méglich.

Die erhohte Kapillarpermeabilitit fiihrt zum ver-
mehrten Protein-Shift nach extrazelluldr (,,capillary
leak*) und somit sekundir zum Gewebsddem. Der in-
terstitielle Fliissigkeitsaustritt kann initial kompensiert
werden. Mit fortschreitender Erkrankung kommt es
durch eine Uberlastung der drainierenden Lymphbah-
nen schlieBlich zur ,,Hochvolumen-Insuffizienz* (e18)
bei weiterhin intakten groBen Lymphgefdflen (e9, €19,
€20). Mit der quantitativen Lymphszintigrafie sind
frithzeitige und teilweise stadienabhingige Storungen
der Lymphtransportkapazitit beschrieben (e21, e22)
sowie initial ein gesteigerter Lymphtransport (e23).

Der Effekt der kapilliren Hyperpermeabilitdt wird
durch Pathologien an grofen Blutgefiflen verstirkt.
Die beschriebene erhdhte Aortensteifigkeit beim Lip-
6dem konnte ein verfriihtes vaskuldres Remodeling be-
dingen und lokale Hypertension begiinstigen (13),
el6). Weiterhin liegt eine Dysregulation des veno-arte-
riellen Reflexes (VAR) vor, der bei lokalem Anstieg des
hydrostatischen Drucks das Kapillarbett durch Vaso-
konstriktion der Arteriolen schiitzt (17). In Kombinati-
on mit dem mikroangiopathisch bedingten ,,capillary
leak* fiihrt dies zu vermehrter Odem- und Himatombil-
dung.

Als Ursache der gesteigerten Schmerzwahrnehmung
beim Lipédem wird eine inflammatorisch bedingte
Dysregulation von lokoregionédren sensorischen Ner-
venfasern vermutet. Die Hypothese beruht auf Einzel-
fallbeschreibungen; valide Daten zu signifikanten Er-

hohungen proinflammatorischer Marker bei Lipddem-
Patienten fehlen (15, e24-25). Eine gestorte Schmerz-
wahrnehmung aufgrund einer mechanischen Kom-
pression der Nervenfasern durch die Expansion der
Fettmasse und das Gewebsddem erscheint unwahrschein-
lich, da bei anderen Lipohypertrophie-Erkrankungen oder
Lymphddemen derartige Symptome fehlen (10).

In hoheren Krankheitsstadien kommt es vermehrt zu
Folgeerscheinungen des Lipodems. Eine Uberlastung
des lymphatischen Systems kann — stadienunabhéngig —
zur Ausbildung eines sekundidren Lymphddems (,,Lipo-
Lyphodem®) fithren (12). Durch ausgeprigte Fettdepots
an Gelenken (,,Wammen®) kénnen durch mechanische
Irritationen Hautmazerationen entstehen. Wammen an
den Oberschenkelinnenseiten und Kniegelenken resul-
tieren dariiber hinaus in Storungen des Gangbildes mit
sekundidren Arthrosen (5). Weitere Sekundarphdnomene
sind eine psychische Beeintrachtigung und ein reduzier-
tes Selbstwertgefiihl, da das Aussehen nicht dem géngi-
gen Schonheitsideal entspricht (e7, €26).

Diagnostik

Die Diagnosestellung erfolgt in der Regel als Aus-
schlussdiagnose in der klinischen Beurteilung und soll-
te aufgrund des heterogenen Erscheinungsbildes im
Zweifelsfall durch erfahrene Lymphologen bestitigt
werden. Die Basisdiagnostik, die aus Anamnese, In-
spektion und Palpation besteht, sollte besonders die im
Kasten dargestellten Symptome beriicksichtigen. Die
Leitsymptome Druckschmerz, Spannungsgefiihl und
ibermifBige Hamatomneigung mit einer Beschwerde-
zunahme im Tagesverlauf bei bilateral symmetrischer
dysproportionaler Fettgewebsvermehrung der Extremi-
taten unter Aussparung der Hande deuten auf das Vor-
liegen eines Lipodems hin. Anamnestische Angaben
haben dementsprechend einen entscheidenden Einfluss
auf die Diagnosestellung.

Eine positive Familienanamnese liegt beim Lipddem
héufig vor. In der erkrankungsbezogenen medizini-
schen Anamnese sollte besonders auf den Zeitpunkt der
ersten Symptome beziechungsweise einer Erkrankungs-
progredienz geachtet werden.

Typische Onset-Trigger sind hormonelle Umstellun-
gen (Pubertit, Schwangerschaft, Menopause), was eine
Abgrenzung zur Adipositas erleichtert. Die Unterschei-
dung zwischen Adipositas und Lipddem kann schwie-
rig sein, da diese Entitdten hdufig kombiniert auftreten
und die klinische Ausprégung variieren kann (7abelle)
(25). Das Vorliegen der Leitsymptome Schmerzen,
Spannungsgefiihl und verstirkte Hédmatomneigung
(Kasten) deutet auch bei bestehender Adipositas auf ein
Lipédem hin. Zuweilen demaskiert sich ein Lipodem
auch erst nach einer erfolgreichen bariatrisch-chirurgi-
schen Therapie mit entsprechender Gewichtsabnahme
durch verbleibende, Lipodem-typische Fettverteilungs-
muster (26, €27).

Haufig assoziierte psychische Begleiterkrankungen
sollten ebenfalls routinemaBig erfragt werden, um ge-
gebenenfalls frithzeitig eine notwendige Therapie zu
beginnen (e28).
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Klinische Untersuchung

Zur Schweregradeinteilung werden mafgeblich die
Struktur der Hautoberfldche (Stadium I: glatt; Stadium
II: uneben, wellig; Stadium III: ausgeprigte Sklerose,
verdickte und indurierte Kutis) und der Palpationsbe-
fund berticksichtigt:

o Stadium I: kleine Knotchen, reversible Odeme

o Stadium II: walnussgroe Knoten, nichtreversible

Odeme
® Stadium III: deformierende Fettdepots, grolknoti-
ge Verdnderungen (,,Wammen®), gegebenenfalls
Stemmer-Zeichen positiv (€29).
Symptomatik und subjektiver Leidensdruck korrelieren
nicht zwangsldufig mit der Stadienklassifikation (5).

Standardisierte anthropometrische Messungen sollten
in der klinischen Routine insbesondere zur Beurteilung
des Spontanverlaufs und zur Beurteilung des Therapie-
ansprechens erfolgen: Korpergewicht, Body-Mass-
Index (BMI), Waist-Hip-Ratio (WHR), Waist-Height-
Ratio (WHtR) sowie Umfangs- und Volumenmessungen
der Extremitdten. Der BMI ist jedoch als Instrument
zur Abgrenzung zur Adipositas nur eingeschriankt aus-
sagekriftig (11, 25, e24).

Ergénzend sollte in regelméBigen Abstidnden ein As-
sessment zur Schmerzwahrnehmung erfolgen, zum
Beispiel anhand der visuellen Analogskala (VAS) und
des Fragebogens nach Schmeller (¢30). Zudem sollte
der tigliche Aktivititsindex dokumentiert werden, zum
Beispiel per Schrittzihler tiber das Mobiltelefon (5).
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Die fiir das Lipodem typische Gewebeempfindlichkeit
kann durch den Kneiftest (,,pinch test®) tiberpriift wer-
den, der in den betroffenen Bezirken oft als sehr unange-
nehm empfunden wird, wihrend der gleiche Kneifdruck
in anderen Regionen keine Schmerzen verursacht. Die
vermehrte Kapillarfragilitit dufert sich in einer sponta-
nen Hiamatomneigung. Eine Objektivierung mittels spe-
zieller Messgerite oder Belastungstests hat in der klini-
schen Routine keinen Stellenwert (e31-e33).

Labor

Laborchemisch sollten Nieren- und Leberfunktionssto-
rungen, (subklinische) Hypothyreosen sowie pathologische
Lipidprofile und Insulinresistenzen ausgeschlossen
werden. Sofern hormonelle oder Odem-verursachende
Erkrankungen vorliegen, sollten diese entsprechend be-
handelt werden. Bislang gibt es jedoch keine Hinweise,
dass dies einen Einfluss auf die Auspragung oder den
Verlauf des Lipodems hat (1).

Apparative Diagnostik
Apparative Verfahren dienen ausschlieBlich zur diffe-
renzialdiagnostischen Abgrenzung anderer Krankheits-
bilder und konnten sich bislang in der Routinediagnos-
tik des Lipodems nicht etablieren (3, 12, 27, €34, €35).
Qualitative und quantitative Untersuchungen des ku-
tanen und subkutanen Gewebes sind mittels Ultraschall
(e36—¢38), Computertomografie (39, e40) oder Mag-
netresonanztomografie (e41, e42) moglich.

MEDIZIN

Hypothesen zur
Pathogenese

> Hinweis:
Die Atiologie
der Erkrankung
ist bislang nicht
hinreichend
geklart.

Die Grafik
veranschaulicht
magliche
Hypothesen zur
Pathogenese.
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TABELLE

Wichtige Differenzialdiagnosen zum Lipodem (modifiziert nach [5])

T o | Upoparopie | dbostos | Lympradom
Geschlecht weiblich weiblich/ménnlich weiblich/ménnlich weiblich/mannlich
Familienanamnese + (+) +H primar ++

sekundar @
Symmetrie +++ (+) +++ (+)
Schwellung Fiife @ (+) (+) H
Fettvermehrung +Ht ++t +Ht (+)
Disproportion +Ht ++t (+) +
Odem stadienabhéngig (+) +Ht
Ql+++
Druckschmerz +Ht 14} a
Hamatomneigung +Ht 14} a
Einfluss Diat (+) ++t a

+ bis +++ vorhanden, (+) méglich, @ nicht vorhanden

Verfahren zur Evaluation der Morphologie und
Funktion des lymphatischen Systems, wie die indi-
rekte Lymphographie (22, e43, e44), die Fluoreszenz-
Mikrolymphografie (21, e45), die Funktionslymph-
szintigrafie (22, €9, €19, e21, €23, e46) oder diec Mag-
netresonaz-Lymphangiografie (e47) konnten keine
spezifischen pathognomonischen Befunde fiir das
Lipddem nachweisen.

Andere diagnostische Verfahren wie die ,,dual-ener-
gy X-ray absorptiometry” (DEXA) (e48) oder die Bio-
impedanzanalyse (e49) kommen ebenfalls nur fiir aus-
gewihlte Fragestellungen in Betracht.

Therapie

Konservative Therapie

Seitdem die Krankheit das erste Mal beschrieben
wurde, lautet die Empfehlung, dass Betroffene dazu
angehalten werden sollten, die Erkrankung zu akzep-
tieren und ihre Lebensfithrung entsprechend anzupas-
sen. Dies gilt heute weiterhin — auch wenn die Thera-
pieoptionen Linderung verschaffen konnen (7). Um
Frustrationen vorzubeugen, sollte gegeniiber den Pa-
tientinnen betont werden, dass die konservative The-
rapie primédr auf eine Beschwerdelinderung zielt,
nicht auf eine Formverdnderung der Extremitéten
(17). Eine kausale Therapie des Lipddems ist bislang
nicht beschrieben.

Der Beginn, der Umfang und das Ausmal der Thera-
pie sollten gemeinsam mit der Patientin abhidngig vom
individuellen Leidensdruck festgelegt werden. Die
klassischen konservativen Therapiekomponenten um-
fassen:

® (bedarfsabhéngig regelmdBige) manuelle Lymph-

drainage

o cine addquate Kompressionstherapie mit mafBge-

fertigter flachgestrickter Kompressionsbekleidung
(Kompressionsklassen I1-111)

® Physio- beziehungsweise Bewegungstherapie

® psychosoziale Therapie

® Erndhrungsberatung und Gewichtsmanagement

® Schulung zu Selbstmanagement.

Zwar ist die Volumenreduktion der konservativen
Behandlung in verschiedenen Studien (darunter eine
randomisierte kontrollierte Studie) in der Regel eher
gering (circa 5-10 %), jedoch kann auf diese Weise der
Spannungs- und Druckschmerz in den Extremitéten re-
duziert werden (10, 24, 28, 29, e17, ¢50). Ein weiteres
Therapieziel besteht darin, sekunddre Komplikationen
wie Hautldsionen bei fortgeschrittenen Befunden zu
verhindern (11).

Therapieerfolge im stationdren mehrwochigen Set-
ting (24, 28, 29, e17) belegen keinen Langzeiterfolg der
ambulanten Behandlung. Tatsdchlich ist die Effektivitat
der konservativen Therapie des Lipodems ,,unter All-
tagsbedingungen im ambulanten Setting praktisch
nicht belegt und kann aus Sicht der Autoren daher nur
eingeschrinkt als ,,goldener Therapiestandard* angese-
hen werden. Bislang existieren zudem keine iiberzeu-
genden Beweise dafiir, dass eine Progredienz der Er-
krankung durch eine klassische konservative Therapie
verhindert werden kann.

Patientenedukation

Die Patientinnen sollten umfassend iiber die Art und die
Chronizitit des Leidens informiert werden. Es gilt, sie
ideologiefrei” tiber die Therapiemdglichkeiten und die
Moglichkeiten einer aktiven Krankheitsbeeinflussung
durch sie selbst aufzukldren. Zudem ist es wichtig, ihnen
Hilfestellungen fiir die psychische Verarbeitung der
Krankheit zu geben. ,,Vor- und Nachteile der Konfronta-
tion mit der Diagnose wurden von De la Torre et al. diffe-
renziert herausgearbeitet (25). Da das Lipddem chronisch
progredient verlduft, sollte die Patientin nach der Diagno-
sestellung ausreichend Informationsmaterial und Kontakt
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Behandlungs-
algorithmus
| Patientin mit schmerzhafter, dysproportionaler Unfangsvermehrung der Extremitéten | Egg:;'?“nare
{1 Versorgung
Primérbehandler stellt Verdachtsdiagnose Lipédem
© Routinelaborprofil (Kreatinin, Elektrolyte, TSH, Niichtern-Blutzucker, ASAT) o Beginn Basismalnahmen
o (Familien-)Anamnese, ausfiihrliche korperliche Untersuchung o Beginn KPE
© Bei klinischem Verdacht Verweis zu spezialisiertem Lymphologen/Phlebologen/ o Differenzialdiagnostik
Angiologen mit Erfahrung in der Behandlung des Lipddems
a

Lymphologe/Phlebologe/Angiologe sichert Diagnose Lipddem
» weiterfiihrende (apparative) Diagnostik zur Differenzialdiagnostik

- Adipositas gegebenenfalls Uberweisung/Rezept
- Lymphodem o Emahrungsberatung
- chronisch-vendse Insuffizienz ® Schmerztherapie
o ausfihrliche klinische Untersuchung o Physiotherapie
- objektive Beschreibung der Morphologie/Stemmer-Zeichen o Psychotherapie
- Kérpergewicht/KérpergréRe/BMI/Waist-Hip-Ratio/Waist-Height-Ratio o Dermatologie

- Assessment zur Evaluation von Schmerz/allgemeiner Mobilitat
Ipsychologischer Symptomatik

a
Klassifikation nach Stadium
a a a
Stadium | Stadium Il Stadium lll
o glatte Hautoberflache © unebene wellige Hautoberflache © ausgepragte Umfangsvermehrung
o gleichméaRig verdickte, homogene o knotenartige Strukturen in verdickter o deformierende Fettdepots
Subkutis mit kleinen Knétchen Subkutis . o verdickte und indurierte Subkutis
o reversible Odeme (Hochlagerung) o nichtreversible Odeme mit groRknotigen Veranderungen
o zirkadiane Rhythmik o maBige bis deutliche Fibrose (Wammen)
o zirkadiane Rhythmik © ausgepragte Sklerose und Fibrose
o haufig begleitendes Lymphddem
a 4 a
BasismaRnahmen
o Akzeptanz der Erkrankung o Sport/Bewegungstherapie o Hautpflege
o Patientenedukation » Anbindung an Selbsthilfegruppen o Gewichtsmanagement
© Anpassung der Lebensfiihrung o ggf. Therapie der Adipositas (interdisziplinar) e Erndhrungsanpassung
a a
kombinierte physikalische Entstauungstherapie (KPE) additive MaBnahmen
» Sport/Bewegungstherapie  ggf. apparative intermittierende
» Hautpflege Kompressionstherapie (AIK)
» regelmaRige manuelle Lymphdrainage (MLD)  ggf. Kinesiotaping

» Versorgung mit maRgefertigter flachgestrickter Kompressionsbekleidung der Klasse Il
in Stadium [II: Initialtherapie durch mehrlagige Kompressionsbandagierung vor
Anpassung der Kompressionsbekleidung

a a
regelmaBige Therapiekontrollen im Therapeuten-Patienten-Kontakt mit der Zielstellung
© Reduktion Schmerz o gesteigerte Mobilitat/Aktivitat o Akzeptanz der Erkrankung
o Reduktion Odem o Gewichtskontrolle o Verbesserung Krankheitsmanagement
© Reduktion Hamatomneigung o suffiziente Hautpflege o Reduktion psychosoziale
Beschwerdesymptomatik
a a

mindestens 6 Monate unwirksame konservative Therapie

o kritische Re-Evaluation bisheriger MaBnahmen und Compliance durch Lymphologen/Phlebologen/Angiologen

o Empfehlung und Uberweisung zur operativen Therapie durch behandelnden Lymphologen/Phlebologen/Angiologen
 ggf. préaoperativ psychologische Stellungnahme

a a
Stadium Il Stadium lll
© grundsatzlich Einzelfallentscheidung der Versicherungen © BMI < 35 kg/m? als Kassenleistung durchfiihrbar
» Beantragung im Rahmen eines Kosteniibernahmeverfahrens » BMI > 35 kg/m? begleitende leitliniengerechte Therapie der

Adipositas erforderlich
© BMI > 40 kg/m? Eingriff soll nicht durchgefiihrt werden, Thera-
pie Adipositas vordergriindig

pus pus

spezialisiertes Zentrum fiir Lipédem-Chirurgie
(Facharzt fiir Plastische und Asthetische Chirurgie oder Nachweis der Qualifikation nach G-BA-Kriterien)
o Indikationsstellung lymphbahnschonende Liposuktion in ,wet-technique*
o Durchfiihrung der Operation in Tumeszenz-Lokalanasthesie (TLA) oder Allgemeinnarkose
- Anwendung von vibrationsassistierten Systemen (PAL) oder wasserstrahlassistierten Systemen (WAL)
—ab 3 000 mL Aspirationsvolumen postoperative Nachbeobachtung iiber mindestens 12 Stunden
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Kernaussagen

® Bislang ist ungeklart, ob das Lipddem als primare Lipodystrophie (pathologische
Adipogenese) oder als primare Mikroangiopathie kleiner Blut- und LymphgefaRe zu
definieren ist. Ein spezifischer Biomarker ist derzeit nicht verfiigbar.

® Die Pravalenz wird auf circa 10 % in der weiblichen Gesamtbevélkerung geschatzt.
Die angenommenen erkrankungsbezogenen Therapiekosten sind derzeit schwer
kalkulierbar, da der behandlungsbediirftige Anteil der Betroffenen unklar verbleibt.

® Die Diagnosestellung der Erkrankung erfolgt klinisch unter Berticksichtigung der
Leitsymptome Schmerzen, Spannungsgefiihl und verstarkter Hdmatomneigung in
den betroffenen Arealen. Apparative Methoden sind vorwiegend zum Ausschluss
von Differenzialdiagnosen empfohlen.

® Die Therapie erfolgt symptomatisch und beruht auf der kombinierten physikalischen
Entstauung. Spannungsdruckschmerz und Hdmatomneigung sowie Folgeerschei-
nungen kénnen durch die konservative Therapie reduziert werden.

® Bei unzureichendem Therapieerfolg kann die lymphbahnschonende Liposuktion als
MaRnahme zur dauerhaften Reduktion des Fettgewebes erwogen werden. Auf-
grund der niedrigen Evidenzlage dieses Verfahrens soll der langfristige Therapieer-
folg im Rahmen einer durch den Gemeinsamen Bundesausschuss (G-BA) beauf-
tragten prospektiven Interventionsstudie Uberprift werden.

zu Selbsthilfeorganisationen erhalten. Sofern notwendig,
ist zudem eine Schulung zur kombinierten physikalischen
Entstauungstherapie (KPE) zu empfehlen (30).

Gewichtskontrolle

Das Lipddem ist assoziiert mit einem erhdhten Risiko fiir
die Ausbildung einer morbiden Adipositas (25). Uberge-
wicht wiederum kann die Symptomatik der Erkrankung
verstirken (11). Obwohl das pathologische subkutane
Lipédem-Fettgewebe als didtresistent gilt (e51), kann
durch Gewichtsnormalisierung eine Symptomverbesse-
rung erzielt werden (e52). Sofern notwendig, sollte daher
eine leitliniengerechte Adipositastherapie erfolgen.

Erndhrungsanpassung

Es gibt keine evidenzbasierte Lipddem-spezifische Di-
at, da bislang keine randomisierten, kontrollierten Stu-
dien dazu publiziert wurden. Die didtetischen Ansétze
beruhen im Wesentlichen auf empirischen Daten und
zielen auf eine Reduktion des Korpergewichts durch
hypokalorische Erndhrung (e52), eine Hemmung der
systemischen Inflammation durch antioxidative und
antientziindliche Komponenten (e53—-e55) und eine
~Entwésserung® (e54). Im Hinblick auf den hohen An-
teil an Betroffenen mit Essstorungen (12, 25) sollte eine
Erndhrungsanpassung nach Mdoglichkeit unter psycho-
logischer Betreuung erfolgen (5).

Kombinierte physikalische Entstauung
Manuelle Lymphdrainage (MLD), Kompressionsthera-
pie, Bewegungstherapie und Hautpflege bilden die Séu-
len der kombinierten physikalischen Entstauung (KPE)
(1,24,28,¢l7).

Fiir die apparative intermittierende Kompression
(AIK) konnte unter stationdren Bedingungen bei Anwen-

dung von 30 min MLD und 30 min AIK in einer rando-
misierten Studie kein iiberzeugender synergistischer
Effekt fiir die Symptomreduktion von Patientinnen mit
Lipédem nachgewiesen werden (28). Unter ambulanten
Bedingungen kann die AIK jedoch méglicherweise die
Frequenz der MLD senken und die Gewebespannung
und damit die Beschwerden der Betroffenen reduzieren.
Die additive Nutzung der AIK sollte allerdings lediglich
unter Anwendung niedriger Driicke erfolgen, um einen
Kollaps der oberflachlichen Lymphgefafe und einer kon-
sekutiven Schiadigung vorzubeugen (28).

Die Bewegungstherapie sollte an die individuellen
Moglichkeiten und das Erkrankungsstadium angepasst
werden. Grundsitzlich sind Sportarten empfehlenswert,
bei denen kontrollierte zyklische Geh- oder Laufbewe-
gungen unter Aktivierung der Wadenmuskelpumpe erfol-
gen und keine iibermdfigen Gewebetraumatisierungen
stattfinden (€32, e56). Aufgrund des Druckgradienten im
Wasser (Odemreduktion) sind Sportarten wie Schwim-
men, Aqua-Jogging und Aqua-Gymnastik empfehlens-
wert, die zudem auch bei hoherem Korpergewicht ge-
lenkschonend sind.

Stationdre Aufenthalte in lymphologischen Fachkli-
niken sollten bei ausbleibendem ambulantem Therapie-
erfolg initiiert werden.

Operative Therapie

Sofern die Beschwerden trotz addquater konservativer
Therapie fortbestehen und die Lebensqualitit der Be-
troffenen einschrianken, sollte die Indikation zur Lipo-
suktion gepriift werden (5). Randomisierte kontrollierte
Studien zum Therapienutzen sind jedoch aktuell nicht
verfiligbar.

Lymphbahnschonende Liposuktion
Die Liposuktion als MaBnahme zur dauerhaften Redukti-
on des Fettgewebes konnte in fiinf Anwendungsbeobach-
tungen mit einem Nachuntersuchungszeitraum von bis zu
acht Jahren signifikante Symptomlinderungen erzielen
(31-35, e57, e58). Sowohl subjektive Kriterien
(Schmerzwahrnehmung, Spannungsgefiihl, Himatom-
neigung, Lebensqualitét) als auch objektiv messbare
Parameter wie Beinumfang oder Frequenz/Ausmall der
konservativen Therapie konnte durch die operative Inter-
vention reduziert werden. Die Komplikationsraten waren
dabei gering und entsprachen den Angaben bei Nicht-
Lipddem-Liposuktionen aus groBeren Kollektiven (1 %
Blutungskomplikation, 4 % Erysipel, 4,5 % Wundinfektion).
Die Evidenz fiir einen ,hinreichenden Nutzenbeleg*
dieses Verfahrens ist aktuell allerdings nicht ausreichend
fiir die Aufnahme in den reguldren Leistungskatalog der
Krankenkassen und muss im Einzelfall entschieden wer-
den (36). Der langfristige Therapienutzen der Liposuktion
wird derzeit im Rahmen einer prospektiven randomisier-
ten Multi-Center-Studie im Auftrag des Gemeinsamen
Bundesausschusses (G-BA) iiberpriift (€59). Bis auf Wei-
teres verbleibt diese Therapieoption nur in Einzelfallab-
wagung Leistung der gesetzlichen Krankenkassen und ist
somit vorwiegend Patienten mit entsprechendem finan-
ziellem Background verfiigbar.
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Mit Befristung zum 31. 12. 2024 wird fiir betroffene Patientinnen
mit Lipddem im Stadium III unter bestimmten Bedingungen der
Eingriff ab Januar 2020 iibernommen. Neben der Voraussetzung ei-
ner erfolgten konservativen Therapie {iber mindestens sechs Monate
ist die Kosteniibernahme wesentlich am BMI orientiert (Grafik 2)
(e60). Der BMI ist fiir die Indikationsiiberpriifung jedoch insbeson-
dere fiir Stadium-III-Patientinnen mit fortgeschrittenem fibroti-
schen Umbau im betroffenen Subkutangewebe nur eingeschrénkt
anwendbar (e61). Daher beklagen Selbsthilfe-Organisationen eine
Unterversorgung fiir dieses Patientenklientel (e62).

Unabhidngig vom Erkrankungsstadium sollte ab einem Korperge-
wicht von > 120 kg oder einem BMI > 32 kg/m? vor der Indikati-
onsstellung zur Liposuktion zunéchst eine leitliniengerechte Adipo-
sitas-Therapie durchgefiihrt werden (5, 37). Die Liposuktion sollte
zur Schonung der Lymphbahnen in ,,wet-technique® erfolgen (33,
38-40, e63—e65). Bei einem Aspirationsvolumen von mehr als
3 000 mL reinem Fettgewebe sollte eine qualifizierte postoperative
Nachbeobachtung iiber mindestens zwolf Stunden sichergestellt
sein. Obwohl die verschiedenen in der Literatur beschriebenen ope-
rativen Konzepte teilweise erheblich variieren, ist in der Regel ein
mehrzeitiges Vorgehen empfehlenswert (40).

Operatives Debulking

In sehr fortgeschrittenen Erkrankungsstadien mit begleitendem
Lymphddem ist die Gewebefibrose derart fortgeschritten, dass ei-
ne Liposuktion keine ausreichende Volumenreduktion erreicht. In
diesem Fall kann ein operatives, offen chirurgisches ,,Debulking*
(Dermato-Fibro-Lipektomie) sinnvoll sein (e66).
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