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Hereditare Fructoseintoleranz

1. Einleitung

Es war fir mich schon lange klar, dass ich die Maturaarbeit Gber meine Stoffwechsel-
Krankheit, die hereditare Fructoseintoleranz (HFI), schreiben werde. Ich lebe seit mei-
ner Geburt mit dieser Krankheit. Immer wieder musste ich um mein Wohlbefinden und
auch das Uberleben k&mpfen, was mich stark gepragt hat. Auch meine Eltern, vor al-
lem meine Mutter, wurden vor grosse Probleme gestellt. Mein Leben war oftmals kom-

pliziert, mihsam und in gewissen Situationen sogar peinlich.

Die Stoffwechselkrankheit HFI ist weniger verbreitet als Diabetes oder Stoffwechsel-
Allergien. Darum fihlt man sich oft unverstanden. Mitmenschen haben Mihe zu ver-
stehen, weshalb man auf viele Speisen und Getranke verzichten muss. ,Weshalb willst
du das nicht essen, hast du es nicht gern? Mensch, bist du heikel! Weshalb hat Andre-
as immer eine Extrawurst?“ Solche und &hnliche Fragen beziehungsweise Aussagen
waren alltaglich. Was soll man da sagen, wie erklaren? Hatte ich doch selbst Proble-
me, die konkreten Sachverhalte und Zusammenhange meiner Krankheit genauer zu

verstehen.

Mit der Maturaarbeit bot sich nun die gute Gelegenheit, mich tiefer in dieses interes-
sante Phanomen einzulesen, Gesprache mit Fachpersonen zu flihren, Kontakte mit
anderen Betroffenen zu knipfen und selber Nachforschungen Uber die HFI zu betrei-
ben. Ich wollte méglichst viel in Erfahrung bringen, insbesondere Uber das Leben der
anderen Betroffenen. Deshalb habe ich einen Fragebogen ausgearbeitet, welchen ich
auch ins Englische Ubersetzte.
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2. Hereditare Fructoseintoleranz

Die  hereditare  Fructoseintoleranz  (HFI) ist eine vererbte  Fructose-
Stoffwechselkrankheit. Sie ist auf Mutationen in der DNA des zustandigen Enzyms
zurlickzufiihren. Dieses defekte Enzym erschwert oder verunmdéglicht dem HFI-
Patienten Fructose zu verdauen. Da eine zu grosse Menge Fructose im Kdérper eine
toxische Wirkung hat, ist der Betroffene gezwungen, auf eine mdglichst fructosefreie
Ern&hrung zu achten.

Das erste Mal wurde1956 bei einem 24-jahrigen Mann eine Unvertréglichkeit von Fruc-
tose beschrieben. Darauf wurden Falle aus Deutschland, Frankreich, Belgien, ltalien
und der Schweiz bekannt.

2.1 Fructose und Stoffwechsel

2.1.1 Fructose
Fructose ist ein Kohlenhydrat, welches von einer Person mit HFI gemieden werden

muss. Es kommt in der Nahrung in zwei verschiedenen Formen vor und wird haupt-
sachlich durch den normalen Haushaltszucker (Saccharose) aufgenommen. Hier
spricht man von einem gebundenen Zustand, da ein weiteres Kohlenhydrat, die Gluco-
se, mit dem Fructose-Molekil gebunden ist. Die Saccharose kommt in den meisten
Pflanzen in begrenzten Mengen vor.

Frei vorkommende Fructose findet man hauptséachlich in Obst und Gemise. Auch Ho-
nig enthalt eine grosse Menge Fructose.

2.1.2 Sorbit
Ein weiterer Stoff, welcher von Betroffenen gemieden werden sollte, ist das Sorbit. Es

dient in vielen Nahrungsmitteln als Austauschstoff fir Zucker, kann aber beispielsweise
auch in Zahnpasten nachgewiesen werden. Sorbit wird Uber die Schleimhaut aufge-
nommen und spater in der Leber zu Fructose umgewandelt, was fir Personen mit HFI

zum Problem wird.
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2.1.3 Kohlenhydrate
Kohlenhydrate sind Zuckerstoffe. Sie sind wesentliche Bestandteile von Pflanzen und

spielen flr die Ernahrung der Menschen eine wichtige Rolle. Kohlenhydrate kommen in
verschiedenen Formen vor, wie zum Beispiel als Starke, Zucker und Nahrungsfasern.
Die Kohlenhydrate dienen dem Menschen vor allem als Energielieferant und werden in
drei Gruppen unterteilt: Einfach— ,Doppel—- und Mehrfachzucker, auch bekannt als Mo-
no-, Di- und Polysaccharide.

Entscheidend bei der Fructoseintoleranz ist die Fructose, wie bereits erwahnt kann sie
frei oder gebunden an Glucose vorkommen. Glucose und Galaktose stellen fiir einen
HFI-Betroffenen aber kein Problem dar.

2.1.3.1 Monosaccheride (Einfachzucker)

» Glucose: wichtigstes Monosaccharid, in siissen Friichten, im Honig und im Blut-
zucker vorkommend; Bestandteil von Malzucker (Maltose), Saccharose
(Haushaltszucker und Polysacchariden. In der Umgangssprache wird
Glucose auch als Traubenzucker gehandelt.

Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:
Glucose C6H1206 (I:HQO_H / \
A—0 Gi
(Traubenzucker) Ha T\ N Blieose 7
v y N—

HOH /o
N/
H OH

» Fructose: frei in stssen Frichten, Pollenkérner und im Honig, Bestandteil von

Saccharose. Bei einer HFI kann die Fructose nicht weiter gespalten

werden.
Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:
Fructose CsH1206 HOH,C _O_ OH
(Fruchtzucker) WGH:'QH

HO H
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= Galactose: im Tierreich weit verbreitet und unter anderem Bestandteil der Lacto-
se (Milchzucker).

Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:
Galactose CeH120s CH,0H VAN
HO /) O h £ Galactose »
ANH BoH
H OH

2.1.3.2 Disaccharide (Zweifachzucker)

» Saccharose: Reservestoff in Pflanzen (Zuckerrohr, Zuckerriibe). Bei einer Fructo-
seintoleranz darf Saccherose nicht eingenommen werden, da Fructo-
se ein Bestandteil davon ist.

Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:
Saccharose C12H2:044 yd . AN
(Haushaltszucker) \E/\E/
» Maltose: entsteht bei der Spaltung von Stérke.

Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:
Maltose Ci12H22041

(Malzzucker) Glucose Glucose

= Lactose: wichtiges Kohlenhydrat in der Milch der Saugetiere
Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:

Lactose C12H2014
(Milchzucker) @

Mono- und Disaccharide nennt man zusammmen auch einfache Kohlenhydrate. Diese
werden vor allem zum Sissen gebraucht und gelangen schnell ins Blut. Dadurch kon-
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nen sie schnell in Energie umgewandelt werden. Ein Sattigungseffekt wird rasch, aber
nur kurzfristig erreicht.

2.1.3.3 Polysaccharide (Mehrfachzucker)

* Amylose: 250 bis 500 Monosaccharide schraubig verknlpft, wichtigste Kohlen-
hydratquelle fir den Menschen

Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:
Amylose Cn(H20)n yau ~ . ~. Ny
(pflanzhche Starke) "\“‘i DIULUSE -.A‘i JIULOSE ..A“ U.2.¥W. ...jf

» Glykogen: bis 100000 Monosaccharide stark verzweigt, oft tierische Starke ge-
nannt, Reservestoff in der Leber in Muskel- und vielen anderen Kor-
perzellen.

= Zellulose: Uber 10000 Monosaccharide, fadenférmig, bildet zusammen mit an-
deren Stoffen die Gerlstsubstanz in Zellwanden

Benennung: Formel: Symbolische Darstellung:

Die Polysaccharide werden auch komplexe Kohlenhydrate genannt. Im Organismus
muss Starke zuerst in ihre Monosaccharid-Bausteine aufgespalten werden. Dadurch
wird die Aufnahme verzogert. Die Quellfahigkeit der Starke halt ihr Sattigungseffekt
lange an. Starkehaltige Lebensmittel liefern im Gegensatz zu den Mono- und Disac-
chariden gleichzeitig unerlassliche Mineralstoffe und Vitamine.
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2.1.4 Verdauung der Kohlenhydrate

Im Mund wird die aufgenommene Nahrung mechanisch verkleinert. Weiter erfolgt die

Einspeichelung der Speisen. Der Speichel enthdlt Enzyme (Amylasen), welche bereits

im Mund einen Teil der Polysaccharide in Disaccharide spalten. Das erklart auch den

susslichen Geschmack von Brot, welches lange mit Speichel durchmischt wurde. Die

Starke wird durch die Amylasen in Maltose gespaltet.

Ploysaccharide > Disaccharide

E
fi Thrapelcheldrian
i 1 Unlerzungendriss
; Unterkielerdrise

N

Spaizorahre

Laber

Megan

Gallenblase
Ewilingerdarm

Mﬂ_\‘;— Aaushspaichaldrise

Disaccharide = Monosaccharide

Dinndenm

Dickdrrm

Blinddarm

Wurmiorsetz
Masldarm

Der Magen hat keine Funktion flr die
Spaltung der Kohlenhydrate, er dient viel
mehr als Speicher. Die grosse Menge
Salzsaure im Magen totet allféllige Keime
ab, inaktiviert die Amylase und aktiviert das
Pepsinogen, welches die Spaltung der
Proteine aktiviert.
Im Dinndarm werden Poly- und
Disaccharide in Monosaccharide gespalten.
Dies erfolgt Uber spezifische Enzyme,
welche auf der Darmoberflache sind. Die
in zwei

Maltase spaltet die Maltose

Glucose-Molekille, die Saccharose wird
durch die Saccharase in Fructose und
Glucose gespalten, und die Lactase spaltet
die Lactose in Glucose und Galaktose.

Die Monosaccharide werden direkt tber die
Darmwand' ins Blut aufgenommen.

(Hess J, Isliker E, 1993: 4)

Abb. 1: Verdauungsapparat

! siehe Bild im Anhang, Seite I

Seite 8



Hereditare Fructoseintoleranz

2.1.5 Stoffwechsel der Fructose
Die im Blut aufgenommene Fructose wird zur Leber transportiert. In der Leber wird

Fructose in andere Stoffe umgebaut. Fiir diesen Vorgang sind wiederum Enzyme ver-
antwortlich. Jeder Veranderungsvorgang ist fiir den nachsten notwendig. Im Sammel-
werkt ,Klinik und Behandlung angeborener Stérungen [...J2“ ist dies anschaulich erklrt:
»,Am besten kann man sich die Leberzelle wie eine grosse Fabrik vorstellen, wo die
Fruktose an einem Fliessband verarbeitet wird. An diesem Fliessband stehen eine
Reihe von Arbeitern (Enzymen), die jeweils einen speziellen Arbeitsschritt beim Umbau
der Fruktose zu erledigen haben.*

Zuerst wird von einem ATP ein Phosphat einem Fructose-Molekil Gbertragen. Somit
entsteht ein neuer Stoff, welcher Fructose-1-Phosphat genannt wird. Das fiir diese Re-
aktion zustandige Enzym heisst Fruktokinase. Fiir den nachsten Schritt ist das Enzym
Aldolase B (Fructose-1-Phosphat-Aldolase) zustandig. Es lbernimmt eine zentrale
Aufgabe im Fructosestoffwechsel und ist in den Zellen der Leber, Niere und Dinn-
darmschleimhaut lokalisiert. Das Aldolase B spaltet das Fructose-1-Phosphat in D-
Glycerinaldehyd und Dihydroxyacetonphosphat. Fehlt das Aldolase B oder ist es stark
beeintrachtigt, spricht man von einer Fructoseintoleranz.

Durch das Fehlen der Aldolase B kann das Fructose-1-Phosphat nicht weiter auf-
gespalten werden. Da die angehauften Fructose-1-Phosphat die Zellmembran nicht
passieren kénnen, haben diese eine toxische Wirkung. Es ist auch ein Verlust von ATP
innerhalb der Zellen zu beobachten. Diese Anh&ufung von Fructose-1-Phosphat fiihrt
in den betroffenen Organen zu Funktionsausfallen. Dazu zahlen Leber, Niere und
Darm. Dort werden weitere wichtige Enzymsysteme wie die Glycogenolyse, Gluconeo-
genese und die Aldolase A blockiert.

? Marquardt Thorsten in Maike Grotzke, Edith Miiller (Hrsg.), Klinik und Behandlung angebore-
ner Stérungen im Kohlenhydrat- und Energie-Stoffwechsel in der Padiatrie, 2002: 76
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Fructose-6-Phosphat

[ FRUCTOSE-6-PHOSPHAT-KINASE |

!

| Fructose —» Fructose-1-phosphat Fructose-1,6-Diphosphat

T ' A I
ALDOLASE B
Fructose-1-Phosphat-Aldolase ALDOLASE A

D-Glycerinaldehyd Dihydroxyacetonphosphat Glyceraldehyd-3-phosphat

| }

Abb. 2: Fructosestoffwechsel

Das Blockieren der Aldolase A hat zur Folge, dass das Fructose-1,6-Diphosphat nicht
genlgend gespalten wird. Die bei einer normal funktionierenden Aldolase A entstehen-
den Produkte (Glycerinaldehyd-3-Phosphat, Pyruvat, Lactat) sind jedoch sehr wichtig
fur die Glucosebildung (Gluconeogenese) und die Glucose-1-Phosphatbildung (Glyco-
genolyse).

Wird nun die Glucosebildung blockiert, so kann es im schlimmsten Fall zu einer Hy-
poglykdmie oder Unterzuckerung flhren. Die Folgen einer Hypoglykdmie sind
Schweissausbruch, Angst, Hunger, Schwindel und sogar Bewusstlosigkeit (hypogly-
kamischer Schock). (vgl.®)

® Quellen: Baerlocher K, 2001:340; Hess J, Isliker E, 1993: 6; Marquardt T, 2002: 76; Weis B:11
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2.2 Symptome
HFI-S&uglinge zeigen keine Symptome, solange sie mit Muttermilch erndhrt werden.

Denn in der Muttermilch und auch in den meisten Sauglingsnahrungen ist Laktose der
Hauptzucker, welcher unschadlich ist. Saccharose ist in den Sauglingsnahrungen in
der Regel nicht enthalten. Erst mit der Aufnahme von fructosehaltiger Nahrung zeigen
die Patienten erste Symptome. Dies ist typischerweise mit dem Abstillen oder mit dem
Beginn der Zufltterung der Fall. Je jlinger der Patient und je grésser die Menge an
Fructose in der aufgenommenen Nahrung, desto stérker ist die Reaktion. Die Kinder
fallen durch haufiges Erbrechen, Trinkschwéche und Gedeihstérung auf. Die Leber
vergréssert sich, der Bauch ist aufgeblaht und der HFI-Patient leidet an akuten Bauch-
schmerzen. Bei weiterer Fructosezufuhr kommt es zur Apathie, zu Hypoglykémien,
Gerinnungstérungen und im schlimmsten Fall zu Leberversagen oder gar Tod.

Es ist zu beobachten, dass altere Kinder durch diese Umstande ein seltsames Essver-
halten entwickeln. Sie meiden alle slsslich schmeckende Speisen. Dieses Verhalten
dient als Selbstschutz, um beschwerdefrei leben zu kdnnen. Viele Eltern lernen da-
durch schnell, welche Nahrung fiir die Kinder geeignet ist und welche nicht. So haben
auch Undiagnostizierte eine Uberlebenschance.

Um diese Aversion gegen Stisses nicht zu verlieren, wird den Eltern oft empfohlen, die
Speisen nicht mit Traubenzucker oder anderen erlaubten Stoffen zu slssen. Somit
kann die betroffene Person auch im Erwachsenenalter ohne Probleme bereits geringe
Mengen von Zucker in Speisen erkennen, was sich im Alltag als sehr nitzlich erweist.
Bei fructosefreier Erndhrung verschwinden die Symptome sehr rasch, auch die Leber-
werte normalisieren sich. Eine Lebervergrésserung (Hepatomegalie) und abnorme
Leberbefunde wie Gewebsveranderungen und Leberverhartung (Zirrhose) oder krank-
hafte Vermehrung von Bindegewebe (Fibrose), kdbnnen jedoch noch Uber Monate bis
Jahre bestehen bleiben.

Hauptsachlich bei Undiagnostizierten besteht die grosse Gefahr, dass Infusionslésun-
gen mit Fructose verwendet werden, was tddliche Folgen haben kann.
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Symptome der Fructoseintoleranz:

Akute Fructoseexposition Chronische Fructoseexposition
Schwitzen Erbrechen, Essstérung
Zittern Gedeihstérung, Dystrophie
Schwindel Durchfall
Ubelkeit Reizbarkeit, Nervositét
Erbrechen Apathie, Tremor
Blahungen, Durchfall Hepatomegalie
Apathie, Koma Ikterus
Krampfe Aszites, Odeme

Blutungen

Folgeerscheinungen:

e |Lebersteatose und Zirrhose

e gestdrtes Essverhalten, Aversion gegen Siisses
e Kkariesfreies Gebiss

Tabelle 1: Symptome der HFI*

2.3 Krankheitsursache
Die hereditdre Fructoseintoleranz ist auf Mutationen des Gens fir die Aldolase B zu-

rickzufihren. Die Aldolase B findet man hauptséachlich in Leber, Niere und Darm. Das
Gen fir die Aldolase B liegt auf dem langen Arm des Chromosom 9, ist 1659 Basen-
paare lang und hat 9 Exons. Bis jetzt kennt man bereits 21 verschiedene Mutationen,
welche alle eine HFI zur Folge haben. Die Mutationen A149P und A174D mit 67% und
16% machen den gréssten Anteil der Mutationen aus.

2.4 Vererbung

2.4.1 Art der Vererbung
Der Begriff hereditér besagt, dass die Fructoseintoleranz eine vererbte Erkrankung ist.

Die Krankheit wird autosomal rezessiv vererbt. Autosomal bedeutet, dass sich in die-
sem Fall das Gen fiir die Aldolase B nicht auf einem Geschlechtschromosom befindet.
Es hat also keine Relevanz, welchem Geschlecht das Kind angehdrt, da sich die allfal-
ligen Mutationen auf dem Chromosom 9 befinden. Die Wahrscheinlichkeit, dass das
Kind eine hereditédre Fructoseintoleranz hat, hangt folglich vom Genotyp beider Eltern-
teile ab. (Tolan R, 2003)
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2.4.2 Wahrscheinlichkeit der Vererbung
Die hereditare Fructoseintoleranz kann sowohl von ,kranken® als auch von ,gesunden®

Eltern vererbt werden. Wenn Vater und Mutter je ein gesundes und defektes Gen zur
Bildung der Aldolase B haben, sind sie heterozygot, sogenannt mischerbig. Sie sind
gesund und kénnen Fructose problemlos abbauen. Aber ihre Nachkommen sind ge-
fahrdet.

G: gesundes Gen, dominant (weiss) g: defektes Gen, rezessiv (schwarz)

Voraussetzung:
Genotyp Phanotyp
Mutter Gg ¢ gesund, aber Trager eines
1 defekten Gens
Vater Gg d gesund, aber Trager eines
' defekten Gens

Wenn ein Kind HFI hat, wurde ihm je das defekte Gen der Mutter und des Vaters ver-
erbt. Es hat also zwei defekte und somit kein gesundes Gen. Es ist homozygot (reiner-
big). Dies hat zur Folge, dass die Erbinformation fir die Herstellung von Aldolase B
vollstandig fehlt oder nur fehlerhaft vorhanden ist. Somit kann keine Aldolase B produ-

ziert werden.

Wahrscheinlichkeit der verschiedenen Kombinationen:

Mutter (Gg) x Vater (Gg) G g
G GG Gg
g Gg ad

Die Wahrscheinlichkeit, dass dem Kind zwei gesunde Gene (GG) vererbt werden ist
gleich gross wie die Vererbung von zwei defekten Genen (gg), nadmlich je 25%. Zu
50% ist das Kind Trager eines defekten Gens (Gg, Gg). Da das gesunde Gen domi-
nant ist, ist diese Person gesund.

* Tabelle tibernommen aus: Baerlocher K (2001) in: Padiatrie, Grundlagen und Praxis, 341,
Leutze, Schaub, Schurlte, Sprauger, Springer Verlag
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Genotyp Phanotyp

Kind 25% GG gesund

50% Gg gesund, aber Trager eines
defekten Gens
25% gg krank

2Pe -A=c-»

2.4.3 Haufigkeit der HFI
Die erste Untersuchung Uber die Haufigkeit der HFI Falle wurde erstmals in der

Schweiz gemacht. Wahrend fiinf Jahren wurden von 100000 Geburten fiinf Falle mit
HFI gezahlt. Wegen der grossen Umstandlichkeit der HFI-Diagnose ist die Betroffenen-
rate aber noch sehr ungenau. Die Abweichungen zur ersten Messung von 1:20000
Geburten sind teilweise recht gross. Es wurden Werte von 1:10000 bis 1:100000 Ge-
burten gemessen. Das Resultat einer neueren Messung anhand der untersuchten DNA
war 1:22000, wobei eine mdgliche Variabilitadt von 1:12000 bis 1:58000 angenommen
wird.

Es wird angenommen, dass die Betroffenenrate bei verschiedenen Vdélkern variieren
kann. So musste flrr eine reprasentative Messung auch noch dieser Aspekt beachtet
werden. Man nimmt an, dass die Anzahl der Selbstdiagnosen und Todesfélle von Men-
schen, bei denen die HFI nicht erkannt wurde, doch eher auf eine Rate von 1:10000
weisen kénnte. Dies wirde bedeuten, dass eine Tragerquote von einem defekten Allel
auf 1:50 geschéatzt werden kénnte. Somit waren die Mutationen entgegen der bisheri-
gen Annahmen keine Seltenheit. (Tolan R, 2003)

Seite 14



Hereditare Fructoseintoleranz

2.5 Diagnostik
Meistens erfolgt die Diagnose fiir hereditéare Fructoseintoleranz, nachdem den Eltern

das abnormale Essverhalten ihres Kindes aufgefallen ist. Auch ein kariesfreies Gebiss
weist auf diese Krankheit hin, da die Kinder jeglichen Zucker meiden. Ein direkter Hin-
weis ist die sofortige Besserung des Gesundheitszustandes des Patienten unter Glu-
coseinfusion und fructosefreier Erndhrung. Das Problem ist, dass die Krankheit teilwei-
se spat erkannt wird, da die Symptome unspezifisch sind.

Es gibt auch keinen einfachen Labortest, der die HFI absolut nachweisen kann. Unter
Fructosezufuhr kdnnen aber Laborveranderungen im Blut und Urin gemessen werden,
die auf eine HFI hindeuten.

Friher hat man die Krankheit nachgewiesen, indem man dem Kind eine grosse Menge
Fructose verabreichte (200mg/kg Koérpergewicht). Dies erfolgte oral oder intravends.
Durch das Eintreten von Ubelkeit und Bauchschmerzen sowie die Untersuchung von
Blutzucker, Harnsaure, Laktat, usw. konnte man eine HFI bestatigen. Diese Messme-
thode, der Fructose-Belastungstest, ist aber sehr umstritten, da sie geféhrlich ist. Sie
kann zu Hypoglyké&mien und zu Leberversagen fiihren.

Eine weitere Messmethode ist die Enzymbestimmung im Lebergewebe, die sogenann-
te Leberbiopsie. Die Aktivitat des Aldolase B fiir Fructose-1-Phosphat ist geringer als
jene flr Fructose-1,6-Biphosphat. Darum ist ein Verhéltnis von Fructose-1-Phosphat zu
Fructose-1,6-Biphosphat von Uber 2:1 messbar. Das Verhaltnis bei einem gesunden
Menschen betréagt 1:1. Die Biopsie kann auch mit dem Dinndarmgewebe durchgefiihrt
werden, liefert aber unzuverlassigere Resultate. (Baerlocher K, 2002: 342)

Der einfachste Weg eine HFI eindeutig nachzuweisen ist die Untersuchung des fir die
Aldolase B zustandigen Gens auf Mutationen. Nach dem Stellen der Verdachtsdiagno-
se fir HFI wird die DNA des Patienten sowie der Eltern und Geschwistern auf das Vor-
kommen der 3 haufigsten Mutationen untersucht. Die DNA kann einfach aus Blut iso-
liert werden. Diese Untersuchungen benétigen etwa zwei Wochen Zeit. (Tolan R, 2003)
Wurde keine dieser drei Mutationen nachgewiesen, wird ein Fructosebelastungstest
durchgefuhrt. Spricht dieser Test flr eine HFI, wird die DNA noch nach anderen Muta-
tionen des Aldolase B-Gens untersucht.

Die Bestimmung der HFI bei Sauglingen ist besonders einfach, wenn bekannt ist, wel-
che Mutationen in der Familie bereits vorliegen. In diesem Fall kann schnell bestimmt
werden, ob das Kind an einer HFI leidet oder nicht. Besonders in Risikofamilien ist eine
vorzeitige Bestimmung empfehlenswert. Somit kdnnen Gefahren, welche mit einer

nicht erkannten HF| verbunden sind, verhindert werden.
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2.6 Heilung
Da die HFI ein ererbter Fehler in der DNA ist, kann diese Krankheit nicht geheilt wer-

den. Die betroffene Person wird Zeit ihres Lebens mit der HFI konfrontiert. Auch Medi-
kamente, wie bei Diabetikern das Insulin gibt es bis heute nicht.

2.7 Therapie und Erndhrung
Ein HFI-Patient ist ,gesund®, solange er keine Fructose zu sich nimmt. Darum ist es

erstrebenswert, moglichst keinen Haushaltszucker (Saccharose), keinen Fruchtzucker
(Fructose) und kein Sorbit zu sich zu nehmen. Ein absolutes Vermeiden dieser Zucker
ist das Beste, im Alltag jedoch schwer realisierbar. Denn Zucker ist fast in allen Le-
bensmitteln enthalten, sei es als Geschmacksverstarker oder als Konservierungsmittel.
Auch bei Diat- und Diabetiker-Lebensmittel ist Vorsicht geboten. Diese enthalten meis-
tens Sorbit, welches im Kérper in Fructose umgewandelt wird. Die meisten Fertigpro-
dukte sind fiir Menschen mit einer hereditaren Fructoseintoleranz tabu. Um sicher zu
sein, dass ein Produkt keine Fructose enthélt, missen die Inhaltsstoffe gut studiert
werden. In Zweifelsféllen kann bei den Herstellern eine Analyse angefordert werden.
Es ist zu beobachten, dass die Deklarationen der Lebensmittel immer genauer werden.
Friher wurde der Zuckergehalt mit ,Zuckerarten” deklariert, heute werden meist ge-
nauere Angaben wie ,Traubenzucker* gemacht. Dies hat fiir den HFI-Patienten den
Vorteil, dass Glucose unbedenklich konsumiert werden kann, wahrend mit der Angabe
»Zuckerarten“ eine grosse Unsicherheit herrscht.

1g Fructose ist enthalten in:

Gemiise Getreide

- 40 g Karotten - 1335 g Reis (roh)

- 75 g Broccoli - 1000 g Mehl Type 405
- 25 g Rote Beete Kartoffel

- 70 g Tomate - 300 g Kartoffeln

Brot - 400 g Pommes

- 440 g Brétchen - 50 g Kartoffelchips

- 100 g Vollkornbrot

Tabelle 2: Beispielmengen fiir Lebensmittel mit 1 g Fructose®

® Tabelle Glbernommen aus: Meyer U (2002) in: Klinik und Behandlung angeborener Stérungen
im Kohlenhydrat- und Energie-Stoffwechsel, 79-82, sps publications
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Bei Medikamenten ist besondere Vorsicht geboten. So enthalten zum Beispiel die
meisten Hustensirups Zuckeraustauschstoffe oder Slssstoffe. Oft enthalt auch die
aussere Schicht der Tabletten solche Stoffe.

Bei S&uglingen und Kleinkindern bis zum Alter von 2-3 Jahren muss die Diat beson-
ders streng eingehalten werden. Spater kann der HFI-Patient selber herausfinden, wie
viel Fructose er ertragt, denn nicht jede Person reagiert auf eine eingenommene Fruc-
tosemenge gleich. Ab dem dritten Lebensjahr kann normalerweise griiner Salat, Spinat
und Zitrone aufgenommen werden. (Meyer U, 2002: 79-81; Hess J, Isliker E, 1993: 16)

Fructosezufuhr bei hereditarer Fructoseintoleranz

= 1.-6. Lebensmonat: fructosefrei

= ab7.Lebensmonat: 0.5-1.0 g Fructose/Tag

= ab2Jahren: max. 1.0 g Fructose/Tag

= ab4 Jahren: max. 2.0 g Fructose/Tag

= ab 11 Jahren: max. 4.0 g Fructose/Tag

= Jugendliche/Erwachsene: bis max. 6.0 g Fructose/Tag

= Individuelle Vertraglichkeitsgrenzen kénnen durch Kontrolle der Transaminasen bestimmt

werden.

Tabelle 3: Erfahrungswerte fiir die Fructosezufuhr®

Die fructosearme Kost ist meistens fett- und eiweissreich, ballaststoffarm und Vitamin
B und C arm. Deswegen missen wasserldsliche Vitamine substituiert werden. Eine
einseitige Ernahrung kann zu Verdauungsproblemen fihren. Um Verstopfungen vorzu-
beugen wird empfohlen, auf eine faserreiche Nahrung zu achten. Dies kann durch
Vollkornprodukte umgesetzt werden. Wurst und Fleischwaren sollten mageren Produk-
ten vorgezogen werden, um die Fettzufuhr moglichst gering zu halten.

Den Eltern wird empfohlen, dem Kind keine Glucose und keine erlaubten Slssstoffe
respektive Zuckeraustauschstoffe zu geben. Damit wird erreicht, dass die Aversion
gegen Siisses bestehen bleibt (Hess J, Isliker E, 1993: 16). Dies bedeutet aber noch-
mals eine Einschrankung der Lebensmittelvielfalt. So handeln die meisten Eltern wie
sie es flir angemessen empfinden. Beide Varianten haben sich durchgesetzt, mit bei-
den lasst es sich gut leben. Es gibt kein Richtig oder Falsch.

® Tabelle Glbernommen aus: Meyer U (2002) in: Klinik und Behandlung angeborener Stérungen
im Kohlenhydrat- und Energie-Stoffwechsel, 79-82, sps publications
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Jugendliche und Erwachsene versuchen oftmals, ans Limit der noch vertraglichen
Fructosemenge zu gehen. Doch sie kehren meist zu einer strikten Diat zuriick, um
wieder mit einem maéglichst guten Wohlbefinden leben zu kénnen. Ob haufige kleine
Diatfehler zu Langzeitschéden fihren kénnen ist noch unklar. (Weis B, 2000)

2.8 Andere Fructosestoffwechselstorungen
Die hereditare Fructoseintoleranz wird oft mit der Fructosemalabsorption, auch intesti-

nale Fructoseintoleranz, verwechselt. Sie ist eine Stérung des Fructosetransportes im
Darm, so dass nach Fructoseaufnahme Durchfélle und Bauchschmerzen auftreten.
Meist reicht es, Fructose zu meiden. Saccharose hingegen bereitet in der Regel keine
Probleme. Die hereditére Fructoseintoleranz hat mit der Fructosemalabsorption nichts
zu tun.

Eine weitere Erkrankung im Fructosemetabolismus, der Fructose-1,6-Biphosphatase-
Mangel, ist eine glukoneogenetische Stérung. Die Glukonenogenese ist formal eine
Umkehrung der Glykolyse. Auch diese Krankheit zeigt ein vollig anderes Krankheits-
bild.

Genetische und krankheitserregende Aspekte bei Fructosestoffwechselstérungen:

Fruktokinasemangel

Fruktoaldolaseman-
gel (HFI)

Fruktose-1,6-Biphos-
phatasemangel

Vererbung autosomal rezessiv autosomal rezessiv autosomal rezessiv

Haufigkeit 1:130000 1:20000 ?

Symptome keine nur nach Einnahme nach Fasten und nach
von Fructose Fructose

Krankheitserreger Fructose F-1-P Hypoglykéamie, Ketose,

(Pathogenese) Laktatacidose

Betroffene Organe Leber, Darm, Pankre- |Leber, Niere, Darm Leber

(Enzym)
Behandlung

as, Nierenrinde

keine

fructosefreie Diat

fructosefrei, ndchtliche
Glucose

Tabelle 4: Genetische und krankheitserregende Aspekte bei Fructosestoffwechselstérungen’

" Tabelle Glbernommen aus: Baerlocher K (2001) in: Padiatrie, Grundlagen und Praxis, 341,
Leutze, Schaub, Schurlte, Sprauger, Springer Verlag
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3. Material und Methoden

Durch meine Arbeit wollte ich méglichst viel Giber das Leben mit einer HFI in Erfahrung
bringen und bin folgendermassen vorgegangen:

Zuerst habe ich mich mit meiner eigenen Kranken-Geschichte bezliglich HFI befasst.
Dies war notwendig, damit ich spater Vergleiche mit den Erfahrungen anderer HFI-
Betroffenen anstellen konnte. Ich habe meine Familie, vor allem aber meine Mutter,
befragt um den Verlauf meiner Krankheit nachvollziehen zu kénnen.

Andere Betroffene erreichte ich hauptséchlich durch Fragebogen. Die geringe Verbrei-
tung der HFI erschwerte die Arbeit sehr. Wie sollte ich die gesuchten Menschen errei-
chen? Das Internet schien mir ein geeignetes Medium, deshalb erstellte ich eine Inter-
netseite, wo der Fragebogen als Vorlage heruntergeladen oder online ausgefullt wer-
den konnte. Um auf meine Internetseite aufmerksam zu machen, liess ich mich mit
bestehenden Internetseiten verlinken. Auf meiner Internetseite flgte ich zusatzlich eine
»tell a friend” -Funktion ein, welche es den Besuchern ermdéglichte, bei weiteren HFI-
Betroffenen fir meine Seite zu werben. Eine weitere Erhdhung der Anzahl von Antwor-
ten konnte ich durch eine Englischibersetzung des Fragebogens erreichen. Durch die
Méglichkeit, mir am Ende des Fragebogens die E-Mailadresse zu hinterlassen, konnte
ich Kontakte mit HFI-Betroffenen kniipfen und Gedanken austauschen.

Per E-Mail nahm ich mit der Selbsthilfegruppe HFI in Deutschland Kontakt auf, welche
schlussendlich sogar den Versand des schriftlichen Fragebogens im deutschen Raum
und die damit entstandenen Kosten Glbernommen hat. Dank dieser Selbsthilfegruppe
konnte ich auch das Vertrauen von Betroffenen gewinnen, welche mir genauere Aus-
kinfte erteilten.

Im Verlauf der Zusammenarbeit mit der Selbsthilfegruppe HFI in Deutschland wurden
mir Vorteile, aber auch Nachteile von Selbsthilfegruppen bewusst. Darum stellte ich zur
Klarung einiger Punkte Herrn Martin Sacherl, Vorstandsmitglied der Selbsthilfegruppe
HFI, einige Fragen.

Da ich lange Zeit von Prof. Dr. Kurt Baerlocher, einem der wenigen Spezialisten auf
dem Gebiet der HFI, behandelt wurde, konnte ich ihn fiir ein ausfihrliches Interview
gewinnen. Dank seiner grossen Erfahrung konnte er mir neue Denkanstésse und viele
interessante Informationen geben.
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4. HFl im Alltag (Resultate und Diskussion)

4.1 Ich und die HFI
In den folgenden Abschnitten werde ich die beschriebene Krankheit aus persénlicher

Sicht schildern. Als Betroffener will ich den gesunden Menschen veranschaulichen, wie
sich das Leben mit einer HFI gestaltet. Ist das Leben mit einer HFI {berhaupt lebens-
wert? Mit welchen Problemen haben die Betroffenen zu kdmpfen?

Es ist klar, dass das Empfinden dieser Krankheit sehr subjektiv ist, auch die verschie-
denen Lebenssituationen spielen eine Rolle.

4.1.1 Mein Lebenslauf beziiglich HFI
Ich wurde am 17. September 1983 als zweites Kind unserer Familie in Bern geboren.

Als Saugling soll ich sehr viel geweint und das Trinken an der Brust verweigert haben.
Hatte ich mich aber Uberwunden, den ersten Schluck zu nehmen, trank ich sehr viel
auf einmal. Im ersten und zweiten Monat litt ich trotz Erndhrung mit reiner Muttermilch
an Verstopfung, hatte oft Bauchschmerzen und einen aufgetriebenen Bauch. Es wurde
eine Drei-Monats-Kolik vermutet. Die dafiir verschriebenen Medikamente zeigten aber
keine Wirkung. Um die Verstopfungen zu mildern wurde empfohlen, die Erndhrung mit
reiner Muttermilch zuséatzlich mit ein paar Tropfen Orangensaft zu erganzen. Die
Bauchschmerzen liessen natirlich nicht nach, im Gegentiel! Mein Gesicht nahm teil-
weise eine grauliche Farbe an.

1984 zog unsere Familie nach St.Gallen. Immer mehr wurde die Nahrung mit wenigen
Zusatzen erganzt. Ich verweigerte die Einnahme von Friichten. Manchmal soll ich im
Kinderwagen wie apathisch gewesen sein. Ich reagierte nicht mehr, war wie abwe-
send. Die Extremitéten liess ich vom Kdrper baumeln. Meine Mutter war schockiert. Sie
brachte mich oft in halb totem Zustand zum Arzt. Jedesmal erholte ich mich im Warte-
zimmer wieder und so kam es, dass ich diesem ins Gesicht strahlte. Meine Mutter wur-
de verunsichert und verstand die Welt nicht mehr!

Obwohl vom Umfeld teilweise ,gute Tipps“ gegeben wurden, handelte sie mit mutterli-
chem Instinkt. Sie erndhrte mich ausschliesslich mit meiner Wunschkost. Denn mittler-
weile hatte ich eine totale Aversion gegen alle sisslich schmeckende Nahrungsmittel
entwickelt. Ich zog Kuhmilch der Muttermilch vor und erndhrte mich hauptsachlich von
Brot, Teigwaren, Reis, Fleisch und Milchprodukten. Friichte und alles sisslich schme-
ckende verweigerte ich. Schokolade nahm ich zwar in den Mund, spuckte sie aber un-
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mittelbar wieder aus. Auch dem Eis schaute ich nur zu, wie es ber meine Hand tropf-
te.

Trotzdem kam es immer wieder zur Einnahme von Fructose. Dies zeigte sich in ver-
mehrten Blahungen, Heisshunger und Durchfallen. Wieder nahm mein Gesicht eine
grauliche Farbe an. Manchmal wurde ich sogar wéhrend dem Essen bewusstlos. Auch
klagte ich oft Gber Arm- und Bauchschmerzen.

Ab dem zweiten Lebensjahr hatte ich oft Mittelohr-Endziindungen. Zur Behandlung
wurde ein sorbithaltiges Medikament verschrieben. Im Alter von 4.5 Jahren sollten die
Rachenmandeln geschnitten werden. Ich wurde ins Kinderspital St.Gallen gebracht.
Meine Eltern hatten Angst, denn dass irgendwas mit mir nicht stimmen konnte war of-
fensichtlich. Werde ich nach dem Eingriff wieder erwachen?

Vor der Operation musste ein Arzt meinen Gesundheitszustand untersuchen. Dabei
wurde er auf das kariesfreie Gebiss aufmerksam. Meine Mutter erklarte ihm mein aus-
sergewdhnliches Essverhalten. Der Arzt meldete seinen Verdacht auf eine hereditére
Fructoseintoleranz Herrn Prof. Dr. Baerlocher. Dieser bestatigte den Verdacht seines
Kollegen, nachdem er mich Uber meine Essgewohnheiten ausfragt hatte. Ich kann
mich noch vage daran erinnern, dass einige Arzte um mein Bett standen. Ich fiihlte
mich wie ein Kdnig im Spitalbett, denn ich empfand meinen Gesundheitszustand nicht
als schlechter als sonst. Und trotzdem die Aufmerksamkeit so vieler Menschen, ich war
Uberwaltigt. Obwohl noch kein Test durchgefiihrt wurde, war Herr Prof. Dr. Baerlocher
sicher, dass es sich anhand meiner Beschreibungen um eine hereditére Fructoseinto-
leranz handeln musste.

Durch einen intravendsen Fructosebelastungstest wurde die HFI endgultig bestétigt.
Meine anfangs 3cm vergrésserte Leber normalisierte sich dank strenger Diét.

Da ich mit dieser Krankheit aufgewachsen bin, habe ich sie nie als schlimm empfun-
den. Oftmals genoss ich sogar, von den Anderen bewundert zu werden. Ich konnte mir
nicht vorstellen, wie das Leben anders sein kénnte. Auch mit Problemen bezlglich
dem Essen wurde ich wenig konfrontiert, da meine Eltern fir mich alles gut organisier-
ten, sei es bei den Geburtstagsparties oder in Schullagern, alles klappte prima. Nur
Wenige zeigten kein Verstandnis fir meine Krankheit. Es ist aufféllig, dass dies haupt-
sachlich Erwachsene waren. Manchmal wurde aber sogar Uberreagiert. So wollte mir
zum Beispiel die Schularztin eine Volldispens fir den Turnunterricht aushandigen, wo-
von ich aber nie Gebrauch machte.
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4.1.2 Mein Leben mit der HFI heute
Auch heute lebe ich gut mit der hereditdren Fructoseintoleranz. Ich bin selten krank

und fahle mich nicht anders als meine Kollegen. Im Alltag werde ich nur mit wenigen,
aber immer den selben Problemen konfrontiert: Vergesse ich mehrere Tage die zusétz-
liche Vitamin C - Zufuhr, so werde ich mide und aggressiv. Dies kann vor allem im
Schulalltag vorkommen, wenn ich Uber den Mittag in der Stadt esse. Denn dort muss
ich mich meistens mit Brot, Wasser, Milch und Natur-Joghurt zufrieden geben, da be-
legte Brote oder bereits zubereitete Speisen immer fructosehaltige Lebensmittel enthal-
ten. Ich meide den Besuch von Restuarants, denn wenn ich eine spezielle Bestellung
aufgebe, flihle ich mich beobachtet und missverstanden. Ich erklare nicht gerne, dass
ich eine Stoffwechselkrankheit habe und darum nichts Sisses essen darf. Auf das sel-
be Problem stosse ich im Ausgang. Mir ist es manchmal leid, immer nur Wasser zu
trinken. Es ist schon vorgekommen, dass ich an einem Abend mehr als einen Liter
Wasser getrunken habe. Bestellt man aber in einer Bar eine Milch, so ist fir Aufsehen
gesorgt.

4.2 Wie leben die anderen Betroffenen mit der HFI?
Da ich bis jetzt sehr wenig Kontakt mit anderen Betroffenen hatte, wollte ich untersu-

chen, wie diese mit der HFI leben. Bis anhin habe ich bereits gewusst, dass die Le-
bensweise trotz HFI sehr verschieden sein kann. So fligen zum Beispiel die Einen den
Speisen kinstliche Siissungsmittel zu, andere hingegen verzichten vollstédndig auf eine
kiinstliche Slssung. Sie wollen verhindern, dass ihr ausgesprochen sensibler Ge-
schmackssinn verloren geht.

Um herauszufinden, mit welchen Problemen HFI-Betroffene zu kdmpfen haben und
wie diese mit ihrer Krankheit leben, habe ich einen Fragebogen fiir die Betroffenen
ausgearbeitet. Um auch die Englisch-sprachigen erreichen zu kdnnen, Ubersetzte ich
den Fragebogen ins Englische. Weiter gestaltete ich noch eine Internet-Seite, wo der
Fragebogen abgerufen und ausgefllt werden konnte.
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4.2.1 Erkenntnisse aus dem Fragebogen
Zur Zeit der Auswertung haben sich 39 Betroffene an der Umfrage beteiligt. Davon

waren 15 mannlich und 24 weiblich. Die meisten kommen aus Deutschland, der
Schweiz und Osterreich. Acht Teilnehmer kommen aus den USA, Kanada oder Frank-
reich.

Die folgenden Auswertungen wurden anhand der Antworten auf die Fragen gemacht.
Ein Exemplar des Fragebogens befindet sich im Anhang.

4.2.2 Diagnose in der Praxis
(Auswertung bezieht sich auf Frage 2 im Fragebogen)

Laut Angaben im Fragebogen wurden 64% der Falle in den ersten zehn Jahren diag-
nostiziert. Spéater erfolgten in Altersschritten von zehn Jahren je 3-6 Prozent aller Diag-
nosen. Eine Ausnahme ist in der Altersspanne von 50 bis 60 Jahre mit 12 Prozent zu

erkennen.

Alter der Betroffenen, mit welchem sie mit HFI
diagnostiziert wurden

70% ~
60%
50%
40%
30%
20%
10%

00/0 T T l_L\ T T | ——

0-10  10-20 20-30 30-40 40-50 50-60 60-70

Menge der Betroffenen
in Prozent

Alter in Zehn-Jahresschritten

Diagramm 1: Alter der Betroffenen, mit welchem sie mit HFI diagnostiziert wurden.

Untersucht man die Altersstufen von 0 bis 10 Jahren, so erkennt man, dass 24% aller
Falle im Alter von 2 bis 12 Monaten mit einer HFI diagnostiziert wurden. Eine weitere
Erhéhung der Anzahl Diagnostizierter mit 12% erkennt man in der Altersgruppe von 2
bis 3 Jahren.

Interpretation der Resultate: Die grosse Zahl der Diagnosen vom Alter von 2-12 Mona-

ten und von 2-3 Jahren ist wahrscheinlich darauf zurlickzufilhren, dass die ersten

Symptome unmitteloar mit dem Abstillen auftreten. Um so erstaunlicher ist deshalb,
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dass nur 3% im Alter von 1 bis 2 Jahren diagnostiziert wurden. Die restlichen Zahlen
kénnen dadurch erklart werden, dass auch Undiagnostizierte Gberleben kénnen, wenn
sie ihre Erndhrung entsprechend anpassen. Dies bedeutet aber auch, dass es mit
grosser Wahrscheinlichkeit noch einige undiagnostizierte Falle geben kann.

Ein weiterer Faktor ist die Art der Diagnose. Viele wurden auf zwei verschiedene Arten
diagnostiziert. So wurde bei den meisten, welche als Erstdiagnose den Fructosebelas-
tungstest angegeben haben, noch eine zweite Diagnose, eine Gendiagnose oder eine
Biopsie durchgefihrt.

Angewandte Diagnosen

O Biopsie
m Gen-Diagnose

O Fructose-Belastungstest

Diagramm 2: Angewandte Diagnosen

Wie im Diagramm ersichtlich, wurde die Gen-Diagnose am meisten angewendet, ge-
folgt von der Biopsie und vom Fructose-Belastungstest. Hier muss aber erwahnt wer-
den, dass im Fragebogen nicht zwischen Leber —und Dinndarmbiopsie unterschieden

wurde.

4.2.3 Gesundheitszustand der Befragten
(Auswertung bezieht sich auf die Fragen 4,5 und 6 im Fragebogen)

Auf die Frage, wie die Betroffenen ihren Gesundheitszustand einschatzen, haben 94%
~gut“ oder ,sehr gut angekreuzt. Dies ist nicht zuletzt darauf zurlickzufihren, dass sich
88% aller Befragten gut bis sehr gut Uber ihre Krankheit informiert flihlen. Somit ist
ihnen bewusst, welche Nahrungsmittel ihnen bekommen und welche nicht. Trotzdem
halten 65% die Diat nur ,fast immer* ein. Diese leiden bei Diatfehlern aber an den Gbli-
chen Symptomen wie Ubelkeit, Erbrechen, Oberbauchschmerzen, Durchfalle, Blahun-

gen, usw.

Seite 24



Hereditare Fructoseintoleranz

Dass niemand die Diat ,manchmal” oder ,wenig“ einhalt ist damit zu erklaren, dass das
Wohlbefinden direkt mit dem Einhalten der Diat in Verbindung steht.

4.2.4 Kénnen Betroffene Sport treiben?
(Auswertung bezieht sich auf Frage 11 im Fragebogen)

Es haben 68% angegeben, dass sie regelmassig Sport betreiben. Es wurden sehr viele

verschiedene Sportarten angegeben. Hier eine Liste der angegebenen Sportarten:

Sportarten, welche von HFI-Betroffenen ausgeiibt werden:

Tennis Eislaufen Skifahren
Radfahren Fitness Karate
Wandern Inline-Skaten Schwimmen
Aerobic Badminton Capoeira
Boxen Fussball Yoga

Judo Klettern Sowboard
Tanzen Fischen Bootfahren
Segeln Windsurfen Golfen
Ballett

Tabelle 5: Sportarten, welche von HFI-Betroffenen ausgelibt werden

Aus dieser Tabelle wird ersichtlich, dass die Art der ausgelbten Sportart keine grosse
Rolle spielt. Aber die Intensitat ist wegen der beschrankten kérperlichen Reserven be-

schrankt.

Anzahl Stunden Sport pro Woche
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Diagramm 3: Anzahl Stunden Sport pro Woche

In der obigen Grafik erkennt man, dass auch mit HFI ausgiebig Sport betrieben werden
kann. Es muss jedoch beachtet werden, dass nicht alle Sportarten den Korper gleich
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fest strapazieren. Bei Leistungssport wurden unter anderem Probleme wie mangelnde
Ausdauer, lange Regenerationszeit der Muskeln und Unterzuckerung genannt.

4.2.5 Leiden die Betroffenen an alltaglichen Problemen?
41% der Befragten leiden an alltdglichen Problemen. Am meisten wurden die schnelle

Erschépfung, Unterzuckerung und Midigkeit genannt. 40% sehen sich in ihrer tagli-
chen Arbeit oder in der Schule eingeschrankt. Als Grinde wurden vor allem Mudigkeit
und Konzentrationsschwierigkeiten angegeben.

Die schnelle Erschépfung und Mudigkeit kann auf den Blutzuckerspiegel zurlickgefihrt
werden. Mit einer HFI werden oft Zwischenmahlzeiten wie beispielsweise Schokoriegel
ausgelassen. Normalerweise enthalten solche Riegel viel Energie, meistens in Form
von Fructose oder Saccharose, welche direkt ins Blut aufgenommen und vom Kéorper
verwendet werden kénnen. Um einer allfalligen Unterzuckerung vorzubeugen missen
HFI-Betroffene speziell darauf achten, Zwischenmahlzeiten einzunehmen.

4.2.6 Wie leben Betroffene mit der HFI?
Mit Fremden Uber die Krankheit zu sprechen bereitet 44% der Befragten manchmal

oder immer Mihe. Bei Bekannten scheint dieses Problem mit 30% kleiner zu sein.

Haben die Betroffenen Probleme, liber die Krankheit zu
spechen.
. 80%
§ 70%
° 60%
o o, .
c 0% Opei Bekannten
© 40% )
g Bhei Fremden
5 30% bei Fremde
'® 20%
0% .
ja manchmal nein

Diagramm 4: Probleme, Gber HFI zu sprechen

Wenn ein Betroffener Gber seine Krankheit spricht, gibt er meistens sehr viel Persoénli-
ches preis. Dies ist nicht immer so einfach wie es auf den ersten Blick erscheinen mag,
denn oft wollen die Leute Genaueres erfahren als nur: ,Ich darf keinen Zucker essen®.
Man wird bestaunt, teilweise auch bemitleidet. Die Aufmerksamkeit ist voll auf einen
gerichtet, ein Ausweichen ist nicht méglich.
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4.3 Im Gesprach mit verschieden Menschen
Eine Krankheit kann von verschiedenen Seiten betrachtet werden, einerseits aus der

Sicht der Betroffenen, andrerseits aber auch aus derjenigen der Betreuungspersonen
und des Umfeldes der Betroffenen. Darum habe ich mit verschiedenen Personen, wel-
che in irgendeiner Form ein Bezug zur HFI haben, Kontakt aufgenommen.

4.3.1 Interview mit Herrn Prof. Dr. Baerlocher
(Padiater)

Herr Prof. Dr. Baerlocher war von 1973 bis 1999 Chef-
arzt des Ostschweizer Kinderspitals. Zwei Interessens-
bereiche zeichneten sich schon sehr frih ab, nédmlich
jenes fur Pé&adiatrie (Kinderheilkunde) und jenes fir
Stoffwechsel-Stérungen. Heute ist er pensioniert, fihrt
seine Praxis mit Sprechstunden flr Stoffwechsel-
krankheiten aber noch weiter.

Abb. 2: Prof. Dr. Baerlocher

Wie sind Sie auf das Fachgebiet der Erndhrung gestossen?

Nach dem Staatsexamen studierte ich ein Jahr lang Biochemie, dies weckte mein Inte-
resse. Die Erndhrung, vor allem bei Sauglingen und die Kinderernahrung, zahlten
schon immer zu meinem Interessensgebiet. Ein Kind mit hereditérer Fructoseintoleranz
(HFI) sah ich zum ersten Mal in Basel. Das erste Mal mit dieser Krankheit befasst habe
ich mich aber erst im Zusammenhang mit dem Aminosaurenstoffwechsel, denn dort
spielt die HFI eine wichtige Rolle. Bei Untersuchungen in Kanada zeigte sich, dass
einige Patienten, die in der Literatur als Aminosaurenstoffwechsel-Stérung beschrieben
wurden, schlussendlich HFI hatten. Solch falsche Diagnosen wurden auch in Schwe-
den und in der Schweiz festgestellt. 1968 untersuchten wir zwei Kinder einer Familie,
welche beide HFI hatten. Beim Einen haben wir aber sehr lange gebraucht, um eine
HFI zu bestimmen, da auch in diesem Fall zuerst auf Stérungen im Aminosauren-
Stoffwechsel untersucht wurde.

Zurlck in Zirich habe ich zusammen mit Prof. Gitzelmann den Enzymessay systema-
tisch standardisiert und zwanzig Falle mit HFI genauer untersucht.
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Wann wurde die Krankheit zum ersten Mal beschrieben?

Schlagt man in der Literatur nach, so findet man Jambers (1957) als ersten Autor Uber
HFI. Zum ersten Mal diagnostiziert wurde die Krankheit aber erst 1961 in Zirich, wo
man den Enzymdefekt durch Leber-Biopsie festgestellt hat.

Was hat sich im Verlauf lhrer drztlichen Tétigkeit im Bezug auf HFI gedndert?

Heute wissen wir viel mehr Uber die Krankheit. Friher sind Kinder wegen der heredita-
ren Fructoseintoleranz gestorben. Heute hat man die Mdglichkeit, die Krankheit mit
Sicherheit festzustellen, dies dank neuer Methoden in der Diagnostik, wie zum Beispiel
der Gen-Diagnostik.

Wie reagieren Eltern, wenn sie erfahren, dass ihr Kind HFI hat?

Tragisch waren die Falle, welche als Sauglinge Fructose bekommen haben und daran
gestorben sind. Wenn hingegen die Eltern eine grosse Erfahrung haben in dem, was
ihrem Kind bekommt und was nicht, kénnen sie dies in Zusammenhang mit Zucker
bringen und dem Arzt mitteilen. Dies sollte dann zur Vermutung auf HFI fihren, was
allerdings nicht immer der Fall ist. Meistens haben die Eltern vor der Diagnose eine
schwierige Zeit erlebt. Die Diagnose bringt eine Erleichterung, denn damit wird klar,
was das Kind essen darf und was nicht.

Es gibt aber auch nicht entdeckte Falle. Diese versuchen, den Zuckergeschmack zu
umgehen, indem sie immer nur kleine Mengen von slissen Speisen einnehmen. Die
Symptome kdnnen so natlrlich nicht vermieden werden.

Eine weitere Gefahr besteht darin, dass die Krankheit zwar erkannt wurde, bei einem
Unfall oder Operation dem Patienten aber eine Infusion mit Fructose verabreicht wird,
was fir diesen natirlich den Tod bedeutet. Um solche Félle zu vermeiden, setzte ich
mich daflr ein, dass keine Infusionen mit Fructose mehr verwendet werden. Heutzuta-
ge ist das in der Schweiz auch grésstenteils der Fall. Infusionen mit Fructose sind aber
nicht verboten, kénnten theoretisch also noch eingesetzt werden. Die Firma, welche
reine Fructose herstellte existiert aber nicht mehr. Darum ist es manchmal sogar
schwierig, fir Tests noch reine Fructose zu erhalten.

Werden Fructose-Belastungstests tiberhaupt noch gemacht?

Wahrscheinlich nicht mehr. Bei einem Verdacht auf HFI wird heute eine fructosefreie
Kost empfohlen und spater die Krankheit genetisch festgestellt. Der Fructosebelas-
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tungstest ist aber billiger und einfacher. In der Schweiz kann der genetische Test noch

nicht durchgeflihrt werden.

Werden heute alle Sduglinge auf HFI untersucht?

In England gab es eine Phase, in der alle Sauglinge untersucht wurden. Dank diesen
Tests konnte eine Haufigkeit von 1:22000 festgestellt werden. In der Schweiz wird aber
sicher kein Cleaning fir HFI durchgefiihrt.

Wie sind die Arzte iiber diese Krankheit informiert?

Padiater sollten informiert sein. Aber es ist immer so, dass innerhalb der Padiatrie ver-
schiedene Schwerpunkte gesetzt werden. So kann bei den Einen auch der Stoffwech-
sel weniger beachtet werden. In Deutschland gibt es ein Weiterbildungsprogramm fiir
Stoffwechsel-P&diater, in dem die HFIl auch ein Thema ist.

In_Deutschland gibt es eine Selbsthilfegruppe flir HFI-Betroffene. Ist eine solche

Selbsthilfegruppe sinnvoll?

In der Kindererndhrung ist es fur Eltern wichtig zu wissen, dass sie nicht allein sind mit
ihren Problemen. Innerhalb dieser Gruppe kdnnen Bekanntschaften geschlossen und
Erfahrungen ausgetauscht werden.

Solche Selbsthilfegruppen kamen zustande, weil die Eltern das Geflhl hatten, dass sie
zu wenig Uber die praktischen Details im Alltag informiert werden. Zum Teil haben sich
Péadiater bereit erklart, bei Forschungs-Projekten mitzuarbeiten.

Wird heute noch dber HEI geforscht?
Im Bereich der Fructoseintoleranz wird heute nichts mehr geforscht. Die Molekularge-

netik ist schon fast zur Routine geworden.

Aber im Bereich der Enzyme wird noch geforscht, zum Beispiel Uber die Bedingungen,
unter welchen das Enzym am besten arbeitet, die Struktur des Enzyms oder wo die
Bindungsseiten sind. Fiir einen Biochemiker sind dies wichtige Aspekte.

Was erhofft man sich aus dieser Forschung?

Wenn man das Enzym kennt, kann den Patienten mdglicherweise besser geholfen
werden. Vielleicht kann man herausfinden, womit die Bindung und somit die Aktivitat
des Enzyms verbessert werden kann. Dies kénnten Ansétze sein, die Situation der

Betroffenen mit therapeutischen Massnahmen zu verbessern.
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4.3.2 Im Gesprach mit Betroffenen
Im Verlauf meiner Arbeit hatte ich Kontakte mit anderen Betroffenen. So habe ich nebst

den Antworten aus den Fragebogen noch zuséatzliche Erkenntnisse im Bezug auf den
Alltag von Betroffenen gewonnen.

Jemand hat mich darauf aufmerksam gemacht, dass viele Frauen mit HFI Angst ha-
ben, Kinder zu kriegen. Wenn der Mann oder die Frau aber zwei gesunde Allele besit-
zen, ist das Kind mit Sicherheit heterozygot und hat somit keine HFI (siehe Kap. 2.4.1).
Allerdings ist es von Vorteil, wenn beide Partner eine DNA-Analyse machen lassen.
Auch spéter sind die Eltern vielfach unsicher, ob sie das Kind richtig behandeln. Was
soll ich meinem Kind fir die Pause mitgeben? Wird mein Kind von den Anderen wegen
seinen Essgewohnheiten nicht ausgeschlossen? Kann ich mein Kind in den Sportun-
terricht schicken? Kann mein Kind in das Schullager mitgehen? Mit solchen und &hnli-
chen Fragen haben sich Eltern zu befassen. Absolut richtige Antworten kann ihnen
niemand geben, meistens sind sie auf sich selbst gestellt.

Aber auch im Erwachsenenalter gibt es immer wieder Probleme. So hat mir jemand
geschrieben, dass er Mihe hat, die Diat einzuhalten, da er standig unterwegs ist. Ge-
rade bei Restaurantbesuchen oder Einladungen ist es den Betroffenen oft peinlich oder
muihsam, standig erklaren zu mussen, was sie essen dirfen und was nicht. Und will
man selber kochen, so muss man fructosefreie Lebensmittel suchen. Standig die Zu-
sammensetzungen der Lebensmittel zu lesen ist sehr mihsam und zeitaufwandig.

Da die HFI im Volk noch unbekannt ist, wird sie oft mit Diabetes verwechselt, was unter
Umstanden zu Missverstandnissen fuhren kann. HFI-Betroffene aus den USA haben
sich beklagt, zu wenig verstandliche Informationen Uber die eigene Krankheit zu ha-
ben. So weit ich weiss, gibt es in den USA keine Selbsthilfegruppe wie in Deutschland.
Die einzige Mdglichkeit, mehr tber die Krankheit zu erfahren, ist fir sie das Internet. Es
hat sich gezeigt, dass viele Betroffene aus den USA mehr Kontakt zu anderen Betrof-

fenen suchen. Sie fihlen sich verloren und mit ihren Problemen alleine gelassen.
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4.4 Selbsthilfegruppe HFI
In Deutschland gibt es die bis anhin einzige Selbsthilfegruppe. Sie wurde 1993 von

HFI-Betroffenen oder deren Eltern gegriindet und umfasst 149 Mitglieder, wovon 68
Betroffene sind. Da die Diagnose fiir HFI in vielen Féllen erst sehr spét erfolgt, hat sich
die Selbsthilfegruppe zum Ziel gesetzt, Arzte (iber die diagnostischen Méglichkeiten zu
informieren. Weiter will sie die Betroffenen bei der Diatfihrung unterstiitzen und reali-
siert jedes Jahr zwei bis drei Treffen. Sie strebt eine starke Férderung des Bekannt-
heitsgrades der HFI an, was sie durch Broschiren und den Internetauftritt realisiert. Bis
vor wenigen Jahren haben auch Medizinern ausfiihrliche Berichte lber das Krank-
heitsbild gefehlt. In der deutschen Literatur findet man meist nur kurze Hinweise zum
Erscheinungsbild der HFI. (Kreutz H, 2002)

Im Verlauf meiner Arbeit hatte ich Kontakte mit der Selbsthilfegruppe in Deutschland.
Die verantwortlichen Leute waren sehr hilfsbereit. Allerdings habe ich auch Nachteile
einer solchen Selbsthilfegruppe erkannt. Ich kann mir vorstellen, dass die Versuchung
gross wird, alle gesundheitlichen aber auch andere Probleme auf die HFI abzuschie-
ben. So erscheint die HFI als eine ,tragische” Krankheit, was schon fast in einer Hyste-
rie enden kann.

Beim Durchlesen einer meiner Quellen (Klinik und Behandlung angeborener Stérungen
[...1%) bin ich auf folgendes Zitat gestossen: ,Informationen und Broschiiren, die die
Selbsthilfegruppe HFI herausgibt, sind teilweise aus &rztlicher und diatetischer Sicht
nicht richtig. Eine gemeinsame Uberarbeitung wird leider von der Selbsthilfegruppe
abgelehnt.” Dieses Spannungsfeld hat mein Interesse Geweckt. Darum stellte ich
Herrn Martin Sacherl von der Selbsthilfegruppe HFI in Deutschland einige Fragen.

Interview mit Herrn Martin Sacherl von der Selbsthilfegruppe HFI in Deutschland:
Nach meiner eigenen Erfahrung ist das Leben der HFI-Betroffenen trotz ihrer Krankheit

sehr _unterschiedlich. Bringen demzufolge Informationsaustausche (iberhaupt etwas?

Welche Themen werden bei diesen angesprochen?

Ihre Annahme ist richtig, aber es hilft den Betroffenen, sich gegenseitigen persénlichen
Rat geben zu kénnen. Dies zeigt auch die Resonanz der Treffen, welche in den letzten
8 Jahren je drei mal stattfanden. Es nahmen jeweils durchschnittlich 20-30 erwachsene
Personen aus dem ganzen Bundesgebiet Deutschland daran teil, die im Durchschnitt
eine Anfahrtsstrecke von 200 km haben! Dieser Personenkreis teilt sich in einen immer

8 Meyer Uta in Maike Grotzke, Edith Mdller (Hrsg.), Klinik und Behandlung angeborener Stérun-
gen im Kohlenhydrat- und Energie-Stoffwechsel in der Padiatrie, 2002: 82
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gleichen Kern auf (ca. 15 Personen) und in einen Kreis neu hinzukommender Mitglie-
der. Ab 2003 wird aufgrund unserer neuen Leitung, die dies nebenberuflich organisie-
ren muss, auf 2 Treffen reduziert.

Folgende Themen wurden in den letzten Jahren von uns angesprochen:
- versch. Arztevortrage, Diskussion mit Ernahrungswissenschaftlern u.a.
- Fragen zur streng fructosearmen Ernahrung

- Infusionen bei Operationen und Unfallen

- Infos Lebensmittelindustrie

- Fragen und Antworten allgemein

- Uber die Haut, das gréBte Organ des Kérpers, Zusammenhange?

- Vitamine, deren Funktionen und Anwendungen

- Fructose-Malabsorption

- Aufbau unserer Internetseiten

- Vorstellung unserer Broschiren

- Sammlung von neuen Themen

Eine Frage im Fragebogen lautet: "Leiden Sie an alltdglichen Problemen beziiglich

HFI?" Ich habe verschiedene Antworten bekommen, darunter z.B. auch Asthma oder

Haarausfall. Besteht keine Gefahr, zu viele Gebrechen der HFl zuzuschieben?

Ihre Annahme ist teilweise auch hier richtig. Die Grenzen sind schwer festzulegen und
es gibt viele unterschiedliche Erscheinungsbilder der HFI.

In der 2.Broschiire schreiben Sie ziemlich hart gegen die Arzte. In einem fachlichen

Text Uber HFI steht, die Selbsthilfegruppe habe falsche Informationen herausgegeben.

Wie l3sst sich diese Spannung zwischen den Arzten und der Selbsthilfegruppe erkld-

ren?

In der 2.Broschire auf Seite 35 ging es darum, dass bei vielen Arzten dieses Krank-
heitsbild der HFI weitgehend unbekannt war. Deshalb wurden die Patienten oft in psy-
chosomatische Behandlung geschickt, anstatt eine Erndhrungsanamnese abzufragen
und den Ursachen auf den Grund zu gehen.

Aus élteren Berichten ging hervor, dass die Fructosezufuhr mit dem Lebensalter erhéht
werden kann. Aufgrund neuerer Aussagen von verschiedenen Facharzten und den
Erfahrungen aus unserer 9jahrigen Langzeitstudie kbnnen wir dies nicht belegen.
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Wie schétzen Sie das Wissen der Arzte (iber diese Krankheit ein?

Das Wissen ist sehr gering, es sind uns derzeit nur ca. 40 Arzte, Universitaten oder
Ern&hrungsberater verteilt in ganz Deutschland bekannt, die sich mit dieser Krankheit
befassen. Wir pflegen mit diesen Kontakt.

5. Erkenntnisse aus meiner Arbeit

Mein Ziel, mehr Uber die eigene Krankheit zu erfahren, habe ich erreicht. Teilweise
wollte ich sogar zu tief in die Materie eintauchen, so dass ich mich wieder mit einer
einfacheren Ebene zufrieden geben musste. Dies geschah besonders bei der Lektlre
Uber Enzyme oder genauere Ablaufe der Biochemie. Eine weitere Schwierigkeit be-
stand darin, dass viele deutschsprachige Quellen auf einer englischsprachigen basier-
ten. Wollte ich also Genaueres erfahren, so hatte ich nur englische Literatur zu Verfi-
gung. Dies hatte allerdings den Vorteil, dass ich auch aktuelle Informationen im Inter-
net gefunden habe, die in deutscher Sprache nirgends zu finden waren.

Den Kontakt mit anderen Betroffenen empfand ich als sehr motivierend. Da das Inte-
resse beider Seiten sehr gross war, kam es zu interessanten Briefwechseln mit ver-
schiedensten Menschen. So konnte ich vieles lber das Leben mit einer HFI in den
USA, Kanada und Deutschland erfahren. Fir mich war es interessant zu erfahren,
dass viele die selben Probleme haben wie ich, teilweise sogar schon Ahnliches erlebt
haben.

Mir wurde aber je langer je mehr bewusst, dass trotz der selben Krankheit die Betroffe-
nen unterschiedlich leben. Die einen haben riesige Probleme, sich im Alltag zurecht zu
finden, und wagen sich kaum aus ihrer gewohnten Umgebung. Andere hingegen ha-
ben bereits ohne nennenswerten Probleme die halbe Welt bereist.

Dank der Zusammenarbeit mit der Selbsthilfegruppe HFI in Deutschland konnte ich
meinen Fragebogen an viele Betroffene versenden. Alleine mit meiner Internetseite
héatte ich Probleme gehabt, genug Antworten zu erhalten.

Ich habe eine Krankheit und doch fiihle ich mich bei richtiger Erndhrung gesund. Eine
Betroffene hat mir die Lésung fiir dieses Ratsel gegeben: “Ich denke nie daran, dass
ich eine Krankheit habe, eher an einen Defekt.”
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6. Dank
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8. Umfragebogen

Umfrage uber hereditare Fructoseintoleranz

Im Rahmen meiner Maturaarbeit an der Kantonsschule am Burggraben St.Gallen fiihre
ich eine Umfrage Uber die hereditare Fructoseintoleranz durch. Mein Interesse an die-
ser Krankheit ist darauf zurlickzufiihren, dass ich jeden Tag mit ihr konfrontiert werde.
Die hereditare Fructoseintoleranz (HFI) ist im Gegensatz zur Fructosemalabsorption
ein vererbter Enzymmangel. Ich bitte Sie, nur an dieser Umfrage teilzunehmen, wenn
Sie mit einer hereditaren Fructoseintoleranz diagnostiziert sind.

Um meine Arbeit erstellen zu kénnen bin ich auf lhre Mithilfe angewiesen. Ihre Antwor-
ten werden vertraulich behandelt und nur zu statistischen Zwecken verwendet.

Herzlichen Dank flr Ihre BemUhungen.

1 Personliche Angaben
Geschlecht: [_] mannlich [ ] weiblich

Geburtsjahr: Stillzeit in Monaten:
Geburtsgewicht in kg: Geburtsgrosse in cm:
Aktuelles Gewicht in kg: Aktuelle Grésse in cm:
Wohnland: Beruf:

Komplikationen bei der Geburt:

2 Diagnose
2.1 Mit welchem Alter wurde bei Ihnen HFI diagnostiziert?

2.2 Wie wurden Sie diagnostiziert ?
[] Fructosebelastungstest (H2-Atemtest) [ | Biopsie [ ] EDTA-Blut []gar
nicht

Familie
3.1 Sind noch weitere HFI-Falle in Ihrer Verwandtschaft bekannt? []Ja

[] Nein

3.2 Wenn Ja, wie sind diese Personen mit Innen verwandt?

Anzahl: Verwandtschaftsgrad:
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3.3 Aus welchem Land stammen |Ihre Grosseltern?

mutterlicherseits vaterlicherseits

Grossmutter: Grossmutter:

Grossvater: Grossvater:

4 Gesundheit

4.1 Wie schatzen Sie Ihren Gesundheitszustand ein?
[ ] sehr gut [ gut [ ] mangelhaft [] schlecht

4.2 Welche Impfungen haben Sie vertragen?

4.3 Haben Sie andere organische Fehlbildungen oder Erkrankungen, welche?

4.4 Haben Sie Erfahrungen mit Naturheilverfahren gemacht, in Bezug auf evtl. vor-
handene Leberschaden? [lja [ nein

Wenn Ja, mit welchen?

4.5 Haben Sie psychische Probleme? [lja [ nein
Wenn Ja, welche?

5 Diat
5.1 Mit einer HFl missen Sie sich bekanntlich an eine strikte Diat halten. Sind bei
Ihnen Mangelerscheinungen aufgetreten? [lja [ nein

Wenn Ja, welche?

5.2 Nehmen Sie zusétzliche Nahrungserganzungsmittel (z.B. Vitamine) ein?

Wenn Ja, welche?

Wenn Ja, seit wann?

5.3 Gibt es Probleme mit Medikamenten? [lja [nein
Wenn Ja, welche?
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5.4

5.5

5.6

Nehmen Sie auch gesiisste Speisen zu sich? [lja [ ] nein
Womit sind diese gestisst? (Sussstoff, Traubenzucker, usw.)

Halten Sie die Diat ein?
[ ] immer [] fast immer [] manchmal [ ] selten [] nie
Haben Sie Beschwerden? (Erbrechen, Oberbauchschmerzen, Durchfélle, usw.)

[lja [nein

Wenn Ja, welche?

Wie denken Sie, sind sie tiber HFI informiert?

[ ] sehr gut [ gut [ ] mangelhaft [] schlecht
Uber welchen Weg informieren Sie sich?
[] Internet

[] Selbsthilfegruppe, welche?

[ ] anders, wie?

Leiden Sie an alltaglichen Problemen beziiglich HFI? [ ]ja [ ] nein
Wenn Ja, welche?

Sehen Sie sich in lhrer taglichen Arbeit oder in der Schule eingeschrankt,
z.B. Konzentration?

Welche Lander haben Sie schon bereist und mit welchen Problemen wur-
den Sie dabei beziiglich HFI konfrontiert?

Land: Probleme:
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10 Besuchen Sie gerne Restaurants?
[lja [ ] nein [ ] manchmal

11 Treiben Sie Sport? []ja [] nein
Wenn Ja, welche Sportart?

Wie viele Stunden pro Woche?

Probleme bei Leistungssport?

12 Macht es Ihnen Probleme (iber Ihre Krankheit zu sprechen

bei Bekannten? [lja [ nein [] manchmal

bei Fremden? [lja []nein [] manchmal
13 Denken Sie, dass die HFI eines Tages geheilt
werden kann?

[lja [ ] nein [] weiss nicht

Wenn Sie bereit sind, mir eventuell flir weitere Auskiinfte zur Verfligung zu stehen,

dann geben Sie bitte Ihre E-mail-Adresse oder Postadresse an.

Herzlichen Dank flr Ihre wertvollen Angaben.
Andreas Gerig

Bitte senden Sie den ausgefiiliten Fragebogen an folgende Adresse:

Andreas Gerig
Oberhofstettenstrasse 54
CH-9012 St.Gallen

andreas@gerix.ch
http://hfi.gerix.ch
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