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1 Etiopathogénie, physiopathologie, symptome « douleur »

Erich Brenner, Manuel Cornely, Gabriele Faerber

1.1 Définition

Recommandation 1.1

Degré de recommandation| Accord

Le lipcedéme doit étre décrit comme un trouble douloureux et disproportionné de la TT Consensus
répartition des tissus adipeux au niveau des extrémités, qui touche presque fort (100
exclusivement les femmes. %)

® Le lipcedéme est toujours douloureux. Un trouble de la répartition graisseuse symétrique disproportionnée non douloureux est
appelé lipohypertrophie et n'est pas concerné par cette recommandation.

° Le lipcedéme est un trouble de la répartition graisseuse disproportionnée qui touche uniquement les extrémités. La
téte, le cou et le tronc ne sont pas touchés.

° Le lipcedéme est un trouble de la répartition symétrique des graisses au niveau des extrémités. Il touche symétriquement les
deux hanches, les deux cuisses et les deux jambes. Au niveau des membres supérieurs, il touche les deux régions des épaules,
les bras ou les avant-bras. Les pieds et les mains ne sont pas touchés.

° Le lipcedéme n'est pas causé par I'obésité et ne provoque pas d'obésité.

° Comme chez toutes les femmes, une obésité peut étre présente de maniére concomitante. Cette obésité
concomitante est toutefois proportionnelle et touche donc également le tronc.

® Sur la base de cette obésité concomitante, un lymphoedéme associé a |'obésité peut se développer. Celui-ci touche
principalement les membres inférieurs.

° Comme chez toutes les femmes, des congestions orthostatiques peuvent apparaitre. Elles sont toutefois
indépendantes du lipcedeme.

1.2 Apercu historique

La premiére description faite par Edgar V. Allen et Edgar A. Hines en 1940 (Allen et Hines 1940) énumeére les caractéristiques suivantes :

° Le lipcedeme touche presque exclusivement les femmes.

® Le principal symptdme est un gonflement graisseux des jambes, présent depuis de nombreuses années et apparu dans certains
cas dés I'enfance.

o Le lipcedéme n'affecte généralement pas les pieds.

o L'augmentation du volume des membres est généralisée et symétrique.

o La maladie est généralement associée a une prise de poids.

° IIn'y a pas eu et il n'y a pas d'épisodes récurrents de cellulite aigué (érysipéle).

° Le gonflement sous les genoux est accentué lorsque les patients sont souvent debout et par temps chaud.
° Les douleurs dans les jambes sont quotidiennes.

L4 Dans de nombreux cas, il existe des antécédents d'un état similaire chez d'autres membres de la famille.

En général, ces patientes sont trés sensibles a I'apparence de leurs membres. Il est probable qu'elles présentent des signes de détresse
émotionnelle et physique.
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Il arrive parfois qu'une patiente ait le sentiment que ses grandes jambes « ont ruiné sa vie ». Beaucoup ont « honte » de leurs jambes.

Dans un article ultérieur, rédigé en collaboration avec Lester E. Wold, Allen et Hines soulignent que (1) les pieds sont généralement de
taille et de configuration normales, (2) il existe une sensibilité modérée a forte a la pression des doigts et (3) il peut y avoir quelques
signes d'cedéme au niveau des jambes, en particulier en fin de journée (Wold et al. 1951). En outre, les auteurs décrivent la peau et la
graisse sous-cutanée comme molles et souples. Une obésité généralisée peut étre présente, mais dans la plupart des cas, la taille et le
contour des parties supérieures du corps sont

«normaux ».

Les informations fournies par les premiers auteurs ont été complétées par la description de la maladie au niveau des bras des patientes, chez
lesquelles jusqu'a 90 % des cas présentent un trouble congénital de la répartition des graisses, également symétrique, synchronisé avec les
jambes (Ghaben et Scherer 2019 ; Vishvanath et Gupta 2019 ; White et Ravussin 2019).

1.3  Causes possibles

1.3.1  Sexeféminin
Depuis la premiére description par Allen et Hines (Allen et Hines 1940), la littérature est quasi unanime sur le fait que le lipcedéme touche
pratiquement uniquement les femmes. Il en résulte deux facteurs pathogéniques possibles :

1) Un trouble lié au chromosome X, et

2) un trouble hormonal spécifiquement féminin.

1.3.1.1 Génétique

Les hommes sont extrémement rarement touchés par le lipcedeme ; la littérature ne mentionne que quelques cas isolés. On suppose
généralement qu'un trouble hormonal excessif est responsable du développement de la forme masculine du lipcedéme ; toutefois,
certains cas sans trouble hormonal de ce type ont également été rapportés (Bertlich et al. 2021 ; Chen et al. 2004).

Dans une famille de trois générations atteintes de lipoedéme, ou la mére de la patiente, trois sceurs et une niéce étaient touchées, Child et
al. ont réalisé une analyse de couplage avec des marqueurs du chromosome X et ont exclu tous les marqueurs présents sur le
chromosome X (Child et al. 2010). Les auteurs ont donc conclu que I'hérédité autosomique dominante était le mode de transmission le
plus probable.

Paolacci et al. (2019) ont identifié, a partir d'une analyse de la littérature, plusieurs candidats potentiels pour un test génétique
diagnostique idéal pour les accumulations graisseuses sous-cutanées d'origine génétique telles que le lipcedéme.

Une premiere indication d'une base génétique suggere une variante missense dans AKR1C1 [p.(Leu213GIn)], le géne qui code pour une aldo-
céto-réductase, qui catalyse l'inactivation de la progestérone en sa forme inactive (Michelini et al. 2020). Les analyses suggérent une perte
partielle de la fonction de la variante.

L'analyse de Grigoriadis et al. (2022) a mis en évidence des loci génétiques associés au phénotype du lipcedéme, confirmés par une
cohorte indépendante issue du projet 100 000 génomes. Le SNP rs1409440 le plus important se trouve en amont du géne LHFPL6, qui
serait impliqué dans la formation du lipoide. Le lien exact avec le lipcedéme n'est pas encore élucidé.
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1.4 Morphologie et fonction
Les patientes atteintes de lipcedéme (L) présentent un épiderme significativement plus épais qu'un groupe témoin apparié en fonction de
I'MC (K) (L:126,1 +20,2 umvs K: 79,3 15,9 um ; p< 0,001) (Felmerer et al. 2020a).!

Le signe de Kaposi-Stemmer au niveau des orteils est négatif (Brauer et al. 2015), mais peut également devenir positif lorsque le lipcedeme
s'accompagne d'un lymphcedéme [associé a I'obésité] (Ghods 2021). Beltran et Herbst (2017) ont également constaté que la proportion de
patientes (IMC : 39 kg/m? + 12 kg/m?) présentant un signe de Kaposi-Stemmer positif augmente avec les stades.

Le tissu sous-cutané des patientes atteintes de lipoedéme est nettement moins compressible, une compressibilité inférieure a 10 % a
I'aide d'un poids standardisé constituant un signe évident de lipcedéme (Kasseroller et Brenner 2019) ; toutefois, il existe également des
données contradictoires. Une autre étude, réalisée toutefois sans compression standardisée, n'a trouvé aucune corrélation (Hirsch et al.
2018).

La proportion de femmes présentant une hypermobilité articulaire (score de Beighton2 5) est nettement plus élevée chez les patientes
atteintes de lipcedéme (IMC : 39 kg/m? + 12 kg/m?) que chez les patientes atteintes de la maladie de Dercum (IMC : 33 kg/m? + 8 kg/m?)
(Beltran et Herbst 2017). et cette proportion augmente en fonction du stade du lipcedéme (stade 1 : 26,9 %, stade 2 : 59,5 %, stade 3 : 66,7
%).

Les patientes atteintes de lipcedéme présentent plus souvent que les patientes obeses des microanévrismes des vaisseaux lymphatiques
initiaux au niveau des cuisses et des chevilles (Amann-Vesti et al. 2001). Les auteurs ont défini un microanévrisme comme un vaisseau
lymphatique initial dont le diametre est supérieur a deux fois le diamétre minimal de ce vaisseau. Toutefois, la pression intravasculaire
dans les vaisseaux lymphatiques initiaux est normale (Amann-Vesti et al. 2002). Les patientes atteintes de lipcedéme présentent un
schéma lymphoscintigraphique anormal avec un ralentissement du flux lymphatique qui présente certaines analogies avec les
modifications observées chez les patients atteints de lymphoedéme. (Bilancini et al. 1995 ; Boursier et al. 2004) Par rapport a la population
normale, les jeunes patientes atteintes de lipoedéme présentent une fonction de transport du systeme lymphatique accrue, tandis que les
patientes plus dgées présentent une fonction nettement inférieure a celle des personnes en bonne santé. (Brauer et Brauer 2005) . La
réduction de la capacité de transport est en corrélation significative avec la durée des symptomes, mais pas avec la masse graisseuse ou le
stade morphologique (Buso et al. 2022). Les vaisseaux lymphatiques des membres inférieurs des patientes atteintes de lipoedeme aux
stades | et Il apparaissent dilatés avec une accumulation intravasculaire a la lymphographie par fluorescence par rapport a des témoins
appariés selon I'MC et du méme age, mais les performances de propulsion étaient significativement supérieures a celles des témoins
(Rasmussen et al. 2022). De plus, les patientes atteintes de lipcedéme présentent un taux systémique élevé de VEGF-C (groupe témoin
composé de patientes appariées en fonction de I'lMC ; p = 0,02), ce qui augmente la perméabilité des vaisseaux et donc le liquide
interstitiel ; étonnamment, malgré les taux élevés de VEGF-C, aucun changement morphologique des vaisseaux lymphatiques n'a été
observé (Felmerer et al. 2020b).

Szél et Szolnoky ont décrit la microangiopathie comme une caractéristique histologique précoce du lipcedéme (Szél et al. 2014 ; Szolnoky
et al. 2008), qui pourrait étre due a un défaut primaire de la fonction de barriere endothéliale. Cependant, la microangiopathie n'est ni
spécifique ni pathognomonique. Une hypoxie peut également entrainer une fragilité capillaire accrue. Une teneur élevée en acides gras
libres (Kim et al. 2005 ; Vigili de Kreutzenberg et al. 2000) peut entrainer un dysfonctionnement endothélial et une altération du transport
transendothélial. Dans un environnement pauvre en oxygene, une HIF peut également se développer.

L'IMC n'est pas un parametre favorable pour la sélection d'un groupe témoin, car il est généralement plus élevé chez les patientes atteintes de
lipcedéme que chez les femmes en bonne santé et favorise donc |'appariement des patientes obéses.
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Une fibrose induite par le 1a (Halberg et al. 2009) peut se développer. Outre I'hypoxie, deux autres effets peuvent également contribuer a la
manifestation de la microangiopathie : I'nyperplasie adipeuse et I'hypertension locale dans les capillaires, qui entraine une hyperperméabilité
(Szél et al. 2014).

La tendance a I'hnématome souvent décrite est attribuée a la microangiopathie ; il n'existe pas de lien entre une tendance aux saignements
chez les patientes atteintes de lipoedéme et un trouble de la coagulation (Sucker et al. 2021).

La constante diélectrique des tissus chez les patientes atteintes de lipcedéme est comparable a celle des patientes en bonne santé (Birkballe
et al. 2014).

Les patientes atteintes de lipoedéme présentent un débit sanguin cérébral plus élevé que les femmes en bonne santé (Petersen et al.
2020).

Les patientes atteintes de lipcedéme présentent des dimensions auriculaires et ventriculaires gauches plus importantes et une fraction
d'éjection ventriculaire gauche plus élevée que le groupe témoin, sans différence significative pour les autres variables
échocardiographiques (Nemes et al. 2020).

Une étude utilisant la spectroscopie par bioimpédance comme mesure de substitution de la teneur en liquide a révélé une baisse de
I'impédance dans les bras et les jambes des patientes présentant un stade avancé de lipcedéme (Crescenzi et al. 2019). Les valeurs
d'impédance étaient toujours nettement plus élevées dans les bras que dans les jambes. Les valeurs d'impédance des bras du groupe
témoin sain se situaient dans la fourchette des valeurs des patientes au stade 2. Les valeurs d'impédance des jambes étaient toutefois
légérement supérieures a celles des patientes au stade 1.

La teneur en sodium des tissus des patientes atteintes de lipcedéme, mesurée par IRM, est significativement plus élevée dans les
membres inférieurs que dans les membres supérieurs par rapport a des témoins dont I'MC est similaire. (Crescenzi et al. 2020 ;
Crescenzi et al. 2018)

Plusieurs études ont montré que le tissu adipeux du lipcedéme est un tissu fortement vascularisé et fibrotique, présentant une
augmentation des vaisseaux sanguins, infiltré par des macrophages et contenant des adipocytes hypertrophiés chez les patients de poids
normal (Al-Ghadban et al.

2019; Child et al. 2010 ; Precone et al. 2019). De plus, le tissu adipeux des patientes atteintes de lipcedéme présente une augmentation

de la prolifération des cellules souches

/progenitrices/stromales (préadipocytes, cellules Ki67-* s et CD34-* s) (Al-Ghadban et al. 2019 ; Suga et al. 2009 ; Taylor et al. 2004).

Les patientes atteintes de lipoedéme présentent des adipocytes significativement plus gros qu'un groupe témoin apparié en fonction de
I''MC (IMC: L: 27,16 kg/m? £ 2,19 kg/m? vs K : 28,29 kg/m? + 3,93 kg/m? ; surface adipocytaire : L: 12 250 +

2095 um? vs K : 7 389+ 1 920 um? ; p< 0,001 ; circonférence des adipocytes : L : 415 + 50,3 um vs K : 309+ 37 um ; p &lt; 0,001) (Felmerer
et al. 2020a).

*Dans |'ensemble, on observe une augmentation de l'infiltration des cellules CD45 (CD45 : antigene leucocytaire commun) par rapport a
un groupe témoin apparié selon I''lMC. Cependant, on ne constate aucune modification du nombre de cellules CD3 (*) (compartiment des
lymphocytes T), mais une augmentation significative des macrophages CD68 () (Felmerer et al. 2020a). L'infiltration accrue de cellules
immunitaires et en particulier la prédominance des macrophages concordent avec les résultats d'autres études (Al-Ghadban et al. 2019)
qui distinguent clairement le lipcedéme du lymphoedéme (Gousopoulos et al. 2016a ; Gousopoulos et al. 2016b). Les données de Wolf et
al. (2022) suggerent que le lipoedéme provoque un déplacement des macrophages dans le tissu adipeux vers un état immunosuppresseur
(M2).
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Les cellules stromales/souches issues de lipoaspirats, vraisemblablement des préadipocytes, présentent une augmentation du nombre de
CD146* s des cellules endothéliales/péricytes chez les patientes atteintes de lipcedéme par rapport aux patientes en bonne santé (Priglinger
et al. 2017). Cela suggeére que cette augmentation pourrait étre un marqueur de la perméabilité des vaisseaux sanguins et lymphatiques dans
le tissu adipeux du lipcedéme. Ainsi, I'expansion du tissu adipeux, qui est médiée par I'augmentation de la taille des adipocytes (hypertrophie)
et/ou la prolifération (hyperplasie) et |a différenciation (adipogenése) des cellules précurseurs adipeuses/préadipocytes en adipocytes
matures, est mise en évidence dans le tissu adipeux du lipcedéme.

Les cellules souches provenant de patientes atteintes de lipoedéme ont montré une adipogenése altérée des les premiers stades de la
différenciation in vitro. Paralléelement a une forte réduction de I'accumulation de lipides cytoplasmiques, des quantités significativement
plus faibles d'adiponectine et de leptine ont été détectées dans les surnageants de cellules souches lipoedémateuses et d'adipocytes
provenant de tissu adipeux lipoedémateux par rapport aux cellules témoins. En outre, les cellules lipcedémiques et non lipcedemiques
différaient dans leur expression du facteur de croissance 1 analogue a l'insuline, de I'aromatase (CYP19A1) et de I'interleukine-8, ainsi que
dans leur activité proliférative. (Bauer et al. 2019b)

De petites vésicules extracellulaires issues de la fraction vasculaire stromale (SVF) du tissu adipeux lipcedémateux de trois patientes
présentent une régulation différente des micro-ARN (LRNA ; miR—16-5p, miR-29a-3p, miR-24-3p, miR-454-p, miR—144-5p, miR-130a-3p,
let-7c-5p) par rapport a des personnes en bonne santé (Priglinger et al. 2020).

Ces différences pourraient s'expliquer par plusieurs facteurs, notamment les différentes techniques utilisées pour réaliser les tests de
prolifération et de différenciation, |'utilisation de différentes techniques de liposuccion, le site de prélevement et le stade de la maladie
des patientes incluses dans I'étude.

1.5 Physiopathologie
Les patientes atteintes de lipoedéme (n= 10) présentent un métabolisme lipidique anormal par rapport a un groupe témoin apparié en
fonction de I'lMC (n = 11), mais pas par rapport a un échantillon de la population générale (Sanchez-De la Torre et al. 2018) :

° Le cholestérol total est élevé, mais reste dans la fourchette physiologique.
° Le LDL (lipoprotéine de basse densité) est élevé, mais reste dans la fourchette physiologique.
° Les triglycérides sont élevés, mais restent dans la norme physiologique.

° L'apolipoprotéine est élevée, mais reste dans la fourchette physiologique.

Cependant, quatre adipokines courantes (IL-6, IL-18, lipocaline-2, leptine) ne présentent pas de changements significatifs (Felmerer et al.
2020a). Ces adipokines sont élevées chez les personnes obéses (Esposito et al. 2002 ; Friedman et Halaas 1998 ; Ouchi et al. 2011 ; Wang et
al. 2007 ; Ziccardi et al. 2002), ce qui permet de distinguer clairement le lipcedéme de I'obésité (Felmerer et al. 2020a).

On observe une modification de la signature génétique avec une régulation a la hausse de différents génes proadipogenes et

antiadipogenes, tandis que I'expression d'autres genes typiques du tissu adipeux reste inchangée (Felmerer et al. 2020a). L'un des genes
exprimés différemment était régulé a la hausse chez les patientes atteintes de lipcedéme (CCND1 : augmentation de 2,16 fois, p = 0,016),
tandis que tous les autres genes exprimés différemment étaient régulés a la baisse (protéine delta liant I'enhancer CCAAT [C/EBP-6] :
diminution de 2,7 fois, p< 0,001 ; CFD : diminution de 1,88 fois, p= 0,01 ; NCOR2 : diminution de 1,81 fois, p = 0,037 ; facteur 4 de type
Kruppel (KLF4) : diminution de 3,57 fois, p = 0,01). L'expression génique de la leptine est également régulée a la hausse dans les cellules
adipeuses du tissu sous-cutané de la cuisse des patientes atteintes de lipcedéme (Al-Ghadban et al. 2020). L'expression du PPAR-y était
significativement plus élevée dans les adipocytes du lipcedéme différenciés a partir de cellules souches issues du tissu adipeux abdominal que
dans les
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cellules correspondantes de patientes en bonne santé (p= 0,03) (Al-Ghadban et al. 2020).

Le C/EBP-6 est un facteur de transcription connu pour son implication dans les réactions inflammatoires et lié a la régulation des
cestrogeénes (Mendoza-Villanueva et al. 2016). Son role dans I'adipogenése a été étudié en détail, et une induction de la prolifération des
adipocytes différenciés a croissance arrétée a été mise en évidence (Hishida et al. 2009). Il régule également la lymphangiogenése d'une
maniére dépendante du facteur 1-a inductible par I'hypoxie (Min et al. 2011).

Le KLF4 est nécessaire au développement de la fonction barriére de la peau et participe a la régulation du métabolisme lipidique et a
|'adipogenése. Des travaux récents ont établi un lien entre KLF4 et la polarisation des macrophages (Coppo et al. 2016 ; Liao et al. 2018), un
facteur qui régule le métabolisme des tissus adipeux (Thomas et Apovian 2017).

Aucune modification significative de I'expression des génes associés a l'inflammation n'a été observée dans les cellules souches provenant de
patientes atteintes de lipcedéme ou dans les adipocytes différenciés (Al-Ghadban et al. 2020).

Ishaq et al. (2021) ont trouvé des différences significatives dans I'expression génique et les profils lipidiques et métaboliques dans les tissus,
les cellules souches dérivées du tissu adipeux et les adipocytes de patientes atteintes de lipoedéme par rapport a des témoins non affectés.
Des tests fonctionnels ont montré que la perturbation de la transmission du signal Bub1 favorise la prolifération accrue des cellules souches
issues du tissu adipeux dans le lipcedeme, ce qui suggere un mécanisme possible pour I'adipogenéese accrue dans le lipcedéme. Bub1 code
pour un régulateur du cycle cellulaire qui joue un réle central dans le complexe kinétochore et régule plusieurs protéines histones impliquées
dans la prolifération cellulaire.

1.6 Influences hormonales

Le lipcedéme touche presque exclusivement les femmes. Les premiers symptomes ou I'aggravation des symptémes apparaissent presque
toujours lors de phases de changements hormonaux (Szél et al. 2014). Pendant la puberté, aprés les grossesses et pendant la ménopause,
il existe une dominance physiologique de I'estradiol due a des cycles anovulatoires et a I'absence ou a la diminution de la production de
progestérone. Parallelement, ces phases, tout comme la grossesse, sont caractérisées par une résistance physiologique a l'insuline (Hoyt
et Falconi 2015). Toutefois, il n'existe pas de données fiables sur le statut hormonal des patientes atteintes de lipoedéme ou sur un lien
éventuel avec I'administration d'hormones.

Il existe des indices d'un lien avec les hormones stéroides, en particulier les cestrogénes ou I'cestradiol (Child et al. 2010), le rapport entre
celles-ci et les progestatifs, en particulier la progestérone, et/ou la répartition et la fonction de leurs récepteurs (Kalkhoff 1982 ; Lindberg
et al. 1990 ; Mauvais-Jarvis et al. 2013). Ces liens pourraient influencer a la fois I'augmentation du volume du tissu adipeux sous-cutané et
la sensation de douleur.

L'cedéme idiopathique ou syndrome de rétention hydrique, a ne pas confondre avec le lipcedéme, peut survenir en méme temps que le
lipcedéme et aggraver les symptomes (Pereira de Godoy et Guerreiro Godoy 2022 ; Pereira de Godoy et al. 2017). Chez ces patientes, des
symptémes de congestion symétriques, s'aggravant au cours de la journée, et des gonflements généralisés peuvent également apparaitre au
niveau des pieds, des mains, des seins, de I'abdomen et du visage. Outre une perméabilité capillaire accrue, un lien avec un
dysfonctionnement de I'axe hypothalamo-hypophysaire ou une dominance cestrogénique est observé (Young et al. 1983). Le test de charge
hydrique (Streeten
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, Streeten 1997) n'est pas utile pour le diagnostic différentiel, car il peut étre positif aussi bien en cas de lipcedéme idiopathique que de
lipcedeme.

Les explications suivantes font I'objet de recherches et n'ont pas encore été spécifiquement étudiées chez les patientes atteintes de
lipcedéme.

Les cestrogénes favorisent la répartition sous-cutanée typique de la graisse chez la femme en augmentant la sécrétion d'insuline et la
sensibilité a l'insuline des tissus cibles, les tissus adipeux des hanches et des cuisses étant particulierement sensibles aux cestrogénes
(Lindberg et al. 1990). Selon le tissu cible, ils peuvent ralentir I'oxydation des acides gras (Kalkhoff 1982 ; Mauvais-Jarvis et al. 2013), de
sorte que méme en cas de taux d'insuline systémiques faibles, I'adipogenese peut étre renforcée localement, tandis que la béta-oxydation
est empéchée (Gower et al. 2002). L'cestradiol augmente la sensibilité du tissu adipeux a I'insuline, de sorte qu'une quantité moindre
d'insuline suffit pour empécher la lipolyse (Pereira et al. 2015).

Al'inverse, I'insuline stimule I'aromatisation de la testostérone en cestradiol dans le tissu adipeux (Cohen 2001).

Chez les femmes ménopausées, |'cestradiol est principalement produit dans le tissu adipeux sous-cutané (Simpson et al. 1997), I'expression
de I'ARNm de I'aromatase étant plus élevée au niveau des fesses et des cuisses qu'au niveau abdominal et augmentant avec I'age partout
(Bulun et Simpson 1994).

Les cestrogénes et les progestatifs exercent également un effet modulateur sur le psychisme, en particulier en ce qui concerne les états
anxieux (Kessler et al. 2005). Tous deux peuvent avoir un effet antidépresseur, mais alors que I'cestradiol a un effet excitateur et peut
favoriser la nervosité et I'anxiété en cas de déséquilibre, les progestatifs, en particulier la prégnénolone et I'alloprégnénolone, ont des
effets anxiolytiques, calmants et somniféres (Da Pozzo et al. 2012 ; Quast et al. 2014).

Les neurostéroides régulent également la perception de la douleur : la progestérone et ses dérivés, la dihydroprogestérone et
I'alloprégnénolone, ont un effet neuroprotecteur sur le systéme nerveux central et périphérique (Joksimovic et al. 2018), tandis qu'un effet
analgésique a été démontré pour I'alloprégnénolone dans des modéles de douleur (Coronel et al. 2011). La dégradation de la progestérone
en 20a-OH-progestérone se fait par les aldocétoréductases (AKR) 1C1, 2 et 3 (Zhang et al. 2009).

L'AKR1C1 agit, par son activité enzymatique, comme un régulateur positif de I'adipogenése des cellules souches du tissu adipeux humain
(cellules mésenchymateuses/souches dérivées du tissu adipeux, ASC) (Liu et al. 2021). Une mutation de I'AKR1C1 a été détectée dans une
famille atteinte de lipcedeme monogénique et a été postulée comme gene causal dans cette famille (Michelini et al. 2020).

La progestérone induit une hyperinsulinémie, peut-étre par action directe sur les ilots pancréatiques, tout en favorisant le stockage du
glycogeéne dans le foie (Kalkhoff 1982). Paradoxalement, elle annule I'effet de I'insuline sur le métabolisme du glucose dans les tissus
adipeux et les muscles squelettiques. La progestérone stimule le stockage des graisses corporelles, mais a des effets cataboliques sur le
métabolisme des protéines (Kalkhoff 1982). La progestérone augmente le poids corporel et conduit ainsi a I'obésité, augmente la
concentration des récepteurs de l'insuline et la lipogenése basale et insulino-stimulée dans les tissus adipeux, sans toutefois altérer la
sensibilité a I'insuline (Mendes et al. 1985). L'effet lipogénique repose sur une régulation a la hausse de I'ADD1 / SREBP1c (adipocyte
determination and differentiation 1/sterol regulatory element-binding protein 1c) au niveau de la transcription (Lacasa et al. 2001).
L'administration de progestérone a des animaux de laboratoire femelles entraine une augmentation de la masse de tissu adipeux blanc
dans le corps et dans la région inguinale (Stelmanska et al. 2012). L'augmentation de la concentration de progestérone circulante était
associée a une augmentation d'environ 6 et 2 fois des niveaux d'ARNm de la leptine et de la résistine et a une diminution de 2 fois du
niveau d'ARNm de I'adiponectine uniquement dans le tissu adipeux de la région inguinale. Cet effet semble limité au sexe féminin
(Stelmanska et al. 2012 ; Stelmanska et Sucajtys-Szulc 2014). L'augmentation de la concentration de progestérone dans le sang était
associée a une
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augmentation significative de I'expression des génes des enzymes lipogéniques dans le tissu adipeux inguinal des animaux femelles de
laboratoire (Stelmanska et Swierczynski 2013). L'augmentation de I'expression des genes des enzymes lipogéniques était associée a une
augmentation de |'expression du facteur de transcription 1 lié a |'élément régulateur du stérol (Srebfl) et des génes S14. L'administration
de progestérone a des animaux femelles de laboratoire a entrainé une augmentation de la consommation alimentaire, de la masse
corporelle et de la masse de tissu adipeux blanc. Une augmentation de la concentration de progestérone circulante a entrainé une
expression accrue des génes NPY et une expression réduite des génes CART dans I'hypothalamus des femmes (Stelmanska et Sucajtys-
Szulc 2014). Chez les animaux males de laboratoire, une concentration accrue de progestérone dans le sang n'a eu aucun effet sur la
consommation alimentaire, la masse corporelle et la masse graisseuse, ni sur I'expression des genes neuropeptidiques dans
I'nypothalamus (Stelmanska et Sucajtys-Szulc 2014).

Dans une revue, Katzer et al. (2021) voient deux possibilités pour une lipogenése accrue dépendante des cestrogénes dans le lipcedéme : une
modification de la répartition des récepteurs cestrogéniques des adipocytes (rapport ERa

/ERR) avec des signaux métaboliques en conséquence et/ou une production accrue d'enzymes pour la formation de stéroides par les
adipocytes, entrainant une libération paracrine accrue d'cestrogénes. Ces modifications pourraient entrainer une augmentation de
I'activation du récepteur activé par les proliférateurs de peroxysomes (PPAR), de I'absorption des acides gras libres et du glucose dans les
adipocytes et de I'angiogenese, tout en réduisant la lipolyse, la mitochondriogenése et la fonction mitochondriale. Ensemble, ces
modifications métaboliques pourraient entrainer une adipogenése accrue et donc une augmentation du tissu adipeux.

Un déséquilibre et/ou un dysfonctionnement des hormones stéroides peuvent donc, chez les personnes prédisposées, contribuer a une
répartition perturbée des graisses ainsi qu'a une perception accrue ou réduite de la douleur (Bano et al. 2010 ; Michelini et al. 2020 ; Xu et
Lopez 2018). Un taux de cortisol élevé en permanence d{i a un stress chronique peut également y contribuer, car le cortisol, qui abaisse lui-
méme le seuil de la douleur (Choi et al. 2012), est produit a partir de la progestérone lorsque les besoins augmentent, ce qui réduit encore
davantage son effet antagoniste, anti-stress et analgésique.

L'importance de ces découvertes pour élucider la pathogenése du lipcedéme ne peut étre évaluée a I'heure actuelle. Il n'existe
actuellement aucune étude sur des patientes atteintes de lipcedéme.

Les patientes en surpoids ou obéses atteintes de lipcedéme présentent en moyenne des taux d'insuline plus faibles que les patientes
comparables en termes d'IMC mais ne souffrant pas de lipcedéme (Faerber 2018, Nono Nankam et al. 2022). Cependant, si I'obésité
s'accompagne d'une résistance a l'insuline, cela peut non seulement entrainer une augmentation de la lipogeneése et une diminution de la
lipolyse, mais aussi une augmentation de la faim et de la consommation alimentaire (Ludwig et Friedman 2014) (voir chapitre 10
Alimentation).

La prévalence de I'hypothyroidie est nettement plus élevée chez les patientes atteintes de lipoedéme, avec une proportion de plus de 30
% a plus de 40 % par rapport a la population moyenne (2 %) (Bauer et al. 2019a ; Foldi 2009). Les hormones stéroides influencent
également le fonctionnement des hormones thyroidiennes : I'cestradiol a un effet négatif, la progestérone un effet positif. L'influence de
I'obésité pouvant coexister reste a clarifier.

1.7 Symptdme : douleur

La douleur est décrite comme une expérience sensorielle et émotionnelle désagréable, associée a une lésion tissulaire réelle ou potentielle
ou similaire a celle-ci. L'expérience de la douleur est influencée a des degrés divers par des facteurs biologiques, psychologiques et sociaux.
La douleur et la nociception sont des phénomenes distincts qui ne peuvent étre dérivés uniquement de I'activité des neurones sensoriels.
On suppose que, outre les facteurs mentionnés ci-dessus, les expériences personnelles contribuent également a la
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concept de douleur. Fondamentalement, la douleur a un réle adaptatif, mais elle peut néanmoins avoir des effets négatifs sur le
fonctionnement et le bien-étre social et psychologique d'une personne. Outre le comportement moteur, I'expression verbale est
considérée comme le comportement le plus courant parmi une multitude de possibilités d'exprimer la douleur. (Raja et al. 2020)

Cette définition de la douleur utilisée en 2020 par I'Association internationale pour I'étude de la douleur (IASP) repose sur une définition
multidimensionnelle (Melzack et Casey 1968). Ces dimensions comprennent les dimensions sensorielle-discriminatoire (intensité,
localisation, qualité et durée), affective-motivante (inconfort et réaction d'évasion qui s'ensuit) et cognitive-évaluative (évaluation,
valeurs culturelles, contexte et état cognitif) de la douleur. Ces trois dimensions ne sont pas indépendantes, mais interagissent entre
elles. L'état cognitif d'une personne peut moduler une ou deux de ces dimensions de la perception de la douleur. (Moayedi et Davis
2013)

La douleur est le symptédme clé du lipcedéme. A la palpation, la douleur peut &tre superficielle ou sous-cutanée. De nombreuses
observations cliniques confirment un modele de développement lent de la douleur liée au lipcedéme. L'apparition du symptéme peut ne
pas étre prise au sérieux en raison de son début discret au cours des premiéres années de développement du lipcedéme. Au fur et a
mesure de son évolution dynamique, la fréquence et I'amplitude des douleurs peuvent augmenter. Cela devra étre confirmé a I'avenir par
des études scientifiques. La douleur liée au lipoedéme ne se limite pas a des dermatomes isolés, mais peut apparaitre sur toute la
circonférence des jambes ou des bras. (voir chapitre 2.2 Diagnostic et diagnostics différentiels)

Cependant, les douleurs liées au lipcedéme sont insuffisamment étudiées et caractérisées dans la littérature, les auteurs se contentant
généralement d'hypothéses. Presque aucun des résultats tangibles ne semble pouvoir expliquer les douleurs associées au lipcedéme. Sil'on
examine la douleur dans le lipcedeme a partir de la littérature sur la douleur, une mécanique se dégage

une allodynie dynamique impliquant les fibres AB et probablement aussi les fibres tactiles C (CT). Les fibres CT peuvent en principe étre
stimulées par le drainage lymphatique manuel (DLM), ce qui pourrait expliquer I'effet analgésique du DLM. A l'inverse, cet effet
analgésique via les fibres CT exclurait toutefois une neuropathie des petites fibres (SFN) et donc probablement toute Iésion nerveuse
directe comme cause de la douleur. (Brenner 2017)

Une étude basée sur un questionnaire menée aupres de 592 patientes (taux de réponse : 57 %) ayant subi une liposuccion entre 1997 et
2012 a montré une amélioration postopératoire de la qualité de vie chez 95 % des patientes, et 97 % des patientes ont pu se passer
completement d'une autre thérapie physique complexe de décongestion, méme 15 ans apres I'opération (Cornely et Gensior 2014).

Une étude récente a long terme apreés liposuccion a montré une réduction significative des douleurs spontanées et de la sensibilité a la
pression sur une échelle de Likert a cing niveaux 4, 8 et 12 ans apres la liposuccion (Baumgartner et al. 2020).

Une autre étude rétrospective récente a montré que parmi les patientes d'une clinique allemande spécialisée en lymphologie, quatre
cinquiémes des patientes diagnostiquées avec un lipcedéme présentaient déja un stress psychologique élevé avant I'apparition des
symptomes associés au lipcedéme (Erbacher et Bertsch 2020). Ces troubles psychiques comprenaient des diagnostics tels que la
dépression, les troubles alimentaires ou le syndrome de stress post-traumatique, et/ou des troubles psychiques graves, tels que le
syndrome d'épuisement professionnel ou le stress chronique. Il convient toutefois de noter qu'il s'agissait
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il s'agissait principalement de patientes présentant une obésité concomitante et que I'enquéte a souvent été menée longtemps apres
I'apparition des premiers symptémes du lipcedéme.

Une étude récente menée auprés de 20 patientes non obéses atteintes de lipcedéme et de 20 femmes témoins sélectionnées en fonction
de leur rapport taille-hanches (WHtR) a l'aide du protocole QST cliniguement reconnu de la Deutsche Forschungsgemeinschaft
Neuropathischer Schmerz (DFNS e.V., association allemande pour la recherche sur la douleur neuropathique) montre une image différente
(Dinnendahl et al. 2023). Les patientes atteintes de lipcedéme ne présentaient aucune anomalie psychométrique apparente. Les douleurs
liées au lipcedéme se manifestaient davantage sous forme d'aversions somatiques que neuropathiques ou psychosomatiques. Toutes les
mesures QST étaient normales, a deux exceptions pres : le seuil de douleur a la pression (PPT) était fortement réduit et le seuil de
détection des vibrations (VDT) était fortement augmenté de maniere sélective sur la cuisse affectée. En revanche, les profils sensoriels sur
le dos de la main étaient normaux. Les auteurs proposent d'évaluer le seuil de détection des vibrations et le seuil de douleur a la pression
sur le dos de la main et sur la cuisse latérale comme score PVTH combiné, qui présente un potentiel prometteur pour le diagnostic du
lipcedeme (spécificité : 96,5 %).

Un probléme majeur de la plupart des études réside dans les instruments de mesure utilisés, qui rendent tres difficile la comparaison en
raison de parametres et d'échelles différents. En outre, la plupart des questionnaires utilisés n'ont pas été validés. Une étude réalisée en
2019, qui a utilisé la version longue du questionnaire validé sur la douleur (DSF) de la Deutsche Schmerzgesellschaft e. V. (Gensior et
Cornely 2019), constitue ici une exception. La douleur était

principalement comme oppressante et lancinante ; dans I'ensemble, le symptome principal « douleur » est tres varié. Les auteurs ont
toutefois constaté que de nombreuses questions ne pouvaient étre posées que de maniére limitée aux patientes atteintes de lipcedeme, de
sorte que certaines d'entre elles n'ont pas rempli le questionnaire dans son intégralité. Certaines questions, telles que la corrélation entre
les stades du lipcedéme et les changements de qualité de vie énumérés, n'ont pas pu étre répondues par le logiciel d'évaluation utilisé.

En résumé, le symptome de la douleur est multiforme, difficile a cerner et influencé par de nombreux facteurs. En fin de compte, la
pathogenése de la douleur n'est pas encore élucidée.

Recommandation 1.2.

Degré de recommandation| Accord

En raison de résultats divergents, de nombreux aspects et parameétres du lipcedeme T Fort
doivent étre étudiés de maniere plus approfondie afin d'améliorer les données consensus
scientifiques disponibles. (94,1 %)
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2 Définition, clinique, diagnostic et diagnostic différentiel
Tobias Hirsch, Tobias Bertsch

2.1 Définition du tableau clinique
Recommandation 2.1

Degré de recommandation| Accord

Les symptomes suivants doivent étre considérés comme des symptomes du TT Consensus
lipcedeme : douleur a la pression et au toucher, douleur spontanée et fort (100
sensation de lourdeur. %)

Recommandation 2.2

Degré de recommandation| Accord

Une augmentation disproportionnée du tissu adipeux au niveau des Consensus
extrémités sans symptomes correspondants ne doit pas étre diagnostiquée comme un TT zort (100
lipcedeme. %)

La condition préalable au diagnostic d'un lipcedéme est la présence d'une augmentation disproportionnée du tissu adipeux au niveau des
jambes, et plus rarement des bras, par rapport au tronc, accompagnée de symptomes au niveau de cette graisse disproportionnée. Les
symptémes sont des sensations douloureuses, telles que des douleurs a la pression, des douleurs spontanées, une sensation de lourdeur.

Pour désigner I'augmentation du volume des jambes sans symptomes, on continue d'utiliser le terme « lipohypertrophie » couramment
employé dans la littérature (Herpertz 1995 ; Reich-Schupke et al. 2013), sans que ce terme vise a établir une distinction histologique précise
entre hypertrophie et hyperplasie.

2.2 Clinique et évolution de la maladie

2.2.1 Morphologie

La disproportion dans le lipoedéme apparait toujours de maniére symétrique au niveau des jambes et/ou des bras (Cornely 2003 ;
Herpertz 2004). Le lipcedéme se développe exclusivement au niveau des extrémités. Le tronc, la téte et le cou ne sont pas touchés. ||
n'existe aucune preuve scientifique de I'apparition d'un lipcedéme dans d'autres régions du corps, avant ou aprés une liposuccion.

L'augmentation de la graisse peut se répartir de maniére homogéne sur le haut et/ou le bas des jambes (phénoméne dit « jambes en
colonne ») ou sur le haut et/ou le bas des bras, ou encore n'affecter que le haut ou le bas des jambes. Les pieds et les mains ne sont pas
touchés. On observe généralement un écart de calibre par rapport a la zone saine adjacente (appelé « formation de manchons » ou «
collerette »). Cette affection se caractérise par une augmentation symétrique et douloureuse du tissu adipeux sous-cutané au-dessus et/ou
en dessous des genoux, dans la

région du triceps du bras et sur les avant-bras. On parle alors de « fanon ». L'aspect morphologique ne permet pas de tirer des conclusions
sur les symptomes subjectifs.

Les manifestations morphologiques typiques sont répertoriées dans le tableau 1. En raison des divergences entre les différentes sources, il
n'est pas possible de recommander I'utilisation d'un systéme de typage numérique pour la localisation.
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Localisation selon Herpertz d'apres selon d'apres
(1995) Schrader Beltran et (Kruppa et al.
(2019) Herbst (2017) 2020)
Jambe Lipoedéme au niveau des Type |
fesses / hanches Typel Type |
Lipoedema jusqu'aux genoux Type cuisse Type ll
Type 2 Type ll
Lipoedéme jusqu'a la jambe Type jambe
Lipoedéme jusqu'aux chevilles  Type « cheville Type lll
Type 3 Type lll
Lipoedéme uniquement au Type V
niveau du mollet
Bras Lipoedéme au niveau des
épaules
Lipoedéme jusqu'au bras Type bras Type IV
Type 4 Type IV
Lipoedéme jusqu'a I'avant-bras  Type avant-bras
« Central » Lipoedéme au niveau des bras  Type bras et cuisses
et des jambes
Lipoedéme au niveau des bras Type V
et jambes,
principalement les
jambes
Recommandation 2.3
Degré de recommandation| Accord
La caractéristique morphologique doit étre descriptive et ne doit pas étre comprise TT Consensus
comme une classification selon le degré de gravité. fort (100
%)
Recommandation 2.4
Degré de recommandation| Accord
La classification morphologique utilisée jusqu'a présent dans la littérature ne doit pas Consensus
étre utilisée comme mesure de la gravité de la maladie. Il n'existe a ce jour aucune fort (100
classification des symptomes. TT %)
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Il n'existe a ce jour aucune classification des stades de la maladie.

Recommandation 2.5

Degré de recommandation| Accord

Le critére fréquemment utilisé dans le passé, a savoir la Consensus
« nodulaire » du tissu adipeux ne doit pas étre utilisé pour établir le diagnostic en TT z/o)rt (100
(]

raison de son manque de validité.

2.2.2 symptomes

Les symptomes physiques sont signalés dans le tissu adipeux sous-cutané des membres concernés : douleur au toucher, a la pression,
sensation de tension et de lourdeur, douleur spontanée. L'intensité des symptomes est pergue de maniére trés différente par les femmes
concernées.

La perception subjective d'un gonflement des membres affectés au cours de la journée joue un réle particulier dans la description des
symptdmes. Dans une étude comparative menée auprés de patientes symptomatiques atteintes de lipcedéme et de femmes en bonne
santé, le gonflement pergu au cours de la journée n'a pas pu étre objectivé, de sorte que les auteurs ont conclu que la sensation
d'augmentation du volume devait étre interprétée comme une composante de I'expérience de la douleur (Erbacher et al. 2022).

En cas d'augmentation disproportionnée particulierement prononcée du tissu adipeux sous-cutané au niveau des extrémités, des
complications telles que des modifications statiques telles qu'un mauvais alignement des articulations du genou (genu valgus) et des
affections cutanées (macération intertrigineuse, irritations cutanées dues au frottement de la peau contre la peau) peuvent survenir.

Outre les symptdmes purement somatiques avec une répartition disproportionnée du tissu adipeux et les troubles mentionnés ci-dessus, les
coincidences suivantes doivent étre particulierement prises en compte dans le cas du lipcedéme : prise de poids et obésité, stress
psychologique, manque d'acceptation de soi ou

Acceptation de son propre corps.

Une tendance aux hématomes est souvent rapportée (Forner-Cordero et al. 2021), mais elle ne peut étre utilisée comme critére
diagnostique déterminant en raison des études disponibles (Herpertz 1995 ; Sucker et al. 2021 ; Szolnoky et al. 2017 ; Szolnoky et al.
2008).

La tendance aux hématomes fréquemment rapportée par les patientes atteintes de lipoedéme n'a pas pu étre objectivée dans une étude
clinique comparative menée par Erbacher et al. (Erbacher et al. 2023).

Les facteurs psychologiques peuvent déclencher ou intensifier la douleur (voir également le chapitre 8 Thérapie psychosociale).

2.1.1 Prise de poids et obésité

Outre les troubles des tissus mous et la répartition disproportionnée de la graisse, un grand nombre de femmes touchées souffrent
d'obésité, selon I'IMC. Seule une minorité a un poids normal (Angst et al. 2021 ; Bosman 2011 ; Child et al. 2010 ; Dudek et al. 2018 ;
Erbacher et Bertsch 2020 ; Fink et al. 2021). Le surpoids (IMC > 25 &amp; &It; 30 kg/m(? et I'obésité (IMC > 30 kg/m(? 'sont les maladies
les plus fréquentes associées au lipcedeme. L'obésité peut aggraver le lipcedéme.
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Il n'existe pas de preuves scientifiques suffisantes pour affirmer que le lipcedeme est associé a un risque accru de développer une

obésité.

L'indice de masse corporelle (IMC) utilisé pour caractériser le surpoids n'est pas pertinent chez les patientes atteintes de lipoedéme, car

il conduit a des valeurs faussement élevées dans le domaine du surpoids ou de |'obésité |égere en raison de I'augmentation du tissu
adipeux au niveau des extrémités. La combinaison avec le rapport entre le tour de taille et la taille (rapport taille-hauteur (WHtR)

(Brenner et al. 2023) permet d'obtenir une indication plus précise de la répartition disproportionnée de la graisse.

Recommandation 2.6

Degré de recommandation| Accord
Pour la documentation initiale et le suivi, il convient de mesurer au minimum les TT Consensus
parametres biométriques suivants : poids, taille, tour de taille et tour de hanches. (94,1 %)
Tableau 2 : valeurs biométriques recommandées
Valeur mesurée Explication complémentaire (selon I'OMS, 2022) Unité Anglais
Poids corporel A une décimale pres [kg] (body) weight
Taille Se tenir droit et les pieds écartés de la largeur des hanches [em] height
écartés
Tour de taille Le tour de taille est mesuré a mi-hauteur entre la derniére céte et la [cm] waist circumference
créte iliaque (a
la hauteur de I'apophyse épineuse L3)
Tour de hanches Mesurée a I'endroit le plus large des fesses [em] hip circumference

Recommandation 2.7

mesurée avec le metre ruban paralléle au sol.

Degré de recommandation| Accord
D'autres mesures au niveau des extrémités et des indices doivent étre effectuées pour T Consensus
planifier le traitement et suivre son évolution, en fonction des fort (100
des membres concernés. %)
Tableau 3 : Apergu des autres valeurs mesurées

Valeur mesurée Explication complémentaire Unité

(CEN/TC 205 2009)
Circonférence proximale 5 cm sous le centre de I'entrejambe, le patient se tenant debout [em]
de la cuisse du patient ; dans la mesure du bas, désignée par cG
Circonférence au Circonférence au milieu de la cuisse, entre le centre de I'entrejambe et le centre de la [em]
milieu de la cuisse rotule ; dans la mesure du bas,

:cF
Circonférence proximale Circonférence au point le plus étroit, juste en dessous du [em]
du mollet

tibial (tuberositas tibiae) ; désignée par cD dans la mesure du bas.
Circonférence maximale Gambette a sa circonférence maximale ; désignée par cClors de la mesure du moignon. [em]

Mollet
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Circonférence Circonférence a I'extrémité proximale du tendon d'Achille (environ 5 cm en direction distale  [cm]
Base du mollet du milieu du mollet) ; dans la mesure du bas:désignée par cB*.

Circonférence Circonférence de la cheville, au niveau de son périmétre minimal, désignée par cB dans la [em]
mollet mesure du bas, est appelée cB.

Recommandation 2.8

Degré de recommandation| Accord
Utilisation du quotient de lipohypertrophie selon Herpertz PN Fort
peut étre utilisé pour décrire la disproportion. consensus
(100 %)
Tableau 4 : valeurs mesurées calculées
Valeur Calcul Remarques
Indice de masse corporelle Kérpergewicht [kg ] Attention : taille
BMI= R i
. . o en metres !
Korpergrofe [m ]
Rapport taille-hanches Taillenumfang [cm]
WHIR=
KoérpergroBe [cm]
. Taillenumfang [cm]
R lle-hanch
apport taille-hanches WHR=
Hiftumfang[cm]
Quotient de lipohypertrophie Umfangproximaler Oberschenkel [cm] Calculer séparément
LipQ= - - pour les deux parties
Korpergroie [cm]
Tableau 5 : Classification des valeurs mesurées calculées (Schneider et al. 2010 ; Stemper 2013 ; Organisation mondiale de la santé 2000)
Normal Surpoids Obésité
Degré | Degré Il Degré Il
IMC [kg/m?] 18,5-25 25-30 30-35 35-40 >40
WHtR 15-39 ans 0,40-0,50 0,51-0,56 0,57 - > 0,68
0,68
40-49 ans +0,01 / année de vie
a partir de 50 ans 0,50-0,60 0,61 -0,66 0,67 — >0,78
0,78
WHR Femmes <08 0,8-0,84 >0,84
Hommes <09 0,9-0,99 > 0,99

Recommandation 2,9

Taux de recommandation | Accord

Lors de la premiére consultation, il convient de recenser les facteurs psychiques T Consensus
susceptibles de jouer un role dans |'expérience du tableau clinique. (94,1 %)

2.1.2  Stress psychique

Les données indiquent que la santé psychique des patientes atteintes de lipcedéme est plus affectée que leur santé physique (Frambach et al.
2015). La grande majorité des
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Les publications précédentes partaient du principe que le diagnostic de lipcedéme était a I'origine de ces troubles psychiques (Dudek 2017
; Dudek et al. 2016 ; Fetzer et Fetzer 2016). En revanche, Erbacher a constaté, dans une population de 150 patientes, que la grande
majorité de ces femmes souffraient déja d'un trouble psychique avant |'apparition des symptomes typiques du lipcedéme (Erbacher et
Bertsch 2020). Les troubles psychiques et les problemes d'acceptation de soi jouent un rdle essentiel dans la dynamique de la maladie du
lipcedeme (voir chapitre 8).

2.1.3  Evolution de la maladie

Recommandation 2.10

Degré de recommandation| Accord

Le lipcedeme ne doit pas étre considéré comme une maladie progressante par principe, TT Consensus
car sa progression dépend de différents (94,4 %)
facteurs.

Recommandation 2.11

Degré de recommandation| Accord

Les causes d'une progression du lipcedéme doivent étre examinées au cas par cas, en T Consensus
fonction de chaque patiente. fort (100
%)

Contrairement a ce que I'on pensait auparavant, le lipcedéme n'est pas systématiquement progressif. |l n'existe aucune preuve
scientifique de sa progression. Les premiers auteurs a avoir utilisé le terme « progression » dans ce contexte sont Wold, Allen et Hines,
qui ont décrit le lipcedéme pour la premiére fois dans leur publication de 1951. Cependant, les premiers auteurs avaient déja établi un
lien clair entre la progression et I'augmentation du poids corporel (Wold et al. 1951).

Une étude espagnole récente sur cette question confirme cette corrélation avec une prise de poids ; chez deux tiers des patientes, la
maladie était stable, chez le tiers restant, la progression était corrélée a une prise de poids (Forner-Cordero et al. 2021). Ce n'est qu'avec
une prise de poids progressive que le volume des jambes augmente (également). Frambach et al. (2016) décrivent également cette
corrélation.

Indépendamment de cela, il convient de noter que les symptomes douloureux ne sont pas corrélés a la gravité de la disproportion ou a
I'augmentation du tissu adipeux sous-cutané.

Il en résulte que, lorsque le poids reste stable, le lipcedéme n'est pas nécessairement progressif, mais peut rester stable pendant de
nombreuses années, voire de maniére permanente. Toutefois, il existe des facteurs déclenchants individuels qui peuvent entrainer une
progression du lipoedeme, outre la prise de poids, par exemple des influences hormonales (ménopause). Cela concerne aussi bien
I'importance de I'augmentation du tissu adipeux et de la disproportion que les symptémes douloureux et les facteurs psychologiques associés.
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2.2 Diagnostic et diagnostics différentiels

2.2.1 Distinction entre lipoedéme et lymphcedéme

Tableau 6 : Diagnostic différentiel des maladies du tissu adipeux

Lipoedeme Lipohypertrophie Obésité Lymphoedeme
Augmentation de la masse +++ +++ +++ (+)
graisseuse
Disproportion entre les +++ ++ (+) +
membres et le tronc
Edeme [} [] (+) +++
douleur a la pression 4+ @ @ @
Symétrie + + + ")

Recommandation 2.12

Degré de recommandation| Accord

Le diagnostic de lipoedeme doit étre posé cliniquement. TT SOHSEHSUS
ort

(100 %)

En effet, il n'existe actuellement aucun appareil ni test de laboratoire permettant de confirmer le diagnostic de lipcedeme.

2.2.2  Importance des méthodes diagnostiques et des diagnostics différentiels
Recommandation 2.13

Degré de recommandation| Accord

Des méthodes d'examen instrumentales peuvent étre utilisées a des fins de diagnostic Consensus
différentiel. & fort
(100 %)

La distinction diagnostique différentielle entre le lipcedéme et des maladies telles que I'insuffisance veineuse chronique, I'obésité et le
lymphoedéme, mais aussi la lipohypertrophie des extrémités sans valeur pathologique, est parfois difficile a établir uniquement a partir
d'un examen physique et des antécédents médicaux.

Il existe peu de données avec un faible niveau de preuve concernant les techniques d'imagerie et les méthodes de mesure en laboratoire.
Diverses études sur le diagnostic par ultrasons, I'angiographie par résonance magnétique, la scintigraphie et la lymphographie a
I'indocyanine verte ont été publiées ces derniéres années.

2.2.3  Diagnostic par ultrasons

Recommandation 2.14

Degré de recommandation| Accord

Pour exclure un cedéme, par exemple d'origine phlébologique > Fort
, le diagnostic par ultrasons peut étre utilisé. COUSENSES
(100 %)
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Recommandation 2.15

Degré de recommandation| Accord

Les conclusions sur I'étiologie d'un cedéme sous-cutané ne doivent pas TT Fort
étre tirées de I'échographie B de I'cedeme. CONSENSLS
(100 %)

Dans le cadre du diagnostic du lipcedeme, I'échographie duplex n'a d'importance que pour l'identification des diagnostics différentiels
vasculaires et des comorbidités telles que la varicose, le syndrome post-thrombotique ou les syndromes de compression.

Alors que la sonographie duplex fournit des informations tres précises sur la fonction vasculaire, la sonographie en mode B permet de
distinguer les structures tissulaires solides des structures liquides. Les vaisseaux sanguins, les kystes remplis de liquide et les
épanchements sont identifiés par I'absence d'échos internes. De cette maniere, les cedémes peuvent étre représentés sous forme de
fissures tissulaires tridimensionnelles sans écho (Marshall et Schwahn-Schreiber 2008). Il n'est pas possible d'attribuer une étiologie aux
cedémes sur la base des résultats échographiques (Becker et al. 2015).

Naouri et al. (2010) ont comparé I'échogénicité et I'épaisseur du cutis et du subcutis chez des patients atteints de lipcedéme et de
lymphoedéme ainsi que chez un groupe témoin sain. Alors que la distinction échographique d'un lymphoedéme était possible en raison d'une
échogénicité réduite de la cutis associée a une épaisseur accrue, il n'a pas été possible de distinguer avec certitude un lipcedeme du tissu du
groupe témoin sain.

Al'instar des résultats de Naouri et al. (2010), Hirsch et al. (2018) sont arrivés a la conclusion qu'il n'était pas possible de distinguer les
résultats échographiques cutanés et sous-cutanés d'un lipcedéme des résultats normaux ou des résultats d'une lipohypertrophie ou d'une
obésité. Les deux groupes d'auteurs ont souligné qu'il n'était pas possible d'identifier une composante cedémateuse dans le groupe de
sujets atteints de lipcedéme a I'aide d'une échographie haute résolution (Hirsch et al. 2018).

Ces résultats ont également été confirmés par lker et al. (2019). En utilisant un logiciel d'analyse supplémentaire, le groupe de travail a
également trouvé des indications selon lesquelles le tissu sous-cutané du groupe atteint de lipcedéme était non seulement plus épais que
celui du groupe témoin, mais aussi significativement moins échogéne que celui du groupe atteint de lymphoedéme et du groupe témoin
sain. L'étude a été limitée par le petit nombre de cas et I'absence d'un groupe témoin obése ou d'un groupe témoin présentant une
lipohypertrophie asymptomatique (lker et al. 2019).

Kasseroller et Brenner (2019) ont constaté une compressibilité réduite lors de la mesure échographique de I'épaisseur du tissu sous-cutané
chez une petite cohorte (n = 69) de patientes atteintes de lipcedéme par rapport a des personnes en bonne santé. Les groupes témoins
étaient composés de femmes non atteintes de lipcedeme (n= 12) et d'hommes (n = 7) (Kasseroller et Brenner 2019).

Dans I'ensemble, il convient de noter qu'il n'existe actuellement aucun critere échographique défini pour I'échogénicité du tissu sous-
cutané en cas de lipoedéme, ni aucune valeur seuil fiable pour la compressibilité. Les critéres échographiques indiquant la présence d'un
cedéme ne sont pas remplis en cas de lipcedéme.
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2.2.4 Diagnostic par imagerie en coupe (tomodensitométrie / imagerie par résonance magnétique)

La tomodensitométrie ne permet pas de détecter spécifiquement un lipcedéme (Monnin-Delhom et al. 2002).

La tomographie par résonance magnétique et la lymphangiographie par résonance magnétique visent a détecter et a quantifier les
composants liquides du tissu ou de I'interstitium. Diverses études ont été publiées sur la morphologie du lipcedeme et du «
lipolymphoedéme ». Outre une augmentation du tissu adipeux sous-cutané de texture homogéne, I'examen IRM de Cellina et al. (2020) n'a
pas non plus mis en évidence d'cedéme chez les patientes atteintes de lipcedéme pur. Ils ont constaté une dilatation des vaisseaux
lymphatiques périphériques chez les patientes atteintes de lipcedéme et d'un lymphoedéme associé (Cellina et al. 2020). Une limitation de
I'étude réside dans le fait que toutes les participantes étaient en surpoids (IMC > 31 kg/m?) et qu'aucun diagnostic phlébologique n'a été
réalisé chez les personnes incluses, de sorte que les résultats

ne permettent pas de déterminer si les participantes présentant un « lipolymphoedéme » ne souffraient pas plutét d'cedemes associés a
I'obésité (lymphoedemes, phlébcedémes).

Lohrmann et al. (2009) ont réalisé une lymphangiographie par IRM chez des patients atteints de lipcedeme et de

« lipolymphcedéme » (n=13). Dans le groupe des sujets atteints de

« lipolymphoedéme » une dilatation des vaisseaux lymphatiques supérieure a 3 mm, alors que celle-ci n'était mesurable qu'a 2 mm chez
les patients atteints uniquement de lipoedeme. Ils ont interprété ces modifications de calibre comme des signes d'une décompensation
lymphostatique débutante dans le lipcedéme. L'entité du « lipolymphcedéeme » n'est pas non plus définie plus précisément dans I'étude,
de sorte qu'il n'est pas clair s'il s'agit d'un lipcedéme associé a un lymphoedéme ou d'un lymphoedéme lié a I'obésité (Lohrmann et al.
2009).

Crescenzi et al. (2020 ; 2018) ont montré dans des études comparatives menées sur des patientes atteintes de lipcedéme (n

=10) aux stades | et Il avec un groupe témoin (apparié selon I''MC et le tour de jambe) et des participantes obéses ont montré que les
femmes atteintes de lipcedéme présentaient une teneur élevée en sodium ainsi qu'un rapport graisse/eau accru dans la peau et le tissu
adipeux sous-cutané. Outre le faible nombre de cas, le potentiel diagnostique de cette étude est limité par d'autres contraintes liées a sa
conception. En raison de I'espace disponible dans I'IRM, les participantes présentant une composante particulierement prononcée de
lipcedeme ou, dans le groupe témoin, une obésité sévere n'ont pas pu étre incluses. Les personnes examinées avaient également subi
divers traitements préalables, allant de la décongestion physique complexe a la liposuccion en passant par la réduction gastrique
(Crescenzi et al. 2020 ; Crescenzi et al. 2018).

2.2.5 Scintigraphie lymphatique fonctionnelle indirecte :

Une étude a conclu, a l'aide d'une lymphoscintigraphie, que contrairement au lymphcedéme, le lipoedéme peut initialement s'accompagner
d'une augmentation du transport lymphatique, qui diminue de maniére disproportionnée avec |'age par rapport aux personnes en bonne
santé (Brauer 2000 ; Brauer et Brauer 2005). Ces travaux ne sont pas ajustés en fonction de I'lMC.

Il n'existe pas d'études systématiques sur le diagnostic différentiel du lipcedéme a I'aide de la scintigraphie lymphatique. Forner-Cordero et
al. (2018) ont examiné des patientes atteintes de lipoedéme a I'aide de la scintigraphie lymphatique et ont constaté que méme en cas de
lipcedeme, des modifications du
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radionucléides. Aucune corrélation n'a été établie entre ces résultats et les symptomes ou la gravité du lipcedéme. L'étude présente
toutefois certaines limites. D'une part, la distinction entre les participantes atteintes de lipcedéme et celles atteintes de lymphoedéme
n'était pas trés claire. De plus, les femmes examinées étaient agées de 80 ans maximum. Forner-Cordero et al. ont confirmé que la fonction
lymphatique diminue avec I'dge, méme chez les personnes en bonne santé (Forner-Cordero et al. 2018). La perte de glycocalyx liée a I'age
et la production accrue de cytokines pro-inflammatoires, qui augmentent la perméabilité des vaisseaux lymphatiques, jouent ici un role
déterminant (Shang et al. 2019).

2.2.6  Lymphographie a I'indocyanine verte (ICG-L) et imagerie lymphatique par fluorescence proche infrarouge

(NIRF-LI) dans le diagnostic du lipcedeme
Il existe peu de données sur les méthodes diagnostiques récentes telles que I'lCG-L et la NIRF-LI, qui ont été testées sur de petites
cohortes de patientes atteintes de lipcedéme. A I'heure actuelle, ces méthodes ne permettent pas de confirmer le diagnostic de
lipcedéme. Cependant, les résultats des études disponibles suggérent qu'il n'y a pas de perturbation de I'écoulement lymphatique dans le
lipcedéme (Buso et al. 2022 ; Rasmussen et al. 2022).

L'absence d'insuffisance lymphatique chez les patientes atteintes de lipcedéme est également confirmée dans un travail récent du groupe
ALERT de l'université Macquarie de Sydney. Sur 40 patientes examinées a I'aide de I'ICG et diagnostiquées avec un lipcedéme, seules 2
présentaient une insuffisance lymphatique (reflux cutané). L'une de ces deux patientes souffrait déja d'un lymphoedéme primaire, tandis
que la seconde présentait une obésité de degré 2, ce qui a conduit les auteurs a supposer une composante cedémateuse associée a
I'obésité (Mackie et al. 2023).

Dans leur travail, les collégues australiens abordent également la dilatation des vaisseaux lymphatiques chez les patientes atteintes de
lipcedeme, parfois décrite dans les résultats ICG. La résolution spatiale de la lymphographie ICG sous la peau diminue rapidement, ce qui
entraine une distorsion de la géométrie des vaisseaux lymphatiques. Bien que les vaisseaux lymphatiques puissent sembler dilatés
lorsqu'ils sont situés profondément dans le tissu adipeux sus-jacent, cela ne doit pas étre considéré comme une dilatation anormale des
vaisseaux lymphatiques, mais comme une propriété optique de diffusion bien connue de la lymphographie ICG (Mackie et al. 2023 ; Weiler
etal. 2012).

2.2.7 Méthodes de chimie de laboratoire

Recommandation 2.16

Taux de recommandation | accord

Les parametres de laboratoire peuvent étre utilisés pour exclure des > Fort
diagnostics différentiels, mais ne permettent pas de prouver le lipcedéme. (C;’:T;S)US
4 /0,

Il n'existe actuellement aucune méthode de laboratoire permettant d'identifier un lipcedeme ou d'établir un diagnostic différentiel. Dans
le cadre du diagnostic de I'cedéme, les valeurs de laboratoire internes de routine peuvent, dans certains cas, aider au diagnostic
différentiel afin d'exclure une hypothyroidie, un syndrome néphrotique ou une insuffisance cardiaque décompensée comme maladie
sous-jacente ou concomitante. Les parametres disponibles sont notamment les suivants : TSH, FT3, FT4 pour exclure une hypothyroidie ;
créatinine, DFG dans le sérum ainsi que
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protéines totales dans I'urine collectée pour détecter un dysfonctionnement rénal ou un syndrome néphrotique, ainsi que NT-proBP pour
exclure une insuffisance cardiaque décompensée.

2.2.8 Méthodes diagnostiques alternatives

Outre les techniques d'imagerie classiques, divers appareils sont utilisés depuis plusieurs années en lymphologie et dans le diagnostic de
I'cedeme. Leur principe repose sur la quantification de I'équilibre hydrique des tissus par la détermination de la conductivité électrique
(mesure dite de bio-impédance). Toutes les données disponibles ne sont pas issues d'études fondées sur des preuves. Une étude pilote
menée par Birkballe et al. (2014) avec un appareil portable permettant de déterminer la constante diélectrique des tissus (TDC, tissue
dielectric constant) a certes démontré que cette méthode permettait de conclure a la présence d'un lymphcedéme non traité, mais
qu'elle ne fournissait aucun critére diagnostique permettant de différencier un lymphoedéme décongestionné d'un lipcedeme ou des
tissus de sujets sains. Il n'existe pas de données évaluées sur I'efficacité des méthodes diagnostiques alternatives telles que la bio-
impédance et la détermination de la constante diélectrique des tissus (TDC). Les données publiées suggérent qu'il n'est pas possible de
diagnostiquer un lipcedéme.
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3 Epidémiologie
Anya Miller

Il n'existe aucune étude épidémiologique répondant aux critéres diagnostiques actuels. Les données disponibles a ce jour proviennent des
publications suivantes. Presque toutes les publications citent des études ou des travaux datant de plus de 10 ans.

L'estimation de 11 % tirée du manuel de Foldi publié en 2003 est souvent citée. Ce chiffre a ensuite été rétracté dans une lettre adressée au
Suddeutsche Zeitung pour un article et n'apparait plus dans les éditions publiées depuis 2012. (Berndt et al. 2019 ; F6ldi et al. 2003)

Le rapport clinique de Child et al. (2010) est également souvent cité. Le lipcedéme est défini comme une disproportion avec plus de
graisse sous la taille, une sensibilité a la pression et une tendance aux hématomes.

Des patientes de la clinique lymphologique de I'hOpital St. George's de Londres ont été examinées entre 1994 et 2009. Le diagnostic a été
posé par deux spécialistes et, en cas de résultat positif, d'autres membres de la famille ont été examinés. Les patientes souffrant d'obésité,
de lymphoedéme primaire ou secondaire ont été exclues. 330 membres de la famille de 67 patientes ont été identifiés. Sur la base de ces
données, une prévalence de 1:72 000 a été estimée. Ces chiffres se référent exclusivement a la clientéle sélectionnée de cette clinique.

Une troisieme étude souvent citée, réalisée par Herpertz, indique que 15 % des 933 patientes admises en mai 1995 et mars 1996 dans
une clinique de rééducation lymphologique présentaient un lipcedéme. Il établit une distinction claire entre I'augmentation indolore du
tissu adipeux et la lipohypertrophie symétrique avec tissu bombé et douloureux, qu'il qualifie alors de lipcedeme (Herpertz 1997).

Dans une étude sur la sonomorphologie publiée en 2008, Marshall et Schwahn-Schreiber décrivent 8 a 17 % de toutes les patientes d'un
cabinet spécialisé en angiologie et phlébologie comme étant atteintes de cette affection, en incluant les formes légéres (Marshall et
Schwahn-Schreiber 2008a). Pour cette publication, 14 femmes et un homme ont été examinés. A la différence de I'obésité, les personnes
obéses présentent des douleurs spontanées et a la palpation. Néanmoins, la lipohyperplasie indolore est classée comme un stade
précoce du lipcedéme. Deux patientes se trouvaient a ce stade précoce. Les résultats de I'nomme ont été décrits comme similaires a ceux
du lipcedeme.

Un article sur le diagnostic différentiel entre lymphoedéeme, phléboedeme et lipoedéeme a également été publié en 2008. Les criteres
diagnostiques sont cités d'apres Wienert et al. (2005) comme un syndrome clinique caractérisé par un cedéme orthostatique des jambes et
une augmentation du tissu adipeux sous-cutané, associé a un trouble de la répartition des graisses, en particulier au niveau des cuisses et
des jambes (Marshall et Schwahn-Schreiber 2008b). Les auteurs proposent la définition suivante : trouble disproportionné de la répartition
d'un tissu adipeux sous-cutané présentant des modifications somatomorphologiques et un nombre accru de cellules adipeuses
(lipohyperplasie). D'apres les données de la littérature antérieure, ils estiment la prévalence dans la population générale a 8 %. Sur 100
patients, les résultats ont été évalués selon les criteres diagnostiques non invasifs du lymphoedéme et du lipcedeme, également en
distinction du phléboedéme. D'autres calculs épidémiologiques ne sont pas présentés. Selon les auteurs eux-mémes, ces chiffres sont des
estimations issues d'une population de patients sélectionnés dans un seul centre.

Dans une autre étude réalisée en 2011, ces deux auteurs ont également repris la définition alors en vigueur dans la directive de la DGP
(Wienert et al. 2005), a savoir une augmentation symétrique du tissu adipeux sous-cutané,
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une tendance aux cedémes orthostatiques, une tendance aux hématomes et une sensibilité au toucher (Marshall et Schwahn-Schreiber
2011). lls recommandent de distinguer un stade précoce avec lipoedéme indolore et un stade avancé avec lipcedéme douloureux. 39 % des
62 femmes examinées présentaient ainsi un lipcedéme. Cela inclut toutefois également les patientes atteintes uniquement de lipomatose
régionale. Les stades avancés sont définis en fonction de I'augmentation du tissu adipeux et sont estimés a 9,7 %.

Fife et al. (2010) décrivent le lipcedéme comme une répartition pathologique des graisses résistante aux régimes, principalement sous la
taille. Au stade précoce, seule la région rétromalléolaire peut étre touchée. D'autres symptomes sont une tendance aux hématomes et
des douleurs (dysesthésie douloureuse). Dans la clinique des auteurs, sur 792 patients atteints de lymphoedeme des membres inférieurs,
22,7 % présentaient également une augmentation localisée de la graisse au niveau des jambes. Chez ces patients, ils ont diagnostiqué un
lipcedéme supplémentaire.

Aucune autre information propre a I'épidémiologie n'est fournie.

Des études épidémiologiques monocentriques basées sur les critéres diagnostiques suivants : répartition disproportionnée de la graisse,
douleurs, tendance aux hématomes et cedémes s'aggravant au cours de la journée, ont été réalisées par Rapprich (Rapprich et al. 2015).
Des études menées aupres de 815 patientes d'un cabinet de médecine générale qui se sont présentées entre juillet 2011 et juillet 2012
pour diverses maladies ont révélé un diagnostic de lipcedéme chez 5 % d'entre elles. Sur 126 patientes qui se sont présentées pour des
douleurs dans les jambes, 32,5 % ont regu un diagnostic de lipcedéme.

% ont regu un diagnostic de lipcedéme.

Forner-Cordero et al. (2012) ont rapporté que, d'aprés une analyse rétrospective, 18,8 % des patientes entre 2005 et 2012
souffraient de lipcedéme. Il s'agit Ia aussi d'une étude monocentrique réalisée dans une clinique.

Dans une autre étude prospective non interventionnelle, les données de patientes qui se sont présentées dans un hopital en Espagne
entre 2012 et 2019 avec une question relative au lipcedéme ont été collectées (Forner-Cordero et al. 2021). Ce travail portait
principalement sur les manifestations cliniques du lipcedéme. Aucune donnée épidémiologique n'a été recueillie dans cette étude
monocentrique.
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4  Thérapie par compression en cas de lipcedéme

Eberhard Rabe

Recommandation 4.1

Degré de recommandation| Accord
En cas de diagnostic de lipcedéme, la thérapie par compression doit étre utilisée pour TT Consensus
réduire la douleur au niveau des extrémités touchées. fort (100
%)
Recommandation 4.2

Degré de Consensus

recommandation
La thérapie par compression en cas de lipcedéme peut étre initiée a I'aide de bas de Consensus
contention médicaux (BCM), % fort (100
bandages compressifs (BC) et des systémes de compression adaptés a des fins %)
médicales (MAK).
Dans le cadre d'un traitement a long terme, les MKS doivent étre privilégiés dans les cas T
courants.

La thérapie par compression (TC) fait partie du traitement standard du lipcedéme (Rabe et al. 2021). Dans deux enquétes réalisées en
2014 et 2020, la thérapie par compression était le traitement conservateur le plus couramment utilisé (Lipoedema UK 2014, Paling et al.
2020). La TC peut étre réalisée a I'aide de bas de contention médicaux (BCM), de bandages de compression (BC) et de systéemes de
compression adaptatifs médicaux (SCA) (Rabe et al. 2021). La compression pneumatique intermittente (CPI) peut également étre utilisée
(Rabe et al. 2021). Les MKS se composent d'un tricot élastique en forme de bas, tandis que les KV doivent leur efficacité a I'application de
bandages élastiques et/ou non élastiques. Lors de la mise en place des KV, des cas isolés de constriction, de Iésions nerveuses ou de
formation de cloques peuvent survenir. Un rembourrage du KV avec de la ouate, des bandes en mousse et/ou des pelotes permet d'éviter
ces effets indésirables.

4.1 Mode d'action

Les MKS et KV ont des propriétés élastiques qui permettent d'exercer une pression continue et définie sur les extrémités.

Le lipcedéme n'est en premier lieu ni une maladie cedémateuse ni un tableau clinique associé a un dysfonctionnement veineux ou
lymphatique. Ce sont les symptomes subjectifs, et en premier lieu la douleur, qui sont ici au premier plan. Des processus inflammatoires
dans le tissu adipeux sont évoqués. L'objectif premier de la thérapie par compression dans le cas du lipcedéme est la réduction de la
douleur et des autres symptémes subjectifs. Il n'existe aucune étude prospective, comparative et randomisée sur la réduction de
I'inflammation et de la douleur sous compression dans le cas du lipoedeme. Cependant, Paling et al. ont pu montrer dans leur enquéte
que les symptémes diminuaient en fonction de la fréquence d'application de la thérapie par compression (Paling et al. 2020). Dans une
étude pilote prospective randomisée récente, 6 patientes atteintes de lipcedéme ont été réparties en deux groupes : un groupe suivant
un programme d'activité physique seul et un groupe suivant un
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programme d'exercice physique et un traitement par compression (KKI 2, tricot plat) et ont été suivies pendant 6 semaines (Czerwiriska et
al. 2023). Par rapport au groupe sans compression, une réduction significative de la douleur a la palpation et de la tendance aux
hématomes a été observée dans le groupe avec compression. En outre, on a également constaté une tendance a ce que, lors de I'exercice
physique avec compression, le périmeétre des jambes reste stable ou diminue, alors qu'il a plutét tendance a augmenter sans compression.
Ces résultats suggerent que la thérapie par compression associée a I'exercice physique pourrait améliorer la qualité de vie et réduire les
symptomes.

Dans le domaine veineux, une réduction significative de la douleur dans les ulcéres veineux et une diminution des autres symptémes ont été
démontrées (Beidler et al. 2008 ; Beidler et al. 2009 ; Mofiux et al. 2021 ; Murphy et al. 2002 ; Tkaczyk et al. 2021). Beidler et al. ont
également pu démontrer une inhibition de I'inflammation sous traitement compressif dans le cas d'ulcéres de jambe (Beidler et al.

2008 ; Beidler et al. 2009). Murphy et al. ont pu démontrer une réduction des cytokines sériques lors de la cicatrisation des ulcéres et sous
traitement compressif (Murphy et al. 2002). Dans le cas du lipcedéme, le remplissage croissant au cours de la journée du réseau vasculaire
cutané étendu et I'accumulation de liquide dans les glycosaminoglycanes (GAG) pourraient jouer un réle dans la sensation de gonflement
et de lourdeur. La thérapie compressive avec des matériaux tricotés a plat pourrait contrer ce remplissage (Mofiux et al. 2021). Il n'existe
toutefois aucune étude prospective sur cette question. En outre, la thérapie par compression peut modeler et remodeler le tissu adipeux
disproportionné. Il ne faut toutefois pas s'attendre a une réduction du tissu adipeux grace a la thérapie par compression. L'efficacité de la
thérapie par compression dans la prévention de la progression n'est pas prouvée.

Lorsque le lipcedéme est associé a un cedéme veineux, un lymphoedéme ou un cedéme hydrostatique, la thérapie par compression peut
également avoir un effet positif sur la formation d'cedémes (Rabe et al. 2021).

Recommandation 4.3

Degré de recommandation| Accord

Dans le cas du lipcedeme, la thérapie par compression doit viser a réduire la douleur et TT Fort
les autres symptomes subjectifs consensus
(100 %)

En cas d'association avec des cedemes d'origine différente, la formation et la réduction
de I'cedéme associé sont également favorisées

Recommandation 4.4

Degré de recommandation| Consentement

Il convient d'expliquer aux patientes que la TT Fort
la compression n'est pas indiquée pour réduire le tissu adipeux. CONSENSLS
(100 %)

L'age des patients, I'état de la peau, des muscles et du tissu conjonctif ainsi que la forme des jambes ou des bras jouent également un réle
dans le choix du matériel de compression.

L'efficacité du traitement par compression dépend également de la mesure dans laquelle le dispositif de compression résiste a
I'augmentation du volume lors des mouvements, de la formation d'cedémes ou du
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lors du passage de la position couchée a la position debout, contribuant ainsi a une augmentation de la pression sous le vétement
compressif. Cette propriété du matériau compressif est appelée rigidité (Partsch et al. 2016).

Recommandation 4.5

Degré de recommandation| Accord

Lors du choix et de la prescription des TT Fort
Outre la pression nécessaire, les matériaux de compression doivent également étre ;:fg;i;)sus
0

adaptés a chaque individu

, car |'efficacité du

traitement par compression dépend a la fois de la pression et des propriétés du
matériau.

En raison de la forme parfois complexe de la jambe, avec des variations de circonférence importantes sur une courte distance et I'obésité
qui peut y étre associée, le recours a un traitement MKS en une seule piéce présente des limites tant en termes de fabrication que de
facilité d'enfilage. Dans de tels cas, il convient de recourir a un traitement en plusieurs parties (par exemple, en utilisant des bermudas, des
leggings et des bas). Comme le lipcedéme ne touche pas les pieds et les mains, il convient également d'envisager un traitement avec des
leggings ou des manches de compression sans partie pour les mains. La prescription d'un traitement compressif est une prestation
médicale. Etant donné que dans le cas du lipcedéme, le choix du matériau approprié, les conditions techniques de fabrication et d'enfilage
ainsi que I'acceptation par les patients jouent un réle important, une coordination étroite entre le prescripteur, le fournisseur et le patient
est recommandée.

Recommandation 4.6

Degré de recommandation| Accord

Le choix du matériel de compression ou d'un dispositif en plusieurs parties doit étre Consensus
effectué en étroite concertation entre la patiente, le médecin, le thérapeute et le fort (100
fournisseur afin d'améliorer |'observance et |'efficacité du traitement. TT %)

I'efficacité en étroite concertation entre la patiente, le médecin, le thérapeute et le
fournisseur.

4.2  Type de tricot du MKS

Les bas de contention médicaux sont fabriqués selon différents types de tricot (Rabe et al. 2021) :

. Tricotés a plat avec couture, formés a la machine, avec au moins un fil élastique tricoté et un fil élastique inséré dans chaque
deuxiéme rangée de mailles. En raison de leur type de tricot, les bas de contention tricotés a plat présentent généralement une
plus grande rigidité, mais aussi une plus grande résistance a la flexion que les bas de contention tricotés en rond. La plus grande

propriétés doivent étre exploitées dans le traitement des patients présentant un lipoedéme prononcé associé a une obésité.

° Tricoté en rond sur une ou deux faces, sans couture, formé a la machine, avec au moins un fil élastique tricoté et un fil
élastique inséré dans chaque deuxieme rangée de mailles. L'ajustement a la forme de la jambe est uniquement possible en
modifiant la taille des mailles (mailles fixes ou
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tricot plus lache) ou de la tension du fil. Ainsi, en cas de lipcedémes prononcés ou chez les patients obeéses, il peut y avoir des

variations de circonférence trés importantes ou des plis tissulaires profonds le long de la jambe ou du bras, qui ne peuvent pas

étre traités techniquement avec des MKS tricotés en rond.

Recommandation 4.7

Degré de recommandation| Approuvé
Le lipcedeme peut généralement étre traité a |'aide de bas MKS tricotés ronds ou plats. Consensus
U
fort (100
0
En cas de modifications importantes du périmetre d'un membre ou de membres %)
coniques, ainsi qu'en cas de plis tissulaires profonds
, il convient de prescrire un tricot plat, car le tricot rond n'est pas adapté a ces
conditions anatomiques.
Recommandation 4.8
Degré de recommandation| Accord
En raison de leur type de tricot, les MKS tricotés a plat présentent généralement une Fort
rigidité plus élevée, mais aussi une plus grande résistance a la flexion. consensus
Ces propriétés doivent étre exploitées dans le traitement des patients atteints de (100 %)

lipcedéme et d'obésité associée

La rigidité a la flexion plus élevée permet de mieux combler les plis tissulaires profonds

sans provoquer de constriction par « glissement ».

4.3

Pression de compression

Les MKS des classes de compression (KKL) I, I, 1l et IV se distinguent les unes des autres par l'intensité de la pression exercée au repos sur

le membre. Les KKL sont normalisées en fonction de la pression au repos dans la zone du boulet. Cependant, I'efficacité du MKS ne

dépend pas seulement de la pression au repos, mais aussi de la pression de travail et donc du matériau, qui différe en termes d'élasticité

et de souplesse (rigidité). Une pression de travail plus élevée peut étre obtenue a la fois par une pression au repos plus élevée et par une
rigidité plus élevée. C'est pourquoi il existe des bas de contention médicaux en différents matériaux dans les différentes KKL.

Recommandation 4.9

Une attribution rigide d'une KKL au diagnostic de lipcedéme doit

i

Degré de Accord
recommandation
Le type de bas et la force de compression requise, c'est-a-dire la CLC, doivent étre TT fort
adaptés a la localisation, aux résultats cliniques et a la gravité des symptomes et des consensus
modifications (100 %)
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étre évitée, car l'objectif du traitement par compression est I'amélioration
des symptémes subjectifs, en particulier de la douleur.

Recommandation 4.10

Degré de recommandation| Accord

Il faut toujours privilégier la CKL la plus faible permettant un soulagement suffisant des TT Consensus
symptomes. Cela favorise I'observance du traitement par compression. (89,5 %),
consensus
sans
Cl (86,7 %)

4.4  Effets indésirables et risques

Recommandation 4.11

Degré de recommandation| Accord

Afin d'éviter les effets secondaires et les risques liés a la thérapie par compression, il Fort
convient de respecter les regles d'utilisation appropriée consensus
. Cela comprend le rembourrage des zones exposées a la pression et des soins réguliers TT (100 %)
de la peau.

soin de la peau.

Pour les risques et effets secondaires, il est renvoyé a la directive « Thérapie médicale par compression des extrémités a l'aide de bas de
contention médicaux (MKS), de bandages de compression phlébologiques (PKV) et de systémes de compression adaptatifs médicaux
(MAK) » (Rabe et al. 2021).
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5 Lipoedema et IPK
Stefanie Reich-Schupke

Recommandation 5.1 par analogie avec la directive IPK (Schwahn-Schreiber et al. 2018)

Force Degré d'accord
Dans le cadre du traitement du lipcedeme, I'IPK doit étre utilisée pour soulager la douleur et réduire T Consensus (94,4
les cedemes concomitants d'autres origines, y compris en tant que traitement a domicile. %),
Consensus
sans

Cl (94,1 %)

Les données disponibles sur |'utilisation de la thérapie par compression pneumatique intermittente (IPK) dans le traitement du lipcedéme
sont trés limitées. Une recherche Medline (30/09/2020) avec les termes de recherche

« lipedema » et « IPK » (1) ou « pneumatic compression » (10) ou « intermittent compression » (7) ne fournit que quelques résultats qui se
recoupent. Les données disponibles se réferent toutes sans exception a I'utilisation de I'lPK sur les jambes.

Dans la pratique clinique quotidienne, I'IPK est utilisée comme mesure de soutien dans le cadre de la KPE, mais pas en remplacement du
drainage lymphatique manuel ou de la thérapie par compression (Fetzer 2016 ; Herpertz 1997 ; Mendoza et Amsler 2019 ; Schwahn-
Schreiber et al. 2018). Tant I'expérience clinique quotidienne que des séries de cas ont démontré son efficacité dans la réduction des
cedemes, des douleurs et de la fragilité capillaire (Svensson et al. 1993 ; Szolnoky et al. 2008a ; Szolnoky et al. 2008b). Le réglage de
I'appareil doit étre trés individuel et adapté a la sensibilité du patient. Les manchons a plusieurs niveaux pour toute la jambe ou les
manchons en forme de pantalon ont fait leurs preuves pour le traitement des jambes. Il convient de veiller a ce qu'ils soient bien ajustés.

Il n'existe qu'une seule étude pilote prospective randomisée évaluant la CPL dans le traitement du lipcedéme, qui a démontré une
réduction du volume des membres et une amélioration des symptomes douloureux dans un petit nombre de cas. Une IPK supplémentaire
avec réglage empirique de |'appareil n'a pas apporté d'amélioration supplémentaire du volume, mais peut permettre de réduire les co(ts
en diminuant la durée du drainage lymphatique manuel et peut étre considérée comme s(ire (Szolnoky et al. 2008a). Szolnoky a également
démontré une réduction de la fragilité capillaire grace a la KPE et a I'IPK (Szolnoky et al. 2008b ; Szolnoky et al. 2011).
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6 Traitement médicamenteux

Markus Sticker, Gabriele Faerber

Recommandation 6.1

Degré de recommandation| Accord

Les diurétiques ne doivent pas étre utilisés pour traiter le lipcedeéme. L'utilisation de TT Consensus
diurétiques chez les patientes atteintes de lipcedeme peut étre envisagée pour des (94,4 %)
raisons internes.

Le traitement du lipcedéme a pour objectifs principaux la réduction des symptémes, I'amélioration des limitations fonctionnelles et la
prévention de la progression de la maladie (Buso et al. 2019). Aucune importance n'est accordée au traitement médicamenteux (Gensior et
Cornely 2019), ce qui se traduit par son absence totale dans les revues actuelles (Kruppa et al. 2020) et par I'absence de données
systématiquement collectées sur le traitement médicamenteux (Buso et al. 2019). Les revues considérent en principe les agonistes béta-
adrénergiques, les corticostéroides, les flavonoides et le sélénium, sans toutefois fournir de recommandations détaillées concernant les
indications ou la posologie (Buck et Herbst 2016). Le traitement par diurétiques est considéré d'un ceil critique. Comme dans le cas de
I'c,edéme idiopathique ou du syndrome de rétention hydrique, qui peut également survenir dans environ 10 % des cas en association avec
le lipcedéme (Pereira de Godoy et Guerreiro Godoy 2022), I'abus prolongé de diurétiques peut aggraver les symptomes de I'cedéme par
contre-régulation ou méme les provoquer. La réduction du volume plasmatique peut entrainer une carence en potassium, une rétention
rénale de sel et d'eau et un aldostéronisme secondaire (Ely et al. 2006 ; Kuchel et Ethier 1998 ; Veluri et Badwal 2019).

Recommandation 6.2

Degré de recommandation| Accord

Au cours de la phase initiale du traitement ou en cas d'aggravation Consensus
particuliére des résultats, un traitement médicamenteux (88,8 %)
peut étre envisagé. Cependant, d'apres |'expérience des experts, celle-ci est <«

généralement inefficace dans le cas du lipcedeme.

Les douleurs associées au lipcedéme font partie intégrante du tableau clinique (Schmeller et Meier-Vollrath 2008).

Il n'existe aucune étude sur I'efficacité d'un traitement médicamenteux de la douleur chez les patients atteints de lipcedéme.
L'inflammation et I'hypoxie sont considérées comme les causes de la douleur.

Recommandation 6.3

Degré de recommandation| Accord

La prescription de médicaments associés a une prise de poids et/ou a la formation T consensus
d'cedemes doit faire |'objet d'un consensus sur les risques (88,8 %)
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bénéfice.

Chez les patientes atteintes de lipoedéme, la prise de poids entraine a la fois une augmentation du tissu adipeux au niveau des extrémités
et, dans la plupart des cas, une aggravation des symptémes (Frambach et al. 2016). Il convient ici de penser a des médicaments tels que
certains antidépresseurs, les thiazolidinediones, les glitazones (p. ex. la rosiglitazone).
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7 Physiothérapie du lipcedéme

Constance Daubert

7.1 Options thérapeutiques pour le symptdme principal, la douleur

Recommandation 7.1

Version 5.0 du 22 janvier 2024

Degré de recommandation| Accord
Si la compression n'est pas applicable dans certains cas ou si elle ne permet pas a elle Fort
seule de réduire la douleur, le symptome principal, a savoir la douleur, peut étre traité consensus
par un drainage lymphatique supplémentaire associé a d'autres techniques <> (100 %)
thérapeutiques
. Le drainage lymphatique manuel ne vise pas ici a réduire le volume, mais a moduler les
fibres C.
Recommandation 7.2
Degré de recommandation| Accord
Etant donné que I'activité physique sous compression ou un programme TT Consensus
d'entrainement constituent un élément important dans la réduction de la douleur, ils fort (100
doivent étre intégrés dans le concept thérapeutique global. %)
Recommandation 7.3
Degré de recommandation| Accord
La plaque vibrante peut étre utilisée dans le but d'augmenter le seuil de douleur a la Consensus
pression. % fort
(100 %)

7.1.1  Drainage lymphatique manuel

Il n'existe aucune preuve de I'efficacité du drainage lymphatique manuel (DLM) en tant que technique thérapeutique unique dans le

traitement du lipcedéme. Il a plutot été étudié en association avec d'autres formes de thérapie. Il convient toutefois de noter que le drainage
lymphatique manuel a un effet sympatholytique (Brenke et Seewald 1992 ; Do et al. 2015 ; Hutzschenreuter et Ehlers 1986 ; Kim 2014), mais
aussi une augmentation de la tolérance a la douleur et du seuil de douleur (Cho et al. 2016 ; Do et al. 2015 ; Keser et Esmer 2019 ; Kim 2014).

Selon Schleip (2003), la pression exercée sur I'abdomen et/ou le bassin (drainage abdominal profond) pendant le drainage

lymphatique manuel entraine une augmentation de I'activité vagale et peut avoir un effet anti-inflammatoire.

Selon une étude interventionnelle en trois volets menée par Antoniak et al. (2022 ; n = 30), la pratique du drainage lymphatique manuel chez

des patientes en surpoids a réduit de maniere significative le taux de glucose 2 heures aprés une charge (2h PG) (p= 0,050) ainsi que la

protéine C-réactive (p=0,041). Dans
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le groupe des personnes en surpoids important, le taux d'HbA1lc a diminué de maniére significative apres la réalisation du DLM (p= 0,013).
Cette étude a également constaté une réduction du taux d'insuline chez les patientes en surpoids, mais sans résultat significatif.

Etant donné que dans le cas du lipoedéme, un taux d'insuline trés faible suffit pour la lipogenése locale, cela pourrait constituer une
approche thérapeutique possible. Cependant, aucune étude n'a été menée sur les taux d'insuline et le drainage lymphatique chez les
patientes atteintes de lipcedéeme.

7.1.2  Drainage lymphatique manuel en combinaison avec d'autres techniques thérapeutiques Atan et Bahar-

Ozdemir (2021) ont démontré dans leur étude controlée randomisée a trois bras [ECR (n = 31)] un avantage de la thérapie physique
complexe de décongestion (KPE) +

Programme d'exercices - Groupe par rapport aux groupes ayant suivi un programme de compression intermittente par appareil (IPK) +
programme d'exercices et au groupe ayant suivi uniquement le programme d'exercices. Des améliorations significatives ont été obtenues
dans les domaines de la réduction de la douleur (p = 0,045) et de la réduction du volume (p = 0,017 jambe droite ; p &It; 0,001 jambe
gauche). Le sous-score « physical functioning » du SF-36 (QolL) a également montré des résultats significatifs (p = 0,040). L'étude a inclus
des patientes atteintes de lipcedéeme de type 3 et de stade 3 (30 %) et 4 (70 % - lipoedeme plus lymphcedéme).

La CPE du groupe 1 comprenait 30 séances en six semaines (5 jours / semaine) consistant en un drainage lymphatique, des soins de la
peau, un bandage pendant 23 heures et un programme d'exercices en compression.

Le groupe 2 a regu 30 séances de compression intermittente par appareil (pression : 50 mmHg) pendant 30 minutes (6 semaines, 5 jours
par semaine).

Tous les groupes ont suivi le méme programme d'exercices comprenant : échauffement, exercices de souplesse, entrainement aérobique
sur tapis roulant, exercices de renforcement musculaire et retour au calme, pour une durée totale de 60 minutes.

Szolnoky et al. (2011) ont démontré une réduction significative (p = 0,0001) de la douleur (échelle d'évaluation de la douleur) grace a la
KPE dans le cadre d'un ECR a deux bras mené auprés de 38 patientes atteintes de lipcedéme. Le groupe d'intervention (n = 19) a regu
pendant cing jours un DLM, une IPK, des soins cutanés, des bandages et des exercices en compression. Le groupe témoin (n = 19) a
uniqguement regu des soins cutanés.

7.1.3  Plaque vibrante

Afin d'augmenter le seuil de douleur a la pression (mesure par dolorimeétre), Schwarze (2012) a mis en évidence I'utilisation d'une plaque
vibrante (Galileo) chez un total de n= 38 patientes comme significativement positive aprés une intervention de six semaines
(augmentation du seuil de douleur a la pression de 0,70 kg/cm?). Dans I'ECR a deux bras (groupe 1 Galileo n = 21 / groupe 2 entrainement
des jambes n = 17) sur une période totale de 12 semaines, les participants ont regu 2 fois par semaine (45 minutes chacune) soit un
entrainement des jambes sur la plaque vibrante pendant six semaines a la clinique, puis six semaines d'entrainement des jambes a
domicile, soit, dans le groupe 2, un entrainement intensif des jambes pendant six semaines a la clinique, puis six semaines
d'entrainement des jambes a domicile. Le groupe ayant suivi I'entrainement des jambes (groupe 2) a également obtenu une
augmentation significative du seuil de douleur a la pression, mais seulement apres 12 semaines.

Les deux groupes n'ont pas présenté de changements significatifs au niveau du volume des jambes.
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7.1.4  Entrainement aérobie, étirements, musculation modérée

Schwarze (2012) a obtenu une réduction de la douleur aprés 12 semaines d'entrainement musculaire des jambes. L'entrainement
musculaire des jambes comprenait dix exercices (entrainement aérobie / musculation) effectués 2 a 3 fois par semaine pendant 12
semaines. Une augmentation du volume a été constatée dans le cadre de I'entrainement.

Atan et Bahar-Ozdemir (2021) (voir ci-dessus) ont également mené une étude en trois volets comprenant un entrainement de 60 minutes.
Celui-ci consistait en un échauffement, des étirements, un entrainement aérobique sur tapis roulant, des exercices de renforcement
musculaire et un retour au calme. Le groupe qui a suivi exclusivement I'entrainement décrit a obtenu des résultats significatifs en termes
de réduction de la douleur (p = 0,002) et de réduction du volume (jambe droite ; p= 0,028 / jambe gauche ; p= 0,023). Cependant, en
comparant les trois groupes entre eux, le groupe ayant pratiqué des exercices physiques a obtenu les moins bons résultats.

Les études de Volkan-Yazici et al. (2021), Szolnoky et al. (2011) et Szolnoky et al. (2008b) ont également inclus un programme d'exercices
dans la CPE qu'ils ont étudiée. L'entrainement n'a pas été décrit en détail.

Kronimus et al. (2020) ont publié les résultats de trois cas individuels (n = 3) dans une étude pilote. Une réduction de la douleur et une
amélioration de la qualité de vie (SF-36) ont été constatées dans le cadre d'une thérapie d'aquacycling de dix semaines. Les patientes ont
participé a une intervention de 45 minutes une fois par semaine. Le degré de gravité du lipoedeme n'a pas été précisé.

L'exercice physique dans I'eau entraine une augmentation de la production du peptide natriurétique auriculaire (ANP, WeiR et al. 2003 ;
Wenzel et Muth 2002), qui contribue d'une part a la régulation de I'eau dans I'organisme par I'élimination rénale de I'eau et du sel et
favorise d'autre part la formation de cétones (Birkenfeld et al. 2005 ; Schnizer et al. 2006). Selon I'équipe de recherche dirigée par
Birkenfeld en 2005, la formation de cétones favorise la lipolyse (Birkenfeld et al. 2005). Les résultats de I'étude ne montrent toutefois pas
la supériorité des programmes d'exercice physique par rapport a d'autres techniques de réduction de la douleur.

Van Esch-Smeenge et al. (2017) ont déja constaté en 2013 que la force du muscle quadriceps fémoral était réduite chez les patientes
atteintes de lipcedéme (n = 22). Hodson et Eaton (2013) ont également souligné dans leur étude un désalignement des articulations de la
hanche et/ou du genou chez les patients atteints du syndrome du lipcedéme. Selon les auteurs, ce désalignement est directement lié a
une hypermobilité des tissus, qui serait en partie causée par un faible nombre de fibres élastiques, c'est-a-dire de fibres capables de
reprendre leur forme initiale. Ce désalignement entraine une modification de la démarche, qui peut a son tour entrainer des Iésions
orthopédiques, principalement au niveau des articulations de la hanche et du genou (Volkan-Yazici et al. 2021).

De maniére plus générale, mais sans preuve scientifique en rapport avec le lipcedéme, il convient de mentionner que l'interleukine-6 (IL-6)
est sécrétée lors de I'exercice physique, en particulier aprés des séances d'exercice prolongées de plus d'une heure (Fischer 2006). L'IL 6
sert d'une part a la lipolyse et a d'autre part un effet anti-inflammatoire.
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Par ailleurs, Kriiger (2017) a démontré dans une étude que I'exercice physique réduit les inflammations (MCP-1; TLR 1; TLR 2 ; TLR4, IL-
10, 1I-1RA) dans les tissus adipeux. Selon I'auteur, cela entraine également une réduction des processus inflammatoires systémiques.

Wegner et al. (2014) ont également démontré une atténuation des épisodes dépressifs grace a I'activité physique.

Dans une étude publiée en 2018, Kandola et al. ont mis en évidence une réduction des troubles anxieux grace a I'activité physique
(Kandola et al. 2018).

Plusieurs études ont mis en évidence une amélioration significative d'une dépression existante grace a I'activité physique (Blumenthal et al.
2007 ; Brosse et al. 2002 ; Cooney et al. 2013 ; Dunn et al. 2005 ; Kvam et al. 2016 ; Schuch et al. 2016). Dans une revue d'Eriksson et Gard
(2011), l'activité physique a été considérée comme efficace pour réduire les humeurs dépressives (voir également le chapitre 8).

Une étude récente de Michalak et al. (2022) a mis en évidence une corrélation significative (p&It;0,01) entre une raideur accrue du
systeme myofascial et la dépression. Les auteurs soulignent notamment le lien entre une augmentation du cytokine TGF-8 1 et une
augmentation de la raideur myofasciale. Le TGF-B 1 serait notamment impliqué dans les dysrégulations du systeme nerveux végétatif liées
au stress. Au total, 80 personnes ont participé a cette étude, dont 40 souffraient de dépression et 40 servaient de groupe témoin sans
dépression. La raideur et |'élasticité des fascias ont été mesurées a |'aide d'un appareil appelé « electronic tissue compliance meter »
(ETCM). La mobilisation du systéme myofascial a I'aide d'un rouleau en mousse a entrainé une amélioration de I'état dépressif chez 69
participants dépressifs. Les auteurs ont utilisé I'Assessment Memory Bias pour évaluer I'état des participants. Les participants ont été
randomisés dans un groupe d'intervention (n = 38) ou dans un groupe placebo (n = 31).

7.1.5  Thérapie par massage modérée

Selon Field (2014) et Field et al. (2002), un massage modéré améliore la phase de sommeil profond. Selon Field, cela réduit la libération de
substance P, ce qui entraine une diminution de la douleur. La concentration de substance P a été mesurée dans la salive de patients
atteints de fibromyalgie.

Dans d'autres syndromes douloureux (brdlures, arthrite rhumatoide juvénile, migraine), des techniques de massage modérées ont permis
de constater une diminution du taux de cortisol associée a une augmentation de la sérotonine et de la dopamine dans des échantillons
de salive et d'urine (Field et al. 2005 ; Field et al. 1997 ; Field et al. 1998 ; Hernandez-Reif et al. 1998).

Il n'existe pas d'études comparatives sur le lipcedeme. Il conviendrait de vérifier si les résultats obtenus ci-dessus concernant les effets
d'une thérapie par massage modéré peuvent étre transposés a d'autres domaines.

Au niveau international, différentes techniques de massage ont été testées et ont montré, dans le cadre d'études portant sur un petit
nombre de cas, un effet apaisant sur les symptémes douloureux (SAT/thérapie des cellules adipeuses sous-cutanées, Herbst et al. 2017). Il
n'est toutefois pas possible d'en tirer une recommandation.
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7.2 Options thérapeutiques du lipoedéme avec cedémes additifs d'autre origine dans le but de réduire
I'cedeme

Recommandation 7.4

Degré de recommandation| Accord

La thérapie physique complexe de décongestion doit étre utilisée en cas de lipcedemes T Consensus
avec cedemes additifs d'autre origine. fort (100
%)

Recommandation 7.5

Degré de recommandation| Accord

La pratique complémentaire d'un sport aquatique (par exemple I'aquacycling) s, Fort
peut avoir une influence positive. consensus
(100 %)

7.2.1  KPE plus IPK

Volkan-Yazici et Esmer (2022) ont démontré dans une étude récente réalisée a |'aide du Perometer (400 NT) chez 14 patientes atteintes
de lipcedéme (touchant les membres supérieurs) une réduction significative du périmetre des deux bras a trois des quatre points de
mesure (valeurs p des points de mesure < 0,05). Des résultats significatifs ont également été obtenus apres la thérapie quotidienne (5
jours par semaine pendant 3,5 a 5,5 semaines) en ce qui concerne le volume des bras (gauche p = 0,023 ; droite p = 0,041).

Les patientes ont regu 45 minutes de DLM, 30 minutes de PCI, des soins de la peau et des exercices avec bandages. Les mains n'étant pas
touchées, les bandages n'ont été appliqués qu'a partir du poignet. Apres l'intervention, les patientes ont porté les bas de contention sur
mesure jusqu'au lendemain.

=Volkan-Yazici et al. (2021) ont montré dans une deuxiéme étude une réduction significative du volume des jambes chez des patientes
atteintes de lipcedéme (n = 23 ; p = 0< 0,05) grace a un traitement combinant une TPC de cing a six semaines et une IPK. La mesure a
également été effectuée a l'aide du Perometer. Selon Murat Esmer (coauteur), le traitement a été administré a des patientes présentant
différents degrés de gravité. Le DLM a été effectué pendant 45 minutes, suivi d'une IPK de 30 minutes. Les patientes ont également été
bandées.

L'étude publiée en 2008 par Szolnoky et al. a enregistré une réduction significative du volume (p&It;0,05) chez 24 participantes réparties en
deux groupes randomisés (Szolnoky et al. 2008a).

Un groupe traité par EAC (n = 11) (DME 60 minutes, bandages, soins de la peau, exercices en compression) a été comparé a un groupe auquel
une IPK a été ajoutée en tant qu'unité thérapeutique supplémentaire (n = 13 ; DME 30 minutes, IPK 30 minutes, bandages, soins de la peau,
exercices en compression).

L'IPK utilisée en complément de la KPE n'a pas montré d'avantage significatif.

7.2.2  TPCvs aquacycling

Becker et al. (2018) ont étudié I'effet de I'aquacycling (AC) chez n=, 10 patientes atteintes de lipoedeme (2 lipcedémes, 8 lipcedemes avec
lymphoedéme additif) sur une période de dix semaines. Cing patientes ont été randomisées dans le groupe témoin avec uniquement un DLM
(1 a 2 fois par semaine). Les
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Le groupe d'intervention a regu une séance supplémentaire d'aquacycling par semaine. Aucune réduction significative du volume n'a été
constatée dans les deux groupes. En comparant directement les deux groupes, une réduction du volume a été constatée dans le groupe
d'intervention (plus AC) [266,37 cm?® (SD 435,60)]. Selon Becker et al., le groupe MLD a présenté une augmentation de volume [439,95
cm? (écart-type 1246,90)].

7.2.3  Galileo (plateforme vibrante) / entrainement des jambes

Dans I'étude de Schwarze (2012) décrite ci-dessus, ni le groupe traité avec la plateforme vibrante Galileo, ni le groupe d'entrainement
des jambes n'ont présenté de réduction de volume. L'auteure a méme constaté une augmentation du volume, bien que non significative,
dans le groupe d'entrainement des jambes sans plateforme vibrante.

7.3  Possibilités thérapeutiques du lipcedéme pour réduire des tissus
hypertrophiques

7.3.1  Thérapie par ondes de choc (SWT)

Siems et al. (2005) ont démontré un effet antihypertrophique dans le traitement de 26 patientes atteintes de lipcedéme grace a la thérapie
par ondes de choc (SWT). Cet effet a été constaté a partir des concentrations plasmatiques de MDA (malondialdéhyde) et de protéines
carbonylées, puis comparé aux données plasmatiques de 80 personnes non atteintes.

L'intervention a été divisée en deux groupes, le groupe 1 recevant une SWT associée a une KPE (+ ) et le groupe 2 recevant uniquement
une SWT.

Le groupe 1 a présenté des effets plus marqués. Une signification potentielle n'a pas été démontrée.

7.3.2  Thérapie manuelle des cellules adipeuses sous-cutanées (SAT)

Dans une étude menée par Herbst et al. (2017), une amélioration de la structure tissulaire au sens d'un effet antifibrotique a été démontrée
chez sept patientes.

7.4  Possibilité thérapeutique pour I'amélioration dela qualité de vie (Qol) chez
les patientes atteintes de lipcedeme

Recommandation 7.6

Degré de Accord
recommandation
Le drainage lymphatique manuel associé a d'autres T Consensus
(94,4 %)

techniques thérapeutiques devrait étre envisagé pour améliorer la qualité de vie (QoL).

Trois études ont examiné |'effet des techniques thérapeutiques sur la qualité de vie des patientes atteintes de lipcedéme (Atan et Bahar-
Ozdemir 2021 ; Donahue et al. 2021 ; Kronimus et al. 2020). Malgré un nombre proportionnellement faible de participantes (n=7
Donahue et al./ n = 3 Kronimus et al.), un effet positif du drainage lymphatique manuel associé a d'autres techniques thérapeutiques a
été démontré tant chez les patientes atteintes de lipoedéme de stade 3 et 4 (Atan et Bahar-Ozdemir 2021) que chez celles atteintes de
lipcedéme de stade 1 et 2 (Donahue et al. 2021).

Dans I'étude de Kronimus et al. (2020), I'aquacycling a montré une amélioration de la qualité de vie dans deux cas sur trois.
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Schleip et Jager (2014) ont mis en évidence une corrélation entre les maladies psychosomatiques et une modification de la transmission
des signaux interoceptifs dans les systémes myofasciaux. Des études plus récentes confirment cette conclusion (Michalak et al. 2022).
Selon les auteurs, la signalisation interoceptive serait significativement renforcée dans les troubles anxieux et la dépression. Aucune
étude n'a été menée chez des patientes atteintes de lipcedeme.

7.4.1  possibilité thérapeutique pour réduire un taux de sodium élevé dans les tissus lipoedémateux Donahue et al. (2021) ont
constaté une réduction significative du taux de sodium (p = 0,005) chez sept patientes, qui a été mise en évidence par imagerie par
résonance magnétique (IRM) 3 Tesla sodium et eau. Une augmentation de la teneur en sodium dans les tissus chez les patientes atteintes
de lipcedéme a été postulée par Crescenzi et al. (2018) et Crescenzi et al. (2020).

7.5  Approches de recherche en physiothérapie

7.5.1 Possibilité thérapeutique pour réduire la fragilité capillaire dans le lipoedéme

Szolnoky et al. (2008b) ont démontré (n = 38) une réduction significative (p < 0,001) de la fragilité capillaire grace a la KPE associée a I'IPK.
Au cours d'une étude de cing jours, les 21 patientes ont regu un DLM pendant 30 minutes, une IPK pendant 30 minutes (30 mmHg), un
bandage, des soins de la peau et des exercices en compression (marche : 2 fois par jour pendant 30 minutes). Le groupe témoin (n=17) a
été traité par des soins de la peau.

Par rapport a un autre groupe témoin (n= 10), les patientes atteintes de lipoedéme présentaient un nombre significativement plus élevé de
pétéchies (p&lt; 0,05).
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8 Thérapie psychosociale

Gabriele Erbacher

8.1 Lipoedéme et stress psychosocial

Recommandation 8.1

Degré de recommandation| Accord

Selon le concept biopsychosocial, le diagnostic des douleurs associées au lipcedéme TT Consensus
doit tenir compte non seulement des facteurs médicaux, mais aussi des facteurs fort (100
psychosociaux. %)

Recommandation 8.2

Degré de recommandation| Accord

Les troubles psychiques peuvent influencer les symptémes et la qualité de vie des Fort
patientes atteintes de lipoedeme et doivent étre pris en compte dans le consensus
diagnostic et le traitement du lipoedéme. Il s'agit par exemple des troubles T (100 %)

alimentaires, de la dépression, des symptomes post-traumatiques aprées des violences
et des abus. Il convient a cet égard de

approche thérapeutique interdisciplinaire.

Les femmes diagnostiquées avec un lipcedéme peuvent souffrir de nombreux troubles psychosociaux ; la grande majorité des patientes
présentent également des troubles psychiques, tels que la dépression (Dudek et al. 2016 ; Dudek et al. 2018 ; Erbacher et Bertsch 2020 ;
Fetzer 2016 ; Frambach et al. 2015 ; Frambach et al. 2016 ; Schubert et Viethen 2016a ; Schubert et Viethen 2016b).

Les résultats d'études basées sur des questionnaires validés aupres de femmes atteintes de lipcedéme dans différents pays montrent que
les femmes atteintes de lipcedéme présentent des troubles physiques, émotionnels et sociaux significativement plus importants que les
femmes de la population normale (Dudek et al. 2016 ; Dudek et al. 2018 ; Romeijn et al. 2018).

La proportion de troubles psychiques et leur intensité peuvent varier considérablement selon le contexte ambulatoire ou clinique.

Dans une étude de cohorte rétrospective monocentrique menée dans une clinique spécialisée en lymphologie aupres de 150 patientes
présentant un diagnostic confirmé de lipcedeme, 46,7 % des femmes souffraient de troubles liés a la douleur tels que des dépressions légeres
a modérées, des troubles anxieux, des troubles alimentaires ou des troubles de stress post-traumatique. En outre, 33,3 % des femmes
examinées présentaient des troubles psychiques, tels que le syndrome de fatigue psychophysique ou le burnout (Erbacher et Bertsch 2020 ;
Maslach et al. 1997).

Les résultats de I'étude de Frambach et al. (2015) montrent que la dimension « santé mentale » est encore plus affectée chez les femmes
atteintes de lipcedéme que la dimension
« santé physique », mesurée a l'aide de l'instrument internationalement reconnu SF 36 (Bullinger et Kirchberger 1998).
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Dans une étude transversale portant sur 26 patientes atteintes de lipoedéme confirmé par un médecin et un groupe témoin sain composé
de 26 femmes du méme age, les manifestations de la régulation émotionnelle (mesurée a |'aide de I'échelle DERS, Difficulties in Emotion
Regulation Scale) et de I'anxiété (mesurée a I'aide de I'échelle d'anxiété de Hamilton (HAM-A) (Al-Wardat et al. 2022). Les patientes
atteintes de lipcedéme ont indiqué dans le questionnaire des difficultés considérables a réguler leurs émotions (échelles : contréle des
impulsions, comportement ciblé, conscience émotionnelle, clarté émotionnelle, non-acceptation des réactions émotionnelles et
stratégies de régulation émotionnelle) et des symptémes d'anxiété plus prononcés que les patientes sans lipcedéme. Les auteurs
recommandent donc d'accorder une plus grande attention a la régulation émotionnelle et a I'état psychologique des patientes atteintes
de lipcedéme.

Cependant, les études menées jusqu'a présent suggerent que les troubles psychiques et les symptémes sont la conséquence du lipcedeme
et que cette maladie est responsable des symptomes psychiques. Des données récentes, qui ont examiné séparément les deux tableaux
cliniques (douleurs associées au lipcedéme et troubles psychosociaux) et les ont mis en relation dans le temps, indiquent que chez 80 %
des patientes, les troubles psychiques sont apparus au cours des 12 mois précédant les douleurs des tissus mous et donc avant le
développement d'un lipcedeme (Erbacher et Bertsch 2020).

Ces données indiquent donc que le lipcedéme n'est pas la cause des symptémes psychiques.

De méme, une étude sur le lipcedéme examine l'influence de I'état psychique sur le développement des premiers symptémes du lipcedéme
et sur la gravité des troubles ressentis (Czerwinska et al. 2021). Les auteurs concluent que les troubles psychiques augmentent la perception
de la douleur dans le lipcedeme.

8.2  Obésité et stress psychosocial

La grande majorité des femmes diagnostiquées avec un lipcedéme souffrent d'une autre maladie : I'obésité. Les données provenant de
certains centres européens traitant des patientes atteintes de lipcedéme montrent qu'aprés une classification de I''MC considérée comme
problématique dans le contexte du lipcedéme (voir chapitre 2), jusqu'a 80 % et plus des patientes sont obéses (IMC> 30 kg/m(? ), dont
environ 50 % sont méme obéses morbides (IMC> 40 kg/m(? )( Child et al. 2010 ; Dudek et al. 2018 ; Erbacher et Bertsch 2020). Il est
particulierement important de traiter I'obésité chez une femme atteinte de lipcedeme, car I'obésité concomitante constitue un facteur
aggravant du lipcedéme.

L'obésité est également un facteur de risque indépendant pour |'apparition de troubles psychiques (Luppino et al. 2010 ; Sikorski et al.
2015).

Un large échantillon de 495 personnes de poids normal, 1 550 personnes en surpoids et 910 personnes obéses issues de la population
générale et de cliniques de rééducation montre que les personnes obéses présentent significativement plus souvent des troubles
psychiques tels que la dépression, I'anxiété ou des troubles somatoformes (OR 2,0 et 1,4) que les personnes de poids normal (Baumeister
et Harter 2007).

Parallelement, la cooccurrence fréquente du lipcedéme et de I'obésité peut entrainer des problemes de mobilité croissants. Selon des
données récentes, la simple perception d'une mobilité réduite représente a elle seule un risque nettement accru de développer une
dépression (Linsmayer et al. 2019).
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Une méta-analyse d'études prospectives met en évidence le lien bidirectionnel entre la dépression et I'obésité : I'obésité augmente de 55
% le risque de développer une dépression, tandis que la présence d'une dépression augmente méme de 58 % le risque d'obésité (Luppino
et al. 2010).

La répartition disproportionnée des tissus adipeux au niveau des jambes (parfois aussi des bras) peut, en particulier dans le contexte de
I'idéal de beauté actuel qui prone la minceur et les jambes fines, conduire de nombreuses femmes touchées par le lipcedéme a avoir des
difficultés a accepter leur corps et a étre stigmatisées (Dudek 2017 ; Fetzer 2016 ; Nath 2019).

De plus, plus la consommation médiatique des femmes et des filles est élevée, plus I'insatisfaction a I'égard de leur propre corps est forte
(Swami et al. 2010). L'idéal de beauté des adolescentes est déja inférieur au poids normal de leur groupe d'age (Schuck et al. 2018). Chez
les adolescentes et les femmes vulnérables, cela peut créer une pression sociale qui se traduit par une spirale de régimes amaigrissants, ce
qui entraine généralement une prise de poids supplémentaire (Bertsch et Erbacher 2018b ; Mann et al. 2007 ; Pietilainen et al. 2012).

8.3  Stress psychologique et douleurs chroniques
Dans de nombreux « troubles douloureux », le lien entre le stress psychique et la perception de la douleur est déja bien décrit (Baerwald
et al. 2019 ; Bischoff et al. 2016 ; Linsmayer et al. 2019 ; Tegethoff et al. 2015 ; Viana et al. 2018).
Un symptome physique chronique, tel que des douleurs, de la fatigue ou des vertiges, qui entraine des limitations fonctionnelles
importantes dans des domaines essentiels de la vie (travail, famille, loisirs), peut alors étre diagnostiqué comme un trouble somatoforme
et faire I'objet d'un traitement interdisciplinaire. Pour les femmes atteintes de lipoedeme et souffrant de limitations dans des domaines
importants de leur vie, cela signifie que leurs douleurs sont prises au sérieux en tant qu'interaction de facteurs physiques et
psychologiques.
L'état actuel de la recherche sur l'influence des facteurs psychologiques sur la perception de la douleur et le risque de chronicisation est trés
cohérent. Il existe des preuves scientifiques solides que les facteurs suivants peuvent entrainer une augmentation significative de la douleur
(« effet analgésique
effet nocebo » (Briest et Bethge 2017 ; Chibuzor-Hiils et al. 2020 ; Klinger 2017 ; Vlaeyen et Linton 2000 ; Zale et al. 2013) :

- Pensées catastrophistes

- Anxiété (en particulier liée a la maladie)

- Comportement passif face a la douleur (comportement protecteur et évitement de tout mouvement par crainte de nouvelles
douleurs) (modéle d'évitement par peur)

- Perte de contrdle

- Dépression, sentiment d'impuissance et de désespoir
- Détresse (stress négatif)

- Attention focalisée sur la douleur et

- I'anticipation d'une intensification de la douleur

- Violence / abus sexuel (Erbacher et Bertsch 2020 ; McLaughlin et al. 2016)
Ces facteurs jouent un role particulierement important dans les informations transmises a la patiente au sujet de la maladie (Dudek et al.
2016 ; Erbacher et Bertsch 2020).
Une mauvaise information peut non seulement entrainer une augmentation des pensées catastrophistes et de I'anxiété (par exemple, la
peur de la progression de la maladie) (Bertsch et Erbacher 2018a), mais aussi perturber la relation médecin-patiente (Mendoza 2020).
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Les expériences de violence physique et/ou d'abus sexuels jouent également un réle important dans le lipcedéme. Selon une étude
menée aupres de 150 patientes ayant recu un diagnostic confirmé de lipcedéme, 52 % ont déclaré avoir vécu de telles expériences
(Erbacher et Bertsch 2020). Les patientes ont également montré des liens entre des troubles psychiques tels que la dépression ou des
troubles post-traumatiques et I'intensité maximale et minimale de la douleur ressentie au quotidien (Erbacher et Bertsch 2020). 52 % ont
déclaré avoir subi des violences physiques ou des abus sexuels auparavant, ce qui est nettement supérieur aux données de la population
générale (Erbacher et Bertsch 2020).

Une étude prospective confirme également cet aspect pour d'autres types de douleurs chroniques : |a violence subie pendant I'enfance qui a
entrainé un trouble psychique prédispose a l'apparition ultérieure de douleurs (McLaughlin et al. 2016). Ce qui est déterminant ici, c'est la
difficulté a surmonter I'expérience vécue, et non I'événement en soi.

Outre les facteurs modulant la douleur mentionnés ci-dessus, le stress chronique joue également un réle central dans la perception de la
douleur. En raison du fort chevauchement neurobiologique entre les systéemes de gestion du stress et de la douleur, la douleur peut
également étre générée de maniére purement centrale. Ce phénomene est alors appelé « hyperalgésie induite par le stress » (SIH) (Egloff
et al. 2016).

8.4  Education des patients et approches thérapeutiques psychosociales
A partir des facteurs aggravants de la douleur présentés au chapitre 8.3, on peut également déduire les facteurs susceptibles de soulager
la douleur (Klinger 2017) :

- Décatastrophisation

- Réduction de la peur de la douleur par I'exercice physique

- Transmission d'un sentiment de contréle et de sécurité par rapport a la douleur et a son évolution

- Traitement des dépressions (associées a la douleur)

- Déplacement de I'attention de la douleur vers d'autres aspects de la vie qui améliorent la qualité de vie

- Attente d'un soulagement de la douleur
La recherche montre que la réduction des pensées catastrophistes et le développement de pensées positives dans la gestion de la douleur
constituent un facteur d'influence important qui conduit également a une stabilisation a long terme des résultats thérapeutiques
(Christiansen et al. 2015).

Les approches de I'éducation sur la neuroscience de la douleur (Louw et al. 2016 ; Moseley et Butler 2015a ; Moseley et Butler 2015b), la
thérapie cognitivo-comportementale TCC (Probst et al. 2019), la thérapie d'acceptation et d'engagement (Sturgeon 2014) ou I'EMDR
(Gerhardt et al. 2016) peuvent étre utiles.

Alors que la thérapie cognitivo-comportementale vise a briser le cercle vicieux de |'évitement de la peur (Liedl et Knaevelsrud 2008),
I'approche basée sur la pleine conscience, appelée thérapie d'acceptation et d'engagement, permet d'augmenter la flexibilité mentale. Ces
deux approches thérapeutiques ont un effet positif sur I'intensité de la douleur et améliorent la dépression et la qualité de vie (Hughes et al.
2017 ; Veehof et al. 2016).

Les facteurs décrits ci-dessus qui contribuent a soulager la douleur doivent étre intégrés dans des approches qui incluent la formation des
patients et la promotion de I'autogestion (cf.

Chapitre 9). La transmission d'informations fondées sur des preuves et la définition d'
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attentes réalistes quant a I'amélioration des symptomes sont d'une importance capitale.
Dans le cadre d'une « bonne psychothérapie » (Gerger et al. 2020), il est important d'impliquer la patiente dans les processus décisionnels et

de I'encourager a jouer un role actif afin qu'elle puisse contribuer a I'amélioration de sa qualité de vie.

8.5 Dépistage des troubles psychiques pertinents et fréquents, conformément aux recommandations
d'autres lignes directrices

Les recommandations relatives au dépistage figurent en annexe.

Recommandation 8.3

Degré de recommandation| Accord

Les maladies psychiques graves (par exemple, un trouble alimentaire grave ou une Consensus
dépression sévere) doivent étre traitées avant toute intervention chirurgicale. (94,4 %)

[l
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9 Autogestion

Gabriele Erbacher, Susanne Helmbrecht

Recommandation 9.1

Degre de Accord
recommandation
Une autogestion efficace est un élément important de la compétence en matiére de Consensus
santé. Elle doit étre encouragée et la patiente doit étre incitée a jouer un réle actif. TT (88,8 %)
Des stratégies de résolution des problemes et des objectifs thérapeutiques
individuels concrets doivent étre élaborés conjointement afin de favoriser
I'augmentation de I'efficacité personnelle.
"
Recommandation 9.2
Degre de Accord
recommandation
L'autogestion doit étre soutenue par des mesures appropriées de la part des praticiens, Consensus
la responsabilité incombant a la patiente. T (88,8 %)

Les praticiens doivent renforcer positivement les succes. Il
convient d'éviter tout comportement conflictuel.

9.1 Définition de I'autogestion et distinction par rapport a des concepts similaires

Selon Seidel et al., I'autogestion est définie comme la capacité des personnes concernées a prendre en main leur vie personnelle et leur
développement. Cela comprend des compétences partielles telles que la motivation, la fixation d'objectifs, la planification, la gestion du
temps, l'organisation, le contréle des résultats ou le retour d'information. (Seidel et al. 2019).

Les personnes atteintes d'une maladie chronique doivent étre mises en mesure de bien la gérer. Cela comprend la fixation de leurs
propres objectifs et la capacité a bien communiquer avec les professionnels de santé, leurs proches et leurs amis au sujet de la maladie,
de leurs objectifs et de leurs besoins (Dierks 2019).

L'autogestion se distingue de notions similaires telles que la littératie en santé (Health Literacy) et I'autonomisation. Alors que
I'autogestion est un concept centré sur l'individu et vise a surmonter la maladie (Dierks 2018), I'autonomisation politique est un concept
axé sur la participation, la responsabilisation et le changement.

Al'origine, le secteur de la santé recourait principalement & la transmission d'informations, plutét sous forme didactique, sans impliquer
I'autogestion. Cette approche reposait sur I'hypothése que seule la transmission d'informations spécifiques a la maladie par un expert
pouvait conduire directement a un changement de comportement, ce qui permettrait alors d'améliorer les résultats cliniques. Mais cette
idée est trop simpliste. Plusieurs revues d'études contr6lées randomisées montrent que la seule
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transmission d'informations pertinentes aux patients, sans intégration de stratégies d'autogestion, n'est pas trés efficace (Gibson et al.
2002 ; Norris et al. 2001).

Selon les connaissances actuelles, I'éducation des patients sur la base d'informations fondées sur des preuves et I'autogestion doivent aller de
pair.

La transmission d'informations scientifiquement fondées sur la maladie dans le cadre de I'éducation des patients est également essentielle
dans le cas du lipcedéme. Seules des informations valides permettent de mettre en place une autogestion efficace. La désinformation
empéche une autogestion réussie et peut entrainer une aggravation de |'évolution de la maladie (Mendoza 2020).

Les approches actuelles en matiere d'autogestion partent du principe que la transmission de stratégies de résolution des problémes liés a
la maladie et le renforcement de I'auto-efficacité (la confiance en ses propres capacités a surmonter les défis par ses propres moyens) sont
essentiels pour obtenir des améliorations cliniques significatives a long terme (Bodenheimer et al. 2002).

Pour le lipcedeme, cela pourrait signifier que I'éducation des patientes et |'autogestion vont de pair et qu'outre le praticien, c'est la femme
atteinte de lipcedéme elle-méme qui a la plus grande influence sur le succes du traitement.

9.2 Promotion de |'autogestion

L'autogestion peut étre encouragée de deux maniéres : d'une part, directement par des mesures (par exemple, des cours d'autogestion)
destinées a la patiente, d'autre part, par le soutien et la reconnaissance des praticiens (médecins, thérapeutes de différentes professions).

Du c6té du praticien, I'autogestion peut étre encouragée par les mesures suivantes :

Etablir une relation, gagner la confiance

Ecouter et valoriser les ressources de la patiente

Aborder les influences négatives/positives et valoriser les efforts

PN

Soutenir les personnes concernées a |'aide de techniques concreétes :
poser des questions ouvertes, réfléchir, apprécier, résumer, donner des informations (demander la permission, donner des
informations, poser des questions).

5. Remettre ou recommander des brochures d'information, des sites Internet, des magazines a consulter

Il convient de déterminer au préalable dans quelle mesure la patiente est capable de s'autogérer. En cas de limitation, il faut envisager et
organiser une aide extérieure : existe-t-il

par exemple un partenaire, une famille, un groupe d'entraide ou un réseau ?

Certaines personnes présentent des limitations dans leur capacité a s'autogérer, notamment les patientes atteintes de lipoedeme
(Erbacher et Bertsch 2020), qui souffrent souvent de troubles psychiques tels que la dépression (Egede 2005 ; Reinecker et Siegl 2004). La
mise en ceuvre de |'autogestion est alors en partie considérablement compliquée par le trouble psychique et ne doit pas étre confondue
avec un manque de volonté ou de motivation. Ces patientes ont alors besoin, par phases, d'un soutien plus étroit ou d'une orientation vers
d'autres groupes spécialisés, tels que des psychothérapeutes.

Du coté de la patiente, I'autogestion peut étre encouragée par les mesures suivantes :
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1. Entrainement a des stratégies de résolution de problémes (définition des problémes pertinents, collecte d'informations
pertinentes, évaluation des différentes solutions possibles, choix d'une solution, mise en ceuvre et évaluation (vérification du
résultat)

2. Apprentissage de la prise de décision (application des connaissances acquises a des situations quotidiennes)

3. Augmentation de l'efficacité personnelle : (apprendre 3 connaitre et a utiliser ses propres ressources)

Dans le cadre de la réadaptation, les modules de formation visant a promouvoir |'autogestion dans la réadaptation médicale (SelMa)
(Meng et al. 2019) comprennent les modules suivants :

1. Fixer des objectifs (Que vais-je faire ? Que voudrais-je changer chez moi ?)

2. Planifier (comment vais-je m'y prendre concrétement ?)

3.  Surmonter les obstacles, vérifier et récompenser (Qu'est-ce qui pourrait mal se passer ? Que pourrais-je faire dans ce cas ?
Comment vérifier si cela fonctionne ?)

4.  Vérifier et récompenser

Des programmes spécifiques d'autogestion peuvent favoriser une autogestion réussie chez les patients atteints de maladies chroniques.
Les professionnels de santé encouragent I'autogestion par des conseils axés sur le comportement et des entretiens motivants, menés
d'égal a égal (Miller et Rollnick 2015). L'objectif est que le patient devienne un expert de sa propre maladie.

Il s'agit avant tout d'adapter le quotidien aux exigences de la maladie, voire de modifier le mode de vie. L'acquisition de nouvelles
habitudes favorables a la santé prend entre 18 et 254 jours et ne doit pas étre sous-estimée (Lally et al. 2010).

La stratégie dite « 5A » en matiére de conseil santé peut étre utilisée comme une forme d'accompagnement a I'autogestion.

La relation de coopération entre les professionnels de santé (médecins, thérapeutes de différentes disciplines) et les patients est un élément
essentiel de toute intervention visant a promouvoir I'autogestion dans le domaine de la santé.

Dans la stratégie 5A de conseil en matiére de santé, déja utilisée avec succés dans le cadre du conseil en matiére d'obésité, le praticien
tient compte a la fois de la situation psychologique du patient et, surtout, de sa motivation (Vallis et al. 2013). Le conseil se déroule en 5
étapes :

Ask (demander), Assess (évaluer les attentes, le comportement et les progres), Advise (conseiller),
Agree (convenir), Assist (soutenir)

Les interventions visant a promouvoir I'autogestion ont toujours pour objectif de modifier les comportements. La motivation et la
confiance en ses propres capacités sont déterminantes pour le maintien des nouveaux comportements.

Un changement de comportement dans le sens de I'approche d'autogestion ne peut réussir que si la personne concernée a de bonnes
raisons de modifier son état actuel. Du point de vue de la patiente atteinte de lipcedéme, les avantages du changement de comportement
doivent étre nettement supérieurs a |'effort requis. La probabilité que la patiente atteigne réellement ses objectifs est plus élevée si elle
les fixe elle-méme (Dolatschek 2002).
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Un soutien valorisant permet au praticien d'encourager la personne concernée a renforcer sa motivation et a jouer un role actif d'expert. La
volonté des femmes atteintes de lipcedéme d'assumer ce réle d'expert se manifeste souvent par leur participation a des groupes d'entraide
ou a des portails Internet. La motivation et la confiance sont les bases essentielles du changement de comportement.

Des questions ciblées peuvent étre posées, en particulier lorsque I'efficacité personnelle est faible ou que I'objectif de santé est peu
important.

Lorsqu'une patiente accorde peu d'importance a un sujet pourtant trés pertinent pour sa santé, les praticiens ont tendance a réagir en lui
faisant des reproches.

Les gens sont beaucoup plus susceptibles de changer leurs habitudes chéres s'ils se convainquent eux-mémes et ne se sentent pas
acculés a défendre leurs vices ou leurs mauvaises habitudes. Il est plus difficile de se débarrasser d'habitudes que d'adopter de nouveaux
comportements.

Les résultats de la recherche confirment I'effet a long terme des entretiens motivationnels (Lundahl et Burke 2009).
De plus, les patientes échouent souvent a cause des exigences excessives qu'elles s'imposent a elles-mémes (Miller et Rollnick 2015).

Les comportements néfastes pour la santé (tels que les crises de boulimie en cas de stress) servent a réguler le stress sur le plan
neurobiologique. A court terme, cela réduit le niveau de stress, ce qui est pergu comme une récompense par le cerveau.

9.3  Programmes d'autogestion et leur efficacité

Chez les patients atteints de maladies chroniques, une bonne autogestion entraine une amélioration de |'état de santé, du
fonctionnement quotidien et de la qualité de vie (Franek 2013).

La promotion de I'autogestion (par exemple dans le cadre de groupes guidés ou d'entraide) pourrait s'inspirer de programmes généraux
efficaces visant a promouvoir 'autogestion.

L'efficacité de I'autogestion a été étudiée et confirmée pour différentes maladies chroniques et une multitude d'offres (Taylor et al. 2014).

Des voix critiques remettent en question le caractere plutét vague des compétences enseignées dans le cadre de ces offres et demandent
que les programmes soient davantage axés sur les problémes spécifiques liés a la gestion d'une maladie chronique, car les résultats de la
recherche suggérent que se concentrer uniquement sur les compétences en matiére de résolution de problémes et I'éventail de
compétences associées pourrait ne pas étre suffisant (Haslbeck et Schaeffer 2007)

A ce jour, il n'existe pratiquement aucune offre spécifique pour le lipcedéme.

Une approche a été mise en place en 2009 sous la forme d'un programme d'autogestion de I'association Lymphselbsthilfe e. V., qui a été
évalué en 2018/2019 sur la base de |'appréciation subjective des participantes. A I'issue de I'atelier, celles-ci ont déclaré &tre mieux
informées et se sentir subjectivement plus a méme de gérer leur maladie.
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9.3.1 Le programme d'autogestion INSEA « Vivre en bonne santé et actif »

INSEA signifie « INitiative fur SElbstmanagement und Aktives Leben » (Initiative pour I'autogestion et une vie active) et a été développé pour
promouvoir |'autogestion chez les personnes atteintes de maladies chroniques. Il est fondé sur des preuves (basé sur |'évaluation subjective
et les commentaires des participantes) et est agréé.

Une partie du concept consiste a former ensemble sur différentes maladies, mais il ne comprend pas de contenu spécifique au lipcedéme.

9.3.2  Programmes d'autogestion du lipcedéme

Le programme d'autogestion de I'association Lymphselbsthilfe e. V. « Vivre en bonne santé et actif avec un lipcedeme et un lymphoedeme
» (GALLiLy), soutenu par I'AOK, s'adresse aux patients atteints de lipcedéme et/ou de lymphoedéme (Helmbrecht et Kraus 2021). Les
éléments d'autogestion sont similaires a ceux des programmes INSEA, mais le contenu technique a été spécialement adapté a la maladie
qu'est le lipcedéme. Une évaluation des cours GALLiLy 2018-2019 a, tout comme les programmes INESA, mis I'accent sur la satisfaction des
participantes a I'égard du programme de formation. Les commentaires de la plupart des participantes ont été positifs a cet égard. 85 % des
participantes (n = 122, dont 21 avec un diagnostic de lipcedéme et 55 avec un diagnostic de « lipcedéme et lymphoedéme » se sentaient
subjectivement plus aptes a mieux se prendre en charge aprés le programme (Helmbrecht et Kraus 2021). Des données sur |'efficacité a
moyen et long terme sont actuellement collectées et en cours d'évaluation (situation en décembre 2022).

A ce jour, il existe peu d'offres spécialement destinées aux femmes diagnostiquées avec un lipcedéme. Souvent, les offres s'adressent a la
fois aux femmes atteintes de lymphcedéme et aux femmes atteintes de lipcedéme.

Les formations a I'autogestion du lipcedéme devraient inclure les contenus suivants :

° gestion du stress
® Activités physiques, idéalement sportives, si possible avec compression, pour réduire les symptémes douloureux
° Amélioration de la condition physique par une augmentation progressive de I'effort physique

° Eviter le surpoids, stabiliser son poids, éviter les régimes amaigrissants en raison de leur échec. Si nécessaire, faire appel a
une aide spécialisée supplémentaire.

° La compression comme autre base du traitement : entre autres, déterminer quand la compression est indiquée, importance
du port quotidien de la compression : informations sur la classe de compression appropriée, éventuellement traitement en
plusieurs parties, apprentissage de I'enfilage par un spécialiste dans un magasin de matériel médical, aides a I'enfilage

® informations sur la retouche des dispositifs de compression inadaptés. La douleur ne doit pas étre tolérée.

° Possibilités d'impliquer le partenaire ou de faire appel a un service de soins

. Auto-bandage si les bas ne sont pas suffisants ou ne sont pas (encore) disponibles

®  Activité physique avec compression : I'aquagym est particulierement efficace, car elle active la pompe musculaire et articulaire

® Soins de la peau, car la compression sollicite fortement la peau : entre autres, peau saine, propre et hydratée ; cremes
riches en fonction du type de peau

° Prévoir des pauses actives
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o Traitement autonome, notamment exercices de mobilisation, rotations des épaules, thérapie respiratoire /
gymnastique respiratoire

L La responsabilité incombe a la patiente : il convient de recommander le soutien d'autres personnes.

° Indiquer les possibilités de soutien, par exemple pour la prescription de nouveaux bas de contention, la gestion du poids,
demander un soutien dans I'entourage, comme un partenaire, la famille ou un réseau, un groupe d'entraide. Si nécessaire,
orientation vers une psychothérapie.
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10 Alimentation et gestion du poids

Gabriele Faerber

Recommandation 10.1

Version 5.0 du 22 janvier 2024

Degré de recommandation

Accord
Il convient d'informer tres tot sur les effets néfastes de I'obésité sur le lipcedéme et sur Consensus
I'importance d'une alimentation saine et d'un mode de vie actif. fort (100
" %)
Recommandation 10.2
Degré de recommandation | accord
Les patientes doivent étre informées que, en cas de surpoids ou d'obésité, le volume des Consensus
jambes peut également étre réduit par une perte de poids grace a une alimentation fort (100
adaptée. TT %)
Recommandation 10.3
Degré de . Accord
recommandation
L'alimentation et la gestion du poids doivent contribuer a maintenir ou a retrouver la TT Fort
mobilité et la fonctionnalité et a prévenir la progression de la maladie. consensus
Les objectifs doivent donc étre fixés en fonction de la situation individuelle (100 %)
des patientes, d'une part pour atteindre ou maintenir une composition
corporelle saine, d'autre part TT
d'autre part, la réduction des douleurs et des troubles.
Recommandation 10.4
Degré de recommandation Accord
Le traitement du surpoids et de I'obésité doit étre intégré dans le Consensus
concept global du traitement du lipcedéme, car ces deux pathologies peuvent entrainer TT iort (100
une progression du volume des membres et une %)
détérioration du tableau clinique.
Recommandation 10.5
Degré de recommandation Accord
Une perte de poids doit toujours &tre envisagée en cas d'obésité concomitante Consensus
doit toujours étre une combinaison de mesures nutritionnelles, TT ;o)rt (100
(]

Il peut s'agir de mesures thérapeutiques axées sur l'activité physique et, le cas échéant,
sur le comportement, et englober a la fois la phase de perte de poids et la

la stabilisation a long terme.
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Un grand nombre de patientes atteintes de lipcedéme sont en surpoids ou obéses. Méme si le lipoedéme est probablement d'origine
génétique, c'est-a-dire qu'il survient indépendamment du poids corporel, le mode de vie et I'alimentation jouent un réle dans I'apparition
des symptdmes (voir chapitre 2). La premiére manifestation ou I'aggravation des symptomes survient généralement pendant une phase de
changement hormonal (Szél et al. 2014), qui s'accompagne souvent d'une prise de poids. Alors qu'une prise de poids entraine toujours une
augmentation du volume des extrémités (Forner-Cordero et al. 2021, Frambach et al. 2016), les symptomes douloureux ne sont pas
corrélés a I'importance de la disproportion ou a I'augmentation du tissu adipeux sous-cutané. lls peuvent étre influencés favorablement ou
défavorablement par une série d'autres facteurs, notamment les changements hormonaux, le régime alimentaire, les facteurs
psychologiques et I'activité physique.

L'obésité concomitante peut toutefois entrainer une réduction de la mobilité et d'autres maladies associées qui aggravent le tableau
clinique et conduisent a un cercle vicieux. Il s'agit notamment de complications orthopédiques, du lymphcedéme associé a |'obésité et de
maladies cardiovasculaires.

La réduction du surpoids ou le traitement d'une obésité existante tout en maintenant ou en atteignant une composition corporelle saine
revét donc une grande importance dans le concept global du traitement du lipcedeme. La gestion du poids est obligatoire, en particulier en
cas d'obésité sévere et de maladies associées a I'obésité.

En fonction du poids et de la volonté du patient, une approche conservatrice ou chirurgicale peut étre recommandée, les principes du
traitement conservateur devant toutefois étre respectés méme aprés une intervention chirurgicale.

Une perte de poids doit toujours reposer sur une combinaison de mesures nutritionnelles, d'activité physique et, si nécessaire, de
thérapie comportementale, et englober a la fois la phase de perte de poids et la stabilisation a long terme (Centre for Public Health
Excellence at Nice and National Collaborating Centre for Primary Care 2006 ; Ditschuneit et al. 1999 ; Hauner et al. 2014 ; Logue 2010 ;
Ross Middleton et al. 2012 ; Sédlerlund et al. 2009).

Un apport suffisant en protéines doit garantir que la perte de poids ne se fasse pas au détriment de la masse musculaire, mais de la masse
graisseuse. Cela permet d'atteindre et de maintenir une composition corporelle saine. Celle-ci se caractérise par un équilibre entre la
masse graisseuse et la masse maigre (FFM), en particulier la masse cellulaire corporelle (BCM), adapté a I'dge et au sexe. Dans le méme
temps, cela permet d'éviter la baisse de la dépense énergétique ou du métabolisme basal, qui est défavorable a une perte de poids
durable, et de détecter et traiter I'obésité sarcopénique. (Claussen et al. 2022 ; Ebbeling et al. 2012 ; Faerber 2014 ; Larsen et al. 2010).

Etant donné qu'une proportion élevée de patientes ont des antécédents de troubles alimentaires divers (Erbacher et Bertsch 2020 ; Stutz
2013), il convient de clarifier toute suspicion et de mettre en place une thérapie nutritionnelle accompagnée d'un suivi psychologique.

Recommandation 10.6

Degré de recommandation Accord
Les patientes doivent étre informées qu'elles doivent éviter les régimes amaigrissants a TT Un
court terme et privilégier plutot consensus
fort
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Changer durablement ses habitudes alimentaires pour adopter une alimentation saine et (100 %)
adaptée a ses besoins individuels.

La crainte de nombreuses patientes atteintes de lipoedéme d'étre condamnées a une prise de poids constante en raison de leur maladie
conduit d'une part a de nombreuses tentatives de régime frustrantes et a une incidence élevée de troubles alimentaires (Erbacher et
Bertsch 2020 ; Stutz 2013), et d'autre part a un fatalisme vis-a-vis de la silhouette, du poids et de I'obésité. Il est donc essentiel d'informer
les patientes dés le diagnostic sur le tableau clinique et I'importance d'un mode de vie sain. Des programmes alimentaires et
d'entrainement adaptés a chaque patiente permettent de stabiliser I'évolution de la maladie sans prise de poids ni augmentation de
volume importante (Forner-Cordero et al. 2021). L'accent ne doit pas étre mis sur |'atteinte d'un poids idéal, mais sur la réduction des
symptémes, le bien-étre physique et la forme physique.

Recommandation 10.7

Degré de recommandation | Accord
Il convient d'expliquer aux patientes que Conseonsus
les habitudes alimentaires ont une influence favorable ou défavorable sur la glycémie et TT (94,7 %)
le taux d'insuline, et donc sur la lipogenese et les processus inflammatoires.
10.1 Général Mesures pour réduire des de obésité et

inflammation

Des taux d'insuline élevés favorisent la lipogenése, renforcent la rétention de sodium et d'eau et ont un effet pro-inflammatoire (Bliher et
al. 2005 ; Feinman et al. 2015 ; Shoelson et al. 2007). C'est pourquoi, tant pour réduire le surpoids que pour lutter contre les processus
inflammatoires, il est recommandé d'adopter une alimentation qui évite les pics de glycémie et d'insuline et de respecter des pauses
suffisantes entre les repas (Amato 2020).

Neuhouser et al. (2012) ont mené une étude croisée randomisée (n = 40 avec un IMC compris entre 18 et 24,5 kg/m? et n = 40 avec un
IMC compris entre 28 et 40 kg/m? ) ont étudié les biomarqueurs inflammatoires et associés a I'obésité dans le cadre d'un régime
isocalorique a charge glycémique élevée ou faible. Chez les participants présentant une masse graisseuse élevée, le régime a faible indice
glycémique a réduit significativement le taux de hs-CRP de 27 %, tandis que I'adiponectine a augmenté.

Ruth et al. (2013) ont randomisé des patients obéses dans un régime hypocalorique riche en graisses et pauvre en glucides (HFLC, n = 26)
ou dans un régime pauvre en graisses et riche en glucides (LFHC, n = 29) pendant 12 semaines. Alors que la perte de poids, la masse
maigre et la masse grasse, la pression artérielle, le HBA1C, I'insuline a jeun et la glycémie a jeun ne différaient pas entre les groupes, la
baisse des triglycérides et de la hsCRP, ainsi que I'augmentation du HDL et de I'adiponectine étaient significativement plus importantes
dans le groupe HFLC.

10.2 Régimes alimentaires spécifiques en cas de lipcedéme

Recommandation 10.8
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Degré de recommandation Accord

Un régime méditerranéen (hypocalorique si nécessaire) peut étre recommandé en Consensus
raison de ses propriétés anti-inflammatoires. % fort (100
%)

Il existe peu de rapports de cas et d'études observationnelles prospectives et rétrospectives a petite échelle, généralement sans groupe
témoin, sur l'alimentation spécifique en cas de lipcedeme.

Différents auteurs recommandent, sur la base de I'hypothése selon laquelle I'inflammation chronique silencieuse joue un réle
physiopathologique non seulement dans I'obésité mais aussi dans le lipcedéme et que des facteurs pro-inflammatoires et anti-
inflammatoires peuvent influencer les symptémes, de se concentrer également sur la lutte contre l'inflammation dans I'alimentation en
sensibilisant les patientes aux déclencheurs pro-inflammatoires et en leur recommandant un régime anti-inflammatoire et/ou cétogéne
(Amato 2020 ; Amato et Benitti 2021 ; Cannataro et al. 2019 ; Cannataro et Cione 2020 ; Di Renzo et al. 2021 ; Faerber 2017a ; Faerber
2017b ; Faerber 2018). Les auteurs recommandent en outre une supplémentation adaptée aux taux de micronutriments anti-
inflammatoires tels que la vitamine D, les acides gras oméga 3 EPA et DHA (Amato et Benitti 2021 ; Calder 2017 ; Cannataro et Cione 2020 ;
Carracedo et al. 2019).

Un rapport de cas fait état de cing patientes atteintes de lipoedéme de stade | a IV traitées de maniére conservatrice (Amato et Benitti
2021). Toutes ont regu, en plus de diverses mesures physiothérapeutiques, un régime anti-inflammatoire non décrit plus en détail,
complété par des antioxydants, puis une patiente a suivi un régime cétogene. L'amélioration des symptomes a été évaluée a l'aide du
questionnaire d'évaluation des symptomes du lipcedéme (QuASIL) et était comprise entre 35 et 78 %, en partie déja aprés un mois, la
réduction de volume variant selon le stade entre 1 230 ml et plus de 10 000 ml Dans leurs conclusions, les auteurs postulent que le
traitement non chirurgical du lipcedéme sous la forme d'une approche interdisciplinaire centrée sur la patiente et impliquant différents
groupes de spécialistes et de professionnels peut étre efficace.

Di Renzo et al. (2021) ont étudié les effets d'un régime méditerranéen hypocalorique modifié (mMeD, déficit calorique de 20 %) pendant
quatre semaines chez un total de 29 patientes, (n = 14 dans le groupe lipcedéme ; n = 15 dans le groupe témoin) sur le poids corporel et la
composition corporelle, ainsi que sur les changements de I'état de santé général, de la perception de la douleur, de la fatigue et de la
fonctionnalité dans la vie quotidienne dans le groupe lipcedeme. Les groupes ne différaient pas en termes d'IMC, mais en termes de
rapport taille-hanches. Les deux groupes ont réduit de maniére significative leur poids corporel et leur IMC. Le groupe lipcedéme a montré
une diminution significative de la masse graisseuse au niveau des membres supérieurs (p= 0,048) et inférieurs (p=0,007). En ce qui
concerne la masse maigre, aucune différence n'a été observée entre les groupes. Dans le groupe lipcedéme, la diminution de la masse
graisseuse au niveau des membres a amélioré la capacité a effectuer des activités physiques quotidiennes, ce qui a entrainé une
amélioration significative de la qualité de vie, qui est passée de 8,3+ 1,83 6,9 £ 1,4 (p <0,05) dans le

« European Quality of Life » (EQ-5D). Cela a permis de démontrer pour la premiére fois |'efficacité d'une mMeD tant sur la réduction du
tissu adipeux lipoedémateux que sur I'amélioration des capacités physiques.
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Recommandation 10.9

Degré de recommandation Accord
Un régime cétogéne (hypocalorique si nécessaire) peut s Consensus
(94,7 %)

étre recommandé, car il a des effets amaigrissants, anti-inflammatoires et
symptomatiques

Pour plus d'informations sur les différentes formes de régime cétogene, veuillez vous référer a la directive S1 « Régimes cétogénes » de la
Société allemande de neuropédiatrie (AWMF, n° 022-021, 2021).

Dans une revue détaillée, les auteurs émettent plusieurs hypotheses sur I'effet d'un régime cétogéne sur le lipcedéme (Keith et al. 2021).
Parmi les effets qu'ils ont observés, on peut citer la perte de poids et la réduction des tissus adipeux dans les zones typiques du
lipcedéme, la réduction de la douleur indépendamment de la perte de poids et I'amélioration de la qualité de vie. Ils postulent
également, entre autres, un effet anti-inflammatoire du béta-hydroxybutyrate (BHB) ainsi que des effets positifs sur les interactions entre
les changements métaboliques et hormonaux, notamment entre I'cestradiol et I'insuline, et concluent que le régime cétogene doit faire
I'objet de recherches plus approfondies en tant que forme de traitement prometteuse du lipcedéme.

Dans une autre étude, les auteurs ont émis I'hypothése qu'un régime cétogéne est plus efficace que d'autres régimes alimentaires dans le
traitement du lipoedéme, car il combat ou prévient plus efficacement I'inflammation en raison de I'absence totale de pics de glycémie pro-
inflammatoires (Cannataro et Cione 2020).

Dans un rapport de cas, les mémes auteurs rapportent le cas d'une patiente obése atteinte de lipcedéme qui, au cours d'un traitement
nutritionnel de 22 mois avec un régime cétogéne hypocalorique (-250 kcal), a perdu 41 kg et vu toutes ses mesures périphériques et ses
douleurs (EVS de 9,2 a 3, -67,39 %) diminuer (Cannataro et al. 2021). En termes de qualité de vie, tous les questionnaires utilisés ont
montré des améliorations significatives (RAND36 dans tous les domaines, WOMAC -53,33 %, SQS -48,65 %). Le HOMA-IR, qui mesure la
résistance a l'insuline, est passé de 7,16 a 2,44. Les auteurs voient dans cette évolution un premier pas vers un protocole alimentaire
cétogene spécialement adapté au lipcedeme.

Un groupe de travail polonais a comparé les effets d'un régime pauvre en glucides et riche en graisses (LCHF) a ceux d'un régime modéré en
glucides et modéré en graisses (MCMF) a faible indice glycémique sur la composition corporelle de 91 patientes atteintes de lipcedéme
(Jeziorek et al. 2022). Quarante-quatre pour cent des patientes étaient au stade |, 42 % au stade Il et 13 % au stade Ill. Les patientes ont été
réparties en deux groupes pendant 16 semaines et ont suivi I'un des deux régimes alimentaires tout en recevant des plans nutritionnels
détaillés. Les deux régimes présentaient un déficit énergétique de 15 a 25 % selon le degré d'obésité, ainsi qu'une teneur élevée en
micronutriments anti-inflammatoires et en acides gras mono- et polyinsaturés.

Au début et a la fin de la période d'observation, la taille, le poids corporel, le pourcentage de graisse corporelle, la masse graisseuse, la
masse maigre, la participation de la graisse viscérale et le périmetre des extrémités ont été mesurés. Au début de I'étude, les deux groupes
ne présentaient aucune différence en termes de données anthropométriques. Dans les deux groupes, tous les parameétres
anthropométriques ont diminué aprées 16 semaines, a I'exception du tour de jambe distale droite dans le groupe MCMF, mais le LCHF-
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Alimentation en relation avec le poids corporel (-8,2+ 4,1 kg vs -2,1+ 1,0 kg ; p< 0,0001), masse graisseuse (-6,4 + 3,2 kgvs 1,6 £ 0,8 kg ;
p &lt; 0,0001), tour de taille (-7,8 £3,9cmvs -2,3+ 1,1 cm; p &It; 0,0001),

tour de hanches (-7,4+ 3,7 cm vs -2,5 1,3 cm ; p< 0,0001), ainsi que le tour de cuisse et le tour de jambe étaient statistiquement
significativement supérieurs avec le régime MFMC.

La disproportion entre le haut et le bas du corps a diminué, la encore de maniére moins prononcée avec le MCMF. Une réduction de la
douleur et de I'cedeme, ainsi qu'une amélioration de la mobilité et de la qualité de vie subjective ont également été observées dans le
groupe LCHF, contrairement au groupe MCMF. Les données a ce sujet n'ont pas été publiées.

Une autre étude prospective a comparé les effets d'un régime personnalisé, cétogéne et réduit de 15a 25

% sur sept mois sur les parametres métaboliques pertinents chez des patientes en surpoids ou obeses (n = 24) par rapport a des patientes
atteintes de lipcedéme (n = 24) (Jeziorek et al. 2023). 54 % des patientes atteintes de lipcedéme étaient au stade Il. Alors qu'au début de
I'étude, le tour de taille était nettement plus élevé dans le groupe des personnes en surpoids que dans le groupe des personnes atteintes
de lipcedéme, le poids corporel, le tour de hanches et le tour de jambe ne différaient pas, de sorte que le rapport taille-hanches était plus
faible dans le groupe des personnes atteintes de lipcedéme. Il n'y avait pas non plus de différences entre les groupes en ce qui concerne
les valeurs de laboratoire, a I'exception de taux de LDL-C significativement plus élevés dans le groupe des personnes en surpoids.

Les deux groupes ont perdu du poids. Alors que les triglycérides ont diminué de maniere significative et que le cholestérol HDL a augmenté
dans les deux groupes, |'effet sur le LDL-C était variable d'un individu a 'autre. Les valeurs hépatiques, la tolérance au glucose et I'insuline
a jeun se sont améliorées dans les deux groupes, mais de maniére moins prononcée dans le groupe présentant un lipcedeme. Les valeurs
rénales et thyroidiennes sont restées inchangées dans les deux groupes. Les auteurs concluent de ces résultats qu'un régime pauvre en
glucides et riche en graisses peut constituer une stratégie nutritionnelle précieuse tant pour les patients atteints de lipoedéme que pour
les patients en surpoids, car il a un effet positif sur le poids corporel, le profil glycémique, les valeurs hépatiques et le HDL sans altérer la
fonction thyroidienne et rénale, et qu'il a également des effets anti-inflammatoires.

Faerber a rapporté a plusieurs reprises I'efficacité d'un tel régime cétogéne sur le volume des jambes, le poids et la réduction de la
douleur (Faerber 2017a ; Faerber 2017b ; Faerber 2018). Dans une étude rétrospective portant sur 92 patientes atteintes de lipoedéeme, les
symptdmes ont diminué sur une échelle NRSde 6,5+ 3 a2 +2 (- 69,23 %, p&lt;0,01), indépendamment de la perte de poids et méme chez
les patientes de poids normal. Toutes les mesures ont montré une réduction tres significative (entre 9,64 % au niveau du mollet et 12,83 %
au niveau de la cuisse proximale ; p < 0,001 ; effet de -0,93 a -1,27). La réduction subjective de la sensation de lourdeur et de tension ainsi
que les modifications tissulaires parfois constatées par les physiothérapeutes traitants sont apparues apres seulement quelques jours et
bien avant toute perte de poids significative.

Plusieurs études menées sur des rongeurs ont montré les effets positifs d'un régime cétogene sur la douleur (Cooper et al. 2018 ; Masino
et Ruskin 2013 ; Ruskin et al. 2021).

Sgrlie et al. ont mené une étude pilote sur I'effet d'un régime cétogéne normocalorique sur la douleur et la qualité de vie chez des
patientes en surpoids atteintes de lipcedéme (IMC 30-45 kg/m’(Sgrlie et al. 2022). Une fois encore, les limites de |'étude résident dans le
faible nombre de cas (n = 9) et I'absence de groupe témoin, de sorte que, selon les auteurs, les résultats doivent étre interprétés avec
prudence.
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car la participation a I'étude seule pourrait avoir un effet. Les patientes ont suivi un régime cétogene normocalorique pendant 7
semaines, puis un régime alimentaire conforme aux recommandations nutritionnelles nordiques (NNR) pendant six semaines. La douleur
(EVS) et la qualité de vie (questionnaire norvégien sur le lymphoedéme des membres), le poids et la composition corporelle ont été
mesurés au début, aprés 7 et 13 semaines. Malgré I'absence de déficit calorique, les patientes ont perdu 4,6 + 0,7 kg (p < 0,001) jusqu'a la
semaine 7, en partie grace a la diminution de la masse hydrique totale (Total Body Water, TBW). L'intensité de la douleur (EVS) s'est
améliorée de 2,3 + 0,4 cm (p = 0,020). La réduction de la douleur n'était pas corrélée a la perte de poids observée a la semaine 7, qui s'est
maintenue jusqu'a la semaine 13, tandis que le niveau de douleur est revenu a son niveau initial a la semaine 13, ce qui a permis aux
auteurs de confirmer que la réduction de la douleur n'était pas due a la perte de poids, mais au régime cétogene. Il reste a déterminer si
ce résultat est dd aux cétones, en particulier au béta-hydroxybutyrate, ou a la modification de la composition des macro et
micronutriments. Une amélioration significative de la qualité de vie globale a été observée entre le début de I'étude et la semaine 7 (1,0
(ICa 95 % (2,0, 0,001)), p=0,050) et 13 (1,0 95

% Cl (2,0, 0,001) p= 0,050). Les auteurs postulent qu'un régime cétogéne est associé a une réduction de la sensation de douleur et a une
amélioration de la qualité de vie chez les patientes atteintes de lipcedéme et demandent que des études randomisées a plus grande échelle
soient menées pour confirmer ces résultats.

Dans une étude prospective cas-témoins, 56 femmes atteintes de lipoedeme et 57 femmes en surpoids ou obéses ont suivi pendant 7 mois
un régime pauvre en glucides et riche en graisses aux propriétés anti-inflammatoires (Jeziorek et al 2023). Les effets sur la composition
corporelle et le volume des jambes ont été étudiés, mais aussi la réduction de la douleur a I'aide d'une échelle visuelle analogique. Si les
deux groupes ont obtenu une réduction comparable du poids et du tour de taille, les participantes du groupe lipcedéme ont également
présenté une réduction significative

(EVA 4,6%, 2,6 vs 3,0%, 2,3).

Verde et al (2023) concluent dans une récente revue sur I'efficacité d'un régime cétogene trés faible en calories ( VLCKD) dans le traitement
du lipcedeme que le VLCKD constitue une option thérapeutique efficace dans le traitement du lipcedeéme, en particulier en cas d'obésité
associée, en raison de ses propriétés anti-inflammatoires, et que la combinaison du VLCKD et d'un régime méditerranéen pourrait encore
renforcer ses effets positifs.
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11 Importance du traitement bariatrique dans le traitement des patients atteints de
lipcedéeme

Jodok Fink, Till Hasenberg

Recommandation 11.1

Degre de i Approbation
recommandation
L'indication d'une intervention bariatrique chez les patientes atteintes de lipcedeme Consensus
doit étre posée conformément a la directive S3 (94,7 %)
« Traitement chirurgical de I'obésité et des maladies métaboliques ». TT

Le rapport taille-hanches doit étre pris en compte lors de la pose de I'indication
, car en cas de disproportion prononcée, I''MC seul n'est pas significatif

Dans le but de réduire le poids et le volume des jambes, une intervention
bariatrique doit étre envisagée chez les patientes atteintes de lipcedéme et "
présentant un IMC= 40 kg/m2.

Chez les patientes atteintes de lipcedéme et présentant un IMC= 35 kg/m? et &lt;
40 kg/m? ainsi qu'au moins une autre maladie associée a |'obésité, une chirurgie
bariatrique peut étre envisagée.

Intervention visant a réduire le poids et le

du volume des jambes.

Les données disponibles sur le traitement bariatrique du lipoedeme sont extrémement limitées.

Les recommandations suivantes ont été élaborées sur la base de la ligne directrice S3 actuelle : Traitement chirurgical de I'obésité et des
maladies métaboliques (DGAV) (Société allemande de chirurgie générale et viscérale (DGAV) 2018), de la directive européenne : «
Clinical practice guidelines of the European Association for Endoscopic Surgery (EAES) on bariatric surgery: update 2020 endorsed by
IFSO-EC, EASO and ESPCOP » (EAES) (Di Lorenzo et al. 2020) ainsi que la directive américaine actuelle : « Clinical practice guidelines for
the perioperative nutrition, metabolic, and nonsurgical support of patients undergoing bariatric procedures — 2019 update » (AACE)
(Mechanick et al. 2020).

La plus grande méta-analyse disponible sur I'efficacité de la chirurgie bariatrique chez les patients obéses par rapport a un traitement
conservateur sur la perte de poids comprend 25 études contrdlées randomisées. Elle montre un avantage trés significatif et durable dans
le temps pour la chirurgie bariatrique en termes de perte de poids (Cheng et al. 2016). Dans 16 des 25 études, le critére d'évaluation
principal n'était pas le poids, mais le diabete de type 2. Une autre méta-analyse portant sur 11 essais contrdlés randomisés menés aupres
de 796 patients a clairement montré que les patients ayant subi une chirurgie bariatrique présentaient une perte de poids
significativement plus importante qu'aprés un traitement conservateur (Gloy et al. 2013). La perte de poids aprés une chirurgie bariatrique
était supérieure de 27 kg. En outre, un taux de rémission plus élevé du diabéte sucré de type 2 et une amélioration plus importante de la
qualité de vie ont été observés. Les principaux
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effets secondaires de la chirurgie bariatrique dans cette méta-analyse étaient I'anémie ferriprive (15 %) et les réopérations (8 %).

Il n'existe pas de données a long terme issues d'études randomisées. Néanmoins, les données a long terme d'une grande étude
prospective de cohorte montrent un avantage significatif et durable de la chirurgie bariatrique par rapport au traitement conservateur en
termes de perte de poids, d'incidence du diabéte de type 2 et méme d'amélioration des résultats oncologiques (Sjostrom 2013). A
I'inverse, une analyse de la cohorte conservatrice de la méme étude sur une période de 10 ans documente les tentatives infructueuses et
persistantes des patients pour perdre du poids : 54,6 % ont pris du poids, seuls 12,5 % ont perdu plus de 10 % de leur poids corporel
(Zenténius et al. 2018).

Il n'existe pas d'études randomisées contrdlées sur la chirurgie bariatrique chez les patientes atteintes de lipoedeme. Cependant, une
étude de cohorte rétrospective menée sur ce groupe de patientes montre clairement que les patientes atteintes de lipcedéme peuvent
obtenir une perte de poids similaire a celle des patientes en surpoids aprés une chirurgie bariatrique (Fink et al. 2021).

Les autres preuves relatives a la chirurgie bariatrique visant a perdre du poids et a améliorer les maladies métaboliques sont résumées et
évaluées dans la directive S3 : Traitement chirurgical de I'obésité et des maladies métaboliques ainsi que dans les directives EAES et AACE
(Société allemande de chirurgie générale et viscérale (DGAV) 2018 ; Di Lorenzo et al. 2020 ; Mechanick et al. 2020).

Selon les trois lignes directrices citées ci-dessus, une recommandation en faveur de la chirurgie bariatrique, indépendamment des
comorbidités-est formulée a partir d'un IMC de 40 kg/m? (Société allemande de chirurgie générale et viscérale (DGAV) 2018 ; Di Lorenzo et
al. 2020 ; Mechanick et al. 2020). Pour les patients dont I'lMC est compris entre= 35 kg/m(? et< 40 kg/m(?-les directives de la DGAV, de
I'EAES et de I'AACE préconisent la chirurgie bariatrique en cas de comorbidités associées a I'obésité (Société allemande de chirurgie
générale et viscérale (DGAV) 2018 ; Di Lorenzo et al. 2020 ; Mechanick et al. 2020). Le lipcedeéme est une maladie concomitante possible,
mais selon la directive S3 sur le traitement bariatrique, il ne s'agit pas d'une comorbidité associée a I'obésité au sens de l'indication de la
chirurgie bariatrique. Lors de I'évaluation d'une intervention bariatrique, il convient de tenir compte de la répartition disproportionnée
chez les patients atteints de lipcedéme présentant un rapport taille-hauteur (WHtR) relativement faible et donc un risque métabolique
potentiellement réduit (Bertsch et al.

2020 ; Brenner et Cornely 2022 ; Brenner et al. 2023).

Il existe peu de données sur I'efficacité spécifique de la chirurgie bariatrique sur le lipcedéme. Il existe deux rapports de cas portant chacun
sur quatre patients, ainsi qu'un autre rapport qui tient compte des aspects médico-légaux du diagnostic du lipcedéme (Bast et al. 2016 ;
Pouwels et al. 2018 ; Pouwels et al. 2019). La plupart des données proviennent d'une étude de cohorte rétrospective portant sur 31
patientes atteintes de lipcedeéme (Fink et al. 2021) et d'une série de cas rétrospective portant sur 13 patientes (Cornely et al. 2022). Les
rapports de cas soulignent certaines limites de la chirurgie bariatrique, avec un volume des jambes parfois inchangé malgré la perte de
poids (Bast et al. 2016 ; Pouwels et al. 2018 ; Pouwels et al. 2019). L'étude de cohorte rétrospective montre toutefois clairement que le
volume des jambes a diminué de maniére significative. La réduction du volume des jambes était comparable a celle observée chez les
patientes témoins sans lipcedéme (Fink et al. 2021). En conséquence, une directive pratique britannique mentionne également la chirurgie
bariatrique comme une option pour la perte de poids chez les patientes atteintes de lipcedéme (Hardy et Williams 2017).
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Des données sur les symptémes du lipcedéme (douleurs) aprés une chirurgie bariatrique sont disponibles dans une

série de cas portant sur 13 patientes chez lesquelles le diagnostic de « lipcedeme » a été posé aprés une chirurgie bariatrique et qui ont
ensuite été interrogées rétrospectivement sur les symptomes qu'elles présentaient avant la chirurgie bariatrique. Il en ressort une
persistance de la douleur malgré une bonne perte de poids (Cornely et al. 2022).

Il n'existe pas de données sur le type de chirurgie bariatrique pratiquée, de sorte qu'aucune recommandation ne peut étre formulée a ce
sujet au moment de I'élaboration de la ligne directrice.
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12 Traitement chirurgical du lipcedéme

Manuel Cornely, Stefan Rapprich

12.1 Liposuccion

Recommandation 12.1

Version 5.0 du 22 janvier 2024

Degré de recommandation Accord
La liposuccion doit étre utilisée comme méthode chirurgicale de choix pour réduire Consensus
durablement le tissu adipeux sous-cutané affecté par le lipcedéme au niveau des (84,2 %)
jambes et des bras. TT
12.1.1 Indication
La liposuccion d'une lipohypertrophie indolore des extrémités n'est pas I'objet de cette directive.
Recommandation 12.2
Degré de recommandation Accord
Les aspects suivants concernant l'indication d'un traitement chirurgical par liposuccion Consensus
en cas de lipcedéme des jambes et/ou (94,4 %)
bras doivent étre pris en compte : TT
O Douleurs réfractaires au traitement documentées — aucune amélioration
malgré un traitement conservateur
° Complications telles que restrictions de la mobilité, séquelles
dermatologiques ou orthopédiques
O Indication critique en cas de rapport taille-hanches (WHtR) supérieur a
0,55 et d'IMC supérieur a 40 kg/m?
O Traitement prioritaire d'une obésité concomitante
O Décongestion préopératoire en cas d'cedemes concomitants d'autre
origine
* Indication stricte chez les patients dgés de moins de 18 ans
Recommandation 12.3
Degré de recommandation Accord
L'indication de la liposuccion ne doit plus étre basée sur la classification traditionnelle TT Consensus
par stades, car il n'existe aucune corrélation entre la gravité des symptomes et fort (100
0
classification en stades. %)
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La liposuccion peut étre utilisée seule ou en association avec d'autres options thérapeutiques chirurgicales.

Une thérapie décongestive préalable a I'opération doit étre effectuée en cas d'cedeme clinique avéré. En I'absence d'cedéme, aucune
thérapie décongestive préopératoire n'est nécessaire. Elle n'a aucune influence sur le résultat du traitement par liposuccion.

Les chirurgiens expérimentés en liposuccion recommandent une indication critique pour un IMC > 40 kg/m? et un WHtR supérieur a 0,55
(Cornely 2000 ; Cornely 2010 ; Cornely et Gensior 2014 ; Gensior et Cornely 2019 ; Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011 ; Schmeller et
al. 2012 ; Schmeller et Meier-Vollrath 2007).

En cas de coincidence entre obésité et lipcedeme, I'obésité doit étre traitée (Kruppa et al. 2020 ; Rubin et al. 2012 ; Wollina et Heinig 2019).
(Deutsche Adipositas-Gesellschaft e.V. (DAG) 2014). La liposuccion des extrémités n'est pas une méthode de perte de poids (Bertsch et al.
2020 ; Sandhofer et al. 2020 ; Sattler et al. 1997).

Les patientes atteintes de lipcedeme peuvent souffrir d'une restriction de leurs mouvements, ce qui entraine d'autres complications
orthopédiques (Stutz 2011). La liposuccion peut, grace a la réduction du volume, corriger le désalignement des axes et ainsi soulager la
restriction des mouvements (Wright et al. 2023).

Dans les cas de lipcedéme prononcé, il peut arriver, dans de rares cas, qu'aprés une liposuccion réussie, il reste de grands sacs de tissu
flasque, pour lesquels un raffermissement cutané par chirurgie plastique utilisant une technique préservant les vaisseaux lymphatiques, par
exemple selon AVELAR (Avelar 1985 ; Ghods 2019), peut étre recommandé.

12.1.2 Technique et procédure

Recommandation 12.4

Degre de Accord
recommandation
La liposuccion doit étre réalisée a I'aide d'une technique préservant les tissus et TT Consensus
(94,4 %)

les vaisseaux lymphatiques
. Les aspects suivants doivent étre pris en compte :

O Utilisation de systémes assistés par vibrations (PAL) ou par jet
d'eau (WAL)

L Réalisation de I'intervention sous anesthésie locale
ou générale

O 1 a 4 séances pour les deux jambes, 1 a 2 séances pour les deux bras

O Respect d'un temps d'action d'au moins 60 a 120 minutes apreés
I'infiltration de la TLA afin de favoriser une aspiration en douceur.

° Limitation de la solution de tumescence utilisée (en cas d'utilisation de la
solution selon Klein avec une dose maximale de lidocaine de 45 mg/kg de
poids corporel) a 10 litres.

® Volume d'aspiration maximal de 10 % du

poids corporel
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Afin de préserver au maximum le systéme lymphatique, la liposuccion doit étre réalisée sous anesthésie locale par tumescence (TLA), qui
prépare le tissu adipeux, c'est-a-dire selon la « technique humide » a I'aide de microsondes émoussées (Cornely 2000 ; Cornely 2006 ;
Cornely 2003 ; Cornely 2020 ; Cornely et Gensior 2014 ; Klein 1987 ; Klein 2000 ; Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011 ; Rapprich et al.
2002 ; Sandhofer et al. ; Sattler et al. 1997 2002 ; Schmeller et Meier-Vollrath 2007 ; Wollina et Heinig 2019, Wright et al 2023). Des
techniques d'assistance telles que les vibrations ou les jets d'eau peuvent étre utilisées (Stutz et Krahl 2009 ; Taufig 2003 ; Taufig 2004).
L'intervention peut étre réalisée en ambulatoire ou en hospitalisation (groupe de travail « Hygiéne hospitaliéere et en cabinet médical » de
I'AWMF 2018 ; Cornely 2000 ; Cornely 2014 ; Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011 ; Schmeller et al. 2012). Lorsque l'intervention est
réalisée en TLA, une analgésie supplémentaire ou une anesthésie générale peut faciliter I'intervention pour la patiente et le chirurgien.

Des études anatomiques et cliniques, des scintigraphies lymphatiques fonctionnelles et des examens immunohistochimiques de I'aspirat de
tissu adipeux confirment qu'aucun dommage significatif n'est causé aux vaisseaux lymphatiques (Bender et al. 2007 ; Frick et al. 1999 ;
Hoffmann et al. 2004 ; Schmeller et al. 2006 ; Stutz et Krahl 2009 ; van de Pas et al. 2020). Pour les procédures sous anesthésie générale avec
« liposuccion séche

liposuction », de telles études ne sont pas disponibles.

La liposuccion peut également étre réalisée selon la technique (super-)wet (Dadras et al. 2017 ; Kruppa et al. 2022 ; Schlosshauer et al.
2021 ; Witte et al. 2020).

Quelle que soit la technique utilisée, une aspiration douce du liquide jaune et donc pauvre en sang doit étre observée (Cornely 2023 ;
Cornely et al. 2022 ; Ghods et Kruppa 2018 ; Korsake et Rapprich 2020 ; Kruppa et al. 2022 ; Sandhofer et al. 2020).

Une liposuccion correctement réalisée correspond a une exérése par aspiration sous-cutanée suprafasciale subtotale du tissu adipeux. Elle
ne doit toutefois pas entrainer de squelettisation de la peau, car une telle radicalité n'est pas nécessaire pour atteindre |'objectif de
I'absence de douleur. Une radicalité plus importante est associée a un risque élevé de complications (Cornely 2016 ; Korsake et Rapprich
2020 ; Sandhofer et al. 2020 ; Sattler et Eichner 2013).

12.1.3 Traitement post-opératoire et résultats

Recommandation 12.5

Degré de recommandation Accord
Immédiatement apreés la liposuccion, une 1 Consensus
thérapie physique décongestive complexe doit étre effectuée. L'intensité et la durée ZOrt (100
doivent étre adaptées aux résultats postopératoires. La TPC doit commencer par la %)
phase I.
Recommandation 12.6

Degre de Accord

recommandation
Apres une liposuccion, les patientes doivent continuer a étre traitées de maniére TT Consensus
conservatrice en fonction des symptémes. (94,4 %)

Il convient notamment de veiller a la mobilité, a la stabilité du poids et a la régulation du

stress.
1
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La liposuccion ne permet pas de guérir le lipcedeme. Elle permet toutefois de soulager
durablement les douleurs et d'améliorer la qualité de vie.

L'intervention entraine une amélioration significative des douleurs spontanées, des douleurs a la pression et de la tendance aux
hématomes, avec des différences significatives avant et aprés I'opération (Cornely 2000 ; Cornely 2010 ; Cornely 2014 ; Gensior et Cornely
2019 ; Peprah et MacDougall 2019 ; Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011 ; Schmeller et al. 2012 ; Schmeller et Meier-Vollrath 2007 ;
Schmeller et Meier-Vollrath 2007). Une réduction du traitement conservateur, voire une absence totale de traitement, est obtenue dans
certains cas (Cornely 2004 ; Cornely 2014 ; Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011 ; Schmeller et al. 2012). Les améliorations constatées
persistent dans la plupart des cas pendant de nombreuses années (Baumgartner 2014 ; Baumgartner et Frambach 2016 ; Cornely 2010 ;
Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011 ; Schmeller et al. 2012 ; Wollina et Heinig 2019 ; Herbst et al. 2021, Cornely 2022).

Le taux de réussite des techniques décrites ci-dessus se situe entre 92 et 97 % dans deux centres chirurgicaux en Allemagne. Les périodes
de suivi des plus de 325 patientes ont duré jusqu'a 15 ans et aucune récidive n'a été observée (Cornely 2004 ; Cornely 2007 ; Cornely 2014
; Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011).

Méme si la classification morphologique actuellement utilisée ne permet pas d'évaluer la gravité de la maladie (Brenner 2023, Cornely
2023, Brenner et al 2023), les résultats chirurgicaux sont meilleurs aux stades précoces qu'au stade 3 (Kruppa et al. 2022).

De plus, la réduction des dépdts graisseux au niveau de l'intérieur des cuisses et des genoux permet de réduire, voire d'éliminer, les lésions
cutanées d'origine mécanique et occlusive. La correction de la déformation des jambes causée par les dép6ts graisseux au niveau des
extrémités entraine une amélioration de la mobilité et de la démarche (Stutz 2011) ainsi qu'une réduction du risque de complications
orthopédiques supplémentaires liées a la démarche pathologique associée au lipcedéme (par exemple, gonarthrose et coxarthrose).

La réduction des symptomes, I'amélioration de la mobilité, la diminution du temps consacré au traitement conservateur et le regain de
confiance en soi améliorent considérablement la qualité de vie des personnes concernées (Blome et al. 2014 ; Gensior et Cornely 2019 ;
Meier-Vollrath et al. 2005 ; Rapprich et al. 2015 ; Rapprich et al. 2011, Seefeldt et al 2023, Kirstein et al 2023, Dahlberg et al 2024).

Des complications apres une liposuccion pour des raisons médicales ou esthétiques ont été rapportées, mais elles sont rares.

o Une étude multicentrique américaine sur la liposuccion dans la zone TLA portant sur 15 336 interventions indique un taux de
complications de 1,12 % en 1995 (Hanke et al. 1995).

° Dans une série de 3 240 interventions, aucun déces n'a été a déplorer et aucune complication n'a nécessité une
hospitalisation. Dans neuf cas (0,27 %), des complications ont nécessité des mesures supplémentaires (Habbema 2009).

Page87 /96



Directive S2k sur le lipoedéme : numéro d'enregistrement AWMF 037-012 Version 5.0 du 22 janvier 2024

. Kruppa et al. mentionnent en 2020 un taux de complications d'environ 9,5 % pour toutes les liposuccions. Les complications
hémorragiques représentent 1 %, les infections de la plaie 4,5 % et 4 % supplémentaires sont dus au développement d'un
érysipéle (Kruppa et al. 2020).

o Dans une autre étude rétrospective, Kruppa et al. indiquent en 2022 un taux de complications d'environ 2,3 % pour toutes les
liposuccions. Les complications hémorragiques représentent 0,3 %, les infections de la plaie 1,3 % et le développement d'un
sérome 0,7 % (Kruppa et al. 2022).

. Kanapathy et al. rapportent dans leur méta-analyse portant sur 3 583 patients que l'incidence globale des complications
chirurgicales majeures est de 3,35 %. L'incidence globale des complications chirurgicales mineures est de 11,62 %, le
sérome étant la complication mineure la plus fréquente (5,51 %) (Kanapathy et al. 2021).

Les complications aprés une liposuccion dues a des lésions des vaisseaux lymphatiques sont rarement détectées et donc rarement ou
jamais rapportées dans la littérature (Sandhofer et al. 2020). Une incidence de 1,7 % est rapportée pour les gonflements persistant plus de
6 semaines apres une liposuccion (Dixit et Wagh 2013).

Ce gonflement pourrait correspondre a un retard de cicatrisation, mais pourrait également concerner des patients présentant une lésion des
vaisseaux lymphatiques. La plupart des complications cutanées rapportées a ce jour apres une liposuccion commencent par une hyperémie
et/ou une péleur de la peau, suivies d'une nécrose cutanée et d'ulcérations dans la phase postopératoire précoce, ou sont associées a une
infection et/ou a une mauvaise cicatrisation cutanée. Wright rapporte le cas de trois femmes atteintes de lipcedéme qui ont développé un
lymphoedéme aprés une liposuccion. Les modifications cutanées typiques ne sont apparues que 6 mois a un an apres I'opération et
correspondent a la définition des modifications cutanées chroniques associées au lymphoedéme (Wright et Herbst 2022).

Une intervention chirurgicale visant a réduire le lipcedéme n'est donc pas sans risque et peut entrainer des complications a long terme,
notamment une Iésion du systéme lymphatique (Herbst et al. 2021b ; Wollina et Heinig 2019). Cela peut également étre d(i a la
technique chirurgicale :

° Dans une étude portant sur les membres inférieurs de cadavres récents, la lipectomie par aspiration a sec avec des
canules émoussées selon une technique longitudinale n'a causé aucune Iésion ou seulement une lésion modérée des
collecteurs lymphatiques (Frick et al. 1999 ; Hoffmann et al. 2004).

o En revanche, l'utilisation d'une technique transversale a régulierement causé une lésion modérée a grave des vaisseaux
lymphatiques. Lors de I'utilisation de I'anesthésie par tumescence avant la liposuccion, la technique longitudinale n'a causé
aucune lésion ou seulement une lésion modérée, et la technique transversale a rarement causé une lésion grave.

. Une liposuccion sous anesthésie générale et/ou avec une infiltration sous-cutanée relativement faible augmente le risque de
lésions du systéeme lymphatique (Wright et Herbst 2022).

Aux Etats-Unis également, les complications aprés une opération de réduction du lipcedéme sont rarement signalées. Parmi les
complications rapportées par les participantes a I'étude figuraient
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anémie, thrombose veineuse profonde, embolie pulmonaire, lymphcedéme, pneumonie, cellulite (érysipéle), irritations cutanées, plis
tissulaires ou cutanés, asymétrie et relachement cutané. La plupart des participantes n'ont présenté aucune complication. Il n'est pas clair
si les patientes qui ont développé un lymphcedéme I'ont fait a cause de I'intervention ou au fil du temps en raison d'un
dysfonctionnement lymphatique sous-jacent. Une surveillance étroite et a long terme des patients atteints de lipcedéme apres 'opération
est nécessaire (Herbst et al. 2021a, Herbst et al. 2021b)).

Une étude postopératoire menée en Allemagne aupres de 1 400 patientes atteintes de lipcedéme opérées sous Superwet-TLA et sous
Analgosedie ou anesthésie générale a révélé la répartition suivante des complications : inflammation 1,79 %, sérome 0,79 %, érysipéle 0,28
%, nécrose 0,14 %, thrombose 0,07

% (Cornely 2022).

Schmeller indique un taux d'infection de 1,4 % sur 349 liposuccions réalisées dans le cadre du traitement du lipcedéme (Schmeller et al.
2012). Rapprich ne rapporte qu'un seul cas de thrombose veineuse profonde au cours de 15 années de traitement chirurgical du
lipcedeme (Rapprich et al. 2012). En général, la liposuccion avec technique de tumescence comporte un faible risque chirurgical et s'est
avérée étre une procédure sre et appropriée.
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13 Annexe 1: Dépistage

13.1 Dépistage des troubles psychiques pertinents et fréquents, conformément aux recommandations

d'autres lignes directrices

L'utilisation de questionnaires cliniques peut étre utile a des fins de dépistage lorsqu'il s'agit d'évaluer la gravité des probléemes des patientes
ou lorsque le praticien souhaite confirmer son impression de maniéere plus objective (Schulte 2011).

Les questionnaires sans licence, librement accessibles en open access et faciles a évaluer, sont utiles et pragmatiques dans la pratique
quotidienne. lls permettent notamment aux médecins sans formation complémentaire en psychothérapie d'évaluer plus facilement les
besoins thérapeutiques des patientes atteintes de lipcedéme.

Il existe déja des directives S3 pour le diagnostic et le traitement des troubles psychiques qui sont nettement plus fréquents chez les
femmes atteintes de lipcedéme que dans la population générale (dépression, troubles alimentaires et syndrome de stress post-
traumatique (Dudek et al. 2018 ; Erbacher et Bertsch 2020). Les recommandations suivantes, qui ont déja fait leurs preuves dans le
diagnostic et le traitement pratiques des femmes atteintes de lipoedéme, sont donc conformes aux recommandations des directives S3 sur
le diagnostic et le traitement de la dépression unipolaire (DGPPN et al. 2015), sur le diagnostic et le traitement des troubles alimentaires
(DGPM et al. 2018) et sur le diagnostic et le traitement du trouble de stress post-traumatique (Schafer et al. 2019) (état janvier 2021).

En général, lors de tout dépistage psychodiagnostique, il est primordial de dépathologiser les pensées, les sentiments et les comportements
de la patiente. Ainsi, par exemple,

I'alimentation incontrélée/les crises de boulimie peuvent étre décrites comme une « tentative d'adaptation », une « tentative de sauvetage
psychique » ou une

« gestion du stress » en cas de souffrance psychique. Cette description normalisée de la fonction du symptome (par exemple, les crises

de boulimie) permet a la patiente de s'ouvrir plus facilement. Les sujets difficiles, souvent associés a la honte ou a la culpabilité, tels que

la perte de contrdle alimentaire, peuvent alors étre mieux abordés (comme les crises de boulimie). (DGPM et al. 2018).

Les patientes souffrant d'un trouble psychique, tel qu'une dépression, n'en parlent souvent pas spontanément. Il convient donc de
s'informer de maniére proactive sur la dépression en particulier (DGPPN et al. 2015). En cas de suspicion d'un trouble psychique, le
praticien non formé a la psychothérapie peut alors orienter la patiente vers des colleégues spécialisés (psychothérapeutes ou médecins
psychothérapeutes).

En regle générale, les troubles psychiques ou les troubles mentaux observés chez les femmes atteintes de lipoedeme sont facilement
modifiables. L'expérience montre que cette information apporte un grand soulagement psychologique aux patientes.

Les diagnostics de dépistage mentionnés ci-dessous constituent une sélection de méthodes appropriées qui pourraient étre utilisées pour
compléter le diagnostic et le suivi. La responsabilité incombe a I'utilisateur. Un dépistage ne remplace pas un diagnostic psychologique
réalisé par un médecin spécialiste en psychothérapie ou en psychiatrie ou par un psychothérapeute psychologique.

13.1.1 Dépistage des douleurs associées au lipcedeme :

- Echelle visuelle analogique (EVA) (Funke 2010) pour évaluer les douleurs associées au lipcedéme, comme recommandé par les

directives néerlandaises sur le lipcedéme (Société néerlandaise de
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Dermatology and Venerology (NVDV) 2014). Il s'agit d'une ligne/échelle de 10 cm sur laquelle la patiente doit évaluer l'intensité
de sa douleur entre 0 « aucune douleur » et 10 « la pire douleur imaginable, comparable a une douleur d'amputation » :
O Demander a la patiente d'évaluer l'intensité maximale de la douleur sur une période donnée (par exemple, la
semaine précédente)
O  Demander l'intensité minimale de la douleur au cours de cette période (par exemple, la semaine derniére)

En complément de I'évaluation de I'intensité de la douleur, évaluation des unités subjectives de perturbation (SUD) a I'aide de
I'échelle visuelle analogique :
O A quel point souffrez-vous de ces douleurs (échelle de 0 4 10) ?

Méme si elles sont peu intenses, les douleurs peuvent avoir une nature telle que certaines femmes atteintes de lipcedeme les trouvent tres
pénibles. A l'inverse, rares sont les femmes atteintes de lipcedéme qui, bien que ressentant des douleurs fortes, considérent que celles-ci sont
peu ou moyennement invalidantes.

13.1.2 Dépistage de la dépression :

test en deux questions, un dépistage préliminaire trés rapide qui, selon la S3/NVL Dépression unipolaire (DGPPN et al. 2015), identifie
une dépression unipolaire avec une sensibilité de 96 % et une spécificité de 57 % (Whooley et al. 1997) :

1. Aucours du dernier mois, vous &tes-vous souvent senti(e) abattu(e), triste, déprimé(e) ou désespéré(e) ?

2. Aucours du dernier mois, avez-vous ressenti nettement moins d'envie et de plaisir a faire les choses que vous aimez

habituellement ?

Echelle d'anxiété et de dépression en milieu hospitalier (HADS) (Bjelland et al. 2002 ; Zigmond et Snaith 1983), une méthode
fréquemment utilisée, mais qui présente un risque de valeurs élevées méme en |'absence de dépression cliniquement manifeste, c'est-
a-dire de résultats faussement positifs.

Les valeurs limites sont les suivantes :< 7 : cliniquement normal, 8-10 : suspect, &gt;10 : syndrome dépressif cliniquement significatif.

13.1.3 Dépistage des troubles alimentaires

Eating Disorder Examination - Questionnaire (EDE-Q) (Fairburn et al. 2014 ; Hilbert et al. 2012 ; Hilbert et Tuschen-Caffier 2016 ; Hilbert
et al. 2004).

L'EDE-Q utilise 4 sous-échelles (22 items). Les sous-échelles « Restriction alimentaire » (Restraint Eating) et « Préoccupations alimentaires
» (Eating Concern) décrivent des anomalies dans le comportement alimentaire telles que des restrictions dans la consommation
d'aliments, le respect de regles alimentaires ou des sentiments de culpabilité lors des repas. Les échelles « préoccupations liées au poids
» (Weight Concern) et « préoccupations liées a la silhouette » (Shape Concern) explorent I'existence d'une image corporelle négative et
I'importance accrue de la silhouette et du poids pour I'estime de soi. En outre, les crises de boulimie et les mesures compensatoires sont
également abordées.
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Disponible a I'adresse : https://docplayer.org/24385400-Eating-disorder-examination.html

13.1.4 Evaluation de la qualité de vie

. SF-36 pour évaluer la qualité de vie liée a la santé (Bullinger 2000 ; Morfeld et al. 2011), un outil fréquemment utilisé dans la
recherche et pour le suivi de la qualité de vie, dont I'adéquation pour évaluer la qualité de vie des femmes atteintes de
lipcedéme par rapport aux personnes atteintes de lymphcedéme a été confirmée (Angst et al. 2020). Il comprend huit domaines
: vitalité, capacité fonctionnelle physique, douleurs physiques, perception générale de la santé, réle physique, role émotionnel,
capacité fonctionnelle sociale et bien-étre psychique. Les profils SF-36 de différentes maladies different considérablement,
comme par exemple les profils des patientes atteintes de lipoedéme et des patientes atteintes de fibromyalgie (Angst et al.
2021). Les valeurs de Angst et al. (2021) pour les femmes atteintes de lipcedéme pourraient actuellement servir de valeurs de

référence SF-36 jusqu'a ce que des valeurs de référence spécialement élaborées pour le lipcedeme soient disponibles.
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