Inledning

Lymfodem ar ett kroniskt sjukdomstillstdnd med 6kad volym som kan ge betydande
funktionsnedséttning i form av inskrankt rorlighet, tyngd och spanningskansla, bendgenhet for
infektioner, psykologiska och kosmetiska problem. Detta paverkar ADL, arbetskapacitet,
fritidsaktiviteter och kladval. Aven om tillstdndet kan forbattras avsevart genom lamplig
behandling har manga patienter dnnu inte tillgang till eller kannedom om adekvat behandling.

Trots utvecklingen av moderna tumdérbehandlingsmetoder férekommer lymfodem fortfarande
som en biverkan i betydande omfattning. Det ar viktigt att férebygga uppkomsten av lymfédem
och beakta lymfédemproblematiken vid utarbetande av vardprogram for cancerbehandling. Nar
lymfodem uppstar skall det behandlas pa ett adekvat och likvardigt satt i hela landet.

Detta vardprogram syftar till att 6ka kunskapen om lymfodem och dess behandling, bade for
patienter och for personal inom varden.

Nationellt vardprogram for lymfédem sammanstalldes av en planeringsgrupp pa initiativ av
Cancerfonden och publicerades 2003. Dokumentet uppdateras regelbundet.

OM LYMFODEM

Ett antal systematiska genomgangar av aktuell vetenskaplig litteratur har pavisat bristen pa
optimal behandling av lymfodem (Badger et al. 2004, McNeely et al. 2011)

Odem definieras som en volymakning i en kroppsdel beroende pa vitskeansamling i
interstitialrummet och &r ett symptom och inte en diagnos.

Ett lymfodem orsakas av bristande transportkapacitet i lymfsystemet orsakad av sjukdom,
misshildning, trauma eller tidigare given behandling (t ex kirurgi, stralbehandling) och leder till
ansamling av lymfa i interstitiet med sekundara forandringar i vavnaden. Lymfodemet kan
upptrada i en eller flera extremiteter och motsvarande kvadrant pa balen, men &ven isolerat i
andra omraden sdsom huvud och hals, brost och genetalia. Pa grund av den minskade
lymfcirkulationen sker med tiden en nybildning av fettvév (Harvey et al. 2005, Schneider et al
2005, Brorson et al. 2006, 2008, Harvey 2008, Planck et al. 2011). Denna mekanism &r annu inte
helt klarlagd, men bedoms bero dels pa att fett tas upp av befintliga fettceller sa att dessa okar i
volym (Smahel 1986, Vague & Fenasse 1965), dels att makrofager omvandlas till fettceller
(Ryan & Curri 1989, Ryan 1995). Man far ocksa en bindvavsnybildning, som i uttalade fall helt
kan dominera volymokningen (Gaffney & Casley-Smith 1981).

For narmare studier i lymfsystemets olika sjukdomar hanvisas till speciallitteratur inom omradet
(Henriksson & Wallenius 2002, Brorson 2005). Mjukdelsinfektion kan forvérra lymfédemet och
ar ofta orsakad av streptococcer och kallas da erysipelas (rosfeber), (engelsk beteckning:
cellulitis). Detta tillstand ska ej forvaxlas med uttrycket “celluliter” i dagligt tal, som betecknar
gropighet i det subkutana fettet.



Prevalensen for lymfodem/kroniskt 6dem berdknas till 0.13% (Moffat et al 2003)

Lymfédem kan indelas i priméra och sekundara, samt i olika stadier efter graden av férandringar
I vavnaden.

Primara lymfodem

Ett primért lymfodem uppkommer pa grund av medfodd nedsatt funktion i lymfsystemet
(Brorson 2005). Vid hypoplasi dr lymfkérlen farre och smalare. Hyperplasi innebér att
lymfkérlen &r vida (lymfangiektasier) och slingriga. Lymfodemet kan vara enkel- eller
dubbelsidigt och dr vanligen lokaliserat till nedre extremiteten, eller en mera generell sjukdom
som drabbar flera kroppsdelar. Trots att patienterna varit drabbade allt ifran fodseln kan de
priméra lymfédemen debutera fran nyfoddhetsperioden till upp i medelaldern. Beroende pa vid
vilken alder 6demet uppstar, urskiljes lymfodema praecox, som debuterar i anslutning till
puberteten samt [ymfodema tardum som debuterar efter 35 &rs-aldern (Kinmonth 1957).

Nér lymfodem drabbar barn ar det sannolikt att det utgdr en primér (medfodd) form av
sjukdomen. Ett flertal genetiska mutationer har under senare tid kartlagts som orsak till
lymfodem, t ex mutationer 1 Flt4 lokuset som kodar VEGFR3 (Milroy sjukdom) (Karkkainen et
al, 2000), mutationer av transkriptionsfaktor FOXC2 (lymphedema distichiasis) (Fang et al.
2000) och autosomalt dominant och recessiv mutation i genen SOX18 (hypotrichosis-
lymphedema-telangiektasi syndrom).

Omkring en pd 6000 har primért lymfodem vid fodseln (Moffat et al. 2006).

Tonaring med primart lymfédem i vénster ben

Lymfodem i vanster armen efter brostcancerbehandling

Sekunddra lymféodem

De sekundéra lymfodemen ér betydligt vanligare &n de priméira. De uppkommer genom att ett
normalt fungerande lymfsystem skadas p.g.a. cancer eller cancerbehandling, trauma eller
infektion. Infektion (framfor allt genom parasiter) dr den vanligaste orsaken till lymfédem
globalt sett, men dr 1 Sverige ovanlig.



Lymfédem hos cancerpatienter

Lymfodem hos en cancerpatient kan uppkomma nér man utfor ett ingrepp eller atgérd mot den
regionala lymfkortelstationen eller genom i denna station uppkommen tumdr. Den vanligaste
lokalisationen efter genomgéngen cancerbehandling dr armen och 6vre kroppskvadranten.
Lymfodem forekommer dven i nedre extremiteter och genitalia (Bergmark et al. 2006, Beesley et
al. 2007). Ibland debuterar ett sekundért lymfédem efter infektion.

Bréstcancer ér den vanligast forekommande tumorformen hos kvinnor i Sverige (cirka 7000
fall/ar). Den rapporterade incidensen av armlymfodem efter brostcancerbehandling varierar.
Variationen kan forklaras av olikheter 1 definition, mdtmetoder och behandling av brostcancer.
Den hogsta incidensen (upp till 89 %) av lymfodem ses hos patienter som opererats med
axillutrymning och fatt postoperativ stralbehandling mot axillen (Segerstrom et al. 1992,
Tengrup et al. 1999). Senare kartldggningar visar pa ca 40% (Johansson & Branje 2010) Vid
enbart axillutrymning utan axillér strdlbehandling &r incidensen ca 20% och vid sentinel-node-
teknik forekommer inga lymfodem i armen (Celebioglu 2007).

Lymfodem pa thorax och i brostet dr en ofta forbisedd sidoeffekt av behandling vid brostcancer
och dven hir foreligger storst risk nir axillar kirurgi och strdlbehandling genomforts med samma
incidens som vid armlymfédem. Vid sentinal-node teknik och tangentiell stralbehandling mot
kvarvarande brostvdvnad dr ddremot incidensen ca 20% (Ronka et al. 2004).

Ar 2011 behandlades cirka 3 000 kvinnor for gynekologisk cancer, 800 for rektalcancer, 100 for
analcancer och 600 for urinblasecancer. Motsvarande antal for mén dr for respektive cancertyp,
ca 1150, 50 och 1900. Behandlingen kombinerades i vissa fall med extirpation av lymfkortlar
samt strdlbehandling. Lymfodem i ett eller bdda benen forekommer 1 hog utstrickning efter
gynekologisk cancerbehandling, speciellt hos kvinnor som behandlats for vulvacancer (upp till
70%) (van Doorn et al. 2006) och livmoderhalscancer (upp till 40%) (Abu-Rustum et al. 2006,
Beesley at al. 2007). I studier av fall av vulvacancer opererade med sentinel-node-teknik har
forekomsten av lymfodem rapporterats till 2% jaimfort med 25% vid ljumsklymfkortelutrymning
(Oonk et al. 2010). Tillagg av stralbehandling till lymfkortelutrymning har rapporterats 6ka
incidensen av lymfodem i manga, men inte alla studier av gynekologisk cancerbehandling.

Drygt 9 000 mén drabbas arligen av prostatacancer i Sverige. Vid utredning och behandling
ingdr ibland utrymning av biackenlymfkortlar samt i vissa fall ocksé stralbehandling.
Lymfkortelutrymning leder till lymfodem 1 upp till 10% av fallen (Pilepich et al. 1984a, Keegan
et al. 2011). Vid radikal lymfkdortelutrymning och postoperativ stralbehandling finns en kraftigt
okad risk for lymfodem 1 upp till 66% (Pilepich et al. 1984b). Hér finns dven risk for lymfodem i
scrotum och penis. Vid peniscancer, en sillsynt tumdrform (drygt 60 fall per dr 1 Sverige), med
metastaser till inguinala lymfkortlar dr risken for lymfodem 1 nedre extremiteter mycket stor.

Vid behandling av malignt melanom med sentinel-node tekniken pa 6vre kroppshalvan,
rapporteras en incidens av armlymfédem pa 0,3-1% (Cigna et al. 2012, Wrightson et al. 2003).
Vid radikal lymfkortelutrymning ar incidensen 10% och dkade till 53% vid tilldgg av axillér
stralbehandling (Starrit et al. 2004) . Vid kirurgi som involverar de inguinala lymfkortlarna
utvecklas benddem hos 12% medan incidensen okar till 23% da en ilio-inguinal utrymning
genomfors (Spillane et al. 2008).



Andra tumorformer dér behandling kan utgora risk for lymfédem ér t ex lymfom, sarkom,
tumdorer 1 huvud-halsregionen och lungcancer

OBSERVERA

Risken for lymfodem ar storst vid cancerbehandling med bade lymfkortelutrymning och
stralbehandling mot operationsomradet.

2.2.2 Andra behandlingsutlésta lymfodem

Delhudstransplantation, lambaplastiker, oldmpliga hudincisioner, sdrskador och trauma kan
utlosa ett lymfodem hos en predisponerad patient.

OBSERVERA

Ju senare i livet lymfédemet upptrader, desto viktigare ar det att utesluta andra sjukdomar,
framfor allt cancer, som orsak till 6demet.
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