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Хвороба Легг–Кальве–Пертеса (ХЛКП) – важка недуга, яка має прихований початок, тому майже усі 
пацієнти звертаються по медичну допомогу на тлі розгорнутої клінічної картини зі значними кістковими 
змінами, що призводить до запізнення діагностики і лікування.

Системність ураження, прихований перебіг, важкі ускладнення, висока інвалідизація, значна розбіжність 
поглядів на етіологію, діагностику, лікування, профілактику свідчать про те, що ХЛКП є важливою медико-
соціальною проблемою.

Наведене клінічне спостереження родинного випадку ХЛКП доводить, що дана патологія є окремим 
проявом загального ураження сполучної тканини усього організму, яке має спадкову схильність, – синдро-
му природженої дисплазії сполучної тканини (МАSS-синдром).

Ключові слова: хвороба Легг–Кальве–Пертеса, спадковість, діагностика, лікування.

Family case of Legg-Calve-Perthes disease
M.D. Protsailo, I.O. Kryckyy
I. Horbachevsky Ternopil State Medical University, Ukraine
The Legg-Calve-Perthes disease (LCPD) is a serious disease that has a hidden beginning, which gives rise to a frivolous attitude towards it of both medical 
professionals and parents
The absence of pain syndrome, the eradicated clinical picture distort the true picture of this ailment, so there were a few false postulates (myths) regarding 
etiology, early diagnosis, treatment and pros.
Our clinical observation is interesting because, against the background of familial congenital connective tissue dysplasia, the mother and her two children 
(a boy and a girl) were diagnosed with left-sided LCPD.
An analysis of recent data on genetics, breeding, orthopedics, biochemistry, cardiology and other sciences has shown that LCPD is a separate manifestation 
of more general lesions of the connective tissue of the whole organism, which has hereditary predility – a syndrome of congenital dysplasia that connects 
the tissue. In English literature, he is referred to as MASS- syndrome. Thanks to this data, the main ones have been refuted.
The system of defeat at LCPD, the latent course of the disease, severe complications, high disability, significant differences in the severity of etiology, diag-
nosis, treatment, and prophylaxis indicate that it is an important medical and social problem.
Conclusions 1. Diagnostics of LCPD is rather conditional, treatment begins with delay. 2. LCPD is tend to genetic transmission. 3. This is a separate syndrome 
of the whole organism MASS syndrome.
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Семейный случай болезни Легг-Кальве-Пертеса
М.Д. Процайло, И.О. Крицкий
ГВУЗУ «Тернопольский национальный медицинский университет имени И.Я. Горбачевского»
Болезнь Легг–Кальве–Пертеса (БЛКП) – тяжелый недуг, который имеет скрытое начало, поэтому почти все пациенты обращаются за 
медицинской помощью на фоне развернутой клинической картины со значительными костными изменениями, что приводит к запоздалой 
диагностике и лечению.
Системность поражения, скрытое течение, тяжелые осложнения, высокая инвалидизация, значительное расхождение взглядов на этиологию, 
диагностику, лечение, профилактику свидетельствуют о том, что БЛКП является важной медико-социальной проблемой.
Приведенное клиническое наблюдение семейного случая БЛКП доказывает, что данная патология является отдельным проявление общего 
поражения соединительной ткани всего организма, имеющего наследственную предрасположенность, – синдрома врожденной дисплазии 
соединительной ткани (МАSS-синдром).

Ключевые слова: болезнь Легг–Кальве–Пертеса, наследственность, исследование, лечение.

Вступ
Остеохондропатії (ОХП) – велика група захворю-

вань скелета дітей з переважним ураженням апофі-
зів та епіфізів довгих трубчастих кісток, апофізів тіл 

хребців та деяких коротких трубчатих кісток. Най-
частіше уражаються кістки нижніх кінцівок [36]. 
Внаслідок розладів місцевого кровопостачання кіст-
ки утворюються ділянки асептичного некрозу, які 



105ISSN 2304-0041 Хірургія дитячого віку №2(63)/2019  

Клінічний випадок

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

підлягають найбільшим фізичним навантаженням. 
Найчастіше патологічне вогнище має наступну ло-
калізацію: голівка стегна – 34%, горбистість велико-
гомілкової кістки – 25%, тіло хребця – 25%, перша 
плеснова кістка – 4%, друга плеснова кістка – 4%, 
виросток стегна – 3,2%, надколінок – 2%. Ці захво-
рювання трапляються тільки у дитячому та юнаць-
кому віці [11].

Остеохондропатії окремих локалізацій мають 
свої назви: голівки стегна – хвороба Легг–Кальве–
Пертеса; горбистості великогомілкової кістки – 
хвороба Осгуд–Шляттера; хребців грудного відді-
л у  х р е б т а   –  х в о р о б а  Ш о й є р м а н – М а у ; 
човноподібної кістки стопи – хвороба Келера 1; 
плеснових кісток стопи – хвороба Келера 2; тіла 
хребця – хвороба Кальве; голівки плеча – хвороба 
Гасса; надколінка – хвороба Ларсена; п’яткової 
кістки – хвороба Шінца; виростки стегна – хворо-
ба Кеніга; кісток зап’ястка – хвороба Кінбека; фа-
ланг пальців – хвороба Тімана [6,12,28]. Локальні 
прояви даної недуги вважалися окремими клініч-
ними хворобами [28].

У розвитку хвороби виділяють кілька стадій [2]:
• 1 стадія – припинення кровопостачання, фор-

мування вогнища асептичного некрозу;
• 2 стадія – вторинний втиснений (імпресійний) 

перелом кістки;
• 3 стадія – розсмоктування некротичних тка-

нин;
• 4 стадія – розростання сполучної тканини на 

місці некрозу;
• 5 стадія – заміна сполучної тканини новоутво-

реною кісткою.
Уперше захворювання у 1909–1910 рр. описала 

група хірургів – американець A.T. Legg, француз 
J. Calve, німець G. Perthes. У літературі це захворю-
вання найчастіше називають хворобою Legg–Calve–
Perthes (Легг–Кальве–Пертеса, ХЛКП). Етіологія цієї 
недуги недостатньо вивчена [11]. Не заперечується 
спадкова схильність даного захворювання [9]. Опи-
сано поодинокі випадки сімейної форми захворю-
вання. Хлопчики хворіють частіше (85% випадків), 
ніж дівчатка.

Захворювання має поступовий перебіг і повільно 
прогресує, від незначного болю в нозі, кульгавості 
[11,12] до обмеження руху в кульшовому суглобі.

Вирішальне значення в розпізнаванні ХЛКП має 
рентгенологічне обстеження. За підозри на цю не-
дугу необхідно здійснити обстеження як у стандарт-
них проекціях, так і в положенні Лауенштейна [2].

Існують різні рентгенологічні класифікації, але 
найпоширенішими є класифікація Каттерела 

(Catterall) і Солтера–Томсона (Solter–Thomson) [4]. 
У сумнівних випадках, на початкових стадіях, засто-
совують УЗД, МРТ кульшових суглобів для більш 
детального обстеження кісток і м’яких тканин су-
глоба [14].

Спостерігається певна рентгенологічна законо-
мірність: спочатку виникає стадія некрозу і компре-
сія голівки стегна, потім – фрагментація, яка триває 
до 12 місяців. Стадія відновлення триває декілька 
років [14].

Функціональний прогноз залежить від віку хво-
рого та терміну виявлення захворювання. Чим мен-
ший вік пацієнта, тим кращі результати лікування. 
Нижня вікова межа захворювання становить 
4–6 років [2,11,12].

Розлади нормальних топографо-анатомічних 
співвідношень при ОХП у дитячому віці залишають-
ся на все життя і є причиною остеоартрозів у стар-
шому віці та заміни суглоба на штучний (ендопро-
тезування при хворобі Пертеса). Інвалідизація після 
ОХП надзвичайно висока [6,13,15,18,26].

Больовий синдром, кульгавість та інші розлади 
функції виникають, коли є деструкція кістки. Ос-
теопороз видимий на рентгенограмі при втраті кіст-
кової маси понад 30%, тому майже усі пацієнти з 
ОХП звертаються по медичну допомогу на тлі роз-
горнутої клінічної картини зі значними кістковими 
змінами [11,12,25,36].

Клінічне спостереження
Хлопчик Г., віком три роки скаржиться на біль 

у лівому коліні, який виник чотири місяці тому без 
видимої причини. Спочатку біль локалізувався 
в колінному суглобі та поступово перемістився в 
кульшовий на тлі кульгавості. Кульгавість та біль 
посилювалися, тому батьки звернулися в клініку.

Рис. Скіаграма хворого на ХЛКП. Сплощення та фраг-
ментація голівки лівого стегна. Лівобічна хвороба Пер-
теса, стадія фрагментації
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При огляді хлопчика – кульгає на ліву ногу. 
Атрофія мускулатури лівого стегна та гомілки в 
межах 1 см. Обмеження внутрішньої та зовнішньої 
ротації у лівому кульшовому суглобі. Ознаки за-
палення суглоба відсутні. Зниження тонусу муску-
латури, гіпермобільність суглобів кінцівок. Зни-
ження висоти склепіння обох стоп. Показники 
крові в межах норми.

На оглядовій прямій проекції кульшових суглобів 
має місце розширення суглобової щілини лівого 
кульшового суглоба, голівка сплощена, остеопоро-
тична, фрагментована, співвідношення в суглобах 
правильне (рис.). Діагностовано лівобічну ХЛКП, 
стадію фрагментації, синдром природженої диспла-
зії сполучної тканини, синдром гіпермобільності 
суглобів, двобічну плоскостопість.

При УЗД органів черевної порожнини мало місце 
помірне збільшення печінки, розширення протоків 
печінки. Діагностовано дисфункцію жовчовивідних 
шляхів за гіпотонічним типом. На УЗД серця – про-
лапс мітрального клапана 1 ст. Хворому призначено 
повне розвантаження лівої ноги, комплекс ЛФК, 
масаж лівого кульшового суглоба, комплекс вітамі-
нів групи «В», електрофорез з розчинам хлористого 
кальцію, озокеритові аплікації на суглоб, дієту (стіл 
№5), жовчогінні препарати.

Анамнез обтяжений. У рідної сестри у віці шести 
років було діагностовано ХЛКП зліва. Лікувалася 
протягом чотирьох років. При огляді дівчинки роз-
ладів ходи не має. Довжина ніг однакова. Рухи в 
кульшових суглобах у повному обсязі. Гіпермобіль-
ність суглобів кінцівок. Зниження висоти склепіння 
обох стоп.

На оглядовій рентгенограмі кульшових суглобів 
у прямій проекції – незначний остеопороз голівки 
лівого стегна, форма голівки відновилася, співвід-
ношення в суглобах правильне, тобто мають місце 
залишкові явища даної недуги.

Дівчинка отримувала довготривале консерватив-
не лікування – розвантаження хворої ноги, комп-
лекс ЛФК, масаж кульшового суглоба, озокеритові 
аплікації, електрофорез з розчином солей кальцію, 
вітамінів, кокарбоксилази, вітамінотерапія, сана-
торно-курортне лікування. Здійснюється диспан-
серне спостереження за станом дитини, обмеження 
силових навантажень на ніжки.

У матері має місце гіпермобільність суглобів, дво-
бічна плосковальгусна деформація обох стоп, мно-
жинні шкірні стриї на грудях, животі, бокових по-
верхнях стегон, варикозне розширення вен нижніх 
кінцівок. Спостерігається схильність до виникнення 
синців на шкірі при незначних травмах. Зі слів жін-

ки, у неї часто болить спина – «зіскакують диски». 
Від запропонованого рентгенологічного обстеження 
вона відмовилася. Тобто у матері цих дітей наявні 
ознаки дисплазії сполучної тканини. Необхідне пла-
нове обстеження – УЗД органів черевної порожни-
ни, УДЗ серця, МРТ, КТ хребта. Батько вважає себе 
здоровим.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом установи. 
На проведення досліджень було отримано поінфор-
мовану згоду батьків дітей.

Обговорення
Патологічні процеси при ХЛКП є результатом ці-

лої низки розладів розвитку сполучної тканини 
усього організму, які досі майже не вивчені 
[8,22,27,29,30,33].

Аналіз останніх даних генетики, селекції, ортопе-
дії, біохімії, кардіології та інших наук показав, що 
ХЛКП є окремим проявом більш загального ура-
ження сполучної тканини усього організму, яке має 
спадкову схильність, – синдрому природженої дис-
плазії сполучної тканини. В англомовній літературі 
він має назву МАSS-синдром [21,34] – за першими 
літерами основних фенотипових ознак (Мitral valve, 
Aorta, Skeleton, Skin). Тобто виокремлюють чотири 
основні симптомокомплекси: зв’язково-суглобовий, 
кістково-м’язовий, шкірний та кардіальний. Ці 
симптомокомплекси пацієнта можуть поєднуватися 
у різних комбінаціях [16,22,30,34,35].

У 80% хворих ОХП поєднується з патологією сер-
цево-судинної системи. Сюди відносять синдром 
дисплазії сполучної тканини серця (СДСТС), який 
включає пролапс мітрального (ПМК), трикуспідаль-
ного (ПТ), аортального (ПА) та легеневих (ПЛК) 
клапанів, аномально розташовані хорди тощо 
[24,25,35].

Наші попередні спостереження показали, що при 
ОХП має місце дисбаланс кровопостачання голов-
ного мозку, який найкраще проявляється в пубер-
татному періоді. Лівобічне ураження на ОХП супро-
воджувалося гіповолемією, зниженням тонусу 
венул правої гемісфери передньої та середньої час-
тин головного мозку, де розташовані центри, що від-
повідають за трофіку, чутливість. Можливо, це є 
однією з головних причин розладів трофіки при 
ОХП [20,24].

Більшість сучасних науковців віддають перевагу 
генетичним факторам у виникненні ОХП. Вважа-
ється, що ОХП має спадковий характер і передаєть-
ся за аутосомно-рецесивним типом. Ця закономір-
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ність добре вивчена у ветеринарії [1,3,19]. 
Натомість генетичні аспекти ОХП у людей вивчені 
недостатньо і вимагають подальших досліджень 
[9,15,24,34,36].

Більш детально вивчений взаємозв’язок мієлоди-
сплазії попереково-крижового відділу хребта з роз-
ладами іннервації, кровопостачання кульшових 
суглобів при ОХП. Недорозвинення спинного мозку 
на цьому рівні має природжений характер і переда-
ється за спадковим типом. Тип успадкування уточ-
нюється [13,16,23,31,32].

Системність ураження при ХЛКП, прихований 
перебіг захворювання, важкі ускладнення, висока 
інвалідизація, значні розбіжності відносно етіології, 
діагностики, лікування, профілактики свідчать про 
те, що вона є важливою медичною та соціальною 
проблемою [5,14,17].

Перспективними є пренатальне обстеження, об-
стеження новонароджених, тестування на наявність 
мутантних генів за відсутності симптомів захворю-
вання. Виявити це захворювання у дитини до трьох 
років майже неможливо, тому що кістково-м’язова 
система ще формується, що не дозволяє чітко окрес-
лити межі норми і патології.

Висновки
Хвороба Легг–Кальве–Пертеса є окремим проя-

вом загального ураження сполучної тканини усього 
організму, яке має спадкову схильність, – синдрому 
природженої дисплазії сполучної тканини. Рання 
діагностика ХЛКП досить умовна. Лікування даної 
патології розпочинається із запізненням, тому що 
больовий синдром, кульгавість та інші розлади 
функції суглоба виникають, коли вже наявна де-
струкція кістки.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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