A coeliakia diagnozisanak uj
iranyelvei gyermekeknel

A coeliakia aluldiagnosztizalt
betegség a tunetek rendkivil
valtozatos megjelenése miatt.
Ez az Utmutato dsszefoglalja az
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* Els6 |épésként szérum 6ssz IgA és IgA
osztalyl transzglutaminaz 2 antitest
(TGA-IgA) mérést kell végezni, mert
ez a legmegbizhatdbb és leginkabb
koltséghatékony kezdeti vizsgalati
kombinacio. Az elsé vizsgalatok
kozott EMA-IgA vagy DGP-1gG
tesztekre nincs szUkség.

* A coeliakiat biopszia nélkil
biztonsaggal diagnosztizalni lehet
azoknal a gyermekeknél, akiknek

* fogyas/hossz- és sulyfejl6dés elmaradasa

* késé serdilés, menstruacio hidnya vagy
elmaradasa

* ingerlékenység, kronikus faradékonysag
* neuropatia

* izUleti fajdalom/izileti gyulladas

* krdnikus vashianyos vérszegénység

* csokkent csont dsvanyianyag tartalom
(osteopenia/osteoporosis), gyakori
csonttorések

* ismétlédé szajuregi aftak
» dermatitis herpetiformis—tipusu bérkittések
* fogzomanc hibak

» rendellenes maj laborértékek

megfelelé mindségl teszttel mért
TGA-IgA értéke az adott tesztnél Meghatarozott kockazati
normalis felsé hataranak tizszeresét csoportokban

eléri vagy meghaladja (=10 x upper

limit of normal, 210xULN), tovabba Q Q

egy masodik vérminta endomizium
antitest (EMA-IgA) vizsgalata pozitiv. ® %

Ha a TGA-IgA teszt eredmeény pozitiv,
de az érték alacsonyabb mint a normal
felsé hataranak tizszerese (<10xULN),
a téves diagnozis kockazatanak
csokkentésére a biopsziat el kell

* coeliakias betegek elséfoky rokonai

* 1-es tipusu cukorbetegség, autoimmun
pajzsmirigy betegség, autoimmun
majbetegség

* Down-szindroma
e Turner-szindroma
* Williams-Beuren-szindroma

* IgA-hiany

végezni. Roviditések

* A biopszia nélkili diagnézishoz nem
kotelez6 tunetek jelenléte, illetve HLA
(genetikai) tesztet sem kell végezni. EMA-IgA: endomizium ellenes IgA

IgA: immunglobulin A

IgG: immunglobulin G
DGP-IgG: Deamidalt Gliadin Peptid ellenes IgG

TGA-IgA: transzglutaminazz-ellenes IgA HLA: Human leukocyta antigén

ULN: Normal érték felsé hatara (Upper limit of normal)



A coeliakia pontosan és biztonsagosan
diagnosztizalhato vékonybél-biopsziaval
vagy anélkil, a kovetkezd ajanlasok
betartasaval:

Kezdeti vizsgalatok

Coeliakia-gyanus gyermekeknél 6ssz IgA és TGA-IgA
vizsgalatot kell végezni, de el6tte tisztazni kell, hogy a
gyermek fogyaszt-e szokasos mennyiségl gluténtartalmu
ételt. Ha a gyermek szérum IgA-értéke életkoranak
megfeleld, akkor életkortol figgetlenil a TGA-IgA teszt
hasznélhat6. Azoknal a gyermekeknél, akiknél az 6ssz IgA
koncentracio alacsony (alacsony az életkoruk szerint, vagy
3 éves kor felett <o,2 g/l), a masodik Iépésben IgG-alapy
tesztet (DGP-IgG, EMA-IgG vagy TGA-IgG) kell végezni.
Ha az elsé vizsgalat eredménye coeliakiara utal, a beteget
gyermek-gasztroenteroldgushoz, vagy coeliakia
centrumba tovébb kell kildeni.

Biopszia

Vékonybél-biopsziat kell végezni, ha a TGA-IgA vizsgalat
eredménye pozitiv, de alacsonyabb az adott teszt felsé
hataranak tizszeres értékénél (<1oxULN), és akkor is,

ha z10xULN esetén az EMA-IgA negativ. A betegektdl
gluténtartalmy étrend mellett 6sszesen legalabb

4 biopszias mintat kell venni a duodenum disztalis
részébdl és legalabb 1 mintat a bulbusbadl.

A szovetmintak értékeléséhez a megfeleléen orientalt
metszeteket kell hasznalni. Ha a TGA-IgA-eredmények és a
korszovettani eredmények ellentétesek,
a mintakat Ujra kell metszeni ésfvagy
egy coeliakiaban tapasztalt
patolégustol masodik

véleményt kell kérni.

Biopszia nélkili diagndzis

Gyermekeknél a coeliakiat biopszia nélkil lehet
diagnosztizalni, ha egy megfeleld teszttel mért TGA-IgA
érték eléri vagy meghaladja a normal felsé hataranak
tizszeresét (210xULN), tovabbé egy masodik, figgetlend!
vett szérum minta endomizium ellenanyag vizsgalat (EMA-
IgA) eredménye is pozitiv.

Tinetmentes gyermekek:

TUnetmentes gyermekeknél ugyanolyan feltételekkel
lehet a coeliakiat biopszia nélkil diagnosztizalni, mint
azoknal, akiknek vannak tiinetei.

A TGA-IgA hatarérték a coeliakia biopszia nélkuli
diagnosztizalasahoz

ATGA-IgA szérum koncentraciéjanak kételezéen el kell
érnie a normal felsé hataranak legalabb tizszeresét
(220xULN). Csak olyan mérési eljarasok eredményeit
szabad figyelembe venni, ahol a koncentraciot
kalibracios gérbe alapjan szamitjak ki, és a 20xULN érték
azon belUlre esik. Minden IgA-hianyos, és ezért IgG-
alapu szerologiai teszt pozivitasa miatt vizsgalt betegnél
a biopsziat el kell végezni.

Az ESPGHAN azt ajanlja, hogy a magas
TGA-IgA értékkel rendelkezé betegek
esetében a vékonybél-biopszia elvégzésérdl
vagy elhagyasardl kozos dontési
folyamatban hatarozzanak a gyermek-
gasztroenterologus szakorvos, a szilé(k) és
adott esetben a gyermek részvételével.

HLA-DQ genetikai teszt

Nem szikséges HLA-DQ tesztet végezni, ha a beteg TGA-IgA
értéke pozitiv és a coeliakiat a szdvettani vizsgalat
alatamasztotta, vagy a TGA-IgA szint z10xULN és az EMA-IgA
is pozitiv.

A DQz2-re és DQ8-ra egyarant negativ HLA eredmény a
coeliakia nagyon alacsony kockazatara utal, ellenben a pozitiv
eredmény 6nmagdban nem igazolja a diagnozist. DQ riziko-
allélek hianyaban a coeliakia valészinUsége alacsony.

Diagnozis

Coeliakia: a beteg kezelésének elkezdésérdl és a tovabbi
kovetés modjardl a gyermek-gasztroenterolégus szakorvos
dont. Addig gluténmegvonast alkalmazni nem szabad.

‘Potencialis coeliakia’: amikor a TGA-IgA és az EMA
vizsgalatok eredménye pozitiv, de a szévettani vizsgalat
nem, vagy csak minimalis eltérést mutat a vékonybélben.
Ennek azonban az is lehet az oka, hogy a gyermek a
vizsgalatok elétt nem fogyasztott normal mennyiségl
glutént, vagy nem volt megfelel6 a biopszias minta
mindsége, illetve a metszetek orientacidja. Ezért a
‘potencialis’ vagy a ‘valodi’ coeliakia diagndzisanak
kimondasa elétt ezeket ellendrizni kell. A tényleges
potencialis coeliakias esetekben a beteget klinikai és
laboratériumi vizsgalatokkal (szeroldgia, tovabbi
biopsziak) kévetni kell a boholyatrafia

esetleges kialakulasanak

felderitésére, és ahol lehet, m
coeliakia centrumba

kell gondozasra

tovabbkildeni. fg )

Felel§sségkizard nyilatkozat

Az ESPGHAN nem felel8s az orvosok tevékenységéért, és csak iranyelveket,
a legjobb gyakorlatokat osszesité alldsfoglaldsokat bocsat ki. A diagnozis és
a kezelés az orvosok dontése alapjan torténik. Ezt az iranyelvet az Eurdpai
Gyermek Gasztroenterolégiai, Hepatol6giai és Taplalkozastudomanyi
Tarsasag (ESPGHAN) készitette és publikalta, szerzéi az ESPGHAN
Coeliakia Munkacsoportjanak tagjai.

Az Utmutatd Steffen Husby és munkatérsai "European Society of Paediatric
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition guidelines for diagnosing
coeliac disease 2020"” (Journal of Pediatric Gastroenterology and Nutrition
70:141-156, 2020) cim( kozleménye alapjan készilt.

Ez a tajékoztatd a kiadott ESPGHAN 2020. évi irdnyelv adaptacidja (elérhet
awww.espghan.org weboldalon). Az ESPGHAN nem vallal felelésséget a
forditds pontossagéért, vagy az adaptaciéban végrehajtott valtoztatasokért.



Pozitiv coeliakia szerologia
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24 biopszia a disztalis
duodenumbdl és 21 a bulbusbdl
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Marsh o-1 A szovetmintdk minéségének és
Szovettani vizsgalat orientacidjanak ellenérzése,
konzultacié ebben gyakorlott patolégussal
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Bizonyitott coeliakia

Marsh 0-1

BN
Marsh o (normal) vagy Marsh 1 (csak emelkedett IEL7) revizié utan is és pozitiv szeroldgia

Opciok e Konzultacio coeliakia centrummal
o TGA alpozitivitas elbiralasara EMA teszt (ha az pozitiv = potencialis coeliakia)
e Tovabbi vizsgalatok (HLA-DQ, TGA antitest vizsgalat a szdvetmintaban, stb.)
e Kovetés és ismételt vizsgalatok normal gluténfogyasztas mellett
e A tunetek relevanciajanak és kezelésuk szukségességének mérlegelése

A szovettani eredmény revizioja



TGA-IgA negativ
b Kezdeti
A kezdeti 6ssz IgA szint értékelése kivizsgalas
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Alnegativ TGA lehet8ségének mérlegelése
* kevésvagy rovid ideig tartd
gluténfogyasztas
* immunszupressziv kezelés

o nem emésztérendszeri tinetek®
v Alnegativ szerolégia
kockazata fennall
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Labjegyzetek

1.Mas mint TGA-IgA, beleértve a gyorstesztet és a DGP-t is. 2.Az értéket ellendrizni kell a teszt kiszobértékéhez viszonyitva és a vizsgalatot meg kell ismételni, ha az érték kérdéses vagy
hatarértékhez kézeli. Ha az els6 TGA-IgA mérést ismert kalibracios gorbéju, validalt teszttel végezték, nem kell megismételni. Ha a gyorsteszt eredménye pozitiv, az érték
meghatarozasdhoz hagyomanyos TGA-IgA mérést is kell végezni. 3.Tajékoztatni kell a pacienseket arrdl, hogy a coeliakia diagnozisa - biopsziaval vagy anélkil - élethosszon at tarto
gluténmentes étrend szilkségességét jelenti, és ha a diagnozist a gluténmentes étrend elkezdése utan revidealni kell, elGtte hosszabb ideig tarto gluténfogyasztasra, és Ujabb vizsgalatok
sorozatara lesz szlikség. 4.Ha a TGA-IgA érték pozitiv, de hatérértékhez kdzeli, emelni kell a gluténfogyasztast és mérlegelni kell a TGA-IgA és az EMA tesztek megismétlését. 5.Eletkorhoz
képest vagy <0.2 g/L 3 évesnél idésebbeknél. 6.Példaul a dermatitis herpetiformis, amikor a szeroldgia gyakran negativ. 7. Az intraepitelialis limfocita szam (IEL) >25 sejt/100 hamsejt esetén

emelkedett.



