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Souhrn

Celiakie je casté celozivotni autoimunitni onemocnéni spusténé konzumaci lepku u geneticky predisponovanych jedinct. Chronické zanétlivé zmény vedou
k poskozeni sliznice tenkého stfeva s naslednou vilézni atrofii provézenou chronickou maldigesci a malabsorpci. Neléc¢end celiakie je spojena s Sirokym spek-
trem stfevnich a mimosttevnich obtizi a komplikaci, z nichz nejzavaznéjsi je lymfom tenkého streva. Zlatym standardem diagnostiky je stanovenf specifickych
autoprotildtek a prakaz vilézni atrofie v biopsii z duodenalni sliznice. KauzaIni a ve vétsiné pripadl efektivnilécbou je celozivotnf striktni bezlepkové dieta, kterd
vede k restituci sliznice tenkého streva a snizenf rizika zadvaznych komplikaci.
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Abstract

Coeliac disease is a common lifelong autoimmune disorder triggered by gluten consumption in genetically predisposed patients. Chronic inflammatory res-
ponse damages the mucosa of the small intestine resulting in villous atrophy with chronic maldigestion and malabsorption. Untreated coeliac disease may
present with a variety of intestinal and extraintestinal symptoms and complications, the most serious of which is a small intestine lymphoma. The diagnosis is
usually established by specific serology markers and villous atrophy in duodenal biopsy. The causal and, in most cases, effective treatment modality is a strict

and life-long gluten-free diet that leads to regeneration of the intestinal mucosa and reduces the risk of serious complications.
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Uvod

Celiakie (celiakalni sprue, gluten-senzitivni en-
teropatie, nontropicka sprue) je celoZivotni ge-
neticky podminéné autoimunitni onemoc-
néni spusténé konzumaci obilovin s obsahem
lepku (gluten) a manifestujici se atrofii tenkého
stfeva s naslednou malabsorpci. Klinické pro-
jevy celiakie jsou velmi rliznorodé od plné roz-
vinutého malabsorpéniho syndromu po izolo-
vané extraintestinalni manifestace. Vzhledem
k polymorfni symptomatologii, ¢astému vy-
skytu, moznosti kauzalni lécby a riziku zavaz-
nych komplikaci pfi nelé¢eném pribéhu je
znalost onemocnén{vhodna napfic [ékafskymi
specializacemi.

Historie

Onemocnéni, pravdépodobné odpovida-
jici celiakii, poprvé popsal Aretaeus z Kapa-
docie v 1.stoleti n.|. Samuel Gee popsal v roce

1888 klinické projevy celiakie ve viech véko-
vych kategoriich a jako jedinou mozZnou lécbu
navrhuje dietu. Vztah mezi celiakif a nékterymi
druhy obilnin popsal v poloviné 20. stoleti ho-
landsky pediatr Willem Karel Dicke, ktery pfi
nedostatku peciva v pribéhu 2. svétové vélky
pozoroval zlepSeni stavu déti s celiakif. Van de
Kamer nasledné identifikoval glutenovou frakci
jako pricinu vzniku celiakie.V 50. letech 20. sto-
leti byly popsany typické zmény na sliznici ten-
kého stfeva, v 80. letech asociace onemoc-
néni s haplotypem HLA-DQ2 a v 90. letech
byl popsdn enzym tTG-2 jako hlavni autoa-
ntigen, coz vedlo k rozvoji sérologické dia-
gnostiky celiakie [1].

Epidemiologie

Celiakie je jednou z nejcastejsich pricin mal-
absorpce. Celosvétové se vyskyt odhaduje na
1:70-550 (Evropa, USA, severni Afrika). Preva-

lence v CR se odhaduje na 1 : 200-250. Pied-
poklada se, ze diagnostikovéno a sledovano
je pouze asi 10-15 % nemocnych [2].V popu-
laci dominujf atypické formy celiakie s nespe-
cifickymi priznaky. Klasicky probihajici celiakie
tvoff pouze ,Spicku ledovce” (,celiac iceberg”).
Vzestup vyskytu diagnostikované celiakie Ize
vysveétlit lepsi diagnostikou, stoupajicim po-
vedomim lékart viech odbornosti i laické verej-
nosti a zfejmé i faktory zevniho prostredi (tab. 1).

Etiopatogeneze

Genetické faktory

Genetické predispozice je asociovana s HLA
geny Il. tfidy s autozomalné dominantni dé-
di¢nosti s nekompletni penetranci. Kon-
kordance u prvostupnovych pfibuznych je
8-18 9% a mezi jednovaje¢nymi dvojcaty dosa-
huje 70 %. Povrchovy glykoprotein HLA-DQ2 je
kédovan alelami DQ a1*0501 nebo méné
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Tab. 1. Klasifikace celiakie (,celiakalni ledovec”).

typickeé klinické pfiznaky s projevy malabsorpce

Klasicka (typicka) forma

pozitivni sérologie (a-tTG, EMA)

atrofie sliznice tenkého streva

absence gastrointestinalnich pfiznak

Atypicka (subklinickd) forma

dominuji extraintestinalni projevy
pozitivni sérologie (a-tTG, EMA)

atrofie sliznice tenkého streva

asymptomaticky pacient

Asymptomaticka (,silent”) forma

pozitivni sérologie (a-tTG, EMA)

atrofie sliznice tenkého streva

asymptomaticky pacient

Latentni forma

pozitivni sérologie (a-tTG, EMA)

zvyseny pocet IEL (intraepitelidlni lymfocyty)

asymptomaticky pacient

Potencialni forma

negativni sérologie (event. pozitivita EMA)

normdlnf histologie nebo zvyseny pocet IEL

¢asto DQ a1*0201 (MHC, chromozom 6p),
je zodpovédny za vazbu antigennich pep-
tid¥ a je pfitomen asi u 95 % evropskych pa-
cientl. Jen nekolik procent vyskytu je aso-
ciovano s HLA-DQS8 (alela DQ a1*0301 / DQ
b1*0302). Pozitivita HLA-DQ?2 je popisovana az
u 25-35 % zdravé evropské populace. Nega-
tivni prediktivni hodnota absence obou typt
HLA se blizi 100 % a prakticky vylucuje vznik
onemocnéni [3,4].

Zevni faktory

Proteiny psenice se rozdéluji podle rozpust-
nosti na prolaminy (rozpustné v etanolu), glu-
teniny (¢astecné rozpustné v kyselém nebo z&-
saditém roztoku), globuliny (rozpustné v 10%
roztoku NaCl) a albuminy (rozpustné ve vodé).
Termin gluten zahrnuje jak prolaminy, tak glu-
teniny. Za toxicitu jsou zodpovedné zejména
prolaminy, které se v zrnech psenice nazy-
vaji gliadin (sekaliny u Zita, hordeiny u jecmene
a aveniny u ovsa). Toxicita prolamin( u jednot-
livych druh je dana jejich genetickou pfibuz-
nosti. PSenice, Zito a je¢men patfi do spole¢né
skupiny Triticinae, zatimco nejméné toxicky
oves je z jiné skupiny Aveneae. Jesté vzdéle-
néji pribuzné obilniny (ryze, kukufice, ¢irok,
proso) onemocnéni nevyvolavaji. Prolaminy
jsou unikatni vysokym obsahem prolinu (asi
15 %) a glutaminu (asi 30 %), ktery zodpovida
za relativné Spatnou digestibilitu v tenkém
stfevé (prolin) a soucasné predstavuji sub-
strat pro enzym tkanovou transglutaminazu
t-TG2 (glutamin), ktera déle zvysuje imunoge-
nicitu proteinovych fragmentd. Gliadin maze
byt elektroforeticky rozdélen do ¢tyr frakcf (a,
By, w) s molekulovou hmotnosti 20-75 kd.

V roce 2000 byl identifikovany epitop aktivujici
T lymfocyty — parcidlné deamidovand slozka
a-gliadinu o délce 56-75 aminokyselin [1].

Imunitni faktory

Hlavni tlohu v patogenezi celiakie hraje kom-
plexniimunitn{ systém sliznice tenkého stfeva
(GALT - Gut Associated Lymphoid Tissue). Gli-
adin je absorbovan enterocyty a prezentovan
ve spojeni s HLA-DQ2 na povrchu antigen pre-
zentujicich bunék pomocnym T lymfocytlm,
které indukuji komplexni imunitni reakci s pro-
dukci fady cytokin@ (IL-4, IL-15, IFN-y, TNF-a)
a aktivaci dalsich T-, B lymfocytd a NK bunék,
coz vede k postupné destrukci enterocytt
a vilozni atrofii. Soucasné dochazi k mohutné
protildtkové odpovédi se vznikem fady v séru
detekovatelnych protilatek — AGA (antigliadi-
nové protilatky), a-DGP (protildtky proti de-
amidovanému gliadinu), EMA (antiendomy-
zidIni protilatky) a a-tTG-2 (protilatky proti
tkanové transglutaminaze). tTG-2 je ubikvi-
ternim enzymem, je specifickym antigenem
endomyzia a podilf se deamidaci neutralnfho
gliadinu na vzniku negativné nabitych kyse-
lych peptidovych fragmentU s vysokou afi-
nitou k HLA-DQ2 [1].

Diagnostika

Diagnostika celiakie se opird o doporucené po-

stupy ESPGHAN revidované v roce 1990 s nut-

nosti splnénf nasledujicich kritérif [5]:

1) Anamnéza a klinické priznaky kompatibiln{
s celiakil.

2) Pozitivita protilatek asociovanych s celiakif.

3) Histologie ze sliznice tenkého stfeva kom-
patibilni s celiakif.

4) Vylouceni pfitomnosti onemocnéni s ob-
dobnymi klinickymi projevy.
5) Nemocny je starsi neZ dva roky.

1) Klinické projevy
Typ a tize klinickych projevd zavisi na véku, ge-
netické predispozici, délce expozice glutenem,
rozsahu a stupni stfevniho postiZeni. Projevy
mohou byt velmi rozmanité od plné rozvi-
nutého malabsorbéniho syndromu po zcela
asymptomatického pacienta.

Gastrointestinalni projevy

Klasicka celiakie je castéji vyjadiena v détském
veku. Projevuje se prdjmy charakteru steatorey,
kolikovitymi bolestmi bficha, meteorizmem,
flatulenci, anémii, svalovou atrofii, osteopenii,
neprospivanim, retardaci rlstu a psychomo-
torického vyvoje. Casté prajmy mohou vést
az k metabolickému rozvratu (celiakalnf krize).

V pozdéjsim véku ubyva gastrointestinal-
nich symptom a prevazuji extraintestinalni
projevy. Pfi podrobné anamnéze ale dospélf
pacienti ¢asto udavaji urcité dyspeptické
obtize - brisni dyskomfort, nadymani, borbo-
rygmy, pocit netraveni, zapachajici flatulence,
nauzea, véhovy Ubytek, Unava, adynamie a sla-
bost. Casté je i intolerance laktozy v dlisledku
sekundarniho deficitu laktazy. Symptomy se
mohou prekryvat s pfiznaky syndromu draz-
divého tra¢niku (IBS). V britské studii byla celi-
akie diagnostikovana u 4,6 % pacienttd splruji-
cich Rimska kritéria IBS [6]. Silné bolesti bficha
nejsou typické a mohou naznacovat pfitom-
nost komplikaci jako stfevni intususcepce, ul-
cerativni jejunoileitida a stfevni lymfom.

Pomérné Casta je rekurentni aftézni stomati-
tida, kterd maze byt jedinym pfiznakem, a vét-
ina pacientd dobre reaguje na bezlepkovou
dietu [1].

Nelécena celiakie m(ze byt spojena s chro-
nickou mirnou elevacf sérovych transamindz
(vétsinou ALT > AST) pri nespecifické reaktivni
hepatitidé. U vétsiny pacientd dochézi na bez-
lepkové dieté k normalizaci [7].

Hematologické projevy

Celiakie je pomérné castou pficinou siderope-
nické mikrocytarni anémie, kterd je zplsobena
malabsorpci Zeleza v ordlnich ¢astech jejuna.
U asymptomatické sideropenické anemie je
celiakie diagnostikovana az v 10 %, v pod-
skupiné pacientl nereaguijicich na substituci
Zeleza az ve 20 % pfripadU [8]. Vzacnéji pfi po-
stizenf ilea dochdzi také k malabsorpci vita-
minu B12.
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Obr. 1. Fyziologicka sliznice duodena u pacienta s funkéni dyspepsii.

AZ u 50 % dospélych pacientl jsou patrny
projevy hyposplenizmu nejasné etiologie,
u détskych pacientd je vidan vzacné. Pri téZsi
malabsorpci vitaminu K mUzZe dochazet k pro-
jevlim hemoragické diatézy [1].

Muskuloskeletalni projevy

Pomérné castym nalezem pfi nelécené ce-
liakii je metabolickd kostni choroba; osteo-
penie je nalézdna az u 70 % a osteopordza
aZ u 24 % pacient(. Hlavni pficinou je malab-
sorpce kalcia a vitaminu D s naslednou sekun-
darni hyperparatyredzou. Roli hraje i celkova
malnutrice a ¢asné&jsi menopauza [9]. Castd je
svalovd slabost a pti malnutrici svalovd atrofie.
U détskych pacientl s celiakif Ize pozorovat
specifické vady zubni skloviny.

Kozni projevy

Dermatitis herpetiformis Duhring je svédiva pa-
pulovezikuldrni dermatitida postihujici exten-
zorovou stranu koncetin, hyzde, trup a skalp.
Onemocnénf je charakteristické koznimi IgA
depozity a loziskovou enteropatii neodlisi-
telnou od celiakie. Zdé se, Ze Duhringova der-
matitida a celiakie jsou velmi blizké, ale odlisné
gluten-senzitivni entity. Hlavni lé¢ebnou mo-
dalitou je dapson a bezlepkova dieta.

Dalsimi moznymi koznimi projevy malab-
sorpce jsou ekchymozy a petechie (vitamin K),
edémy (hypoproteinemie) a folikuldrni hyper-
keratéza (vitamin A) [1].

Neuropsychiatrické projevy

Celiakie muZe byt asociovana s nonhereditarni
ataxii (glutenova ataxie), svalovou slabosti, peri-
ferni neuropatii a epilepsii. Pomérné ¢astym pri-
znakem provézejicim nelécenou celiakii je de-

.‘,"I - K
Obr. 2. Atroficka sliznice duodena u pacienta s celiakii.

prese a i pacienti bez zjevnych psychiatrickych
abnormalit v dobé diagndzy uvadi vyrazné
zlepSeninalady po zahdjeni bezlepkové diety.

Urogynekologické projevy

Mezi gynekologické projevy celiakie patff ame-
norea a opozdénd menarche. Nelécend celiakie
mUze byt provézena infertilitou a neni neob-
vyklé ¢asné otéhotnéni po zahdjeni bezlep-
kové diety. Vysokd prevalence celiakie je uva-
dénaiu zen s rekurentnimi spontdnnimi aborty
a intrauterinni rdstovou retardaci. Snizena fer-
tilita muzd souvisi s impotenci a oligospermii.

Choroby asociované s celiakif
Celiakie je asociovana s fadou autoimunitnich
chorob. U pacientt s diabetes mellitus 1. typu
je reportovana pozitivita a-tTG a EMA mezi
2,6 a 78 % a u vetsiny z nich byla diagnéza
ovéfena biopticky [10]. Celiakie mdze zhor-
Sovat kompenzaci diabetu vzhledem k vari-
abilnf absorpci nutrientt. Autoimunitni tyreo-
patii trpi asi 10-20 % nemocnych s celiakif a jejf
pribéh se nezda byt ovlivnén zahéjenim bez-
lepkové diety. Castéjsi je hypotyredza. Naopak
0,2-0,5 % pacient( s tyreopatii se docké v pri-
béhu Zivota rozvoje celiakie [11]. Zndma je
i asociace s idiopatickymi stfevnimi zdnéty a mi-
kroskopickou kolitidou. Dalsimi znamymi aso-
ciovanymi autoimunitnimi chorobami jsou
sklerozujici cholangioitida, primarni bilidrnf
cirhdza, eozinofilni ezofagitida, IgA nefropatie,
intersticidIn{ plicni choroby, sarkoiddza, sys-
témovy lupus erythematodes, Sjégrendv syn-
drom a polymyozitida [1].

Asi u 2 % pacientl s celiakif se vyskytuje
selektivni deficit IgA, coz je asi 20x vyssi pre-
valence nez v kontrolni populaci. Tento stav
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ek a

muze vest k faleSné negativité specifickych
protildtek ve tridé IgA (IgA a-tTG).

2) Laboratorni diagnostika

Sérologické testy stanovujici autoprotildtky pa-
tognomické pro celiakii se v bézné praxi vyu-
Zivaji pfi screeningu, diagnostice a sledovanf
adherence k dietnimu rezimu.

Antiendomyzidini protildtky (IgA EMA) jsou se
svou specificitou a pozitivni prediktivni hod-
notou blizici se 100 % (pozitivni vysledek prak-
ticky potvrzuje celiakii) a senzitivitou kolem
90 % povazovany za zlaty standard. Stano-
veni se provadi metodou nepfimé imunoflu-
orescence, vysledek testu je proto vyhodno-
covan jako pozitivni a negativni, proto i nizké
hladiny jsou vysoce specifické.

Protildtky proti tkdriové transglutamindze
(IgA a-tTG) jsou namifeny proti specific-
kému epitopu endomyzia — tTG-2, stanovuji
se metodou ELISA a jejich vysetfeni je lev-
néjsi a snadnéjsi nez EMA. Jejich spolehlivost
je 0 néco mensi (specificita 95 % a senzitivita
93 %), ale negativni prediktivni hodnota se blizf
100 % (negativni vysledek prakticky vylucuje
celiakii). Falesnou pozitivitu mdzeme pozo-
rovat u nékterych autoimunitnich chorob. Sta-
noveni a-tTG ve tidé IgG se uziva u pacient(
se selektivnim deficitem IgA, jejich specificita
a senzitivita je ale o néco nizsi.

Protildtky proti gliadinu (IgA, IgG AGA) byvaji
pozitivni u pacientd s nelécenou celiakif, ale se
svou nizsi specificitou a senzitivitou a nizkou
pozitivni prediktivni hodnotou (vysoké pro-
cento falesné pozitivnich nélezd) nejsou v sou-
¢asné dobé vhodné k primérni diagnostice ce-
liakie. AGA ve tfidé IgG mohou byt uZite¢né
u pacientl s IgA deficitem.

Kardiol Rev Int Med 2014; 16(3): 219-223
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Tab. 2. Doporuc¢ené indikace k testovani celiakie [13].

- Pacienti s pfiznaky nebo laboratornimi zménami naznacujicimi malabsorpdi, jako je
chronicky prdjem s véhovym Ubytkem, steatorea, postprandidini brisni dyskomfort

a nadymani.

- Pacienti s pfiznaky nebo laboratornimi zménami, jejichz lécitelnou pficinou mdze byt

celiakie.

- Pacienti s pribuznym 1. stupné s potvrzenou celiakif a pfiznaky nebo laboratornimi zmé-

nami naznacujicimi celiakii.

- Zvazit testovani asymptomatickych prvostupriovych pribuznych pacienta s potvrzenou

celiakif.

- Celiakie by méla byt zvaZzovana u pacientt s elevacf sérovych transaminaz pokud neni

nalezena jind pficina.

- Pacienti s diabetes mellitus 1. typu by méli byt testovani v piipadé gastrointestinalnich
obtizi nebo jinych priznakl a laboratornich znédmek naznacujicich celiakii.

Protildtky proti deamidovanému peptidu
gliadinu (IgA, 1gG DGP) jsou namifeny proti
deamidovanému peptidu puasobenim tTG
a dosahujf vysoké pfesnosti a nejvyssi pozi-
tivni prediktivni hodnoty. V praxi je Ize vyuzit
u pacientl s atrofii tenkého stieva a negati-
vitou a-tTG, dale u pacientl s pozitivitou AGA
a negativitou a-tTG. Kombinace a-tTG a DGP
by se v budoucnu mohla stat pfesnym dia-
gnostickym testem bez nutnosti biopsie sliz-
nice duodena [1].

3) Histopatologie
Biopsie sliznice tenkého streva stéle zUstava stan-
dardnim testem potvrzeni celiakie. U déti se
provadi metodou kapslové enterobiopsie (Cros-
byho kapsle) a u dospélych pacientl pfi gas-
troduodenoskopii. Jiz v endoskopickém obraze
Ize pozorovat zndmky vilézni atrofie v podobé
snizeni a redukce poctu semicirkuldrnich fas,
mozaikového vzhledu sliznice, vroubkovani Ci
ryhovan( sliznice [12].V soucasné dobé je do-
poruc¢en odbér 1-2 vzorkd z bulbu duodena
a nejméneé Ctyfi biopsie z distalnf ¢asti bulbu
duodena. Celiakie se projevuje Sirokym spek-
trem histopatologickych zmeén, které se stan-
dardné hodnoti podle tzv. Marshovy klasifi-
kace (Marsh 0 = norma, 1 = infiltrativni typ,
2 =infiltrativni-hyperplasticky, 3 = destruktivnf,
4 = atroficko-hypoplasticky). Mezi hlavni his-
tologické zndmky celiakie patfi zvyseny pocet
intraepitelidinich lymfocytd, hyperplazie krypt
a parciadlni az totélnf atrofie klkd [13].
Distalnéjsi etaze tenkého stfeva je mozno
vysetfit enteroskopickymi technikami (push en-
teroskopie, jedno- a dvoubalonova entero-
skopie, spirdIni enteroskopie), nejc¢astéji je ale
uzivdna metoda bezdratové kapslové entero-
skopie schopna vysetfit celé tenké stievo. Tyto

modality jsou ale vétsinou vyuzivany pfi pode-
zfenich na komplikaci celiakie.

StrukturdIni intraabdominalni zmény pfi ce-
liakii (kolonizace jejuna, jejunizace ilea, edém
fas, hypersekrece, dysmotilita, intermitentniin-
tususcepce tenkého stfeva, hyposplenizmus,
mezenterialni lymfadenopatie, volna tekutina
v dutiné bfisni, lymfom) mohou byt patrné i pfi
radiologickych zobrazovacich metoddch (USG,
CT, MR) [14].

4) Diferencidlni diagnostika

Pfi diagnostice celiakie je nutno pomysletina
choroby, které mohou mit obdobné klinické
projevy (idiopatické stfevni zénéty (IBD), in-
tolerance laktozy a fruktdzy, syndrom draz-
divého tracniku (IBS), syndrom bakteridiniho
prertstani (SIBO), pankreatopatie, mikrosko-
pickd kolitida) a mohou vést k atrofii sliznice
tenkého streva (SIBO, Crohnova choroba ten-
kého stfeva, alergie na kravské mléko, eozino-
filni gastroenteritida, giardioza, lymfomy ten-
kého stfeva, pepticka duodenitida, stav po
virovych gastroenteritidach, tropicka sprue,
variabilni imunodeficience).

NonceliakdIni glutenovd senzitivita je he-
terogenni klinickd jednotka postihujici vy-
znamnou ¢ast populace a projevujici se dys-
peptickymi i extraintestinalnimi symptomy po
poziti lepku bez priikazu celiakie nebo aler-
gické reakce na obiloviny [15]. Zndmy je také
pozitivni efekt bezlepkové diety na symptomy
pacientl s prijmovou formou syndromu dradz-
divého tra¢niku, a to zejména v pfitomnost
HLA-DQ2/DQ-8 [16].

Alergie na psenici je IgE-zprostfedkovana
alergicka reakce projevujici se béhem minut
aZ hodin po poziti obiloviny gastrointestinal-
nimi (bolesti bficha, kfece, zvraceni) a zejména

extraintestindlnimi symptomy (otoky, pruritus,
nazalni kongesce, astmatické projevy) az ana-
fylaktickou reakci. Onemocnénf je castéjsi
u déti. Diagnostika spociva ve stanoveni spe-
cifickych IgE protilatek a v koZnich testech [17].

Autoimunitni enteropatie je vzacné one-
mocnéni charakterizované malabsorpénim
syndromem, atrofii sliznice tenkého stfeva
a Castou pfitomnostf nékterych autoprotilatek
(proti enterocytlm a poharkovym burkam).
Musi byt vylouceny jiné priciny vilézni atrofie
veetné celiakie. Casté jsou i pfidruzené ex-
traintestinalni projevy. V 1é¢bé jsou uzivany
kortikosteroidy, imunosupresiva, nutri¢ni
suplementace, u zavaznych forem je uzivana
i transplantace kostni drené [18].

Komplikace celiakie

Nonresponzivni celiakie je definovana jako pre-
trvavajici symptomy a laboratorni abnormality
provazejici celiakii pfes zjevné dodrzovani bez-
lepkové diety po dobu 6-12 mésicd. Viyskytuje
se u 7-30 % lécenych pacientl. Nej¢astejsi pfi-
¢inou je nechtény pfijem lepku, dale musime
zvazovat jiné choroby, jako je intolerance lak-
tézy a fruktdzy, syndrom bakteridIniho prerds-
tani, pankreaticka insuficience, syndrom drazdi-
vého tra¢niku a celd fada dalsich onemocnéni,
kterd mohou byt provézena vildzni atrofil.

Specifickou podskupinou postihujici asi
1-2 % pacientt s celiakif je refrakterni celiakie,
kterd je definovana jako symptomatickd perzis-
tujici atrofie sliznice tenkého streva, kterd ne-
reaguje na striktni bezlepkovou dietu trvajici
12 mésicl. Typ | refrakterni celiakie je spojen
s lymfocytérniinfiltraci sliznice podobnou jako
pfi klasické celiakii, ma pomérné dobrou pro-
gnodzu (pétileté preziti 93 %) a v 1é¢bé jsou
zkouseny kortikosteroidy, azathioprin, bude-
sonid a mesalazin. Typ Il je charakterizovan in-
filtraci T lymfocyty s abnormalnim imunofeno-
typem (absence exprese CD8) a oligoklonalnf
expanzi, vyraznou malnutrici, horsf odpovida-
vosti na lécbu a Spatnou progndzou (pétileté
preziti 44 %). Typ Il je asociovan s vysokym ri-
zikem transformace do intestinalniho lymfomu
se Spatnou prognézou [13].

Ulcerativni jejunoileitida je vzacna, ale z&-
vazna komplikace celiakie charakterizovana
ulceracemi a strikturami tenkého stieva a pro-
vézend vahovym Ubytkem, bolesti bficha
a prdjmy neodpovidajicimi na bezlepkovou
dietu. U nékterych pacientl je soucasné iden-
tifikovén lymfom tenkého stfeva, [é¢ba spo-
¢iva v chirurgické resekci nejvice postizeného
segmentu nebo imunosupresivni terapii [1].
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Nejobavanéjsi komplikaci celiakie nastupu-
jici obvykle po 20-40 letech pribéhu choroby
je intestindIni lymfom (EATL — Enteropathy As-
sociated T-cell Lymphoma), ktery se projevi de-
terioraci klinického stavu, ulceracemi tenkého
stfeva a je provédzen $patnou prognézou (péti-
leté preziti 11 %). Jeho lécba spociva v resekci
postizeného Useku a chemoterapii. Celiakie
je ale asociovana i se zvysenym rizikem jinych
malignit - karcinomu hltanu, jicnu a tenkého
stfeva. Zda se, ze zvysené riziko EATL i jinych
malignit se vyrovnava s béznou populaci po
péti letech striktni bezlepkové diety [11.

Lécba

Z&kladni a kauzélni léc¢ebnou modalitou
je striktni a celoZivotni bezlepkovd dieta
(GFD - Gluten-Free Diet) spocivajici ve vyne-
chéni obilovin s obsahem lepku. Obsah glia-
dinu v bezlepkovych potravindch by nemél
presdhnout 1 mg na 100g susiny (pfirozené
bezlepkové potraviny) nebo 10mg na 100g
susiny (bezlepkové potraviny a napoje). Za-
kladnim zdrojem lepku jsou zrna p3enice, jec-
mene a Zita. V dieté jsou vyuzivany pfirozené
bezlepkové potraviny (ryze, brambory, kuku-
fice, pohanka, lusténiny, séja, amarant, proso,
¢irok). Klinickou odezvu na bezlepkovou dietu
|ze pozorovat jiz béhem dvou tydn(. Atrofie
sliznice tenkého streva se upravuje nejdrive
v ordlnich ¢astech a k negativizaci protilatek
dochazi béhem 3-12 mésica.

Mozny cil terapie celiakie v budoucnosti
muze predstavovat modulace propustnosti
slizni¢nf bariéry (antagonisté zonulinu), inhi-
bice HLA, inhibice zénétlivé reakce (imuno-
supresiva, blokdda TNF-a, antiintegriny, blo-
kada IL-15 a indukce tvorby IL-10), navozeni
slizni¢ni tolerance a vakcinace.

Zaveér

Celiakie je modelovym pfikladem autoimu-
nitnf choroby se zndmou genetickou predispo-
zici, spoustécem v podobé konzumace lepku
a chronickou zanétlivou reakcf sliznice ten-
kého stfeva s naslednou atrofif a malabsorpci.
Pro Sirokou paletu gastrointestindlnich i ex-
traintestindlnich komplikaci se s pacientem
s nediagnostikovanou celiakii mohou setkat
lékafi vSech odbornosti a klicem k diagndze
je na moznost onemocnéni viibec pomyslet.
Kauzalni lé¢ba v podobé bezlepkové diety ve
vétsiné piipadl regeneruje sliznici tenkého
stfeva, normalizuje zdravotni stav pacienta
a eliminuje riziko potencialné zavaznych kom-
plikaci celiakie.
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