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El favismo es una forma clinica de presentacién del déficit de glucosa-6-fosfato deshidro-
genasa (G6PDH), el defecto enzimatico del eritrocito mas frecuente y responsable de dos
sindromes: una anemia hemolitica episédica (inducida por infecciones o ingestién de habas
o ciertos farmacos con poder oxidante) y una anemia hemolitica crénica espontanea.

La mayoria de los individuos con déficit de G6PDH se mantienen asintomaticos o pau-
cisintomaticos hasta el contacto con una sustancia oxidante, por lo que es fundamental la
anamnesis para un correcto diagnéstico y tratamiento.

El conocimiento de esta patologia es de gran importancia, debido a que en los Gltimos
afios en Espafia ha habido un incremento en el flujo migratorio desde el Mediterraneo, lo
que aumenta las probabilidades de atender poblacién con esta deficiencia.
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Favism is a clinical form of presentation of glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency,
the most common enzymatic defect of the erythrocyte and responsible for two syndromes:
an episodic hemolytic anemia (induced by infections or ingestion of fava beans or some
drugs with oxidative power), and a spontaneous chronic hemolytic anemia.

Most individuals with G6PDH deficiency remain asymptomatic or paucisymptomatic
until contact with an oxidant substance, which is why anamnesis is essential for a correct
diagnosis and treatment.

Knowledge of this pathology is of great importance because in recent years in our country
there has been an increase in the migratory flow from the Mediterranean, which increases
the probability of serving the population with this deficiency
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Varén de 23 afios procedente de Yemen y residente desde hace
1 ano en Espaina. Antecedente de nefrectomia izquierda por
traumatismo abdominal en su pais. No hébitos tdxicos ni aler-
gias medicamentosas. No consumo de tratamiento habitual.

Acude a Urgencias por presentar desde hace 2 dias icteri-
cia cutdneo-mucosa, astenia y orinas coliricas. Refiere que su
alimentacién habitual es habas y comida arabe condimentada
con diferentes especias.

Durante la exploracién fisica observamos buen estado
general y buena hidratacién; hay ictericia cutdneo-mucosa,
sin exantemas ni petequias; abdomen normal sin hepatoes-
plenomegalia y sin adenopatias palpable.

En la analitica destaca hemoglobina 10,4 g/dl, hematocrito
32,5 %, reticulocitos 4,62 %, bilirrubina total 9,3 mg/dl (indirecta
8,49 mg/dl), LDH 1221 U/L, haptoglobulina 29 mg/dl, prueba de
Coombs directa negativa, anticuerpos irregulares negativos,
frotis de sangre periférica con dianocitos y excentrocitos, deter-
minacién de G6PDH 1,6 Ul/gHb, piruvato kinasa 2,8 UI/gHb, con
coagulacion, electrolitos y funcién renal normal; proteinograma,
inmunoglobulinas, vitamina B12 y 4cido félico normales.

La ecografia abdominal muestra higado homogéneo, de
bordes lisos, de tamaifio, morfologia y ecoestructura normal,
porta de calibre normal, permeable, con flujo hepatépeto, no
hay dilatacién de la via biliar intra ni extrahepdtica; la vesicula
no estd distendida, de paredes delgadas, con dudosa imagen
hiperecoica milimétrica en el infundibulo, con sombra poste-
rior, compatible con microlitiasis; pancreas corporocefélico sin
alteraciones; bazo de ecoestructura y tamano dentro de la nor-
malidad; rinén derecho discretamente aumentado de tamafio
(12,2 cm) de didmetro longitudinal, con correcta diferenciacién
corticomedular, sin iméagenes sugestivas de litiasis o ectasia
de las vias excretoras; rifién izquierdo no visualizado; vejiga a
media replecién, no valorable; no hay presencia de liquido libre.

Serologias para parvovirus B-19, virus hepatotropos, virus
inmunodeficiencia humana, virus Epstein-Barr y citomegalo-
virus negativas.

Durante el ingreso se administra hidratacién intravenosa
y acido félico. El paciente permanece asintomético y gradual-
mente remite la ictericia cutaneomucosa y la coluria; nor-
malizacién progresiva de cifras de bilirrubina. Se decide alta
médica tras 72 horas de observacién.

Comentario

El favismo es la hemdlisis aguda que se produce tras la inges-
tién de habas crudas, frescas o secas cocinadas, por la inha-
lacién de polen de habas, ingestién de leche materna o de
animales alimentados con habas o por contacto directo con
henna en personas que presentan un déficit de glucosa-6-fos-
fato deshidrogenasa (G6PDH)™.

El déficit de G6PDH es un tipo de anemia hemolitica congé-
nita por la que existe un trastorno enzimatico del eritrocito; es
la eritoenzimopatia mas frecuente, cuya herencia esta ligada al
cromosoma X, por lo que los varones estan mas frecuentemente
afectados (las mujeres son mayoritariamente portadoras).

En el mundo existen mas de 400 millones de individuos
afectados y su distribucién geografica es paralela a la de la
malaria; por ello es habitual en Africa, Asia, Cuenca del Medi-
terrdneo (Norte de Africa, Italia, Grecia, Espafia), Medio Oriente,
India, sur de China y América Latina??.

En 1967, la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) esta-
blecié una clasificacién de las formas clinicas del déficit de
G6PDH en 5 clases. Las clases Il y III son las mas frecuentes.

La clase Il es mas prevalente en el Mediterraneo. Su forma
clinica mas comun es el favismo y presenta una actividad enzi-
matica menor del 10 %; la clase IIl afecta a sujetos de raza negra
y asidticos y presenta una actividad enzimdatica del 10-60 %*.

La mayoria de los pacientes se mantienen asintométicos
o pausintomaticos hasta que ingieren alguna sustancia con
gran poder oxidante, como las habas, o tras la toma de ciertos
farmacos (acido acetilsalicilico, paracetamol, primaquina, iso-
niazida, sulfamidas, nitrofurantoina), o presentan infecciones
como hepatitis virales, neumonias por Streptococcus del grupo B
y fiebre tifoidea, o sufren determinados trastornos metabdlicos,
como la cetoacidosis diabética®.

Las crisis hemoliticas agudas se manifiestan con ictericia,
ndauseas, vértigo, dolor abdominal, hemoglobinuria con orinas
oscuras y, en algunos casos, esplenomegalia, que tienden a
remitir espontdneamente dos a tres dias tras el cese del con-
tacto con la sustancia oxidante o la remision de la infeccién
causante. Sin embargo, la gravedad de las crisis hemoliticas
depende del grado de deficiencia enzimatica, del agente desen-
cadenante, de la cantidad ingerida, del tiempo de exposicién
y de la presencia de infeccién concomitante®.

Su diagnéstico se basa en una correcta y detallada anam-
nesis, que indague acerca de la ingestion de sustancias oxi-
dantes o la presencia de procesos infecciosos intercurrentes,
sobre todo en poblacién perteneciente a grupos étnicos con
incidencia elevada de la deficiencia enzimatica, una completa
exploracién fisica, dirigida a la identificacién de la repercusién
de la crisis hemolitica y sus manifestaciones, y la determina-
cién de la actividad enzimatica de G6PDH fuera de la crisis
aguda'’.

No existe actualmente tratamiento, por lo que ante una
crisis hemolitica se ha de instaurar una intensa hidratacién
para mantener la diuresis en caso de hemoglobinuria impor-
tante, o realizar transfusiones cuando exista inestabilidad
hemodinamica o cifras de hemoglobina menor de 7 g/d1*¢. La
prevencién de la hemodlisis es su mejor medida terapéutica,
por lo que es fundamental que el personal de salud dedique
tiempo para educar al paciente sobre la posibilidad de nuevas
crisis hemoliticas en caso de determinadas infecciones, far-
macos y trastornos metaboélicos. Se debe instruir al paciente
que ante cualquier enfermedad basal de tipo infeccioso debe
consultar al médico, tener conocimiento sobre qué farmacos
puede tomar ante cualquier patologia y mantener el control
estricto de enfermedades cronicas, como la diabetes mellitus,
cuya descompensacién puede causar una crisis hemolitica®.
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