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İdiopatik Pulmoner Fibrozisde 
Pulmoner Rehabilitasyon
Pulmonary Rehabilitation in Idiopathic Pulmonary Fibrosis
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ÖZET

İdiopatik pulmoner fibrozis (IPF) ilerleyici kötüleşen dispne, öksürük, gerileyen akciğer fonksiyonları ,azalan 
egzersiz kapasitesi ve azalan sağlıkla ilişkili yaşam kalitesi ile karakterize etyolojisi kesin belli olmayan kronik 
akciğer hastalığıdır. Solunumsal kısıtlama, gaz değişim anormallikler, difüzyon ve dolaşımsal kısıtlanma IPF 
deki egzersiz intoleransının temel sebepleridir. Bu kronik akciğer hastalarında ki azalmış günlük aktivite, fiziksel 
yetersizlik ve yaşam kalitesindeki gerilemenin temel sebebidir. Semptomatik akciğer fibrozisli bu hastalar geniş 
kapsamlı pulmoner rehabilitasyon için iyi adaylardır. Pulmoner rehabilitasyon sonrası fonskiyonel egzersiz kapa-
sitelerinde, dispne algısı ve yaşam kalitelerinde düzelmeler IPF hastalarında kanıt oluşturmuştur. Uzun dönem 
ve çok sayıda katılımcılı çalışmaların azlığına rağmen pulmoner rehabilitasyon IPF ‘nin dahil olduğu kronik akci-
ğer hastalarında rehberlerin kanıtları doğrultusunda tavsiye edilmektedir. 

Anahtar Kelimeler: İdiopatic 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 
IPF. 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.
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Pulmoner rehabilitasyon (PR), kronik solunum has-
talığı nedeniyle semptomatik, egzersiz kapasitesi 
azalmış, günlük yaşam aktivitelerinde kısıtlılık ya-
şayan, yaşam kalitesi bozulmuş vakalarda fiziksel 
ve sosyal performansı bireyin sahip olabileceği en 
iyi seviyeye ulaştırmayı amaçlayan, kişisel gereksi-
nimler doğrultusunda şekillendiren, multidisipli-
ner bir tedavi yaklaşımıdır(1). Kapsamlı PR program-
ları sadece aerobik şartlarda güçlendirme-endurans 
egzersiz eğitimi ve solunumsal terapiyi değil bera-
berinde eğitim, beslenme önerileri, öz bakım ve fiz-
yolojik durumu geliştirme amaçlı davranışsal modi-
fikasyon tekniklerini de içerir(2). İdiopatik pulmoner 
fibrozis (IPF) sebebi belli olmayan, öncelikli olarak 
yaşlı erişkinlerde gelişen, akciğerde sınırlı kronik 
ilerleyici fibrozan intertisyel pnömonidir. Tedavi 
seçenekleri sınırlıdır. Mevcut ilaç terapileri belirgin 
toksik yan etkileri ile birçok hastaya uygun olama-
yabilir. IPF için ilaç tedavilerinin yaşam kalitesi ve 
semptomları üzerine düzeltici etkisine yönelik ka-
nıt elde edilememiştir(3). İlerleyici kötüleşen dispne, 
gerileyen akciğer fonksiyonları, azalan egzersiz ka-
pasitesi ve azalan sağlıkla ilişkili yaşam kalitesi ile 
karakterize hastalıktır(4,6). Fibrozis ilerledikçe, disp-
ne ve yorgunluk kötüleşir, hastalar zamanla azal-
mış fiziksel aktivite (örneğin; giyinme ve yıkanma 
aktivitesi) performansı sergiler, şiddetlenmiş nefes 
darlığı, iskelet kaslarında kondisyonsuzluk, sosyal 
izolasyon, bozulmuş duygusal hal tarifleyebilirler(7). 
IPF’de egzersiz intoleransının sebepleri multifak-
toriyal ve karışıktır(8). Ventilatuar kısıtlılık, gaz de-
ğişiminde anormallikler, difüzyon kısıtlanması ve 
dolaşımsal sınırlamaların egzersiz intoleransına se-
bep olabileceği düşünülmüştür(8). Sağlıklı kişilerden 
farklı olarak bu olgularda egzersiz boyunca azalmış 
akciğer kompliyansına bağlı olarak, tidal volüm ar-
tışı yerine solunum frekansının arttığı hızlı ve yü-
zeysel solunum paterni izlenir(9). Dolaşımsal sınır-
lamalar pulmoner kapiller hasarlanma ve pulmoner 
vazokontrüksiyon ve buna bağlı gelişen pulmoner 
hipertansiyon ve kardiyak disfonksiyondan ibaret-
tir. Son 30 yılda yoğunlaşan araştırmalara ve IPF de 
efektif terapiye rağmen kötü prognoz kaçınılmazdır 
ve ortalama yaşam süresi oranları halen tanıdan 
sonra ortalama beş yıldan azdır(10). Semptomatik 
akciğer fibrozis hastalarında kapsamlı pulmoner re-
habilitasyon programı iyi bir seçenektir. ATS/ERS/
Japon/Latin Amerikan Göğüs Solunum Dernekleri 
kanıta dayalı kılavuzlarında IPF hastalarının çoğun-
luğu için PR önermektedir(11). 2007’de yayınlanan 
“American College of Chest Physicians ve American 
Association of Cardiovascular and Pulmonary Reha-

bilitation” kanıta dayalı PR rehberinde, KOAH dışı 
kronik solunumsal hastalıklı olgularda PR, kanıt 1B 
düzeyinde önerilmektedir(12). IPF hastalarında ilaç-
ların dışındaki pulmoner rehabilitasyon seçeneği 
daha uzun ve iyi yaşam kalitesi, daha aktif ve daha 
az dispne şikayeti, daha az depresyon ve anksiyete, 
hastalık üzerinde daha iyi kontrol duygusu kazan-
dırmaktadır(13). PR KOAH hastalarında olduğu gibi 
IPF hastalarında da hedeflere başaralı şekilde ulaş-
mada yardımcı olmaktadır(7). IPF hastaları egzersiz 
kısıtlaması ve belirgin günlük yaşam aktivitelerinde 
kısıtlılık ile pulmoner rehabilitasyona adaydırlar(14). 
PR programı sıklıkla semptomatik ve azalmış gün-
lük yaşam aktiviteleri olan kronik solunumsal has-
talıklarında multidisipliner, kapsamlı ve kanıta da-
yalı uygulamadır(15).Pulmoner rehabilitasyon hasta 
değerlendirilmesi, düzenli egzersiz programına ka-
tılım, eğitim ve düzeltilmiş davranışsal değişimleri 
içerir(15). İntertisyel akciğer hastalarında (İAH) iki 
randomize kontrollü çalışmada pulmoner rehabili-
tasyon sonrası fonksiyonel egzersiz kapasitesinde, 
dispne ve yaşam kalitesinde kısa dönem kazanımla-
rın elde edildiği gösterilmiştir(16,17). Ancak bu kaza-
nımların büyük bir kısmı KOAH hastalarındaki ka-
zanımlara göre daha düşük seviyede kalmıştır(18) ve 
bu kazanımlar Altı ay sonrasında maalesef devam 
ettirilememiştir(16). Huppmann ve ark IAH tanılı 
402 kişi üzerinde 11 yıllık takipleri sonucu PR’nin 
yaşam kalitesi ve fonksiyonel durumları üzerinde 
olumlu gelişmeler sağladığını göstermiştir(19). Ya-
yınlanan uluslararası IPF yönetim bildirgesinde 
(ATS/ERS/JRS/ALAT) PR’un zayıf pozitif katkı sağ-
ladığı, ancak bununla birlikte, küçük bir kısmı hariç 
IPF bireylerin hemen hemen hepsine PR tedavisi 
tavsiye edilmiştir(11).

Günümüzde IPF rehberlerinde egzersiz kısıtlılığın 
patofizyolojik temelleri KOAH hastalarınınkinden 
farklı olduğundan bahsedilir(20). KOAH’da solunum-
sal kısıtlılık ve iskelet kas disfonksiyonu egzersiz 
kısıtlamasının temel faktörleridir(21), ancak IPF’de 
pulmoner gaz değişim(22,23) ve dolaşımsal faktörler-
de bozulma(24) egzersizi kısıtlayıcı temel faktörler-
dir. IPF’de egzersiz performansının dolaşımsal pa-
tolojiler ile doğrudan ilişkisi vardır(23) ve egzersizin 
tetiklediği hipoksemi ile karakterizedir(25).Pulmo-
ner arteryal hipertansiyon sıktır ve egzersizi olum-
suz etkiler(26). Egzersiz esnasında gereken kardiyak 
debi artışı sağlanamaz ve kas oksijen gereksinimini 
karşılanamaz(24). IPF hastalarında egzersiz kısıtla-
yıcı diğer temel faktör, dinlenme esnasında alveol-
arteryal basınç farkındaki artış,ndifüzyon kapasite-
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sindeki ve pulmoner fonksiyon parametrelerindeki 
(FEV1) azalmadır(27). Maksimal artan egzersiz esna-
sında arteryal hipoksemi belirgin derinleşir(24) ve 
egzersiz ve maksimal iş yüklerinde oksijen gereksi-
nimi artar(23). IPF’nin de içinde yer aldığı restriktif 
akciğer hastalarında egzersiz toleransında, günlük 
yaşam aktivitelerinde, HRQL (sağlıkla ilişkili yaşam 
kalitesi) azalma; nefes darlığında ve yorgunlukta 
artış sıktır(28). 

Bugüne kadar temelde orta ve ileri derecede KOAH 
hastalar üzerinde PR’un (egzersiz temelli) etkileri 
araştırılmıştır. Denetimli-kapsamlı PR programları 
klinik ilişkili orta ve şiddetli stabil KOAH hastala-
rında pulmoner fonksiyonlarda belirgin değişiklik 
oluşturmadan yaşam kalitesi, egzersiz ve fonksiyo-
nel kapasitesinde olumlu gelişmeler sağlamıştır(29). 
Mevcut rehberlerde kronik akciğer hastalarında 
egzersiz reçetelenmesi, solunumsal mekanik ve pe-
riferal kas disfonksiyonuna bağlı egzersiz kapasitesi 
azalmış KOAH hastalarında yapılan çalışmaları ka-
nıt olarak temel almıştır(30). Böylece semptomatik 
akciğer fibrozisli hastalarda kapsamlı PR program-
larının etkinliği iyi bir kanıt oluşturmuştur(31).

IPF hastalarındaki en önemli semptomlardan biri 
dispnedir. Dispne, IPF hastalarında egzersiz kapa-
sitesinde kısıtlamaya sebep olan en sık rastlanan 
semptomlardan biridir(32). İAH’da dispne KOAH’ta-
kinden daha farklı bir mekanizma ile oluşur. Bu me-
kanizmalar başlıca; fizyolojik restriksiyon (azalmış 
kompliyans ve artmış recoil sebebi ile), ventilasyon-
perfüzyon dengesizliği, difüzyon bozulması, kar-
diyovasküler ve dolaşımsal kısıtlama, anksiyete ve 
depresyon, iskelet ve solunumsal kas zayıflığıdır(8). 
Ferreira ve ark.(50) IPF hastasında yaptığı çalışmada, 
dört haftalık egzersiz ve eğitimsel aktivite programı 
içeren PR programı ile dispne şiddeti ölçeği olarak 
kullanılan Borg skoru ortalamasında azalma sağla-
mışlardır(33).

Başka bir çalışmada, 31 IPF hastasın katıldığı ve 
direkt gözetimli dört haftalık ve devamında 12 
haftalık eve reçete edilen PR programı ile dispne 
algısında ve Borg skalasında belirgin düzelme sağ-
lanmıştır(13). Direkt gözetimli 31 IPF hastada uygu-
lanan sekiz haftalık PR programının, bir yıl sonra-
sı dispne üzerine etkisinin değerlendirildiği diğer 
bir çalışmada algılanan nefes darlığında modifiye 
BORG skalası ile düzelme gösterilmiştir(34). Ayrıca, 
ek olarak bu çalışmada PR’un endurans ve yaşam 
kalitesinde gelişme ve hastane yatış gereksinimle-
rinde azalma sağladığı gösterilmiştir. Ancak mevcut 

bu çalışmada oksijen ihtiyacı yüksek şiddetli IPF 
hastalar üzerindeki PR etkisinin verileri yetersiz 
düzeydedir.

Önceki çalışmalarda oksijen desteğinin IAH da 
egzersiz enduransı ve maksimal iş yükünde artış 
sağladığı(35), beraberinde kan laktik asidoz seviyele-
rinde gerileme sağladığı gösterilmiştir(36). Birçok hi-
poksemik restriktif akciğer hastasında KOAH has-
talarından farklı olarak egzersiz esnasında oksijen 
gereksinimi egzersizin daha başlangıç seviyelerinde 
gerekmektedir. Minimal aktivite sonrası dramatik 
oksijen saturasyonu düşmeleri olabilmekte, bu du-
rum rehabilitasyon sürecini olumsuz etkilemekte-
dir, bu hastaları oksijen desteğini ile yeterli saturas-
yon düzeyini sağlayarak PR uygulanmalıdır. Yaş ve 
altta yatan hastalık dikkate alınarak, oksijen satu-
rasyonu > %90 tutacak şekilde ve akım hızı her vaka 
için tek tek değerlendirilerek tatbik edilmelidir.

IPF hastalarındaki diğer bir kısıtlayıcı özellik fonk-
siyonel egzersiz intoleransıdır. Fonksiyonel egzer-
siz toleransı KOAH ve IAH’da hastalarında genelde 
6DYT ile değerlendirilir. Hem IAH ve KOAH hasta-
larında dispne derecesi ve 6DYT mesafesi mortalite 
belirteci olarak tespit edilmiştir(5). Bir çok çalışma-
da, PR programı sonrası 6DYT ile fonksiyonel eg-
zersiz kapasitesinde istatiksel belirgin gelişme tes-
pit edilmiştir(5,32,33,37,38). PR bitiminden hemen sonra 
katılımcılar PR almayan gruba göre daha uzun me-
safe (ortalama 44 metre/altı dakika) yürümüşler-
dir. Bu gelişme IAH’da 6DYT için minimal klinik an-
lamlılık aralığı 30-33 m olarak tespit edilmiştir(39). 
Nıshıyama ve ark.(17) PR’nin 6DYT için etkisini 46 
metre, Holland ve ark(16) IAH için ortalama 6DYT 
artışını 35 m, (34 IPF hastası ile yapılan alt grup 
analizinde 25 metre), Ferreira ve ark(33) 113 IAH 
hastasında ortalama artışı 56 metre; Swigrisve ark.
(40) 21 IPF hastasında yaptığı çalışmada 6DYT de 61 
metre gelişme dokümente etmiştir. Tam tersi Kozu 
ve ark(18,36) IPF hastasında 6DYT de artışı sadece 16 
m bulmuşlardır. IAH için 6DYT için minimal klinik 
anlamlı farklılık (MCID) halen tartışmalıdır. KOAH 
hastalarında Puhan ve ark tarafından minimal kli-
nik anlamlı farklılık 54 m tespit edilmiştir(41). Se-
kizyüzyirmiiki IPF hastasının katıldığı geniş kohort 
çalışmasında 6DYT minimal klinik anlamlı farklılık 
yapılan istatistik ile 24-45 metre ölçülmüştür(42). 
Swigris ve ark.(43), 6DYT’de minimal klinik anlamlı 
farklılığı 28 m olarak ölçmüştür.

IPF hastalarında quadirceps gücü egzersiz kapasite-
si ile direkt ilişkilidir(32). Periferal kas disfonksiyo-
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nunun egzersiz kısıtlamasının ortaya çıkmasında 
büyük katkısı vardır(32,44). İPF olgularını içeren baş-
ka bir araştırmada, infrared spektroskopiyle kardi-
yopulmoner egzersiz testinde egzersiz sınırlaması, 
mitokondriyal miyopatiyle ilgili defektif periferal 
oksijen kullanımına bağlanmıştır(45). İPF hastaları-
nın da dahil olduğu İAH olgularla yapılan bir araş-
tırmada, akciğer nakliardından tüm olgularda nor-
mal veya normale yakın akciğer fonksiyon testleri 
olsa da periferal kas kısıtlanmasına bağlı maksimal 
egzersiz kapasitesinde düşüş görülmüştür(46). IPF 
hastalarında kortikosteroid ve immunsupresan 
ajanlarla tedaviler, sistemik inflamasyon, oksidatif 
stres ,beslenme eksiklikleri, fiziksel inaktivite ve 
yaşlanma periferik kas fonksiyonlarını etkiler(44). 
Periferal kas güçsüzlüğü IPF hastalarında gelişir ve 
egzersiz intoleransına sebep olur(32).

IPF hastalarındaki diğer bir kısıtlayıcı mekanizma 
günlük yaşam aktivitelerinde azalmadır. Aynen 
KOAH hastalarında olduğu gibi quadriceps kas za-
yıflığının diğer bir olası nedeni azalmış anabolik 
hormonlar ile gelişen miyopatidir(47). IPF hastala-
rında rehabilitasyon programının diğer temel ger-
çeği alt ekstremite kas egzersiz eğitimi ile egzersiz 
toleransının gelişmesidir. Egzersiz eğitimi üst ve alt 
ekstremite endurans, gerilme ve gevşeme teknik-
leri, enerji koruma teknikleri, yavaş ve derin solu-
num, yeterli oksijenizasyon, nutrisyonel değerlen-
dirme ve kas, kilo kaybının engellenmesini içerir.

İleri akciğer fibrosizli hastalar evden çıkma ve yü-
rüme gibi günlük düzenli fiziksel aktiviteleri yapa-
mayacak kadar çok dispneik olabilirler(13). Kronik 
akciğer hastalarında ki azalmış günlük aktivite-
nin fiziksel sağlığı kaybetme ve yaşam kalitesinde 
azalmaya sebep olduğu gösterilmiştir(48). İPF vaka-
ları için bu hastalığa spesifik sağlıkla ilişkili yaşam 
kalitesi anketi geliştirilmemiştir. Swigris ve ark, 
KOAH’lı olgulara benzer formatta İPF vakalarında 
da vücut sağlığı ve bağımsızlık ile ilişkili alt başlık 
puanlarının düşük olduğunu ve bunların dispne 
ölçümü, vücut sağlığı ve enerji/yorgunluğu ölçen 
alt başlıklar ile bağlantılı olduğunu rapor etmişler-
dir(49). İPF teşhisli 41 vakaya St. George Respiratory 
Questionnaire (SGRQ) uygulanan araştırmada, 
toplam SGRQ skoru ile total akciğer kapasitesi, 
DLCO, istirahat PaO2, egzersizde ölçülen en düşük 
PaO2, bazal dispne indeksi arasında korelasyon 
bulunurken, zirve VO2 ve vital kapasite arasında 
korelasyon bulunmamıştır(50). Diğer bir araştır-
mada ise, SGRQ ve SF-36 ile değerlendirilen yaşam 
kalitesinin, 6DYM, dispne skorları, FEV1, FVC ve 

DLCO ile anlamlı ölçüde ilişkili olduğu izlenmiş-
tir(4). Jastrzebskive ark.(13) 12 haftalık PR progra-
mı sonrasında günlük fiziksek aktivitede ve SF-36 
(36-item short form survey) ve SGQR ile ölçtükleri 
HRQL (sağlıkla ilişkili yaşam kalitesi) skorlarında 
düzelme sağladıklarını göstermişlerdir. Yine Nishi-
yama ve ark(32) çalışmalarında IPF hasta grubunda 
kontrol grubuna göre SGRQ skorlarında PR sonrası 
istatiksel anlamlı farklılık tespit etmişlerdir. Total 
SGRQ skorlarında gelişmenin dörtten fazla olması 
minimal klinik anlamlı farklılık KOAH hastalarında 
tespit edilmiştir(51). Bu çalışmada total SGRQ skor-
larında iki grup arasındaki farkın 6.1 olması IPF için 
pulmoner rehabilitasyonun klinik olarak efektif ol-
duğunu göstermiştir. Ancak IPF’dede total SGRQ 
skorlarında minimum klinik anlamlı farklılık için 
kesin bir değer tespit edilmemiştir, bu konuda daha 
fazla çalışma yapılması gerekmektedir. Holland ve 
ark.(16), 34 hastanın IPF tanılı olduğu 57 IAH hasta-
sında Kronik Solunumsal Hastalık Anketi (CRDQ) 
kullanarak yaptığı çalışmada PR sonrası CRDQ 
skorlarında belirgin düzelme sağlandığını göster-
miştir. Ancak sağlanan kazanımların altı aydan 
daha uzun sürmediği görülmüştür. Bu durum IPF 
hastalarında egzersiz eğitiminin kısa dönem yararı 
olduğunu desteklemiştir(2).

Naji ve ark.(34) IAH hastalarında anksiyete ve depres-
yon skorlarında PR sonrasında belirgin düzelmeler 
tespit edilmiştir. Daha ilginç olanı bazı araştırıcılar 
PR katılıcılarında mental sağlıklarında ki düzelme-
lerin fiziksel yönlerdeki düzelmelerden daha fazla 
olduğunu göstermiş olmalarıdır(50).

Önceki çalışmalarda IPF hastalarında dört-sekiz 
haftalık PR sonrası PaO2 ve DLCO değerlerinde is-
tatiksel olarak anlamlı farklılık tespit edilmemiştir. 
Bu bulgular Nishiyama ve ark.(32) tarafından 10 haf-
talık PR programı öncesi ve sonrası bulunan PaO2 ve 
DLCO değerlerindeki farksızlık ile desteklenmiştir. 
PR programının fibrozis ve alveolakapiler membran 
kalınlaşmasına etki etmediğini düşündürmüştür. 
PR’nin IPF patolojisinde yer alan bozulmuş gaz de-
ğişimi ve difüzyon defektlerinden ziyade kas oksijen 
tüketiminde düzelme sağladığını düşündürmüştür. 

IPF hastalarında, PR ile uyku kalitesi ve uyku bo-
zukluklarındaki ilgi çekici gelişmeler çalışılmış-
tır(52,53). Küçük bir çalışmada IPF hastalarında uyku 
etkinliğindeki düşüş, arousal indeksindeki artış ve 
uykunun birinci evresindeki artışlar yaş kontrollü 
çalışmada gösterilmiştir(52). Diğer bir araştırmada 
IPF hastalarında düşük uyku kalitesi (Pittsburgh 
uyku Ölçeği ile ölçülmüş) tespit edilmiştir. İlginç 
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olarak 6DYT, oksijenizasyon, pulmoner fizyoloji öl-
çekleri ile uyku kalitesi arasında korelasyon tespit 
edilmemiştir(54), bu durum uyku kalitesi ile hastalık 
şiddeti arasında ilişki olmadığını düşündürmüştür. 
Paradoksal olarak mevcut çalışmada(40), Pittsburgh 
uyku ölçeği indeksi skorları PR sonrası artış gös-
termiş, ancak bu değişiklik küçüktür ve anlamlı 
klinik önem arz etmemektedir. Sonuç olarak PR 
IPF hastalarının fonksiyonel egzersiz kapasitesi, 
dispne şikayetleri ve yaşam kalitesinin düzeltilmesi 
açısından için kanıta dayalı kazanımlarla önem arz 
etmektedir. Ancak bu kanıtların daha uzun süreli ve 
daha çok katılımcının olduğu randomize perspektif 
çalışmarla desteklenmeye ihtiyacı devam etmekte-
dir. Hastalar pulmoner rehabilitasyon programları-
na, son dönem akciğer gelişmesi beklenmeden, tanı 
ve medikal tedavi aşamasında yönlendirilmelidir.
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