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Resume

ESPGHAN 2012 guidelines for diagnostik af cgliaki muliggjord,e at diagnosen i udvalgte tilfelde
blev stillet uden tyndtarmsbiopsi. En ny revision fra 2020 er baseret pa yderligere evidens og
betyder en forenkling af de tidligere retningslinjer. Det anbefales at anvende bestemmelse af
transglutaminase 2(TG2)-IgA samt IgA som farste skridt. Kun hvis IgA er lav eller umaleligt
anbefales brug af 1gG baserede tests. Hvis TG2-IgA er >10 x gvre normalomrade (ULN) suppleres i
en ny blodprgve med test for endomysium-IgA (EMA), der skal veere positiv, og gentaget TG2-1gA,
der skal veere ugndret hgj. Hvis TG2-IgA er <10 x ULN anvendes tyndtarmsbiopsier taget med
gastroskop. Det er ikke ngdvendigt at teste for HLA DQ?2 eller DQ8 i den normale diagnostik. Bern
med normal histologi i biopsien og positiv TG2-1gA skal fortsat falges.

Baggrund

Caliaki forekommer hos ca. 1 % af normalbefolkningen i en raekke lande (3) og ses i stigende grad
ogsa i Danmark (4). Caliaki ses med gget forekomst ved en raekke tilstande, farst og fremmest
autoimmune sygdomme som type 1 diabetes, thyroidea sygdom og autoimmun hepatitis. Cgliaki ses
ogsé ved kromosom sygdomme som Mb. Down og Turner’s syndrom. Celiaki forekommer hos 10-
20 % af forstegradsslegtninge (5).

Symptomer og objektive fund

Den kliniske fremtoning af cgliaki er meget variabel og kan inddeles i gastrointestinale symptomer
og ekstra-intestinale symptomer (Tabel 1). De intestinale manifestationer inkluderer kronisk diare,
obstipation, opkastninger og mavesmerter medens de ekstra-intestinale manifestationer bla.
inkluderer jernmangel-anami, rachitis, manglende tilveekst, ALAT-forhgjelse; endvidere kan ses
uspecifikke almen symptomer som traethed.
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Differentialdiagnoser

@vrige tilstande med affektion af/inflammation i mucosa, f.eks. Crohns sygdom, fadevareallergi og
sjeeldnere sygdomme som intestinal lymfangiektasi og proteintabende enteropati af anden arsag

Undersogelser
Diagnostik

Strategi ved diagnosticering af cgliaki varierer som udgangspunkt afhaengigt af om der er tale om et
barn med symptomer tydende pa caliaki (ovenstaende) eller om der er tale om screening af et
asymptomatisk barn pga. gget risiko (f.eks. 1. gradssleegtning eller kendt type 1 diabetes mellitus).
Coliaki diagnostikken har andret sig i de senere ar, efter at vaevstransglutaminase 2 (TG2) er fundet
at veere det dominerende autoantigen ved cgliaki (6). TG2 er et enzym, der findes i stor maengede i
mave-tarmkanalen. Den initiale diagnostik bestar af falgende del-komponenter: TG2
antistofbestemmelse (IgA), inkl. bestemmelse af endomysium-antistof (EMA IgA) og evt.
histologisk undersggelse af tyndtarmsbiopsi. De reviderede ESPGHAN 2020 guidelines (2) er
baseret pa en evidensbaseret gennemgang af litteraturen.

Undersggelsesprogram:

Mistanke om cgliaki/malabsorption:

Objektiv undersagelse, vaekstkurver, biokemi: Hb, L+D, thrombocytter, MCV, MCHC, ferritin,
albumin, CRP, ASAT/ALAT, basisk fosfatase, 25-OH-Vitamin D, total IgA, celiaki-diagnostik jvf.
nedenstaende

Evt. Urin stix. evt. Svedtest/genetisk undersggelse for cystisk fibrose.

Evt. Feeces: dyrkning for patogene tarmbakterier 1 gang og undersggelse for parasitter 1 gang (ved
PCR undersggelse), F-calprotectin.

Ved endelig caliaki-diagnostik overvejes at supplere med:

Biokemi: s-Ca, s-fosfat, PTH, TSH, CRP.

Diagnostisk strategi baseret pa antistoffer (Fig. 1):

A. Initialt bestemmes serum niveau af IgA TG2 antistof samt total IgA. Hvis TG2 antistof
bestemmelsen er positiv med en meget hgj veerdi (over x 10 af gverste normalgraense)
fortseettes efter henvisning til peaediatrisk afdeling med gastroenterologisk ekspertise med
bestemmelse af EMA og gentaget TG2-IgA. Hvis disse er positive, kan man enten stille
diagnosen pa dette grundlag alene eller efter individuel vurdering veelge at fortsette med
tyndtarmsbiopsi og histologisk undersggelse (evaluering af CD3+ T-celle inflammation og
krypthyperplastisk villusatrofi jvf. Marsh klassifikationen). Som udgangspunkt kan Cgliaki
diagnosen saledes stilles sdfremt ovenstaende to blodpreve” kriterier alle er opfyldt:

a. TG2 x 10 > gvre normal graense
b. Positiv EMA IgA

B. Huvis der er positivt IgA TG2 antistof pa lavt eller middel niveau (< x 10 gvre normal graense)
samt normal IgA niveau fortsattes med tyndtarmsbiopsi med histologisk vurdering i henhold
til Marsh Klassifikationen.

C. Ved negativt IgA TG2 er der med stor sandsynlighed ikke tale om cgliaki, men man skal
vaere opmarksom pa IgA mangel (som findes hyppigere ved cgliaki), medicin
(immunosuppression), alder under 2 ar og evt. manglende indtag af gluten (selvbestaltet dizt
inden diagnostik).
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Safremt der skulle foreligge positiv deamideret gliadin 1gG (DGP-1gG) anses dette som en uspecifik
prgve, men det det veere relevant at vaere opmeerksom pa selektiv IgA mangel og dermed falsk
negativ TG2 IgA maling — disse tilfeelde burde opfanges ved maling af IgA niveau i forbindelse
med primer diagnostik.

Som udgangspunkt vurderes en IgA verdi under 0.2 g/l som en lav veerdi og der tilrades at male et
supplerende 1gG antistof (f.eks. TG2-1gG eller Endomysium-IgG). Se venligst figur B.
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Figur B:
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Saledes kan diagnosen cgliaki i udvalgte tilfelde og efter yderligere blodpraveundersagelser stilles
uden histologi. Der foretages ikke glutenprovokation.

Tyndtarmsbiopsi:

Udfares via gastroskop. Oftest udfagres undersggelsen i generel anastesi. Der skal tage mindst 4
biopsier fra duodenums 2. og 3. stykke, og 1-2 biopsier fra bulbus duodeni, idet der kan veere
pletvise forandringer.

Det histologiske billede vurderes af patolog med vurdering af 1) lejring og egnethed af biopsi, 2)
grad af villus og kryptforandringer med angivelse af villus-krypt ratio, 3) bestemmelse af graden af
infiltration, villusatrofi og krypthyperplasi efter Marsh-Oberhuber klassifikation (7) samt 4)
angivelse af infiltration af intraepitheliale lymfocytter.

Behandling

Behandlingen af cgliaki er glutenfri kost. Ingen distbehandling bar pabegyndes, far diagnosen
foreligger. Cgliaki behandles livslangt med en glutenfri kost, dvs. uden hvede, rug og byg. havre — i
form af specialfremstillet havre — kan tilsaettes til kosten 25-50 g dagligt (8), eller man kan afvente
klinisk og serologisk bedring far tilseetning af havre til kosten . Der er fortsat enkelte patienter med
coliaki, som synes at reagere ogsa pa havre — og da der er en risiko for, at ikke-specialfremstillet
havre med hvede-kontaminering bliver anvendt, anbefales at folge bgrnene lidt teettere i forbindelse
med starten pa indtagelse af specialfremstillet havre. Det gares uaendret ved at sparge til barnets
velbefindende, male/veje samt med antistofmalinger (TG2-IgA), f.eks. sekunder stigning i TG2-
IgA efter normalisering.
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Monitorering

Patienterne bar fglges regelmaessigt pa en barneafdeling m.h.p. monitorering af veaekst, regelmassig
vejledning/stette i opretholdelse af den glutenfri kost. Det tilrades at falge patienten arligt gennem
puberteten. Der kan vere et specielt behov for gentagelse af disetvejledning til pubertetsbarn.

Sequelae ubehandlet caliaki:

Der er pavist gget forekomst af osteoporose (9) og i gvrigt sjeldne gastrointestinale lymfomer (10)
hos cgliaki-patienter, der ikke eller kun delvis overholder en glutenfri dieet. Dertil kommer i varieret
omfang de ovenfor naevnte symptomer.

Diagnosekoder

DRG-udvalget er gerne behjalpelig med, om der er s&rlige forhold, der gar sig geeldende ved
kodning for den aktuelle sygdom.
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