Fibrodysplasia ossi-
ficans progressiva

Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) &r en
sjukdom som innebar att det bildas extra benvév-
nad i kroppen. Personer med sjukdomen blir med
tiden alltmer orérliga nér muskler, leder och stédje-
vavnad omvandlas till ben.

Fibrodysplasia ossificans progressiva finns hos 1-2 personer
per 1 miljon invanare. I Sverige kdnner man till 10-15 per-
soner med sjukdomen.

Symtom

Nyfodda med fibrodysplasia ossificans progressiva brukar
forefalla helt friska, men har stortdr som &r korta och inat-
bdjda. De forsta symtomen pé benbildning brukar komma
nagon gang under tidig barndom.

Extra benvivnad bildas ndr muskler, senor, ligament och
stodjevdvnader gradvis omvandlas till ben. Personer med
sjukdomen far lasta leder och blir alltmer ordrliga med tiden.
Felstillningar i ryggraden och brostkorgen kan dven paverka
andningen.

Benbildningen &r ofta smértsam och sker i skov da det upp-
kommer svullnader, flare-ups, som lamnar efter sig en hard
knol. Kndlen kan minska i storlek och éndra form under ben-
bildningsprocessen. Ett skov borjar vanligen spontant, men
kan ocksa utlosas av skador eller infektioner.

Svullnaderna upptriader forst pa huvudet, nacken, ryggen
eller skuldrorna. Efter hand uppkommer de pé olika delar av
kroppen. Samma muskel kan drabbas i flera omgéngar efter-
som det vanligen bara &r en liten del i taget som omvandlas
till benvévnad. Hur mycket rorligheten paverkas varierar
mellan olika personer.

Fler én hilften har horselnedséttning av varierande grad.

Orsak

Fibrodysplasia ossificans progressiva uppkommer till f61jd
av en fordndring i en gen med betydelse for kroppens
benbildning.

Behandling

Det finns dnnu ingen behandling som botar fibrodysplasia
ossificans progressiva. Behandlingen inriktas pa att lindra
symtomen, férebygga medicinska komplikationer och kom-
pensera for de funktionsnedsattningar som sjukdomen leder
till.

Personer med sjukdomen behdver kontakt med olika barn-
och vuxenspecialister.

Vid skov ges ofta en kort kur med kortison i hog dos.
Maénga anvinder antiinflammatoriska och smartstillande
lakemedel, men det finns inget stod for att dessa minskar
benbildningen.

Det ar viktigt att forsoka undvika fall, tryck och djupa sér
eftersom det kan stimulera benbildningen. Beslut om ope-
rationer, vdvnadsprover och exempelvis bedévningssprutor
och vaccinationer maste fattas med stor forsiktighet, girna
i samrad med experter pa sjukdomen.

Habilitering som vid behov innefattar horselhabilitering, in-
dividanpassade hjdlpmedel och anpassningar samt personlig
assistans med stodétgirder for trygghet och sikerhet ar en
viktig del av behandlingen. Fysioterapi har stor betydelse for
att bibehalla styrka, rorlighet och funktion.

Barn, forildrar, syskon och andra nirstdende kan behdva
psykologiskt stod.

Resurser
Sarskild kunskap om sjukdomen finns vid Barn- och ung-
domscentrum, Norrlands universitetssjukhus, Umea.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och information om
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer
» Svenska FOP-foreningen

* Riksforbundet Sallsynta diagnoser

Las mer

Det hér &dr en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstdnd vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
Webbplats: agrenska.se/informationscentrum

@ AGRENSKA

Reviderad mars 2026.


https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen/
mailto:sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
https://www.agrenska.se/informationscentrum

	Fibrodysplasia ossificans progressiva
	Symtom
	Orsak
	Behandling
	Resurser
	Samhällets stödinsatser
	Intresseorganisationer
	Läs mer


