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Definition

Das Lipodem ist eine chronische und meist
progrediente Erkrankung bei Frauen, die
durch eine Fettverteilungsstérung gekenn-
zeichnet ist. Diese entsteht aufgrund einer
umschriebenen, symmetrischen Unterhaut-
fettgewebsvermehrung iiberwiegend der un-
teren, in 30% der oberen Extremititen. Zu-
satzlich besteht die Neigung zu orthostati-
schen Odemen sowie eine Himatomneigung
nach geringem Trauma (Allen et al., Wienert
et al., Herpertz) und eine deutliche Beriih-
rungsempfindlichkeit. Im fortgeschrittenen
Stadium kann sich zusitzlich ein lympho-
statisches Odem ausbilden (Lipo-Lymph-
ddem).

Vorkommen

Die Krankheit tritt ausschlieflich bei Frauen
auf; bei Mannern wurden Lipddem-typische
Verdnderungen nur bei ausgeprigten hormo-
nellen Stérungen wie Hypogonadismus,
dthyltoxischer Leberzirrhose oder nach Hor-
montherapie im Rahmen von Tumorerkran-
kungen beschrieben (Weissleder 1994 etal.).

Das Lipodem beginnt in der Regel nach
der Pubertit oder der Schwangerschaft; es
kann sich auch in spiteren Lebensdekaden
manifestieren. Der Haufigkeitsgipfel liegt
zwischen dem dritten und vierten Lebens-
jahrzehnt (Herpertz).

Beztiglich der Epidemiologie existieren
keine gesicherten Daten.

Umfragen in lymphologischen Fachklini-
ken ergaben bei stationdren Patientinnen ei-
nen Anteil zwischen 8 und 17 Prozent (Her-
pertz, Meier-Vollrath et al.).
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Atiopathogenese

Besonders auffillig — insbesondere bei Nor-
malgewichtigen — ist die Disproportion zwi-
schen schlankem Oberkorper und voluminé-
ser unterer Korperhilfte aufgrund einer um-
schriebenen Vermehrung des Unterhautfett-
gewebes. Unklar ist, ob dies Folge einer

« Hypertrophie der Fettzellen,

» Hyperplasie oder

- Kombination von beiden ist.

Wie und warum es zu der umschriebenen
Vermehrung des  Unterhautfettgewebes
kommt, ist ebenfalls unbekannt. Da hiufig
mehrere weibliche Mitglieder einer Familie
betroffen sind, wird von einer genetischen
Disposition ausgegangen (Wold et al., Har-
wood et al.). Zusitzlich zur Fettvolumenver-
mehrung liegt eine Kapillarpermeabilitits-
storung vor (Weissleder et al. 1997), wodurch
vermehrt Fliissigkeit aus dem Gefifsystem
ins Interstitium gelangt. Eine erhohte Kapil-
larfragilitit bedingt die auffallende Hima-
tomneigung. Aufgrund des vermehrten Fliis-
sigkeitsangebotes reagiert das zundchst intak-
te Lymphgefaf3system mit einem gesteigerten
Lymphtransport (Brauer et al. 2005). Die
Dauerbelastung der Lymphgefifle fiihrt
schliellich zu degenerativen Verdnderungen
der Gefiffwand mit dadurch bedingter Re-
duktion der Transportkapazitit. Kann die
tiberwiegend in den abhingigen Korperpar-
tien anfallende Gewebsfliissigkeit nicht mehr
ausreichend abtransportiert werden, kommt
es zu Odemen. Im Laufe der Jahre entsteht ei-
ne weitere Zunahme von subkutanem Fett
und eiweiflreichem Odem. Letzteres fiihrt zu
einer Fibrosierung des Gewebes mit Sekun-
ddrveranderungen am Lymphgefifisystem
(Lymphangiosklerose, perilymphovaskuldre
Fibrose). Dadurch kommt es zu einer wei-
teren Verminderung des Lymphtransportes

mit Ausbildung eines sekunddren Lymph-
ddems (Foldi et al., Brauer et al.).

Die histologischen Verinderungen beim
Lipédem sind nicht pathognomonisch. Ne-
ben vermehrten und teils hypertrophen Fett-
zellen zeigt sich im Interstitium ein hoher Ge-
halt kapillarer Blutgefifle; perivaskulir fin-
den sich Makrophagen, Fibroblasten, Mast-
zellen sowie vereinzelt Fettgewebsnekrosen.
Im Spitstadium der Erkrankung nimmt der
fibrotische Anteil zu (Kaiserling).

Lokalisation

Die Veranderungen treten immer sym-
metrisch auf. Sie kénnen vom Beckenkamm
bis zu den Sprunggelenken reichen, aber auch
isoliert nur Ober- oder Unterschenkel bzw.
Ober- und Unterarm betreffen. Die Fettver-
mehrung kann sich homogen iiber das ganze
Bein verteilen (so genanntes Siulenbein)
oder muffartig gegentiber dem normal er-
scheinenden distalen Extremititenanteil ab-
gesetzt sein (so genanntes Tirkenhosen-
Phinomen). Im spiteren Verlauf finden sich
zusitzlich oft umschriebene, manchmal
wammenartige Wulstbildungen, die vorwie-
gend an den Oberschenkel- und Knieinnen-
seiten sowie im Sprunggelenkbereich lokali-
siert sind. In seltenen Fillen konnen auch
Hinde und Fiifle umschriebene gummiartige
Fettvermehrung aufweisen. In tiber 30 Pro-
zent der Fille sind zusitzlich die oberen Ex-
tremititen (meist die Ober-, seltener auch die
Unterarme) betroffen (Herpertz).

Symptome

Die Betroffenen konnen sich in ihrer Lebens-
qualitdt stark eingeschrinkt fiihlen. Dies ist
einerseits Folge des Aussehens, d. h. der Volu-
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menzunahme und der Disproportion zwi-
schen Oberkorper und unterer Kérperhilfte.
Andererseits leiden die Betroffenen — ins-
besondere bei warmem Wetter, nach linge-
rem Stehen bzw. Sitzen sowie am Abend —
aufgrund der Odeme an einem Spannungs-
gefithl mit Berithrungs- und Druckschmerz-
haftigkeit. Die Schmerzen werden iiberwie-
gend als dumpf, driickend und schwer be-
schrieben (Schmeller et al. 2008). Die Lipode-
me sind iiberwiegend an Ober- und Unter-
schenkeln lokalisiert. Die Fiifle sind in der Re-
gel frei von Schwellungen, auch das Stemmer-
Zeichen ist negativ (Brunner).

Wulstbildungen an den Oberschenkel-
innenseiten konnen zu Storungen des Gang-
bildes und — tber Scheuereffekte — zu Ge-
webetraumatisierungen fithren.

Krankheitstypisch ist ferner eine Neigung
zu Himatomen nach Bagatelltraumen.

Verlauf

Das Lipodem kann spontan auftreten oder
sich im Laufe von Jahren aus einer Lipo-
hypertrophie entwickeln (Herpertz). Unbe-
handelt nimmt das eiweif8reiche Odem in der
Regel zu. Im Laufe von Jahren und Jahrzehn-
ten kann sich aufgrund der Fibrosierung der
Lymphgefifie ein sekundires Lymphodem
entwickeln. Zusitzlich kommt es zu einer
weiteren Vermehrung des Fettgewebes an den
betroffenen Stellen, teilweise auch am
Stamm. Klinisch kann das Lipodem aufgrund
der Morphologie und des Palpationsbefun-
des in drei Stadien (Schweregrade) eingeteilt
werden:
- Stadium I: Hautoberfliche glatt, Subkutis
verdickt, Fettstruktur feinknotig.
» Stadium II: Hautoberfliche uneben, Fett-
struktur grobknotig.
« Stadium III: Gewebe zusitzlich derber
und hirter, grofllappig deformierende
Fettlappen.

Eine Differenzierung hinsichtlich der Odem-

menge oder des Beschwerdebildes existiert
nicht.

Diagnostik

Die Diagnosestellung erfolgt mittels Anam-
nese, Inspektion und Palpation. Charakteris-
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Tab. 1
Differenzialdiagno-
sen beim Lipddem

typische klinische
Merkmale

Fettvermehrung
Disproportion
Odem
Druckschmerz

Hamatomneigung

Lipodem Lipohyper- Adipositas
trophie

+++ +++ +++

+++ +++ +

+++ [} (+)

+++ (4] (4]

+++ + (4]

tisch sind der Zeitpunkt des Auftretens, das

typische Erscheinungsbild:

1. mit relativ schlankerem Ober- und unpro-

portional kriftigem Unterkorper,

2. Odemneigung,

Hédmatomneigung sowie

. Schmerzhaftigkeit spontan sowie bei Be-
rithrung.

B~

Der Einsatz weiterer Untersuchungsmetho-
den zur Abkldrung anderer Odemformen ist
sinnvoll.

Zur quantitativen Beurteilung des sub-
kutanen Fettgewebes konnen morphologi-
sche Verfahren eingesetzt werden. Mittels
hochauflosender Sonographie lisst sich eine
homogene Verbreiterung der Subkutis mit
gleichmifig vermehrter Echogenitit (so ge-
nanntes Schneegestober) und echoreichen
Septen bei Fehlen von echolosen Spalten dar-
stellen (Marshall 1996). Eine Schweregrad-
einteilung anhand der Kutis/Subkutisdicke
am Innenkndchel wurde empfohlen (Mar-
shall 2008). Eine Verdickung der Subkutis ist
auch mittels Computertomographie (Vaug-
han, Werner et al.) und MRT (Duewell et al.,
Dimakakos et al.) nachweisbar. Alle diese Be-
funde sind wenig spezifisch.

Morphologische Untersuchungen des
Lymphsystems mittels indirekter Lympho-
graphie zeigten typische, wenn auch nicht pa-
thognomonische Verdnderungen in Form ge-
fiederter bzw. flammenférmiger Kontrast-
mitteldepots (Partsch und Stéberl, Tiedjen et
al., Weissleder et al. 1997). Mittels Fluores-
zenz-Mikrolymphographie konnten Mikro-
aneurysmen festgestellt werden, deren Be-
deutung allerdings unklar ist (Amann-Vesti
etal.).

Funktionsuntersuchungen des Lymph-
gefaflsystems erfolgten mittels statischer oder
dynamischer Lymphszintigraphie (Bilancini
etal., Brauer et al., Harwood et al., Weissleder

et al. 1995, Boursier et al.). Teils fanden sich
dabei keine auffilligen Verianderungen
(Brautigam et al., Tiedjen et al.), teils lief sich
in frithen Krankheitsstadien ein gesteigerter
Lymphtransport und im spiteren Krank-
heitsverlauf eine verlingerte Transportzeit
mit pathologischen Lymphknoten-Uptake-
Werten nachweisen (Brauer et al. 2005).

Differenzialdiagnosen

Die wichtigste Differenzialdiagnose ist die Li-
pohypertrophie. Diese sieht klinisch weitge-
hend identisch aus; es bestehen jedoch keine
Odeme, keine Druckschmerzen und keine
Héamatome und somit auch keine Beschwer-
den (P> Tab. 1). Es handelt sich daher um kei-
ne Krankheit, sondern um eine Variante der
Korperform.

Ein kleinerer Teil der Lipohypertrophien
kann jedoch im Laufe von Jahren in ein Lip-
Odem iibergehen. Beim distalen Lymph-
odem findet sich meist eine asymmetrische
Schwellung, die an Zehen und Fuf beginnt.
Es kommen auch Mischformen wie das Lipo-
Lymphddem, das Lipo-Phlebodem und das
Lipo-Phlebo-Lymphodem vor. Des Weiteren
sollten Lipomatosen ausgeschlossen werden.
Dazu zdhlt insbesondere die benigne sym-
metrische Lipomatose Launouis-Bensaude:
umschriebene  Fettvermehrung  ohne
Schmerzen und ohne Odeme an Hals (Typ I),
Schultern (Typ II), Becken (Typ III) oder Ab-
domen (Typ IV).

Manchmal wird das Lipédem mit einer
Adipositas verwechselt. Hierbei besteht aber
Fettsucht (BMI > 30 kg/m?) und Fettgewebe-
vermehrung des gesamten Korpers mit Beto-
nung im Bauch-Hiift-Bereich (Stammfett-
sucht); meist sind die Proportionen zwischen
Rumpf und Extremititen weitgehend nor-
mal. Bei iiber der Hilfte der Lipddempatien-
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tinnen besteht allerdings zusitzlich eine Adi-
positas (Greer).

Therapie

Da die eigentliche Ursache des Lipodems un-
bekannt ist, gibt es keine kausale Behandlung.
Korperliche Aktivititen konnen zwar das
Ubergewicht reduzieren, nicht aber die dis-
proportionale Fettvermehrung an den unte-
ren Extremititen. Dasselbe gilt fiir Abmage-
rungskuren und spezielle Didten. Eine Diure-
tikatherapie zur Beseitigung der Beinodeme
ist nicht indiziert. Prinzipiell sollte eine Ge-
wichtszunahme vermieden bzw. Normal-
gewicht angestrebt werden, da bereits Uber-
gewicht ein Risikofaktor ist (Marshall 2008).
Das Ziel der Therapie besteht in der
« Beschwerdebesserung/-beseitigung durch
Odemreduzierung mittels konservativer
Mafinahmen und
= Reduktion des Fettgewebes mittels opera-
tiver Verfahren.

Zur Odemreduktion werden physikalische

Mafinahmen in Form der komplexen bzw.

kombinierten physikalischen Entstauungs-

therapie (KPE) eingesetzt (Foldi et al., Her-
pertz). Diese beinhaltet:

1. manuelle Lymphdrainage,

2. Kompression (in der Entstauungsphase:
Kompressionsverbinde, in der Erhal-
tungsphase: medizinische Kompressions-
striimpfe),

3. Bewegungstherapie,

4. Hautpflege.

Unterstiitzend und begleitend kann die inter-
mittierende pneumatische Kompression —
insbesondere zur Schmerzreduktion — ange-
wandt werden (Herpertz).

Die Odemreduktion sollte durch objekti-
ve Messverfahren (z. B. Volumetrie, Umfas-
sungsmessung) dokumentiert werden. Mit
den physikalischen Mafinahmen konnen
Minderungen der Beinvolumina in der Gré-
Benordnung bis 12 Prozent erzielt werden
(Deri et al.). Durch die Kompressions-
behandlung soll der Erfolg der nur passager
wirkenden manuellen oder apparativen Ent-
stauung moglichst lange gehalten werden.

Eine Reduktion des krankhaft vermehrten
Fettgewebes ist damit jedoch nicht méoglich.
Hierzu wird das operative Verfahren der Li-
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posuktion in Tumeszenz-Lokalanisthesie
(TLA), d. h. in Form der ,,wet technique“ mit
vibrierenden stumpfen Mikrosonden einge-
setzt (Klein, Sattler et al. 1997, Sattler 2002,
Rapprich et al., Cornely, Schmeller et al.
2007). Bei der Liposuktion des Lipodems sind
meist deutlich groflere Fettmengen zu entfer-
nen als bei kosmetischen Operationen
(Schmeller et al. 2008). Im Gegensatz zu frii-
heren Verfahren in Vollnarkose mit ,,dry tech-
nique“ konnten dabei klinisch relevante
Schidden an den Lymphgefifien bislang nicht
nachgewiesen werden (Frick et al., Hoffmann
et al., Schmeller et al. 2006, Stutz et al.).

Klinische Untersuchungen nach bis zu
acht Jahren ergaben bei allen Patientinnen (n
=19) eine deutliche Verbesserung des Befun-
des in Bezug auf Korperform und Beschwer-
den; in keinem Fall war es zu einer Verschlim-
merung der Odeme gekommen (Rapprich et
al.).

Dies bestitigen auch Erfahrungen einer
Studie (n = 75) iiber einen Zeitraum bis zu
viereinhalb Jahren nach der letzten Liposuk-
tion. Dabei gaben 25 Prozent der Befragten
an, keine weitere konservative Therapie mehr
zu benétigen. Bei 41 Prozent war diese zwar
noch weiterhin nétig, aber in deutlich einge-
schrianktem Mafe. 23 Prozent der Operierten
beschrieben — bei weitgehender Beibehaltung
von Lymphdrainagen und Kompression — ei-
ne ausgeprigte Verbesserung ihrer Lebens-
qualitit (Schmeller et al. 2007).

Verfahren zur Konsensusbildung

Diese Leitlinie wurde von Experten im Rah-
men einer Konsensuskonferenz erarbeitet,
die am 19. und 20.12.2008 in Koln auf Initia-
tive der Deutschen Gesellschaft fiir Phlebolo-
gie und des Berufsverbandes der Phlebologen
stattfand. Sie wurde am 24.06.2009 von bei-
den Vorstinden verabschiedet.
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