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Bakgrund till vardprogrammet

Detta vardprogram for celiaki hos barn och ungdomar <18 ar har utarbetats av
arbetsgruppen for celiaki, som dr utsedd av Svenska foreningen for pediatrisk
gastroenterologi, hepatologi och nutrition (SPGHN). Det ar en reviderad version av
foregdende program fran 2007. Detta vardprogram ar en anpassad version till de
rekommendationer som publicerades av ESPGHAN 2012 (1). Sedan de foregdende
diagnoskriterierna reviderades 1990 (2), har serologiska markoérer visat sig alltmer
tillforlitliga vid utredning och uppféljning av celiaki och kan darfér under vissa
forutsattningar dven ersatta tunntarmsbiopsi for diagnos.

Observera att det fortfarande dr viktigt att diagnosen stdlls pd barnklinik av barnldkare
med ansvar fér gastroenterologi.

Det stora antalet barn som diagnostiserats fran 1980-talet och framat, medfor att vi idag
har en stor grupp patienter med celiaki, som bade barnldkare och
allmanlakarspecialister kommer i kontakt med. Det ar arbetsgruppens forhoppning att
foreliggande dokument kan bidra till att ge barn och ungdomar med celiaki en enhetlig
vard av hog standard. Programmet vander sig framst till barnldkare i sluten och dppen
vard, ldkare i primarvarden och personal i barn- och skolhdlsovarden. Det dr dven avsett
att vara till hjalp for dem som organiserar varden och att kunna bilda underlag for
kvalitetsarbete.

Sjukdomen celiaki

Celiaki (CD) orsakas av en T-cellsmedierad reaktion mot gluten i vete, rag och korn. Fran
att tidigare ha betraktats som enbart en tarmsjukdom har den allt mer kommit att ses
som en immunologisk sjukdom pad genetisk grund dar &dven immunologiska
manifestationer utanfér magtarmkanalen har betydelse. CD kan darfér anses som en
autoimmun sjukdom, dar enzymet viavnadstransglutaminas ar autoantigenet.

[ praktiskt kliniskt arbete kan man definiera CD som en sjukdom med histologiska
forandringar i tunntarmsslemhinnan av varierande svarighetsgrad. En glutenfri diet
(GFD) ger utldkning av tarmskadan och tidigare forhdjda nivder av sjukdomsspecifika
antikroppar sjunker som svar pa behandlingen. Nar gluten aterintroduceras i kosten
kommer tarmskadan tillbaka vilket aterspeglas av forhojda nivaer av antikroppar i
blodet. Tillstandet celiaki ar livslangt och anses darfor vara en kronisk sjukdom som gar
att behandla, men inte att bota. Sjukdomen bendmns &dven glutenintolerans,
gluteninducerad enteropati, i engelsk litteratur coeliac disease, i amerikansk litteratur
celiac disease eller celiac sprue.

Epidemiologi

Incidensen av diagnostiserad CD hos svenska barn har varierat de senaste artiondena. I
mitten av 1980-talet 6kade incidensen fyrfaldigt hos barn under 2 ars alder for att efter
en tiodrsperiod av hog incidens atergd till den tidigare nivan (3). Den kumulativa
incidensen vid 2 ars alder var som hogst for fodelsekohorten 1993 med 4,4 fall per 1000
fodda. Under hela perioden fram till 2003 6kade incidensen ldangsamt hos aldre barn (4).



Epidemin av diagnostiserad CD hos svenska barn kan delvis forklaras av forandringar
over tiden i spadbarnskosten (3,5-7). Resultatet av en multicenterstudie talar for att
incidensen av diagnostiserad CD i tidig barnaadlder minskar om man introducerar
glutenhaltig kost gradvis under pagdende amning (5). Barnldkarféreningens gillande
kostrekommendation fran 1996 rorande glutenintroduktion ar i Overensstimmelse
harmed.

Prevalensen av diagnostiserad CD varierar mellan olika befolkningar. Det ar annu oklart
i vilken utstrackning dessa skillnader har genetiska forklaringar eller beror pa skillnader
i levnadsvanor och miljo, t ex kostfaktorer. Genomforda studier med screening tyder pa
att prevalensen av CD ar ungefar 1/100 i hela vastvarlden (8) och att merparten av alla
med CD i befolkningen dr omedvetna om att de har sjukdomen. [ Sverige ar forekomsten
av celiaki hos skolbarn i vissa aldersgrupper sa hog som 3% varav 2/3 inte har fatt sin
sjukdom diagnostiserad (9).

Arftlighet

CD ar overrepresenterad i vissa familjer, vilket talar for att arftligheten har betydelse for
uppkomst av sjukdomen. Hos forstagradsslaktingar, d v s foraldrar, syskon och barn till
nagon med CD, ar prevalensen CD 2-15% (10,11). CD ar starkt kopplad till arftliga
vavnadsfaktorn, HLA- klass II-generna DQ2 (DQA1*0501 DQB1*0201) och DQ8
(DQA1*0301 DQB1*0302). Denna kombination finns hos >95 % av personer med CD i
Nordeuropa men aven hos 30 % av normalbefolkningen (12). I Sverige ar forekomsten
over 50% i befolkningen (13). Konkordansen hos enaggstvillingar ar 70%, talande for
att CD har en starkt arftlig koppling dar andra gener an HLA sannolikt dr involverade
(14). Aven om HLA sannolikt stir fér omkring hélften av den genetiska forklaringen till
att CD utvecklas hos en individ (12), har ett antal sjukdomsbestimmande gener utanfér
HLA-regionen identifierats, varav de flesta ar kopplade till immunférsvaret och
samtidigt ar riskgener for andra autoimmuna sjukdomar (15).

Sammanfattningsvis ar genesen till CD multifaktoriell, d v s om och nar i livet en individ
utvecklar CD, avgors av ett komplext samband mellan individens genetiska disposition
och omgivningsfaktorer, t ex kost och infektioner (16).

Tarmskadan

Enteropatin vid CD anses vara lokaliserad omedelbart distalt om pylorus (bulbus
duodeni) och ha en utbredning i proximala delen av tunntarmen. Det dr dock val
dokumenterat att slemhinneférandringen kan vara diskontinuerlig och lokaliserad
enbart i bulbus duodeni eller flackvis i tunntarmen (17,18).

Det finns ingen generellt accepterad Kklassificering av forandringarna i
tunntarmsslemhinnans mucosa vid CD. Svenska tarmpatologer har i sin s k KVAST-
grupp (KVAlitets- och STandardiseringskommitté) enats kring en klassificering (tabell
1a). Internationellt mest spridd dr en modifierad version av en indelning enligt Marsh
(tabell 1b) (19,20): typ O preinfiltrativ (=normal), typ 1 infiltrativ (=antalet
intraepiteliala lymfocyter, IEL, >30/100 enterocyter), typ 2 hyperplastisk
(=krypthyperplasi), typ 3 destruktiv (villusatrofi: 3a lindrig, 3b mattlig, 3c total) och typ
4 hypoplastisk slemhinna.



Vid typisk CD ses en villusatrofi med krypthyperplasi och ett 6kat antal IEL. Vid sjukdom
ses ibland endast ett 6kat antal IEL, motsvarande KVAST grad II/Marsh typ 1 for att
senare sannolikt 6verga till allvarligare grad av inflammation motsvarande KVAST grad
[II-IV/Marsh typ 3a - 3c.

Sjukdomsspecifika antikroppar

Vid obehandlad CD ses hos de allra flesta forhdjda nivaer av serumantikroppar av IgA-
typ mot gliadin (AGA), deamiderat gliadin (DGP), endomysium (EMA) och
vavnadstransglutaminas (TGA). Antikroppar mot TGA har bade hog sensitivitet (>95%)
och specificitet (>95%) (21). Hos barn under tva ar med CD kan TGA i borjan vara
negativt. Hos vissa av dessa barn ar istdllet AGA och/eller DGP foérhdjda, men
specificiteten for dessa serumantikroppar ar lagre an for TGA (22,23) varfor isolerade
positiva resultat inte helt kan likstdllas med CD. EMA anses vara mer specifikt for
biopsiverifierad CD dn TGA, men det giller framforallt individer med ldga nivaer av TGA.
Att komplettera ett positivt TGA med EMA kan darfor vara ett satt att 6ka specificiteten
hos individer med laga nivaer av TGA (1).

Under senare ar har det kommit flera studier som har visat att héga nivaer av TGA
korrelerar till graden av tunntarmsskada och att patienter med kraftigt forhojda nivaer
uteslutande har en tarmskada forenlig med CD (24). Det ar bl a dessa studier som ligger
bakom férdandringen i ESPGHANs rekommendationer.

En person med selektiv IgA-brist, ett tillstdnd associerat med kraftigt 6kad forekomst av
CD, kan forvantas ha laga varden pa IgA-antikroppar mot EMA, TGA, DGP och AGA dven
om vederborande har CD. IgA-brist bor darfor alltid uteslutas i samband med att prov
for serologiska celiakimarkorer tas. Vid IgA-brist analyseras tTG-IgG som kan bedomas
pa samma satt som IgA-antikroppar (24-26) men troligen har en nagot lagre sensitivitet.
Darfér bor ett barn med celiakimisstinkta symtom och selektiv IgA-brist
tunntarmbiopseras pa vida indikationer, dven nar serologiska celiakimarkorer ar
negativa.

Associerade sjukdomar och komplikationer

Dermatitis herpetiformis ar en gluteninducerad hudsjukdom och kan narmast betraktas
som en form av hudmanifestation for CD. CD finns i 6kad frekvens hos personer med
Downs syndrom, Turners syndrom, vid andra autoimmuna sjukdomar som
insulinkrdavande diabetes mellitus, thyreoideasjukdom, leversjukdom, reumatiska
sjukdomar och Addisons sjukdom. Det finns indikationer men inte bevis for att
forekomsten av autoimmuna sjukdomar hos personer med CD minskar ju tidigare en
GFD paborjas (27).

Obehandlad CD medfor risk for en rad komplikationer férutom de namnda autoimmuna
sjukdomarna, t ex hammad langd-/viktsutveckling, sen pubertet, infertilitet, osteoporos,
brist pa jarn, vitaminer och sparmetaller samt vissa lever- och neurologiska sjukdomar.
Pa sikt foreligger dven en nagot okad for malignitet, framst lymfom i magtarmkanalen
(28,29). Det ar ocksa visat att obehandlad eller bristfalligt behandlad CD medfor en
forsamrad livskvalitet i form av trotthet och depression (30). Bade ur ett individuellt och



samhalleligt perspektiv maste det darfor anses angeldget att sa tidigt som madjligt
upptacka celiakisjukdomen och satta in adekvat behandling.

Utredning

Vem ska utredas?

CD forknippades tidigare med framforallt med diarré, malabsorbtion, dalig tillvaxt och
magont. Det ar viktigt att dven personer med celiaki som inte tillhér den gruppen
diagnostiseras. Provtagning med serologiska markorer bor erbjudas foljande grupper:

a) barn och ungdomar med kronisk eller dterkommande diarré, forstoppning, dalig
tillvaxt, sen pubertet, amenorré, jarnbristanemi, kroniska magbesvar, kronisk trétthet,
aterkommande munsdr, misstanke om dermatitis herpetiformis, osteoporos och
avvikande leverprover (utreds enligt figur 1).

b) asymptomatiska barn och ungdomar som tillhor riskgrupp for att utveckla celiaki,
som diabetes, autoimmun thyroideasjukdom, syndrom som t ex Downs, Turners och
Williams syndrom, IgA-brist, autoimmun leversjukdom, inflammatorisk tarmsjukdom
eller har forstagradsslakting med CD (utreds enligt figur 2).

Diagnos

Diagnosen baseras pda en sammanvagning av Kkliniska tecken, serologiska markorer,
histopatologisk diagnostik av biopsi fran tunntarm och i vissa fall analys av riskallelerna
HLA DQ2 och DQ8.

Observera att diagnosen endast ska stdllas vid barnklinik och av barnlikare med
gastroenterologiskt ansvar.

Serologiska markoérer — det forsta steget

Det forsta steget i utredning vid misstankt CD ar analys av serologiska markorer. Vi
rekommenderar att i forsta hand analysera tTG-IgA med samtidig uteslutande av IgA-
brist. Har personen IgA-brist bor IgG-baserade markorer istdllet analyseras. Det ar
viktigt att antikroppsproven analyseras vid ett certifierat laboratorium som kalibrerar
sina matmetoder efter en internationell standard och att man kanner till vilka
normalviarden som géiller for den aktuella metoden pa det aktuella laboratoriet. Att
anvanda snabbtester for att stilla diagnos rekommenderas inte. Barn med forhdjda
nivder av antikroppar bor istdllet utredas vidare med gastroduodenoskopi. Normala
nivaer av antikroppar talar starkt mot celiaki och ingen vidare utredning behover goras
om det inte foreligger sarskilda indikationer. Det kan vara svdra symtom och da sarskilt
hos ett barn under tva ar, en delvis glutenfri diet, pagdende behandling med
immunmodulerande likemedel eller arftlighet for celiaki. I dessa fall kan HLA-typning
vara av varde innan stallningstagande till fortsatt utredning med gastroduodenoskopi.



HLA-typning

CD ar starkt associerad med HLA-antigenerna DQ2 och DQ8. Hos en person som &r
DQ2/DQ8-negativ ar CD osannolikt. Det negativa prediktiva vardet ar mer an 95 % (12)
och HLA-DQ-analys kan alltsa anvandas for att med stor sannolikhet utesluta men inte
for att diagnostisera CD.

Tunntarmsbiopsi och histopatologisk diagnostik

Aven om CD anses ha systemiska konsekvenser grundar sig diagnosen fortfarande p4 att
det ska finnas typiska forandringar i biopsier fran tunntarmen.

Arbetsgruppen rekommenderar att man foljer den diagnosgang och Kkriterier som
beskrivs nedan och i figur 1 och 2. Diagnostiken grundar sig pa tunntarmsslemhinnans
morfologi i biopsipreparat, helst erhdllna genom gastroduodenoskopi. Eftersom
enteropatin kan vara diskontinuerlig rekommenderas att det tas fyra biopsier fran
omradet nedom papillen och 2 biopsier separat fran bulben. Anvands kapselbiopsi ar
det viktigt att kdnna till att en normal slemhinna i en enstaka biopsi inte alltid kan
utesluta CD. Finns kvarstdende misstanke om celiaki och fortsatt forhdjda antikroppar
bor patienten remitteras for gastroduodenoskopi med provtagning enligt ovan. Det ar
viktigt att av biopsipreparaten pa korrekt sitt orienteras och fixeras infor snittning sa
att preparatet kan bedémas av patolog pa ett optimalt satt.

Den histopatologiska diagnostiken bor utféras av patolog med expertis pa
gastrointestinal patologi. Det har blivit alltmer tydligt att tarmskadan vid CD inte alltid
behover vara en fullt utvecklad krypthyperplastisk subtotal/total villusatrofi. Enligt
Marsh (19) bestar tarmforandringarna vid CD i ett tidigt skede av lymfocytinfiltration i
ytepitelet. Darefter utvecklas krypthyperplasi och senare villusatrofi. Troligtvis kan
stegring av sjukdomsspecifika antikroppar féorekomma redan innan de morfologiska
tarmslemhinneforandringarna kan pavisas. Darfor bor CD misstinkas pa barn med
kliniska symptom och férh6jt TGA dven om tarmbiopsi bara visar lindriga forandringar i
form av okat antal [EL (Marsh typ 1/KVAST 2) eller latt villusatrofi. Hos en patient dar
tunntarmsbiopsin enbart visar 6kat antal [EL men dér serologiska markérer ar normala
foreligger daremot sdllan CD (31). Diagnostiken stirks om EMA och HLA ar positiva
samt om patienten har ett positivt svar pa glutenfri diet. Kvarstdende forhojda
serologiska celiakimarkorer pa barn med ljusmikroskopiskt normal tarmslemhinna bor
foranleda fortsatt celiakimisstanke och uppféljning.

Diagnos utan tunntarmsbiopsi i sarskilda fall

I de nya riktlinjerna fran ESPGHAN anses nu diagnosen CD mycket trolig om tTG-IgA-
nivderna ar tiofaldigt forhojda jamfort med normalvardet for metoden (figur 1). For att
starka diagnosen rekommenderas samtidig HLA-typning och analys av EMA.
Kvarstdende tiofaldig stegring av tTG-IgA kan jamstéllas med positivc EMA om den
analysen inte finns tillganglig.

En av farhdgorna kring diagnostik utan biopsi ar en diagnostisk glidning dar diagnos
stélls pa lagre TGA-nivaer och att foljsamheten till forskriven diet ska féorsamras.



Uppfoljning av personer med 6kad risk for celiaki

Vilka som raknas till riskgrupper har definierats tidigare. Vi rekommenderar en forsta
kontroll av HLA-typ och darefter uppfdljning med provtagning av tTG-IgA pa HLA-
positiva personer vart till vart tredje ar beroende pa tillstdnd och eventuellt fortsatt
utredning enligt figur 2.

Laknings- och provokationsbiopsi

Uppfdljande biopsier bor inte langre utféras rutinmassigt pd barn med konstaterad CD,
men kan vara ett bra stod vid oklara fall. Diskutera dessa fall med barngastroenterolog
innan ytterligare utredning. Lakningsbiopsi under GFD kan utféras om o6nskvard
forbattring av symtom eller sjunkande antikroppsnivder som svar pa behandlingen
uteblivit. Tunntarmsbiopsi efter provokation med normalkost bor inte utféras fore fem
ars alder och under pubertetens tillvaxtspurt for att undvika pdaverkan pa
langdutvecklingen. Under provokationen ska barnet dta dtminstone 15 g gluten dagligen
vilket ar ungefar det normala intaget. Under provokationen ska patienten och nivderna
av TGA foljas.

Rapportering av diagnostiserade fall till Nationella incidensregistret

Sedan 1998 finns ett nationellt register for celiaki hos barn och ungdomar i Sverige,
vilket dr en utvidgning av ett mer begransat register som initierades 1991. Svenska
Barnldkarféreningen ar ytterst ansvarig for registret via arbetsgruppen for celiaki.
Registret administreras av enheten for epidemiologi och folkhdlsovetenskap,
institutionen for folkhilsa och klinisk medicin, Ume4 universitet.

Diagnostiserande lakare rapporterar fr.o.m. 980101 alla nya fall av sannolik celiaki hos
barnialdern 0 - 17,99 ar:

Nya fall Lakarens bedomning av diagnosen skall ha skett 980101 eller
senare.
Sannolik celiaki Diagnosen har bedémts sd sannolik att GFD rekommenderats. |

de flesta fall har en tarmbiopsi visat fynd av enteropati.

Barnets dlder Diagnosen sannolik celiaki skall ha skett fére patientens 18-
arsdag.

Ytterligare information kring registret finns pa varje barnklinik/mottagning som utfor
tunntarmsbiopsier. Varje sddan enhet har ocksd en kontaktperson. Information om
registret kan dven fas e-mail [celiakiregister@epiph.umu.se]. For att registret skall bli sa
heltickande som mojligt ar det viktigt att alla fall av celiaki inrapporteras.
Forskningsprojekt med registret som bas vdlkomnas.



Behandling och uppféljning

Glutenfri diet

Patienter med CD ordineras GFD. Detta innebar kost fri fran vete, rag och korn. Senare
ars studier har visat att havre, som odlats och omhéandertagits pa ett sddant satt att det
inte blivit kontaminerat med vete, sannolikt inte skadar tunntarmsslemhinnan hos
glutenintoleranta. Numera finns sddant specialodlat, rent havre att kdpa i Sverige och
det kan inkluderas i den glutenfria kosten (32).

Det dr mycket angeldget att en person med CD iakttar en strikt GFD. For en sakkunnig
kostradgivning ar dietistmedverkan noédvandig. GFD medfor extra kostnader. Till barn
<16 ar far pa s k livsmedelanvisning vissa glutenfria produkter utskrivas och utlamnas
via apotek. Detta ger en reducerad kostnad for den glutenfria maten. En
livsmedelsanvisning far innehdlla en mangd motsvarande en berdknad
tremanadersforbrukning och galler i ett ar. For glutenintoleranta personer >16 ar och
uppat varierar situationen mellan olika landsting. Onskvirt vore ett enhetligt,
rikstackande system for ekonomiskt stod till glutenintoleranta i alla dldrar. En utredning
av detta pagar sedan manga ar.

Uppfoljning

For att minimera risk for framtida komplikationer boér barn och ungdomar med CD
fortlopande foljas. Efter diagnosen och paboérjad GFD rekommenderas att barnet och
foraldrarna kallas till ett aterbesok efter 3-6 manader och efter omkring 12 manader.
Darefter ska bedomning av dietf6ljsamhet och kontroll av langd- och viktsutveckling ske
var till vartannat ar. Ett alternativ ar att remittera patienterna till
oppenvardsbarnldkare, diar sddana finns. Provtagning av TSH, TGA, ASAT och ALAT
vartannat ar rekommenderas.

De forhojda antikroppsnivderna normaliseras hos de flesta celiakipatienter som haller
GFD. I vissa fall kvarstar dock forhojda antikroppsvarden dven under GFD, varfor de
serologiska markorerna maste bedomas med forsiktighet vad galler kontroll av
dietfoljsamheten (compliance). Kvarstdende forhojda markorer bor dock i forsta hand
foranleda genomgadng av patientens kost och valbefinnande samt vid behov gors fornyad
tarmbiopsi.

Eftersom manga tondringar med CD fatt sin diagnos i barndomen, da informationen om
sjukdomen naturligt nog riktades till foraldrarna, kan de ha en oklar bild av sin sjukdom.
Fran tidiga tonar ska patienten informeras om sjukdomen och dess bakgrund och
forberedas for eget ansvar avseende kosten och fran omkring 15 ars alder informeras
om risker senare i livet. Tondringar kan borja ifragasatta diagnosen och behovet av
livslang GFD. Det ar da angeldget att de noga informeras om de risker en
glutenintolerant 16per som inte haller en strikt glutenfri diet och att symtomen vid
glutenintag kan vara fa och diskreta trots att tarm och kropp skadas. Man kan alltsa inte
forutsatta att patienten far symtom eller att dessa ar desamma som vederborande hade
vid nyinsjuknandet. Om tondringen dndd bestimmer sig for att borja dta glutenhaltig
mat bor man strdva efter att gora en dverenskommelse med honom/henne om en
planerad provokation med kontroller av serologiska markoérer och kliniska symtom, se



ovan. Man bor ocksd i forvdig komma overens med tondringen om att han/hon
accepterar att dterga till en strikt GFD om biopsin visar enteropati (33,34).

Att halla GFD kan innebdra vissa svarigheter (35). Patientforeningen Svenska
Celiakiférbundet (se nedan) kan héarvidlag erbjuda ett stod.

Vid overforing till vuxensjukvard rekommenderas provtagning av ASAT, ALAT, TSH och
TGA samt nutritionsprover vid misstanke om problem med f6ljsamhet till GFD.

Aktuell forskning

Manga forskningsstudier pagar i Sverige inom celiakiomradet. Det ror sig om studier av
incidens och prevalens, arftlighetens och andra riskfaktorers betydelse, immunologiska
och andra orsaksmekanismer, forbattrad och forenklad diagnostik och behandling,
kopplingen till andra sjukdomar m m.

Information om internationell celiakiforskning finns pd internet (t.ex.
www.celiacdiseasecenter.columbia.edu ).
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Svenska celiakiforbundet

Svenska Celiakiféorbundet, som har lokalavdelningar i lanen, organiserar personer
overkansliga mot gluten, laktos, mjolk och soja. Det 6verviagande antalet medlemmar har
celiaki. Forbundet har till sig knutit ett ldkarrdd bestdende av experter inom olika
omraden av celiaki. Forbundet ger ut tidningen Bulletinen.

Svenska Celiakiforbundet, Box 1160, 171 23 Solna. Tel. 08-7300501; Fax. 08-7300502

www.celiaki.se

kansli@celiaki.se

Svenska celiakiungdomsférbundet

Svenska Celiakiungdomsférbundet arbetar fér barn och ungdomar som éar intoleranta
mot gluten eller laktos eller allergiska mot mjolkprotein eller soja.

www.scuf.net
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Tabell 1a. Bedomning av tunntarmsbiopsi vid misstankt celiaki enligt KVAST-gruppen
(svenska patologers kvalitets- och standardiseringskommitté).

1 2 3 4
Normal "Borderline Partiell Subtotal/total
slemhinna slemhinna” villusatrofi villusatrofi

Villusatrofi - - + ++
IEL - + + +
Lymfocyter och - -/(+) + +
plasmaceller i
lamina propria
Mitosfrekvens i - - + ++

kryptepitelet

Tabell 1b. Bed6mning av tunntarmsbiopsi vid misstankt celiaki enligt Marsh och modiferad
av Oberhuber (19,20)

0 1 2 3a 3b 3c
Normal "Borderline ”Borderline” Partiell Subtotal Total
slemhinna slemhinna”  slemhinna  villusatrofi villusatrofi villusatrofi

Villusatrofi - - + ++ +++
IEL - + + + + +
Krypt- - - + + + +
hyperplasi
IEL intraepiteliala lymfocyter
- normalfynd
+ latt uttalade forandringar
++/+++ markerad férandring i 6kande grad
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Tabell 2. Rekommenderade kriterier for celiakidiagnos

Alternativ 1A. Huvudalternativet. En biopsi.

1.

Enteropati med partiell /subtotal villusatrofi av KVAST grad III-IV eller Marsh typ
2-3 i biopsi fran tunntarmsslemhinnan hos ett barn, som ater glutenhaltig mat
och har celiakimisstankta symtom.

Symtomfrihet och normaliserat TGA pa glutenfri kost.

Stod for diagnosen om serologiska celiakimarkorer ar forhojda initialt och blir
normala eller ndstan normala pa glutenfri kost.

Alternativ 1B. tTG-1gA 10 gdnger éver normalgrdnsen.

1.

2.

En uppféljande provtagning bekriftar att patienten ar positiv bade for HLA
DQ2/DQ8 och EMA. Ett alternativ till EMA ar att tTG-IgA fortsatter att vara
forhojt 10 ganger 6ver normalgransen.

Symtomfrihet och tTG-IgA som normaliseras pa glutenfri kost.

Alternativ 2. "Omvdnd utredning”. Tva biopsier.

1.

Patienten har haft/har celiakimisstinkta symtom med eller utan forhojda
serologiska celiakimarkorer och GFD har insatts utan foregdende tarmbiopsi.
Analys av HLA DQ2/DQ8 rekommenderas fore gastroduodenoskopi.

a) Patienten ar DQ2/DQ8-negativ: Celiakidiagnosen avskriven.

b) Patienten ar DQ2/DQ8-positiv: Biopsi under GFD. Om biopsin normal
rekommenderas glutenprovokation och uppféljande biopsi. Biopsiresultatet far
avgora fortsatt handlaggning.

Alternativ 3. "Seronegativ patient”. Trebiopsiférfarande

1.

2.

3.

Pavisad enteropati vid initial biopsi.
Utlakning av slemhinna pa GFD.

Aterkomst av enteropati vid glutenprovokation.
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Figur 1. Utredning av barn och ungdomar med symtom som inger misstanke om celiaki

I tTG-IgA + uteslut IgA-brist I

|
v v v v

tTG-IgA >10X tTG-IgA <10X | | 1gA-brist | I tTG-IgA normalt
Alt. B Alt. A l
{TG-IgG O
HLA DQ2/8*
l +
HLA DQ2/8 + .
EMA* alt {TG- Gastroskopi + tTG-IgA |
IgA >10X l, ‘l l
+ | kvast2 || kvast1 |
v

|

Sarskild bedoming / Ej celiaki \
EMA + HLA DQ2/8 | Overvag gastroskopi trots ‘
normalt tTG (IgA el IgG) om:
Glutenfri diet 12 manader I -barn <23r med tydliga
l' symtom
-delvis glutenfri diet
(" Celiakidiagnos om positiv effekt av GFD p3 TGA-niva och -arftlighet
symtom. Om utebliven férbattring kontrollera dieten och -svara symtom
dvervag ny gastroskopi. Rapport till Celiakiregistret av alla -immunmodulernande
| barns som stélls p4 GFD. ,  lakemedel
- 7 “<*IgA-brist /

Observera att diagnosen endast ska stdllas vid barnklinik och av barnlikare med
gastroenterologiskt ansvar.
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Figur 2. Utredning av symtomfria barn och ungdomar som tillhér riskgrupp for att utveckla

celiaki

HLA DQ2/8*
tTG-IgA + uteslut IgA- -
brist
+
| wvegasx | [ weigarax | | tGIganormalt
l Gastroskopi + tTG-IgA |
l' Normalkost,
Normalkost, kontrollera tTG-IgA vart

Beddmning som vid
utredning av
symtomatiska
patienter.

kontrollera tTG-IgA
efter 3-6 manader. Om
kvarstdende hoga
markarer biopsi.

till vart tredje ar
beroende pa orsak till
kontroller. Tidigare vid
symtom.

*Mindre effektivt nar det géller syskon eftersom férekomsten av
HLA DQ2/8 &r sa hog i den gruppen
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Figur 3. Rekommenderad uppfoljning av barn och ungdomar med
celiaki

Diagnos
Kostinformation dietist

|

Likare + dietist 3-6 man efter diagnos
Lakare + dietist 12 mén efter diagnos
TGA
Lakare/dietist Aterbesck varje 12-24
Dietféljsamhet man. Fran tonar mer
Langd + vikt fokus pa information till
TGA, TSH, ASAT, ALAT ungdomen.
Lakare
Dietféljsamhet Vid overforing till
Langd + vikt vuxenvard
TGA, TSH, ASAT, ALAT
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Adresser till forfattarna

Olof Sandstrom, Umea <olof.sandstrom@vll.se>

Anneli Ivarsson, Umea (ordférande) <anneli.ivarsson@epiph.umu.se>

Daniel Agardh, Malmo <daniel.j.agardh@skane.se>

Lars Browaldh, Stockholm (Sachsska barnsjukhuset) <lars.browaldh@sodersjukhuset.se>
Lars Ekstav, Orebro <lars.ekstav@orebroll.se>

Lena Grahnquist, Stockholm (Astrid Lindgrens barnsjukhus) <lena.grahnquist@karolinska.se>
Audur H Gudjdnsdéttir, Goteborg <audur.gudjonsdottir@vgregion.se>

Lotta Hogberg, Norrkdping <lotta.hogberg@lio.se>

Eva Lindberg, Orebro <eva.lindberg@orebroll.se>

Niklas Nystrom, Uppsala <niklas.p.nystrom@akademiska.se>

Lars Stenhammar, Norrkoping <larsstenhammar@yahoo.com>

Lotta Webb, Lund <charlotta.webb@skane.se>
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