Information om Lipodem fér Vardprofessionen
av Specialistlakare Jacek Kaczynski

LIPODEM

Vardniva och remissrutiner

Vardcentral
Utredning och behandling sker i primarvarden, allmanlakare

Remiss till lymfterapeut
e FOrrad angdende kompressionsmaterial, mattanpassat kompressions-plagg,
kompressionspump, manuella terapier av lymffléde samt fibroser i bindvav
e Utbildning angdende egen vard
e Samsjuklighet med lymfédem
Remissinnehall
e Anamnes och status : arftlighet, debut, typ av lipédem, grad av lipédem. Tidigare
behandlingar, samsjuklighet (fetma, lymfédem, vends insufficiens)

Bakgrund

Definition

Lipodem ar en kronisk, ofta smartsam sjukdom som drabbar vissa kvinnor mellan
puberteten och menopausen genom en fettansamling subkutant symmetriskt och
bilateralt, inledningsvis i stuss och de nedre extremiteterna.

Lipédem ar med storsta sannolikhet en arftlig sjukdom. Den drabbar i stort sett endast kvinnor
och debuterar i samband med hormonella férandringar, till exempel pubertet, barnafédande
eller menopaus, hormonell behandling (p-piller, hormonell substitution) Det finns fall dar snabba
och stora férandringar av kroppsvikten ar utlésande faktor (bade viktuppgang och viktnedgang)
Lipédem har enligt ICD*-10 diagnoskoden R60.0B (2017) och boérjade galla i Sverige forst i januari
2017.

Epidemiologi

Insjuknandet sker vanligen i samband med hormonella forandringar sdsom puberteten,
graviditeter, menopaus.

Prevalensen : svart att uppskatta da manga inte har korrekt diagnos. Det finns beskrivet i
litteraturen av Child AH till 1:72 000 men pa flera andra stallen anges 1:10.

Etiologi

Kénshormon, 6strogen, anses ha en utlésande effekt pa sjukdomen. Lipddem beskrivs i
litteraturen som en smartsam fettvavnadssjukdom, dar syrebrist i vavnaden och féljande nekros
av fettceller antas orsaka smartan.

Mycket tyder pa att lipddem ar en bindvavssjukdom dar minskad elasticitet i bindvaven ger
minskat motstand i hud och bindvav samt upphov till defekter i karlvaggarnas endotelceller. Som
en konsekvens av denna medfédda strukturella defekt tillats ansamling av vatska i vdvnaden
genom vidgade kapillarer och 6kad filtration av plasma. Ett 6kat fléde av blodplasma ut i
fettvavnaden och en oférmaga att transportera bort det via det lymfatiska systemet ger upphov
till syrebrist i vavnaden med efterféljande inflammatoriska processer och fibrotisering av
vavnaden.
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Utredning

Diagnostik av lipddem sker genom anamnes och undersékning av patienten. For narvarande
finns inga biologiska markorer inte heller nagra radiologiska undersékningar som anvands for att
stalla diagnos. | en konsensusrapport fran europeiska forskare beskrivs dock att biomarkorer for
oxidativ stress ar 6kade vid lipédem, vilket indikerar kronisk laggradig inflammation.

Att diagnostisera lipddem, sarskilt i tidiga stadier och om det féreligger dvervikt samtidigt, kraver
kunskap om sjukdomen och differentiella diagnoser

Lipddemsutveckling och symptom ar mycket individuella och progredierar mycket individuellt.

Anamnes
Anamnes och sjukdomshistoria, debut av lipddemsymtom. (Anknytning till hormonella triggers
sasom pubertet, graviditet, p-piller, kraftiga viktférandringar)
e Hereditet.
e Hur kroppsproportioner och symtom forandrats éver tid.
e Karlférandringar, svullnad. (vid svullnad: variationer, effekt av hoglage eller vila).
e Hudkvalitet, férekomst av lipom, blamarken och temperatur.
e Smartor, obehag eller palpationsémhet i de affekterade kroppsdelarna.
e Kost, traning och viktens utveckling 6ver tid.
e Fysisk uthallighet och kraft.
o Fatigue.
e Psykologiska aspekter.
e Inverkan pa dagliga aktiviteter.
e Patientens kunskap om lipddem och férvantan.

Symptom

De vanligaste tecknen pa lipédem &r en oproportionerlig fordelning av fettvav
inledningsvis till nedre delen av kroppen (stuss, lar och underben) symmetrisk och
bilateral utbredning. Fotterna, hander och underarmar ar ofta opaverkade, men kan paverkas
vid langre framskriden sjukdom.

Huden kan kdnnas mjukare, ibland kall.

Underliggande fettvav ar ojamn i sin struktur med sma eller stora lipom.

| senare stadier ger fettdepaerna upphov till 6verhang vid tex insida knan, vid fotlederna (cuff
sign) eller ovanfér armbagarna.

Blamarken uppkommer latt.

Ytlig vends karlteckning ar vanligt.

Andra vavnadsforandringar kan dven forkomma och omfattar minskad elasticitet i huden och
stodjevavnaden inklusive fascia.
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Klassificering efter stadier

Illustration: Gunilla Elam

Stadie 1. Huden ser slat ut. Sma lipom stora som riskorn eller artor kan palperas i den subkutana
vavnaden.

Stadie 2. Huden har en synbart oregelbunden, "madrassliknande”, struktur. Lipomen kan vara
stora som valnétter vid palpation. Ansamling av fettvav insida knan, éverhang kan ha bérjat
bildas.

Stadie 3. De drabbade omrddena har storre och mer uttalad fettmassa och det finns "6verhang”
t.ex. vid knana, armbagarna och runt fotlederna. Vanligt med forsamrad rorlighet.

Stadie 4. Lipddem med lymfédem. Detta stadie anvands ibland for att beskriva patienter som
utvecklat lymfédem utéver lipédem.

Ovanstaende modellen beskriver lipddemets stadier som i en progression men den sager
egentligen ingenting om upplevda symtom och deras svarighetsgrad, exempelvis smarta,
paverkan pa livskvalitet, faktorer som inte nodvandigtvis ar kopplade till graden av
vavnadsforstoring.
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Klassificering efter typ
Det har gjorts forsok att sarskilja olika typer av lipodem med utgangspunkt fran var pa kroppen
fettdepderna ar lokaliserade. The European Lymphology Society (ELS).

Anatomical locations of lipedema fat Common lipedema type combinations
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Dam 1: Typ | Stuss och hofter, inklusive "ridbyxIar”
Dam 2: Typ Il Stuss och hoéfter ner till och med knana
Dam 3: Typ Il Stuss och hofter till anklarna

Dam 4: Typ IV Armar

Dam 5: Typ V Endast underben

Laboratorieprover
Inga typiska for lipédem finns men viktigt att ta prover for att utesluta andra sjukdomar.

Bilddiagnostik
Behdvs ej. (MRT visar en symmetrisk bilateral, oproportionerlig férdelning av fettvav till nedre
delen av kroppen (stuss, lar och underben) och éverarmar.

Diagnoskriterier

e Symtomdebut i samband med hormonella férandringar.

e En oproportionerlig fordelning av fettvav till nedre delen av kroppen (stuss, lar och
underben). Symmetrisk och bilateral utbredning.

e Underliggande fettvav ar ojamn i sin struktur med sma eller stora lipom.

e | senare stadier ger fettdepderna upphov till 6verhang vid tex insida knan, vid fotlederna
(cuff sign) eller ovanfér armbagarna.

e Omhet/smirta éver lipodemdrabbade delar av kroppen.

e OBS! BMI ar oftast missvisande, sager inget om fordelning av fettvav. Patienter med
lipédem kan ha hég BMI pga lipédem. Det finns beskrivna fall av patienter med anorexia
nervosa och hoggradig lipddem.

OBS! En och samma person kan ha bade lipédem och fetma eller andra fettvavsjukdomar.
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK573066/
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Differentialdiagnoser:
Fetma, Lymfédem, Venos insufficiens, Dercums sjukdom, Multipel Familjar Lipomatos (FML),
Madelungs sjukdom

Diagnos

Lipodem

Lymfédem

Obesitas

Lip- och lymfodem

Vends insufficiens

Symtom

Symmetrisk fettansamling
/svullnad pa stuss, ben och
eller armar.

Ej fotter eller hander.

Svullnad kan uppkommaii
hela kroppen, uni eller
bilateralt omfattande

hander och fotter. Kan bli

fettomvandlat.

Okad fettvdvnad férdelat
over hela kroppen.

Utbredda fettansamlingar/
svullnad som vid lipédem pa
stuss, torso, ben och armar.

Hander och fotter kan
svullna.

Mer eller mindre svullnad.
Borjariregel kring vrister.

Uppkomst

Kring hormonella skiften
sasom pubertet, graviditet,
klimakteriet.

Primara lymfodem kan visa
sig vid fodseln. Sekundéra
efter paverkan pa
lymfsystemet t ex kirurgi.

Forekommer vid alla aldrar.

Vid avancemang av lipodem
alt samtidigt med lipodem
vid nedsatt cirkulatorisk
kapacitiet.

Vid obesitas, diabetes,
graviditet, hogt blodtryck.

Péverkan av
kaloriintag

Paverkas minimalt av
minskat kaloriintag
forutsatt att obesitas inte
foreligger samtidigt.

Paverkas minimalt av
minskat kaloriintag
forutsatt att obesitas inte
foreligger samtidigt.

Viktminsknings-strategier
ofta effektiva.

Péverkas minimalt av
minskat kaloriintag forutsatt|
att obesitas inte foreligger
samtidigt.

Paverkas minimalt av
minskat kaloriintag
forutsatt att obesitas inte
foreligger samtidigt.

Forekomst av
Pittingodem

Non pittingddem. Negativt
Stemmers tecken.

Pittingddem, ev positivt
Stemmers tecken.

Inget 6dem. Negativt
Stemmers tecken.
(Vid BMI 6verstigande 50
oOkar risk for ortostatiska
o6dem).

Mycket 6dem. En del
Pittingodem, ev Stemmers
tecken.

Ofta 6dem, men det kan
uppkomma i senare
stadier.

Huden

Tunn oelastisk hud. Mindre
och storre lipom. Kall hud.
Ingen 6kad risk for
rosfeber, daremot for
svampinfektioner i
hudveck.

Fortjockad hud. ev
papillom eller lymflackage.
Fibroser kan forekomma.
Okad risk for rosfeber och

svampinfektioner.

Mjuk och elastisk hud. Risk
for hudirritationer i
hudveck.

Tunn oelastisk hud, fibroser
kan férekomma i dessa
omraden blir huden
tjockare. Stora lipom. Kall
hud. Stora hudveck. Okad
risk for rosfeber och
svampinfektioner.

Huden blir brunférgad och
tunn. Risk for bensar.
Klada. Kan misstas for

rosinfektion.

Forekomst
av smarta

Troligen smartor vid
palpation men aven
djupareivavnaden.

Initialt ingen smérta, men
svullnads, spannings- och
tyngdkansla som kan bli
obehagligt.

Ingen smaérta i vdvnader,
men ev fran leder.

Smartor sannolika vid
palpation och djuparei
vavnaden. Svullnads-, tyngd
och spannings-kansla utgor
obehag.

Smadrta kan forkomma.

Arftlighet

Troligen arftligt.

Arftlighet vid vissa priméara
lymfédem men troligen ej.

Troligen arftligt.

Troligen arftligt lipodem.

Troligen arftligt.

‘tabell "allt om lipodem”

Behan

dling

ML (manuell lipédemmassage) lindrar ofta tryckkansligheten och smartan och
hjalper till att forsla bort slaggprodukter i vavnaden. Lymfkarlen, som sitter inklamda
mellan de forstorade fettcellerna eller som har “dragit sig tillbaka”, har svart att
utfora sitt jobb. Med manuell lipddemmassage hjalper man till sa att kollektorerna i
lymfsystemet kan ta emot dverskottsvatskan. Med stor sannolikhet ar det
metaboliter (@dmnen) i slaggprodukterna som orsakar inflammation i fettvavnaden,
sd att smarta uppstar.
Kompressionsmaterial (t.ex. strumpbyxor) startas med lag kompression. Det ar
ovanligt att personer med lipédem behdver mer an kompressionsklass 2 i sina

plagg.

Anvandning av Lympha Press med byxmanschett och jackmanschett (om armarna
ar engagerade) brukar inte géra ont da manschetterna utovar tryck dver stora ytor
pa en gang. Personer med lipddem reagerar kraftigast pa smarta nar trycket ar pa
sma omraden, som t.ex. nyp eller tryck pa punkter pa benen eller armarna. Lympha
Press upplevs smartlindrande vid lipddem.
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e Forutom ML, ar det viktigt med underhallsbehandling i form av egenbehandling dar
kompressionspump med byxmanschett och jackmanschett, Iagelastiskt eller
oelastiskt kompressionsmaterial i kombination med motion och rérelser ar den
basta terapin for lipddem. Barnkavlar (fér bakning) kan anvandas och rullas direkt
mot huden eller byxorna. Da kan trycket bestammas helt individuellt. Man rullar i
lymfans flédesriktning for att hjalpa transport av lymfatisk vatska.

e Fysisk individuell aktivitet och traning. Manga patienter med lipddem ar
dverrorliga. Overrérligheten och eventuell felbelastning pa knan och fétter maste tas
med i beaktning. Ta garna kontakt med en fysioterapeut for att fa ett individuellt
traningsprogram. Bassangtraning rekommenderas varmt.

e Odemminskningen tar lang tid.

e Fettsugning. Pa senare ar har fettsugning gjorts vid ett par kliniker i Sverige med
goda bestdende resultat. Mirakul6st forsvinner, i de flesta fallen, smartan i omradet
som fettsugits. Det verkar som om man maste ta tillracklig mangd fett i de
lipodemdrabbade omradena, for att smartan ska férsvinna. Etiologin till detta
fenomen ar okand.

Sjukskrivning

Kan behdvas i vissa fall under begransade perioder ffa vid uttalad smarta och
funktionsnedsattning vid uttalat lipddem med uttalad kobenthet, pronation och efterféljande
artros.

Patienter med lipédem har ofta samre livskvalitet och behdver emotionellt stod.

Komplikationer
Obehandlad lipédem kan leda till

e Led- broskskador pga 6verbelastning av leder ffa knaleder men aven fotleder pga
pronation.

e Hudinfektioner

e Kronisk smarta

Om innehallet
Forfattare

Jacek Kaczynski

Specialist i allmanmedicin
Team Dercum

Nationell férening for Lipodem
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