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Merkblatt Zoliakie

1. Definition:

Die Zdliakie ist eine immunvermittelte Systemerkrankung (Autoimmunerkrankung). Eine
genetische Pradisposition (HLA DQ2/DQ8) und dussere Umwelteinflissen sind
mitverantwortlich bei der Entstehung einer Zdliakie. Die Einnahme von Gluten fiihrt via
komplexe immunologische und inflammatorische Vorgange zu einer chronischen
Schadigung der Dinndarm Mukosa. Eine Zdliakie kann sich aber auch primar als
extraintestinale Manifestation prasentieren.

Pravalenz: 1% der Bevolkerung, Zunahme um ca 4.5% in den letzten 5 Jahren.
Pravalenz bei Kindern in der Schweiz: 1: 132.

Gutes Erklarvideo von Zoéliakie Verstehen zur Pathogenese, insbesondere fir Eltern und
Patienten:
Erklarvideo Zéliakie | Wie entsteht Zoliakie? - YouTube

2. Kilinik:

Die Zoliakie ist ein Chamaleon. Sie kann sich durch gastrointestinale sowie auch
extraintestinale klinische Symptome/Zeichen in jedem Lebensalter manifestieren. Sie kann
auch symptomlos bleiben.

Mégliche gastrointestinale Symptome: chronische Diarrhoe, chronische Obstipation,
Erbrechen, postprandiales Véllegefiihl, Gedeihstérung, Flatulenz, meteoristisches Abdomen,
chronische abdominelle Beschwerden, chronisch rezidivierende enorale Aphten

Mégliche extraintestinale Symptome: chronische Mudigkeit, unklarer Gewichtsverlust,
Kleinwuchs, Pubertas tarda, Muskelschwache, Myalgie, Arthralgien, Leistungsknick,
Kopfschmerzen


https://www.youtube.com/watch?v=gUQ_v2-78jo

Z6liakie - Multisystemerkrankung
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3. Diagnostik: wer soll getestet werden?

Symptomatische Patienten

* chronische Diarrhoe

* Gedeihstérung

* Gewichtsverlust

* Kleinwuchs

* Pubertitsverzogerung

* Anamie

* Nausea und Erbrechen

* chronische Bauchschmerzen
* Meteorismus

* Chronische Obstipation

* Chronische Midigkeit

* Rezidivierende Apthen

* Unklar erhdhte Leberwerte

Asymptomatische Patienten

+ Verwandte 1. Grades

+ Diabetes mellitus Typ 1

*  Trisomie 21

* Turner Syndrom

* Selektiver |lgA-Mangel

* Autoimmune Thyreoiditis (Hashimoto-Thyreoditis), Addison-
Syndrom

* Autoimmune Hepatitis / PBC

+ Kollagenose, Dermatitis herpetiformis Duhring / Psoriasis,
Vitiligo

4. Abklarungsvorgang bei Verdacht auf Zoliakie oder bei
Screening von Risikogruppen

Bei Vd.a. Zoliakie ohne bisherige Abklarung oder bei Screening asymptomatische

Personen mit Risiko-Konstellation

e Tissue-Transglutaminase IgA (tTG-IgA) und Gesamt-IgA

MERKE: Fiir das Screening reicht die tTG-IgA und IgA total.

Gliadin oder deamidierte Gliadine werden nicht mehr empfohlen zu

bestimmen; die Transglutaminase-IgA (Elisa-Testung) ist spezifisch

und sensitiv genug auch bei Kindern <2 Jahre.




o Erganzendes Labor: Blutbild diff, Ferritin, CRP, ALAT, ASAT, g-GT

Bei Vd.a. Zoliakie mit erhdhter tTG-IgA <10x ULN:
e Aufklarung fur Gastroduodenoskopie
o Ggf erganzendes Labor: Blutbild diff, Ferritin, CRP, ALAT, ASAT, g-GT

Bei Vd.a. Zoliakie mit erhdhter tTG-IgA >10x ULN:

e Blut: Endomysium-IgA in zweiter unabhangiger Blutentnahme

Bei bestatigter Zdliakie empfohlene ergédnzende Untersuchungen (idealerweise bereits im

Rahmen Bestatigungsblutentnahme EMA-IgA durchzufiihren, um eine weitere vendse
Blutentnahme zu verhindern)
o Blut: Holotranscobalamin, Folsdure, ALAT, ASAT, g-GT, Vitamin D3 (25-OH), TSH

e Urin: Methylmalonsaure/Kreatinin Quotient

Bei IgA Mangel (IgA <0.07g/L)

o Tissue-Transglutaminase IgG (anstelle von tTG-IgA) und falls erhéht Aufklarung far

Gastroduodenoskopie

MERKE: Eine Zuweisung in die spezialisierte Sprechstunde
(padiatrische Gastroenterologie) wird gemass internationalen
Richtlinien weiterhin empfohlen, auch wenn die Diagnose serologisch

gestellt werden kann

MERKE: Eine Gluten-freie Ernahrung soll nicht vor korrekter

Diagnosestellung begonnen werden, da die Diagnostik sich dadurch

verlangert oder verfalscht wird




5. Algorithmen zur Diagnosestellung einer Zoliakie gemass
europaischer Richtlinie der Fachgesellschaft fur padiatrische
Gastroenterologie, Hepatologie und Ernahrung (ESPGHAN)

(Quelle: European Society Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition Guidelines
for Diagnosing Coeliac Disease 2020. JPGN Volume 70, Number 1, January 2020)
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FIGURE 4. Algorithm for diagnosis of coeliac disease: A) in IgA-competent subjects, B) in IgA deficient subjects, C) for biopsy. 'Other than TGA-
IgA, including point-of-care tests and DGP. 2 Check the value also in relation to the cut-off and repeat the test if questionable or borderline. No
need to retest if done with validated assay with calibration curve. Test with conventional TGA-IgA test if positive POCT and TGA has not been
measured quantitatively. *Convey the message that the diagnosis of coeliac disease with or without biopsy confirms the need for a lifelong gluten-
free diet and that re-evaluation after introduction of the diet would need prolonged re-exposure to gluten with a series of further investigations. *If
TGA-IgA is only borderline positive confirm sufficient gluten intake and consider re-testing of TGA-IgA and EMA. *Low for age or <0.2 g/L above
the age of 3 years. °For example, dermatitis herpetiformis, in which serology is frequently negative. “The cut-off for normal numbers of IEL is
>25 cells/100 enterocytes. The action done at the initial stage in primary care (light blue) is separated from specialist care (dark blue).
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6. Glutenbelastung:

(Quelle: Aktualisierte S2k-Leitlinie Zbliakie der Deutschen Gesellschaft fiir Gastroenterologie,
Verdauungs- und Stoffwechselkrankheiten (DGVS), Z Gastroenterol 2022; 60: 790—-856)
e Eine Glutenbelastung muss in ausgewahlten Fallen instruiert werden, zB wenn der

Patient bereits vor der korrekten Diagnosestellung eine glutenfreie Ernahrung befolgt.

o Patienten sollten bis zum Abschluss der Diagnostik Gluten in der Nahrung nicht
reduzieren oder vermeiden, da die Testzuverlassigkeit sowohl der Serologie als auch
der Biopsien verringert wird, d.h. Serologie und Biopsien (falsch) unauffallig sein

konnten.

e Taglich einzunehmende Menge an Gluten: ca. 10g/Tag (entspricht je 100g
ungekochte Nudeln, WeilRbrot oder helle Brotchen enthalten ca. 9g, eine Scheibe

Weizenbrot von 40g enthalt ca. 2,5 g Gluten)

e Laborwerte-Kontrollen: tTG-IgA Messung nach 1 Monat, dann alle 3 Monate oder

friihere Evaluation bei zu Zoliakie passenden Symptomen.

¢ Falls nach 12 Monaten Glutenbelastung keine Symptome oder keine pos. Zdliakie-
Antikérper, soll eine glutenhaltige Ernahrung befolgt werden. Zoliakie-Antikorper

Messungen alle 1-2 Jahre (oder jederzeit wenn Symptome auftreten).

7. Nomenklatur der Zoliakie (gemass Oslo-Klassifikation)

Formen der Zdliakie Klinik Serologie, d. h. Genetik HLA- Histologie
Ziliakiespezifische Antikirper
(Anti-EmA, anti-TGA)

Klassisch Zeichen der Malabsorption Positiv D)2 | D8 Marsh 2 oder 3

Symptomatisch Unspezifische gastrointestinale oder Positiv D)2 | DOE Marsh 2 oder 3
extraintestinale Symptome

Subklinisch Ohne klinische Symptoma, aber auffillige  Positiv D)2 | DOE Marsh 2 oder 3

Laborwerte ader klinische Verbesserung
unter Diat

Potenziell Keine oder wenig spezifische Symptome  Positiv D)2 | DOE Marsh 0 oder 1
oder Zeichen

Refraktar Zeichen der Malabsorption und Zotten- Bei Erstdiagnose pasitiv, im D)2 | DOE Marsh 3

{bislang nur bei Erwachsenen atrophie trotz glutenfreier Diat Ober Verlauf negativ oder positiv

beschrieben) 12 Monate

HLA: humanes Leukozytenantigen.

Tabelle aus Leitlinien S2k-Leitlinie Zoliakie der Deutschen Gesellschaft fir Gastroenterologie, Verdauungs-
und Stoffwechselkrankheiten (DGVS)



8. Management und Follow-Up bei Zoliakie

(Quelle: ESPGHAN Position Paper on Management and Follow-up of Children an
Adolescents With Celiac Disease, JPGN Volume 75, Number 3, September 2022)

Substitution Vitamine, Nahrstoffe:

e Grundsatzlich gilt: Mangel sollen substituiert werden, bis Werte sich normalisieren

o Bei Anamie wegen Eisen-, Folsaure- oder Vit. B12-Mangel: entsprechende
Substitution ist empfohlen, parallel zur glutenfreien Ernéhrung

e Bei Eisenmangel ohne Anamie kann man ggf. auf eine Substitution verzichten, wenn

unter glutenfreier Diat das Ferritin ansteigt

Management nach Diagnosestellung

e Nach Diagnosestellung: zeithaher Termin zum Diagnosegesprach mit Fachperson,
in der Regel padiatrischen Gastroenterologie, sowie Diatinstruktion durch die
Ernahrungsberaterin (primar ohne Labor)

e Verlaufskontrolle klinisch, zur Ueberprifung Compliance der Gluten-freien Erndhrung
und Monitorisierung moéglicher Mangelerscheinung 3 Monate nach Umstellung auf
Gluten-freie Ernahrung in kinderarztlicher oder spezialarztlicher Sprechstunde

¢ Verlaufskontrollen laborchemisch tTg-IgA Bestimmung und Monitorisierung moéglicher
Mangelerscheinungen sowie klinisch 1 Jahr nach Diagnosestellung in
spezialarztlicher Sprechstunde; danach alle 1-2 Jahre (Protokoll padiatrische

Gastroenterologie KidZ)

Bei jedem Arztkontakt: Grosse, Gewicht

¢ Wenn zum Diagnosezeitpunkt eine Wachstumsstagnation vorhanden war und
unter glutenfreier Diat innert 1 Jahr sich kein Aufholwachstum abzeichnet, sollten
weitere Abklarungen (auch endokrinologisch) getroffen werden.

Lactose

o Sekundarer Laktasemangel wegen Zottenatrophie ist mdglich, aber diese Pat. sind
meist nicht Lactoseintolerant (sondern nur Malabsorption von Lactose, was ohne
Symptome einher geht). Eine temporare lactosefreie Diat ist nur bei klinisch Vd.a.

Lactoseintoleranz empfohlen. Es ist kein H2-Atemtest empfohlen.

o Eine Lactose-reduziert Erndhrung ist bei Zdliakie nur dann empfohlen, wenn unter

guter glutenfreier Diatcompliance Symptome der Lactoseintoleranz bestehen.
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