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1. uantaanalsaazls

1.1 Tsandaazls?

Trafimiasnanegnaiaserunilninasandmlnd uagnnzganniismegaiin (Chronic
Atypical Neutrophilic Dermatosis with Lipodystrophy and Elevated temperature:
CANDLE) tlulyamaingnssniinnlaasan
Tuadalyaitlagnnandaluumansamamsunmgludeiinanareni linagiiulyamarTa-
wiyve (Nakajo-Nishimura syndrome)
wialyaifimyaniausnnilminasandaln@lusndi)u (Japanese Autoinflammatory
Syndrome with Lipodystrophy: JASL) wSanmgiiigofia, nawmiiteduy,
Faunpidiaideauasnmadnuasmafifionisaniaanirlilgnmnia lminasaninndluidn
(Joint contractures, muscle atrophy, microcytic anaemia, and panniculitis-induced
childhood-onset lipodystrophy: JIMP) Tagidniiiilu lsaitazdormslaiugmes,
omymahuiidinnsangiw/dlaniauazwrlilgses Tsadonsinamaundont,
pIimInaLitedy, mai lminazaniiailné, mahatauagtodia
nandemngihonauitlalasunssnmonrasmluafinnginmsuasilomadedinlaluiiga

1.2 nulavssualnu?

£ < v v & o v o
uantaatfinlyainulanssnin o ameitiiniamoananlatiow 60
Mol lyaadna il on Ik unaNINaMsTUnnNg
aglsAdwaziawladnauwnitaiga i lasumsinany

1.3 Tsaiangnaamaringnssnlaniala?
Traiamnyomeonaanawngnssuuuuiuaos
manganunmainlsatlatinnmandalaanduiiia/msaaedionmsnaalsa)
mymenealuanwasituilan gihoaniluaesiiduidalndnvaesin
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wilaiuinmniimuazdnnileduannninsa dwtuiinuazinsamesgihoagiiiuuaugnoalyai
(maiuwmgaos lsadomaidudialnduanieduualifioimsneslya) nanlasagilio
finaznsaitignanusniiiulyauanida aziianudoesosas 25
TugnauiidesitaziTomatilulyail

wagannyaamangnanidevilaziinlyawauidanio ilagsmamadenussningiassn

1.4 mMlugndahaulnlsan? annsaldesnulanialai?
wnuilulyatiitesnnfaniiduiidalndiitiluanngnolyauautda

1.5 Tsandansnnlansalu?
Traitlulslsadiane

1.6 axmsiiarandeasls?

TraiinagisuuaaioImyaiua 2 dilaniauia 6 Ldsuusnaoedia Tavormsuaaludiviin
Toun ladlugmeguasmsfidiuimiiansasduaaiineidndluaguinliiiuanie 2-3
dilamuaginseslyadensnudiaiduangll axmyduinulade

anong lumniimmg lanagiluuldananudinuagsnhaiinimn

ayumsiinng ladnazandalnfinarinnonsosrame (ENUUARIILAZHIRNIADITN)
intialuiramynaemlansuazasag lugihonnananla
wonMnidadNiusnIMsimsasiulat
gihodmlngzimmhatelaglifioimstesnian uasiianneiaiaamumn
omydugiteranulasesann Taagilwdeyamenian, ieunnusgnasnauiinanmu,
nasQnoauiiynioaynantay wazmsiinmsaniaureafennanoslaglilafdananmnmsdaiie
Taonmeglmikazaniialndriisinassininninidosquaslismmnsasnnlvmena

1.7 Tsadiianzunsndanaszlsing?

v <3 <3 [« X [ 2 U v
gihatdnmanuagsidnidnditiiulyauautdannagiiaulalunenas

wagaas g ds lanumnduazsnanamile ymduginula do nnzirlala
WIlaauAaaang uaztofialaluouian

1.8 Tsanvilwmiionnulumihavnaunialau?
Tugihadnnnaniitiinlsailiinazioimsaeuinaguus
pglyimuoimyonaliimionnlugihoudazse
wnualuayouadonugihodnuaazanlisniluaesiiomsduidodni
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1.9 Tsanluidnuasglnaiianuuanaranunialai?
tioennTyaiagiianuguusaiinduisosgmunaniiniull
minomsredlsalutdnianuuanarnnniiarannluglng
anunnuan lugihadnasininarseimsladlugme) maasadulangassdn
an¥LenIMUAzHKIARINILINE aeaTenasgioimanesnainLitedy 1eda
waglniuasanfalndidmialuisildnmynaewlansniowylaluivy lnal
wannitehhefivlug IngiiTematiansirlaaniavame
(MIlagniaenaenanigmstauaeand 1a) uaznnemlalala

2. MIINARY L3Anazn13sne

2.1 3ianglsanlasgnals?
Tuduusnunmgaiiiuaesfionuasdsnonngihaidnatnaniionsuaasnealyait
mnglyauaudadinsodugumyitanslawansaramaingnyy
Tasmyamannduidmlndinidedin udasdunnrisuazusindazan
Famsaramaingnssnainanen iansamlalunnglymgnnassavadond

U

2.2 msasranaalfitimseslsviaran?

myanadeatiiagaimaantay laun erythrocyte sedimentation rate (ESR), CRP,
Usmnomiiatdeasn waglusTuian (fibrinogen)
annral#lyafinanuuusamsannzmssniaunasnzdanesgihela
wanNNHMIATIAMMIMInuINaus lsuenlsadenanadimio 1
Tasmyasasraasnarinagmaatiteaiinszazmaninanlnadsmionauging
dumsdwamamaringnssnaniluaeclsidoaudlsinalainn

2.3 Tsanannsasne lumomalanialu?
Traitliawsashn limemalauiosnnilulsaiiaenaamaingnasn

2.4 ms3sniiisesialsing?

v A o ' o g a a o (% A
TuihpiuigalasinsnmnladifilszdninmmuagiininasyuadmsiTsail
myldnaifissesanwiags (1-2 fiadnsiden lanTinoin) @a1xI0H8a0IMINNEIMUY
lawazormarthatala wanuniieanamiazesgiatazmlioimsainannatiniiule
21mugnd TNF-alpha uagonau IL-1 (8su1@ns)




aunsaiemnomyngddutresmluanlineme uasramlnoimsnusuluanlisnodug
wudenuaumnaniqnnudug inagsiiwingaguan deiiilssangualisnnlulsail
a1 lsian o sugitmuniimsdnwnaassmslaenguga JAK-kinase (Invhaidiy) Tulyai

2.5 maznauagennailasnedeasls?

M5 L e105a ladiigTasaamnsam liianamadoelanangogna i wirdnuiiy
Tuniawasarsuaifivldsuuacll Tagiamemsldsainariussogiiamiu
onagmbitiamananmsiasandula nnznszgangu anuanlaiagaazinunula

W TNF iuenialun fuanadosioannla lunagiinlemardsalumsdiodoiiiinin
mynsgqumatialyainlya waglomamsiiulsanessulsgamuialsananiquniduy
wannnitarchyzalemamaiiulsanzSaluowiaa agnalsidluaeuidaluinanymdugum
sadfiuunennoriaiagina N dsalunmanialyansis

2.6 a3 lmIsnErmInandadialng?
Traitaoesnuinasaiia

2.7 fim3snusanduuiamssnEunngnadanannie lu?
galidinanpunaniamasnmunngmaidanlulyauauda

2.8 msasdauluszazeslsmaianidnlnlani?
gihaidnaslasinsaradamuaimaiiuilszan (agnes 3 asuaai)
Tasnmsunng Tsatouasyndadiiiofiagmmssnmnazaingulsa
Hihaarlasunsaraideauasfaansegaies 2 asaqoil

2.9 Tsanataguimualun?
wautdatiiulsaiisnulaimisma
agnlsfidormanazanuguusaadlsaagimynldsunlasmussogiariiimll

2.10 azlsnulnarvannisnginsat 13as202810 (1/|°1mtlmi@fnﬁuiiﬂu,amamﬁ”nwn?
ngadslugihalsaibinagaunnanialil
waganunamatdstiaialinannnsniaunesaivisnalg s
wonMnigumuiinresgihoinlasimansenuiitesnnmamianssulaanas la
anusuhauagmstiansantaufigunsad Ll
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2.11 ululillansalaiviasmsnnlsaiagaanysot?
il lla nglsaiiiulsamaingnyyy

3. M3 lsdinlszanin

3.1 Tsalsinansznuaadialszarinassgihouazasauasragials?
Taganngihadnuasasenasraslysanigmauaneumslasimyiiantlya
Tughbadmnemeaniiuaenlsudr limnumsiinssgniiogl
dailwlmdguusaazdawademyladimlsgariinanlng

& a4 2 < g > 2 2 2 = Y Y & 2
wannnifymdnamnilafiihoaeandgfe muialaidessensinissnmnlsaililnasadia
fufiannarandalumslianugiignasungiheuaziinases

3.2 lilsusonlavselu?
mydnmianssumulnfednaatiouiludsivniulughodniiiinlyaiioss
wiIMeasdagiiaasuegm liiadymaamnamaansouionu
Tasamagadslasuiieanuaesmyfitamineedn lugihe tilaiiagadbauusnnueilnasealigl
Jotdnlyatannsannfanssnag lulsasouduidonnuuionaudug linniiaa
naitlalduissmanualngiholszauanuan§anemsdnm
LmLwaelfﬁLﬂﬂmmumﬁﬂmmﬁmﬂﬂamﬂumﬂummmwauuauwiﬁmﬂuauﬂ Tagmanseniaan
anag ﬂwuuﬂﬂamﬂﬁﬂmeluianmﬂuaneluaummLLaULﬂmmwmwuﬂummLtawﬂaﬂiimi
asaathatiiuaensn

3.3 wauimlaniala?
mtaufaaiuiindmnileianiulumsaniudiadsgariuamlndreadn
mnignitaluamlszasanaamyquarfihalsaiide
myawvayulidnannsaliiialanualndundsnniienlaglizdnuanuen
AURMILINTINAANTINANMTNMNLAT I heanaas e
agnlsfimumynnamasanmainmenianmyugarinardganiuludilyadimsnusy

3.4 arsnuarmsazls?
Tuiomslaungwiduiiawarnsulyai
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3.5 amuiiamasinanamsaninlsanialu?
amupiomdlifinademyainlsauauia

3.6 tanamsasudadulansalu?
1a sgnlsfimuiauazaisaaeslsnmununonawtanamnazaaladwinatioriin

3.7 anljddresnlsinonudiamana m3diassa wazmsauniiia?
aunsgiafapiniddgaladneyaioniniosdsnanluanlag lnaiiuiuTyadluumanumamaun
ng Tagnanmaiy hilwdonnilsamsaniandug giheairglasimsnauannoumsdiasint
fiollTuuldsumssnmitosnnouieantinmililumssnmernmliiiananadssdemsnl
uAIN 1A
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