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2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?

Visy pirma, liga jtarti leidzia nurodyti pozymiai. CANDLE gali bati jrodyta
tik genetiniais tyrimais. Diagnoze patvirtinama, jeigu pacientas turi 2
mutacijas, po vieng is kiekvieno tévo. Genetiniai tyrimai gali bati
prieinami ne kiekviename tretinio lygio centre.

2.2. Kuo svarbus tyrimai?

Kai liga aktyvi, kraujo tyrimai (eritrocity nusedimo greitis (ENG), CRB,
bendrasis kraujo tyrimas, fibrinogeno kiekis) padeda jvertinti uzdegimo
mastg ir anemija. Kepeny fermenty tyrimais jvertinamas kepeny
pazeidimas.

Sie tyrimai periodiskai kartojami, kol pasiekia normos ribas ar prie jy
priarteja. Nedidelis kraujo kiekis reikalingas genetiniams tyrimams
atlikti.

2.3. Ar Sia liga galima gydyti / iSgydyti?
CANDLE negalima isgydyti, nes tai genetiné liga.

2.4. Kaip gydoma Ssi liga?

Vis dar nenustatyta, kaip efektyviai gydyti CANDLE sindromg. Dideles
steroidy dozés (1-2 mg/kg per dieng) apmalsina kai kuriuos simptomus:
odos bérimg, karsc€iavima, sgnariy skausma, bet gydyma nutraukus jie
atsinaujina. Tumoro nekrozes faktoriaus alfa (TNF-a) inhibitoriai vieny
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pacienty bukle laikinai pagerina, bet blogai veikia kitus pacientus.
Nustatyta, kad imunitetg slopinanciy vaisty (tocilizumabo) poveikis
minimalus. Siuo metu atliekami eksperimentiniai tyrimai su JAK-kinazés
inhibitoriais (tofacitinibu).

2.5. Koks vaistu Salutinis poveikis?

Vartojant gliukokortikoidus, galimas svorio padidéjimas, veido
patinimas, nuotaiky kaita. Steroidai, skiriami ilgg laikg, gali sulétinti
augima, sukelti osteoporoze, aukstg kraujospudj ir diabeta.

TNF-a yra neseniai sukurti vaistai. Jie siejami su padideéjusia infekcijy
rizika, tuberkuliozés aktyvacija ir galimu neurologiniy ar kity imuniniy
ligy iSsivystymu. Nors diskutuojama dél galimos piktybiniy ligy rizikos,
kurig gali sukelti Sie vaistai, taCiau Siuo metu néra statistiskai patikimy
duomenuy, galinciy tg jrodyti.

2.6. Kiek trunka gydymas?
Gydymas trunka visg gyvenima.

2.7. Ar gali padéti netradiciniai gydymo metodai?
Néra jokiy jrodymuy, kad taikant tokius gydymo metodus buty
veiksmingai gydomas CANDLE sindromas.

2.8. Kokie periodiniai sveikatos patikrinimai reikalingi?
Vaikai turety reqguliariai (bent 3 kartus per metus) lankytis pas vaiky
reumatologa, kuris prizilri ligos eigg ir prireikus patikslina gydyma.
Gydomiems vaikams kraujo ir Slapimo tyrimai turéty bati atliekami
maziausiai 2 kartus per metus.

2.9. Kiek liga tesiasi?
CANDLE yra visg gyvenima trunkanti liga, taciau ligos aktyvumas su
laiku gali Kisti.

2.10. Kokia ilgalaiké jos prognozeé (galima baigtis ir eiga)?
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Gyvenimo trukmeé sunkiai apibréziama, daznai baigiasi mirtimi dél
daugybinio organy uzdegimo. Gyvenimo kokybé labai nukencia dél
sumazejusio paciento aktyvumo, karsciavimo, skausmo ir
besikartojanciy sunkaus uzdegimo epizodu.

2.11. Ar imanoma visiskai pasveikti?
Ne, nes tai genetine liga.
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