Enfermedad de Legg-Calve-Perthes
:Una Entidad Constitucional?

Resumoent

l.a Enfermedad de Legg-Calvé-Perthes (E.L.P.) u Osieo-
condritis juvenil de la cabeza del fémur, ha sido relaciona-
da etiopatologicamente con una necrosis isquémica de la
epifisis proximat del f€mur, desde que Perthes y Phemister
demostraron ese tipo de lesion en nifios con esa enferme-
dad {1921},

Ciasicamente se ha comprobado que 4 la ctapa inicial de
necrosis, siguc un periodo de revascularizacion y regene-
racion de fa epifisis superior det fémur.

5in embargo, y desde la descripcion original de la enfer-
medad por Legg en 1909, los investigadores se han pre-
guntado si ks lesion de 1a cabeza femoral es el resuliado de
una deformidad congénita, de un trastormo del desarrolio
o ¢l resullado de una enfermedad constitucional.

En los 0ltimos 20 afios ha crecido una ola de especulacion
en esesentido, como jo com prueba una amplia biblioprafia
al respecto.

Los aulores participan de ta hipotesis de que la lesién de
la cabeza del f€mur en la E.L.P s s0lo una manifestacion
localizada de una entidad generalizada. Para ayudar a
sostener dicha hipdtesis aportan en el trabajo una serie de
prucbas clinicas y de laboratorio basadas en el andlisis de
280 historias cifnicas de nifios con esa enfermedad. Al
respecto se estudiaron los sigujentes factores que fueron
considerados de inlerés: raza, sexo, edad de los padres,
paridad, peso y tatla al nacimiento. Presentacién. Esiado
socioecondémico, aspectos gendticos, edad de comienzo de
la enfermedad. Faclores constilucionales como peso, talla,
maduracién esquelética, asociacion con otras afcociones
del desarrolio, locatizacion topogeifica, osteocondritis de
distribucién mdktiple. Trastornos inmunolégicos, Enfer-
medades asociadas. Trastornos histoquimicos y ultracs-
tructurales.

El resumen de sus encuentros fueron los siguientes:
- La incidencia de la ELP. es de 1 por 200000 en la

pobiacién general, y de 1 por 35 cn ¢l nicleo famitiar
de un paciente,

Drs.

Vaientin Malagon Castro y Juan Manuel Maigon Santos.
Académico

Extste un modelo de herencia multifactorial, que en el
estudio se manifestd con una incidencia familiar de
4.28%.

Tanto el peso como ki estatura al nacer, son normales
en un ajto porcentaje de los pacientes, La edad gesta-
cional es iguaimenie normal.

L.a edad de los padres parece ser ligeramente mayor
que la de fos nifios normales {padre: 1.84 afos més;
madre: (119 anos mas).

Es mds frecuente en la raza blanca (51%) que en Ja
mestiza (42%), 1a mulata (6%} y la negra (1%} La
estructura vascular del extremo proximal del {émur
permite explicar esta diferencia racial.

Es definitivamente més {recucnte en ¢l nifio que en la
nifia en una proporcidn sensiblemente constante que en
nuestros casos fue vo promedio de 4.83 a . Dsta
proporcion sin embargo, varia de acuerdo con la edad
de comienzo de fa enfermedad. Es de 3.76 a 1 en
menores de 5 afios; de 5 a 1 entre fos 5y los 8 afos y
de 194 1 en los nidos mayores de 8 afios, Aparece enire
los 2 y los 14 afios con un promedio,en nuesiros
enfermos de 5.38 afios. En 1a nifa la enfermedad apa-
rece mas precozmente: (4.95 afios} gue en el vardn:
(5.47 anos). Bsta edad corresponde 4 la "méxima tran-
quilidad hormenal del nifo” y 4 la mayor vulnerabili-
dad del sistema vascular de la cabeza del fémur.

Existe un pese subnermal en estos nifios, con percen-
tiles promedio de 31 para el varén y de 35 para lanifia.
Ei 56% dc los nifos y ¢l 42% de Jas nifias tienen un
peso inferior ai percentil 25,

Su talla también cs menor: Percenti} 28 para ¢l nifio y
40 para la nifia, Un 47% ticnen percentil inferior a 25,
Existe una aparente contradiccion entre esta baja esta-
tura y lo alta concentracidn de somatomedina encon-
trada cn estos pacienies enire fos 3 y 10s 6 afos de edad.
Parece ser debido a una menor afinidad de los recep-
tores celulares por esta hormona, en el cartilago de
crecimiento,

~ Ademds de la estatura baja, hay también un acorta-




micnto desproporcionado de varios segmentos dei
cuerpo, especigimente piemas y pies lo que se ha
tratado de explicar por un {rastorno de el desarroilo, cn
una época muy definida y por una falla ambiental.

— Se observa un redraso en la maduracién esquelética
transitoriz en el 80% de los casos, hecho especialk-
mente notorio €n el nifio y en 108 casos bijaterales de
la afeccion y que se pone de presente en ia fase aguda
de la enfermedad,

— Selaencuenira ligada a otras afecciones del desarroilo
(13%).

— Seasocia con otros tipos de osteocondritis en el 2.85%
de los easos. Suele observarse, igualmenie La osteocon-
dritis en parientes cercanos al nino enfermo.

- 8¢ acompafa de enfermedades infcociosas en cuyos
casos es posibie encontrar un aumento cn las inmung-
globulinas G,

-~ 1a distribucion segmentaria es constante:85% es uni-
lateral y 15% bilateral, Los casos bilaterales tienen
tendencia a aparecer en cdades mis tempranas, Hay
igualmente, una tendencia & estar localizada en ¢l
mismo lado en los easos de hermanos comprometidos,

— Se aprecian alteraciones radioldgicas en el extremo
proxima} del fémur contralateral al enfermo, en los
casos unilaterales, con una [recvencia del 59%.

- Se observan trastomos histoquimicos y ultraesirctu.
ralcs en el cartilago epifisiario con aumento de proteo-
glicanos, disminucion de las glicoproteinas y aumento
de las fibras colipenas. Estas alteraciones, que ya
habian sido descritas por varios investigadores, fueron
confirmadas por los cstudios realizados por Erpesto
Pieschacon en varios de jos casos del Hospital Infanti
de Bogot4,

Conclusiones

Las camcterisitcas que se han enumerado, ai hacer el
resumen del presente trabajo, y que son constanies en ia
E.L.C.P., permiicn 2 o8 autores reafirmar Ia hipdtesis, ya
muy aceptada en ef ambiente cientifico-ortopédico, de que
esta afecci6n es una Entidad Constitucional, general, sis-
temdtica, que interesa especialmente Jos Grganos deriva-
dos dei mesodermo, y de un modo particular el cartiiago
cpifisiario y que predispone & un trastorno isquémico de la
epifisis proximat dei fémur,

La causa de a enfermedad no estd ain, bicn definida. Se
acepta, sin embargo, 1z influencia de faclores penéticos

muitifactoriales que i bien son de cardcter recesivo, pare-
cen ser relativamenie constanies,

Igualmente se acepla y tal vez con un interés mayor, ia
influencia de factores ambicntales, determinantes de ia
enfermedad, jos cuales tampoco han sido adn bien preci-
sados. Se han citado Lambién los nutricionales, entre ¢llos,
la deficiencia de Manganesa, 14, que alteraria ia forma-
cién del canflago, 1a matriz Gsea y en especial 12 sintesis
de condroitin suifato. lgualmente Ia accién de agenics
infecciosos o alésgicos, que harian desencadenar la enfer-
medad, como en los casos de afecciones autoagresivas. 12.

Los factores etioldgicos, dcterminanics apareniemente
obrarian durante una etapa critica del desarrollo, que pa-
rece sex una época temprana de la vida posinatal, aproxi-
madamente antes de los 2 afios de edad con duracién de 3
a 7 afios, en ese perfodo de reposo hormonal que sefijalan
los endocrindlogos.

Estos factores producirian desérdenes generalizados de 1a
maduracién esquelética, anormalidades en la osificacion y
detencién parcial, por aproximadamente 3 aios, de 1a
osteogénesis de determinados huesos, especialmente no-
torios en e Piramidal y en el Semilunar del carpo, 62.

L& inmadurez csquel€tica afectard Ia epifisis femorat, dis-
minuyendo su resistencia y haciéndola vulnerable a las
cargas desproporcionadas del peso del cuerpo, dando iugar
a fracturas de estrés.

Una vez que estas fracturas han ocurmrido, el hueso epifi-
siario es particularmente $ensibic al infarto, debido a i
pobre circulacion de iz epilisis & esia edad. 55,

La E.L.C.P. seria la expresion localizada y tardia de esta
anormalidad.

Aceptada la hipdtesis de que la ostcocondritis deformante
juvenil es una enfermedad constitucional, en ta cual la
necrosis de la cabeza del fémur es apenas un accidenie
jocalizado, es importante sepuir investipando sobre a
verdadera naturaleza de I enfermedad y su causa determi-
nanie,

Los métodos actuales de estudio y los adelantos a que han
llegado los recientes procedimientos no invasives, como
por ciemplo ia espectromtesia pot resonancia nuciear mag-
nética, permitird una evaluacion de la actividad metabéiica
in vivo de los tejidos, y un andlisis molecular de la estruc-
tura y fisiologia de las céiulas, todo lo cual logrard, a no
dudario, definir conseguridad y precision, la composicién
bioquimics de los diferentes drganos osteoarticulares, en
peneral y def cartflago epifisiario en particular, aclarando
tas dudas que ain persisten sobre ias lesiones estructurales
de la EL.C.P.
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Comentario ai trabajo

"Enfermedad de Legp- Calve - Perthes™

Presentado 2 Ja Academia Naciopal de Medicina por los doctores
Valentin Malagdn, Juan Maneel Malagdn y Ernesto Pieschacdn. Agosto
20 de 1999,

D, Jaime Quintero Esguerra.
Aczdémico

Elimportanie trabajo cientifico que hemos escuchado esta
noche ¥ que he lenido la oportunidad de revisar cuidado-
samenie en la parte corespondiente a Jos doctores Valen-
tin y Juan Manuel Malagén y de escuchar también la del
doctor Ernesto Pleschacon, tiene una gran significacion
cientifica, por plantear muy afirmativamente la hipstesis
ya esbozada en el trabajo de Legg de 1.908, sugerida por
Ponscti en 1956 y finnemente respaidada por cste mismo
mutor en el destacado estudio de 1983, en el sentido que ka
enfermedad . C. P. es una expresion localizada de una
alteracién mesenquimal peneralizada, que modifica el me-
canismo de ta osificacion indirecta, con claras alteraciones
del crecimiento y la maduracion 0sea.

L.os aulores Valentin y Juan Manuel Malagon revisaron
ampliamente en forma exhaustiva y téenica, las historias
de 280 pacicentes con Osleocondritis de 1a cabeza femoral
(L5, L. C.. P), provenientes del Hospital Infantil, ¢l Fnstitute
Roosevelt y 1a consulta privada.

Obtuvieron interesantes cifras relacionadas con muchos
aspectos de los pacientes afectados por esta enfermedad:

— Edad de los padres al nacimienio del nifio.

----- Alteraciones en cl ambarazo y el parto.

—~  Pesoy talla 4] nacimiento,

~ [Edad de iniciacitn de la marcha.

— Antecedentes familiares relacionados con otras afec-
ciones del aparalo locomator, encontrando un 8.92%
de parientes cercanos con la misma afeccion (L. L. C.
.3y un 5.33% con la Luxacién congénita de la cadera.

— Anlecedentes traumdticos mediatos ¢ inmedistos.

— Frecuencia segln el sexo con predom inio claro mascu-
linode 4.83 a1,

- La cdad de iniciacién de la enfermedad, con limites
entre 2 y 13 afjos y con edad promedio de 5.38 afios.
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~  Casos bilateraics coun 16.71%.

Losdatos de peso, taila y edad 0sca, sonsignificativamente
importantes para confirmar las conclusiones de Jos estu-
dios histolégicos e histoquimicos hechos por Giros auiores
con Fonseti a i3 cabeza, en el sentido que, Ta Osteondritis
delacabeza femoral o E. L. P. C. ¢s 14 expresion localizada
de una alteracion genemiizada mesenquimal en cf tejido
cartilaginoso, que ai presentarse factores desencadenantes
de diverso orden, marcarfan laaparicién de ia enfermedad.,

[in este trabajo se estudiaron 76 carpopramas de nifios con
L. 1. C. P y encontraron retraso en fa maduracion &sea de
mds <e un afioo cn un B0% de ios casos en un grupo
hospitalizado (H. ) y de mas de 2 afios en ¢l 56% del grupo
privado.

Estas cifras coinciden aproximadamente con fas de otros
autores y refuerzan 1z bipdtesis de ia alteracion generali-
zada previa. En el trabajo se hace una revisién muy com-
pleta y ordenada, dentre de un estricto método cientifico
de todos Jos aspectos de Ja enfermedad,

Presentan una recopilacion muy completa de os aspectos
bésicos de los més imporlantes trabajos pubiicados a partir
de fas primeras publicaciones de Lepg en 1908, Wldestron
en 1909, Caive en 1910 v Perthes en 191Gy 1913,

La Bibliografia reune 122 consultas ordenadas y escritas
de acuerdo a 1as normas cientificas internacionales. Revi-
saron todos los aspectos relacionados con g etiologia,
fisiologfa, fisiopatologia {actores cpidemiotdgicos ¢ im-
plicaciones genéticas y familiares.

[.os factores constitucionales relacionados con fa talla, cl
peso y fa maduracion esquelética, las impli¢aciones bor-
monales y la im poriancia de Ia hormona somatomedina en
la activacién det desarroiio del cartflago epifisario, se
refacionan muy claramente con las alteraciones histoldgi-
cas ¢ histoquimicas demostradas por Ponseti y reforzadas
con la muy importanie investigacion del doctor LEmesto
Pieschacon en nuestro medio.

Tenemos pues, bases muy firmes para demostrar 1a per-
sistencia de una altcracidn gencralizada sobre ia cuat apa-
rece en un momento dado ja L. L. C. P. La asociacién
relativamente frecuente de casos de esta enfermedad con
otras Ostecondritis, respaldan también ia anterior afirma-
cion.

{ensidero oporiuno hacer algunas breves consideraciones
sobre este tema que ha sido muy bien estudiado y piantea-
do por sus autores.

El aplanamicnto femoral en los casos severos de la enfes-
medad, estarfa determinado més por ¢l cstado de eongro-



patiz, con disminucion de la consisiencia dei cartflago, que
por el nicleo dseo necrdtico y disminuido de tamaio. Si
el cartilago epifisario estuviera normal, iz revasculariza-
citn del nicleo se harfa deniro de un molde cartilaginoso
firme y no se presenlarfa entonces aplanamiento y defor-
macidn de ia cabeza,

Para la produccién de ia enfermedad seria primero la
alteracion del cartilago y después vendria la isquemnia del
ndclee epifisario, al inicrrumpirse el paso de numendsos
capilares vasculares en su trayecto por un {ejido cartilagi-
noso francamente alterado.

El aconamienlo y varizaci6n del cueilo femoral en estos
casos, seria 1 consecuencia de ias aiteraciones del carlila-
£0 en ks 1isis ¥y no de la necrosis del ndcleo de la cabeza,

Al estudiar 1z condropatfa y necrosis del nicieo epifisario
en csta aleccibn, vale la pena recordar una condicién
semejanie que se ha presentado como complicacién del
tratamienio de i Luxacion congénita de la cadera, En tal
circunslancia 1a hiperpresidn que se produce sobre ¢ cag-
{ilago epifisario en jas reducciones forzadas de la cadera,
Hevarfan aun estado de condropatia con ablandamienio de
este tejido y Ia subsccuente produceitn de 1a necrosis ded
niicleo de la cabeza,

Varios autores han encontrado gue ias alteraciones histo-
iopicas e histoquimicas encontradas en los casos de enfer-
medad de Schwerman se superponen basiante bien a las
descritas en ja E. L. C. P, Habria un estade de hiperpresién
sobre os ndcleos de osificacion marginales de 1os cuerpos
vericbrales por el angulamiento intersegmentario en ia
curva cifGlica,

He pensado que las alteraciones de postura con aumento
de ia lordosis jumbosacra y flexion {anteversion) de ia
pelvis, con acortamiento del iliopsoas, podrian en un mo-
mento dado considerarse como wn factor desencadenante
de E. L. C. P. por hiperpresion sobre 1a cabeza femoral con
un cariilago epifisanio ya alterado.

Serfa de gran interés estudiar ]a postura de los nifios con
esta enfermedad y valorar ios posibles grados de acora-
micnto del itiopsoas en una idea de completar e} esiudio
de causas descencadenanics, con ia dindimica de origen
muscuiar,

También se podrian estudiar en otro grupo, las al{craciones
de postura en nifios de talla presumibicmente pequefia,
compiementados con estudios de cdad 6sea y valoracion
endocrina.

En caso de encontrar alpo posiiivo en tales investigacio-
nes, eslarfamos acercandonos a fo que podria ser ja inicia-
cion de un intento de profilaxis de esta enfermedad.

Me permito sugerir a Jos autores, hacer estudios paraleios
con radiograffas, parpapraffas y estudios histoquimicos de
algunos pactentes de L. C. C. complicados con necrosis
de} niicleo 6seo de a cabeza del fémur. Asi podriamos
establecer las coincidencias y diferencias de esfas seme-
Jjantes condiciones patoldpicas,

E] trabajo cientifico que he tenido ¢l honor de comentar es
excelente y representa un muy importante apore en ¢l
estudio de esta enfermedad. Expreso mi felicitacion muy
entusiasta a los doctores Valentin y Juan Manuel Malagén,
o mismo que al doctor Emesto Pieschacdn.
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