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Publicets ka kopigs projekts starp Tin Soldiers un Starptautisko klinicistu padomi.



KAS IR FOP ...

Fibrodisplasia Ossificans Progressiva = FOP

FOP ir loti reta genétiska slimiba, kad muskuli, cipslas, saites un citi saistaudi parvérsas kaulos. Papildu
(heterotopiskais) kauls, kas veidojas, ir lidzigs normalam kaulam. Heterotopiska kaulu augSana ierobezo
cilvéka kermena kustibas, pakapeniski pieaugot visa maza garuma. lIsak sakot, cilvékiem ar FOP veidojas
otrs skelets, kas izraisa locitavu blokéSanos, apgritinot vai padarot neiespéjamas kustibas un var padarit
cilveku pastavigi nekustigu.

FAKTI PAR FOP:

- Cilvekiem ar FOP ir deformeti lieli pirksti un dazkart 1si 1kski.

- FOP pirkstu un 1ksku locitavas var trukt videjas locitavas.

- FOP ir |oti reti sastopama genétiska slimiba, un pasaulé ir zinami tikai aptuveni 900 gadijumi:
saslimstiba ir 1 uz 1 miljonu cilvéku.

- FOP nav lipiga

- FOP nav etnisku, rasu vai dzimuma pazimju.

- FOP attistas divéjadi - spontani uzliesmojot vai traumas rezultata.

- vairak neka 90 % gadijumu FOP tiek diagnosticéta kludaini

- FOP ir novajinosa slimiba, kas izraisa progreséjosu nekustigumu.

- Kad heterotopiskais kauls ir izveidojies, to nevar nonemt, jo operacijas rezultata attistas un veidojas
vél vairak kaulaudu

- Daudziem cilvekiem ar FOP ir dzirdes zudums

- Slimibas progresésana ir mainiga un griti prognozéjama.

- FOP neietekmeé intelektu

- Heterotopiska osifikacija veidojas visos skeleta muskulos, iznemot diafragmu, méli un
ekstraokularos muskulus.

- FOP ir pazistama jau daudzus gadus, un pirmo reizi par to tika rakstits britu medicinas Zurnala
gandriz
pirms 300 gadiem

- Daziem cilvekiem ar FOP sailsinas dzives ilgums.

- lespéjams, tiikstoSiem cilvéku ar FOP nezina, kas viniem ir.

#1. VAI IR DEFORMETI LIELIE PIRKSTI?
o Abiem lielajiem pirkstu pirkstiem jabut deformeétiem.
o pirkstu malformacija ir vérojama jau piedzimstot.
o lielajiem pirkstu pirkstiem var trikt vidéja locitava.
o Lielie pirksti bieZi vien ir deformeéti ta, ka lielais pirksts ir pagriezts uz ieksu, pret
paréjiem pirkstiem.



Isu lielo pirkstu pieméri, lieli pirksti,
kuriem triikst vidéjo locitavu,

un lieli pirksti, kas deformacijas deé|
iespiesti uz ieksu.

#2. VAI PERSONAI IR TSI TKSKI?
o} Daziem cilvékiem ar FOP (~50%) var bat 1si 1kski.
o) Isajiem Tk3kiem var trikt ari vidéja locitava.

Tsu 1k$ku un Tk$ku bez vidéja locitavas posma pieméri



#3. VAI PERSONAI PASLAIK IR VAI IR BIJUSI KADI CIETI VEIDOJUMI UZ KERMENA?
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SaslimS$anas paasinajums = pietukums, tuska, bulki?

FOP uzliesmojums = tlska var bit cieta, silta un jatiga uz tausti.

Uzliesmojumi var paradities un strauji mainities, bieZi vien daZzu stundu laika.
Uzliesmojumus var sajaukt ar audzéjiem, ta¢u audzéji nemainas un neparvietojas.

tik strauji.

Uzliesmojumi var paradities peksni; tie var at atri izzust VAl var bt sastopami vairakus
gadus.

Ipasi redzami uzliesmojumi ir uz galvas adas, uz kakla, uz muguras, uz kratim un rokam.
Uzliesmojumi gurnos un augsstilbu rajona var bat griatak pamanami.

Uzliesmojumi var paradities péc jebkada veida traumatiska notikuma, kritiena vai
nelielas/lielakas traumas.

Bérnu ar FOP uzliesmojumu pieméri uz muguras



Kraskurvja uzliesmojuma piemers

Uzliesmojumu/izaugumu piemeri, kas bieZi paradas uz bérna galvas, kuram ir FOP.
Sie mezglini var atri paradities un pazust, un tie var parvietoties pa galvu.
Heterotopiskais kauls, kas veidojas uz galvas, parasti ieklaujas augosaja galvaskausa.

Uzliesmojumu piemeri kakla apvidu



Tas ir agrina iekaisuma faze, kas bieZi klUst par heterotopisku kaulu. Citiem vardiem sakot Skaidrojuma,
"uzliesmojumi" bieZi vien ir heterotopiska kaula veidoSanas pirma faze. Viens "uzliesmojums" var
turpinaties 6-8 nedélas vai ilgak. Glzas uzliesmojumi parasti ilgst vairakus ménesus vai pat ilgak,

ilgak neka gadu.

FOP aktiva perioda laika var rasties ari vairaki "uzliesmojumi". Ja uzliesmojums turpinas, locitavu
stivums var rasties nakts laika. Stivums rodas no pietikuma un spiediena muskula iekSpusé agrina
stadija, kas ir pirms jaunu kaulu veidoSanas. Lai gan uzliesmojumi parasti ir sapigi, sapju raksturs un
pakape atskiras dazadiem pacientiem, gan kermena lokalizacijas vietam. Daudzi cilvéki konstate, ka
sapes mazinas, kad slimibas uzliesmojums ir beidzies.

Uzliesmojumi var rasties un atri izzust, ka ari dazu dienu laika parvietoties pa muguru un citam kermena
dalam. Ir griti noteikt, vai dazu "uzliesmojumu" "migréjosais" raksturs ir saistits ar vienu uzliesmojumu,
kas ir parvietojies, vai ari ar viena uzliesmojuma beigam un otra sakumu. Turpreti dazi uzliesmojumi ir
sastopami nedélam vai pat ménesiem ilgi.

Uzliesmojumu ne vienmer ir viegli pamantt vai atpazit ka uzliesmojumu. Lielas locitavas, pieméram,
glzas locitavas, sakotnéji var bat gruti pamanit pietikumu vai tasku, un vienigais simptoms var bt
pastiprinosas sapes cirkSna rajona.

#4. VAI PERSONAI IR IEROBEZOTAS KUSTIBAS KAKLA RAJONA, MUGURAS , EKSTREMITATES VAI
LOCITAVAS?

o Cilvékiem ar FOP veidojas heterotopiski/izpalikusi kauli. Sis papildu kauls var ierobeZot kakla,
mugurkaula, muguras, kraskurvja, plecu, elkonu, plaukstu, plaukstu locitavu, Zoklu, gtzas, celu
vai potisu kustibas.

o Heterotopiska kaula veidoSanas parasti sakas pirmaja dzives desmitgadé un attistas epizodiski.
raksturigos anatomiskajos modelos lidz pat pieaugusa vecumam.

No heterotopa blokéta elkona foto Ekstréema heterotopa kaula piemers
kaulu veidosanas elkona locitava. pacientam bija vairakas operacijas.



Heterotopiska kaula veidosanas fotografijas uz muguras. Heterotopiskais
kauls var veidoties jebkura forma, bet mugura tas ir pamanamaks,
jo salidzinajuma ar citam zonam zemadas tauku ir salidzinosi mazak.

IEROBEZOTA KUSTTBA/IEROBE?OJUMS SIKAKS SKAIDROJUMS:

Heterotopiska kaulu augsana ierobezZo kustibas un parasti progresé no kakla rajona , mugurkaula,
pleciem pirmaja dzives desmitgadé, kam seko progresija uz elkoniem, gtizam, celgaliem, Zokliem un
potitém otraja dzives desmitgade.



Nekadas biopsijas; nekadu operaciju! Kirurgiski nonemt heterotopisko kaulu ir bez rezultata un
aktivizes vél vairak kaulaudu. augSanu.

NE intramuskularam injekcijam
Nekadas ekstremitasu stiepsanas vai vilkSanas cilvekam ar FOP.
Heterotopa kaulu aug$ana var notikt pat péc minimalas traumas vai spontani.

IZVAIRIETIES NO JEBKADA VEIDA KERMENA TRAUMAM. FOP var viegli paatrinat pat nelielas kermena
traumas, tapéc vienmer rikojieties ar pacientu saudzigi un ipasi uzmanigi.

Biezak sastopamie traumas piemeéri ir trieciens, biopsija, operacija, kritiens, apakszokla blokésana
zobarstniecibas manipulaciju veikSanai, parmeériga Zokla izstiepSana vai piespiedu kustibas ar
blokétiem locekliem.

Lai apstiprinatu pareizu diagnozi, TIN SOLDIERS (TS) lGdz jUs ierakstit un nosatit viniem pa mobilo
talruni:
o Sanemiet no pacienta atlauju nodot fotografijas un informaciju Tin Soldiers komandai. Tin Soldiers
komanda dalisies ar Siem attéliem ar citiem arstiem sava tikla, lai apstiprinatu vai noliegtu diagnozi.

o Javeic diagnostiskie fotoattéli:

1. Abu pédu/kaulu pirkstu fotografijas uz gaisa fona (pieméram, ka Saja rokasgramata paraditas
pirkstu fotografijas).

Plaukstu - 1pasi kSku - fotografijas uz gaisa fona.

Jebkadu uzliesmojumu vai pietikumu fotoattéli.

Jebkuras vietas, kas izskatas péc heterotopiska kaula veidoSanas, fotoatteli.

Fotografijas ar kermena zonam, kas ir stivas vai kuras var but kermena kustibu ierobeZojumi.
Apgerbta pacienta visa kermena fotografija. Javalka sporta bikses vai cits piemérots parklajums.
Péc izvéles: Iss(-i) videoieraksts(-i), kura(-os) redzams, ka pacients parvietojas (staigasana ar
roku kustibu vai kustibu ierobezojumiem).

NoukwnN

o Aizpildiet pacienta nosutijuma diagnostikas veidlapas jautajumus (skatit pielikuma).



TIN SOLDIERS ir bezpe|nas organizacija, kurai ir globals medicinas specialistu tikls, kas ir labi informéti
par FOP apripi. Misu misija ir palidzét diagnosticét jaunus pacientus visa pasaulé, lai neviens pacients
ar FOP nepaliktu novarta.

LUDZU péc iespé&jas atrak sazinieties ar TIN SOLDIERS, |ai sanemtu FOP ekspertu atbalstu un nodro$inatu
pareizu diagnozi. Lai sazinatos ar TIN SOLDIERS komandu, rakstiet pa e-pastu: info@tinsoldiers.org VAI
odette@tinsoldiers.org VAl vanda@tinsoldiers.org VAl Whatsapp: +2783 444 1880
www.fopforeningen.se/latvia

Tin Soldiers komanda labprat sniegs jums atbalstu, nodroSinot jums saikni ar FOP medicinas
specialistiem un sniedzot atbalstu pacienta apriupé. Jums ka medicinas specialistam ir liela nozime
pareizas diagnozes uzstadisanas.

Tin Soldiers sniegs jums plasaku informaciju par to, ka atbalstit pacientu péc tam, kad kliniska diagnoze
bus apstiprinata. Tin Soldiers ir saistits ar visam nacionalajam FOP organizacijam un starptautiskajam
organizacijam, kas varés atbalstit gimeni celojuma ar FOP. Tin Soldiers bus jusu partneris, lai
nodrosinatu pacientam atbilstoSu apripi un atbalstitu jls Saja procesa.

KAS JUMS JANOSUTA ALVAS KAREIVJIEM:
1. Pacienta diagnostikas nosutijuma veidlapas aizpildita fotografija (skatit pielikuma).
2. Diagnostikas fotoattéli un videoieraksti

1. Ir loti ieteicama oficiala konsultacija ar FOP ekspertiem klinicistiem. Lai to atvieglotu, ludzu,
sazinieties ar Tin Soldiers komandu.

2. lzvairieties no visam IM (intramuskularajam) injekcijam, ja vien tas nav nepiecieSams pacienta
izdzivosSanai. IM injekcijas var izraisit uzliesmojumus un sekojosu heterotopisku osifikaciju.

3. Stabilizejiet un arstéjiet: Venipunktira, zemadas un intravenoza arstésana ir ieteicama. leteicams
pieredzéjis personals un intravenoza ievadisana ar vadibu.

4. Periféro intravenozo ievadiSsanu ir pielaujama.

Izmantojiet péc iespéjas mazaku intravenozo katetru (G24 adatu) . Izvairieties no centralas venozas
piekluves, ja vien tas nav nepiecieSams pacienta izdzivoSanai.

5. Smagas traumas gadijuma nekaveéjoties saciet lietot kortikosteroidus Prednizons - 2 mg/kg/diena
(iekskigi) vai metilprednizolons 1,6 mg/kg/diena (intravenozi) 4 dienas. lzvértgjiet, vai nav citu
iespéjamo paasinajuma célonu, pieméram, infekcija.

6. Intubacijas piesardzibas pasakumi: FOP rezultata kakla dalas mugurkauls bieZi vien ir dal€ji vai pilnigi
saplisusi. lespéjams, ka Zokla kustibas ir ierobezotas vai funkcionali saplidusas. Pat ja tas ir kustigs,
tas ir |oti jutigs pret traumam. Neveiciet pasivas manipulacijas. Ja neinvaziva elpcelu nodrosinasana
nav iespéjama, nodrosiniet elpcelus ar fibrooptisko nazotrahealo intubaciju, ko veic pieredzgjis
anesteziologs. Nekavéjoties jabut pieejamam kirurgam, lai veiktu traheostomiju, ja tas ir indicéts. Ja
tiek veikta intubacija, jalieto steroidi. Plasaku informaciju skatit FOP arstéSanas vadlinijas.

7. Lidzu, nemiet véra: uzliesmojuma laika nedrikst veikt imunizaciju. Visiem pacientiem ar FOP
jaizvairas no intramuskularam vakcinam un DTP (difterijas-tetanusa- garo klepus) vakcinas. Ja
imunizacija tiek veikta subkutani, vairums citu vakcinu, ko izmanto Dienvidafrika, ir ieteicamas
personam ar FOP. leteikumus par konkrétam vakcinam skatiet FOP arstésanas vadlinijas. Ja neesat
parliecinats, sazinieties ar savu FOP specialistu arstu.
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8. Cilvekiem ar FOP ir |oti svarigi, lai vinu gimenes locekli un apripétaji vinus pavada/nodrosina
aprupi un konsulté slimnicas un apmekléjumos.

ICC = Starptautiska FOP kliniska padome
Apmekléjiet iccfop.org, lai iegiitu atjauninatu informaciju par COVID-19 aprupi cilvéekiem ar FOP.

1. Ir svarigi, lai nekad netiktu veiktas mandibularas blokades/ Gow Gates injekcijas. No tam ir
neatlaidigi jaizvairas, jo tas var izraisit Zokla ankilozi un slégsanos.

2. Vienkarsam procediram ir atlauta infiltracijas anestézija. Veicot jebkuru nozimigu zobarstniecibas
proceduru, lidzu, ievérojiet 5. punkta minétos ieteikumus.

3. Veicot arstésanu, janem veéra kakla kustigums un citu locitavu kustigums, ka ari jaizvairas no
parmeériga spiediena un ilgstoSas mutes atvérsanas proceddiras laika. Ludzu, iepazistieties ar riska
parvaldibas protokoliem saskana ar vadlinijam.

4. FOP arstésanas vadlinijas Atraumatiska un stabiliz€josa terapija jauzsak péc iesp€jas atrak, lai

ierobeZotu galigo atjaunojoso procediiru nepiecieSamibu. Ja neesat parliecinats, lidzu, sazinieties
ar mutes veselibas FOP specialistu.

RESURSI, LAl UZZINATU VAIRAK:

FOP mediciniskas arstésanas vadlinijas skatit: www.iccfop.org/guidelines/.

Lai sazinatos ar TIN SOLDIERS komandu, rakstiet pa e-pastu:
info@tinsoldiers.org VAl odette@tinsoldiers.org VAl vanda@tinsoldiers.org

Lai iegUtu vairak informacijas par TIN SOLDIERS pacientu mekléSanas programmu, apmekl€jiet:
www.tinsoldiers.org/.

Informacijai no Ziemelvalstu/Baltijas Zviedrijas FOP asociacijas: www.fopforeningen.se/latvia
Informaciju par FOP atbalstu gimeném un FOP jaunumiem skatit: www.ifopa.com.

Paldies, ka veltijat laiku, lai rupétos un spélétu nozimigu
lomu diagnostikas procesa.

Jus esat alvas kareivis cempions!

Mums ir pieejami daudzi materiali, kas stasta par FOP.
lai pieklitu, apmekléjiet
https://www.youtube.com/channel/UCGm89tgRthpNzkodYapbTmw
lai sanemtu papildu drukatos materialus, lidzu, sazinieties ar
info@tinsoldiers.org
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Rod

ALVAS KARAVIRU VERTIBAS

IZOLACIJAS IZBEIGSANA

Atrast cilvekus, kuri dzivo izolacija, bez pareizas mediciniskas diagnozes,
kuri ir vientuli, nobijusies un nezina, ko darit.

CARE

Vispirms izglitot gimenes un veselibas apripes specialistus par to, ka nekaitét, un péc tam
veidot saikni. tos ar nepiecieSamajiem resursiem gan mediciniska,
gan emocionala atbalsta sniegSanai.

NEATSTAT NEVIENU AIZ SEVIS

Atrodot cilvékus ar FOP, més atrodam arf citus. Més rupé&jamies, lai nevienu neatstatu
ar muskulu un skeleta slimibu. Més savienojam ari vinus!

Timekla vietne: Tinsoldiers.org
E-pasts: info@tinsoldiers.org VAl odette@tinsoldiers.org VAl vanda@tinsoldiers.org
Whatsapp: +2783 444 1880

TIN
SOLDIERS
GLOBAL

EDUCATE - DIAGNOSE -
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PACIENTA DIAGNOSTIKAS NOSUTIJUMA VEIDLAPA

Ja domajat, ka jums ir potencials FOP pacients, un vélaties nosutit uz atzinumu, lidzu, aizpildiet

sadus jautajumus:

1. Vaijums ir pacienta atlauja nosatisanai?

2. Vai jums ir piekriS8ana pacienta attélu un kontaktinformacijas koplietoSanai?

3. Kapeéc, jusuprat, pacientam ir FOP?

4. Ludzu, aprakstiet jebkuras papildu kliniskas pazimes

5. Vai pacientam nesen ir veikta kada arstésana, t. i., biopsija, skenésana u. c. Ja ja, tad kada.

6. Ludzu, atsutiet Sadas fotografijas: pirkstu pirkstiem, mugurai, jebkadam ierobezojumu vai
mezglinu vietam.

7. Lidzu, atsUtiet visus pieejamos radiologiskos attélus, tostarp pirkstu rentgena attélus.
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