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OZET

Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF)de progresif pulmoner restriksiyon, ventilatuar yetmezlik, bozulmus gaz de-
gisimi dispne algisinda artma, egzersiz kapasitesi ve fonksiyonel kapasitede azalma ve yasam kalitesinde bo-
zulmaya neden olur. Pulmoner rehabilitasyonun (PR) en ¢nemli bileseni olan egzersiz egitimi kronik solunum
hastaliklarimin énlenmesi ve komplikasyon gelisiminin yonetilmesinde giivenli ve etkili bir yaklagimdir. Giincel
veriler egzersize dayali PR programlarimi IPF’li hastalarda standart tedavinin bir parcast olarak nermektedir.
Ancak IPF'de egzersiz egitimine yamit ve adaptasyonun farklihk gosterdigi, tedavi yaklasimi olarak egzersizin
zamanlamast ve kullamlacak yontemlerle ilgili ileri calismalara ihtiyag oldugu bildirilmektedir.

Anabhtar Kelimeler: Idiyopatik pulmoner fibrozis, pulmoner rehabilitasyon, egzersiz kapasitesi.

SUMMARY

Progressive pulmonary restriction, ventilatory failure, impaired gas exchange in idiopathic pulmonary fibrosis
(IPF) cause increase in dyspnea perception, decrease in exercise capacity, and functional capacity, and deterio-
ration in life quality. Exercise education, the most important component of pulmonary rehabilitation (PR), is an
delicate and efficient approach for preventing the chronic respiratory illness, and managing the complications.
Current data recommends PR based upon exercise for IPF patients as a part of standard therapy. But, it is de-
termined that response to exercise education and adaptation differs in IPF, further studies are required for the
exercise time and methods which will be used as therapeutic approaches.
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GIRIS

idiyopatik pulmoner fibrozis eriskinlerde ileri yas-
larda goriilen ilerleyici dispne, azalmis egzersiz ka-
pasitesi ve bozulmus yasam kalitesiyle karakterize,
progresif bir interstisyel akciger hastaligi (IAH)'dr.
[PFde progresif pulmoner restriksiyon, ventilatuar
yetmezlik, bozulmus gaz degisimi dispne algisinda
artma, egzersiz kapasitesi ve fonksiyonel kapasitede
azalma ve yagam kalitesinde bozulmaya neden olur™
9. Median sagkalim siiresi tanidan itibaren iki-beg yil
olup, kotii prognozla karakterizedir™®. Ancak IPF
tedavisindeki gelismeler umut verici olup mortalite
oranlarinda azalma ve sag kalim sirelerinde artig
beklenmektedir. Farmakolojik tedavinin erken bag-
lanmasi hastalik progresyonu ve solunum fonksiyon-
larindaki azalmay: azaltmaktadir®. Akciger nakli ile
cerrahi sonrasi sag kalim 10 yila kadar uzayabilmekte
iken transplantasyon bekleme siirecinde mortalite
oranlan1 %44’lere kadar ¢ikmakta, hastalarin tgte
biri akut atak nedeniyle kaybedilmektedir®”. Sag
kalim uzadik¢a yagam kalitesinin artirilmas: ve eglik
eden hastaliklarin yénetimi de 6nem kazanmaktadir.
Avustralya IPF veri tabanininda kayith hastalarin in-
celenmesine dayanan en genis serili calismada, sag-
likla iligkili yagam kalitesi, dispne, anksiyete skorlar
degerlendirilmis ve hastalarin iicte birinde yagam ka-
litesinde klinik anlamh diigme izlendigi ve buna so-
lunum fonksiyonlarinda (FVC) %5’lik azalmanin eg-
lik ettigi bildirilmigtir®. Pulmoner rehabilitasyonun
(PR) en 6nemli bilegeni olan egzersiz egitimi kronik
solunum hastaliklarinin 6nlenmesi ve komplikasyon
gelisiminin yoénetilmesinde gtvenli ve etkili bir yak-
lagimdir. Yakin zamanda direkt gozetimli egzersiz
programlarmin IPFli hastalarda da egzersiz kapa-
sitesini artirdigy, dispne algisini azalttif1 ve yasam
kalitesini artirdig: gosterilmistir®®. IPF'de egzersize
kronik adaptasyon mekanizmalar1 heniiz netlik ka-
zanmamig olsa da giincel veriler egzersize dayali PR
programlarini IPFli hastalarda standart tedavinin
bir pargasi olarak 6nermektedir.

Bu boliimde IPF’li hastalarda PR programlarinin bile-
seni olarak egzersiz egitiminin ni¢in, nerede ve nasil
uygulanacag ile ilgili bilgiler verilmistir.

NiCiN?

Anatomik olarak IPF'de akcigerlerde yillar icinde skar
dokusunda artig, katilagma, kollaps, alveol duvarla-
rinda kalinlagma, parankimal hasar ve interstisyel
fibrosiz gelisir®'?. Istirahatte solunum fonksiyonla-
rinda restriktif solunum fonksiyon paterni, DLCO’da
azalma s6z konusudur. Arter kan gazlarimin ince-

Ergiin P.

lenmesinde normal ya da hafif hipoksemik sonugclar
goriliirken olgularda hizl yiizeyel solunum paterni
saptanir. Hastalik ilerledik¢e akciger kompliyans: ve
voliimlerde diigme gorilir®.

Egzersiz kapasitesinde azalma en énemli bulgular-
dan biridir ve birden ¢ok nedene baghdir. Yapilan
caligmalarda mekanik ve solunumsal sinirlanma,
gaz degisim anormallikleri, difiizyon kapasitesinde
azalma, solunum durtistndeki degisiklikler, anor-
mal solunum paterni ve egzersiz boyunca dinamik
hipoventilasyon geligimi, kaslara yetersiz oksijen
sunumu, dolagimsal kisitlilik, solunum ve periferik
kas disfonksiyonunu da i¢eren bir¢ok faktériin kom-
binasyonu sonucu gelistigi gosterilmistir™'?, IPFde
egzersiz testleri; egzersiz kapasitesi, egzersiz boyun-
ca maksimum ig yiikii ve maksimal oksijen titketimi
(VO, max)'inde azalma ile karakterizedir®®. Saglikh
kigilerden farkh olarak bu olgularda egzersiz boyun-
ca azalmig akciger kompliyansina bagh olarak, tidal
volim artig1 yerine solunum frekansinin arttigi, hizh
ve yiizeyel solunum paterni gelistigi izlenir®*'¥. Aymi
zamanda egzersiz ile arteriyel oksijenizasyonda diig-
me ve alveolar-arteryel oksijen gradiyentinde artma
ile gaz degisim anormallikleri gorulur. Egzersiz ve
istirahat halindeki hipokseminin nedeni ¢ogunlukla
difiizyon azalmasindan ¢ok ventilasyon perfizyon
uyumsuzlugudur®'?. 1PF tamil olgularda farkl gaz
eliminasyon yontemlerinin kullanildig1 bir ¢alisma-
da, P(A-a)O,'nin %81'i ventilasyon perfiizyon uyum-
suzluguna, %19u oksijen difiizyon limitasyonuna
baglanmistir™. Hansen ve Wasserman'in yaptifi
¢alismada, 42 1AH tanih olguda, zirve egzersiz PaO,
ile zirve egzersiz P(A-a)O, arasinda ters korelasyon
izlenmis olup, bu tablo diigitk ventilasyon perfiizyon
oranmmn (V/Q) sorumlu oldugu gaz degisim anor-
malligine baglanmistir. Ek olarak zirve egzersiz PaO,
ile egzersiz sonu 6lii bogluk tidal volim orami (VD/
VT) iligkili bulunmus, bunun da artmig V/Q orani ile
karakterize gaz degisim anormalligine bagh oldugu
gosterilmistir. Ayrica hem artmig hem de azalmig
V/Q ile VO, max arasinda giicli iligki saptanmis ve
ozellikle artmig V/Q (artms 6li bosluk) ile bu iligki-

nin daha fazla oldugu bulunmugtur®.

Dispne {PF'de predominant bir semptomdur ve klinik
olarak egzersiz kapasitesinde azalma, yasam kalite-
sinde kotiilesme ve mortalite ile iligkilidir™¢®. JAH
olgular1 egzersizde inspirasyon i¢in yeterli zamana
sahip degillerdir ve bu da dinamik hipoinflasyona ne-
den olmaktadir. Solunum frekans: arttiginda, total
solunum zaman ve egzersizin sonuna dogru inspir-
yum sonu akciger volimiinde diigme gozlenir™'?,
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Bacak yorgunlugu ve agrisi, gogiste huzursuzluk
hissi ve yetmezlik egzersizin sonlandirilmasindaki
diger 6nemli nedenlerdir">'?. IPF olgularinda qu-
adriceps kas giicii, egzersiz kisitlanmas: (azalmig
VO, max) ve akciger fonksiyonlar1 (azalmis vital
kapasite) ile iligkili bulunmustur®. IPF olgularini
iceren bagka bir calismada, infrared spektroskopiy-
le kardiyopulmoner egzersiz testinde egzersiz ki-
sitlanmasi, mitokondriyal miyopatiye bagl defek-
tif periferal oksijen kullanimina baglanmigtir®®®.
IPF olgularini da iceren IAH olgulari ile yapilan bir
calismada, akciger transplantasyonu sonrasi tim
olgularda normal veya normale yakin akciger fonk-
siyon testleri olsa da, periferal kas limitasyonuna
bagli maksimal egzersiz kapasitesinde azalma go-
rilmistir®,

Dispne ve fonksiyonel kisitlanma yasam kalitesinde
bozulmayla sonuglanir. Yapilan ¢alismalarda yasam
kalitesini en ¢ok etkileyen faktériin dispne oldugu
gorilmistiir®?. Bir bagka caligmada da, nefes dar-
lig1 algisi ile yagam kalitesi ve depresif semptomla-
rmn iligkili oldugu bulunmustur®. IPF olgular icin
hastaliga 6zgii saglikla iligkili yasam kalitesi anketi
gelistirilmemigtir. Swigris ve ark., KOAH']1 hastalara
benzer bicimde IPF olgularinda da beden sagligi ve
bagimsizlik ile ilgili alt baghk skorlarinin digik ol-
dugunu ve bunlarin dispne 6l¢iimii, beden saghg ve
enerji/halsizlik 6l¢en alt bagliklarla iligkili oldugunu
bildirmislerdir®. IPF olgularinda korku, panik ve
kaygiya sik rastlanilmaktadir. Yapilan bir¢ok ¢caligma-
da, Hastane Anksiyete Depresyon skalasinin kontrol
grubuna gore yiiksek oldugu ama tanisal olmadif

bulunmustur®29,

Tam bu gerekeeler IPF’li hasta yonetiminde pulmo-
ner rehabilitasyon uygulamalarinin ni¢in yer almasi
gerektigini géstermektedir. Pulmoner rehabilitas-
yon, kronik solunum hastaligi nedeniyle sempto-
matik, egzersiz kapasitesi azalmig, giinlik yasam
aktivitelerinde kisithlik yasayan, yagam kalitesi
bozulmusg olgularda fiziksel ve sosyal performan-
s1 kisinin sahip olabilecegi en iyi diizeye ¢ikarmay:
hedefleyen, bireysel ihtiyaglar dogrultusunda ya-
pilandirilan, multidisipliner bir tedavi yaklagimi-
dir®?_En énemli bilegeni egzersiz egitimi olmakla
birlikte, viicut kompozisyonunun degerlendirilmesi
gerekli olgularda nutrisyonel destek tedavi, psiko-
sosyal degerlendirme ve destek, hasta ve ailesinin
egitimi gibi bilesenleri icerir. Amerika Toraks Der-
negi ve Avrupa Solunum Dernegi (ATS/ERS) durum
degerlendirme raporunda [PF'nin de iginde bulun-
dugu IAH’de pulmoner rehabilitasyonun bir bileseni
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olarak egzersiz egitiminin yer almasi 6nerilmekte-
dir®. 2011'de giincellenen IPF durum raporunda
da PR’nin bu olgu gruplarinin yénetimindeki 6ne-
mine dikkat ¢ekilmigtir®”. Yenilerde yayinlanan bir
sistematik derleme, PR'nin {AH ve IPF'de egzersiz
kapasitesinde artma, yagsam kalitesinde iyilesme ve
dispne algisinda azalma sagladigini bildirmigtir®@®.
[PF'de egzersiz kapasitesinin 6l¢iimii olarak kulla-
nilan alt1 dakika yiriime testi (6DYT) mesafesi ve
VO, pik mortalite i¢in glicli prognostik belirtegler-
dir®3? ve egzersiz egitiminin 6DYT ve VO, pik'de
artis sagladify gosterilmigtir®19%339, Bu sonuglar
egzersiz egitim programlariin IPF prognozunda
olumlu gelismeler saglayacagim diigindirse de sag
kalima etkisiyle ilgili yeterli veri bulunmamaktadur.

NE ZAMAN?

[PF'de diizenli egzersiz ve fiziksel aktivitenin etkili
bir yaklagim oldugu gosterilmekle birlikte tedavi yak-
lagim1 olarak egzersiz egitiminin zamanlamasiyla il-
gili az sayida ¢aligma vardir. Bazi calismalarda egzer-
size adaptasyonun hafif-orta siddetteki IPF'de daha
iyi oldugu gésterilmistir. Holland ve ark. FVC, desa-
turasyon duzeyi ve sag ventrikiil sistolik fonksiyonla-
rina gore hafif olarak grupladiklar1 44 {PF’li olgudan
25'inde egzersiz egitim yanitlarimin daha iyi oldugu-
nu géstermiglerdir®. Kozu ve ark.nin ¢aligmasinda
da 65 IPF tanili olguda dispne algis1 hafif-orta dii-
zeylerde olanlarda PR sonras: egzersiz kapasitesinde
istatistiksel anlamli artig saglandig: gésterilmigtir®®.
Ellisi IPF tanili toplam 99 IAH olan olguda yapilan bir
caligmada, bazal 6DYT mesafesi diigiik olanlarin PR
sonrasi egzersiz kapasitelerindeki artigin daha fazla
oldugu gorilmiistiir®. Giincel veriler IPF'de egzersiz
egitimine yanit ve adaptasyonun farklilik gésterdigi-
ni, tedavi yaklagimi olarak egzersizin zamanlamasi ve
kullanilacak yéntemlerle ilgili ileri caligmalara ihtiyag
oldugunu gostermektedir.

NEREDE?

[PF'de PR programlar dahilinde uygulanan egzersiz
egitim strajelerinin yapilan caligmalarda farklilik gos-
terdigi gorillmektedir®. Bircok ¢aligmada dig hasta
PR programlar ve direkt gozetimli egzersiz egitimi
uygulanmakla birlikte az sayidaki caligmada evde PR,
hastanede yatarak PR veya kombine program yapi-
lar1 kullanlmigtir®®19333439 {PF’li hastalarin bulgu
ve semptomlari géz 6niine alindiginda programlara
ulagim sorunu olmayan olgularda hastane merkezli
dig hasta PR programlarinda direkt gézetimli egzer-
siz egitiminin 6nerilen yaklagim oldugunu séylemek
mimkundir.
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NASIL?

[PF'de en etkin egzersiz modalitesinin ne oldugu
ve yogunluk, siire, siklik gibi egzersiz recetelenme-
siyle ilgili baghiklar heniiz netlik kazanmamigtur.
Galismalarda KOAH’l1 olgularda énerilen protokol-
lerin dikkate alindigi, egzersiz egitim sirelerinin
bes hafta-alt1 ay, haftada iki-bes seans gseklinde
yapilandirildigi gorulmektedir. Uzun sireli prog-
ramlarda ve daha sik seanslarla uygulandiginda
kazanimlarin daha fazla oldugu gériilmugtir®.
Direkt g6zetimli PR programlar: sonrasinda yapi-
landirilan idame tedavi protokollerinin bu grup
olgulardaki etkinligi de heniiz netlik kazanmamisg-
tirt®. ATS/ERS pulmoner rehabilitasyon durum
degerlendirme raporuna gére kapsamli PR prog-
ramlari, aerobik egzersiz, giiclendirme ve gevseme
egitimi, hasta ve ailesinin egitimi, nutrisyonel ve
psikososyal destegi icermelidir®. Tablo 1’de IPF'de
onerilen egzersiz program icerigi verilmistir. {leri
evre olgularda pulmoner fibrozisin sonucu olarak
sekonder pulmoner hipertansiyon geligsebilmekte-
dir. Ciddi pulmoner hipertansiyonu olan olgular
da egzersiz yogunluguna dikkat edilerek progra-
ma alinabilirler®. Bu olgularin, egzersiz boyunca
kalp hizlar1 ve kan basin¢lar1 monitérize edilmeli,
dolagimsal kollaps ve senkopa neden olabilen, int-
ratorasik basinci artiran egzersizlerden (gii¢lendir-
me veya yiksek yogunlukta aerobik egzersiz) ka-
cinilmalidir. Egzersiz yogunlugu kademeli olarak
azaltilmali, hemodinamik durum bazal degerlere
doniinceye kadar monitdrizasyona devam edilme-
li, olguda gégiis agrisi, bas dénmesi veya tagikardi
olursa egzersize son verilmelidir.
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