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Pulmonary Rehabilitation in Idiopathic Pulmonary Fibrosis
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OZET

fdiopatik pulmoner fibrozis (IPF) ilerleyici kétiilesen dispne, oksiiriik, gerileyen akciger fonksiyonlart ,azalan
egzersiz kapasitesi ve azalan saghkla iliskili yasam kalitesi ile karakterize etyolojisi kesin belli olmayan kronik
akciger hastaligidir. Solunumsal kisitlama, gaz degisim anormallikler, difiizyon ve dolasgimsal kisitlanma IPF
deki egzersiz intoleransinin temel sebepleridir. Bu kronik akciger hastalarinda ki azalmus giinliik aktivite, fiziksel
yetersizlik ve yasam kalitesindeki gerilemenin temel sebebidir. Semptomatik akciger fibrozisli bu hastalar genis
kapsamli pulmoner rehabilitasyon i¢in iyi adaylardir. Pulmoner rehabilitasyon sonrasi fonskiyonel egzersiz kapa-
sitelerinde, dispne algist ve yasam kalitelerinde diizelmeler IPF hastalarinda kanit olusturmugtur. Uzun dénem
ve ¢ok sayida katihimcili calismalarin azligina ragmen pulmoner rehabilitasyon IPF ‘nin dahil oldugu kronik akci-
ger hastalarinda rehberlerin kanitlart dogrultusunda tavsiye edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: [diopatic pulmoner fibrozis, pulmoner rehabilitasyon.

ABSTRACT

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a chronic lung condition of uncertain etiology that causes progressive
shortness of breath, cough, reduced exercise tolerance and quality of life. Ventilatory limitation, gas exchange
abnormalities, diffusion limitation and circulatory limitation have been reported as some of the causes of exercise
intolerance in ILD. Reduced daily physical activity may lead to loss of physical fitness and reduced quality of life
seen in patients with chronic lung disease. Therefore symptomatic patients with lung fibrosis may be good candi-
dates for comprehensive pulmonary rehabilitation (PR) programs. Improvements in functional exercise capacity,
dyspnoea and qualit of life are seen immediately following pulmonary rehabilitation, with benefits also evident in
IPE. Altough there are a few investigation with longer-term effects and large of included participants, pulmonary
rehabilitation is recommended for patients with chronic lung diseases including idiopathic pulmonary fibrosis
according to international guidelines.

Key Words: Idiopathic pulmonary rehabilitation, pulmonary rehabilitation.

Yazigma Adresi / Address for Correspondence

Dog. Dr. Harun KARAMANLI

SBU Atatiirk Gogiis Hastaliklari ve Gogis Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara
e-posta: drharun@hotmail.com

DOI: 10.5152/gghs.2019.011

Guincel Gogiis Hastaliklar: Serisi 2019; 7 (1): 107-112




Idiopatik Pulmoner Fibrozisde Pulmoner Rehabilitasyon / Pulmonary Rehabilitation in Idiopathic Pulmonary Fibrosis

Pulmoner rehabilitasyon (PR), kronik solunum has-
talig1 nedeniyle semptomatik, egzersiz kapasitesi
azalmug, giinlitk yasam aktivitelerinde kisithlik ya-
sayan, yasam kalitesi bozulmug vakalarda fiziksel
ve sosyal performansi bireyin sahip olabilecegi en
iyi seviyeye ulagtirmay1 amaclayan, kisisel gereksi-
nimler dogrultusunda sekillendiren, multidisipli-
ner bir tedavi yaklagimidir®. Kapsamli PR program-
lar1 sadece aerobik gartlarda giglendirme-endurans
egzersiz egitimi ve solunumsal terapiyi degil bera-
berinde egitim, beslenme énerileri, 6z bakim ve fiz-
yolojik durumu geligtirme amach davranigsal modi-
fikasyon tekniklerini de icerir®. Idiopatik pulmoner
fibrozis (IPF) sebebi belli olmayan, éncelikli olarak
yagh erigkinlerde gelisen, akcigerde simirli kronik
ilerleyici fibrozan intertisyel pnémonidir. Tedavi
secenekleri sinirhidir. Mevcut ilag terapileri belirgin
toksik yan etkileri ile bir¢ok hastaya uygun olama-
yabilir. IPF icin ila¢ tedavilerinin yagam kalitesi ve
semptomlar: Uzerine diizeltici etkisine y6nelik ka-
nit elde edilememistir®. flerleyici kotilesen dispne,
gerileyen akciger fonksiyonlari, azalan egzersiz ka-
pasitesi ve azalan saglkla iligkili yasam kalitesi ile
karakterize hastaliktir®®. Fibrozis ilerledikge, disp-
ne ve yorgunluk kotiilesir, hastalar zamanla azal-
mus fiziksel aktivite (6rnegin; giyinme ve yikanma
aktivitesi) performans: sergiler, siddetlenmis nefes
darhgy, iskelet kaslarinda kondisyonsuzluk, sosyal
izolasyon, bozulmus duygusal hal tarifleyebilirler®.
IPF'de egzersiz intoleransinin sebepleri multifak-
toriyal ve kanigiktir®. Ventilatuar kisitlilik, gaz de-
gisiminde anormallikler, diftizyon kisitlanmas: ve
dolagimsal sinirlamalarin egzersiz intoleransina se-
bep olabilecegi diistinilmiistiir®. Saghkh kisilerden
farkh olarak bu olgularda egzersiz boyunca azalmig
akciger kompliyansina bagh olarak, tidal volim ar-
tist yerine solunum frekansinin arttig1 hizh ve yi-
zeysel solunum paterni izlenir®. Dolagimsal sinir-
lamalar pulmoner kapiller hasarlanma ve pulmoner
vazokontritksiyon ve buna bagh gelisen pulmoner
hipertansiyon ve kardiyak disfonksiyondan ibaret-
tir. Son 30 yilda yogunlagan aragtirmalara ve IPF de
efektif terapiye ragmen kétii prognoz kaginilmazdir
ve ortalama yasam siiresi oranlari halen tanidan
sonra ortalama beg yildan azdir™”. Semptomatik
akciger fibrozis hastalarinda kapsamli pulmoner re-
habilitasyon programu iyi bir secenektir. ATS/ERS/
Japon/Latin Amerikan Gogiis Solunum Dernekleri
kamita dayal kilavuzlarinda IPF hastalarinin cogun-
lugu icin PR énermektedir™. 2007'de yayinlanan
“American College of Chest Physicians ve American
Association of Cardiovascular and Pulmonary Reha-

Guncel Gégiis Hastaliklar: Serisi 2019; 7 (1): 107-112

bilitation” kanita dayali PR rehberinde, KOAH dig1
kronik solunumsal hastalikli olgularda PR, kanit 1B
diizeyinde 6nerilmektedir®?. IPF hastalarinda ilag-
larin digindaki pulmoner rehabilitasyon secenegi
daha uzun ve iyi yagam kalitesi, daha aktif ve daha
az dispne gikayeti, daha az depresyon ve anksiyete,
hastalik iizerinde daha iyi kontrol duygusu kazan-
dirmaktadir™. PR KOAH hastalarinda oldugu gibi
IPF hastalarinda da hedeflere bagarali sekilde ulag-
mada yardimc olmaktadir™”. IPF hastalar egzersiz
kisitlamasi ve belirgin ginlitk yasam aktivitelerinde
kisithlik ile pulmoner rehabilitasyona adaydirlar™®.
PR programi siklikla semptomatik ve azalmis giin-
lik yasam aktiviteleri olan kronik solunumsal has-
taliklarinda multidisipliner, kapsaml ve kanita da-
yali uygulamadir®.Pulmoner rehabilitasyon hasta
degerlendirilmesi, duzenli egzersiz programina ka-
tilim, egitim ve duzeltilmis davranigsal degisimleri
icerir™, Intertisyel akciger hastalarinda (IAH) iki
randomize kontrolli ¢aligmada pulmoner rehabili-
tasyon sonrasi fonksiyonel egzersiz kapasitesinde,
dispne ve yagam kalitesinde kisa dénem kazanimla-
rin elde edildigi gosterilmigtir™®'”. Ancak bu kaza-
nimlarin biytk bir kismi KOAH hastalarindaki ka-
zanimlara gore daha diigitk seviyede kalmigtir®™ ve
bu kazamimlar Alt1 ay sonrasinda maalesef devam
ettirilememistir'®. Huppmann ve ark IAH tanil
402 kisi tizerinde 11 yillik takipleri sonucu PR'nin
yagam kalitesi ve fonksiyonel durumlari tzerinde
olumlu gelismeler sagladigini géstermigtir®. Ya-
ymnlanan uluslararasi IPF yonetim bildirgesinde
(ATS/ERS/JRS/ALAT) PR'un zayif pozitif katk: sag-
ladig1, ancak bununla birlikte, kiiciik bir kismi hari¢
IPF bireylerin hemen hemen hepsine PR tedavisi
tavsiye edilmigtir®.

Giiniimiizde IPF rehberlerinde egzersiz kisithligin
patofizyolojik temelleri KOAH hastalarininkinden
farkli oldugundan bahsedilir®. KOAH'da solunum-
sal kisithlik ve iskelet kas disfonksiyonu egzersiz
kisitlamasinin temel faktorleridir®, ancak IPF'de
pulmoner gaz degisim®?® ve dolagimsal faktérler-
de bozulma® egzersizi kisitlayic1 temel faktorler-
dir. IPF'de egzersiz performansimin dolagimsal pa-
tolojiler ile dogrudan iligkisi vardir® ve egzersizin
tetikledigi hipoksemi ile karakterizedir®.Pulmo-
ner arteryal hipertansiyon siktir ve egzersizi olum-
suz etkiler®. Egzersiz esnasinda gereken kardiyak
debi artig1 saglanamaz ve kas oksijen gereksinimini
kargilanamaz®?. IPF hastalarinda egzersiz kisitla-
yia diger temel faktér, dinlenme esnasinda alveol-
arteryal basing farkindaki artig,ndifiizyon kapasite-



sindeki ve pulmoner fonksiyon parametrelerindeki
(FEV) azalmadir®. Maksimal artan egzersiz esna-
sinda arteryal hipoksemi belirgin derinlegir®® ve
egzersiz ve maksimal is yiiklerinde oksijen gereksi-
nimi artar®. [PF'nin de i¢inde yer aldig: restriktif
akciger hastalarinda egzersiz toleransinda, giinlik
yagam aktivitelerinde, HRQL (saglikla iligkili yagam
kalitesi) azalma; nefes darliginda ve yorgunlukta
artis siktir®.

Bugiine kadar temelde orta ve ileri derecede KOAH
hastalar tizerinde PR'un (egzersiz temelli) etkileri
aragtirilmigtir. Denetimli-kapsamli PR programlar
klinik iligkili orta ve giddetli stabil KOAH hastala-
rinda pulmoner fonksiyonlarda belirgin degisiklik
olusturmadan yasam kalitesi, egzersiz ve fonksiyo-
nel kapasitesinde olumlu gelismeler saglamigtir®.
Mevcut rehberlerde kronik akciger hastalarinda
egzersiz recetelenmesi, solunumsal mekanik ve pe-
riferal kas disfonksiyonuna bagh egzersiz kapasitesi
azalmig KOAH hastalarinda yapilan ¢aligmalar: ka-
nit olarak temel almigtir®. Béylece semptomatik
akciger fibrozisli hastalarda kapsamli PR program-
larinin etkinligi iyi bir kanit olugturmugtur®?.

IPF hastalarindaki en énemli semptomlardan biri
dispnedir. Dispne, IPF hastalarinda egzersiz kapa-
sitesinde kisitlamaya sebep olan en sik rastlanan
semptomlardan biridir®?. {AH'da dispne KOAH’ta-
kinden daha farkli bir mekanizma ile olusur. Bu me-
kanizmalar baglica; fizyolojik restriksiyon (azalmig
kompliyans ve artmig recoil sebebi ile), ventilasyon-
perfiizyon dengesizligi, difizyon bozulmasi, kar-
diyovaskiiler ve dolagimsal kisitlama, anksiyete ve
depresyon, iskelet ve solunumsal kas zayifligidir®.
Ferreira ve ark.®” IPF hastasinda yaptig1 caligmada,
dért haftalik egzersiz ve egitimsel aktivite programi
iceren PR programu ile dispne siddeti 6lgegi olarak
kullanilan Borg skoru ortalamasinda azalma sagla-
miglardir®,

Bagka bir calismada, 31 IPF hastasin katildig: ve
direkt gozetimli dort haftalik ve devaminda 12
haftalik eve recete edilen PR programi ile dispne
algisinda ve Borg skalasinda belirgin diizelme sag-
lanmigtir™. Direkt gozetimli 31 IPF hastada uygu-
lanan sekiz haftalik PR programinin, bir yil sonra-
s1 dispne iizerine etkisinin degerlendirildigi diger
bir ¢aligmada algilanan nefes darliginda modifiye
BORG skalasi ile diizelme gosterilmistir®. Ayrica,
ek olarak bu ¢alismada PR'un endurans ve yagsam
kalitesinde gelisme ve hastane yatis gereksinimle-
rinde azalma sagladig1 gosterilmistir. Ancak mevcut
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bu caligmada oksijen ihtiyaci yiiksek siddetli IPF
hastalar tizerindeki PR etkisinin verileri yetersiz
dizeydedir.

Onceki ¢alismalarda oksijen desteginin IAH da
egzersiz enduransi ve maksimal is yiikiinde artig
sagladig1®®, beraberinde kan laktik asidoz seviyele-
rinde gerileme sagladig1 gosterilmigtir®®. Bircok hi-
poksemik restriktif akciger hastasinda KOAH has-
talarindan farkl olarak egzersiz esnasinda oksijen
gereksinimi egzersizin daha baglangig seviyelerinde
gerekmektedir. Minimal aktivite sonrasi dramatik
oksijen saturasyonu diigmeleri olabilmekte, bu du-
rum rehabilitasyon stirecini olumsuz etkilemekte-
dir, bu hastalar1 oksijen destegini ile yeterli saturas-
yon dizeyini saglayarak PR uygulanmahdir. Yas ve
altta yatan hastalik dikkate alinarak, oksijen satu-
rasyonu > %90 tutacak sekilde ve akim hizi her vaka
i¢in tek tek degerlendirilerek tatbik edilmelidir.

IPF hastalarindaki diger bir kisitlayic1 6zellik fonk-
siyonel egzersiz intoleransidir. Fonksiyonel egzer-
siz tolerans1t KOAH ve [AH'da hastalarinda genelde
6DYT ile degerlendirilir. Hem IAH ve KOAH hasta-
larinda dispne derecesi ve 6DYT mesafesi mortalite
belirteci olarak tespit edilmistir®. Bir ¢ok caligma-
da, PR program sonras1 6DYT ile fonksiyonel eg-
zersiz kapasitesinde istatiksel belirgin gelisme tes-
pit edilmistir®325%3738 PR bitiminden hemen sonra
katilimalar PR almayan gruba gére daha uzun me-
safe (ortalama 44 metre/alti dakika) yirimugler-
dir. Bu gelisme [AH'da 6DYT i¢in minimal klinik an-
lamlilik araligi 30-33 m olarak tespit edilmigtir®?.
Nishiyama ve ark.®” PR'nin 6DYT icin etkisini 46
metre, Holland ve ark®® IAH icin ortalama 6DYT
artigin1 35 m, (34 IPF hastasi ile yapilan alt grup
analizinde 25 metre), Ferreira ve ark® 113 IAH
hastasinda ortalama artig1 56 metre; Swigrisve ark.
4021 IPF hastasinda yaptig1 calismada 6DYT de 61
metre gelisme dokumente etmigtir. Tam tersi Kozu
ve ark®%® IPF hastasinda 6DYT de artis1 sadece 16
m bulmusglardir. IAH icin 6DYT icin minimal klinik
anlaml farkhilik (MCID) halen tartismahdir. KOAH
hastalarinda Puhan ve ark tarafindan minimal kli-
nik anlaml farklilik 54 m tespit edilmistir’. Se-
kizyuzyirmiiki IPF hastasinin katildig: genis kohort
calismasinda 6DYT minimal klinik anlamli farkhilik
yapilan istatistik ile 24-45 metre dlciilmiigtiir®?.
Swigris ve ark.“?, 6DYT'de minimal klinik anlaml
farklilig: 28 m olarak slgmiistir.

IPF hastalarinda quadirceps giicii egzersiz kapasite-
si ile direkt iligkilidir®®. Periferal kas disfonksiyo-
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nunun egzersiz kisitlamasinin ortaya ¢ikmasinda
bityiik katkis1 vardir®9, IPF olgularini iceren bas-
ka bir aragtirmada, infrared spektroskopiyle kardi-
yopulmoner egzersiz testinde egzersiz sinirlamasi,
mitokondriyal miyopatiyle ilgili defektif periferal
oksijen kullanimina baglanmistir®. IPF hastalari-
nin da dahil oldugu IAH olgularla yapilan bir aras-
tirmada, akciger nakliardindan tim olgularda nor-
mal veya normale yakin akciger fonksiyon testleri
olsa da periferal kas kisitlanmasina bagli maksimal
egzersiz kapasitesinde diigiis gériilmiistir®. IPF
hastalarinda kortikosteroid ve immunsupresan
ajanlarla tedaviler, sistemik inflamasyon, oksidatif
stres ,beslenme eksiklikleri, fiziksel inaktivite ve
yaglanma periferik kas fonksiyonlarini etkiler®.
Periferal kas gii¢suizlugui IPF hastalarinda gelisir ve
egzersiz intoleransina sebep olur®?.

IPF hastalarindaki diger bir kisitlayici mekanizma
gunlik yasam aktivitelerinde azalmadir. Aynen
KOAH hastalarinda oldugu gibi quadriceps kas za-
yifiginin diger bir olasi nedeni azalmig anabolik
hormonlar ile geligen miyopatidir®”. IPF hastala-
rinda rehabilitasyon programinin diger temel ger-
cegi alt ekstremite kas egzersiz egitimi ile egzersiz
toleransinin gelismesidir. Egzersiz egitimi st ve alt
ekstremite endurans, gerilme ve gevseme teknik-
leri, enerji koruma teknikleri, yavas ve derin solu-
num, yeterli oksijenizasyon, nutrisyonel degerlen-
dirme ve kas, kilo kaybinin engellenmesini igerir.

fleri akciger fibrosizli hastalar evden ¢ikma ve yi-
rime gibi ginlik dizenli fiziksel aktiviteleri yapa-
mayacak kadar ¢ok dispneik olabilirler™. Kronik
akciger hastalarinda ki azalmig ginlik aktivite-
nin fiziksel sagligi kaybetme ve yasam kalitesinde
azalmaya sebep oldugu gosterilmistir®®. IPF vaka-
lar1 i¢in bu hastahiga spesifik saglikla iligkili yagam
kalitesi anketi gelistirilmemigtir. Swigris ve ark,
KOAHh olgulara benzer formatta IPF vakalarinda
da viicut saghig: ve bagimsizlik ile iligkili alt baglik
puanlarinin diisiik oldugunu ve bunlarin dispne
éleimi, viicut saghgy ve enerji/yorgunlugu 6lgen
alt bagliklar ile baglantili oldugunu rapor etmisler-
dir“?. IPF teshisli 41 vakaya St. George Respiratory
Questionnaire (SGRQ) uygulanan aragtirmada,
toplam SGRQ skoru ile total akciger kapasitesi,
DLCOQ, istirahat PaO,, egzersizde dlciilen en disik
PaO,, bazal dispne indeksi arasinda korelasyon
bulunurken, zirve VO, ve vital kapasite arasinda
korelasyon bulunmamigstir(50). Diger bir aragtir-
mada ise, SGRQ ve SF-36 ile degerlendirilen yagam
kalitesinin, 6DYM, dispne skorlari, FEV,, FVC ve
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DLCO ile anlamh ¢l¢iide iligkili oldugu izlenmis-
tir®. Jastrzebskive ark.®® 12 haftalik PR progra-
mu sonrasinda ginliik fiziksek aktivitede ve SF-36
(36-item short form survey) ve SGQR ile sl¢tikleri
HRQL (saglikla iligkili yagsam kalitesi) skorlarinda
duzelme sagladiklarini géstermiglerdir. Yine Nishi-
yama ve ark® caligmalarinda IPF hasta grubunda
kontrol grubuna gére SGRQ skorlarinda PR sonrasi
istatiksel anlamh farklilik tespit etmiglerdir. Total
SGRQ skorlarinda gelismenin dértten fazla olmas:
minimal klinik anlamh farklilik KOAH hastalarinda
tespit edilmigtir®. Bu calisgmada total SGRQ skor-
larinda iki grup arasindaki farkin 6.1 olmasi IPF i¢in
pulmoner rehabilitasyonun klinik olarak efektif ol-
dugunu gostermistir. Ancak [PF'dede total SGRQ
skorlarinda minimum klinik anlamh farklilik i¢in
kesin bir deger tespit edilmemistir, bu konuda daha
fazla ¢alisma yapilmas: gerekmektedir. Holland ve
ark.®®, 34 hastanin IPF tanili oldugu 57 IAH hasta-
sinda Kronik Solunumsal Hastalik Anketi (CRDQ)
kullanarak yaptigi caligmada PR sonrasi CRDQ
skorlarinda belirgin diizelme saglandigini géster-
migtir. Ancak saglanan kazammlarin alti aydan
daha uzun strmedigi gérilmustar. Bu durum IPF
hastalarinda egzersiz egitiminin kisa dénem yarari
oldugunu desteklemigtir®.

Najive ark.®? IAH hastalarinda anksiyete ve depres-
yon skorlarinda PR sonrasinda belirgin diizelmeler
tespit edilmigtir. Daha ilging olan1 baz: aragtiricilar
PR katihcilarinda mental saglhiklarinda ki diizelme-
lerin fiziksel yonlerdeki diizelmelerden daha fazla
oldugunu géstermis olmalaridir®.

Onceki ¢aligmalarda IPF hastalarinda dért-sekiz
haftalik PR sonras1 PaO, ve DLCO degerlerinde is-
tatiksel olarak anlaml farklilik tespit edilmemigtir.
Bu bulgular Nishiyama ve ark.®? tarafindan 10 haf-
talik PR programi 6ncesi ve sonrasi bulunan PaO, ve
DLCO degerlerindeki farksizlik ile desteklenmistir.
PR programinin fibrozis ve alveolakapiler membran
kalinlagmasina etki etmedigini disindirmusgtar.
PR’nin IPF patolojisinde yer alan bozulmus gaz de-
gisimi ve diftizyon defektlerinden ziyade kas oksijen
tuketiminde diizelme sagladigini disindirmusgtir.

IPF hastalarinda, PR ile uyku kalitesi ve uyku bo-
zukluklarindaki ilgi cekici gelismeler c¢aligilmg-
t1r®2%9, Kisgik bir ¢aligmada IPF hastalarinda uyku
etkinligindeki diigiis, arousal indeksindeki artig ve
uykunun birinci evresindeki artiglar yas kontrolla
calismada gosterilmistir®. Diger bir aragtirmada
IPF hastalarinda digitk uyku kalitesi (Pittsburgh
uyku Olcegi ile olgiilmiis) tespit edilmistir. flging



olarak 6DYT, oksijenizasyon, pulmoner fizyoloji 61-
cekleri ile uyku kalitesi arasinda korelasyon tespit
edilmemistir®, bu durum uyku kalitesi ile hastalik
siddeti arasinda iligki olmadigimi diigindiirmustiir.
Paradoksal olarak mevcut ¢alismada®?, Pittsburgh
uyku 6lcegi indeksi skorlar1 PR sonras: artig gos-
termis, ancak bu degisiklik kigiiktir ve anlamh
klinik 6énem arz etmemektedir. Sonu¢ olarak PR
IPF hastalarimin fonksiyonel egzersiz kapasitesi,
dispne sikayetleri ve yasam kalitesinin diizeltilmesi
agisindan i¢in kanita dayali kazanimlarla 6nem arz
etmektedir. Ancak bu kanitlarin daha uzun siireli ve
daha ¢ok katihmcinin oldugu randomize perspektif
caligmarla desteklenmeye ihtiyaci devam etmekte-
dir. Hastalar pulmoner rehabilitasyon programlari-
na, son dénem akciger gelismesi beklenmeden, tan
ve medikal tedavi agamasinda yénlendirilmelidir.
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