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ZUSAMMENFASSUNG

Neue Methoden der LymphgefdRbildgebung werden zuneh-
mend in Diagnostik und Therapie von LymphgefaRerkrankun-
gen eingesetzt. Die Magnetresonanz-Lymphangiografie
nimmt dabei als strahlungsfreies und non- bzw. minimalinva-
sives Verfahren eine zentrale Rolle ein. Es stehen verschiedene

Techniken zur Verfligung, die Informationen sowohl tiber
Anatomie als auch Funktion des peripheren und zentralen
LymphgefaBsystems liefern konnen. Damit tragt die Magnet-
resonanz-Lymphangiografie insbesondere in der Differenzial-
diagnostik und in der Therapieplanung von Patienten mit
Lymphddemen, LymphgefdRleckagen und komplexen Lymph-
gefaRanomalien zur Ermdglichung einer zielgerichteten, mi-
nimalinvasiven und insbesondere individualisierten Therapie
betroffener Patienten bei. Im Folgenden soll ein Uberblick
tiber den aktuellen Stand der MR-Lymphangiografie als neue
Methode zur Untersuchung von Patienten mit LymphgefaRer-
krankungen gegeben werden, diese in das Spektrum anderer
verfligbarer Bildgebungsmethoden eingeordnet und mégli-
che klinische Indikationen aufgezeigt werden.

ABSTRACT

New lymphatic imaging techniques are increasingly employed
for diagnosis and treatment of diseases of the lymphatic vas-
cular system. MR-lymphangiography as a radiation-free and
non-(or minimally)-invasive imaging modality has developed
into one of the mainstays of lymphatic imaging. Different
techniques are available to evaluate anatomy and function of
the peripheral and central lymphatic system. The main indica-
tions of MR-lymphangiography are differential diagnosis as
well as treatment planning in patients suffering from lymphe-
dema, chylolymphatic leakages and complex lymphatic
anomalies. It enables targeted, minimally invasive and espe-
cially individualised treatment of these conditions. The follow-
ing article is intended to give an overview over current
MR-lymphangiographic techniques and possible clinical indi-
cations of these new methods to examine patients with
pathologies of the lymphatic vascular system.

Einleitung

Erkrankungen des LymphgefdBsystems haben mannigfaltige
Ursachen, von traumatischen LymphgefaRverletzungen und
Beteiligung des LymphgefdBsystems im Rahmen verschiedener
internistischer Krankheitsbilder bis hin zu primdren LymphgefdRa-
nomalien [1-3]. Die klinische Prasentation dieser Stérungen vari-
iert dabei erheblich und reicht von Lymphdédemen Gber patholo-

gische Ansammlungen von Lymphfliissigkeit (z. B. Chylothorax)
bis hin zu Bronchitis plastica und enteralem EiweiRverlust. Die
pathophysiologischen Zusammenhédnge einiger dieser Krank-
heitsbilder mit dem LymphgefdRsystem waren u.a. aufgrund
fehlender Mdoglichkeiten, LymphgefdRe und Lymphfluss in vivo
verlasslich darzustellen, lange nur wenig (z. B. kongenitaler Chy-
lothorax) oder gar nicht (z. B. Bronchitis plastica) verstanden [3].
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In den vergangenen Jahren hat sich die LymphgefdRbildgebung
rasant entwickelt. Waren lange nur die direkte Rntgenlymphan-
giografie und Lymphoszintigrafie verfiigbar, hat sich mittlerweile
vor allem die Magnetresonanz-Lymphangiografie (MRL) als nicht-
bzw. minimalinvasives, strahlungsfreies und nebenwirkungsarmes
Verfahren an spezialisierten Zentren etabliert [1-4]. Dabei stehen
verschiedene MRL-Techniken zur Verfligung, die unterschiedliche
Aspekte von Anatomie und Funktion des LymphgefdRsystems
darstellen kénnen. Die wissenschaftliche Literatur der vergange-
nen Jahre dokumentiert fiir die MRL als noch junge Methode
bereits einen signifikanten klinischen Mehrwert in Diagnostik
und Therapie von LymphgefaRerkrankungen [2, 4-6].

Lymphgefabildgebung

Die Darstellung des LymphgefdRsystems ist und bleibt technisch

anspruchsvoll und wird insbesondere durch folgende Umstdnde

erschwert:

= geringer Durchmesser der LymphgeféRe (insbesondere in der
Peripherie),

= fehlender Kontrast zwischen LymphgefdR und umgebendem
Gewebe sowie

= Atem- und Herzbewegungen (bei der Darstellung zentraler
LymphgeféRe).

Neue Therapieoptionen von LymphgefaRerkrankungen (v.a. in-
terventionell-radiologisch oder mikrochirurgisch), die die Kennt-
nis der oft komplexen pathologischen Prozesse und eine exakte
Lokalisierung von Pathologien - oder noch funktioneller Lymph-
gefdle - voraussetzen, haben zur raschen Weiterentwicklung
der LymphgefdRbildgebung gefiihrt, sodass heute folgende
Methoden zur Verfligung stehen [3, 5]:
1. kontrastmittelfreie LymphgefaRdarstellung

- native MR-Lymphangiografie
2. direkte LymphgefaRdarstellung

- pedale oder nodale R6ntgen-Lymphangiografie

(und CT-Lymphangiografie) mit 6ligem Kontrastmittel

- nodale MR-Lymphangiografie
3. indirekte LymphgefdRdarstellung

- interstitielle MR-Lymphangiografie

- Lymphoszintigrafie

- Indocyaningriin (ICG)-Fluoreszenz-Lymphangiografie

Bereits ohne Kontrastmittel kénnen groRere LymphgefdRe, umge-
bende Strukturen und pathologische Verinderungen (Odeme,
Pleuraergiisse) im MRT mit fliissigkeitssensitiven Sequenzen darge-
stellt werden [7].

Kontrastverstiarkte Methoden lassen sich in indirekte und
direkte Techniken differenzieren. Bei indirekten Verfahren wird
wasserlosliches Kontrastmittel interstitiell/intradermal - in der
Regel interdigital — verabreicht. Das Kontrastmittel gelangt dann
mit der interstitiellen Fliissigkeit aus dermalen Depots in Lymph-
gefdRe und wird abtransportiert. Der physiologische Lymphab-
strom - insbesondere an Armen und Beinen - kann so durch repe-
titive (dynamische) Bildgebung sichtbar gemacht werden. Mit
modifizierten Techniken lassen sich so aber auch zentrale Lymph-

gefdRe darstellen [2, 5]. Ein Vorteil indirekter Verfahren ist das
geringere Nebenwirkungspotenzial wasserl&slicher gegeniiber
6liger Kontrastmittel. Die frither verbreitete indirekte Rntgen-
Lymphangiografie ist heute allerdings weitgehend verlassen und
durch die interstitielle MRL ersetzt [8].

Fiir die Durchfiihrung direkter Lymphangiografieverfahren ist
ein direkter Zugang zum LymphgefdRsystem erforderlich. Dieser
kann entweder transpedal mit Kaniilierung eines LymphgefaRes
auf dem FuBriicken bei der direkten Rontgen-Lymphangiografie
oder transnodal mit Punktion eines Lymphknotens bei der trans-
nodalen Rontgen- und MR-Lymphangiografie gewahlt werden
[3, 7]. Obwohl die direkte konventionelle Rontgen-Lymphangio-
grafie mit 6ligem Kontrastmittel von vielen Autoren weiterhin als
Goldstandard der klinischen LymphgefaRdarstellung angesehen
wird und besonders hochaufgeldste anatomische Darstellungen
sowie dynamische Flussinformationen liefert, ergeben sich insbe-
sondere fir rein diagnostische Anwendungen einige Probleme:
Sie ist technisch anspruchsvoll (pedal), zeitaufwendig und mit
Strahlenexposition sowie moglichen Komplikationen assoziiert
(z.B. Odemaggravation, systemische Olembolien) [9]. Daher soll-
te die direkte Rontgen-Lymphangiografie aus Sicht des Autors
heute nur noch in therapeutischer Indikation eingesetzt werden
(z.B. zur Behandlung von Lymphleckagen oder speziellen Formen
lokalisierter Lymphodeme). Die Lymphoszintigrafie ist ein
bewahrtes Verfahren zur funktionellen Untersuchung des Lym-
phabflusses, liefert aber eine eher geringe rdumliche Auflésung,
die nicht zur Darstellung einzelner LymphgefaRe und -knoten aus-
reicht und ebenfalls mit einer Strahlenexposition assoziiert ist [9].
Daher spielt die MRL als strahlungsfreies Bildgebungsverfahren,
mit dem auch ohne Kontrastmittelgabe bereits hochaufgeldste
anatomische Informationen tber das LymphgefdRsystem inklu-
sive der umgebenden Strukturen gewonnen werden kénnen,
eine zunehmend diagnostische Rolle. Durch Kontrastmittelgabe
lassen sich dariiber hinaus funktionelle Informationen Gber die
Lymphflussverhaltnisse gewinnen [4]. Lymphbildgebungstechni-
ken sind aber aktuell nur an einzelnen spezialisierten Zentren und
bisher nicht breit verfiigbar [3, 7]. Die Wahl der addquaten Bildge-
bungstechnik richtet sich dabei neben lokaler Expertise und
Verfligbarkeit vor allem nach individuellen Patientenfaktoren
und klinischer Fragestellung. » Tab. 1 gibt einen Uberblick tiber
erfassbare Parameter verschiedener Bildgebungstechniken.

MR-Lymphangiografie

Die MRL wurde erst in den vergangenen Jahren durch technische
Weiterentwicklungen des MRTs in ausreichender Auflésung bei
vertretbaren Messzeiten moglich und ist daher ein relativ neues
Untersuchungsverfahren. Dabei konnen 3D-Datensatze der Extre-
mitdten bzw. des Kérperstamms mit einer rdumlichen Auflésung
um 1 mm und einer zeitlichen Auflésung von 0,5-1 min dyna-
misch aufgenommen werden. Neben der hohen rdumlichen
Auflsung ist vor allem die hohe Kontrastauflésung (d. h. hoher
Kontrast zwischen verschiedenen Geweben) ein entscheidender
Vorteil der MRT. Da diese Kontraste von der gewadhlten Untersu-
chungssequenz abhangen, kénnen auch unterschiedliche
Kontraste (z.B. mit flissigkeits- oder fettsensitiven Sequenzen)
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» Tab.1 Relevante Parameter verschiedener LymphgefaRbildgebungstechniken bei der Untersuchung peripherer und zentraler LymphgefaRer-

krankungen.

Lymphoszintigrafie

periphere LymphgefiaRpathologien (Lymphodem)

Odemverteilung/-ausmafR - -
Dermisverdickung - -
Fettgewebsvermehrung - -

Lymphknotenlokalisation, + =
-morphologie, Anzahl

Funktionalitat Lymphknoten + -
Morphologie oberflachlicher +[- +
LymphgefdRe

Morphologie intermuskuldrer +[- -
LymphgefaRe

Drainagemuster + +[-
Funktionalitat einzelner - +
LymphgefdRe

Lymphabflussgeschwindigkeit 4 +[-
dermaler Reflux 4 i

3D-Lokalisation LymphgefaRe - -
Lokalisation Venen - -
zentrale LymphgefaRpathologien (z. B. Chylothorax)

Odemverteilung - -
Ergilisse - -

Anatomie zentraler - -

LymphgefdRe
Lokalisation Leckage +[- -
pathologischer Lymphfluss +[- -

(z. B. Reflux)

therapeutische Zugangswege - =

ICG-Fluoreszenz-
Lymphangiografie

direkte Rontgen- native MRL KM-verstarkte
Lymphangiografie MRL
- a +/_
- + +

- +[- +

+ + +
+/_ - +

+ + +

+ = +

+ = +

+ = +
+[- — +[-
+ - +

- +[- +

- +[- +

- + +

- + +

+ + +

+ +[- +

+ - +

+ +/_ +

- =nicht beurteilbar; +/- = ggf. beurteilbar (patientenabhdngig); + = gut beurteilbar; ICG =Indocyaningriin; MRL = Magnetresonanz-Lymphangiografie.

erzeugt werden. Die MRL besteht daher aus einer Abfolge

verschiedener Untersuchungssequenzen [4]:

1. anatomische Aufnahmen (T2- und T1-gewichtet; optional)

2. native MRL mit fliissigkeitssensitiven (stark T2-gewichteten)
Aufnahmen

3. kontrastmittelverstdrkte MRL mit dynamisch nach Kontrast-
mittelgabe aufgenommenen T1-gewichteten Aufnahmen

Native und kontrastverstarkte Aufnahmen liefern unterschiedli-
che Informationen und kénnen einzeln oder - in der klinischen
Anwendung hdufiger - kombiniert eingesetzt werden, um
verschiedene Fragestellungen zu kldren.

Ad 1)

Anatomische Aufnahmen liefern Informationen tiber die struktu-
rellen Verhiltnisse der untersuchten Region und kénnen u. a.

verwendet werden, um den Umfang oder das Volumen der Extre-
mitdten zu bestimmen, das AusmaR von Aszites oder Pleuraergis-
sen abzuschdtzen sowie GroRe, Form und Anzahl von Lymph-
knoten oder das Vorliegen von weiteren Pathologien (wie
Raumforderungen) zu bestimmen. Hierbei kommen in der Regel
tibliche T2- und/oder T1-gewichtete Aufnahmen zur Anwendung.

Ad 2)

Bei der sogenannten nativen MRL handelt es sich um stark T2-ge-
wichtetete, d. h. fliissigkeitssensitive MRT-Aufnahmen, bei denen
man sich den hohen Kontrast zwischen intravaskuldrer Flissigkeit
in den Lymphgefden im Vergleich zum umliegenden Gewebe zu-
nutze macht. Als kontrastmittelfreie Untersuchungstechnik ist sie
somit nichtinvasiv. Da fliissigkeitsgefillte Strukturen auf diesen
Aufnahmen hell, die Gbrigen Strukturen (insbesondere Fettge-
webe) dunkel zur Darstellung kommen, ist diese Technik beson-
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» Abb.1 Odemausprigung und Dermisverdickung. A-C Koronare, T2-gewichtete, fliissigkeitssensitive (Fliissigkeit hell) MR-Aufnahmen der unteren
Extremitdten von 3 Patienten mit unterschiedlich stark ausgepragtem Lymphodem. A Geringes Subkutanédem am rechten Unterschenkel, medial
und pratibial betont bei sekunddrem Lymphodem. Quelle: Universitatsklinikum Bonn. B Moderates Subkutanddem des linken Beins am Unterschenkel
und distalen Oberschenkel sowie geringes pritibiales Odem am rechten Unterschenkel bei sekunddrem Lymphédem. Quelle: Universititsklinikum
Bonn. C Schweres Odem und Fibrosierung beider Beine (links>rechts) bei primarem Lymphddem. Quelle: Universitatsklinikum Bonn. D, E Jeweils
korrespondierendes sog. Wasserbild einer T1-gewichteten, Multiecho-Gradienten-Echoaufnahme in axialer Schnittfiihrung (Fettgewebe dunkel). Man
erkennt neben der Gewebeddematisierung auch die unterschiedlich stark ausgepragte Dermisverdickung. Quelle: Universitatsklinikum Bonn.
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ders dazu geeignet, Lokalisation und AusmaR von Odemen und
Erglissen, aber auch die Morphologie groRerer LymphgefaRe und
etwaiger pathologischer Veranderungen (z.B. Lymphangiekt-
asien) darzustellen [7]. Bei Vorliegen eines ausgepragten Subkuta-
nédems oder groRer Ergiisse kann es aber zu einem Kontrast-
ausgleich zwischen LymphgefdRlumen und 6dematisiertem

» Abb.2 Fettgewebsvermehrung. Axiale T1-gewichtete MRT-Auf-
nahme (Fettgewebe hell) der Unterschenkel der gleichen Patientin
wie in » Abb. 1B, E mit seit 5 Jahren bestehendem sekundarem
Lymphodem links > rechts nach gynakologischer Tumoroperation
mit pelviner Lymphadenektomie. Beachte neben den links maRigen
und rechts milden (dunklen) Fltssigkeitseinlagerungen im hell zur
Darstellung kommenden Fettgewebe die ausgepragte, zirkuldre
subkutane Fettgewebsvermehrung links. Quelle: Universitatsklini-
kum Bonn.

umgebendem Gewebe kommen, sodass eine Darstellung auch
groRerer LymphgefédRe dann mittels nativer MRL nicht mehr mog-
lich ist. Dartiber hinaus lassen sich keine Riickschlisse auf die
Funktion der LymphgefdRe ziehen, da nur ein statisches Bild, nicht
aber der Lymphfluss dargestellt werden kann. Die Entscheidung
tiber eine Kontrastmittelapplikation ist daher von der individuel-
len Situation des Patienten abhédngig und insbesondere zur funk-
tionellen Darstellung des Lymphflusses erforderlich.

Ad 3)

Die kontrastverstarkte MRL wurde initial als transpedale, intersti-
tielle MRL zur Untersuchung des peripheren LymphgefaRsystems
bei Patienten mit Lymphddem entwickelt [10]. Zwischenzeitlich
wurden auch Techniken zur transpedalen und nodalen MRL des
zentralen LymphgefdRsystems etabliert. Insbesondere die nodale
MRL ist in der Darstellung der Anatomie des zentralen Lymphge-
faRsystems, seiner Funktion und etwaiger pathologischer Veran-
derungen den (ibrigen Techniken tiberlegen [4, 6], aber technisch
aufwendiger als eine interstitielle MRL. Letztere wurde hinsichtlich
ihrer Anwendung im zentralen LymphgefdBsystem bisher vor-
nehmlich fiir die Untersuchung von Patienten mit Chylothorax
evaluiert und zeigte hier eine hohe technische Erfolgsrate von
tiber 90 %. Dabei konnten anatomische Normvarianten, Lymphge-

» Abb. 3 Sekundires Beinlymphddem. A Fliissigkeitssensitive MRT-Aufnahme mit Darstellung einer deutlichen, unterschenkelbetonten Odema-
tisierung beider Beine (rechts>links) bei einer 32-jahrigen Frau mit sekundarem Lymphodem nach gynékologischer Tumoroperation. Quelle: Uni-
versitdtsklinikum Bonn. B-D Sogenannte Maximum-Intensitatsprojektionen (MIP) der kontrastverstarkten, interstitiellen MR-Lymphangiografie
(B: rechts anterior oblique, C: frontal, D: links anterior oblique) mit Darstellung eines primar obstruktiven Lymphabflussbildes. Am weniger be-
troffenen linken Bein stellen sich einzelne dilatierte oberflachliche LymphgefdRe des ventromedialen Systems am Unterschenkel dar, die auf
Kniegelenkhéhe mit geringem dermalem Reflux abbrechen/verdammern. Rechts enden die entsprechenden LymphgefaRe im mittleren Unter-
schenkeldrittel in einem Areal mit ausgepragtem dermalem Reflux. Hieraus gehen erneut LymphgefdRe hervor, die wie auf der Gegenseite auf
Kniegelenkniveau abbrechen. Nur minimale LymphgefaRkontrastierung an den Oberschenkeln. Nur minimale Kontrastierung vendser GefaRe.

Quelle: Universitatsklinikum Bonn.
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faBpathologie sowie Zugangswege fiir eine interventionelle The-
rapie in 88-96 % der Falle identifiziert werden [2]. Die Kontrast-
mittelgabe wird - sowohl interstitiell als auch nodal - unter Loka-
landsthesie der Injektionsstellen gut toleriert. Komplikationen
oder Spatfolgen der Kontrastmittelgabe wurden bisher nicht be-
schrieben. Es handelt sich dabei aber um einen ,off-label-use*
des MRT-Kontrastmittels.

Klinische Anwendungen

Insgesamt lassen sich mit den zur Verfiigung stehenden MRL-

Techniken folgende pathologische Verdanderungen des Lymphge-

faBsystems darstellen [7]:

= Abflussbehinderungen/Obstruktionen,

= angeborene Verdnderungen der LymphgefaRe (z. B. Hyper-,
Hypo- oder Aplasie),

= pathologischer Lymphfluss (z. B. chylolymphatischer Reflux),

= umschriebene Lymphleckagen,

= lymphangiektasien sowie

= LymphgefdBmalformationen/LymphgefdaRtumoren.

Aus den technischen Charakteristiken der MRL-Techniken
ergeben sich folgende Indikationsspektren:
1. native MRL

- Lymphodem

- Lymphleckagen

- LymphgefdBmalformationen
2. interstitielle MRL

- Lymphdédem

- Lymphleckagen (v. a. traumatisch/iatrogen)
(Lymphflusspathologien)
(LymphgefaBmalformationen)
3. transnodale MRL
Lymphddem (bei vermuteten zentralen Ursachen)
Lymphleckagen
Lymphflusspathologien
LymphgefaRmalformationen

Die Anwendung der verschiedenen Techniken bei entsprechen-
den Fragestellungen ist durchaus komplementar zu verstehen
und von lokaler Verfligbarkeit und Expertise abhdngig.

Lymphddem

Das periphere Lymphddem ist ein chronisches Krankheitsbild, das
durch primare (z. B. Milroy-Erkrankung) oder sekundare Stérun-
gen des Lymphabflusses bedingt ist und eine mitunter deutliche
Einschrankung der Lebensqualitdt bedingt [11, 12]. Das sekunda-
re Lymphodem ist in entwickelten Landern insbesondere
aufgrund von onkologischen Therapien die haufigste Form des
Lymphodems. Konservative TherapiemaBnahmen basieren auf
entstauenden MaRnahmen wie Lymphdrainage und Kompression.
Chirurgisch wurden in funktionell stark einschrankenden Féllen
friher ablative Operationsverfahren wie die sog. Charles-OP, in
neuerer Zeit eher die Liposuktion durchgefiihrt. Dariiber hinaus
stehen heute zunehmend auch entstauende Operationsverfahren
wie die Anlage lymphovendser Anastomosen [13] oder der vasku-

» Abb.4 Primares Beinlymphodem. A MIP und B axiale Einzelschicht
der kontrastverstdrkten, interstitiellen MR-Lymphangiografie einer
45-jahrigen Patientin mit primarem Lymphodem. In diesem Fall stellt
sich ein umschriebener dermaler Reflux beidseits auf dem FuBriicken
dar. Oberflachliche LymphgefaRe kontrastieren gar nicht. Dafiir
kommt es beidseits (links >rechts) zu einer kraftigen Kontrastierung
tiefer, intermuskuldr verlaufender LymphgefdRe (Pfeile) in Beglei-
tung der groRBen GefaRe an Unter- und Oberschenkel mit Drainage in
die iliakalen Lymphknoten (links > rechts). Daneben kommt es zu
einer etwas ausgeprdgteren venésen Kontrastierung als in » Abb. 3.
Quelle: Universitatsklinikum Bonn.

larisierte Lymphknotentransfer [14] zur Verfligung. Ziel ist vor-
nehmlich eine Symptomlinderung mit Reduzierung des Umfangs
der betroffenen Extremitat. Auch nach erfolgten Operationen ist
dazu haufig eine weitere konservative Behandlung notwendig.

Bildgebung des Lymphddems

Das Lymphodem ist eine klinische Diagnose! Zusatzuntersuchun-
gen sind Ublicherweise unklaren Féillen oder der OP-Planung
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» Abb.5 Armlymphodem. A, B T2-gewichtete, fettunterdriickte (fliissigkeitssensitive) MRT-Aufnahmen und C, D interstitielle MR-Lymphangio-
gramme (MIP; C: anterior-posterior; D: oblique) des linken Arms eines 75-jahrigen Mannes mit sekundarem Lymphddem. Man erkennt die aus-
geprigte Odematisierung des subkutanen Fettgewebes von Hand, Unterarm und distalem Oberarm. Nach Kontrastmittelgabe stellt sich ein
ausgepragter dermaler Reflux an Fingern und Handrtiicken dar. Es kontrastiert sich ein Netzwerk am Unterarm sehr feiner, am Oberarm deutlich
dilatierter oberflachlicher LymphgefaRe, die an mehreren Stellen erneut in Arealen mit dermalem Reflux enden. Quelle: Universitatsklinikum Bonn.

vorbehalten [15]. Dabei geht es vorrangig um die Erfassung

folgender Parameter:

1. Ausdehnung und Schweregrad des Odems (» Abb. 1A-C)

2. Ausdehnung und Schweregrad von Fettgewebsvermehrung
und Fibrose (» Abb. 2)

3. Ausdehnung und Schweregrad einer Dermisverdickung
(> Abb. 1D, E)

4. Morphologie, Verlauf und Anzahl von Lymphgeféen und
Lymphknoten (» Abb. 3-5)

5. pathologischer dermaler Reflux (» Abb. 3-5)

Rein morphologische Untersuchungsverfahren (Sonografie, Compu-
tertomografie, MRT) kénnen zur Beurteilung von Odemverteilung
und -ausmaR, Auspragung einer Dermisverdickung und lokaler Fett-
gewebsvermehrung sowie zur Beurteilung der Lymphknoten je nach
lokaler Expertise eingesetzt werden. Funktionelle Verfahren (mit
Kontrastmittel-/Tracergabe in das LymphgefaRsystem) kénnen
nach den individuellen Bediirfnissen des Patienten indiziert sein.
Die direkte Rontgen-Lymphangiografie mit 6ligem Kontrastmittel

ist heute aufgrund von Invasivitdt und moglicher Fremdkorperreak-
tionen auf das dlige Kontrastmittel mit Odemaggravation heute
beim Lymphddem nicht mehr indiziert [16]. Mit der Lymphoszinti-
grafie konnen objektiv Lymphtransportzeiten, Verteilungsverhalt-
nisse, der Transportindex und das Vorliegen eines dermalen Refluxes
beurteilt werden [17]. Die rdumliche Aufldsung ist zur Darstellung
einzelner LymphgefdRe und -knoten aber in der Regel nicht ausrei-
chend. Die ICG-Fluoreszenz-Lymphangiografie erfordert spezielle
Hardware, um den Fluoreszenzfarbstoff in den LymphgefdRen durch
die Haut sichtbar zu machen [18] und ist geeignet zur pré- oder
intraoperativen Darstellung von LymphgefédRen im Rahmen mikro-
chirurgischer Eingriffe. Problematisch dabei ist, dass LymphgeféRe,
die mehr als 1,5-2 cm unter der Hautoberfldche oder in Arealen
mit ausgepragtem dermalem Reflux liegen, nicht dargestellt wer-
den konnen.

Native MRL beim Lymphdédem

Die MRL stellt als Schnittbildverfahren die Methode mit dem
groRten Informationsgehalt einer einzelnen bildgebenden Unter-
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suchung dar, insbesondere, wenn native und kontrastmittelver-
starkte Untersuchungstechniken kombiniert werden. Fliissigkeits-
sensitive MR-Sequenzen kommen zur Odembildgebung zum Ein-
satz und lassen Ausdehnung, Lokalisation und Schweregrad des
Odems beurteilen [8]. Dabei findet sich beim Lymph&dem im Un-
terschied z. B. zum Phleb6dem eine fast ausschlieRlich epifasziale
Verteilung des Odems. Erst im Stadium Il lassen sich bei einigen
Patienten auch Verdanderungen der Muskellogen beobachten (ver-
mutlich vornehmlich inaktivitatsbedingt) [19]. Die qualitative MR-
basierte Schweregradeinteilung des Odems korreliert sowohl
beim primdren als auch beim sekundéren Lymphdodem signifikant
mit der klinischen Stadieneinteilung, beim sekundaren Lymphé-
dem zusétzlich mit der Erkrankungsdauer [19, 20], und kann da-
her helfen, den klinischen Eindruck zu objektivieren. Auch die
Fettgewebsverteilung und evtl. bereits eingetretene Fibrosen
konnen beurteilt und objektiviert werden. Insofern bei ausge-
prigtem Odem méglich, lassen sich gréRere (iliakale und inguina-
le) LymphgefaRe mittels nativer MRL darstellen. Beim sekunddren
Lymphddem lassen sich dabei signifikante Korrelationen von peri-
pherer LymphgefaRdilatation sowie morphologischen Auffallig-
keiten der iliakalen LymphgefdBe mit dem klinischen Stadium
des Lymphodems nachweisen. Beim primaren Lymphddem konn-
te dariiber hinaus gezeigt werden, dass anhand nativer MRL-Da-
ten eine durchaus therapeutisch relevante Klassifikation in aplas-
tische, hypoplastische, normale und hyperplastische inguinale
LymphgefiRe vorgenommen werden kann, die mit der Odemaus-
pragung korreliert. So wurde ein schweres Lymphodem in 46 %
der Patienten mit aplastischen, 37 % der Patienten mit hyperplas-
tischen, aber nur bei 15 % der Patienten mit hypoplastischen und
nie bei Patienten mit normalen inguinalen LymphgefdRen beob-
achtet [20].

Kontrastverstarkte MRL beim Lymphddem

Nach intradermaler Kontrastmittelgabe l3sst sich auf dynamisch
angefertigten MR-Aufnahmen eine Gber die Zeit zunehmende
und nach zentral aufsteigende Kontrastierung insbesondere ober-
flachlicher LymphgefdRe beobachten. Hierbei kénnen unter-
schiedliche Muster wie eine Rarefizierung, Dilatation oder
Obstruktion oberfldchlicher LymphgefdRe (> Abb. 3), eine Kolla-
teralisation (z. B. in das tiefe, intermuskuldre LymphgefaRsystem;
» Abb. 4) oder retikuldre kutane GefdRe beobachten werden [21].
Die Abflussgeschwindigkeit kann - im Gegensatz zur quantitati-
ven Auswertung der Lymphoszintigrafie — nur semiquantitativ an-
hand der Zeit zwischen Injektion und Kontrastierung inguinaler
oder iliakaler Lymphknoten erfolgen. Diese Zeit sollte in gesunden
Extremitdten nicht mehr als 10-20 Minuten betragen [21]. Ana-
log zur ICG-Lymphangiografie und zur Lymphoszintigrafie kann in
der MRL ein dermaler Reflux distal einer lymphatischen Obstruk-
tion erfasst werden (» Abb. 3-5). Hinsichtlich der Darstellung tie-
ferim Gewebe oder unterhalb eines deutlichen dermalen Refluxes
gelegenen LymphgefiRe ist die MRL der ICG-Lymphangiografie
tiberlegen (> Abb. 6). Obwohl zahlenmaRig haufiger zur Untersu-
chung von Lymphodemen der Beine eingesetzt, ist die kontrast-
verstarkte MRL nattirlich auch zur Untersuchung von Armlympho-
demen geeignet (> Abb.5)

» Abb.6 LymphgefdRdarstellung in Areal mit dermalem Reflux.
Axiale Einzelschicht einer interstitiellen MR-Lymphangiografie mit
Darstellung mehrerer oberflachlicher LymphgefaRe (Pfeile) und von
dermalem Reflux (Pfeilspitzen). Die Darstellung der funktionellen
LymphgefaRe wird durch den dermalen Reflux nicht beeintrachtigt.
Quelle: Universitatsklinikum Bonn.

Indikationen

Eine MRL ist beim Lymphddem aktuell vor allem aus differenzial-
diagnostischen Erwigungen bei klinisch unklaren Odemen zur
Abgrenzung des Lymphdédems von anderen Odemformen indi-
ziert. Daneben liegt die Stdrke der MRL insbesondere darin, diffe-
renzialtherapeutische Uberlegungen zu unterstiitzen. Liegt
beispielsweise eine ausgepragte Fettgewebsvermehrung bei
gleichzeitig fehlendem Nachweis funktioneller LymphgefdRe vor,
erscheint der Versuch einer Anlage lymphovendser Anastomosen
wenig Erfolg versprechend. Demgegeniiber kann bei hyperplasti-
schen LymphgefaRen oder Abflussbehinderungen die Anlage lym-
phovendser Anastomosen eher Erfolg versprechend sein als bei
Patienten mit hypoplastischen LymphgefdRen [20, 22]. Es sind
also insbesondere die neueren Operationsmethoden, die zur
adaquaten Therapieplanung eine exakte Diagnosestellung sowie
eine moglichst genaue Lokalisierung funktioneller (!) Lymphgefa-
Re und -knoten erfordern. Die prédoperative Darstellung einzelner
LymphgefdRe sowie deren anatomische Lagebeziehung zu veno6-
sen GefdRen ist in der MRL ohne weiteres moglich und kann auch
gelingen, wenn mittels ICG-L keine GefdRe darstellbar sind [22].
Dartiiber hinaus kann die MRL auch zur postoperativen Verlaufsbe-
urteilung und zur Beurteilung méglicher Komplikationen einge-
setzt werden.

Genitales Lymphodem

Ausgepragte genitale Lymphddeme sind zwar selten, aber fir die
betroffenen Patienten sehr belastend und schwer zu behandeln.
Traditionell wurden bei Versagen der konservativen Therapie Pa-
tienten in schweren Féllen einer ablativen chirurgischen Therapie
zugefiihrt. Daneben kénnen heute aber auch entstauende
OP-Verfahren oder interventionelle MaRnahmen Erfolg verspre-
chend sein, vor allem wenn die Grundlage des lokalisierten geni-
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» Abb.7 Genitales Lymphodem. MR-Lymphangiografie eines 18-jahrigen Mannes mit penoskrotalem Lymphodem. A Flissigkeitssensitive, B nati-
ve T1-gewichtete, C frithe und D spate Phase der kontrastmittelverstarkten MRL. Man erkennt eine deutliche penoskrotale, aber auch inguinale
Odematisierung. Nach Kontrastmittelgabe stellen sich in der friihen Phase einzeln abgrenzbare, erweiterte skrotale LymphgefiRe dar (Pfeile),

die refluxiv tiber die inguinalen Lymphknoten gespeist werden. In der Spatphase erkennt man dann eine diffuse Kontrastmittelanreicherung der

verdickten Skrotalhaut. Quelle: Universitatsklinikum Bonn.

talen Odems ein pathologischer chylolymphatischer Reflux ins
Genitale ist [23, 24]. Durch Darstellung der pathologischen Fluss-
verhéltnisse kann die MRL zur Therapieplanung beitragen
(» Abb. 7).

Relevant ist dabei insbesondere die Identifikation und Lokali-
sierung pathologisch refluxiver LymphgefaRe, die dann gezielt
einer mikrochirurgischen oder interventionell-radiologischen
Therapie zugefiihrt werden kénnen.

Lymphleckagen
Periphere Lymphleckagen

Kutane Lymphfisteln und Lymphozelen kénnen als Folge iatrogen-
chirurgischer oder - sehr selten - traumatischer Verletzungen von
Lymphgefdaen und -knoten auftreten (am héaufigsten nach
Lymphknotendissektion oder GefdReingriffen inguinal, iliakal und
axillar). Die meisten peripheren Lymphleckagen heilen spontan
aus, therapierefraktdre Leckagen (z. B. etwa 5 % aller symptomati-
schen Lymphozelen) sind aber ernstzunehmende klinische Proble-

me, die mit Komplikationen wie Superinfektionen assoziiert sind.
Gezielte Therapieoptionen (z. B. LymphgefdBembolisation) sind
bei refraktiaren Leckagen vielversprechende minimalinvasive
Methoden mit Behandlungserfolg in 50-100 % der Falle [3]. Ein
potenzielles posttherapeutisches Lymphddem tritt dabei nach
Erfahrungen des Autors nur selten auf. Nichtsdestotrotz sollten
gefaRokkludierende MaBnahmen so selektiv wie moglich erfol-
gen. Zur Therapieplanung hat sich daher die MRL bewdhrt.
Periphere Leckagen kaudal der Inguinalregion oder der Axilla sind
einer interstitiellen MRL zuganglich; zentrale Leckagen kénnen
sowohl mittels interstitieller als auch nodaler MRL untersucht
werden. Ziel ist die Darstellung der oft komplexen Anatomie der
Leckage-versorgenden und noch intakten (und damit zu schonen-
den) LymphgefdRe (> Abb. 8).

Zentrale Lymphleckagen

Klinisch durch Drainage chyldser Flissigkeit (Chylomikronen,
Triglyceride >110 mg/dl) apparent werdende und therapiebe-
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» Abb. 8 Periphere Lymphleckage. Kontrastverstarkte, nodale MR-Lymphangiografie eines 75-jahrigen Mannes mit raumfordernden, therapiere-
fraktdren Lymphozelen im Becken (rechts>links). A Flissigkeitssensitive axiale Aufnahme, B native und C kontrastverstarkte T1-gewichtete Auf-
nahme. Es stellen sich die groRen Fliissigkeitsverhalte im kleinen Becken dar. Nach Kontrastmittelgabe bestatigt sich die aktive Lymphleckage an-
hand der kréftigen Extravasation von Kontrastmittel aus den angespritzen LymphgefaRen in beide Lymphozelen mit intraluminaler Spiegelbildung.
D Koronare und E links anterior oblique MIP der MR-Lymphangiogramme. Es stellt sich beidseits die komplexe Anatomie der inguinalen und iliaka-
len LymphgefdRe und -knoten mit mehreren Leckagestellen dar. Einzelne Leckagestellen aus rechts iliakalen LymphgefaRen sind exemplarisch
mittels Pfeilspitzen markiert. Quelle: Universitatsklinikum Bonn.

dirftige zentrale Lymphleckagen duBeren sich als Chylothorax,
Chylaszites oder Chyloperikard und sind insgesamt selten, aber
mit einer ganz erheblichen Morbiditdt und Mortalitdt assoziiert
(z. B. 6-Monats-Mortalitat bei iatrogenem Chylothorax bis 50 %!)
[1]. Zundchst ist neben der Therapie der Grunderkrankung der
Versuch einer konservativen Therapie mit parenteraler Erndhrung
oder mittelkettiger Fettsduredidt (MCT-Didt) angezeigt [1].
Obwohl die konservative Therapie in vielen Féllen erfolgreich ist,
sollte bedacht werden, dass Immunsuppression, Malnutrition
und metabolische Komplikationen als Folge eines fortgesetzten
Chylusverlustes die Prognose der Patienten erheblich verschlech-
tern, sodass bereits friihzeitig Kontakt zu einem spezialisierten
Zentrum zur weiteren Therapie aufgenommen werden sollte. In
den vergangenen Jahren hat sich insbesondere die gezielt inter-
ventionell-radiologische LymphgefdaBembolisation als ein neues
Standardverfahren etabliert und ist — bei vergleichbarer klinischer
Erfolgsrate von 70-100 % - hinsichtlich einer niedrigeren peripro-
zeduralen Morbiditdt der chirurgischen Therapie tiberlegen [3].
Zur Planung der technisch anspruchsvollen Interventionen und/
oder Operationen hat sich die MRL als wertvolle Untersuchungs-
modalitat etabliert [2]. Dies gilt insbesondere, da auch vorder-
griindig traumatischen zentralen Lymphleckagen komplexe
LymphgefdRerkrankungen zugrunde liegen kénnen, bei denen
eine therapeutisch bedingte Verschlechterung des zentralen Lym-
phabstroms (z.B. durch Ductus-thoracicus-Ligatur zur Behand-
lung einer vermeintlich traumatischen LymphgefaBverletzung)

zu einer Aggravation der Leckage mit z. T. deletdren Folgen
fiihren kann!

Lymphflusspathologien

Nichttraumatische Austritte chylolymphatischer Fliissigkeit wer-
den sowohl thorakal (Chylothorax, Chyloperikard) als auch abdo-
minell (Chylaszites) beobachtet und kénnen auf einer Vielzahl pa-
thologischer Prozesse beruhen, die den zentralen Lymphabstrom
beeinflussen. Einige der haufig beobachteten Ursachen sind
Obstruktionen des Lymphabflusses (z. B. des Ductus thoracicus
oder seiner vendsen Miindung) mit konsekutivem chylésem
Reflux bzw. LymphgefaRruptur oder direkte LymphgeféaRinfiltra-
tionen durch maligne Tumoren. Weitere seltenere Ursachen stel-
len angeborene LymphgefaRanomalien dar [1]. Die LymphgefaR-
bildgebung hat in den vergangenen Jahren eine entscheidende
Rolle in der Aufklarung der zugrunde liegenden Pathophysiologie
nichttraumatischer chylolymphatischer Ergiisse gespielt und neue
gezielte und minimalinvasive Therapieoptionen ermdglicht. Die
nodale MRL ist dabei das Verfahren der Wahl zur Darstellung
pathologischer Lymphflussverhdltnisse (> Abb. 9) [5].

Im Vergleich zu umschriebenen traumatischen Lymphleckagen
sind die klinischen Therapieerfolgsraten bei nichttraumatischen
Ursachen aufgrund der oft komplexeren Pathologie erheblich
schlechter und belaufen sich auf 27 % (chirurgisch) und 57 %
(interventionell) [3]. Aus Sicht des Autors ist daher eine prathera-
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» Abb.9 Nichttraumatischer Chylothorax. MR-Lymphangiografie eines 46-jahrigen Mannes mit chronisch myeloischer Leukdamie und darunter
spontan aufgetretenem, therapierefraktarem Chylothorax rechts mit Férdervolumina zwischen 1000 und 2000 ml/Tag. A Die axiale fliissigkeits-
sensitive Aufnahme stellt den deutlichen Pleuraerguss rechts dar. Quelle: Universitatsklinikum Bonn. B Kontrastverstarktes, nodales MR-Lymphan-
giogramm (MIP) von Thorax und Abdomen mit erweiterten retroperitonealen LymphgefdaRen und vergroRerten eingeschalteten Lymphknoten.
Thorakal stellt sich der normvariant links paraaortal verlaufende, aber morphologisch unaufféllige Ductus thoracicus im Verlauf zum linken Ve-
nenwinkel dar und kommt allenfalls im terminalen Abschnitt erweitert zur Darstellung. Daneben stellen sich direkt aus der Cisterna chyli gespeiste,
rechts paraaortal verlaufende LymphgefaRnetzwerke mit eigeschalteten vergroRerten Lymphknoten dar, die zum rechten Venenwinkel verlaufen.
Hieraus stellt sich ein chylolymphatischer Reflux in mediastinale LymphgefdRe und -knoten dar. Quelle: Universitatsklinikum Bonn. C Die rechts
anterior oblique Darstellung der MIP zeigt aus den mediastinalen LymphgefaRen eine umschriebene Kontrastmittelfahne (Pfeile) in die rechte
Pleurahohle als Ursache des Chylothorax. Quelle: Universitatsklinikum Bonn.

peutische Abklarung der komplexen Flussverhdltnisse mittels MRL
obligat, um das therapeutische Vorgehen an die individuellen
Verhdltnisse anpassen zu kénnen.

Pulmonales Lymphperfusionssyndrom

Eine Sonderform der nichttraumatischen LymphgefdaRpatholo-
gien mit im Vordergrund stehendem pathologischem Lymphfluss
ist das sogenannte pulmonale Lymphperfusionssyndrom, bei dem
es thorakal zum chyl6ésen Reflux kommt. Darunter werden im
Wesentlichen folgende Krankheitsbilder zusammengefasst:

= kongenitaler Chylothorax bzw. Chyloperikard bei Neugeborenen,
= idiopatischer Chylothorax, Chyloperikard, Chylaszites bei

Kindern und Erwachsenen und
= Bronchitis plastica, ebenfalls bei Kindern und Erwachsenen.

Der abnorme Lymphfluss lasst sich verldsslich mittels MRL darstel-
len [7]. Wie bei anderen Lymphflusspathologien auch, ist dabei
die kontrastverstdrkte nodale MRL aufgrund der (v. a. bei Kleinkin-
dern) notwendigen hohen rdumlichen und zeitlichen Auflésung
zur Darstellung des pathologischen Lymphflusses Methode der
Wahl. Im MR-Lymphangiogramm stellen sich unterschiedliche
Flussmuster von einem normal angelegten Ductus thoracicus mit
erweiterten und geschldngelten, refluxiven akzessorischen
LymphgefdRen bis hin zur (partiellen) Aplasie oder Obstruktion

des Ductus mit Ausstrom Uber alternative Abflusswege dar
[6, 25]. Dabei kommt es durch Flussumkehr zu Riickfluss von Chy-
lus aus groRen zentralen LymphgefaRen (z.B. aus dem Ductus
thoracicus) in kleine LymphgefédRe der Organe und Gewebe (z.B.
Mediastinum, Lunge, Retroperitoneum, Mesenterium) [25]. Diese
Verdnderungen werden hdufiger bei Kindern mit angeborenen
Herzfehlern, aber auch im Rahmen verschiedener Syndrome
(z.B. Noonan-Syndrom) beobachtet. Die MRL kann an erfahrenen
Zentren bereits ab dem Sduglingsalter durchgefiihrt werden und
liefert bei den oft komplexen Krankheitsbildern wertvolle Infor-
mationen fiir die Therapieplanung. Beispielsweise kann eine selek-
tive LymphgefdBembolisation pathologische GefdRe bei erhalte-
nem Abstrom Uber den Ductus therapeutisch angezeigt sein,
wahrend sie bei Patienten mit einem im Vordergrund stehenden
obstruktiven Abflussbild kontraindiziert ist [6].

Zentrale LymphgefaBmalformationen

Aufgrund ihrer Komplexitdt und Seltenheit nur kurz erwahnt sein
soll die groRBe und heterogene Gruppe der LymphgefdBmalforma-
tionen, die verschiedene Krankheitsbilder von lokalisierten
Lymphmalformationen tiber das Gorham-Stout-Syndrom bis zur
kaposiformen Lymphangiomatose umfasst (insgesamt 1:2000-
4000 Lebendgeburten) [26]. Zur Ausbreitungsdiagnostik ist meis-
tens eine konventionelle MRT ausreichend; eine intravendse
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Kontrastmittelgabe ist hilfreich, um reine LymphgefdRmalforma-
tionen von gemischt venolymphatischen Malformationen abzu-
grenzen. Als Komplikation einer LymphgefdBmalformation kann
es zur Entwicklung chyl6ser Erglisse kommen, die insbesondere
bei zugrunde liegenden generalisierten LymphgefaRpathologien
nur sehr schwer zu behandeln sind. Die native MRL hat ihren Stel-
lenwert dabei insbesondere im Rahmen der Differenzialdiagnostik
und stellt besonders gut die fliissigkeitsgefiillten lymphatischen
Raumforderungen dar, die oft entlang der groRen LymphgefdRe
zu finden sind. Dariiber hinaus ldsst sich eine Beteiligung anderer
Strukturen wie der Knochen beurteilen, wie sie z. B. beim Gor-
ham-Stout-Syndrom vorkommt. Kontrastverstarkte MRL-Techni-
ken haben dagegen ihren Stellenwert bei der Therapieplanung,
da hierbei neben medikamentdsen Therapieansdtzen zuweilen
auch interventionelle und chirurgische, gefdBverschlieRende
MaRnahmen zum Einsatz kommen. Die MRL kann neben abnor-
mem Lymphfluss (z. B. mit Reflux in Mediastinum, Thoraxwand
oder Lunge) als Ursache fiir chylése Erglisse auch eine deutliche
Steigerung des Lymphflusses zeigen [5, 27].

Schlussfolgerung

Die MR-Lymphangiografie ist ein neues und wertvolles Werkzeug in
der Diagnostik von LymphgefdRerkrankungen. Sie liefert dabei In-
formationen sowohl iber Anatomie als auch Funktion des Lymph-
gefdRsystems. Bei Patienten mit Lymphodem ist die MRL neben
der differenzialdiagnostischen Abklarung klinisch unklarer Situatio-
nen vor allem zur Planung operativer Eingriffe am LymphgefaRsys-
tem hilfreich. Darlber hinaus ist sie bei der Behandlung zentraler
Lymphflussstérungen unverzichtbar und erméglicht eine individua-
lisierte Therapie dieser oft komplexen Krankheitsbilder.
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