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Uvod

Soucasna epidemiologicka data svédéi o tom,
Ze celiakalni sprue (CS) je po astmatu druhou nej-
Castéjsi chronickou chorobou v détstvi a dospivani.
Zavedeni stanoveni autoprotilatek s vySSi specifici-
tou a senzitivitou (protilatky proti endomysiu a trans-
glutaminaze) do rutinni praxe vedlo k tomu, Ze jsou
diagnostikovany i tzv. oligosymptomatické a tiché
formy; obraz nemoci se tim méni — hovofi se o le-
dovci, jehoz vrchol nad hladinou tvofi klinicky napad-
né formy, vétsi ¢ast nemocnych ma méné napadné
symptomy a ¢ast pacient je bez obtizi, vSichni vSak
vykazuji poSkozeni sliznice tenkého stfeva (4, 5).

Definice

CS je autoimunitni onemocnéni déti i dospélych
vyvolané permanentni nesnasenlivosti lepku a dal-
Sich prolaminG (bilkovinnych soucasti obili), jehoz
hlavnim projevem je po$kozeni sliznice tenkého
stfeva u predisponovanych jedinc (asociace s HLA
antigeny — DQ2 a DQ8) (10).

Epidemiologie

Podle &etnych studii z Evropy a USA je preva-
lence CS uddvéana na 3-13 na 1000 déti do 15 let
(2, 8, 11, 14), v Indii je udévana prevalence 1 na 310
déti (19), v Brazilii 1:474 (18), v Tunisku 1 na 157 dé-
ti (1). V CR je odhadovana prevalence 1:250-300
v celém vékovém spektru. Holandané uréili incidenci
CS u déti 0,81 na 1000 zivé narozenych v letech
1993-2000 (20), v Chorvatsku je udavana incidence
1,9:1000 7ivé narozenych (12). V CR publikoval Ko-
lek studii o vzrlstajici incidenci CS u déti a dospiva-
jicich a v letech 1996-2000 konstatoval incidenci 1,7
na 1000 Zivé narozenych (9). Zeny trpi CS Gastsji,
coZ je pokladano za jeden z argumentd podporuii-
cich Gvahy o autoimunitni povaze onemocnéni (21).

Patofyziologie

Podstatou CS je geneticky podminéna porucha
slizniéni imunity spodivajici v abnormaini reakci
nékterych jedincl na lepek (a dalsi prolaminy). Je
pfedpokladana porucha oralni tolerance. Poskozeni
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stfevni sliznice se déje za Ucasti T-lymfocytd a vy-
sledkem je jeji atrofizace a z toho plynouci porucha
absorpce (21).

Klinické@ manifestace (7, 17)

V soucasné dobé je v détské populaci udavan
u tzv. aktivni formy CS (klinicka manifestace riizné in-
tenzity, pozitivita protilatek, patologicky nélez na sliz-
nici tenkého stfeva pfi stravé s lepkem) pomér gast-
rointestinalnich a tzv. extraintestinalnich projeva 1:1.
Variabilita pfiznakd a véku manifestace se vysvétluje
mnozstvim lepku v dieté, délkou kojeni, pfedpoklada
se i vliv dalSich zatim nedefinovanych faktord.

Gastrointestindlni manifestace

Klasické projevy charakteru chronického prdjmu
a neprospivani po zavedeni lepku jsou v soucasné
dobé odhadovany asi na 5% manifestaci CS v dét-
ském véku. ZvIasté u starSich déti mohou byt gas-
trointestinalni projevy méné napadné — recidivujici
bolesti bficha, nauzea, zvraceni, meteorizmus, vaho-
vé neprospivani, ale i obstipace.

Extraintestindlni manifestace

a) Manifestace, u nichz je vyskyt CS pravdépo-
dobny:

- dermatitis herpetiformis (Duhring)

- hypoplazie zubni skloviny definitivniho chrupu

- osteopenie/osteoporéza

- mensi vzrlst

- pubertas tarda

- anémie neodpovidajici na terapi.

b) Manifestace, u nichz je vyskyt CS méné pravdé-
podobny:

- hepatopatie (elevace aminotransferaz)

- arthritis

- epilepsie s okcipitalnimi kalcifikacemi.

* U klinicky némé (tiché) CS nemd pacient pfi-
jimajici lepek klinické pfiznaky a ma pozitivni
autoprotilatky. PFi bioptickém vySetfeni sliznice
tenkého stifeva maji i tito jedinci charakteristické
zmény a celozivotni bezlepkova dieta je i u nich
plné indikovana.
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* Latentni CS znamen4, Ze pacient ji diouhodobé
lepek, ma klinické obtize, pozitivitu autoproti-
latek, normalni nalez pfi optickém hodnoceni
biopsie, imunohistochemicky je patrné zvySeni
potu v/3 intraepitelidlnich T-lymfocytd (IEL)
a zvySeny pocet mononukleart CD25 (3). Jedna
se o pacienty, ktefi méli v minulosti jiz histologic-
ky verifikovanou CS.

» Jako potenciélni CS je oznaCovan stav, kdy vy-
Setfovany je dlouhodobé zatizen lepkem, ma
pozitivni autoprotilatky, nema klinické obtize,
opticka mikroskopie stfevni sliznice je normal-
ni. Imunohistochemicky Ize nalézt zmény jako
u latentni CS. Pfi vySetfeni HLA antigend jsou
nalézény haplotypy kompatibilni s CS. Jedna se
o jedince, ktefi maji nékteré z nemoci asociova-
nych s CS nebo jejichz pfibuzni maji CS.

Choroby asociované s CS
Choroby autoimunitni i jiné povahy, u nichz je

vy$3i prevalence ve spojeni s CS nez u ostatni po-

pulace:

- diabetes melitus 1. typu (az 8 %)

- autoimunitni thyroiditis (4—5 %)

- m. Down (5-12%)

- Turnerdv syndrom (4-8 %)

- WilliamsQv syndrom (kulovity oblicej s plnymi
tvafemi a rty, strabizmus, mentdini retardace,
aortalni stenéza nebo jina srde¢ni vada — 8 %)

- selektivni IgA deficience (1,7-7,7 %)

- pfibuzni prvniho fadu pacient s celiakii (souro-
zenci, rodice: 4-5 %).

Komplikaci nelé¢ené celiakie je porucha soma-
tického vyvoje (opozdéni ristu, puberty), porucha fer-
tility, snizeni $kolni a pracovni vykonnosti, vysSi psy-

malignit, pfedevsim lymfomd i mimo zazivaci trakt.

Diagnosticka kritéria

V souéasnosti jsou akceptovana revidovana kri-
téria Evropské spole¢nosti pro détskou gastroentero-
logii, hepatologii a vyzivu (ESPGHAN) z r. 1990 (22).
1. anamnéza a klinické projevy kompatibilni s CS
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Tabulka 1. Hodnoceni sliznice podle Marshe (13)

typ IEL krypty kiky hodnoceni diagnéza CS
0 norma normalni normalni normalni sliznice normalni nalez
1 zvyseni normalni normalni infiltrativni léze nalez nespecificky v détském véku,
pozitivita protilatek (TTG, EMA)
¢ini dg. CS moznou
2 zvySeni hyperplazie  normalni hyperplasticka léze suspektni,
suspekce zesilena ve spojeni
s pozitivitou protilatek
3 zvyseni hyperplazie  atrofie 3a) parcialni jista
3b) subtotalni a.
3c) totalni
4 zvySeni hypoplazie totalni atrofie  hypoplasticka léze jista

Algoritmus 1. VySetteni pfi suspekci CS (7)

chronicky prdjem, neprospivani,
perzistujici Gl pfiznaky (bolesti bficha, nechutenstvi, nauzea,
zvraceni, obstipace, meteorizmus),
maly vzrlst, pubertas tarda,
hypoplézie zubni skloviny, osteopordza,
perzistujici anémie refrakterni k terapii

!

anamnéza, fyzikélni vySetfeni
v€. zhodnoceni ristové kfivky a vyvoje proporcionality
vySetfovany konzumuje lepek

!

norma

TTG
s-lgA

!

TTG norma, | s-IgA

TTTG,

nesvédci pro CS:
revize nélezu, h 4
EMA, ¢+ - biopsie
HLA,
rebiopsie \ v
' bezlepkova dieta,
./ monitorace

CSne

2. protilatky kompatibilni s CS

3. histologicky nélez kompatibilni s CS

4. Klinicka a sérologickd odpovéd na bezlepkovou
dietu

5. vylouceni jinych chorob napodobujicich CS

6. vék nad 2 roky.

Pozitivni stfevni biopsie s pfiznivou odpovédi na
bezlepkovou dietu jsou dostatecné pro definitivni dia-
gndzu CS s vyjimkou malého procenta déti do 2 let
véku — histologicky zjisténé zmény stfevni sliznice
mohou mit jinou pfiCinu nez lepek (napf. alergii na
bilkovinu kravského mléka, virové a bakteridlni stiev-
ni infekce, imunodeficitni stavy), proto je tfeba prvni
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nalez ovéfit, aby nedoslo k zaméné s jinou nemoci.
VSichni pacienti, u kterych doSlo pfi dodrzovani di-
ety ke Kklinické Upravé a k vymizeni protilatek, musi
byt znovu exponovani lepkem. K definitivni diagnéze
CS stadi nova pozitivita protilatek, kterd mlze, ale
nemusi byt dopinéna druhou enterobiopsii.

Protilatky (7)

* Antigliadinové (AGA) protilatky ve tfidé IgA ma-
ji senzitivitu 0,52-1,00 a specificitu 0,92-0,97,
AGA 1gG 0,92-0,97, resp. 0,5, tj. mnoho déti
ma faleSnou pozitivitu AGA IgG. Tato pozitivita
doprovazi onemocnéni ezofagitidou, gastriti-
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dou, gastroenteritidou, nespecifickymi stfevnimi

zéanéty, cystickou fibrézou, alergii na bilkovinu

kravského mléka.

*  Endomysiaini (EMA) protilatky IgA jsou stanovo-
vany imunofluorescenéni technikou a jsou z hle-
diska ekonomické naro¢nosti nejnakladnéjsi ze
zde zmifovanych protilatek. Senzitivita u déti je
udavana 0,88-1,00, specificita 0,91-1,00. Test
je méné spolehlivy u déti pod 2 roky.

* Translutamindzové (TTG) protilatky ve tfidé IgA
maji senzitivitu 0,92-1,00 a specificitu 0,91-1,00
pfi uziti morCeciho séra a pfi uziti lidskych re-
kombinantnich protilatek je senzitivita 0,96-1,00
a specificita 0,84-1,00.

EMA a TTG jsou tedy senzitivnéjsi a specifi¢-
t8j8i v detekci téch, ktefi jsou indikovani k provedeni
biopsie — prediktivni hodnota pro potvrzeni CS bio-
psii je udavana od 0,6-1,00.

Z pohledu kvality vypovédi a ekonomického as-
pektu je v soucasné dobé doporucovano pouzivat
jako inicidlni test stanoveni TTG s lidskymi rekombi-
nantnimi protilatkami. Vzhledem k niz8im hodnotam
senzitivity a specificity neni nadale vhodné pouzivat
v diagnostice CS AGA protilatky.

IgA deficience je u pacienttl s CS ¢astéjsi nez
v celé populaci, a proto je doporu¢eno u symptoma-
tickych pacientt (chronické prdjmy, neprospivani)
s negativitou protildtek zhodnotit i celkovou hladinu
IgA a pfi nizich hladinach celkového IgA vy3etfit
i protilatky EMA a TTG ve tfidé IgG.

Biopsie a histopatologie

Biopsie sliznice tenkého stfeva u ditéte pfed
nasazenim bezlepkové diety (BLD) je stale nezbyt-
nd ke stanoveni diagndzy a rozhodnuti o zavedeni
celozivotniho dietniho omezeni (BLD). V souéasné
dobé je mozné ziskat vzorek sliznice tenkého stfeva
cestou kapslové biopsie z mista duodenojejunainiho
pfechodu, kdy poloha sondy je kontrolovana rentge-
nologicky a nebo pod kontrolou zraku endoskopicky
z postpapilarniho duodena co nejdistalnéji v dosahu
endoskopu. Vhodné je odebrat vice vzorki k histo-
logickému zhodnoceni. Diagnéza CS se tedy opira
0 prlkaz zménéné sliznice tenkého stieva (algorit-
mus 1).

Je pouzivano hodnoceni podle Marshe vycha-
zejici z hodnoceni klk( a krypt sliznice tenkého ste-
va a piitomnosti intraepitelidlnich lymfocytd (IEL)
(tabulka 1).

Asymptomatické déti se zvySenym rizikem roz-
voje CS (selektivni screening): je doporuceno vySet-
fit v8echny pfibuzné prvniho fadu, tj. sourozence
déti s nové diagnostikovanou CS, podobné jako déti
s diabetes mellitus 1. typu, thyroiditidou, IgA defici-
enci, Downovym, Turnerovym a Williamsovym syn-
dromem u déti starSich 3 roky, které jsou zatizeny
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lepkem minimalné 1 rok. Doporucuje se vySetfovat
TTG ve tfidé IgA, u déti s IgA deficienci ve tfidé IgG.
Pfi pozitivnim nélezu je indikovano enterobioptické
vySetfeni. Negativni nélez nevyluéuje pozdéjsi roz-
voj CS, a proto je vhodné vySetfeni s odstupem opa-
kovat. VySetfeni HLA s negativitou DQ2 a DQ8 alel
vyluéuje pozdé&jsi rozvoj CS.

Lécba

Soucasnou jedinou moznosti [éCby je celoZivotni
bezlepkova dieta (BLD). Zakladem BLD je naprosté
vylou€eni pSenice, zita, jemene, ovsa (0 bezped-
nosti ovsa je vedena diskuze, kterd vSak nema zatim
jednoznaény zavér, a proto se doporucuje ho nekon-
zumovat) a vyrobkd z nich. Je prokazano, Ze i konzu-
mace malych mnoZzstvi prolamin(i vede ke zméndm
ve stfevni sliznici ve smyslu atrofie. Vétsina nové dia-
gnostikovanych pacient toleruje laktézu, takze neni
nutné eliminovat mléko a mlééné vyrobky. Néktefi
kojenci a batolata s tézkym defektem laktazy profituji
v Uvodu éCby z bezlaktézové diety (defekt laktazy je
jeden z nejrychleji se upravujicich defektt sliznice
pfi dodrzovéni bezlepkové diety). K dodrzovani BLD
jsou indikovani vSichni pacienti se zménami stfevni
sliznice kompatibilnimi s CS, tj. i oligosymptomatické
a tiché formy zachycené na zakladé vysetfeni riziko-
vych jedinca.

DodrZovani BLD je podle riiznych studii udavano
u 45-81% pacientli s CS, kompletni nedodrzovani
je publikovano u 6-37 % postizenych CS. Edukace
v BLD je tedy nejpodstatnéjsi Casti zahajeni IéCby
CS. Dodrzovani BLD diety je ekonomicky nakladnéj-
§i nez srovnatelna vyZziva zdravého ditéte ve vSech
vékovych obdobich (15). NedodrZovani BLD u CS
vede k rozvoji osteopatii a ¢astéjSimu vyskytu ma-
lignit v oblasti zazivaci trubice.

Informace o bezlepkové dieté Ize ziskat na
strankéach pacientskych sdruzeni:

* Sdruzeni celiakil CR: www.celiac.cz

* Spolecnost pro bezlepkovou dietu:
www.coeliac.cz

* Poradenské centrum pro celiakii a bezlepkovou
dietu: www.bezlepkovadieta.cz.

Monitorace

Pfi dodrzovani BLD by kromé udstupu klinic-
kych obtizi mélo dojit v pribéhu 6 mésicd dodr-
zovani diety k poklesu protilatek k normé. Pacient
s klinickou Uzdravou a Upravou protilatek by mél
byt kontrolovan jedenkrat ro¢né véetné stanoveni
hladiny protilatek. Pozitivita nebo znovuobjeveni
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protilatek svédéi pro nedodrzovani diety. Normalni
hodnota protilatek s recidivou klinickych obtizi ne-
bo neulstup obtizi po zavedeni BLD nuti pomys$let
diferenciélné diagnosticky na jinou pficinu klinické
symptomatologie a zpravidla se nelze vyhnout opa-
kované biopsii.

Z hlediska zavadéni lepku do vyzivy kojence
panuje v sou¢asné dobé nazor, ze optimalini je po-
davani malého mnozstvi lepku mezi 4. a 6. mésicem
véku, nejlépe v situaci, kdyz je dité jesté kojeno (6).
Dal$i odsouvani podani lepku by mohlo zvySovat
riziko vzniku celiakie a diabetu 1. typu u predispono-
vanych jedinct (6, 16).

Zaveér
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neustupujici po obvyklé terapii) v poméru 1:1, ¢as-
téji u dévcat. Existuji i tiché, klinicky némé formy.
V diagnostice se pouzivaji autoprotilatky vykazujici
vysokou specificitu a senzitivitu - TTG a EMA. Mor-
fologickym projevem je postizeni sliznice tenkého
stfeva — vyskyt [EL, rizny stupef atrofie kikd a pro-
hloubeni krypt. Bioptické vySetfeni sliznice pfi do-
state¢né zatézi lepkem je diagnostickym vykonem,
ktery je pfi ndlezu postizené sliznice divodem pro
zavedeni celozivotni bezlepkové diety. CS se Castéji
nez v normalni populaci vyskytuje u pfibuznych prv-
niho fadu, diabetu 1. typu, autoimunitni thyroiditidé,
deficienci IgA a nékterych syndromech (Down, Tur-
ner, Williams). CS vyZzaduje celozivotni dodrzovani
BLD.

/ www.pediatriepropraxi.cz

CS postihuje podle stavajicich epidemiolo-
gickych dat 3-13 z 1000 déti. Manifestuje se gas-
trointestinélni a extraintestinalni symptomatologii
(dermatitis herpetiformis, hypoplazie zubni skloviny,
osteopordza, maly vzrlst, pubertas tarda, anémie
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