OVERSIKT

1p0C

em-eno

Ten

Leif Perbeck, docent,
Overlakare, brost- och
endokrinkirurgiska
kliniken, Karolinska
universitetssjukhuset,
Stockholm

o leif. perbeck@sll.se

Sue Mellgrim, leg
sjukskoterska, medi-
cinsk lymfterapeut,
Lymfterapi Norrort,
Danderyd

Patienter med lipodem &ar en ofta forbisedd patient-
grupp som gar att behandla. Lipddem ingar i gruppen
fettvavssjukdomar liksom Dercums sjukdom, Ma-
delungs syndrom och familjar multipel lipomatos.

Bakgrund

Lipédem ér ett kroniskt tillstdind och kan vara svart
att skilja fran fetma. Det drabbar framfor allt kvinnor
vid hormonella fordndringar sisom pubertet, gravi-
ditet och menopaus [1, 2]. Sjukdomstillstandet be-
skrevs forsta gangen 1940 [3]. Prevalensen &r svar att
uppskatta men har berdknats till 1 per 72 000 [4]. Vida-
re har tva kliniker som behandlar lymfédem i Tysk-
land rapporterat att 10-15 procent av deras lymfodem-
patienter dven hade lipédem |5, 6]. Lokalisationen &ar
vanligast i de nedre extremiteterna men kan dven f6-
rekomma i de Gvre. Majoriteten av patienterna har ett
hogt BMI. vid lipodem i de nedre extremiteterna kan
midja och 6verkropp vara normalstora till magra, var-
vid 6ver- och underkropp framstar iogonfallande dis-
proportionerliga (Figur 1). Tillstdndet utmaérks av att
fettansamlingen sitter symmetriskt i de nedre extre-
miteterna, men inte pa fétterna som ser helt norma-
la ut. Patienterna lider av smairta. Den stora fettan-
samlingen, framfor allt pa insidan av laren och kna-
na, pressar isir knidn och underben med ett felaktigt
gangmonster som f6ljd och med risk for en framtida
artrosutveckling [7].

Patofysiologi

Patogenesen ar multifaktoriell. Utméarkande for lip-
6dem &r att den subkutana vivnaden har nedsatt mot-
stdnd. I omraden med lipddem far forstorade fettcel-
ler darfor gott om utrymme att expandera.I ett sidant
omrade ses en inflammatorisk process med bland an-
nat makrofager och en fibrotisering av vivnaden. Det
forekommer mikroaneurysm i de sma lymfkérlen [8]
och blodkarlskapillarerna uppvisar en patologisk an-
giogenes. Detta leder till ortostatiska 6dem eftersom
vitskan i interstitiet mellan fettcellerna ligger kvar
langre tid 4n vid normala forhallanden [9].

Att sjukdomen debuterar i tonaren och hos kvinnor
tyder pa att kvinnliga hormoner, till exempel 6strogen,
ar involverade. I 50 procent av fallen har nagon slak-
ting ocksa tjocka ben, varfor det ar rimligt att tro att
det foreligger en arftlig komponent. Det har foreslagits
en autosomal dominant gen med olika penetrans [4].

Klinik
For att stilla diagnosen lipddem finns det flera utmar-
kande kriterier [10,11] (Fakta 1). Patienterna gar daligt
ner i vikt vid magsacksforminskande operationer. De
gar ner i vikt pa 6vre kroppshalvan, varvid proportio-
nerna blir &nnu mer fel (Figur 2).

Fett kan ackumuleras alldeles ovanfor fotknolar-

ta forbisedd
pehanalingsbar sjukdom

FAKTA 1. Kliniska symtom, punkt 7-11 enligt [11]
1. Forekommer foretradesvis hos kvinnor.

2. Bilateral och symmetrisk utbredning med minimal
paverkan pa fotterna.

. Minimalt med pitting.
. Kaposi-Stemmers tecken ar negativt.

. Smaérta, 6mhet vid tryck och latthet att fa blaméarken.
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. Kvarstaende svullnad av benen vid forhéjning av en
extremitet eller viktminskning.

7. 30 procent av kvinnor med lipddem har aven lipédem
pa armarna med minimal paverkan pa handerna.

8. Hypotermi pa vissa hudomraden med lipodem.
9. Telangiektasier.
10. Ortostatisk svullnad.

11. Minimal volymminskning pa omraden med lipodem
vid minskat kaloriintag.

na och vid handlederna och ge upphov till ett sa kall-
lat »cuff sign«. Huden i sig ar ofta normal och inte for-
tjockad sasom vid ett lymfédem. En del av patienterna
har hypermobila leder beroende pa att matrix har for
litet motstand pa grund av abnorma elastiska fibrer
[11].

Det ar vanligt att man har praktiska problem, till
exempel att hitta passande klader eller bra sittplatser.
Manga patienter mar psykiskt daligt pa grund av sin
sjukdom, vilket leder till en forsdmrad livskvalitet. Be-
moétandet fran sjukvarden och omgivningen kan vara
en bidragande faktor [Joanna Dudek, pers medd; 2017].

Lipodem delas ofta in i tre olika stadier. Patienter
med lipddem kan stanna i stadium 1 hela livet, men
sjukdomen kan progrediera (Figur 3).Stadieindelning-
en ar beskriven av Meier-Vollrath och Schmeller [12]

HUVUDBUDSKAP

e Lipddem ar en smartsam sjukdom som drabbar vissa
kvinnor mellan puberteten och menopausen genom en
fettansamling subkutant, framfor allt i de nedre extremi-
teterna.

e Patienterna lider av smarta och tryckomhet.

o Den stora fettansamlingen framfor allt pa insidan av
lar och knan ger upphov till gangsvarigheter.

o Lipddem kan framgangsrikt behandlas med fettsug-
ning med langsiktigt goda resultat avseende minskad
smarta och forhindrande av artrosutveckling i knaleder
och fotleder.
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och har modifierats av Herbst [11] (Figur 3). Beroende
pa var fettansamlingen sitter kan olika typer beskri-
vas enligt European Lymphology Society [2] (Fakta 2).

Diagnos

Patienterna har en disproportion mellan 6ver- och
underkropp. Overkroppen kan ha helt normalt utse-
ende medan underkroppen fran stussen och nedat ar
forstorad. I sillsynta fall kan endast underbenen vara
engagerade (typ V). BMI ska métas men ar ingen bra
och rittvisande variabel eftersom sa mycket av det
patologiska fettet belastar kvoten. Man bor dven gora
en adekvat smértanalys. Vid palpation kan man kan-
na lipom under huden. I vissa omraden med lipom i
det subkutana fettet dr patienterna tryckomma, sa
kallad allodyni. Vissa patienter har &ven utvecklat hy-
perestesi. Manga har da ocksa fatt diagnosen fibro-
myalgi.

Den svaraste differentialdiagnosen ar fetma. vid
fetma foreligger en generell fettvivsokning, men vid
lipédem ar den lokaliserad symmetriskt till de nedre
extremiteterna och ibland till armarna. Fetma kan de-
butera nar som helst, medan lipédem vanligtvis debu-
terar vid hormonforandringar (Tabell 1) [13].

Lipédem ar inget lymfodem utan en stor subkutan
fettinlagring som framfor allt drabbar de nedre ex-
tremiteterna. Lipodemet innehéller inte nigon stor
maéngd vitska och en lymfskintigrafi ger ett normalt

Figur 2. Anorektisk dverkropp i for-
sok att banta ned underkroppen vid
lipddem. Foto: Josef Stutz

Figur 1. Patient med lipddem. Oproportio-
nerligt stor underkropp. Foto: Foto: Jenny Borg/
Svenska édemférbundet
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resultat, varfér nagon sadan inte behéver utforas di-
agnostiskt [14]. Med 6kande lipédemvolym kan ett se-
kundart lymfédem uppsta pa grund av fortrangningar
av lymfkarlen.

Behandling

Det finns i dag ingen botande behandling mot sjalva
grundsjukdomen. Konservativ behandling med KFO
(kombinerad fysikalisk 6demterapi), vilken bland an-
nat innefattar kompressionsbehandling och fysisk
aktivitet, har visat sig lindra besviren for personer
med lipédem [11]. Det finns redan en behandlingsplan
for personer med lymfédem i Sverige, vilken i dag pa
manga 6demmottagningar anvinds dven for personer
med lipodem. Behandlingen kan ha effekt pa smartan
men ingen storre effekt pa fettvolymen. Egen klinisk
erfarenhet visar att kompressionsklass 1 eller 2 of-
tast racker vid lipodem, det vill sdga betydligt svagare
kompression dn vid lymfodem.

De behandlingsmetoder som anses ge bast resultat
ar fettsugning, som i dag sker med vita metoder som
tumescent eller vattenassisterad fettsugning (WAL).
Bada metoderna sker med lokalbed6vning med stora
volymer vitska (6-10 liter) som innehaller koksalt, li-
dokain, bikarbonat och adrenalin och som infiltreras
subkutant for att separera ut fettloberna med trubbi-
ga mikrokanyler [15]. WAL anvinder en hérdare vat-
tenstrale som riktas direkt mot den subkutana vivna-
den for att separera fettcellerna [16].

Bada teknikerna anvinds i Sverige. Fettsugningen
har som mal att ta bort sa mycket fett som moéjligt for
att eliminera smartan och den fettvolym som hindrar
patientens rorlighet, till exempel genom att lar och
knén gar ihop vid gang (genu valgum), for att pa sikt
forhindra en artrosutveckling pa grund av snedbelast-
ning i knédna och fotterna. Ingreppet ar inte ett kosme-
tiskt ingrepp. Fettsugning i samband med ett kosme-
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tiskt ingrepp gar ut pa att ta bort endast den méngd
fett som krévs for att fa ett lyckat kosmetiskt resul-
tat.vid lipodem galler det att ta bort sa mycket fettvav
som mojligt eftersom det ar fettet som ger upphov till
smaértan. Om det kosmetiska resultatet innebar en f61-
béattring ar det en bonus, speciellt om personen med
lipédem kéant sig stigmatiserad under livet.

Fettcellerna, som tas bort vid fettsugning, aterkom-
mer inte senare i livet [17].

Det kan krévas 2-4 operationer for att resultatet ska
bli optimalt. Patienterna maste postoperativt anvan-
da kompressionsstrumpor, helst 6 manader bade dag
och natt och sedan ytterligare 6 manader dagtid, for
att minska den postoperativa svullnaden och for att
huden ska dra ihop sig. Patienterna maste accepte-
ra detta i analogi med vad som kravs vid fettsugning
vid lymfodem, dock med undantaget att det vid lymf-
o6dem ar livslang kompressionsbehandling dag som
natt som géller [18].

DISKUSSION

Det finns inte manga studier som langsiktigt studerat
lipédem eller framfor allt effekten av fettsugning vid
lipédem. Goda resultat rapporterades nar 164 patien-
ter undersoktes i medeltal 3 ar och 8 ménader (med en
spridning mellan 1 och 7 ar) efter fettsugning. Alla pa-
tienterna uppvisade en minskning av det subkutana
fettet med i medeltal 9 846 ml per person, en forbatt-
ring av formen och en normalisering av kroppspro-
portionerna.Aven en forbattring avseende smérta och
tryckomhet noterades, tillika en minskning av 6dem,
karlbristningar och rorelserestriktioner samt en for-
battrad kosmetik. Detta resulterade i en stor 6kning
av livskvaliteten. Alla dessa problem reducerades sig-
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Figur 3. Tre stadier av lipddem. Fran vanster till hdger stadium I, I1, ITI. Stadium I: Den subkutana vavnaden, det
vill séga underhudsfett, ar fortjockad. Sma lipom kan palperas. Stadium II: Tillkomst av synliga sméa bubblor och
knolar under huden. Stadium III: Bildande av stora lobuli, det vill sdga stora ojamnheter med éverhang.

nifikant (P < 0,001). Patienter med lipddem i stadierna
II och III uppvisade en storre forbattring dn vid stadi-
um I.22 procent av patienterna kunde sluta med kom-
binerad fysikalisk 6dembehandling. Inga allvarliga
komplikationer konstaterades. Infektionsfrekvensen
var 1,4 procent [19].

Andra har rapporterat positiva langtidsresultat

TABELL 1. Differentialdiagnoser

Karaktéristik | Lipodem | Lymfédem | Obesitas (fetma)
o Patofysiologi | Multifakto- | Defekt Multifaktoriell
riell, fore- i lymf-
tradesvis transport-
lipodystrofi | systemet
e Inslagav Ja Ja Ja
arftlighet
e Kon Foretrades- | Bddeman | Bade man och
viskvinnor | ochkvinnor | kvinnor
o Debutalder Pubertet- | Vid vilken Vid vilken &lder som
menopaus | alder som helst
helst
® Symmetri Bilateralt Antingen Symmetriskt
symme- dubbelsidigt
triskt eller ensi-
digt
o Effekt av Minimalt Symmetrisk | Symmetrisk forlust
nutritionoch | svarpa forlust
restriktivdiet | paverkade
omraden
e Svarpakom- | Liten Ja Ingen
pressionshe-
handling

med fyra ars uppf6ljning [20] och med fyra till atta ars
uppfoljning [21].

Det ligger nara till hands att jamfora kirurgin vid
lip6dem med kirurgin vid stora brost, makromasti. En
reduktionsplastik innebér att brosten for evigt mins-
kas i volym och eventuella nack- och skulderbesvar
minskar, och borttagna fettceller efter fettsugning
kommer inte tillbaka [17].

Den fortsatta konservativa behandlingen vid lip-
6dem gar ut pa att férhindra att patienterna gar upp
ivikt och, dar det behovs, en fortsatt konservativ fysi-
kalisk 6dembehandling.

Ett problem &r att fettsugning vid lipédem inte ge-
nerellt bekostas av det allménna. Detta kan emellertid
dndras med tanke pa att patienterna med lipédem hu-
vudsakligen far sin sjukdom tidigt i livet, vid puber-
teten eller efter barnafédande. De kan slippa ett livs-
langt lidande framfor allt pa grund av svara smartor,
och kanske kan framtida artrosutveckling i kna- och
fotleder forhindras [7]. For att inte de plastikkirurgis-
ka klinikerna ska bli 6verbelastade med patienter f6-
reslar vi att det 16ses ungefar som for patienter med
makromasti som behéver reduktionsplastik. Ingrep-
pen kan utforas av godkédnda privata aktorer som har
upprittat ett vardprogram i samarbete med medi-
cinska lymfterapeuter. Det ar viktigt att patienterna
postoperativt kan fa lampligt kompressionsmaterial

FAKTA 2. Typindelning
Typ I. Hofter och stuss
Typ II. Stuss till kna

Typ IIL. Stuss till ankeln
Typ IV. Armar

Typ V. Underben
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i takt med att den postoperativa svullnaden minskar.
Sjalvklart maste operationskriterierna vara tydliga,
det vill séga att patienten har lipodem, och inte base-
ras pa BMI. De patienter som soker for fettsugning av
sitt lipédem och godkidnns for landstingsbetald fett-
sugning bor i forsta hand vara patienter med svar
smadrta i stadium I och funktionella besvar och smaér-
ta i stadium II-III. Det dr dock viktigt att man inte

vantar med fettsugning sa linge att patienten hinner
utveckla funktionella besvar. O

e Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Leif Perbeck arbe-
tar deltid vid Conturkliniken (som utfér plastikkirurgi och estetiska
behandlingar).
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REFERENSER ma: an inherited con- 8. Amann-Vesti BR, masquerading as obesi- J Cutan Med Surg. 1997;31(2):137-43.
dition.Am J Med Genet Franzeck UK, Bollinger ty.Acta Pharmacol Sin. 2006;10(1):7-10. 19. Schmeller W, Hueppe
1. Szél E,Kemény A.2010;152A(4):970-6. A.Microlymphatic 2012;33(2):155-72. 16. Stutz J, Krahl D. Water M, Meier-Vollrath I.
L,Groma G, et al. . Herpertz U. Lipedema aneurysm in patients 12. Meier-Vollrath I, jet-assisted liposuction Tumescent liposuction
Pathophysiological [artikel pa tyska].Z with lipedema. Lym- Schmeller W. Lipedema for patients with in lipoedema yields
dilemmas of lipedema. Lymphol. 1995;19(1):1- phology.2001;34(4):170- - current status, new lipoedema: histologic good long-term
Med Hypotheses. 11. 5. perspectives [artikel pa and immunohistologic results. Br J Dermatol.
2014;83(5):599-606. . Gregl A.Lipedema [ar- 9. Fife CE,Maus EA, tyska].J Dtsch Derma- analysis of the aspira- 2012;166(1):161-8.

. Langendoen SI, tikel pa tyska].Z Lym- Carter MJ. Lipede- tol Ges.2004;2(3):181-6. tes of 30 lipoedema pa- 20. Peled AW, Slavin SA,
Habbema L, Nijsten TE, phol.1987;11(2):41-3. ma: a frequently 13. Okhovat JP,Alavi A. tients. Aesthetic Plast Brorson H. Long-term
et al. Lipoedema: from . Stutz J. Liposuction of misdiagnosed and Lipedema: a review Surg.2009;33(2):153-62. outcome after surgical
clinical presentation to lipedema to prevent misunderstood fatty of the Literature. Int J 17. Warren Peled A, treatment of lipedema.
therapy. A review of the later joint complica- deposition syndrome. Low Extrem Wounds. Kappos EA. Lipedema: Ann Plast Surg.
literature. Br J Derma- tions [artikel pa tyska]. Adv Skin Wound Care. 2015;14(3):262-7. diagnostic and ma- 2012;68(3):303-7.
tol.2009;161(5):980-6. Vasomed. 2011;23:62-6. 2010;23(2):81-92. 14. Witte CL, Witte MH. nagement challenges. 21. Baumgartner A,

. Allen EU, Hines EAJr. Engelsk overs [citerat 10. Wold LE, Hines EA Jr, An imaging evaluation Int J Womens Health. Hueppe M, Schmeller
Lipedema of the legs: 23 jul 2017] http://www. Allen EV. Lipedema of of angiodysplasia syn- 2016;8:389-95. W.Long-term
a syndrome charac- carestreamamerica. the legs: a syndrome dromes. Lymphology. 18. Brorson H, Svensson benefit outcome of
terized by fat legs and com/wp-content/ characterized by 2000;33(4):158-66. H.Complete reduction liposuction in patients
orthostatic edema. Proc uploads/2015/04/ fat legs and edema. 15. Schmeller w, of lymphedema of the with lipoedema: a
Staff Meet Mayo Clin. Liposuction-of-Lipede- Ann Intern Med. Meier-Vollrath I.Tu- arm by liposuction follow-up study after
1940;15:184-7. ma-to-Prevent-La- 1951;34(5):1243-50. mescent liposuction: after breastcancer. an average of 4 and 8

. Child AH, Gordon KD, ter-Joint-Complicati- 11. Herbst K. Rare adip- anew and successful Scand J Plast Reconstr years. Br J Dermatol.
Sharpe P, et al. Lipede- ons-Dr.-Josef-Stutz.pdf ose disorders (RADs) therapy for lipedema. Surg Hand Surg. 2016;174(5):1061-7.

SUMMARY

Lipedema an often overlooked but treatable disease

Lipedema is a painful disease that affects some

women between puberty and menopause through

a subcutaneous fat accumulation especially in the
lower extremities. Patients suffer from pain and
pressure tenderness. The larger fat accumulation,
especially on the inside of the thighs and knees, causes
walking difficulties. This can successfully be treated by
liposuction with good long-term results in terms of pain
reduction and prevention of osteoarthritis development
in the knee and ankle joints.

4

Lakartidningen
2017




