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Bakgrund: Examensarbetet ar ett verksamhetsforankrat examensarbete (VFE) med uppdrag
att undersoka palliativ omvardnad vid de senare faserna av Huntingtons sjukdom samt ge ett
innehallsforslag till en uthildning for omvardnadspersonal pa namnda tema. Huntingtons
sjukdom &r en neurodegenerativ livslang sjukdom med progressivt forlopp som leder till
omfattande motoriska, psykiska och kognitiva funktionsnedsattningar. Det finns ingen bot,
men viss symtomlindrande behandling. Sjukdomen utvecklas langsamt, 6ver manga ar och
det kan vara svart att kdnna igen den terminala fasen. Syfte: Att undersoka palliativ
omvardnad i de senare faserna vid Huntingtons sjukdom samt att ge forslag pa omraden for en
webbutbildning riktad till omvardnadspersonal om palliativ omvardnad i livets slutskede.
Metod: Studien &r en litteraturoversikt av 13 vetenskapliga artiklar varav tio med kvalitativ
metod, tva kvantitativ metod och en med mixad metod. Resultat: Fyra omraden som beror
palliativ omvardnad togs fram; Omvardnad vid sjukdomens symtom och konsekvenser,
Livskvalitet, Anhorig- och vardarperspektiv samt Professionella vardare och deras behov.
Slutsatser: Det finns enighet om att diagnosen bor omfattas av palliativ omvardnad med det
multidisciplindra team och helhetssyn om ménniskan som detta innebar. For att kunna ge en
god omvardnad kravs kunskap om sjukdomens forlopp och konsekvenser samt kompetens att
bemastra dem. Det kravs ocksa kunskap om hur anhdriga och narstaende paverkas och pa
vilket satt dessa kan stottas. En utbildningsinsats for omvardnadspersonal bor innehélla
foljande moment: Palliativ omvardnad, Symtom och symtomlindring, Kommunikation och
bemdtande, Anhdriga/narstaendes situation och stdd till dessa, Omvardnadspersonalens
forutsattningar.

Huntingtons sjukdom, Palliativt forhallningssatt, Omvardnad,
Nyckelord: Neurodegenerativa sjukdomar.
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Inledning

Examensarbetet utfors inom ramen for Verksamhetsforankrade Examensarbeten (VFE) och &r
ett uppdrag fran Palliativt Centrum vid Sahlgrenska Universitetssjukhuset och Riksforbundet
Huntingtons sjukdom. Uppdraget innebér att ta fram en text och ett forslag pa vilka
komponenter som bor inga i en webbutbildning om palliativ omvardnad i de senare faserna av
Huntingtons sjukdom. Forslaget ska grunda sig pa en litteraturstudie och kommer att
komplettera en befintlig utbildning i Riksforbundet Huntingtons sjukdoms regi. Malgruppen
for utbildningen ar omvardnadspersonal som moter personer med Huntingtons sjukdom i ett
sent skede.

Bakgrund

Huntingtons sjukdom

Huntingtons sjukdom &r en neurodegenerativ livslang sjukdom med ett progressivt forlopp
vilket leder till omfattande motoriska, psykiska och kognitiva funktionsnedsattningar.
Sjukdomsforloppet &r langsamt, de flesta personer med Huntingtons sjukdom lever ca 15-25
ar efter diagnos. Sjukdomen debuterar vanligtvis i 30-50- arsaldern men en juvenil form
forekommer som debuterar fore 20 ars alder och har ett mer aggressivt forlopp (Marks, Hung
& Rosielle, 2011; Socialstyrelsen, 2017). Den juvenila formen kan vara svarare att upptacka
da symtomen skiljer sig ndgot fran den sjukdom som upptrader i vuxen alder, det ar har
vanligare med till exempel epilepsi, stelhet samt bradykinesi (King, 2005).

Sjukdomen finns éver hela varlden men prevalensen varierar. Minst séallsynt ar sjukdomen i
populationer av europeisk harkomst som i Europa och Nordamerika med en prevalens pa 5-10
individer per 100 000 (Orpha.net, 2011). Mest séllsynt ar den i 6nationer som Japan och
Island (0,5-1/100 000) men &ven Finland har en relativt 1ag prevalens jamfort med dvriga
populationer i Europa (2,7/100 000) (Kay, Hayden, & Levitt, 2017). Runt om i vérlden finns
det Kkluster dar sjukdomen har en hogre prevalens an generellt i befolkningen, mest omtalat ar
omradet vid sjon Maracaibo i Venezuela (Kay et al., 2017). | Sverige lever ca 1000 personer
med Huntingtons sjukdom, av dem har ca 3-10 % den juvenila formen (Socialstyrelsen,
2017).

Etiologi, diagnos och symtom

Huntingtons sjukdom orsakas av en mutation i genen HTT pa kromosomen 4p16.3 dar
personer med 40 eller fler CAG repetitioner (en specifik DNA-sekvens) kommer att utveckla
sjukdomen. Vid 60 eller fler CAG-sekvenser ar risken stor att personen insjuknar fére 20 ars
alder i Juvenil Huntingtons sjukdom. Mutationen nedarvs autosomalt dominant, risken for
overforing fran foralder till barn ar 50%. Ett gentest ger svar pa om personen bar pa genen
eller ej. Om HTT-genen inte ar muterad fors sjukdomen inte vidare (Socialstyrelsen, 2017).



Diagnos satts symptomatiskt, nar de karaktéristiska ofrivilliga rérelserna, korea, uppkommer
och verifieras med ett gentest. Det ar dock inte ovanligt att patienter markt av diagnosen langt
innan dessa rorelser uppkommit och idag &r denna premotoriska fas valkand. | denna fas kan
bade neuropsykiatriska och kognitiva svarigheter visa sig. Exempel pa svarigheter inom det
neuropsykiatriska omradet &r depressioner, oro, apati, irritabilitet, psykoser, aggressivitet och
somnproblem. Kognitiva besvér ar koncentrationssvarigheter, forsamring av arbets- och
episodiskt minne, spraket paverkas, liksom majligheten att lasa av manniskors ansiktsuttryck
och att kanna empati. Det finns uppgifter om att dessa symtom kan visa sig upp till 20 ar
innan en person diagnostiseras med Huntingtons sjukdom (Ramos & Garrett, 2017).

Utmarkande for sjukdomen ar symtom inom tre omraden; motorik, psykiatri och kognition.
Framforallt inom de motoriska och kognitiva omradena forsamras och forvarras symtomen
over tid (Burgess et al., 2014).

Motoriska svarigheter - De for andra mest uppenbara symtomen ar korea, de karaktaristiska
dansliknande slingrande rdrelserna, men det dr inte alltid dessa besvérar patienten mest. De
forsvarar gangen for patienten, ibland misstas denne for att vara alkoholpaverkad. Det &r
ocksa vanligt att dessa motoriska svarigheter leder till att patienten tappar saker, upptrader
klumpigt, att talet blir svarforstaeligt och att svéljsvarigheter uppstar. Med tiden paverkas
ocksa igangsattningen av rorelser och patienten kan uppfattas som langsam.

Psykiska symtom - Som namnts tidigare ar det vanligt med symtom som depression, oro,
irritabilitet, tvangsmassiga beteenden, upprepningar, impulsivitet, franvaro och apati. Inte lika
vanligt férekommande, men typiskt ar substansmissbruk, sexuell utlevelse, 6verlagda
aggressioner, bipolar sjukdom, psykoser och schizofreniliknande symtom. Symtomen inom
denna grupp verkar i hogre grad komma och ga framfor att forvarras med tiden.

Kognitiva symtom - Kognitiva symtom kan leda till demens, inledningsvis tar de sig uttryck i
att exekutiva funktioner som att planera, fatta beslut, paborja, fullfolja och slutféra uppgifter
och andra komplexa beteenden forsamras. Med tiden blir det allt svarare att klara av
vardagliga saker som att skota sin hygien, kla sig och laga mat. Sprakformagan paverkas, det
blir svarare for patienten att forsta innebdrden av ord och att formulera grammatiskt riktigt tal
(Burgess et al., 2014).

Da manga personer med Huntingtons sjukdom har svart att inse och forsta de problem eller
konsekvenser sjukdom innebar undervarderar de ofta sina motoriska och kognitiva
svarigheter vilket i sin tur paverkar behandling och vard pa sa satt att de riskerar att inte fa
den vard de egentligen har behov av (Tarolli, Chesire & Biglan, 2017).

Behandling och omvardnad
Det finns idag ingen bot mot sjukdomen. De lakemedel som anvands ar symtomlindrande.
For narvarande finns endast behandling mot korea i form av den aktiva substansen



tetrabenazin men personer med Huntingtons sjukdom behdver &ven behandling for andra
symtom sasom bland annat angest, smarta, somnproblem (Mestre & Shannon, 2017).

Selektiva serotoninaterupptagshammare anvands for att lindra depression, oro och angest och
dessa preparat verkar &ven dampande for de personlighetsférandringar som ger irritabilitet
och aggressivitet (Socialstyrelsen, 2017).

Icke-farmakologisk behandling och symtomlindring &r nddvandig i form av fysisk och
psykisk aktivering. Kompensatoriska hjalpmedel behdvs for de funktionsnedsattningar
sjukdomen medfor. Det kan vara till exempel vara hjalpmedel for olika former av kognitiv
svikt och kommunikationshjalpmedel nar talet blir svart att forsta (Socialstyrelsen,

2017). Miljéanpassningar som stora ytor att rora sig pa, vadderade kanter pa mobler samt att
ta bort mattor for att minimera risken for att snubbla eller halka da balansen ofta ar paverkad
av de motoriska symtomen, kan bli nddvandigt (Marks et al., 2011).

Da Huntingtons sjukdom ger omfattande och med tiden svara symtom och nedsattningar
behdver personer med Huntingtons sjukdom ett multidisciplinart team for omvardnad for att
kompensera och méta de férsamringar som sjukdomen innebar. Det &r vanligt att patienten
har kontakt med neurolog, psykiater, neuropsykiatrier, genetiker, fysioterapeuter,
arbetsterapeuter, logoped, dietist, sjukskoterska utover omvardnadspersonal (Marks et al.,
2011; Mestre & Shannon, 2017 och Moskowitz & Rao, 2017).

Under de forsta faserna bor personer med Huntingtons sjukdom kvar hemma. Med tiden
behdvs allt mer hjélp och stod fran forst anhoriga/nérstaende och darefter de olika
professioner som hjélper till med symtomlindring och anpassningar for ett fortsatt liv i
hemmiljo. Langre fram i sjukdomsforloppet behévs omvardnad dygnet runt. Det kan vara i
sérskilda omsorgsboenden eller hemma med hjalp av assistans. Moskowitz & Rao (2017)
belyser det faktum att sjukdomsforloppet inte ar linjart utan att forloppet ser olika ut for olika
individer vilket ocksa ytterligare forsvarar skapandet av en universell behandling for personer
med Huntingtons sjukdom, varden bor darfor vara individuellt anpassad och utformad.

Anhdorigas situation

Huntingtons sjukdom har stor paverkan pa anhoriga och kallas ibland for en familjesjukdom
Foraldrar sorjer for sig sjalv eller sin partner samtidigt som oron dver att barnen eventuellt bér
den muterade genen ar en stor stressfaktor. Barnen a sin sida kan med sjukdomsforloppet fa
en glimt av sin egen framtid, bade vad galler ansvaret att varda sin forélder eller ett syskon
men ocksa i risken att sjilv utveckla sjukdomen (Mendlik et al., 2019). Arftlighetsrisken kan
ligga som en skugga 6ver familjen och oro och angest Gver att nagot av barnen kan vara
barare av den muterade genen riskerar att splittra familjen (Marks et al., 2011).

Da Huntingtons sjukdom oftast debuterar mitt i livet &r det extra viktigt med stod och insatser
for hela familjen eftersom vardtiden kommer att bli lang och trycket pa anhériga med tiden



allt tyngre (Marks et al., 2011). Att rollerna forandras i en familj med Huntingtons sjukdom ar
val beskrivet. Anhoriga berattar att de lamnar rollen som partner och karesta och gar in i
vardarrollen allt mer. Allt det fina man delade och den tid man hade for egna intressen
forsvinner. Tonaringar glider 6ver fran att sjélv vara barn i familjen till att bli den som far ta
hand om ”allt” nér fordldern forlorar sina formagor. Denna transition skapar dubbla kénslor
som ger skuld och skam, man vill hjélpa till, men man vill ocksa ha ett vanligt liv (Rothing,
Malterud & Frich, 2014). Att manga anhérigvardare upplever frustration, isolering och
utbrandhet &r ett valkant problem (Tarolli et al., 2017; Mestre & Shannon, 2017). | framtiden
kan mer forskning och utveckling inom digitala hjalpmedel underlétta utbytet av information
och stdd mellan specialistkliniken och personer med Huntingtons sjukdom och deras
anhdrigvardare och utgora ett av manga satt for stod till anhdriga (Mestre & Shannon 2017).

Palliativ vard vid Huntingtons sjukdom

Palliativ vard inleds nar det inte langre &r mojligt att bota ett sjukdomstillstand. Det ar ett
forhallningssatt som stréavar efter att uppna valbefinnande och livskvalitet genom att tidigt
upptécka och lindra lidande i form av smérta och andra fysiska, psykosociala och andliga
problem som uppkommer i samband med svara och livshotande tillstand (WHO, 2002).
Svenska riktlinjer vilar pa WHO:s definition samt den palliativa vardens fyra hornstenar:
symtomlindring, multiprofessionellt samarbete, kommunikation och relation samt stod till
narstaende (Socialstyrelsen, 2013). Begreppet palliativ harstammar fran latinets pallium- i
betydelsen mantel, det anvands symboliskt for den typ av vard som omsluter, det som lindrar
(Strang, 2012).

Palliativ vard delas in i tva faser. Den tidiga fasen infaller da ndgon diagnosticeras med en
obotlig sjukdom, fasen kan paga i flera ar och vélbefinnande och livskvalitet star i fokus for
omvardnad och behandling. Den sista fasen inleds nar livsuppehallande behandling inte
langre ger effekt. Patienten kan da ha dagar eller manader kvar att leva. En viktig del i denna
fas ar att lindra symtom som angest, andndd eller smarta (Socialstyrelsen, 2013).

Da det annu inte finns botande behandling fér Huntingtons sjukdom blir omvardnaden redan
fran diagnos palliativt inriktad. Den tidiga fasens palliativa vard med symtomlindring och
forstarkande av valbefinnande och livskvalitet pagar under manga ar. Den sena fasens intrade
ar svarbedomd vid Huntingtons sjukdom och kan se mycket olika ut for olika personer. Den
kan dessutom variera 6ver tid. Forlorade formagor kan ovéntat dterkomma (Moskowitz &
Rao, 2017).

Den palliativa vardens sista fas inleds vid de senare faserna av Huntingtons sjukdom,
symtomlindring och anpassning av omgivningen blir da viktigt for att fa en fungerande
vardag (Moskowitz & Rao, 2017).



Eftersom personer med Huntingtons sjukdom &r relativt unga nar de far symtom ar de i
jamforelse med andra en relativt frisk, men omsorgskrévande grupp. Det &r ovanligt att
personer med Huntingtons sjukdom dor av aldersrelaterade orsaker som hjart-karlsjukdom
eller liknande. Vanliga dodsorsaker dr istéllet aspirationspneumoni och andra infektioner,
malnutrition/kakexi relaterat till svéljsvarigheter eller komplikationer efter fall och andra
trauman (Burgess et al., 2014; Rodrigues et. al., 2017).

Sjukdomen utvecklas langsamt, 6ver manga ar och det kan vara svart att kdnna igen den
terminala fasens inledning. Vanligt &r att personen inte langre har formaga att ga eller tala,
han eller hon kan ha langt gangen demens och ha stora svéljsvarigheter. Hos en del avtar de
ofrivilliga rérelserna och personen blir istallet stelare, medan dess rorelser hos andra istéllet
kan tillta (Burgess et al., 2014).

| den senare delen av Huntingtons sjukdom &r det inte ovanligt att patienten blir allt mer
orolig, aggressiv, skriker och grater. Det kan vara ett svartolkat beteende som kan ha flera
orsaker. Patienten kan kdnna smarta och att det kan orsaka oro, aggressioner och skrik, men
det kan ocksa vara ett tecken pa att slutet narmar sig (Burgess et al., 2014).

Langt innan patienten blir sa sjuk att det ar aktuellt att fatta beslut om hur man vill ha sin sista
tid i livet, bor detta diskuteras och bli nedskrivet. Det kan rora fragor om man vill ha en
perkutan endoskopisk gastrostomi (PEG) inopererad nar svaljsvarigheterna blir allvarliga eller
vem som ska ta over ansvar for ekonomi, vardformer och dylikt. Det bor understrykas att
detta behdver goras tidigt i sjukdomen. Det &r inte ovanligt att personer med Huntingtons
sjukdom tenderar att negligera eller forminska de svarigheter han eller hon har. Den
karaktaristiska impulsiviteten kan ocksa forsvara processen med att fatta goda, val avvagda
och forankrade beslut. Att lata ett barn ta Over ansvaret for dessa fragor kan vara komplicerat
da barnet sjalv kan brottas med fragor kring sin egen framtid och det kan vara svart att skilja
pa det man 6nskar for sig sjalv och det som faktiskt ar foralderns 6nskan (Burgess et al.,
2014).

Ett viktigt mal &r att stétta familjen genom doendeprocessen oavsett om det ar i hemmet eller i
sérskilt boende. Eftersom Huntingtons sjukdom har en stark genetisk faktor kan denna
process vara mycket viktig. | familjer med Huntingtons sjukdom kan det finnas mycket skuld,
skam och hemligheter som familjemedlemmarna kan behdva hjalp att hantera (Burgess et al.,
2014).

Personcentrerad vard och sjukskoterskans roll

Delaktighet &r ett centralt begrepp inom svensk omvardnad och sedan personcentrerad vard
introducerades for ca tva decenniers sedan har synen pa patientens delaktighet delvis
forandrats och fordjupats (Eldh, 2014). Patientlagen har stérkt patientens rétt till delaktighet
och tydliggor narstaendes betydelse och medverkan (SFS 2014:821). | den personcentrerade



varden tas storre hansyn till vem patienten ar och hur hennes livssituation och villkor ser ut.
Patienten ses som en unik person med unika behov, erfarenheter och resurser (Eldh, 2014).

Den personcentrerade vardens tre vagledande begrepp ar patientberéattelse, partnerskap och
dokumentation. Patientens berattelse ar en forutsattning for den personcentrerade varden.
Genom att patienten delar sin berattelse om sjukdom och symtom och hur den paverkar livet
ges en mojlighet till djupare forstaelse och utrymme att skapa det partnerskap som &r centralt i
den personcentrerade varden. For att sakerstalla det som partnerskapet leder till &r
dokumentationen viktig. En patient som tréffar flera olika sjukskoterskor eller annan
vardpersonal ska inte behGva upprepa sin beréttelse och ingangna éverenskommelser ska
hallas oavsett vem patienten traffar (Ekman, Norberg, & Swedberg, 2014).

Végledande for sjukskoterskans arbete i den palliativa varden ar forutom de tidigare namnda
fyra hérnstenarna och personcentreringens patientberattelse, partnerskap och dokumentation
aven det som kallas de 6 S:en. Sjukskoterskor och omvardnadsforskare har tillsammans
utarbetat en modell for att 6ka personcentreringen och underlatta vid planering, samtal och
utvardering av varden av personer i palliativt skede. S:en fokuserar pa sex omraden som ar
viktiga att ta hansyn till for att framja véalbefinnande och livskvalitet vid livets slut. Sjalvbild
handlar om att personen skall stodjas i att fa bevara sin identitet och sin vardighet aven vid
kognitiv och fysisk nedsatthet. Med Sjalvbestammande menas att fa kanna meningsfullhet och
delaktighet sa langt det &r mojligt, att delta i beslut som rér en sjalv. Beslut likt dessa bor
fattas vid en tid da personen fortfarande har mojlighet att forsta innebérden av desamma.
Sociala relationer innebér att ges stod att kunna behalla de sociala relationer man 6nskar samt
uppréatthalla kontakten med narstaende trots sjukdom. Symtomlindring handlar om att kunna
ge en sa god lindring som majligt utifran de symtom och tecken som kan ses eller de besvar
personen uttrycker sig ha. Att se sitt Sammanhang, genom att blicka tillbaka pa det liv som
varit kunna formulera och delge dnskemal om framtiden. Slutligen, Strategier - att forbereda
infor doden genom att diskutera med vardare eller familj om drommar, sista resan, saker som
behover slutforas eller att limna positiva spar efter sig (Ternestedt, Henoch, Osterlind &
Andershed, 2017).

Vid Huntingtons sjukdom ar det pa grund av de omfattande symtom och
funktionsnedséttningar sjukdomen medfor av oerhdrd vikt att arbeta med ett personcentrerat
forhallningssatt. Att se patienten som den personen den &r med en egen historia, egna
preferenser om livet och ett eget sammanhang ar en forutsattning for god omvardnad och for
att skapa en god livskvalitet hela livet langs det langa sjukdomsforloppet (Moskowitz & Rao,
2017).
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Problemformulering

Personer som lever med Huntingtons sjukdom delar erfarenheter med manga andra som lever
med séllsynta diagnoser. Diagnoserna ar ofta komplexa, livslanga och medfér svara
funktionsnedséattningar. Gemensamt for dem &r att personer de méter och ar beroende av (tex
vard- och omvardnadspersonal) allt for ofta har bristande kunskap om diagnosen och dess
konsekvenser. Diagnosbararen och dess anhdriga far ta ett stort ansvar for att samla
information och utbilda &ven de som borde veta. N&r personal slutar och byts ut innebar det
ett orosmoment, bade for den som lever med Huntingtons sjukdom och dennes anhériga.

Trots att Huntingtons sjukdom, i jamforelse med manga andra sallsynta diagnoser, ar en
diagnos det bedrivs mycket forskning pa saknas kunskap inom flera omraden, ett av dem &r
palliativ omvardnad. Hur omvardnaden ser ut den sista tiden i livet beror idag pa var i landet
du bor och enskilda eldsjélars intresse for sjukdomen. Nationella riktlinjer och vardprogram
for Huntingtons sjukdom saknas. Det medfor att i vissa kommuner kan personer med
Huntingtons sjukdom omfattas av palliativ omvardnad, i andra kommuner erbjuds enbart tex
personer med cancerdiagnos eller amyotrofisk lateral skleros (ALS) samma vard. Det i sin tur
okar risken for att personer med Huntingtons sjukdom far en vard som inte ar tillrackligt
anpassad och i varsta fall forvarrar och/eller forsvarar deras situation.

Detta examensarbete vill genom att undersoka palliativ omvardnad i de senare faserna vid
Huntingtons sjukdom bidra till att forbattra omvardnaden for denna utsatta patientgrupp.

Syfte

Att undersoka palliativ omvardnad i de senare faserna vid Huntingtons sjukdom samt att ge
forslag pa omraden for en webbutbildning riktad till omvardnadspersonal om palliativ
omvardnad i livets slutskede.

Metod

Design

Som metod for detta arbete, valdes en allman litteraturoversikt. En litteraturdversikt utmérker
sig genom att vara systematisk, tydlig och transparent i alla steg och ger lasaren mojlighet att
kontrollera trovardighet och om relevant material tagits med (Rosén, 2017). Den ger en bra
oversiktsbild dver aktuell forskning och vad som hittills har studerats (Friberg, 2017) vilket
lampar sig val for uppsatsens uppdrag. Inledningsvis gjordes en 6vergripande sokning for att
fa en uppfattning av hur mycket och vilken typ av material som fanns att tillga. Darefter
finjusterades sdkord och val av databaser infor den strukturerade litteratursékningen.
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Datainsamling och urval

Sokningarna genomfordes i mars 2020 i tre, for amnet relevanta, databaser; PuUbMED, Cinahl
och Scopus. PUbMED omfattar en stor del av den medicinska litteraturen samt
omvardnadstidskrifter. Databasen Cinahls huvudamne ar omvardnad, men omfattar dven
tandvard, nutrition och sjukgymnastik (Willman, Bahtsevani, Nilsson, & Sandstrom, 2016).
Scopus samlar tvérvetenskapliga artiklar fran flera discipliner (Ostlundh, 2017). Flertalet av
artiklarna aterkom i sokningar i de olika databaserna, artiklar hamtades ur samtliga tre
ovanstaende databaser.

| ett senare skede valdes ytterligare tva databaser for att kontrollera att inga relevanta artiklar
missats i de foregaende. Dessa sokningar gjordes i PsycINFO och Google Scholar. PsycINFO
valdes pa grund av Huntingtons sjukdoms implikationer inom det psykologiska och
psykiatriska omradet och Google Scholar for att fa ytterligare en bred och éversiktlig Gversyn.

Sokorden kontrollerades i respektive databas system for tesaurus for att fa sa manga och
relevanta sékningar som mojlig. Svensk MeSH (Medical Subject Headings) anvéandes for att
fa korrekt stavning och fler synonymer till aktuella begrepp. Sokord som anvandes var
”Huntington Disease” i olika stavningar, palliativ omvardnad soktes med flera synonymer;
”Palliative Care”, ”Terminal Care”, "Hospice Care”, ”End of life Care”, “Hospice and
Palliative Care” och “Hospice and Palliative Nursing”. Nar sokordet Nurs* lades till blev
sokningen mer stringent och traffarna i hdgre utstrackning relevanta. Artiklar om till exempel
eutanasi (lakarassisterade sjalvmord och dddshjalp) foll da bort. Vid en av
kontrollsokningarna lades dven synonymerna “late stage” och “advanced” till vilket gav fler
traffar utan att ge fler relevanta artiklar. Vid ytterligare en kontroll vidgades sékbegreppet
Huntingtons sjukdom till neurodegenerativa tillstind ’neurodegenerative diseases”, men inte
heller detta gav fler relevanta traffar.

Da den inledande sokningen gav mycket fa resultat beslutades att anvanda generdsa
inkluderingskriterier och fa exkluderingskriterier samt att géra manuell utsortering av de
artiklar som inte motsvarar examensarbetets syfte. Inkluderingskriterier intressanta for studien
var alla typer av material, under obegréansad tidsrymd. Vid kontrollsékningar med vidgade
begrepp och ett storre antal triffar anvdndes dock inklusionskriterierna "Peer review”,
“English”, ”Research article” samt ’Clinical trial”, ”Meta analyses” och "Randomized
Controlled Trial”. S6kningarna genomfordes genom att sitta samman de olika sokorden med
hjalp av de booleska operatorerna. Forst lankades synonymer samman med hjalp av begreppet
OR vilket expanderar och 6kar sensitiviteten i sékningen. De olika blocken sattes ihop med
operatorn AND som i sin tur verkar avgransande och gor sékningen mer specifik. Trunkering
anvandes pa begreppet nurs* for att fa tillgang till samtliga dndelser pa rotbegreppet
(Karlsson, 2017). Vi antog det av Friberg (2017) rekommenderade helikopterperspektivet och
laste alla abstract/artiklar som pa nagot satt kunde kopplas till syftet och var generosa i det
forsta urvalet. Sokprocessen antecknades noggrant under arbetets gang, se bilaga 1.
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Vid det forsta urvalet valdes artiklar som i rubrik och abstract pa nagot satt berorde palliativ
vard vid Huntingtons sjukdom (totalt 36 artiklar). Darefter sorterades artiklarna manuellt.
Vetenskapliga artiklar som granskats med Peer review” och handlade om palliativ vard vid
Huntingtons sjukdom samt artiklar som delvis berérde amnet valdes ut. Ovrigt material och
artiklar sorterades bort, till exempel artiklar som beskrev framtagande av matinstrument for
livskvalitet i slutskedet av Huntingtons sjukdom (4), 6versiktliga artiklar (3), artiklar som
inriktade sig pa lakemedelsbehandling (4) eller behandlade tidiga faser i sjukdomen (2). Efter
sorteringen aterstod 13 artiklar for granskning.

Kvalitetsgranskning

Granskningen gjordes utifran Fribergs (2017) forslag for kvalitativa och kvantitativa studier,
samt SBU:s granskningsmall for kvalitetsgranskning av studier med kvalitativ
forskningsmetodik (SBU). Aven Willman et al. (2016) anvandes som stéd for véardering av
de deskriptiva studier som bygger pa beprévad erfarenhet.

Fem studier bedomdes ha hog metodologisk kvalitet, tva studier beddmdes ha medelhdg
metodologisk kvalitet. Sex studier har varit svarbedomda och darmed fatt beddmningen lag
kvalitet, framst pa grund av otydlighet i problem, syfte och metod. Trots detta har de tagits
med da beprovad erfarenhet varderas hogt, da palliativ vard vid Huntingtons sjukdom &r
begréansat utforskat. Majoriteten av de studier som fatt varderingen 1dg metodologisk kvalitet
har citerats i andra artiklar vid flertalet tillfallen. Artiklarnas syfte, metod och resultat samt
kvalitetsgranskning sammanstélldes och presenteras i en dversiktstabell, se bilaga 2.

Dataanalys

Analys av materialet gjordes i flera steg enligt Fribergs (2017) metod for litteraturdversikter.
Utvalda artiklar lastes i sin helhet flera ganger for att fa en forstaelse och dversikt av dess
innehall. Forfattarna diskuterade deras innehall och relevans i fornallande till arbetets syfte for
att finna relevanta teman. Studiernas resultat och innehall sammanstalldes darefter i fyra
omraden; Omvardnad vid sjukdomens symtom och konsekvenser, Livskvalitet, Anhorig- och
vardarperspektiv samt Professionella véardare och deras behov.

Forskningsetiska 6vervaganden

Tre av artiklarna har ett etiskt godkénnande for sina studier av respektive universitet eller
sjukhus etiska kommittéer (Dawson, Kristjanson, Toye, & Flett, 2004; Ray, Brown & Street,
2012 och Veronese, et al. 2015). Tre artiklar hamtar data ur tidigare insamlat material
(Downing, et al. 2018; Kristjanson, Aoun & Oldham, 2006; och Kristjanson, Aoun, Yates,
2006). Endast en av dessa kommenterar det etiska godkannandet och komplettering vid
aktuell studie (Kristjanson et al., 2006). Resterande artiklar redovisar inte etiska
Overvaganden.
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Resultat

Examensarbetet presenterar tretton artiklar som med olika infallsvinklar beror palliativ
omvardnad vid de senare faserna av Huntingtons sjukdom. Studierna har genomforts med
olika metoder; tio av artiklarna har en rent kvalitativ metod, tva rent kvantitativ och en har
mixed-metod. Studierna genomfordes i USA, Storbritannien, Italien, Australien och Nya
Zeeland och publicerades mellan aren 2001 och 2018.

Vid bearbetning av materialet identifierades fyra omraden; Omvardnad vid sjukdomens
symtom och konsekvenser, Livskvalitet, Anhorig- och vardarperspektiv samt Professionella
vardare och deras behov, se figur 1.

Omvardnad vid sjukdomens
symtom och konsekvenser

_ Livskvalitet

Anhorig- och
vardarperspektiv

Professionella vardare
och deras behov

Palliativ omvardnad vid
Huntingtons sjukdom
|

Figur 1: Analysresultat

Omvardnad vid sjukdomens symtom och konsekvenser

Flera artiklar beskriver hur motoriska funktioner avtar mot livet slut vilket paverkar patientens
liv i alla delar. De flesta forlorar formagan att ga och en del &r helt sangliggande. Vanliga
motoriska symtom i slutet av Huntingtons sjukdom ar dysfagi, dysartri, urin- och
faecesinkontinens, andningspaverkan och minskande (eller i vissa fall tilltagande) korea samt
stelhet (Dellefield & Ferrini, 2011; Macleod, Jury & Anderson, 2017; Moskowitz & Marder,
2001; Veronese et al., 2015)

Fyra artiklar tar upp de motoriska symtomens konsekvenser. Talsvarigheter, att forlora
formagan att formulera tal medfor svarigheter att kommunicera med sin omgivning. Fallrisk
pa grund av korea vilket i sin tur kan leda till allvarliga skador. Hyperkinesi, hypokinesi,
dystoni och fall kan leda till smarta. P& grund av dysfagi blir naringstillforsel en central del att
ta hansyn till i omvardnaden. Svarigheter att ata (pga dysfagi eller korea) medfor risk att
patienten inte far i sig tillrackligt med naring, men allvarligast &r risken att aspirera och
kvavas eller att drabbas av aspirationspneumonier (Dellefield & Ferrini, 2011; Klager,
Duckett, Sandler & Moskowitz 2008; Moskowitz & Marder, 2001; Phillips, Shannon &
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Barker, 2008). Munhalsa &r en viktig aspekt for upplevelsen av livskvalitet som ofta gloms
bort. Personer med Huntingtons sjukdom bor regelbundet ga till tandlakare sa att forandringar
tidigt upptéacks (Macleod et al., 2017; Moskowitz & Marder, 2001; Phillips et al., 2008).

Ofta &r det inte de motoriska symtomen som &r svarast att beméastra som patient med
Huntingtons sjukdom. Det ar de kognitiva och psykiatriska svarigheterna som ger storst
paverkan pa det dagliga livet. Demens ar vanligt forekommande vilken ger langsammare
kognitiva funktioner (bradyfreni) och apati (Macleod et al.,2017; Phillips et al., 2008).
Depressioner ar vanligt, psykoser (visar sig tex som paranoia och hallucinationer)
forekommer men &r inte lika vanligt. Irritation, ilska och vredesutbrott &r vanligare mot slutet
i sjukdomsforloppet liksom tvangsmassiga beteenden och en dverskuggande oro (Macleod et
al., 2017; Moskowitz & Marder, 2001; Phillips et al., 2008)

Den kognitiva paverkan demensen ger gor att formagan att planera, minnas och ta initiativ
forsamras. Formagan att kommunicera forsamras liksom mojligheten att fatta beslut som ror
sig sjalv. Att forlora motivation, entusiasm och intresse ar allvarliga konsekvenser av
sjukdomen och det &r viktigt att forsta att apatin inte ar utslag for lathet. Mot slutet blir det allt
svarare att sta ut med att vanta pa det man onskar vilket kan leda till stor frustration, ilska och
vredesutbrott. llska, aggressioner och vredesutbrott hor till sjukdomens konsekvenser.
(Macleod et al., 2017; Moskowitz & Marder, 2001; Phillips et al. 2008)

Flera av artiklarna tar upp forlorad férmaga till att kommunicera som en av de avgorande
funktionsnedsattningarna. Svarigheter med att forsta och gora sig forstadd skapar mycket
frustration och ilska. Logoped bér konsulteras och kommunikationshjalpmedel anpassas och
anvéndas (Dellefield & Ferrini, 2011; Klager et al., 2008; Macleod et al., 2017; Phillips et al.,
2008; Travers, Jones & Nicol, 2007)

For att forebygga frustration och vredesutbrott och sadant som ibland okunnigt benamns som
problembeteende &r det avgorande att forutse vilka situationer som triggar och orsakar
irritation och motverka dessa, det kan till exempel vara hunger, smérta, att personen ar
uttrakad eller upplever frustration dver att kommunikationen inte fungerar (Dellefield &
Ferrini, 2011; Macleod et al.2017. Varden bér vara individualiserad och det bor rada
kontinuitet i rutiner och personal (Dawson et al., 2004; Macleod et al., 2017)

Fysiska symtom och tecken pa att doden narmar sig ar kakexi, aterkommande feberepisoder,
andningssvarigheter relaterat till aspiration eller aspirationspneumoni (Moskowitz & Marder,
2001). En av de artiklar som tar upp svarigheterna att forutspa nar livet narmar sig sitt slut ar
Wilson, Seymour & Aubeeluck, (2011), trots att de fysiska symtomen pa nara forestaende dod
visade sig kunde personen plotsligt aterhamta sig. Detta verifieras i en annan artikel (Ray et
al., 2012) som tar upp den ovantade doden, det vill sdga att personer som upplevts vara nara
doden blir béttre samt att det fanns patienter som dog till synes ovantat. Ytterligare en artikel
(Klager et al. 2008) beskriver doendeprocessen som icke-linjar, den kan paga fram och
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tillbaka under lang tid vilket forsvarar planerande av varden och beslutsfattande om till
exempel livsuppehallande insatser. Vid livets slut forsamras dven de kognitiva och
psykiatriska symtomen och en beteendemassig regression med skrikande, demonstrativ
matvagran och raseriutbrott kan framtrada (Macleod et al., 2017).

Livskvalitet

Tva artiklar tar specifikt upp livskvalitet hos personer med olika neurodegenerativa
sjukdomar (Kristjanson et al., 2005 och Kristjanson et al., 2006) och ytterligare andra artiklar
beror aspekter som har betydelse for livskvalitet (Dawson et al., 2004; Dellefield & Ferrini,
2011; Klager et al., 2008; Macleod et al., 2017; Veronese et al., 2015).

Kristjanson et al. (2005) och Kristjanson et al. (2006) h&mtar sina resultat ur samma
nationella undersdkning bland personer med amyotrofisk lateral skleros (ALS), multipel
skleros (MS), Parkinsons sjukdom och Huntingtons sjukdom. Den grupp av dessa som angav
lagst sjalvuppskattad livskvalitet (enl Longman and Young’s two-item quality of life scale)
var de som levde med Huntingtons sjukdom. Aven i de fragor/skalor som métte symtomens
paverkan pa livet lag Huntingtons sjukdom hogt, sarskilt vad galler koncentration,
kommunikation, svéljsvarigheter och fatigue. Liksom da oro och depression méttes, har hade
personer med Huntingtons sjukdom en betydligt hogre procentuell andel som sade sig uppleva
dessa symtom i jamforelse med 6vriga studerade diagnoser.

Veronese et al., (2015) har i sin studie intervjuat patienter med olika neurodegenerativa
sjukdomar och deras anhdriga i Italien i syfte att undersoka deras behov av palliativ vard.
Kanslor av att vara isolerad, att forlora sina vénner, att inte kunna jobba langre, problem med
komma ivég for miljoombyte namns som sociala faktorer av betydelse medan spirituella
behov inte alltid uttrycks lika tydligt. Fragor om tro uttrycktes inte spontant men nar fragan
kom upp uppgav somliga och sarskilt de tillhérande den romersk katolska kyrkan att deras tro
hjalpte dem.

Tva av artiklarna (Dellefield & Ferrini, 2011; Klager et al., 2008) beskriver arbetet pa tva
vardboenden for personer med Huntingtons sjukdom déar omvardnaden préaglas av en
helhetssyn pa patienten och dennes anhoriga/narstaende. Att ha meningsfulla sociala
interaktioner i form av diskussioner och gemensamma aktiviteter ar betydelsefullt. Likasa att
kunna kommunicera med andra. Att skapa ett valbefinnande i ordets alla beméarkelser fran
musik, konst och litteratur som kan lindra och lugna sjalen till att ha bekvama klader. For de
som Onskar ar det viktigt att fa diskutera spirituella och andliga fragor med nagon enskilt
och/eller i grupp. Att uppleva autonomi och i s hog grad som mojligt fa bestamma dver sitt
eget liv och sin vardag ar viktigt.

Sa lange man kan ar det viktigt att fa dela sin situation och sina erfarenheter med andra. Att fa
prata med andra i samma eller liknande situation underlattar och minskar risken for frustration
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och ilska (Dawson et al., 2004; Macleod et. al., 2017), men dven professionellt psykosocialt
stdd upplevdes av flera som hjalpsamt (Veronese et al., 2015).

Flera av artiklarna betonar vilken typ av vardform som férordas for personer med
Huntingtons sjukdom. Artikelforfattarna ar eniga, personer med Huntingtons sjukdom bor
omfattas av palliativ omvardnad och det multidisciplinara team som detta innebar pa grund av
den komplexitet som sjukdomen innebdr med motoriska, kognitiva och psykiatriska
funktionsnedsattningar (Dellefield & Ferrini, 2011; Klager et al., 2008; Kristjanson et al.,
2005; Kristjanson et al., 2006; Macleod et al., 2017; Moskowitz & Marder, 2001; Phillips et
al., 2008; Travers et al., 2007; Veronese et al., 2015; Wilson et al., 2011)

Att sakerstalla att den sista tid i livet blir enligt ens 6nskemal tas upp i flera artiklar. Flera
forfattare rekommenderar att personer med Huntingtons sjukdom och deras anhdriga skriver
ett ”Advanced Directive” for framtiden eller andra former av ”End of Life Plans”. Da
Huntingtons sjukdom for manga leder till kognitiv svikt och demens ar risken for dessa
personer 6verhangande att det med tiden kommer att bli omgjligt att fatta viktiga beslut som
ror omsorg och vard om sig sjalv. Det &ar darfor av vikt att ha tankt igenom och forankrat sina
onskemal i tid, vilket kan ha en lugnande effekt, samt att uppdatera dessa dokument sa att de
ar aktuella (Downing et al., 2018; Klager et al., 2008; Moskowitz & Marder, 2001; Ray et al.,
2012; Travers et al., 2007).

Anhdrig- och vardarperspektiv

Flera av artiklarna beskriver anhgrigvardarnas situation. Manga anhdrigvardare, vilket oftast
ar en make/maka eller i vissa fall barn till den som drabbas av Huntingtons sjukdom upplever
sorg, frustration, ilska, ensamhet, klinisk trétthet och stressrelaterade sjukdomar. De upplevde
aven att det var en orimlig borda att ta hand om sin insjuknade maka/make (Macleod et al.,
2017; Phillips et al., 2008). En studie belyste det faktum att anhérigvardare upplevde en
dysfunktion i familjen med angest och depression som foljd (Kristjanson et al., 2006).

En 6verlevnadsmekanism i familjer med Huntingtons sjukdom kan vara att tona ned de
svarigheter sjukdomen medfor. Detta kan innebéara problem vid planering av vard och den
sista tiden i patientens liv forsvaras. (Klager et al., 2008). Friska syskon till de som
diagnostiserats med Huntingtons sjukdom kan kanna skuld 6ver att de inte har den
sjukdomsbarande genen (Dawson et al., 2004). Familjer kunde ocksa kanna skuld 6ver att inte
langre klara av att ta hand om den anhdrige hemma langre nér en flytt till annat boende blev
ofrankomligt (Dellefield & Ferrini, 2011). Bade de personer som drabbats av sjukdomen och
deras anhdrigvardare kande stor oro for framtiden. Oron handlade om en osaker framtid, om
att bot ej finns for sjukdomen och radslan for doden. Att bade varda en insjuknad make/maka
samtidigt som ett barn far sin diagnos i Huntingtons sjukdom skapade oro och radsla (Dawson
et al., 2004).
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FoOr att underlatta och vagleda familjer under sjukdomens progression behdvs en god kontakt
med sjukvarden for att fa information, stéd och vagledning. Multidisciplinara team ar nagot
som flera av forfattarna efterlyser som bradskande for de som drabbats av Huntingtons
sjukdom eller annan neurodegenerativ sjukdom samt for deras familjer (Dawson et a., 2004;
Moskowitz Marder, 2001; Phillips et al., 2008, Veronese et al., 2015; Macleod et al., 2017;
Travers et al., 2007).

Kristjanson et al. (2005) undersokte vilket stod anhoriga 6nskade for att hantera sin situation
som anhdérigvardare. Det anhdriga behévde och 6nskade var information om diagnosen,
utrustning och hjalpmedel for aktiviteter i dagliga livet (ADL), tillgang till palitliga och aktiva
stodgrupper samt finansiell hjalp for att klara omvardnaden.

Enbart en artikel tog upp att vissa personer drabbade av Huntingtons sjukdom helt saknade
stod fran familj eller vanner. Enligt forfattarna kunde detta bero pa svarigheterna sjukdomen
for med sig i form av psykisk ohalsa och ibland missbruk. En annan anledning kunde ocksa
vara att dessa personer forlorat anhoriga i sjukdomen, darav ensamheten (Dellefield & Ferrini,
2011).

Professionella vardare och deras behov

| en studie av Travers et al. (2007) kunde de se att det saknas standardiserade planer for
omvardnad av patienter med Huntingtons sjukdom vilket medfcr att personal eller de
anhdriga som vardar dessa patienter saknar tillracklig kunskap. Ett sétt att bemota detta var att
anordna utbildning for all personal som arbetade med personer med Huntingtons sjukdom.

Att varda en person i slutskedet av Huntingtons sjukdom kunde upplevas som svart och risken
att bli utbrand ar stor. Att tillgodose personens komplexa behov, att bibehalla god
kommunikation, vardighet for personen samt se till att personen har en sa god sista tid i livet
kan vara kravande. Balansen mellan att personen far behalla sin autonomi och vérdighet
samtidigt som personalen skyddar personen mot fallskador och att kénna oro for detta kan
ocksa vara utmanande (Macleod et al., 2017).

Personal som vardar personer med olika neurodegenerativa sjukdomar kénde ofta frustration
over att inte kunna fa kontakt med specialister tillrackligt snabbt och det var svart att bedoma
vad personens besvar eller utmanande beteende handlade om. Byrakrati inom olika
myndigheter gjorde att olika bradskande behov hos en vardtagare ej kunde tillgodoses
tillrackligt snabbt, hjalpmedel, remisser eller annat som behdvdes kom inte personen tillgodo i
tid (Wilson et al., 2011).
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Diskussion

Metoddiskussion

| examensarbetets uppdrag ingick att gora en litteraturdversikt i syfte att undersoka palliativ
omvardnad vid Huntingtons sjukdom. Inledningsvis diskuterades med uppdragsgivarna
eventuella mojligheter att komplettera litteraturstudien med intervjuer av personer som har
stor insikt i och empirisk erfarenhet av amnet. Av tidsméssiga skél lat sig detta inte goras,
vilket kan ses som en svaghet i arbetet. Kompletterande intervjuer hade kunnat bidra med en
extra dimension till resultatet. Litteratursoversikt som metod lampade sig dock vél for
uppdraget och de tretton artiklar som slutligen valdes bedéms vara relevanta for att ge svar pa
arbetets syfte.

Amnesord for sokning valdes utifran syftet och identifierades i databasernas respektive
tesaurus, kontrollerade och identifierade sokord anses vara en styrka (Karlsson, 2017). Da
inledande s6kningar gav fa traffar beslutades att genomféra sokningarna i tre for amnet
relevanta databaser samt att darefter kontrollera dessa med sokningar i ytterligare tva. Att
sokningarna genomfordes i flera databaser kan ses som en styrka, flera av artiklarna aterkom i
sokningar i olika databaser vilket tyder pa att sckomradet var val inringat och att sokresultatet
darmed hade hdg sensitivitet (Henricson, 2017).

Vid valet av inklusions- och exklusionskriterier valde forfattarna att soka “brett” och déarefter
gora ett manuellt urval. Databasernas mojligheter till forval av sokkriterier anvandes enbart i
kontrollsokningar da vidare begrepp anvéandes. Att sdka “’brett” var ett medvetet val som gav
mojlighet till Gversyn av det som presenterades inom amnesomradet. Valet paverkade
sokningens specificitet som blev betydligt lagre an om tydliga kriterier valts som alder eller
om amnesordssokningar genomforts (Henricson, 2017). Det manuella urvalet gjordes pa de
trettiosex artiklar som bedémdes kunna ha relevans for arbetet. Tréaffar som inte var
vetenskapliga artiklar utan annat material som bokavsnitt, fast facts”, kliniska dversikter
valdes bort, liksom sadant som handlade om framtagande av matinstrument for att méata
livskvalitet vid livets slut. Detta tillvdgagangssatt gav en god 6verblick av amnesomradet och
vilken typ av forskning som tidigare bedrivits och till viss del vilken forskning som pagar.
Risken med manuellt urval &r att reproducerbarheten minskar da det foreligger ett matt av
avvagning och bedémning i varje val. Det material som innehallsméassigt var mycket
intressant men inte passade for litteraturoversikten anvandes i arbetets 6vriga delar. Det
material som inte tydligt var av vetenskaplig karaktér (i meningen att de hade ett tydligt
formulerat syfte, metod, resultat och diskussion) togs med om innehallet bedémdes vara
relevant.

Evidensbaserad omvardnad bor till storsta delen vila pa kunskap som &r vetenskaplig,

systematisk, generaliserbar och verifierad. Men i avsaknad av sddan kunskap &ar aven
erfarenhetshaserad, personlig kunskap, det vill sdga beprovad erfarenhet véardefull for bade
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patient och vardpersonal (Willman et al., 2016). Nar evidens saknas bor man sammanvaga
den bristféalliga forskning som finns med den kollektiva beprévade erfarenheten (Willman et
al., 2016). Darfor togs aven artiklar som i huvudsak bygger pa beprovad erfarenhet och
litteraturoversikter med i analysen under forutsattning att dessa var av vetenskaplig karaktér,
hade granskats infor och var publicerade i erkdnda och ansedda vetenskapliga tidskrifter. De
artiklar som med forfattarnas oerfarna 6gon bedémdes ha en svarbedomd metodologisk
kvalitet var Dellefield & Ferrini, 2011; Klager et al., 2008; Macleod et al., 2017; Moskowitz
& Marder, 2001; Phillips et al., 2008 och Travers et al., 2007.

Valda artiklar anvande olika metod, kvalitativ, kvantitativ och mixed-metod. Majoriteten av
artiklarna anvénde en kvalitativ metod, av dessa var flera av deskriptiv natur. Artiklarna
anvande till viss del samma ursprungsmaterial (Kristjanson et a., 2005 och Kristjanson et al.,
2006) eller hanvisade till samma kélla (Dellefield & Ferrini, 2011 och Klager et al., 2008)
vilket minskar den grupp som har studerats i antal samt minskar antalet kéllor. Det studerade
materialet blir saledes mindre/farre och slutsatserna mojligtvis inte lika giltiga/
generaliserbara. Har bor man paminna sig om att det &r en ovanlig diagnos och ett mtaligt
skede i livet som undersoks vilket forsvarar forutsattningarna for omfattande studier.
Forfattarna har tagit hansyn till ovanstaende.

De utvalda artiklarna har en stor spridning vad galler publiceringsar (2001 — 2018), forfattarna
har bedomt relevansen i forhallande till artikelns alder samt véagt in mojligheten att nyare
forskning kan ha tillkommit sedan artikeln publicerades. Mot slutet av detta arbete
genomfordes kontrollsokningar for att soka nytt material och forfattarna konstaterar att inget
tillkommit som ar aktuellt for den tidigare sokningen.

Datanalysen genomfdrdes av bada forfattarna, inledningsvis genom att individuellt lasa
artiklarna flera ganger samt formulera teman och darefter gemensamt diskutera och lasa
materialet pa nytt. Detta for att sakerstélla att temana ar uttdmda och besvarade syftet.

Forfattarnas till detta arbete har en viss forforstaelse. Det finns kunskap om hur det kan vara
att leva med sallsynta diagnoser pa ett 6vergripande plan och samt erfarenhet av palliativ
omvardnad, vilket kan ha styrt analysen av litteraturen. En risk ar att forfattarna oavsiktligt
feltolkar data som galler for andra diagnoser men inte uttalat for Huntingtons sjukdom. Det
kan dock vara en fordel att ha en viss kunskap och erfarenhet for att kunna upptécka
bestandsdelar som annars riskerat att ga forfattarna forbi.

Artiklarna har sitt ursprung i USA, Storbritannien, Italien, Australien och Nya Zeeland.
Forfattarna har beaktat detta och tagit hansyn till skillnader mellan dessa lander och Sverige.
Flera artiklar tar upp att personer med Huntingtons sjukdom och deras anhdriga har en stor
oro éver sin ekonomiska situation. Hur ska ekonomin ga ihop nar man har forlorat arbete,
maste betala for hjalpmedel, anpassningar, vard och lakemedel. Liknande oro kan sékert
finnas har, i Sverige finns dock ett grundlaggande gemensamt skyddsnat dar vard och
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behandling ska tillnandahallas och ekonomiskt bidrag finns att fa for bostadsanpassningar,
bilanpassning och sa vidare. Det ar en stor och viktig skillnad mellan Sverige och de lander
dar studierna genomforts och anledning till att forfattarna valt att inte belysa detta i den
omfattning som det ges utrymme i artiklarna. I flera artiklar rekommenderas att patienter
skriver ett juridiskt dokument, ett sa kallat ”Advanced Directive”. Dessa innehaller bland
annat juridiska fragor som inte ar aktuella i en svensk kontext. 1 Sverige finns inget
motsvarande dokument, men vara Framtidsfullmakter kan fylla ett liknande syfte (SFS
2017:310).

Att en mindre andel av artiklarna som redovisar sina etiska dvervaganden &r en brist som
skapar osakerhet kring bade artiklarnas vetenskapliga kvalitet och om tillvagagangssattet har
varit etiskt efter gallande principer, deklarationer och lagar (Kjellstrom, 2017).

Som student/forfattare ar det av vikt att reflektera 6ver vilket etiskt forhallningssatt man antar
vid forstaelsen och granskning av valda artiklar. Forfattarna har i detta arbete vinnlagt sig om
detta och har till exempel varnat om att anvanda ett etiskt reflekterat sprakbruk i férhallande
till bendmningen av de personer som studeras (Kjellstrom, 2017).

Resultatdiskussion

Arbetets syfte vara att undersoka palliativ omvardnad i de senare faserna vid Huntingtons
sjukdom for att darefter ge forslag pa omraden till en webbutbildning for
omvardnadspersonal. Analysen av de tretton artiklarna delas i fyra omraden: Omvardnad vid
sjukdomens symtom och konsekvenser, Livskvalitet, Anhorig- och vardarperspektiv och
Professionella vardare och deras behov.

Pa ett dvergripande plan handlar den sista tidens omvardnad om att skapa valbefinnande och
sa god livskvalitet som mdjligt. Att mota de komplexa symtom som sjukdomen ger ar
avgorande. Flera av artiklarna i studien har stort fokus pa symtom och de
funktionsnedsattningar de ger. Hur de ska motas i omvardnad ar inte alltid lika tydligt.
Kompletterande forskning (till exempel Moskowitz & Rao, 2017) beskriver till viss del
detaljerat och konkret hur detta kan ga till, tex att sitta ner nar man borstar tanderna vilket
okar autonomin da att sta och borsta samtidigt ar for svart. Att tala i korta meningar och ge
god tid till svar utan att repetera fragan ger mojlighet att ta in, tolka, tanka ut ett svar och
fysiskt formulera det, att tanka pa fallrisk genom att inte tala med nagon medan denna gar
osv. Studiens artiklar betonar vikten av att fa hjalp med de funktionsnedséttningar som
symtomen ger av specialister inom respektive disciplin, bakgrundslitteraturen bekraftar detta
(Marks et al., 2011; Mestre & Shannon, 2017 och Moskowitz & Rao, 2017).

Till livskvaliteten hor forutom symtomlindring aven sjalsliga och andliga fragor som att
hantera hur ens personlighet forandras, att inte langre kunna arbeta, vanner som forsvinner
och att relationen i familjen forandras. Forskningen kring livskvalitet hos personer med
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Huntingtons sjukdom &r fortfarande liten. Tva artiklar i var studie belyser att dven i
jamforelse med andra neurodegenerativa sjukdomar &r den upplevda livskvaliteten lag hos
personer med Huntingtons sjukdom vilket bekréftas av Calvert et al., (2013). | en god
omvardnad ar ovanstaende aspekter viktiga att ta hansyn till, men fa artiklar tog upp detta
specifikt. Flera studier handlar om olika instrument for att mata livskvalitet i olika faser av
Huntingtons sjukdom (Mestre, et al., 2018; Carlozzi, et al., 2016; Carlozzi, et al., 2017). Det
kan tolkas som ett matt pa att mer kunskap behdvs pa omradet och att forskning pagar for att
ta fram métverktyg som lampar sig for Huntingtons sjukdom.

Anhdrigas situation ar ett aterkommande och komplext tema i forskningen, vilket dven ses i
denna litteraturstudie. Sjukdomen kommer med tiden medftra att den sjuke forlorar sina
formagor och blir mycket omsorgskravande, en omsorg som ofta en nara anhdrig till storsta
delen star for. Successivt riskerar den anhdrige att forlora “sitt eget liv” och gé in i en
vardarroll eller att barn tar éver ansvar fran sina foraldrar nar de sjalva fortfarande ar barn och
tvingas ta ansvar for sddant som vuxna borde ta hand om. En aspekt som sérskiljer och
komplicerar Huntingtons sjukdom &r arftligheten. Att som (vuxet) barn varda sin foralder ger
en inblick i hur ens egen framtid kan komma att se ut. Aven ett friskt syskon stalls infor svéara
fragestallningar om denne har ett syskon som bar den muterade genen och kommer att bli sjuk
— vilket ansvar vilar pa det friska syskonet da (Parekh, Praetorius & Nordberg, 2018)?
Jamférande studier om hur anhdriga och anhorigvardare paverkas visar att i familjer med
Huntingtons sjukdom &r den psykiska och fysiska pafrestningen hogre an i andra jamforbara
neurodegenerativa sjukdomar. Anledningen tros vara de svara symtom sjukdomen ger samt
att omvardnaden behovs under mycket lang tid (Domaradzki, 2015).

For andra utomstaende, inte den nara familjen, som vardar nagon med Huntingtons sjukdom
ar effekten av att varda en person med Huntingtons sjukdom inte lika utforskad. Det kravs en
hog kompetens av personalen i de fall da en person blir personlighetsforandrad, &r lattirriterad
och ibland valdsam (Brown, Sewell, & Fisher, 2017). Som utomstaende kan det ocksa vara
svart att kommunicera, att forsta vad som menas och 6nskas. Forskning visar pa att personal
har svart att vardera hur mycket personen med Huntingtons sjukdom verkligen forstar och
onskar mer kunskap och stdd fran andra professioner vad galler kommunikation (Hartelius,
Jonsson, Rickeberg, & Laakso, 2010)

Ett fynd i var studie var att det endast var en artikel som beskrev den ensamhet som personer
med Huntingtons sjukdom riskerar. Det finns mycket forskning om anhérigas situation, men i
de fall da anhoriga saknas, saknas kunskap om varfor och vilka konsekvenser detta medfor for
den sjuke. Ytterligare litteratur har sokts som bekréftar eller motséger detta men forfattarna
har inte funnit nagon.

Forloppet nara doden kan variera hos personer med Huntingtons sjukdom och det ar ocksa
nagot flera forfattare beskriver i de granskade artiklarna som ett oforutsagbart tillstand. (Ray
et al. 2012; Wilson et al., 2011; Klager et al., 2008). Dessa variationer och forloppets
oforutsagbarhet forsvarar for de som vardar personer med Huntingtons sjukdom i hur de ska
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forhalla sig eller forbereda sig. Hur forbereder man de anhdriga da situationen ar oviss? Om
man som personal inte funderat kring sin egen radsla for eller tankar kring déden kan det bli
extra svart att bemastra sina kanslor nar man vardar en déende person. Pesut et al. ( 2015)
kunde i sin studie se en skillnad i hur personalen hanterade bemdtandet av déende och deras
anhdriga efter att de utbildats i palliativ vard, hur de fick en djupare forstaelse och trygghet i
sin roll som vardpersonal.

Flera av artiklarna tar upp vikten av att i god tid forsoka diskutera vad som behdvs for att den
sista tiden skall bli sa bra som majligt for anhdriga och den déende. Med andra ord- att
forbereda for “en god dod”. Vikten av detta beskriver dven Tarolli et al. (2017) och
Moskowitz & Rao (2017). Da personer med Huntingtons sjukdom har svart med talet och
riskerar demenssjukdom sa &r det extra viktigt att viktiga beslut tas i god tid. De 6 S:n kan da
vara en fin vagledning géllande exempelvis sjalvbestammande eller strategier (Ternestedt et
al., 2017).

Dawson et al. (2004) beskriver i sin studie hur personer med Huntington kan vara
svarplacerade vad géller omvardnad den sista tiden da det inte finns manga enheter
specialiserade for dem. De tycks inte riktigt passa in nadgonstans och det finns fa boenden som
ar sarskilt anpassade for dessa personer. | Sverige finns endast nagra fatal boenden dar
personalen har specialkunskap om Huntingtons sjukdom. Nar hemsituationen blivit ohallbar
placeras de oftast pa nagon form av dldreboende men tiden innan s& har anhoriga ratt att fa
avlastning och assistans i hemmet via LSS (Lagen om stdd och service till vissa
funktionshindrade: 1993:387). Lagen innefattar framst de som ar under 65 ar men det gar att
anstka om fortsatt stod aven efter 65 ars alder.

Att personer med Huntingtons sjukdom har behov av och bor omfattas av palliativ vard den
sista tiden ar samtliga forfattare i denna studie 6verens om. Sawatzky et al., (2017) bestyrker
detta och menar dessutom att ett palliativt forhallningssatt borde adresseras alla de som har
kroniska och livshotande sjukdomar oavsett boendeform. Sarskilt viktigt &r att personer som
vardar dem, i detta fall sjukskaéterskor, behdver utbildning och stad.

Ett personcentrerat forhallningssatt utgar i hdg grad fran den person man har framfor sig,
dennes livssituation och dnskemal (Eldh, 2014). Det &r ett lampligt forhallningssétt for en
diagnos som Huntingtons sjukdom med stora individuella skillnader och variationer éver tid.
En reflektion som studien medfor &r att da berattelsen ar central i den personcentrerade varden
(Ekman et al., 2014) blir det en utmaning dd kommunikationssvarigheter r en del i
symtombilden hos Huntingtons sjukdom. | ett samtal med en person som har en
kommunikationsstorning maste aven sattet att kommunicera personcentreras och anpassas. En
samtalspartner med kunskap och erfarenhet, ratt strategier och hjalpmedel blir darmed en
resurs for det gemensamma samtalet (Saldert, 2014).
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Ytterligare en aspekt med betydelse for den personcentrerade varden dr anosognosi, att inte
forma att inse de svarigheter man har. Att enbart lyssna till patientens beréttelse leder da fel,
och personen riskerar att inte fA den omvardnad som han eller hon behéver (Wibawa et al.,
2020).

Modellen med de sex s:n: sjalvbild, sjdlvbestammande, sociala relationer, symtomlindring,
sammanhang och strategier (Ternestedt et al., 2017) kan anvandas genom hela forloppet av
Huntingtons sjukdom. Mot slutet av livet blir dock symtomlindring och strategier allt
viktigare. Symtomlindring &r centralt vilket pavisas genomgaende i detta arbete och att skapa
strategier for livets slut och forbereda sig for doden &r avgorande och pavisas i flera av
artiklarna (Dellefield & Ferrini, 2011; Downing et al., 2018; Klager et al., 2008; Moskowitz
& Marder, 2001; Travers et al., 2007).

Flera av artiklarna i litteraturstudien lyfter vikten av olika typer av juridiska och/eller
moraliskt bindande dokument och dess betydelse for att personen ska fa den vard han/hon
onskar och blir behandlad efter den hon ar (Dellefield & Ferrini, 2011; Downing et al., 2018;
Klager et al., 2008; Moskowitz & Marder, 2001; Travers et al., 2007). Landers olika
lagstiftning och sjukvardssystem styr vilken typ av dokument som behovs. | Sverige ger
Lagen om framtidsfullmakter exempel pa juridiskt bindande innehall for sadana dokument.
Framtidsfullmakter kan anvéandas i de fall da risk finns att man langre fram inte kommer att
kunna fatta beslut som rér en sjalv (SFS 2017:310).

Implikationer for omvardnad

Huntingtons sjukdom &r en komplex sjukdom som paverkar livets alla omraden. Den beror
inte bara den som sjélv &r sjuk utan dven anhoriga och de som star for omvardnaden. Att
sammanfatta vad palliativ omvardnad innebér vid detta tillstand ar darfor komplicerat, att
hitta losningar pa de svarigheter som upptréader ar bade enkelt och svart. Att lata den palliativa
vardens hornstenar: symtomlindring, multiprofessionellt samarbete, kommunikation och
relation samt stod till narstaende vara vagledande och utga fran ett personcentrerat
arbetssatt/forhallningssatt ar grunden for en god omvardnad i livets slutskede.

En utbildning om palliativ omvardnad vid de senare faserna av Huntingtons sjukdom bor
darfor fokusera pa foljande omraden: Palliativ omvardnad, Symtom och symtomlindring,
Kommunikation och bemo6tande, Anhoriga/narstaendes situation och stod till dessa samt
Omvardnadpersonalens forutsattningar, se bilaga 3.
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Fortsatt forskning

Forskningen om palliativ omvardnad vid Huntingtons sjukdom &r sparsam. Generellt behdvs
mer forskning inom alla omraden som berdrs i den palliativa omvardnaden. Det behdvs dven
forskning vad géller de som vardar dessa personer, deras behov och dnskemal, for att den
palliativa varden av personer med Huntingtons sjukdom skall bli den basta mojliga. Det skulle
vara intressant att se en geografisk spridning av studier dér olika kulturer och samhéallssystem
avspeglas. I den forskning denna studie bygger pa & symtom och symtomlindring i fokus,
intressant skulle vara att lasa mer om aspekter som i 6vrigt bidrar till att 6ka livskvaliteten.

Slutsats

Studien visar att Huntingtons sjukdom ar en mangfacetterad och komplex sjukdom som under
lang tid har stor paverkan pa individen och dennes anhériga. Det finns enighet om att
Huntingtons sjukdom bor omfattas av palliativ omvardnad med det multidisciplindra team och
helhetssyn om méanniskan som detta innebar. Nagra omraden framstar som sarskilt viktiga.
Det forsta ar symtomlindring, sjukdomen innebar manga och komplicerade symtom som tex
dysfagi, dysartri och demens. For att kunna lindra kravs kunskap om enskilda symtom, hela
symtombilden samt kompetens att anvanda sin kunskap pa ett adekvat och personcentrerat
satt. Den som vardar en person med Huntingtons sjukdom bor darfor ha relevant utbildning i
omvardnad men dven kunskap om Huntingtons sjukdom specifikt. Det &r ocksa viktigt att den
som vardar far fortsatt handledning och forthildning da sjukdomsforloppet innebér att
formagor forloras successivt och att omvardnadsbehovet 6kar med tiden.

Det andra &r stod till anhoriga som vid denna diagnos ar sérskilt utsatta. Dels for att
omsorgsbehovet hos den som ar sjuk med tiden blir mycket omfattande och dels pa grund av
att sjukdomens arftlighet kan paverka flera generationer i samma familj.

En utbildningsinsats for omvardnadspersonal bor darfor innehalla foljande omraden: palliativ
omvardnad, symtom och symtomlindring, kommunikation och bemétande, anhdriga och
narstaendes situation och stdd till dessa samt omvardnadspersonalens forutsattningar.

Slutligen — trots de omfattande svarigheter som Huntingtons sjukdom medfor sa handlar
omvardnaden om att skapa s& mycket gott som mojligt for den som ar sjuk och dennes
narstaende. Sa att - “the good days outnumber the bad ones” (Pollard, 1999).
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Bilaga 3 — Forslag till webbutbildning
Forslag till inledande text

Vard i livets slutskede

Den hér delen i uthildningen vill ge dig som vardar en person med Huntingtons sjukdom
vagledning i vad palliativ omvardnad ar och hur du kan gora den sista tiden i livet sa bra som
mojligt for den du vardar. Den sista tiden ger olika fysiska och psykiska symtom och det kan
ibland vara svart att bemota eller forsta vad orsaken till svarigheterna ar. Det kréavs talamod,
inlevelse, kunskap men ocksa en gnutta humor och karlek fér att klara av denna utmanande

uppgift.

Palliativ ar det latinska ordet for mantel, en slags vérnande omsorg infor den sista tiden i livet.
Palliativ vard har vare sig med alder eller diagnos att gora. Det handlar om att ta hansyn till de
behov en manniska kan tankas ha: fysiskt, psykiskt, socialt eller existentiellt. Palliativ vard
handlar om att den som &r sjuk ska fa leva ett sa gott och aktivt liv sa lange som mojligt och
att skapa forutsattningar for livskvalitet i livets slut.

Inom palliativ vard talar man om de fyra hérnstenarna. Dessa &r bra att utga ifran da
begreppen visar vagen for vad som ar viktigt att tanka pa under den sista tiden i livet. Den
forsta hornstenen handlar om symtomlindring. Det kan vara svara symtom som smarta, oro,
angest eller andra symtom som muntorrhet som ar lattare att lindra. Den som vardar &r ofta
den som forst ser tecken innan symtomen bryter ut. Att fa lindring for symtomen, stora som
sma, bidrar till att behalla livskvalitet. Den andra hornstenen visar pa betydelsen av
teamarbete mellan olika professioner och att gemensamt ha det bésta for 6gonen for den som
ar sjuk. Att samarbeta och ta hjélp av andra for att det ska bli sa bra som mojligt ar oerhért
viktigt. Hornsten tre betonar kommunikation mellan den sjuke, de anhdriga samt vardpersonal.
Kommunikationen kring allt som berér den som &r sjuk behdver vara klar och tydlig for alla
som berdrs. Oerhort viktigt ar ocksa ett inkannande och gott bemdtande vilket skapar tillit och
trygghet. Den fjarde hornstenen handlar om narstaendestdd och betonar vikten av att
narstaende far tillrackligt med information och stod. For de anhdriga som vill ar det viktigt
att fa kanna delaktighet i beslut som behdver tas och att deras synpunkter ar viktiga. Anhoriga
kan ocksa behdva stdd i att hantera sorg, bade den som infinner sig infor doden men ocksa
den som kommer langre fram nar den som &r sjuk inte langre finns i livet.
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Forslag pa omraden i webbutbildning

Innehall - Rubriker

Underrubriker

Artiklar som anvants i
litteraturstudien

Ovrig rekommenderad
litteratur

Palliativ omvardnad

Overgripande — vad utmérker
palliativ omvérdnad.

Andra professioner - Vilken
hjalp finns att fa?

Dellefield & Ferrini,
2011; Klager, Duckett,
Sandler & Moskowitz
2008; Macleod, Jury &
Anderson, 2017,
Moskowitz & Marder,
2001; Phillips, Shannon
& Barker, 2008

Burgess et al., 2014;
Dieplinger, Kundt,
Lorenzl, 2017; Mestre &
Shannon, 2017;
Moskowitz & Rao,
2017; Pesut et al., 2015
Sawatzky et al., 2017
Strang, 2012

Symptom och
symptomlindring

Vilka symptom bdr man vara
vaksam pa och hur lindrar
men dem?

Dellefield & Ferrini,
2011; Klager et al.,2008;
Macleod et al., 2017,
Moskowitz & Marder,
2001; Phillips et al.,
2008; Veronese et al.,
2015; Wilson, Seymour
& Aubeeluck, 2011

Burgess et al., 2014;
Mestre & Shannon,
2017; Moskowitz &
Rao, 2017

Kommunikation och
Bemdtande

Kommunikationshjalpmedel
”Lagaffektivt forhallningssétt”

Dellefield & Ferrini,
2011; Klager et al.,2008;
Macleod et al., 2017,
Veronese et al., 2015;
Wilson et al., 2011

Burgess et al., 2014;
Moskowitz & Rao,
2017;

Saldert, 2014; Brown,
Sewell, & Fisher, 2017,
Hartelius, Jonsson,
Rickeberg, & Laakso,
2010

Anhdriga/narstaendes
situation

Att forstd anhoriga
Stdd till anhoriga

Dawson, Kristjanson,
Toye & Flatt, 2004;
Phillips et al., 2008

Mestre & Shannon,
2017; Rothing et al.,
2014; Rothing et al.,
2015; Tarolli, Chesire &
Biglan, 2017; Wibawa et
al., 2020; Parekh,
Praetorius & Nordberg,
2018

Omvardnadpersonalens
forutsattningar

Kontinuitet och samarbete i
arbetslaget: varfor och hur?

Kontinuerlig handledning
och/eller fortbildning - att
reflektera och diskutera etiska
och praktiska svarigheter i
omvardnaden.

Dawson et al., 2004;
Travers, Jones & Nicol,
2007; Wilson et al., 2011

McClinton, 2010
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