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Diagnésticas

Resumen

a enfermedad de Legg-Calvé-Perthes es una patologia
que se presenta en la infancia, con secuelas como
deformidad de la cabeza femoral, cojera y acortamiento
del miembro inferior afeclado. Se ha tralado de establecer
la forma de realizar un diagndstico precoz con la ayuda de
imdgenes diagndsticas y se ha comprobado que la gammagrafia
y la resonancia nuclear magnética son los métodos
imagenolégicos que dan una mejor idea temprana del estado
de Ia cabeza femoral afectada por el proceso de osteonecrosis.

Ademds, las clasificaciones descritas por multiples aulores,
buscan la forma de establecer un prondstico de la evolucion da
la enfermedad para asi establecer el tratamiento adecuado. En
ia actualidad, lo que se busca es unificar los criterios y establecer
una clasificacién dnica integrando los diferentes métodos
diagndsticos para evitar secuelas en los nifios afectados por
esta enfermedad.

Palabras clave

Enfermedad de Legg-Calvé-Perthes, diagnéstico imagenolégico,
clasificacién.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Legg-Calvé-Perthes (LCP) se define
como una necrosis avascular idiopatica de la epifisis
femoral proximal inmadura, secundaria a una interrupcién
del riego sanguineo a la cabeza femoral de origen
desconocido "2,

Fue descrita inicialmente por Legg en Boston, Calvé en
Francia y Perthes en Alemania de manera simultinea en
1910. Fue dsfinida inicialmente por Legg ¢omo una
enfermedad de la cadera con hallazgos radiciégicos que
simulaba la tuberculosis; por Calvé como una
pseudocoxartralgia, y por Perthes como una artritis
deformante juvenil 2.

La mayor incidencia ocurre entre los 3 y 12 afios, pero el
pico de frecuencia es entre los 5 y 7 afios, afectando de
tres a cinco veces mas a hombres que mujeres. Se ha
visto que los nifios afectados tienen retardo en la
maduracién esquelética en comparacién con los de su
misma edad (hasta 2 desviaciones estandar por debajo
de lo nomal), baja talla en el momento del nacimiento o
alguna patologia de base del sistema génito-urinario o
hemia inguinal asociada '. Puede ser bilateral entre un
10 a 20%, siendc generalmente el compromiso
asimétrico* 5,

La sintomatologia en la mayoria de los casos inicia con
cojera y dolor en la cadera irradiado al muslo y la rodilla
ipsilateral, espasmo muscular y limitacion a la rotacién
interna, y abduccién de la cadera en flexion y extension
que pueden persistir durante pocos dias o semanas 2 En
la evolucion tardia se puede ver atrofia de los tejidos
blandos del muslo, espasmo y contractura muscular.

FISIOPATOLOGIA DE LA NECROSIS ISQUEMICA OSEA

La necrosis isquémica en el hueso resulta de una
disminucion significativa del flujo sanguinec que puede
iniciar a nivel arterial, capilar, venoso o sinusoidal. Los
cambios celulares debido a los cambios isquémicos
progresivos y de muerte celular se dividen en estadios
asi:

Estadio 1: Cese de la actividad metabdlica intracelular

Estadio 2: Alteracién o interrupcion del sistema de enzimas
intracelulares

Estadio 3: Disrupcion de la ultraestructura citoplasmatica
y nicleo intracelular, que es irreversible, el cual termina
en la muerte celular.

Si la anoxia se resuelve en el estadio 1, 10s cambios
celutares son reversibles; en los ostecblastos,
osteoclastos y osteocitos la muertie celular esta
determinada entre 12 y 48 horas 5.
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ANATOMIA DE LA VASCULARIZACION DE LA CADERA

La suplencia vascular de la cabeza femoral esta dada
principalmente por ramas de la arteria fermoral profunda.
Las arterias circunflejas iateral y media pasan por la cara
anterior y posterior del fémur para anastomosarse a nivel
de los trocanteres. A partir de estos vasos, especialmente
la arteria circunfleja media, se derivan pequefas ramas
que van a la profundidad de la capsula articular y se
extienden a lo largo del cuelio femoral. Los vasos
retinaculares laterales e inferiores son los mas importantes
de este grupo.

Existe un segundo grupo que se deriva de los vasos del
ligamento redondo (ligamentum teres) qué entran al hueso
por la fovea capitis y un tercer grupo que da suplencia
vascular de la metafisis femoral proximal (Figura 1). En
los adultos varian las anastomosis y algunas no son
funcionales, pero se ha establecido que los vasos
retinaculares superiores (laterales) son la fuente de
vascularizacion de la cabeza femoral, mientras los vasos
retinaculares inferiores solamente dan suplencia a una
pequefa porcién de la cabeza y el cuello femoral.

Entre los 4 y 7 afios la importancia de los vasos epifisiarios
laterales se establece como vasos de la fovea y la
metafisis. Después de los 8 afios a la preadolescencia
aumenta la contribucion de los vasos de la févea. La fisis
actlia como barrera previniende las anastomosis entre
los vasos de la cabeza y el cuglio femoral.

Figura 1. Irrigacioén de la cabeza femoral.

1. Arteria femoral. 2. Arteria femoral profunda. 3. Arteria de
cuadriceps. 4. Arteria circunfleja éntero-extorna. 5. Arteria
clrcunfieja péaterc-interna o medial. 6. Arterla del ligamento redondo.
7. Arteria circunfleja Antero-gxterna (lateral). 8. Rama trocantérica
anterior. 9. Rama nutricia anterior del cuello. 10. Ramas nutricias
del cuello. 11. Ramas nutricias. 12. Tendon del psoas.

METODOS DIAGNOSTICOS EN LA ENFERMEDAD DE
LEGG-CALVE-PERTHES
Rayos X

Es necesario realizar como minimo dos proyecciones para
una adecuada evaluacidn de la cadera en nifios con
dolor:
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a) Anteroposterior de cadera: ¢on rotacion interna de 3
grados que permite ver el trocanter mayor y la relacion
de la cabeza femoral y el acetabulo (Figura 2).

b) Rana lateral: es una proyeccion lateral incompleta de
la cabeza, el cuello y tercio superior del fémur (45
grados en abduccién y 45 grados de flexion). En esta
proyeccién se evidencia mejor la fractura subcondral
de la cabeza femoral (Figura 3).

Figura 2. Proyeccidn antero-posterior de la pelvis
normai

Figura 3. Proyeccion de rana

Puede haber cambios inespecificos o sutiles en la
radiografia de pelvis, como:

- Edema de tejidos blandos en la parte lateral de la
articulacion con desplazamiento del cojinete graso.

- Disminucién del tamaiio del niicleo de la cabeza femoral
gque se encuentra hasta en un 50% de los pacientes &
no esta claro si este cambio es por compresion o por
retardo en el crecimiento dseo.

- Desplazamiento lateral del nicleo de osificacion por
hipertrofia del cartilago; aparece antes de la primera
manifestacion radiolégica y puede seguir con
aplanamiento y fragmentacion de la cabeza.

- Fisura y fractura del nucleo de osificacién. Se puede
ver una zona radiolucente curvilinea mejor delineada
en la proyeccion de “rana”.
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- Aplanamiento y esclerosis del niicleo de osificacion
femoeral (Figura 4).

- Presencia de gas epifisiario que muchas veces es
secundario al fenémeno de vacio y la presencia de gas
entre las trabéculas del hueso subcondral.

Figura 4. Aplanamiento y fragmentacién del nicleo
de osificacion de la cabeza femoral derecha

Artrografia

Fue el primer método de diagnéstico imagenoclégico para
el estudio de las estructuras no 6seas intraariculares de
la cadera 7.

La artrografia en nifios con LCP ha tenide gran importancia
ya que permite la evaluacion en proyecciones dinamicas
para demostrar la relacién fémoro-acetabular, la posicién
optima de la cabeza femoral en la inmovilizacion durante
la remodelacion epifisiaria. Esta informacion no es posible
obtenerla con la resonancia magnética estatica, ya que el
examen se realiza en posicion neutra (Figura 5). En
estadios tempranos revela el aplanamiento de la superficie
condral en el sitio de la fisura ésea y un ensanchamiento
del cartilago acetabular y femoral. Puede verse
ensanchamiento del ligamento redondo.

Figura 5. Artrografia de cadera izqulerda
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El desplazamiento iateral de la cabeza femoral es debida
a un engrosamiento del cartilago epifisiario, hipertrofia de
la sinovial o del ligamento teres y, ocasionalmente,
derrame intraarticular. Este hallazgo es determinante de
ja evolucidn de ia enfermedad, va que mientras se
mantenga la congruencia de la articulacion, el prondstico
¥y la evolucién es mejor.

Resonancia Nuclear Magnética

Las indicaciones de la resonancia nuclear magnética
(RNM) han ide en aumento, ya que es un método
imagenolégico no invasivo, no utiliza radiacién ionizante
¥y permite el estudio de la cadera en varios planos
ortogonales sin tener que movilizar el paciente. Se ha
demostradoe una sansibilidad del 97% y especificidad del
98% en el diagndstico de la necrosis avascular de cadera
de cualquier etiologia ®.

Permite la deteccion de los cambios tempranos de necrosis
de la cabeza femoral, fractiras subcondrales, la extension
del compromiso de la fisis, edema de médula ¢sea, el
recubrimiento acetabular, el estudio del cartilago articular
y sinovial, la presencia de derrame articular; evalia la
posicion, forma y tamafio de la cabeza femoral y tejidos
blandes que la rodean, asi como también la congruencia
y recubrimiento de la cabeza femaral por el acetabulo y el
labrum, factores que en conjunto ayudan a establecer el
pronéstico y tratamiento.

En estadios avanzados se evalua la deformidad de la
cabeza femoral e hipertrofia del cartilago articular con la
subiuxacion lateral de la cabeza femoral secundaria a la
hipertrofia; una hipointensidad en la sefal de la médula
dsea en T1 y T2 relacionada con los haliazgos de derrame

articular y desplazamiento iateral del niicleo de osificacion
6 13

Es dtil en la planeacion del tratamiento ya que tiene
capacidad de ver en multiples planos y se puede
determinar la cantidad de tejido afectado. Es posible con
la combinacion de artrografia con TAC o RNM estudiar el
labrum acetabular.

Gamagrafia Osea

La gamagrafia 6sea con Tecnecio 99 es un método
diagnéstico que muestra la perfusion e integridad de la
vascularizacioén del hueso (Figura 6), identificando areas
donde no hay captacion del radiotrazador en un estadio
temprano. Este defecto es mas frecuente en el aspecto
anterolateral de la cabeza femoral con necrosis parcial o
en todo el espesor de la epifisis de la cabeza con necrosis
total. Las alteraciones gamagraficas preceden las
radiolégicas vy coincide con las manifestaciones ciinicas ®.

Tema Prictico M

DERECHA

Figura 6. Gamagrafia ésea con tecnecio 99 normal

SIGNOS RADIOLOGICOS EN DIFERENTES ESTADIOS
EVOLUTIVOS

El diagnéstico temprano de la enfermedad de LCP es de
gran importancia ya que se cree que a menor tiempo de
evolucion de la enfermedad al inicio del tratamiento el
prondstico y evolucién son mejores.

En estadios iniciales no hay anomalias radiolégicas, pero
con el tiempo la necrosis se manifiesta como aumento en
la densidad por la revascularizacion y reparacion, ya que
se deposita una capa de osteoide calcificante en el tejido
6seo necrosado. También puede haber disminucién del
tamario de la epifisis femoral osificada, aumento en la
distancia del espacio articular coxofemoral medial por
hipertrofia del cartilago acetabular y crecimiento de la
sinovial. La fractura subcondral (demostrada en la
proyeccion de “rana”} puede aumentar y hay depresion
con deformidad de la epifisis demostrable radiold-
gicamente (Figura 4).

En la fase regenerativa, los capilares se proyectan al area
periférica de la médula 6sea y empiezan a funcionar los
osteoblastos y osteoclastos. Hay tejide de granulacion y
fibroso que se interponen a las zonas de necrosis, entonces
en la radiografia se ve el nucleo de crecimiento
fragmentado (Figura 5). Puede haber colapso y
fragmentacién del nucleo de crecimiento de la cabeza
femoral durante el inicio del proceso de revascularizacion
con reabsorcidn en el aspecto anterolateral de la epifisis
y lateratizacién del nicleo de osificacion.

La fase de remodelacion se caracteriza por reemplazo
completo de la corteza necrética, el patrén trabecular y
sistema de Havers son normales. Radiolégicamente puede
iniciar la normalizacion de la densidad, la epifisis esta
osificada, la forma y tamario final de la epifisis depende
de la extensién de la necrosis o se comienzan a manifiestar
las secuelas como ia coxa magna, acortamiento del cuello
femoral e irregularidad de la cabeza femoral 58 8%,
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CLASIFICACION SEGUN METODOS DE IMAGENES

Debido a la variabilidad en la evolucién de la enfermedad
de LCP, se ha tratado de clasificar y dar un prondstico
temprano segun algunos signos radioldgicos o clinicos.
En general, el pronédstico es mejor cuando el diagndstico
es temprano y los nifios afectados son menores de 6 afios.

Clasificacion de Catterall

Propuesta en 1971, se basa en la extension de la
enfermedad con el propésito de la identificacién del grado
de compromiso epifisiario. Los pacientes del Grado lil y IV
tienen mal pronéstico, mientras los grados | y Il tienen
mejor prondstico. Una de las limitaciones es que en
ocasiones es dificil clasificarios en una categoria en
estadio temprano o predecir cuando un paciente puede
pasar de un estadio a otro durante el seguimiento.

Se divide en cuatro grupos segun la extension del
compromiso de la cabeza femoral con base en los
cambios observados en los Rayos X, que seglin Catterall
es proporcional a la extensién del compromiso epifisiario

que ayuda a evaluar el prondstico de la enfermedad (Tabla
1) 4, 14, 15_

Tabla 1. Tabla comparativa de las clasificaciones de Catteral,
y Salter y Thompson.

Catterali
Grupos | Descripcién

Salter y

Thompson

Grupo | | Compromiso del 25% cabeza Grupo A
femoral anteromedial sin reaccion

de la metéfisis.

Grupo i |Compromiso del 50% cabeza
femoral anterolateral, con los
segmentos medial v lateral de la
epifisis intacto.

Puede haber fractura subcondral
sin compromiso de apex de la epffisis,|

Grupo 1l | Compromiso del 75% cabeza Grupo B
femoral incluyendo pilar lateral,
secuestro 6seo.

Toda la epifisis se ve densa, hay
engrosamento del cuello femoral y

fractura subcondral posterior.

Grupo IV |Compromisc complelo cabeza
femoral, con aplanamiento y
colapso eplffisis.

Secuestro 6seo.

Algunos autores han tratado de simplificar y estandarizar
las clasificacion, ya que hay casos en los que es dificil
diferenciar entre el grado Il y Hl %, por lo cual se intentaron
nuevas clasificaciones como por ejemplo la de Salter y
Thompson, que divide en dos grupos con base en la
extensién de la fractura subcondral y la presencia del
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margen lateral intacto de la epfifisis. El hueso subyacente
a la fractura subcondral, se considera necrotico y el que
no esta por debajo de la fractura, se considera intacto *,

Clasificacion de Herring

En 1992 Herring propuso una nueva clasificacion durante
la fase de fragmentacion (reparativa), con base en ia altura
del segmento lateral de la epifisis femoral evaluada en la
radiografia AP de caderas. Usualmente se halla ei pilar
lateral comprometido en un 15-30%, el pilar central en un
50% vy et pilar medial en un 20-35% (Tabla 2) ".

Tabla 2. Clasificacién de Herring

Herring | Pilar Lateral

Grupo A | La altura normal comparado con cadera
contralateral.

Grupo B | Altura entre el 50-100%

Grupo C | Altura menor del 50% comparado con €l normal

Esta clasificacion tiene mejor valor predictivo en el
comportamiento y evolucién de la enfermedad a largo
plazo, ademas sus datos son de facil interpretacién sin
variacion entre diferentes examinadores y se basa en la
radiografia antero-posterior de la pelvis 8,

Los pacientes clasificados en el Grupo A de Herring tienen
una buena evolucién y reconstruccién de la epifisis
femoral, en el grupo B buen pronéstico excepto tos nifios
mayores de 9 afios y los del grupo C tuvieron deformidad
de la cabeza femoral en el seguimiento realizado.

Clasificacion Gamagrafica

Se debe diferenciar entre 2 patrones primarios basados
en la revascularizacién por recanalizacién o por
neovascularizacién. La recanalizacién tiene buen
pronéstico y se da entre dias y semanas, la
neovascularizacion tiene mal pronéstico y puede durar
afios (Figura 7; Tablas 3 y 4) 1018,

Figura 7. Gamagrafia 6sea con Tecnecio 99 con deformidad
de la cabeza femoral e hipercaptacion del radiotrazador
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Tabla 3. Clasificacién gamagrafica en fase de recanalizacion.

Clasificacién| Recanalizacion (a) Rayos X

1A No actividad detl
radiotrazador en epifisis.

Normal

A Columna Lateral: Disminucidn tamaiio
Radiotrazador en pilar epifisis, aumento en
lateral. su densidad y
mento en el espacio
articular coxefemoral.
A Extensiéon medial: Cambios de esclero-

Revascularizacion
anteromedial epifisis.

sis y quistes, puede
haber fragmentacion
mala delimitacién

epifisis.
VA Revascuiarizacion Patron trabecular
completa normal.

Tabla 4. Clasificacion gamagrafica en fase de
neovascularizacion.

Neovascularizacion (B) Rayos X

B No actividad radiotrazador | Disminucién tamafio de
en eplfisis en proyeccién cabeza femoral,

AP y rana. aumento de densidad
u fractura.

IIB | Llenamiento base epifisis Deformidad de la cabeza
y engrosamiento nucleo de | femoral con esclerosis
crecimiento, ausencia de colapso y extrusidn.
columna lateral.

I | Radiotrazador en forma de | Severa deformidad
domo (champifidn). cabeza femoral.

IVB | Revascularizacion Coxa magna, coxa vara
completa de la porcion 6 coxa breva.
osificada de epifisis.

FACTORES PRONOSTICOS

Hay dificultad en la definicion de criterios especificos para
definir el pronostico de la enfermedad de LCP, pero han
sido definidos algunos factores gue influyen en el curso
de la enfermedad como son la edad del paciente en el
momento del diagndstico con un mejor prondstico en nifos
menores de 5 afos y pobre evolucidn en los mayores de
9 afios 72, Una de las explicaciones es que el paciente,
& menor eédad, tiene mas tiempo disponible para remodelar
la cabeza femoral y mejorar el recubrimiento acetabular
{antes de los primeros 8 afios de vida).

También los signos metafisiarios y epifisiarios desde el
punto de vista radiolégico que estan relacionados con un
mal pronéstico descritos por Catteral y que se basan en el
compromiso de la cabeza femoral 2. Estos son:

Tema Practico /\l\/\/\i

- Calcificacion lateral de la epifisis
- Subluxacién lateral de la cabeza femoral

- Defecto en la osificacion lateral de |a epifisis y metafisis
adyacente (signo de Gage)

- Quistes metafisiarios que en realidad corresponden a
cartilago

- Alineacion horizontal de la fisis (placa de crecimiento)

Mc Andrew y Weinstein 2 determinaron que algunos
hallazgos radiologicos son de mal prondstico: Dos 0 méas
signos de riesgo de Catterall, coxa magna y disminucion
en el espacio articular.

Otro factor prondstico importante es la proporcion de la
epifisis femoral proximal comprometida radiolégicamente
y la altura del pilar lateral en la clasificacién de Herring 2
721 En la RNM se evalla el grade de subluxacidn iateral
de la cabeza femoral en el momento activo de la
enfermedad, la cual varia en comparacién con la
radiografia simple y que es un signo de mal pronéstico™.
Desde el punto de vista gammagrafico son signos de mal
pronéstico la neovascularizacién que en la clasificacion
corresponderia a pacientes catalogados en el grupo B;
estos pacientes estan desarrollando revascularizacion
desde la arteria circunfleja lateral, siendo pacientes que
tienen retardo en la revascularizacion con deformidad de
la cabeza femoral.

Los signos de recuperacion son un aumento en la altura y
el tamario del lado medial de la epifisis y el aumento en la
altura y calidad del nuevo huesc formado.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Desde el punto de vista radiolégico hay algunas patologias
como la displasia de Meyer que consiste en una
fragmentacion de la cabeza femoral de manera bilateral.
Es congénita vy un hallazgo casual en pacientes
asintomaticos.

La necrosis avascular de la cabeza femoral secundaria a
enfermedad de Gaucher, trauma, uso de esteroides,
procesos infecciosos como osteomielitis, metabdlicos
como el hipotiroidismo, irradiacioén, cirugia o con excesiva
traccion son otros de los diagndsticos diferenciales que
se deben tener en cuenta 2.

CONCLUSION

Es bien conocido que el prondstico de la enfermedad de
Legg-Calvé-Perthes se relaciona con la edad en el
momento del diagnéstico: A menor edad, mejor
reconstruccion de la cabeza femoral. Por estc aunque no
hay un sistema de clasificacién estandarizadc en cuanto
al prondstico y resultados finales de la enfermedad de
LCP, vale la pena resaltar la importancia de cada una de
las clasificaciones, teniendo en cuenta que algunas
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suministran informacién anatémica, y en otros casos,
fisiolégica o del comportamiento de la enfermedad. Sin
embargo, el objetivo de todas estas clasificaciones es
lograr establecer el pronostico haciendo un seguimiento
de la evolucién de la enfermedad para evitar las
complicaciones y secuelas en el paciente afectado.

La utilizacion de cada método diagnéstico debe ser
adecuada segun el estadio, la evolucién y tratamiento de
cada paciente, teniendo en cuenta el costo-heneficio; sin
embargo, la RNM tiene una alta sensibilidad y
especificidad en el diagnéstico de la necrosis avascular,
el compromiso de la médula dsea y la morfologia de la
cabeza femoral, asi como también de la congruencia y
contencion de ella dentro del acetabulo para evaluar el
grado de luxacion lateral y la hipertrofia del cartilago que
son signos basicos en el prondstico y evolucion de la
enfermedad.

Abstract

The Legg-Calvé-Perthes disease is a disorder of the hip that usually occurs
during the infancy with consequences like femoral head deformity, and shortening
of the extremity and limb. The eary diagnosis is important and now the Scintigraphy
and Magnetic Resonance Imaging are the best methods for diagnosis of
osteonecrosis. Different classification has been pestulated but there is nota
unitorm system for tha classifications and it is difficult to identify specific criteria
for prognosis and treatment.

Key words: Legg-Calvé-Perthes disease, imaging diagnosis, classification
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