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Ksiqzka jest dedykowana wszystkim Rodzinom, ktore na co dzien stawiajq czota FOP.



O okladce

Tytul obrazu na oktadce brzmi: ,,Cykl zycia ” (The Circle of Life). Miatem mnostwo
powodow do wybrania tego tytutu dla mojego malunku z motylem. Motyl jest dla mnie
symbolem nadziei i poczatkiem czego$ nowego. To jest aspekt, ktéry moze dotyczy¢ kazdego
i kazdy przeciez widzial motyla. Ukazujac cykl motyla — monarchy (Danaus plexippus)
opowiedziatem o zmianach w zyciu, ktore rowniez wystepuja gdy pojawia si¢ kostniejace
zapalenie mig$ni.

Wybralem pracg wymagajaca szczegdlnej precyzji w akwareli, aby pokazaé, co potrafi¢
zrobi¢ mimo progresu choroby. Bylem praworgecznym malarzem, dopéoty dopoki moj prawy
tokie¢ nie zostat zablokowany (dwa lata temu), zmuszajac mnie teraz do malowania lewa
reka. Po raz pierwszy namalowatem motyla monarche z otwartymi skrzydtami lewa reka.
Uwazam, ze to jeden z trudniejszych motyli do malowania. Poprzez moje prace, chcg
pokaza¢, ze ludzie z kostniejacym zapalenie mig$ni rowniez moga zy¢ tworczo. Wazne jest,
aby mie¢ szczegolna pasjg — taka jak malarstwo dla mnie.

Jack B. Sholund Bigfork, Minnesota 1995 (dla pierwszej edycji: Co to jest FOP? Poradnik dla
Rodzin)
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Przedmowa

Zycie nie przygotowato Cie na FOP

Nasza corka Miranda Friz zostata zdiagnozowana 19 kwietnia 2007 roku. W wieku 2 lat i 3
miesiecy byta zywym i kochajacym zabawe¢ brzdacem. Postawienie diagnozy FOP byto dla
mnie i dla mojego meza nieprawdopodobnym szokiem. P6zniej dowiedzialam sig, ze nasza
reakcja byla jak najbardziej typowa w tej sytuacji. Po diagnozie nasz Swiat si¢ catkowicie
zawalil. Rozpaczali$my nie wiedzac jak to mozliwe, ze przydarzyto si¢ to wiasnie naszemu
ukochanemu dziecku.

Podczas gdy my zmagali$my si¢ z bolem i1 réznorodnymi emocjami, Mala rozwijata si¢ w
najlepsze - $miata si¢, gaworzyta, pokrzykiwata, rozrzucata jedzenie po podtodze, bawita
zabawkami 1 robita wszystko, co robia dziewczynki w jej wieku. Szybko zrozumieliSmy z
mezem, ze jesli chcemy, zeby Miranda rozwijata si¢ nadal, musimy nauczy¢ si¢ zy¢ z choroba
i zapanowa¢ nad nia. Nie mogli§my pozwoli¢, zeby fibrodysplazja zapanowata nad nami.
Zaczelismy zadawaé pytania: Jak zapewni¢ Mirandzie bezpieczenstwo? Czy moze bawic si¢
ze swoim starszym bratem? Wychodzi¢ na dwor? Co ze szkota? Byla masa pytan, na ktore
potrzebowali$§my odpowiedzi.

W tym czasie byliSmy juz czlonkami IFOPA i wiedzieli$my, ze moga nam pomoc. Poradnik
dla rodzin z FOP byl dostgpny na stronie stowarzyszenia, wydrukowaliémy go i zaczgliSmy
czyta¢. Niektore fragmenty przewodnika byly dla nas tak trudne, ze musieliSmy je ominac,
zeby nie traci¢ wiary i spokoju. Wigkszos$¢ przewodnika jednak odpowiedziata nam na wiele
pytan i przyniosta ulge. Najwazniejszym przestaniem poradnika bylo to, ze mimo ze kazdy
cztowiek z FOP boryka si¢ z podobnymi problemami, to jednak kazda rodzina musi znalez¢
swo0j sposob na radzenie sobie z choroba.

Niedawno dowiedzieliSmy sig, ze cztonek IFOPA Sharon Kantanie ulepsza nasz poradnik.
Wersja, ktora Panstwo czytaja jest wtasnie owocem pracy Sharon. Jest to wersja poszerzona i
zawiera informacje medyczne potrzebne do zrozumienia istoty FOP. Przewodnik odpowiada
na najczestsze pytania zadawane odnos$nie fibrodysplazji, np. czy przebijanie uszu czy innych
czgsci ciata jest bezpieczne, jakie warunki dzieci z FOP powinny mie¢ w szkole, by moc
bezpiecznie do niej uczgszczac i jak osoby te uodparniac.

Poza odpowiedziami na praktyczne pytania o FOP, poradnik zawiera dyskusje o radzeniu
sobie z choroba. Szczegdlnie lubig rozdzial: “Rodziny stawiajace czota FOP”. Uwazam, Ze
zawarcie w podreczniku takiej sekcji byto doskonatym pomystem 1 pomoglo nam dowiedzieé¢
sig, jak inne rodziny radza sobie z choroba w Zyciu. Rozdzial ten ukazuje, jak osoby z
postawiona diagnoza pokonuja trudnosci stawiane przez chorobg i1 przedstawia osoby ze
zdiagnozowanym FOP, ktore wygrywaja na co dzien z choroba.

Po postawieniu diagnozy mozesz czu¢ tak jak my, ze $wiat osunal Ci si¢ spod noég. Na
szczescie przewodnik dla rodzin dotknigtych FOP, pozwoli Ci stana¢ zndw na nogi i pomoze

Twojemu bliskiemu lub Tobie, zy¢ z FOP pelnia zycia.

Karen Munro, lipiec 2008



Wstep

Wyobraz sobie, ze nagle znajdujesz si¢ w miejscu, gdzie wszyscy mowia innym jezykiem i
wszystko wydaje si¢ obce. Masz mndstwo pytan i zadnych odpowiedzi. Juz nigdy nic nie
bedzie takie samo. Tak wtasnie czuja si¢ rodzice dziecka, u ktérego zdiagnozowano FOP.

Ten przewodnik adresowany jest do rodzicow i rodzin dzieci, u ktorych zdiagnozowane
zostato FOP - nie dlatego, ze sa oni jedynymi osobami, ktore dotyka FOP, ale dlatego, ze tak
niewiele bylo opracowan mogacych im w jakikolwiek sposob pomdc w opiece nad dzieckiem.

Pierwsza czg$¢ przewodnika odpowiada na pytania dotyczace medycznej natury FOP,
przewiduje problemy, ktore moga si¢ pojawi¢ oraz sposoby radzenia sobie z nimi. Problemy
te zostaly opisane na podstawie najnowszych badan dotyczacych kostniejacego zapalenia
migsni, a odpowiedzi moga bardzo pomdc rodzicom w opiece nad dzieckiem. To wazne, by
pamigta¢, ze objawy FOP sa u pacjentow podobne, ale jednak przebieg choroby bedzie
indywidualny dla kazdego pacjenta. Réznice migdzy przebiegiem choroby u kazdego z
pacjentow moga by¢ motywem do zmian w postgpowaniu medycznym i opiece nad nim.
Ostateczna decyzja co do podjecia odpowiedniego leczenia, musi by¢ podjeta przez Twojego
lekarza prowadzacego.

Dalsze informacje dotyczace radzenia sobie z FOP i rzutami mozna uzyska¢ w: The Medical
Management of Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: Current Treatment
Considerations, dostgpnym na stronie www.ifopa.org lub skontaktowac si¢ z biurem
doktora Fredericka S. Kaplana w University of Pennsylvania School of Medicine at
215-349-8726. Mozna tez napisa¢ maila do jego asystenta:
Kamlesh.Rai@uphs.upenn.edu.

FOP jest nie tylko diagnoza medyczna. Jest tez choroba majaca wplyw na wiele innych
aspektow zycia. Po co wigc juz trzecia edycja tego przewodnika? Ot6z, zostal on uzupetniony
o bardzo wazne informacje dotyczace problemow z jakimi borykaja si¢ rodziny dotknigte
FOP, jak wspiera¢ niezalezno$¢ 1 samodzielnos¢ dziecka z FOP, jak odzyskac te¢ wilasnie
samodzielno$¢ przez dorostych z FOP, jak przygotowaé nauczycieli na opiekg nad dzieckiem
w szkole, jak przystosowac¢ najblizsze otoczenie dziecka, by spetniato jego potrzeby i bylo
bezpieczne. Nalezy mie¢ na uwadze, ze opisane historie i sposoby radzenia sobie z
problemami sa indywidualne dla kazdej rodziny. Zanim podejmie si¢ decyzje co do radzenia
sobie z choroba, nalezy dostosowa¢ si¢ indywidualnie do wymagan swoich bliskich i
skonsultowa¢ wszystkie kroki z lekarzem prowadzacym.

Trzecia edycja niniejszego przewodnika zostala wydana w bardzo dobrym momencie w
historii kostniejacego zapalenia mig$ni. Odkryto wlasnie gen odpowiadajacy za chorobg,
nawiazuje si¢ coraz wigcej kontaktow z pacjentami z FOP 1 ich rodzinami z calego $wiata, a
lekarze wykazuja coraz wigksze zainteresowanie tym wtlasnie zespolem genetycznym.
Nadzieja na skuteczne metody terapii jest wigksza niz kiedykolwiek.


http://www.ifopa.org/

Informacja dla czytelnikow

Niektore z rozdzialéw to relacje chorych na FOP i ich rodzin. Ich wiek jest wiasciwy dla
momentu powstawania Poradnika (niektore juz od 2007 r.). Chociaz ksiazka zostata
opublikowana w 2009 roku, decyzje t¢ podjeto swiadomie po to, aby upamigtni¢ histori¢
zycia i uczucia w chwili obecne;.

Jesli jeste$ rodzicem dziecka z nowo rozpoznana choroba, powiniene$§ poznawaé ksiazke
stopniowo. Jej struktura jest przemyslana w taki sposob, aby informacje, ktore najbardziej
potrzebujesz wiedzie¢ teraz, czyli: ,,Podstawowe informacje” i ,,Czego unikac¢”. Jesli nie
chcesz konczy¢ lektury na tych rozdziatach, mozesz od razu przejs¢ do rozdziatu 16.
»Rodziny stawiajace czota FOP”, w ktorym zebrano historie dziesigciu rodzin
opowiadajacych o poczatku drogi z choroba. Kazdy z nas kiedys byt tam, gdzie jestes Ty teraz
i jako$ przetrwaliSmy. Mam nadziejg, nauczysz si¢ czego$ z naszych doswiadczen, ktore
pozwola Ci poczu¢ sie mniej samotnie w obliczu tak rzadkiego rozpoznania jakim jest
kostniejace zapalenie mig$ni.

Specjalne podzigkowania dla 0sob, ktore przyczynity si¢ do powstania tej ksigzki:
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Tonya Barnes

Myra Bellin
Béatrice Bertrand
Diana Carboni
Jonathan Carmichael
Julie Collins

Lori Danzer

Sharon Davis
RoJeanne Doege-Floyd
Susan Duberstein
Jen Dennings

Steve Eichner
Connie Green
Marilyn Hair

Marie Hallbert
Debbie Hazlett
Wendy Henke
Annie Kadala

Dorothy Kadala

Susan Kadala

Mary Kantanie

Carol Kurpiel

Jeri Licht

Cari Licina

Moira Liljesthrom

Jelena Milosevic

Karen Munro

Burton Nussbaum, D.D.S.
Kay Rai

Norbert Seidl

Jack Sholund

Irene Snijder

Rachel Wagman, M.D.
Marin Wallace

Carol Zapata-Whelan
Michael Zasloff, M.D., Ph.D.
Roger zum Felde



Rozdzial 1. FOP - podstawowe informacje

Opis kostniejacego zapalenia mi¢sni moze wydac si¢ zbyt skomplikowany i przytlaczajacy
jesli chodzi o terminy medyczne. Jesli jeste$ rodzicem niedawno zdiagnozowanego dziecka,
choroba ta z pewnos$cia wyda Ci si¢ przerazajaca. Zacznijmy od podstawowych informacji.

Ogolny zarys FOP

Fibrodyssplasia Officissans Progressiva jest rzadkim schorzeniem genetycznym, w ktérym
organizm osoby chorej wytwarza struktury kostne (kostniny) w miejscach, gdzie ich by¢ nie
powinno. Dodatkowe ko$ci wytwarzaja si¢ w migsniach, Sciggnach, stawach 1 w innej tkance
tacznej. Te dodatkowe kos$ci poza szkieletem sa czgsto nazywane przez lekarzy heterotopic
ossification, czyli skostnienia pozaszkieletowe. U chorych na FOP ko$ci wytwarzane sa w
stawach, powodujac ich unieruchomienie i brak mozliwosci normalnego poruszania si¢. W
pewnym sensie ludzie z FOP maja jakby dodatkowy szkielet.

Pierwszymi objawami choroby sa kosci wytwarzane w okolicach szyi, ramion, postepujace
potem wzdtuz tutowia, do krzyza, a w koncu konczyn. Dodatkowo ksztalt paluchéw u stop
(krotkie, zakrzywione ku pozostatym palcom) jest czgsto pierwszym objawem choroby
widocznym juz od urodzenia. Mimo, ze nie powoduja one wielu objawow, sa pierwsza
charakterystyczna cecha kostniejacego zapalenia migsni widoczng jeszcze przed pojawianiem
si¢ w organizmie dodatkowych kosci.

Pomimo, ze FOP jest choroba wrodzona, to dodatkowe kosci, nie formuja si¢ u chorego przed
jego urodzeniem, w zyciu plodowym. Objawy choroby pojawiaja si¢ najczgsciej w
pierwszych dwoch dekadach zycia. Zdecydowana wigkszo$¢ pacjentow dowiaduje si¢ o
chorobie jeszcze przed ukonczeniem 10 roku zycia. Opuchnigte ogniska zapalne na skorze
(czesto bolesne) najczesciej na ramionach, plecach a czasami na glowie sa pierwszymi
objawami choroby. Guzy te po pewnym czasie znikaja, pozostawiajac jednak dodatkowo
uformowang kos¢. Chorzy z FOP doswiadczaja rd6znego tempa rozwoju dodatkowych kosci, u
jednych nastepuje to bardzo gwaltownie, u innych bardziej stopniowo. Niemozliwym jest
przewidzie¢, jak beda formowaly si¢ dodatkowe kosci 1 w jakim tempie, jednak istnieja
pewne cechy wspdlne dla wszystkich chorych. Na przyktad, dodatkowe kosSci pojawiaja si¢ w
dziecinstwie najczesciej] w okolicach karku, ramion 1 gornej czesci kregostupa, a w okresie
dojrzewania i w wieku dorostym - w okolicach bioder i kolan.

Diagnoza

Jak wspomniano wczesniej, wigkszo$¢ ludzi z FOP rodzi si¢ ze zdeformowanymi paluchami
stop. Jest to zazwyczaj pierwszy objaw choroby, czgsto jednak bagatelizowany z powodu
niezwykle rzadkiego wystgpowania choroby. Bardzo mata liczba 0sob rodzi si¢ z tak wlasnie
zdeformowanymi paluchami, jednak sam fakt takiej deformacji nie moze by¢ podstawa do
postawienia diagnozy FOP. Pelna diagnoza musi opiera¢ si¢ na badaniach genetycznych (jako,
ze odkryto gen odpowiedzialny za FOP) oraz szeregu innych objawdw. Obecno$é
dodatkowych kosci ukaze zwykle badanie rentgenowskie. Wigcej o badaniach genetycznych
w kostniejacym zapaleniu migs$ni znajduje sig W rozdziale 15.

Zazwyczaj opuchlizny wygladajace jak guzy pojawiaja si¢ w okolicach karku i1 plecow juz
przed ukonczeniem 10 roku zycia. Jednak, jezeli ko$¢ uformuje si¢ na skutek urazu, pierwsza
z nich moze wystapi¢ w zupetnie innym miejscu.
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Poczatkowo objete obszary moga by¢ bolesne, spuchnigte 1 zaczerwienione. To typowe
oznaki stanu zapalnego. Niektorzy rodzice zauwazaja wtedy u swoich dzieci niewielki stan
podgoraczkowy.

Z powodu rzadkosci wystgpowania, FOP jest bardzo rzadko dobrze i szybko diagnozowany u
pacjentow. Proces diagnostyczny moze trwaé miesiace a nawet lata, jako ze malo lekarzy
styszato o tej chorobie. Najczestszymi btednymi diagnozami jakie otrzymuja rodzice sa:
nowotwor lub fibromatoza (rodzaj tagodnego nowotworu). Niestety, bledna diagnoza lub
przedtuzajace si¢ poszukiwanie dobrego rozpoznania stanowi dla pacjentéw z kostniejacym
zapaleniem migs$ni duzy problem i moze powodowac pogorszenie stanu zdrowia; poprzez
dodatkowe biopsje i pobierania krwi prowadzi do wystepowania nowych zaognien, a tym
samym dodatkowych kos$ci 1 unieruchamiania kolejnych narzadéw albo wybierania
nieskutecznych metod leczenia jak np. chemioterapia.

Historia FOP

Fibrodysplasia Ossificans Progressiva oznacza migkka tkanke taczna, ktora stopniowo
przeistacza si¢ w kos¢. Pierwsze przypadki FOP zostaty opisane juz w XVII i XVIII wieku. W
1692 roku francuski lekarz Guy Pattin miat styczno$¢ z pacjentem chorym na postgpujace
kostnienie mig$ni, o czym wspomniat w swoich zapiskach. W 1736 roku brytyjski lekarz John
Freke opisal doktadnie przypadek pacjenta z guzami na plecach.

Choroba zostata nazwana myositis officans progressiva, co oznacza “migsien przeksztalcajacy
si¢ w kos$¢”. Nazwa zostala oficjalnie zmieniona na fibrodysplassia officians progressiva
przez dr Victtora McKusicka z Uniwersytetu Medycznego Johna Hopkinsa, ktérego uwaza si¢
za ojca genetyki medycznej i ktory uscislit, ze w przypadku FOP, w ko$¢ moze przeistoczy¢
si¢ nie tylko migsien ale tez §ciggno, stawy, czy inne tkanki migkkie.

Jak duzo osob cierpi na FOP?

Ocenia sig, ze na $wiecie choruje ok. 3,300 osob, a $rednio jedna osoba na 2 miliony. Ta
statystyka bedzie lepiej widoczna na takim przyktadzie, zakladajac, ze jeden duzy stadion
pitkarski pomiesci 100,000 osob, to zeby znalez¢ jedna osobg z FOP nalezatoby zapeti¢ az
20 takich stadionow. W chwili obecnej, badacze sa pewni, ze na swiecie zyje okoto 700 oséb
z tym rozpoznaniem.

Kos¢ dodatkowa i kos¢ normalna

Dodatkowa ko$¢ w FOP formuje si¢ postepujaco z tkanki migkkiej, ktora zmienia si¢ w
chrzastke, a potem wlasnie w ko$¢. Jest to proces podobny do tego, kiedy kos¢ zrasta si¢ po
zlamaniu 1 prawie identyczny do tego, kiedy kosci formuja si¢ u ptodu. Nienormalny w FOP
jest nie sposob formowania si¢ kosci, tylko okres, w ktorym si¢ to dzieje, jak i miejsce
formowania w ktorym si¢ formuje. Gdy dodatkowa ko$¢ zakonczy si¢ juz rozwijac, jest
praktycznie nie do odrdznienia od normalnej ko$ci, a zdradza ja tylko lokalizacja w ciele.
Kos¢ jest twarda, mocna, moze utrzymac cigzar ciata 1 zareaguje na obciazenia jak kazda inna
normalna ko$¢. Poza tym, gdy dodatkowa ko$¢ ulegnie ztamaniu, zareaguje tak jak normalna,
1 zro$nie si¢ zupetie zwyczajnie.
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FOP i jego wplyw na migSnie

Czasami natura FOP moze by¢ w uproszczony sposob ukazana jako migsien przeistaczajacy
si¢ w kos¢. Ale nie jest to w petni doktadna definicja. Wszystko co wiemy o FOP, jest
wynikiem badan, biopsji, zdje¢ rentgenowskich szkieletow chorych z FOP oraz innych badan
laboratoryjnych.

Pierwsze co dzieje si¢ podczas rzutu FOP to inwazja limfocytow 1 makrofagow,
specyficznych biatych krwinek, ktore sa bronia ukladu immunologicznego i pomagaja
zwalcza¢ infekcje, stany zapalne i pomagaja nam zdrowie¢. Podczas gdy te biale krwinki
atakuja obszar objety zapaleniem, tkanka mig§niowa zaczyna obumiera¢. Innymi dotknigtymi
tkankami moga by¢: $ciggna (ktore tacza migsien z koscia), wiazadta (ktére poprzez stawy
tacza kos¢ z koscia), powigz (cienka warstwa okalajaca mig$nie) czy rozciggna (tkanka
taczna, ktora taczy duze grupy migsni razem). Kiedy tkanka migsniowa jest juz zniszczona,
inne komorki (szczegdlnie komorki macierzyste, ktére wezesniej byty uspione) zaczynaja si¢
dzieli¢ 1 mnozy¢, otaczaja 1 zastgpuja pozostata czes¢ migsnia. W koncu, tkanka taczna
przemienia si¢ w chrzastke, a nastgpnie w kos¢. Czasami ten proces postgpuje szybko, innym
razem wolniej 1 stopniowo. Tempo tworzenia dodatkowej kosci w rzutach FOP moze byc¢
roézne i zalezy od rodzaju mig$nia dotknigtego stanem zapalnym, od czynnika powodujacego
rzut, sity uktadu odpornosciowego i wielu innych czynnikow.

P jak “postepujace”

FOP jest choroba postgpujaca. P odpowiada stowu Progressiva. Oznacza to, ze kostniejace
zapalenie mig$ni postepuje, a stan zdrowia chorego pogarsza si¢ z czasem. Jako, ze FOP jest
wpisany w material genetyczny, ludzie z FOP rodza si¢ z choroba, ktora wcale nie musi
ujawni¢ si¢ w zyciu ptodowym. Chorzy ze zdiagnozowanym FOP nie moga wygraé¢ z tym
genetycznym uwarunkowaniem. Niemozliwym jest tez, zeby dodatkowa kos$¢ sama z siebie
znikneta.

Ciato chorego na FOP nie wytwarza dodatkowych kosci przez caly czas. Osoba moze zy¢
miesigce albo nawet lata bez rzutoéw choroby. Jednak zawsze, istnieje ryzyko, ze dodatkowa
ko$¢ utworzy si¢ nagle i spontanicznie (spontaniczny rzut choroby), albo jako efekt urazu, np.
guza, upadku, naciagnigcia migsnia, zranienia, zastrzyku domig$niowego, operacji czy nawet
infekcji wirusowe;j. Nie zostalo wyjasnione dlaczego choroba jest uSpiona przez pewien okres
zycia, @ W innych zaostrza sig.

Poszukiwanie na pytania — badania nad FOP

Najwazniejszym jest odnalezienie posrdod kombinacji genow tego, ktorego uszkodzenie
odpowiada za powstawanie kostniejacego zapalenia mig$ni (co zostalo juz odkryte) i
wykorzystanie tej wiedzy do zrozumienia, jaki czynnik uruchamia mechanizmy choroby, a
nastgpnie do odnalezienia najlepszej metody leczenia, czy nawet wyleczenia. Wigkszo$¢
badan nad FOP wykonywana jest na Uniwersytecie Medycznym w Pensylwanii, gdzie
gromadzone sa wyniki badan pacjentow z FOP z ostatnich 15 lat. Naukowcy z Inernational
Research Consortium w Australii, Brazylii, Francji, Niemczech, Korei, Wielkiej Brytanii i
Stanéw Zjednoczonych zajmowali si¢ badaniem rodzin, w ktérych wystgpuje choroba;
zgromadzito wiele cennych danych dotyczacych FOP 1 przyczynilo si¢ znacznie do rozwoju
badan nad kostniejacym zapaleniem migsni. Pacjenci z FOP oddali wiele probek krwi i tkanek
w celu umozliwienia badan nad ich choroba, jak i1 pomogli zbiera¢ fundusze na te badania.
Tak naprawdg, wigkszo§¢ badan na ten temat jest finansowana przez rodziny, przyjaciol i
najblizszych chorych z FOP. Sa zatem wspolnym wysitkiem wszystkich 0s6b
zaangazowanych w t¢ dziatalnos¢.
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Rozdzial 2. Czego unika¢?

Zmierzmy sie z tym i powiedzmy otwarcie. Najchetniej po prostu by¢ sie pozbyt problemu
jakim jest kostniejqce zapalenie miesni. Jako, Ze nie jest to mozliwe, musisz zwrocié
szczegolng uwage na sposoby unikania sytuacji, ktore mogq pogorszy¢ Twoj stan zdrowia.

Wstrzyknig¢cia domigsniowe i szczepionki

Zastrzyki domig$niowe moga by¢ grozne i wywotaé zaostrzenie choroby 1 utworzenie si¢
kostniny w miejscu wstrzyknigcia. Pomimo, ze wstrzyknigcia domig§niowe nie zawsze musza
tym skutkowa¢, to nie sposob jest przewidzie¢, czy i Kiedy zaostrzenie FOP po zastrzyku

nastapi. [ wlasnie z tego powodu, zastrzyki domig$niowe nie powinny by¢ podawane osobom
z FOP.

Szczepienia i niektore znieczulenia miejscowe sa rowniez wkiuciami domig$niowymi.
Badania w niewielkim zakresie nad szczepieniami dzieci z FOP potwierdzaja, ze
wstrzyknigcia domig§niowe stanowia realne zagrozenie dla chorych. Pomimo, ze wigkszos¢
dzieci otrzymato obowiazkowe szczepienia jeszcze przed zdiagnozowaniem u nich FOP i
wigkszo$¢ z nich nie miala jeszcze rzutow choroby w tym czasie, to jednak okoto jedna
trzecia przypadkéw miata rzuty po szczepieniu DTP (Btonica, Tgzec, Krztusiec). Czgsto
wiasnie powiklania po szczepieniu byly pierwszymi z objawow FOP.

Na szczgscie sa sposoby, by podac szczepionke w bezpieczny sposob pacjentowi z FOP.
Niektore ze szczepien podawanych zwykle domigéniowo, moze by¢é podana podskornie.
Naleza do nich szczepienia przeciwko rézyczce, §wince, czy grypie. Szczepionka przeciw
polio moze by¢ podana doustnie. Szczepienia podane droga podskorna, wydaja si¢ by¢
bezpieczne dla pacjentow z FOP. Rowniez okresowe pobieranie krwi do badan
laboratoryjnych, niesie ze soba nikle ryzyko wywolania rzutow choroby. Nalezy jednak
zawsze uprzedzi¢ osobg wykonujaca wklucie, ze istnieje ryzyko wywotania rzutu choroby
poprzez wkiucie domigsniowe, czy wuraz 1 poprosi¢ o szczegdlna ostrozno$¢ przy
wykonywaniu zabiegu. Warto tez poprosi¢ o uzycie jak najcienszej igly, np. takiej, jakiej
uzywaja chorzy na cukrzycg do wykonywania wstrzyknig¢ insuliny.

Szczegbdlna uwage nalezy zwrdci¢ na niebezpieczenstwo zwiazane z podaniem szczepionki
przeciwko DPT, ktéra moze by¢ podawana jedynie domig$niowo. Lekarze z the Centres of
Disease Control sa zdania, ze podskorne podanie tej wlasnie szczepionki moze wywotaé
znaczne podraznienie w miejscu jej podania, dlatego tez nie powinna ona by¢ podawana
podskornie. Ryzyko wystapienia dyfterytu (btonica) jest bardzo niskie. Koklusz (krztusiec)
moze by¢ z sukcesem leczony antybiotykami, jednak jest rowniez bardzo rzadka choroba
zakazna. Tezec natomiast tez wystepuje rzadko, za wyjatkiem g@dy dojdzie do
zanieczyszczenia rany, przez ktora wniknie zakazenie. Wtedy nalezy poda¢ dozylnie ciato
odpornosciowe przeciw chorobie. Szczepienie przeciw tgzcowi moze by¢ takze podane
podskoérnie.

Zmodyfikowanie drogi podawania na podskdrna, réwniez moze by¢ brane pod uwageg w
przypadku szczepienia przeciw WZW typu B. Normalnie, szczepienia te sa podawane
domigs$niowo. Dostgpne sa takze szczepienia przeciwko grypie i1 zapaleniu ptuc, ktore
zazwycza] podaje si¢ rowniez domigsniowo. Jak przy wigkszosci szczepien, te takze moga
by¢ podane podskornie. Wigcej informacji w Rozdziale 11 “FOP i grypa”.

W Stanach Zjednoczonych istnieje lista szczepien obowiazkowych, ktoére musza by¢
wykonane u wszystkich dzieci, zanim zaczna nauke w szkole. Kazdy ze stanow jednak
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przewiduje pewne okolicznosci, przy ktorych szczepienie moze nie by¢ wykonane.
Zagrozenie, z jakim wiaze si¢ szczepienie u dzieci z FOP, wydaje si¢ by¢ wystarczajacym
argumentem, by méc do niego nie przystapi¢. W innych krajach wyglada to podobnie,
skontaktuj si¢ ze swoim lekarzem, by dowiedzie¢ si¢ na ten temat wigce;.

Zabiegi operacyjne

Pacjenci z FOP powinni unika¢ zabiegow operacyjnych, chyba ze ich wykonanie jest
absolutnie konieczne.

Najczescie] rozwazana operacja u pacjentow z FOP jest zabieg usunigcia z organizmu
dodatkowej kosci. Jednak proba usunigcia kosci po to, by poprawi¢ choremu komfort i jako$¢
zycia czesto przynosi zupelie odwrotne rezultaty; jako efekt operacji pojawia si¢ w
organizmie jeszcze wigksza liczba mocnych kosci utrudniajacych funkcjonowanie chorego. Z
ogromnym prawdopodobienstwem usunigta dodatkowa ko$¢ odrosnie, utrudniajac jeszcze
bardziej poruszanie si¢. Z rozwojem medycyny w dzisiejszych czasach i coraz wigkszym
rozumieniem natury FOP, operacja usunigcia kosci z sukcesem wydaje sig by¢ kiedys$
mozliwa. Teraz jednak, wiaze si¢ ze zbyt duzym ryzykiem. Poza niebezpieczenstwem
wywotania kolejnych rzutow choroby, istnieje takze ryzyko wdania si¢ infekcji, czy zapalenia
zyt. Jest to szczegolnie prawdopodobne przy operacjach w okolicach konczyn dolnych.
Nalezy takze wspomnie¢, ze tego typu zabiegi (tj. usunigcie dodatkowych kosci ulokowanych
w dolnych konczynach - najczesciej stawach) nie koncza si¢ sukcesem, jako ze niezwykle
trudne jest ustawienie stawOw w pierwotnej pozycji i bez uposledzania postawy i rOwnowagi
u pacjenta.

Podczas gdy operacje usunigcia dodatkowych koséci powoduja zazwyczaj jeszcze wigksze
pogorszenie stanu pacjenta, to sa sytuacje nagle, kiedy zabieg moze by¢ konieczny. Sa to
wypadki takie jak: atak wyrostka robaczkowego, czy ostre zapalenie pecherzyka zotciowego.
Pomimo, ze taka operacja moze wywota¢ rzut choroby, to jest konieczna, by ratowac zycie
pacjenta.

Ponizsze rady moga okaza¢ si¢ pomocne przy pacjentach z FOP, woéwczas gdy pojawi sig
koniecznos$¢ operacji:

- nalezy by¢ $wiadomym, Ze operacja moze wywotac¢ rzut choroby i powstanie dodatkowej
kosci;

- powinno si¢ unika¢ operacji usuwania dodatkowych kos$ci, gdyz zwykle przynosza one
odwrotny niz zamierzony skutek. RoOwniez inne zabiegi chirurgiczne majace na celu
przywrocenie sprawnosci, nie sa skuteczne;

- skonsultuj si¢ z pulmonologiem i anestezjologiem w celu ustalenia bezpiecznej procedury w
razie wypadku. Jako ze pacjenci z FOP maja problemy z uktadem oddechowym, czy
ruchomoscia szczek, lepiej zaplanujcie ze swoim lekarzem, jak powinni si¢ z Toba obchodzi¢
lekarze w razie nagltego wypadku. Wszelkie informacje i wskazoéwki powinny by¢ wpisane w
Twoja karte choroby, ksero powiniene§ mie¢ przy sobie, zwlaszcza wyjezdzajac. Mozesz
skonsultowa¢ si¢ z dr Zvi Grunwald, anestezjologiem, ktéry opiekowal si¢ wieloma
pacjentami z FOP (tel. 215-955-6161 lub zvi,grunwald@jefferson.edu);

- jezeli operacja jest konieczna, nalezy wzia¢ pod uwage specjalne potrzeby uktadu
oddechowego chorych na FOP i mozliwe powiktlanie z nim zwiazane;

- unika¢ nalezy wstrzykni¢¢ domigsniowych;
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- z powodu rzadkosci choroby, trzeba pamigta¢ o gotowosci do edukowania lekarzy,
sanitariuszy, pielegniarek i personelu medycznego, przedstawiania im sposobu opieki nad
chorym z FOP.

Przemysl, jakie informacje sa najwazniejsze dla opiekujacych si¢ Toba czy dzieckiem po to,
by w chwili stresu przekazac je jak najsprawnie;j.

Przejdz do Rozdzialu 7 “Nagle wypadki”, by dowiedzie¢ si¢ wigcej o zabiegach operacyjnych
u pacjentow z FOP, jak 1 0 sposobach komunikowania si¢ z personelem medycznym i
przedstawiania mu szczegdlnych wymagan w opiece i leczeniu pacjentow z FOP.

Upadki

Upadki zdarzaja sig. W dziecinstwie, przy zabawie... W zyciu dorostym moga przytrafic¢ si¢
jako efekt zaburzen rownowagi, wynikajacych z powstawania dodatkowych kosci. Niestety,
upadki u 0s6b z FOP niosa ze soba duze ryzyko. Moga prowadzi¢ do rzutow choroby, a w
bardzo powaznych wypadkach nawet do urazéw glowy, utraty przytomnos$ci, wstrzasnienia
mobzgu, urazow szyi, czy kregostupa, a nawet $mierci. Badania pokazuja, ze pacjenci z FOP sa
dwa razy bardziej narazeni na grozne powiktania po upadku niz ludzie zdrowi.

Umiejgtno$¢ utrzymania rOwnowagi jest niezbgdna do prawidtowego chodzenia. Niestety, jest
wiele czynnikow, ktore maja negatywny wplyw na zachowanie rownowagi u oséb z FOP. Z
powodu ograniczonej ruchomos$ci w obrebie szyi, karku, jaki i klatki piersiowej, pole
widzenia pacjentow z FOP jest rowniez ograniczone. Nawet jesli zmysty osoby chorej
ostrzegaja ja przed niebezpieczenstwem, jej uktad motoryczny reaguje zbyt wolno lub
nieprawidlowo. Ograniczenia w ruchomos$ci szyi, tutowia, konczyn znacznie utrudniaja
utrzymanie rownowagi, a tym samym uposledzaja mechanizmy obronne organizmu w trakcie
upadku.

Sa jednak sposoby na to, by otoczenie chorego na FOP bylo maksymalnie bezpieczne, a
ryzyko upadku jak najmniejsze:

- usun rzeczy z podtogi, o ktore chory moze si¢ potknaé (papiery, ksiazki, ubrania, buty itd.);

- uzywaj Srodkow do czyszczenia podtdg, ktore nie zawieraja woskéw 1 tym samym nie
powoduja dodatkowe;j §liskosci powierzchni;

- usun lub ogranicz wszelkie dywany i dywaniki w domu. Uzyj dwustronnej taSmy do
przymocowania dywandéw do podlogi;

- zainstaluj uchwyty przy toalecie i w prysznicu czy wannie;

- uzywaj antyposlizgowych mat w tazience. Mozesz réwniez rozwazy¢ wylozenie tazienki
matowymi antyposlizgowymi ptytkami, ktdre zminimalizuja ryzyko poslizgnigcia si¢ na
mokrej podtodze;

- popraw o$wietlenie w Twoim domu. Zamontuj o$wietlenie nocne, np. lampki na
fotokomorke lub takie, ktore zapalaja si¢ same po zapadnigciu zmroku;

- zamontuj porgcze 1 o§wietlenie na klatce schodowe;j 1 schodach w domu;

- usun meble 1 inny sprzet na kotkach (szafki, stoliki), ktore przesuwaja sig, wowczas gdy sig
na nich opierasz;

- upewnij sig, ze kable sa bezpiecznie pochowane i si¢ o nie nie potkniesz;

- kontroluj regularnie stan wzroku i stuchu u siebie lub u dziecka z FOP;

- badZ $wiadomy, Ze niektoére leki przyjmowane przez pacjentdéw z FOP powoduja czasami
zaburzenia rOwnowagi 1 zawroty glowy;

- uwazaj na swoje zwierzgta domowe, o nie tez mozna si¢ potknac;

- no$ buty, ktére sa dobrze dopasowane i zapewniaja dobra rownowage 1 przyczepnos¢ do
podtoza;
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- uzywaj sprzetu pomocniczego (kul, laski, balkonikéw, chodzika).

Strach i lek

W pewnym sensie, strach moze by¢ najtrudniejszym czynnikiem do opanowania przez
chorych na FOP 1 ich rodziny. Nieprzewidywalno$¢ Twojej choroby moze powodowac, ze
bedziesz czut lgk przed tym, co si¢ moze sta¢. Wiesz doskonale, ze upadki, zranienia, guzy,
zastrzyki domig$niowe, zabiegi operacyjne moga prowadzi¢ do rzutéw choroby, jak i, ze FOP
jest tak nieprzewidywalny, ze moze uaktywni¢ si¢ bez jakiej§ konkretnej przyczyny. Gdy
dopiero uczysz si¢ zy¢ z choroba, opanowanie strachu przed kolejnymi rzutami moze by¢
naprawde trudne. Nasze wilasne emocje moga czasem okaza¢ si¢ naszym najwigkszym
wrogiem. Na poczatek sprobuj wybra¢ dzien, w ktorym nie begdziesz rozmys$la¢ nad
mozliwymi niebezpieczenstwami zwigzanymi z choroba i sposobami, jak ich uniknac.
Pomimo, ze FOP zmieni zycie Twoje i Twojej rodziny, z czasem nauczysz si¢ dostosowywac
coraz lepiej do swoich ograniczen i pokonywac trudnosci z odwaga, determinacja 1 sita.
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Rozdzial 3: Zaostrzenia FOP

Rzutem, zaostrzeniem, czy tez , przeblyskiem” popularnie nazywamy stan obudzenia sie
aktywnosci FOP. Ponizszy rozdzial pomaga zrozumieé¢ wyjatkowe objawy tej choroby, jak i
przedstawi sposoby radzenia sobie z nimi.

Co jest przyczyng zaostrzenia (rzutu) choroby?

Tak naprawde nie wiemy, jaki proces lezy u podstaw zaostrzen choroby. Moga one wystapic¢
jako skutek wurazu (uderzenia, upadku, zranienia, naciagnigcia mig$ni, wktucia
domig$niowego, zabiegu operacyjnego itd.). Mozliwe jest jednak, ze zaostrzenie nie wystapi
pomimo oczywistego urazu organizmu osoby chorej na FOP. Z drugiej jednak strony,
zaostrzenia moga wystapi¢ bez konkretnej przyczyny. Opierajac si¢ na badaniach, ktore
dowodza, ze istnieje zwiazek pomigdzy wystapieniem grypy (oraz prawdopodobnie innych
choréb wirusowych) a rzutem sugeruje, ze moze on powstawac¢ rowniez jako odpowiedz
uktadu immunologicznego. Wydaje si¢ to catkiem logiczne, jako Ze opuchlizna i stan zapalny
sq wilasnie reakcjami uktadu odporno$ciowego. Immunologiczne podstawy powstawania
rzutow FOP sa wciaz jeszcze badane.

Tworzenie si¢ kosci

Rzutem nazywamy proces, w ktorym organizm zaczyna wytwarza¢ nowa ko$¢, jednak nie
kazdy z rzutow konczy si¢ jej catkowitym utworzeniem. Nie wiadomo, co tak naprawde
uruchamia ten proces. Kiedy jednak dochodzi do zaostrzenia choroby, wystgpuje szereg
charakterystycznych objawow: opuchlizna, zaczerwienienie i uczucie dyskomfortu w
zaatakowanym miejscu. Rzut choroby jest zazwyczaj zwiazany z dolegliwos$ciami bélowymi,
jednak poziom boélu u pacjentéw bardzo si¢ rozni. Poza tym, niektdrzy z nich moga miec
nawet niewielka goraczke wowczas gdy dochodzi do reaktywacji choroby.

Pojedynczy rzut moze trwac 6-8 tygodni, a nawet dtuzej. Mozliwe jest powstawanie zaostrzen
w kilku réznych obszarach ciata na raz. Jak zostalo napisane juz wczesniej, czas trwania
zaostrzenia choroby zalezy od wielu czynnikéw, m.in. od miejsca objetego ko$ciotworzeniem,
czy tez od tego, co spowodowato rzut, a takze od stanu uktadu odpornosciowego pacjenta i
innych czynnikow, o ktorych jeszcze niewiele wiemy.

Obecnie nie ma leku czy terapii, ktora zatrzymataby rozpoczgty juz proces formowania sig
kosci. Lekarz moze jednak przepisa¢ leki, ktdre zminimalizuja proces tworzenia sig
dodatkowej kosci oraz ztagodza bol towarzyszacy rzutowi. Leczenie powinno by¢ wdrozone
najszybciej jak to mozliwe, czyli natychmiast po pojawieniu si¢ objawdw. Po wskazowki
dotyczace lekow uzywanych przy FOP, odeslij swojego lekarza na strong Stowarzyszenia
IFOPA lub Uniwersytetu Medycznego w Pensylwanii.

Kiedy proces formowania sig¢ kosci jest w toku, unieruchomienie stawu moze pojawic si¢ w
przeciagu jednej nocy. Nie mozna jednak twierdzi¢, ze kos¢ pojawita si¢ w tak krotkim czasie,
gdyz caly proces zajmuje od kilku tygodni do kilku miesigcy. Unieruchomienie jest
rezultatem powstania opuchlizny i rozpierania w migsniu juz w pierwszych etapach
wytwarzania si¢ kostniny.

Chorzy z FOP zauwazyli, ze rzuty u dorostych réznig si¢ od tych u dzieci. Wydaje sig, ze u
dzieci wystgpuje wigcej guzkowatych rzutow na konczynach, podczas gdy u dorostych
opuchlizna i1 stan zapalny obejmuje czgSciej cata konczyng. Pomimo ze istnieje taka
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tendencja, naukowcy nie odkryli jeszcze, dlaczego tak si¢ dzieje. Poszczegolne typy rzutow
moga by¢ czestsze w pewnym wieku, ale poszczegdlne z nich moga pojawiac si¢ bez wzgledu
na wiek.

Objawy zaostrzen moga tez si¢ réozni¢ z uwagi na zaatakowany migsien czy staw. Na
przyktad, podczas procesu formowania si¢ koSci w okolicach stawu biodrowego, rzadko
pojawiaja si¢ guzki i duzy obrzgk, a jest to spowodowane faktem, ze migénie bioder sa
potozone stosunkowo daleko od powierzchni skéry. Rzuty w okolicach bioder moga objawiac
si¢ jedynie jako uczucie napigcia w biodrze czy pachwinie.

Zazwyczaj w takim rzucie postepuje przeksztatcanie si¢ tkanki migkkiej w chrzastke, a potem
w kos$¢. Trzeba jednak zauwazy¢, ze niektore z rzutdw zatrzymuja si¢ na etapie utworzenia
chrzastki. Obecnos¢ chrzastki mozna z cala pewnoscia stwierdzi¢ w badaniu fizykalnym,
jednak tkanka chrzgstna, w przeciwienstwie do dojrzalej kosci, nie jest widoczna na zdjeciu
rentgenowskim. A co to takiego jest chrzastka? Chrzastka to typ tkanki tacznej, ktéra stanowi
wsparcie dla innych tkanek organizmu, a jednocze$nie nie jest tak twarda i sztywna jak kosc.
Pelni réwniez funkcje ochronne w stawach. Oczywiscie, tak jak ko$¢ utworzona przez FOP,
chrzastka wystgpuje rowniez nie tam gdzie powinna. Nie zostalo jeszcze wyjasnione,
dlaczego niektore z rzutow zatrzymuja si¢ na tym wtasnie etapie.

Guzy i guzki

Migkkie guzki pojawiaja si¢ zazwyczaj bez przyczyny w okolicach szyi i karku juz w
pierwszym roku zycia. Guzki moga by¢ niewielkie lub catkiem duze i pojawi¢ si¢ nawet w
ciagu jednej nocy. Towarzyszy im opuchlizna i/lub stan zapalny. Czasami guzki zanikaja,
jednak najczesciej przeksztalcaja si¢ w ko$é. Mimo, ze dodatkowo uformowana ko$¢ ma
wszystkie cechy kosci normalnej: jest twarda, wypelniona szpikiem itd., to wystepuje w
miejscu, gdzie jej nie powinno by¢ (w migsniach, Sciggnach i wiazadtach). Proces chorobowy,
ktory nastgpuje w tych strukturach przeistacza je catkowicie w kos¢.

Guzki na poczatku sa zazwyczaj migkkie, bolesne 1 ciepte w dotyku. Kiedy zamienig si¢ w
ko$¢, przestaja bole¢, jednak wciaz moga powodowa¢ dyskomfort przy dotyku objgtego
obszaru. Kiedy guzek przeksztatci si¢ w kos$¢, zaczyna by¢ czgscia ciala osoby z FOP.
Czasami moga one nieznacznie zmienia¢ ksztalt czy rozmiar, tak jak dzieje si¢ z narosla
kostna powstala w miejscu zrosnigcia si¢ kosci po zlamaniu.

Kiedy na poczatku choroby pojawiaja si¢ migkkie guzki, moga by¢ bl¢dnie rozpoznawane np.
jako guzy lub nowotwory. Czgsto guzy, z ktorych wytworzy si¢ podzniej kosé¢, sa poddawane
biopsji i mylnie kwalifikowane. Zwykle, wklucie podczas biopsji powoduje powstanie jeszcze
jednej dodatkowej kosci obok lub w pobliskim stawie.

Czasami pierwszym objawem FOP nie jest typowy rzut, ale opuchnigcie lub guzek na gltowie.
Tego typu objaw moze si¢ pojawi¢ nawet juz w pierwszym miesiacu zycia i obejmuje tkanke
taczna zwana rozciggnem, ktora oddziela migsnie, jeden od drugiego. Nalezy pamigtac, ze
taki guz w zaden sposéb nie uszkadza mozgu, bez wzgledu na swoja wielko$¢.

FOP i bol

Wiele pacjentow z FOP uwaza, ze dolegliwosci bolowe mijaja, kiedy zakonczy si¢ proces
formowania ko$ci. Wyglada na to, Ze ten wtasnie proces jest Zrodtem bolu, a nie kos¢ sama w
sobie. Zatem FOP nie zawsze oznacza bol. Jednakze, w bardziej zaawansowanych stadiach
choroby, bol czesciej przybiera charakter chroniczny, czyli przewlekty. Moze si¢ tak dziac,
poniewaz dodatkowe koSci znacznie uciskaja na nerwy i/lub migsnie, albo gdy
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nowopowstajaca kos$¢ zaczyna uciska¢ ko§¢ normalna, uniemozliwiajac jej tym samym
naturalna ruchomos$¢. Skonsultuj si¢ ze swoim lekarzem, by pomoc sobie w zwalczaniu bolu.
Nalezy réwniez pamigtac, ze u kazdej osoby, takze tej chorujacej na FOP, bol jest informacja,
ze w organizmie dzieje si¢ co$ niedobrego. W przypadku kostniejacego zapalenia migsni
warto wigc przyjmowac takie pozycje i wykonywac te czynnosci, ktore nie przynosza bolu
czy dyskomfortu.

W wielu sytuacjach sam/sama bedziesz umial/a odgadnaé, czy bol pochodzi z rzutu FOP,
gdyz beda towarzyszy¢ mu charakterystyczne objawy, jak opuchlizna czy zaczerwienienie.
Jedynym wyjatkiem od tej reguty jest rzut, ktory zajmie okolice biodra. Tam migsnie ukryte
sa gleboko, wigc opuchlizna czy zaczerwienienie moze nie by¢ widoczne. Jezeli masz
watpliwosci, czy bol pochodzi z rzutu czy nie, skonsultuj si¢ ze swoim lekarzem.
Najprawdopodobniej zleci on wykonanie zwyklego zdjecia rentgenowskiego, jednak w
przypadku, gdy proces bedzie jeszcze na etapie chrzastki, nie uda si¢ odpowiedzie¢ na
pytanie, czy mamy do czynienia z rzutem choroby.

Jako ze zdjecie rentgenowskie wymaga uzycia promieni rentgenowskich, nalezy wykonywaé
je tylko wtedy, gdy jest to naprawde konieczne. Wigcej na temat badan rentgenowskich
znajdziesz w Rozdziale 28 “Specjalisci na calym $wiecie”. Natomiast o sposobach leczenia
ostrego 1 przewleklego bolu w przebiegu kostniejacego zapalenia migs$ni przeczytasz W
Rozdziale 8.
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Rozdzial 4. FOP i poruszanie si¢

U chorych na fibrodysplazje dodatkowe kosci wytwarzaja si¢ w stawach ograniczajac ich
ruchomos¢, az do catkowitego ich unieruchomienia. Warto by$ wiedzial/wiedziata wigcej na
temat, jak FOP wplywa na mozliwo$ci ruchowe pacjentow i co robi¢, by pozosta¢ jak
najbardziej i jak najdtuzej sprawnym ruchowo.

Jak FOP wplywa na poruszanie si¢?

FOP ma wptyw na caty uktad ruchu, poniewaz dodatkowe kos$ci tworza z czasem dodatkowy
szkielet. Pojawianie si¢ rzutow i skostnien charakteryzuja pewne prawidlowosci. Zazwyczaj
skostnienia poczatkowo formuja si¢ od glowy ku stopom (czyli z gory na dot), od tylnej
czesci ciata do przedniej 1 od konczyn gornych do dolnych. Oznacza to, ze choroba najpierw
obejmuje kark, kregostup 1 ramiona, a dopiero pozniej tokcie, biodra i kolana. Wyglada na to,
ze migsnie przepony, jezyka, oczu, Czy serca nie bywaja bezposrednio dotknigte tworzeniem
kosci. Trzeba jednak zauwazy¢, ze mimo iz choroba oszczedza wigkszo§¢ organdw
wewngetrznych, to moze powodowaé znaczny ucisk tychze organéw z powodu zmniejszania
przestrzeni w ciele, poprzez nienaturalne wytwarzanie si¢ kosci. To w jaki sposob, i ktore
rejony ciata atakuje choroba, daje duzo informacji pomocnych przy ustaleniu przyczyny
choroby.

Stawy, takie jak tokcie i kolana tacza kosci i umozliwiaja im aktywny ruch np. zginanie i
prostowanie. W przebiegu kostniejacego zapalenia migsni, dodatkowe koSci zast¢puja
wiazadla (ktore pokrywaja stawy), migsnie 1 wiazadla (umozliwiajace ruchomo$¢ w stawach).
W konsekwencji ruchomo$¢ w stawach objetych przez chorobg, moze by¢ utrudniona lub
nawet zanikna¢ catkowicie.

Kazdy inaczej przechodzi FOP

Wigkszo$¢ ludzi ma te same objawy FOP: zdeformowane paluchy (widoczne juz od
urodzenia) oraz wytwarzanie si¢ w organizmie dodatkowych ko$ci, postgpujace wraz z
wiekiem. Jednak przebieg choroby indywidualny dla poszczegolnych pacjentow. Najbardziej
rézni si¢ u pacjentow czas i stopien wytwarzania si¢ dodatkowych kosci. Jeden chory moze
straci¢ ruchomos$¢ w stawie biodrowym juz w pierwszej dekadzie zycia, podczas gdy inny
bedzie normalnie si¢ poruszat az do dorostosci. Kolejna rdznica jest stopien uposledzenia
catego organizmu, do jakiego doprowadza choroba. Przykladowo 1lokie¢ moze by¢
unieruchomiony na state w zgigtej pozycji lub w pozycji wyprostowanej, albo moze mie¢
pewien ograniczony zakres ruchomosci.

Co mozna zrobi¢, by pomoc osobie z FOP zachowa¢ mobilnos¢?

Podane szybko leki moga pomoc zapobiec rzutom choroby. Gdy jednak proces formowania
si¢ nowej kos$ci juz sig rozpoczat, nic tak naprawde nie mozna juz zrobi¢, by go powstrzymac.
To wtasnie dodatkowo wytworzona kos¢, blokuje staw lub migsien, a tym samym odbiera
mozliwos¢ ruchu. Podczas gdy osoba ze zwyktym urazem moze dzigki rehabilitacji odzyskac
sprawno$¢ ruchowa i silg, osoby z FOP powinny jej zdecydowanie unikaé. Jest ona
odradzana, gdyz wiaze si¢ z biernym (lub wspartym aktywnos$cia pacjenta) rozciaganiem
migéni przez terapeutg. Nawet delikatne naciaganie migsni, moze powodowac powstanie
nowych rzutéw albo zaostrzy¢ juz istniejace. Zamiast rehabilitacji, lepiej skupi¢ si¢ na
odnalezieniu ruchow, ktore sa dla chorego komfortowe i, ktéore pomagaja w codziennym
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funkcjonowaniu. Pozostanie na tyle aktywnym, na ile si¢ da, jest tak naprawdg najlepszym
sposobem, by nie straci¢ tej aktywnosci pomimo ograniczen, ktore niesie ze soba choroba.
Ptywanie, ciepta hydroterapia, czy kapiele, sa nie tylko dobre dla ciata chorych, ale moga by¢
niezta zabawa. Ciepta woda rozluznia, zatem moze utatwi¢ poruszanie sig.

Aktywnos¢ fizyczna

Z powodu ryzyka urazu (a tym samym wywolania rzutu choroby), rodzice dzieci z FOP
powinni odradza¢ im uprawianie sportow uznawanych za urazowe (biegi, sporty kontaktowe,
sztuki walki itd.). Jak juz wspomniano wcze$niej, ludzie z FOP maja wigksze problemy z
zachowaniem rownowagi, z powodu unieruchomienia stawow. Jezeli dochodzi do utraty
réwnowagi, to osoba z FOP bedzie miala duze trudnosci, by uchroni¢ si¢ przed urazem. Poza
tym, prawdopodobnie juz samo naciagnigcie migsnia, moze wywota¢ rzut choroby.

Biorac jednak pod uwage postepujaca natur¢ FOP, rodzice powinni pozwoli¢ ich dzieciom
korzysta¢ z umiejetnosci ruchowych, jakie posiadaja. To bardzo wazne, by nie izolowac
dzieci od przyjaciot i zwyktego radosnego dziecinstwa. Innymi stowy, nie pozwol, by strach
przed urazem Twojego dziecka zabral mu mozliwos¢ zabawy, rozwoju i poznawania $wiata.
W zyciu trzeba czasem podjaé ryzyko.

Mozesz dostosowac popularne gry i sporty tak, by byly mniej urazowe i tatwiejsze.
Aby dowiedzie¢ sig jak to zrobi¢, skontaktuj si¢ z nastgpujacymi organizacjami:

- Cure for Children Organization;

- Disabled Sports USA;

- Americas Athletes with Disabilities;

- American Associations for Adapted Sports Programs;

- National Center of Physical Disability and Activity;

- Courage Centre;

- Dapted Physical Education;

- Kids Camps.

Jak sobie radzic¢?

Jako ze FOP postgpujaco utrudnia zdolnosci ruchowe, osoby z FOP moga wspomaga¢ si¢
sprzetem ortopedycznym, takim jak: kule, laska, chodziki, czy balkoniki. Osoby z
unieruchomionymi juz nogami, che¢tniej poruszaja si¢ na wozkach elektrycznych, czy
skuterach dostosowanych do ich potrzeb.

Zalety wozkow 1 skuteréw sa nastepujace:

- bezpieczenstwo; FOP ogranicza mozliwo$¢ chodzenia i wptywa na trzymanie rOwnowagi, a
skuter czy wozek pozwoli w bezpieczny 1 szybki sposéb dotrze¢ tam gdzie chcesz; ochroni
takze osobg chorg przed byciem potraconym przez inne innych, ktérzy niechcaco moga na nia
wpascé;

- szybkos$¢; skuterem czy wozkiem mozna szybko dotrze¢ na miejsce;

- wygoda; wozki, ktore sa robione na miarg, odpowiadaja wszelkim potrzebom ich
uzytkownikéw (poczawszy od odpowiedniego siedziska a skonczywszy na podnozku, na

ktérym mozna bezpiecznie stanac); wozek umozliwia osobie chorej zatatwienie wszystkich
koniecznych spraw, bez zbytniego mgczenia sig;
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- niezalezno$¢; wiele os6b uwaza, ze uzywanie wozka inwalidzkiego ogranicza ich
samodzielno$¢, lecz w rzeczywistosci jest doktadnie odwrotnie, gdyz umozliwia on
przemieszczanie si¢ bez pomocy i zalatwianie spraw na wtasna reke.

Ludzie z FOP potrzebuja woézka z napedem elektrycznym zwlaszcza wtedy, gdy choroba
postapita na tyle, ze nie moga porusza¢ si¢ samodzielnie, a nadal chca zachowaé¢ swoja
niezalezno$¢. Najlepiej zwroci¢ si¢ o pomoc w znalezieniu odpowiedniego wozka do
placowki, ktora oferuje konsultacje z lekarzami specjalistami od rehabilitacji,
fizjoterapeutami, pielegniarkami i sprzedawcami wozkow inwalidzkich. Pomoga oni dobra¢ i
dostosowa¢ odpowiedni wozek, tak by spetnial wszystkie oczekiwania chorego (np. oparcie,
ktore moze opuszcza¢ si¢ i wznosi¢ lub opcja, ktora umozliwi podniesienie chorego do
pozycji stojacej). Wozek powinien by¢ dostosowany w taki sposob, zeby byl jak najbardziej
komfortowy i tatwy do uzycia w domu, szkole i na dworze.

Osobom z FOP polecany jest model wozka “Stander” szwedzkiej firmy Permobil, ktory
spelnia wszystkie oczekiwania oséb z ta wiasnie choroba.
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Rozdzial 5. Medycyna i FOP

Ten rozdziat pomoze Ci lepiej komunikowac sie z lekarzami i personelem medycznym.

Wstep

Rzadkie choroby sa duzym wyzwaniem dla srodowiska medycznego. Z jednej strony, rodzice
szukaja informacji i sposobow leczenia, z drugiej za$ lekarze, ktorzy na co dzien maja do
czynienia z czg¢stymi chorobami i nie moga by¢ ekspertami od wszystkich chorob rzadkich.
Celem tego rozdziatu jest nauczenie chorych z FOP i ich bliskich takiego kierowania opieka
medyczna, by uzyska¢ jak najlepsza.

Wybor lekarza prowadzacego

Wigkszos¢ lekarzy mogta nawet nie stysze¢ o FOP, ale to nie jest warunek konieczny, zeby
lekarz zostal Twoim lekarzem prowadzacym. Najwazniejsze jest, zeby stuchat Cig uwaznie i
chcial dowiedzie¢ si¢ jak najwigcej o FOP, jego istocie i mozliwo$ciach leczenia, jak réwniez
byt otwarty na konsultacje z lekarzami specjalizujacymi si¢ w opiece nad pacjentami z
fibrodysplazja (wymienionymi w Rozdziale 28.). Twoim lekarzem prowadzacym moze by¢
pediatra, lekarz rodzinny, internista, ortopeda, czy reumatolog. Najwazniejsze, aby$ mial/-a
zaufanie do swojego lekarza i zeby dobrze Wam si¢ wspotpracowalo w razie pojawienia si¢
jakichkolwiek probleméw zwiazanych z choroba.

Jak pomoc lekarzowi pozna¢ Twoje szczegolne potrzeby?

To bardzo wazne, aby relacja z Twoim lekarzem byta partnerska. Ty, jako rodzic dziecka z
FOP i calodobowy opiekun, wiesz najwigcej o chorobie i jak ona “wyglada” w praktyce.
Nawet mate dzieci chore na fibrodysplazj¢ maja juz rozwinigta duza wrazliwos¢ 1 wiedzg o
swoich szczegdlnych potrzebach.

Przekaz lekarzowi jak najwigcej informacji o kostniejacym zapaleniu migsni. Mozesz poleci¢
mu/jej strony IFOPA oraz ten poradnik dla rodzin dotknigtych FOP. Mozecie rdéwniez
zdecydowac o prowadzeniu dziennika objawow i historii choroby.

Kontakt do IFOPA:

P.O. Box 196217 Winter Springs, FL 32719-6217
Tel. 407-365-4194

e-mail: together@ifopa.org

Strona internetowa: www.ifopa.org

Gdy masz zaplanowana wizyte u swojego lekarza prowadzacego, przyjdz do niego z lista
pytan, ktore Cig nurtuja, tak by wykorzysta¢ wasz czas jak najlepiej. Nie zostawiaj
najwazniejszych dla Ciebie pytan na koniec — zadaj je na samym poczatku.

Sposoby przekazywania informacji o FOP lekarzom i personelowi medycznemu

IFOPA stworzyla potrzebny zestaw, dzigki ktoremu mozna w prosty i szybki sposob
przekaza¢ informacje o FOP lekarzom 1 innym pracownikom medycznym opiekujacym si¢
chorym na fibrodysplazj¢. Pierwszym z nich jest Karta Stowarzyszenia, ktora zawiera:

* podstawowe informacje o FOP;
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* podkreslenie faktu, ze jakikolwiek uraz przyczyni¢ si¢ moze do pogorszenia stanu zdrowia
pacjenta i nalezy si¢ nim opiekowac szczegdlnie ostroznie;

* $rodki 1 czynno$ci, ktore moga by¢ uzyte u pacjenta z FOP w razie sytuacji zagrozenia zycia
czy zdrowia;

*ostrzezenie, ze wkiucia domigsniowe nie powinny by¢ stosowane, jako ze moga wywotaé
rzut choroby;

* dane kontaktowe do dr Kaplana i dr Pignolo;

* zasady pobierania tkanek od 0s6b z FOP.

Karta pacjenta FOP moze by¢ uzywana w nastgpujacy sposob:

* noszac przy sobie, np. w portfelu;

* oddajac kopig swojemu opiekunowi,

* przekazaé opiekunce dziecka z FOP;

* schowa¢ do kieszeni lub w inne miejsce dziecku, szczegbdlnie w czasie wyjazdu, czy wyjscia
organizowanego, np. przez szkolg;

* przekazac kopig szkole i/lub pielggniarce szkolne;.

Rozwaz uzupetnienie karty Twojego dziecka w dane kontaktowe lekarza prowadzacego i
Twoje. Kartg mozna otrzymac¢ darmowo od Stowarzyszenia IFOPA.

Innym pomocnym dokumentem jest “Medical World Binder”, czyli Segregator Medyczny
zawierajacy histori¢ choroby. IFOPA przekaze Ci zestaw informacyjny, w ktorym znajdziesz:
* kart¢ danych osobowych;

* karte telefonow kontaktowych w razie wypadku;

* teczke na wyniki konsultacji medycznych;

* teczke na recepty;

* teczke na osobista histori¢ choroby;

* zaktadki pomagajace w szybkim odnalezieniu potrzebnych dokumentow;

* teczke na ptyty CD (np. z rezonanséw magnetycznych);

* plastikowa oktadke na kserokopie najwazniejszych dokumentow.

Skontaktuj si¢ z [IFOPA by dowiedzie¢ si¢ wigcej o segregatorze.
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Rozdzial 6. Wybor wlasciwej Sciezki leczenia

Ponizszy rozdzial zawiera wprowadzenie do terapii stosowanych w fibrodysplazji. Pomimo ze
wiekszoS¢ objawow jest u pacjentow takich samych, to jednak przebieg choroby i jej nasilenie
moze roznic¢ sie, zmieniajqc tym samym sposob postepowania medycznego. Podane W tym
rozdziale sposoby terapii sq jedynie propozycjami, a jakakolwiek decyzja dotyczqca leczenia
powinna by¢ podjeta tylko i wylqcznie miedzy Tobq a Twoim lekarzem prowadzqcym. Wiecej
informacji znajdziesz na stronie internetowej IFOPA.

Wprowadzenie

Pomimo, ze FOP jest choroba nieuleczalna i nie istnieje na razie zadna w petni skuteczna
metoda terapii tej choroby, to jednak lepsze zrozumienie mechanizmow jej dzialania pozwala
na dysponowanie pewnym zakresem $rodkow, ktore moga w pewien sposob tagodzi¢ objawy.
Rozwoj medycyny daje lekarzom coraz wigksze pole manewru.

Niestety, rzadko$¢ schorzenia jak i1 jego nieprzewidywalno$¢ powoduja, ze jest niezwykle
trudno dobra¢ skuteczne metody leczenia. Fakt, Zze rzut FOP znika réwnie nagle jak sig
pojawit, powoduje, ze cigzko jest oceni¢, czy zaniknigcie objawdw byto efektem leczenia czy
naturalnym etapem zaostrzenia choroby. Poza tym, dochodzi jeszcze bardzo silne pragnienie
pacjentdw na odnalezienie skutecznej terapii, co réwniez ma wplyw na obiektywna oceng
sukcesu terapeutycznego u pacjentow. Wszystko to razem sprawia, ze naukowcom i lekarzom
jest niezwykle pilno odnalez¢ lek, ktory autentycznie pomaga chorym.

Ponizsze dane sq wynikiem pracy Uniwersytetu w Pensylwanii i International Clinical
Consortium on FOP i sq one jedynie wskazowkami dotyczqcymi substancji farmaceutycznych
stosowanych w leczeniu fibrodysplazji. Powtorzyé¢ trzeba po raz kolejny, ze mimo cech
wspolnych pacjentow, leczenie powinno byé dobrane indywidualnie do kazdego z nich i
ustalone pomiedzy pacjentem a lekarzem prowadzqcym.

Tak, to troch¢ mylgce...

Na poczatek ustalmy pewne podstawowe fakty. Rozdzial ten zawiera duzo medycznych
informacji, ktore moga na pierwszy rzut oka zniechgci¢ Cig do jego przeczytania. Jednak
warto go przestudiowac, gdyz zawiera wiele istotnych wskazowek, jak dobra¢ leczenie i jakie
istnieja mozliwosci terapeutyczne w FOP. Jezeli jakie$ terminy okaza si¢ niezrozumiate,
zapytaj o wyjasnienie swojego lekarza lub na stronie IFOPA. Najskuteczniejsze metody
dobierze Twoj lekarz, wtedy gdy bedziecie razem dobrze wspotpracowali. Zapoznaj sig z
metodami pomocy i wsparcia pacjentow z FOP, bo w momencie gdy nadejdzie zaostrzenie,
Ty 1 Twoj (badZ Twojego dziecka) lekarz bedziecie mieli gotowe scenariusze dziatania.

Wprowadzenie do kortykosterydéow (prednizon) i lekéw przeciwzapalnych

Obecnie medycyna dysponuje kilkoma grupami lekéw, ktore moga by¢ uzyte, by zlagodzié
rzut FOP. Pierwsza grupa zwiazkéw chemicznych to leki uzywane w celu zmniejszenia
dolegliwo$ci zwiazanych z pojawieniem si¢ rzutu (opuchlizna, stan zapalny 1 bdl), i1 ktore — z
relacji pacjentbw — przynosza pewna ulge, nie powodujac przy tym wielu skutkow
ubocznych. Przyktadem tego typu lekow moga by¢ duze dawki kortykosterydow, podawane
przez krotki czas (np. prednizonu), albo niesteroidowe leki przeciwzapalne, jak np. nowe
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przeciwzapalne inhibitory COX-2, znane pod nazwa Celebrex, Celebra lub inne nazwy w
zaleznosci od firmy (popularny lek uzywany w terapii artretyzmu).

Prednizon

Prednizon ma silne dziatanie przeciwzapalne 1 z tego wtasnie powodu jest czgsto uzywany
przy tagodzeniu rzutéw FOP. Dla jak najlepszych efektow, Prednizon powinien by¢ wlaczony
w pierwszych 24 godzinach od rozpoczegcia si¢ rzutu. Leczenie przynosi znacznie gorsze
efekty, gdy zostanie rozpoczgte dwa lub trzy dni od pojawienia si¢ pierwszych objawow
zaostrzenia, dlatego tak wazne jest, by skontaktowac¢ si¢ z lekarzem prowadzacym, gdy tylko
zauwazymy, ze wlasnie si¢ rozpoczyna. Dobrze jest tez mie¢ awaryjny zapas Prednizonu w
domu, by w razie naglego pojawienia si¢ objawdw, moc zareagowac natychmiastowo.

Kiedy reagujemy na prednizon (zmniejsza sie intensywno$¢ lub rozmiar obszaru zajetego
stanem zapalnym), ale zmiany zwiazane z zaostrzeniem wracaja do poprzedniego rozmiaru
badZ intensywnos$ci po odstawieniu leku, mozna rozwazy¢ jeszcze jeden czterodniowy cykl
podawania steroidow. Jednak po tym drugim cyklu, Prednizon nie moze by¢ odstawiony
nagle, ale nalezy stopniowo zmniejsza¢ dawke przez 10 kolejnych dni.

Prednizon nie powinien by¢ stosowany w przypadku rzutow obejmujacych tulow i klatke
piersiowa, jako ze trudno jest oceni¢ dokladny moment rozpoczgcia rzutu. Z drugiej zas
strony, rzuty dotykajace okolice szczegki wymagaja absolutnie natychmiastowego uzycia
Prednizonu, gdyz wiaza si¢ z bezposrednim zagrozeniem zycia (utrudnienie oddychania i
przyjmowania pokarmu na skutek unieruchomienia szczeki). Ten specyficzny typ rzutu
choroby moze wymaga¢ wydluzenia cyklu podawania leku oraz stopniowego zmniejszania
dawki, az do momentu zanikania opuchlizny. Nalezy pamigta¢, ze sa to wyjatki od
standardowego leczenia Prednizonem.

Uzycie Prednizonu moze by¢ rowniez wzigte pod uwage gdy chory na fibrodysplazj¢ dozna
urazu, w celu zapobiegnigcia wystapienia rzutu lub zminimalizowania negatywnych skutkow
po uszkodzeniu tkanek. Nie powinien by¢ jednak zastosowany po urazach niewielkich, czy
sttuczeniach 1 siniakach.

Jednak dlugotrwate przyjmowanie kortykosterydow (Prednizonu) moze przynosi¢ negatywne
efekty. Istnieja dowody na to, ze przedluzone przyjmowanie kortykosterydow wzmaga
powstawanie dodatkowych kosci i powoduje inne niepozadane skutki dla organizmu, jak np.
ostabienie odpornosci, zaburzenia widzenia, osteoporoza, niewydolnos¢ nadnerczy itd.
Zastosowanie Prednizonu w FOP sprowadza si¢ tylko do ztagodzenia objawow (opuchlizny,
bolu i1 stanu zapalnego) oraz przypuszczalnie do zahamowania migracji limfocytéw (o ktorych
mowa byta wczes$niej), oraz zablokowanie obumierania migsnia i tworzenia si¢ kosci.

Inhibitory COX-2 i niesteroidowe leki przeciwzapalne

Inhibitory COX-2 i niesteroidowe leki przeciwzapalne sa druga mozliwo$cia leczenia w FOP
po Prednizonie. Wybiera si¢ je wtedy, gdy zastosowanie Prednizonu jest niemozliwe (tj. gdy
leczenie Prednizonem jest juz zakonczone, gdy od pojawienia si¢ rzutu mingto wigcej niz 48
godzin, lub gdy pacjent wymaga leczenia dlugotrwalego). Leki te uderzaja w czynniki
wywolujace stan zapalny zwane prostaglandynami. Prostaglandyny réwniez przyczyniaja si¢
do powstawania dodatkowej ko$ci. Doswiadczenia na zwierzgtach pokazuja, Ze obniZenie
poziomu prostaglandyn w organizmie, znacznie utrudnia zapoczatkowanie procesu kostnienia
heterotopowego, a tym samym uformowania si¢ dodatkowej kosci.
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Poza silnymi wlasciwosciami przeciwzapalnymi, inhibitory COX-2 wykazuja znaczne
dziatanie anty-naczyniotwoércze (antyangiogenne), co jest bardzo pozadane w leczeniu FOP.
Oznacza to, ze utrudniony jest proces tworzenia nowych naczyn krwiono$nych, ktore
powinny zaopatrywa¢ nowopowstata ko§s¢ w zwiazki odzywcze. Jesli wigc zatrzymamy lub
spowolnimy proces tworzenia si¢ nowej sieci odzywiajacych naczyn krwiono$nych, tym
samym zablokujemy prawdopodobnie wzrost dodatkowej kosci.

Jednak, badania sugeruja, ze aby terapia inhibitorami prostaglandyn byta skuteczna, lek musi
krazy¢ we krwi 1 utrzymywac si¢ na terapeutycznym poziomie jeszcze zanim pojawia sig
pierwsze objawy rzutu.

Prawdopodobnie inhibitory COX-2 znane Ci sa pod nazwami handlowymi jako leki
stosowane przy artretyzmie 1 innych schorzeniach przebiegajacych ze stanem zapalnym (np.
Celebrex, Celebra). W porownaniu do niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych, nowsze
inhibitory COX-2 wykazuja mniej skutkoéw ubocznych (szczeg6lnie zotadkowo-jelitowych).
Poza tym, musza by¢ przyjmowane tylko 2 razy dziennie. Ostatnio badania jednak ujawnity,
ze niektore leki z grupy inhibitoréw COX-2 moga zwigksza¢ ryzyko zawatu serca 1 wylewu
(np. Vioxx, Bextra). Z powodu mniejszego ryzyka powiktan zotadkowo-jelitowych, inhibitory
COX-2 polecane sa zazwyczaj pacjentom, ktdrzy nie sa narazeni na choroby serca,
doswiadczyli zotadkowo-jelitowych skutkow ubocznych przy terapii niesteroidowymi lekami
przeciwzapalnymi lub sa podatni na tego typu dolegliwosci.

Podczas stosowania wszystkich lekéw przeciwzapalnych, powinno si¢ szczegodlnie dba¢ o
uktad pokarmowy. W czasie dluzszego stosowania inhibitorow COX-2, nalezy okresowo
robi¢ badania krwi, by kontrolowa¢ poziom enzymoéw watrobowych i funkcjonowanie nerek.
Z powodu ryzyka zawatu serca i/lub zakrzepow, inhibitory COX-2 powinny by¢ stosowane
bardzo ostroznie u pacjentdéw z chorobami serca w przesztosci, diabetykow (chorych na
cukrzycg), przy podwyzszonym cholesterolu oraz u oséb nie chodzacych (w tym wypadku
ro$nie ryzyko powstawania zakrzepow).

Wiecej informacji w The Medical Management of FOP: Current Treatment
Considerations.

Co to sa aminobifosfoniany i dlaczego mogg by¢ skuteczne w terapii FOP?
(Pamidronat i Zoledronat)

Aminobifosfoniany dziataja hamujaco na resorpcjg kosci, czyli utratg masy kostnej. Dwoma
lekami z tej grupy sa stabiej dziatajacy Pamidronian i silniejszy kwas zoledronowy (znany
pod nazwami handlowymi: Zoledronat, Zometa). Ostatnio czg$ciej zapisuje si¢ pacjentom z
FOP Pamidronian, gdyz Zoledronian nie moze by¢ stosowany u dzieci i mtodziezy ponizej 18
roku zycia. Wydaje sig, ze nie ma przestanek do stosowania aminobifosfonianéw w terapii
FOP, gdyz celem leczenia jest zahamowanie powstawania dodatkowych kos$ci. Jednak sprawa
wecale nie jest taka prosta.

Wszystkie leki maja swoje skutki uboczne. Czasami przypadkowo lub btgdnie zastosowane u
pacjenta moga powodowac takie skutki uboczne, ktére niespodziewanie okazuja si¢ byc
korzystne dla organizmu. Tak wilasnie dzieje si¢ czgsto przy terapii aminobifosfonianami.
Pewne opisy przypadkow pacjentow z FOP, ktore w ostatnich latach naptynety do dr. Kaplana
i dr. Glasera z Uniwersytetu w Pennsylwanii) potwierdzaja, ze najnowszy z
aminobifosfonianow — Pamidronian, ma okreslony wplyw na zaostrzenia fibrodysplazji. Ale
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dlaczego zwiazek ten, pomimo swoich wiasciwosci, jest w ogole brany pod uwage w terapii
rzutow FOP?

Przewrotnie, we wszystkich 3 przypadkach, ktére byly analizowane na Uniwersytecie w
Pensylwanii, lek byl zastosowany jako efekt btednego przekonania, ze Pamidronian jest
silniejszym lekiem hamujacym mineralizacj¢ (czyli proces prowadzacy do powstania kosci)
w porownaniu do Etydronianu. Etydronian natomiast jest lekiem starszej generacji, z grupy
bifosfonianow, stosowanym uprzednio w terapii FOP bez powodzenia. Otéz okazuje sig, ze
Pamidronian, tak jak wczesniej mylnie zaktadano, nie jest silnym lekiem blokujacym
mineralizacje kosci. Mimo tego faktu, wszyscy trzej pacjenci zauwazyli znaczaca poprawe i
ztagodzenie objawOw rzutu (stanu zapalnego, obrzeku i dolegliwosci bolowych) po podaniu
dozylnym duzych dawek Pamidronianu podczas nowego zaostrzenia. U jednego z pacjentow
zastosowano monoterapi¢ Pamidronianem, a u pozostatych dwoch skojarzono go z
podawanymi doustnie sterydami (Prednizonem) przez kilka pierwszych dni nowego rzutu.

W momencie publikacji tego poradnika, 13 pacjentow z FOP poddalo si¢ terapii
eksperymentalnej pamidronianem. Dziecigciu z nich (co stanowi 77%) opisywalo znaczna
popraw¢ i zmniejszenie objawOw zaostrzenia. U pozostatej trojki (23%), ani lekarz
prowadzacy ani oni sami, nie zanotowali poprawy stanu zdrowia. Co ciekawe, u zadnego z
badanych nie zanotowano prewencyjnych wlasciwosci podawania pamidoranianu (tzn.
wiaczenie leczenia nie spowodowato, ze nastgpne rzuty si¢ nie pojawity), ani przy podaniu
pojedynczej dawki dozylnie ani przy dluzszym leczeniu. Wyniki terapii roznity sig
nieznacznie wsrdd leczonych pacjentow (w zaleznosci od wieku, masy ciata, czy miejsca
wystapienia rzutu) jednak generalnie byty podobne.

Ogoélnie rzecz biorac, przy silnych rzutach FOP obejmujacych gléwne stawy ciala,
rekomenduje si¢ 4-dniowy cykl podawania doustnego Prednizonu skojarzony z 3-dniowym
cyklem dozylnego aplikowania Pamidronianu (zwykle zaczyna si¢ podawac prednizon 2 lub 3
dni przed Pamidronianem). Jest to sugerowana kombinacja, jednak zawsze ostateczna decyzja
zalezy od indywidualnych potrzeb pacjenta, jego stanu 1 wielu innych czynnikoéw. Podczas
gdy nastapi odstawienie Prednizonu, a opuchlizna powr6ci, nalezy rozwazy¢ ponowne
wlaczenie duzych dawek leku na kolejne 4 dni, z powolnym zmniejszaniem dawki przez
kolejne 10 dni.

Najczgstszymi skutkami ubocznymi stosowania Pamidronianu u pacjentow z FOP sa
grypopodobne objawy obejmujace goraczke, dreszcze 1 bole migsni. Objawy te moga by¢
ztagodzone poprzez wczesniejsze podanie acetominofenu, czyli paracetamolu. U jednego z
pacjentow wystapita dodatkowo tezyczka (mimowolne skurcze migsni spowodowane niskim
poziomem witaminy D we krwi przed rozpoczgciem leczenia), a u innego wystapito zapalenie
zyl po stronie wktu¢, ktéore wymagato podania dozylnego antybiotyku i1 hospitalizacji.
Ostatnio opublikowane studium przypadku ujawnito skutek uboczny terapii w postaci
osteopetrozy (choroba polegajaca na rozcienczeniu kosci) u dziecka leczonego 60 mg
pamidronatu podawanego dozylnie co 3 tygodnie przez okres dwoch lat. Dziecko to nie byto
chore na FOP.

Musimy zwroci¢ jednak uwage na jedna wazna rzecz zwiazang z leczeniem bifosfonianami.
Podejrzewa sig, ze terapia zwiazkami z tej grupy moze powodowaé martwicg kosci szczeki
(Osteonecrosis of the jaw, ONJ). Szczegolnie niebezpieczne sa aminobifosfoniany, jak
Pamidronian i Zoledronian. ONJ jest rzadkim schorzeniem szczgki, ktore diagnozuje sig¢ w
momencie, gdy naruszana przy zabiegu dentystycznym, np. wyrywaniu zeba, kos¢ szczeki,
nie goi si¢ przez okres 8 tygodni. Dziasto, ktore normalnie powinno pokry¢ odkryta kos$¢ nie
Zrasta sig, CO jest powoduje bol. Antybiotyki w pewnym stopniu poprawiaja stan niektorych
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pacjentoéw, jednak generalnie, nie ma skutecznego leczenia ONJ. Lekarze i pacjenci musza
by¢ swiadomi ryzyka tego powiktania, a dentysci koniecznie musza zosta¢ poinformowani o
wczesniejszym przyjmowaniu bifosfonianow. Zatem, czy pacjenci z FOP maja powdd do
niepokoju? Powinni by¢ przynajmniej Swiadomi ryzyka. Mimo ze bifosfoniany sa stosowane
przez miliony ludzi na $wiecie, to tylko u niewielkiej grupy wystapi powiklanie w postaci
ONIJ. Jednak ryzyko istnieje 1 dlatego pewne $rodki ostroznosci powinny by¢ powzigte,
szczegoblnie przez chorych na fibrodysplazj¢. Naleza do nich: konsultacja dentystyczna przed
rozpoczeciem leczenia Pamidronianem oraz odstawienie leku na minimum 8 tygodni przed
zabiegiem dentystycznym.

Na razie istnieje kilka przestanek, ktore wyraznie sugeruja, ze Pamidronian moze wspiera¢
terapi¢ u ludzi z kostniejacym zapaleniem migsni, jednak wszystkie elementy tej medycznej
uktadanki musza by¢ ztozone razem, by méc jednoznacznie stwierdzi¢, ze jest on naprawde
skuteczny. Z powodu swoich silnego hamowania resorpcji kosci, amonibofosfoniany
skutecznie blokuja wytwarzanie w organizmie pewnych substancji, w tym protein
odpowiedzialnych za formowanie si¢ kosci. Jesli jednak aminobufosfoniany hamuja rzut FOP
poprzez zmniejszenie wydzielania substancji odpowiedzialnych za tworzenie kosci poza
szkieletem, mozna by byto spodziewac sig, ze lek zadziala prewencyjnie i zahamuje kolejne
rzuty choroby, gdyz jego ‘“anty-kosciotworcze” wilasciwo$ci moga ujawniaé si¢ przez
miesigce, czy nawet lata.

Aminobifosfoniany jak juz wspominali$my, hamuja powstawanie nowych sieci naczyn
krwiono$nych oraz moga powodowac¢ zmniejszenie poziomu limfocytéw (biatych krwinek,
ktore sa odpowiedzialne za powstawanie stanu zapalnego i przenoszenie u chorych z FOP
komorek kosciotworczych). Te cechy rowniez powoduja, ze aminobisfosfoniany s brane pod
uwagg jako potencjalny lek uzywany w terapii FOP.

Wszyscy chorzy dotknigci FOP zdaja sobie sprawe, ze doniesienia o poprawie po terapii
Pamidronianem moga by¢ niestety zwyklym zbiegiem okolicznosci, a rzut ustapil jako
naturalna kolej rzeczy w tej nieprzewidywalnej chorobie. Czgsto pozytywne skutki terapii
Pamidronianem tatwo tez pomyli¢ z efektami leczenia doustnego glikokortykosterydami,
ktore czgsto podaje si¢ rownolegle. Wpltyw moze mie¢ rowniez efekt placebo. Nie mozna
jednak lekcewazy¢ zadnych doniesien o pozytywnym wptywie Pamidronianu na stan chorych
z FOP 1 kontynuowac¢ badania kliniczne 1 laboratoryjne nad nim.

Uklad odpornosciowy i dlaczego montelukast (Singulair) moze by¢
pomocny?

Montelukast (Singulair) jest zazwyczaj stosowany w leczeniu astmy, poniewaz zmniejsza
wydzielanie substancji zwanych leukotrienami (ciatka zapalne), ktore sa produkowane przez
uktad odpornos$ciowy. Sa to zwiazki chemiczne wytwarzane przez komorki tuczne (ktore sa
jak gdyby bombami uktadu odpornosciowego, zawierajacymi caty arsenat broni gotowej do
uzycia, by pomoc zwalczy¢ organizmowi zakazenie czy infekcje). Niestety, czasami te bomby
uktadu immunologicznego wybuchaja bez potrzeby powodujac opuchlizng 1 stan zapalny.

Montelukast blokuje wtasnie ten niechciany proces, co powoduje, ze naukowcy szukajacy

leku na fibrodysplazjg, poktadaja w nim duze nadzieje. Moze on by¢ stosowany razem z
niesteroidowym lekiem przeciwzapalnym lub inhibitorami COX-2 przez dtuzszy okres czasu,
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od momentu rozpoczgcia si¢ rzutu FOP. Niektorzy pacjenci biora go codziennie w nadziei, ze
moze uchroni¢ ich przed kolejnymi rzutami. Skutecznos$¢ tego leku w terapii FOP nie zostata
jeszcze potwierdzona oficjalnymi badaniami.

Wiecej informacji w The Medical Management of FOP: Current Treatment
Considerations.

Leki rozluzniajace migsnie

Podczas rzutow FOP pacjenci czgsto doswiadczaja bolu 1 skurczow migsni. Silne spazmy
mig$niowe moga znacznie wptywaé na mozliwosci samodzielnego poruszania si¢ pacjentow.
Z tego wiasnie powodu wprowadzenie do terapii $srodkodw rozluzniajacych migsnie, moze
okaza¢ si¢ pomocne. Do grupy tej naleza: cyklobenzapryna (Flexeril), metaxalon
(amerykanski Skelaxin), czy litoral (Baclofen). Tego typu leki wydaja si¢ szczeg6lnie
skuteczne przy bolesnych rzutach obejmujacych duze partie migséni, jak np. mig$nie plecow,
ramion, czy nog. Pacjenci testuja rOwniez ciagle przyjmowanie lekow relaksujacych migsnie,
by uniknaé¢ bolesnych skurczow powodowanych przez ucisk dodatkowych kosci. Efekty
takiego leczenia nie zostaly jeszcze precyzyjnie opisane i sa w fazie badan. Dawkowanie
(szczegodlnie Baclofenu) powinno by¢ doktadnie przestrzegane, a po zakonczeniu leczenia,
dawka zmniejszana stopniowo, by unikna¢ skutkow ubocznych.

FOP i testy kliniczne terapii lekowej

Metoda, ktora najczegsciej uzywa si¢ przy badaniu skutecznosci lekow jest eksperyment, ktory
polega na tym, ze czg$¢ pacjentdéw przyjmuje testowany lek, a pozostali otrzymuja placebo.
Ani pacjenci ani lekarze nie wiedza, ktérzy z badanych przyjmuja prawdziwy lek. Jest to
jedyny sposob, by w obiektywny i naukowy sposéb oceni¢ skutecznos¢ leczenia.

Niestety tego typu eksperyment nie zostat jak do tej pory przeprowadzony na pacjentach z
FOP. Przyczyna jest m.in. to, ze FOP jest niezwykle rzadkim schorzeniem, ktore dodatkowo
postepuje w niemozliwy do przewidzenia sposob.

Zostalo natomiast przeprowadzonych parg otwartych badan lekow uzywanych w terapii
choroby podczas ktorych wszyscy pacjenci przyjmowali testowany lek i opisywali
subiektywnie jego dziatanie.

Co robi¢, gdy pojawi si¢ rzut?

Na koncu tego rozdzialu znajdziesz tabele¢ z mozliwymi sposobami postgpowania z
konkretnymi objawami rzutu FOP (zredagowane na podstawie do$wiadczen zespotéw
badawczych z Uniwersytetu w Pensylwanii i International Clinical Consortium on FOP).
Informacje te powinny by¢ traktowane tylko jako wskazowki, a jakiekolwiek decyzje
dotyczace leczenia, powinny by¢ podjete w porozumieniu z lekarzem prowadzacym i
dopasowane indywidualnie do pacjenta.

Przyszlos¢ terapii FOP

Najwigkszym kamieniem milowym w poszukiwaniu skutecznego leku na FOP jest oczywiscie
odkrycie genu odpowiedzialnego za wystgpowanie choroby (ACVRI1). Jest to jednak kropla
W morzu potrzeb. Naukowcy musza jeszcze pozna¢ mechanizmy dziatania genu ACVRI w
organizmie zdrowego cztowieka, jak i 0soby z FOP, zanim bgda w stanie odkry¢ skuteczny
srodek.
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By odkry¢ skuteczny lek na FOP, trzeba unieszkodliwié, zablokowac¢, zneutralizowaé albo
omina¢ gen ACVRI1. Naukowcy poréwnuja poszukiwanie sposobu do odnalezienia
odpowiedniego ,,kabelka”, by uniemozliwi¢ bombie wybuch.

Sposoby dzialania w przypadku objawow rzutu czy urazow

Sytuacja Zalecenia

Upadki i urazy gtowy Ograniczona ruchomos$¢ konczyn gornych czgsto zwigksza
ryzyko urazoéw glowy i szyi u pacjentow z FOP (brak
asekuracj podczas upadku). Krwiaki nadtwardowkowe sa
czgstym powiklaniem po urazie w obrebie glowy i wymagaja
leczenia chirurgicznego. Wszystkie urazy glowy i szyi musza
by¢ natychmiast skonsultowane z lekarzem. Rodzice moga
rozwazy¢ zaktadanie dziecku ochronnego kasku na glowg.

Silny uraz tkanki migkkiej wptywajacy na ruchomosé Przyktadaj co jakis czas do miejsca 16d przez ok. 24 godziny.

konczyny (np. po upadku, ale przed pojawieniem si¢ Mozna rozwazy¢ krotki, 3-dniowy cykl leczenia prednizonem.

objawow rzutu) Jesli pojawia si¢ objawy rzutu, nalezy postegpowac, jak podano
ponizej. Nie uzywa si¢ prednizonu przy matych uderzeniach i
urazach.

Rzut w obrgbie plecow i/lub klatki piersiowej Mozna rozwazy¢ leczenie objawowe przy uzyciu

niesteroidowych lekoéw przeciwzapalnych lub inhibitorow
COX-2 (celekoksyb), pamietajac przy tym o $rodkach
ostaniajacych zotadek i jelita. Jesli istnieje potrzeba nalezy
wprowadzi¢ leki przeciwbdlowe i/lub rozluzniajace migsnie.
Prednizonu zazwyczaj nie stosuje si¢ w przypadku rzutow
obejmujacych plecy, tutow, kark, czy klatke piersiowa. Jest to
spowodowane faktem, ze rzuty te trwaja zwykle dtugo i maja
nawracajacy charakter, poza tym niezwykle cigzko ocenié,
kiedy rzut tak naprawdg si¢ rozpoczat. W rzadkich
przypadkach mozna rozwazy¢ krotkotrwate uzycie
kortykosterydow (prednizon), by przerwac cykl
powtarzajacych si¢ rzutow (wystgpujacych szczegdlnie u
dzieci). Nie jest to ogolnie akceptowana forma terapii, gdyz
czgsto zaraz po odstawieniu leku, ataki wystepuja jeszcze
czesciej i silniej.

Rzuty w obrebie koniczyn Mozna rozwazy¢ zastosowanie krotkiego, 4-dniowego leczenia
przy uzyciu prednizonu, ktore musi by¢ rozpoczgte w ciagu
pierwszych 24 godzin od pojawienia si¢ objawow rzutu. Leki
nalezy mie¢ przygotowane na wypadek pojawienia sig rzutu,
aby zdazy¢ zazy¢ je jak najszybciej. Mozna uzy¢ srodkow
przeciwbdlowych i/lub rozluzniajacych migsénie, jesli to
konieczne. Nalezy réwniez przyjmowacé srodki ostaniajace
zoladek i jelita, by zminimalizowa¢ ryzyko pojawienia si¢
skutkéw ubocznych. Mozna réwniez wzia¢ pod uwagg krotki,
2-3 dniowy cykl wstrzyknie¢ dozylnych pamidronianu, w
potaczeniu z prednizonem w przypadku rzutéw o ostrym
przebiegu (zwykle prednizon podaje sig¢ dzien lub dwa
weczeséniej niz pamidronat). Kwas zoledronowy (Zometa) moze
takze by¢ zastosowany jednak tylko u pacjentow powyzej 18
roku zycia.

Rzuty w obszarze podzuchwowym Catkowite ograniczenie manipulacji przy zuchwie.
Kontrolowanie, czy drogi oddechowe sa drozne. Zapobieganie
zachly$nigciu (aspiracji). Leczenie zywieniowe (odzywki).
Mozna réwniez rozwazy¢ podawanie prednizonu jak wyzej,
ale z dluzszym schodzeniem z dawki (3-4 tygodnie lub dopdki
rzut nie ustapi), by zmniejszy¢ obrzek tych delikatnych
obszarow i wowczas gdy swobodny przeptyw powietrza jest
utrudniony. To jedna z niewielu sytuacji, w ktorych
przedtuzone przyjmowanie kortykosterydow jest uzasadnione.
Prednizon moze by¢ takze skojarzony z pamidronianem lub
zoledronianem.
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Rozdzial 7. Nagle wypadki

W nagtych sytuacjach nalezy przestrzega¢ zasad podanych w niniejszym poradniku. Warto
zaznajomic si¢ jeszcze z rozdziatem 5., by pomdc edukowaé pracownikdéw ochrony zdrowia z
zakresu naglych wypadkéw u chorych na kostniejace zapalenie mig$ni.

Ocena stanu zagrozenia

Jezeli sytuacja nagla czyli np. zaostrzenie (ale tez inne problemy zdrowotne) rozwija si¢ lub
doszto do powaznego upadku, ztamania ko$ci, pojawito si¢ zapalenie wyrostka robaczkowego
lub co$ innego, najlepiej zwrdcic si¢ po pomoc do swojego lekarza prowadzacego lub w
szpitalnym oddziale ratunkowym (izbie przyj¢¢, oddziale pomocy doraznej) i skontaktowaé
si¢ z Dr Frederickiem Kaplanem lub Dr Robertem Pignolo:

Frederick Kaplan, MD

(215) 349-8726 / 8727 (biuro)
(215) 545-0758 (dom)
Frederick.Kaplan@uphs.upenn.edu

Robert Pignolo, MD

(215) 349-8726 / 8727 (biuro)
(215) 308-9643 (pager)
Pignolo@mail.med.upenn.edu

Uwaga: Dr Pignolo jest rowniez dostgpny w “text paging”, ktory pozwala na przestanie do
niego wiadomosci za posrednictwem internetowej ustugi USA Mobility. Aby napisaé do dr
Pignolo, musisz odwiedzi¢ strong www.usamobility.com i wybra¢ link “Send a Message™

(,, Wyslij wiadomos¢™), wpisa¢ numer jego pagera, napisaé krotka informacje i zatwierdzicé.

Pelna listg lekarzy na calym §wiecie mozna znalez¢ w rozdziale 28.” Lekarze specjalisci na
catym $wiecie".

Wigkszo$¢ stanow nagtych u ludzi z FOP nie jest zwigzanych z choroba podstawowa, ale sa
to zwykte problemy, ktore moga dotyczy¢ kazdego. Leczenie powinno si¢ odbywac z
uwzglednieniem trudnosci wynikajacych ze specyfiki fibrodysplazji.

Oto proste zasady, wedtug ktorych nalezy udziela¢ pomocy:
e nalezy unika¢ iniekcji domigsniowych, poniewaz moga one spowodowac zaostrzenie
FOP;
e W razie potrzeby, mozna bezpiecznie podawac leki droga dozylna (iniekcja dozylna);
e trzeba postepowac ostroznie, tak by nie wywota¢ urazoéw, obejmujacych roéwniez
niepotrzebne operacje chirurgiczne.

Jezeli operacja jest konieczna

Chociaz zabiegi operacyjne wywotuja reaktywacje FOP, powodujac wytworzenie si¢
ekotopowej kosci, moze zaistnie¢ potrzeba jej wykonania, co ma miejsce w przypadku
zapalenia wyrostka robaczkowego lub ostrego zapalenia pecherzyka zotciowego. Mimo, ze
takie dzialanie zwykle doprowadza do zaostrzenia, sytuacja zagrozenia zycia uzasadnia
koniecznos¢ interwencji chirurgiczne;.
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Ponizsze wskazowki moga by¢ pomocne w radzeniu sobie z operacja w sytuacji wyjatkowe;j.
(To zmodyfikowana wersja wytycznych wymienionych na wczesniejszych stronach tego
poradnika):
e trzeba pamigta¢ o ryzyku zwigzanym z wytworzeniem si¢ nowej kosci po urazie lub
operacji na uktadzie migsniowo-szkieletowym;
e bezwzglednie unikaé urazéw narzadoéw uktadu migsniowo-szkieletowego;
e ponownie: unika¢ wstrzykni¢¢ domig$niowych, w tym miejscowego znieczulenia;
e Nalezy starannie zaplanowac procedury rozpoznawania i postgpowania, z problemami
z drogami oddechowymi i wdrazac je.

Znieczulenie ogblne to rodzaj znieczulenia polecany dla chorych na FOP, ktory wywotuje stan
nie$wiadomosci, a 0soba jest znieczulona (nie czuje bolu) i nie wie nic, co si¢ dookotanie;j
dzieje. Czgsto jest podawane droga wziewna, czyli poprzez wdychanie gazu usypiajacego.
Znieczulenie ogdlne jest jednak niebezpieczne szczegdlnie u chorych na fibrodysplazje, wiec
nalezy podja¢ wszelkie specjalne srodki ostroznosci. Rozwarcie szczeki do intubacji
(umieszczenie specjalnej rurki do oddychania w tchawicy), moze doprowadzi¢ do uszkodzen
migéni i stawoéw szczgki, a tym samym do zaostrzen. Moga réwniez wystapi¢ powiktania
oddechowe, jesli organizm zareaguje na bol, dojdzie do nadmiernego wydzielania w jamie
ustnej lub nawet krwawienia ze strun glosowych. Sa to sytuacje potencjalnie zagrazajace
zyciu dla kazdego, a tym bardziej dla osoby z FOP.

Z powodu zrosnigcia szczegki normalne wprowadzenie rurki intubacyjnej do tchawicy, moze
by¢ fizycznie niemozliwe. Ciekawym sposobem na umozliwienie zatozenia rurki w drogach
oddechowych jest $wiattowodowa intubacja przez nos (z uzyciem laryngoskopu ze
$wiattowodem lub prowadnicy §wiattowodowej). Dzigki tej procedurze, anestezjolog
wprowadza swiattowodowy gigtki laryngoskop (rodzaj matej medycznej kamery), ktorym
mozna zajrze¢ do jam ciata przez nos, starajac si¢ posrednio uwidoczni¢ drogi oddechowe,
podczas gdy cztowiek jest obudzony. (Catkowita sedacja nie jest zalecana dla osob z FOP, z
powodu ryzyka potencjalnych powiktan anestezjologicznych i ptucnych oraz zaburzen
oddychania).

Po uwidocznieniu drog oddechowych, pacjent jest intubowany i wtedy mozna zastosowac
znieczulenie ogdlne. Wazne jest, aby intubacja swiattowodowa byta wykonywana przez
przeszkolonych anestezjologéw z doswiadczeniem w wykonywaniu tego typu procedur.

W przypadku pytan zwiagzanych ze znieczuleniem u chorych z FOP personel ratunkowy
powinien si¢ skontaktowa¢ dr Zvi Grunwald pod numerem: 215-955-6161 lub:
zvi.grunwald@jefferson.edu. Dr Grunwald ma duze do$wiadczenie w radzeniu sobie z
trudnos$ciami anestezjologicznymi podczas prowadzenia znieczulen u pacjentow z
fibrodysplazja.

Jak zaopatrywa¢ inne urazy?

Jezeli dojdzie do urazu (np. zwichnigcia migsni, bol po upadku, uderzenia itd.), ale nie wydaje
sig¢ on na tyle powazny, aby wymagac¢ wizyty pogotowia lub w gabinecie lekarskim, trzeba
rozwazy¢ zastosowanie oktadoéw z lodu w miejscu urazu, tak szybko, jak to mozliwe. Lod
pomaga zminimalizowac stan zapalny i obrzg¢k. Zimno ma réwniez dodatkowa zalete — dziata
jak naturalny lek przeciwbolowy. Postepuj wedtug ponizszej procedury, aby wspomoc proces
rekonwalescencji po urazie:
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R — Rest — odpoczynek Zminimalizowanie poruszania uszkodzona czegscia ciata.
I —Ice—lod Wykona¢ zimny oktad.

C — Compression — ucisk Zastosowac¢ lekki ucisk na urazong cze$¢ ciala.

E — Elevate — podwyzszenie Uniesienie czesSci ciala, by zmniejszy¢ obrzek.

Zastosowanie lodu ma najwigksze korzysSci, wowczas gdy zostanie on zaaplikowany w ciagu
48 godzin od urazu. Jesli 16d nie fagodzi stanu zapalnego i bolu, nalezy skonsultowac sig ze
specjalista w sprawie okreslenia, czy stan zapalny jest wynikiem urazu, czy jest trwatym
uszczerbkiem spowodowanym zaostrzeniem FOP. Niestety, nie jest to zawsze tatwe do
zidentyfikowania i trzeba nauczy¢ si¢ polega¢ na najlepszej wiedzy. Jesli uwazasz, ze to uraz
— kontynuuj postgpowanie jak w przypadku urazu. Ale jesli uwazasz, ze jest to zaostrzenie,
powinienes zgodnie z zaleceniami w rozdziale 6.

Gdy uraz tkanek migkkich zagraza funkcjonowaniu konczyn, mozna tez rozwazy¢ krotka, 3-
dniowa terapig prednizonem. Jesli zaostrzenie wspotwystepuje, nalezy rozwazy¢ leczenie
objawowe, jak wskazano w rozdziale 6. i opisane bardziej szczegétowo w The Medical
Management of FOP: Current Treatment Considerations. Nie nalezy stosowa¢ prednizonu po
drobnych uderzeniach i upadkach.
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Rozdzial 8. Leczenie bélow ostrych i przewleklych

Ludzie z FOP czesto doswiadczajq bolu podczas zaostrzen, gdy tworzq sie dodatkowe kosci w
miesniach 1 tkance fqcznej. Niektore osoby, szczegolnie te W bardziej zaawansowanym
stadium FOP, doswiadczajq bolu przewlekiego, ktory trwa stale i nie tagodnieje. Nie kazdy
jednak odczuwa baol przewlekly. Powinienes nauczy¢ sie podstaw leczenia bolu tak, bys mogt
wspotpracowad z personelem medycznym w poszukiwaniu skutecznego sposobu
kontrolowania bolu i uczynic¢ zycie bardziej znosnym.

Wstep

Cele postgpowania przeciwbolowego obejmuja zmniejszenie bolu, zwigkszenie zdolnosci do
poruszania si¢ 1 praktykowania zaje¢, ktore ciesza oraz polepszenie jakosci zycia. Jednakze
proces kontrolowania bolu, zwlaszcza bolu przewlektego, jest trudny. Dlatego tak wazna jest
znajomos¢ aktualnych metod leczenia bolu 1 wspolpraca z pracownikami ochrony zdrowia,
dopdki nie uda si¢ znalez¢ wlasciwej metody leczenia bolu.

Krotka notka o gramatyce (bez obaw — 10 nie lekcja gramatyki). W wielu czesciach tego
rozdziatu wykorzystujemy zaimki takie jak ,,nasz” lub ,, Twoj” (lub: ,, Twoje dziecko”) lub
,,naszej”. ,, Nasze” jest czesto stosowany w odniesieniu do reguf, ktore tyczq sie kazdego z
nas, niezaleznie od tego czy mamy FOP czy nie. Termin ,, Ty ” lub ,, Twoje dziecko” sq
uzywane w odniesieniu do radzenia sobie z bolem lub pracy z lekarzami. Trzeba tez pamietac,
ze bol ma wplyw nie tylko jedng 0s0be, ale na calq rodzine i cata rodzina moze by¢
zaangazowana w pomoc W zZnalezieniu najlepszej metody leczenia.

Informacje zawarte w tym rozdziale majq na celu uzupetnienie wiedzy i nie zastepujq Zadnych
porad lub informacji, ktére nalezy uzyskaé przede wszystkim od pracownikéow ochrony
zdrowia.

Wez to pod uwage!

Jesli poszukujesz odpowiedniej metody leczenia bolu, powiniene§ mie¢ na uwadze
nastgpujace aspekty:

e upewnij si¢, ze leczenie przeciwbolowe wdrozono odpowiednio wczesnie, zanim
bol staje si¢ nie do zniesienia;

e rozwaz prowadzenie dzienniczka bolu, ktory mozesz pokazywaé swojemu
lekarzowi prowadzacemu lub lekarzowi prowadzacemu swojego dziecka. (Aby
dowiedzie¢ si¢ wigcej o prowadzeniu dzienniczka bolu przeczytaj ten rozdziat do
konca);

e przed wyjazdem na konsultacje z lekarzem, spisz listg pytan, ktore chcesz mu
zada¢, w tym informacje o FOP (wytyczne leczenia, osobisty ,,Medical World
Binder", przewodnik itp.). Przyczyni si¢ to do efektywniejszego wykorzystania
czasu, ktory poswigca Ci Twoj lekarz (lub lekarz Twojego dziecka);

e akceptuj wsparcie bliskich;

e rozwaz przyprowadzenie ze soba krewnego lub przyjaciela na spotkanie z
lekarzem, ktory w razie potrzeby, zapewni Ci wsparcie lub pomoze przypomniec¢
szczegoty;

e Upewnij sig, ze jaka$ osoba z zespotu opieki zdrowotnej jest dost¢gpna na telefon w
razie pytan o leki lub innych dolegliwosci;

e dowiedz si¢ o dostgpnych mozliwosciach leczenia;
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e postawy i oczekiwania ksztattuja wszystko. Sprobuj nastawi¢ si¢ pozytywnie;

e nauczenie si¢ odpoczywania — jest bardzo wazne. Nasze ciato i umysl, sa ze soba
polaczone — emocje wptywaja na samopoczucie. Relaksacja zapobiega napigciom
migsni i przekierowuje mysli na to, nad czym mamy kontrolg;

e Dbadz aktywny fizycznie, tak dtugo jak to mozliwe. Pomaga to odseparowac¢ mysli
od bolu, co z kolei zwigksza nasze poczucie kontroli nad wlasnym zyciem;

e postawienie sobie realistycznych i osiagalnych celow. Wszyscy uczymy sie
najpierw chodzi¢, zanim pobiegniemy. Podobnie ma si¢ sprawa z leczeniem bolu:
czesto jest to proces dlugotrwaty.

Dostepne opcje i miejsca, do ktérych mozna zwrécié si¢ o pomoc

Stanowisko American Pain Foundation: ,, bdl jest ztozony i unikatowy dla kazdej osoby. Z tego
powodu, Twdj zespot opieki zdrowotnej musi zwroci¢ uwage na wiele aspektow zwiqzanych z
Twoim bolem i Zyciem codziennym przed wdrozeniem postepowania przeciwbolowego ™.
Problemy obejmuja rozwazania na temat typu bolu, np. czy jest on ostry, powstaly w wyniku
urazu, czy jest to bol przewlekty, ktory nie minie; intensywnos$¢ bolu; stan psychiczny; styl
zycia i preferencje leczenia.

Niektore problemy bolowe, moga by¢ prowadzone przez indywidualnego lekarza, ktory
zawsze powinien by¢ punktem wyj$cia wlasciwej terapii. Gdy bol staje si¢ trudny do
opanowania, pacjent moze zosta¢ skierowany do specjalistow zajmujacych si¢ terapia bolu,
np. neurologdw, anestezjologdw 1 niektorych psychiatrow. Chory moze by¢ réwniez
skierowany do kliniki, ktora zajmuje si¢ leczeniem bolu. Potencjalne metody walki z bolem
moga obejmowac stosowanie lekow przeciwbolowych, zmiang stylu zycia, lepsze strategie
radzenia sobie ze stresem, poradnictwo oraz medycyn¢ komplementarna/integracyjna.

Aby znalez¢ specjalistg od leczenia bolu, skorzystaj z ponizszych wskazdéwek:

e popros$ swojego lekarza o skierowanie do specjalisty leczenia bolu;

e popros cztonkoéw rodziny lub przyjaciol, ktorzy cierpieli z powodu bélu o informacje 1
sugestie dotyczace tego, jak radzili sobie z bolem;
skontaktuj si¢ z najwigkszym szpitalem w Twojej okolicy;

e zadzwon po informacje do rzadowych instytucji zdrowia i o§rodkéw (kraj,
wojewodztwo, powiat);

e skontaktuj si¢ z hospicjum;

e skontaktuj si¢ z organizacjami zawodowymi, skupiajacymi specjalistow w dziedzinie
leczenia bolu. Dwie takie organizacje znajduja si¢ ponizej:

American Academy of Pain Medicine
www.painmed.org
847-375-4731

lub

American Pain Society
WWW.ampainsoc.org
847-375-4715
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o skontaktuj si¢ z organizacjami, ktore zapewniaja informacje na temat radzenia sobie z
bolem:

American Chronic Pain Association
www.theacpa.org

800-533-3231

lub

American Pain Foundation
www.painfoundation.org
888-615-PAIN (7246).

Po znalezieniu specjalisty, skontaktuj si¢ z nim lub jego gabinetem, aby dowiedziec si¢ wigcej
0 podejsciu tej osoby do leczenia bolu 1 umowic si¢ na spotkanie, jesli czujesz, ze pomoze to
dziecku (lub Tobie). Przed wizyta, przeczytaj kolejne czesci tego rozdziatu, aby dowiedzieé¢
si¢ wigcej na temat potencjalnych mozliwosci leczenia bolu, po to, zeby prowadzi¢ swiadoma
rozmowg 0 jak najlepszym postgpowaniu przeciwbolowym dla Twojego dziecka (lub Ciebie).

Zaleznosci bélowe

B6l moze mie¢ wptyw na nasze emocje, a nasze emocje moga wptywac na bol. Innymi stowy,
b6l moze przyczyniac si¢ do odczuwania stresu, smutku i Igku. Uczucie niepokoju lub smutku
moze utrudnia¢ leczenie bolu, a takze go potegowac. Takie rozumienie bolu usprawnia jego
terapi¢: lekarze zdaja sobie sprawe, ze wplyw na emocje takze wspomaga leczenie bolu.

Mozliwe strategie wplywu na nasze emocje, ktore bywaja skuteczne w opanowaniu bélu,
moga obejmowac:

e relaksacjg — ¢wiczenia form medytacji, pomagajace osobie by¢ bardziej §wiadomym
swojego oddechu, moga obejmowaé prowadzona metaforyke (relaksacja i
wizualizacja umystowa przyjemnych obrazow);

e Trening Biofeedback — nauczenie ludzi tego, jak reaguja na stres, przy uzyciu
specjalistycznego sprzetu, ktory monitoruje pracg mozgu, cisnienie krwi, napigcie
migsni 1 bicie serca. Nastgpnie, podczas treningu dokonuje si¢ napraw
nieprawidlowych wzorcow emocjonalnych, prowadzacych do bolu;

e zmiana zachowania — zmiana zachowan i nawykow, ktore moga by¢ przyczyna bolu;

e nauka walki ze stresem — umiejgtnos¢ ustalenia rytualnego harmonogramu. Niewiedza
na temat tego, co moze sig zdarzy¢, powoduje w nas reakcje stresowe. Znajdz zajgcie,
ktore Ci si¢ podoba 1 uczyn je czgscia codziennego harmonogramu. Dyskutuj
pozytywnie 1 $wigtuj wszystko dobre, co Ci sig przytrafito w Zyciu, nawet najmniejsze
osiagnigcia. Pomysl o ludziach, ktérzy pomnazaja liczbg dobrych drog w Twoim
zyciu. Naucz sig tapa¢ kazda chwilg, odsuwajac od siebie zle mysli;

e poradnictwo (indywidualne lub rodzinne, poniewaz bol czesto wptywa na dynamike
rodziny) - b6l moze powodowa¢ uczucie beznadziejnosci, a takze strach i gniew.

Czasami moze pomoc rozmowa z profesjonalnym psychoterapeuta. Przy wyborze terapeuty,
dobrze jest znalez¢ osobg z do§wiadczeniem w leczeniu bolu.

Medycyna komplementarna

Zachodnia medycyna komplementarna zaczyna zwraca¢ coraz wigksza uwage na potaczenie
standardowej terapii z innymi formami leczenia. Okreslana jest mianem medycyny
komplementarnej lub integracyjnej. National Institutes of Health w USA (Narodowy Instytut
Zdrowia) niedawno otworzyt Narodowe Centrum Medycyny Komplementarnej i
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Alternatywnej (National Center for Complementary and Alternative Medicine), aby pomoc w
oszacowaniu skutecznos$ci tych terapii. Wiele z tych form terapii ma charakter holistyczny, co
oznacza, ze w terapii uwzglednia cztowieka cato$ciowo, zwracajac uwagg na jego umyst,
ciato i dusze.

Po wigcej informacji, skontaktuj si¢ z:

National Center for Complementary and Alternative Medicine
888-644-6226
www.nccam.nih.gov/health

Przed skorzystaniem z terapii wedle zasad medycyny komplementarnej i alternatywnej, nalezy
skonsultowac sie ze swoim lekarzem.

Jesli jeste$ zainteresowany realizacja ktorejkolwiek z tych terapii, ponizsze wskazowki moga
Ci pomdc w podjeciu decyzji 1 okresleniu, co jest najbardziej odpowiednie dla Twoich potrzeb
oraz w znalezieniu praktyka medycyny komplementarnej i alternatywnej:

e zapytaj swojego lekarza o zalecenia. W poblizu szpitala lub szkoty medycznej moga
by¢ rowniez prowadzone listy lekarzy, ktore kogo$ zarekomenduja. Niektore centra
medyczne moga posiadaé osrodki medycyny zintegrowanej oraz praktykow tego nurtu
wsrod personelu;

e skontaktuj si¢ z organizacja zawodowa, skupiajaca tego rodzaju praktykow, ktorych
poszukujesz. Zasoby te obejmuja nastepujace jednostki:

o Migdzynarodowe Stowarzyszenie Zawodow Medycznych (International
Association of Healthcare Practitioners)
800-311-9204
www.iahp.com/pages/szukaj/index.php
(prowadzi rejestr lekarzy, ktorzy specjalizuja si¢ w roznych terapiach)
o dirline.nIm.nih.gov
(przechowuje informacje na temat réznych organizacji zawodowych)
o www.amtamassage.org
877-905-2700
(prowadzi liste terapeutow zrzeszonych w American Massage Therapy
Association 1 informuje o tym, jakie rodzaje masazu praktycy wykonuja)

Jesli poszukujesz specjalistow w Internecie, musisz wpisywaé bardzo ogalnie swojq
lokalizacje. Przykladowo wprowadzenie nazwy wojewddztwa lub kraju skutkuje wyszukaniem
wiekszej liczby nazwisk, ale mozesz znalezé kogos blisko Ciebie, mimo ze nie wpisales nazwy
konkretnego miasta. Jesli masz dostep do Internetu, mozesz réwniez sie dowiedzie¢ wiecej o
rodzajach terapii i dostepnych praktykach medycyny komplementarnej w Twojej okolicy
wykorzystujqc do poszukiwan Internet.

e W wielu stanach funkcjonuja komisje wydajace zezwolenia dla okreslonego typu
praktykow medycyny komplementarnej. Po wigcej informacji skontaktuj sig ze
stanowym/wojewodzkim, krajowym lub miejskim departamentem ochrony zdrowia.

Po odszukaniu nazwisk kilku lekarzy medycyny konwencjonalnej zadzwon do kazdego z nich

i zadaj zestaw pytan figurujacych ponizej. Wyjasnij rowniez czym jest FOP — w jak
najprostszy sposob, aby mogli zrozumie¢ lepiej Twoje potrzeby. Przyktadowo, mozna
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poinformowac, ze w przebiegu FOP dochodzi do tworzenia si¢ ko$ci W mig$niach i tkance
tacznej, co znaczaco wplywa na poruszanie sig.

Oto lista pytan do lekarzy i terapeutow:

Jaki rodzaj szkolenia przeszli? lle lat praktykowali medycyng komplementarng?

Z jakimi jednostkami chorobowymi mieli zazwyczaj do czynienia? Czy uwazaja, ze
ich terapia mogtaby Ci pomoc i czy beda traktowaé Cig komfortowo, poniewaz
leczenie osoby z FOP moze wymaga¢ wigcej kreatywnosci niz leczenie przecigtnego
cztowieka. (Z rozmoéw powinienes si¢ zorientowac, jak elastyczna
(ponadstandardowa) jest kazda osoba z ktora rozmawiales).

Czy istnieje strona internetowa, ktéra mozesz odwiedzi¢ w celu uzyskania szerszych
informacji? Czy maja broszurg?

Jak dtugo trwa sesja terapeutyczna i jaki jest jej koszt? (W wigkszosci przypadkow
terapie komplementarne nie sa objete refundacja).

Jak czgsto zalecaja udziat w wytyczony sesjach? Z jakim wyprzedzeniem zwykle
trzeba bedzie zaplanowaé spotkania?

Jesli to konieczne, zapytaj, czy lokalizacja biura jest przystosowana do potrzeb osob
niepetnosprawnych. Mozesz zapytaé, czy istnieje opcja terapii w ramach wizyt
domowych. Niektorzy tak wola, niektorzy nie, ale trzeba si¢ zazwyczaj liczy¢ z
dodatkowymi kosztami za taka ushuge.

Zapytaj, jakim stotem do masazu dysponuja? Przyktadowo, czy ma regulowang
wysokos$¢ dla tatwiejszego utozenia si¢ na nim? Jesli chea przyjecha¢ na wizyty
domowe, moze woleliby wykorzystaé t6zko, jako ze wiele przeno$nych stotéw do
masazu nie ma opcji dostosowania do réznych wysokosci?

Zapytaj, jak bedzie wygladata pierwsza wizyta?

Wazna uwaga: Osoby z FOP powinny poinstruowac terapeutg, aby byt delikatny, jak tylko
moze, ale jednoczes$nie byt skuteczny. Po pierwszej wizycie, warto dokona¢ oceny i
Zastanowic sig, czy czules si¢ komfortowo i czy czujesz, Ze ten rodzaj terapii moze Ci pomoc.
W wielu przypadkach, trudno zda¢ sobie z tego sprawe, dopoki nie uczestniczyto si¢ w sesji
terapeutycznej. Dla przyktadu: by¢ moze zastosowano odpowiednie leczenie, ale nie ma
pozytywnej interakcji z terapeuta lub odwrotnie.

Dzienniczek bolu

Dzienniczek bolu moze by¢ pomocnym narzgdziem w przypadku postgpowania
przeciwbolowego. Moze pomoc okresli¢, co poteguje bol 1 co go tagodzi. Nie martw sig tym,
czy wiele jest do napisania. Nie musisz si¢ obawiaé, jesli pominiesz jeden lub kilka dni,
poniewaz nie czujesz si¢ na sitach napisa¢ czegokolwiek — wrd¢ do tego, gdy bedziesz
gotowy, albo popro$ przyjaciela lub osobg bliska, by Ci pomogli.

Zapisz datg 1 godzing kazdej aktualizacji dzienniczka. Mozesz wykorzysta¢ nastgpujace
pytania jako wskazowki do opisania tego, jak si¢ czujesz:

Gdzie Cig boli?

Jak odczuwasz ten bol?

Czy bdl jest obecny juz po obudzeniu si¢ Twojego dziecka (lub gdy Ty si¢ obudzisz),
czy tez pojawia si¢ pozniej?

Czy bodl zmienia si¢ w ciagu dnia?

Co sprawia, ze bdl staje si¢ gorszy lub tagodniejszy?

Jakie leki przyjmuje Twoje dziecko (lub Ty przyjmujesz)? Czy pomagaja?
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Czy Twoje dziecko (lub Ty) ma problemy ze spaniem?
Czy bol zaktoca aktywnos¢?
Czy bol utrudnia spozywanie positkow?

Strona internetowa American Pain Foundation oferuje dzienniczek bolu do pobrania, a takze
inne zasoby, ktére mozna pobrac ze strony: www.painfoundation.org. Odwiedz ich sekcjg z
publikacjami (publications section), by zdoby¢ wigcej informac;ji.

Whnioski

Zrozumienie bolu i postgpowanie przeciwbolowe nie jest latwe. Ale nie wolno si¢ poddawac,
az do momentu ustawienia efektywnego programu leczenia bolu. Istnieje wiele miejsc, do
ktorych mozemy zwrdci€ sig¢ o pomoc. Jedna z nich jest American Pain Foundation.

Chociaz informacje w tej czesci zostaty skompilowane z wielu zrédet, z ktérych szczegolnie
pomocna byta publikacja American Pain Foundation: Poradnik dla osob zmagajacych si¢ z
boélem (Guide for People Living with Pain), ktéry mozna pobraé z sekcji: publikacje
(publications) na stronie: www.painfoundation.org lub uzyska¢ dzwoniac na: 888-615-PAIN
(7246). Dokument zawiera wiele dodatkowych informacji dla osob walczacych z bolem.

Inne zasoby obejmuja nastgpujace ksiazki, ktére moga by¢ pobrane za posrednictwem
Amazon.com. Opisy pochodza z Amazon.com i 0d wydawcow.

Barksy, Arthur J. and Deans, Emily C. Stop Being Your Symptoms and Start Being
Yourself: The 6 Week Mind-Body Program to Ease Your Chronic Symptoms
(Przestan zy¢ objawami i zacznij by¢ soba: 6-tygodniowy Program
Psychosomatyczny, Lagodzacy Twoje Przewlekte Objawy). Dr Arthur Barksy,
psychiatra i pionier w dziedzinie medycyny psychosomatycznej, stwierdzit, ze zmiana
sposobu myslenia na temat swojej choroby, moze mie¢ znaczacy wptyw na
manifestujace si¢ objawy. W Harvard Medical School, Dr Arthur Barsky opracowat
program Stop Being Your Symptoms and Start Being Yourself (Przestan zy¢ objawami
1 zacznij by¢ soba), przeznaczony do przezwycigzenia objawow réznego rodzaju
chorob przewlektych. Ten przetomowy program uczy pacjentdéw opanowania pigciu
czynnikow psychologicznych, powodujacych chroniczne utrzymywanie si¢ objawow,
poprzez zawarte w ksigzce setki ¢wiczen, kart pracy i przyktadéow dla pacjentow.
Mozesz jednak nie by¢ w stanie wyeliminowac objawow klinicznych choroby. Jednak
mozliwe jest opanowanie objawow, zamiast zgody na to, by choroba sprawowata nad
Toba kontrole — mozesz poradzi¢ sobie z bélem, zmeczeniem, bezsennoscia i lekiem.
Mozesz minimalizowa¢ swoje objawy, nauczy¢ si¢ nowych strategii radzenia sobie, a
takze robi¢ wigcej w celu upewnienia sig, ze objawy nie pozbawiaja Cig sensu zycia i
przyjemnosci.

Claudill-Slosberg, Margaret and A., Managing Pain Before It Manages You. (Opanuj
bol, zanim on opanuje Ciebie). ,,Opowiadanie Dr Claudill jest klarowne i wnikliwe,
ukazuje wielka empatie¢ dla chorych cierpiacych z powodu bolu. Autorka jasno i
zwigzle omawia wazne informacje Wyprzedzajac zastrzezenia i nieporozumienia
czytelnika odnoszac je do catego tomu jej autorstwa. Publikacja moze by¢ lektura i
poradnikiem dla os6b walczacych z bolem przewleklym na wtasna reke lub
uzupetnieniem dla dziatan przeprowadzanych przez profesjonalistow.

Jesli doktadnie przestrzegasz zalecen, tresci zawarte w tej ksigzce na pewno
przyczynia si¢ do zmian w zyciu 0osOb zmagajacych si¢ z przewleklymi zespotami
bolowymi. Dr Margaret Caudill przygotowata wyjatkowa publikacje, ktora bedzie
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wyznacza¢ standardy, w oparciu o ktore w przysztosci beda dokonywane oceny
publikacji dla chorych z bolem przewlektym.”

e Cochran, Robert T, Jr. Understanding Chronic Pain: A Doctor Talks to His Patients.
(Zrozumie¢ bol przewlekty: Rozmowy lekarza z pacjentem). “To osobiste
opowiadanie, zapis moich do$wiadczen z ofiarami bolu 1 odkry¢ do ktorych dochodzi
po tych spotkaniach. Piszg dla lekarzy, pielggniarek, terapeutéw i opiekundw, ale
glownie dla cierpiacych z powodu tej dolegliwo$ci. Znam Was bardzo dobrze,
prawdopodobnie jak nikt inny na §wiecie. Stuchalem Waszych opowiadan z
cierpliwoscia 1 uwaga, co zostato wynagrodzone. Powierzali§cie mi gigbokie
zakamarki swoich mysli, Igkéw i1 nieprzyjemne wspomnienia, ktore czgsto sa
przyczyna bolu przewlektego. Leczylem Was tysiace 1 uwazam ze w pewien sposob
rozumiem Wasza dolegliwos¢. Oferujg szereg esejow o osobach takich jak Wy, ktorzy
cierpia z powodu bolu chronicznego. Z historii poszczegdlnych ludzi, wysnuwam
pewne wnioski. Niektore z nich sg $miate i pomystowe. Niektore niepokojace i
przerazajace. Oczywiscie nie wszystkie beda dotyczy¢ Ciebie, jednak w czg§ci mozesz
odnalez¢ cechy wspdlne z Twoim do§wiadczaniem bélu. Moim pragnieniem jest, aby
kazdy zrozumiat swoja chorobg, bo tylko zrozumienie dolegliwos$ci, pozwala nad nia
zapanowac i ja pokonac.

Istnieje wiele innych ksiazek na temat ulgi w bolu. To jakie ksiazki moga by¢ najbardziej

przydatne, zalezy od osobistych wymagan, ale miejmy nadziejg, Ze ta informacja podsunie
Wam kilka pomystow.
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Rozdzial 9. Dbalo$¢ o jame ustng i zeby

Kiedy szczeka zostaje zaatakowana przez FOP, na pierwszy plan wysuwaja si¢ problemy w
spozywaniu positku i utrzymaniu higieny jamy ustne;.

Kiedy szcz¢ka zostaje zwykle zablokowana?

Staw szczeki, zwany stawem skroniowo-zuchwowym, jest na ogot stawem ktory zostaje
najpozniej dotknigty przez FOP. Jednakze istnieja doniesienia na temat zaj¢cia migsni szczeki
po zabiegach stomatologicznych lub urazach jamy ustnej (wypadki, nadmierne rozciaganie
zuchwy) w kazdym wieku. W badaniu z udziatem osob chorych na FOP, 71% zgtosito
ograniczenia w ruchomosci szczeki w wieku 18 lat.

Profilaktyka stomatologiczna

Niezmiernie wazna u ludzi z FOP jest profilaktyka stomatologiczna dotyczaca wszelkich
dziatah zapobiegajacych prochnicy oraz utrzymaniu zdrowia zgbow 1 dzigset. Jesli migsnie 1
stawy szczeki sa unieruchomione (zrosnigte), dochodzi do ograniczenia mozliwosci
szczotkowania wszystkich powierzchni zgbow, dlatego u pacjentow z FOP istnieje duze
prawdopodobienstwo pojawienia si¢ problemow z uzgbieniem, takich jak prochnica oraz
zmian w chorob dziaset. Dobra profilaktyka stomatologiczna moze zminimalizowac ryzyko
takich powiktan.

Oto kilka wskazowek, ktorych nalezy przestrzegaé:

e  Wszystkie osoby, u ktorych stwierdzono FOP, powinny mie¢ wdrozona profilaktyke
stomatologiczna odpowiednio wczesnie; uczgszczaé okresowo 1 regularnie na wizyty
kontrolne u dentysty, potaczone z instrukcja wlasciwej higieny jamy ustnej. Osoby,
ktore nadal w pelni otwieraja buzig, moga by¢ leczone za pomoca klasycznych
narzedzi stomatologicznych, ale trzeba uwazac, by nadmiernie nie rozwiera¢ szczek.
Dla o0s6b z ograniczonym otwieraniem jamy ustnej, dentysci specjalizujacy si¢
stomatologii niepelnosprawnych oraz periodontologéw (zajmujacych sig leczeniem
przyzgbia i radzeniem sobie z wieloma powaznymi problemami stomatologicznymi),
ktorzy odbyli szkolenie 1 posiadaja specjalistyczne narze¢dzia, by wiasciwie leczy¢
uzgbienie u chorych na FOP.

e Zastosowanie uszczelniaczy stomatologicznych (zastosowanie specjalnego materiatu
do powierzchni zebow trzonowych i zgbow tylnych, aby zapobiegaé prochnicy)
powinno by¢ uwzglednione zanim dojdzie do zrosnigcia szczgk. Zazwyczaj takie
uszczelniacze sa zakladane u dzieci, ale roéwniez w kazdym wieku, co jest zalezne od
mozliwos$ci otwarcia ust.

e Zaleca si¢ czeste Szczotkowanie zebow pasta o wysokiej zawartosci fluoru wraz z
uzyciem zeli fluorkowych lub ptynéw do ptukania. Polecane sa takze ptukanki z
chlorheksydyna.

e Plukanka z chlorheksydyna, ktora dziala przeciwbakteryjnie, zapobiega zapaleniom
dziaset i préchnicy. Plukanka moze tez utatwi¢ wyczyszczenie trudnodostepnych
obszardéw jamy ustnej, z uwagi na unieruchomienie szczek.

o U wielu os6b okazato si¢ przydatne stosowanie szczoteczek elektrycznych, takie jak
produkowane przez Sonicare lub Braun Oral/B. Ponadto sprawdza si¢ system
elektronicznego nitkowania, pozwalajacy na tatwiejsze czyszczenie zgbow za pomoca
nici dentystycznej. Przydatne sa takze elektroniczne irygatory ptuczace jamg ustna
(Waterpik).
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e Ml Paste (wytwarzana przez GC America), jest nowym produktem stuzacym do
remineralizacji szkliwa (powtoki ochronnej zgboéw) w celu zapobiegania prochnicy i
chorobom dziaset, zwlaszcza u 0sob, ktére maja problemy z utrzymaniem wiasciwej
higieny jamy ustnej. Nie nalezy stosowac tego produktu w przypadku uczulenia na
biatka mleka.

Przyjmowanie positkow

Kiedy kosci dodatkowe wytworza si¢ w migsniach i tkance tacznej szczeki, zrozumiale jest
powstanie trudnosci w umieszczaniu pokarmu w jamie ustnej. Pewne osoby ze zro$nigta
szczg¢ka uwazaja, ze moga spozywac normalnie positki, ale musza by¢ one drobniej
pokrojone, podczas gdy inne osoby musza ograniczy¢ si¢ wytacznie do migkkich produktow
lub przecieréw. Podobnie jak w przypadku wielu innych aspektow FOP, stopien zro$nigcia
stawow szczeki moze byc€ rozny.

Czasami zaostrzenie FOP w szczgce lub okolicy policzka utrudnia spozywanie positkow lub
sama konsumpcja positku moze pogarszaé przebieg zaostrzenia. W takich przypadkach
potrzebne jest zastosowanie wysokokalorycznych suplementow diety, jak Ensure lub Boost.
Jesli Ensure lub Boost sa niedostgpne w Twoim kraju, zapytaj swojego lekarza o inne
dostegpne suplementy diety specjalne;.

Jezeli jest sposob na zjedzenie...

Jezeli jest sposob na zjedzenie czegos, osoba z FOP na pewno go znajdzie. Ktozby chciat
odmawia¢ sobie ulubionych potraw? Sztuka jedzenia ze zro$nigta szczeka, uczy bycia
kreatywnym. Np. czasem moze by¢ pomocny robot kuchenny, blender lub krajalnica w celu
rozdrobnienia pokarméw do odpowiedniej konsystencji.

Oto kilka porad odno$nie miksowania potraw:

e Pracuj powoli, poniewaz ostrza dzialaja szybko. Jesli miksujesz pozywienie ,,pulsami”
(zatrzymywanie 1 wlaczanie blendera), bedziesz miat lepsza kontrolg nad uzyskaniem
wlasciwej konsystencji potrawy. Kiedy przyzwyczaisz si¢ juz do miksowania
zywnosci, prawdopodobnie zaczniesz uczy¢ sig jak dtugo miksowa¢ okreslone rodzaje
produktéw spozywczych, by uzyska¢ wiasciwa konsystencje.

e Zr6b purée rozpoczynajac 0d nalania do naczynia tyle ptynu, aby przykryt ostrza.
Ptynem moze by¢ mleko, $mietana, bulion (rosét), sok owocowy, sos, sosy itp. Jako
ptyn, bywa tez stosowana woda, jednak moze ostabi¢ smak potrawy. Nastepnie do
plynu stopniowo dodajemy state sktadniki, by uzyskaé¢ wtasciwa konsystencje.

e Jesli musisz rozpusci¢ jaki$ produkt, utrzymaj rowne proporcje statego produktu do
ptynu. Jesli to konieczne, dolej wiecej ptynu. Trzeba bedzie doda¢ tyle ptynu, aby
konsystencja pokarmu, pozwalata na przelanie go do szklanki i wypicie przez stomkg
itp.

e Miksuj przed podgrzewaniem. Jesli tego nie zrobisz, bgdziesz musial podgrzaé positek
ponownie, po zmiksowaniu.

e Jezeli korzystasz z gotowych positkéw lub mrozonych, gotuj je zgodnie z zaleceniami
producenta. Nastgpnie umies¢ produkt w blenderze, dodaj pottorej szklanki mleka lub
rosotu. Aby polepszy¢ smak, dopraw sola 1 pieprzem, mastem lub §mietana. Dodaj
wigcej plynu, jesli potrzeba. Powstata w ten sposéb potrawe, mozesz przelac jeszcze
przez sitko z drobnymi oczkami. Eksperymentuj. Pamicgtaj, to bedzie proces uczenia
si¢!
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Jezeli szukasz przepisow kulinarnych z daniami obejmujacymi migkkie pokarmy, ktore sa
tatwe do gryzienia, wyprobuj nastepujace ksiazki kucharskie. Opisy pochodza od wydawcow
i/lub ze strony internetowej Amazon.com.

The Dysphagia Cookbook: Great Tasting and Nutritious Recipes for People With Swallowing
Difficulties. Elayne Achilles. (Ksiqzka kucharska dla ludzi z dysfagiq: Wielka degustacja i
odzywcze przepisy dla osob majqcych problemy z polykaniem).

e The Dysphagia Cookbook jest wyjatkowa ksiazka kucharska wypelniona pozywnymi,
pysznymi przepisami na potrawy, ktore moga by¢ spozywane przez ludzi z
ograniczonymi mozliwo$ciami zucia i potykania. Wszystkie przepisy, skoncentrowane
sq na wzmocnienia Smaku, wygladu, konsystencji, aromatu i koloru, gdyz istnieje
wiele produktow lub ptynow, ktore dostarczaja pozywnych kalorii, ale maja
nieatrakcyjny wyglad. Niektore z unikalnych aspektow The Cookbook Dysphagia
sprawiaja, ze jest to pozycja szczeg6lnie przydatna i praktyczna. Naleza do nich:

o klasyfikacja S, G, lub P, oznaczajaca poziom konsystencji lub jej migkkos¢,
posta¢ zmielona lub purée;

o wygodne instrukcje zawieraja propozycje dostosowania przepisow, w celu
dostosowania do rosnacego poziom trudno$ci w zuciu i potykaniu;

o podaje wiele przepisow o kuchni $wiata, ktoére nie wymagaja skorzystania z
trudno dostgpnych sktadnikow;

o Sa w niej wymienione gotowe produkty, ktore zostalty przetestowane pod
wzgledem gestosci, Smaku, tatwosci zucia oraz zakupu i przygotowania;

o Czgsé¢ ,, Niezbednik do Kuchni” pomaga wielu kucharzom korzysta¢ z nowych
sposobow przygotowywania zywnos$ci dla osob z trudnosciami w potykaniu;

o prezentowane jest podejscie praktyczne, a nie kliniczne;

o rytual zwiazany ze spozywaniem positkow nadaje ksztatt i sSens naszemu zyciu.
Wiele positkow jest spozywanych w mitej atmosferze, w towarzystwie bliskich
i przyjaciot, przy ozywionej rozmowie. The Cookbook Dysphagia jest proba
odtworzenia radosci 1 godnos$ci osobom, ktorych przyjemnos¢ jedzenia zostata
ograniczona.

Easy-to-Swallow, Easy-to-Chew Cookbook: Over 150 Tasty and Nutritious Recipes for People
Who Have Difficulty Swallowing. Donna L. Weifhofen, JoAnne Robbins, Paula A. Sullivan
(Ksigzka kucharska: Latwe do potkniecia, tatwe do Zucia: ponad 150 Smacznych i pozywnych
przepisow dla ludzi majqcych trudnosci w potykaniu)

e Prosta czynnosc¢, jaka jest spozywanie positkow, jest wyzwaniem dla miliondéw ludzi,
ktorych zdolnos$¢ do zucia i polykania zostata ograniczona przez wyniszczajace skutki
wieku lub choroby. Easy-to-Swallow, Easy-to-Chew Cookbook prezentuje zbior ponad
150 przepisow kulinarnych, ktore sprawiaja, iz pozywne jedzenie jest przyjemne i
satysfakcjonujace dla kazdego, kto ma trudnosci z zuciem lub potykaniem. Podaje
rowniez przydatne porady i techniki, ulatwiajace jedzenie 0sobom starszym oraz
zmagajacym sig z choroba Parkinsona, AIDS lub rakiem w obrgbie glowy i szyi.

The I-Can t-Chew Cookbook: Delicious Soft Diet Recipes for People with Chewing,
Swallowing, and Dry Mouth Disorders. J. Randy Wilson. (Ksiqzka kucharska: Nie moge zuc:
pyszne, delikatne przepisy dietetyczne dla ludzi z zaburzeniami Zucia, potykania i suchosciq
ust)

e PozycjaJ. Randy Wilsona, jest wyjatkowa, jedyna w swoim rodzaju ksiazka
kucharska, ktora jest nieocenionym dodatkiem do biblioteczki kucharskiej kazdego
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gospodarza, ktéry musi przygotowywac positki dla oséb cierpiacych z powodu
trudnosci wynikajacych z zaburzen zucia, takie jak problemy ze stawem skroniowo-
zuchwowym, udar mozgu, ALS (stwardnienie zanikowe boczne), choroba
Alzheimera, AIDS, toczen, rekonwalescencja po operacjach w obrebie glowy i szyi
oraz jamy ustnej/operacja raka gardta.

Randy Wilson odwotuje si¢ do jego zamitowania do gotowania i wachlarza
umiejetnosci kulinarnych, kiedy U jego zony rozpoznano zaburzenia w obrebie stawu
skroniowo-zuchwowego i wymagata operacji. Jej lekarz zaznaczyl, ze bedzie musiata
przyjmowac¢ migkka zywno$¢ przez sze$¢ miesiecy. Randy podjat wyzwanie
opracowania migkkich, pozywnych i atrakcyjnych przepisow dla zony i rodziny.
Rezultatem jest jego ksigzka The I-Can 't-Chew Cookbook, ktora nie jest ani
podrecznikiem o diecie ptynnej ani zmiksowanej, tylko zbiorem 200 delikatnych i
smacznych przepiséw na zapiekanki, zupy, przystawki, przystawki, napoje i desery.
Szczegdlnie interesujace sa poczatkowe rozdzialy dotyczace zywienia i wskazowki co
do uzyskania jak najlepszych potraw, w tym na temat potegowania doznan
kulinarnych oraz dostosowania zywnosci dla diety migkko-sktadnikowej przy
rozpatrywaniu problemow z potykaniem i/lub Zuciem.

Wzmocnione informacyjnym jest przedmowa chirurga Mark A. Piper:” I-Can 't-Chew
Cookbook nalezy uzna¢ za niezbedny podrecznik dla kazdego, kto chce Zywié sie
pysznymi, pozywnymi, konsumpcyjnymi w przypadku ostabienia mozliwosci zucia illub
polykania.”

So What If You Can't Chew, Eat Hearty!: Recipes and a Guide for the Healthy and Happy
Eating of Soft and Pureed Foods. Phyllis Z. Goldberg.(I co z tego, Ze nie mozesz zuc¢? Jedz
pozywnie! Przepisy i przewodnik po zdrowym i wesotym jedzeniu zywnos$ci migkkiej i purée)

Publikacja ta oferuje wskazoéwki do prawidlowego odzywiania si¢, kiedy wskazana
jest dieta z produktami migkkimi lub purée. Osoby, ktore maja trudnosci w zuciu z
powodu infekcji, urazu szczeki lub jej rekonstrukcji, efektow doustnego leczenia raka
lub rozlegtych zabiegow stomatologicznych, znajda tu niezbgdne informacje na temat
przygotowania atrakcyjnych, aromatycznych i pozywnych positkow. Wstepne
rozdziaty wyjasniaja optymalne wykorzystanie mikserow i metody radzenia sobie z
roznymi problemami jamy ustnej. Nastgpnie autor prezentuje ponad 100
szczegdtowych przepisow na potrawy z migsem, rybami, drobiem; zupy; dania z
warzywami i owocami, jajkami, serami, jogurtami; napoje oraz desery i positki
kompletne. Zupa krem z zielonego groszku, kurczak z pieczarkami, ubijane morele sa
reprezentatywnymi przepisami, przedstawionymi w ksiazce. Wszystkie opisane dania
zostaly sprawdzone pod wzgledem smakowitosci i prostocie wykonania. Do kazdego
przepisu zataczona jest zawarto$¢ Kalorii i biatka. W ksiazce znajduja si¢ rowniez
sugestie dotyczace codziennego planowania menu.

Whipping a Whopper. Nancy Sando.

Ta ksiazeczka, napisana przez kobiete z FOP, oferujaca porady i przepisy na
przygotowywanie potraw, ktore moga by¢ spozywane przez 0soby ze zro$nigciem
szczeki. Dostgpna jest za posrednictwem Migdzynarodowego Stowarzyszenia FOP
(IFOPA). Odwiedz w tym celu strong internetowa: www.ifopa.org lub zadzwon pod
407-365-4194, aby uzyskac wigcej informacji.
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Tworzenie dodatkowej przestrzeni w buzi

W bardzo skrajnych przypadkach potaczenia szczek, osoba z FOP moze skonsultowac si¢ ze
stomatologiem lub protetykiem i porozmawia¢ 0 tym, czy korzystne byloby wykonanie
enameloplastyki (lub recontouring-u). Enameloplastyka jest bezbolesnym zabiegiem, w
ktorym usuwana jest niewielka czg$¢ szkliwa zgbow. Zwykle jest to zabieg kosmetyczny, ale
u osob z FOP, enameloplastyka moze by¢ stosowana w celu stworzenia nieco wigkszego
otworu migdzy szczekami. Dentysta lub protetyk bada osobg, po to aby okreslié, jaka czgs$¢
szkliwa mozna bezpiecznie usunaé, zeby zmaksymalizowa¢ rozwieranie szczek i
zminimalizowa¢ skutki kosmetyczne.

Przed zabiegiem nalezy wykona¢ zdjecie rentgenowskie w celu okreslenia wielkosci i
lokalizacji miazgi kazdego zeba ($rodek zgba, zawierajacy nerwy i naczynia krwiono$ne).
Jesli szkliwo jest zbyt cienkie lub miazga jest za blisko powierzchni z¢ba, wykonanie
enameloplastyki nie jest rozsadnym rozwiazaniem. Gtéwnym ryzykiem zwigzanym z
procedura jest nadmierne usunigcie szkliwa, przez co z¢by staja si¢ wrazliwe na ciepto lub
zimno.

Dobrym pomystem jest przeprowadzenie enameloplastyki w kilku etapach. W ten sposob,
podczas krotkich wizyt, mozna unikna¢ obcigzenia szczeki. Pozwala to jeszcze na bardzo
doktadna oceng sytuacji zdrowotnej, aby zapobiec potencjalnym problemom.

Dla 0so6b z utrata masy ciala, powodujaca problemy zdrowotne, usuwanie wybranych zgbow
moze by¢ ewentualnoscia. Jest to powazna procedura wymagajaca wykwalifikowanego
zespotu stomatologicznego i anestezjologicznego.

Minimalizacja ryzyka podczas zabiegéw dentystycznych — na dobry
poczatek

Jesli procedury stomatologiczne musza by¢ wykonane u chorego na FOP, wiasciwym
dziataniem jest zebranie zespotu ekspertow. Oznacza to znalezienie dentysty lub chirurga,
ktory zechce Cig wystuchac i zrozumie wyjatkowe wyzwania zwiazane z FOP. Twoj dentysta
powinien mie¢ mozliwo$¢ skierowania Cig do osoby najbardziej odpowiedniej. Trzeba wziaé
pod uwage wykonywanie procedur stomatologicznych w szpitalu. Najlepsza placowka bedzie
duze centrum medyczne, ktore rutynowo zajmuje si¢ urazami, majace powiktania podobne do
pewnych problemow o0sob z FOP (ograniczenie ruchomosci szczgk, potencjalne powiktania
znieczulenia /zaburzenia oddychania itp.). Jesli dojdzie do powiktania, zespoty specjalistow
zatrudniane przez te osrodki, beda bardziej zdolne do udzielenia niezbgdnej pomocy, niz w
przypadku gdyby procedury byty wykonywane w zwyklym gabinecie lekarskim.

Zmniejszanie ryzyka podczas zabiegow dentystycznych — znieczulenie

Podczas zabiegu stomatologicznego, pacjent otrzymuje znieczulenia tak, by procedura mogta
by¢ wykonana bez odczuwania bolu. Dla wigkszo$ci osob, ktore nie musza bra¢ pod uwage
kwestii zwigzanych z FOP, znieczulenie miejscowe stosuje si¢ bezposrednio do obszaru
problemowego . Istnieja jednak pewne okolicznos$ci, w ktorych takie znieczulenie moze by¢
zagrozeniem, a jego przydatno$¢ musi by¢ Krytycznie oceniona.

Po pierwsze, porozmawiajmy o tym, kiedy znieczulenie jest dobre. Do leczenia zebow
przednich na gornej i dolnej szczgce (przednie zgby znajduja si¢ w przedniej czgsci jamy
ustnej), lekarz moze uzy¢ znieczulenia nasigkowego (infiltracyjnego), zastrzyku z lekiem
znieczulajacym do migkkiej tkanki obok zgba leczonego. Przez znieczulenie nasigkowe lub
blokady lokalnego nerwu mozna znieczula¢ gérne zg¢by trzonowe, cho¢ znieczulenie
nasigkowe to najbezpieczniejsza metoda dla osob z FOP.

Jednakze znieczulenie miejscowe podawane jest zwykle w zastrzyku domigsniowym do
procedur wykonywanych na trzonowcach zuchwowych (zgby trzonowe dolne). Poniewaz
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istnieje wyrazny zwiqzek pomiedzy domiesniowym wstrzyknieciem znieczulenia podczas
zabiegow dentystycznych i zaostrzeniem FOP w szczece, zastrzykoéw domiesniowych nalezy
unikac.

Jaka wigc jest dostepna opcja znieczulenia dla zabiegéw na dolnych
trzonowcach?

Alternatywa jest znieczulenie ogdlne. (Jesli nastgpne akapity brzmia znajomo, to dlatego, ze
te tematy sa rowniez zawarte w "FOP i wypadki”. Jest to na tyle wazne, aby jeszcze raz
powtdrzy¢ zalecenia). Znieczulenie ogdlne obejmuje caty organizm, a nie tylko obszar
operowany jak znieczuleniu miejscowym. Prowadzi do stanu, w ktorym czlowiek jest
nieprzytomny, nie czuje bolu i jest nieSwiadomy tego, co si¢ dzieje. Znieczulenie ogdlne jest
czesto podawane droga wziewna, poprzez wdychanie gazow znieczulajacych. Kiedy myslisz
0 powaznej operacji, prawdopodobnie myslisz 0 znieczuleniu ogolnym.

Znieczulenie ogolne jest szczegdlnie niebezpieczne U ludzi z FOP, wigc nalezy zachowaé
specjalne srodki ostroznosci. Nadmierne rozciaganie migsni szczeki do intubacji
(umieszczenie specjalnej rurki do oddychania w tchawicy), moze spowodowac urazy migsni i
stawow zuchwy, a tym samym doprowadzi¢ do zaostrzen. Moga roéwniez wystapi¢ powiktania
oddechowe jako reakcja na bol lub krwawienia ze strun glosowych. Sa to potencjalnie stany
zagrazajace zyciu kazdej osoby, a tym bardziej dla kogos z FOP.

Zalecanym podejsciem (i koniecznym, jesli szczgka chorego jest juz zablokowana) jest
wykonywanie §wiattowodowej intubacji przez nos, gdy pacjent jest przytomny. Dzigki tej
procedurze, anestezjolog wprowadza gigtki laryngoskop $wiattowodowy (rodzaj mate;
medycznej kamery, ktora mozna zajrze¢ do jam ciata). Przechodzac przez nos, uwidacznia
drogi oddechowe. Podczas gdy cztowiek jest przytomny lub w sedacji (uspokojony lekami),
jest w stanie kontrolowa¢ wydzielanie w jamie ustnej. (Catkowita sedacja jest niezalecana dla
0sob z FOP z powodu ryzyka potencjalnych powiktan anestezjologicznych i
ptucnych/zaburzenia oddychania). Po uwidocznieniu drég oddechowych, pacjent zostaje
zaintubowany, a nastgpnie mozna podac leki do znieczulenia ogdlnego. Intubacja
Swiattowodowa przez nos powinna by¢ wykonywana przez przeszkolonych anestezjologdéw z
doswiadczeniem w wykonywaniu tego typu procedury.

Minimalizacja ryzyka podczas zabiegéw dentystycznych — rozwiazywanie
problemow

Kiedy otwieranie szczegk zostaje ograniczone, utrudniony jest dostep do miejsca
problematycznego, by dokona¢ interwencji stomatologicznej. Jesli wymagane jest
wypelnienie, moze by¢ konieczne uzyskanie dostepu od przedniej (lub policzkowej)
powierzchni zgbow 0raz usunigcie prochnicy zebow za pomoca wiertta dentystycznego
wolnoobrotowego. Zalecane jest stosowanie materiatow wypetniajacych uwalniajacych fluor,
ktory zapobiega prochnicy. Materiaty wypetniajace beda spoiwem z¢ba i beda uwalniaty
fluor, co utrudni dalsza destrukcj¢ prochnicza zgbow.

U pacjentow z zablokowana szczeka, ekstrakcje zgbow (wyrwanie) stawiaja przed lekarzem
wiele wyzwan. Na przyktad, zeby moga by¢ dostepne jedynie od przodu. Bywa tez konieczne
wczesniejsze przepitowanie chorych zgbow na mniejsze kawatki, zanim zostana usunigte.
Instrument dentystyczny musi by¢ umieszczony wewnatrz jamy ustnej w taki sposob, aby
zapobiec wpadaniu fragmentoéw zebow do jamy gardtowe;j.
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Ortodoncja i FOP

Podobnie jak wielu ludzi, osoby z FOP moga mie¢ problemy, ktore wymagaja konsultacji u
ortodonty (aparat ortodontyczny). Bezpieczne interwencje ortodontyczne moga by¢ wykonane
u ludzi z FOP, ktérzy prawidtowo lub prawie normalnie otwieraja szczeki. Jednakze, jezeli
opieka ortodontyczna jest rozwazana, zaleca si¢ wyznaczenie krotkiego czasu stosowania
procedur, w celu zmniejszenia nacisku na miesnie szczeki. Aby unikna¢ dodatkowego nacisku
na szczegki, zalecane sa wszystkie urzadzenia zabezpieczajace. Rekomendowana jest takze
ortodoncja nieinwazyjna, ktora polega na prostowaniu zeboéw danej osoby bez usuwania
zgbow statych. Aby unikna¢ ekstrakcji zgbow, wskazane wyrownanie przednich segmentow
zebOw pozostawiajac tylne bez obrobki.

Z mato znanych powoddéw u ludzi z FOP, nawet gdy szczeki nie sa potaczone, powszechnie
rozwija si¢ wada zgryzu zwana nadzgryzem pionowym (przednie gorne siekacze i kty sa
wysunig¢te przed zeby dolne).W tych przypadkach nie nalezy interweniowaé. Wiele 0sob z
FOP dochodzi do wniosku, ze po zablokowaniu szczeki, nadzgryz pionowy staje si¢ droga
dostepu dla pozywienia i higieny jamy ustnej.

Gdzie zwroci¢ si¢ po porade
Po porady z zakresu opieki dentystycznej 1 anestezjologicznej, skontaktuj si¢ z ponizszymi
osobami, ktoére maja doswiadczenie w leczeniu duzej liczby os6b z FOP:

Burton Nussbaum, D.D.S., M SND RCs Ed

Adjunct Associate Professor, Pediatric Dentistry

University of Pennsylvania School of Medicine and Special Needs Dentist

Thomas Jefferson University Medical School and Hospital Dentistry for Special People
One South Forge Lane

Cherry Hill, NJ 08002

Cell: 609-922-3526

Home: 856-667-8757

E-mail: bikr2th@aol.com

Allen Wong, D.D.S., DABSCD

Hospital Dentistry Program, Director

University of the Pacific Arthur A. Dugoni School of Dentistry
2155 Webster Street

San Francisco, CA 94115

Tel: 415-720-4609 (cell) or 888-241-3694 (emergency beeper)
E-mail: awong@pacific.edu

Zvi Grunwald, M.D.

The James D. Wentzler Professor and Chair
Department of Anesthesiology

Thomas Jefferson University and Hospital
111 South 11th Street, Suite G-8940
Philadelphia, PA 19107

Telephone: 215-955-6161/Fax: 215-923-5507
E-mail: zvi.grunwald@jefferson.edu
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Ostatnia uwaga

Po przeczytaniu o potencjalnych zagrozeniach i wyjatkowych wyzwaniach stawianych opiece
stomatologicznej przez FOP, mozna doj$¢ do wniosku, ze pacjenci nie beda szuka¢ pomocy z
obawy na to, ze ich szczeka moze zosta¢ zablokowana, albo ze procedura po prostu bedzie
niewykonalna. Jednakze zaniechanie poszukiwania opieki stomatologicznej, bywa réwnie
niebezpieczne. Moze doprowadzi¢ do dodatkowych probleméw w zebach sasiadujacych lub
nawet zakazen zagrazajacych zyciu.

Jak przeczytaliScie w tej ksigzce, wiecie, ze nie ma dwoch takich samych przypadkéw i jest
wiele roznych aspektow sktadajacych si¢ na jedna histori¢. W kazdej sytuacji, najlepiej jest
chtona¢ kazda informacje, aby mozna byto podja¢ przemyslana decyzje. Szukajcie za wszelka
ceng pomocy ekspertow i stuchajcie ich rad. Bezczynnos¢ jest najgorszal!
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Rozdzial 10. FOP i oddychanie

Z powodu ograniczen W klatce piersiowej spowodowanych przez zmiany kostne w FOP, mogq
rozwijac sie zaburzenia oddychania, ktore wymagajq specjalistycznej pomocy lekarskiej.
Poznaj zatem sposoby podtrzymania prawidtowego oddychania i radzenia sobie z problemami
oddechowymi.

Przeglad

Poza wadami wrodzonymi paluchéw stop, ktore sa zwykle stwierdzane przy urodzeniu, osoby
z FOP moga przyjs¢ na swiat z wadami wrodzonymi stawow, ktore tacza zebra ze stawami na
kregach w kregostupie. To powoduje ograniczenia w rozprezaniu si¢ klatki piersiowej przed
pojawieniem dodatkowym kosci, aczkolwiek restrykcje te nie musza prowadzi¢ do
zauwazalnych probleméw. Z powodu tych ograniczen, 0soby z FOP cze¢$ciej oddychaja
przeponowo. Przepona to gtdéwny migsien oddechowy w ksztalcie koputy migsniowej,
znajdujacy si¢ U podstawy ptluc.

Jesli restrykcje klatki piersiowej rozwijaja si¢, kosci ektopiczne i pozycja ciala moze w
roéznym stopniu zaczaé uciska¢ na migsnie wokot ptuc i/lub serca, co ogranicza rozszerzanie
si¢ Klatki piersiowej i tworzy dodatkowe restrykcje, ktore koliduja z oddychaniem. Natezenie
przeptywu (czestos¢ wdechu i wydechu, wdychanie tlenu, wydychanie dwutlenku wegla)
moze by¢ normalne, nawet jesli objetos¢ (mozliwosé wzigcia gigbokiego oddechu i jego
wytchnigcia) jest znacznie zmniejszona. W niektorych przypadkach (zwykle bardziej
zaawansowanych), organizm moze wytwarza¢ wyzsze niz normalne poziomy dwutlenku
wegla. Objawy takiego stanu moga by¢ tagodne lub cigzkie, w zaleznosci od stopnia, w jakim
wytworzone w przebiegu FOP ko$ci, wplywaja na obszar klatki piersiowej. Im bardziej
zaawansowany przypadek, tym wigksze prawdopodobienstwo pojawienia si¢ wystarczajaco
powaznych trudnosci z oddychaniem, by wymagaly leczenia i bardziej mozliwe, ze prawa
strona serca bgdzie bardziej obciaZona.

Badanie naukowe

Aby zrozumiec¢ ten problem lepiej, przeprowadzono badania na 25 chorych na FOP w wieku
od 5 do 55 lat podczas Migdzynarodowego Spotkania Chorych na FOP. Obejmowato ono:
badanie fizykalne, badania funkcji ptuc, a takze elektrokardiogram i testy echokardiograficzne
(dotyczace serca). Cho¢ stwierdzono powazne ograniczenie Klatki piersiowej, wyniki badan
fizykalnych serca i ptuc wydawaty si¢ normalne.

Nie bylo dowoddw na niewydolno$¢ serca u kazdego, kto brat udziat w tym badaniu.
Dziesigcioro pacjentow miato niewielkie nieprawidtowosci elektrokardiograficzne
wskazujace na zwigkszone pobudzenie prawej strony serca (czg$¢ komory serca, pompujaca
krew do ptuc). Osoby te byty na ogot starsze i czas trwania objawoéw FOP byt znacznie
dhuzszy niz u pacjentow, ktorzy mieli normalne EKG. Wszystkie osoby mialy powaznie
ograniczone mozliwosci rozprezania klatki piersiowej oraz istotnie zmniejszong od normy
pojemnos¢ phuc (objetos¢ powietrza, ktora moga pomiescic ptuca). Jednakze, nat¢zenie
przeptywu powietrza przez ptuca byto stosunkowo normalne. Pomimo ograniczonej
pojemnosci ptuc w stosunku do transportu tlenu, krew byta nim dobrze nasycona, tak jak w
przypadku zupetnie zdrowych os6b.
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Kiedy skonsultowac si¢ z pulmonologiem (lekarzem specjalista od chorob
phluc)?

Dobrym pomystem dla 0s6b chorujacych na FOP jest poddanie ocenie uktadu oddechowego
przez pulmonologa — lekarza, ktory specjalizuje si¢ w chorobach ptuc. Warto zrobi¢ kilka
testow przed wystapieniem powaznych problemow oddechowych, w celu opracowania
punktu poczatkowego dla p6zniejszego porownania. Testy te okreslaja obecnos¢ pewnych
ograniczen w oddychaniu za pomoca Kilku badan, takich jak spirometria (badanie pomagajace
zmierzy¢ przeptyw i objetos¢ oddechu), sprawdzanie poziomu tlenu we krwi oraz pomiar
poziomu dwutlenku wegla we krwi, przy uzyciu badan laboratoryjnych krwi. W zalezno$ci od
stopnia problemdéw, moga by¢ zalecane:

e ¢wiczenia oddechowe za pomoca spirometru INCENTIVE. Spirometr ten mierzy w
jakim stopniu dana osoba wypetnia ptuca z kazdym gle¢bokim oddechem. Giebokie
oddychanie pomaga rozprezy¢ malenkie pgcherzyki plucne znajdujace sig glgboko w
ptucach. Pomaga zmobilizowa¢ wydzielanie $luzu (takiego jak ten wydalany podczas
kaszlu) i utrzymywac ptuca pelne, otwarte i tak ruchome, jak to mozliwe. Podczas gdy
cztowiek moze ¢wiczy¢ glebokie wdechy bez uzycia spirometru, spirometr daje
mozliwo$¢ pomiaru oddechu danej osoby. Pomaga to ustali¢, czy sytuacja w plucach
pozostaje stabilna, poprawia sig, albo si¢ pogarsza;

e 0ddychanie za pomoca dodatnich cisnien. Jest to typ oddychania wspomagany przez
maszyng. Prowokuje osobg do wzigcia glebokiego oddechu, przesuwajac powietrze z
kazdym oddechem. Zazwyczaj jest uzywany do zwigkszenia iloéci powietrza
wdychanego przez cztowieka, pomaga rozrzedzi¢ wydzieling i uczyni¢ kaszel bardziej
efektywnym. Urzadzenie moze by¢ roéwniez wykorzystywane do podawania lekow do
ptuc. Takie leczenie musi by¢ prowadzone przez uprawnionego terapeute
oddechowego;

o fizjoterapia klatki piersiowej. Oferuje mozliwos¢ odprowadzania nadmiaru §luzu i
wydzieliny z ptuc. W normalnych warunkach, ptuca sa wilgotne i znajduje si¢ w nich
niewielka ilo$¢ ptynu. Podczas infekcji w klatce piersiowej, moze dochodzi¢ do
nadprodukcji tego ptynu i do jego zaggszczenia. W warunkach prawidtowych, nadmiar
wydzieliny jest usuwany podczas kaszlu, jednak staje si¢ to niemozliwe, gdy migsnie
oddechowe sa ograniczone i/lub stabe. Fizjoterapia klatki piersiowej wykorzystuje
grawitacje, wspomaga przemieszczanie si¢ Wydzieliny z ptuc i pobudzenie kaszlu.
Zabiegi te moga by¢ wykonywane przez terapeute oddechowego lub fizjoterapeute.
Rodzice moga takze nauczy¢ si¢ prowadzenia fizjoterapii klatki piersiowej;

e monitorowanie zuzycia tlenu. Wykorzystywane w odpowiedni sposob dodatkowego
tlenu, moze by¢ bardzo pomocne w zaawansowanych przypadkach choroby.
Zastosowanie tlenu u 0s6b z FOP musi by¢ monitorowane, poniewaz brak obserwacji
tlenoterapii, wiaze si¢ z wysokim ryzykiem nagtej $mierci, gdyz gwaltowna korekta
poziomu tlenu w obecnos$ci duzej ilosci dwutlenku wegla (ktora czasami jest obecna u
0s0b z zaawansowang choroba ptuc), hamuje oddychanie (przeptyw oddechu).

Zapalenie pluc

Zapalenie ptuc jest jedna z najczestszych przyczyn $mierci u chorych FOP. To jeden z
powodow, dla stosunkowo niskiego zakresu mediany dlugosci zycia, wynoszacej 41 lat
(termin mediana oznacza, ze potowa ludzi z FOP umrze ponizej tego wieku, a potowa bedzie
zy¢ dtuzej. Ludzie z FOP, u ktorych nie rozwijaja si¢ grozne dla zycia powiktania, moga
osiagna¢ wiek 50, 60, a nawet 70 lat).

Wigc co to jest zapalenie ptuc i dlaczego jest tak niebezpieczne dla oséb z FOP? Zakazenie
pneumokokowe moze atakowac rozne czesci ciata. Moze rozwinaé si¢ w ptucach, gdzie
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powoduje zapalenie ptuc. Moze rowniez zaatakowa¢ krwiobieg. Jesli dotrze do mézgu, moze
spowodowac zapalenie opon mézgowych. Sa to bardzo powazne infekcje. Wedtug Centers for
Disease Control, zakazenie pneumokokowe zabija wigcej ludzi w Stanach Zjednoczonych niz
wszystkie podobne choroby, ktorym mozna zapobiega¢ poprzez szczepienia. Jedna z 20 osob,
ktérzy zachoruja na zapalenie ptuc, umiera, a statystyki sa jeszcze gorsze, gdy bakterie
atakuja krwioobieg lub spowoduja zapalenie opon moézgowych. Osoby z problemami
zdrowotnymi, takimi jak FOP, sa bardziej podatne na zapalenie ptuc i moga mie¢ wigksze
trudnosci w zwalczaniu infekcji.

Na szcze$cie istnieje szczepionka, ktora chroni przed 23 typami pneumokokow (nie ma
leczenia wirusowego zapalenia ptuc, ktore zwykle ulega samouleczeniu). Szczepionka na
zapalenie pluc zazwyczaj musi by¢ podana tylko raz, cho¢ powinno si¢ skonsultowac ze
swoim lekarzem w celu uzyskania szczegotowych zalecen. W niektorych grupach wysokiego
ryzyka, czasami jest rekomendowane szczepienie przypominajace po wielu latach.

Szczepionka na zapalenie ptuc jest bardzo bezpieczna. Okoto potowa z tych, ktorzy sig
zaszczepili, doznaja tagodnych objawéw niepozadanych, takie jak zaczerwienienie lub bol po
podaniu szczepionki. Mniej niz 1% skarzy si¢ na goraczke, bole migsni lub cigzsze miejscowe
odczyny w miejscu wstrzyknigcia. Szczepionke zazwyczaj podaje si¢ domigsniowo, wigc
gtownym srodkiem ostroznosci dla osob z FOP jest szczepionka podawana w postaci iniekcji
podskornych (pod skore). Upewnij sig, ze Twoj lekarz jest tego swiadomy. Jesli pojawi si¢
jaki$ efekt niepozadany, nalezy skontaktowac sig z lekarzem, tak szybko, jak to mozliwe.
Skutki uboczne sa czgsto tagodzone oktadem z lodu lub lekami przeciwzapalnymi, czasem
jednak wymagaja dodatkowego leczenia.

Wspieranie prawidlowego oddychania

Pewne dziatania moga pomdc w efektywniejszym wykorzystaniu mig$ni w poblizu ptuc i
utrzymaniu aktywno$ci migsni klatki piersiowej. Umozliwi to uzyskanie wigcej tlenu z
kazdym oddechem i miejmy nadziej¢, doprowadzi do lepszego oddychania przy mniejszym
wysitku. Oprocz usprawniania oddychania za pomoca spirometru INCENTIVE (patrz
powyzej), mozna inaczej poprawia¢ stan uktadu oddechowego, m.in. za pomoca
wykonywania glebokiego oddychania/¢wiczen relaksacyjnych, ¢wiczen w
basenie/hydroterapii, jak rowniez Spiewajac, grajac na instrumentach detych (trabka, flet,
harmonijka, itp.), a nawet na zabawkowych instrumentach (jak np. kazoo, z ktérego
wydobywa si¢ wesota melodia podczas wdmuchania powietrza). Mate dzieci moga
sprobowac¢ prostych czynnosci jak dmuchanie baniek za pomoca glgbokich oddechow lub
zabawek, jak przyktadowo wymienione w Katalogu Zasobé6w FOP (IFOPA Catalog of FOP
Resources), dostepnego na stronie internetowej IFOPA: www.ifopa.org. Smiech moze by¢
réwniez pomocny i jest to co$, co kazdy moze zrobié¢. Smiech trenuje migénie: przepony,
brzucha i ptuc, a takze twarzy, nog i plecow. Pod pewnymi wzglgdami jest podobny do
wysitku przy aerobiku. Smiejac sie, doprowadzamy do glebszego oddechu, zeby
rozprowadzi¢ po organizmie krew wzbogacona W tlen i substancje odzywcze.

Rozdzial 11. FOP i grypa

W badaniach przeprowadzonych przez naukowcow zajmujqcych sie FOP wykazano
intrygujqcy zwiqzek miedzy grypq i zaostrzeniami FOP. Ten niedawno ustalony, ale wcigz
stabo poznany zwiqzek sprawia, ze dla chorych z FOP szczegolnie wazne jest zapobieganie
grypie. Dowiedz sie wiecej o te] infekcji, jak rowniez o sposobach umozliwiajqcych unikniecie
zachorowania.
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Grypa

Grypa (Influenza) jest choroba zakazna wywotywana przez wirus. Objawy moga wahac si¢ od
tagodnych do bardzo nasilonych i obejmuja: goraczke (zwykle wysoka), bole glowy,
zmgecezenie (moze by¢ znaczne), suchy kaszel, bol gardta, katar lub zatkany nos, bole migsni, a
czasami nudnosci, wymioty lub biegunke (objawy zotadkowe wystepuja czesciej u dzieci niz
u dorostych). Objawy te niekoniecznie moga oznaczaé, ze masz grype. Wiele réznych chorob,
w tym przezigbienie, maja podobne objawy.

Grypa zazwyczaj si¢ rozprzestrzenia, gdy ludzie, ktorzy sa zakazeni, kaszla lub kichaja.
Wyjatkowo mozna si¢ zarazi¢ dotykajac powierzchni, na ktorej znajduje si¢ wirus grypy, a
nast¢pnie dotykajac rekami ust lub nosa. Niestety, cztowiek jest zdolny do zarazania innych,
poczawszy od dnia przed wystapieniem objawdw, az do pigciu dni od pojawienia si¢
symptomow grypy.

Zwigkszone ryzyko dla osob z FOP, ktérzy zachorowali na grype

Ludzie z FOP sa narazeni na wigksze ryzyko wystapienia powiktan grypy, niz osoby zdrowe.
Najgrozniejszym powiktaniem jest rozwoj infekcji drog oddechowych, takich jak zapalenie
ptuc, ktore moga wymagaé hospitalizacji i potencjalnie zagraza¢ zyciu. Do tego rodzaju
komplikacji dochodzi w wyniku restrykcji klatki piersiowej i oddychania, wywotanych przez
FOP. Ostatnie badania wykazaty réwniez, ze grypa stanowi silny bodziec dla reaktywacji
FOP. W istocie, 60% o0s6b bioracych udziat w badaniu, ktorzy przeszli grype, doswiadczali
rowniez nawrotow FOP w trakcie infekcji, a tylko 11% osob, ktore nie chorowaty na grype,
zgtaszaty nawroty FOP w sezonie grypowym.

Nie jest jeszcze wiadomo, dlaczego grypa wydaje si¢ wyzwalac¢ zaostrzenia FOP. Poniewaz
zwiazek ten jest mozliwy, przypuszcza sig, ze przynajmniej jeden wyzwalacz rzutu FOP moze
znajdowac si¢ w uktadzie odpornosciowym. To wyjasnienie ma sens, gdyz obrzek i zapalenie
sq to reakcjami systemu immunologicznego. Jednak w chwili obecnej, cechy immunologiczne
FOP sa stabo poznane.

Profilaktyka jest najlepszym lekarstwem

Najlepszym sposobem aby chroni¢ si¢ przed grypa, jest coroczne szczepienie przeciw grypie.
Szczepionka zawiera inaktywowane wirusy i zapewnia ochrong przed rodzajami i szczepami
wirusow, ktore naukowcy uznali za dominujace w aktualnym sezonie grypowym.
Szczepionkg podaje sig strzykawka z igla, zwykle w okolice ramienia. Jest to szczegdlnie
wazne dla osob z FOP, zeby aplikowac¢ ja podskornie bardzo mata igta, w porownaniu z
iniekcja domig$niowa (pamigtaj, ze zastrzyki domigéniowe sa niebezpieczne dla ludzi chorych
na FOP!). Ponadto, w miejscu podania szczepionki, nalezy wykona¢ oktad z lodu,
sporadycznie powtarzany w ciagu 12-24godzin, w celu zmniejszenia stanu zapalnego, ktory
moze wystapi¢ W wyniku wstrzyknigcia. SKutki uboczne szczepionki na grype moga
obejmowac bolesnos¢, zaczerwienienie lub obrzgk w miejscu podania oraz niskie stany
podgoraczkowe lub bol. Jesli te problemy wystepuja, Zazwyczaj zaczynaja si¢ wkrotce po
iniekcji 1 trwaja przez okres jednego do dwoch dni. Jesli jestes uczulony na jaja kurze
(ktorych biatka sa wykorzystywane do produkcji szczepionki) lub miate$ w przesztosci
powazne reakcje alergiczne na szczepionki przeciw grypie, wowczas nie powinienes by¢
szczepiony. Nie nalezy rowniez si¢ szczepi¢ podczas zaostrzenia FOP.

Na potkuli poéinocnej Ziemi (Stany Zjednoczone, Kanada, Europa, itp.), pazdziernik lub

listopad to najlepszy czas, aby sig zaszczepié, ale zaszczepienie si¢ pozniej tezZ moze si¢
jeszcze przydac. Sezon grypowy moze rozpoczac si¢ juz w pazdzierniku 1 trwacé az do maja.
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Jesli mieszkasz na potkuli poludniowej (Ameryka tacinska, Australia, itp.), pory roku sa
odwrocone, wigc sezon grypowy trwa od maja do wrzesnia. Wigc maj lub czerwiec to
najlepsze miesiace, aby si¢ zaszczepi¢. Nie zdawali$cie sobie sprawy, ze odbgdziecie lekcje
geografii, prawda?

Jakie$ dwa tygodnie po szczepieniu, Twdj organizm bedzie produkowat specjalne biatka,
zwane przeciwciatami, ktore chronia przed grypa.

Jesli niespecjalnie lubisz zastrzyki, mozna pokusi¢ si¢ o rozwazenie zastosowania nowej
szczepionki przeciw grypie, podawanej donosowo. Jednak nosowa szczepionka wykorzystuje
"zywe" wirusy grypy (zamiast inaktywowanego wirusa w strzykawce), ktore potencjalnie
stwarzaja wigksze zagrozenie dla os6b z FOP, gdyz moga wywotaé infekcje. U jednego
matego dziecka, ktore otrzymato szczepionkg przeciw grypie do nosa wystapit cigzki rzut
FOP dwa dni po otrzymaniu szczepionki. To mogto by¢ przypadkowe lub spowodowane
przez szczepienie. Nie jest to jednak mozliwe do stwierdzenia. Kilka innych dzieci otrzymato
szczepionke do nosa i nie zaobserwowano u nich negatywnych skutkow. Nalezy omowic
wszystkie mozliwe opcje szczepienia z lekarzem i zrobi¢ to, CO uznasz za najlepsze.

Dodatkowo, po otrzymaniu szczepienia, nalezy zachowac nastepujace srodki ostroznosci
zalecane przez Center for Disease Control (Centrum Kontroli Chorob), ktore oferuje
profilaktyke grypy i innych chorob:

» zapytaj cztonkow rodziny i kazdego z Twojego srodowiska, czy regularnie si¢ szczepi;

* Czgsto myj rece mydtem i woda. Jesli nie masz dostgpu do wody, mozna uzywac zelu do
dezynfekcji rak na bazie alkoholu/zelu antybakteryjnego;

* staraj si¢ nie dotykac oczu, nosa i ust. Zarazki czgsto rozprzestrzeniaja si¢ w ten sposob;
* przykrywaj nos i usta chusteczka podczas kaszlu lub Kichania;

* jesli masz grype, pozostan w domu, nie idz do pracy, szkoty lub na spotkania towarzyskie,
aby nie zarazi¢ innych osob;

« unikaj bliskiego kontaktu z ludzmi, ktérzy sa chorzy. (A kiedy jeste$ chory, staraj si¢
zachowa¢ odpowiednia odlegtos¢ od innych 0sob).

Jesli zachorujesz

Poniewaz wiele chorob ma podobne objawy, czasem trudno odrozni¢ grype od innych
infekcji. Jesli wystapia objawy grypopodobne, nalezy skontaktowac si¢ z lekarzem tak
szybko, jak to mozliwe. Szczeg6lnie ze wzgledu na wysokie ryzyko powiktan grypy przy
FOP, lekarz moze zaleci¢ stosowanie jednego z kilku dostepnych lekdéw przeciwwirusowych
(amantadyna, rimantadyna, oseltamiwir i zanamiwir). Sa to leki, ktore musza by¢ przepisane
przez lekarza w ciagu dwoch pierwszych dni choroby. Pomoga zminimalizowa¢ objawy 1
przyspieszaja odzyskiwanie sit. Trzeba réwniez odpoczywac i pi¢ duzo ptynow.

Jesli kto$ w rodzinie zachoruje, stosowanie lekow przeciwwirusowych przez innych cztonkow
rodziny moze pomoc zapobiec rozprzestrzenianiu si¢ wirusa grypy. W ten sposob leki
przeciwwirusowe mozna zastosowac jako srodek prewencyjny. W czterech badaniach
dotyczacych dwoch roznych lekow przeciwwirusowych, zauwazono, ze leki te moga by¢
skuteczne nawet u 75-80% osob, ktore byty narazone na wirusa i dzigki podaniu leku, nie
zachorowaty.
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Rozdzial 12. Kamienie nerkowe

U ludzi z FOP moze cze¢$ciej dochodzi¢ do tworzenia si¢ kamieni nerkowych, niz u 0sob ktore
nie maja FOP. Dowiedz si¢ wigc, CO mozna zrobi¢, aby zminimalizowac¢ to ryzyko lub w jaki
sposob postepowac, gdy dojdzie do takiej sytuacji.

Co to jest kamien nerkowy?

Kamien nerki jest twarda masa powstata z krysztalow, ktore odktadaja si¢ na powierzchni
nerki. Zwykle nasz mocz zawiera substancje chemiczne, ktore pomagaja temu zapobiec.
Niekiedy jednak pojawiaja problemy. Najczestszym typem kamieni sa te zawierajace wapn w
potaczeniu z szczawianem lub fosforanem. Substancje te znajduja si¢ w zdrowej diece i
pomagaja w wyksztalceniu si¢ waznych czgSci ciata, takich jak kosci i mig$nie. W wielu
przypadkach, kamienie nerkowe sa mate i moga zosta¢ wydalone samodzielnie. Ale kiedy sa
wigksze, ich wydalenie moze spowodowac silny bol i konieczne jest leczenie.

Kamica nerkowa jest jedna z najczesciej wystepujacych dolrgliwosci uktadu moczowego.
Zgodnie z danymi National Institutes of Health (Narodowego Instytutu Zdrowia), w okresie
od konca 1980 do poczatku 1990 kamienie nerkowe powstaty U okoto 5,2% os6b w Stanach
Zjednoczonych.

Kamienie nerkowe wystepuja u przedstawicieli obu pici, ale mgzczyzni sa bardziej na nie
narazeni. Dla mgzczyzn, ryzyko wystgpowania kamieni nerkowych dramatycznie wzrasta po
40 roku zycia I utrzymuje si¢ w tendencji rosnacej. Dla kobiet, wystgpowanie kamieni
nerkowych wydaje si¢ mie¢ szczyt po 50 roku zycia.

Jesli u osoby rozwija si¢ wigcej niz jeden kamien, prawdopodobnie pojawi si¢ ich wigce;.
Objawy kamicy nerkowej obejmuja bol brzucha, bol w okolicy ledzwiowej, bol miednicy
zlokalizowany tylko z jednej strony ciata, pieczenie podczas oddawania moczu oraz/lub krew
W moczu.

Chorzy na FOP i kamienie nerkowe

Na University of Pennsylvania School of Medicine, lekarze zaczgli zauwazac, ze pacjenci z
FOP pytali o kamienie nerkowe z wigksza cze¢stotliwoscia, niz mozna by oczekiwac na
podstawie szacunkowej czestosci wystgpowania kamieni nerkowych w populacji ogdlne;j.

Dane z badania obejmujacego 207 osob z 31 krajow, reprezentujacych prawie potowe
znanych przypadkoéw z FOP, zostaty poddane ocenie, w celu okreslenia, czy osoby z FOP
maja podwyzszone ryzyko rozwoju kamicy nerkowej. Jednak trudno okresli¢ szczegolne
ryzyko kamieni nerkowych w populacji FOP z cala doktadnoscia, z uwagi na zmiennos¢
geograficzna oraz fakt, ze migdzynarodowe statystyki wystgpowania kamieni nerkowych nie
sq dostepne dla wszystkich krajow. (Zmienno$¢ geograficzna oznacza, ze czegstos¢
wystepowania kamieni nerkowych u os6b z FOP jest zroznicowana, niekiedy znacznie w
roznych krajach).

Uzyskane wyniki, wykazaty, ze osoby z FOP zyjace w Stanach Zjednoczonych, sa okoto dwa
razy czgsciej narazone na powstawanie kamieni nerkowych niz ludzie w populacji ogolne;j.

Bezruch spowodowany FOP, w potaczeniu ze wzrostem szybkosci obrotu kostnego
(szybkosé¢, z jaka nasz organizm produkuje nowe kosci i resorpcji (wchtaniania) istniejacej
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kosci, tak aby nasze szkielety mogty ulec przebudowie; co$, co moze mie¢ wptyw na
przewlekte zmniejszenie sprawnosci ruchowej), moga odgrywac istotna rolg w tych
wynikach. Zakazenia uktadu moczowego sa rowniez zwigzane z powstawaniem kamieni
nerkowych u wszystkich ludzi, takze chorych na FOP. Wywiad rodzinny tez dostarcza
informacji o tym, czy osoby moga mie¢ sktonno$¢ do tworzenia kamieni nerkowych, co
szczegoblnie dotyczy mezczyzn.

Diagnostyka i leczenie

Diagnostyka kamieni nerkowych polega na obrazowaniu rentgenowskim lub badaniu
ultrasonograficznym (USG), zwykle, gdy kto$ skarzy si¢ na obecno$¢ krwi w moczu lub
nagly bol. Badania krwi i moczu moga pomoc okresli¢, jakie substancje utworzyly obecny
kamien [stone (s)].Lekarz moze rowniez zdecydowacé si¢ na wykonanie specjalnego badania o
nazwie CT (CT oznacza computed tomography — czyli tomografia komputerowa) lub 1\VP
(intravenous pyelogram — urografia dozylna). Wyniki tych testow pozwola wybraé¢ najlepsze
leczenie.

Czasami nie jest konieczne specjalistyczne leczenie, poniewaz kamien moze opuscic
organizm po spozyciu duzych ilosci wody. Lekarz moze przepisac leki przeciwbolowe, aby
poprawi¢ komfort pacjenta. Urolog ustali, czy leczenie jest potrzebne. Wszystkie dostepne
zabiegi, z wyjatkiem przezskornej nefrotomii, wykazaty pozytywne wyniki dla os6b FOP.
Ilekro¢ potrzebne jest znieczulenie i/lub operacja, nalezy pamigtaé, aby stosowacé si¢ do
wytycznych wymienionych w tej ksiazce. Przeczytaj rozdziat 21 7.

Zalecenia

Najprostsza zmiana stylu zycia, czyli to co cztowiek moze zrobi¢ sam, aby zapobiec kamicy
nerkowej jest zwigkszenie przyjmowania ptynow. Nalezy pi¢ tyle wody, aby wyprodukowaé
2,5 litra lub wigcej moczu dziennie. Sprobuj pi¢ tak duzo wody, jak to mozliwe, najlepiej
okoto 3 litrow dziennie.

Profilaktyka jest szczegolnie wazna dla tych, ktorzy juz wezesniej mieli kamieni nerkowe,
poniewaz istnieje duze prawdopodobienstwo, ze kamienie utworza si¢ ponownie. Zalecane sa
nastgpujace dziatania, zwlaszcza gdy juz kiedys$ stwierdzono kamienie w nerkach:

* nie trzeba ogranicza¢ nabiatu, ale nie zaleca si¢ go spozywac¢ w nadmiarze. Ludziom z
kamieniami nerkowymi wczeséniej zabraniano jes¢ produktow mlecznych, ale ostatnie badania
wykazaty, ze pokarmy bogate w wapn moga pomoc w zapobieganiu kamieni nerkowych.
(Jednakze, badania wykazaty, iz przy dostarczaniu wapnia w postaci tabletek, moze dojs¢ do
zwigkszenia ryzyka kamicy);

» unikaj lekow zobojetniajacych sok zotadkowy na bazie wapnia;

* jesli masz bardzo kwasne pH moczu, by¢ moze bedziesz musiat unika¢ zywnosci z
dodatkiem witaminy D. Mozesz dosta¢ zalecenie, by jes¢ mniej migsa, ryb lub drobiu,
poniewaz te produkty moga zwigkszy¢ ilo$¢ kwasu w moczu;

* jesli mocz ma wysokie stezenie szczawianow | masz sktonnos¢ do powstawania kamieni ze
szczawianu wapnia, lekarz moze poradzi¢, abys ograniczyt nastgpujace pokarmy w diecie:
buraki, czekolada, kawa, cola, orzechy, szpinak, truskawki, herbaty i otrgby pszenne. Nie
rezygnuj i nie unikaj spozywania tych produktow bez konsultacji z lekarzem;

* nie nalezy spozywac duzych ilosci witaminy C;

* jedz pieczywo pelnoziarniste i naturalne ptatki zbozowe;

* ogranicz zuzycie soli w diecie;

* W razie potrzeby zazywaj cytrynian potasu i magnezu lub inne leki (Twoj lekarz zaleci Ci to,
Co jest wlasciwe).
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Proszg omowic temat z lekarzem i zadecydowac, czy nalezy podjac jakie$ szczeg6lne srodki
ostroznosci, aby zapobiec rozwojowi kamieni nerkowych.
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Rozdzial 13. Problemy wszelkiej masci

FOP obejmuje wiele czg¢sci ciata, ktore wykraczaja poza te partie, w ktérych doszto do
nawrotu choroby z wytworzeniem kosci.

Utrata stuchu

Wystepuje u znacznej czesci chorych na FOP. Na podstawie badan pacjentow i zapisow
medycznych, szacuje sig, ze utrata stuchu pewnego stopnia moze dotyczy¢ 50% osob z FOP.
Podobnie jak z wieloma innymi objawami FOP, istnieje tu zmienno$¢. Niektorzy maja
wigksze ubytki, ktére wymagaja stosowania aparatow stuchowych, podczas gdy u innych
stwierdza si¢ minimalny ubytek stuchu. U pewnych os6b, dotyczy to obu uszu, u nastepnych
za$ tylko jednego. W wigkszosci przypadkow utraty stuchu, mamy do czynienia z utrata
stuchu typu przewodzeniowego, co oznacza, ze dzwigk nie jest prawidlowo prowadzony z
kanatu ucha do btony bgbenkowej i malenkich kosteczek tworzacych ucho srodkowe. W
niektorych przypadkach ubytek stuchu jest zwiazany z unerwieniem ucha. Istnieje wiele
niejasnosci, dlaczego u tylu chorych na FOP wystepuje ubytek stuchu.

Cho¢ nie ma bezposredniego zwiazku migdzy utrata stuchu u 0séb z FOP i infekcjami ucha w
dziecinstwie, trzeba pamigtaé, ze u wszystkich dzieci notuje si¢ wysokie ryzyko infekcji uszu,
ktére moga wptywacé na stuch. Dlatego wazne jest, aby bdle uszu i inne problemy stuchowe u
dzieci z FOP byty niezwtocznie diagnozowane i traktowane powaznie, poniewaz utrata stuchu
z powodu infekcji jest problemem mozliwym do powstrzymania u wszystkich dzieci.
Pacjentom z FOP zalecane sa rowniez rutynowe badania stuchu, po to, aby potencjalne
problemy zostaty zidentyfikowane (nawet jesli uwazasz, ze Twoje dziecko styszy dobrze).

Przekluwanie uszu i innych czg¢sci ciala (piercing) oraz tatuaze

Piercing (kolczykowanie) ciata i tatuaze to bardzo osobiste kwestie. Poniewaz te tematy sa
sporadycznie poruszane na FOPonline (internetowa grupa dyskusyjna dla 0sob zwiazanych z
FOP), to jednak zostalty oméwione w tej ksiazce, mimo ze nie sa bezposrednio zwiazane z
FOP.

Jako pierwsze omowimy kolczyki. Zwykle nie sa one zrodtem problemow dla osob z FOP.
Jednak warto wiedzie¢, aby unikna¢ przektuwania jezyka, nosa i pgpka. W szczegolnosci
nalezy wystrzegac si¢ przektuwania jezyka, poniewaz jezyk jest migsniem, a takze ze
wzgledu na duze ryzyko zablokowania szczeki u ludzi z FOP, usunigcie kolczyka mogtoby
by¢ trudne. Jesli checesz zatozy¢ kolczyki, wybierz renomowany salon i przestrzegaj
odpowiednich procedur higienicznych w celu uniknigcia infekcji.

Tatuaze powstaja za pomoca wprowadzenia do skory specjalnego atramentu przy uzyciu igly.
Poniewaz tatuaz nie uszkadza mig$ni, nie powinno to wptyna¢ na pogorszenie si¢ Stopnia
zaawansowania FOP. Jednak decyzje o tatuazu nalezy podejmowac bardzo ostroznie ze
wzgledu na wysoka trwatos¢ tatuazu. Kazdy, kto rozwaza zrobienie sobie tatuazu, takze
powinien wybra¢ renomowany salon, ktory przestrzega wtasciwych procedur higienicznych.
Nieprawidlowe wykonywanie tatuazu, moze zaszkodzi¢ zdrowiu i skorze. Dla niektorych
problem moze stanowi¢ alergia na tusz.
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Bole glowy

Niektore osoby z FOP zgtaszaja przewlekte i niezwykle silne objawy bolu glowy.

Z punktu widzenia nerwowo-migsniowego miatoby to sens, poniewaz FOP powoduje znaczne
ograniczenie mi¢sni szyi, co moze przyczynic si¢ do bolu glowy typu napigciowego. Istnieja
leki, ktére moga poméc w przypadkow bolow glowy. Lekarzem specjalista zajmujacym si¢
leczeniem chronicznych boléw glowy jest neurolog. Poniewaz bdle moga by¢ one trudne do
ztagodzenia, neurolog bedzie w stanie opracowaé konkretne zalecenia najefektywniejszej
terapii dla konkretnej osoby.

Jak w wielu kwestiach zwiazanych z FOP, tak i w tym przypadku, notuje si¢ duza zmienno$¢
natgzenia objawu, a ponadto wiele osob nie zgtasza objawow bolu gtowy. Osoby, ktore
spedzaja duzo czasu przy komputerze, musza uwazaé, aby nie pozostawac¢ W tej samej pozycji
przez zbyt dlugi czas. Zaleca si¢ przerwy od czasu do czasu, aby unikna¢ zmeczenia migéni.

Mileko jest dobre

Czasami ludzie beda si¢ zastanawiac, czy produkty mleczne powinny by¢ wyeliminowane z
diety osoby chorej na FOP, ze wzgledu na powiazania migdzy wapniem i wzrostem kosci.
Wapn jest waznym pierwiastkiem dla organizmu kazdego cztowieka, nawet jesli dana osoba
ma FOP. Chociaz wiadomym jest, ze wapn zawarty w mleku pomaga tworzy¢ silne kosci,
podaz wapnia nie przyczynia si¢ do rozwoju pozaszkieletowych kosci u chorych na FOP.
Pojawianie si¢ kosci w przebiegu FOP jest spowodowane przez defekt genetyczny. Mleko nie
pogtebi FOP 1 pozwoli utrzymac reszt¢ ciala w zdrowiu. Pomysl o tym w ten sposob.
Zarowno normalny szkielet i dodatkowy musi by¢ odzywiany wapniem. Jezeli osoba z FOP
odmawia wapnia, jej kosci staja si¢ stabe i bedzie mozna tatwo je ztamaé. Organizm
potrzebuje wapnia do wzrostu kosci i zachowania zdrowia, ale jest tez wazny dla innych
funkcji organizmu. Warunkuje prawidtowe funkcjonowania nerwow, bicie serca oraz przebieg
reakcji metabolicznych. Organizm nie moze zy¢ bez wapnia. Dla chorych na FOP,
szczegblnie wazne jest przyjmowanie wapnia w ilo$ci zalecanego dziennego spozycia,
poniewaz silny szkielet zapewnia lepsza ochrong przed obrazeniami podczas upadkow.

Znaczenie witaminy D

Podobnie jak wapn, witamina D jest bardzo istotna dla utrzymania mocnych kos$ci oraz
prawidtowego funkcjonowania uktadu odpornosciowego. Istnieja rowniez dowody, ze niski
poziom witaminy D moze odgrywac rolg w przyczynach przewlektego bolu. Witamina D jest
zazwyczaj produkowana przez skorg pod wpltywem absorbowania promieni stonecznych oraz
jest wprowadzana do organizmu przez spozywanie Wzbogacanej w nia zywnosci (mleko,
ptatki zbozowe itp.), jednak naukowcy obecnie odkrywaja, ze U wielu osob stwierdza si¢
nizszy poziom witaminy D niz niezbgdny do utrzymania zdrowia organizmu. Proste badanie
krwi moze okresli¢ swdj poziom witaminy D (25 [OH] d), a przedziat od 35 do 40 ng/ml jest
powszechnie uznawang norma. (U ludzi, ktérzy mieszkaja na terenach nastonecznionych lub
pracuja na stoncu, poziom witaminy D zazwyczaj miesci si¢ pomigdzy 50, a 70 nl/ml.)

Cho¢ niedobor witaminy D jest szkodliwy, jej nadmiar jest bardzo niebezpieczny. Najlepiej
skonsultowac sie z lekarzem w celu uzyskania fachowej porady.

Obrze¢k pod szczeka

Nawrot FOP sporadycznie moze pojawic si¢ pod broda i by¢ czasami mylony ze $winka,
powigkszonymi weztami chtonnymi szyi lub reakcjami alergicznymi. Obrzgk moze uciskaé
na podstawg jezyka, czasami utrudnia¢ potykanie lub oddychanie. W tych przypadkach,
nawrdét FOP moze by¢ potencjalnie grozny dla zycia. Aby ztagodzi¢ obrzek 1 zapobiec
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groznym powikltaniom, mozna rozwazy¢ krotka terapig kortykosteroidami (prednizon).

Poznaj ,,The Medical Management of Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: Current
Treatment Considerations” (Postgpowanie lecznicze w Fibrodysplasia Ossificans Progressiva:
Aktualne Wytyczne Leczenia”, dostepne na stronie IFOPA: www.ifopa.org lub kontaktujac si¢
z dr Frederickiem Kaplanem lub jego asystentem Kay’em Rai z University of Pennsylvania
School of Medicine dzwoniac pod: 215349-8726. Mozna réwniez wysta¢ e-mail do
Kamlesh.Rai@uphs.upenn.edu.

Nie wolno zbednie manipulowaé szczeka, poniewaz moze to jeszcze bardziej powigkszy¢
obrzek. Nalezy zachowa¢ niezbedne Srodki ostroznosci, takie jak uniesienie wezgtowia lub
monitorowanie funkcji zyciowych. Po ustapieniu obrzeku u chorych na FOP czasami zostaje
maly zawiazek kostny pod broda. Obrzegk pod broda nie musi stanowi¢ powaznego zagrozenia
dla zdrowia.

FOP i kregostup

Niedawno odkryta cecha FOP jest nieprawidlowe ksztatltowanie si¢ stawow Szyi we
wczesnym dziecinstwie. Normalnie powstaja one przed urodzeniem, ale u pacjentéw z FOP,
w wyniku btedu genetycznego zamiast chrzastek tworza si¢ w nich kosci. Chrzastka jest
tkanka, ktora znajduje si¢ migdzy kosé¢mi i umozliwia ptynne ruchy stawow. Zaistnienie tych
nieprawidlowych stawow wiaze si¢ ze usztywnieniem szyi jeszcze przed dodatkowym
wytworzeniem si¢ kosci. Dzieci z FOP czasami nie beda raczkowac.

Co ciekawe, specyficzne problemy pojawiajace si¢ w kregostupie, zdarzaja si¢ tez u myszy,
ktore zostaty laboratoryjnie pozbawione genu zwanego nogginem (badanego przez
naukowcow w ostatnich latach). Noggin odgrywa wazna rolg w rozwoju kosci. Chociaz gen
noggin to nie gen, ktéry powoduje FOP, badania sugeruja, ze ludzie z FOP nie wytwarzaja
wystarczajacej ilosci biatka 0 nazwie noggin (gen noggin ,,nakazuje” organizmowi produkcje
biatka o tej samej nazwie), ktore kontroluje i ogranicza wzrost kosci. Naukowcy nie sa
jeszcze pewni nowego odkrycia, ale prawdopodobnie zawiera ono wazne wskazowki do
uzyskania odpowiedzi na to, co powoduje deformacje kregostupa u oséb z FOP.

Ponadto u chorych na fibrodysplazje moze wystapi¢ skrzywienie krggostupa (skolioza) w
wyniku nieréwnego (asymetrycznego) tworzenia kosci wokot kregostupa. Innymi stowy, gdy
jedna strona ciata jest bardziej ograniczona niz druga, w rezultacie nierownomierny wzrost
spowoduje nienaturalne skrzywienie kregostupa. Jesli dzieje sig¢ tak w dziecinstwie, moze
dojs¢ do ograniczenia normalnego rozwoju uktadu kostnego. Interwencja chirurgiczna nie jest
zalecana, poniewaz nie udato si¢ tym sposobem rozwiaza¢ problemu i czgsto prowadzi do
powaznych powiktan, takich jak nawrot FOP w innych miejscach ciata.

Obrz¢k konczyn

Obrzek jest czgstym problemem u 0s6b z FOP 1 moze wynika¢ z r6znych powodow.
Pierwszym i najbardziej powszechnym jest fakt, iz konczyna moze puchnaé z powodu
reaktywacji FOP. Jak stwierdzono wczesniej, obrzek, ktory jest wyzej zlokalizowany i
grudkowy, jest typowy w konczynach gornych, zwtaszcza w przypadku rzutow w okresie
dziecinstwa. U 0sob dorostych lub dla glgbszych migsni, obrzek moze obejmowac cata
konczyng. Ten bardziej rozprzestrzeniony obrzgk jest powszechnie spostrzegany w
konczynach dolnych. Chociaz sa to typowe wzorce, obrzek kazdego typu moze wystapi¢ w
kazdym wieku.

Ograniczona aktywnos$¢ ruchowa u ludzi z FOP moze skutkowac¢ zaburzeniami
funkcjonowania pompy mig$niowej, C0 moze powodowac zastdj krwi i ptynow tkankowych
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w konczynie. Krew pozostaje w migsniu i zamiast zosta¢ wypompowana dalej, moze
prowadzi¢ do obrzeku. Ponadto, nowo utworzona ko$¢ moze uciska¢ na zyty i naczynia
uktadu limfatycznego, ktore prowadza krew i ptyn tkankowy z powrotem do serca. Presja
wywierana przez dodatkowa ko$¢ na te naczynia moze utrudnia¢ przeptyw pltynow
ustrojowych i powodowac obrzgk. Dwa ostatnie zjawiska moga wyjasniaé, dlaczego u oséb z
FOP wystepuje przewlekly obrzek.

Wreszcie, co jest mniej prawdopodobne, to utworzenie si¢ skrzepoéw krwi. Podczas gdy
zakrzepy naczyn sa rzadkie, stanowia powazny problem. W celu zapobiegania powstawaniu
zakrzepOw krwi, zaleca si¢ zaktadanie indywidualne dopasowanych ponczoch uciskajacych
oraz skontaktowanie sig z lekarzem, aby ustali¢, czy warto zastosowac aspiryng lub
mocniejszy lek rozrzedzajacy krew. Gdy przyczyny obrzeku nie sa jasne, nalezy wykonac
specjalistyczne badania, takie jak scyntygrafia kosci (skanowanie kosci), USG
(ultrasonografia), CT (tomografia komputerowa) lub MRI (rezonans magnetyczny),
niezbgdne do ustalenia przyczyny obrzeku, dzigki ktorym mozna zastosowaé odpowiednie
leczenie.

Jesli ustalono, ze obrzek nie jest zwiazany z trwajacym nawrotem FOP lub zatorami, zalecana
forma leczenia jest drenaz limfatyczny. Drenaz limfatyczny to rodzaj delikatnego masazu,
ktory jest wykonywany przez przeszkolonych terapeutow. Drenaz limfatyczny jest
przeznaczony do terapii obrzeku, kiedy w uktadzie limfatycznym gromadzi si¢ wigcej ptynu i
moze on by¢ w sposob naturalny przetransportowany. Uktad limfatyczny jest
skomplikowanym systemem, ktory spetnia kilka zadan w organizmie. Co najwazniejsze, to
wysysa ptyn z tkanek do krwiobiegu i pomaga zwalcza¢ infekcje. U oséb z FOP, proces ten
moze nie by¢ tak efektywny, jak powinien i moze przyczynic si¢ do powstawania obrzekow.
Wtedy masaz limfatyczny bywa korzystny. Jezeli jestes zainteresowany tego typu terapia,
popro$ lekarza o skierowanie do poradni obrzgku limfatycznego. (Obrzek limfatyczny jest
nazwa dla tego typu obrzeku).

Zlamania kosci

Ztamanie u 0soby chorej na FOP nalezy traktowa¢ tak samo, jak ztamana kos¢ u innej osoby.
Celem leczenia ztaman u wszystkich osob jest umozliwienie gojenia si¢ kosci w wygodnym i
funkcjonalnym utozeniu. Ludzie, ktorzy choruja na FOP, nie powinni mie¢ zaktadanego
unieruchomienia na ztamana konczyng, na tak dtugo jak inni ludzie, poniewaz u nich
ztamania goja si¢ szybciej. Operacja prawie nigdy nie jest potrzebna w przypadku ztaman u
0so0b z FOP. Wystarczy zatozy¢ jedynie szyng.

Na to, jakie formy leczenia sa konieczne do zastosowania w przypadku ztaman u osoby z FOP
ma wptyw wiele czynnikow, do ktorych naleza: rodzaj ztamania kosci, okreslenie, czy jest to
uraz otwarty czy zamknigty, wiek osoby, stopien deformacji i stan konczyny przed
ztamaniem. Decyzja 0 najlepszym sposobie leczenia, musi by¢ dostosowana indywidualnie
przez lekarza.

Dodatkowe kosci u chorych na FOP moga si¢ rowniez ztamac. Jesli staw w miejscu ztamania
jest juz zablokowany, dodatkowe unieruchomienie ztamanego miejsca, moze juz nie by¢
konieczne.

Komfortowe zycie

Czasami dodatkowe kosci wytworzone w przebiegu FOP moga pogarsza¢ komfort zycia lub
sprawiaja, ze dana osoba odkrywa koniecznos¢ wykorzystania dodatkowych podktadek lub
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poduszek, aby czu¢ si¢ w petni podpartym. Na szczgscie dzisiaj materace i poduszki sa
dostepne w wielu ksztaltach, rozmiarach i rodzajach. Przy odpowiednim zastosowaniu, mozna
bardzo osiagnac odprezenie | wygodg. Oto niektore z dostgpnych opcji poprawiania komfortu
zycia. Jak w przypadku wielu aspektow FOP, r6zne rozwiazania znajda zastosowanie u
kazdego cztowieka. A pomoga:

e Regulowane 16zka. Dostepnych jest wiele rodzajow. Odwiedz najblizszy sklep z
16zkami;

e gryczane poduszki. Sa wypelnione tuskami gryki. Dostepne za posrednictwem
Internetu oraz u lokalnych sprzedawcéow;

e poduszki zelowe. Dostepne dla wozkow inwalidzkich, aby pomoc zapewnié wygodg i
zapobiec odlezynom. Skontaktuj si¢ Z dostawcami sprze¢tu medycznego. Hammacher
Schlemmer, z siedziba w USA aktualnie sprzedaje detalicznie "Portable Seat Gel”
(poz. 73077). Zadzwon pod: 800-321-1484 lub odwiedz strong:
hammacherschlemmer.com, by uzyska¢ wigcej informacji;

e poduszki wypelione matymi kulkami. Poduszki Mogu. Bardzo migkkie i sprezyste.
R&zne ksztatty i rozmiary. Sa dostgpne za posrednictwem sprzedawcow
internetowych, takich jak www.amazon.com i www.orangeonions.com. Poduszki
Moosh sa dostepne na: www.mooshpillow.com. Poduszki Squishy — dostepne za
posrednictwem Internetu oraz od lokalnych sprzedawcow;

e podktadki Roho. Roho jest znanym od dtuzszego czasu jako producent podktadek do
wozkow inwalidzkich. Teraz w asortymencie znajduja si¢ rowniez poduszki i
materace. Odwiedz strong: shapefitting.com lub zadzwon 800-851-851-3449, by
pozna¢ materace Sleepmatterzzz i poduszki. Wigcej informacji na temat podktadek
Roho do wozkow inwalidzkich zdobedziesz na stronie rohoinc.com lub zadzwon pod:
800-851-3449;

e poduszki i materace Tempur-Pedic. Jest to nazwa marki materaca z pianki
poliuretanowej ,,memory foam” (,,pianka z pamigcia”), ktory dostosowuje si¢ do
ksztaltow ciata cztowieka. Sg rowniez dostgpne inne rodzaje piankowych materacy i
poduszek;

e stworz wlasng poduszke. Jeden cztonek IFOPA nabyt skrawki ,,pianki z pamigcia” w
sklepie rzemie$lniczym 1 wykonat samodzielnie swoja wlasna poduszke;

e nie zapominaj takze do poszukiwaniu rozwigzan w stworzonym przez IFOPA
Katalogu Zasobéw FOP (Catalog of FOP Resources), dost¢gpnego na stronie
internetowej IFOPA pod adresem: www.ifopa.org lub korzystajac ze wskazowek w
rozdziale 25.

Odlezyny
Przerwanie ciagtosci skory (rany) i odlezyny sa bardzo czestymi i ktopotliwymi problemami
chorych na FOP, zwtaszcza u dorostych. Przerwanie ciagtosci skory moze wystapi¢ w wyniku
zwigkszonego ucisku dodatkowej ko$ci w normalnym obszarze ciata. Odlezyny moga
rozwijac si¢ szybko i sa trudne do leczenia. Podejmowane kroki w celu zapobiegania
powstawaniu odlezyn, sa najrozsadniejszym sposobem dzialania.
W artykule z Mayo Clinic (www.mayoclinic.com/health/bedsores/DS00570) pada
stwierdzenie, ze: ,,Odlezynom tatwiej zapobiegaé niz je leczy¢, co nie oznacza, ze jest to
proces tatwy i nieskomplikowany".
e aby sprobowac zminimalizowa¢ ryzyko odlezyn i — miejmy nadziejg — w celu
uniknigcia powaznych probleméw, zaleca si¢ podjac nastgpujace dziatania:
Zmieniaj pozycje w 10zku, tak czgsto, jak to mozliwe. Jesli jeste§ posadzony na wozku
inwalidzkim, sprobuj przesuwac sig, najlepiej co 15 do 30 minut. Kazdy powinien
zmienia¢ pozycje co najmniej raz na dwie godziny. Jesli potrzebujesz pomocy,
postaraj si¢ o asyste bliskich lub opiekuna;
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e postepuj zgodnie z nastepujacymi wskazowkami co do pozycji ciata. Unikaj lezenia
bezposrednio na kosciach biodrowych. Jesli lezysz na plecach, umieszczaj poduszke
pod nogami od potowy tydki do kostek. Unikaj umieszczania poduszki tuz za
kolanami, poniewaz moze to powaznie ograniczy¢ przeptyw krwi. Trzymaj kolana i
kostki odseparowane od siebie za pomoca matych poduszeczek lub podktadek. Unikaj
podnoszenia wezgtowia 16zka wigcej niz 30 stopni, aby zapobiec przesuwaniu ciata,
co zwigksza tarcie miedzy Twoim ciatem a 16zkiem;

e Uzyj materacy lub t6zek redukujacych nacisk na ciato. Opcje obejmuja ,,pianke z
pamigcia” (poliuretanowa), materace powietrzne, 16zka wodne i materace zelowe;

e W przypadku korzystania z wozka inwalidzkiego, rozwaz jedna z funkcji pochylenia.
Pochylanie rozktada cisnienie. WezZ réwniez pod uwage niestandardowe siedzenia,
jesli musisz pozosta¢ w pozycji siedzacej przez dtuzszy czas;
wazne sa codzienne kontrole skory;
stosuj wiasciwa diete. Zdrowe odzywianie przyczynia si¢ do utrzymania zdrowej
skory.

Jesli odlezyny zostana wykryte w poczatkowym stadium, kiedy skora jest zaczerwieniona, ale
nie ma jeszcze otwartej rany, beda znacznie tatwiejsze do wyleczenia. Odlezyny bedace
ranami otwartymi, wymagaja wigcej opieki. Jesli wykryjesz obszar zajety odlezyna,
skonsultuj si¢ z lekarzem | wykorzystaj nastgpujace pomysty:

e zmiana pozycji i czegste stosowanie specjalnych poduszek w celu zmniejszenia
nacisku. Unikaj poduszek i pierscieni gumowych, ktore w rzeczywistosci moga
spowodowac ucisk i tarcie, pogarszajac stan.

e utrzymuj skore w czystosci, aby zapobiec infekcji. Rany pierwszego stopnia (nie
otwarte) mozna delikatnie my¢ woda z mydtem. Bardziej powazne powinny by¢ myte
w roztworze soli fizjologicznej, ktory mozna naby¢ w aptece. Nalezy unikaé
stosowania srodkow antyseptycznych takich jak nadtlenek wodoru (woda utleniona)
lub jodyny, ktore moga spowodowaé uszkodzenie skory i opozni¢ gojenie;

e zastosuj specjalny opatrunek/opatrunek samoprzylepny ktory chroni rany i pomaga
przyspieszy¢ gojenie. Nazwy marek opatrunkow samoprzylepnych to m.in. Tegaderm
i Duoderm. Pomagaja one utrzymywac¢ wysoka wilgotno$¢ rany (w celu
przyspieszenia wzrostu komorek), przy jednoczesnym utrzymaniu w suchosci tkanek
otaczajacych.

e W razie potrzeby nalezy skontaktowac si¢ z lekarzem w celu usunigcia uszkodzonej
tkanki. Rana musi by¢ wolna od martwych i/lub zainfekowanych tkanek, by mogta
zosta¢ leczona prawidlowo. Istnieje kilka sposobow interwencji, a lekarz najlepiej
okresli, co zrobi¢ w tym konkretnym przypadku;

® Mmoga by¢ zastosowane wanny z hydromasazem, poniewaz pomagaja utrzymac skore
czysta 1 naturalnie usuwaja martwe tkanki;

e stosuj zdrowa dietg, W szczegodlnosci bogata w witaming C i cynk, co moze
przyspieszy¢ proces gojenia si¢ ran;

e jesli rana sig nie goi, nalezy ponownie skontaktowac¢ si¢ z lekarzem.

Kostniakochrzestniaki — dodatkowe kosci ponizej kolan

Co ciekawe, okoto 90% o0sob z FOP ma dodatkowa kos$¢ przypominajaca guz, tuz ponize;j
kolana, na wewnetrznej czgSci nogi. Jest ona prawie zawsze obecna u oséb z FOP, nawet we
wczesnym dziecinstwie, zanim FOP zacznie atakowac kolana. Ten szczegdlny rodzaj kosci
nazywamy wyroslami kostno-chrzegstnymi. Na ogot nie powoduja zadnych probleméw.
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Podobnie, jak w przypadku dodatkowych kosci utworzonych przez nawrét FOP nie powinny
by¢ usuwane chirurgicznie.

Cykle miesigczkowe

Problemem, o ktory kobiety czasami pytaja lekarzy, jest wptyw FOP na kobiece cykle i
krwawienia miesiaczkowe (okresy). Co ciekawe, pewne kobiety z FOP zglaszaty bardzo
lekkie cykle miesiaczkowe oraz w niektorych przypadkach brak cyklu. Niewiele kobiet
uwaza, ze istnieje zwiazek pomiedzy zaostrzeniem FOP a faza cyklu miesiagczkowego.
Wigkszo$¢ przechodzi cykle miesiaczkowe bez niespodziewanych objawow. Obecnie nie
wiadomo, czy FOP ma jakis wplyw na cykl miesiaczkowy kobiet. Tak jak w kazdym
przypadku, gdy osoba do$§wiadcza zaburzen cyklu menstruacyjnego, niezwykle wazne jest,
aby udac¢ si¢ do ginekologa lub endokrynologa w celu ustalenia, czy istnieje powazny
problem medyczny, ktérym trzeba si¢ zajac. Nie nalezy odgornie przyjmowac, ze problem
wystepuje z powodu FOP. Wazne jest rowniez, aby pamigtac, ze kobieta z FOP moze zajs¢ w
ciazeg, cho¢ to potencjalnie zagraza zyciu matki i dziecka, poniewaz cialo matki i narzady sa
juz $cisnigte przez dodatkowe kosci.

Czy pogoda moze wplywac¢ na FOP?

Pogoda moze wptywaé na samopoczucie. Niektorzy ludzie nie czuja si¢ zbyt komfortowo,

gdy jest zimno lub wilgotno. Inni czuja si¢ bardziej nieswojo, gdy jest goraco. Jeszcze inni nie
zauwaza zadnej roznicy podczas zmiany pogody, czy pory roku.
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Rozdzial 14. Genetyka

Genetyka jest dziedzing nauki, ktéra bada, w jaki sposob cechy (wlasciwosci organizmu) sq
przekazywane z pokolenia na pokolenie. Zrozumienie genetyki moze sta¢ si¢ bardzo trudne,
dlatego staralismy sie przekazaé wszystko tak prosto, jak to mozliwe.

DNA — nasz fundament

Kazda z komoérek w ludzkim ciele posiada bardzo wazne informacje, okreslane jako DNA.
Informacje te zawieraja instrukcje potrzebne do zapoczatkowania proceséw i kierowania nimi
podczas rozwoju i funkcjonowania organizmu. DNA okresla nasze niepowtarzalne cechy
osobnicze, jak i dziedziczenie cech po przodkach. Moze jeste$ leworeczny, a nikt w Twojej
najblizszej rodzinie nie jest i sa szanse, ze istnieje wiele Twoich cech, ktore odroézniaja Ciebie
od innych ludzi na $wiecie. To co$§ dobrego, poniewaz $wiat bytby nudny, gdyby kazdy byt
taki sam!

DNA jest pogrupowane na 23 par chromosomoéw. Jeden chromosom z kazdej pary jest
dziedziczony od matki, a drugi pochodzi od ojca. Kazdy chromosom zawiera jeszcze
mniejsze jednostki zwane genami. (Naukowcy uwazaja, ze tacznie ciato ludzkie zawiera
20,000-25,000 genow!). Jak mozna si¢ domysli¢, "geny" to stowo, od ktérego pochodzi
nazwa: genetyka. Zatem genetyka jest nauka badajaca fundamenty, ktore nas kreuja.

Genetyczny alfabet

DNA sktada si¢ z czterech jednostek chemicznych tworzacych alfabet genetyczny. W
rzeczywisto$ci naukowcy nawet korzystaja z liter alfabetu (A, T, G, C) w celu
reprezentowania kodu DNA. Podobnie jak kolejnos¢ liter decyduje o znaczeniu stow, tak
kolejnos¢ liter kodu genetycznego decyduje o znaczeniu informacji zakodowanej w danej
czesci DNA oraz pomaga organizmowi rozeznac sig, co zrobi¢ (Czy Twoje oczy maja by¢
brazowe lub niebieskie, czy bedziesz niski lub wysoki itp.) Rozmieszczone w kombinacji
cztery litery zawieraja wszystkie informacje potrzebne do zbudowania catego organizmu.
Kompletne DNA, o ktorym mowa jest okreslane jako genom. Twoj genom to wielka ksiazka z
instrukcjami...

Jesli chcialbys spisa¢ kod genetyczny zawarty w genomie cztowieka, musiatby$ wypetnic stos
ksigzek telefonicznych, ktérego wysoko$¢ osiagnetaby ponad 500 stop lub 170 metrow, albo
taka sama wysokos¢, jak Washington Monument w Waszyngtonie, D.C. Jesliby gto$no czytaé
litery DNA tworzace ludzki genom, w tempie jednej litery na sekundg, przez osiem godzin
dziennie, by przeczytac catos¢ potrzeba by okoto wieku (100 lat). To daje wyobrazenie 0 tym,
jak wiele skomplikowanych instrukcji dotyczacych ludzkiego organizmu zawiera genom.

W jaki sposéb czlowiek ,,otrzymuje” FOP?

Wigkszos¢ przypadkoéw FOP jest nowych, co oznacza, ze nikt inny w rodzinie nie ma FOP.
Dzieje sig tak, poniewaz czasami pojawiaja si¢ nieoczekiwane zmiany (lub mutacje —
naukowe pojegcie ,,zmiany”) podczas przekazywania genow od kazdego z rodzicow. Wiele z
tych zmian, takich jak te prowadzace do FOP sa wypadkami natury, do ktérych dochodzi bez
wyraznego powodu. Niewielka liczba przypadkow FOP jest dziedziczona od rodzica chorego
na FOP, co zdarza si¢ rzadko, poniewaz ludzie z FOP rzadko kiedy maja dzieci.
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FOP jest choroba dziedziczona w sposob autosomalny dominujacy. Oznacza to, ze osoba,
ktora otrzyma (przenosi) jedna uszkodzona kopig genu, ktory powoduje FOP, bedzie miata
FOP. Kazdy cztowiek ma dwie kopie kazdego genu, po jednym od kazdego z rodzicow. W
jezyku naukowym, kazda z tych kopii genu, nazywa sig allelem. We wszystkich naszych
aktualnych informacji dowiadujemy si¢, ze FOP jest zawsze cecha dominujaca. Pozwala nam
to zrozumie¢ dwie rzeczy. Po pierwsze wiemy, ze jesli cztowiek nie wykazuje zadnych
objawow FOP, nie jest on nosicielem wadliwego allelu. Po drugie, oznacza to, ze istnieje 50%
szans, ze dziecko osoby chorej na FOP, rowniez bgdzie miato FOP. Przyjrzyjmy si¢ tym
problemom uwazniej.

Rodzenstwo

Rodzicow, ktorzy nie choruja na FOP nalezy zapewnié, ze prawdopodobienstwo posiadania
drugiego dziecka z FOP jest niewielkie. FOP zwykle jest spowodowane nowa zmiana
(mutacja) kodu genetycznego. Dla wigkszo$ci rodzin, szanse posiadania kolejnego dziecka z
FOP sg takie same, jak szanse przy poczeciu pierwszego dziecka z FOP, a w przyblizeniu
dzieje si¢ tak w przypadku jednego dziecka, na dwa miliony. Kazde zdarzenie jest calkowicie
niezalezne od innych.

Jednak naukowcy opisali co najmniej jedna rodzing, w ktorej rodzice bez FOP mieli dwoje
dzieci chorych. W takiej rodzinie, co najmniej jeden rodzic prawdopodobnie miat zajetych
defektem kilka komorek jajowych (komorki rozrodcze kobiet) lub plemnikow (komorki
rozrodcze mezczyzn). W takim przypadku, ryzyko posiadania drugiego dziecka z FOP szacuje
si¢ na okoto 3% (3 przypadki na 100). Obecnie nie ma mozliwosci przewidzenia
zwigkszonego ryzyka w konkretnej rodzinie.

W przypadku rodzenstwa lub innego cztonka rodziny, ktory nie ma FOP, nie ma wigkszego
prawdopodobienstwa posiadania dziecka z FOP, w porownaniu z populacja ogolna: to jest
jeden przypadek na dwa miliony. Rodzenstwo powinno by¢ pewne, ze posiadanie brata lub
siostry z FOP nie oznacza, ze ich dzieci beda miaty FOP. Do tej pory, nie ma doniesien, aby
FOP obserwowano u dzieci zdrowego rodzenstwa ludzi chorych na FOP.

Dziedziczenie FOP

Poniewaz cztowiek otrzymuje dwie kopie kazdego genu (po jednym od kazdego z rodzicow,
nalezy pamigtac, ze chromosomy sa zawsze W parach), osoba z FOP rzeczywiscie ma jedna
"zdrowa" kopig genu oprocz kopii z defektem. W rezultacie ludzie z FOP, zaréwno megzczyzni
jak i kobiety, moga przekaza¢ dziecku normalna kopie genu lub kopi¢ uszkodzona. Jesli
uszkodzona kopia genu zostata przekazana dalej, dziecko bedzie miato FOP. Jesli przekazano
normalny gen, dziecko bedzie zdrowe (nie bedzie miato FOP). Sa rowne szanse na
wystapienie kazdej z mozliwosci przekazania genu, zatem ryzyko, ze osoba chorujaca na FOP
bedzie miata dziecko z FOP wynosi 50%.

Ciaza i FOP

Chociaz mozliwe jest, aby kobieta z FOP zaszta w ciazg i miata dzieci, to jednak ciaza moze
by¢ niebezpieczna i zagrazaé¢ zyciu. Dodatkowe kosci powstate w klatce piersiowej, brzuchu i
miednicy powaznie ograniczaja zdolnos¢ organizmu matki, ktdrego wazne organy sg juz
przyttoczone przez dodatkowe kosci, co utrudnia ich przystosowanie si¢ do wzrostu dziecka
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w tonie matki. Ryzyko powaznych probleméw zdrowotnych, zaréwno dla dziecka i matki jest
wysokie.

Szczegblne zagrozenie obejmuja, ale nie ograniczaja si¢ do:

ryzyka nawrotu FOP w okresie ciazy. Ponadto, mozliwosci stosowania lekow
tagodzacych objawy zaostrzenia moga by¢ ograniczone;

ryzyka zwiazanego z trudnos$ciami w oddychaniu w koncowym okresie ciazy. Zmiany
kostne w FOP powoduja ograniczenie klatki piersiowej, co utrudnia oddychanie. Gdy
dziecko ro$nie w tonie matki, woéwczas uciska w gor¢ na przepong — jeden z gléwnych
mig$ni zaangazowanych w oddychanie. To ogranicza zdolno$¢ matki do rozprgzania
phuc. Oddychanie moze by¢ jeszcze trudniejsze, jesli matka ma dodatkowa kos¢, ktéra
ogranicza mozliwos$¢ uwypuklenia si¢ brzucha na zewnatrz w miar¢ wzrostu dziecka
(brzuch sig nie rozszerza). Jezeli tak si¢ dzieje, wowczas wywierane jest dodatkowe
parcie na przepong;

ryzyka powiktan porodowych. Z powodu fizycznych ograniczen spowodowanych
przez FOP, konieczne jest przeprowadzenie cigcia cesarskiego. Kazda operacja jest
bardzo powaznym problemem dla ludzi z FOP;

ryzyko zwiazane z podaniem znieczulenia ogdlnego podczas cigcia cesarskiego.
Cesarskie cigcie to zabieg chirurgiczny, ktory wymaga znieczulenia. Ze wzgledu na
FOP, znieczulenie miejscowe lub regionalne (typ znieczulenia zwykle stosowany przy
porodzie) jest niebezpieczne i nie moze by¢ stosowane. Wymagane jest znieczulenie
ogoblne. Stwarza to duze ryzyko zaréwno dla matki, jak i dziecka;

ryzyko zapalenia zyt i zatorowos$ci ptucnej. Zapalenie zyt jest stanem zapalnym
toczacym si¢ w zytach. Zatorowos¢ ptucna z kolei wystepuje, gdy tetnica plucna
zostaje zablokowana. Obydwa stany moga wystepowaé z powodu pojawienia si¢
zakrzepow krwi i oba sa grozne dla zycia. Ryzyko powiktan zagrazajacych zyciu
znacznie wzrasta ze wzgledu na bezruch spowodowany postepem FOP. Ponadto FOP
doprowadza do ciazy wysokiego ryzyka, ktora wymaga dtugiego lezenia w t6zku, co
dodatkowo ogranicza aktywno$¢ ruchowa. Obrzek konczyn dolnych, réwniez
powszechnie wystgpuje w ostatnim trymestrze ciazy i pézniej zwigksza ryzyko
powiktan zagrazajacych zyciu.

Szczegblne zagrozenie dla dziecka obejmuja, ale nie ograniczaja si¢ do:

ryzyka, ze dziecko moze mie¢ FOP. Jesli rodzic choruje na FOP, ryzyko, ze dziecko
bedzie chore wynosi 50%;

ryzyka zwigzanego z wezesniactwem. Matka moze nie by¢ w stanie donosi¢ dziecko do
konca ciazy z powodu trudnos$ci w oddychaniu. Trzeba si¢ tez liczy¢ z réznymi
dozgonnymi konsekwencjami porodu przedwczesnego;

ryzyka powaznego zagrozenia dla ptodu. Ze wzgledu na trudno$ci z oddychaniem
matki lub innych nieznanych probleméw, dziecko moze nie otrzymac wystarczajacej
ilosci tlenu. Jest to powiktanie, ktorego skutkiem jest ryzyko $mierci lub cigzkie
uszkodzenie mozgu;

ryzyka zwigzanego z mozgowym porazeniem dzieciecym. 1stnieje wysokie ryzyko
porazenia mozgowego w wyniku niedoboru tlenu u dziecka, zwlaszcza, jesli sytuacja
zagrozenia plodu wystepuje w drugiej potowie ciazy lub podczas porodu. Porazenie
mozgowe jest schorzeniem neurologicznym, ktore zaburza ruchy ciata i koordynacje
migsni;

66



o ryzyka powiktan zwiqzanych ze znieczuleniem ogolnym. 1stnieje wysokie ryzyko
powiktan zwigzanych ze znieczuleniem ogdlnym. Bardziej korzystne jest znieczulenie
lokalne lub regionalne, ale jest technicznie niemozliwe, gdy matka ma FOP.

Znanych jest wiele dodatkowych probleméw. Kto bedzie opiekowa¢ si¢ matka w czasie
powiktan i dodatkowego stresu w ciazy? Kto bedzie opiekowac si¢ dzieckiem, gdy matka
zostanie fizyczne ograniczona, by méc w stanie to robi¢? Jaka bedzie rola ojca, rodzenstwa i
dziadkéw w opiece nad dzieckiem?

Mimo ze jest mozliwe, aby kobieta z FOP donosita ciaz¢ do terminu porodu, a co najmniej
cztery znane przypadki zostaty opisane w literaturze medycznej, ciaz¢ nalezy rozwazac
bardzo ostroznie, ze wzgledu na znaczne ryzyko dla zycia zarowno matki, jak i dziecka.
Niezalezne poradnictwo genetyczne w celu oméwienia cigzy i FOP, jest dostepne w razie
potrzeby (w USA).

Jezeli dojdzie do zaptodnienia, niezwykle wazne jest poradnictwo i opieka szpitalu z
oddziatem potozniczym o wysokim stopniu referencyjnosci. Co najmniej dwa zycia sa
zagrozone: zycie matki i zycie dziecka. Ponadto, bedzie miato to wptyw na egzystencje
innych cztonkéw rodziny, przez konieczno$¢ oraz zaangazowanie w konsekwencje takiego
stanu. Ciaza u 0soby z FOP przewraca jej zycie do gory nogami.
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Rozdzial 15. Gen FOP

Naukowcy odkryli gen, ktorego uszkodzenie powoduje wystgpienie FOP. Dowiedz si¢ wiecej o
implikacjach zwiqzanych z odnalezieniem tego genu.

Gen FOP - za co odpowiada?

ACVRI1 to naukowe okreslenie genu odpowiedzialnego za FOP. Znajduje si¢ on na
chromosomie drugim genomu cztowieka. ACVR1 oznacza: Receptor Aktywiny Typu 1A
(Activin Receptor Type 1A). Receptor jest specjalnym biatkiem znajdujacym si¢ w komorkach
organizmu, odpowiadajacym za przekazywanie informacji. Niektore receptory moga dziataé
jak przetaczniki, ktére okreslaja, czy dana komorka bedzie tworzyta komorki kosci, migsni
itp., oraz sposob oddziatywania jednych komorek na drugie.

Dopiero ostatnio odkryto, ze gen ACVR1 odgrywa wazna rolg w rozwoju kosci, jak rowniez
W rozwoju serca, stawow, kregostupa i konczyn. Receptor ACVR1 wystepuje w komorkach
mig$niach szkieletowych i wytworach tkanki tacznej, cho¢ obecnie jego rola w tych
komorkach i tkankach nie jest jeszcze do konca zrozumiala.

Pewne jest, ze cztowiek nie moze zy¢ bez genu ACVR1. W badaniach genu ACVR1 na
myszach laboratoryjnych, wykazano, ze mysie zarodki (embriony) posiadajace dysfunkcyjne
kopie genu ACVRI nie moga si¢ rozwinaé¢ w zywe organizmy. (Pamigtaj, ze istoty zywe
otrzymuja dwie kopie kazdego genu — jednym od kazdego z rodzicéw.) U osob z FOP jeden z
egzemplarzy genu ACVRL jest uszkodzony w bardzo specyficzny sposob, powodujac
wytwarzanie si¢ dodatkowych kosci w miejscach, gdzie nie powinny si¢ znajdowac.

Odkrycie mutacji (zmiany genetycznej)

Lokalizacjg genu FOP okreslono przez wyczerpujace badania DNA przy uzyciu matej liczby
wielopokoleniowych rodzin, w ktorych zarowno rodzic, jak i jeden lub wigcej dzieci mieli
FOP. Po odkryciu genu przeprowadzono dodatkowe badania DNA u wielu innych ludzi z
klasycznymi objawami FOP (znieksztatcone duze palce 1 postgpujacy wzrost dodatkowych
kosci), ktorych probki krwi zostaty odtozone w Laboratorium FOP (FOP Laboratory).
Doktadnie taka sama zmiana sekwencji DNA widniata u kazdego, kto oddat krew do tego
badania — w DNA kazdej osoby z FOP, tylko jedna litera z szesciu bilionéw jest inna od
standardowej sekwencji (uktadu). (Pamigtaj ze omawiamy kod genetyczny stanowiacy nasza
podstawowa sekwencjg liter, z ktorych kazda ma unikalne znaczenie.)

Zmiana genetyczna, ktora wystepuje u 0sob z FOP jest najmniejsza i najbardziej precyzyjna
zmiana, ktora moze wystapi¢ w genie. Jak wspomniano powyzej, jedna z genetycznych liter z
sze$ciu bilionow jest zastgpowana przez nastgpna, CO zmienia znaczenie informacji
genetycznej. Na co zatem bedzie wptywata taka zmiana?

Uwaza sig, ze istoty ludzkie posiadaja 20 000 gendéw. Chociaz wszystkie geny sa zakodowane
w DNA komorek, konkretne komoérki maja zdolnos$¢ do aktywowania pewnego genu lub
kombinacji genéw. Przyktadowo, komorki kostne i komorki watroby beda stosowac rézne
(chociaz czgsciowo pokrywajace si¢) zestawy genow. Gdy gen jest aktywowany, DNA
przechodzi proces, ktory ostatecznie prowadzi do powstania biatka. Biatka te spetniaja w
komorce wiele roznych zadan.
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Biatka tworzy grupa 20 roznych matych czasteczek (molekut) zwanych aminokwasami. U
0sob z FOP, ,,btad zapisu” DNA w genic ACVR1 powoduje, ze aminokwas 0 hazwie
histydyna, zastgpuje inny, zwany argining W okre§lonym miejscu biatka ACVR1. Aby
wyobrazi¢ sobie, jak istotna jest ta zmiana, uwaza si¢, ze wystapienie argininy wlasnie w tej
lokalizacji biatka ACVR1 zostato zachowane dla wszystkich kregowcow (ludzi, zwierzat, ryb
itp.) przez prawie 500 milionow lat ewolucji. Oznacza to, ze natura nie pozwolita na
dokonanie tej konkretnej zmiany, poniewaz zastapienie jednego aminokwasu drugim,
prawdopodobnie moze skutkowa¢ powaznymi konsekwencjami.

Do tej pory naukowcy odkryli ta sama genetyczng zmiang w ACVR1 u kazdej osoby z
klasycznym FOP. Poniewaz coraz wigcej 0sob jest poddawanych badaniom, mozliwe jest
wykrycie innych zmian w genie ACVRL.

Gen FOP i przysztos¢ badan nad FOP

Odkrycie genu FOP potwierdzito wezeéniejsze wyniki badan, jakie zasugerowaty
nieprawidtowa regulacje biatek morfogenetycznych kosci lub gtéwnych biatek
uczestniczacych w procesie rozwoju kosci, ktore moga leze¢ u podstaw choroby. Odkrycie
genu pomoze tez lepiej zrozumieé, dlaczego przetacznik (czasteczkowy) molekularny, ktory
tworzy kosci wydaje si¢ by¢ zatrzymany u chorych z FOP i w jaki sposob na ten proces moga
wptywac urazy lub pobudzenie uktadu odporno$ciowego.

Odkrycie genu rowniez pomoze nam lepiej zrozumie¢ niektore z obecnie niewyjasnionych
objawow FOP. Jak wczes$niej zauwazono, ACVR1 odgrywa wazna rolg w rozwoju kosci. Jest
to niezwykle istotne w trakcie ksztattowania si¢ rak i stop, gdzie w obu przypadkach
obserwuje si¢ wady wrodzone u osob z FOP. ACVR1 jest tez wazny W rozwoju ucha
srodkowego. Poniewaz prowadzonych jest coraz wigcej badan, naukowcy moga ustali¢
przyczyny utraty stuchu u niektorych ludzi z FOP. Niedawno odkryli nieprawidtowosci w
obrebie krggostupa u chorych na FOP, ktore rozwijaja si¢ jeszcze przed pojawieniem si¢
dodatkowych kosci. Gen ACVR1 prawdopodobnie posiada rowniez wskazowki wyjasniajace
dlaczego tak si¢ dzieje.

Najwazniejsze jest to, ze poznanie genetycznych przyczyn choroby bardzo pomaga w probach
odnalezienia skutecznych metod leczenia. Odkrycie genu FOP zapewnia mozliwo$¢
otrzymywania genetycznie zmodyfikowanych myszy, ktore w rzeczywistosci maja FOP, a

tym samym rozwoju, ktory otworzy furtke do projektowania i testowania nowych terapii.
Skuteczne leczenie nie bedzie dostepne od razu, nie ma jednego odkrycia, ktore pozwoli nagle
rozszerzy¢ nasze horyzonty i da¢ nam wigcej nadziei.

Wielkie pytanie: jak dlugo poczekamy na opracowanie skutecznych metod
leczenia FOP teraz, gdy gen zostal zidentyfikowany?

To jest pytanie, na ktore wszystkim jest najtrudniej odpowiedzie¢. Prawde mowiac, nie ma
sposobu, aby si¢ tego dowiedzie¢. Nie ma watpliwo$ci, ze zmiana/mutacja w genie FOP jest
najbardziej istotna informacja w uktadance FOP, ale to jest tylko kropla w morzu potrzeb.
Naukowcy musza jeszcze lepiej zrozumieé, jak dziata ACVR1 w kazdym organizmie, jak
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réwniez W organizmach ludzi z FOP, zanim opracuja skuteczne metody leczenia.

Opracowanie skutecznej terapii FOP bedzie wymagato wytaczenia, zablokowania,
zneutralizowania lub pominigcia genu FOP. Naukowcy zajmujacy si¢ FOP cz¢sto wyrazaja
opinig, ze badania sa jak proba rozszyfrowania tego jakie okablowanie ma bomba atomowa,
tak zeby mozna byto ja bezpiecznie rozbroi¢, zanim eksploduje. Mutacja FOP lub wyzwalacz
bomby atomowej sa aktualnie poznane. Kolejnym krokiem jest okreslenie tego, jak
bezpiecznie je wylaczy¢. To zajmie troche czasu. Rozwoj lekéw stosowanych w leczeniu
rzadkich chorob ,,sierocych” (,,orphan”) jest bardzo skomplikowany. Napotyka si¢ wiele
przeszkod, w tym kwestie bezpieczenstwa, tolerancji leku, skutkéw ubocznych, podawania
lekow (Jak administrowacé lek, np. piguiki, ptyn, dozylnie, krem, terapia genowa itp.) oraz
okreslenie, czy wlasciwie ukierunkowano lek na problem. Nalezy wykona¢ jeszcze wiele
badan i testow. To jest konkretna informacja. Ale dobra wiadomos¢ jest taka, ze teraz mamy
szczegblny cel w rozwoju terapii, ktéry moze szybko zwrdci¢ ogromna uwage lekarzy i
naukowcow na ten gen i na FOP.

FOP i inne stany zwigzane z ko$écem

Ponadto, aby pomodc dowiedzie¢ si¢ jak mozna zapobiec katastrofalnemu w skutkach cyklowi
rozwoju dodatkowej kosci, ktory wystepuje w FOP, zrozumienie, jak dziata gen ACVR1 moze
kiedy$ zosta¢ wykorzystane do tworzenia kosci i szKieletu dla tych, ktorzy rozpaczliwie tego
potrzebuja. Rozw6j badan moze pomoc tym, u ktérych dochodzi do powaznej utraty kosci w
wyniku cigzkiego urazu lub amputacji, a takze oczywiscie, dla ludzi cierpiacych z powodu
bardziej czestych chordb, takich jak osteoporoza. Odkrycie genu FOP jest najwazniejszym
wydarzeniem w historii badan nad FOP, ale jest to réwniez niezwykle istotna rewelacja dla
wszystkich zajmujacych si¢ biologia koscca.

Badania genetyczne w kierunku mutacji FOP

Badania genetyczne w kierunku mutacji, ktora powoduje FOP sa obecnie prowadzone w
Laboratorium Badan Genetycznych na Uniwersytecie Medycznym w Pensylwanii (Genetic
Testing Laboratory at the University of Pennsylvania School of Medicine). Szczegdtowe
informacje mozna znalez¢ na stronie internetowej:

www.med.upenn.edu/genetics/core-facs/qdl/

Kliknij w link "Diagnostic Tests", by uzyska¢ informacje na temat procesu diagnostycznego.

Aby uzyska¢ wigcej informacji, mozesz roéwniez skontaktowac si¢ bezposrednio z
laboratorium:

Genetic Diagnostic Laboratory

Department of Genetics

University of Pennsylvania School of Medicine
Tel: 215-573-9161 Fax: 215-573-5940
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Rozdzial 16. Rodziny stawiajace czola FOP

Poprosilismy przedstawicieli dziesieciu rodzin aby wyobrazity sobie, ze rozmawiajq z
rodzicami dziecka u ktorego wiasnie zdiagnozowano FOP. Co powinni powiedzie¢? Lub
poprosilismy ich, aby sobie wyobrazili siebie w procesie diagnostycznym. Co mogq chcieé
ustyszec rodzice, ktorzy wlasnie otrzymali diagnoze lub sq ciqgle w toku diagnostyki? Oto ich
odpowiedzi, napisane wiasnymi stowami.

Wiadomos¢, ze moja 2,5-letnia coreczka cierpi na kostniejace zapalenia migsni byta dla mnie
totalnie druzgocaca. Nie tylko dlatego, ze byto to kostniejace zapalenie migsni, ale takze ze
wzgledu na fakt iz weze$niej dokonano btednej diagnozy 1 mojej corce amputowano (odcigto)
prawy gorny kwadrant jej matego ciata.

Gdybysmy mogli wtedy przeskoczy¢ o pi¢¢ lat w przysztos¢, mieliby$Smy szczescie natrafié
na fundacje NORD (National Organization for Rare Disorders, Krajowa Organizacja ds.
Chorob Rzadkich), ktéra skierowataby nas do Jeannie Pepper. To kobieta chora na FOP
mieszkajaca na Florydzie, ktora na wilasna reke 1 z pomoca rodziny walczy z choroba i
zatozyta IFOPA. Byta naszym $wiatetkiem w ciemnos$ci, samotnosci i skrajnej desperacji.
Reszta to juz historia.

Wracajac do wstrzasajacego okresu diagnozowania, moge stwierdzi¢, ze bytoby nam duzo
tatwiej, gdyby IFOPA dziatata juz wtedy. To znacznie utatwitoby ta dtuga ,,podr6z” z FOP. Z
IFOPA zycie stato si¢ znéw normalne mimo okolicznosci. W koncu moglismy spaé
spokojniej, wiedzac, ze w laboratorium FOP w Filadelfii wytrwale poszukiwano odpowiedzi
jak pomoc chorym.

Ashley i cata nasza rodzina zrobilismy wszystko by powigksza¢ wspdlnote IFOPA. Mamy
wielka satysfakcje, ze rozwingliSmy nasza organizacjg, ciagle poszukujemy nowych
rozwigzan i metod pomocy chorym i ich bliskim oraz przekonujemy innych, ze po
zdiagnozowani FOP mozna dalej zy¢.

Carol Kurpiel, mama 26-letniej Ashley (urodzonej w 1981 r.), zdiagnozowanej w wieku dwoch
i pot roku.

Wciaz jeszcze ,,zielony” w $wiecie FOP, chcialbym powiedzieé, ze najlepsze co zrobiliSmy do
tej pory to akceptacja stwierdzenia doktora Kaplana, ze aby nauczy¢ si¢ chorby potrzeba
czasu. Doktor ostrzegl nas, ze ogdlnie dostgpne w mediach wiadomosci o FOP, nie sa
przeznaczone dla rodzin, w ktorych dopiero co stwierdzono fibrodysplazj¢. Ukazanie jej
emocjonalnie i najtragiczniej jak si¢ da moze by¢ dla chorych i ich bliskich nie do zniesienia.
Takie informacje maja natomiast na celu wywolanie emocjonalnej i aktywnej reakcji ze
strony opinii publicznej. Doktor Kaplan przekonal nas takze, by od razu nie angazowac si¢ w
pozyskiwanie funduszy. To byta ogromna ulga, ze nie odczuwalismy presji, by od razu tym
si¢ zajymowa¢ w momencie, gdy spadt na nas cigzar diagnozy FOP. Zamiast tego wrociliSmy
do domu, modlilismy sig, ptakaliSmy, rozmawiali§my z rodzing i przyjaciotmi o diagnozie
Justina (Justin i jego 8-letni brat oraz 9-letnia siostra nadal nie posiadaja peilnej wiedzy na
temat jego ,,specjalnych kosci”).

Wkrotce dotaczytem do spotecznosci FOP. Zalogowatem sig na forum FOPonline, cho¢ z
perspektywy czasu uwazam, ze mogtem poczekac z tym trochg dluzej. Pewne z tematow
moga by¢ przyttaczajace dla nowicjuszy. Zostatem jednak mimo wszystko ciepto przyjety,
obdarzony poradami, empatia, humorem, radoscia i zarazony aktywnoscia rodzin ludzi z FOP
w dzieleniu si¢ codziennymi sprawami. Ogromnym wsparciem okazata si¢ dla mnie ksiazka
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Carol Zapata-Whelan pt. ,,Finding Magic Mountain: Life with Five Glorious Kids and a
Rogue Gene called FOP” (,, Zdobywanie Magicznych Gor: Zycie z pieciorgiem cudownych
dzieci i ,, genem szelmq” zwanym FOP”). Publikacja ta bardzo jasno pokazata mi jak
rzeczywiscie toczy si¢ zycie z FOP 1 jakie moze by¢ pigkne. Tak jak przewidywata autorka
ksiazki, nasza rodzina w pdzniejszym czasie zaczgta tworzy¢ $wiat Justina jak roéwniez
wspiera¢ spotecznos$¢ FOP.

Wendy i Kevin Henke, rodzice 8-letniego Justina (urodzonego w 2000 r.), zdiagnozowanego w
wieku 6 lat.

Urodzitam si¢ w Belgradzie (Serbia) w roku 1979 z wada duzych palcow u stop. Lekarze
postanowili naprawi¢ ten ,,btad natury” wykonujac operacj¢. Po zabiegu nastapil peten
frustracji 1 bolu okres, ktory spedzitam w szpitalu z mama. Moja mama musiata przez ten czas
ogladac cierpienie swojego pierwszego i jedynego dziecka, po czym zostatam wypisana ze
sztywnymi palcami bez jakichkolwiek wyjasnien i wskazdwek dotyczacych dalszego
postgpowania. Przez moja gtowe¢ nawet nie przemkngta mysl, ze wlasnie obezwtadnia mnie
choroba, ktora stata si¢ prawdziwym koszmarem dziewigc¢ lat pdzniej, kiedy zdiagnozowano
FOP po dwoch kolejnych operacjach. Oprocz dokladnej diagnozy, nie uzyskatam zadnej
porady, za to ustyszatam: ,,Nie wiemy nic na ten temat”. Moja diagnoza zostata potwierdzona
w Anglii, gdzie udaliSmy si¢ na wlasna reke, ale nie dowiedzieliS$my si¢ nic ponad to, co
powiedzieli nam lekarze u nas w kraju. UczyliSmy si¢ FOP do§wiadczajac choroby dzien pop
dniu.

Gdyby tylko kto§ nam powiedziat o doktorze Kaplanie i jego zespole naukowcow, z ktdrymi
udato si¢ nam spotka¢ w 1992 roku... Wprowadzit nas do IFOPA i wreszcie mogliSmy poznac
innych ludzi chorych na FOP. Spotkalismy si¢ w Orlando, w roku 1994, szes$¢ lat po tym jak
mnie zdiagnozowano. To byl szok dla nas wszystkich. Na szczg$cie byliSmy otoczeni samymi
zyczliwymi 1 przyjaznymi ludzmi, takze po godzinie czutam sig, ze jesteSmy czgscia tej
wielkiej, migdzynarodowej rodziny FOP. Zatuje, Ze przy urodzeniu nikt nie poinformowat
moich rodzicéw co oznaczaja wady paluchdéw stop 1 naprawdg zatuje tych trzech operacji.
Oszczedzitoby to moim rodzicom i mnie wielu tez, bolesnych badan i strachu. Z powodu
czgstych wizyt lekarskich 1 innych procedur medycznych ptakatam na widok kogokolwiek w
biatym fartuchu. Wielka szkoda, Ze na poczatku moja mama nie miata kontaktu z innymi
mamami dzieci chorych na FOP, bo moglaby porozmawia¢ o wszystkich frustracjach 1
emocjach, jakie ta choroba przynosi.

Na koniec chciatabym moc stwierdzié, ze jest sposdb na oswojenie si¢ i przygotowanie na
FOP, ale niestety ta choroba po prostu wybucha w zyciu. Co moge powiedzie¢, to to, ze
organizowanie spotkan chorych na FOP i umozliwienie udziatu w nich rodzinom chorych
pozwoli na dzielenie si¢ swoimi przemysleniami, lgkami 1 do§wiadczeniami, ktore jest
bezcenne dla kazdego, kto walczy z fibrodysplazja i jej nieprzewidywalnym okrucienstwem
kazdego dnia.

Jelena Milosevic, 28 lat (urodzona w 1979), zdiagnozowana w wieku 9 lat.

Po prostu wiedziatam, Ze moje dziecko bgdzie zdrowe, kiedy przyszto na swiat. Bylam
mozliwie najbardziej aktywna podczas catej ciazy. Tak wigc, kiedy Hannah urodzita si¢ z

tymi dziwnymi palcami, a lekarze powiedzieli mi, ze takie rzeczy si¢ zdarzaja i, ze najwigksza
trudno$cia moze by¢ chod 1 buty — po prostu przyjetam ich stowa. Bedac ,,$rednim” dzieckiem
— z o$miorga dzieci moich rodzicéw, jestem przyzwyczajona do kompromiséw. Przez dwa
tygodnie bytam w siddmym niebie.
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Potem ciekawo$¢ zmobilizowata mnie do poszukiwania online informacji na temat tych
dziwnych paluchoéw. Zostatam przekierowana na strong¢ o FOP. Gdy tak siedziatam 1
Zgtebialam si¢ w informacje — przenikatl mnie strach i panika. Jednak zamkngtam je gdzie$ z
tylu glowy 1 miatam nadzieje¢, modlitam si¢ by Hannah nie miata FOP. Mijaty miesiace. Gdy
miala pot roczku, pojawila si¢ pierwsza opuchlizna. Glgboko w mojej swiadomosci, juz
wiedzialam... Jednak przesztam przez formalnos$ci zabierajac ja do pediatry. Psychicznie
zatrzymali$my si¢ w stanie zaprzeczenia, do momentu az kto§ wspomniat stowo: biopsja.
Pamigtatam o wrecz wybuchowych reakcjach organizmu po badaniach inwazyjnych.
Kierowana strachem, zapytatam lekarza czy zna FOP. Zmruzyl oczy i zmarszczyl brwi
patrzac si¢ na mnie. Czutam si¢ ghupio, ale twardo statam przy swoim zdaniu, broniac matej
osobki, ktéra kocham bardziej niz siebie.

Hanna ma juz 6 lat. Z FOP mamy do czynienia od 5 lat. Jaka$§ czg$¢ mnie ptakata, martwita
si¢ 1 prosita Boga, ciagle pytajac dlaczego moje dziecko ma cierpie¢ z bolu nocami i dlaczego
najprostsze zadanie jest dla niej niemozliwe do wykonania. Jednak druga czg$¢ mnie, ktora
kocha moja mata dziewczynkg jeszcze bardziej niz siebie, a dzisiaj, bardziej niz wczoraj,
dzigkuje, ze ten sam Bog pozwolit mi bezgranicznie dba¢ o nia i méc ja kochaé. Hannah ma
problemy zdrowotne, ale mimo to jest dla mnie cudem. Jest szczegdlng osoba, ktora pozwala
mi lepiej zrozumiec¢ i doceni¢ znaczenie usmiechu, dobrego stowa i gestow.

Uczenie sig bycia rodzicem dziecka chorego na FOP jest stopniowym i ciagtym procesem.
Wyciszatam si¢ i akceptowalam sytuacj¢ powoli, uczylam - matymi krokami. Zreszta do tej
pory si¢ uczg. Nadal bywam zta, przygngbiona i smutna. Ale moja dewiza jest mitos¢. Jako
matka Hannah staram sig, by kazdy dzien byl wyjatkowy i bardziej zno$ny, niz moglby by¢,
gdybym si¢ nie zaangazowata. Odmawiam sobie samolubnej litosci i $mieje si¢ z moim
dzieckiem. To niewiele kosztuje, a nasze dzieci zastuguja na wszystko co najlepsze.

Sharon Davies, mama 6-letniej Hannah (urodzonej w 2001 r.), zdiagnozowanej w wieku 18
miesiecy.

U Twojego dziecka zdiagnozowano FOP. To nie koniec §wiata! A gdy si¢ postarasz, moze
scali¢ rodzing 1 pomoc utrzymac ja na dtugo razem. Wazne, by Twoje dziecko dorastato jak
kazde inne, zdrowe. Musisz dostarczy¢ informacji swojej rodzinie, przyjaciotom, przedszkolu
1 szkole na temat FOP, by mogli dowiedzie¢ si¢ wigcej na temat tej choroby. W ciagu
ostatnich 19 lat, spoteczno$¢ FOP znacznie si¢ powigkszyta. Calkiem duzo wiadomosci o
fibrodysplazji mozesz znalez¢ na r6znych stronach internetowych, w raportach, materiatach
edukacyjnych i innych Zrodtach. Istnieje tez mozliwos¢ zapisania si¢ do chat-u grupowego, by
wymienia¢ si¢ rozmaitymi informacjami o FOP. Mozesz poprosi¢ ludzi o podzielenie sig¢
swoimi do§wiadczeniami o chorobie, jak i1 znalez¢ pomysty na przydatne udogodnienia, tak
by poradzi¢ sobie ze strata sprawnosci ruchowe;.

W Filadelfii znajduje sig¢ laboratorium badajace FOP. Od kwietnia 2006 roku wiemy, ze FOP
spowodowane jest mutacja w pewnym genie i dzigki naukowcom, ktorzy tam cigzko pracuja
— bezustannie poszukiwany jest lek na ta chorobe. Zycie jest pigkne i razem mozemy zrobié
wiele w kierunku wynalezienia skutecznego lekarstwa!

Roger zum Felde, lat 42 (urodzony w 19635 r.), zdiagnozowany w wieku dwoch i pot roku.

Kiedy u mojej corki zdiagnozowano FOP, mieliSmy wiasnie przenosic¢ si¢ z Wisconsin do
Connecticut. Bylam wtedy bardzo samotna i zagubiona, chciatam mie¢ koto siebie kogos z
rodziny lub przyjaciot, kto zwyczajnie by mnie przytulit i byl przy mnie. Sasiedzi probowali
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przekonywac, ze wszystko bedzie dobrze, ale tak nie bylo. To byt koszmar. Niekonczacy si¢
koszmar. Po pewnym czasie znalezliSmy doktora Kaplana i IFOPA. Zacz¢lismy powoli
studiowac pakiet informacyjny, ktéry nam przystano. Jednak informacje o chorobie na tamten
moment byly zbyt straszne 1 w ilo$ci niemozliwej do przetworzenia. Na szczgscie w ciagu
kilku lat, lekarz z Hole w Wall Gang Camp dla dzieci chorych przewlekle i
niepetnosprawnych, umozliwit nam kontakt z wieloma specjalistami, w tym pracownikiem
socjalnym, lekarzem pulmonologiem i zespotem od leczenia bélu. To zapewnito nam
poczucie stabilizacji i ciagto$¢ opieki. Juz wigcej nie czulis$my sig, jakbySmy byli wyrzuceni
poza system. FOP nadal nie jest tatwe do zniesienia, ale z czasem nauczylo mnie bardzo
wiele. Po pierwsze, staram si¢ docenia¢ codzienne chwile, ktére ciesza moje dziecko.
Przyjmowa¢ kazdy nadchodzacy dzien z nadzieja i uSmiechem. Trzeba sprobowac mniej si¢
ba¢, a wiecej kochac.

Inna rzecza ktora mi pomogta, bylo przytaczenie si¢ do IFOPA i angazowanie si¢ w poparcie,
pozyskiwanie funduszy, wymiang informacji i podnoszenie $wiadomosci 0 FOP. To mi
naprawd¢ pomoglo zmniejszy¢ poczucie beznadziejnosci. Myslg, ze wazne jest rowniez, aby
nigdy si¢ nie poddawac i zawsze mie¢ nadziej¢ w swoim sercu.

RoJeanne Doege-Floyd, mama Jasmin, 13 lat (urodzona w 1993 r.),zdiagnozowana w wieku 5
lat.

Ciagle bylem upominany przez ludzi, np. gdy sam dzwigalem zakupy. Podchodzili do mnie i
pytali, czy wszystko ze mna w porzadku. Kiedy$ pewna kobieta zaczepita mnie i powiedziata,
ze to co robilem, bylo ,,inspirujace” (niostem wtedy zakupy do domu). Usmiechajac sig,
ugryztem si¢ lekko w jezyk, by nie zapytac: ,,Ale o co chodzi?”

Opowiadam o tym wszystkim, by zilustrowa¢ jak idiotyczny (lub jak kto woli, naiwny)
potrafi by¢ §wiat. Wydawac by sie moglo, Ze jezeli urodzisz chore dziecko, to juz nigdy nie
bedziesz mogt zy¢ tak jak inni. To dlatego, ze ludzie sa bardzo zatwardziali w swoich
pogladach i przekonani, ze jest tylko jedna stuszna droga zycia.

Zapominaja jednak o jednej podstawowej prawdzie; ludzie jako ssaki sa statocieplni, co
oznacza, ze moga przystosowywac si¢ do zmieniajacych warunkéw. Wiasnie z powodu tej
wybiodrczej amnezji bliznich, moje zycie jest jedna wielka batalia z tymi, ktorzy uwazaja mnie
za bezradnego (Nie mam ,,pelnosprawnego” ciata, wigc jak mogg cokolwiek zrobic?).

Na szcze$cie szybko sig zorientowali, ze nie ,,bedac w moim ciele” nie bardzo wiedza na co
mnie sta¢. Czgsto z niedowierzaniem patrza jak radze sobie bez nich. (Przyktadowo: stosuje
specjalne chwytaki, by unie$¢ lub przyblizy¢ do siebie artykuly w sklepie, jak butelki ze
srodkami czystosci, czy puszki). Wygladaja naprawdg zabawnie gdy sa tacy zdezorientowani.
Natomiast bardzo deprymuje mnie i czynno$¢ zajmuje mi o wiele wigcej czasu, gdy kto$ stoi
obok mnie i1 ciekawsko obserwuje, czy rzeczywiscie sobie poradzg.

Bardzo smutne jest zycie ludzi o jednokierunkowym i waskim sposobie myslenia; nigdy
bowiem nie zaznaja tej radosci z odnajdywania nowych sposobow osiagnigcia okreslonego
celu. Moja droga nie bedzie twoja droga. Szukanie nowych drog do realizacji celu, moze
pokaza¢ Ci, ze sta¢ Cig na duzo wigcej niz poczatkowo myslates.

Marin Wallace, 26 lat (urodzony w 1981 r.), zdiagnozowany w wieku 3 i pot roku.

Najlepsza rada jaka otrzymaliSmy (i przekazujemy dalej i dalej) pochodzita od Jeannie Peeper
i Val Pinder. Obie to doroste kobiety z FOP, ktore stale podkreslaty, zeby pozwoli¢ Oliverowi
na wszystko co jest w stanie zrobi¢, poniewaz FOP 1 tak postepuje 1 zadna ochrona nie bedzie
w stanie temu zapobiec.

W rezultacie Oliver cieszy si¢ w miar¢ normalnym dziecinstwem (oprocz tego, zZe nie uprawia
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sportow kontaktowych) i wyrasta na dobrze przystosowanego, pewnego i zadowolonego z
siebie mtodego cztowieka, pomimo progresu FOP.

Val podkreslita takze potrzebe uczenia sig, na szcze¢scie fibrodysplazja nie wptywa w zaden
sposob na mozg i zdolnosci poznawcze. Oliver realizuje si¢ bardzo w sztuce oratorskiej,
aktorskiej, debatowaniu, muzyce itp., co dato mu wiar¢ w siebie i odwage do wystapien
publicznych. M6j syn, juz od najmtodszych lat, swiadomy byt swojej choroby i jej skutkow.
W porozumieniu ze swoim lekarzem lub nauczycielem i nami — rodzicami, decyduje o sobie:
o tym, jakie aktywnosci podjac, kiedy 1 jak walczy¢ z bolem, dostosowywac otoczenie do
jego potrzeb 1 szerzy¢ swiadomos¢ FOP. Zawsze otrzymywatl wiedzg¢ o swojej chorobie w
formie adekwatnej do wieku i mozliwos$ci zrozumienia. Poprzez to jak aktywnie zyt, zyskat
kilku cudownych przyjaciét a poniewaz jest otwarty do dyskusji, wyjasnit tajemnice FOP
przy okazji wielu formalnie zorganizowanych debat w szkole. Poza tym, cieszyt si¢
niesamowitym poparciem nauczycieli i uczniow, co sprzyjato umacniania si¢ jego przyjazni z
réwiesnikami i wzrostu poczucia ogromnego wsparcia.

Moja rada to stosowac¢ si¢ do tego sposobu myslenia, poniewaz cytujac innego rodzica
dziecka z FOP, ktorego nazwiska niestety nie pamigtam: ,,Twoje dziecko nie musi cierpie¢
psychicznie z powodu okaleczonego ciata”.

Julie Collins, matka 14-/etniej Ollie (urodzonej w 1993 r.), u ktorej rozpoznano FOP w wieku
18 miesiecy.

Jako osoba z FOP, zdaj¢ sobie sprawg, ze pierwsza reakcja rodzica jest chg¢ maksymalnej
ochrony dziecka. Trzeba jednak mysle¢ o dalszym jej czy jego zyciu i nie ograniczaé mimo
wszystko za bardzo. Wiem, Ze jak dorastatem, moi rodzice mysleli, Ze robia wszystko co dla
mnie najlepsze, ale przegapiatem wiele wspaniatych doswiadczen i chwil przez strach, ze
zrobig sobie krzywdg. Trzeba wigc znalez¢ rownowage miedzy bezpieczenstwem a ochrona i
pozwoli¢ dziecku na bycie po prostu dzieckiem. Jako rodzice, musicie kierowac si¢ zdrowym
rozsadkiem ... Pozwélcie dziecku bawi¢ sig z przyjaciotmi ...Ale zabroncie sportoéw
kontaktowych... | zawsze pytajcie jej/jego co czuje i czego potrzebuje w danym momencie.
Dorastajac, czulem, ze tracg kontrolg nad wlasnym zyciem, zwtaszcza gdy FOP zaczgla
postgpowac 1 musiatem zrezygnowac z moich wczesniejszych wyborow. Moi rodzice byli
nadopiekunczy, a ja przegapitem czg$¢ swojego dziecinstwa z powodu choroby.

Twoje dziecko moze ci¢ bardzo zaskoczy¢ swoja dojrzalo$cia, prawdopodobnie wie co moze
robi¢, a czego nie. Wystarczy by¢ przy nim i stuzy¢ pomoca. My, ludzie z FOP, jestesmy
bardzo uparci. Wystarczy ,,mie¢ oko” na swoje dziecko 1 obserwowac je, by upewnic sig, ze
nie przekracza granic postawionych przez chorobg, chcac zy¢ tak jak zdrowi rowiesnicy. Miej
pewnos¢, ze dziecko jest szczgsliwe 1 wie, Ze je kochasz 1 masz na uwadze tylko jego dobro i
jak najlepsza przysztos¢.

Jonathan Carmichael, 30 lat (ur. 1977), FOP rozpoznano u niego w wieku 9 lat (ale objawy
pojawily sie w wieku 7 lat)

To moze w chwili obecnej wyda¢ Ci si¢ absurdalne, ale wlasnie Twoje dziecko zostato
wybrane, aby zmieni¢ zycie innych, a takze swoje wlasne. Bedziesz doswiadczaé wielu
roznych emoc;ji, takich jak zaprzeczenie, gniew, smutek, poczucie beznadziei, jak rowniez
rado$¢. Nikt nie moze zrozumie¢ smutku, ktory czujesz teraz, ale proszg, przyjmij te stowa
pociechy, oferowane przez innych ludzi.

Kiedy nasz syn Cody zostat po raz pierwszy zdiagnozowany, wydawato sig, ze to jaki$
koszmarny sen. Nie mogliSmy zrozumie¢, jak to moze by¢ prawda i jak moglo si¢ przytrafi¢

75



akurat naszemu dziecku i naszej rodzinie. CzulisSmy si¢ tak, jakbySmy zostali sami na §wiecie.
Nic nie bylo wtedy w stanie ukoi¢ naszego zalu. Przyjaciele i rodzina probowali zrozumie¢ co
czujemy, rozpaczliwie chcieli co$ powiedzie¢ by nas wesprzec, ale nie wiedzieli co... Z
czasem odczuli$my, ze w tym wszystkim jest jakie§ boze blogostawienstwo i1 zdaliSmy sobie
sprawg, ze nie jeste§my sami na naszej drodze z FOP . Ty tez nie jestes!

Sa na tym $wiecie ludzie, ktorzy wiedza doktadnie, co Twoja rodzina wlasnie przezywa. Sa
matkami, ojcami, dziadkami, kuzynami, ciotkami, wujkami, lekarzami, naukowcami, po
prostu - grupa wyjatkowych ludzi bliskich dziecku takiemu jak Twoje. Ludzie ze
zdiagnozowanym FOP sa najsilniejszymi i najbardziej wlasciwymi osobami, jakie spotkasz na
swojej drodze. Najczesciej sa bardzo chetni do dzielenia si¢ swoimi do§wiadczeniami. Nie
przesztabym przez ten pierwszy rok od postawienia diagnozy bez przyjaciot, ktorych
spotkatam dzigki [FOPA i FOPonline.

Niektorzy mowia, ze fibrodysplazja jest bardziej dotkliwa dla rodzicoOw niz samych dzieci z
rozpoznaniem FOP. Kazdy ma na drodze zycia przeszkody, ktore musi pokona¢. Przyjmij t¢
przeszkodg jako dar od losu i nie pozwdl, by choroba zdominowata cale Twoje zycie. Masz
dziecko z rzadka choroba, ale on/ona ma takze mnostwo pozytywnych cech, na ktérych trzeba
si¢ skupi¢, zwlaszcza teraz. Mozesz tez mie¢ wigcej dzieci. Nie spychaj ich jednak na bok i
nie ignoruj ich uczu¢. FOP odegra rolg takze w ich zyciu. Badz powiernikiem ich smutkow,
radosci i obaw.

Radzg aby przezywac kazdy dzien jak najmocniej. Carpe diem! Gdy Twoje dziecko urodzito
sig, trzymale$§ go/ja w ramionach, wyobrazata$/-te§ sobie wasza wspolna przyszios¢. Wiem, ze
nigdy nie pomyslatas, ze moze by¢ tak przerazajaca — ja rowniez. Proszg, nie tra¢ nadziei i
szukaj pocieszenia u nowych przyjaciot w spotecznosci FOP. Znajdziesz tu ukojenie 1
Swiadomos¢, ze nie jestes sam/sama. Niech nie opuszcza Cig wiara, Ze znajdziemy kiedy$
skuteczna terapi¢ FOP. Do tego czasu badZ optymistycznie nastawiona/-y — dla dziecka, jak i
dla siebie. Nie wolno traci¢ nadziei.

Uwazam, ze kazde dziecko z fibrodysplazja bgdzie miato szczeg6lne miejsce w niebie. Nic
si¢ nie dzieje bez przyczyny. Szukatam odpowiedzi na pytanie, dlaczego wlasnie to moje
dziecko zostato wybrane, by doswiadcza¢ tej okrutnej choroby. Znalaztam pocieszenie w
Biblii. Jeden z moich ulubionych cytatow pochodzi od Jakuba 1:2-3 w Nowym Testamencie:
Wszelkie trudnosci jakie spotykasz na swojej drodze przyjmuj zawsze z pokora, poniewaz tylko
one mogq sprawic, ze twoja wiara sie umocni. To prawda — FOP czyni cig silniejszym. Z
czasem ludzie uswiadomig Ci, jak silny jestes 1 jak inspirujace jest Twoje dziecko. Wkroétce
okaze sig, ze wlasnie ten maty cztowiek otrzymal wyjatkowa misje do wypetnienia. Tq misja
jest pokaza¢ innym jak zy¢ petnia zycia.

Tylko swiatto otoczone ciemnosciq blyszczy najjasniej — Michael Berg, ,,Blessings and Light”
Jen Dennings — mama 12-letni Cody 'ego (ur. 1995), u ktorego FOP rozpoznano w wieku 8 lat.

Uwaga: w tym i nastgpnych rozdziatach, wiek przedstawionych bohateréw podawany jest na
chwile kiedy poradnik byt spisywany (czyli od stycznia 2007). Jest to zabieg §wiadomy,
majacy na celu upamigtnienie zdarzen, uczu¢ i mysli w 6wczesnej chwili.

IFOPA a praktyki wyznaniowe

IFOPA nie jest organizacja wyznaniowa/religijng i jako taka nie popiera, nie stuzy i nie
faworyzuje zadnej konkretnej organizacji, praktyk religijnych, sekt lub idei jakiegokolwiek
rodzaju. Zawarte tu informacje sa opinia autora i stanowia prywatna histori¢ danej osoby.
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Rozdzial 17. Zdobywanie Magicznych Gor

Zycie naszej rodziny a FOP

Carol Zapata-Whelan

U mojego syna — Vincent’a — zdiagnozowano FOP w 1995 r., kiedy miat dziewig¢ lat.
Pierwszym objawem choroby byto tajemnicze utykanie, ktore stosunkowo szybko
doprowadzito naszych czujnych specjalistow do diagnozy, bez inwazyjnych testow. To
ogromne szczegscie, ze dowiedzieliSmy si¢ o doktorze Kaplanie z pewnej ksiazki, jeszcze
zanim skontaktowali$my si¢ z nim internetowo. Od 1995 r. nasza rodzina przeszta wiele prob
z powodu choroby Vincenta. Walczymy nadal, majac nadziej¢ i modlac si¢ o uzdrowienie.
Jestem bardzo dumna z syna, ktory osiaga swoje cele pokonujac trudnosci, jakie niesie ze
soba fibrodysplazja. Vincent stanowi jeden z przyktadéw odwagi i wytrwato$ci, ktore
promuje spolecznos¢ FOP. § sierpnia 2008, wyglosit przemowienie na temat zycia z FOP
podczas ceremonii White Coat Ceremony jako przedstawiciel University of California,
Irvine’s School of Medicine. Vincent ma nadziejg, ze pewnego dnia przyczyni si¢ w jakis
sposob do odkrycia skutecznej terapii lub leku na fibrodysplazje.

W naszej rodzinie zycie to tak naprawde pasmo trudnosci wynikajacych z FOP,
przerywane malymi i duzymi zwycigstwami nad choroba. Dla nas to ogromna lekcja zycia.
Odkrytam, ze kiedy musimy radzi¢ sobie z tajemnicza choroba dziecka - szukamy informacji,
lekarzy, zabiegdéw; robimy tez przy okazji wszystko co mozemy by pomodc przyjaciotom i
ludziom specjalnej troski. Jest jednak pewna rzecz, ktorej nigdy nie zrobimy dla naszych
dzieci — nie przejmiemy ich cierpienia. Moim zdaniem, najwazniejsze by wyznaczy¢ sobie
szczyt gory, na ktéry mozemy wejs$¢ razem i wspdlnie podziwia¢ widoki. To wiasnie ten
szczyt, ktory zdobedziemy razem jest najwazniejszy i dlatego ksiazke na temat naszych
dziatan ukierunkowanych na podnoszenie §wiadomos¢ o FOP zatytutowatam nastgpujaco:
Finding Magic Mountain: Life with Five Glorious Kids and a Rogue Gene Called FOP, czyli
Zdobywanie Magicznych Gor: Zycie z pieciorgiem cudownych dzieci i ,, genem szelmq”
zwanym FOP. Géra moze symbolizowaé zaréwno wielka przeszkodg jak 1 §wietny punkt
widokowy, z ktérego mozna dostrzec to, co jeszcze nie jest odkryte. To pamigtnik, w ktorym
pokazuj¢ rézne punkty widzenia. (Przypadkowo, po opublikowaniu ksiazki, w 2007 r.
tematem sympozjum o FOP bylo ,,Together We Can Move Mountains”, czyli ,,Razem
mozemy przenosi¢ gory” — zatem nawet gora nie jest przeszkoda!).

Kiedy Vincent miat drugie powazne zaostrzenie choroby w 1997 roku, nie moglam
nic zrobi¢, by ulzy¢ mu w cierpieniui cho¢ trochg powstrzymac¢ rozwdj choroby.
Zdesperowana, napisatam do uzdrowicielki, ktora leczy przez wlasciwosci morz. Wystatam
jej fotografie mojego syna w mundurku szkoty katolickiej, do ktorej uczgszczat. Niedtugo
potem, uzdrowicielka oddzwonita, by powiedzie¢, ze widziata twarz mojego syna we $nie.
Ponadto przekazata, ze widziata przejscie duszy przez ptomien, co oznaczalo cierpienie.
Nastgpnie wyjasnila, ze FOP to skutek rodowego przeklenstwa. Na poczatku bytam
zdezorientowana, bo to przeciez taka tajemnicza dolegliwo$¢. W sumie jak inaczej mozna ja
wyjasni¢? I oczywiscie ciagle czutam si¢ winna za chorobg mojego dziecka. Ponadto genetyk
z University of California w San Francisco uznal, zreszta btednie, ze FOP pochodzi ode mnie.
Po wystuchaniu uzdrowicielki bytam calkowicie rozbita, jednak nagle jedno stato si¢ dla mnie
jasne: FOP nie jest przeklenstwem, nie jest nawet choroba, zadnym ziemskim wyzwaniem ani
klatwa . Jest natomiast droga, $ciezka pod gore, ktéra moze — 0 dziwo — wzmocni¢ i pomodc
nam ,,wyciagnac” z zycia jeszcze wigcej. Aby da¢ wyobrazenie o tej drodze, chciatabym to
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uja¢ w stowa innych cztonkow spolecznosci FOP, przyjaciol z calego $wiata, ktdrzy dziela sig
swoim cierpieniem, odwaga, madroscia, nadzieja i radoscia. Ta wspolnota zaistniata dzigki
jednej nieztomnej kobiecie, Jeannie Peeper, dorostej osoby chorej na FOP, ktora — przez
wigkszo$¢ zycia — nigdy nie spotkata innej osoby chorujacej na to samo.

Lata temu, Jeannie Pepper otrzymatla list innego chorego na fibrodysplazj¢ i stworzyta sie¢
wsparcia, ktéra taczy rodziny na catym $wiecie 1 wnosi setki tysi¢cy dolarow na badania i
pomoc na szczeg6lne potrzeby. Wszystkich przyjaciol, ktérych stowami si¢ dzisiaj z Wami
dziele, znam dzigki Jeannie Pepper.

Kiedy$ noca rozmawiatam z uzdrowicielem z Filipin, martwilam si¢ o mojego syna i
bylam totalnie zaskoczona przez jego chorobg. Kazdy postawiony przed taka ,,wyrokiem” jest
zdezorientowany i1 zadaje pytania, na ktore nie ma odpowiedzi. Dlaczego tak si¢ stato? Jak to
si¢ stato? Dlaczego moje dziecko? Te pytania to stowa innej matki dziecka z FOP,
pochodzacej z Nowego Jorku, Connie Green zawarte w liscie:

Kiedy u Sophii rozpoczeto sie pierwsze zaostrzenie FOP, krqzylam wokol tych,
ktorzy cokolwiek wiedzieli z zakresu medycyny, FOP, Sophii i mnie... W tym
czasie czutam, Ze jestem uziemiona w swoim ciele, bedqc jednoczesnie zupetnie
nieobecna. Nigdy nie mozna si¢ przygotowac na taki stres i szok. FOP tak
odizolowal moj umyst, ktory znajdowat sie jakby w jakims dzikim pedzie do
poszukiwania odrobiny stodyczy zycia i normalnosci. Tym samym uciekat od
bolu i rzeczywistosci. Ciezko bylo zaakceptowac fakt, Zze Sophia i ja zostatysmy
wziete do niewoli wroga i otrzymaly kare dozywotniego pozbawienia wolnosci
bez popetnionego wczesniej przestepstwa.

Tak to jest z akceptacja tak cigzkiej choroby: jednego dnia, owszem, akceptujemy ja,
drugiego — zupelnie nie, na osi akceptacji poruszamy si¢ tam i z powrotem, az w koncu ktoras
szala przewaza i zycie zaczyna wraca¢ do normalnosci.

Kiedy Vincent miat dziewigc lat, wyjasnilismy mu istotg jego choroby tak by mogt ja
zrozumieg; ze ko$é moze rosnaé w jego migsniach jesli sig zrani, wigc musi by¢ ostrozny. Ze
powinien unika¢ tego co grozi urazem, np. jazdy na deskorolce lub gry w pitke nozna. Nie
ttumaczyliSmy zbyt szczegotowo — przekazaliSmy mu tylko to, co uwazaliSmy, ze Vincent jest
w stanie zrozumie¢. Wszelkie informacje jakich mu udzieliliSmy mialy na celu ustrzec go
przed niebezpieczenstwem bez niepotrzebnych ograniczen. Zawsze upewnialiSmy go, ze
badania doktora Kaplana sa wielka nadzieja 1, ze Bog musi nam pomoc.

Jestem przekonana, ze nasze dzieci zaczynaja akceptowac trudne prawdy, nawet zanim
bgdzie mozna im je wyjasnic... Swoimi sposobami i wedlug swoich schematow myslenia.
Pamigtam rozmowg z moja corka, Celine, ktora miata wtedy cztery lata. StaliSmy wtedy przed
podjeciem decyzji, czy wzia¢ Vincenta na jego pierwszego spotkanie rodzin z FOP. Nie
wiedzieliSmy jak zareaguje 10-letni chtopiec w kontakcie z dorostymi unieruchomionymi w
zaawansowanym stanie jego choroby. Co ciekawe, rozmowa, ktdra przeprowadzilam z moja
czterolatka pokazata mi jak dzieci radza sobie z tak trudnymi sprawami:

Pewnego dnia wzietam na spacer mojq czteroletniq Celine. Jechata na rowerze z
dodatkowymi kolami, a ja sztam obok. Na naszej drodze, na rowerowym pasie
dostrzeglem martwego pregowanego kota i jego otwarte i szkliste oczy. Aby uchroni¢
Jja przed tym widokiem, wesztam miedzy Celine a zwierze, rozpraszajqc jq
opowiesciami i pytaniami.

W drodze powrotnej Celine zobaczyta jednak martwego zwierzaka, zanim zdqzytam go
zastonié i ponownie ochronic jq przed tym widokiem. ,,Spojrz!” — Powiedziata,
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zatrzymujqc rower. ,, Tak, ten biedny kot jest martwy" — wyjasnitam. ,, Ale jego oczy sq
otwarte” — powiedziata Celine, dodajqc: ,, To wciqz zyje”. Zwierze wygladato na
nienaruszone, moze byto uderzone przez samochod w bok. Celine obserwowata kotka
przez chwile. ,, Dlaczego nie mozemy mie¢ kota?" zapytata wreszcie. ,,Jestem uczulona
na koty.” ,, A co jesli bysmy mieli zdechlego kota?”. Niebiesko-zielone oczy Celine
wygladaty tak powaznie. To brzmiato tak rozsqdnie. ,, Co mozemy zrobic¢ z martwym
kotem?” — zapytatam. ,, Mozemy na niego patrze¢" — powiedziata Celine , ,,a
nastepnie moglibysmy go zakopac”. ,,Jednego dnia pochowalismy kota Pani Blanche
w jej ogrodzie”. Osiemdziesiecioletnia przedszkolanka matej nie chronita swoich
matych podopiecznych przed takq stratq.

Zdatam sobie sprawe, ze cho¢ Celine moze by¢ za mtoda, by pojac rzeczywistosé
Smierci, nie jest za mata, by zaczqc¢ akceptowac, zZe Zycie mozna traci¢ w roznych
okolicznosciach. W pewnym sensie, myslatam, ze stawienie czota stracie, jakq jest
FOP i tym samym zaakceptowanie mozliwosci utraty przysztosci, moze nie bedzie tak
straszne... Probowatam za wszelkq cene zastonié¢ przed Celine martwego kota,
tymczasem ona podeszta do tej kwestii tak naturalnie, Ze nawet zaproponowata by
zabrac go do nas. Nawet jesli mysli jak czterolatka, wydaje sie, Ze Celine jest w stanie
zrozumiec strate.

Po moim spacerze z Celine, po prostu poszlismy do przodu i po prostu zapytalismy
Vincenta, co on mysli o tym, by wzia¢ udziat w zblizajacym sig spotkaniu rodzin FOP.
Spotkania te jednoczyty 1 solidaryzowaty, stwarzaly unikatowa szansg przytuli¢ starych
przyjaciot znanych jedynie online lub przez telefon. Jednym z takich przyjaciot jest moj
szczegblny doradca o FOP Sharon Kantanie. Sharon wniosta tak wiele do IFOPA swoim
talentem pisarskim i organizacyjnym. Jak Jeannie Peeper, Sharon $wieci przyktadem naszej
rodzinie; jest przewodnikiem podczas zaostrzen choroby, doradza w kwestii lekow i zmian
szkot. Praktyczne porady Sharon, stowa pociechy, madrosci i zachgty dokonaly przemiany.
Sharon poznatam na spotkaniu rodzin FOP. Podczas tej wizyty, Vincent zakomunikowat, ze
poszediby z nami do dr Kaplana, ale tez chce poznaé wszystkich na zjezdzie. To bylo idealne
okreslenie. Kilka lat p6zniej, Vincent ucieszyt si¢, ze mogt spotka¢ kazdego 1, ze sympozja
IFOPA staty si¢ inspiracja dla niego, by zosta¢ lekarzem.

Kiedy choroba wtargngta w nasze zycie, jednym z najtrudniejszych wyzwan dla
Vincenta bylo zrezygnowanie z tego wszystkiego co moglyby spowodowac uraz. Bywato, ze
jego koledzy grali w gre, a my musieliSmy mu zabroni¢ dotaczenia do nich. Naprawdg
bolesnym do§wiadczeniem byto ustysze¢ od syna: ,,Dlaczego ja?”. Jednak on tez potrzebowat
zy¢ aktywnie. Pracowali$my razem z jego szkola, nauczycielem od wychowania fizycznego,
terapeuta zajeciowym 1 psychologiem, by ustali¢ ktore zajecia sa bezpieczne dla syna.
Adaptowali$my ¢wiczenia sportowe tak, zeby sprawiaty mu rado$¢, ale nie byly ryzykowne.
Takie zmiany oczywiscie nie byty latwe, a Vincentowi brakowato niektorych sportow, jak np.
jazdy na deskorolce. Cata sytuacja doprowadzita jednak do tego, ze mogt odkry¢ wiele
alternatywnych zainteresowan — w szczegdlnosci muzyke. W szkole $redniej Vincent byt w
szkolnym zespole marszowym. Na studiach gral na trabce i fortepianie w orkiestrze
uczelnianej. Okazalo sig, ze jest naprawde w tym dobry! Kiedy syn nie mogt juz uczestniczy¢
w zorganizowanych zajgciach sportowych, jego ojciec zapewnil mu wiele innych zajgé, z
muzycznymi na czele. W jednym ze swoich esejow zalaczonym do podania na uczelnig
napisat: ,, Zamitowanie do muzyki, zawdzigczam mojemu ojcu.”

Jak trafnie okresla jedna z mam dziecka z FOP — Marilyn Hair, ktéra dtugo

wspotpracowala z [IFOPA, zycie poprzez chorobg zyskuje zupelnie nowy wymiar
normalnosci. Bo normalnos$¢ to co$, co naprawdg moze zmieniaé si¢ w czasie.

79



Po tym jak Vincent rozpoczat przygodg z muzyka i nasz nauczyciel adaptacyjny od
wychowania fizycznego wszystko opanowat, bytam naprawde szcze$liwa, ze szkota i zajecia
dodatkowe sa catkowicie dopasowane do potrzeb mojego syna. Nadszedt jednak taki wieczor,
kiedy Vincent przy kolacji nagle spochmurniat i przyznat, ze byto mu strasznie zle gdy
wszyscy szli gra¢ w pitke a on musiat siedzie¢ i tylko patrze¢. Podniost si¢ wtedy gwattownie
ze swojego krzesta, podsunat je do stolu, widac¢ byto, ze jest wsciekly... SiedzieliSmy w
milczeniu przy naszym niedokonczonym positku, nie wiedzac, co powiedzie¢. ,,To przez
Prednizon...” pomyslalam w koncu i wyjasnitam zaskoczonym cztonkom rodziny co si¢
dzieje. Prednizon moze wpltywac na nastroj, co wielu z nas wie. "Kiedy Vincent przestanie
bra¢ prednizon, wszystko wrdci do normy" — dodatam. Wtedy mlodszy brat Vincenta — Lucas,
ktory od zawsze dzielit pokoj z Vincentem, spokojnie zauwazyt: ,,Tak, ale on nadal to
przezywa. Roznica jest taka, ze prednizon pozwala mu to wyrazi¢”. Nasz, wtedy
jedenastoletni syn Lucas zrozumial, to czego ja nie rozumiatam az do tego dnia: ze mozna
dostosowac 1 "naprawi¢ " rzeczy dla dziecka, ale nie zawsze mozna "naprawi¢ " ludzi wokoét
Ciebie i, ze istnieja pewne uczucia, ktorych nie da si¢ wymazaé. W takich sytuacjach
przypominaja mi si¢ stowa pewnej mamy dziecka chorego na FOP — Jeri Licht z Nowego
Jorku, ktora przeszla ta lekcj¢ wezesniej ode mnie i opisata ja tak:

Gdy bytam w ciqzy, panicznie sie batam odpowiedzialnosci, ktora maluje si¢ przede
mnq, mimo, ze jeszcze nie styszatam o FOP. Psycholog powiedziata mi, Ze dzieci nie sq
tak straszne jak mi sie wydaje. Powiedziata tez, Ze musze nauczyé¢ sie mowic: ,,nie
wiem” 1, przepraszam”, ,,przykro mi”, i Ze bedq mi one towarzyszy¢ dopoki nie
wyjde psychicznie na prostq. Te jej stowa wpisaly sie we mnie na dobre . Kiedy
zaczynajq wisie¢ nade mnq czarne chmury i nie sposob myslec¢ pozytywnie, mowie
,,nie wiem”. Kiedy zaczynam ,,si¢ nakreca¢” lub Daniel narzeka na FOP, mowie
,przepraszam”, ,, przykro mi”. To naprawde pomaga.

Na poczatku naszej trudnej drogi z fibrodysplazja zdecydowaliSmy si¢ zrobié¢
wszystko, by znalez¢ specjalistow, ktorzy byli by naprawdg profesjonalni i z otwartymi
umystami. Wtedy zrozumiatam, ze w obliczu wielkiego nieszczg$cia poczucie humoru moze
ratowaé sytuacj¢. JesteSmy juz przyzwyczajeni do tego, ze musimy informowac innych
lekarzy lub pielegniarki, co moga, a czego nie moga zrobi¢ z takim pacjentem jak moj syn.
Prawie Zzadne z nich nigdy nie miat stycznos$ci z ta choroba. Trzeba méwic¢ jak najjasniej i
najprosciej, omowic co si¢ dzieje, podkresli¢ co jest absolutnie zabronione, a co dozwolone.
Warto mie¢ ze soba notatnik, tak by niczego co istotne nie pomina¢. Pamigtam jak Vincent
polecit studentom medycyny na jednej z konferencji, aby sprobowali zdiagnozowac go na
podstawie objawow klinicznych. Jak zwykle, musialam wszystkich ostrzec, ze w przypadku
FOP ¢wiczenia bierne sa zabronione:

Studenci to dwoch mtodych mezczyzn i trzy miode kobiety: wygladajq nieszkodliwe,
Jjeden z mezczyzn - misiowaty, z wasami i okularami, wydawat sie przyjazny.
Wreczylam im wszystkim ostrzezenia” The Warning” dot. postepowania z chorym na
FOP — ,, Nie uciskaj jego konczyn za mocno. Ramiona, szyja i nogi mojego syna nie
mogq by¢ zanadto naciqgane. Nie wykonuj biernych ¢wiczen, bqdz ostrozny.” Ich
inteligentne oczy skupity sie na mnie. Wszyscy bylismy bardzo powazni. I tak na
zakonczenie przyszto mi do glowy, aby jeszcze dodac: ,, Albo Cie zabije!”

Nawet ten misiowaty wygladat troche niepewnie ... [ale] Vincent przerwat szybko cisze
i roztadowat sytuacje smiechem ... I patrzyt zadowolony na Smiejqcq sie grupe.
Przetamat wiec pierwsze lody i przez nastepnq godzine styszatam siebie powtarzajqcq
informacje rotujqcym sie zespotom: “Jesli poruszysz jego konczynami poza zakres ich
mozliwosci, zabije Cie!”. Jednej grupie towarzyszyta pielegniarka, ktora wesoto mnie
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przywitata: ,, Styszatam, ze mowisz ludziom, ze ich zabijesz — tak czekatam, aby
dowiedziec sie, czego nie robic¢!”

Tego jak zy¢ z kostniejacym zapaleniem migs$ni, nauczytam si¢ od innych matek.
Jedna z nich — Marie Hallbert — pochodzi ze Szwecji i czgsto dzieli si¢ z nami swoimi
opowiesciami. Lata temu napisata stowa, ktore wciaz towarzysza mi i pokazuja, ze mozna zy¢
1 wygrywac z tak okrutng choroba jak FOP:

Chce podzielic sie krotkq historiq. Szes¢ lat temu czytatam wywiad ze stynnq szwedzkq
dziewczynq o imieniu Kristin. Wtedy byla w ciqzy i zadano jej pytanie: ,, Czy martwi
cie, ze Twoje dziecko moze by¢ chore?” Kristin odpowiedziata: ,, Kiedys mqdra
staruszka powiedziata mi: Jesli bedziesz miata dziecko z chorobq, powinnas sie nim
zajqc, bo masz site, by sobie z tym poradzic.”

I miatam te stowa w swojej pamieci, kiedy bytam w ciqzy z Hugo. A gdy otrzymalismy
diagnoze dwa lata temu, odniostam wrazenie, ze musze by¢ bardzo silng i wyjatkowq
osobq, poniewaz mam dziecko z takq chorobq jak FOP. To jest cos, czemu musze i dam
rade sprostac. I miatam te same uczucia wobec Hugo. Nawet jesli czasami Zycie sie
nie uktada po naszej mysli.

Bytam $wiadkiem zarowno matych jak i duzych cudow — magicznych chwil — kiedy
udato si¢ rozwiaza¢ problem jaki pojawit si¢ w przebiegu kostniejacego zapalenia migsni. [
oto ja tez dosztam do jednego z takich matych cudow podczas mej wedrowki ,,w gory”. Jest
nim Moira Liljesthrom, kobieta z Argentyny, ktora postanowita podnosi¢ swiadomos¢ FOP
za posrednictwem prasy. Podobnie jak Marie, ona rowniez pomogta stworzy¢ organizacj¢
zwiazana z FOP w swoim kraju.

Zdrowy rozsadek Moiry sprawil iz u mtodej dziewczyny prawidtowo rozpoznano
FOP. Ponadto w cudowny sposob, Moira pomogla znalez¢ wielopokoleniowa rodzing FOP z
Korei — istnieje tylko siedem takich rodzin na §wiecie, co pozwolito usprawnic i ruszy¢ na
przod badania nad FOP. Kolejny cud miat miejsce rowniez dzigki wytrwalo$ci Moiry:
zlokalizowanie wielopokoleniowej rodziny FOP w Korei bylo jednym z ostatnich kawatkow
uktadanki potrzebnych do odkrycia genu FOP. Pewnego dnia Moira napisata do mnie list:

Jednym z zadan, jakie stawiamy sobie to znalezienie i nawiqzanie kontaktu z rodzinami
0s0b chorych na FOP w Argentynie, jako ze komunikacja jest najlepszym sposobem,
aby stawi¢ czola naszej chorobie. Po przeczytaniu informacji o poszukiwaniach
wielopokoleniowych rodzin z ciqzqcym na nich FOP by pomoc w badaniach
genetycznych, zdalismy sobie sprawe, Ze to poszukiwanie jest zadaniem, ktore mozemy
przeprowadzi¢ i w naszym kraju. Znalezlismy sposob na rozpowszechnianie informacji
w publikacjach popularnonaukowych i medycznych. Udostepnianie informacji byto
sposobem na to, by pomoc innym skrocic czas i meki na drodze do prawidlowej
diagnozy. W 2004 roku pomoglismy Dr Kaplanowi znalez¢ wielopokoleniowq rodzine
z FOP w Korei, natomiast w Argentynie udato si¢ prawidtowo zdiagnozowac chorobe
u pietnastoletniej dziewczyny. Naprowadzita ona swoich lekarzy na dobry trop po
przeczytaniu artykutu o FOP, ktory pojawit sie na tamach jednej z krajowych gazet, El
Clarin.

Odkrytam, ze solidarnos¢ spotecznosci chorych na FOP i ich bliskich data poczatek
innym cudom, ktore sa jak magiczne zbiegi okolicznos$ci, ale po prostu nie moga by¢
zwyktym przypadkiem. Dla zobrazowania tego o czym mowig, wybratam male cuda dziejace
si¢ poprzez wiarg, modlitwe, wytrwatos¢ 1 dzigki rodzinom i lekarzom, ktorzy nieustannie
pracuja by znalez¢ terapig i lek na kostniejace zapalenie mig$ni.
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Oto historia Kelly Alexy, pielggniarki dyplomowanej z University of California, San
Francisco, ktora pomogta zdiagnozowa¢ u malucha FOP, po zaobserwowaniu kilku waznych
cech. Jej siostra, nauczycielka Vincenta od nauk $cistych, uczestniczyta kiedy$s w zbidrce
pieniedzy dla Vincenta. Potem zapytata Kelly, czy kiedykolwiek styszata o tej rzadkiej
chorobie... Kelly pézniej dowiedziala sig¢ rowniez, ze jej przetozony z UCSF, neonatolog dr
Joseph Kitterman, miat wnuka z FOP. Dr Kitterman rowniez zaprosit Dr Kaplana na rozmowe¢
o FOP w University of California San Francisco. Oto fragment listu, ktory Kelly przystata
mojej rodzinie pewnego dnia:

Miatam dyzur na oddziale intensywnej terapii noworodka, gdyz jestem
dyplomowanq pielegniarkq neonatologicznq. Trzy razy w tygodniu chodzilismy na
odzial radiologii obserwowa¢ badania, rentgenowskie, ultradzwickowe i rezonansu
magnetycznego u dzieci z naszego oddziatu. Czasami musimy chwile zaczekaé na
konsultacje specjalistow z innych oddziatow naszego szpitala. Czekalismy na
neuroradiologia, by zakonczy¢ omawianie przypadku narosli na szyi u dwulatka.
Pacjent byt prowadzony przez oddziatl hematologii/onkologii.

Toczyta sie otwarta dyskusja w grupie lekarzy odnosnie wstrzykniec i pytania
na temat tego, czy wykonano u pacjenta juz biopsje. Onkolog, dr Goldsby, wspomniat,
ze biopsja zostala wykonana, a wynik byt ujemny i, Ze narosl powedrowata w dot
kregostupa a dziecku znacznie zmniejszyt sie zakres ruchu w tych miejscach, gdzie
znajdowaly sie narosle. Na poczqtku nic nie mowitam, ale wczesniej wspomniatam
kolegom z neonatologii, Ze moze by¢ to choroba, ktorq ma wnuk doktora Kittermana...

... Nie miatem zamiaru nic mowic¢ na gtos calej grupie lekarzy, wiec kiedy dr
Goldsby zakonczyt narade i wychodZzit z pokoju, zatrzymatam goi zapytatam , czy
moge zada¢ pytanie dotyczqce jego pacjenta.

Zgodzit sie, wiec zapytalam, czy dziecko miato normalne paluchy stop. Z lekkim
zdziwieniem spojrzal na mnie i odpowiedzial, Ze nie i w rzeczywistosci, wltasnie dzis
rano zauwazyl, ze dziecko miato je zdeformowane. Wtedy z zainteresowaniem zapytat
mnie dlaczego o to pytatam. Powiedziatem, ze znam bardzo rzadkq chorobe, w ktorej u
dzieci obserwuje sie obrzeki, nastepnie zamieniajqce sie w kos¢, co jest z resztq bardzo
trudne do zdiagnozowania. Dzieci te sq kierowane do onkologow i majq wykonywanq
biopsje za biopsja, a nawet dostajq chemioterapie. Zadal mi pytanie o nazwe tej
choroby.

Powiedzial, ze byt gotow zbada¢ cokolwiek, bo stan tego dziecka byt bardzo
ktopotliwy. Powiedziatam mu, Ze jest to FOP, fibrodysplasia ossificans progressiva.
Poprositam kolezanke, Zzeby przypomniala sobie nazwisko lekarza z Filadelfii, ktory
prowadzit wyktad w UCSF na temat tej choroby. Podata mi nazwisko dr Kaplana, wiec
zadzwonitam do doktora Goldsby i podatam mu te informacje.

Drzieki Bogu, udato mi sie pomoc postawié diagnoze temu maluchowi. Mysle,
Ze moje szanse na wygranq na loterii byly wigksze niz chodzenie na rozmowy lekarzy
dyskutujqcych nad nierozpoznanym FOP u malego pacjenta. Jestem tak szczesliwa, ze
to dziecko nie musi przechodzi¢ wszelkich niepotrzebnych badan. Takie zdarzenia
sprawiajq, ze MUSISZ po prostu uwierzy¢ w przeznaczenie.

Dr Kaplan poinformowat Kelly: ,, Zta wiadomos¢ jest taka, ze ten Maly cierpi
na fibrodysplazje. Dobrq wiadomosciq jest to, ze ma Aniota Stroza — Kelly Alexy.”

Trzeba rowniez wspomniec o innym cudzie na tej Zyciowej drodze na szczyt
wyznaczonej przez FOP. Dr Joseph Kitterman, ktory pomogt dokona¢ diagnozy
chiopca, zatozyt drugie na swiecie Centrum FOP na University of California w San
Francisco w 2005 roku.” San Francisco Chronicle” oglosit te wiadomos¢ na
pierwszej stronie, w marcu 2005 roku. Vincent mial rowniez swoj wktad w utworzenie
tej wspolnoty, byt pierwszym pacjentem z FOP.
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Zycie z taka choroba jak FOP to dla catej rodziny chorego, a dla niego zwtaszcza,
bardzo trudne 1 wielkie wyzwanie. Jednak moze ono inspirowac¢ wiele osob to zycia lepiej,
mocniej i1 pigkniej. Kiedy Vincent rozpoczal studia z dala od domu, byto to dla nas wszystkich
nietatwym zadaniem. Mogt na szczescie liczy¢ na swojego brata Briana, ktory pomagat mu
we wszystkim co niezbg¢dne; wyprawach do apteki, wchodzeniu do skutera dla
niepetnosprawnych, przenoszeniu mebli, a nawet interwencji z instruktorem, ktéry obwinit
Vincenta o zgubienie pracy kolegi. Kiedy zapytatam Briana w jaki sposob przekonat
instruktora, by ten dat wiar¢ Vincentowi, odpowiedziat: ,,Powiedziatem mu, ze jestem
wigkszy niz on”. Zatem absolutnie kazdy cztonek naszej rodziny boryka si¢ z FOP i razem
wspinamy si¢ na t¢ gorg. Gdy nasze najmtodsze dziecko, Isabel, miata osiem lat, zatozyta
klub, Best Friends Forever FOP Club, ktoérego cztonkiem honorowym jest Dr Kaplan (przystat
pierwsza optate klubowa). Zasady klubu Isabel wisza w korytarzu Uniwersytetu Medycznego
w Pensylwanii. Oto one:

l.

1. Pomysly sq czyms poteznym.
Pomysty sq jak wynalazki.
Podziel sie swoimi pomystami.

wmn

Zwracaj uwage na innych.
Szanuj ich pomysty.

Pytaj i dziel si¢ pomystami.
Stuchaj pytan innych ludzi.
Baqdz tworczy.

Czekaj na swojq kolej.

o E

(Sq to zasady wypracowane metodq prob i btedow przez piecioro wspaniatych dzieci)

Wreszcie, chciatabym przytoczy¢ pigkne stowa pelne radosci i wdzigezno$ci Norberta Seidl,
mlodego cztowieka chorego na FOP z Niemiec, ktory zwierzyt si¢ dr Kaplanowi z tego jak
podzigkowat swojej matce, za swoje zycie. Stowa te pokazuja jak dzigki mitosci, wierze,
nadziei i solidarno$ci mozna razem wspinac si¢ na szczyt:

Mielismy FOP przez cale nasze zycie. Wiemy, zZe choroba moZe sie nasili¢, ale nie ma
to juz wplywu na naszq radosc zZycia...

Z czasem gdy stawalismy sie starsi, na barki naszej Mamy spadato coraz wiecej... Od
samego poczqtku byta cata dla nas, pomagata i sprawiata, ze zylo nam sie lepiej.
Pewnego dnia powiedzialem do mojej siostry Christine:” Nasza Matka zastuguje na
medal za wszystko, co robi dla nas na co dzien”. Chciatem cho¢ raz publicznie
podziekowac naszej mamie. Sq miliony ludzi, ktorzy mieszkajq w Niemczech, ale nasza
rodzina jest wyjatkowa. Jestesmy jedynq wielopokoleniowq rodzing z FOP w calych
Niemczech ... Napisatem do prezydenta, by opowiedzie¢ mu o nas. Dodatem, Ze nasza
mama zastuguje na medal za wszystko co dla nas robi kazdego dnia ... Opisatem jak
zajmowata sie naszym tatq, ktory rowniez miat FOP. Przekonatem go jak wiele robi
mama dla nas wszystkich i przyznat Jej medal! Pewnego dnia przyszedt list z Berlina.
W liscie bylo napisane, Ze nasza matka powinna by¢ wyrozniona najwyzszym cywilnym
odznaczeniem rzqdu niemieckiego ... Wszyscy wzieli udzial w pieknej uroczystosci na
zamku w Bawarii, gdzie Sekretarz Stanu ... wreczyt medal naszej mamie.

Wszyscy, ktorych spotkatam w spotecznosci FOP, rodziny, dzieci, rodzice, specjali$ci

medyczni, ciesza si¢ z tego drogocennego medalu Norberta Seidl, jaki udato si¢ mu uzyskac
dla ukochanej mamy.
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Lata temu, kiedy rozmawialam z uzdrowicielem, w poczuciu winy za cierpienie
naszego syna, powiedziano mi, ze to przeklenstwo czy grzech przodka byty odpowiedzialne
za chorobg. Oczywiscie, poprzednie zycia wspomnianych przodkéw to by¢ moze Adam i Ewa
— pierwsi rodzice ludzkosci. Poniewaz nasza rodzina odbywa swoja podr6z na stromych
sciezkach FOP, uczg sig, ze zycie to magiczna gora, ktéra wznosi si¢ ponad nasze
wyobrazenia.

Powyzszy artykut jest wersjq przemowienia mojego syna Vincenta wygtoszonego w Cheng
Kung University Hospital na Tajwanie. Dzieki zaproszeniu i hojnosci Taiwan Foundation for
Rare Disorders (Tajwanska Fundacja dla Chorob Rzadkich), odwiedzilismy ten szpital w maju
2008roku z doktorem Fredem Kaplanem, ktory wyglosit niesamowicie inspirujqcy wyktad. Na
Tajwanie niemal natychmiast nawiqzalismy przyjaznie z rodzinami borykajqcymi sie z
problemem FOP, a takze troskliwym personelem medycznym. W szpitalu spotkalismy tez
azjatyckq gwiazde filmowgq, Jessie Chang, ktora powiedziata nam, ze wiasnie skonczyta
krecenie scen do filmu o FOP i, ze ona i pewien chiopiec, ktory gral jej syna, zawsze chcieli
bardzo spotkac osobe chorq na fibrodysplazje. Bylismy zaskoczeni, gdy dowiedzielismy sie, Ze
pierwszy duzy film fabularny o FOP pojawi sie na Tajwanie i przekroczy przez Ciesnine
Tajwanskq by by¢ wyswietlanym rowniez w Chinach. Co najciekawsze — pomyst nakrecenia
tego filmu powstat w momencie gdy tajwanski rezyser czytat” Zdobywanie Magicznych Gor”
w jezyku mandarynskim. Cuda sie zdarzajq. Nastepny tez wymodlimy, a bedzie to lek na FOP.

Informacje o autorze

Carol Zapata-Whelan, wychowana w Argentynie i Stanach Zjednoczonych, posiada doktorat z
literatury porownawczej, ktory uzyskata na Uniwersytecie Kalifornijskim, kampus Los
Angeles (popularna UCLA). Wyktada na California State University (Fresno) i jest dumna
mama pigciorga dzieci. Jej artykuty dotyczace FOP ukazaty si¢ w Newsweeku, Hispanic Link
News Service-Los Angeles Times News Syndicate), Chicken Soup for the Latino Soul, El
Andar, The Rotarian i innych pismach. Ksiazka Carol (w celu zwrdocenia uwagi na badania w
obszarze FOP i potrzeby pacjenta) - Zdobywanie Magicznych Gor: Zycie z pieciorgiem
cudownych dzieci i ,,genem szelmq” zwanym FOP zostala przettumaczona na jezyki:
mandarynski 1 koreanski.

IFOPA a praktyki wyznaniowe

IFOPA nie jest organizacja wyznaniowa/religijng i jako taka nie popiera, nie stuzy lub nie
faworyzuje zadnej konkretnej organizacji, praktyk religijnych, sekt lub idei jakiegokolwiek
rodzaju. Zawarte tu informacje sa opinia autora i w tym przewodniku stanowia histori¢
okreslonej osoby.
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Rozdzial 18. Moje dzieci

Dorothy Kadala

Kiedy Sharon Kantanie poprosita mnie o napisanie na temat rodzenstwa dzieci
chorujacych na FOP, nie bytam pewna, czy mam co$ na ten temat sensownego do
powiedzenia. Poza tym, moje dzieci juz dorosty, a pamig¢ juz nie jest taka jak kiedys.
Zatem... Po prostu, zaczng od poczatku. Susan miata dwa, prawie trzy lata, kiedy po raz
pierwszy spostrzegta, ze co$ zlego si¢ z nia dzieje. W tym czasie Gerich miat siedem lat a Ann
- 7 miesigcy. MieszkaliSmy w Holandii, z dala od rodziny. Na szczg¢$cie, mieliSmy dobrych
przyjaciol, zarowno amerykanskich, jak 1 Holendrow, ktérzy byli z nami bardzo blisko. Od
samego poczatku nasz Gerich zachowywat sig jak maty dorosty. Bardzo ch¢tnie pomagat mi
w domu i zatatwial sprawy w naszej wsi. Chodzit do piekarni, sklepu migsnego, spozywczego
1 w inne miejsca. Byt zawsze bardzo aktywny, kochat szkotg i zabawy ze swoimi
amerykanskimi i holenderskimi przyjaciotmi.

Neil przyszedt na swiat okoto 18 miesigcy pozniej. Wkrotce po jego narodzinach
przenieslismy si¢ do innej czgsci Holandii, z dala od rodziny i przyjaciét, jednak niedlugo po
przeprowadzce dzieci miaty juz nowych kolegdéw. Probowalismy wysta¢ Gericha do
najblizszej migdzynarodowej szkoty, ale dwie godziny jazdy autobusem to bylo zwyczajnie za
daleko. ZapisaliSmy go wigc do miejscowej, znajdujacej si¢ zaledwie kilka minut od naszego
domu. Na szczg$cie Gerich potrafit juz mowic i czyta¢ po holendersku. Dzigki temu, dzieciaki
z sasiedztwa w koncu si¢ do nas przekonaty. Susan natomiast miata okoto 45 minut jazdy do
szkoty dla 0sob niepetnosprawnych, a Gerich nadal byl pomocnym starszym bratem.
Staratam si¢ uczynié¢ zycie na tyle normalnym na ile to mozliwe, ale on i Ann byli
przyzwyczajeni, ze wyjezdzaja na cate dnie ze mna lub z Philem. Ja zwykle zabieratam dzieci
ze soba, kiedy Susan jechata do szpitala (najpierw Ann i pdzniej Neila). Karmitam je piersia,
a personel szpitala byt dla nas bardzo wyrozumialy i uprzejmy.

Po dwoch latach batalii o jak si¢ pozniej okazato — btedna diagnozg, wrociliSmy do
Stanéw Zjednoczonych, konkretnie Wilmington w Pdétnocnej Karolinie (dziewig¢ miesigcy
oczekiwatam z matka na powrd6t Phila). U Susan w koncu poprawnie zdiagnozowano FOP, a
dokonali tego lekarze z Uniwersyteckiego Szpitala Dziecigcego w Charleston, w Potudniowe;j
Karolinie (Medical University Children’s Hospital in Charleston, SC) a corka miata wtedy 6
lat. W tym czasie Gerich miat lat 12, Susan — 7, Ann — 5, a Neil 3. Nastgpne 17 lat
spedziliSmy w naszym domu na Bayshore Drive. Dzieci uczgszczaty do lokalnych szkoél, a ja
po roku wrocitam do mojej pracy w bibliotece szkolnej. Moze si¢ to wydawac dziwne, ale
nasze zycie wydawalo si¢ wtedy bardzo normalne. Dzieci zwyczajnie uczgszczaty do szkot,
do kosciota, na zbiorki harcerzy itp. Uczyty si¢ gry na fortepianie i graty w pitkg nozna 1
uprawiaty inne sporty. Susan nie mogla uczestniczy¢ w tych wszystkich zajeciach, ale bardzo
staraliSmy si¢ by brala udziat cho¢ w niektorych. Miata trzykolowy rower z mozliwos$cia
siedzenia w pozycji potlezacej, ktory nazywat si¢ ,,banana peel”, czyli ,,bananowa skorka”.
Scigata sie nim po okolicy. Miata wielu przyjaciot z sasiedztwa, kosciola i szkoty. Zawsze
staraliSmy sig, by nie czuta si¢ inna od wszystkich. Musiata odrobi¢ zadania domowe 1 miata
obowiazki tak jak jej rodzenstwo. Istniaty rzeczy, ktore byta przeciez w stanie zrobi¢, ale bylo
tez mnostwo tych, ktore byty poza jej mozliwosciami. Czasami wtedy styszatam skargi od
dzieciakow, ze to niesprawiedliwe: ,,Dlaczego Susan nie moze tego/tamtego?” Niekiedy wigc
musieliSmy przy okazji rozmow rodzinnych przypomnie¢ Gerichowi, Ann 1 Neilowi, ze Susan
nie moze robi¢ tego wszystkiego, co moga oni... Zawsze méwitam im, Ze jestesSmy jedna
druzyna, a kazdy jej cztonek ma swoje obowiazki. Wszystkie zadania sa wazne, a rodzina nie
osiagnie nic, jak wszyscy nie bgda wspotpracowac. Dzieci byty tak przyzwyczajone do tego
jaka jest Susan, ze czasem trzeba byto im przypomina¢ o tym, ze jest chora.
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Gerich byt starszy i bardzo zaangazowany w dziatalnos$¢ $redniej, potem wyzszej szkoly i
zawsze mobilizowat swoich przyjaciot. Byt wspaniatym opiekunem do dzieci. Im dzieci byty
starsze 1 samodzielniejsze, prowadzenie domu spoczeto na ich barkach. Od czasu gdy Gerich
poszedt do liceum, Ann stata si¢ najwigkszym pomocnikiem i wsparciem dla mnie i Susan.
Bylo to szczegolnie wazne podczas dojazdow i w szkole. Jako siostra, Ann byla i jest w stanie
pomoc Susan przy kapieli, ubieraniu si¢ i1 toalecie, czego brat nie jest w stanie zrobi¢. Do
momentu, w ktorym Susan dostata swoje prawo jazdy, wszedzie wozili ja Gerich i Ann.
Niestety Susan nie moze juz prowadzi¢, wigc znOw rodzenstwo zawozi ja, gdzie trzeba. Ann
zaprasza Susan do Chapel Hill na weekendy, zeby$my i my, i ona mogli odpoczac.

Nie ograniczamy pozostalych dzieci i nie zabraniamy tego, czego nie moze robic¢
Susan. Gerich i Ann byli w druzynie ptywackiej a Ann i Neil grali w pitkg nozna.
Zachecalismy kazdego z nich do rozwijania swoich zainteresowan i realizowania celow.
Kiedy dzieci osiagaty okoto dziesiaty rok zycia, zaczgly towarzyszy¢ mi w normalnym,
codzienny zyciu; wyjazdach do miasta, po zakupy itd. Musiatam robi¢ wszystko by dzieli¢
moja uwage.

Obawiam sig, ze zaniedbywatam nasze pozostale dzieci poswigcajac tyle czasu 1
uwagi Susan. Wtedy gdy byly mate, potrzebowaly mnie najbardziej. Myslg, ze dobre strony
tej sytuacji to to, ze szybciej dojrzaly i mogty bardzo duzo zrozumie¢. Umiaty dostrzec
pozytywy wynikajace z choroby siostry, jak nasz cztonkostwo w Migdzynarodowym Kole
Przyjaciot FOP czy wycieczka do Walt Disney World 1 Filadelfii. Trudno oceni¢ jak odbierali
to wszystko co si¢ dziato gdy byli mali. Z perspektywy czasu, nie wydaje mi si¢ zeby miaty
smutne czy ci¢zkie dziecinstwo. Walczyli ze soba, kochali si¢ i bawili, tak jak wigkszos$¢
matych dzieci w innych rodzinach. Ustalili§my jasna zasad¢ — zadnej przemocy fizycznej
wobec siebie (wlacznie z Susan). Ale pozwalatam im si¢ sprzeczaé, nawet krzycze¢ na siebie,
tak dlugo dopoki nie doszto do rekoczyndéw. Gerich i Ann poniesli cigzar opieki nad Susan.
Neila, jako najmtodszego, wiele omingto. Ann nadal bardzo nam pomaga, mimo ze mieszka w
innym miescie. Bardzo chcieliSmy by wyrosli na samodzielnych i odpowiedzialnych ludzi.
Nie wiem, by¢ moze udalo si¢ to, bo mieli wigcej obowiazkow jako dzieci. Mam nadzieje, ze
tak. ZrobiliSmy wszystko co moglismy w tych bardzo trudnych warunkach i przetrwali$my.
Gerich ma teraz 30 lat, Susan 25, Ann 23, a Neil 21. Na szczgScie wszyscy sa ze soba bardzo
blisko. Gerich, Ann i Neil mieszkaja w Raleigh/Chapel Hill, okoto dwdch godzin od nas.
Czgsto rozmawiamy, mailujemy i bywamy u siebie z odwiedzinami.

Gdybym miata doradza¢ rodzicom dzieci chorych na FOP, zwrocitabym uwagg na to
by dzieli¢ swoj czas 1 zaangazowanie rowniez pomigdzy pozostate dzieci, tak by wszystkie
mogly rozwija¢ swoje talenty i zainteresowania.

O autorze

Dorothy Kadala ma 58 lat 1 jest mgzatka. Od 37 lat tworzy udany zwiazek ze swym mgzem
Philem. Urodzita si¢ i wychowala w Anderson, w Poludniowej Karolinie. Jest czwartym z
pigciorga dzieci 1 ma czworo wlasnych, wigc wie co to znaczy zy¢ w duzej rodzinie! Ona, Phil
1 dzieciaki mieszkaja w Wilmington w Karolinie P6tnocnej od 18 lat, ale przez 10 lat zyli w
Holandii. Mieszkali tez przez krotki czas w Luizjanie, na Florydzie, Georgii 1 Potudniowe]
Karolinie. Dorothy ukonczyta University of Georgia, na kierunku bibliotekoznawstwa i
metodyki nauczania. Ma tytut magistra zdobyty na Uniwersytecie Potnocnej Karoliny w
Wilmington z anglistyki. Z przerwami byla bibliotekarka w szkole podstawowej przez 33 lata.
Czesto jednak musiata bra¢ urlopy z powodu choroby Susan 1 narodzin pozostatych jej dzieci.
Uwielbia czyta¢, uktada¢ puzzle i spacerowac, najlepiej po plazy. Jej ulubionym miejscem
jest rodzinny domek na wyspie Colington na obrzezach Péinocnej Karoliny. ,,To jest azyl moj
1 Phila” — mowi.
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Rozdzial 19. Moja siostra i ja

Annie Kadala

Dhugo zastanawiatam si¢ jak opisa¢ bycie siostra osoby z FOP tak by moje stowa
pomogty innym. Najbardziej niepokoi mnie to, ze moje doswiadczenia sa dosy¢ specyficzne,
tak samo jak relacje z siostra. Druga rzecza jest to, ze trzeba oddzieli¢ to co mysle o FOP od
tego co mysle i czuje do mojej siostry. A tu granica jest bardzo ptynna. Na szczgscie Susan i ja
jestesmy teraz doroste 1 nasza wigz bardzo dojrzata od czasow dziecinstwa. FOP wptynatl na
dojrzewanie nas obu, zmiany naszych relacji i wigzi. Zmienit wszystko. Uswiadomitam sobie,
ze nigdy nie bede w stanie rozdzieli¢ Susan i FOP, a moje doswiadczenia nigdy nie beda
uniwersalne dla wszystkich dotknigtych ta choroba. Chcg po prostu opisa¢ swoje subiektywne
uczucia 1 doswiadczenia 1 bede¢ szczesliwa gdy to pomoze choc¢by jednej osobie w kontakcie z
osobg chorujaca na fibrodysplazjg.

W mojej rodzinie jest czworo dzieci. To ja jestem najbardziej wiekowo zblizona do
Susan, ktora cierpi na FOP. Jestem rowniez jedyna jej siostra. Na podstawie mojego
doswiadczenia i obserwacji uwazam, ze rodzenstwo w zblizonym wieku i tej samej plci moze
poméc najbardziej. Przyktadowo — kwestia zabiegéw higienicznych. Zaden z moich braci nie
moglby zabra¢ Susan do tazienki 1 pomoc w prysznicu, bo dla obu stron byloby to bardzo
nickomfortowe. Co wigcej, poniewaz jesteSmy w prawie rownym wieku, Susan i ja
spedzaty$my ze soba duzo czasu; jezdzitam z nig autobusem, jadaty$my razem positki.
Zwykle bytam w poblizu by pomoc. Muszg przyznaé, ze czutam, ze to wszystko jest
niesprawiedliwe... Tym co ratowalo sytuacj¢ byt fakt, ze mama i tato nigdy nie zmuszali
mnie do pomagania siostrze. Dzigki ich podejs$ciu, nigdy nie odbieralam tego jako przykrego
obowiazku. Wszyscy zawsze doceniali mdj wysitek wktadany w pomoc Susan, nigdy jednak
do niczego mnie nie zmuszajac. Cala nasza rodzina dziala jako jeden zespot. Zawsze jest pula
zadan do wykonania, wigc jesli kto$§ nie chce pomodc w opiece nad Susan, to musi zrobi¢ cos$
innego co jest akurat do zrobienia, bo to pozwoli mamie na asystowanie naszej siostrze.
Kazdy z nas musiat zrozumie¢, ze w rodzinie z FOP istnieja dodatkowe obowiazki i kazda,
nawet najmniejsza pomoc, si¢ liczy.

Duzo pomagatam mojej siostrze na co dzien gdy bytlySmy mtodsze. Przed szkota
czesalam wlosy (bo wedtug niej wtasnie ja robitam to najlepiej), jezdzitam z nig autobusem,
pomagatam na stotdwce, 1 to nie tylko jej ale takze innym uczniom z klasy Susan. Teraz,
kiedy jestem w domu rodzinnym, mogg pomoc Susan skorzysta¢ z tazienki, wzia¢ prysznic,
ubrac¢ sig, mogg zawiez¢ ja gdzie trzeba, przygotowac positki, poprawi¢ jej komfort i wygode.
Gdy przybywato nam lat a choroba postgpowata, Susan potrzebowata wigcej pomocy na co
dzien. Trudno zaakceptowac, ze kto$ bliski mogl niedawno zrobi¢ tyle rzeczy, a teraz moze
ich coraz mniej... Na szczgscie wszyscy — rodzenstwo i rodzice, moga zrobi¢ bardzo wiele by
oswoi¢ nowa sytuacjg i znalez¢ jak najwigcej rozwiazan, by Zyto si¢ tatwie;.

Niedawno Susan udata si¢ przystrzyc 1 zafarbowa¢ wilosy. Siedzac w swoim wozku
inwalidzkim, obcigto jej i pofarbowano wtosy, ale wyzwaniem byto odchyli¢ si¢ do umywalki
by je umy¢. Aby rozwiazac ten problem, oparliSmy wozek o zlew, a mama 1 tata podniesli
Susan 1 przechylili ja do umywalki, co pozwolito fryzjerce umy¢ wlosy. Wszyscy $mialismy
si¢ jak zabawnie musiato to wyglada¢. Mama porobita nawet zdjecia, na ktorych wszyscy si¢
$mieja, a najbardziej szczerzy si¢ Susan. Mimo, ze FOP utrudnia Zycie to zmusza tez do
kreatywnosci, z ktoérej moze by¢ niematy ubaw.
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O autorce:

Annie Kadala ma 23 lat i mieszka w Chapel Hill w Potnocnej Karolinie. Drugi rok stara si¢ o
pracg na rzecz Masters w Science Library. Posiada tytut licencjata z filologii angielskiej z
College of Charleston w Potudniowej Karolinie i ma nadzieje na prace w bibliotece szkoty
podstawowej lub $redniej. Annie mowi ,,Jako siostra Susan mam duze do$wiadczenie w byciu
opiekunka osoby chorujacej na fibrodysplazje. To niesamowite do§wiadczenie pomagac
rodzinom ludzi chorujacych na FOP. Ja sama nie pamigtam juz jak to jest zy¢ bez tej choroby”
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Rozdzial 20. Zycie z FOP: Gdy “chcie¢” nie znaczy “méc”

Sharon Kantanie

Wigkszo$¢ ludzi nie bytaby w stanie sobie wyobrazi¢ zycia z tak ci¢zka choroba jak
FOP. To ekstremalnie rzadkie schorzenie, polegajace na tworzeniu nowych kosci w migéniach
1 tkankach tacznych chorego, powoduje dostownie “zamrozenie” go w jednej pozycji. Innymi
stowy, w ciele chorego wyrasta drugi dodatkowy szkielet. Zyje z FOP przez wigkszo$¢ z
moich 38 lat i nie bylabym juz chyba w stanie wyobrazi¢ sobie innego zycia. FOP przynidst
mi ogrom bolu i tez, a czgsto takze poczucie odrzucenia przez dazacy do perfekcji swiat. Z
drugiej strony, choroba nauczyta mnie takze bardzo wiele o mnie samej 1 o otaczajacym
swiecie. Trzeba przyznac¢, ze moj nastroj zalezy czesto od tego czy choroba akurat atakuje czy
nie. Odbieram ja jako cichego wroga, ktory zyje w srodku mnie.

Najcigzsze momenty mojego zycia przeplataja si¢ z tymi najpigkniejszymi... Pewnie
duza czg$¢ z tych cudownych chwil wydarzyta si¢ “dzigki” chorobie i cierpieniu z nia
zwiazanym. Fibrodysplazja atakuje niepostrzezenie z tak btahej przyczyny jak uderzenie czy
upadek, moze tez doj§¢ do zaostrzenia objawdw bez zadnego konkretnego powodu. Méwiac
wprost - nigdy nie wiem kiedy i w jakich okolicznosciach choroba si¢ uaktywni. Zawsze
zastanawiam si¢ czy zrobitam co$ co wywotato rzut, albo czy moglam zrobi¢ cokolwiek, by
mu zapobiec. Rodzice zawsze beda si¢ o mnie martwi¢, przewidywaé ataki choroby, chronié¢
przed kolejnymi, a ja nie mogg ich za to wini¢, to zupelnie naturalne. Ale gdybym mogta
przezy¢ moje zycie od nowa, nie zmienitabym w nim nic, niczego nie zaluj¢, nawet tych
decyzji, ktore w efekcie przyniosty mi bol i cierpienie. Nigdy nie chciatam zy¢ w ciaglym
strachu przed zrobieniem sobie krzywdy, bo to zupelnie odbiera rados¢ zycia.

Moze to dziwnie zabrzmi, ale jako dziecko nigdy nie myslatam o sobie, Ze jestem
dziwna czy inna. Zdawatam sobie sprawe, ze nie mogg zrobi¢ wielu rzeczy, bo nie podnosze
do gory rak, ale zawsze uwazatam si¢ za taka jak wszyscy. Jedno zdarzenie w mojej pamigci
jest do tej pory bardzo wyrazne i zywe. Miatam wtedy 10 lat. Nauczyciel zobaczy? jak siedze
na krawezniku podczas przerwy a moi koledzy graja w gre “two-square”. Dwdjka dzieci musi
odbijac pitke tak, by trafi¢ w zaznaczony kwadrat, przegrywa ten, ktéremu pierwszemu sig to
nie uda. Nauczyciel zachgcit mnie, Zebym sprobowata, a kolegow poprosit, Zzeby grali jak
najostrozniej 1 dali mi “fory”. Szybko okazalo sig¢, Zze mam talent do tej gry, ogratam ich
bardzo szybko a potem, by nie bylto za fatwo, graliSmy az we cztery osoby. To byl pierwszy
raz kiedy zrobilam co$, co moglo potencjalne mi zagrazaé, a nic ztego si¢ nie stalo, wregcz
przeciwnie - poczutam, ze moge wszystko!

Rodzice zawsze zachgcali mnie do zabawy 1 poznawania §wiata. Z tylu za garazem
wymalowali mi boisko do gry. Dzieci z sasiedztwa przychodzity tam i bawilismy si¢ razem.
Wtedy, ostatniego dnia szkoty, upadlam 1 zranitam si¢ w kolano. Niespecjalnie si¢ tym
przejetam, sadzac, ze wszystko bedzie dobrze, i Ze do wywotania rzutu FOP upadek czy
kontuzja musi by¢ silniejsza. Jak si¢ okazalo pdzniej, bardzo si¢ mylitam. Ten z pozoru
niegrozny wypadek rozpoczat trwajacy az 4 lata cykl rzutéw choroby, przez ktore stracitam
ruchomo$¢ w lewym biodrze 1 kolanie. Od 12 roku zycia musiatam porusza¢ si¢ o kulach.
Wtedy wilasnie stracitam na zawsze swoja dziecigca naiwno$¢ 1 poczucie bycia
niepokonanym. Zrozumiatam, ze wszystko moze si¢ zmieni¢ w jednej chwili. Mimo to, nawet
gdybym mogta cofna¢ czas, nie chcialabym wymaza¢ tego wydarzenia, ktore wigzalo sig
przeciez z ogromnym bolem zarowno fizycznym jak i1 psychicznym. W ogromny sposéb
tamte wydarzenia wptyngty na moj rozwoj duchowy. Wtedy tez, pograzona we 1zach i bolu,
poznalam wyjatkowego przyjaciela, ktory po 30 latach wciaz jest przy mnie. Nasza przyjazn
jest jedna z niewielu relacji w moim zyciu, ktéra nie powoduje, Zze czuj¢ si¢ winna bycia
zalezna od innych ani tego, ze potrzebuj¢ pomocy. Moja przyjacidtka zdecydowata si¢ nig by¢
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bez wzgledu i pomimo mojej niepetnosprawnosci. I obie potrzebujemy siebie tak samo
mocno.

FOP wplywa na zycie chorych w bardzo rézny sposob. Wiele jest podobienstw, ale
takze 1 roznic. Nie jest mozliwe przewidzie¢ kogo FOP doswiadczy w umiarkowany sposob a
kogo bardzo dotkliwie. Jedno natomiast jest pewne i nieuniknione: FOP ma charakter
postepujacy. Choroba “lubi” tez zakra$¢ si¢ niepostrzezenie i1 zaatakowaé wtedy kiedy
najmniej si¢ tego spodziewamy. Wiasnie wtedy, gdy przyzwyczaimy si¢ do swoich
ograniczen, nauczymy z nimi zy¢, choroba uaktywnia si¢ i trzeba “uktadac” wszystko od
nowa. Wtedy zaczyna si¢ faza, ktora ja nazywam “Kiedy chcie¢ nie znaczy moc” i to, ze
chcemy, zeby bol zelzal a zycie si¢ nie zmienialo nie spowoduje, ze tak wlasnie bedzie.
Pomimo, zZe trzeba by¢ §wiadomym tej zasady, nie oznacza to rezygnowania z kontrolowania
swojego zycia zupetie. Nalezy mie¢ tylko §wiadomos$¢, ze nie zawsze jest tak, jak bySmy
tego chcieli. Chodzi by walczy¢ o to, co mozna zmieni¢ i zaakceptowac to, czego zmieni¢ si¢
nie da. Tylko wtedy mozna i$¢ do przodu. To prawda, ktora nie dotyczy tylko ludzi z FOP i
innymi postgpujacymi chorobami, jednak wlasnie oni musza si¢ z nig zmierzy¢ wczesniej i
pamigtac o niej przez cale zycie.

Co jest najtrudniejsze w zyciu z FOP? Czasami jest to bol. Czasami fakt, ze tylko
jedna na dwa miliony 0s6b moze zrozumie¢ przez co przechodzisz. Innym razem to zaleznos¢
od innych ludzi, nawet w najmniejszych czynno$ciach i ten brak samodzielno$ci. Jednak mate
zwycigstwa nad choroba, takie jak moje samodzielne si¢ przebranie dla mamy w Dzien Matki,
sa spektakularne. Generalnie jestem jednak zdania, ze FOP dotyka duzo bardziej rodzicow i
cztonkdéw najblizszej rodziny, niz sama osobg chora. Nie pamigtam jak to jest nie mie¢ FOP.
Nie znam tego uczucia. Owszem, mimo, ze byly momenty w moim zyciu, kiedy btagatam,
zeby nie by¢ chora, to jednak nie umiem nawet sobie wyobrazi¢ zycia bez fibrodysplazji. Dla
mnie zawsze najgorsza byla niewiedza, na ile kazdy rzut bedzie powazny i jaka czes¢ mojej
sprawno$ci mi zabierze. Bardzo cigzko jest dostosowac si¢ do zmian w organizmie, gdy nie
wiemy na ile dotkliwe one begda. Czas od jednego rzutu do drugiego jest czasem btadzenia we
mgle 1 prob zaakceptowania nowej sytuacji.

FOP kontroluje moje cialo, ale nie kontroluje catego mojego zycia. Wiem, ze jestem
silng osoba wtasnie dzigki mojej chorobie. Walka z nig pozwolita mi pozna¢ sama siebie i sil¢
mojego ducha. A to nie kazdemu begdzie dane. Wszyscy mamy mocne 1 stabe strony oraz
problemy, z ktérymi musimy si¢ zmierzy¢ w zyciu. Niestety moje stabe strony sa widoczne
od razu 1 gotym okiem. Sa pierwsza rzecza, ktora ludzie zauwazaja a czasem nawet jedyna,
ktora umieja dostrzec. Na szczgs$cie moja rodzina, najblizsi 1 nauczyciele zawsze widzieli tez
moje silne strony 1 dzigki temu, ja rowniez moglam zawsze czué, ze je mam. Przewrotnie,
czuj¢, ze gdyby nie choroba, nie dokonatabym tak duzo w swoim zyciu. I w koncu - moje
zycie ma wigksze znaczenie, bo droga, ktora wybratam, naznaczona jest zarowno dobrymi jak
1 ztymi doswiadczeniami. Dwie rzeczy, ktore udato mi si¢ osiagnac ciesza mnie najbardzie;j.
Pierwsza z nich jest moj zawdd nauczyciela 1 korepetytora, ale nie dlatego, ze zdobylam
wyksztalcenie. To tak wazne, bo nauczytlam sig, ze skoro moge zy¢ z FOP, to moge
zawodowo by¢ kim tylko chcg. Drugim moim powodem do dumy jest to, Ze jestem czgscia
IFOPA.

Czasami decyzja o zostaniu nauczycielem mnie sama zaskakuje. Przez caly college
nawet o tym nie pomys$latam. Gtownie dlatego, ze mtodziez, nie umiejac lub nie chcac trafnie
dobiera¢ stow, bywa bardzo okrutna wobec o0sob niepetnosprawnych. I ja do$wiadczylam
wiele razy takiej przemocy stownej. Do teraz jestem osoba nie$miata i skryta ze strachu przed
odrzuceniem czy byciem dla kogo$ cigzarem. Lata szkoty $redniej byly czasem znosne a
innym razem naprawde okropne. Z biegiem lat zdystansowatam si¢ do tych przykrych
wspomnien. Zrozumiatam tez, ze nauczyciele byli przepracowani, niedocenieni w pracy, za
ktora dostawali bardzo niskie wynagrodzenia. Po tych do§wiadczeniach przysiggtam sobie, ze
nigdy nie wybior¢ zawodu nauczyciela. Ale stato si¢ tak, ze to on wybrat mnie.
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Juz jako nauczyciel, bytam bardzo milo zaskoczona pozytywnymi reakcjami moich
studentow. Gdy datam im taka mozliwos$¢, nigdy nie bali si¢ zadawa¢ mi pytan. “Dlaczego nie
moze Pani usia$¢?”, “Czy FOP jest bolesny?”, “Ile os6b choruje na FOP?”. Kiedy$ jeden ze
studentéw rozbawit mnie catkowicie zadajac pytanie, czy $pi¢ na stojaco, skoro nie moge
usiasé. Z latwoscia odpowiadatam, szkoda tylko, ze moi koledzy z klasy w szkole nigdy nie
mieli odwagi ich zada¢. Mysle, ze te pytania sa sposobem ludzi na akceptacj¢ i oswojenie
mojej niepetnosprawnosci. Najtrudniejsze, ktére uslyszatam od studenta brzmiato “Czy
podobato si¢ Pani w tej szkole?”” a zadane byto w mojej szkole, gdy wrdécitam do niej juz jako
nauczyciel.

Moje do$wiadczenia ze szkoly pozwolity mi by¢ lepszym nauczycielem i
korepetytorem. Staram si¢ by¢ jak najbardziej wyrozumiata i1 cierpliwa, tego wilasnie
najbardziej brakowalo moim kolegom ze szkoty. Zawsze szukam mocnych stron moich
studentéw a nie ich stabosci. Wpajam, ze moga osiagna¢ wszystko, pod warunkiem, ze
naprawde tego chca. Daje z siebie najlepsze co mam i oczekuje tego samego w zamian.

Drugim powodem do dumy jest dla mnie bycie cztonkiem stowarzyszenia IFOPA.
Moja przygoda z IFOPA rozpoczegta si¢ niezbyt spektakularnie. W 1989 roku nie znatam ani
jednej osoby z fibrodysplazja. Teraz znam ich setki, wielu osobiscie - ze zjazdow rodzin
dotknigtych FOP. Kiedy zostatam zdiagnozowana, moi rodzice nie mieli prawie zadnych
informacji na temat tej rzadkiej choroby. Pierwsza wigc rzecza jaka chcialam zrobi¢, gdy
zostalam cztonkiem IFOPA, bylo zalozenie centrum informacji o FOP dla rodzin i samych
chorych. Wtedy nie mialam pojgcia, ze pozniej bed¢ wspottworzy¢ poradniki i newslettery,
prowadzi¢ i edytowac strong Web, koordynowa¢ fora internetowe, odpowiada¢ na maile z
catego $wiata i organizowaé migdzynarodowe zjazdy rodzin.

Opowiedzenie o tym, jaki wptyw miala na mnie fibrodysplazja, nie moze by¢ pelne
bez zwrocenia uwagi na to, jaki wptyw miato na moich najblizszych - rodzicéw, moja
mtodsza siostre, jej meza 1 dwojke wspaniatych dzieci. Wiem, jakie to musiato by¢ trudne
patrze¢ jak cierpi¢ i nie moc nic zrobi¢, by mi ulzy¢. Kazdy w swoim czasie co$ dla mnie
musiat poswigci¢. Wiele razy byto tak, ze $ciagatam na siebie uwage rodzicow, a moja siostra
miala jej za mato. Rodzice byli moimi rgkami, nogami, robiac za mnie wszystko czego nie
moglam zrobi¢ sama. W college’u 1 szkole $redniej rodzice wozili mnie na tyle zajec, ze
trudno to zliczy¢. Mama spedzita dlugie godziny wyszukujac dla mnie ksiazek w
bibliotekach. Tylko dzigki nim jestem teraz tym kim jestem. Czasem czuje si¢ okropnie
winna, ze zabieram im tyle z ich czasu, bywam rozdarta migdzy potrzebami ich a moimi.
Kiedy bylam zdiagnozowana prawie 33 lata temu, nikt z nas nie wiedzial czego si¢
spodziewaé. Zyliémy z dnia na dzien, cieszac sie kazdym z nich. Mysle, ze z FOP inaczej sie
nie da. Wszyscy bardzo wiele dowiedzieliSmy si¢ dzigki mojej chorobie. Razem zrobiliSmy
wszystko, by widzie¢ $wiat pelnym wyzwan a nie trudnosci i problemow, Swiat peten
mozliwosci a nie ograniczen.

O autorce:

Sharon Kantanie mieszka w Brentwood, Tennessee, razem z rodzicami. Jej siostra z rodzing
mieszka niedaleko nich. Ma 38 lat, a diagnoze FOP ustyszata w wieku lat 8. Obronita prace
magisterskq na Uniwersytecie Vanderbilt.
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Rozdzial 21. Wspieranie samodzielnosci

Wychowywanie dzieci z FOP

Sharon Kantanie

Bedac osoba dorosta chorujaca na FOP, bardzo cz¢sto uswiadamiam rodzicom dzieci z
fibrodysplazja, ze chyba nawet im jest trudniej niz ich pociechom... Wychowanie dziecka jest
wyjatkowo trudne 1 bez dodatkowych probleméw zwiazanych z choroba. Kiedy
zastanawiatam sig, co napisa¢ w tym tekscie, by pomdc rodzicom, zauwazytam, ze wspaniata
lekcje niesie film animowany Disney-Pixar “Gdzie jest Nemo”... W filmie tym, para rybek
cieszy sig¢ szczesliwym rodzicielstwem do momentu, w ktorym w ich zyciu wydarza si¢
tragedia... Tato rybki Nemo - Marlin, zostaje samotnym ojcem. Sam Nemo urodzit si¢ ze
zdeformowana ptetwa (Marlin nazywa ja “szczesliwa pletwa”). To powoduje, ze Marlin staje
si¢ nadopiekunczy 1 robi wszystko, by tylko ustrzec Nemo przed jakimkolwiek
niebezpieczenstwem. Taka postawa jest zrozumiala, jednak szybko si¢ msci, bo maty Nemo,
by zamanifestowaé swoja niezalezno$¢, wpada w tarapaty i trafia do niewoli. Od tej pory
akcja filmu rozdziela si¢ na dwie rownolegle historie, pierwsza to walka Nemo by
wykorzystujac wczesniej nabyte umiejetnosci wroci¢ bezpiecznie do domu 1 taty, druga
natomiast, to historia Marlina, ktory robi wszystko, by przywréci¢ syna do domu, uczac si¢
przy tym ufa¢ jego wyborom. Dory, zaprzyjazniona ryba, stawia sprawg najjasniej; gdy
Marlin méwi jej “Obiecalem mu, ze nigdy mu si¢ nic nie stanie”, ona odpowiada “Smieszna
obietnica... Nie mozesz spowodowac, ze nigdy mu si¢ nic nie przydarzy. Bo wtedy nic mu si¢
nigdy nie przydarzy. Niezbyt cieckawa wizja, biedny maty Nemo”. Najwigkszym wyzwaniem
w wychowaniu kazdego dziecka, a niepetnosprawnego szczegdlnie, jest nauczenie si¢ kiedy
by¢ przy nim i dla niego, a kiedy zaufa¢ jej/jego wyborom. Nalezy pozwoli¢ mu uczy¢ si¢
zycia tak, by w przysztosci bylo samodzielnym cztowiekiem, a przy tym umiato czerpac¢
rado$¢ z zycia.

Jedna z pierwszych rzeczy na drodze do wychowania odpowiedzialnego i
samodzielnego cztowieka, ktora rodzice musza zrobic, to zorganizowanie mu odpowiedniego
otoczenia. Odpowiedniego, czyli takiego, w ktérym dziecko z FOP begdzie moglo jak
najpetniej do§wiadczaé $wiata, bedac przy tym bezpiecznym. RoJeanne Doege-Floyd, mama
13-letniej Jasmin z FOP, stwierdza: “Staram si¢ jak najmocniej zachgca¢ Jasmin, do robienia
wszystkiego co jest w stanie bez mojej pomocy. Blaty w kuchni sa poobnizane, tak by miata
mozliwo$¢ samodzielnego siggnigcia po co$ do jedzenia. Tak samo jest z lodéwka, wszystkie
ulubione smakotyki Jasmin sa w jej zasiggu”. Inne rodziny dostosowaty najblizsze otoczenie
dziecka na rézne inne sposoby: rezygnujac z domoéw pigtrowych, instalujac o$wietlenie
zapalane na fotokomorke, czy dbajac by na podtogach nie byto porozrzucanych przedmiotow.
Takie sprzgty jak chwytaki czy narzedzia utatwiajace ubieranie si¢ moga tez bardzo pomdc na
co dzien (Zobacz: Rozdziat 25).

Czasami pobudzanie w dziecku jak najwigkszej samodzielno$ci moze nie i§¢ w parze z
zapewnieniem catkowitego bezpieczenstwa. Carol Zapata-Whelan, mama 19-letniego
Vincenta, mowi: “Nietatwo znalez¢ ztoty §rodek pomigdzy samodzielno$cia dziecka i jego
bezpieczenstwem. Trzeba najpierw dotozy¢ wszelkich staran, by najblizsze srodowisko byto
dostosowane i bezpieczne, by osoby przebywajace z dzieckiem mialy §wiadomos$¢ ryzyka i
ograniczen. Musimy tez przewidywaé¢ skutki 1 powzia¢ wszelkie mozliwe $rodki
bezpieczenstwa. A wtedy juz musimy tylko pozwoli¢ dziecku by, bawiac si¢, mogto uczy¢ si¢
zycia”. Lori Danzer, mama 9-letniej Erin, dodaje: “Strach bgdzie zawsze obecny, ale z
czasem juz nie paralizuje zycia i jest coraz lepiej. Nadejdzie czas na ‘odpuszczenie sobie’ i
pozwolenie dziecku na wilasne wybory. To naprawde trudne, ale mozna wzbudzi¢ w sobie
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poczucie, ze bedzie dobrze”. Lori przypomina sobie, jak zakazata Erin pdjscia z klasa na
specjalny plac zabaw (“jungle gym”). Erin byla zalamana... Lori postanowila wigc
przygotowa¢ wszystko tak, by corka mogta uczestniczy¢é w zabawie razem z kolegami ze
szkoty, porozmawiata z nauczycielkami, i w koncu musiata im zaufa¢. Nie pozatowata tej
decyzji, ktora pozwolita wszystkim uwierzy¢, ze Erin jest juz duza i odpowiedzialng
dziewczynka i, ze umie sama o siebie zadba¢. Debbie Hazlett, mama Tima, lat 11, rowniez ma
podobne podejscie do kwestii samodzielnosci. Najwazniejsze, by pozwoli¢ dziecku
doswiadcza¢ $wiata na réznoraki sposob, wtedy, gdy jeszcze moze to zrobié. “Pozwalam mu
bawi¢ si¢ w $niegu, razem z braémi. Wiem, ze kiedys, gdy jego mobilno$¢ nie bedzie juz taka
sama, nie bedzie mogl do§wiadczy¢ uczucia szalenstw w zimnym $niegu. Pozwalam wigc na
to, mimo, ze si¢ bojg, zeby nie upadl”. Kazda rodzina musi wywazy¢ straty i zyski, oraz
zdecydowac, co cieszy ich dziecko najbardziej i na ile warto zaryzykowac.

Irene Snijder zwraca uwagg na jedna bardzo wazna rzecz. Podczas, gdy fizyczne
ograniczenia sa nieunikniong czg$cia zycia, bardzo wazne jest by wzbudza¢ w dziecku
psychiczna samodzielnos¢. By chcialo uczy¢ sig, rozwija¢, nabywa¢ nowe umiejetnosci.
Corka Irene, 16-letnia Tess, przygotowuje si¢ wlasnie do egzamindéw wstepnych na studia,
natomiast syn Carol Zapata-Whelan - Vincent, pilnie uczy si¢ w college’u i planuje studia
medyczne.

To nieuniknione, przyjda takie momenty, kiedy FOP nie pozwoli Twojemu dziecku
czego$ zrobi¢... Gdy nadejdzie juz ta chwila, to nalezy pozwoli¢ dziecku okaza¢ jego
frustracje, zezlosci¢ si¢ tak by oczysci¢ atmosfere¢ i pomoc mu znalez¢ nowe sposoby na
osiagnigcie zamierzonego celu. Debbie Hazlett zauwaza: “Mowig synowi, ze rzeczywiscie sa
rzeczy, ktérych nie moze zrobic tak jak jego réwiesnicy. Jednak zawsze podkreslam, ze sa tez
takie, ktore on moze przezy¢, a zdrowe dzieci - nie, np. spotka¢ kolege ze Szwecji (tak jak
byto na zjezdzie rodzin dotknigtych FOP). Tim miat tez mozliwo$¢ zostania skautem, czego
jego braciom zabraniatam, z powodu zbyt wielu zaje¢ pozalekcyjnych”.

Carol, gdy tylko widzi, ze jej syn Vincent staje si¢ zniechgcony do podejmowania nowych
dziatan, zawsze jest przy nim i przypomina, ze oprocz tych wyzwan, ktérych nie moze podjac
jest cate mnostwo innych. Vincent w szkole $redniej grat w orkiestrze szkolnej, teraz, na
studiach kontynuuje swoja przygod¢ z muzyka. Jest tez ekspertem od spraw komputerowych,
a w szkole czy na uniwersytecie, bierze udzial we wszystkich mozliwych projektach.
Wspo6lnym wnioskiem, ktory mozna ustysze¢ od wszystkich rodzicow dzieci z FOP jest to, ze
ich pociechy sa bardzo zdeterminowane by osiaga¢ sukcesy biorac pod uwage swoje
ograniczenia. RoJeanne mowi “Kiedy Jasmin czuje si¢ bezpiecznie 1 ufa najblizszemu
otoczeniu, wie, ze moze zrobi¢ krok naprzod. Wiele razy byla zaskoczona, gdy udato jej si¢
osiagnac cos, o co si¢ nie podejrzewata”,

Irene Snijder zauwazyla, Ze jej corka zaczgta akceptowaé ramy swoich ograniczen z
czasem. Kiedy$ miata chlopaka, jednak nie byla pewna jak zareaguje na wiadomos¢ o jej
chorobie. Ku jej zaskoczeniu, przyjat to bardzo dobrze, Tess jednak zakonczyla zwiazek, bo
brakowato jej wolnosci.

Wspolna cecha rodzicéw dzieci z FOP jest to, ze jakimi$ sposobami udaje im sig
patrze¢ na zycie nie tylko przez chorobg ich dziecka, oraz, ze umieja skupia¢ si¢ na
pozytywnych aspektach zycia. Lori Danzen, mama Erin, méwi “Kiedy Erin byla mtodsza,
ciagle dotykalam ja po karku i szyi, 1 ze strachem szukatam ‘czego$’ nowego. Gdy miata
okoto 4 lat, powiedziata ‘Mamo, nic mi nie jest’, i wtedy zdalam sobie sprawg, Ze moj strach
przeklada si¢ na nia. Teraz to ona mnie informuje, jak co§ zaczyna si¢ dzia¢. Staram si¢ za
wszelka ceng dotozy¢ jaki$ pozytyw do wszystkiego co dzieje si¢ w jej zyciu. Wierzg, ze to
pomaga budowac szczescie 1 niezalezno$¢ kazdego dziecka. A dzieci potrzebuja by¢ po prostu
dzie¢mi... Maja przed soba cate zycie do przezycia, a bycie w ciaglym strachu zabiera im
wiele wspanialych 1 beztroskich chwil”.

Istnieje pigkna historia o narodzinach dziecka niepelnosprawnego. Jest to “Ladowanie
w Holandii” Emily Perl Kingsley, ktory pod metafora planowania wymarzonych wakacji
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ukazuje istot¢ trudnego rodzicielstwa. Podekscytowani wycieczka do slonecznej Italii
zostajemy postawieni przed nieoczekiwana zmiang planéw 1 ladujemy nagle w deszczowe;j
Holandii. Najpierw jest ogromne rozczarowanie, ze to czego oczekiwaliSmy si¢ nie
wydarzyto. Pdzniej, po czasie, odkrywa si¢, ze Holandia “to inne miejsce... O wiele
spokojniejsze niz Wlochy. Mniej szpanerskie. I jezeli pobgdzie si¢ tam przez jaki$ czas,
wezmie szeroki oddech, to mozna zauwazy¢ np. przepigkne wiatraki i pola wspaniatych
tulipanow. A nawet Rembrandta.”

Dojscie do momentu, w ktorym udaje si¢ zauwazy¢ pigkno w czym$ tak

nieprzewidzianym i rozczarowujacym jak choroba, jest wyjatkowo trudne. Zajmuje to
mnoéstwo czasu 1 nikt z osob dotknigtych choroba dziecka, nie bedzie w tym doskonaty.
Naprawdg podziwiam rodzicow, ktorzy tworza pigkny $wiat swoim dzieciom pomimo tak
ciezkich choréb. I tak jak w “Gdzie jest Nemo?”, rodzice ucza dzieci, ale dzieci bardzo czgsto
ucza tez rodzicow. Carol Zapata-Whelan twierdzi:
,» 10 wazne by przezy¢ kazdy dzien jak najpeniej i nie mysle¢ na zapas co si¢ moze stac¢ albo
co si¢ nigdy nie wydarzy. Czgsto nasze lgki zwiazane z FOP sa bezpodstawne. Mysle, ze
nasze dzieciaki rozwijaja w sobie wewngtrzng sitg 1 niesamowita pokore¢ wzgledem zycia,
takiego jakim ono jest. Taka specyficzng i silng che¢ do poradzenia sobie w ramach swoich
ograniczen. | ta wewngtrzna sita powoduje, ze sa tak wyjatkowi. My musimy tylko zapewnic
im stala i motywujaca obecno$¢, powzia¢ odpowiednie srodki bezpieczenstwa i uwierzy¢, ze
wybiora dobra drogg zycia.”

O autorce:

Sharon Kantanie mieszka w Brentwood, Tennessee, razem z rodzicami. Jej siostra z rodzing
mieszka niedaleko nich. Ma 38 lat, a diagnoze FOP ustyszata w wieku lat 8. Obronita prace
magisterskq na Uniwersytecie Vanderbilt.
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Rozdzial 22. Ponowne zdefiniowanie pojecia samodzielnosci

Dorosli z FOP

Myra Bellon

Kolana, ramiona, biodra sktadaja si¢ z kosci, $ciggien i tkanki chrzgstnej a stworzone
sa do umozliwienia organizmowi poruszania si¢. W FOP natomiast, pojawianie si¢
dodatkowych kosci powoduje blokady stawow, ograniczajac tym samym swobodny ruch.
Wraz z postgpem choroby, pacjentom z coraz wigkszym trudem przychodzi siadanie,
chodzenie, zginanie si¢ czy si¢ganie po przedmioty. Trudno$ci w poruszaniu si¢ wpltywaja
negatywnie na wiele innych sfer zycia... Niemozliwym staje si¢ samodzielne mycie, jedzenie,
ubieranie si¢ itd. Oznacza to, ze stopien samodzielnosci pacjenta z FOP zalezy bezposrednio
od stanu jego zdrowia w danym momencie. Pojawiaja si¢ zatem pytania: Czy ludzie z FOP
mogq mieszka¢ sami?, Czy osoby te powinny otrzymywaé pomoc od najblizszych albo
opiekunow?, Gdzie mozna znalez¢ opiekunow mogaqcych pomoc w Zyciu codziennym?, Czy
Jjest mozliwe by chory z FOP zachowat swojq niezaleznosé?, Jak to zrobi¢? itd.

Dorosli cierpiacy na fibrodysplazje prezentuja bardzo roézne style zycia. Steve Eichner,
lat 37, Zonaty, ma doktorat 1 pracuje jako koordynator IT w Teksasie. Sharon Kantanie, lat 38,
podjeta studia ale po 1 semestrze wrécita do domu z powodu unieruchomienia stawow
biodrowych. Ukoficzyla mimo tego nauk¢ w college‘u i pracuje jako nauczycielka i
korepetytorka. Roger zum Felde natomiast jest okoto 40-letnim mezczyzna, ktdry mieszka w
apartamencie niedaleko swoich rodzicow. Przez 15 lat pracowal w przemysle chemicznym, a
przez kolejne 5 prowadzit wlasna dzialalno$¢ gospodarcza zajmujaca si¢ obshuga ksiggowa.
Gos$cinny wystep w programie telewizyjnym Rogera otworzyl mu droge do dziennikarstwa,
dlatego tez teraz zajmuje si¢ redagowaniem materiatow o swojej chorobie. Tonya Barnes, lat
38, mieszkata przez parg lat u swojego chtopaka, potem sama, ale musiata wroci¢ do domu
rodzinnego, by pomoc mamie po $mierci ojca.

Z powodu ograniczen jakie wymusza postepujaca choroba, zwykle pomoc
najblizszych staje si¢ konieczna. To na ile osoba dotknigta FOP bgdzie wymagata pomocy
zalezy od jej stanu zdrowia w danym momencie. Steve Eichner ma problemy z sigganiem po
artykuty z wyzszych pétek gdy uda si¢ po zakupy, ale przyznaje, ze ludzie chgtnie mu
pomagaja, wystarczy tylko poprosi¢. Steve nie potrzebuje ciaglej asysty osob trzecich w zyciu
codziennym, Sharon, Tonya i Roger natomiast maja przy sobie wynajetych opiekundéw. Kazde
z nich utozylo plan dnia i godziny pracy opiekuna tak, by odpowiadaty ich indywidualnym
potrzebom. Roger otrzymuje pomoc od kilku osob, kazda z nich pomaga mu w czym innym:
ubieraniu, przygotowywaniu positkow czy komunikowaniu si¢ ze $wiatem. W ten sposob
moze mieszka¢ sam, bez pomocy starszych juz rodzicow.

Sharon 1 Tonya takze wspierane sa przez swoich opiekundow. Tanya twierdzi, Ze
wynajecie profesjonalisty, ktory pomaga w codziennych czynnosciach jest niesamowicie
korzystne, pozwala bowiem pozosta¢ niezaleznym od rodziny i podejmowaé swoje wlasne
decyzje. Minusem natomiast jest wedtug niej fakt, ze platny opiekun to obca osoba, wigc
rezygnuje si¢ w pewnej mierze z prywatnosci, odstaniajac przed nim/niag caty swoj prywatny
swiat. Tonya podkresla, ze najwazniejsze jest by jak najjasniej 1 jak najbardziej stanowczo
komunikowaé opiekunowi swoje potrzeby, tak by doktadnie wiedzial/-ta w jaki sposdb ma
skutecznie pomoc i przy okazji nie zaszkodzi¢. Bardzo wazne jest zaufanie do opiekuna 1
moéwienie glosno o wszystkim co budzi niepewno$¢ u was obu. Wedlug Tonyi, pomoc
opiekundéw w duzej mierze pomogla jej zacza¢ znow kontrolowaé swoje zycie.

Dla Sharon wynajgty opiekun tez ma ogrom plusoéw. Jednym z nich jest fakt, ze $ciaga tym
samym ogromny cigzar z barkéw jej rodzicow. To starsi przeciez juz ludzie wigc nie musza

95



by¢ az tak eksploatowani. Psychicznie rowniez tatwiej im zy¢, gdy wiedza, ze ich corka ma
zapewniona odpowiednia opieke¢ na co dzien.

By znalez¢ taka profesjonalna opiekunke czy opiekuna, mozna popyta¢ znajomych
lekarzy 1 pielegniarki, da¢ ogloszenie do gazety czy zamiescic je w internecie.
Udogodnienia to stowo klucz dla zyjacych z FOP. Wszelkiego typu dostosowywanie
rzeczywistosci ma stuzy¢ temu, by mimo ograniczen moc zy¢ jak najbardziej samodzielnie i
sprawnie. Tonya Barnes podaje ciekawe przykltady w jaki sposob dostosowala swoje
najblizsze otoczenie:

Zainstalowano mi podjazd w momencie, w ktorym nie bytam juz w stanie
wchodzi¢ po schodach. Ludzie nie zdajq sobie nawet sprawy jak bardzo
niemoznos¢ wchodzenia po schodach ogranicza codzienne Zycie. Mam
zamontowane urzqdzenia utatwiajqce mi mycie sie, elektryczne
specjalistyczne tozko, podnoszone elektronicznie krzesto oraz wozek z
mozliwosciq pionizowania. Kiedy nie bytam juz w stanie wstac¢ z tozka lub
z niego wyjs¢, zakres obowiqzkow mojego opiekuna znacznie sie
zwiekszyl.

Kiedy Sharon Kantanie wyjechata do college’u i musiata zamieszka¢ sama, rowniez
dotozyta wszelkich staran, by jej najblizsze otoczenie bylo jak najlepiej dostosowane.

Kupitam wszelkie mozliwe urzqdzenia, ktore pomagajq mi myc i czesac¢ wlosy
oraz pielegnowac urode tak jak kazda inna kobieta. Nauczylam si¢ takze
prowadzi¢ samochod. Rozpoczelam nauke w college 'u, ktory byt na tyle blisko
domu, zeby w kazdym momencie wrocié, ale tez na tyle daleko, bym czuta

sie “na swoim”. Uczelnia zapewnila mi rowniez wszystkie mozliwe
udogodnienia.

Steve Eichner przeprowadzit si¢ niedawno z okolic Waszyngtonu do Teksasu, gdzie
wybudowat dom parterowy. Tego typu dom jest nie tylko wygodniejszy dla oséb
niepetnosprawnych, ale tez tanszy i tatwiejszy w budowie. Roger zum Felde natomiast, ciagle
ulepsza 1 dostosowuje swoje najblizsze otoczenie do zmieniajacych si¢ potrzeb. Niedawno
zakupit t6Zko, do ktérego wpina si¢ stojac, by potem 16zko si¢ obnizylo i utozylo go we
wlasciwej do snu pozycji.

Doro$li z FOP wymagaja réznego stopnia asysty innych osob, zaleznie od stanu
zdrowia. Ale jak zauwaza Tonya Barnes, “Nasze ciata sa ograniczone, ale umysty pracuja
doskonale”. Wspieranie ich samodzielnosci jest bardzo wazne, gdyz uczucie bycia samemu
odpowiedzialnym za swoj los, powinno by¢ niezalezne od ograniczen ciata. By takie
podejscie do chorego bylo mozliwe, konieczne jest zaangazowanie si¢ najblizszych oraz
wypracowywanie pewnych zachowan “od matego”. Steve Eichner twierdzi:

Mimo, ze FOP wymusza w Zyciu chorego pewne poswigcenia, nie mozesz pozwolic,
by odebrata Ci lub Twojemu dziecku mozliwos¢ doswiadczania Zycia. Musisz od
poczatku tworzy¢é swojq lub dziecka samodzielnosc. Jako, Ze istnieje cale mnostwo
przedmiotow ulatwiajqcych codzienne funkcjonowanie, czesto wystarczy wykazac
sie kreatywnosciq i pomystowosciq, by poradzi¢ sobie bez pomocy innych.
Najwazniejsza jest determinacja i che¢ samodzielnego rozwiqzania problemu.

Tanya Barnes réwniez podkresla fakt, by nie trzyma¢ dzieci z FOP “pod kloszem”,
tylko jak najbardziej pobudza¢ w nich samodzielno$¢ 1 che¢ poznawania $wiata.
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To bardzo wazne by pozwoli¢ Twojemu dziecku by¢ po prostu dzieckiem! Pokaz mu
jasne granice i zaufaj, ze bedzie umialo podjqé dobre decyzje. Jestem bardzo
wdzieczna moim rodzicom, za to, zZe nie ograniczali mnie. Bardzo cenie wszystkie
moje wspomnienia z dziecinstwa i to ile rzeczy mogtam wtedy zrobic. Jezdzitam na
rowerze, gratam w pitke, bawilam sie “w chowanego”, a przez 2 lata nawet
prowadzitam samochod!

Utrzymywanie i promowanie aktywnej postawy w zyciu, umozliwito wyksztatcenie
i zachowanie jak najwigkszej samodzielno$ci w poézniejszym zyciu ludzi cierpiacych na
fibrodysplazjg.

Steve Eichner wciaz jest w stanie sam usias¢, gdyz w wieku kilkunastu lat zdecydowat
si¢ podja¢ ryzyko i przeszedl zabieg operacyjny. Zauwazyl, ze jego lewy staw biodrowy
zaczyna zrasta¢ si¢ w taki sposob, ze w niedtugim czasie uniemozliwi mu siadanie, wigc
lekarze zdecydowali o wlozeniu go w gorset w wieku 13 lat. W ten sposoéb mogli kontrolowac
pozycje¢ jaka wymuszal zrastajacy si¢ staw. Dzigki odpowiedniemu ulozeniu stawu, dzisiaj
Steve moze siedzie¢ i1 korzystaé z elektrycznego wozka. Wedtug niego to, Ze siedzi na wozku i
sam moze si¢ nim porusza¢ nie wprawia ludzi w zaktopotanie. O wiele trudniej bylo by
zaakceptowac postronnym jego widok w nienaturalnie sztywnej pozycji 1 poruszajacego si¢
w przedziwny sposob.

Roger zum Felde stale dostosowuje si¢ i szuka sposobow by jak najdhuzej zachowaé
mobilno$¢ w obliczu postgpujacej choroby. Kiedy stracit zdolno$¢ pisania lewa rgka, zaczat
¢wiczy¢ pisanie druga. Zawsze bardzo wazne byto dla niego, by mdc zarabia¢ swoje wlasne
pieniadze 1 by¢ calkowicie niezaleznym finansowo. Gdy praca w standardowym czasie (tj.
wychodzenie do biura, praca 8 godzin i powr6t do domu) stala si¢ niemozliwa, Roger zatozyt
wlasna dziatalno$¢ gospodarcza, by moc pracowaé w domu (i robit to przez 5 lat). Gdy i ten
rodzaj aktywno$ci zawodowej okazal si¢ zbyt wycienczajacy, Roger zaczat prace
dziennikarska i zajmuje si¢ redagowaniem materialow zwiazanych z FOP i praca przez
Internet.

Sharon Kantanie twierdzi, Zze na nia najlepiej dziala skoncentrowanie si¢ na
czynnos$ciach, ktore moze jeszcze wykonywac i rzeczach, ktore sa w jej zasiggu. “Kazdy ma
mocne 1 stabe strony. Moje slabe strony zwiazane sa przede wszystkim z ograniczeniami
ciala, to z kolei powoduje, ze jestem zalezna od innych os6b”. Wciaz pracuje jako
korepetytorka oraz zajmuje si¢ redagowaniem tekstow i inng praca w zawodzie przez Internet.
Tonya Barnes natomiast, nie zastosowala si¢ do sugestii doradcy zawodowego 1 podje¢ta studia
ksiggowe. Nie zaluje, bo mogta pracowac jako ksiggowa gdy mieszkata sama. Pomimo, Ze
teraz juz nie jest w stanie pracowa¢ w zawodzie, jednak bardzo cieszy si¢ z nabytych na
studiach 1 w czasie pracy umiejgtnosci. Uwielbia szy¢ i haftowac, robi to zawsze, gdy kto$
pomoze jej przygotowac¢ material, nici 1 igly.

Jezeli chodzi o rad¢ dla chorych na FOP 1 ich rodzin, to Roger zum Felde podaje
najprostsza “Badz silny!”. Jego rodzina pomogla mu bardzo, bo nikt nigdy nie mowit “tego
nie dasz rady zrobi¢”, tylko dotozyli wszelkich staran, by mogt dokonczy¢ to co sobie zatozyt.
I tak; mogt chodzi¢ ze swoim najlepszym przyjacielem do podstawowki, dostosowat cale
mieszkanie do swoich potrzeb czy wywalczyt finanse z réznych organizacji rzadowych i
pozarzadowych.

Sharon Kantanie przyznaje, “To nie jest fatwa rzecz, nawet jezeli zyjesz z choroba od

tak dawna, by skupia¢ si¢ na pozytywach. Ale to chyba jedyne rozwiazanie, by energi¢
inwestowa¢ w to co jeszcze mozesz zrobic, a nie w to co jest juz poza Twoim zasiggiem”.
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Steve Eichner ma jeszcze jedna radg¢ dla rodzin dotknigtych FOP:

Zrob to! Nie mozesz pozwolic, by strach przed tym co moze wyrzqdzi¢ Ci fibrodysplazja
zdemotywowat Cie do Zycia. Jesli pozwolisz by lek Cig opanowal, wtedy przegrasz z
chorobq. Myslqc o karierze zawodowej, zrob wszystko, by dostosowaé swojq prace tak,
by wymagata od Ciebie jak najmniej podrozowania i wysitku fizycznego. Rozsqdnie
Zaplanuj swoje wyksztatcenie, by w momencie, gdy nie bedziesz juz tak mobilny jak
wczesniej, mie¢ zawsze ‘“‘wyjscie awaryjne” i moc chocby pracowac za pomocq
internetu. Staranne planowanie i odrobina szczescia to klucz do sukcesu!

O autorze

Myra Bellin jest pisarkq, ktora mieszka i pracuje w Filadelfii. Jej zainteresowanie
fibrodysplazjq rozpoczeto sie po wizycie w Mutter Museum, kiedy to zaczeta zastanawiac sie
jak kiedys zyl Harry Eastlack. Wtedy zapragneta poznac innych chorych na te tajemniczq
chorobe. Jej teksty ukazywaty sie w pismach The Rambler, The Philadelpihia Inquirer czy
Ceramics Monthly.
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Rozdzial 23. Szkola i FOP — dyskusja

Susan Duberstein

“Pierwszy dzien szkoly”

Jest on dla wszystkich os6b “zaangazowanych” dniem pelnym emocji. Dzieci mysla o
nowych plecakach, pidérnikach, o pierwszej samodzielnej jezdzie autobusem szkolnym,
poznaniu pani wychowawczyni i nowych kolegow oraz kolezanek z klasy. Nauczyciele
przejmuja si¢ tym, czego dzieciaki musza nauczy¢ si¢ w nadchodzacym roku, jaki jest plan
wychowawczy, ale tez ciekawia si¢ kim sa nowi uczniowie lub jak zmienili si¢ przez wakacje
ci juz znani. Rodzice natomiast sa podekscytowani wysylaniem dzieci w tak wielka przygode
jaka jest szkota, by¢ moze czuja lekka obawe o swoje pociechy albo nawet ulge, ze beda mieli
kilka godzin dla siebie.

Poczutam te emocje po raz kolejny w roku 2001 podczas egzamindéw wstepnych do szkoty
medycznej. I jako uczen “nie tradycyjny” po prawie 11 latach nauki w domu, czulam
wyjatkowe emocje i rados¢!

Kazde nowe do$wiadczenie niesie ze soba jednak wyzwania, ktore przeciez zwiazane sa z
trudnos$ciami. Dla rodzicow dzieci z FOP, ale i z innymi nieuleczalnymi chorobami, tych
trudnos$ci jest zdecydowanie wigcej, wige tym bardziej martwia si¢ o ich bezpieczenstwo,
akceptacje rowiesnikow, oraz zrozumienie istoty choroby przez nauczycieli 1 pracownikow
szkoty.

Na stronie internetowe]j stowarzyszenia IFOPA dostgpny jest artykul pt. “FOP 1 szkota”
zawierajacy liste pytan dotyczacych fibrodysplazji, na ktére powinny pas¢ odpowiedzi. Tekst
ten przedstawia takze zbidr publikacji do przestudiowania oraz przewidywane trudnosci jak i
sposoby ich rozwiazan. Na stronie mozna tez znalez¢ pomysty innych rodzicow 1 ich
doswiadczenia. Artykut ten nie “odkrywa Ameryki”, ale ukazuje bardzo indywidualne
podejscie do problemoéw ucznia z FOP, przekazane przez rodzicow 1 nauczycieli. Uzupetniony
jest takze przez porady pediatrow majacych styczno$¢ z dzie¢mi chorujacymi na FOP.

Jestem przysztym pediatra 1 jedna z gtownych idei nam przekazywanych jest “myslenie
przysztosciowe”. Uczy sig nas, zeby skupiac si¢ nie tylko na stanie obecnym dziecka i tym, co
sprowadzito je do gabinetu lekarskiego, ale do przewidywania sytuacji i probleméw, ktore
moga si¢ pojawic, jak 1 przygotowania rodzicobw na zmierzenie si¢ z nimi. Najwazniejsze by
kanal komunikacyjny miedzy pediatra a rodzicami byl stale otwarty i by obie ze stron byty
gotowe do dialogu.

Ponizszej prezentuje gtowne problemy, z ktorymi musza radzi¢ sobie uczniowie z FOP oraz
ich rodzice 1 opiekunowie. Nie podaj¢ konkretnych imion 1 okoliczno$ci w jakich zyja, gdyz
nie ma to by¢ studium konkretnego przypadku osoby z fibrodysplazja, ale uogdlniony
przeglad ich wspdlnych problemdw.
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Bezpieczenstwo

Bezpieczenstwo to bezsprzecznie kwestia najwazniejsza. Od powaznych powiktan do
matych nieznaczacych urazoéw, bezpieczenstwo w FOP ma absolutnie najwyzszy priorytet.
Najprawdopodobniej mato kto w szkole styszat o fibrodysplazji, a obowiazkiem rodzica czy
opiekuna jest przekaza¢ wiedzg o chorobie wszystkim, ktorzy maja styczno$¢ z dzieckiem.
Fakt, zadanie to moze okazac si¢ trudne czy krepujace.

Pocieszajace jest jednak to, ze ogromna wigkszos¢ przekazujacych wiedz¢ o FOP w

szkole jak i tych, ktorzy ja otrzymuja jest zwykle bardzo pozytywnie nastawiona.
Jedna z nauczycielek powiedziala mi kiedys: “klasa musi by¢ jak najbardziej bezpiecznym i
komfortowym miejscem dla ucznia chorujacego na fibrodysplazj¢”. Dodata rowniez, ze
wychowawca lub pedagog szkolny powinien zorganizowac spotkanie pracownikow szkoty z
lekarzem prowadzacym dziecka, tak by to specjalista przekazal wszystkie najwazniejsze
informacje dot. choroby i1 zeby mozna bylo zapewni¢ jak najlepsze warunki do nauki.
Zebranie wszystkich osob, ktore maja stycznos¢ z dzieckiem zapewni mu/jej kompleksowa 1
fachowa opieke, a opiekunom pewnos¢, ze wiedza jak postepowac.

Przeanalizowanie z wychowawca dziecka calego planu dnia w szkole i planu zajeé
lekcyjnych pozwoli Wam przewidzie¢ problemy, ktore moga si¢ pojawié, jak i przygotowac
pedagoga na rozwiazanie ich w skuteczny sposob. Dzigki przeanalizowaniu wszystkich
mozliwych probleméw i ograniczen dziecka, zarowno Ty jak i nauczyciel poczujecie si¢
bardziej pewnie.

Nalezy zauwazy¢, ze odpowiedzialno$¢ za dziecko czgsto powoduje ograniczenie
przez nauczyciela jej/jego swobody. Z powodu strachu przed niebezpieczenstwem czy obawy
przed nie zapewnieniem dziecku wszystkiego czego potrzebuje, opiekunowie czy nauczyciele
rezygnuja z dopasowywania do niego aktywnosci tym samym tylko ich zabraniajac. Nie
powinno tak by¢. By pomodc pracownikom szkoty czué si¢ kompetentnie w opiece nad
dzieckiem, rodzice musza przekaza¢ im jak najwigksza porcj¢ wiedzy o istocie FOP 1 sposoby
radzenia sobie z mogacymi pojawi¢ si¢ problemami.

Oczywiscie to rodzice sa gldownymi straznikami bezpieczenstwa dziecka, ale wszyscy
inni, ktérzy je otaczaja (nauczyciele, pomoce, opiekunowie, terapeuci, uczniowie) musza
rowniez zachowa¢ wszelkie $rodki bezpieczenstwa. Ale najwazniejsze jest, by to dziecko
umiato zauwazy¢ niebezpieczenstwa i bylo jego §wiadome oraz umiato zareagowac gdy
zdarzy sig taka konieczno$¢. W koncu to ono zawsze bedzie zy¢ z FOP.

Zrozumienie

Jedna z najwazniejszych 1 najwspanialszych rzeczy jest to, Zze pomimo wielu
dolegliwosci 1 ograniczen, dziecko zawsze jest przede wszystkim dzieckiem. Wielu dorostych
cierpiacych na fibrodysplazj¢ wspominato, Ze najistotniejsze dla nich w szkole bylo to, by
moéc czu¢ sig tak jak inne dzieci; bawi€ sig, Smia¢ 1 robi¢ to co réwiesnicy. By mozna byto
cho¢ na chwile zapomnie¢ o FOP. I to jest kwintesencja - zapewnienie bezpieczenstwa jest
priorytetowe, jednak nalezy zapewni¢ dziecku zycie jak najbardziej zblizone do tego jakie
maja jego rowiesnicy.

Relacje rowiesnicze sa w przezywaniu czasu dziecinstwa i1 dorastania bardzo wazne.
Koledzy Twojego dziecka bgda wiedzie¢ tyle o FOP ile przekaza im dorosli i nigdy nie
powinny by¢ pomijane w uswiadamianiu czym jest fibrodysplazja. Najwigcej i w sposob
najodpowiedniejszy do ich wieku dowiedza si¢ wiasnie od chorego kolegi czy kolezanki.
Wazne by byly wrazliwe na jego/jej specjalne potrzeby ale zeby tez stanowili razem grupe,
gdyz wsparcie roéwiesnikow i ich przyjazn ma niesamowita terapeutyczna moc.
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Dzieciaki z klasy moga wspiera¢ dziecko z FOP w sposob, w ktory nigdy nie bgda mogli ani
nauczyciele ani rodzice. W koncu to oni bawig si¢ 1 $§mieja razem, zyja szkolnym zyciem i
wspolnie dorastaja. I to wlasnie oni, bez najmniejszego wysitku i wzmacniajac laczace je
wiezi, moga pomaga¢ w drobnych czynnosciach, jak np. noszenie ksiazek. Bedzie to z
korzyscia dla obu stron, dziecko cierpiace na FOP nie bedzie zalezne tylko od dorostych, a
dzieci zdrowe naucza si¢ pomagania, odpowiedzialnos$ci 1 udzielania wsparcia, stajac si¢ tym
samym bardziej uczynnymi i empatycznymi.

Kilku rodzicow zwrocito tez uwage na umiejetnosci, ktore nie sa uczone w szkole -
asertywnos¢, ambicja, niezaleznos¢ czy umiejetnosci spoleczne. “Plac zabaw to miejsce, w
ktorym dzieci ucza si¢ tak naprawde wszystkiego, co pozwoli im funkcjonowaé w dorostym
zyciu”, powiedzial mi jeden z rodzicéw. Uczestnictwo w jak najbardziej nieograniczonej
formie we wszystkich pozaszkolnych 1 szkolnych formach aktywnos$ci 1 wsparcie
rowie$nikow moze bardzo pomdc w likwidacji ograniczen. “Bardzo zachgcamy syna by takze
dawat a nie tylko brat, by zawsze byt chetny do pomocy i wspotpracy” - dodaje inny rodzic.
Wzajemno$¢ to podstawa kazdej dobrej relacji, jezeli kto§ moze pomdc Ci zanie$¢ buty na
WEF, moze Ty wytlumaczysz mu zadanie z matematyki?

Koledzy ze starszych klas réwniez moga okazaé si¢ niesamowitym wsparciem i by¢
jak starsi ochroniarze dziecka. Zauwazytam, Zze dzieci zyjace z nieuleczalnymi chorobami sa
zwykle duzo bardziej dojrzate a posiadanie starszego kolegi czy kolezanki moze by¢ dla nich
niesamowicie inspirujace. Starsze rodzenstwo w wyzszych klasach jest rowniez dla dziecka
wspaniata okazja do nawiazywania nowych znajomosci i przyjazni, jednak to nie to samo co
kolega czy kolezanka starsza o parg lat. To jest dopiero powdd do dumy!

Rownowaga

Koniecznie trzeba zapamigta¢: nic nie jest wazniejsze dla dziecka niz zdobycie
odpowiedniego wyksztatlcenia w jak najlepszym komforcie, poczuciu akceptacji i byciu
aktywnym w czasie nauki szkolnej. To druga po bezpieczenstwie najwazniejsza kwestia w
wychowaniu dziecka z FOP. Che¢ zapewnienia mu jak najwigkszej ochrony 1 bezpieczenstwa
zwykle nie idzie w parze z pragnieniem ucznia by przezywaé szkolny czas tak samo
naturalnie 1 beztrosko jak zdrowi réwiesnicy. Wywazenie migdzy tymi dwoma aspektami jest
chyba najtrudniejsze dla rodzicow jak i nauczycieli.

To nieuniknione - musimy mie¢ $wiadomos$¢ tego, ze dziecko z FOP jest “inne”.
Jednak nie we wszystkich aspektach i na pewno nie gorsze! Choroba moze komplikowac
wiele spraw, jednak z kazda z nich tak naprawde mozna sobie poradzi¢. Wszystko zalezy od
nasze] kreatywnos$ci. Zabawy i inne czynno$ci moga by¢ dostosowane, mozna przygotowac
dziecku odpowiednie pomoce, ktas¢ nacisk na to co moze robi¢ bez zadnych ograniczen.
Jedna z mam byta bardzo sfrustrowany tym, ze nauczyciele majg tendencj¢ do ograniczania
swobody jej dziecka z FOP. Najwazniejsze jest wywazenie 1 odkrycie ztotego srodka, tak by
dziecko rzeczywiscie bylo bezpieczne, ale przy tym miato szansg¢ rozwija¢ si¢ i uczy¢ jak
rowiesnicy.

Gdy dzieci zaczynaja dorasta¢ pojawia si¢ kolejny problem: konflikt pomigdzy coraz
wigkszym pragnieniem swobody a podejmowaniem rozwaznych decyzji 1 byciem
odpowiedzialnym. Jedna z miodych kobiet, chorych na przewlekla i nieuleczalna chorobg,
powiedziata mi, ze najwazniejsze bylo dla niej czucie si¢ taka sama jak wszyscy. Nawet
kosztem zaniedbania leczenia 1 ryzykowania wlasnym zyciem i zdrowiem. “Ciagle miatam
wrazenie, ze lekarze i rodzice wszystkiego mi zabraniaja” - mowi. Natura mtodziencza ma to
do siebie, ze na kazda probg podporzadkowania reaguje buntem.

Najwazniejsze jednak usltyszatam od jednej z nauczycielek: “Traktuj swojego ucznia z FOP
tak jak kazdego innego. Szanuj go, kochaj 1 wymagaj od niego jak najwigcej”. I to jest chyba
cata kwintesencja...
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Zrodla

Poprzednio cytowane zrodta, ktore dostgpne sa na stronie internetowej o FOP,
ujawniaja tylko te najwazniejsze problemy, ktéore moga pojawi¢ si¢ w szkole i mozliwe
sposoby radzenia sobie z nimi. Ze wzgledu na prawo edukacyjne i kraj, mozliwosci
dostosowania sposobu nauczania do dziecka z FOP moga si¢ bardzo r6zni¢. Dlatego tez tak
trudno utozy¢ uniwersalng list¢ potencjalnych probleméw 1 ich rozwiazan, dopasowana do
wszystkich chorych w wieku szkolnym. Najtatwiej jest po prostu zapytac¢, jakie udogodnienia
sq mozliwe w szkole, do ktorej ma dostep Twoje dziecko.

W tym podrozdziale pragng wspomnie¢ o opiekunach “jeden-na-jeden”. Dla grupy
uczniow chorujacych na fibrodysplazje, pomoc w postaci osoby, ktora asystuje przy
wszystkich szkolnych czynno$ciach jest niezastapiona. Niektore z dzieci zzywaja sig ze
Swoimi opiekunami przez lata nauki, budujac z nimi silne przyjacielskie wigzi. Dla niektorych
uczniow z FOP osoba przydzielona im do pomocy stanowi tylko “wspomaganie”
samodzielnosci, jest angazowana w sytuacjach, w ktorych pomoc jest realnie potrzebna.
Istnieje tez pewna grupa dzieci, dla ktorych taki opiekun okazuje si¢ by¢ “intruzem” i
ograniczeniem... Wszystko zalezy od stanu dziecka, poziomu jego samodzielno$ci czy
mozliwosci szkoly w zapewnieniu mu/jej profesjonalnej pomocy w czasie zajeé¢ lekcyjnych.

Niektore z dzieci czy mtodziezy z FOP radza sobie doskonale tylko przy niewielkiej
pomocy réwiesnikéw, inne za§ moga wymagaé bardziej zaangazowanej i indywidualnej
pomocy. Oczywiscie zakres, w jakim uczen bedzie potrzebowat asysty w czasie zaj¢¢ zalezy
od jego stanu zdrowia i moze ulega¢ zmianom w czasie. Zdrowi koledzy moga zawsze pomodc
przy noszeniu plecaka czy podawaniu ksiazek, jednak profesjonalna pomoc czgsto przydaje
si¢ podczas bardziej skomplikowanych czy intymnych czynno$ci. Rowniez wtedy, gdy
koledzy nie zareaguja, a nauczyciel jest zajety czym$ innym, profesjonalny opiekun jest
zawsze blisko 1 gotow do pomocy.

W podjeciu decyzji jaka pomoc jest potrzebna dziecku i w jakim wymiarze,
podstawowe jest by dowiedzie¢ si¢ jakie sa mozliwosci szkoty w tym zakresie, czyli co moze
zaoferowa¢ Twojemu dziecku.

Poza pomocami 1 opiekunami “jeden-na-jeden”, szkoty oferuja caly zakres
udogodnien z grupy AT (Assistive Technology). Do sprzgtow tych naleza wozki inwalidzkie z
nap¢dem elektrycznym, ale tez proste podstawowe sprzgty, jak podnoszone blaty 1 inne rzeczy
utatwiajace pisanie czy zglaszanie si¢ do odpowiedzi. By uniknaé tloku w czasie przerw i
ryzyka zwigzanego z urazem, mozna po prostu pozwoli¢ uczniowi z FOP wychodzi¢ z klasy
par¢ minut wczesniej. By nie dzwiga¢ ksiazek, warto mie¢ drugi komplet podrgcznikow w
szkole. Rowniez duze znaczenie ma odpowiednie miejsce siedzenia w klasie. Te
udogodnienia sa tylko kwestia organizacji Zycia szkolnego i1 nie wymagaja zadnych
szczegolnych srodkow czy naktadow. AT to wszystkie udogodnienia, ktore utatwiaja osobom
niepetnosprawnym zdobywanie wiedzy, sa to zarowno bardzo skomplikowane urzadzenia
informatyczne, jak i te bardzo proste lecz niezwykle pomocne strategie dot. organizacji pracy
z uczniem niepetnosprawnym. Na poczatek dowiedz sig co oferuje szkota Twojego dziecka.
Nalezy zauwazy¢, ze nie tylko szkota jest instytucja, ktora ma fundusze i moze organizacyjnie
poméc Tobie 1 Twojemu dziecku zdobywa¢ wiedze w odpowiednich dla niej/niego
warunkach. Czgsto bardzo pomocny moze si¢ okaza¢ lekarz prowadzacy, kosciol czy inna
wspolnota religijna, do ktérej nalezycie, instytucje rzadowe czy grupy wsparcia. Jeden z
rodzicow zauwazyt stusznie “Z im wigksza liczba ludzi rozmawiam, tym wigksza mam szanse
na uzyskanie pomocy”. Sukces w zbieraniu funduszy dla chorych z FOP (migdzy innymi)
zalezy w duzej mierze od naglasniania sprawy i zapoznawania ludzi z choroba, cz¢sto bywa
tak, ze bardzo chca pomdc, jednak nie wiedza jak to zrobi¢ i co jest potrzebne chorym.
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Wazny jest tez wybdr pomigdzy szkola prywatng i panstwowa. Rodzice zwracali uwage na
fakt, ze szkoly prywatne maja mozliwos¢ tworzenia mniej licznych klas i moga przy tym
pozwoli¢ sobie na bardziej zindywidualizowane podejscie do ucznia, poswigcajac mu/jej
wigcej czasu 1 uwagi. Z drugiej jednak strony, dziecko powinno moéc uczgszczaé do tej samej
szkoty co rodzenstwo i dzieci z sasiedztwa, a to przemawia na korzys$¢ szkot publicznych.

Kazde dziecko cierpiace na przewlekla chorobe bedzie wymagalo pewnych
modyfikacji w jego $rodowisku szkolnym. Bywa, ze szkoty prywatne sa bardziej otwarte na
dopasowanie si¢ do wyjatkowych potrzeb niepetnosprawnych uczniéw, maja wigksze
mozliwos$ci terapii zajeciowej 1 innych dodatkowych form terapii. By podja¢ najlepsza
decyzj¢ nalezy po prostu sprawdzi¢ czym dysponuje szkota, bo moze okaza¢ sig, ze i ta
panstwowa bedzie gotowa otoczy¢ dziecko nalezyta opieka i1 zapewni¢ mu najlepsze
okolicznosci do wyksztatcenia sig.

To Ty dbasz o interesy swojego dziecka!

Temat ten bedzie zawsze powracal, najwazniejsze jednak, zeby zacza¢ mowi¢ o
problemie jak najwcze$niej. Nalezy tez pamigta¢ o czym si¢ rozmawia i z kim, tak by nie
pomina¢ zadnych waznych faktéw oraz by si¢ nie powtarzac.

“Miej zawsze przygotowana liste pytan dot. sposobu w jaki szkola (czy inna
instytucja) ma zamiar stworzy¢ Twojemu dziecku odpowiednie dla niej/niego warunki” -
moéwi jedna z mam. To bardzo dobra i praktyczna rada, by zapisa¢ wszystkie najwazniejsze
punkty do przedyskutowania na kartce. Czgsto dyskusja obiera nieprzewidziany kierunek, a
lista najwazniejszych rzeczy do omodwienia pozwala uniknaé¢ pominigcia tych spraw, ktore
budza najwigkszy niepokdj rodzicow 1 opiekundéw dzieci z FOP. Na spotkaniach formalnych,
zwlaszcza tych, w ktorych ma bra¢ udzial wigksza liczba osdéb, warto postara¢ si¢ by kazdy z
uczestnikow mial przed soba ksero najwazniejszych spraw do omowienia. Takie
przygotowanie si¢ do dyskusji zapewnia nie tylko niepominigcie zadnej z najwazniejszych
kwestii, ale daje tez mozliwo$¢ uczestnikom do wczesniejszego przygotowania sig¢ do jak
najbardziej przemyslanej rozmowy. Nie ma chyba nic bardziej frustrujacego niz zebranie
wszystkich osob zaangazowanych w opiekg Twojego dziecka 1 ustyszenie tylko “Tak, tak, to
dobry pomyst, pomyslg nad tym 1 dam znac¢”. Wczesniejsze przygotowanie si¢ do dyskusji
(zarowno rodzica jak i1 nauczycieli czy opiekunéw) pozwoli na jak najlepsze wykorzystanie
czasu, ktoéry macie by razem omowi¢ potrzeby dziecka i1 sposdéb w jaki one moga zostac
zapewnione.

Niektoére z rodzin w Ameryce maja swoich adwokatow czy pracownikow socjalnych,
ktoérzy pomagaja by proces komunikowania potrzeb z nauczycielami i opiekunami dziecka
przebiegal jak najsprawniej. Czasem duzo tatwiej ida wszelkiego typu “narady” gdy ma si¢
kogos, kto Cig wspiera, zarowno organizacyjnie jak 1 merytorycznie. Przy braku mozliwos$ci
zatrudnienia profesjonalisty, warto mie¢ przy sobie kogo§ z rodziny lub przyjaciét, by
stanowil dodatkowa “parg uszu”, tzn. ogarnial sytuacjg, dbal by nic nie zostatlo pominigte i
zapamigtywal wszystkie ustalenia. Niektorzy rodzice czy opiekunowie twierdza, ze taka
osoba wspierajaca powoduje, ze nauczyciele i wszyscy bioracy udziat w dyskusji podchodza
do sprawy bardziej powaznie i profesjonalnie.

Bez watpliwosci to Ty jeste$ pierwszym i najwazniejszym adwokatem Twojego
dziecka. To wilasnie Ty musisz zadba¢ o jego interesy, uzmystowié, ze jest dzieckiem o
wyjatkowych potrzebach 1 nauczy¢ wszystkich, ktorzy tworza jego §wiat, jak tym potrzebom
sprosta¢. Jedyna osoba, ktora catkowicie zdaje sobie sprawe ze swoich wyjatkowych potrzeb,
jest samo dziecko. Dlatego bardzo wazne, by w dostosowany do wieku sposob, budzi¢ w
dziecku odpowiedzialno$¢ za siebie 1 §wiadomos$¢ swoich ograniczen zwiazanych z choroba.
Dzieci cierpiace na FOP, pomimo fizycznych ograniczen, rozwijaja si¢ spotecznie tak samo
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jak zdrowe. Jedna z mam powiedziala mi, ze kim$ kto najlepiej potrafi zadba¢ o siebie w
srodowisku szkolnym 1 nie tylko, jest jej dziecko we wlasnej osobie. Czego wigcej mozna
oczekiwac?

To ogromna przyjemnos¢ i zaszczyt moc uczestniczy¢ w tworzeniu tego poradnika dla
0osOb 1 ich rodzin zyjacych z FOP. Najwigksze nadzieje w mojej zawodowej karierze
poktadam w mozliwosci towarzyszenia rodzinom przez dlugie lata, a najwspanialsze jest
zaufanie 1 szczere oddanie jakim mnie darza. W tym miejscu pragne im wszystkim goraco
podzigkowac... Za gotowo$¢ do wspotpracy, inspiracje i kazda, nawet najdrobniejsza,
wskazowke.

O autorce

Susan Duberstein jest studentkq IV roku medycyny w SUNY Downstate Medical Centre w
Brooklynie, stan Nowy York. Jej przygoda ze stowarzyszeniem IFOPA rozpoczeta sie w 2000
roku podczas koncertu charytatywnego organizowanego przez tq wlasnie organizacjq. W lecie
2004 roku odbywata staz w laboratorium badan nad FOP, a w lipcu 2010 roku rozpocznie
specjalizacje z neurologii dzieciecej w Albert Einstein College of Medicine.
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Rozdzial 24. FOP i szkola — Jak dostosowac edukacje¢ do FOP?

FOP zazwyczaj nie ma wptywu na mozliwosci umystowe chorego czy jego zdolnosci
poznawcze. Utrudnia jednak fizyczne i stereotypowe “bycie uczniem” z powodu
postepujacego uposledzenia ruchowego. Dziecko chorujace na FOP musi by¢ traktowane w
szkole w szczegdlny sposdb; wymaga zapewnienia bezpieczenstwa, delikatnosci czy
zorganizowania najblizszego otoczenia w czasie lekcji tak, by sigganie po przedmioty,
ksiazki, itd. wymagato od niego jak najmniej wysitku.

Konieczne udogodnienia moga zmienia¢ si¢ wraz z dorastaniem dziecka i przekraczaniem
przez nie kolejnych szczebli edukacji, jednak wigkszo$¢ z nich pozostanie taka sama przez
lata. Zauwaz, ze ten artykut odnosi si¢ tylko do amerykanskiego modelu edukacji.

Przedszkole, zerowka i szkola podstawowa

W pierwszych latach dziecinstwa, maluchy z fibrodysplazja nie roznia si¢ tak
naprawdg¢ od swoich rowiesnikdéw. Niektére z nich moga jedynie doswiadczaé sztywnosci w
gornych czgsciach ciata lub zaburzen rownowagi, jednak generalnie ich ciata funkcjonuja tak
jak u zdrowych dzieci. Najwazniejsze jest wigc zapewnienie im bezpieczenstwa, by
zminimalizowac¢ jak najbardziej ryzyko urazu, ktory moze wywola¢ rzut choroby. Gdy Twoje
dziecko ma rozpoczaé¢ nauk¢ w ztobku lub przedszkolu, powiniene§ wybraé si¢ na osobista
rozmowg z opiekunkami, przedszkolankami i dyrekcja w celu przedstawienia im istoty FOP,
zagrozen i szczeg6lnych potrzeb Twojego dziecka. Na takim spotkaniu powinny si¢ znalez¢
wszystkie osoby, ktore beda mialy kontakt z dzieckiem, w tym pielggniarka, pomoce,
rehabilitanci, logopedzi, pedagog, psycholog i inni. Wszystkie wnioski mozna spisaé, by
utatwi¢ przyszta prace z dzieckiem, a zapiski te moga rowniez postluzy¢ do stworzenia
indywidualnego planu pracy z dzieckiem (w edukacji polskiej nazywanego IPET -
Indywidualny Program Edukacyjno-Terapeutyczny).

Co powinni$my wzia¢ pod uwagg na tym etapie edukacji dziecka:

Opiekun/-ka “jeden na jeden”, czyli osoba, ktore przez caty czas trwania zaj¢¢ szkolnych
bedzie towarzyszy¢ Twojemu dziecku, asystowa¢ 1 mu pomaga¢. Najwazniejszym zadaniem
takiej osoby bedzie uchronienie dziecka przed upadkiem, urazem, przypilnowanie, by unikato
sliskich powierzchni, schodow, byto bezpieczne przy zabawie itd. Gdy dziecko podro$nie,
opiekun ,,jeden na jeden” pomaga rdwniez w czynnosciach toaletowych, przy positkach, nosi
tornister i inne pomoce, pomaga w zorganizowaniu otoczenia dziecka w czasie lekcji, robi
notatki, gdy jego reka jest za mocno obciaZona, oraz zapewnia bezpieczenstwo podczas zmian
klas 1 poruszania si¢ po szkole. Wy, jako rodzice, musicie zdecydowac¢ czy dziecko potrzebuje
takiej opiekunki, jakie maja by¢ jej/jego obowiazki itd.

Biurka i stoly musza by¢ ustawione w jak najwygodniejszej pozycji, tak by nie nadwyrgzac
migs$ni karku, reki, barkow itd. podczas pisania, rysowania czy innych zaje¢. Zwlaszcza na
poczatku nauki pisania warto zadba¢ by blat biurka byl ustawiony pod katem, co jeszcze
bardziej zmniejszy szanse na nadwyrezenie migsni. Biurko, w ktorym reguluje si¢ wysoko$¢ i
nachylenie blatu sprawi, ze w ciagu roku bedzie mozna zmienia¢ jego ustawienie i
dostosowywac¢ do zmieniajacych si¢ potrzeb dziecka. Biurko czy stot powinno by¢ réwniez
dostosowane do wozka inwalidzkiego, o ile dziecko juz go uzywa. Wazne by wozek mogl by¢
przysunigty jak najblizej blatu, tak by tym samym zwigkszy¢ jak najbardziej komfort w
obrgbie plecow i1 rak. Dwa potaczone ze soba stoly w ksztalt litery L tez sa dobrym
pomystem.
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Uchwyt do ksiqiki czy papieru moze okaza¢ si¢ niesamowicie przydatny, zwlaszcza gdy
dziecko ma trudnosci z pochyleniem gltowy nad ksiazka, zeszytem czy kartka papieru.

Siedzenie, krzesto dla dziecka z FOP musi by¢ zawsze stabilne, migkko obite i ustawione na
takiej wysokosci by jego stopy lezaly ptasko na ziemi, co z kolei umozliwi odpowiednie
podparcie dla krggostupa. W zaleznosci od pozycji rak dziecka, moze mie¢ podtokietniki czy
by¢ obrotowe.

Siedzenie na podlodze podczas takich zajec jak krag czy odpoczywanie moze by¢ trudne dla
dziecka, jezeli nie potrafi ono siedzie¢ bez podparcia. Mozna mu w tym pomodc poprzez
uzycie siedzisk, workow sako, poduszek czy watkow.

Odpoczynek dla stop, czyli pozycja z uniesionymi nogami pozwoli zmniejszy¢ napigcie w
migsniach i zrelaksowac ciato.

Siedzenie w pierwszej tawce jest konieczne, bo uczniowie z FOP maja zazwyczaj trudnosci z
odwroceniem glowy 1 powinni siedzie¢ jak najblizej nauczyciela i tablicy. Jest to tym bardziej
wazne, ze w fibrodysplazji czgsto wystepuje utrata stuchu.

Plecaki - zdecydowanie najlepszym wyborem bedzie plecak na kotkach do ciagnigcia a nie
noszenia na plecach, wyposazenie dziecka w dwa komplety podrecznikéw lub zlecenie
dzwigania jego przybordéw szkolnych opiekunowi.

“Pick me stick”, czyli urzadzenie wymyslone przez rodzicow dzieci z FOP. To po prostu
patyk ze wstazeczka na koncu, ktére dziecko podnosi zgtaszajac si¢ do odpowiedzi (ogranicza
to konieczno$¢ podnoszenia i nadwyrgzania reki).

Modyfikacje sposobéw sprawdzania wiedzy - dziecko z FOP moze potrzebowa¢ wigcej czasu
na napisanie sprawdzianu czy inng form¢ sprawdzania wiedzy, zwlaszcza jesli wymaga ona
pisania duzej ilosci tekstu.

Szatnia - wieszak na ubranie dziecka z FOP powinien by¢ nizej niz dla zdrowych dzieci, by
fatwo 1 wygodnie moglo ono zawiesza¢ samo swoje rzeczy (to wazne, by nie wyrgcza¢ go we
wszystkim 1 pobudzaé jego samodzielnos$¢). Poza tym, najlepiej gdyby miejsce to byto jak
najbardziej ustronne 1 aby dziecko nie byto narazone na przedzieranie si¢ przez ttum.

Terapia zajeciowa i terapia ruchowa powinny razem dazy¢ do poprawy zdolnosci
manualnych dziecka, motoryki matej 1 rownowagi oraz do treningu umiejgtnosci
samodzielnego wstawania, klgkania czy korzystania z toalety. W razie potrzeby, rehabilitanci
moga pracowac z dzieckiem nad utrzymaniem gigtkosci stawow, sity migséni 1 redukowaniu
sztywnosci.

AT (Assistive Technology) - to wszystkie przedmioty, ktére pomagaja osobie
niepetnosprawnej wykona¢ wyznaczone zadanie, m.in. uchwyty, dostosowane klawiatury,
myszki, dtugopisy, piloty, przyciski, chwytaki i inne. Przedmioty, ktore bgda dostosowane do
dziecka zaleza od jego potrzeb, ktére zgtasza ono samo, jak i jego nauczyciele, rehabilitanci,
terapeuci 1 rodzice. Wszystkie te udogodnienia maja na celu zmniejszenie obciagzenia ucznia
przy jednoczesnym pozwoleniu mu na aktywno$¢ taka jak rowiesnicy.

Niezaleinosé - szkota powinna jak najbardziej promowac niezalezno$¢ 1 samodzielno$¢
dziecka, poprzez dostosowanie zaje¢ tak, by mu to umozliwic. W tym celu nauczyciele i
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opiekunowie moga zleca¢ mu zadania w dostosowanych okoliczno$ciach, np. przenoszenie
dziennika w czasie lekcji gdy nie ma ttoku na korytarzach szkolnych, pomaganie mtodszym
dzieciom w czasie lunchu, wyrzucanie $mieci itd.

Odwiedziny rodzica - moze poprosi¢ on o pokazanie sali, w ktorej uczy si¢ dziecko, by
zwroci¢ nauczycielom 1 opiekunom uwage na niebezpieczenstwa; waskie przej$cia migdzy
tawkami i plecaki na podtodze, dywaniki (ktére powinny by¢ przyklejone do podtoza). Warto
tez wizytowac klase¢ w ciagu roku szkolnego a nie tylko na poczatku.

Wychowanie fizyczne - ¢wiczenia roznia si¢ stopniem trudnosci i prawdopodobienstwem
urazu, od prostych, jak gimnastyka, rozciaganie, po bardziej skomplikowane i urazowe, np.
elementy akrobatyki czy gry zespotowe. Kazde z ¢wiczen fizycznych moze by¢ dostosowane
do wymagan i mozliwos$ci dziecka z FOP, o ile oczywiscie jego stan pozwala na jakiekolwiek
¢wiczenia fizyczne. Jezeli nie, dziecko moze zosta¢ zwolnione z WF-u, mie¢ przygotowany
specjalny program zaje¢ dostosowany do mozliwosci, lub wymiennie korzystaé z
rehabilitacji. Sa szkoty, gdzie zajgcia z wychowania fizycznego odbywaja si¢ na basenie,
dziecko z FOP zazwyczaj moze w takich lekcjach bra¢ udziat.

Przerwy i boisko szkolne - dla dziecka z FOP najwazniejszym elementem zycia w szkole jest
zapewnienie mu bezpieczenstwa. Jezeli ma ono opiekuna “jeden-na-jeden”, to jest to wiasnie
jego zadanie, by zminimalizowac¢ ryzyko jakiegokolwiek.

Wazne, by dziecko nie czulto ciagle swojego opiekuna “na plecach” i by mialo mozliwie jak
najwigcej swobody, przy jednoczesnym zapewnieniu mu bezpieczenstwa i opieki.

Im dziecko starsze, tym trudniej je upilnowaé. To naturalne, ze chce razem z rowiesnikami
biegaé, wspinaé si¢ po drzewach i ptotach, gra¢ w gry na podworzu. A to z kolei moze by¢ dla
niego zbyt niebezpieczne. Zadaniem opiekuna, nauczycieli czy rodzicéw bgdzie pomoc w
zaaranzowaniu takich zabaw, ktére begda ciekawe dla wszystkich dzieci ale 1 bezpieczne dla
dziecka z FOP. Mozna do tego celu uzy¢ migkkich pitek, duzych kawatkéw kredy, wiaderek,
topatek do piasku itd.

Zabawy po zajeciach szkolnych - dziecko z FOP powinno réwniez mie¢ mozliwos$¢ brania
udzialu w zabawach 1 zajeciach pozalekcyjnych. Jezeli bedzie to konieczne, szkota powinna
zatrudni¢ osobg do zapewnieniu mu ochrony i zadbania by wszystkie aktywnosci byly
bezpieczne 1 jak najlepiej dostosowane do potrzeb. To czy pomoc bedzie potrzebna poza
godzinami zaje¢ lekcyjnych zalezy od stanu dziecka, jego potrzeb i mozliwosci jak i stopnia
zaangazowania rodzicow.

Dojazd do szkoly - dziecko z FOP powinno mie¢ osobista opiekunke lub opiekuna podczas
podrozy do i ze szkoty. Poza tym, osoba ta powinna by¢ odpowiednio przeszkolona o istocie
choroby, zdawac¢ sobie sprawg z niebezpieczenstw i1 ograniczen dziecka, dba¢ o zapinanie
przez nie paséw oraz jego ogélne bezpieczenstwo. Dzieci chorujace na fibrodysplazjg
powinny mie¢ takze zapewniony transport spod drzwi domu pod sama szkotg gdyz stanie na
przystanku i czekanie na autobus szkolny zwigksza ryzyko urazu.

Zasady bezpieczenstwa - to bardzo wazne by pozostali uczniowie w klasie zdawali sobie
sprawe, ze ich wyjatkowy kolega czy kolezanka wymaga szczegodlnego traktowania,
szczegolnie jesli chodzi o jego bezpieczenstwo. Rodzic lub nauczyciel powinien w
dostosowany do wieku sposéb porozmawia¢ z dzie¢mi o FOP i o tym jak wazne jest w tej
chorobie zachowanie bezpieczenstwa. Nalezy zwroci¢ dzieciom uwagg by zawsze przysuwaly
swoje krzesta do biurek, odwieszaty kurtki, dbaty by nic nie lezalo na podtodze i by nie
przepychaty si¢ w drodze na przerwg. Rodzice musza takze opracowaé z opiekunami i
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nauczycielami strategi¢ dzialania w momencie alarmow przeciwpozarowych, pozaru, czy
innych nagtych wypadkow, np. zadlawienia.

Zebrania - by umozliwi¢ wszystkim osobom obcujacym z dzieckiem w szkole (nie tylko
nauczycielom i opiekunom) poznanie jego choroby i szczeg6lnych potrzeb, rodzice powinni
mie¢ réwniez mozliwos¢ rozmowy i spotkania z kucharkami, pomocami, woznymi itd.

Uwrazliwianie - spotkania, na ktorych wyjasnia si¢ problem fibrodysplazji (z rodzicami
zdrowych dzieci, uczniami itd.) pozwola im zapozna¢ si¢ z istota choroby 1 zmniejsza szanse
na traktowanie dziecka z FOP w nieodpowiedni sposob w przysztosci (wySmiewanie,
obrazanie). Moze to by¢ spotkanie w kameralnym gronie lub wyktad przed cata szkota, wazne
by przekaza¢ jak naprawde wyglada zycie z ta nieuleczalna choroba i skad wynika
koniecznos$¢ szczegodlnego traktowania chorych.

Komunikacja - niektorzy rodzice dzieci z FOP zdecydowali, ze najlepsza droga do
przekazania informacji o chorobie, jest napisanie listu do 0s6b obcujacych z ich dzieckiem.
Zwlaszcza dla rodzicéw dzieci zdrowych to najlepsza metoda by uzyskaé rzetelne informacje
przekazane przez dorostych. Taki list moze otworzy¢ droge do szczerej rozmowy migdzy
rodzicami.

Nagle wypadki - karta chorego stowarzyszenia [FOPA powinna by¢ zawsze przechowywana
przez wychowawce oraz zawiera¢ numery telefonu do osob, z ktorymi nalezy kontaktowac si¢
w razie wypadku lub innej sytuacji naglej (mamy, taty, pediatry).

Gimnazjum, szkola Srednia

Wigkszos$¢ z udogodnien z poprzednich etapéw edukacji bedzie mie¢ zastosowanie rOwniez w
gimnazjum 1 szkole $redniej. Na tym etapie nauki nalezy zwroci¢ szczegdlna uwagg, by
pomoéc uczniowi z FOP osiagna¢ bieglo$§¢ w pisaniu, czytaniu, rozumieniu i poznawaniu
Swiata, jak 1 we wszelkiej aktywnos$ci pozalekcyjnej.

Opiekun/-ka - zakres jej/jego obowiazkéw rozszerza si¢ gdy uczen z FOP przechodzi na
wyzszy poziom edukacji. W zaleznoS$ci od potrzeb, taka osoba ma za zadanie: asystowanie w
lunchu i czynnosciach toaletowych, przenoszenie plecaka i ksiazek z klasy do klasy,
organizowanie otoczenia na zajeciach (np. laboratoryjnych), notowanie, przepisywanie zadan
oraz dopilnowanie by uczen dotart na miejsce lekcji na czas i przede wszystkim - bezpiecznie.

AT (Assistive Technology) - w momencie gdy ilo$¢ materiatu i zadan w szkole si¢ zwigksza,
FOP moze znacznie obnizy¢ mozliwosci ruchu ucznia. Na tym etapie pomoce AT powinny
skupia¢ si¢ na poprawie mobilnosci dziecka, (tj. wozki z wlasnym napg¢dem, skutery, kule)
oraz na ulatwieniu postugiwania si¢ sprzetem elektronicznym (dostosowane laptopy,
bezprzewodowe klawiatury, myszki i inne).

Modyfikacje sposobow sprawdzania wiedzy — czyli np. mozliwo$¢ ustnego zaliczenia
sprawdzianu, wydluzenie czasu przeznaCzonego na napisanie pracy pisemnej czy
zmniejszenie ilosci zadan domowych.

Nauczyciele powinni przyzwyczai¢ si¢ do udogodnien dla os6b z FOP. Panuje zasada, ze dla
nich wydtuza si¢ czas sprawdzania wiedzy o 50%, tj. na 60-minutowy test przeznacza si¢
minut 90. Poza tym, osoba, ktéra pomaga uczniowi moze roéwniez wymasowa¢ mu kark czy
rgce, gdy nastapia sztywnienia, moze za niego pisa¢ dyktowane odpowiedzi do testu,
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zdecydowaé o zmianie pomieszczenia, w ktorym odbywa si¢ sprawdzanie wiedzy itd. W
sytuacji, gdy uczen musi przystapi¢ do egzaminu, ktory trwa dlugo, nalezy umozliwi¢ mu
podzielenie go na 2 lub nawet 3 czgsci.

Szkoly policealne, studia i zatrudnienie

Edukacja policealna obejmuje: szkoty i technika policealne, studia, college i inne. Wszelkie
informacje o dostosowaniu uczelni do potrzeb 0so6b niepelnosprawnych, w tym oséb z FOP,
znajdziesz na stronach tychze szkot i uczelni.

Jak znalez¢ przydatne akcesoria?

Aby uzyska¢ wigcej informacji na temat FOP i szkoly oraz pomystow na dostosowanie
otoczenia, prosze zajrzeé¢ do:
e Rozdzialu 25., gdzie znajduje si¢ lista przedmiotow, ktére moga by¢é pomocne w
szkole i codziennym zyciu
e Katalogu Zasobéw IFOPA (The IFOPA’s Catalog of FOP Resource) dostgpnego na
stronie internetowej IFOPA - www.ifopa.org. Przejrzyj dzialty: Elektronika
(Electronics), gdzie znajdziesz propozycje udogodnien komputerowych, Zasoby
informacyjne (Informational Resources) — wiadomosci dla dzieci i mlodziezy oraz
Edukacja i rekreacja (Education and Recreation).

Prawa studentow niepelnosprawnych w Stanach Zjednoczonych

W USA istnieja prawa, ktore zapewniaja uczniom niepetnosprawnym mozliwos¢ nauki od
przedszkola az po uczelnie wyzsze. Jednym z podstawowych praw jest Akt o Edukacji Osob
Niepetnosprawnych (IDEA), federalne prawo, ktore naktada na szkoty publiczne obowigzek
dostosowania si¢ do indywidualnych potrzeb uczniéw niepelnosprawnych, tak by zapewnic¢
im jak najbardziej odpowiednie warunki do pobierania nauki. Jezeli uczen wymaga
indywidualnego toku nauki, otrzymuje wtedy tzw. IEP (IPET - Indywidualny Program
Edukacyjno-Terapeutyczny).

Drugim aktem prawnym, ktory wspiera inkluzje os6b niepelnosprawnych jest zapis 504 Aktu
Rewalidacyjnego (Rehabilitation Act), ktory moéwi o zakazie dyskryminacji o0sob
niepetnosprawnych w instytucjach panstwowych, czyli np. w szkotach. Poza tym, zaklada
réwne traktowanie na wszystkich ptaszczyznach wszystkich ucznidow. Wigcej informacji na
temat tej ustawy na www.wrightslaw.com

W USA to stan dziecka z FOP i jego indywidualne potrzeby decyduja o wszelkich
udogodnieniach jakie nalezy mu zapewni¢. By dowiedzie¢ sig jak najwigcej o mozliwos$ciach
szkoly czy przedszkola lub uczelni wyzszej dotyczacych zapewnienia Twojemu dziecku jak
najlepszych warunkéw, wybierz si¢ do oséb odpowiedzialnych w tejze instytucji za naukg
osOb niepelnosprawnych. Mozesz réwniez skorzysta¢ z informacji zawartych na stronie
www.wrightslaw.com lub w magazynie dla rodzicow Exceptional Parent Magazine czy na
stronie www.EParent.com. Bez wzgledu na to jaki jest poziom wiedzy rodzica dziecka z FOP
0 nauczaniu specjalnym, najwazniejsze by kierowat si¢ szacunkiem i chgcia przekazywania
wiedzy o FOP, a to spowoduje, ze dziecko bgdzie miato mozliwie najlepsze warunki do nauki.
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Rozdzial 25. Poszukiwanie informaciji

Sharon Kantanie

W dobie Internetu, pozyskiwanie informacji stato si¢ duzo tatwiejsze. Jednakze, z uwagi na
specyfike FOP i potrzeby pacjenta moze to nie by¢ wcale tatwe. Oto kilka wskazdéwek, ktore
sprawia, ze ich zdobycie stanie si¢ nieco tatwiejsze.

Jednym z pierwszych zrodet dla wielu rodzin okazuja si¢ inne rodziny pacjentéw z

FOP. Nawet jes$li ludzi tych dziela odleglo$ci geograficzne, pomocy mozna udzieli¢
telefonicznie lub za pomoca poczty elektronicznej e-mail. Jednym ze sposobow
skontaktowania si¢ z wieloma rodzinami na raz jest FOPonline, internetowa grupa
dyskusyjna. Jest o wiele tatwiej méc polegaé na doswiadczeniu innych, ktorzy maja te same
problemy niz zaczyna¢ poszukiwa¢ informacji samemu i ,,0d zera”.
Mozesz dowiedzie¢ si¢ o wyjatkowych wynalazkach, jak holder (trzymacz) do lodow,
automatyczny odwracacz stron i widelec na dlugiej raczce lub dowiedzie¢ si¢ jak inne rodziny
radza sobie w tak réznych aspektach, jak chodzenie do szkoty czy przebijanie uszu. Jesli
chcesz uzyska¢ wigeej informacji o FOPonline, skontaktuj si¢ z IFOP: 407-3654194 lub e-
mail: together@ifopa.org.

Kolejnym dobrym zZrédlem informacji jest Katalog Zasobow FOP (IFOPA’s Catalog of
FOP Resources) w ramach IFOPA, dostepny na stronie IFOPA: www.ifopa.org. Jest to baza
danych o narzedziach i gadzetach, w tym przedmiotéw uzywanych przez cztonkow IFOPA
oraz pozycji starannie zgromadzonych z katalogdw wyposazenia, stron internetowych i
przekazow ustnych. Jesli nie masz dostepu do Internetu, skontaktuj si¢ z IFOPA — beda radzi,
gdy udziela Ci pomocy.

Co zrobi¢, jesli nadal nie mozesz znalez¢ tego czego szukasz? Wtedy musisz
uruchomi¢ swoja kreatywnos¢. Jesli masz dostep do Internetu, przejdz do swojej ulubionej
wyszukiwarki (np. Google). Wpisujac dobre hasta do wyszukiwarki, szybko i sprawnie
mozesz wyszuka¢ informacje. Jesli wpisane opisy nie sa zbyt jasne, mozesz uzyska¢ za duzo
wynikow, a linki najbardziej przydatne, moga nie pojawiac si¢ na pierwszych stronach. Jesli
po wpisaniu hasta, nie dostrzegasz tego, czego szukasz, sprobuj zmieni¢ stowa. Czasami
mozna natkna¢ si¢ na link niezawierajacy informacji, ktorych wtasnie potrzebujesz, ale wyda
si¢ interesujacy lub zawiera co$, co moze by¢ przydatne pdzniej. Zaradne osoby zapisuja
rowniez te linki!

Innym dobrym rozwiazaniem jest zadawanie pytan profesjonalistom. Terapeuci
zajeciowi moga okazac¢ sig¢ ,,przydatni”’, poniewaz maja dostgp do informacji np. o
specjalistycznych akcesoriach. Lekarz moze by¢ niezbedny, jesli chodzi o kwesti¢ zdrowia
lub znalezienie odpowiedniego opiekuna. Pomocnik nauczyciela, oprocz niesienia pomocy,
moze zna¢ narzedzia, prowadzace do zwigkszenia niezaleznosci.

Magazyny zwiazane z tematyka niepelnosprawnosci réwniez sa dobrym zrodtem
wiedzy. Z uwagi na nawroty FOP wynikajace z progresywnego charakteru choroby, trzeba
pamigtac o tym, ze nigdy nie wiadomo, kiedy co$§ co czytaliSmy miesiac temu, moze okazac
si¢ przydatne. Warto rowniez, bgdac na liScie dyskusyjnej, zapyta¢ 0 najlepszych
producentéw urzadzen dla 0osob niepelnosprawnych.

Zawsze natomiast mozesz po prostu ,ruszy¢ glowa’! Mozesz na przyktad
zaprojektowa¢ gadzet, ktory jeszcze nie istnieje. Jesli masz pomyst, ale nie masz mozliwosci,
aby skonstruowaé co$ samodzielnie, mozesz poszuka¢ pomocy. Chorzy z FOP opracowali
t6zko, ktére mozna podnies¢ do pozycji stojacej czy rower dostosowany dla dzieci z ta
wlasnie choroba.

FOP czgsto wymaga myslenia kreatywnego. Kazdy cztowiek ma inne potrzeby oraz
inne mozliwosci. Mam nadziej¢, ze ten artykut ukazat Ci kilka punktow wyjscia, ktore
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pomoga Ci znalez¢ to, czego potrzebujesz. Przeczytaj dalej, aby uzyskaé wigcej sugestii,
gdzie si¢ zwrdci¢ o pomoc. Lista wymienionych zasobow pochodzi m.in. z informacji od
cztonkéw IFOPA na catym $wiecie, jak rowniez informacji z Katalogu Zasobéw FOP IFOPA

(IFOPA’s Catalog of FOP Resources), dostgpnego na stronie internetowej IFOPA:
www.ifopa.org. (Przejdz do trybu online, by zobaczy¢ zdjgcia i zdoby¢ wigeej informacji.).

Sypialnia i lazienka

Pozycja

Opis

Gdzie mozna znalezé

Mangar International
“The Elk” and “Pillow Lift”
plus various Bath Lifts

Dzwigi transferowe,

“The Elk” — jesli spadtes i nie
doznate$ urazu, poduszka
pomaga wstac

http://www.mangar.co.uk
Tel: 01544 267674 in United
Kingdom

Paski do podciagania si¢ na
tozku

Paski moga by¢ pomocne
przy zmianie pozycji w t6zku

Dostepne w sklepach z
wyposazeniem medycznym

Poduszki i materace

Dostepne rdzne opcje

Zobacz "Staying
comfortable” (Komfort) w
"Rézne tematy od stop do
glow" (“Miscellaneous topics
from head to toe”) w
rozdziale 12. Zobacz takze
Katalog Zasobow FOP,
dostepny na stronie IFOPA:
www.ifopa.org.

Lozko stojace

Lozko, ktoére moze by¢
podnoszone do pozycji
stojace]

Therapy Stand Up Bed
LogicMove zalozone przez
Sacon. Centrala w Szwajcarii

http://www.teamsacon.com
team.sacon gmbh
falkenstrasse 129

ch-4106 therwil

Telefon: +41 61 422 26 26
Fax: +41 61 422 26 06

E-mail: info[at]team-sacon.ch

Intercomy

Przydatne do komunikacji
noca (a takze innych por
dnia)

Mozna wykorzystac
domofony lub zainstalowac
specjalng sie¢ intercom.
Alternatywa jest uzycie
systemu Panasonic PBX,
podobnego jak te stosowane
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w biurach. Jest to bardzo
uniwersalna opcja, ktéra
moze zapewni¢ komunikacje
Z pomieszczenia do
pomieszczenia lub w catym
domu, ale jest to duzy
wydatek, a sprz¢t moze
wymagac¢ profesjonalnej
instalacji.

Baterie sanitarne

Pomagaja uzytkowac kran
osobom z ograniczonym
zasiggiem

Dom wykonany z zawiasow,
kotkéw i styropianu — 0
lekkiej konstrukcji (patrz
Katalog Zasobow FOP,
dostepny na stronie IFOPA:
www.ifopa.org)

Modyfikacje zlewu

Pomagaja uzytkowac kran
osobom z ograniczonym
zasiggiem

Instalacja baterii z
wysiggnikami z osobnymi
kontrolkami, ktére moga by¢
montowane z przodu
umywalki (patrz Katalog
Zasobow FOP, dostepny na
stronie IFOPA:
www.ifopa.org)

Baterie bezdotykowe Kohler
i krany Delta E-Flow (z
elektronicznymi bateriami)

Baterie rozpoznaja kiedy
cztowiek jest w poblizu i
wlaczaja/wylaczaja sig
automatycznie

www.kohler.com or
www.deltafaucet.com Contact
a Dealer Kohler lub Delta w
Twojej okolicy

Toaleta montowana na
Scianie VitrA

Moze by¢ zamontowana w
odpowiedniej wysokosci,
dopasowanej indywidualnie

WWW.Vitra.com

Skontaktuj si¢ dealerem Vitra
w Twoim kraju
http://usa.vitra.com.tr

Podnoszona deska toalety

Montowane na toalecie, moze
si¢ podnosi¢ siedzisko na
okreslong wysokos¢

Skontaktuj si¢ firma
zaopatrujaca w sprzet
medyczny w Twojej okolicy

Inteligentna toaleta

(potaczenie toalety z
bidetem) - Washlet

Sedes ze zintegrowanym
bidetem (podmywanie woda)

www.washlet.com lub
skontaktuj si¢ z dealerem
Toto

Clessence “Advanced Toilet
Seat” (“Postgpowy sedees”)

Sedes bidetowy pasuje do
wiekszosci toalet, umozliwia
podmywanie okolic posladkow i
kobiece podmywanie

www.ncmedical.com lub 800-
8219319

Toilelevator (podwyzszenie
toalety)

Instalowany pod
standardowym WC, podnosi
toalete 0 3.5 cala (8,89cm)

www.ncmedical.com lub 800-
8219319

Porgcze tazienkowe

Dla bezpieczenstwa w
fazience

www.linido.com (firma
migdzynatodowa)

Prysznice bez progoéw

Brak progu dla tatwiejszego
wejscia

www.barrierfree.org, 877-
717-7027

Mozesz rowniez wybudowaé
niestandardowy prysznic bez
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progéw (w celu zapobiegania
poslizgnigciu, zalecane jest
utozenie 1 calowych (2,54

cm) matowych ptytek -
antypos$lizgowych)
Oximed Adaptery tazienkowe, www.oximed.com.br
specjalne t6zka, materace, itp. | Brazylia
Handicare Poruszanie si¢, obstuga www.handicare.com (firma
pacjentow, bezpieczenstwo migdzynarodowa)

tazienki, windy schodowe,
adaptacja samochodow

Akcesoria komputerowe

Pozycja

Opis

Gdzie mozna znalez¢

Targus Wireless Multimedia
Presenter

Bezprzewodowy
manipulator kulkowy z
dodatkowymi funkcjami

WWW.targus.com

Manipulatory kulkowe
(trackball)

Dostepne jako urzadzenia
przewodowe i
bezprzewodowe, moze
stanowi¢ zamiennik myszy
do komputera

Kensington
(www.kensington.com) i
Logitech (www.logitech.com)
Obydwie firmy produkuja
manipulatory kulkowe

Rollermouse Pro (mysz |
klawiatura w jednym)

Zaprojektowany jako
ergonomiczna alternatywa
dla myszy

www.rollermousepro.com
Dostepne demo i film online

Klawiatura ekranowa

Na ekranie widzimy
klawiature, a za pomoca
ruchow myszy wpisujemy
stowo

www.lakefolks.org/cnt (do PC),
www.ahf-net.com/reach.htm
(doPC) lub
www.assistiveware.com/keystro
kes. php (do Mac),

Klawiatura BAT (klawiatura
jednorgczna)

Klawiatura moze by¢
operowana jedna reka

www.infogrip.com or 800-397-
0921 (patrz Katalog Zasobow
FOP, dostegpny na stronie IFOPA:
www.ifopa.org)

Klawiatura ergonomiczna

Wiele firm produkuje
klawiatury ergonomiczne,
czyli funkcjonalne i
dostosowane do mozliwosci
uzytkownika

www.ergonomicsmadeeasy.com

Oprogramowanie do
rozpoznawania mowy

Uzycie komputera do
mowienia przez mikrofon

Dragon (PC i Mac):
www.nuance.com | MacSpeech:
Www.macspeech.com

Bezprzewodowe sterowanie
sprzetem domowym Home
Control

Systemy komputerowe sa
aktywowane gtosem, co
umozliwia kontrolowanie
prawie wszystkiego w
Twoim $rodowisku

www.multimediadesigns.com
lub 888-353-3996
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Ergomart do montazu
komputera

Mozna podnosié, opuszczad
i przechyli¢ ekran
komputera. Istnieje
mozliwo$¢ montazu na
$cianie lub biurku.

www.ergomart.com

Regulowana podktadka pod
klawiature

Pozwala na utrzymanie
klawiatury na
wyregulowanej wysokosci,
jak réwniez nachyleniu

Firmy zajmujace si¢ tym:
www.humanscale.com,
www.neutralposture.com

Baza danych Abledata

Baza wspomagajacych
produktow
technologicznych i sprzetu.
Pomaga lokalizowa¢
krajowe 1 migdzynarodowe
spotki.

www.abledata.com or 800-227-
0216

RESNA (Rehabilitation
Engineering & Assistive
Technology Society of
North America) — Inzynieria
Rehabilitacji Ruchowej i
Towarzystwo Wspierania
Technologii Ameryki
Poinocnej

Projektowanie pomocy
technicznej

www.resna.org lub 703-524-
6686

National Council on
Independent Living
(Krajowa Rada na Rzecz
Zycia Niezaleznego)

Oceniaja Twoje potrzeby 1
pomagaja ulokowaé
fundusze.

www.ncil.org lub 877-525-3400

Gotowanie i spozywanie positkow

Pozycja

Opis

Gdzie to znalezé

Prywatne blendery

Przydatne dla osob ze
zros$nigta szczeka

Poszukaj w lokalnych
sklepach z asortymentem
kuchennym

Mini roboty kuchenne/ mini
krajalnice

Przydatne dla osob ze
zros$nigta szczeka

Poszukaj w lokalnych
sklepach z asortymentem
kuchennym

Ostona na talerz

Naktada si¢ ja na talerze, dla
tych, ktorzy musza zebrad
swoje jedzenie, aby je unie$¢
na widelcu

www.ncmedical.com lub
800-8219319

Mieszadto

Automatycznie miesza
zawarto$¢ w naczyniu

www.chefscatalog.com

Przedtuzone przedmioty

Widelec z przedtuzeniem, z
zagigciem; tyzka z
przedtuzeniem, z zagigciem

www.ncmedical.com lub
800-8219319
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Widelec Golf Club

Widelec z przedtuzeniem

Wiasnej roboty widelec,
uzyskany po odcigciu trzonu
kija golfowego na
odpowiedniej do potrzeb
dhugosci i zespoli¢ z
widelcem klejem
epoksydowym

Lyzkowidelec Widelec i tyzka w jednym Wykonane samodzielnie
zespolenie tyzki z widelcem
(mozna gotowe zakupic)
Noz poétokragty Moze by¢ uzytkowany jedna | www.ncmedical.com lub
reka 800-8219319
Przybory obrotowe Pozwalaja obraca¢ przybory i | www.ncmedical.com lub

utrzymac jedzenie na
poziomie

800-821-9319

Przybory elastyczne

Elastyczna raczka
rozciagajaca si¢ do dlugosci
14 cali

www.pattersonmedical.com
lub 800-323-5547

Dhugie stomki Stomki dhuzsze od Przejrzyste i elastyczne
przecigtnych stomki od:
www.ncmedical.com lub
800-8219319
Kubek niekapek/kubek z Moze by¢ uzywany w www.pattersonmedical.com
dziubkiem pozycji lezacej lub 800-323-5547
Drink-Aide Izolowany pojemnik, bez www.drink-aide.com lub

mozliwos$ci rozlania (z
wezykiem 1 ustnikiem
umozliwiajacym picie bez
uzywania rak)

800-3367022

Akcesoria do spozywania
positkow

Dostosowania dla tyzek,
widelcow itp.

WWW.EXpansao.com

Garderoba i oporzqdzenie

Pozycja

Opis

Gdzie to znalez¢

Szczotka na dlugiej raczce

Szczotka domowej roboty,
przystosowana do
indywidualnych potrzeb

Umiescic¢ raczke szczotki w
rurce 1 zabezpieczyc¢ je
poprzez skregcenie $rubka.
Zobacz obrazek w Katalogu
Zasobow FOP, na stronie

IFOPA: www.ifopa.org

Szczotka 1 grzebien na dhugiej
raczce — wariant 2

Raczki maja dtugos¢ 14.5
cali, z opcja specjalnej
szczotki do mycia gtowy

www.ncmedical.com lub 800-
8219319
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Kijek do ubierania i
rozbierania si¢

Dtugi kij z r6znymi hakami
na obu koncach. Moze by¢
uzywany do rozmaitych
celow.

Wigkszo$¢ sklepow
medycznych powinno mie¢ w
asortymencie ten przedmiot.
Dostepny jest rowniez w
katalogach i Internecie.
Sktadany / przeno$ny kij do
ubierania dostgpny na:
www.ncmedical.com lub 800-
821-9319

Dtuga, elastyczna raczka z
tylu buta

Sock Aids — przyrzad
pomagajacy zatozy¢ skarpetki

Moze by¢ uzywana w pozycji
stojacej lub siedzacej

Przydatne dla osob z
ograniczonym zasiggiem.
Twardsze modele wydaja si¢
lepsze niz elastyczne.

Make Life Easier,
www.make-life-easier.com,
800-522-0227

www.ncmedical.com lub 800-
8219319

Elastyczne sznuréwki

Elastyczne sznurowadta
mozna rozciagnac tak, ze
rozwiazanie i zwigzanie moze
by¢ zbedne

www.ncmedical.com lub 800-
8219319

Stojaca suszarka do wlosoéw

Raczka szczoteczki do zgbow

Wysoko$¢ regulowana na
elastycznym wysiggniku

Domowej roboty
przedtuzenie

www.shopgetorganized.com
lub 800-868-6169

Uzyj pretowy kotek, tasmy
konieczne jakiego$ wktadu by
utworzyc¢ przestrzen
pomigdzy kotkiem 1
szczoteczka, zeby
szczoteczka mogta sig
zmiesci¢ w tadowarce

Odziez dla osob
niepetnosprawnych

Modyfikacje ptaszcza

Kilka firm zajmuje sig
projektowaniem ubran dla
0sOb niepetnosprawnych,
ktorzy maja specjalne
potrzeby odziezowe.

Zmiany, ktore moga by¢
przeprowadzone przez
krawca
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Wtozy¢ zamek w tylne;j
czesci plaszcza (nie sprawdza
si¢ to z kapturami); krawiec
wycina czgs¢ materiatu w
rekawach, wstawia pod
ramionami dlugie rzepy i
przyszywa je na pasie w dot
ramienia; zaktada sliska
podszewke , szczegolnie w
ramionach, co moze utatwié
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zalozenie plaszcza

Alternatywa dla ptaszcza

Wyposazenie do golenia,
szczotkowania wlosow itp.

Zmiany w domu

Stoisko sklepowe z
ptaszczami i pelerynami

Firma sprzedaje takze
przybory do spozywania

positkow i wozki inwalidzkie

Zwro¢ uwage na plaszcze z
szerokimi ramionami i
glebokimi pachami (Lands
End moze poda¢ szczegoty
dotyczace ptaszczy), ptaszcze
Thinsulate sa ciepte, ale nie
wielkogabarytowych, kurtki
snowboardowe posiadaja
zamki/szczeliny pod pachami.
www.campmor.com lub 888-
226-7667

Peleryny czasami mozna
znalez¢ w lokalnych
sklepach.

WWW.eXpansao.com

Przedmiot

Opis

Gdzie to znalezé

System otwierania drzwi
Sesame Open (,,Sezamie
otwoOrz sig”)

Otwiera i zamyka drzwi

www.opensesamedoor.com lub
800-673-6911

Zawiasy offset do drzwi

Specjalne zawiasy, ktore
dodaja 2 cali do szerokosci
drzwi, tworzac tatwiejszy
dostep dla wozkow
inwalidzkich

www.dynamic-living.com lub
888-9400605

Magiczny mechanizm gatki
do drzwi

Umozliwia otwarcie drzwi
bez przekrgcania galki
(Klamki Lever moga by¢
rowniez przydatne!)

www.dynamic-living.com lub
888-9400605

Mechanizm sterowania
Swiattem aktywowany
przez Leviton (czujnik
obecnosci)

Mechanizm aktywowany
wlacznikiem $wiatla

Home Depot lub
www.leviton.com

Wilacznik $cienny z dluga
raczka

Dtuga raczka jest dodana
do wytacznika swiatta, aby
utatwic kontrole dla 0sob z
ograniczonym zasi¢giem
reki

www.dynamic-living.com lub
888940-0605
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Dziecigcy wiacznik

Swiecacy si¢ w ciemnos$ci
przetacznik przedtuzacza

www.leapsandbounds.com 800-
247-8440

,,Przetacznik Wszedzie” Zdalne sterowanie swiattem | Home Depot lub
(,,Anywhere Switch”) i narzedziami www.leviton.com
Automatyzacja domu Automatyzacja domu moze | Skontaktowac si¢ z firma, ktora

obejmowac automatyzacje
Swiatla, caty rozktad
urzadzen wideo w domu
(wiec nie trzeba recznie
wktada¢ ptyty DVD, CD,
itd.), i prawie wszystko
inne, co mozna sobie
wyobrazié

specjalizuje si¢ w automatyzacji
domowe;j.

Winda na wozek inwalidzki

Moze umozliwi¢ tatwiejsze
dostanie si¢ do domu

www.tkaccess.com lub 800-829-
9760

Windy domowe Dostepne w roznych Skontaktuj si¢ z firma, ktora
gabarytach. Jesli musisz instaluje windy i podnos$niki w
zainstalowa¢ jedna, moze Twojej okolicy.
warto rozwazy¢
wprowadzenie
ponadgabarytowych na
tatwiejszy dostep dla
wozkow inwalidzkich
napedzanych
elektronicznie.

Opuszczany drazek do Drazek w szafie opada i jest | www.organizeit.com lub 800-

szafy bardziej dostgpny 2107712

Regulowana wysoko$¢ Umozliwia ich obnizanie www.populasfurniture.com lub

zlewu, szafki, kuchenki do | lub podnoszenie za pomoca | 800-957-2720

gotowania przycisku

Wheelchair.net
Spotecznos¢ Living Links

Zbior produktow, ktore
podkreslaja uniwersalny
design i dostepnos¢

www.wheelchairnet.org/WCN
Living/homemod.html

INFINITEC (Infinite
Potential Through Assistive
Technology)

Nieskonczone Mozliwosci
dzigki Technologiom

Zbior produktow, ktore
podkreslaja uniwersalny
design i dostgpnos¢

www.infinitec.org/live/
homemodifcations/basics.html

Wspomagajacym
Zasoby osob Zbior stron internetowych, | www.disabilityresources.org/
niepetnosprawnych ktore sa pomocne przy ARCHITECTURE.html

organizowaniu przebudowy
lub przystosowania domu

National Directory of
Home Modification
Resources (Narodowy
Wykaz O$rodkéw Zmian
Domowych)

Listy osrodkow zmian
domowych w Stanach
Zjednoczonych

www.usc.edu/dept/gero/nrcshhm/
directory
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Biuro i szkola

Pozycja

Opis

Gdzie mozna to znalezé

Pochyte podktadki
do pisania (Slant
Board)

Regulacja kata pozwala osobie pracowac
pod dowolnym katem.

Zobacz:
www.tifag.org/Akcesoria/sl
antboards.html z wieloma
opcjami.
Healthbydesign.com
stworzyt model, ktéry moze
przejs¢ z plaskiej do
ustawionej pod katem.
Podktadki do pisania lub
czytania mozna znalez¢ W
wielu katalogach z
produktami dla osob
niepelnosprawnych.

Intellitools

MathPad (specjalny kalkulator na ekranie),
zapewnia dzieciom, ktore maja trudnosci w
pisaniu mozliwos$¢ rozwiazywania dziatan
matematycznych na ekranie

www.intellitools.com lub
800-5476747

Stanowisko pracy

Biurka komputerowe z blatami i ramami

www.ergoquest.com lub

Ergoquest dajacymi mozliwos$¢ pracy siedzac na fotelu | 888-2982898 lub 00-1-616-
lub lezac w 16zku 325-4728

Regulowana Regulacja wysokos$ci za pomoca korby lub | www.ergonomicconnection

wysokos¢ elektronicznie, niektore posiadaja druga .com lub 866-717-3422

stanowiska pracy

plyte na innej wysokosci dla monitora lub
Klawiatury

Stance Angle chair
(Krzesto
umozliwiajace
modyfikacje katow)

Krzesto moze by¢ regulowane w wielu
pozycjach, w tym lezacej pozycji stojacej

www.healthpostures.com
lub 800-277-1841

Krzesto Stand up
(Krzesto do pozycji

Pozwala na prac¢ w pozycji stojacej z
podparciem.

www.posturite.co.uk

stojacej)
Plecaki do wozkow | Liczne opcje. Oprocz przywiazywania do www.advantagebag.com
inwalidzkich wozka (wsuna¢ pasek), moze by¢ lub 800 — 556-6307
stosowany do skuterow i elektronicznych
wozkow inwalidzkich
Regulowana Powierzchnia robocza moze by¢ www.easethepainlic.com
powierzchnia dostosowana do potrzeby nachylenia lub
robocza wysokosci

Rodzinna Wioska
(Family Village)

Internetowe zrodto, sekcja szkolna
zawierajaca wiele linkow do osrodkow
edukacyjnych

www.familyvillage.wisc.ed
u

Kid Source Informacije dla rodzicéw dzieci www.kidsource.com
niepelnosprawnych dotyczace problemu
edukacji

Whizz Kidz Organizacja pomocy dzieciom www.whizz-kidz.org.uk

niepelnosprawnym w domu i w szkole, z
siedziba w Wielkiej Brytanii
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Sigganie

Pozycja

Opis

Gdzie mozna to znalez¢

Drapiaca raczka/drapaczka
teleskopowa do plecow

Drapiaca raczka jest
pomocna do przedhuzenia
zasiggu reki w celu
poprawienia ulozenia
okularéw, podrapania si¢ w
swedzacym miejscu,
siggnigcia po dalej potozony
przedmiot

www.shophometrends.com
lub 800-810-2340

Chwytaki

Dostepne sa rézne rodzaje,
zaréwno pod wzgledem
dhugosci, jak i stylu

Powinny by¢ dostepne w
sklepach medycznych albo
na: www.ncmedical.com lub
800-821-9319

Kijek do ubierania i
rozbierania si¢

Przydatny réwniez do
rozszerzenia zasiggu i innych
celow

Powinny by¢ dostgpne w
sklepach medycznych albo
na: www.ncmedical.com lub
800-821-9319

Rekreacja
Pozycja Opis Gdzie mozna to znalez¢
Holdery do trzymania kart do | Czynia gre¢ w karty www.thehouseofcards.com/c

gry i automatyczne tasowarki
do kart

tatwiejsza.

ard accessories.html

Elektroniczny obracacz
kartek Compagnie

Elektronicznie odwraca kartki
w ksigzkach

www.handisurf.net/tourne-
pagescompagnie/index.htm
(Francja)

Trzymacze do ksiazek

Trzyma ksiazki, aby zmniejszy¢
naprezenie powstajace podczas
trzymania lub patrzenia na tekst
pod niewygodnym katem.

Wiele katalogéw produktow dla
0s06b niepetnosprawnych
posiada trzymacze do ksiazek,
mozna je takze znalez¢ w

lokalnych sklepach.

Specjalne rowery

Zaadaptowane rowery do
uzywania przez osoby z
réznymi specjalnymi
potrzebami, osoby z FOP
najbardziej potrzebuja
modyfikacji kierownicy.

www.freedomconcepts.com
www.haverich.com,
www.trailmate.com

Rower sktadany

Dostosowany do potrzeb
osoby przez rzemieslnika.

Jesli rowery specjalne nie sa
dostepne w Twoim kraju,
pokaz rzemie$lnikowi
podobne rowery 1 popro$ go,
aby taki zaprojektowat.
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Adaptacje roweréw

Zmiana kierownicy i dodanie
kota.

Skontaktuj si¢ z lokalnym
sklepem rowerowym, by
skonsultowa¢ pomysty na
zmiang Kierownicy i dodanie
kot do poprawienia
roOwnowagi

Podstawka do haftowania

Wykonanie haftu na kanwie
bez potrzeby trzymania
Swojej pracy.

Skontaktuj si¢ z lokalnym
sklepem dla hafciarzy,
www.levencrafts.co.uk
www.stitchers-paradise.com

Inne zasoby — dane mi¢gdzynarodowe

Pozycja

Opis

Gdzie mozna to znalezé

Association Francaise contre
les Myopathies (AFM)

Francuskie Towarzystwo
wspierajace chorych z
chorobami
nerwowomigsniowymi
(Francja)

www.afm-france.org lub
+33.1.69.47.28.28

Identités

Katalog produktoéw (Francja)

www.identites.tm.fr

Associaton des Paralysés de
France

Francuskie towarzystwo
wspierajace 0S0by
niepetnosprawne (Francja)

www.apf.asso.fr

Handisurf.net

Strona dla ludzi
niepetnosprawnych (Francja)

www.handisurf.net

Fondation Garches

Strona dla ludzi
niepetnosprawnych, oferuje
wiele zasobow oraz listg
produktow 1 ustug (Francja)

www.handicap.org

T.A.C.Maides Techniques

Katalog produktow (Francja)

+33.2.47.05.73.29

French resources/Osrodki
Francuskie

Dowiesz si¢ o warunkach
zasadzania renty,
przysposabiania asystentow
do opieki oraz
dofinansowania do sprzgtu.

CCAS w lokalnych urzedach
miasta lub Maison du
Handicap

Handicat Informacja (Francja) www.handicat.com

Clz Zasoby dla krajow www.ciz.nl
niderlandzkich

Ableize Osrodki zwiazane z www.ableize.com
niepetnosprawnoscia
(Zjednoczone Krolestwo)

Disability UK Osrodki zwiazane z www.disabilityuk.com

niepetnosprawnoscia
(Zjednoczone Krolestwo)

Persons with Disabilities

Przewodnik dla ludzi
niepetnosprawnych (Kanada)

www.pwd-online.ca
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Inne zasoby — Stany Zjednoczone

Pozycja Opis Gdzie mozna to znalezé
Disability Strona z licznymi tematami www.disabilityresources.org
Resources/Osrodki zwiazanymi z niepelnosprawnoscia.

Niepelnosprawnych
Bandaides and Strona internetowa dla dzieci, www.lehman.cuny.edu/facul
blackboards nastolatkow i dorostych. ty/jfleitas/bandaides

Patterson Medical

Katalog/strona internetowa z
artykutami dla osob
niepetnosprawnych.

www.pattersonmedical.com
lub 800-323-5547

Dynamic Katalog/strona internetowa z www.dynamic-living.com
Living/Dynamiczne artykutami dla osob lub 888940-0605

zycie niepetnosprawnych.

Functional Katalog/strona internetowa z www.ncmedical.com lub
Solutions/Funkcjonalne | artykutami dla os6b 800-8219319

rozwigzania niepetnosprawnych.

United States Centra na Rzecz Zycia Osrodki moga sie roznié w
Resources Niezaleznego, Rehabilitacji zaleznosci od stanu.

Zawodowej, Pomocy Lekarskiej,
Zasitkow dla
Niepelnosprawnych.(Centers for
Independent Living, Vocational
Rehabilitation, Medicaid services,
Supplemental Security Income)

Medication resources

Osrodek pomocny w uiszczaniu
optat za leki

www.freemedicine.com
WWW.rxoutreach.com

Exceptional Parent

Miesigcznik dla rodzicow dzieci ze
specjalnymi potrzebami.

www.eparent.com lub 800-
372-7368

New Mobility Magazyn zwiazany z problemem www.newmobility.com
niepetnosprawnosci.

National Family Organizacja non-profit dla www.thefamilycaregiver.org

Caregivers Association | opiekunow

Council for Disability
Rights

Organizacja zatlozona przez matke¢
dziecka z FOP, serwis internetowy
wyposazony w zasoby i informacje
0 szkole, modyfikacjach domowych
i innych

www.disabilityrights.org

W celu uzyskania dodatkowych informacji, zajrzyj do rozdziatu 4., 13., 24.
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Rozdzial 26. Ushugi IFOPA

IFOPA pomaga rodzinom zmierzy¢ si¢ z wyzwaniem, jakim jest FOP.
Wstep

Miedzynarodowe Stowarzyszenie FOP, znane tez jako IFOPA, jest organizacja charytatywna
non profit, wspierajaca rodziny w radzeniu sobie z rzadka choroba genetyczna zwana
fibrodysplasia ossificans progressive.

IFOPA zostato zatozone przez Jeannie Peeper, kobietg chorujaca na FOP, w roku 1988, jako
sposob na rozwiazanie problemu izolacji, ktora przynosi FOP. Misja IFOPA jest zaszczepienie
nadziei poprzez badania naukowe, edukacj¢ i wsparcie w poszukiwaniu leku na FOP.

Cele IFOPA nie bylyby realizowane bez pomocy kilku niezwyktych grup ludzi: naszych
cudownych wolontariuszy, ktorzy taskawie poswigcaja swoj czas i talent; rodzin pacjentow z
FOP, ktérzy aktywnie przyczyniaja si¢ do gromadzenia funduszy; naszym taskawym i hojnym
wspottworcom; niezwykle oddanego zespotu badawczego; naszemu wspaniatlomys$lnemu
Zarzadowi, ktory prowadzi organizacje realizujac jej cele dlugoterminowe i krétkoterminowe;
oraz maly personel IFOPA, ktory tak cigzko pracuje i tak bardzo dba o wspdlny interes.

Razem tworzymy niesamowity zespot. Mamy nadzieje, ze i Ty dotaczysz do nas i wesprzesz
W naszej misji, by znalez¢ skuteczna terapig i leki na FOP.

Do tej chwili IFOPA przekazalo ponad 5,7 milionow dolarow na wsparcie badan naukowych
poszukujqcych metod leczenia i lekéw na FOP, prowadzonych przez naukowcow Szkoly
Medycyny Uniwersytetu w Pensylwanii. Obecnie IFOPA doktada rocznie okoto 400.000
dolarow na potrzeby naukowych laboratoriow FOP i pomaga w realizacji nadziei na
opracowanie skutecznej terapii i leku. IFOPA ofiaruje swoja pomoc rodzinom, by mogty
sprosta¢ wyzwaniom zycia z FOP, prowadzac nastgpujace ustugi.

Strona internetowa

IFOPA utrzymuje strong internetowa: www.ifopa.org, ktéra zawiera doktadne informacje o
FOP, rodzinach dotknigtych FOP oraz postgpie w badaniach medycznych, zaréwno cztonkow
IFOPA , jak i opinii publicznej.

Biuletyny IFOPA

FOP Connection jest kwartalnym elektronicznym biuletynem (newsletterem). Przedstawia
artykuty na temat FOP 1 zdjecia osob z FOP, a takze o imprezach charytatywnych, rozwoju
badan naukowych, pomystach i zasobach do zycia z FOP. Milestones jest ukazujacym sig¢ co
pot roku newsletterem dla darczyncow, ktory koncentruje si¢ na rozwoju badan.
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Betty Anne Laue

Betty Anne Laue / IFOPA Resource Center, czyli Centrum Informacyjne IFOPA, zostato
nazwane ku pamigci imieniem drogiej przyjaciotki spotecznosci FOP , bylej cztonkini
Zarzadu i babci jednego z cztonkéw Stowarzyszenia, lana Cali.

Centrum informacyjne to gtowna izba rozrachunkowa dla wiadomosci o FOP. Oferuje
artykuty naukowe i medyczne, segregatory medyczne do zbierania osobistych dokumentacji
medycznych o chorobie, karty ratunkowe z podstawowymi informacjami o sposobie
postepowania 1 danymi kontaktowymi do specjalistow (zajrzyj do rozdziatu 5, by przeczytac
wigcej o segregatorach medycznych i kartach ratunkowych), ciekawe historie chorych na FOP
1 foundrasierow (0sob specjalizujacych si¢ w pozyskiwaniu funduszy), filmy i wiele innych.
Wigkszos$¢ z tych materialéw jest dostarczane bezplatnie, cho¢ za filmy pobierana jest optata
symboliczna. Aby uzyskac¢ liste wszystkich dostgpnych zasobow informacyjnych,
obejmujacych kopie do wydruku Co to jest FOP? Poradnik dla Rodzin (What is FOP? A
Guidebook for Families) i Co to jest FOP Poradnik dla dzieci (What is FOP? A Guidebook for
Children), skontaktuj si¢ z centrum informacyjnym, korzystajac z informacji ponize;j:

Cyfrowe wersje obu przewodnikow sa dostepne na stronie internetowej IFOPA:
www.ifopa.org, w dziale: ,,Living with FOP”.

P.O. Box 196217

Winter Springs, FL 32719-6217
Telephone: 407-365-4194

Fax: 407-365-3213

Website: www.ifopa.org
E-mail: together@ifopa.org

FOPonline — internetowa grupa dyskusyjna

IFOPA zachgca swoich cztonkow do przytaczenia si¢ do FOPonline — e-mailowej grupy
dyskusyjnej. Daje to mozliwo$¢ podzielenia si¢ swoimi przemysleniami, watpliwo$ciami i
pytaniami. Wazne jest, aby wspolnota FOP zachowywata ciaglos¢ w komunikacji, poniewaz
wszyscy ucza si¢ od siebie tylko wtedy, gdy dzielimy si¢ swoimi odkryciami 1 wyrazamy
siebie. Internetowa lista dyskusyjna jest sposobem na wypetnienie milowej luki, ktora
zazwyczaj dzieli nas od innych.

Ponizej znajduje si¢ kilka najczesciej zadawanych pytan na temat e-mailowych listach
dyskusyjnych. Jesli masz dodatkowe pytania lub jesli zechciatby$ dotaczy¢ do listy, prosimy o
kontakt z IFOPA na: 407-365-4194 lub e-mail: together@ifopa.org.

Co to jest e-mailowa lista dyskusyjna?

Lista dyskusyjna jest zautomatyzowanym sposobem dostarczania wiadomosci do wszystkich
0sob zapisanych do listy e-mail w okreslonym temacie. Kiedy co$ si¢ napisze, jest to
natychmiast wystane do wszystkich wpisanych na liscie. Listy dyskusyjne sa jednym z
najbardziej efektywnych sposobow wykorzystania Internetu do rozméw grupowych.

Jakie informacje mozna znalez¢ na FOPonline?

Gloéwnym celem FOPonline jest stworzenie spotecznos$ci internetowej, gdzie ludzie moga
zadawac pytania i uzyskac porady oraz wsparcie od innych rodzin i oso6b zainteresowanych
zagadnieniami FOP.
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Kto moze przystqpi¢ do FOPonline?

Rekrutacja do FOPonline jest otwarta dla os6b z FOP, ich cztonkdéw rodziny, pracownikow
medycznych lub osoby pozostajacej w innej relacji z cztowiekiem chorym na FOP. Po
przytaczeniu si¢ do FOPonline, nalezy poda¢ swoje imi¢ i nazwisko, numer telefonu oraz typ
relacji ze spotecznoscia FOP.

Co z prywatnosciq?

Prywatnos¢ to istotna kwestia. Lista dyskusyjna FOP jest tak skonfigurowana, ze dane jej
cztonkoéw sa dostepne tylko dla zapisanych do niej osob. Jesli nie wysytasz wiadomosci, tylko
administratorzy listy beda mie¢ dostgp do Twoich danych e-mail. Jednakze gdy co$ napiszesz
i wyslesz, uczestnicy beda widzieli Twoj adres e-mail.

Jesli postugujesz si¢ jezykiem hiszpanskim i portugalskim, jesli zechcesz, mozesz dotaczy¢
do FOPIatinoamerica (hiszpanski) lub FOPbrasil (portugalski). Aby uzyskaé wigcej
informacji na ten temat, skontaktuj si¢ z” info@fundacionfop.org.ar, aby dowiedzie¢ si¢
wigcej o FOPlatinoamerica lub patriciadelai@uol.com.br, gdzie dowiesz si¢ wigcej o
FOPbrasil.

Poradniki grupy dyskusyjnej FOPonline sa opublikowane na stronie internetowej IFOPA:
www.ifopa.org w dziale ,,Member Center”.

Chcemy roéwniez poinformowac o grupie internetowej Mdodlmy si¢ o uzdrowienie 7 FOP
(Pray for FOP Healing), ktora stwarza cztonkom IFOPA okazj¢ do podzielenia si¢ prosbami
modlitewnymi, inspirujacymi wierszami i cytatami oraz rozmowy na temat tego, jak wiara ich
podtrzymuje. Aby uzyskaé wigcej informacji lub dotaczy¢, skontaktuj si¢ z Theresa Caruso:
hamsancity@aol.com. Chociaz grupa ta jest czgscia ustug IFOPA, Migdzynarodowe
Stowarzyszenie FOP jest organizacja bezwyznaniowa/niereligijna i jako takie, nie popiera, nie
stuzy, nie faworyzuje zadnej konkretnej religijnej organizacji, praktyk, sekt lub nurtow innego
rodzaju.

Nagrody Jako$ci ZYCIA (Quality od L.I.F.E.)

Jest to program IFOPA, ktory dostarcza informacji na temat praw osob niepelnosprawnych,
edukacji, sprzetu adaptacyjnego, technologii wspomagajacych, uprawnien panstwowych,
rzecznictwa oraz innych, zwany programem LIFE (ZYCIE).

LIFE oznacza: ,,living independently with full equality”, czyli ,,zy¢ samodzielnie w peinej
rownosci”.

Oprocz udzielania porad i informacji, IFOPA za posrednictwem specjalnych funduszy oferuje
Nagrody Jako$ci ZYCIA. Program ten powstat on w celu wsparcia cztonkéw IFOPA w zyciu
bardziej niezaleznym.

Ponizej znajduje sie wiecej informacji o Nagrodach Jakosci ZYCIA:

e Programy LIFE sa zarezerwowane dla cztonkéw [FOPA ktorzy zaptacili roczne
sktadki cztonkowskie lub tych, ktorzy poprosili o znalezienie sponsora, ktory
optacilby sktadke 1 dostarczyly dokument pozwalajacy na potwierdzenie diagnozy
FOP do IFOPA.

125


mailto:info@fundacionfop.org.ar
mailto:patriciadelai@uol.com.br
http://www.ifopa.org/
mailto:hamsancity@aol.com

e Nie ma zadnych gwarancji, ze wniosek o takie dofinansowanie zostanie pozytywnie
rozpatrzony. Decyzja podejmowana jest przez specjalna komisje, a nagrody zostana
przyznane wedtug kolejnosci ztozonych wnioskow, dopoki fundusze nie beda
wyczerpane.

e |IFOPA utrzymuje Fundusz Nagrody LIFE, aby finansowa¢ program dotacji. Pieniadze
na ten fundusz pochodza od darczyncow i rodzinnych fundraiserow, ktorzy kieruja
swoje datki na program LIFE. Darczyncy i rodzinni fundraiserzy sa zachgcani do
wspotpracy z Funduszem Nagrod LIFE, zatem dotacje moga by¢ ciagle przekazywane
cztonkom IFOPA.

Aby zakwalifikowac¢ si¢ do Nagrody LIFE, prosimy o kontakt z [IFOPA w celu otrzymania
aplikacji lub nalezy pobra¢ formularz aplikacji ze strony IFOPA: www.ifopa.org, w dziale:
,,Member Center”.

Po szersze informacje na temat Programu LIFE lub Nagrody Jakoéci Zycia (Quality of
LIFE Award), skontaktuj si¢ z IFOPA na: 407-365-4194 lub: together@ifopa.org.

Spotkania Rodzinne

IFOPA wierzy w istotg prowadzenia razem rodzin majacych do czynienia z FOP, jako
sposob dzielenia si¢ informacjami i wzajemnego wsparcia. Z tego powodu, IFOPA stara si¢
zapewni¢ unikatowa okazje dla rodzin z calego swiata, aby spotkac si¢ w jednym miejscu,
jak rowniez uzyska¢ mozliwos¢ skonsultowania si¢ z doktorem Fredem Kaplanem, doktor
Eileen Shore, stomatologami, ortodontami i innymi lekarzami, zatem moga dyskutowaé z
nimi o swoich medycznych obawach dotyczacych FOP. Bylismy bardzo szczesliwi, ze
uzyskali$my fundusze na zorganizowanie spotkan rodzinnych, ktére odbyty si¢ w latach:
1991, 1993, 1994, 2004 i 2007. W roku 2010 IFOPA zorganizowato spotkanie nastolatkow
1 mlodych dorostych.

Mig¢dzynarodowe Sympozja o FOP

Budowanie §wiadomosci 1 wsparcia na catym $wiecie, mi¢gdzynarodowe sympozja IFOPA
umozliwiaja rodzinom, naukowcom 1 specjalistom medycznym wspolne dzielenie si¢ wiedza
oraz wymiang pomystow i doswiadczen. W przeciwienstwie do organizacji rodzinnych
spotkan, sympozja sa organizowane na wigksza skale 1 maja szerszy zakres, czgsto
uczestniczy w nich wigksza liczba 0sob z catego §wiata. IFOPA goScilo na czterech
migdzynarodowych sympozjach o FOP: odpowiednio w 1991, 1995, 2000 1 2007 roku.

To si¢ dzieje

Kazdego dnia naukowcy badajacy FOP staraja si¢ zblizy¢ si¢ do znalezienia sposobu na
zahamowanie wzrostu kosci w przebiegu FOP. W celu przyspieszenia poszukiwan mozliwych
zabiegow, IFOPA zobowiazata si¢ do zabezpieczania statego zasilania Srodkow Laboratorium
Badawczego FOP w Szkole Medycyny na Uniwersytecie w Pensylwanii (University of
Pennsylvania School of Medicine).

Ponadto, IFOPA udziela pomocy osobom z FOP na inne sposoby. Wspiera konferencje
cztonkow, ksztalci ogdlne spotecznosci i srodowiska medyczne, taczy cztonkow poprzez
newslettery i strong internetowa, pomaga w zbieraniu funduszy i zidentyfikowaniu potrzeb
pacjentow. Bez poswigcenia i zaangazowania empatycznych osob wspierajacych, IFOPA nie
mogloby wypetia¢ swojej misji.
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Wsparcie rodzinnego fundraisingu

Warto podkresli¢ rolg fundraisingu, czyli pozyskiwania funduszy. To moze dostarczy¢
mnoéstwa satysfakcji 1 rados$ci, a jest najlepszym sposobem, aby zapewni¢ $wietlana
przysztos¢ dla osoby z FOP. Ze wzgledu na szeroki zakres dziatania organizacji, pomyst
pozyskiwania funduszy réznego rodzaju jest dopuszczalny, poczawszy od duzych imprez po
kameralne kolacje w domu. Pamigtaj: Kazdy fundraiser jest wazny!

Dodatkowo IFOPA moze pomodc swoim cztonkom w zbieraniu funduszy, zapewniajac
niezbedne materiaty informacyjne, filmy, broszury, koperty dawstwa, materiaty
uswiadamiajace i pomoc w planowaniu akcji. Aby uzyskaé¢ wigcej informacji, w tym
pisemnych konspektow do niektorych wydarzen oraz list¢ mozliwych pomystéw na zbiorke
pieniedzy, lub jesli masz jakiekolwiek pytania na temat pozyskiwaniem funduszy, skontaktuj
si¢ z IFOPA na: 407365-4194 lub e-mail: together@ifopa.org.

Dokonania IFOPA

Jesli cheesz przejrzeé jak wiele osiagnig¢ ma na swoim koncie IFOPA w ciagu roku, mozesz
znalez¢ te informacje na stronie internetowej organizacji: www.ifopa.org.
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Rozdzial 27. Osrodki informacyjne FOP na calym Swiecie

Jesli potrzebujesz wigcej informacji o FOP, mozesz skontaktowac si¢ z nizej wymienionymi
organizacjami, odwiedzi¢ liczne strony internetowe lub przylaczy¢ si¢ do internetowych grup
dyskusyjnych.

International FOP Association or IFOPA
P.O. Box 196217

Winter Springs, FL 32719-6217
Telephone: 407-365-4194

Fax: 407-365-3213

Website: www.ifopa.org

E-mail: together@ifopa.org

Fundacion FOP (Argentina)

Bonpland 1964 - Dto 3 PA - (1414) Ciudad Autéonoma de Buenos Aires
Argentina

Telephone: 54-11-9-15-4145-5391 or 54-11-4771-7927

Fax: 54-11-4771-7927

Website: www.fundacionfop.org.ar

E-mail: info@fundacionfop.org.ar

FOP Brasil (Brasil/Brazil)

Rua Pedro de Toledo 129 cj 121 Vila Clementino
Cep --04039-030

Sdo Paulo -- SP

Brazil

Telephone: 55-11-5539-5817

Fax: 55-11-5539-5817

Website: www.fopbrasil.org.br

E-mail: patriciadelai@uol.com.br

Canadian FOP Families and Friends Network (Canada)
101 Brixham Circle

London, ON N6K 1K9, Canada

Telephone: 519-641-5742

Website: www.cfopn.org

E-mail: CanadianFOPNetwork@live.com

FOP-e.V. (Germany)

Fischener Str. 6

87448 Waltenhofen, Germany
Telephone: +49 8303 /92 10 62
Fax: +49 8303 /92 10 63
Website: www.fop-ev.de
E-mail: info@fop-ev.de
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FOP Italia (Italy)

Via Massa, 16 - 38063 Sabbionara d’Avio (TN)
Italy

Telephone: 0464685091

Website: www.fopitalia.it

E-mail: info@fopitalia.it

FOP Stichting Nederland (The Netherlands)

Valkhof 52

1082 VK Amsterdam

The Netherlands

34213309

Telephone: +31 (0)20-4042929 or +31 (0)6-19080879 (mobile)
Website: www.fopstichting.nl

E-mail: info@fopstichting.nl

Svenska/Skandinaviska FOP-foreningen (Sweden)
Address c/o Marie Hallbert

S.Knoopgatan 2

632 26 Eskilstuna

Sweden

Telephone: +46 708362662 (mobile)

Website: www.fopsverige.se

E-mail: marie.hallbert@gmail.com

AEFOP-Asociacion Espafiola de Fibrodisplasia Osificante Progresiva (Spain)
Av.Constitucion,43-3° Valencia

49006, Spain

Telephone: +34988327493

Strony internetowe o0 FOP

Ponizsze strony internetowe, zostaty utworzone przez pacjentéw i rodziny, aby pomoc
upowszechnia¢ 0 FOP:

India

Website: www.fopinfo.blogspot.com
E-mail: 2005.lakshmi@gmail.com
Poland

Website: www.fop.pcp.pl

E-mail:

tprzybysz@gmail.com

E-mailowe grupy wsparcia
Oprocz FOPonline — grupy dyskusyjnej, utworzonej przez IFOPA (po wigcej szczegdtow
zajrzyj do rozdziatu 26.), moga w podobny sposob udziela¢ si¢ rodziny chorych.
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FOPbDrasil

FOPbrasil, z siedziba w Brazylii, jest grupa dyskusyjna dla ludzi z FOP postugujacych si¢
jezykiem portugalskim. Aby uzyskaé wigcej informacji lub dotaczy¢ do FOPbrasil, skontaktuj
si¢ na: patriciadelai@uol.com.br.

FOPIlatinoamerica

FOPlatinoamerica, z siedziba w Argentynie, jest grupa dyskusyjna dla ludzi z FOP,
postugujacych si¢ jezykiem hiszpanskim. Aby uzyska¢ wiecej informacji lub dotaczy¢,
skontaktuj si¢ na: info@fundacionfop.org.ar

Moédlmy si¢ o uzdrowienie z FOP

Moédlmy si¢ o uzdrowienie z FOP (Pray for a FOP Healing) jest modlitewna grupa online,
stwarzajaca cztonkom IFOPA okazj¢ do podzielenia si¢ prosbami modlitewnymi,
inspirujacymi wierszami i cytatami oraz rozmowy na temat tego, jak wiara ich podtrzymuje.
Aby uzyska¢ wigcej informacji lub dolaczy¢, skontaktuj si¢ z Theresa Caruso:
hamsancity@aol.com. Chociaz grupa ta jest czgscia ustug IFOPA, Migdzynarodowe
Stowarzyszenie FOP jest organizacja bezwyznaniowa/niereligijna i jako takie, nie popiera, nie
stuzy, nie faworyzuje zadnej konkretnej religijnej organizacji, praktyk, sekt lub nurtow innego
rodzaju.

Kobiety FOP

Kobity FOP (Ladies of FOP), to e-mailowa grupa wsparcia dla dziewczat w wieku powyzej
13 lat, ktore omawiaja kwestie dotyczace kobiecosci z FOP. Zagadnienia obejmuja pytania o
zwiazki, relacje miedzyludzkie oraz porady o cyklu miesiaczkowym i jest to miejsce do
wprowadzenia innych kolezanek z FOP, ktére doswiadczaja podobnych przezy¢. Aby uzyskac
wigcej informacji lub dotaczy¢, skontaktuj si¢ z Theresa Caruso: hamsancity@aol.com
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Rozdzial 28. Lekarze specjalisci z calego Swiata

(R) = Towarzystwo Naukowe

Jaimo Ahn, M.D.

Department of Orthopaedic Surgery
University of Pennsylvania Medical Center
2 Silverstein

3400 Spruce Street

Philadelphia, PA 19104

Tel: 215-662-3374

Fax: 215-349-5928

Email: Jaimo.ahn@uphs.upenn.edu

Benjamin Alman, M.D., FRCSC

Head, Division of Orthopaedic Surgery
The Hospital for Sick Children

555 University Avenue

Toronto, Ontario

Canada M5G 1X8

Tel: 416-813-7980

Fax: 416-813-6414

Email: benjamin.alman@sickkids.ca

Darko Anticevic, M.D.

Professor

Department of Orthopaedics

University of Zagreb School of Medicine
Salata 6

10000 Zagreb

Croatia

Tel: +385-1-4819911

Email: darko.anticevic@zg.htnet.hr

John Stephen Bamforth, M.D.
Department of Medical Genetics
8-53 Medical Sciences building
University of Alberta Hospital
Edmonton, Alberta T6G 2H7
Canada

Tel: 780-407-7327

Fax: 780-407-6845

Email: shamfort@cha.ab.ca

Jonathan Bernstein, M.D.

Director

Children’s Center for Cancer & Blood Diseases of Las Vegas
1090 E. Desert Inn

Suite 200

Las Vegas, NV 89109
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Tel: 702-732-1493
Fax: 702-732-1080
Email: jonbernl@aol.com

Cindy Blifeld, M.D.

Lompoc Valley Pediatric Care Center, Inc.
1111 East Ocean Avenue #6

Lompoc, CA 93436

Tel: 805-736-4970

Fax: 805-736-7592

Email: CindyBlifeldMD@Ilvpcc.com

Tae-Joon Cho, M.D.

Professor

Division of Pediatric Orthopaedics

Seoul National University Children’s Hospital
101 Daehang-ro Jongno-gu

Seoul 110-744

Republic of Korea

Tel: +82-2-2072-2878

Fax: +82-2-745-3367

Email: ticho@snu.ac.kr / ticho.pos@gmail.com

In Ho Choi, M.D.

Professor

Division of Pediatric Orthopaedics

Seoul National University Children’s Hospital
101 Daehang-ro Jongno-gu

Seoul 110-744

Republic of Korea

Tel: +82-2-2072-3640

Fax: +82-2-745-3367

Email: inhoc@snu.ac.kr

Felicity Collins, M.D.

Clinical Geneticist

Head, Dept of Clinical Genetics
Western Sydney Genetics Program
Dept of Clinical Genetics
Children’s Hospital At Westmead
Locked Bag 4001

Westmead NSW 2145
AUSTRALIA

Tel: +61-2-9845-3273

Fax: + 61-2-9845-3204

Email: felicic2@chw.edu.au

J. Michael Connor, M.D.

Professor and Chief

Institute of Medical Genetics
University of Glasgow Medical School
Glasgow G3 8SJ
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Scotland

United Kingdom

Tel: +44-141-201-0363/2114/0365

Fax: +44-141-357-0364

E-mail: J.M.Connor@clinmed.gla.ac.uk

Carmen L. De Cunto, M.D.
Professor and Chief

FOP Clinical Advisor, Argentina
Pediatric Rheumatology Section
Department of Pediatrics

Hospital Italiano de Buenos Aires
Gascon 450, 1181

Ciudad Autéonoma de Buenos Aires
Argentina

Tel: +5411-4959-0578

Fax: +5411-4959-0577

Email: carmen.decunto@hospitalitaliano.org.ar

Patricia L. R. Delai, M.D.

Orthopaedic Department of Santa Casa de Misericordia de
Sdo Paulo School of Medicine

Faculdade de Ciéncias Médicas da Santa Casa de Sdo Paulo —
Departamento de Ortopedia

Rua Pedro de Toledo 129 cj 121 - Vila Clementino

Cep: 04039-001

Sdo Paulo

Brazil

Tel: +55-11-5539-5817 (office) or +55-11- 9658-8816 (cell) or +55-11-3501-1891 (home)
Email: patriciadelai@uol.com.br

Martin Delatycki, M.D.

Associate Professor

Director, Bruce Lefroy Centre for Genetic Health Research
Clinical Geneticist, Genetic Health Services

Victoria Murdoch Children’s Research Institute

Royal Children's Hospital

Flemington Road

Parkville, 3052

Victoria

Australia

Tel: +61-3-8341-6284

Fax: +61-3-8341-6390

Email: martin.delatycki@ghsv.org.au

Maja DiRocco, M.D.

Unit of Rare Diseases

Department of Pediatrics Gaslini Institute
Largo Gaslini 3

16147 Genoa

Italy

Tel: +39-010-563-6794

Fax: +39-010-563-6211
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Email: majadirocco@ospedale-gaslini.ge.it

E.M.W. Eekhoff, M.D., Ph.D.

VU Medical Center Amsterdam

Department of Internal Medicine /Section Endocrinology
De Boelelaan 1117

1081HV Amsterdam

The Netherlands

Tel: +31-20-4440588

Email: EMW.Eekhoff@vumec.nl

Thomas A. Einhorn, M.D.

Professor and Chairman

Department of Orthopaedic Surgery
Boston University School of Medicine
720 Harrison Avenue, Suite 808
Boston, MA 02118

Tel: 617-638-8435

Fax: 617-638-8493

Email: thomas.einhorn@bmc.org

Ellen R. Elias, M.D.

Special Care Clinic

The Children’s Hospital

University of Colorado at Denver & Health Sciences Center
13123 E. 16th Avenue

Aurora, Colorado 80045

Tel: 720-777-6739

Fax: 720-777-7143

Email: Elias.Ellen@tchden.org

Frank Gannon, M.D. (R)

Associate Professor of Pathology & Immunology, and Orthopedic Surgery
Baylor College of Medicine

Director, Residency & Fellowship Programs

Department of Pathology & Immunology

1 Baylor Plaza, Suite 286A

Houston, Texas 77030

Tel: 713-798-4340/Cell: 281-386-6909

Email: fgannon@bcm.edu

Gabriele Gillessen-Kasebach, M.D.
Professor and Chair of Genetics

Institut fiir Humangenetik Liibeck
Universitatsklinikum Schleswig-Holstein
Ratzeburgeralle 160

D-23538 Liibeck

Germany

Tel: +494515002620

Fax: +494515004187

Email: g.gillessen@uk-sh.de
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David L. Glaser, M.D.

Assistant Professor

Department of Orthopaedic Surgery
University of Pennsylvania Health System
Presbyterian Hospital/1 Cupp

39th and Market Street

Philadelphia, PA 19104

Tel: 215-349-8735/Cell: 215-510-3261
Fax: 215-349-5928

E-mail: david.glaser@uphs.upenn.edu

Robert Goldsby, M.D.

Associate Professor

Department of Pediatrics, Division of Pediatric Hematology/Oncology
Box 0106

University of California San Francisco

San Francisco, CA 94143-0734

Tel: 415-476-3831

Fax: 415-502-4372

Email: goldsbyr@peds.ucsf.edu

Jay Groppe, Ph.D. (R)

Associate Professor

Department of Biomedical Sciences

Baylor College of Dentistry

Texas A & M University Health Science Center

3302 Gaston Avenue

Dallas, Texas 75246

Tel: 214-370-7203 (office) or 214-370-7212 (laboratory)
Fax: 214-874-4538

Email: jgroppe@bcd.tamhsc.edu

Nobuhiko Haga, M.D.

Professor

Department of Rehabilitation Medicine
Graduate School of Medicine

The University of Tokyo

7-3-1 Hongo, Bunkyo-ku

Tokyo 113-8655

Japan

Tel: +81-3-5800-8795

Fax: +81-3-5684-2094

Email: hagan-reh@h.u-tokyo.ac.jp

Peter Hammond, M.D. (R)
Professor of Computational Biology
Molecular Medicine Unit

UCL Institute of Child Health

30 Guilford St

London WCIN 1EH

UK

Tel: +44 (0)207 905 2399
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Unit administrator +44 (0)20 7905 2159
Fax: +44 (0)20 7404 6191
Email: p.hammond@ucl.ac.uk

Charles C. Hong, M.D., Ph.D.

Assistant Professor

Department of Medicine

Vanderbilt University School of Medicine
2220 Pierce Avenue

383 Preston Research Building

Nashville, TN 37232

Tel: 615-936-7032: Cell: 615-332-1402
Email: charles.c.hong@vanderbilt.edu

Julie Hoover-Fong, M.D., Ph.D.

Clinical Director

Greenberg Center for Skeletal Dysplasias
McKusick-Nathans Institute of Genetic Medicine
Johns Hopkins University

600 N. Wolfe Street — Blalock 1008

Baltimore, MD 21287

Tel: 410- 955-3071

Fax: 410-502-2375

Email: jhoover2@jhmi.edu

Masahiro lwamoto, Ph.D. (R)

Research Professor

Children’s Hospital of Philadelphia Research Institute
Abramson Research Center - Suite 902

3615 Civic Center Boulevard

Philadelphia, PA 19104

Tel: 267-425-2072

Email: lwamotom@email.chop.edu

Frederick S. Kaplan, M.D.

Isaac and Rose Nassau Professor of Orthopaedic Molecular Medicine
Director, Center for Research in FOP & Related Disorders
The University of Pennsylvania School of Medicine
Hospital of The University of Pennsylvania

Department of Orthopaedic Surgery

Silverstein Pavilion - Second Floor

3400 Spruce Street

Philadelphia, PA 19104, USA

Tel: (Office) 215-349-8726/8727 or (Home) 215-545-0758
Fax: 215-349-5928

Email: frederick.kaplan@uphs.upenn.edu
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Takenobu Katagiri, Ph.D. (R)
Head and Professor

Division of Pathophysiology
Research Center for Genomic Medicine
Saitama Medical University
1397-1 Yamane, Hidaka-shi
Saitama 350-1241

Japan

Tel: +81-42-984-0443

Fax: +81-42-984-4651

Email: katagiri@saitama-med.ac.jp

Joseph A. Kitterman, M.D.

Professor Emeritus

Department of Pediatrics and Cardiovascular Research Institute
U-503, Box 0734

University of California San Francisco

San Francisco, CA 94143-0734

Tel: 415-383-3471

Fax: 415-476-6679.

Email: j-k-kitterman@att.net

Craig B. Langman, M.D.

The Isaac A. Abt M.D. Professor of Kidney Diseases
Feinberg School of Medicine

Northwestern University

Head, Kidney Diseases, Children's Memorial Hospital
2300 Children’s Plaza #37

Chicago IL 60614

Executive Secretary: Debbie Muse (dmuse@childrensmemorial.org)
Telephone: 773-327-5071

Facsimile: 773-327-5072

DaVita Childrens Dialysis: 773-549-2010

Email: c-langman@northwestern.edu

Mona LaPlant, M.D. M.S.

Rheumatology

Children’s Hospitals and Clinics of Minnesota
Garden View Medical Building

347 North Smith Avenue, Suite 504 - Room 5007
St Paul, MN 55102

Tel: direct: 651-220-6137 or office: 651-220-6444
Fax: 651-220-7233

Email: Mona.LaPlant@childrensmn.org
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Martine Le Merrer, M.D., Ph.D.
Professor

Department of Genetics
INSERM U781

Hopital des Enfants Malades
149 Rue de Sevres

75015 Paris

France

Tel: +33-(0)1-44-49-51-57
Fax : +33-1-44-49-51-50
E-mail: lemerrer@necker.fr

Shio Jean Lin, M.D.

Vice Dean for Medical Education
Professor in Pediatrics

National Cheng Kung University School of Medicine
Deputy Superintendent

National Cheng Kung University Hospital
138 Sheng-Li Road

Tainan 70428

Taiwan

Tel: +886-6-2353535 X 2002 or 5286
Fax: +886-6-2097950 or 886-6-2380519

Jim McGill, M.D.

Clinical Geneticist

Director, Department of Metabolic Medicine
Royal Children’s Hospital

Ground Floor, Surgical Building
Herston Road

Herston, Queensland 4029

Australia

Tel: +61-7-3636-8176

Fax: + 61-7-3636-5505

Email: Jim_McGill@health.qld.gov.au

Fergus E. McKiernan M.D.

Center for Bone Diseases

Marshfield Clinic

1000 N. Oak Avenue

Marshfield, Wisconsin 54449

Tel: 715-389-7730

Fax: 715-387-5644
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P.R. China

Tel: +86-551-2283475

Fax: +86-551-2283475
Email: gswang@mail.hf.ah.cn

Daniel Weiler, M.D., F.C.C.P.
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Na pytania dotyczace leczenia stomatologicznego pacjentow z FOP, odpowiedzi udzielaja
nastepujacy specjalisci:
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Corrie Crowe, D.D.S.

1102 Roberts Lane

Marlton, NJ 08053.
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Na pytania dotyczace znieczulenia ogolnego pacjentow z FOP, odpowiedzi udziela:
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The James D. Wentzler Professor and Chairman
Department of Anesthesiology
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