Hereditar
fruktosintolerans

Hereditdr fruktosintolerans ar en arftlig Gmnes-
omsattningssjukdom. Personer med sjukdomen har
brist pa ett enzym, vilket leder till att ned-
brytningen av sockerarten fruktos hejdas. Skadliga
amnen anhopas dé och de kan ge bade akuta och
kroniska symtom samt allvarliga skador péa levern
och njurarna.

Hur ménga i Sverige som har hereditar fruktosintolerans &r
inte ként. Uppskattningsvis fods det varje ar 3—6 barn med
sjukdomen i landet.

Symtom

Fruktos, dven kallat fruktsocker, &r en vanlig bestandsdel i
var kost. Hos bade barn och vuxna med hereditér fruktos-
intolerans dr motvilja mot frukt, s6ta fédodmnen och godis
ett vanligt och typiskt symtom. S ldnge en person med sjuk-
domen inte far i sig fruktos fungerar kroppen som vanligt.

Niér personen dter fruktos uppstér vanligen akuta symtom
som slohet, illaméende, krikningar och diarréer. Blodsockret
sjunker vilket kan leda till medvetsloshet, epileptiska anfall,
hjarnskada och i extrema fall livshotande tillstand.

Om personer med tillstindet inte haller en strikt diet,
utvecklar de med tiden kroniska symtom. De kan fa forstorad
lever pa grund av 6kad fettinlagring samt leverfunktions-
storningar och gulsot. Péverkan pa njurfunktionen kan bland
annat leda till en stord saltbalans. Bristande tillvéxt &r ett
vanligt symtom hos barn.

Ibland uppstar kroniska symtom forst i vuxen alder.

Orsak

Orsaken till hereditér fruktosintolerans ar fordndringar i en
gen som leder till brist pé ett enzym. Enzymet behovs for att
bryta ned fruktos. Det gor att skadliga &mnen ansamlas som
kan skada framfor allt lever och njurar.

Diagnosen faststills med DNA-analys.

Behandling

Behandlingen vid hereditér fruktosintolerans ges dels akut
ndr en person far symtom efter intag av fruktos, dels fore-
byggande genom att begrénsa det dagliga intaget av socker-
arten. Akuta attacker behandlas pa sjukhus, med tillforsel av
glukos och vid behov med annat medicinskt stod.

Personer med sjukdomen som f6ljer en forebyggande
dietbehandling slipper i allménhet alla eller de flesta sym-
tomen av sjukdomen. For att detta ska lyckas krévs en nira
och fortlopande kontakt med en dietist med sdrskild kunskap
om dmnesomséttningssjukdomar. Dieten f6ljs upp fort-
16pande och anpassas efter personens forutséttningar.

Béde barn och vuxna med sjukdomen foljs vid nagot av
landets centrum for metabola sjukdomar. Regelbundna tester
av leverfunktionen och njurfunktionen ingér i uppfoljningen
for alla aldersgrupper.

Personer med hereditér fruktosintolerans bor alltid ha med
sig lattillgénglig information om sjukdomen och om hur den
behandlas vid akuta attacker.

Resurser
Expertteam for medfodda metabola sjukdomar, med sérskild
kompetens inom diagnostik, utredning, uppf6ljning och
behandling, finns vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD). De kan ge vagledning och
information om séllsynta hélsotillstdnd.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stdd och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Sambhdillets stédinsatser.

Intresseorganisationer
Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér &r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand

vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum

Publicerad i december 2023.

@AGRENSKA


https://socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand
mailto:sallsyntahalsotillstand%40agrenska.se?subject=Hej
https://www.agrenska.se/informationscentrum

	Hereditär fruktosintolerans
	Symtom
	Orsak
	Behandling
	Resurser
	Samhällets stödinsatser
	Intresseorganisationer
	Läs mer


