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Caso clinico-radiolégico para diagndstico
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HisToRIA cLiNICA

Nifio de 9 afos, que consulté por dolor
intermitente de la cadera izquierda, de 8
semanas de evolucién. El dolor se habia
intensificado en las ultimas dos semanas y
al momento de la consulta le producia una
cojera. No tenia otros antecedentes de im-
portancia.

Figura 1a.

Figura 1c.

Al examen fisico, presentaba dolor y li-
mitacion de la movilidad de la cadera iz-
quierda, en especial en la rotacion interna
tanto en flexién como en extension.

Se solicité radiografia (Rx) de pelvis (fi-
gura 1), en proyecciones anteroposterior (a),
de Lauenstein (b) y localizadas de la cade-
ra izquierda (c y d).

¢ Cual es su diagnoéstico?

Figura 1b.

Figura 1d.
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HaLLAzZGOs RADIOLOGICOS

La figura 1 muestra una alteracién en el
contorno superior de la cabeza femoral iz-
quierda, donde se observa un area de es-
clerosis y una imagen lineal que correspon-
de a una fractura subcondral. El espacio
articular de la cadera izquierda es de mayor
amplitud con respecto a la derecha. La ca-
dera derecha no presenta alteraciones.

DiagNo6sTICO

Necrosis avascular idiopatica de la ca-
beza femoral izquierda o Enfermedad de Legg-
Calvé Perthes.

Discusion

La Enfermedad de Legg-Calvé Perthes,
de Legg-Perthes o mas comunmente cono-
cida como Enfermedad de Perthes en nues-
tro medio, fue descrita originalmente por cuatro
investigadores diferentes, Waldestrom, Legg,
Calvé y Perthes, entre 1909 y 1910 y co-
rresponde a la osteonecrosis idiopatica o
necrosis avascular de la epifisis proximal
del fémur.

La causa de la interrupcién del flujo
vascular a la epifisis femoral es desconoci-
da. Dentro de los mecanismos que se han
postulado, se incluye una compresion de
los vasos intraepifisiarios u obstruccién de
los vasos extraepifisiarios, por un trauma-
tismo o por aumento de la presién intrarticular
por derrame. Se ha demostrado que ade-
mas de una insuficiencia arterial, existe una
alteracién en el drenaje venoso de la cabe-
za femoral.

Se ha descrito mayor incidencia en pa-
cientes con una historia familiar y con bajo
peso al nacer; afecta habitualmente a nifios
entre 3 y 12 afos de edad, con una mayor
frecuencia entre los 5 y 8 afos (promedio 7
anos), principalmente varones (hombre vs
mujer: 4 a 5 vs 1). Generalmente es unilate-
ral, con sintomas de instalacion insidiosa y
con ausencia de compromiso sistémico. Afec-
ta a ambas caderas sélo en 10-12 % de los
casos. Es frecuente que se asocie a un
retardo en la maduraciéon esquelética. En un
bajo porcentaje, alrededor de un 7%, existe
historia previa de sinovitis transitoria de
cadera.
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Clinicamente se manifiesta con dolor de
cadera y frecuentemente de rodilla, aunque
a veces la cojera es el signo mas llamativo.
El dolor se produce por la sinovitis que acom-
pafa al proceso y desaparece en pocas se-
manas. En una fase temprana se presenta
con restriccién del movimiento principalmente
por limitacién de la abduccién de la cadera
y limitacién de la rotacién interna tanto en
flexién como en extensién y marcha antiélgica.
En fases tardias de la enfermedad, se puede
encontrar atrofia del muslo y de la regién glitea.

Respecto del estudio por imagenes, cabe
destacar, que en la mayoria de los pacien-
tes, el infarto inicial es asintomatico y no
es detectable clinicamente ni con Rx sim-
ple. El restablecimiento de la irrigacién, la
reabsorcién del tejido éseo necrético y la
posterior reparacion y reosificacion, son los
responsables de las alteraciones encontra-
das en la Rx.

La evaluacion radiolégica inicial habitual-
mente incluye Rx de pelvis con proyeccio-
nes anteroposterior y de Lauenstein (lateral
en abduccién y rotacién externa), siendo esta
Gltima proyeccion la que aporta mayor infor-
macién. Ambas caderas son evaluadas si-
multdneamente para comparar con el lado
sano y al mismo tiempo, descartar compro-
miso concomitante de la cadera contralateral.
Si hay compromiso bilateral, casi siempre
las dos caderas estan en diferente estado.
La diferencia es presumiblemente debido a
injurias vasculares en diferentes tiempos.
Desgraciadamente las alteraciones observa-
das en la Rx son tardias y pueden hacerse
evidentes, semanas después de iniciada la
enfermedad. Las caracteristicas radiogréaficas
van variando segun la etapa en que se en-
cuentre la enfermedad, los cambios
morfolégicos de la cabeza femoral depende-
ran tanto del grado de compromiso vascular,
como de la magnitud y de la direcciéon de
las fuerzas actuando sobre la cabeza femoral
durante el proceso de reparacion. El resul-
tado final puede ir desde una reparacion to-
tal y sin secuelas, hasta una marcada de-
formacion, aplanamiento y ensanchamiento
de la cabeza femoral (coxa plana, coxa mag-
na); en general los nifos menores tienden a
presentar menos deformidad como secuela.

En la Rx simple, pueden observarse 4
etapas, basadas en la apariencia de la ca-
beza femoral:

a) Etapa inicial o de devascularizacion: se
caracteriza por ensanchamiento del aspecto
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medial del espacio articular coxofemoral,
por engrosamiento sinovial e hipertrofia
del cartilago acetabular y epifisiario, con
subluxacion lateral de la cabeza femoral.
Otro hallazgo relativamente precoz y ade-
mas especifico y diagndstico de la en-
fermedad en esta etapa es el hallazgo
de una fisura o fractura subcondral que
puede verse a lo largo del aspecto
anterolateral de la epifisis (figura 1). La
epifisis femoral puede verse ademas de
menor tamano que la contralateral.
Etapa de colapso y de fragmentacion:
esta ocurre por revascularizacién y repa-
racion, dura entre 12 y 18 meses. La
cabeza femoral se fragmenta y disminu-
ye de altura, mostrando la Rx areas de
mayor y menor densidad en su interior.
La reabsorcion y reosificacion es gene-
ralmente simultanea, lo que determina un
aspecto granular o fragmentado de la
epifisis. Ademas, la metafisis puede
mostrar areas quisticas, puede haber
lateralizacion del nucleo de osificacion
epifisiario y aplanamiento de la cabeza
femoral.

Etapa reparativa o de reosificacion: en
esta etapa predomina la reosificacion sobre
la reabsorcion y puede durar hasta 3 anos.
Hay recuperacion de la densidad normal
6sea de la cabeza femoral y ocurren cam-
bios morfoldgicos en la cabeza femoral,
los que son variables segun el grado de
compromiso de la cabeza femoral. Pue-
de observarse una coxa vara, que puede
ser acentuada (coxa plana). Ademas el
cuello femoral se ensancha y se acorta
y la cabeza femoral se agranda, determi-
nando una coxa magna.

Etapa de remodelacién y curacion: en
esta pueden verse las alteraciones
morfolégicas residuales. La epifisis osifi-
ca en un patrén determinado por el mol-
de cartilaginoso y el hueso inmaduro es
remplazado por hueso trabecular
remodelado. Como ya ha sido menciona-
do, el tamaho y aspecto final de la epifisis
6sea depende de la magnitud original de
necrosis avascular, los efectos del trata-
miento quirdrgico u ortopédico y fuerzas
que debe soportar la epifisis durante la
reosificacion. De esta manera, puede haber
completa restauracién de la arquitectura
de la cadera o alternativamente, puede
haber una cabeza femoral aplanada, cuello
femoral corto y coxa magna.
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La cintigrafia se usa en casos de sospe-
cha clinica y radiografia negativa, pues pre-
senta alta sensibilidad diagndstica en la etapa
inicial de la necrosis avascular. Se mani-
fiesta como un defecto de captacion de la
cabeza femoral, evidente desde 24 horas
después de comenzada la enfermedad vy el
tamafo del defecto inicial se correlaciona
bien con la extension del compromiso
epifisiario. La cintigrafia también es util du-
rante los estados de revascularizacién,
reosificacion y reparacion para el seguimiento.
La captacién normal del trazador gradual-
mente retorna a la cabeza femoral.

La resonancia magnética (RM) ha demos-
trado una sensibilidad diagndstica igual o
superior a la cintigrafia 6ésea en el diagnds-
tico precoz de la enfermedad, con una bue-
na demostracién del grado de necrosis de la
cadera comprometida. Permite identificar
precozmente la zona de isquemia y reper-
fusion, con mayor sensibilidad y resolucién
espacial con respecto a la cintigrafia. Ade-
mas, puede mostrar edema medular precoz
en la cadera contralateral. Permite también
evaluar el cartilago articular y detectar de-
rrame intrarticular. En algunos casos la RM
puede determinar la extensién del compro-
miso de la fisis y de la médula ayudando a
estimar el prondstico y planear el tratamien-
to. En los estados avanzados, la RM ayuda
en la evaluacion preoperatoria del grado de
cobertura de la cabeza femoral e integridad
articular. La RM probablemente sera el mé-
todo de eleccién tanto para el diagnéstico
como para el control del tratamiento de la
enfermedad, una vez que se masifique su
uso, como ya ocurre en algunos paises de-
sarroliados.

En la enfermedad de Legg-Perthes la
ultrasonografia (US) puede mostrar aplana-
miento e irregularidad de la epifisis femoral,
engrosamiento de la sinovial. Permite dife-
renciar el derrame simple que esta presente
en la sinovitis transitoria, del engrosamiento
capsular y cartilaginoso de esta enferme-
dad.

La tomografia computada (TC) con téc-
nica helicoidal permite efectuar reconstruc-
ciones en diferentes planos y ademas per-
mite obtener reconstrucciones tridimensionales,
lo que puede ser de utilidad no para el diag-
néstico de la enfermedad, sino més bien
para evaluar la posicion de la cabeza femoral
con respecto al acetabulo.

El principal diagnéstico diferencial es pro-
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bablemente la sinovitis aguda transitoria de
cadera. El dolor y la cojera pueden ser simi-
lares, pero en la sinovitis los sintomas apa-
recen en forma aguda y son de corta dura-
cién a diferencia de la Enfermedad de Legg-
Perthes donde el dolor es de tipo subagudo,
insidioso y puede durar semanas antes de
hacer el diagnéstico. Otros diagndsticos di-
ferenciales son esencialmente aquellas cau-
sas de necrosis avascular de la cabeza
femoral, de causa conocida, como son la
Enfermedad de Gaucher, hemoglobinopatias,
tratamiento esteroidal, necrosis post traumatica
o post inflamatoria (osteomielitis, artritis),
secuela de tratamiento de displasia de de-
sarrollo de caderas.

Desde el punto de vista radiolégico de-
ben considerarse también dentro del diag-
néstico diferencial otras patologias, inclu-
yendo hipotiroidismo, displasia epifisiaria
femoral proximal (Displasia de Meyer) y la
displasia epifisiaria multiple. Cuando existe
compromiso bilateral y simétrico de ambas
caderas, debe sospecharse otra etiologia ya
que cuando esto ocurre en la Enfermedad
de Legg-Perthes, siempre la enfermedad se
encuentra en una diferente etapa de la evo-
lucién en una cadera con respecto a la otra.

El prondstico de la repercusiéon anatomi-
ca depende fundamentalmente de la edad
de inicio de la enfermedad, de la magnitud
de la necrosis y la superficie comprometida
de la cabeza femoral, la persistencia de
subluxacion lateral de esta, ademas del tra-
tamiento oportuno. De esta manera, la en-
fermedad puede curar sin secuelas, con
minimas secuelas o dejar una deformidad,
con aumento de tamafo y ensanchamiento
de la cabeza femoral (coxa magna, coxa
plana), que puede a su vez conducir a una
artrosis temprana de cadera. Dentro de los
signos reconocidos de mal prondstico, se
incluyen la subluxacién lateral de la cabeza
femoral, lesiones quisticas de la metafisis
y edad mayor de 8 a 9 afos.

En cuanto al manejo terapéutico, la en-
fermedad de Perthes no tiene cura ni puede
prevenirse. Es un proceso autolimitado cuyo
curso normal dura entre 24 y 36 meses. De
esta manera, solo es posible prevenir y tra-
tar las secuelas. La larga duracién de la
enfermedad, representa un serio problema
para el tratamiento, que muchas veces es
incomodo para el nifio, principalmente cuan-
do éste esta activo y se siente bien, pero
debe permanecer relativamente inactivo. Los
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objetivos fundamentales del tratamiento son
eliminar la irritabilidad de la cadera, restau-
rar'y mantener un buen rango de movimien-
to articular, intentar prevenir el colapso y ia
subluxaciéon de la cabeza femoral y lograr
una forma esférica de la cabeza femoral en
el estado de curacion.

En general los nifios se deben monitorizar
de cerca, tanto clinica como radioldgicamente.
En forma periédica se puede realizar reposo
en cama y ejercicios para mantener la mo-
vilidad, en combinacién con la observacion.
Pueden indicarse también antiinflamatorios
en caso necesario.

El tratamiento ortopédico conservador
persigue mantener la cabeza femoral en la
posicion correcta (contencion) y evitar apo-
yar peso en la articulacion afectada. Duran-
te la evolucion de la afeccion pueden usar-
se diferentes métodos para impedir la carga
del peso sobre la cadera afectada como por
ejemplo férulas, manteniendo las caderas
con cierto grado de abduccién, vendajes
enyesados de la extremidad inferior, por ejem-
plo yesos de abduccién. El tratamiento qui-
rirgico se recomienda cada vez en menos
situaciones y puede consistir en osteotomia
de la linea innominada, osteotomia desrotatoria
en varo, osteotomia abierta lateral en cuna, etc.
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