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Sammanfattning

Bakgrund:

Syfte:

Metod:

Resultat:

Diskussion:

Nyckelord:

Amyotrofisk lateral skleros (ALS) ar en ovanlig sjukdom vars
sjukdomsfarlopp kan ga mycket fort. Det ar vanligt att patienter med ALS
far livsuppehallande behandlingar for att forlanga livet och for att forbattra
livskvaliteten. Olika typer av behandling anvands for denna patientgrupp.
De som beskrivs ar ventilationsbehandling och nutritionsbehandling med
gastrostomi. Sjalvbestdimmande, hélsa och livskvalitet &r komponenter av

varde for att forsta patienters perspektiv.

Syftet var att beskriva hur det ar att leva med livsférlangande behandling
vid sjukdomen ALS.

En litteraturdversikt utférdes med vetenskapliga artiklar inom
kunskapsomradet for att belysa det aktuella kunskapslaget. Fribergs
metodbeskrivning och analysmetod anvandes. Tolv vetenskapliga artiklar

anvandes fran flertal 1ander i resultatet.

Resultatet presenteras i huvudteman med tillhérande subteman. Tema ett:
Att ta beslut till behandling innefattar Patientens roll i beslutsfattande och
Sjukvardens betydelse vid beslutsfattande. Tema tva: Att acceptera
behandling ar en process. Tema tre: Att vara i nuet och leva vidare med

behandling innefattar Att vara i nuet och Att leva vidare.

Den teoretiska utgangspunkten som anvandes var Virginia Hendersons
behovsteori i grundlaggande sjukvard. Uppsatsen visar vad patienter
uttrycker som betydelsefullt nar de star infor beslut kring livsforlangande
behandling. Att ha sjalvbestimmande, att ha kontroll och att sjukvarden
ska vara fortroendeingivande ar betydelsefullt. Acceptansprocessen, stod
och mgjligheter till att leva vidare har betydelse for meningsfullheten hos

patienter.
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Patientperspektiv, Beslutprocess.



Abstract
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Aim:
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Discussion:

Keywords:

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is an unusual disease where the
disease progress can be very fast. It is common for patients with ALS to
receive life-sustaining treatments to prolong their lives and improve their
quality of life. Different types of treatment are used for this group of
patients, those described are ventilation and nutritional treatment with
gastrostomy. Self-determination, health and quality of life are components

of value to understand the patient's perspective.

The aim was to describe how it is to live with life-prolonging treatment
with the disease ALS.

A literature review was conducted with scientific articles to highlight the
current state of knowledge in the field. Friberg's methodology and method
of analysis were used. Twelve scientific articles were used from several

countries in the result.

The results are presented in main themes with associated subthemes.
Theme one: Decision making for treatment includes the role of the patient
in decision making and the meaning of health care in decision making.
Theme two: Accepting treatment is a process. Theme Three: Being in the
present and continuing on with treatment includes being in the present and

living on.

The theoretical basis used was Virginia Henderson and her theory of
needs in the basic healthcare. This essay shows what patients express as
important when they are faced with decisions about life-prolonged
treatment. Having self-determination, having control and that the care
must be trustworthy are important. The acceptance process, support and
the opportunity to live on are important for the meaningfulness of

patients.

Amyotrophic lateral sclerosis, ALS, Life support care, Patients

perspectives, Decision-making.
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Inledning

Inom sjukskaoterskeyrket moter vi patienter, som har diagnostiserats med obotlig sjukdom.
Amyotrofisk lateral skleros (ALS) ar en sadan obotlig sjukdom. Redan 2014 vacktes

ett intresse for sjukdomen, som dven kallas djavulens sjukdom, nar den uppmarksammade Ice
Bucket Challenge tog 6ver sociala media runt om oss. Enligt Hjarnfonden har gavorna fran
Ice Bucket Challenge fort forskningen narmare en ny typ av behandling till ALS. Idag finns
det ingen botande behandling till sjukdomen och sjukvarden som bedrivs runt ALS
patienterna handlar om att ge manniskorna en mojlighet att leva langre. Ett begrepp som vi
har stott pa ér “life support care” som enligt svensk MeSh kan dversittas som
livsuppehallande vard (https://mesh.kib.ki.se). Vard som kraver sarskilda behandlingsinsatser
for att uppehalla eller forlanga livet. Vi blev intresserade av sjukdomen ALS och hur patienter
resonerar kring beslut och behandlingsmajligheter samt hur det paverkar livskvaliteten.
Livskvalitet &r ett begrepp som &r centralt inom sjukvarden och vi har sjalva uppmarksammat
vikten av att varna om livskvalitet hos patienter vi mott under verksamhetsférlagd utbildning.
Vi vill darfor beskriva hur det ar att leva med livsférlangande behandling vid sjukdomen
ALS.

Bakgrund

Sjukdomsbeskrivning av ALS

ALS ar en ovanlig neurologisk sjukdom (Espeset, Mastad, Rafaelsen Johansen, & Almas,
2011). | Sverige insjuknar runt 200 personer om aret i ALS. Orsaken till sjukdomen ar okéand
men riskfaktorer ar arftlighet, att vara rokare och smal kroppsbyggnad (Socialstyrelsen,
2014). Espeset et al. (2011) pavisar att de flesta som drabbas ar 6ver 50 ar och det ar fler mén
an kvinnor som insjuknar i ALS. ALS ar en neurodegenerativ sjukdom med en progressiv
karaktér, som bryter ned funktionen av de motoriska neuronen i bland annat ryggmérg och
hjarnstam. Patienten blir redan fran diagnostisering i behov av vard, eftersom sjukdomen
forlamar kroppen successivt. Overlevnadstiden ar generellt kort for den som drabbas av ALS,
i genomsnitt bara tre ar. Det finns flera differentialdiagnoser till ALS och det ar viktigt att
diagnostisera tidigt samt félja hur sjukdomen utvecklas (Andersen et al., 2012).

Amyotrofisk lateral skleros &r ett dvergripande samlingsbegrepp for de olika typerna av
ALS, i en grupp som samlar olika motorneuronsjukdomar (Socialstyrelsen, 2014). Det finns
klassisk amyotrofisk lateral skleros, progressiv spinal muskelatrofi, progressiv bulbér pares,

pseudobulbéar pares och primar lateral skleros. Det som skiljer typerna at ar var sjukdomen
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gor skada och utvecklas. Detta innebar att symtomen kan variera, beroende pa om skadan ar i
ovre eller nedre motorneuronen. Borjar nedbrytningen i 6vre ar det nervceller fran
hjarnbarken som drabbas vilket kan ge symtom som; spasticitet, stelhet och kramper i
musklerna. Startar nedbrytningen i de nedre &r det nervceller i hjarnstammen och ryggmargen
som bryts ner vilket medfér muskelfértvining och muskelsvaghet samt muskelryckningar. Det

ar vanligt att skadan sitter pa bade évre och nedre motorneuronen, vilket ar den klassiska ALS
typen.

Sjukvardens betydelse vid ALS

Tvarvetenskaplig vard bor planeras och vara tillgangligt for patienter med ALS redan vid
diagnostisering och under den resterande vardtiden (Andersen et al., 2012). Genom att
patienten kan vara narvarande i sjukvarden kan livskvaliteten 6ka och Gverlevnadstiden
forlangas. Det ar viktigt att de olika professioner, som &r inblandade i varden av patienten
fungerar som ett team, dér de samordnar och kommunicerar mellan varandra samt med
patienten. Sjukdomen leder till manga och langvariga problem for patienten. VVardpersonalens
uppgifter handlar om att veta nar atgarder ska sattas in och att behovet av behandling
forandras i takt med att sjukdomen progredierar (Espeset et al., 2011). Det handlar om att som
sjukskoterska ligga steget fore sjukdomsutvecklingen och detta innebdr att sjukskoterskan ska
inneha tillrackligt med kompetens samt uppdaterad kunskap om sjukdomen. Sjukdomen
kraver palliativ vard tidigt i sjukdomsforloppet. Strang (2012) beskriver att till en borjan ar
det vanligt att stora sjukhus har specifika ALS-team som vardar patienten, men mot slutet &r
det vanligt att palliativ vard, i form av specialiserad palliativ vardavdelning eller avancerad
sjukvard i hemmet, kopplas in for stod till patient och néarstaende. Espeset et al. (2011)
tydliggor nédvéandigheten av att olika yrkesgrupper samarbetar for att utarbeta
behandlingsstrategi och att den personal som verkar runt patienten & medvetna om hur
sjukdomen kan paverka patienten. Det &r viktigt att patienten kanner sig trygg med varden
som ges och att de alltid kan fa den vard de &r i behov av.

| kapitel 1, 8 2, i Socialstyrelsen foreskrifter for vardpersonal som omfattas inom halso-
och sjukvardslagen, definieras livsuppehallande behandling som en atgard, som sétts in for att
uppratthalla en patients liv (SOSFS 2011:7). Livsuppehallande behandlingar kan handla om
kirurgiska ingrepp eller andra atgarder som stodjer patientens livsnodvandiga behov

(http://www.socialstyrelsen.se/regelverk/livsuppehallande-behandling).
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Andning ar avgorande for manskligt liv (Henoch, 2014). Andningen tillfor syre till cellerna
i kroppen och avlagsnar koldioxid fran cellerna. Andningssystemet och hjart-karlsystemet ar
beroende av varandra och nar andningen inte fungerar blir livet hotat. Nutrition ar en viktig
del av vara liv (Westergren, 2014). Undernaring leder till att patientens forlorar muskelmassa
och muskelkraft, vilket ger forsamrad lungfunktionen samt forsamrad hjartfunktion
(Stubberud, Almas, & Kondrup, 2011). Kroppens immunforsvar forsvagas, vilket innebér att
kroppens motstand mot infektioner forsamras.

ALS har ingen botande behandling utan en stor del av vardandet handlar om att lindra
symtomen som uppstar med sjukdomen (Espeset et al., 2011). Malet med behandling ar att
lindra sjukdomens negativa effekter och kompensera for patientens funktionsnedsattningar
(Hjarnfonden, u.d.). Med hjalp av ventilationsbehandling och hjélp med fodointag (PEG),
bromsmedicin och ALS- team kan patients Overlevnadstid med ALS forlangas.

Behandlingsbehov

Den framsta orsaken till dédsfall i ALS &r andningssvikt (Karam, Paganoni, Joyce, Carter &
Bedlack, 2016). Det ar viktigt att redan vid diagnostisering av ALS diskutera andningssvikt
med patienten for att ge patienten en mojlighet att fundera kring behandling. Patienter med
ALS kan fa andningsbesvar tidigt pa grund av pares i andningsmusklerna (Espeset et al.,
2011). Karam et al. (2016) forklarar att eftersom andningsmuskulaturen fortsétter att bli mer
och mer forsvagad kan lungorna inte fyllas upp fullstandigt under inspiration (inandning).
Sjukskdterskan ska enligt Andersen et al. (2012) vara noggrann med att uppmarksamma
symtom och om tillstandet kraver ventilationsbehandling ska detta diskuteras med patienten.
Axelsson (2016) beskriver att icke-invasiv ventilationsbehandling administreras via mask,
med en maskin som hjélper till med in- och utandning. Invasiv behandling ar en
respiratorbehandling vilket kraver att patienten har trakeostomi. Vidare belyser Karam et al.
(2016) och Andersen et al. (2012) betydelsen av ventilationsbehandlingarna genom att pavisa
att de icke-invasiva behandlingarna forbéttrar livskvaliteten hos patienter, ju tidigare desto
battre chans for att leva langre. Vill patienterna forlanga sitt liv sa mycket som méjligt kan
invasiv ventilationbehandling 6vervégas.

En annan utmaning med sjukdomen &r att uppratthalla ett tillrackligt bra nutritionsintag
(Karam et al., 2016). Patienter med ALS besvaras av forsamrad tugg och- svaljningsformaga,
sa kallad bulbéar pares. Detta skapar svarighet med nutritionsintag, vilket leder till
viktnedgang. Perkutan endoskopisk gastrostomi (PEG) ar rekommenderat hos patienter med

ALS. PEG &r en sond, vilken fors antingen in via bukvéggen till magsacken eller ned i
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tunntarmen (Stubberud et al., 2011). PEG &r en atgard som kan anvéandas for langvarigt bruk
eller permanent. En av fordelarna med en PEG &r att det minskar risken for aspiration till
luftvagarna. Det bor diskuteras redan i borjan av sjukdomen om gastrostomi &r ett
behandlingsalternativ for patienten. Andersen et al. (2012) beskriver att PEG &r en behandling
som kraver att patienten maste vara nedsovd till en viss niva och av den anledningen ar det
ytterst viktigt att patientens andningsformaga tas i beaktning. Har patienten utvecklat svara
andningsbesvér kan operationen i sig vara riskfylld, varfor det ar viktigt att behandlingen
beslutas huvudsakligen pa symtom, naringsstatus och andningsfunktion samt patientens

allméanna tillstand.

Patientens ratt till sjalvbestammande

Autonomi innebér sjalvbestammande och férknippas aven med begreppen frihet, oberoende
och sjalvstandighet (Sandman & Kjellstrom, 2013). Autonomi ses som en rattighet att fa leva
sitt liv utifran 6nskemal och vilja (Arlebrink, 2009). Graden av autonomi &r varierad och
beror pa vilken handlingsformaga en person har (Sandman & Kijellstrom, 2013). Det innebar
att om en person har hog grad av beslutkompentens och kan omsétta sina énskningar till
beslut for att sedan verkstalla besluten i handlingar, har ocksa personen en hog grad av
autonomi. Arlebrink (2009) beskriver att en forutsattning for att patienten ska kunna vara
autonom i sin vard &r att patienten ar valinformerad om sin sjukdom, och utefter det, fritt
kunna gora sina val. Det ska inte finnas nagra patryckningar eller rad om vilket beslut som
ska tas, utan det ska vara ett fritt val fran patienten. Enligt Patientlagen ska varden strava efter
samtycke och delaktighet (SFS 2014:821, kap. 4 § 1 & kap. 5 § 1). Patientens
sjalvbestammande ska respekteras och varden ska utformas och genomforas tillsammans med
patienten.

Artikeln av Lavoie, Blondeau och Picard-Morin (2011) visade hur mycket patienter i
palliativ vard varderar autonomi. Att vara sjalvstandig och kunna utféra sina énskemal var en
vasentlig del i att uppratthalla identitet. Att kunna vara autonom kan ge en kansla av frihet
och stolthet hos patienter. Deras handlingsformaga som beslutsfattande och att ha en
funktionell autonomi, &r lika varderade, alltsa utan att en tar prioritet 6ver den andra. For
patienter genererade autonomi flera betydande positiva effekter eftersom de sjélva kan mota
sina behov och darmed behalla kontroll dver sina liv. Sjalvbestimmande &r en viktig del for
patienter i palliativ vard (Lindqvist & Rasmussen, 2012). Genom att stddja patientens vilja

och behov stddjer man kanslan av delaktighet och meningsfullhet hos patienter.
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Halsa

World Health Organisation definierar hilsa som: “Hélsa &r ett tillstand av fullstandigt fysiskt,
mentalt och socialt vilbefinnande och inte bara franvaro av sjukdom eller svaghet” (WHO,
2014). Nordenfelt (2004) beskriver tva perspektiv pa halsa. Det forsta kallas ofta det
holistiska perspektivet. Fokus i perspektivet &r helheten av manniskan. Begrepp som brukar
anvandas ar bland annat handlingsformaga, anpassning och valbefinnande. Det andra kan
kallas det biologiska perspektivet, vilket undersoker enskilda delar av manniskan. For att fa
en grundlig forklaring av halsa/ohalsa behovs forstaelse for bada perspektiven. For att sedan
koppla ihop subjektiv halsa med livskvalitet géller det att forsta begreppen ur ett psykologiskt
perspektiv som talar for valbefinnande, detta mats genom att undersoka personens subjektiva
tillstand.

Livskvalitet

Begreppet livskvalitet gar att dela upp i liv och kvalitet vilket betyder att begreppet handlar
om manskligt liv samt vardering (Nordenfelt, 2004). De livskvalitetsmatt som manga
manniskor anvéander sig av for att mata livskvalitet &r matt pa méanniskors valbefinnande,
tillfredsstéllelse, harmoni och lycka. Livskvalitet kan ses som forhallande mellan bade
subjektiva och objektiva komponenter i manniskors liv. Subjektiva komponenter &r
exempelvis upplevelse av den yttre situationen, emotioner och sinnesstamning. | de objektiva
komponenterna raknas sadana ting som somatiska halsotillstand, yrkes- och bostadssituation
och familjesituation. Manniskans valbefinnande ar uppbyggd av de fysiska och psykiska
byggnadsstenar som bland annat &r halsa, egenskaper och styrkor.

Det finns olika behov som kallas for fundamentala manskliga behov och dessa ar
biologiska eller psykologiskt grundade for alla manniskor (Nordenfelt, 2004). Dessa
fundamentala behov ar till exempel fysiologiska behov, behov av kérlek och behov av
sjalvaktning. Kopplingen mellan de fundamentala behoven och livskvalitet blir uppenbar
genom att nar manniskan tillfredsstéller sina behov kan livskvalitet uppnas. Det ar viktigt att
betona att livskvalitet inte bor definieras utifran behovstillfredsstallelse. Manniskor ar olika
som individer, trots att manniskor har manga gemensamma behov, &ar upplevelse av
livskvalitet unik for varje individ.

| en studie av Carmel, Werner och Ziedenberg (2007) undersoktes kopplingen mellan
livskvalitet och livsuppehallande behandlingar. De utgick fran perkutan endoskopisk
gastrostomibehandling och invasiv ventilationsbehandling, och fragade vardpersonal vilka

patienter som de ansag skulle ha vilka behandlingar. Vardpersonalen uttryckte att livskvalitet
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var en viktig faktor att vaga in i beslutet om behandling. Detta visade pa att vardpersonal har
patientens livskvalitet i fokus nar de talar om livsuppehallande behandlingar. Ytterligare en
studie undersokte skillnader i attityder hos vardpersonal for livsuppehallande behandlingar
(Svantesson, Sjokvist, Thorsén & Ahlstrom, 2006). | artikeln intervjuades vardpersonal om
patienter som vardats och om de ansag att behandlingar skulle séttas in och vilka faktorer som
paverkade detta. Det framkom att vardpersonalen varderar patienters livskvalitet nar de ar i

behov av livsuppehallande behandling.

Problemformulering

Idag lever vi i ett individualiserat samhalle dar allt ska tyckas vara mojligt och dar manniskan
i sitt egna liv ar den viktigaste. Manniskan ska vara sjalvstandig, oberoende och ha hopp om
att kunna leva livet utifran egna dnskningar. Om manniskan plotsligt blir obotligt sjuk, i en
sjukdom som ALS, skapas snabbt ett beroende av vard och behandling. Det stélls krav pa
sjukskoterskans omvardnadsarbete och symtomlindrande behandling sétts in direkt. | takt
med utvecklingen av sjukdomen kan behandlingen forandras till att bli livsforlangande. Nar
behandlingen kraver ingrepp och atgarder som stodjer patientens livsnodvandiga behov har
patienten kommit till en fas i sjukdomen nar livet stélls infor en utmaning. En oundviklig risk
kan vara att patientens livssituation och livskvalitet kommer att paverkas. Livsuppehallande
behandling blir ett nytt behov som patienten maste ta stallning till som dessutom kraver en

intensiv sammankoppling mellan patienten och sjukvardspersonalen.

Syfte

Syftet var att beskriva hur det &r att leva med livsforlangande behandling vid sjukdomen ALS.

Teoretisk utgangspunkt

Virginia Henderson beskriver sin omvardnadsteori som en behovsteori (Henderson, 1970).
Den grundlaggande sjukvarden bor kunna gélla varje patient i varje slags omgivning.
Omvardnadsteorin gar ut pa att visa vilken vard alla vardtagare &r i behov av oavsett vilken
diagnos de har eller vilken medicinsk behandling de far. Patientvarden har sina rotter i de
manskliga grundbehoven. De manskliga behoven kan beskrivas som ofrankomliga men ar
olika fran individ till individ och skiftar under livets gang. Det ar viktigt att betona att alla
manniskor har gemensamma behov men att dessa behov tillfredsstalls pa ett oandligt antal

varierande sétt och &r betydelsefulla i olika faser av livet.
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Henderson (1969) beskriver 14 behov som innefattas i begreppet grundlaggande sjukvard.
Tre av fjorton behov ansag forfattarna var mer relevanta till uppsatsen syftet och
livsforlangande behandling. Kopplingen mellan de tva forsta fysiologiskt inriktade behoven
och behovet av behandling for att forlanga livet hos patienter med ALS dr: Att andas och att
ata och dricka. Det tionde behovet att hjalpa patienten kommunicera med andra och att
uttrycka sina 6nskemal och kanslor diskuteras utifran hur sjukskéterskan kan forsta och stodja
patienterna i deras verklighet. Behoven som valdes ut anvands for att diskutera resultatet.

Principen ar att utefter de grundlaggande manskliga behov se till vilka individuella behov
som patienten behdver hjalp med att tillfredsstéllas av sjukskoterskan (Henderson, 1969). Det
forsta behovet ar patientens behov av att andas normalt. Det &r sjukskoterskans uppgift att
hjéalpa patienten med andning och att med noggrannhet se éver hur patienten andas. Om
patienten inte klarar av att andas sjalv ar det sjukskoterskans uppgift att agera och veta hur det
livshotandet tillstandet kan forhindras. Om patientens tillstand kraver behandling for att
uppratthalla tillracklig andning ar det viktigt att patienten forstar inneborden av behandlingen,
vilket ocksa ligger i sjukskaterskans uppgift att kontrollera. Det andra behovet &r patientens
behov av att kunna dricka och ata tillrackligt for att kunna tillfredsstélla sitt nutritionsbehov.
Sjukskoterskan ska ha kunskap om néringsbehov och hur patientens matvanor ser ut. Kan inte
patienten forse sig med tillracklig néring ar det sjukskoterskans uppgift att rapportera detta
vidare for att patienten ska fa den atgard som behdvs for att patienten ska fa tillrackligt med
naring. Det tionde behovet &r patientens behov av att kunna uttrycka énskemal, kanslor och
fruktan. Manniskan ar en varelse som uttrycker k&nslor med fysiska forandringar och tvartom,
fysiska forandringar tolkas som kanslor. Det ar viktigt att sjukskéterskan har forstaelse for att
kanslor och fysiska forandringar hor samman for att patientens reaktioner ska forstas ratt.
Sjukskoterskan har som uppgift hjalpa patienten att forsta sig sjalv, vad det &r som gor
patienten sjuk och acceptera det som inte kan forandras, vilket innebér att sjukskoterskan kan

aven verka som en férmedlare for patienten.

Metod

Val av metod

En litteraturéversikt ska, enligt Friberg (2017), skapa en éverblick dver ett kunskapsomrade
och sammanstalla delar av den forskning som gjorts inom &mnet. Det ger forfattarna en chans
att Gva pa ett strukturerat arbetssatt och att soka upp aktuell forskning. Det skapar dven ett

underlag som kan granskas inom det avgransade kunskapsomréadet. Overblicken kan belysa



8 (38)

det aktuella kunskapslaget inom ett omrade. Genom att ge en kortfattad 6verblick kan flertal
skapa uppfattning om detta och darmed sprids kunskap. Nér processen paborjas med en
sokning av vetenskapliga artiklar hittas omraden som &r mer eller mindre studerade. Detta ger
en inblick i vad som kan saknas. Genom att applicera ett helikopterperspektiv ges en
mdjlighet att uppfatta en dversiktsbild 6ver det aktuella kunskapsléget. Syftet med
litteraturdversikten &r att soka, valja och analysera publicerade vetenskapliga artiklar i relation

till vart formulerade syfte for att sedan diskutera tillvagagangssatt och resultat.

Datainsamling

En litteraturdversikt gjordes utifran det formulerade syftet. Forfattarna sokte vetenskapliga
artiklar i databaser som var anpassade for amnesomradet. Databaserna som anvéandes var
CINAHL complete, MEDLINE with full text och Academic search complete. S6kord som
anvandes var: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Living with, Life Experiences, Quality of life
och Life Support Care. Sokorden skiljde sig at pa grund av att olika databaser har sitt egna
system av &mnesord (Karlsson, 2017). Beskrivande ord kan skilja sig mycket mellan
databaser varfor flertalet olika sokord provades.

Forfattarna anvinde, enligt Ostlundh (2017) en boolesk sokteknik for att kunna kombinera
olika s6kord och synonymer. Forfattarna anvande tva av de tre mest grundlaggande
operatorerna namligen AND och OR, och pa sa vis kunde forfattarna bilda en sokstrang som
styrde databasen att soka pa dokument med valda olika s6kord i. Forfattarna anvande sedan
sokhistoriken i de databaser som anvants vilket mojliggjorde att olika s6kningar kunde prévas
i olika sammanséttningar. Detta redovisas i bilaga 1. Efter sékningsprocessen ville forfattarna
fa en 6verblick av relevanta artiklar utifran att i forsta hand lasa titlarna pa artiklarna och
darefter bedoma relevans (Karlsson, 2017). Vidare lastes abstract pa de aktuella titlarna for att
besluta om artikeln var aktuell att lasas utifran sin fulla kontext. Forfattarna laste sammanlagt
87 artiklar varav 12 valdes ut till resultatet.

Forfattarna anvande sig av bade kvalitativ och kvantitativ forskning skriven pa engelska.
Artiklarna var publicerade i vetenskapliga tidskrifter, peer reviewed och hade abstract. |
MEDLINE valde forfattarna att applicera avgransning academic journals for att sékerstélla att
artiklarna var peer-rewied. Exklusionskriterierna var patienter med ALS som utvecklat
frontallobsdemens, vardpersonal- och narstaendeperspektiv. Artiklar som tog upp bade
patient- och narstaendeperspektiv granskades for att undersoka om patientperspektivet kunde
bidra till forfattarnas syfte. Avgransning gallande tid var 1997-2017.
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Analys

Forfattarna anvénde en Overgripande analysmetod som enligt Friberg (2017) innebér att
forfattarna arbetar sig igenom ett antal analyssteg. Analysen paborjades med en noggrann
genomlasning av artiklarna for att forsta innehallet och helheten. Vidare gjordes en reduktion
av data déar forfattarna sammanfattar det vasentliga i artiklarna. 1 en éversiktstabell, bilaga 2,
dokumenteras artiklarnas syfte, metod, resultat och analys. Tabellen anvéands for att fa en
overskadlig bild, en struktur samt vad som belyses det relevanta i artiklarna i forhallande till
forfattarnas syfte. En analys genfordes dar forfattarna sjalvstandigt laste samtliga artiklar i
dess fulla kontext for att sedan goéra en sammanstallning tillsammans. Betydelsefulla ord och
begrepp markerades och diskuterades mellan forfattarna. Efter analysen dar likheter och

skillnader identifierats kunde forfattarna bilda teman och subteman.

Forskningsetiska dvervaganden

Innebdrden i forskningsetik &r att varna ménniskors lika varde, sjalvbestdmmande och
integritet hos alla som berdérs (Kjellstrom, 2012). Detta innebar att forskningsetiska aspekter
vags in och reflektioner kravs genomgaende i hela arbetet. Med en forskningsetisk
medvetenhet och ett kritiskt forhallningssatt granskade forfattarna artiklarna. Forfattarna
anvénde sig av begransningen peer rewied for att sakerstélla artiklarnas vetenskapliga
godtagbarhet och att de var etiskt forsvarbara. Forfattarna anvande sig av en digital engelsk-
svensk ordbok vid 6verséttning och tolkning av begrepp for att sakerhetsstélla att
dverséttningen skulle 6verensstamma med ursprungstexten.

En forforstaelse kan paverka analys och resultat, darfor rekommenderas en diskussion och
reflektion tillsammans med varandra som forfattare genom hela arbetet (Kjellstrom, 2012).
Forforstaelsen infor denna litteraturoversikt var liten pa grund av begransad erfarenhet av
patienter med ALS. Malet var att ha ett objektivt forhallningssatt genom hela arbetet.

Resultat

Resultatet grundar sig i tolv vetenskapliga artiklar, elva av dessa ar av kvalitativ design och en
av kvantitativ. Studierna &r publicerade mellan 2003-2016 i foljande lander; Storbritannien,
Irland, Japan, Tyskland, Kanada, USA, Sydkorea, Sverige, och Nederlanderna. Av dessa &r
tre stycken fran Storbritannien, tva fran Sverige och en i resterande lander. Vid analysen av

insamlat datamaterial formades tre huvudteman och fyra subteman.
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Huvudtema Subtema 1 Subtema 2
Att ta beslut till behandling Patientens roll i Sjukvardens betydelse i
beslutsfattande beslutfattande

Att acceptera behandling &r en

process

Att vara i nuet och leva vidare Att vara i nuet Att leva vidare

med behandling

Att ta beslut till behandling

Patientens roll i beslutfattande

Vikten av sjalvbestammelse i valet av ventilationsbehandling betonades av alla patienter
(Lemoignan & Ells, 2010). Patienterna rapporterade att de vardesatte sin autonomi i
beslutagandet och att de ville bli involverade i beslutsprocessen. Det var viktigt for
patienterna att deras autonomi respekteras och att det var de sjalva som fick ta det avgérande
beslut 6ver huruvida behandlingen skulle goras eller inte (Greenaway et al., 2015; Lemoignan
& Ells, 2010). Aven Ando et al. (2015) visade att autonomi var en betydelsefull faktor for
patienternas syn pa sig sjalva.

En viktig faktor i beslutsprocessen var att patienterna kande att de upprattholl kontrollen
over sig sjalva (Foley et al., 2007; Greenaway et al., 2015). Patienterna var medvetna om att
de inte kunde kontrollera sjukdomen men de 6nskade att ha formagan att kunna ta ansvar for
sina val och sig sjalva. Kéanslan av att vara sjalvstandig varderades i deras formaga att kunna
ta beslut (Foley et al., 2007). Radsla kunde paverka besluttagande infor behandling (Ando et
al., 2015; Greenaway et al., 2015; Hirano & Yamazaki, 2010; Lemoignan & Ells, 2010; Oh et
al., 2014). Att forlora meningen i livet och viljan att leva var nagot patienterna upplevde
skrammande i beslutet om invasiv ventialtionsbehandling (Hirano & Yamazaki, 2010).
Ytterligare uppstod radslan att bli en borda for narstaende som en del i beslutet (Greenaway et
al., 2015; Lemoignan & Ells, 2010). Patienterna diskuterade hur ventilationsbehandling skulle
paverka och begransa deras funktionella férmaga samt att en del patienter hade svarare att

forutse funktionshinder i framtiden vilket gjorde det mer problematiskt att ta stallning till val
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av behandling (Lemoignan & Ells., 2010). En del patienter ville inte ta beslutet utan ville
avvakta.

Att livet var vardefullt var viktigt i beslutfattandet om behandling och likasa viljan att leva.
(Lemoignan & Ells, 2010). En av anledningarna till att en del patienter beslutade sig tidigt for
att vilja anvénda invasiv ventilationsbehandling var deras énskan att vilja leva (Hirano &
Yamazaki, 2010). En del patienter valde behandling utifran ett “mellan liv och d6d” beslut.
Patienterna kunde ocksa besluta sig for att anvanda invasiv ventilationsbehandling pa grund
av deras narstaendes hoppfulla och 6vertygande installning till behandling (Hirano &
Yamazaki, 2010). | artikeln av Fanos, Gelinas, Foster, Postone och Miller (2008) framkom
det att en patient beslutade sig for att anvanda ventilationsbehandling med férhoppningar om
att ett botemedel mot sjukdomen skulle upptackas under hens livstid. Greenaway et al. (2015)
visade att ha kvar kontroll 6ver sin egen kropp var betydande for patienter. Behandling sags
som oundvikligt under progressionen av sjukdomen for att kunna leva. Genom att ta ansvar
for beslutet kunde patienterna kdnna att de tog ansvar for sitt eget liv.

Patienterna beskrev skillnaden mellan icke-invasiv och invasiv ventilationsbehandling
(Lemoignan & Ells., 2010). De ansag att icke-invasiv behandling var ett sétt att latta pa sina
symtom fran andningssvarigheter medan invasiv behandling ansags mer som ett val mellan liv
och dod. Patienterna uttryckte att icke-invasiv behandling hade fordelar av att vara mindre
riskfyllt och lattare att borja anvanda samt avsluta. Invasiv behandling associerades med att
vara pa vag att do, konstant sangliggande och att inte ha mojlighet att engagera sig i andra.
Patienterna menade att invasiv behandling var skrammande da en maskin som styrde deras
andning. Vidare i Ando et al. (2015) beskrev en patient betydelsen av att inte bara leva langre
utan att leva med god livskvalitet. Synen pa livskvalitet kan paverka hur patienter resonerar
infor beslut om behandling (Ando et al., 2015; Lemoignan & Ells, 2010). Olika behandlingar
medfor ett antal utmaningar och dessa kan potentiellt paverka livskvalitet hos patienter
(Stavroulakis et al., 2014).

I Lemoignan och Ells (2010) beskrev patienterna att olika akuta andningssymtom var mer
skrammande &n doden sjélv vilket paverkade beslutstagandet. Andningssvarigheter kunde
utveckla en panik hos patienter da dessa var sammankopplade med déden (Ozanne,
Graneheim & Strang, 2013). Det symtom som skrdmde patienter mest var kanslan av att
kvavas till dods. En ytterligare anledning till att patienter hade svart att ta beslut om
behandling var att sjukdomsforloppet var sa varierad och ovissheten om hur framtiden skulle
se ut gjorde att beslutstagandet kunde bli vantande (Greenaway et al., 2015; Lemoignan &

Ells, 2010; Ozanne et al., 2011). Genom att avvakta med ett beslut om gastrostomibehandling
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uttryckte patienterna sig kunde ta sjukdomsforloppet steg for steg och att beslut om
behandling kunde bli mer aktuellt senare, dock kunde detta karaktariseras som ett uttryck av
fornekelse av nuet. Forst nar patienter kdnde av behovet, nédr symtomen inte langre var
hanterbara, uttrycktes en énskan av behandling (Greenaway et al., 2015). Detta framkom &ven
i artikeln av Pols och Limburg (2016) dar patienter ansag att gastrostomibehandling var nagot
som skulle bli aktuellt senare i sjukdomsprogressionen. Dock var det nagot som patienterna
helst inte ville tanka pa forran behovet tydliggjordes, nar symtomen inte langre var
hanterbara. | Oh et al. (2014) beskrev patienterna att tréaffa andra personer som kommit langre

i sjukdomsforloppet kunde underlatta deras egna beslut infér behandling i framtiden.

Sjukvardens betydelse vid beslutfattande

Det framkom i artikeln av Foley et al. (2007) att patienterna kénde fortroende for sjukvarden
om den respekterade deras beslut. Greenaway et al. (2015) beskrev vérdet av att patienterna
fick stod fran vardpersonal och familj i beslutsprocessen. Patienterna uttryckte behovet av att
vara den som tog det slutliga beslutet, men stdd och medméansklighet hos vardpersonal gav
uppmuntran infor beslutet. For att patienterna skulle uppleva detta behdvdes fortroende for
varden, ndgot som kunde forsvaras om vardpersonal styrde patienterna for mycket.
Patienterna upplevde att de blev pressade fran sjukvarden att ta beslut om behandling (Ando
et al., 2015; Greenaway et al., 2015). Patienter upplevde en frustration dver att sjukvardens
envisa patryckningar angaende icke-invasiv ventilationsbehandling (Ando et al., 2015).
Patryckningarna kunde uppfattas som en krankning mot autonomin och mot patienternas
rattighet att fatta sina egna beslut. Patienter upplevde alltsa att de fick kdmpa med att behalla
sin autonomi, eftersom halso- och sjukvarden utmanade den.

Det visade sig att patienternas beslut till ventilationsbehandling paverkades utifran
sjukvardens insats om att ge information och stod (Lemoignan & Ells, 2010). Artikeln av
Greenaway et al. (2015) visade att patienter far en stor variation av information. Efter att
patienterna tagit beslut om behandling funderade de 6ver om sjukvarden hade gett dem
bristande information. Kaub-Wittemer et al. (2003) visade att information innan initiering av
behandling kan skilja sig mellan de som far icke-invasiv och invasiv ventilationsbehandling.
De som fick invasiv ventilation fick betydligt mindre information om andningssvikt och hur
det utvecklas. De som fick icke-invasiv bedomde dock att de inte heller fatt tillrackligt med
information i efterhand. Att fa tillrackligt med information kunde minska oro hos patienterna
(Ozanne et al., 2011). Dock kéande nagra att det kunde vara svart att ta emot hjalp. Stolthet

och skam var faktorer som hindrade detta. En kansla av att inte heller fa all hjalp som fanns
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tillganglig vaxte fram bland vissa. Detta da nagra ansag att det var deras eget ansvar att ta
reda pa information. Greenaway et al. (2015) visade att patientens beslut kan fargas av de
tidigare erfarenheterna fran varden. Foley et al. (2007) betonar vikten av att varden ocksa ska

fungera som ett stod for patienterna.

Att acceptera behandling ar en process

I Lemoignan och Ells (2010) visades det att processen av satt acceptera
ventilationsbehandling var lang och att beslutfattande av behandling kravde flera upprepade
steg av anpasshing och accepterande. Nagra patienter kunde acceptera icke-invasiv
ventilationsbehandlingen forst nar behovet av behandlingen blev akut medan vid invasiv
fanns det en 6nskan att planera behandling i férvag. Beroende pa vilken behandling som var
aktuell skilde sig processen att kunna acceptera. Kaub-Wittemer et al. (2003) pavisade att av
de patienter som accepterat ventilationsbehandling bedémde de flesta att de inte angrade sig
och att de skulle acceptera behandling igen. Det pavisades aven att patienter med icke-invasiv
och invasiv ventilationsbehandling inte bedomde skillnad i upplevd livskvalitet.

I Ando et al. (2015) beskrev patienterna osédkerhet om huruvida behandlingen skulle bli ett
hinder for friheten att ha ett sjalvstandigt liv. Funderingar kring om behandlingen skulle
behdvas livet ut gjorde att flera patienter inte ville ha behandlingen. En patient uttryckte sin
radsla av att hans liv skulle bli uppkopplat pa en maskin. Hen beskrev icke-invasiv
behandling som ett hinder for att ha ett sjalvstandigt liv. En annan patient beskrev att
anvandandet av ventilationsbehandling invaderade hens sjalvbestdmmande 6ver hens existens
och radslan dver att forlora sitt sjalvbestaimmande Gver sin andning paverkade patienten
negativt.

I Lemoignan och Ells (2010) betonades patienternas kénsla av radsla over att bli beroende
av behandlingarna och radsla 6ver om behandlingarna skulle utlésa en snabbare férsémring
for sjukdomen. Radsla dver att bli sémre nér sjukdomen tog dver deras liv framkom hos flera
patienter (Greenaway et al., 2015; Hirano & Yamazaki, 2010; Ozanne et al., 2013). En stor
del av patienterna ville tanka pa framtiden men det var nagot som undveks senare i
sjukdomsprocessen (Ozanne et al., 2013).

Att inte veta vad som kommer handa i framtiden hindrade formagan att hantera sin
situation (Ozanne et al., 2011). | artikeln av Foley et al. (2007) framkom det att patienter
upplevde att stod underlattade hanteringen av sjukdomen och gav stéd at deras valbefinnande.

Nar patienter fick rad och guidning kunde de uppleva en kénsla av kontroll Gver sin situation.
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| Foley et al. (2007) bekraftade patienterna att &ven om professionell kompetens finns som
stdd, finns det fortfarande inget botemedel. | artikeln av Stavroulakis et al. (2014) uppgav
patienter att de uppskattade det stod som de fatt pa sjukhuset och i hemmet. Det vérderas att
ha fatt information och mojlighet att trana pa det mer praktiska som foljer med att anvanda
gastrostomi. Att fa mojligheten att trana tillsammans med vardpersonal gjorde att Gvergangen
fran att ata till att anvanda gastrostomi kandes sékrare.

Flera patienter uttryckte att acceptansen av behandling var kopplat till kdnslan av nar tiden
var inne (Greenaway et al., 2015). De som accepterade behandling sag det som en mojlighet
for mer tid i livet. Genom att acceptera situationen de befann sig i var det lattare att skapa
meningsfullhet i livet (Ozanne et al., 2013). Dock var det svarare for de som haft ett lyckligt
liv innan sjukdomen att acceptera férandringen som sjukdomen skapade.

| Foley et al. (2007) beskrev patienterna sorgen dver forlusterna som kom med
forandringarna i sjukdomen och att patienterna hade ett behov av att acceptera forlusterna. De
ké&nde ett behov av att kunna utféra vanliga aktiviteter eftersom det var ett sétt fér dem att
kunna hantera, kinna sig sjalvstandiga och bevara sin identitet. Installningen att livet gar i
vagor dar perioder kan vara samre hjalpte hanterbarhet och acceptans hos patienter (Ozanne et
al., 2011).

Att vara i nuet och leva vidare med behandling

Att vara i nuet

Alla patienter uppskattade livet (Foley et al., 2007). Att ta varje dag som den kom var
aterkommande hos patienter i férhallande till sjukdomen och behandling (Fanos et al., 2008;
Foley et al., 2007; Ozanne et al., 2011). Patienterna kunde finna mening i att acceptera och
hitta viktiga saker i nuet, vilket innebar att patienterna levde mer i nuet och var mer
narvarande (Ozanne et al., 2013). Osakerheten for hur framtiden skulle se ut drev patienter till
att vardera nuet och uppskatta det som varit (Foley et al., 2007). Trots denna osékerhet om
framtiden var flera drivna till att inte ge upp. Flera levde pa hoppet om en botande behandling
(Fanos et al., 2008; Foley et al., 2007). | Fanos et al. (2008) beskrev patienterna att de
fortfarande hade férhoppningar om att de kanske skulle ha blivit feldiagnostiserade, att de
skulle kunna aterfa forlorade funktioner och att de hade en 6nskan att fa chansen till ett langre
liv. Det var inte givet att patienterna kunde acceptera sjukdomen bara for att de hade
acceptera nuet (Ozanne et al., 2013). Att leva med osékerheten om sitt sjukdomsférlopp

visade sig vara varre for patienterna n vetskapen om att de skulle do, samtidigt som flera av
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dem kande hur dodsangesten kontrollerade deras dagliga liv. Detta innebar att patienterna
undvek att tanka pa sjukdomsforloppet och framtiden.

Patienter forsokte applicera ett optimistiskt forhallningssatt for att hantera sjukdomen
(Foley et al., 2007). Detta betonas dven i artikeln av Fanos et al. (2008) déar patienterna
beskrev genom att inte stanna upp i sin sjukdom, kunde de hitta olika satt att hantera dagarna
som gick. Genom att vara i nuet kunde patienterna kontrollera sina k&nslor av sorg och lycka,
och darmed kunde de kédnna en mer balanserad upplevelse av hopp.

En del patienter hade strategier som hjélpte dem att hantera k&nslor (Pols & Limburg,
2016). Att forsoka vara positiv och fokusera pa det som var bra blev en strategi. Dock
forsvarades det av svara symtom. Ozanne et al. (2011) visade att hitta strategier och praktiska
I6sningar pa sina problem gav en kénsla av styrka hos patienterna.

Begransningar i kroppsfunktion paverkade ocksa patienters kanslor och kunde uttryckas i
missndje och frustration (Foley et al., 2007). Aven att inte kunna utfora aktiviteter som de
tidigare funnit lycka i utvecklades till en kdnsla av olycka (Oh et al., 2014). | Fanos et al.
(2008) beskrev patienterna upplevelsen av det intrang sjukdomen gjorde pa deras liv och att
de hoppades att kunna bibehalla sin sjalvstandighet sa lange som majligt. I artikeln av
Stavroulakis et al. (2014) framkom det att patienter kdnde att gastrostomibehandlingens
strikta tider for nutritionsintag begransade dem. Foley et al. (2007) menar att &ven med
forandring i kroppsfunktioner kunde en del patienter fortfarande uppleva samma livskvalitet
som fran begynnelsen av sjukdomen.

Artikeln av Fanos et al. (2008) visade att patienternas perspektiv forandrades fran att sérja
forlorade formagor till att uppskatta de nya och detta var viktigt for att finna mening.
Exempelvis uppskattade patienter att se sina narstéende gora roliga aktiviteter. Aven om de
inte fysiskt kunde vara med i aktiviteten, kunde patienterna vara narvarande. Oh et al. (2014)
beskriver hur férhallande mellan patienter och deras familj forandrades. Patienter uttryckte att
det k&ndes som om de blivit en borda. Sjukdomen gjorde att de stannade upp i det som
tidigare varit ett aktivt liv, vilket gjorde att betydelsen av familjen 6kade. Flera patienter
upplevde sig beroende av familjen (Foley et al., 2007). Vilket i sin tur ledde till uppskattning
over det stdd som familjen gav dem.

Att leva vidare

Behandlingarna gav patienterna en mojlighet att leva vidare och utefter sjukdomsforloppet
andrades perspektivet till behandling pa olika satt (Greenaway et al., 2015; Hirano &
Yamazaki, 2010; Pols & Limburg, 2016; Stavroulakis et al., 2014). | artikeln av Pols och
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Limburg (2016) framkom det att gastrostomi gav patienten en chans att omfordela sin tid. Tid
som hade spenderats pa att kampa med tillrackligt nutritionsintag kunde senare spenderas pa
annat. Patienterna i ett senare sjukdomsstadie kunde uppleva behandlingarna som avlastande.
Trots utmaningar som kom med behandling beskrevs en lindring av den dngest som de haft
innan, och mojlighet att leva vidare benamndes som vardefullt (Stavroulakis et al., 2014).

For manga patienter var mojligheten att leva vidare styrd av 6nskan att fa se sina barn och
barnbarn vaxa upp, att fa mer tid med sina nara (Hirano & Yamazaki, 2010). Narstaende som
barn och barnbarn gav mycket i form av varde for patienterna och var en kalla till lycka
(Ozanne et al., 2013). Att vara nara familjen gjorde att patienter upplevde att k&nslan av att
livet &r vért att leva trots att autonomi forsamrades.

Stod fran andra manniskor visades mycket betydelsefullt (Oh et al., 2014). | studien av
Fanos et al. (2008) framkom vikten av socialt stod och utav det sociala stodet kunde
positivitet i svara stunder vara vardefullt for patienterna dar aven god humor uppskattades.
Mojlighet att samtala med andra som delade deras verklighet av att ha ALS beddmdes
betydelsefullt. Patienter uttryckte att det var viktigt for deras kansla av medmansklighet att
ké&nna att de var behdvda och kunde hjalpa andra manniskor (Ozanne et al., 2013). Patienterna
upplevde att livet blev mer meningsfullt. I Fanos et al. (2008) ville patienterna engagera sig
pa olika satt for att halla sig uppdaterad om den senaste forskningen om ALS. Patienterna
beskrev att vara involverade i pagaende forskning om ALS och i s6kandet efter botemedel
hjalpte dem, &ven om patienterna visste att botemedel inte kanske skulle vara méjligt under

deras livstid.

Diskussion

Litteraturdversikten ar indelad i tva diskussionsavsnitt. I metoddiskussionen kommer
forfattarna diskutera svagheter och styrkor kring metoden som anvandes. |
resultatdiskussionen kommer resultatet diskuteras i relation till syftet och utifran Hendersons

behovsteori om grundlaggande sjukvard samt med annan vetenskaplig forskning.

Metoddiskussion
Avgransning pa 20 ar istallet for det vanligare tio gjordes for att sakerstalla att forfattarna inte
gick miste om relevanta artiklar. I det slutliga resultatet anvandes en artikel som var mer an

tio ar gammal. Detta betyder att en avgransning pa tio ar skulle vara genomforbart med ramen
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for hur uppsatsen skulle formuleras. | detta fall beddmdes denna artikel relevant for resultatet
varfor avgransning pa 20 ar fick vara med i det slutgiltiga arbetet av forfattarna.

Alla sdkningar som redovisas gjordes med full text som begransning. Forfattarna valde for
att fa en rimlig mangd artiklar att lasa, utesluta artiklar som inte publicerats i full kontext samt
att inte riskera att betala for artiklar utan véarde. En artikel som anvénds i resultatet &r
avvikande fran detta, pa grund av att forfattarna hittade denna tidigt i sékningsprocessen och
lyckades fa denna via mejlkontakt fran en av forfattarna. Hade mer resurser i form av tid och
pengar funnits hade forfattarna tagit bort avgransningen, da vetskapen att risken finns att ga
miste om vardefulla artiklar med begransningen existerar, vilket undantaget tydligt visar.
Artikeln i fraga var av: Stavroulakis et al. (2014).

Forfattarna bedomde att det vanligast forekommande spraket i artiklar ar engelska, varfor
detta anvandes som en avgransning. Under arbetets gang anvandes dven en engelsk-svensk
digital ordbok for att sékerstélla Gverséttningarna. Det minskar risken for feltolkningar
(Kjellstrom, 2012). Forfattarna anvande synonymer i de fall d&r 6versattningen var bristande.
Det svenska spraket blev oplanerat exkluderande, da forfattarna avgransade till endast
engelska. Detta kan vara en svaghet, da det finns en risk att artiklar sallats bort som skulle
kunnat anvandas.

Ingen avgransning pa alder av deltagare var aktuell, vilket gjorde att forfattarna inte
applicerade alder som begréansning under sokningsprocessen. Efter att artiklarna var
granskade visade det sig att de flesta patienterna som var med i de olika studierna var i
medelalder och uppat.

Forfattarna anvéande flertalet databaser under processen nar de sokte artiklar. Dessa var
utover de som redovisas i sokmatrisen, PubMed och Nursing and Allied health database.
Utover detta anvandes flertalet andra sokord som féljande; well being, patient perspective,
patient experiences, emotions och palliative care. Under sékningsprocessen visade det sig att
dessa inte var relevant for syftet. De skningar som redovisas i bilaga 1 har gjorts med samma
sammanséttningar av ord i alla de anvénda databaserna for att se om forfattarna kunde
upptéacka nya artiklar inom omradet. Inga artiklar av varde hittades. Att soka i flertalet
databaser dr en styrka da detta ger forfattarna en mojlighet att hitta fler relevanta artiklar
(Henricson, 2012). Genom att tydligt beskriva metod, datainsamling och analys, samt med
hjélp av bilaga ett och tva, okar reliabiliteten. Detta da lasare kan aterskapa
sokningsprocessen, vilket ger en palitlighet for processen.

Alla artiklar granskades med Fribergs (2017) punkter for kvalitetsgranskning av kvalitativa

och kvantitativa studier, av bada forfattarna. Detta anses vara en styrka da det forbattrar
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reliabilitet nar bada forfattarna granskar samtliga artiklarna (Henricson, 2012). Analysen
utfordes ocksa tillsammans vilket dven styrker validiteten av resultatet.

Valda artiklar kommer fran flertalet olika lander. De flesta av dessa &r fran vasterlandska
lander som inte skiljer fran Sverige i alltfor stor utstrackning. Resultatet kan alltsa till viss del
generaliseras i Sverige. Det som framst kan skilja mellan landerna &r vilka behandlingar som

rekommenderas till patientgruppen.

Resultatdiskussion

Syftet med litteraturéversikten var att beskriva hur det ar att leva med livsférlangande
behandling vid sjukdomen ALS. | f6ljande avsnitt kommer resultatet diskuteras som en helhet
utifran de teman som framkom. Barande begrepp som kommer diskuteras ar;
sjalvbestdammande, kontroll, acceptans, livskvalitet, fortroende, kénslor och perspektiv samt
meningsfullhet. Forfattarna kommer diskutera sjukskéterskans roll och de tre valda behoven i
relation till grundlaggande sjukvard utifran Hendersons teori.

Resultatet visar att patienter vill vara sjalvstandiga i beslutsprocessen. Trots att de inte kan
kontrollera sjukdomen Onskar de att ha formagan att aktivt kunna ta ansvar for sina val och
sig sjalva. Vikten av sjalvbestammelse i valet av livsuppehallande behandling betonas av alla
patienter. De vérdesatter sin autonomi i beslutstagande och att det ska respekteras samt att de
vill vara dem som tar det avgorande beslutet angaende behandling. Genom att aterkoppla till
Patientlagen ska patientens sjalvbestammande respekteras och varden ska strava efter
samtycke samt delaktighet (SFS 2014:821, kap. 4 § 1 & kap. 5 § 1). Varden ska alltsa
utformas och genomforas tillsammans med patienten. Det framfors dven i studien av Young,
Marshall och Anderson (1994) att patienterna ville vara dem som tog det avgorande beslutet
om ventilationsbehandling. Resultatet visar pa att en viktig faktor i beslutsprocessen ar nar
patienterna kanner att de uppratthaller kontrollen éver sig sjalva. | studien av Lavoie et al.
(2011) betonades det att patienter som fatt utdva sin autonomi upplevde flera positiva effekter
eftersom de sjalva kunde mota sina behov, vara sjalvstandig samt behalla kontrollen éver sina
liv. Sjalvstandighet tas aven upp i studien av Young et al., (1994) dar sjalvstandighet varderas
i formagan i att patienterna kunde fatta beslut, vilket dven visade sig forbattra sjalvkanslan
hos patienterna. Varden ska underlatta beslutsprocessen utan att ta 6ver beslutfattandet
(Henderson, 1970). Patienten bor alltid kdnna att avgorandet ligger i hens hander. Genom att
reflektera kring Henderson (refererad i Wiklund Gustin & Lindwall, 2012) som betonar
vikten av att patienter ska vara delaktiga och aktiva i varden kan det forstas att det ar viktigt

att patienten accepterar och forstar sin situation.
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Resultatet visar pa att processen av att acceptera behandling ar lang och att beslutet av
behandling kraver flera upprepade steg av anpassning och accepterande. Detta visar pa vikten
att redan vid diagnostisering diskutera olika behandlingsalternativ med patienten (Karam et
al., 2016). Det framkommer dven i studien av King et al. (2009) att processen av att acceptera
och hantera i beslutsfattandet till behandling behdvdes upprepas manga ganger eftersom
sjukdomen innebar nya forandringar. Martin et al. (2016) pavisade en skillnad mellan
patienter som accepterade behandling och de som nekade, detta var beroende pa om de hade
accepterat sjukdomen och sjukdomsprocessen. Patienter som &n inte kande ett fysiskt behov
hade svarare att ta stallning till behandling men nar symtomen forsamrades forst da upplevde
de att behandling blev nddvandigt. Vilket &r i linje med vad som framkom i resultatet, att
patienterna helst inte vill tanka pa behovet forran det tydliggjorts, nar symtomen inte langre &r
hanterbara. Enligt Andersen et al. (2012) ska sjukskoterskan vara noggrann med att
uppmarksamma symtom som patienterna utvecklar och som kan leda till ett tillstdnd som
kraver livsuppehallande behandling. Henderson (1970) menar att andas ar sammankopplat
med att leva. Né&r patienter utvecklar ett behov av ventilationsbehandling ska sjukskéterskan
finnas dar for att kunna ge information hur behandlingen fungerar, detta &r en stor del av att
hjalpa patienten anpassa sig till behovet av behandlingen.

| resultatet beskrivs det att en del patienter vill avvakta med ett beslut till
gastrostomibehandling for att ta sjukdomsforloppet steg for steg, detta karaktariseras som ett
uttryck av fornekelse. Sjukskoterskan ska ta ansvar over att patienten far tillrackligt med
naring och nar patienter inte kan &ta sjalva behdvs atgarder séttas (Henderson, 1970). PEG ar
en rekommenderad behandling for patienter med ALS (Karam et al., 2016). Precis som i
resultatet pavisade King et al. (2009) i sin studie att en del patienter hade svart att hantera
forandringen med sjukdomen och &ven har var fornekelse en form av strategi. Vidare gar det
att resonera om Brown och Addington-Hall (2008) studie kring fornekelse av verklighet, att
leva med en surrealistisk uppfattning om livstid dér patienterna beskrev lidandet i att uppleva
att varken livet eller doden &r ett latt val. Precis som resultatet visar att en del patienter valjer
behandling utifran ett beslut mellan “mellan liv och d6d”. Henderson (1966) beskriver att
varje individ ar unik och innan sjukskoterskan kan varda patienter behover en forstaelse for
varje unik individ klargoras.

| resultatet beskriver patienter att de ser livet som vardefullt vilket ar en betydelsefull del i
beslutfattande om behandling. Nar patienter tar beslutet till att acceptera behandling kan det
vara av en vilja att leva vidare. De beskriver &ven att de tycker det &r av betydelse att

behandlingar som forlanger livet inte ska férsamra deras livskvalitet. Detta bekraftas i studien
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av Martin et al. (2016) som tog upp viljan av att fortsatta leva som en faktor i beslutfattandet
av livsforlangande behandling, dock var det viktigt att livskvaliteten inte skulle paverkas
negativt. Nordenfelt (2004) kan ge en forstaelse for hur behandling av fysiologiska behov och
livskvalitet paverkar varandra. Nar patientens behov tillfredsstalls, som vid behandling av
andningssvarighet eller nutritionsproblematik, kan dessa fysiologiska behov som att andas
och ata tillfredsstélls vilket leder till en 6kad upplevelse av livskvalitet. Bolmsjo (2001)
visade i sin studie att chansen att fa leva vidare var nagot som patienter varderade nér de
stélldes infor livsforlangande behandling. | studien av Brown och Addington-Hall (2008)
uttryckte en patient att hen ville aktivt ta de chanser och méjligheter som forlangde livet.
Slutligen styrker Karam et al. (2016) och Andersen et al. (2012) att om patienterna vill
acceptera behandling har de stérre chans att forlanga livet och forbattra livskvaliteten. Det
bekraftas i studien av Young et al. (1994) att patienter som anvande livsuppehallande
behandling ansag att livskvalitet kan uppnas trots behandlingen. Samtidigt som Caramel et al.
(2007) och Svantesson et al. (2006) visade att livskvalitet &r en aspekt som vardpersonal
respekterar infor behandling med livsuppehallande behandlingar.

Resultatet visar att patienterna vill ha fortroende for varden men det kan forsvaras om
varden styr 6ver dem for mycket. Vissa patienter upplever att de blir pressade till att ta beslut
och att de far patryckningar till val av behandling. Eftersom patienten blir beroende av varden
redan vid diagnostisering av ALS &r det nédvandigt att de manniskor fran olika yrkesgrupper
som verkar runt patienten & medvetna om hur sjukvarden kan upplevas av patienten (Espeset
et al., 2011). En reflektion ar att beroende pa patientens upplevelse av sjukvarden speglar
detta hur trygg patienten kanner sig med varden. Liknande framkommer dven i Martin et al.
(2016) studie som pavisar att tidigare erfarenheter fran varden paverkade patienternas
beslutsfattande. | resultatet uttrycker patienterna att de vill vara den som tar det slutliga
beslutet, men att de har ett behov av information, stéd och medméansklighet fran vardpersonal.
Detta 6verensstamde med det som Bolmsjd (2001) beskrev i sin studie om hur information
och stod visade sig vardefullt for patienter. Genom att stodja patientens behov av information
och viljan eller styrkan att klara sig igenom dagen samt att stédja de behandlingar som sétts in
kan sjukskaoterskan verka som en komplettering i patientens liv (Henderson, 1966). Espeset et
al. (2011) utvecklar sjukskoterskans roll och beskriver vikten av kompetens och uppdaterad
kunskap om sjukdomen vid motet med patienter med ALS.

| resultatet beskriver patienter att de k&nner radsla dver att bli beroende av behandling och
radsla 6ver om behandlingarna skulle utlésa en snabbare forsamring av sjukdomen. En del

patienter anser att det ar svarare att forutse funktionshinder i framtiden, vilket gor det mer
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problematiskt att ta stallning till val av behandling. | studien av King et al. (2009) var rédsla
en kansla som patienterna upplevde och den kopplades framst ihop med ovissheten om
framtiden. | resultatet uttrycker en patient sin radsla éver framtiden och om hans liv skulle bli
uppkopplat pa en maskin som han sedan kommer bli bunden till for resten av livet. Liknande
beskrevs i studien av King et al. (2009) dér en patient forklarade sin riadsla 6ver att bli “som
en minsklig gronsak”. Patienterna kande angest, frustration och det gjorde att deras
sjalvkansla forsamrades. | Bolmsjos studie (2001) kunde behandlingen vara en konstruktion
som skapade ett beroende och patienters rédsla infor detta kunde avskrécka patienter till
behandling. En radsla av att bli beroende beskrevs dven i studien av Martin et al. (2016) och
hur detta forsamrade patientens livskvalitet. Detta kan forstas genom det Young et al. (1994)
pavisade i sin studie, att faktorer som sénkte livskvaliteten var kanslan av att vara beroende
och kénslor av hjalpléshet. Nér patienten behover hjalp med nagot av hens grundlaggande
behov skapas ett beroende (Henderson, 1966). | en sadan situation bor sjukskoterskan finnas
dar for att ge den hjalp som behévs och samtidigt arbeta for att patienten kan uppleva
sjalvstandighet. Aterigen bor vikten av autonomi betonas da sjalvbestimmande &r i relation
med begreppen frihet, oberoende och sjalvstandighet (Sandman och Kjellstrom, 2013).

Det framkommer i resultatet att det krdvs strategier for att kunna hantera forandringarna
och kéanslorna med sjukdomen samt att aterfa kanslan av att vara i kontroll. Det beskrivs att
nar patienter &r i nuet kan de kontrollera sina ké&nslor av sorg och lycka, och darmed kanner de
en mer balanserad upplevelse av hopp. Konkreta forsok att kunna uttrycka sina tankar,
kanslor och dnskningar kan vara ett forsok att finna tillfredsstallelse for patienter (Henderson,
1970). En uppgift &r att assistera patienten i de aktiviteter som tillfredsstéller hens behov, det
kan goras pa olika satt beroende pa situationen (Henderson 1966). Nordenfelt (2004)
beskriver hur tillfredsstéllelse kan vara en betydelsefull aspekt vid undersdkning av
livskvalitet, &ven lycka och harmoni/balans ar av betydelse. Ytterligare en aspekt kan vara
valbefinnande vilket WHO (2014) beskriver som en del av upplevelsen av hélsa.

| resultatet beskriver patienterna sorgen dver forlusterna som kommer med fordndringarna
i sjukdomen och att patienterna ar i ett behov av att acceptera forlusterna. Det synliggors aven
i studien av Brown och Addington-Hall (2008) dar en patient beskrev sin frustration 6ver
forlusten av formagor som sjukdomen orsakat. Hen hade en vilja att ta kontroll men svarare
att acceptera situationen. Henderson (1970) menar att en av de svaraste uppgifterna ar nar
sjukskoterskan ska stodja patienter i processen av acceptans dver forhallanden som inte kan
forandras. Genom att sjukskoterskan visar pa forstaelse kan kéanslan av fortroende ¢ka hos

patienter, vilket i sin tur kan gora att sjukskdterskan kan hjalpa patienter 6vervinna problem
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som kan uppsta under sjukdomsprogressionen. | resultatet beskriver patienterna att strategier
och praktiska l6sningar pa sina problem ger en kénsla av styrka hos patienterna. Nordenfelt
(2004) vill betona att méanniskans valbefinnande ar uppbyggd pa fysiska och psykiska
byggstenar som utgors av bland annat de egenskaper, styrkor och den hdlsa manniskan
upplever. Beroende pa hur manniskans subjektiva och objektiva komponenter forhaller sig till
varandra, formas livskvalitet utifran det. King et al. (2009) menade i sin studie att nar
patienterna anvande sig av aktiva vardagliga strategier, exempel pa strategier kunde vara att
se livet utifran ett positivt perspektiv, kunde patienten hitta ett sétt att anpassa sig till behoven
som forandrades. Nar patienter pratar om sin sjukdom, oro och rédslor kan sjukskéterskan
gora en bedémning utifran de grundlaggande behoven (Henderson, 1969). Sedan framtas en
plan for vilka behov som &r aktuella och hur dessa kan stédjas. Forst nar sjukskoterskan
uppfattar de specifika behoven som &r aktuella for den unika patienten kan sjukskoterskan ta
reda pa hur dessa kan tillfredsstallas. | hoppet om att bevara det dagliga livet sa normalt som
mojligt. Nordenfelt (2004) papekar just detta att méanniskan ar som individ olika och dven om
méanniskan har manga gemensamma behov som bestammer grundvillkoren for livskvalitet &r
manniskan mer komplicerad dn sa.

Resultatet visar att patienternas perspektiv forandras fran att sorja forlorade formagor till
att uppskatta nya och det ar viktigt for att finna mening. I studien av King et al. (2009)
beskrevs det att det fanns de patienter som reagerade pa de nya férandringarna med en mer
accepterande installning dér de ansag att med de nya utmaningarna med sjukdomen kravde
nya mal i livet samt ett optimistiskt perspektiv till livet. Resultatet visar att patienternas
perspektiv forandras och att de forsoker applicera ett optimistiskt forhallningssatt for att
hantera sjukdomen. Den positiva installningen kunde hoja patienternas sjalvkansla (King et
al., 2009). Detta pavisade aven Brown och Addington-Hall (2008) i sin studie som beskrev att
en positiv syn pa vad som fortfarande var mojligt i livet och vad som kunde uppnas grundades
pa hoppet.

I Young och McNicoll (1998) framkom det att patienter hade en instéllning av att ALS gav
dem en mojlighet att utforska sig sjalva samtidigt som den gav dem en stérre medkénsla for
andra. Det kan &ven ses i resultatet dar patienterna uttrycker att det ar viktigt for deras kansla
av medmansklighet att fa kdanna sig behovda och att de kan hjalpa andra méanniskor. Vissa
patienter menar pa att vara involverade i pagaende forskning om ALS och i sokandet efter
botemedel hjélper dem, dven om de vet att ett botemedel troligtvis inte kommer vara mojligt
under deras livstid. N&r patienten har en sjukdom utan botemedel &r déden oundviklig

(Henderson, 1966). Nar en patient star infor doden ingar det i sjukskoterskans roll att
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underlatta de fysiska och psykiska besvaren och det &r viktigt att sjukskoterskan forstar var
patienten hittar sin trost. Detta &r i linje med vad Brown och Addington-Hall (2008) pavisade
i sin studie, att patienterna hade kunskap om att deras 6verlevnad var en ambitids 6nskan men
en patient beskrev att hen fortsatte att ha en positiv installning dag for dag och pa sa satt
behdll hen livslusten. Detta 6verensstammer med resultatet som beskriver att ta varje dag som
den kom var aterkommande hos patienter i férhallande till sjukdomen och behandling.
Patienterna varderar nuet eftersom framtiden ar oséker och istallet uppskattar de det som varit.
Young och McNicoll (1998) beskrev i sin studie att en viktig strategi var att leva en dag i
taget och uppmérksamma vad som var betydelsefullt med den dagen. Detta 6verensstammer
med resultatet som betonar att patienterna kan finna mening i att acceptera nuet genom att

vara mer narvarande och hitta vad som &r viktigt har och nu.

Kliniska implikationer

Forfattarna har uppmarksammat att manga patienter kanner ett behov av stéd och information
fran sjukvarden men att det finns brister. En del patienter har aven uttryckt att de kanner sig
patryckta av sjukvarden i deras beslut av livsforlangande behandling. Forfattarna anser att
sjukskoterskor standigt ska arbeta med vardegrunden och dess betydelse inom omvardnad for
patienter med ALS. En vardegrund foér omvardnad innebar att i méte mellan varden och
patient ska sjukskoterskan alltid vara uppmérksam och éppen for den utsatthet som det
innebéar for en patient att vara beroende av vard samt att patientens integritet,
sjalvbestammande och vardighet respekteras (Svensk Sjukskaoterskeforening, 2016). Utifran
ett vardande perspektiv dr det av betydelse hur patienter med ALS upplever sin sjukdom, vad

de ar i behov av och vad som framjar deras livssituation.

Forslag till fortsatt forskning

Institut runt om i varlden forskar kontinuerligt mot ett botemedel for sjukdomen. | dagslaget
finns det inget varfor vi behdver skapa en djupare forstaelse for dessa patienter. Det kan vara
av vérde att utfora forskning som djupdyker i hur patienter upplever att leva vidare med
livsuppehallande behandlingarna. | dagslaget fokuserar manga studier pa patientens évergang
fran symtomlindring till livsforlangande behandling. Enligt var vetskap behover forskningen

fokusera mer pa behandlingarnas innebord for patienterna fram till livets slut.
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Slutsats

Patienter med ALS blir snabbt beroende av sjukvard. Eftersom sjukdomen ar obotlig kan
behandling sattas in for att forlanga deras liv. Det viktigt att varden runt denna patientgrupp
bedrivs av ett team med kompetens om sjukdomen och patientens behov.

Resultatet visar hur patienter med ALS resonerar infor beslut om behandling och vad som blir
av betydelse for patienterna. Det betonades att patienten vill bevara sin fria vilja, ta det
avgorande beslutet och utveckla strategier for att underlatta acceptans. 1 motet mellan
sjukskdterskan och patienter med ALS blir information, stéd och fortroende viktiga
komponenter for att ge patienten méjligheten att tryggt ta beslut om livsforlangande
behandling. Litteraturéversikten beskriver hur det ar att leva med livsforlangande behandling
vid sjukdomen ALS och lyfter patientens perspektiv for medvetandegora sjukskoterskan om
den tillvaro patienten befinner sig i samt fordjupar forstaelsen av vad patienten finner

meningsfullt.
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Pols, J., & taste? Quality | Nederlanderna. livskvalitetens betydelse i Kvalitativ studie. Etnografisk | gastrostomi pa olika sétt och synen pa
Limburg, S. of life in day- studie inom empirisk etik. behandlingen forandrades. Synen pa
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to-day living
with ALS and
a feeding
tube.

Culture, Medicine
and Psychiatry

det dagliga livet hos
patienter med ALS.

Observationer gjordes och 15
intervjuer spelades in.
Ytterligare observation- och
intervjumaterial fran en
kollega, Seeber (2014) till
forfattarna. De intervjuade
aven vardpersonal som
ansags experter inom
omradet.

Urval: 11 patienter via en
ALS mottagning pa ett
universitetssjukhus.
Analys: Data analyseras
parallellt med observation,
intervjuer transkriberas och
anvands i slutlig analys med
samlat material.

gastrostomi var beroende pa situationen.
Nér de vél hade behandlingen blev det en
avlastande effekt. Vissa patienter upplevde
aven behandlingen som en ny chans i

livet.

12.

Stavroulakis, T.,
Baird, W.,
Baxter, S.,
Walsh, T., Shaw,
P, &
McDermott, C.

The impact of
gastrostomy
in motor
neurone
disease:
challenges
and benefits
from a patient
and carer
perspective

2014, Storbritannien,
BMJ Supportive &
Palliative care.

Syftet var att undersdka
effekten av gastrostomi pa
patienternas liv med MND
och deras vardgivare, med
utgangspunkt i deras
synpunkter och minnen
efter gastrostomi
inséttning.

Metod: Retrospektiv
kvalitativ utforskning med
hjalp av semistrukturerade
intervjuer. Intervjuerna var
ljudinspelade och
transkriberade.

Urval:

31 stycken patienter bjods in
till undersokningen. 27
patienter accepterade.
Analys:

Analyserades med hjalp av
tematisk analys.

Rigorés och systematisk
analys gjordes samtidigt i
intervjuprocessen. Teman

Tre temaomraden identifierades:
beskrivningar av utmaningar och negativa
effekter pa livet, positiv syn pa
gastrostomi och rollen som patient- och
sjukvardensroll.

Deltagarna beskrev bland annat: praktiska
problem och psykologiska problem, och
hur detta paverkade livskvaliteten.
Deltagarna beskrev ocksa att stod i
hanteringen av gastrostomi hjélpte dem att
klara av 6vergangen fran att ata oralt till
gastrostomi.
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och subteman skapades fran
avlésning av transkripten.
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