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Introducciéon

Uno de los capitulos mas atrayentes de la pa-
tologia ortopédica y al cual le he dedicado una
atencién especial por muchos anos es el de la
etiopatogenia de la enfermedad De Leagg-Perthes.

A pesar de que esta afeccion fue inicialmente
descrita a los comienzos del siglo, contintia sien-
do la “enfermedad oscura” a la que se referia
Arthur Legg, uno de sus primeros investigadores.

Aunque se ha avanzado mucho en descubrir
su naturaleza y en comprender su etiopatologia,
atin se desconoce su verdadera causa y por lo
tanto su adecuado tratamiento.

Es por esta razén por la cual he escogido este
tema para ser discutido con Uds., teniendo como
base de mi presentacién la hipétesis, sostenida
por un grupo de estudiosos, y a la cual me he
adherido desde hace varios anos, de que la en-
fermedad de Perthes tiene una base constitucio-
nal, sobre la cual el trauma juega papel etio-
patogénico de primera importancia.

Enfermedad de Legg-Calve-Perthes
Etiopatogenia

1. Sindrome constitucional factores
traumaticos

En junio de 1909, hace exactamente 86 anos,
Arthur T. Legg en el Congreso de la Asociacién
Americana de Ortopedia, en Hartford,
Connecticut, Estados Unidos, describié por prime-
ra vez la enfermedad que llevaria su nombre y la
definié como una “oscura afeccion de la cadera”.
Aunque desde ese entonces hasta hoy se ha in-
vestigado profusamente sobre esa enfermedad
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y se han publicado innumerables estudios sobre
ella, continiia siendo la enfermedad de Ledgg-
Perthes, ELP., una afeccién de causa desconoci-
da, persistiendo la sentencia anotada por Legg a
principios del siglo.

Un paso importante en aclarar la naturaleza
de la enfermedad, sin embargo, fue dado por
Perthes de Leipzig, Alemania en 1913 y por
Phemister de los Estados Unidos en 1921 al des-
cribir la patologia de la afeccién y senalar la
necrosis como su causa, y la neoformacién
vascular y 6sea como origen fisiopatogénico de
su curacion.

Desde entonces existe unanimidad entre los
autores en definir la enfermedad de Legg-Perthes
como necrosis de la epifisis préximal del fémur
ocurrida en la infancia.

Sin embargo, y como ya he dicho, Persiste el
desconocimiento de la verdadera causa de la en-
fermedad.

Muchas teorias han sido invocados para ex-
plicar su origen: La infeccién, los factores heredi-
tarios, los factores endocrinos, la incongruencia
mecanica de la cadera, la oclusién de los vasos
retinaculares por un aumento de la presién
intracapsular en la sinovitis transitoria de la ca-
dera, la obstruccién venosa con trombosis secun-
daria intraepifisiaria, irregularidades vasculares
congénitas o del desarrollo, el aumento de la
viscosidad de la sangre que produciria una éstasis
y una disminucién del fluyjo sanguineo, teorias
todas muy meritorias, pero que no han sido con-
firmadas.

El Trauma sobre la cadera y su repercusion
sobre los vasos nutricios de la eplifisis proximal
del fémur, finalmente se ha considerado como la
mas aceptada y generalmente compartida.

Desde hace aproximadamente 15 afnos, sin
embargo, se tiende a considerar, que si bien es
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cierto que en la ELP existe un cuadro de necrosis
isquémica aséptica y que ésta puede ser debida
a una causa traumética, esta lesién debe sobre-
venir en un terreno constitucionalmente predis-
puesto que harfa factible el desarrollo de las
alteraciones patolégicas bien conocidas en la ac-
tualidad en la cadera afectada.

El presente estudio tiene por objeto indagar
nuevamente sobre este aspecto tan desconoci-
do y controvertido, como es la etiologia y
fisiopatologia de la enfermedad, tratando de apor-
tar datos clinicos que ayuden a demostrar la hi-
pétesis de que la enfermedad de Legg-Perthes
es una entidad constitucional, sobre la cual el trau-
ma desencadena una serie de procesos, que ter-
minan en una necrosis de la epifisis proximal del
fémur.

2. Enfermedad de Legg-Perthes como una
afeccién constitucional

Sibien Legg-Perthes, como ya se ha senalado,
en su descripcion original de la enfermedad se
refirié6 a la ELP como una afeccién de naturaleza
muy oscura, este mismo autor con una inusitada
clarividencia, sugiri6 que la entidad por él descri-
ta posiblemente era una enfermedad constitucio-
nal. Guiados por esa idea original, los investiga-
dores, principalmente en los tltimos lustros, se
han dado a la tarea de allegar pruebas de todo
género que comprobarén cientificamente la hi-
poétesis inicial. Nosotros hemos participado de
esta sospecha y hemos personalmente presen-
tado argumentos que también tratan de compro-
barla.

En un trabajo sobre este tema, presentado a
la Academia Nacional de Medicina hace 4 anos y
que estaba basado en una amplia y actual revi-
sién bibliografica y en el estudio de 280 historias
clinicas de enfermedad de Perthes, historias pro-
venientes del Instituto Franklin Delano Roosevelt,
del Hospital Infantil de Santa Fe de Bogota y de la
consulta privada de los autores, se revisaron los
aspectos mas importantes que permiten darle un
gran valor a la hip6tesis de que la E. de Perthes
tiene una base constitucional. Las conclusiones
obtenidas en ese trabajo han sido corroboradas
por un nuevo estudio, que el autor ha realizado
recientemente revisando 222 historias privadas
de E. de Perthes de enfermos que han sido estu-
diados y muchos de ellos seguidos por largos
periodos en los ultimos 40 anos. Los diferentes
aspectos estudiados, que permiten conferir un

perfil al nino con E. de Perthes, se describen a
continuacion.

a. Factores epidemiolégicos

La incidencia de la enfermedad de Legg-Calvé-
Perthes es actualmente desconocida, difiriendo
en las diferentes regiones. Se estima, sin embar-
go, que la frecuencia puede ser de 1:4.223 pa-
cientes en la infancia. Constituye asimismo, el 10
por mil (9.67/000), de la consulta ortopédica pri-
vada.

La edad de los padres al nacimiento del nino
enfermo es mayor de lo normal (en promedio
2.85 anos) para el padre y 2.89 anos para la ma-
dre. Estas caracteristicas han sido observada es-
pecialmente en los casos bilaterales.

Los tltimos hijjos de la familia tienen una mas
alta posibilidad de presentar una ELF.

El peso de los nirfios con ELF al nacimiento es
sensiblemente igual al de la poblacién general.

El 80% de nuestros pacientes tuvieron una
talla normal al nacimiento (49-52 am.).

La edad gestacional promedio de los pacien-
tes es semejante a lo esperado en la poblacién
general. (4.46% v/s 6%).

No existe un aumento de frecuencia de abor-
tos o mortinatos en los antecedentes de los pa-
cientes, al ser comparado con grupos de ninos
normales.

Existe una alta incidencia de presentaciones
anormales al nacimiento, entre las cuales sobre-
sale la de pelvis, lo que contrasta con las cifras
promedio de la poblacién general (10.7% v/s 3%).

Los estudios epidemiolégicos sobre nivel
socioeconémicose encuentran sesgados en nues-
tros casos ya que unos proceden de entidades
hospitalarias a donde acuden pacientes de esca-
sos recursos y los otros de consulta privada don-
de se atienden ninos de altos niveles sociales. Las
encuestas inglesas, procedentes de un pais que
tiene la mas alta tasa de medicina socializada, han
demostrado que la incidencia de la ELP es mayor
en familias de estratos econémicos bajos. Es im-
portante resaltar la relacién de un bajo nivel
socioeconémico con la desnutricién.
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Aunque existe consenso general de que en la
ELP no parece haber un factor genético determi-
nante, se observé en nuestra casuistica un alto
porcentaje de pacientes (8,62%) de casos fami-
liares. Ejemplos de incidencia familiar, ocasional-
mente son muy demostrativos (casos: 1, 2 y 3).

Se ha podido también observar en la familia
de estos pacientes la coexistencia de otras afec-
ciones esqueléticas tales como la osteocondritis
disecante de la rodilla, la enfermedad de
Scheuerman, las alteraciones en el desarrollo de
la columna vertebral, especialmente lumbosacra,
la luxacién congénita de la cadera, etc. La frecuen-
cia de esta asociacién es del 2.5%.

Cuadro 1

Perthes: herencia, casos familiares

1. 2 hermanos: Oscar G. (566) y Eduardo G. (1502)
con E. de Perthes, otro hermano con cardiopa-
tia congénita (muerto) y un aborto.

2. 2 hermanos: Juan F. (22251) y José P. (22566)
con E. de Perthes y una hermana: Ménica con
osteocondritis ap6fisis mayor del calcaneo
(Sever) (22565).

3. E.dePerthes de dos hermanos (15938 y 18874)

4. Tio (2105), sobrina (17407) en E. de perthes.
Padre (4088) de esta tltima con osteocondritis
disecaste de la rodilla; tia paterna con retraso
mental; primo de la madre: mongolismo. Dos
tios segundos con E. de Sheuermann (uno de
ellos 19139) requirié correccién quirtirgica. Dos
primas segundas (6747 y 7927) con luxacién
congénita de cadera y un tio abuelo con
sinostosis cervical congénita.

5. E. de Perthes (201189, con dos hermanos con
sinostosis radiocubital.

6. E.de Perthes (21920), asociado a ausencia anal.

7. E.de Perthes (15938) y una hermana con luxa-
cién congénita de cadera (18874).

8. E. de Perthes (13796) y una prima con luxa-
cién congénita de cadera. Seguida de necrosis
avascular.

9. E.de Perthes (5515): Una hjja con luxacién con-
génita de cadera.

Se ha observado una mayor predileccién de
la ELP por la raza blanca que por la mestiza, la
mulata y la negra (50.98: blancos, 42.15% mes-
tizos, 5.88% y 0,98 negros). Chung, que ha estu-
dio la suplencia vascular del extremo proximal
del fémur en la infancia, trata de explicar esta di-
ferencia racial aduciendo que en el nifo blanco
de 3 a 10 anos existe un menor niimero de
arteriolas cervicales ascendentes (vasos
retinaculares), mediales y anteriores que en el
nino negro. El autor, igualmente ha podido ob-
servar una mayor frecuencia de anillos anas-
tométicos incompletos en la red arterial
intraarticular en ninos blancos que en negros.

La enfermedad de LP es mas frecuente en el
sexo masculino.

La relacién nino-nina en nuestros casos es de
4.83:1, lo cual contrasta con la relacién normal
en la poblacién colombiana de 1.02 a 1.00. Esta
desproporcién ha sido explicada en forma dife-
rente por los diversos autores que han investiga-
do sobre este tema. Se aduce, en efecto que el
varén tiene una mayor actividad fisica por lo que
somete sus caderas a un mayor estrés; que en el
nino existe un menor nliimero de anastomosis de
los pequenos vasos arteriales que irrigan la epifisis
proximal del fémur, y una mayor tendencia en él,
a los niveles bajos de somatomedina A.

El promedio de edad al inicio de la enferme-
dad en nuestros casos fue de 5.38 anos; para el
varén de 5,47 anos y para la nina de 4.95. Se ha
observado una mayor edad en los nifos que tie-
nen solo una afeccién unilateral.

La mayor incidencia de la ELP entre los 4 y los
6 anos, coincide con el periodo de méaxima tran-
quilidad hormonal, la mayor proteccién del nu-
cleo 6seo femoral de una cubierta cartilaginosa,
y la precaria nutricién vascular de este nticleo a
esa edad.

b. Factores constitucionales

El peso del nino, con ELP en la infancia esta
por debajo del promedio normal, especialmente
en los niveles socioeconémicos bajos. En efecto,
el 56% de los ninos y el 42% de las ninas con esa
afeccién se encuentran en un percentil de peso
menor del 25%.

La Tallapromedio de los nifios con ELP es mas
baja que el promedio. El 47% de los ninos con
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ELP se encuentra por debajo del percentil 25. El
retraso en la estatura es mas aparente durante la
fase activa de la enfermedad, mejorandose y lle-
gandose a normalizar posteriormente. Los padres
y hermanos de los nifios con ELP tienen una es-
tatura normal. Un estudio de la funcién endocrina
en estos ninos es en promedio normal, aunque
varios autores han anotado en estos pacientes
un aumento de la funcién tiroidea (FT4 y FT3). Se
ha observado, finalmente, la existencia de nive-
les bajos de la actividad de la somatomedina, es-
pecialmente en los ninos con ELP entre los 6 y
los 11 anos de edad, asi como disminucién en la
sensibilidad o una menor afinidad de los recep-
tores para esta hormona en los condrocitos del
cartilago de crecimiento, durante los anos
tempranos de la vida.

La somatomedina A (SMA) como se sabe, es
una hormona polipéptida promotora del creci-
miento. Es secretada por el higado y por el rinén
al ser estimulados por la hormona somatotropa
de la anterohipéfisis. La somatomedina activa di-
rectamente el desarrollo del cartilago epifisiario
y las actividades que promueven el crecimiento.

Burwell y col., en un estudio antropométrico
realizado en 232 ninos con ELP demostro la exis-
tencia de una disminucién de la estatura de estos
ninos y una anormalidad en el desarrollo de va-
rias regiones del cuerpo especialmente en los di-
ferentes segmentos de los miembros inferiores,
semejante a los casos de enanismo acrosomélico
de Maroteaux y a los desérdenes intrinsecos del
esqueleto descrito por McKusick, Bailey y Smith.
Se ha tratado de explicar este acortamiento
desproporcional a un trastorno durante el desa-
rrollo embrionario por una falla ambiental con o
sin adicionales factores genéticos. Igualmente se
han invocado trastornos nutricionales, especial-
mente a carencia de manganeso y otros factores
que normalmente estimulan el cartilago de cre-
cimiento.

Los estudios llevados a cabo por Pieschacon,
del Hospital Infantil de Santa Fe de Bogota en este
respecto, no han permitido comprobar lo demos-
trado por los autores arriba mencionados.

En la E.L.P. se ha observado consistentemente,
retraso en la maduracion esquelética, que es mas
de un ano en el 80% de los ninos con ELP y de 2
anos en el 56%. Este hecho ha sido reconocido
casi universalmente. Esta inmadurez es menor en
las ninas y tiende a asumir valores normales con

el crecimiento. La demora en la maduracién
esquelética, asi como la ausencia de osificaciéon
de nuevos huesos del carpo, especialmente del
semilunar y del piramidal es mas notorio entre
los 3 y los 5 anos de edad. Este mismo trastorno
se ha observado también en la columna verte-
bral, en la cual es constante la observaciéon de
una demora en la osificacién del arco posterior,
especialmente en la regién lumbosacra.

El retraso en la edad esquelética, los trastor-
nos de osificacion, y las alteraciones observadas
en relacién con la somatomedina, han hecho
plantear la hipétesis de que en la EPL debe exis-
tir un trastorno general que puede ser debido a
un imbalance en los mecanismos que determi-
nan la transicién posnatal desde la “fetal” a la “ba-
sica”, en la curva normal de crecimiento huma-
no.

Varios autores han senalado caracteristicas
especiales de comportamiento en un tercio de los
ninos con ELF, entre las cuales sobresalen: un
déficit en la atencién, hiperactividad, dificultades
en el colegio y en el comportamiento social.

C. Asociacion de la ELP con otras
afecciones del desarrollo

Nosotros hemos encontrado esta asociacién con
una frecuencia del 13.21% Véase Cuadro 2.

Cuadro 2

Perthes asociado a otras deformidades
o malformaciones

1. E.de Perthes y S. de Down (H.L. 690305).
2. E.de Perthes bilateral y S. de Down (197959).

3. E.de Perthes bilateral (13695/17963) asociado
a espondilolistesis (padre osteo-condroma del
iliaco).

4, E. de Perthes asociado a osteocondritis del
escaféides tarsiano (HI. 848395). ({Lesién de co-
lumna?).

5. E. de Perthes asociado a E. de Blount (HI
686118).

6. E.de Perthes asociado a E. de Blount (19999).

7. E.de Perthes y ptosis de los parpados (H.N.).
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Continuacion

Cuadro 2

8. E.de Perthes bil. y ptosis parpebral (21702).

9. E.de Perthes y ptosis parpebral (?) y Osgood-
Schlatter (Alberto L. 17288/19532).

10. E.Perthes y manchas (lunares con pelo) mul-
tiples en regién lumbar y glutea. (18278).

11. E.de Perthes E. de Osgood-Schlatter (18420).

12. E.de Perthesy E.de Osgood-Schlatter (17288/
19532) (ya citado en E. de Perthes y ptosis
parpebral.

13. E. de Perthes y sindrome de Pouland (HI
860768).

14. E. de Perthes y cifoescoliosis (21761).

15. E. de Perthes malformaciones de columna
cervico-toracica (18039).

16. E. de Perthes y osteoma osteoide del cuello
del fémur (Luis Fernando A.).

17. E.de Perthes y osteocondritis disecante (Car-
los GQ.).

18. E.de Perthes y deslizamiento epifisis proximal
del fémur (3467). En literatura: Crawford A. J.
Bone Joint Surg. 57A 280 (1975).

19. E.de Perthesy estenosis pieloureteral. Nefritis
crénica severa (Juan N. R.).

20. E. de Perthes y S. de Klinefelter (xxy), asocia-
do a pie cavus, genu valgun (19415).

Las mas frecuentes: La presencia de otras
osteocondritis acompanando la enfermedad de
Perthes, las malformaciones de la regién
esquelética lumbosacra, las anomalias congéni-
tas del tracto genitourinario y otras alteraciones
de la cadera ipsilateral o de la opuesta aparente-
mente normal. Catteral, Lloyd-Roberts y Wynne-
Davies sugieren que las anomalias en
la diferenciacion embrionaria del tracto
genitourinario se acompanan de malformaciones
vasculares que secundariamente afectan la su-
plencia sanguinea de la cabeza del fémur, hacien-
do a estos individuos mas susceptibles de desa-
rrollar una necrosis avascular en la edad infantil.

3. Localizacién topogréfica de la EPL

La ELP presenta una disposicién unilateral en
el 85% de los pacientes y bilateral en el 15% res-
tante. Se ha observado una menor edad en los
ninos que presentan una afeccion bilateral.

En los casos unilaterales predomina el lado
derecho en una proporcién del 1,16:1. De igual
manera, en los casos unilaterales se observan li-
geras alteraciones radiograficas en el extremo
préoximal del lado opuesto “normal” en un 59%
de los casos.

Las lesiones mas frecuentes son la anteversion
femoral y la irreqularidad en el contorno y en la
densidad de la epifisis 6sea. El estudio histolégico
en estas caderas corresponde a un aumento del
cartilago articular, la presencia de islotes de cal-
cificaciéon y distorsién de la arquitectura del
cartilago de crecimiento que, para algunos auto-
res seria explicable por una anormalidad consti-
tucional.

4. Trastornos inmunolégicos

De acuerdo con varios investigadores, la ELP
seria una enfermedad autoagresiva con clonas
prohibidas de linfocitos T y érganos blancos como
el endotelio vascular. Para estos autores habria
un aumento de las inmunoglobulinas G. en estos
pacientes. En el grupo de enfermos estudiados
por nosotros existe una historia frecuente de in-
fecciones de garganta, renitis alérgica, estados
asmaticos, etc. La nota editorial del Acta Orto-
pédica Escandinavica del Vol. 65 de 1994 se re-
fiere a establecer la posible relacion que pueda
tener la sinovitis que inicialmente presentan los
enfermos de ELP con esta enfermedad. Varios
estudios al respecto soportan dicha editorial.

d. Trastornos histoquimicos
y ultraestructurales del cartilago
epifisiario y la fisis en la ELP

Varios autores han descrito cambios estructu-
rales constantes y aparentemente primarios en
el cartilago epiffisiario, en la ELF. Sobresalen en-
tre estos trabajos los de Ponseti, que han demos-
trado un aumento del espesor del cartilago
hialino; areas de hipercelularidad, zonas de ma-
triz fibrilar, presencia anormal de vasos sangui-
neos, algunos de ellos ocluidos e incluidos en
matriz fibrosa. Aumento en el niimero y en el dia-
metro de las fibras colagenas. Existe finalmente,
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un aumento de los proteoglicanos y una disminu-
cién de las glicoproteinas en el cartilago epifisiario.
Los estudios histoquimicos y ultraestructurales lle-
vados a cabo por Pieschacon en casos de ELP del
Hospital Infantil de Santa Fe de Bogota corroboran
los realizados por los investigadores extranjeros.

Todos estos importantes estudios histoquimi-
cos, asi como las diferentes comprobaciones cli-
nicas y epidemiolégicas que se han descrito pre-
tenden demostrar, como se dijo al comienzo de
la exposicién, que la ELP no sélo es un proceso
isquémico regional localizado en la epifisis
proximal del fémur, sino un trastorno constitu-
cional generalizado.

El trauma como factor causal de la
enfermedad de Legg-Perthes

La segunda hipé6tesis que se pretende demos-
trar es que la ELP es debida a una serie de proce-
sos traumaticos que determinarian una injuria de
la circulacién arterial de la epifisis proximal del
fémur que originaria su isquemia y su necrosis.

La teoria traumatica como causa de la enfer-
medad de Perthes fue iniciamente sospechada y
descrita por Legg en su articulo original.

Numerosos autores han tratado de compro-
barla experimentalmente; entre ellos: Trueta,
Caffey, Freeman, Zahir, England, Fergusson y mas
recientemente Thompson y Salter. El mecanismo
traumatico ha sido interpretado en forma diver-
sa por los diferentes investigadores, los cuales,
sin embargo, estan de acuerdo en que el trauma
puede ser uno de los determinantes de la inte-
rrupcién del flujo sanguineo a la epifisis femoral
en un momento del desarrollo del hueso en que
el cartilago de crecimiento constituye una barre-
ra que aisla la circulacién del cuello, de la cabeza
del fémur.

La irrigacién de la epifisis proximal del fémur
y de su cartilago proximal de crecimiento esta
suministrada por pequenas y fragiles arteriolas
que llegan a esta regién por medio de los vasos
retinaculares y que proceden de dos arterias de
mediano calibre: La arteria epifisiaria externa y
la arteria metafisiaria interna, ambas ramas de
las arterias circunflejas.

Es un hecho ya plenamente confirmado que
lanecrosis de la epifisis sobreviene cuando su cir-
culacién sanguinea se interrumpe. De acuerdo

con Ponseti se presume que esta interrupcién
ocurre en primera instancia, cuando los vasos
retinaculares atraviesan la capa espesa de car-
tilago en el reborde del cartilago epifisiario. El
desgarro o la sacudida brusca de este cartilago
debilitado sistematicamente, y producido por la
accion de un trauma, puede ser suficiente para
alterar la continuidad de los vasos, antes de que
éstos alcancen el nticleo epifisiario de la cabeza
femoral. Se ha invocado como un posible meca-
nismo frecuente de este trauma un movimiento
repentino de extrema abduccién acompanado de
rotacién interna del muslo, hecho frecuente en
los juegos infantiles, especialmente de los varo-
nes. Trueta, especificamente, senala la relaciéon
constante entre la frecuencia 4 a 5 veces mayor
dela ELP en el nino que en la nina, por estar aquel
mas expuesto a este tipo de trauma. En este con-
texto es permisible también mencionar cémo las
fracturas de la epifisis préxima del fémur en el
nino pequeno son 3 a 2 veces mas frecuentes
que en la nifa. Trueta y Lima sefalan una histo-
ria de trauma en 33 por ciento de los ninos y 37%
de las ninas. Nosotros hemos encontrado al res-
pecto una frecuencia total de 24%: En 39 de 163
pacientes.

Otra zona especialmente vulnerable de la cir-
culacién arterial tal como se vera mas adelante,
asienta en el centro de la epifisis préximal del
fémur, en donde confluyen las fuerzas de presién
y de tensién de la cadera, siendo asiento en ca-
sos especialmente de una fractura que a su vez
compromete, como luego se vera, determinadas
arteriolas que normalmente irrigan dicha epifisis.

Varios autores han propuesto la teoria de una
doble interferencia vascular por lesién de la arte-
ria epifisiaria externa como causa definitiva de la
lesion isquémica.

Los trabajos experimentales llevados a cabo
en perros por varios investigadores y principal-
mente los realizados por Freeman y colaborado-
res del London Hospital, produciendo interrup-
cién de la suplencia vascular a la epifisis femoral
superior, asi como los estudios de biopsias de
epifisis 6seas femorales de ninos con ELP lleva-
dos a cabo por Osaka y Mizuno de Japén y
Freeman y Vernon-Roberts en Inglaterra, tratan
de demostrar lo indispensable de un doble de
accidente vascular consecutivo para que tenga
lugar una verdadera Enfermedad de Legg-
Perthes.
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Fisiopatologia de la enfermedad
de Legg-Perthes

1. La doble interferenda circulatoria y sus
fases anatomopatolégocas

Los autores anteriormente mencionados han
demostrado experimentalmente la trascenden-
cia de que existan dos fases sucesivas de
insquemia en el curso anatomopatolégico de la
afeccién. Cada una de ellas como resultante de
sendos infartos posiblemente de orden
traumatico de los vasos nutricios de la epifisis
femoral., en el curso de la ELF. De sélo ocurrir
una sola fase, vale decir un solo infarto, tan sélo
se desarrollaria una “ELP frustrada”, dando lu-
gar a una alteracién patolégica, que se ha pre-
tendido denominar Enfermedad de Legg-Ferthes
en potencia; se requeriria, pues, la ocurrencia de
dos infartos consecutivos para que se establez-
cauna “verdadera enfermedad de Legg-Ferthes".

En el caso de ser indudable la fisiopatologia,
aparentemente ya muy demostrada, se conside-
ra importante resaltar la existencia de varios he-
chos que serian comunes a los dos procesos se-
nalados:

1. En amabas fases existe una injuria vascular,
que es mayor en la primera de ellas.

2. En ambas fases se desarrolla un proceso de
regeneracion vascular por vasos procedentes
de la periferia del cartilago de crecimiento
préximal del fémur (parte basal-distal del nti-
cleo de osificacion).

3. Existe igualmente, en las fases, una regene-
racion dsea, que es rapida en establecer en la
fase uno y lenta en la fase dos.

Fisiopatologia de la enfermedad
de Legg-Perthes

Isquemia seguida de necrosis 9 meses
Revasaularizacién - Regeneracién 6sea 1 ano
Consolidacién: Curacién 2 anos
Secuelas

Enfermedad de Legg-Perthes:
fisiopatologia

1. PRIMER ACCIDENTE VASCULAR: Arteria epifisiaria externa

* Isquemia -necrosis total
* Revasaularizacion, reosificacién rapida de todo el niicleo
Gseo, excepto su apex

2. SEGUNDO ACCIDENTE VASCULAR: Arteria central de la epifisis

Fractura subcondral

Reabsorcién 6sea distal-Depresién segmento central
* Isquemia-necrosis segmental

Revasaularizacién lenta-Reosificacién plastica
Consolidacién - Curacién

Periodo residual o de secuelas.

Colapso segmento central - superior
Accidente arterial central de la epifisis

* Necrosis parcial del nticleo 6seo

Extrusién fragmentos lateral, medial y distal
Deformidad cabeza femoral - lesion fisiaria

Se aprecia también, en ambas fases una proli-
feracion del cartilago articular, incluso de su capa
profunda, correspondiente al cartilago de creci-
miento de la epiffisis. La nutricién de este cartilago
depende del liquido sinovial y no de la circula-
cién sanguinea.

De acuerdo con los investigadores arriba cita-
dos el proceso anatomopatolégico, en el animal
de experimentacién tendria el siguiente desarro-
llo:

1. Primera fase

Infarto inicial (ELP potencial). Los siguientes
acontecimientos se suceden en forma progresi-
va:

1. Deprivacion total de sangre en la epifisis
femoral ocasionado por un evento extrinseco
cuyo origen ya ha sido discutido.

2. Necrosis total de la epifisis. Detencion de la osi-
ficacién encondral del cartilago epifisiario.

3. Rdpida revascularizacion (4 semanas) del ni-
cleo 6seo. Los nuevos vasos encuentran un
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facil acceso a través de los canales vasculares
primitivos, no alterados en la fase isquémica.
El tejido de granulacién invade el espacio
medular.

4. Pronta reparacioén del niicleo 6seo, sin pérdi-
da de su forma original. Se logra este hecho
por el dep6sito de nuevo hueso en el anda-
miaje o estructura del hueso muerto.
Radiograficamente, el niicleo de osificacion
aparece mas pequeno por haber dejado de
crecer, y mas denso por la deposicién de nue-
vo hueso sobre el muerto.

5. La parte mds apical del nicleo epifisiario, a
donde llega mds tarde la revascularizacion,
puede persistir avascular.

La llegada de los vasos y la regeneracion 6sea
comienza en la parte basal del nicleo y demora
en llegar al apex aproximadamente seis sema-
nas. Este retraso puede causar la muerte definiti-
va de las células hipertré6ficas del cartilago, la au-
sencia de formacion de hueso y el debilitamien-
to de las nuevas trabéculas apicales, todo lo cual
podria determinar la aparicién de una fractura
subcondralen el apex del nticleo 6seo epifisiario,
que se hace evidente por una zona clara en la
radiografia.

6. La cabeza, que recobra su forma primitiva, se
hace posteriormente mas grande que la
opuesta.

Para Salter, en la fase mas temprana de
revascularizacién, el area subcondral de la cabe-
za se hace vulnerable a la presion pudiéndose
causar una fractura subcondral patolégica, la cual
daria lugar a la verdadera enfermedad de Perthes.
Es dificil cuantificar la fuerza necesaria del trau-
ma, pero ésta seria compatible con la actividad
normal del nino sano.

2. Segunda fase

Por infarto consecutivo. Ocurre en el 50% de
los casos de necrosis y en el 100% de los casos
de Perthes (verdadera enfermedad de Perthes).
La sucesién de dos infartos explica la cronicidad
de la enfermedad. las caracteristicas anato-
mopatoldgicas y el curso evolutivo de esta fase
serian las siguientes:

1. Los acontecimientos que se presentan tienen
lugar en el mismo niicleo epifisiario 6seo

previamente isquémico, y en esta nueva eta-
pa en via de regeneracion.

2. Se inicia, nuevamente, por una deprivacion de
sangre, pero que en esta fase se encuentra cir-
cunscrito a una zona del nticleo epifisiario
femoral y debido a un accidente traumatico
de la arteria central de la epifisis, rama termi-
nal de la arteria epifisiaria externa. La lesién
de este vaso se produciria por la accién de fuer-
zas mecanicas que obrarfan sobre la cabeza
femoral y por procesos que seran descritos
mas adelante. Estas fuerzas serfan también
determinantes de la fractura subcondral.

3. Esseguida por una necrosis parcial del nticleo,

en una area circunscrita y localizada, usual-
mente en la parte mas superior, anterior y ex-
terna de la epifisis revitalizada. El area afecta-
da estaria rodeada de hueso no isquémico, si-
tuado en el hueso subcondral apical, y en la
parte medial y lateral del nticleo 6seo.

4. Aparece una necrosis del tejido de granulacion,
que se habia formado en la primera fase.

5. Contintia un proceso de revascularizacion, que

es mucho mas lento que en la fase 1, debido a
la dificultad que encuentran los nuevos vasos
para ocupar toda el area necrosada. Los cana-
les vasculares originales se encuentran
ocluidos por los fragmentos de antiguos
trabéculas 6seas fracturadas, y por la invasion
de tejido fibroso.

6. Existe Irreqularidad en la reparacion osea por
la desigual dificultad encontrada en la difusion
de los nuevos vasos. Este hecho se traduce en
la radiografia por zonas de diferente densidad
en el niicleo 6seo afectado.

7. Aumento del drea apical no osificada. ahora

ocupada por tejido fibroso y fragmentos del
hueso muerto, todo lo cual impide la llegada
de nuevos vasos, procedentes, como se dijjo
de la parte mas distal, e inferior del nticleo
epifisiario, y que toma aproximadamente 10
semanas en alcanzar el apex del nticleo. Esta
area, que ya puede estar presente al final de la
primera fase constituye en definitiva /a fractu-
ra subcondral.

Para Salter la segunda fase comenzaria por la
produccién de la fractura subcondral, la cual se-
ria seguida de un colapso trabecular, en la zona
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que habia comenzado arevascularizarse en la pri-
mera fase de la enfermedad. El colapso produci-
ria una nueva etapa de isquemia, necrosis y
revascularizacién, fases muy clasicas de la ver-
dadera enfermedad de Perthes.

A las dos fases fisiopatolégicas que describen
los investigadores es importante sumar una ter-
cera que seria la Fase residual o de deformidad.
Esta ocurriria semanas después de la sequnda
fase, ya descrita y comprenderia los siguientes
pasos:

8. La superficie articular del Apex se fragmenta
y deprime debido a la presién soportada por
la cabeza femoral y por la debilidad de los teji-
dos blandos que la sostienen.

9. La formacién de nuevo hueso encondral, en
el apex del nticleo vecino a la zona deprimida,
tomando la epifisis de la forma de un rinén, en
lugar del hemicirculo normal.

10.El centro de la cabeza, isquémico, se colapsa
por el peso del cuerpo, comprometiéndose el
cartilago de crecimiento y la metéfisis. A su
vez el colapso, a manera de cuna, produciria
una compresién excéntrica dentro de la
epifisis, deslojando lateral y medialmente las
zonas 6seas no isquémicas. la extrusién del
segmento lateral haria que esta area del hue-
so, recubierta de su cartilago articular se dis-
pusiera por fuera del reborde cotiloideo po-
niendo en riesgo la epifisis femoral.

Fig. 1 Colapso del area central de la epffisis femoral con
compromiso del cartilago de crecimiento. H. C.
22846.

Esta complicacién podria eventualmente evi-
tarse o corregirse manteniendo la cabeza femoral
en una posicién de flexién, abduccién y rotacién
interna, de manera de mejorar la congruencia
articular.

En condiciones normales, en ninos tratados
precoz y convenientemente en los cuales existe
una perfecta congruencia cotilo-femoral, con au-

Fig.2 Extrusién lateral del area externa de la epffisis

femoral. Compromis o de la fisisy de la metéfisis
H. C. 21. 806.

sencia de lateralizacién de la epifisis y en caderas
con arcos normales de movimiento, la fractura
subcondral no se acompana de la complicacién y
deformidad descrita.

En condiciones diferentes, especialmente en
caderas deformadas en aduccién, lateralizadas,
con epifisis no protegidas por su acet4bulo, el re-
borde externo del cotilo contribuye biome-

Fig.3 Perfecta congruencia fémorocotiloidea, lograda
por una osteotomfa varizante-desrotatoria del fé-
mur impidiendo el colapso de la cabeza y su defor-
midad ulterior. H. C. 20628.
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canicamente al colapso del nticleo y a su extrusion
lateral, origen de deformidades permanentes, no
reversibles de la cabeza femoral.

extrusién de la parte lateral de la epifisis superior
H. C. 21806.

11.La cabeza y el cuello femoral aumentan su es-
pesor y disminuye en altura; en parte por la
persistencia funcional del peri6stio del cuello
y por la lesién del cartilago de crecimiento
proximal del fémur.

12.Si el proceso patolégico se complica por el de-
sarrollo de una subluxacién anterolateral de
la cabeza y de la pérdida del movimiento de la
cadera (reaccién sinovial, contractura de
aductores), la cabeza femoral esta sujeta a fuer-
zas excesivas e irregulares que dan lugar a su
deformidad. Una vez que la cadera se aplana,
aumenta atin mas el grado de subluxacién.

La fractura subcondral de la epifisis
femoral superior en la enfermedad
de Perthes

En la descripcién que antecede se ha senala-
do reiteradamente la existencia de una fractura
subcondral que aparece durante el proceso evo-
lutivo de la enfermedad. Por la importancia de
este acontecimiento vale la pena ampliar el co-
nocimiento de esta lesion.

La existencia de una imagen radiografica de
menor densidad situada en la regién subcondral
de la epifisis préximal del fémur, en la EL, fue des-
crita inicialmente por Waldestron en 1938. La le-
sién fue interpretada como una reabsorcién del
hueso durante el curso de la enfermedad.

Norman y Bullough en 1963 atribuyeron un
origen patolégico a esta lesién en el adulto.

Caffey, en 1968, definié la naturaleza de esa
lesién y por primera vez la consider6 como una
fractura y uno de los signos mas precoces de la
enfermedad de Perthes.

Albert Ferguson Jr., anos mas tarde relacion6
intimamente la fractura con la lesiéon de una de
las ramas intraepifisiarias de la arteria epifisiaria
externa, la llamada arteria de Brodetti, que situa-
da en el centro de la cabeza femoral, normalmen-
te irriga, como ya fue dicho, la zona mas supe-
rior, lateral y anterior de la epifisis femoral supe-
rior. Brown y Ferguson han demostrado en el la-
boratorio cdmo esta arteria se lesiona al ejercer
una presion indebida sobre ella. De acuerdo con
los investigadores mencionados, este vaso
nutricio se encuentra exactamente situado en el
sitio en que coinciden las fuerzas laterales de ten-
sion de la cadera, con las fuerzas mediales
compresivas de presion, o estrés en esta articu-
lacién, lo cual produce una fuerza de cizallamiento,
especialmente apreciable cuando el cuello esta
en una posicién de varo. Esta posicién es seme-
jante a aquella que adopta el menor al saltar so-
bre su miembro inferior extendido con su cadera
en abduccién, un incidente comtin en ninos nor-
males.

La fuerza deslizante descrita sobreviene en un
hueso previamente demeritado que ha sufrido
una isquemia, y cuyas trabéculas 6seas se en-
cuentran desvitalizadas, débiles susceptibles de
fragmentarse por presioén.

Fig. 5 Deformidad de la cabeza del fémur por aumento de
su volumen y extrusion de la parte lateral de la
epifisis. Dano del cartflago de crecimiento. H. C.
20018
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La fractura subcondral en la enfermedad de
LP fue descrita por Caffey como una raya o ban-
da, de trazo agudo, de menor densidad localiza-
da en el segmento anterolateral superior del ni-
cleo 6seo femoral, adyacente al cartilago
epifisiario. Esta linea clara tiene una forma de luna
en cuarto creciente y se hace especialmente visi-
ble en la incidencia lateral de la cadera (posicién
de rana o de Lauestein). Se presenta pasadas unas
semanas, después del comienzo de los sintomas
de la enfermedad y durante la fase inicial de
necrosis del nticleo femoral. La persistencia de la
fractura varia entre 3 y 8 meses de acuerdo con
la edad del paciente: a menor edad, menor dura-
cién.

Fig. 6 Fractura subcondral de la epifisis proximal del fé-
mur. Etapa de necrosis. H. C. 20628.

La fractura subcondral fue posible observarse
en el 67% de nuestros casos de Perthes. Es im-
portante tener en cuenta que en este grupo el
tiempo transcurrido entre el comienzo de los sin-
tomas y la primera consulta fue en promedio de
12 meses. Caffey la describe en 24 de los prime-

Fig. 7 Fractura subcondral de la epifisis proximal del fé-
mur. Extensién del 50% del espesor de la cabeza.
Etapa de necrosis H. C.; 19551.

ros 30 casos de su descripcién original: 80%;
Herring y col. en el 15% de 93 caderas; Salter y
Thompson en 376 de las 1222 caderas estudia-
das: 33.51%. Sin embargo, estos tltimos autores
aseguran que podria detectarse en todos los pa-
cientes si las radiografias se hicieran a una edad
temprana y en posiciones edecuadas.

Para Salter, el grado de extension de la fractu-
ra subcondral que corresponde al area de
reabsorcién de hueso, define la severidad de la
afeccién. Su presencia y su extension, son defini-
tivos en el prondstico de la enfermedad.

La fractura subcondral constituiria un impor-
tante accidente vascular que comprometeria, ya
en forma definitiva la circulacién de la epiffisis, que
de nuevo y con mayor severidad de desvitaliza,
se necrosa por un largo periodo de tiempo. La
revitalizacion que posteriormente sobreviene por
la llegada de nuevos vasos, origen de la osifica-
cién correspondiente, se hace en un terreno me-
nos propicio que el del primer trastorno vascular.
Las arteriolas neoformadas carecen de canales,
destruidos al colapsarse las trabéculas 6seas, y
por lo tanto estan en desventaja para crecer, ex-
tenderse a toda el area de isquemia y nuevamente
nutrir el nuevo hueso. Son las caracteristicas
anatomopatolégicas de lo que Salter y Thompson,
como ya se ha dicho, han dado llamar la “verda-
dera enfermedad de Perthes”.

Resumen y conclusiones

Todos los procesos anatomopatolégicos que
se han descrito, y que caracterizan la ELP, ten-
drian en comun, a la luz de los conocimientos y
tendencia etiopatogénicas actuales, la existencia
de 4 hechos fundamentales, caracteristicos de la
Enfermedad.

1. Una base constitucional del nino que lo haria
susceptible a la afeccién.

2. La ocurrencia de una serie de fuerzas trau-
maticas que producirfan trastornos vasculares,
origen de las lesiones caracteristicas de la en-
fermedad.

3. La aparicién de una isquemia primaria, segui-
da de necrosis del nticleo 6seo epifisiario su-
perior del fémur, susceptible de seguir una evo-
luciébn muy satisfactoria, sin dejar secuela al-
guna del proceso.

4. La ocurrencia de una fractura subcondral, en
esa epifisis ya comprometida, que a su vez
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10.

11.

13.

14.

15.

16.

17.

determinaria un nuevo proceso de isquemia,
necrosis, fragmentacién, ruptura y reabsorcién
de las débiles trabéculas 6seas, colapso del
area afectada con posible deformidad irrever-
sible de la cabeza femoral. La amplitud del area
6sea afectada, dependiente de la extensién de
la fractura subcondral definiria el pronéstico
definitivo de la afeccién.
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