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Slutsats

Retts syndrom ar en ovanlig diagnos. Syndromet beror pa en mutation i den genetiska
kodningen som far hjarnans utveckling att bromsa. Syndromets svarighetsgrad varierar
mellan individer och 6ver tid, men leder till livslanga aktivitetsbegransningar bland
annat genom nedsatt kommunikationsformaga. Foraldrar till klienter med Retts
syndrom menar att deras barn vill, men inte kan kommunicera. Att arbetsterapeuter
skapar interventioner for att utveckla kommunikation &ar kanske inte sjalvklart dven om
det ar ként att arbetsterapeuter arbetar med alternativ och kompletterande
kommunikation bland annat i métet med klienten. Klientens kunskap och erfarenhet
skall vara utgangspunkten for den terapeutiska processen och ske i kontinuerlig dialog
med klienten. Kommunikation kan dessutom vara en aktivitet eller meningsfullt
gorande i sig och ett medel for att paverka sin omgivning. Arbetsterapeuter inom barn-
ungdom- och vuxenhabiliteringen kan komma att mota klienter med Retts syndrom.
Arbetsterapeuter behdver darfér kunna arbeta med kommunikation nar det kommer till
klienter med Retts syndrom for att méjliggéra meningsfullt gérande.

Att beskriva en arbetsterapeutisk behandlingsprocess for 6kad kommunikation
for klienter med Retts syndrom genom att systematiskt granska vetenskapliga
artiklar.

En systematisk litteraturéversikt enligt Forsberg et al. Sékningar i databaserna:
Scopus, Cinahl och Pubmed. Kvalitativ tematisk analys av sju granskade artiklar.
Deduktiv ansats genom anpassning av Occupational Therapy Intervention

Process Model for att skapa analysfragor. Induktiv ansats av dataanalys.

Tre huvudteman och respektive underteman:

1. Kartlaggning av klient och utférandesammanhang:
Narstaende ar en viktig resurs, Forsta klientens egna kommunikationssatt, Kartlagg
klientens intressen, Vénta pa svar, Alder ar inte avgorande.

2. Genomfdrande av intervention:
Individanpassade interventioner, Trdna i assisterade aktiviteter for generaliserad
kommunikation, Coacha stodklienter, Trappa upp och fasa ut stod.

3. Utfall av genomford intervention:
Utveckling av aktivitetsrepertoar och personlighet, Minskad frustration och 6kad
gladje.
Aven om klienter med Retts syndrom har stora utmaningar i sin
kommunikationsutveckling finns det sétt for arbetsterapeuter att ge dem verktyg att
mota dem. | forlangningen kan det leda till att klienter med Retts syndrom far en
utdkad aktivitetsrepertoar och darmed Okad livskvalitet.
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Rett syndrome is a rare diagnosis and affects mostly girls. The severity of the
syndrome varies between individuals and over time, but leads to lifelong activity
limitations, among other things through impaired communication skills.

Parents believe that their children with Rett syndrome want to but cannot
communicate. This is also confirmed by researchers. Studies describe signs of early
communication in people with Rett syndrome. Parents of people with Rett syndrome
believe that their children want to but cannot communicate. That occupational
therapists create interventions to develop communication is perhaps not self-evident,
even though it is known that occupational therapists work with augmentative and
alternative communication, for example when meeting with clients. The client's
knowledge and experience must be the starting point for the therapeutic process and
take place in continuous dialogue with the client. Communication can also be an
activity or meaningful doing and a means of influencing one's surroundings.
Occupational therapists in child-, adolescent- and adult- habilitation may meet
clients with Rett syndrome. Occupational therapists therefore need to be able to
work with communication when treating clients with Rett's syndrome to enable
meaningful doing.

To describe an occupational therapy treatment process for increased communication
for clients with Rett's syndrome by systematically reviewing research articles.

A systematic literature review according to Forsberg et al. Searches in databases:
Scopus, Cinahl and Pubmed. Qualitative thematic analysis of seven reviewed
articles. Deductive approach by adapting Occupational Therapy Intervention
Process Model to create questions for the analysis. Inductive approach to data
analysis.

Three main themes and respective sub-themes:

1. Mapping the client and performance context:
Close ones are important resources, Understand the client's own communication
methods, Map the clientn’s interests, Wait for answers, Age is not crucial.

2. Implementation of intervention:
Individualized interventions, Train in assisted activities for generalized
communication, Coach support persons, Step-up and fade out support.

3. Outcome of completed intervention:
Development of activity repertoire and personality, Reduced frustration, and
increased joy.
Although clients with Rett's syndrome have major challenges in their
communication development, there are ways for occupational therapists to give them
tools to meet them. In the long run, this can lead to clients with Rett's syndrome
having an increased repertoire of activities, thus an increased quality of life.



Innehallsforteckning

= 21 |0 o SR 5
ST et Rt bRt R et R e eR e e Re e bt eR e e bt e teereenteenteaneenreas 7
12 o OSSPSR 8
YT o LN 0N £ | ST 8

L] 7. | OSSPSR PO 9
ATTIKEIGrANSKNING ....ceeeitee ettt benn e 10
AANAIYS... e e he e re ettt e e Ee et e areete e benre e beareeneenreares 10
RESUITAL. ... bbbt bbbt e et bbb bbbt 12
Kartlaggning av klient och utférandesammanhang............cccccvevieiiiiniiec i 12
NErStaende Ar €N VIKEIG FESUIS ........cuivireiiiiiieieieeise et 12
Forsta klientens egna KommUNIKAtiONSSALE...........c.cveveieviiereieeiieieeee et reeas 13
VANEA PA SVAT .....vvevivveeiiisiseteie ettt bbbt e s bbb b s s bbb s s st s bt n st 13
Kartlagg PErsONENS INTIESSEN ......civiiieiiecieeite st ettt e te e st e et be s te e e be s e e sresbeeseesbesteesbesaeeseesreans 13
Aldern & iNte AVGOTANGE ...........cveveeeeeeceeieeiesete ettt sttt 14
GenomfOrande av INTEIVENTION .........cveii ittt sreereentesreeneenne e 14
Individanpassade INtEIVENTIONET ..........c.ccvoiiieiie e st s re e see s be e sreens 14
Tréna i assisterade aktiviteter for generaliserad kommunikation.............cccccevevevinieiineninscnene e 14
COACNA SEOUPEISONEY .......etiitieiteete ettt ettt ettt e s be s e st e st e e e s beeteesbesbeessesbesseesrestaetesteessentesreas 15
Trappa uPP 0CH FASA UL SEO.........c.viiiiiiieiieieeeee e 15
Utfall av genomford INTErVENTION ..........cooiiii i ens 15
Utveckling av aktivitetsrepertoar och personlighet..........cccooeiiiiiiiiiiieeee e 15
Minskad frustration 0Ch 6Kad GIAAJE ........ccveiiiiiiiiicie e e 16
D] (U ST o] PSSR UR PR PRPROPI 17
RESUIAEAISKUSSTON ...ttt sttt e n e be e e et enes 17
3T [0 T 1] (W 3] o] PSSR 19

IS 157 LRSS PRSP 20

B (=] 1] 07 OO TROP TSR 21

Bilaga 1 — Inkluderade artiklar

Bilaga 2 — Mall for kvantitativ granskning

Bilaga 3 - Bedomning av artiklar med McMaster: Critical Review Form
Bilaga 4 — SBU-mall for kvalitativ granskning

Bilaga 5 - Granskning kvalitativ del med SBU: mall

Bilaga 6 - Artikeloversikt



Bakgrund

| Sverige finns cirka 300 personer med Retts syndrom (1). Syndromet beror pa en mutation i
den genetiska kodningen som far utvecklingen att bromsa i delar av hjarnan. Det &r en ovanlig
medfddd diagnos och drabbar framst flickor. Pojkar som fods med syndromet dor ofta tidigt,
men flickor kan leva langt upp i medelaldern och till och med till 6070 arsaldern.
Syndromets svarighetsgrad varierar mellan individer och 6ver tid, men leder till livslanga
aktivitetsbegransningar bland annat genom nedsatt kommunikationsférmaga. Darfor vistas
personer med Retts syndrom och blir ddrmed klienter inom habilitering for barn- och
ungdomar samt for vuxna under sin livstid och méter vardpersonal som exempelvis
arbetsterapeuter (1).

Inom arbetsterapi ar aktivitet den objektiva bendmningen pa det personer gor (2). Den
subjektiva upplevelsen av olika aktiviteter ar gérandet. Grundprincipen inom arbetsterapi ar
att meningsfullt gérande ar ett fundamentalt behov (2). Om hélsan &r negativt paverkad
kommer det att synas pa individens gérande och om gdrandet ar negativt paverkat kommer
det att ha en negativ effekt pa halsan (2). Arbetsterapeutiska praxismodeller finns for att
lattare kunna strukturera arbetet med klienter (3).

| den arbetsterapeutiska processmodellen Occupational Therapy Intervention

Process Model (OTIPM) (3) beskrivs processen som leder till olika arbetsterapeutiska
interventioner och utfallet av dem. Det finns fyra mojliga vagar for intervention som

ar: Kompensation, pedagogik, aktivitetstraning eller férbattring av personliga faktorer och
kroppsfunktioner (3). Kompensationsmodellen méjliggor aktivitet genom anpassning (3). Den
pedagogiska modellens narmaste fokus &r aktivitet, men deltagarna &r inte engagerade i
aktiviteterna de reflekterar dver och diskuterar (3, 4). Den pedagogiska modellen innebér
larandemoment for att fa kunskap att uppna dnskad aktivitet. Aktivitetstranings-modellen
innebar att klienten tranar i aktivitet och det direkta fokuset ar att bli béttre pa den specifika
aktiviteten. Modellen for personliga faktorer och kroppsfunktioner anvands genom att
klienten dr engagerad i aktivitet, men det direkta fokuset &r inte aktivitet utan de personliga
faktorerna och kroppsfunktionerna (3, 4).

Nar personer med Retts syndrom fods syns inga symtom (1, 5, 6). Nar barnet nar 6 till 18
manaders alder gar hen in i den forsta fasen av den progredierande sjukdomen (5). Vanligen
diagnostiseras de runt tva ars alder (5). Utvecklingen sags ga genom tre till fyra faser (1).
Forsta fasen innebér stagnation, muskelspanningar minskar och huvudet avtar i vaxttakt.
Forsta fasen pagar upp till nagra manader. Andra fasen ar en regressionsfas och marks oftast
mellan 1 och 4 ars alder. Tidigare beharskade férmagor gar forlorade och personerna med
Retts syndrom slutar att anvanda handerna pa adekvat sétt. Lek, joller, ljud eller ord som de
tidigare kunde, forsvinner och det blir svarare for omgivningen att fa kontakt. Mellan 2—3 ars
alder far manga sina forsta epileptiska anfall. Repetitiva rorelsemonster som stereotypier i
form av vridna hander och upprepade tungrérelser samt tandgnissling och -pressning, ar ocksa
vanligt. Under andra fasen far manga med personer med Retts syndrom &dven panikattacker
och de far svart att komma till ro vilket leder till stord nattsémn. Den tredje fasen &r

den stationara fasen. En del personer med Retts syndrom kan under den stationéra fasen
aterfa tidigare forlorade fardigheter. De kan &ven utveckla nya fardigheter. Fasen uppstar
mellan tva och tio ars alder och kan vara livet ut, men for vissa personer med Retts syndrom
tillkommer en fjarde fas. Den motoriska forsamringsfasen innebdr 6kad risk for felstaliningar



I hander, fotter och rygg och balans och koordination forsamras (1). De motoriska
svarigheterna leder till att personer med Retts syndrom far svarigheter att utveckla sin
kommunikation (1).

Talet &r ett medel for kommunikation och &r en komplicerad motorisk handling for att
uttrycka sprak (7-10). Flera omraden i hjarnan och cirka 100 muskler involveras (8).
Andning, struphuvud, kakar, tunga och lappar samordnas for att kunna skapa ljudet som
mojliggor talet (9). | kommunikation ingar rorelser, gester, minspel, rostlage, ljud och blick.
Spraket innefattar ordforrad, kunskap om meningsuppbyggnad och forstaelse for vad andra
sager (9). Spraket ar inte medfott utan nagot som utvecklas i samband med att kognitionen
utvecklas (10). Kognitionen utvecklas i sin tur med spraket. Det nyfodda barnet har sociala
formagor som bidrar till starka band till omgivningen som i sin tur hjalper barnet att utvecklas
kommunikativt (10).

Sigafoos et al. (11) visade pa det 6kade intresset av att utreda tidig kommunikation hos
personer med Retts syndrom. Dock ansags det inte finnas en enskild sédker metod att utreda
kommunikativt beteende (11). Enligt Didden et al. (12) finns tecken pa tidig kommunikation
hos personer med Retts syndrom. Utifran en systematisk litteraturstudie fran 2018 av Amoako
et al. (13) gar att utldsa att det skett en utveckling av interventioner riktade till personer med
Retts syndrom. Studien belyste férutom 6kad kunskap om majligheter till passande
interventioner dven pa bristen av hogkvalitativ forskning och generaliserbarhet. Bland
interventionerna ingick musikterapi, uppmarksamhetstraning, kognitiv rehabiliteringstraning,
tekniska hjalpmedel samt alternativ och kompletterande kommunikation (13). Socialstyrelsen
forklarar att det ar vanligt med autism bland personer med Retts syndrom (1). Enligt Munde et
al. (14) upplever dock foraldrar till personer med Retts syndrom att deras barn inte har autism.
Snarare att personerna med Retts syndrom vill, men inte kan kommunicera (14). Att personer
med Retts syndrom vill men inte kan kommunicera bekraftas ocksa av Armstrong (6).

Att arbetsterapeuter skapar interventioner for att utveckla kommunikation ar kanske inte
sjalvklart, men Micheéle et al. (15) menar att arbetsterapeuter ar nddvéandiga nar det kommer
till tidig kommunikationsutveckling nér det kommer till barn inom autismspektumet. Enligt
Socialstyrelsen maste vardpersonal gora patienter delaktiga i sin vard (16, 17). Det &r aven
kant att arbetsterapeuter arbetar med Alternativ och kompletterande kommunikation (AKK)
(18, 19) bland annat i motet med klienten. Enligt Fisher (3,4) bor arbetsterapeuter ha

ett klientcentrerat arbetssatt som innebar att arbetsterapeuten skall utga fran klientens
perspektiv och gora hen delaktig i beslutsprocesser och malformuleringar (3, 4). Klientens
kunskap och erfarenhet skall vara utgangspunkten for den terapeutiska processen och ske i
kontinuerlig dialog med klienten (3). Kommunikation kan dessutom vara en aktivitet eller
meningsfullt gérande i sig och ett medel for att paverka sin omgivning (7,8).

Arbetsterapeuter inom barn-, ungdom- och vuxenhabiliteringen kan komma att méta personer
med Retts syndrom. Det saknas forskning kring vad som &r basta behandling for 6kad
kommunikation for klienter med Retts syndrom (20). Déarfér finns behov av att utforska,
sammanstélla och beskriva vad forskningen beréttar om hur arbetsterapeuter kan hjalpa
Klienter med Retts syndrom att utveckla sin kommunikation och aktivitetsrepertoar.



Syfte

Att beskriva en arbetsterapeutisk behandlingsprocess for 6kad kommunikation for klienter
med Retts syndrom genom en systematisk granskning av vetenskapliga artiklar.



Metod

For att undersoka det studien syftar till valdes metoden systematisk litteraturéversikt som
enligt Forsberg et al. (21) innebér att systematiskt soka, granska och sedan sammanstélla
resultatet av sokningen (21). Metoden ansags lamplig for att na den bredd syftet kravde och
inkluderade sokning av kvalitativa och kvantitativa vetenskapliga artiklar. For att analysera
materialet utifran ett arbetsterapeutiskt perspektiv anvandes OTIPM (3) (se mer under
analys).

Litteraturoversikt

Inklusionskriterier var artiklar innehallande personer med Retts syndrom (med eller utan
genetisk diagnos och oberoende av kon eller fas i syndromet), originalartiklar tillgangliga i
full text pa engelska i vetenskapliga databaser. Gra litteratur (bocker, konferensdokument,
litteraturstudier och liknande) exkluderades. Till att borja med gjordes ingen avgransning i tid
for att fa insyn i mangden artiklar publicerade i &mnet. Infor studien gjordes provsékningar i
universitetets biblioteksdatabas for att identifiera narliggande &mnen. For att hitta sékord
genomsoOktes Mesh (22) for att identifiera hierarkiskt narliggande begrepp. Sokningar ihop
med arbetsterapi (occupational therapy) gav for lite resultat. Bibliotekarie pa universitetet
konsulterades for sokrelevans. Féljande hittades och anvéndes for systematisk

sokning: Rett syndrome, behavior, communication, nonverbal communication,

verbal behavior, language, speech, decision making, choice behavior, augmentative and
alternative communication.

Systemetiska sokningar gjordes i databaserna: Scopus, Cinahl och Pubmed. For att gora
sokningen relevant soktes artiklar med Retts syndrom i abstraktet eftersom personer med Retts
syndrom skulle kunna inga i andra populationer. Kommunikationsdelen for foreliggande
studie var daremot central och darfor gjordes sokningar med de andra sokorden i titeln i forsta
hand. S6kningarna anpassades efter den aktuella databasens mojligheter. | Pubmed gjordes
initialt en s6kning som resulterade i 15 traffar. For att utesluta att nagot missats gjordes
ytterligare en s6kning med varje sokord for sig ihop med Rett syndrome. Det resulterade i ett
for stort urval. For att gora resultatet hanterbart anvandes slutligen filter for enbart kliniska
tester och randomiserade kontrollerade studier, sedan togs dubbletter bort i urvalsprocessen
(tabell 1).

Tabell 1- systematisk sékning
DATABASER: |SOKNING: YTTERLIGARE RESULTAT:
BEGRANSNINGAR:
CINAHL IAB (“Rett syndrome” OR rett) AND TI ( 15
2020-05-18 behavior OR communication OR nonverbal OR
“nonverbal communication” OR “verbal behavior”
OR verbal OR language OR speech OR “decision
making” OR decision OR “choice behavior” OR
choice OR “augmentative and alternative
communication” )

PUBMED (Rett syndrome), behavior, communication, Rett syndrome, 58
2020-05-19 nonverbal communication, verbal behavior, tillsammans med:
language, speech, decision making, choice Filter: Free full text.
behavior, “augmentative and alternative Filter: Clinical Trial,
communication”. Randomized Controlled
Trial.
Behavior 22

Communication 9




nonverbal
communication 2
verbal behavior 2
Language 6
speech 6

decision making 1
choice behavior 1
“augmentative and

alternative
communication” 9
SCOUPUS (TITLE-ABS-KEY ("Rett syndrome™ OR rett) AND|(LIMIT-TO (DOCTYPE, 132
2020-05-18 TITLE (behavior OR communication OR nonverbal ['ar")) AND (LIMIT-TO
OR "nonverbal communication" OR "verbal (LANGUAGE,
behavior" OR verbal OR language OR speech OR  ['English™))
"decision making" OR decision OR "choice
behavior" OR choice OR “augmentative and
alternative communication”))
TOTALT: Lo

Urval

| forsta urval studerades titel bland artiklarna i databasen med flest tréffar (Scopus) (Tabell 1).
Studier som undersokte medicinering, genetik, handlade om att identifiera symtom eller kemi
uteslots eftersom det inte faller inom ramen for foreliggande studie. Alla studier som
genomfordes pa djur uteslots. Artiklar begransades till de senaste 20 aren. Sedan genomsoktes
titlar i resultaten fran de andra databaserna och dubbletter sorterades bort. Vid tredje urval
lastes abstrakt igenom for relevans. Vid sokning av resultatet fran databasen (Scopus) med
flest traffar beslutades att begransa sokning fran 2015 och framat varpa 17 artiklar annu var
aktuella (fran den databasen). Ytterligare tre tillkom efter att ha genomsokt resultaten fran de
tva andra databaserna. De 20 granskades narmare genom att lasa bakgrund och metod. Av
dem ansags 11 svara pa syftet och gick darmed vidare. Det visade sig sedan att fyra av dem
fick uteslutas pa grund av att de inte gick att sarskilja resultaten for de med Retts syndrom nér
de ingick i en annan population, en beskrev enbart syndromet, en hade publicerats tidigare &n
2015 och den sista var en studie om en studie (som inkluderades i resultatet) och anséags
darmed inte relevanta. Darmed kvarstod sju artiklar (Figur 1).

Scoupus antal: 132
Datum: 2020-05-18

Pubmed antal: 58
Datum: 2020-05-19

Databassékning: Cinahl antal: 15
205 Datum: 2020-05-18

G

Urval titel/abstrakt: 64
Exkluderade: 141
(41 dubbletter)

Cinahl Pubmed Scoupus
3 9 52

G

Begransat fran ar 2015 och
vidare till granskning: 20
Exkluderade: 44

Cinahl Pubmed Scoupus
2 1 17

@

Inkluderade efter granskning: 7
Exkluderade 13

Figur 1-flédesschema



Artikelgranskning

Anrtiklarna tilldelades var sin bokstav i alfabetisk ordning A-G (Bilaga 1). Samtliga artiklar
var kvantitativa varav en dven hade en kvalitativ del. Pa grund av att samtliga artiklar var
kvantitativa bedomdes de med McMaster: Critical Review Form, (Bilaga 2).
Granskningsmallen gar ut pa att svara ”ja” eller ~nej”, obesvarat samt att redogora for vissa
delar av de artiklar som granskas. Genom att besvara pa fragorna i granskningsmallen for
varje studie separat gjordes en forsta bedomning. Dérefter raknades hur manga procent ja-svar
som gjorts i varje studie. Gransdragning gjordes med <34% for lag kvalitet, 34% <67% for
medel och >67% for hog kvalitet. Gransdragningen gjordes baserat pa att det fans tre mojliga
utfall och darmed anséags 100% delat med tre lampligt (Bilaga 3). Den artikeln som hade en
kvalitativ del beddmdes d&ven med Bedomning av studier med kvalitativ metodik (Bilaga

4), fran Statens Beredning for medicinsk Utredning (SBU) (23) (Bilaga 5). Genom att vaga
bedémningarna och artiklarna mot varandra bedémdes den metodologiska kvaliteten pa
artiklarna (Tabell 2). Overgripande innehall av artiklarna presenteras i en artikeloversikt
(Bilaga 6).

Tabell 2 -resultat av kvalitetsgranskning

ARTIKEL : A B C D E F G
KVALITET :
Hog Medel-hdg | Medel-hdg | Medel-hdg | Medel-hég |  Medel Medel
Analys

Kvalitativ tematisk analys gjordes enligt Braun et al. (24). Det gjordes i sex steg via att
bekanta sig med den insamlade datan, initial kodning, skapande av teman, genomgang av
teman, definition och namnskapande och slutligen rapportering av resultat. Rapporten ska
beskriva den analys som har gjorts och visa exempel pa data som styrker den, genom ett
beskrivande narrativ som inte enbart presenterar data utan argumenterar for ett svar pa
forskningsfragan. Att analysera materialet ar en konstant pagdende process och stegen
upprepas flera ganger (24).

For att analysera materialet gjordes forst en dedukiv ansats genom att anvanda den
arbetsterapeutiska processmodellen Occupational Therapy Intervention

Process Model (OTIPM) (3, 25), men forenklades for att gora analysen mojlig. De olika
delarna av modellen delades upp i tre storre delar for att kunna passa in datan pa ett mer
begripligt satt. | OTIPM (3, 25) beskrivs den forsta delen av processen genom sju rutor, som
har kallas kartlaggning och som sker fore och leder till det som hér kallas intervention.
Intervention bestar av sex rutor som beskriver planeringen och genomférandet av intervention
och slutligen finns en ruta som handlar om utvardering och har kallas utfall (Figur 2). Utifran
de tre delarna skapades fragor till analysen (Tabell 3). De tre delarna gjordes sedan om till
huvudteman och sedan tillampades en induktiv ansats genom att datan drev vad som blev
underteman i resultatet.
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Figur 2- OTIPM (25), indelad i tre delar har: Kartlaggning, intervention, utfall; markerat i olika farger for att
tydliggdra indelning.

Tabell 3- fragor till analys

e Vad behdver en arbetsterapeut kartlagga for att kunna gora en intervention for att forbattra
kommunikationen for en person med Retts syndrom?

e Hur ska arbetsterapeuten kartlagga en person med Retts syndrom (som inte har ett sprak eller
har valdigt begransat sprak)?

INTERVENTION

e Hur kan/bor en intervention utformas for att hjalpa en person med Retts syndrom att utveckla
sin kommunikation?

e Anvéands aktivitet?

e P& vilket satt kan kommunikationen méatas?

o Paverkar det aktivitetsrepertoaren for personen med Retts syndrom?
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Resultat

Resultatet av analysen baserades pa de sju studierna publicerade mellan 2015 och 2019,
gjorda i Europa, Kanada, Australien och USA. Artiklarna kvalitetsgranskades och bedémdes
ha medel till hog kvalitet (Tabell 2 ovan). Studierna A, B, D, E och G var
interventionsstudier. Studie B var ensam att ha en kvalitativ intervju-del. Studie C undersokte
kommunikation i videoinspelningar, studie F var en enkatundersokning om
kommunikationsinterventioner med sarskilt fokus pa dgonstyrningsteknologi (Bilaga 6).

Resultatet presenteras genom en tematisk analyskarta med sina tre huvudteman kopplade till
OTIPM (3, 25). Kopplade till huvudtemana finns de respektive undertemana, induktivt drivna
av datan som tillsammans svarar pa fragorna som stélldes under analysen (Figur 3). Darefter
rapporteras resultatet i text genom ett inledande stycke som sammanfattar analysen, sedan
exempel som styrker den.

Forstd Individanpassade Trina i
personens egna interventioner assisterade Minskad
kommunikationssitt / aktiviteter fGr frustration ach

Nirstiende
dir en viktig

resurs I generaliserad Bkad gliidje

kommunikation

GENOMFORANDE
AV
INTERVENTION UTFALL AV
GENOMFORD
INTERVENTION
”
Trappa upp
och fasa ut I
stid
Kartligg Utveckling av
personens Coacha Aktivitetsrepertoar och
intressen [ Aldern iir inte avgirande ] stidpersoner personlighet

Figur 3 — Tematisk analyskarta med huvudteman och underteman

Kartldggning av klient och utférandesammanhang

Narstaende ar en viktig resurs

| studierna framgick att narstaende sasom familjen ar en viktig resurs for personen med Retts
syndrom i utvecklingen av personens kommunikation. Narstaende kan ocksa vara personal i
skola eller pa ett boende. Darfor ar det viktigt att kartlagga vilka som ar narstaende till
personen med Retts syndrom.

Familjerna och anhériga var centrala som informanter i kartldggningen av personen med Retts
syndrom (A-G). Det var de som drev pa att personerna med Retts syndrom skulle fa prova
olika satt att kommunicera och att prova hjalpmedel for att stodja den processen (B, C, E-G).
Det var &ven de som forstod att personen med Retts syndrom forsokte kommunicera (B, C, E-
G). Anhoriga deltog i interventionerna (B, E, G). De var dven viktiga som bedomare av
utfallet av interventionerna (B, E, F).
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Forsta klientens egna kommunikationssatt

I studierna framgick att det ar viktigt att kartlagga hur personen med Retts syndrom redan
kommunicerar eller forsoker att kommunicera. Det &r viktigt att vara uppmarksam pa subtila
signaler och att utga fran vilka funktionella majligheter just den individen har. Eftersom olika
personer kan forsta klienten med Retts syndrom pa olika satt &r det viktigt att se dver vilka
personer klienten med Retts syndrom traffar regelbundet. Det ar dven viktigt att vara
uppmarksam pa vilka situationer som klienten med Retts syndrom aterkommer till.

Personer med Retts syndrom kan ha flera olika satt att kommunicera for att forsoka fa
omgivningen att forsta vad de vill eller vad de inte vill (A-G). Personer med Retts syndrom
hittar satt att kommunicera for att den narmsta omgivningen ska forsta (A-G).

Ofta 6gonpekar de pa saker de 6nskar (A-G). De kan aven le (A)), ljuda (A, B, C, G), tala (C)
och gestikulera (B; C, E) for att bekrafta att de vill ha saker, samt forflytta sig till eller ta pa
det de onskar (B, C, D, E, G). En del av personerna med Retts syndrom fick prova bilder,
tecken, symboler, kontaktknapp med steg for steg funktion (B)

och kontaktknapp med rostfunktion som kunde aktiveras (F) samt 6gonstyrd dator med
talsyntes (B, F). De fick prova hjalpmedel innan studierna genomférdes (B, C,

F). Kommunikationshjalpmedel anvandes inte konsekvent (C, B, F). Aven en viss placering
kunde vara viktig och foredragen av nadgon utan synbar anledning (A). | studierna
identifierades olika typer av situationer eller platser dar personen kommunicerade (A-G).
Matsituationen var en sadan situation dar personerna med Retts syndrom gjorde olika val (B-
E, G).

Vanta pa svar

| studierna framgick att tiden det tar for en person med Retts syndrom att svara ar individuell.
Den behdver dokumenteras och tas hansyn till i kartlaggningen for att kunna genomféra en
lyckad intervention. Om det inte tas hansyn till det, kan omgivningen missa det personen med
Retts syndrom forsoker kommunicera.

Det kunde ta tid for personerna med Retts syndrom att kommunicera (A-D, G). | en studie
svarade hélften av deltagarna (totalt 64) inom 8 sekunder (C). Det kunde dock dr6ja 6ver 4
minuter for ndgon annan (C). | en annan studie fick deltagarna 30 sekunder pa sig att svara
(B, G). Om de inte hade svarat fick de en paus och sedan en ny méjlighet pa 30 sekunder (B).
I en annan fick deltagaren 75 sekunder pa sig (D). For en deltagare hade felaktigt installt
tidsspann lett till att 6gonstyrningen inte registrerade nagot svar eftersom hon inte kunde fésta
blicken tillrackligt lange (G).

Kartlagg personens intressen

Det &r viktigt att kartlagga vilka intressen personen med Retts syndrom har for att kunna
skapa en motiverande och effektiv intervention. Det gors lampligen genom att intervjua de
narmast anhoriga och genom observationer av personen med Retts syndrom. Om personen
valjer samma sak i storre utstrdckning anvands det objektet/aktiviteten som motivator. Olika
situationer kan behdva motiveras olika.

| studierna identifierades motiverande intressen (A-E, G). Aktiviteter kopplade till anhdriga
var viktiga (B, C, E, G). Stimuli i form av taktil, visuell och horbar respons identifierades (A-
D, G). I studierna identifierades intresset eller valen genom att filma personerna med Retts
syndrom (A, C, D, G). Alternativt observerades de pa plats (B) eller pa distans genom
videokommunikation (E). Genom att ha forstatt pa vilka olika satt personen med Retts
syndrom gor olika typer av val gar det i vissa fall att testa om de saker som har pekats ut ar
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tillrackligt motiverande for att driva interventionen (A, G). Det gérs genom at lata personen
med Retts syndrom vélja mellan det identifierade féremalet och ett annat som inte ar
intressant (A, C, D, G). Medvetna och konsekventa val observerades i samtliga studier (A-
G).

Aldern &r inte avgdrande

Vare sig personen dr ung och har enklare form av kommunikation eller ar aldre och inte har
nagon uppfattad kommunikation gar det inte att i forvag veta vad den personen kommer att
klara av att kommunicera om de far stod i det.

| studierna fanns deltagare i aldrar 2-60 ar (A-G). | samtliga studier rapporterades medveten
kommunikation (A-G). Tiden det tog for att gora val varierade inte med aldern enligt en
studie (C). I en annan var en deltagare 7 ar och hade tidigare fatt prova AKK och hade
svarigheter med att na malen for intervention (G). En deltagare som var 27 ar och aldrig hade
haft nadgon hjalp med kommunikationen klarade daremot av att anvanda en
6gonstyrningsdator och uppnadde sina mal utan svarigheter (G).

Genomfdrande av intervention

Individanpassade interventioner
Med grunden i kartldggningen skapas en intervention som matchar personen med Retts
syndroms formaga, intresse och omgivning.

| alla interventioner eller experiment gjordes anpassningar till de som skulle delta (A-E, G).
Exempelvis korrigerades tidsspannet som var felinstallt for tidigare ndmnd deltagare efter
hennes formaga, vilket ledde till att hon kunde uppna sina mal (G). Det kunde ocksa handla
om hur personen kunde svara (A-G). Om personen med Retts syndrom skulle svara genom att
anvanda handerna (A) eller 6gonen (G). Framfor allt utgick studierna fran de intressen som
hade identifierats for varje enskild deltagare (A-E, G). Motiverande intressen anvandes for att
trana nya kommunikationssatt (A-E, G). Aven omgivningen togs i atanke for utformningen av
intervention eller experiment sasom att interventionerna gjordes i bekanta miljéer som
hemmet och att narstaende fanns nara (A-E, G).

Trana i assisterade aktiviteter for generaliserad kommunikation

Det framgick att personerna med Retts syndrom behdver trédna bort ineffektiva
kommunikationssitt till fordel for en mer generell kommunikation som fler forstar. Genom
hjalpmedelsassisterade aktiviteter gar det att etablera ett enskilt satt for enklare
kommunikation. Darigenom forstérks den generaliserade kommunikationen.

| ett par av studierna anvéndes fardiga 6gonstyrningsdatorer med talsyntes (B, G). | en
experimentell studie kunde deltagarna vélja ett objekt och placera det med hénderna i en
matchad lada (A). Exempelvis en leksaksbil i en lada med bild pa leksaksbilen och darigenom
automatiskt fa nagot de tyckte om att se, kanna eller lyssna pa. Pa det sattet forstarktes
inlarningen av att matcha tva saker med varandra och att sjalvstandigt kunna gora en 6nskad
aktivitet (A). Det var viktigt att hjalpmedlen tillat sjalvstandighet (B). Det fanns &ven en
kontaktknapp med talsyntes som redan anvéndes sedan tidigare (E).
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Coacha stodpersoner

For att kunna generalisera kommunikationen behdver det finnas personer runt den med Retts
syndrom som férstar hur den nya kommunikationsstrategin ska tranas. Genom att trana
stodpersoner kan interventionen implementeras i sin naturliga miljo. Traningen kan da
anpassas och upprepas flera ganger per dag. Genom aterkoppling via telekommunikation,
filmade traningsmoment och situationer gar det att folja utvecklingen.

| studierna framgick att anhériga var viktiga vid kartlaggning (A-G), men dven som delaktiga
I interventionerna (B, E, G). Det var de som var samtalspartners och del av den naturliga
miljon dar kommunikationen dgde rum (B, C, E, G). | en studie var det foraldrarna som skulle
coachas till att implementera interventionen och trdna med sitt barn med Retts syndrom (E). |
andra studier var de instruerade till viss delaktighet (B-E). Personen med Retts syndrom som
hade Kontaktknappen med talsyntes anvande den inte konsekvent utan fick ibland det hon
Onskade genom andra mindre effektiva kommunikationssatt som anhdériga férstod. Genom att
de anhoriga slutade att svara pa de kommunikationssatten, tranades den mer generella
forfragningen med Kontaktknappen, att anvandas konsekvent (E).

Trappa upp och fasa ut stéd

For att kunna lara sig ett nytt satt att kommunicera pa behdvs det traning pa rétt niva. Vissa
situationer kan vara bekanta och bade underlatta och forsvara inlarningen av ett mer hallbart
kommunikationssatt. Vilken niva som ar ratt ar individuellt och darfor kan personen med
Retts syndrom behdva trana pa en lag niva for att succesivt 6ka kunskapen. Om personen med
Retts syndrom har behdvt mycket st6d for att trdna in ett nytt kommunikationssatt kan det
vara forvirrande om stodet plotsligt forsvinner. Det kan behdva fasas ut succesivt.

I en av studierna med dgonstyrningsdator anvande de ett storre pek-omraden till att borja med
for att sedan gora det mindre och lagga till fler ikoner efter hand (G). Det var viktigt att ha
manga repetitioner for att lara in det 6nskade beteendet (A, B, E, G). Det var viktigt att
uppmana och stotta om personen med Retts syndrom inte klarade det 6nskade
kommunikationsséttet (A, B, D, E, G). | experimentet med objekt som skulle sorteras i en
sarskild lada tranades personerna med Retts syndrom med ett objekt i taget, innan samtliga
stélldes upp samtidigt (A). | en studie behdvde hjalpen vara véldigt tydlig och nar stodet togs
bort for snabbt gav det inte resultat (G). Nar hjalpen togs tillbaka och sedan langsamt fasades
ut uppnadde personen sina mal (G). Stodet kunde dock inte fasas ut sa mycket som for en
annan person som inte behdvde s& mycket stod (G). For att deltagarna skulle kunna lara sig de
nya kommunikationssatten behévdes verbala uppmaningar (A-E, G), handpalaggning (B, E,
G) samt laserpekare for att guida blicken (G).

Utfall av genomford intervention

Utveckling av aktivitetsrepertoar och personlighet

Det visade sig i studierna att det genom 6kad kommunikation med omgivningen skapas
mojligheter att interagera och att utveckla sin aktivitetsrepertoar. Det ger personen med Retts
syndrom mojlighet att uttrycka sig och att utvecklas.

| studierna framkom att personerna med Retts syndrom var mer engagerade och hade fatt mer
egenmakt (B). Personerna med Retts syndrom fick lara sig att navigera i de olika menyerna i
dgonstyrningsdatorerna for att sa fritt som majligt kunna uttrycka sig (B, G). Eller i andra fall
fick de en till tre saker att valja mellan (A, C-E). Antingen var det ett objekt personen med
Retts syndrom ville ha, en person eller ndgot som personen ville skulle handa (A, C-E). En
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grupp tranades i en sarskild aktivitet som handlade om att stoppa ratt sak i ratt lada for dnskat
stimuli (A). Pa sa sétt kunde de sjalvstandigt gora en uppskattad aktivitet (A).

De fick majlighet att bli lyssnad pa och att fa uppméarksamhet (B). Det gjorde att de kunde
delta mer och visa sin personlighet. De hade kunnat uttrycka sina asikter, kommentera, stélla
fragor och delta i konversationer. De berattade om vad de hade varit med om, vad de gillar
och sin kunskap. De uttryckte kénslor och ett sinne fér humor. Ett exempel var att séga tack
och jag alskar dig. De ansags ta sjalvstandiga beslut och kunde fa 6nskade objekt. De kunde
aven dela med sig av sina intressen. De hade fatt mojlighet att beratta om sitt maende, om
nagot var fel och vad de behdvde fér stunden, exempelvis en paus, horselkapor eller
handortos (B).

Minskad frustration och dkad gladje

Det framgick i studierna att nar personerna med Retts syndrom blir mer forstadda av
omgivningen minskar idiosynkratisk kommunikation och den frustration som det kan vara
uttryck for. Det paverkar aven humaoret genom okad gladje som tycks vara en indikation pa att
kommunikationen forbattras.

I studierna anvandes: ett lyckoindex som matning for att avgdra om personen med Retts
syndrom gjorde val (A), de anhdérigas utsagor (A-C, E-G), att kommunikationen anvandes
konsekvent (A, B, D, E, G), minskade stereotypier och idiosynkratisk kommunikation (A, E,
G). Tecken pa frustration sags hos personer med Retts syndrom i form av grat, utbrott och att
personen slog mot saker eller pa nagot satt skadade sig (E, G). Video anvéndes for att bedoma
huruvida de kommunicerade, hur de gjorde, samt om de gjorde framsteg (A-E, G).
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Diskussion

Resultatdiskussion

Resultatet av foreliggande studie &r en beskrivande sammanstallning av hur arbetsterapeutiska
behandlingsmetoder bor se ut, utifran aktuella vetenskapliga studier som visar hur personer
med Retts syndrom kan lara sig att kommunicera. Resultatet svarar dven pa de sex
forskningsfragorna (Tabell 3) som drev den tematiska analysen (24). Tre teman var deduktivt
kopplade till den arbetsterapeutiska praxismodellen OTIPM (3, 25) och undertemana
framkom induktivt utifran det som hittades i materialet.

I OTIPM (3) guidas arbetsterapeuten till att samla in relevant information om klienten, genom
Klienten och det utférandesammanhang som hen befinner sig i. | det hér fallet skulle klienten
vara personen med Retts syndrom och hens narmsta familj. Narstaende definierades i
resultatet; Narstaende ar en viktig resurs, som de personer som fanns runt personerna med
Retts syndrom, som inte nddvandigtvis behévde vara familj. Det kan kopplas till OTIPM
(3,25) dér arbetsterapeuten ska faststalla utforandesammanhanget som klienten befinner sig i,
samt utvecklingen av terapeutiska relationer och samarbeten. Genom de narstaende och
observationer av klienten med Retts syndrom identifieras de resurser och begrénsningar i
klientens utférandesammanhang (3,25). | resultatet; FOrsta personens egna
kommunikationssatt, framgick &ven att det &r viktigt att kartldgga hur personen med Retts
syndrom redan kommunicerar eller forsoker att kommunicera. Med andra ord definiera och
beskriva handlingar av utférande som klienten gor effektivt eller ineffektivt som det beskrivs i
OTIPM (3, 25).

Det framgick i Véanta pa svar, att tiden det tar for en person med Retts syndrom att svara ar
individuell. Enligt forfattaren av foreliggande studie &r det en viktig detalj for att ens forsta att
personen kommunicerar. Det framgick inte om samma person med Retts syndrom kunde ha
olika svarstid, med det fanns en stor variation i tiden som framgick. Det bor enligt forfattaren
av foreliggande studie dokumenteras och métas &ven efter genomford intervention. Genom att
kartlagga med hjalp av personen med Retts syndrom kan information uppnas, som narstaende
inte har eller forstar pa samma sétt som en arbetsterapeut. Det handlar d&ven om
klientcentrering (3, 4). Om personen med Retts syndrom inte direkt kan kommunicera sina
behov, gar det genom observationer av densamma att gora klienten delaktig. 1 OTIPM (3, 25)
skulle det inga i att observera och genomféra utférandeanalys. Att interventioner behover
individanpassas ar kanske inte anméarkningsvart for en arbetsterapeut (2—4). Det kan dock
vara av Vikt att poangtera i samband med att personer med Retts syndrom kan behdva mycket
tid pa sig for att kommunicera.

I bland annat; Minskad frustration och 6kad gladje, framgick att video var ett anvandbart
verktyg. Det kan diskuteras om video anvandes som en del av metoden for att genomfora
studierna eller om video hade anvénts dven vid en vanlig intervention. Att kartldgga en
persons kommunikation kan vara véaldigt tidskravande, eftersom det ar en valdigt komplicerad
handling (7-10). Darfor ar video en rimlig metod att anvanda infor en intervention da
narstaende skulle kunna fora videodagbok for att sedan kartlagga ihop med arbetsterapeuten,
anser forfattaren av foreliggande studie. Dempsey et al. (26) jamforde videoinstruktioner med
reella instruktioner och visade att resultatet av de bada var likvardiga med undantag for att det
kravdes farre sessioner med videoinstruktioner. Darfor skulle det kunna vara ett komplement
till skrivna instruktioner och ett satt att utvardera interventioner.
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Klienterna med Retts syndrom behover trédna bort ineffektiva kommunikationssatt till fordel
for en mer generell kommunikation som fler forstar, framgick i Trana i assisterade aktiviteter
for generaliserad kommunikation. Genom hjalpmedelsassisterade aktiviteter gar det att
etablera enklare kommunikation. Darigenom forstérks den generaliserade

kommunikationen. For att kunna generalisera kommunikationen behéver det finnas personer
runt den med Retts syndrom som forstar hur den nya kommunikationsstrategin ska tranas,
vilket framgick av Coacha stodpersoner. Forfattaren for foreliggande studie ténker att; genom
att trana stodpersoner kan interventionen implementeras, anpassas och upprepas flera ganger
om dagen i sin naturliga miljo. McConkey et al. (27) visade att kommunikationsinterventioner
utforda i hemmet gav signifikanta forbattringar i kommunikation for barn med autism. Genom
aterkoppling via telekommunikation, filmade traningsmoment och situationer gar det att félja
utvecklingen. Det bekréftas av Sigafoos et al. (28) som prévade 6verforing av ett intranat
kommunikations-hjalpmedelsanvandning i klinisk miljo till hemmet. Uppfdljning skedde da
med e-mejl och telefonsamtal och videodokumentation for utvardering. Enligt Borup et al.
(29) finns det olika fordelar med video och skriftlig aterkoppling. Genom videosamtal
upplevs aterkopplingen mer stéttande, medan skriftlig aterkoppling ar mer specifik och
fordelaktig nér det behdvs konkreta detaljer (29).

For att kunna lara sig ett nytt sétt att kommunicera pa behdvs det traning pa ratt niva framgick
av Trappa upp och fasa ut stod. Vissa situationer kan vara bekanta och bade underlatta och
forsvara inlarningen av ett mer hallbart kommunikationssatt. Vilken niva som ar ratt ar
individuellt och darfor kan personen med Retts syndrom behdva trana pa en Iag niva for att
succesivt 6ka kunskapen, tanker forfattaren for foreliggande studie. Om personen med Retts
syndrom har behovt mycket stod for att trana in ett nytt kommunikationssétt kan det vara
forvirrande om stodet plétsligt forsvinner. Det kan behova fasas ut succesivt, vilket ocksa
framgick av resultatet. Eftersom Retts syndrom medfor att funktioner andras (1, 9, 10), &r det
viktigt att utvardera kortsiktigt och langsiktigt och eventuellt tréna in pa nytt.

Ingen sarskild interventionsmodell ndamndes i studierna men eftersom det handlade om att
personerna med Retts syndrom skulle forbattra sin kommunikation, visa mindre
sjalvskadebeteende, stereotypier och frustration, eller att anhoriga skulle lara sig att coacha pa
olika satt, gar det att tolka att de anvéande sig av pedagogiska modeller eller modell for
personliga faktorer och kroppsfunktioner enligt OTIPM (3). Att interventionerna var
hjalpmedelsassisterade visar att de dven anvinde sig av kompensatoriska modellen (3). Aven
aktivitetstraningsmodellen (3) anvéndes eftersom personerna tranade direkt i den
kommunikation de tranade pa att bli battre pa. Det visar pa att samtliga modeller bor beaktas i
den arbetsterapeutiska behandlingsprocessen vid behandling av klienter med Retts syndrom.

Det framgick i Alder &r inte avgérande att vare sig personen ar ung och har enklare form av
kommunikation eller ar &ldre och inte har ndgon uppfattad kommunikation gar det inte att i
forvag veta vad den personen kommer att klara av att kommunicera om de far stod i det.
Kommunikation &r inte statiskt (5-8). Det &r nagot som hander och utvecklas hela tiden (5-8).
En person med Retts syndrom kommer vara i behov av stod resten av livet (30). Darfor
behover personer med Retts syndrom mojlighet att utveckla sin kommunikation genom sin
utveckling anser forfattaren av foreliggande studie. Med grunden i kartlaggningen skapas en
intervention som matchar personen med Retts syndroms formaga, intresse och omgivning.
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| Utfall av genomford intervention framgick att en 6kad kommunikation med omgivningen
skapar mojligheter att interagera och att utveckla sin aktivitetsrepertoar. Genom att
personerna med Retts syndrom blir mer forstadda av omgivningen minskar idiosynkratisk
kommunikation och den frustration som det kan vara uttryck for. Det paverkar aven humoret
genom oOkad gladje som tycks vara en indikation pa att kommunikationen forbattras. Blaga et
al. (31) diskuterar forhallandet mellan livskvalitet och gladje (happiness) och menar att det &r
formagan att styra sitt eget liv som ger livskvalitet. Gladje &r individens attityd till livet (31).
Kommunikation ar ett satt att styra sitt liv darmed skulle 6kad kommunikation ge livskvalitet.
Om det i sin tur ger 6kad glédje innebé&r det en forbattrad attityd till livet. Kopplat till OTIPM
(3, 25) handlar det om den tredje delen da arbetsterapeuten ska utvardera om utférandet av
meningsfulla uppgifter &r tillfredsstallt och forbattrat. Det ska dock inte ses som det sista
steget utan ar en mojlighet att jamfora nuvarande lage med utgangslaget och majligen planera
for ytterligare ett varv i processen (3, 25).

Metoddiskussion

Foreliggande studie ar en systematisk litteraturoversikt med syftet att beskriva vilka
behandlingsmetoder som kan ge 6kad kommunikation for personer med Retts syndrom utifran
ett arbetsterapeutiskt perspektiv. For att fa ett arbetsterapeutiskt perspektiv valdes den
arbetsterapeutiska praxismodellen OTIPM (3) for att strukturera analysen kring. Modellen
valdes eftersom fokus skulle ligga pa arbetsterapeutisk praxis och hur interventioner skulle
kunna utformas utifran fynden. Modellen underlattade analysprocessen genom att
forskningsfragorna blev nara sammanknutna till arbetsterapeutisk teori och potentiell
arbetsterapeutisk intervention. Fokus landade mer pa arbetsterapeutens roll och hur hen bor
ténka istéllet for att allt fokus hamnade pa “’patienten”. Med en annan modell som exempelvis
PEO (32) hade kanske resultatet handlat mer om personen och vilka problem hen har. Genom
att anvanda en praxismodell resulterade det i ett mer guidande resultat for arbetsterapeuter och
kanske dven andra. En nackdel med att anvanda OTIPM (3) kan ha varit att den dven la en del
fokus pé “patienten” vilket kan ha forsvarat analysen eftersom det blev stdrre méngd data att
bearbeta och omforma till teman.

| foreliggande litteraturéversikt ingick sju artiklar, vilket kan ses som ett Iagt antal. Det kan
forklaras av att Retts syndrom &r en ovanlig diagnos och att det finns begransat med forskning
inom omradet. Majligen skulle andra inklusionskriterier gett ett annorlunda resultat. Dock
blev resultatet av foreliggande studie rikt genom den spridning av aldrar och metoder i de
ingaende artiklarna.

For att minska risken for ett vinklat resultat ar det av vikt att redovisa sin forforstaelse (33).
Forfattaren till foreliggande studie har ett stort intresse for amnet da det ber6r en anhérig.
Dock fanns inte nagon djupare kunskap om kommunikationsinterventioner. Inte heller
foresprakades nagon sarskild metod eller liknande fore genomfarandet av foreliggande
studie. Den forforstaelse som fanns var en kansla av att det borde ga att géra mer. Det i sin tur
har motiverat till att vilja forsta, forbattra och gora en bra studie. Eventuellt kan erfarenheten
av att vara anhorig ha berikat analysen. Aven granskningen och bedémningen av studiernas
kvalitet skulle kunna bli vinklad av att den enbart finns en granskare. 1 mallen (Bilaga 3) som
anvandes for granskning av studiekvalitet for kvantitativa studier ingar en fraga om hur val
studien svarar pa foreliggande studies syfte. Att artiklarna var relevanta for foreliggande
studies syfte vagde sannolikt upp for en del av studiekvalitén. Det kan vara svart att géra en
bedémning nar det inte finns ndgon annan att diskutera med, men samtal med handledaren
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gav fordjupade insikter. For att lasaren av foreliggande studie sjalv ska kunna beddma
kvalitén har innehallet i artiklarna redovisats.

En systematisk litteraturdversikt &r inte tillracklig for att generera evidens, men ger en bild
om kunskapslaget idag. Risken med att inte ta hansyn till kommunikation for personer med
Retts syndromkan innebdra att de inte far ndgon mojlighet att utveckla sin kommunikation
alls. Darfor ar nyttan av att forsoka baserat pa foreliggande studie dnda storre an att inte gora
nagot. Férhoppningsvis kan foreliggande studie inspirera fler arbetsterapeuter att beakta
kommunikation hos personer med Retts syndrom.

Slutsats

| foreliggande studie redogjordes for den senaste forskningen inom kommunikation for
personer med Retts syndrom. Syftet var att beskriva en arbetsterapeutisk behandlingsprocess
for 6kad kommunikation for personer med Retts syndrom genom att systematiskt granska
vetenskapliga artiklar.

Aven om personer med Retts syndrom har stora utmaningar i sin kommunikationsutveckling
finns det satt for arbetsterapeuter att ge dem verktyg for att mota utmaningarna. Det &r ett
arbete som kraver finkanslighet och god observationsformaga. | forlangningen kan det leda
till att personer med Retts syndrom far en utdkad aktivitetsrepertoar och darmed ckad
livskvalitet.
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Bi Iaga 2 — Mall for kvantitativ granskning

Critical Review Form — Quantitative Studies

©Law, M., Stewart, D., Pollock, N., Letts, L. Bosch, J., & Westmorland, M.

McMaster University
- Adapted Word Version Used with Permission —

The EB Group would like to thank Dr. Craig Scanlan, University of Medicine and Dentistry of NJ, for

providing this Word version of the quantitative review form.

Instructions: Use tab or arrow keys to move between fields, mouse or spacebar to check/uncheck boxes.

CITATION

Provide the full citation for this article in APA format:

STUDY PURPOSE

Was the purpose
stated clearly?

[ ves
[ONo

Outline the purpose of the study. How does the study apply to your research question?

LITERATURE

Was relevant background
literature reviewed?

Describe the justification of the need for this study:

Was the sample described
in detail?

[] Yes

[ No

Was sample size
Jjustified?

[] Yes

I No

CIN/A

[J Yes

[:l No

DESIGN Describe the study design. Was the design appropriate for the study question? (e.g.,
for knowledge level about this issue, outcomes, ethical issues, etc.):

[] Randomized (RCT)

[] cohort

[[] single case design Specify any biases that may have been operating and the direction of their influence

[] before and after on the results:

[[] case-control

[[] cross-sectional

[ case study

SAMPLE Sampling (who; characteristics; how many; how was sampling done?) If more than
one group, was there similarity between the groups?:

N=

Describe ethics procedures. Was informed consent obtained?:
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OUTCOMES

Were the outcome
measures reliable?
[ Yes
|:| No
[] Not addressed

Were the outcome
measures valid?
[ Yes

[JNo
[J Not addressed

Specify the frequency of outcome measurement (i.e., pre, post, follow-up):

Qutcome areas: List measures used.:

INTERVENTION

Intervention was described
in detail?

[ Yes

|: No

[[J Not addressed

Contamination was
avoided?

[ Yes

[JNo

[J Not addressed
CON/A

Cointervention was
avoided?

[ Yes

[JNo

[] Not addressed
CIN/A

Provide a short description of the intervention (focus, who delivered it, how often,
setting). Could the intervention be replicated in practice?

RESULTS

Results were reported in
terms of statistical
significance?

[] Yes

[JNo

CONA

[C] Not addressed

Were the analysis
method(s) appropriate?
[] Yes

[JNo

[] Not addressed

What were the results? Were they statistically significant (i.e., p < 0.05)? If not
statistically significant, was study big enough to show an important difference if it
should occur? If there were multiple outcomes, was that taken into account for the
statistical analysis?
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Clinical importance was
reported?

[] Yes

[INo

[ Not addressed

What was the clinical importance of the results? Were differences between groups
clinically meaningful? (if applicable)

Drop-outs were reported?
[ Yes

I No

Did any participants drop out from the study? Why? (Were reasons given and were
drop-outs handled appropriately?)

CONCLUSIONS AND
IMPLICATIONS

Conclusions were
appropriate given study
methods and results

[ ves

[INo

What did the study conclude? What are the implications of these results for practice?
What were the main limitations or biases in the study?
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Bilaga 3 - Bedosmning av artiklar med McMaster: Critical Review Form

Antal ja av 15

A B* C D E F G
ARTIKEL
Otydlig [Ja Ja ja ja ja ja
\Was the purpose stated clearly?
\Was relevant ja ja ja ja ja ja ja
background literature reviewed?
RCT Before |Case stud [Case stud |Case- Single cas|COHOR [Cross sec
Cohort and after |y y control le design [T tional
Single case design
Before and after Case-control Cross
sectional Case study
ja ja ja ja ja nej ja
\Was the sample described in detail?
\Was sample size justified? ja ja ja ja ja ja ja
ja ja ja ja ja ja ja
\Were the outcome measures reliable?
Ja ja ja ja ja ja ja
\Were the outcome measures valid?
ja ja Ingen int fja ja nej ja
Intervention was described in detail? ervention
. Tydligt
ja nej Inte appli ja nej Inte appli [Ej némnt
Contamination was avoided? icerbart cerbart
ja oklart Inte appli fja ja Inte appli |Ej nd&mnt
Cointervention was avoided? icerbart cerbart
Results were reported in terms of statisti nej nel n€l ne) nel nej nel
cal significance?
\Were the analysis method(s) appropriate ja ja ja ja ja ja ja
?
Nej - ja Ja, nej Behdvs [nej nej
Clinical importance was reported? SEE m (e g R
er forskni med de or] ning
ng den
Ej Ej Ja flodes- [Ej ndmnt [Ej ja Ej
Drop-outs were reported? ndmnt  [ndmnt  |schema 6 ndmnt ndmnt
P P ' \ver video
val
Conclusions were appropriate given stud ja ja ja ja ja ja ja
y methods and results?
10 10 10 9 10 6 9
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Bedomning av studiekvalitet (lag <34 s S S U e Pl R
06, medel 34%6<67%, hog>67%) Hdg Haog Hog Medel [Hog Medel  [Medel
Haog Medel- | Medel- | Medel- | Medel- | Medel | Medel
KVALITET : hog hog hog hog

29



Bi Iaga 4 _ sBU-mall for kvalitativ granskning

Bilaga 5. Mall for kvalitetsgranskning av
studier med kvalitativ forskningsmetodik
— patientupplevelser

SBU:s granskningsmall bygger pa tidigare publicerat material [1,2], men har bearbertats
och kompletterats for att passa SBU:s arbete.

Forfattare: Ar: Artikelnummer:
Hog i Medelhog I— Lag r
Anvisningar:

* Alternativet "oklart” anvinds nir uppgiften inte gar att fi fram frin texten.

*  Alternativet "¢j tillimpligt” viljs nir fragan inte ir relevant.

’ 1. Syfte Ja Nej Oklart Ej tillimpl
a) Utgir studien frin en vildefinierad \— [—_ [_ [—

problemformulering/fragestillning?

Kommentarer (syfte, problemformulering, fragestillning etc):

} 2. Urval Ja Nej Oklart Ejtillimpl

a) Arurvalet relevane? ‘

b) Ar urvalsforfarandet tydligt beskrivet? ‘

—_.‘._.
1

) Ar kontexten tydligt beskriven? |

d) Finns relevant etiskt resonemang? \

|
HEN NN
NN
AR ]

e) Ar relationen forskare/urval tydligt beskriven? 1

Kommentarer (urval, patientkarakreristika, kontext etc):
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z
2

) 3. Datainsamling Oklart Ej tillimpl

a) Ar darainsamlingen rydligr beskriven?

b) Ar darainsamlingen relevane?

¢) Rider datamirtnad?

I D
]
(.
1]

d) Har forskaren hanterat sin egen forforstaelse
i relation till darainsamlingen?

Kommentarer (darainsamling, datamirtnad etc):

) 4. Analys Ja Nej Oklart Ejtillimpl

a) Ar analysen rydligt beskriven?

b) Ar analysforfarandet relevant i relation
till datainsamlingsmetoden?

¢) Rider analysmirttnad?

10 0
10 ]
] 300

d) Har forskaren hanterat sin egen
forforstaelse i relation till analysen?

Kommentarer (analys, analysmirtnad etc):

(e}
=
3

D 5. Resultat Ej tillimpl

a) Ar resultater logiskr?

b) Ar resultatet begriplige?
¢) Ar resultatet tydligt beskrivet?

d) Redovisas resulrater i forhallande
till en teoretisk referensram?

e) Genereras hypotes/teori/modell?

f) Ar resultatet dverforbarr till et

liknande sammanhang (kontext)?

O OO 0000
O OO0 O0O00E
(] O3 O

g) Ar resultatet dverforbare till ett

annat sammanhang (kontext)?

Kommentarer (resultatens tydligher, tillricklighet etc):




Bilaga 5 - Granskning kvalitativ del med SBU: mall

Artikel

B

Beddmning av studiekvalitet (1&g <34%, medel 34%<67%, h6g>67%)

Medel (58%0)

Syfte

Utgar studien fran en valdefinierad problemformulering/ fragestallning? J
Urval

Ar urvalet relevant? J
Ar urvalsforfarandet tydligt beskrivet? N
Ar kontexten tydligt beskriven? J

Finns relevant etiskt resonemang? J

Ar relationen forskare/urval tydligt beskriven? N
Datainsamling

Ar datainsamling tydligt beskriven? J
Ar datainsamlingen relevant? J
Rader dataméattnad? o
I—_|ar for§karen .hanterat sin egen forforstaelse i relation N
till datainsamlingen?

Analys

Ar analysen tydligt beskriven? J
Ar analysforfarandet relevant i relation till datainsamlingsmetoden? J
Rader analysmattnad? o
Har forskaren hanterat sin egen forforstaelse i relation till analysen? N
Resultat

Ar resultatet logiskt? J
Ar resultatet begripligt? J
Ar resultatet tydligt beskrivet? J
Redovisas resultatet i forhallande till en teoretisk referensram? N
Genereras hypotes/teori/modell? N
Ar resultatet Gverforbart till ett liknande sammanhang (kontext)? O
Ar resultatet Gverforbart till ett annat sammanhang (kontext)? @]
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Bilaga 6 - Artikelsversikt

ARTIKEL A B C D E F G
TITEL Experimental ~ Using eye- Choice making Choice behaviourCommunication Eye Gaze Communication
Examination and tracking in Rett in Rett Intervention for Technology as a Intervention to
Social Validationtechnology for  syndrome: a Syndrome: young children Form Teach
of a Microswitch communication descriptive study The consistency with severe of Augmentative Requesting
Intervention to  in Rett using video data parameter neurodevelopme and Alternative Through Aided
Improve Choice- syndrome: ntal disabilities Communication AAC for Two
Making and perceptions of via telehealth  for Individuals Learners with Re
Activity impact with Rett tt Syndrome
Engagement for Syndrome:
Six Girls with Experiences of
Rett Syndrome Families in The
Netherlands
LAND, AR Nederlanderna  Nederldnderna  Australien 2018 Italien 2018 USA 2017 Nederlanderna USA, 2015
2019 2019 2016
TIDSKRIFT  Developmental Developmental Disability and Life Spanand  Journal of Journal of Journal of
Neuro- Neuro- Rehabilitation  Disability Autism and Developmental Developmental
rehabilitation rehabilitation Developmental and Physical and Physical
Disorders Disabilities Disabilities
DELTAGARE Sex deltagare  Fyra familjer 64 kvinnor i 2,3— Tretton flickor 5 En flickamed 190 nederlandskaTva personer

med Retts med barnoch 35,6 ar till 12 ar med
syndrom aldrar: ungdomar 9- (medianalder Retts syndrom
8.64, 8.16, 8.28, 15 ar med Rett- 11,6 ar) med och 11

9.36, 10.2, 11.52 syndrom i fas 3, Rett-syndrom

ar (medelalder  fran en barn- med patogent
9.36) i borjan av och ungdomshabiMECP2-
studien. Mental litering i Ontario, mutation,

alder 1.5,1.6, Kanada. registrerade i
2.1, 1.8, 2.2, och Foréldrar Australiska Retts
2.3 (medelélder klassificerade  syndrom-

1.9). Poang pd  dottrar som niva databasen

Rett Assessment 1V (inkonsekvent

Rating Scale (RAavséndare och /

kontroller, 18
till 30 manader,
matchade pa

kon.

RS): 89, 88, 91, eller mottagare
93, 90, och av

95. Beddmdes  kommunikation
vara med véalbekanta

mellan "severe partners) i
and the profound Communication

range of Function Classifi
developmental cation System.
disabilities". Familjerna
hade 2-14
manaders

erfarenhet av
dgonstyrnings-
hjalpmedlet vid
start.

Retts syndrom

vara i det laga
adaptiva
intervallet

pa Vineland II

familjer bjods in. med Retts
3,5 ar. Bedémdes Representerade  syndrom

personer med
Retts syndrom i
aldrar 3 ar 6

(aldrarna 27 och
7).
Inkluderingskrite

manader till 60 arrier: a) En

mental &lder och fordldraintervju. 6 manader.

diagnos av typisk
eller atypisk RS,
b) anvénde inte
gester, laten, lag
eller
hogteknologiska
AKK-strategier
konsekvent, (c)
visade
idiosynkratiska
svar som tillat
forskare att
bedéma
preferens av
objekt och / eller
aktiviteter (dvs.
tittade pa och /
eller stréckte
efter objekt,
protesterade
avlagsnande av
objekt /
aktivitet).
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SYFTE Okad Att beddma om Att beskriva Attanalysera  Att bidra till Undersoka Oka bevismangd
valmaojlighet, anvandning av  forméagor till konsekvent evidensbasen om erfarenheter av  for effektiva
engagemang i en égonstyrnings- valmojlighet for valbeteende hos kommunikationsi dgonstyrningstek kommunikations-
malinriktad teknik, med stéd flickor och flickor med Retts nsatser som nologi somen interventioner for
sorteringsuppgift,av AKK- kvinnor med syndrom tillhandahalls via form av AKK forpersoner med
for att utvidga  terapeuter, skulle Rett-syndrom e-hélsa, faststélla individer med  Rett syndrom.
litteraturen om  hjélpa deltagarna effektiviteten av Rett syndrom,  Denna studie
anvandning av  att uppfylla foralder- och de rad, undersokte
interventioner  individuella mal genomford utbildning och  effektiviteten av
med tekniska  kopplade till kommunikations-stod de far i ett
hjalpmedel for  kommunikation. bedémning och samband med interventionspak
att framja Tva sekundara funktionell det. et for att lara ut
valmdjlighet och syften var att kommunikations- flera stottade
konstruktivt undersoka traning med kommunikations-|
engagemang foréldrarnas coachning via e- forfragningar
bland barn med perspektiv pa den hélsa for sma
RTT, och att psykosociala barn med svara
svara pa kritik  paverkan pa Psykiska
fran Gevarter ochdeltagarna och storningar
Watkins. tillfredsstéllelse diagnostiserade i

med att anvanda barndomen
tekniken

DESIGN Randomiserad  Flerfalls Analys av Testades med  “multiple probe Online- Deltagarna fick
studie med studie med kvalit videoklipp som  stimuli pa tre design”, ABAB undersokning om lara sig grafiska
experimentell  ativ del. Goal  visar val- olika design. Utvarderi kommunikations-lagesforfragningal
ABABAB- Attainment situation. svarighetsgrader: ng med formaga och r pa
sekvens for varje Scaling, Kodades for med experimentell en-familjers talgenererande
deltagare med  Psychosocial placering och  faktiska objekt, falls design. erfarenheter av  enheter, med
korsningseffekt Impact of karaktar av val- bilder av objekt, Funktionell kommunikations-atkomstmetoder
och blindade fors Assistive situation, och  och skriftliga ~ bedémning stod med sarskilt baserade pa

knings-
assistenter.
Métning med
index for lycka
och minskade
stereotypiska
beteenden for
deltagarna.
Social —
validerings-
bedémning med
90 externa
bedémare.

Devices kommunikations-namnobjekt.
Scale. Quebec  partner och
User kvinnorna med

Evaluation of
Satisfaction with
Assistive
Technology. De
tog fram tre
formular
specifikt till
studien, samt en
dagbok for att
foraldrarna skulle
dokumentera
observationer.

Rett syndrom.

anvandes for att fokus pa motorisk
identifiering av  6gonstyrnings-  foérmaga; en
idiosynkratiska/ teknologi. deltagare svarade
potentiellt Kvalitativ analys genom att trycka
kommunikativa med hjélp av pa en pekskarm,
svar och statistiska analys-och en deltagare
sammanhang for och svarade genom
varje barn. datarapporteringsatt fasta

Dérefter -verktygen blicken.
genomforde i Qualtrics- Deltagaranpassad
foréldrarna programvara e fler-baslinjer

funktionell kom for objekt /
munikationstrani aktiviteter.
ng. Inter

Observer-

overenskommels
e kodades for
minst 25 % av
slumpmassigt
utvalda
videofilmade
sessioner mellan
tva oberoende
observatorer.
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RESULTAT

Deltagarna
forbattrade sitt
utférande av
anpassade svar.
Fem av sex
deltagare visade
kapacitet till
oberoende val.
Kvarvarande
effekt efter 6
manader.
Samtliga
deltagare
minskade antal
stereotypiska
beteenden
jamfort med

Tre deltagare
ansags ha val med synen. gor val

uppnatt en Néstan halften  konsekvent
minimal kliniskt (24/53) anvande sasom

viktig skillnad  en metod for att kontrollgruppen.
(dvs +1) pa bada kommunicera sitt

82,8% gjorde ett Flickor med RTT Efter

malen. Deltagare val, 52,8%

1 dvertréffade
forvéantningarna
for bada mélen.
Deltagare 2
motte den
forvantade nivan
i det ena malet
men inte pa det
andra. Deltagare
3 motte den

baslinje tre, samt forvantade nivan

under
interventionsfas
tre jamfort med
forsta.

pa det ena malet
och dverskred
forvantningarna
pa det andra.
Deltagare 4
motte den
foérvéantade nivan
pa det ena malet
men atergick till
en lagre niva an

anvande tva
metoder och en
anvande tre
metoder. Av de
som gjorde ett
val, gjorde 50%
det inom 8
sekunder. Tiden
for att gora val
varierade inte
med &lder. Under
valsituationen
anvande 57,8%
av
kommunikations
partners sprak
och gester,
39,1% anvande
endast sprak och
tva anvande
sprak, gester och

vantat pa sitt
andra mal vid
besdk 4 och till
sin baspoang vid
besok 5.
Overgripande
positiv
psykosocial
effekt. Foréldrar
beddémde sin
tillfredsstéllelse
antingen pa 4
(ganska nojd)
eller 5 (mycket
nojd) for bade
dgonsparningstek
niken och stdet
frén
terapeuterna.

symboler i
interaktionen.

67 av 190 Bada deltagarna
aterinforande av familjer fyllde i uppnadde
differentiell och ld&mnade in  utférande inom
forstarkning av  ett frageformulér kriterieintervallet

AKK-svar i (bortfall = 35 %), med de tre
slutfasen, 63/67 familjer  forfragningarna,
minskade svarade pa de omoch att korrekt

forekomst av deras barn
idiosynkratiska anvander, eller  forfragningar pa
svar omedelbart i hade anvéant en niva av 80
niva (fran 12 till ett 6gonstyrnings procent eller

engagera sig i

0) medan AKK- system forut. hégre och
svar forblev 20/63 samtidigt
forhojda. (aldersgrupp 3 ar ignorera
till 18 ar 6 distraktionssymb
manader) oler. Bada

rapporterade erfa deltagarna visade
renhet av att ocksa en relativt

anvanda ett hog niva av
system och 43/63 konsekventa
hade aldrig svar.

anvant en.
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