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RESUMO

INTRODUGAO: Frutose é um monossacarideo encontrado em varias fontes
vegetais, mel e frutas. Também compde a sacarose, adocante predominante em
doces e xaropes. Apds ser consumida, a absorcdo da frutose é facilitada por
transportadores de glicose, o GLUT-2 nos hepatécitos e o GLUT-5, expresso na
borda em escova dos enterécitos. Seu metabolismo, que pode saturar dependendo
das concentragbes dos meios, ocorre no figado no intestino delgado e nos rins,
onde enzimas como frutoquinase e aldolase B desempenham um papel crucial no
catabolismo desse monossacarideo. Intolerancia Hereditéria a Frutose (IHF) é uma
deficiéncia na enzima aldolase B, resultante de mutacdes no gene ALDOB.
OBJETIVOS: Revisar os principais fatores etiolégicos envolvidos na Intolerancia
Hereditaria a Frutose e os principais sintomas encontrados nos pacientes, bem
como o tratamento dessa patologia. METODOLOGIA: Revisdo narrativa da
literatura realizada em livros-texto e bases de dados como: PubMed, Scielo e
Orphanet, utilizando-se os descritores: “Hereditary Fructose Intolerance”, “ALDOB” e
“Frutose”. RESULTADOS: Os erros inatos do metabolismo sao doencas
relativamente raras, que apresentam elevado potencial de gravidade para a saude
dos pacientes. A IHF é uma doenga autossémica recessiva, podendo ser
homozigética ou heterozigdtica composta, com prevaléncia estimada entre de
1/20.000 e 1/60.000 na Europa. Consiste na deficiéncia da enzima aldolase B,
encontrada em maior concentragdo nos hepatocitos, porém presente também nos
enterécitos e nas células renais. E causada por mutacdes no gene ALDOB (9g22.3),
0 que afeta a codificacdo dessa enzima e causa o acumulo da frutose-1-fosfato
(F1P) no figado, nos rins e no intestino delgado, sendo nocivo para esses 6rgaos.
No intestino, a deficiéncia da metabolizacdo da frutose em pacientes afetados
desencadeia sua fermentagdo por bactérias intestinais, antes de ser absorvida,
devido a saturacdo dos meios. Ocorre também inflamagéo hepatica, sobrecarga
renal e dificuldade de reabsorgdo tubular, ocasionado pelo acimulo da F1P no
sangue e pelo desarranjo no potencial de fosfato. Os sintomas sao nauseas,
vomitos, diarreia, dor abdominal e flatuléncia. Além disso, ha redugao da glicélise e
glicogendlise por conta do acumulo de frutose no sangue, o que interrompe a
gliconeogénese e causa hipoglicemia nos pacientes. E observado que ndo ha
manifestacdo de sintomas em lactentes, visto que o inicio dos sintomas ocorre,
geralmente, na diversificagdo alimentar, apdés o desmame, quando ha ingestdo de
alimentos com frutose. Devido ao fato da IHF ser resultado de mutagcées no gene
ALDOB, nao existe tratamento eficaz, como no caso da intolerancia a lactose, pelo
contrario, a aldolase B ndo esta disponivel em capsula, como a lactase. Portanto, o
tratamento é restricio alimentar de frutose, sacarose, sucralose e sorbitol, sendo
necessario suplementagdo com vitaminas essenciais presentes nos alimentos com
esses compostos. Se nao tratada, pode resultar em falha renal, acidose metabdlica,
cirrose hepatica progressiva, coma e, eventualmente, 6bito. CONCLUSAO: A
Intolerancia Hereditaria a Frutose é um erro inato do metabolismo raro, resultado de
mutacdes em ALDOB. Possui heranga autossdbmica recessiva e causa,
principalmente desconforto abdominal e diarreia. Porém, de maneira geral, o
prognéstico € bom, desde que haja total restricio de frutose na alimentagdo e
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suplementagao polivitaminica.
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