
Struèný popis choroby:
Porucha prokrvení proximální epifýzy femuru dosud nejasné pøesné etiologie zpùsobí  nekrózu osifikaèního centra hlavice stehenní kosti (Obr.1 a 2). MLCP je onemocnìní se samohojící 
tendencí, kdy se obnoví prokrvení, nekrotická  tkáò je resorbována a postupnì nahrazována novou  kostí. Podle okolností jde vývoj choroby pøes  stadia synovitidy, ischemické nekrózy, 
fragmentace a hojení.
Pokud bìhem hojení trvá zátìž postiženého kyèelního kloubu mùže dojít k poškození hlavice a dalšímu èasnému  vývoji artrózy. 
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Pro pochopení vzniku choroby i možnosti hojení je potøeba znát cévní zásobení 
proximálního konce femuru (1): 
Hlavice femuru je prokrvována z pøevážné èásti z perikapsulárního cévního okruhu pøi bazi krèku. Okrajový význam 
mají a.lig.capitis femoris a r.ascendens a.nutricia femoris. Perikapsulární bazální okruh tvoøí z témìø 75 % ramus  
profundus  a.circumflexa femoris medialis (CFM) a z 25 % ramus  transversus  a.circumflexae femoris lateralis 
(CFL)  (CMF i CLF jsou vìtve a.profunda femoris). Okruh mùže být uzavøen anastomozou. 
Hlavní význam pro cévní zásobení hlavice femuru po 3.roce života mají vìtve a.circumflexa femoris medialis jsou 
vytvoøeny  dva hlavní systémy z a.CFM: 
1. posterosuperiorní retinakulární cévy v poètu 2-6 dominují v cévním zásobení laterální poloviny hlavice až 
postupnì s vývojem pøevážné èásti objemu hlavice (postupnì 66-80 %).
2. posteroinferiorní retinakulární cévy - jejich význam je menší (mùže ale ovlivnit obraz  revitalizace hlavice).

Klinický obraz  MLCP:  
 kulhání, porušena abdukce a vnitøní rotace, ohýbání je normální 
Diagnóza: 
pro iniciální stádium choroby je to tøífázová scintigrafie skeletu s pinhole kolimátorem na pozdní scany (senzitivita 98%, 
specificita 95%), dále MR, u pokroèilých stádiích je zažitá RTG diagnostika 
Terapie (4) :  
ochrana hlavice zmìklé nekrózou  
! observace (pøi absenci klinických pøíznakù kontroly po 3 mìsících)
! intermitentní symptomatické léèení, klid na loži, trakce konèetiny, cílená rehabilitace
! definitivní èasné konzervativní (dlouhodobý pobyt na lùžku,…) èi chirurgické léèení - ochrana hlavice zmìklé nekrózou 

vlastním acetabulem  („containment“ metoda dle Saltera pánevní osteotomie + varizace)    pro operaèní øešení vhodné 
zejména  závažná postižení u dìtí starších 7 let
! chirurgické léèení vzniklých deformit

Pro diagnostiku zpracoval Conway scintigrafickou klasifikaci, která je zpracována s ohledem na RTG klasifikaci dle 

Scintigrafická klasifikace dle Conwaye (2,3):

Vývoj MLCP je závislý na obnovì cévního zásobení (revaskularizaci). Záchyt RF pak znaèí dostateènou perfúzi 
i metabolismus kosti.
To mùže  nastat
! zprùchodnìním - rekanalizací již existujících cév (rychlý proces  trvající minuty  až týdny) - typ A.
! nebo neovaskularizací hlavice rùstem nových cév (pomalý proces  mìsíce až roky) - typ B.

Obr. 3    Stadia A: 
1A  - totální avaskularita hlavice femuru  (a normální RTG nález)

- zde je patrnì nejvìtší pøínos scintigrafie k diagnostice onemocnìní,
  obvykle bývá jen chudý klinický nález a zcela normální RTG 

2A  - oznaèované též jako stadium laterálního pilíøe (trvání cca 5 mìsícù) 
        uptake radiofarmaka patrný v laterální èásti hlavice 
3A  - pozdní fáze revaskularizace - uptake radiofaramaka i v mediální a
        anteriorní èásti hlavice
4A  - uptake radiofarmaka je v celé hlavici - kompletní revaskularizace 

Oshima (5) ale pozoroval asi v 25 % pøípadù v iniciálním stadiu MCLP
centrální defekt epifýzy oproti 75 % pøípadùm s vývojem  laterálního pilíøe.

Rychlá rekanalizace je spojena s dobrou prognózou  MLCP.
Komplikací reparaèního procesu  mùže pøejít typ A do typu  B (kolaps hlavice …).

Obr.4   Stádia typu B:
1B  - totální avaskularizace hlavice femuru (a patologický RTG nález)
2B  - z rùstové zóny se šíøí uptake radiofaramaka do baze hlavice
3B  - další rozšíøení uptake radiofarmaka se zobrazením èásti hlavice
4B  - kompletní neovaskularizace

Pøi vývoji komplikací scintigrafický nález  pøedpovídá vývoj RTG nálezu
cca s 3 mìsíèním pøedstihem (6). Obraz krevního poolu zároveò reaguje
na hyperémii pøi revaskularizaci (5).

Uvedená klasifikace scintigrafických nálezù podle Conwaye je v ÈR
pomìrnì zažitá. Cílem posteru je poukázat i na možnost odlišného modelu
revitalizace hlavice lemuru u MLCP a  s tím spojeného scintigrafického nálezu .

.Vývoj scintigrafického nálezu u pacienta s èasnou diagnózou MLCP ve stadiu 1A

V dobì onemocnìní 7,5 letý hoch  (3/1997), bezvýznamné anamnézy.
Od 5.9.2004 postupnì intenzivnìjší bolest pravého kyèle pøi chùzi o po zátìži  (po 1.tréninku fotbalu, pøed tím hodnì skákal z výšky), zpoèátku pro subfebrilie do 37,2 podezøení na synovitidu, ale pøi léèbì Ibalginem  a omezení fyzické aktivity potíže 
pøetrvávaly, laboratoø bez pozoruhodností. Odeslán na RTG a scintigrafické vyšetøení.
RTG : kyèelní klouby - patologii èi jiné zmìny v oblasti kyèelních kloubù nelze prokázat. 

99mNa scintigrafii 20.9.2004 (pomocí Tc-oxidronátu, pøípravek TechneScan HDP, Mallinckrodt) zjištìn MLCP ve stadiu 1A dle Conwaye (Obr.5), byl patrný defekt krevního poolu.

Další postup: Za hospitalizace  (22.9.-8.10. 2004)   konzervativní  léèba -  první týden zcela bez zátìže, pohyb  na vozíku, dále intenzivní rehabilitace k posílení svalstva DK bez zátìže kyèelních kloubù, následnì zacvièen do  chùze s vysokými berlemi bez 
zátìže PDK. Poté propuštìn do domácího ošetøování  pohyb pouze o berlích 3 týdny, vyšší pøísun vápníku. Klinické kontroly stavu.
Kontrolní scintigrafie 18.12.2005 ukázala dobrou reparaci hlavice pravého femuru (Obr.6). Dále byl patrný vyšší krevní pool.

Radiaèní zátìž : 
Efektivní dávkový ekvivalent je pro aktivitu 465 MBq 9,3 mSv, absorbovaná dávka (pro orgán s nejvìtší zátìží) je na stìnu moèového mìchýøe - 60 mGy. Snížení radiaèní zátìže je možné vyšší hydratací pacienta a  èastým vyprazdòováním moèového 
mìchýøe. Srovnatelný RTG snímek  -  0,3 mSv efektivní dávkový ekvivalent s povrchovou absorbovanou dávkou 10 mGy.

Diskuse: 
Za pøíèinu MLCP je pokládán defekt cévního zásobení a.CFM. Dominance cévního zásobení (posterosuperiorní retinakulární cévy) èi variace v anastomozách (u žen vyšší poèet)  zøejmì rozhodují o  vzniku  ischemie (u žen nižší výskyt  MLCP), charakteru a 
èasovém prùbìhu  revitalizace hlavice (nejobvykleji vznik laterálního pilíøe a postupná revitalizace mediálním smìrem).
V našem pøípadì byl po 3 mìsících od stádia 1A pozorováno stadium 3A až 4A (se symetrickou  pøestavbovou aktivitou mediálního a laterálního pilíøe). Na kontrolní scintigrafii po dalších 3 mìsících  bylo patrné další zlepšení scintigrafického nálezu témìø do 
stadia 4A. Pro tento odlišný typ revitalizace hlavice je možné vícero vysvìtlení vyplývající z rychlosti  úplné rekanalizace, dominantního cévního zásobení atd. 

Závìr : 
Vèasná diagnostika MLCP a vývoje komplikací zlepšuje prognózu  pacienta.
Scintigrafie skeletu  (vèetnì obrazu  krevního poolu) se jeví jako dostupná metoda k zachycení èasného  stádia  MLCP a jako vhodná a citlivá metoda k monitorování vývoje revitalizace hlavice. Díky poskytnuté paralelní informaci o perfúzi i 
viabilitì kosti má potenciál rozšíøit úroveò poznání o MLCP i pod hranici  morfologických zmìn  patrných na RTG a MR obraze  zejména v nejèasnìjším stádiu defektu perfúze    stadiu 1A. V èasných stádiích je pak možný i konzervativní 
pøístup k terapii, který mùže minimalizovat zátìž postiženého dítìte. Pøi vývoji komplikací scintigrafie pøedpovídá vývoj RTG nálezu cca s 3 mìsíèním pøedstihem a umožòuje  rychlejší nasazení adekvátní terapie.
Vedle zažité klasifikace scintigrafických nálezù dle Conwaye je potøebné poèítat i s výskytem  nálezù, které se od jeho klasifikaèních schémat liší a vyplývají zøejmì z variace cévního zásobení hlavice a rychlosti revaskularizace postižené 
hlavice.
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Obr.2 Schematické naznaèení poruchy cévního 
zásobování hlavice femuru v prùbìhu a.CFM (vnik 
M.LCP) s vyznaèením možné anastomozy 
(v pøípadì revaskularizace cestou a.CFM) z a.CFL 
a naznaèením prorùstání cév do epifýzy z a.CFL 
v pøípadì neovaskularizace.

Legenda k obr. 1 a 2:

1. Posterosuperiorní retinakulární cévy
2. Hunterùv subsynoviální okruh
3. Perikapsulární okruh s možností anastomozy 

mezi a.CFM a a.CFL
4. Anteriorní retinakulární cévy
5. A.cirkumflexa femoris lateralis (a.CFL)
6. A.cirkumflexa femoris medialis (a.CFM)
7. Posteroinferiorní retinakulární cévy
8. A.lig.capitisfemoris

Obr.1 Schema cévního zásobení hlavice femuru se 
zvýraznìním osifikaèního centra a prùbìhem 
a.CFM.

Obr.5   Scintigrafie 20. 9. 2004
Na pozdním scanu defekt akumulace radiofarmaka v hlavici pravého femuru.
Z: M. Legg - Calve - Perthes hlavice pravého femuru ve stadiu 1 A dle Conwaye

Obr.6   Scintigrafie 15. 12. 2004
Na pozdním scanu nižší akumulace radiofarmaka v okrouhlém ložisku 
centrálnì v hlavici pravého femuru, jinak ve zbytku hlavice normální akumulace 
radiofarmaka (srovnatelná s hlavicí levého femuru).


