Hereditare Fruktose-Intoleranz
Krankheitsbild und Symptome

Die hereditare Fruktose-Intoleranz (HFI)
beruht auf einer genetisch bedingten
Stérung des Fruchtzuckerstoffwechsels. Dieser Enzym—
defekt ist sehr selten und tritt in Europa mit einer
Haufigkeit von 1:20.000 auf. Von der HFI zu unter-
scheiden ist die sehr haufig vorkommende Fruktose-
Malabsorption, bei der lediglich die Aufnahme von
Fruktose im Dinndarm gestort ist. Ihr liegt kein gene-
tischer Defekt, sondern eine Uberlastung der Frukto-
se-Transportsysteme zugrunde. Die klinischen Sympto-
me einer Fruktose-Intoleranz wie Ubelkeit, Erbrechen,
Durchfalle und Bauchschmerzen treten meist schon im
Sauglings- oder Kleinkindalter auf. Nur in sehr seltenen
Fallen, z. B. aufgrund einer unerklarlichen instinktiven
starken Abneigung gegen SuBigkeiten oder Frichte
wird die HFI erst im Erwachsenenalter diagnostiziert.

Diagnostik und Therapie

Far die Diagnose der hereditaren Fruktose-Intoleranz
steht ein Gentest zur Verfligung. Die Fruktose-Mal-
absorption kann mit einem H2-Atemtest nachge-
wiesen werden.

Achtung: Schon geringe Mengen an Fruktose
kénnen bei HFI-Patienten eine Hypoglykamie oder
einen hypoglykamischen Schock auslésen! Bei
Verdacht auf eine Fruktose-Malabsorption sollte
daher - v. a. bei Kindern — vor Durchfuhrung eines
H2-Atemtests zunachst eine genetisch bedingte
Fruktose-Intoleranz (HFI) ausgeschlossen werden.

Die einzige Therapie bei einer nachgewiesenen HFI
ist eine strikt fruktosefreie Ernahrung. Fruchtzucker
ist in Obst und vielen Gemusesorten enthalten. Er
ist u. a. Bestandteil des Haushaltszuckers und des
SuBungsmittels Sorbit (E420).

Die Fruktosemalabsorption erfordert eine fruktose-
arme Diat. Die Fruktoseaufnahme im Diinndarm kann
durch die Zugabe von Traubenzucker verbessert wer-
den. Die gleichzeitige Verwendung von SuBstoffen
sollte vermieden werden.

Weitere Informationen
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Nahrungsmittelunvertraglichkeiten

Bei vielen Menschen treten nach dem Verzehr be-
stimmter Lebensmittel gesundheitliche Beschwerden
auf, die durch Nahrungsmittelunvertraglichkeiten ver-
ursacht werden. In den Industrielandern sind etwa 20 %
der Bevolkerung betroffen.

Die Ursachen fur diese Beschwerden sind vielfaltig.
Nahrungsmittelallergien oder Glutenintoleranz (Zoéliakie)
beruhen auf einer Uberreaktion des Immunsystems.
Die Laktose-Intoleranz oder die hereditare Fruktose-
Intoleranz sind dagegen Stoffwechselstérungen, die
durch einen Enzymmangel oder einen Enzymdefekt
(Enzymopathien) verursacht werden.

Enzymdefekte sind genetisch bedingt und bleiben
lebenslang bestehen. Enzymmangelzusténde kénnen
genetisch bedingt sein, sich aber auch sekundar als
Folge anderer Erkrankungen entwickeln. Nach Therapie
der Grunderkrankung bildet sich ein erworbener
sekundarer Enzymmangel zurtick, wahrend ein gene-
tisch bedingter Enzymmangel lebenslang bestehen
bleibt.

Zu den wichtigsten Nahrungsmittelunvertraglichkeiten
zahlen neben den Allergien die Laktose-Intoleranz, die
Zoliakie und die Fruktose-Intoleranz. Viele Nahrungs-
mittelunvertraglichkeiten rufen &hnliche Beschwerden
hervor, die nur durch eine sorgfaltige Diagnostik von-
einander abzugrenzen sind. Auf den folgenden Seiten
werden die wichtigsten stoffwechselbedingten Nah-
rungsmittelunvertraglichkeiten kurz dargestellt.

Fur weitere Informationen steht zu jedem Thema ein
eigener ausfuhrlicher Flyer zur Verfligung.

Laktose-Intoleranz

Krankheitsbild und Symptome )

Bei der Laktose-Intoleranz handelt

es sich um eine Unvertraglichkeit

gegenuber Milchzucker (Laktose).

Diese Zuckerart kommt in der Muttermilch sowie in der
Milch von Saugetieren vor und wird durch das Enzym
Laktase im DUnndarm abgebaut. Bei etwa 20 % der
erwachsenen Deutschen kann eine genetisch bedingte
Laktose-Intoleranz nachgewiesen werden, bei der die
Laktase nicht oder nur unzureichend gebildet wird.
Die Laktose gelangt so unverdaut in den Dickdarm
und wird dort von Darmbakterien abgebaut.

Typische Symptome sind Bauchschmerzen, Blahungen
und Durchfall. Menschen mit Laktasemangel vermeiden
aufgrund ihrer Beschwerden oft die Aufnahme von
Milch und Milchprodukten, sodass es in Folge dessen
zu einer Unterversorgung mit Kalzium und damit zu
einem erhéhten Osteoporose-Risiko kommen kann.

Diagnostik und Therapie

Bei begriindetem Verdacht kann die genetisch be-
dingte Laktose-Intoleranz ohne groBen Aufwand und
gesundheitliche Belastungen aus einer Blutprobe
oder einem Wangenschleimhautabstrich nachgewiesen
werden. Dazu werden zwei Genpolymorphismen
(C/T -13910, G/A -22018) untersucht, die die Regulation
der Laktase-Produktion steuern.

Abhéngig vom Beschwerdebild wird eine laktosefreie
oder laktosearme Didt empfohlen.

Milchzucker befindet sich jedoch nicht nur in Milch
und Milchprodukten, sondern auch in vielen StuB3- und
Backwaren, Fertiggerichten und GewUrzmischungen
sowie als Tragersubstanz in Medikamenten und Nah-
rungserganzungsmitteln. Zur Vorbeugung von Be-
schwerden kénnen vor dem Genuss entsprechender
Nahrungsmittel auch Laktase-haltige-Enzympréaparate
eingenommen werden.

Zoliakie ~——
Krankheitsbild und Symptome A

Die Zoliakie (auch als gluten- =R
sensitive Enteropathie/GSE oder ‘“

Sprue bekannt) beruht auf einer angeborenen Un-
vertraglichkeit von Gluten. Gluten stellt das Kleber-
eiweiB von Getreidesorten wie Weizen, Roggen,
Gerste und Hafer dar. Die Glutenunvertraglichkeit
manifestiert sich in einer immunologisch vermittelten
chronischen Entziindungsreaktion der Dinndarm-
schleimhaut. Die Pravalenz dieser Erkrankung liegt
zwischen 1:100 und 1:400, wobei Frauen haufiger
betroffen sind als Manner. Die klinischen Beschwerden
kénnen schon im Kindesalter beginnen, in anderen
Fallen jedoch auch erst spater einsetzen. Bei der
klassischen Form der Zoéliakie treten Symptome wie
Durchfall, Bldhungen, Bauchschmerzen und Ubelkeit
sowie Gewichtsverlust auf. Im Verlauf der Erkrankung
kénnen noch weitere Organsysteme betroffen sein.
Haufig kommt es zu einem Vitamin- und Mineral-
stoffmangel. Das Krankheitsbild der Zéliakie kann
jedoch sehr stark variieren, viele Betroffene weisen
nur wenig charakteristische Symptome (z. B. unklare
Anamie) und geringe klinische Beschwerden auf.

Diagnostik und Therapie

Voraussetzung fur das Entstehen der Zoliakie ist eine
genetische Pradisposition (HLA-DQ2, -DQ8), die bei
Zoliakie-Patienten nahezu ohne Ausnahme nachweis-
bar ist. Als Marker der immunologisch vermittelten
Unvertraglichkeit treten im Verlauf der Erkrankung
Antikérper gegen Gluten und die sog. Gewebetrans-
glutaminase auf, die mit serologischen Tests nachge-
wiesen werden kénnen. Bei unklaren serologischen
Befunden ist die Bestimmung der HLA-Genotypen
DQ2 und DQ8 differentialdiagnostisch sehr hilfreich.
Werden die HLA-Genotypen DQ2 und/oder DQ8
nicht nachgewiesen, ist eine Zoliakie nahezu sicher
ausgeschlossen. Die belastende Entnahme einer
Gewebeprobe kann so vermieden werden.

Die Therapie der Wahl besteht in einer lebenslangen
glutenfreien Erndhrung, um Spatfolgen zu vermeiden.




