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RESUMEN

El favismo es una forma clinica de presentacién del déficit de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa, el de-
i fecto enzimatico del eritrocito més frecuente y responsable de dos sindromes: una anemia hemolitica
i episédica (inducida por infecciones o ingesta de habas o ciertos farmacos con poder oxidante) y una
anemia hemolitica crénica espontanea. La mayoria de los individuos con déficit de GEPDH se mantienen
i asintomaticos o paucisintomaticos hasta el contacto con una sustancia oxidante, por lo que es funda-
mental la anamnesis para un correcto diagnéstico y tratamiento.

i El conocimiento de esta patologia es de gran importancia debido a que, en Espafia, ha habido un incre-
i mento en el flujo migratorio desde el Mediterraneo en los dltimos aflos, lo que aumenta las probabili-
i dades de atender poblacién con esta deficiencia.

Palabras claves: fauvismo, habas, déficit glucosa-6-fosfato deshidrogenasa, ictericia, Oriente Medio, he-
i molisis aguda.

FAVISM, AN ENTITY TO TAKE INTO ACCOUNT IN THE IMMIGRANT POPULATIO

! ABSTRACT

i Favism is a clinical form of glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency, the most common enzymatic defect of the
¢ erythrocyte and responsible for two syndromes: an episodic haemolytic anaemia (induced by infections or ingestion
of fava beans or some drugs with oxidative power), and a spontaneous chronic haemolytic anaemia. Most individ-
i uals with G6PDH deficiency remain asymptomatic or paucisymptomatic until contact with an oxidant substance,
which is why taking a history is essential for correct diagnosis and treatment.

Knowledge of this pathology is very important because in recent years there has been increased migratory flow from
i the Mediterranean in Spain, which increases the probability of treating the population with this deficiency.

Keywords: Acute Haemolysis, Fava Beans, Favism, Glucose-6-Phosphate Dehydrogenase Deficiency, Jaundice, Mid-
dle East.
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INTRODUCCION

El favismo es la hemolisis aguda que se produce tras la ingesta de
habas crudas, frescas o secas cocinadas, por la inhalacién de polen
de habas, ingesta de leche materna o de animales alimentados con
habas o por contacto directo con henna en personas que presentan
un déficit de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa (G6PDH)".

La mayoria de los pacientes se mantienen asintomaticos o pauci-
sintomaticos hasta que entran en contacto con alguna sustancia
con gran poder oxidante, como la ingesta de habas o tras la toma de
ciertos farmacos, infecciones o trastornos metabdlicos; sin embar-
go, algunos pacientes presentan crisis hemoliticas agudas, las cua-
les se manifiestan con ictericia, nauseas, vértigo, dolor abdominal,
hemoglobinuria con orinas oscuras y, en algunos casos, esplenome-
galia, cuya gravedad dependeréa del grado de deficiencia enzimatica,
el agente desencadenante, la cantidad ingerida, el tiempo de expo-
sicién y la presencia de infeccién concomitante, y que tienden a
remitir espontaneamente 2 a 3 dias tras el cese del contacto con la
sustancia oxidante??.

CASO CLINICO

Hombre inmigrante de 23 afios procedente de Yemen, residente en
Espafia desde hace 1 aflo. Antecedente de nefrectomia izquierda
por traumatismo abdominal en su pais. No refiere hébitos téxicos ni
alergias medicamentosas. No consume habitualmente ningun tra-
tamiento.

Acude a urgencias hospitalarias por presentar primer episodio
de ictericia cutdneo-mucosa, astenia y orinas coluricas de 2 dias de
evolucién. Refiere que en su alimentacién habitual es frecuente el
consumo de habas y comida arabe condimentada con diferentes
especias.

En la exploracién fisica, se observa buen estado general y buena
hidratacion, destaca ictericia cutdneo-mucosa, sin exantemas ni
petequias, abdomen normal sin hepatoesplenomegalia y sin adeno-
patias palpable.

A nivel analitico, destaca hemoglobina 10,4 g/dL, hematocrito
32,5%, reticulocitos 4,62%, bilirrubina total 9,3 mg/dL (indirecta
8,49 mg/dL), LDH 1.221 U/L, haptoglobulina 29 mg/dL, prueba de
Coombs directa negativa, anticuerpos irregulares negativos, frotis
de sangre periférica con dianocitos y excentrocitos, determinacion
de G6PDH 1,6 Ul/gHb, piruvato kinasa 2,8 Ul/gHb, con coagulacién,
electrolitos y funcién renal normal. Proteinograma, inmunoglobuli-
nas, vitamina B, y acido f6lico normales.

Ecografia abdominal con higado homogéneo de bordes lisos, de ta-
mario, morfologia y ecoestructura normal. No presenta dilatacién
de la via biliar intrahepética ni extrahepdtica. Bazo de ecoestructu-
ra y tamafo dentro de la normalidad. Rifiones de aspecto normal.
Sin presencia de liquido libre.

Serologia para parvovirus B-19, virus hepatotropos, virus inmuno-
deficiencia humana, virus Epstein-Barr y citomegalovirus negativo.
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Ante un valor disminuido de G6PDH y antecedente epidemiologico
(paciente inmigrante procedente Oriente Medio), se diagnostica
déficit de GEPDH y se instaura hidratacién intravenosa y acido foli-
co con remisién gradual de ictericia cutdneo-mucosa y coluria y
normalizacién progresiva de cifras de bilirrubina. Se le da el alta
meédica tras 72 horas de observacién.

DISCUSION

El déficit de G6PDH es un tipo de anemia hemolitica congénita en la
que existe un trastorno enzimatico del eritrocito, siendo la eritoen-
zimopatia mas frecuente y con una herencia ligada al cromosoma
X, por lo que los hombres 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 malaria, por lo que se ve
en Africa, Asia, cuenca del Mediterraneo (norte de Africa, Italia,
Grecia, Espafia), Oriente Medio, India, sur de China y América Lati-
na*®. Especificamente, en Espafia sigue siendo una enfermedad
poco frecuente, con una incidencia estimada entre 0,1% y 0,5%; sin
embargo, esta cifra podria ser més alta debido al aumento del flujo
migratorio que se ha producido en los tltimos afios desde areas con
mayor incidencia, siendo la clase II (segin la clasificacién de las
formas clinicas del déficit de GEPDH propuesto en 1967 por la Orga-
nizacién Mundial de la Salud) la mé&s prevalente en la zona del Me-
diterraneo, destacando el favismo como su forma clinica mas co-
mun, en donde existe una actividad enzimatica menor del 10%°”.

Su diagnéstico se basa en una correcta y detallada anamnesis, rela-
cionando los sintomas de crisis hemolitica (ictericia, nduseas, vérti-
go, dolor abdominal, hemoglobinuria) con la ingesta de sustancias
oxidantes o la presencia de procesos infecciosos intercurrentes,
sobre todo en poblacién perteneciente a grupos étnicos con inci-
dencia elevada de la deficiencia enzimatica, una completa explora-
cién fisica y la determinacién de la actividad enzimética de G6PDH
fuera de la crisis aguda®®. Sin embargo, debemos hacer el diagnésti-
co diferencial con otras causas de anemia hemolitica, con las de
tipo hereditarias (déficit de piruvato quinasa, talasemia, enferme-
dad de células falciformes y esferocitosis) y con aquellas de tipo
adquiridas®.

No existe actualmente tratamiento; sin embargo, ante una crisis
hemolitica como la que ha presentado nuestro paciente se ha de
instaurar una intensa hidratacién para mantener la diuresis, sobre
todo en caso de hemoglobinuria importante, o realizar transfusio-
nes cuando exista inestabilidad hemodindmica o cifras de hemog-
lobina <7 g/dL'*. La prevencién de la hemdlisis es su mejor medida
terapéutica, por lo que resaltamos el papel fundamental que tiene
el personal de salud, en especial los médicos de Atencién Primaria,
en la educacién sanitaria de pacientes inmigrantes con esta patolo-
gla. Es importante indicarles que, ante cualquier enfermedad basal
de tipo infeccioso, deben acudir al médico, y que han de conocer
qué farmacos pueden tomar ante cualquier patologia y llevar un
control estricto de enfermedades crénicas como la diabetes melli-
tus, pues su descompensacién podria causar una crisis hemolitica.
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