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Medfaeddur skortur & stkrasa isémaltasa (Congenital Sucrase Isomaltase Deficiency, CSID) er sjaldgaefur ensimgalli i
smagirnisslimhud barna, sem erfist autosdmalt vikjandi og stafar af stokkbreytingu i stkrosa isomaltasa geninu & litningi 3
(1,2). Sjukddmurinn er algengastur hja intitum & Greenlandi og i Nordur-Kanada en i Evropu er hann sjaldgaefur (3).

Sukrdsi er tvisykrungur, samsettur af gltikdsa og friktdsa og finnst i morgum feedutegundum, ekki sist i dvéxtum og graenmeti
en hann er unninn Ur sykurréfum og sykurreyr. Sukrésa er einnig ad finna i ymsum matvérum s.s. setum drykkjum,
mjolkurvérum, morgunkorni, kexi, kokum og selgati en einnig i tilbdnum réttum, éleggi, sésum og jafnvel i lyfjum.
Einkenni koma fram vid 6-7 manada aldur pegar barnid feer fadu sem inniheldur stikrésa. Helstu einkenni eru osmotiskur
nidurgangur, kvidpensla, loftmyndun { pérmum, losun strra haegda, rodi og bruni & bleyjusvaedi, dveerd og vanlidan. Vanprif
med tilheyrandi naeringarskorti geta ordid umtalverd.

Greining faest med stkrosa ondunarprofi hja eldri bérnum eda fullordnum en hja ungum bérnum er parmasyni skodad og
gerd ensimmaeling & svokolludum tvisykrungsensymum (4).

Medferd hja ungbamni felst i pvi ad gefa faedu &n sukrésa. | upphafi medferdar parf einnig ad fordast sterkju sem er adallega
ad finna i braudi, kornmeti, kartdflum og rétargreenmeti en einnig i tilbinum matvérum og lyfjum. Mataredi ungbarna
med CSID er mjog frabrugdid almennum radleggingum um mataraedi til ad byrja med. Fyrir utan fitu og proteingjafa eins og
fisk, kjot, egg og mjélk mé barnid einungis fa greenmeti og dvexti sem innihalda minna en 1 g stkrosa i 100 g (ber, rabbaba,
sitronur o.f1.). Med timanum eykst pol fyrir sterkju, sem baett er inn i mataraedid smam saman, bd sist fyrir hveiti og kartoflum
sem innihalda mikla sterkju i formi amyldpektins. Seinna ma jafnvel baeta inn dvoxtum sem innihalda meira en 1 g stkrdsa
per 100 g. Avextir eins og greipaldin, kivi, melonur, perur og rusinur innihalda <3 g /100 g en appelsinur, epli, mandarinur
og plémur innihalda <5 g/100 g.

Hja einstaklingi med nygreindan CSID er i byrjun eingéngu radlagt stkrosa snautt feedi en taka ber einnig sterkju dr faedu
verdi ekki fullnaegjandi bati a einkennum. Takmarka parf pa sérstaklega mat eins og kart6flur, braud og pasta sem innihalda
mikid af sterkju i formi amylopektins.

Liklegt er ad sukrdsi megi ekki vera umfram 29 i vidkomandi faedutegund og ad ungum bérnum sé ekki gefin sterkja, a.m.k.
til ad byrja med. Malt er med ad hja eldri bérnum og fullordnum sé sterkju haldid vel undir 50 g/dag (5) en petta magn
samsvarar um 2-3 braudsneidum eda einum skammti af hrisgrjonum eda pasta & dag. Hja bornum og fullordnum  virdist
sem 75% hafi &fram einkenni & stkrésa snaudu mataraedi en ovist er hversu vel mataradis fyrirmaelum er fylgt (5,7). 1 litilli
rannsdkn & 9 bornum med sjikddminn voru ekkert peirra a fullneegjandi mataraedismedferd 10 drum sidar og i annarri
rannsokn einungis um 50% barna nokkru sidar (5,6).

Sakrésidasi er samtengt ensim bid til (r sveppagroum og hefur verid notad i medferdarskyni hjé einstaklingum med CSID
en medferdin er kostnadarsom, drsmedferd fyrir barn <15 kg kostar 5 - 7 milljon kr. Sakrésidasi er framleiddur i dropaformi
og er tekinn med maltidum x 4-5 & dag. Flest einkenni lagast umtalsvert vid pa medferd og um 65% einstaklinga geta neytt
annad hvort edlilegrar feedu eda faedu med vaegri skerdingu & sukrdsa og sterkju. Samkvaemt nylegri rannsokn purftu hins
vegar 27% einstaklinga, sem hofdu verid & sakrésidasa medferd i3 dr, &fram ad fa faedu sem var mjog skert af sikrésa og
sterkju til ad halda einkennum i skefjum (6). Helstu aukaverkanir sakrosidasa eru svefntruflanir (15%), haegdatregda (10%)
og hofudverkur (8%) (6).

i nagrannaléndum okkar i Evrpu er ensim medferd litid sem ekkert beitt vid pessum kvilla en sjuklingar almennt hafdir 4
sukrésasnaudu serfaedi.

fhuga mé sakrésidasamedferd i sérstokum tilfellum hjd ungum bérmum sem dafna illa pratt fyrir rétt mataraedi, t.d. hja
bornum undir 3ja dra aldri sem hafa fallid um 2,5 - 3,0 stadalfravik i pyngd eda um 1,0 - 2,0 stadalfravik i lengd.
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Upplysingar um mataraedisbreytingar eru fengnar frd Neeringarstofu Landspitala.
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