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Abstract— The reaction catalyzed by Glucose-6-Phosphate Dehydrogenase (G6PD) provides reductive power to the cell
in the form of NADPH (Nicotinamide adenine dinucleotide phosphate reduced), a compound involved in many reductive
biosynthetic reactions. This reaction is the only source of NADPH in erythrocytes and is necessary to protect the cell from
oxidative damage. G6PD deficiency is an X-linked recessive inheritance form and is one of the most common inherited
enzyme disorders and is estimated to affect over 400 million people worldwide, the prevalence in Mexico is 0.95 %. At least
200 different mutations have been identified in the G6PD gene. In high-prevalence areas such as the Mediterranean, Middle
East, India, China and Southeast Asia, the presence of multiple alleles explain the overall prevalence of this deficiency. In
Mexico, the most common variants are G6PD A-202A/376G and A-376G/968C, whose geographical.
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Resumen— La reaccion catalizada por la Glucosa-6-Fosfato Deshidrogenasa (G6PD) provee poder reductor a la célula
en forma de NADPH (Nicotinamida Adenina Dinucle6tido Fosfato Reducida), compuesto que participa en numerosas
reacciones biosintéticas reductoras. Esta reaccion es la Unica fuente de NADPH en los eritrocitos y es necesaria para
proteger a la célula de dafio oxidativo. La deficiencia de G6PD se hereda de forma recesiva ligada al cromosoma X y es uno
de los desordenes enzimaticos hereditarios mas comunes, se estima que afecta a mas de 400 millones de personas en todo el
mundo, la prevalencia en México es de 0.95%. Se han identificado al menos 200 mutaciones diferentes en el gen G6PD. En
areas con alta prevalencia como el Mediterraneo, Medio Oriente, India, China y Sudeste Asiatico, la presencia de multiples
alelos explican la prevalencia total de la deficiencia. En México, las variantes mas comunes son la G6PD A-202A/376G y
la A-376G/968C, cuya distribucion geografica es relativamente homogénea y junto con la Santamaria376G/542T dan cuenta
del 82% de la prevalencia total.

Palabras claves— Deficiencia de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa, anemia hemolitica, estrés oxidativo.

I. INTRODUCCION

La Glucosa 6 Fosfato Deshidrogenasa (G6PD) se localiza en el citoplasma de todas las células
eucariontes. La deficiencia en G6PD fue descrita en 1956 y su herencia ligada al cromosoma X se
determiné en 1958 [1,2]. Poco tiempo después se encontraron una gran cantidad de variantes
electroforéticas de la enzima, demostrando la importancia genética, clinica y biogquimica del
polimorfismo del gen G6PD [3]. Se ha observado que la deficiencia es mas evidente en los glébulos
rojos porque contienen proteasas que degradan la enzima mutante en mayor grado que en otros tejidos
[4], caracteristica que facilita la deteccion de individuos deficientes en G6PD mediante el tamizaje
enzimatico de sangre periférica.

Il. ESTRUCTURA Y FUNCION

La enzima, en su forma activa, es un homodimero o un homotetramero de una cadena polipeptidica
de 515 aminoacidos (59.2 KDa) y esta altamente conservada en la escala evolutiva, por lo que mediante
analisis de homologia se han identificado algunas regiones criticas para su funcion [5]. Cada monémero
consiste de 2 dominios; uno pequefio, que tiene un sitio de unién a la coenzima (residuos 1-198), y otro
mayor denominado B+a (residuos 199-515) que incluye el sitio de union al sustrato. Contiene un total de
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15 hélices a y 15 hojas B; en la estructura del dimero las 2 subunidades estan localizadas simétricamente
a lo largo de un complejo interfasico de hojas B [6, 7, 8]. El sitio activo comprende al nonapéptido 198-
206 que contiene un residuo de lisina en la posicion 205 que forma parte del sitio de unién al sustrato. El
sitio de union al NADP (Nicotinamida Adenina Dinucleétido Fosfato), se localiza en el extremo N-
terminal (amino&cidos 38-47), la union de este cofactor es importante para la estabilidad de la enzima
[5-10].

La G6PD es una enzima citoplasmatica que cataliza la conversion de glucosa-6-fosfato a 6-
fosfogluconolactona con reduccién de NADP a NADPH (Nicotinamida Adenina Dinucle6tido Fosfato
Reducida). Esta es la Unica que provee de NADPH al eritrocito, la funcion principal de esta molécula es
mantener los niveles adecuados de glutation reducido (GSH), ademés es un componente estructural de la
enzima catalasa. A su vez, el GSH y la catalasa participan en la detoxificacion del peroxido de
hidrégeno que es producido por radicales libres de superdxido cuando las células estdn expuestas a
estrés oxidativo [9, 11]. Los globulos rojos estdn altamente expuestos a este estrés por dos razones:
primero, los radicales oxigeno son generados continuamente dentro de los globulos rojos como resultado
del ciclo de la hemoglobina, en el cual hay un cambio de la forma desoxigenada a la oxigenada;
segundo, los globulos rojos estan directamente expuestos a una variedad de agentes exdgenos oxidantes
[5, 12, 13].

La deficiencia de G6PD provoca dafio oxidativo irreversible que lleva a la muerte celular. La vida
media de la enzima en los eritrocitos es de 60 dias, a mayor edad de las células la actividad enzimatica
sera menor pues los eritrocitos son incapaces de sintetizar nuevas moléculas proteicas. Por el contrario,
los reticulocitos tienen una actividad enzimatica cinco veces mayor que los glébulos rojos senescentes
[14-16]. De tal manera, durante un ataque hemolitico, las células senescentes seran destruidas
selectivamente por el dafio oxidativo por lo que, en algunas variantes de G6PD, los pacientes
diagnosticados en periodo post-hemolitico pueden ser mal clasificados como G6PD normales debido a
la presencia de una gran cantidad de reticulocitos [5].

Existe una disminucién en la actividad de G6PD en la mayoria de los tejidos en individuos G6PD
deficientes aungque es menos marcada que en los eritrocitos y no influye en la manifestacién clinica. Sin
embargo, en algunos pacientes con Anemia Hemolitica No Esferocitica Crénica (AHNEC), la
deficiencia de G6PD es tan severa en neutréfilos que llega a provocar una enfermedad croénica
granulomatosa asociada a una mayor susceptibilidad hacia infecciones bacterianas [5].

I11. GENETICA

El gen G6PD se localiza en X28, consiste de 13 exones y tiene un tamafio aproximado de 18.5 Kb.
Ademas, tiene caracteristicas de un gen constitutivo (housekeeping) [5]. Su region promotora tiene
varios elementos de control cis-actuantes (GGCGGG y CCGCCC) vy sitios de union para el factor de
transcripcion SP1. Ademas, tiene un elemento ATTAAA en la posicién -30 a -25 que desempefia la
funcion de “caja TATA” [9].

La deficiencia de G6PD se hereda en forma recesiva ligada al X [2]. Los varones son hemicigotos
para el gen y serén deficientes de G6PD si heredan el gen mutado. En cambio, las mujeres pueden ser
homocigotas (normales o deficientes) o heterocigotas, sin embargo, como resultado del fendmeno de
inactivacion del cromosoma X las mujeres heterocigotas pueden ser hematologicamente normales o
pueden presentar manifestaciones leves o severas de la deficiencia de G6PD dependiendo del porcentaje
de células con el fenotipo mutado [17, 18, 19]. Por lo general, las pacientes heterocigotas presentan
manifestaciones clinicas menos severas que las homocigotas [5].

La deficiencia de G6PD se produce por varios mecanismos genéticos como deleciones, mutaciones
puntuales y sustituciones que afectan la transcripcidn, procesamiento o estructura primaria de la enzima,
lo que funcionalmente lleva a una disminucion de la actividad enzimatica [16]. La caracterizacion
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bioquimica ha permitido identificar al menos 442 variantes de la deficiencia enzimatica y han sido
agrupadas en cinco clases (I al V) de acuerdo al porcentaje de actividad enzimatica residual y su
fenotipo clinico [20]: La clase I, deficiencia enzimatica total con anemia hemolitica no esferocitica;
clase Il, deficiencia severa (menor del 10%); clase Ill, deficiencia moderada (10 al 60%), clase IV,
deficiencia moderada o actividad normal (60% o mas); clase V, actividad aumentada.

Algunas variantes de G6PD tienen frecuencias elevadas en algunas regiones del mundo como
resultado de la presion selectiva ejercida por la malaria; estas variantes se asocian con hemolisis
inducida por estrés oxidativo (clases Il y Ill). Por otro lado, las variantes asociadas con hemolisis
cronica son poco frecuentes (clase 1) [9, 11, 21, 22].

IVV. FENOTIPO CLINICO

Los pacientes con deficiencia de G6PD son usualmente asintomaticos y sélo presentan
manifestaciones clinicas cuando ingieren farmacos o quimicos que desencadenan hemdlisis masiva
intravascular como sulfamidas, antipiréticos, nitrofuranos, primaquina y cloroquina. Por lo tanto, la
expresion clinica depende tanto de la variante de G6PD como de los factores exdgenos [16]. Las
manifestaciones clinicas en la deficiencia de G6PD incluyen: hiperbilirrubinemia neonatal, anemia
hemolitica aguda (AHA) inducida por drogas o alimentos y AHNEC. La consecuencia clinica mas
severa es la hiperbilirrubinemia neonatal que puede provocar kernicterus (infiltracion de bilirrubina al
cerebro) y la muerte del individuo [9, 11, 23, 24]. Asimismo, se ha observado una fuerte asociacion
entre la deficiencia de G6PD vy la ictericia neonatal en diferentes poblaciones [5]. El cuadro clinico de la
ictericia clasica difiere de la ictericia neonatal relacionada con la deficiencia de G6PD en dos aspectos
principales: a) rara vez se presenta al nacer, y la manifestacion clinica se observa entre el segundo y
tercer dia; b) hay mas ictericia que anemia, y la anemia rara vez es severa, de hecho se relaciona con
ictericia fisioldgica. En cambio, la ictericia por deficiencia de G6PD puede ser muy severa en neonatos
prematuros, pudiendo causar kernicterus y dafio neurolégico permanente [5].

Los sujetos deficientes de G6PD estan en riesgo de desarrollar AHA en respuesta a tres inductores:
habas (frijol de fava), infecciones y farmacos. Tipicamente un ataque hemolitico inicia con malestar,
debilidad y dolor lumbar y abdominal. Después de un intervalo de algunas horas hasta 2-3 dias el
paciente desarrolla ictericia y la orina se torna de un color oscuro debido a la hemoglobinuria. El inicio
puede ser repentino, especialmente en nifios que presentan favismo. La anemia, usualmente normocitica
y normocrdmica, varia de moderada a extremadamente severa y es debida a hemdlisis intravascular, por
lo tanto esta asociada con hemoglobinemia, hemoglobinuria y/o baja o ausente haptoglobina en plasma.
El frotis sanguineo muestra anisocitocis, policromacia y esferocitos. La principal caracteristica es la
presencia de poiquilocitos con células rojas que parecen tener hemoglobina poco uniforme. El problema
mas serio de la AHA en adultos es el desarrollo de falla renal aguda (muy rara en nifios) [5].

La minoria de los sujetos con deficiencia de G6PD desarrolla anemia cronica de severidad variable.
Generalmente el paciente es hombre y casi siempre desarrolla ictericia neonatal. La hemolisis es
parcialmente intravascular y se puede acompafiar de calculos biliares y esplenomegalia [5].

Algunos pacientes presentan un cuadro clinico similar al inducido por farmacos que se desencadena
dentro de las 24 a 48 horas siguientes a la ingesta de habas (Favismo) [12]. Los sintomas mas comunes
son nausea, vomito, malestar y vértigo, sequido de una hemolisis aguda, los cuales cesan luego de 2 a 6
dias. Estan presentes la hemoglobinemia y la hemoglobinuria y en la mayoria de los glébulos rojos
aparecen cuerpos de Heinz [25].

V. DEFICIENCIA DE G6PD Y SELECCION NATURAL

Ya que la morbilidad relacionada a la deficiencia de G6PD se manifiesta solo cuando existe estrés
oxidativo, se sugirié que en ausencia de factores desencadenantes de crisis hemoliticas la enfermedad no
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se manifiesta, pero en diferentes estudios realizados por Beutler en 1994 [11], se demostré que ain en
ausencia de estos factores se observaban ciertas anormalidades clinicas. A pesar de esto se generd la
siguiente pregunta: ¢por qué estos polimorfismos, los cuales son deletéreos en ciertos casos de estrés, se
mantienen con frecuencias tan elevadas en algunas poblaciones? una explicacion podria darse al
observar que la distribucién de la prevalencia de la deficiencia de G6PD esta altamente correlacionada
con las areas donde la malaria es endémica, y estos hechos han llevado a formular la hipotesis de que la
deficiencia de G6PD confiere cierta proteccion contra la malaria [26].

A. Hipdtesis de la malaria

La malaria continta siendo una de las parasitosis de mas alta prevalencia a nivel mundial. Al afio
entre 350 a 500 millones de episodios febriles son observados (la mayoria de estos son causados por
Plasmodium falciparum) solamente en nifios africanos y méas de 1 millén de personas mueren por causa
de esta enfermedad [26, 27].

Por lo tanto la malaria es una de las fuerzas selectivas méas conocidas que han ejercido més presion en
la historia de la humanidad ya que estd asociada (especialmente Plasmodium falciparum) con la
aparicion de la agricultura [28]. Se han observado varios polimorfismos asociados con proteccion contra
la malaria como los genes que codifican oligoproteinas de la membrana celular del eritrocito (grupos
sanguineos), genes de la globina (HbS, HbC, HbE, talasemias), estrés oxidativo (deficiencia de G6PD),
citoadherencia y sistema inmunolégico [29, 30].

Los parasitos causantes de la malaria descomponen la hemoglobina después de la invasion, esto lo
hacen para dejar espacio para su crecimiento y nutricion. Los bioproductos de este proceso
particularmente la oxidacion del hierro son potencialmente toxicos para el parasito. EI GSH es uno de
los suministros de potencial reductor en las células y un mecanismo natural de superar el estrés
oxidativo. Cualquier deficiencia en la producciéon de GSH en la célula puede proveer resistencia contra
el parésito. Por lo tanto, la deficiencia de G6PD puede conferir cierta proteccion en contra de la malaria.
Los polimorfismos que protegen contra la malaria presentan frecuencias elevadas en poblaciones donde
la malaria es endémica ademas de estar en desequilibrio de ligamiento con marcadores genéticos
vecinos [22].

Las evidencias que apoyan esta hipotesis de proteccion de la deficiencia de G6PD contra la malaria
son:

1. Ladistribucién de la deficiencia de G6PD esta fuertemente asociada a las areas endémicas de malaria
[31-33].

2. Los estudios realizados in vitro en los cuales se compara el crecimiento del parésito en eritrocitos
G6PD deficientes contra eritrocitos normales, mostrd que el crecimiento del parasito se inhibe en los
individuos deficientes [34, 35].

3. Ruwende et al. mostraron que la variante G6PD A- puede reducir el riesgo de infeccion por malaria
de un 46 a 58% tanto en mujeres como varones con genotipo hemicigoto [21].

4. Estudios de RFLP’s (Fragmentos de Restriccion de Longitud Polimérfica) y microsatelites en el gen
G6PD mostraron que la variante G6PD A- y Mediterraneo se encuentran en desequilibrio de
ligamiento. Este estudio permitid estimar la edad de estos alelos, la cual se traslapa con la
propagacion de la malaria [21, 22].

Ruwende et al., sugieren que la ventaja selectiva conferida por la resistencia a infeccion por malaria
es contrabalanceada por una desventaja selectiva asociada con las hemopatologias dadas por la
deficiencia enzimatica. Asi, la variabilidad genética mantenida en el locus de G6PD es un ejemplo de un
polimorfismo balanceado [21].
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V1. BASES MOLECULARES DE LA DEFICIENCIA DE G6PD

Se han caracterizado a nivel de ADN al menos 200 variantes de G6PD [36] la mayoria presentan
mutaciones de sentido equivocado, las cuales estdn distribuidas a lo largo de toda la secuencia
codificadora del gen, otras presentan deleciones, mutaciones de empalme y una mutacion sin sentido.

El grupo de mutaciones més evidente se encuentra en el exdn 10, particularmente entre la secuencia
que codifica para los aminoacidos 380 y 410; la mayoria de las mutaciones de este grupo determinan
variantes de G6PD asociadas con hemdlisis crénica (Clase I, esporadicas) [11, 36].

VI1I. BASES MOLECULARES DE LA DEFICIENCIA DE G6PD

A. Mutaciones severas (Clase I)

La deficiencia de G6PD es causada principalmente por mutaciones puntuales en el gen las cuales
provocan sustituciones de aminoacidos en la enzima. Aunque se han descrito aproximadamente 200
variantes, el ensamble estructural de la enzima es tan complejo que restringe el nimero de mutaciones
compatibles con la vida. Todas las mutaciones que resulten en una actividad enzimética nula son letales
[37].

La mayoria de las mutaciones que causan AHNEC estan agrupadas cerca de la interfase del dimero o
en la molécula del NADP estructural, siendo las mas comunes las deleciones. Estas mutaciones en la
superficie interrumpen el contacto entre las dos subunidades o interrumpen la estructura en la interfase
por la introduccion de aminoacidos de diferente carga o tamafio. Otras variantes tienen mutaciones en
residuos que unen directamente el NADP estructural. En conjunto 26 mutaciones causantes de AHNEC
se encuentran en o cerca de la interfase del dimero y 14 estan cercanas de la molécula del NADP
estructural [6, 7, 8, 37].

B. Mutaciones polimorficas (Clase 11y 111)

En las variantes polimorficas clase 11 y 111 es dificil entender los efectos bioldgicos de las mutaciones,
ya que éstas causan una inestabilidad enzimatica leve y estan distribuidas a lo largo de toda la secuencia
codificadora. Los defectos que causan estas mutaciones en la molécula pueden ser tan sutiles que su
actividad enzimaética es muy cercana a la de una enzima normal, causando solamente que su vida media
disminuya con mayor rapidez, durando solamente dias o semanas en el eritrocito [6, 7, 8, 9, 11, 37].

VIII.DISTRIBUCION MUNDIAL DE VARIANTES POLIMORFICAS

La deficiencia de G6PD es el defecto enzimético heredable y clinicamente significativo mas comdn.
Afecta a mas de 400 millones de personas en todo el mundo y se caracteriza por una amplia
heterogeneidad bioguimica y genética [11].

En &reas con alta prevalencia como el Mediterraneo, Medio Oriente, India, China y Sudeste Asiatico
la presencia de multiples alelos explican la prevalencia total de la deficiencia [9]. En contraste, en Africa
tropical otra zona de alta prevalencia, por lo menos 90% de la deficiencia de G6PD es explicada por la
variante G6PD A- (definida por deficiencia enzimética y movilidad electroforética rapida en extractos
celulares crudos), y a su vez el alelo G6PD A-202A/376G representa aproximadamente el 90 % de los
alelos G6PD A-.

Entre las variantes polimorficas mas ampliamente distribuidas estan: la G6PD Mediterraneo en paises
que rodean el mar Mediterraneo, en el Medio Oriente y en la India; la G6PD A- en Africa, América, las
Antillas, Sur de Europa y en cualquier lugar donde haya poblacion inmigrante de origen Africano [9]; la
G6PD Viangchan y G6PD Mahidol en el Sudeste Asiatico; G6PD Canton en China; y la G6PD Unién
alrededor de todo el mundo.
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I’X. ANALISIS MOLECULAR DE VARIANTES DEL GEN G6PD EN MEXICO

Estudios epidemioldgicos y bioquimicos mostraron que la deficiencia de G6PD en México es
heterogénea. La variante mas comin es la G6PD A-, ademds, otras variantes identificadas y
caracterizadas bioquimicamente incluyen a la G6PD Guadalajara, G6PD Jalisco, G6PD Morelia, GGPD
Trinacria, G6PD Canton, G6PD Distrito Federal, G6PD Castilla, G6PD Tepic y G6PD Ciudad de
México. Las variantes G6PD Jalisco y G6PD Morelia parecen ser Unicas de acuerdo a sus propiedades
bioquimicas. Las variantes G6PD Trinacria y G6PD Canton, previamente descritas en Italia y China
respectivamente, fueron identificadas en individuos con ancestros de esos dos paises [38, 39, 40, 41, 42].
Las variantes G6PD Distrito Federal, G6PD Castilla y G6PD Tepic se consideraban unicas por sus
propiedades bioquimicas caracteristicas; sin embargo, el analisis molecular mostré que constituyen
ejemplos de la variante polimorfica G6PD A-202A/376G. En 1992 se identifico la variante G6PD
“Ciudad de México”680A, esta variante solo ha sido observada en México [52]. En el mismo afio se
determind el genotipo de la variante Clase | G6PD Guadalajarall59T la cual habia sido caracterizada
bioquimicamente diez afios atras [40, 51]. Posteriormente, el analisis molecular de la variante G6PD
México [43] mostro que es un ejemplo de la variante G6PD Seattle844C [36].

En estudios recientes realizados en México se determind la deficiencia en G6PD en individuos de la
poblacién general y pacientes con anemia hemolitica, encontrandose una prevalencia de 0.95% [42, 44,
45, 46, 47, 48, 49, 50,51, 52].

En los individuos G6PD deficientes se llevd a cabo el analisis mutacional del gen G6PD (para
mutaciones patdgenas y polimorfismos silenciosos) (Cuadro 1). En el 88% de los individuos G6PD
deficientes se identificd la mutacidn responsable, encontrando 19 variantes diferentes. Las variantes méas
comunes en los individuos de la poblacién general asi como en los pacientes con anemia hemolitica
fueron la G6PD A-202A/376G y G6PD A-376G/968C, las cuales mostraron una distribucion geografica
relativamente homogénea y junto con la G6PD Santamaria376G/542T dan cuenta del 82% de la
prevalencia total en México. Ademas se identificaron 5 variantes nuevas que causan deficiencia de
G6PD.

Tablal. Variantes de G6PD observadas en México.

G6PD A¥C G6PD Mexico City™™* *G6PD Zacatecas' "
G6PD AZ#ATEG G6PD Seattle®**® *G6PD Veracruz ™"
G6PD ASTECIEC G6PD Guadalajara™" *G6PD Yucatan™*°®
G6PD Santamaria® °*">*" G6PD Nashville™"™* G6PD Durham™®
G6PD Vanua Lava®™* G6PD Unién™T G6PD Valladolid*®"
G6PD Tsukui®"™®36 *G6PD San Luis Potosi>"®" G6PD Viangchan®*#
*G6PD Mexico DF™¢

* Variantes nuevas identificadas en México.

La frecuencia de la variante no deficiente G6PD A376G fue de 1.64% Yy algunas de las variantes
encontradas son comunes en Africa, el Sur de Europa y el Sudeste de Asia. De 256 haplotipos RFLP
posibles solo se observaron 14 y su analisis sugiere que algunas de las variantes de G6PD
probablemente fueron importadas a Meéxico por flujo poblacional proveniente del sur de Europa, de
Africa y del Sudeste de Asia. En los casos que no fue posible determinar la mutacion por el método
convencional, se determiné la secuencia completa del gen G6PD que revel6 la presencia de siete
variantes (cuatro nuevas), lo cual da un total de 19 variantes para la poblacion mexicana [42, 44, 45, 46,
47, 48, 49, 52]. El conocimiento de la estructura genética de la poblacion mexicana facilitara el analisis
mutacional del gen G6PD en nuevos individuos deficientes y apoyara al manejo médico de las familias
con deficiencia de G6PD.
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X. DIAGNOSTICO DE LABORATORIO

En hallazgos hematoldgicos y clinicos con los cuales se sospecha de deficiencia de G6PD se debera
confirmar midiendo la actividad enzimatica en eritrocitos. Las pruebas de tamizaje disponibles para
propdsitos de diagndstico no son las adecuadas para pacientes que se encuentran en periodos post-
hemoliticos, hemoliticos agudos o con otras complicaciones; tampoco se identifican heterocigotos. En
células rojas normales el rango de actividad de G6PD, medida a 30°C es de 7 a 10 Ul/gr Hb. En
hombres deficientes de G6PD (0 mujeres homocigotas) el nivel basal (steady state) de G6PD es, por
definicion, menos del 50% de lo normal aunque en la mayoria de las variantes es menos del 20% y en
algunas practicamente indetectable. En mujeres heterocigotas, el nivel es intermedio o extremadamente
variable por lo que el diagndstico puede ser dificil, en estos casos se recomienda el estudio de la familia
completa o analisis de ADN [5].

XI. PREVENCION

La anemia hemolitica aguda ocasionada por deficiencia de G6PD es prevenible evitando la
exposicion a factores desencadenantes. EI favismo es prevenible por medio de la dieta. La prevencion de
la hemdlisis inducida por farmacos es posible en la mayoria de los casos seleccionando drogas
alternativas [5].

XIl. TRATAMIENTO

Ictericia neonatal: En la mayoria de los casos la fototerapia es altamente efectiva, sin embargo,
cuando los niveles de bilirrubina son arriba de 300 umol/L (o0 aun menor en bebés prematuros o quienes
tienen acidosis o infeccion) se aplica transfusion de intercambio para prevenir dafio neurolégico [5].

AHA y favismo: Las transfusiones son Utiles cuando la hemolisis es grave. La hemodialisis puede ser
necesaria si hay falla renal aguda [5].

AHNEC: En términos generales, la AHNEC debida a deficiencia de G6PD no difiere de la que es
debida a otras causas (ejemplo; deficiencia de piruvato cinasa). Si la anemia no es severa se recomienda
el uso de acido folico. Es importante evitar la exposicion a drogas potencialmente hemoliticas y se
indica transfusion de intercambio cuando haya infecciones recurrentes. En pocos pacientes la anemia es
tan severa que deberan ser considerados dependientes de transfusion [5].
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