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Existe un peso subnormal en estos nifios, con percentiles promedios de 31 para el varén y35parala
nifia. EI 56% de los nifios y el 42% de las nifias tienen un peso inferior al percentil 25.

Su talla también es menor: Percentil 28 para el nifio y 40 para la nifia. Un 47% tienen percentil inferior
a 25. Existe una aparente contradiccion entre esta baja estatura y la alta concentracion de somato-
medina encontrada en estos pacientes entre los 3 y los 6 afios de edad. Parece ser debido a una
menor afinidad de los receptores celulares por esta hormona, en el cartilago de crecimiento.

Ademas de la estatura baja, hay también un acortamiento desproporcionado de varios segmentos
del cuerpo, especialmente piernas y pies, lo que se ha tratado de explicar por un trastorno en el
desarrollo, en una época muy definida y por una falla ambiental,

Se observa un retraso en la maduracion esquelética transitoria en el 80% de los casos, hecho
especialmente notorio en el nifio y en los casos bilaterales de la afeccién y que se pone de presente
en la fase aguda de la enfermedad.

Se la encuentra ligada a otras afecciones del desarrolio (13%).

Se asocia con otros tipos de osteocondritis en el 2.85% de los casos. Suele observarse, igualmente,
la osteocondritis en parientes cercanos al nifio enfermo.

Se acompaiia de enfermedades infecciosas, en cuyos casoses posible encontrar unaumentoenias
Inmunoglobulinas G.

La distribucién segmentaria es constante: 85% es unilateral y 15% es bilateral. Los casos bilaterales
tienen tendencia a aparecer en edades mas tempranas.

Hay igualmonte, una tendencia a estar localizada en el mismo Iado en ios casos de hermanos
comprometidos

v Se aprecian alteraclones radiologicas en el extremo proximal del fémur contralaleral alenfermo, en
los casos unilaterales, con una frecuencia del 59%. Se observan trastornos histoquimicos y ultraes-

,leinu y aumento de las ﬁbras colégenas

tructurales en el cartilago epifisiario con aumento de proteoglicanos, dlsmlnuclén de las glicopro-

INTRODUCCION

Desde el trabajo magistral de Phemister en 1921, se
ha considerado la necrosis avascular como una
lesién primaria de la Enfermedad de Legg-Calvé-
Perthes. (E.L.C.P.).35.

Numerosos estudios parecen confirmar esta teo-
ria?%. 25, sin embargo, ya desde la descripcién de la
Osteocondritis de la cabeza del Fémur, hecha origi-
nalmente por Legg en 190828, se ha pensado que
dicha necrosis ocurre en terreno predispuesto,

Legg se refiri6 a la enfermedad que lleva su
nombre, como una posible enfermedad constitucional.

En nuestros dias, un grupo de investigado-
res3.37.38, estd en vias de demostrar esta idea y qui-
zas sea Ponseti, quien mas ha contribuido a dilu-
cidar este problema. En efecto, en sus numerosos
trabajos sobre las propiedades histoquimicas y ultra-
estructurales de la epifisis proximal del Fémur de
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nifios con E.L.C.P., ha demostrado que existe un tras-
torno generalizado del cartilago, previo a la necrosis.

Otros autores®.1%,22, confirman este hecho, al
reportar lesiones histolégicas en el cartilago articular
de la epifisis proximal del Fémur de la cadera ““sana’’
de pacientes con E.L.C.P. unilateral.

Ha sido demostrado también4%.14,54,18 que la
E.L.C.P. se asocia a factores predisponentes consti-
tucionales, raciales, ambientales y genéticos. Tales
son por ejemplo, el retardo en la maduracién esque-
Iética, el bajo peso y talla durante el desarrollo,
etc.21,17,

La presencia de otras lesiones de osteocondri-
tis20.4.20,8,54, |3 asociacién con otras deformidades y
anormalidades3®, y su relacién con alteraciones
hormonales (Somatomedina)*s, e inmunolégicas
(HLA)*6, parece confirmar que la E.L.C.P., es una
expresion localizada de una enfermedad generali-
zada.



MARCO TEORICO

La epifisis superior del Fémur del nifio esta formada,
partiendo de su parte periférica hacia la central, por
las siguientes estructuras:

» Una zona de cartilago articular superficial.

e Una de cartilago hialino, histoquimicamente
diferente a la anterior.

* Elnucleode osificacion secundario de la cabeza
del Fémury,

» El cartilago de crecimiento o fisis.

Las zonas de cartilago disminuyen progresiva-
mente en altura a medida que se desarrolla el ntcleo
6seo epifisiario.

La circulacién de la epifisis proximal del Fémur
esta dada principalmente por la Arteria Epifisiaria
Externa, ramade la Circunfleja Internayque irrigala
zona anteroexterna de la cabeza femoral. La Arteria
Circunfleja Externa irriga la zona posterointerna, por
medio de la Arteria Metafisiaria interna y, solo, un
10% de la suplencia sanguinea esta dada por la Arte-
ria del Ligamento Redondo. Es en alguna parte de
este complejo donde se produce la lesién que carac-
teriza a la E.L.C.P.

Esta enfermedad se presenta en nifios entre los
2 y los 12 aiios, principalmente en hombres y con
frecuencia escoge pacientes de caracteristicas cons-
titucionales semejantes.

La clinica de la enfermedad tiene relaciéon con los
trastornos anatémicos de algunos de sus estados
evolutivos.

Se describen cuatro periodos definidos:

Fase de necrosis. Fase de revascularizacion, fase
de curacién y fase de secuelas.

Transcurridos estos periodos y si el paciente ha
sido adecuadamente tratado, en una gran mayoria de
casos las lesiones finales o secuelas no son muy
limitantes.

Incidencia

La incidencia de la enfermedad en un grupo familiar
es mucho mayor que en la poblacion general.

Parece existir un factor genético, etiolégico im-
portante.

Es mas frecuente en nifos que en nifias y su
edad estd entre los 2 y los 12 afos.

Su incidencia es mayor en la raza blanca.

En un porcentaje relativamente alto su presen-
tacién es bilateral y, con frecuencia, se presenta un
lento desarrollo pondoestatural.

El hecho de encontrar entidades sistémicas o
congénitas asociadas a esta enfermedad, ha suge-
rido la teoria de que se trate de una afecciéon no
aislada sino de origen comun con otras.

Fisiopatologia

La E.L.C.P. esdebida, en Gltima instancia, a multiples
y repetidos infartos a nivel de las ramas terminales de
las arterias nutricias de la epifisis proximal del
Fémur.

Dado que no existe otro método diagndsticoen la
bateria de exdmenes paraclinicos, son la radiologia,
la gamagrafia y la resonancia nuclear magnética, las
fuentes de informacién de las que nos valemos para
diagnosticar, clasificar y seguir la evolucién de la
enfermedad.

Teniendo en cuenta el grado de laisquemia de la
cabeza femoral, se la clasifica en cuatro grupos,
haciéndola més severa y de peor prondstico a medida
que compromete una porcién mayor.

Desde el punto de vista del compromiso histopa-
toldgico se consideran cuatro fases:

La fase de necrosis, con una duracion de nueve
meses y que Se caracteriza por presentar cambios
radioldgicos tipicos como son, disminucién del tama-
fio del ntcleo de osificacién, abombamiento de la
capsulay un aparente aumento del espacio articular.

El paciente presenta un buen estado general
pero refiere periodos de dolor localizado alrededor de
la cadera, cojera antdlgica y limitacién en los movi-
mientos de rotacién y abduccion.

En este periodo la gamagrafia muestra una baja
captacion de radiois6topos en la epifisis proximal del
Fémur comprometido, en comparacion con la cadera
opuesta.

La segunda fase es llamada de revascularizacién
y en ella aparecen nuevos vasos que regresan la
vitalidad a la epifisis, formando tejido conectivo que
da origen a nuevas trabéculas 6seas.
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Radiogréaficamente se encuentran cambiosen la
densidad 6sea y en la forma de la epifisis, depen-
diendo estos hallazgos del tratamiento al que haya
sido sometido el paciente.

Latercera fase es de curacion y puede ser consi-
derada como una extension de la anterior. En ella se
observa un aumento en el nimero de vasos sangui-
neos y en la regeneracion de hueso, lo cual se puede
evidenciar en laradiologia y la gamagrafia con signos
de movilizacion de minerales y radioisétopos, respec-
tivamente.

La ultima fase es la de Secuelas y depende del
tratamiento administrado. En los casos graves o defi-
cientemente tratados, se encontrara aplanamientoy
ensanclamiento de la cabeza femoral, asi como acor-
tamiento y varizacién del cuello.

Tratamiento

Se busca una movilidad completa y una perfecta con-
gruencia articular durante todo el tiempo que dure la
enfermedad.

Anteriormente se restringia el apoyo por miedo
al colapso de la cabeza femoral, pero actualmente se
lo permite, siempre que se mantenga una perfecta
relaciéon de los componentes articulares.

Inicialmente se instaura un tratamiento que
busca disminuir las limitaciones y el dolor, por medio
de traccion cutdnea y fisioterapia. Posteriormente,
cuando ha disminuido el espasmo y el dolor ha
cedido, se coloca un yeso en abduccién y rotacién
interna que enfrenta la cabeza femoral al acetédbulo.
Este yeso se deja por tres meses, repitiendo el proce-
dimiento hasta lograr una imagen radioldgica que
asegure una evoluciéon adecuada y sin riesgo.

Dependiendo de la severidad y de la edad en que
se presente la enfermedad, el tratamiento puede
variar. Catterall clasificé el sindrome en cuatro gru-
pos dependiendo del compromiso. Grado uno, cuando
el compromiso es de menos del 25%, dos, tres y
cuatro, si el compromiso es del 50, 75 y 100%, res-
pectivamente.

Para el grado uno, sin importar la edad del
paciente y si no hay limitacién, sélo se requiere
observacion. Si hay rigidez y dolor, debe iniciarse
traccion y fisioterapia.

En el grupo dos y en menores de seis afos, el
mismo tratamiento anterior. Si es mayor de seis
afios, inmovilizacién en yeso en posiciéon de abduc-
cién. En grupos tres y cuatro, menores de seis afios
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inmovilizacién en yeso en la misma posicién. Si son
mayores, el tratamiento es quirdrgico.

En la eleccién del tratamiento quirdrgico hay que
tener en cuenta que lo que se busca es la congruen-
cia articular, por lo tanto se practica una osteotomia
del Fémur o del lliaco segun se requiera.

Pronéstico

La clasificacion de Catterall es basicamente pronds-
tica, pues a mayor compromiso peor prondstico. La
edad es un factor muy importante porque a mayor
edad del inicio de la enfermedad, més sombrio es el
prondstico.

La radiografia nos puede mostrar algunos signos
de mal pronéstico como son, la lateralizaciéon de la
epifisis del Fémur, la calsificacién lateral en el nicleo
de osificacién o la horizontalizacion de la placa fisia-
ria.

Finalmente la presencia de una fractura subcon-
dral y el colapso de la epifisis, son los signos de peor
prondstico.

MATERIAL Y METODOS

Se revisan las historias clinicas de 280 nifios con ia
Enfermedad de L.C. Perthes.

Los casos se tomaron de las historias clinicas del
Instituto Franklin Delano Roosevelt, del Hospital
Infantil Universitario L.V. de Santos y de la consulta
particular de uno de los autores, VMC: (Grupo pri-
vado), Santa Fe de Bogot4, D.C.

Criterios de inclusion

Historias de pacientes a los que se les hizo un diag-
néstico de Enfermedad de Legg-Calvé-Perthes,
(E.L.C.P.), entre los afios 1983 y 1987 en el Instituto
Roosevelt, entre 1979 y 1989 en el Hospital Infantil y
desde enero de 1956 hasta diciembre de 1989 en la
consulta de uno de los autores (Grupo privado). Histo-
rias que reunieron los datos informativos minimos
enunciados en el protocolo que se adjunta.

Casos en los que se tuvieron radiografias de la
pelvis completa para evaluar la cadera opuesta.

Criterios de exclusion

Aquellos casos que no cumplieron con los criterios de
inclusion arriba mencionados.

Aquellos casos secundarios a desérdenes tales
como Luxacién Congénita de Cadera, Displasias
Esqueléticas Generalizadas y Necrosis Avascular de
la cabeza femoral debida a una enfermedad o lesién



primaria conocida: Enfermedad de Gaucher, hemo-
patias, etc.

RESULTADOS
EDAD DE LOS PADRES AL NACIMIENTO DEL NINO

Gran promedio:
Padre: (sobre 120 casos): 30.66 afios
Madre: (sobre 126 casos): 25.84 afios

PARIDAD

Promedio: (IFDR), (Hl), (Grupo privado):
Primer hijo: 90
29 - 42 126
Quinto O + 34

(36.00%)
(50.40%)
(13.60%)

ALTERACIONES EN EL EMBARAZO

En el (IFDR):
General 1 caso
Eclampsia 1
Amenaza de aborto 1

En el (HI):
Sin datos

En el (Grupo privado):
Gemelar 1
Amenaza de aborto 1
Trastorno emocional 1
Anemia 1
Preeclampsia 4
Prediabetes 1
8 meses de embarazo 1
7 meses de embarazo 1

ALTERACIONES DEL PARTO

Promedio:

Ceséreas (11.08)

PREMATURIDAD

En el (IFDR):
Sin datos
En el (HI):
6 meses 7.
8 meses 1
En el (Grupo privado):
7 meses 1
8 meses

PESO AL NACIMIENTO

Bajo 2.500 gramos 13
2.501 - 4.000 gr. 76
Més de 4.001 gr. 18

(12.14%)
(71.02%)
(16.82%)

TALLA AL NACIMIENTO

Resumen total:

Bajo 48 cm. ' 2 (13.33%)
49-52 12 (80%)
Sobre 53 1 (6.66%)

ANTECEDENTES FAMILIARES

En el (IFDR) se encontraron 4 casos:
Un caso de Perthes en una hermana (38508)
Un caso de Perthes en un tio (47478)
Dos casos de Luxacién Congénita de Cadera en una tia
(46290)
En el (Hl) solo se encontraron reportados 3 casos:
Un caso de Perthes en un primo (5657115)
Un caso de Luxacion Congénita de cadera en una hermana
(5630950)
Un caso de Retardo Mental (588513)

En grupo privado se encuentra mayoria de pato-
logias en los parientes de los pacientes, ya que el
interrogatorio se orienta en sentido investigativo.

ANTECEDENTES TRAUMATICOS MEDIATOS

En el (IFDR):
2 Traumas en codo durante el parto
1 Golpe en cadera comprometida, un afio antes
1 Politraumatismo

En el (HI):
1 Fractura antebrazo

En el (Grupo privado):

2 Caida de bicicleta
Caida del arbol
Trauma leve
Fractura de codo
Trauma en cadera

R T T |

TRAUMAS INMEDIATOS
Localizacién:

En el (IFDR):
Cadera comprometida: 8 casos.

En el (HI):
Cadera comprometida: 15 casos
Rodilla ipsilateral: 2 casos
Punta del pie ipsilateral: 1 caso
Luxacién de la cadera: 1 caso
Trauma sentado: 1 caso.

En el (Grupo privado):
Traumas directos en la cadera comprometida: 3 casos
Caida de su altura: 1 caso
Caida de caballo: 1 caso
Trauma en la rodilla ipsilateral: 1 caso.

Se presenté un caso de posible sinovitis transitoria en cada grupo.
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RAZA

Solo se encontraron datos de raza en el (Grupo privado), y se
discriminaron asi:

Para un total de 102 pacientes:

Raza blanca 52 (50.98%)

Raza mestiza 43 (43.15%)

Raza mulata 6 (5.88%)

Raza negra 1 (0.98%)
SEXO

En total hubo 232 casos del sexo masculino y 48 del sexo feme-
nino, con una proporcién de 483 a 1.

EDAD INICIO DE LA ENFERMEDAD

El gran promedio de (FDE, HI, VMC)

Edad Promedio total 5.38 anos
Edad Promedio mujer 4.95 aios
Edad Promedio hombre 5.47 afios
PESO
En promedio: hombres. En 170 casos, percentil: 31.31
Bajo percentil 25 96 casos (56.47%)
Entreel p. 25yel p. 75 51 (30%)
Sobre percentil 75 23 (13.52%)
En promedio: mujeres. En 31 casos, percentil: 35.28
Bajo percentil 25 13 (41.93%)
Entreel p. 25y el p. 75 1 (35.48%)
Sobre el percentil 75 7 (22.58%)
TALLA

Promedio en (HI) y (Grupo privado): hombres. Sobre 113 casos,
promedio de percentil: 28.05

Bajo percentil 25 67 (59.29%)
Entre el p. 25 yel p. 75 37 (32.74%)
Sobre el percentil 75 9 ( 7.96%)

Promedio en (Hl) y (Grupo privado): mujeres. Sobre 17 casos,
promedio de percentil: 40.41

Bajo percentil 25 8 (47.05%)
Entre el p. 25y el p. 75 7 (41.17%)
Sobre el percentil 75 2 (11:76%)
EDAD OSEA
Normal: 15 (19.73%)
Retraso 1 ano: 14 (18.42%)
Retraso 1-2 afos: 13 (17.10%)
Més de 2 afios 34 (44.73%)
(Total retraso) 61 (80.26%)
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ASOCIACION DE LA ENFERMEDAD DE LEGG-CALVE-PERTHES
CON OTRAS AFECCIONES DEL DESARROLLO

En el (IFDR):
Pies planos laxos severos (42946)
Pie plano laxo bilateral al severo (40661)
Pie plano valgo severo (45812)
Valgo del retropie bilateral, con tendinitis aquiliana (44671)
Torticotis congénita (41646)
Retardo en el desarrollo psicomotor (39960)
Malformacién urinaria. Doble sistema colector. Hidronefrosis
(45089)

En el (HI):
Pie plano aducto (293671)
Sindrome de Down (555146)
Sindrome de Poland (66@®/69)
Sindrome de Down (809890)
Sindrome de Arskog (58851 3)
Luxacién congénita de la cadera (555146)
Luxacién congénita de la cadera (503709)
Sindrome de Blount ipsilateral (686118)
Osteocondritis de Koehler bilateral (848393)

En el (Grupo privado)
Espondilolistesis L5 (11319)
Espondilolistesis L5 (13695)
Pie plano y disminucién de la anteversiéon femoral (5120)
Pie plano (2105)
Deslizamiento epitisis femoral superior (3467)
Acortamiento Cubito y Radio bilateral (7081)
Clinodactilia Meiiique bilateral
Sindactilia pie derecho (16150)
Genu Valgo severo (5116)
Genu Valgo severo (5808)
Pie plano severop (4120)
Osteocondritis de Koehler (7074)
Osteocondritis del Calcaneo (14798)
Enfermedad de Scheuermann (2546)
Enfermedad de Osgood-Schiater (18420)
Osteocondritis polo distal de la rétula (18420)
Enfermedad de Blount bilateral (19999)
Coxa valga anteversa (2546)
Patologia renal (3236)
Estrabismo (12894)
Taquicardia paroxistica,herniainguinal, criptorquidia, osteoma
osteide (1505)

ENTIDADES PATOLOGICAS ASOCIADAS A LA ENFERMEDAD
DE LEG-CALVE-PERTHES

En el (IFDR)
Bronquitis asmaticas: 6 casos.
Bronconeumonias: 5 casos.
Pies planos: 5 casos.
Maltformaciones urinarias, doble sistema colector e hidrone-
frosis: 1 caso.
Torticolis congénita: 1 caso.
Retardo del desarrollo psicomotor de origen desconocido: 1
caso.

En el (HI), grupo adicional de patologias que se presentaron en 22
de 91 pacientes.

Amigdalitis: 3 casos.
Gripas frecuentes: 3 casos.



Traqueobronquitis: 2 casos.
Convulsiones: 4 casos.
Parotiditis: 4 casos.
Sarampién: 4 casos.
Tosferina: 3 casos.

Retardo mental: 2 casos.
Varicela: 2 casos.

Lista de afecciones que se presentaron individualmente: Hemopa-
tia, Epistaxis expontanea, Hepatitis, Sindrome de Down, Meningi-
tis, Ictericia Neonatal y Otitis.

En (Grupo privado), se present6 otro grupo de patologias comunes
como:

Amigdalitis: 16 casos.

Asma: 6 casos.
Traqueobronquitis: 6 casos.
Pielonefritis Crénicas: 4 casos.
Convulsiones: 3 casos.

Otitis: 2 casos.

Hepatitis: 2 casos.

Anemia Congénita: 2 casos.

Patologias individuales como: Gripas frecuentes, Taquicardia
Paroxistica, Trastornos Digestivos frecuentes, Asfixia, Hidronefro-
sis, Pielonefritis crénica, Incompatibilidad sanguinea, Rinitis,
Adenoiditis, Encefalitis, Alergias, Forunculosis, Membrana hialina
y Sindrome Adreno Genital.

LATERALIDAD

Promedio (FDR, HI, V MC)

Derechos 127 45.35%
lzquierdos 109 38.92%
Bilaterales 44 15.71%
SEVERIDAD
Gran TOTAL Unilaterales 205
Grado N2 Caderas  Por ciento
| 13 5.30%
Il 27 11.02%
] 69 28.16%
\% 136 55.51%
CLASIFICACION SOCIOECONOMICA
Promedio total
Clase alta 59 (21.45%)
Clase media 50 (18.18%)
Clase baja 166 (60.36%)
DISCUSION

La etiologia y la fisiopatologia de la E.L.C.P. ha sido,
por muchos afos y continta siendo en la actualidad,
materia de especulaciéon y controversia. Hasta finales
del siglo pasado la enfermedad era completamente
desconocida y fue hasta 1895, con el descubrimiento
de los Rayos X, por Rontgen®8, que se permitio a los

investigadores indagar sobre las posibilidades de una
nueva entidad patoldgica con manifestaciones espe-
cialmente localizadas en la articulaciéon coxo-femoral.

Legg®7, en 1908, se refirio por primeravezaella,
como una “‘obscura afeccién de la cadera’. Waldes-
tron''4, en 1909, la atribuyé a una ““forma benigna de
tuberculosis”. Calvé?°, en 1910 descarté esta etiolo-
gia y la consideré mas bien como una “‘osteogénesis
anormal o retardada’’, posiblemente debida a una
infeccion de bajo grado de severidad. En el mismo
afio Perthes?8, atribuyé la enfermedad a una infla-
macién de la articulacién de la cadera y la denominé:
“Artritis deformante juvenil”. El autor relacioné esta
afeccion con otras entidades osteoarticulares de
reciente descripcién: la enfermedad de Koehler del
pie®4, yla enfermedad de Schlatter y Osgoog'?, de la
rodilla. En el afio, 1913, Perthes, en una nueva
comunicacion?’, se refirié a los cambios reciente-
mente observados por él de necrosis de la médula
6sea y del hueso de la cabeza femoral y formulé la
hipétesis de que estas alteraciones eran debidas
a una interferencia en la suplencia sanguinea de la
epifisis proximal del fémur, de causa desconocida. El
autor sugirié el nuevo término de “‘osteocondritis
deformante juvenil” para esta enfermedad.

Delitala3?,en 1919, pensé que la afeccion corres-
pondia a una alteracién congénita del cartilago epifi-
siario, lo cual trastornaria el crecimiento de la epifisis
femoral. Phemister35, en 1921. definié claramente la
anatomia de la afeccién: describié las &areas de
necrosis 6sea, el tejido de granulacion, la superposi-
cion de trabéculas 6seas de neoformacion y de des-
truccion y cred la frase de “creeping substitucion”
caracteristica de la enfermedad, que el autor inter-
preté como debida a una inflamaciény/o a unainfec-
cion.

Al cumplirse el primer cuarto del presente siglo,
Riedelf9e, en 1923, sefialé el acimulo de trabajos de
investigacion llevados a cabo hasta entonces sobre
esta enfermedad. Cité més de 450 referencias biblio-
gréaficas y destacé la gran disimilitud de conceptos
etiolégicos, representado en no menos de 22 deno-
minaciones distintas que hasta entonces habia tenido
la enfermedad (ver cuadro).

Enfermedad de Legg-Calvé-Perthes (E.L.C.P.)

Obere tuberculose Collumherd (Waldestrom, 1909).
Obscure affection of the hip joint (Legg, 1909).
Pseudocalgie (Calvé, 1910).

Arthritis deformans juvenilis (Perthes, 1910).
Precoxalgie (Spurdat, 1910).

Malum coxae infantile (Biebergeil, 1910).

Coxa vara capitalis (Levy, 1911).

Osteochondritis deformans juvenilis (Perthes, 1913).
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Osteochondrite deformante de la hanche (Lénor-
mant, 1913).

Osteodeformans juvenilis coxae (Brandes, 1914).
Arthropathia deformans coxae juvenilis (Klar, 1914).
Quiet hip disease (Taylor y Frieder, 1915).
Osteoschondral trophopathy of the hip (Legg, 1916).
Coxalgia juvenilis (Frangenheim, 1920).

Apophysiti de croissance (Froelich, 1920).

Coxa plana (Waldenstron, 1920).

Osteochondrite deformante infantile (Sorrel, 1921).
Osteochondropathia juvenilis parosteogenetica
(Zaaijer, 1921).

Jugendliche Schenkelopfatrophie (Nussbaum, 1923).
Necrosis capitis femoris (Nussbaum, 1923).
Osteochondrosis der Hufte (Hass, 1924).

Desde entonces y por muchos afios, y gracias a
los trabajos de Perthes y Phemister, la enfermedad
fue considerada como una entidad localizada y limi-
tada a la cadera y debida a una necrosis aséptica del
nucleo epifisiario proximal del fémur. Con este hecho,
como base fundamental, los investigadores orienta-
ron entonces sus estudios a aclarar las posibles cau-
sas de esa necrosis 6sea. Los trabajos al respecto,
fueron multiples y discordantes: se atribuyé a proce-
sos infecciosos (Phemister3s; Auxhausen5; Matsou-
kas’3; al efecto de trauma: (Bentzon7; Broders;
Trueta'''; a alteraciones endocrinas (hipotiroidismo
especialmente), (Cavanaugh30; a la accién mecénica
d ela sinovitis benigna y transitoria de la cadera
(Gershuni-Gordon4? y especialmente, a las teorias
recientes y bien aceptadas, de interrupcién vascular
de la sinovitis benigna y transitoria de la cadera
(Sanchis, Zahir y Fregman 102,

En la década del 80, finalmente, se tiende a con-
siderar, que sibien esciertoque enlaE.L.C.P., existe
un cuadro patoldgico de necrosis isquémica aséptica
y que éste puede ser debido a una de las causas
mencionadas, y en especial a episodios repetidos de
trombosis vascular, estos cambios deben acontecer
en un terreno constitucionalmente predispuesto, que
haria factible el desarrollo de |as alteraciones patolé-
gicas bien conocidas de la cadera. Estas condiciones
sistémicas se han puesto en evidencia en los Gltimos
afos, en los nifios con E.L.C.P. y se refieren espe-
cialmente a los trastornos en la edad ésea, las alte-
raciones antropomeétricas, la coexistencia de anoma-
lias congénitas y las alteraciones observadas en la
cadera opuesta a la afectada, en los casos unilatera-
les.

Participando nosotros de esta nueva hipétesis,
hemos querido aportar datos clinicos que ayuden a
sustentar estas teorias, las cuales, pensamos, podrian
ser de utilidad para ayudar a aclarar, y tal vez en
forma definitiva, la naturaleza de la “enigmética y
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obscura afeccion de la cadera”, de la cual habla Legg
en 1909.

FACTORES EPIDEMIOLOGICOS

Incidencia

Laincidencia de la E.L.C.P., en la poblacién general,
fue calculada por Goff en 195444 en 1:20.000.

Se ha estimado?8, un caso de E.L.C.P. por cada
4.750 nacimientos vivos: 1 entre 3.000 varones y
uno entre 11.800 mujeres. Esta frecuencia fue obte-
nida por Harper48, en Gales del Sur, en un estudio de
mas de un millén de nacimientos vivos en esa region.

La incidencia de la E.L.C.P. varia geogréfica-
meante, no sélo entre los diferentes paises, sino den-
tro de las mismas naciones. En Liberpool, Inglaterra,
la més alta incidencia registrada, es de 15.6 por
100.0008.47. En otras partes de Inglaterra, asi como
en EE.UU. de Norte América, Canad4 y Suréafrica
(blanca), la incidencia va de 5.1 a 10.8 por cien mil.

Gray“5, en Columbia Britédnica estima una inci-
dencia anual minima de 5.1 por cada cien mil nifios
menores de 15 afios.

Molloy y MacMahom?78, han estudiado la preva-
lencia de la E.L.C.P. en Massachussets (EE.UU.), y la
han estimado en 1:2300. Helbo?, en Dinamarca la ha
calculadoen 1:2300, Baker$, en Inglaterraen 1:12500
y Catterall?3, en Escocia, en 1:5590. Un promedio de
estas cifras seria de una frecuencia de 1:4223
pacientes en la infancia.

En el (IFDR), se estima una frecuencia de 12.7
pacientes con E.L.C.P. de cada 1.000 dentro del
grupo total (9684) de pacientes estudiados.

Esta frecuencia en el consultorio privado de uno
de los autores (Grupo privado), es de 6.8 por 1.000,
entre 21.000 pacientes ortopédicos.

Sinembargo, y como bien lo advierte Catterall en
su libro?3, es realmente imposible hacer un célculo
exacto de la incidencia de la E.L.C.P., entre otros
muchos factores, porque un niimero considerable de
estos enfermos pasan desapercibidos en la infanciay
sélo se pueden poner en evidencia en la vejez,
cuando se manifiesta con una Osteoartritis degene-
rativa.

EDAD DE LOS PADRES

Se ha sefialado por diversos autores?23.130, yna mayor
edad de los padres de los nifios con E.L.C.P. Para



Winne-Davies'29, el padre tendria en promedio 2.85
afios mas que el promedio y la madre 2.89.

Los casos estudiados por nosotros presentaban
también estas diferencias aunque no tan marcadas
en el caso de la madre; en promedio, el padre mostré
30.66 afios de edad y la madre 25.84, siendo 1.84
afios en el padre y 0.19 afios en la madre, edades
mayores que el promedio, respectivamente.

Ladiferencia de edades entre el padre y la madre
fue en nuestros casos de 4.82 afios, mayor de lo
esperado en la poblacién general, que es de 2.8 anios.
La mayor edad de los padres en la E.L.C.P. ha sido
observada especialmente en casos bilaterales, hecho
que también hemos comprobado nosotros.

En efecto, el promedio de edad de los padres de
los casos bilaterales fue de 33 afios para el padre y
26:87 para la madre (v/s P. 30.66 y M. 25.84) de los
casos unilaterales.

PARIDAD (ORDEN DE NACIMIENTO)

Igualmente, se ha sefialado?3.120, una mayor fre-
cuencia de la E.L.C.P. en nifios nacidos tardiamente
en la familia. Winne-Davies 29, observa cémo la dis-
tribucién normal en paridad se pierde en los casos de
E.L.C.P., disminuyendo la proporcion de nifios con la
enfermedad en la primera posicién en la familia y
aumentando, en cambio, a partir de la segunda posi-
ciéon (ver cuadro).

Nosotros no hemos encontrado en nuestros
pacientes esta relacion y es asi como en Colombia la
distribucién (segtin el censo de 1985), mostré la fre-
cuencia que se ilustra en el cuadro y que se acerca
proporcionalmente a la encontrada en las familias de
los pacientes con E.L.C.P.

POSICION EN LA FAMILIA

PORCENTAJE
1 2 3 4 5 6
(W-D) 27.27127.92 | 19.48 | 10.08 | 5.51 | 9.70
Inglesa 36.29 [27.75(16.34 | 873 | 482 | 6.05
(HI) 3287 (2191 19.17 | 958 | 8.21 | 8.21
(VMC) 3366 |31.68|1584 | 594 | 594 | 6.93
Colombia 31.00 |24.00 | 17.00 | 10.00 18.00

Datos colombianos suministrados por el Dr. Gabriel Ojeda, Director de
Evaluacién e Investigacién de Profamilia. Colombia Censo de 1985.

PESO AL NACIMIENTO

El 71% de los nifios con E.L.C.P. de nuestros casos,
tuvieron un peso normal al nacimiento (2.500 a
4.000 gramos).

Estas cifras estan de acuerdo con las reportadas
por otros autores, Wynne-Daviesy col. 120, Harper48y
Hall, Harrison y Burwell°, quienes no encontraron
diferencias entre los promedios de los pesos al naci-
miento de los pacientes con E.L.C.P. y los nifios nor-
males.

Molloy y col.77, encontré una ligera diferencia de
peso comparandola con nifios normales, pero esta
diferencia no fue estadisticamente significativa. Fis-
her3?, no encontré diferencia en peso en un estudio
realizado en Connecticut, en el cual se incluyeron
hermanos y primos de los enfermos.

Un estudio reciente®, realizado en Liberpool,
mostré que el promedio de peso al nacimiento de119
pacientescon E.L.C.P.,erasimilaralde 11 2 controles
de la misma ciudad y de la misma clase social.

Todos estos estudios, sugieren que el peso al
nacimiento de los nifios con la E.L.C.P. es semejante
al de la poblacién general.

TALLA AL NACIMIENTO

El 80% de nuestros pacientes con E.L.C.P. tuvieron
una talla normal al nacimiento (49-52 cm).

EDAD GESTACIONAL

Sélo 5 de los 112 nifios con E.L.C.P. del (Grupo pri-
vado), tuvieron una edad gestacional inferior a las 38
semanas (4;46%). Esta incidencia estd de acuerdo
con el 6% de lo esperado en la poblacién general.

Diferentes autores23.120, presentan estadisticas
muy parecidas en sus estudios.

ANTECEDENTES DE MORTINATOS Y ABORTOS

Las diferentes estadisticas?3: 120, incluyendo las nues-
tras, no muestran diferencias en estos antecedentes
entre los nifios con E.L.C.P. y los de la poblacién
general. La incidencia de mortinatos en Inglaterra es
de 1% y de abortos del 8%.

PRESENTACION

Winne-Davies'2, sefiala una alta incidencia, del
10.7%, de presentaciones anormales entre los 229
casos estudiados por ella, entre los cuales sobresale
el de presentaciones de pelvis. Estas cifras se encuen-
tran muy por encima de las esperadas en la poblacién
general que son del 2 al 4%.

NIVEL SOCIOECONOMICO

Estudios epidemiolégicos en Inglaterra®, han demos-
trado que la incidencia de la E.L.C.P. es mayor en
familias de estratos socioeconémicos bajos. La enfer-

99



medad estd asociada con areas urbanas pobres. La
incidencia més alta registrada hasta 1988 fue de
15.6 por mil niflos menores de 15 afos de edad en
Liverpool, Inglaterra. Dentro de esa ciudad la inci-
dencia méas alta se observd en el sector central,
donde reside la clase mas baja, y donde alcanzé la
enfermedad una frecuencia de 26.3 por 100.00047.

Estos hechos estan de acuerdo con las observa-
ciones llevadas a cabo en Escocia'??, en donde se
encontrd una alta proporcion de E.L.C.P. en familias
de bajos recursos.

La epidemiologia de la enfermedad sefiala, como
etiologia probable, las influencias ambientales y
éstas estan asociadas a la desnutriciény a la pobreza.
Las tendencias actuales en Dortmund, Republica
Federal de Alemania, soportan estas conclusiones.
En efecto, Peic, citado por Barker y Hall8, sefiala la
relacion entre la incidencia de la enfermedad y los
periodos de depresién econémica de Alemania entre
los afios 1924 y 1960.

Nuestros datos, sin embargo, no estan de acuerdo
con lo anotado. En efecto, entre 112 pacientes del
(grupo privado), sélo un paciente (0.89%), era de un
nivel socioeconémico bajo?*s; (42.85%) eran de nivel
medio y 58 (62.67%) de un estrato alto (4 pacientes
sin dato). No se han tenido en cuenta los nifios del
(IFDR) y del (HI), ya que en su mayoria proceden de
niveles bajos de la poblacion.

ASPECTOS GENETICOS

Numerosos estudios sobre la E.L.C.P., demuestran
que la entidad puede afectar mas de un miembro de
la familia®.12,45,49,48 incluyendo su ocurrencia en
sucesivas generales 04,

Goff44, declara que la herencia juega un papel
importante en la E.L.C.P., al menos en un 20% de los
pacientes. Sugiere un mecanismo usualmente rece-
sivo, pero, a veces dominante con una penetrancia
variable.

Chung?!, sefiala que la E.L.C.P. reviste una inci-
dencia familiar mayor de lo esperado: observa una
frecuenciade 1:35 en miembros de una misma fami-
lia, en comparacién, como se ha dicho, de 1:20.00044,
de la poblacién general.

La revision hecha en nuestros casos, muestra
una incidencia de 4.28% (13 nifios con E.L.C.P. con
antecedentes familiares de la misma enfermedad,
entre 280 casos de E.L.C.P.) (ver cuadro).

Resalta el porcentaje de casos familiares de
E.L.C.P. en el grupo de nifios privados (10 de 122
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casos: 8.62%), lo cual puede ser atribuido a un més
detenido interrogatorio y a un mayor seguimiento de
los pacientes.

Ejemplos de incidencia familiar, ocasionalmente,
son muy demostrativos (ver casos 1, 2 y 3).

S ecll

566-080

A /

¢ -

CASO N2 1. (V.M.H.CI. 1502).

]

¢ -0 0
e

0 e

12157 13304

CASO N22. (V.M.H.CI. 12157, 133204).

O Q@
L 1
B, St
i b:", l:: 5
o Q Cm Q - s
—F— — —T=
G & o & oW
_._I_I

®

17407
Forthes

L J/

CASO N2 3. En negro Enf. de Perthes. En punteado otras afeccio-
nes esqueléticas (V.M. H. Ce; 2105, 17407).



Se ha podido, también, observar en la familia de
estos pacientes la coexistencia de otras afecciones
esqueléticas, como la osteocondritis disecante de la
rodilla, la enfermedad de Scheuermann, la luxacion
congénita de la cadera, etc.

Stephenes y Kerby'%4, McComas’' y Monty’®,
publican genealogias de familias con altas y raras
concentraciones de casos con E.L.C.P. Estos cuadros
sugieren una herencia autosémica dominante.

Ruckerbauer, citado por Wansbrough y col, '3,
en su tesis sobre aspectos genéticos de la E.L.C.P.,
concluye que en ocasiones, la predisposicién a la
enfermedad se hereda como autosoma dominante
influenciado por el sexo con una penetracion redu-
cida y una expresion variada, pero que en otras oca-
siones la enfermedad es una fenotipia debida al
trauma.

Wansbrough y col.''3, esta de acuerdo con las
conclusiones de Ruckerbauer y a su vez analiza her-
manos con la enfermedad y déa cifras empiricas de
riesgo familiar como 1:35 (3%). Este hecho es dificil
de reconciliar con una herencia penetrante, salvo
que se estime el concepto de muy baja penetrancia,
hecho éste no aceptado cldsicamente cuando la inci-
dencia de poblacién es mayor de 1:1000.

Gray y col.#5, en 1972 fueron los primeros en
sugerir que el modo de herencia era poligénica. Ellos
muestran un gradiente de 35:3.5:1, estimando un
riesgo de 3.8% para hermanos, (6.1% para hermanos
y 1.4% para las hermanas); 0.8% en padresy 0.4% en
miembros de segundo grado de consanguinidad.

Hall49, en un reciente estudio publicado en 1986,
sobre aspectos genéticos de la E.L.C.P., observa un
gradiente de 25; 0.34%:0.21%, para parentezco de
primera, segunda y tercera generacion. El autor cita
otras series (ver cuadro), llegando a la conclusién de
que el gradiente de primera, segunday tercera gene-
racion serian: 22:4:4:1.

Incidencia de En Primera Segunda Tercera,
la’E.L.CP: generacion
Serie de Gray 2.5% 0.29 0.29
Serie de Harper 0.5% 0137
Serie de
Wynne-Davies 1.0% 0.28 0.28
Serie de Hall 25% 0.34 0.21

Todas estas cifras estan de acuerdo en conceder
ala E.L.C.P.,, una fuerte evidencia de herencia multi-
factorial , ya que se acerca al gradiente 30:8:3:1 del
modelo Carter?!, y Smith'%, de la herencia poligé-
nica.

Aunque es definitiva la evidencia de ser una
enfermedad de herencia multifactorial, no se puede
descartar, en algunos casos, que exista una herencia
autosomica dominante.

Es posible, dice Hall y col.#®, que entre los
muchos genes de efecto menor que componen la
herencia poligénica, pueda haber 1 6 2 genes de un
efecto mayor que manifiesten sus caracteristicas de
dominancia solamente cuando otros factores genéti-
cos o ambientales sean favorables®. La observacion
de casos aislados de ejemplos de herencia autosé-
mica dominante no se contrapone con la hipotesis de
que la E.L.C.P. sigue los dictados de una herencia
multifactorial.

La E.L.C.P, igualmente puede mostrar hetero-
genicidad genética . Hay un interés creciente enrela-
cionar la etiologiade la E.L.C.P. con factores ambien-
tales, sin embargo, la identificacién de tales factores
no negaria la existencia de factores genéticos. Ambos
factores son responsables pues de la enfermedad. Es
imposible separar los factores genéticos de los am-
bientales en la herencia multifactorial.

Si,como se hadicho, laE.L.C.P. parece tener una
relacién genética importante, hay autores que tratan
de desvirtuar la importancia de estas caracteristicas
etioldgicas.

Harper y col.“8, por ejemplo, basados en un estu-
dio de 120 casos de E.L.C.P., concluyen que esta
entidad tiene un componente genético relativamente
menor, aunque le considera un riesgo de 1:35, para
la descendencia.

Wynne-Davies y Gornley'?°, concluyen en su
estudio, que los factores genéticos no son aparentes
en la E.L.C.P. Estos autores se basan en tres argu-
mentos basicos.

“Existe una muy baja incidencia (1%)en los des-
cendientes de primera generacion”.

“La cifra para hermanos es del 1.6% y 2% para
sus descendientes y ausencia de un gradiente de
incidencia para el 22y 3er. grado de consanguinidad.

“Segun los autores, tan solo se han reportado en
la literatura, 3 pares de gemelos monocigdticos con
ELCE

Estos hechos son sin embargo rebatibles, como
lo hace Hall*3, quien aclara que:

* “La incidencia en la descendencia que da

Wynne-Davies y col., son de por si 10 veces mayor
que la de la poblacién general .
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* Clasicamente %, se ha demostrado que una
baja concordancia en gemelos monocigéticos no
prueba que los factores genéticos no sean importan-
tes en la predisposicién de la enfermedad.

Finalmente, los investigadores que se oponen a
relacionar la E.L.C.P. con un factor genético, esgri-
men a su favor el argumento, aparentemente irreba-
tible, relacionado con la presencia en los pacientes
de E.L.C.P. de antigenos HLA-A y B.

En efecto, Burch'2, Thompson y Wooddrow 198 y
Wigener''5, no han encontrado una diferencia esta-
disticamente significativa en la frecuencia de estos
antigenos de histocompatibilidad en los pacientes
con E.L.C.P. y una poblacién normal, tomada como
control. De acuerdo con estos estudios, dicen los
autores, no habria en esta enfermedad un factor
genético determinante. Para ellos, y en especial para
Barker y Hall®, la enfermedad parece estar mé4s bien
relacionada con un factor o factores determinantes,
que actuarian en un periodo critico de la vida postna-
tal.

GEMELARIDAD

Inglis, Dunn, Giannestras y Wasnbrough13,35,42,113,
reportan sendos pares de gemelos monocigéticos
con E.L.C.P.

Burch'?, reporta un part de gemelos dicigéticos.

Wynne-Davies y Gornley'29, sefialan la presen-
cia de 5 gemelos dicigéticos y un monocigético en
una serie de 310 pacientes con E.L.C.P.

Harper“¢, finalmente, cita el caso de 2 padres: el
varén con E.L.C.P. bilateral y la mujer con E.L.C.P.
unilateral que produjeron gemelos, ambos con
E.L.C.P., uno unilateral y el otro bilateral con una
probabilidad de monocigotocidad de 0.99. Para este
autor, y de acuerdo con su estudio, la E.L.C.P. no se
transmite con las caracteristicas de la herencia men-
deliana, siendo el componente genético relativamente
bajo (3% de padres afectados), sin embargo, el hecho
de que dos padres afectados hayan tenido gemelos
monocig6ticos con la E.L.C.P., sugiere una influencia
genética aditiva.

RAZA

Se ha observado una mayor predileccién de la E.L.P.
por la raza blanca que por la mestiza, la mulata y la
negra.

En Africa; Nigeria, GhanayZimbabwe laE.L.C.P.
es rarat.27,36,
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Un estudio hecho en Ibadau, Nigeria, durante 10
afos, solo reporté 10 casos.

Una investigacion en Eastern Cape, regién de
Sud Africa, obtuvo una incidencia entre negros de
0.45 por 100.000 menores de 14 afiosyde 10.8 entre
blancos y colorados®. La E.L.C.P. es también rara en
los descendientes de africanos. Purry®3, ha podido
estudiar este factor en Sud Africa habiendo obser-
vado que de 55 casos de E.L.P.:

* 38 casos eran blancos: 69%
* 11 casos eran mulatos: 20%
* 6 casos eran negros: 11%

El autor agrega que la incidencia anual de nifios
blancos menores de 14 afios fue de 10.8 X 100.000,
en mulatosde 1.7 por 100.000, en negros de 0.45 por
100.000.

En una revision de historias clinicas de un gran
hospital de Louisiana (EE.UU.), se encontrd sola-
mente un nifio de raza negra afectado con E.L.C.P.44.

De 203 pacientes admitidos en un hospital de
Connecticut (EE.UU.), 2 eran de raza negra?’.

De 287 nifios con E.L.C.P. en dos hospitales de
Rio de Janeiro, en Brasil, tan solo 9 eran negros, pese
aque aproximadamente la mitad de los nifios admiti-
dos a estos hospitales eran de raza negra'02.

De 102 pacientes con E.L.C.P. del consultorio
privado de uno de los autores con referencia racial,
52 eran blancos (50.98%), 43 mestizos (42.1%), 6
mulatos (5.88%) y 1, solamente negro (0.98%).

Chung?', que ha estudiado la suplencia vascular
del extremo proximal del fémur en el nifio, trata de
explicar esta diferencia racial de la E.L.P. aduciendo
que en el niflo blanco de 3 a 10 afios existe un menor
numero de arteriolas cervicales ascendentes (casos
reticunaculares) mediales y anteriores que en el nifio
negro. El autor, igualmente, ha podido observar una
mayor frecuencia de anillos vasculares anatomésti-
cos incompletos en la red arterial intraarticular en
nifos blancos que en negros.

Se ha encontrado una baja incidencia de la
E.L.C.P. en otras razas ademas de la negra. De
acuerdo con 2 estudios realizados en Hong Kong'°¢,
la E.L.C.P., es poco frecuente en los chinos: 0;2 por
100.000 por afio. Parece ser también rara en la
poblacién Maon de Nueva Zelandia. Existe igual-
mente variacién étnica en incidencia dentro de la
India, con una baja frecuencia en la poblacién Adi-
vasi.



SEXO

La E.L.P. tiene, como es bien sabido, una mayor predi-
leccién por el sexo masculino.

La relacién nifio: nifia de Enf. de L.P. en Bogota
seria de 4.83:1 (232 nifios, 48 nifias).

La relacién normal Nifio-Nifia, en la poblacién
colombiana es de 1.02 a 1.00. Fuente DANE, Censo
nacional de poblacién, octubre de 1985.

Todas las series internacionales reportadas
muestran, igualmente, una marcada y consistente
predominancia del sexo masculino. La relacién del
hombre a mujer en 8 seriesvande 4 a4.6:1, con un
promedio de 4.54 (ver cuadro).

NUMERO DE VARONES Y DE MUJERES EN OCHO SERIES

Ne de pacientes
Series Nifios Nifas Relacién M/F
Edgren
Finlandia 223 53 4.2:1
Molloy MacMahom
Massachussetts 7 14 5.0:1
Fisher3?
Connecticut 153 35 441
Grey et. al.45
Brit. Columbia 322 27 5.6:1
Katz59
New York 296 62 4.8:1
Lauritzen®s
Dinamarca 364 82 4.4:1
Harper et. al.*8
South Wales 128 32 4:1
Burch et. al.'? 281 70 4:1
TOTAL 1.839 405 4.54:1

Lauritzen®s, ha demostrado una relacién cons-
tante, (4.4:1), en los tres periodos etarios de la infan-
cia: por debajo de los 5 afios, entre los 5y los 8 afos y
por encima de los 8 afios.

Mayer y More, cit, por Burch'2 y Fisher3®, han
observado una més alta proporcién de nifias en el
grupo de los menores. Burch'?, encuentra hechos
similares, aunque sin significado estadistico: de 2a 4
afios, relacién nifio/nifia. 3.6:1 y por encima de 6
anos: 4.6:1.

Nuestras cifran concuerdan con estos datos:

La mayor predileccién por el sexo masculino en
laE.L.C.P. se ha explicado de diferentes maneras: por
una mayor actividad fisica de los varones, los cuales
someten sus caderas a un mayor estrés, indepen-
diente de su madurez, que en las nifias de su misma
edad y con una mayor debilidad de los tejidos de
soporte a nivel de la cadera, lo cual, y de acuerdo con
Caffey'?, los haria mas suceptibles al sobrepesoyala
isquiemia.

Wewtheimer''7 y Chung?3', han demostrado, por
sus estudios anatémicos que existe un menor nimero
de anastomosis de los pequefios vasos arteriales que
irrigan la epifisis proximal del fémur, en el varén, asi
como una mayor frecuencia en la discontinuidad de
los anillos de los cuales parten arteriolas intraarticu-
lares retinaculares que van a irrigar el nicleo capital
del fémur. Tanaka y col. %7, atribuye la mayor coinci-
dencia en el varén que en la mujer a la mayor tenden-
cia a ser mas bajos los valores de somatomedian-A
en los nifios normales que en las nifias, hecho ya
observado anteriormente por Hall, en 1980.

Finalmente, Burch'2, trata de explicar el predo-
minio del varén genéticamente, por el efecto de
unién de un alelo x recesivo.

EDAD

LaE.L.C.P.se presenta en la infancia en edades com-
prendidas entre los 2 y los 14 afios, con un pico en la
incidencia entre los b y los 6 afios®.

En ciertos paises del Este (India2® y Africa del
Sur?'), el promedio de edad es mayor. Parece que la
raza tiene relacién con esta mayor edad.

El promedio de edad del inicio de la enfermedad,
en nuestros casos es de 5.8 afios; para elvaron 5.47,
y para la nifia 4.95 (ver cuadro).

De acuerdo con Hall y col.#7, esta proporcion es
prop

de 5.1: 5.11. Gray*5, da cifras diferenciales: 4 afios
para el varén y 5.5 para la mujer.

EDAD DEL COMIENZO DE LA ENFERMEDAD

(IFDR) (HI) (Grupo Priv)
Nifios - Nifias Nifios - Nifas Nifos - Nifias
5.83-5.50 567 - 5.07 504 -442

TOTAL 5.76 5.59 4.93

Menores de 5 afos 64 M 1ZF 3.76:1
Entre 5y 8 afios 60 M T2F 5:1
Mayores de 8 afios 38 M 2F 19:1

La proporcién M/F es menor en ciertas razas
como la hindu, por ejemplo?8, en que baja a 2.58:1.

Promedio: 5.38 afos (varén: 5.47, Mujer: 4.95).

Se ha observado una mayor edad en los nifios
que presentan una disposicion unilateral que en la
bilateral: 5.2 afos, v/s 3.85.
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La mayor incidencia de la E.L.C.P. entre los 4 y
los 6 afios, coincide con el periodo de méxima tran-
quilidad hormonal.

La ausencia de esta afeccién por debajo de los 3
anos la explica Caffey'?, por la mayor proteccion del
nucleo 6seo femoral, rodeado de una cubierta carti-
laginosa, que es mucho mayor y mas eldstica por
debajo de esa edad. Con el crecimiento, esta envol-
tura se hace cada vez de menor espesor. a los 4 afos
es tan delgada, que las fuerzas de compresion se
extienden al ndcleo, produciendo su fracturay aplas-
tamiento. Este hecho, persiste hasta los 8 afios
cuando el ndcleo es ya suficientemente grande y
fuerte para poder resistir el estrés de compresion,
pese a ser delgada la capa de cartilago articular. De
acuerdo con Trueta''?, la mayor frecuencia del
Perthes en la infancia es debida a la disposicion vas-
cular de los elementos que nutren la epifisis femoral
a esas edades, que es tan precaria entre los4 y 7 afios
de edad, cuando el extremo superior del fémur tan
solo tiene como principal fuente de nutriciéon los
vasos epifisiarios externos.

FACTORES CONSTITUCIONALES

PESO

El peso del nifio en la infancia con E.L.C.P. esté por
debajo del promedio, especialmente en los niveles
socioeconémicos bajos. En nuestros casos, el per-
centil de peso para el Grupo privado fue de 47.5 para
los nifios y de 41.58 para las nifas.

El promedio del percentil de peso de los nifios
conE.L.C.P. enel(Hl), fuede 24.22 para los nifios y de
31.9 para las ninas. En el (IFDR) fue sensiblemente
igual: 26.60para los ninos y de 34.86 para las ninas.

El 36.17% del (Grupo privado), el 61.42% del
grupo de (Hl) y el 69.64% del (IFDR), tenian un peso
inferior al percentil 25 del promedio.

Resumiendo nuestros datos tenemos:

e El promedio de percentil de peso, en los nifos,
es de 31 y el de las nifas es de 35.

e EI56% de los ninos y el 42% de las nifnas tienen
un percentil de peso menor al 25.

TALLA

La talla promedio de los nifios con E.L.C.P., es mas
baja que el promedio; este hecho es mas aparente en
los ninos con bajos recursos.
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En nuestros casos, el percentil promedio de esta-
tura en los nifos fue de 28 y en las ninas de 40.

El 47%de los nirfios con E.L.C.P. se encuentra por
debajo del percentil 25 de la talla.

Esta talla significativamente menor de los nifos
con E.L.C.P., comparandolos con los nifios normales
es un hecho generalmente admitido por los diferen-
tes autores44,55,120,95,116,53,77_

El retraso en la estatura, tal como lo asegura
Wynne-Davies y col. 20, es mas aparente durante la
fase activa de la enfermedad, mejorandose y llegan-
dose a normalizar posteriormente, de manera que a
los 12-15 afos la estatura se regulariza.

Los padresy hermanos de los nifios con E.L.C.P.,
tienen una estatura normal'29,51,

La talla baja de los pacientes con E.L.C.P. ha
hecho sospechar a los investigadores sobre la exis-
tencia de algun trastorno del crecimiento, habién-
dose estudiado la funcion endocrina en estos nifnos.
Sin embargo, los andlisis que se han hecho sobre
funcién tiroidea, hormona de crecimiento, hormona
foliculo estimulante, hormona luteinizante y 17 ce-
toesteroides han resultado normales?4.

Recientemente, Rayner y col.%7, han encontrado
que la respuesta; de hipoglicemia inducida por la
hormona de crecimiento del suero en los ninos de
corta estatura. Los autores también encontraron una
tendencia a niveles bajos de la actividad de la soma-
tomedina medida por el bioensayo en cartilago de
pollo, lo cual fue interpretado como un defecto de los
tejidos sobre los cuales obra la hipéfisis-somatome-
dinaenla E.L.C.P.

Harrison y Burwell'4, han encontrado aumento
de los niveles séricos de somatomedinas en nifos
con E.L.C.P. en edades de 3 a5 pero no en edades de
6 a 11 afos.

Mas recientemente Burwell y col.'4, han obser-
vado como, normalmente en la infancia, la actividad
de la somatomedina sérica aumenta con la edad,
pero en los nifos con E.L.C.P., esto no ocurre. Ini-
cialmente en nifos entre los 3 y los 5 afios la activi-
dad de esta substancia es mayor que en el control,
pero no entre los 6 y los 11 afos. Estos encuentros
han hecho pensar que en los nifios con E.L.C.P.,
existe una anormatidad en la hormona de creci-
miento dependiente de las somatomedinas.

La somatomedina-A (SMA) es una hormona
polipéptica promotora del crecimiento. Es secretada



por el higado y por el rifién al ser estimulados por la
hormona del crecimiento.

La somatomedina activa del desarrollo del carti-
lago epifiarioy las actividades que promueven elcre-
cimiento. Tanaka y col.35, han encontrado niveles
bajos, significativos, de SMA en 39y 47 pacientes
con E.L.C.P., de 4 a 9 afios, y niveles por debajo de lo
normal en 8 pacientes de 10 a 14 afios de edad. En 8
de 9 pacientes, la hormona de crecimiento se encon-
tré normal.

En el Enanismo de Kowarski también se encuen-
tra hormona de crecimiento normal y disminucién de
la SMA, lo cual ha hecho deducir a los autores lo
siguiente:

« Los nifios con E.L.C.P. tienen un trastorno de
crecimiento similar a loque ocurre en el enanismo de
Korwarski; sin embargo, los pacientes no son enanos
ya que el trastorno de crecimiento es ligero.

« En los nifios con E.L.C.P. el trastorno de creci-
miento debido a una actividad baja de hormona de
crecimiento ocurre antes de que aparezcan los sig-
nos clinicos.

Burwell y col.'6, han complementado sus estu-
dios recientemente, analizando la actividad de la
somatomedina en nifios con E.L.C,P., comparandolos
con nifios normales, y han concluido que:

« Existe un aumento de la somatomedina en el
suero sanguineo de los nifios con E.L.C.P. entre los 3
y los de 5 afios y una disminucién de esta substancia
por encima de estas edades, en contraposiciéon con lo
lo que ocurre en nifios normales.

+ Apesardequelasomatomedina normalmente
estimula la sintesis de DNA y de los proteoglicanos de
los condrocitos del cartilago de crecimiento en los
nifios normales, no hay una relacién directa de esta
accién en los nifios con E.L.C.P., pese a su aumento
en las edades sefaladas. En efecto, parece haber un
contrasentido entre el aumento de la somatomedina
(entre los 3ylos5 afios), y una disminuciéonen larata
de crecimiento.

« Estos hechos sugieren que hay una disminu-
cién en la sensibilidad o una menor afinidad de los
receptores para esta hormona en los condrocitos del
cartilago de crecimiento durante los afios tempranos
de la vida.

« El aumento de la somatomedina, a esas eda-
des, puede ser secundario a esta anormalidad en la
respuesta de los tejidos esqueléticos a la somatome-

dina, a lo cual responderia el organismo aumentando
su produccion.

« Esta anormalidad de los tejidos esqueléticos
puede ser debido a un imbalance en los mecanismos
que controlan el desarrollo esquelético en el periodo
de transicién que separa el fetal del basico, de
acuerdo con el esquema enunciado por Kalberg'?',y
Count??, periodo que endrocrinolégicamente se ca-
racteriza por un reposo hormonal que dura aproxi-
madamente de los 2 a los 7 afios de edad. La natura-
leza de estos mecanismos anormales son actualmente
desconocidos, pero sus repercusiones en los tejidos
del esqueleto parecen ser indudables.

Burwell y col.', en un estudio antropométrico
realizado a 232 nifios con E.L.P. demostré la existen-
cia de una disminucién de la estatura en uno de los
tres grupos revisados y una anormalidad en el de-
sarrollo de varias regiones del cuerpo. Estas anoma-
lias se caracterizaban por una disminucién del dia-
metro biacromial y del biiliaco, acortamiento de los
segmentos distales de los miembros: antebrazos,
manos, distales piernas y especialmente de los pies,
lo cual recordaba al Enanismo acromesomélico de
Maroteaux, Martially y Campaille y al dismorfismo
del crecimiento de ciertos desérdenes intrinsecos del
esqueleto, descritos por McKusick, Bailey y Smith2.

Este acortamiento desproporcional lo atribuyen
los autores a trastornos en el desarrollo embrionario
ocurrido en un momento determinado el proceso de
crecimiento de los miembros y ocasionado proba-
blemente por una falla ambiental con o sin adiciona-
les factores genéticos.

Se ha tratado, también, de explicar esta despro-
porcién en el crecimiento por trastornos nutriciona-
les. Esta hipétesis esta basada en los estudios lleva-
dos a cabo por Fleagle J.G. y col.38, en monos
sometidos a dieta hipocroteicas e hipocaléricas y en
quienes se obtuvo acortamiento desproporcionado
de los miembros (mé&s severo en los pies, las piernasy
las manos). Estos autores tratan de explicar estos
hallazgos aduciendo la teoria de que en la desnutri-
cién son los segmentos del cuerpo de mayor creci-
miento los que més sufren, también, en su creci-
miento.

Estrapolando estas conclusiones a lo observado
enlaE.L.C.P., sepiensa que en estos nifios no existi-
ria tal desnutricién sino, quizés, la carencia de un
factor, como puede ser el manganeso que interferia
con las substancias que normalmente estimulan el
cartilago de crecimiento'4.

La deficiencia en manganeso determina defec-
tos posturales del esqueleto en muchas especies
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animales: en ratas, por ejemplo, produce acorta-
miento de los miembros. Se ha explicado este hecho,
por una formacién anormal de cartilago y hueso por
su accion sobre el condroitin sulfato's.

MADURACION ESQUELETICA

En la E.L.C.P., se ha demostrado consistentemente,
un retraso en la maduracién esquelética. En un estu-
dio realizado hace 8 afios en el (HI) por Alonso y uno
de los autores (VMC), sobre 74 casosde E.L.C.P.7, se
observo la existencia de un retardo de la maduracién
esquelética, en el 92% de los pacientes. Este retraso
era en todos los casos mayor de seis meses.

En el presente trabajo, se estudian 76 carpogra-
mas de nifos con E.L.C.P. del (HI) y del (Grupo pri-
vado), encontrando un retraso de mas de un afioen la
maduracion ésea en el 80% de los nifios con E.L.C.P.,
asi como también un retraso de més de 2 afios en el
56% de los grupos respectivamente. El retraso en la
maduracion esquelética es mas intenso en el sexo
masculino que en femenino (84.33%: 79.03%).

Este hecho, ciertamente, no es de reciente
observacion. Ya Legg, en su descripcion original®’, la
relaciond con un trastorno probable del desarrollo.
Calvé$, igualmente observd la existencia de una
osteogénesis anormal y retrasada. Mé&s reciente-
mente Goff en 195444, sefiala comoenlaE.L.C.P., la
edad 6sea permanece retrasada entre 3 y 5 desvia-
ciones estandar del promedio, no sélo durante la
evolucion de la enfermedad sino antes y después de
la misma.

Girdany y Osman, (1968)4' y Fisher (1972)39,
confirman en sus estudios la presencia de un retraso
esquelético en la mayoria de los nifios con E.L.C.P. De
acuerdo con estos autores, y tal como nosotros lo
hemos comprobado, el retraso en las nifias no es tan
marcado. Seguln sus estudios, ninguno de los 152
pacientes tenia una maduracion ésea por encima del
promedio. Los autores sefialan como la maduracién
esquelética tiende a asumir valores normales con el
crecimiento. Describen, en su informe, los casos de 5
nifios con retardo de su maduracién esquelética,
seguida, sin embargo de epifisis femorales normales,
pero que desarrollaron posteriormente la E.L.C.P. En
el (Grupo privado), se estudié un caso semejante, a
quien se le practicaron radiografias de las caderas
con motivo de una fractura de Fémur a los 16 meses
evidenciandose unos nucleos femorales inamduros y
quien presenté la E.L.C.P. a los 2 afios, en la cadera
de mayor hipolasia.

Harrisony col.%3.55, en 1976, en un estudio longi-

tudinal radiolégico del carpo en 182 nifios con la
E.L.C.P., observan una fuerte tendencia a la demora
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en su maduracion esquelética durante la fase aguda
de la enfermedad y la ausencia de osificacion de
nuevos huesos de esa region durante este periodo,
aunque los huesos que ya estaban osificados conti-
nuaron su crecimiento. Los autores observaron estos
mismos hechos en 93 nifios sanos, hermanos de los
enfermos. En algunos pacientes se observé una
detencién del desarrollo esquelético “‘skeletal
standstill”’, en los huesos del carpoentrelos 3y los 5
anos.

Kristmundsdotter y col., (1986)61.62,63 en un
estudio de 125 nifios, igualmente, han encontrado
retardo marcado en la osificaciéon de los huesos del
pufio y han descrito estudios pormenorizados sobre
los defectos de osificacion de estos huesos. Sus
estudios han permitido conocer los siguientes deta-
lles:

* No existe alteracion en los 2 primeros huesos
que aparecen en el carpo: Hueso grande y Ganchoso.

* Existe un marcado retardo en la osificacién en
los dos huesos que aparecen posteriormente (entre
los 3ylos 4 afos): el Piramidal y el Semilunar. Y, hay
una ligera demora en la aparicion del Escafoides, el
Trapecio y el Trapezoide, huesos que aparecen entre
los 5 y los 6 afios.

Sus conclusiones fueron las siguientes:

* Elretrasoenlamaduracion esquelética es mas
severa entre los 3y los 5 afios de edad cronolégica, y
corresponde al periodo de tiempo en que ocurren las
anormalidades generales.

* En los casos en que hubo detencion de la
maduracion esquelética, la edad de diagnéstico fue
de 4.49 afos, comparado con la de 7.28 afios en los
que no se observo esta detencion.

* No se advirtieron alteraciones en la aparicion
de la osificacion de los huesos del carpo.

* Los nifios con E.L.C.P. bilateral, muestran un
mayor retraso en la edad de osificacion del Trape-
zoide.

Blakemore'® y Kristmundotter82,63, han obser-
vado que ademas del retraso de la edad dsea, existe
unadesarmonia en la maduraciéon del esqueleto, que
se encuentra mas retardada en el carpo que en el
extremo distal de los huesos del antebrazo: Cubito y
Radio, hecho que se ha puesto de manifiesto gracias
al uso de las tablas de Tanner-Whitehouse''0, usa-
das por estos investigadores en sus estudios. Otros
segmentos del cuerpo, segun estos autores, pueden
presentar un retardo en la osificacion.



La naturaleza del trastorno en la maduracion
esquelética, no estd aun bien esclarecida. No se
sabe, entre otras cosas, si es una caracteristica
exclusiva del paciente solo, o de su familia, o de la
comunidad a la que pertenece. La baja incidencia de
estos trastornos en individuos descendientes de cier-
tos paises de Africay de la China, por ejemplo, parece
reflejar una diferencia en esta maduracién®.

El retraso en la edad esquelética, los trastornos
de osificacion, las alteraciones en el crecimiento de
los segmentos distales de los miembros y las varia-
ciones observadas en la somatomedina, han hecho
plantear la hipétesis de que en la E.L.C.P., debe exis-
tir un trastorno general que puede ser debido a un
imbalance en los mecanismos que determinan la
transicion postnatal desde la “‘fetal” ala “basica”, en
la curva normal del crecimiento humanoé.

EDAD DE OSIFICACION NORMAL
DE LOS HUESOS DEL CARPO

Hueso grande 3 meses Trapecio 5 afios
Huesoganchoso | 4 meses Trapezoide 5 afios
Piramidal 2.5 a 3 afios | Escafoides 5.8 afios
Semilunar 4.1 afios Psiciforme 10 afios
Distal Radio 13 afios Distal Cabito 7 afios

RETRASO EN LA OSIFICACION DE LOS HUESOS DEL CARPO

No demorade [ ] Ligeramente

Muy
Demorada -

demorada
Hueso grande B Trapecio
Hueso gamchudo el Trapezoide
Piramidal R Escafoides
Semiluner e Pisciforme [__|

Tomado de Krismundsdotter y col .52,

ASOCIACION DE LA E.L.C.P. CON OTRAS
AFECCIONES DEL DESARROLLO

Entendemos por afecciones del desarrollo aquellas
que se ponen en evidencia durante cualquier época
del crecimiento del ser, algunas de ellas, las més,
pueden estar presentes al nacimiento.

Con apreciable frecuencia se han descrito estas
afecciones asociadas a la E.L.C.P.

Nosotros las hemos observado con una frecuen-
cia del 13.21% (tablas 1, 2 y 3). Katz%8, encontré
espina bifida oculta en el 82% de los casos de un
grupo de 178 niflos con E.L.C.P,, cifra alta, al ser

comporada con solo un 67% de esta lesion en el
grupo de nifios con otros problemas esqueléticos.

Wilk'18, describié anomalias lumbosacras en el
81% de sus 171 pacientes con E.L.C.P. Las mas fre-
cuentes fueron espina bifida oculta y vértebras tran-
sicionales.

Adams#, reporté anomalias en el Semilunar, en
metacarpianos y falanges en los nifios con E.L.C.P.

Wilk''8, encontré entre sus pacientes casos de
Hemofilia, labio hendido, Cripotorquidia e hipospa-
dias.

Noorden y Burian84, observaron anomalias en la
camara anterior del ojo en 19 de 22 pacientes con
Eil::C:R:

Matsoukas’3, en un estudio sobre 60 nifios con
E.L.C.P., describié pacientes con ductus arteriove-
noso, hernias inguinales, enfermedades renales,
hipospadias, espina bifida oculta, anomalias denta-
les y alteraciones dermatoldgicas.

Catterall, Lloyd-Roberts y Wynne-Davies?4, han
descrito casos de hernia inguinal asociados con
E.L.C.P. con una frecuencia del 7.4% (17 de 229
nifios), cifra que es 8 veces mayor de lo esperado en
la poblacion general (p: 0.0001). Estos mismos auto-
res?4, sefala larelacién que existe entre laE.L.C.P.y
las anomalias congénitas del tracto genitourinario:
describen 7 pacientes con criptorquidiay 12 con tras-
tornos urinarios (8.29%), en nifioscon laE.L.C.P. Los
autores mencionados encontraron, aunque con menor
frecuencia, este tipo de alteraciones en parientes
cercanos a los enfermos. Estas lesiones asociadas
eran mas frecuentes en casos de E.L.C.P. bilateral.

Catterall, Lloyd-Roberts y Wybbe-Davies?4, su-
gieren que las anomalias en la diferenciacion em-
brionaria del tracto genito-urinario se acompafian de
malformaciones vasculares que secundariamente
afectan la suplencia sanguinea de la cabeza del
Fémur, haciendo a estos individuos méas susceptibles
de desarrollar una necrosis evascular en la edad
infantil. Wynne-Davies y Gormley'29, han reportado
algunas anomalias congénitas asociadas con la
E.L.C.P.; estenosis polédrica, sinostosis radiocubital,
fistulas branquiales, pie varus equino, calcaneo valgo,
retardo mental, hernia inguinal, defectos congénitos
en el Rifdn o Ureter. El nimero de parientes cerca-
nos con anomalias genitourinarias y Luxacién Con-
génita de Caderas, L.C.C., fue mas alto de lo espe-
rado'’. Se ha tratado de encontrar unarelacién entre
esta afeccion y la E.L.C.P. Lindholm y col.®9, citan 3
casos de E.L.C.P. que aparecieron afios después de
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tratadalaL.C.C. Ellos atribuyen lacausadelaE.L.C.P.
a trastornos de cadera (capsula y otras estructuras
blandas articulares), que motivaron una sublixacién
residual.

Hall y Harrison46, han descrito en 8 nifios de un
grupo de 90 pacientes de con E.L.C.P. (8.9%), defec-
tos mayores. Entre el resto de los nifios con esta
enfermedad, también encontraron anomalias meno-
res, localizadas en los ojos, oidos, dedos de las
manos, de los pies, en la piel, etc.

La incidencia de estas anomalias en el nifio con
E.L.C.P. fue el doble un nimero, de las encontradas
en un grupo control.

Sharwood 0!, sefiala en su estudio, el casode un
nifio con E.L.C.P., que desarroll6 en la cadera opuesta
un deslizamiento epifisiario proximal del fémury una
Enfermedad de Osgood-Schlatter.

La asociacion, en el mismo paciente, de una
E.L.C.P. y un deslizamiento epifisiario del extremo
proximal del fémur que, por lo demads, es un hecho
raro en la literatura y cuya ocurrencia se estima en
0.71-3.41 por 12 millones?2, ha sido descrita por
otros autores: Markheim72, Graziano*3 y Malagén y
Carrillo74.

Para Ponseti8%, ambas entidades: la E.L.C.P.y el
deslizamiento proximal dal fémur tendrian un origen
comun. Para Niclausen®?, las dos afecciones tienen
una asociacion intrafamiliar.

La E.L.C.P., va asociada con frecuencia a un
aumento de |la anteversion femoral72.

El ultrasonido ha permitido definir con mas suti-
leza este aumento cuando se estudia comparativa-
mente la cadera opuesta en casos unilaterales'é. El
aumento, también, se observa en hermanos de
pacientes con E.L.C.P. menores de 7 afios, asi como
en la cadera “sana’’ contralateral a la enferma en
casos unilaterales’s,

Nosotros hemos observado, como ya se dijo, una
alta frecuencia de asociacion de la E.L.C.P. con otras
afecciones del desarrollo. 37 afecciones en 280
pacientes: 13.21% (ver tabla pag. 32).

LOCALIZACION TOPOGRAFICA DE LAE.L.C.P.

La E.L.C.P., puede estar localizada uni o bilateral-
mente en las caderas. Esta distribucién ha llevado a
los autores a dividir este capitulo en 4 temas, para su
mejor comprension:
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Lateralidad
Lateralidad en gemelos

* Bilateralidad

¢ Alteraciones en la cadera “‘'sana’’ contralate-
ral en los casos unilaterales.

LATERALIDAD

La E.L.C.P. presenta una disposicién unilateral en el
85% de los pacientes. Esta cifra, sin embargo, es
variable de acuerdo con los diferentes autores. En
nuestros casos, se ie observa en el 84%, siendo
45.35% derechos y 38.57% izquierdos. Bilateral-
mente se encuentra en un 15.71%.

La distribucion en derecho o izquierdo es seme-
jante. En nuestros enfermos fue ligeramente mas
frecuente en el lado derecho que en el izquierdo, en
una proporcion de 1.16: 1 (127 derechos y 109
izquierdos). De acuerdo con algunos autores'?, en los
paises del Oeste del mundo, predomina el lado
izquierdo: en una proporcion de 1.09:1. En ciertos
paises del Este, como en la India?8, prevalece el dere-
cho. No observamos, en nuestros casos, una influen-
cia racial al respecto.

Se ha observado una mayor edad en los nifios
que presentan una disposicion unilateral. Burch,
relata en los casos unilaterales una edad, al comienzo
de la enfermedad, de 6.52 mdas o menos 0.11 afios,
siendo, en cambio de 5.85 mas o menos 0.31, en los
casos bilaterales. p. = 0.022. En la serie de Laurit-
zen®5, esta diferencia es mas conspicia. En los casos
unilaterales, el predominio de edad fue de 6 afios, y
solo de 3.4 en los bilaterales. En nuestra serie del
(Grupo privado), se observo un resultado semejante:
5.2 afios para los casos unilaterales y de 3.85 afos
para los casos bilaterales.

La relacion: lado derecho-lado izquierdo, por
sexos, es semejante en los casos unilaterales y bila-
terales. La sumatoria de los grupos (Hl) y (Grupo
privado), proporciona los siguientes datos:

Varén Mujer Relacion
Unilateral 84.52% 15.47% 5.46:1
Bilateral 82.85% 17.14% 483:1

Existe una tendencia a aparecer laE.L.C.P.en el
mismo lado cuando la enfermedad se presenta en
varios hermanos de una misma familia. Esta concor-
dancia, curiosamente, no se observa en los casos de
gemelos, en los cuales la distribucién se hace en
espejo y, generalmente, corresponde al mismo lado
de la mano dominante.



LATERALIDAD EN GEMELOS

Asi como hay concordancia en lateralidad en herma-
nos, no la hay en los gemelos monocigotos, en los
cuales existe una “imagen en espejo’’ 2. Asi Inglis'?,
reporté un par de gemelos masculinos concordantes
con E.L.C.P., quienes tenian imagen en espejo para
dominancia (escribir). La cadera derecha comprome-
tida con E.L.C.P. y la mano derecha dominante y la
cadera izquierda comprometida con E.L.C.P. y la
mano izquierda dominante.

Dunnm?35, describe gemelos monocigotos varo-
nes, uno de los cuales estaba afectado en la cabeza
izquierda y cuya mano izquierda era dominante. Su
hermano gemelo afectado en su cadera derecha, su
mano derecha era la dominante.

Giannestras4? y Soderberg'2, ambos reportan
gemelos monocigotos concordantes para la E.L.C.P.,
uno en laderechay suco-gemelo en laizquierda, sin
citar su lado dominante.

Wansbrough '3, refiri6 unos gemelos varones
que fueron concordantes para la E.L.C.P. bilateral.

Bernbeck?, describié gemelos hembras monoci-
gots, una de las cuales desarroll6 una E.L.C.P. dere-
cha a los 4 afos de edad y mds tarde, a los 6 afos, se
presentd también en la cadera izquierda; su hermano
gemelo igualmente, desarroll6 E.L.C.P. en la cadera
izquierda a los 6 afios. El lado derecho no se afecto.

Harper“8, describié una familia en la cual el pdre
habia tenido la enfermedad bilateralmente y la madre
unilateral. Ellos produjeron un par de mellizos, uno
con E.L.C.P. unilateral y el otro bilateral.

BILATERALIDAD

La E.L.C.P. puede estar presente en ambas caderas
en el 15% de los casos. La frecuencia de este hecho,
sin embargo, es variable y puede irde 9 a 17%, segun
los diferentes autores (ver tabla).

FRECUENCIA DE LA DISTRIBUCION BILATERAL EN LA E.L.C.P.

Autor N2 de Ptes. | Bilateralidad %
Sundt (1949) 255 14
Goff (1954) 103 18
Mose (1964) 255 10.9
Katz (1965) 208 9
kemp (1966) 220 10
Fisher (1972) 249 13
Catterall (1973) 389 16.4
W-Davies (1978) 310 11.3
Barker-H (1986) 15
Gray (1972) 434 16
Molloy (1967) 87 8
Wansbrough (1959) 129 20

En nuestros casos, la frecuencia de bilateralidad
es de 15.71%: 44, entre 280 pacientes con E.L.C.P.
En ciertos paises del Oriente (India), la frecuencia de
bilateralidad es pequefia (6%)28. En contraposicion,
algunos autores, como Nevelos?®!, lleva la frecuencia
de bilateralidad al 54%.

Este autor clasifica la E.L.C.P. en 4 grupos:

* Fragmentacion simultdnea en ambas cabezas
fermorales, y evoluciéon de la enfermedad igualmente
simultdnea en ambos lado. 2 casos de 147, 1.36%.

* Aparicion simultdanea en ambos lados, pero
solo presencia de fragmentacién en un lado. 6 casos,
4.08%.

* Enfermedad aparentemente unilateral, pero
con anormalidades radiolégicas evidentes en la
cadera opuesta, aparentemente sana. 62 pacientes,
42.17%.

* Discrepancia en el tiempo de aparicién: de 6
meses a 4 afnos. 9 casos, 6.12%.

ALTERACIONES EN LA CADERA “NORMAL”
EN LOS CASOS UNILATERALES

Al lado de los casos francamente obvios de E.L.C.P.,
bilateral, se han sefialado cambios morfolégicos,
sutiles, en las caderas opuestas a la de la E.L.C.P.
unilateral. Estas observaciones han sido descritas
por diferentes autores y desde hace ya muchas déca-
das: Sandoz, citado por Nevelos®3, en 1928, nota que
la cadera sana, en los casos unilaterales, puede pre-
sentar también anormalidades radioldgicas. Goff
hace, en 195444, referencia a estos ‘‘cambios’ vy
advierte que estas “lesiones’’ tienden a curar antes
que las de la cadera opuesta afectada.

Sundt'%, en 1949, en sumonografia, describié 3
casos, todos del sexo masculino y con muy ligeros
cambios radioldgicos en el lado contralateral, cam-
bios que regresaron a la normalidad, algunos meses
después. El autor acuiié el término ““Perthes abor-
tivo”, para esta categoria.

Katz59, en 1965, encuentra qyue 33 de 190 nifios
con E.L.C.P. unilateral, presentaban cambios asin-
tomaticos en el contorno de la cabeza femoral de la
cadera contralateral, y piensa, como Sundt, que pue-
den ser alteraciones abortivas de la enfermedad.

Chiva Longs, en 1972, citado por Harrison5s,
considera que son tan frecuentes los cambios que se
observan en |lacadera sana, opuesta al afectada, que
se debe pensar que la enfermedad es esencialmente
bilateral en todos los casos.
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Mattner y Tomaschewski, citado por Burch'2,
sefala, igualmente la ““abrumadora mayoria de los
casos unilaterales que presentan a los Rx algunos
cambios patoldgicos en la cadera contralateral nor-
mal”’.

Harrison M.H.M. y Blakemore M.E.5%5, en 1980,
en un estudio de 153 nifios con E.L.C.P., encuentra
en 48.4% de los pacientes, irregularidades de la
superficie, aplanamiento o excavaciones en la cadera
opuesta, sana. Estos cambios solo se encontraron en
un 10.4% de los casos control.

Arie2.3, utilizando sistemas computarizados idea-
dos por Johnson%7, reporta deformidades por apla-
namiento frontal y lateral de las cabezas femorales
contralaterales a las afectadas. Afirman, como estas
deformidades eran precoces en su aparicién y no
estaban relacionadas con el tratamiento de la cadera
enferma.

La revision de nuestros pacientes ha demostrado
ligeras alteraciones radiograficas en el extremo pro-
ximal del fémur “normal”, en el 59% de los casos
revisados. Las lesiones mdas frecuentes fueron: irre-
gularidad en el contorno de la eplifisis 6sea: 27.08%,
irregularidad en la densidad de esta epffisis: 14.58%,
aplanamiento de la epifisis: 12.50%, deformidad en
valgo y/o anteversion del fémur: 37.50%.

La interpretacion fisiopatolégica de las altera-
ciones en lacadera “normal”’, en los casos unilatera-
les, ha sido materia de discusion por los diferentes
autores que han estudiado este tema. Para Harri-
son®4, serian debidos a la “‘vulnerabilidad de la epifi-
sis femoral al estrés, en el nifo pequefio, inmaduro
esqueléticamente, con huesos epifisiarios retarda-
dos en su desarrollo”. Las deformidades anotadas
serian, dice el autor, “el final de un espectro, la
E.L.C.P., seria el final opuesto”.

Para Arie2.3, las alteraciones observadas corres-
ponderian a “‘una anormalidad constitucional”’.

Para Sundt'%® y para Katz>9, corresponderian a
“‘casos abortivos de Perthes’’, y representarian pe-
quefas zonas isquémicas.

Finalmente, para otros autores, el significado de
estas lesiones sdlo corresponderian a alteraciones
normales del desarrollo 6seo de la epifisis femoral.

Con objeto de dilucidar esta controversia, nos
parece muy importante resaltar las anormalidades
histoldgicas encontradas en las caderas ““sanas’,
contralaterales a las afectadas en la E.L.C.P. Estos
cambios han sido descritos por varios autores?25,26,

110

40,88 y ge refieren a un aumento del espesor del
cartilago articular, la presencia en él de pequefios
islotes de calcificacion y una leve distorsién de la
arquitectura del cartilago de crecimiento.

OSTEOCONDRITIS DE DISTRIBUCION
MULTIPLE

Varios autores han descrito la presencia simultdnea
de E.L.C.P. y otras osteocondritis: Blencke'!, Lane®®.
Y Ponseti®8, han presentado casos de coxa plana aso-
ciados a cambios asintomaticos en el escafoides tar-
siano.

Wolf1'9, reporta 7 casos de osteocondritis del
polo inferior de la rétula (Sindrome de Sinding-
Larsen-Johanson)y en la apdfisis anterior de la tibia
(S. de Osgood Schlatter) asociados a E.L.C.P.

Nosotros hemos observado en 7 casos de los 280
nifios con E.L.C.P. (2.5%), la asociacion de esta
enfermedad con diversas variedades de osteocondri-
tis: Enfermedad de Blount, Enfermedad de Koehler,
Ostocondritis del calcdneo, Enfermedad de
Scheuermann, Enfermedad de Osgood-Schlatter y
de osteocondritis del polo distal de la Rétula (ver
tabla).

También hemos observado casos de osteocon-
dritis en parientes cercanos y hasta en el tercer grado
de consanguinidad en los nifios con E.L.C.P.

TRASTORNOS INMUNOLOGICOS

Enla hipétesis de Burchy Nevelos'?, laE.L.C.P., seria
una enfermedad autoagresiva, en la cual habria clo-
nas prohibidas de linfocitos Ty érganos blanco como
el endotelio y otros tejidos ampliamente distribuidos
en el esqueleto.

El nimero de células blanco puede ser astroné-
micoy a menudo localizado en uno o mas segmentos
anatémicos.

De ordinario el nivel de inmunoglobulinas se
encuentra aumentado en las enfermedades autoa-
gresivas. Enrealidad, y de acuerdo con Burch'2,enla
E.L.C.P. no se observaalteracién de las inmunoglobu-
linasAyM, perosienlaG, segin sus estudios sobre
351 pacientes comparado con grupos testigo norma-
les.

Estos hechos tienden a sustentar, la teoria de la
autoagresividad en la E.L.C.P., la que, sin embargo,
debe continuar en investigacion. Matsiukas’3, ha
encontrado elevacién de los titulos de anticuerpos en
los pacientes con E.L.C.P., asi como en sus madres.
De acuerdo con estos autores, los virus u otros



microorganismos y los alérgenos, pueden ser muy
importantes en el desarrollo de la enfermedad. Un
desorden infeccioso o alérgico puede competir con
los anticuerpos endégenos de defensa, y podrian
tener éxito en la supresion de clonus escondidos u
olvidados'2.

Es interesante anotar, como en el grupo de
pacientes estudiados por nosotros habia una historia
frecuente de infecciones de garganta, rinitis alérgica,
estados asmaticos, etc.

LOS TRASTORNOS HISTOQUIMICOS Y
ULTRAESTRUCTURALES DEL CARTILAGO
EPIFISIARIO Y LA FISIS EN LA ENFERMEDAD
DE LEGG-CALVE-PERTHES

Varios autores?23,25,54,90,91 han descrito cambios es-
tructurales semejantes y aparentemente primarios,
en el cartilago epifisiario, en la Enfermedad de Legg
Perthes.

Previa a una somera descripcion de estos tras-
tornos conviene recordar algunos detalles anatémi-
cos de la cabeza femoral del nifio en crecimiento: la
epifisis superior del fémur del nifio estd formada,
partiendo de su parte periférica hacia la central, por
una zona de cartilago superficial o articular, otra de
cartilago hialino, histoquimicamente diferente a la
anterior; el nucleo de osificaciéon secundario de la
cabeza del fémur y el cartilago de crecimiento o fisis.
Las zonas de cartilago disminuyen progresivamente
en altura a medida que se desarrolla el ntcleo 6seo
epifisiario.

EnlaE.L.CP.:

* No se observa alteracién en el cartilago super-
ficial o articular; por lo contrario.

* Hay una serie de cambios estructurales en el
cartilago epifisiario, la fisis y los muy conocidos en el
nucleo de osificacion.

* El cartilago hialino aparece aumentado en
espesor. En algunas areas es hipercelular, y en otras,
la matriz es fibrilar, semejante a un fibrocartilago. Se
advierte la presencia de vasos sanguineos, algunos
de ellos ocluidos y rodeados por una matriz fibrosa.
Esta compresion vascular va asociada como lo des-
cribe Ponseti®0,?1, y Bernbeck?, a la organizacién de
nuevos vasos dentro del cartilago epifisiario alterado,
edematoso y degenerado.

Estos cambios, en pacientes con enfermedad de
la E.L.C.P. son similares, como lo advierte Ponseti®5,
a los observados en los discos de crecimiento de la

columna vertebral de los enfermos con cifosis juve-
nil.

Existe, ademas de las alteraciones descritas, la
presencia de nucleos accesorios de osificacion y de
hueso necrético. Hay aumento en el nimero y en el
diametro de las fibras coldgenas, las cuales presen-
tan bandas bien definidas. Se observan, igualmente,
granulos de proteoglicanos.

La coloraciéon con PAS (periodic acid schiff), que
tine de rojo las glicoproteinas y hace resaltar las
fibras de colégeno, y la de Alcian Blue, que tifie de
azul los proteoglicanos, hacen evidente, un aumento
de los proteoglicanos y una disminucion de las glico-
proteinas, en el cartilago epifisiario de los casos con
ElECE:

Es importante resaltar en estos estudios, por las
implicaciones que tiene, el aumento de proteoglica-
nos (glucosaminoglicanos mas proteinas), la dismi-
nucién de las glicoproteinas y el aumento en el
numero y diametro de las fibras colégenas®°.

Los estudios histoquimicos y ultraestructurales
llevados a cabo por Pieschacon??, en casos de
E.L.C.P. de (Hl), corroboran los realizados por los
investigadores extranjeros.

Algunos autores'5,26,40,88 han descrito como ya
fue dicho, anormalidades histolégicas en las caderas
““sanas’’, contralaterales de las afectadas en la
E.L.C.P. Estos cambios se refieren a un aumento del
espesor del cartilago articular, la presencia en él de
pequenos islotes de calcificacion y una leve distor-
sién de la arquitectura del cartilago de crecimiento.

CONCLUSIONES

» Lascaracteristicas que se han enumerado, al hacer
el resumen del presente trabajo y que son constantes
en la E.L.C.P., permiten a los autores confirmar la
hipétesis, ya muy aceptada en el ambiente cientifico-
ortopédico, de que esta afecciéon es una Entidad
Constitucional, general, sistémica, que interesa espe-
cialmente los érganos derivados del mesodermoy de
un modo particular el cartilago epifisiario y que pre-
dispone a un trastorno isquémico de la epifisis pro-
ximal del fémur.

* La causa de la enfermedad no esta aun bien
definida. Se acepta, sin embargo, la influencia de
factores genéticos multifactoriales, que si bien son
de caracter recesivo, parecen ser relativamente cons-
tantes.

Igualmente se acepta, y tal vez con un interés
mayor, la influencia de factores ambientales, deter-
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minantes de la enfermedad, los cuales tampoco han
sido aun bien precisados. Se han citado también los
nutricionales, entre ellos, la deficiencia de Manga-
neso'4, que alteraria la formacion del cartilago, la
matriz 6sea y en especial la sintesis de condroitin
sulfato. Igualmente la accién de agentes infecciosos
o alérgicos, que harian desencadenar la enfermedad,
como en los casos de afecciones autoagresivas'2.

* Los factores etiolégicos, determinantes, apa-
rentemente obrarian durante una etapa critica del
desarrollo, que parece ser una época temprana de la
vida postnatal, aproximadamente antes de los 2 afios
de edad, con duracién de 3 a 7 afios, en ese periodo
de reposo hormonal que sefialan los endocrinélogos.

» Estos factores producirian desérdenes genera-
lizados de la maduracién esquelética, anormalidades
en la osificacién y detencién parcial, por aproxima-
damente 3 afios, de la osteogénesis de determinados
huesos, especialmente notorios en el Piramidal y en
el Semilunar del carpo®2.

« La inmadurez esquelética afectard la epifisis
femoral, disminuyendo su resistencia y haciéndola
vulnerable a las cargas desproporcionadas del peso
del cuerpo, dando lugar a fracturas de estrés.

Una vez que estas fracturas han ocurrido, el
hueso epifisiario es particularmente sensible al infar-
to, debido a la pobre circulacion de la epifisis a esta
edad®®.

La E.L.C.P. seria la expresién localizada y tardia
Ide esta anormalidad.

» Aceptada la hipétesis de que la Osteocondritis
deformante juvenil es una enfermedad constitucio-
nal, en la cual la necrosis de la cabeza del fémur es

apenas un accidente localizado, es importante seguir
investigando sobre la verdadera naturaleza de la
enfermedad y su causa determinante.

Los métodos actuales de estudio y los adelantos
a que han llegado los recientes procedimientos no
invasivos, como por ejemplo la espectrometria por
resonancia nuclear magnética, permitird una eva-
luacién de la actividad metabdlica in vivo de los teji-
dos, y un andlisis molecular de la estructura y fisiolo-
gia de las células, todo lo cual lograré, a no dudarlo,
definir con seguridad y precision, la composicion bio-
quimica de los diferentes 6rganos osteoarticulares,
en general y del cartilago epifisiario en particular,
aclarando las dudas que aln persisten sobre las
lesiones estructurales de la E.L.C.P.

Esta hipotesis esquematica, que aun requiere
de una mayor comprobacion, fruto de permanente y
exhaustiva investigacion, a la vez epidemiolégica,
clinica y de laboratorio, pretende demostrar que la
afeccion descrita en 1909-1910, por los autores que
dieron su nombre a la enfermedad y que Phemis-
teres, comprobé en 1921 como debida directamente
a una necrosis avascular de la epifisis, es la expre-
sion local, articular, de un trastorno general consti-
tucional, polifactorial, que se acompafia de una
alteracion estructural, histoquimica del cartilago
epifisiario, causa aparente de la lesion vascular, que
finalmente determina la necrosis del nucleo epifi-
siario con todo el cortejo clinico, radiolégico y ana-
tomopatolégico, bien conocido de los que tratan,
ésta, por lo demas enigmatica afeccion.

AGRADECIMIENTO

Al Profesor Guillermo Alonso, Jefe del Servicio de Ortope-
dia del Instituto F.D. Roosevelt, coautor de la primera edi-
cién de este estudio quien estimulé a los actuales autores a
continuar su obra.

BIBLIOGRAFIA

1. Alonso C.A.; Malagén V.: Enfermedad de Legg Calve
Perthes y Madurez esquelética. Bogota. Julio (1982).

2. Arie, M.E.; Johnson, F.; Burwell R.G.; Rowland Hughes
J.: Study of femoral head shape in Perthes Disease:
Proceedings. Jour. Bone & Joint Surg.: 64-B: 3, 386
(1982).

3. Arie, E; Johnson F.; Harrison M.H.M.; Hugues J.R.;
Small P.: Femoral shape in Perthes Disease. Is the
contralateral hip abnormal. Clin. Orthopedics: 209, 77,
(1986).

4. Adams, C.0.: Multiple epiphysial anomalies in the
hands of a patient with Legg-Perthes disease. Journ.
Bone & Joint Surg.: 19, 814, (1937).

5. Axhausen, G.: Zur Pathogenese der Arthritis defor-
mans. Arch. Orth 20: 1, (1922).

112

6. Barker, J.P_; Hall, A.J.: The epidemiology of Perthes
Disease. Clinic. Orthopedics: 209: 89, (1986).

7. Bentzon, P.G.K.: Experimental studies on the pathoge-
nesis of coxa plana. Acta Radiol.: 6:155, (1926).

8. Broder, H.: Thelateresults in Legg-Perthes and factors
influencing them: a study of one hundred and two
cases. Bull. Hosp. Joit Dis. 14:194, (1953).

9. Bernbeck, Rupprecht; Cit. por Ponseti en Legg Calve
Perthes desease JBJS: 65A:797 (1953).

10. Blakemore, M.E.: Cit por Burwell R.G.: Perthes di-
sease: Growth and Aetiology Arch. Dis. Child.: 63,
(1988).

11. Belncke H.: Cit. por Smith y Nevelos: Osteochondritis
occurring at multiples sites. Acta Orthop. Scand: 51:
445,



12.

13.

14.

15:

16.

T4,

18.

19

20.

74

22

23.

24,

25.

26.

21,

28.

29

30.

Burch P.R.J.: Nevelos A.B.: Perthes Disease: A new
genetic hypothesis. Med. Hypothesis: 5:513, (1979).

Burman MS; Clark H.C.: A roentgenologic study of the
Joint of the infantin the first twelve months of life. Am.
J. Roentgenol.: 44:37, (1940).

Burwell G.; Dangerfield P.H.; Hall D.V.; Vernon C.A ;
Harrison MHM: Perthes Desease: An Anthropometric
study researching impaired and desproportionated
growth. JBJS: 60B: 461 (1978).

Burwell G.: Perthes Disease: Growth and Aetiology.
Arc. Dis. Child.: 63, 1408, (1988).

Burwelll R.G.; Vernon C.L.; Dangerfield P.H_; HallD.J ;
Kristmundotter, F.: Raised Somatomedin Activity in
the Serum of Young boys with Perthes Disease Revea-
led by Bioassay: A disease of growth transition; Clin.
Orthoped. 209, 129, (1986).

Burwell, G.: Perthes disease: Editorials and Annota-
tions. Journ. Bone & Joint Surg. 60-B: 1, (1978).

Burwell, R.B.; Moulton A.: Femoral anteversion in
Perthes disease with observations on irritable hips.
Applicatons of a new method using ultrasound. Clin.
Orthop. 209, (1986).

Caffey, J.: The early roentgenographic change in coxa
plana: significance of pathogenesis. American J.
Roentgenol. 103: 620, (1968).

Calve, J.: Sur une forme particuliere de pseudo-
coxalgie. Rev. de Chirurgie T. XLIII 54, (1920).

Carter C.0.: Genetics of common disorders. Br. Med.
Boll. 25: 1. (1969).

Crawford A .H.: Legg-Calvé-Perthes disease coexistent
with Slipped Capital femoral epiphysis. Journ. Bone &
Joint Surg: 57-A 280, (1975).

Catterall A.: Legg Calve Perthes desease: Churchill
Livingstone Edimburgo (1982).

Catterall A; Lloyd Roberts G.C.; Wynne Davis R.: Asso-
ciation of Perthes desease with congenital anomaly of
genitourinary tract and inguinal region: The Lancet:
May 15, 1971, p. 996.

Catterall A.; Pringle J.; Byers P.D.; Fulford, G.E;
Kemp., H.B.G.: Perthes disease: The Epiphyseal Infarc-
tion Complete? A study of the Morphology in two
cases. JBJS 64B (3) 276, (1982).

Catterall A; Pringle J.; Byers P.D_; Fulford G.E.; Kemp
H.B.S.; DolemanC.L.; BellH.M_; McKibbon B_; Ralis Z.;
Jensen O.M.; Lauritzen J.; Ponsetil.V.and Ogden J.: A
review of the Morphology of Perthes Desease. JBJS
64B (3) 269, (1982).

Cockshott W.P.; Palmer P.E.S.: Perthes disease (let-
ters). Lancet 1:652, 925, (1960).

Chacko V.; Joseph B.; Orth S.D.: Perthes disease in
South India. Clin. Orthop. 209: 95, (1986).

Count, E.W.: Growth patterns of the human physique.
An approach to Kinetic anthropometry. Hum. Biol. 15:
1,(1943).

Cavanaugh.

31.

32:

33.

34.

35,

36.

37.

38.

39;

40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

47.

48.

49.

Chung S.M.K.: The arterial supply of the Developing
Proximal End of the human femur. Jour. Bone Joint
Surg: 58-A: 961. .

Chung S.: Enfermedades de la Articulacién Coxofemo-
ral en crecimiento: Clinicas Pedi4tricas de N.A.: 863.
Nov. (1977).

Delitala, F.: Contribution for study of a typical disease
of the upper end of the femur. Am. J. Orthop. Surg. 12:
555, (1915).

Derian P.S.: Coxa plana in Disygotic male twins. Journ.
Bone & Joint Surg.: 38-A: 901, (19586).

Dunn: Coxa plana in monozygotic male twins: Jour.
Bone Joint Surg: 42-A, 178, (1960).

Ebung, W.W.: Legg-Calvé-Perthes disease in Nige-
rians. Int. Surg.: 62: 217, (1977).

Ferguson A.B.; Howorth M.B.: Coxa plana and related
conditions of the hip. Journ. Bone & Joint Surg.: 16,
781, (1934).

Fleagle J.G.; Samonds R.W._; Hegsted D.M.: Physical
growth of cebus monkeys cebus albiforms, during
protein or caloric deficiency. Am. J. Clin. Nut.: 28:
246, (1975).

Fisher R.l.: An Epidemiological study of Legg-Perthes
Disease. Jour. Bone Joint Surg: 54-A: 769, (1972).

Gershuni-Gordon D.H., Axer A.: Synovitis of the hip
joint-an experimental model in rabbits. Jour. Bone
Joint Surg: 56-B, 69, (1974).

Girdany B.R.; Osman M.Z.: Longitudinal growth and
skeletal maduration in Perthes Disease. Rad. Clin. of
N.A.: VI: 245, (1968).

Giannestras, N.: Legg-Perthes disease in twins. Jour.
Bone Joint Surg: 36-A: 149, (1954).

Graziano, G.P.;KernK.C.B.; De Rosa G.P.: Coexistent
Legg-Calvé-Perthes disease and Slipped Capital fe-
moral epiphysis in the same child. J. Pediatric Orth.
7:1,(1987).

Goff, C.W.: Legg-Perthes Syndrome and related os-
teochondrosis of joint. Springfield. Ill. Charles C.
Thomas, (1954).

Grayl.M.; LowryR.B.; Renwick D.H.G.: Incidence and
Genetics of Legg-Perthes disease in British Colum-
bia: Evidence of poligenic determination. J. Med.
Genet: 9:197, (1972).

Hall, D.J.; Harrison M.H.M.: An association between
congenital abnormalities and Perthes disease of the
hip. Jour Bone Joint Surg: 60-B: 138, (1978).

Hall A.J.; Barker D.J.P_; Dangerfield J.P.: Perthes di-
sease of the hip in Liverpool. Br. Med. J.: 287, 1757,
(1983).

Harper P.S.; Brotherton B.J.; Cochlin D.: Genetic
risks in Perthes disease: Clin. Genet.: 10: 178,
(1976).

Hall D.: Genetic Aspects of Perthes disease: A Clini-
cal review: Clin. Orthop.: 209, 100, (1956).

»13



50.

5%:

62.

53.

54.

65.

56:

57

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.

114

Hall D.J.; Harrison M.H.M.; Burwell R.G.: Congenital
abnormalities & Perthes Disease. Journ. Bone &
Joint Surg.: 61-B: 18, (1979).

Hall A.J.; Barker J.P.: The age distribution of Legg-
Perthes disease: An analysis using Sartwell’s incu-
bation period model. Am. J. Epidemiology: 120, 531,
(1984).

Hall A.J.; Barker D.J.P.; Dangerfield P.H.; Osmond C ;
taylor J.P.: Small feet and Perthes disease: A survey
in Liverpool. Journ. Bone & Joint Surg.: 70-B: 611, 3,
(1988).

Harrison M.H.M., Turner M.H.; Jacobs P.: Skeletal
inmaturity in Perthes Disease. Journ. Bone & Joint
Surg: 58-B: 37 (1976).

Harrison M.H.M.; Blakemore, M.E.: A Study of the
“normal’’ hip in children with unilateral Perthes Dis-
ease. Jour. Bone & Joint Surg: 62-B: 31, (1980).

Harrison M.H.M.; Burwell G.: Perthes disease: A
concept of Pathogenesis. Clin. Orthop.: 156: 115,
(1981).

Ippolito, E.; Ponseti I.V.: Juvenil Kyphosis. Histologi-
cal and Histochimical Studies. Jour. Bone Joint Surg:
63-A: 175, (1981).

Johnson F.; Burwell R.G.; Dangerfield P.H.; Mifsud
R.; Harrison M.H.M.: A computer technique for mea-
suring the radius of curvature of the femoral head.
Proceedings. Journ. Bone & Joint Surg.: 62-B: 2,
251, (1980).

Katz J.F.: Spine bifida oculta in Legg-Calvé-Perthes
disease. Clin. Orthop.: 14, 110, (1959).

Katz J.F.: "Abortive’’ Legg-Calvé-Perthes disease or
Developmental variation in epiphysis genesis of the
upper femur. J. Mt. Sinay Hosp. 32: 651, (1965).

Kemp, H.: Experimental Perthes disease. Jour. Bone
& Joint Surg: 50-B, 431, (1968).

Kristmundsdottr F.; Burwell Z.G.; Harrison M.H.M.:
Delayed skeletal maturation in Perthes’s disease.
Acta Orthop. Scand. 158, 277, (1987).

Kristmundsdotter F.: A longitudinal study of carpal
bone development in Perthes disease. Clin. Orthop.:
115, (1986).

Kristmundsdotter F.; Burwel R.G.; Harrison M.H.M_;
Marshall W.A.: Cit. por Burwell R.G.: Perthes dis-
ease: Growth and Aetiology: Arch Dis. Child. 63,
1408, (1988).

Koheler R.; Seringe R.: Osteochondritis primitive de
la hanche on maladi de Legg-Perthes-Calvé. Cahiers
d’enseigment de la SOFCOT, 16 Paris.

Lauritzen, J. Legg Calve Perthes disease. Acta Ort-
hop. Scand. Suppl. 159, (1975).

Lane T.J.D.: The coincidence of pseudocoxalgia and
Koehler disease in the same patient. A record of two
cases. Lancet ii 369, (1924).

Legg. A.T.: An obscure affection of the hip joint. Bos-
ton & Surg. J. 1162:202, (1910).

68.

69.

70.

741

72,

73:

74.

75.

76.

794

78.

79.

80.

81.

82.

83.

84.

85.

86.

87.

Martin H.E.: Geometrical-Anatomical factors and the
Significance in the early x-rays diagnosis of hip joint
disease in children. Radiology: 56:842, (1951).

Lindhdlm T.S.; Osterman K.; Snollman O.: Perthes
disease of a severe type developing after satisfactory
closed reduction of congenital dislocation of the hip.
Journ. Bone & Joint Surg.: 60-B: 15, (1978).

McKibbin B.: Pathologic Changes in a case of Perthes
disease. Jour. Bone Joint Surg: 56-B: 438, (1974).

McComas E.: Perthes disease and its ocurrence as
familial condition. Med. J. Australia 2: 584, (1946).

Markheim H.R.: Legg-Calvé-Perthes disease and Slip-
ped-Capital femoral epiphysis in the same patient.
Journ. Bone & Joint Surg.: 61-A, 666, (1949).

Matsoukas J.A.: Viral antibody titers to rubella in
coxa plana or Perthes disease. Acta Orth. Scand. 46,
957, (1975).

Malagén V_; Carrillo G.: Deslizamiento epifisiario del
extremo proximal del fémur y Enfermedad de Legg-
Perthes. Comunicacién a las S.C.C.0.T. Bogot4,
(1980).

Milson, C.: Perthes disease. Jour. Bone & Joint Surg.:
57-B: 255, (1975).

Mizuno S.: Double infarction in Perthes disease.
Journ. Bone & Joint Surg: 57-B: 402, (1975).

Molloy, M.K.; Macmahon, B.: Birthweight and Legg-
Perthes disease: 49-A: 498, (1967).

Molloy, M.K.; Macmahon B.: Incidence of Legg-
Perthes disease (osteochondritis deformans) N. En-
gland J. Med: 275:988, (1966).

Monty C.P.. Familial Perthes disease resembling
multiple epiphysis dysplasia: Journ. Bone & Joint
Surg.: 44-B, (1962).

Morton N.E.: The detection of genes additive conti-
nuos variation. Am. J. Human Genet.: 19:23, (1967).

Nevelos A.B.: Bilateral Perthes disease. Acta Orthop.
Scand. 51:649, (1980).

Niclasen S.P.: Family studies of relation between
Perthes disease and Congenital dislocation of the
hip. Journ. Bone & Joint Surg.: Journ of Genetics, 15:
296, (1978).

Nevelos A.B.: Perthes disease. The family tree. Clin.
Orthop.: 209: 13, (1986).

Norden G.K.; Burian H.M. Cit por Hall D.J. y col.:
Congenital anomalies and Perthes disease. Journ.
Bone & Joint Surg.: 61-B: 18, (1979).

Phemister D.B.: Operation for epiphysitis of the head
of the femur (Perthes disease). Findings and results.
Archives of Surgery: 2.221, (1921).

Perthes, G.C.: Uber Arthritis deformans juvenilis.
Dtsch Z. Chir. 107: 111, (1910).

Perthes G.C.: Uber Osteochondritis deformans juve-
nilis. Arch Klin Chir. 101: 779, (1913).



88.

89.

90.

91.

92.

93.

94.

95.

96.

97.

98.

99

100.

101.

102.

103.

104.

Ponseti, |.V.: Legg-Perthes disease. Observations on
the pathological changes in two cases. Journ. Bone &
Joint Surg: 38-A: 739, (1956).

Ponseti I.V.: The patology of slipping of the upper
femoral epiphisis. Journ. Bone & Joint Surg. Vol. 58
A 71, (1956).

Ponseti, |.V.; Maynard J.A.; Weinstein S.L.; Ippolito
E.; Pous J.G.: Legg-Calve-Perthes disease. Journ.
Bone & Joint Surg.: 65-A: 797, (1983).

Ponseti, |.V.: Fifty years of Orthopaedics. J. Ped. Ort-
hop.: 9:79, (1989).

Puramen S.J.: Disturbed patterns of venous drainage
of femoral neck in Perthes disease. Journ. Bone &
Joint Surg: 56-B: 448, (1954).

Purry N.A.: The incidence of Perthes disease in three
population groups in the Eastern Cape Regions of
South Africa. Journ. Bone & Joint Surg: 64-B: 286,
(1982).

Ralston. Jegg-Perthes disease: Factors in healing.
Journ. Bone Joint Surg: 43-A: 249, (1961).

Ralston E.L.: Legg-Perthes disease and physical deve-
lopment. Jour. Bone & Joint surg.: 37-A: 647, (1955).

Ruckerbauer G.: Genetical Factors in Legg-Perthes
disease. Thesis. Toronto (1955), Cit por Hall y col. Clin
Orth. 209, 100, (1986).

Rayner P.HW.; Schwalve L.; Hall D.J.: An Assess-
ment of Endocrine Function in Boys with Perthes
disease: Clin. Orthop. 209: 124, (1986).

Rontgen W.C.: Uber eine neve Art von Strauhlen
sitzungsberichte der physikan mediziniske Gesells-
chaft Worzburg: 132, (1985). Ref. Clin. Orthop. 209:
13, (1986).

Riedel G.: Zur pathologischen Anatomie und Aetio-
loie der Osteochondritis deformans Coxae juveniles.
Virchows Arch. A. 244: 335, (1923).

Schlatter C.: Verletzungen des schnabelformigen
Fortzatzes oberen Tibiaepiphyse Beitr. Klin. Chir. 38:
874, (1903). Cit. por Nevelos: Clin Orthop.: 209: 13,
(1986).

Sharwood, P.F.: The Irritable hip Syndrome in Chil-
dren: A long term follow-up: Acta Orthop. Scand. 52:
633, (1981).

Sanchis M.; Zahir A_; Freeman M.A.R.: The experi-
mental simulation of Perthes disease by consecutive
interruption of the blood supply to the capital femoral
epiphysis puppy: Journ. Bone & Joint Surg.: 65-A:
335, (1973).

Smith R.P.; Nevelos A.B.: Osteochondritis occurring
at multiple sites. Acta Orthop. Scand: 51:445.

Stephens F.E.; Kerby J.P.: Hereditary Legg-Calvé-
Perthés disease J. Heredity 37: 156, (1946).

105.

106.

107.

108.

109.

110.

: lal

2 7=

113.

114.

115

116.

45 [

118.

119.

120.

121

22

Smith C.: Heritability of liability to stimate recurrence
risks for multifactorial familial disease and concor-
dance in monozygous twins. Ann. Hum. Genet.: 34:
85, (1970).

Sundt H.: Malum Coxae Calvé-Legg-Perthes. Acta
Chir, Scandinav. Suppl 248, (1949).

Tanaka H.: Serum Somatomedn A in Perthes disease.
Acta Orthop. Scand. 135, (1984).

Thompson S.K.; Woodrow J.C.: HLA. antigens in
Perthes disease: Journ. Bone & Joint Surg: 63-B:
278, (1981).

Thompson A.G.; Leong J.C.y Fung H.W.: Legg-Calvé-
Perthes disease in Southern Chinese children. J.
West Pacific Orthop. Assoc.: 15: 63, (1978).

Tanner, J.M.; Whitehouse, R.H.; Marshall, W.A;
Healy, M.J.R.y Goldstein, H.: Assessment of Skeletal
Maturity and Prediction of Adult Height (TW2-Me-
thod). London, Academic Press, (1975).

Trueta, J.: La etiologia de la Enfermedad de Perthes.
Rev. Fac. Med. Bogota: XXIV: 743.

Trueta J.: Perthes disease (letters) Lancet: 1: 383,
772, 1247, (1960).

Wansbrough R.M.; Curie AW.; Walker N.F.; Bucker-
bauer G: coxa plasma. Its Genetics aspects and
Results of treatment with the long-term follow-up
study. Journ. Bone & Joint Surg. 41-A: 135, (1959).

Waldestron H.: Der obere tuberculose Collumherd. Z.
Orthop. Chir. 24: 486, (1909). Cit. por Nevelos en
Clin. Orthop.: 209: 13, (1986).

Wegener S.: HLA Examinations at Perthes disease. J.
Pediatric Orthop. 6:511, (1986).

Weiner D.S.; O'Dill HW.: Legg-Calvé Perthes di-
sease, Observations on skeletal maduration. Clin.
Orthop.: 68: 44, (1970).

Wertheimer H.: The normal vascular anatomy of the
human femoral head during growth. Journ. Bone &
Joint Surg: 39-B: 358, (1957).

Wilk L.H.: Juvenile osteochondrosis of the hip: criti-
cal evaluation of pathogenesis and treatment. J.
Amer. Med. Ass. 192, 939, (1965).

Wolf, T.: Larsen-Johansen disease of the patellae.
British J. Radiol. 23: 335, (1950).

Wynne-Davies, R.; Gormley, J.: The Aetiology of
Perthes disease. Genetic, Epidemiological and Growth
Factors in 310 Edimburg and Glasgow Patients. Jour.
Bone & Joint Surg: 60-B: 6, (1978).

Karlberg, J.: The human growth curve decomposed
into three additive and partly superimposed compo-
nents: The FBO-model. Ann. Biol. (suppl.) I: 12, 46,
(1985).

Pieschacén, E.: Comunicaciéon personal, 1990.

115



