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COELIAKIA ES MUCOVISCIDOSIS
VELESZULETETT FEJLODESI RENDELLENESSEGEK *

Pap Z., Metz B. Olga, Drasoveanu Minodora

A coeliakia velesziiletett és egész életre szél6 intolerantia a kalaszos
gabonanemiek gliadinjaval szemben, Gyakorisiga elég nagy, a kérhazi
betegek 1—2 %p-e (S. W. Bender, C. C. Roy). Jellemzé lelet a duodenum
és jejunum nyalkahartyajanak sorvadasa, mely a gliadinmentes taplal-
kozds utin regenerilodik, de ujbol atrophizalédik valahanyszor bevezet-
jik a betegek taplalasaba a gliadint (6, 7, 12, 25, 33, 34).

* Elhangzott Székelyudvarhelyen 1978. jinius 24-én, a Gyermekosztaly 30 éves
fenndllasa alkalmabél rendezett linnepi tudominyos iilésszakon.
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A j6l ismert klinikai tiinetek az elsé életév végén jelentkeznek, né-
hany hdénap utdn a tejben-dara, vagy mas lisztnemii bevezetése utin. Je-
lenleg a megbetegedés két csoportjat kiilonboztetik meg (3, 6, 26):

1. Coeliakia megbetegedést, a gliadinnal szembeni intolerantiat, mely-
nek oka velesziiletett zavar és a gliadinérzékeny egyének vékonybelében
stlyos szovettani elvaltozasokban nyilvanul meg. Vitatott, hogy allergias
jelenségr6l vagy a gliadint bonté enzim hianyarol van szé (3, 10, 21, 34).

2. Coeliakia tiinetcsoport (syndroma), melynek tobb oka lehet: lamb-
liasis, keményit6-intolerantia, mucoviscidosis, mesenterialis mirigyek tu-
berculosisa, proteinvesztd enteropathia vagy szénhidrat malabsorbtio,
melynek ko6zos 6 tlinete az idiilt hasmenés (3, 15, 23).

A coeliakia megbetegedés kdrismézése jelenleg — a Gyermek-Gastro-
enterologiai Nemzetkézi Tarsasag hatarozata értelmében — négy alapvetd
£6 tlinetre alapozédik (C. C. Roy):

— a duodenum és jejunum nyalkahartyajanak szovettani elvaltozasai;

— a malabsorbtio biologiai tiineteinek jelenléte, ami a zsirok, zsirban
oldédo vitaminok és asvanyi anyagok elégtelen felszivodasat jelenti, liszt-
nemtiek fogyasztasa esetén;

— Kklinikai és bioldgiai javulas gliadinmentes taplalas esetén;

— gliadin bevezetése utani klinikai és bioldogiai visszaesés.

A mucoviscidosis (cystas pancreas fibrosis) el6fordulasa orszagonként
valtozo, 1—10 eset észlelhetd 10.000 ujsziilottre szamitva, Kozép-Eurépa-
ban 2—3000 ujsziilottre esik egy beteg (9, 11, 22). Hazankra vonatkozo
statisztikai adatok nem allnak rendelkezésiinkre.

A mucoviscidosis (m.v.) iranti érdeklédés az utobbi években allandéan
né, mind a vilagirodalomban, mind belf6ldon. Nalunk arinylag kevés a
korismézett beteg. Ez azzal magyarazhato, hogy eddig az orvosok nem
gondoltak erre a folyamatra és igy szamos beteg halt meg ileus, broncho-
pneumonia vagy idult taplalkozasi zavar téves diagnozissal.

Az m.v. velesziiletett, autosomalisan, recesszive 6roklédé megbetege-
dés. Ha az m.v. génje mindkét sziilonél jelen van, a gyermekeknél a meg-
betegedés manifesztté valik (homozygota). Ha a kéros gén csak a sziilék
egyikénél van jelen, a gyermekek egészségesek, de génhordozék (hete-
rozygotak).

A betegek és a vizsgdlati modszer

Amennyiben a kérel6zmény alapjan coeliakiara (c.) vagy m.v.-ra gya-
nakszunk elsének a xylose és az izzadtsag proébat végezziik el. Ezzel egy-
idejiileg megallapitjuk a lipidaemiat, meghatdrozzuk az amylase értékét
a vérben, vizeletben, székletben, esetleg duodenum nedvben, valamint a
trypsin aktivitiasat a székletbdl és duodenum nedvbdl. Ezzel parhuzamo-
san elvégezziik az Altaldnosabb jellegi kivizsgalast is: a quantitativ és
qualitativ vérképet, vorosvértest-siillyedést, majfunctiés probakat, serum
calcium- és phosphor-meghatarozast. Ha ezen vizsgalatok segitségével nem
sikeriil a diagnosist megallapitani, elvégezziilk a gyomor és duodenum
szondazast, meghatdrozva a gyomornedv aciditasi viszonyait, az A, B és
C epébdl a lamblia kimutatisit. Amennyiben a koérismét igy sem sikertlt

95



tisztazni, elvégezzilk a jejunum nyalkahdrtya-biopsiajat a }Natsgn-Crosby
capsulaval. Az igy nyert nyalkahartyat beagyazas és festés utan stereo-
mikroszkoppal szovettanilag is megvizsgaljuk, ugyanakkor meghatarozzuk
annak disaccharidase (lactase, maltase, saccharase) tartalmat mennyile-
gesen.

Minden esetben elvégezziik a bélbiopsiit, ha a vér xylose értéke 20
mg®, alatt van. Ha a verejték Na vagy Cl értéke meghaladja a 60 mEq/
liter értéket, azt korjelzének tartjuk m.v.-ra.

Eredmények és megbeszélés

Az utobbi 14 év alatt az emlitett modszerekkel kozel 500 beteget vizs-
galtunlz, akik koziil 63 coeliakias, 71 coeliakia syndromas és 9 m.v.-os volt.

Coszliak’n megbetegedésben a jellegzetes nyalkahartya sorvadas 3—4
honap alatt alakul ki a gliadin tartalmu tapszerek bevezetése utan (3, 6,
16, 26). Ha a gabonanemieket (tejben-dara példaul) a masodik trimenon-
ban vezetik be, a coeliakia az elsd életév végén nyilvanul meg teljes kli-
nikai képében. A gliadinmentes tdplalds bevezetése utan a bélnyéalkahar-
tya felszivodasi tevékenysége korilbelil 6—12 hénap alatt normaliza-
lodik.

A coeliakia biztos megallapitasat csak a bélnyalkahartya histomor-
pholégiai vizsgalata biztositja. Két évi szigori gabonamentes étrend utan
ujabb bélpiopsias vizsgalatot végziink és ha a nyalkahartya ujraképzodott,
fokozatosan bevezetjiik a lisztnemiek fogyasztasat. Hat hoénap utan a
harmadik bélbiopsiat végezzik el, mely ha ismét sorvadt nyilkahartyat
mutat, akkor teljes bizonyossaggal coeliakia betegségrdl van sz6 és a be-
teget egész életen at gliadinmentes étrenden kell tartani. Ellenkezd eset-
ben praecarcinomas allapot alakulhat ki.

A m.v.-es betegeknél a chromosomak morphologiailag és szamszerint
normadlisak; feltételezik, hogy az m.v. génje a chromosoma rbvid szaraban
van (Bender, Roy). A heterozygotak a megbetegedés tiinetei nélkiil a ko-
ros gén hordozoi és ez a lakossag 2—5 9/5-at teszi ki (1, 14, 29). A szerzék
egyetértenek abban, hogy az m.v. megbetegedés sulyos formajat mutato
homozygota két heterozygota sziiloktd] szarmazik.

Az m.v. kéroktananak az az alapja, hogy az exokrin mirigyekben mu-
coproteinekben gazdag, kérosan viscosus valadék termelddik. A beslra-
56d§ valadék elzarja a mirigyek kivezetd csatornacskait, majd lumenét,
ami azok atrophiajat és fibrosisat okozza. Mivel ezt a folyamatot eldszor
a pancreasban irtdk le, a korkép régi elnevezése .pancreas cystas fibro-
sisa® v?lt. Ez a kéarosodas azonban csak a betegség egyik részjelensége.
Hasonlq elvéltozésok keletkeznek a vékonybélben, légutakban és az epe-
csatoma'csk:akban. Az elvaltozasok fokozatosan, de illanddan sulyosbod-
nak, ezért igen fontos a diagnosis minél korabbi tisztazisa (meconium-
test, pilocarpinos iontophoresis).

A 264 e~setben elvégzett pilocarpin iontophoresis segitségével 9 m.v.-
ben §zeqyg§o gyermeket talaltunk. Ezeknél az Na vagy Cl értéke 86—126
gﬁqflt"k?(mtlt val.tak'ozott. A9 eset.l’)él csak egy 4 hénapos gyermeket ve-

etiung el, aki sulyos dystrophias volt (3200 g) és minddssze 3 napot
tekiidt klimkankon, el6z6leg fel nem ismert betegséggel.
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Kovetkeztetések

A coeliakia megbetegedés velesziiletett, éleireszolé intolerantia a ka-
laszos gabonak gliadinjaval szemben. A pontos korismézést a vékonybél
nyalkahartyajanak vizsgalata és a biologiai probak biztositjak. A gliadin
kizdrasa a taplalkozasbol klinikai javulast eredményez és 6—12 honap
alatt a vékonybél nyalkahartya is ujraképzédik. Két évi szigoru étrend
utdn fokozatosan bevezetjik a kalaszosok fogyasztasit, majd ha bélnyal-
kahdartya sorvad, életreszolé lisztmentes diétat kell beallitanunk, még ab-
ban az esetben is, ha a beteg klinikailag panaszmentes.

Az m.v. a gyermekkor idilt, velesziiletett, 6roklédé betegsége. A
diagnosist a verejték Na vagy Cl mennyiségének meghatarozisa biztositja.
Az Na vagy Cl 60 mEq]l, vagy ennél magasabb értéke korjelz3. Fontos
volna ndlunk is megszervezni az 0jsziilottek tomeges szirdvizsgalatat a
meconium préba elvégzésével és a gyanus esetekben a verejték Na vagy
Cl tartalmat is meghatdarozni.

A szerkesztéségbe érkezett: 1979. janudr 30-dn.
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