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Legg-Calvé-Perthes hastahiginin dogal seyri

Natural history of Legg-Calvé-Perthes disease
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LCP (Legg-Calvé-Perthes) hastaligi, sonugta femur ust
ucunda az veya ¢ok deformite birakarak iyilesir. LCP sonra-
st femur tist ugta gelisen coxa magna, coxa plana, coxa bre-
va, sferisite kaybi, uyumsuz eklem, instabilite, trokanterik
buytime, kisalik, uyumsal asetabular displazi gibi eklem igi
ve disi deformiteler, eklem iliskisini ve mekanigini bozarak
osteoartrit gelisimine zemin hazirlar. Kalganin prognozunu
belirleyen faktorler; hastanin yasi, epifizin tutulum miktari,
ossifik niikleusun ebadi ve tutulumun yeri olarak 6zetlene-
bilir. Perthes hastaligi sekellerinde, radyolojik osteoartrit
orani normal popiilasyona gore yiiksektir. Ayrica, LCP has-
taligi gecirmis olanlarda dordiincii dekad sonrasi osteoart-
ritin stiratle ivme kazandigi bilinmektedir.

Anahtar sozciikler: Perthes hastaligi; dogal seyir, sekonder
osteoartrit

egg-Calvé-Perthes (LCP) hastahgi, femur basi

epifizinin vaskiiler beslenmesinin bozulmasi so-

nucu epifizin bir kismi veya tamaminda avaskiiler
nekroz gelisimidir."? Histolojik ¢alismalarda, femur
basi epifizinde iskemik hasara baglh doku nekrozu gos-
terilmistir.3) immatiir memeli hayvanlarda femur bagi
kanlanmasinin iyatrojenik olarak bozuldugu deneysel
calismalarda, LCP hastaliginda gériilen radyolojik ve
histolojik degisikliklerin benzeri olusturulmustur.[l
Ayrica, LCP hastalarinda yapilan selektif anjiyografi,
sintigrafi ve manyetik rezonans goriintiileme calisma-
larinda, lateral epifizeal arterin orijinine yakin boli-
miinde okliizyon gelistigi gosterilmistir.[5-7]

Femur basinin kanlanmasi durduruldugunda mey-
dana gelen iskemik nekrozun neden oldugu ilk histo-
lojik degisiklikler; kemik iliginde yaygin hiicre apop-
tozu, kemik iligi stromasinda diizensizlik ve trabekii-
ler kemikte osteoblast kaybi olarak ozetlenebilir.[®]

LCP (Lego-Calve-Perthes) disease almost always results
with various degrees of deformity in proximal femur.
Several intra- and extraarticular deformities such as coxa
magna, coxa plana, coxa breva, loss of sphericity, joint in-
congruency, instability, trochanteric overgrowth, shorten-
ing, and acetabular dysplasia may diminish joint congru-
ency and biomechanics which precipitate osteoarthritis.
Prognostic factors are age, size and location of epiphyseal
involvement, and size of the ossific nucleus. In Perthes se-
quela, prevalance of radiological osteoarthritis is higher
than normal population. In addition, progression of os-
teoarthritis accelerates after fourth decade in patients with
LCP disease.

Key words: Perthes disease; natural history; secondary
osteoartritis

Avaskiiler nekrozun klasik bulgusu olan bos kemik la-
kunalar, birkag hafta sonra asikar hale gelir. immatiir
femur basindaki eklem kikirdaginin derin katmaninin
beslenmesi subkondral damarlar yolu ile oldugundan,
kemik nekrozunun yani sira, sekonder ossifikasyon
merkezini cevreleyen kikirdak tabakada da hiicre 6lu-
mi gerceklesir.l’]

Ancak, LCP hastahigi, kendini sinirlayan bir hastalik-
tir. Femur basinin vaskiiler dolasimi zamanla kendili-
ginden yeniden olusur. Yeniden kanlanma iki yolla olur.
ilk 6nce haftalar igerisinde tikanik damarlar rekanalize
olur. Yapilan bir ¢alisma, bu yolla olusan yeniden kan-
lamanin daha dar bir bolgeden ve daha kisith miktarda
oldugunu ortaya koymustur.['%]

Daha sonra, aylar icerisinde femur basini besleyen
yeni damarlar gelisir. Yeniden kanlanma ile birlikte nek-
rotik kemik rezorbe olarak yerine inflamatuvar hiicre-
ler, fibroblast-benzeri hiicreler ve osteoklastlardan
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zengin fibrovaskiiler bir doku birikir. Yeniden kanlanan
bolgelerdeki osteoklast aracili rezorpsiyonun baskin
hale gelisiyle, kemik yapim ve yikimi arasindaki denge
kemik yikimi lehine bozulur.]

Sonugta, 2-4 yillik bir zaman zarfinda nekrotik avas-
kiiler dokular rezorbe olarak normal kemik dokusu ile
yer degistirirken, femur basi epifiz, fizis ve metafizi ile
asetabulumda birtakim karakteristik degisiklikler mey-
dana gelmektedir.'-'2] Sonug olarak, LCP hastalig; fe-
mur basinda az veya ¢ok deformite birakarak iyilesir.

EPiFiZDEKi DEGISIiKLIKLER

Femur basi epifizinde belirli bolgelerde nekrotik ke-
mik osteoklastlar araciigiyla rezorbe olur ve olusan
bosluk osteoblastlar tarafindan olusturulan yeni ke-
mik dokusu ile doldurulur. Bu siireg ‘creeping substituti-
on’ olarak adlandinlr. Ancak, bazi bélgelerde rezorbe
alanlar 6nce graniilasyon dokusu ile dolar. Daha sonra
mevcut graniilasyon dokusu, sonra kikirdak ve en so-
nunda kemik dokusu ile yer degistirir.[%]

Bu tamir sirecinin radyografik  gériintisu,
Waldenstrom tarafindan dort ayn evrede 6zetlenmis-
tir: iskemi, fragmantasyon, rejenerasyon ve iyilesme.["4]
Birinci evrede, radyografik olarak epifiz dens ve sklero-
tik olarak goriilir. Olgularin igte birinde subkondral
¢okme gozlenir. Salter ve Thompson, subkondral kiri-
gin uzanimiyla, epifizdeki infarkt alamnin buyiikligu
ve hastaligin prognozu arasinda iliski oldugunu belirt-
mislerdir.['*] Sonugta, epifiz bir miktar yiikseklik kaybe-
derken ayni zamanda fragmantasyon baslar. Bu evrede
nekrotik epizifin yerine gecen yeni kemik dokusu, de-
formasyonlara yatkin ve biyomekanik olarak zayif bir
dokudur. Ayrica, eklem effiizyonu, ligamentum teres
hipertrofisi ve mediyaldeki kikirdak dokunun hipertro-
fisi gibi nedenlerle, femur basi anterolateral epifizinin
ekstriizyonu bu evrede gelisebilir.l'®'”1 Bu asamada,
biyomekanik olarak zayif olan fragmante dokunun
ekstriizyonu ile beraber eklem kikirdag derin tabakala-
rindaki enkondral ossifikasyonun etkilenmesi sonucu,
femur basinda kalici sferisite kaybi gibi deformiteler
meydana gelir. Bir sonraki asamada, nekrotik kemigin
yerini matiir lamellar kemik dokusu alir. En son evrede
ise olusan kemik yeniden sekillenir.

METAFiZDEKi DEGIiSiKLIKLER

Bazi hastalarda, hastaliginin dogal seyri sirasinda,
metafizde osteroporoz ve biiyiime plagina komsu
kist olusumu gozlenebilir. Metafizer kistler, fragman-
tasyon evresinde ortaya ¢ikar ve iyilesme doneminde
tamamen kaybolur.['®! Olus mekanizmasi halen aydin-
latlamamistr. LCP hastaliginda goriilebilen bir diger
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degisiklik, metafizde genislemedir. Bu genislemenin,
epifizdeki ekstriizyon, femur basindaki genislemenin
bir yansimasi oldugu dustinilmektedir.['4]

BUYUME PLAGINDAKI DEGISIiKLIKLER

LCP hastaliginda, femur basi biiyiime plaginda pre-
matiir kapanma meydana gelir. Bu durum, femur boy-
nunda biiyiime bozukluguna yol agar. Longitudinal ve
apozisyonel biiylimenin etkilenerek trokanter majorun
normal biiyiimesi sonucu femur boynunu gec¢mesi,
kalga biyomekaniginin bozulmasi ve coxa plana, coxa
vara, coxa breva ve coxa magna ile sonuglanir.[']

Histokimyasal ¢alismalarda, LCP hastalarinin bii-
yume plag kikirdaginda kollajen ve proteoglikan ige-
rigi azalip, yag inkliizyon cisimlerinin birikimi goste-
rilmistir.['2]

ASETABULUMDAKI DEGIiSIKLIKLER

LCP hastaliginda, asetabular kikirdakta kalinlasma
ve triradiat kikirdagin prematir kapanmasi sonucu
asetabulumun sekil ve derinliginde degisiklikler goz-
lemlenebilir. Ote yandan, iyilesme evresi ve iskelet
matiiritesi arasindaki siirede, asetabulumda yeniden
sekillenme olustugu gosterilmistir.[2%] Femur basindaki
sekil degisikliklerine asetabulum da uyum saglayarak,
yetersiz 6rtme gibi kapsama degisikliklerine veya iliski
uyumsuzluklarina neden olur.

FEMUR BASI DEFORMITESININ PATOGENEZi

LCP hastaliginin seyrinde meydana gelen kemik nek-
rozu, femur basi ve eklem kikirdaginin mekanik diren-
cini zayiflatir. iskemi evresinde gbriilen, kemikte artmis
kalsiyum birikimi kirllganhgini arttinr.[2'l Nekrotik ke-
mik osteosit ve osteoblast aktivitesi gostermedigin-
den, fizyolojik aktiviteyle olusan mikro-hasarlar birike-
rek subkondral kirik olusumu ile sonuglanir. Yeniden
kanlanma stireci, iskemik durumdaki kemigin mekanik
ozelliklerini daha da zayiflatir. Ciinkii, bu evrede kemik
yapim ve yikim arasindaki denge, belirgin sekilde ke-
mik yikimi lehine bozulmustur.[*] Deneysel ¢calismalar-
da, hastaligin bu evresinde, bifosfonatlar araciligiyla
kemik rezorpsiyonunun inhibisyonu ile femur basinin
yapisindaki trabekiler kemigin seklinin korunabilecegi
gosterilmistir.[2223] Ancak, bifosfonatlarin LCP hastala-
rindaki etkinligi konusunda herhangi bir klinik ¢alisma
bulunmamaktadir.

LCP hastahg femur basinin yiik tasiyan kismini il-
gilendirdigi icin, femur basi deformitelerinin olusu-
munda kal¢a eklemindeki yiiklerin dagilimi da 6nem
arz eder. Saglikl eriskinlerde kal¢a eklem kontakt ba-
sinci, yiriimekle viicut agirhginin 2,5, kosmakla viicut
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agirhginin 4,5 katina kadar ¢ikmaktadir. Cocuklar ise
eriskinlere gére daha aktiftir ve daha kisa adim aralik-
lanyla yirirler.[>*] LCP hastaliginda femur basinin me-
kanik olarak zayiflamasi sonucu, giinliik aktivitelerde
olusan fizyolojik kuvvetler deformasyona yol acar. Bazi
calismalar, LCP hastaliginda aktivite kisitlamasinin fe-
mur basi deformitesi gelisiminde koruyucu rolii oldu-
gunu savunur.[?]

DOGAL SEYiRDE YASIN ETKIisSi

Perthes hastaliginda, hastaligin baslangic yasi arttik-
¢a prognoz kotiilesmektedir. Yapilan calismalarda, alti
yasindan kugiik baslangich olgularda klinik sonuglarnn,
sekiz yas lizerine gore daha iyi oldugu bildirilmistir.[2¢]
iyilesme diizeyindeki bu farkliligin nedenleri heniiz ay-
dinlatilamamistir. Kiigiik yaslarda epifiz kemik cekirde-
ginin ileri yaslara gore kiigiik olusu, nekroza ugrayan
kismin goreceli kiigiikligii ve kendisini kusatan kikir-
dagin (eklem kikirdag ve biyiime plag kikirdagi) daha
kalin olusu nedeniyle g¢menin korunmasi, ayrica kii-
cik kemik alan nekrozunun yeniden kanlanmasinin
daha siiratli olusmasina baglanabilir.

Ote yandan Fabry ve arkadaslari, bes yasindan énce
baslayan LCP olgularinda sonuglarin her zaman iyi ol-
madigini vurgulamistir.?”] Nakamura ve arkadaslan,
alti yasindan kiigtik baslangicl LCP hastalarinda nek-
rotik alanin biiyiik olmasi, lateral pillar evre C ve kal¢a
eklem hareket agikliginin azalmasinin, kétii prognozla
iliskili oldugunu gostermislerdir.[?®] Yedi yas ve tizeri
baslangicl hastalarda femur basinin ekstriizyonu, ge-
nellikle kritik deger olarak kabul edilen %20’den fazla
olmaktadir. Joseph ve arkadaslarn, 610 hastalik serile-
rinde femur basi ekstriizyonunun, yedi yasin altindaki
hastalarda %19, yedi yasin ustiindeki hastalarda ise
%25,6 oraninda oldugunu bildirmislerdir.['

Ergenlik cagina yaklasildik¢a, femur basi epifizinin
buiyiime hizi ve dolayisiyla yeniden sekillenme kapasite-
sinin azaldig bilinmektedir.[*] Bagka bir calismada ise,
adolesan ¢ag baslangich olgularda, iyilesme evresinde
revaskiilarizasyon siireci tamamlanmasi igin yeterli
stire bulunmadig vurgulanmistir. 3%

DOGAL SEYIiR

LCP hastaligi, sonugta femur tist ucunda az veya ¢ok
deformite birakarak iyilesir. Ortaya cikan rezidiiel kal-
¢a deformitesi, adolesan veya erken yetiskin donemde
ilerleyici sekonder osteoartrite neden olur. LCP sonra-
st femur Ust ucta gelisen coxa magna, coxa plana, coxa
breva, sferisite kaybi, uyumsuz eklem, instabilite, tro-
kanterik buyiime, kisalik, uyumsal asetabular displazi
gibi eklem ici ve disi deformiteler, eklem iliskisini ve
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mekanigini bozarak osteoartrit gelisimine zemin hazr-
lar. Ross Jr ve arkadaslari, rezidiiel Perthes (26 kalca)
ve Perthes benzeri (10 kalga) problemli, cerrahi giivenli
¢ikik uyguladiklan toplam 36 kalgada, labral patoloji
oraninin %76, asetabular kondromalazi bulgusunun
%59, femoral taraf kikirdak probleminin %81 oldu-
gunu, Stulberg lll veya yukansi olgularda ve trokanter
- bas merkezi mesafesi artisinin intraartikiiler patoloji
riskini artardigini bildirmiglerdir.3'l

Femoroasetabular sikisma sendromunda dogal seyir
calismalarinda, osteoartrit gelisiminin bu tip kalgalar-
da 3,7-10 kat daha yiiksek oldugu gésterilmistir.[32]

TEDAVi EDILMEMIi$ OLGULARDA DOGAL SEYiR

LCP hastahiginin dogal seyrinde, hastalarin bir kis-
minda femur basi ve boynunda deformite ve trokan-
ter majorda asin biiyiime gelisir.[33] LCP hastalhiginda
kalcanin prognozunu belirleyen faktorler; epifizin tu-
tulum miktan, ossifik niikleusun ebadi ve tutulumun
yeri olarak 6zetlenebilir. Stulberg, 171 kalcada orta-
lama 25-30 yillik takipli galismasinda, hastalari, iyi-
lesme sonrasi femur basinda kalan sekelin siddeti ve
femur basi - asetabulum uyumunun derecesine gére
bes gruba ayirmistir.[**] Buna gére, Grup | ve Il kalga-
larda femur basi sferik ve eklem yiizeyleri uyumlu olup,
sekonder dejeneratif artrit gelisimi %16 olarak bildiril-
mistir. Grup Il ve IV kalgalarda femur bas: sferikligini
kaybetmistir (ovoid), ancak cesitli derecelerde eklem
uyumu vardir. Grup |l hastalarin %60’inda osteoart-
rit gelismistir. Grup V kalgalarda ise hem femur basi
sferikliginde diizlesme goriilmiis hem de eklem uyumu
ileri derecede bozulmustur. Grup IV ve V’te osteoartrit
orani %75 olarak bildirilmistir. Stulberg ve arkadasla-
rinin ¢alismasinda, tedavi edilmemis LCP hastalarinin
%451 iyi (Grup I-11), %22’si orta (Grup lll), %33’ ise
kot (Grup IV-V) olarak siniflandinlmistir.23! Sonug
olarak, uzun doénem takip calismalarinda, rezidiiel
Perthes ve Perthes-benzeri hastalarda orta yas done-
minde osteoartrit gelisme ihtimali %20-54 oraninda
verilmektedir.

Larson ve arkadaslar, konservatif tedavi edilmis ve
20 yilin Gizerinde takip siiresi bulunan hastalardan olu-
san ¢alismalarinda, sferik ve uyumlu eklem varliginda
(Stulberg 1 ve 1) sekonder osteoartrit riskinin diisiik
oldugunu gostermislerdir.*s] Ote yandan, Stulberg
lll, IV ve V olan hastalarda osteoartrit orani yiiksek
bulunmustur. Bu nedenle, LCP hastaliginin tedavisin-
de sekonder dejeneratif osteoartritin 6nlenmesi igin,
sferik ve asetabulum ile uyumlu bir femur basi elde
etmek hedeflenmelidir. Cok merkezli ileriye doniik ¢a-
lismalarda, hastaligin baslangi¢ yasi, lateral pillar tu-
tulumunun derecesi ve uygulanan tedavi metodunun



8

Stulberg evresi icin belirleyici faktérler oldugu goste-
rilmistir.36371 LCP hastaliginin dogal seyri ile ilgili 23
hastalik kendi deneyimimizde, ortalama 15 yillik takip
sonucunda, lateral pillar evresinin klinik sonuglarla
iliskili oldugunu ve breys kullaniminin uzun dénem so-
nuglar tizerinde etkisi bulunmadigini gérdiik. 8

McAndrew ve arkadaslan3%1 LCP hastalarinin ortala-
ma 47 yillik sonuglarini derledikleri ¢alismalarinda, 14
hastanin 15 kalcasinda total kal¢a artroplastisi uygu-
landigini bildirmislerdir (%45).3°1 Bu oran, normal po-
piilasyondaki kalga osteoartriti insidansindan yiiksek-
tir. LCP hastaligi sekeline bagl total kalca artroplastisi
uygulamalarinda, iyatrojenik sinir hasarlarn, ekstremi-
tenin fazla uzatilmasi ve uygulama teknigindeki zorluk-
lar bildirilmesine ragmen sonuglar basarilidir.[40-42]

LCP hastaliginin dogal seyir incelemesinde gézden
kaginlmamasi gereken diger bir nokta, artroplasti he-
niiz uygulanmamis ancak problemli kal¢alarda, osteo-
artrit seviyesi, agn siddeti, giinliik aktivite kisitlanmala-
r ve yiriime mesafelerinin ne oldugunun da prognozu
belirleyen unsurlar oldugudur. Perthes hastalig sekel-
lerinde, 40 yas civarinda radyolojik osteoartrit orani
%350 bulunmustur.*31 Ayrica, 40 yas sonrasi osteoart-
ritin siiratle ivme kazandig bildirilmektedir.[4
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