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Sammanfattning

Bakgrund: Personer med den komplexa sjukdomen Ehlers-Danlos syndrom lever
med stindiga begransningar och smarta i det dagliga livet. Det ar en ovanlig sjukdom
som paverkar manga olika delar av kroppen.

Syftet: Att beskriva personers upplevelser av att leva med Ehlers-Danlos syndrom.
Metoden: Vald metod ar en kvalitativ litteraturéversikt med induktiv ansats. Sju kva-
litativa resultatartiklar hittades som analyserades utifran Fribergs femstegsmodell.
Resultatet: Tre teman har framtagits: bemotande, smdrta och rdadsla da dessa be-
grepp ofta namns i samband med sjukdomen. Okunskapen i sjukvarden ligger till
grund for den misstro personer med EDS har. Darav bygger ocksa radslan for att ska-
das och behdva soka vard pa nytt dar ingen tror pa dig. Smartan ar kronisk och bidrar
med méanga hinder i livet vilket gor den svarbehandlad och leder till att manga avstar
fran att gora det de tycker om for att minska den.

Slutsatsen: Fortsatt forskning inom omradet ar viktigt da varden sviktar. Sjukvards-
personalen behover fa 6kad kunskap om sjukdomen EDS och dess omvardnad for att
skapa en trygghet for patienten.

Nyckelord: Ehlers-Danlos syndrom, joint hypermobility, upplevelser



“Your pain is psychosomatic”

Summary

Background: People with the complex disease Ehlers-Danlos syndrome lives with
limitations and pain in their everyday living. The rare disease effects the majority of
the body and its system.

Aim: The purpose of this study is to describe how it is to live with Ehlers-Danlos syn-
drome seen from a person’s perspective.

Method: The method used in this study is qualitative literature review with an induc-
tive approach. Seven qualitative articles were found.

Result: The result consists of the themes, “reception”, and “pain” and “fear”, as these
words often are associated with the disease. The lack of knowledge in the healthcare
system is a daily basis problem for the misunderstood persons with EDS. It's also based
on the fear of being injured and needing to seek care when no one believes in you. It is
a chronic pain that comes with many limitations. It's also hard to treat, which results
in that many chooses to stop doing what like to do, to reduce their pain.

Conclusion: The conclusion shows the importance of continued research within this
subject. The health-care professionals need knowledge about the disease EDS and how
to give care when they are hospitalized

Keywords: Ehlers-Danlos syndrome, experience, joint hypermobility
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Inledning

For de som lider av Ehlers-Danlos syndrom [EDS] innebar livet ett flertal hinder i var-
dagen. De vanligaste typerna ar klassisk och hypermobilitet och forekommer hos 1 per
500 till 1 per 20 000 i Norden. Andra typer av EDS ar mer ovanliga och férekommer
mindre an 1 per 100 000 (Berglund & Bjorck, 2012). Antagligen ar EDS vanligare men
eftersom sjukdomen har sd manga olika yttringar och saknar faststéllda kriterier for
att kunna bli diagnostiserad tros det finnas ett morkertal pa hur ménga som faktiskt
lever med EDS (Anderson, 2015). For patienten innebar EDS mycket smarta och ut-
mattning samtidigt som det forsvarar livet. Sjukdomen paverkar kroppen sa fysisk an-
strangning ibland kan vara helt uteslutet (Socialstyrelsen, 2015). Personer som lever
med EDS har ofta kronisk smirta som bidrar till negativa psykologiska faktorer. De-
pression och funktionsnedsattning samt att leva med ohalsosamma aktivitetsrutiner
(Baeza-Velasco, Bulbena, Polanco-Carrasco & Jaussaud, 2018). Kunskapen och dess
typiska symtom ar begransat bland sjukskoterskor, speciellt de som inte har ndgon ut-
bildning i sjukdomen och de kinner sillan igen dess symtom och kiannetecken vilket
forsvarar varden (Anderson, 2015).

Bakgrund

Ehlers-Danlos syndrom

EDS ar en sjukdom som éar livslang och kronisk (Berglund & Bjorck, 2012). EDS besk-
revs for forsta gangen av dermatologerna Edvard Ehlers och Henri Alexandre Danlos i
borjan av 1900-talet och fick dd samlingsnamnet Ehlers-Danlos syndrom 1936 (Childs,
2010). Den fysiologiska orsaken till att patienter drabbas ar okdnd men det tros bero
pa en genetisk defekt (Baeza-Velasco et al., 2018). Defekten verkar ligga hos uppbygg-
naden av kollagen eller enzymdefekter som styr funktionen av proteinet (Socialstyrel-
sen, 2015). Det finns ett flertal olika typer: Klassisk-, hypermobilitet, vaskular-, ky-
foskolios-, artrochalasi- & dermatosparaxis-typ (Berglund & Bjorck, 2012). De vanlig-
aste symtomen till de olika typerna beskrivs i tabell 1.

Tabell 1: De vanligaste typerna av EDS (Brady et al.,2017)

Typ Symtom och tecken

Klassisk Symtom bestdr oftast av hog elasticitet i huden dér tendens for hudrupturer
som bildar drrvdvnad. Overrorlighet i leder dar luxationer & subluxationer
forekommer.

Hypermobilitet | Joint Hypermobility, skrivs som JHS, och hypermobilitdra typen av EDS ar
— Joint Hyper- | tvd syndrom som Gverlappar varandra. Luxationer ar vanligt. Kronisk smérta
mobility forekommer, fatigue samt koncentrationsstorningar. Med undantag fran de
andra typerna har ingen defekt i uppbyggnaden av kollagen patriffats.




Vaskular Hos vaskulira typen forekommer den storsta mortaliteten. Den vanligaste
dodsorsaken &r rupturer i storre artarer som ar svara att upptiacka da symto-
men kan vara diffusa. Huden &r ofta tunnare och mer genomskinlig dn pa de
andra typerna dér vener ligger ytligt och blir mer synliga.

Kyfoskolios Symtom i form av att barn i fédseln har muskelsvaghet och skolios som
ocksa kan utvecklas under de forsta levnadsaren. Lungfunktionen kan bli pa-
verkad av den sneda ryggen och o6kar dirav risken for aterkommande lungin-
flammationer

Artrochalasi Kéannetecknas av bilaterala hoftluxationer vid f6dsel. Hypermobilitet, mus-
kelsvaghet och dterkommande luxationer.

Dermatospa- Mer omfattande hudelasticitet och kanslighet. Fosterhinnan kan rupturera
raxis som leder till for tidig fodsel samt spontan bristning av urinblésan.

De mest typiska symtomen for EDS ar overrorlighet, skor och elastisk hud och smarta
i extremiteter och leder (Berglund & Bjorck, 2012). Huden blir hyperelastisk, skorare,
rupturerar enklare, bildar tunna och fortvinade arr, saren laker simre och blamarken
forekommer ofta (Anderson, 2015). Kvinnor verkar ha en storre tendens att insjukna i
EDS dn man men evidensen kring detta ar bristande (Bathen, Hangmann, Hoff, Qinaes
Andersen & Rand-Henriksen, 2013). Det finns rapporterat om kardiovaskulara- neu-
rologiska-, gastrointestinala- och urogynekologiska symtom men forskningsomradet
kring det ar for litet for att sdkert kunna pavisa om EDS ar orsaken (Bathen et al.,
2013).

Paverkan pa det dagliga livet

Personer som lider av EDS lever ofta med svar smartproblematik (Arthur, Caldwell,
Forehand & Davis, 2014). Orsaken ar oftast pa grund av hypermobilitet, upprepade
luxationer, skador, operationer och detta leder till att smartan nastan alltid finns dar
(Chopra et al., 2017). Smartan ar oftast muskuloskeletal och den ar 6vergripande akut
eller kronisk. Med intensiv smartproblematik paverkas det dagliga livet. Det sociala
natverket, aktiviteter och somnen ar faktorer som kan paverka. De vanligaste musku-
loskeletala smartorna ar artralgi [ledsmarta], smartor i extremiteter och fibromyalgi
[muskelsmartor] (Baeza-Velasco et al., 2018). Smartor i nacke, mage och backen ar
vanligt, det ar inte heller ovanligt att personer med EDS dessutom lider av svar huvud-
vark. Det ar pa grund av den komplexa patofysiologin i EDS som gor att det finns
manga olika typer av smirta. Mikro- och makroskador pa muskler och skelettet fore-
kommer. Pa grund av spinal instabilitet som orsakas av EDS forkommer ryggsmartor.
Av det stora antalet olika smartkallor paverkas hilsan pa ett negativt satt. Mobiliteten
paverkas och darmed kvaliteten pa vardagen. D4 smartan ar sa pass komplex skapas
svarigheter att behandla den (Baeza-Velasco et al., 2018).

Kroppen ar omtalig darfor bor hemmiljon anpassas och sikras for att minimera skador
(Anderson, 2015). Ergonomin ar avgorande for en héllbar vardag. Dislocation och hy-
permobilitet i sma leder forekommer, till exempel i hander, vilket ger svarigheter med
perceptionen for personerna som darfor ofta tappar foremal de forsoker greppa (An-
derson, 2015). Mag-tarm-problem existerar for personer som drabbats av EDS, framst
reflux och Irritable Bowel Syndrome [IBS]. Vid reflux och IBS kravs sméa naringsrika
maltider for att fa& de amnen som kroppen behover och det kan minska pa magproble-



men. Laxeringsmedel kan vara effektivt for att minska symtom och problem. Da per-
soner med EDS ofta behandlas med opioider for sin smarta férekommer ocksa for-
stoppning som biverkning och d& kan laxeringsmedel vara nodvandigt (Anderson,
2015).

Sjukskoterskans roll

Sjukskoterskor har som skyldighet att erhélla evidens och beprovad kunskap (SFS
1998:531). Att lyssna, hora, se, bevara integriteten, respektera och tro pa sin patient
skapar en god omvardnad. Sjukskoterskans yrke handlar om att agera pa ett sddant
satt att yrket och fortroendet av allmanheten stirks (Svensk sjukskoterskeforening,
2017). Genom att arbeta ur det holistiska perspektivet och dar sjukskéterskan arbetar
efter de kirnkompetenser som finns kan en god vard utovas. Sjukskoterskor i sin pro-
fession har sex stycken karnkompetenser (Cronenwett et al., 2007). Kirnkompeten-
serna bestar av personcentrerad omvardnad, samverkan i team, forbattringskunskap
och kvalitetsutveckling, evidensbaserad vard, siker vard och informatik. I sjukskoters-
kans profession kravs god kunskap i kommunikation samt formaga att analysera pati-
entens behov utifran sjukdom och halsotillstand. Sjukskoterskan har olika styrdoku-
ment som de ska arbeta efter. ICN:s etiska kod sammanfattar riktlinjer for etiskt hand-
lande (ICN 2011). I hilso- och sjukvardslagen (SFS 2017:30) star skrivet att sjuksko-
terskan har som skyldighet att undervisa och informera patienterna. Enligt patientla-
gen (SFS 2014:821) ska patientens sjadlvbestimmande och integritet respekteras och
utan patientens samtycke ska inte vard ges. Det ar ocksa viktigt att patienten ar del-
aktig i sin egen vard och varden ska utga fran patientens egna forutsiattningar (SFS
2014:821).

Genom att EDS ar livsldng ar det viktigt att forsta sjukdomens patofysiologi och om-
vardnad (Berglund & Bjorck, 2012). Opioidbehandling ar den behandling som patien-
ter med EDS upplever som mest effektivt for sin smarta. Andra effektiva behandlingar
ar varme, stabiliseringsstillningar, massage och att undvika pafrestande aktiviteter
(Berglund & Bjorck, 2012).

Vid forflyttning av en patient med EDS kravs stor forsiktighet, framforallt vid anestesi
eller medvetsloshet (Andersen, 2015). Strupen kan vara skor och darfoér kravs overva-
gandet om anestesi dr nodvandigt (Socialstyrelsen, 2015). Stabilisering av alla olika
delar av kroppen behovs med exempelvis kuddar sa de ligger i en neutral position for
att motverka skador och hudrupturer (Andersen, 2015). Huden ska inspekteras ofta,
speciellt om patienten har splint eller stabiliserings-stallningar. Vid sarrupturer ar det
viktigt att behandla med forsiktighet (Socialstyrelsen, 2015). Den skora elastiska hu-
den kan forlanga lakningstiden och darfor kravs god kunskap om hur omlaggning ska
ske. Ifall saret kraver stygn rekommenderas dubbla antalet for att 6ka stodet sa att inte
saret Oppnar sig igen (Socialstyrelsen, 2015).

Coping
Coping vid sjukdomar handlar om att ha god kunskap om sin egen sjukdom, att hitta

ratt resurser, se mojligheter och arbeta for att ha ett mer hilsosamt liv trots sjukdom
(Gregnning, Midttun & Steinsbekk, 2016). Det externa natverket kan gora att personer



klarar av att leva med kroniska sjukdomar (Dalal, 2015). Emotionellt stod av exempel-
vis familj gor vardagen hanterbar och kan ocksa vara ett stod i att orka dndra sina ru-
tiner efter de Andringar som behdover ske efter diagnostisering. Familjen siags vara den
viktiga faktorn i det externa natverket och kan hjalpa till att minska stressen en kronisk
sjukdom kan orsaka. Genom att hjilpa till med ekonomi, ge och ta emot information
och diskutera kanslor kan sjukdomen kinnas mer hanterbar (Dalal, 2015).

Fokus har lagts pa coping da det handlar om de stressfulla faktorer av miljon kring
personen och de emotionella kdnslor som uppstar som sedan blir avgorande for hur
personen handlar (Lazarus & Folkman, 1984). Det ar en strategi som gor det mojligt
for personer att hantera, tolerera och acceptera krav som ar mer dn personens egna
resurser (Folkman, 1984). Det ar personers handlingar och tankar om krav som avgor
vilka copingstrategier som passar bast. Den primara bedémningen av coping baseras
pa vad som paverkar personen subjektivt, den egna sjalvkanslan, personens anhoriga,
egna mal, eget vilbefinnande och personens sidkerhet. Den sekundira bedomningen
avgor vilken copingstrategi personen anviander och viljs utifran vilken primar bedom-
ning hos personen som ar mest hotad (Folkman 1984).

Den emotionellfokuserade copingen handlar om att hitta tankesatt som underlattar
stressen och kraven genom att fokusera pa positiva tankar istillet for ett negativt utfall.
Den problemfokuserade copingen handlar om att hitta handlingar och tankesatt som
gor det lattare att 6verkomma hinder som star i vagen for att uppna utsatta mal.
Coping handlar om att ha ndgon form av kontroll med hjilp av emotionellfokuserad
och/eller problemfokuserad for att kunna kontrollera negativa situation (Folkman,
1984). Coping ar oberoende av situationens utfall, det ar viktigt att forsta att den svara
situationen inte alltid gar att bemastra utan coping handlar om att kunna tolerera, mi-
nimera, acceptera eller ignorera situationen (Lazarus & Folkman, 1984).

Vid kroniska sjukdomar kan det vara svart att hitta ratt copingstrategi, speciellt nar
nya hinder i livet uppstar. Tack vare att coping har ett brett perspektiv och har flera
olika tillvigagangssatt kan det hjalpa till att underlitta de stressfulla situationer som
uppstar i livet for personer med kronisk sjukdom (Grenning et al., 2016). Genom okad
forstaelse av sjukdomen EDS och formégan att kunna hjilpa dessa personer ur ett
hailso- och sjukvardsperspektiv kravs en vetenskap i hur maendet paverkas av de kom-
plikationen sjukdomen for med sig. Att hitta strategier som kan vara avgorande for en
héllbar vardag diar smarta ar mer vanligt 4n ovanligt.



Syfte

Att beskriva personers upplevelser av att leva med Ehlers-Danlos syndrom.
Material och metod

Design

Studien har baserats pa en litteraturéversikt med fokus pa vetenskapliga artiklar med
kvalitativ ansats. En litteraturoversikt innebar att samla aktuell kunskap om ett be-
gransat omrade med hjilp av vetenskapliga artiklar. D4 syftet handlar om méanniskors
upplevelser anses kvalitativa studier vara mest relevanta for denna litteraturéversikt
(Henricson & Billhult, 2015).

Urval och datainsamling

Databaser som anvints ar Cinahl, Medline & PsycInfo. Cinahl omfattar vetenskapliga
tidskriftsartiklar, doktorsavhandlingar, monografier och konferensabstrakt med fokus
pa omvardnad, sjukgymnastik och arbetsterapi (Forsberg & Wengstrom, 2008). Med-
line ar en databas som innehaller forskning om omvardnad, medicin och odontologi.
PsycInfo innehéller psykologisk forskning inom medicin och omvardnad (Forgsberg &
Wengstrom, 2008). Artiklarna som hittats och granskats ar kvalitativa, peer-reviewed
och etiskt godkanda. Peer-reviewed star for att artikeln ar granskad av andra forskare
(Karlsson, 2015). For att hitta vetenskapliga artiklar som ar relaterat till EDS har sok-
ningar som innehaller Ehlers Danlos* eller joint hypermobility legat i fokus. Genom
dessa sokningar anviandes artiklar som hade innehall av upplevelser, omvardnad &
kanslor for att fa mer relevant data. Artiklar framtogs genom sokord som “Coping*”,
“experienc*”, “liv*”, “emotion*” och “feel*”. Sokningarna gjordes med hogertrunkering
for att 0ka antalet traffar och sokorden kombinerades med booleska kombinationerna
OR och AND, detta for att gora sokningen mer specifik (Karlsson 2015). Efter en bre-
dare sokning har sju artiklar funnits som ar av intresse att anvianda i resultatet, se ar-
tikelsmatris (Bilaga 2).

Inklusionskriterierna for denna vetenskapliga litteraturoversikt efterlystes artiklar
fran hela varlden som skrivits pa engelska men da forskningen ar begransad i detta
omrade anvandes artiklar fran alla artal men fokus lag pa sa ny forskning som majligt.
Priméra sokningar via databaser var det huvudsakliga syftet men sekundara sokningar
har forekommit pa grund av begransat utbud av vetenskapliga artiklar med kvalitativ
metod (Forgsberg & Wengstrom, 2008). Med syftet i fokus genomfordes sekundira
sokningar via artiklarnas referenslistor (Ostlundh, 2017). Artiklar som stimde 6verens
med syftet eftersoktes med fokus pa patienter med EDS i alla kon och aldrar exklusive
barn. Begransningar for litteraturéversikten bestod av artiklar som inte var peer re-
viewed, etiskt godkinda, icke kvalitativa metoder och artiklar som saknar relevans till
syftet. Nar problemformuleringen gjordes kunde sokord formuleras som sedan anvan-
des i databaserna (Forgsberg & Wengstrom, 2008). Efter sokning i databaserna med
de valda nyckelorden lastes huvudrubriken och abstract for att hitta relevanta artiklar
som svarade pa syftet och anvinde sig av ratt metod. Cinahl, PsycInfo och Medline
hade liknande sokresultat och dubbletter férekom. Sokningar gjordes endast med be-
gransningar av Peer-reviewed och engelska.



Tabell 2: S6kningsmatris

Sokning Sokord Antal traffar Lasta abstract | Kvalitets- | Till resultat
granskade
CINAHL
S1 Ehlers-Danlos syn- 290
drome OR Joint Hyper-
mobility
S2 Experience 164,877
S3 Ehlers-Danlos syn- 48 9(3) 3 3
drome OR Joint Hyper-
mobility AND experi-
ences OR emotion OR
live OR feel
MEDLINE
S1 Ehlers-Danlos syn- 487
drome OR Joint Hyper-
mobility
S2 Experience 75,668
S3 Ehlers-Danlos syn- 41 9(4) 5 3
drome OR Joint Hyper-
mobility AND experi-
ences OR emotion OR
live OR feel
PSYCINFO
S1 Ehlers-Danlos syn- 127
drome OR Joint Hyper-
mobility
S2 Experience 339,930
S3 Ehlers-Danlos syn- 79 o) o) 0
drome OR Joint Hyper-
mobility AND experi-
ences OR emotion OR
live OR feel
Manuell sok- 1 1 1 1
ning
Totalt 168 18 9 7

Dubbletter i databaserna presenteras inom parentes.
Sokningar gjordes mellan augusti 2018 — december 2018.

Dataanalys

Analysen av artiklarna gjordes utifran Fribergs femstegsmodell (2017). I forsta steget
lastes artiklar som ansags vara relevanta. Det skapades en artikelmatris dar de olika
artiklarna som hittades presenteras och visar en 6vergripande blick pa vad de handlar
om. I det andra steget framtogs nyckelord som passad in pa syftet for att hitta de artik-
lar som skulle kunna bli ett resultat. De lastes igenom flera ganger och relevant text
markerades med markeringspenna for att tydliggora fynden. I tredje steget samman-
stilldes de relevanta artiklarnas resultat noggrant for att i steg fyra kunna urskilja lik-
heter och olikheter. I femte och sista steget presenteras ett resultat med valda teman




som svarar pa syftet. De teman som framkom efter analys ar bemo6tande, smarta och
radsla med sex subteman. Efter lasning av abstract gjordes en kvalitetsgranskning med
hjalp av granskningsprotokollet som framtagits av Jonkoping University (se bilaga 1).
Detta var for att tydligt fa fram den vetenskapliga kvalitén pa artiklarna (Wallengren &
Henricson, 2015). En induktiv ansats anviands, da ett sa forutsattningslost satt som
mojligt anvands for att beskriva EDS och for att kunna dra slutsatser och skapa teorier
som ligger nira det valda studerade amnet (Henricson, 2015).

Etiska dvervaganden

Etiskt godkanda artiklar har valts efter sokningar da de foljer de foreskrifter och lagar
som finns for att undvika att manniskorna i studien inte respekteras, utnyttjas eller
skadas (Kjellstrom, 2015). Falskhet och fusk far ej forekomma inom forskning och dar-
for har det framtagits riktlinjer hur det ska ga till viaga (Forsberg & Wengstrom, 2008).
En etiskt godkand artikel ska inkludera vasentliga fragor som hanteras med god veten-
skaplig kvalitet som genomfors pa ett korrekt etiskt satt (Kjellstrom, 2015).

DA en litteraturoversikt med fokus pa kvalitativa studier har utforts kravs inget etiskt
godkiannande for denna uppsats men viktigt att ha den etiska viardegrunden i atanke.
Detta for att kunna respektera personerna i studien och darfor kravs det att integrite-
ten bibehalls. I forskningsetiken ar det viktigt att antingen individen, samhallet eller
professionen har nytta av studien, exempelvis 6kad kunskap om en sjukdom for sjuk-
skoterskor. Autonomi, integriteten och manniskovardesprincipen ar grunden for eti-
ken (Kjellstrom, 2015).

Resultat
Resultatet kommer att presenteras som tre teman med tillhorande subteman. De te-
man som dataanalysen kom fram till var bemotande, smarta och radsla, se tabell 3.

Tabell 3: Teman och subteman

Bemotande | Smarta Radsla

Inte bli tagen pé allvar | Anpassa sin vardag | Konsekvenser av skador och sar

Kunskap ger trygghet | Begrédnsa sin vardag | Sjukdomen styr livet

Bemotande

Forsta temat, bemotande gav tva subteman: Inte bli tagen pa allvar och kunskap ger
trygghet.

Inte bli tagen pa allvar

Kronisk smarta och upprepade trauman gor att aterkommande sjukhus-visiter ar van-
ligt (Palmer, Terry, Rimes, Clark, Simmonds & Horwood, 2016). Pa grund av att tilliten
och fortroendet brister for personalen upplevs kianslan att de varken lyssnar eller for-
star och kinslan av att bli ignorerad trader fram (Berglund, Nordstrom & Liitzén,
2000; De Baets et al., 2017; Palmer et al., 2016). Symtom som smarta nonchaleras och
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beskrivs som psykosomatiskt (Berglund et al., 2000; Palmer et al., 2016; Clark &
Knight, 2017). De aterkommande luxationerna upplevdes att ha ignorerats. Efter att
ha uttryckt smarta vid exempelvis hoften har lakare uttryckt att det “inte ar nagot fel”
som senare pavisat luxation (Berglund, Mattiasson & Randers, 2010). Den komplexa
sjukdomshistorien gor att psyket blir paverkat. Vid moten med psykologer har kianslor
att bli till atloje tratt fram (Berglund et al., 2010). Resultatet av att bli stindigt noncha-
lerade skapar en osidkerhet vilket leder till att de undviker att soka vard om de kan
(Berglund et al., 2000).

Patienterna upplevde en langdragen diagnostisering vilket kunde bero pa en okunskap
i varden (Terry, Palmer, Rimes, Clark, Simmonds & Horwood, 2015). Vid majoriteten
av sjukvardsvisiter upplevs en brist avinformation vilket skapar en frustration (Palmer
et al., 2016; Schmidt, Corcoran, Grahame & Williams, 2015). Sjukvardspersonal som
uttryckt sig att hypermobilitet inte orsakar smarta utan beskrivit det som “det ar bara
som du ar” (Terry et al., 2015). Frekvent aterkommande beskrivningar av sjukvarden
innehéller felbehandlingar och felaktiga ordinationer. Trots specialistvard ar felbe-
domningar och okunskap ett aterkommande tema. Olika 6vningar av exempelvis fysi-
oterapeuter som har i avsikt att minska sméartan kan forviarra den istillet (Palmer et
al., 2016).

Brist pa forstaelse skapar dventyrat fortroende. Pa grund av den okunskap som finns
inom sjukvarden skapas en brist pa tillit. Resultatet av den upplevda negativa sjukvar-
den leder till riskerad hilsofara (Berglund et al., 2010). Det leder till att de inte kinner
att det ar nagon idé att visa hur omfattande smartan ar eller orkar férklara sina behov.
Den langsiktiga konsekvensen av den bristande tilliten ar att aktiviteter som riskerar
skador undviks av personerna dven om det ir en aktivitet de foredrar att gora (Schmidt
et al., 2015).

Kunskap ger trygghet

Diagnostisering av EDS upplevdes en liattnad hos personerna (De Baets et al., 2017;
Clark & Knight, 2017; Palmer et al., 2016). Att veta orsaken till de multipla skadorna
och den kroniska smartan gjorde att de numera kunde hantera sin vardag och byta ut
de rutiner som behovdes dndra pa (De Baets et al., 2017). Efter att diagnosen var satt
okade kanslan av att bli forstddd av omgivningen. Personer med EDS som berittade
om sina egna upplevelser av att leva med sjukdomen kande att de blev battre bemotta
av sjukvarden och fick en trygghet som andra kunde gi miste om ifall de inte fick mgj-
lighet att prata om sin situation (Clark & Knight, 2017).

Personer med diagnosen EDS som fatt utbildning i sin egen sjukdom beskriver det som
positivt da de kan beritta for sjukvardspersonal om de utovar omvardnad pa felaktigt
satt (Terry et al., 2015; Palmer et al., 2016). Den 6kande kunskapen leder till delaktig-
het i sin egen vard och darav minskar komplikationer som orsakas av okunskap. Ut-
bildning av personalen ar ocksa nodvandig. Méte av personal med utbildning av EDS
och hypermobilitet okar fortroendet. Vid 6kad kunskap och diagnostisering kan kon-
kreta och individanpassade behandlingar ges och strategier tas fram kring hur de ska
hantera sjukdomen (Terry et al., 2015).

Smarta

Andra temat som identifierades var smarta. Tva subteman kunde framtas: Anpassa sin
vardag och begrdnsa sin vardag



Anpassa sin vardag

Alla val som gors i det dagliga livet 4r dominerade av smartan (Terry et al., 2015). Dag-
lig smarta beskrivs som att smartan ror pa sig och varierar i intensitet och varaktighet
(Berglund et al., 2000). Den kroniska smartan kan komma och ga i intensitet men lam-
nar aldrig. Detta bidrog till att fysisk aktivitet vissa dagar var omdgjlig och andra dagar
tillat smartan all form av aktivitet (Berglund et al., 2000; Schmidt et al., 2015). Smar-
tan bidrog till dalig somn vilket ledde till utmattning (Terry et al., 2015; Berglund et
al., 2000). Detta limiterade vad de klarade av att gora i sitt dagliga liv (Berglund et al.,
2000). Olika omvardnadsatgarder anvandes for att underliatta smartan, personer upp-
levde att fotsmartor lindrades med hjalp av lindor och stédskor som var mjuka nog att
inte skada den skora huden. Personer med EDS har upplevt traumatiska handelser re-
laterade till anestesi och operationer. Smartan ar sa komplex att smartlindring och an-
estesi inte far full effekt vilket har resulterat i att smartan har trangt igenom under
sjalva operationen (Berglund et al., 2000).

Eftersom smartan var kronisk kunde det vara svart att skilja pa kronisk och akut
smarta, vilket gjorde det svart att avgora om en skada hade uppstatt eller endast hotade
att uppsta (Terry et al., 2015). D4 alla hade olika symtom som varierade kunde livet se
olika ut for personer med samma diagnos (Terry et al., 2015; Palmer et al., 2016). Vissa
personer kande sig stigmatiserade av sin sjukdom medan andra valde att leva sitt liv
oavsett smarta och skador (Terry et al., 2015).

Begrénsa sin vardag

Nir personer med EDS befann sig i en fysiskt aktiv situation fick de 6verviaga om akti-
viteten var tillrackligt mycket vard for personliga fordelar an den estimerade smartan
som kommer att uppsta efter aktiviteten (Schmidt et al., 2015; Terry et al., 2015; De
Baets et al., 2017). Hur hogt personer skattade sin smarta var alltsa det dominerande
beslutsfattande kriteriet. Manga ansag att det var okej med lite smirta och kidnde att
den fysiska aktiviteten var vart det (Schmidt et al., 2015). Resultatet av att utfora in-
tensiva fysiska aktiviteter resulterade i att personerna kunde bli siangliggande i flera
dagar och fick bli omhandertagen av familj och vanner (Schmidt et al., 2015).

Osiakerheten pa hur livet de narmaste dagarna efter aktiviteten kommer att se ut for
personerna paverkade deras beslut om att utfora aktiviteter eller inte. Trots detta
kunde de vilja att utfora aktiviteterna for att det starkte ndgot inombords och de
madde battre av att faktiskt ha klarat av det (Schmidt et al., 2015). Det handlar inte
bara om sjalva aktiviteten utan kanslan av kontroll och att kinna sig normal. Kénslan
av att vilja ndgot ar ibland starkare dn kinslan av smarta dagen efter. Acceptans att
smarta ar en del av livet och inte lata den hindra fysisk aktivitet for att fa ett hallbart
liv. Andra personer viljer att utfora aktiviteter i mindre mangder. Skala ner aktiviteten
i korta stunder, ibland over flera dagar vilket gor det hanterbart samt vila mellan akti-
viteterna anses hjilpa (Schmidt et al., 2015).

Radsla
Tredje temat var Ridsla. Tva subteman framkom, Konsekvenser av skador och sar och
sjukdomen styr livet.

Konsekvenser av skador och sar
Skador och sér som gjorde ont var vanliga upplevelser hos personer med EDS (Berg-
lund et al., 2000). Aven de minsta skadorna kunde ge stora konsekvenser och lamnade
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kvar minnen hos personen som byggde pa radsla for att fa skador eller sar som resul-
terade i manga sjukhusbesok genom aren. Sma rupturer kunde bli till stora, 6ppna,
blodande sar som tog lang tid att 1ika och kravde suturer. Med radslan for skador kom
ockséa radslan for smarta, radsla for att smartan dolde skador, obehagliga behandlingar
pa sjukhus och radsla att det ska ske igen (Berglund et al., 2000; Terry et al., 2015).
Rédslan begriansade personerna att de knappt vigade lamna sitt hem for att resa bort
en langre period till att ens vaga ga en langre promenad.

Rédslan for sjukhus bottnade sig i att sjukvarden inte var kunnig i EDS och personalen
inte kunde behandla pa ett sdtt som ingav trygghet till patienterna sa darfor undvikes
allt som kunde ge dem skador sa att sjukhusvistelser kunde minimeras (Berglund et
al., 2000).

Sjukdomen styr livet

Rédslan for att bli varre i sjukdomen uppkommer varje gang personer med EDS utsitts
for saker som kan fa svara konsekvenser (Terry et al., 2015). Méanga blev radda da de
ansag att deras tillstind forsamras med aren och att de blir allt mer begransade i vad
de kan och vagar gora. Perioder fanns da de sig kiande helt friska i veckor, men med
stigande alder gick det till dagar och for vissa fanns det inte ens dagar kvar. Sjukdomen
hade helt tagit 6ver deras liv (Berglund et al., 2000).

Infor att bli gravid och forlosa ett barn forekommer en radsla men ocksa for hur sjuk-
domen kommer att paverka hur begransade de blir som foralder (De Baets et al., 2016;
Clark & Knight, 2017). Radslan om att bli fordlder handlar om att forlita sig for mycket
pa sitt barn nar de sjilva inte kan utfora sysslor i hemmet pa grund av sjukdomen och
att barnet ska behova ta alldeles for mycket ansvar (De Baets et al., 2016). Att barnet
sjalv skulle drva sjukdomen oroar och skrimde mammor dnnu mer da de inte sjilva
ville att barnet skulle beh6va lida som de har gjort hela sitt liv (Berglund et al., 2000).
Att fa barn kunde ocksa hjilpa till med motivationen att fortsitta leva sitt liv trots
smartor, for det skulle alltid finnas ndgon som behoévde dem som mamma mer an vad
de sjalva behovde ligga hemma och vila (De Baets et al., 2016).

Diskussion

Metoddiskussion

En litteraturéversikt med fokus pa kvalitativa artiklar valdes till denna rapport. Kvali-
tativa studier fokuserar pa manniskors levda upplevelser (Henricson & Billhult, 2015)
darfor har den ansetts som lamplig metod for att svara pa syftet. Kvalitativa studier har
som mal att oka forstaelse for vad en sjukdom innebar och hur patienten upplever den
(Friberg, 2017). Det finns inga raitt och fel i en upplevelse och avsikten med denna kva-
litativa litteraturdversikten var att fa in sa manga olika perspektiv som mojligt (Hen-
ricson & Billhult, 2015). Analys och sokning har skett genom Fribergs femstegsmodell
(2017), da forfattarna hade begransade kunskaper inom vetenskapliga studier och det
fanns en tydlig struktur hur sokning och granskning av artiklar skulle ske. Forfattarna
valde att skriva induktivt for att samla in information och studera upplevelser. Risken
vid induktiv ansats ar att studien blir upprepning av det empiriska materialet, bak-
grunden, och Okar inte forstaelsen for Amnet (Priebe & Landstrom, 2015). Efter en lit-
teraturgenomgang fanns diskussionen om att gora en litteraturoversikt med kvantita-
tiv ansats da majoriteten av artiklarna var kvantitativa, vilket hade varit positivt da det
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ar ett begransat forskat omrade. Kvantitativa studier innebar en anvandning av struku-
terade matningar och observationer for att svara pa forskningsfragor (Billhult & Gun-
narsson, 2015) Méanga artiklar fokuserade pa smartskattning men da syftet var upple-
velser hos personer med en komplex sjukdom valdes kvalitativ ansats. Ett annat alter-
nativ hade varit mixad metod dar bade numeriskdata och textdata anvands. Detta ar
en metod som ar bade tidskravande och avancerat och darfor valdes det bort (Borglin,
2015).

Cinahl, Medline och PsycInfo ar de databaser som anvints for artikelsokning da fokus
i dessa databaser ar vetenskaplig forskning inom omvardnad och medicin (Forsberg &
Wengstrom, 2008). Efter sokning pa PsycInfo hittades endast dubbletter av de artiklar
som redan anvands till resultatet och darfor anvandes inga artiklar fran den databasen.
Da det funnits begransad forskning har sekundarsokningar gjorts genom att se 6ver
resultatartiklarnas referenslistor for att fa fram mer forskning. Genom denna metod
hittades en artikel av intresse. Samma sokord har anvints i alla databaser som slutade
i sju valda artiklar som redovisas i en artikelmatris. Alla artiklar var av kvalitativ metod
da det passade bast till syftet. Mycket fokus har lagts pa att soka artiklar vilket har
skapat en frustration da det finns s& begransat med forskning. Enligt Karlsson (2015)
rekommenderas det att ta hjalp av bibliotekarie for att fa en ultimat s6kning, vilket har
gjorts utan framgang. Alla sokningar redovisas i en sokningsmatris.

Analys av valda artiklar gjordes med hjilp av protokollet "Protokoll for basala kvali-
tetskriterier for studier med kvalitativ metod” (se bilaga 1) som framtagits av Halso-
hogskolan pa Jonkoping University. Detta for att se kvalitén pa artiklarna (Wallengren
& Henricson, 2015). Resultatet av kvalitetsgranskningen presenteras i artikelmatrisen
(Se bilaga 2). Artiklarna lastes igenom ett flertal ganger for att sedan hitta fynd som
svarar pa syftet och ett resultat har framtagits. Det storsta problemet som uppstod var
begrinsad forskning och trots att ett flertal sokningar gjordes i olika databaser fick
manga artiklar exkluderas da de ej svarade pa syftet, inte hade ratt malgrupp eller fel
metod. Eftersom det bara anviandes tre databaser och det blev dubbletter vid sokning-
arna, sag det ut att finnas méanga fler traffar. Trots dessa svarigheter att hitta artiklar
fanns det inget problem att fa ut ett resultat av de inkluderande artiklar da de svarade
pa syftet. Upprepningar i artiklarna gjorde det ocksa enklare att kategorisera de fynd
som gjordes. Syftet “Att beskriva personers upplevelser av att leva med Ehlers-Danlos
syndrom” kan anses som ett brett syfte och kan tyckas i detta fall som en styrka da det
finns sa begransat med forskning eftersom den traffar en stor malgrupp och manga
kanslor spelar in. Detta kan leda till ett mer trovardigt resultat med hansyn till fa ar-
tiklar da de olika artiklarna hade liknande resultat (Petersson & Lindskov, 2015). Efter
béada forfattarna laste artiklarna bade individuellt och ihop ett flertal ganger fordes dis-
kussion om fynd som sedan skulle anviandas till resultatet. Att studera resultaten till-
sammans och diskutera fynden ger en mer kritisk inblick och darav kan en djupare
forstaelse for forskningen skapas (Petersson & Lindskov, 2015). De sju artiklar som
anvandes i resultatet uppfyller inte alla kriterier i kvalitetsgranskningen men ansags
ha relevant material och kunde ge ett resultat aven om trovardigheten kunde ifragasat-
tas. Varfor de valdes att ta med var for de olika artiklarna hade mycket upprepningar
av samma fynd. Trots att alla kriterier inte uppfylls i kvalitetsgranskningen ansags det
vara en 6vervagande styrka. Ett exempel ar studien av Clark och Knight (2017) dar an-
tal deltagare inte namns. Det negativa med att artiklarna hade liknande resultat var att
detta gjorde det svart att fa ett brett perspektiv pa amnet. Samtidigt kunde inga artiklar
exkluderas da det redan fanns sa begransat antal som gick att anvanda. Trovardigheten
starks dd manga artiklar har samma resultat men studiens egna resultat blev svart att
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utveckla med s lite material vilket inte ar helt ovanligt vid induktiva ansatser (Priebe
& Landstrom, 2015). Hjalp i form av externa granskare har tagits for att oka trovardig-
heten (Wallengren & Henricson, 2015) pa grund av svarigheter att hitta svagheter i
arbetet.

Det etiska 6vervagandet i denna rapport ar viktigt for att personerna i de studier som
anvants ska behalla sin integritet. Alla artiklar som valts till rapporten har granskats
etiskt for att hitta artiklar som diskuterar viasentliga fragor pa ett etiskt korrekt satt
(Kjellstrom, 2015). Begrepp som kan misstolkas har undvikits och samma begrepp har
anvants for personer med EDS for att det ska bli neutralt och inte kunna misstolkas.

Begransad forskning gjorde att artiklar valdes trots att forskningen var aldre dn 10 ar
och detta gor att troviardigheten kan brista. Trovardighet ar en viktig del i kvalitativa
metoder (Graneheim & Lundman, 2003) da det ger en indikation pa god vetenskaplig
kvalitet (Wallgren & Henricson, 2015). En styrka kan anses vara att det ingar relativt
hogt antal personer i studierna och diarav spelar manga perspektiv in. De artiklar som
finns har ofta d&terkommande forfattare vilket ocksa kan minska trovardigheten, dock
har dessa forfattare forskat inom omradet 6ver en langre tid vilket ger dem hog kun-
skap inom detta begransade omrade. Darfor kan fa forfattare ocksa ses som en styrka
och oka troviardigheten da forskarna har lang erfarenhet och gjort studier utifran olika
syften som ger ett bredare perspektiv (Petersson & Lindskov, 2015).

Resultatdiskussion

Personer med EDS blir begransade i sitt liv pa grund av sjukdomen. Det ar varje indi-
vids egna upplevelser och kianslor som avgor hur pass begriansade de ar. Coping ar en
viktig del i det dagliga livet (Folkman, 1984) och for hur de ska kunna hantera sin sjuk-
dom (Broderick et al., 2014). Sjukskoterskan ska arbeta pa ett sidant satt som starker
de emotionellfokuserade och problemfokuserade copingstrategierna for att arbeta uti-
fran patienternas egna behov.

Det finns olika upplevelser och kénslor relaterade till sjukdomen och det ar personens
egna copingstrategier och andra runt omkring sitt att bemota personen pa som avgor
om dessa kianslor kommer vara positiva eller negativa. For sjukskoterskor och andra
halsoprofessioner giller det att hantera dem pa ett sddant satt som satter deras kéanslor
i fokus for att kunna inge trygghet och fortroende. Sjukskoterskan ska arbeta holistiskt
och utga fran det friska for att se vilka forutsattningar personen har (Svensk sjuksko-
terskeforening, 2008). Genom att primart se sjukdomen och sekundirt se personen
leder det till att varden inte blir personcentrerad och/eller att fortroendet sviktar. Upp-
levelser som paverkar negativt ar kdnslan av att inte bli hord vid s6kning av vard, att
bli nonchalerad och inte bli trodd pa, som ar av aterkommande tema. Detta kommer i
sin tur bidra till att personer med EDS inte vill soka sig till varden for att fa hjalp.

Det storsta fyndet var att en avgorande majoritet personer i de studier som analyserats
upplevt nagon typ av negativ upplevelse av sjukvarden, vilket gor omvardnaden mer
problematisk. I resultatet framkommer det att personens smarta ofta beskrivs som
psykosomatisk, vilket skapar en misstro och ilska for sjukvarden. Sjukskoterskan an-
svarar for och leder omvardnadsarbetet med sitt team, patienten och anhoriga. Sjuk-
skoterskan ska skickligt kunna utfora omvardnad och kunna delegera vidare och prio-
ritera och se helheten runt patientens situation for att etablera tillit (Svensk sjuksko-
terskeforening, 2017). D4 resultatet visade pa att vardpersonalen inte har tillracklig
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kunskap om EDS blir det svart for sjukskoterskan att leda omvardnadsarbetet och
skapa tillit till patienten, det blir framforallt problematiskt da sjukvardspersonalen har
som skyldighet att ha god kunskap (SFS 1998:531). Hilso- och sjukvardslagen (SFS
2017:30) beskriver ocksa vikten av att ge information till patienten, vilket sviktar pa
grund av okunskap. Slutsatsen ar att det ar avgorande att sjukskoterskor far 6kad kun-
skap i de fysiska och psykosociala begransningar som personer med EDS lider av vilket
tidigare forskning ocksa pavisat (Berglund, Mattiasson & Nordstrom 2003).

Personer som lever med mycket &ngest upplever mer intensiv smarta dn de som lever
med lite dngest (Endler, Corace, Summerfeldt, Johnson & Rothbart, 2003). Darfor ar
det viktigt att personer som lever med kronisk smarta har bra copingstrategier for en
god hantering av den stress som kroppen paverkas av. Genom att dra paralleller till
den problemfokuserade copingen (Folkman, 1984) valde personer med EDS att innan
de utforde en aktivitet 6verviaga utforandet gentemot smartan for att se om aktiviteten
var viard det. Resultatet visar att det ar viktigt att dessa patienter vilar ofta efter aktivi-
teter sa att de inte far okad smarta och kroppslig stress. Copingstrategierna handlade
mycket om Overviagande att utfora aktiviteter da personen vet att &ven om de mar bra
just nu kommer de att paverkas dagen darpa om de utsitter sig for en for pafrestande
aktivitet. Resultatet visar ocksa pa att de som viljer att utfora fysiska aktiviteter eller
vardagliga sysslor trots smarta och skador anvander sig av den problemfokuserade co-
pingen och finner trygghet i att de vet vilken smirta som kan vantas och avgor att de
kan hantera den.

Manga med EDS lever i standig radsla att hindra sitt eget och andras liv. Det ar da extra
viktigt att de har emotionellfokuserad coping som bygger pa att hitta tankesitt som
underlattar de val de valjer att gora i livet, val som att utova fysiska aktiviteter trots
smarta (Dalal, 2015; Folkman, 1984). Det ar pavisat att utbildning av copingstrategier,
anpassad traning och stodgrupper har haft positiva effekter pa personer som lider av
EDS (Bathen et al., 2013). Gronning et al. (2016) lyfter ocksa vikten av stodgrupper. I
stodgrupperna kunde de diskutera och dela med sig av olika copingstrategier for en
enklare vardag. D4 kinslan av missforstand ofta trader fram kan stédgrupper anses
positivt dar erfarenheter kan delas. Det emotionella stodet (Dalal, 2015) visade sig
ocksa vara en av de viktigaste copingstrategierna vilket framforallt var avgorande de
dagarna dar smartan var for omfattande s personerna blev siangliggande. Det emot-
ionella tankesattet (Folkman, 1984) var viktigt for att personer med EDS battre ska
kunna hantera sin smarta och radsla (Endler et al., 2003). Forskning har visat att per-
soner som lider av kronisk smarta som anviander sig av copingstrategier upplever
mindre angest, smarta och depression (Endler et al., 2003). Darfor ar det viktigt for
sjukskoterskan att samarbeta med patienten for att planera och hitta strategier sa att
de passar varje individs egna behov och resurser (Svensk sjukskoterskeforening, 2017).
Sjukskoterskan ska vara som ett verktyg for patienten att ta hjalp av nar de soker stra-
tegier och de ska passa ihop med patientens egna mal for att framja hilsan (Svensk
sjukskoterskeforening, 2017).

Som sjukskoterska skapas fortroende genom att handla pa ett professionellt sitt och
respektera personen (Svensk sjukskéterskeforening, 2017). Siaker vard ar en av de
kdrnkompetenser som sjukskoterskan utgar ifran (Cronenwett et al., 2007) men i re-
sultatet visades fynd pa att det sviktar. Ett positivt sitt att fa upp fortroendet beskrevs
som att ge sjukvardspersonal utbildning och sjilv fa utbildning om sin sjukdom for att
oka kunskapen och diarav kunna utfora/fa en saker- och anpassad vard dar integritet
respekteras.
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Slutsatser

Personer med EDS har en komplex sjukdom som ofta leder till missforstand och miss-
trohet till omgivningen. I vardagen lever dessa personer med smaértor och radsla som
ar livslang. Problemfokuserade och emotionella copingstrategier har visat sig vara till
hjalp for att klara av att leva med sjukdomen Ehlers-Danlos syndrom men det racker
inte alltid for att de ska fa ett bra liv. Sjukvarden sviker dessa patienter pa grund av for
lite kunskap och forstaelse for sjukdomen vilket gor att varden inte ar personcentrerad
eller siaker. Av sjukskoterskor kravs en medvetenhet av sjukdomen och dess omvard-
nad dar kunskap, utbildning och forskning spelar stor roll. Da kategoriseringen av EDS
fortfarande inte ar faststilld kravs det att fortsatt forskning sker och mer evidensbase-
rad vard kan da utovas. Det ar ocksa viktigt att forska inom behandling mot smarta,
mobilisering och hudvard da sjukvardspersonal ofta utovar omvardnaden pa ett felakt-
igt satt som orsakar vardrelaterade skador. De upplevelser personer med EDS har ska
inte behova bli forbisedda bara for att de har en ovanlig, obotlig sjukdom.

Kliniska implikationer

Nar resultatet var sammanstillt 6kade forstaelsen och kunskapen om den ovanliga
sjukdomen EDS dar det fortfarande finns valdigt begransad forskning. Den 6kade kun-
skapen ger mojligheter hos sjukskoterskor att de lattare kan bemota och ge omvardnad
pa ett korrekt satt som minskar lidande och minimerar skador som &r orsakade av var-
den. Genom att snabbt finga upp dessa patienter kan de fa en tidig diagnostisering
som gor att de kan fa information om sin sjukdom vilket ger mgjligheten till en han-
terbar vardag. Av den 6kade kunskapen hos bade sjukvardspersonal och patienten kan
fortroendet byggas upp. Genom 6kad kunskap och forstaelse om sjukdomen hos vard-
personal kan personerna med EDS se sjukvarden som en hjalp och ett stod snarare an
som en radsla att inte bli trodd pa.
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