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Calve-Legg-Perthes’ sykdom

Sammendrag

Bakgrunn. Calvé-Legg-Perthes’ syk-
dom kjennetegnes av avaskulaer nek-
rose av caput femoris. Denne artikke-
len omhandler epidemiologi, mulige
arsaker, behandling og prognostiske
faktorer ved sykdommen.

Materiale og metode. Artikkelen er
basert pa et ikke-systematisk littera-
tursgk samt egen klinisk praksis og
forskning, med spesiell vekt pa resul-
tatene fra en norsk landsomfattende
undersgkelse av barn med Calvé-Legg-
Perthes” sykdom.

Resultater. Forekomsten av Calvé-
Legg-Perthes’ sykdom varierer mellom
ulike land og omrader. De som er over
seks ar ved diagnosetidspunktet og har
mer enn 50 % caputnekrose, har dar-
ligere prognose enn yngre barn der
nekroseutbredelsen er mindre.
Behandlingen har veert sveert omdisku-
tert de siste 100 ar og varierer fortsatt
mye. Den norske landsomfattende
undersgkelsen viste at det hos barn
som var over seks ar ved diagnosetids-
punktet og hadde mer enn 50 % caput-
nekrose var signifikant bedre resulta-
ter etter variserende femurosteotomi
enn etter fysioterapi eller ortosebe-
handling. Dette er i samsvar med den
eneste andre prospektive studien som
er publisert.

Fortolkning. De som er seks ar eller
eldre nar de far diagnosen Calvé-Legg-
Perthes” sykdom og har over 50 %
caputnekrose, bgr vurderes for opera-
tiv behandling. De som er under seks ar
ved diagnosetidspunktet eller har
under 50 % caputnekrose, bgr behand-
les symptomatisk. Abduksjonsortose
har ingen plass i behandlingen av
Calvé-Legg-Perthes’ sykdom.
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Calvé-Legg-Perthes’ sykdom kjennetegnes
av total eller partiell nekrose av caput femo-
ris, sannsynligvis pga. fullstendig eller del-
vis oppher av blodtilferselen i en eller flere
omganger (1). Arsaken er ukjent. Sykdom-
men kan oppsta hos barn i alderen 2—12 ar,
vanligst i 5—6-arsalderen, og ses oftere hos
gutter enn hos jenter (2—4).

Caput femoris blir helt eller delvis nekro-
tisk og gradvis deformert i lopet av de aktive
stadiene av sykdommen. Siden kommer det
nytt bein i den affiserte epifysen og til slutt
tilheling. Hofteleddets endelige form kan
variere fra tilneermet normal leddkonfigura-
sjon til uttalte forandringer i form av et stort
ovalt eller flatt leddhode. Et inkongruent
hofteledd disponerer for koksartrose i tidlig
voksen alder (5). Tiden fra diagnose til til-
heling kan ta flere ar. Selv om symptomene
ikke trenger & vere uttalte, er sykdommen
langvarig og gér ofte utover livsutfoldelsen.

Det er nd 100 ar siden Calvé-Legg-
Perthes’ sykdom ble beskrevet forste gang
(6—8). Denne oversiktsartikkelen omhand-
ler ulike sider ved sykdommen. Spesielt vil
vi ta for oss epidemiologiske forhold, pro-
gnostiske faktorer og behandlingsresultater.

Materiale og metode

Artikkelen er basert pa et ikke-systematisk
litteratursgk samt forfatternes kliniske erfa-
ring og forskning. Det er lagt spesielt vekt pa
resultatene fra en norsk landsomfattende
undersgkelse med barn med Calvé-Legg-
Perthes’ sykdom, der alle sykehus som be-
handlet barneortopediske lidelser (n = 28)
deltok med til sammen 425 registrerte pa-
sienter i tidsrommet 1996—2000 (2).

Epidemiologi
Den norske undersegkelsen viste en insidens
her i landet pa 9,2 per 100 000 per ér hos in-

divider under 15 ar (2). Dette er i samsvar
med publisert insidens i andre europeiske
land. Det var betydelig variasjon mellom
landsdeler og fylker. Gjennomsnittlig alder
ved diagnosetidspunkt i Norge var 5,8 ar (2).
Calvé-Legg-Perthes’ sykdom er hyppigere
hos gutter enn hos jenter — i den norske
undersekelsen var andelen gutter 76 %.

Etiologi

Arsaken til sykdommen er ukjent — alt fra
hormon- til koagulasjonsforstyrrelser er blitt
diskutert. De siste 10—20 arene har det kom-
met flere studier der det antydes at Calvé-
Legg-Perthes’ sykdom mer likner et syn-
drom som gir seg utslag i patologiske hofte-
leddsforandringer enn det er en isolert hofte-
leddssykdom. Forsinket skjelettmodning
(9), unormal og dysproporsjonal vekst (10),
kortvoksthet (9), lav fodselsvekt (10) og
okonomiske og sosiale forhold (11) kan
vaere assosiert med Calvé-Legg-Perthes’
sykdom.

Funn fra den norske undersgkelsen tyder
pa at genetiske eller intrauterine forhold kan
gjore at barnet utvikler en sarbarhet for syk-
dommen senere i livet (2).

Symptomer og kliniske funn
Tidlige symptomer er halting som eker ved
aktivitet, smerter i lysken, laret eller kneet
og redusert bevegelighet i hofteleddet, spe-
sielt abduksjon og innadrotasjon. Sympto-
mene kan vere forbigdende og varierende
tidlig i forlepet.

Ved klinisk undersekelse observeres gang-
mensteret. Barnet vil ofte lene kroppen over

Hovedbudskap

m Calvé-Legg-Perthes’ sykdom kjenne-
tegnes av avaskulaer nekrose av caput
femoris og rammer barn

m Utbredelsen av caputnekrose og alder
ved diagnosetidspunktet er de viktigste
prognostiske faktorer

m De som er over seks ar ved diagnose-
tidspunktet og som har mer enn 50 %
caputnekrose bgr vurderes for opera-
sjon med proksimal variserende femur-
osteotomi

m Abduksjonsortose har ingen plass i
behandlingen av Calvé-Legg-Perthes’
sykdom
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den affiserte hoften i standfasen, som ved
positivt Trendelenburgs tegn. Bekkensenk-
ning med syk side lavest indikerer anisomeli
pa grunn av deformert og dermed kortere
proksimal femur. Abduksjon, adduksjon og
fleksjon maéles nar barnet ligger pa ryggen.
Bekkenet holdes stabilt slik at redusert beve-
gelighet ikke kompenseres av bekkenbeve-
gelser. Ekstensjon, innadrotasjon og utadro-
tasjon undersgkes med barnet i mageleie.

Diagnostikk

Rontgenbilder av hoftene i frontal- og side-
projeksjoner er fremdeles standard nar det
gjelder diagnostikk, med vurdering av
nekrosens utbredelse, monitorering av for-
lop og evaluering av restdeformitet og ledd-
kongruens.

Uavhengig av nekrosens utbredelse gjen-
nomgér hofteleddet forskjellige rentgenolo-
giske faser (12). Initialfasen er karakterisert
ved forandringer i epifysens heyde, bredde
og beinstruktur. I den péfolgende fragmen-
teringsfasen er epifysen helt eller delvis re-
sorbert, med et typisk fragmentert utseende
(fig 1). Siden gér hoften gjennom tilhelings-
fasen (reossifiseringsfasen).

Det finnes flere klassifikasjoner for a be-
skrive utbredelsen av caputnekrosen. De
mest brukte er Catteralls klassifikasjon og
Herrings lateralsoyleklassifikasjon («lateral
pillar»). MR-undersgkelse er mer sensitivt
enn konvensjonell rentgenundersekelse for &
oppdage tidlige forandringer (13). Utbredelse
og progrediering av nekrosen, ledsagende
synovitt, revaskularisering, beinnydanning
og bruskens tilstand vises godt pd MR-bilder.
Undersekelsen kan brukes for & utelukke
andre sykdommer, for eksempel artritt eller
osteomyelitt, eller dersom man har klinisk
mistanke om Calvé-Legg-Perthes’ sykdom i
tidlig fase der sykdomsforandringene enna
ikke er synlige pa konvensjonelle rentgen-
bilder. MR-undersekelse ber likevel ikke
betraktes som en enkel prosedyre, for de fles-
te barn trenger sedasjon eller narkose for
at man skal unngd bevegelsesartefakter pa
bildene.

Bilateral sykdom og
differensialdiagnoser

Forekomsten av bilateral sykdom varierer i
publiserte studier fra 8 % til 24 % (14, 15). 1
den norske landsomfattende undersekelsen
ble 55 av 425 barn (13 %) registrert med
bilateral Calvé-Legg-Perthes’ sykdom (2).
Det kan vaere vanskelig a skille bilateral syk-
dom fra skjelettdysplasier som multippel
epifyseal dysplasi, pseudoakondroplasi og
spondyloepifyseal dysplasi samt Meyers
dysplasi (14). Det har vert hevdet at barn
med bilateral sykdom kan ha dérligere pro-
gnose enn barn med unilateral sykdom (15).

Prognostiske faktorer

Utbredelse av caputnekrose

Graden av caputnekrose har betydning for
langtidsresultatene, som er bedre jo mindre
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del av caput som er affisert. Til vurdering av
utbredelse av caputnekrose er flere klassifi-
kasjoner i bruk.

Catterall delte inn hofter ved Calvé-Legg-
Perthes’ sykdom 1i fire grupper etter utbre-
delsen av nekrose i epifysen (fig 2). Enkelte
studier har vist at Catteralls klassifikasjon er
vanskelig & bruke og at samsvaret mellom
undersekerne er relativt lavt (16, 17). I en
norsk studie oppnédde uerfarne undersekere
dérlig til moderat interobservatersamsvar
ved bruk av Catteralls klassifikasjonen. Hos
erfarne undersekere var det storre grad av
interobserveratersamsvar (18).

En forenkling av den originale Catterall-
klassifikasjonen kan lages ved & sla sammen
Catteralls gruppe 1 og gruppe 2 (utbredelsen
av caputnekrose er under 50 % av caput)
og tilsvarende for gruppe 3 og gruppe 4
(nekrosen omfatter mer enn 50 %) (18). I
den norske studien var det bedre samsvar
mellom uerfarne og erfarne undersokere.
Det var ogsd sterk sammenheng mellom
klassifiseringen og det rentgenologiske re-
sultatet fem ar etter diagnosetidspunktet —
graden av caputnekrose var faktisk den vik-
tigste prognostiske faktoren (19). Det var
betydelig storre sjanse for godt langtids-
resultat dersom nekrosen omfattet under
50 % av caput femoris.

Herrings klassifikasjon av caputnekrose
er basert pa rentgenbilde i frontalplan der
graden av kollaps av epifysens laterale tre-
del (laterale sgyle, engelsk «lateral pillar»)
danner grunnlag for inndelingen (fig 3) (20,
21). I enkelte studier har det vart godt sam-
svar mellom undersgkerne ved bruk av den-
ne klassifikasjonen. Vi fant at alle klassifika-
sjonene vi undersgkte var brukbare i klinisk
arbeid dersom undersekerne var erfarne.
For mindre erfarne undersekere anbefaler vi

4...|\.lekrose\

!

Iq .'.' ': II

Frontalt plan Sideplan
Gruppe 1

.Gruppe 3

OVERSIKTSARTIKKEL

Figur 1 Rontgenbilde av stte 4r gammel gutt med
Calvé-Legg-Perthes’ sykdom i hoyre hofte i frag-
menteringsfasen. Hele epifysen er affisert (Catteralls
gruppe 4 og lateralsgylegruppe C), og det er redusert
caputdekning

den forenklede Catterall-klassifikasjonen
(to grupper) eller Herrings klassifikasjon

(18).

Alder ved diagnosetidspunktet

De fleste langtidsstudier har vist at alder ved
diagnosetidspunktet er viktig for prognosen.
Jo yngre barnet er, desto bedre er sjansen for
et godt resultat (5). Likevel har enkelte studier
vist at yngre barn ikke alltid har god prognose
(21). I den norske undersekelsen var alder ved
diagnosetidspunktet den nest viktigste pro-
gnostiske faktoren (etter utbredelse av caput-
nekrose). De som fikk sykdommen for de
hadde fylt seks ér, hadde klart bedre prognose
enn eldre barn —bare 11 % av de yngste hadde
et darlig resultat (flatt caput), sammenliknet
med 25 % av de eldste fem ar etter diagnose-
tidspunktet (19).

Gruppe 2

Gruppe 4

Figur 2 Catteralls klassifikasjon av caputnekrosens utbredelse ved Calvé-Legg-Perthes’ sykdom - gruppe
1:<25% caputaffeksjon, gruppe 2 : < 50 % caputaffeksjon, gruppe 3 : > 50 % caputaffeksjon, gruppe 4: hele

caput affisert
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Figur 3 Lateralsoyleklassifikasjon av caputaffeksjon ved Calvé-Legg-Perthes’ sykdom. aj Laterale spyle
normal; b] laterale spyle redusert, men > 50 % bevart, c] laterale sgpyle redusert, < 50 % bevart

Caputdekning

Redusert caputdekning, uttrykt som andelen av
caput som er dekket av acetabulum, har veert
regnet som et tegn pa darlig prognose (22).
Hvor skillet gér mellom hva som angir god og
hva som angir darlig prognose, er omdiskutert.
Vare resultater indikerer at nedre grense for
normal caputdekning er om lag 80% (18).
Bedre caputdekning ett ar etter diagnosetids-
punktet ga bedre langtidsresultat (19).

Deformitet etter tilheling

I en studie av prognosen pa lang sikt og utvik-
ling av koksartrose introduserte Stulberg og
medarbeidere en klassifisering (fem klasser)
som beskriver graden av deformering av caput
og acetabulum etter tilheling (5). I enkelte stu-
dier har det vert godt samsvar undersekerne
imellom nér det gjelder Stulbergs inndeling
(23), andre har stilt spersmél ved klassifika-
sjonens palitelighet (24). I den norske under-
sokelsen var det godt samsvar mellom erfarne
undersokere ved bruk av denne. Vi modifiserte
den originale Stulberg-klassifikasjonen til en
enklere inndeling i tre grupper det man kun tar
hensyn til caputs form (rundt, ovalt eller flatt)
(25). Det var bedre interobservatersamsvar
ved bruk av denne klassifikasjonen, som vi
derfor anbefaler ved vurdering av deformitet
av caput ved tilheling (25).

Kjgnn

Mange har ment at jenter har darligere pro-
gnose enn gutter, fordi de slutter & vokse tid-
ligere og dermed har kortere tid enn guttene
til remodellering av hoften (3, 20). Vi fant
imidlertid ingen sammenheng mellom kjenn
og prognose (19).

Naturlig forlgp

Det er fa studier som omhandler det naturlige
forlepet til Calvé-Legg-Perthes’ sykdom. De
fleste barna har moderate symptomer som gir
seg gradvis over noen maneder, men dette
kan variere fra kortvarige, nesten ikke er-
kjennbare symptomer til betydelige og lang-
varige plager. I den norske landsomfattende
undersekelsen hadde 90 % av barna som kun
var behandlet med fysioterapi (noe som vi an-
ser som narmest naturlig forlep) smerter i
lyske, lar eller kne, og like mange haltet ved
diagnosetidspunkt (19). Etter fem ar var om
lag to tredeler smertefrie og om lag en tredel
hadde varierende smerteplager. En firedel av
barna haltet, mens over fire femdeler hadde
normal gangdistanse etter fem &r, og hos noe
under 25 % var det redusert aktivitetsniva. De
med de darligste hoftene, bedemt rentgenolo-
gisk, hadde oftere redusert gangfunksjon og
redusert fysisk aktivitet enn barn med bedre
rentgenologisk resultat.

Figur 4 Rontgenbilde som viser redusert caputdekning hos ni ar gammel gutt med Calvé-Legg-Perthes’
sykdom [venstre bilde). Etter variserende osteotomi er caputdekningen blitt betydelig bedret (hayre bilde]
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Behandling

I de forste tiarene etter at sykdommen ble
beskrevet forste gang, mente man at avlast-
ning av caput femoris var nedvendig for &
unngé for stor deformasjon av caput, som
var mykt og formbart som folge av nekro-
sen. Strengt sengeleie, med eller uten strekk-
behandling, gjerne i opptil to ar, var derfor
ikke uvanlig. Langtidsresultatene av slik
konservativ behandling avhenger av om ca-
put er sfeerisk eller deformt ved avsluttet
vekst. Hvis caput har sfeerisk form, er lang-
tidsresultatene gode. Hvis derimot caput har
flat form, blir prognosen darligere med
okende forekomst av koksartrose fra 30—40
ars alder (5). Mange pasienter vil fa sa store
plager at total hofteprotese er aktuelt.

I tilgjengelig litteratur er det ikke vist at
fysioterapi har noen signifikant effekt i
behandlingen av Calvé-Legg-Perthes’ syk-
dom. Vi anser derfor forlepet hos barn som
er behandlet med fysioterapi som sykdom-
mens naturlige forlep.

Dekningsbehandling - «containment»

I lapet av 1960- og 70-arene ble konseptet
om «containment» av caput femoris i aceta-
bulum etablert i behandlingen av Calvé-
Legg-Perthes’ sykdom. Man ansd det som
gunstig at det nekrotiske caput femoris var
godt dekket («contained») av acetabulum
under sykdomsforlepet. Da kan det mykere
caput formes av acetabulum til en mest mu-
lig sfeerisk form. Dette kan teoretisk oppnés
ved bruk av forskjellige typer abduksjons-
ortoser. Det er imidlertid rapportert varie-
rende resultater av behandling med Scottish-
Rites ortose (4, 26, 27), som har vart den
mest brukte abduksjonsortosen i Norge.

Ved femur- eller bekkenosteotomi sentre-
res caput femoris i acetabulum der det ne-
krotiske caput i fragmenterings- og gjenopp-
byggingsfasen kan formes av acetabulum,
slik at det blir mest mulig sfeerisk ved tilhe-
ling (28, 29). Figur 4 viser et eksempel pé en
hofte ved Calvé-Legg-Perthes’ sykdom for
og etter proksimal variserende femurosteo-
tomi. Bekkenosteotomi synes 4 ha fétt gken-
de anvendelse internasjonalt. Flere studier
har vist at denne behandlingen gir tilsva-
rende resultater som ved femurosteotomi
(30, 31). Bekkenosteotomi utferes sjelden i
Norge pa denne indikasjonen og ble derfor
ikke evaluert 1 den norske studien.

Det finnes mange retrospektive studier
der man har sammenliknet resultatet av
ulike behandlingsformer (32, 33). I de fleste
er det imidlertid fa pasienter, derfor er det
vanskelig a trekke palitelige konklusjoner.
Iden norske undersekelsen ensket vi &
sammenlikne tre ulike behandlingsformer:
fysioterapi, Scottish-Rites abduksjonsortose
og proksimal variserende femurosteotomi
(19). Det ble registrert 370 unilaterale og 55
bilaterale tilfeller. 220 barn med unilateral
Calvé-Legg-Perthes’ sykdom ble behandlet
med fysioterapi, 99 med osteotomi og 49
med abduksjonsortose. 358 barn (96 %) med
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unilateral affeksjon var tilgjengelige for
undersegkelse fem ar etter diagnosetidspunk-
tet. Nar det gjelder barn som var over seks ar
ved diagnosetidspunktet og hadde mer enn
50 % caputnekrose, var behandlingsresulta-
tene signifikant bedre hos dem som var blitt
operert med variserende femurosteotomi
enn hos dem som var behandlet med fysio-
terapi eller ortose. Det var ingen signifikant
forskjell i behandlingsresultat mellom fysio-
terapi og ortose. Hos dem under seks ar var
det ingen signifikant forskjell i resultat
behandlingsgruppene imellom.

Disse funnene er delvis i samsvar med re-
sultatene i den eneste tidligere prospektive
studien om behandling av Calvé-Legg-
Perthes’ sykdom (4). I den studien fant man
at der hoften ble klassifisert som lateralsgy-
legruppe B eller som overgangsform mel-
lom gruppe B og gruppe C, var det for dem
som var over atte ar ved diagnosetidspunktet
bedre behandlingsresultater etter kirurgi
(dvs. bekken- eller femurosteotomi) enn et-
ter behandling med ortose eller fysioterapi.

P4 grunnlag av disse to randomiserte stu-
diene (4, 19) anbefaler vi at barn som er seks
ar eller eldre ved diagnosetidspunktet og har
mer enn 50 % caputnekrose ber vurderes for
operasjon med proksimal variserende femur-
osteotomi. Siden en del pasienter i fysiotera-
pigruppen (omtrent en tredel i den norske
undersegkelsen) hadde gode resultater, tren-
ger imidlertid ikke alle slike barn operasjon.
Vare analyser tyder pa at barn over seks ar
har dérligere prognose hvis hele caput er af-
fisert, og at det er disse som har nytte av ope-
rasjon (34). Hvis graden av nekrose er over
50 %, men ikke omfatter hele caput, er pro-
gnosen noe bedre, slik at kun de med darlig
caputdekning (< 80 %) kan ha nytte av ope-
rasjon (34). Barn som er under seks ar ved
diagnosetidspunktet og har over 50 % caput-
nekrose, ber behandles symptomatisk. De
trenger sveart sjelden operasjon. Ved caput-
nekrose under 50% ber alle behandles
symptomatisk, uansett alder.

Abduksjonsortose ga ikke bedre behand-
lingsresultater enn fysioterapi. Det er vist
at de som bruker abduksjonsortose kommer
dérligere ut sosialt enn de som blir operert —
bruk av ortose gjor at barna feler seg handi-
kappet og utenfor (35). Vi mener derfor at
abduksjonsortose ikke har noen plass i be-
handlingen av Calvé-Legg-Perthes’ sykdom.
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