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Resumo

Introducdo: A Doenca de Legg-Calvé-Perthes corresponde a uma osteonecrose asséptica
ideopética da cabeca femural, que resulta de uma interrup¢céo vascular parcial e tem maior

prevaléncia em criangas do sexo masculino.

Objetivos: Apresentar informacéo atual sobre a Doenca de Legg-Calvé-Perthes que, por ser
de baixa prevaléncia, pode ser dificil de diagnosticar pelos clinicos; Abordar a epidemiologia, a
etiopatogenia, a clinica, o diagndstico, os diagndsticos diferenciais, a imagiologia, a

classificacdo, o progndstico e o tratamento da Doenca de Legg-Calvé-Perthes.

Desenvolvimento: Os fatores de risco da Doenca de Legg-Calvé-Perthes séo: apresentacéao
anormal ao nascimento, histéria familiar da doenca, baixo nivel socioeconémico, obesidade,
latitude, hiperatividade e coagulopatia. A dor na anca e referida no joelho, a abducéo e rotacéo
interna limitadas, a dismetria dos membros inferiores e uma marcha claudicante sao achados
comuns no exame fisico. Radiografias antero-posteriores e em incidéncia de Lowenstein
demonstram diferentes graus de fragmentacdo, achatamento e esclerose do centro de
crescimento do fémur proximal com alargamento do espaco articular. A classificacdo mais
utilizada atualmente é baseada na radiolucéncia do pilar lateral da cabeca femural, que esta
fortemente correlacionada com o prognéstico. Se os doentes séo tratados precocemente, ha
um menor risco de desenvolver osteoartrite numa idade jovem e a amplitude de movimento
pode ser preservada. Os fatores de mau prognéstico sdo: o inicio da doenca depois dos seis
anos, maior grau de deformidade da cabeca femural, incongruéncia articular e diminuicdo das
amplitudes de movimento da anca. Os objetivos do tratamento cirtrgico e conservador desta
doenca sao: restaurar a mobilidade da anca; evitar a extrusdo ou colapso da cabeca femural,

recuperar a esfericidade da cabeca femural e o alivio da sintomatologia.
Conclusdes: Apesar de muitos estudos terem sido efetuados nos ultimos 100 anos, ainda nao
esta totalmente esclarecida a etiopatogenia desta doenca e um tratamento eficaz e definitivo

ainda nao esta estabelecido.

Palavras-chave: Legg-Calvé-Perthes, etiopatogenia, epidemiologia, clinica, diagndstico,

diagnosticos diferenciais, imagiologia, classificagdo, prognostico, tratamento



Abstract

Introduction: The Legg-Calvé-Perthes disease corresponds to an aseptic idiopathic
osteonecrosis of the femoral head, resulting from a partial vascular interruption and is more

prevalent in male children.

Objective: To present current information on Legg-Calvé-Perthes disease that, because of its
low prevalence, it can be difficult to diagnose by clinicians; To approach the epidemiology,
pathogenesis, clinical, diagnosis, differential diagnosis, imaging, classification, prognosis and

treatment of Legg-Calvé-Perthes disease.

Development: Legg-Calvé-Perthes disease risk factors are abnormal presentation at birth,
family history of the disease, low socioeconomic status, obesity, latitude, hyperactivity and
coagulopathy. Pain in the hip and knee, the limited abduction and internal rotation, dysmetria of
the lower limbs and a limping gait are common findings on physical examination.
Anteroposterior radiographs and frog position demonstrate different degrees of fragmentation,
flattening and sclerosis of the growth center of the proximal femur with widening of the joint
space. The most common classification is based on the radiolucent lateral pillar of the femoral
head, which is strongly correlated with prognosis. If patients are treated early, they have a lower
risk of developing osteoarthritis at a young age and range of motion can be preserved. As poor
prognostic factors, there is the age at disease onset after six year old, higher degree of
deformity of the femoral head, joint incongruity and decreased hip range of motion. The goals of
surgical and conservative treatment of this disease are to restore hip mobility; prevent extrusion
or collapse of the femoral head, recover the sphericity of the femoral head and the relief of

symptoms.

Conclusion: While many studies have been carried out over many years, the etiopathogeny of
this disease is not yet fully understood and an effective and definitive treatment is not yet

established.

Keywords: Legg-Calvé-Perthes disease, etiopathogeny, epidemiology, clinical, diagnosis,

differential diagnosis, imaging, classification, prognosis, treatment
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Doenca de Legg-Calvé-Perthes: Da Epidemiologia ao Tratamento

1. Listade siglas

AINEs Anti-inflamatérios ndo esteroéides
DLCP Doenca de Legg-Calvé-Perthes
IGF -

Insulin-like growth factor
IL

Interleucina
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2. Introducéo

A Doenca de Legg-Calvé-Perthes (DLCP) é um disturbio da anca relativamente comum
na infancia, afetando entre 0,2 a 19,1 em 100000 criancas. (1) E um tipo de osteocondrose
asseéptica caracterizada por osteonecrose avascular da epifise femural proximal. A etiologia
provavelmente envolve sucessivas oclusdes vasculares com envolvimento de distlrbios de
hipercoagulacao. (2) A interrupcao no fornecimento de sangue da cabeca do fémur € atribuida

a sua formacao e progressao.

3. Desenvolvimento — Doenca de Legg-Calvé-Perthes

3.1. Epidemiologia

O pico de incidéncia situa-se entre os 4 e 8 anos de idade. Atinge principalmente o sexo
masculino, com uma proporcéo 5 para 1. (1,3,4) E uma entidade maioritariamente unilateral; (5)
contudo, o envolvimento bilateral ocorre em aproximadamente 15% dos casos, (2) é
normalmente assimétrico e € mais comum nas meninas. H4 uma maior incidéncia em criancas
com baixo peso ao nascimento (inferior a 1500 gramas), (4) apresentagdo anormal ao
nascimento, histéria familiar da doenca e baixo nivel socioeconémico. O papel da nutricdo
sobre a natureza da DLCP é reforcada pela distribuicdo variavel nas diferentes classes sociais.
(4)

H& uma variabilidade significativa na sua incidéncia de acordo com a raga e as regifes
geogréficas. Comparando com as criangas caucasianas, as criancas asiaticas sdo menos
frequentemente afectadas, (1,4) sendo a incidéncia na raga negra menor. A latitude influencia a
incidéncia, sendo um factor preditivo da doenga: cada aumento de 10° na latitude esta
associado a um aumento de 1,44 vezes na incidéncia; (1) assim, as incidéncias mais altas sado
encontradas no norte da Europa e as mais baixas nas regiées equatoriais. (4)

A influéncia genética e familiar € ainda um assunto controverso. Um estudo realizado
apurou a mutacdo do gene COL2A1 do cromossoma 1213 em duas geragbes com quatro

elementos afetados do sexo masculino. (2)
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Foi também encontrada uma associa¢cdo com a exposicdo ao fumo do tabaco durante a
vida pré-natal e apGs o0 nascimento; esta associa¢do pode ser causada pelo efeito negativo que
o0 tabaco exerce sobre a coagulacao e sistemas fibrinoliticos, levando a inibigcdo do activador do
plasminogénio. (5) Filhos de mé&es fumadoras durante a gravidez tém maior risco de
desenvolver a doenca; (6,7) este risco relaciona-se também com a carga tab4gica a que os
fetos sdo expostos. (4,6,8) A exposicdo tabagica exerce também a sua influéncia apés o
nascimento, sendo que aproximadamente 64% das criangas com DLCP habitam com, pelo
menos, um familiar fumador. (6,9)

As criancas mais afetadas sdo de baixa estatura e tém idade éssea retardada. (2,10)

AlteragBes na coagulagdo podem estar associadas ao desenvolvimento de DLCP. A
mutacdo do factor V de Leiden provoca um estado de hipercoagulabilidade que facilita a
necrose da cabeca femural. (3,6)

Vérias malformacdes congénitas foram encontradas em criangas com DLCP, incluindo
espina bifida oculta e anormalidades génito-urinarias. (3,6)

As alteragbes psicolégicas e comportamentais associadas ao desenvolvimento de
DLCP tém sido alvo de investigacdo. Em 2014, Hailer and Nilsson observaram que criancas
com DLCP tém um risco 1,5 vezes superior de desenvolver distarbios de hiperatividade, sendo
maior nas raparigas. (11) Ja na idade adulta, um estudo realizado na Suécia verificou que
agueles que tiveram a doenca na infancia tém tendencialmente um comportamento hiperativo e
de inatencéo. (12)

O trauma parece ter um papel importante na etiologia da doenca, especialmente o

traumatismo recorrente, devido a interrupcao do fluxo vascular. (2,7)

3.1.1. Factos Histdricos

Arthur Legg, Jacques Calvé e George Perthes descreveram esta doenca em 1910. Em
1921, Phemister confirmou a natureza necrética do envolvimento epifisario. Em 1923,
Waldenstrom descreveu as trés etapas da sua evolugdo. Em 1971, Catterall propds uma
classificacdo topogréfica preditiva do resultado, mas Herring, em 1980, prop6s uma nova
classificacdo que, progressivamente, substituiu a anterior. Em 1981, Stulberg facilitou a analise
final dos registos ao propbér uma classificagdo dos resultados. Finalmente, em 1984, Salter e
Thompson descreveram a fratura subcondral e a evolugcdo da doenca. (13) Herring et al., em

1992, propuseram uma nova classificacdo para o prognoéstico. Esta classificacdo baseia-se na
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conservacao ou nao do pilar lateral externo epifisario. Glueck et al., em 1994, sdo os primeiros

a associar a trombofilia @ DLCP. (14)

3.2. Etiologia e Patogénese

A etiologia da DLCP permanece desconhecida. Foram propostas varias causas
possiveis, incluindo microtraumas repetitivos, imaturagédo do esqueleto, e insuficiéncia vascular.
Suspeita-se que microtraumas repetitivos da cabeca femural levem a pequenas fraturas na
fragil estrutura esponjosa imatura, dado que a DLCP € mais comum em criangas fisicamente
ativas.

Os fatores relacionados com a etiologia da DLCP sao: alteracdo da coagulacgéo,
obstrucdo do fluxo venoso, estado arterial anormal, trauma na crianga com predisposi¢do a
doenca, sinovite da anca e influéncias hereditarias. (15)

A maioria das criangas com DLCP tém um atraso na maturagcdo esquelética. Tem sido
demonstrado que o quociente urinario desoxipiridinolina/creatinina é anormalmente baixo na
fase de condensacéo da doenca, o que é uma indicagdo de metabolismo esquelético hipoativo,
apontando, deste modo, para uma causa sistémica da doenga. (16)

As alteragbes patolégicas importantes s&o: necrose 0ssea, fratura subcondral,
compactacdo do osso necrosado e revascularizagdo da epifise necroética da periferia (figura 1).
Com o inicio da necrose isquémica, diminuem as propriedades mecénicas da cabeca femural.
Assim, quando a resisténcia mecanica enfraquecida da cabeca femural necroética é superada, a
deformidade € iniciada e progride. A reabsorcdo da necrose Gssea e recuperacao assimétrica

de ossificacdo na periferia contribui para a patogénese da deformidade da cabeca femural. (17)
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Summary of Pathogenesis of Femoral Head Deformity Following Ischemic Necrosis
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Figura 1. Uma ilustracdo da fisiopatologia da doenca de Legg-Calvé-Perthes.

A retroversdo acetabular e DLCP podem coexistir. No entanto, a verdadeira correlagéo
de causa e efeito ainda n&o é conhecida.

A obesidade também pode desempenhar um papel na iniciagdo de DLCP. Tem sido
demonstrado que a leptina, que é um regulador da massa de tecido adiposo em circulagéo,
esta mais elevada em doentes com DLCP.

Outro motivo de necrose na cabeca do fémur € atribuida a coagulopatia, e mostrou-se
uma relacéo significativa entre a DLCP e a mutacéo do fator V de Leiden. (3,6)

As criangcas com DLCP tém um comprometimento do crescimento em altura, da idade
Ossea e do peso ao nascer. Esta alteracdo do crescimento coincide com uma reducdo da
somatomedina, assim como diminuicdo dos niveis de IGF. A DLCP pode ser associada a
alteracBes na cascata de coagulacédo, incluindo um aumento da mutagédo do factor V Leiden,
baixos niveis de proteina C e/ou S, e diminuicao da atividade de antitrombina. Ha reducéo da
rotatividade do colagénio do tipo | e sintese de colagénio do tipo Ill, assim como a reduc¢éo dos
niveis de glicosaminoglicanos urinarios nas fases activas do crescimento anormal.
Anormalidades subtis na anca oposta e outros defeitos congénitos sao relatados. (18)

A observacdo de elevados niveis de IL-6 no liquido sinovial revela o componente
inflamatorio da doenca, que pode ter um impacto significativo sobre o processo de cicatrizagéo
0ssea. Em condig¢6es inflamatérias, IL-6 promove a formacao e a actividade dos osteoclastos e

reduz a formacdo e actividade dos osteoblastos. Na DLCP, a reabsorcdo O0ssea é uma
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caracteristica proeminente da fase de fragmenta¢cédo da doenca (fase 2) e a formacéo de osso
novo é retardada até que a fase de re-ossificacdo (fase 3), o que pode levar muitos meses a
completar indicando um desequilibrio e desacoplar reabsor¢cédo 0ssea e formacgéo. A IL-6 pode
servir como um mediador de desacoplamento de reabsorcéo 6ssea e formagédo 6ssea apos a
osteonecrose isquémica por afectar positivamente e negativamente osteoclastos e

osteoblastos, respectivamente. (19)

3.3. Manifestacgfes clinicas

A apresentacéo clinica pode variar desde uma claudicacao indolor a uma anca irritavel.
Habitualmente as criancas vao ao meédico devido a claudicacdo, associada ou ndo a dor.
(3,20,21) O segundo sintoma de apresentacdo mais comum é a dor, sendo mais
frequentemente localizada na regido inguinal, e muitas vezes s6 surge durante a atividade
fisica. (3,21) Em 25% dos casos, a dor irradia para a coxa e joelho. A gonalgia pode ocorrer
sem dor na virilha ou na coxa, o que pode levar ao atraso do diagnéstico.

Cerca de 10 a 15% das criancas com DLCP tém envolvimento bilateral, geralmente
assincronamente. Podem apresentar limitacdo de movimento, especialmente na abducéo e
rotacdo interna, ocasionando uma marcha de Trendelenburg. (20) Os membros inferiores
podem apresentar dismetria devido a uma contratura em aducdo ou uma epifise colapsada.
(21)

A quantidade de encurtamento residual do membro afetado na DLCP no final do
crescimento esquelético parece depender da extensédo de envolvimento e a presenca de uma
paragem do crescimento. A idade de inicio dos sintomas e o sexo nao influenciam a
discrepancia de comprimento do membro inferior, mas o inicio precoce da doenca pode

resultar num maior encurtamento do membro. (22)

3.3.1. Diagnosticos diferenciais

Existem condigbes podem simular a DLCP, afetando apenas uma anca, ou ambas.
(20,21,23) Os principais diagnosticos diferenciais a ter em conta sdo a artrite séptica e a
sinovite transitoria da anca. A primeira deve ser sempre investigada devido a sua gravidade e a
necessidade de tratamento imediato para preservacdo da anca e evitar a necrose da cabeca
femural. A segunda pode ser facilmente confundida com DLCP em estadios iniciais, quando

ainda néo existe traducgéao radiografica.
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A artrite séptica € mais comum em crian¢cas mais jovens, habitualmente com idade
inferior a 2 anos, mas pode ocorrer dos 3 aos 8 anos. A instalagdo dos sintomas é aguda,
durante 3 a 5 dias. As criancas apresentam-se febris com uma temperatura superior a 38,5°C,
com dores moderadas a fortes, que ndo cedem a AINEs e recusam transferir o peso corporal
para o lado afetado. Desta forma, as criangas tém uma aparéncia doente, tendencialmente
estdo quietas e posicionam a anca ligeiramente flectida, abduzida e em rotagédo externa, sendo
gue qualquer tipo de movimento desencadeara dor. Analiticamente, observa-se leucocitose e
aumento dos marcadores inflamatorios. (24)

A sinovite transitéria da anca pode ocorrer em qualquer idade pediatrica, contudo é
mais frequente entre os 3 e os 8 anos, e afecta preferencialmente a anca direita. A
sintomatologia desenvolve-se ao longo de poucos dias, a dor pode ser moderada ou forte e as
criangas evitam o suporte de peso no lado afectado. Estes doentes apresentam-se com uma
historia de infecdo respiratéria alta semanas antes. No periodo de queixas, estdo apiréticos,
saudaveis e com claudicacdo. Analiticamente tém uma ligeira elevacdo dos marcadores
inflamatorios (24). Sempre que uma crianga com idade dentro da faixa etaria tipica da DLCP se
apresentar com persisténcia da sintomatologia ao longo de varias semanas, deve realizar

rapidamente uma radiografia ou ressonancia magnética para excluir DLCP. (21,23)

3.4. Imagiologia

Varias técnicas imagiolégicas estdo disponiveis para avaliacdo da DLCP. A imagiologia
€ usada ndo so para o diagnéstico, mas também para avaliar a gravidade da doenca, detectar
precocemente as formas graves, determinar o seu estadio e ajudar no planeamento da

abordagem terapéutica. (25)

1. A radiografia € a modalidade de imagem mais util para o diagnéstico inicial da DLCP.
(2,20) O tamanho e forma da cabeca femural € de importancia no posterior acompanhamento
radiogréfico. A avaliacdo inicial das criancas com suspeita de DLCP passa pela realizacdo de
uma radiografia antero-posterior das duas ancas, para detectar doenca bilateral, associada a
uma incidéncia de Lowenstein. (21,23,24,25) Adicionalmente, a radiografia permite excluir
outros diagnosticos diferenciais que se manifestam por dor na anca, tais como osteomielite,
tumores benignos, malignos e trauma. (24) Os sinais radiogréficos progndésticos raramente

aparecem até DLCP estar estabelecida e, geralmente, ocorrem apds seis meses 0 inicio da
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doenca. (2,20,25) O derrame articular ou a cartilagem espessada podem ampliar o espaco
articular medial. A anca envolvida tem um nlcleo de ossificagdo menor, muitas vezes com
aumento da radiodensidade. O aumento do espaco articular tem sido relacionado com o
alargamento da cabeca femural. A dor surge muitas vezes com o inicio da reabsorcao
radiografica quando se tornam evidentes uma linha de fratura e calcificacdes na cabeca do
fémur. O aumento da radiodensidade depois normaliza durante a reossificacdo com
reconstituicdo da placa subcondral. A doenca progressiva pode produzir alteragbes do
acetdbulo, como encerramento precoce, bicompartimentalizacdo e isquium varum. (20)

O sinal de Gage é um segmento osteoporoético visualizado na face lateral da epifise. A
calcificacdo lateral da epifise surge com a reconstituicdo da cabeca femural e representa a
porcéo anterior do fragmento lateral viavel da epifise.

Um sinal de apresentacdo precoce € a subluxacdo lateral da cabeca femural, sendo
susceptivel a deformidade devido a transmissdo de forgas desiguais de carga. (2) Esta
manifesta-se como um aumento inferomedial do espago articular. Uma horizontalizagdo da
linha epifisaria € observada nos doentes com envolvimento quase total da cabecga femural.
(20,21)

2. A ressonancia magnética nuclear (RMN) fornece uma informagéo detalhada e € uma
modalidade imagiol6gica muito sensivel para o diagnéstico de DLCP, independentemente do
estadio da doenca. (2) As imagens demonstram a localizacéo e extensdo do enfarte da cabeca
femural e permitem uma excelente visualizacdo anatdmica das superficies articulares
envolvidas. (20,25,26) No geral, ao analisar as imagens, avalia-se o formato da cabeca
femural, o seu grau de exteriorizacdo e subluxagcdo e presenca ou auséncia de eversdo do
labrum acetabular. (25) E possivel identificar irregularidades na fise tanto nos doentes com
alteracbes da metéfise nas radiografias convencionais, como naqueles que ainda néo
apresentam essas manifestacdes radioldgicas. Assim, a RMN é um exame mais sensivel para
detectar alteragdes na fise, quando comparada com a radiografia convencional. (26)

Deste modo, a RMN é uma modalidade de imagem avancada que detalha a extenséo
do enfarte 6sseo e fornece informacdes anatomicas e fisiopatologicas sobre a extensdo e
localizagdo de envolvimento cabeca, bem como o grau de subluxacdo lateral. Pode ser util
precocemente no curso da doenca, a fim de distinguir de outras condicdes que causam

osteonecrose. (27)
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A RMN contrastada com gadolinio mostra a perfusdo da cabeca femural no inicio do
curso da doenca e ajuda a estabelecer um prognéstico precoce. Um menor indice de perfusao
na RMN esta correlacionado com maior deformidade da cabeca do fémur. Embora este seja
variavel na fase inicial da doenca, pode permitir um prognéstico precoce no curso da doenca. A
RMN com contraste revela melhor a area afetada da cabeca do fémur. Na andlise do osso, ha
uma forte correlacdo entre o tamanho do defeito da absorcdo sobre a cabeca femural e o
prognostico. Ha uma correlagédo significativa entre a deformidade da cabeca femural e
alteracdes do labrum e da cartilagem na RMN, e um fator predisponente é a perda da
esfericidade da cabeca e diminuigcdo da compensacao femural entre a cabeca e o colo. (17)

A aplicacdo da pneumoartrografia dindmica avalia o relacionamento entre a cabeca
femural e o acetabulo quando o tratamento cirlrgico esta indicado. A artrografia auxilia na
avaliacdo da amplitude de movimento e é (til para visualizar o contorno da cabecga do fémur e,
especialmente, a sua em relagéo ao acetabulo. (20,25,28)

A RMN é mais sensivel do que a radiografia convencional e do que a cintigrafia 6ssea
na detecdo do grau de subluxacao lateral e a extensédo da necrose da cabega femural. (27) A
RMN revela frequentemente causas importantes clinicamente inesperadas de dor na anca em
criangcas com suspeita de DLCP e radiografias negativas/equivocas. (29) A artrografia é tao
boa ou melhor que a RMN em determinar a forma das superficies articulares e a ocorréncia de
subluxacdao lateral. A revascularizagdo € mais claramente demonstrada com RMN do que com
a cintigrafia 6ssea, independentemente da duragéo dos sintomas. (27)

A RMN por difuséo pode ser utilizada como uma modalidade complementar para avaliar
o dano da isquemia tecidual com um potencial valor prognéstico em doentes com DLCP. (30)

A RMN dinamica de subtracéo permite detecgéo precoce de isquemia epifisial e andlise
precisa dos diferentes padrdes de revascularizagéo. (31)

Modelos virtuais de cartilagem articular podem ser obtidos a partir de novas técnicas de
RMN 3D com novas informac¢tes quantitativas. Deste modo, novas perspectivas tornam-se
disponiveis sobre o tamanho, deformidade, crescimento, ajuste e incongruéncia das superficies
de articulacao do fémur e do acetabulo afetados. (32)

Em resumo, a RMN é util em qualquer fase da doenca, permitindo um diagndstico
precoce e uma previsdo do progndstico, tem potencial para substituir exames invasivos e néo

expbe as criancas a radiacdo ionizante. (26,27) Contudo, tem desvantagens como 0 Sseu
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elevado custo, baixa disponibilidade e necessidade de sedacdo em criancas muito pequenas,

para que se mantenham imoveis durante a realizagdo do exame. (25)

3. A ecografia é muitas vezes usada como um meio complementar para detec¢édo de
alteracdes na cabeca femural, particularmente na avaliacdo inicial. (28) Permite diferenciar a
distensd@o capsular causada por derrame sinovial na sinovite transitoria do espessamento da
membrana sinovial na DLCP. Tem como vantagens o facto de ser um exame que pode ser

realizado rapidamente e de ndo submeter a crianga a radiacdo ionizante. (25)

4. A ecografia Doppler de contraste € um método eficaz para a demonstracdo de
alteracdes a partir do processo de revascularizacdo na DLCP, particularmente dentro da fise.
(33)

5. A cintigrafia Ossea revela alteracdes mais precocemente que a radiografia
convencional. Estas podem surgir cerca de 3 meses antes das manifestagdes radiograficas,
permitindo a realizagdo de um diagnostico em fases mais precoces. (20) Em 2006,
Campenhout e Moens encontraram uma correlagdo entre o padrdo de revascularizagéo
observado na cintigrafia e as classificagbes radiograficas de Catterall e Herring; (34) estes
autores recomendaram a realizacao de cintigrafias seriadas, realizadas a data do diagnéstico e
apés 5 meses. (25) As cintigrafias seriadas levam a um diagnéstico e tratamento mais
precoces e, deste modo, a melhores resultados futuros. (25) Apesar das vantagens
demonstradas, o facto de expér as criancas a doses de radiacdo significativas, limita muito o

Seu uso na pratica clinica. (20)

6. A tomografia computorizada (TC) permite visualizar precocemente o0 colapso 6sseo,
alteragdes trabeculares subtis, e zonas escleréticas, bem como quistos intradsseos em fases
mais tardias. (19,23) A TC tridimensional pode ser util na visualizacdo da deformidade da
cabeca femural. Apesar das muitas vantagens da TC, estas sdo superadas pela grande

exposi¢do dos doentes a radiacdo ionizante, limitando o seu uso na prética clinica. (22)
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3.5. ClassificacOes

De modo a poder realizar-se um prognéstico e decidir o melhor tratamento, classificar a
DLCP é fundamental. (35)

A primeira classificagdo de DLCP foi descrita por Waldenstrom em 1938 que dividiu em
quatro etapas (iniciacdo, fragmentacdo (colapso), reossificagcdo (cura) e remodelacéo
(residual)), (20,21,36) representando apenas o0 curso natural da doenga usando as alteragbes
radiogréaficas na cabeca femural.

Quatro estadios radiolégicos da DLCP

a) b) c) d)
Figura 2. Estadios radioldgicos de progressdo da doenga de Legg-Calvé-Perthes. a) Estadio 1. Estadio
de necrose; b) Estadio 2. Estadio de fragmentagéo; c) Estadio 3. Estadio de revascularizagdo; d) Estadio 4. Estadio

de remodelagéo.

Estadio 1. A cabeca femural torna-se mais densa, com possivel fratura do osso de
suporte; a interrupcdo do fornecimento de sangue e a necrose ocorrem no 0sso. Nesta fase, a
cabeca femural € muito vulneravel as for¢as agindo sobre este. Radiologicamente, ha aumento
do espaco articular (Sinal de Waldenstroem) secundaria a fratura subcondral. Este é o primeiro
sinal radiografico. Pode-se encontrar um nudcleo epifisario na cabeca. (28)

Estadio 2. Fragmentagdo e reabsor¢cdo éssea; um processo de reabsorcdo de 0SSO
necrético comeca. Radiologicamente, ilhas de osso denso podem aparecer. (28)
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Estadio 3. Reossificacdo quando o novo osso é formado; a densidade desloca-se no
sentido oposto. A epifise € invadida por vasos, sdo reabsorvidas as ilhotas densas e forma-se
tecido Osseo rarefeito que se trabecula. Inicia-se a reparacdo com o desaparecimento do
ostedlise metafisaria. (28)

Estadio 4. Cicatrizagdo quando o0 novo 0sso assume nova forma. A substituicdo
completa do osso necrosado ocorre por formacdo de novo 0sso. O novo 0SSO tem uma
consisténcia mais fraca que pode ser reformulado, de modo a que a morfologia da cabeca
femural combine com o formato do acetabulo ou ndo. Este processo nao é definitivo até ao fim

da maturacgdo 0ssea. (28)

As fases 1 e 2 duram 6 meses, a fase 3 dura entre 18 meses a 3 anos e a fase 4 ocorre
até a maturacao ossea. (28)

Mais recentemente, foram propostos trés sistemas para classificar os resultados
radiogréficos correlacionando-os com a gravidade da doenga, nhomeadamente a classificagéo

de Catterall, Salter e Thompson, e Herring.

. Classificagcéo de Catterall
Em 1971, Catterall classifica a DLCP baseada no grau de envolvimento epifisario e

sinais descritos da cabeca femural em risco, consoante a tabela 1. (37)

Tabela 1 - Classificagdo de Catterall

Grupo Envolvimento Epifisario | Gravidade

1 25% (porgéo anterior) Ligeira
2 50% (necrose central visivel) Ligeira
3 75% Grave

100% (colapso da cabeca
Grave
femural)

Catterall adicionou ainda mais o conceito de sinais radioldgicos de mau prognéstico,
também chamados de "sinais de cabeca de risco".
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Estes sinais sao:

\

Sinal de Gage. Consiste de um defeito transparente em forma de V, localizado na
porcdo externa da epifise e pode ser visto na radiografia antero-posterior.
Extrusdo externa ou subluxacdo da cabeca femural.

Area calcificada fora da cabeca epifisaria.

ASERNEEN

Crescimento horizontal da placa de crescimento.
v' Presenca de quistos metafisarios.
Se existirem dois ou mais desses sinais, 0 prognadstico é mau. (28).

. Classificagdo Salter e Thompson
Salter e Thompson simplificam a classificacdo de Catterall e distinguem as ancas com
base na extenséo de fratura subcondral na cupula superolateral da cabega femural, conforme a
tabela 2.

Tabela 2 - Classificagdo de Salter e Thompson

Envolvimento da Cabeca

Grupo Prognéstico
Femural
A <50% Melhor
B >50% Pior

« Classificagéo de Herring

A classificacdo de Herring do pilar lateral é atualmente o sistema mais vulgarmente
utilizado na DLCP e é também aplicada durante a fase de fragmentacdo precoce nos 6 meses
iniciais dos sintomas. Esta classificagcdo tem um valor prognéstico e menor variabilidade
interobservador mais elevado que a classificacéo de Catterall. (28)

Herring dividiu a cabeca femural em trés por¢des as quais chamou pilares. (38) O pilar
lateral corresponde a 15 a 30% da epifise, o pilar central é definido pelo sequestro central
durante a fase de fragmentacdo e o pilar medial é composto pelos restantes 20 a 35% da
cabeca femural. (36) Em 1992, descreveu uma nova classificacdo que se baseia na

radiolucéncia do pilar lateral durante o estadio de fragmentacéo (Tabela 3). (25)
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Tabela 3 - Classificagdo de Herring

Grupo Envolvimento do Pilar Lateral

Nenhum (sem alteragdes na altura e

densidade)
B >50% da altura original mantida
C <50% da altura original mantida

Em 2002, Herring adicionou a esta classificagdo o grupo B/C, que se divide ainda em
trés tipos: (26,39)
e Grupo B/C1- altura do pilar lateral >50%, mas com largura de base <2-3 mm.
e Grupo B/C2 - altura do pilar lateral >50%, mas com minima ossificagao.
e Grupo B/C3 - altura do pilar lateral é exactamente 50%, deprimido relativamente ao pilar

central.

Esta classificagcdo tem sido amplamente estudada, e encontra-se validada para criangas
com idade inferior a 12 anos. A partir desta idade pode ja nao ter validade, uma vez que ja ndo
ocorre fase de remodelacdo, levando a uma deformagédo permanente da cabeca femural e,
consequentemente, a pior prognastico. (36) Apenas pode ser usada na fase de fragmentacao,
0 que pode constituir uma desvantagem. O uso desta escala tem algumas limita¢cdes tendo em
conta as dificuldades no posicionamento das criangas para realizacdo da radiografia, na
realizacdo de medicdes de forma standardizada e na avaliagdo da altura do pilar lateral quando
h& deformacdes graves do mesmo; (38) contudo, apesar das desvantagens, a classificacdo de
Herring tem sido das mais utlizadas e tem mostrado ser a classificagdo com maior
concordancia inter e intraobservadores, e a que melhor se correlaciona com o prognadstico.
(36,40,41)

« Classificagdo de Stulberg.
Em 1981, Stulberg desenvolveu um sistema de classificacdo, realizado ja na fase de
maturidade esquelética, que correlaciona a aparéncia da cabeca femural e do acetabulo com o
desenvolvimento de artrite degenerativa na idade adulta. (42) Stulberg dividiu os doentes em 5

classes que podem ser agrupadas segundo a forma da cabeca femural (Tabela 4).
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Nesta classificacdo foi instituido o conceito de congruéncia da cabeca femural com o
acetébulo; (20) esta classificacao € indicadora do prognéstico. (20,41)

Tabela 4 - Classificagéo de Stulberg

Classe
de Descricao Congruéncia
Stulberg
Cabeca Femural Esférica — sem coxa magna ou colo
I Congruente
femural curto
Cabeca Femural Esférica — com coxa magna ou colo
I Congruente
femural curto
1] Cabeca Femural Ovoide Congruente
N&o
\Y Cabeca Femural Achatada — com coxa magna
Congruente
N&o
\% Cabeca Femural Achatada — Sem coxa magna
Congruente

3.6. Progndstico
Os fatores de mau prognostico na DLCP sao:
e Aidade de inicio dos sintomas superior a 6 anos
e Grau de deformidade da cabeca femural
e Grau de incongruéncia da cabeca femural no acetabulo
e Limitacdo grave das amplitudes de movimento
e O curso prolongado da doenca
e Presenca de sinais de risco cefélicos descritos por Catterall
e Grupos lll e IV de Catterall
e Grupo B de Salter e Thompson
¢ Classificacdo C do pilar lateral de Herring
e Classe IV e V de Stulberg
e O encerramento precoce da fise (28)

e Excesso de peso
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¢ Sexo feminino, dado que a maturidade 6ssea € mais precoce, diminuindo o tempo

necessario a remodelacdo 6ssea (43)

Os indicadores radiolégicos de progndstico mais importantes sdo: extensao da area de
necrose, alteracdes metafisdrias e grau de subluxacdo lateral. (41) Quanto maior for a
extensao do enfarte epifisario, pior € o progndstico. (23,35,43) As alteracbes da metafise
relacionam-se com os “sinais de cabeca em risco”, com a presenca de quistos, osteoporose
difusa e alargamento metafisario. (41,43) A extensdo da area de necrose e os “sinais de
cabeca em risco” sdo geralmente aceites como dois dos fatores mais influentes que afectam o
prognostico de doenca. (23,35,44)

O grau de subluxacao lateral é o fator de progndstico mais importante. A subluxacao
facilita a ocorréncia de deformacédo da cabeca, sendo que uma exteriorizagdo superior a 20%
aumenta a probabilidade de ocorrer deformagé&o da cabeca femural. (43,45,46,47) Deste modo,
a longo prazo potencia o futuro desenvolvimento de artrite degenerativa, influenciando as
opcdes de tratamento.

A subluxacdo é o unico factor de prognostico que pode ser modificavel pela instituicdo
do tratamento de contencdo, com o objectivo de evitar que a subluxag¢&o ocorra ou agrave. (43)

Uma das principais mais-valias para a determinacdo do progndstico foi a criacdo de
classificag6es radioldgicas.

Prever quais as ancas que vado degenerar e as que vao melhorar permanece um
desafio. (35)

O tratamento precoce dos doentes com DLCP é importante, dado que um atraso pode
diminuir a probabilidade de um resultado favoravel. (48)

3.7. Tratamento

O tratamento da DLCP tem vindo a sofrer evolucdo ao longo dos ultimos 100 anos e,
apesar de muita investigacao acerca da doenga, continua a ser uma tematica polémica. (49,50)
O tratamento é individualizado e depende da experiéncia médica mas, fundamentalmente, de
factores relacionados com o doente e a sua doenca. Deste modo, os fatores que influenciam a
tomada de decisdo do médico séo: a idade da criangca aquando o inicio da sintomatologia,
mobilidade da anca, presenca de subluxacdo da cabeca femural e estadio de evolucéo da
doenca. (51,52,53)
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A interrupcado vascular e consequente necrose caracteristica da DLCP é autolimitada,
pelo que a revascularizagdo, em criangcas com idade inferior a 12 anos, ocorre durante 2 a 4
anos, ocorrendo substituicAo do 0sso necrosado por osso saudavel recém-formado. (45,52) A
terapéutica deve ter como objectivos: impedir a deformagdo da cabecga femural, aliviar a
sintomatologia, restaurar a mobilidade total da articulacdo da anca e obter uma cabeca femural
centrada no acetabulo. (45,49,52) Dado que a deformacdo da epifise ocorre devido a
transmissao de forcas na fase tardia do estadio de fragmentacéo e/ou na fase de remodelacéo,
(17) qualquer tratamento de contencao deve ser instituido antes. (45,46,54)

O tratamento pode ser cirdrgico, conservador ou apenas sintomatico. Este ultimo
assenta em periodos de repouso e limitagdo da actividade fisica, na toma de AINEs para alivio
da dor, (55) bem como na limitagdo da carga no membro inferior afetado e em determinadas
atividades e fisioterapia para manutencdo da mobilidade e fortalecimento dos musculos
estabilizadores da anca. Diversos estudos demonstram que criangas com idade inferior a 6
anos tém prognosticos excelentes apenas com tratamento sintomatico, pelo que é o tratamento
de eleicdo nestes casos. (56,57) Criangcas mais velhas podem ter prognésticos mais variaveis,
pelo que podem ter indicagdo para atitudes mais interventivas. (56,58) Os objetivos dos
tratamentos cirdrgico e conservador séo: reduzir irritabilidade da anca, mantendo a mobilidade
desta, que é essencial na nutricdo da cartilagem articular; evitar a subluxacéo ou colapso da
cabeca femural, promover a congruéncia articular; prevenindo a deformidade e o alivio dos
sintomas. (23,59,60)

Apesar dos varios estudos realizados, ainda ndo ha evidéncia cientifica suficiente para
determinar qual o tratamento adequado a realizar. Na literatura atual existe alguma evidéncia a
sugerir que o tratamento sintomatico pode ser tdo eficaz como o tratamento cirdrgico ou
conservador. (49,61,62) Deste modo, o tratamento conservador serd a escolha para doentes
selecionados, devido a sua eficacia, ser ndo-invasivo e ter um custo relativamente baixo. (61)

Entre os doentes com idade inferior a seis anos, os métodos cirurgicos e nao-cirdrgicos
tém a mesma probabilidade de obter um bom resultado, segundo varios estudos retrospectivos.
(48,61)

O tratamento de contenc¢édo, que pode ser cirirgico ou ndo cirlrgico, posiciona a por¢ao
antero-lateral da epifise femural dentro do acetdbulo e tem como objectivo reverter ou prevenir
a subluxacao lateral da cabeca do fémur, evitando a sua deformacéo. (45,49,52,53) A escolha

das criancas que beneficiam do tratamento de contencgéo é feita com base na tendéncia que a
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epifise tem de se exteriorizar. Sabe-se que a subluxacdo ocorre em criancas com mais de 7
anos, pelo que devem realizar tratamento de contencdo. Nas criangas com idade inferior, a

subluxacéo pode ocorrer ou ndo, pelo que devem ser sistematicamente avaliadas. (46)

3.7.1. Tratamento Conservador

Os principios de tratamento ndo-cirdrgico sdo a manutencdo das mobilidade e
contencao da cabeca do fémur aquando da cicatrizacdo da epifise. A terapéutica inicial inclui
carga parcial do membro inferior e protecdo da anca, mantendo a cabeca femural rodada
internamente. As medidas conservadoras para a contencdo da cabeca femural no acetabulo
incluem o uso de ortoteses, enquanto a manutencdo das amplitudes articulares séo
asseguradas pela fisioterapia (63); no entanto, esta ndo é considerada um tratamento de
contencdo nem tem influéncia no prognostico, uma vez que, apesar de diminuir a
sintomatologia por diminuicdo do espasmo muscular e melhoria da mobilidade, (51) ndo tem
qgualquer influéncia na prevencdo da deformacdo da epifise, embora possa ser util na
preparagdo do tratamento de contencéo. (64)

A literatura atual ndo defende o uso de értese no tratamento de DLCP, pelo que estas
encontram-se em desuso. A tala de Petrie € raramente utilizada na subluxagdo da anca
podendo, no entanto, ser utlizada em casos de deformidade da cabeca femural, antes da
reossificac@o estar concluida. Relativamente a ortotese de Atlanta Scottish-Rite, ndo ha dados
suficientes para apoiar a sua eficacia. Acredita-se que esta ndo melhora a contencdo e néo
descarrega a articulagédo da anca durante a marcha. (17)

Os doentes dos estagios | e |l de Catterall e os do Grupo Herring A e B séo favoraveis
ao tratamento nd&o-cirurgico. (51) A escolha do tratamento de contengdo depende da
preferéncia e experiéncia médica. (17)

Larson et al. num estudo prospectivo, avaliou o nivel de dor e funcéo entre os doentes
tratados conservadoramente. Eles concluiram que, nos doentes com pilar lateral do tipo B, B/C
e C, a dor e disfungcdo da anca sdo comuns. Além disso, os sinais clinicos de impacto
femoroacetabular e sinais radiogréaficos de osteoartrite da anca foram correlacionados como
uma fonte de dor em doentes tratados conservadoramente. (17)

As estratégias de tratamento com biolégicos sdo adjuvantes promissores no

tratamento conservador.
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Por ndo haver provas cientificas que mostrem melhor resultado no tratamento cirdrgico
do que no conservador (sintomético e medicina fisica e de reabilitacdo), a corrente atual é mais

a conservadora.

3.7.2. Tratamento Cirurgico

Na fase tardia, qualquer tratamento tem como objectivo minimizar os efeitos da
deformidade da cabeca femural. As criancas diagnosticadas nesta fase, tém habitualmente
doenca mais grave e apresentam diminuicdo da mobilidade articular, conflito durante a
abducdo da anca e, muitas vezes, achatamento marcado da cabeca femural. (52,66) Deste
modo, as cirurgias séo reservadas habitualmente para o tratamento de sequelas.

Figura 3. Esquema das op¢des cirlrgicas para contencdo da epifise femural avascular extrusa ( a), nomeadamente,

a osteotomia de varizagdo proximal do fémur ( b), a osteotomia inominada ( c) e a acetabuloplastia Shelf ( d)
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« Osteotomia de Salter ou inominada (c da figura 3)

A osteotomia pélvica mais utilizada é a osteotomia de Salter, consistindo numa
osteotomia transversa do 0sso pélvico ao longo da linha que vai do sulco ciatico até a crista
iliaca antero-inferior, provocando uma rotagéo lateral e anterior do acetabulo, (67,68) visando
uma maior cobertura da cabeca femural.

A osteotomia de Salter € uma das técnicas mais eficientes na contencao da cabeca
femural. (68) A fixacdo interna é retirada ap0s a cura total da anca, aproximadamente 8 a 10
semanas apos a cirurgia. (65,69) Posteriormente, a criangca pode retomar a sua actividade
normal. Quando comparada com a osteotomia proximal do fémur, apresenta as seguintes
vantagens:

v" Nao provoca encurtamento do membro;
Aumenta 1 cm o comprimento do membro operado;
Melhora a cobertura antero-lateral da cabecga femural;
Melhora a marcha de Trendelenburg;

Possibilita a remocgéo facilitada de material cirurgico;

NN NN

N&o hé risco de fractura patoldgica.
Assim, a osteotomia de Salter € um método de tratamento cirargico eficaz que pode
alterar a historia natural do processo da doencga. A principal vantagem desta € o efeito sobre a

remodelacdo da cabeca femural durante o restante crescimento. (70)

« Osteotomia de varizacao proximal do fémur (b da figura 3)

A osteotomia de varizagdo proximal do fémur tornou-se uma cirurgia popular no
tratamento de DLCP. (71) Consiste na realizacao de uma osteotomia subtrocantérica em forma
de cunha aberta ou fechada. (72) Permite o realinhamento e correcdo da flexdo ou
deformidade rotacional simultaneamente com a restauracéo do congruéncia articular e reducéo
do impacto femuroacetabular. Os pré-requisitos sdo semelhantes aos da osteotomia
inominada, e incluem uma boa amplitude de movimento e ser capaz de conter a cabeca
femural em abducéo. (71) Esta pode melhorar a estabilidade da cabeca do fémur, quando a
necrose é limitada, mas é pouco provavel que reduza a subluxacdo ou colapso quando a
necrose extensa esta presente. (73)

A principal desvantagem é o potencial encurtamento do membro com coxa brevis e

proeminéncia trocantérica, ocorrendo isto mais frequentemente em criangas mais velhas.
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Apesar disso, na maioria dos doentes este encurtamento resolve-se, dada a remodelacéo e a
estimulagéo do crescimento constatadas. (65)

As osteotomias pélvicas tém 0os mesmos requisitos pré-operatérios: mobilidade total da
anca restabelecida, auséncia de irritabilidade residual e deformacéo epifisaria minima. (69)

« Acetabuloplastia de Shelf (d da figura 3)

A osteotomia pélvica mais utilizada é a acetabuloplastia de Shelf. (69) E um
procedimento no qual se estende a margem acetabular, de forma a ter uma maior cobertura da
cabeca femural, com maior distribuicdo do peso pelas diversas por¢des do acetabulo. (65,68) A
cobertura mantém-se a longo prazo, sem interferir na mobilidade da articulagdo, mesmo apos
atingir a maturidade esquelética. (74)

As vantagens da acetabuloplastia de Shelf sdo: simplicidade de execucdo e nédo induz
uma deformidade permanente no fémur proximal ou acetdbulo; o crescimento lateral adicional
do acetdbulo verdadeiro para criar uma cobertura maior ap0s a cirurgia, enquanto que a
osteotomia em varo carece desta vantagem; impedir a subluxacdo e estimular o crescimento

acetabular lateral. (51)

« Osteotomia pélvica tripla

Consiste na realizacdo de trés osteotomias: uma semelhante a realizada no
procedimento de Salter, outra no ramo superior do pubis e, finalmente, uma osteotomia isquial
logo abaixo do acetabulo. (75) Apds a realizacdo das osteotomias sdo colocados enxertos de
0SS0 para permitir a rotacéo do acetabulo para a posicéo ideal. (76) Este procedimento permite
uma maior cobertura da cabeca femural achatada e menor risco de conflito entre a cabeca
femural e o acetébulo.

A osteotomia pélvica tripla fornece resultados clinicos satisfatérios e reprodutiveis a
longo prazo na DLCP. (77,78)

3.7.3. Perspetivas futuras
Estudos em animais permitiram a investigagdo de novos tratamentos farmacoldgicos:
« Infliximab
Uma inibicdo dos mediadores inflamatoérios, como o TNF-a, permite uma diminui¢gao da

reabsorcao 6ssea. Deste modo, pode-se usar tratamentos biolégicos, como o infliximab.
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« Bisfosfonatos

A patogénese da deformidade da cabegca femural na DLCP esta ligada a uma
reabsorcdo do osso, sem a formacdo de 0sso subsequente, conduzindo rapidamente a
hipotese de que agentes anti-reabsortivos podem ser Uteis como terapéutica adjuvante. (79)
Neste sentido, o uso de bisfosfonatos, como o acido zolendronico e o ibandronato, tém sido
amplamente estudados. (70)

Varios estudos demonstram uma melhor preservacdo da forma da cabeca femural com
a administracdo local e sistémica de bisfosfonatos, e também ilustram que o tratamento
sistémico requer revascularizacao inicial da cabeca necrética antes de sua distribuicdo dentro
da cabeca - a sua potencial desvantagem. O timing eficaz da dosagem & muito importante. Se
0 objectivo do tratamento é para evitar deformidade, entdo a janela terapéutica é limitada a
uma fase precoce da doencga antes do colapso significativo da cabega femural. (80)

Estudos experimentais sugerem que os bisfosfonatos protegem a cabeca femural com

enfarte de deformidade , mas carecem de efeito anabdlico 6ésseo. (81)

. Proteinas 6sseas morfogénicas
As proteinas Osseas morfogénicas, em associacdo com bisfosfonatos, podem
efetivamente prevenir a perda 6ssea associada ao tratamento de descarga no membro inferior
afetado, e aumentar a formacao de Gssea na cabeca femural. (82,83) Estes permitem uma
diminuicdo na deformacédo da cabeca e do nimero de osteoclastos e um aumento no volume
de osso trabecular. (84) Apesar dos aparentes beneficios, € um tratamento dispendioso, que
necessita de um sistema de administracdo especifico e tem alguns efeitos laterais importantes,

nomeadamente a ossificacdo heterotépica. (79)

4. Conclusdes
Os conhecimentos sobre a DLCP tém vindo a aumentar gradualmente ao longo do
altimo século. No entanto, esta entidade continua a ser um dos temas mais controversos na
area da ortopedia infantil e, por ser de baixa prevaléncia, pode ser dificil de diagnosticar pelos
clinicos, nomeadamente pediatras e médicos de familia, que sdo, muitas vezes, 0s primeiros a
avaliar estes doentes. Deste modo, o objetivo desta revisdo € que o médico tenha em
consideracédo esta entidade quando se encontrar perante uma crianga com patologia da anca e

possa realizar um correto diagnostico diferencial.
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Apesar de 100 anos de pesquisa e caracterizacdo detalhada da fisiopatologia, clinica,
caracteristicas radiol6gicas e curso espontaneo dessa doenca, a etiologia permanece
essencialmente desconhecida.

As investigagOes realizadas relativamente a etiologia da DLCP indicam que é uma
doenca multifactorial, podendo sofrer influéncia de factores genéticos/familiares e ambientais.
Uma melhor compreensao da etiologia da doenca levara ao desenvolvimento de tratamentos
mais eficazes, capazes de atuar especificamente nos processos patogeénicos, e definir quais as
criancas que tém maior risco de desenvolver esta doenca, permitindo um acompanhamento em
fases mais precoces, mesmo ainda antes das manifestacdes clinicas.

O quadro clinico é bem definido apresentando dor, claudicagcdo e diminuicdo das
amplitudes articulares da anca afetada, principalmente da flexdo, da abducéo e da rotagéo
interna.

As opcdes terapéuticas sédo variadas e o clinico deve ter presente que o objectivo de
qgualquer tratamento sera prevenir ou evitar o agravamento da deformacéo femural, para evitar
as sequelas. A escolha do tratamento deve ser adequada ao doente tendo em conta factores
como a gravidade da doenca. Ainda nédo é clara qual a influéncia do tratamento cirargico na
evolugdo natural da doenca, pelo que se observa na pratica clinica actual tendéncia a realizar
tratamento sintomatico e expectante, acompanhamento periddico e tratamento posterior das
sequelas, caso necessario. Atualmente, varios estudos em modelos animais tém sido
realizados na tentativa de desenvolver uma terapéutica farmacolégica, tendo por base a
fisiopatologia da doenca.

Um dos principais avangos ao longo dos anos foi a criagdo de classificagcdes
radiolégicas. Estas permitem uma melhor percepcdo da evolucdo da doenca, agrupam o0s
doentes em classes, facilitando a previsdo da sua evolugéo clinica. E importante ter presente
gue apesar de muito Uteis, todas as classificacfes descritas tem factores limitantes na sua
utilizagdo. A classificacdo de Herring € atualmente a classificagdo mais utilizada na DLCP,
aplicada durante a fase de fragmentacdo precoce, nos 6 meses iniciais dos sintomas.

Herring et al. num estudo prospectivo multicéntrico, concluiram que a idade no momento
do inicio da doenca e a classificacdo do pilar lateral estdo fortemente correlacionados com o
prognoéstico e sdo importantes na decisdo sobre o tratamento cirdrgico ou conservador.

O prognéstico para doentes com o aparecimento da doencga de Legg-Calvé-Perthes

antes dos seis anos é favoravel, com bom resultado em 80%. Apenas as criangas com idades
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entre quatro e cinco anos e onze meses com um envolvimento de pilar lateral de B/C ou C tém
um prognéstico menos favoravel.

Os trés fatores modificadores de prognostico sdo: gravidade do envolvimento da cabeca
femural (o mais importante), idade de inicio da doenga e tipo de tratamento.

Em criancas menores de seis anos, 0s tratamentos cirdrgicos e conservadores nao
tiveram qualquer diferenga no progndstico e ambos demonstraram bons resultados. (44)

Nos doentes com mais de seis anos que tiveram tratamento cirlrgico, ndo houve
diferencas entre o procedimento femural ou pélvico nos resultados radiogréficos e ambas as
técnicas tiveram bons resultados. No entanto, em criancas menores de seis anos, 0S
procedimentos pélvicos foram mais propensos a um bom resultado radiografico, em vez de
osteotomia femural. (58,65)

A evidéncia relativa a eficacia dos diferentes métodos de tratamento é conflituosa. A
maioria dos tratamentos foram baseados na preferéncia, experiéncia e formagéo dos cirurgides
e equipa clinica. As pesquisas utilizaram diferentes métodos de tratamento, dificeis de
comparar, diferentes periodos de acompanhamento e individuos de varias idades. (49)

Cada crianca deve ser avaliada individualmente e receber um tratamento adaptado e
acompanhamento continuado por Ortopedia em intervalos regulares. (23)

O planeamento do tratamento € baseado na avaliagdo radiografica da doenca.
Relatérios recentes sugerem que novos métodos de RMN, como a de perfusdo, podem ser
uma esperanca na escolha do tratamento. (52)

Sao ainda necessarios mais estudos, com maiores amostras e tempos de seguimento
nas diversas areas da doenca. No entanto, é essencial reter que a DLCP é uma entidade
benigna, auto-limitada e auto-resoltvel. O diagndéstico precoce é crucial para tranquilizar os
pais/cuidadores, iniciar tratamento sintomatico e acompanhamento regular, com o intuito de
evitar que o desenvolvimento fisico e psicolégico da crianca seja afectado pela evolugéo

natural desta doenca.
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