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la médula dsea, multiples malformacio-
nes (enanismo, sindactilia, aplasia de ra-
dio, ptosis palpebral, sordera, etc.) y pre-

Introduccion. Definicion del epo-
nimo: enfermedad y sindromes

Remarks on the Relations between Renal Rickets (Renal

Guido Fanconi (1892-1979), fue un pedia-
tra suizo, profesor de Pediatria y director
del hospital infantil universitario de Zurich
(Kinderspital-Zirich)!. Desarrollé una in-
conmensurable actividad, fue un gran in-
novador al aplicar la metodologia cientifi-
ca de la quimicay la fisiologia al estudio de
los problemas clinicos; se le considera uno
de los fundadores de la Pediatria moder-
na, europea pero también mundial.

Pronunciacién segun el Diccionario de la
RANM?Z: Fanconi se pronuncia como se es-
cribe: /Fanconi/

Describid la anemia de Fanconi en 1927 y
el sindrome de Fanconi, llamado también
“De Toni-Debré-Fanconi” en 1936, y se
asocia su nombre hasta con 17 procesos
patolégicos.

Anemia de Fanconi. Enfermedad congé-

nita, trasmitida de forma autosémica re-
cesiva, caracterizada por insuficiencia de

Acta Paediatr 1933; 16:479-484

Arch Med Enfants (Paris) 1934; 37:5497

disposicion al cancer. Sinonimia: anemia
apldsica congénita, anemia constitucional
de Fanconi, pancitopenia de Fanconi. No
debe confundirse con el sindrome de Fan-
coni.

Sindrome de Fanconi. Disfuncién comple-
ta del tubulo proximal del rifién, que se
manifiesta por una diabetes fosfoglucoami-
nada asociada a una acidosis tubular proxi-
mal debida a una pérdida de bicarbonato.
Existen formas primarias de este sindrome
heredadas de forma dominante o recesiva,
y formas secundarias, de las que la principal
causa en la infancia es la cistinosis. Sinoni-
mia: sindrome de De Toni-Debré-Fanconi
(quiza en desuso o de menor uso).

Seleccion de obras de Fanconi

Fanconi, G. Familiéire infantile perniziosa-
artige Andmie (perniziéses Blutbild und
Konstitution). Jb. Kinderheilk., 1927; 117:
257-80.

Jahrb Kinderheilk 1936; 147:299

Dwarfism) and Renal Diabetes,

By Prei 0 OE TOMI 2.0, Balogus, Bralp

Debré B, Marie J, Cléret F, Messimy, R.
Rachitizme rardif coexistant avec une
nephrite chronigue et une glycosurie

Fanconi G. Der frihinfantile
nephrotischglykosurizche 2wergwuchs
mit hypophasphatersischer rachitis



Fanconi. G. Die nicht diabetischen Glykosu-
rien und Hyperglykimien des alteren Kin-
des. Jb. Kinderheilk., 1931; 133: 257-300.

Fanconi, G. Das Coeliakiesyndrom bei an-
geborener zysticher Pankreasfibromatose
und Bronchiektasien. Wien. med. Wschr.,
1936; 86: 753-56.

Afortunadamente tenemos una biografia
corta escrita por su Unico hijo, pediatra y
también profesor, ademas de discipulo,
Andreas Fanconi, que tiene perspectiva de
primera mano de Guido Fanconi personay
profesor3.

Datos biograficos iniclales

Nacio el 1 de enero de 1892 en Poschiavo,
cantén de Grisones (Graublinden), Suiza,
situado en la zona italianoparlante. Su pa-
dre se llamaba Pietro Antonio, y su madre,
Alice von Grebel. Fue el hijo menor de seis
hermanos. La madre fallecié cuando Guido
tenia 11 afios, de una hemorragia cerebral,
ello supuso “el fin de los mimos” segun sus
palabras®. En 1905 se trasladd a Schiers,
zona germanoparlante de Suiza, idioma
gue no dominaba en esos momentos. Es-
tas circunstancias le hicieron desarrollar
una personalidad fuerte e independiente®.
Incluso su padre en alguna ocasidn inten-
té desanimarle y proponerle trabajar de
camarero en Bilbao. Se distinguid en los
estudios; aunque el propio Fanconi referia
gue su rendimiento estuvo por debajo de
la media®. En 1911 se gradud en bachille-
rato en Zurich. Aprendié aleman en la edu-
cacion, y francés de sus compaieros. Se
matriculé en Medicina en la Universidad
de Lausana y después de continuar sus es-
tudios en Mdnaco, Alemania y Zurich, se
gradud en Berna en 1918-19. Durante la
Primera Guerra Mundial sirvid en el ejérci-
to suizo como médico 3.

Estudios de medicina y forma-
Clon en pediatria

En Medicina, su profesor Erwin H. Ackerk-
necht decia que Fanconi era uno de sus fa-
voritos, por su entusiasmo y su “feu sacré”
-fuego sagrado o “chispa o don especial”-,
su perseverancia y su trabajo duro. Desde
el principio de sus estudios se intereso por
la quimica, incluso monté un laboratorio
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en su residencia®.

Pero el interés de Fanconi no se limité sélo
a las Ciencias naturales. Durante su estan-
cia en Munich escuchd conferencias sobre
filosofia, literatura e historia del arte. En
Berna siguié conferencias juridicas por Eu-
gen Huber. Fue miembro de la asociacién
para la ética y la naturaleza, fundada por
el famoso psiquiatra Auguste Forel (1848-
1931). Gusto de la lectura de filésofos an-
tiguos y contemporaneos.

Tras un breve periodo interesado en la pa-
tologia, comenzd su formacion pediatrica
en 1920 en el Hospital Infantil, Kinderspi-
tal-Zarich teniendo como maestro a Emil
Feer (1864-1955), primer profesor de pe-
diatria de Suiza. Su tesis doctoral *trat¢ el
tema del “lleo congénito” (1920) ©.

Amplié su formacidon en bioquimica con
Emil Abderhalden en Halle, Alemania, en
1922.

En su discurso para la plaza de profesor, en
1926, hablé de los niveles de calcio y fos-
foro en los ninos con raquitismo y tetania;
ello produjo inicialmente una fuerte discu-
sién con algunos colegas pues “jse atrevia
a sangrar a los neonatos y los ninos!”...
Claramente, Fanconi estaba adelantado
a su época, y con ello obtuvo el apoyo de
Feer.

La combinacidn del interés por la bioqui-
mica y su capacidad de observacion clinica
fueron las principales causas de sus descu-
brimientos. Reorganizé y modernizé com-
pletamente el hospital y supo aplicar los
nuevos conocimientos y métodos. Fue el
que instalé el primer laboratorio de quimi-
ca en el Kinderspital-Zarich®.

En 1926 recibié su habilitacion para pe-
diatria; luego profesor “privatdozent”
también en 1926, aifio en que ademas se
casé. Su hijo, Andreas Fanconi, nacié en
1928. Después de la habilitacién, donde
abordd el tema de los aspectos clinicos y
seroldgicos de la escarlatina, fue profesor
de pediatria en la Universidad de Zurich y,
en 1929, cuando tenia 37 afios, paso a di-
rigir el Hospital de nifios sustituyendo a su
maestro Feer ’. Permanecio en este puesto
hasta su jubilaciéon en 1962. Estuvo activo
practicamente hasta su muerte, que fue el
10 de octubre de 1979 en Zurich.
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Su hijo, Andreas Fanconi, cita como cua-
lidades personales que le convirtieron en
eminente médico y profesor carismatico,
asi como en lider de la pediatria en su
pais y a nivel internacional: autoconfian-
za, autodisciplina, curiosidad, resolucién,
diligencia, perseverancia, una excelente
memoria, abundancia de ideas cientificas,
y un optimismo y “fuego sagrado”. Parece
que la valoracién y apoyo de sus profeso-
res universitarios fue muy acertada. Junto
con sus discipulos promocioné la Pedia-
tria y sus subespecialidades, convirtié el
Kinderspital-Zarich en un centro lider en
Europa y mundial: F. Bamatter (1899-1955,
neonatologia), H. Wissler (1906-1983,
neumologia), H. Zellweger (1909-1982,
neuropediatria), C. Gasser (1912-1982,
hematologia), Ettore Rossi (1915-1998,
cardiologia), Andrea Prader (1918-2001,
endocrinologia y su sucesor en la catedray
la direccion del hospital), E. Gautier (1923-
2006, nefrologia), W. Hitzig (1922-2012,
inmunologia).

El tema de la hospitalizacion pediatrica y
las especialidades era una de sus principa-
les dedicaciones &.

sintidé la obligacién de apoyar a sus cole-
gas pediatras y a la nueva generacién de
investigadores. Fanconi fue el presidente
del Congreso Internacional de Pediatria de
1950, en Zurich. Los cursos desarrollados
en el hospital infantil de Zurich sirvieron
para desarrollar la Sociedad Europea de In-
vestigacion Pediatrica (que nacié a raiz del
“Symposium on electrolytes”, en 1954).

Fue Presidente de la Asociacion Interna-
cional de Pediatria —IPA- desde 1947 a
1950y Secretario General de 1951 a 1967.
Colaboré en la organizacién de los sucesi-
vos congresos (La Habana, Copenhague,
Montreal, Lisboa, Tokio). Se llamaba a si
mismo “weltburguer” ciudadano del mun-
do 3. Hablaba con fluidez aleman, italiano,
francés, inglés, y bastante bien el espafiol,
llamaba la atencién su capacidad de mane-
jarlos con un particular sentido del humor
en sus discursos. Participaba activamente
en congresos nacionales de Francia, Ale-
mania, Italia, Suiza y otros paises °.

Actividad Editorial: Texto emble-
matico de pediatria

Fanconi escribié con A. Wallgren (Estocol-

Actividades 1nstitucionales, de mo) el primer texto de pediatria influyen-
dlvulgamon, conferenclas clenti- te aparecido en Europa Continental tras
flcas la Segunda Guerra Mundial *°. La primera

Suiza fue el Unico pais centroeuropeo que
no fue devastado por la Segunda Guerra
Mundial, precisamente por ello, Fanconi

edicion fue en 1950, en alemadn, se tradu-
jo a 9 lenguas, inglés, serbocroata, italia-
no, bulgaro, rumano, polaco, ruso, chino,
lo cual mostré la aceptacion y el éxito del

texto. Con su autoridad y revisién del tex-
to, asegurd la unidad de doctrina. Hay un
Tratado de Patologia Infantil de 1946 de
Debré y Rohmer, franceses, de mucha me-
nor difusion. La ultima edicidon, la 99, fue
de 1972; aunque no tuvo posterior conti-
nuidad *. G Fanconi y A Wallgren. Lehr-
buch der Padiatrie (Neunte, neubearbeite-
te Auflage). 1972. Schwabe Verlag, Basilea
(Suiza). La edicion tenia 41 colaboradores,
incluyendo, entre otros a: H Bickel, A Fan-
coni, O Hovels, A. Prader, E Rossi, HR Wie-
deman, OH Wolf, H Zellweger. Muchos de
ellos escribirian un In memoriam tras su
fallecimiento en diferentes revistas espe-
cializadas internacionales (J Pediatr, Pedia-
tr Padol, Arch Fr Pediatr); asi como en re-
vistas de Austria, EEUU, Hungria, Polonia,
Suiza, etc.

Disponemos de versién espaiiola de la 92
edicion. La traduccion del Tratado de Pe-




diatria 2 fue supervisada por el Dr. J.A Ve-
lasco Collazo, profesor adjunto de la Univer-
sidad Complutense de Madrid, y vio la luz
al mismo tiempo que la alemana. M. 29349
—1972. Ediciones Morata SA. Madrid.

TRATADD DE FECHATRIA

No es un texto facil, pues en muchos ca-
pitulos se exige una profunda meditacion.

Fanconi fundé la revista Acta Helvética Pe-
diatrica, en 1945, y fue su editor jefe has-
ta 1974, fue la revista centroeuropea mas
importante de la postguerra. En 1988 se
integré en European Journal of Pediatrics.

Publicé cientos de trabajos, predominante-
mente en aleman, también en italiano, in-
glés, francés, espaiiol (en revistas de Argen-
tina, Chile, Colombia, Espafa, México, Uru-
guay). En PubMed figuran mas de 200 a su
nombre, desde 1946. Los articulos de Fan-
coni se siguen citando todavia segun Web of
Science y mantiene un indice H de 13.

Plonero en el estudio de diversas
enfermedades hereditarias, me-
tabolicas, hematologicas y ne-
frologicas

Contribuyd a la caracterizacion de nume-
rosas enfermedades, siendo él y su equipo
pioneros en las descripciones clinicas de
numerosas enfermedades o sindromes.

Enfermedades en que Fanconi resalta por
sus pioneros estudios:

Anemia de Fanconi

En 1927 describid “anemia pernicio-
siforme infantil familiar”, entidad he-
matoldgica que llevaria su nombre:
la anemia de Fanconi, o también pan-
mielopatia familiar. Otto Nageli (1871-
1938), fue el que propuso el epdénimo,
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en 1931°.

La describié en tres hermanos que fa-
llecieron entre los 5 y 7 afios, con bajo
peso al nacer, talla baja, pigmentacion
cutanea marcada, diferentes malfor-
maciones congénitas, sobre todo defi-
ciencias en la extremidad superior ra-
dial, astenia, infecciones de repeticién
y sangrados espontaneos por fallo en la

funciéon de la médula dsea.
i

Félle von Fanconi (1926)

Pacientes de la descripcion de G Fanconi. Pri-
mer cuadro: ‘pacientes con diatesis hemorra-
gica’ Segundo cuadro ‘pacientes similares a

anemia perniciosa’
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Paciente original de G Fanconi, presentando la
anemia de Fanconi. Hipoplasia del escafoides
con pulgar corto. Los eritrocitos de la izquierda
son de una extension normal y los de la dere-
cha son de una anemia de Fanconi
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2014, hay editada® una guia de
diagnodstico y tratamiento, que di-
funde la Fanconi Anemia Research
Foundation. De mantenimiento con
trasfusiones, factores estimulado-
res de lineas hemopoyéticas, trata-
miento de los tumores sélidos... El
trasplante hemopoyético alogénico
estd establecido como tratamiento
curativo si hay fallo de médula, mie-
lodisplasia o leucemia, y presenta
unos resultados favorables en torno
al 80-90%.

- la terapia génica, técnica que trans-
mite el gen FANC-C o FANC-A nor-
mal en los progenitores hematopo-
yéticos de los pacientes afectos, se
halla en fase de desarrollo.

Foto con una paciente: 1959. Muestra al Prof.
Fanconi con la paciente Andrea Lee Kuritzky.
La foto fue tomada en el Hospital de nifios en
Los Angeles.

Fibrosis quistica

Mas tarde, entre 1964 y 1976 Schmid,
el propio Fanconi, Schroeder y otros pu-
dieron comprobar que se debia a ano-
malias cromosdmicas y reconocieron su
herencia autosémica recesiva.

Con Schuler, en 1969, incorporaron al
diagnostico la provocacion de la fragi-
lidad cromosdmica con la exposicidon a
agentes alquilantes. En EEUU hay una
fundacion de Investigacion de Anemia
de Fanconi desde hace mas de 25 afios.

Actualmente se sabe que en la Anemia
de Fanconi:

- la mayoria de los casos tienen he-
rencia autosomica recesiva, con di-
versos genes implicados: FANCAM
FANCC y FANCG. Unos pocos se aso-
cian al cromosoma X.

- la mayor prevalencia esta entre ju-
dios askenazi, gitanos espafioles, y
afrikaner de Sudafrica.

- la presentacion de la Anemia de
Fanconi suele ser con las malfor-
maciones congénitas (incluido VAC-
TERL-H), citopenias, incluso fallo de
médula dsea, y desarrollo de neo-
plasias.

- en el mundo desarrollado ha me-
jorado la supervivencia de los pa-
cientes desde el afio 2000. Desde

En 1936, junto con E Uehlinger, pato-
logo, y Knauer realizé la primera des-
cripcion clinico-patolégica de la fibrosis
quistica . Sirvio el estudio para el de-
sarrollo de la tesis doctoral de Knauer
(1935) dirigida por Fanconi.

Guido Fanconi fue el primero en usar el
término fibrosis quistica (FQ) para des-
cribir la combinacién de insuficiencia
pancreatica y enfermedad pulmonar
crdnica en ninos. Su escrito se difundié
poco por estar escrito en aleman.

Sindrome de De Toni-Debre-Fanconi

Ese mismo afo de 1936 describié tam-
bién lainsuficiencia tubular global *>. Esa
primera descpripciéon de la “Diabetes
Gluco-Amino-fostato”, en Aleman: “Der
nephrotisch-glykosurische Zwergwuchs
mit hypophosphatamischer Rachitis”,
un sindrome observado en 3 nifios. La
causa era una insuficiencia global en el
tubulo proximal renal. Habia otros dos
pacientes similares descritos por Toni
en Genova,1933 y Debré en Paris, 1934
(ver Anexo). El mismo Fanconi propuso
el nombre de Sindrome de “de Toni-
Debré-Fanconi”. Este epénimo da ho-
menaje a 3 pediatras que fueron clave
en la modernizacién de la Pediatria en
la primera mitad del siglo XX (Italiano,
francés y suizo, respectivamente).

Actualmente se sabe que el sindrome



de Fanconi es la causa mas frecuente de
Acidosis Tubular Renal proximal Tipo 2,
ATR2. Se trata de una tubulopatia pro-
ximal completa, que se caracteriza por
pérdida renal de fosfatos, bicarbonato,
sodio, potasio, cloro, glucosa, acido
urico, aminodcidos, proteinas de bajo
peso molecular y, ocasionalmente, hi-
percalciuria. Clinicamente, se manifies-
ta como dificultad para concentrar la
orina, con poliuria resistente a la acciéon
de la vasopresina, polidipsia y alteracio-
nes hidroelectroliticas (acidosis meta-
bélica hiperclorémica, hipopotasemia,
tendencia a la hiponatremia, hipofosfa-
temia e hipouricemia). Presentan ade-
mas fallo de medro, raquitismo y puede
haber nefrocalcinosis. Hoy se conocen
mejor las formas idiopaticas del sindro-
me y se han descrito las principales mu-
taciones genéticas. Asi, existen formas
primarias de este sindrome heredadas
de forma autosémica dominante (mu-
tacion gen EHHADH localizado en brazo
largo cromosoma 3) o recesiva (muta-
cion del gen SLC34A1, localizado en
brazo largo del cromosoma 5). También
existen formas secundarias, de las que
la principal causa en la infancia es la cis-
tinosis. Otras causas son las enfermeda-
des mitocondriales, la enfermedad de
Lowe, la galactosemia, la intolerancia
a la fructosa, la enfermedad de Wilson,
la tirosinemia y ciertas intoxicaciones
(mercurio, plomo, ifosfamida, tetracicli-
nas caducadas, gentamicina).

Sindrome de Down

Uno de sus ideas patofisioldgicas
mas brillantes® fue la formulacién en
1939 de que el entonces denominado
“mongolismo” (Sindrome de Down) no
era una enfermedad hereditaria sino
una aberraciéon cromosémica; aun-
que él pensaba que era una pérdida
cromosdmica. En 1959, Lejeune de-
mostrd que era una trisomia.

Otros estudios muy significativos

La poliomielitis fue otra drea de espe-
cial interés. Hubo epidemias en Suiza
en 1937, 1941, 1944, 1953. Tras el de-
sarrollo de la vacuna de la polio por
Salk (1957) y Sabin (1962), Fanconi fue
un firme promotor de la vacunacion en
Suiza y otros paises °.
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Artritis reumatoide juvenil-“subsepsis
alergica” Sindrome de Wissler-Fanconi.
En 1943 junto con Wissler, Fanconi des-
cribié la denominada subsepsis alérgi-
ca, que después se identific6 como una
artritis reumatoide juvenil de comienzo
sistémico.

Intoxicacidn por calomelanos

En 1922 Feer habia descrito un com-
plejo sintomatico que llamd acrodi-
nia infantil y que interpreté como
una “neuropatia del sistema vege-
tativo”. Los ninos afectados por este
sindrome presentaban sueio intran-
quilo, malhumor, sudores, cianosis
de las regiones periféricas, dolores
abdominales paroxisticos, taquicar-
dia e hipertensién arterial. En 1948
Fanconi establecié su relacién con
la administracidon previa de calome-
lanos. El calomelano o cloruro de
mercurio se utilizaba a principios del
siglo XX en polvos que se aplicaban
en la encia de los lactantes para las
“molestias de la denticién”, también
como antisépticos y para el trata-
miento de la sifilis. La eliminacion de
esta exposicién supuso la erradica-
cion de la enfermedad.

Nefronoptisis familiar juvenil

En 1951 Fanconi y sus colaborado-
res describieron en 8 hermanos de
2 familias una enfermedad renal
cronica de la infancia que empezaba
con un fallo del tdbulo distal renal,
caracterizada por poliuria, fallo del
crecimiento vy fallo renal progresivo,
gue llamaron nefronoptisis familiar
juvenil 3,

Mas tarde Hogness y Burnell, en
1954, presentaron una serie de ca-
sos clinicos similares en adultos, con
anatomia patoldgica constante (quis-
tes renales medulares). Se reprodujo
después experimentalmente. La en-
fermedad quistica medular se here-
da de forma autosdmica dominante,
en tanto que la nefroptosis familiar
juvenil lo hace de forma autosémica
recesiva. Es una de las causas gené-
ticas mas frecuentes de insuficiencia
renal terminal en la infancia.
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Sindrome de Williams-Beuren

En 1952, en colaboracion con Schle-
singer, identificé la forma hipercal-
cémica crénica idiopdtica (forma de
Fanconi-Schlesinger), en 1952, que
combina osteosclerosis, hiperazote-
mia, deficiencia mental, facies pecu-
liar y cardiopatia (estenosis adrtica
supravalvular o estenosis de arterias
pulmonares periféricas).

Esta enfermedad se incluyd después
en el sindrome de Williams-Beuren
(1961 y 1972).

El Sindrome de Prader Willi se pre-
sentd por A. Prader, A. Labhart, H.
Willi y G. Fanconi en junio de 1956
en el 82 Congreso Internacional de
Pediatria, de Copenhague .

Otro gran numero de entidades cli-
nicas, algunas englobadas posterior-
mente en otros sindromes, tuvie-
ron a Fanconi como descriptor (ej
Sindrome de Fanconi-Bickel, Fanco-
ni-Prader, Fanconi-Albertini, etc)

Temaszder FHistong fescries: por
Fanconi

Fanconi escribié un In memoriam de Emil
Feer-Sulzer en 1955. En: Schweiz Med Wo-
chenschr. 1955 Nov 12;85 (46):1126-7.

Resulta muy interesante el discurso en
1961 con motivo del otorgamiento del Gra-
do de Doctor Honoris Causa, por la Univer-
sidad de Guadalajara, México, invitado por
el Prof. Garibay, Rector y Profesor de Pe-
diatria de dicha Universidad °. Refiere que
son “algunas palabras sobre el significado
de la Pediatria y su Ensefianza”, asi como la
Historia de la IPA y de la Pediatria.

Fanconi también escribe: “Cambios en el
diagndstico y tratamiento de los trastor-
nos nutricionales y otras enfermedades en
los ultimos 50 afios”. La despedida de un
maestro. Rev Colomb Pediatr Pueric. 1963
Jun; 21: 174-81.

Tras su retiro escribio (A Fanconi) 3:
- En 1968 publicd la historia de la IPA.

- En 1970 escribié una monografia so-

bre el desarrollo de la medicina que
él habia presenciado: Fanconi G. Der
Wandel der Medizin, wie ich ihn erle-
bte. Bern, Verlag. Hans Huber, 1970.
En ella hace una critica positiva del
desarrollo de las subespecialidades
pediatricas.

Guido Fanconi, Esparia y los pai-
ses Hispanohablantes

El prof Fanconi profesé una gran amistad a
Espafia '’. Su familia regentaba el café Sui-
zo de Madrid. Dicho café databa de 1843
(Mattossi, Fanconi y compaiiia), estaba
situado en la calle de Alcala, esquina a la
calle Sevilla (antes Ancha de los Peligros).
Dicho café fue muy famoso, con sus tertu-
lias y su servicio; el nombre de los bollos
“suizos” de Madrid procede de alli. Pero el
negocio se vino abajo después de la Gue-
rra del 98.

Participd en cursos en Espafia. En la Socie-
dad de Pediatria de Madrid, consta en sus
actas una Conferencia de Fanconi sobre
“Patogenia y tratamiento de la toxicosis”
(10-5-1948, Salén de Actos de la Escuela
Nacional de Puericultura). Asistieron, en-
tre otros, el Dr. Jiménez Diaz, el presidente
del Colegio de Médicos, el Director de Sa-
nidad. Fue nombrado socio de honor de Ia
Sociedad de Pediatria de Madrid en 1948.

Particip6 en el VIl Congreso Nacional de
Pediatria, en Sevilla. (ABC Sevilla, 10 de
Mayo de 1949, p6) En las Ill Jornadas Pe-
diatricas Internacionales (ABC Sevilla Sevi-
lla, 8 de Abril de 1967, p 13, Foto).

El profesor Suarez (izquierda), con Guido Fan-

coni’s




En junio de 1969 la Catedra de Pediatria
de la Facultad de Medicina de Valladolid,
dirigida por Don Ernesto Sanchez Villa-
res, organiza la visita del Prof. Fanconi a
nuestro pais, nombrandolo Miembro de
Honor de la Sociedad Castellano-Astur-
Leonesa de Pediatria (http://www.sccalp.
org/historia-de-la-sccalp) (https://www.
flickr.com/photos/sccalp/3770031908)

También visité Canarias.

Visita de Fanconi al Hospital de Nirios de
Santa Cruz de Tenerife

La ultima conferencia de Fanconi en Es-
pafa, fue en junio de 1977, durante las
XIl Jornadas Pediatricas Internacionales,
en Sevilla, que coincidieron con la fies-
ta jubilar del catedratico prof. Sudrez *'.
Aquejado de su ultima enfermedad, no
pudo acudir pero la conferencia la dicté
una de sus discipulas, la Dra. lllig, su titu-
lo “Algunas razones para la desaparicion
del buen médico”. En esta conferencia
enumeraba diversos factores que amena-
zaban el trabajo médico: la socializacién
y burocratizacion de la medicina, el au-
mento de la especializacién, el aumento
de los conflictos sociales y éticos, el au-
mento de demandas judiciales, etc. Sefia-
laba también que el desarrollo de las po-
sibilidades terapéuticas podia conducir a
la “explosion de los costos de la Sanidad”.

Véase la Tabla para la citacion de publi-
caciones en espanol sobre y de Fanconi.
La primera publicacidn sobre Anemia de
Fanconi en habla espafiola es de la Revis-
ta Chilena de Pediatria, de 1947.
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Asociacionismo en Espafa y Fanconi

No hemos encontrado que existan asocia-
ciones de sindrome de Fanconi primario o
Sindrome de Fanconi como tal. Existe en
Espafia una “Asociacion Cistinosis de Es-
pafia” , del sindrome de Lowe “Asociacion
de Sindrome de Lowe de Espafia” o de la
galactosemia “ Asociacién Espafiola para
la Galactosemia”. Todas ellas, junto con la
de Anemia de Fanconi, estan integradas en
la Federacion Espafiola de Enfermedades
Raras.

Hay una “Asociacion Espafola de Anemia
de Fanconi” y “Fundacion Anemia de Fan-
coni” (http://anemiadefanconi.org/).

Datos finales de la biografia. Re-
conocimientos

Se le nombrdé doctor Honoris Causa de
las universidades de Turin, Paris, Santiago
de Chile, Guatemala, Ginebra, Auténoma
de Guadalajara-México, Rio de Janeiro,
Upsala, Frankfurt. Miembro de honor de
numerosas academias y sociedades cien-
tificas. Socio de Honor de diversas Socie-
dades Cientificas Europeas y Americanas,
de la Sociedad de Pediatria de Madrid, de
la SCALP.

Fue miembro de la Academia Alemana de
Ciencias Naturales Leopoldina, y de la Aca-
demia Estadounidense de las Artes y las
Ciencias.

Epilogo

Manuel Bueno declara que Fanconi era su
personaje inolvidable 7.

Algunos autores han descrito a Fanconi
como a jack of all trades, esto es un “mil
usos”, como una “navaja suiza” ®, pues es-
taba en muchas descripciones pioneras de
enfermedades no descritas previamente.

Guido Fanconi solia presentar al médico
ideal como un concertista de arpa. Este
instrumento tiene cuatro grupos de cuer-
das, que se corresponderian a las cuatro
dimensiones humanas, entre las que el
pediatra debe moverse: la dimension de
la causalidad cientifica (por ejemplo, las
enfermedades metabdlicas, los problemas
del sistema nervioso); la dimensién psico-
légica; la dimensién social; la dimensidn
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del modo de ver el mundo que, a través de
la busqueda del sentido de la vida, lleva a
la bondad del ser humano.

Subrayaba mucho que los pacientes de-
bian ser considerados en su totalidad, no
s6lo como con enfermedades objeto de
estudio cientifico, sino que subrayaba la
importancia del sufrimiento, de lo psicol6-
gico .

Fanconi vivid una época de desarrollo ex-
ponencial de técnicas diagndsticas, y tam-
bién de inicio de posibilidades terapéuti-
cas. Y era consciente de que la “Verdad de
hoy puede ser el error de mafana”. Subra-
yaba que el desarrollo de las técnicas diag-
nosticas y terapéuticas podian hacer des-
cuidar los aspectos sociales y psicoldgicos
de las enfermedades, que habia que dar
esperanza y acompanar. En muchas oca-
siones se le veia a la cabecera de un nifo
moribundo. Eunike Velleuer, autor de una
Tesis sobre la Anemia de Fanconi cita que
“Era un pediatra que pensaba y reflexiona-
ba. A pesar de sus numerosas obligaciones
y actividades tenia tiempo para situar a
los nifios y sus padres en el centro de sus
atenciones”.
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Tabla 1
Citas espanolas de publicaciones de y sobre Guido Fanconi

Principales publicaciones sobre sindrome y anemia de Fanconi, en el Indice Médico
Espaiiol y Scielo, sobre Guido Fanconi

e La mas antigua es: Sindrome de De Toni-Debre-Fanconi. Crespo Hernandez M, Gémez
S;, Llorente J, Salazar V, Sanchez Villares E, Coca MC. Boletin de la Sociedad Castellano-
Astur-Leonesa de Pediatria. 1971

e Estudio cromosémico de un caso de anemia de Fanconi. Gastearena Erice J; Lasa Doria
E; Martinez Pefiuela J, Revista Clinica Espafnola. 1972

e Anemia aplasica constitucional de Fanconi. Presentacién de tres casos. Rodriguez
Soriano J, Amo A del, Bezanilla JI, Ruiz MA, Garcia Fuentes M, Cotero A. Boletin de la
Sociedad Vasco-Navarra de Pediatria. 1973

e Profesor Guido Fanconi: “in memoriam”. Bueno, M. Boletin de la Sociedad Aragonesa
de Pediatria. 1979

e Jiménez de Asua F, Escardd F. Anemia constitucional infantil asociada con anomalias
somaticas multiples. Sindrome de Fanconi. Rev Chil Pediatr. 1947; 18 (2): 977-992.
(http://www.scielo.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0370-41061947001200007)

Publicaciones iniciales en Pediatria Canaria

e Sindrome de De Toni-Debre-Fanconi agudo y reversible secundario a la administracién
de dosis toxicas de aescina. Garcia Nieto V, Socas Alfonso T, Garcia Medina A, Muros de
Fuentes M. Archivos de Pediatria, 1984

Publicaciones de G Fanconi, en revistas en espanol

En PubMed hemos localizado:

[Scientific and practical problems of pediatrics in the past, present and future]
e Fanconi G. Minerva Pediatr. 1970 Jun 23;22(25):1263-6

¢ [Collagen diseases in the picture of diseases caused by autoimmunization]

e Fanconi G. Rev Clin Esp 1966 Mar 31;100(6):425-33. Review

¢ [Child hospitalization: seminary on the hospitalization of children]

e FANCONI G. Rev Chil Pediatr 1964 Apr;35:362-70

e Y también: Arch Pediatr Urug 1955, y Dia Med 1948
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ANEXO1: , ,
;Quiénes fueron De Tonty Debré?

Giovanni De Toni (Venecia, 3 marzo de 1895-
Génova, 8 enero 1973). Fue un pediatra
italiano, clinico y docente, que desde 1942
trabajé en la Clinica pediatrica universitaria de
Génova, hasta su jubilacion. Sus principales
temas de investigacion fueron la auxologia, la
asistencia social y preventiva. Fue cofundador
de la revista “Minerva Pediatrica (1949) y
Presidente de la Sociedad Italiana de Pediatria
desde 1966 hasta su muerte, en 1973.

En 1933, en su etapa de trabajo en Bolonia,
describe en el congreso Internacional
de Pediatria de Londres un caso de una
enfermedad constitucional de la funcidn
renal, con insuficiencia del tubulo proximal
renal, luego se conoceria como el sindrome
de De Toni-Debré-Fanconi.

centros hospitalarios universitarios. Fue el
sucesor de Antonin Marfan en la direccién del
hospital de Enfants Malades de Paris.

El caso perteneciente al Sindrome de De To-
ni-Debré-Fanconi estd publicado en: Debré R
et al. Rachitisme tardif coexistant avec une
néphrite chronique et une glycosurie. Arch
Méd Enfants. 1934; 37: 597.

Debré escribié en 1946, junto con Paul
Rohmer, un Tratado de Patologia Infantil.

Le premier cours en franpeis
Jut donnd dis le 13 jamvier
1919 (ef. poge suivanic}

par le clintciom of hiologiste
parizien Keberd Delré
(1882-1978), dont la famille
dialt alvacienne.

Debré avait été provisolrement
chargd, par ln mission militaire
el administrative d'Alsace,

de "insiiful uriversilaire
d’hygiene et de bacrériologie.
Phatagraphie de 1920

Extrait de J. Héran, ‘Histoire de la médecine
a Strasbourg’, Strasbourg, La Nuée bleue-

DNA, 1997

http://himetop.wdfiles.com/local--files/
giovanni-de-toni/Giovanni%20de%20
Toni%20%281895-1973%29.jpg

Robert Debré (Sedan, Francia, 7 diciembre
1882-Le Kremlin-Bicetre, Francia, 29 abril
1978). Pediatrafrancés, uno delos fundadores
de la pediatria moderna, y organizador de la
sanidad publica: contribuye a la creacién de




