Az Egészségiigyi Minisztérium szakmai protokollja
Coeliakiarél

Keészitette: 4 Csecsemd- és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium

1. Alapveto megfontolasok

1. A protokoll alkalmazasi/érvényességi teriilete

Alapellatas és szakellatas.

A coeliakia életre sz6l6 gluten-intolerancia, melynek jellegzetességei, kezelési elvei a gyermek- és felnéttkorban
azonosak.

2. A protokoll bevezetésének alapfeltétele
A coeliakia a lakossag 1%-at érinti, ezért a betegség felismerésére minimalisan elvégzendd vizsgalatoknak barmely
orvos szamara elérhetéknek kell lenniiik.

3. Definicio

A coeliakia genetikai adottsag esetén a kalaszos gabonak gluten fehérjéinek fogyasztasaval provokalt autoimmun
jellegii betegség, melynek sordn a gluten hatdsara a vékonybél és mas szervek immunmedialt karosodasa alakul ki.
Amennyiben nem jut gluten a szervezetbe, a korfolyamat 6nmagatdl ledll, a betegségi tlinetek megsziinnek. A
betegség specifikus markerei a 2-es tipust (un. szoveti) transzglutaminaz enzim ellen termel6d6 autoantitestek (aktiv
betegség idején), valamint a gliadin-specifikus T-lymphocytak.'”

Szinonimak: gluten-szenzitiv enteropathia, nem trépusi sprue

3.1. Kivalto tényezok

A betegséget a kalaszos gabonak gluten fehérjéinek (buzaban gluten, rozsban secalin, arpaban hordein) fogyasztasa
valtja ki és tartja fenn. [I]7 A zabbal taldlhaté rokon szerkezetii avenin fehérje altaliban nem okoz a coeliakids
betegekben karosodast. [1]’

3.2. Kockazati tényezok

A legfontosabb kockézati tényez6 a csaladi halmozédas [1] és egyéb autoimmun betegségek eléfordulasa.[I]"** A
csecsemoOkorban koran elkezdett, nagymennyiségii glutenfogyasztas a kora gyermekkorban felszivodasi zavar
tiineteivel megjelend formak gyakoribb el6fordulasat okozza. [I]° A betegség teljes prevalenciaja azonban nem
csokken alacsonyabb csecsemdkori glutenbevitel vagy késobbi  glutenbevezetés esetén, csupan eltolodik a
tiinetszegény és kés6bbi életkorban megjelené formak felé.[I]*'® A betegség korai megjelenése ritkabb, ha a
glutenfogyasztast még az anyatejes taplalas alatt kezdik el, [I1]'"" de nem bizonyitott, hogy az alacsonyabb
prevalencia a késébbi életkorban is fennmarad-e.

4. Panaszok/Tiinetek/Altalanos jellemzék

A klinikai megjelenési formak gyakorisaga az elmult évtizedek soran megvaltozott. [I]
A betegek tobbnyire enyhe emésztési panaszok, faradékonysag miatt fordulnak orvoshoz. A korabban jellemzonek
tartott malabsorptios tiinetegyiittes (hasmenés, haspuffadas, zsirszékelés, fogyas, vékony végtagok, rossz turgor,
apathias viselkedés, hypoproteinaemia, K-vitamin hidnyos vérzékenység) csak a betegek igen kis hanyadanal alakul
ki. A leggyakoribb klinikai megjelenési forma napjainkban minden életkorban a szekunder laktoz emésztési zavar és
a vashiany. Gyakori a lassu iitemi szomatikus fejlddés és a kortarsakhoz képest kisebb testméretek.

A betegek jelentds részének nincs emésztdszervi tlinete, a betegség extraintestinalis problémaval (viszketd bortiinet,
maj-, vesebetegség, osteoporosis, cerebellaris ataxia, infertilitds, malignus betegségek) vagy masodik autoimmun
betegséggel (1-es tipust diabetes mellitus, pajzsmirigybetegségek, Sjdgren syndroma) manifesztalodik.”>'

Coeliakia jellegzetes vékonybélkarosodassal klinikai tiinetek nélkiil is fennallhat. [1]>"
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5. A betegség leirasa

5.1. Erintett szervrendszerek



Betegségi tiinet barmely szervben, szervrendszerben jelentkezhet, ahol 2-es tipusi (szoveti) transzglutaminaz
eléfordul.

o Emésztérendszer

A vékonybélben a boholyszerkezet atépiilése kovetkezik be, mely a vékonybélbolyhok teljes ellapulasaig terjedhet.
A cryptak hyperplasiasak, az intraepithelialis lymphocytdk szama emelkedett. A betegek tobbségében a
boholy/crypta arany 2:1 ald csokken (partialis vagy subtotalis boholyatrophia, Marsh Illa-c stadiumok) és a
kovetkezik be és egyes esetekben ez a folyamat hosszabb ideig (évekig vagy évtizedekig) eltarthat. [I11]" Coeliakia-
tipusu immunreakcioval jellemzett korallapotok és emésztOszervi tiinetek megtartott boholyszerkezet esetén is
eléfordulhatnak, az egyetlen eltérés ilyenkor a vékonybélben 1évé transzglutaminaz antitest lerakodas lehet. Az
immunreakci6 érintheti a vastagbelet, gyomrot is (lymphocytas colitis, gastritis). A szajban aphtak jelentkezhetnek.

. Bér

A betegek egy részénél a borben IgA csapadék rakodik le, melynek kovetkeztében viszketd, holyagos bérbetegség,
dermatitis herpetiformis (Duhring-betegség) alakul ki. A lerakodott IgA transzglutaminaz-specifikus és
keresztreakciot ad a borben eléforduld 3-as tipusu transzglutaminazzal, vasculitist provokalva a kiserekben.
Emésztdszervi tiinetek nem mindig vannak, de a vékonybélben észlelhetd eltérések azonosak a coeliakia kiilonféle
klinikai mezgzjte]genési formaiban észleltekkel, vagyis a dermatitis herpetiformis a coeliakia bortiinetekkel is jard
forméja. [I] %

. Csontrendszer és fogak
A glutenfogyasztas idején mineralizal6do fogakon szimmetrikusan zomanchiany jelenik meg, a fogak mineralizacios
sorrendjének megfelelé magassagban. Gyakori az osteopenia és osteoporosis.

. Idegrendszer és mozgasszervek

A kisagyi idegsejtek pusztulasa miatt cerebellaris ataxia alakulhat ki. A betegek jelentds részének nincsenek
emésztdszervi tiinetei, boholyatrophia sem mindig észlelhetdé a vékonybélben. Az agyi erek falaban és a
vékonybélbolyhokban azonban transzglutaminéz-specifikus autoantitestek mutathatok ki.[IV]" Eléfordulhat
dementia, axonalis neuropathia, izombetegség, rheumatoid arthritis szer( iziileti manifesztacio is.

Az autizmus és a coeliakia kapcsolata nem igazolt.”

° M34j és egyéb parenchymads szervek

Hepatopathia, nephropathia, dilatativ cardiomyopathia, restriktiv tiidébetegség fordulhat eld, mely javulast mutathat
glutenmentes diétara. [IV]'™*

. Reproduktiv rendszer

Késoi serdiilés, fertilitasi problémak, sziilészeti szovodmények fordulhatnak eld, de az ujabb felmérések jelentds
eltérést az atlagnépességhez képest nem igazoltak [IV]'™* Az anya aktiv coeliakija esetén kisebb az ujsziilottek
stulya, valosziniileg a placenta karosodasa miatt.[11]'7"®

. Szerv-specifikus autoimmun manifesztaciok
Az ok-okozati Osszefiiggés nem teljesen tisztazott, de adatok vannak arra, hogy a glutenfogyasztas coeliakia esetén

provokalja diabetes mellitus, pajzsmirigy betegségek vagy immunmedialt haematolégiai eltérések 1étrejottét. [I1]'° A
kialakult szerv-specifikus autoimmun betegség €s az altala okozott definitiv endocrin hianyallapot azonban mar nem
reverzibilis glutenmentes diéta mellett.'?

5.2. Genetikai hattér

A betegség hatterében jelentds genetikai meghatarozottsag all. Az egypetéju ikrek konkordancija az élet folyaman
csaknem 100%-os, de a klinikai prezentacié eltéré idSben és formaban jelentkezhet."™ A coeliakia kialakulasaért
felelds gének jelenleg nem ismertek, az 6roklésmenet komplex. A betegség manifesztalodasdhoz sziikséges az MHC
II. hisztokompatibilitasi génekben a HLA-DQ2 vagy DQS heterodimer jelenléte. [I]'™>" Ezek hordozasa azonban
onmagaban nem elegend a coeliakia kialakulasahoz, nem HLA-asszocialt gének is szerepet jatszanak."



5.3. Incidencia/Prevalencia/Morbiditas/Mortalitdas Magyarorszagon

A betegség a lakossag mintegy 1%-at érinti Europaban.[I]' A valodi gyakorisag 3—20-szor nagyobb a klinikailag
felismert eseteknél. A fel nem ismert betegek mortalitisa emelkedett.[II] *° Magyarorszagi prevalencia
gyermekekben 1-1.3%.[I1]*!

5.4. Jellemzd életkor

A betegségi tiinetek, jelek a glutenfogyasztas megkezdése utan barmely életkorban jelentkezhetnek.* A
malabsorptioval jard prezentacié gyakori a kisdedkorban és fiatal n6knél sziilés utan. A betegség komolyabb klinikai
panaszok nélkiil hosszabb ideig, évtizedekig fennallhat. A betegeknek csak 10%-at ismerik fel gyermekkorban.[TV]*

5.5. Jellemzd nem
A betegség mindkét nemben jelentkezik, de a betegek kétharmada nd.

6. Gyakori tirsbetegségek '~
. Szelektiv IgA hiany

. Morbus Down

o Turner syndroma

. Williams syndroma

. IgA nephropathia

. Kiilonféle autoimmun betegségek (1-es tipusu diabetes mellitus, pajzsmirigy betegségek, SLE, Sjogren
syndroma)

I1. Diagnézis

A diagnodzis a vékonybélben kialakuldé boholykarosodas és a transzglutamindz elleni immunreakcié kimutatasan
alapul, valamint a klinikai képnek osszefliggést kell mutatni a glutenbevitellel. [A]*** A kezelt 4llapotban (tartos
glutenmentes étkezés mellett) korjelzd eltérések nem mutathatok ki. Ezért minden sziikséges diagnosztikus
tevékenységet a kezelés megkezdése elott kell elvégezni. Az elmulasztott vizsgalatokbol szarmazoé informacio
késGbb nem, vagy csak a betegség Gjabb provokalasaval és gyakran csak korlatozott mértékben pétolhat6.**

1. Diagnosztikai algoritmusok (1. abra)

Coeliakia gyanuja esetén elsé elvégzendo vizsgalat a coeliakia-specifikus autoantitest vizsgalat vérbdl (endomysium
ellenanyag és/vagy transzglutaminaz ellenanyag laboratoriumi vizsgalata, transzglutaminaz antitestet kimutatd
gyorsteszt). [A] > Amennyiben rutinszerien csak IgA tipusu antitesteket vizsgalnak, a szerologiai eredmény
értékeléséhez ismerni kell a szérum IgA szintet. [A]* Ep immunrendszerii betegnél, ha megelézéleg a glutenbevitel
idében vagy mennyiségben nem volt korlatozott, a negativ eredményii coeliakia-specifikus autoantitest vizsgalat
nagy valésziniiséggel kizarja, hogy az adott idépontban aktiv coeliakia all fenn. [I]’

Immundeficiens betegnél felmeriild coeliakia gyant esetén, vagy ha klinikailag egyértelmii malabsorptio all fenn,
neglagiv coeliakia-specifikus autoantitest vizsgalati eredmény esetén is vékonybél szdvettani vizsgalatot kell végezni.
[A]”

Pozitiv coeliakia-specifikus autoantitest vizsgalati eredmény (pozitiv endomysium vagy transzglutaminaz
?1213t0antitest lelet) esetén a coeliakia diagnozisanak felallitasihoz vékonybél szovettani vizsgalatot kell végezni. [A]*

2. Anamnézis

A csaladi anamnézisben ra kell kérdezni coeliakia, dermatitis herpetiformis (els6éfoki rokonok és tavolabbi
rokonsag), autoimmun betegségek, diabetes mellitus, ismeretlen eredetli maj, vese, idegrendszeri betegség (elsé- és
masodfoku rokonok) eléfordulasara.

Panaszok, tiinetek, korabbi laboratoriumi/vizsgalati eredmények (vashiany, esetleges korabbi coeliakia szerologiai
vagy vékonybél szovettani eredmények)

Taplalasi adatok, glutenbevezetés ideje, jelenlegi étrend, korabbi diéta. Korlatozzak-e vagy korlatoztak-e a multban a
gluten fogyasztasat ?

Osszefiliggést mutatnak-e a tiinetek tejcukor tartalmu ételek fogyasztéséval?

Szomatikus fejlodési adatok, suly- és hosszfejlodési gorbe felvétele.



3. Fizikalis vizsgalat
Részletes fizikalis vizsgalat, melynek keretében meg kell mérni a beteg sulyat és testmagassagat, valamint értékelni
kell a serdiilés stadiumat.

4. Kotelez6 (minimalisan elvégzendd) diagnosztikai vizsgalatok

Csupan klinikai tiinetek vagy genetikai rizikd6 (HLA-DQ2 vagy DQ8 hordozas) alapjan kezelést kezdeni,
glutenmentes diétat bevezetni nem szabad.[A]**!**>*

4.1. Laboratoriumi vizsgalatok
Felszivodasi zavarra utald vérkémiai eltérések (alacsony hemoglobin, vas, kalcium, fehérje, albumin, koleszterin,
prothrombin, vércukor) a coeliakia gyanujat erdsitik.

Malabsorptio igazolasa a diagndzis felallitisahoz nem sziikséges, ezért un. felszivodasi tesztek, terhelési
probak alkalmazasa sziikségtelen.[A]*

A laboratoriumi vizsgalatok kozott elsdrendiek €s a betegség gyantija esetén elsoként alkalmazandok a coeliakia-
specifikus szerologiai vizsgalatok.[A]**
o IgA (IgG) endomysium-elleni antitest vizsgalat, mely transzglutamindz-specifikus antitesteket mutat ki a beteg
sav0jabol immunfluoreszcens moddszerrel, transzglutaminazban gazdag szovetekbdl késziilt metszetekhez vald
kotodésiik alapjan. Hasonld a reticulin és a jejunalis ellenanyag kimutatas, csak az alkalmazott szovetek masok.
Szenzitivitas 95-99%, specificitas 98-100% [1]*°
e IgA (IgG) transzglutaminaz autoantitest mérés savobol vagy plazmabdol ELISA modszerrel, tisztitott vagy
rekombinans antigén alkalmazasaval
Szenzitivitas 98-100%, specificitds human antigén esetén 95-99% [1]>
o IgA (IgG) transzglutamindz autoantitest kimutatdsa gyorsteszt segitségével teljes vércseppbdl, a beteg
vérmintajaban 1évo, sajat vorosversejtekbol felszabaditott transzglutaminazhoz valo kotodés alapjan

Szenzitivitas 97 %, specificitds 94-97% [11]*%

A harom vizsgalat megfelelé technikai feltételek esetén egyenértékii.[1]° Az IgA vizsgélatok értékeléséhez meg kell
hatarozni a szérum IgA szintet. Ismert IgA hiany esetén IgG coeliakia antitest kimutatast kell kérni.[A]’

Az endomysium antitest vizsgalat csak nagy centrumokban megbizhatd, mert a reakcid megitélése szubjektiv. A
transzglutaminaz ELISA vizsgalatok eredményét a kiilonféle gyari kitekben 1év6 transzglutaminaz antigén mindsége
befolyasolja, a specificitas jelentdsen alacsonyabb is lehet.” A gyorsteszt csak teljes vérbsl miikodik, savo
hasznalata esetén alnegativ eredményt ad.

A diagnozis alatdmasztasdhoz lehet6leg endomysium-tipust transzglutaminaz antitest kimutatasra kell torekedni,
mert az csak a coeliakia-specifikus transzglutaminaz antitesteket mutatja ki, melyek a transzglutamindz
Gliadin antitest vizsgalat nem javasolhato, mert a betegek jelent6s hanyadat nem mutatja ki és a pozitiv eredmények
nem specifikusak.**

Gyogyszerek, amelyek befolydsolhatjdk a laboratériumi eredményeket:

El6zetes vaskezelés, multivitaminok, Béres-csepp szedése befolydsolhatja a vasanyageserét €s a hianytiinetek
regisztralhatosagat.

Immunszuppressziv vagy immunmoduléans szerek (szteroid, cyclosporin, cyclophosphamid, azathioprin, tacrolimus,
methotrexat) szedése, tumor kemoterapia, dapsone kezelés alnegativ szerologiai és szovettani eredményeket
okozhat.[IV]

Betegségek, amelyek befolyasolhatjak a laboratériumi eredményeket

Szelektiv IgA hianyban szenvedoknél IgA osztalyl coeliakia antitestek nem mutathatok ki, helyettiik az IgG osztalyu
coeliakia antitestek (IgG transzglutaminaz ellenanyag, IgG endomysium ellenanyag, IgG reticulin ellenanyag, IgG
gliadin ellenanyag) pozitivitasa észlelheté. [1]***°

Fehérjevesztd enteropathia vagy mas okbol (pl. plasmapheresis) kialakult endogén immunglobulin hidny esetén a
szerologiai vizsgalatok eredménye alnegativ lehet.[IV]




Glutenfogyasztas hianyaban (glutenmentes étkezés mellett vagy utan) a szerologiai vizsgalatok és a szovettani
vizsgalat negativ eredményt adhatnak, de ez coeliakia fennallasat nem zarja ki.[1]*°

4.2. Képalkoto vizsgalatok

Amennyiben a vékonybélbiopszids vizsgalatot Watson vagy Crosby kapszulaval végzik, a miiszer helyzetét
rontgenatvilagitassal kell ellendrizni. [B]

A rutin rontgen, ultrahang, CT vizsgalatok a coeliakia diagnoézisanak felallitdsara nem alkalmasak, a diagnézishoz
nem sziikségesek. Differencidldiagnosztikai probléma esetén mas betegségek illetve szovodmények keresésére
alkalmazhatok.

Elmaradt szomatikus fejlettség esetén a csontkor meghatarozasa csuklo (konyok) rontgen felvétellel indokolt Iehet.

4.3. Szovettani vizsgalat

A duodenumbdl vagy jejunumbdl vett szOvetminta vizsgalata jelenleg egyértelmiien sziikséges a coeliakia
diagnézisanak felallitasahoz. [I]****** A vizsgalatra endoszképpal vagy kapszulaval vett minta egyarant alkalmas, ha
a feldolgozas soran megfeleléen orientaljak. [1]°

Vizsgéaland6: - a minta megfelel orientaltsaga

- a boholy/crypta arany, a crypta hyperplasia jelenléte

- a felszini ham allapota, intraepithelialis lymphocyta szam

- az immunsejtes besziirddés

A szovettani vizsgalati eredmény felhasznaldsaban gyakran problémat jelent a minta karosodottsdga, a rossz
orientacio, az enyhe, nemspecifikus eltérések tilértékelése. [I1]°

A szdvettani leletnek tartalmaznia kell a boholy/crypta arany konkrét értékét. [C]

Dermatitis herpetiformis gyanuja esetén bdér szovetminta immunfluoreszcens vizsgalata is sziikséges a diagnozis
felallitisahoz. [A]*> A rutin bér szovettani vizsgalat 5Gnmagaban elégtelen.
Vizsgalando: - granularis IgA csapadék jelenléte a dermalis papillakban

A coeliakia definitiv diagnézisa allithaté fel az alabbi esetekben

A/ A kovetkezo két feltétel teljesiilése esetén

- a vékonybél szovettani vizsgalata korjelz6 boholyatrophiat igazol (boholy/crypta arany<2) és

- a vérben vagy a szvetekben transzglutaminaz antitestek mutathatok ki. [A]**

A diagnozist tdmogatja, ha a klinikai tiinetek és koros eltérések glutenmentes diétara javulnak, a coeliakia diagndzisa
azonban a fenti feltételek egyiittes fennallasa esetén diétas compliance hianyaban is felallithato.*

B/ Dermatitis herpetiformis fennallasat a tipusos IgA csapadék kimutatasaval, bér immunfluoreszcens vizsgalattal
igazoltak (akkor is, ha vékonybél vagy szerologiai vizsgalat nem tortént, vagy lelete nem volt kéros). [A]*

C/ Szerologiai vizsgalati adat nincs, de a stlyos boholyatrophia fennallasat, és annak gluten-dependens voltat
egyértelmil szvettani vizsgalatok és a korlefolyas igazoljak. [A]***

Ilyen az ESPGAN (European Society of Paediatric Gastroenterology and Nutrition) 1969-es kritériumai szerint,
harom vékonybélbiopsiaval igazolt diagnézis: [A]**

- glutenfogyasztas mellett sulyos boholyatrophia,

- a vékonybél szoveti szerkezetének normalizalodasa glutenmentes diétan

- boholykarosodas ismételt kialakulasa a gluten ujabb fogyasztasa esetén

valamint a modositott, 1990-es ESPGAN kritériumokat kimerité, 2 évesnél idésebb életkorban, stlyos
boholyatrophia és egyértelmii klinikai javulas alapjan felallitott diagnézis, ha egyéb koroki tényez6k nem mertiltek
fel. [A]*

Coeliakia tipusii gluten-érzékenység valosziniisithetd, ha az alabbiak koziil legalibb harom teljesiil: [B]*'
- glutenmegvondsra javul6 klinikai tiinetek

- endomysium vagy transzglutaminaz antitest pozitivitas

- HLA-DQ2 vagy DQ8 jelenléte



- emelkedett intraepithelialis lymphocyta szammal jellemezhetd gyulladds a vékonybélben,
kiiléndsen, ha a gamma-delta T sejtek szama is emelkedett

Ez a korallapot jelenleg nem nevezhetd egyértelmiien coeliakianak, amig nemzetk6zi konszenzus nem sziiletik a

sy

(,,genetic gluten-intolerance”™).

A coeliakia jelenlegi diagnosztikus kritériumainak megvaltoztatasa kiiszobon all, mert nyilvanvaléva valt, hogy
cocliakiara jellemzé immunfolyamatok a vékonybél stlyos boholyatrophidja nélkiil is fennallhatnak. Ennek
megfelelden a szovettani vizsgalat meghatarozo szerepe csokkent, a szeropozitivitas bizonyito ereje viszont nétt.[I]°
A transzglutamindz antitest pozitivitis megbizhatobb jele a kérfolyamatnak, mint a szovettani eredmény. [11]>"*

Egyel6re azonban nincs kelld bizonyiték arra, hogy a szeropozitivitds mindig coeliakia kdvetkezménye vagy hogy
transzglutaminaz antitestek jelenléte esetén a késébbiekben torvényszeriien betegség alakulna ki.

Neheziti a szerologiai vizsgalatok diagnosztikus kritériumként valo elfogadasat, hogy a transzglutaminaz antitestek
diéta mellett eltlinnek és a masutt végzett szerologiai vizsgalatok eredményét utdlag nem lehet ellendrizni.

A coeliakia diagnozisanak felallitasa kiilonos koriiltekintést igényel, mert életre sz6l6 kezelési indikaciot jelent, és az
orvostudomany ma nem rendelkezik olyan vizsgalati eljarassal, mely a kezelt allapotban egyértelmtien bizonyitani
tudn4 a coeliakia fennallasat. [1]*

5. Kiegészit6 diagnosztikai vizsgalatok

o HLA-DQ tipizalas sziikséges, ha a szerologiai vizsgalatok és a vékonybél szovettani vizsgalata alapjan a
coeliakia diagnoézisat nem lehetett bizonyitani vagy kizarni. [A]*> Ajanlott a HLA-DQ meghatarozas a multban,
szerologiai vizsgalat nélkiil diagnosztizalt esetekben. A DQ2 vagy DQS8 jelenléte alatamasztja a coeliakia
diagnézisat. Amennyiben sem DQ2, sem DQS allelje nincs a betegnek, coeliakia fennallasa nem valdszinti [11]*°
vagy a mintdk azonositasaban illetve feldolgozasaban technikai hibara kell gyanakodni. Nem bizonyitott, hogy
coeliakia olyan személyeknél valoban eléfordul, akik a DQ2 vagy DQS8 egyik lancat sem hordozzak; a kozolt ilyen
esetek egyikében sem verifikaltak a diagnozist tobbszords gluten-expozicidval (glutenterheléssel). [IV]

Ajénlott tovabba a DQ meghatarozasa a betegség rizikodjanak felmérésére azokndl a csaladdtagoknal, akiknél kell6
idejii és mértékii glutenfogyasztds hidnyaban a szeroldgiai vizsgalatok alapjan nem lehet véleményt adni (pl. 3
évesnél fiatalabb gyermekek). [B]® A DQ2 vagy DQS hordozas 5nmagaban nem igazolja a coeliakia fennallasat'>'®
és nem jelent kezelési indikaciot, de tovabbi kovetést tesz indokoltta.

o Transzglutaminaz-specifikus autoantitestek jelenlétének vizsgalata a vékonybélben vagy mas érintett szervben
immunhisztokémiai és molekularis biologiai modszerekkel, ha a vékonybél szdvettani vizsgalat nem mutat
coeliakiara jellemz6 boholyatrophiat, vagy van ugyan boholyatrophia, de a vérben a coeliakia antitestek negativak.
[B]'** Csak fagyasztott szovetmintikbol végezheto.

e Deamidalt szintetikus gliadin peptid elleni antitestek vizsgalata vérb6l ELISA modszerrel. A vizsgalat a
transzglutaminaz altal atalakitott gluten elleni antitesteket mutatja ki, és a hagyomanyos gliadin ellenanyag
vizsgalatnal specifikusabb. [C]** Gyakran akkor is pozitiv, ha a vérbél transzglutaminaz antitestek nem vagy
bizonytalanul mutathatok ki, igy ilyen esetekben van jelentdsége.

e In vitro gluten-provokacio6 hatasanak vizsgalata vékonybél szovetmintak tenyésztésével gluten jelenlétében. [B]*

e In vivo gluten-provokacios idészak (glutenterhelés) alkalmazasa glutenmentes diétat kovetden, kétséges
diagnozis esetén. [A]*2* A gluten hatésat szerologiai és szovettani vizsgélattal kell elbiralni. [A]** Klinikai tiinetek
jelentkezése onmagaban nem igazolja, hianyuk nem zérja ki a coeliakia fennallasat.[I]** Az eljarasbol csak kell6
idétartami glutenbevitel esetén vonhato le kovetkeztetés, az akut reakcié nem jellemzé. [1]7**

e Az intesztindlis lymphocytak felszini markereinek vizsgalata immunhisztokémiai modszerekkel. A gamma-delta
T-sejt receptort hordozd lymphocytdk emelkedett szdma segitheti a diagndzis alatamasztasat, ha nincs



boholyatrophia vagy a beteg mar megel6zbleg diétat kezdett. A gamma-delta T lymphocytak emelkedése azonban
tehéntejfehérje enteropathiaban is eléfordul. Tovabbi lymphocyta markerek flow cytometrias vizsgalata, képalkoto
vizsgalatok (CT, MR, szelektiv enterographia) refrakter sprue, lymphoma gyaniija esetén indokoltak. [I11]**

A vezetéknélkiili endoszkopos kapszula (Pillcam) altal rogzitett vékonybélkép kimutathatja a stlyos boholyatrophiat,
és felvilagositast adhat arrol, hogy milyen hosszu bélszakasz érintett. Kimutathat tovabba fekélyeket a vékonybélben
kezelésre rosszul reagalé esetekben.*

Kell6 felbontasu endoszkopokkal, nativ, immerziés, nagyitd vagy kromoendoszkopos technikdval a
vékonybélbolyhok illetve a coeliakiara jellemzé ellapult vékonybélfelszin kimutathato.*

Endomikroszképos eljarassal a vékonybél coeliakiara jellemzd boholyszerkezeti atalakulasa (boholyatrophia,
megnyult cryptaszerkezet) in vivo lathatova tehetd. [IV] A vékonybélbiopszia és szOvettani vizsgalat birtokaban
vagy annak lehet6ségekor az endoszkdpos boholyabrazolasi technikdk 6nallo vagy ujabb vizsgalat formajaban valo
kiegészit$ alkalmazasa nem indokolt.*

6. Differencidldiagnosztika

Ha a coeliakiara jellemz6 boholyatrophia és transzglutaminaz elleni immunreakcié bizonyithatd, a coeliakia mas
betegségek mellett is biztonsaggal megallapithato.

Amennyiben transzglutaminaz vagy endomysium elleni antitestek nem mutathatok ki, a vékonybélben észlelt
boholyatrophiat el kell kiiloniteni Crohn-betegségtol, tropusi és kollagén spruetol, agammaglobulinaemiatdl,
Whipple-kortol és 2 évesnél fiatalabb gyermekeknél tehéntejfehérje (vagy ritkdn mas élelmiszer) okozta nutritiv
allergias enteropathiatol >*%*

1I1. Kezelés

Akar vannak, akar nincsenek klinikai tlinetek, coeliakia altal okozott stilyos boholyatrophia bizonyitott fennallasa
esetén kezelés indokolt glutenmentes diétaval. [A]** Ez az 4llapot ugyanis nagy kockazatot jelent késébbi manifeszt
betegség, autoimmun és malignus szovédmények kialakulasara.[I]>’

Amennyiben a coeliakidra jellemz0 autoimmun reakcié (transzglutaminaz antitest) kimutathatd, de a
vékonybélbolyhok megtartottak, kezelés javasolt, ha vannak emészt3szervi tiinetek [B]*'*®  vagy van coeliakidnak
tulajdonithaté egyéb szervi manifesztacié (dermatitis herpetiformis,[A]” ataxia,[A]" osteoporosis,[B]* majbetegség,
diabetes mellitus vagy mas autoimmun betegség [C]). Ha nincs klinikai tiinet, a beteg kovetése javasolt és a
diagnosztikus vizsgalatok megismétlése allapotromlas esetén. [C] Tovabbi, kontrollalt és randomizalt tanulmanyokra
van sziikség az ilyen személyek hosszatavu rizikdjanak vizsgalatara, és a beteg preferenciaja is figyelembe veendd.

III/1. Nem gyo6gyszeres kezelés

Diéta
A coeliakia hatasosan kezelhetd teljesen glutenmentes diétaval. A diétat tartdésan folytatni kell, a beteg egész
életében. [1]>*

Tiltott ételek: bliza és szarmazékai (liszt, blizadara, btizacsira, korpa, durum buza, tonkdlybuza), rozs és szarmazékai,
arpa és szarmazékai (maldta), sor, tobbkomponensi élelmiszerek koziil azok, amelyek glutent tartalmaznak
(konzervek, édességek, levesporok, instant kavé, praliné, egyes felvagottak).

Megengedett  ételek: burgonya, rizs, kukorica, koles, hajdina, szoja, bab, borsd, szézam, guar,
szentjanoskenyérmagliszt, gylimolcsok, zoldségek, husok, halak, tojas, tejtermékek, zab (csak akkor, ha biztosan
nem szennyezett mas kalaszos gabonakkal). Gyari készitmények koziil a glutenmentes jelzéssel ellatottak, beleértve
azokat is, melyek glutenmentes minéségii buzakeményitot tartalmaznak. [1]**

Kovetkezményes laktéz vagy szahardz emésztési zavar tiinetei esetén a kezelés elsd idOszakaban, az allapot
javulasaig, laktoz vagy szahardz szegény étkezés indokolt lehet.
A kezelés mellett a beteg klinikai allapotanak javuldsat, testsulygyarapodasat, novekedését ellendrizni kell. Klinikai



javulas a diéta elkezdése utan 3-4 héttel varhatd. A diéta betartisat és az allapot javulasat az endomysium illetve
transzglutaminaz antitestek vérszintjének csokkenése jelzi, [1]'° melyet a tartds negativva valasig monitorizalni kell.
[A]3,5,26

Betegoktatas

Fontos a beteg diétas oktatasa és megfeleld segédanyagokkal, a fogyaszthato élelmiszerek listajaval valo ellatasa.
[AT

Eletmodi tandcsokkal valo ellatas, lisztérzékeny betegek egyesiiletébe iranyitas

II1/2. Gyégyszeres kezelés
Ajanlott gyogyszeres kezelés

A kimutatott hianyallapotok (vas, vitamin, calcium, fehérjehiany) pétlasa indokolt.
Refrakter sprue esetén szteroid kezelés ajanlott.”

3.1. Kontraindikaciok
A gyogyszeres kezelés nem potolja a glutenmentes diéta betartasanak sziikségességét.

4. Kiegészito/Alternativ gyogyszeres kezelés
A glutenmentes diétan kiviil jelenleg nincs bizonyitottan hatasos alternativ kezelési lehetdség.*™

5. Terapias algoritmusok (2.4bra)

Amennyiben a beteg allapota a glutenmentes diétara nem javul megfelelden, elsdsorban diétahibat kell keresni.
[AT? A diéta betartasinak objektiv ellenérzésére szerologiai vizsgilat indokolt; ha ez nem ad megfelelé
informéciot, a vékonybél allapotanak szovettani ellendrzése javasolt. [A]*® Szoévédmények keresésére hasi CT,
szelektiv enterographia jon szdba.

Ha a beteg a glutenmentes diétara tiinetmentes lesz és a szérumban a coeliakia antitestek negativva valnak, a
vékonybélszerkezet javuldsanak dokumentalasa kontroll szovettani vizsgalattal nem sziikséges.* Javasolt azonban a
diéta melletti kontroll szdvettani vizsgalatot elvégezni, ha fennmarad olyan klinikai probléma (pl. nem megfeleld
itemli novekedés), melyr6l el kell donteni, hogy fenntartdsaban a vékonybélbolyhok karosodasa még szerepet
jatszhat-e. [C]

111/3. Miitét
Egyes szovédmények (lymphoma) miitétet igényelhetnek.

111/4. Egyéb terapia Fontos a betegek megfeleld psychés vezetése, a diétaval kapcsolatos életmodvaltozasok
elfogadtatasa, szocialis beilleszkedésiik elosegitése

II1/5. Az ellatas megfeleléségének indikatorai
Szakmai munka eredményességének mutatdi

Diagnosztikus folyamat: Adott iddszak alatt végzett szerologiai vizsgélatok szdma, a pozitiv szeroldgiai vizsgalatok
¢és az elvégzett szovettani vizsgalatok aranya, a pozitiv szerologiai vizsgéalatok és a definitiv diagnézisok aranya. (2.
abra)

A coeliakia antitestek kimutatasardl diagnosztikus leleteket kiad6 laboratoriumoknak részt kell venni nemzetkdzi
vagy orszagos quality kontroll halozat altal végzett folyamatos ellendrzésben.

Kezelés: A diagnosztizalt betegek koziil rendszeres ellenérzésen megjelentek aranya, a diéta mellett negativva valt
szerologiai lelettel rendelkezOk aranya (jo compliance aranya).

IV. Rehabilitacio
A sulyosan leromlott testi allapotban diagnosztizalt betegek rehabilitaciot igényelnek.

V. Gondozas



1. Rendszeres ellenorzés

A Dbetegek panaszmentesség esetén is idOszakos ellendrzést igényelnek. A diéta betartasat endomysium vagy
transzglutaminaz autoantitest vizsgalattal legalabb évente-két évente ellendrizni kell.[B] Tartdsan pozitiv szerologiai
eredmény glutenbevitelt igazol. [I]*° Ilyen esetekben a diéta megbeszélése és gyakoribb szerologiai kontroll
indokolt. [A]***

A gondozas része a csaladtervezési tanacsadas €s a csalddtagok vizsgalata: klinikai és szeroldgiai vizsgalat minden
elséfokti rokonnal és a tiineteket mutatd tavolabbi rokonoknal. [A]"" (A csaladtagok szerologiai sziirését csak
megfeleld glutenfogyasztas esetén lehet értékelni. A kisgyermekek 3 és 6 éves korban ujra vizsgalandok, ha
korabban eredményiik negativ volt és hordozzak a DQ2 vagy DQS8 markert.)

Panaszok esetén a panasz jellegének megfeleld kiegészitd vizsgalatok, egyéb betegség keresése, a szeroldgia
ellendrzése javasolt. Ha a panaszok oka egyéb modon nem allapithaté meg, a vékonybél allapotanak megitélésére
vékonybél szovettani vizsgalat indokolt.

2. Megel6zés

Primer prevencio (eltekintve attél a lehetdségtél, hogy valaki soha életében nem kap glutent) jelenleg nem
ismeretes. Csak az aktiv betegség ismerhetd fel. A szeroldgiai vizsgalatokkal azonban a betegség a tiinetek
megjelenése el6tt kimutathato. [1]%12%%7

A rizikocsoportokban (csaladtagok, Down-kor, 1-es tipusi diabetes mellitus, maj- és pajzsmirigybetegek,
autoimmun betegek stb.) ajanlott a betegség keresése szerologiai vizsgalattal. [B]®

3. Lehetséges szovodmények

Az id6ben elkezdett glutenmentes diéta megelézi a szovédmények kialakulasat. [I]° Késoi felismerés vagy rosszul
tartott di¢ta kovetkeztében sulyos testi leromlas, alacsony termet, osteoporosis, csonttdrések, malignus tumorok
(elsésorban vékonybél lymphoma, ritkdbban emésztészervi carcinomak) alakulhatnak ki.' >’

Refrakter sprue: Glutenmentes diétira mar nem reagald felszivodasi zavar és boholyatrophia, mely kezdettdl
észlelhetd lehet, vagy kialakulhat korabbi jo diétas valasz utan. A lymphocytak T-sejt receptoranak oligoclonalis
atrendezddése okozza, mely manifeszt lymphomaba mehet at. Jellemz6 a vékonybélben a CD3-,CD4-,CDS- felszinti,
de intracytoplasmatikusan CD3+ sejtek felszaporodasa.

3.1. szovédmények kezelése

Amennyiben a kialakult karosodéas nem irreverzibilis, glutenmentes diéta mellett javulas lehetséges. A tumorok az
érvényes protokolloknak megfeleld kezelést igényelnek, de progndzisuk rossz. A refrakter sprue javulhat szteroid
kezelés, immunszuppressziv vagy immunmodulator kezelés mellett. [[V]

4. Kezelés varhaté idétartama/Prognozis
A glutenmentes diétira a betegnek egész életében sziiksége van. [I]'> A diéta pontos betartasa esetén a prognézis

kivalo, kivéve, ha diabetes mellitus vagy mas irreverzibilis sz6védmények alakultak ki.
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VII. Melléklet

Abramagyarazatok:

1. abra: Diagnosztikai algoritmus coelidkidban (EMA: endomysium ellenanyag, TG: transzglutaminaz
ellenanyag

2. abra: A coeliakias beteg gondozasa (EMA: endomysium ellenanyag, TG: transzglutaminaz ellenanyag)
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1. abra

Sulyos malabsorptio Egyéb klinikai Rizikécsoport Csaladtag
vagy coeliakia gyanu coeliakia gyanu

immundeficiens betegnél .
v / l

» IgA-EMA/TG antitest vizsgalat vérbol
Vékonybél- Vékonybél- | + - .| Szérum éssz IgA
biopsia biopsia [ g mérés

+| I9G-EMA/TG glacsopynorp) Korlatozott-e a

_ vizsgalat "1 glutenbevitel ?
Boholy/crypta arany>2 1 +| Boholy/crypta arany<2| |+ -| | Boholy/crypta arany>2 PR ) Sto
Marsh O-I < Marsh (Il)-11l < Marsh 0-I Kovetes <geninegy SOP
Dermatitis herpetiformis
Cerebellaris ataxia
Diabetes mellitus
A Uj EMA/TG vizsgalat
Nem coeliakia okozza, Glutenmentes | + | - .| (referencia laborban)
mas betegséget diéta - " Immunhisztokémia
kell keresni! HLA-DQ tipizalas
Kovetés | L— - .| Stop




Biopsiaval igazolt
coeliakia

Klinikai
javulas

Diétas oktatas,
Glutenmentes diéta

2. abra

Nincs kell6

v

EMA/TG antitest
vizsgalat vérbdl

e

Id6szakos
ellendrzés

Intercurrens betegség,

laktéz malabsorptio

kezelése

"1 Klinikai javulas

v

EMA/TG antitest
vizsgalat vérbdl

T+

A

A

javulas [ nem

Boholyszerkezet

A 4

Vizsgalat mas
betegségek
iranyaban

javult

vékonybél

&

Perzisztalo

Vizsgalatok
refrakter sprue,

lymphoma iranyaban

boholyatrophia

v

A

A

HLA-DQ tipizalas,

Az eredeti diagnoézis

revizioja

TG antitestek
vizsgalata a bélben

_|+

13



	 
	 
	IV. Rehabilitáció 

