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1. Kas ir CANDLE (Chronic Atypical Neutrophilic Dermatosis
with Lipodystrophy and Elevated temperature)?

1.1. Kas tas ir?

Hroniska netipiska dermatoze ar lipodistrofiju un paaugstinatu
temperttru (CANDLE). Ta ir reta genetiska slimiba. Agrak ta tika deveta
par Nakajo-Nishimura sindromu vai japanu autoimunu iekaisuma
sindromu ar lipodistrofiju (JASL) vai locitavu kontraktiram, muskulu
atrofiju, mikrocistisko anémiju un panikulita izraisitu lipodistrofiju
bérniba (JMP). Slimibas skartie bérni cies no atkartota drudza lekmeém,
adas bojajumiem, kas ilgst vairaku dienu/nedélu garuma un atstaj
paliekosas purpursartas rétas, muskulu atrofijas, progreséjosas
lipodistrofijas, artralgijas un locitavu kontrakttras. Ja slimibu nearste,
tad tas sekas var novest lidz invaliditatei vai pat navei.

1.2. Cik biezi slimiba sastopama?

CANDLE ir reti sastopama slimiba. PasSreiz tiek Iésts par 60 slimibas
gadijumiem, kuri aprakstiti literattra, tacu noteikti pastav vairaki citi
nediagnosticeti gadijumi.

1.3. Vai ta ir iedzimta slimiba?

Ta ir iedzimta autosomali recesiva slimiba (tas nozime, ka ta nav
saistita ar noteiktu dzimumu un pacienta vecakiem var nepiemist Sis
slimibas simptomi). Sis transmisijas veids nosaka to, ka CANDLE
slimibas gadijuma, individam jabut mutetiem diviem geniem, vienam -
no mates un otram no téva. Tadéjadi abi vecaki ir parnésataji un nevis
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pacienti (parnésatajam var buat mutéta viena gena kopija, bet nepiemist
pati slimiba). Vecakiem, kuru bernam ir CANDLE, pastav 25% liels risks,
ka otram bérnam ari bus Si slimiba. Prenatala diagnostika Sis slimibas
gadijuma ir iespejama.

1.4. Kapec manam bernam ir si slimiba? Vai no tas iespejams
pasargaties?

Bérnam ir S1 slimiba, jo vins ir piedzimis ar mutétiem géniem, kas izraisa
CANDLE slimibu.

1.5. Vai ta ir lipiga?
Ne, ta nav.

1.6. Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas sakums noverots laika no dzives pirmajam divam nedélam lidz
seSiem ménesiem. Bérnam raksturigie simptomi ir atkartotas drudza
lekmes un eritematozi uzliesmojumi, izsitumi uz adas, kas var ilgt no
dazam dienam lidz pat nedélam un atstat purpursartas rétas.
Raksturigie simptomi ir violeti, pietukusSi acu plakstini un uztukusas
lUpas.

Periféra lipodistrofija (galvenokart uz sejas un rokam) parasti paradas
véla zidaina vecuma un sastopama visiem pacientiem, kas biezi vien
izpauzas ka mainiga augsanas aizture.

Artralgija bez artrita biezi vien tiek novérota lielakajai dalai pacientu,
kas laika gaita attistas ka nopietnas locitavu kontrakttras. Vel viens
retak sastopams simptoms ir konjuktivits, mezglains episklerits, ausu un
deguna hondroitins un aseptisks meningits. Lipodistrofija ir
progreséjosa un neatgriezeniska.

1.7. Kadas ir slimibas izraisitas iespejamas komplikacijas?
Zidainiem un bérniem ar CANDLE pakapeniski palielinas aknas un
progrese perifero tauku un muskulu masas zudums. Tadas problémas
ka paplaSinats sirds muskaulis, sirds aritmija un locitavu kontrakturas var
paradities veélak - dzives laika.
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1.8. Vai visiem berniem slimiba izpauzas vienadi?
Visi Sis slimibas skartie bérni ir nopietni slimi. Tomér simptomi visiem
bérniem nav vienadi. Tie var atskirties pat vienas gimenes bérniem.

1.9. Vai slimibas izpausmes berniem ir atskirigas no
pieaugusajiem?

Slimibas progreséjosa gaita nozimé to, ka kliniska aina bérniem dal§ji
atskiras no pieauguso. Bérniem raksturigas atkartotas drudza I€kmes,
|éna augSana, izmainas ada un sejas vaibstos. Muskulu atrofija, locitavu
kontraktlras un periféra lipodistrofija parasti paradas véla zidainu
vecuma vai pieaugusa vecuma. PieauguSajiem var paradities sirds
aritmija (izmainas sirds ritma) un paplasinats sirds muskaulis.
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