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Hemolys är ett inte helt ovan-
ligt internmedicinskt tillstånd
som kan följa av en mängd sjuk-
domar, varav vissa är ovanligare
än andra. Favism är ett välkänt
begrepp i Medelhavsområdet
men är föga omnämnd i Sverige.
Ordet kommer från det latinska
namnet på bondbönan (Vicia
faba), som länge har varit när-
mast bortglömd i den svenska
kosthållningen. För att denna
böna ska kunna ställa till med
en i vissa fall livshotande hemo-
lys krävs emellertid samtidig fö-
rekomst av en hereditär enzym-
brist – s k glukos-6-fosfatdehyd-
rogenasbrist. Ett fall beskrivs,
som belyser att det svenska
sjukdomspanoramat inte är sta-
tiskt och att tidigare mer anek-
dotiskt beskrivna tillstånd nu
förmodligen kommer att bli allt
vanligare i vårt land.

En 44-årig man insjuknade akut med
feber (38,5°), svettningar utan frossa
och kräkningar. Efter något dygn till-
kom värk långt ned i ryggen och en ex-
trem och onormal trötthet. Under de föl-
jande dagarna var han huvudsakligen
sängliggande. Efter tre dygn vek febern
och ryggvärken försvann. Med stor
möda kom han ur sängen och kunde
själv notera att ögonvitorna hade blivit
gula och urinen mörkfärgad. På grund

av den påtagliga tröttheten och till-
komsten av dessa nya symtom larmade
han ambulans. Ambulansmännen miss-
tänkte infektiös hepatit och förde ho-
nom till infektionskliniken vid Östra
sjukhuset i Göteborg fredagen den 8
augusti. Vid anamnesupptagning fram-
kom att han härstammade från Irak och
att han 1989 hade invandrat till Sverige
med sin familj. Han hade tidigare varit
huvudsakligen frisk frånsett ett par
operationer på grund av diskbråck och
gynekomasti. Under de senaste måna-
derna, före det aktuella insjuknandet,
hade han inte intagit några som helst
mediciner, och han hade inte varit ut-
omlands. Vid undersökningen fann
man en relativt opåverkad man med
klart ikteriska sclerae. Vidare notera-
des även en lätt takykardi (ca 100/min)
och ett normalt blodtryck (110/60 mm
Hg). Buken var helt mjuk och oöm, och
levern var inte palpabel. Misstanken
om infektiös hepatit kunde inte avfär-
das, och han lades in för vidare utred-
ning och vård.

Lågt Hb – hemolys?
De akutanalyser som genomfördes

gav följande resultat: B-SR 55 mm, P-
CRP 18 mg/l, B-Hb 55 g/l, B-LPK
21,2× 109/l (varav neutrofiler 16,0×
109/l), S-ASAT 1,4 µkat/l, S-ALAT
0,79 µkat/l, S-ALP 2,0 µkat/l, S-biliru-
bin 68 µmol/l, S-natrium 145 mmol/l,
S-kalium 4,2 mmol/l, S-kreatinin 126
µmol/l, U-Hb (kvalitativt) +++ och U-
protein (kvalitativt) ++.

Dessa resultat samt den korta sjuk-
domshistorien gjorde diagnosen infek-
tiös hepatit mindre sannolik, och mot
bakgrund av den uttalade anemin samt
bilirubinstegringen väcktes misstanken
om en hemolytisk anemi. Provtagning-
en kompletterades med retikulocyter,
DAT/IAT (direkt och indirekt antiglo-
bulintest, dvs tidigare Coombs’ test –
om positiva indikerar detta en immun-
hemolytisk anemi), haptoglobin, LD
och blodgruppering. Efter kontakt med
jourhavande medicinare överfördes pa-
tienten till medicinkliniken vid Sahl-
grenska sjukhuset i Göteborg natten till
lördagen den 9 augusti. Där ordinerade
medicinjouren, efter kontakt med jour-
havande hematolog, kortikosteroider

(tabletter Deltison 100 mg 1 × 1) för att
motverka en eventuell autoimmun he-
molys, och patienten placerades på he-
matologisektionen.

Retikulocyterna visade sig vara 25
procent, haptoglobin <0,06 g/l, LD 31
µkat/l, och DAT/IAT var båda negativa.
Dessa resultat talade entydigt för hemo-
lys som sannolikt inte var av autoim-
munt ursprung. Patienten återhämtade
sig sakta över helgen, Hb steg långsamt
och hemolysvariablerna började nor-
maliseras.

Vid ronden på måndagen den 11 au-
gusti framförde patienten själv tre alter-
nativa förklaringar till varför han in-
sjuknat. Två kunde genast avfärdas:
drag och intensiv solexponering. Han
undrade också om den tallrik bönor han
åt dagen före insjuknandet kunde vara
boven i dramat. Denna senare uppgift
väckte misstanke om det i Sverige ovan-
liga tillståndet favism, som endast drab-
bar personer med glukos-6-fosfatde-
hydrogenasbrist (G-6-PD-brist). Pati-
enten erinrade sig också att en bror
hemma i Irak på 1970-talet varit allvar-
ligt sjuk, efter att ha ätit bönor, i fyra da-
gar innan han återhämtade sig. Familje-
doktorn förbjöd efter detta familjen att i
fortsättningen äta bönor. Genom åren
hade detta förbud dock fallit i glömska.

Behandlingen med kortikosteroider
avslutades, och bestämning av patien-
tens erytrocytinnehåll av G-6-PD ge-
nomfördes. Denna analys visade att pa-
tienten hade en närmast total brist på
denna enzymaktivitet, 4,0 nkat/g Hb.

Patientens hustru tog även med sig
bönorna till avdelningen, och en bota-
nist vid Botaniska trädgården i Göte-
borg artbestämde dem som Vicia faba,
på svenska bondböna. Diagnosen an-
sågs fastställd, och patientens hemoly-
tiska anemi bedömdes som s k favism.
Tilläggas bör att patienten redan på in-
fektionskliniken hade påtalat intag av
bönor och att denna upplysning även
fanns beskriven i remissen till medi-
cinkliniken. Dessvärre föll upplysning-
en därefter bort.

Patienten mådde förhållandevis bra
tisdagen den 12 augusti, trots Hb 64 g/l,
och bedömdes kunna skrivas hem med
tät provtagning via vår dagvårdsavdel-
ning. Hb-värdet steg därefter snabbt för
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att vid återbesöket den 8 september vara
helt normaliserat, och patienten kände
sig helt återställd.

Favism känd
sedan antiken
Favism är med all säkerhet ett till-

stånd som man känt till mycket länge.
Redan i antikens skrifter förekommer
beskrivningar av sjukdomen; på 400-ta-
let före Kristus finns sjukdomsbilder
liknande den omnämnda. Termen fa-
vism kommer av det latinska namnet på
(bond)böna, »faba» eller, som den kal-
las i Italien, »fava» [1]. Även inhalation
av partiklar från dess blomma anses
kunna utlösa reaktionen. Detta tillstånd
innebär, inom två dagar från exponering
för bönan, akut hemolys med tecken så-
som ikterus, feber och mörk urin på
grund av hemoglobinuri samt i värsta
fall cirkulatorisk chock och död [2].
Denna utgång är ovanlig men förståelig
då man i ca 30 procent av fallen ser Hb-
nivåer som sjunker under 40 g/l [3]. Fa-
vabönan, som orsakar tillståndet, odlas
runt hela världen men är vanligast i Me-
delhavsområdet, speciellt Italien/Sar-
dinien, där de första vetenskapliga stu-
dierna av favism började under mitten
av 1800-talet. Den är populär även i
främre Asien, och tillståndet favism är
även där välkänt [4]. I Sverige har bö-
nan odlats under lång tid, och den är en
av våra allra äldsta kulturväxter. Nume-
ra odlas bönan emellertid endast spora-
diskt i vårt land. De bakomliggande
mekanismerna till att bondbönan orsa-
kar hemolys beskrevs i slutet av 1950-
talet [5]. Då upptäcktes att favism en-
dast drabbade individer som lider brist
på G-6-PD.

Vanlig ärftlig enzymbrist
Prevalensen av G-6-PD-brist varie-

rar från mindre än 1/1000 i norra Euro-
pa till ca 50 procent bland kurdiska ju-
dar [6]. Man finner även bristen i högre
frekvens hos vissa folkslag i norra Afri-
ka, i främre Asien, i vissa delar av Kina
samt i Sydöstasien. Över 100 miljoner
människor tros lida av G-6-PD-brist i
varierande svårighetsgrad. Enzymbris-
ten är ärftlig och genen är X-kromoso-
malt bunden, vilket innebär att det är
huvudsakligen män som drabbas av ut-
talad G-6-PD-brist. Man känner till
över 200 olika varianter av G-6-PD med
subnormal enzymaktivitet. De vanli-
gaste varianterna är G-6-PD A– och G-
6-PD Mediterranean. Den senare är
vanlig i Medelhavsområdet och därav
dess namn. Den höga frekvensen av G-
6-PD-bristgenen i vissa befolkningar
antyder att denna defekt skulle medföra
något slags fördel. Man har också visat
att denna brist i vissa fall kan skydda
mot malariainfektion [7]. Individer med
G-6-PD-brist är i de flesta fall utan kli-

niska symtom under normala förhållan-
den. Först under vissa betingelser, så-
som infektion, exponering för vissa lä-
kemedel och intag av bondböna, ut-
vecklas en intravasal, icke-autoimmun
hemolys.

Glukos-6-fosfatdehydrogenas
skydd mot oxiderande ämnen
En erytrocyt med G-6-PD-brist har

en nedsatt förmåga att bryta ned oxide-
rande ämnen och därmed ökad känslig-
het för cellskada och hemolys [8, 9].
Erytrocyten har flera olika vägar att ta
hand om sådana ämnen. Den innehåller
superoxiddismutas som förvandlar O2

–

till H 2O2 och O2. Den innehåller också

katalas som bryter ned H2O2 till O2 och
H2O. Det viktigaste försvaret mot H2O2

är emellertid glutationsystemet. Detta
system innehåller två enzymer, gluta-
tionperoxidas (GP) och glutationreduk-
tas (GR). Nedbrytningen av H2O2 möj-
liggörs av GP, som katalyserar reaktio-
nen:

2 GSH (reducerat glutation) + H2O2

→ GSSG (oxiderat glutation) + H2O

Det oxiderade glutationet (GSSG)
konverteras sedan tillbaka till GSH i
följande reaktion, som möjliggörs av
GR:

GSSG + NADPH → 2 GSH + NADP

Glutationsystemet växlar mellan
den reducerade och den oxiderade for-
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Bondbönan , Vicia faba, kan ge upphov
till akut hemolys hos individer som lider
brist på enzymet glukos-6-fosfat-
dehydrogenas.
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men, och i varje cykel förvandlas en
molekyl H2O2 till H 2O. För dessa reak-
tioner krävs dock närvaro av NADPH.
Den enda källan till NADPH i erytrocy-
ten är den sk hexosmonofosfatshunten.
Den NADPH-producerande reaktionen
i denna metabola väg är framför allt glu-
kos-6-fosfatdehydrogenasreaktionen. I
denna process katalyserar G-6-PD föl-
jande reaktion:

glukos-6-fosfat + NADP → 6-fosfo-
glukonat + NADPH

Av denna beskrivning följer att det
viktigaste antioxidantförsvaret inte fun-
gerar vid G-6-PD-brist i erytrocyten.

Oxiderande ämnen
skadar erytr ocyten
Oxiderande ämnen orsakar två typer

av skador på erytrocyten, dels en hemo-
globinskada, dels en cellmembranska-
da. Skadan på hemoglobinet medför
bildning av hemoglobinaggregat, sk
Heinz-kroppar, som fixeras till cell-
membranet på insidan av erytrocyten.
Celler som innehåller Heinz-kroppar
har svårare att passera mjälten och bryts
där snabbt ned. Detta i kombination
med en samtidig cellmembranskada an-
svarar för uppkomsten av hemolysen.

Bondbönan ger upphov
till fr ia syreradikaler
Favabönan innehåller ämnen som

omvandlar O2 till fr ia syreradikaler, och
en person med G-6-PD-brist har inte
förmågan att oskadliggöra dessa, varför
hemolysen startar. Favism är vanligare
hos barn och ses nästan bara hos perso-
ner som har en grav G-6-PD-brist, of-
tast G-6-PD Mediterranean. Övriga va-
rianter av G-6-PD-brist, bl a hos indivi-
der från Afrika och Sydöstasien, har of-
tast en större enzymaktivitet, och vid ett
eventuellt intag av bönan drabbas dessa
personer av en betydligt lindrigare grad
av hemolys. Dessutom orsakar expone-
ring för bondbönan inte heller hemolys
hos alla individer med grav G-6-PD-
brist, och graden av hemolys kan även
variera inom samma familj. Orsaken till
detta är inte känd.

Vid akut hemolys ses en klinisk bild
som beskrivits ovan. Laboratorievär-
dena visar kraftig retikulocytos och
andra tecken på hemolys, såsom sänkt
haptoglobin, förhöjt LD-värde och bi-
lirubinemi. Dessutom ses mörk urin,
orsakad av kraftig hemoglobinuri. I det
tidiga förloppet kan man se Heinz-
kroppar i erytrocyterna, och vid svår
hemolys ses även sfärocyter och frag-
mentocyter.

Ib land svårt ställa diagnos
Diagnosen verif ieras genom påvi-

sande av nedsatt enzymaktivitet. Att

upptäcka G-6-PD-brist hos en »frisk»
individ, utan hemolys, bereder ingen
svårighet. Däremot kan man hos en per-
son med lindrig G-6-PD-brist, strax ef-
ter en hemolytisk period, stöta på vissa
problem. När de äldre erytrocyterna,
som innehåller mindre mängd enzymer,
försvunnit från blodbanan och ersatts av
yngre, enzymrikare celler närmar sig
enzymnivån den normala. Under dessa
förhållanden måste misstanken om G-
6-PD-brist väckas när nivåerna inte är
förhöjda, trots retikulocytstegring. Per-
soner med grav brist har dock även vid
en hemolytisk episod låga enzymnivå-
er.

Profylax viktigast
Terapin inriktar sig i första hand på

profylax. Individer med G-6-PD-brist
ska undvika de läkemedel som kan
framkalla hemolys, tex nitrofurantoin
(Furadantin), sulfametoxazol (t ex Bac-
trim) och antimalariamedel (tex Fansi-
dar). Vid svår hemolys ges blodtransfu-
sioner och, för att undvika njurskada på
grund av hemoglobinuri, rikligt med
vätska. Givetvis ska bondbönan undvi-
kas.

Kommer att bli vanligare
Det svenska sjukdomspanoramat är

inte statiskt. Inte minst har invandring-
en de senaste fyrtio åren bidragit till det-
ta. Den tidigare folksjukdomen tuber-
kulos, som på 1970-talet ansågs i det
närmaste utrotad i Sverige, har numera
blivit en differentialdiagnos att räkna
med. Även andra sjukdomar, t ex
Chagas’ sjukdom, diagnostiseras nu i
Sverige, även om patienten inte smittats
här. G-6-PD-brist, som liksom favism
är ett vanligt tillstånd i många befolk-
ningar, är än så länge en ovanlig diagnos
hos oss, kanske för att bruket av bond-
bönan i vårt land fallit i glömska. San-
nolikt har invandringen från länder där
G-6-PD-brist förekommer i betydligt
högre frekvens lett till att en hel del
svenskar idag lider av denna enzym-
brist. Mannen i föreliggande fallbe-
skrivning hade köpt sina bönor på en sk
självplockningsodling strax söder om
Göteborg. Vid förfrågan på Saluhalls-
torget i Göteborg fanns bondbönan
även där att inhandla. Det är naturligt att
ställa sig frågan om denna orsak till akut
hemolys kommer att bli vanligare i vårt
land.
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