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INTRODUCCION

Se conoce como osteonecrosis (ON) a un proceso patolégico que se caracteriza por una reduccion temporal, o
perdida completa, del aporte sanguineo a un hueso, lo cual conlleva tanto a necrosis de los elementos celulares
0seos (tanto trabeculares, como medulares) involucrados, como de una actividad osteoclastica compensatoria
por parte del hueso viable adyacente. Se deben diferenciar dos subgrupos para referirse a una necrosis 0sea,
siendo aplicado los términos osteonecrosis isquémica (Ol), necrosis 0sea avascular (NOA) o necrosis aséptica
cuando la afectacion tiene lugar en zonas de hueso subcondral epifisario — implicando su capacidad de producir
colapso articular y enfermedad degenerativa secundarié-a la deformidad -, y el término infarto ¢seo (I0) cuando
implica una afectacion metafisodiafisaria.
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Cuando la patologia compromete la cabeza femoral en la infancia se la conoce como Enfermedad de Legg-
Calvé-Perthes (ELCP), pudiendo también llamarse osteocondritis deformante juvenil o coxa plana (debido a
qgue la principal caracteristica es la pérdida de la esfericidad de la cabeza femoral). Este subtipo de
osteonecrosis fue descripto simultaneamente e independientemente por Legg, Calve y Perthes en la primera
deécada del siglo XXI.




FISIOPATOL OGIA

Se distinguen dos fases dentro del proceso fisiopatoldgico

Fase inicial:

Interrupcion de la actividad enzimatica celular y de la
actividad metabalica.

« La muerte celular no es inmediata, se produce a través de varias etapas progresivas de la lesion isquémica.
 Las células hematopoyéticas son las mas susceptibles, siguiéndole las células 6seas (es decir, los osteoclastos,
osteoblastos y osteocitos), y finalmente las células de la médula grasa. Los condrocitos, en cambio, tienen una importante

cantidad de resistencia frente a situaciones de bajo aporte de 0Xigeno
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Muerte celular.

Pérdida de lairrigacion. —

Segunda fase:

Intento de reparacién de los Aumento de la vascularizacion y de la  Pérdida del soporte
tejidos  6seos del area | — infiltracion inflamatoria del tejido sano  estructural en la regiéon sub-
afectada adyacente al area afectada. articular.

Fractura del hueso subcondral vy
colapso articular /  osteoartritis
degenerativa.

Incremento de densidad

., . o y Remodelacion osea.
trabeculacion del area necrotica.




CLASIFICACION

Debido a la naturaleza silente de la clinica en sus estadios iniciales, la incidencia no se conoce con exactitud. La
afectacion de la cabeza femoral es la localizacibn mas comun, seguida por la cabeza humeral, la metadiafisis
femoral, metadiafisis tibial, escafoides, semilunar y astragalo.

La NOA es conocida con diferentes eponimos segun el area que se encuentre afectada. Cuando se ve afectada
la cabeza femoral en la infancia se conoce como Enfermedad de Legg-Calve-Perthées (ELCP).

A su vez, se puede clasificar en dos grandes grupos segun su etiologia: primaria o idiopatica y secundaria
(traumatica o atraumatica). Dentro de esta ultima, la subclasificacion es variada y son muchos los procesos que
se han asociado a su desarrollo (Tabla 1) causasbE 0STEONECROSIS SECUNDARIA

Traumatismo (fractura o luxacion)
Hemoglobinopatias (anemia falciforme)
Hipercolesterolismo exdgeno o enddgeno (tratamiento con corticoides, enfermedad de Cushing)
Trasplante renal
Alcoholismo

Tabla 1. Causas secundarias de ONA Pancreatitis
Disbarismo (enfermedad de Caisson)
Enfermedad de pequefios vasos (colagenopatias)
Enfermedad de Gaucher
Gota e hiperuricemia
Irradiacion
Sinovitis con elevacion de la presion intraarticular.

Las asociaciones mas frecuentes son traumatismo, corticosteroides y alcoholismo.

« La NOA traumatica es unilateral, en contraposicion a la no traumatica, que es bilateral

« La patogenia por corticosteroides es tema de controversia en la actualidad; se cree que estaria en relacion con
alteraciones en el metabolismo de las grasas. Una corriente tedrica asocia estos cambios locales del hueso a
un aumento de los adipocitos intradseos y la presion intradsea con resultado de isquemia, mientras que existe
otra corriente tedrica que sugiere unacausa embalica, debido a la produccion lipidica aumentada.







ENFERMEDAD DE LEGG-CALVE-PERTHES(ELCP)

La enfermedad de Legg-Calvé-Perthes es un trastorno de la nifiez que afecta la articulacion de la cadera. Se
produce cuando se interrumpe temporalmente la irrigacion sanguinea a la cabeza del fémur, lo que debilita y
fractura el hueso.

Afecta a nifios entre los 4 y 8 aios. Es mas frecuente en nifios que en nifias.

La afectacion bilateral se produce en el 10-20% de los casos, aunque generalmente de forma no simultanea.

Existen antecedentes familiares en un 6% de los casos.

Los sintomas clinicos mas importantes son: alteracion de la marcha (cojera), dolor y limitacion de la movilidad
articular.

) ) Se caracteriza por la necrosis y subsecuente
PRESENT{A‘OON_ CL”\”CA_ _ _ reparacion del centro de osificacion de la epifisis
La coxalgiay la |mpqt,enC|fi1f_unC|0|,an (cojera) son las capital femoral. Los cartilagos metafisario y epifisiario
formas de presentacion clinica mas frecuente en los sufren una cantidad variable de dafio y el cartilago

ninos. : . ~
articular puede presentar modificaciones en su tamafno
« El dolor puede exacerbarse con la carga de peso y el . ,
y forma. Los cambios estructurales del fémur y el

movimiento articular. ] ] _ _
+ En un tercio de los pacientes se produce de noche. acetabulo varian de configuraciones normales a otras
bastante irregulares.
La ELCP se considera una entidad de etiologia idiopatica. Sin embargo, en ocasiones se han asociado a los
microtraumatismos repetidos como causa de los trastornos de la microvascularizacion. A su vez, se ha descripto su
asociacion con inmadurez esquelética, baja talla, bajo peso al nacer, anomalias congénitas y tabaquismo pasivo.
Se plantea también la relacion entre la sinovitis transitoria de cadera y la ELCP, debido a que se ha documentado
gue entre un 2-5% de los pacientes que sufrieron un episodio de sinovitis transitoria de cadera — enfermedad
benigna, unilateral y primera causa de cojera en nifios — desarrollan ELCP en un periodo de menos de un afo.



FISIOPATOLOGIA DELAELCP

La articulacion de la cadera en el recién nacido se halla incompletamente desarrollada, debiendo pasar por
diversas etapas hasta alcanzar la forma definitiva del adulto. La irrigacion del cotilo es certera, mas esto no

sucede en el caso de la cabeza femoral.

Fig. 6.

Existe una doble fuente de nutricion hacia la cabeza del fémur. La primera es el liquido sinovial que ocupa el espacio articular. La
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La ELCP es secundaria al impedimento de irrigacion de la
cabeza femoral, provocandose necrosis de algunas zonas
del hueso, las cuales se tornan mas fragiles y la vuelven
susceptible al colapso y aplastamiento capital. Los vasos
intradseos del SOC derivados de la arteria circunfleja son los
que se ven afectados durante el desarrollo de la

enfermedad.

segunda son los canales de cartilago y los vasos intradseos. Estos vasos se derivan de la arteria femoral circunfleja. EI 80 % del
suministro sanguineo del centro secundario de osificacion (SOC - siglas en inglés) se deriva de esta arteria. El liquido sinovial y la
arteria obturatriz nutren el cartilago articular y el epifisiario, por esto esta regién no pierde su capacidad de crecimiento
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EVOLUCION NATURAL DE LA ENFERMEDAD

1. Fase inicial o de sinovitis: fase de normalidad radiolégica u
osteopenia.

2. Fase de necrosis, colapso o densificaciéon: Aumento de la densidad
del nucleo de crecimiento, disminucion de su tamafo, y un aumento del
espacio articular medial. En un 33% de los casos se observa una fractura
subcondral.

Duracion media de la fase: (6 meses).

3. Fase de fragmentacion: Se produce reabsorcion del hueso
necrosado, sustituyéndolo por tejido osteoide inmaduro. En las
radiografias se visualizan zonas de radiolucidez y zonas escleroticas
dentro del ndcleo epifisario.

Duracion media de la fase: entre cinco a ocho meses (7 meses).

4. Fase de re-osificacion: Las zonas de reabsorcion son sustituidas de
a poco por hueso hueso nuevo subcondral, que adquiere un aspecto
algodonoso en las radiografias, y se asocia a regeneracion progresiva de
la epifisis.

Duracion media de la fase: entre dos a siete afos (5 afnos).

5. Fase de remodelacion: Se extiende desde la recuperacion total de la
epifisis hasta el crecimiento final. La forma de la cabeza femoral final
dependera de la esfericidad que se consiga en la fase de reosificacion
como asi también del crecimiento residual de la fisis epifisaria. Si el
crecimiento fisario es asimétrico se producira una ovalizacion cefalica de
la misma, conllevando a un peor prondéstico a largo plazo.

Cadera Normal

Cadera con la enfermedad de
Legg-Calve-Perthes



CLASIFICACION RADIOLOGICA

Existen dos tipos de clasificaciones radioldgicas que definen el grado de afectacion (Catterall; Salter y Thompson;
Herring) y establecen el resultado final (Stulberg) una vez alcanzada la madurez esquelética.

CLASIFICACION DE CATTERALL:
Catterall estudid el grado de afectacion epifisaria como factor pronostico en 1971, y describidé cuatro grupos en
funcion de la extension de la enfermedad en radiografias en proyeccion anteroposterior y axial.

a. Tipo I: 0.25%. Presenta una necrosis en la
porcion mas anterior y central de la epifisis, sin
colapso y sin secuestro. g
b. Tipo Il: 25-50%. EI 50% de la porcion anterior
esta afectada y existe un colapso central,
manteniéndose la altura de zonas medial y lateral.
c. Tipo lll: mas del 50%. Casi toda la epifisis se

afecta, a excepcion de una peguena porcion C. ) G
medial y posterior. ] i il
d. Tipo IV: 100%. La enfermedad se exiende por

casi toda la epifisis y se produce un colapso total. 2 R
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CLASIFICACION DE SALTER Y THOMPSON

Busca establecer la severidad de la enfermedad en estados tempranos al evaluar la longitud de la linea de
fractura subcondral.

Se distinguieron, entonces, dos

grupos segun la extension de la

fractura subcondral en la

radiografia axial al inicio de la

fase de fragmentacion

 Tipo A: menos del 50%. La
fractura abarca menos del
50% de la anchura de Ila
epifisis.

« Tipo B: mas del 50%. La
fractura alcanza mas de la
mitad de la epifisis e indica

una mayor extension de la
enfermedad Legg-Calve-Perthes Disease: Salter-Thompson Classification

El inconveniente de esta clasificacion es que la fractura en las radiografias no es siempre detectada.



CLASIFICACION DE HERRING

Utiliza una radiografia en proyeccion anteroposterior de la cadera. Al dividir la cabeza femoral en tres zonas
mediante lineas paralelas al eje del cuello del fémur se obtienen tres pilares. El superior y mas lateral es el
empleado por Herring para determinar tres grados de pronastico:

« Grado A si la altura del pilar
es normal

« Grado B cuando mas de la
mitad de la altura original se
mantiene

« Grado C corresponde a un
pilar de altura menor al 50 %

CLASIFICACIONDE STULBERG _ _
Se aplica en el resultado final. Evalia la forma vy

S SRS congruencia de la cabeza femoral y el acetabulo. Emplea
cinco grados de clasificacion, en los que los dos primeros
corresponden a forma esférica y congruente. Los dos

Q C siguientes incluyen caderas con un fémur no esférico, pero
con cambios acetabulares que proporcionan congruencia.
En el grado V no hay congruencia, y por lo general la
Congruente Incongruente Congruente Incongruente forma de |a epifisis es aplan ada




DIAGNOSTICO

A la anamnesis se pueden detectar datos sugestivos

« Antecedente de familiar con ELCP; Historial de traumatismos; Antecedente de retraso de la edad esquelética,
etc.

A la evaluacion fisica, los hallazgos son inespecificos:

 limitaciones de movimiento — particularmente con la rotacion interna forzada y la abducciéon —

« postura anormal o cojera secundaria al dolor o al acortamiento de las extremidades.

ESTUDIOS POR IMAGEN

Las técnicas utilizadas son la radiografia simple (RX), la tomografia computada (TC) y la resonancia magnética
(RM). En casos aislados, puede recurrirse a la medicina nuclear.

RADIOGRAFIA SIMPLE (RX): proyecciones anterioposterior (AP) y lateral (L) de cadera

Los signos radiograficos se clasifican en dos grupos: cambios tempranos y cambios avanzados:
1. Cambios tempranos:
a. Esclerosis:aumento de la densidad cortical 6sea, como manifestacion de endurecimiento de la region de hueso afectada.
b. Quistes 6seos.
c. Crecimiento 6seoanormal:fendmenos dseos proliferativos, como laformaciéon de osteofitos alrededor de la articulacion.
2. Cambios avanzados:
a. Colapsodela articulacidon: estrechamiento delespacio articular o pérdidade la esfericidad de la cabeza femoral.

b. Fragmentacion 60sea:fragmentos 6seos sueltos o areas de discontinuidad en el hueso.






ESTUDIOS POR IMAGEN

TOMOGRAFIA COMPUTADA (TC)

Presenta mayor sensibilidad y especificidad que la radiografia simple. Permite una buena demostracion de las estructuras
trabeculares 0seas, evidenciando asi las fracturas subcondrales (mejor que en la RM), dato prondostico importante en la fase
temprana de inestabilidad mecanica. Es util en la evaluacion de la extension de la enfermedad y la presencia de
calcificaciones, aunque carece de la sensibilidad de la RM.

Algunos de las funciones de la TC en la evaluacién de la NOA son:

a. Evaluacion de la estructura ésea: La TC permite obtener imagenes transversales detalladas del hueso, lo que facilita la
evaluacion de la estructura 6sea. Se pueden observar cambios en la densidad 6sea, como areas de esclerosis y
fragmentacion del hueso.

b. Evaluacion del colapso de la articulacion: La TC puede mostrar el grado de colapso de la articulacion de la cadera. Esto
se visualiza como un estrechamiento del espacio articular y deformidad de la cabeza femoral.

c. Evaluacion de la vascularizacion: La TC también puede proporcionar informacién sobre la vascularizacion de la cabeza
femoral. En casos de osteonecrosis, se puede observar una disminucion en el flujo sanguineo hacia la cabeza femoral.

d. Realizacion de intervencionismo guiado bajo TC: permite el diagndstico anatomopatologico y tiene fines terapéuticos
(técnica de Forage).

RESONANCIA MAGNETICA (RMI)

La RM es el gold estandar para la detecciéon y caracterizacion de la NOA, con mas del 99% de especificidad y sensibilidad al
compararla con el resto de los métodos de imagen. Permite el diagndstico temprano de la ON, la evaluacion cuantitativa de la
enfermedad dentro de la cabeza femoral y el descarte de otras patologias de cadera que pueden presentarse con clinica similar.



ESTUDIOS POR IMAGEN

RESONANCIA MAGNETICA (RMI)

Se evidencian dos patrones de captacion, el geografico y el difuso, siendo el primero el mas frecuente:

1.

Patron geografico: en las fases iniciales, la médula 6sea grasa que ha sufrido el infarto suele mantener su sefal normal,
solo haciéndose visible gracias a los cambios en la sefial del tejido que lo rodea, o a la zona de transicion entre el hueso
isquémico y el sano, demarcando la lesion geografica. Se denomina signo de la doble linea, visualizandose como un anillo
externo hipointenso en T1, causado por la fibrosis y esclerosis en la interfase reactiva, y correspondiendo a la transicion de
hueso sano periférico y la region central hipointensa de zona isquémica.

Patron difuso: se presenta como una forma de edema 0seo con disminucién de la intensidad de sefial de la médula 6sea en
la epifisis en T1 y aumento de la sefal en T2, pudiéndose extender al cuello femoral.

Los hallazgos en RM comprenden:

@
®
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Edema difuso en secuencias T2 y STIR, como manifestacion temprana pero inespecifica.

Hipointensidades lineales a nivel de la epifisis en secuencia T1, con predominio periférico, y pérdida de la hiperintensidad
normal de la médula oOsea.

Signo de la doble linea (presente en el 80% de los casos): en secuencias T2, presencia de linea interna hiperintensa y linea
periférica hipointensa, indicando tejido de granulacion hipervascular y necrosis, respectivamente.

Signo del borde: formado por la presencia de liquido entre los bordes escleréticos de un fragmento osteocondral.

Cambios degenerativos.

El territorio infartado no refuerza tras la administracion de gadolinio.

Suele asociarse a sinovitis reactiva con liquido intra-articular y refuerzo sinovial.






ANEXO: IMAGENES

Fig. 6 a 11: Radiografias en proyeccion AP de distintos
pacientes con diagnodstico de ELCP, en diferentes estados
evolutivos

Fig. 12 y 13: Imagenes de RM, cortes coronales en T1(13) y
T1 STIR (11) de un nino de 13 afos con dolor de cadera
derecha de 2 meses de evolucion. Muestran un area de
hiperintensidad subcondral de forma curvilinea a nivel de la
epifisis femoral proximal derecha (punta de flecha negra) y a
nivel de la articulacion de la cadera derecha (puntas de flecha
blancas), mientras que la imagen ponderada en T1 coronal
(13) muestra la hipointensidad de la senal de la cabeza
femoral (punta de flecha negra). Los hallazgos sugieren
fractura subcondral de cadera derecha.

Fig. 14: Imagen de RM en corte sagital 3D ponderada en T1
con saturacion grasa y contraste de una nifia de 5 aflos con
diagnostico conocido de ELCP derecha. Muestra una falta de
realce de la porciéon femoral proximal del ndcleo de osificaciéon
(flecha), lo que confirma la presencia de necrosis. Obsérvese
el realce anormal que afecta a la metafisis y la fisis femoral
proximal anterior (punta de flecha negra), mientras que el
realce que rodea la cabeza y el cuello del fémur derecho
sugiere sinovitis (puntas de flecha blancas).

Fig. 15 y 16 Imagenes de RM de un niflo de 7 afos con
ELCP conocida en la cadera izquierda. Coronal T1 (15) y
Coronal T1 Gre c/cte (16). La imagen 15 muestra un
aplanamiento y fragmentacion del nucleo osificacion de la
epifisis femoral proximal izquierda (puntas de flecha), asi
como una leve pérdida de contencion. Todos los
fragmentos muestran una hipointensidad de sefial
anormal. La imagen 16 muestra falta de realce del
fragmento central del nucleo de osificacion femoral
proximal (puntas de flecha blancas), lo que confirma la
presencia de necrosis. Obsérvese un hiperrealce de la
columna medial, posiblemente debido a |Ia
neovascularizacién y al tejido de granulacién, mientras
gue hay un realce normal de la columna lateral (flecha),
lo que sugiere una vascularizacion relativamente
conservada. El realce a lo largo de la cara medial de la
cabeza y el cuello del fémur izquierdo es compatible con
sinovitis (puntas de flecha negras).

Fig. 17 Imagen de RM coronal ponderada en T1 de un
nino de 11 anos con ELCP conocida. Se muestra una
hipointensidad de la sefal focal en el espacio articular de
la cadera izquierda (flecha), compatible con el cuerpo
intraarticular necrético osificado. Obsérvese también la
evidencia de deformidad de la cabeza femoral, pérdida
de contencién y alteracion fisaria del fémur proximal.



TRATAMIENTO

No existe un tratamiento universalmente establecido. Sin embargo, se evidencian metas terapeuticas basadas
en la conservacion de la articulacion natural en la mayor medida posible teniendo en cuenta el estilo de vida del
paciente, su edad y ocupacion. Una vez establecido el diagndéstico, se toman en cuenta factores como la
presencia de sintomas cronicos, tiempo de la lesion y su estado, de manera de determinar si hay colapso

estructural.

En el caso de la ELCP, representa un gran
reto debido a la falta de conocimiento de
la biologia de la enfermedad y Ia
iIncapacidad de modular el proceso de
reparacion. El hecho de que la etiologia
sea desconocida impide prevenir la
enfermedad y desarrollar tratamientos
mas especificos. No hay una clara
correlacion entre las terapias aplicadas y
los resultados obtenidos.

El centro de atencidon en la discusion
actual sobre el tratamiento de la ELCP es
gué pacientes necesitan tratamiento, el
tiempo oportuno y la duracion de la
intervencion.

Autor Tipo de trata- | Objetivos y caracteristicas del tratamiento

miento
Body et al|23] | Resurfacing La reconstruccion superficial es una alternativa a la cirugia
Griffiths et al. |24] de reemplazo de cadera. Aplicable a pacientes adultos.
Chang et al.|25] Procedimiento Opcidén para pacientes mayores a 9 ahos. El objetivo es me-

de Staheli

jorar el cubrimiento acetabular, el contenimiento y la con-

gruencia, por lo menos en el corto plazo.

Domezalski et al.

[26]

Grzegorzewski et

al.|27]

Bennet et al.|28]

Tablalll. Principales opciones de tratamiento para la ELCP, sus objetivos y caracteristicas.

Osteotomia
para  mejorar
el cubrimiento

acetabular.

Contenimiento

Osteotomia de

Chiari

Estimulacion del crecimiento del acetabulo.

Resultados satisfactorios en 63 % de los casos. Recomendado
cuando hay deformacion y colapso femoral sin importar la
edad del paciente.

Aumentar el cubrimiento acetabular. Recomendado para
adolescentes que presentad dolor ¥ subluxacion de la arti-

culacion
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. - FIG. 15 Prognosis en la enfermedad de Legg-Calvé-Perthes segun la edad

Episodios

Inicio de dolor T d ...
pdll I - e inicio del desorden.
Cuanto mayor la edad del paciente, mayor es la posibilidad de desarrollar
Inicio deformidades. Después de los diez afios es muy probable que la forma de
tmpmb la articulacion produzca artrosis degenerativa. Para la cuarta década de

vida el paciente necesitara un reemplazo de cadera
0 5 10 15 20 40 60

Edad (afios)

CONCLUSION

Para evitar una evolucion incapacitante, el diagnostico temprano es mandatorio, por lo que la sospecha de NOA como posibilidad diagnostica
debe tenerse siempre presente, aun antes de la instalacion del cuadro clinico y teniendo en cuenta los factores de riesgo. El diagndstico final se
realizard mediante la utilizacion en conjunto de recursos como la historia clinica, la evaluacion fisica y los métodos por imagenes, siendo la RM
el gold estandar de la patologia. Si bien la radiologia simple es el primer estudio a solicitar, la ausencia de manifestaciones en estadios
tempranos conlleva la necesidad de realizacion de estudios de mayor complejidad (TC/RM), preferentemente abarcando ambas caderas, de
forma de tener una evaluacion comparativa de las estructuras anatdmicas, aumentando la sensibilidad del método y descartando cambios de
NOA tempranos en la cadera opuesta. Diagnosticada en fases iniciales, el tratamiento consistira en métodos menos agresivos (biofisicos,
farmacoldgicos o descompresion quirdrgica del core), destinados a restaurar la microcirculacion y la microarquitectura 6sea. En diagnosticos
tardios, la progresion de la enfermedad hacia colapso de la cabeza femoral y pérdida de la funcionalidad implica la necesidad de reemplazo
articular como la terapéutica elegida.

La ELCP, como subtipo de la NOA, es generalmente autolimitado, con una evolucién variable segun cada paciente. Como en un 60% de los
casos la patologia resuelve sin tratamiento, el mismo sera dirigido a aquellos que presenten un peor prondstico — mayor grado de afectacion
epifisaria o presencia de signos radiolégicos o clinicos de riesgo. Como en otros casos de NOA, es importante la deteccion temprana, como asi
también el seguimiento posterior estrecho, para evitar la desembocadura en una de sus posibles complicaciones, como la cadera en bisagra o
alteraciones en el crecimiento de la extremidad proximal del fémuir.
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