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Julkaistu Tin Soldiers:n ja Kansainvalisen Kliinikkojen Neuvoston yhteishankkeena



MIKA ON FOP ...

Fibrodysplasia Ossificans Progressiva = FOP.

FOP on erittdin harvinainen geneettinen sairaus, jossa lihakset, janteet, nivelsiteet ja muut
sidekudokset muuttuvat luuksi. Muodostuva ylimaardinen (heterotooppinen) luu on kuin normaali
luu. Heterotooppinen luukasvu rajoittaa henkilon kehon liikkumista asteittain koko elinidn ajan.
Lyhyesti sanottuna FOP-tautia sairastavat muodostavat toisen luurangon, joka johtaa nivelten
lukkiutumiseen, mika tekee liikkkumisesta vaikeaa tai mahdotonta ja voi jattda henkilon pysyvasti
liilkkumattomaksi.

FOP:A KOSKEVAT TOSIASIAT:

- FOP:a sairastavilla on epamuodostuneet isovarpaat ja joskus lyhyet peukalot

- FOP:n varpaista ja peukaloista voi puuttua keskimmainen nivel

- FOP on erittdin harvinainen perinnéllinen sairaus, jota tunnetaan maailmassa vain noin 900
tapausta: esiintyvyys on 1 miljoonasta ihmisesta

- FOP ei ole tarttuva

- FOP:lla ei ole etnisia, rodullisia tai sukupuoleen liittyvia piirteita

- FOP etenee kahdella tavalla: spontaanisti puhkeamalla tai trauman seurauksena

- FOP diagnosoidaan vaarin yli 90 prosentissa tapauksista

- FOP on invalidisoiva sairaus, joka johtaa etenevaan lilkkkumattomuuteen

- Kun heterotooppista luuta on muodostunut, sita ei voida poistaa, koska leikkauksen seurauksena
kehittyy lisdaa luuta

- Monilla FOP:a sairastavilla on my6s kuulon heikkenemista

- Sairauden eteneminen on vaihtelevaa ja vaikeasti ennustettavaa

- FOP ei vaikuta dlykkyyteen

- Heterotooppista luutumista muodostuu kaikkiin luurangan lihaksiin paitsi palleaan, kieleen ja
silman lihaksiin

- FOP:a on esiintynyt jo vuosia, ja ensimmadinen maininta siita julkaistiin brittildisessa
ladketieteellisessa aikakauslehdessa Iahes 300 vuotta sitten

- Joidenkin FOP:a sairastavien elinika on lyhentynyt

- Todenndkdisesti tuhannet FOP:a sairastavat ihmiset eivat tiedd, mika heilla on

#1. OVATKO ISOVARPAAT EPAMUODOSTUNEET?

Molempien isovarpaiden on oltava epamuodostuneet

Varpaiden epamuodostuma on olemassa jo syntyessa

Isovarpaista voi puuttua keskimmainen nivel

Isovarpaat ovat usein epamuodostuneet siten, ettd isovarvas on kaantynyt sisdanpain
muita varpaita kohti
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Esimerkkeja lyhyista isovarpaista,
isovarpaista, joista puuttuu
keskimmaiset nivelet, ja isovarpaista,
jotka ovat painuneet sisaanpain
epamuodostuman vuoksi.

#2. ONKO HENKILOLLA LYHYET PEUKALOT?

o Joillakin FOP:a sairastavilla (~50 %) voi olla lyhyet peukalot
o0 Lyhyissa peukaloissa voi myds puuttua keskimmainen nivel

Esimerkkeja lyhyista peukaloista ja peukaloista, joista puuttuu keskimmainen nivel



#3. ONKO HENKILOLLA TALLA HETKELLA TAI ONKO HANELLA OLLUT KOVIA
KYHMYJA KEHOSSAAN?

Flare-up = turvotus, lehahdus, kyhmy

FOP flare-up = turvotus voi olla kovaa, lampiman tuntuista ja herkkaa kosketukselle

Flare-up voi ilmaantua ja muuttua nopeasti, usein muutamassa tunnissa

Flare-up:a voidaan erehtya pitdmaan kasvaimina, mutta kasvaimet eivat muutu eivatka

liilku niin nopeasti

o Flare-up:t voivat ilmaantua yhtakkia; ne voivat myds havita nopeasti TAl ne voivat pysya
pitkan aikaa

o Erityisen nakyvia ovat padanahan, kaulan, selan, rintakehan ja kasivarsien flare-up:t

Lonkan ja reisien alueella esiintyvia Iflare-up:ja voi olla vaikeampi havaita

o Flare-up voi ilmaantua jonkinlaisen putoamisen tai pienen/suuren vamman jalkeen
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Esimerkkeja FOP:a sairastavien lasten seldssa esiintyvista flare-up:eista



Esimerkki rintakehan flare-up:sta

Esimerkkeja FOP:ta sairastavan lapsen padssa usein esiintyvista | flare-up:eista /kyhmyista.
Nama kyhmyt voivat tulla ja menna nopeasti ja liilkkua ympari paata.
Padahan muodostuva heterotooppinen luu sulautuu yleensa kasvavaan kalloon.

Esimerkkeja kaulan alueella esiintyvista flare-up:eista



Tama on usein heterotooppisen luun varhainen tulehdusvaihe. Toisin sanoen "lehahdukset" ovat
usein heterotooppisen luun muodostumisen ensimmainen vaihe. Yksittdinen “lehahdus” voi jatkua
6-8 viikkoa tai pidempaankin. Lonkkaflare-up:t kestavat yleensa useita kuukausia tai jopa yli
vuoden.

FOP:n aktiivisen jakson aikana voi esiintyd myos useita flare-up:ja. Kun puhkeaminen on kdynnissa,
nivelten jaykistyminen voi tapahtua yhdessa yossa. Jaykkyys johtuu turvotuksesta ja paineesta
lihaksen sisalla varhaisimmissa vaiheissa, jotka edeltdavat uuden luun muodostumista. Vaikka flare-
up:t ovat yleensa kivuliaita, kivun voimakkuus vaihtelee potilaiden ja kehon eri paikkojen valilla.
Monet ihmiset huomaavat, etta kipu hellittaa, kun flare-up on ohi.

Flare-up:t voivat tulla ja menna nopeasti, tai ne voivat siirtya seldssa ja muissa kehon osissa
muutamassa paivassd. On vaikea tietda, johtuuko joidenkin flare-up:en "vaeltava" luonne yhdesta
yksittdisesta flare-up:sta, joka on siirtynyt ympariinsa, vai onko kyseessa yhden flare-up:n
loppuminen ja toisen alkaminen. Jotkin flare-up:t taas kestavat viikkoja tai jopa kuukausia.

Flare-up ei aina ole helposti ndhtavissa tai tunnistettavissa flare-up:ksi. Suurissa nivelissa, kuten
lonkkanivelissa, voi olla vaikea aluksi havaita turvotusta tai lehahdusta, ja ainoa oire voi olla
lisdantyva kipu nivusissa.

#4. OVATKO HENKILON NISKAN, SELAN, RAAJOJEN TAI NIVELTEN LIIKKEET RAJOITTUNEET?

o lhmisillg, joilla on FOP, muodostuu heterotooppista/lisdluuta. Tama ylimaardinen luu voi
rajoittaa niskan, selkdrangan, seldn, rintakehan, olkapaiden, kyynarpaiden, ranteiden, leuan,
lonkkien, polvien tai nilkkojen liikkuvuutta

o Heterotooppisen luun muodostuminen alkaa yleensa ensimmaisella elinvuosikymmenella ja
etenee jaksottaisesti, tyypillisissa anatomisissa kaavoissa pitkalle aikuisuuteen asti

Kuva lukkiutuneen kyynarpaan heterotooppisesta Esimerkki ddarimmaisestd heterotooppisesta
luusta kyynarnivelessa luusta potilaalla useita leikkauksia



Kuvia heterotooppisesta luunmuodostuksesta selassd. Heterotooppinen luu voi olla minka
tahansa muotoista, mutta se on selvemmin havaittavissa seldssa, koska siella on suhteellisen
vahan ihonalaista rasvaa verrattuna muihin alueisiin.

LIIKERAJOITUS - LISASELVITYS:

Heterotooppisen luun kasvu rajoittaa liikkkumista. Se etenee yleensa kaulasta, selkdrangasta ja
hartioista ensimmaiselld elinvuosikymmenelld, minka jalkeen se etenee kyynarpaihin, lonkkaan,
polviin, leukaan ja nilkkoihin toisella elinvuosikymmenella.



Ei koepaloja, ei leikkauksia! Yritykset poistaa heterotooppista luuta ovat tuloksettomia ja
aiheuttavat lisaa luun kasvamista.

El lihaksensisdisia injektioita.
FOP:a sairastavan raajojen venyttelya tai vetamista El saa tehda.
Heterotooppista luun kasvua voi esiintya jopa vahaisesta traumasta tai ilman varoitusta.

VALTA KEHOON KOHDISTUVIA TRAUMOJA KAIKISSA MUODOISSAAN. FOP voi helposti kiihty jo
vahaisenkin kehoon kohdistuvan trauman seurauksena, joten kasittele potilasta aina varovasti ja
erityisen huolellisesti.

Joitakin yleisia esimerkkeja traumasta ovat kolhu, biopsia, leikkaus, putoaminen, alaleuan puudutus
hammashoidossa, leuan liiallinen venytys tai lukittuneiden raajojen vakisin liikuttaminen

Oikean diagnoosin varmistamiseksi TIN SOLDIERS (TS) pyytda sinua kuvaamaan seuraavat asiat ja
l[ahettamaan ne heille matkapuhelimella:

o Hanki potilaalta lupa jakaa valokuvia ja tietoja Tin Soldiers -tiimin kanssa. Tin Soldiers -tiimi jakaa
nama kuvat muille verkostonsa ladkareille diagnoosin vahvistamiseksi tai kieltamiseksi.

o Otettavat diagnostiset valokuvat:
1. Kuvat molemmista jaloista/varpaista vaaleaa taustaa vasten (kuten tdssa kasikirjassa esitetyt
kuvat varpaista)
Kuvat kasista - erityisesti peukaloista - ota valokuva vaaleaa taustaa vasten
Valokuvat mahdollisista leimahduksista tai turvotuksista
Kuvat alueista, jotka nayttavat silta, etta niihin on saattanut muodostua heterotooppista luuta
Kuvat kehon alueista, jotka ovat jaykkia tai joilla voi olla liikerajoituksia
Kokovartalokuva potilaasta vaatteet paalla. Kayta jumppahousuja tai muuta sopivaa
vaatetta
7. Valinnainen: Lyhyt video(t), jossa ndytetdan, miten potilas liikkuu (kavely tai kasien liikkeet tai
rajoitukset)

o vk wnN

o Tayttdkaa potilasdiagnoosilomakkeen kysymykset (ks. liite).



TIN SOLDIERS on voittoa tavoittelematon jarjestd, jolla on maailmanlaajuinen verkosto ladketieteen
ammattilaisia, jotka ovat hyvin koulutettuja FOP:n hoidosta. Tehtdvdimme on avustaa uusien
potilaiden diagnosoinnissa ympari maailmaa, jotta kukaan FOP:a sairastava ei jaisi yksin

Ota yhteytts TIN SOLDIERS -JARJESTOON mahdollisimman pian saadaksesi FOP-asiantuntijatukea
oikean diagnoosin varmistamiseksi. Sdhkoposti: info@tinsoldiers.org TAl odette@tinsoldiers.org
TAl vanda@tinsoldiers.org. Whatsapp: +2783 444 1880 TAl www.fopforeningen.se/suomi

Tin Soldiers -tiimi on innokas tukemaan sinua saamalla sinut yhteyteen FOP:n ladketieteen
ammattilaisten kanssa ja antamalla sinulle tukea potilaan hoitoon. Sinulla ladketieteen
ammattilaisena on suuri rooli oikean diagnoosin varmistamisessa.

Tin Soldiers antaa sinulle lisatietoja siita, miten tukea potilasta, kun kliininen diagnoosi on
vahvistettu. Tin Soldiers on yhteydessa kaikkiin kansallisiin FOP-jarjest6ihin ja kansainvalisiin
jarjestoihin, jotka voivat tukea perhetta matkalla FOP:n kanssa. Tin Soldiers on kumppanisi siing,
ettd saat potilaallesi asianmukaista hoitoa, ja se tukee sinua prosessissa.

MITA SINUN ON LAHETETTAVA TIN SOLDIERS -JARJESTOLLE:

1. Kuva taytetysta potilaan diagnoosildhetteesta (ks. liite)
2. Diagnostiset valokuvat ja videot

KANSALLISET JA KANSAINVALISET RESURSSIT:

FOP:n ladketieteellista hoitoa koskevat ohjeet ovat osoitteessa: www.iccfop.org/guidelines/

Ota yhteytta TIN SOLDIERS -tiimiin sahkdpostitse:
info@tinsoldiers.org TAl odette@tinsoldiers.org TAl vanda@tinsoldiers.org

Lisatietoja TIN SOLDIERS -potilashakuohjelmasta on osoitteessa: www.tinsoldiers.org/
Lisatietoja Pohjoismaiden/Baltian-Ruotsin FOP-yhdistyksesta: www.fopforeningen.se/suomi

Lisatietoja FOP-perheiden tuesta ja uutisia FOP:sta, tutkimuksesta ja ladkekokeiluista on
osoitteessa www.ifopa.com

Kiitos, ettd kdytdt aikaa vdlittdmiseen ja olet merkittdvéissé
roolissa diagnosointiprosessissa.

Olet Tin Soldier Mestari!

Meillé on saatavilla paljon materiaalia, joka kertoo FOP:n tarinasta.
Pdidiset tutustumaan osoitteessa
https://www.youtube.com/channel/UCGm89tgRthpNzkodYapbTmw
Jos haluat liséd painettua materiaalia, ota yhteyttd
info@tinsoldiers.org
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TIN SOLDIERS -ARVOT

ERISTAMISEN LOPETTAMINEN

Loytaa ihmisia, jotka elavat eristyksissa ilman asianmukaista ladketieteellista
diagnoosia, jotka ovat yksin, peloissaan ja tietamattomia siitd, mita tehda.

HUOLEHTIMINEN

Koulutetaan ensin perheita ja terveydenhuollon ammattilaisia "ala tee vahinkoa" -periaatteella ja
luodaan sitten yhteys. Yhdistetaan heidat tarvitsemiinsa resursseihin seka ldaketieteellisen etta
emotionaalisen tuen saamiseksi.

EMME UNOHDA KETAAN

Loydamme FOP-tautia sairastavia ihmisia ja [dyddmme myds muita. Varmistamme, ettemme sivuuta
ketdan, jolla on tuki- ja liikuntaelinsairaus. Yhdistamme heidatkin!

Verkkosivusto: Tinsoldiers.org
Sahkoposti: info@tinsoldiers.org TAl odette@tinsoldiers.org TAl vanda@tinsoldiers.org.
Whatsapp: +2783 444 1880
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POTILAAN DIAGNOSTINEN LAHETELOMAKE

Jos luulet, etta sinulla on mahdollinen FOP-potilas ja haluat |ahettda hanet lausuntoa varten, tayta

seuraavat kysymykset:

1. Onko teilld potilaan lupa lahetteeseen?

2. Onko teilld suostumus potilaan kuvien ja yhteystietojen jakamiseen?

3. Miksi uskotte, ettd potilaalla on FOP?

4. Kuvailkaa muita kliinisia ominaisuuksia.

5. Onko potilaalla ollut viimeaikaisia hoitoja, esim. biopsia, tahystys jne. jos on, mita?

6. Lahettakaa valokuvia: varpaista, seldstd, mahdollisista liikerajoitusalueista tai kyhmyista.

7. Lahettdkaa kaikki saatavilla olevat rontgenkuvat, myos rontgenkuvat varpaista.
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