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Introduccion. Definicion del sin-
drome de Ellis-van Creveld

El sindrome de Ellis-van Creveld (EvC), tam-
bién denominado displasia condroectodérmi-
ca, es una osteocondrodisplasia con talla baja
disarmodnica de herencia autosémica recesiva
que se caracteriza por extremidades cortas,
térax estrecho con costillas cortas, polidac-
tia postaxial, asi como displasia ectodérmica
con ufas y dientes hipoplasicos. Asocia otras
anomalias viscerales como cardiopatia es-
tructural congénita, sobre todo, alteraciones
septales (60%), anomalias genitales, renalesy
otras!. Esta causado por mutaciones en el gen
EVC (Ellis van Creveld) o en EVC2, localizado
en el cromosoma 4p16.2 2.

Se engloba dentro de las ciliopatias internas,
defectos en la biosintesis o la funcidn de los
cilios**. Un subconjunto de estos trastornos,
las ciliopatias esqueléticas, se caracteriza por
profundas anomalias del esqueleto como el
sindrome de Jeune o distrofia toracica asfi-
xiante, el sindrome oro-facial-digital y los sin-
dromes de costilla corta-polidactilia. Se pos-
tula que la mutacion produce defectos en la
funcion del ligando hedgehog °. Clasificacion
CIE-10: Q77.6. OMIM: 225500

Incidencia. La incidencia es de 1 por 60.000
nacimientos, pero asciende a 1 por cada
5.000 en la comunidad Amish de Lancaster
(Pensilvania, EE.UU), parece que por resul-
tado de un gran porcentaje de endogamia,

Tabla 1. Manifestaciones clinicas en el sindrome de Ellis-van Creveld

Alteraciones Gseas

- Talla baja, desproporcionada

- Torax estrecho con costillas cortas

- Genu valgo

- Talén equinovaro

- Polidactilia postaxial principalmente en manos
- Acortamiento de falanges medias y distales

Alteraciones en boca y labios

- Dientes neonatales (25%)

- Anodoncia parcial

- Dientes conicos

- Mal oclusion dental

- Hipoplasia de esmalte
- Labio hendido

Alteraciones cardiacas (50-60%)

- Defectos del tabique (lo mas frecuente)

- Auricula Unica
- Defectos de las valvulas mitral y tricuspide
- Sindrome del corazoén izquierdo hipoplasico

Otras

- Displasia ungueal (100%)

- Cabello escaso
- Criptorquidia
- Epispadias

Referencias 2, 4, 19



desde el “efecto fundador” de una pareja de
emigrantes a dicho condado en el afio 1744 2.

Clinica del sindrome. En el periodo neonatal,
la observacion de polidactilia, dientes neona-
tales, asi como auricula Unica, orienta al diag-
nostico de EvC. El fenotipo es variable (véan-
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se las tablas 1y 2 y la figura 1).

Puede realizarse el diagndstico prenatal con
fetoscopia o ecografia. Desde la 182 semana
puede objetivarse un térax estrecho, acorta-
miento de los huesos largos, hexadactilia y
aumento de la translucencia nucal 2.

Tabla 2. Manifestaciones radioldgicas en el sindrome de Ellis-van Creveld *

Manifestaciones radioldgicas

Huesos tubulares cortos y densos
Pelvis “en tridente”

Hipoplasia de epifisis proximales tibiales

Sindactilia, clinodactilia y
falanges, metacarpo y metatarso
hipoplasicos

Alteraciones dentales
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El desarrollo cerebral y el perimetro craneal e Sindrome de Jeune o distrofia toracica
son normales, si bien, hasta en un 30% de los asfixiante
casos hay un discreto retraso mental.

¢ Sindrome oro-facial-digital
Diagndstico. El diagnostico fundamental-
mente se establece mediante la clinica y la ¢ Sindromes de costilla corta-polidactilia

radiologia, aunque hay que realizar otras ex- (CCP) que incluyen:

ploraciones complementarias para detectar y

valorar la cardiopatia y las anomalias renales e CCP I o sindrome de Saldino

y cerebrales. Noonan

El diagnéstico diferencial debe realizarse fun- * CCP Il o sindrome de Mayewski

damentalmente con otros cuadros que cur-

san con polidactilia como: e CCP Il o sindrome de Verna Nau-

moff
DISPLASIA CONDROECTODERMICA £
(ELLIS-VAN CREVELD) e CCP IV osindrome de Beemer Lan-
ger

No existe tratamiento salvo el de soporte, es-
pecialmente, en el primer afio de vida por el
distrés respiratorio y la cardiopatia congénita.

A SYNDROME CHARACTERIZED BY
ECTODERMAL DYSPLASIA, POLYDACTYLY,
CHONDRO-DYSPLASIA AND CONGENITAL

MORBUS CORDIS

REFORT OF THREE CASES
ny
RICHARD W. B. ELLIS, M., F.R.C.P. and 5. VAN CREVELD, M.D,

(From the Children’s Department, Guy’s Hospital, London, and the Paediatric
Department, University of Amsterdam)

The association of the four following compeniral abnormalities—ectodermal
dysplasia affecting the hair, tecth and nails ; polydactyly ; chondro-dysplasia
and congenital morbus condis—has been observed in two children in whom the
clinkcal pictare is so strikingly similar as 10 justify its description as a separate
. syndrome.  Although many atypical cases of schondroplasia and chondro-

y : : wsteo-dystrophy have heen recorded with associated abnormalitics, and there
Hendidura labial Alteraciones dentales is an extensive literature relating o congenital ectodermal dysplasia, we have
found no detailed description of the syndrome previously pablished. Melntosh
{1933}, however, in the tenth edition of * Diseases of Infancy and Childhood *
includes illustrations and some clinical particulars of a child who is clearly an
incomplete example of the same syndrome. He has Kindly furnished a full
report on this case, and it is incloded as case 3 in the present serses | thanks
are alse due 1o Dir, 5. Levine, Professor of Pediatrics at the New York Hospital,
for permission to inclade subsequent observations made on the same patient,

In Cockayne's (1933) comprehensive review of the lilerature relating 10
imherited abnormalities of the skim, there are mo “T:jb showing more than
two features of the tetrad. One such i that deser by Windbe (18913, In
this imstance, & female of a German family from Eisenbach, in whom deficiency
of testh with conical incisors was inherited as n simple dominant, married a
man sulfering from polydactyly, and had two chikdren with both polydactyly
and dental abnormalities.  This family is of particular interest in showing how
a possible linkage of charsciers may arise, but this will necessarily be of extreme
rarily, since it will require the twe characters 1o be in corresponding chromao-
soamed, the linkage then only occurring by means of a cross-over, (In the
Peesenl Cases nc?]:cr the dental delect nor the polydactyly was inherited as a
mendeliam dominant.) Pires de Lima (1923) also records dominant polydaciyly
S—— - and prematuwre eruption of teeth (a5 seen in case | of the present serses) oocurring
EplfISIS en pantuﬂa separniely in several members of a family and united in one member.

There are numerous examples of polydactyly of recessive 1ype being
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Polidactilia, falanges cortas
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Figura 1l Figura 2
Clinica del sindrome de Ellis-van Creveld®® Publicacién original del sindrome de Ellis-van Creveld



Con los dientes neonatales, en caso de difi-
cultar la alimentacion hay que realizar inter-
vencion dental y, mds adelante, intervencién
odontoldgica. También se realizard una inter-
vencion ortopédica para limitar los efectos de
las deformidades 6seas®.

Desarrollo del eponimo

La primera publicacién descriptiva del sindro-
me EvC fue realizada en 1940 por parte de
Richard Ellis y Simon van Creveld’ (véase la
primera pagina de la publicacidén en la figura
2). Los autores mencionaron en la publica-
cion otro paciente descrito por Rustin Mcln-
tosh en el texto de Pediatria de LE Holt, 1933.
Rustin McIntosh (1894-1986), fue director del
Servicio de Pediatria del Hospital Infantil de
Nueva York, Universidad de Columbia, desde
1931 hasta su retiro en 1960. Fue Presidente
de la American Pediatric Society (1953-1954).
Se ha citado una anécdota, verosimil pero no
confirmada, acerca de la denominacién del
sindrome de Ellis-van Creveld. Ambos pedia-
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tras participaron en 1939 en la 122 Reunién
de la British Paediatric Association, celebrada
en Windermere, en el sur de Escocia (figura
3). Van Creveld presenté en dicha reunién el
trabajo “Coronary thrombosis in young in-
fants”®. Se cita que ambos se encontraron ca-
sualmente en un compartimento de un tren
y en el curso de una conversacién se dieron
cuenta de que tenian casos en comun de esta
“nueva” enfermedad®. El cuadro coincidia y
acordaron realizar la publicacién juntando los
casos y sus nombres. Decidieron la coloca-
cién de la autoria por orden alfabético y por
la pronunciacion.

Richard White Bernard Ellis (Leicester 25 de
agosto de1902 - Glebe House, Hawridge, 15
Septiembre de 1966) (figura 4).

Infancia-formacion académica y especiali-
zacion. Sus origenes y su educacion familiar
marcaron decisivamente su actitud ante Ila
vida. Su padre fue Bernard Ellis, un cudquero
prominente de la comunidad de Leicester. Los

Simon van Creveld
e

 Richard W.B. Ellis

British Pediatric Association Meeting held at Windermere in 1939.

Photograph showing Simon van Creveld and Richard W.B. Ellis at the meeting.
Courtesy of the Royal College of Paediatrics and Child Health.

Tomado de: Stoelinga PIW, et al. The extraordinary career of Professor Dr. Simon
van Creveld. Am J Med Genet. 2014; Part A 164A:2689-2700.

Figura 3.

122 Reunion de la British Paediatric Association, celebrada en Windermere, en el sur de Escocia, 1939 8
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cuaqueros son una iglesia cristiana protestan-
te (llamada, también, “Sociedad religiosa de
los amigos”), considerada como una Iglesia
pacifista.

Ellis estudid en las escuelas Downs y Leigh-
ton Park de Leicester, entonces, colegios cua-
queros. En 1920 fue con su hermano mayor
al King’s College de Cambridge. Particip6 ac-
tivamente en la vida social y literaria de esa
ciudad. Se gradud en Ciencias Naturales. En
1923 acudid al St. Tomas Hospital de Londres
y se licencié en Medicina en 1926. La forma-
cion en pediatria la logré en el St. Thomas
Hospital en Great Ormond Street y como fe-
llow en Harvard. Hizo campafia para recaudar
fondos para mejorar dos salas de pediatria en
el Hospital Guy’s™.

Actividad académica y profesional. Recono-
cimientos honorificos. Ellis no logré que se
creara una plaza de Salud Infantil en el Guy’s
de Londres, con lo que se inclind por ser pro-
fesor de Medicina y Salud Pediatrica en la
Universidad de Edimburgo desde 1946 hasta
su retiro en 1964.

Escribid libros como Child health and deve-
lopment (1946) y Disease in infancy and chil-
dhood (cinco ediciones, aparecido en 1951),

Figura 4
Richard White Bernard Ellis*

publicado en inglés, y mas tarde, en espafiol y
griego. Un libro de bolsillo, divulgativo, Health
in childhood, se publicé en inglés, holandés y
portugués.

Al principio de su carrera profesional se inte-
resod por las enfermedades raras pero, pos-
teriormente, su principal dedicacién fue la
pediatria del desarrollo y las influencias so-
ciales?.

Fue miembro de varios consejos de salud
infantil de Escocia (Scottish Health Services
Council, The Advisory Committee for Medi-
cal Research y the Advisory Council for Child
Care) y de numerosos comités y agencias in-
ternacionales y gubernamentales sobre salud
infantil'®. Participé en congresos internacio-
nales. Fue editor de Archives of Disease in
Childhood de 1939 a 1950. En 1965, al final
de su vida académica, fue presidente de la
British Paediatric Association.

Fue miembro honorario de la Academia Ame-
ricana de Pediatria en EE.UU y de varias socie-
dades de Turquia, Canada, Birmania y Fran-
cia. Fue conferenciante honorifico en Canada
(1952) y Harvard (1957).

Ellis, la Guerra Civil espanola y la Il Guerra
Mundial. Entre 1937 y 1939, durante la Gue-
rra Civil Espafiola, fue miembro de la Comi-
sion Nacional para la Ayuda a Espafia (Na-
tional Joint Committee for Spanish Relief).
En 1937, viajo a Espaiia para colaborar en la
acogida en Inglaterra de nifios refugiados de
la Republica, los llamados 4.000 nifios vascos,
ademads de promover la difusidn del proble-

The Basque Children. The English Exile

Figura 5. Barco SS Habanna

En:https://cultura.cervantes.es/manchester/
en/Ni%C3%Blos-Vascos.-El-exilio-
ingl%C3%A9s./121722



ma en la prensa cientifica (figuras 5y 6). Hizo
trabajos sanitarios con la Sociedad de Amigos
(cudqueros), trabajé con la Dra. Audrey Rus-
sell con la que se casaria en 1941y tendria dos
hijos. Describié el sufrimiento de la poblacién
infantil, a la que apoyé. De forma similar tra-
bajé activamente con los refugiados polacos
de los primeros momentos de la Il Guerra
Mundial, instalados en Rumania y Hungria.
Tras la Guerra seguiria un tiempo ofreciendo
apoyo y programas educativos para la salud
infantil en Africa Occidental, India e Indone-
sial®. Esto fue una gran muestra del apoyo
que daba a los aspectos sociales de la asisten-
cia pediatrica. Durante la Il Guerra Mundial
fue comandante de aviacién con la Royal Air
Force Medical Service de 1940 a 1945, en el
Mediterrdneo y en Bélgica. No tuvo misiones
de vuelo. Mas bien, actué como consultor
médico™.

Fue galardonado en 1945 como Oficial de Ia
Orden del Imperio Britanico.

Audrey Russell, las mujeres britdnicas y la
guerra civil espanola. Audrey Russell, tuvo
un papel destacado en la acogida en Ingla-
terra de nifos refugiados vascos, a saber,
3.889 nifos, 219 profesoras y auxiliares y 15
sacerdotes. Partieron del puerto de Bilbao, a
bordo del SS. Habana. Esta evacuacién tuvo
lugar tras quedar el Pais Vasco aislado bélica-
mente del resto de la Republica. No todos los
nifos eran de origen vascos. Desembarcaron
en Southampton el 23 de mayo de 1937. Se
les acogio inicialmente en el campamento de
North Stoneham?. En el momento de escri-
bir este articulo se celebra una exposicidn en
el Instituto Cervantes de Manchester (Reino
Unido) realizada en colaboracion con la Bas-
que Children Association in the UK sobre The
Basque Children. The English Exile (Nifios vas-
cos, el exilio inglés). Se refiere a la historia
de esos 4.000 nifos que fueron evacuados al
Reino Unido en 1937, a bordo del SS Habana
(figura 6).

Audrey Russell también trabajo, como conse-
jera médica con refugiados, principalmente
en Catalufia en 1938. Posteriormente, siguid
a los refugiados en Francia (en la playa de Ar-
gelés-sur-Mer, por ejemplo).

En Scopus figuran publicaciones de Ellis y Rus-
sell relacionadas con el tracoma y los refugia-
dos de Cataluiia (The Lancet, BMJ).

Otros aspectos de la vida del Profesor Ellis.
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Se le consideraba disciplinado, honesto, ge-
neroso, con gran sentido del humor y de una
profunda conviccidn religiosa, como cuaque-
ro. Le gustaba pintar al 6leo, y hacer muebles
al estilo antiguo. Muchos amigos tenian un
"Ellis” en las paredes de su casa®. Como se
ha indicado, como cudquero participd en el
rescate de nifios vascos de la guerra civil es-
pafiola, y siguidé colaborando con ellos en In-
glaterra durante muchos afos.

Los cuaqueros recibieron el Premio Nobel de
la Paz en 1947: Friends Service Council (The
Quakers) and American Friends Service Com-
mittee (The Quakers).

Era muy hospitalario. Le gustaba charlar en
ocasiones con los pacientes pediatricos y na-
rrar historias en grupo con ellos. Le llamaban
por su diminutivo, Dick.

Se retird en 1964. Pocos sabian que llevaba
enfermo seis afios. Desde 1958 comenzo a
padecer un cancer. Fue operado y presentd
recidivas dseas, con fracturas patoldgicas,
que le confinaron a una silla de ruedas. Debia
tener dolores intensos, pero lo llevaba con
mucha entereza y coraje. Muchos de sus co-
nocidos ni siquiera lo percibian.

Anécdotas sobre el “joven médico inglés”. En
Boston, escribieron sobre su estancia de 1929
12/ Estuvo un afio como fellow de pediatria.
Era un individuo poco comun. Con atributos
“como Churchill”, en el sentido de cada re-
donda, mandibula cuadrada, su amable sen-
tido del humor, sus palabras oportunas. Se
gano el afecto de todos, incluido el de Ken-
neth Daniel Blackfan (1883-1941), que seria
mas adelante el jefe de pediatria.

SPECIAL ART

FOUR THOUSAND BASQUE CIIILDREN [°
W. B. Ex

Figura 6. Publicacion sobre los 4.000 nifios vascos
refugiados (The Lancet 1937)
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En Boston habia una camarera mayor y gru-
fona que solia quejarse si algun residente
llegaba tarde al desayuno, por ejemplo, si la
noche de guardia habia sido muy intensa. Sin
embargo, le daba el privilegio de servirle el
desayuno en la cama “al doctor inglés”. Esta
norma fue aceptada unanimemente por el
resto del personal.

Simon van Creveld (Amsterdam, 21 agosto
de 1894; Amsterdam, 10 de marzo, 1971) (fi-
gura 7).

Infancia-formacion académica y especializa-
cion. Simon Van Creveld nacio en el seno de una
familia judia de Amsterdam. Su madre fue Hein-
tje Bos (1857-1928). El padre, Abraham van Cre-
veld (1859-1940), fue librero, editor, profesor
de religion y mohel (circuncidador y, por tanto,
destacado miembro de la comunidad judia lo-
cal). Con Simon eran diez hermanos®.

Van Creveld termind medicina en 1918. Desde
ese afio hasta 1923 trabajo en el Laboratorio
de Fisiologia del Profesor Hamburger, en Gro-
ningen (Holanda)®®3. Realiz6 alli el doctorado
y su primera publicaciéon. Fue, también, don-
de conocid a quien seria su esposa, Elisabeth

Figura 7
Simon van Creveld. Referencias 2, 8, 13

van Dam (1897-1973). Juntos, prepararon el
primer lote de insulina de los Paises Bajos.
Ese ano de 1923 volvié a Amsterdam, esta-
bleciendo una consulta privada y se vinculd
con el Hospital Universitario, sobre todo, en
los Servicios de Neonatologia y Lactantes®.
La Clinica Universitaria de Pediatria, ya desa-
parecida, era céntrica. Se la conocia como la
Binnen Gasthuis (Wilhelmina Gasthuis).

La pediatria no se convirti6 en una especia-
lidad oficial en los Paises Bajos hasta 1932.
Entonces habia dos rutas posibles para dedi-
carse a la pediatria, a saber, via Medicina In-
terna o estudiando pediatria en el extranjero.
Van Creveld hizo las dos cosas. Desde 1923
a 1925, estuvo con el profesor I. Snapper, en
Amsterdam. Consideraba como sus dos men-
tores a Sanpper y a BCM Jansen. Realizd una
estancia de seis meses en 1925 con el pro-
fesor Heinrich Finkelstein en Berlin y, poste-
riormente, hasta 1926, en el departamento
de Pediatria de Amsterdam, con el profesor
M. de Bruin®3. En la universidad de Berlin es
I6gico pensar que tuviera contactos con la co-
munidad judia de entonces, muy numerosa
entre los médicos docentes, como el propio
Finkelstein, Pick, Strauss y tantos otros.

Heinrich Finkelstein (Leipzig, 1865- Santiago
de Chile, 1942) fue un pediatra aleman, pro-
fesor asociado (lecturer) de la Charité y pio-
nero en la nutricidn. Escribid un libro de texto
sobre enfermedades infantiles (Lehrbuch der
Sduglingskrankheiten), influyente en su épo-
ca. Finkelstein también sufrié la persecucion
nazi por ser de origen judio. Se exilid a Santia-
go de Chile en 1938.

En la Charite Memorial Site (alojada en
https://gedenkort.charite.de/en/ puesta en
marcha el 1 de diciembre de 2013) puede
verse un proyecto de merecido reconoci-
miento a los profesores y empleados judios
de la Charité, que sufrieron persecucion nazi,
la retirada de sus cargos docentes y de su li-
cencia de médicos, exilio o exterminio. Pre-
tende que no se olvide su memoria, asi como
promocionar que la ciencia se rija por una ac-
titud humana y respetuosa.

Actividad académica y profesional del Profesor
Van Creveld. Reconocimientos honorificos. Van
Creveld fue profesor de la Universidad de Am-
sterdam desde 1933. En 1938 sucedio a Corne-
lia de Lange (Canarias Pediatrica 2014; 38:36-
41) en la catedra y en la jefatura del Departa-
mento de Pediatria del Wilhemina Gasthuis.



Aunque se ha dicho que escribié casi 500 tra-
bajos, realmente fueron unos 220 articulos, ci-
fra importante en la era en que no habia inter-
net y los manuscritos se componian con ma-
quina de escribir®. Podia hablar en holandés,
aleman, francés e inglés. Tenia publicaciones
en esos idiomas, ademds de en espafiol.

Sus primeras areas de interés fueron el me-
tabolismo de los carbohidratos y la diabetes.
Hizo una de las primeras descripciones de
la fibrosis quistica. La enfermedad de Von
Gierke o glucogenosis tipo | fue diagnostica-
da por primera vez en 1928 por Simon van
Creveld (Van Creveld S. Overeen by zondere
stoomis in de koolhydraten sofwiisseling in
de kinderleeftijd. Nederl. Manndschr Geneesk
1928; 15: 349. Citado en Sindromes pediatri-
cos dismorfogenéticos. Jaso Roldan E, 1982)
y estudiada histolégicamente por Edgar von
Gierke en 1929, patdlogo aleman. Van Cre-
veld escribidé varias publicaciones sobre glu-
cogenosis hasta 1965.

En 1934, van Creveld fue el primero en demos-
trar que una proteina de la fraccidn obtenida
del suero podia reducir el tiempo de coagula-
cién de la sangre de pacientes hemofilicos. Lo
publicé en holandés. Dos afios mas tarde pu-
blicaron este mismo hallazgo Patek, Stetson y
Taylor (1936, 1937) sin citar a van Creveld, por
no disponer de su texto en holandés®. Publico
en francés (en una revista suiza) sobre patolo-
gia pediatrica al regresar de algunos campos
de concentracidn japoneses en las Indias Ho-
landesas (1946). Publicé sobre nefrosis lipoi-
dea. Escribio en Lancet y en Nature.

Después de la Il Guerra Mundial volveria a
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su puesto docente, con dedicacidn especial
a la hemocofilia, y se convertiria en una auto-
ridad en la materia. Tras la guerra promovid
un curso de actualizacién para pediatras, que
continué durante muchos afos®. Sélo publicd
sobre la displasia 6sea el articulo originario.

Van Creveld se retiré en 1964 de su plaza de
profesor y de jefe de Departamento de Pe-
diatria. Fue entonces, en 1964, cuando se
establecié la clinica para hemofilicos, que fue
inaugurada el 26 de junio por su majestad la
Reina Juliana. Posteriormente, en 1992, se
trasladaria la clinica al Centro Médico Univer-
sitario de Utrecht.

Meéritos y distinciones. En 1955 recibid, de
manos de la reina de Holanda, la distincion
de Caballero de la Orden del Leén Neerlandés
(Knight of the Dutch Lion), el mas alto mérito
civil para un cientifico®

Fue miembro de honor de las sociedades de
pediatria de Holanda, Estados Unidos, Cana-
da, Portugal, Finlandia y Chile y de las de He-
matologia de Holanda, Italia y Peru.

Van Creveld y la ocupacion nazi de Holanda.
Otros aspectos de su vida. Van Creveld era
alegre y amistoso. Habia sido miembro de la
Fundacion israelita holandesa (Nederlandsch-
Israélietisch) desde 1931. El propésito de esta
Fundacién era ayudar a judios necesitados.
En la foto se aprecia su participacién en un
homenaje de dicha Fundacién judia en mayo
de 1939, cuatro meses antes del inicio de la
Segunda Guerra Mundial (figura 8).

En 1941, durante la ocupacién nazi, por ser ju-

Nieuw Israslietisch weekblad
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Figura 8. Van Creveld (primero de la izquierda). Participacién en un homenaje de la Fundacion israelita
holandesa (Nederlandsch-Israélietisch) celebrado en mayo de 1939
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dio se le destituyd de la jefatura de pediatria
del Hospital de Nifos, asi como de la catedra.
Estuvo trabajando unos meses en el Hospital
Israelita Portugués de Amsterdam. Finalmen-
te, parece que se refugié en un sanatorio de
ninos en la localidad holandesa de Blaricum,
hasta finales de 1943.

Durante 1942 y 1943 realizé visitas a campos
de concentracion holandeses (concretamen-
te, los de Westerbork y Vught) interesandose
por la asistencia de los nifios judios y daba
consejos a los comandantes de las SS2. Visita-
ba los campamentos con el simbolo de judio
(la estrella de David amarilla).

Shama describe otro encuentro casual en una
estacion de tren de van Creveld con el mé-
dico Andries Querido, judio, que trabajaba
en la produccidon clandestina de penicilina
en la Holanda ocupada®. Durante la Il Gue-
rra Mundial los alemanes confiaban funda-
mentalmente en las sulfamidas, mientras que
los aliados desarrollaron la produccion en
grandes cantidades de penicilina. Burns ha
escrito sobre la manufactura clandestina de
penicilina, para evitar que cayera en manos
alemanas. A la penicilina se la conocia en cla-
ve, como Bacinol. Se producia en una fabrica
de bebidas alcohdlicas en Delft, NG&SF. Que-
rido y Creveld se encontraron en el verano
de 1944 en la estacién de Amsterdam. Van
Creveld proporcioné a Querido un articulo de
una revista suiza sobre la penicilina, que faci-
litd su produccién en la fabrica. Esto también
contribuyd al tratamiento con penicilina de
las tropas aliadas.

Después de la Guerra expuso una vibrante
primera leccion a los estudiantes de medicina
sobre la tolerancia de los Paises Bajos con los
extranjeros desde el siglo XVI sin discrimina-
cién por motivos religiosos, hasta que esto se
quebrd con la ocupacion nazi.

Muchos datos e imdagenes de su vida han es-
tado disponibles por un Liber Amicorum que
le realizaron colegas y amigos. En el cemen-
terio judio de Muiderberg existe una lapida,
en hebreo y holandés que dice: “Aqui yace
mi querido esposo, Simon van Creveld, pro-
fesor emérito de Pediatria y Caballero de la
Orden del Ledn Neerlandés. Su memoria es
una bendicion”.

Relato sobre el “el bebé del campo de concen-
tracion”. Historia en un campamento de con-
centracion  (https://www.joodsamsterdam.

nl/SIMON-VAN-CREVELD/):

Existe una historia muy conocida en Holanda,
gue relata Trudel van Reemst de Vries en sus
memorias. Trudel (1914-2007) fue una enfer-
mera judia, que habia sido brigadista inter-
nacional en la guerra civil espafiola. Durante
toda su vida trabajé activamente por los re-
presaliados de cualquier pais, incluidos los
del régimen de Franco. El pequeio Machiel
Prins (Vught 31 de mayo de 1943 - Auschwitz,
24 de Septiembre de 1943) nacié prematuro
en el campamento de concentracién holan-
dés de Vught. El parto se habia desencadena-
do por el castigo fisico de hacer permanecer a
la madre en pie durante 24 horas seguidas al
aire libre en el campo de concentracién, ade-
mas del sufrimiento psiquico. Madre e hijo
fueron trasladados al campamento de Wes-
terbork en un tren de ganado. Por este cam-
pamento de Westerbork pasarian decenas de
miles de prisioneros como, por ejemplo, Ana
Frank y su familia. Como la madre ya no era
capaz de ofrecer lactancia materna a su hijoy
ya no la necesitaban, en seguida fue deporta-
da y moriria.

Trudel van Reemst luchd por la vida del pe-
quefio Machiel, para que permaneciera en
el campamento, y relata: “El comandante del
campo Albert Konrad Gemmeker amaba a los
nifios. Tenia una incubadora para este bebé,
pasaba a verlo todos los dias. Gemmeker
(Habia un hospital en el campamento). Inclu-
so llamo al famoso pediatra Van Creveld de
Amsterdam. “Van Reemst-de Vries cuidaba al
nifio dia y noche como enfermera. Todos en
el campamento estaban encantados de te-
nerlo. Machiel era un simbolo de esperanza.
Hasta que el bebé pesd 6 libras y era lo sufi-
cientemente fuerte como para sobrevivir. Jus-
to entonces lo subieron al tren de Auschwitz.
Alli fue gaseado inmediatamente después de
su llegada”.

Sindrome de Ellis van Creveld,
Asociacionismo en Espana

El asociacionismo de Ellis van Creveld esta
representado en Espaia por la Asociacién de
afectados por displasia ectodérmica (AADE),
Murcia. Contacto: info@displasiaectodermi-
ca.org

Actualidad del nombre. Las_pri-
meras publicaciones espanolas

Los dos primeros casos de sindrome de EvC



en Espafia fueron publicados en el Boletin de
la Sociedad Canaria de Pediatria (1973) por
parte de Valls et al.*® y Romo et al.’®. Otro ar-
ticulo pionero fue el redactado por Martinez
Frias y Sdnchez Cascos en la Revista Clinica Es-
pafiola (1974)".

Epilogo

Richard W. B. Ellis y Simon van Creveld fue-
ron dos reconocidos pediatras y profesores
de pediatria que, por sus profundas convic-
ciones humanisticas y religiosas supieron par-
ticipar activamente en hechos graves de su
tiempo como la guerra civil espaiola, y la Il
Guerra Mundial. Supieron dar un alto servicio
de muy diferentes formas a los nifios en su
época hasta en entornos hostiles.

En Amsterdam, Holanda, alrededor de la Il
Guerra Mundial cabe destacar la heroica la-
bor que realizaron médicos como Cornelia de
Lange y van Creveld, sin olvidar a Pompe, ana-
tomopatdlogo. Pompe, un devoto catdlico, se
preocupd por la injusticia experimentada por
sus compatriotas durante la guerra mundial,
especialmente, por los judios holandeses, lo
cual le costod la vida, siendo fusilado veinte
dias antes de la liberacién de Holanda®®.

El sindrome de Ellis van Creveld nos muestra
que cualquier momento, lugar y persona pue-
de servirnos de aprendizaje. Quiza, una coin-
cidencia en un viaje de tren llevd a estos dos
grandes pediatras de la época a unificar y dar-
le nombre a este raro sindrome que ambos
habian descubierto de forma independiente.
Hay que aprovechar todas las oportunidades.
El valor de la investigacidn cientifica, la seren-
dipia y la importancia de las reuniones cienti-
ficas tienen en este hecho un claro mensaje
de aval, de apoyo.
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