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Das primare Lymphodem:
Differentialdiagnose,
Komplikationen, Therapie
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Zusammenfassung

Das primare Lymphodem ist eine durch
hereditare Fehl- oder Mangelanlage des
LymphgefaB3systems bedingte pathologi-
sche Ansammlung von Lymphe im inter-
stitiellen Raum unter Pradilektion der un-
teren Extremitaten. Endstadien sind die
»Elephantiasis« und das lymphostatische
Ulkus mit Gefahr der malignen Entartung.
Sekundares Lymphodem, Adiopsitas,
Phleb6dem und Lipodem stellen die wich-
tigsten Differentialdiagnosen dar. Friihzei-
tige Lymphdrainage, Gewichtsreduktion,
Bewegung sowie Verhinderung oder Be-
handlung von sekundaren Infektionen sind
Eckpfeiler der praventiv orientierten The-
rapie. Das primare Lymphddem ist bislang
nicht kausal heilbar.

Schliisselworter: Primares Lymphoédem,
Elephantiasis, sekundares Lymphodem,
Lymphdrainage, Fibrosklerose, Rezidvie-
rendes Erysipel
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nder Differential diagnostik der symmetri-

schen Beinschwellungen ist das Lympho-

demeineseltene, aber hinsichtlichder rich-
tigenAuswahl prognoseentscheidender friih-
zeitiger Therapiestrategienwichtige Diagno-
se. Endzustdnde sind gekennzeichnet durch
irreversible Fibrosklerose mit massiver ei-
weilreicher Flissigkeitseinlagerung (»Ele-
phantiasis«) bis hin zu Ulzerationen. Die
Frihformen werden nicht selten alskardiale
Dekompensation, Thrombose oder Adiposi-
tas verkannt. Die Unterscheidung in primé-

Summary

The primary lymphedema is a pathologi-
cal interstitial accumulation of lymphatic
fluid. Lower limbs are mainly affected by
primary lymphedema. It is caused by a
hereditary lack or complete absence of
lymphatic vessel systeme. Final complica-
tions of chronic limb lymphedema include
»elephantiasis«, lymphatic ulceration and
malignant degeneration. Secondary
lymphedema, obesity, phlebedema and li-
pedema are mostimportant differential di-
agnoses. Treatment of primary lymphede-
ma includes early manual lymph
drainages, decrease in weight, exercise,
prevention or therapy of skin infections.
Up to the present primary lymhedema can-
not be cured in causality.

Key words: Primary lymphedema, ele-
phantiasis, secondary Ilymphedema,
lymph drainage, fibrosklerosis, recurrent
erysipelas
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res und sekundéres Lymphoddem ist notwen-
dig, um optimal therapieren zu kdnnen. Als
primére Lymphtddemewerden diefamiliéren
bzw. hereditéren Lymphddemebezeichnet. Sie
werden bezlglich des Manifestationszeit-
punktes in den kongenitalen Typ NONNE-
MILROY und in den erst spéter symptoma-
tischen Typ MEIGE unterschieden. Bei der
Spéatmanifestation grenzt das 30. Lebengahr
Lymphodema praecox und Lymphddematar-
davoneinander ab. Das primére, hereditére
Lymphodem ist durch die fehlende bzw. ge-

Viktor A. Czaika

Résumeé

Le lymphoedéme primaire est une accu-
mulation pathologique de lymphe dans le-
secteur interstitiel due a une anomalie héré-
ditaire ou une absence compléte du
systéeme vasculaire lymphatique. Il siége
préférentiellement aux membres inférieurs.
Les stades terminaux du lymphoedéme
chronique de jambe sont »l’éléphantiasis«
et 'ulcere lymphostatique avec risque de
dégénérescence maligne. Le lymphoede-
me secondaire, |'obésité, le phléboedeme et
le lipoedéme en sont les diagnostics diffé-
rentiels les plus importants. Le drainage
lymphatique précoce, la perte de poids,
I’exercice physique ainsi que la prévention
ou le traitement d'infections cutanées se-
condaires sont les éléments fondamentaux
du traitement préventif. Jusqu'a présent, il
n’existe pas de traitement spécifique du
lymphoedéme primaire.

Mots clés: lymphoedeme primaire, élé-
phantiasis, lymphoedéme secondaire,
drainage lymphatique, fibrosclérose, éry-
sipele récidivant.
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ringgradigeAnlage desLymphgefé3systems
mit unzureichender Transportkapazitét ge-
kennzeichnet. Dabei ist dieangiomartigeDys-
plasie grof3er Lymphgefalie mit fibrosieren-
der Reaktion die wahrscheinliche Ursache.
Dastypische hereditdre Lymphtddem ist ent-
gegen der klaren Symmetrie bei Adipositas
oder Lipodem oft an einem (meist dem rech-
ten) Bein stérker manifestiert, imponiert al-
sorelativasymmetrisch. DassekundéreLym-
phodem dagegen betrifft je nach Ursache nur
eineExtremitét. Dasprimére Lymphodemist



im Gegensatz zum Lipodem nicht druck-
schmerzhaft und bildet keineHamatome, wie
sie von Lip6demattsen haufig beklagt wer-
den. Das Fuldriickenddem mit dem positiven
KAPOSI-STEMMER-Zeichenist pathogno-
monisch. Bei diesem Hautfaltentest [&sst sich
inFolgeder EiweiReinlagerungin das Gewebe
vor alem am Digitus pedis Il dorsal eine
Hautfalte nicht abheben, bei Verminderung
desOdemsjedochtritt sichtbare F&l telung auf.

Klinisch bedeutsam werden die hohen
Komplikationsraten gerade der lange beste-
henden und nicht oder nicht ausreichend be-
handelten priméren (hereditéren) Lymph-
Odeme der unteren Extremitéten.

Sekundére Lymphtdeme kdnnen einer-
seits diagnoseweisendes Leitsymptom lar-
vierter bakterieller, parasitérer und maligner
Erkrankungen sein. Andererseits sind sie oft
unvermeidbare iatrogene Folge von Opera-
tionen und Strahlentherapie. Wéahrend I nfek-
tionen, Lymphadenopathien und Sklerosie-
rungstherapiemeist Lymphgeféalverschltisse
verursachen, resultieren bei benignen und
malignen Tumoren, chronischfibrosierenden
Entziindungen (z. B. Mb. Crohn), Strahlen-
fibrose, groferen chirurgischen Eingriffen
und Traumata eher Lymphgefal3stenosierun-
gen (Abb. 1).

Nach Foldi werden beim Lymphodem die
Stadien O bis 111 unterschieden (Tab. 1). Ge-
furchtete Komplikation der lymphostatischen
Elephantiasisist daslymphatische Ulkus mit
hohem malignem Entartungsrisiko.

Meistensist dieKlinik eindeutig. Diezum
Ausschluss des sekundéren Lymphodems
durchgefihrte Diagnostik ist vielfétig. Sie
umfasst Mikrobiologie, Computertomogra-
phie, Duplexsonographie, Angiographieund
MRT. Die zur Ursachenkl&rung herangezo-

Tabelle 1. Stadien des Lymphodems nach Féldi

Abb. 1: Sekundares Lymphodem nach Abla-
tio mammae und Lymphonodektomie links
nach Mammakarzinom bei einer 71jahrigen
ohne adaquate physiotherapeutische Ver-
sorgung im hauslichen Milieu. Die elasti-
sche Schwellung hat zu erheblicher Funk-
tionseinschrankung der betroffenen Extre-
mitat gefuhrt. Auffallig ist Seitendifferenz
und Funktionseinschrankung.

gene Lymphangiographie hat nur geringe
Aussagekraft. Gleichesgilt auchfir die Funk-
tionsszintigraphie, die Dynamik und K apazitét
desLymphsystemsbeschreiben soll. DieDu-
plexsonographiemittel s13-MHZ-Schallkopf
mit dem Ziel der Differentialdiagnose sub-
kutaner Fettgewebeschwellungen ist in der
Entwicklung und steht einer sicheren Beur-
teilung derzeit noch nicht zur Verfigung.
Zusammenfassend bleibt das primére
Lymphodem eineklinische Diagnose mit den
nach Foldi beschriebenen Stadien wie auch
im exemplarischen Fall unserer 66-jahrigen
Patientin mit seit dem 16. L ebensjahr doku-
mentierten langsam progredienten Bein-
schwellungen (Abb. 2 a—).
DieNotaufnahmeder Patientin erfolgteun-
ter der Verdachtsdiagnose einer tiefen Bein-
venenthrombose, de-
renUrsacheinlanger

7

Stadium  Klinik

Kaum reversibel.

Papillomatose. Irreversibel.

0 Inzipientes, weiches Odem. Reversibel.
| Manifestes, weiches Odem. Spontan reversibel.
Il (Odem, wenig eindriickbar, dermale Fibrosklerose.

il Lymphostatische »Elephantiasis«, Pachydermie,

Komplikation: Lymphatisches Ulkus.
Hohes Risiko: Maligne Entartung (z.B. Lymphangiosarkom).

Bettlagerigkeit gese-
hen wurde. Dielang-
dauernde Immobili-
sation aber war nach
genauer Anamne-
seerhebung auf die
Gehbehinderung
durch die Bein-
schwellungenmit den
Charakteristikaeines
hohergradigen Lym-
phddems zuriickzu-

fUhren. Rezidivieren-
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deErysipelebei schlecht heilenden Exkoria
tionen am FuR hatten zur Lymphodemver-
stérkung beigetragen. Duplexsonographisch
gelang der Thromboseausschlul’. EK G, Echo-
kardiographie, Rontgen-Thorax, Spirometrie
blieben ohne Hinweisauf eine kardiopulmo-
nale Ursache der Odeme. Unaufféllige Be-
fundein Paraklinik (keine Bluteosinophilie!),
Mikrobiologie, Infektionsserologie, En-
doskopie, MR-Angiographie, klassischer An-
giographie und das Abdomen-CT schlossen
insbesondere eine parasitére oder tumordse
Genese des Lymphddems aus.

Nach Abheilung des Erysipelsunter Anti-
bioseund L okaltherapieleiteten wir einema-
nuelle Lymphdrai nagetherapie mit apparati-
ver Unterstiitzung (lympha-mat®) im Intervall
ein. Auf eine Lymphangiographie wurde
wegen der ersichtlichen Anamnese, der pa-
thognomonischen Klinik, vor dem Hinter-
grund deszunehmenden Therapieerfolgesso-
wie wegen des hohen Risikos zusétzlicher
iatrogener Schadigung des lymphatischen
Systems verzichtet. Wir postulieren ein fa-
milidrestardivesLymphddem (Typ MEIGE)
imklinischen Stadium 11, beginnend 111 nach
Foldi.

Zentrale Saule der Therapie des priméaren
Lymphddems ist die regelmafiige Lymph-
drainage, insbesondere auch hinsichtlich der
Préavention der besonderstherapieresistenten
und mit malignem Entartungsrisiko behafte-
ten lymphostatischen Ulcera crurum. Dabei
kann die apparative Lymphdrainage ledig-
lich Ergénzung, nicht jedoch Alternative der
manuellen Lymphdrainage sein. Einekonse-
quente Kompressionsstrumpfbehandliung
(Klasse I11-V) unmittelbar nach Lymph-
drainage dient der Sicherung des Draina-
geergebnisses. Bewegungstibungen unter-
stiitzen die Ubrigen physiotherapeutischen
Mal3nahmen. DieWirkung der Medikation aus
Natriumselenit oder eines Benzopyron-Pré&-
paratesist umstritten. Bei gleichzeitig beste-
hender alimentérer Adipositas ist Gewichts-
reduktion dringlich notwendig.

Grof3er Wert sollte auf die zu behandeln-
den Komplikationen gelegt werden. Rezidi-
vierendeErysipelesolltenimmer systemisch-
antibiotisch therapiert werden. Eine Lang-
zeitantibiose(z. B. Erythromycinp.o.) zur Pré&
vention von Rezidivenistindiziert.

Beim lymphostatischen Ulkusmit hohem
Risiko maligner Entartung erfolgt die Ne-
krektomie. Chirurgische Interventionen am
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Lymphgeféi3system etwa in Analogie zur
Phlebologie sind bislang nicht erfolgreich.

Lymphddeme, insbesondere primére, neh-
men einen chronischen, oft progredienten
Verlauf. Eine Heilung ist nicht moglich. Da-
her sollten die Patienten hinsichtlich préven-
tiver Verhaltensmaldregeln beraten werden.
Wesentlich erscheint die Selbstverantwort-
lichkeit beim Schutz vor Verletzungen, beim
Meiden von kérperlicher Uberlastung, bei
der Vorsicht vor Uberwarmung oder Unter-
kuhlung sowie bei der Verminderung von
Ubergewicht. Wie im Fall der hier vorge-
stellten Patientin kann psychotherapeutische
Intervention hilfreich sein.

16 (Viavital Verlag GmbH, KéIn)

Abb. 2a-c: Primares, hereditares Lympho-
dem vom Typ MEIGE bei einer 66-jahrigen
Patientin. Imnmobilisation durch ausge-
pragten Lymphstau in den unteren Extre-
mitaten. Trophische Ulzerationen, Exkoria-
tionen (a) und Erysipel (b) sind typische
Komplikationen. Ein intaktes Integument
ist die Vorausetzung fiir effektive Lymph-
drainage (c)
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