Morbus Perthes

Morbus Perthes (synonyma: morbus Calvé-Legg-Perthes, coxa plana) je nejCastéjsi a nejzavaznéjsi avaskularni
kostni nekréza.™t!

Chorobu popsali nezavisle na sobé& v r. 1910: Georg Perthes (Ném.), Jacques Calvé (Fr.) a Arthur T. Legg (USA).[!!

Idiopatické onemocnéni ky¢elniho kloubu dané poruchou prokrveni proximalni epifyzy femuru,[?! Osifika¢ni
centrum hlavice femuru podlehne nekréze, je resorbovéano a postupné prestavéno v zivou kost.[?! Vysledkem mize
byt pIné funkéni ky¢elni kloub nebo rdizné deformity vedouci k vyvoji ¢asné artrézy.!?! Postihuje pfevazné (4x
¢astéji3l) chlapce ve véku 3-8 let, v 10 % byvé oboustranna.[!

Etiopatogeneze

Tranzitorni porucha cévniho zasobeni hlavice, proridnuti jeji struktury, subchondralni zlomenina, postupna
fragmentace nekrotické epifyzy a nasledné remodelace.[3!

Vyvolavajicim faktorem ischemie neznadmé priciny a délky trvani. Vede k rozvoji avaskuldrni nekrézy proximaini
epifyzy femuru (stéle vétsi vyznam je prikladan diskrétnim formam koagulopatii s Gcasti proteind CaSas

hypofibrinolyzou). Dochézi k Gtlumu enchondralni osifikace. Povrchovéa chrupavdita ¢ast epifyzy pokracuje v rlstu.
V dalsi fazi postupné dochdzi k obnové cévniho zdsobeni a novotvorbé kosti (stadium kondenzace).

Nasledkem zatézovani koncetiny se objevuji subchondralni zlomeniny (narusuji vaskularizaci a prolonguiji
stadium nekrézy). DalSi revaskularizace trva dlouho (stadium pozvolné prestavby). Hlavice femuru je postupné
formovéna v zavislosti na jejim vztahu k acetabulu a na stupni zatéze.[?!

Klinicky obraz

Zacina Casto nebolestivym kulhdnim spojenym se sekundarni hypotrofif
stehenniho svalstva. Postupné se rozviji addukéni a zevné rotacni
kontraktura v ky¢li (mirna bolest v tfisle).t?!

Pribéh byva individualni. Rozhodujici roli hraje vék nastupu onemocnéni
(u mladsich lepsi). Prabéh u déti starsich 9 let byva velmi zdvazny a
vysledek neni nikdy dokonaly (tzv. spét Perthes).l!!

Zobrazovaci metody

Rentgenovy obraz

BilaterdIni avaskularni nekréza hlavice

Zprvu vidime rozsiteni kloubni $térbiny (Waldenstrémuv prFiznak, femurt

podminé&no edémem chrupavky a synovialitidou).!3! Pozdé&ji pfiznaky
nepravidelnosti struktury (lehka demineralizace epifyzy, poté jeji
kondenzace a postupné se objevujici subchondralni zlomenina).l3! Podle g
nativniho rtg snimku rozlisil Waldenstrém (1922) 4 stadia nemoci
(zjednoduSené: normalni nalez - kondenzace hlavice - fragmentace az
pulverizace - remodelace).[?!

Inicialni stadium
Trva 6 mésicl, patologie: ischemie / nekréza.

» Preradiologické stadium: |lateralizace hlavice, osifika¢ni jddro
nevyrazné mensi, rozsifeni medidlni kloubni Stérbiny, pouzdro
zesilené, proséklé svaly kolem kycelniho kloubu.

m  Nekrotické stadium: subchondralni zlomenina - Salterovo

PP . )
znameni, zvyseni denzity hlavice. Bilateralni avaskularni nekréza hlavice

femuru

Stadium fragmentace
Trva 8 mésicll, patologie: revaskularizace. Fragmentace a kolaps
osifika¢niho jadra hlavice. Kritickd perioda - m0ze dojit k decentraci (nasledky) :nebo probéhne bez zavaznych
pfiznakd, kon¢i vznikem novotvorené kosti v subchodrélnich okrscich hlavice.[!

Reosifikacni, hojivé stadium
Trvéd 21 mésicl, za¢ind subchondralni novotvorbou kosti. V&téina hlavic v této fazi zlepsuje svj tvar.!

Rezidualni stadium
Koneény stav, ve kterém se jiz neméni denzita hlavice. Proces remodelace pokracuje az do ukonéeni r@stu.[!!
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Vhodné pro véasnou diagnostiku, jiz v 1. stadiu nemoci byva zvy$en metabolicky obrat.[?!

Magneticka rezonance

Zmény v TIW + T2W obraze zavisi na stupni onemocnéni. MRI je pfinosem predevsim pro v¢asnou diagnostiku.[?]
Artrografie

Posouzeni kongruence a ulozeni hlavice pred planovanou osteotomii proximalniho femuru nebo panve. Pro
stanoveni Ié¢ebného postupu méa vyznam pojem tzv. rizikové hlavice (head at risk), ktery zahrnuje rentgenové a
klinické priznaky (horizontaIni pr@béh fyzy, Gageho znameni - linie ve tvaru pismene ,V“ na laterdIni strané
metafyzy a epifyzy, kalcifikace laterdlné od epifyzy,

Difuzni metafyzarni reakce - lateraini subluxace hlavice, obezita, addukéni kontraktura s omezenim pohybu.[?!

Klasifikacni schémata

Klasifikace dle Catteralla

Podle rozsahu nekrézy. Hodnoceni se provadi ze snimk{l v predozadni a Morbus Perthes
Lauensteinové projekci. klasifikace dle Catteralla

= |. skupina - postiZzena pouze predni ¢ast epifyzy do 25 % jejiho
rozsahu.

= |l. skupina - postizena vétsi ¢ast hlavice (predni polovina epifyzy, v
rozsahu do 50 %), postizeny segment hlavice mze kolabovat, vyska
epifyzy zachovana.

= lll. skupina - ,sekvestrovdna“ je vétsina epifyzy (zachvédceno 75 %
epifyzy), zmény na prilehlé metafyze.

= |V. skupina - postiZzena celd epifyza, rozsdhlé zmény na metafyze a
acetabulu.l

| ai IV - postupna nekroza
Il - hlavice uZ v jamce nedrZi
IV - kolaps celé hlavice

Klasifikace dle Herringa

) W L . . . ; . . Klasifikace dle Catteralla
Posuzuje rozsah postizeni lateralniho pilife hlavice na predozadni projekci.

= typ A - normalni vyska laterdiniho pilife.

= typ B - z vysky lateralniho pilife zbyva vice nez 50 %.
= typ C - kolaps zevniho pilife je vétsi neZ 50 % plvodni vysky.t

Klasifikace dle Saltera a Thompsona

Posuzuje rozsah subchondralni fraktury.

= typ A - postihuje méné nez % hlavice.
= typ B - postihuje vice nez % hlavice.[!!

Diferencialni diagnostika

Tranzientni synovialitida - vétSinou postinfek¢ni (viréza HCD), projevi se celkovymi priznaky (teplota, zvySend
sedimentace a CRP) a priznaky mistnimi. Koncentrickd kontraktura s omezenim hybnosti kycelniho kloubu.

Lécba
Konzervativni terapie

Indikujeme do 6 let véku, pri dobrém streSeni epifyzy acetabulem, dobrém rozsahu pohybu v kycel. kloubu a
nepritomnosti zndmek tzv. rizikové hlavice. LéCba zapocata trakci k odstranéni kontraktury — nasledné eventuelné
Atlanta dlaha (30° abdukce-udrzuje containment). Dlouhodobé odlehceni. Rizikova hlavice - klinické zndmky - obezita,
adduk¢ni kontraktura v kycli. Rentgenologické zndmky - rozsireni, lateralizace hlavice, zmenseni osifikac. jadra.

Dfive (tj. do 70. let) se ddvalo konzervativni |é¢bé& prfednost, avéak znamenala pobyt v sanatoriu po dobu 1-2 let.[t
Operacni terapie

Spocivéa v tzv. containment terapii - zanoreni biologicky tvarné hlavice do kulovitého prostoru acetabula. Pfi
dodrzeni containmentu nedochazi béhem prestavby hlavice k jejim deformacim.

v v/

Déti s ndlezem rizikové hlavice, starsi 6 let, druhého ¢i vySSiho stupné podle Catteralla. Nej¢astéji pouzivany 2
operacni postupy (samostatné / v kombinaci).

= Varizacni osteotomie proximalniho femuru,
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= panevni osteotomie (Salter, Steel), pfi které se sklopenim acetabula dosdhne plného zanoreni hlavice.

Pfed operaci je vhodna RHB, ktera slouzi k uvolnéni kontraktury a obnoveni plného rozsahu pohybu v kyc¢elnim
kloubu. Po operaci prikldadéna sadrova spika na 6 tydnd. Po 3 mésicich je povolena chlze s vylou¢enim sportovnich
aktivit.l!
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Souvisejici ¢lanky

= Morbus Scheuermann
= Vyvojovd dysplazie kycelni
= Coxa vara adolescentium

Externi odkazy

= Vyukovy portal 1.LF UK (https://portal.Ifl.cuni.cz/clanek-748-morbus-perthes)
= Wikipedia EN (https://en.wikipedia.org/wiki/Legg%E2%80%93Calv%C3%A9%E2%80%93Perthes_syndrome)
= Perthes Association (UK) (https://www.perthes.org.uk/)
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