PERSONLIG

VARNINGS- & UPPMARKSAMHETSINFORMATION

FIBRODYSPLASIA OSSIFICANS PROGRESSIVA (FOP)

Datum da informationen pa detta kort senast uppdaterades:

FOP-PATIENTENS NAMN:

Hemadress:

Postnummer, postadress:

Mobilnr:
Epost:
ICE-KONTAKTER: Klicka for att ligga till bild
Namn Relation Mobilnr
Mamma
Pappa
Far/morforalder
Syskon
Assistent
Annan:
JAG HAR EN MYCKET SALLSYNT DIAGNOS, VARNINGSINFORMATION:

FIBRODYSPLASIA OSSIFICANS PROGRESSIVA (FOP)

Personen som innehar detta kort och syns pa bilden har den mycket
sallsynta diagnosen fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP).

FOP ar en genetisk diagnos dar ben bildas i muskler, senor, ligament
och annan sammanbindande vavnad. Broar av extra ben bildas dver
leder i karakteristiska monster, vilket gradvis begransar rorligheten.
Kroppen producerar inte bara for mycket ben, utan ett extra skelett som

aser fast lederna, orsakar stelhet och permanent orérlighet. Foregés ofta
av smartsamma svullnader.

MINIMERA RISK var EXTRA VARSAM | ALLA LAGEN

Extra benbildning kan ske utan férvarning, eller som ett resultat av ett
trauma. Aven normalt sett rutinméssiga atgarder kan trigga FOP. Exempelvis
kan djupa invasiva procedurer, upprepade eller 6verdrivna uppblasningar
av blodtrycksmanschett och en forcerad rorelse i eller belastning av en

led utidsa en sa kallad "flare-up”. Extra varsamhet krévs for att ge god

och saker vard genom att trauman minimeras (T.ex. genom att flebotomi
endast gors av erfaren personal och att blodtrycksmatningar minskas till
lagsta mojliga frekvens). Episoder av benbildning kan ofta féregas av en
kraftig inflammation (“flare-up”). Forsok att ta bort dessa benbildningar
kommer orsaka ytterligare nybildning av ben. Den karaktaristiska
missbildningen av stortarna ar vanlig och synlig fran fodseln. Den ektopiska
benbildningen startar vanligtvis under det forsta decenniet av livet och
utvecklas episodiskt, ofta i karakteristiska anatomiska monster.

Det ar avgorande for personer med FOP att ha anhoriga och/eller
assistenter narvarande for att kunna garantera ratt omvardnad och
radgivning pa sjukhus och i méten.

1.

Undvik alla i.m. (intramuskuléra) injektioner savida det inte ar
nddvandigt for patientens dverlevnad. I.m. injektioner kommer
sannolikt att orsaka en "flare-up” med benbildning som foljd.

. Stabilisera & behandla: venpunktion, subkutan och intravends

behandling ar OK. Erfaren personal eller guidad i.v.-placering
rekommenderas starkt.

Perifera venkatetrar &r tilldtna. Anvénd tunnast méjliga nal och
undvik stas om mgjligt, annars endast latt tryck under kort tid. Undvik
centrala venosa infarter savida det inte ar nodvandigt for patientens
odverlevnad.

Vid allvarligt trauma behandla omedelbart med kortikosteroider,
Prednisolon 2 mg/kg/dag maxdos 100 mg/dag (oralt) eller
metylprednisolon 1.6 mg/kg/dag (i.v.) i 4 dagar. Overvag andra
potentiella orsaker till flare-up, t.ex. infektion.

Forsiktighetsatgarder vid intubation: lederna i nacken ar ofta helt
eller delvis lasta vid FOP. Kékleden har troligtvis begrénsad rorlighet
eller &r helt last. Aven om kaken &r rorlig ar den extremt mottaglig for
trauma. Manipulera inte passivt. Om inte icke-invasiv tillgang till
luftvagarna ar mojlig, sakra luftvag med fiberoptisk nasotrakeal
intubation utford av en erfaren anestesiolog. En kirurg bér vara pa
plats for att utfra trakeostomi om det indikeras. Steroider bdr ges om
intubation utfors.

Att konsultera expertkunnig FOP-lakare rekommenderas starkt.

VIKTIGT ATT LASA “MEDICINSKA RIKTLINJER FOR FOP”

fopsverige.se/varningsinformation eller ICCFOP.org

d




KONTAKTA FOP-EXPERTER FOR RADGIVNING:

MIN PRIMARA LAKARE AR:

Namn:

Sjukhus/praktik/vardcentral:

Tel:

Epost:

MIN FOP-LAKARE AR:

Namn:

Sjukhus/praktik/vardcentral:

Tel:

Epost:

INTERNATIONELLA FOP-EXPERTER ATT
KONTAKTA FOR RADGIVNING:

Frederick S. Kaplan, M.D.
Director, Center for Research in FOP & Related
Disorders

The Perelman School of Medicine - The University of
Pennsylvania Department of Orthopaedic Surgery
Tel: +1 215-294-9145

Email: Frederick.kaplan@uphs.upenn.edu

Robert J. Pignolo, M.D., Ph.D.

Chair, Division of Geriatric Medicine & Gerontology
Robert and Arlene Kogod Professor of Geriatric
Medicine

Mayo Clinic College of Medicine

Tel: + 1 507-293-0813

Email: Pignolo.robert@mayo.edu

Edward Hsiao, M.D., Ph.D.

Department of Endocrinology, Faculty Practice
University of California - San Francisco

Tel: + 1 415-353-2350

Email: edward.hsiao@ucsf.edu

INTERNATIONELL FOP-EXPERT GALLANDE
ANESTESI:

Zvi Grunwald, M.D.

The James D. Wentzler Professor of Anesthesiology
Thomas Jefferson University and Hospitals

Tel: +1 215-955-6161

Mobile: +1 215-206-7362

Email: zvi.grunwald@jefferson.edu

INTERNATIONELL TANDVARDSRADGIVNING
FOR FOP:

Clive Friedman, BDS (Diplomate AAPD)
Asst. Clinical Prof Schulich School of Medicine
and Dentistry

Pediatric Oral Health and Dentistry
Tel: +1 519-679-9860
Email: clivesf@mac.com

INTERNATIONELL RADGIVNING GALLANDE
ORAL- OCH MAXILLOFACIALKIRURGI:

Robert J Diecidue DMD MD MBA MSPH

The Cohen Reichlin Professor of Dental Biosciences
Chair Oral and Maxillofacial Surgery

Sidney Kimmel Medical College

Thomas Jefferson University

Tel: +1 215-955-6215

Mobile: +1 610-639-0313

Email: Robert.diecidue@jefferson.edu

VIKTIGT ATT LASA “MEDICINSKA RIKTLINJER FOR FOP”

fopsverige.se/varningsinformation eller ICCFOP.org




PERSONLIG MEDICINSK INFORMATION

Namn:

Personnummer:

Blodgrupp:

Mina aktuella lakemedel: (lakemedel/dosering)

Overkinslighet mot likemedel: (lakemedel/reaktion)

Fodoamnesallergier:

Latexallergi: Ja Nej

Utforda vaccinationer: (vaccin/datum)

Andra sjukdomstillstand utéver FOP: (lista alla om fler)

Dessa delar i min kropp har begransad rorlighet orsakad av extra benbildning:

D Kake D Véanster skuldra D Vanster kna D Vénster fotled
D Nacke D Hoger skuldra D Hoger kna D Hoger fotled
D Rygg D Vanster armbage D Vénster handled

D Vénster hoft D Hoger armbage D Hdger handled

D Hoger hoft | vrigt

Jag deltar for narvarande i en klinisk studie:
Namn pa studielakemedel:
Studieansvarig lakare:

Studieansvarig lakares tel.:

Studieklinik:
Jag har genomgatt operationer el. biopsier: (operation el. biopsi/datum)

Lungkapacitet vid senaste matningen: (datum/testresultat)

Jag har anmélt mig mig till donationsregister: | [sa | |Nej

VIKTIGT ATT LASA “MEDICINSKA RIKTLINJER FOR FOP”

fopsverige.se/varningsinformation eller ICCFOP.org
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