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Morbus Perthes -

die kindliche aseptische Hiiftkopfnekrose

m Francisco Fernandez Fernandez

Zusammenfassung

Der Morbus Perthes ist aseptische Os-
teochondrose der Hiifte des Kindes
aufgrund einer Durchblutungsstorung
des Femurkopfepiphyse, dabei spielen
genetische Faktoren eine entscheiden-
de Rolle. Die Erkrankung durchlduft
einen typischen Verlauf und dauert
Jahre. Die bedeutendsten prognosti-
schen Parameter sind das Alter, die
Beweglichkeit, die Dezentrierung und
die laterale Verkalkung. Das Ziel der
Therapie ist die Erhaltung der Gelenk-
kongruenz und Beweglichkeit, bei De-
formierung die Wiederherstellung der
Gelenkkongruenz (Containment). Die
therapeutische Zielsetzung der Con-
tainment-Behandlung kann konserva-
tiv mit der Physiotherapie und bedingt
mit der Orthesen-Versorgung erreicht
werden; operativ stehen intertrochan-
tdre und Beckenosteotomie zur Verfii-

gung.

Allgemeines

Die kindliche aseptische Hiiftkopfnekro-
se,der Morbus Perthes, wurde durch G.C.
Perthes [4] in Deutschland, von A.T. Legg
in Amerika und von J. Calvé [1] in Frank-
reich 1910 fast zeitgleich beschrieben. Es
handelt sich dabei um eine selbstlimitie-
rende Erkrankung des im Wachstum
befindlichen Hiiftgelenks. Diese ist cha-
rakterisiert durch eine Ischdmie mit
Entwicklung einer Femurkopfnekrose
unterschiedlichen AusmaRes mit da-
raus resultierendem variablen Defor-
mierungsausmalf$ und lateraler Femur-
kopfsubluxation. Die Therapie hat neben
der symptomatischen Behandlung von
Schmerz und Bewegungseinschrankung
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Perthes-Legg-Calvé Disease —
Paediatric Aseptic Necrosis
of the Femoral Head

Perthes-Legg-Calvé Disease is an asep-
tic osteochondrosis of the hips in chil-
dren resulting from a perfusion disor-
der of the femoral head epiphysis in
which genetic factors play a decisive
role. The disease follows a typical
course that runs for years. The most
important prognostic factors are age,
mobility, decentralisation and lateral
calcification. The objective of treat-
ment is to preserve joint congruence
and mobility and, in cases of deforma-
tions, reestablishment of joint congru-
ence (containment). Therapeutic op-
tions available for containment treat-
ment are either conservative with
physiotherapy and limited orthotic
management or surgical involving in-
tertrochanteric and pelvic osteotomy.

die Erhaltung der Gelenkkongruenz
(Containment) und die sphdrische Aus-
heilung des Hiiftkopfs zum Ziel. Um das
Ausmafd und die Schwere der asepti-
schen Nekrose fiir die Behandlung ein-
schdtzen zu kénnen, benétigt man Klas-
sifikationen, die den Schweregrad, das
Alter bei Krankheitsbeginn und Hiift-
kopfrisikofaktoren (head at risk signs)
beinhalten. Die Wiirdigung dieser Fak-
toren fithrt zu einem risikoadaptierten
Behandlungsalgorithmus.

Epidemiologie und Pathogenese

Der Morbus Perthes weist im 5.-6. Le-
bensjahr eine Haufung auf und tritt im
Wesentlichen bei Kindern im Alter von
2-12 Jahren auf. Es treten erhebliche
ethnische Unterschiede auf. Der Morbus
Perthes scheint bei der weiRRen Bevolke-
rung bei ca. 1,8 pro 100 Kindern und Ju-
gendlichen aufzutreten, in der schwar-

zen Bevolkerung mit 0,45 pro 100000
Kindern und Jugendlichen deutlich selte-
ner, Jungen sind ca. 4-mal hdufiger be-
troffen als Mddchen. Meist handelt es
sich um einen einseitigen, in ca. 10-15%
tritt ein beidseitiger Befall auf. Nach wie
vor ist die Atiologie der kindlichen asep-
tischen Hiiftkopfnekrose weitgehend un-
bekannt.

Fiir die Atiologie des Morbus Perthes
sind genetische Faktoren von entschei-
dender Bedeutung. Die Durchblutungs-
storung der A. circumflexa media scheint
dabei bedeutend zu sein.

Die Pathogenese erkldrt sich aus der
Ischdmie und dem sich hieraus ent-
wickelnden Nekroseverlauf. Aufgrund
der Ischdmie kommt es zum zelluldren
Untergang im Epiphysenkern mit Wachs-
tumsstopp der knéchernen Epiphyse, die
knorpeligen Anteile werden durch Diffu-
sion aus der Synovialfliissigkeit erndhrt
(Initialstadium).

In der sich anschlieRenden Kondensa-
tionsphase (Abb.1) kommt es zu Um-
bauvorgdngen mit Resorption von ne-
krotischem Gewebe und Anbau von
Faserknochen. Wdhrend dieser Umbau-
vorgdnge ist der Hiiftkopf mechanisch
anféllig und es kommt zu Lysen der Ne-
krosen und Frakturierung mit der Gefahr
der Deformierung des Hiiftkopfs (Frag-
mentationsstadium). Im Anschluss folgt
die Reparationsphase mit knochernem
Wiederaufbau. Im Endstadium nach
Wachstumsabschluss kann der Hiiftkopf
sphdrisch kongruent, Coxa-magna-kon-
gruent, asphdrisch kongruent oder
asphdrisch inkongruent sein.

. Der Morbus Perthes verlduft in typischen
Verlaufsstadien: Initial-, Kondensations-,
Fragmentations-, Reparations- und End-
stadium.
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Abb.1 6-dhriger
Junge im Kondensa-
tionsstadium des
Morbus Perthes der
rechten Hiifte. Die
Beckendiibersicht
zeigt eine rontgen-
dichtere Epiphyse mit
etwas abgeflachtem
Hiiftkopf und erwei-
tertem Gelenkspalt.

Tab.1 Radiologisch-morphologische Klassifikation des Verlaufs.

1. Initial- Das Initialstadium ist auf dem Rontgenbild schwer zu erkennen. Haufig

stadium kommt es zu Beginn nur zu einer Verbreiterung der Wachstumsfuge. Im
Ultraschall ist ein Erguss zu sehen. Mit der Magnetresonanztomografie
kann eine frithe Diagnose gestellt werden.

2. Kondensa- Durch Sinterung der Knochenstruktur kann es radiologisch zu ihrer Ver-

tionsstadium

dichtung kommen. Das Kondensationsstadium wird ca. 2-6 Monate nach
Erkrankungsbeginn erreicht.

3. Fragmenta-
tionsstadium

Es kommt zur scholligen Auflésung der Femurepiphyse. Ihre maximale
Auspragung wird nach etwa 10-12 Monaten erreicht. Dieses Stadium

kennzeichnet einen Abbau der Knochenstruktur, daher die Bezeichnung
Fragmentationsstadium. In diesem Stadium zeigt sich der Hiiftkopf be-
sonders vermindert belastungsfahig.

4. Repara-
tionsstadium

Wahrend des Reparationsstadiums folgt ein Wiederaufbau des Hiiftkopfs
durch Neueinsprossung von GefdRen. Dieses Stadium wird nach 2-3 Jah-
ren erreicht. Damit kénnen sich wieder Knochenzellen ansiedeln und Kno-
chengrundsubstanz bilden. Es kommt zum Wiederaufbau des Hiiftkopfs.

5. Aushei-
lungsstadium

Das Ausheilungsstadium ist das abschlieRende Ergebnis der kndchernen
Umbauvorgdnge. Erfolgt die Ausheilung in einer Deformitdt, d. h. in einer

unanatomischen Endrundung des Hiiftkopfs, bleibt diese lebenslang be-
stehen. Dadurch besteht eine groRe Gefahr der Entwicklung einer Hiift-
gelenksarthrose. Die Ausheilung erfolgt nach 3-5 Jahren.

Klassifikationen

1. Rontgenologische Klassifikationen
des Morbus Perthes

Aufgrund von Roéntgenaufnahmen kann
eine prognostisch bedeutsame Einschat-
zung nach mehreren Klassifikationssys-
temen vorgenommen werden. Zum Bei-
spiel die Klassifikationen nach Catterall
[2], Salter-Thomson [6], Herring [3] und
Stulberg [5].

Klassifikation nach Catterall

Die von Catterall 1971 [2] vorgestellte
Klassifikation des Morbus Perthes teilt
den Femurkopf in 4 Zonen auf. Zugrunde
gelegt werden die Rontgenaufnahmen in
der axialen und in der a.-p. Ebene.

Catterall teilt den M. Perthes nach dem

Ausmafd der Epiphysenbeteiligung in

4 Typen ein.

- Typ I: nur ein kleiner anterolateraler
Quadrant des Hiiftkopfs ist betroffen

- Typ Il: die Epiphyse ist bis zur Halfte
betroffen

- Typ llI: die Epiphyse ist zu 3% betroffen,
der dorsalste Teil intakt

- Typ IV: der ganze Hiiftkopf ist betrof-
fen

Kopfrisikozeichen nach Catterall

Catterall [2] ergdnzt seine Klassifikation
des Morbus Perthes Grad I-IV mit den
Kopfrisiko-zeichen (head at risk signs),
die fiir den Verlauf bzw. fiir die Therapie-
entscheidung bedeutend sind (Abb. 2):

Abb. 2
9-jahriger
Junge mit
Morbus Per-
thes: Kopf-
risikozeichen
nach Catte-
rall bei Mor-
bus Perthes:
Subluxation,
metaphysare
Beteiligung
und laterale
Verkalkung.

- laterale Kalzifikation: Kalkschatten
am lateralen Anteil der knorpeligen
Epiphyse

- laterale Subluxation: Die Dezentrie-
rung des Hiiftkopfs nach lateral im
Sinne einer Subluxation und hat einen
hohen prognostischen Wert (Abb. 4)

- Cage-Zeichen: dreieckférmige Osteo-
porose am lateralen Femurkopf im
Sinne eines Cage Signs

- metaphysdre Mitbeteiligung: Ausdeh-
nung der Nekrose bis in die Metaphyse

- Horizontalstellung der Epiphysenfu-
ge: Ausrichtung der Epiphysenfuge in
Richtung Horizontalebene kann zu
einer Verstirkung der Lateralisation
des Hiiftkopfs fiihren

2. Klassifikation nach Verlaufsstadium

Eine weitere Klassifikation ist die Eintei-
lung nach dem Verlaufsstadium. Der
Morbus Perthes zeigt einen typischen
Verlauf (Tab. 1).

3. Klassifikation des Endstadiums nach
Stulberg

1981 hat Stulberg [5] eine Einteilung des
Endzustands des Morbus Perthes einge-
fithrt. Stulberg teilte die Kopfverdnde-
rungen in die Grade 1-5 ein.

Grad 1 stellt einen runden Kopf bei nor-
maler Hiifte dar und Grad 5 einen fla-
chen Hiiftkopf mit einem inkongruenten
Gelenk.

Das hochste Arthroserisiko tragen nicht
die Patienten der Gruppe 5, sondern die
der Gruppe 3. Dies ldsst sich dadurch er-
kldren, dass bei einem Befall des ganzen
Kopfes die Entrundung geringer ausfallt,
als wenn ein Teil des Hiiftkopfs intakt
bleibt.
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Tab.2 Prognostischer Aussagewert der
einzelnen Parameter.

Prognostischer Faktor Bedeutung
Alter +++
Geschlecht ++
Beweglichkeit ++

laterale Verkalkung ++
Subluxation ++
metaphysare Beteiligung +

Ausmal? der Nekrose @

Die Relevanz der Klassifikation
im Hinblick auf die Prognose

Die prognostische Aussagekraft der ra-
diologischen und klinischen Parameter
haben wir in Tabelle 1 zusammengefasst.
In die Beurteilung gehen die Faktoren Al-
ter, Beweglichkeit, Subluxation, Ge-
schlecht und laterale Verkalkung ein.

. Die hochste prognostische Wertigkeit
stellen das Alter, die Beweglichkeit, die
Dezentrierung des Gelenks sowie latera-
le Verkalkungen. Sie stellen gemeinsam
die Kriterien fir die Therapieentschei-
dung.

Klinik

Die Symptome sind gelegentlich uncha-
rakteristisch. Die Kinder zeigen ein leich-
tes Hinken oder leichte Beschwerden in
der Hiifte. Nicht selten werden die Be-
schwerden ins Kniegelenk projiziert,
weswegen Kniegelenkschmerzen in die-
sem Alter zu einer Untersuchung der
Hiifte fithren miissen. Die Beweglichkeit
der betroffenen Hiifte ist in der Regel
hinsichtlich der Flexion/Extension nur
gering eingeschrankt, jedoch hinsicht-
lich der Innenrotation und Abduktion
im Vergleich zur Gegenseite vermindert.

. Die Klinik ist zu Beginn der Erkrankung
relativ uncharakteristisch.

Bildgebende Diagnostik

Eine Beckeniibersicht und eine axiale
Hiiftaufnahme sind die entscheidenden
Untersuchungen zur Diagnosestellung
(Abb. 1). In den Nativrontgenaufnahmen
sind als erste Hinweise eine leichte Ab-
flachung des Femurkopfs sowie evtl. eine
Verbreiterung des Hiiftgelenks oder
moglicherweise auch eine Verdichtung
der Knochenstruktur zu erkennen. Die
Verbreiterung ldsst sich sehr gut anhand

konservativ
<6 Jahre Alter
sehr gut Beweglichkeit
T Catterall-St.
lund Il Salter-Th-St.
A Herring-Stad.
A Risikozeichen
keine

Alter
Beweglichkeit
Catterall-St.
Salter-Th-St.
Herring-Stad.
Risikozeichen

therapeutische Selektionskriterien

therapeutische Selektionskriterien

Abb.3 Bedeutung
der Selektionspara-
meter fir die Thera-

operativ pieentscheidung.

>6 Jahre
schlecht
lllund IV
B
C
Lateralisation
laterale Verkalkung

?
<6 Jahre
makig
Ilund I
BB
ein oder zwei,
leichtgradig

Abb.4aundb
7-jdhriger Junge

mit Morbus Perthes
Typ IV nach Catterall,
Herring B, Subluxa-
tion B. Beim Versuch
der Abspreizung
kommt es zum He-
beln des Hiiftkopfs
am Azetabulum. Es
entsteht ein Schar-
niergelenk mit einen
~hinge-abduction“-
Phanomen, beim Ab-
duzieren hebelt der
Bump am Azetabu-
lum.

Abb.5 8-ihriges Mddchen mit Morbus Perthes Typ Catterall IV mit Subluxation, metaphysérer
Beteiligung und Herring B mit erheblich eingeschrankter Beweglichkeit. Die Arthrografie wird im
Rahmen der operativen Planung durchgefiihrt, um zu Gberpriifen, ob ein Eintauchen des Femur-
kopfs unter die Pfanne stattfindet bzw. ob es zum ,hinge-abduction“-Phdnomen kommt. Der ab-
geplattete und entrundete Hiiftkopf zeigt ein schones Eintauchen in die Pfanne. Der Kontrastmit-
telpool am Hiiftkopf entspricht der Eindellung am Kopf und keinem Kontrastmittelreservoir beim
,hinge-abduction“-Phdnomen.

des Abstands des Femurkopfs zur Kéh-
ler-Tranenfigur beurteilen. Auf die axiale
Aufnahme darf nicht verzichtet werden,

in der Anfangsphase kann hier am bes-
ten die subchondrale Fraktur dargestellt
werden.
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Abb. 6

Die sonografische Untersuchung kann in
der Anfangsphase bereits Strukturun-
regelmdfSigkeiten am Hiiftkopf zeigen
und damit richtungsweisend fiir die Di-
agnose sein. Sie ist jedoch sehr unter-
sucherabhdngig. Die Hiiftgelenkarthro-
grafie kann intraoperativ einen Hinweis
fiir das ,hinge-abduction“-Zeichen ge-
ben (Abb. 5 und 10)

Abb.7 Salter-
Beckenosteotomie
bei einem 6-jdhrigen
Jungen mit Morbus
Perthes.

Die NMR-Untersuchung kann die Diag-
nose im Initialstadium der Erkrankung
bereits zu einen Zeitpunkt stellen, an
dem das Nativrontgen noch keine Hin-
weise zeigt.

Therapeutische Selektionskriterien

In der Abb. 3 ist dargestellt, welche Kri-
terien eher fiir eine konservative oder
fiir eine operative Behandlung sprechen.

OP-JOURNAL 2/2010

11-ahriger Junge mit Spét-Perthes Typ Catterall IV, Herring B, akzeptable Beweglichkeit, leichte Lateralisation im Sinne einer dezentrieren-
den Hifte. Intertrochantare Varisationsosteotomie mit Jugendlichen-Winkelplatte. Ein Jahr nach der Varisation gute Beweglichkeit, kein Duchenne-
Hinken, negatives Trendelenburg-Zeichen, Beinldngendifferenz von ca. 0,5 cm.

Konservative Therapie

Das entscheidende Therapieziel ist die
Verhinderung einer prdarthrotischen
Hiiftgelenksdeformitdt durch Physiothe-
rapie. Durch den Erhalt oder die Wieder-
herstellung einer zentrierten Gelenk-
kongruenz unter gleichzeitiger Beach-
tung einer guten Beweglichkeit kann es
gelingen, im Stadium der biologischen
Plastizitdit mit erhdhten biologischen
Umbauvorgdngen im Fragmentations-
und Reparationsstadium das Ziel eines
sphdrischen zentrierten Hiiftgelenks zu
erreichen.

Operative Therapie

Auch sie hat das Ziel der Zentrierung des
Hiiftkopfs im Azetabulum mit folgenden
Moglichkeiten:

- Operationen am proximalen Femur:
intertrochantdre Varisations- oder
Valgisationsosteotomie (Abb. 10)

- Operationen am Becken: Beckenos-
teotomie nach Salter oder die Drei-
fachbeckenosteotomie (Abb. 9)

- Kombination von beiden Verfahren

Abb.8aundb a 11-jdhriger Junge mit Spat-Perthes Typ Catterall IV, Subluxation des Hiiftkopfs, Herring B, metaphysarer Beteiligung, ,hinge-ab-
duction“-Phdanomen. Adduktionskontraktur des Hiiftgelenks, Rotation erheblich eingeschrankt. b Zwei Jahre nach Dreifachbeckenosteotomie nach
Tonnis sehr gutes Containment und sehr gute Funktion. Ziel der Zentrierung der dezentrierten/subluxierten Hiifte gut erreicht.
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Abb.9aundb a 7-jdhriger adipdser Junge mit Morbus Perthes Typ Catterall IV, Herring B, Sub-
luxation des Hiiftkopfs, metaphysare Beteiligung, ,hinge-abduction“-Phdnomen. Adduktionsstel-
lung des Hiiftgelenks, Rotation wackelsteif. b 16 Monate nach Triple-Beckenosteotomie nach
Tonnis und sparsamer Varisationsosteotomie. Gute Beweglichkeit der rechten Hiifte mit Absprei-
zung von 30° und zufriedenstellender Rotation.

-

Abb.10 10-jahriges Mddchen mit Morbus Perthes Typ Catterall IV, Dezentrierung, Abduktions-
kontraktur, massiver Einschrankung der Hiiftgelenksbeweglichkeit. Mit der Arthrografie lasst sich
sehr gut der Bump mit fehlendem Eintauchen des Hiftkopfs unter die Pfanne darstellen. Im
Funktionstest zeigt sich in der Adduktion, wie der Bump sich von der Pfanne entfernt und gleich-
zeitig der Hiftkopf tiefer eintaucht. 18 Monate nach der Operation zeigt das Mddchen nach wie
vor eine schlechte Beweglichkeit, jedoch keine Adduktionskontraktur, eine leichte Abspreizung
und eine verbesserte Beugung der Hiifte.

Die intertrochantdre Varisationsosteoto-
mie (Abb.6) fiihrt zur besseren Unter-
stellung des Hiiftkopfs bei Lateralisation.

Bei den Beckenosteotomien wird das
Azetabulum geschwenkt, um eine Zen-
trierung des Hiiftkopfs zu erzielen wie
bei der Salter-Osteotomie (Abb.7) oder
der Dreifachbeckenosteotomie (Abb. 8).
In manchen Fdllen ist es sinnvoll, die
Dreifachbeckenosteotomie mit der Vari-
sationsosteotomie zu kombinieren. Muss
die Pfanne sehr geschwenkt werden, so
kann es aufgrund eines zu grofRen Ab-
stands der einzelnen Fragmente zu
Durchbauungsproblemen kommen
(Abb. 9).

Salvage-Prozeduren

Ist es zu einer erheblichen Deformierung
des Hiiftkopfs mit ,hinge-abduction“-
Phianomen und Entwicklung eines
Scharniergelenks aufgrund eines latera-
len Wulstes (Bump) gekommen, beste-
hen im Wesentlichem 2 Moglichkeiten:
- Resektion des lateralen Bumps (offen
oder arthroskopisch)
- intertrochantdre Valgisationsosteoto-
mie (Abb. 10)
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