Enfermedad de Legg-Calvé-Perthes.

Conceptos actuales.
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Resumen. La enfermedad de Legg-Calvé-Perthes es una osteonecrosis idiopatica de la cabeza femoral que
puede evolucionar a una deformidad de la extremidad superior del fémur y a una artritis. La clasificacion mas
ampliamente utilizada en la actualidad es la clasificacion de Herring que esta basada en la altura del pilar lateral.
El objetivo del tratamiento es evitar la deformidad siguiendo el clésico principio de la contencion. Sin embargo,
no hay un claro consenso sobre qué tratamiento es el mas idoneo en los pacientes pediatricos con Legg-Calvé-

Perthes.

Legg-Calvé-Perthes disease. Current concepts.

Summary. Legg-Cavé-Perthes disease is an idiopathic osteonecrosis of the femoral head that may lead to de-
formity of the femoral head and arthritis. Currently, the most commonly used classification is the Herring system
based in height lateral pillar. The goal of the treatment is to prevent deformity according to the classical principle
of containment. However, there is no yet clear consensus on which is the best treatment for Legg-Calvé-Perthes

pediatric patients.
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Introduccion

La enfermedad de Legg-Calvé-Perthes (ELCP) es
una necrosis de la epifisis proximal del fémur, de etio-
logia no aclarada y en la que no existe consenso, hasta
el momento actual, sobre qué tratamiento es el idoneo.

La incidencia de la enfermedad de Perthes varia nota-
blemente entre paises e incluso dentro del mismo pais
en funcion del area geografica. Es mas frecuente en
blancos que en asiaticos o negros. Afecta mas a hom-
bres que a mujeres en una proporcion de 5/1. Enun 15%
de los casos la afectacion es bilateral' y asimétrica.

Si la necrosis epifisaria es bilateral y simétrica se
debe hacer el diagnoéstico diferencial con procesos sis-
témicos como el hipotiroidismo, displasia epifisaria
multiple, displasia espondiloepifisaria, Morquio?, etc.

Etiologia

La etiologia es todavia desconocida lo que hace im-
posible elaborar planes de prevencion o identificar a
individuos de riesgo. Las alteraciones en la circulacion
de la cabeza femoral basadas en las anomalias de la
coagulacion o el incremento de la presion intradsea
e intraarticular son discutidas como la fisiopatologia
subyacente del Legg-Calvé-Perthes, pero sus hallaz-
gos son inconsistentes. Por otra parte, se ha asociado
a la ELCP con fumadores pasivos, recién nacidos de
bajo peso y retardo en la edad esquelética. Ademas,
los pacientes que en su infancia han presentado una
enfermedad de Legg-Calvé-Perthes, parece que tie-
nen un riesgo aumentado de padecer enfermedades
cardiovasculares de adultos, lo que orienta hacia una
posible “fragilidad” vascular predisponente. En traba-
jos anteriores se habia asociado esta enfermedad con la
sobrecarga mecanica por microtraumatismos repetidos
que actuarian sobre una cadera con patologia vascular
asociada. También se ha relacionado la ELCP con el
trastorno de déficit atencion e hiperactividad (TDAH)
que expondria a la cabeza femoral a un mayor estrés
mecanico lo que contribuiria a la etiologia de la enfer-
medad. Ademas se ha encontrado un riesgo aumentado
de depresion y suicidios que podria estar relacionado
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con el sufrimiento debido a la enfermedad o a trastor-
nos neuroconductuales asociados al TDAH?.

Clinica

La edad de aparicion se encuentra entre los 2 y 14
aflos, con un pico de incidencia a los 5 afios en la raza
blanca. La clinica variara en funcién del estadio de la
enfermedad, cuya evolucion puede durar entre 2 y 122
meses. El inicio es insidioso con cojera y escaso dolor.
Durante la fase inicial el paciente presentara dolor y
cojera moderada e intermitente. En el periodo de frag-
mentacion el dolor y la cojera pueden empeorar aso-
ciandose pérdida de la movilidad. Cuando la epifisis
esta reosificandose, el dolor, la cojera y la movilidad
pueden mejorar progresivamente. En la fase de cura-
cién la clinica variard en funcion de la morfologia re-
sidual de la epifisis femoral, desde una recuperacion
completa hasta una limitacion de la movilidad con co-
jeray crepitacion?.

Pruebas complementarias

Las radiografias simples pueden diagnosticar LCPD,
aunque los signos pronosticos suelen aparecen cuando
la enfermedad lleva mas de 6 meses de evolucion. Des-
de el punto de vista radiografico es posible distinguir
cuatro etapas. En la etapa inicial o de necrosis, la epi-
fisis es mas estrecha y puede estar aumentada su den-
sidad. En la siguiente fase se observa fragmentacion
del nucleo y la aparicion de quistes metafisarios. En la
tercera etapa se produce la reosificacion progresiva de
la epifisis. La tltima fase, o de remodelado, comienza
cuando la epifisis esta totalmente osificada®.

Otras pruebas complementarias, como la resonancia
magnética y la artrografia pueden aportar informacion
adicional. La artrografia es especialmente 1til durante
la cirugia ya que permite un estudio dinamico de la

A

H= Normal

Figura 1. Clasificacion de Herring (1992).
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cadera. La resonancia magnética con gadolinio pue-
de valorar la perfusion de la cabeza femoral de forma
temprana y ayudar en la prediccion del prondstico de
la misma ya que un bajo indice de perfusion se corre-
laciona con una mayor deformacion de la cabeza fe-
moral. Ademas, la resonancia magnética con contraste
permite identificar y cuantificar la zona afectada de la
cabeza femoral lo que se relaciona con el prondstico’.

Clasificacion

La clasificacion de Catteral, basada en el grado de
afectacion epifisaria, ha sido reemplazada por la clasi-
ficacion de Herring, basada en la altura del pilar lateral,
ya que esta ultima ha demostrado menor variabilidad
intra e interobservador®.

La clasificaciéon de Herring diferencia tres grupos
(Fig. 1). En el A, la altura del pilar lateral se mantiene,
en el B la altura es mayor del 50% y en el C la altura del
pilar lateral es menor del 50%. Se ha afiadido un cuarto
grupo que se encontraria entre el B y el C, en el que el
pilar lateral es estrecho (2 a 3 mm de anchura) o esta
mal osificado o bien su altura es del 50%.

La clasificacion de Stulberg se utiliza cuando se ha
alcanzado la madurez esquelética para predecir el pro-
noéstico, en funcion de la deformidad residual de la ca-
beza femoral y su congruencia con el acetabulo.

Tratamiento

El tratamiento idoneo para la enfermedad de Legg—
Calvé—Perthes permanece atin como tema de debate.

Existe un consenso generalizado en la comunidad or-
topédica que aboga por la “contencion” de la cabeza
femoral como medida para promover su esfericidad y
minimizar los cambios artrésicos secundarios a esta
patologia’®. Esta contencion puede obtenerse por mé-
todos conservadores o quirtrgicos.

C
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En los pacientes con prondstico favorable pueden ser
suficientes medidas sintomaticas consistentes en repo-
so y antiinflamatorios durante los episodios de dolor

Los tratamientos conservadores utilizados consisten
en yesos y ortesis en abduccion’. Sin embargo, estos
tratamientos requieren un tiempo prolongado de uso,
no son siempre bien tolerados y no estd claramente
demostrada su utilidad. Diferentes trabajos sugieren
que el tratamiento quirurgico conduce a mejores resul-
tados que los métodos no quirurgicos en nifios de 6
afios 0 mas'’y en aquellos pacientes incluidos en los
grupos B, B/C y C de la clasificacion de Herring!. La
contencion quirurgica puede lograrse actuando a nivel
femoral mediante una osteotomia proximal varizante
(Fig. 2), a nivel acetabular mediante osteotomias pélvi-
cas de reorientacion (Salter o triple osteotomia) o ace-
tabuloplastias, o mediante una combinacion de ambos
procedimientos. En algunos hospitales se utiliza la ar-
trodiastasis, aunque los resultados obtenidos no son lo
suficientemente alentadores como para recomendarla.
En el momento actual, se estan asociando perforacio-

nes en la epifisis con el objetivo de acelerar la revascu-
larizacion de la misma'?.

Si la cadera deja de ser contenible la estrategia tera-
péutica se centra en aliviar la sintomatologia y estabi-
lizar la cadera. Puede estar indicada una osteotomia
femoral proximal valguizante y también pueden ser
apropiadas las técnicas de osteotomia pélvica de sal-
vamento tipo Chiari o las acetabuloplastias'®. Cuando
la deformidad residual en la cabeza femoral conduce
a una artrosis sintomadtica en la edad adulta el mejor
tratamiento es la sustitucion protésica.

Conclusion

La enfermedad de Perthes sigue siendo un reto desde
todos los puntos de vista. No se conoce con exactitud
su etiologia. Las radiografias iniciales pueden mostrar
cambios poco manifiestos por lo que el diagnostico
puede retrasarse varios meses tras haber comenzado la
sintomatologia y ademads, el tratamiento que se puede
ofrecer al nifio y a su familia sigue siendo controver-
tido.

Figura 2. Osteotomia varizante de fémur en nifia de 7 afios con enfermedad de Legg-Calvé-Perthes.
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