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KAS YRA POF ...

Fibrodisplasia Ossificans Progressiva = FOP

PROGRESUOJANTI OSIFIKUOJANTI FIBRODISPALZIJA POF

POF yra itin retas genetinis sutrikimas, kai raumenys, sausgyslés, raisciai ir kiti jungiamieji audiniai virsta
kauliniu audiniu. Susidares papildomas (heterotopinis) kaulas yra panasus j jprastg kaulg. Heterotopinis
kauly augimas palaipsniui apriboja Zmogaus kiino judesius visam gyvenimui. Trumpai tariant, Zmonémes,
sergantiems POF, susiformuoja antrasis skeletas, dél kurio sgnariai tampa nejudrus, todél judéjimas
tampa sunkus arba nejmanomas ir Zmogus tampa nejgalus visam gyevnimui.

FAKTAI APIE POF:

- Zmonés, sergantys POF, turi deformuotus didZiuosius pirstus ir kartais trumpus ranky nyks¢ius.

- POF pirstai ir nyksciai gali bati be vidurinio sgnario

- POF yraitin reta genetiné liga, pasaulyje Zinoma tik apie 900 jos atvejy: sergamumas yra 1i$ 1
milijono Zmoniy.

- POF néra uzkrec¢iama

- POF neturi etniniy, rasiniy ar lyties pozymiy

- POF progresuoja dviem budais - spontaniskai paiméjant arba dél jvykusios traumos

- daugiau kaip 90 % atvejy FOP diagnozuojama klaidingai

- POF yra alinanti liga, kuri sukelia progresuojantj nejudruma

- Susidarius heterotopiniam kaului, jo negalima pasalinti, nes chirurginés intervencijos paskatina
kaulinio audinio augima

- Daugeliui POF serganciy Zmoniy taip pat sutrinka klausa

- Ligos progresavimas yra nepastovus ir sunkiai nuspéjamas

- POF neturi jtakos intelektui

- Heterotopinis kauléjimas formuojasi visuose skeleto raumenyse, iSskyrus diafragma, liezuvj ir
ekstraokulinius raumenis.

- POF zinoma jau daugelj mety, pirma kartg apie jg rasyta brity medicinos Zurnale beveik
pries 300 mety

- Kai kurie POF sergantys Zmonés gyvena trumpiau

- Tikétina, kad tukstanciai Zmoniy, serganciy POF, neZino, kuo jie serga.

#1. AR YRA DIDZIYJY KOJY PIRSTY DEFORMACIY?

Abu didieji pirstai turi bati deformuoti

Pirsty deformacija stebima gimimo metu

Didiesiems kojy gali buti neiSsivyste viduriniai sgnariai

Didieji kojos pirstai daznai bina deformuoti taip, kad didysis kojos pirstas yra pasuktas j vidy
link link kity pirsty
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Pavyzdziai: trumpi didieji pirstai,
didieji pirstai be viduriniyjy
sgnariy ir didieji pirstai pasisuke j
vidy link Kkity pirsty

#2. AR ASMENS RANKY NYKSCIAI YRA TRUMPI?
o Kai kurie POF sergantys Zzmonés (~50%) gali turéti trumpus ranky nykscius
o Trumpiems ranky nykséiams taip pat gali trikti vidurinio sgnario

Pavyzdziai: trumpi ranky nyksciai ir nyksciai be vidurinio sgnario



#3. AR SIUO METU ASMUO TURI ARBA YRA TUREJES KOKIY NORS KIETY ISKILIMY AR
GUMBUY ANT KONO?
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Pauimeéjimo stadija = patinimas, edema, sukietéjimai

POF paumeéjimo stadijoje = edema gali buti kieta, Silta ir jautri lieciant

Paumeéjimai gali atsirasti ir greitai pasikeisti, daznai per kelias valandas.
Pauimeéjimus galima supainioti su navikais, taciau navikai nesikeicia ir yra nejudris.
Palmeéjimai gali atsirasti staiga. Jie taip pat gali greitai iSnykti ARBA iSlieka

ilga laika

Paimeéjimai ypac pastebimi galvos odos, kaklo, nugaros, kritinés ir ranky srityse.
Kluby ir Slauny srityje paiméjimai gali buti sunkiau pastebimi

Pauimeéjimai gali atsirasti po kokio nors kritimo, mazesnés ar didesnés traumos

Pavyzdziai: POF ligos pauiméjimo stadija iSreiksta vaiky nugaros dalyje



Pavyzdys: Ligos paiméjimo ant kratinés

Pavyzdziai: POF sergancio vaiko galvoje daZnai atsirandanciy patiméjimy ir (arba) iskilimy.
Sie gumbai gali greitai atsirasti ir greitai iSnykti bei judéti po visg galvos srit;.
Ant galvos susidares heterotopinis kaulas paprastai jsiterpia j augancia kaukole.

Pavyzdys: Kaklo srities pauméjimy epizodai



Tai ankstyvoji uzdegiminé fazé, kuri daznai tampa heterotopiniu kaulu. Kitaip tariant, "pauméjimai"
daZnai yra pirmoji heterotopinio kaulo formavimosi fazé. Vienas "patméjimas" gali testis net 6-8
savaites ar ilgiau. Paiméjimai kluby srityje paprastai trunka nuo keletos ménesiy iki mety.

Aktyvaus POF periodo metu gali pasireiksti keli "patiméjimo" tipai. Vykstant pauméjimui, sgnariy
sustingimas gali pasireiksti per naktj. Sustingimas atsiranda dél patinimo ir spaudimo raumens viduje
ankstyvojoje palimeéjimo stadijoje, kuri vyksta pries naujo kaulinio audinio susiformavima. Nors
paumeéjimai paprastai buna skausmingi, taciau skausmo intensyvumas ar jo lokacija pazeistose kino
vietose, gali blti jauciama ne vienodai. Daugelis Zmoniy pastebi, kad pasibaigus paiméjimui skausmas
sumazéja.

Paumeéjimai gali greitai atsirasti ir greitai praeiti arba per kelias dienas gali kisti jo lokacija. Gali buti
jauciamas nugaroje, véliau periena j kitas klino vietas. Sunku pasakyti, ar kai kuriy "patimeéjimy"
"migruojantis" pobudis yra susijes su vienu prasidedanciu patimeéjimu epizodu, ar su vieno paliméjimo
pabaiga ir kito pradZia. Pobudis sunkiai nustatomas, toidél, kad paiméjimas gali testis nuo keliy savaiciy
ar net ménesiy.

Pauimeéjima ne visada lengva pastebéti ar atpazinti. PavyzdZiui, didZiuosiuose sgnariuose, kaip kluby, i$
pradziy gali buti sunku pastebéti patinimg ar edema, o vienintelis simptomas gali bati stipréjantis
skausmas kirksniy srityje.

#4. AR ASMENS KAKLO, NUGAROS, GALUNIY SANARIY JUDESIAI YRA RIBOTI?

o Zmonéms, sergantiems POF, formuojasi heterotopinis (papildomas) kaulas. Sis papildomas
kaulas gali riboti kaklo, stuburo, nugaros, kratinés, peciy, alklniy, rieSy, Zandikaulio, kluby, keliy
ar kulksniy sgnariy judesius.

o Heterotopinio kaulo formavimasis paprastai prasideda pirmajj gyvenimo deSimtmetj ir
progresuoja epizodiskai formuodamasis gyvenimo eigoje iki pilnametystés.
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Heterotopinio kaulo ,,uzrakinto” alkiinés sanario Pavyzdys: heterotopinio kaulo
nuotrauka Pavyzdys: ISplites Soninis formavimasis - pacientui buvo atliktos
heterotopinis kaulas kelios operacijos.



Nugaros heterotopinio kaulo formavimosi nuotraukos. Heterotopinis kaulas gali buti bet
kokios formos, taciau jis labiau pastebimas nugaroje, nes ¢ia yra santykinai maziau poodiniy
riebaly nei kitose srityse.

ISSAMESNIS RIBOTO JUDEJIMO / APRIBOJIMO PAAISKINIMAS:

Heterotopinis kauly augimas riboja judesius ir paprastai progresuoti pradeda nuo kaklo, stuburo, peciy
srities per pirmajj gyvenimo deSimtmetj, o per antrajj gyvenimo deSimtmet;j pereina j alktnes, klubus,
kelius, Zzandikaulius ir kulksnis.



Neatlikinéti biopsijy ar operacijy! Pastangos pasalinti heterotopinj kaulg yra netikslingos ir skatina dar
greitesnj kaulinio audinio formavimasi.

Neatlikti jokiy injekcijy j raumenis.
Neatlikti JOKIY galuniy tempimo ar traukimo techniky POF serganciam Zmogui
Heterotopinio kaulo augimas gali pasireiksti net po minimalios traumos arba be jokio aiSkios priezasties.

VENKITE BET KOKIY GALIMY KUNO TRAUMVU. POF eiga gali lengvai pagreitinti net ir nedidelés kiino
traumos, todél visada elkités su pacientu Svelniai ir ypac atsargiai.

Galimi daZniausi traumos pavyzdZiai - smugis, biopsija, operacija, kritimas, apatinio Zandikaulio judesiy
ribojimas siekiant gydyti ar tiesinti dantis, pernelyg didelis Zandikaulio iStempimas arba priverstinis
gallniy judesys esant sustingusiam sgnariui.

Siekdami patvirtinti tinkama diagnoze, ,,TIN SOLDIERS” praso jrasyti toliau iSvardytus duomenis ir

atsiysti jiems mobiliuoju telefonu:

o Gaukite paciento leidimg dalytis nuotraukomis ir informacija su "Tin Soldiers" komanda. Tin
Soldiers komanda pasidalins paciento nuotraukomis su kitais savo tinklo gydytojais, siekiant
patvirtinti arba paneigti diagnoze.

o Reikalingos Sios Diagnostinés nuotraukos:

1. Abiejy pédy ir (arba) kojy pirSty nuotraukos Sviesiame fone (kaip Siame vadove pateiktos kojy

pirsty nuotraukos).

Sviesiame fone atliktos pladtaky, ypa¢ nyki¢iy, nuotraukos.

Bet kokiy patiméjimy ar patinimy nuotraukos.

Bet kokiy sriciy, kurios atrodo kaip heterotopinis kaulas, nuotraukos.

Kano sriciy, kurios yra sustingusios arba kurios riboja klino judéjimg, nuotraukos

Apsirengusio paciento viso kiino nuotrauka. Pacientas turi dévéti sportine arb akita tinkama

apranga.

7. Neprivaloma, bet rekomenduojama atlikti trumpas vaizdo jrasus, kuriuose matytysi, paciento
judéjimas (pvz.:vaiksciojimas, ranky judesiai ar esami apribojimai).
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o UZpildykite paciento siuntimo formos klausimus diagnostikai (zr. priedg).



,,TIN SOLDIERS” yra pelno nesiekianti organizacija, turinti pasaulinj medicinos specialisty tinklg, kurie
geba profesionaliai padéti bei suteikti informacijg apie POF priezilirg. Masy misija - padéti diagnozuoti
naujus ligos atvejus visame pasaulyje, kad né vienas sergantysis POF nelikty nuosalyje.

Kuo greiciau kreipkités j ,, TIN SOLDIERS” dél POF eksperty pagalbos, kad galétuméme tinkamai
diagnozuoti liga.

Norédami susisiekti su ,,TIN SOLDIERS” komanda, rasykite el. pastu:

info@tinsoldiers.org ARBA odette@tinsoldiers.org ARBA vanda@tinsoldiers.org

Whatsapp: +2783 444 1880 ARBA www.fopforeningen.se/lietuva

,»Tin Soldiers” komanda nekantrauja Jums padéti, padédama Jums susisiekti su POF medicinos
specialistais ir suteikdama paramga bei atitinkamg paciento priezilirg. Jums, kaip medicinos specialistui,
tenka didelis vaidmuo uZtikrinant tinkama diagnose nustatyta.

»»Tin Soldier”’s suteiks jums daugiau informacijos, kaip padéti pacientui, kuriam klinikiné diagnozé bus
patvirtinta. Tin Soldiers palaiko rySius su visomis nacionalinémis FOP organizacijomis ir tarptautinémis
organizacijomis, kurios galés paremti Seimg susidurusia su POF. Tin Soldiers bus jusy partneris ir
palaikys jus Siame procese, kad jusy pacientui bity suteikta tinkama prieziira.

DUOMENYS REIKALINGI ,,TIN SOLDIERS”” ORGANIZACIJAL:
1. UZpildytos paciento diagnostinio siuntimo formos nuotrauka (Zr. prieda)
2. Diagnostinés nuotraukos ir vaizdo jrasai

1. Primygtinai rekomenduojama oficiali konsultacija su POF gydytojais ekspertais. Siekiant gauti Sig
konsultacijg kreipkités j ,,Alaviniy kareivéliy” komanda.

2. Venkite visy galimy IM (intramuskuliniy) injekcijy, nebent tai batina paciento iSgyvenimui. IM
injekcijos gali sukelti pauméjimus ir paskaitinti vélesnj heterotopinio kaulo vystymasi..

3. Stabilizuokite ir gydykite: veniné punkcija, poodinis ir intraveninj leidimg taikyti galima, taciau,
rekomenduojamas patyres personalas ir tik profesionaliai atliekama procedura.

4. Leidziamos periferinés intraveninés injekcijos. Naudokite kuo mazesnes adatas ir kuo trumpiau
laikyti uzversta Zguta. Venkite centrinés venos punkcijy, nebent tai batina paciento iSgyvenimui.

5. )Jvykus didelei trauma, nedelsiant pradéti vartoti kortikosteroidus Prednizonas - 2 mg/kg per parg
(geriamasis) arba metilprednizolonas 1,6 mg/kg per parg (j veng) 4 dienas. Jvertinkite, ar néra kity
galimy patimeéjimo priezasciy, pavyzdZziui, infekcijos.

6. Intubacijos atsargumo priemonés: Dél POF ligos kakliné stuburo dalis daznai buna i$ dalinai arba
visiSkai silpna. Tikétina, kad Zandikaulio judesiai yra riboti arba funkciskai susilpnéje. Net jei
Zandikalulis yra judrus, jis labai jautrus traumoms. Negalima atlikti pasyviy manipuliacijy. Jei
nejmanomas neinvazinis kvépavimo funkcijos palaikymas, uztikrinkite, kad bus atlikta fibroptiné
nazotrachéjiné intubacija, kurig atlieks patyres anesteziologas. Tuo paciu metu chirurgas turéty bati
pasiruoses atlikti tracheostomija, jei ji bty reikilinga. Jei atliekama intubacija, reikia skirti steroidy.
Daugiau informacijos rasite POF gydymo gairése.

7. Atkreipkite démesj: paiméjimo metu neatliekama jokia vakcinacija. Vakciny ir DTP (difterijos,
stabligés, stabligés ir kokliuso) vakcinos reikéty vengti visiems POF sergantiems pacientams.
Sergantiems POF asmenims galimas skiepijimas po oda, taip pat rekomenduojamos kitos vakcinos,
kurios naudojamos esant Piety Afrikos Salyse. Patarimy dél konkreciy vakciny ieSkokite FOP
gydymo gairése. Jei nesate tikri, kreipkités j savo gydytojg POF specialista.



8. Labai svarbu, kad POF sergancius asmenis ligoninése bei kitose jstaigose lydéty ir suteikty
informacija jy Seimos nariai ar slaugytojai.

1. Labai svarbu, kad pacientui nebuty atliekamos apatinio Zandikaulio blokados / Gow Gates injekcijos.
Jy itin reikia vengti, nes jos gali sukelti Zandikaulio ankiloze ir uzdaruma.

2. Galima infiltraciné anestezija atliekant nesudétingas proceduras. Atliekant bet kokig didesne
odontologine procedurg, laikykités rekomendacijy, pateikty 5 punkte.

3. Atliekant gydyma reikia atsizvelgti j kaklo ir kity sgnariy judruma ir vengti per didelio jy spaudimo
bei ilgesnés trukmés iSsiZziojimo procediros metu. Vadovaukités rizikos valdymo protokolais pagal
rekomendacijas.

4. POF gydymo gairése Antitraumatinis ir stabilizacinis gydymas turéty bati pradétas kuo greiciau,
siekiant iSvengti atstatomuyjy procedury poreikio. Jei nesate tikri, kreipkités j burnos sveikatos POF
specialista.

SALTINIAL, IS KURIY GALIMA SUZINOTI DAUGIAU INFORMACLIOS:

POF medicininio gydymo gairés: www.iccfop.org/guidelines/

Norédami susisiekti su ,,TIN SOLDIERS” komanda, rasykite el. pastu:
info@tinsoldiers.org ARBA odette@tinsoldiers.org ARBA vanda@tinsoldiers.org

Daugiau informacijos apie ,, TIN SOLDIERS” pacienty paieskos programa rasite adresu:
www.tinsoldiers.org/.

Informacijos i§ Siaurés ir Baltijos $aliy Svedijos FOP asociacijos: www.fopforeningen.se/lietuva
Informacijos apie paramga POF Seimoms ir POF naujienas rasite adresu: www.ifopa.com.

Dékojame, uz jusy skirtq laikq bei riupestj siekiant kuo efetyviau sudalyvauti
diagnostiame procese.

Jus esate Alaviniy kareivéliy cempionas!

Turime daug medziagos, kurioje galima perziiréti POF istorijg
prieigq prie jy rasite adresu:
https://www.youtube.com/channel/UCGm89tgRthpNzkodYapbTmw
dél papildomos spausdintinés medzZiagos kreipkités j
info@tinsoldiers.org
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,,TIN SOLDIERS’' VERTYBES:

IZOLIACIJOS PABAIGA

Surasti Zmones, kurie gyvena izoliuotai, be tinkamos medicininés diagnozés, kurie yra vienisi,
iSsigande ir nezino kaip elgtis.

PRIEZIURA

Svarbiausia apmokinti Seimas ir sveikatos priezZitros specialistus apie tai, kaip "nepakenkti"
sergancianciam asmeniui ir tuo paciu uzmegzti rysj suteikiant jiems reikalingg medicinine
ir emocine parama.

NEPALIKTI NE VIENO

leSkodami Zmoniy, serganciy POF, randame ir serganciy kitomis panasiomis ligomis. Uztikriname,
kad nepaliksime né vieno sergancio raumeny-kauly sistemos ligomis. Mes jtraukiame ir juos!

Interneto svetainé: Tinklalapis Tinsoldiers.org
El. pastas: info@tinsoldiers.org ARBA odette@tinsoldiers.org ARBA vanda@tinsoldiers.org
Whatsapp: +2783 444 1880

TIN
SOLDIERS
GLOBAL

EDUCATE - DIAGNOSE -
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PACIENTO DIAGNOSTINIO SIUNTIMO FORMA

Jei manote, kad turite potencialy POF pacientg, ir norite gauti atitinkamas iSvadas, uzpildykite Siuos

klausimus:

1. Arturite paciento sutikima dél siuntimo?

2. Ar turite sutikimg dalytis pacienty nuotraukomis ir kontaktiniais duomenimis?

3. Kodél manote, kad pacientas serga POF?

4. Aprasykite visus papildomus klinikinius pozymius

5. Ar pacientui neseniai buvo taikytas koks nors gydymas, t. y. biopsija, skenavimas ir t. t.
Jei taip, koks?

6. Prasome atsiysti kojy pirsty, nugaros, bet kokiy galimy apribojimy ar gumby nuotraukas.

7. Atsiyskite visas turimas radiologines nuotraukas, jskaitant pirsty rentgeno nuotraukas.
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