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VAD AR FOP ...

Fibrodysplasia Ossificans Progressiva = FOP

FOP ar en mycket sallsynt genetisk diagnos dar muskler, senor, ligament och annan sammanbindande
vavnad omvandlas till skelett. Det extra (heterotopiska) ben som bildas ar normalt skelett men pa fel
plats. Den heterotopiska bentillvaxten begransar en persons kroppsrorelser progressivt under en livstid.
Kort sagt bildar personer med FOP ett extra skelett som orsakar lasta leder, vilket gor det svart eller
omoijligt att rora sig och kan géra en person permanent ororlig.

FAKTA OM FOP:

- Personer med FOP har missbildade stortar och ibland korta tummar

- Tar och tummar med FOP kan sakna en mittled

- FOP &r ett extremt sallsynt genetiskt tillstand med endast cirka 900 kdnda fall i varlden: med en
incidens pa 1 av 1 miljon manniskor

- FOP ar inte smittsamt

- FOP har inga etniska, rasmdssiga eller konsmassiga monster

- FOP utvecklas pa tva satt - genom spontana uppflammanden eller som ett resultat av trauma

- FOP feldiagnostiseras i dver 90 % av fallen

- FOP ar en funktionsnedsattande sjukdom som leder till progressivimmobilitet

- Nar heterotopiskt ben har bildats kan det inte avlagsnas eftersom en operation orsakar
att mer ben bildas.

- Manga personer med FOP har dven horselnedsattning

- Sjukdomsforloppet ar varierande och svart att forutsdga

- FOP paverkar inte intelligensen

- Heterotopisk ossifikation bildas i alla skelettmuskler utom diafragman, tungan och
extraokuldra muskler.

- FOP har funnits i manga ar och den férsta notisen om sjukdomen publicerades i en brittisk
medicinsk tidskrift for nastan 300 ar sedan.

- Vissa personer med FOP far en forkortad livslangd

- Det finns sannolikt tusentals personer med FOP som inte vet vad de har

#1. HAR PERSONEN MISSBILDADE STORTAR?
o Bada stortarna maste vara missbildade
o Missbildningen av stortan ar synlig redan vid fodseln
o Stortarna kan sakna den mellersta leden
o Stortarna ar ofta deformerade pa ett sddant satt att stortan ar vand indt mot de andra tarna.



Exempel pa stortar som ar korta,
stortar som saknar mittled och
stortar som ar inbojda pa grund av
missbildning.

#2. HAR PERSONEN KORTA TUMMAR?
o Vissa personer med FOP (~50%) kan ha korta tummar
o De korta tummarna kan ocksa sakna en mittled

Exempel pa korta tummar & tummar som saknar mittled



#3. HAR PERSONEN FOR NARVARANDE ELLER HAR PERSONEN HAFT NAGRA HARDA KNOLAR
PA KROPPEN?

FOP-flare-up (FOP-uppflammande) = svullnad, 6dem, kndlar

FOP-flare-ups = 6demet kan vara hart, varmt vid beroring och kansligt vid beréring

Flare-ups kan uppsta och fordandras snabbt, ofta inom nagra timmar.

Flare-ups kan misstas for tumoérer, men tumorer varken forandras eller flyttas runt

i ett sa snabbt tempo.

o Flare-ups kan upptrdda plotsligt, de kan dven férsvinna snabbt MEN de kan ocksa vara
narvarande under langa tidsperioder

o Flare-ups pa skalp, nacke, rygg, brost och armar ar sarskilt synliga

Flare-ups i omradet runt hoft- och Iar kan vara svarare att se

o Flare-ups kan upptrdda efter nagon typ av fall eller en mindre/stor skada
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Exempel pa flare-ups pa ryggen hos barn med FOP
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Exempel pa flare-ups pa brostet

Exempel pa flare-ups/kndlar som ofta upptrader pa huvudet hos barn med FOP.
Dessa knolar kan komma och ga snabbt och réra sig runt huvudet.
Heterotopiskt ben som bildas pa huvudet inkorporeras vanligtvis i den viaxande skallen.

Exempel pa flare-ups i nackomradet
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FLARE UPS/KNOLAR YTTERLIGARE FORKLARING:

En flare-up representerar den tidiga inflammatoriska fasen av vad som ofta blir heterotopiskt ben.
Med andra ord ar "flare-ups" ofta den forsta fasen av heterotopisk benbildning. En enskild "flare-up"
kan paga i 6-8 veckor eller langre. Flare-ups i hofterna tenderar att paga under manga manader ibland
mer an ett ar.

Flera flare-ups kan intraffa samtidigt under en aktiv period av FOP. Nar en flare-up pagar kan lederna

bli stela 6ver en natt. Stelheten beror pa svullnad och tryck inuti muskeln under de tidigaste stadierna
som féregar ny benbildning. Aven om skov vanligtvis &r smdrtsamma varierar graden av smarta mellan
olika patienter och mellan olika platser i kroppen. Manga upplever att smartan avtar nar en flare-up ar
over.

Flare-ups kan komma och ga snabbt, och de kan dven till synes flytta runt pa ryggen och andra delar av
kroppen inom loppet av nagra dagar. Det ar svart att veta om den "vandrande" karaktédren hos vissa
"Flare-ups" beror pa en enda flare-up som har flyttat runt eller om det &r en ny flare-up som
Overlappar den tidigare. Vissa flare-ups kan daremot paga i veckor eller till och med manader.

En flare-up ar inte alltid 1att att se eller kdnna igen som en flare-up. | stora leder som hofterna kan det
vara svart att se svullnad eller 6dem i ett tidigt stadium, och det enda symptomet kan vara tilltagande
smarta i ljumskarna.

#4. HAR PERSONEN BEGRANSAD RORELSEFORMAGA | NACKE, RYGG, EXTREMITETER ELLER LEDER?

o Personer med FOP bildar heterotopiska extra ben. Det extra benet kan begransa rorligheten i
nacke, ryggrad, rygg, brost, axlar, armbagar, handleder, kdkar, hofter, knan eller vrister.

o Heterotopisk benbildning bérjar vanligtvis under det forsta decenniet av livet och fortskrider
episodiskt i karakteristiska anatomiska monster langt upp i vuxen alder.

Foto av last armbage fran heterotopiska ben Exempel pa extrem heterotopisk-benbildning
Benbildning i armbagsleden patienten har genomgatt flera operationer



Foton av heterotopisk benbildning pa ryggen. Heterotopiska ben kan ha vilken form som helst men ar
mer patagligt pa ryggen pa grund av relativt mindre underhudsfett jamfért med andra omraden.

BEGRANSAD RORELSEFORMAGA/RESTRIKTION YTTERLIGARE FORKLARING:

Heterotopisk bentillvaxt begransar roérligheten och foljer vanligtvis en progression fran nacke, ryggrad
och axlar under det férsta decenniet av livet, foljt av progression till armbagar, hofter, knan, kdkar och
vrister under det andra decenniet av livet.



Inga biopsier, inga operationer! Alla forsok att avlagsna heterotopiska ben ar férgaves och leder till att
mer ben att vaxa.

INGA intramuskuldra injektioner
INGEN tojning eller dragning i nagra extremiteter pa en person med FOP
Heterotopisk bentillvaxt kan uppsta aven vid minimalt trauma eller utan nagon varning.

UNDVIK ALLA FORMER AV TRAUMA MOT KROPPEN. FOP kan latt paskyndas av dven mindre trauma
mot kroppen, sa hantera alltid patienten extra varsamt och med sarskild forsiktighet.

Nagra vanliga exempel pa trauma ar en stot, en biopsi, en operation, ett fall, en mandibular blockering
hos tandldkaren, 6verstrackning av kdken eller patvingad rorelse av lasta leder.

For att bekrafta en korrekt diagnos har du majlighet att skicka foton och videos till TIN SOLDIERS (TS) via
mobil eller mail:

o Fa tillstand fran patienten att dela foton och information med Tin Soldiers-teamet. Tin Soldiers-
teamet kommer att dela dessa bilder med FOP-ldkare i sitt natverk for att bekrafta eller férneka en
diagnos.

o Diagnostiska foton som behdvs tas:

Foton av bada fotterna/tarna (som de foton av tarna som visas i denna handbok)
Foton av handerna - sarskilt tummarna

Foton av eventuella flare-ups eller svullnader

Foton av omraden som ser ut som om heterotopiska ben kan ha bildats

Foton pa omraden pa kroppen som ar stela eller kan ha rorelsebegransningar
Helkroppsfoto av patienten pakladd. Ska bara lamplig kladsel.

Valfritt: Kort video som visar hur patienten ror sig (gang- eller armrérelser eller andra
begransningar)

Nooukrwnpe

o Fyllifragorna i det diagnostiska remiss-formularet for patienten (se bilaga)



TIN SOLDIERS ar en ideell organisation som har ett globalt natverk av ldkare som ar val insatta i FOP-
vard. Vart uppdrag ar att hjalpa till med diagnostisering av nya patienter éver hela varlden sa att ingen
med FOP nagonsin lamnas utanfor.

Vanligen kontakta TIN SOLDIERS sa snart som mojligt for expertstod gallande FOP for att sdkerstalla en
korrekt diagnos. E-post: info@tinsoldiers.org OR odette@tinsoldiers.org OR vanda@tinsoldiers.org
Whatsapp: +2783 444 1880 Kontaktperson i Sverige marie@fopsverige.se +46708 362 662

Tin Soldiers-teamet ar angeldget om att hjdlpa dig genom att satta dig i kontakt med medicinska FOP-
experter och ge dig stéd i varden av patienten. Du som lakare spelar en stor roll for att sakerstalla en
korrekt diagnos.

Tin Soldiers kan ge dig mer information om hur du kan stotta en patient nar en klinisk diagnos har
bekraftats. Tin Soldiers ar ansluten till alla nationella FOP-organisationer och internationella
organisationer som kan stotta och vagleda en familj pa resan med FOP. Tin Soldiers kan vara din
partner i att ge din patient ratt vagledning och stotta dig i processen.

VAD DU BEHOVER SKICKA TILL TIN SOLDIERS:

1. Foto av det ifyllda remiss formularet for patient-diagnostik (se bilaga)
2. Diagnostiska foton och videor

2. Undvik alla IM-injektioner (intramuskuldra) om det inte ar nédvandigt for patientens
overlevnad. IM-injektioner kan orsaka skov och efterféljande heterotopisk ossifikation.

3. Stabilisera och behandla: Venipunktur, subkutana och intravenésa behandlingar ar OK.
Erfaren personal och guidad IV-placering rekommenderas starkt.

4. Perifera IV ar tillatna. Anvand minsta mojliga nal med kort tourniquet-tid. Undvik central
vends access om det inte ar nédvandigt for patientens dverlevnad.

5. Vid stOrre trauma, satt omedelbart in kortikosteroider Prednison - 2 mg/kg/dag (oralt) eller
metylprednisolon 1,6 mg/kg/dag (intravendst) i 4 dagar. Utvardera om det finns andra
potentiella orsaker till utbrottet, t.ex. infektion.

6. Forsiktighetsatgarder vid intubation: Lederna i nacken ar ofta delvis eller helt sammanvuxen
pa grund av FOP. Kikleden &r sannolikt begriansad i rorelse eller helt sammanvéxt. Aven om
den ar rorlig ar den extremt kanslig for trauma. Manipulera inte passivt. Om inte icke-invasivt
tillgang till luftvagarna ar mojligt, sakra luftvag med fiberoptisk nasotrakeal intubation av en
erfaren anestesiolog. Kirurg ska vara pa plats for att utféra trakeostomi om det indikeras.
om sa kravs. Steroider ska ges om intubation utférs. Se riktlinjerna for behandling av FOP for
mer information.



7. Observera: Ingen vaccination bor ges under ett skov. Intramuskulara vaccin och DTP-vaccin
(difteri-tetanus-pertussis) bor undvikas hos alla patienter med FOP. Om vaccination
ges subkutant rekommenderas de flesta andra vacciner som anvands dven for
personer med FOP. Se behandlingsriktlinjerna for FOP for vagledning om specifika vaccinationer.
Om du ar osadker ska du kontakta din FOP-specialistlakare.

8. Det ar mycket viktigt for personer med FOP att en anhorig eller assistent féljer med och hjalper till
med vard, stod och vagledning vid sjukhusbesdk och i moten.

1. Det ar mycket viktigt att mandibulara block/ Gow Gates-injektioner aldrig utfors. Dessa
maste noggrant undvikas eftersom de kan leda till ankylos och stangning av kadken.

2. Infiltrationsanestesi ar tillaten for enkla ingrepp. For storre tandingrepp, folj
rekommendationerna i punkt 5 ovan.

3. Nackrorlighet och annan ledrorlighet maste beaktas vid behandling och 6vertryck och

forlangd period med 6ppen mun under ett ingrepp ska undvikas. Se riskhanterings protokoll
i de medicinska riktlinjerna.

4, Riktlinjer for FOP-behandling. Atraumatisk behandling och stabiliserings behandling boér
inledas sa snart som mojligt for att begrdnsa behovet av definitiva restaurativa atgarder.
Om du ar osaker, kontakta en Oral Health FOP-specialist.

RESURSER FOR ATT LARA SIG MER:

: www.iccfop.org/guidelines/

For att kontakta TIN SOLDIERS Team, skicka e-post:
info@tinsoldiers.org ELLER odette@tinsoldiers.org ELLER vanda@tinsoldiers.org
Kontaktperson i Sverige: marie@fopsverige.se

For mer information om TIN SOLDIERS patientsokningsprogram, ga till: www.tinsoldiers.org/
Information om stéd fran den Svenska FOP-féreningen: www.fopforeningen.se

Information om diagnosen FOP pa Svenska, ga till: www.fopsverige.se

Information om stéd till FOP-familjer och nyheter om FOP finns pa: www.ifopa.com

Tack for att du tar dig tid, du spelar en viktig roll
i den diagnostiska processen.

Du dr en Tin Soldier Champion!

Vi har mycket filmmaterial tillgédingligt som berdittar mer om FOP besok
https://www.youtube.com/channel/UCGm89tgRthpNzkodYapbTmw

For ytterligare tryckt material, viinligen kontakta
info@tinsoldiers.org
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TINSOLDIERS VARDERINGAR

BRYTA ISOLERING
Att hitta manniskor som lever isolerade, utan en korrekt medicinsk diagnos, som ar
ensamma, radda och inte vet vad de ska gora

VARD
Att forst utbilda familjer och vardpersonal efter principen "gor ingen skada" och sedan
vagleda till de resurser de behoéver, for bade medicinskt och kdnslomassigt stod

LAMNA INGEN KVAR
Samtidigt som vi hittar manniskor med FOP hittar vi ocksa andra. Vi ser till att vi
inte [ldmnar nagon med muskuloskeletala tillstdand ensamma.
Vi sammanfor dem ocksa!

Webbplats: Tinsoldiers.org
E-post: info@tinsoldiers.org ELLER odette@tinsoldiers.org ELLER vanda@tinsoldiers.org
Whatsapp: +2783 444 1880 Kontaktperson i Sverige: marie@fopsverige.se

TIN
SOLDIERS
GLOBAL

EDUCATE - DIAGNOSE -
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REMISSFORMULAR FOR PATIENT-DIAGNOSTIK

Om du tror att du har en potentiell FOP-patient och 6nskar skicka en remiss for ett utlatande, vanligen
fyll i féljande fragor:

1. Har du patientens tillstand for remittering?

2. Har du samtycke till att dela patientens bilder och kontaktuppgifter?

3. Varfor tror du att patienten har FOP?

4. Beskriv eventuella ytterligare kliniska kdannetecken

5. Har patienten nyligen genomgatt nagon behandling, t.ex. biopsi, rontgen etc. i sa fall vilken?

6. Vanligen skicka foton av: tar, rygg, eventuella omraden med begrdansningar eller knolar

7. Vanligen skicka alla tillgdngliga radiologiska bilder, inklusive rontgenbilder av tarna
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