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Resumo

A doenca de Legg-Calvé-Perthes, também conhecida como osteocondrite deformante juvenil
e descrita pela primeira vez no inicio do século XX, teve o seu nome em honra dos cirurgides
ortopédicos Arthur Legg, Jacques Calvé e Georg Perthes. Merecedora de destaque em idades
pediatricas pela deformagao femoral que provoca, a doenca de Perthes permanece como uma
das condicoes mais controversas em pediatria ortopédica, afetando principalmente criancas
entre os 2 e os 12 anos de idade. Com uma etiologia provavelmente multifatorial, uma
interrupcdo do aporte sanguineo para a cabeca do fémur, a qual produz uma necrose

isquémica, parece ser o evento catalisador das mudancas estruturais subjacentes a doenca.

Apesar do amplo debate acerca da sua abordagem diagnostica e terapéutica idonea, sabe-se
hoje que, se nao tratada convenientemente, podera resultar em perda da esfericidade da
cabeca femoral, com possivel desenvolvimento de dor, limitacio da amplitude de
movimentos, instabilidade da anca e, em ultima instancia, osteoartrite precoce da anca. O
seu tratamento consiste em evitar a deformacéao irreversivel da cabeca femoral, mantendo-a
centrada no acetabulo. Assim sendo, um diagnostico precoce torna-se imperativo. Perante um
quadro suspeito, a radiografia simples da anca em incidéncia antero-posterior e lateral em
posicdo de Lauenstein podera ser suficiente para que se estabeleca um diagnostico correto,

permitindo também a estratificacao do estagio e extensao da doenca.

Atualmente, o tratamento padrdo baseia-se no método da contencao, seja cirlrgica ou nao
cirargica. Embora este método produza resultados satisfatorios, principalmente em criancas
mais novas, a crescente compreensdo no que respeita a fisiopatologia da doenca tem tornado
possivel o debate acerca de novas abordagens terapéuticas que visam atuar em diferentes
fases da historia natural da doenca. Para além de serem menos invasivas, estas novas
abordagens poderao, no futuro, proporcionar um tratamento curativo para a doenca de Legg-

Calvé-Perthes.

Palavras-chave

Doenca de Legg-Calvé-Perthes, Osteocondrite Deformante Juvenil, Doenca de Perthes,

Osteonecrose Avascular, Displasia da Anca.
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Abstract

Also known as osteochondritis deformans juvenilis, Legg-Calve-Perthes disease, described for
the first time in the beginning of the 20™" century, had its name in honor of the orthopedic
surgeons Arthur Legg, Jacques Calvé and Georg Perthes. Deserving a special standout for the
femoral deformation that it induces, Perthes disease remains as one of the most controversial
conditions in orthopedic pediatrics, mainly affecting children between 2 and 12 years old.
With a probable multifactorial etiology, an interruption of the blood supply to the femoral
head, which produces an ischemic necrosis, seems to be the catalyzing event of the structural

changes underlying the disease.

Despite the wide debate about its proper diagnostic and therapeutic approach, it’s known
today that, if not conveniently managed, could end up in loss of the femoral head’s
sphericity, with possible development of pain, limited range of motion, hip instability and,
ultimately, early osteoarthritis of the hip. The treatment’s main goal is to avoid irreversible
deformation of the femoral head, by keeping it centered in the acetabulum in order to
preserve the hip mobility. Consequently, an early diagnosis becomes imperative. Before a
suspicious case, a plain radiography of the hip in anteroposterior and lateral projection in
Lauenstein’s position could be enough to establish an accurate diagnosis, also allowing

stratification of the disease’s stage and extension.

Currently, standard treatment is based on the contention method, whether it is surgical or
non-surgical. Although this method produces satisfactory results, particularly in younger
children, the growing understanding regarding the physiopathology of the disease has made
possible the debate about new therapeutic approaches that aim to act in different phases of
the disease’s natural history. In addition to being less invasive, this new approaches may, in

the future, provide a curative treatment for Legg-Calve-Perthes disease.

Keywords

Legg-Calve-Perthes Disease, Osteochondritis Deformans Juvenilis, Perthes Disease, Avascular
Necrosis, Hip Dysplasia.
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1. Introducao

“Uma obscura afecdo da articulacdo coxofemoral” (1)

Foi assim que, em 1910, Arthur Thornton Legg descreveu aquela que se tornaria numa das
mais enigmaticas condi¢des pediatricas, a doenca de Legg-Calvé-Perthes (LCP). De forma
interessante, nesse mesmo ano, Jacques Calvé e Georg Perthes publicariam trabalhos com
constatacdes semelhantes, fundamentando aqueles que sao hoje os alicerces da doenca de
LCP. Por esta razao, a doenca viria posteriormente a ser batizada em sua honra (1,2). Mais
tarde, em 1922, Henning Waldenstrom estabeleceu as bases para o estadiamento radiografico
e avaliacao histopatolégica, originando o primeiro sistema de classificacdo da doenca de que

ha registo (1,3).

Embora de ocorréncia rara, a doenca de Perthes (LCP) afeta cerca de 0,2 a 19,1 em cada
100.000 criancas (4) e destaca-se pelas suas pronunciadas sequelas, quando negligenciada (5).
Pensa-se que a imaturidade esquelética, associada a anormalidades na estrutura e funcao
vascular desempenhem um papel fulcral na fisiopatologia da doenca, ainda que a sua
etiologia franca e evento catalisador primordial permanecam obscuros (5). O conhecimento
atual aponta para uma etiologia multifatorial. Diversos fatores ambientais foram implicados,
de entre os quais se destacam a raca, o indice de massa corporal, o trauma repetido e as
anormalidades sanguineas (4,6). De especial relevo é a influéncia de determinantes genéticos

associados a formas familiares da doenca (7).

0 evento inicial na doenca de Perthes é a necrose avascular que compromete a cabeca do
fémur, seja por insultos Unicos ou repetidos (8). Apds a necrose isquémica observa-se um
desequilibrio a nivel da reabsorcdo dssea, favorecendo a atividade osteoclastica em
detrimento da osteoblastica (9). Esta assimetria metabdlica é responsavel por perda
significativa de tecido dsseo e consequente enfraquecimento da cabeca femoral (9), o que,
de forma inexoravel, conduz a fragmentacao e colapso da epifise. Como o osso necrético é
incapaz de suportar a carga normal imposta sob a articulacdo, os micro-danos acumulam-se,
levando posteriormente a fragmentacao e compactacao adicional do osso subcondral (8). Tais
eventos sao responsaveis pela deformacao ossea evidenciada na doenca de LCP (10). Quando o
fluxo sanguineo é restabelecido, este pode nao ocorrer de forma simétrica, provocando um

disturbio no crescimento e deformacéao adicional da cabeca femoral (8,9).

A doenca de Perthes manifesta-se tipicamente por claudicacdo periodica que se faz
acompanhar de dor de caracteristicas mecanicas. Marcha de trendelenburg numa crianca

devera alertar o clinico para um possivel diagnoéstico de LCP (11). Ao exame objetivo, a

1
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palpacao profunda da anca desperta dor na zona anterior e posterior (12). Como
consequéncia da deformacao articular a amplitude de movimentos da anca é muitas vezes
prejudicada, inicialmente com limitacdo da abducdo e rotacdo interna e, em fases mais

tardias, em todos os eixos (11,12).

Com o auxilio da clinica e anamnese, o diagnostico da doenca de LCP é radioldgico. A
radiografia simples € o método de eleicdo tanto para diagnostico quanto para estadiamento,
sendo que a doenca é considerada ativa enquanto a epifise femoral proximal se apresentar
esclerdtica (13). Outros métodos imagiologicos mais precisos estdo disponiveis para a
obtencao de informacdes mais detalhadas, quando necessario (11). De entre os principais
diagnosticos diferenciais destacam-se a arterite séptica, a sinovite transitoria e a artrite
idiopatica juvenil (12). Para um preciso diagndstico deverdao também ser ponderadas as
alteracdes analiticas, os antecedentes pessoais e historia do doente, tal como salientado ao

longo deste trabalho.

Por forma a melhor determinar a extensdao da doenca, estratificar o risco e progndstico e
delinear a abordagem terapéutica ideal, varios sistemas de classificacdo tém sido descritos. A
primeira classificacdo da doenca de que ha registo remonta a 1922, quando Waldenstrom
estabeleceu 4 estagios de progressdo radiolégica da doenca de LCP (3). Nos anos
subsequentes e com base em alteracdes radiologicas, diversos outros sistemas foram
desenvolvidos, de entre os quais se destacam, por ordem cronoldgica, o modelo de Catterall,
o de Salter e Thompson e o de Herring (14). Alguns estudos apontam a classificacao do pilar
lateral de Herring como aquela com maior grau de confiabilidade entre-avaliadores (15),
embora nenhum dos sistemas de classificacao se tenha mostrado incontestavelmente superior

e a sua escolha na pratica clinica seja muitas vezes ditada pela preferéncia do cirurgiao.

Perante um quadro de LCP o principal objetivo terapéutico € a preservacdao da mobilidade da
anca. Para tal é necessario que se evite a deformacao irreversivel da cabeca femoral,
mantendo-a centrada no acetabulo. Esta deformacdo comporta um elevado risco de
instabilidade articular, com possivel desenvolvimento, a longo prazo, de coxartrose (5).
Deverao ser levados em consideracao a idade de surgimento dos sintomas, a amplitude de
movimentos da anca, a extensao de envolvimento da cabeca do fémur, assim como a
presenca ou auséncia de extrusao da mesma, uma vez que estes fatores serao decisivos para o

delineamento da abordagem terapéutica (13).

O tratamento baseia-se no método da contencao, seja cirtrgica ou nao cirdrgica, estando a
Ultima apenas reservadas para criancas com idade inferior a 5 anos e para pacientes que nao
tenham critérios de elegibilidade ou nao tolerem um procedimento mais invasivo (13). A

escolha do método cirlrgico devera ser adaptada de acordo com a experiéncia e preferéncia
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do cirurgiao, tendo em conta o perfil de cada doente, assim como o seu contexto psicossocial

(11).

As complicacoes e sequelas da doenca de Perthes tanto a curto quanto a longo prazo estao
principalmente relacionadas com a incongruéncia de superficies entre a cabeca do fémur e o
centro do acetabulo (13). Ainda que cerca de 60% a 80% dos pacientes se apresente com bons
resultados a longo prazo, sequelas da doenca, com especial énfase para a coxartrose precoce,
poder-se-ao desenvolver, principalmente em criancas com idade superior a 13 anos (16,17).
Coxa irregularis, coxa magna, coxa brevis, impacto femoroacetabular e, em casos raros,

osteocondrite dissecante sao outras das possiveis sequelas da doenca (13,18).

Por ser uma doenca de diagnostico simples e com tratamento marcadamente benéfico,
quando atempado, uma abordagem e intervencao precoces tornam-se cruciais. Por esta razao
se salienta a importancia do reconhecimento de um quadro tipico da doenca de Perthes a
nivel dos Cuidados de Salde Primarios, pois sO assim se podera garantir a correta

referenciacdo e manejo da doenca, prevenindo as suas consequéncias mais nefastas.

1.1 Objetivos
— Elaborar uma revisao atualizada sobre a doenca de Legg-Calvé-Perthes, uma afecao
relativamente incomum, mas que deve ser tida em conta no diagnéstico diferencial dos

pacientes que se apresentam com sintomatologia e radiologia compativeis;

— Apresentar os dados cientificos mais recentes no que toca a sua etiologia, epidemiologia e

fisiopatologia;

— Delinear qual a melhor abordagem diagnostica e terapéutica, com base na apresentacao

clinica e prognostico expectavel;
— Alertar para as sequelas da doenca de Legg-Calvé-Perthes e possiveis complicacoes;

— Analisar e dar a conhecer os mais recentes avancos no que toca ao tratamento e

compreensao da doenca, assim como perspetivas e possiveis abordagens futuras.
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2. Metodologia

Por forma a concretizar os objetivos supracitados, realizou-se uma revisao da literatura
através de pesquisa bibliografica nas bases de dados internacionais PubMed, Medscape e livros
com mérito cientifico, utilizando as palavras-chave: “Legg-Calve-Perthes disease”,
“osteochondritis deformans juvenilis”, “Perthes disease”, “avascular necrosis” e “hip
dysplasia”. Foram selecionados os artigos relevantes publicados em inglés, portugués e
espanhol, sem limite temporal relativamente a data da publicacdo. Sempre que uma
referéncia dos artigos selecionados foi considerada pertinente procedeu-se a consulta do

artigo original.



Doenca de Legg-Calvé-Perthes

3. Doenca de Legg-Calvé-Perthes

3.1 Epidemiologia

Com bilateralidade nao sincrona em 10 a 15% dos casos, calcula-se que a doenca de Perthes
(LCP) atinja desde 0,2 a 19,1 em cada 100.000 criancas entre os 2 e os 12 anos, e que seja 4 a
5 vezes mais comum em criancas do sexo masculino (4,5). No entanto, ao longo da literatura,
estes numeros apresentam variacdes, por vezes significativas, o que se devera tanto a
diferencas populacionais, quanto a utilizacio de métodos de estudo heterogéneos e

denominadores populacionais distintos (4).

3.2 Etiologia e Fatores Associados

Embora a sua etiologia franca seja desconhecida, conhecem-se hoje varios fatores

relacionados com o surgimento da doenca de LCP.

A raca é considerada um fator etiologico chave, sendo a incidéncia menor em individuos do
Leste Asiatico e maior em caucasianos (4,11). Uma meta-analise publicada em 2012 no
American Journal of Epidemiology, que incluiu 21 estudos sobre a doenca de LCP,
descrevendo 27 populagées em 16 paises diferentes, determinou que a taxa de incidéncia da
mesma era de 2,9 para individuos da Asia Meridional vs. individuos do Leste Asiatico; e de 8,8
para individuos caucasianos vs. individuos do Leste Asiatico (intervalo de confianca de 95%)
(4). Nesta meta-analise, a incidéncia em negros nao foi considerada. A latitude é também um
forte preditor da doenca. A cada 10° de aumento na latitude, foi associado um aumento de

1,44 vezes na sua incidéncia (4).

A obesidade constitui um sinal de risco clinico para a doenca de LCP, nao sé através de
fatores mecanicos, como também por um possivel papel da leptina na patogénese da doenca
(11,19). A leptina, uma hormona polipeptidica sintetizada e secretada pelos adipocitos, tem
como funcao primordial a regulacdo da massa de tecido adiposo e peso corporal. Para além
desta, acrescem-lhe ainda funcdes a nivel da hematopoiese, angiogénese, resposta
inflamatéria e imune e formacdo o6ssea (20,21). Individuos obesos apresentam niveis
aumentados de leptina circulante (21). Um estudo caso-controlo publicado em 2013
encontrou niveis de leptina circulante significativamente mais altos em pacientes com doenca
de LCP, comparativamente ao grupo de controlo. Estes apresentavam ainda niveis de

recetores da hormona mais baixos e um indice de resisténcia a leptina mais alto (6).
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A influéncia genética é também um fator documentado. O gene COL2A1, existente no braco
longo (q) do cromossoma 12 é responsavel pela formacdo da cadeia pro-alfal de colagénio
tipo Il, existente primariamente na cartilagem (22). Foi descrita uma mutacao neste gene em
duas geracoes de uma familia, cuja doenca afeta 4 membros do sexo masculino (7).

Outros estudos sugerem ainda o trauma repetido, anormalidades no suprimento sanguineo,
disturbios da coagulacdo (tais como a mutacdo no fator V de Leiden (23)), atraso na idade
oOssea, baixa estatura, toma prolongada de corticoides, sinovite da anca, exposicao passiva ao
fumo do tabaco e nivel socioeconémico baixo, como possiveis fatores etiologicos
(4,11,24,25,26).

3.3 Anatomia e Embriologia

A morfogénese dos membros inferiores inicia-se por volta das 4 semanas de gestacao, sendo
ligeiramente atrasada em relacdo a dos membros superiores. No final da 7* semana, o
membro inferior sofre rotacao medial de 90°, estando totalmente formado no final da 8°
semana. A maior parte dos ossos dos membros, fémur inclusive, forma-se por um processo de
ossificacdo endocondral, tendo inicio sobre uma peca de cartilagem hialina. Forma-se um
centro de ossificacdo primaria, na parte média da diafise, permitindo o crescimento
longitudinal do osso, surgindo, mais tardiamente e nos primeiros anos de vida, os centros de
ossificacdo secundaria - um em cada epifise. Estes, contrariamente aos primarios, permitem

um crescimento radial (27).

O tecido 6sseo formado nos centros secundarios, origina tanto as cartilagens articulares,
quanto as epifisarias ou de conjugacdo. As primeiras persistirdo por toda a vida, nao
contribuindo para a formacao de tecido 6sseo, enquanto que as segundas serdo responsaveis
pelo crescimento longitudinal do osso. O desaparecimento dos discos epifisarios por

ossificacdo ocorre por volta dos 20 anos, determinando o fim do crescimento 6sseo (27).

O fémur é o mais longo e pesado osso humano, correspondendo a cerca de um quarto da
altura do individuo. As suas extremidades ou epifises sao formadas por 0sso esponjoso, com
uma delgada camada superficial compacta. A diafise é quase totalmente compacta, com uma
pequena quantidade de osso esponjoso na sua parte profunda, delimitando o canal medular. A
sua extremidade proximal consiste numa cabeca, num colo trapezoide e em 2 trocanteres. A
cabeca do fémur consiste em dois tercos de uma esfera, coberta por cartilagem articular,
excetuando na févea, uma depressdao medial por onde passa o ligamento da cabeca do fémur
(27).

A articulacdo coxofemoral € uma enartrose concordante, significando que as suas superficies

articulares se adaptam mutuamente e por completo, permitindo movimentacao em 3 eixos ou
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circundacdo, sem ser necessaria a interposicao de nenhuma outra estrutura. Por esta razao,
em condicées normais, a cabeca do fémur articula-se com o acetdbulo, uma cavidade

caliciforme na face lateral do osso da anca, formada pelo isquio, ilio e pubis (27).

O suprimento arterial da cabeca e colo do fémur é feito pelos ramos medial e lateral da
artéria circunflexa femoral - originados da artéria femoral profunda, um ramo da artéria
iliaca externa; assim como pelo ramo posterior da artéria obturatoria. Esta Ultima,
originando-se da artéria iliaca interna, envia um ramo acetabular através do ligamento da

cabeca do fémur, que irriga a cabeca do fémur (27).

A articulacdo da anca é inervada pelo ramo articular do nervo para o musculo quadrado
femoral. Este tem origem na divisao anterior dos ramos anteriores dos nervos espinais de L4 a
S1.(27).

3.4 Fisiopatologia

Merecedora de destaque em idades pediatricas devido a deformacao femoral que provoca, a
doenca de LCP permanece como uma das condicdes mais controversas em pediatria
ortopédica. Com uma etiologia provavelmente multifatorial, uma interrupcdao do suprimento
sanguineo para a cabeca do fémur, a qual produz uma necrose isquémica, parece ser o evento

catalisador das mudancas estruturais subjacentes a doenca de LCP (8).

Afetando esqueletos imaturos € uma forma idiopatica de osteonecrose asséptica da cabeca do
fémur, ndo estando ainda claro se esta se devera a apenas um ou a multiplos episodios de
enfarte (8). Desta forma, foi sugerido que anormalidades na estrutura e funcao vascular, com
especial énfase para a disfuncao endotelial, poderiam ser o mecanismo pelo qual a doenca se
desenvolveria (28). Um estudo de caso-controlo levado a cabo no Hospital Infantil Alder Hey
em Liverpool mediu a funcao endotelial em 149 criancas com doenca de LCP e 146 controlos.
Através da técnica de dilatacdo mediada por fluxo na artéria braquial, as alteracdes de fluxo
foram registadas apos um estimulo isquémico. Neste, foram detetadas modificacoes
significativas na estrutura vascular em individuos com doenca de LCP, nomeadamente uma
reducdo na velocidade e fluxo sanguineo, assim como uma deficiente resposta hiperémica

compensatoria a um estimulo isquémico (24).

Um estudo publicado em 2014 encontrou niveis aumentados de selectinas E e P em doentes
com LCP, comparativamente aos controlos (29). Sendo estas selectinas marcadores de lesao
endotelial, os seus niveis aumentados poderdo correlacionar-se com o estado inflamatorio e

pro-trombotico presente na doenca de LCP (29).



Doenca de Legg-Calvé-Perthes

Estudos em modelos suinos revelaram que a deformacdo da cabeca do fémur apos necrose
isquémica decorre de um processo complexo (10). Uma série de provas radiograficas
demonstrou que a deformacao do osso e articulacao se inicia nas primeiras fases da doenca,

progredindo durante o estagio de reabsorcao ossea (8).

Apds um evento de necrose avascular, a predisposicao para alteracdes a nivel da articulacédo e
tecidos circundantes, tais como hipertrofia do ligamento teres e da cartilagem articular com
ou sem sinovite, torna-se aumentada (30). Estas alteracoes, associadas ao espasmo muscular
que acarretam, sdo responsaveis pela extrusao lateral da cabeca do fémur relativamente ao
acetabulo. Consequentemente, este torna-se mais suscetivel a stresses fisiologicos,
nomeadamente o suporte do peso corporal e a contracao muscular que, em situacoes
normais, incidiriam sobre toda a articulacao e nao apenas sobre a cabeca femoral (31). Como
0 0sso avascular é incapaz de suportar os stresses citados, as trabéculas dsseas colapsam,
resultando assim em deformacao irreversivel da cabeca do fémur (32). Desta forma, a
tendéncia para a deformacao aumenta com o grau de extrusdo e, com extrusdes superiores a

20% da largura total da epifise, a deformacao irreversivel é praticamente inevitavel (31).

Assim, sob o ponto de vista fisiopatologico, a doenca de Perthes ativa pode ser subdividida
em dois estagios: um estagio avascular ou inicial, que compreende o periodo em que ha
necrose avascular e fragmentacdo inaugural do osso necrético; e um estagio de reparacao
vascular ou tardio/final, em que ha fragmentacdo continuada, reossificacdo da epifise

femoral superior e deformacao irreversivel da cabeca do fémur (13).

3.4.1 Fase Inicial (Estagio Avascular)

Neste estagio, as propriedades mecanicas da articulacdo coxofemoral ficam comprometidas
(33). Possiveis explicacdes para este compromisso precoce incluem: necrose epifisaria como
resultado do insulto isquémico; incapacidade do osso necrotico para reparar os micro danos
resultantes da pressao de carga normal suportada pela anca; e aumento da calcificacéo da
cartilagem e osso subcondral, tornando-o mais fragil e quebradico. As trabéculas osseas
enfraquecidas levam ao colapso e fragmentacdo da epifise (8). Uma vez que, apds necrose
isquémica, se verifica um desequilibrio a nivel da reabsorcao dssea, favorecendo a atividade
osteoclastica em detrimento da osteoblastica (19,34), a fragilidade epifisaria torna-a mais
propensa a sofrer micro danos. Estes ocorrem com as atividades normais do dia-a-dia,
acumulando-se e, posteriormente, levando a fratura subcondral ou compactacao, responsavel

pela deformacao o6ssea nos estagios iniciais da doenca de LCP (8,10).
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3.4.2 Fase Tardia (Estagio de Reparacao Vascular)

Decorrente da necrose isquémica ocorre uma extensa morte celular na cartilagem epifisaria.
Sendo esta responsavel pelo crescimento radial ou circunferencial do osso, a isquémia
provoca uma interrupcao do crescimento no centro de ossificacdo secundario. Quando o fluxo
é restabelecido, este pode ndo ocorrer de forma simétrica, provocando um distirbio no
crescimento e deformacao da cabeca do fémur (8). A revascularizacdo pode ocorrer por um
de dois mecanismos: o primeiro, tendo uma duracao de semanas, diz respeito a um processo
de recanalizacdo dos vasos pré-existentes, enguanto que o segundo passa pela
neovascularizacao, o que pode levar meses ou anos a ocorrer, estando associado a pior

prognostico (35).

A nivel histolégico, as alteracdes epifisarias dizem respeito a reducao no colagénio e
proteoglicanos e a presenca de inclusdes lipidicas de grandes dimensdes (36). Num numero
substancial de criancas ocorre fusao prematura da placa de crescimento proximal femoral,

resultando num encurtamento do colo do fémur (37).

Com o decorrer da doenca, podem também ser observadas alteracées metafisarias,
nomeadamente um certo grau de alargamento e osteoporose, assim como a formacao de um
quisto adjacente a placa de crescimento. Este quisto pode ser identificado como falso ou
verdadeiro, sendo os primeiros preenchidos com tecido de granulacdo e os segundos com
tecido fibrético rico em agua. As alteracdoes metafisarias estdao, normalmente, resolvidas

aquando do término da doenca (37).

3.5 Apresentacao Clinica

Com um inicio insidioso, a doenca de LCP apresenta um curso autolimitado e o fornecimento
sanguineo para a epifise femoral restabelece-se, de forma espontanea, até a normalidade

dentro de 2 a 4 anos ap0s a avascularizacao inicial (37).

O primeiro sinal clinico é, frequentemente, claudicacdo periédica, muitas vezes notada
apenas pelos pais (11). Secundariamente surge dor de caracteristicas mecanicas, por vezes
intermitente. A dor, que pode levar a uma marcha antalgica, surge na regidao anterior da
anca, irradiando para a zona média da coxa, virilha e, por vezes, joelho, segundo o trajeto do
nervo obturador (12). A amplitude de movimentos da articulacdo coxofemoral € também
regularmente prejudicada, com limitacdo da abducao e rotacao interna em fases iniciais, o
que caracteristicamente origina uma marcha de trendelenburg. Em casos mais severos, pode
mesmo haver limitacdo da mobilidade em todos os eixos, contractura dos musculos adutores e
do psoas iliaco, assim como uma certa dismetria dos membros inferiores (11,12). A palpacao

profunda da anca desperta dor nas zonas anterior e posterior (12).
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3.6 Estudos Laboratoriais

Em casos de suspeita de doenca de LCP é aconselhavel obter-se um hemograma completo com
provas bioquimicas, assim como a determinacdo do fator reumatoide e estreptolisina, da
velocidade de hemossedimentacao (VS) e proteina C reativa (PCR) (12). Embora usualmente
sem alteracdes, salvo um esporadico aumento dos dois Ultimos parametros mencionados, os
estudos laboratoriais sdo de extrema importancia no que toca ao estabelecimento e exclusao
de possiveis diagndsticos diferenciais (Tabela 1). Para além das entidades apresentadas, o
diagndstico diferencial deve também incluir a fratura do colo do fémur, a osteomielite, o

neoplasma e a febre reumatica, no entanto, estas ocorrem com menor frequéncia (12).

Tabela 1 - Principais diagnosticos diferenciais da doenca de Legg-Calvé-Perthes (12,38)

Doenca de LCP Artrite séptica Sinovite Artrite Idiopatica
transitoria Juvenil
Idade 2 - 12 anos 1- 10 anos 3 - 12 anos 1 -3 anos
Etiologia Idiopatica Infecao Idiopatica Idiopatica
bacteriana, viral
ou flngica
Sintomas - Coxear - Dor articular - Dor na virilha e - Rigidez matinal
progressivo aguda coxa - Coxear que
- Dor na coxa, - Febre - Coxear agudo melhora ao longo
anca e joelho - Sintomas - Sem febre do dia
- Sem febre sistémicos - Picos febris
- Antecedentes de - Erupcéo cutanea
infecdo, trauma no tronco e
ou fatores de extremidades
risco* - Uma ou mais

articulacées
podem estar

afetadas
Provas analiticas Tipicamente sem - Leucocitose - Leucocitose - Fator
alteracoes -1 VSePCR -1 VSePCR reumatoide e
anticorpos
antinucleares
positivos
Radiologia Alteracoes tipicas  Aumento do Sem alteracdes Sinais  sugestivos
de acordo com a espaco articular, de artrite
fase da doenca erosao subcondral
e osteomielite
Duracéao Meses ou anos Horas ou dias 5 - 7 dias Cronica

* Cateterizacao venosa, imunossupressao ou doenca articular subjacente

Pela sua similaridade sintomatica, a epifisiolise femoral superior € também um importante
diagndstico diferencial da doenca de LCP. Embora de ocorréncia predominante em individuos
mais velhos, afeta maioritariamente jovens obesos do sexo masculino, com bilateralidade em
até 80% dos casos (39). O diagndstico diferencial pode facilmente ser estabelecido pela

radiografia convencional (40).
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3.7 Estudos Imagioldgicos

O diagndstico da doenca de Perthes é imagiologico. A radiografia convencional, devido a sua
facilidade de utilizacao e interpretacao, assim como reduzidos custos, constitui o método de
abordagem inicial mais comummente utilizado para o estudo de quadros dolorosos da anca
(12). No caso da doenca de LCP, embora a radiografia simples seja suficiente para
estabelecer um diagnoéstico seguro, devem também ser realizadas incidéncias antero-
posteriores e laterais em posicdo de Lauenstein, com a finalidade de determinar o estagio e
extensdo da doenca (11,12). A doenca é considerada ativa enquanto a epifise femoral
proximal se mostrar esclerdtica, com ou sem sinais de colapso e reossificacdo. O tamanho e

forma da cabeca do fémur devem ser avaliados em todas as radiografias de seguimento (13).

Radiologicamente é tanto possivel, quanto desejavel, determinar em que fase se encontra a
doenca, segundo alteracdes anatdémicas na cabeca e colo do fémur, por daqui advirem

importantes decisdes respeitantes a terapéutica e prognostico.

A ressonancia magnética nuclear (RMN) é um método sensivel que permite uma avaliacao
mais precisa da extensdo da doenca, relativamente a radiologia convencional (41). Achados

precoces da doenca incluem perda de intensidade de sinal a nivel da epifise afetada com

deformacao da mesma, efusdo intra-articular e um nicleo de ossificacdo pequeno e deslocado
lateralmente (41,42) (Figura 1).

Figura 1 - RMN em fase inicial da doenca de LCP. E possivel visualizar-se um défice de perfusao na
regiao central da epifise (area preta), assim como alguma perfusao nas regides laterais da epifise (areas
cinzentas) (a partir de Kim et al, 2014) (43)
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A utilizacdo de RMN de perfusao com contraste permite detetar isquémia em fases mais
precoces, sendo superior a RMN ndo contrastada na avaliacdo da extensdo da necrose nas

fases iniciais da doenca de Perthes (43).

De especial relevo é também a cintigrafia 6ssea que fornece um método altamente sensivel e

especifico para a detecao de isquémia femoral precoce (42).

3.8 Sistemas de Classificacao

Um sistema de classificacdo devera ser aplicavel, reproduzivel, simples de usar e, tendo por
base a extensdo da doenca, tanto quanto o seu prognostico e resultados previsiveis, auxiliar o

médico na tomada de decisdo no respeitante a terapéutica (3).

A primeira classificacdo da doenca de LCP de que ha registo remonta a 1922 por
Waldenstrom. Esta classificacao estabelece 4 estagios de progressao radioldgica da doenca (3)

(Figura 2).

Figura 2 - Classificacao da doenca de LCP por Waldenstrom. Fase de necrose avascular (A e B); fase de

fragmentacao (C e D); fase de reossificacao (E e F); fase de cura (G) (a partir de Kollitz et al, 2013) (3)

Na fase de necrose avascular ou inicial observa-se o sinal de Waldenstrom (44) (sinal
radiolégico mais precoce), correspondendo a um aumento do espaco articular, secundario a
uma fratura do osso subcondral. E nesta fase em que ocorre a interrupcdo do aporte vascular

para a cabeca do fémur, tornando-o fragil e instavel (12).

Durante a fase de fragmentacao observam-se tracos de fratura perpendiculares a superficie
epifisaria, com ilhotas 6sseas de maior densidade na zona central. Nesta fase inicia-se o

processo de reabsorcao do osso necrotico (12).
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Na fase de reossificacao observa-se uma inversao nas zonas de densidade 6ssea, com maior
predominancia nas laterais epifisarias. A epifise é revascularizada, formando-se tecido 0sseo
trabeculado (12).

Finalmente, na fase de cura ou final ha substituicao completa do tecido necrotico por osso

neoformado (12).

Em 1971, Catterall, convencido de que a idade e sexo do individuo desempenhariam um
importante papel preditor do desenrolar da doenca, publicou um sistema de classificacao
baseado no prognostico que se tornaria amplamente utilizado na literatura (3,14). Catterall
dividiu a doenca de Perthes em 4 grupos, de acordo com o envolvimento da cabeca do fémur,

determinado radiologicamente (14) (Tabela 2), (Figura 3).

Tabela 2 - Classificacdo da doenca de Legg-Calvé-Perthes por Catterall (a partir de Kuo et al, 2011) (14)

Envolvimento Colapso epifisario Alteracoes Caracteristicas
epifisario metafisarias radiograficas
Absorcao completa
Grupo 1 Porcao anterior Sem colapso Raras do tecido necrotico

e regeneracao

Em incidéncia

Maior Colapso do lateral - imagem

envolvimentoda  segmento atingido caracteristica em
Grupo 2 porcao anterior apos a fase inicial Raras “V”  delimitando a
de reabsorcao* porcao avascular

Porcao lateral

Colapso do Proeminentes, epifisaria pequena
Grupo 3 Quase total segmento central com alargamento e de aparéncia
do colo osteoporotica

Aparéncia tipica da
cabeca em forma

Colapso total, Muito de “cogumelo”,
com achatamento pronunciadas, pelo deslocamento
Grupo 4 Total da cabeca do afetando a dos fragmentos
fémur generalidade do epifisarios
fémur anteriores e
posteriores

*Nao ha compromisso da altura epifisaria uma vez que, adjacente ao tecido necrotico (com aspeto denso

e ovalado), se encontra tecido viavel
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Figura 3 - Classificacdo da doenca de Legg-Calvé-Perthes por Catterall. Radiografias em incidéncia PA da
articulacao coxofemoral direita. Grupo 1 de Catterall (A); grupo 2 de Catterall (B); grupo 3 de Catterall
(C); grupo 4 de Catterall (D) (a partir de Kuo et al, 2011) (14)

Mais tarde, em 1984, com base num estudo de revisao que abrangeu 1057 criancas afetadas
pela doenca, Salter e Thompson propuseram um sistema de classificacao que categorizava os
doentes em apenas dois grupos (14). O objetivo seria fornecer um método de classificacao
mais simples e de maior confiabilidade, que os agruparia segundo a existéncia ou ndo de
fratura subcondral. Salter e Thompson acreditavam que o grau de envolvimento da cabeca do
fémur poderia ser antecipado pela extensdo da fratura subcondral, sendo esta de elevado

valor prognostico (3,14) (Tabela 3).

Tabela 3 - Classificacdo da doenca de Legg-Calvé-Perthes por Salter e Thompson(3,14)

Grupo A Envolvimento de menos de metade da cabeca do fémur

Grupo B Envolvimento de mais de metade da cabeca do fémur

No entanto, devido a dificuldade em identificar alguns tracos de fratura que se expressam de
modo mais subtil, este método foi largamente criticado (35). Surgiu, entdo, em 1992, a
classificacao do pilar lateral, por Herring et al., apds seguimento radiografico em incidéncia
antero-posterior de 86 criancas com a doenca de LCP, até que estes atingissem a maturidade
6ssea. Herring dividiu a cabeca femoral em trés pilares, designadamente, central, medial e
lateral e correlacionou a forma da mesma, com os resultados esperados (14) (Tabela 4),
(Figura 4).

Esta classificacao viria a ser alterada, por Herring et al., em 2004, com inclusdao de uma nova

categoria entre os grupos B e C, que incluia um pilar lateral fracamente ossificado e com

perda de mais de 50% da sua altura (14).
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Tabela 4 - Classificacao do Pilar Lateral por Herring( a partir de Kuo et al, 2011) (14)

Envolvimento do Envolvimento dos Altura do colo do
Pilar Lateral Pilares Medial e fémur Prognéstico
Central
Grupo A Sem envolvimento Ligeira Mantida Bom

radiotransparéncia

Perda de altura Bom em criancas
Grupo B <50% acentuada >50% idade <9 anos
Grupo C >50% Perda de altura <50% Reservado
acentuada

Normal Grupo A Grupo B Grupo C

Figura 4 - Classificacao do Pilar Lateral por Herring et al.Imagem ilustrativa do envolvimento do pilar
lateral nos diferentes grupos (A, B e C), comparativamente com o normal (a partir de Vargas et al, 2012)
(12)

Embora a classificacao de Catterall seja a mais comumente utilizada na literatura (14), num
estudo levado a cabo por Moon Seok Park et al., comparou-se a confiabilidade dos principais
sistemas de classificacdo da doenca de LCP. Apos a observacao de 69 doentes, todos com dois
ou mais registos radiograficos da anca com, no minimo, trés meses de intervalo, constatou-se
que a classificacao do pilar lateral de Herring era aquela com maior grau de confiabilidade
entre-avaliadores, seguida da classificacdo de Catterall e, por Gltimo, de Salter-Thompson
(15).

3.9 Manejo Clinico

Sendo esta uma doenca de etiologia desconhecida, estabelecer medidas preventivas para o

desenvolvimento da mesma torna-se dificil.
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0 objetivo primordial do tratamento na doenca de LCP ¢ evitar a deformacao irreversivel da
cabeca femoral, mantendo-a centrada no acetabulo, por forma a preservar a mobilidade da
anca. Esta deformacdo, pela incongruéncia de superficies que gera, comporta um elevado
risco de instabilidade articular, com possivel desenvolvimento, a longo prazo, de coxartrose
(5,13).

A observacdo de um quadro de LCP, deverdo sempre ser levados em consideracio a idade de
surgimento dos sintomas (<5 anos, 5-8 anos, 8-12 anos e >12 anos), a amplitude de
movimentos da anca, a extensao de envolvimento da cabeca femoral - determinado por
radiografia - assim como a presenca ou auséncia de extrusao da mesma (13). Estes fatores
serao decisivos para o planeamento da abordagem terapéutica. Numa grande parte das
criancas cuja idade de aparecimento da doenca € precoce (< 5 anos de idade), o objetivo
primordial do tratamento pode ser alcancado através de métodos conservadores. As restantes
poderao beneficiar com uma abordagem terapéutica mais invasiva. Nao obstante, todos os

casos de suspeita de doenca de LCP deverao ser remetidos para avaliacao cirlrgica (12,13).

O tratamento baseia-se, portanto, em métodos que permitam a centralizacdo da cabeca do

fémur no acetabulo, o que é conseguido através de contencao (13).

3.10 Métodos de Tratamento

Apds um estudo radiografico inicial, aquelas criancas que, segundo o método de classificacao
de Waldenstrom, se encontrem na fase de necrose avascular ou fragmentacao deverao ser
propostas para tratamento com contencao. Uma vez que, nestas fases, a cabeca femoral se
encontra plasticamente deformavel, esta preconizada a utilizagdo de contencao e limitagao
da mobilidade articular, com repouso no leito, tracdo cutanea e uso de medicacao anti-
inflamatoria para alivio algico, com a finalidade de se permitir uma reossificacdo esférica da

cabeca femoral, tendo o acetabulo como molde (11,12,13,45).

0 método da contencao (que se subdivide nas modalidades cirlrgica e nao cirlrgica), refere-
se, portanto, ao reposicionamento da porcao antero-lateral da epifise femoral dentro dos
limites do acetabulo, por forma a prevenir a migracao lateral da cabeca do fémur e o seu
consequente achatamento, enquanto o 0sso necrdtico € substituido por osso neoformado
(11,45). Para que seja o mais proveitosa possivel, a contencdo devera, idealmente, ser
iniciada antes que a cabeca femoral perca a sua esfericidade, ndao tendo qualquer papel apos

0 estagio de fragmentacao (45).

A escolha do método de contencdao devera ser adaptada de acordo com a experiéncia e
preferéncia do cirurgidao, tendo em conta o perfil de cada doente, assim como o seu contexto

psicossocial (11).
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3.11. Tratamento nao cirurgico

Baseia-se na utilizacdo de ortoteses ou gesso ortopédico, conservando a articulacado
coxofemoral em abducéo e flexao ou abducao e rotacao interna, segurando cabeca do fémur
centrada no acetdbulo (31). Antes que se possa utilizar uma ortotese ou um gesso, é
necessario que a amplitude de movimentos da articulacdo seja recuperada. Tal podera ser
conseguido através de tracao e repouso ou pela utilizacdo intermitente de gesso de Petrie ou
de Broomstick, sendo o primeiro removido por periodos de 24-48 horas a cada 6-8 semanas,
com aumento progressivo no grau de abducao (45). O papel da fisioterapia permanece
controverso. Apos o restabelecimento da amplitude de movimentos, a centralizacdo da
cabeca do fémur devera ser confirmada por radiografia. A contencdo com imobilizacao da
perna, joelho e coxa em abducédo devera entao ser iniciada e mantida por tempo suficiente
para que todo o osso necrético seja reabsorvido e se desenvolva uma formacao oOssea
subcondral, coincidindo, desta forma, com o final da fase de fragmentacao e inicio da fase de
reossificacdo. O processo devera levar, em média, entre 12 a 18 meses apds o inicio da

doenca (45).

A principal vantagem deste método é o facto de dispensar internamento hospitalar. Nao
obstante, confronta-se com a desvantagem do tempo prolongado de tratamento, associado a
grande limitacdo de movimentos e suas implicacdes, tanto fisicas, quanto psicoldgicas
(12,45). Com mobilidade reduzida, muitas criancas tendem a deixar de colaborar com o
tratamento ao longo do tempo, representando também uma dificuldade acrescida para os
pais, que nem sempre tém disponibilidade suficiente para atender as necessidades fisicas dos

filhos sob tratamento (12).

Considerando as desvantagens supracitadas, a utilizacdo de ortoteses em ambulatorio para
tratar a doenca de LCP tem caido em desuso. Acresce ainda o importante facto de esta
abordagem estar associada a piores resultados, quando comparada com a contencao cirdrgica,
principalmente em criancas com mais de 8 anos de idade aquando do surgimento da doenca
(45). Para criancas cuja idade de aparecimento da doenca ¢ inferior a 8 anos, tanto a
contencao cirdrgica, quanto a nao cirurgica, se mostraram com resultados aproximadamente
semelhantes. Antes dos 5 anos, o tratamento parece nao influenciar significativamente o

progndstico (46).
Ortoteses que aliviam o peso, mas ndo contém a anca, poderdao promover a subluxagao

articular e aumentar a pressao imposta sobre o pilar lateral do fémur, sendo por isso

desaconselhadas (45).
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3.12. Tratamento Cirurgico

Os métodos cirdrgicos tém como objetivo preservar a esfericidade da cabeca do fémur,
proporcionando uma contencdo mais duradoura até que a revascularizacao da epifise esteja
completa. Sdo também o método de escolha para doentes que, mesmo tendo critérios de

elegibilidade para contencao nao cirdrgica, ndo a tolerem (13).

Para que a contencdo seja eficaz, a cirurgia devera ser realizada até 8 meses apods a
instalacao da doenca, altura em que se inicia a deformacao da cabeca do fémur. Apds este
periodo, a abordagem cirdrgica ndo demostrou estar associada a melhorias significativas no
respeitante ao prognostico (47). Uma normal amplitude de movimentos da articulacéo
coxofemoral e auséncia de anca em dobradica (figura 5) sao também pré-requisitos em todos
os doentes propostos para contencéo cirlrgica. Desta forma, podera ser necessario recorrer-

se a tracao percutanea ou gesso, até que a amplitude de movimentos seja retomada (13).

) e abducao (B) em doente com LCP apresentando a
tipica anca em dobradica - sulco na porcao superior da cabeca do fémur, formado pelo rebordo do
acetabulo, no contexto de subluxacdo. O centro de rotacao encontra-se deslocado para a margem do
acetabulo (a partir de Shah et al, 2014) (13)

A contencdo cirlrgica pode ser conseguida através de osteotomia femoral proximal ou
osteotomia acetabular. Osteotomia de varizacao, desrotativa, varizacdo com extensao e
varizacao desrotativa com extensao sao alguns exemplos da primeira; osteotomia de Salter,

tripla e acetabuloplastia em shelf sao exemplos da segunda (13) (figura 6).

Sem consenso acerca de qual a abordagem cirlrgica mais indicada - femoral ou acetabular -
ambas se mostraram igualmente eficazes no tratamento da doenca de LCP (48,49). No
entanto, a osteotomia acetabular € normalmente a mais adequada para criancas mais velhas,

que tenham total envolvimento da cabeca do fémur (13).
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Figura 6 - Diagrama esquematico apresentando as diferentes opcoes de contencdo apds necrose
avascular da epifise femoral (a); osteotomia femoral proximal de varizacao (b); osteotomia inominada
de Salter (c); acetabuloplastia em shelf (d) (a partir de Joseph, 2015) (31); e osteotomia pélvica tripla
(e) (a partir de Price et al, 2011) (45)

3.12.1. Osteotomia Femoral Proximal de Varizacao

O primeiro procedimento cirurgico destinado a tratar a doenca de LCP de que ha registo diz
respeito a osteotomia femoral proximal de varizacao e remonta a 1965, por Axer (50). Desde
entdo, e por ser relativamente simples a nivel técnico, a osteotomia femoral de varizacao
tem sido amplamente utilizada, com taxas de cura variaveis (51). Quando realizada num
estagio precoce, a duracdo da doenca pode ser encurtada, com aumento da velocidade de
cura (51) e resultados satisfatorios em 70% - 90% dos casos (52). Em até um terco das criangas
que sdo submetidas a cirurgia durante o estagio de necrose avascular, o estagio de

fragmentacao pode ser ultrapassado, com consequente reossificacao imediata (51).

Este método consiste na realizacdo de osteotomia subtrocantérica em cunha aberta ou
fechada, com fixacdo segundo um angulo de varizacdo que podera variar entre os 25° e os
30°. Determinado a priori por arteriografia dinamica, o angulo devera ser aquele que
proporcione a maior cobertura possivel a cabeca femoral (50). O angulo eixo-colo do fémur
desejado situa-se entre os 110° e os 115°, permitindo a confirmacao da cabeca centrada no
acetabulo (45,52). Se a amplitude de movimento da articulacao coxofemoral for
completamente restabelecida no pré-operatoério, a imobilizacdo apo6s a cirurgia podera ser
desnecessaria. Nos demais casos, poder-se-a beneficiar de imobilizacdo com gesso

ortopédico, por um periodo compreendido entre as 6 e as 8 semanas (45)

Uma importante vantagem desta técnica relativamente as osteotomias acetabulares é o facto

de dispensar o restabelecimento completo da amplitude de movimento da articulacao
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coxofemoral no pré-operatorio. A osteotomia pode ser realizada mesmo com uma amplitude
de movimentos relativamente restrita pois, ao provocar encurtamento do fémur, proporciona
uma reducao das forcas de reacao articulares, assim como medializacao das mesmas (53). Isto
alivia o stresse imposto sobre a articulacdo, possibilitando uma correta remodelacao da

cabeca do fémur (45).

A sua principal desvantagem é o potencial encurtamento do membro que gera, com coxa
brevis, fraqueza do abdutor e proeminéncia trocantérica. Com um angulo de varizacdo de 25°
a 30°, o encurtamento esperado sera de 1 a 2 centimetros (50). Em pacientes com idade
inferior a 8 anos, a remodelacao e estimulo aumentado para o crescimento geralmente
resolve estes problemas (54). No entanto, tal nem sempre se verifica. Criancas com idade
inferior a 8 anos podem desenvolver uma forma persistente de coxa brevis, que se parece
dever mais ao crescimento improprio do colo do fémur, secundario a doenca de LCP, do que a
remodelacao inadequada (55). Embora criancas com idade igual ou superior a 8 anos sejam
mais suscetiveis a tais complicacdes - pela maturidade esquelética avancada - a combinagao
de osteotomia femoral de varizacdo em cunha aberta com epifisiodese trocantérica mostrou-

se eficaz na minimizacao das mesmas (56).

3.12.2. Osteotomia Inominada de Salter

A osteotomia de Salter, uma osteotomia pélvica transversa realizada ao nivel do osso iliaco,
utiliza a rotacdo anterior e lateral da porcao osteotomizada do acetabulo, permitindo uma
cobertura completa da porcao antero-lateral da cabeca do fémur - a zona mais comummente
afetada na doenca de LCP (45). A rotacdo posiciona o acetabulo medialmente, reduzindo a
forca imposta sobre o musculo abdutor para a estabilizacao da anca (57). O pos-operatdrio
dispensa ortotese quando a crianca tem mais de 5 anos e consegue cooperar com a reducao

do suporte de peso no membro afetado, durante 4 a 6 semanas (45).

Assim como as demais osteotomias pélvicas, a osteotomia de Salter tem a importante
vantagem de nao provocar encurtamento do membro ou fraqueza do abdutor, para além de
dispensar uma segunda intervencdo para remocao do implante (13). No entanto, devera ser
realizada dentro de um periodo de 8 meses desde o inicio dos sintomas, exigindo uma
esfericidade da cabeca do fémur aproximadamente mantida, pelo que obriga a obtencdo de
uma completa amplitude de movimentos no pré-operatério (45). Ainda que os resultados
obtidos sejam geralmente satisfatorios (45), particularmente em criancas com envolvimento
total da cabeca do fémur, ndao ha qualquer evidéncia que suporte a premissa de que a

osteotomia de Salter altere o processo natural de cura da doenca de LCP (58).
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A combinacao de osteotomia de Salter e osteotomia femoral proximal de varizacao tem sido
descrita para o tratamento de criancas com mais de 10 anos de idade, subluxacao grave e

falha das respetivas técnicas cirdrgicas em individual (59).

3.12.3. Acetabuloplastia em Shelf

A acetabuloplastia em shelf consiste na extensdo, através de enxerto 6sseo autélogo, da
margem anterior, lateral e/ou posterior do acetabulo, por forma a fornecer uma maior
cobertura a cabeca femoral. O enxerto devera ser colocado em contato estreito com a
capsula articular, em quantidade suficiente para sustentar a margem alargada do acetabulo.
Nao alterando a biomecanica da anca, fornece uma redistribuicdo do suporte de peso
corporal, diminuindo o stresse imposto sobre a cabeca femoral, sem provocar encurtamento
do membro ou proeminéncia trocantérica. O pos-operatdrio dispensa ortotese nos casos em
que a crianca consiga cooperar com a reducao do suporte de peso no membro afetado e o

enxerto se encontre estavel (45).

Foram reportados resultados satisfatorios apos acetabuloplastia em shelf, principalmente em
casos de doenca avancada e em criancas com mais de 9 anos de idade (60). No entanto, a
literatura atual nao fornece indicios de que a acetabuloplastia em shelf previna o surgimento,
a longo prazo, de complicacdes da doenca, tais como osteoartrite, ou de que proporcione

uma melhoria da funcao duradoura (11).

3.12.4. Osteotomia Pélvica Tripla

A osteotomia pélvica tripla combina as osteotomias do ramo do pubis e isquio com uma
osteotomia transversa de Salter, permitindo, desta forma, a manipulacao do segmento
acetabular livre segundo um grau de rotacao predefinido. Ao recolocar a cabeca do fémur no
acetabulo, anula a subluxacao existente e diminui a pressdao imposta sobre a articulacdo. As
osteotomias pubica e iliaca sdo, geralmente, realizadas através de uma incisao antero-lateral,

enquanto a osteotomia isquiatica requer uma incisao posterior adicional (45).

Embora tenha inicialmente sido considerada como um método indicado para pacientes mais
velhos e com doenca avancada, a osteotomia pélvica tripla pode ser utilizada em qualquer
grupo etario, com taxas de sucesso mais elevadas que a osteotomia de Salter ou a osteotomia
femoral de varizacao, quando usadas em isolado (61). Quando comparada com a
acetabuloplastia em shelf, os resultados sao aproximadamente semelhantes e ambos

favoraveis. Este método dispensa a utilizacao de ortotese no pos-operatorio (45).
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3.13. Sequelas

Mesmo na presenca de manejo clinico adequado, a coxartrose precoce poder-se-a
desenvolver, principalmente nos casos juvenis da doenca. Devido a elevada dificuldade na
obtencao de esfericidade total da cabeca do fémur e congruéncia articular completa na
globalidade dos casos, o conhecimento das sequelas da doenca torna-se imperativo. A
pesquisa de discrepancia no comprimento dos membros e alinhamento dos joelhos, dor,
marcha de trendelenburg, limitacdes do movimento e instabilidade da anca sao essenciais

para detecdo precoce das consequéncias da doenca de LCP (13).

As complicacdes e sequelas da doenca de Perthes, tanto a curto quanto a longo prazo, estao
principalmente relacionadas com a incongruéncia de superficies entre a cabeca do fémur e o
centro do acetabulo. Coxa irregularis é o termo utilizado para designar a condicdo resultante
da perda de esfericidade da cabeca femoral; coxa magna identifica o aumento da cabeca do
fémur, com desenvolvimento anormal do colo do fémur, resultante da fusdao prematura da
placa de crescimento; por fim, coxa brevis diz respeito ao encurtamento do colo do fémur,
secundario ao insulto isquémico, com crescimento trocantérico excessivo. As alteracoes
morfoldgicas supracitadas deverao ser submetidas a correcao cirurgica, por comportarem dor,

marcha antalgica e predisporem, a longo prazo, a coxartrose precoce (13).

Outra complicacao, o impacto femoroacetabular, ocorre devido a contacto anormal entre o
fémur e o acetabulo, com dano, desgaste acrescido da articulacdo e limitacdo dos
movimentos - principalmente flexao e rotacao interna (18). Osteocondroplastia da cabeca e
colo do fémur com deslocacéo cirlrgica esta indicada para a maioria dos casos de impacto

femoroacetabular (13,18).

Uma pequena percentagem de doentes podera desenvolver osteocondrite dissecante,
resultante de uma falha na revascularizacdo, com necrose avascular (13). Este disturbio é
caracterizado pela formacao de fissuras na cartilagem e osso subcondral, causando dor e
edema da articulacao, o que limita grandemente a amplitude de movimentos (62). Sem
tratamento ideal definido, este devera ser primeiramente conservador, recorrendo-se a
excisao cirlrgica do fragmento necrosado apenas quando este se solta e interfere com a
mobilidade da anca (63).

Nos casos em que a coxartrose precoce ja esta estabelecida, indica-se tratamento cirlrgico

com artroplastia total ou parcial da anca ou artrodese (13).
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3.14. Prognoéstico

Estima-se que aproximadamente 60% a 80% dos pacientes afetados pela doenca de LCP se
apresente com bons resultados a longo prazo (16,17). Criancas cuja idade de aparecimento
dos sintomas € inferior a 5-7 anos tém prognostico mais favoravel, comparativamente a
criancas em que a doenca surge apos os 8 anos de idade (17,64). A doenca de Perthes juvenil
(> 13 anos) geralmente apresenta os piores resultados (65). Embora seja mais comum no sexo
masculino, o prognostico é usualmente pior no sexo feminino, principalmente em raparigas
mais velhas (17). Foi sugerido que a idade de cura pudesse ser um fator prognostico mais
importante do que a idade de aparecimento dos sintomas, no entanto, o estabelecimento de
tal correlacdo carece de dados confirmatorios (66). Obesidade, contractura dos musculos
adutores da coxa, perda progressiva de amplitude de movimentos e doenca de duracao mais

prolongada foram também implicados como determinantes de um pior prognostico (66).

Ainda que a idade de apresentacao dos sintomas seja corretamente reportada como um
importante fator progndstico na doenca de LCP, sabe-se hoje que os seus principais
determinantes sao a extensdao do envolvimento da epifise femoral superior, a forma da
cabeca do fémur e o grau de extorsao da mesma, assim como as alteracoes metafisarias
associadas (11,17). Um grau de extrusao da cabeca do fémur superior a 20% esta associado a
pior progndstico (17). Radiologicamente, a extensdao do envolvimento da epifise femoral
superior pode ser determinada por certos parametros, tais como: aumento da densidade e
tamanho epifisario, presenca de fratura subcondral, angulo de inclinacdo epifisario,
diminuicdo da altura da cabeca e colo do fémur, grau de envolvimento do pilar lateral,
presenca de coxa magna, entre outros. A identificacdo de alteragdes a nivel da metafise esta

também relacionada com um pior progndstico (17,58).

Ao longo dos anos, diversos indices progndsticos tém sido reportados, assim como sistemas de
classificacao, ja mencionados na seccao “Sistemas de classificacao”. Ainda que indispensaveis
na abordagem e planeamento terapéutico, nenhum deles se mostrou totalmente confiavel e

isento de limitacoes (17).
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4. Conclusao e Perspetivas Futuras

Atualmente, a abordagem da doenca de LCP centra-se na prevencao da deformacao
irreversivel da cabeca do fémur e suas sequelas. Para tal, diferentes métodos cirlrgicos sao
selecionados e empregues de acordo com critérios clinicos e radiolégicos, como salientado
neste trabalho. Também a preferéncia e experiéncia do cirurgido sdo tidas em conta no
momento da escolha. Contudo, novas abordagens terapéuticas dirigidas a diferentes fases da
doenca tém sido descritas. Destaca-se o possivel papel da terapéutica anti-inflamatoéria e dos

bifosfonatos.

Achados radiologicos recentes sugerem alteracdoes marcadas na atividade inflamatoria, mais
pronunciadas na fase de fragmentacao da doenca de Perthes (67). Tal como verificado na
artrite reumatoide, pensa-se que, também na doenca de LCP, mediadores inflamatorios, tais
como o fator de necrose tumoral (TNF) a e a interleucina (Il) 18 (68), possam ser responsaveis
pela inibicdo da formacdo ossea (67). Uma vez que, na presenca destes mediadores, a
diferenciacdo dos osteoblastos fica comprometida, o controlo da inflamacdo podera

proporcionar uma forma de abrandar a reabsorcao 6ssea e promover a sua formacao (68).

Também os bifosfonatos, pela diminuicdo da reabsorcao o6ssea, conferem protecdo contra a
deformacao e perda da estrutura trabecular, eventualmente fornecendo mais tempo para que

a revascularizacao possa ocorrer (9).

Varios estudos em modelos experimentais utilizando bifosfonatos como agentes anti-
reabsortivos, apos um evento de necrose isquémica, tém sido levados a cabo com o intuito de
testar a inibicdo da reabsorcdo 6ssea mediada por osteoclastos na preservacao da estrutura
trabecular e minimizacao da deformacao articular na doenca de LCP (9). A estrutura e
organizacao da cabeca femoral foi preservada com sucesso, na sua quase totalidade, apos
tratamento com alendronato ou acido zoledronico, conforme evidenciado por estudos pos-
trauma em roedores (69). Da mesma forma, estudos em suinos cujo suprimento sanguineo
para a cabeca do fémur havia sido interrompido, demonstraram que a utilizacao sistémica de
ibandronato era essencial para a manutencao da esfericidade da cabeca femoral (70). No
entanto, devido aos possiveis efeitos adversos, assim como provavel baixa biodistribuiciao

para o 0sso necrotico, é aconselhavel a terapéutica local ao invés da sistémica (71).

Dada a precariedade de efeitos anabolicos dos bifosfonatos, um estudo em modelos suinos
que haviam sofrido necrose isquémica testou a combinacdo de ibandronato e proteina
morfogenética dssea (BMP) 2 - um agente anabodlico - em injecdo intradssea Unica. O grupo

submetido a terapéutica combinada revelou diminuicdo significativa da deformacao da
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cabeca do fémur e nimero de osteoclastos, com aumento do volume trabecular 6sseo (72).
Todavia, apesar dos resultados promissores, a terapéutica combinada foi também associada
ao surgimento de ossificacao heterotopica na capsula articular. Estudos adicionais serao
necessarios para determinar se este incidente se deveu a fugas durante a aplicacao e se sera

evitavel com diminuicao da dose dos farmacos (67,72).

De modo geral, a utilizacao criteriosa de bifosfonatos em criancas apresenta poucos efeitos
adversos, sendo o mais comum um estado febril, semelhante a uma sindrome gripal.
Permanece por perceber os possiveis efeitos a longo prazo da utilizacdo de bifosfonatos em
criancgas, particularmente no que diz respeito a inibicao do crescimento e desenvolvimento

0sseo (67).

Sendo necessarios estudos adicionais, analises do liquido sinovial permitirao identificar ao
certo quais os mediadores inflamatorios envolvidos na doenca de LCP. Caso se confirme a
presenca de TNF-a e Il-1B8 em niveis elevadamente anormais, a terapéutica anti-inflamatdria
com farmacos biologicos, tais como o infliximab, ja utilizados no tratamento da arterite

reumatoide juvenil, podera ser considerada (67).

0 uso de bifosfonatos como terapéutica para reducao da dor e diminuicao da deformacao da
cabeca do fémur é promissor, com inversao da tendéncia catabdlica verificada na doenca de
Perthes. Por conseguinte, estudos adicionais serdo necessarios, no respeitante a efeitos

adversos, dose e método de administracao 6timos na pratica clinica (67).

Hoje, passados mais de 100 anos desde a sua caracterizacao inaugural, a doenca de LCP
mantém-se como uma das condicdes que mais interesse e curiosidade suscita a comunidade
médico-cientifica. A crescente compreensao no que respeita a sua fisiopatologia tem tornado
possivel o debate acerca de novas abordagens terapéuticas, menos invasivas, e que visam
atuar em diferentes fases da historia natural da doenca. Embora grandes avancos tenham ja
sido feitos, muita da investigacdo em curso continua a depreender-se com possiveis
associacoes etiologicas. Estabelecer, em definitivo, uma abordagem terapéutica consciente e
orientada segundo a causa € uma das principais metas a almejar para que, no futuro, se

encare a doenca de Legg-Calvé-Perthes como uma afecao potencialmente curavel.
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