Morbus Legg-Calve-Perthes (MLCP) - konzervativni pristup
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Strucny popis choroby:

Porucha prokrveni proximalni epifyzy femuru dosud nejasné presné etiologie zpusobi nekrézu osifikacniho centra hlavice stehenni kosti (Obr.1 a 2). MLCP je onemocnéni se samohojici
tendenci, kdy se obnovi prokrveni, nekroticka tkan je resorbovana a postupné nahrazovana novou kosti. Podle okolnosti jde vyvoj choroby pres stadia synovitidy, ischemické nekrozy,

fragmentace a hojeni.

Pokud béhem hojeni trva zatéz postizeného kycelniho kloubu muze dojit k poSkozeni hlavice a dalSimu Casnému vyvoiji artrozy.

Pro pochopeni vzniku choroby i moznosti hojeni je potreba znat cévni zasobeni

proximalniho konce femuru (1):

Hlavice femuru je prokrvovana z pfevazné Casti z perikapsularniho cévniho okruhu pfi bazi kréku. Okrajovy vyznam
maji a.lig.capitis femoris a r.ascendens a.nutricia femoris. Perikapsularni bazalni okruh tvofi z témér 75 % ramus
profundus a.circumflexa femoris medialis (CFM) a z 25 % ramus transversus a.circumflexae femoris lateralis
(CFL) (CMF i CLF jsou vétve a.profunda femoris). Okruh muze byt uzavien anastomozou.

Hlavni vyznam pro cévni zasobeni hlavice femuru po 3.roce zivota maji vétve a.circumflexa femoris medialis jsou
vytvoreny dvahlavnisystémyza.CFM:

1. posterosuperiorni retinakularni cévy v pocCtu 2-6 dominuji v cévnim zasobeni lateralni poloviny hlavice az
postupné s vyvojem prevazné Casti objemu hlavice (postupné 66-80 %).

2. posteroinferiorni retinakularni cévy - jejich vyznam je mens$i (muze ale ovlivnit obraz revitalizace hlavice).

Legendakobr.1a 2:

1. Posterosuperiorniretinakularni cévy

2. Huntertdv subsynovialni okruh

3. Perikapsularni okruh s moznosti anastomozy
mezia.CFMaa.CFL

4. Anteriorni retinakularni cévy

5. A.cirkumflexa femoris lateralis (a.CFL)

6. A.cirkumflexa femoris medialis (a.CFM)

Obr.1 Schema cévniho zasobeni hlavice femuru se Obr.2 Schematické naznaceni poruchy cévniho . . e . RPN
zvyraznénim osifikaéniho centra a prab&hem zasobovani hlavice femuru v priibéhu a.CFM (vnik 7. Posteroinferiorni retinakularni cévy
a.CFM. M.LCP) s vyznac¢enim mozné anastomozy 8_A_|ig_capitisfemoris

(v pfipadé revaskularizace cestou a.CFM) z a.CFL
a naznacenim prorustani cév do epifyzy z a.CFL
v pfipadé neovaskularizace.

Klinicky obraz MLCP:

kulhani, poruSena abdukce a vnitrni rotace, ohybani je normalni

Diagnéza:

pro inicialni stadium choroby je to tfifazova scintigrafie skeletu s pinhole kolimatorem na pozdni scany (senzitivita 98%,

specificita 95%), dale MR, u pokrocCilych stadiich je zazita RTG diagnostika

Terapie (4):

ochrana hlavice zmeéklé nekrozou

¢ observace (pfi absenci klinickych pfiznaku kontroly po 3 mésicich)

e intermitentni symptomatické IéCeni, klid na loZi, trakce koncCetiny, cilena rehabilitace

o definitivni Casné konzervativni (dlouhodoby pobyt na ltZku,...) &i chirurgické |é€eni - ochrana hlavice zméklé nekrézou
vlastnim acetabulem (,containment”metoda dle Saltera panevni osteotomie + varizace) prooperacnifeSenivhodné
zejména zavazna postizeni u déti starSich 7 let

e chirurgicke lIéCeni vzniklych deformit

Pro diagnostiku zpracoval Conway scintigrafickou klasifikaci, ktera je zpracovana s ohledem na RTG klasifikaci dle

.Vyvoj scintigrafického nalezu u pacienta s ¢asnou diagnézou MLCP ve stadiu 1A

V dobé onemocnéni 7,5 lety hoch (3/1997), bezvyznamné anamnézy.

Scintigraficka klasifikace dle Conwaye (2,3):

Vyvoj MLCP je zavisly na obnové cévniho zasobeni (revaskularizaci). Zachyt RF pak znaci dostateCnou perfuzi
i metabolismus kosti.

Tomuze nastat

¢ zpruchodnénim - rekanalizaci jiz existujicich cév (rychly proces trvajici minuty aztydny)-typ A.

¢ nebo neovaskularizaci hlavice ristem novych cév (pomaly proces mésice azroky)-typ B.

Obr.3 StadiaA:
1A -totalni avaskularita hlavice femuru (a normalni RTG nalez)
- zde je patrné nejvetsi prinos scintigrafie k diagnostice onemocnéni,

obvykle byva jen chudy klinicky nalez a zcela normalni RTG

2A -oznaCované téz jako stadium lateralniho pilife (trvani cca 5 mésicu)
uptake radiofarmaka patrny v lateralni ¢asti hlavice

3A -pozdnifaze revaskularizace - uptake radiofaramakaiv medialnia
anteriorni ¢asti hlavice

4A -uptake radiofarmaka je v celé hlavici - kompletni revaskularizace

Oshima (5) ale pozoroval asi v 25 % pfipadu v inicialnim stadiu MCLP
centralni defekt epifyzy oproti 75 % pfipadim s vyvojem lateralniho pilite.

Rychla rekanalizace je spojena s dobrou prognézou MLCP.
Komplikaci repara¢niho procesu muze prejittyp Adotypu B (kolaps hlavice ...).

Obr.4 Stadiatypu B:

1B -totalni avaskularizace hlavice femuru (a patologicky RTG nalez)
2B -zrlUstové zony se Sifi uptake radiofaramaka do baze hlavice

3B -dalSirozSifeni uptake radiofarmaka se zobrazenim ¢asti hlavice
4B - kompletni neovaskularizace

Pfi vyvoji komplikaci scintigraficky nalez predpovida vyvoj RTG nalezu
cca s 3 mésicnim predstinem (6). Obraz krevniho poolu zaroven reaguje
na hyperémii pfi revaskularizaci (5).

Uvedena klasifikace scintigrafickych nalezti podle Conwaye je vCR
pomérné zazita. Cilem posteru je poukazatina moznost odliSného modelu
revitalizace hlavice lemuru u MLCP a stim spojeného scintigrafického nalezu .

Od 5.9.2004 postupné intenzivngjSi bolest pravého kycle pfi chizi o po zatézi (po 1.tréninku fotbalu, pfed tim hodné skakal z vysky), zpoCatku pro subfebrilie do 37,2 podezfeni na synovitidu, ale pfi IéCbé Ibalginem a omezeni fyzické aktivity potize

pretrvavaly, laborator bez pozoruhodnosti. Odeslan na RTG a scintigrafické vySetreni.
RTG : kyCelni klouby - patologii €i jiné zmény v oblasti kyCelnich kloubl nelze prokazat.

Na scintigrafii 20.9.2004 (pomoci *"Tc-oxidronatu, pfipravek TechneScan HDP, Mallinckrodt) zjit&én MLCP ve stadiu 1A dle Conwaye (Obr.5), byl patrny defekt krevniho poolu.

DalSi postup: Za hospitalizace (22.9.-8.10.2004) konzervativni lé¢ba- prvnityden zcelabez zatéze, pohyb navoziku, dale intenzivni rehabilitace k posileni svalstva DK bez zatéze ky€elnich kloub, nasledné zacvicen do chlze s vysokymiberlemibez
zatéze PDK. Poté propustén do domaciho oSetfovani pohyb pouze o berlich 3 tydny, vySsi pfisun vapniku. Klinické kontroly stavu.
Kontrolni scintigrafie 18.12.2005 ukazala dobrou reparaci hlavice pravého femuru (Obr.6). Dale byl patrny vySSi krevni pool.

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

Obr.6 Scintigrafie 15.12. 2004

Na pozdnim scanu nizSi akumulace radiofarmaka v okrouhlém lozisku
centralné v hlavici pravého femuru, jinak ve zbytku hlavice normalni akumulace
radiofarmaka (srovnatelna s hlavici levého femuru).

Radia¢ni zatéz :
Efektivni davkovy ekvivalent je pro aktivitu 465 MBq 9,3 mSyv, absorbovana davka (pro organ s nejvétsi zatézi) je na sténu mofoveého méchyre - 60 mGy. SniZeni radiaCni zatéze je mozné vySSi hydrataci pacienta a Castym vyprazdiovanim mocového
méchyre. Srovnatelny RTG snimek - 0,3 mSv efektivni davkovy ekvivalent s povrchovou absorbovanou davkou 10 mGy.

Diskuse:

Za pricinu MLCP je pokladan defekt cévniho zasobeni a.CFM. Dominance cévniho zasobeni (posterosuperiorni retinakularni cévy) €i variace v anastomozach (u Zen vyssSi po€et) zfejmé rozhoduji o vzniku ischemie (u Zen nizsi vyskyt MLCP), charakteru a
C¢asovém pribéhu revitalizace hlavice (nejobvykleji vznik lateralniho pilife a postupna revitalizace medialnim smérem).

V nasSem pripade byl po 3 mésicich od stadia 1A pozorovano stadium 3A az 4A (se symetrickou prestavbovou aktivitou medialniho a lateralniho pilife). Na kontrolni scintigrafii po dalSich 3 mésicich bylo patrné dalSi zlepSeni scintigrafického nalezu témér do
stadia 4A. Pro tento odlisny typ revitalizace hlavice je mozné vicero vysvetleni vyplyvajici z rychlosti uplné rekanalizace, dominantniho cévniho zasobeni atd.

Zaver:

Véasna diagnostika MLCP a vyvoje komplikaci zlepSuje prognézu pacienta.

Scintigrafie skeletu (véetné obrazu krevniho poolu) se jevijako dostupna metoda k zachyceni éasného stadia MLCP ajako vhodna a citliva metoda k monitorovani vyvoje revitalizace hlavice. Diky poskytnuté paralelni informaci o perfazi i
viabilité kosti ma potencial rozsSirit uroven poznani o MLCP i pod hranici morfologickych zmén patrnych na RTG a MR obraze zejména v nejéasnéjSim stadiu defektu perfuze stadiu 1A. V ¢asnych stadiich je pak mozny i konzervativni
pristup k terapii, ktery miZze minimalizovat zatéz postizeného ditéte. Pfi vyvoji komplikaci scintigrafie predpovida vyvoj RTG nalezu cca s 3 mésic¢nim predstihem a umozniuje rychlejSi nasazeni adekvatni terapie.

Vedle zazité klasifikace scintigrafickych nalezi dle Conwaye je potrebné pocitati s vyskytem nalezu, které se od jeho klasifikacnich schémat liSi a vyplyvaji zrejmé z variace cévniho zasobeni hlavice a rychlosti revaskularizace postizené
hlavice.
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