[

\F\-lf
Q{F paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/intro

CANDLE

2016’un turevi

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

Oncelikle cocugun hastalik 6zelliklerine dayanarak CANDLE sliphesi
olmalidir. CANDLE sadece genetik analiz ile kanitlanabilir. CANDLE tanisi
hasta, biri anneden biri babadan gelen 2 mutasyonlu gen tasiyorsa
onaylanir. Genetik analiz her GUcuncu basamak saglik kurulusunda
mevcut olmayabilir.

2.2 Testlerin onemi nedir?

Eritrosit sedimentasyon hizi (ESR, sedim), CRP, tam kan sayimi ve
fibrinojen gibi kan testleri hastalik aktivitesi sirasinda enflamasyon ve
aneminin boyutunu degerlendirmek; karaciger enzim testleri, karaciger
tutulumunu degerlendirmek icin yuratulur.

Bu testler sonuclarin normale donmus veya yaklasmis olup olmadigini
degerlendirmek icin periyodik olarak tekrarlanir. Genetik analiz icin az
miktarda kan yeterlidir.

2.3 Tedavisi veya tam sifayla iyilesmesi mumkun mudur?
CANDLE tam olarak iyilestirilemez cunku genetik bir hastaliktir.

2.4 Tedaviler nelerdir?

CANDLE sendromu icin etkili bir tedavi rejimi yoktur. Yuksek dozlarda
steroid (1-2 mg/kg/gun) kullanimi deride dékUntu, ates ve eklem agrisi
gibi bazi belirtileri iyilestirir ancak azaltilarak kesildiginde, bu belirtiler
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genellikle geri gelir. Tumor nekroz faktoru alfa (TNF-alfa) ve IL-1
(anakinra) inhibitorleri ile bazi hastalarda gecici iyilesme saglamis
ancak bazilarinda alevlenmelere yol acmistir. Bagisiklik sistemin
baskilayici ilag, tosilizumab, minimal etkinlik gostermistir. JAK-kinaz
inhibitorlerinin (tofacitinib) kullanimi Gzerine deneysel calismalar
surmektedir.

2.5 ilac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

Kortikosteroidlerin kilo artisi, yuzin sismesi ve ruh haleti degisiklikleri
gibi yan etkileri olabilir. Steroidler uzun sure recete edilirse buyumenin
baskilanmasi, osteoporoz, yuksek tansiyon ve diyabete yol acabilir.
TNF-a inhibitorleri yeni ilaclardir. Enfeksiyon riskinde artis, tuberkuloz
aktivasyonu ve norolojik hastaliklar ve diger bagisiklik hastaliklarinin
gelismesi gibi yan etkilerle iliskili olabilirler. Olasi malignite gelismesi
riski konusunda tartisma olmustur; ancak,su an icin istatistiksel olarak
risk artisi oldugunu kanitlayan istatiksel bir veri yoktur.

2.6 Tedavi ne kadar surmelidir?
Tedavi hayat boyu surer.

2.7 Standart olmayan veya tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?

CANDLE Sendromu icin bu tur bir tedaviyle ilgili herhangi bir kanit
yoktur.

2.8 Hangi tur duzenli kontroller gereklidir?

Cocuklar (yilda en az 3 kez), hastaligin kontrol altinda oldugunun takibi
ve tibbi tedavinin duzenlenmesi amaciyla pediyatrik romatolog
tarafindan duzenli olarak gortulmelidir. Tedavi almakta olan cocuklarin
yillda en az iki kez kan ve idrar tahlili yaptirmalari gereklidir.

2.9 Hastalik ne kadar surer?
CANDLE hayat boyu suren bir hastaliktir. Ancak hastaligin aktivitesi
zaman icinde dalgalanma gosterebilir.
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2.10 Hastaligin uzun donemli prognozu (ongorulen sonucu ve
seyri) nasildir?

Beklenen yasam suresi cogunlukla ¢coklu organ enflamasyonu
sonucunda 6lium nedeniyle dlisebilir. Hastalar azalan aktivite, ates, agri
ve tekrarlayan ciddi enflamasyon nobetlerinden muzdarip olduklarindan
yasam kalitesi buyuk oranda etkilenmektedir.

2.11 Tamamen iyilesmek mumkin mudur?
Hayir, cunku genetik bir hastaliktir.
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