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La Intolerancia Hereditaria a la Fructosa (IHF), también denominada déficit de aldolasa B, es un
trastorno metabélico hereditario causado por la deficiencia de la mencionada enzima, que participa
en el metabolismo de la fructosa en el higado, los riflones y el intestino delgado. La deficiencia de
aldolasa B provoca la acumulacion de fructosa-1-fosfato en estos 6rganos, que puede dar lugar a
una serie de sintomas como nauseas, vémitos, dolor abdominal, hipoglucemia, disfuncion hepatica,
insuficiencia renal, retraso en el crecimiento en nifios e incluso la muerte, como resultado de la
toxicidad metabdlica.
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Por otro lado, la malabsorcion (intolerancia intestinal) de fructosa, patologia cada vez méas fre-
cuente en nuestra sociedad, se produce cuando existe un déficit, en la mucosa intestinal, de la
proteina transportadora que permite su absorcion en el intestino delgado, por lo que el exceso de
azlicares no asimilados pasa al colon, donde las bacterias la descomponen formando acidos, gas
y agua, que son los que producen sintomas como flatulencia, dolor/distensién abdominal o diarrea.

Se trata de patologias en las que se ven comprometidos el metabolismo y la absorcion de la fruc-
tosa, azlcar presente en frutas, hortalizas y miel, en la sacarosa o azlicar de mesa y en alimentos
procesados que contienen fuentes de fructosa, como, por ejemplo, el sorbitol, el maltitol o el jarabe
de glucosa, empleados en la industria alimentaria por sus propiedades edulcorantes.

Ambas afecciones requieren restricciones dietéticas para controlar los sintomas y prevenir com-
plicaciones, lo que supone la eliminacién de la fructosa de la dieta. Sin embargo, esta restriccion
dietética que implica eliminar, por ejemplo, frutas, hortalizas y otras fuentes de fructosa, puede
inducir deficiencias nutricionales y afectar a la calidad de vida de las personas afectadas. La falta
de informacidn sobre el contenido de fructosa y sus fuentes en el etiquetado de los alimentos, es-
pecialmente de alimentos procesados, plantea un riesgo directo de ingesta accidental, con conse-
cuencias que pueden ser graves. Facilitar esta informacién seria clave para permitir, a las personas
consumidoras, realizar elecciones fundamentadas sobre los alimentos que compran y consumeny,
por tanto, para el adecuado seguimiento de una adecuada dieta restrictiva de fructosa.

El Comité Cientifico de la Agencia Espariola de Seguridad Alimentaria y Nutricion (AESAN) con-
cluye que, para mejorar la salud y el bienestar de las personas con IHF y con malabsorcion de
fructosa, es importante educar y concienciar a las personas consumidoras, los profesionales sa-
nitarios y la industria alimentaria sobre los riesgos para la salud de estas patologias; llevar a cabo
una adecuada orientacion dietética personalizada por profesionales sanitarios competentes en el
ambito de la nutricion; realizar tareas de investigacién que permitan comprender los mecanismos
y el tratamiento de estas afecciones; y facilitar informacion sobre la fructosa y sus fuentes, en el
etiquetado de los alimentos, que permita, a las personas afectadas por estas intolerancias, elegir
los alimentos de una manera segura. El hecho de que no existan evidencias cientificas suficientes
respecto a los niveles de ingesta de fructosa que resultan seguros para las personas con IHF o
con malabsorcion de fructosa, hace que los limites de deteccion y cuantificacion de las técnicas
analiticas puedan ser un valor de referencia para poder establecer las condiciones de empleo de
una posible mencién sobre ausencia de fructosa, y sus fuentes, en el etiquetado de los productos
alimenticios.

Palabras clave
Fructosa, Intolerancia Hereditaria a la Fructosa, IHF, aldolasa B, malabsorcion, aztcar, fuentes de
fructosa, sorbhitol, etiquetado de alimentos.



Report of the Scientific Committee of the Spanish Agency for Food Safety
and Nutrition (AESAN) on Hereditary Fructose Intolerance (HFIl), or aldolase
B deficiency, and fructose malabsorption (intestinal fructose intolerance)

Hereditary Fructose Intolerance (HFI), also called aldolase B deficiency, is an inherited metabolic
disorder caused by the deficiency of that enzyme, which participates in the fructose metabolism
in the liver, kidneys and small intestine. Aldolase B deficiency brings about the accumulation of
fructose-1-phosphate in these organs, which can lead to a series of symptoms such as nausea,
vomiting, abdominal pain, hypoglycaemia, liver dysfunction, kidney failure, growth retardation in
children and even death, as a result of metabolic toxicity.

On the other hand, fructose malabsorption (intestinal intolerance), a disorder that is increasingly
frequent in our society, occurs when there is a deficiency, in the intestinal mucosa, of the trans-
porter protein that allows its absorption in the small intestine, so that the excess of non-assimilated
sugars passes to the colon, where the bacteria break them down forming acids, gas and water,
which are what cause symptoms such as flatulence, abdominal pain/distension or diarrhoea.

These are disorders in which the metabolism and absorption of fructose, a sugar present in fruits,
vegetables and honey, in sucrose or table sugar and in processed foods that contain sources of
fructose, such as, for example, sorbitol, maltitol or glucose syrup, used in the food industry for their
sweetening properties, are compromised.

Both conditions require dietary restrictions to control symptoms and prevent complications,
which implies the elimination of fructose from the diet. However, this dietary restriction that involves
eliminating, for example, fruits, vegetables and other sources of fructose, can lead to nutritional
deficiencies and affect the quality of life of affected people. The lack of information on the fruc-
tose content and its sources in food labelling, especially of processed foods, poses a direct risk of
accidental ingestion, with consequences that can be serious. Providing this information would be
key to allowing consumers to make informed choices about the foods they buy and consume and,
therefore, for the appropriate monitoring of an adequate fructose-restrictive diet.

The Scientific Committee of the Spanish Agency for Food Safety and Nutrition (AESAN) con-
cludes that, to improve the health and wellbeing of people with HFl and fructose malabsorption,
it is important to educate and raise awareness among consumers, health professionals and the
food industry about the health risks of these disorders; perform adequate personalised dietary guid-
ance by competent health professionals in the field of nutrition; conduct research to understand the
mechanisms and treatment of these conditions; and provide information on fructose and its sourc-
es, infood labelling, which allows people affected by these intolerances to safely choose foods. The
fact that there is insufficient scientific evidence regarding the fructose intake levels that are safe
for people with HFI or fructose malabsorption means that the limits of detection and quantification
of analytical techniques can be a reference value to establish the conditions of use of a possible
mention of the absence of fructose, and its sources, in the labelling of food products.
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Fructose, Hereditary Fructose Intolerance, HFI, aldolase B, malabsorption, sugar, sources of fruc-
tose, sorbitol, food labelling.
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1. Introduccion

La fructosa es un azlicar que se encuentra de manera natural en frutas y hortalizas, y en la miel,
asi como formando parte de la estructura de la sacarosa (azlcar de mesa) que se utiliza por sus
propiedades edulcorantes. Ademas, existen otras fuentes de fructosa como el sorbitol; los polialco-
holes que en su estructura contienen sorbitol (por ejemplo, isomalt, maltitol, lactitol); los jarabes de
glucosa hidrogenados; u otros edulcorantes que se metabolizan por la misma via metabélica que la
fructosa, como es el caso de la tagatosa.

La Intolerancia Hereditaria a la Fructosa (IHF), o déficit de aldolasa B, es una enfermedad grave
hereditaria de caracter autosémico recesivo que se debe a una deficiencia en la enzima aldolasa
B (fructosa 1,6-bifosfato aldolasa) encargada de metabolizar la fructosa exdgena, aportada en los
alimentos, en metabolitos de la glucdlisis, principalmente en el higado. La prevalencia de esta pa-
tologia varia segln la poblacién, pero se estima en, aproximadamente, 1 de cada 20 000 a 60 000
nacimientos en Europa, siendo méas comun en ciertas regiones debido a mutaciones fundadoras
(Zugasti, 2009) (Bouteldja y Timson, 2010) (Gaughan et al., 2015) (Schrodi et al., 2015) (Buziau et al.,
2020) (Singh y Sarma, 2022). El pilar fundamental del manejo de la IHF, que debe iniciarse tras el
diagnostico definitivo, es la eliminacion de la dieta de la fructosa, la sacarosa, el sorbitol u otras
fuentes de fructosa, incluidos los aditivos alimentarios, y de los medicamentos que la contengan
(EFSA, 2005) (EMA, 2017).

Por otro lado, la malabsorcion (intolerancia intestinal) de fructosa, patologia cada vez méas fre-
cuente en nuestra sociedad, se produce cuando existe un déficit, en la mucosa intestinal, de la
proteina transportadora que permite su absorcion en el intestino delgado, por lo que el exceso de
azlcares no asimilados pasa al colon, donde las bacterias la descomponen formando &cidos, gasy
agua, que son los que producen los sintomas (flatulencia, dolor/distension abdominal, diarrea, etc.).
En este caso, no existen datos de prevalencia, pero se estima, aproximadamente, en un 20 % de la
poblacion (Rumessen y Gudmand-Hoyer, 1998) (Choi et al., 2003, 2008) (Melchior et al., 2009).

Actualmente, el Reglamento (UE) N° 1169/2011 (UE, 2011), sobre la informacién alimentaria facili-
tada al consumidor, no contempla la fructosa ni sus fuentes en su anexo Il que recoge las sustan-
cias o productos que causan alergias o intolerancias, ni en su anexo Ill que incluye los alimentos
en cuyo etiquetado deben figurar una o méas menciones adicionales. Asimismo, en el caso de los
aromas, ni el Reglamento (UE) N° 1169/2011 (UE, 2011), ni su normativa especifica, establecen la
obligacion de incluir informacion sobre los azicares que pudieran formar parte de su composicion.

Por todo ello, se ha solicitado al Comité Cientifico de la Agencia Espafola de Seguridad Alimen-
taria y Nutricion (AESAN) un informe en el que se revise la informacion cientifica existente sobre la
Intolerancia IHF o déficit de aldolasa B y sobre la malabsorcion de fructosa, y se evalle el posible
riesgo para las personas que las padecen asociado a la falta de informacion relativa a las fuentes
de fructosa de los alimentos que consumen, en particular, los alimentos transformados, y los posi-

bles efectos en su estado nutricional derivados de la dieta limitada que es apta para ellas.
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2.1 Mecanismo de absorcion y metabolismo

La fructosa esingerida a través de la dieta (az(car presente de forma natural en frutas, algunas hor-
talizas y miel) y es absorbida en el intestino delgado mediante un transportador especifico llamado
GLUTS, ubicado en la membrana apical de las células intestinales o enterocitos (Dholariya y Orrick,
2022). Una vez dentro, la fructosa pasa a la circulacion sanguinea a través de otro transportador,
GLUT2, en la membrana basolateral, dirigiéndose principalmente al higado, que es el 6rgano central
para su metabolismo. En personas con malabsorcion de fructosa, la capacidad de absorcion a tra-
vés de GLUT5 estd comprometida, lo que provoca que no se absorba toda la fructosa, que llega al
intestino grueso, donde es fermentada por bacterias, causando sintomas gastrointestinales como
hinchazon y diarrea (Ferraris et al., 2018).

El higado metaboliza, aproximadamente, el 90 % de la fructosa ingerida, y su via metabdlica,
conocida como la via de la fructdlisis, difiere de la glucdlisis (metabolismo de la glucosa) en varios
aspectos clave:

a. Conversion a Fructosa-1-Fosfato: en el higado, la fructosa es fosforilada por la enzima fruc-
toquinasa (o ketohexoquinasa) para formar fructosa-1-fosfato. La fructoquinasa no tiene un
mecanismo de regulacion, lo que significa que la fructosa puede ser metabolizada rapidamen-
te. Esta es la base por la que los pacientes con deficiencia de aldolasa B sufren hipoglucemia
cuando la consumen.

b. Division en Triosas Fosfato: la fructosa-1-fosfato es posteriormente escindida por la enzima
aldolasa B en dos triosas: dihidroxiacetona fosfato (DHAP) y gliceraldehido. Este paso es cru-
cial, ya que la aldolasa B es la enzima deficiente en personas con Intolerancia Hereditaria a la
Fructosa (IHF). El gliceraldehido es posteriormente fosforilado a gliceraldehido-3-fosfato (G3P)
por la enzima triosa quinasa, utilizando otro ATP. Tanto el DHAP como el G3P son intermediarios
de la glucdlisis y pueden continuar hacia la produccién de energia o convertirse en glucosa
mediante gluconeogénesis, dependiendo de las necesidades energéticas del organismo.

c. Produccion de Energia o Sintesis de Lipidos: los intermediarios de la fructélisis (DHAP y G3P)
entran en las etapas finales de la glucélisis para producir piruvato, que puede convertirse en
ATP a través de la respiracion celular o, en condiciones de exceso energético, derivar hacia
la sintesis de lipidos (lipogénesis). Este Gltimo proceso es mas com(n con la fructosa que con
la glucosa, ya que la via de la fructolisis evita el control regulatorio clave de la fosfofructoqui-
nasa-1 (un punto limitante en la glucdlisis), lo que favorece la acumulacion de intermediarios
para la produccion de grasa. Esto explica por qué el consumo excesivo de fructosa se asocia
con dislipidemia y esteatosis hepética.

2.2 Fuentes de fructosa

A los efectos de este informe, se entiende por «fuentes de fructosa» al conjunto de alimentos o
productos que aportan fructosa al organismo, ya sea como fructosa libre presente en ellos, de
manera natural o afiadida; como fructosa liberada tras la digestion de azlicares que la incluyen en
su estructura (por ejemplo, sacarosa) o generada por biotransformacion a partir de precursores
(por ejemplo, sorbitol).



La fructosa esta presente de forma natural en frutas, hortalizas y miel, con concentraciones va-
riables segun la matriz alimentaria. En los alimentos procesados puede constituir un componente
relevante en forma de jarabe de glucosa-fructosa (42 % fructosa) o de fructosa-glucosa (55 % fruc-
tosa), tamhién conocidos como Jarabe de Maiz de Alta Fructosa (JMAF), o de la sacarosa (conoci-
da cominmente como aziicar de mesa) que es un disacarido que, tras la hidrolisis intestinal, libera
glucosa y fructosa (Tappy y L€, 2010).

Ademaés de la fructosa dietética, existen precursores metabdlicos capaces de incrementar la
exposicion sistémica a fructosa. El sorbitol, un polialcohol ampliamente utilizado como edulcorante
en productos etiquetados como «sin azlicar» y como excipiente de uso farmacéutico, se oxida a
fructosa en el higado mediante la accion de la enzima sorbitol-deshidrogenasa (Mayes, 1993). Esta
conversion explica su capacidad para inducir sintomas clinicos en personas con IHF o con malab-
sorcion de fructosa, incluso en ausencia de fructosa libre en la dieta (Gaughan et al., 2015).

Por otro lado, la tagatosa merece una consideracion especifica. Se trata de un monosacéarido
estructuralmente relacionado con la fructosa, concretamente un epimero de esta, y su metabolis-
mo hepatico sigue la misma via que la fructosa, siendo fosforilada por la fructoquinasa (Levin et al.,
1995). En consecuencia, la tagatosa no es tolerada por personas con IHF, a pesar de su frecuente
utilizacion como edulcorante de bajo indice glucémico en productos destinados a poblaciones con
alteraciones del metabolismo de la glucosa (Buemann et al., 2000a). Su presencia puede, por tanto,
representar una fuente inadvertida de exposicion metabdlica a fructosa en estos pacientes (Santer
et al., 2016).

Finalmente, diversos componentes empleados en la industria alimentaria y farmacéutica, como
aditivos, aromas y excipientes, pueden contener trazas de fructosa o de sus fuentes, contribuyendo
a una ingesta no intencionada. La ausencia de informacion detallada y especifica en el etiquetado
sobre la fructosa incrementa el riesgo de exposicion, especialmente en alimentos procesados, lo
que refuerza la necesidad de una evaluacion exhaustiva de las fuentes manifiestas y ocultas de
fructosa en el abordaje dietético de pacientes con IHF o trastornos relacionados con su absorcion.

2.2.1 Fuentes naturales de fructosa
La fructosa se encuentra de forma natural en una amplia variedad de alimentos de origen vegetal,
constituyendo un importante aporte de energia a través de la dieta. Las principales fuentes incluyen:
¢ Frutas: manzanas, peras, mangos, uvas, sandias y platanos contienen altos niveles de fructo-
sa. Por ejemplo, una manzana puede contener entre 5y 7 gramos de fructosa por 100 gramos
(Ventura et al., 2011).

» Hortalizas: algunas hortalizas como las cebollas, las alcachofas y los esparragos tienen canti-
dades moderadas de fructosa o fructanos (polimeros de fructosa) que no son digestibles, pero
podrian agravar los sintomas de la malabsorcion de fructosa (Shepherd y Gibson, 2006).

* Miel: la miel estd compuesta esencialmente de diferentes azicares, sobre todo de fructosa y
glucosa, asi como de otras sustancias, como acidos organicos, enzimas y particulas sélidas
derivadas de su recoleccion (BOE, 2003b). Es una fuente concentrada de fructosa, con apro-
ximadamente un 40 % de su composicion en forma de este azdcar, lo que la hace inadecuada
para personas con IHF o con malabsorcion severa (Ubeda et al., 2024).
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2.2.2 Otras fuentes de fructosa

En ocasiones, los alimentos no contienen fructosa, pero si precursores de la misma. Los precur-
sores de fructosa son compuestos que, aunque no son fructosa en si, pueden convertirse en este
azlicar en el organismo o liberarlo durante su metabolismo, representando un riesgo particular para
personas con IHF:

¢ Sacarosa (azlicar de mesa): es un disacarido compuesto por glucosa y fructosa en una pro-
porcion de 1:1. La sacarosa se descompone en el intestino en sus componentes individuales,
liberando fructosa. Esta presente en productos de confiteria y pasteleria y bebidas azucara-
das, representando un riesgo para personas con IHF (Ali et al., 1998).

* Sorbitol: es un polialcohol («alcohol de azlcar») presente en productos «sin azlicar» como
chiclesy caramelos y presente también en algunos medicamentos como excipiente. El sorbitol
puede convertirse parcialmente en fructosa (1:1) en el higado mediante la via de los polialco-
holes, lo que lo hace no apto para personas con IHF (Bouteldja y Timson, 2010).

e Otros polialcoholes o polioles, como maltitol, isomalt (también denominado isomaltosa o iso-
maltitol) y lactitol, son utilizados como edulcorantes en productos bajos en calorias. Estan for-
mados por la unién de un monosacarido a una molécula de sorbitol, por tanto, aunque su con-
version a fructosa es menos directa que la del sorbitol, no son bien tolerados por las personas
con IHF o con malabsorcion de fructosa (Latulippe y Skoog, 2011).

Ademas, existen productos alimenticios que contienen fructosa en su composicion, como son:

¢ Jarabe de glucosa, que es un edulcorante liquido viscoso obtenido de la hidrdlisis (descom-

posicion) del almidon, cominmente de maiz. Contiene una mezcla de glucosa, maltosa y otros
polisacaridos en proporciones variables. A veces la glucosa se transforma parcialmente en
fructosa para aumentar su poder edulcorante; de ese modo puede contener una proporcion
variable de fructosa, entre el 5y mas del 50 %. Segun el Real Decreto 1052/2003 (BOE, 2003a),
si contiene mas del 5 % de fructosa, se denomina «jarabe de glucosa y fructosa» o «jarabe de
fructosa y glucosa», segln si la proporcion de glucosa es superior 0 no a la de fructosa. Tam-
bién se conoce cominmente como Jarabe de Maiz de Alta Fructosa (JMAF).
Estos productos son ampliamente utilizados para mejorar la textura, prevenir la cristalizacion
del azlicar y edulcorar productos como refrescos, productos horneados, cereales, dulces, he-
lados, productos de reposteria y salsas. EIl JMAF puede contener entre 42 % (JMAF 42) y 55 %
(JMAF 55) de fructosa, lo que lo convierte en una fuente significativa, y a menudo oculta, en
la dieta (Ventura et al., 2011). Por ejemplo, una lata de refresco puede contener hasta 15 g de
fructosa proveniente de JMAF.

¢ Qtros jarabes que se emplean como sustitutos del azicar, como el jarabe de agave o el jarabe
de arce, también contienen fructosa (Stuckel y Low, 1996) (Ozuna y Franco-Robels, 2022).

e Azlcarinvertido: es una mezcla liquida de fructosa y glucosa, en una proporcién 1:1, obtenida
al descomponer (hidrolizar) la sacarosa. Es un ingrediente muy com(n en productos de paste-
leria, confiteria, panaderia y heladeria porque es méas dulce que la sacarosa, ayuda a retener
la humedad en los productos horneados y previene la cristalizacién en helados y golosinas
(Singh et al., 2020).



Un caso especial es el de la tagatosa: es un azicar simple (monosacarido), isomero de la fructosa
que se obtiene principalmente de la galactosa y se usa como edulcorante. Tiene un sabor dulce si-
milar al del az(icar, pero con menos calorias y un indice glucémico bajo. Se usa en alimentos, como,
por ejemplo, productos horneados y bebidas. La tagatosa no es adecuada para las personas con
IHF ya que se metaboliza en el higado a través de la misma via inicial que la fructosa, lo que implica
la fosforilacién por la fructoquinasa para formar tagatosa-1-fosfato, que requiere un metabolismo
adicional por la aldolasa B (Buemann et al., 2000b) (Izquierdo-Garcia et al., 2020).

Desde una perspectiva nutricional y clinica, resulta fundamental considerar las equivalencias de
fructosa, dado que distintas fuentes de fructosa pueden aportar cantidades comparables de fructo-
sa libre o potencialmente biodisponible tras el metabolismo digestivo, lo que dificulta la estimacion
precisa de la carga total de fructosa ingerida (Gibson et al., 2007). Las sustancias anteriormente
indicadas tienen una tasa de absorcion muy variable; por ejemplo, en el caso de los polialcoholes,
ésta se ha estimado entre el 0y 40 % (Izquierdo-Garcia, 2019). Por otro lado, no existen datos sobre
el rendimiento de las reacciones que conducen a la biotransformacion de la fraccion absorbida de
dichos compuestos en fructosa. Sin embargo, podria realizarse la estimacion de las equivalencias
en fructosa de estos compuestos suponiendo una absorcion y biotransformacion completas, lo que
proporciona un escenario mas seguro para los pacientes con IHF (Tabla 1).

Tabla 1. Equivalencias de fructosa a partir de las distintas fuentes de fructosa de uso alimentario (cantidad
maxima suponiendo una absorcion y biotransformacién completas)

Compuesto Cantidad de fructosa (g) generada por cada gramo de compuesto

Sacarosa 0,53

Sorbitol (E 420) 0,99

Maltitol (E 965) 0,52

Isomalt (E 953) 0,25-0,52

Lactitol (E 966) 0,52
<0,05 (si contiene menos de 5 % de fructosa)

Jarabe de glucosa Sicontiene >5 % de fructosa, deberia denominarse «jarabe de glucosay fructosa»
o0 «jarabe de fructosa y glucosa»

0,42/0,55

Los ingredientes habitualmente utilizados en la industria alimentaria contienen
42 % o 55 % de fructosa libre. Si se utilizara un ingrediente con un contenido
superior de fructosa, el valor seria mayor, no superando nunca 1 g

Jarabe de glucosay
fructosa /Jarabe de
fructosa y glucosa

Jarabe de agave 0,33-0,87 (seguin la materia prima y las condiciones del proceso de obtencion)
Jarabe de arce 0,31-0,40
Azicar invertido 0,51-0,53

Ademas de formar parte de los edulcorantes mencionados anteriormente, la fructosa puede encon-
trarse o derivar de otros productos como:

¢ Aditivos y coadyuvantes tecnolégicos: en alimentos procesados, algunos aditivos, como es-

tabilizantes o conservantes, y coadyuvantes tecnolégicos pueden proceder de fuentes que

©
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contengan fructosa o sus precursores, aunque en cantidades menores. Sin embargo, incluso
pequefias cantidades pueden ser criticas para personas con |HF.

¢ Aromas naturales y artificiales: algunos aromas utilizados en alimentos procesados, como los
de frutas, pueden contener trazas de fructosa o derivados de esta, especialmente si se derivan
de extractos naturales. Estos ingredientes son dificiles de identificar en el etiquetado (Fedewa
y Rao, 2014).

¢ Excipientes en medicamentos: jarabes, comprimidos masticables y suspensiones farmacéu-
ticas a menudo contienen fructosa, sacarosa, sorbitol, maltitol o isomalt como edulcorantes
o estabilizantes. Por ejemplo, los medicamentos pediatricos incluyen frecuentemente estos
compuestos, lo que podria representar un riesgo (AEMPS, 2018) (Guia Metabdlica, 2022).

2.3 Edulcorantes que no constituyen una fuente de fructosa
Los edulcorantes que, debido a su estructura, no suponen una fuente de fructosa y son tolerados
por los pacientes con déficit de aldolasa B son: la glucosa, la dextrinomaltosa (también llamada
maltodextrina o aziicar de maiz) y polimeros de glucosa. También los edulcorantes artificiales (ace-
sulfamo, alitamo, aspartamo, ciclamato, neotamo o sacarina); los peptidicos, como la taumatina; los
glucoflavonoides, como la nehosperidina dihidrochalcona; o los glucésidos diterpénicos, como los
glucésidos de esteviol. Otros edulcorantes que tampoco suponen un aporte de fructosa son el eritri-
tol, que no es metabolizado en el organismo y se elimina por la orina sin cambios, o el xilitol (azicar
de abedul) que se metaboliza por diferentes vias (lzquierdo-Garcia et al., 2014) (AAIHF, 2023).

Estos edulcorantes, que no constituyen una fuente de fructosa, suponen una alternativa en la
formulacion de alimentos que podrian ser consumidos por las personas con IHF o con malabsorcion

de fructosa.

2.4 Determinacion analitica de fructosa

La presencia de fructosa o de fuentes de fructosa en los alimentos puede ponerse de manifiesto
mediante el andlisis de los compuestos que, como se ha indicado anteriormente, pueden constituir
fuentes de fructosa.

La cromatografia liquida es un método muy frecuente en el analisis de azlicares solubles (inclu-
yendo fructosa, sacarosa o tagatosa) y polialcoholes (como sorbitol, maltitol, isomalt o lactitol), se
puede acoplar a un detector de refractometria diferencial (HPLC-RI), un detector amperométrico
de pulsos (HPAEC-PAD) o deteccion mediante dispersion de la luz (HPLC-ELSD). Mediante estas
técnicas se pueden medir con fiabilidad concentraciones de 47,9; 2 y 0,33 pg/ml de fructosa, res-
pectivamente (Wang et al., 2021a, b) (Tiwari et al., 2023). Aln mejores parametros de sensibilidad
instrumental se han encontrado mediante la espectrometria de masas entdndem, acoplada ala cro-
matografia liquida, capaz de detectar fructosa en cantidades de 0,02 pg/ml. Todos estos métodos,
si bien proporcionan resultados altamente exactos y precisos, asi como una buena especificidad y
sensibilidad en los andlisis para la medida del contenido de estos compuestos, plantean cierta com-
plejidad analitica. Generalmente, es necesaria una fase previa de extraccion en el medio adecuado



(generalmente disoluciones hidroalcohdlicas), centrifugacion, clarificacion, cambios de disolvente,
desproteinizacion y eliminacion de interferencias. Ademas, requieren de un equipamiento costoso
y que necesita cuidadosos procedimientos de mantenimiento, equilibrado y calibracién.

Para evitar estas dificultades analiticas, se han desarrollado métodos enziméticos, que se co-
mercializan en forma de kits analiticos, y que proporcionan también una alta sensibilidad y especi-
ficidad. Algunos de ellos se basan en la aplicacion de varias enzimas que actian sobre la fructosa,
con formacioén de compuestos que se miden mediante diferentes técnicas, como la espectrofoto-
metria (limites de cuantificacion de 2-5,6 pg/ml) o la espectrofluorimetria (que puede llegar a medir
cantidades tan bajas como 0,072-0,130 pg/ml). El sorbitol y la sacarosa también pueden ser analiza-
dos en los alimentos mediante kits especificos, basados en reacciones enzimaticas con formacion
de compuestos coloreados, con una sensibilidad proxima a 1 pg/ml. Estos métodos proporcionan
una gran rapidez en las medidas, sin embargo, en ocasiones también requieren la purificacion de
las muestras para evitar la presencia de interferencias (por ejemplo, glucosa, manosa o sulfitos)
(Lacorn y Hektor, 2025).

Por tanto, las técnicas actuales permiten analizar fructosa en los alimentos, con pardmetros de
sensibilidad instrumental que oscilan entre 0,02 y 50 pg/ml (métodos cromatogréficos), y entre 0,07
y 5,6 pg/ml (kits enziméaticos). Estos valores se refieren a la concentracion de fructosa en la disolu-
cion analizada. Si bien los limites de deteccion y cuantificacion en el alimento tal como se consume
pueden ser variables dependiendo de los procesos de preparacion de la muestra necesarios.

Actualmente, en Espafia se cuenta con diferentes técnicas validadas por laboratorios acredi-
tados conforme a la norma UNE-EN ISO/IEC 17025:2017 (UNE, 2017), que permiten cuantificar un
0,05 % de fructosa en alimentos, e incluso concentraciones inferiores en ciertas matrices.

3. Intolerancia Hereditaria a la Fructosa (IHF) o déficit de aldolasa B
3.1 Definicion, fisiopatologia y manejo de la IHF

La Intolerancia Hereditaria a la Fructosa (IHF), también denominada déficit de aldolasa B, es un
trastorno metabdlico hereditario causado por la deficiencia de la mencionada enzima, que participa
en el metabolismo de la fructosa en el higado, los rifiones y el intestino delgado. Mas de 50 muta-
ciones en el gen ALDOB han sido identificadas, siendo las mas frecuentes A149P, A174D y N334K en
poblaciones caucéasicas (Orphanet, 2026).

La deficiencia de aldolasa B provoca la acumulacion de fructosa-1-fosfato en estos érganos, lo
que genera una serie de sintomas como nauseas, vomitos, dolor abdominal, hipoglucemia y dis-
funcion hepatica, resultado de la toxicidad metabolica. Esta acumulacion interfiere con otras vias
metabélicas, como la gluconeogénesis y la glucogendlisis, causando hipoglucemia y estrés meta-
bélico. En cualquier caso, parece que la afectacion hepatica puede existir incluso en «ausencia»
de aporte de fructosa. Hay diferentes formas clinicas, con manifestaciones de mayor o menor gra-
vedad, que pueden aparecer desde la primera infancia, o mas tardiamente. Sin embargo, todas, a
largo plazo, pueden provocar lesiones hepéticas, insuficiencia renal e incluso la muerte, si no se
maneja adecuadamente.

Los sintomas de la IHF suelen manifestarse en la infancia, a menudo después de la introduccidn,
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tras el destete, de alimentos que contienen fructosa o sacarosa (como frutas, zumos o formulas
infantiles endulzadas). Segun Ali et al. (1998), los sintomas pueden clasificarse en:

¢ Sintomas agudos: tras la ingesta de fructosa, los pacientes experimentan nauseas, vomitos,
dolor abdominal, letargo, hipoglucemia y acidosis lactica. La hipoglucemia se debe a la inhibi-
cion de la gluconeogénesis y la hidrolisis de glucégeno por la acumulacién de fructosa-1-fos-
fato, lo que también reduce los niveles de ATP en el higado.

» Sintomas crénicos: la exposicion repetida o no diagnosticada puede conllevar fallo hepético
(esteatosis, cirrosis), insuficiencia renal (acidosis tubular renal) y retraso en el crecimiento en
nifios. En casos graves sin tratamiento, la IHF puede ser letal (Guia Metabdlica, 2022). Ademas,
se puede producir hiperuricemia y gota (Singh y Sarma, 2022).

Un aspecto notable es que muchos pacientes desarrollan una aversion natural a los alimentos
dulces o frutas desde la infancia, lo que puede retrasar el diagnéstico si no se investiga a fondo.

Ademaés de la forma clésica, algunos pacientes presentan actividad residual del enzima y pueden
tener una presentacion clinica mas tardia y con menos sintomas. Por otra parte, se han descrito
alteraciones metahoélicas en personas que portan el gen en heterocigosis ante una ingesta elevada
de fructosa, como hiperuricemia y resistencia insulinica, o hiperuricemia y gota (Seegmiller et al.,
1990) (Debray et al., 2021).

El diagnéstico se confirma mediante pruebas genéticas, analisis de actividad enzimética en biop-
sias hepaticas o, en casos especificos, pruebas de tolerancia a la fructosa supervisadas (aunque
estas son menos frecuentes por los riesgos que implican). El diagndstico de la IHF requiere un en-
foque multidisciplinar que combine historia clinica, pruebas bioquimicas y genéticas. Los métodos
incluyen:

¢ Historia clinica: identificacion de sintomas relacionados con la ingesta de fructosa o sacarosa,

especialmente en nifios pequefios tras el destete. Se acompafia habitualmente de retraso en
el crecimiento.

¢ Pruebas bioquimicas: deteccion de hipoglucemia, acidosis lactica, hiperuricemia, hipermag-

nesemia y elevacion de transaminasas hepéticas tras exposicion a fructosa. La hipoglucemia
no responde al administrar glucagoén. La prueba de tolerancia a la fructosa, que implica admi-
nistrar una dosis controlada de fructosa y medir respuestas metabélicas, se utiliza raramente
debido a los riesgos asociados (Bouteldja y Timson, 2010).

¢ Analisis enzimatico: la medicion de la actividad de aldolasa B en biopsias hepaticas o intesti-

nales confirma la deficiencia enzimética, aunque es un método invasivo.

* Pruebas genéticas: la secuenciacion del gen ALDOB es el método de eleccién actualmente,

ya que identifica mutaciones especificas con alta sensibilidad y especificidad, permitiendo un
diagnostico definitivo sin procedimientos invasivos (Orphanet, 2026).

El diagnéstico diferencial debe descartar otras causas de hipoglucemia y disfuncién hepatica,
como la galactosemia o trastornos de la gluconeogénesis.

La prevalencia de esta patologia varia segln la poblacidn, pero se estima en, aproximadamente,



1 de cada 20 000 a 60 000 nacimientos en Europa, siendo mas com(n en ciertas regiones debido a
mutaciones fundadoras (Zugasti, 2009) (Bouteldja y Timson, 2010) (Gaughan et al., 2015) (Schrodi et
al., 2015) (Buziau et al., 2020) (Singh y Sarma, 2022).

El pilar fundamental del manejo de la IHF, que debe iniciarse tras el diagndstico definitivo, es la
eliminacion de la fructosa, la sacarosa y el sorbitol u otras fuentes de fructosa de la dieta, incluidos
los aditivos alimentarios, y de los medicamentos que los contengan (EFSA, 2005) (EMA, 2017).

A pesar de que no existen niveles tolerables de ingesta de fructosa establecidos cientificamente
y aceptados de forma generalizada para estas afecciones (EFSA, 2005), algunos autores indican
que la administracion a corto plazo (2 dias) de 4,7 mg de fructosa/kg de peso corporal/dia podria ser
segura y bien tolerada por las personas diagnosticadas de IHF (Barshop et al., 2003). Otros autores
recogen la recomendacion de que la cantidad total de fructosa ingerida al dia sea inferior a 40 mg/
kg p.c./dia (Cox, 1991) (EFSA, 2005) (EMA, 2017) (Izquierdo-Garcia, 2019) (Maiorana et al., 2020), e
incluso algunos establecen un umbral més estricto de ingesta de fructosa (10 mg/kg p.c./dia) (Cox,
1994) (EMA, 2017), aunque el espectro de tolerancia individual a la fructosa en la IHF parece depen-
der de la edad (los bebés son mas sensibles que los adultos) y de la mutacion genética respectiva
(EFSA, 2005). Ante la necesidad de estandarizar el tratamiento, se ha llegado a recomendar una die-
ta sin fructosa que contenga menos de 1,5 gramos de fructosa al dia (Bell et al., 1987) (EFSA, 2005).

Aunque se recomienda una dieta estricta sin fructosa o sus fuentes durante el tratamiento de la
IHF, algunos autores indican que no esta claro si se pueden tolerar pequefias cantidades de fruc-
tosa en la dieta ni el limite permisible de fructosa que no produzca dafios en el higado y los rifiones
(Singh y Sarma, 2022). Estos autores sefialan que es posible que los limites seguros de ingesta de
fructosa no lo sean en pacientes asintomaticos con IHF. Esto Gltimo se ve respaldado por la deter-
minacion de la transferrina deficiente en carbohidratos (CDT, Carbohydrate Deficient Transferrin)
mediante focalizacion isoeléctrica entre los pacientes con IHF que seguian una dieta sin fructosa,
sacarosa y sorbitol (Di Dato et al., 2019). Di Dato et al. (2019) demostraron una correlacion signifi-
cativa entre la cantidad de fructosa consumida y el porcentaje de disialo-transferrina y la relacion
tetrasialo-transferrina/disialo-transferrina. Estos autores sugirieron que el perfil de CDT en suero
podria considerarse una buena herramienta para controlar la ingesta de fructosa, sacarosa y sor-
bitol. Ademas, la determinacién de CDT podria utilizarse para identificar la tolerancia maxima diaria
a la fructosa de cada paciente con IHF. Sin embargo, la falta de disponibilidad generalizada de esta
herramienta y su alto coste son los principales obstaculos para su aplicacion (Singh y Sarma, 2022).

3.2 Consecuencias del consumo de fructosa en personas con IHF

Muchos productos contienen fructosa oculta, lo que puede desencadenar episodios agudos y
graves. Esta exposicion no intencionada es una de las principales causas de complicaciones en
pacientes con IHF (Ubeda et al., 2024).

En Estados Unidos se han documentado casos graves de fallo hepéatico en lactantes alimentados
con férmulas con sacarosa, sin saber que eran deficientes en aldolasa B (Li et al., 2018). En Europa,
los preparados de continuacidn, asi como los preparados para lactantes fabricados a partir de
proteinas hidrolizadas, pueden contener sacarosa, que como maximo podria llegar a generar hasta
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0,5-1 g de fructosa por cada 100 ml de producto final reconstituido (niveles méximos seg(in el Regla-
mento Delegado (UE) 2016/127 [UE, 2016a]). Este nivel es superior al de 40 mg/kg p.c./dia recogido
por varios autores como nivel de ingesta diaria recomendada en los nifios (Cox, 1991), (EFSA, 2005)
(EMA, 2017) (Izquierdo-Garcia, 2019) (Maiorana et al., 2020), y podria provocarles sintomas a lactan-
tes con IHF no diagnosticados. También se ha documentado que la restriccion de azlcares simples
puede provocar retrasos en el crecimiento, en pacientes con IHF, incluso en aquellos clinicamente
asintométicos (Singh y Sarma, 2022).

Por otra parte, en personas con IHF, el hecho de que se limite la ingesta de alimentos que son
fuente de fructosa y también de vitaminas esenciales (como la vitamina C), fibra y antioxidantes,
hace que aumente el riesgo de deficiencias nutricionales y problemas gastrointestinales como el
estrefiimiento. Esto requiere planificacion dietética meticulosa y, en muchos casos, suplementa-
cion vitaminica (Bonnardeaux y Bichet, 2020) (Mojica y Weinstock, 2022) (Pearl et al., 2022) (Schein-
man, 2023) (Hijazi y Kishnani, 2025).

Ademas, la necesidad de una dieta estricta puede generar aislamiento social, ansiedad relacio-
nada con la comida y dificultades en entornos como escuelas o eventos sociales donde los alimen-
tos ricos en fructosa son comunes. El estrés de evitar ingestas accidentales afecta el bienestar
emocional de pacientes y cuidadores (Guia Metabdlica, 2022).

4. Malabsorcion (intolerancia intestinal) de fructosa

4.1 Definicion, fisiopatologia y manejo de la malabsorcion de fructosa

La malabsorcion de fructosa, también conocida como intolerancia intestinal a la fructosa, es una
afeccion en la que el intestino delgado tiene dificultades para absorber la fructosa. La fructosa no
absorbida llega entonces al intestino grueso, donde es fermentada por las bacterias intestinales,
produciendo gases, hinchazon, dolor abdominal y diarrea.

Merece una mencion especial el Sobrecrecimiento Bacteriano en el Intestino Delgado (SIBO,
Small Intestinal Bacterial Overgrowth) por su relacion con la malabsorcion de fructosa ya que se
produce un aumento de la carga bacteriana en el intestino delgado que puede exacerbar dichos
sintomas al incrementar la fermentacién de la fructosa no absorbida, produciendo gas y acidos gra-
sos de cadena corta (Gibson et al., 2007) (Bushyhead y Quigley, 2021). Se ha visto que el SIBO puede
causar o empeorar la malabsorcion de fructosa al alterar la funcién de la mucosa y aumentar la
fermentacién de carbohidratos, mientras que la malabsorcion de fructosa puede favorecer el SIBO
al proporcionar un exceso de sustrato para el crecimiento bacteriano y modificar la composicion
de la microbiota (Gibson et al., 2007) (Zhang et al., 2019). Hay estudios que han demostrado que la
erradicacion del SIBO conduce a una alta tasa de desaparicién de la malabsorcion de fructosa, lo
que sugiere que el SIBO puede ser un factor causal primario de la malabsorcion en muchos casos
(Lin, 2004).

Las causas principales de la malabsorcién de fructosa incluyen:

¢ Deficiencia de transportadores: la absorcion de fructosa en el intestino delgado depende del

transportador especifico GLUT5, ubicado en la membrana apical de los enterocitos. Una capa-
cidad limitada de este transportador, ya sea por variaciones individuales o por factores adqui-
ridos, puede reducir la absorcion de fructosa (Latulippe y Skoog, 2011).



» Alteraciones de la microbiota intestinal: desequilibrios en la microbiota intestinal o condicio-
nes como el Sindrome de Intestino Irritable (SIl) pueden afectar la tolerancia a la fructosa,
aumentando la probabilidad de fermentacion en el colon y de desarrollar SIBO (Gibson et al.,
2007).

¢ Exceso de ingesta: incluso en individuos sanos, la ingesta de grandes cantidades de fructosa
(especialmente sin glucosa, que facilita la absorcion a través de GLUT2) puede superar la ca-
pacidad de absorcion del intestino delgado, resultando en malabsorcion transitoria (Fedewa
y Rao, 2014).

Es importante destacar que la malabsorcién de fructosa no implica una intolerancia metabdlica
como ocurre en la IHF, sino un problema de transporte intestinal, y su gravedad varia ampliamen-
te entre individuos. La malabsorcién de fructosa se diagnostica principalmente mediante pruebas
de aliento con hidrégeno, que detectan el hidrégeno generado por la fermentacion bacteriana de
fructosa no absorbida en el intestino grueso. Tamhién se pueden realizar pruebas de tolerancia a la
fructosa, bajo supervision médica, para evaluar la capacidad de absorcion.
Los métodos mas utilizados para su diagndstico son:
 Historia clinica: identificacion de sintomas relacionados con la ingesta de alimentos ricos en
fructosa (como, por ejemplo, frutas, refrescos, productos con JMAF). Es com(n que los pa-
cientes reporten mejoria al reducir el consumo de estos alimentos.
¢ Prueba de aliento con hidrégeno: es el método estandar no invasivo. Consiste en administrar
una dosis controlada de fructosa (generalmente, 25-50 g) y medir los niveles de hidrogeno en
el aliento durante varias horas. Un aumento significativo de hidrégeno indica fermentacion
bacteriana de fructosa no absorbida en el colon, confirmando malabsorcion (Gibson et al.,
2007). En pediatria, debido a la menor capacidad de absorcion, se aconseja emplear dosis mas
bajas (0,5-1 g/kg p.c., maximo 25 g) para evitar falsos positivos. Es esencial descartar el SIBO,
que puede producir resultados confusos.
¢ Pruebas de tolerancia a la fructosa: en algunos casos, se eval(a la respuesta clinica y bioqui-
mica tras la ingesta de fructosa bajo supervision médica, aunque es menos com(n debido a la
incomodidad que puede generar.

El diagndstico diferencial debe descartar otras causas de sintomas gastrointestinales, como la en-
fermedad celiaca, la intolerancia a la lactosa o trastornos inflamatorios intestinales, como el SIBO.
Los sintomas de la malabsorcion de fructosa son principalmente gastrointestinales y resultan de
la fermentacion de la fructosa no absorbida, por bacterias, en el intestino grueso, lo que produce
gases y subproductos osméticos. Segin Gibson et al. (2007), los sintomas mas comunes incluyen:
¢ Distension abdominal: debido a la produccion de gases como hidrogeno y metano.
* Dolor abdominal o célicos: causados por la distension intestinal y la irritacion de la mucosa.
¢ Diarrea: resultado del efecto osmoético de la fructosa no absorbida, que atrae agua al colon.

Estos sintomas suelen aparecer entre 30 minutos y 2 horas después de la ingesta de alimentos ricos
en fructosa y pueden variar en intensidad segin la cantidad consumida y la tolerancia individual.
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Aungue no es potencialmente mortal como la IHF, la malabsorcion de fructosa puede impactar ne-
gativamente en el bienestar diario, también puede afectar significativamente a la calidad de vida y
asociarse con otras condiciones como el SIBO (Shepherd y Gibson, 2006).

No existen datos de prevalencia, pero se estima, aproximadamente, en un 20 % de la poblacion
(Rumessen y Gudmand-Hoyer, 1998) (Choi et al., 2003, 2008) (Melchior et al., 2009).

El manejo de esta patologia consiste en restringir la ingesta de fructosa en la dieta, aunque el
nivel de tolerancia varia de unas personas a otras. Algunas personas pueden tolerar pequefias
cantidades de fructosa, mientras que otras necesitan evitarla por completo. Al igual que la IHF, la
informacion precisa sobre el contenido de fructosa en los alimentos es esencial para que las per-
sonas con malabsorcion de fructosa puedan controlar sus sintomas.

El manejo se centra en la reduccion de la ingesta de fructosa y en estrategias dietéticas adap-
tadas a la tolerancia individual. A diferencia de la IHF, no todos los pacientes necesitan eliminar
completamente la fructosa de su dieta. Las principales estrategias incluyen:

¢ Restriccion de fructosa: reducir el consumo de alimentos ricos en fructosa, como ciertas frutas
(por ejemplo, manzana, pera, mango), miel y alimentos procesados con JMAF o sacarosa. La
tolerancia varia y algunos individuos pueden consumir pequefias cantidades sin sintomas, si
bien, al igual que ocurre con las personas afectadas por la IHF, no se han descrito valores de
umbrales de tolerancia en estos pacientes (Latulippe y Skoog, 2011).

* Consumo conjunto con glucosa: la glucosa facilita la absorcién de fructosa al mejorar el gra-
diente a través del transportador GLUT2. Por ello, consumir fructosa junto con glucosa (como
en frutas con bajo indice fructosa/glucosa, por ejemplo, platanos) puede reducir los sintomas
en algunos casos (Gibson et al., 2007).

¢ Dieta baja en FODMAP: dado que muchos alimentos ricos en fructosa también contienen otros
carbohidratos fermentables (FODMAP, Fermentable Oligosaccharides, Disaccharides, Mono-
saccharides, and Polyols), una dieta baja en FODMAP, supervisada por un profesional sanita-
rio competente, puede ser (til, especialmente en pacientes con Sll concurrente (Shepherd y
Gibson, 2006).

* Educacién sobre etiquetado de alimentos: ensefiar a los pacientes a identificar fuentes ocul-
tas de fructosa en alimentos procesados, como JMAF, sacarosa y sorbitol en productos «sin

azlicar».

No existe un tratamiento farmacoldgico especifico para la malabsorcion de fructosa, aunque en
algunos casos se utilizan probiéticos para mejorar la microbiota intestinal, aunque con resultados
variables.

4.2 Consecuencias del consumo de fructosa en personas con malabsorcion
de fructosa

Como ocurre en la IHF, la malabsorcion de fructosa requiere restricciones dietéticas que pueden
afectar al estado nutricional de las personas que la padecen. La eliminacion de frutas, algunas
verduras y alimentos procesados que pueden ser fuentes de fructosa, puede conducir a una defi-



ciencia de nutrientes esenciales como vitaminas, minerales y fibra. Es importante que las personas
con estas afecciones se encuentren bajo la supervision de un profesional sanitario competente en
el ambito de la nutricion para garantizar que siguen una dieta saludable y equilibrada que satisfaga
sus necesidades nutricionales.

5. Informacion alimentaria facilitada a las personas consumidoras

5.1 Normativa aplicable al etiquetado de alimentos

El etiquetado de alimentos es el principal medio de comunicacién entre los productores de alimen-
tos y los consumidores finales, constituyendo una herramienta clave para permitir a estos realizar
elecciones informadas sobre los alimentos que compran y consumen.

De acuerdo con lo establecido en el Reglamento (UE) N° 1169/2011 sobre la informacién alimen-
taria facilitada al consumidor (UE, 2011), se entiende por «etiquetado» a todas «las menciones,
indicaciones, marcas de fabrica o comerciales, dibujos o signos relacionados con un alimento y
que figuren en cualquier envase, documento, rotulo, etiqueta, faja o collarin que acompafien o se
refieran a dicho alimento».

A nivel nacional y de la Unidn Europea, se han establecido normas para regular, tanto las dispo-
siciones de etiquetado que deben incluir todos los alimentos con caracter general, como aquellas
otras de caracter especifico que regulan determinados tipos de alimentos.

5.1.1 Normativa europea

El Reglamento (UE) 1169/2011 (UE, 2011) recoge la obligatoriedad de facilitar, en los alimentos que
se presenten envasados, informacion sobre la lista de ingredientes, incluidos aditivos y aromas, asi
como sobre toda sustancia o producto que cause alergias o intolerancias, que figure en su anexo I,
destacandolas tipograficamente. Sin embargo, la fructosa no figura en dicho anexo.

Ademas, existen otras disposiciones a nivel comunitario que regulan algunas menciones relati-
vas a la ausencia o presencia de sustancias causantes de alergias o intolerancias en los alimentos,
como es el caso de la presencia de gluten (UE, 2014) o de la lactosa (EFSA, 2010) para ciertas
categorias de alimentos, como formulas infantiles y alimentos para usos médicos especiales (UE,
20164, b).

Por otra parte, el Reglamento (CE) N° 1333/2008 sobre aditivos alimentarios (UE, 2008a) establece
las listas comunitarias de aditivos autorizados, y, entre los edulcorantes y soportes que aparecen
en dicho listado, destacan el sorbitol (E 420), isomalt (E 953), maltitol (E 965) o lactitol (E 966), polial-
coholes que, una vez metabolizados en el organismo, suponen una fuente de fructosa. Ilgualmente,
el Reglamento (CE) N° 1334/2008 sobre los aromas (UE, 2008b) recoge la lista comunitaria auto-
rizada pero no establece la obligacion de especificar su composicién o los soportes empleados
y, por tanto, no obliga a incluir informacion sobre los azlicares que pudieran formar parte de su
composicion, como podria ser la fructosa. Por otro lado, el Reglamento (CE) N° 1924/2006 relativo
a las declaraciones nutricionales y de propiedades saludables en los alimentos (UE, 2006) recoge
que, en las comunicaciones comerciales, ya sea en el etiquetado, la presentacion o la publicidad,
de los alimentos que se suministren como tales al consumidor final, podré incluirse la declaracion
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nutricional «sin azlicares», asi como efectuarse cualquier otra declaracion que pueda tener el mis-
mo significado para el consumidor, si el producto no contiene mas de 0,5 g de azicares por 100 g
0 100 ml, permitiendo, por tanto, una pequefia cantidad de az(cares, lo que podria generar cierta
confusion entre las personas consumidoras (lzquierdo-Garcia, 2019).

Sin embargo, hasta la fecha, no se ha llevado a cabo ninguna regulacion especifica sobre la
declaracion relacionada con la fructosa en los alimentos (u otros azicares, polialcoholes u otras
fuentes de fructosa no tolerados por las personas con IHF o con malabsorcion de fructosa).

5.1.2 Normativa espaiiola
En el ordenamiento juridico espafiol, ademas de la aplicacién directa de la normativa comunitaria,
se pueden desarrollar disposiciones especificas que concretan aspectos relativos al etiquetado.

Sin embargo, actualmente, las normas, orientadas a la proteccion de la poblacién general, no
contemplan advertencias especificas para pacientes con intolerancias metabdlicas, como la IHF,
lo que puede dar lugar a situaciones de riesgo si no se realiza una lectura critica del etiquetado.

El Real Decreto 126/2015 (BOE, 2015) establece la informacidn alimentaria obligatoria que se debe
facilitar en el caso de los alimentos no envasados (no preenvasados), entre la que se encuentra la
informacion sobre las sustancias o productos que causen alergias o intolerancias del anexo Il del
Reglamento (UE) N° 1169/2011 (UE, 2011). Aunque, como se ha mencionado anteriormente, la fruc-
tosa no aparece en dicho anexo Il.

Por otro lado, cabe destacar que, entre los coadyuvantes tecnoldgicos autorizados y recogidos
en el Real Decreto 773/2023, por el que se regulan los coadyuvantes tecnolégicos (BOE, 2023), se
encuentran algunas enzimas, empleadas en «azlcares» y «azlcares invertidos», que actian sobre
estos por mecanismos de isomerizacion o hidrélisis provocando la aparicion de fructosa en el pro-
ducto resultante, sin que la presencia de este azicar deba ser informada al consumidor.

Por su parte, la AESAN, en el afio 2020, public6 una nota informativa sobre la IHF (AESAN, 2020a)
en la que se consideraba que, hasta que no se produjera un desarrollo normativo en esta materia,
un operador alimentario podria utilizar de forma voluntaria la expresion «sin fructosa» siempre que
no indujera a error al consumidor, segun indica el articulo 7 del Reglamento (UE) N° 1169/2011 (UE,
2011). En especial, en este caso, la AESAN considerd que esta expresion se podria utilizar de forma
voluntaria solamente en aquellos alimentos que no contengan fructosa ni, por supuesto, ninguna
otra fuente de fructosa.

Y, en ese mismo afio, la AESAN, ante la falta de uniformidad de criterio en el etiquetado de ali-
mentos en los que se incluia la declaracidn nutricional «sin azlicar» como declaracion adaptada de
«sin azlcares», publicé una nota informativa (AESAN, 2020b) en la que se sefialaba que el término
«azlcares» es el que debe utilizarse siempre a efectos de menciones obligatorias tales como: de-
nominacion del alimento, denominacion como ingrediente en la lista de ingredientes e informacién
nutricional, y, por otra parte, en el marco del Reglamento (CE) N° 1924/2006 (UE, 2006), y en lo que
se refiere a la declaracion nutricional «sin azlicares», una declaracion adaptada como «sin azlcar»
tendria el mismo significado para el consumidor que «sin azicares» y no le induciria a error, siem-
pre que el producto, tal como se vende al consumidor final, no contenga sacarosa ni ningin otro



monosacéarido o disacarido, dado que, de otra manera, estaria induciendo a error al consumidor
sobre las caracteristicas del alimento.

Conclusiones del Comité Cientifico

La literatura cientifica revisada coincide en que la Intolerancia Hereditaria a la Fructosa (IHF), o
déficit de aldolasa B, y la malabsorcion de fructosa, representan desafios significativos para las
personas afectadas por estas patologias debido a la elevada presencia de fructosa en alimentos
naturales y procesados.

Ambas son afecciones que requieren restricciones dietéticas para controlar los sintomas y pre-
venir complicaciones. Sin embargo, las dietas restrictivas necesarias para manejar estas condi-
ciones pueden inducir deficiencias nutricionales y afectar a la calidad de vida de las personas
afectadas.

Se requieren esfuerzos conjuntos en investigacion para establecer niveles seguros de ingesta de
fructosa, asi como para poder ofrecer una adecuada orientacion dietética que mitigue los riesgos
nutricionales.

Para hacer frente a los retos a los que se enfrentan las personas con IHF y malabsorcién de
fructosa, resulta esencial trabajar en:

¢ Educacién y concienciacion. Es necesario concienciar a las personas consumidoras, a los
profesionales sanitarios y a la industria alimentaria, sobre los riesgos para la salud de la IHF y
la malabsorcion de fructosa. Esto ayudaria a mejorar el diagnéstico, el tratamiento y el apoyo
a las personas con estas afecciones.

* Orientacion dietética. Las personas con IHF o con malabsorcion de fructosa deben recibir una
orientacion dietética personalizada de un profesional sanitario competente. Esto facilitaria que
siguieran una dieta equilibrada que satisficiera sus necesidades nutricionales y evitara defi-
ciencias.

* Investigacion. Es necesaria mas investigacion para comprender los mecanismos vy el trata-
miento de la IHF y la malabsorcion de fructosa. Esto conduciria a mejores estrategias de diag-
nostico y tratamiento para estas afecciones.

* Informacién alimentaria. La falta de evidencias cientificas suficientes respecto a los niveles
minimos de ingesta de fructosa que resultan seguros para las personas con IHF o con malab-
sorcion de fructosa, hace que la restriccion dietética juegue un papel determinante, especial-
mente en las personas con IHF. Por ello, medidas de gestion como la inclusién, en el etiquetado
de los alimentos, de informacion sobre el contenido de fructosa y sus fuentes son muy rele-
vantes, ya que facilitarian a las personas afectadas por estas patologias que pudieran evitar el
consumo de alimentos que contengan fructosa. La falta de esta informacion en el etiquetado,
especialmente de alimentos procesados, plantea un riesgo directo de ingesta accidental, con
consecuencias que van desde sintomas gastrointestinales hasta complicaciones graves en el
caso de la IHF. Este etiquetado seria clave para permitir a las personas consumidoras realizar
elecciones informadas sobre los alimentos que compran y consumen y, por tanto, para el ade-
cuado seguimiento de una dieta adecuada restrictiva de fructosa.
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El hecho de que no existan evidencias cientificas suficientes respecto a los niveles de ingesta
de fructosa que resultan seguros para las personas con IHF o con malabsorcion de fructosa,
hace que los limites de deteccién y cuantificacion de las técnicas analiticas puedan ser un
valor de referencia para poder establecer las condiciones de empleo de una posible mencién
sobre ausencia de fructosa, y sus fuentes, en el etiquetado de los productos alimenticios, de
un modo similar a las establecidas para la lactosa (AESAN, 2019). En Espaiia se cuenta con
laboratorios acreditados, conforme a la norma UNE-EN ISO/IEC 17025:2017, para el anélisis
de fructosa mediante diferentes técnicas que permiten cuantificar un 0,05 % de fructosa en
alimentos, e incluso concentraciones inferiores en ciertas matrices. Teniendo en cuenta que
la restriccion dietética juega un papel determinante para prevenir los problemas asociados a
la IHF, poder basar una posible mencion relativa a la ausencia de fructosa y sus fuentes en el
etiquetado de alimentos, en los limites de deteccién y cuantificacion mas bajos posibles, ofre-
ceria una mayor garantia de seguridad para las personas afectadas. Las técnicas analiticas
empleadas con este fin deberian ser robustas, estar acreditadas conforme a la norma UNE-EN
ISO/IEC 17025:2017 para su aplicacion a distintos tipos de matrices alimentarias y ser de uso
generalizable por los laboratorios que prestan servicio a la produccion y al control oficial de
alimentos.

El etiquetado adecuado de los alimentos, la educacion, la orientacion dietética y la investiga-
cion son esenciales para abordar estos retos y mejorar la salud y el bienestar de las personas
con IHF o con malabsorcién de fructosa.
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