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SDELENI Z PRAXE

Celiakie (celiakalni sprue, CS) je autoimunitni enteropatie vyvolana celoZivotni nesnasenlivosti lepku a dalSich prolamind (bilkovinnych
soucasti obilovin) (3, 5). Podle epidemiologickych studii je celosvétova prevalence CS v populaci 1:100-250 (12). ZlepSujici se znalosti
patogeneze, klinického obrazu a rozvoj sérologickych metod diagnostiky v poslednich dvou desetiletich radikalné zménily pohled na CS.
Z dfive vzacného onemocnéni, postihujiciho primarné kojence a batolata s typickymi gastrointestinalnimi pfiznaky, se CS stala béznou
nemoci, ktera miize byt diagnostikovana v kterémkoliv véku a jejiz symptomy byvaiji ¢asto atypickeé ¢i zcela chybi (11).
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Kazuistika popisuje chlapce, u néhoz se CS
manifestovala obrazem tzv. ,celiakdlni krize". Jde
0 akutni, fulminantni, zivot ohrozujici formu CS
charakterizovanou profuznimi vodnatymi prajmy,
zvracenim, napadnou distenzi bficha, dehydrataci,
iontovou dysbalanci (hypokalemii, hypomagnezemii,
hypokalcemii), metabolickou acidézou a otoky z hy-
poproteinemie. V dal$im pribéhu dochazi k meta-
bolickému rozvratu, hypovolemickému Soku a neni-li
véas zahajena Ucinna lécba spodivajici v Upravé
hypovolemie a vnitfniho prostiedi, zavedeni bezlep-
kové diety, popfipadé podani kortikosteroidd, mize
dojit az ke smrti pacienta.

Vlastni pFipad

Dvacetimésicni batole bylo pfijato na spado-
vé détské oddéleni pro ffi tydny trvajici objemné,
vodnaté, frekventni stolice az 8x/den, bez pfimési
krve ¢i hlenu, nechutenstvi a hmotnostni Ubytek
600 g/2 mésice. P¥i pfijeti bylo afebrilni, bledé, dys-
trofické, unavené a jen polehdvalo. Hmotnost byla
91009 (-2,82SDS), délka 79cm (-1,96 SDS), BMI
14,7kg/m? (-1,46 SDS). Chlapec mél velké meteo-
ristické bfiSko, bez organomegalie, tenké koncetiny,
minimum podkoZniho tuku, oschlé sliznice (obra-
zek 1). Po obéhové strance byl stabilni, kozni turgor
a kapilarni navrat byly v normé.

Byl ze 3. fyziologické gravidity. Porod v terminu,
spontanné zahlavim, PH 3600g, PD 51 cm. Popo-

Obrazek 1. Vzhled ditéte s malabsorpénim syn-
dromem. Objemné meteoristické bfisko, tenké
konéetiny, minimum podkozniho tuku
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rodni adaptace probéhla bez komplikaci. Prvnich
Sest mésicu byl plné kojen. Poté byly do jidelnicku
zavadény nemlécné piikrmy a v osmém meésici
véku obiloviny. Nemocny nebyval. Pfi peclivé ana-
mnéze maminka udavala stagnaci hmotnosti na
9kg od roku véku, ob&asné fidké stolice a zvraceni,
napadnéjsi bfisko, mrzutost a zménu nalady trvajici
poslednich nékolik tydni. Rodinnd anamnéza je ne-
gativni stran CS, nespecifickych stfevnich zanét(,
Matka chlapce ma sennou rymu.

Béhem hospitalizace byla vyloucena infekéni
etiologie prajmu, intolerance disacharidd (pH stolice
nad 5, stolice na redukujici latky negativni) a cystic-
k& fibréza (negativni potni test i genetické vySetfeni
nejCastéjSich mutaci CFTR genu). C-reaktivni pro-
tein, hladiny iontd, acidobazicka rovnovéha, urea,
kreatinin, jaterni testy, glykemie, hladiny imunoglo-
bulindi IgA, 19G, IgM, IgE, vySetfeni moci chemicky,
mocového sedimentu a kultivace byly negativni,
sonografie bficha v normé vcetné stény stfevni.
Z patologickych laboratornich vysledkd byla zjisté-
na mikrocytarni sideropenické anemie (Hb 97¢/l,
MCV 69 fl, s-Fe 3umol/l, ferritin 4pg/l, STR 9mg/l),
snizend hodnota celkové bilkoviny a albuminu (CB
54¢/l, alb 33g/l), pozitivni protilatky proti bilkoviné
kravského mléka (PPKM IgG), endomysiu (EMA
IgA pozitivni) a tkanové transglutaminaze (tTG IgA
nad 300 U/ml, norma do 10 U/ml). Pro suspekini CS
bylo na détské klinice domluveno provedeni ezofa-
gogastroduodenoskopie (EGD) v celkové anestezii
s odbérem bioptickych vzork( z postpapilarni ¢asti
duodena. Na zakladé klinického stavu, pozitivity

protilatek proti EMA, tTG a bilkoviné KM byla chlapci
nasazena bezlepkova a bezmlécna dieta.

| pfes zahgjeni diety doslo béhem tydne k dal-
§imu hmotnostnimu ubytku 4509. Stolice byly stéle
frekventni, objemné, pfidalo se zvraceni. Objevily
se otoky dolnich konéetin a skrota. Laboratorné se
prohloubila hypoproteinemie s hypoalbuminemii (CB
409/, alb 23g/l), nové byla zjisténa hypokalemie
(K 3,0mmol/l). V moci nebyla proteinurie. Pfi echo-
kardiografii byl nalezen maly hemodynamicky nevy-
znamny perikardidlni vypotek. Na nativnim snimku
bficha byly popsany distendované vzduchem napl-
néné klicky tenkého a tlustého stfeva bez znamek
obstrukce.

Vstupni laboratorni hodnoty pfi pfijeti na DK
ukazuje tabulka 1. Pfi EGD provedené v celkové
anestezii, endotrachedlni intubaci, byla sliznice
duodena bleda s vyhlazenymi fasami a mozaikova-
nim (obrazek 2). Histologické vySetfeni bioptickych
vzorku z duodena prokdzalo subtotalni vildzni atrofii
s hyperplazii krypt a zmnozenim intraepitelovych
lymfocytd v poctu 60IEL/100 enterocytd (Marsh
skore 3b).

| pfes nasazenou bezlepkovou dietu, smés ami-
nokyselin (Neocate) a dopliikovou periferni parente-
rani vyZivu pokraCovaly frekventni, vodnaté stolice.
Chlapec nemél chut k jidlu, peroréini pfijem tekutin
byl nedostate¢ny. Hmotnost stagnovala, trvaly otoky
z hypoalbuminemie, pokracoval minerélovy rozvrat
v podobé hypokalemie a hypomagnezemie. Na JIP
byl cestou pravé podklickové Zily zaveden centralni
Ziini katetr a zahdjena parenterdini vyziva, substi-
tuovan albumin, korigovano vnitini prostiedi. Pro

Tabulka 1. Laboratorni hodnoty pfi pfijeti na DK

S-Na (mmol/l) 143
S-K (mmol/l) 2,89
S-Cl (mmol/l) 17
S-Mg (mmol/l) 0,72
sérovy bikarbondt (mmol/l) 18
S-urea (g/l) 1,0
S-Kreatinin (umol/l) 34

2008;9(3) / www.pediatriepropraxi.cz

tTG IgA (U/ml)

S-CB (g/1) 40
S-albumin (g/l) 25

CRP (mg/l) 10

Hb (g/1) 97

HTK 0,29
EMA IgA pozitivni

> 300
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Obrazek 2. Ezofagogastroduodenoskopie. Bleda
sliznice duodena s vyhlazenymi fasami a mo-
zaikovanim

anemizaci (Hb 72g/l) byla nutnd transfuze erytrocy-
tarniho koncentratu. Vzhledem k vySe uvedenému
stavu byly nasazeny systémové kostikosteroidy (KS,
metylprednisolon) v dévce 2mg/kg/den parenteral-
né. Béhem 48 hodin doslo k promptnimu zlep$eni
klinického stavu. V ndsledujicich dnech mizely
otoky, snizovala se frekvence stolic, upravovala se
jejich konzistence. Chlapec pfestal zvracet a bylo
mozné zavést a postupné zvySovat peroraini pfijem
Neocatu a bezlepkové diety. Normalizovaly se hod-
noty vnitfniho prostiedi a nutri¢nich parametrd (graf
1a2). Po tydnu byl CZK zruen. KS byly od patého
dne podavany peroralné a jejich davka postupné
redukovana, az byly patnacty den lécby vysazeny.
Chlapec zacal pribyvat, mél chut k jidlu, naladové
se zlepsil. Pii propusténi po 4 tydnech hospitalizace
mél hmotnost 11,1kg (+2,1 kg/mésic). Maminka byla
nutriéni terapeutkou edukovana v bezlepkové dieté.

Diskuze

V poslednich letech byl u€inén velky pokrok
ve znalostech patogeneze CS. Jde o autoimunitni
onemocnéni, v némz hlavni roli hraje lepek a dal$i
prolaminy (hlavni soucasti obilovin). Ty u genetic-
ky predisponovanych jedinct (HLA-DQ2 pozitivni
a/nebo DQ8 pozitivni) mohou spustit reakci, je-
jimz dlsledkem jsou morfologické zmény sliznice
tenkého stfeva s pfipadnou klinickou manifestaci
onemocnéni. Pfehled moznych klinickych forem CS
shrnuji tabulky 2 a 3 (4). U kojenct a batolat domi-
nuji GIT pfiznaky (chronicky prdjem, neprospivani,
zvraceni, meteoristické bfisko). Béhem détstvi jich
ubyva, zuzuji se na intermitentni bolesti bficha nebo
zacpu, zpomaleni az zastavu rlstu, opozdéni pu-
berty. U dospivajicich a mladych dospélych je nej-
Castéjsi manifestaci sideropenicka anemie nerea-
gujici na lécbu Zelezem. Ve stafi opét pfibyva GIT
symptom0. V sou¢asné dobé je vice neZ polovina
pacientl s CS diagnostikovana na zakladé scree-
ningu tzv. rizikovych skupin (jedinci se sdruzenymi
autoimunitnimi onemocnénimi, genetickymi syn-
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Graf 1. Vyvoj hodnot kalemie v séru a hemoglobinu béhem hospizalizace na DK
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Tabulka 2. Formy celiakalni sprue

forma CS pfiznaky autoprotilatky

aktivni typické gastrointestindlni pozitivni
atypické extraintestinalni pozitivni

silentni ne pozitivni

(ticha)

latentni ano pozitivni

potencio- ne pozitivni

nalni

histologicky nélez na sliznici
tenkého streva

patologicky
patologicky
patologicky

normalni, ale imunohistochemicky zmnozené
v/ IEL a CD25 mononukledry
normalni, ale imunohistochemicky zmnozené
/8 |EL a CD25 mononukleary

Tabulka 3. Piehled moznych klinickych manifestaci CS
Celiakalni sprue

s typickymi pFiznaky

distenze bficha

nechutenstvi

chronicky nebo rekurentni priijem
zvraceni

neprospivani, bytek hmotnosti
zména nalady, podrazdénost
svalova hypotonie

celiakalni krize (vzacné)

s atypickymi pfiznaky
maly vzrist, opozdéni puberty
recidivujici bolesti bficha
sideropenicka anemie
elevace transaminaz
dermatitis herpetiformis
artritida

aftézni stomatitida
zacpa

defekty skloviny
osteopenie/osteopordza

Celiakalni sprue a asociované choroby

autoimunitni onemocnéni genetické syndromy
DM 1. typu Downdv syndrom
tyroiditida Turnerv syndrom
Sjogrentv syndrom Williamstv syndrom

dromy, prvostupriovi pfibuzni pacienta s CS) a byva
zpravidla asymptomaticka.

V/ naSem sdéleni popisujeme pfipad batolete,
u kterého se CS projevila tézkym prijmem, zvra-
cenim, dehydrataci a minerdlovym rozvratem.
Celiakalni krize je Zzivot ohrozujici stav. Inicidlni
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jiné neurologické
a psychiatrické poruchy
IgA deficience autismus
IgA nefropatie deprese
epilepsie s intrakranialnimi
kalcifikacemi

manifestaci CS byvé dnes jen vzécné. Mize rov-
néz postihnout pacienty se znamou diagnézou,
ktefi nedodrzuji bezlepkovou dietu, nebo se s ni
Ize setkat u podskupiny pacientl s refrakterni CS.
Refrakterni CS (RCS) je definovana jako pfetr-
vavani klinickych pfiznakd vyZzaduijici intervenci
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bez ohledu na délku trvani bezlepkové diety nebo
pfitomnost patologického histologického nélezu na
sliznici tenkého stfeva po vice jak roce dodrzovani
bezlepkové diety (1).

Pojem celiakdlni krize je znam pomérné dlouho.
Poprvé ho popsal Samuel Gee v roce 1888. V roce
1952 Anderson a di'Sant-Agnese sledovali klinicky
pribéh CS u 58 déti. Zaznamenali 35 epizod celi-
akalni krize, z toho tfi fatalni. V roce 1972 referoval
Lloyd-Still tfi pfipady celiakélni krize u déti, které byly
Uspésné léceny KS (9). V nedavné dobé popsal Ba-
ranwal pfipad celiakalni krize u 5leté divky s prajmy
a zazivacimi obtizemi, kterd byla rovnéz lécena KS
(2). Celiakalni krize byla také popséana u dospélych
pacientll (7, 13).

Dfive byla celiakdlni krize ¢asta u déti do dvou
let véku. Pro¢ se stala béhem poslednich padeséti
let vzécnou, neni zcela jasné. Obecné Ize pficinu
hledat ve zméné manifestace CS (misto typické
gastrointestinalni symptomatiky previadaji atypickeé,
silentni, latentni nebo potenciondlni formy). Mize
jit o vysledek pfirozené selekce. Jednim z pfiznak{
CS je muzska a Zenska neplodnost, kterd vytésni
skupinu pacientl s velmi téZkou CS. Dalsi roli jisté
hraje prodluzujici se doba kojeni a pozdéjsi zavede-
ni lepku do stravy kojenci a batolat, coz se podili na
zméné klinického obrazu i pozdéjsi manifestaci one-
mocnéni (atypické formy CS u déti ve véku 5-7 let)
(4). Také ¢asnéjsi rozpoznani CS diky lepsi znalosti
klinickych obrazii a existenci vysoce senzitivnich
a specifickych imunologickych markerd (protilatky
proti endomysiu EMA a tkanové transglutamindze
tTG) frekvenci vyskytu zavazné celiakdlni krize sni-
2uji (6, 9). Rozhodujici pro stanoveni diagnézy one-
mocnéni stale z(stava histologické vySetfeni vzorku
sliznice tenkého stieva s typickym morfologickym
korelatem.

Lécba CS spociva v celozivotni bezlepkové
dieté (2). Celiakdlni krize nemusi odpovédét na sa-
motnou bezlepkovou dietu. V takovém piipadé je na-
misté nasazeni systémovych KS. Je zndmo, Ze do
dvou dnil od zahgjeni IéCby KS dochazi ke zmirnéni
slizniéniho zanétu, restauraci enzym( karta¢ového
lemu a vysky epitelialnich bunék. Obavou mlze byt
retence tekutin a prohloubeni hypokalemie pro jejich
mineralokortikoidni dcinek (7). U RCS . typu jsou
KS také uzivany, popfipadé v kombinaci s dal$imi
imunosupresivy (azathioprine) pro jejich KS Setfici
efekt. Kazuisticka sdéleni popisuji i Uspésné podani
cyklosporinu Ci protilatky proti tumor nekrotizujicimu
faktoru alfa (TNFor). Lécba trva fadové nékolik mé-
sicli. Prognosticky horsi RCS II. typu s aberantnimi
T lymfocyty je zpravidla rezistentni na medikamen-
tdzni 1é¢bu, terapeuticky efekt mize mit autologni
transplantace kmenovych bunék. Casto prechazi
v tzv. s enteropatii asociovany T bunécny lymfom
(EATL) (1).
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