Finns det saker som kan hjilpa FOP?

En bra regel med FOP ér att gora vad som kénns bekvamt. Att rora

sig pa ett speciellt sitt eller sitta i en speciell position som smartar, s

talar din kropp om att det inte &r bra for dig att gora det.

Betréffande smaérta, dr du domare; om nagonting gor ont, gor det

inte!

En viktig detalj med FOP ér att skota sina ténder.

» Forsok att inte fa hél i tdinderna. Du skall borsta och rengdra dina
tinder varje dag. Manga borstar efter varje maltid.

« At inte sotsaker, klibbig mat eller lisk mellan malen darfor att
socker fastnar pa tdnderna och orsakar hal. Om du dter mellanmal
eller ndgonting sott, borsta tdnderna sa fort som mojligt efter du
har tit.

* Det finns skoéljmedel for att hélla dina tdnder rena och fluormedel
som gor dem starka.

» Fraga din tandldkare om det bésta sittet att skota om dina ténder.
Kontrollera dina ténder tva ganger per ar.

Ibland kan personer med FOP inte 6ppna sin mun men de flesta kan

dnda &dta mat som skurits i sma bitar som kott, flingor, brod och kokta

gronsaker. Latt mat som nudlar och mosad potatis gér ocksa.

Skall du dricka mjolk? Det dr vélként att calcium i mjolk hjélper till

att bygga upp en stark benstomme. Om du inte dricker mjolk

kommer FOP-ben sluta vdxa? Nej, det dr inte calcium som gor att

FOP-ben vixer, utan det &r DNA datorprogrammet vi talade om. Din

kropp behdver calcium for att alla dina ben ska véxa och vara friska.

Finns det andra personer med FOP?

FOP ar en mycket séllsynt diagnos.

Det betyder troligast att ingen annan i din skola eller i din stad har
FOP. Det betyder att du &r den enda person med FOP som gér till din
doktor. Dina kamrater och lérare har troligast aldrig hort talas om
FOP. Ibland maste du och din familj forklara vad det &r. Det kan gora
att du kénner dig véldigt ensam.

Att inte ndmna att en del av de saker som du lart om FOP kan kénnas
mycket skrimmande.

Men det finns andra ménniskor som du kan tala med och dven tréffa
som har FOP. Du kan dela dina kdnslor om att ha FOP med personer
som vet hur det kianns. Du kan fraga efter idéer om hur du kan gora
livet lattare med FOP.

Fibrodysplasia Ossificans Progressiva

(FOP) acvRi1(c.617G>A; R206H)

FOP ir en genetisk mutation och en av virldens
mest séillsynta diagnoser som omvandlar muskler, senor,
ligament och annan sammanbindande vdvnad till skelett.
Forloppet borjar vanligtvis av tumdrliknande svullnader som
ofta misstas for cancer. Bryggor av extra ben bildas 6ver leder
och forhindrar progressivt rorligheten. Vid FOP producerar
kroppen inte bara for mycket ben, utan ett extra skelett. Korta
sneda stortar och ett dna-test kan stdlla diagnosen redan pa BB.

» Det hér kan ske helt spontant utan nagon synlig anledning
alls.

*  Om man ramlar eller slar sig.

+ Utsitts for en intra muskulér spruta, biopsi eller operation.

* Drabbar ca: 1 pa 2 miljoner. Runt 900 kénda fall i védrlden
(2017)

Den spontana processen med svullnader som ofta misstas for
cancer foljer som regel samma monster som nér ett embryo
bildas i magen den startar oftast runt huvudet, nacken eller
ryggen nan gang under de forsta tva artiondena i livet, Fortloper
sedan Over oftast hdger sida forst axlar, skuldror, balen till sist
hofter armar ben och kédkar. Men utomstéende faktorer kan
orsaka utbrott som skapar ett helt annat forlopp.

For mer information.

www.fopsverige.se
info@fopsverige.se
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Vad ar #-FOPdiagnos 7§

Fragor och svar till barn

Detta dir en oversittning av delar av boken som Sarah Steele och Marilyn Hair har
skrivit for barn. Berdttarrosten i texten dr Sarah Steeles

Vad ir FOP?

FOP stér for Fibrodysplasia Ossificans Progressiva, som ér ett
svart namn att komma ihadg. FOP &r en sjukdom eller ett tillstdnd
som gOr att extra ben véxer i en ménniskas kropp. FOP-ben &r
vanliga ben. Det dr bara det att de finns pa fel stillen. De véxer i
musklerna, t.ex. i ryggen, skuldrorna, armarna och benen. De
vixer ocksa i bindvidven, som forbinder dina muskler med dina
ben.

FOP-benen gor det svart att rora sig. Man kan séga att din kropp
héller pa att fa ett nytt skelett, ett FOP-skelett, forutom det vanliga
skelettet, som du foddes med.

Om du raknar efter hur ménga ganger nagot av foljande ord finns
med i boken: sannolikt, vanligtvis, ibland, ndagot, verkar, ofta,
mdtte, kunde skulle det antagligen vara 100 ganger. Det beror pa
att varje minniska med FOP &r unik. Uppflammanden och skador
ar inte alltid likadana. Négra ménniskor féar fler FOP-ben 4n andra.
Men dven om vi &r olika pa manga sétt har vi mycket gemensamt.

Hur fick jag FOP?

Du féddes med det. Om din mamma eller pappa har FOP, fick du
det fran dem. Men om de inte har det, var FOP en naturens nyck.
Vetenskapsmén kallar det en mutation. Men jag gar hdndelserna i
forvig.

FOP ir en genetisk &komma (du lér dig en massa nya ord nér du
lér dig saker om FOP)

Varje sak som lever har en uppséttning instruktioner i sig, som
kallas DNA. DNA fungerar som ett dataprogram. Ett dataprogram
talar om for datorn vad den ska gora. Dessa instruktioner kallas
gener.
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Det finns en gen som séger att dina dgon ska bli bruna — eller ar
de kanske bla? Andra gener bestdmmer vilken harférg du far och
hur lang du kommer att bli. Om du har FOP séger en gen i ditt
DNA till din kropp att gora ben i dina muskler

Hur fick da du FOP?

Din mammas dgg och din pappas sperma forenades for att skapa
dig. Din mammas DNA fanns i dgget och din pappas DNA fanns i
sperman. De tva uppséttningarna av DNA sammanlénkades for att
bilda en ny ménniska — Dig! DNA:t &r skilet till att en del saker
hos dig liknar din mamma och andra saker liknar din pappa. Om
dina fordldrar inte har FOP fordndrades en oansenlig del av deras
sammanslagna DNA. Din FOP var en mutation eller fordndring i
det DNA du fick fran dina foréldrar. Det hinder bara. Det dr ingens
fel. Om din FOP beror pa en mutation &r det nastan sékert att dina
syskon inte kommer att fa det. FOP &r inte heller smittsamt. Ingen
kan fa den fran dig .

Vad gor den med din kropp?

FOP ger dig liksom ett andra skelett. Nér du fods kan man se pé
dina stortér att du har FOP. Stortarna &r kanske béjda in mot de
andra fyra tdrna. Dina fordldrar och ldkarna sag formen pa dina tar
nir du foddes, men de visste nog inte att det innebar att du hade
FOP.

En del ménniskor med FOP har tummar som &r kortare dn vanligt.
Man har inte FOP-ben nir man fods. De véxer allteftersom du
véxer. Vanligen borjar FOP-ben vixa i nacken, ryggen och
skuldrorna. Senare kan de véxa i hofterna, armbégarna, knéna och
kiken. Musklerna i hjarta, mage, diafragma (en andningsmuskel i
brostet), indlvor, ansikte och 6gon utvecklar inte FOP-ben. En
délig sak som FOP-ben astadkommer &r att de kommer i vigen for
lederna. Leder ér de platser dar tvd ben mots och ror sig. Som i
skuldror, armbégar, hofter och kndn. Om FOP-ben véxer i din
skuldra kan du inte lyfta upp armen, for FOP-benen ar i vigen. Om
de vixer i ditt kni, kan du inte bdja knét och det i sin tur gor att du
gér och haltar.

Minniskor som har FOP far FOP-ben pé olika stéllen i kroppen i
olika &drar. Mina armbégar var de forsta lederna som det vixte
FOP-ben i. Nar jag var ett ar blev mina armbégar stela och jag
kunde inte stricka och boja armarna. Men jag kénner en man som
har FOP och som har varit vuxen ldnge. Han kan rora sina
armbagar néstan lika bra som en person som inte har FOP.

Olika méanniskor som har FOP har leder som fastnar i olika
positioner. T.ex. dr mina armbdagar bdjda sa att jag héller mina
hinder framfor brostet. En annan flicka med FOP har en armbége
som fastnat i helt strackt ldge. Hon haller armen rakt ner lings med
sidan. Olika ménniskor har olika mycket FOP-ben och olika
manga leder som fastnat i ett 14ge. Ingen vet varfor det blir pa det
sattet.

FOP-ben kan ocksa vixa i muskler som inte sitter néira leder.
Ibland astadkommer de knélar som sticker ut lite under huden. Det
kan hénda pa ryggen eller pa huvudet. Kndlarna dr normala ben,
som har véxt pé platser dér de inte hor hemma. Knélarna
forsvinner inte, men de kan fordndras lite i storlek och form, sé att
de ibland ser ut att bli mindre.

Gor FOP ont?

Det gor inte ont hela tiden. Det gor ont under uppflammandet. Det
ar da som FOP-benen borjar véixa. Ett uppflammande sker i en del
av din kropp; lat oss sdga att det &r i1 din arm. Forst far du en skada
som yttrar sig som en svullnad under huden. Den kan vara liten
som ett mynt eller stor som hela din 6verarm. Den kan kénnas
varm. Det kan gdra ont nir man ror vid den eller nér du ror pa
armen. Jag tycker det dr behagligast om jag inte r6r alltfor mycket
pa mig, nir jag har ett uppflammande pé gang. Jag tillbringar mer
tid i min Sacco-séck och i sangen. Smértan kan sitta i ett par
veckor eller mer. Sedan blir skadan mindre och det brukar sluta
gora ont. FOP-benen véxer i ungefér tvd manader och dérefter
kanske du kdnner en hard knol, eller sa kan du inte rora lika
mycket i din led som innan.

Det finns ingen medicin som kan stoppa FOP fran att flamma upp,
men det finns medicin som hindrar att det gor sa ont. Tala med
dina fordldrar och din doktor. De kan hitta mediciner som gor att
du kdnner dig béttre till mods. Ibland undrar folk om védret
paverkar FOP. Gor det mer ont regniga dagar, eller nar det r kallt
ute? En del sjukdomar gor mer ont vid vissa temperaturer, men
FOP ér inte sddan. Ménniskor som har FOP blir det inte mer
obehagligt for att det &r regnigt eller kallt.

Kommer det att bli simre?

Ja, tyvérr gar FOP med forsamring. P:et i FOP star for
”progressiva”. Det innebér att FOP progredierar eller med ett annat
ord, forsdmras nér du vaxer upp.

FOP-benet som vixer i din kropp forsvinner inte. Och fler FOP-
ben fortsitter att vixa nér du blir dldre. S& det blir svérare att rora
sig.

Det finns nagra saker du kan gora for att skydda dig. FOP blir ofta
sdmre pa en plats pa kroppen dér man fér ett trauma. Trauma
betyder att man blir skadad och det kan hdnda nir man ramlar, far
ett slag, opereras, far sprutor eller bar kldder som é&r alltfor tranga.
Nir jag var baby fick jag en skada pd mitt backenben pé hoftens
framsida utav att béra en bl6ja som var for hart knuten.

Var inte radd for att gora varje liten sak, men det finns nagra saker
som du antagligen inte ska gora for att du kan ramla, t.ex. att
springa, aka skridskor, spela fotboll och cykla tvéhjuling. Hall i
trapprécket ndr du gar i trappor.

Vad kan forsimra min FOP?

Operation &r ett trauma for din kropp. Operationer for att ta bort
FOP-ben fungerar inte. FOP-benen véxer bara tillbaka igen. Om
du far blindtarmsinflammation eller ndgon annan sjukdom som
kan vara farlig, kanske du behdver opereras, for
blindtarmsinflammationen kan skada dig mer 4n FOP. Den typen
av kirurgi kan orsaka ett uppflammande. Det &r alltsd ingen bra idé
att operera sig om man inte absolut maste eller att operera sig for
att ta bort FOP-ben.

Att ta sprutor dr ocksé ett trauma och kan orsaka skada. Manniskor
med FOP ska inte fa sprutor i musklerna. Dessa kallas
intramuskuléra eller IM-injektioner.

DPT-(star for difteri-kikhosta-stelkramp) sprutor och
influensasprutor dr normala IM-injektioner. Nagra sprutor kan ges
under huden. Denna typ av spruta kallas subkutan injektion. Det &r
OK for méanniskor med FOP att fa subkutana injektioner. Jag fick
tvd MMR- (méssling-passjuka-roda hund)sprutor under huden.
Nar ménniskor i min omgivning fick méssling, tyckte min doktor
det var bittre att jag fick subkutana MMR-sprutor 4n att fa
miésslingen. Jag fick inga skador av MMR-sprutorna.

Miénniskor med FOP ska inte ha novokainsprutor i munnen. Det
kan gora att FOP-ben borjar véxa i kidken, vilket kan hindra dig
fran att gapa lika mycket som tidigare. Tandldkaren kan stryka pa
medicin eller lata dig andas in en gas som gor dig somnig. Dessa
atgérder kan hindra smirta, om du behdver gora en fyllning i en
tand och det skadar inte din FOP.

Om du behover testa ditt blod eller behdver en IV (intravends
injektion), ska ldkaren vara forsiktig sa att nalen inte gér in i
musklerna.

Ingen ska hélla i dina armar eller ben och forsoka t6ja dem. Du
kan t6ja dina egna muskler genom att rora pa dina armar och ben
sa brett eller hogt som du kan. Men ingen annan person ska hélla
din kropp och forsoka toja den pa ett sddant sétt som du inte sjdlv
kan rora dig. Aktiv t6jning dér du sjélv rér pa dina muskler ar bra
for dig. Men passiv tojning, om nagon forsoker tdja din kropp, mer
an du kan tdja sjélv, kan forvérra din FOP.

FOP ir en knepig sjukdom. Ibland vixer FOP-ben nir du bara
slar dig det allra minsta. Men ibland kan du slé dig illa, men inga
nya FOP-ben vixer. Det finns t.o.m. tillfdllen d& FOP-ben vixer
utan att du vet att du slagit dig 6ver huvud taget. Forsok att komma
ihdg att det inte &r ditt fel nér du far ett uppflammande, man kan
inte fa FOP att starta eller sluta. Eftersom det faktiskt inte &r
ndgonting du kan gora for att fa FOP-benen att sluta véxa, forsok
att inte vara s ridd att bli skadad, att du inte provar pa nigot nytt
eller roligt.

FOP &r bara en sak med dig. Du behdver inte 1ata den styra hela
ditt liv!



