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Résumé: Les patientes atteintes de lipcedéme patissent de la méconnaissance largement répandue de leur pathologie. Consi-
dérant ses caracteres chronique, évolutif et invalidant, le diagnostic précoce de la maladie doit constituer le défi des soignants
afin de limiter 'errance médicale et l'occurrence de tableaux cliniques complexes. Des traitements permettent la réduction du
lipcedeme et sa maitrise a long terme. La prise en charge doit étre individualisée selon le stade de la maladie. Ll'adhérence du
patient, l'encadrement et le soutien du praticien s'averent indispensables pour obtenir les meilleurs résultats.

Mots-clés: Lipcedeme, drainage lymphatique, contention, liposuccion, lymphoedéme

Zusammenfassung: Lipddem-Patienten leiden an der weit verbreiteten Unkenntnis ihrer Pathologie. Angesichts ihres chroni-
schen, fortschreitenden und invalidierenden Charakters muss die frihe Diagnose der Krankheit Zlel der Bezugspersonen sein,
um medizinische Wanderungen und das Auftreten komplexer Krankheitsbilder zu begrenzen. Behandlungen ermoglichen die
Reduzierung von Lipédemen und deren Langzeitkontrolle. Das Management muss entsprechend dem Krankheitsstadium in-
dividualisiert werden. Die Compliance des Patienten, die Uberwachung und die Unterstiitzung durch den Arzt sind fir das Er-
reichen der besten Ergebnisse unerlasslich.

Schliisselworter: Lipodem, Lymphdrainage, Kompression, Liposuktion, Lymphodem

Abstract: Lipoedema patients suffer from the widespread ignorance of their pathology. Considering its chronic, progressive
and invalidating character, the early diagnosis of the disease must constitute the challenge of their caregivers in order to limit
medical wanderings and the occurrence of complex clinical pictures. Treatments allow the reduction of lipedema and its long-
term control. Management must be individualized according to the stage of the disease. The adherence of the patient, the su-

pervision and the support of the practitioner are essential for obtaining the best results.
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Décrit en 1940 par Allen et Hines [1], le lipoedéme reste
aujourd'hui encore une pathologie méconnue, rarement
diagnostiquée et souvent a mauvais escient. Récemment
répertoriée sur Orphanet [2] comme maladie rare, la litté-
rature disponible concernant cette pathologie demeure
relativement pauvre. Pour la plupart des personnes attein-
tes, le diagnostic n'est établi qu'aprés des années de rude
errance médicale. Les trés nombreuses dénominations du
lipcedéme centrées soit sur le tissu adipeux, sur l'cedéme
ou encore sur la morphologie contribuent certainement a
la confusion des praticiens. Avec une incidence proche de
11% de femmes adultes atteintes a 1'échelle mondiale [3],
cette entité pathologique mérite d'étre plus largement
connue afin de permettre un diagnostic et une approche
thérapeutique plus précoces et plus adéquats.

Définition

Le lipcedéme n'est pas une variante constitutionnelle et est
reconnu ayjourd hui comme une véritable pathologie. Es-
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sentiellement féminine, chronique, évolutive, douloureu-
se et invalidante, elle se caractérise par une accumulation
disproportionnée de tissu adipeux et de liquide intercellu-
laire sous-cutanés localisés le plus souvent de la taille aux
chevilles. Dans un tiers des cas environ, les membres su-
périeurs sont également concernés [4].

Etiologie

Alors que les signes cliniques sont bien identifiés, les phé-
nomenes moléculaires qui sous-tendent cette pathologie res-
tent incompris. La pathogénese du lipcedéme semble multi-
factorielle avec une implication génétique et hormonale. Une
hérédité autosomique dominante avec restriction au sexe fé-
minin a été évoquée [5]. Une histoire familiale est relevée

Abréviations
DLM Drainage lymphatique manuel
IMC Indice de masse corporelle
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dans 15 a4 64 % des cas [6]. Les rdles primaire ou secondaire
de la microangiopathie tant sanguine que lymphatique de-
meurent discutés. Différentes investigations réalisées chez
des patientes atteintes de lipoedeme ont révélé un ralentisse-
ment du flux lymphatique, la présence de collecteurs tortu-
eux de petit calibre et des micro-anévrismes des lympha-
tiques initiaux [7-9]. Par ailleurs, l'influence d'une atteinte
du systéme nerveux autonome parfois décrite en tant que
facteur causal [10] n'est pas non plus clarifiée a ce jour.

Pathophysiologie

La disproportion évidente entre la corpulence du tronc et
celle des membres inférieurs (parfois aussi des membres
supérieurs) résulte d'une hyperplasie associée & une hyper-
trophie localisée des adipocytes du tissu sous cutané [10].
Au stade initial de la maladie (Figure 1), ces anomalies du
tissu gras combinées aux microangiopathies, a une diminu-
tion (ou abolition) du réflexe veineux artériolaire en ortho-
statisme [11] ainsi qu'a un état inflammatoire par infiltration
macrophagique autour des adipocytes provoquent une aug-
mentation de la perméabilité capillaire a l'origine de
l'oedeme, des fréquents hématomes et des douleurs. La
charge lymphatique, pathologiquement élevée, n'est plus
intégralement transportée. Le signe du godet peut se réve-
ler positif en fin de journée.

Avec le temps, le systeme vasculaire lymphatique surchar-
gé va décompenser et induire progressivement une sclérose
des collecteurs ainsi qu'une fibrose des tissus sous-cutanés
[12]. Apparait alors un aspect festonné de la peau, ordinaire-
ment appelé «peau d'orange» caractérisant le deuxieme sta-
de de la maladie (Figure 2). La dénomination, peu usitée du
lipcedéme, de «panniculopathie cedémato-fibro-scléreuse»
résume bien cette évolution. Ces mécanismes pathologiques
du tissu adipeux et leurs conséquences conduisent au troi-
siéme stade de cette pathologie marqué par l'accumulation
de masses de tissu adipeux déformant les membres et de-
venant invalidantes (Figure 3). La décompensation du sys-
téme vasculaire lymphatique peut générer, a long terme, un
lymphoedéme secondaire infiltrant de fagon irréversible les
pieds. Cet état est décrit comme le quatriéme stade de cette
affection: le lipo-lymphoedéme (Figure 4) [13].

Clinique

Communément dépeint comme une augmentation de volu-
me des membres inférieurs en «pantalon de zouave» avec
un rétrécissement marqué en regard des chevilles, le
lipoedéme apparait le plus souvent au cours de la puberté,
parfois lors d'une grossesse ou a la ménopause. Sa survenue
est souvent concomitante avec une prise de poids. Diffé-
rents types de cette pathologie sont décrits en fonction de
l'accumulation de tissu adipeux a différentes localisations
3,11] (tab. 1).
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Figure 1. Lipcedeme au stade .
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Figure 2. Lipcedéme au stade Il

Figure 4. Lipcedeme au stade IV.

Considérer que le lipoedeme touche les femmes obéses
dans 85 % des cas [11] parait surfait. Nous pensons plutot,
comme le décrit Greer [14], qu'une majorité de patientes
atteintes de lipcedéme développent une obésité secon-
daire. L'errance médicale qui découle de la non-recon-
naissance du lipcedéme, 'absence voire l'erreur de diag-
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Figure 3. Lipoedeme au stade Ill.

Tableau 1. Types de lipcedémes
Type | Bassin, fesses, hanches

Type Il Des fesses aux genoux avec formation de plis
sur la face interne des genoux

Type Il Des fesses aux chevilles
Type IV Bras
Type V Mollets seuls

Le caractere chronique et évolutif de cette pathologie a mené a
distinguer par différents aspects les quatre stades évoqués plus
haut (tab. 2).

Praxis 2018; 107 (20): 1071-1076
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Tableau 2. Stades du lipcedeme

Stade | Peau macroscopiquement lisse, souple a la palpation avec augmentation de 'épaisseur de ['hypoderme

Stade |l Aspect festonné de la peau (peau d'orange), palpation de nodules graisseux

Stade lll Aspect déformé des membres avec amas volumineux de tissu adipeux responsables d'une géne fonctionnelle
Stade IV Lipo-lymphoedéme ou lipo-phlébo-lymphcedeme avec lymphoedéme secondaire irréversible infiltrant les pieds

accompagné d'un signe de Stemmer positif

nostic ainsi qu'une prise en charge inadéquate tendent
vraisemblablement a favoriser 1'association de ces deux
pathologies. L'accumulation de graisse non lipoedémateu-
se, dont l'importance au cours des années peut s'avérer
considérable, assombrit le pronostic en favorisant
1'évolution du lipcedéme vers ses stades séveres (stades 111
et IV). Ces dépOts de graisse liés a1'obésité se localisent de
maniere diffuse en modifiant le profil initial du lipoedéme
et pouvant ainsi mener a une confusion diagnostique. Les
plis en regard des articulations se prononcent et des amas
de tissu adipeux au niveau du bassin et de la face interne
des genoux entrainent une géne fonctionnelle voire une
invalidité par la déformation des membres et des lésions
ostéo-arthritiques qui s'en suivent [16]. La présence chez
ces patientes d'une maladie veineuse favorisée par
l'obésité n'est pas rare et explique la progression du
lipoedéme en lipo-phléboedéme, ot les pieds sont infiltrés
d'un cedéme réversible prenant le godet avant de se trans-
former a terme en lipo-phlébo-lymphoedéme. Contraire-
ment au lipcedéme «pur», les formes a composante lym-
phatique peuvent aussi se compliquer d'érysipéle.

Des traitements hormonaux ou des maladies hépa-
tiques peuvent dans de rares cas étre a l'origine du déve-
loppement d'un lipoedéme chez 1'homme.

Diagnostic

Le diagnostic est habituellement clinique. L'anamneése, et

particulierement la recherche d'une histoire familiale, est

précieuse pour identifier le lipcedéme. L'inspection et la

palpation minutieuse des patientes permettent dans la

grande majorité des cas de retrouver ses signes cliniques

cardinaux, tels que:

* Une atteinte bilatérale et symétrique

* Desdouleurs a la pression ou spontanées

» L'épargne des pieds et des mains

* De fréquents hématomes suite a des traumatismes mi-
neurs ou spontanés

* L'absence du signe du godet (ou un léger signe du godet
apres une période prolongée d'orthostatisme ou durant
les saisons chaudes)

» L'absence du signe de Stemmer (sauf au stade IV)

* L'inefficacité de la surélévation des membres et de la
perte de poids

Le relevé du tour de taille, de la circonférence ou du vo-
lume des membres, du niveau d'activité quotidienne et de

Praxis 2018; 107 (20): 1071-1076

la détresse psycho-sociale completent 1'évaluation et, ré-
pété lors du suivi de la patiente, constituent des moyens
objectifs pour suivre son évolution.

Le recours a 'imagerie ou & des investigations invasives
n'est généralement pas nécessaire. Cependant, aux stades
avancés de la pathologie lorsqu'une insuffisance veineuse
et/ou lymphatique complique le tableau clinique, un écho-
doppler veineux, une lympho-fluoroscopie ou une lym-
phoscintigraphie peuvent s'avérer utiles pour compléter le
bilan et optimiser la prise en charge.

Diagnostic différentiel

La recherche d'un diagnostic différentiel se justifie princi-
palement en regard de deux pathologies comportant des
symptomes proches du lipcedéme: la lipohypertrophie et
le lymphoedéme primaire.

Les signes cliniques distinctifs de chacune d'elles repris
dans le tableau 3 permettent de les différencier:

Outre ces deux pathologies, les facteurs qui singulari-
sent le lipoedéme par rapport aux autres lipomatoses sym-
étriques (maladies de Launois-Bensaude et de Madelung)
sont, en théorie, la douleur et 1'cedéme. La subjectivité de
la douleur et la difficulté de mise en évidence au premier
stade du lipcedéme de I'cedéme en rend parfois la distinc-
tion précoce difficile.

Prise en charge

Il n'existe actuellement pas de traitement curatif du
lipcedéme. La prise en charge se base sur les symptomes,
doit étre multi-disciplinaire et adaptée en fonction des dif-
férents types et stades de la maladie. La précocité de sa
prise en charge est essentielle pour en freiner 'évolution et
la maintenir aux stades exempts de géne fonctionnelle et
d'invalidité (stades I et II) [16, 17]. La chronicité du
lipcedéme, son caractere évolutif et la concomitance fré-
quente d'un état d'anxiété et de dépression justifient un
encadrement et un suivi a long terme.

La prise en charge repose sur deux piliers:

* Le traitement conservateur décongestionnant

e La chirurgie

Quel que soit le stade de la maladie, le traitement con-
servateur doit précéder 'option chirurgicale. Il permet de

© 2018 Hogrefe
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Tableau 3. Signes cliniques distinctifs

Lipoedéme Lipohypertrophie Lymphcedéme 1°
Symétrique Symétrique asymétrique
Douloureux Non douloureux Non douloureux
Hématomes Absence d'hématomes Absence d'hématomes

Absence d'érysipele Absence d'érysipéle

Extrémités épargnées

Signe de Stemmer - Signe de Stemmer -

Extrémités épargnées

Erysipéles

CEdéme distal
Signe de Stemmer +

D'apres Weissleder et Schuchhardt [7].

diminuer 1'cedéme, maintenir les fonctions vasculaires
veineuse et lymphatique, améliorer 1'élasticité de la peau
et réduire les douleurs [7, 13, 17].

Le traitement décongestionnant

Le traitement se décline en deux phases. Une courte phase
de réduction précede une longue phase de stabilisation et
d'optimalisation. La premiére phase, intensive, associe
DLM, bandages réducteurs, exercices physiques et soins de
peau. La mise en doute de 'efficacité du DLM par certains
auteurs [16] n'est plus d'actualité depuis I'évolution des tech-
niques manuelles et l'objectivation de ses effets par lym-
phofluoroscopie [20]. Dés réduction de 1'cedéme, aprés une
a trois séances au stade initial et au-dela de dix séances par-
fois pour les formes combinées (lipo-phléboedémes, lipo-
lymphoedémes et lipo-phlébo-lymphoedémes), débute la
deuxiéme phase. Caractérisée par le remplacement des ban-
dages au profit d'une contention élastique sous forme d'un
collant tricoté a plat et confectionné sur mesure de classe de
compression II, cette phase doit se concevoir a long terme.
Le rythme des séances de drainage peut étre réduit. Des
activités physiques sous contention ou dans l'eau sont
vivement recommandées. Plus qu'un simple programme
d'exercices, c'est un changement de style de vie qui doit étre
proposé et encouragé. Des conseils diététiques peuvent étre
utiles pour favoriser le maintien de I'IMC dans une fourchet-
te idéale. Une correction des habitudes alimentaires ne per-
met pas de modifier la répartition disproportionnée du tissu
adipeux mais favorise la réduction de la graisse non lipcedé-
mateuse, ce qui réduit le phénomene inflammatoire, amélio-
re le pronostic et le bien-étre [16, 18, 19].

Contrairement a la grande majorité des auteurs, nous
pensons que ces mesures thérapeutiques réalisées dés
l'apparition des premiers signes du lipoedéme, période
souvent accompagnée d'une prise de poids, peuvent limi-
ter I'évolution de la maladie dont la progression n'est pas
inéluctable.

Le traitement chirurgical

Lorsque les bénéfices du traitement conservateur sont ju-
gés insuffisants, I'option chirurgicale peut étre évaluée. La

© 2018 Hogrefe

liposuccion et la lipectomie constituent actuellement les
deux techniques chirurgicales appropriées pour réduire les
volumes de tissu adipeux dans le contexte d'un lipcedéme.

La liposuccion sans infiltration préalable («dry liposuc-
tion») a cédé la place a la liposuccion par tumescence.
Outre l'avantage de pouvoir étre réalisée sous anesthésie
locale, cette derniére réduit considérablement le risque de
lésions des collecteurs lymphatiques superficiels [21-23].
La liposuccion par tumescence, aujourd'hui considérée
comme un traitement efficace du lipcedéme, améliore a
terme l'aspect physique et fonctionnel, 1'oedéme, la dou-
leur et la qualité de vie [16, 24-26]. Il est également possi-
ble d'associer une exérése cutanée a la liposuccion [8].

Il est recommandé de compléter la chirurgie par le trai-
tement décongestionnant durant quelques semaines afin
d'optimaliser la réduction de volume [11]. Par la suite, le
traitement conservateur peut étre progressivement dimi-
nué voire suspendu pour plus de 65 % des patientes [16]. Ce
n'est malheureusement pas le cas lorsque les malades pré-
sentent une forme complexe a composante lymphatique.

La lipectomie est réservée aux patientes atteintes de
lipoedémes aux stades III et IV dont les amas graisseux
sont tels que la déformation des membres géneére une im-
potence fonctionnelle. Le traitement décongestionnant
préalable revét chez ces patientes une importance majeu-
re. En vue de limiter le risque de lésions vasculaires lym-
phatiques, plus élevé que dans le cas d'une liposuccion,
une lymphofluoroscopie et/ou une lymphoscintigraphie
préopératoires sont justifiées. Cette chirurgie permet
d'améliorer la mobilité, le confort et la qualité de vie
de ces patientes et facilite la mise en place de conten-
tions élastiques qui devront étre portées a vie pour les
patientes atteintes de formes complexes de lipoedéme
(lipo-phléboedémes, lipo-lymphoedémes, lipo-phlébo-
lymphoedémes).

Conclusion

Bien que non curatifs, ces traitements permettent aux pati-
entes de bénéficier d'une amélioration significative de leur
qualité de vie.

Quelle que soit la prise en charge, conservatrice ou chir-
urgicale, une activité physique réguliére et une alimentati-

Praxis 2018; 107 (20): 1071-1076
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Messages clé

« Le caractere symétrique du lipcedéme, les douleurs
qui l'accompagnent et l'aspect normal des pieds per-
mettent de le distinguer du lymphoedéme a l'exception
des formes complexes.

« Laprise en charge précoce et le suivi a long terme fa-
vorisent le pronostic et améliorent la qualité de vie.

- Le traitement conservateur doit étre préalable a
['option chirurgicale.

Questions

1. Le diagnostic du lipcedéme est essentiellement cli-
nique.
a) Vrai
b) Faux

2. La contention élastique n'a pas sa place dans la prise
en charge du lipcedeme.
a) Vrai
b) Faux

3. Le lipcedeme peut se compliquer d'un lymphoedéeme.
a) Vrai
b) Faux

on saine et équilibrée sont requises pour 1'obtention d'un
bénéfice thérapeutique optimal.

L'encadrement et le soutien du praticien, au vu de la
complexité de ce tableau clinique, s'avérent indispensables.
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