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Abstrakt

Bakgrund: ALS ir en sjukdom som bryter ner motorneuroncellerna och som till slut leder till
doden. ALS gér inte att bota men det gér att lindra symtom genom att erhalla palliativ vérd.
Cirka tvé personer av 100,000 personer insjuknar arligen i sjukdomen och det dr 750-850
personer som lever med sjukdomen i Sverige.

Syftet: Syftet med studien var att beskriva ALS-sjuka patienters erfarenheter under den
palliativa vardtiden.

Metod: En litteraturstudie med systematisk sokning. Resultatet ssmmanstilldes med ett
deskriptivt forhéllningssétt efter en integrerad analys enligt Kristensson (2014). Tio artiklar
soktes fram frdn databaserna PubMed, PsychInfo och Cinahl.

Resultat: Resultatet ssmmanfattades under fem teman. Sorg att ldmna och gldidje i
samvaron, Formdga och insikt om behovet av hjdlpmedel, Maktlosheten, en borda att bdra,
Lidandet, rddslan och doden och Kontroll, mening tro och andlighet ger styrka.

Slutsats: ALS paverkar livet for bade patienter och nérstdende. En tidig introducering av
palliativ vard behdvs for att patientgruppen ska kunna vara mottaglig for varden som finns.
Utveckling och mer kunskap behdvs om sjukdomen utifrén patienternas erfarenheter och
onskemal. Vidare forskning ar en forutsittning for att den palliativa varden ska forbéttras.

Nyckelord: ALS, Amyotrofisk lateral skleros, Erfarenheter, Livskvalitet, Palliativ vard

Abstract

Background: ALS is a disease that leads to degeneration of the motorneuroncells and
eventually leads to death. ALS is incurable, but the symptoms can be relieved by obtaining
palliative care. About two persons out of 100,000 persons gets the disease every year and
there are approximately 750-850 persons who live with the disease in Sweden.

Aim: The aim of the study was to describe patients with ALS and their experiences during the
palliative care period.

Method: A literature study with systematic research. The result was compiled with a
descriptive approach after an integrated analysis according to Kristensson (2014). Ten articles
were searched in the databases PubMed, PsychInfo and Cinahl.

Result: The result was summarized in five themes: Grief to leave and joy in togetherness,
Ability and realization of the need of aid, Powerlessness, a burden to bear, Suffering, fear and
death and Control, meaning and spirituality gives strength.

Conclusion: ALS affects the lives of both patients and their relatives. An early introduction
of palliative care is needed to give the patient group ability to be receptive to the care that is
available. Development of, and more knowledge of the disease based on the patients
experiences and wishes is required. Further research is a prerequisite for the improvement of
palliative care for patients with ALS.

Keywords: ALS, Amyotrophic lateral sclerosis, Experience, Palliative care, Quality of life
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1 Inledning

Amyotrofisk lateral skleros, forkortat ALS, dr en svar neurodegenerativ motorneuronsjukdom
som berdrts under sjukskoterskeutbildningen samt varit omskriven i svenska dagstidningar
och sociala medier den senaste tiden. Relaterat till de svara symtomen som uppstar och den
dystra prognosen vicktes ett intresse for amnet och om patientgruppens erfarenheter av
sjukdomen och vérden som erbjuds for att minska lidandet som patienterna kan tinkas
uppleva. Trots att vem som helst kan drabbas, och att sjukdomen forvintas ha en dodlig
utging, verkar den palliativa varden for patienter med ALS inte vara lika utforskad som andra
sjukdomar med doden som utgéng. Det finns inte ndgon séker forklaring till varfor en person
insjuknar i ALS. Darfor finns luckor i bade kunskapen om, och forstéelsen av ALS sjuka
patienters erfarenheter av den palliativa vardtiden. Kunskap och forstéelse for patienternas
erfarenheter dr en forutsittning for att hélso- och sjukvérden ska kunna ge en god och sdker
omvardnad. Palliativ vard handlar om mycket mer &n att lindra fysiska symtom. Det handlar
om att forbéttra livskvaliteten for patienter med en sjukdom som har déden som forvéantad
utging. Patienter med ALS kan leva med sjukdomen under varierande tid och med olika
symtom som paverkar livskvaliteten.

Det upplevs vara av vikt att virden efter erhallen diagnos bygger pa patienternas 6nskemal
och vad de vill ha hjélp med for att ha ett fungerande liv trots sjukdomen. For att 6ka
kunskapen och forstaelsen om vad patienterna onskar i ett palliativt skede valdes syftet att
undersoka patienternas erfarenheter under den palliativa vérdtiden vid ALS.

2 Bakgrund

2.1 Amyotrofisk lateral skleros, ALS

Internationellt dr den arliga incidensen for insjuknande 1 ALS uppskattad till cirka tva
personer av 100,000 personer, med en skillnad mellan kénen, 2,03 méan och 1,45 kvinnor
(Marin et al., 2017). Staaf (2022) menar att det dr dubbelt sa vanligt att insjukna som man
innan 65 &rs alder. Efter 70 érs alder har det inte upptickts ndgon skillnad mellan koénen.
Enligt Staaf (2022) lever 750-850 personer med ALS i Sverige. Insjuknandet sker oftast
mellan 54—75 ars &lder och prognosen skiljer sig &t beroende pé vilken undergrupp av
sjukdomen en person drabbats av. Efter att en patient fatt diagnosen ALS dr den
genomsnittliga livsldngden tva—tre &r, med undantag for vissa olikheter i progressionen dér en
del patienter endast levt ett par manader och vissa levt i 25 ar (Shoesmith, 2023). Orsaken till
sjukdomens utveckling &r dnnu inte helt klarlagt men det har konstaterats att en genmutation
ar orsaken hos 25 procent av de drabbade (Staaf, 2022). ALS ar en form av
motorneuronsjukdom. Amyotrofi betyder muskelfortvining och orsakas av att musklerna inte
far kontakt med nervcellerna som styr skelettmuskulaturen. Nér musklerna inte langre
stimuleras minskar de i storlek och forlorar funktionen. Anledningen &r att motornervcellerna
inte fir kontakt med den viljestyrda skelettmuskulaturen och att forhardnad bindvév (skleros),
har bildats och ersatt vivnad i ryggmirgens yttre (laterala) del som formedlar nervimpulser
fran hjérnan till kroppens muskler. ALS forekommer i olika varianter med en gemensam
nédmnare, det motoriska nervsystemet bryts ned progressivt over tid (Shoesmith, 2023). Enligt
Staaf (2022) dr den vanligast forekommande varianten Klassisk amyotrofisk lateral skleros.



Utover denna variant finns dven Primér lateral skleros, Progressiv bulbir pares, Pseudobulbér
pares och Spinal muskelatrofi. Forloppet inom de olika varianterna kan skilja sig at géllande
sjukdomsutveckling och symtom.

De vanligaste symtomen vid ALS &r svaghet och begynnande forlamning i extremiteter med
fortsatt utbredning till resten av kroppen (Grad et al., 2017). Nar svagheten nar ansikte, hals
och svalg utvecklas svarigheter att svélja (dysfagi) och svérigheter att prata (dysartri). Nar
svagheten drabbar andningsmuskulaturen leder det till andningssvérigheter och personerna
med sjukdomen kan uppleva andndd. Andra symtom som kan upplevas dr smarta, fatigue,
kramper, spasticitet och nedsatt kognition. Utdver de fysiska symtomen &r det ocksa vanligt
att utveckla psykiska besvir i form av emotionell-, existentiell- och spirituell angest. Det har
dven visat att sjukdomen péverkar patienternas livskvalitet. Den framsta anledningen till att
patienter avlider i ALS &r den nedsatta formagan att andas. Andndd och &ngest dr darfor de
mest framtrddande symtomen i livets slutskede. For att symtomlindra andningssvérigheterna
finns olika alternativ av andningsstdd, till exempel invasiv- och icke-invasiv mekanisk
ventilation (Sethi et al., 2022).

Patienter som fatt diagnosen ALS omhéndertas bidst via ett specialiserat multidisciplinirt team
dér det ingér fysioterapeuter, sjukskdterskor, logopeder, terapeuter, dietister, socionomer och
specialister for andningsvard som kan hjélpa patienten med interventioner utefter dennes
behov (Shoesmith, 2023).

Historiskt sett har det inte alltid varit sjdlvklart att patienter med ALS ska erhélla palliativ
vérd. Andra sjukdomar som inte gar att bota, till exempel cancer, har ldnge haft palliativ véard
som en del i behandlingen, medan ALS inte har ingétt i den palliativa varden, trots att doden
ar forvantad. Numera introduceras den palliativa varden for patienter med ALS och det har
framkommit att det dr viktigt att tidigt i sjukdomen sétta in atgérder for att lindra symtom och
att gora en plan for hur patienten vill att varden ska se ut i livets slutskede (Blackhall, 2012).

Angaende palliativ vard och ALS har forskare tidigare inriktat sig pa att studera vilken
behandling patienter med ALS vill ha i livets slutskede. Ofta syftar forskningen till att
undersdka om patienterna vill ha assisterad ventilation eller inte, om patienterna vill ha
nutritionsstdd i form av gastrointestinal tub eller om de vill ha hjért- och lungrdddning vid
hjértstopp (Foley et al., 2012).

2.2 Palliativ vard

Palliativ vird syftar till att forbéttra livskvaliteten for patienter och deras anhdriga ndr bot for
en sjukdom inte finns och dir doden &r forvintad. Det handlar om att tidigt identifiera,
beddma och lindra patienternas och de anhorigas symtom som smirta, fysiska svarigheter,
psykologiska svérigheter och andliga bekymmer for att uppna ett virdigt liv. I samband med
lindring av dessa kan dven livsforlingande behandling erbjudas om det inte &r forenat med
lidande for patienten (WHO, 2021). International Association for Hospice & Palliative Care
(IAHPC) har pa nytt definierat palliativ vird. Den palliativa virden ska sdkerstdlla att
patienter och narstadendes lidande lindras. Malet som IAHPC har &r att den palliativa vrden
ska ske integrerat med hilso- och sjukvarden for att f4 en kontinuitet i vrden inom
sjukdomsprevention och tidig diagnostisering (De Lima & Radbruch, 2018). Palliativ vard
genomfors holistiskt, vilket innebér att utgdngspunkten for varden ar “hela ménniskan”, inte
bara sjukdomen och dess symtom. De fysiska, psykosociala och andliga behoven ses i relation
till varandra (WHO, 2021; Haworth & Dluhy, 2001).



Behovet av palliativ vard ar stort. Ungefar 72,000 personer av de 90,000 som avled &r 2010 1
Sverige bedomdes ha behov av palliativ vird (Socialstyrelsen, 2012). Enligt Socialstyrelsen
(2012) kan den palliativa vdrden ges pa olika platser frén olika instanser. Det kan ske 1
slutenvarden pa sjukhus, i hemmet med kommunala insatser, insatser fran primirvarden,
insatser fran sjukhusvarden eller en kombination av dessa. Det kan dven ske inom kommunal
vard pa sérskilda boenden. Socialstyrelsen (2012) beskriver att ménga onskar att fa do 1 sitt
eget hem.

Den palliativa varden bygger pa fyra framtagna hornstenar. Den forsta hornstenen,
“symtomlindring”’, handlar om att lindra smérta och andra symtom som leder till ett lidande
for patienten. Det understryks i denna hornsten att det inte endast dr smérta och symtom som
ska lindras, utan att det holistiska synséttet pa vardandet dven styr symtomlindring som berdr
de psykosociala och andliga behoven. Den andra hornstenen, “samarbete av ett
mdngprofessionellt arbetslag”, innebér att det inte bara dr en vardgivare som skdter den
palliativa varden av patienten. Utan att det sker i samspel med patienten, narstdende och
vérdaktorer som har speciell kunskap inom olika omraden. Den tredje hornstenen,
“kommunikation och relation i syfte att frdmja personens livskvalitet”, handlar om att
vérdgivare, patienten sjdlv och de nérstdende ska ha en god kommunikation med varandra.
Den fjarde och sista hornsten, “stod till de ndrstdende under sjukdomen och efter dodsfallet”
innebdr att de nérstdende ska inkluderas och erbjudas att delta i vrden, samt att de ska
erbjudas stod efter den anhdrigas bortgang (Socialstyrelsen, 2012).

2.3 Teoretisk referensram

ALS ér en sjukdom dér fokus inte ligger pd botande insatser utan snarare insatser som stravar
efter att lindra patientens symtom och minska olika former av lidande. Den teoretiska
referensram som valts till studien &r Katie Erikssons caritativa teori: att lindra lidande.

Wiklund-Gustin & Lindvall (2012) beskriver Katie Erikssons teori om lidande och redogor
for hennes tankegéngar inom olika omrdden. Ménniskan anses vara unik och bestar av flera
dimensioner. De olika dimensionerna anses vara kropp, sjdl och ande. Manniskan &r fornuftig
med formagan att tinka, reflektera och fatta egna beslut. Dock finns en stindig kamp mellan
"varandet" och "icke-varandet" och denna kamp gor sig sérskilt pAmind vid sjukdom som
hotar livet, kan leda till lidande och/eller dod. Patienten belyses som den lidande ménniskan
dér sjukskoterskan ska vara ndrvarande, skapa en god samvaro och vardrelation med
patienten. Begreppet hélsa har fokus pa att mianniskan ska kénna sig hel och i balans i alla
dimensionerna. Ndr minniskan inte &r i balans kan olika hélsoproblem, begir och behov
uppsta. Halsa och lidande utesluter inte varandra, hélsa kan upplevas i ett lidande och ett
lidande kan upplevas trots hélsa (Wiklund-Gustin & Lindvall, 2012).

Lidandet &r unikt och kan upplevas pa olika nivaer av olika individer (Bergbom et al., 2022). I
Katie Erikssons teori om lindrat lidande finns olika dimensioner av lidande. Den forsta
dimensionen ér sjukdomslidande, som innebaér ett lidande orsakat av sjukdom. Den andra
dimensionen &r livslidande, som é&r ett lidande som innefattar allt som har med livet att gora.
Att inte langre kunna utfora det som dr viktigt i livet och att uppleva ett hot mot sin totala
existens (Bergbom et al., 2022). Den tredje dimensionen &r virdlidande, som innebar ett
lidande pa grund av felaktig, bristfallig eller utebliven vard (Wiklund-Gustin & Lindvall,
2012).



Vardandet innebdr att lindra lidande samt framja kroppslig och andlig tillfredsstillelse.
Sjukskoterskan ska varda patienten, ha formaga att kdnna sympati och nér det behdvs vara
patientens kraft nar den tillfélligt tagit slut. Utdver detta ska sjukskoterskan verka for att
framja patienternas hopp, tillit och trygghet, samt bekrifta och lindra patientens lidande
(Wiklund-Gustin & Lindvall, 2012).

2.3 Problemformulering

ALS ér en allvarlig och dodlig sjukdom utan botemedel. Sjukdomen gor att patienterna
successivt blir forsdmrade och det dr vanligt att patienterna far kroppsligt nedsatta funktioner
som gor det svart att andas, dta, mobilisera sig och kommunicera. Patientgruppen har inte
alltid varit mottagare av palliativ vard trots att sjukdomen har en dodlig utgéng. Patienter med
ALS och den palliativa varden har dérfor inte utforskats i samma utstrackning som andra
sjukdomar med déden som utgéng. Det finns luckor i forstaelsen och kunskapen om ALS-
sjuka patienters erfarenheter av den palliativa vardtiden.

Sjukskoterskan och annan vardpersonal som har kontakt med patienter med ALS behover fa
en Okad kunskap om patienternas erfarenheter av sjukdomen och den palliativa vardtiden som
patienterna genomgér. Det behdvs dven kunskap om hur de ska beméta och varda
patientgruppen utifrn deras unika behov och dnskemal. Detta for att kunna ge en god och
saker vard.

2.4 Syfte

Syftet med studien var att beskriva ALS-sjuka patienters erfarenheter under den palliativa
vérdtiden.

3 Metod

3.1 Design

Designen var en litteraturstudie med systematisk sokning dir resultatet sammanstélldes med
ett deskriptivt forhallningssitt efter en integrerad analys. En litteraturstudie med systematisk
s0kning innebér enligt Kristensson (2014) att utifran en specifik fragestéllning utféra en
strukturerad och systematisk sokning efter vetenskaplig litteratur som kan tdnkas besvara den
aktuella forskningsfrdgan. Den vetenskapliga litteraturen ska kritiskt granskas, sammanstillas
och redovisas med transparens.

3.2 Datainsamling

Utifrén studiens syfte identifierades specifika nyckelord som anvéndes for att soka fram
artiklar i relevanta databaser. Nyckelorden Oversattes sedan till engelska dmnesord via svensk
MeSH. En systematisk sokning gjordes sedan i databaserna PubMed, Medline, Cinahl och
APA Psychlnfo. I sokningen anvédndes badde @mnesord och fritextord. Databaserna som
anvindes innehaller artiklar inom omradet omvardnadsvetenskap, vilket 4r omradet studien
ska beskriva. Amnesordet “Amyotrophic lateral sclerosis” och “palliative care” anviindes i
samtliga databaser. “Terminal care” anvéindes som dmnesord i databaserna PubMed, Cinahl
och Medline. I APA Psychlnfo fanns inte “terminal care” som dmnesord utan fick sokas som
fritextord. Aven fritextordet “end of life care” anviindes som synonym till “palliative care”
och “terminal care” i samtliga databaser for att fa en bredare sokning och fler tréffar som
berdér omradet. ALS anvédndes som fritextord i samtliga databaser for att utdka resultatet av



artiklar som beror sjukdomen. For att finga artiklar med patienters erfarenheter anvéndes
fritextorden: experience, attitude, och perception i samtliga databaser. Dessa ord soktes med
trunkering for att fa fler bojelser pa orden och fler trdffar. Den booelska sokoperatorn OR
anvéndes for att skapa s6kblock med varje synonym och den booelska sdkoperatorn AND
anvéndes for att kombinera sokblocken till en slutgiltig sokning dér alla meningsbédrande ord
eller dess synonymer &r inkluderade (se bilaga 1). Da det saknades en artikel for att fa
tillrdcklig méttnad utdkades sokningen manuellt for att komplettera med ytterligare en artikel
som kunde besvara syftet.

Begrinsningarna som anvénts vid sokningen var att artiklar fran Medline, Cinahl och APA
Psychlnfo skulle vara Peer reviewed, ndgot som inte var mojligt i PubMed. I samtliga
databaser anvéndes begrinsningen English language och artiklar publicerade mellan 2010—
2023. Begréinsning till alder behdvdes inte da det inte fanns nigon artikel som anvénde sig av
personer under 18 ar.

3.3 Urval
For att fa artiklar som svarade pé syftet anvindes inklusionskriterierna att artiklarna skulle
innehalla information om ALS-sjuka patienter och deras erfarenheter under den palliativa
vérdtiden.

For att vdlja ut relevanta artiklar till studien lédstes i steg ett alla titlar i varje databas som
systematiskt sokts fram med de nyckelbdrande s6korden fran syftet. Under genomgéngen av
titlarna léstes dven som steg tva abstracts nér en titel tycktes passa in mot syftet. Om
abstracten eventuellt kunde svara mot syftet ldstes artikeln i fulltext som steg tre. Totalt léstes
121 titlar och 116 abstracts. Review artiklar sallades bort direkt vid ldsning. Efter genomgang
av titlar och abstracts dterstod 35 artiklar som léstes i fulltext. Artiklarna laddades ner i
fulltext och sorterades i mappar utefter varje databas. Eftersom fyra databaser anvénts
jimfordes artiklarna for att finna eventuella dubbletter. Atta dubbletter hittades och alla
artiklar som framkom i Medline framkom dven i PubMed, déarfor utelamnades artiklarna fran
databasen Medline och ingar darfor inte i bilaga 1. Efter att dubbletterna tagits bort aterstod
27 artiklar. Av dessa 27 artiklar ansdgs nio artiklar kunna svara pa studiens syfte (se Bilaga
1). En artikel framtogs darfor genom en manuell sokning. Totalt anvéndes tio artiklar till
studien.

3.4 Dataanalys

Bearbetningen av de insamlade artiklarnas data genomfordes med en integrerad analys. En
integrerad analys innebér att artiklarna granskas for att finna likheter och skillnader i
resultatet. Nér likheter och skillnader har identifierats kan teman som sammanstéller resultatet
i relation till varandra skapas, for att sedan sammanstéllas i underteman som beskriver
innehéllet (Kristensson, 2014).

Artiklarnas resultat lastes grundligt igenom for att finna meningsbéirande delar. Dessa delar
lastes sedan igenom f0r att finna likheter och olikheter i delarna. De liknande delarna skapade
sedan passande teman. Delarna i respektive tema lastes ytterligare en gang och resulterade i
underteman (se Tabell 1 & Tabell 2).

3.5 Kvalitetsgranskning

De artiklar som valdes ut att svara pa studiens syfte granskades med hjélp av SBU:s
granskningsmallar. De kvalitativa artiklarna granskades med hjilp av mallen: “Beddmning av
studier med kvalitativ metodik”, och dess tillhérande védgledning: “Vigledning for granskning
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av studier med kvalitativ metodik” (Statens beredning for medicinsk och social utvirdering
[SBU], 2020; Statens beredning for medicinsk och social utviardering [SBU], 2022).
Granskningen av de kvalitativa studierna poédngsattes baserat pa om svaret var positivt (tva
poéng), oklart (en podng) eller negativt (0 podng) for studiens tillforlitlighet. Maxpoing
angavs vara 26 poiang. Artiklarna beddmdes ha hog kvalitet om de fick 23-26poing,
medelhog kvalitet om de fick18—22 poidng och lag kvalitet om de fick mindre &n 18 poéng.
Kvalitetsgranskningarna av de kvalitativa studierna resulterade i 20 poéng som l4gst, och 26
podng som hogst, vilket gav artiklarna en medelhdg- till hog kvalitet. Den kvantitativa
artikeln granskades med hjalp av mallen: “Beddmning av icke-randomiserade studier av
interventioner”, och dess vigledande manual: “Manual till mallarna for randomiserade och
icke-randomiserade interventionsstudier” (SBU, 2020; SBU, 2022). Den kvantitativa
granskningen podngsattes med tva poéng for nej, en podng for troligen nej och noll podng for
resterande svar. Nej ansdgs vara svar som var positivt for studiens tillforlitlighet. Maxpodng
berdknades till 32 poéng. Artikeln beddmdes som hog d& den uppnadde 30 podng. Se bilaga 2
for kvalitetsgranskning av artiklarna som ingar 1 litteraturstudien.

3.6 Forskningsetiska dvervaganden

I Lagen om etikprovning av forskning som avser médnniskor (2003) finns bestimmelser om
vilka aspekter som ska respekteras inom forskning som avser att studera ménniskor och
biologiskt material frdn manniskor. Enligt Kjellstrom (2017) ska forskning som avser att
studera ménniskor forsvara de ménskliga rattigheter som finns fastslagna genom att f6lja de
etiska riktlinjerna. Den fOrsta etiska riktlinjen &r “respekt for personen”, personerna som
deltar i studien ska ha ldmnat informerat samtycke och deras privatliv ska respekteras. Den
andra etiska principen dr "gora-gott-principen”. Deltagare i studien ska inte utséttas skada och
nyttan for studien ska vara storre dn risken. Deltagarnas konfidentialitet ska dven skyddas.
Den tredje principen &r “rattvisa”, dér deltagare ska behandlas likvirdigt och sdrbara grupper
ska skyddas. Vidare beskrivs av Kjellstrom (2017) att inom all forskning ska personers
autonomi skyddas, vilket innebdr att personerna sjilva ska bestimma om de vill delta eller
avsta fran studien, samt att de ndr som helst under studiens ging kan avsluta sitt deltagande
utan foljdfragor.

Amnet palliativ vard och att studera patienters erfarenheter under varden vid livets slutskede
kan antas vara ett kénsligt &mne. Patienterna upplevs bli extra sarbara och utsatta som grupp
relaterat till svarigheterna att i slutet av den palliativa vardtiden kunna redogora helt for sina
onskemal och fortsatta samtycke. Darfor har det funnits extra fokus pa att studierna redogjort
for att de foljer forskningsetiska principer och att studierna genomforts pé ett sitt som visar pa
respekt och framjande av patienternas integritet. For att en artikel skulle anses vara etiskt
genomford och inkluderas i studien krdvdes att den antingen hade ett etiskt godkdnnande fran
en etisk kommitté eller att forskarna hade beskrivit och redogjort for att de foljt de etiska
riktlinjer som finns beskrivna om forskning som avser att studera méinniskor. Artiklarna som
ingdr studiens resultat har antingen godkdnnande av etisk kommitté, universitetsstyrelse eller
redogor for att de foljer de etiska riktlinjerna enligt ICMJE’s och Helsingforsdeklarationens
riktlinjer for forskning. Artiklarnas resultat har granskats med transparens och ingen
information har tagits bort for att passa studien. Den forkunskap och forforstaelse som
studenterna har fran att ha ldst om ALS under utbildningen, i sociala medier och
dagstidningar, da det pa senare tid uppmérksammats, har inte paverkat granskningen av
artiklarnas data.



4 Resultat

Resultatet baserades pa tio vetenskapliga artiklar. Studierna genomfordes i USA (n=3), Irland
(n=2), Sverige (n=1), Storbritannien (n=1), Tyskland (n=1), Kanada (n=1) och Danmark
(n=1). Studierna innefattade totalt 689 patienter med ALS mellan 32—89 ar fordelat pa 408
méin och 281 kvinnor. Resultatet redovisas under fem teman. Underteman sammanstéller
resultatet under respektive tema (se Tabell 1).

Tabell 1 Teman och underteman

Sorg att lamna och

gladje i samvaron

oStarkt foraldraskap
med sorg

*Gladje, styrka och
tomhet i relationer

Formaga och insikt

om behovet av
hjalpmedel

ePatientens
vardering av sina
formagor

eUpplevelsen av att

behova hjdlpmedel

Maktlosheten, en

borda att bara

eMaktloshet i
sjukdomens
progression

eRadsla for att bli en
tung borda

Tabell 2 Teman och artiklar som ingar i resultatet

Vetenskaplig

a artiklar

Lidandet, radslan

och déden

Kontroll, mening,
tro och andlighet
ger styrka

Tillfalligt rdddad av
livsforlangande
behandling

eTankar och kanslor
kring déden och
doendet

eKamp for att finna
mening

e Att uppleva
kontroll ger kraft

Sorg att ldmna och
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Underteman
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kontroll
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Ando et al.
(2019)
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Dreyer Sander
etal. (2012)
Danmark

Feggetal.
(2010)
Finland

Foley et al.

Irland

(2013) X

Foley et al.

Irland

(2014) X

Kukulka et al.
(2019)
USA

Lemoignan &

Kanada

Ells. (2010) X

Rosengren et
al. (2015)
Sverige

Washington et
al. (2022)
USA

Zizzi et al.
(2022)
USA




4.1 Sorg att lamna och gladje i samvaron

4.1.1 Starkt fordldraskap med sorg

Att vara fordlder upplevdes som stirkande och det hjalpte till i kampen att inte 14ta sjukdomen
ta over livet. Det visade att en storre acceptans fanns till sjukdomen om barnen vuxit upp till
sjalvforsorjande individer. Att vara fordlder och vara dodligt sjuk i ALS gav en kénsla av sorg
och d@ven om familjen gav positiva effekter ledde det till en mindre acceptans av sjukdomen
och en sorg over att de kommer do ifrdn sina barn och sin familj. Patienterna upplevde dven
att de blev rdnade pé sin fordldraroll da de inte kunde uppfostra och umgas med sina barn som
de ville. Detta visade sig speciellt hos patienter som var yngre eller i medeldldern (Foley et
al., 2013; Foley et al., 2014).

Att ha barn och familj kunde péverka nér hjdlpinsatser antogs av patienterna och vilka
hjélpinsatser som de ville ha. Patienterna uppgav att de 1at familjens vélmaende styra dver
vilken hjélp de tog och nér den skulle tas emot. Familjens &sikter var viktiga for patienterna
och vardinsatserna anpassades utefter hur patienterna upplevde att det skulle pdverka familjen
och om de ansdgs vara redo for den fordndring som det skulle innebéra att ta emot hjélp.
Patienterna ville inte att barnens liv skulle bli paverkade pd grund av att det kom in
hjélpmedel eller okénda assistenter som vistades i deras hem. Det visade sig dven att det
kunde upplevas som hindrande att flytta till ett virdhem om det fanns en partner hemma som
var van vid att patienten bodde hemma (Foley et al., 2014; Lemoignan & Ells, 2010).

4.1.2 Gladje, styrka och tomhet i relationer

Relationer till ndra anhoriga och familj visade sig vara en viktig del i patienternas liv.
Relationer kunde ha bade positiva och negativa effekter pé livskvaliteten (Ando et al., 2019;
Fegg et al., 2010; Foley et al., 2013; Foley et al., 2014; Kukulka et al., 2019; Lemoignan &
Ells, 2010; Rosengren et al., 2015). De deltagare som inte hade ndgra nira anhoriga upplevde
att det fanns nigot som saknades, ett tomrum, och att det inte fanns nagot likvardigt som
kunde fylla tomrummet (Ando et al., 2019). Dock upplevdes en storre frihet att vélja vilka
hjélpinsatser som skulle sittas in och nér de skulle sittas in, eftersom det inte fanns nigra
anhoriga som kunde péverkas av deras beslut (Foley et al., 2014). I en studie upplevde 57
procent av 14 patienter kinslor av tristess och ensamhet trots att de hade meningsfulla
relationer (Kukulka et al., 2019).

Néra anhoriga och familj upplevdes ge patienterna trost, styrka, bekvamlighet och en kénsla
av att livets samvaro var meningsfull, trots vetskapen om att sjukdomen kommer leda till
doden (Ando et al., 2019; Lemoignan & Ells, 2010; Rosengren et al., 2015). Att ha
meningsfulla relationer i familj och nira anhdriga gav en styrka att orka fortsétta leva och
relationerna genererade glddje och en balans mellan de negativa kénslorna som framkom av
sjukdomen. De kunde tillsammans finna tillféllen dir de kunde gliddjas och skratta ihop (Ando
et al., 2019; Foley et al., 2014; Rosengren et al., 2015).

Patienterna vérderade sina anhdrigas hélsa hogt och ville att de anhoriga skulle fortsdtta leva
sina liv som vanligt. Att de anhdriga hade kvar sitt liv gjorde att familjen orkade fortsitta ge
varandra styrka i sjukdomsprocessen och i forberedelsen for doden som sjukdomen till slut
skulle leda till (Fegg et al., 2010; Kukulka et al., 2019; Rosengren et al., 2015).



4.2 Formaga och insikt om behovet av hjdlpmedel

4.2.1 Patientens vardering av sina férmagor

Patienterna upplevde att det gav livskvalitet att ha sina funktionsférmégor kvar. Den
funktionsforméga som verkade virderas hogst var kommunikationen, men &ven saker som att
kunna &ta och rora pé sig virdesattes och sorjdes nér de forlorades. De kidnde en sorg mot sig
sjdlva och mot sina anhoriga nir dessa formégor blev paverkade eller forsvann och kénde en
anger att de inte beréttat fler saker ndr de hade mojligheten (Ando et al., 2019; Lemoignan &
Ells, 2010; Rosengren et al., 2015). Patienterna kunde dock finna styrka och energi att tinka
pa det man inte dnnu forlorat och fann det hjélpsamt att {4 interagera med personer som hade
samma problem (Foley et al., 2013; Kukulka et al., 2019).

Patienter upplevde ett minskat hopp om framtiden relaterat till de funktionsformégor de skulle
forlora pa grund av ALS. Det fanns en rddsla och en sorg dver att veta att den nedsatta
funktionsformégan skulle leda till begrénsningar i livet och att de inte kunde interagera eller
kommunicera pd samma sitt med sin partner, sina barn och kommande barnbarn som de
tidigare haft formaga till (Foley et al., 2013; Rosengren et al., 2015; Zizzi et al., 2022).
Forluster av funktionsférmégor ledde dven till isolering dd patienterna var rddda for att
skdmma ut sig i sociala sammanhang for att de till exempel behovde hjélp att dela sin mat, létt
satte i halsen och pratade sluddrigt. Att behdva hjilp med basala saker paverkade deras
identitet och integritet (Kukulka et al., 2019; Rosengren et al., 2015). Det upplevdes som
pafrestande att leva i en kropp som inte fungerade och gjorde att moment som tidigare varit
enkla att utfora nu krdvde mer tid, dterhamtning, styrka, energi och ibland hjélp av andra
(Rosengren et al., 2015; Zizzi et al., 2022).

Att inte veta hur sjukdomsforloppet skulle se ut ledde till en ovisshet hos patienterna.
Sjukdomen upplevdes som of6rutsidgbar och det var svart att veta vilka funktionsférmégor
som var normalt att forlora 1 sjukdomens progression och vilken formaga som var nist pa tur
att forloras. Att de anhoriga och den sjuka inte kunde planera framat i tiden pé grund av
ovissheten av forlorade funktionsformagor resulterade i en kénsla av uppgivenhet hos
patienterna (Ando et al., 2019; Lemoignan & Ells, 2010). Det fanns erfarenheter av att tydliga
svar fran virden saknades om sjukdomsutvecklingen, vilket patienterna hade en vilja av att fa
information om for att de sjdlva, och deras familj mentalt skulle kunna forbereda sig for
framtiden (Foley et al., 2014; Kukulka et al., 2019; Lemoignan & Ells, 2010; Rosengren et al.,
2015).

4.2.2 Upplevelsen av att behova hjalpmedel

En del patienterna upplevde icke-invasiv ventilation som ett bra symtomlindrande hjdlpmedel.
Det ansags vara utan risker, enkel att introducera, enkel att hantera och enkel att avveckla vid
onskemal. En del patienter forknippade det dock med att bli isolerade och begrinsade i livet
(Lemoignan & Ells, 2010). Det fanns dven upplevda hinder relaterade till andra hjélpmedel
som behdvdes for att funktionsformégan blivit begriansad. Det upplevdes till exempel som ett
hinder att forflytta sig frdn punkt A till punkt B pd grund av att det fanns brister i
transportalternativ som kunde frakta en person i rullstol. Det var d&ven ekonomiskt pafrestande
att sjilv kopa eller leasa en bil som kunde frakta en rullstol och begrédnsningarna i
transportalternativ gjorde att personer med ALS som var rullstolsburna kénde sig isolerade
(Kukulka et al., 2019). Vidare beskrivs i studierna av Foley et al. (2013) och Lemoignan och
Ells (2010) att ndr patienterna skulle introduceras till ett hjalpmedel krivdes det tid for
patienterna att finna acceptansen till att hjalpmedlet blev en nddvindighet for att klara
vardagen. Hjélpmedlet kunde dven resultera i en negativ pdminnelse om de



funktionsformégor som forlorats och gav en rédsla att hjdlpmedlet skulle leda till ytterligare
forsdmring i sjukdomen.

4.3 Maktlosheten, en borda att bara

4.3.1 Maktloshet i sjukdomens progression

Maktloshet upplevdes i relation till sjukdomens progression och de konsekvenser sjukdomen
oundvikligen medforde. Att inte langre kunna leva livet pa sittet man gjort innan, att inte
langre kunna kontrollera sin talférméga, sin vardag, beslut och sin framtid gav en kénsla av
maktloshet (Foley et al., 2013; Rosengren et al., 2015).

Kénslor som relaterades till maktlsheten var rddslor och oro kring hur livet, ddden och
vérden skulle se ut, samt att tvingas till acceptans och anpassning till sjukdomen. Deltagarna
upplevde att de inte ldngre hade kontroll 6ver de olika delarna i livet, vilket gav en kénsla av
maktloshet (Foley et al., 2013). Den palliativa varden kunde dock minska rédslor, osdkerheter
och lindra depressiva symtom (Rosengren et al., 2015; Washington et al., 2022).

4.3.2 Radsla for att bli en tung borda

Aven om patienterna visste att de behdvde hjilp av sin familj, viintade en del in i det sista
med att be om hjélp for att inte tynga de anhdriga, medan andra uppgav att de tagit
professionell hjélp for att inte behdva tynga de anhoriga (Ando et al., 2019). Patienterna
kénde en ridsla for att bli en borda for sina anhoriga, bade fysiskt, psykiskt och ekonomiskt.
De upplevde att det var ett nddvandigt ont att fa hjdlp frén sina anhoriga, samtidigt som de
inte ville bli en borda och paverka familjens liv. Patienterna férsokte minska eller dolja sina
sjukdomssymtom for att slippa be sin anhdriga om hjilp (Dreyer-Sander et al., 2012; Foley et
al., 2014; Kukulka et al., 2019). Det fanns en ridsla att bli beroende av sina barn och en
skuldkédnsla mot sin partner pa grund av att ansvaret att skota hem och barn hade forflyttats
over till partnern, da den som var sjuk inte lingre hade formégan att gora det. Utover ansvaret
av hemmet och barnen skulle partnern &ven axla rollen som vardare av den som var sjuk.
Sjukdomen kom med nya krav och det fanns en ridsla att det skulle begrinsa familjens liv
(Ando et al., 2019; Foley et al., 2014; Rosengren et al., 2015). Det upplevdes vara en stindig
kamp mellan att lindra familjens oro och pafrestningar, samtidigt som vetskapen fanns att
familjens hjilp var nddvéndig for att klara vardagen (Foley et al., 2014). Patienterna upplevde
att de skapade en psykologisk borda for de anhdriga genom att de anhdriga behdvde finnas
néra till hands och inte kunde ldmna den sjuka ensam da det kunde ske olyckor pd grund av
att patienterna gjorde saker som de inte langre hade formégan till (Ando et al., 2019).

Aven den ekonomiska aspekten gjorde patienterna oroliga, de var ridda att familjen skulle
paverkas av en minskad inkomst pa grund av sjukdomen och att deras livskvalitet skulle bli
forsdmrad. Det fanns dven en dnskan om att 4 organisera sin ekonomi och ddrmed minska
arbetet for partnern nér den sjuka hade gétt bort (Ando et al., 2019; Lemoignan & Ells,
2010).

Patienterna vérderade sina anhdrigas hélsa och vilméende mer &n sin egen och kidnde en oro
for att de anhoriga skulle ma daligt. De anhorigas vdlméende eller icke-vidlméende speglade
sig 1 patienternas miende och de ville finnas dér for sina barn nér de hade problem, trots att
deras egen sjukdom var vérre. D4 de anhorigas vilméende var viktigt deltog ibland
patienterna i aktiviteter som de egentligen inte orkade med for att inte vara en social borda
(Ando et al., 2019; Rosengren et al., 2015).
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4.4 Lidandet, radslan och doden

4.4.1 Tillfalligt raddad av livsforlangande behandling

Att patienter pabdrjade assisterad ventilation berodde pé rddslan att do, plotsligt & nedsatt
andning som krivde inldggning pa sjukhus och nedsatt sdmnkvalitet pa grund av
andningssvarigheter. Annu en orsak var en vilja att finnas kvar i livet for sin familj (Foley et
al., 2014; Lemoignan & Ells, 2010). Det fanns dock negativa tankar kring assisterad
ventilation da patienter trodde att det skulle innebéra isolering, singbundenhet och att déden
ndrmade sig. Det var dven en kostnadsfrdga for en del patienter, da det fanns en rédsla att inte
ha rad eller ha plats i hemmet {for utrustningen (Lemoignan & Ells., 2010).

Resultatet av behandlingen péverkade patienternas livskvalitet positivt genom att radslan for
att do minskade, somnen forbattrades samt att livet kunde forldngas i varierande grad (Foley
et al., 2014; Lemoignan & Ells, 2010). Faktorer och tankar som paverkade patientens beslut
om livsforlangande behandling var till exempel att det skulle forldnga beroendet av andra och
dérav paverka familjen negativt, samt en vilja att behaga familjens 6nskan av att patienten
skulle motta livsforlingande vérd, trots att det kunde skapa oro och &ngest for patienten
(Foley et al., 2014).

4.4.2 Tankar och kanslor kring déden och déendet

Doden beskrevs som ett pendlande i att forlora sitt hopp, sin framtid och skapade en
fortvivlan och kénsla av maktldshet dver att livet var pé vég att ta slut. Det ledde dven till en
upplevelse att forlora sin identitet (Foley et al., 2013; Foley et al., 2014; Rosengren et al.,
2015). Radslor om déden hade koppling till sjédlva dodsprocessen och ridslan infor att lida 1
slutet, till exempel att uppleva andndd, att kvévas till dods samt att inte veta nér eller hur det
skulle ga till. Sjélva dodsprocessen upplevdes mer skrimmande dn doden i sig (Lemoignan &
Ells, 2010).

Det fanns vissa skillnader i synen pd doden och déendet hos personer som var i olika skeden i
livet. Aldre personer verkade ha en stdrre acceptans infor sin kommande dod 4n de som var
yngre och inte hunnit leva lika ldnge. De som var yngre och i medeldldern med barn
nérvarande i sitt liv, fann det svarare att acceptera den kommande doden dé det skulle
innebdra att de frantogs chansen att se sina barn véxa upp och att vara dér for dem genom
livet fram tills de blivit vuxna och oberoende (Foley et al., 2014). Onskemal som lyftes
relaterat till dodsprocessen var att fa do i ndrvaro av sina anhoriga, att fa do rofyllt, humant
och med integriteten i behall samt att inte bli en borda for de anhdriga (Foley et al., 2014;
Rosengren et al., 2015).

Manga av patienterna ansag assisterat sjilvmord som négot de borde ha ritten att sjdlva fa
bestimma Over. Tillfdllen da det ansags accepterat var nér livskvaliteten blivit obefintlig
relaterat till forluster av kroppsliga formagor samt nir radslan att do relaterades till
sjukdomens symtom och att dédsprocessen skulle innebéra ett lidande (Foley et al., 2014;
Lemoignan & Ells, 2010; Rosengren et al., 2015). En person hade ansokt om att f4 aka till
Schweiz for att genomfora ett assisterat sjdlvmord, men fatt avslag pa sin ansdkan (Rosengren
et al., 2015). En del av patienterna resonerade att assisterat sjdlvmord inte var acceptabelt
medan andra tyckte det motsatta, men att det skulle bli for svart for de anhdriga att acceptera
att patienten valt att avsluta livet i fortid (Ando et al., 2019; Foley et al., 2014; Lemoignan &
Ells, 2010). Avslutandet av assisterad ventilation och ddrmed avslutet pé livet berodde ofta pa

11



en forlorad livslust, locked in syndrome (LiS) eller var relaterat till andra besvér som
orsakade ett uttalat lidande (Dreyer-Sander et al., 2012).

4.5Kontroll, mening, tro och andlighet ger styrka

4.5.1 Kamp for att finna mening

Det som upplevdes viktigt pdverkades av sjukdomen och det var en stindig kamp att lida av
en dodlig sjukdom och samtidigt forsoka finna meningsfullhet i det som livet gav (Fegg et al.,
2010; Rosengren et al., 2015). Perspektivet pa vad som gav mening i livet férdndrades av
sjukdomen och patienter ansdg inte lingre att materiella och ekonomiska ting var lika viktigt,
utan det som var viktigt var att f4 spendera tid med sin familj och sina nérstdende (Ando et al.,
2019; Dreyer-Sander et al., 2012; Fegg et al., 2010; Rosengren et al., 2015). Patienterna
vérderade sitt arv och uppgav att de ville bli ihdgkomna som den person de var innan
sjukdomen, att identiteten var viktig och patienterna kimpade for att bibehélla sin identitet
och integritet. De ansag att om den intellektuella formagan fanns kvar kunde de vara
nédrvarande i samvaron och njuta av varje stund de fick. Det var blandade kénslor angéende
livet och doden och patienterna uppgav en dngest att de inte skott sin hélsa béttre och
spenderat mer tid med sin familj medan de var friska. Det fanns en sorg dver att tiden som de
hade kvar i livet var begrénsad, samtidigt som det gick att finga det fina i varje stund de fick
(Rosengren et al., 2015).

Det visade att en del patienter som fétt ALS upplevde 6kad mening och minskad depression
om de Okat sin delaktighet i religiosa sammanhang (Kukulka et al., 2019). Efter faststalld
diagnos visade 64 procent av 14 patienter att de upplevde en stérkt spiritualitet vilket gjorde
att de deltog i religidsa tillstdllningar, interagerade med spirituella grupper och att de oftare
bad till sin Gud. 22 procent av 14 patienter upplevde ingen skillnad i spiritualiteten och 14
procent av 14 patienter upplevde en negativ effekt pa sin spiritualitet i form av ilska och
forvirring (Kukulka et al., 2019). Patienterna kénde en ilska pa Gud och upplevde det som ett
mdjligt straff att inte ha varit god nog (Rosengren et al., 2015).

Den palliativa varden upplevdes vara hjdlpsam och patienter ansdg att deras behov blev
tillgodosedda. Det upplevdes positivt att hjdlp mot depressiva symtom kunde tillgodoses och
att rddsla och osikerhet kunde minskas (Rosengren et al., 2015; Washington et al., 2022). En
del patienter var dock enligt Washington et al. (2022) skeptiska till den spirituella virden som
erbjods.

4.5.2 Att uppleva kontroll ger kraft

Kontroll kunde upplevas om patienterna fick vara med och besluta om sin vard och hur den
skulle utformas. Nér patienterna var delaktiga i besluten som togs, upplevde de att de fick sina
onskemal horda och att deras beslut respekterades (Dreyer-Sander et al., 2012; Foley et al.,
2013; Lemoignan & Ells, 2010). Kontroll kunde uppnds genom att gora en planering av sin
vérd, att kontrollen overléts till en anhorig som kunde framfora dnskemaél och ta beslut nér
patienten sjélv inte langre kunde kommunicera sina 6nskemél (Dreyer-Sander et al., 2012).
Att sldppa kontrollen till en néra anhorig kunde upplevas som positivt dé patienten kunde vila
frén ansvar och krav (Foley et al., 2013).

I studierna med Rosengren et al. (2015) och Foley et al. (2013) beskrevs att
sjukdomen inte kunde kontrolleras och att det darfor upplevdes viktigt att f4 ha kontroll dir
det fortfarande var mojligt. En del patienter tog kontroll dver livet genom att inte lata sig

12



besegras av sjukdomen, hindras fran att leva i nuet eller att fortsétta leva ett normalt liv. Att fa
uppleva kontroll framjade patienternas sjdlvbestimmande och inflytande dver varden
(Dreyer-Sander et al., 2012; Foley et al., 2013; Lemoignan & Ells, 2010). Kontrollen gav
dven kraft och styrka att hantera sin sjukdom (Rosengren et al., 2015). En patient beskrev att
upplevelsen av att ha kontroll 6ver sin vard var avgdrande for att han skulle vilja motta varden
som erbjdds (Foley et al., 2013).

Patienternas forstaelse for vad palliativ vird innebar visade sig vara begrénsad. En del
patienter uppgav att de hade viss kunskap om vad palliativ vard innebar, men vid beskrivning
visade det sig att det fanns vissa missuppfattningar. Palliativ vird definierades till exempel
som att endast vara tillgdnglig nér déden var néra, att det handlade om att géra doden bekvam,
samt att det endast var en hjdlpinsats for att hantera fysisk smirta. Det fanns en okunskap om
vad den palliativa varden kunde erbjuda och vad skillnaden var fran 6vriga vardinsatser
(Lemoignan & Ells, 2010; Washington et al., 2022).

5 Resultatsammanfattning

Under temat Sorg att ldmna och gldidje i samvaron visade det att patienter med ALS
vérdesétter att ha familj och ndra anhdriga. Familjen ger dem hopp och styrka att orka
handskas med sjukdomen. Trots att patienterna vérdesétter familjen skapar de dven ett vemod.
Patienterna upplever en sorg att de ska do ifran sina anhoriga och inte {4 se sina barn vixa

upp.

Under temat Férmdga och insikt om behovet av hjdlpmedel visade det att patienterna
upplevde en sorg att den fysiska funktionsformagan forsamras i sjukdomens progression, och
att de inte ldngre kunde gora saker som de gjort innan sjukdomens utveckling. Néar
funktionsformégan blev nedsatt kunde patienterna dock finna meningsfullhet i enkla saker
som de inte véirdesatt pd samma sitt innan, de tog vara pa varje stund och forsokte njuta av
den dé de visste att det kunde vara den sista.

Under temat Maktlosheten, en borda att bdra framkom det att patienterna var ridda att bli en
tung borda dé de krdvde mycket av familjen, bade fysiskt och psykiskt. Patienter upplevde
ibland skuldkénslor gentemot sin familj da de upplevde att de begriansade deras liv.
Patienterna tenderade dven att virdera andras vilmiende mer &n sitt eget. Det framkom &ven
att den palliativa varden kunde minska patienternas ridslor, osdkerheter och depressiva
kénslor.

Under temat Lidandet, rddslan och doden hittades bade positiva och negativa upplevelser. En
del patienter upplevde livsforlangande behandling som hindrande i vardagen och att det skulle
forldnga deras beroende av andras hjdlp, medan en del sag det som en behandling som kade
livskvaliteten. Tankar om doden och ddendet varierade beroende pé patienternas dlder. De
som var édldre hade en hdgre acceptans till att sjukdomen skulle leda till ddden och de som var
yngre och i medelaldern fann det svérare att finna acceptans. Relaterat till allvarlighetsgraden
av ALS, dess symtom och forlopp, upplevdes existentiella fragor, tankar och kinslor
relaterade till doden och dodsprocessen.
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Under temat Kontroll, mening, tro och andlighet ger styrka visade det att det ofta innebar en
kénsla av forlorad kontroll vid insjuknande i ALS. Dock fanns det sitt for patienterna att
aterta kontrollen vilket i sin tur frimjade deras vidlmaende. Kontrollen framjades framfor allt
genom autonomi och delaktighet. Det pavisades dven en upplevelse av maktloshet att inte
langre kunna leva livet pd samma sdtt som innan sjukdomen. Sjukdomen paverkade
patienternas vérderingar om vad som var viktigt for dem. En del patienter uppgav en dkad tro
mot andlighet och gud.

6 Diskussion

6.1 Metoddiskussion

En litteraturstudie med systematisk sokning valdes som metod for att sammanstilla aktuell
kunskap och forskning inom valt omrade. Enligt Kristensson (2014) &r en litteraturstudie med
tillhdrande integrerad analys att foredra inom det vardvetenskapliga omradet d4 det anses vara
ett godtagbart sdtt att inhdmta ny kunskap, eller for att erhdlla forstaelse inom hélso- och
sjukvardsomradet. Kategorier och subkategorier ska berétta vad innehallet beskriver och fér
inte innehalla liknande data (Danielsson, 2017). Dérfor anvindes i stéllet teman och
underteman fOr att sammanstélla litteraturstudiens resultat. Enligt Danielsson (2017) beskriver
teman och underteman innehéllet, vilket kan ge en djupare tolkning.

Under sokprocessen uppticktes att det inte fanns lika mycket forskning inom omradet som
forvéntat och syftet behovde justeras fran “att beskriva ALS-sjuka patienters upplevelse av
palliativ vard 1 hemmet” till “att beskriva ALS-sjuka patienters upplevelse av palliativ vard”,
dé det inte fanns tillrackligt med artiklar som riktade sig specifikt till palliativ vard i hemmet.
En andra korrigering av syftet behovdes dven dé resultatet speglar mer &n upplevelsen av den
palliativa varden. Den sista omformuleringen av syftet resulterade i "att beskriva ALS-sjuka
patienters erfarenheter under den palliativa vardtiden”.

Artiklar som bara lyfte perspektiv fran anhoriga och/eller vardpersonal séllades bort. I artiklar
som inneholl perspektiv fran anhdriga, vardpersonal och patienter gjordes en noggrann analys
vad som var perspektiv frn patienten och endast det som var tydligt att urskilja som
patientens erfarenheter anvéndes till litteraturstudiens resultat. Att minga artiklar dven lyfte
anhdrigas eller virdpersonalens perspektiv kan tédnkas bero pd sjukdomens allvarlighetsgrad
och svarigheterna som ALS kan leda till, vilket gor att patientgruppen kan ha svarigheter att
kommunicera och dirfor ha svért att delta i studier.

Begrinsningen till artal behovde dndras fran 2013-2023 till 2010-2023 {6r att fa fler artiklar
som lyfte patientperspektivet. En manuell sokning behovdes dven for att fa méattnad 1
resultatet. Med ytterligare en 6kning inom arsbegransningen hade det kunnat generera i fler
artiklar som lyfte patientperspektivet. A andra sidan hade det kunnat minska resultatets
tillforlitlighet da erfarenheterna frin patienterna inte hade speglat nutiden

Hade sokordet “Quality of life” inkluderats i sokningarna hade det kunnat ge fler artiklar som
speglade patienternas erfarenheter under den palliativa vardtiden, d4 manga framsokta artiklar

inkluderade livskvalitet. Hade sdkord som “’patient-reported outcomes” eller “disease burden”
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inkluderats hade eventuellt den manuellt framsokta artikeln framkommit, men de andra
artiklarna hade d4 kunnat ga forlorade.

6.1.1 Styrkor och svagheter

En litteraturstudie med systematisk sokning kan enligt Kristensson (2014) goras 1 olika
omfattningar. Denna litteraturstudie &dr inte omfattande nog for att klassas som en systematisk
oversikt. Ddrmed far denna litteraturstudie, som faller under kategorin icke-systematisk
oversikt, inte samma vetenskapliga véirde och kan inte utgora en grund for hur varden ska
utformas for patientgruppen. Studiens resultat dr alltsa inte fullt ut generaliserbart. Enligt
Priebe och Landstrom (2017) betyder generaliserbarhet att studiens resultat dr dverforbart till
personer som inte deltagit i studien. Litteraturstudiens resultat pekar dnda pa ett innehdll som
till viss del kan dka forstaelsen for patientgruppen.

Hade en systematisk dversikt genomforts hade det kravts en genomgéng av all aktuell
kunskap inom omradet och en sammanstillning av dessa. Relaterat till den aktuella tidsbristen
och bristande kunskap var det inte mdjligt att genomfora en systematisk dversikt. En
litteraturstudies styrka dr dock enligt Kristensson (2014) att den kan ge en 6verblick pa
tidigare forskning, generera kunskap, ge en dkad forstdelse for patienterna och
uppmirksamma viktiga faktorer inom omradet som behdver vidareutvecklas.

Studiens syfte har besvarats, vilket stirker studiens validitet. Dock é&r palliativ vird ett brett
omréde och litteraturstudien fyller inte alla delar. Under studiens ging har artiklarnas resultat
objektivt granskats vid sammanstéllningen av litteraturstudiens resultat. Att artiklarna ar
skrivna pa engelska skulle kunna leda till eventuella feltolkningar da engelska inte &r
studenternas modersmal. Det kan dock antas att om studien skulle goras igen, med samma
metod av andra personer, skulle det generera ett liknande resultat. Studiens reliabilitet kan
dérfor anses som relativt hog.

Vid forskning som avser att undersdka ménniskor finns ett krav att folja forskningsetiska
aspekter, sdrskilt nér det giller utsatta grupper. Utsatta grupper ska skyddas nér det géller
forskning och nyttan ska vara storre @n risken att skadas (Kjellstrom, 2017). Patienter som
ingdr i1 den palliativa varden kan antas vara en sérskilt utsatt grupp dé de kan vara sarbara och
kénslomadssigt paverkade av situationen. Det har darfor under studiens ging sékerstéllts att det
inte framkommit i ndgon artikel att deltagare har visat tendens till att ta skada av att delta i
studien. Trots att patienter inom palliativ vard dr en sérbar grupp behdvs forskning for att
kunna utveckla varden for patienternas bésta. Den forkunskap och forforstielse som
studenterna har fran att ha last om ALS under utbildningen, i sociala medier och
dagstidningar dé det pd senare tid uppmérksammats har inte paverkat granskningen av
artiklarnas data.

6.2 Resultatdiskussion

Under temat Kontroll, mening, tro och andlighet ger styrka framkom det att ALS-sjuka
patienter hade bade positiva och negativa erfarenheter under sjukdomstiden och vad den
palliativa varden kunde tillféra. En del av patienterna hade missuppfattningar om vad den
palliativa varden innebar och kunde erbjuda. Patienterna trodde att palliativ vird endast kunde
ges 1 livets allra sista skede. Flemming et al. (2020) bekréftar att patienterna har en liten
kunskap om vad palliativ vird innebér och att de 1dmnat forslag pa att information om
palliativ vard borde spridas till allménheten for att utoka kunskapen om hjélpen som kan
erhdllas. For att patienterna ska kunna motta palliativ vard antas det av vikt att de far adekvat
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information frén varden. Det verkar dven finnas en vilja frin patienternas sida att fi mer
information om den palliativa varden. Om patienterna erhaller adekvat information om vad
den palliativa varden innebér kan det hjélpa dem att upprétthalla kontrollen dver sin vard och
sitt liv, vilket 1 undertemat Kontroll ger kraft visat sig ge positiva effekter pd patienternas
vilméende.

Anhdriga har i studier av Linse et al. (2022) och Flemming et al. (2020) angett att de upplevt
brister i den palliativa varden. Det visade att anhoriga upplevde att vardpersonal inte hade
kunskap att bemota patienternas kidnslomédssiga reaktioner och att det saknades kunskaper om
palliativ vard. Detta bekréftas dven av vdrdpersonal i en studie av Cipoletta och Regianni
(2021), dar vardpersonalen beskriver att det finns bristande kunskaper i bemétandet av
patienterna och om palliativ vird. Ciploetta och Regianni (2021) ndmner &ven att
vardpersonal ibland tenderade att uteldmna viss information da de inte kunde beméta
patienternas reaktioner. Detta leder knappast till positiva effekter for vare sig personal eller
patienter dd det kan tidnkas 0ka kénslan av maktloshet och forlust av kontroll. Enligt
Patientlagen (2014) har patienter rétt att fi information om sitt hélsotillstdnd, vilka
vérdalternativ som finns, nir virden kan tankas starta samt vilka behandlingsalternativ som
finns att tillg. Aven om patienterna far starka kiinslomissiga reaktioner antas de trots allt ha
ritten till att fa adekvat information frn sjukvarden. Studien av Connolly et al. (2015) visade
dock att det var svart for vardpersonal att bedoma nir det var rétt tidpunkt for att diskutera
vérden i livets slutskede och livsforlangande behandling, trots att patienterna angav att de
ville diskutera det. Detta kan leda till ett etiskt dilemma d4 patienterna riskerar att inte fa
informationen 1 rétt tid och dérfor inte ges mdjlighet att fundera 6ver om de vill ha
livsforldngande behandling eller inte.

Ur ett samhalleligt perspektiv vore det positivt om patienter med ALS fick information om
vad den palliativa varden innebdr och vad den kan erbjuda. Detta skulle kunna leda till att fler
ar villiga att gora en palliativ vardplanering och pa sitt upprétthalla kontrollen. I temat
Kontroll, mening, tro och andlighet ger styrka bekriftas att patienterna har ett behov av
delaktighet och kontroll av sin vérd. I studierna av Murray et al. (2016) och Flemming et al.
(2020) bekriftas att en palliativ vardplanering dr positiv for patienternas vilmaende. Dock
Flemming et al. (2020) att en del patienter inte vill gora en framtida vérdplanering.

Enligt Katie Erikssons teori finns olika dimensioner av lidande. Dessa dr sjukdomslidande,
livslidande och vardlidande. Varje individ anses som unik och paverkas pé olika nivéer av
sjukdom. Ménniskan befinner sig i en stdndig kamp mellan varandet och icke-varandet och
denna kamp gor sig sérskilt pdmind vid sjukdom som hotar livet, kan leda till lidande
och/eller dod (Bergbom et al., 2022; Wiklund-Gustin & Lindvall, 2012). Nér en patient far
diagnosen ALS kan det dirmed antas leda till en existentiell kris av varandet och icke-
varandet da sjukdomen dr ett hot mot livet. En person som lever med ALS kan darfor tinkas
uppleva alla tre av Katie Erikssons dimensioner av lidande. Patienterna hamnar i kris och
upplever ett lidande av att fa sjukdomen, vilket leder till ett livslidande d& kroppen gett upp
och de inte lidngre kan gora saker som de gjort innan. Ett vardlidande kan tdnkas skapas da det
i temat Kontroll, mening, tro och andlighet ger styrka pavisades att patienterna har en liten
kunskap om den palliativa varden. En liten kunskap om vad virden kan erbjuda kan tankas
kunna ledas till att vard uteblir. Enligt Wiklund-Gustin och Lindvall (2012) utesluter inte
lidande och hilsa varandra i Katie Erikssons teori, utan det gar att uppleva hilsa och
meningsfullhet i livet trots ett upplevt lidande. Litteraturstudien visar i temat Sorg att ldmna
och glidje i samvaron att patienter med ALS och deras familjemedlemmar kan finna mening i
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livet och uppleva hélsa och glidje tillsammans, trots att sjukdomen édven leder till sorg och
fortvivlan.

I temat Lidandet, rddslan och déden beskrevs doden som ett pendlande i att forlora sitt hopp,
sin framtid och skapade en fortvivlan och kédnsla av maktloshet over att livet var pa vig att ta
slut. Detta bekriftas i studien av Flemming et al. (2020) dir det uppkom kénslor som
forvirring, fornekande och en ledsenhet vid mottagandet av diagnosen. Ur ett etiskt perspektiv
kan det dérfor antas vara kénsligt for patienterna att gora en palliativ virdplanering i néra
anslutning till mottagen diagnos. Detta d& det kan antas att beskedet om en dodlig sjukdom
kan leda till en krisreaktion och att patienterna inte vill veta av den palliativa varden dd det
forknippas med doden. Samtidigt behdvs information om den palliativa varden for att
patienterna ska kunna upprétthélla kontrollen och framfora sina 6nskningar innan de forlorar
formégan att redogdra for dessa. I temat Lidandet, rddslan och doden visade det dven att
patienter kunde uppleva sig tillfdlligt riddad av livsforlangande behandling. En del ség det
som positivt i att det skulle lindra symtom och 6ka livskvaliteten medan andra sag det som en
negativ paverkan pa livskvaliteten I en studie av Blackhall (2012) visade det att 56—82
procent av patienterna som valde att inte motta livsforlaingande behandling drabbades av
andndd, vilket resulterade i ett lidande for patienterna den sista ménaden i livet. I studien av
Flemming et al. (2020) var det en del patienter som inte ville erhélla livsforlangande
behandling da de ansag att det bara skulle forldnga deras lidande. De ville hellre ha kvalitet pa
livet, snarare 4n att ha ett langre liv som gav ett lidande. Det kan antas handla om patientens
upplevelse och vad som anses vara ett vérdigt liv, och i vilken grad av livslidande patienten
anser att sjukdomen leder till. Enligt Katie Eriksson kan patienter uppleva ett
sjukdomslidande av att vara begriansad av en sjukdom, vilket kan leda till ett livslidande
(Wiklund-Gustin & Lindvall, 2012). I enlighet med Katie Erikssons teori om att ménniskan ar
kapabel till att ta egna fornuftiga beslut kan det antas att patienterna sjélva ska fa bestdimma
om eller nédr livsforlingande behandling ska séttas in eller avbrytas. Detta baserat pd i vilken

grad patienterna anser att den livsforlingande behandlingen leder till ett minskat eller 6kat
lidande.

I undertemat Tillfdlligt riddad av livsforlingande behandling och i studien av Blackhall
(2012) anses tillgéngligheten till livsforléingande behandling i hemmet ojdmlik relaterad till
socioekonomisk status. Blackhall (2012) skriver dven att det beror pa vilken lidkare som
ansvarar over varden. Baserat pa detta kan det ur en samhéllelig aspekt antas leda till en vird
som inte dr jamlik och ett dkat lidande for patienterna som inte far mojlighet att ta emot
assisterad ventilation, iven om de vill. Aven detta kan kopplas till Katie Erikssons teori om
lidande da avsaknad av vard kan leda till ett vardlidande (Wiklund-Gustin & Lindvall, 2012).

I undertemat Tankar och kdinslor kring doden och déendet visade det att patienter tyckte att de
sjdlva borde fa ta beslut som géller sin dod och hur den ska ske. En del patienter ansag att
assisterat sjdlvmord bor finnas som alternativ, medan andra inte tyckte att det var ett
acceptabelt val. I en studie av Lule et al. (2014) visade det att patienter inte hade nagon
onskan om att avsluta sitt liv genom assisterat sjalvmord, snarare tvértom, att patienterna hade
en positiv attityd till livet trots sin sjukdom. Fragan om assisterat sjdlvmord kan antas vara ett
etiskt dilemma och World Medical Association [WMA], (2019) har tagit avstand fran
assisterat sjdlvmord péd grund av deras etiska resonemang dar ménskligt liv ska respekteras.
Aven Svensk sjukskoterskeforening (2018) skriver att de motsitter sig assisterat sjilvmord
som alternativ, och att en god palliativ vird ska tillgodose patienternas behov och leda till en
god livskvalitet i livets slutskede. Det etiska dilemmat blir d& om det dr samhdllet eller

17



patienten sjdlv som ska bestdmma kring detta. I undertemat Tankar och kéinslor kring déden
och doendet framkom att en patient ansdkte om, och var beredd att aka till Schweiz for att
genomfora assisterat sjilvmord. Baserat pd detta kan det antas att den palliativa virden inte dr
god nog at alla som behdver den.

Under temat Sorg att ldmna och gldidje i samvaron framkom det att de som hade familj eller
néra anhoriga upplevde en positiv effekt pé livskvaliteten genom att de anhoriga gav trost,
styrka och en meningsfullhet trots den dodliga sjukdomen. De som inte hade familj upplevde
ett tomrum, men kénde inte att de behdvde anpassa sina virdinsatser efter andras kinslor och
behov. Patienterna upplevde en sorg att de skulle do ifran sin familj och inte ha méjligheten
att se sina barn och barnbarn viixa upp. Aven om de anhoriga hade en positiv effekt pa
patienternas livskvalitet fir inte de anhdriga glommas bort. I studien av Linse et al. (2022)
angav anhoriga att de blir pdverkade av sjukdomen. Det framkom att en del av de anhdriga till
ALS-sjuka patienter upplevde en nedsatt fysisk och psykisk hélsa kopplad till att de behdvde
vérda sin sjuka anhoriga. Vidare framkom det i studien att det var fler kvinnor 4n mén som
rapporterade att de blivit paverkade av véardarrollen och fler kvinnor 4n mén beskrev det dven
som en borda att vdrda sina anhoriga. Att kvinnor upplever virdandet av den sjuka anhdriga
som en storre borda dn mén, kan ur ett genusperspektiv bero pé forutfattade meningar om
kvinnan och hennes roll i hemmet. Att kvinnan mojligen kénner ett storre ansvar dver att ta
hand om familj och hushéll. Det skulle d&ven kunna bero pé att det enligt Socialstyrelsen
(2022) ér vanligare att mén insjuknar innan 70 ars dlder och att det darfor &r fler kvinnor &n
mén som far varda sina sjuka anhoriga. Baserat pa detta antas det vara av vikt att det
holistiska synsittet appliceras pa bade patienterna och de anhoriga. Enligt Andersen et al.
(2020) dr de anhdriga patienternas storsta killa till trygghet, men att de anhoriga dven behdver
stottning psykosocialt, fysiskt och spirituellt da de upplever en borda att ha en néra anhorig
som &r allvarligt sjuk. Att stotta de anhdriga 1 vardarrollen kan dérfor antas leda till ett okat
vidlmaende hos bdde patienter och anhdriga. Enligt Socialtjanstlagen (SOL, 2001) ska
anhdriga 1 vardarrollen till patienter med langvarig sjukdom fa stéttning och avlosning som
underldttar for dem i vrdandet av sina anhoriga. Vilket kan tdankas vara positivt pa bade
individ- och samhéllsniva. Det anses av vikt att belysa att anhorigas vardarroll inte bara gav
negativa upplevelser. Det gav dven en Okad kénsla av kérlek, beundran och en styrka att mdta
motgéngar tillsammans (Flemming et al., 2020).

7 Slutsats

Slutsatsen av litteraturstudien &r att ALS-sjuka patienter paverkas av sjukdomen och den
forviantade utgadngen. Patienternas liv pdverkas i stort och meningen med livet fordndras.
Patienternas erfarenheter beskriver en sorg att behova ldmna sin familj, samtidigt som
familjen ger styrka och en mening med livet. Patienterna har dven erfarenheter av att forlora
kontrollen &ver kroppen och livet. Patienterna kidnner sig maktlosa i sjukdomens progression
och konsekvenserna det leder till for deras anhoriga. Patienterna upplever dven att doendet
och doden ar skrimmande, men att det dven kan leda till ett lindrat lidande.
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7.1 Klinisk nytta

Inom den palliativa varden behdvs ett personcentrerat forhéllningssétt for att patienterna ska
f4 information och en god vérd utefter individuella behov och dnskemal. Information om den
palliativa varden bor ges tidigt i sjukdomens forlopp och introduceras i samrad med patienten.
Patienterna behdver fa information om vad palliativ vard innebar for att kunna acceptera och
ta emot den. Detta fOr att patienten ska f4 mdjlighet att uttrycka sina 6nskningar om framtida
vérd. For att en personcentrerad vard ska kunna bedrivas behover virdpersonal fa 6kad
kunskap och forstaelse for patienternas erfarenheter under den palliativa virdtiden. Vidare
behover dven anhoriga och familj goras delaktiga i varden och fa stottning i vardandet av sin
anhdriga. I livets allra sista skede kan det pa grund av sjukdomens nedséttningar vara svart for
patienten att framfora sina dnskemal. En anhdrig behdver vara delaktig i varden for att kunna
framfora patienternas 6nskemal om en vardplan inte finns upprittad och patienterna har gett
sitt godkdnnande. En patient som saknar nédra anhoriga eller socialt ndtverk bor fa stod for att
inte vara ensam med de fysiska, psykiska och sociala svarigheter som sjukdomen kan leda till.
En god palliativ vard kan pd individ- och gruppnivé forlénga livet for patienterna och frimja
en god livskvalitet hos patienter och deras anhoriga, trots nérvaro av sjukdom.

7.2 Fortsatt forskning

For att den palliativa varden ska kunna bedrivas pa ett séitt som framjar ALS-sjuka patienters
livskvalitet under den palliativa vardtiden behdvs mer forskning om patienternas erfarenheter
och onskemal. Den palliativa varden behover utformas utifran vad patienterna upplever som
viktigt, dérfor dr det av vikt att vrdpersonal far en 6kad kunskap och forstielse om
patientgruppens behov. Den palliativa vrden behover utvecklas for att den ska vara god nog
at alla. Dérfor behovs vidare forskning som ger 6kad kunskap och forstaelse hos vardpersonal
och en utveckling av den palliativa virden for ALS-sjuka patienter.
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Svagheter: Deltagare
fran samma land.

Kvalitetsgranskning:

Hog

begrinsningar i livet och att de forlorat
hoppet om framtiden. Sjukdomen har lett
till att de forlorat kontrollen over sitt liv
och att de tvingas anpassa sig efter
sjukdomen och efter vardinsatser.

Patienterna upplevde det viktigt att fa
kontrollera sin vard, det gav en kénsla av
att aterfa kontrollen dver sitt liv. Det gav
négot att fokusera pa. Patienterna
upplevde kontroll om de sjédlva fick
bestdmma nér insatser skulle séttas in och
uppgav att de skulle ignorera varden om
de inte sjélva fick ha inflytande.

Sjukdomen ledde till rédsla och angest for
hur det skulle sluta. Patienterna ville
sjélva styra 6ver om de skulle leva
eller do. Patienter som har tagit beslut
om véarden i livets slutskede kidnde att
de hade kontroll 6ver sin vard.




Bilaga 2 Artikelmatris

Forfattare, ar, titel, tidskrift, sidnr och
land

Syfte

Metod

Virdering

Resultat

Foley, G., Timonen, V., & Hardman, O. (2014).
Acceptance and decision making in
Amyotrophic lateral sclerosis from a life-course
perspective. Qualitative health research. 24(1),
67-77.
https://doi.org/10.1177/1049732313516545

Irland

The aim of the
study was to
identify
psychosocial
processes (the
interrelation of
social factors and
individual thought
and behavior) not
yet mapped by
researchers in the
ALS field.

Metod: Grounded theory

Urvalsforfarande:
Rekrytering via irlindska
ALS-registret

Urval: Personer med ALS.
valdes slumpmaéssigt ut fran
Irldndska ALS-registret.

Bortfall: Nér urvalet var
féardigt hade néstan en
tredjedel av deltagarna avlidit.

Slutgiltig studiegrupp: 34
personer, 17 mén och 17
kvinnor mellan 37-81 ar.

Datainsamlingsmetod:
Ostrukturerade intervjuer,
transkribering och validering
att transkriberingen stimde.

Analysmetod: Kodning och
kategorisering.

Styrkor: Studien
avser att undersoka
patientgruppen direkt.
Jamn fordelning
mellan kdnen pa
deltagarna.
Slumpmaéssigt urval
som técker flera
omréden i landet.
Stort spann mellan
alder pé deltagarna.

Svagheter:

Redogor inte for
eventuella svagheter.
Finansierad av Health
Research Board of
Ireland.

Kvalitetsgranskning:
Hog

Studiens resultat visade
att patienter med ALS
accepterar sjukdomen
pa olika sitt beroende
pé alder,
familjesituation och om
man &r fordlder. Dessa
aspekter gor dven att
beslut gillande varden
till den sjuka personen
gors pa olika sitt.
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tidskrift, sidnr och land

Syfte

Metod

Virdering

Resultat

Kukulka, K., Washington, K.-
T., Govindarajan, R., & Mehr,
D.-R. (2019).

Stakeholder perspectives on the
biopsychosocial and spiritual
realities of living with ALS:
Implications for palliative care
teams.

American Journal of Hospice &
palliative Medicine. 36(10),
851-857.
https://doi.org/10.1177/1049909
119834493

USA

“To generate a
rich
description of
the realities of
living with
ALS,
equipping
palliative care
teams with in-
depth
understanding
and needs of
patients with
ALS and their
family
caregivers.”

Metod: Mixad metod

Inklusionskriterier: Patient 6ver 18 &r med ALS-diagnos
eller uppfyller ALS-kriterium. Minst ett besok pa ALS-
klinik. Formaga att delta med eller utan assistans samt
engelsktalande. Informella vardgivaren/stodperson: ha
kontakt med lokala ALS gemenskapen. Vardgivaren:
anknytning till ALS kliniken.

Urvalsforfarande: Patienter och anhdriga pa specifik ALS
klinik tillfrdgades under sitt besok. Inbjudan till vardgivare
skickades via mejl.

Urval: Stratifierat indamalsenligt urval.

Slutlig studiegrupp: 14 patienter, varav sju kvinnor och sju
méin mellan 50-70+ ar. 16 informella vardgivare yngre dn 49
ar upp till 70+. 13 kvinnor och tre mén. Vérdgivare: 12
stycken varav sex kvinnor och sex mén med erfarenhet
mellan noll till Gver tio ar.

Datainsamlingsmetod: Semi-strukturerade intervjuer,
rostinspelare.

Analysmetod: Tematisk analys och enkel deskriptiv
statistisk analys

Styrkor: Mixad
metod som stirker
reliabiliteten.
uppger ingen
intressekonflikt

Svagheter: Ingen
redovisning av
exakt dlder pa
deltagare och
ingen exakt
redovisning av
antal &rs
erfarenhet hos
vardpersonalen.
Deltagare frén en
liten klinik. ej
generaliserbart
eller 6verforbart.

Kvalitetsgranskn
ing: Hog

Fysisk mobilitet: Frekventa
problem. ADL/oberoende:
Problem ibland eller ofta.
Emotionell funktionalitet:
Problem ibland.
Kommunikationsformaga:
Problem sillan. Ata och dricka:
Problem sillan.

Behov av ytterligare stod,
billigare vard och hjélpmedel,
kompetent
personal/anlédggningar/resurser/pr
aktisk hjélp i hemmet, hjélp +
resurser att na sjélvstandighet.
93% oroade sig ibland, ofta eller
alltid att bli en borda for andra.
Behov av kunskap hos patient och
vardare om sjukdomen//hur
omvardnaden ska utforas korrekt
och sékert.

Socialt stod: Isolering, 14g
stottning mot patient och familj,
fritid paverkad, ensambhet,
uttrakad.

Familj: Hart belastad.
Spiritualitet ledde till minskad
hopploshetskénsla och
depression.
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och land
Lemoignan, J., & Ells, C. (2010). Amyotrophic The purpose of Metod: Kvalitativ Styrkor: Forskarens Deltagarna upplevde olika faktorer

lateral sclerosis and assisted ventilation: How
patients decide. Palliative and supportive care.
8(2). 207-213.
https://doi.org/10.1017/S1478951510000027

Kanada

this research was
to explore the
experience of
decision-making
about assisted
ventilation for
ALS patients.

fenomenologisk metod

Inklusionskriterier: Patienter
med ALS som hade 6vervigt
behandling av respirationssvikt,
och hade en forcerad vitalkapacitet
pa under 60 procent tillfragades att
delta i studien.

Urvalsforfarande: Deltagare
tillfragades pa en ALS-klinik i
Kanada.

Urval: Urvalet var malinriktat.
Slutlig studiegrupp: Nio
deltagare, varav sex min 3672 ar,
och tre kvinnor 43—66 ar.
Datainsamlingsmetod:
Semistrukturerade intervjuer som

spelades in och transkriberades.

Analysmetod: Tematisk analys.

forforstaelse har
belysts och sirskild
forsiktighet har
vidtagits.

Deltagarna eller deras
anhdrig validerade
informationen som
givits och tolkats.

Svagheter:
Intervjuaren kénde
deltagarna sen
tidigare - klinisk roll i
kombination med
forskarrollen kan ha
paverkat resultaten.

Kvalitetsgranskning:

Hog

som paverkade beslut om assisterad
ventilation.

Icke-invasiv ventilation upplevdes
enkel att anvéinda och med sma
risker. Den tolkades som
symtomlindring och att andningen
skulle bli lattare. Mekanisk
ventilation med trakeostomi
upplevdes som ett val mellan liv och
dod och det fanns en réidsla for att
livet skulle bli begrénsat och att
dbden var néra.

Deltagarna upplevde att det var
viktigt att sjélv fa kontrollera sitt
tillstand, och att sjdlv fa vélja nér
och om assisterad ventilation skulle
séttas in.

Det fanns en rédsla att assisterad
ventilation skulle ta bort formégan
att tala, dta, vilket var faktorer som
deltagarna virdesatte.

Faktorer som familj, ekonomi,
forvaringsmojligheter och mgjlighet
till hjdlp frén samhallet paverkade
dven deltagarnas beslut om
assisterad ventilation.
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Rosengren, K., Gustafsson, 1., & Jarnevi,
E. (2015).

Every second counts: Women’s experience
of living with ALS in the end-of-life
situations. Home health care management
& practice. 27(5), 76-82.
https://doi.org/10.1177/1084822314547

Sverige

The aim of this
study was to
describe
patients’
experiences of
living with ALS
in the end-of-
life situations.

Metod: Kvalitativ ansats

Inklusionskriterier: Sjélvbiografier om
ALS skriven pé svenska.

Exklusionskriterier: Sjdlvbiografier utan
upplevelsen av att leva med ALS.

Urvalsforfarande: Google sokverktyg
anviandes for att soka fram skrivna
sjdlvbiografier om att leva med ALS. Sokord
for att soka var “biography”, “living with
ALS” och “end-of-life-care”.

Urval: Sex sjdlvbiografier var av intresse
men tvd valdes bort.

Slutlig studiegrupp: Fyra sjdlvbiografier
skrivna av kvinnor med ALS.

Datainsamlingsmetod: Genomgang av
sjdlvbiografier.

Analysmetod: Manifest innehéllsanalys.

Styrkor: Undersoker
direkt patientgruppens
upplevelser. Lattare
att undvika
missforstand da
patienternas egna ord
ar nedskrivna av dem
sjdlva.

Svagheter: Vid
studien &r patienterna
bortgangna av
sjukdomen. Det gér
dérfor inte att fraga
personerna om
innehéllet &r korrekt
tolkat.

Kvalitetsgranskning:
Hog

Kategorin “upplevelsen av ett
begrinsat liv”’ och
subkategorierna “lidande” och
“meningsfullhet” hittades i
studien.

Kvinnorna upplevde en kamp i att
finna meningsfullhet under livet
med sjukdomen, men att det var
nddvéndigt for att kunna fortsétta
med livet. Familjen och att vara
en del i ett sammanhang
upplevdes som en trost.

Det fanns glddje i att det
kognitiva inte var paverkat,
samtidigt som det fanns en réadsla
for att kroppen “gav upp”. Livet
kéndes begrénsat och det fanns en
sorg att familjelivet inte var det
samma som innan.

En 6nskan att f& d6 humant och
med integritet uttrycktes. Ville
inte hamna pa sjukhus med folk
de inte kinde.
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Washington, K-T., Kukulka, K.,
Govindarajan, R., & Mehr, D-R. (2022).
Engaging specialist palliative care in the
management of Amyotrophic lateral
sclerosis: A patient-, family-, and provider-
based approach. Journal of palliative care.
37(2), 170-176.
https://doi.org/10.1177/0825859719895827

USA

The aim of the
study was to
describe key
stakeholders’
perspectives on
specialist
palliative care
and its
integration into
the
management of
amyotrophic
lateral sclerosis
(ALS).

Metod: Kvalitativ deskriptiv studie

Inklusionskriterier: Patienter 6ver 18 ar
med ALS, deras vuxna nérstaende eller
sjukvérdspersonal involverade i ALS-
varden. Kunna tala engelska.

Urvalsforfarande: Patienter och nérstaende
tillfragades direkt av forskarna.
Sjukvardspersonal fick en inbjudan via
mejl.

Urval: Malinriktat urval.

Slutlig studiegrupp: 14 patienter, sju mén
och sju kvinnor, 50—89 ar. 16 nirstaende, tre
maén och 13 kvinnor, <50-79 ar. 12
sjukvérdspersonal, sex mén och sex kvinnor,
alder ej redovisat.

Datainsamlingsmetod: Semistrukturerade
intervjuer. Inspelade och transkriberade

intervjuer.

Analysmetod: Induktiv tematisk analys.

Studiens styrkor:
Undersoker
upplevelsen av
palliativ vérd hos
patienter med ALS.

Studiens svagheter:
Ej redovisat alder hos
vardpersonalen. Alla
med ALS som
tillfragades kommer
fran samma klinik.

Kvalitetsgranskning:

Hog

Upplevelsen av begrinsat liv:
beskrivs av patienterna leda till ett
lidande och svarighet att se
meningen med livet. Sorg att ha
begrinsad tid kvar att leva.
Meningsfullhet och glddje dver att
ha intellektet i behall. Rédsla att
forlora all rorlighet och
kommunikation. Hopploshet ju
mer sjukdomen progredierar.

Lidande: beskrivs som en
fortvivlan, maktloshet. ilska,
forlorande av identitet. Tog 14ng
tid att fa diagnos men att
hilsosjukvarden kan méta de
symtom som uppstér pa ett bra
sétt.

Existentiell smérta: varfor fick de
sjukdomen, &r det ett straff?

Meningsfullhet: beskrivs som
styrka, gléddje och att vara i nuet.
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Zizzi, C., Seabury, J., Rosero, S.,
Alexandrou, D Wagner, E., Weinstein S,
J., Varma, A., Dilek, N., Heatwole, J.,
Wuu, J., Caress, J., Bedlack, R., Granit, V.,
Statland M, J., Mehta, P., Benatar, M., &
Heatwole, C. (2022). Patient reported
impact of symptoms in amyotrophic lateral
sclerosis (PRISM-ALS): a national, cross-
sectional study. eClinicalMedicine. (55),
1-12.
https://doi.org/10.1016/j.eclinm.2022.1017
68

USA

The aim was
to determine
the frequency
and relative
importance of
symptoms
experienced by
adults in a
national ALS
sample and to
identify factors
that are
associated
with the
greatest
disease burden
in this
population.

Metod: Mixad metod.

Inklusionskriterier: Over 18 &r och ha diagnostiserad
motorneuronsjukdom.

Exklusionskriterier: Inga ndmnda.

Urvalsforfarande: De tillfragade hade antingen deltagit i
en tidigare studie vid University of Rochester eller var
registrerade medlemmar i nationella ALS registret.
Inbjudan via telefon och mejl.

Urval: De som uppfylklde inklusionskriterierna mellan
aren 2018 och 2019. 23,209 personer fick inbjudan varav
512 deltog och fullfoljde.

Slutlig studiegrupp:

15 personer intervjuades och 497 personer besvarade
enkédt. Totalt: 512 deltagare varav 309 mén och 187
kvinnor. En person identifierade sig varken som man eller
kvinna.

Datainsamlingsmetod: Intervju med rostinspelning via
telefon eller i person. Alternativt besvara formulér over

internet eller via brev.

Analysmetod: Tematisk analys och statistisk analys.

Styrkor: Mixad metod
dér de kvalitativa
intervjuerna starks upp
med kvantitativa
siffror. Deltagare fran
44 olika stater.

Svagheter: De som
saknade tillgang till
dator och internet kan
ha missats relaterat till
online-inbjudningar via
e-mail.
Tvirsnittsstudie.

Kvalitetsgranskning:
Medelhog

Patienter med
ALS upplevde
frimst:

-oforméga att
utfora aktiviteter

- Fatigue

- Problem med
hénder eller fingrar
- begransningar i
mobilisering och
géngforméga.

- Minskad formaga
att delta i sociala
situationer.

Just oférmégan att
inte kunna delta i
aktiviteter och
begransningar
relaterat till den
nedsatta
mobiliteten och
géngforméga hade
den storsta negativa
effekten pa deras
liv i helhet.
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Bedomning av studier
med kvalitativ metodik

UPPDATERAD 2022-05-11

Forfattare: Ar:

Granskare:

Sammanvigd bedomning av metodologiska brister:

Obetydliga eller mindre Q
Mattliga Q

Stora brister, studien ingar inte i syntesen O

Kommentarer:

BEDOMNING AV STUDIER MED KVALITATIV METODIK 1



1. Overensstimmelse mellan filosofisk hallning/teori och urval och metodik i studien’

Vilken teori eller filosofisk hallning utgick forfattarna fran?

Hanger syfte och fraga ihop med teori/filosofisk hallning? Ja Nej  Oklart

Kommentarer:

2. Deltagare

Hur gjordes urvalet?

Stodfragor for bedomning av brister i urvalsforfarandet: Ja Nej  Oklart
Ar urvalet lampligt for att besvara fragan? Qa a ]
Ar rekryteringsmetoden lampligt vald och genomférd? a Q Q
Finns det allvarliga brister som kan paverka tillforlitligheten? Q ] Qa
Kommentarer:

3. Datainsamling

Vilka metoder anvandes for datainsamling?

Finns det allvarliga brister i datainsamlingen Ja Nej  Oklart
som kan paverka tillforlitligheten? a ] Qa
Kommentarer:

2 SBU — STATENS BEREDNING FOR MEDICINSK OCH SOCIAL UTVARDERING



4. Analys

Vilka metoder anvindes for analys?

Stodfragor for bedomning av brister i analyssteget: Ja Nej  Oklart
Ar vald analysmetod lamplig och genomférd pa ett lampligt satt? [u] [m] Q
Var forskarna reflexiva vid tolkning av data? a a a
Validerades tolkningarna? m} Q u]
Finns det allvarliga brister i analysen som kan paverka tillforlitligheten? Q Q a

Kommentarer:

5. Forskaren

Vilken bakgrund och kompetens hade forskarna?

Stodfragor for bedomning av brister: Ja Nej  Oklart
Har forskarna nagon relation till studiedeltagarna a =] a
som kan paverka datainsamlingen?

Har forskarna hanterat sin forforstaelse pa ett acceptabelt satt? Q a a
Var forskarna oberoende av finansiella eller andra =] =] =]
forutsattningar som kunde paverka analysen?

Finns det allvarliga brister som kan paverka tillférlitligheten? Q Q a
Kommentarer:

Gor en total beddmning av risken for att metodproblem paverkar resultaten.

For in det pa sidan 1.

BEDOMNING AV STUDIER MED KVALITATIV METODIK



Bilaga 4 SBU:s granskningsmall kvantitativa studier

Bedomning av
icke-randomiserade

studier av interventioner
(effekt av att tilldelas en intervention (ITT))

UPPDATERAD 2020-11-27

Utfall:

Referens (forfattare, ar):

Granskare:

Overgripande risk for systematisk snedvridning av resultaten (risk for bias)

Lag[] Mattlig [7] Hog [ Oacceptabelt hog [7]
Om mojligt: Vilken Gynnar Gynnar Mot Fran Gar ej att
ar riktningen pa bias intervention kontroll noll noll bedéma
for detta utfall? EI D D D D

SBU — STATENS BEREDNING FOR MEDICINSK OCH SOCIAL UTVARDERING 1



1A. Confounding

Identifiera viktiga confounders pa det aktuella omradet for att besvara fragorna

Risk for bias fran confounding Lag M Mattlig i Hog M Oacceptabelt hog l
bedoms som:

Motivering: se stodfragorna nedan

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Nej Information
ja nej saknas

A1.1 effekten av interventionen har D D D D D

paverkats av viktiga confounders?

Om svaret dr "Nej" ga vidare till domidn 1B.

A1.2 deltagare bytte grupp eller | | D
avbrot behandlingen pa

grund av confounders som
inte var synliga i baslinjen?

O

O

A1.3 orsakerna till att deltagarna
avbrot eller bytte grupp
har paverkat utfallet?

A1.4 man kontrollerade for alla
viktiga confounders med
acceptabla analysmetoder?

A1.5 viktiga confounders var mitta
med valida och reliabla metoder?

A1.6 de data man anvande for att
kontrollera confounders var
redovisade i studien?

A1.7 mantogin och kontrollerade D D
for nya variabler efter att
interventionen inletts?

oo 0O O
oo o O
oo o O
oo 0O O

o oo O O

O O

Om mojligt: Vilken ér riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran Gar ¢j att
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll noll bedoma

I Y o O

2 SBU — STATENS BEREDNING FOR MEDICINSK OCH SOCIAL UTVARDERING



1B. Selektion/gruppindelning

Risk for bias fran selektion/ Lag W Mattlig M Hog W Oacceptabelt hog H
gruppindelning bedoms som:

Motivering: se stodfragorna nedan

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Nej Information
ja nej saknas

B1.1 deltagaregenskaper (eller D D D D D

faktorer) som observerats
efter att interventionen inletts
paverkade valet av deltagare
i studien/analysen?

Om svaret ar "nej" ga vidare till fraga B1.4.

B1.2 dessa deltagaregenskaper D D D D D

(eller faktorer) hade samband
med interventionen?

B1.3 dessa deltagaregenskaper (eller D
faktorer) paverkades av utfallet
eller av en orsak till utfallet?

B1.4 intervention och uppfdljning D
infoll vid samma fas i sjukdoms-
forloppet/utvecklingen for
de flesta deltagarna?

B1.5 lampliga metoder som kan korrigera [ ] | O | |

for selektionsbias anvandes?

Om majligt: Vilken ér riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran Gar ej att
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll noll bedoma

O 0O 0O 04

1C. Klassificering/avgransning
av interventionsgrupperna

Risk for bias fran klassificering/ Lag M Mattlig ll Hog B Oacceptabelt hog ll
definition av interventions-

grupperna bedoms som:

Motivering: se stodfragorna nedan

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Nej Information
ja nej saknas

C1.1 interventionsgrupperna D D D D D

var vl definierade?

C1.2 informationen som anvandes for att D E] D D D

definiera interventionsgrupperna
samlades in innan resultatet av inter-
ventionen var kant (eller avblindat)?

C1.3 definitionen av interventions- | | N N |

grupperna kan ha paverkats
av kannedom om utfallet?

Om majligt: Vilken ér riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran Gar ej att
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll noll bedéma

SBU — STATENS BEREDNING FOR MEDICINSK OCH SOCIAL UTVARDERING



2. Avvikelser fran planerade interventioner

Risk for bias fran avvikelser fran planerade Lag M Mattlig Hog M

interventioner bedoms som:
Motivering: se stodfragorna nedan

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Nej Information
ja nej saknas

2.1 det fanns avvikelser fran den D D D D D

planerade interventionen férutom
vad som kan forvantas i klinisk rutin?

Om bedomningen ar "ja" eller "troligen ja" besvaras fraga 2.2

2.2 awvikelserna var balanserade D D D D E]

mellan grupperna?

Om bedomningen ar "nej" eller "troligen nej" besvaras fraga 2.3

2.3. obalansen paverkade utfallet? D D D E] D

Risk for bias Lag[] Mattlig[] Hog ]
Om mojligt: Vilken ér riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran Gar ¢j att
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll noll bedoma

O 0O 0O

3. Bortfall

Risk for bias fran bortfall bedoms som: Lag M Mattlig M Hog M

Motivering: se stodfragorna nedan

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Nej Information
ja nej saknas

3.1 resultat redovisades for alla D D D D D

eller nastan alla deltagare?

Om svaret ar "Ja" ga vidare till domin 4.

3.2 man har visat att resultaten ar | | ] (| |

robusta trots bortfallet (exempelvis
med kanslighetsanalyser)?

3.3 bortfallet med stor sannolikhet D D D D D

ar relaterat till utfallsmattet?

3.4 saval bortfallet som orsaker EI D D D D

till bortfallet var likartat

mellan grupperna?
Om mojligt: Vilken ér riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran Gar ¢j att
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll noll bedoma
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4. Mitning av utfall

Risk for bias fran matning av utfallet bedoms som: Lig M  Maittlig @ Hog M

Motivering: se stodfragorna nedan

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Nej
ja nej

4.1 datainsamlingen skilde sig E] D D D

at mellan grupperna?

Information
saknas

O

4.2 de som mitte utfallet D D D D

var medvetna om vilken
intervention deltagarna fatt?

O

4.3 bedomningen med stor sannolikhet E] D D EI

paverkades av detta?

O

Om mojligt: Vilken ar riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll noll

O 0O

Gar ej att
bedoma

O

5. Rapportering

Risk for bias fran rapportering bedoms som: Lag M Mattlig @ Hog W

Motivering: se stodfragorna nedan

Bedomer du att..? Ja  Troligen Troligen Nej
ja nej

5.1 analyserna var genomférda enligt D EI D EI

en plan som publicerats innan
utfallsdata var tillgangliga?

Information
saknas

O

5.2 de rapporterade resultaten harvalts ] | D |

ut fran flera sitt att mata utfallet
(t.ex. olika skalor, tidpunkter)?

O

5.3 de rapporterade resultaten harvalts [ J J |
ut fran olika analyser av samma utfall?

O

Om mojligt: Vilken ar riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll noll

O 0O 0O

Gar ej att
bedoma

O

Jav/intressekonflikter (kan rapporteras narrativt)

Ja Nej Kommentar
Deklarerar forfattarna att de saknar finansiella | O
intressen som kan paverka utfallet?
Deklarerar forfattarna att de saknar andra O |
bindningar som kan paverka utfallet?
Om mojligt: Vilken ar riktningen Gynnar Gynnar Mot Fran Gar ej att
pa bias for utfallet? intervention  kontroll noll rﬁ | bedoma
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