G-6-PD-brist/Favism

Vad är G-6PD-brist/favism?

Glukos-6-fosfat dehydrogenas(G6PD) brist är den vanligaste enzymdefekten i världen och   drabbar ca 400 miljoner människor.

G6PD  brist är också känd som ”favism”, eftersom människor med bristen också är allergiska mot favabönor eller, som de också heter, bondbönor.

G6PD brist är en genetisk sjukdom/tillstånd som nedärvs ressesivt x-bundet. Detta innebär att sannolikheten att män drabbas av detta tillstånd är större än för kvinnor. Det finns möjlighet att genetiskt identifiera tillståndet hos båda könen.

Vad händer om du har G6PD-brist/favism?

Hemolytisk anemi( blodbrist orsakad av onormalt stor förstörelse av röda  blodkroppar) och förlängd gulhet under nyföddhetsperioden är de två vanligaste medicinska problemen kopplade till G6PD-brist/favism. Båda dessa tillstånd är direkt kopplade till oförmågan hos vissa speciella celltyper( röda blodkroppar) att bilda en molekyl NADPH( nicotinamid adenin dinucleotid phosphat) i reducerad form i tillräcklig mängd, denna reaktion katalyseras normalt sett av enzymet G6PD.
Hemolytisk anemi, d v s blodbrist orsakad av att röda blodkroppar förstörs, uppstår endast då en person med G6PD-brist/favism utsätts för vissa ämnen, annars lever dessa individer helt normala liv.

Blodbristen, anemin innebär en nedsatt förmåga hos de röda blodkropparna att bl a transportera syre till kroppens olika delar. Vid hemolytiska kriser kan man därför känna sig väldigt trött och andfådd. Ett annat tecken på hemolys kan vara att urinen är väldigt mörk, alternativt rödfärgad. Vissa ämnen, infektioner eller favabönor(bondbönor) kan orsaka hemolys. Behandlingen av hemolytisk anemi är bl a vila, syrgas på mask, blodersättningsprodukter, blod och  folat( ett vitamin).

Det är mycket viktigt, när du söker vård, att du talar om för doktorn eller annan sjukvårdspersonal ( t e x sjuksköterskor, apotekare mm) att du har G6PD brist/favism för att undvika en eventuell allvarlig effekt av  föreskriven behandling.
Vilka försiktighetsåtgärder bör jag vidta?

Ta inga av läkemedlen som är listade i denna broschyr utan att tala med en/din doktor. Undvik favabönor (bondbönor). Vid kontakt med sjukvården, tala alltid om att du har G-6-PD brist och visa dem läkemedelslistan som finns i denna broschyr.

Vanligt förekommande frågor     

Är tillståndet smittsamt?

Nej! Eftersom det är en genetisk sjukdom/tillstånd, så smittar det inte utan det förs över via generna från förälder till barn. Botande behandling saknas.   

Vad är risken att jag för över sjukdomen till mina barn?

Om pappan har sjukdomen och mamman är frisk icke anlagsbärare:

*Flicka med sjukdomen(0%)

*Pojke med sjukdomen(0%)

*Flicka som bärare av genen(100%)

Om pappan har sjukdomen och mamman är bärare av genen:
*Flicka med sjukdomen(50%)

*Flicka som bärare av genen(50%)

*Pojke med sjukdomen(50%)

Om pappan är frisk icke anlagsbärare och mamman är bärare av genen:

*Flicka med sjukdomen(0%)

*Flicka som bärare av genen(50%)

*Pojke med sjukdomen(50%)
Vilka är symtomen på hemolytisk anemi, och hur vet jag att jag har ett skov?

Du känner dig väldigt trött, upplever en påtaglig andfåddhet och kan känna av hjärtklappning. Din urin kan vara ovanligt mörk till rödfärgad.

Kan jag ge blod om jag har G-6-PD-brist?
Nej!

Vad heter Favabönan(bondbönan) på andra språk?
Arabiska: Foolle;

Katalanska: Fava;

Kinesiska: Tzan-Doo;

Holländska: Tuinboon;

Persiska: Ba-ghe-leh;

Engelska: Fava eller Broad Bean;

Franska: Fève;

Tyska: Favabohnen, Dicke Bohnen, Saubohnnen;

Grekiska: Koukia;

Italienska: Fava;

Malay: Kacang Kuda;

Spanska: Haba;

Turkiska: Bakla;

Urdo(Pakistan och Indien): Lobhiya, Rajma, Jheam

Mediciner/kemikalier som skall undvikas.

Smärtstillande/febernedsättande

Acetylsalicylsyra( t e x Aspirin, Trombyl mm)

Antimalaria

Klorokin, hydroxyklorokin, kinin mfl.

Antibiotika

Kloramfenikol, nalidixinsyra, nitrofurantoin( Furadantin)

Cardiovaskulära

Kinidin

Sulfapreparat

Trimetoprim-sulfa( Bactrim, Eusaprim)

Övrigt

Favabönor/Bondbönor

Denna brochyr är sammanställd av underläkare Nemrod Gawrieh, barnkliniken i Västerås, med tillstånd av Chanan Zass. Källmaterialet går att återfinna på internetadress  www.rialto.com/favism. Brochyren vänder sig främst till patienter med G-6-PD-brist och deras anhöriga, men riktar sig även till sjukvårdspersonal.

