OSVRTI REVIEWS

FIBRODYSPLASIA OSSIFICANS PROGRESSIVA
Sastanak u KB “Sestre Milosrdnice”

Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) rijet-
ka je autosomno dominantna nasljedna bolest vezivnog
tkiva karakterizirana recidiviraju¢im epizodama bolnih
oteklina mekih tkiva i razvojem tumoroznih tvorbi u pot-
koznom 1 miSi¢énom tkivu. U podlozi ove bolesti jest
progredirajuca osifikacija poprecnoprugastih misica, li-
gamenata, fascija, aponeuroza, tetiva i zglobnih ¢ahura.
Bolest najcesce pocinje u djetinjstvu, izmedu 2. 1 6. godi-
ne zivota, iako deformiteti lokomotornog sustava mogu
biti izrazeni i prilikom rodenja, npr. prirodene anomalije
stopala. Ucestalost je izrazito niska, jedan slucaj na
1.500.000 ljudi; u cijelom je svijetu opisano tristotinjak
oboljelih. U Republici Hrvatskoj registrarane su Cetiri
osobe oboljele od FOP-a. Mehanizam nastanka ove bo-
lesti nije u potpunosti poznat. Posljednja molekularna
istrazivanja mapirala su FOP na kromosom 2q23-24. Kli-
nicki, bolest je karakterizirana bolnim i osjetljivim indu-
ratima u mekom tkivu, a najéesce se javljaju u podrucju
paravertebralnih misica i mis§i¢a ramenog ili zdjelicnog
obruca. Neki od mekotkivnih indurata vremenom podli-
jezu osifikaciji, Sto moze zahvatiti ligamente, tetive i
fasciju. Zbog opseznih osifikacija razvijaju se brojni de-
formiteti, ukljucujuéi one prsnog kosa te skolioza tora-
kalne kraljeznice. Uzro¢nog lijeCenja nema, a cilj je odr-
zati pokretljivost bolesnika Sto je moguce duZze.

U svijetlu novijih spoznaja o etiopatogenezi FOP-
a, 4. svibnja 2006. godine. u Klinici za reumatologiju,
fizikalnu medicinu i rehabilitaciju KB “Sestre Milosrd-
nice” odrzan je strucni sastanak. Nakon uvodne rijeci
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doc.dr.sc. Simeona Grazia, predstojnika Klinike za reu-
matologiju, fizikalnu medicinu i rehabilitaciju KB “Sestre
Milosrdnice” i koordinatora tima koji okuplja lije¢nike
razli¢itih struka radi pomoc¢i oboljelima od FOP-a, prof.
dr.sc. Slobodan Vukicevi¢ i dr. Lovorka Grgurevi¢, iz
Laboratorija za kalcificirana tkiva Zavoda za anatomiju
MF Sveucilistau Zagrebu, upoznali su sudionike s najno-
vijim rezultatima istrazivanja etiopatogeneze FOP-a koje
je proveo prof. Kaplan iz SAD-a sa suradnicima. Doc.dr.
sc. Dragan Primorac, ministar znanosti, obrazovanja i
sporta Republike Hrvatske, ¢ije podrucje djelovanje obu-
hvaca i prirodene bolesti kostiju, odrzao je predavanje o
spoznajama vezanim uz osteogenesis imperfecta, bolesti
koja se klinicki druk¢ije prezentira, ali u kojoj takoder
postoje promjene kostanog metabolizma §to moze biti
korisno u prouc¢avanju FOP-a. Ministar je pruzio punu
podrsku i poticaj istrazivanjima koja se provode, a sa
ciljem $to skorijeg otkrivanja odgovarajuéih lijekova koji
bi usporili osifikaciju i smanyjili klinicke smetnje bolesni-
cima s FOP-om. Sastanku su prisustvovale i tri bolesnice
B.C., L.F. i K.P. koje su nazo¢ne upoznale sa svojom Zi-
votnom pricom i brojnim problemima s kojima se obo-
ljeli od FOP-a susrecu.

Ovaj je sastanak imao viSestruko znacenje: upoznati
se s najnovijim rezultatima u istrazivanju FOP-a, razgova-
rati s bolesnicima i upoznati se s njihovim svakodnevnim
problemima i potrebama s naglaskom na interdisciplinar-
nom lijecenju koje se i provodi u KB “‘Sestre Milosrdnice”.

dr. Frane Grubisié
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