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Morbus Perthes — wenn die Hufte «wegschmilzt»

La maladie de Legg-Calvé-Perthes — quand la hanche se met

a «fondre»

PD DR. ANDREAS H. KRIEG

Die Ursachen der Nekrose des Femurkopfes bei
Kindern sind nicht geklirt und der Verlauf der
Krankheit kann bis heute nicht gestoppt werden.
Konservative Massnahmen stehen bei der Be-
handlung im Vordergrund, zirka ein Viertel der

Kinder wird operiert.

eim Morbus Perthes handelt es sich um eine im Kleinkin-

desalter auftretende Krankheit der HUfte, sie entsteht
aufgrund einer Durchblutungsstérung des Femurkopfes. Es
kommt zu einer Nekrose des Hiftkopfes («Schmelzen des
Kopfes»), wobei verschiedene Krankheitsstadien durchlau-
fen werden.

Der Morbus Perthes ist eine der wenigen Erkrankungen
der HUfte, bei welcher der schicksalhafte Verlauf bis heute
nur wenig beeinflusst werden kann. Die Physiotherapie spielt
aus orthopéadischer Sicht im gesamten Behandlungskonzept
eine wichtige Rolle.

Unklare Ursache

Grund fUr die schlechte Beeinflussbarkeit ist sicher auch,
dass man die Ursache flur den Morbus Perthes bis heute
nicht herausgefunden hat. Verschiedene Faktoren spielen je-
doch bei der Entstehung eine Rolle, sie sind aufgrund vieler
Forschungsarbeiten bekannt, dazu gehoren auch genetische
Faktoren [1, 2] und eine mogliche Gerinnungsstorung [3, 4].
DerMorbusPerthesentstehtdurcheinelokale Durchblutungs-
storung [5] auf dem Boden einer Skelettreifungsstérung mit
verzogertem Wachstum im Alter von 4-6 Jahren [6-9].

Die Erkrankung tritt in der weissen Bevolkerung bei 8,8
auf 100000 Kinder und Jugendliche (0-15 Jahre) pro Jahr
auf. Bei Asiaten liegt dieser Wert bei 1,0 und in der dunkel-
hautigen Bevolkerung bei 0,45 pro 100000 Kinder/Jugend-
liche [10, 11]. Jungen sind viermal haufiger betroffen als Mad-
chen.

Les causes de la nécrose de la téte fémorale chez
I'enfant ne sont toujours pas claires et il est encore
impossible d’arréter 'évolution de la maladie. La
grande majorité des traitements sont conservateurs;

un quart des enfants est opéré.

a maladie de Legg-Calvé-Perthes est une maladie de la

hanche qui touche les enfants en bas age. Elle est cau-
sée par un trouble circulatoire de la téte fémorale. Celle-ci
se nécrose (on dit qu'elle «fond»). La maladie évolue en plu-
sieurs stades. C'est une des rares maladies de la hanche dont
I"évolution reste aujourd'hui encore trés peu influencgable.
Pour des raisons orthopédiques, la physiothérapie joue un
role considérable dans le concept global de traitement.

Une origine incertaine

La maladie de Legg-Calvé-Perthes résulte d'un trouble local
de la circulation [5] causé par un trouble de la maturation du
squelette qui s'accompagne d'un retard de croissance a l'age
de 4 a6 ans [6-9]. Son origine inconnue est I'une des raisons
pour lesquelles il est si difficile d'agir sur elle. De nombreux
travaux ont souligné le role de divers facteurs dans sa ge-
nése, notamment des facteurs génétiques [1, 2] et peut-étre
aussi un trouble de la coagulation [3,4]. Parmi la population
blanche, la maladie touche 8,8 enfants et adolescents sur
100000 (0 a 15 ans) par année; chez les asiatiques, cette
valeur se situe a 1,0 et a 0,45 sur 100 000 enfants/ado-
lescents chez les personnes a la peau foncée [10, 11]. Elle
touche quatre fois plus les garcons que les filles.

Le diagnostic clinique

Les jeunes patients boitent et présentent des douleurs de la
hanche, ces symptomes étant parfois directement liés a une
réduction de la mobilité de la hanche. Les douleurs de la
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Abbildung 1: Die vier Verlaufsstadien (von links nach rechts): a) Knabe im Alter von 3 Jahren, Femurkopf im Kondensationsstadium. b) Fragmen-
tationsstadium im Alter von 5 Jahren (Frakturlinie siehe Pfeil). c) Reparationsstadium im Alter von 7 Jahren. d) Endstadium im Alter von 9 Jah-
ren, gutes Verhaltnis von Femurkopfhohe zu Trochanter major (Doppelpfeil). | lllustration 1: Les quatre stades de la maladie (de gauche a droite):
a) Garcon agé de 3 ans, téte fémorale au stade de condensation; b) Stade de fragmentation a I’age de 5 ans (ligne de fracture voir fleche);
c) Stade de réparation a I'age de 7 ans; d) Stade final a I'age de 9 ans, bon rapport entre la hauteur de la téte fémorale et le grand trochanter
(double fleche).

Klinik und Diagnostik

Die jungen Patienten fallen durch Hinken sowie Schmerzen im
Huftgelenk auf, manchmal sind diese Symptome direkt mit einer
eingeschrankten Huftgelenksbeweglichkeit verbunden. Oft tre-
ten die Huftschmerzen zirka 6 bis 8 Wochen vor dem radiolo-
gisch sichtbaren Befund auf. Das Krankheitsbild kann mit einer
Coxitis fugax' verwechselt werden, zumal auch der Perthes ini-
tial mit leichter Flussigkeitsbildung im Gelenk einhergehen kann.
Veranderungen im Szintigramm oder im Magnetresonanz-
tomogramm (MRT) finden sich hingegen schon im Anfangs-
stadium. Die friihe Diagnosestellung hat aber beim heutigen
Forschungsstand fur die Behandlung keine Konsequenzen.
Jedenfalls wirde man im initialen Stadium den M. Perthes
nicht behandeln, es sei denn, es besteht eine eingeschrankte
Huftbeweglichkeit. Wenn diese wahrend mehr als zwei
Wochen andauert, so verordnet man Physiotherapie, und
zwar unabhangig davon, ob es sich um einen M. Perthes
oder um eine Coxitis fugax handelt. Sechs Wochen spater ist
der M. Perthes auf konventionellen Rontgenbildern (Methode
der Wahl) ohne grosse Probleme zu diagnostizieren. Wir
konnten jedoch dem Kind die teure und (wegen der Narkose
in diesem Alter) invasive MRT-Untersuchung ersparen [12].
Aktuell wird an verschiedenen Zentren getestet, ob mit
einer frihen Diagnostik und einer entsprechend friiheren ope-

T Coxitis fugax: virale Entzindung des Huftgelenks, der oft eine Infektion
der Atemwege oder des Gastrointestinaltrakts vorausgeht und spontan
abheilt.
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hanche surviennent souvent 6 a 8 semaines environ avant
d'étre visibles aux examens radiologiques. La maladie peut
étre confondue avec un rhume de la hanche', d'autant que
la maladie de Legg-Calvé-Perthes peut également s'ac-
compagner d'une légere formation de liquide dans I'articu-
lation.

Des changements dans la scintigraphie ou dans I'ima-
gerie par résonance magnétique (IRM) apparaissent déja
en début de maladie. Un diagnostic précoce n'a toutefois
aucune conséquence sur le traitement au stade actuel de
la recherche. On ne traite pas la maladie de Legg-Calvé-
Perthes en début de pathologie, a moins d’étre en présence
d'une réduction de mobilité de la hanche. Qu'il s'agisse de
la maladie de Legg-Calvé-Perthes ou d'un rhume de la
hanche, on prescrit de la physiothérapie dans les cas ou les
symptdmes perdurent plus de deux semaines. Six semaines
plus tard, la maladie de Legg-Calvé-Perthes peut étre aisé-
ment diagnostiquée sur les radiographies conventionnelles
(la méthode de choix), ce qui permet d'éviter a I'enfant
I'examen IRM coUteux et invasif en raison de I'anesthésie a
cet age [12].

Différents centres évaluent actuellement s'il est possible
d'atteindre un meilleur résultat au moyen d'un diagnostic et
d'un traitement chirurgical précoces [13]. Pour cela, un IRM

' Synovite aigué transitoire: souvent appelée rhume de la hanche, il s'agit
d'une inflammation virale de I'articulation de la hanche qui est souvent
précédée d'une infection des voies respiratoires ou du tractus gastro-
intestinal. Elle guérit de maniere spontanée.
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Abbildung 2: Patient mit einem Morbus Perthes (Herring Typ C). a) Die klassischen Risikozeichen am Hftkopf mit lateraler Verkalkung und

subluxation (kurze blaue Pfeile), b) Postoperativ nach einer intertrochantéren Varisationsosteotomie, der Abduktionshebel ist verkiirzt (roter Pfeil),
¢) Ausheilungsbild im Endstadium, gute Kongruenz des Huftkopfes. ' lllustration 2: Patient atteint de la maladie de Legg-Calvé-Perthes (Herring
type C). &) Les signes de risque classiques sur la téte fémorale avec calcification latérale et subluxation (petites fleches bleues); b) Situation
postopératoire aprés une ostéotomie de varisation intertrochantérienne: le levier d'abduction est raccourci (fléche rouge); c) Guérison au stade

final: bonne congruence de la téte fémorale.

rativen Therapie ein besseres Ergebnis erzielt wird [13]. pabei

gibt ein spezielles Perfusions-MRT2 das Ausmass der
Nekrose am Femurkopf (MRI-Klassifikation) genauer an als
ein Rontgenbild. Je nach Ausmass wird dann operiert.

Ablauf, Klassifikationen und Prognose

Die Erkrankung verlauft chronologisch in vier Stadien ab
(Abbildung 1) [14]:

Kondensationsstadium (0 7 Monate)
Fragmentationsstadium (0 8,5 Monate)
Reparationsstadium (0 18 Monate)
Endstadium
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Je alter das Kind beim Erkrankungsbeginn ist, desto langer
dauern die einzelnen Phasen. Alle Klassifikationen basieren
auf einer morphologischen Einteilung geméass einem

rongenbid [15-17], Klassifikationen sind jedoch nur sinnvoll,
wenn sie effektiv auch fir die Prognose und somit zu einer
Therapieentscheidung beitragen. Die Herring-Klassifikation3
hat sich als aktuell beste Methode bewéhrt. Neben den ra-

Magnetresonanzperfusions-Bildgebung ist ein Verfahren, das die
ourehoing (Perfusion) von biologischen Geweben mit einer
Magnetresonanztomographie darstellt und quantifiziert. Dazu wir in der Regel ein
intravendses Kontrastmittel eingesetzt.

° Herring A: lateraler Pfeiler des Hiiftkopfes ist nicht betroffen.

Herring B: > 50 % des lateralen Pfeilers ist erhalten.

Herring C: < 50 % des lateralen Pfeilers ist erhalten.

de perfusion2 indique I'étendue de la nécrose de la téte fémorale

(classification IRM) de maniere plus précise qu'une
radiographie. Une opération a lieu en fonction de |'étendue de la
nécrose.

Déroulement, classifications et pronostic

La maladie suit quatre stades de maniere chronologique
(image 1 [14]:

Stade de condensation (0 7 mois)
Stade de fragmentation (0 8,5 mois)
Stade de réparation (O 18 mois)
Stade final
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Plus I'enfant est agé au début de la maladie, plus la durée des
phases sera longue. Toutes les classifications reposent sur
une répartition morphologique fondée sur une radiographie
[15-17], Toutefois, ces classifications ne sont utiles que

lorsquelles contribuent efficacement a l'identification du

pronostic et donc au choix du traitement. La classification de
Herring3 s'est révélée la meilleure méthode jusqu'ici. En plus

2

Limagerie par résonance magnétique de perfusion est un procédé qui
représente et quantifie la perfusion de tissus biologiques a l'aide de
limagerie par résonance magnétique. On utilise généralement un
produit de contraste intraveineux a cet effet.

Herring A: le pilier latéral de la téte fémorale n'est pas touché.

Herring B: > 50 % du pilier latéral est conservé.

Herring C: < 50 % du pilier latéral est conservé.
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