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INTRODUGAO:

A intolerancia hereditaria a frutose (IHF) é uma doenca autossémica recessiva do metabolismo da
frutose, causada por variantes patogénicas bialélicas no gene aldolase B. Resulta da deficiéncia da
atividade hepatica da frutose-1-fosfato aldolase. Embora seja uma condicdo benigna quando tratada, a
IHF pode ser fatal se ndo diagnosticada e gerida adequadamente. Individuos afetados apresentam
incapacidade de metabolizar a frutose eficientemente no figado, intestino e rins.

A ingestdo de frutose leva ao rapido acimulo de frutose-1-fosfato, causando deplecdo de fosfato
inorganico intracelular e ATP. Os sintomas agudos incluem vémitos, diarreia, hipoglicemia aguda,
letargia, acidose tubular renal e insuficiéncia hepatica. A ingestdo crénica de frutose pode resultar em
atraso no crescimento, lesGes hepaticas e renais. O tratamento principal é o controle rigoroso da dieta,
pois os sintomas se manifestam apenas na presenca de frutose na alimentacdo, direta ou
indiretamente, através de sacarose e sorbitol.

OBJETIVO:

Descrever as caracteristicas clinicas e bioquimicas de em longo periodo com dieta restrita em frutose.

METODOLOGIA

Andlise retrospectiva de dados socioecondmicos, clinicos, bioquimicos e dietéticos de pacientes com
diagnéstico de HF que foram inseridos no Rede RARAS (aprovacdo ética sob o n° CAAE
33970820.0.3028.5505).

RESULTADOS:

Valores de TGO, TGP ¢ GamaGT - Primeira ¢ Ultima Consulta
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* A ingestdo de frutose ficou entre 30 a 40 mg/kg/dia,

porém foram referidas pequenas transgressdes ao
longo do acompanhamento.

‘ * A aversdo ao sabor doce foi referida por todos os
selecionados.
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