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Diagnostik und Therapie der Lymphddeme
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1. Geltungsbereich und Ziele der Leitlinie (Praambel)

Leitlinien sind systematisch erarbeitete Empfehlungen, um Arzte bei Entscheidungen iiber eine angemessene
Versorgung von Patienten im Kontext spezifischer klinischer Umsténde zu unterstiitzen.

Leitlinien gelten flr klinische und praktische Standardsituationen und berticksichtigen die aktuellen
wissenschaftlichen Erkenntnisse. Leitlinien unterstiitzen Arzte bei der Entscheidungsfindung, schranken sie aber
nicht ein. Werden Entscheidungen getroffen, die von der Leitlinie abweichen, so sollte dies begriindbar sein und
dokumentiert werden.

Leitlinien bediirfen der standigen Uberpriifung und gegebenenfalls Anderung auf dem Boden des
wissenschaftlichen Erkenntnisstandes und der Praktikabilitat in der téglichen Praxis.

Das vorliegende Dokument stellt eine umfassende Revision der Leitlinie der Gesellschaft Deutschsprachiger
Lymphologen (GDL) zum Thema "Diagnostik und Therapie der GliedmafRenlymphddeme" vom August 2000 dar.
Diese Leitlinie wurde Uber das Internetforum der Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen
Fachgesellschaften (AWMF) publiziert (www.leitlinien.net).



http://www.leitlinien.net)

Die vorliegende Leitlinie wendet sich an alle beruflichen Fachgruppen, die in die Diagnostik und Therapie von
Patienten mit Lymphédemen eingebunden sind. Dazu zihlen insbesondere Arzte der Gebiete (in alphabetische
Reihenfolge) Allgemeinmedizin, Angiologie, Chirurgie, Dermatologie, Geriatrie, Gynékologie, HNO, Innere
Medizin, Nuklearmedizin, Padiatrie, Phlebologie, Physikalische Medizin und Radiologie sowie Physiotherapeuten
und Pflegekrafte.

2. Definition des Lymphédems

Das Lymphodem ist, im unbehandelten Zustand, eine progrediente, chronische Erkrankung als Folge einer
priméren oder sekundaren Schadigung des Lymphdrainagesystems (Lymphkapillaren, Lymphkollektoren,
Lymphknoten, Lymphstdmme) mit konsekutiver Vermehrung und Veranderung der interstitiellen
Gewebsfllssigkeit (Tabelle 1). Im weiteren Verlauf ist die Erkrankung durch eine Alteration von Geweben, mit
einer Zunahme von Binde- und Fettgewebe sowie Veranderungen der extrazellularen Matrix (Hyaluronséure,
Kollagen, Glykosaminoglykane) gekennzeichnet.

Tabelle 1: Formen der lymphvasculéren und lymphnodularen Erkrankungen und deren Unterscheidung in primére
und sekundare Lymphddeme

Primar | Sekundar
Lymphonodektomie
Radiatio
Aplasie/Atresie Maligne Prozesse
Hypoplasie Venenentnahme zur Bypass-Operation
Hyperplasie posttraumatisch

Lymphknotenfibrose  [postinfektits

Lymphknoten-Agenesie |artifiziell

Endstadiumder CVI

Kapillaropathien bei internistischen Erkrankungen

Dabei geht das primére Lymphddem auf eine genetische Prédisposition (hereditdr, sporadisch auftretende
Mutation) zurtick, die sich auch erst spat im Alter bemerkbar machen kann, da es im Laufe des Lebens zu einer
Degeneration von Lymphgefafien kommt.

Das sekundare Lymphddem kann als Folge verschiedener Erkrankungen, Verletzungen und Therapien entstehen.

Das klinische Bild des Lymphddems kann durch zahlreiche weitere Erkrankungen modifiziert werden und zwar von
denjenigen, die pathologisch die Permeabilitat der Blutkapillaren erhéhen (vor allem Entziindungen) oder das
Bindegewebe alterieren. Haufig kommen diese pathologischen Prozesse in Kombination vor. Dies bedeutet aus
lymphologischer Sicht, dass entweder die lymphpflichtigen Substanzen bei einer eingeschrankten
Transportkapazitét pathologisch erhoht werden, oder dass die Lymphbildung - Eintritt der Gewebsflussigkeit in
die Lymphkapillaren - oder der Lymphtransport gestort sind.

3. Diagnostik

3.1 Stadieneinteilung

Die diagnostischen Malinahmen bezwecken zum einen den Nachweis der Schadigung des Lymphdrainagesystems,
zum anderen die Erfassung der Odem-aggravierenden Erkrankungen.

Beim Lymphddem unterscheidet man folgende Stadien:

Stadium O: Keine Schwellung, pathologisches Lymphszintigramm;

Stadium I: Odem von weicher Konsistenz, Hochlagern reduziert Schwellung;

Stadium II: Odem mit sekundéren Gewebsveranderungen, Hochlagern ohne Wirkung
Stadium Ill: Elephantiastische harte Schwellung, haufig lobuldre Form mit typischen
Hautverénderungen.
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3.2 Basisdiagnostik

Wenn der Arzt hinreichend lymphologisch versiert ist, kann er meist mittels Basisdiagnostik (Anamnese,
Inspektion und Palpation) die Diagnose Klinisch stellen.

Empfehlenswert ist ein stufenweises diagnostisches Vorgehen (Tabelle 2).

Tabelle 2: Checkliste Basisdiagnostik

Anamnese Inspektion Palpation
Allgemeine Anamnese Ein- Odemkonsistenz:
oder 8 Teigig weich

0 Familienanamn Beidseitigkeit der § Prall elastisch
ese Schwellung 8 Derb fibrotisch

0 Vorerkrankung oo Symmet 8 Hart induriert
en rie oder Dellenbildung:

) Chirurgische Asymmetrie der § Mdglich
Eingriffe SChWe“Ung § Nicht mOg“Ch

o} Onkologische Langend § Bleibend
Anamnese ifferenz der Hauttemperatur:

o} Abgelaufene Extremitaten § Normal, kiihl
entziindliche Prozesse Lokalisa § Erhoht

0 Unfalle tion der Stemmer’s Zeichen:

0 Erkrankungen Schwellung:distal, § Proximale
der Venen und Arterien proximal, Phalanx des 2. und 3.

0 Auslandsaufent generalisiert,sym Strahls
halte metrische § Gewebe-

0 Immobilisation stammbezogene Induration (Fibrosierung)
aufgrund orthopéadischer Schwellung Lymphknoten
od.neurologischer Venose § VergroBert
Erkrankungen Inspektion: § Weich, prall, derb

o Vegetative Stamm_v arikoge,B 8 Verbacl:ken l
Anamnese esenreiservarizen, verschieblich '

0 Medikamenten Corona § Druckdolent
einnahmen phlebectatica GefiRstatus:

paraplantaris '

_ ) Herz- 8 Puls pallpabel

Spezielle Odemanamnese Kreislauf-Befund: 8 Vener_1f_u|lu_ng
Eu-, Dys-, Ortho-, 8 ) _Phlebltlszelchen

o Zeitlicher Tachypnoe, _Orthopadlsch-

Verlauf der Zyanose, Blasse, neurologische Untersuchungen:
Odementstehung Livide, 8 Funktionseinschra

0] Beginn des marmorierte, nkung der Gliedmafien
Odems gerétete, § Neurologische

0 Dauer des glanzende, Ausfalle
reversiblen Stadiums trockene, Herz-Kreislauf-Befund

o Auslosendes schweiRnasse,

Ereignis erinnerlich? geféltelte Haut

o Besteht Hautbef
Progredienz (langsam und: Erythem
oder rapid)? (Erysipel,

o Seit wann Pilzbefall,
besteht die Progredienz? Erythrodermie),

(o] Triggerfaktoren Hyperkeratose,

: Hitze, Orthostase Ektatische

0 Generalisiertes HautlymphgefaRe
oder peripheres Odem? Lymphzysten,

(o] Erstlokalisation Lympbhfisteln,
des peripheren Odems Pilzbefall,

(distal oder zentral)
(o] Schmerzhafte

Schwellung

Hautfalteneinzieh
ungen (vertiefte
Hautfalten)




(o] Hamatomneigu (o] Verdach
ng t auf Stewart-

o Haufigkeit von Treves-Syndrom:
Erysipelinfekten Erhabene

o] Traten hamatomartige,
Lymphorrhoe, livide spontan
Lymphzysten auf? aufgetretene

(o] Lymphologisch schmerzlose
e Vorbehandlung Verénderungen

Ist durch die Basisdiagnostik eine Kl&rung der Diagnose oder eindeutige Klassifizierung nicht mdglich, ist eine
erweiterte Diagnostik notwendig, wie sie in den nachfolgenden Textabschnitten beschrieben ist.

3.3 Erweiterte apparative Lymphddemdiagnostik

Die lymphologischen apparativen Untersuchungsmdglichkeiten kommen im Sinne einer Stufendiagnostik zum
Einsatz.

3.3.1 Ultraschalluntersuchung

Diese ermdglicht die Beurteilung der Haut- und Unterhautgewebsveranderungen einschlieBlich des Grades des
interstitiellen Flussigkeitsgehalts und der Bindegewebsfibrose.

3.3.2 Isotopenlymphographie

Sie gibt Informationen tiber die funktionelle Stérung des LymphgefaRsystems.

3.3.3 Kernspinlymphangiographie

Dient zur morphologischen Darstellung der LymphgefaRe einschlieRlich der Beurteilung der dargestellten
Strukturen unter Einsatz von subdermal injiziertem Kontrastmittel.

3.3.4 Indirekte Lymphographie

Diese Untersuchung ermdglicht die Darstellung der morphologischen Verdnderungen an einem
LymphgeféRsegment. Ein fur diese Indikation zugelassenes Kontrastmittel steht derzeit nicht zur Verfugung, die
indirekte Lymphangiographie kann deshalb in Deutschland nur off label durchgefiihrt werden.

3.3.5 Fluoreszenzmikrolymphographie
Die Methode gibt Informationen tiber die Morphologie der Lymphkapillaren.

3.3.6 Klassische 6lige Lymphographie

Diese Methode gilt heute fir die Diagnostik des Lymphddems als obsolet.

Cave: Die isolierte Bewertung der Befunde der apparativen Untersuchungen ohne die Basisdiagnostik kann zu
Fehldiagnosen fuhren!

Befunde der Basisdiagnostik (Anamnese, Inspektion und Palpation) gepaart mit den Ergebnissen der apparativen
lymphologischen Diagnostik ermdglichen entweder die Bestétigung einer Verdachtsdiagnose oder kénnen ein
Lymphddem ausschlief3en.

3.4 Diagnostik bei kombinierten Lymphgefamalformationen

3.4.1 Lymphreflux/chydser Reflux




In Féllen punktierbarer ektatischer Lymphgeféalie und Lymphzysten ist die laborchemische Analyse der
gewonnenen Lymphflissigkeit richtungsweisend. Erhdhtes Gesamteiweifl? und niedriger Triglyceridgehalt weisen
auf einen Lymphreflux hin, im Gegensatz zum chylésen Reflux, in welchem neben einem erhéhten Eiwei3gehalt
auch die Triglyceride erhéht sind. Zur Sicherung der Diagnose chyldser Reflux kann vor der Punktion der
"Sahnetest", unter Gabe von 200 ml Sahne mit einem 30%igen Fettgehalt, per os hilfreich sein.

3.4.2 Nachweis intestinaler Lymphangiektasien mit konsekutiver eiweiRverlierender Enteropathie

Diagnoseweisend sind haufige Diarrhoen besonders nach fetthaltigen Mahlzeiten (gelegentlich im Wechsel mit
Obstipation ) und der Nachweis einer Hypoproteindmie nach Ausschluss anderer Ursachen. Weitere
Laborbefunde: erniedrigtes Calzium, Lymphozytopenie. Mit Hilfe der Ultraschalluntersuchung kénnen
Dinndarmwandverdickungen nachgewiesen werden.

3.4.3 Chyldser Aszites/chyléser Pleuraerguss

Punktion der Ergusse zur laborchemischen Analyse unter Ultraschallkontrolle.

3.4.4 Weitere erganzende diagnostische Mdglichkeiten

Kapselendoskopie, Endoskopie, Laparoskopie, Thorakoskopie und Schichtbildverfahren (Computertomographie
und Magnetresonanztomographie) konnen bei allen diesen klinischen Bildern zusétzlich in Betracht gezogen
werden.

3.5 Diagnostik Lymphddem-aggravierender Komorbiditéten

Zeigt ein Lymphddem rasche Progression und Schmerzen, muss mit bildgebenden Verfahren und Labordiagnostik
nach einem Tumorgeschehen gefahndet werden.

Bei Verdacht auf Erkrankungen der Venen und Arterien ist eine Abkl&rung mittels Lichtreflexionsrheographie
(LRR) bzw. der moderneren Digitale Photoplethysmographie ( DPPG), Ultraschall-Doppler, Oszillographie und
gegebenenfalls duplexsonographische Untersuchungen erforderlich.

Ergeben sich Anhaltspunkte flr orthopadische Erkrankungen, ist das Ausmal der Funktionsdefizite der
GliedmaRen zu bestimmen. Bei Verdacht auf neurologische Defizite sind Bestimmungen der
Nervenleitgeschwindigkeit und von EMG angezeigt.

Bei Verdacht auf einer Herzinsuffizienz sind kardiovaskulare Funktionsuntersuchungen notwendig.

Bei Verdacht auf endokrinologische und immunologische Erkrankungen sind fachspezifische Untersuchungen
durchzuftihren.

Therapieziele und Therapieoptionen

Idealziel der Therapie ist die Normalisierung des Lymphtransports. Wegen des chronischen Charakters des
Lymphddems besteht in der klinischen Praxis das therapeutische Ziel darin, die Erkrankung in das Latenzstadium
(eingeschréankte Transportkapazitat ohne Lymphddem) oder zumindest in das Stadium | zurtickzufiihren und
dadurch eine nachhaltige Linderung der Beschwerden zu erreichen.

Bei der Behandlungsplanung sind eines oder mehrere der folgenden Teilziele zu spezifizieren:

Verbesserung des Lymphabflusses

Erweichung fibrosklerotischer Gewebsveranderungen

Reduktion der Bindegewebsvermehrung

Verbesserung der Funktionsdefizite der GliedmaRen, um die Wirksamkeit der Muskel- und

Gelenkspumpe zu erhéhen

Vermittlung von Selbstbehandlungsmdglichkeiten (Hautpflege, bestimmte Lymphdrainagegriffe,

Technik der lymphologischen Kompressionsbandage)

0 Ruckfiuihrung bzw. Wiedereingliederung der Betroffenen in ihr soziales Umfeld wie Schule, Ausbildung,
Studium oder Beruf

0 Vorbeugung von Pflegebedirftigkeit
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0 Verbesserung der Lebensqualitét.

Im Sinne einer gemeinschaftlichen Entscheidungsfindung von Arzt und Patient (shared decision making) sollen
Patienten vor Therapiebeginn ausfiihrlich Uiber die Therapieziele informiert werden und ein Mitspracherecht bei
der Priorisierung von Therapiezielen haben. Lebensqualitat und Patientenzufriedenheit hdngen in hohem Malie
von der Festlegung realistischer Therapieziele und deren Erreichung durch die Therapie ab.

In Abhé&ngigkeit vom individuellen Krankheitsbild kommen konservative und/oder operative Therapieverfahren in
Betracht, die in unterschiedlichem Ausmal? auch eine aktive Mitarbeit des Patienten erforderlich machen.

Basistherapie des Lymphddems: Komplexe physikalische Entstauungstherapie (KRE)

Die komplexe physikalische Entstauungstherapie (KPE) besteht aus folgenden therapeutischen Komponenten:

0 manuelle Lymphdrainage (ML)

0 Kompressionstherapie mit speziellen komprimierenden Wechselbandagen bzw. medizinischen
Kompressionsstriimpfen

0 entstauende Bewegungsiibungen und

0 Hautpflege.

Die KPE ist auch die Grundlage der Therapie, wenn ein chirurgischer Eingriff geplant ist.

Die KPE ist eine 2-Phasen-Therapie (Tabelle 3):
Phase | bezweckt die Mobilisierung der riickgestauten eiweiRreichen Odemfliissigkeit und leitet - falls vorhanden -
die Reduktion der Bindegewebsvermehrung ein.
Phase Il dient zur Optimierung und Konservierung des erzielten Therapieerfolges.

In der Phase | missen die Anwendungen hochdosiert werden, in der Phase Il je nach Schweregrad des
Krankheitsbildes.

Tabelle 3: Stadiengerechte Basistherapie des Lymphddems durch komplexe physikalische Entstauungstherapie

(KPE)
Stadien Merkmale Phase | Pha_se I Phasg i
Entstauung Optimierung Konservierung
Stadium keine Schwellung,
0 pathologisches Prévention bei Lympddemrisikofaktoren
Lymphzintigramm
" . . ML: 1 xtaglich, ML: in Serien Kompr.-
. Odem von weicher Konsistenz, '|Kompr.- " .
Stadium . - Strimpfe bei Bedarf
Hochlagern reduziert die Bandagen,
I oder konsequent auf
Schwellung Bewegung, Dauer Dauer
14-21 Tage
ML: 2 x taglich, ML: 1-2 x wochentlich, fir . .
. . ) . ML: in Serien oder 1 x
. Odem mit sekundéren Kompr.- die Dauer von 2-5 Jahren, N .
Stadium .. N wdchentlich, Kompr.-
Gewebeverdnderungen, Bandagen, Kompr.-Strimpfe und N
Il ; Strimpfe konsequent
Hochlagern ohne Wirkung Bewegung, Dauer [Bandagen, Bewegung, auf Dauer. Beweaun
24-28 Tage Wiederholung der Phase | ' gung
Elephantiastische harte ML: 2-3 x taglich, | ML: 2-3 xwochentlich, fir 1|, o o0 e oder 1-2
. i B} Kompr.- die Dauer von 5-10 Jahren, R ;
Stadium |Schwellung, haufig lobulare N x wochentlich, Kompr.-
X . Bandagen, Kompr.-Strimpfe und N
1] Form mit typischen Strimpfe konsequent
Hautverédnderungen Bewegung, Dauer Ba_ndagen, Bewegung, auf Dauer, Bewegung
28-35 Tage Wiederholung der Phase | '

5.1 Manuelle Lymphdrainage (ML)




Die manuelle Lymphdrainage ist eine Massagetechnik bestehend aus 4 Grundgriffen, mit welchen ein Dehnreiz
auf die Haut und Subcutis ausgetibt wird. Durch die Dehnung der LymphgefaRwéande kommt es zur Steigerung der
Lymphangionpulsation mit konsekutiver Zunahme der Lymphbildung und des Lymphflusses.

Die manuelle Lymphdrainage wird in der Regel von Physiotherapeuten durchgefiihrt, die in der Methode speziell
ausgebildet und auf der Basis einer Priifung zugelassen sind. Die Wirksamkeit der manuellen Lymphdrainage
hangt von den anatomischen und pathophysiologischen Kenntnissen der Physiotherapeuten sowie von der
Vertrautheit der Arzte mit lymphologischen Krankheitsbildern ab.

5.2 Kompressionstherapie

Die Kompressionstherapie wird mit medizinischen komprimierenden Bandagen (Kurzzugbinden verschiedener
Breite), die in der Entstauungsphase taglich gewechselt werden miissen (Wechselbandagen), und mit
medizinischen Kompressionsstriimpfen durchgefihrt.

Die Wirkungen der Kompressionstherapie:

0 Verdréngung der Flissigkeit im Interstitium und Reduzierung des venésen Druckes und damit eine
antibdematdse Wirkung.

0 Normalisierung einer pathologisch erhéhten Ultrafiltration, d.h. eine Reduzierung der lymphpflichtigen
Last.

O  Verstarkter Einstrom der Gewebsflussigkeit in die Lymphkapillaren, d.h. Erhéhung der Lymphbildung.

0 Erh6hung des Lymphflusses in den noch funktionsféhigen LymphgeféR3en, insbesondere in Kombination
mit Bewegung, d.h. Erh6hung der Lymphtransportkapazitt.

5.2.1 Medizinische komprimierende Wechselbandagen

Die Kompressionsbandagen werden wahrend der Phase | (Entstauungsphase) und ggf. in der Phase lla
(Optimierungsphase) als Selbstbehandlung angewandt. Anforderungen an die medizinischen komprimierenden
Wechselbandagen:

Optimale gleichmaRige Druckverteilung unter Berlicksichtigung der Hautbeschaffenheit.
Keine Einschrankung der Beweglichkeit.

Festes Anlegen ohne zu rutschen.

Kompressionsbandagen dirfen keine Schmerzen verursachen.

O o0Oo0o

Wéhrend der Phase | der KPE ist das Tragen der Kompressionshandage - soweit keine Kontraindikationen
vorliegen - fur die Dauer von 18-22 Stunden pro Tag indiziert. Der Kompressionsdruck und das Profil der Bandage
bedurfen einer individuellen Gestaltung (Tabelle 4). Die medizinischen komprimierenden Wechselbandagen
bieten den Vorteil, dass sie bei abnehmender Schwellung, d.h. bei der Reduktion der Umfénge, kontinuierlich den
betroffenen Kérperteilen angepasst werden kénnen.

Aufbau der medizinischen komprimierenden Wechselbandagen:

O Bei Bedarf Hautdesinfektion sowie Dermatologika.

0 Schlauchverband aus Baumwolle zum Schutz der Haut.

0 Polstermaterialien:
Zur gleichmé&Rigen Druckverteilung dienen synthetische Polsterbinden (Wattebinden) oder diinne
Schaumstoffschichten als "glatte Polsterung”. Um neben dem Kompressionsdruck auch einen
"Mikromassageeffekt™ in Kombination mit Bewegung zu erreichen, werden unebene Polstermaterialien
aus Schaumstoff verwendet.

0 Die textilelastischen Binden bewirken den Kompressionsdruck.



Tabelle 4: Allgemeine Empfehlungen der Kompressionsbandagen in der Phase | der KPE

Druck | Polsterung | Tragedauer
Glatt 12-16
6 Monate - 2 Jahre 10-20 mmHg (Polsterbinde/Schaumstoff) Stunden
2 Jahre - 6 Jahre 20-30 mmHg |Glatt |Po|sterbinde 16-20
Kinder |Uneben |Schaumstoff Stunden
6 Jahre - 12 Jahre 20-30 mmHg |Glatt |Po|sterbinde 16-20
|Uneben |Schaumstoff Stunden
Glatt Polsterbinde B
Stadium | 20-30 mmHg | | 12-16
(Glatt |Schaumstoff Stunden
Glatt Polsterbinde N
Stadium || 30-46 mmHg | | 18-22
luneben  [Schaumstoff Stunden
Erwachsene
) 46 mmHg und |G|att |P0|sterbinde 18-22
Stadium il g
starker luneben  [Schaumstoff Stunden
Lymphodem- Individuell Individuell Individuell
kombinationsformen
|Glatt |Po|sterbinde 18-22
60-70 Jahre 30-46 mmHg d
Geriatrische luneben  [Schaumstoff Stunden
Patienten (Glatt Polsterbinde 12-16
Uber 70 Jahre 20-30 mmHg
(Glatt |schaumstoff Stunden

Die medizinische lymphologische Kompressionsbhandage wird grundsatzlich mit Kurzzugbinden angelegt. Neben
den Polstermaterialien werden Hautfalten und Vertiefungen mit mafRgeschneiderten Schaumstoffteilen
ausgefullt. Die Finger und die Zehen werden mit doppelt gelegten Fixierbinden bandagiert.

Medizinische lymphologische Kompressionsbandagen werden in der Regel problemlos vertragen. Dennoch
kdnnen bei Nichtbeachtung der Hautkondition und bei Uberdosierung des Kompressionsdruckes Hautpetechien,
Hamatome, Spannungsblasen und Fissuren mit Schmerzen auftreten.

5.2.2 Medizinische Kompressionsstriimpfe in der Lymphologie

Die Kompressionstherapie wird in der Phase lla und Ilb der KPE mit medizinischen Kompressionsstriimpfen
durchgefihrt.

Qualitaten. Die beim Lymphodem geeigneten medizinischen Kompressionsstrimpfe werden nach Maf}
angefertigt, sie sind flachgestrickt. Sie sollen beztiglich der Dehnbarkeit den textilelastischen Binden gleichen.

Bedingt durch die individuelle anatomische Lage der Lymphgefalle zum einen und der verschiedenen Lokalisation
ihrer der Schadigung zum anderen, kann das Lymphddem zu mannigfaltigen Deformierungen der GliedmaRRen
fuhren. Hierzu einige Beispiele am selben Arm:

Armlymphddem; Unterarm Stadium Il (Elefantiasis), Oberarm Stadium Il oder umgekehrt.




Ahnlich verhélt sich das Lymphédem auch im Bereich der unteren Extremitaten am selben Bein: Auspragung am

Oberschenkel Stadium I, am Unterschenkel im Stadium [-I1.

Hierdurch ist begriindet, dass sich zur Behandlung der Lymphddeme ausschlieBlich nach Mal} angefertigte

Flachstrickstrimpfe eignen.

Patienten mit Lymphddemen mussen lebenslang medizinische Kompressionsstriimpfe tragen um Riickfélle zu
verhindern. Die Art der Kompressionsstrumpfversorgung kann sich im Laufe des Lebens &ndern in Abhangigkeit

von:

0 Rickbildung des Lymphodems.
0 Auftreten neuer Erkrankungen (orthopédisch, neurologisch, internistisch, etc.).

Bei mittelgradiger Beanspruchung der medizinischen Kompressionsstriimpfe sollte ein wirksamer
Kompressionsdruck flir die Dauer von 6 Monaten gewdhrleistet sein, falls bei der Erstverordnung aus
hygienischen Griinden auch eine Zweitversorgung rezeptiert wird. Bei schwerer Arbeit wie auch bei
krankheitsbedingter Formanderung der GliedmaRen ist eine neue Verordnung der medizinischen
Kompressionsstriimpfe auch schon friher erforderlich.

Tabelle 5: Kompressionsversorgung in Abhéngigkeit von Lokalisation und Stadium

Lokalisation Stadium | Stadium 11 Stadium 111

Zehen/Fuf’ Zehenkappe KI. I, Zehenkappe KI. I, Zehenkappe KI. I,
SockenKI. | Socken KI. Il SockenKI. 1l

Unterschenkel + Zehen/FuRy Zehenkappe KI. I, Zehenkappe KI. I, Zehenkappe KI. I,

Kniestrimpfe KI. 11

Kniestrimpfe KI. 11

Kniestrimpfe KI. IV

Gesamtes Bein + Zehen/Ful

Zehenkappe KI. I,

Leistenstrumpf KI. Il

Zehenkappe KI. I,

Leistenstrumpf KI. 11

Zehenkappe KI. I,

Leistenstrumpf KI. IV

Rumpfquadrant, + gesamtes Zehenkappe KI. I, Stumpfhose  [Zehenkappe KI. I, Zehenkappe KI. I,
Bein + Zehen/FuR mit 1 Bein KI. Il Strumpfhose mit 1 Strumpfhose mit 1
Bein KI. Il BeinKI. IV,
Leibteil KI. 11. Leibteil KI. 11
Rumpfquadrant, + beide Beine + ||Zehenkappe KI. I, Zehenkappe KI. I, Zehenkappe KI. I,
Zehen/FiRe Strumpfhose KI. Il a) Kniestriimpfe KI. 11, |{a) Kniestrumpfe KI. IV,

b) Halbehose KI. 11

b) Halbehose KI.

/KL
Unterarm + Langer Handschuh KI. | Langer Handschuh Kl. ||Langer Handschuh
Hand Il KI. [l oder KI. 1l
Gesamter Arm + Armstrumpf KI. | Armstrumpf KI. 1I Armstrumpf KI. Il oder
Hand Handschuh K. | Handschuh KI. 11 KI. 11

Handschuh KI. 1

Tabelle 5 zeigt die mégliche Kompressionsversorgung der Patienten in Abhéngigkeit der Lymphédemlokalisation

und des Stadiums.

Anmessen und Kontrolle der medizinischen Kompressionsstriimpfe. Die Anforderungen an das

Sanitatshauspersonal, um passformgerechte Kompressionsstrimpfe anmessen zu kénnen, sind im "Leitfaden zur
Messtechnik bei Patienten mit Lymphddemen™ der Bundesfachschule fiir Orthopédietechnik Dortmund festgelegt
und kdnnen in einem Zertifikatslehrgang erlernt werden. Die Kontrolle der medizinischen Kompressionsstriimpfe
auf Herstellungsfehler erfolgt als erster Schritt im Sanitatshandel. Die Kontrolle der Wirksamkeit der
medizinischen Kompressionsstriimpfe sollte der verordnende Arzt Gberprifen.

5.3 Entstauende Bewegungs- und Atemtherapie

Die Bedeutung der Bewegungstherapie auf den ventsen Riickfluss und den Lymphfluss ist experimentell und

klinisch belegt.




Durch gezielte Bewegung wird die Muskel- und Gelenkspumpe aktiviert mit folgender Wirkung: Die Kontraktion
der Skelettmuskulatur flhrt zu einem interstitiellen Druckanstieg, welcher sich auf die Lymphgefawand
Ubertragt mit der Konsequenz der Erh6hung der Lymphangionpulsation. Der durch Bewegung erzielte
Druckanstieg im Interstitium verstérkt sich bei gleichzeitiger Komprimierung der Extremitat. Tiefe Bauchatmung,
unabhéngig von der Korperlage, wirkt sich ebenfalls vends und lymphatisch ruckflussférdernd aus.

Lymphddeme der Extremitéten verleiten die Patienten dazu, ihre physischen Aktivitaten stark einzuschrénken, sei
es wegen des AusmaRes des Odems oder wegen der Ansicht, dass die Extremitéten geschont oder nur
hochgelagert werden miissen. Daher mussen die Patienten unkomplizierte, die Lymphddemlokalisation
beriicksichtigende und schnell zwischendurch auszufiihrende Bewegungen (auch am Arbeitsplatz) erlernen und
téglich ofter durchfiihren. Die Bewegungstherapie und sportliche Aktivitat bedeuten nicht nur eine hochwirksame
Selbsttherapiemafinahme, sondern haben gesundheitsférdernde und positive psychologische Auswirkungen.

Einzel- und Gruppentherapie sind wahrend der Phase | der KPE angezeigt. Bereits in dieser Zeit soll ein
weiterfuhrendes Trainingsprogramm - individuell alters- und berufsbezogen - geplant werden.

Besonders geeignet sind:

Atemtherapie nach Middendorf

Walking - Nordic Walking

Radfahren - Hometrainer

Schwimmen (besonderes Augenmerk auf HygienemalRnahmen erforderlich)

Medizinische Trainingstherapie/Krafttraining (ggf. in von Physiotherapeuten geleiteten Sportstudios)
Langlauf.
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Das Gebot des langsamen Aufbaus einer guten Grundkondition ist zu beachten, ebenso wie die Vermeidung
plétzlicher Uberanstrengungen.

5.4 Kurative und protektive MaBnahmen der Haut beim Lymphédem

Die KPE Phase | beginnt mit der Befunderhebung der Hautkondition. Beanspruchte, trockene Haut mit Jucken,
bakterielle und mykotische Infektionen oder Stauungsdermatitis sind h&ufige Begleiterscheinungen beim
Lymphddem. In der normalen Haut besteht eine Balance zwischen Feuchtigkeit und Lipidgehalt, welche beim
Lymphddem gestort sein kann. Durch den direkten Kontakt mit Textilfasern der Kompressionsmaterialien mit der
Haut saugen diese sowohl die Hautlipide, als auch den Schweild auf. Die Haut trocknet aus, wird rissig und leicht
verletzlich, dadurch wird ihre Barrierefunktion beeintréchtigt.

Vor der Einleitung der KPE Phase | ist die Hautsanierung - die Bek&mpfung der bakteriellen und Pilzinfektionen mit
Desinfektionsmitteln und mit Antimykotika indiziert. Auf die 6rtliche Anwendung von antibiotischen Salben sollte
beim Lymphédem mdglichst verzichtet werden. Bei Stauungsdermatitis bewahren sich Antihistaminika und
kurzfristig anzuwendende kortisonhaltige Salben. Zur Trockenhaltung der Hautfalten sollte Kérperpuder
verwendet werden.

Zur allgemeinen Hautpflege gegen Trockenheit sind natiirliche und hautverwandte Fette und Ole zu empfehlen.
Eine besondere Bedeutung fiir das Geschmeidighalten der Haut haben die natirlichen dermalen
Feuchthaltefaktoren wie Urea, Ceramide und Cholesterin.

5.5 Modifizierung der KPE und Kontraindikationen

Liegt das Lymphddem in Kombination mit anderen Erkrankungen vor, so ist hdufig eine Modifizierung der
einzelnen physikalischen MaBnahmen erforderlich. Die wichtigsten Erkrankungen, bei denen die Anwendung auf
den Zustand des Patienten individuell abgestimmt werden missen sind:

O Arterielle Hypertonie mit koronarer Herzerkrankung und / oder Herzinsuffizienz

0 Diabetes mellitus, insbesondere in Kombination mit diabetischer Neuropathie und Mikro- und
Makroangiopathie

0 Chronisch-vendse Insuffizienz Stadium Ill (nach Widmer) bzw. Stadium CEAP C4b-C6 (Dermoliposklerose
mit oder ohne Ulcus cruris)

0 Maligne Erkrankungen (in Féllen von Rezidiven mitunter als palliative Mafinahme)

Erkrankungen des rheumatischen Formenkreises

0 Entzundliche Darmerkrankungen.

o



Kontraindikationen der KPE sind:

Erysipel

Akute Thrombophlebitis / Phlebothrombose
Herzinsuffizienz

Arterielle Verschlusskrankheit

Malignom an von Lymph&dem betroffener Lokalisation.

[elielNeolNe o]

Weitere konservative Therapien

6.1 Additive Physiotherapie

Zur unmittelbaren therapeutischen Beeinflussung des Lymphddems und zur Behandlung der Begleiterkrankungen
-- zur Verbesserung der Funktionsdefizite kommen je nach klinischem Befund folgende zusétzliche physikalische
Malnahmen in Betracht:

Bewegungstherapie im Wasser
Kalte und Wéarme
Manualtherapie

Gangschule

Schlingentisch

Elektrotherapie

PNF.
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6.2 Apparative intermittierende Kompression (AIK)

Die apparative intermittierende Kompression (AIK) sollte nur zusatzlich zur Basistherapie, zeitlich begrenzt, und
wegen der Gefahr der zentralen Odematisierung (Genitallymphddem) unter &rztlicher Uberwachung eingesetzt
werden. Eine additive apparative Therapie kann beispielsweise bei immobilisierten Patienten sinnvoll sein.

6.3 Thermotherapie

Diese aus China stammende Technik stellt eine Kombination aus Kompressionstherapie und Warmeapplikation
dar. Sie hat in Europa keine weitere Verbreitung erlangt.

6.4 Medikamentdse Therapie

Zur kausalen medikament®se Therapie des Lymphddems stehen zur Zeit keine Arzneimittel zur Verflgung. Die
medikamentdse Therapie findet Anwendung bei der Behandlung von Komplikationen des Lymphddems.
Antibiotika. Bei akutem Erysipel ist die Therapie mit Penicillin G verbreitet. Bei der Verordnung der Antibiotika
sind jedoch bekannte Allergien zu beriicksichtigen.

Antihistaminika und Kortison dienen zur begleitenden Behandlung der Stauungsdermatosen und allergischen
Hautreaktionen.

Diuretika. Eine Dauermedikation mit Diuretika ist bei Lymphddemen nicht indiziert. Eine Ausnahme stellen
lediglich Lymphddeme infolge einer ausgedehnten Abflussbehinderung durch maligne Tumore oder eine
zwingende Diuretikagabe aus anderen internistischen Griinden dar.

Chirurgische Therapien

7.1 Drei Verfahrensweisen der chirurgischen Behandlung

Fir die chirurgische Behandlung von Lymphédemen gibt es drei unterschiedliche Verfahrensweisen:



0  Rekonstruktiv: ein unterbrochenes Lymphsystem wird wiederhergestellt;

o

Deviierend: Lymphe wird auf extraanatomischem Weg abgeleitet; und

0 Resezierend: pathologisch verandertes Gewebe wird in unterschiedlichem Ausmal? entfernt (z.B.

Liposuktion).

Vor der Durchfiihrung chirurgischer MalRnahmen sollte eine vollstandige konservative Therapie von mindestens 6
Monaten Dauer erfolgen, wihrend derer sich auch passagere Odeme zuriickbilden kénnen.

Danach sollten rekonstruktive MalRnahmen als erste Option geprift werden, wahrend resezierende MaRnahmen
als letzte Malinahme eingesetzt werden sollten (Tabelle 6).

Tabelle 6: Anwendung und Effekte operativer Verfahren

| Operatives Verfahren

Anwendung

Nachgewiesene Effekte

|Rekonstruktive mikrochirurgische Verfahren

Mikrochirurgisch autogene
LymphgeféRtransplantation

Sekundére und selektive primare
Lymphddeme

Lymphddeme infolge lokalisierter
Lympbahnunterbrechung, z.B.
Armodeme nach Axilladissektion

einseitige Beinddeme (ein
normales Bein Voraussetzung fur
die Gewinnung der
Lymphgeféltransplantate)

Langzeitdurchgéngigkeitsnachweis
Langzeitvolumenreduktion Normalisierung
des Lymphabstromes mdglich
(Baumeister,Weiss)

Interposition autogener Venen

Lymphddeme infolge lokalisierter
Lymphbahnunterbrechung
Zumeist kiirzere Venensegmente
wegen Kaliberdifferenzen

Kasuistiken (Campisi)

Lappenplastiken mit
Inkorporation von LymphgeféRRen

Sekundére Lymphddeme

Kasuistik (Shengli)

Deviierende Verfahren

Lympho-vendse, lymphonodulo-
vendse Anastomosen

Primére und sekundére
Lymphddeme

(Keine zusatzliche vendse
Abflussbehinderung!)

Langzeitvolumenverminderung (O'Brien,
Olszewski, Ingianni)

Resektionsverfahren

Liposuktion

Primare u. sekundéare
Lymphddeme

Nicht eindriickbare Lymphddeme

Als Zusatzmalinahme auch nach
rekonstruktiver
Lymphabflussverbesserung zur
minimal invasiven Entfernung
Uberschissiger sekundarer
Gewebeverénderungen

Langzeitvolumenreduktion mit der
Voraussetzung einer kontinuierlichen
Kompressionstherapie (falls keine
vorhergehende Erhéhung der
Lymphtransportkapazitat durch
mikrochirurgische
Rekonstruktionsverfahren maéglich war)
(Brorson)

Geweberesektionen von Haut,
Subkutangewebe, Faszie in
unterschiedlichem Ausmal,
direkter Wundverschluss oder
Lappenplastiken bzw.
Spalthauttransplantation

Primare u. sekundéare
Lymhédeme

Langzeitvolumenreduktion (Miller)

7.2 Genitallymphddeme




Eine Besonderheit der chirurgischen Therapie stellt die Resektion der Genitallymphddeme dar.
Genitallymphddeme kdnnen auf Grund von Lymphzystenbildung und Lymphorrhoe zu rezidivierenden Infekten
fuhren. Eine frihzeitige operative Versorgung sollte, wenn mdglich durch rekonstruktive Verfahren geprift
werden. Wenn dies nicht mdglich ist, kann die Entfernung der befallenen Areale im Sinne einer plastisch-
chirurgischen Genitalplastik (Labienresektion subtotal bei Frauen, penoskrotale Reduktionsplastik beim Mann) zu
einer Verbesserung des Beschwerdebildes flihren.

Vor und nach dem chirurgischen Eingriff kdnnte ein stationérer Aufenthalt in einer lymphologischen Fachklinik zur
optimalen Entstauung einen zusétzlichen therapeutischen Effekt bringen.

Psychosoziale Aspekte des Lymphédems und der Lymphédemtherapie

Lymphddempatienten fiihlen sich haufig von der Medizin im Stich gelassen. Als Hauptgriinde werden mangelndes
Interesse und Wissen Uber die Erkrankung und Therapiemdglichkeiten, unsensible Reaktionen, sowie das Fehlen
angemessener Informationen angegeben. Dariiber hinaus kommt es h&ufig zu einem sozialen Riickzug mit
Vermeidung der Teilnahme an bestimmten sozialen Aktivitaten durch die Selbstwahrnehmung eines
unvollkommenen Erscheinungsbildes sowie der Notwendigkeit des Tragens spezieller Kleidung.

Lebensqualitét und Patientenzufriedenheit hdngen in hohem Malfe von der Festlegung realistischer Therapieziele
und deren Erreichung durch die Therapie ab. (s. Abschnitt 4. Therapieziele und Therapieoptionen). Die
angestrebten Therapieziele kdnnen bei vielen Patienten nur unter Berticksichtigung und Behandlung der
psychosozialen Belastungsfaktoren erreicht werden. Die Diagnose Lymphddem und die Durchfuhrung der
notwendigen SelbstbehandlungsmalRhahmen erfordern von Patienten und ihrem Umfeld grof3e psychosoziale
Anpassungsleistungen die nicht immer ohne Hilfe gelingen.

Eine hohe Pravalenz komorbider psychischer Stérungen und eine verminderte Lebensqualitét sind durch Studien
belegt. Eine zeitgemé&Re Therapie des Lymphddems kann deshalb nur unter der bio-psycho-sozialen Perspektive
der Internationalen Klassifikation der Funktionsfahigkeit, Behinderung und Gesundheit (International
Classification of Functioning, Disability and Health - ICF) gelingen.

Im Einzelnen sollen dabei folgende Punkte beriicksichtigt werden:

0 Routine-Diagnostik der psychosozialen Belastungsfaktoren durch entsprechende Screeningverfahren zu
Therapiebeginn

0 Therapiezielbestimmung gemeinsam mit den Patienten

0 Durchfiihrung der klinisch-psychologischen Behandlung und gegebenenfalls Fortfiihrung einer
Behandlung im extramuralen Bereich

0 Multiprofessionelle und interdisziplindre Zusammenarbeit auf Basis der gemeinsamen Sprache der ICF
(International Classification of Functioning, Disability and Health)

0  Durchflihrung einer formativen und summativen Evaluation.
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