Céliakie

Clanek neobsahuje vie, co by mél.

7 MUzZete se pridat k jeho autordm (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=C%C3%A9l
7 iakie&action=history) a jej.
O vhodnych zménéach se Ize poradit v diskusi.

Celiakie (céliakalni sprue, glutenovéd/glutensenzitivni enteropatie) je imunitné zprostfedkované, zanétlivé
systémové onemocnéni, které vyvoldva gluten obsazeny v nékterych obilovinach (a jemu podobné prolaminy u
geneticky vnimavych jedinct). Celiakie ma rliznorody klinicky obraz a mUze byt i asymptomaticka. U déti dominuji
gastrointestinalni priznaky, neprospivani, porucha rlstu a anémie z deficitu zeleza. Zakladem diagnostiky je prikaz
protilatek proti tkdnové transglutaminaze 2. typu (anti-TG2), ktera hraje roli v patogenezi celiakie. 90 % pacientl s
celiakii ma HLA-DQ2 a zbyvajicich 10 % ma HLA-DQ8 haplotyp.!*! Kauzalni terapii je celozivotni bezlepkova dieta.l?]

Epidemiologie
Prevalence v Evropé a v USA je 3-13 pfipadd onemocnéni na 1000 déti do 15 let vékul3!,

Vyskyt u rodinnych prislusnikd prvniho stupné je 8-18 %, u jednovaje¢nych dvoj¢at dosahuje priblizné 70 %.

Prevalence v CR je pfiblizné 1:250-300 v celém v&kovém spektru. Casté&ji byvaji postizeny zeny!3!,

Etiopatogeneze

Podstatou onemocnéni je geneticky podminéna porucha slizni¢ni imunity.

Ta abnormalné reaguje na lepek a prolaminy vyskytujici se v pSenici a N Ul AT Farert 00 100 |
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Zrna obilovin obsahuji mnozstvi riznych bilkovin. Patfi mezi né napr. /
albuminy a globuliny. Jako lepek se oznacuje skupina bilkovin, do niz patfi
gluteniny a prolaminy. Vznik protildtek zodpovédnych za céliakii vyvolavaji
hlavné struktury gliadinu, prolaminu psenice. Podobné mohou pUsobit i
podobné bilkoviny z jinych obilovin (zita, pfipadné ovsa).

Pri préniku soucasti lepku strevni sliznici dochazi k jejich deaminaci
pomoci tkariové transglutaminazy. V lymfatické tkani gastrointestinalniho
traktu (GALT) se pak tvori protilatky, které maji zkrizenou reaktivitu k
antigenlm enterocytl stfevni sliznice.l?! Etiopatogeneze céliakie

Samotné poskozeni stfevni sliznice se déje za Ucasti T-lymfocytd.
Vysledkem je atrofizace sliznice s poruchou absorpce!®

Role tkanové transglutaminazy

Tkanova transglutamindza je enzym, ktery hraje kli¢ovou roli nejen v patogenezi i diagnostice onemocnéni. Gliadin
a jeho fragmenty obsahuji vysoky podil glutaminu. Diky tomu je velmi dobrym substratem transglutamindzy.

Tkénova transglutamindza se nachazi v endomyziu. Modifikuje 33 aminokyselin dlouhou ¢asti gliadinu se sekvenci -
PQPQLPY-, kterou deaminuje na -PEPELPY- (tj. zbytky glutaminu se deaminuji na glutamat)!®l. Vznika tak struktura,
kterd se vaze na povrchové glykoproteiny HLA-DQ2/DQ8 pozitivnich imunokompetentnich bunék. To vyvola
imunitni odpovéd a proti tkdnové transglutamindze se za¢nou tvorit protilatky tridy IgA a IgG. Tkarova
transglutamindza je tedy vlastnim autoantigenem céliakie.

Klinicky obraz

Aktivni forma céliakalni sprue je charakterizovana klinickou manifestaci rlizné intenzity, pozitivitou protilatek a
patologickym ndlezem na sliznici tenkého streva pri kontaktu s lepkem. Pomér gastrointestindlnich a
extraintestindlnich pfiznakd byvéa 1:1.13!

Gastrointestindlni projevy:

= recidivujici bolesti bficha, nauzea, zvraceni, meteorismus, neprospivani s vahovym Ubytkem, zacpa.l3!
= chronicky prijem a neprospivani pri vyskytu lepku v potravé (asi 5 % déti s céliakif)

Extraintestindlni projevy:

= Casté: Unava, osteopenie/osteoporéza, mensi vzrist, hypoplazie zubni skloviny definitivniho chrupu,
pubertas tarda, anémie neodpovidajici na terapii, dermatitis herpetiformis Duhring
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= méné Casté: hepatopatie, artritida, epilepsie s okcipitalnimi
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Dalsi formy nejsou béznée diagnostikovany a tvori témer 80 % pfipadu, KLIMICKA INICKA Dg.
které jsou schematicky rozdéleny do dal$ich skupin:!®! PRECHODNA C3

NEMA C5

Klinicky néma (ticha) forma céliakie
Charakterizuje ji pritomnost protildtek a typicky histologicky obraz pfi
enterobiopsii. Céliakie se sice klinicky nemanifestuje, ale celozivotni
bezlepkové dieta je pIné indikovana.l3! POTENCIALICS

Latentni forma
Prokdzeme protilatky proti tkdnové transglutaminéaze, ale
architektura sliznice pfi enterobiopsii je normalni. Incidence céliakie

Potencialni forma

Timto terminem se nékdy oznacue populace s genetickou predispozici, tj. HLA DQw2 antigenem, a zvySenym
poc¢tem intraepitelidlnich lymfocytQ, resp. g/d IEL sybtyp(. Prevalence je podle studii z roku 2003 jak u déti, tak v
dospélé populaci cca 1:100.[0!

Diagnostika

Diagnostika céliakie vychazi z anamnézy a klinickych projevd. Predevsim
extraintestinalni formy céliakie vSak mohou mit projevy nevyrazné a
netypické, céliakie se pak v diagnostické rozvaze objevuje jako
diferencialni diagnéza k jinym onemocnénim.

Skrinink céliakie je zaloZzen na laboratornim priikazu protilatek proti
transglutaminéze (TTG) a endomysiu (EMA) tfidy IgA,"!

= TTG IgA maji senzitivitu 96-100 % a specificitu 84-100 %, 3!
= EMA IgA maiji senzitivitu 88-100 % a specificitu 91-100 %.!3!

Podminkou pro skrinink zaloZzeni na stanoveni téchto protiladtek je normalni
hladina celkovych imunoglobulinG IgA. Pri deficitu celkového IgA se
provadi stanoveni protildtek proti tkanové transglutaminaze tridy IgG.

Rozhodujicim vySetfenim pro diagnostiku céliakie je histologicky nélez z
biopsie sliznice tenkého stfeva. Odbér je nutné provést pred zahdjenim
bezlepkové diety. Odbér se provadi pomoci biopsie z mista
duodenojejunalniho prechodu, popripadé pri gastroskopii. Histologicky se vzorek
hodnoti metodou podle Marshe - hodnoti se morfologie a pocet klk{ a krypt sliznice
a pritomnost intraepitelidlnich lymfocytd.

Diagnézu céliakie podporuje klinickd a sérologickéd odpovéd na bezlepkovou dietu.
Priikaz céliakie je mozné povazovat za jisty, pokud je pozitivni histologicky néalez,
pacient reaguje na zavedeni bezlepkové diety a jeho vék je nad dva roky.

Jen u velmi malého poctu nemocnych se céliakie manifestuje pred druhym rokem
véku. V tomto pripadé neni samotny histologicky nalez atrofie stfevni sliznice
dostatec¢né spolehlivy (mUze jit napf. o alergii na bilkoviny kravského mléka) a je
tfeba jej podpofit dalsimi vysetfenimi.l3!

Endoskopicky obraz duodena

Choroby asociované s céliakii pacienta s celiakii

Céliakie je ¢asto asociovand s dalSimi autoimunitnimi onemocnénimi,
zejména s diabetem mellitem 1. typu a autoimunitni thyreoiditidou. Cast&ji
jsou postizeni nemocni s morbus Down, Turnerovym syndromem a
Williamsovym syndromem. Cést pacientd mé selektivni IgA deficienci.l3!

Onemocnéni asociovana s celiakii v détském véku
i - Lt Y
G LTI W K 4
Klasifikace zmén duodendlni/jejundini
sliznice dle Marshe.

= diabetes mellitus 1. typu, juvenilni idiopaticka artritida, IgA nefropatie, deficit IgA,
autoimunitni tyroiditida, autoimunitni hepatitida, Downdv syndrom, Turnerlv
syndrom, Williams@v syndrom.[?!

ré 4
Lécba
Zakladem léCby je celozivotni prisnd bezlepkova dieta - naprosté vylouceni pSenice, zita, je¢mene a ovsa.

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Bezlepkova dieta.
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Nemocné je treba sledovat. Zpravidla jednou ro¢né se stanovuji hladiny autoprotilatek. Pfi dodrzovani diety klesa
jejich titr béhem prvnich $esti mésicl.!3! Cilem dispenzarizace je také v¢asné odhaleni pfipadnych souvisejicich
onemocnéni.

Komplikace nelécené céliakie
Nelécend céliakie vede k poruchdm zplisobenym Spatnym vstrebavanim zivin a mikronutrientl, ale i k dal$im
poruchdm, jejichz patogeneze neni vzdy objasnénd. Typické jsou poruchy somatického vyvoje (opozdéni rlistu,

puberty), osteopatie, anémie a snizeni $kolni a pracovni vykonnosti. Zeny trpi poruchami fertility. Zvy3uje se riziko
psychiatrickych onemocnéni. Vyznamné také stoupa vyskyt malignit, predevsim lymfom(.[31819]
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Screening céliakie m Stanoveni protilatek ke gliadinu, endomysiu nebo atTG ve stolici
Dermatitis herpetiformis

Bezlepkova dieta

Celiakie/kazuistika
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