MEDISIN OG VITENSKAP

Aktuelt

Avslutning av respiratorbehandling
ved amyotrofisk lateral sklerose

Sammendrag

Bakgrunn. Mekanisk ventilasjon kan
lindre symptomer og forlenge livet ved
amyotrofisk lateral sklerose (ALS),
men kan ogsa forlenge lidelsene.
Kunnskap om etiske, juridiske og medi-
sinske aspekter ved avslutning av
behandlingen er ngdvendig.

Materiale og metode. To pasienthisto-
rier drgftes i lys av relevant lovverk og
litteratur samt forfatternes forskning
og kliniske erfaring.

Resultater. En pasient som var negativ
til livsforlengende respiratorbehand-
ling, valgte likevel trakeostomi. To ar
senere ville han avslutte behandlingen
fordi kommunikasjonsevnen var truet.
En annen pasient fortalte om darlig
livskvalitet og gnsket & dg, men ville
likevel ikke motsette seg gjenoppliving
dersom en akuttsituasjon skulle opp-
sta. Han ble resuscitert fra CO,-nar-
kose og tilkoblet maskebasert ventila-
sjonsstgtte. Etterpa gjentok han gnsket
om a dg, men ville ikke ta avgjerelsen
om at behandlingen skulle opphgre fgr
han fikk informasjon om muligheten for
lindrende behandling. Begge pasien-
tene fikk morfin og anxiolytika mens
respiratortilkoblingen ble avviklet.

Fortolkning. Avslutning av mekanisk
ventilasjon kan gjennomfgres pa en
etisk og medisinsk forsvarlig mate og
vil da vanligvis ogsa veere juridisk rett-
messig. Autonomiprinsippet er lovfes-
tet og gir dgende pasienter rett til
informasjon og til & avbryte livsforlen-
gende behandling - men ikke alle gns-
ker & bestemme over sin egen dgds-
prosess. Frykten for a utfgre eutanasi
kan forlenge dgdsprosessen for
pasienten og vaere til hinder for adekvat
lindrende behandling.
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De fleste pasienter med amyotrofisk lateral
sklerose (ALS) der av respirasjonssvikt, ofte
ved CO,-narkose. Respirasjonssvikt debute-
rer gjerne som anstrengelsesdyspné, desig-
het, morgenhodepine, svekket konsentra-
sjonsevne eller utmattelse (fatigue). Etter
hvert utvikles det hviledyspné, ortopné,
svekket hostekraft og sekretstagnasjon.

Mekanisk ventilasjon kan gis invasivt via
trakeostomi eller ikke-invasivt via maske,
og kan lindre symptomer og forlenge livet.
Béde American Academy of Neurology,
European Federation of Neurological Sci-
ences, European ALS Consortium og uav-
hengige eksperter anbefaler tidlig bruk av
maskebasert ventilasjonsstette og at mulig-
heten for trakeostomi dreftes med pasien-
tene (1-4).

33 pasienter med amyotrofisk lateral skle-
rose fikk hjemmerespiratorbehandling i Norge
per 1.1. 2005 (5). Vi kjenner ikke andelen
med maskebasert behandling, som er den
vanligste formen for hjemmerespirator-
behandling (5). Eksperter pa sykdommen
mener at maskebasert ventilasjonsstatte
brukes for lite i Europa (1-3). Dette kan
skyldes overdrevent negative forestillinger
om hvor lav pasientenes livskvalitet vil bli
(6).

Mange synes det er vanskelig & vite hva
som er medisinsk, etisk og juridisk riktig
dersom en pasient med amyotrofisk lateral
sklerose ensker & avvikle respiratorbehand-
ling (7-9). Dette kan skyldes at lovverk og
etiske retningslinjer har gjennomgatt en be-
tydelig endring, med okt vekt pa pasient-
autonomi. Med denne artikkelen ensker vi &
belyse etiske, medisinske og rettslige spors-
mal omkring avslutning av respiratorbe-
handling.

Materiale og metode

Vi drefter to pasienthistorier i lys av lovverk
og relevant medisinsk litteratur samt egen
forskning og kliniske erfaring.

Pasienthistorier

Pasient 1. En 40-50-3rig mann med amyotro-
fisk lateral sklerose fikk tidlig informasjon om
utsiktene til respirasjonssvikt og uttrykte at
han gnsket 3 bli resuscitert i en krisesituasjon
sa lenge han var selvhjulpen og kommunika-
bel, men at han ikke gnsket permanent respi-
ratorbehandling. Etter to &r hadde han dys-
pné, morgenhodepine, hyperkapni pa dagtid
og var sliten om morgenen. Maskebasert ven-
tilasjonsbehandling lindret symptomene, men
han trengte etter hvert degnkontinuerlig ven-
tilasjonsstptte, samtidig som maskebehand-
lingen ble besveerlig og usikker. Pasienten
hadde da tetraparalyse og kommuniserte
med spesialtilpasset PC og syepeketavle. Han
ville fortsatt leve og fryktet en smertefull kvel-
ningsdgd og gnsket derfor trakeostomi. Vi for-
talte at behandlingen kunne avsluttes etter
hans gnske. De neste to ar syntes han at kon-
takt med familie og venner ga god livskvalitet.
Dette ble imidlertid vanskeligere etter hvert
som kommunikasjon om kroppslige behov tok
mer tid og krefter. Han meddelte via SMS at
han ensket & avslutte behandlingen og do,
men ombestemte seq og ville prove blikkstyrt
kommunikator. Dette mislyktes, og han gjen-
tok at han ville avslutte behandlingen og dg.
Bade han og ektefellen forsto at han ikke
hadde noen pustekraft og at deden ville inn-
treffe dersom behandlingen ble avbrutt.

Hovedbudskap

m Mekanisk ventilasjon ved amyotrofisk
lateral sklerose kan lindre symptomer
og forlenge livet pa en meningsfull
mate, men kan ogsa forlenge lidelsene

m Autonomiprinsippet gir pasienten rett
til & kreve livsforlengende behandling
avsluttet, selv om dette medfgrer dgden

m Pasienten har krav pa informasjon slik
at han kan fatte en selvstendig avgje-
relse om oppstart og avslutning av
mekanisk ventilasjon

m Riktig bruk av lindrende behandling er
en forutsetning for at avslutning av
mekanisk ventilasjon skjer pa etisk
og medisinsk forsvarlig mate
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Pasienten gnsket  fa do i den kommuna-
le institusjonen som var hans bolig. Bydels-
overlegen uttrykte skepsis til dette. Fylkes-
legen ville ikke uttale seq, men pnsket & bli
holdt underrettet. Etter drafting mellom
nevrolog, lungelege og spesialister i anestesi
og palliasjon, sykehusets juridiske avdeling
og kliniske etikkomité ble respiratorbehand-
lingen avviklet i boligen. Han fikk 25 mg le-
vomepromazin intramuskuleert 30 minutter
for nedtrapping av ventilasjonsstgtten. Der-
etter ble morfin [doser pa 1 mg, totalt 30 mg)
og midazolam (doser pa 1 myg, totalt 18 mg)
gitt intravengst i minste effektive dose for
lindring av ubehag, evaluert ut fra gyebeve-
gelser, uro, svette og andre tegn til stress.
Etter halvannen time var respiratoren av-
skrudd og pasienten dgde i naerveer av sin
familie. Enken fortalte senere at utsikten til
lindrende behandling ved avslutningen var
en forutsetning for valget av respirator.

Pasient 2. En mann i 70-arene fikk amyotro-
fisk lateral sklerose med paraparese og
dysartri. Han ble informert om mulighetene
for mekanisk ventilasjon, men avslo flere
ganger & ta stilling til dette eller til resusci-
tering i en eventuell akuttsituasjon. Noen
maneder senere tilkalte hiemmesykepleier
ambulanse fordi pasienten hadde mistet be-
visstheten. Tilstanden ble i mottakelsen opp-
fattet som livstruende CO,-narkose. Ekte-
fellen fortalte at pasienten de siste ukene
hadde gitt uttrykk for at han hadde darlig
livskvalitet og at han snsket & dg. De hadde
ikke draftet mekanisk ventilasjon, og hun
ville ikke ta standpunkt til gjenoppliving.

Vakthavende nevrolog og anestesilege
startet maskebasert ventilasjonsbehandling
for & lindre plagene. Pasienten vaknet og var
mentalt klar. Han kommuniserte ved & skrive
pa tastatur. Forspk pa a fierne masken ut-
loste dyspné og angst, og pasienten ville ha
den tilbake. Han ga uttrykk for at han ikke
gnsket a bli gjenopplivet pa ny, men at han
ikke visste om han ville avslutte ventila-
sjonsbehandlingen. Pargrende syntes det
var galt 4 plage ham med dette sparsmaélet.
Etter to uker fikk han informasjon om at li-
delsene forbundet med & fjerne masken
kunne lindres medikamentelt. Han gjentok i
de folgende to uker at han ville at behandlin-
gen skulle avsluttes pa denne maten slik at
han fikk do uten smerter.

Etter tverrfaglig diskusjon besluttet be-
handlende lege & avslutte behandlingen. Pa-
sienten fikk 12,5 mg levomepromazin for mas-
ken ble erstattet med 2 | oksygen per minutt
gjennom nesekateter. | halvannen time der-
etter fikk han ni injeksjoner med 1 mg morfin
og to injeksjoner med 0,5 mg midazolam intra-
vengst, titrert etter kliniske tegn til uro og
stress. Hensikten med sé forsiktig dosering
var § lindre symptomene uten & dempe respi-
rasjonen vesentlig. Respirasjonsfrekvensen
var uendret i to timer etter at medikamentene
ble gitt. Han dgde etter 11 timer. Enken fortal-
te senere at ektefellen syntes han burde ha
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dedd en maned tidligere og at ukene han (4
hjelpelgs med pustemaskin «ikke var noe liv».

Diskusjon

Doende pasienters rettigheter

Norsk lov vektlegger to etiske prinsipper
ved avslutning av livsforlengende behand-
ling: pasientautonomi — behandling skal aldri
gis mot den kompetente pasientens enske —
og forbud mot eutanasi (10). En konsekvens
av dagens etiske og juridiske vektlegging av
pasientautonomi er at legen som skrur av
respiratoren ikke utferer eutanasi, selv om
handlingen medferer at pasienten der. An-
svaret for konsekvensen av legens handling
flyttes dermed fra legen til sykdommen og
pasienten. Nar behandlingen trekkes tilbake,
der pasienten av sin grunnsykdom. Ved eu-
tanasi der pasienten av et medikament som
er gitti den hensikt 4 ta livet av vedkommen-
de. Uten medikamentet ville pasienten ha
levd lenger med sin sykdom.

Kapittel 1 § 5 i etiske regler for leger un-
derstreker at leger ma vise respekt for pasien-
tens selvbestemmelsesrett ved livets avslut-
ning. Dette prinsippet er ogsa lovhjemlet (11,
12). Pasientrettighetsloven § 3-1 gir pasienten
rett til medvirkning i behandlingsprosessen.
Rett til medvirking kan ogsa innfortolkes i
§ 4-1: «Helsehjelp kan bare gis med pasien-
tens samtykke, med mindre det foreligger
lovhjemmel eller annet gyldig rettsgrunnlag
for & gi helsehjelp uten samtykke. For at sam-
tykket skal vaere gyldig, ma pasienten ha fatt
nedvendig informasjon om sin helsetilstand
og innholdet i helsehjelpen. Pasienten kan
trekke sitt samtykke tilbake. Trekker pasien-
ten samtykket tilbake, skal den som yter hel-
sehjelp gi nadvendig informasjon om betyd-
ningen av at helsehjelpen ikke gis» (11).
Dgendes krav pa autonomi er serskilt presi-
sert 1 pasientrettighetsloven § 4-9 andre ledd:
«En deende pasient har rett til & motsette seg
livsforlengende behandling. Er en deende pa-
sient ute av stand til & formidle et behand-
lingsenske, skal helsepersonellet unnlate & gi
helsehjelp dersom pasientens neermeste parg-
rende tilkjennegir tilsvarende onsker, og
helsepersonellet etter en selvstendig vurde-
ring finner at dette ogsa er pasientens enske
og at ensket apenbart ber respekteres» (11).
I tredje ledd er det understreket at helseperso-
nell ma forsikre seg om at pasienten er myn-
dig, tilfredsstillende informert og har forstétt
konsekvensene av & nekte behandling.

Hva betyr «dgendex»?

Pasientrettighetsloven § 4-9 er gitt forrang
fremfor pliktregelen i helsepersonelloven § 7
om 4 yte oyeblikkelig hjelp. Deende pasien-
ters autonomi gér altsd foran legens folelse
av plikt til & gi livsforlengende behandling.
Et sentralt spersmél er da om en pasient med
amyotrofisk lateral sklerose som holdes i
live 1 respirator er deende. Det er ikke kon-
sensus om hva begrepet «deende» innebzrer
(12). I forarbeidene til pasientrettighetsloven
(13) er det anfort: «En pasient kan nekte
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behandling der det ikke er utsikt til helbre-
delse eller bedring, men bare til en viss livs-
forlengelse som i realiteten er en forlengelse
av en pagéende dedsprosess.» Det har vaert
hevdet at en pasient med amyotrofisk lateral
sklerose som holdes i live i respirator ikke
er deende i alminnelig forstand, fordi det
kan tenkes at vedkommende kan leve i are-
vis (7).

Denne fortolkningen ble brukt til & gjen-
oppta respiratorbehandlingen temporzart hos
en pasient som hadde koblet seg selv fra
respiratoren for & do (7). Radet for legeetikk
stottet pasientens rett til selv & bestemme
(9). Vi mener at dersom en progredierende
og dadelig sykdom som amyotrofisk lateral
sklerose svekker vitale livsfunksjoner ugjen-
kallelig slik at pasienten behever mekanisk
ventilasjon for & leve, ma vedkommende
anses som deende, ogsé i rettslig forstand.
Pasientrettighetsloven § 4-9 kan dermed gis
anvendelse dersom pasienten klart uttrykker
at livsforlengende behandling skal opphere.
En motsatt forstaelse ville medfort at livsfor-
lengende behandling per se opphevet pasien-
tens status som deende og dermed vedkom-
mendes rett til & avbryte behandlingen.

Begge pasientene var etter vér oppfatning
deende og forsto konsekvensene av sine av-
gjorelser. Det var derfor riktig a etterkomme
onsket om 4 avslutte behandlingen, men dette
fjernet ikke plikten til 4 lindre plager. Anxio-
lytika og morfin demper agonal smerte og
dyspné, men kan ogsé svekke respirasjonen
og forkorte levetiden. Denne dobbelteffek-
ten — en ensket og intendert smertelindring
og en mulig forkorting av livet som ikke er
intendert, men en forutsigbar bivirkning —
er sentral i grensegangen mellom aktiv
dedshjelp og lindrende behandling (10, 14,
15). For pasient 2 var forsikringer om lind-
rende behandling en forutsetning for & kun-
ne velge & avslutte den livsforlengende be-
handlingen. For pasient 1 var utsikten til
lindrende behandling en forutsetning for &
forlenge livet. For helsepersonellet var lind-
rende behandling i begge tilfellene en forut-
setning for 4 kunne hindre at pasienten opp-
levde dyspné og kvelning ved avvikling av
respiratorbehandlingen — dermed kunne de
overholde plikten til 4 lindre lidelse. Interna-
sjonale retningslinjer anbefaler morfin og
benzodiazepiner ved avslutning av meka-
nisk ventilasjon ved amyotrofisk lateral
sklerose (1—4).

Forutsetninger for lindrende behandling

Flere forutsetninger mé vere oppfylt for at

lindrende behandling som kan forkorte pa-

sientens levetid kan gjennomfores:

— Grunnsykdommen ma veare sé alvorlig at
pasienten er deende

— Intensjonen med behandlingen ma veare
symptomlindring, ikke & forkorte levetiden

— Det ma ikke finnes andre gode behand-
lingsalternativer som ikke forkorter livet

— Kompetente pasienter mé vare informert
om at behandlingen kan forkorte livet.
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Dersom ikke de tre forste kriteriene er opp-
fylt, vil behandlingen vere aktiv dedshjelp.
Séledes vil en lege som etterkommer en pa-
sients enske om morfin i den hensikt & av-
slutte livet utfere eutanasi. Dersom en pa-
sient ber om lindring mens respiratorbe-
handlingen avsluttes, vil det imidlertid vere
etisk forsvarlig & gi morfin i tilstrekkelige
doser til & lindre symptomene (8). Legen mé
derfor vaere bevisst og dokumentere inten-
sjonen med behandlingen. Beslutningen ber
diskuteres i1 behandlingsteamet, men be-
handlende lege har uansett det endelige an-
svaret. Pasienten ber f4 anledning til & drofte
behandlingen med flere leger, gjerne i naer-
ver av parerende, slik at det ikke er tvil om
pasientens gnske eller legens intensjoner.
Ved avslutning av livsforlengende behand-
ling er det pasientens enske, ikke de pare-
rendes, som skal vere utslagsgivende. Det
er viktig & kommunisere apent med de pare-
rende, uten at disse far folelsen av a bli pres-
set til & styre behandlingen. Dersom pasien-
ten ikke onsker & delta selv, er det rimelig a
oppfordre vedkommende til & oppnevne en
stedfortreder i beslutningsprosessen.

Kommunikasjon

Pasienter med amyotrofisk lateral sklerose
og deres pérerende ber tidlig og konkret in-
formeres om hvilke muligheter for mekanisk
ventilasjon som finnes, og hva slik behand-
ling innebarer. Bade nevrolog, lungelege og
annet personell med erfaring i langvarig re-
spiratorbehandling ber delta i informasjons-
arbeidet, som m4 individualiseres og gjentas
gjennom ulike faser av sykdomsforlepet. Pa-
sient 2 illustrerer imidlertid at ikke alle ons-
ker a ta stilling til konkrete spersmal rundt
egen deod. Dette mé respekteres, men bak-
grunnen ber om mulig avklares (16). Amyo-
trofisk lateral sklerose svekker kommunika-
sjonsevnen, og riktig bruk av kommunika-
sjonshjelpemidler kan vare en forutsetning
for pasientautonomi. Sen diagnostikk eller
mangelfull informasjon kan medfere at
spersmalet om respiratorbehandling ma av-
klares uten at pasienten far tilstrekkelig be-
tenkningstid, f.eks. ved CO,-narkose, og kan
frata vedkommende muligheten til medvirk-
ning (17).

Rundt 5% av pasienter med amyotrofisk
lateral sklerose utvikler frontotemporallapps-
demens, og opp mot 50 % har nevropsykolo-
giske tegn til kognitiv dysfunksjon (18).
Dette kan gjore det ekstra vanskelig a forsta
betydningen av behandlingen. Ut fra pasient-
rettighetsloven § 4-2 annet ledd kan samtyk-
kekompetansen bortfalle helt eller delvis
dersom pasienten pa grunn av senil demens
eller psykisk utviklingshemning &penbart
ikke er i stand til & forstd hva samtykket
innebarer, mens moderat kognitiv svikt ikke
opphever retten til a legge foringer for egen
livsavslutning (11).

I tillegg til & stille store menneskelige
krav er kommunikasjon ved livets slutt ogsa
avhengig av ytre rammevilkar (16). Pasient
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1 ble behandlet i sin bolig av leger og pleiere
han kjente. Pasient 2 ble behandlet av mange
leger i flere sykehusavdelinger. Dette er ikke
optimale betingelser for kommunikasjon om
liv og ded og kan hemme pasientens auto-
nomi.

Pasient 2 onsket ikke a ta stilling til spors-
maélet om resuscitering for akuttsituasjonen
oppsto, og deretter heller ikke spersmalet
om hvorvidt ventilasjonsstetten skulle opp-
here. Plikten til & informere og involvere pa-
sienten i behandlingen kom dermed i kon-
flikt med plikten til ikke & patvinge informa-
sjon og medvirkning mot vedkommendes
vilje. Pasientrettighetsloven § 3-2 avveier
dette slik: «Informasjon skal ikke gis mot
pasientens uttrykte vilje, med mindre det er
nedvendig for & forebygge skadevirkninger
av helsehjelpen.» Denne bestemmelsen ut-
gjor et snevert unntak med uklar rekkevidde
fra hovedregelen om plikten til & informere
(19). T etiske regler for leger § 3 heter det:
«Pasienten skal informeres i den utstrekning
pasienten ensker det.» Den betydning begge
pasientene tilla lindrende behandling illus-
trerer viktigheten av innholdet i informasjo-
nen.

| akuttsituasjoner

Hvis verken pasient eller parerende, til tross
for tilbud om grundig informasjon, ensker &
ta stilling til spersmalet om livsforlengende
behandling, méa helsepersonellet handle slik
de mener tjener pasienten best (20). Dette er
lovfestet 1 pasientrettighetsloven § 4-6. Pa-
sient 2 var deende og bevisstles da han ble
resuscitert, og intensjonen med behandlin-
gen ma ha vert livsforlengelse, ikke sym-
ptomlindring. Det er da ikke noen prinsipiell
forskjell pd om pasienten kobles til respira-
toren gjennom maske eller gjennom tube, ut-
over at det er mindre sannsynlig at maskeba-
sert behandling vil lykkes. I ettertid ser vi at
behandlingen forlenget dedsprosessen med
fire vanskelige uker. Det er et tankekors at
vektleggingen av autonomiprinsippet kan fore
til at pasienter som har vist at de ikke ensker
a treffe avgjorelser vedrerende sin egen ded,
kan bli gjenstand for en prosess som medfo-
rer at de enten ma kreve respiratortilkoblin-
gen avsluttet eller beere smerten ved fortsatt
behandling.

Pasienter med amyotrofisk lateral sklerose
som utvikler CO,-narkose, klarer seg vanlig-
vis ikke uten ventilasjonsstette senere. Mas-
kebasert behandling er ofte et godt alterna-
tiv. Det gir ogsd pasienten mulighet til &
erfare hvordan livet med permanent respira-
torbehandling vil arte seg. Selv om maske-
basert behandling vanligvis gir moderat livs-
forlengelse og er lettere & avvikle enn inva-
siv respiratortilkobling, er det viktig & vaere
klar over at pasienter med lite lammelser i
svelg og ansikt kan leve i flere &r med mas-
kebasert respirator. Maskebasert behandling
kan i noen tilfeller avvikles uten sedering,
den er i mindre grad en trussel mot pasien-
tens autonomi, og enkelte pasienter avvikler

maskebehandlingen selv. Pasient 2 illustre-
rer imidlertid at det kan vere utfordrende &
ivareta pasientens autonomi ogsd under
maskebehandling. Lammelser i armene vil
ofte gjore det fysisk umulig for pasienten &
styre behandlingen selv.

Pé grunn av den store belastningen respi-
ratorbehandling kan innebere for pasient og
pérorende, frardder American Academy of
Neurology og European Federation of Neu-
rological Sciences a starte mekanisk ventila-
sjonsbehandling hos pasienter med kjent
amyotrofisk lateral sklerose uten at dette har
veert dreftet med pasient og parerende pa
forhand (3, 4). Av samme grunn er det etter
vart skjenn riktig & veere tilbakeholden med
4 resuscitere dem som til tross for grundig
informasjon ikke har uttrykt at de ensker
mekanisk ventilasjon. Dette understreker vik-
tigheten av dpenhet og tidlig informasjon om
livsforlengende behandling, men det betyr
ikke at man skal unnlate a resuscitere enhver
pasient med amyotrofisk lateral sklerose
som ikke har mottatt tilstrekkelig informa-
sjon til 4 ta en selvstendig avgjerelse.

Pasientenes pargrende har gitt samtykke til at
artikkelen blir publisert.

Oppgitte interessekonflikter: Sigurd Aarrestad har
mottatt foredragshonorar fra de medisinsk-tek-
niske firmaene Diacor og ResMed. Stig Ottesen
blir undersgkt av Helsetilsynet i en relatert sak.
De andre forfatterne har ingen oppgitte interesse-
konflikter.
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