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La enfermedad de Perthes es una necrosis avascular
juvenil idiopdtica de la cabeza femoral, que ocurre
fundamentalmente entre los 3 y 8 afios. Afecta a uno de
cada 10.000 nifios. El sexo m4s frecuentemente afectado
es el var6n con una relacién de 4:1. Su forma de presen-
tacién mds frecuente es el dolor y/o la cojera. Su etiolo-
gia es desconocida pero se sospechan causas multifacto-
riales. El diagnéstico se hace mediante el estudio por
imagen (radiografia o resonancia magnética [RM]). El
tratamiento va dirigido al control de los sintomas como
el dolor y la limitacién de la movilidad y posteriormente

a la cobertura de la cabeza femorall.

La enfermedad de Perthes se produce por una

isquemia de la parte 6sea de la cabeza femoral
(epifisis, fisis y metafisis), que ocurre antes de la
aparicion de los primeros sintomas.

Cuando se diagnostica, todo el proceso posterior en
lo que a extension de la necrosis y duracion de la
enfermedad se refiere esta ya predeterminado.

La etiologia no ha podido ser concretada aunque se

han invocado diversos factores como una sinovitis
previa, pequefos traumatismos repetidos, factores
genéticos, constitucionales o ambientales.

Al no saber cuando se produce el episodio
isquémico y no conocer la etiologia, la prevencion
de la enfermedad es imposible.

El tratamiento fundamental debe ir dirigido contra el
dolor y la limitacién de la movilidad mediante reposo,
medicacion analgésico-antiinflamatoria, traccién y fisioterapia.

La fase posterior del tratamiento consistente en la

proteccion de la cabeza femoral y debe ser llevada a
cabo por un especialista mediante métodos
conservadores o quirdrgicos.

Conocer y comprender la patogenia para ser

conscientes de las lesiones no sélo de la epifisis,
sino también del cartilago de crecimiento y del acetabulo,
es primordial para el correcto entendimiento de la
enfermedad de Perthes.

Etiologia

Se desconocen los mecanismos moleculares de esta en-
fermedad. Sin embargo hay una serie de factores etiol6-
gicos que se suponen relacionados con la aparicién de
éstal:2,

1. Factores Inflamatorios (sinovitis). Se ha invocado como
la causa mds frecuente del Perthes, por el aumento de la
presién intraarticular que ocasiona, pero nunca se ha en-
contrado una relacién evidente causa-efecto.

2. Factores vasculares. Todos ellos provocan una obstruc-
cién de la luz vascular por diferentes mecanismos: infar-
to arterial, drenaje venoso anormal y anomalias de la co-
agulacién C (trombofilia, hipofibrinélisis).

3. Factores genéticos. Estos factores son poco frecuentes y
en estudios clasicos de genética la incidencia de padres a
hijos es muy baja.

4. Factores constitucionales. La talla baja y el retraso en la
edad dsea pueden desempefiar un papel etioldgico.

5. Factores ambientales. Aumento en familias de fumado-
res, defectos de nutricién y predominio en habitantes de
la ciudad sobre los del campo, entre otros.

6. Factores traumdticos. El Perthes es mas frecuente en ni-
flos que en nifias, lo que se ha atribuido a la mayor activi-
dad y participacién en juegos més fisicos de los varones.

Patogenia

La isquemia se produce por la obstruccién de todos o
parte de los vasos que irrigan la cabeza femoral. Los epi-
sodios o episodio isquémico (la isquemia puede ser Gnica
o repetida) condicionan una necrosis ¢sea de la epifisis
femoral. Segun la extensién de la zona necrosada pue-
den ocurrir 2 situaciones:

— Se produce la necrosis pero se mantiene la estructura
de la epifisis, que es invadida por nuevos vasos (creeping
substitution) que retiran el material necrético y permiten
la aparicién de hueso nuevo que sustituye al destruido.
Estos son los casos de menor gravedad.

— La necrosis es muy extensa y se produce un derrumbe
de la epifisis con desestructuracién de ésta. Aunque
también ocurre la sustitucién del material necrético y la
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aparicién de hueso nuevo, falta el molde y, por tanto, la
epifisis femoral reconstituida puede parecerse muy poco
ala primitival.

Epidemiologia

Su frecuencia es muy variable segun los diversos traba-
jos, se dan cifras situadas entre 1 caso por cada 1.500 o
por cada 12.000 habitantes y ocurre con mds frecuencia
en los varones. La edad de aparicién mds habitual es en-
tre los 4-8 afios. La presentacién mds frecuente es la
unilateral, pero en alrededor de un 10% de los casos
puede ser bilaterall.

Clinica

Los primeros sintomas de la enfermedad suelen ser el
dolor en la zona de la cadera (a veces el nifio lo refiere
en la de la rodilla) o una cojera, aunque no es infrecuen-
te su diagndstico como hallazgo casual al realizar un es-
tudio radiogréfico por otra causa, sobre todo en los ca-
$OS menos graves.

La sinovitis es la forma mas frecuente de presentacion
con dolor a la movilidad y menor al reposo e impotencia
funcional. Es de larga duracién lo que la distingue de la
sinovitis transitoria de cadera.

La cojera suele ser aparentemente indolora y de larga
evolucién. El paciente presenta una claudicacién indolo-
ra a la marcha. No refiere dolor, pero mantiene una posi-
cién antalgica.

En la exploracién de un Perthes evolucionado encontra-
remos una hipotrofia o atrofia del muslo, los gemelos y
la nalga del miembro inferior afectado. Hay limitacién
de la movilidad de cadera, especialmente de la rotaciéon
interna y de la abduccién y puede aparecer una dismetria
que junto a la posible insuficiencia del gliteo medio
(signo de Trendelemburg positivo) condiciona una coje-

ra, esta vez verdaderamente no dolorosa3.

Diagndstico por la imagen

La radiologfa es capaz de determinar la fase del proceso,
es decir evidencia en imdgenes lo que hemos explicado
en la patogenia. Se distinguen en principio 4 fases radio-
grificas que actualmente se han ampliado a 5 que cubre
mejor el espectro de la enfermedad®.

1. Fase inicial. En un primer momento la tnica altera-
cién radiografica es la disminucion de la altura de la epi-
fisis, que aparece mds pequefia que la contralateral sana.
También puede aparecer en esta fase la fractura subcon-
dral (signo de Waldenstrom) que es mds evidente en la
proyeccién de Lowenstein (posicién en rana) mediante
la aparicién de una linea radiolticida en el borde superior
externo de la epifisis. Mds adelante podria aparecer una
lateralizacion de la epifisis en el acetdbulo.

2. Fuse de condensacion. Radiogrificamente se manifiesta
por una epifisis de coloracién blanquecina y corresponde

318  An Pediatr Contin. 2005;3(5):317-21

a la invasién del hueso necrético por los nuevos botones
vasculares. Se asocia a la aparicién de quistes en la meta-
fisis.

3. Fase de fragmentacion o limpieza de los tejidos necrosados.
Se evidencia con una epifisis fragmentada.

4. Fuse de reconstruccion o aparicion de hueso subcondral. Se
caracteriza por una calcificacién del nuevo tejido 6seo.
Es interesante destacar que se puede confundir en la ra-
diografia con la de destruccién. Sin embargo, la evolu-
cién es hacia un relleno mayor de la epifisis.

5. Fase de remodelacion o residual. Esta Gltima fase dura
hasta el final del crecimiento.

Se manifiesta de forma variada desde cabezas deforma-
das y no contenidas, cabezas completamente normales,
cabezas irregulares y alteraciones del crecimiento de la
fisis y sobrecrecimiento del trocdnter mayor (fig. 1).

La RM es una excelente técnica, especialmente en las
primeras fases cuando la manifestacién radiografica no
es ain concluyente o en las fases en que, por existir una
gran destruccién de la epifisis femoral la radiografia
simple no es capaz de mostrar su contorno ni su relacién
con el acetibulo. En otras circunstancias la radiografia es
igual de util, menos molesta, mas ficil de hacer y con
menor coste econémico.

Ademis de para establecer un diagnéstico el estudio ra-
diogrifico sirve para clasificar los distintos casos en fun-
cién de su gravedad, lo que nos ayuda a establecer un
prondstico y un tratamiento.

Las clasificaciones mds utilizadas son:

1. La de Waldenstrom®. En funcién de las fases de la
enfermedad: fase inicial, fase de fragmentacién, de reosi-
ficacién y de remodelacién o deformidad residual, tal y
como veiamos en el apartado de radiologia. Esta clasifi-
cacién ha sido modificada por la de Elizabethtown y sus
variantes.

2. Salter—Thompson7 establece la extensién de la enferme-
dad en funcién de la longitud de la fractura subcondral.

3. Herring®? distingue los tipos A, B'y C segtin la altura
del pilar externo de la cabeza femoral. A mayor altura
mds proteccion contra el derrumbamiento epifisario.

4. Catteral'® determina 4 grados segtn la afectacién de
la epifisis dividida en cuartos. Esta clasificacién se com-
pleta con los llamados “signos de cabeza en riesgo”lo’u.
— Extrusién o subluxacién de la cabeza.

— Calcificacién lateral epifisaria u osificacién lateral de la
cabeza femoral.

— Aparicién de quistes metafisarios o rarefaccion difusa
de la metifisis.

— Radiolucencia en la porcion mds lateral de la fisis (sig-
no de Gage).

Epifisis esclerdtica rodeada de un halo radiolucido (fe-
némeno de saturno).

— Horizontalizacién de la fisis.

Todos los signos de riesgo vienen a poner de manifiesto
que la cabeza femoral no esta bien cubierta por el acetd-
bulo.

5. Stulberg9>14 valora la situacién de las caderas en la fa-
se residual. Establece los resultados segtn la congruen-
cia, esfericidad e incongruencia de la cabeza femoral y
establece la evolucién a largo plazo.
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Figura 1. A) Perthes izquierdo en fase inicial con fractura subcondral de dos tercios de la epifisis. B) Fase de condensacion con
quiste metafisario. C) Fase de fragmentacion con cabeza parcialmente descubierta. D) Resultado final bueno después de ser
tratada mediante ortesis de abduccion tipo Atlanta.

Tratamiento

Los objetivos son varios: tratamiento del dolor, conser-
vacién de la movilidad, proteccién de la cabeza femoral
y tratamiento de las posibles secuelas’.

Tratamiento de los sintomas (dolor
y limitacién de la movilidad)

Es la parte fundamental del tratamiento, ya que para ob-
tener una buena cobertura de la epifisis femoral es im-
prescindible mantener una movilidad adecuada.

En las fases de dolor se debe instaurar reposo absoluto y
antinflamatorios. Si fuese necesario y el dolor no cedie-
ra, se podria colocar una traccién longitudinal blanda
para relajar la musculatura.

Se inicia la fisioterapia, cuando desaparece el dolor, para
mantener la movilidad y la potencia muscular. Este tra-
tamiento habrd que completarlo con una tenotomia si se
llega a producir un acortamiento de los musculos aduc-
tores.

Proteccion de la cabeza femoral

La evolucién de un Perthes no es influenciable con el
tratamiento en lo que se refiere a sus fases, extensién y
duracién, es decir a lo que se predetermina en el mo-
mento de la isquemia. Nosotros s6lo podemos colocar
la cabeza femoral en la mejor situacién mecdnica para

que cuando se reconstruya lo haga con la menor defor-
midad posible, aprovechando la llamada “remodelacion
pléstica”, con lo cual el resultado a largo plazo serd me-
jor!S:16,

Esto se consigue introduciendo la epifisis completamen-
te en el acetdbulo y permitiendo la movilidad y la carga.
Es la llamada “cobertura de la cabeza femoral”, que evita
la impronta del borde del acetdbulo sobre la cabeza fe-
moral descubierta y, por lo tanto, la aparicién de defor-
midades y de la cadera en bisagra. La cobertura de la ca-
beza se consigue colocando la cadera en abduccién
(separacion), bien de forma conservadora o quirtrgica.

1. Métodos conservadores

= Yesos de Petrie: hoy dia no se utilizan debido a su in-
comodidad.

— Ortesis de abduccién: que incluyen la Newington, To-
ronto, Birminghan, Tachdjian y Texas Scottish Rite. La
que mids utilizamos es la de Scottish Rite, conocida co-
mo de Atlanta, que mantiene ambas caderas en separa-
cién mediante una barra a la altura de las rodillas y per-
mite el apoyo directo. Es ficil de confeccionar y es la
mejor tolerada por nifios hasta los 6 afios (fig. 2).

— La de Tachdjian es quizds la que mejor llevan los nifios
mayores, pero su confeccion es técnicamente mds dificil.
No permite un apoyo directob1718,

2. Métodos quiriirgicos

Las técnicas més frecuentes son:

— La osteotomia femoral varizante y en ocasiones derro-
tadota.
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— La osteotomia del iliaco, segun la técnica de Salter, que
puede ser adecuada si la cabeza no esti muy descubierta.
— Las tectoplastias de adicién (ampliacion del techo ace-
tabular) pueden ser un buen recurso en cabezas muy
descubiertas!>1.

Nosotros preferimos, siempre que sea posible, la osteo-
tomia femoral a la que asociamos una epifisiodesis del
trocanter mayor (fig. 3).

Las ventajas de los métodos quirtrgicos sobre los con-
servadores son que una vez consolidada la osteotomia,
entre 6-8 semanas, el nifio puede hacer vida normal sin
restricciones y que la cabeza queda permanentemente
bien centrada.

Los inconvenientes son que precisa una anestesia gene-
ral, que presenta los riesgos de toda intervencién quirtdr-

Figura 2. Tipos de ortesis de abduccion. A) Ortesis de
Tuachdjian. B) Ortesis de Texas Scottish Rite o Atlanta.

gica, que hay que retirar posteriormente la osteosintesis,
y sobre todo que se acentda el varo del cuello femoral,
que se suele enderezar mds tarde si no se ha afectado la
fisis. En los casos en que se precisa una excesiva variza-
cién para una buena cobertura nosotros asociamos la os-
teotomia femoral a la osteotomia del iliaco, con lo cual
disminuimos la cantidad de varizacién!®.

Los resultados con ambos métodos pueden ser similares y
se elige uno u otro en funcién de la disposicién de la fami-
lia y el nifio para tolerar la ortesis, de la edad del paciente
(> 7 afos se recomienda intervencién) y de la abduccién
que haya que mantener para conseguir la cobertura.

Tratamiento de las secuelas

La enfermedad de Perthes “cura siempre” pero puede ha-
cerlo con ciertas secuelas, que condicionan el resultado fi-
nal a medio y largo plazo’. Las mds frecuentes son:

1. Dismetria. No suele ser superior a 1,5-2 cm. En la
mayoria de los casos no precisan tratamiento. En caso de
dismetrias mayores estarfa indicada una epifisiodesis fe-
moral distal contralateral.

2. Insuficiencia del ghiteo medio. Se produce por sobrecre-
cimiento del trocinter mayor en relacién con un cuello
femoral mds corto, condicionado por la lesion de la fisis
proximal del fémur. Si la cojera es muy importante se
puede realizar un descenso del trocinter mayor con un
retensado del gliteo medio.

A largo plazo, la secuela mas importante es la artrosis de
cadera ocasionada por la deformidad de la cadera y su
incongruencia con el acetdbulo.

Figura 3. A) Perthes izquierdo con cabeza descubierta. B) Osteotomia de varizacion para recentrar la cabeza femoral. G) Curacion
con hipercrecimiento del trocdnter mayor e insuficiencia del ghiteo medio. D) Descenso del trocanter y retensado del ghiteo.
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