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KLÍNÍSKAR LEIÐBEININGAR UM MEÐFERÐ VIÐ SÚKRASA ÍSÓMALTASA SKORTI 

Meðfæddur skortur á súkrasa ísómaltasa (Congenital Sucrase Isomaltase Deficiency, CSID) er sjaldgæfur ensímgalli í 
smágirnisslímhúð barna, sem erfist autosómalt víkjandi og stafar af stökkbreytingu í súkrósa ísómaltasa geninu á litningi 3 
(1,2). Sjúkdómurinn er algengastur hjá inúítum á Grænlandi og  í Norður-Kanada  en í Evrópu  er hann sjaldgæfur (3).

Súkrósi er tvísykrungur, samsettur af glúkósa og frúktósa og finnst í mörgum fæðutegundum, ekki síst í ávöxtum og grænmeti 
en hann er unninn úr sykurrófum og sykurreyr. Súkrósa er einnig að finna í ýmsum matvörum s.s. sætum drykkjum, 
mjólkurvörum, morgunkorni,  kexi, kökum og sælgæti en einnig í tilbúnum réttum, áleggi, sósum og jafnvel í lyfjum. 
Einkenni koma fram við 6-7 mánaða aldur þegar barnið fær fæðu sem inniheldur súkrósa. Helstu einkenni eru osmótískur 
niðurgangur, kviðþensla, loftmyndun í þörmum, losun súrra hægða, roði og bruni á bleyjusvæði, óværð og vanlíðan. Vanþrif 
með tilheyrandi næringarskorti geta orðið umtalverð. 

Greining fæst með súkrósa öndunarprófi hjá eldri börnum eða fullorðnum en hjá ungum börnum er þarmasýni skoðað og 
gerð ensímmæling á svokölluðum tvísykrungsensýmum (4).

Meðferð hjá ungbarni felst í því að gefa fæðu án súkrósa. Í upphafi meðferðar þarf einnig að forðast sterkju sem er aðallega 
að finna í brauði, kornmeti,  kartöflum og rótargrænmeti en einnig  í tilbúnum matvörum og lyfjum.  Mataræði ungbarna 
með CSID er mjög frábrugðið almennum ráðleggingum um mataræði til að byrja með. Fyrir utan  fitu og próteingjafa eins og 
fisk, kjöt, egg og mjólk má barnið einungis fá grænmeti og ávexti sem innihalda minna en 1 g súkrósa í 100 g (ber, rabbaba, 
sítrónur o.fl.). Með tímanum eykst þol fyrir sterkju, sem bætt er inn í mataræðið smám saman, þó síst fyrir hveiti og kartöflum 
sem innihalda mikla sterkju í formi amýlópektíns. Seinna má jafnvel bæta inn ávöxtum sem innihalda meira en 1 g súkrósa 
per 100 g. Ávextir eins og greipaldin, kíví, melónur, perur og rúsínur innihalda < 3 g /100 g en appelsínur, epli, mandarínur 
og  plómur  innihalda < 5 g/100 g.

Hjá einstaklingi með nýgreindan CSID er í byrjun eingöngu ráðlagt súkrósa snautt fæði en taka ber einnig sterkju úr fæðu 
verði ekki fullnægjandi bati á einkennum. Takmarka þarf þá sérstaklega mat eins og kartöflur, brauð og pasta sem innihalda 
mikið af sterkju í formi amýlópektíns.

Líklegt er að súkrósi megi ekki vera umfram 2% í viðkomandi fæðutegund og að ungum börnum sé ekki gefin sterkja, a.m.k. 
til að byrja með. Mælt er með að hjá eldri börnum og fullorðnum sé sterkju haldið vel undir  50 g/dag (5) en þetta magn 
samsvarar um 2-3 brauðsneiðum eða einum skammti af hrísgrjónum eða pasta á dag. Hjá börnum og fullorðnum  virðist 
sem 75% hafi  áfram einkenni á súkrósa snauðu mataræði en óvíst er hversu vel mataræðis fyrirmælum er fylgt (5,7). Í lítilli 
rannsókn á 9 börnum með sjúkdóminn voru ekkert þeirra á fullnægjandi mataræðismeðferð 10 árum síðar og í annarri  
rannsókn einungis um 50% barna nokkru síðar (5,6).

Sakrósídasi er samtengt ensím búið til úr sveppagróum og hefur verið notað í meðferðarskyni hjá  einstaklingum með CSID 
en meðferðin er kostnaðarsöm, ársmeðferð fyrir barn <15 kg kostar 5 - 7 milljón kr. Sakrósídasi er framleiddur í dropaformi 
og er tekinn með máltíðum x 4-5 á dag. Flest einkenni lagast  umtalsvert við þá meðferð og um 65%  einstaklinga  geta neytt 
annað hvort eðlilegrar fæðu eða fæðu með vægri skerðingu á súkrósa og sterkju. Samkvæmt nýlegri rannsókn þurftu hins 
vegar 27% einstaklinga, sem höfðu verið á sakrósídasa meðferð  í 3 ár, áfram að fá fæðu sem var mjög skert af súkrósa og 
sterkju til að halda einkennum í skefjum (6). Helstu aukaverkanir sakrósídasa eru svefntruflanir (15%), hægðatregða (10%) 
og  höfuðverkur (8%) (6). 

Í nágrannalöndum okkar í Evrópu er ensím meðferð lítið sem ekkert beitt  við þessum kvilla en sjúklingar almennt hafðir á  
súkrósasnauðu sérfæði.

Íhuga má sakrósídasameðferð í sérstökum tilfellum hjá ungum börnum sem dafna illa þrátt fyrir rétt mataræði, t.d. hjá 
börnum undir 3ja ára aldri  sem hafa fallið um 2,5 - 3,0 staðalfrávik í þyngd eða um 1,0 – 2,0 staðalfrávik í lengd. 
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