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Sammendrag

I forskning kommer det frem at personer med en sjelden diagnose far en ekstra belastning i form
av diagnosens sjeldenhet, som blant annet medferer mangelfull kompetanse i nermiljoet. I denne
studien ensker jeg 4 f4 innsyn i hvordan det er & leve med den sjeldne diagnosen Friedreich
Ataxia i Norge. Jeg var interessert 1 & se pa omradene fritid, venner og familie, skolevesenet og
helsevesenet sett ut fra livskvalitet. Dette ledet meg til min problemstilling: Hvilke erfaringer tre

personer med diagnosen Friedreich Ataxia har d leve med denne sjeldne diagnosen i Norge?

Den teoretiske referanserammen bestér av teorier om livskvalitet, faktaopplysninger, rettigheter
og tidligere forskning for & fa en helhetlig referanseramme og svar pd problemstillingen. Forst
legger jeg vekt pa kjennetegnene, karakteristiske trekk, behandling og oppfelgingen av
diagnosen Friedreich Ataxia. Deretter vil jeg belyse de ulike teoriene om livskvalitet, som i
denne oppgaven i hovedsak retter seg mot subjektiv livskvalitet/velvaere. Til slutt vil jeg har
fokus pé rettigheter og tidligere forskning i utdanning og helsesektoren bade felles og deretter
hver for seg. Metoden i oppgaven er kvalitativ, og datainnsamlingen har skjedd ved
dybdeintervju. Utvalget er bestdende av tre personer med diagnosen Friedreich Ataxia, som har
personlige erfaringer med & leve med denne sjeldne diagnosen. I analysearbeidet har jeg i

hovedsak anvendt meg av en stegvis deduktiv-induktiv metode.

I denne studien kom jeg fram til tre hovedkategorier, erfaring med Friedreich Ataxia og
helsevesenet, erfaring med opplaring og tilrettelegging og opplevelse av livskvalitet. Disse
begrepene er kjente og sentrale begreper fra problemstilling og forskningsspersmélene. |
framstillingen av mine droftinger og funn fremkommer det at personer med denne sjeldne
diagnosen opplever en ekstra belastning pa grunn av dens sjeldenhet. Informantene har
opplevelser av en mangelfull kunnskap om diagnosen og behandlingen av den pé alle ledd 1
helsevesenet, noe som stemmer med tidligere forskning. Videre har informantene erfaring med at
de blir mett med respekt og opplever brukermedvirkning i helsevesenet, i tidligere forskning
oppgis det & ha vert en utfordring. I skolevesenet har informantene erfaringer med 4 fa tilpasset
opplering og har blitt inkludert i undervisningen. I liten utstrekning har informantene opplevd
utfordringer i forhold til inkludering og tilrettelegging, noe tidligere forskning har kommer frem

til spesielt 1 hoyere klasser. Informantene opplyser & ha det godt i livet. Dette har bakgrunn i at



informantene tar ansvar for egen helse, gjennom selv & innhente kunnskap som diagnosen og
behandlingen av Friedreich Ataxia. Videre prioriterer informantene & bruke de tjenestene som er
tilgjengelig for behandling og oppfeling av sykdommen. Informantene er avhengig av sosial
tilherighet for a oppleve livskvalitet, viktighet av familien og venner blir fremhevet i denne

studien.



Forord

Denne studien har vaert en krevende prosess for min del. Stort sett har den vert bdde spennende
og leererik. Masteroppgaven er gjennomfort ved Norges teknisk-naturvitenskapelig universitet,
vér og deler av hest 2018. Jeg har utfort en kvalitativ intervjustudie, mitt utvalg har bestatt av tre
informanter med Friedreich Ataxia. I denne masteroppgave ensket jeg 4 fa innsikt 1 hvilke
erfaringer tre personer med Friedreich Ataxia har fatt av a leve med den sjeldne diagnosen 1
Norge. Min interesse for dette fagfeltet var stort og har vert utgangspunktet for valg av tema og
problemstilling. Jeg har fétt en ekende interesse og fasinasjon for dette fagfeltet gjennom
prosessen. Motivasjonen og hjelp fra andre har vert avgjerende for at jeg har kunne sluttfort

denne masteroppgaven. Jeg onsker a takke flere.

Jeg vil rette et stort takk til mine informanter som har tatt seg tid til & veere med pd denne studien,

og har delt sine historier om 4 leve med den sjeldne diagnosen Friedreich Ataxia.

Mine veiledere Else Johansen Lyngseth og Frode Stenseng har veiledet meg gjennom hele
prosessen, begge fortjener et stort takk for konstruktive tilbakemeldinger, gode samtaler og
oppfelging. En ekstra takk rettes til Else Johansen Lyngseth som var min hovedveileder, som har

tatt seg ekstra god tid, vart tdlmodig og snar i sin respons.

Min familie har vert en stor stette hele veien, noe jeg setter stor pris pa og takker ydmykt for. En
spesielt stor takk til min mann Morten Balsvik som har vert der og stettet meg under hele
prosessen i bdde oppturer og nedturer. Jeg vil ogsé takke mine gode venner som har vert en god
stotte for motivasjon og en ekstra takk til Kristin Olafsson for hjelp av korrektur og
gjennomlesing.
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The best society is that which would cause «the greatest good for the greatest number of people»

Jeremy Bentham (1748-1832)
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1.0 Innledning

Denne masteroppgave handler om den sjeldne diagnosen Friedreich Ataxia. Hovedfokuset er
hvordan det er & leve med denne diagnosen i Norge. En sjelden diagnose inneberer at det er
under 100 personer per en million innbyggere som har denne diagnosen i Norge
(Helsedirektorartet.no). I en landsdekkende studie av Wedding et al. (2015) belyses det at det er
ca. 29 personer med denne diagnosen i Norge. Grut, Kvam & Lippestad (2008) skriver i en
helserapport at det framkommer at personer med sjeldne diagnoser opplever at det blir en ekstra
belastning 4 leve med en sjelden diagnose i Norge pé grunn av dens lave forekomst og mangel pa
kompetanse 1 nermiljoet. I helsedirektoratets kunnskapsoversikt over helse og sosiale ulikheter
star det «Sviktende helse er en viktig, om ikke den viktigste, faktor bak sosial eksklusjon i
Norge. Dérlig helse forhindrer et aktivt, skapende, produktivt og sosialt

deltakende liv.» (Dahl, Bergsli & van der Well, 2014). Videre skriver Naess (2012, s.24-25) at
personer med funksjonshinder har redusert livskvalitet.

Et av FN$ barekraftige mal er knyttet til viktigheten av maling av livskvaliteten til befolkningen
i et land og dette er en av faktorene til at interessen for sjeldne diagnoser og livskvalitet har okt

de siste tidrene (FN, 2015).

P& grunn av dette fokus har det i de siste tidrene blitt utarbeidet og implementert nye planer og
reformer for & sikre bedre livskvalitet for de med sjeldne diagnoser (funksjonshinder) fra statlig
hold béde i helse og utdanningssektoren (Sigstad, 2014, s.470). I Folkehelsemeldingen fra 2015
«Mestring og muligheter» kom det frem at helsedirektoratet métte finne nye strategier for &
styrke god helse og livskvalitet arbeidet for befolkningen i Norge (Helsedirektoratet, 2015,
2018).

Begrepet livskvalitet er et relativt nytt begrep og handler i hovedsak om & ha det godt i livet. Det
har ingen klar definisjon siden begrepet har s4 mange bruksomrader. Nass og Barstad (2012,
s.16-18, 2014, s.78) skriver at livskvalitetsbegrepet er blitt en del av dagligtale som et
«honnerordy, og er et multidimensjonalt begrep. Multidimensjonalt begrep vil si at
livskvalitetsbegrepet blir brukt pa ulike nivéer og bruksomrider. Livskvalitetsbegrepet blir brukt

nér en omtaler folkehelsearbeid, skonomi, politikk, bdde internasjonalt, nasjonalt og pé



individniva. P4 samfunnsniva har det stort sett handlet om objektiv livskvalitet, om ytre faktorer
som péavirker befolkningens livskvalitet. P4 individniva handler det om subjektiv livskvalitet, de
indre faktorene, en persons folelser og tanker hvordan personer opplever sin egen livskvalitet.
Det har blitt opprettet kompetansesenter for 4 sikre et likeverdig tilbud for mennesker med
sjeldne diagnoser (Helsedirektoratet, 2015). Nasjonal kompetansetjeneste for sjeldne diagnoser
(NKSD) er de som samordner tjenestene for sjeldne diagnoser. Det finnes 16 kompetansesenter i

Norge i dag som betjener ca. 300 diagnoser.

Jeg har 1 denne masteroppgaven ensket & forske pa hvordan er det 4 leve med den sjeldne

diagnosen Friedreich Ataxia i Norge?

1.1 Bakgrunn valg av tema

Dette prosjektet er en masteroppgave i spesialpedagogikk ved Norges Teknisk-
naturvitenskaplige universitet (NTNU) og Dronnings Mauds Minne. Prosjektet handler om
hvordan det er & leve med den sjeldne diagnosen Friedreich Ataxia i Norge. Friedreich Ataxia er
en fremadskridende nevrologisk sykdom, som leder til for tidlig ded.

Jeg fikk interessen for den sjeldne diagnosen Friedreich Ataxia gjennom bekjente, da jeg for en
tid tilbake bodde i Oklahoma. Jeg meotte da flere personer med Friedreich Ataxia. Jeg har ogsé
vert sd heldig & mete genforsker Sanjay Bidichandini som var med i forskerteamet som oppdaget
genmutasjonen og jobber aktivt med & finne en kur for denne sykdommen. Dette har inspirert
meg til 4 skrive om temaet og denne motivasjon ble enda sterkere etter kontakt med den norske

foreningen for Friedreich Ataxia, siden det er si lite forskning pé dette feltet i Norge.

1.2 Problemstilling og formél
Det jeg er interessert i & finne ut av hvordan det er 4 leve med den sjeldne fremadskridende

diagnosen Friedreich Ataxia i Norge?

For & fé svar pé spersmalet har jeg utformet en problemstilling. En problemstilling er et spersmal
som skal gi svar pd det man ensker & underseke (Thagaard, 2016, s.50). For & fa svar pa
problemstillingen kreves det at sparsmélet man stiller er s presist at det gir retningslinjer for

metode og faglige valg. Samtidig skal den vere sa fleksibel at den kan endres underveis



(Johannesen& Tufte, 2011, s.59, Thagaard, 2016, s.51). Jeg har utformet problemstillingen, den
er fleksibel og samtidig avgrenset slik at retningen for min undersekelse blir tydelig, og samtidig
gir den mulighet til {4 svar pd mitt spersméil. For & presisere den ytterligere har jeg utformet tre
forskningsspersmal. Jeg ensker & fa belyst hvordan de opplever hverdagen, og & fa frem deres
erfaringer med 4 leve med sykdommen i Norge. Hensikten men denne undersekelsen er & fa

mere innsikt i hvordan det er & leve med denne sjeldne diagnosen.

A finne en problemstilling har vart en kontinuerlig krevende prosess, der dilemmaet har vert &
finne balansen mellom at problemstillingen er presis nok, og samtidig s fleksibel at den kan
endres ved at ny kunnskapstilegnelse. I prosessen landet jeg pd denne problemstillingen, som er

presis men samtidig med rom for endringer.

Presentasjon av problemstilling og forskningssporsmal:
Hvilke erfaringer tre personer med diagnosen Friedreich Ataxia har d leve med den sjeldne

diagnosen Friedreich Ataxia i Norge?

Jeg har utformet tre spesifikke forskningsspersmal for a presisere ytterligere hva jeg vil
undersoke.

Hvilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med fritid, venner, familie og tanker om
sin egen livskvalitet?

Hvilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med skolevesenet?

Hvilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med helsevesenet?

Forskningsspersmalene vil bli forsekt besvart gjennom intervju med tre ulike personer som har

diagnosen Friedreich Ataxia.

Problemstillingen skal ogsa vare faglig og samfunnsmessig begrunnet, dette har jeg lagt
grunnlag for i formalet med denne studien. Formélet med studien min er & oppna ny og spre
kunnskap om Friedreich Ataxia. P4 den ene siden gnsker jeg & ta del i den personlige
opplevelsen av 4 leve med diagnosen samtidig som jeg vil oke bevisstheten og fa et godt

overblikk over dette feltet. Jeg haper at denne studien kan gke interessen, bevisstheten og



kunnskapen om denne sjeldne diagnosen og at denne nye innsikten blir brukt av stetteapparatet

og andre i mete med Friedreich Ataxia.

1.3 Tidligere forskning pa omradet

Jeg har benyttet seg av databasen (NORA) ved litteratursek pé artikler fra Norge, pa sekeordet
Friedreich Ataxia fikk jeg to treff pa omradet. Begge treffene var den samme artikkelen til Dr.
Iselin Marie Wedding stipendiat og assisterende lege ved Ulleval sykehus. Dr. Iselin Marie Dr.
Iselin Marie Wedding et al. (2015) gjorde den forste landsdekkende forskningen pa Friedreich
ataxia 1 Norge 1 2015. Artikkelen heter” Friedreich Ataxia in Norway an epidemiologic,
molecular and clinical study (Wedding et al., 2015). I databasen Google Schoolar fant jeg en
masteroppgave i fysioterapi som omhandler Friedreich Ataxia (Leversby, 2014).

Av det jeg kan se er det liten forskning i Norge samt liten interesse for Friedreich Ataxia i
fagfeltet, dette er kanskje naturlig nér det er bare ca. 29 som har denne sykdommen i Norge
(Wedding et al., 2015).

Gjennom sekemotorene Web of Science og Oria fant jeg ved sek pd Friedreich Ataxia 2680 og
15048 treff. Jeg utvidet soket med Friedreich Ataxia og livskvalitet (quality of life) og seket ga
na 45 og 922 treff. I Europa, Australia og USA finnes det en god del forskning pa det kliniske og
medisinske omradet, og det jobbes aktivt med a finne en kur for denne sykdommen.
Forskningsfeltet har de siste 10 &rene i ekende grad fokusert pa Friedreich Ataxia og livskvalitet
i1 Europa, Australia og USA (Wilson et al, 2007, Tai, Yiu, Corben, Delatycki, 2015, Reetz et al.,
2015). Jeg vil her trekke frem noen. Wilsons et al. (2007) forskningsartikkel i European Journal
of Neurology om livskvalitet og Friedreich Ataxia kommer det fram at personer med Friedreich
Ataxia har lavere livskvalitet en norm i befolkningen i Australia. Videre skriver Wilson et al.
(2007) at i denne forskningen framkommer det at det ikke er noe vesentlig forskjell i
livskvaliteten mellom personer som er mildt eller hardt rammet av sykdommen. I 2008 utferte
Epstein et al. (2008) en omfattende helserelatert livskvalitet maling av Friedreich Ataxia, den
ledet fram til at personer med Friedreich Ataxia skéret lavere pa livskvalitet i forhold til sine
fysiske symptomer pa sykdommen i forhold til norm i USA befolkningen (kontrollgruppen), men
i den mentale (psykiske) forstand skaret personer med Friedreich Ataxia pd niva med det som er

norm i befolkingen. I Norge blir det gjort en prosjektoppgave i medisinstudiet av Fjeldstad &



Zac (2005) som kom fram til samme resultat som Epstein rapport. Forskeren finner ingen annen

forskning pa Livskvalitet og Friedreich Ataxia i Norge.

1.4 Avgrensning og presisering

Hovedperspektivet vil vare pé erfaringene personene med Friedreich Ataxia besitter.
Forskningsspersmalene dekker omradene, fritid, venner og familie, skolevesenet og helsevesenet
og har knyttet det opp mot selvopplevd livskvalitet, tidligere forskning og lovmessige rettigheter.
Selv om jeg er spesialpedagog ble valget a se pé helsesektoren, utdanningssektoren og
fritidssektoren. Dette fordi jeg ser viktigheten av & kunne sette meg inn i disse tre sektorer for
framtidig samarbeidet og helhetlig tenkning. For 4 avgrense denne oppgaven vil
livskvalitetsbegrepet snevres inn og spesifiseres til selvopplevd livskvalitet i denne studien. Det

vil si at den vil handle om subjektets opplevelse av sin egen livskvalitet.

1.5 Oppgavens oppbygging

Studien handler om hvilke erfaringer tre personer med diagnosen Friedreich Ataxia har med a
leve med den sjeldne diagnosen i Norge. Oppgaven er oppbygd av fem kapitler. I kapitel 1,
innledningen vil det blir redegjort for oppgavens bakgrunn, aktualitet, tidligere forskning samt

problemstilling og forskningsspersmal for studien.

I kapittel 2 presenteres den teoretiske rammen for oppgaven. Den teoretiske rammen utvides og
bestar av faktaopplysninger og rettigheter for & fa et helhetlig bilde samt fé svar pa
problemstillingen. Kapitlet innledes med faktaopplysninger om sykdommen Friedreich Ataxia,
deretter kommer teori av blant annet Antonosky og Deci og Ryan som omhandler mestring og

okt velvere. Til slutt vil rettigheter i helsesektor og utdanningssektor presenteres.

I kapittel 3 blir det en redegjorelse for forskningsmetodiske og vitenskapsteoretiske valg og
tilnerminger samt beskrivelse av forskningsprosessen. Her vil jeg presentere kvaliteten i

forskningen og mine etiske refleksjoner.



I kapittel 4 vil jeg presentere mine funn og deretter drefte de i lys av relevant teori,
faktaopplysninger og rettigheter. Jeg har valgt og slitt ssmmen funn og drefting for a spare plass

samt gjore det mer leservennlig.

I kapittel 5 kommer det en oppsummering av mine hovedfunn, i form av svar pa mine tre

forskningsspersmal. Til slutt kommer en refleksjon i forhold til veien videre.



2.0 Teoretisk referanseramme

I dette kapittelet vil jeg gjore rede for den teoretiske ramme for & belyse problemstillingen samt
temaene i denne studien. Jeg vil ogsé knytte opp med faktaopplysninger, rettigheter og tidligere
forskning som blir viktige for & kunne f4 en helhetlig referanseramme. Forst blir det en
redegjorelse for symptomer, behandling og oppfelging samt utvikling av nye behandlingsformer
av Friedreich Ataxia. Jeg vil deretter beskrive den teoretiske referanserammen rundt livskvalitet
samt tidligere forskning. Etter det vil jeg legge fram lovpalagte rettigheter og tidligere forskning

og eventuelle utfordringer som meter personer med sjelden diagnose.

2.1 Introduksjon

Friedreich ataxia er den mest hyppigeste arvelige form for ataxia. Ataxia stér for uorden, det vil
si en nedsatt evne til & koordinere bevegelser som er hensiktsmessige. Friedreich Ataxia er en
progredierende nevromuskular sykdom som rammer nervesystemet. Sykdommen er autosomal
recessiv og skyldes genfeil som er arvelig (Wedding et al, 2015, Harding, 1983, Pandolfo &
Schulz, 2013, Pandolfo, 2003). Autosomal recessiv betyr at genfeilen ma arves fra begge
foreldrene for at sykdommen skal utvikles. Sykdommen er fremadskridende, det vil si at man far
flere symptomer etter hvert. S4 som ustabil gange, balanse problem/skjelving,
koordinasjonsproblem, vansker med svelging, tale og synsproblem. Friedreich Ataxia kan lede til
komplikasjoner som skoliose, diabetes og hjerteproblem. Sykdommen kan opptre fra tidlig
barndom ned til 2 drs alder og sé sent som i 70 &rene, men det er i sjeldne tilfeller. Det mest
vanlige er at man far diagnosen rundt puberteten, og blir avhengig av rullestol mellom 17-20 ar
(Filla, Michele, Caruso, Marconi, Campanella,1990, Bidichandani,2000). Det finnes ingen kur
for sykdommen, og levealderen er ca 37,5 ér, den vanligste dedsarsaken er dysfunksjon i hjertet

(Tsou el at, 2011, Harding, 1983).

Firedreich Nicolaus var den forste som beskrev Friedreich Ataxia og arvelig ataxia i 1863
(Schulz & Pandalfo, 2013). Siden den gang har utviklingen gatt framover.

To forskerteam oppdaget i 1996 mutasjonen av genet frataxin. Genet frataxin mottar beskjed om
a produsere et protein som kalles frataxin. Vanligvis har personer med Friedreich Ataxia trippel
mutasjon med utvidet GAA (DNA sekvens) repetisjoner i genet frataxin. Denne utvidelse forer

til nedsatt evne til & lese av genet og forhindrer produksjonen av proteinet frataxin (Schulz &



Pandalfo, 2013, Durr et al., 1996). Nylig oppdager man i en studie en forbindelse mellom alder
man fikk sykdommen, progresjon av sykdommen og nummer av GAA gjentagelser.
Progresjonen av Friedreich Ataxia er hurtigere jo tidligere en person far sykdommen og har
lengre GAA gjentagelser (Patel et al, 2016, Reetz, 2015). Friske personer har en GAA repitisjon
pa 7-34, de som har Friedreich Ataxia har 66-1700 gjentagelser (Durr et al, 1996, Wedding et al.,
2015, Filla et al, 1990). Friedreich Ataxia er en enkel-gen lidelse og gen mutasjonen som forer til

Friedreich Ataxia er rapportert til kromosom 9q22-CEN (Chambertain et al, 1988).

2.1.1 Hva innebcerer det d ha diagnose Friedreich Ataxia

Det som er klinisk karakteristisk for Friedreich Ataxia er at den er en langsom progressive ataxia
med svert varierende forlep (Wedding et al, 2015). Den assosieres med koordinasjonsvansker
(tremor) og ufrivillige bevegelser (dyskinesier). Taleproblem (dysartri), problem med & svelge
(dysfagi), svakhet i musklene (pareser), muskelsvinn (atrofi), spastisitet og fraver av reflekser
hovedsakelig i nedre lemmer. Tap av posisjon og vibrasjonsfelelse, dysfunksjon i blaere og
stegvis utvikling av hulfot og skoliose. Omtrent to tredje del av de som har Friedreich Ataxia
lider av hjerteproblematikk i form av forsterret hjertemuskel (Hypertrofisk kardiomyopati)
(Wedding et al., 2015). Synsreduksjon, herseltap og utvikling av diabetes er typisk for denne
sykdommen, inntil 30 % av de som har Friedreich Ataxia har diabetes (Bidichandani & Delatyci,

1998 update 2017). Fatigue (Utmattelse) er ogsé en folge av denne sykdommen.

2.1.2 Behandling og oppfolging av sykdommen

Det fins ulike behandlinger for Friedreich Ataxia for forebygging og lindring av symptomer, men
ingen kur er tilgjengelig ennd. Det ma nevnes at det har vert framgang av behandlingen for
personer med Friedreich Ataxia (Tai, Corben, Yui, Milne, Delatycki, 2018). Medisinske
behandlinger som kan redusere symptomene er, Idebenone, CoQ i kombinasjon med vitamin E,
B3 (nicotinamide 2-8 gram), Interferon Gamma (Imukin), B1 thiamine injeksjon og B 11
tablettform (Baumgartner, 2013, Pindea et al, 2008, Tomassini et al, 2012).

For personer med Friedreich Ataxia fins det fysioterapi og ergoterapi behandling for forebygging
og lindring av symptomer ved Friedreich Ataxia. Gjennom denne behandlingsform kan personer
med Friedreich Ataxia vedlikeholde funksjoner gjennom styrke og balanse. Fysioterapeut og

ergoterapeut kan utarbeide ovelser og program sa som koordinasjonstrening for 4 bedre balansen,



styrking av muskulaturen for a opprettholde bevegeligheten og stabilitet ved skoliose, manuell
toying, bassengtrening og utholdenhetstrening (Leversby, 2014). Friedreich Ataxia er en
progressive fremadskridende sykdom som krever oppfolging (Wedding et al., 2015,
Bidichandani & Delatykci, 1998/2017). Sykdommen foréarsaker gradvis tap av funksjoner, si det
anbefales oppfolging av fysioterapeut og ergoterapeut gjennom treningsprogram, utpreving og

tilrettelegging av hjelpemiddel barnehage/skole/arbeid.

Friedreich Ataxia er forbundet med skoliose (skjev rygg), ortopedisk behandling kan lindres ved
bruk av korsett eller operasjon hvis det er fare for ytterligere komplikasjoner (Bidichandani &
Delatycki, 1998). Personer med Friedreich Ataxia utvikler ofte Dysartri (Cano et al., 2005).
Dysartri er en medisinsk betegnelse pa en nevrologisk talevanske forérsaket av svekkelse 1 den
nevrologiske talemuskelaturen. Det gjor det vanskelig & forme ord og snakke. Logoped kan
hjelpe, finne strategier og evelser for & forbedre talefunksjonen, slik at det blir lettere a

kommunisere (Cano et al., 2005).

Nieto, Herndndez-Torres, Pérez-Flores, Monton (2017) pépeker at det kan vaere aktuelt med
stottetiltak i1 forbindelse med det psykososiale for person med Friedreich Ataxia. Nieto et al.
(2017) skriver videre at depresjon kan forekomme i1 vanskelige perioder. Overgangen fra a ga til
a veere avhengig av rullestol som kan vare svert belastende for personer med Friedreich Ataxia.
Psykologisk stette kan bidra til & redusere depressive symptomer hos personer med Friedreich
Ataxia. Rullestol er et hjelpemiddel som hjelper pa mobiliteten og kan l&nes pa

hjelpemiddelsentralen NAV.

Progresjonen og utviklingen av Friedreich Ataxia er ulik, felles er at den er fremadskridende og

tap av funksjoner kan lede til depresjon og tap av livskvalitet.

2.2 Livskvalitet

Det fins ulike teorier knyttet til livskvalitet i forskjellige fagfelt s& som sosiologi, ekonomi,
medisin og psykologi. I denne studien har jeg valgt & ha hovedfokus pa det psykologiske
perspektivet og Dieners definisjon pa livskvalitet som subjektivt velvare og livstilfredstillelse.

Subjektivt velvere er direkte oversatt fra «Subjective well being» som forkortes til SWB



(Diener, 1999, s.213). Jeg vil forst knytte teorier opp mot Diener subjektive velvare som leder til
livstilfredstillelse og god livskvalitet. Deretter vil jeg skrive om motivasjonsteorier og

mestringsteori og tidligere forskning knyttet til livskvalitet.

2.2.1 Subjektiv livskvalitet/velveere (Subject well being)

Subjektivt velveere (SWB) refererer til et faguttrykk der personer evaluerer sitt liv. Evalueringen
gér ut pd at personer vurderer sin livstilfredshet bade kognitivt og emosjonelt (Diener, s.213,
1999). Diener skriver videre at vurderinger som personer gjor kognitivt og affektiv viser til at
positive og gode erfaringer i tilvaerelsen forer til at personen opplever ekt livstilfredsstillelse og
livskvalitet. Negative og dérlige erfaringer personer gjor i tilverelsen; forer til det motsatte en
opplevelse av lav livstilfredstillelse og livskvalitet. Subjektivt velvaere (SWB) bygger pé
perspektiver fra Hedonismen og Eudaimonismen. Hedonismens fundament i velvaere og lykke
baseres pa a gke lykkefolelsen og velvaere og minimere smerte og lidelse, som er en del av
lykkeforskningen (Ness, 2015, s.41). Eudaimonismens fundament og fokus er rettet mot
meningen med livet og selvrealisering, og i hvilken grad personen klarer & integrere det i sitt eget

liv, som tilskrives Aristoteles «a leve i samsvar med sin daimon» (Nass, 2015, s.41).

2.2.2 Autonomi og egne valg

Den subjektiv livskvalitet (SWB) handler om personers indre verden, hvordan personer kognitivt
og folelsesmessig opplever sin egen livskvalitet. Opplevelsen av livskvalitet kan vaere ulikt fra
person til person, ut i fra hvilke behov en person har. Ulike teoretikere som har utarbeidet
behovsteorier. Maslows behovspyramide og Deci og Ryans behov og selvbestemmelsesteori er
to av dem. Maslows behovspyramide er verdens kjent og er bygd opp som et hierarki der de
nederste behovene hos mennesket mé vare dekt for man kan bevege seg oppover i hierarkiet.
Deci & Ryan (1985, 5.9, 26, 38-41) viser med sitt behov og selvbestemmelsesteori at autonomi
og 4 ta egne valg er noe som fremmer livskvaliteten. Det er en omfattende
selvbestemmelsesteori, som forkortes til (SBT). Teorien fremhever tre medfedte menneskelige
psykologiske behov, kompetanse, autonomi og relasjonelle band, at disse behovene blir
tilfredsstilt er viktig for menneskets motivasjon. Hvis personer opplever a bli sosialt aksepterte,
ha sosial tilherighet, kompetanse og opplever a kan ta egne valg fremmer dette indre motivasjon

som leder til en storre grad av velvare og livskvalitet (Deci & Ryan, 1985, s 9, 26, 38-41.).
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2.2.3 Sosial tilherighet og fritid

I Dieners (1999) bok om « well-being» skriver Myers at det er tydelige bevis pa at sosiale
relasjoner er en av de viktigeste faktorene for & oppleve hoy velvare og livskvalitet (Myers,
1999, 374-375). Videre skriver Myers at ensket om sosial tilherighet er et grunnleggende behov
vi har. I forskning framkommer det at personer som blir spurt hva som gjer dem lykkelig og er
tilfreds med livet blir svaret ofte nere relasjoner i familien, venner og kjerester (Myers, 1999,
s.375, Brunborg et al., 2009). Meyers (1999, s.376-377) skriver videre at neere relasjoner kan
bidra til sykdom, nér de naere relasjonene er forbundet med frykt og stress. Samtidig er Meyers
(1999, 5.376-377) noye med & tillegge at nere relasjoner forhindrer sykdom gjennom & gi

mulighet & betro seg om smertefulle folelser.

Fra Helse-og omsorgsdepartementet kom det foringer i 2015 om at det skal legges mer vekt pd
sosiale nettverk, for & fremme den norske helse og livskvalitet (Helse- og omsorgsdepartementet,
2015). Naess (2012, s.130-131) skriver i sin bok at personer med funksjonsnedsettelser er mer
utsatt for & bli utstett fra samfunnet. Det er en stor andel som blir ufere og utelatt fra andre
sosiale nettverk. Videre framheves positive relasjoner som kriterium pa livskvalitet, som har et
utspring i eudaimonismen (Helse- og omsorgsdepartementet, 2015). Grut et al. (2008) papeker i
Sintef sin helserapport at personer med sjeldne diagnoser rapporterer at de foler seg alene og
overlatt til seg selv, og har et sterkt enske om 4 treffe likesinnede for & oppleve en

fellesskapsfolelse og tilherighet.

Det 4 fa en fremadskridende sykdom som Friedreich Ataxia kan vere en stor pakjenning, og &

leere seg selv a leve med den sykdom krever mestring.

2.2.4 Mestringsressurser

Livskvalitet handler om & ha det godt i livet, og det krever at vi mestrer livet vért. Dette bringer
meg til Antonovosky (2012, s.187) og salutognese-modellen. Antonovosky (2012, 5.39-44) tar

utgangspunkt i de opplevelsene som er helsebringende for den enkelte, og som gir mulighet for
mestring. Det som er sentralt i hans tankegang er opplevelse av sammenheng som forkortes til

(OAS). Denne opplevelsen av sammenheng (OAS) er som en motstandskraft. Det vil si at man
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kan mobilisere denne kraften ndr man meter pakjenninger (Antonovosky, 2012, s.39-44). Videre
deles OAS inn i tre ulike komponenter: begripelighet, handterbarhet og meningsfullhet.
Begripelighet handler om i hvilken grad personen kognitivt forstar sin situasjon. For eksempel
om en person har en diagnose, i hvilken grad forstir personen hva diagnosen innebarer og hvilke
rettigheter den personen har. Handterbarhet handler om i hvilken grad personen kan héndtere
situasjonen. Hvilke ressurser har personen selv og rundt seg for & takle kravene? Meningsfullhet
handler om graden av meningen med livet i vér eksistens. At livet foles meningsfullt trenger ikke
ha sammenheng med at en person opplever begripelighet og handterbarhet, men vil pavirke
stabiliteten og kvaliteten pd meningsfullheten. Hoy begripelighet, hdndterbarhet og
meningsfullhet leder til en stabil og hey opplevelse av sammenheng (OAS) og mestring

(Antonovosky, 2012, 5.39-42).

Personer som har Friedreich Ataxia kan har ulike utfordringer og progresjon pa sykdommen kan
variere, men det som er felles er at de trenger samordnede tjenester i form av opplaring,

behandling og tilrettelegginger.

2.3 Rettigheter utdanningssektor og helsesektor

Rettighetene for mennesker med sjeldne diagnoser samsvarer med evrig funksjonsnedsettelser.
Rettighetene er universelle, det vil si at det gjelder alle med funksjonsnedsettelser. Med
funksjonsnedsettelse ved en individuell og medisinsk forstaelse, menes at personen har varig
skade, sykdom eller lyte som forer til individuelle hindringer eller begrensninger (St. Meld. 40,
(2002-2003). De hindringer og begrensningen som folge av sykdom, skade eller lyte er
grunnlaget som blir brukt for diagnostisering og utlgser deretter rettighetene. De universelle
rettighetene er regulert i FN’ s barnekonvensjon artikkel 2,3,12, 23, 24, 28 og 29 samt i FN’ s
konvensjonen om mennesker med nedsatt funksjonsevne artikkel 5, 7, 9, 12, 24, 25 og 26, disse
rettigheter er nedfelt i det enkelte lands lov. Sentrale prinsipper som blir lagt til grunn er
likeverdsprinsippet og inkluderingsprinsippet. Likeverdsprinsippet handler om at personer med
funksjonsnedsettelse skal ha et likeverdig tilbud pd lik linje som resten av befolkningen. Tilbudet
er likeverdig nar personer med funksjonsnedsettelse har lik mulighet til & realisere sine mal som
andre i befolkningen (Helsedirektoratet, 2015). Inkluderingsprinsippet handler i hovedsak om at

alle skal ha mulighet til & tilhere fellesskapet og kunne delta pé lik linje med andre i samfunnet
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pa alle samfunnsomréder. Det er et sentralt prinsipp i utdanningssektoren, der inkluderende
opplering og tilpassing til behov og forutsetning til hvert enkelt barn/elev og den aktuelle
barnegruppen/klassen blir lagt stor vekt pd (Opplearingsloven, 1998, § 1).

Det er stat, fylke og kommune som har ansvar for samfunnstjenestene til befolkningen.
Rettighetene er nedfelt i lovhjemlene og for at samfunnstjenestene skal vare tilgjengelig for
befolkningen har man fordelt, organisert og strukturert tjenestene. Samfunnstjenestene i denne
oppgaven vil ha fokus pa utdanning, helse og omsorg. Man har strukturert tjeneste slik at de
tjenestene som ligger nermest folket blir benevnt som ferstelinjetjenesten, det er logisk siden det
er den man kommer forst i kontakt med. Dette er de kommunale tjenestene som barnehage,
skole, PPT, fastlege og helsesaster. Det er organisert slik at du behover henvisning fra
forstelinjetjenesten for & komme i kontakt med mer spesialiserte tjenester som
spesialisthelsetjenesten og helseforetak. Ansvaret pd andrelinjetjenesten er fylkeskommunen og
staten (Nilsen, 2014, s.191). Personer med Friedreich Ataxia trenger samordnede tjenester, det

vil si at de trenger bade tjenester fra forste og andrelinjetjenesten.

2.3.1 Utdanningssektoren; Oppleering og tilrettelegging skole for elever med Friedreich Ataxia
I opplaringsloven stér det at alle barn i skolepliktig alder har bade plikt og rett til
grunnskoleopplaring (Oppleringsloven, 1998, § 2-1 og § 2-13). Plikt betyr i denne sammenheng
at alle 1 skolepliktig alder ma delta/gjennomfere grunnskoleopplaring. Det behover ikke & vere i
en offentlig skole, foreldrene kan velge privat skole eller hjemmeundervisning. Rett til skolegang
betyr at alle barn i skolepliktig alder har krav pd opplering i den offentlige grunnskolen. Barnet
har en rett til & f&4 g pé neerskolen som ligger nermest hjemmet (Opplaringsloven § 8-1). Skolen
er pliktig til & tilpasse undervisning i forhold til den enkeltes forutsetninger, evner og behov
(Oppleringsloven, 1998, § 1-3). Om den ordinzre opplaringen ikke er tilstrekkelig har man krav
pa spesialundervisning (Oppleringsloven, 1998, §§ 5-1 — 5-9).

Det er kommunen som star ansvarlig for at retten til grunnskoleopplaringen oppfylles for de som
bor i kommunen (Opplaringsloven, 1998, § 1-14). I SINTEF sin helserapport som omhandlet
personer med sjeldne diagnoser og opplevelser av tjenesteapparatet, skriver Grut et al (2008) at

det fremkommer at det kan vaere krevende a fa tilrettelegging i skolen, for personer med sjeldne
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diagnoser. Videre skriver Grut et al (2008) at det kan oppleves vanskelig & f& individuelt
tilrettelagt hjelp pa skolen ved en sjelden diagnose pd grunn av manglende ressurser og liten
forstéelse. I Lundeby &Teassebro (2006) sin forskning framkommer det at foreldre med elever
med funksjonshemming opplever at de ma forholde seg til skonomiske begrensninger i
kommunenes prioriterte budsjetter (Lundeby og Tassebro, 2006). I Opplaringsloven star det at
alle barn og unge i1 grunnskole og videregédende opplaring har krav pa tilpasset opplering og
rettigheter til et godt fysisk miljo som fremmer helse, lering og trivsel (Opplaringsloven, 1998,
§§ 1-3 & 9a-2). Wendelborg (2010) péapeker i sin doktoravhandling at elever med
funksjonshemming i hayere klassetrinn ble tatt ut av klasserommet og ikke fikk delta p4 lik linje
med sine jevnaldrende. Vygotski og Dewey er kjente teoretikere som er tydelige pa hvor viktig
det er & veere 1 interaksjon med omgivelsene og vere delaktig og delta for 4 trives og utvikles
(Vyvotski, 1978, Dewey, 1938). Alle barn og unge i grunnskole og videregéende opplaering har
rettigheter til et godt psykososialt miljo pé skolen som fremmer helse, lering og trivsel

(Opplaringsloven § 9a-3).

Kompetansesenteret Frambu har utarbeidet et informasjonshefte til kommunene om rettigheter
og tilrettelegging 1 barnehage og skole for barn og unge med nevromuskulare sykdommer. Slik

har kommunene et bedre grunnlag til & mete disse behov www.image.frambu.no.

Tilrettelegginger som framkommer i dette heftet er blant annet, dagsplaner der hensiktsmessig
aktivitet og utnyttelse av dagen blir vektlagt. Assistenthjelp, organisering av fast klasserom og
plass til eventuell rullestol, god framkommelighet og mulighet til & delta i friminuttene. Det som
ogsa er aktuelt er redusert leksemengde pd grunn av utmattelse og eventuell tilpasset
undervisning i gymnastikken, der man kan kanskje gi rom for fysioterapi trening (Leversby,

2010).

2.4 Helsesektoren, rettigheter i helsevesenet

Det har kommet nye konstruktive retningslinjer pa helsefremmende tenkning. Livskvalitet har
blitt en mélsetting i helsetjenesten. Helserelatert livskvalitet har blitt definert slik av verdens
helseorganisasjon:

“As individuals " perception of their position in life in the context of the culture and value systems

in which they live and in relation to their goals, expectations, standards and concerns” (World
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Health Organization, 1994). I en norsk LOGG undersgkelse gjennomfoert i 2009 var
svarprosenten hey i forhold til at god helse var viktig for livskvaliteten (Brunborg, Lappegard &
Slagsvold, 2009). Okt levealder har vaert en malsetning for helsetjenesten. Dette har endret seg
med okt fokus pa brukermedvirkning i helsetjenesten der framkommer det at det er viktigere med

et godt liv framfor & leve lenge (Ness, 2012, 5.24-25).

2.4.1 Ordincere tjenestetilbud (forstelinjetjenesten)

Det er kommunen som har ansvaret for at kommunens innbyggere blir tilbudt de nedvendige
helse- og omsorgstjenester (Lov om kommunale helse- og omsorgstjenester, 2011, § 3-1).
Helsetjenester blir gitt av den kommunen du er bosatt i, derav fastlege og helseseoster. I Norge
har vi en fastlegeordning som har som formél & sikre innbyggerne en allmennlegetjeneste med
god kvalitet der man forholder seg til en fastlege (Forskrift om fastlegeordning i kommunen,

2012, § 1).

Grut et al. (2008) skriver i sin forskningsrapport at personer med sjeldne diagnoser opplever

kunnskapsmangel i1 forbindelse med sin diagnose i det ordingre tjenestetilbudet (Grut, 2008).

Om fastlegen mangler kunnskap om en diagnose, er det fastlegen sitt ansvar 4 innhente denne
kompetanse og ved behov henvise videre til spesialisthelsetjenesten eller andre kommunale
helse- og omsorgtjenester (Forskrift om fastlegeordningen i kommunen, 2012, § 24). Fastlegen
har plikt til 4 lytte til pasienten og gi utfyllende og nedvendig informasjon om pasienten 1
henvisningen slik at det sikrer en forsvarlig og god behandling (Forskrift om fastlegeordningen 1

kommunen, 2012, § 24).

2.4.2 Andrelinjetjenesten/spesialisthelsetjenesten

Spesialisthelsetjenesten er statlig og bestar av fem regionale helseforetak (RFH).
Spesialisthelsetjenesten er ansvarlig for & ivareta befolkningen i deres helseregion blant annet
gjennom de sykehus de eier, eller avtaler som er gjort med private tjenesteytere
(Spesialisthelsetjenesteloven, 1999, §1). Videre star det i loven at det skal vere et likeverdig,

tilgjengelig og tilpasset tilbud til pasienten (Spesialisthelsetjenesteloven, 1999, § 1-1).
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I Grut et al. (2009) sin forskning om det offentlige tjenestetilbudet, framkommer det at en
fellesopplevelse pa tvers av de som har sjeldne diagnoser eller deres foreldre opplever

kunnskapsmangel i spesialisthelsetjenesten, og flere opplever at de blir mett med liten forstaelse.
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3.0 Metodisk tilnzerming

I dette kapittelet vil jeg redegjore for hvilke forskningsmetodiske og vitenskapsteoretiske
tilnerminger og valg som er gjort. Min problemstilling i denne oppgaven er:
Hvilke erfaringer tre personer med diagnosen Friedreich Ataxia har d leve med den sjeldne

diagnosen i Norge?

3.1 Valg av metode

En forskningsmetode er den framgangsmaten du velger & bruke for & fi svar pd problemstillingen
og forskningsspersmalene dine (Kleven, 2016, s.16). I samfunnsvitenskapelig forskning har man
tradisjonelt valget mellom kvantitativ metode og kvalitativ metode. Den kvantitativ metode har
vart en mer anerkjent forskningsmetode. Kvantitative metoden er godt egnet hvis hensikten er &
underseke store utvalg og dekke store landomréder. I kvantitativ metode er det mulig med
generalisering fra utvalg til hele populasjonen gjennom talldata og statistiske beregninger. |
kvantitative studier oppnar man en form for objektivitet, avstand til man forsker pa. Siden den
kvantitative metoden har en fastsatt framgangsmate er det muligheter for reliabilitets test-retest
og bygger pa den positivistiske vitenskapsteorien (Kleven, 2016, s.19-20).

Problemstillingen og forskerspersmélene i denne studien har som utgangspunkt & ga i dybden pa
erfaringer til personer som lever med den sjeldne diagnosen Friedreich Ataxia. Kvalitativ metode
er mest hensiktsmessig a bruke nar du skal undersoke og forsta et fenomen i dybden, samt nér
det foreligger lite forskning fra for (Johannessen & Tufte & Christoffersen, 2011, s.32).

Denne studien bygger pa en fenomenologisk tilnerming, siden formalet med denne studien er a
f4 fram tre personers erfaringer med 4 leve med Friedreich Ataxia. Dette samsvarer med
Postholm (2011, s.41-45) som hevder at malet med fenomenologiske studier er & kunne beskrive
mennesker i grupper eller som individ ut fra de erfaringer eller opplevelsene de har gjort. For & fa
svar pa problemstillingen min blir kvalitativ metode best egnet da jeg har interesse av & fa en

dybdeforstielse av hvilke erfaringer tre ulike personer har fatt av 4 leve med denne diagnosen.

3.2 Metode for datainnsamling
I kvalitativ tilneerming har man ulike metoder for datainnsamling & velge mellom, observasjon,

intervju, analyse av foreliggende tekster og visuelle uttrykksformer samt analyse av audio- og
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videoopptak (Thagaard, 2016, s.13). For meg ble valget intervju mest hensiktsmessig, fordi
formélet med denne studien er 4 fa fyldig og bred informasjon fra informantene om hvordan det
er & leve med Friedreich Ataxia. Det faller seg naturlig ved en fenomenologisk studie (Postholm,
2011, s.41-45). Kvalitativt intervju handler om at intervjuer stiller spersmél for a fa innsikt 1
informanten sin livsverden (Kvale& Brinkmann, 2010, s.43).

Forskningsintervjuer kan bare preg av lite strukturert til helt strukturert. Lite strukturerte intervju
preges av at man tar opp noen fa tema, og lar informanten, den som blir intervjuet, prate fritt om
de ulike temaene. Fordelen ved denne type intervju er at informanten kan komme med utdypende
svar og det kan bringe frem tema og perspektiver som ikke intervjuer har tenkt pd (Thagaard,
2016, s.102-103). Ved strukturerte intervjuer blir spersmalene som skal stilles utformet i forkant
og spersmalsrekkefolgen fulgt. Et strukturert intervju er fordelaktig hvis man ensker &
sammenligne svarene til informantene. Jeg har valgt et delvis halvstrukturert intervju, kalt
semistrukturert dybdeintervju fordi det er hensiktsmessig 4 bruke om en ensker & fa utdypende
svar. Det gir ogsa rom for nye tema & dukke opp samt kunne sammenligne informantene.
Ulempen med et semistrukturert dybdeintervju kan vere at nar en apner opp for nye tema kan det
lede til at den som blir intervjuet snakker om omrader som ikke er relevant for problemstillingen.
Dette kan lede til at deler av datamaterialet ikke er relevant for studien. Et semistrukturert og
dybdeintervju baseres pé en intervjuguide, som er den mest brukte intervjuformen i kvalitative

metode (Johannessen et al., 2011, s.).

3.3 Strategisk utvalg

Utvalg av informanter avhenger om hvem man vil ha informasjon fra (Thagaard, 2016, s.60). Jeg
har gjort en strategisk utvelgelse av tre personer som har diagnosen Friedreich Ataxia i Norge.
En strategisk utvelgelse betyr at man velger informanter som egner seg til & fa svar pa
problemstillingen (Thagaard, 2016, s.60-61). Jeg har valgt tre informanter med diagnosen
Friedreich Ataxia, som i dette tilfellet er blir fordelaktig siden de har direkte erfaringer med
diagnosen og mulighet & dele sine erfaringer rundt & leve med Friedreich Ataxia. Rekruteringen
har skjedd gjennom kontakt med Norsk Friedreich’s Ataxia forbund

www.fanorge.wordpress.com., de var behjelpelig med & skaffe informanter. Jeg har sendt en

privat melding til personer med diagnosen Friedreich Ataxia som har et enske om a delta i

undersegkelse. Det var tre personer som meldte seg, disse ble utvalget.
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3.4 Kvalitativt dybdeintervju

3.4.1 Intervjuguide

Tjora (2017, s.145-147) fremhever tre faser for & utforme dybdeintervju, oppvarming, refleksjon
og avrundning, i form av spersmal som krever refleksjon eller ikke. Dette har jeg tatt hensyn til
ved utforming av intervjuguiden. Oppvarmingsspersmalene er enkle spersmal, og handler om
bakgrunnsinformasjon og hovedspersmalene i intervjuguiden (Vedlegg 1).

Hovedspersmalene i intervjuguiden vil vaere basert pa de temaene jeg ensker a studere. Jeg har
laget en rekke underkategorier under hvert tema i form av spersmal. Disse spersmalene og
oppfelgingsspersmalene har jeg brukt for & f4 mer utdypende, detaljerte og nyanserte svar, og
krever refleksjon fra informantens side (Thagaard, 2016, s.101). I intervjuguiden er det til slutt
noen avrundningsspersmal (Vedlegg 1). Jeg har valgt et halvstrukturer intervju og har utformet
en intervjuguide fordi jeg vil sikre meg at alle temaene som studeres blir besvart. Intervjuguiden
er fleksibel, og man behever ikke & folge spersmalsrekkefolgen slavisk. Den gir rom for
informanten & prate fritt, a bringe inn nye tema, om man beveger seg langt bort fra tema, kan

intervjuer hente seg inn ved 4 stille informanten spersmal fra intervjuguiden.

3.4.2 Intervjusituasjon

Intervjusituasjonen er betegnelsen vi bruker om gjennomfoering av intervjuet. Dette skjer i form
av en samtale eller dialog mellom intervjuer og informant (Dalen,2013, s.32-33). I et kvalitativt
forskningsintervju er det et asymmetrisk maktforhold mellom forsker og den som blir intervjuet,
og kan ikke sammenlignes med en dpen dialog mellom likeverdige samtalepartnere (Kvale og
Brinkmann, 2010, s.52). Kvale & Brinkmann (2010, s 52.) skriver videre at maktforholdet blir
ujevnt mellom intervjuer og informant, siden intervjuer i forkant og har utarbeidet bade tema og
sporsmal. Jeg har valgt & sende informantene temaene i forkant, slik at de var bedre forberedt.
Jeg opplevde at informantene var forberedt og at samtalen flgt lett. Dalen (2013, s.) skriver
videre at den som intervjuer har vitenskapelig kunnskap og at forskeren er den som avgjer

hvilken deler av intervjuet som skal veere med i fortolkningsprosessen.

For & bli bedre pé gjennomfoering av et intervju kreves praktisk trening (Dalen, 2011, s. 30, Kvale

& Brinkmann, 2010, s. 105).

19



Jeg gjennomfort et proveintervju for 4 eve meg pa intervjusituasjonen samt for a underseke om
spersmaélene i intervjuguiden var gode nok. Jeg vil her forst presentere hvordan preveintervjuet

gikk deretter de aktuelle intervjuene jeg gjennomforte.

3.4.3 Proveintervju

Proveintervjuet ble utfert den 12 juli. Informanten som ble intervjuet var en person som har
diagnosen Friedreich Ataxia, dette fordi jeg ensket at intervjuet skulle vaere sé autentisk som
mulig. Jeg onsket ogsa & prate med informanten ansikt til ansikt, for & kunne tolke kroppssprak.
Informanten fikk velge bade tid og sted for intervjuet, for a skape trygghet. Proveintervjuet varte
1 39 minutter. Gjennom intervjuets gang ble jeg oppmerksom pa at det burde vert nevnt for
intervjuet startet at det ikke finnes noen riktige eller gale svar, da informanten var opptatt av
dette. Spersmaélene i intervjuguiden var apne nok som er en fordel, men under preveintervjuet
oppdaget jeg at det hadde vaert en fordel med stikkord under spersmélene for a hjelpe
informanten videre og for & kunne stille gode oppfolgingsspersmél. Spersmalene i intervjuguiden
var dekkende og det framkom nye vinklinger som jeg ikke hadde tenkt pa tidligere.
Proveintervjuet fikk informanten til & reflektere over situasjonen sin, sd jeg oppdaget at det var et
klokt valg & ta bort noen sensitive spersmal fra intervjuguiden slik min veileder hadde radet meg
til. Informanten papekte etter intervjuet at det var en god balanse mellom sensitiviteten og det

informanten kunne fortelle.

3.4.3 Gjennomforing av intervjuene

Det ble gjennomforte tre dybdeintervju. Dybdeintervjuene ble gjennomfert pa ulike arenaer
hjemme hos informanten, et studierom pé et bibliotek og pa et hotellrom. Informantene fikk
velge sted slik at de kunne fole seg trygg. Tjora (2017, s.21) papeker at om informanten far velge
sted for intervju sd legger man til rette for en avslappet stemning der informanten opplever at det
er greit & snakke dpent om personlige erfaringer. Det var ingen forstyrrelser under intervjuene.
Det forste intervjuet tok 54 minutter og 13 sekunder, det andre intervjuet tok 48 minutter og 1
sekund, det tredje intervjuet tok 35 minutter og 16 sekunder. Det forste intervjuet ble
gjennomfort midt pa dagen, det andre ettermiddagen og det siste pd kvelden. Dette kan tyde pa at
informantene er mest opplagt tidlig pa dagen, da det lengste intervjuet ble foretatt tidlig pa

dagen. Pé det siste og tredje intervjuet som ble gjennomfert pa kvelden, ble det uttrykt at
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informanten var trett, sd det kan ha preget datamaterialet. Informantene fikk mulighet til a ta
pauser underveis, men ensket ikke & benytte seg av muligheten. P4 alle intervjuene satt
informanten og intervjuer pa skratt tvers overfor hverandre. Diktafonen var plassert i mellom
informanten og intervjuer slik at det ble god lydstyrke, dette ble testet i forkant. Jeg hadde gjort
de nedvendige justeringene i forhold til det jeg erfarte under preveintervjuet. Intervjuguiden var
justert i forkant med stikkord som stette under spersmélene. Jeg var noye med & fortelle om
bakgrunn for studien og papekte samtidig at det var informantens opplevelser som var viktig for
meg, sd det fantes ikke noen feil eller riktige svar. Vi gikk igjennom samtykkeerklaeringen
sammen. Jeg spurte informantene om de fortsatt ville delta og at det var greit at intervjuet ble tatt
opp. Alle informanten svarte ja og skrev under. Jeg valgte & spille inn intervjuet slik at jeg kunne
konsentrere meg om informanten, det de fortalte og deres kroppssprék slik at jeg kunne ta
feltnotater underveis. Tjora (2017, s.167) skriver at forskere har opplevd at noen informanter
begrenser seg ved intervju nér det blir gjort bdndopptak, gjennom at informantene begynner a
veie sine ord. Dette var noe jeg ikke merket hos mine informanter. Intervjuet startet med at
informanten skulle fortelle litt om seg selv. Informanten pratet fritt om seg selv og berorte flere
av temaene 1 intervjuguiden, som etter hvert ble utdypet under hvert enkelt tema. Under
intervjuets gang spurte bade informanten og jeg opp hvis vi var usikre pa hva den andre mente,

det ble ogsé gitt rom for tenkepauser.

3.4.4 Transkripsjon

Transkribering innebzrer en prosess der man fortolker det muntlige spréket til skriftsprak (Kvale
& Brinkmann, 2010, s.187). Kvale & Brinkmann (2010, s. 187.) skriver videre at i transkribering
prosessen kan viktig informasjon ga tapt. For & forseke 4 unnga dette anbefales det a transkribere
sa fort man har mulighet etter at intervjuet er gjennomfort. Jeg valgte & gjennomfore
transkriberingen direkte etter intervjuene for & minske sjansen for at viktig informasjon gikk tapt.
Det forste intervjuet ble transkribert samme dag som intervjuet, de andre to intervjuene ble
transkribert dagen etter. Lydopptaket ble spilt av to ganger for at jeg skulle veare sikker pa & ha
fatt med meg ordrett hva informanten sa. Ved usikkerhet ble lydopptaket spilt flere ganger slik at
jeg var sikker pa at jeg hadde fitt med meg innholdet. Ved andre gangs lytting métte jeg gjore
noen justeringer. Etter at jeg hadde transkribert intervjuene lyttet jeg en siste gang pa opptaket

mens jeg leste transkriberingen for & forsikre meg at jeg hadde fatt med seg alt. Jeg valgte &
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transkribere selv for & fa god oversikt over intervjuene. Dalen (2013, s.55) skriver det &
transkribere selv gir enn mulighet til & bli godt kjent med de dataene man har fatt inn. Kvale &
Brinkman (2010, s.193) viser til et eksempel der to forskere skriver ned ulike ord selv om de
lyttet til samme lydfil, dette viser at ord kan feiltolkes om man transkriberer selv. Jeg valgte &
transkribere pd bokmal, slik at det ikke framkommer hvor informantene kommer i fra. Dette kan

fore til at noe av meningen gér tapt der ordet pa dialekt ikke kan tilfore det samme pd bokmal.

Dette var det forste steget i dataanalyseprosessen, der man strukturerer materialet man har samlet

inn 1 tekstform, slik at det blir bedre egnet for analyse.

3.5 Metode for analyse

Analyse i kvalitativ forskning er gjentatte og dynamiske prosesser, som pagar underveis i
forskningsprosessen og i det innsamlede datamaterialet (Postholm, 2011, s.86).

Det finnes ulike méter & analysere og tolke kvalitative data pa, det finnes ingen fasit. Kvalitative

data taler ikke for seg s& man ma gjere den hindterbar gjennom datareduksjon, analyse og

fortolkning (Johannessen et al., 2011, s. 163-164).

3.5.1 Stegvis-deduktiv induktiv metode

Jeg vil i hovedsak utgé fra en stegvis-deduktiv induktiv metode som er forkortet (SDI), dette for
a oke péliteligheten i forskningsprosjektet. Tjora (2017, s.18) skriver at SDI-modellen er en
systematisk og en fram driftig modell der man jobber stegvis. Tjora (2017, s.19) viser til
modellen som har seks ulike steg, de forste stegene som peker oppover i modellen, er induktive.
Tilbakekoblingene som peker nedover er laget stegvis ved at forskeren utforer ulike tester, og
jobber deduktivt. En ren induktiv strategi er empiridrevet, det vil si at en jobber fra empirien
mot teori. Deduktiv strategi er teoridrevet som vil si at det jobbes fra teori mot empirien (Tjora,
2017, s.33). De forste stegene i modellen handler om datagenerering, generering av empiriske
data og databearbeiding Tjora (2107, s.18 0g s.196). Som datagenerering har jeg valgt & bruke
dybdeintervju og har bearbeidet data gjennom transkribering. I denne prosessen har jeg jobbet
empiridrevet. Tjora (2017, s.195-196) skriver at midtstegene i modellen er analytiske og de siste
stegene er teoretiske. Modellen er systematisk og i praksis kan det forekomme at man jobber

parallelt med de ulike stegene i modellen.
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3.5.2 Koding og kategorisering av data

Det forste steget i analysen er koding, i SDI-modellen er det seerdeles viktig at det blir lagt vekt
pa induksjon (Tjora, 2017, s.197).

Apen koding betyr at forskeren er opptatt av 4 lete etter sentrale begreper og menster, og 4 sette
navn og kategorisere fenomener i det innsamlede datamaterialet, for & finne meningsinnholdet
(Postholm, 2011, s.88). Tjora (2017, s.197) viser til at SDI-modellen bare har ett niva koder, og
at kodingen er tredelt. P4 forste niva leter man etter essensen i datamaterialet, etter det reduseres
datamaterialet og deretter legges det til rette for idégenerering fra detaljene i datamaterialet.

Jeg leste forst igjennom transkriberingen for 4 se sammenhenger og danne meg et bilde av
intervjuene. Deretter startet jeg en krevende prosess med a lete etter begreper og ord som gjentok
seg 1 intervjuteksten som forklarte meningsinnholdet. Tjora (2017, s.197) papeker at en ren
induktiv empirinere koding bidrar til at begrepene blir tett pd informantenes utsagn og forskeren
blir 1 stand til 4 ivareta sarpreget i datamaterialet.

Sentrale begreper ble understreket, og gjennom min forforstdelse og fortolkning, ble begreper
nyskapt og andre tatt bort fordi nyskapende begreper var mer heldekkende. Jeg endte opp med et
dusin begreper, og for a gjere materialet mer handterbart begynte jeg prosessen med & gruppere
dem. Prosessen med & samle begreper som tilherer samme fenomen kalles kategorisering

(Postholm, 2011, s.90).

3.5.3 Kategorisering etter sentrale tema

Kvale og Brinkman (2010, s.210-211) skriver at kategoriseringsprosessen handler om a redusere
datamaterialet til utvalgte nokkelkategorier. For & fa bedre oversikt brukte jeg fargekoder pa
hovedkategoriene. Hovedkategoriene og underkategoriene ble for mange og etter hvert redusert
til tre hovedkategorier, og tre til fire underkategorier, denne dynamiske prosessen var lang og

krevende. Etter analysen kom jeg fram til disse hovedkategoriene og underkategoriene:
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Hovedkategorier Underkategorier

Erfaringer med Friedreich Ataxia og - Diagnostisering og sykdomsforlep
helsevesenet - Erfaring med helsevesenet
- Forstelinjetjenesten

- Andrelinjetjenesten

Erfaringer med skolegang og tilrettelegging - Erfaringer med skolegang
- Tilrettelegging
- Inkludering

Opplevelse av livskvalitet - Sosial tilherighet og fritid
- Mestringsressurser (hdp, mél, drem)
- Autonomi og egne valg (sosial aksept)

- Egen helse og medisin

Jeg valgte 4 ikke ta utgangspunktet i temaene fra intervjuguiden under denne prosessen, fordi jeg
ville ta hensyn til datamaterialet som helhet. Tjora (2017, s.198) skriver at forskeren fér ikke
fram empiriske koder om forskeren tar utgangspunkt i temaene i intervjuguiden. Det er jo
meningsinnholdet til det informantene forteller jeg er ute etter. Som forsker er det viktig & vise
lojalitet til informantene gjennom hele analyseprosessen for & ivareta informantenes perspektiv
(Thagaard, 2016, s.121). Hovedkategoriene i dataanalysen samsvarer en del med temaene i
intervjuguiden, dette kan blant annet vare preget av at informantene fikk tilsendt hovedtemaene i

intervjuguiden i forkant.

3.6 Metoderefleksjon

Metoderefleksjon handler om a kunne reflektere kritisk over valg av metode (Befring, 2015,
$.36-37). I dette kapitlet har jeg reflektert over min egen rolle og forforstaelse, vurdert forsknings

materialets palitelighet, validitet og generaliserbarhet og foretatt forskningsetiske vurderinger.

3.6.1 Forforstdelse
Forforstaelsen vil prege resultatet i den kvalitative forskningen siden jeg selv er det viktigste

redskapet i forskningsprosessen (Tjora, 2017, s.235). Dette skiller seg fra den kvantitative
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forskningen og den vitenskapelige retningen positivismen, hvor objektiviteten er satt hoyt og
avstanden til forskningsobjektet er avgjerende for kvaliteten pa forskningen. I kvalitativ
forskning blir forskeren det viktigste redskapet og det er derfor viktig at forskeren redegjor for
sitt stasted. Jeg er preget av mine erfaringer bade som menneske, pedagog og spesialpedagog.
Jeg har en sterk interesse for feltet Friedrich Ataxia og livskvalitet. Jeg onsker 4 tilegne meg mer
innsikt pa disse omrddene, og det har ledet meg til denne forskningen. Feltet Friedrich Ataxia og
livskvalitet er relativt nye felt for meg. Store deler av det teoretiske grunnlaget innbefatter
faktaopplysninger og forskning om Friedreich Ataxia og livskvalitet, er nytt for meg. For &
minske risikoen for at dette skal prege resultatet, har jeg lest meg opp og satt meg godt inn i
omradene Friedreich Ataxia og livskvalitet for utforming av intervjuguiden. Dette gjorde jeg
bade for & sette meg inn i tematikken og begrepsbruken i de ulike omradene, men ogsé for 4 oke

kvaliteten pd dataene.

3.6.2 Padlitelighet (reliabilitet)

Det fins tradisjonelle krav til reliabilitet og validitet. Reliabilitet har tradisjonelt krav om at
resultatene i1 forskningen er palitelige, det vil si at forskningen mé kunne gjentas og reproduseres
(Thagaard, 2016, s.202). Siden jeg i min forskning har utfert intervjuer, blir det & gjenta eller
reprodusere forskningen en utfordring, derfor velger jeg som enkelte forskere & bruke begrepet
palitelighet (Kvale og Brinkmann, 2011, s.249). Jeg er selv redskapet i datainnsamlingen, og
resultatet preges av min forforstéelse, og dette kan pavirke péliteligheten. For & fa frem min
forforstaelse har jeg redegjort for min posisjon pa feltet. Tjora (2017, s.231) papeker at SDI-
modellen underbygger palitelighet i forskningen. Jeg har valgt & bruke SDI-modellen for & styrke
paliteligheten, jeg gir fyldige beskrivelse av strategier og analyser i forskningsprosessen trinn for
trinn slik at prosessen blir transparent. Videre skriver Tjora (2017, s.237) at styrking av
palitelighet av undersekelsen skjer gjennom sitat for 4 fa fram informantens «stemme».

Jeg har brukt diktafon og har transkribert intervjuene ordrett. Jeg styrker min palitelighet
gjennom direkte sitat fra informanten, som far frem informantenes «stemme» som direkte nar
leseren. Forholdet mellom meg og informantene i undersekelsen var preget av apenhet og felles
interesse om & spre kunnskap om Friedreich Ataxia, og dermed styrker funnene. Etter
proveintervjuet utbedret jeg noen spersmél ut fra erfaringer jeg gjorde. Den reviderte

intervjuguiden fungerte meget bra noe som medferte at jeg fikk gode og palitelige data. Det som
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kan ha svekket péliteligheten er at deler av intervjuet var tilbakeskuende, informantene fortalte
om erfaringer fra fortiden. Som Ringdal (2016, s.162) skriver at ved tilbakeskuende

undersekelser kan det oppsta feilerindringer.

3.6.3 Gyldighet (validitet)

Validitet handler om studiens grad av gyldighet, og viser til om anvendt metode er egnet for
formaélet til studien og gir grunnlag for forskerens fortolkning (Kvale og Brinkmann, 2010,
5.264).

Gyldighet handler om spersmalene vi har stilt oss i vér forskning, i form av en problemstilling og
eventuelle forskningsspersmal er blitt besvarte (Tjora, 2017, s.232).

Jeg styrker gyldigheten i resultatet i denne studien, ved 4 vise til andre studier som kommer fram
til samme resultat. Den mentale livskvaliteten blant befolkningen i landet samsvarer med den
mentale livskvaliteten til personer med FA. (Bergrepsvaliditet) Gyldigheten styrkes i denne
studien gjennom at jeg har gjort rede for mine valg i datagenereringsmetoden og mine teoretiske
perspektiver. Gyldigheten svekkes i denne studie ved at jeg har begrenset meg i teorien pa
livskvalitet. Jeg har valgt & bare & se pa den subjektive mentale livskvaliteten det psykologiske
perspektivet og har valgt bort teoriperspektiver pa livskvalitet i gkonomi og sosiologi feltet.

(Teorivaliditet).

3.6.4 Generalisering

Tjora (2017, s.231-232) fremhever at médlet med SDI-metoden som jeg har brukt i analysen er
konseptuell generalisering. Videre skriver Tjora (2017, s.239) at forutsetningen for konseptuell
generalisering er & kunne sikre at dataene som er blitt analysert stemmer overens med tidligere
forskning og teorier. Siden denne studien er basert pa unike historier til tre informanter om deres
opplevelse av & leve med Friedreich Ataxia, er det lite hensiktsmessig & generalisere disse funn
til hele populasjonen. Samtidig har denne studien funn som stemmer overens med teorier og
forskning som er gjort tidligere, funnene er fyldige beskrevet og har blitt dreftet i lys av tidligere
forskning, fakta og teori (SDI-metoden). Derfor vurderer jeg det slik at resultatene kan ha en
overferingsverdi for personer i tilsvarende situasjon, for eksempel personer med sjeldne

diagnoser og personer med Friedreich Ataxia. Noe som samstemmer med det Postholm (2010,
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s.131) beskriver som naturalistisk generalisering, at funnene har en nytteverdi for personer som

er i lignende situasjon.

3.7 Forskningsetiske betraktninger

Jeg har vurdert forskningsetiske spersmél gjennom hele forskningsprosessen. Dette blir ekstra
viktig ved en kvalitativ underseokelse siden den er fleksibel og kan endres underveis, samt at
forskeren underseker en sarbar gruppe (Thagaard, 2016, s.23-33). Det er forskeren som har
ansvaret for informantenes velvare gjennom hele forskningsprosessen, dette har blitt ivaretatt
gjennom 4 vare opptatt av de gjeldende forpliktelsene for forskningspraksis. NESH (2006) har
utarbeidet etiske forsvarlige prinsipp for forskningspraksis. Nar det gjelder forpliktelsene en
forsker har overfor informantene i forskningen blir begreper som” respekt, menneskeverd,
konfidensialitet, fritt og informert samtykke” gjeldende (NESH, 2006). For & oppné en god og
ansvarlig forskning ma man vurdere fordelene og ulempene det medferer for informantene og

samfunnet.

3.7.1 NSD

Norsk senter for forskningsdata (NSD) er personvernombudet for forskning. Det vil si at
forskningsprosjektet er meldepliktig til NSD om det omhandler personopplysninger. Mitt
forskningsprosjekt omfatter behandling av personopplysninger, s& meldeskjema har blitt sendt
inn til NSD og blitt godkjent (Vedlegg 3). NSD gav en anmerkning for at jeg har sendt ut
informasjon til informantene i forbindelse av rekrutteringen, for prosjektet var godkjent. Dette er
et samtykkebasert prosjekt, og en sentral rolle som NSD har er & vurdere om den informasjonen

informantene far er god nok.

3.7.2 Konsekvenser ved a delta i prosjektet

Som forsker ma jeg vurdere informantens konsekvenser ved a delta i forskningsprosessen, det er
forskerens ansvar at informanten ikke utsettes for belastninger eller skade (NESH, 2006).
Deltakelsen i denne studien vil innebaere blant annet, & delta i et intervju som tar ca. 30-40 min,
for 4 kunne gjennomfere intervjuet kreves samtykke. Dette kommer jeg tilbake til senere.
Tidsrammen 30-40 minutter handler om at det skal vere rom for pauser, slik at de blir ivaretatt.

Informantene ble tilbudt pauser underveis noe de ikke gnsket. Under intervjuet valgte jeg &

27



benytte meg av lydbandopptak slik at jeg kunne konsentrere meg helt og holdent om informanten
og eventuelle reaksjoner. Thagaard (2016, s.112) papeker viktigheten av 4 ivareta informanten
gjennom at forskeren ma opptre som et medmenneske hvis temaer i intervjuguiden blir en
pakjenning for informanten. Forskeren ma da ta en avveiing om a sperre oppfelgingsspersmal
eller ikke. I et av intervjuene ble jeg vitne til at informanten opplevde deler rundt et tema som en
pakjenning. Jeg tok en avveining ved 4 ikke stille oppfelgingsspersmal der og da for & ivareta
informanten. Informanten kom inn pa dette tema senere under intervjuets gang. Jeg har tatt
ansvar for 4 ivareta informanten under hele prosessen gjennom vurderinger angdende integritet

som forsker, holdninger, verdier og vaeremate, dette for & oppna en storre bevissthet.

Da jeg utformet spersmélene i intervjuguiden vurderte jeg fortlapende hvilke spersmal som var
etisk forsvarlige & stille. Dette for & unnga for nergidende spersmal som kan lede til belastninger
for informanten. Sensitive tema ble tatt bort fra intervjuguiden. Som Kvale og Brinkmann (2010,
s.184) skriver skal informantene ivaretas gjennom hele forskningsprosessen. I etterkant av
intervjuene ble det gitt rom for informantene 4 stille spersmél, gi tilbakemeldinger og lofte egne

tanker og opplevelser rundt intervjusituasjonen. Informantene uttrykte det slik:

«Det var fint & bli intervjuet, og at det jeg kan si om hvordan jeg har det kan vaere med pa & hjelpe deg og

andre syns jeg er fint:»
«Jeg synes intervjuet var veldig koselig, spersmélene var veldig greie.»

«Jeg synes det er godt at jeg kan veere med & bidra.»
3.7.3 Informert samtykke/ prosedyre for informasjon og innhenting av samtykke
” Samtykke mé vere fritt, informert og uttrykkelig” (NESH,20006).

Jeg har grunnet over hva informert samtykke betyr for informantene siden de tilherer en sérbar
gruppe. For & minimere belastningen for informantene, har jeg valgt a sende ut samtykkeskjema,
informasjonsskriv og temaene i intervjuguiden i forkant. Slik fikk informantene innsyn i
underseokelse, mulighet til & forberede seg pa ulike tema og anledning til & trekke seg fra
intervjuet pa et tidlig tidspunkt. I informasjonsskrivet ble informantene informert om at deres

deltagelse bygger pa frivillighet, og at de har mulighet a trekke seg under hele
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forskningsprosessen. Samtykkeskjemaet og samtykket om innspilling, ble lest opp og
underskrevet samme dag som intervjuet fant sted slik at informanten fikk ytterligere mulighet til
a trekke seg. Som tidligere nevnt skal dette vaere mulig under hele forskningsprosessen. Som
Thagaard (2016, s.26) skriver er samtykke fritt, det bygger pa frivillighet og ingen ytre press.

Informantene hadde selv et onske om & delta.

3.7.4 Konfidensialitet

Alle personopplysninger har blitt behandlet konfidensielt. Deltakerne vil ikke kunne gjenkjennes

1 publikasjonen.

Ved transkriberingen har jeg vert noye med & bruke kodenummer i stedet for navn eller andre
opplysninger som kan veare identifiserbare (Thagaard, 2016, s.28). Sitat fra informantene er
gjengitt pd bokmal for & sikre at det gjennom dialekten ikke skal veere mulig & finne ut av hvilken

del av Norge informantene kommer fra.

Lydfiler og identifiserbar informasjon slettes nar prosjektet avsluttes. Under prosjektets gang
skal lagring av direkte personidentifiserbare opplysninger vaere innlést, som lydfil av intervjuet
og kontaktinformasjonen. Transkriberingene av intervjuene bevares atskilt fra
personidentifiserbare opplysninger, gjennom passordbeskyttet oppbevaring. Prosjektet skal etter
planen avsluttes 1 november. Utover det tilfaller det ca. 2-3 méneder for man skal forsvare
masteroppgaven muntlig.

Jeg har vurdert konsekvensene for informantene ved a delta i forskningen, og gjennom neye

vurdering og planlegging har faren for negative konsekvensene blitt redusert.

Denne forskningen har en stor samfunnsmessig og faglig verdi, siden det finnes lite forskning i
Norge pa denne pasientgruppen. Forskningen kan ogsé bli nyttig for andre pasientgrupper som
har fremadskridende nevromuskulare sykdommer. Faglig sett fir man kompetanse om denne
sjeldne diagnosen, i tillegg til at jeg formidler opplevelser og erfaringer fra en sarbar og lite hort
gruppe. Det er en viktig kunnskap for stetteapparatet og andre i mote med Friedreich Ataxia.

Dette igjen kan fore til at personer med Friedreich Ataxia blir bedre ivaretatt.
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Jeg vurderer det slik at fordelene ved denne masterstudien overskrider ulempene for

informantene a delta.
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4.0 Presentasjon av funn og drefting

I dette kapittelet vil jeg presentere mine funn, mine empiriske resultater og drefte dem i lys av
relevant teori, fakta og tidligere forskning. Min problemstilling i denne oppgaven er:

Hvilke erfaringer tre personer med diagnosen Friedreich Ataxia har d leve med den sjeldne
diagnosen i Norge?

For & spesifisere det ytterligere har jeg utarbeidet tre forskningsspersmal:

Hvilke erfaringer har personer med diagnosen Friedreich Ataxia med fritid, venner, familie og
selvopplevd livskvalitet?

Hvilke erfaringer har personer med diagnosen Friedreich Ataxia med skolevesenet?

Hvilke erfaringer har personer med diagnosen Friedreich Ataxia med helsevesenet?

I analysen framkom det tre hovedtemaer som utmerket seg, opplevelse av livskvalitet, erfaring
med Friedreich Ataxia og helsevesenet og erfaring med skolegang og tilrettelegging. Under
hovedtemaene framkom ulikt antall underkategorier i de ulike temaene. Funnene presenteres
under disse hovedtemaer, og deretter dreftes funnene i lys av relevant teori, faktaopplysninger
om sykdommen og tidligere forskning. Direkte sitater fra informantene blir skrevet i sterrelse 10
med innrykk. Informantene blir benevnt som informantene for & sikre anonymitet. Friedreich

Ataxia blir forkortet til FA, som var en naturlig benevningsform for informantene og meg selv.

4.1 Erfaring med Friedreich Ataxia og helsevesenet
Informantenes opplevelse av FA og helsevesenet blir presentert her. Det blir presentert
opplevelser som informantene har til felles samt opplevelser som er ulik og skiller seg ut. Som

forsker vil jeg styrke min fortolkning med direktesitat fra informantene.

4.1.1 Diagnostisering og utvikling

Funnene viser at alle tre informantene fikk diagnosen for 12 ars alder. Diagnoseprosessen var
utfordrende for alle tre informantene blant annet pa grunn av mangelfull kunnskap fra
helsevesenet. Etter diagnostiseringen har sykdomsbilde forverret seg for de tre informantene.
Informantene métte begynne & bruke rullestol rundt 15-17 ars alder. Informantene har opplevd

utfordrende perioder i livet og har hatt depressive tanker. Den ene informanten har hatt
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utfordringer med hensyn til overgangen mellom & gé og 4 sitte i rullestol. For a belyse det

kommer jeg med et sitat:

«Jeg var i benektelsesfasen nar jeg gikk pa ungdomsskolen og ikke ville sitte i rullestol, jeg brukte mye

kraft, pé slutten krop jeg faktisk, da ble det flaut og til slutt innsé jeg at jeg matte sitte i rullestol».

Dette tyder pé at sykdomsforlepet har veert varierende for informantene. Overgangen mellom a
gd og & sitte i rullestol, er noe alle informantene prater om. Det som skiller informantene er at
den ene informanten har slitt med hjerteproblematikk og store smerter, og har vart innlagt pa
sykehuset i lange perioder. Den andre Informanten har vert giennom en skolioseoperasjon. En

av informantene fremhever hap om en kur gjennom genterapi, og & kunne leve som frisk.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

Datamaterialet viser at informantene fikk diagnosen Friedreich Ataxia for 12 ér alder. Filla et al.
1990, Bidichandini et al. (2000) viser til at det mest vanlige at personer far diagnosen rundt
puberteten. Wedding el at. (2105) viser til at Friedreich ataxia er den mest hyppig arvelige form
for ataxia. Ataxia star for uorden, det vil si en nedsatt evne til & koordinere bevegelser som er
hensiktsmessige. Friedreich Ataxia er en progredierende nevromuskulaer sykdom som rammer
nervesystemet. Sykdommen er autosomal recessiv & skyldes genfeil som er arvelig (Wedding et
al., 2015, Harding, 1981, Schulz & Pandolfo, 2013, Pandolfo, 2003). Autosomal recessiv betyr at
genfeilen ma arves fra begge foreldrene for at sykdommen skal utvikles. Sykdommen er
fremadskridende, det vil si at man far flere symptomer etter hvert. Det er noe som samstemmer
med datamaterialet, i folge datamaterialet har informantene opplevd en forverring av

symptomene knyttet til Friedreich Ataxia siden de fikk diagnosen.

Wedding et al. (2015) skriver videre at det som er karakteristisk for Friedreich Ataxia er at den er
en langsom progressive ataxia, med et svart varierende forlep. Nylig oppdager man i en studie
en forbindelse mellom alder man fikk sykdommen og progresjon av sykdommen og nummer av
GAA gjentagelser. Progresjonen av Friedreich Ataxia er hurtigere jo tidligere du far sykdommen
og har lengre GAA gjentagelser (Patel et al., 2016). Friske personer har en GAA repitisjon pé 7-
34, de som har Friedreich Ataxia har 66-1700 gjentagelser (Durr et a., 1996, Wedding et al.,
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2015, Filla et al., 1990). Friedreich Ataxia er en enkel-gen lidelse og gen mutasjonen som forer
til Friedreich Ataxia er rapportert til kromosom 9q22-CEN (Chambertain et al., 1988).
Friedreich Ataxia assosieres med koordinasjonsvansker (tremor) og ufrivillige bevegelser
(dyskinesier). Taleproblem (dysartri), problem med a svelge (dysfagi), svakhet i musklene
(pareser), muskelsvinn (atrofi), spastisitet og fraver av reflekser i hovedsak nedre lemmer. Tap
av posisjon og vibrasjonsfelelse, dysfunksjon i blere og stegvis utvikling av hulfot og skoliose.
Friedreich Ataxia er forbundet med skoliose (skjev rygg), ortopedisk behandling kan lindres ved
bruk av korsett eller operasjon hvis det er fare for ytterligere komplikasjoner (Bidichandani &
Delatycki, 1998/2017). Funnene forteller at en av informantene har gjennomgatt
skolioseoperasjon. Jeg tolker funnene slik at skolioseoperasjonen ble gjennomfert fordi det var
fare for ytterligere komplikasjoner. Bidichandani & Delatycki (1998/2017) skriver at
synsreduksjon, herseltap og utvikling av diabetes er typisk for denne sykdommen, inntil 30 % av
de som har Friedreich Ataxia har diabetes. Utmattelse er ogsa en folge av denne sykdommen. |
datamaterialer belyser informantene de kliniske karakteristikkene av Friedrich Ataxia som

utfordrende.

Bidichandani et al. & Filla et al. (2000, 1990) skriver at det er vanlig & benytte i rullestol fra 17-
20 ars alderen. I folge datamaterialet belyses det at den tredje informanten opplevde
overgangssituasjonen fra og kunne ga til 4 sitte i rullestol som en vanskelig periode. Nieto et al.
(2017) papeker at det kan vaere aktuelt med stottetiltak i forbindelse med det psykososiale for
personer med Friedreich Ataxia, spesielt i overgangssituasjoner. Nieto et al. (2017) skriver
videre at depresjon forekommer spesielt i vanskelige perioder, risikable perioder som trekkes

frem er overgangen fra a kunne gé, til 4 méitte benytte rullestol.

Omtrent to tredje-del av de som har Friedreich Ataxia lider av hjerteproblematikk i form av
forsterret hjertemuskel (Hypertrofisk kardiomyopati) (Wedding el at., 2015). I empirien
framkommer det at en av informantene har hatt utfordrende hjerteproblematikk. Videre skriver
Tsou et al. & Harding (2011, 1983) at det ikke finnes noen kur for sykdommen, og levealderen er
ca. 37,5 ar, den vanligste dedsarsaken er dysfunksjon i1 hjertet. Funnene viser at en av
informantene ser for seg at en kur blir tilgjengelig i nermeste fremtid, og héper pé en fremtid

uten sykdommen.
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Det ma nevnes at det har vart fremgang i behandlingene av personer med Friedreich Ataxia (Tai
et al, 2018). Firedreich Nicolaus var den forste som beskrev Friedreich Ataxia og arvelig ataxia i
1863 (Schulz & Pandalfo, 2013). Siden den gangen har utviklingen gatt framover.

To forskerteam oppdaget i 1996 mutasjonen av genet frataxin. Genet frataxin mottar beskjed om
a produsere et protein som kalles frataxin. Vanligvis har personer med Friedreich Ataxia trippel
mutasjon med utvidet GAA (DNA sekvens) repetisjoner i genet frataxin. Denne utvidelsen forer
til nedsatt evne til & lese av genet og forhindrer produksjonen av proteinet frataxin (Schulz &
Pandalfo, 2013, Durr et al., 1996, Bidichandiani & Delatycki, 1998).

Medisinsk behandlinger som kan redusere symptomene er, Idebenone, CoQ 1 kombinasjon med
vitamin E, B3 (nicotinamide 2-8 gram), Interferon Gamma (Imukin), B1 thiamine injeksjon og B
1 i tablettform (Baumgartner, 2013, Pindea et al., 2007, Tomassini et al., 2012). Det jobbes aktivt
for 4 finne en kur for denne sykdommen (Bidcandini & Delatycki, 1998, Wedding et al., 2015).

Jeg tolker det slik at det var en utfordring for informantene 4 fa diagnosen Friedreich Ataxia. Det
har ledet til store pakjenninger og fellestrekk for alle informantene er en ekning i symptomer
etter hvert. Spesielt utfordrende for informantene var overgangssituasjonen fra & kunne ga til a
sitte 1 rullestol. Progresjonen og utviklingen av Friedreich Ataxia er ulik, den ene informanten
har hjerteproblematikk fra tidlig alder og den andre informanten har gjennomgétt
skolioseoperasjon. Empirien tyder pd at det fins hép blant informantene om en helbredende kur
for sykdommen gjennom genterapi, spesielt en av informantene ser seg selv som frisk i

framtiden.

4.1.2 Erfaring med helsevesenet

Funnene viser at informantene har ulike erfaringer med helsevesenet. Den ene informanten har
blandede opplevelser. En av informantene papeker at den sterste utfordringen med helsevesenet
er at det er mangelfull kompetanse i alle ledd. Et annet problem er at det tar lang tid a bestille
medisin og fa pengene fra Helfo som dekker 90% av medisinkostnadene. En av informantene

uttrykker det slik:
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«Det som er utfordringen er at vi mé finne ut av all ting selv, det er som de fleste med FA opplever at vi mé

vaere vare egne leger, fysioterapeuter og psykologer.»

Sitatet kan tolkes slik at opplevelsen med & ha en sjelden diagnose kan by pé en ekstra belastning

i form av kunnskapsmangel om selve diagnosen og behandlingen av den.

Den ene av informantene har stort sett bare gode opplevelser fra helsevesenet og informanten har

reflektert selv over dette. Jeg viser det gjennom et sitat:

«Jeg foler at jeg aldri har blitt darlig behandlet fordi at jeg lurer p& om at handikappet mitt er sa synlig, alle

respekterer det.»

Sitatet over viser at opplevelsen til informanten kan tyde pa at i det norske samfunnet er det

lettere & handtere og akseptere synlige handicap.

Funnene tolkes slik at informantene har hatt ulike erfaringer med helsevesenet bade gode og
dérlige erfaringer. Informantene har erfart mangelfull kompetanse og lite kunnskap om
diagnosen som en ekstra belastning. Empirien indikere pa at det har vart en ekstra utfordring for

informantene at det tar lang tid & bestille medisin som demper de fysiske symptomene.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

I folge datamaterialet har informantene mett pa ekstra belastninger knyttet til sjeldenhet av
diagnosen Friedreich Ataxia i form av kunnskapsmangel om diagnosen og behandling av den.
Nilsen (2014, 191) skriver at det er stat, fylke og kommune som har ansvaret for
samfunnstjenestene at de skal vere likeverdig. Rettighetene for mennesker med sjeldne
diagnoser samsvarer med graden av funksjonsnedsettelser. Rettighetene er universelle, det vil si
at det gjelder alle med funksjonsnedsettelser. Med funksjonsnedsettelse ved en individuell
medisinsk forstaelses mate, menes at personen har varig skade, sykdom eller lyte som forer til
individuelle hindringer eller begrensninger (Helsedirektoratet, 2015). De hindringer og
begrensningen som felge av sykdom, skade eller lyte er grunnlaget som blir brukt for
diagnostisering og utleser deretter rettighetene. De universelle rettighetene er regulert i FN’ s

barnekonvensjon artikkel 2,3,12, 23, 24, 28 og 29 samt i FN’ s konvensjonen om mennesker med
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nedsatt funksjonsevne artikkel 5, 7, 9, 12, 24, 25 og 26, disse rettigheter mé vér nasjonale
politikk felge. Sentralt prinsipp som blir lagt til grunn er likeverdsprinsippet.

Likeverdsprinsippet handler om at personer med funksjonsnedsettelse skal ha et likeverdig tilbud
pa lik linje som resten av befolkningen. Tilbudet er likeverdig nar mennesker med
funksjonsnedsettelse har lik mulighet til & realisere sine mal som andre i befolkningen
(Helsedirektoratet, 2015). Jeg tolker det slik at informantene ikke opplever likeverdighet i
helsevesenet fordi det er mangel pd kunnskap om sykdommen og behandlingen samt at det tar

langt tid & bestille og fa medisin.

4.1.3 Forstelinjetjenesten

Erfaringer med fastlege

Funnene viser at informantene har ulike erfaringer nar det gjelder fastlegen. Helsetjenestene blir
organisert pa ulike méter hos informantene. Den ene informanten bruker bare fastlegen om det er
snakk om annen sykdom, som ikke har med FA og gjere. Denne informanten har ingen naer
relasjon til fastlegen, men har tillit til legen og opplever at fastlegen tar ansvaret pé alvor. Dette
fordi fastlegen har gitt ut sitt telefonnummer og mailadresse og i informantens journal star det at
han skal ringes uansett tid pa degnet om informanten skal til en annen helsetjeneste. To av
informantene har en god relasjon til sin fastlege og treffer fastlegen regelmessig, ogsa i forhold
til FA. Den ene Informanten pépeker at fastlegen har tilegnet seg mer kunnskap om FA, men

mangler kunnskap i nér det gjelder medisiner som lindrer symptomer i FA.

Brukermedvirkning

Ut fra funnene vurderer jeg det slik at to av informantene har brukermedvirkning. Fastlegen
lytter til den ene av informantene og gir mulighet til & prove ut ulike medisiner. Den andre
informanten opplever a ikke bli tatt pd alvor ndr det gjelder behov for medisin, papeker at
fastlege ikke alltid tar tak i det nar det skal byttes medisin. Informanten opplever likevel en stor

grad av medvirkning. Informantene uttrykker det slik:

«Utfordringer har jeg men trur jeg kan presse fram det jeg vil».
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«Fastlegen min er veldig grei, han lar meg prove ulike medisiner, om medisinen ikke virker har vi iallfall

provd»

Sitatene over viser at informanten opplever brukermedvirkning. Jeg forstér det slik at
informantene har en god relasjon til fastlegen, selv om ikke fastlegen har mye kunnskap om FA

er legen opptatt av 4 tilegne seg mer kunnskap om FA.

Erfaringer med fysioterapeuter
Funnene viser at informantene har hatt gode erfaring 1 mete med fysioterapeuter. Informantene
framhever viktigheten av at kjemien stemmer og felles humor. Jeg ensker & underbygge

pastanden med et sitat:

«Om man har god kjemi feler man at det ikke er s& herk 4 ga dit, da blir man motivert til & trene men har

man ikke det blir det et ork, ma jeg virkelig gjore det (...)».

En av informantene opplever at det er mangelfull kompetanse blant fysioterapeutene. Vil vise det

med et sitat:
«(..)jeg har vert igjennom fysioterapeuter, de har vaert veldig greie, men det jeg sleit litt med er at det er

ingen som vet noe om FA, og det har ikke veert lett at jeg ma lage ovelsene selv, sé det har vart sann rart.»

Om man ser pd sitatene over har informantene ulike erfaringer med fysioterapeutene i form av
varierende kompetanse. Informantene er enige i at kjemi og felles humor med fysioterapeutene er

viktig for & opprettholde motivasjonen til 4 utfere gvelsene.

Erfaringer med logoped og miljoterapeut
En av informantene trekker frem kontakt med logoped og miljeterapeut, og har gode erfaringer i

mete med logoped og miljeterapeut.
Jeg forstér det slik at informantene stort sett har gode erfaringer i mote med forstelinjetjenesten.

Videre tyder empirien pa at det er mangel pa kunnskap pa Friedreich Ataxia i forstelinjetjenesten

men at det innhentes kunnskap om Friedreich Ataxia ved behov. I funnene kommer det fram at

37



informantene har tilgang til behandling, og at de opplever brukermedvirkning. Videre indikeres

det at den medisinske behandlingen kan vere utfordrende ved bytte av medisin.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

Det er stat, fylke og kommune som har ansvar for samfunnstjenestene til befolkningen.
Rettighetene er nedfelt i lovhjemlene og for at samfunnstjenestene skal vare tilgjengelig for
befolkningen har man fordelt, organisert og strukturert tjenestene. I folge funnene har
informantene tilgang til disse tjenestene. Tjenestene struktureres slik at de tjenestene som ligger
narmest folket i samfunnet blir benevnt som ferstelinjetjenesten, som er logisk siden det er den
en kommer forst i kontakt med. Det er de kommunale tjenestene som barnehage, skole, PPT,
fastlege og helsesgster. Datamaterialet viser at tjenestene til informantene er organisert pa ulik
maéte. Det er organisert slik at man behever henvisning fra ferstelinjetjenesten for & komme i
kontakt med de mer spesialiserte tjenester som for eksempel spesialisthelsetjenesten. Ansvaret pa
andrelinjetjenesten er fylkeskommunen og staten (Nilsen, 2014, s.191). Personer med Friedreich
Ataxia trenger samordnede tjenester det vil si at de trenger bade tjenester fra forste og

andrelinjetjenesten.

Det er kommunen som har ansvaret for at dens innbyggere blir tilbudt de nedvendige helse- og
omsorgstjenester (Lov om kommunale helse- og omsorgstjenester, § 3-1). Helsetjenester blir gitt
av den kommunen du er bosatt i, av fastlege og helsesoster. I Norge har vi en fastlegeordning
som har som formal & sikre innbyggerne en allmennlegetjeneste med god kvalitet der man
forholder seg til en fastlege (Forskrift om fastlegeordning i kommunen, § 1). Empirien viser at
informantene har gode opplevelser med fastlegen, men som tidligere nevn er kunnskapen om
Friedreich Ataxia mangelfull i forstelinjetjenesten. Noe som stemmer med det Grut et al. (2008)
skriver 1 sin forskningsrapport at personer med sjeldne diagnoser opplever kunnskapsmangel i
forbindelse med sin diagnose i det ordinzre tjenestetilbudet (Grut et al., 2008). Det styrkes
videre av Leversby (2014) masteroppgave som belyser fysioterapeutenes mangelfulle

dokumentasjon av kunnskap og ekspertise nar det gjelder Friedreich Ataxia.

I forskrift om fastlegeordningen star det at om fastlegen mangler kunnskap om en diagnose, er

det fastlegen sitt ansvar & innhente kompetanse og ved behov henvise videre til
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spesialisthelsetjenesten eller andre kommunale helse- og omsorgtjenester (Forskrift om

fastlegeordningen i kommunen, 2012, § 24). I funnene avsleres det at fastlegene overholder sin

plikt pa dette omradet.

Fastlegen har plikt til a lytte til pasienten og gi utfyllende og nedvendig informasjon om
pasienten i henvisningen slik at det sikrer en forsvarlig og god behandling (Forskrift om
fastlegeordningen i kommunen, 2012, § 24). I folge funnene erfarer informantene

brukermedvirkning og har tilgang til oppfelging og god behandling av sykdommen, den

medisinske behandlingen kan ta tid ved bytte av medisin.

Empirien tolkes slik at informantene stort sett far sine rettigheter oppfylt i forstelinjetjenesten,
tjenestene er tilpasset informantene behov og er tilgjengelige. Videre forstar jeg det slik at
tjenestene ikke blir likeverdig pd grunn av kunnskapsmangel i forstelinjetjenesten og

utfordringer som meter informant ved bytte av medisin.

4.1.4 Andrelinjetjenesten
Erfaringer med spesialisthelsetjenesten

I folge funnene har informantene et godt forhold til sin spesialist og meter spesialisten

regelmessig. En av informantene har hatt darlige opplevelser med spesialist tidligere og papeker

derfor viktigheten med forutsigbarhet og kontinuitet, og & fa mete samme lege hver gang.

Informanten hadde negative erfaringer med bade den faglig og sosiale kompetanse av spesialist

pa sykehuset. Informanten uttrykte det pa denne méten:

«Han var skummel, spesielt for meg jeg var jo et barn. Jeg syntes jo det var skummelt & vaere pa sykehuset.

Sé& husker jeg forste gangen jeg ble innlagt pa sykehuset, det var ingen som viste hva det var, og da sa den

skumle legen til mamma og pappa at det ikke fantes mer & gjore, som om at jeg skulle do.»

«Nar man er sa liten og har sa vondt man er jo helt fra seg og skjenner ikke noen ting. Da legen sa til

mamma og pappa at det ikke var mer a gjore ble jeg redd, jeg ville liksom ikke de!»

Sitatet over belyser informantens erfaring med et ubehagelig forste mote med

spesialisthelsetjenesten. Jeg forstir det slik at informanten hadde et darlig ferstemete med
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spesialisthelsetjenesten, men har né erfart stor forbedring og har i dag et godt forhold til
spesialisten som informanten meter regelmessig.

De andre to informantene uttrykker at de ma reise til sin spesialist, og meter spesialisten sjeldent,
men blir mott med forstaelse. For den ene informanten varierer det hvilken spesialist man fér fra
gang til gang. Empirien tolkes slik at informantene erfarer & bli mett med respekt, men tyder péd
at det mangel pa forutsigbarhet og kontinuitet for informantene som ikke vet fra gang til gang

hvilken spesialist de moter.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

Spesialisthelsetjenesten er statlig og bestar av fem regionale helseforetak (RFH).
Spesialisthelsetjenesten er ansvarlig for & ivareta befolkningen i deres helseregion blant annet
gjennom de sykehus de eier eller avtaler som er gjort med private tjenesteytere
(Spesialisthelsetjenesteloven, 1999, §1). Videre star det i loven at det skal vere et likeverdig,
tilgjengelig og tilpasset tilbud til pasienten (Spesialisthelsetjenesteloven, 1999, § 1-1).
Datamaterialer viser at informantene ikke har et likeverdig og tilgjengelig tilbud. Den ene
informanten har et naert forhold til sin spesialist og meter denne regelmessig. De andre
informantene ma reise langt og meter spesialisten pa drskontroll. Hvilken spesialist informantene
meter kan variere fra gang til gang. Dette tolker jeg slik at hvilket tilbud informantene fér er
avhengig av hvor i landet de bor, og hvor spesialistene pé Friedreich Ataxia befinner seg. Videre
forstér jeg det dit at informantene har ulike utfordringer i forhold til Friedreich Ataxia som

krever ulik oppfelging og behandling og ma tilpasse etter pasientens behov.

I Grut et al. (2008) sin forskning om det offentlige tjenestetilbudet, framkommer det at en
felleserfaring pa tvers av de som har sjeldne diagnoser eller deres foreldre opplever
kunnskapsmangel i spesialisthelsetjenesten, og flere opplever at de blir mett med liten forstaelse.
Datamaterialet viser at informantene jeg har vaert i kontakt med stort sett erfarer 4 mote
forstaelse av spesialisthelsetjenesten.

Neess (2015, s.24-25) skriver i sin bok at det har tilkommet nye konstruktive retninger pa
helsefremmende tenkning. Livskvalitet har blitt en malsetting i helsetjenesten. Helserelatert

livskvalitet har blitt definert slik av verdens helseorganisasjon:
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“As individuals " perception of their position in life in the context of the culture and value systems
in which they live and in relation to their goals, expectations, standards and concerns” (World
Health Organization, 1994).

Empirien kan tyde pa en positiv trend som har sitt utspring i at livskvalitet har blitt en mélsetting

1 helsetjenesten.

4.2 Erfaring med skolegang og tilrettelegging

Funnene viser at informantene har hatt blandede erfaringer med skolegang og tilrettelegging. To
av informantene har stort sett hatt gode erfaringer av skolegang og tilrettelegging. Den ene
informantene har ingen gode erfaringer fra barneskolen som var narskolen, der informanten
oppgir & bli mobbet fra fjerde til syvende klasse. Informanten sd seg tvungen & bytte skole pa

ungdomsskolen, og tilegnet seg deretter gode opplevelser av skolegang og tilrettelegging.

4.2.1 Tilrettelegging og tilpasset oppleering

Pa barneskolen fikk to av informantene ingen tilrettelegging mens den ene informanten fikk god
tilrettelegging. En av informantene trengte ingen tilrettelegging, hadde ingen hjelpemidler og
kunne delta i gym og pa turdager. Den andre informanten evnet ikke & delta pa turdager og gym,
ble tilbydd & vere hjemme av lereren, noe som informanten ikke erfarte som god tilrettelegging.

For & belyse dette kommer jeg med et sitat:

«(...) den leereren var veldig slov sann sett, han var ikke flink til & finne lgsninger, om det var ting jeg ikke

kunne vere med pé fikk jeg bare veere hjemme. Det var ikke snakk om né annet liksom.»

Sitatet over forstér jeg slik at informanten ikke fikk sin rettighet om tilpasset opplaring oppfylt,
den lovmessige skoleplikten ble heller ikke overholdt. Den andre informanten fikk tilrettelagt

ved 4 ga tur med hunden sin i sitt eget tempo.

Pa ungdomskolen har alle tre informantene gode erfaringer. Informantene fikk alle tilrettelagt
slik at de kunne delta i undervisningen pé ulikt vis. Den ene informanten fikk tilrettelagt i
gymnastikktimene med evelser informanten kunne mestre. Om informanten var sliten en dag

kunne informanten velge selv & ikke delta.

41



Den andre informanten var igjennom en skoliose operasjon pa ungdomsskolen, og fikk
tilrettelagt slik at det var mulig & gjore lekser hjemme. Den tredje Informanten fikk tilrettelagt
med hev a senk pult, og fikk datamaskin siden det var utfordrende & skrive for hiand, og et lite
rom og med seng slik at informanten kunne slappe av nar informanten trengte det. For & fa fram

budskapet vil jeg belyse med et sitat som er felles for alle tre informantene:

«Uten tilrettelegging trur jeg ikke jeg har klart det»

«Jeg vil bli behandlet som alle andre»

«Vil ikke ha noe szrbehandling»

Sitatene ovenfor viser at det var viktig for alle informantene med den tilpassede opplaringen for
a klare skolegangen. Empirien tolkes slik at informantene ensker a bli behandlet som alle andre,
og bli sosialt akseptert. Informantene ensker ingen saerbehandling, noe som jeg forstar som

spesialundervisning.

En av informantene fikk redusert antall timer og ble fritatt fra gymnastikkundervisningen pa
videregdende. Informanten fikk tilbud om 4 ha fysioterapeuttimer i gymnastikktimene, noe

informanten ikke var interessert i. Vil belyse det med et sitat:

«Jeg ble tilbudt & ha fysioterapeut i gymtimene, men jeg var ganske bestemt pé at jeg ville ikke blande

fysioterapi med skolegangen.»

Sitatet viser at tilretteleggingen mé tilpasses hvert enkelt individ. Jeg vurderer det slik at selv om

informantene har samme diagnose, fordres det individuell tilrettelegging.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

I opplaringsloven stér det at alle barn i skolepliktig alder har bade plikt og rett til skolegang
(Opplaringsloven, 1998, § 2-1 og § 2-13). Plikt betyr i denne sammenheng at alle i skolepliktig
alder ma delta/gjennomfere grunnskoleopplering. Det behover ikke & veare i en offentlig skole,

foreldrene kan velge privat skole eller hjemmeundervisning. Rett til skolegang betyr at alle barn i
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skolepliktig alder har krav pa opplaring i den offentlige grunnskolen. Man har en rett til 4 ga pa
naerskolen det vil si den skolen som ligger naermest hjemmet (Opplearingsloven, 1998, § 8-1).
Skolen er pliktig til & tilpasse undervisning i forhold til den enkeltes forutsetninger, evner og
behov (Oppleringsloven, 1998, § 1-3). Om den ordinare opplaeringen ikke er tilstrekkelig har
man krav pé spesialundervisning (Oppleringsloven, 1998, §§ 5-1 — 5-9).

Datamaterialet viser at en av informantene ikke har fatt oppfylt sin rettighet om tilpasset
opplering, mens to av informantene har fatt rettighetene sine oppfylt. Det er kommunen som stér
ansvarlig for at retten til grunnskoleopplaringen oppfylles for de som bor i kommunen
(Opplaringsloven, 1998 § 1-14). I SINTEEF sin helserapport som omhandler personer med
sjeldne diagnoser og deres opplevelser av tjenesteapparatet, fremkommer det at personer med
sjeldne diagnoser erfarer at det kan vere krevende & fa tilrettelegging i skolen (Grut et al., 2008).
Funnene i denne studien belyser i liten grad at det har vert krevende for informantene a fa
tilrettelegging, kun en av informanten opplevde a bli mett med liten forstaelse pa nearskolen sin.
Grut et al. (2008) skriver at personer med sjeldne diagnoser har opplevd det vanskelig a fa
individuelt tilrettelagt hjelp pa skolen pa grunnlag av mangel pé ressurser og liten forstaelse.
Kompetansesenteret Frambu som har fagomradet nevromuskulare sykdommer har utarbeidet et
hefte med eksempler til kommunene for hvordan man kan tilrettelegge pd skolen for & kunne

mote disse behovene pa en god mite www.image.frambu.no.

Datamaterialet viser at informantene i stor grad har fatt tilrettelegging og har blitt mett med

forstaelse, jeg tolker det som et tegn pa en positiv utvikling.

4.2.2 Inkludering

To av informantene har erfarer 4 ha blitt inkludert under stort sett hele skolegangen. Den siste
informanten erfarte & bli ekskludert og mobbet pa barneskolen. Informanten som ble ekskludert
og mobbet og valgte derfor 4 bytte skole pad ungdomsskolen og etter skolebytte opplevde
informanten & bli inkludert. Informanten ble inkludert i gymnastikkundervisningen og den var
tilrettelagt. Selv om informanten ikke alltid evnet & delta, valgte informanten selv & ikke delta og

opplevde derfor ikke & bli ekskludert. Vil belyse dette med et sitat:
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«Var jeg sliten en dag trengte jeg ikke & delta, men da var det mitt valg, jeg fikk lov til & velge selv, og da

er det greit.»

Empirien tolkes slik at jeg ser lereren som en rollemodell og en viktig faktor for inkludering.
Informanten ble mobbet og ekskludert pa barneskolen. Lareren tilpasset da ikke undervisningen
men ekskluderte informanten gjennom a oppfordre informanten til & vaere hjemme under gym og

turdager om ikke informanten evnet a delta pa.

Informantene hadde i stor grad gode erfaringer med & bli inkludert og at det ble tilrettelagt slik at

de kunne delta i undervisningen. Informantene uttrykte det slik:

«da fikk jeg veere med pa alt, de tilrettela for meg slik at jeg kunne vaere med, jeg folte meg aldri syk pa den
skolen, det var ingen som fikk meg til & tenke pé at jeg var annerledes fordi jeg gikk som en full mann

liksom.»

«V1 var alle venner».

Disse sitatene forstir jeg som et resultat av at leererne la til rette for inkludering, og tilpasser

undervisningen slik at informantene hadde mulighet til & delta.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

I datamaterialet kommer det frem at informantene stort sett har erfart 4 bli inkludert gjennom
hele skolegangen. Inkluderingsprinsippet handler i hovedsak om at alle skal ha mulighet til &
tilhore fellesskapet og kunne delta pa lik linje med andre i samfunnet pa alle samfunnsomrader.
Det er et sentralt prinsipp i utdanningssektoren, der inkluderende opplaring og tilpassing til
behov og forutsetning til hvert enkelt barn/elev og den aktuelle barnegruppen/klassen blir lagt
stor vekt pa (Opplaringsloven, 1998, § 1). Empirien viser at en av informantene ble mobbet fra
fjerde til syvende klasse, samt at informanten ble ekskludert fra klassen ved gym og turdager da
informanten ikke kunne delta pd grunn av diagnosen sin. Det star i oppleringsloven at alle barn
og unge 1 grunnskole og videregdende opplering har krav pé tilpasset opplaering og rettigheter til
et godt fysisk miljo som fremmer helse, leering og trivsel (Oppleringsloven, 1998, §§ 1-3 & 9a-

2). Vygotski og Dewey er kjente teoretikere som trekker frem betydningen av & vere i
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interaksjon med omgivelsene og & vere delaktig og delta for 4 trives og utvikles (Vyvotski,
1978, Dewey, 1938). I tillegg kan man si at personer med sjeldne diagnoser innehar de samme
rettigheter som andre personer med funksjonsnedsettelser. Disse rettighetene er med andre ord
universelle. Funnene avslerer at utfordringene med a ikke vaere inkludert var sa stor belastning
for den ene informanten, at informanten valgte & bytte skole. Jeg forstar det slik at selv om

inkludering er et overordnet prinsipp, blir prinsippet ikke overholdt i denne situasjonen.

Wendelborg (2010) papeker i sin doktoravhandling at elever med funksjonshemming i hoyere
klassetrinn ble tatt ut av klasserommet og ikke fikk delta p4 lik linje med sine jevnaldrende. Det
stemmer ikke overens med datamaterialet, der erfarte informantene & bli inkludert i hoyere
klassetrinn. Jeg anser det som et positivt tegn som kan tyde pa en forbedret inkludering i den

norske skole. Det kreves allikevel ytterligere forskning pa omrédet.

4.3 Opplevelse av livskvalitet
Informantene opplever ulike grader av livskvalitet. Informantene fremhever det som er viktig for

dem for & oppleve livskvaliteten.

4.3.1 Egne valg og selvstendighet
Funnene viser at det er viktig for informantene a ta egne valg og vare selvstendige. Det & kunne

pavirke sitt eget liv og ha kontroll over det har stor betydning. Informantene uttrykker det slik:

«(...) fordi jeg har assistenten min, s kan jeg leve mitt eget liv, ta egne valg.»

«Vi bygger et hus til meg der jeg kommer i fra, sé far jeg eget hus og sann, det blir godt.»

«Jeg har kjopt min egen leilighet»

«Jeg er stolt over & ha sluttfort videregdende skole, jeg hadde en assistent som hjalp meg med ting men jeg

provde a gjore det meste jeg kunne.»

Sitatene ovenfor peker pa at informantene foretrekker a ta egne valg og leve sine egne liv. Det &

veaere selvstendig sd langt det gér er viktig for informantenes velvaere og livskvalitet.
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Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

Datamaterialet forteller oss at det & vere selvstendig sa langt det gér er viktig for informantenes
opplevelse av velvare og livskvalitet. Livskvalitetsbegrepet er spesifisert til subjektivt velvere
direkte oversatt fra det engelske begrepet subjectiv well-being av Diener (1999, s.213) som
forkortes SBW. Livskvalitet eller subjektivt velvaere (SWB) som Diener (1999, s.213) kaller det
refererer til en betegnelse der personer evaluerer sine egne liv. Evalueringen gér ut pé at personer
vurderer livstilfredsheten sin bade kognitivt og emosjonelt (Diener, 1999, s.213). Diener (1999,
s.213) skriver videre at vurderinger som personer gjor kognitivt og affektiv viser til at positive og
gode erfaringer i tilvarelsen forer til at personen opplever ekt livstilfredsstillelse og livskvalitet.
Negative og darlige erfaringer personer erfarer i tilveerelsen forer til det motsatte, en opplevelse
av lav livstilfredstillelse og livskvalitet. Jeg avleser at Dieners teori stemmer godt med
datamaterialet. Informantene forteller om positive og gode erfaringer som gker deres velvare og

livskvalitet.

Subjektivt velvaere (SWB) bygger pa perspektiver fra Hedonismen og Eudaimonismen.
Hedonismens fundament i velvaere og lykke baseres pa a gke lykkefolelse og velvare og
minimere smerte og lidelse, som er en del av lykkeforskningen (Ness, 2015, s.41)
Eudaimonismens fundament og fokus er rettet mot meningen med livet og selvrealisering, og i
hvilken grad personen klarer & integrere det i sitt eget liv, som tilskrives Aristoteles «a leve i
samsvar med sin daimon» (Ness, 2015, s.41). Funnene viser at informantene har fokus pé
selvrealisering og mening med livet gjennom studier og de tilegnet seg materiell velstand
gjennom egen leilighet og eget hus, informantene utrykker at dette bidrar til & ke deres velveare
og trivsel. Jeg forstdr det slik at informantene klarer & finne mening med livet og realisere seg

selv og det gker informantenes livskvalitet.

Funnene belyser at det er viktig for informantene a ta egne valg og vere selvstendige for & oppna
livskvalitet. Deci & Ryan (1985, 5.9, 26, 38-41) viser med sitt behov og selvbestemmelsesteori at
autonomi og ta egne valg er noe som fremmer livskvaliteten. Jeg vurderer det slik at dette
stemmer med det informantene sier om a pavirke og & bestemme i egne liv, og at dette fremmer

livskvaliteten. Deci & Ryan (1985, 5.9,26,38-41) skriver videre at det er en omfattende
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selvbestemmelsesteori som forkortes til (SBT). Teorien fremhever graden pa tilfredstillelse i
barndommen av psykologiske behov som er medfedte, sa som kompetanse, autonomi og
relasjonelle band. Hvis personer opplever a bli sosialt aksepterte, har sosial tilherighet, samt har
kompetanse og opplever a kan ta egne valg fremmer dette indre motivasjon som leder til en
storre grad av velvare og livskvalitet (Deci & Ryan, 1985, s 9, 26, 38-41.). Jeg tolker det slik at
informantene har en opplevelse av autonomi og mulighet & kunne ta egne valg noe som fremmer
deres livskvalitet. Informantenes opplevelse av sosial aksept kom fram tidligere i kapitelet under
erfaringer med skole og tilrettelegging. Sosial tilherighet samt kompetanse vil jeg komme tilbake

til videre 1 kapitel fire.

4.3.2 Sosial tilhorighet og fritid

I folge datamaterialet erfarer informantene a fa veldig god stette fra hele familien. Med hele
familien nevner informantene mamma, pappa, sesken, tante, onkel og besteforeldre. Stetten
handler om at informantene foler seg inkludert gjennom at familien prever & finne losninger slik
at de kan delta pa familiens opplevelser. Informantene forteller videre om ulik former for stotte
bade mentalt, praktisk, skonomisk, og stette til frigjering og selvstendighet. Informantene deler
erfaringer som pa mange mater er sammenfallende, men de forteller ogsd om ulike erfaringer. En
av informantene fremhever den folelsesmessige stotten familien gir, gjennom samtaler som gjor
det mentalt lettere & ha en sjelden diagnose. Den andre informantene opplever a ikke f4 mye
folelsesmessig stotte. Dette kan ogsd handle om at informanten synes det er vanskelig & vaere
apen om personlige forhold overfor familien sin.

For & framheve betydningen av stette fra familien utrykker informantene det slik:

«(...) de hjelper meg til & fa til ting, som andre ikke trur gar an fordi det er alt for tungvint, sa prever de

likevel sa godt de kan & f4 meg med, slik at jeg kan oppleve det.»

«De har lyst til & ha meg med, altsa ikke nér de skal gé tur i skogen, det er litt utfordrende & komme frem

med rullestol, men de gjor det de kan for at jeg skal kunne vaere med.»

«Min familie far meg til 4 ikke fole med syk, de far meg til & fole med bra. De hjelper meg med alt».
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Disse sitatene synliggjor hvor stor rolle familien spiller i informantens liv. God stette fra
familien og de naermeste har stor betydning for deres deltagelse og legger grunnlaget for gode

opplevelser.

Familien kan ogsé by pa utfordringer. Den ene informanten uttrykker at stoy og hoy aktivitet av

og til kan vere belastende. Informanten uttrykte det slik:

«Det & ha smasesken som er hoylytte kan vaere slitsomt, men det er greit & ha sgsken av og til.»

Jeg forstér det slik at familien spiller en stor rolle i informantens liv for deltagelse og livskvalitet,
samtidig som det kan by pa visse utfordringer. Det kan tyde pa at det blir stressende med stoy og

hey aktivitet for informanten.

To av informantene pépeker viktigheten av a ha et eget husdyr i huset. Det utrykker

informantene slik:

«(....) sé at jeg har en egen hund er helt fantastisk, det har reddet meg fra depresjon og gjere dumme ting.

Jeg har hatt hunden min og den har reddet med rett og slett.»

«Nar jeg er deprimert og sann, kan jeg ikke si at jeg ikke har det bra. Jeg har min hund og da har jeg det
veldig fint.»

Empirien kan tolkes slik at & ha et husdyr for to av informantene har og har veart av stor

betydning for deres livskvalitet.

Informantene forteller at de har hatt venner 1 lopet skoletiden sin. To av informantene nevner
ensomhet og at de har fa venner i neermiljoet, mens den siste av informantene har gode venner i
narmiljeet. Det framkommer at informantene har kontakt med venner gjennom sosiale medier,
ogsa venner 1 FA miljeet. En av informantene savner venner i nermiljoet som har FA diagnose.
To av informanten pépeker at det ikke gjor noe at det ikke finnes noen med FA i nermiljeet, for
de treffer dem gjennom sosiale medier. Det som handler om venner uttrykkes slik av

informantene:
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«Jeg har ikke tonnevis med venner, jeg har fire veldig gode venner liksom, og det er det jeg trenger.»

«Jeg mater venner pa sosiale medier og noen ganger tenker jeg pa hvor deprimert jeg hadde vaert om jeg

ikke hadde hatt telefonen min.»

Sitatet over vurderer jeg dit at det varierer hvor stort vennenettverk informantene har i
narmiljeet. Videre ser jeg at sosiale medier kan vaere utslagsgivende for vennenettverket og
hvilke venner informantene har mulighet 4 fa og beholde kontakten med. Behovene til
informantene er ulike en av informantene papeker at det er et savn a ikke ha en person i samme
situasjon i nermiljeet, mens to av informantene uttrykker at sosiale medier er et godt nok

alternativ for & kunne na personer med samme diagnose.

Universell utforming

Funnene viser at informantene meter begrensninger i nermiljoet. Informantene har ulike
interesser, og pd grunn av utviklingen av Friedreich Ataxia har muligheten til & bedrive ulike
aktiviteter begrenset seg. Informantene har et gnske om et bredere tilbud av fritidsaktiviteter i

narmiljeet og like god tilgang pé uteplasser som alle andre. Dette uttrykte informantene:

«Jeg gikk pé teaterskole, tegneskole og dans som barn, jeg har ikke s& mange muligheter na, dagens

interesser er musikk og mote.»

«(..)s& som jeg kan ikke vaere med vennene mine pa bowling fordi det er trapper og sénne typer ting, der jeg

ikke kan komme med inn & vare med.»

«Aktiviteter jeg onsker meg i nermiljoet er dansing i rullestol, tilrettelagt trening, riding og padling.»

« (...)man kommer ikke inn overalt. For eksempel nar jeg skulle mate venner pé Peppes Pizza en gang, sa
kom jeg forst og jeg kom ikke inn for jeg métte vente pd vennene mine de matte gé inn for & sperre om de

kunne legge ut rampe, sa jeg kommer ikke inn pé egen hand, da feler jeg liksom meg litt mindre verdt fordi

jeg ma vente pa hjelp pa en mate».

Sitatene ovenfor viser at informantene erfarer en begrensning i naermiljeet i forhold til bade

universell utforming og for lite variert tilbud av fritidsaktiviteter. Informantene har gnsker om et
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bedre tilbud i n&ermiljeet som for eksempel dansing i rullestol, riding og padling som er
tilrettelagt for de som sitter i rullestol. Dette tolker jeg slik at mulighetene for & delta pé

aktiviteter har begrenset seg for informantene i takt med utviklingen av diagnosen

Hvordan funnene pa dette omrddet forstas?

12015 framheves positive relasjoner som kriterium pa livskvalitet, som har et utspring i
eudaimonismen (Helse- og omsorgsdepartementet, 2015). I Diener (1999) bok om « well-being
«skriver Myers at det er tydelige bevis pa at sosiale relasjoner er en av de viktigeste faktorene for
a oppleve hoy velvere og livskvalitet (Myers, 1999, 374-375). Dette stemmer med mine funn
som belyser viktigheten av vennskap og familieband for 4 ha det godt i livet. Naess (2012, s.130-
131) skriver 1 sin bok at personer med funksjonsnedsettelser er mer utsatt for a bli utstett fra
samfunnet, det er en stor andel som blir ufere og utelatt fra andre sosiale nettverk. I empirien
kom det fram at informantene har hatt venner i lopet av skoletiden, men na har to av
informantene en opplevelse av & fole seg ensomme i nermiljoet. Myers (1999, 374-375) skriver
at onske om sosial tilherighet er et grunnleggende behov i alle mennesker. Dette forstar jeg slik
at det teoretiske grunnlaget stemmer overens med datamaterialet, at sosial tilherighet er
nedvendig for informantenes trivsel og velvare. Ved opplevd ensomhet hos informantene vises
det i funnene at informantene finner nye strategier for & mete venner. Datamaterialet belyser en
ny dimensjon blant annet hvor viktig sosiale medier er for informantene for & utvide

vennekretsen.

I forskning framkommer det at personer som blir spurt hva som gjer dem lykkelig og tilfreds
med livet blir svaret ofte nare relasjoner med familien, venner og kjerester (Myers, 1999, s.375,
Brunborg o.a., 2009). Det er i tradd med det som kommer fra i datamaterialet der informantene
fremhever familien som en viktig faktor for deres opplevelse av livskvalitet. Det & ha husdyr ble

ogsa trukket frem som en ny faktor for god livskvalitet i datamaterialet.

Funnene viser at en av informantene erfarer det utfordrende & ha sesken. Meyers (1999, s.376-
377) skriver at naere relasjoner kan bidra til sykdom, nar de nare relasjonene er forbundet med
frykt og stress. Samtidig er Meyers (1999, s.376-377) noye med a legge til at nere relasjoner kan

forhindre sykdom gjennom & gi mulighet & betro seg om smertefulle folelser. I folge
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datamaterialet kommer det fram at den ene informanten ikke kjente seg syk sammen med

familien fordi de kunne prate om alt.

Grut et al. (2008) papeker i Sintef helserapport at personer med sjeldne diagnoser rapporterer at
de foler seg alene og overlatt i sin situasjon. Videre skriver Grut et al. (2008) at personer med en
sjelden diagnose har et sterkt enske om & treffe likesinnede for & oppleve en fellesskapsfolelse og
tilherighet. I datamaterialet framkommer det at en av informanten har et sterkt enske om & treffe
likesinnede som har samme diagnose og i tilsvarende situasjon, mens to av informantene ikke
legger vekt pa det siden de kan né likesinnede via internett. Jeg forstér det slik at tilgangen til &
komme i kontakt med noen med en sjelden diagnose har endret seg pa grunn av utviklingen av

sosiale medier, der det né finnes mulighet & na personer med samme diagnose over hele verden.

Fra Helse-og omsorgsdepartementet kom det i 2015 foringer om at det skal legges mer vekt pd
sosiale nettverk, for & fremme den norske helse og livskvalitet (Helse- og omsorgsdepartementet,
2015). Jeg ser ingen resultat av disse foringene i min studie, empirien viser at informantene
opplever en begrensning i fritidsaktiviteter i nermiljoet bide i forhold til universell utforming og

tilbud om fritidsaktiviteter.

4.3.3 Egen helse og medisin

Informantene fremhever medisin som en viktig faktor for & ha det godt i livet. Informantene er
opptatt av a ta vare pa egen helse, og holde sykdommen i «sjakk». Informantene er opptatt av
bade den fysiske og psykiske helsen. Funnene viser at informantene er bevist pa sin helse og har

ulike strategier for a fa det bedre.

«Immukin har reddet livet mitt».

«Immukin er helt fantastisk. Jeg har prevd en méned uten, og jeg var sa darlig, det er helt rart hvor godt den

medisinen virker».

«(..)jeg prover a finne ting & gjore s jeg holder FA i sjakk, sa jeg her hos fysioterapeut og gér til logoped

og mye av hverdagene mine gar til det.»
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Jeg anser det slik 4 ha tilgang & ta medisin og ivareta sin egen helse er avgjerende for

informantene for opplevelse av livskvalitet.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

Det fins ulike behandlinger for Friedreich Ataxia for forebygging og lindring av symptomer, men
ingen kur er tilgjengelig enda. Den medisinske behandlingen kan redusere symptomene og er
blant annet Idebenone og Imukin (Interferno Gamma). I intervjuet ble Idebenone og Imukin
nevnt som medisinske behandlinger som ble brukt av informantene. I datamaterialet blir imukin
betraktet som en livredder. Jeg vurderer det slik at informantene er avhengig av medisinsk

behandling for & ha det godt 1 livet.

I datamaterialet kommer det fram at informantene er bevisst sin egen helse og hva som har
helsebringende effekt pa Friedreich Ataxia. I folge Wedding et al. , Schulz & Pandalfo (2015,
1998) er Friedreich Ataxia en progressive fremadskridende sykdom som krever oppfelging
(Wedding et al., 2015). Videre skriver Wedding et al. (2015) at sykdommen forarsaker gradvis
tap av funksjoner. For personer med Friedreich Ataxia finnes det fysioterapeutisk og
ergoterapeutisk behandling for forebygging og lindring av symptomer ved Friedreich Ataxia.
Leversby (2104) skriver at gjennom fysioterapeutisk behandling kan personer med Friedreich
Ataxia vedlikeholde funksjoner gjennom styrke og balanse. Fysioterapeut og ergoterapeut kan
utarbeide gvelser og program slik som koordinasjonstrening for & bedre balansen, styrking av
muskulaturen for & opprettholde bevegeligheten og stabilitet ved skoliose, manuell toying,
bassengtrening og utholdenhetstrening (Leversby, 2014). Funnene viser at informantene
prioriterer & gé til fysioterapeut for a vedlikeholde funksjoner. Jeg forstar det slik at informantene

tar ansvar for sin egen helse, for & oke sitt velvere.

Personer med Friedreich Ataxia utvikler ofte Dysartri (Cano, 2005). Dysartri er en medisinsk
betegnelse pd en nevrologisk talevanske forarsaket av svekkelse i den nevrologiske
talemuskelaturen. Det gjor det vanskelig & forme ord og snakke. Logoped kan hjelpe, finne
strategier og evelser for & forbedre talefunksjonen, slik at det blir lettere & kommunisere (Cano,
2005). Funnene viser at en av informantene prioriterer a ga til logoped for & forbedre

talefunksjonen. Empirien tolkes slik at informantene ivaretar sin egen helse, for a ha det godt i
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livet. I en norsk LOGG underseokelse gjennomfort i 2009 var svarprosenten hey i forhold til at

god helse var viktig for livskvaliteten (Brunborg, 2009).

4.3.4 Mestringsressurser

Funnene viser at informantene har opparbeidet seg mestringsressurser, fra diagnosen ble satt og
frem til i dag. Diagnoseperioden var en stor utfordring for informantene, med mangelfull
kompetanse opplevdes det vanskelig & handtere og akseptere situasjonen. Informantene har na
tilegnet seg kompetanse om FA og opparbeidet seg strategier for 4 handtere situasjonen.

Informantene uttrykker det slik:

«For & ha det godt i hverdagen vil jeg ha det som jeg har det na, det er sann jeg vil ha det, jeg har ikke hatt det
noe bedre om jeg var frisk. Nei, jeg hadde ikke hatt det noe bedre liksom, det har ikke noe 4 si at jeg sitter i en

stol, det er ikke noe hinder foler jeg, jeg er forngyd med livet mitt det er jeg.»

«(...) jeg har blitt spurt mange ganger, hvordan jeg klarer liksom & ha god tdlmodighet p&4 medisiner og bare
leve livet mitt s& godt jeg kan, det har jeg brukt som hjelpemiddel.»

«Jeg ramler ned i en kjeller, sa prover jeg & komme meg opp igjen da tar jeg tak i noen knagger og klatrer opp
igjen og da tenker jeg pé alle som er glad i meg og at jeg er glad i dem, og tenker pa de omrader der jeg gjor

nytte for meg.»

Sitatene ovenfor tyder pa at informantene har mestringsressurser og klarer & mestre a leve et godt
liv med en sjelden diagnose. Slik jeg tolker det har informantene opparbeidet seg
mestringsressurser og har laert seg & leve med en sjelden diagnose, og mestrer det pa en god

mate.

Hvordan kan funnene pa dette omradet forstas?

Datamaterialet viser at informantene har opparbeidet seg mestringsressurser og klarer gjennom
disse strategier 4 mestre livet sitt med en sjelden diagnose. Informantene oppgir 4 ha det godt i
livet. Som Antonovsky (2012, s.187) skriver at det & kunne héndtere stress pa en god mate er
helsebringende og leder til velvare og opplevelsen av at vi mestrer livet vart. Antonovosky

(2012) er kjent for sin salutognese-modellen, som handler om opplevelsen av sammenheng.
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Antonovosky (2012, s.39-44) tar utgangspunkt i de opplevelsene som er helsebringende for den
enkelte, som gir mulighet for mestring. Det som er sentralt i hans tankegang er opplevelse av
sammenheng som forkortes til OAS. Denne opplevelse av sammenheng (OAS) er som en
motstandskraft. Det vil si at man kan mobilisere denne kraften ndr man meter pakjenninger
(Antonovosky, 2012, s.39-44). Videre deles OAS inn i tre ulike komponenter som forer til
opplevelse av sammen heng, det er nar situasjonen er begripelig, hdndterbar og er meningsfull at

man har opplevelse av sammenheng i tilverelsen.

Begripelig handler om 1 hvilken grad personen kognitivt forstdr situasjon sin. Om en person har
en diagnose, 1 hvilken grad forstir personen hva diagnosen inneberer og hvilke rettigheter den
personen har. Datamaterialet viser at informantene hadde store utfordringer i diagnosefasen, det
var stor mangel pd kunnskap om diagnosen og hvilke rettigheter diagnosen innebar. Jeg forstér
det slik at informantene opplevde situasjonen ubegripelig noe som forte til at informantene hadde
vansker med & héndtere situasjonen. Handterbar handler om i hvilken grad personen kan
héndtere situasjonen. Hvilke ressurser har personen selv og rundt seg for & takle disse krav?
Funnene viser at informantene har innhentet kunnskap selv om sin egen sykdom og hvilke
rettigheter som utleses pd bakgrunn av diagnosen. Dette mener jeg har fort til at informantene
opplever & handtere kravene fra omgivelsene. Noe som igjen forer til meningsfullhet.
Meningsfullhet handler om graden av meningen med livet, vér eksistens. I datamaterialet
kommer det fram at livet gir mening for informantene nar noen bryr seg og nér de kjenner seg

nyttige for omgivelsene.

At livet foles meningsfullt trenger ikke ha sammenheng med at en person opplever situasjonen
begripelig og hindterbar, men vil pavirke stabiliteten og kvaliteten pa meningsfullheten. Ved hoy
grad av opplevelse av at situasjonen er begripelig, handterbar og meningsfull forer dette til en
stabil og hay opplevelse av sammenheng (OAS) og mestring (Antonovosky, 2012, s.39-42). Jeg
forstar det slik at informantene har en stabil opplevelse av sammenheng, situasjonen har blitt
begripelig og hindterbar og livet gir mening for informantene. Videre anser jeg at denne
opplevelse av sammenheng fungerer som en motstandskraft for informantene, informantene

mobiliserer denne kraften ndr de meter pékjenninger i form av mestringsressurser, strategier de

54



har opparbeidet seg for 4 mestre livene sine med en sjelden diagnose. Slik opplever informantene

det gode liv. Empirien blir oppfattet slik at informantene opplever & ha en god livskvalitet.

5.0 Oppsummering og avslutning

I dette kapittelet vil jeg komme med en oppsummering av denne studien og mine hovedfunn. Jeg
vil presentere mine hovedfunn gjennom 4 svare pd problemstillingen og mine
forskningsspersmal. Deretter vil jeg belyse mine tanker og refleksjoner angaende videre

forskning pa omradet.

Malet med denne studien var & underseke tre personers erfaringer med 4 leve med den sjeldne
diagnosen Friedrichs Ataxia i Norge. Problemstillingen var:

Hvilke erfaringer tre personer med Friedreich Ataxia har d leve med den sjeldne diagnosen i
Norge?

Empirien tolkes slik at det var utfordrende for informantene a fa den sjeldne diagnosen
Friedreich Ataxia. Progresjonen og utviklingen av sykdommen har vert til dels ulikt for
informantene. Fellestrekkene for informantene er at de har fitt flere symptomer etter hvert som
har ledet til store pakjenninger for dem. Informantene trekker spesielt frem en vanskelig
overgangsperiode, overgangen fra 4 kunne ga til & sitte i rullestol. Ulikhetene bestar av at den ene
informanten har hatt hjerteproblematikk fra tidlig alder og den andre har gjennomgatt
skolioseoperasjon. Det samstemmer med tidligere forskning som pdpeker at sykdomsforlepet er
varierende for personer med Friedreich Ataxia. Videre viser tidligere forskning at sykdommen
leder til for tidlig ded, og at man aktivt jobber med & finne en helbredende kur for Friedreich
Ataxia. I folge datamaterialet kan man lese at informantene har et hdp om en fremtidig kur for

denne sykdommen.

Mine forskningsspersmaél var:

Hvilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med fritid, venner, familie og tanker om
sin egen livskvalitet?

Hvilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med skolevesenet?

Hvilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med helsevesenet?
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5.1 Erfaring med fritid, familie og venner og egne tanker om livskvalitet

I folge datamaterialet er sosial tilherighet nedvendig for informantenes velveare og trivsel, som
stemmer med tidligere forskning og det teoretiske grunnlaget. Sosial tilherighet er et
grunnleggende behov mennesker har. I tidligere forskning har det kommet frem at naere
relasjoner med familien, venner og kjarester er viktig for a vere tilfreds og lykkelig i livet.

Noe som stemmer med empirien at familiens stotte er en viktig faktor i informantenes liv og som
fremmer deltagelse og livskvalitet hos informantene. I funnene kom det frem i liten utstrekning
at familien kan virke stressende péd grunn av stey og hey aktivitet. Mens husdyr ble trukket frem i
datamaterialet som en faktor for god livskvalitet.

I folge funnene har informantene varierende vennenettverk, en av informantene har venner i
narmiljeet mens de andre informantene har fa venner og har erfaringer med 4 fole seg ensomme
i nermiljoet. Ved opplevd ensomhet har informantene funnet nye strategier for & mete venner,
blant annet ved & opprettholde og skape vennskap gjennom sosiale medier. Det kan tolkes som
om sosiale medier er en viktig faktor for a utvide vennekretsen for informantene. Videre forstés
det slik at tilgangen til & n noen med samme diagnose er blitt bedret med sosiale medier. I
tidligere forskning kom det frem at personer med en sjelden diagnose hadde et sterkt enske om &
treffe likesinnede som hadde samme diagnose. Funnene viser at en av informantene har et stort
onske om a treffe noen med samme diagnose, mens de to andre informantene ikke legger vekt pa
det siden de kan na likesinnede gjennom internett.

I folge empirien er utfordringene for informantene begrensningene i fritidsaktiviteter i

narmiljeet bade i forhold til universell utforming og tilbud om fritidsaktiviteter.

Videre kommer det fram i empirien at informantene er avhengig av behandling, oppfelging og &
ta ansvar for sin egen helse for & ha det godt i livet. Funnene tolkes som at informantene ivaretar
og tar ansvar for sin egen helse gjennom at de prioriterer sin tid til & bruke tjenestene som tilbys i
form av oppfelging og behandling av FA. I tidligere forskning har det kommet frem at god helse
er viktig for livskvaliteten.

Videre viser funnene at det er viktig for informantene & ta egne valg og vare selvstendig, og
kunne pavirke og bestemme i sine egne liv. Empirien forstds slik at informantene fokuserer pa
selvrealisering og meningen med livet og evner & integrere det i sine liv, som leder til gkt

velveere og livskvalitet. Dette stemmer med selvbestemmelsesteorien.
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Datamaterialet viser at informantene har hatt store utfordringer i forbindelse med at de fikk
diagnosen FA, livet var ikke begripelig. Informantene har opparbeidet seg mestringsressurser og
klarer gjennom disse strategiene na a mestre livet med en sjelden diagnose. I folge datamaterialet
har informantene selv innhentet kunnskapen om sin egen diagnose, og hvilke rettigheter de har
pa bakgrunn av denne diagnosen. Livet har blitt mer handterbart for informantene og de har blitt
mer bevisst pd hva som gjer livet deres meningsfullt. Dette kan tyde pa at informantene har en
stabil opplevelse av sammenheng, situasjonen har blitt begripelig og hindterbar og livet gir
mening for informantene. Denne opplevelsen av sammenheng tolker jeg slik at informantene
bruker denne motstandskraften nar de meter pakjenninger, noe som stemmer med
mestringsteorien. Datamaterialer viser at informantene har opparbeidet seg mestringsressurser og
klarer gjennom disse strategier & mestre sitt liv med en sjelden diagnose. Informantene oppgir at
de har det godt i livet, som samstemmer med tidligere forskning gjort pé sjeldne diagnoser og

Friedreich Ataxia.

5.2 Erfaring med opplaring og tilrettelegging

I folge mine funn har informantene stort sett hatt gode erfaringer i lopet av sin skolegang.
Funnene viser at informantene har erfaringer med bade tilrettelegging og inkludering i lepet av
skoletiden. P barneskolen har en av informantene ikke fatt oppfylt sine rettigheter om tilpasset
opplering mens to av informantene har fatt disse oppfylt. Dette bedret seg etter barneskolen.
Tidligere forskning viser at personer med sjeldne diagnoser opplever at det er krevende 4 fa
individuell tilrettelegging, noe som i liten grad kommer fram i datamaterialet.

Funnene viser at informantene opplevde i stor grad & bli inkludert, spesielt i hoyere klassetrinn.
Det som utpeker seg i datamaterialet er at en av informantene valgte a bytte skole fordi
informanten hadde en opplevelse av & bli ekskludert av lerer i gymnastikk og turdager og ble
mobbet av elevene pé barneskolen. Empirien kan tolkes dit at inkludering er et overordnet
prinsipp som ikke ble overholdt i denne situasjonen. Tidligere forskning viser at personer med
funksjonshinder i hoyere klasser ikke far delta pa lik linje med sine jevnaldrende, noe som ikke
stemmer med funnene i denne studien. Jeg tolker empirien dit at det kan tyde pa et positivt tegn
og en forbedring 1 inkludering og individuell tilrettelegging i den norske skole, noe som allikevel

kreves ytterligere forskning.
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5.3 Erfaring med helsevesenet

I datamaterialet fremkommer det at informantene stort sett har hatt gode opplevelser i mate med
helsevesenet. Empirien tolkes slik at informantene fér sine rettigheter oppfylt i
forstelinjetjenesten gjennom at den er tilpasset informantene og tilgjengelig. Videre vurderes
funnene slik at tjenestene ikke er likeverdig pd grunn av kunnskapsmangel om diagnosen og
utfordringer informantene meoter ved & hente ut og bytte medisin. I datamaterialet vises det at
informantene ikke har et likeverdig og tilgjengelige tjenestetilbud i spesialisthelsetjenesten. En
av informantene har nert forhold til sin spesialist og meter spesialisten regelmessig. To av
informantene ma reise langt og meter spesialisten bare péd arskontrollen, det kan variere hvilken
spesialist informantene meter fra gang til gang. Dette kan tyde pa at tjenestetilbudet du fér er
avhengig av hvor i landet du bor, og hvor spesialistene for Friedreich Ataxia befinner seg. Det
kan ogsa vare tegn pd at informantene har ulike utfordringer med 4 leve med FA som krever at

en ma tilpasse tilbudet etter pasientens behov.

I folge funnene har informantene i stor grad blitt mett med respekt og opplever
brukermedvirkning pa alle nivder i helsetjenesten noe som har blitt fremhevet som en utfordring
for personer med sjeldne diagnoser i tidligere forskning. Empirien kan vere tegn pa en positiv
trend, det kan vere en ringvirkning av nye konstruktive retninger pa helsefremmende tekning og

at livskvalitet har blitt en mélsetting i1 helsetjenesten.

5.5 Veien videre

Siden det finnes sa lite forskning pa omradet Friedreich Ataxia og livskvalitet burde det forskes
mer pd. Det som har vert interessant, hadde vert 4 ha en heldekkende norsk underseokelse pa
Friedreich Ataxia og livskvalitet. For eksempel en kvantitativ undersekelse, der
innsamlingsverktoyet er sperreundersekelse om selvopplevd livskvalitet. Videre hadde det vaert
spennende og gjennomfert en sammenligningsstudie mellom Norge og eventuelt USA som har et

annet velferdssystem og sterre populasjon enn i Norge, for & se pé forskjeller.

58



I denne studien har jeg stort sett lagt vekt pa det psykologiske perspektivet pa livskvalitet i det
spesialpedagogiske feltet, det har vart engasjerende og iverksatt undersekelser der perspektiver

som gkonomi og sosiologi har vert inkludert i livskvalitetsbegrepet.
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Oversikt over vedlegg:

Vedlegg 1: Intervjuguide
Vedlegg 2: Samtykkeskjema
Vedlegg 3: NSD



Vedlegg 1: Intervjuguide

Problemstilling:

Hpyilke erfaringer tre personer med Friedreich Ataxia har d leve med den sjeldne diagnosen i

Norge?
3 Forskningsspersmal:

Hpyilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia i forhold til sin fritid, venner, familie
og tanker om egen livskvalitet?
Hvilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med skolegang og tilrettelegging?

Hpyilke erfaringer har personer med Friedreich Ataxia med helsevesenet?

Intervjuguide

Rammer:
Proveintervju.

Presentere bakgrunn for intervjuet.

Bakgrunnsinformasjon:
Starte intervjuet med a fé kort informasjon om informantens navarende situasjon.

Kan du fortelle litt om deg selv?



Spersmaél utarbeidet etter tema:

Erfaring med fritid, venner og familie og tanker om egen livskvalitet
1. Kan du fortelle litt om din fritid, i forhold til fritidsaktiviteter, venner og familie?
1.1. Hvilke aktiviteter har du sammen med venner?
1.2. Hvilke opplevelser har du i forhold til stette fra familien?
1.3 Hva er viktig for deg for & kunne ha en meningsfull fritid? Hvilke muligheter og

begrensninger ser du/opplever du?

Erfaring med skolegang og tilrettelegging
2. Hvilke opplever og erfaringer har du gjort deg i lapet av din skolegang?
2.1. Hva synes du har fungert godt pé skolen, som har vert viktig for 4 kunne delta 1
undervisningen i lepet av din skolegang? (Tilrettelegging? Spesialundervisning?
Inkludert/ekskludert)
2.2. Har du mett pa utfordringer i sa fall hvilke?

2.3 Hva er viktige for deg for & kunne trives pd skolen?

Erfaring med helsevesenet og livskvalitet.
3. Hvilke erfaringer har du med & fa hjelp og tilrettelegging fra helsevesenet?
3.1. Hvilke positive opplever har du med helsevesenet? Evt. Hva?
3.2. Har du erfart utfordringer med helsevesenet? Evt. hva?

3.3. Hva opplever du som viktig for deg i mate med helsevesenet?

3.4 Hva er viktig for deg for & kunne ha det godt i hverdagen generelt, nér du tenker pé de

temaene vi har snakket om?

Fins det noe mer du ensker a fortelle?

Kan du fortelle litt om hva du syns om intervjuet?



Vedlegg 2: Informasjonsskriv og samtykkeerkleering

Foresporsel om deltakelse i forskningsprosjektet

FRIEDREICH ATAXI; EN KVALITATIV UNDERSOKELSE OM HVILKE ERFARINGER
TRE PERSONER MED FRIEDREICH ATAXIA HAR A LEVE MED DEN SJELDNE
DIAGNOSEN I NORGE?

Dette er et spersmal til deg om & delta i et forskningsprosjekt om
Friedreich Ataxia, for 4 eke kunnskap, bevissthet og interessen
rundt denne diagnosen.

Bakgrunn og formal

Mitt navn er Christin Sundet, jeg er student p4 NTNU i Trondheim hvor jeg studerer
spesialpedagogikk.

Jeg har fatt interesse for den sjeldne diagnosen Friedreich Ataxia i Oklahoma gjennom felles
kjente. Jeg har mott flere personer med Friedreich Ataxia. Jeg har ogsa vert sa heldig & mote
genforsker Sanjay Bidichandini som var med i forskerteamet som oppdaget GEN-mutasjonen og
jobber aktivt med & finne en kur for denne sykdommen. Dette har inspirert meg til & skrive om
denne sjeldne diagnosen. Denne motivasjon ble enda sterkere etter kontakt med den norske
foreningen for Friedreich Ataxia, siden det er sa lite forskning pa dette feltet. Min
problemstilling i dette masterprosjekt handler om Hvilke erfaringer tre personer med

Friedreich Ataxia har d leve med den sjeldne diagnosen i Norge? For a fa svar pa min



problemstilling ensker jeg 4 ha intervju tre personer med Friedreich Ataxia pa temaomréder:

Familie/venner/meningsfylt fritid, opplevelse av skolegang og opplevelse av helsevesenet.

Formalet med min studie er & oppna kunnskap, bevissthet og f& en god innsikt i hvordan det er &
leve med Friedreich Ataxia. Jeg héper at denne studie kan eke interessen, bevisstheten og
kunnskapen om denne sjeldne diagnose og at denne nye innsikt blir brukt av stetteapparatet og

andre 1 mote med Friedreich Ataxia.

Hva innebaerer deltakelse i studien?

Deltakelsen i denne studien inneberer & delta pd et intervju pa 30-40 min. Deretter blir intervjuet
transkribert, analysert og fortolket av forsker.
Som forsker har jeg tatt etiske vurderinger i forkant som skal vare beskyttende for informanten

ved eventuelle belastninger i forskningsprosessen.

Fordelen med deltakelse i studien kan vaere at denne studie kan eke interessen, bevisstheten og
kunnskapen om denne sjeldne diagnose og at denne nye innsikt blir brukt av stetteapparatet og

andre 1 mote med Friedreich Ataxia.

Hva skjer med informasjonen om deg?
Alle personopplysninger vil bli behandlet konfidensielt. Deltakerne vil ikke kunne gjenkjennes 1

publikasjonen.

Prosjektet skal etter planen avsluttes 1. November den skriftlige biten og muntlig ca. 2-3 mnd.

etter.

Frivillig deltakelse
Det er frivillig & delta i studien, og du kan nar som helst trekke ditt samtykke uten & oppgi noen

grunn. Dersom du trekker deg, vil alle opplysninger om deg bli slettet.



Dersom du ensker a delta eller har spersmal til studien, ta kontakt med Christin Sundet, tlf:

90814230. Daglig ansvarlig: Hans Pettter Ulleberg, 91897259.

Samtykke til deltakelse i studien

Jeg gir herved mitt informerte samtykke til a delta pa intervju som en del av masteroppgaven

” Hvilke erfaringer tre personer med Friedreich Ataxia har d leve med den sjeldne

diagnosen i Norge?”

Jeg er informert om intervjuets formél og hva deltakelsen min innebarer, og er kjent med at

veilederne vil fa tilgang til datamaterialet, og at opplysningene som kommer frem vil vere

konfidensielle og anonymiseres slik at deltakere ikke kan gjenkjennes av andre. Jeg er ogsé kjent

med at deltakelse 1 dette prosjektet er frivillig, og at jeg har rett til & trekke meg nir som helst

under hele forskningsprosjektet.

(signert av prosjektdeltaker, dato)

Godkjenning av lydopptak av intervjuet:

(signert av prosjektdeltaker, dato)
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Hans Petter Ulleberg

7491 TRONDHEIM

Viar dato: 28.06.2018 Var ref: 60752 /3 / PEG Deres dato: Deres ref:

Tilradning fra NSD Personvernombudet for forskning § 7-27
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Vurdering
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