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RESUMEN

Los individuos con «Baja Talla Severa» (BTS), término preferible al discriminatorio «Enanismo», han sido objeto
durante la Historia de discriminaciones sociales, profesionales, etc. Desde la Biblia, especialmente en la Edad Media
y posteriormente, obras de escritores mundialmente reconocidos y de pintores famosos muestran pruebas ostento-
sas, banales, de poderio y riqueza de quienes presumian «poseer» uno o varios seres con BTS.

Los progresos en el diagnéstico y tratamiento, exitosos en muchos casos de BTS, unidos al cambio social, han per-
mitido que estos seres, «diferentes», tan humanos como los demas y capaces de ejercer profesiones antes vetadas,
hayan logrado dejar de ser objeto de burla, discriminacién o injusticia social. Ahora ya no tienen la necesidad de
exhibir su pequenez, como anteriormente, para subsistir e incluso hacerse ricos.

A este positivo discurrir de lo que conllevaba presentar una BTS en el pasado, hemos contribuido mucho los Pedia-
tras y todo el Mundo Sanitario relacionado con el tema. Con nuestra dedicacion, el conocimiento de los mecanismos
causales del pobre crecimiento y de su tratamiento en muchos casos, y, sobre todo, con nuestro cariio y compren-
sion hacia esos ninos y sus familias, hemos conseguido una infancia y adolescencia lo mas felices posible. Asi lo com-
probamos cuando nos encontramos a una persona adulta que nos saluda carinosamente y nos recuerda con ilusion
los anos que paso con nosotros, independientemente de su Talla Adulta alcanzada, no siempre la pronosticada.

Entre todos, y, ellos los primeros, vencimos a la BTS y ellos no lo olvidan.

Short Stature from the Bible until today

ABSTRACT

Individuals with Severe Short Stature (SSS) have been objected during the history of social, profesional discriminations. The Bible,
especially in the middle ages and later, works by world-renowed writers and famous painters show ostentatious, banal proofs of
power and wealth of those who boasted of “possessing” one or mor beings with SSS.

The progress in the diagnosis and treatment, successful in many cases of SSS, together with social change, have allowed these
different beings, as humans as others and capable of exercising previously vetoed professions, have manageg to stop being the
object of mockery, discrimination or social injustice. Now, they no longer have the need to exhibit their smallness, like before, to
subsist and even get rich.

A lot of pediatrician have contributed to this positive understanding of what it entailed to present a SSS in the past. With our
education, knowledge of the causal mechanisms of poor growth and its treatment in many cases, and, above all, with our love
and understanding to these children and their families, we have achieved the happiest childhood and adolescence, This is what
we see when we meet an adult person who greets us affectionately and reminds us with enthusiasm the years he spent with us,
regardless of their reached adult size, nor always the predicted one.

Among all of them, and they were the first, we beat the SSS and they don’t forget it.
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EVOLUCION HISTORICA

Cuando hablamos de alguien con talla baja nos referimos
a aquel ser humano que estd mds cerca del suelo que los
demas; porgue eso es la talla: la distancia entre el suelo,
una realidad fisica, y la parte superior del crdneo. Asf de
simple.

No obstante, el Enanismo ha sido objeto de discrimi-
nacién y atencion especial a lo largo de la Historia. A él
me referiré en este texto como Baja Talla Severa o BTS.

Ya la Biblia presenta esa discriminacién cuando Je-
hovd le dice a Moisés: «individuos con defectos fisicos
COMO Mancos, Cojos, Ciegos, enanos, no podran oficiar en
el Altar» (Levy 21,16-20). Los antiguos griegos v latinos
mencionaban frecuentemente a individuos con BTS: Ho-
mero en su lliada; Aristételes, refiriéndose a pigmeos, los
sitda en las cuevas del Alto Egipto; Plinio en las fuentes
del Ganges, y, Ovidio se refiere en su Metamorfosis a las
luchas entre pigmeos y su rey, Gerana.

Recientemente Buffon(” sitda a individuos con BTS en
Madagascar, | Wood en las Islas Canarias® y Haliburton
en los Pirineos, en las montafas del Atlas y en Nortea-
mérica®.

En la época de esplendor del Imperio Romano poseer
uno o mds individuos con BTS significaba poderio: Julia,
hija de César Augusto, tenfa 2: Canopus y Andrémeda;
Horacio menciona a Sisiphus, propiedad de Marco An-
tonio; Philetas de Cos, tutor de Ptolomeo Philadelphus,
fue un distinguido poeta; Alypius de Alejandrfa, dialécti-
co; Licinio Calvo, retdrico, y Esopo, autor de las famosas
fabulas, presentaban una BTS. Atila, Rey de los Hunos,
descrito asi por Jorandes en 1655 «forma brevis, lato
pectore, capite grandiore, minutis oculis, rarus barba,canis
aspersus, teter color» podria corresponder a una BTS por
Acondroplasia®.

Estos son algunos de los numerosos documentos his-
téricos relacionados con el tema que nos ocupa.

Multiples referencias a lo largo de la Historia se re-
fieren a individuos de ambos sexos a los que la BTS hizo
famosos y les proporciond un buen nivel de vida.

Muchos individuos con BTS vivieron exhibiéndola por
distintas partes del mundo civilizado: Charles Stratton,
«General Thumby, se asocié con el Comodoro Natt y
las hermanas Warren. El General Mitte vy Sra. asi como
el General Small y Sra. fueron famosos en Norteamérica.
Mademoiselle Anita, hingara, con una importante BTS,
hablaba 4 idiomas; entre sus muchas actuaciones se tras-
ladé a Londres para exhibir su pequefiez y negociar su
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Figura |. Los pigmeos de Picadilly.
Lucfa Zarate y el General Mite con Charles Stratton
(General Tom Thumb). Frank Uffner, el exhibidor.
Frank Dadd. Londres 1951.

seguro de vida. En 1909, hubo una gran exhibicién de 53
individuos con BTS en el Teatro Olympia de Londres. La
foto grupal permite distinguir diversos tipos de BTS.

Muchas fotos histdricas reflejan distintas anomalias del
crecimiento reconocibles como Acondroplasia, Déficit de
Hormona de Crecimiento, Crecimiento Intrauterino Res-
tringido, Hipotiroidismo primario etc. Veldzquez inmor-
talizé a Marfa Barbola, acondropldsica, en Las Meninas;
también al acondropldsico Don Sebastidn de Morra y a
Diego Acedo llamado el Primo, con una probable displasia
dsea no acondropldsica. Nuestro genial Goya retratd a un
individuo con BTS en Los pobres en la Fuente.

CONOCIMIENTO DEL ORIGEN HIPOFISARIO
DE CASOS DE BTS

En 1891, Kundrat® y Paltauf®, por separado, hablan de
un enanismo verdadero «ecther Zwergwuchs» de la li-
teratura anglosajona o «true dwarfism» de la literatura
inglesa. Gilford” se refiere a este tipo de BTS creando,
mas tarde, el término «Ateleiosis», palabra griega que sig-
nifica «no llegado a la perfeccién», lo que hoy dia catalo-
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Figura 2. Pilatos se lava las manos.
Jan van der Straet, llamado Giovanni Stradanus.
Bruas 1523 - Florencia 1605.

gamos como de origen hipofisario para el que Rischbiert
y Barrington en 1912® establecen los siguientes criterios
iagndsticos: u u ,
diagndsticos: 1) retraso muy acentuado del desarrollo
i , S i
2) proporciones corporales normales, sin deformidades
3) aspecto de mufieca sin rasgos de cretinismo 4) inteli-
gencia normal, 5) retraso de la maduracion dsea, 6) ausen-
cia de causa aparente.

La influencia de la hipdfisis en el crecimiento humano
es ya conocida, a propésito de la acromegalia, desde fina-
les del siglo XIX, pero es en 1912 cuando Cushing® vy en
1921 Evans y Long!'9 hablan claramente de una hormona
hipofisaria responsable del crecimiento. Durante el siglo
XX se progresa fuertemente en este campo que va desde
la descripcidn de casos familiares, con una probable base
genética, hasta la demostracién necrépsica por Koch en
1926, de una degeneracién del Iébulo anterior de la hi-
pdfisis en un caso familiar!). Hewer comunica en 1944 el
caso de un adulto con BTS no hipotiroideo y una funcién
sexual normal, mostrando la autopsia un déficit de células
aciddfilas de la hipdfisis('?. En 1944, Li y Evans aislan una
hormona de crecimiento aftamente purificada en hipdfisis
de animales!?. Li, Liu y Dixon descubren en|966 la com-

Figura 3. La infanta Isabel Clara Eugenia de Espafia
con Magdalena Ruiz. Teodoro Felipe de Liafio.
Valencia c. 1515 - Madrid 1590.

posicién quimica de esta hormona'¥, aunque fue Raben,
en 1958, el primero en tratar casos de origen hipofisario
con hormona de crecimiento extraida de hipdfisis huma-
nas(™, 1963 es un afio decisivo en el diagndstico del ori-
gen hipofisario de casos con BTS, al introducir Glick, Roth,
Yalow y Berson el método de radioinmunoensayo (RIA)
para la medicién del valor de la hormona de crecimiento
en plasma('®),

DIAGNOSTICO DEL DEFICIT

DE HORMONA DE CRECIMIENTO (DHC)

En 1971, en uno de los primeros nimeros de nuestro
Boletin, hacfamos hincapié en las tres lineas importantes

para este diagndstico:1) Anamnesis familiar y personal, 2)
Exploracién Fisica y 3) Datos de Laboratorio(!”.
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I) La anamnesis familiar, imprescindible para saber si es-
tamos ante un caso esporddico o familiar de BTS, per-
mite, ademds, calcular la llamada Talla Diana y dar un
apropiado consejo genético. La anamnesis personal,
desde el nacimiento, posibilita el cdlculo de la veloci-
dad de crecimiento y la comparacién evolutiva de la

talla con otros pardmetros.

2) Exploracion fisica. Los valores de: talla, peso, paniculo
adiposo, perimetro cefdlico y proporciones corporales
son indispensables. La valoracién del estadio puberal
es necesaria, tomando como referencia el volumen de
4cc o ml, segin el orquidémetro de Prader, como el
inicio puberal en varones, o el llamado estadio B2 o

botén mamario de Tanner en mujeres.

La valoracién de la maduracién o Edad Osea es impor-
tante, ya que permite evaluar el ritmo madurativo y di-
ferenciar entre crecedores lentos o «tardanosy, rapidos
o tempranos, o de tipo medio, especialmente hacia la
edad puberal. La frecuente existencia de casos familia-
res de tardanos o tempranos ayuda a analizar mejor
cada caso. El método de evaluar la edad dsea de Greu-
lich y Pyle ha demostrado ser el mds apropiado para
la poblacidn espafiola que el de Tanner-Whitehouse,
como puede comprobarse con los datos de nuestro

Estudio Longitudinal del Crecimiento y Desarrollo.

Un fuerte retraso de la talla, menor del peso, pliegues
cutdneos tricipital y subescapular aumentados y un re-
traso discreto de la edad dsea junto a una velocidad
de crecimiento inferior a los pardmetros de referencia,
ademds de unas proporciones corporales normales,
aspecto facial de mufieca en los primeros afios v ju-
venil después, y una inteligencia bien conservada, su-
gieren claramente la posibilidad de un DHC que debe
ser confirmada con los medios diagndsticos actuales.

3) Datos de laboratorio. En el pasado, distintas pruebas
clinico bioquimicas permitian confirmar o descartar la
sospecha de un DHC: test de retencién de Nitrdgeno
de Prader, con una fuerte disminucion del N urina-
rio del 35,2 +/— 4,7% en casos de DHC versus 14,3
+/— 6% en los no hipofisarios en los Ultimos cinco
dfas de los diez que duraba la prueba y en los que se
administraba hormona de crecimiento. También com-
probamos un fuerte descenso en los casos deficitarios
de Serina y Treonina plasmadticas tras la administracion

de hormona de crecimiento!'®.

Ante la sospecha de hipotiroidismo practicdbamos
un Reflexograma o medida del tiempo de relajacidn del
tenddn aquileo, alargado en aquellas situaciones de hipo-

funcidn tiroidea.
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La generalizacién de la medicién plasmatica de la hor-
mona de crecimiento'® supuso la desaparicién de estos
tests, muy validos en su momento.

Tests actuales mds utilizados para medir la concen-
tracién plasmdtica de hormona de crecimiento: test de
20 minutos de ejercicio simple en ayunas, test de [TT
(tolerancia a la insulina), test de Clonidina, de Glucagdn
-Propranolol o la secrecién espontanea durante el suefio.
El test de Arginina ya hace afios que no se usa.

La mediciéon del IGF-1, inicialmente denominado Sul-
fation factor, después Somatomedina-C, disminuye en
casos deficitarios de DHC o de hormona de crecimiento
inefectiva y se normaliza tras la administracién exdgena
de esta hormona. La medicién de IGF-1 es imprescindible
para el diagndstico del sindrome de Lardn quien, en 1966,
con Pertzelan y Mannheimer{!?, describieron por primera
vez casos de individuos con BTS de caracteristicas clinicas
similares a las del déficit de hormona de crecimiento, aun-
que, paraddjicamente, con una elevada concentraciéon de
dicha hormona. Posteriormente se demostrd el defecto
genético molecular del receptor hepdtico de la hormona
de crecimiento.

Mas de treinta mutaciones del eje hormona de creci-
miento-IGF- 1 -descritas??, son responsables de la ausen-
cia (Tipo |A), o déficit de la hormona de crecimiento
selectivo o asociado al de otras hormonas hipofisarias y
del IGF-1I. Estos hallazgos moleculares permiten aclarar la
génesis, su clasificacion, expectativas y consejo genético
de muchos, aunque no de todos, estos cuadros clinicos.

La Biosintesis de la hormona de crecimiento ha su-
puesto que la transmisién de virus priones y la consiguien-
te encefalitis de Creutzfeldt-Jacob, provocados por la hor-
mona de crecimiento de extraccién de hipdfisis humanas,
contaminadas con dichos virus, hayan desaparecido en las
dltimas décadas.

No cabe duda que estos Ultimos progresos diagnds-
ticos y terapéuticos han supuesto un cambio histérico.
Lo que aln queda por desear es que la Baja Talla Severa,
BTS, deje de ser motivo de discriminacion social.

Los avances del diagndstico y tratamiento de estos
cuadros clinicos relacionados con la hormona de creci-
miento han sido impresionantes, pero no podemos ol-
vidar el componente afectivo del médico de cabecera,
pediatra en nuestro caso, que debe estimular la confianza
del paciente en si mismo haciéndole saber que cuenta
con nuestra amistad y apoyo en todos sus problemas.
Todo esto es fundamental para conseguir su integracion
plena en la sociedad en la que convive.
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Esta reflexién que hacfamos en 1971, en nuestro que-

rido Boletin, sigue siendo muy valida hoy dfa, casi medio
siglo después.
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