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Conceito

doenca de legg-Calvé-Perthes (DLCP) é uma afeccdo au-
folimitada de origem idiopdtica, decorrente da interrup-
¢do do suprimento sanguineo arterial para a epifise fe-
moral proximal e que resulia em uma drea de necrose dssea. !

Etiologia

A DLCP foi descrita em 1910 por quatro médicos, como doen-
cas distintas: Arthur Legg, nos Estados Unidos da América; Jacques
Calvé, na Franga; Georg Perthes, na Alemanha; e Henning Wal-
denstrém, na Suécia. A efiologia é desconhecida, provavelmente
possui miltiplas causas: mutagdo da cadeia alfa 1 do colageno
fipo Il, microfrauma, suscetibilidade da crianga, coagulopatias, co-
lagenopatia tipo I, displasias esqueléticas, erros inatos do metabo-
lismo (mucopolissacaridose e doenca de Gaucher), fumo passivo,
endocrinopatias ou sequelas de sinovifes.*®

Epidemiologia

A DLCP pode ser vista em qualquer crianga e/ou adolescente
com menos de 15 anos, porém é mais comum entre quatro e oito
anos. Além disso, é até cinco vezes mais comum nos meninos.

O acometimento bilateral pode ser concomitante ou em
um lado seguido do outro, o que ocorre em cerca de 10 a
13% das criancas. A concomiténcia incide em 74% das crian-
cas com acometimento bilateral; naquelas com a doenga se-
quencial, o fempo médio entfre o aparecimento das alteragdes
radiogrédficas no lado contralateral é de cerca de 1,9 ano.#®

Diagnéstico clinico

A suspeita diagnéstica é feita pela histéria clinica e confir-
mada com os exames de imagem. A crianca apresenta clau-
dicag@o, geralmente dolorosa, e melhora ao repouso; a dor
pode ser no quadril, na face lateral da coxa ou no joelho
[pela iradiagdo do nervo obturatério), e o antecedente de
queda ou frauma direfo é comum no relafo dos pais. Quando
bilateral, deve-se inferrogar sobre anfecedentes na familia. '

No exame fisico, hd claudicacdo, diminuicdo do movimento
do quadiil, especialmente rofagdo infema e abdugdo, e hipotrofia
da musculatura da coxa e da nddega do lodo acometido. Pode
haver, ainda, encurtamento do membro no final da doenca. ™

Diagnéstico por exames subsididrios

No geral, a radiografia simples, em duas incidéncias, é
suficiente para o diagnéstico da DLCP. Nos casos iniciais,
com radiografias pouco conclusivas, a ressoné@ncia magnéti-
ca e a cintilografia podem ajudar.

Pela radiografia, é possivel a diferenciagdo das fases da
doenca (Figura 1): necrose, fragmentagdo, reossificagdo e
sequela. Pelas radiografias, podem-se realizar a classificacdo
da doenca, o prognéstico de acordo com a altura do pilar la-
teral da epifise e a porcentagem de seu comprometimento. '
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Figura 1: Fases da DLCP. A: necrose; B,C: fragmentagiio; D,E: reossificagdo; F: sequela

‘ ‘ A crianga apresenta claudicacdo, geralmente
dolorosa, e melhora ao repouso; a dor pode ser no quadril,
na face lateral da coxa ou no joelho (pela irradiagcéo do
nervo obturatdrio), e o antecedente de queda ou frauma

direto é comum no relato dos pais. ’ ,
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Diagnéstico diferencial

O diagnéstico diferencial deve ser feito com varias outras
doencas. E de extrema importéncia a invesfigacdo da causa
da necrose, pois algumas doencas, como a mucopolissacari-
dose, apresentam melhora do prognéstico e da qualidade de
vida com trafamento medicamentoso especifico, chamado de
ferapia de reposi¢do enzimdtica.

Nos casos unilaterais, & preciso descartar hemoglobinopa-
fias (anemia falciforme, talassemia), leucemia mieloide crénica,
linfoma, purpura frombocitopénica idiopdtica, hemofilia, uso
de corticoides, sequela de fratura do colo do fémur ou luxagdo
do quadril, sequela de artrite séptica ou de outros fratamentos,
como a displasia do quadril, e, nos casos bilaterais, hipotireoi-
dismo, doenga de Meyer, displasias epifisarias e espondiloepi-
fisérias e mucopolissacaridose do fipo IV.! 46913

A mucopolissacaridose tipo IV, ou doenca de Morquio, é
causada por uma deficiéncia enzimdtica (sulfatase N-acetilgalac-
tosamina-6-sulfafo) e apresenta vérias alferagdes musculoesquelé-
ficas, entre elas a iregularidade das epifises femorais, de apare-
cimento concomifante e geralmente simétrico (Figura 2).'¢12

Conduta

Ao readlizar o diagnostico de DLCP, é imporfante orientar
que nGo h& tratamento medicamentoso para essa afeccdo. O
fratamento ndo cirdrgico geralmente se faz por meio da des-
carga do peso com uso de cadeira de rodas, muletas ou imo-
bilizagdes tempordrias.!?!* O fratamento cirdrgico deve ser
reservado a situagdes especificas e bem fundamentadas. Nos
casos de efiologia conhecida (ndo Perthes), o
co da doenca de base, se existente, deve estar associado ao
procedimento orfopédico (biomecanico).'?

tratamento clini-

Figura 2: L.G.A., 20 anos, MPS tipo IV, radiografias da bacia nas incidéncias de frente (A) e Lauenstein (B).
AATG., 14 anos, MPS tipo IV, radiografias da bacia nas incidéncias de frente (C) & Lauenstein (D)

Nos casos de mucopolissacaridose tipo IVA, ou oufra doen-
cade depésﬁo, a terapéutica especiﬁco oferece importante ga-
nho funcional e sintomdtico aos pacientes, implicando melhor

qualidade de vida.
Prognéstico

A DLCP geralmente tem um bom prognéstico, com sequelas
que ndo comprometem a fungdo do quadril e ndo obrigam in-
fervengdes cirdrgicas. As criangas com acometimento bilateral
sequencial apresentam pior prognéstico, assim como o inicio
da doenca nas criancas com idade mais avancada. E de exire-
ma importancia realizar o diagndstico precoce e identificar o
fator efiolégico da sindrome, & que algumas doencas possuem
terapias especiﬁcos'
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Em caso de pacientes com essas manifestacdes ésseas, encaminhe-os a um médico geneticista para o diagnéstico preciso da doenca de base. Quanto mais precoce o diagnéstico, melhor para o paciente. Ele pode ter mucopolis-
sacaridose e beneficiarse muito com o acompanhamento multidisciplinar e a abordagem terapéutica. Em caso de dividas, entre em contato com o departamento de informacdes médicas: medinfola@bmm.com
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