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Conceito

A doença de Legg-Calvé-Perthes (DLCP) é uma afecção au-
tolimitada de origem idiopática, decorrente da interrup-
ção do suprimento sanguíneo arterial para a epífise fe-

moral proximal e que resulta em uma área de necrose óssea.1-3

Etiologia

A DLCP foi descrita em 1910 por quatro médicos, como doen-
ças distintas: Arthur Legg, nos Estados Unidos da América; Jacques 
Calvé, na França; Georg Perthes, na Alemanha; e Henning Wal-
denström, na Suécia. A etiologia é desconhecida, provavelmente 
possui múltiplas causas: mutação da cadeia alfa 1 do colágeno 
tipo II, microtrauma, suscetibilidade da criança, coagulopatias, co-
lagenopatia tipo II, displasias esqueléticas, erros inatos do metabo-
lismo (mucopolissacaridose e doença de Gaucher), fumo passivo, 
endocrinopatias ou sequelas de sinovites.4-8

Epidemiologia

A DLCP pode ser vista em qualquer criança 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 crianças. A concomitância incide em 74% das crian-
ças com acometimento bilateral; naquelas com a doença se-
quencial, o tempo médio entre o aparecimento das alterações 
radiográficas no lado contralateral é de cerca de 1,9 ano.4-8

Diagnóstico clínico

A suspeita diagnóstica é feita pela história clínica e confir-
mada com os exames de imagem. A criança apresenta clau-
dicação, geralmente dolorosa, e melhora ao repouso; a dor 
pode ser no quadril, na face lateral da coxa ou no joelho 
(pela irradiação do nervo obturatório), e o antecedente de 
queda ou trauma direto é comum no relato dos pais. Quando 
bilateral, deve-se interrogar sobre antecedentes na família.1-9 

No exame físico, há claudicação, diminuição do movimento 
do quadril, especialmente rotação interna e abdução, e hipotrofia 
da musculatura da coxa e da nádega do lado acometido. Pode 
haver, ainda, encurtamento do membro no final da doença.1-9

Diagnóstico por exames subsidiários

No geral, a radiografia simples, em duas incidências, é 
suficiente para o diagnóstico da DLCP. Nos casos iniciais, 
com radiografias pouco conclusivas, a ressonância magnéti-
ca e a cintilografia podem ajudar. 

Pela radiografia, é possível a diferenciação das fases da 
doença (Figura 1): necrose, fragmentação, reossificação e 
sequela. Pelas radiografias, podem-se realizar a classificação 
da doença, o prognóstico de acordo com a altura do pilar la-
teral da epífise e a porcentagem de seu comprometimento.1-9 
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A criança apresenta claudicação, geralmente 
dolorosa, e melhora ao repouso; a dor pode ser no quadril, 

na face lateral da coxa ou no joelho (pela irradiação do 
nervo obturatório), e o antecedente de queda ou trauma 

direto é comum no relato dos pais. 

Figura 1: Fases da DLCP. A: necrose; B,C: fragmentação; D,E: reossificação; F: sequela
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Figura 2: L.G.A., 20 anos, MPS tipo IV, radiografias da bacia nas incidências de frente (A) e Lauenstein (B). 

A.A.T.G., 14 anos, MPS tipo IV, radiografias da bacia nas incidências de frente (C) e Lauenstein (D)

Diagnóstico diferencial 

O diagnóstico diferencial deve ser feito com várias outras 
doenças. É de extrema importância a investigação da causa 
da necrose, pois algumas doenças, como a mucopolissacari-
dose, apresentam melhora do prognóstico e da qualidade de 
vida com tratamento medicamentoso específico, chamado de 
terapia de reposição enzimática.

Nos casos unilaterais, é preciso descartar hemoglobinopa-
tias (anemia falciforme, talassemia), leucemia mieloide crônica, 
linfoma, púrpura trombocitopênica idiopática, hemofilia, uso 
de corticoides, sequela de fratura do colo do fêmur ou luxação 
do quadril, sequela de artrite séptica ou de outros tratamentos, 
como a displasia do quadril, e, nos casos bilaterais, hipotireoi-
dismo, doença de Meyer, displasias epifisárias e espondiloepi-
fisárias e mucopolissacaridose do tipo IV.1,4-6,9-13 

A mucopolissacaridose tipo IV, ou doença de Morquio, é 
causada por uma deficiência enzimática (sulfatase N-acetilgalac-
tosamina-6-sulfato) e apresenta várias alterações musculoesquelé-
ticas, entre elas a irregularidade das epífises femorais, de apare-
cimento concomitante e geralmente simétrico (Figura 2).10-12

Conduta 

Ao realizar o diagnóstico de DLCP, é importante orientar 
que não há tratamento medicamentoso para essa afecção. O 
tratamento não cirúrgico geralmente se faz por meio da des-
carga do peso com uso de cadeira de rodas, muletas ou imo-
bilizações temporárias.1,2,14 O tratamento cirúrgico deve ser 
reservado a situações específicas e bem fundamentadas. Nos 
casos de etiologia conhecida (não Perthes), o tratamento clíni-
co da doença de base, se existente, deve estar associado ao 
procedimento ortopédico (biomecânico).1,2
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Nos casos de mucopolissacaridose tipo IVA, ou outra doen-
ça de depósito, a terapêutica específica oferece importante ga-
nho funcional e sintomático aos pacientes, implicando melhor 
qualidade de vida.

Prognóstico

A DLCP geralmente tem um bom prognóstico, com sequelas 
que não comprometem a função do quadril e não obrigam in-
tervenções cirúrgicas. As crianças com acometimento bilateral 
sequencial apresentam pior prognóstico, assim como o início 
da doença nas crianças com idade mais avançada. É de extre-
ma importância realizar o diagnóstico precoce e identificar o 
fator etiológico da síndrome, já que algumas doenças possuem 
terapias específicas.

Em caso de pacientes com essas manifestações ósseas, encaminhe-os a um médico geneticista para o diagnóstico preciso da doença de base. Quanto mais precoce o diagnóstico, melhor para o paciente. Ele pode ter mucopolis-
sacaridose e beneficiar-se muito com o acompanhamento multidisciplinar e a abordagem terapêutica. Em caso de dúvidas, entre em contato com o departamento de informações médicas: medinfola@bmrn.com
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