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Zusammenfassung

Das Phlebédem, welches fost ausschliefilich on den
Beinen aufiritt, ist aufgrund des erhihten vendisen
Drucks infolge valvulirer Insuffizienz charokserisiert
durch eine Blauverfiirbung, eine Yarikosis und hei
ldngerem Bestehen durch Brounverfiirhung der Haut
infolge Hamesiderinablugerungen. Der Nachweels ist
durch phlehologisch-apparative Diagnostik méglich.

Dos priméire Lymphadem fritt ebenfalls fast ausschlieB-
lich an den Beinen auf, ist bedingt durch eine Fehl-
anlage des Lymphsystems, hat aber eine normale
Hautforbe. Erkennbar ist es om Stemmerschen Zeichen,
giner chorakteristischen Zehenhoutverdickung infolge
subkutaner Eiweififibrose. Zur Diugnase ist in seftenen
Fiillen eine Lymphszintigraphie erforderlich. Phlehiidem
und Lymphdem finden wir bei beiden Geschlechtem
ein- oder beidseitig, wenn heidseitig dann mest
asymmerisch. Im Gegensatz dozu tritt das Lipdem
nur hei Fraven auf, die Yerdickungen sind grundsdtzlich
symmefrisch und die Hout ist wie beim Lymphédem von
normaler Forbe. Yoraussetzung fir ein Lipgdem ist eine
Lipohypertrophie der Extremifiiten, eine anlogebedingte
Fettgewebsvermehrung der Extremitiiten, wodurch eine
dispropartionierte Kiirperform mit relativ schlankem
Rumpf resulfiert, In eingm Drittel der Fille wird dos
Lipgdem auch zusiitzlich an den Armen beobachtet,
Charakieristisch ist im Vergleich zum Lymphédem, doss
Hiinde und Fille verdickungs- und tdemfrei bleiben.
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Summary

Yenous oedema, which occurs olmost exclusively in

the legs, develops due fo increosed venous pressure
following vahvulor insufficiency, ond is marked by blue
discolouration, voricosities ond, in chranic forms, by
browm discolouration of the skin resulfing from the
deposition of hoemosiderin. It is possible to confim
the condition by phlebological instrumental diagnasis.
Primary lymphoedema also almost olways occurs in the
legs. It is coused by underdevelopment of lymphotic
vessels, hut the skin colour remains normal. It is
recognisable by Stemmer’s sign und characteristic
thickening of the skin over the toes resulting from
subcutaneous protein fibrosis. Lymphoscintigraphy may
b required for diagnosis in rare coses. Yenaus osdemo
and lymphoedema are found in both sexes, uni- or
bilaterally. If hilaterally then usually osymmetrical.

In contrast, lipoedema occurs in women only, thickening
is ahways symmetrical, and the skin has a normal colour
as in lymphoedema. The predisposing condition for
lipnedema is lipohypertrophy of the extremities, o
congenital accumulation of adipose tissue in the
extremities that resulfs in o disproportionate physical
form with o relatively slim trunk. In one third of coses
lipoedema is also observed in the arms. In contrast o
lymphoedema, the hands and feet choracteristically
remain free of thickening and oedema.
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Résumé

L phlébcedime, ne se manfestant pratiguement qu’au
niveau des jombes, est caractérise par une coloration
bleue, une varicase en roison de I'ougmentation de lo
pression veineuse suite & 'insuffisance valvulaire, et 'l
axiste depuis un cerfoin temps, par une coloration brung
de la peau suife qux dépats d'hémosidérine. On le met
en évidence par le diagnostic phigbologique au moyen
des opparells adéquots, Dz méme, le lymphoedame
primaire ne se manifeste profiguement qu’ou niveny
des jombes. |l est di & une consfitution défectususe du
systéme lymphatique. Lo couleur de lo peau est cepen-
dant normale. On le reconnait au signe de Stemmer,
un épaississement caractéristique de la peau des orteils
suite  une fibrase protéique sous-cutanée. Dans des cos
rares, une scirfigraphie de o lymphe est nécessaire afin
de poser le diognostic. Le phlébeedame et le lymph-
gadéme unilotéraux ou bilatéraux se rencontrent tant
chez 'homme que chez lo femme. Lorsqu'ils sont
hilatéraus, ils sont lo plupart du temps asymétriques.
Par contre, le lipeedéme ne se maniteste que chez lo
femme ; les épaississements sont fondamentalement
symétriques et lo peau présente une couleur normale
comme ¢'est également le cos pour le lympheedame.
Une linohynertrophie des axtrémités, una prolifération
constitutionnelle du fissu conjonctif des extrémités dont
résulte une forme corporelle disproportionnée avec un
tranc relutivement minge constituent les conditions
d"opparition d’un lipeedame. Dans un fiers des cos, le
lipeedéme est égulement observé au niveau des bros.
Par comporaison avec le lymphoedame, le foit suivant
est caroctéristique : les mains et les pieds ne présentent
ni épaississement ni cedéme.

Phlehologie 2001: 30: 4852
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thromhose [inks mit okufem
Phlehtdem des linken Beines

ie Unterscheidung zwischen den

drei haufigsten Odemformen an

den unteren Extremitdten bereilet
in der #&rztlichen Praxis oft erhebliche
Schwicrigkeiten. Dieses zeigt sich bei Erst-
einweisungen in unsere lymphologisch-
ddematologische Fachklinik in ca. 40%
Diagnose-Falschbezeichnungen. Selbst wenn
Angiologen, Phlebologen oder »sog. Lym-
phologen« einweisen, ist die Fehlerquote
mit ca. 20% noch iiberraschend hoch.

Auf den ersten Blick erscheint cine
Fehldiagnose nicht von gravierender Be-
deutung, da bei allen drei Odemformen
die »Physikalische Odemtherapic« (1) als
Kombination aus Kompressionshehand-
lung und manueller Lymphdrainage (8)
meist dic Therapie der Wahl ist. Bei ge-

Tuls. T Die hiiufigsten Beingdeme im Uberblick

akuter Bein-Backenvenenthrombose

im Bereich beider Sprunggelenke

nauerer Betrachtung ist jedoch eine Unter-

scheidung deswegen bedeutungsvoll, da

@ bei Phlebodemen teilweise auch venen-
chirurgische Mafnahmen erforderlich
sind,

& bei Lymphddemen gehdull Komplika-
tionen auftreten, dic bei den anderen
Odemformen nicht vorkommen und
deswegen bestimmte Verhaltenregeln
erfordern, und

# bei Lip6demen einerseits von vorne-
herein die nur geringe Odemabnahme
dem Patienten verstindlich gemacht
werden muss, damit keine Enttiuschung
durch die Therapie entstcht, und ande-
rerseits beim Lipédem ein operatives
gewebsreduzierendes  Verfahren, dic
Liposuktion, méglich ist.
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Phighidem oder
phlehostatisches Odem

Das Phlebddem oder phlebostatische
Odem ist cinc Erkrankung des Venen-
systems (Tab. 1). Infolge angeborener
Venenklappenaplasie oder  -hypoplasie,
Thrombosen, Phlebitiden oder primérer
farikosis besteht oder kommt es zu einer
Klappeninsuffizienz, wodurch der Blut-
druck in den Beinvenen in aufrechter Posi-
tion ansteigt. Diese Druckerhhung,
welche auch beim venengesunden Men-
schen im Stillstand bis 7u 90 mmHg in den
Fufivenen betragen kann (6), wird sich
beim Venenkranken unter muskulirer
Téatigkeit im Gegensatz zum Gesunden
nicht anf Normalwerte von 30 mmHg in
den Fulivenen reduzieren. Die entspre-
chenden phlebologischen Untersuchungs-
methoden wie vendser Doppler, Venenver-
schlussplethysmographie, Lichtreflexrheo-
graphie und Phlebodynamometrie ergcben
pathologische Belunde.

Der Druckanstieg umfasst das gesamte
vendse System bis hin zu den Blutkapilla-
ren, sodass es auch dort zu einer Drucker-
héhung kommt. Ein ¢rhohter Druck im
Kapillarbereich bedeutet aber cine ver-
starkle Filtration und verminderte Reab-
sorption und damit eine gesteigerte inter-
stitielle Fliissigkeitsproduktion. Solange das
Lymphsystem dazu in der Lage ist, die ver-
mehrt anfallende Flilssigkeit zu beseiligen,
cntstcht keine Odematisierung. Wenn aber
das Lymphsystem funktionell iiberfordert
ist (lymphodynamische Insuffizicnz), ent-
steht ein Odem, cin phlebostatisches oder
Phlebdidem. Dicses ist am eindriicklichsten
bei einer akuten Becken- oder tiefen Bein-
venenthrombose sichtbar (Abb. 1) und, da
es sich beim Phlebddem um ein eiweiB-
armes Odem handelt, tief dellbar, Dicse
Dellbarkeit ist am ehesten pritibial
(Abb. 2) leststellbar. Das Phlchédem be-
fallt weit iherwiegend die unteren Extro-
mitiilen und ist nur ganz sellten an den
Armen, 7 B, nach Axillar- oder Subklavia-
venenthrombose, zu [inden. Meist tritt cs
einseitig auf, kann allerdings gelegentlich
auch beidseilig vorkommen,

Entsprechend der vendsen Stauung ist
die Hautfarbe der befallenen Extremitit
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Abb. 4 Primire  Beinlymph-
odeme, links stiirker als rechts

blau (zyanotisch). Haufig ist ¢inc Varikosis
sichtbar. Besteht ein vendses Odem iiber
lingere Zeilrdume, beobachtet man eine
zunchmende Braunverfirbung (Abb, 3),
wobei es sich dabel um Himosiderinab-
lagerungen in der Haut handelt, welche
sich aus abgebautem Himoglobin bilden
und dort liegen bleiben. Hamoglohin
entsteht aus zerfallenden Erythrozylen,
welche infolge der vendsen Drucker-
hohung verstiirkt durch die Blutkapillar-
wénde in das Inlerstitium austreten, Gar
nicht selten werden auch Stanungsckzeme
und Uleera cruris besonders der Unier-
schenkel beobachiet.

Ak, 5 Priméire Beinlymph-
ddeme (und auch der Arme] mit
symmefrischer Auspriigung

ABb. &  Vosoneurofische RStung der
Unterschenkel sechs Monate nach Erysipel
beidssitig

tymphtdem

Das Lymphédem der Beine ist durch cine
Schidigung der LymphgefiRe bedingl.
Beim primdren Lymphodem ist dies
meist eine anlagebedingle Hypoplasie der
Lymphgefific, welche entweder verschmii-
lert oder in der Anzahl verringt sind, selte-
ner handelt ¢s sich um eine Lymphangiek-
tasie (Erweiterung) der LymphgefiBe, wo-
durch wie bel der Varikosis im venosen
System eine valvuldre Insuffizienz resul-
tiert, sodass keine gerichtete Lymphstrs-
mung moglich ist. Auflerlich ist dem
Lymphédem nicht anzuschen, ob eine

Ak 7 lymphostafische subkutane Fibrose on den
Zehen, sog. »Stemmersches Zeichen«

Hypoplasie oder cine Lymphangiektasie
vorliegt. Meist handelt es sich bei Bein-
lymphédemen um primére Lymphdodeme,
die fast ausschlicBlich an den Beinen auf-
treten. Das primire Lymphddem tritt
héufiger bel Fraven als bei Ménnern auf
(75:25) (3).

Die sekundiren Lymphademe der Beine
sind in der Regel aufgrund der Anamnese
leicht zu diagnostizieren, meist Zustinde
nach Krebsoperation und/oder Bestrahlun-
gen im Becken-Bauch-Bereich.

Primérc Lymphodeme der Beine treten
einseitig (40%) oder beidseitig (60% ) auf
und sind auch bei beidseitigem Auftreten

&b &  Lipodeme der Beine und des fkk. @
Gesiifies
Beine

Lipo- Abk. 10 Zentrole
hypertrophie  der

Lipsdeme Abb. 11
{Befall der Oberarme und Ober-

schenkel) mit zustitzlicher Adiposi-

tas

Lipohypertrophie der Oberarme (kein Lipodem, do beschwerdefrei)
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oftmals asymmetrisch, d.h., cin Bein ist
dicker als das andere (Abb. 4). Symmet-
rische primire Beinlymphddeme sind
AuBerst selten (Abb, 5), Die TTautlarbe ist
meist normal und es zeigt sich auch keine
farikosis. Persistierende ridtliche oder bliu-
liche Verfirbungen entstehen manchmal
nach Erysipelen (Abb. 6). Eine Dellbarkeit
ist beim Lymphddem nur im unbhehandel-
ten Zustand und bei kurzzeilig besiehen-
den Fillen [eststellbar. Beim priméren
Lymphodem ist in 95% eine Ful-Zehen-
Beleiligung des Odems vorhanden und wir
finden das typische Stemmersche Zeichen
(Abb. 7). Das Stemmersche Zeichen (7) be-
deutet eine Verdickung der Zehen durch
Odem und lymphostatische Eiwcilifibrosc,
und dicse Verdickung ist bei linger beste-
henden Lymphademen nicht mehr dellbar.
Es ist am haufigsten und am ausgeprégtes-
ten an der zweiten Zehe feststellbar und
kann in unterschicdlicher Stirke auftreten,
im Extremfall als Kastenform der Zehen
durch den Druck der Schuhe. Ursache
dieser subkutanen Fbrosierung ist der
hohe Eiweifigehalt des Lymphodems. Dazu
muss man wissen, dass der EiweiBstoff-
wechsel im Interstitium so abliuft, dass die
EiweiBe aus den Blulkapillaren ausireten
und der Abtransport aus dem Interstitium
allein tiber dic Lymphgefifc méglich ist.
Bei einem Lymphddem kommi es daher zu
ciner Anhdufung von Eiwcifien im Inter-
stitium, welche von Fibrozyten bindegewe-
big organisiert werden, was zu den typi-
schen lymphostatischen  EiweiBlibrosen
fiihrt, die dann im gesamten Lymphédem-
bereich auftreten und an der Hautfalten-
verdickung crkemmbar sind.

Beim Lymphodem lindet man im Ge-
gensatz. 7u Phlebtdemen und Lipodemen
nicht selten Erysipele, Lymphzyslen,
Lymphfisteln und cine Papillomatosis der
Haut, aber nur sehr sellen Ekzeme.

Duas Lipddem oder Fettddem bendtigt als
Voraussetzung eine Lipohypertrophic (4)
der Extremitdten. Dicse Lipohypertrophie,
frither filschlich als Lipodystrophie be-
zeichnet, bedeutet cine  anlagebedingle
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Tettgewebsvermehrung der Extremititen,
welche auch durch konsequenteste diditeti-
sche Mafinahmen nicht beseitigt werden
kann. Diese zeigt sich bei der reinen Lipo-
hypertrophicform ohne zusitzliche Adipo-
sitas in cinem schlanken Rumpf mit im
Verhiltnis dazu vicl zu dicken Beinen und
Armen (Abb, 8). Es handelt sich also um
eine Fellverlellungssidrunyg, Solche reinen
Lipohypertrophieformen finden sich hiu-
fig bei jungen Frauen (Abb. 9}, wogegen
bei #lteren Frauen dic Lipohypertrophic
oft durch eine zusitzliche Adipositas ver-
stirkt wird (Abb. 10). Aber auch bei diesen
mit Adipositas vergesellschalteten Formen
ist die Lipohypertrophic immer daran zu
crkennen, dass ein disproportioniertes Fell-
vertellungsmuster  vorliegl, sodass  die
Beme und Arme immer viel dicker sind, als
cs zum Rumpf passt. Dic Lipohypertrophie
und damit auch das Lipodem treten nur bei
Frauen aul, belallen (berwiegend (97%) die
Beine, aber auch in einem Drittel der Fille
zusitzlich die Arme (Abb. 11). Bei 3% der
Lipohypertrophictormen  finden wir si¢
allcin an den Armen. Dic Lipohypertro-
phie und das Lipddem zeigen sich
grundsitzlich bds. und immer symmetrisch,
Die Hautfarbe ist normal. es findet sich
weder cine Varikosis noch eine Dellbar-
keit. Typisch ist. dass im Gegensatz zum
Lymphédem die Fiile und Zehen oder dic
Hiinde und Finger immer verdickungs- und
ddemlrei sind. Aus diesem Grunde findet
sich auch kein Stemmersches Zeichen an
den Zehen.

Die Lipohypertrophie ist anfangs immer
beschwerdefrei und belastet die Betroffe-
nen in ersler Linie psychisch, da sie unter
der manchmal entstellenden Korperform
leiden. Im Laufe der Zeit kann aus der
Lipohypertrophie ein Lipddem entstehen,
was dadurch charakterisiert ist, dass dieses
vorher beschwerdefreie Fettgewebe 7uneh-
mend Spannungsschmerzen und Schwere-
eefithl aufweist und druckemptindlich und
prall wird. Wenn diese Symptome bei einer
Lipohypertrophie auftreten, hat sich das
Krankheitshild des Lipddems herausge-
bildet.

Die Dillerenzierung zwischen Lymph-
ddem und Lipohypertrophie/Lipidem ist
bei typischen Verdnderungen recht leicht,
In der Anfangszeit der Odementstehung ist

eine Unterscheidung zum symmetrischen
Lymphodem manchmal nicht moglich, und
dann ist eine dynamische Lymphszintigra-
phie (standardisiertes Gehen auf einem
Laulband) (2) erforderlich,

Wihrend die Lipohypertrophie auf-
erund ihrer Beschwerdefreiheit keiner
Therapie bedarf, bendtigen Patientinnen
mit einem Lipodem dic physikalische
Odemtherapic, um beschwerdelrei zu wer-
den, was bei richtiger Anwendung dieser
Therapie auch crreicht werden kann, Ur-
sache der Lipodementwicklung aus der
Lipohypertrophie ist cincrscits eine durch
die zunehmenden Fettmassen entstehende
leichte Lymphostase der Lymphkapillaren
und Prikollektoren, andererseits cine sich
bei vielen Fraven im Laufe der Jahre ent-
wickelnde erhéhle Kapillarpermeabilitit
mit verstirkter Filtration. Da die Wasser-
einlagerungen beim Lipddem nur relativ
gering sind, ca. 300-1000 ml pro Bein, sind
auch nur entsprechend geringe Odemah-
nahmen und damit Umlangsabnahmen zu
erzielen, sodass der Erfolg in Bezug auf
Volumenreduktion nur gering ist. Lieot er-
schwerend noch cinc Adipositas vor, kann
durch cinc zusitzliche Gewichtsabnahme
eine grdfere Volumenreduktion crzielt
werden, die dann eine griBere Odemab-
nahme vortiuschen kann,

[st cinc weitere Volumenabnahme aus
Sicht der Patienten schr wichtig, kommt
durchaus eine Liposuktion als Therapic in
Frage.

Schwieriger als die Diagnostik der reinen
Krankheitshilder ist dic der Mischformen
aus diesen drei Odemarten. Grundsitzlich
wird bei Kombinationsodemen der Odem-
teil zuerst benannt, der dominicrend ist
oder welcher zuerst bestand.

Das Phlchodem kann sich im Laule vie-
ler Jahre zu einem Phleb-Lymphodem ver-
dndern. Ursache sind rezidivierend auol-
tretende Phlebitiden, wodurch dic benach-
barten oberflachlichen aber wichtigen
Lymphgefific infolge entziindlich-narbiger
Strikturen in ihrer Transportkapazitit ein-
geschrankt werden. In Extremldllen ist im



Laufe von Jahrzehnten cine komplette Um-
wandlung zu cinem sekundéren, postent-
ziindlichen Lymphddem mdglich, erkenn-
bar an dem zunehmenden Stemmerschen
Zeichen und den lymphostatischen Eiweili-
fibrosen. Dann konnen auch alle vom
Lymphodem bekannten Komplikationen
wie £ B. Erysipele, Papillomatosis, kutanc
Lymphzysten und Lymphfisteln auflrelen.

Phlch-Lymphdeme beobachten wir bei
linger als 10 Jahre bestehender chronisch-
venoser Insuffizienz mit Phlebddem in ca.
25% unscrer Fille.

Dayon 7u unterscheiden ist ¢in Lymph-
Phlchidem, bei dem ein Lymphddem
durch eine Phlcbostase, z. B. inlolee Variko-
sis, verstarkt, wird. Die Unterscheidung
dieser beiden Krankheitshilder ist bei lang-
jéhrigem Verlaul oft nur durch die Anam-
nese maglich, denn het letzterem bestand
zuerst nur das Lymphtdem und dominiert
das Krankheitshild.

Kombinationen zwischen Lipddem und
Lymphddem (= Lip-Lymphidem) sind eben-
[alls moglich, aber insgesamt mit 1,1% der
Fille (ausgewertet wurde cin Kollektiv von
933 Personcn der Feldbergklinik im Zeit-
raum von 5/95 bis 3/96) (5) recht selien.
Klinisch imponicrt ein Lipodem mit im
Laufle der Jahre entstehender zusélzlicher
Iymphostatischer Odematisicrung der Fiife
und Zchen und dann einem positiven
Stemmerschen Zeichen.

Die Kombination von Lipédem und
Phlebiddem = Lip-Phlehddem ist mit 2%
ebenlalls relativ selten.

Am scliensten ist die Kombination aus
allen drei Krankheitshildern, ndmlich ein
Lip-Lymph-Phlebiidem, welches nur in
0,9% aller Fille beobachtet wurde. Die
Reihenfolpe der Diagnosebezeichnungen
ist variabel und nach Schweregrad und
nach dem zeitlichen Auftreten der Tinzcl-
ddeme vorzunchmen.
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