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Leponim

Sindrome de Martorell-Fabré. Sindrome doclusié dels
troncs supraaortics. Alguns autors inclouen la seva etio-
logia trombotica o ateromatosa en la definicié'?. Té nom-
brosos sinonims a la bibliografia medica (Taula 1).

Josep Fabré i Tersol, 'home

Josep Fabré i Tersol era un metge for¢a desconegut, mal-
grat leponim, fins que Josep Maria Simén-Tor i col-Is. van
presentar una biografia, molt detallada, al XX Congrés
d’Historia de la Medicina Catalana celebrat a Vic el mes de
juny de 2018, que es va publicar a Gimbernat®. La majoria
de publicacions sobre Fabré posteriors es basen en aquesta
publicacié. Tot i que la recerca que hem dut a terme sobre
Josep Fabré per a fer aquest article ens ha proporcionat
algunes dades noves, que aportem aqui, una part molt
important de la informacié que s'inclou en aquest apartat
sobre la seva vida es basa en aquesta biografia®.

Josep Fabré i Tersol (Figura 1) va néixer el 13 de maig
de 1904 a Barcelona. Va estudiar a la Facultat de Medici-
na de la Universitat de Barcelona, on es va llicenciar l'any
1930, encara que no se li va expedir el titol fins el 1932. Es
va col-legiar el gener de 1935, al Col-legi Oficial de Metges
de Catalunya, Seccié de Barcelona (Figura 2). Va fer les
assignatures del programa de doctorat (1944-1949) i fins
i tot va redactar una tesi doctoral sobre arritmies cardia-
ques, que no va arribar a presentar.

A Tinici de la seva activitat professional va treballar en
una consulta privada propia de medicina general. Cany
1932 ingressa com a metge ajudant voluntari en la Clini-
ca Médica A de 'Hospital Clinic de Barcelona que dirigia
Agusti Pedro i Pons. Va ser llavors quan va comengar a
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FIGURA 1. Josep Fabré i Tersol (1904-1981). Retrat que lliura al
Col-legi Oficial de Metges de Barcelona I'any 1939 (Font:
Galeria de Metges Catalans).

interessar-se per la cardiologia sota el magisteri del car-
dioleg Domenec Duran i Arrom.

La Guerra Civil afecta lactivitat professional de Fa-
bré de forma important. A linici es va reincorporar a
I'Hospital Clinic, a la Clinica Universitaria del Dr. Pedro i
Pons. El 7 d’abril de 1937 s'incorpora com a tinent metge
ala Brigada Sanitaria nimero 1 de la Creu Roja Espanyola
a Barcelona i mesos després fou destinat a ocupar-se de
les ambulancies d’aquesta entitat. Més endavant fou cridat
a fer el servei militar com a soldat de la lleva de 1925 i va
ser nomenat sanitari metge a 'Hospital Militar Base del
Passeig de Sant Gervasi, a Barcelona, carrec que va ocupar
fins el mes dagost de 1938, quan fou enviat també com
a sanitari metge de les Brigades Internacionals a la seva
seu d’Olot. Quan aquestes van passar la frontera francesa
a principis de febrer de 1939, Fabré va tornar a Barcelona
i es va presentar a les noves autoritats de sanitat militar.
El 22 de marg, la Comision Clasificadora de Prisioneros y
Presentados de la 4* Region Militar li va lliurar un docu-
ment on reconeixia que havia estat “alliberat”. Dies abans,
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TAULA 1. Alguns sinonims de la sindrome de Martorell-
Fa b ré1 12,17,19,22,24-28

- Aortitis central

- Aortitis estenosant

- Aortoarteritis inespecifica

- Arteritis braquial

- Arteritis braquiocefalica reumatica

- Arteritis braquiocefalica

- Arteritis de arc aortic

— Arteritis de I'arc aortic de dones joves

- Arteritis de I'aorta en dones joves

- Arteritis de Takayasu

- Arteritis sense prepols

- Arteritis sense pols

- Coartaci6 d’aorta invertida

- Coartaci6 d’aorta subistmica

- Coartaci6 elongada de l'aorta

- Coartaci6 reversa

- Coartaci6 reversa de l'aorta

- Malaltia de dones sense pols

- Malaltia de l'aorta mitja

- Malaltia de Takayasu

- Malaltia sense pols

- Obliteraci6 de les branques supraaortiques

- Sindrome d’arteritis a les dones joves

- Sindrome d’Ash-Upmark

- Sindrome de l'aorta mitja

- Sindrome de 'arc aortic

- Sindrome de lobstruccio cronica de la carotida i de la subclavia
- Sindrome de larteritis obliterativa braquiocefalica
- Sindrome de Martorell

- Sindrome de Martorell IT

- Sindrome de Martorell-Fabré

- Sindrome de Martorell-Fabré Tersol

— Sindrome de Raeder(Reader)-Arbitz

- Sindrome de Takayasu

- Sindrome de Takayasu Martorell

- Sindrome de Takayasu Martorell-Fabré

- Sindrome de Takayasu Onishi

- Sindrome dobliteraci6 de les branques arterials de I'arc aortic
- Sindrome d'obliteraci6 dels troncs supraaortics
- Sindrome doclusi6 de arc aortic

- Sindrome doclusi6 dels troncs supraaortics

- Tromboaortopatia oclusiva

- Tromboarteritis obliterant subclaviocarotidea

el 12 de marg, Assemblea Provincial de la Creu Roja Es-
panyola el va declarar depurat sense sancio. El 7 de juny
de 1940 el Col-legi de Metges de Barcelona va definir-se en
el mateix sentit.

Fabré va tornar a 'Hospital Clinic per incorporar-se
de nou a lequip de Pedro i Pons. Aquest lenvia al Dispen-
sari (0 Departament) de Circulatori, que havia creat Joan
Gibert i Queralto a la mateixa Clinica Médica A. Quan
lany 1943 Gibert marxa per ocupar la catedra de Patologia
Meédica a la Facultat de Medicina de la Universitat de Sara-
gossa, Fabré fou nomenat responsable del Departament de
Circulatori (que esdevindria Departament de Cardiologia
el 1955). A partir d’aleshores, Fabré es dedica a aquesta
nova especialitat centrada en les malalties cardiocircula-
tories.

Lany 1947 va ser un dels membres fundadors de la
Sociedad Espanola de Cardiologia. Fabré va desenvolu-
par també una amplia activitat com a docent. Aixi, per
citar només dos exemples, l'any 1952 participa en el IIT
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FIGURA 2. Carnet de col-legiat de Josep Fabré i Tersol expedit
pel Col-legi Oficial de Metges de Catalunya, Seccié de
Barcelona, el dia 1 de marg de 1935 (Font: Galeria de
Metges Catalans)

Curso analitico intensivo de Electrocardiografia normal
y clinica sota la direccié d’Albert Ciscar i Rius, cap del
gabinet delectrocardiografia, que sorganitza a la clini-
ca de Pedro i Pons i l'any 1955 participa en el VI Curset
delectrocardiografia i exploracions funcionals cardiologi-
ques*. Linteres de Fabré per lelectrocardiografia fou intens
i en fou un gran expert. Com ja sha comentat, va redactar
una tesi doctoral sobre les arritmies i participa en diversos
estudis amb Ciscar i Rius, alguns dels quals es presentaren
al IT Congreso Nacional de Cardiologia de 1947°>7.

El 25 de setembre de 1956 va ser nomenat Especialis-
ta del Seguro Obligatorio de Enfermedad del Sector de
Barcelona en 'ambit de pulm¢ i cor®. La seva condicié de
metge especialista va ser reconeguda al BOE del 6 de maig
de 1963, que recollia unes ordres del Ministeri d’Educacié
Nacional de novembre de 1962 i gener i mar¢ de 1963°,
condicionades per la Ley de especialidades médicas de 20
de juliol de 1955, que establia la possibilitat de demanar
el reconeixement professional de lespecialitzacié meédica
si sacomplien determinades condicions en la seva dispo-
sicié transitoria. Aixi, Fabré fou reconegut com a metge
especialista d’aparell circulatori vint anys després del seu
nomenament com a director del Dispensari de Circulatori
de I'Hospital Clinic de Barcelona.

Josep Fabré era un gran afeccionat a la musica, espe-
cialment a [opera, i va tenir responsabilitats assistencials
al Liceu com a metge oficial. La Memoria de la Junta de
Gobierno para la General Ordinaria de 1961 de la Societat
del Gran Teatre del Liceu' recollia que “han sido nombra-
dos médicos numerarios del servicio facultativo de este
Gran Teatro, los doctores don Enrique Batista Ezquerra,
don Raimundo Cabra Mercader y don José Fabré Tersol”
Fabré també va ser President del Consell dAdministracid
d’Industrial Bolsera S. A., empresa ara centenaria, espe-
cialitzada en bosses de paper i embalatge flexible.
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Josep Fabré es va casar amb Paquita Ribera i Coletes
lany 1941. No van tenir fills. Van establir la residéncia fa-
miliar i la consulta privada a la Ronda de la Universitat
de Barcelona. Va traspassar el 6 de gener de 1981 als 76
anys, “després d’'una dedicacié exemplar a lexercici de la
medicina®”.

La sindrome de Martorell-Fabré

En publicacions anteriors, dedicades a Ferran Martorell i
Otzet, hem explicat a bastament la historia de la sindrome
de Martorell-Fabré!"">. En aquest apartat lexplicarem de
forma resumida, destacant la informacio rellevant en rela-
ci6 amb Josep Fabré.

Lany 1943 Fabré va visitar una dona de 36 anys al Dis-
pensari de Circulatori de I'Hospital Clinic. Lanamnesi
i lexploracié li van permetre sospitar un diagnostic
dobliteracié dels troncs supraaortics. Fabré acompanya la
pacient al Servei de Cirurgia Vascular de I'Institut Poli-
clinic Platé perque Ferran Martorell la veiés i valorés la
possibilitat d’'una intervencid quirdrgica.

Desconeixem el motiu pel qual Fabré va portar la
malalta a Martorell, perd podien haver-se conegut quan
Martorell va estar vinculat a 'Hospital Clinic. Després
d’aquella etapa al Clinic, Martorell va decidir especialit-
zar-se en cirurgia vascular arran d’un viatge destudis que
va fer als Estats Units 'any 1940. Tres anys després crea
el Departament d’Angiologia a I'Institut Policlinic Pla-
t6, una novetat per Iepoca. Fabré, interessat des de feia
temps per les malalties de l'aparell circulatori i coneixent
lespecialitzacié de Martorell, va confiar en la capacitat
professional del cirurgia per atendre la seva pacient. Mar-
torell es va interessar pel cas i tots dos, com a coautors,
van publicar el cas clinic a la revista Medicina Clinica el
gener de 1944, definint el quadre clinic com a “sindrome
de lobliteracié dels troncs supraaortics™ (Figura 3).

La descripcié va ser rebuda amb interes i comenga lla-
vors la polémica sobre si era una sindrome nova o havia
estat descrita préviament. En qualsevol cas, el reconeixe-
ment internacional i l'atribucié del nou eponim arriba al II
Congrés de la Societat Internacional d’Angiologia, celebrat
a Lisboa l'any 1953, on es va acordar denominar el qua-
dre clinic descrit pels autors catalans com a “sindrome de
Martorell-Fabré” a iniciativa de J. C. da Costai]. ]J. Mendes
Fagundes. Tot i aixd, en els anys posteriors també es va
estendre la denominaci6é “sindrome de Martorell”, igno-
rant en aquest cas lautoria i el paper cabdal de Fabré en el
descobriment de la primera pacient.

Latribuci6 de leponim als dos metges catalans va ser
també motiu de polémica per la confusié d'aquesta sindro-
me amb altres quadres clinics similars com ara la malaltia
de Takayasu. Les caracteristiques de la nova sindrome i
tot el debat que va seguir estan descrits amb detall en un
article que vam publicar fa uns anys'. Més recentment,
Simoén-Tor i col'ls.® han recordat com Fabré va viure mala-

FIGURA 3. Primer paragraf de la primera publicacié, a la revista
Medicina Clinica I'any 1944, de la sindrome de Martorell-
Fabré'®

ment aquesta confusid i encara més el fet que, amb el pas
dels anys, el seu nom desaparegués a la bibliografia inter-
nacional i que només es parlés de la sindrome de Martorell
(el mateix Martorell també s’hi referia sovint aixi).

Martorell explicava la polemica de les atribucions en el
seu discurs de recepci6 a la Reial Académia de Medicina
de Barcelona, Historia del conocimiento de la oclusion de
los troncos supraaérticos'’, el 17 de juny de 1962:

“En 1943 el doctor Fabré-Tersol, distinguido cardio-
logo de la Clinica Médica, del Profesor A. Pedro-Pons,
acompand a mi consulta una enferma vascular que pre-
sentaba un extrafio cuadro de enfermedad que, en un
principio, quedé sin diagnostico etioldgico cierto. La en-
ferma perdia transitoriamente la visioén y el conocimiento
si permanecia de pie mucho rato, y recuperaba inmediata-
mente las dos cosas al caerse o colocarse en posicion ho-
rizontal. Por otra parte, carecia de pulso en los brazos y la
presion arterial era cero en ambos lados. Jamas habia visto
un cuadro clinico semejante ni habia leido algo parecido.
En un principio senti el sonrojo del especialista que no
puede aclarar el diagnéstico que solicita el médico gene-
ral del experto en un campo determinado de la Medicina.
Vamos a relatar a continuacion su historia detallada [...]
Después de la revision de la literatura médica mundial, o
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sea después de la lectura de las observaciones que antece-
den, llegamos a la conclusién de que tanto los casos de ar-
teritis como los de arteriosclerosis, aneurismas o anoma-
lias congénitas se manifestaban por un sindrome comun a
todos ellos, sindrome que ponia de manifiesto una isque-
mia de la cabeza y de los brazos por oclusion circunscrita
del tronco innominado y de la carétida primitiva y sub-
clavia izquierdas, originada por diversas causas. En 1944
publicamos en «Medicina Clinica» (1) una recopilacion de
las observaciones anteriores y nuestro propio caso, descri-
biendo por vez primera en el mundo occidental el sindro-
me que denominamos «Sindrome de Obliteracion de los
Troncos Supraadrticos». Leriche, en su libro «Thromboses
artériélles» (8) publicado en 1946, lo menciona; y Mathieu
y colaboradores (9), en 1955, escriben que el nuestro fue
el primer caso publicado en Europa. Nuestro articulo —
en espaiol— fue poco difundido, y dicho sindrome casi
ignorado hasta que Frovig y Loken (10) publicaron —en
inglés— en «Acta Psychiatrica et Neurologica Scandinavi-
ca» un articulo titulado «The Syndrome of Obliteration of
the arterial Branches of the Aortic Arch, due to arteritis»
[...] Como dicen Da Costa y Mendes Fagundes (11), la
descripcion del sindrome expuesto por Frovic y Loken es
casi la misma que la de Martorell y Fabré. Aunque Frovig
y Loken se atribuyen erréneamente la definicién del sin-
drome, manifestando que hasta después de la guerra no
tuvieron conocimiento de la literatura mundial, es lo cier-
to que este articulo suyo tuvo la ventaja de estar escrito en
inglés, con lo que adquirié mayor difusion, y la de hacer
un magnifico estudio anatomopatologico”.

Com hem comentat abans, el conflicte dautoria sobre
la primera descripcié de la sindrome fou resolt en el II
Congrés Internacional dAngiologia celebrat a Lisboa I'any
1953. En la seva presentaci6 sobre la sindrome doclusié
dels troncs supraaortics, da Costa i Mendes Fagundes'®
explicaren la situacio (cita i traducci6 al castella de Mar-
torell'”): “El sindrome representa el cuadro clinico de la
oclusion crénica de los vasos que emergen del arco adrti-
co. Desde entonces, varios autores denominan este sindro-
me como sindrome de Martorell. Martorell y Fabré-Tersol
fueron en realidad los primeros autores en describir, en un
solo sindrome, cuadros clinicos previamente descritos por
separado: aquellos que afectan la circulacion cerebral y los
relacionados con la circulacion de las extremidades supe-
riores e inferiores. En 1946 Arne Frovig publicé un caso
de «Bilateral obliteration of the common carotid artery»
asociado a la oclusion de la arteria subclavia izquierda. En
una muy buena revisién de la literatura referente a la oclu-
sidn de las arterias carétidas comunes, Frovig halla algu-
nos casos mas de oclusion de todas las ramas que emergen
del arco adrtico. El trabajo de Martorell le era desconoci-
do por aquel entonces, y los otros autores no describian
el cuadro clinico. Frovig redescribié el «Syndrome arising
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from obliteration of the vessels branching off the aortic
arch». En otra publicacién (1951) Frovig y Loken expusie-
ron los hallazgos anatomopatologicos del mismo caso. De
Takats, en su libro «Vascular Surgery», anade: «Cuando
las ramas del arco adrtico se estrechan o se obliteran, se
desarrolla una entidad patoldgica particular denominada
enfermedad sin pulso, enfermedad de Takayasu, coarta-
cion de aorta invertida o sindrome de Martorell. La no-
menclatura de Frovig, sindrome del arco aértico, parece
la mds apropiada. No obstante, hay que conceder a Mar-
torell y Fabré-Tersol la prioridad en reconocer y describir
este sindrome, autores que describieron la oclusion de los
troncos supraadrticos en una comunicacién en espaiol
desconocida para Frovig”.

Aquesta polémica va ser la primera; aviat va aparéi-
xer la segona, quan el quadre descrit per Martorell i Fa-
bré va comencgar a ser anomenat “malaltia de Takayashu”
Alguns autors, com Shucksmith', defensaren el merit de
Martorell i Fabré en la primera definicié de la sindrome:
“Since Takayasu (1908) described blockage of the bran-
ches of the aortic arch in Japanese women, the condition
has been reported as ‘pulseless disease’ (Shimizu and
Sano, 1951; Caccamise and Whitman, 1952) and ‘reversed
coarctation’ (Frovig, 1946). The simultaneous blockage of
the branches of the aortic arch and of the aortic bifurca-
tion reported by Martorell and Fabré Tersol (1944) is the
first record of recognition of occlusion at these two levels
in a single patient”

De fet, les primeres publicacions de loclusi6 de larc
aortic es poden atribuir a Dupuytren, que va descriure un
parell de pacients l'any 1939, i a Rendu i Peter, que els anys
1890 i 1893, respectivament, van fer-ne altres descrip-
cions®. En la seva publicacié original'é, Martorell i Fabré
ja reconegueren casos previs amb un quadre sindromic
similar, com el d’un pacient sifilitic descrit per Davy l'any
1839 o el d’'una pacient amb aneurisma d’aorta publicat per
Savory l'any 1856. Els metges catalans només satribuiren
el merit de la sistematitzacié de la sindrome. Lany 1951 es
publica en una revista sueca un nou cas similar, que tingué
més difusid i que fou anomenat “sindrome de l'arc aortic”
per Ross i McKusick. El reconeixement ja esmentat fet per
da Costa i Mendes l'any 1953 a Lisboa semblava tancar
el tema, pero no fou aixi. Loftalmoleg america Caccamise
comenga a parlar de malaltia de Takayasu l'any 1952, re-
ferint-se a una descripcid feta per aquest autor en un con-
grés de la Societat Japonesa d’Oftalmologia de 1905. En re-
alitat, la malaltia de Takayasu és una vasculitis cronica que
afecta l'aorta i les seves branques principals, aixi com les
artéries coronaries i pulmonars?'. En canvi, la sindrome de
Martorell-Fabré té multiples etiologies i només afecta els
troncs supraaortics. Tot plegat porta a una confusié que fa
que es trobin més referencies a la bibliografia meédica de
la primera que de la segona. Publicacions posteriors han
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seguit mantenint el nom de sindrome de Martorell-Fabré
davant les alternatives sorgides aquells anys per denomi-
nar la sindrome doclusié completa.

Més recentment, el 2007, Mari® va fer un resum acla-
ridor de tota la polémica al voltant de la sindrome de
Martorell-Fabré: “Potser ja és hora de parlar de les obser-
vacions cliniques de Martorell amb un cert ordre crono-
logic, després de la dita «prova flebografica de Martorell
en les varices», de l'any 1941. En efecte, l'any 1943 observa
una malalta amb una série de simptomes de dificil inter-
pretacio clinica i que lobliga a una acurada revisi6 de la
literatura medica. Finalment a l'any segtient publica el cas
en el primer nimero d’una revista que amb els anys es féu
fins i tot entranyable pels metges catalans. Li dona el nom
de «Sindrome de obliteracion de los troncos supraadrti-
cos», al qual més tard se li afegi leponim de «de Martorell
i Fabré» pel seus «fans». Certs investigadors trobaren pos-
teriorment casos semblants en la literatura del segle XIX,
que Martorell admeté que podien ser exemples més antics.
D’altra banda, Martorell i Fabré descrigueren el 1944 un
altre cas for¢a semblant al primer, per obstruccié de bran-
ques de l'arc aortic. Frovig i Loken publicaren en anglés
en 1946 la descripcié d’'un cas gairebé identic al de Mar-
torell, pero renunciaren a tota polémica quan conegueren
que Leriche ja tenia catalogada la primicia de Martorell
en el seu llibre «Thromboses arterielles». Ross i McKusick
el 1951 publicaren en una revista sueca de molta difusio,
precisament sota aquest ultim nom un cas semblant. La
primacia, pero, li fou reconeguda a Martorell i Fabré en
el II Congrés de la Societat Internacional de Angiologia
de Lisboa, en 1953. Tan o més enrevessada fou la pole-
mica respecte a la malaltia de Takayasu, un oftalmoleg ja-
poneés que havia trobat estranyes anastomosis en el fons
d’ull d’'una jove, cas que comunica el 1905 a la Soc. japo-
nesa de Oftalmologia. Darrerament, les coses shan anat
aclarint: Larteritis de Takayasu es inflamatoria i afecta a
tota l'aorta i no sols els troncs supraaortics; el sindrome
de Martorell es multicausal, pero si té una causa inflama-
toria i el Takayasu esta limitat a aquells troncs, no hi ha
forma de diferenciar els dos sindromes. D’altra banda, si
el s. de Martorell es també inflamatori i afecta la bifurca-
ci6 aortica tindriem una sindrome de Leriche, i, per tltim,
si afecta les arteries renals apareix hipertensié. Un signe
arteriografic, descrit també per Martorell per primera ve-
gada és la presencia de obliteracions segmentaries i una
xarxa darterioles de circulaci6 col-lateral, caracteritzades
per la seva abundancia, finor i flexibilitat. Es caracteristica
de la dlcera supramaleolar hipertensiva”

La sindrome de Martorell-Fabré, en part per la seva
complicada historia, és una de les sindromes que proba-
blement disposa de més sinonims. La taula 1 en recull 43,
que els autors hem recopilat en revisar la bibliografia sobre
aquesta sindrome i mitjancantla consulta de diverses obres

de refereéncia de diferents ambits geografics’>!7!9222428 §
presentem traduits al catala.

Comentaris finals

No podem deixar de fer alguns comentaris sobre les carac-
teristiques d'aquest important eponim.

En primer lloc, el seu reconeixement internacional. De
forma anecdotica, voldriem comentar que varem rebre
una peticié d'un metge alemany poc després de publicar
el nostre primer article sobre la sindrome!! perqueé estava
escrivint un llibre sobre autors deponims en angiologia
i només havia trobat el nostre treball amb una biografia
de Martorell perd desconeixia I'idioma, el catala. Vam
col-laborar-hi, enviant un manuscrit en anglés, que final-
ment es va publicar en alemany'. Es una mostra més de
la dificultat de la projeccié6 internacional de la feina feta a
Catalunya.

En segon lloc, les dificultats perqueé es reconeguin les
contribucions dels cientifics medics d’alguns paisos, tam-
bé de Catalunya, davant I'insistent reconeixement d’altres.
Aixi, davant el reconeixement del treball de Takayashu, va
caldre —i encara cal— esmergar grans esforgos perque la
sindrome de Martorell i Fabré tingui el credit que mereix.

En tercer lloc, com la importancia professional de
Martorell minva el reconeixement de la contribuci6 de Fa-
bré en lautoria de la sindrome fins fer-la desaparéixer en
alguns casos. No hi ha dubte que el reconeixement inter-
nacional de Martorell contribui a la difusid, perd no ho és
menys que fou la sagacitat clinica de Fabré la que va per-
metre identificar el cas que porta a la coneguda publicacid
de 1944'S amb la primera descripcié.

El present article vol ser un reconeixement de la im-
portancia dalguns professionals que han acabat oblidats
(o gairebé) malgrat les seves innovadores contribucions al
progrés de la medicina. Aquesta série eponimica vol con-
tribuir a treure de l'oblit persones importants de la medici-
na catalana. Creiem que Josep Fabré i Tersol és una delles.
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