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INTRODUCCIÓN

Se denomina favismo a la hemólisis aguda 
producida tras la ingesta de habas o el polen de és-
tas, tras padecer determinadas infecciones o tras 
la toma de ciertos fármacos, en individuos genéƟ -
camente predispuestos . La causa es un desorden 
genéƟ co que da como resultado un défi cit de la en-
zima glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa (G6PDH), 
enzima fundamental en el metabolismo energéƟ co 
del eritrocito. Este defecto enzimáƟ co permanece-
rá latente hasta que un factor desencadenante lo 
ponga de manifi esto, por lo que los individuos afec-
tos permanecerán asintomáƟ cos largos periodos 
de Ɵ empo. 

Los microorganismos principalmente impli-
cados son Salmonella sp., E. coli, Streptococcus 
beta-hemolíƟ co y RikeƩ sia. En cuanto a fármacos, 
aquellos con riesgo defi nido de hemólisis para la 
mayoría de los sujetos con défi cit de G6PDH serán 
determinados anƟ palúdicos, sulfamidas, nitrofu-
rantoína, nalidíxico y quinidina4.

El défi cit de G6PDH es un desorden genéƟ co 
ligado al cromosoma X, en el cual la disminución 
de la acƟ vidad de esta enzima da como resultado 
una anemia hemolíƟ ca . Es la eritroenzimopaơ a 
más frecuente y mejor conocida, exisƟ endo más 
de 400 millones de portadores en el mundo . En 
cuanto a su distribución racial, es más frecuente en 
la raza negra, seguida por la caucásica de la región 
mediterránea y la asiáƟ ca, con disƟ ntos grados de 
afectación. En la forma más común de la población 
afroamericana la defi ciencia es leve, y la hemólisis 
afecta principalmente a los eritrocitos más viejos, 
por lo que estos individuos presentarán una clínica 
menos acusada1. Existe además una relación bien 
defi nida entre el défi cit de G6PDH y el paludismo, 
lo que explica su elevada frecuencia en aquellas re-
giones en las que esta úlƟ ma es una infección en-
démica, ya que los individuos afectos presentarán 
una protección natural frete a ella.

Los síntomas que caracterizan esta enferme-
dad son náuseas, vómitos, malestar general, icte-
ricia, orina de coloración oscura y vérƟ gos. Estos 
síntomas presentan una remisión espontánea tras 
el cese del contacto con el tóxico o la remisión de la 
infección causante.

Para su diagnósƟ co es fundamental una co-
rrecta anamnesis, exploración İ sica y la determina-
ción de la acƟ vidad enzimáƟ ca de la G6PDH .

Se debe educar al paciente con consejos die-
téƟ cos y deben conocer la posibilidad de nuevas 
crisis hemolíƟ cas agudas ante determinadas infec-
ciones y exposición a determinados fármacos o tó-
xicos.

CASO CLÍNICO

Se presenta el caso de un niño de 8 años, 
adoptado, procedente de EƟ opía, que reside des-
de hace 5 años en España junto a su hermano bio-
lógico. A la anamnesis, no presenta antecedentes 
médicos de interés y está correctamente vacunado. 
Presenta un adecuado desarrollo ponderoestatural. 
No refi ere viajes al extranjero en los úlƟ mos meses, 
no habiendo vuelto a su país de origen desde que 
su llegada a España.

Acude a urgencias remiƟ do desde su centro 
de salud por presentar ictericia conjunƟ val acom-
pañada de orina de color naranja de 48 horas de 
evolución. No refi ere náuseas ni vómitos, ni dolor 
abdominal, presentando deposiciones normales. 
Afebril. No astenia. No ha presentado procesos in-
fecciosos intercurrentes en los úlƟ mos meses que 
puedan estar relacionados con el cuadro clínico, ni 
refi ere consumo de fármacos de ningún Ɵ po.

A la exploración İ sica presenta buen estado 
general y buena hidratación, con signos meníngeos 
negaƟ vos. No presenta exantemas ni petequias en 
la piel. La auscultación cardiopulmonar es normal, 
con buena entrada de aire bilateral y tonos rítmicos 
sin soplos. Otoscopia bilateral normal y orofaringe 
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normal, no congesƟ va, sin exudados ni placas 
pultáceas. No se encuentran adenopaơ as. Como 
único signo de alarma a destacar en la explora-
ción encontramos conjunƟ vas ictéricas.

Ingresa en planta de pediatría, donde se 
realiza analíƟ ca de sangre con los siguientes va-
lores a destacar: Bilirrubina total 1,6 mg/dL, Bi-
lirrubina indirecta 1,2mg/dL, GOT 40 UI/L, LDH 
978UI/L,Hb 10,1 g/dL, Hto 28,4%, coagulación 
normal. Se repite la analíƟ ca a las 12h, habién-
dose normalizado los parámetros bioquímicos: 
Bilirrubina total 0,54 mg/dL, Bilirrubina indirecta 
0,26mg/dL, GOT 25 UI/L, LDH 309 UI/L. Persiste 
anemia: Hb 10 g/dL, Hto 28,9%. Se completa el 
estudio realizando una ecograİ a abdominal que 
también resulta normal, y nuevas analíƟ cas con 
los siguientes resultados: Test de Coombs directo 
negaƟ vo, serologías para VHA, VHB, VHC, CMV, 
VEB, VIH y Toxoplasma negaƟ vas, gota gruesa 
negaƟ va, detección  de parásitos en heces ne-
gaƟ vos, complemento normal y haptoglobina 
350mg/dL (valores normales: 41-165 mg/dL). 
FroƟ s de sangre periférica: serie roja sin altera-
ciones signifi caƟ vas, excepto esquistocitos.

Durante el ingreso, el paciente permanece 
asintomáƟ co, remiƟ endo paulaƟ namente la sin-
tomatología de coluria, y normalizándose progre-
sivamente las cifras de bilirrubina. Se decide alta 
tras 48 de observación, con impresión diagnósƟ -
ca de crisis hemolíƟ ca a estudio.

Previo al alta, se realiza de nuevo una 
anamnesis, en la que se invesƟ ga de nuevo el 
consumo de fármacos y se pregunta acerca de 
la dieta seguida por el niño en los úlƟ mos días. 
En esta ocasión, los padres refi eren que el niño 
había comido habas el día anterior. Con este nue-
vo dato, y ante la sospecha diagnósƟ ca de favis-
mo, se solicita una nueva analíƟ ca en la que se 
solicita la medición de la acƟ vidad enzimáƟ ca de 
determinadas enzimas, encontrando Glucosa-
6-fosfato-deshidrogenasa 71,3 y Piruvato-kinasa 
normal. Dado el défi cit que presenta el pacien-
te de la G6PDH, y dado que este es un defecto 
enzimáƟ co hereditario, se aconseja estudio en-
zimáƟ co en el hermano, que hasta la fecha ha 
permanecido asintomáƟ co.  Al alta se entrega a 
los padres una lista de fármacos potencialmente 
tóxicos, informándoles de la posibilidad de que 
aparezcan nuevas crisis tras sufrir determinadas 

infecciones, o tras la ingesta de habas o estos fár-
macos.

DISCUSIÓN

El favismo es una enfermedad que cursa 
con una anemia hemolíƟ ca aguda, causada por 
un defecto genéƟ co de la enzima glucosa-6-fos-
fato-deshidrogenasa, en pacientes previamente 
asintomáƟ cos. Fisiopatológicamente, esta ane-
mia se produce porque el défi cit de G6PDH se 
traduce en la disminución del poder reductor del 
eritrocito y su defensa anƟ oxidante . Esta enzi-
ma es fundamental en el proceso de síntesis de 
NADPH, principal agente reductor del eritrocito. 
Consecuencia del défi cit de NADPH, los agentes 
oxidantes actuarán sobre la hemoglobina, oxi-
dándola y desnaturalizándola. Esta hemoglobina 
oxidada se fi jará en la membrana del eritrocito 
junto a las proteínas de membrana del citoesque-
leto, formando agregados insolubles que toman 
el nombre de cuerpos de Heinz, e intervienen en 
el proceso de hemólisis modifi cando la elasƟ ci-
dad de la membrana eritrocitaria e impidiendo 
que la célula se deforme6. Por tanto, los eritro-
citos defectuosos quedarán atrapados en los pe-
queños capilares del bazo y el hígado, donde los 
cuerpos de Heinz los hacen reconocibles por los 
macrófagos como anormales, produciéndose una 
hemólisis extravascular. En los casos en los que la 
afectación es mayor y la lesión de la membrana 
es de mayor magnitud, podrá producirse además 
una hemólisis intravascular, con destrucción de 
eritrocitos en los vasos sanguíneos, apareciendo 
así hemoglobinemia y hemoglobinuria.

El défi cit de G6PDH es asintomáƟ co en los 
pacientes afectos hasta el momento en que el 
paciente entra en contacto con alguna sustancia 
de intenso poder oxidante, con determinadas 
infecciones y ciertos trastornos metabólicos. En 
condiciones normales el défi cit permanecerá la-
tente1-2-4.

Consecuencia de este proceso, el paciente 
sufrirá crisis hemolíƟ cas agudas, generalmente 
intensas, presentando hemoglobinemia y he-
moglobinuria, con emisión de orinas oscuras. 
Son caracterísƟ cos de la enfermedad los vérƟ gos 
y las náuseas y vómitos, acompañados en mayor 
o menor medida de malestar general y dolor ab-
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dominal. El paciente presentará ictericia y gene-
ralmente esplenomegalia. Esta clínica es autolimi-
tada, y desaparece generalmente a los dos o tres 
días del cese del contacto con el tóxico o agente 
causante1-6-7. 

Para el diagnósƟ co es necesario realizar una 
detallada anamnesis, indagando el consumo de 
habas, fármacos potencialmente tóxicos y proce-
sos infecciosos intercurrentes. Habrá que realizar 
una exhausƟ va exploración İ sica buscando signos 
sugesƟ vos de la enfermedad. Además, es funda-

mental una determinación de la acƟ vidad enzimá-
Ɵ ca de la G6PDH, que se verá reducida. Esta deter-
minación se debe realizar fuera de la crisis aguda, 
ya que durante la crisis podemos encontrar una 
función falsamente aumentada, debido al mayor 
número de reƟ culocitos circulantes, que poseen 
mayor canƟ dad de G6PDH que los eritrocitos. Se 
debe determinar también la acƟ vidad enzimáƟ ca 
de la Piruvato-Kinasa, que también interviene en 
el metabolismo del eritrocito, realizando así un 
diagnósƟ co diferencial con los procesos hemolíƟ -

Corpusculares: alteración a nivel del hema  e Extracorpusculares: altera-
ción fuera del hema  e

Defectos de la membrana:

Con morfología específi ca:

- Esferocitosis hereditaria

- Eliptocitosis hereditaria

- Estomacitosis hereditaria

- Anemia hemolíƟ ca congénita con eritrocitos 
deshidratados

Alteración en la composición de fosfolípidos (aumento 
de leciƟ na)

Defectos secundarios de la membrana (abetalipopro-
teinemia)

Defectos enzimá  cos:

Defecto de hexoquinasa

Defecto de fosfofructoquinasa

Defecto de triosafosfatoisomerasa

Defecto de fosfogliceratoquinasa

Defecto de piruvatoquinasa

Defecto de glucosa-6-P deshidrogenasa

Defectos de la hemoglobina:

Del grupo hem:

- Porfi ria congénita eritropoyéƟ ca 

De la globina:

- CualitaƟ va: hemoglobinopaơ as

- CuanƟ taƟ va: síndromes talasémico

Inmune:

Aloinmune

- Anemia hemolíƟ ca del recién nacido

- Transfusión sanguínea incompaƟ ble

Autoinmune

- IdiopáƟ ca

- Secundaria: infección viral o bacteria-
na, medicamentos, enfermedades hematoló-
gicas, enfermedades autoinmunes, tumores

No inmune:

IdiopáƟ ca

Secundaria:

- Infección viral, bacteriana, fúngica

- Medicamentos

- Enfermedades hematológicas

- MicroangiopáƟ ca 

Tabla 1. Clasifi cación de las anemias hemolíƟ cas4
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cos causados por su défi cit. Asimismo, la realiza-
ción de un froƟ s de sangre periférica puede ser 
muy úƟ l para el diagnósƟ co, ya que los cuerpos 
de Heinz que se forman en las membranas eri-
trocitarias son visibles en el froƟ s mediante una 
Ɵ nción especial. AnalíƟ camente, encontraremos 
anemia normocíƟ ca con reƟ culocitosis y aumen-
to de la bilirrubina no conjugada con transamina-
sas normales, aumento de LDH y disminución de 
la haptoglobina2.

Existen varios Ɵ pos de anemias hemolí-
Ɵ cas, que cursarán con ictericia y aumento de 
reƟ culocitos. Por ello, es importante realizar un 
correcto diagnósƟ co diferencial para poder con-
cretar la eƟ ología de la anemia. AnalíƟ camente, 
en todas ellas  encontraremos anemia con au-
mento de reƟ culocitos, aumento de bilirrubina 
indirecta, descenso de haptoglobina y aumento 
de LDH. En los casos de hemólisis intravascular, 
aparecerá además hemoglobinuria. Se debe rea-
lizar en todos los pacientes un froƟ s de sangre 
periférica, valorando la posible presencia de de-
fectos de la membrana (esferocitos, eliptocitos, 
esquistocitos, etc.)4.

En nuestro caso, nos encontramos frente a 
un paciente que debutó con un cuadro de ictericia 
a costa de una elevación de la bilirrubina indirecta, 
que además presentó aumento de LDH y anemia 
normocíƟ ca. El paciente se encontraba previa-
mente asintomáƟ co y no presentó hepatomega-
lia, teniendo además las transaminasas normales. 
Por ello, se realizó un diagnósƟ co diferencial con 
otras anemias hemolíƟ cas. Con las pruebas reali-
zadas se descartó que se tratase de un cuadro de 
Ɵ po inmune ya que el test de Coombs fue negaƟ -
vo. Asimismo, se descartó también que se tratase 
de una membranopaơ a, tras visualizarse en la ex-
tensión de sangre periférica una morfología nor-
mal de los eritrocitos. El diagnósƟ co se centró por 
tanto en una anemia hemolíƟ ca causada por un 
defecto enzimáƟ co. Con los datos previos y tratán-
dose de un paciente de raza negra, con un cuadro 
de anemia hemolíƟ ca aguda que se normalizó sin 
tratamiento en 12 horas, y confi rmándose el an-
tecedente de la ingesta de habas el día anterior, 
ante la sospecha de un posible défi cit de G6PDH, 
se solicitó el estudio enzimáƟ co que confi rmó el 
diagnósƟ co de favismo. 

Es importante destacar que la distribución 
racial y geográfi ca de esta enfermedad nos ayudó 
a orientar nuestro diagnósƟ co, ya que el défi cit 
de G6PDH presenta una elevada frecuencia entre 
los individuos de raza negra, así como una fuerte 
relación con la resistencia al paludismo, siendo 
más frecuente en las regiones en las que ésta es 
una enfermedad endémica.  Esto es así porque el 
Plasmodium falciparum, parásito causante de la 
malaria, uƟ liza la acƟ na distribuída en fi lamentos 
de la hemoglobina para construir un citoesque-
leto empleado para el transporte a la superfi cie 
celular de las proteínas que fabrica. Ya que en el 
favismo la hemoglobina de los eritrocitos se en-
cuentra oxidada formando agregados, el parásito 
no puede completar este citoesqueleto con éxito, 
por lo que se reduce signifi caƟ vamente la adhe-
rencia del parásito a las células. Algo similar ocu-
rre en la anemia de células falciformes, también 
más frecuente en estos individuos, en la que la 
hemoglobina confi ere una forma inusual, la Hb 
S, que el parásito tampoco puede uƟ lizar para su 
proceso de infección.

Por úlƟ mo, en cuanto al tratamiento del 
favismo, a pesar de que las crisis hemolíƟ cas 
presentar una remisión espontánea al reƟ rar el 
elemento que las produce, en algunos casos es 
necesario instaurar algún Ɵ po de tratamiento, 
que generalmente será eƟ ológico, en el caso de 
procesos infecciosos. En la mayoría de los casos 
la anemia no es tan importante como para re-
querir transfusiones, pero sí puede ser necesaria 
una intensa hidratación para mantener la diuresis 
en caso de hemoglobinuria importante. Es con-
veniente educar al paciente con unas correctas 
pautas dietéƟ cas, y adverƟ rle de posibles futuras 
crisis tras determinados procesos infecciosos, así 
como informar de los fármacos y sustancias po-
tencialmente peligrosas. 

En algunos casos, los pacientes pueden 
presentar un síndrome hemolíƟ co más intenso 
que requiera de transfusiones sanguíneas para 
su resolución. Incluso algunos pacientes necesi-
tarán de una esplenectomía paliaƟ va para evitar 
la destrucción de eritrocitos. En otros casos pue-
de presentarse además insufi ciencia o fallo renal, 
producida por la precipitación de hemoglobina 
en los túbulos renales5-6. 
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