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aluwilanes 2016

1. 15a CAPS doazls

1.1 Tsailiiluagnals?

Tsalanabdiidniusni cryopyrin (CAPS) 1l5gnauaisnaulya autoinflammatory
filulsamen laun Familial Cold Autoinflammatory Syndrome (FCAS), Muckle-Wells
Syndrome (MWS) wag Chronic Infantile Neurologic Cutaneous Articular syndrome
(CINCA) n3aill3unni1 Neonatal Onset Multi-systemic Inflammatory Disease (NOMID)
wyniulramaritlilasalveglunaulsaidornuiinagiioimyiiaasadaniionm
ihoinagiionyla Auihwisidanwosamsaniiv wago1mynie
feanuguusanastesntauaiusnunmyanianfitiainnaieme
TraauTrafianuguusanelyaannuasit FCAS lulsafiquusaiasiiga CINCA (NOMID)
yuuranndiga waggihoiilu MWS juusalmnai

anwgnoalyaluszat unananaaeliiudeduiinanoingdaiudunmiadornunsanlse

1.2 wuissualnu?

Tsa CAPS lulsafimeon nugihauisaliinsnnlssmnnsauan
wadunieatioanngeinanylyaitlilannuganedlyniai Taa CAPS
annyotialalunnisgmaniylan

1.3 anunquadliadaasls?

Tya CAPS tilulsaiiangneamaiugnysn duiifialndlu 3 Tva (FCAS, MWS,
CINCA/NOMID) #a CIAS1 (w32 NLRP3) dailuarwnitalumyasalisfin cryopyrin
Tlsduatadsivnumlumniamsanianlusenme mndanuiialndnesiu
Tlsdiudagsimamauuinin wagmliiansenauiingu lusene
samImsontauitiatiniiineinmsuanalulsa CAPS wiiaa

yauay 30 neegihelya CINCA/NOMID lawumisnaraviugnosdu CIAS]
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pglyimuanuiialndnesfuiianuduinsnimsaimsnos lsaududerni laun
wuduiinaeviuglugihoiifioimylipuuss usasitlinudniinaeing lughihoiiionsguus
wanNaNuAandresduuaidiu ammuinaenifionaaciinanianuguuiitazaInsnealya

1.4 Tsaiargvaananingnssunialu?

Tya CAPS uilulsadiangnaaniugnssnunnduau

wgaNa lrameneannieniauniiilulyauazinnuiailndnasiu CIAS 1wilaga
tioennluanilndagiiduag 2 galusanms aniulemaidasiiveniouaiifidn CIASI
nmﬂwuﬁavnwﬂwaﬂiﬂammﬂmaﬂa“ 50 agnlsfimunisnangviugamnyotiaiuesla
TagitewsouslilafiuTsauaslilaiduanng dw

CIAS I annsatiaanuiialndtinealussniniimsl janiluassn

Tunsoiit lomaidoefii@naziinlsanilaiuinon

1.5 Tsantiinlsadananialu?
Tsa CAPS lul#lsadiana

1.6 disvmsnantiiuagials?

Arintnlunsanulse dnaginarganmsiiiudausn Tanaginlsalnudmuansorsinasaaani
do tluduiiauaepdnguuidnies seitlilin (@nwmsamoinaniiy inagluan
fiuagiiluannnionesazuanannlugihoudaznouasmuannizaos lyanmueiu

T5a FCAS iilanougannulufionad familial cold urticaria (Ananiinnaaimanu)
nagomslinabduaaninlawaiiedug duinnazihate Tagaziumnanaemeanun
wannnigadiomsmamsniaunasihatiasnainite amsinagiinlysaino 1-2
su.aInneIMdiiniiotaeomeaniitldasuutacli uagszoziani lsanusuaguiinlawiu
(Maun 24 5n.) xmyiagmglaias (wilanmelagluaesshm)
ihsdnaguanMioInsdiamnaInnuanIuLigeiougu
uaagionmaugasludnnassunaoiniaieaimeadn
gihodinfaimadiudusniiansameluety 6 euusn minaradeatiasnuniimysniaiaiiu
ammuiiaresgihe Traiazuananniliinnianuiuaganuguisanesainy
agnlsfinninaglitiannsunyndoulumenal tiu yiuuinuag amyloidosis

Tsa MWS inasomylanaudwagiuiiv Snnumssniaunesdanagm
dausmighhesnagladlagudonn aruermsiimnissdnagnde smysewndsia
thagiinssaulnialsadalanmuuida myaniulsauanannilugihoudazse
nngitonmiiugney dailuaasalifidiimeaas wuwdonvlulse FCAS gihalia MWS
inagiioimsugadludradu oxmminuiinludnidnidnualiinemesinluindnla
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omyyndiuemsiiwilates (iadssinasasas 70 navrihe)

wagsntia lugrudnTanienraibu drm amyloidosis Liiunnzunsnteuiineuseiiganealyait
wagannyatialudeiiiug lnal wolalssnasesas 25 neefihe
AMUNTNFaUALAANNMIANAZNOUDN amyloid
Failulilsduanitanitaimliiiamsonanluatorgunaaia (in la arld Al whla)
myanagnanitn lietoziuimymnanuiiasas Tasamgla

faaznagamslilsdus lulaans auenamsmamauneslaiianas
agitlilanuamslyalungy CAPS uaansariaiinlalulsaiiiimyenansoss
mysntaulutdenagiiatinluiniioimynizunieasnumssnianagaasa lunsdifioinmyyuusa
dosnniheiiaimyagaasaiar ammmiianesihouananuluudagny

Tsa CINCA (NOMID) ilulsaiifianuguusanniigaluainlyail
Hihoaginasiiniinoimsusnuagiiuduaiianialudramsnaouau
witdluamnosihooragiianeunmuaniadidnauaiia laasilugmer
Taguusandalmineneionagladila gihotinasninneennids
ANNTRLTIBIIMINgaLasnysgnasuand il luuaasye seanm 2 u 3
#oagihaaziionsuathateniatorntiasy ludndilsanuso 1 1u 3
#oagiheaziionsguusanasningefauagzimy tlavnnnszgnaeutniifimysnaninaaio
i laegnmasy mainssgnunTasdwitmlitegiayl uasdiasionmbauastadamuan
#afimniesdiga laun fowd1 sewm tedleuastaden ihesinlunigasiamgnu
MIATIANNNdNDANNAAINATALAN
naggnitaziinasanduTamnnindainialugruwsnresdianauneiy 3 i
wuanudmindnosrannlysamlugiboiisunnnouasnudainanesaniasialndnnioie
5 (Fennanauas lndunataniauuuminannde)

mysntauwuuim iiaaimsanuailuanesgaiass omauaasazuanannuliluudagse
omyait laun omsthadsee 1easaiiaisusinary amsmganianeludndn
waginulszamannu (Ranalamegdomnalunsasa)
omydnuasmsiseuanaaiatinlaluonasilugiheiionsguus

@M INNM; mysntauanatiadulafidaimniinazdiunainem
Tamagianmlssamannumie liian
amsmaiagugashihiFesgaudenmsgadsnsneainludrinivglug (auea)
amyynwntiiudnansiiniiesuaginaziomslugradnasnilaeniaiinlarwnedia
@Imn1¢ amyloidosis Actintiutilieaguiniu Fanula sesas 25 newhle
dawmmaasgianTaiiaiiasmsiiundaiinansmninsarnsiludunilasesnssnanias
wanniagnumoniauluidongeagiane taararnmesgnazdsadoiulugiheiiulye
CAPS timumnmanumaimsaadlsaidananuionnilian gihoidlu MWS
a1dadniioimsiinlanilsa FCAS wiu unaeaimaiiu (1iu
omynsuiestiuliieaglugguun) wisomyoranmesainanmessuulssamil laguuse i
omthadsue nianuilszammuaunlauaaserns Failueimsiinululya CINCA
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(NOMID) ammsnnssuulasamasdaaniniionhoiiorganniin

g liinsnunianinluasevasiveihoiilulya CAPS uuiliguusa (uiu Ta
FCAS %30 MWS unrlaguuss) fo1msguuss iiw fimsiasandulaneenssgniinnninlninie
omynssunlyzamiipuusaieernmuariiiiueinmsneslsa CINCA (NOMID) figuusa

1.7 Tsaiundionnu lutdnunaunialai?

Aanauandnnuagrannlugihoudasne giheidlulya FCAS
agflomapuusataguagiimywsnsoilsaiid lussezen dmgihoilulsn MWS
agflomspuuyanniin tlasnnansofiomyynuinuasnng amyloidosis 16 dmsulsa
CINCA/NOMID Agiianuguusanniiga Tuussananaeguiaiianunanangess iy
AgtiunianuguurasaIMINNIsuNlssamuasnagaLilunan

2. M3 INARIUASNITINEN

2.1 MManslsalassrals?

myinanslya CAPS

fiunoIMaLazeIMILanInea 1yananAzduguaINansTATIANNUUFNITH
MINAnsuen15a52u19 FCAS waz MWS #3a MWS uag CINCA/NOMID
AaNININNTIEioINMILazaIMIHamiauigINk MInT1Am (1agiangad1edinsIang
fundoscopy), Mmiamaw1laduuad (Memangnrluuailiasa)
wazmInTaInNsadfiamarslumsueonlsamariteannnni

2.2 Tsansnmlalimelanialai?

Tsa CAPS ilulsafisnn limaitosnndiuTyamaingnysy
agnlydmuAninlains@nnivangreslyamnniin Ssimsviamosialna
tiloagsnLazauquIMylya CAPS aniumadiins@nmienaiadessazang

2.3 mssnwnlsznavliasazlsing?
mydndaslfaiumaiugnasnuasweiingmaalya CAPS

wuni lilsduaitanilefifidndwanuniyeniauann de IL-10
gnamaiintuinnlunngituaswm lilsduniaifiumnminnludnssesusnnealsa
thniudomarsniafifigniaim IL-10 (Gu6d IL-10) Fadeglussninamywmm
siauyn Iunguititlssnmn Tsaide agwiaun
danaaeliiuniilssansuaidlumsaruqumaanian du 14
omythauazaautmasdailuoimanoslsa CAPS

4/6



wanMnimMsTnnialanadlumssnmensmessuulazamdnaie
Tupnanmgamagiamliaimsynuinatinuasiroaiuqunig amyloidosis 1aare
wagaiaitlalaiasoensegniiagandulasinining egwlsiouamianesniilainnuainng
uusared Isalughihoudasnauazairzlimssnmnaiua lussazisausnnoudiagiiansantause
Fawagmiiamymaeneeisizag il liannsanabaniluilngla wu yuuwinnianng
amyloidosis MyuFMIsmasiaiulafimwinnin annsawuaimnualaluiznmiing
wazagmg lataadonainlyl FTawwsl ulnondnsitanieiifigniam IL-1
Halasumyaun@lagasansomanassnelyanaansyainin (Food and Drug
Administration in USA w38 FDA) dwmsugihedieaganni 11 1 dwhiliidlulya FCAS wia
MWS maamsosiait dolidsaailafdmiadilamazesa dou emdyunn
wlngdnsiaiiigniau IL-1
mgariivlasumyausiinnasansamsuaseaeslssindaniainsn (FDA)
wagyzmaunug 151 (European Medicines Agency 3o EMA) liildsnulya CAPS
Talughhodifiong 2 Aauli lugihe MWS smaiaiuaadliininlysaninaialu
myauqumysnian Tasldsaaimiulain nilann 4 e 8 dilani titesnniilulsa
NNHRGNITHNMTTNIINMsMUgnG IL-1 aesldnamm dasaglilalimniaiaasadiaiam

2.4 Tsanulvwinualuin?
T3a CAPS finlsaifinnasadia

2.5 dimswnsailsassazorniuasnals?

MIngnTlszezeNedlsa FCAS aantnduaaziinansgnudaquenuidianaaimslanuiy
dmlulsa MWS myngnsoi lsassazoniiuniinng amyloidosis
wazmamampaslafiaaasuagyiwinilunnsunsndoniinulaiesidunu lugihelya CINCA
agfimaasguivlaidalndludnidmyainaealya

MINNToE 15032828 IUNIIMINNTANNITEAMULAZN T NTULITINT O |4
tioennmstasaiduTanasnssgniiinnnindmbiiianngnwaniv
Tugihsuminganmediuausniionndensgunss mysnmalgenm IL-1
#18ussmeaImynedlsalungn CAPS waglimynsnyoilyaiidiu

3. msannudialszaniu

3.1 lsadinanssnunbgihavazasauasrlumsaningialszarinaanals?
ammuiianavfihoinaglasimansgnumnmaiilanaih
tioennniaglasimydianslinmeeutauin mliginaseaiaanuniia
ywdondimyniaamsitlaauiiwungihela
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3.2 annsaldizaulanialu?
ayInmyadiauunamsdnnlugibaiiiinlyaisess

agn lsmuiiAavunalssmsioraiatymaindni Tsason
amuarazaiinetiemsquagiheliaylansu

ywdaliginasesuazagim lanannsaligibhoimsuianysnlamiiowdmindny il
vt liihelasumssansnnuilonguasay
Tuawaaarrlafimyrudinulunnmaedrwdietoidarhomari
FafluauminanialumsquaihaTsaisasaae Ll

3.3 annsatanimlaniala?

'o4 = o ! Y a o v [<3
mtauihifianuaniudenmsladimlsgainiuseadnyngan
nhunanitaresmssnmndaiie lighhoaunsafidimlszarwlamiiondnilndvnlil
aaiugihaansaimdnianysuaglaudaeraagnamineg lungi lsan sy

3.4 annsasulssmuamslamalndnselu?

Tafiomyiinsinlgmulugiholyait Tasilugihoarssinklsmuomsliasu 5 wy
Munan IAEwIMT LBk LLa°Lquﬂmuﬂi”‘mummsmua”auﬂaﬁqﬂswﬂaﬁlﬂmﬂiﬂmu
uaatdonuagimiulasiame luidniinawaioniu e

3.5 annzamainanunsaiunusa lsanialu?
pmatinaraiualumanusuneslsa

3.6 annsalasuiadulanialu?

annyasinadulavasuuswilisinedu
aglsimuarsuasniuwnggquananlasinaduideriuiionnulyanaaile
winlasimasnwegaunsuuiasms lidaduaraaesquiuyeg

3.7 annsaditnadaniing aiassn nieaunuialanialau?

g lufizeyaiorniiesitlumydnmiisiuan ualasirlimiionlsalungu
autoinflammatory 317 fearimanaunumsaiasrnnewdioaglalsumlivingan
tioenng lunguansirmuaadinamaidsenumasnluessn
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