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1. KAS YRA CANDLE?

1.1. Kokia tai liga?

Letiné atipiné neutrofiline dermatozeé su lipodistrofija ir pakilusia
temperatura (Chronic Atypical Neutrophilic Dermatosis with
Lipodystrophy and Elevated temperature, CANDLE) yra reta genetiné
liga. Praeityje medicinos literaturoje ji buvo siejama su Nakajo-
Nishimura sindromu, japony autouzdegiminiu sindromu su lipodistrofija
(Japanese Autoinflammatory Syndrome with Lipodystrophy, JASL) arba
sgnariy kontrakturos, raumeny atrofijos, mikrocitinés anemijos ir
panikulito sukelta vaikystéje prasidedancia lipodistrofija (Joint
contractures, muscle atrophy, microcytic anaemia, and panniculitis-
induced childhood-onset lipodystrophy, JMP). Sergantiems vaikams
pasireiskia besikartojantis karsciavimas, odos pakitimai (kurie iSsilaiko
keletg dieny arba savaiciy, o po gydymo lieka rausvos spalvos odos
pazeidimy), raumeny atrofija, progresuojanti lipodistrofija, artralgija ir
sgnariy kontrakturos. Negydoma liga sukelia sunky nejgalumg ir net
mirtj.

1.2. Kaip daznai susergama Sia liga?

CANDLE yra reta liga. Siuo metu medicinos literatiroje apradyta beveik
60 ligos atvejy literaturoje. Manoma, kad kity atvejy tiesiog nepavyko
diagnozuoti.

1.3. Ar Si liga paveldima?
Liga paveldima autosominiu recesyviniu budu (tai reiskia, kad ji néra
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susijusi su lytimi ir abu tévai gali neturéti ligos simptomu). Sis
perdavimo budas reiskia, kad zmogus susirgti CANDLE gali turédamas
du mutavusius genus, vieng iS motinos ir kitg - iS tévo. Taigi abu tévai
tik neSioja genus (nesiotojas turi tik vieng mutavusig kopija, bet ne
ligg), bet Sia liga jie neserga. Tévy, kuriy vaikas susirgo CANDLE, rizika,
kad kitas jy vaikas taip pat susirgs CANDLE, siekia 25 procentus. Tokia
rizika nustatoma antenataline diagnostika (iki gimdymo).

1.4. Kodél vaikas suserga? Ar galima Sios ligos iSvengti?
Vaikas Sia liga suserga todél, kad gimé turédamas mutavusius genus,
kurie lemia susirgimg CANDLE.

1.5. Ar Si liga uzkreciama?
Ne, ji neuzkrecCiama.

1.6. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Liga pasireiskia naujagimiui per pirmasias 2 savaites po gimimo iki 6
meénesiy amziaus. Vaikystéje budingas besikartojantis karsc€iavimas, ant
odos atsiranda eriteminiy ziediniy ploksteliy, kurios iSsilaiko keleta
dieny ar savaiciy, o paskui lieka rausvos spalvos pazeidimy. Budingi
ligos paveikto veido bruozai yra patine violetinés spalvos akiy vokai ir
storos lupos.

Periferiné lipodistrofija (daugiausia pazeidzianti veidg ir virSutines
galunes), paprastai pasireisSkianti velyvoje kudikystéje visiems
pacientams, daznai susijusi su augimo atsilikimu.

Daugumai pacienty nustatoma artralgija be artrito, ir per tam tikrg laika
gali iSsivystyti reikSmingos kontraktluros. Reciau pasitaiko
konjunktyvitas, mazginis episkleritas, ausy ir nosies chondritas,
aseptinio meningito atakos. Lipodistrofija yra progresuojanti ir
negrjztama.

1.7. Kokios galimos komplikacijos?

Khdikiams ir vaikams, sergantiems CANDLE, iSsivysto progresuojantis
kepeny didéjimas ir progresuojantis periferinis riebaly ir raumeny
maseés netekimas. Kitos problemos, tokios kaip Sirdies raumens
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iSsiplétimas, Sirdies aritmija ir sgnariy kontrakturos, gali atsirasti
veélesniame amziuje.

1.8. Ar visi vaikai serga vienodai?
Visy vaiky liga yra sunkios formos, taciau jiems pasireiSkia nevienodo
stiprumo simptomai. Net ir toje pacioje Seimoje vaikai serga nevienodai.

1.9. Ar vaikuy liga skiriasi nuo suaugusiujuy ligos?

Progresuojanti ligos eiga reiskia, kad klinikinis vaiky ligos vaizdas gali iS
dalies skirtis nuo suaugusiyjy. Vaiky ligos pasireiskimo pozymiai
-besikartojantis karsCiavimas, zemas ugis, tam tikri veido bruozai ir
odos pazeidimai. Raumeny atrofija, sgnariy kontrakturos ir periferiné
lipodistrofija paprastai atsiranda velyvoje kudikystéje ar suaugusiyjy
amziuje. Suaugusiesiems gali iSsivystyti Sirdies aritmija (Sirdies ritmo
pakitimai) ir iSsiplétes Sirdies raumuo.
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