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RESUMEN. En la zona de las tumbas de nobles tebanos, dentro de la necrépolis de
Luxor, Egipto, se encontrd un craneo aislado semimomificado de un nifio datado en el periodo
del Imperio Nuevo (Dinastias 18-21; 1550-945 a. C.). El craneo se encontraba muy bien
conservado y mostraba signos macroscépicos y radiolégicos compatibles con un diagnostico
de betatalasemia. Los signos que hemos estimado como indicativos de la enfermedad son:
una marcada hiperostosis porética simétrica que afecta a ambos parietales de forma muy
aparente, un crecimiento del diploe generalizado en toda la calota, la sinostosis de las suturas
coronal y sagital y, sobre todo, una imagen radiogréfica tipica de craneo en cepillo (“hair-on-
end appearance”). Es de destacar que no se aprecia cribra orbitalia en ninguno de los dos
techos orbitales. El area geografica donde fue exhumado se encuentra en la zona endémica
de alta frecuencia de talasemia, dentro de los paises de la cuenca mediterranea. La edad a la
muerte estimada para este nifio (entre 6 y 8 afios) coincide con la esperanza de vida de los
individuos afectados por esta enfermedad cuando no son sometidos a una terapia de
continuas transfusiones sanguineas.

PALABRAS CLAVE: betatalasemia; craneo en cepillo; Egipto; hiperostosis porotica;
cribra orbitalia

SUMMARY. A partially mummified skull of a child was found in the area of the Theban
nobles’ tombs, inside the necropolis of Der-El-Bahari (Luxor, Egypt). The skull is well
preserved and was archaeologically ascribed to the 18th — 21st Dynasties, c. 1550-945 years
BC. Its macroscopical and radiographical study revealed features compatibles with the
diagnostic of beta-thalassemia. The main pathological traits can be summarized as follows:
important symmetrical porotic hyperostosis, affecting both parietals; generalized growth of the
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diploe all over the calvaria; premature synostosis of both the coronal and saggital sutures;
and, above all, a typical radiographical image with hair-on-end appearance. It is remarkable
that cribra orbitalia was not observed in the orbital roofs. The skull comes from a geographical
region where the beta-thalassemia is endemic and presents high frequencies (countries
around the Mediterranean area). The age at death was calculated around the 6 — 8 years old,
and it fits well with the life expectancy observed for this pathological condition in children

without access to continuous blood transfusions

KEYWORDS: beta-thalassemia; hair-on-end; Egypt, porotic hiperostosis, cribra orbitalia

INTRODUCCION

La talasemia es también conocida
como la anemia del Mediterraneo. La
primera descripcion correspondié a
Cooley y Lee en 1925, de ahi que también
se denomine anemia de Cooley.
Posteriormente, Whiple y Bradford (1935)
creyeron que esta enfermedad estaba
restringida a la cuenca mediterranea y la
denominaron por esa razéon Thalassemia
(de la raiz griega Thalassa que significa
mar).

Sin  embargo, las zonas de
distribucién de la talasemia son mucho
mas amplias y ocupan, ademas de la
cuenca mediterranea (salvo Francia y
Espafia), el Oriente Medio, la costa oeste
de Africa, Arabia Saudi, sureste de Asia,
India y China. Hoy en dia, y con los
grandes flujos migratorios existentes, la
talasemia se ha introducido en A&reas
donde no era endémica y su distribucion
es mucho méas amplia. Su distribucion
geografica probablemente se deba a una
forma de proteccion de los heterocigoticos
ante la malaria, tal y como sucede en
otras enfermedades como la
drepanocitosis, déficit de G6PD o la
anemia falciforme. En las zonas cercanas
al Mediterrdneo, la talasemia es
mayoritariamente del tipo beta, aunque es
conocido que hay més de un tipo genético
de betatalasemia.

Las talasemias comprenden un gran
grupo de enfermedades que se
caracterizan porque una de las dos
cadenas polipeptidicas que forman la
hemoglobina (cadenas a y B) no se han
sintetizado correctamente. La razon es
una mutacion en los genes que codifican

estas  cadenas. Muchas de las
alfatalasemias son debidas a delecciones
en el gen, mientras que la mayoria de las
betatalasemias se deben a mutaciones
puntuales.

Betatalasemia

En este caso, el control de la
produccién de globina beta esta a cargo
de dos genes. La gravedad de la
enfermedad depende de si uno o ambos
genes de globina beta son portadores de
una mutacién y de la gravedad de la
mutacion. Existen tres formas principales
de talasemia beta.

La betatalasemia minor (también
denominada rasgo talasémico) es
asintomatica, se debe a un solo alelo y no
produce alteraciones en el esqueleto. La
mayoria de las personas afectadas no
presenta sintomas y se confunde con la
anemia ferropénica, por lo que con
frecuencia se llama falsa anemia.

La betatalasemia intermedia es
resultado de anomalias en ambos genes
de globina beta. Es méas severa que la
minor y menos que la major. Este término
incluye un amplio espectro de rangos
fenotipicos, que van desde una severa
anemia, con hepato-esplanomegalia y
modificaciones 6éseas marcadas, a una
moderada anemia macrocitica
hipocrémica con un aumento variable del
bazo y casi ausencia de alteraciones
Oseas. Por lo general, los nifios afectados
padecen anemia de leve a moderada y
pueden desarrollar algunas de las
complicaciones que se observan en la
talasemia mayor, como agrandamiento del
bazo y anomalias en los huesos. Las
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personas afectadas necesitan,
ocasionalmente o con mayor frecuencia,
transfusiones de sangre y terapia
farmacologica para reducir sus
complicaciones.

La betatalasemia major o “anemia de
Cooley”, la forma mas grave, es resultado
de mutaciones graves en ambos genes de
globina beta. La mayoria de los nifios
afectados parecen saludables al nacer, sin
embargo durante el primer o el segundo
afio de vida se vuelven palidos e irritables,
pierden el apetito y pueden padecer
muchas infecciones. Su crecimiento es
lento y a menudo tienen ictericia. Sin el
tratamiento  adecuado, estos nifios
desarrollan un bazo y un higado de mayor
tamafio, y los cambios 6seos mas severos
se producen en el craneo. Las lesiones
O0seas en este tipo de betatalasemia se
deben al incremento en tamafio de la
médula 6sea, ya que se produce una
hipertrofia debido a un incremento en la
eritropoyesis tratando de compensar el
déficit de aporte de oxigeno producido por
la hemoglobina afectada. Sin tratamiento,
uno de los problemas principales es la
acumulacion de hierro en el corazon y
otros 6rganos, provocando en muchos
casos insuficiencia cardiaca.

Esta médula d4sea hipertrofiada
requiere un espacio mayor para
albergarse y lo consigue ampliando el
diploe y produciéndose un
ensanchamiento de la calota craneal. La
tabla externa se erosiona progresivamente
y termina completamente destruida. La
destruccion de la tabla interna empieza
mucho después y siempre es mucho mas
limitada que la externa.

Tal y como indica Finsterbush et al.
(1985), los signos radiograficos 'y
patolégicos de la betatalasemia son
fundamentalmente debidos a un
crecimiento hiperplésico de la médula, lo
gue causa un ensanchamiento del espacio
medular en jévenes, ya que sus huesos
son relativamente elasticos y moldeables,
aumentando la presion intramedular vy
causando osteopenia. Todo esto produce
la apariencia radiolégica de pelos de

punta o craneo en cepillo (“hair-on-end
appearance”).

Esta hiperplasia es mas marcada en
betatalasemia major que en ninguna otra
anemia (Greenfield, 1990) y, aunque es
mas aparente en el crdneo, puede afectar
a todo el esqueleto en los nifios, mas o
menos uniformemente, mientras que en el
adulto estos cambios se observan
solamente en las zonas de permanente
actividad hematopoyeética.

Aunque en el area de distribucion de
la enfermedad la prevalencia entre la
poblacion actual es conocida y esta
recogida en numerosos trabajos
(Loukopoulos, 1996; Lagia et al., 2007),
no encontramos referencias bibliograficas
de casos paleopatolégicos claramente
diagnosticados como talasemia en los
numerosos estudios antropolégicos 'y
paleopatolégicos realizados. Esto supone
un interrogante muy interesante para los
paleopat6logos y una cuestion que no
debe ser obviada en cualquier analisis.

Tradicionalmente se han descrito
como individuos afectados por anemias
los que presentaban simultdneamente
lesiones de hiperostosis porética en la
béveda craneal (Angel, 1966) y signos de
cribra orbitalia en el techo de las érbitas
(Lagia et al., 2007; Welker, 1888).

Ambas lesiones se caracterizan por
una expansion del diploe del craneo en
respuesta a una hipertrofia de la médula,
debido a una hiperfuncién, que requiere
de un lugar més ancho donde albergarse,
lo que se traduce en una ampliacion muy
aparente del tamafio del diploe.

La hiperostosis porética, también
denominada espongio hiperostosis u
osteoporosis simétrica, se le identifica por
la apariencia esponjosa y porosa de la
béveda craneal como resultado del
engrosamiento del diploe, acompafiado de
un adelgazamiento de la lamina externa.
Generalmente afecta a la bdveda
craneana, en especial el frontal, los
parietales y el occipital, asi como también
en el techo orbitario. Macroscépicamente
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se identifica por pequefias perforaciones
gue penetran la tabla externa y varian en
tamafio y distribucion; microscépicamente
se aprecia un espacio intertrabecular
amplio y alargado que penetra en la
superficie 6sea.

La hiperostosis pordtica es un
fendmeno muy conocido en el estudio de
poblaciones del pasado (Angel, 1978; El-
Najjar et al., 1975; Von Endt y Ortner,
1982; Hill y Armenlagos, 1990; Walker et
al., 2009) y su etiologia ha sido
relacionada con estados anémicos, ya sea
por anemias hemoliticas hereditarias
(tales como la talasemia o la sicklemia) o
por anemias provocadas por déficit de
hierro (Hengen, 1971; Lallo et al., 1997;
Blom et al., 2005), e incluso con la
multiparidad o con el grado de deficiencia
de hierro (Cornero y Puche, 2002).

La aparicion de signos hiperostésicos
de manera simétrica, afectando a ambos
parietales de forma semejante, es uno de
los signos mas relevantes en la literatura
paleopatolégica  considerados  como
indicadores de un proceso anémico
(Hooton, 1930; Moseley, 1965; Angel,
1960, 1964, 1966, 1967, 19714, b).

En cuanto a la cribra orbitalia, se
describe como una lesion osteoporética
craneal localizada a nivel del techo orbital.
Se caracteriza por una hipoplasia e
hipertrofia de diploe que ejerce una
presion cortical que puede causar la
erosion e incluso la destruccion del hueso
compacto adyacente en los casos mas
extremos  (Hengen, 1971, Stuart-
Macadam, 1985, 1992; Subira et al.,
1992). A pesar de ello hasta la actualidad
esta afirmaciébn se basa tan solo en
estudios descriptivos y observacionales,
en general de bajo nivel estadistico y sin
uso de los parametros de calculo
bioestadistico, tanto paramétricos como
no paramétricos, imprescindibles para la
comprobacion de hipétesis. Los estudios
descriptivos e incluso los analiticos jamas
se usan para confirmar hipétesis, tan solo
sirven  para generarlas.  Tenemos
conocimiento de un estudio estadistico
experimental, un ensayo clinico

randomizado realizado con tres cohortes
y, aunque es realizado con una muestra
baja en experimentacion animal (Polo-
Cerdd vy Villalain, 2001), asocia
directamente la cribra orbitalia a
deficiencias carenciales diversas, no a la
ferropenia en concreto.

La etiologia de la cribra orbitalia, que
algunos autores consideran similar a la
hiperostosis porotica (Stodder, 2006;
Stuart-Macadam, 1989; Fairgrieve y Molto,
2000), constituye uno de las cuestiones
mas controvertidas dentro del mundo de la
paleopatologia. Histéricamente se ha
considerado como un signo externo de
anemias por deficiencias (Keenleyside y
Panayotova, 2006), principalmente por
déficit nutricional de hierro o por anemias
parasitarias (Keenleyside y Panayotova,
2006), como la leishmaniosis (Bernard y
Ruffie, 1972), la amebiasis (Campillo et
al., 1990), o producida por Ancylostoma
duodenalis y/o Necator americanus en
esqueletos del Nuevo Mundo (Cornero y
Puche, 2002) o incluso por anemias
hemoliticas  hereditarias, como las
talasemias o sicklemias (Subird et al.
1992).

Son muchos autores, en nUMerosos
trabajos, los que plantean una duda mas
que razonable sobre si la cribra orbitalia
puede ser considerada como un indicio
patolégico de anemia (Walker et al., 2009;
Baxarias y Herrerin, 2008), sugiriendo
otros factores etioldgicos, como la
inflamacion local, escorbuto (Ortner vy
Putschar, 1981; Ortner v Ericksen, 1997),
raquitsmo  (Walker et al., 2009),
hemangiomas (Wolter, 1979),
osteoporosis 0 pseudopatologias (Wapler
et al., 2004), considerandolo como una
forma no severa dentro del grupo de las
lesiones Oseas descritas como
osteoporosis hiperostdsicas (Carlson et
al., 1974; Lallo et al., 1977). También se
ha relacionado su presencia con factores
locales a nivel de la érbita (Vega et al.,
1992), como la presién por aumento de
tamarfio de la glandula lacrimal (Carlson et
al., 1974), procesos inflamatorios de los
tejidos blandos de la o¢rbita (Filce Leek
1982), traumatismos que provocan
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hematomas en el techo orbital (Ma'luf et
al., 2002) o una malformacién local con
establecimiento de anastomosis entre el
diploe y las venas orbitarias (Pico y
Towsend, 1988). Incluso en estudios de
poblaciones con alta frecuencia de
aparicion, se considera que puede haber
una mayor predisposicién genética de la
poblacién a sufrir esta lesién, mas que a
considerarse como un signo relacionado
con procesos anémicos (Subira et al.
1992).

Uno de los signos que han sido
considerados como mas importantes a la
hora de diagnosticar en paleopatologia los
posibles casos de talasemia, ha sido el
aspecto radiografico en el craneo
denominado “pelos de punta” -*hair-on-
end appearance”- (Caffey, 1957; Resnick
and Niwayama, 1988; Aufderheide vy
Rodriguez-Martin, 1998; Ortner, 2003).
Sin embargo, este desorden puede
aparecer en una larga lista de
enfermedades, tales como anemias
falciformes,  esferocitosis  hereditaria,
eliptocitosis hereditaria, leucemias,
linfomas, hipernefromas, mielodisplasias
en nifios, deficiencias enziméticas o
incluso metastasis (Lagia et al., 2007).

MATERIAL Y METODOS

Durante las excavaciones llevadas a
cabo en la campania de enero de 2009, en
las tumbas de los nobles tebanos situadas
en la necrépolis de Luxor (en el lado oeste
del rio Nilo, Fig. 1), se descubrié un
importante numero de individuos que se
encontraban enterrados en un pozo de 4 x
4 metros de apertura y mas de 10 metros
de profundidad. Los individuos se
encontraron mezclados con fragmentos de
vasijas, restos de rocas, material utilizado
en momificaciones e incluso algin animal
momificado que, segun todos los indicios,
habian pertenecido a tumbas adyacentes
al pozo. La cronologia de este conjunto
funerario fue determinada por diversas
piezas de ajuar encontradas en el pozo, y
se situd en el periodo del Imperio Nuevo
(Dinastias 18-21; 1550-945 a. C.).

Estos individuos momificados se
encontraban en un estado de
conservacion muy precario, mostrandose
la mayoria de ellos fragmentados e
incompletos. Entre estos restos
recuperados, se localizé un craneo aislado
y parcialmente momificado de un nifio,
que es el motivo de esta investigacion.

Se realiz6é un pormenorizado examen
macroscopico del craneo, con toma de
fotografias, y un examen radioldgico. El
aparato de rayos X, BV portatil de pulsera
Philips, se transporté al lugar de la
excavacion para hacer posible la toma de
radiografias de los individuos que eran
exhumados en el pozo y que se
consideraron de interés.

DISCUSION

A pesar de la pérdida del maxilar
derecho y la mala conservacion del
izquierdo, se estimé la edad a la muerte
del individuo atendiendo a la erupcion
dental reflejada en el hueso alveolar
recuperado, aunque habia perdido todas
las piezas dentales post mortem (Fig. 2), y
a la persistencia de la sincondrosis
intraoccipitalis anterior (Fig. 3), tal y como
se aprecia observando el crédneo en
norma inferior. Esta  sincondrosis
comienza a fusionarse a los 3 6 4 afios
(Tilmann y Lorenz, 1978) y su completa
fusion se produce entre los 5 y los 7 afios
(Scheuer y Black, 2000). Segun podemos
observar en la Fig. 3, todavia no se habia
producido su completa fusion, quedando
huellas aparentes de su presencia, sobre
todo en el céndilo derecho. Si tenemos en
cuenta el estado de fusion de esta sutura
en el condilo izquierdo, y el estado de
erupcion dental reflejado en los restos de
maxilar izquierdo (Fig. 2), la estimacion de
la edad a la muerte de este nifio se podria
situar entre los 6 y 7 afios.

Hay que tener en cuenta que la edad
Osea se retrasa un minimo de 2 6 3 afios
con respecto a la edad cronolégica en
nifos afectados por talasemia (Caffey
1937, 1957). Lagia et al. (2007)
estudiando el caso de un nifio afectado de
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talasemia de edad a la muerte conocida
(14 afos), estimaron su edad dental en
11,5 + 1,5 afios y la estimacion basada en
la longitud de sus huesos largos fue de
8,5-11,5 afios. Si tenemos en cuenta que
la edad estimada para este nifio
exhumado en Tebas era de 6-7 afios,
pudiera tratarse de un individuo de
realmente 7-8 afios de edad en el
momento de su muerte.

El craneo, en norma anterior (Fig. 4),
presenta un abombamiento muy
importante en la zona del frontal y de los
parietales, con una frente mas grande y
ancha de lo normal y una altura del craneo
muy elevada.

En norma lateral (Fig. 5 y 6) se
puede apreciar con mayor claridad el
abombamiento del frontal y su proyeccion
hacia delante, lo que le da un aspecto que
recuerda a craneos infantiles con
hidrocefalia. También podemos observar
un crecimiento muy aparente de los dos
parietales.

En norma superior (Eig. 7), se puede
apreciar con claridad que las suturas
coronal y sagital han desaparecido
totalmente pese a la corta edad del
individuo. Se trata de un caso de
craneosinostosis secundaria.

El craneo es de forma casi esfenoide,
situandose la anchura maxima en una
posicion muy posterior y muestra un
estrechamiento muy patente a la altura de
la sutura coronal (Fig. 7) y de la sagital
(Fig. 4 y 8). Esto es debido al fuerte
incremento del diploe sufrido, sobre todo
en la zona de las eminencias de los
parietales, que no pudo ser del mismo
grado en las zonas suturales coronal y
sagital debido a su cierre prematuro. Hay
que tener en cuenta que la ampliacion del
espacio medular diploico en los nifios
afectados, es mayor alrededor de los
centros de osificacion y, en el caso de los
parietales, hay un centro de osificacion
(Rambaud y Renault, 1864) o dos que se
fusionan rdpidamente en uno solo (Frazer
1948), que se encuentra en el lugar de la
futura eminencia parietal (Scheuer vy

Black, 2000), donde el crecimiento
observado en este nifio es mayor.

Este angostamiento también se
puede apreciar, aunque en una menor
medida, en la zona donde se encontraba
la sutura metépica (Fig. 7 y 14), donde el
importante incremento en grosor de cada
hemifrontal a partir de su centro de
osificacion (Scheuer y Black, 2000), no ha
ocurrido con la misma intensidad en esta
zona metdpica. Este ligero surco en el
plano sagital del frontal permite apreciar
con mayor claridad una ligera asimetria en
el hipercrecimiento de las dos eminencias
del frontal, apareciendo un crecimiento
mayor, mas apuntado, en el hemifrontal
izquierdo (Fig. 7), provocando una ligera
plagiocefalia debida muy posiblemente al
cierre prematuro de la sutura coronal de
forma asimétrica en el tiempo, y al
posterior  crecimiento de los dos
hemifrontales en grosor.

En norma posterior (Fig. 8), se
aprecia un craneo muy alto, con una
proyeccion lateral muy pronunciada de las
eminencias parietales en ambos lados,
situandose la anchura maxima del craneo
en un plano muy elevado. La sutura
lamboidea se mantiene en su totalidad.

Se aprecian severas lesiones
poréticas simétricas muy aparentes en
ambos parietales (Fig. 9, 10 y 11), que se
concentran en las zonas mas laterales y
posteriores, y que se proyectan hacia
delante, paralelas a la linea temporal,
aunque alejadas de la sutura temporal
debido al gran crecimiento en altura del
crdneo (Fig. 10 y 11). Estas lesiones
poréticas son de tipo criboso, pudiéndose
observar regiones con una porosidad muy
fina, y de contorno redondeado (tipo B de
Knip, Baxarias y Herrerin, 2008; Fig. 12) y
otras con lesiones en forma de surco (tipo
D de Knip, Baxarias y Herrerin, 2008; Fig.
13), mucho maés profundas que las
anteriores y situadas en las zonas de
mayor afectacion en ambos parietales.

El frontal también presenta signos
poréticos, pero mucho mas leves y mas
aislados (tipo A de Knip, Baxarias y
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Herrerin, 2008; Fig. 14), sin llegar a
mostrar el aspecto criboso de los
parietales. Estos signos son de forma
redondeada y se encuentran sobre todo
en la zona mas cercana a la sutura
coronal. Es de anotar, y lo consideramos
de gran interés, la total ausencia de cribra
orbitalia en ambos techos orbitales (Fig.
15). De hecho no se observa ningun signo
de actividad medular ni macroscoépico ni
radiologico; hecho muy significativo si se
considera que la mayoria del craneo de
este nifio esta sufriendo un
sobrecrecimiento medular para combatir la
enfermedad talasémica.

El occipital no se pudo estudiar en su
totalidad, ya que habia restos
momificados de piel desde la zona del
inion hasta el foramen magnum,
incluyendo gran parte de los pars lateralis.
Sin embargo, no se aprecian signos
poréticos en la zona de la escama del
occipital observable, ni en la zona que
rodea al foramen magnum.

Los temporales se encontraban en
buen estado de conservacion y, aunque el
derecho aun conservaba tejido
momificado, incluso la oreja derecha
completa (Eig. 5 y 6), las partes
observables se pueden considerar como
normales, sin mostrar afectacion a nivel
macroscépico ni signos poréticos. Ambos
esfenoides tampoco estan afectados en la
zona del pterion. También se consideran
normales y no muestran huellas de
afectacion el zigomatico y el maxilar
izquierdos. Es de lamentar que no se
recuperaran en su totalidad los huesos
faciales, ya que las manifestaciones
odontofaciales son raramente observadas
en otras anemias pero son muy claras en
los afectados por talasemia y son
consideradas como muy importantes para
su diagndstico (Moseley, 1971), sobre
todo cuando vienen acompafiadas de un
gran  crecimiento  diploico en el
neurocraneo.

El estudio radiolégico de este craneo
resultd definitivo. Se realizaron
radiografias en plano frontal, lateral y axial
(Fig. 16, 17 y 18). Lo mas destacable es la

apariencia de “craneo en cepillo” (“hair on
end appearance”) que se observa en las
radiografias, en todas las vistas. Se puede
apreciar claramente que la tabla externa
se encuentra erosionada e incluso ha
guedado en algunos sitios  casi
completamente destrozada, mientras que
la tabla interna, cuya destruccion
comienza mucho mas tarde y es siempre
mucho mas limitada que la de la externa
(Lagia et al., 2007), se ha mantenido en
este caso practicamente intacta.

En todas las radiografias se puede
observar un espectacular crecimiento del
espacio diploico. Este rasgo de “craneo en
cepillo” se caracteriza por la presencia de
unas densas estriaciones, muy patentes,
gue se dirigen en sentido radial y que
atraviesan todo el ancho del diploe. Estas
estriaciones estan formadas por las
trabéculas del diploe que no han
desaparecido (el nimero de trabéculas se
reduce mucho en estos casos) y que se
ensanchan y colocan en este sentido
radial (Lagia et al., 2007). Estos cambios
provocan la aparicion, en los casos mas
severos como este, de estrias
perpendiculares a la superficie craneal en
forma de peine que crean esta apariencia
de “craneo en cepillo” (Caffey, 1957).

Estos cambios en espesor del diploe
suelen comenzar en la zona superior del
frontal y se extienden por el resto del
craneo en menor o0 mayor medida
dependiendo de los requerimientos y de la
hipertrofia de la médula. En este caso, el
ensanchamiento del diploe ha sido mucho
mas importante en el frontal (Fig. 17 y 18)
y en los parietales (Fig. 16, 17 y 18), y en
mayor medida en la zona superior de los
parietales que forman la béveda
craneana. Aunque también se observa un
ensanchamiento en el occipital, éste es
menor que el del parietal y frontal (Fig.
17). Los temporales tampoco presentan
un ensanchamiento tan aparente (Fig. 17).

CONCLUSIONES

El estudio macroscopico del craneo
del nifio exhumado en las inmediaciones
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de las tumbas de nobles tebanos en Luxor
(lado oeste del Nilo; Dinastias 18-21;
1550-945 a. C.), desveld6 una gran
hiperostosis porotica que afectaba de una
forma mas aguda a ambos parietales,
aunque también se observan signos
poréticos en el frontal pero de forma mas
leve. No se encontraron signos de cribra
orbitalia en ninguno de los techos de las
Orbitas.

Las dos lesiones, hiperostosis
porética y cribra orbitalia, se caracterizan
por una expansion del diploe del craneo,
que puede ser como respuesta a una
hipertrofia de la médula, debido a una
hiperfunciéon, que requiere de un lugar
mas ancho donde albergarse, lo que se
traduce en una ampliacion muy aparente
del tamafio del diploe, o a infecciones
croénicas del cuero cabelludo, escobuto o
raquitismo (Walker et al., 2009).

Tradicionalmente se ha unido la
aparicion de estos signos con procesos
anémicos. Hay que recordar que la
anemia es un sintoma patolégico y no una
enfermedad especifica, y que existen
multiples causas principales de anemia
gue pueden coexistir en un mismo
individuo: la pérdida de sangre, una
eritropoyesis imperfecta y un incremento
de la hemolisis (Walker et al., 2009).
Asimismo, las anemias pueden tener un
origen genético o adquirido. Las anemias
con origen genético, como la talasemia o
la anemia de células falciformes, son mas
infrecuentes que las adquiridas, que
pueden ser causadas por hemorragias,
menstruaciones, 0 por un aporte
nutricional deficiente.

En el caso de la hiperostosis
porética, parece claro que la gran
expansion del diploe y la porosidad que se
observa, estd relacionada con unos
niveles muy altos de eritropoyesis como
respuesta de la médula 6sea a las
insuficiencias de hemoglobina (Moseley
1974; Schultz, 2001a,b). Por lo tanto, la
etiologia de la hiperostosis porética debe
estar relacionada solamente con las
anemias que produzcan esta hiperfuncion
(Walker et al., 2009).

En el caso de los nifios vy
adolescentes, la eritropoyesis se realiza
sobre todo en los huesos craneales y en
las cavidades medulares de los huesos
largos, mientras que en los adultos se
localiza mayormente en las vértebras,
esterndn, costillas y esqueleto axial
(Hoffbrand y Lewis, 1981). Esto puede
explicar la mayor proporcién de casos
encontrados en la literatura
paleopatolégica de craneos de nifios
afectados con respecto a los adultos
(Steckel et al., 2002).

Una de las causas que se han
propuesto como posibles para explicar la
presencia de hiperostosis porética en
nifos es el déficit de hierro. El hierro
forma parte fundamental de la molécula
de hemoglobina y un descenso en las
reservas de hierro puede provocar una
reduccion en la produccion de glébulos
rojos. También sabemos que la vitamina
B12 (cianocobalamina) y el &cido félico son
fundamentales para completar una
correcta eritropoyesis y que su déficit es la
causa mas comun de anemia
megaloblastica (Walker et al., 2009). En
los adultos, hay suficientes reservas en el
higado de estas vitaminas para que una
alimentacion inadecuada no produzca
sintomas durante un periodo de tiempo
muy largo, tal y como se observa en los
adultos actuales estrictamente
vegetarianos. Sin embargo, en los nifios,
con unas reservas mucho menores,
pueden aparecer sintomas en unos meses
después del nacimiento, sobre todo si la
madre del lactante no tiene un aporte
nutricional adecuado (Cetinkaya et al.,
2007). En poblaciones con un acceso
restringido a las proteinas de origen
animal, el riesgo de padecer anemias
megaloblasticas en nifios es mas alto del
normal (Baker et al., 1962).

Los nifios normales nacen con una
reserva de hierro que dura unos seis
meses y que sirve para compensar el
déficit en el aporte de hierro de la leche
materna (Cornero y Puche, 2002). Si ese
individuo ha sido alimentado con una dieta
baja en hierro o que contenga elementos
gue interfieren en la absorciéon del mismo,
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como los fitatos (Baynes y Bothwell,
1990), puede producirse una anemia
como resultado de todos estos factores
unidos. Hay que tener en cuenta que
cualquier proceso que incremente la
actividad de la médula aumenta el
consumo de nutrientes basicos. Las
reservas de hierro, a menudo con valores
bajos, son normalmente las que se agotan
mas rapidamente (Fairbanks y Beutler,
1972).

Con todo ello, podemos concluir que
una dieta deficiente en hierro o en
vitaminas B, y By puede producir anemia
por una eritropoyesis inferior a los
requerimientos normales, pero, por esta
misma razon, no pueden provocar una
mayor eritropoyesis de lo normal, que es
la causa de la hipertrofia de la médula y lo
que produce los signos de hiperostosis
porética y de “crdneo en cepillo”. Los
individuos con hemoglobinopatias, que se
caracterizan por una eritropoyesis no
efectiva, o por anemias hemoliticas, son
los que mas frecuentemente desarrollan el
fendmeno de “craneo en cepillo” (Caffey,
1957; Resnick y Niwayama, 1988),
especialmente en betatalasemia major, y
pueden llegar a provocar un déficit en las
reservas de hierro (Fairbanks y Beutler,
1972).

Ademas, la alta proporcion de casos
de individuos con hiperostosis porética
anotada en algunas poblaciones, hasta
con un 50% de frecuencia (Angel, 1978;
El-Najjar et al., 1975; Cornero y Puche,
2002), no puede ser achacada a graves
deficiencias de hierro, ya que la
proporcion de casos encontrados en
clinica actual, incluso en zonas de alta
frecuencia anémica, no son nunca tan
elevados (Rothschild, 2000). Incluso en
los casos diagnosticados en clinica actual
como deficientes en hierro y con
presencia de “craneo en cepillo”, no se
puede descartar la presencia simultanea
de un proceso hemolitico (Rothschild,
2000). Aquellos informes clinicos de
pacientes actuales que presentan cambios
del diploe craneal y deficiencia de hierro,
relatan una frecuencia muy baja del

fendbmeno de “crdneo en cepillo” (Eng,
1958; Lanzkowsky, 1968).

Radiolégicamente se aprecia un
crecimiento exhaustivo del diploe, con
aparicion de estrias radiales, que produce
una apariencia de craneo en cepillo.
Aunque es sabido que varias
enfermedades pueden producir esta
imagen radiografica, también es conocido
en la literatura médica que cuando el
crecimiento del diploe es tan aparente, tan
expandido en anchura y de una forma
homogénea en practicamente todo el
neurocraneo, y las estriaciones radiales
son tan claras, estos rasgos son
normalmente asociados a talasemia
(Aufderheide y Rodriguez-Martin, 1998).
Segun Ortner (2003), un diagnéstico de
anemia basado en anormalidades
anatomicas del esqueleto, requiere una
evidencia de crecimiento hipoplasico del
diploe.

Vogt y Diamond (1930) opinan que
en casos como el de este nifio, con una
tabla externa muy estrecha y casi invisible
y con un crecimiento del diploe tan
aparente, el “crdneo en cepillo” seria
causa de un estado avanzado de anemia.
Caffey (1937), sin embargo, opina que no
hay una correlacion tan definida entre
talasemia y esta apariencia radiogréafica
de “pelos de punta” en clinica actual en
nifilos de una edad similar a este caso, por
lo que opina que “la afectacion solamente
del craneo no es suficiente para asignar
un diagndstico de talasemia, y es
necesario observar la afectacion del resto
del esqueleto postcraneal”. En este caso,
no es posible comprobar la afectacion del
resto del esqueleto, ya que no fue
recuperado.

También hemos comentado que no
habia rastros de cribra orbitalia en los
techos de las érbitas de este nifio. Muchos
autores consideran la etiologia de la cribra
orbitalia similar a la de hiperostosis
poroética (Stodder, 2006; Stuart-Macadam,
1989; Keenleyside y Panayotova, 2006).
Sin embargo, esto es muy discutido hoy
en dia, tal y como queda reflejado en
diferentes estudios como en la gran base
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de datos History of Health in the Western
Hemisphere (Steckel et al., 2002), que
incluye datos de 217 colecciones (Walker
et al., 2009). En este trabajo se localizaron
4419 individuos que presentaban
hiperostosis por6tica y/o cribra orbitalia, y
solo 1.506 (un 26,9%) exhibian ambas
condiciones.

En clinica actual, la vinculacion de la
cribra orbitalia con la anemia es
practicamente nula, ya que apenas
existen trabajos sobre individuos actuales
afectados por cribra orbitalia,
restringiéndose las investigaciones a la
literatura paleopatolégica (Campillo et al.
1990; Walker et al., 2009). Desde un
punto de vista histolégico, no se soporta la
hipétesis de una etiologia unida solamente
a una hipertrofia de la médula (Baxarias y
Herrerin, 2008), ya que hay trabajos que
indican que hasta un 56,5% de casos
detectados de cribra orbitalia no pueden
ser atribuidos, desde un punto de vista
histolégico, especificamente a una
hipertrofia medular (Wapler et al., 2004).
Ademas, como ya hemos comentado,
otros procesos patoldgicos pueden estar
asociados con su aparicién, tales como
escorbuto, raquitismo, hemangiomas o
traumatismos locales.

Como expresa el Dr. Campillo (Vega
et al 1992): “Cuando  nosotros
relacionamos cribra orbitalia con las
osteopatias anémicas de la boéveda
craneal lo hacemos por similitud
morfolégica, pero no tenemos una
constancia bioldgica de que sea asi.
Seguimos sin saber qué es la cribra
orbitalia y cuél es su etiologia”.

Con todo ello, la presencia de un
importante crecimiento en volumen del
diploe de una manera generalizada en
toda la boveda craneal (especialmente
frontal y parietales), la aparicion de
hiperostosis pordtica de una manera
simétrica y el aspecto radiogréfico de
craneo en cepillo, nos induce a pensar en
una anemia hemolitica como la causa del
crecimiento hipertréfica de la médula 6sea
craneal, que ha producido la hiperostosis
porética, descartando la anemia por

deficiencia en hierro como el agente
etiolégico de estos cambios. Dentro de las
anemias hemoliticas, teniendo en cuenta
la edad a la muerte del individuo y el
hipercremiento en grosor tan aparente del
diploe craneal, consideramos una anemia
de origen genético como la mas plausible
como diagnéstico principal. Y, por ultimo,
dentro del conjunto de anemias
hemoliticas de origen genético, pensamos
en la talasemia como el diagnéstico méas
plausible.

Diferenciar los diversos tipos de
talasemia atendiendo exclusivamente a
los cambios observados en el craneo de
este individuo, es practicamente
imposible, ya que los signos patol6gicos
que producen en el esqueleto son muy
similares. Sin embargo, si tenemos en
cuenta los parametros de edad a la
muerte de este nifio (entre 6 y 8 afios) y el
lugar donde fue encontrado, nos
decantamos hacia un  diagndstico
probable de betatalasemia.

La edad a la muerte del individuo,
entre 6 y 8 afios, se sitia dentro del
intervalo de supervivencia para los nifios
afectados por betatalasemia en la época
anterior a las terapias basadas en
periédicas transfusiones sanguineas ya
desde la lactancia. Ya conocemos que sin
ese tratamiento actual de transfusiones
sanguineas, los nifios afectados por
talasemia sufren infecciones frecuentes y
tienen importantes problemas cardiacos,
que suelen ser la causa principal de
muerte dentro de los diez primeros afios
de vida. Por lo tanto, la edad estimada de
este niflo se encuentra dentro de lo
esperado para un diagndstico de
betatalasemia en la Tebas de 1400 afios
a. C.

A su vez, teniendo en cuenta la
cronologia del yacimiento, y desde un
punto de vista epidemiolégico, la zona
geogréafica donde fue hallado este nifio, la
antigua Tebas (Egipto), se sitla dentro de
la cuenca mediterranea, en el area de
mayor frecuencia de aparicion de la
betatalasemia. Su distribucion geogréfica
probablemente se deba a una forma de
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proteccion de los heterocig6ticos ante la
malaria, tal y como sucede en otras
enfermedades como la drepanocitosis,
déficit de G6PD o la anemia falciforme.
Rucknagel (1966), en su estudio sobre la
distribucion mundial de la talasemia,
estima la prevalencia de betatalasemia en
un 0,3% en la poblacién indigena egipcia,
mientras la frecuencia de alfatalasemia es
del 0%.

En sociedades actuales se ha
comprobado que existe una cierta
exclusién social y aislamiento debido a la
apariencia fisica y debilidad que exhiben
los individuos afectados (Ratip y Modell,
1996), lo que se traduce en un impacto
sobre un tratamiento diferencial en la
muerte (Lagia et al., 2007). La aparicion
de este craneo en una zona de
enterramiento de nobles tebanos, y la
cuidada momificacion a la que fue
sometido, nos indica que este nifio
seguramente pertenecia a un estatus
social alto dentro de la sociedad tebana
de la época, y que muy probablemente fue
sometido a cuidados importantes y a una
alimentacion adecuada, aunque nada
podemos saber sobre la aceptacion social
de su enfermedad.

Por dultimo, la ausencia de cribra
orbitalia la consideramos dentro de lo
esperado para un signo que puede
aparecer 0 no en craneos con hiperostosis
pordtica, cuya etiologia no es clara y, en
todo caso, no parece estar unida a
procesos anémicos relacionados con una
hipertrofia medular.
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FIGURAS:

A . .

o ZONA DE LAS TUMBAS
DE LOS NOBLES TEBANOS

Figura 1. Localizacién de la zona de las tumbas de los nobles tebanos, en Luxor (antigua Tebas), en la
orilla occidental del rio Nilo

Figura 2. Vista inferior del craneo
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Figura 3. Detalle de la vista inferior del craneo. Nétese la persistencia de la sincondrosis intraoccipitalis
anterior

Figura 4. Vista anterior del craneo
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Figura 8. Vista posterior del craneo

Figura 7. Vista superior del craneo
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Figura 9. Lesiones poréticas simétricas severas en ambos parietales

Figura 10. Localizacién de las lesiones poréticas en el parietal izquierdo
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Figura 12. Lesiones poroticas de tipo criboso, porosidad muy fina y contorno redondeado. Tipo B de Knip
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Figura 13. Lesiones poroticas en forma de surco y mas profundas que las cribosas. Tipo D de Knip

Figura 14. Detalle del frontal. Nétese el angostamiento de la zona metdpica y la asimetria resultante de
los dos hemifrontales
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Figura 15. Ausencia total de cribra orbitalia en ambas érbitas

Figura 16. Imagen radiografica en vista anterior Figura 17. Imagen radiogréafica en vista superior

Figura 18. Imagen radiogréafica en vista lateral
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