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QUE ES LA INTOLERANCIA HEREDI-
TARIA A LA FRUCTOSA (IHF)?

La intolerancia hereditaria a la fructosa és un
error congenit del metabolisme de la fructosa,
es a dir, d’'una substancia que forma part del
sucre.

QUE ES LA FRUCTOSA?

La fructosa és un sucre simple que es capag de
unir-se a un altre similar, la glucosa, per formar la
sacarosa, que és el sucre comu.

Quan mengem fruita
0 sucre, la sacarosa
es degrada i allibera
glucosa i fructosa
que s’absorbeixen
en el nostre intesti
i son utilitzades pel
nostre organisme. Tot aix0 es realitza mitjancant
una serie de reaccions quimiques on intervenen
diversos enzims, que son proteines especialitza-
des en cada reaccio.

Fructosa

QUE SIGNIFICA UN ERROR META-
BOLIC?

Quan hi ha un error al metabolisme, alguna
d’aquestes reacciones no es produeix amb
I'eficacia deguda, els compostos anteriors a la
reaccio s’acumulen i els posteriors no se sintetit-
zen correctament.

QUE PASSA EN LA IHF?

La IHF és un error del metabolisme de la fruc-
tosa, causat por la deficiencia de I'enzim aldolasa
B. Degut a aquest defecte, s’acumula fructosa-1-
fosfato i es produeix una deplecid de fosfor i ATR,
que és un compost altament energétic, indispen-
sable per a totes les funcions cel-lulars.
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PER QUE DIEM QUE AQUEST ERROR
ES CONGENIT?

Diem que aquest error és congenit, perque
naixem amb ell, degut a que és hereditari. Cada
una de les reaccions del metabolisme que do-
naran lloc als compostos que formen el nostre
cos esta determinada genéticament (codificada).
Tots heretem dels nostres pares la informacio
correcta o alterada que determina que es realitzi
cadascuna de les reaccions del metabolisme. Si
heretem una informacié erronia o parcialment al-
terada, aquell punt concret funcionara malament
i es pot arribar a produir una malaltia metabolica
hereditaria.

QUE PASSA QUAN UN NEN/A NEIX
AMB UNA IHF?

El nadd neix sense problemes, perque fins el mo-
ment del part és la seva mare la que s’encarrega
de metabolitzar la fructosa i ella ho fe bé, encara
que sigui portadora d’una informacié erronia.
Quan el nadd comenga a alimentar-se amb frui-
tes, papilles ensucrades o verdures, la sacarosa
(sucre) es degrada i allibera fructosa i glucosa.
La fructosa no es degrada bé, degut al defecte
enzimatic d’aldolasa B i comenca a acumular-
se fructosa-1-P dins de les cel-lules. Aquest
acumulacioé inhibeix la produccié de glucosa,
causant hipoglucemia i una deficiencia d’ATP,
font d’energia indispensable per I'organisme.
Apareixen uns simptomes immediats de intoxi-
cacio: nausees, vomits, letargia, deshidrata-
ci¢ i disfuncio hepatica. A llarg termini, pot apa-
reixer també una lesio renal i cerebral.
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QUE CAL FER PER EVITAR LES CON-
SEQUENCIES D’UNA IHF?

Cal actuar el més rapidament possible per evi-
tar la lesio hepatica i neurologica i instaurar un

Lesidon cerebral

Hepatopatia
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tractament. Aquest es basa simplement en evi-
tar que s’acumuli la fructosa, eliminant-la de la
alimentacio del nen. La
dieta dels nens amb
IHF es basara en la
restriccié de fructo-
sa, es a dir, de sucre,
fruita, mel, verdures i
productes derivats de
tots aquests produc-
tes.
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La IHF és una malaltia hereditaria que, no tracta-
da, pot implicar greus consequéencies. No obs-
tant, si es modifiquen els factors ambientals:
DIETA | EDUCACIO de pares ¢ fills (es a dir, el
coneixement i acceptacio de la malaltia i el trac-
tament), aconseguirem que els nostres nens pu-
guin fer una VIDA NORMAL en tots els sentits,
amb minimes limitacions.
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