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A intolerância hereditária à frutose (IHF) é uma doença autossômica recessiva do metabolismo da

frutose, causada por variantes patogênicas bialélicas no gene aldolase B. Resulta da deficiência da

atividade hepática da frutose-1-fosfato aldolase. Embora seja uma condição benigna quando tratada, a

IHF pode ser fatal se não diagnosticada e gerida adequadamente. Indivíduos afetados apresentam

incapacidade de metabolizar a frutose eficientemente no fígado, intestino e rins.

A ingestão de frutose leva ao rápido acúmulo de frutose-1-fosfato, causando depleção de fosfato

inorgânico intracelular e ATP. Os sintomas agudos incluem vômitos, diarreia, hipoglicemia aguda,

letargia, acidose tubular renal e insuficiência hepática. A ingestão crônica de frutose pode resultar em

atraso no crescimento, lesões hepáticas e renais. O tratamento principal é o controle rigoroso da dieta,

pois os sintomas se manifestam apenas na presença de frutose na alimentação, direta ou

indiretamente, através de sacarose e sorbitol.

Descrever as características clínicas e bioquímicas de em longo período com dieta restrita em frutose.
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Análise retrospectiva de dados socioeconômicos, clínicos, bioquímicos e dietéticos de pacientes com

diagnóstico de HF que foram inseridos no Rede RARAS (aprovação ética sob o no CAAE

33970820.0.3028.5505).

RESULTADOS:

• A ingestão de frutose ficou entre 30 a 40 mg/kg/dia,

porém foram referidas pequenas transgressões ao

longo do acompanhamento.

• A aversão ao sabor doce foi referida por todos os

selecionados.

Nossa análise mostrou que os pacientes com IHF mantidos

em dieta restrita de frutose a longo prazo apresentam-se

assintomáticos, com boas condições clínicas e sem

progressão de lesões hepáticas. Alterações no perfil lipídico

observadas em dois pacientes podem estar relacionadas ao

elevado consumo de alimentos de origem animal e

consequentemente gorduras saturadas. A constipação

intestinal persistente parece associada ao baixo consumo de

fibras, resultante da exclusão de frutas e outros vegetais da

dieta devido à restrição de frutose.
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