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1. INTRODUCCION

la enfermedad de legg-Calvé-Perthes (ELCP) es una ne-
crosis avascular (NA| de la cabeza femoral pedidtrica.
A diferencia de la NA del adulto, la ELCP se distingue
por un proceso de revascularizacion y remodelacion
bsea que, aunque regenerativo, resulia en artrosis pre-
coz en la mitad de los casos.

Fue descrita simultdneamente a principios del siglo XX
por legg, Calvé y Perthes. Afecta predominantemente a
varones (4-5:1) entre los 4 y 8 afios. La incidencia varia
geogrdficamente, en Espaiia es 1/10.000 nifios, mayor
prevalencia en raza caucdsica en el norte de Europa .

2. PATOGENIA E HISTORIA NATURAL

la ELCP es una osteonecrosis idiopdfica, pero se pos-
tula que es resultado de una interrupcion transitoria
o repetitiva de la vascularizacién condicionando una
necrosis avascular.

L

Figura 1

Figura 2

Se han propuesto diferentes mecanismos patogénicos:
alteraciones vasculares que provogquen microtrombos
epifisarios 1?); alteraciones en la coagulacién, pues hay
mayor prevalencia en frombofilias (deficiencias profeina
Cy Sy factor V de leyden) *4: vy factores genéticos y
epigenéticos . La ELCP se asocia a bajo peso al naci-
miento, fabaquismo pasivo, bajo nivel socioeconémico
y trastorno de déficit de atencion e hiperactividad, no
obstante, la causalidad no se ha conseguido establecer.
Waldenstrom describié las fases de la enfermedad en
1922, afribuyendo la causa a la tuberculosis. Su clasi-
ficacién ha sido ampliamente empleada ¥):

2.1. Fase de necrosis (inicial o isquémica):
dura 6 meses

Se caracteriza por disminucion de la densidad del no-
cleo de osificacion epifisario. El cartilago artficular se
mantiene viable inicialmente. Radiogréficamente hay
aumento del espacio articular (signo de Waldenstrom),
esclerosis del nicleo de osificacién, rarefaccion metafi-
saria. La fractura subcondral (“signo de la media luna”)
es un hallazgo temprano.

2.2. Fase de fragmentacion (resorcion
6sea): dura de 7 a 12 meses
Resorcion del hueso necrético e inicio de revasculariza-

cién. Lla cabeza femoral es blanda y susceptible a la
deformidad (Figura 1).

Figura 3 Figura 4

Figura 1. Cadera izquierda con enfermedad de Perthes en fase de fragmentacion. En la epifisis se aprecian zonas esclero-
sas y zonas radiolucentes. Figura 2. Osteotomia femoral varizante. Se puede observar una adecuada contencién cefdlica.
Figura 3. Osfeotomia valguizante femoral proximal, indicada en la fase de secuelas para la correccién de caderas en bisagra.
Figura 4. Fase final residual Stulberg IV y Catterall IV. Congruencia anesférica aplanada sin subluxacion lateral.
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Radiograficamente se observan dreas de radiolucencia
y ofras de esclerosis, dando un aspecto fragmentado.
Suele aparecer una zona central més densa que separa
las porciones medial y lateral de la epifisis .

2.3. Fase de reosificacion (reconstructiva):
dura 1 a 3 afos (60 meses)

Formacion de hueso nuevo y consolidacion progresiva
de la epiffisis. la densidad radiogréfica aumenta y la
cabeza femoral se remodela, se determina forma final
de la cabeza: aplanada o esférica.

2.4. Fase de remodelacién-curacion
(residual)

Radiograficamente no hay cambios en la densidad de
la cabeza. Puede haber un sobrecrcecimiento relativo
del cuello y frocénter mayor respecto al tamario de la
cabeza (Figura4).

3. CLINICA

la presentacién suele ser insidiosa y variable, lo que
refrasa el diagnéstico.

* Cojera: sinfoma inicial mas frecuente, indolora o
con dolor leve. Puede presentarse con marcha en
Trendelenburg.

* Dolor: clésicamente en la ingle, pero puede irradiar-
se al muslo o a la rodilla.

* Limitacién de la movilidad: signo caracteristico. La
limitacién més precoz es de la rotacién inferna y
la abduccién. En fases avanzadas, también puede
limitarse la flexion-extension.

* Atrofia muscular: muslo y gliteos.

 Dismetria: en fases avanzadas, por acortamiento
debido a la deformidad de la cabeza femoral y el
cuello.

* Antecedentes: aproximadamente el 18% de los
nifios con LCPD han fenido sinovitis fransitoria de
cadera previamente .

4. DIAGNOSTICO POR IMAGEN

El diagnostico se basa en la clinica y hallazgos radio-
logicos .

4.1. Radiografia simple

Proyecciones AP de la pelvis y axial en “rana” de am-
bas caderas.

Signos radiolégicos de mal prondstico descritos por
Catterall:

® Clase I: normal, igual a radiografia de cadera con-
fralateral.

® Clase ll: cabeza esférica de mayor tamario, cuello
corto o acetdbulo anormal.

e Clase lll: cabeza ovoidea.

® Clase IV: cabeza con aplanamiento mayor de Tem
en zona de carga de la cabeza con acefdbulo
aplanado. Congruencia anesférica.

* Clase V: cabeza aplanada dentro de un acetdbulo
esférico. Incongruencia anesférica.

4.2, Resonancia magnética (RM)

Es el método diagndstico de eleccion, defecta isquemia
antes de que haya cambios radiogréficos. La RM ding-
mica con contraste permite evaluar el flujo sanguineo a
la cabeza femoral, lo que determina el grado de isque-
mia y revascularizacion. La RM ordinaria puede mostrar
edema de la médula ésea en la cabeza femoral, que
se manifiesta como hipointensidad en secuencias T1 e
hiperintensidad en T2 o con supresién grasa.

la RM permite evaluar el grosor vy la integridad del
cartilago arficular, ademas de valorar la forma de la co-
beza y el acefdbulo. La artroresonancia evalia mejor
la congruencia articular y cobertura de la cabeza: por
ejemplo, la abduccién en bisagra (subluxacion lateral
de la cadera con la abduccién); il en la planificacion
preoperatoria. Una de las principales desventajas de
la RM es la necesidad de sedacién en nifios pequerios.

4.3. Artrografia

Uso intraoperatorio. Sirve para valorar la cadera en
bisagra y/o grado de subluxacién.

4.4, Gammagrafia ésea

Detecta dreas de hipocaptacion en la epifisis femoral
en fases tempranas. En la fase de revascularizacién hay
un aumento de la captacién.

5. CLASIFICACIONES MAS
FRECUENTES

5.1. Clasificacion de Catterall (1971)

Clasificacion pronéstica basada en la cantidad de
afectacion de la cabeza femoral en la radiografia AP.

* Grupo |: afectacion <25% de la epifisis anferior de
la cabeza femoral. Buen pronéstico.

® Grupo lI: ofectacion de 25-50% de la cabeza. Es
comin el “Signo de la media luna” que sugiere frac-
tura subcondral.
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® Grupo lll: ofectacion 50-75% de la cabeza con
pérdida extensa del pilar lateral.

e Grupo IV: afectacion del 100% de la epiffisis. Los
grupos Il 'y IV necesitan tratamiento y tienen peor
prondstico @,

5.2. Clasificacion de Herring o del pilar
lateral (1992, 2004)

Es la clasificacion prondstica mas ufilizada actualmen-
te. Basada en la altura del pilar lateral de la epifisis
femoral en la radiografia AP durante la fase de frag-
mentacion 8,

* Tipo A: altura del pilar lateral mantenida o ligera-
mente disminuida. Buen prondstico.

* Tipo B: pérdida de altura del pilar lateral <50%.
Prondstico intermedio.

* Tipo B/C: pérdida de altura <50% pero con un pilar
lateral estrecho (2-3 mm) o con pérdida de la den-
sidad éseq, o pérdida del 50% de la altura lateral
sin hundimiento central.

* Tipo C: dltura del pilar lateral reducida >50% o
colapso completo. Muy mal pronéstico y alfo riesgo

de deformidad.

5.3. Clasificacion de Stulberg (1981)

Predice el resultado final de la cabeza femoral y el
riesgo de arfrosis en el adulto ¥, Basada en la esferici-
dad y congruencia arficular en la radiografia AP en la
madurez esqueléfica.

* Clase I: cadera normal, esférica y congruente.

 Clase IIl: cadera esférica, congruencia modificada
(e]. coxa magna, coxa plana o cuello corto).

* Clase lll: cadera anesférica, forma ovoidea pero
congruente con el acetdbulo.

® Clase IV: cadera anesférica congruente, aplana-
miento de la cabeza femoral (Figura 4).

* Clase V: cadera anesférica e incongruente con aplo-
namiento severo y/o subluxacién.

las clases | 'y Il presentan buen prondstico v bajo ries-
go de artrosis. Las clases Ill, IV'y V tienen un resultado
pobre v dlio riesgo de arfrosis temprana.

6. PRONOSTICO

Los factores prondsticos més importantes son la edad de
inicio v el grado de deformidad final. Llos nifios menores
de 6 afios, independientemente del tratamiento, tienen
mejor prondstico por mayor potencial de remodelacion

bsea Pl El prondstico a partir de los 8 afios es pobre.
los nifios mayores de 8 afios al comienzo de la enfer
medad con un esfadio B o B/C de Herring evolucionan
mejor con fratamiento quirdrgico. Los nifios con grupo
C de Herring evolucionan mal independientemente de
la edad y el fratamiento. Mantener un buen rango de
movimiento es un factor de buen prondstico y debe ser
el objetivo del tratamiento. El prondstico es peor en las
nifias, ya que maduran esqueléticamente antes que los
nifios ). la obesidad y la contractura en aduccién son
factores de mal prondstico.

El factor pronéstico mas desfavorable es la severidad
de la incongruencia articular residual y la deformidad
de la cabeza femoral, correspondiente a las clases |l
IV'y V de Stulberg. A largo plazo, el principal riesgo
es el desarrollo de coxartrosis precoz, siendo su preva-
lencia 10 veces mayor que en la poblacion general.

7. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En cualquier nifio con cojera y/o dolor de cadera o
rodilla debe establecerse el diagnéstico diferencial con:

e Sinovitis transitoria de cadera: inicio mas agudo y
doloroso con resolucién espontanea en 7-10 dias.
las radiografias no presentan alteracién del nicleo
de osificacion.

* Ariritis séptica de cadera: dolor severo abrupto, fie-
bre, incapacidad para apoyar con confractura en
flexion, rotacion externa y abduccion de cadera.
Cursa con leucocitosis y aumento de la PCR.

* Ariritis idiopdtica juvenil (All): a diferencia de la
ELCP, hay afectacién de varias articulaciones, en la
radiografia el nicleo de osificacion estéd aumentado
y la VSG estd aumentada.

* Displasia epifisaria mdltiple (displasia de Meyer si
afecta solo a la cabeza femoral): la afectacion es
siméfrica y no progresiva.

* Hipotiroidismo: aparece un retraso en la osificacion
de la cabeza femoral bilateral junto con una altera-
cion del perfil analitico tiroideo.

8. TRATAMIENTO CONSERVADOR
Y QUIRURGICO

Fl objetivo del fratamienfo es mantener la esfericidad y
confencién de la cabeza femoral, asi como preservar
el rango de movimiento.

la eleccion depende de la edad, extension de la afec-
facién (Herring), subluxacion lateral y efapa de la enfer
medad. No existe un consenso universal y la evidencia
de alta calidad es limitada.
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El tratamiento conservador esté indicado en el gru-
po A de Herring y en menores de 6 afos del grupo
B de Herring . Consiste en observacion, tratamiento
sintomdtico (limitar actividad de alto impacto, AINES,
reduccion de la carga con muletas, etc.) v fisioterapia
para mantener y restaurar el rango articular (abduccion
y rofacién inferna). La contencién con orfesis de abduc-
cién no ha demostrado aportar un beneficio adicional y
estd en desuso. Estudios recientes sugieren una mejora
con el uso de ferapias antiresortivas con bifosfonatos,
pero su evidencia es ain limitada. El 60% de los pa-
cientes evolucionan bien sin tratamiento (nifios <6 afios
o con minima afectacion), por lo que hay que evitar el
sobrefratamiento. Se recomiendan controles clinicora-
diolégicos frimestrales para vigilar el remodelado de la
cabeza femoral.

El tratamiento quirdrgico de confencién se considera
especialmente en nifios >6 afos con Herring B/C vy
en Herring C. Estd indicada en fases tempranas con
pofencial de remodelacion (necrosis v fragmentacion
fempranal).

la osteotomia femoral proximal varizante (Figura 2)
mejora la cobertura epifisaria lateral con una varizacién
femoral de 10-20°. Es la mds frecuentemente indicada
en menores de 8 afos siempre que no exista cadera
en bisagra. Sumayor inconveniente es el acortamiento
de la extremidad entre 5-10 mm.

Las osteotomias pélvicas (osteotomia innominada de
Salter, osteotomias triples o cuédruples) consisten en
reorientar el acetdbulo para mejorar la cobertura an-
ferolateral sin provocar acortamiento. Mdas complejas,
reservadas en nifios <8 arfios donde la osteotomia femo-
ral no es suficiente, siempre y cuando manfengan una
cabeza esférica y articulaciones congruentes.

Acetabuloplastia de soporte labral (tipo Shelf). Mejo-
ra la cobertura creando un incremento acefabular con
autoinjerto éseo. Se propone en nifios mayores de 8
afos y estén confraindicados en cadera en bisagra.

Osteotomias de reduccién de la cabeza femoral (FHRO
- Femoral Head Reduction Osteotomy). Se reseca la
porcion lateral deformada de la cabeza femoral para
mejorar su esfericidad y congruencia. Ha supuesto un
avance en el manejo de caderas en bisagra y deformi-
dades severas (Stulberg 1l1FV) .19,

Su mayor inconveniente es el riesgo de necrosis avascu-
lar de la cabeza femoral, por lo que su uso es debatido

y sus resultados a largo plazo se encuentran en inves-
tigacion.

Fn los casos con secuelas establecidas sin posibilidad
de remodelacion existen procedimientos de rescate. El
objefivo es mejorar la forma vy la funcién para mejorar
sintomas y demorar la aparicién de cambios degene-
rativos.

la osteotomia valguizante (Figura 3) estd indicada en
caderas “en bisagra”. Lla queilectomia consiste en la
reseccion artroscopica de la deformidad de la cabe-
za femoral que pueda provocar impingement con el
labrum. Como opcién final, la artroplastia de cadera
se plantea en casos de arfrosis avanzada en la edad
adulta para alivio del dolor y restauracién de la funcion.
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