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TANIM

= Herhangi bir organik sebebe
baglanamayan asimetrik sol
ventrikul hipertrofisi ve
myokardial kitle artisi ile
karakterize, sol ventrikul
dilatasyonunun eslik etmedigi
kardiyomyopati tipidir.




TARIHSEL SUREC-PREVALANS

m ik olarak Fransizlar ve Almanlar tarafindan
1900’Ilu yillarda tanimlanmistir.

m HCM ilk kez 1958 de Donald Téare'nin
serilerinde “aniden o6lume yol acan
asimetrik sol ventrikul kalinlasmasi ve
dilate olmayan kavite ile karakterize bir
hastalik” olarak tanimlanmustir.

m Toplumda gorulme sikhgi %0.02 ile
0.2arasindadir.

m Fenotipik olarak taninma sikhigi ise %1
civarindadir.

= En fazla K.Amerika,Avrupa ve Japonya’'da
goruluyor.




PATOLOQJI-MAKROSKOPI

= Ventrikul kavitesi kuguktur veya
normal boyuttadir.

m Myokardial kitlenin artmasi duvar
kalinliginin artmasina baghdir.

m Makroskobik olarak en fazla goze
carpan asimetrik ventrikul
hipertrofisidir.

m Atriyumlar dilate ve hipertrofiktir.

= Mitral kapak yapilari buyumus ve
uzamistir.

m Makroskopik olarak, kesit alanlarinda
karakteristik uterin fibrinoidler
,anormal kisa ve genis kas lifleri
gorulur.




PATOLQJI-MAKROSKOPI

m Ek olarak post mortem serilerde
anterior mitral leafletin septuma
temasinin sonucu olarak yama
seklinde subendokardial kalinlagsma
oldukga sik gozlenmektedir.

m Asimetrik septal hipertrofi olgularin
buyuk kisminda gozlemlenebilir.

= Apikal tutulum Japon olgular disinda
nadir gorulur.

m |zole sag ventrikul hipertrofisi henuz
bildiriimemistir.




[his image taken from the Textbook of Cardiovascular Wedicine, 2nd EC




HISTOLOJI

m Miyositlerin duzensiz dizilisi(%95)
*myositlerin transvers yarigapi artmis ve
sekilleri bozulmustur.

*interselluler baglantilarda bozulma
vardir.

*myositler birbirlerine dik ve duzensiz
sekilde yerlesmislerdir.

= Fibrotik degisim
*sol ventrikulde siklikla nekroz ve fibrotik
degisim gorulur.
= Interstisyel (matriks) kollajen balimunin
genislemesi









HISTOLOJI

m Anormal intramural koroner arterler,

*en belirgin septumda olmak
uzere yaklasik %80 hastada
mevcuttur.

*media ve intimada duz kas
hucreleri,kollajen ve mukoid
birikimine bagli olarak arteriyollerin
duvarlari kalinlasmistir

*Lumen siklikla daralmis veya
tikanmistir.

*Fibroz alanlari icinde artmis

saylida intramural koroner arterler
aanriilebilir







HISTOLOJI

= Hastalarin 2/3unde mitral kapagin
yapisi degismistir.
m Miksamatoz dejenerasyon bulgusu

olmadan leafletler uzamistir ve
kapak doku alani artmistir.

= Buyuk mitral yaprakgiklar ve
anormal papiller kas baglantisi
(arada chordae tendinealar
olmaksizin baglanma) olgularin
%50sinde gorulebilir.

= Yine olgularin %20sinde MVP ve
mitral annuler kalsifikasyon
gorulebilir.




ETYOLOJI ve GENETIK

s HCM otozomal dominant
kalitimi olan mendeliyan gecistir

= Spontan mutasyonlara bagl
sporadik formlarda mevcuttur.

m Sarkomerik polipeptidleri
kodlayan 10 farkli genin HCM ile
iliskili oldugu ve bu genlere ait
125'In ustunde missens tipi
mutasyon oldugu biliniyor.
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HCM'NIN GENETIK OZELLIKLERI

= Chr14q11-12 (beta kardiak myosin

agir zinciri)

NI

OO0O00O0

NI
Nr-
NI
Nr3p21-12923 (esansiyel ve

g3(Troponin T)

6 p13 (Troponin |)

5q2(alfa tropomyosin)
1p11(myosin binding protein C)

regulatuvar myosin hafif zinciri)

m Chr 15911-14(aktin)
m Chr7qg3(yalnizca Irlandal bir ailede

tanimlanmig)



ETYOLOJI ve GENETIK

= Bu mutasyonlarin %30’'unu myozin
agir zincirine ait mutasyonlar
olusturur.

= Bildirilen mutasyonlara gore HCM
prognozunun degistigi ileri
surulmustur.

Kardiyak troponin-T mutasyonlarinda
kardiyak hipertrofi siklikla hafif
olmasina karsin,prognoz kotudur.

Tum bu verilere gore bir ailede ani
olumun olmasi sag olan aile
bireylerinde genetik ve /veya
ekokardiyografik olarak taranmasini
gerektirir.




Gumulative suraval

PheS513Cys

L

Phe110ille

L 20k “4

T Ol




HIPERTROFIK KARDIYOMYOPATI
TIPLERI

LV TUTULUMU
INSIDANS (%)

asimetrik hipertrofi

ventrikul septumunun hipertofisi 90
midventrikuler hipertrofi 1
apikal hipertrofi 3
posteroseptal ve /veya lateral 1
simetrik hipertrofi 5

RV TUTULUMU




APIKAL HCM

m Japonlarda daha sik gorulur.

m EKG de prekordiyal leadlerde
derin T dalga negatiflikleri
gorulur

m Anjiografide “maca isareti”
deformitesi gorulur.

m Semptomlar genellikle hafiftir

m Genellikle benign seyreder.

m Genellikle yasli populasyonda
anriiliir






MIDVENTRIKULER OBSTRUKSIYON

m Obstruksiyon papiller kas
seviyesindedir

= Anjiografik olarak en iyi RAO
pozisyonu ile goruntulenir

m Farkli olarak bu grupta SAM,MY
gorulmez



http://circ.ahajournals.org/content/vol92/issue7/images/large/hc1952209002.jpeg

HIPERTROFIK
KARDIYOMYOPATININ
FIZYOPATOLOJIK SINIFLANDIRMASI

» SIMETRIK HCM(%5)
s ASIMETRIK HCM(%95)
*NONOBSTRUKTIF TiP

*OBSTRUKTIF TIP(Sabit
istirahat ¢ikis gradyenti)

*OBSTRUKTIF TIP(Dinamik
istirahat ¢ikis gradyenti)



SUBAORTIC CAVITY MIDVENTRICULAR
OBSTRUCTION OBLITERATION OBSTRUCTION
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PATOFIZYOLOJI

m Cikis yolu obstruksiyonu

= Diastolik disfonksiyon
e Bozulmus diastolik dolum, artmis dolum
basinci
= Myokardiyal iskemi
e T kas kitlesi, dolum basinci, O-sunumu
e | vasodilator rezerv
e anormal intramural koroner arterler
e Arterlerde sistolik kompresyon




PATOFIZYOLOQJI-cikis YoLu
OBSTRUKSIYONU

°3 kasin anterior > Daralmis ¢ikis yolu



Onset of systole Early systole Midsystole



PATOFIZYOLOJI

m Basing gradiyentinin baglamasi
mitral leaflet -septum temasinin
baslamasi ile es zamanli olur.

m Baslangi¢c zamani ve suresi basing
gradiyentinin buyuklugunu ve LV
ejeksiyon zamaninin uzunlugunu
belirler.

m Erken sistoldeki leaflet koaptasyonu
ve SAM mid-gec sistolik ufurumu
aciklayabillir.

® %20 olguda MY,SAM dan bagimsiz

eonhoanlare hoaAalidir Rit Aa nancictalily




PATOFIZYOLOJI-piaSTOLIK DISFONKSIYON

s HCM hastalarinin yaklasik
%80’ninde gorulur. Diastol erken
dolum fazi anlaml olarak
uzamistir ve bunun sonucunda
anormal relaksasyon ve
distensibilite ortaya cikar.

m Diastolik dolum anormallikleri,
myokardial hipertrofinin
genigliginden veya dagilimindan
bagimsizdir.




PATOFIZYOLOQJI-DIASTOLIK
DISFONKSIYON

= HCM olgularinda son donemdeki
izometrik kasilmaya bagli sistolik
Islevin artisini gevseme bozuklugu
ve diyastol suresince artan bir bosluk
sertlesmesi (chamber stiffness) izler.

= Enerjiye bagimli,karmasik bir isg olan
diyastolik gevsemenin
belirleyicilerinden olan baslica
gevseme yukleri (koroner dolus
yuku,ventrikul dolus yuku) azalir.
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HIPERTROFIK KARDIYOMYOPATIDE MYOKARD
ISKEMISININ POTANSIYEL MEKANIZMALARI

= Artmis kas kitlesi

m Yetersiz kapiller cevap

= Artmis diastolik dolum basinglari

= Anormal intramural koroner arterler
= Anormal vasodilatator rezerv

= Myokardial bridge

= Artmis myokardial oksijen istemi




PATOFIZYOLQJI-sisToLik DISFONKSIYON

m Genellikle sistolik fonksiyon normal
veya supranormaldir.

= Fakat end-stage donemde yaygin
myokardial fibrozise bagli bozulmus
EF gorulebilir.

m Fibrozis duzensiz myokard liflerinin
arasindaki gevsek interselluler bag
dokusunun zamanla
transformasyonu sonucu olusuir.

m Daha nadiren kuguk damar
hastaligina bagli myokard

ickamicinin eAnticit Aalarralr AA




KLINIK BULGULAR

= Asemptomatik
e ekokardiyografik bulgular

= Semptomatik
e dispne % 90 hastada
e angina pectoris %75 hastada

e yorgunluk, pre-senkop, senkop
cocuklarda ve adolesanlarda artmis ani
kardiyak olum riski ile birliktedir

e carpinti, PND daha az sikliktadir.




SEMPTOMLAR

= Hastalarin buyuk kismi
asemptomatiktir ya da hafif
semptomliudur.

m Cocuklarda ve genclerde ilk
prezentasyon ani olum olabillir.

= Yasl hastalarda tutulum (LV

nipertrofisi,cikis yolu gradyenti) daha

nafifitr.

= Hipertrofinin genigligi ile
semptomlarin ciddiyeti arasinda bir
iliski olabilir ama bu sart deqildir.




FiZIK MUAYENE

m Sol ventrikul tutulumunda apex atimi
gucludur ve sol-atrial vuru palpabl olabilir.

= 1. ve 2. kalp sesi genellikle normaldir fakat
S4 duyulabilir.

= Nonobstruktif HCM olgularinda ufurum
duyulmayabilir veya apexte provakasyonla
artmayan 1/6 sistolik ufurum duyulabilir

m Latent subaortik obstruk3|yonlu olgularda
iIse apexte duyulan 1/6- 2/6’hk ufurumun
uygun provakasyonla arttigi gorulur.

m Subaortik obstruktif HCM olgularinda
Istirahatte apexte sol sternal hat boyunca
yayilan siddetli ufurum duyulur.
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FiZIK MUAYENE

= RV tutulumunda juguler venoz
basingta artmis A dalgasi,
nadiren S4 (RV diastolik
disfonksiyonunu gosteren) ve
sistolik ejeksiyon ufurumu
(subpulmonik veya
midventrikuler obstruksiyonu
gosteren) gorulur.




ELEKTROKARDIYOGRAFI

m Hastalarin %90'ninda anormal EKG
bulgulari mevcuttur bununla birlikte
spesifik EKG bulgusu yoktur.

m Sag ve sol atrial genisleme bulgusu
siktir.

= Sol ventrikul hipertrofisine ait volta;
Kriterleri ile birlikte repolarizasyon
anormallikleri oldukga sik gorulur.

= Anormal Q dalgasi hastalarin %25-
50’sinde (0zellikle genc bireylerde
inferolateral leadlerde) gorulebilir.




ETIN
the Texthook of Cardiovas
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ELEKTROKARDIYOGRAFI

ﬁljz"’li\v’l‘id prekordiyal leadlerdeki dev negatif T
| ( §-__Igal ri Japon hastalardaki apikal tutulum
igini karakteristik olabilir.

o at t oponin-T mutasyonu olan familyal
HCM olgularinda minor EKG anormallikleri
ekokardiyografi gorulur.




This image aken from the Textbhook of Cardbovascuisr Medicing, 2nd Ed
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ELEKTROKARDIYOGRAFI

= Ambulatuvar EKG kayitlarinda NSVT
ataklari %25'e varan siklikla
gorulebilir.

m Paroksismal supraventrikuler

aritmiler ambulatuar EKG

kayitlarinda %30-50 hastada gorulur.

= Atrial fibrilasyon (AF) tani
koyuldugunda %5 oraninda
gorulurken 5 yillik takiplerde sikligi
%10’a varabilir.
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ELEKTROFIZYOLOJIK TESTLER

m HCM'de elektrofizyolojik testlerin
degeri dusuktur.

m Dusuk riskli hastalarda bile
aritmi induklenebillir.

m Senkopu ayirmak igin Tilt table
testi gereksizdir ve yuksek
oranda yanlis pozitiflik gorulur.



AC GRAFiISI

e Kardiak siluet ciddi artmis
olarak gorulebilir.

e Ozellikle ciddi MY oldugunda
sol atrial genisleme siklikla
tespit edilir

e Cift kontur gorunumu
olusabilir.




RADYONUKLID GORUNTULEME

e Thallium veya technetium ile
radionuclid goruntulemede
reversible defektler gorulebilir

e Bu reversible defektler ozellikle
ani kardiak arrest veya senkop
olan cocuklarda ve adolesanlarda,
myokard iskemisinin on planda
oldugunu desteklemektedir.




EKOKARDIYOGRAFI

= Hipertrofinin lokalizasyonu
m Sistolik ve diastolik disfonksiyon
= SAM varligi veya derecesi

m Subaortik ve/veya midventrikuler
obstuksiyonunun ciddiyeti

Ek mitral kapak anormalliginin varlgi

Mitral yetmezligin ve birlikte kapak
anormalliklerinin derecelendiriimesi

LA capi!




EKOKARDIYOGRAFI

u LV hipertrofisidir.

A 5’laaktetistik tutulum septum ve anterolateralin
ltdlumudur. Posterior duvar ve apikal daha
n tutulur.

ertr.qfl degisik derecelerde ve paternlerde
olusabilir.

Septtiihien az 15 mm kalinliginda olmalidir.
\‘r( 0

m Septum posterior du_\_/e}_rqan 1.3-1.5 kat kadar







EKOKARDIYOGRAFI

s HCM ‘de ikinci bulgu artmis
cikigyolu gradiyenti ile iligkilidir.

= Interventrikller septumun
anteriora, mitral leafletinde
posteriora yer degistirmesi ile
LV cikis yolu oldukcga daralir.
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SISTOLIK ONE HAREKET

= Mitral kapak uzamis leafletler ve
anormal papiller kas yapilari
sayesinde septuma dogru cekilir.

m Kan yuksek hizla dar ¢ikis yolundan
atilirken daha dusuk basincta mitral
anterior leafletin serbest kismi
septuma cekKilir.

Normalden farkl olarak mitral arka
yaprakcik erken sistol sirasinda on
yaprakcigin 1/3 distali ile koapte olur
ve aclkta kalan on yaprakgigin
serbest ucu ¢ikim yoluna dogru ters
yonde hareket ederek buray! mid
sistolde daraltir.




|

EARLY MITRAL LEAFLET-
SYSTOLE SEPTAL CONTACT
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EKOKARDIYOGRAFI

= Kucuk ventrikul kavitesi

= Ozellikle septumun sistolde iler
derecede kalinlasmasi ve
hareketinin azalmasi

m Posterior duvarin normal veya artmis
hareketi

m Diastolik disfonksiyona sekonder
olarak mitral kapagin middiastolde
azalmis kapanma hizi

= Mitral valv prolapsusu
= Aort kapagin kismi kapanmasi
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EKOKARDIYOGRAFI

m Provakasyon testleri ile
gradiyent degisimleri

m Doppler USG ile diastolik
paternler degerlendirilebilir.




KARDIYAK KATETERIZASYON

m Tedavinin planlanmasinda intra kardiyak
basing olcumleri yararl olacaksa
yapilabilir(ciddi mitral yetmezligi olan
hastalarda oldugu gibi),

m Arteryel basing spike&dome
konfigurasyonu gosterebilir.

= Azalmis LV kompliansi sonucunda
ortalama ozellikle A dalgasi ve LV end-
diastolik basinci artmistir.

m CO genellikle normaldir ara sira artmis
olarak bulunabilir. Hastalarin1/4unde
artmis pulm.Ht gorulebilir.

= LV tutulumu olan olgularin %15inde RV
cikis yolu obstruksiyonuda vardir




[his image taken from the Textbook of Cardiovascutar Wedicine, 2nd Ed.
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This image taken from the Jexthook of Cardiovascular Medicine, 2nd Ed.
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Simultaneous LV (upper frace) and aortic (lower trace) pressure tracings in a patient with severe LV
outflow obstruction. In the LV tracing, a prominent atrial contraction wave contributing to elevated LV end
diastolic pressure can be seen. The aortic trace demonstrates a rapid upstroke with a second peak in late

2 gome”) before the incisura. The notch on the upstroke of the LV pressure tracing
pately with the time of mitral leaflet-septal contact.



GRADIYENT DEGISIMLERI

m 3 temel mekanizma ile dinamik
gradyent olusabillir;

*kontraktilite arttirihr
*preload azaltilir
*afterload azaltilir

Bu dinamik karakteristikler
ventrikuler ¢ikis yolunun diger
darliklarini ayirtedebilmeyi
saglar.




GRADIYENTI ETKILEYEN
FAKTORLER

A)Gradyentin artmasina yol acan(darhgi provake eden
)nedenler:

1.Hipovolemi
2.Hipotansiyon

3.Sol ventrikdl ici volumun azalmasi(Valsalva
manevrasi,NTG veya amil nitrit verilmesi)

4.Erken ventrikuler kontraksiyonlar
5.1soproteronol verilmesi

6.Egzersiz

B)Gradyentin azalmasina yol agan nedenler;
1.Miyokardial kontraktilitenin azaltiimasi
2.Sol ventrikul ici volumun arttirilmasi
3.Arteryel basincin artmasi



m Extrasistol sonrasinda
kontraktilitenin artmasi
(kompansatuar pause nedeniyle
ventrikuler dolumun artmasina
ragmen) hem gradiyent hem de
ufurumun artmasina neden
olur.Arteryel basing trasesinde
de nabiz basinci beklendigi
kadar artmaz veya duser.Bu

dinamik obstruksiyonun guvenilir
hir hiilarnieridir







@ taken from the Textbook of Cardbovasciar Medicing, Znd Ed




MRI

= Ozellikle RV ve apikal tutulumlu
HCM olgularinda kullanighdir.

= Yapiyl,bolgesel
fonksiyonlari,myokardial
perfuzyonu,myokardial enerjetigi
tek bir calisma ile gosterebilmesi
ustun tarafidir.




[his image taken from the Ta: cutar Medicing, 2nd This image taken from the Textbook of Cardiovascuiar Medicine, 2nd Ed
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DOGAL SEYIR

m Referans merkezlerin yillik
mortalitesi % 3 tur muhtemelen
tum hastalar i¢in yillik mortalite
% 1 civarindadir.

m Ani kardiyak arrest %06lik yillik
mortalitesi ile cocuklarda daha
sik gorulur.

m Klinik ilerleme genellikle ¢cok
yavastir.

m %10 —15 hastada dilate KMP
gelisir.



ANi KARDIYAK OLUM

= Anizotropik iletme ve reentry en sik
mekanizmay! olusturur.Myokardial
iIskemi,otonomik disfonksiyon ve
anormal vaskuler cevapta ani olumu
tetikliyor olabilir.

Holter kayitlarinda susteined
ventrikuler aritmi bulgusu olanlar igin
mortalite yilhk % 10dur.

Tesadufi EKG kayitlari susteined VT
ataklarindan once siklikla yuksek
ventr.yanitl AF ataklarinin oldukca
sik oldugunu gostermistir.

m Gradventin ciddiveti. fonksivonel




Table 2 Risk Factors for Sudden Death in HCM'

Major

Passible 1 Indwvidual Patients

Cardiac arrest (ventricular fibr
3pontaneous sustamed ventricy

Unexplamed syncope

ation)
ar tachycarda

ramily history of premature sudden death

LV thickness greater than or equal to 30 mm

Abnormal exercise bload pressure
Nonsustaied ventricular tachycardia (Holter)

Atrral fibnllation

Myocardial 1schemia
[V autilow obstruction

High-rek mutation
ntense (competitive) physical exertion

Symbals

ADbreviations: LV = left ventricular.

*1ee tet Tor detalls.



ANi KARDIYAK OLUM

m Cocuklarda ve adolesanlarda
1.derece akrabalarda yuksek
risk vardir.

m Eriskinlerden farkl olarak
cocuklarda senkop ataklari ani
olum i¢in guclu prediktordur.

m Cocuklarda spontan ventrikuler
aritmilerden ¢ok iskemi ani olum
sebebi olarak daha fazla
karsimiza cikmaktadir.



| Cardiac arrest/'sustained VT

- Strongest risk factors I

. Muitiple familial SD s
Adverse genotype
Recurrent syncope |
Multiple-repetitive NSVT Amiodarons E

Massive LVH \

Lowest"




IMPLANTABLE
CARDIOVERTER
DEFIBRILLATOR

m Class llIb endikasyon; HCM veya
uzun QT sendromu gibi hayati
tehdit eden ventrikul aritmilerinin
olmasi (familyal veya sporadik
olgularda )
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ASEMPTOMATIK HASTALARDA
TEDAVI

m Asemptomatik olgularda profilaktik
Ila¢ tedavisi semptomlarin
gelismesini engelleyebilir veya
geciktirebilir.

= = Ozellikle LV c¢ikis yolu gradyenti 75-

- 100mmHg olan olgularda tedavi

baslanmasi uygun olabilir.




SEMPTOMATIK TEDAVI

m Genellikle semptoma gore ampirik
tedavi uygulaniyor.

= Ciddi ¢ikigyolu gradyenti olan
hastalarda amacg farmakolojik veya
cerrahi yontemle gradyenti
azaltmaktir.

= Gradiyent olmayan hastalarda ise
farmakolojik tedavi ile semptomlarin
gerilemesi saglanir.




BETA BLOKER AJANLAR

Kalp hizini azaltirlar

Pasif sol ventrikul dolusu arttirirlar
Diyastol suresini uzatirlar
Myokardin O2 talebini azaltirlar

Efor esnasinda c¢ikis yolu gradyentini
dusururler.

m Ciddi ventrikuler aritmileri ve ani kardiyak
olumu engelleyebilirler.

Semptomlarin azalmasini ve egzersiz
kapasitesinin iyilesmesini saglarlar



BETA BLOKER AJANLAR

m Propronolol,atenolol,metoprolol,nadolol gibi
llaclar kullaniimistir

= Semptomlar basladiginda tedaviye ampirik
olarak baslanir ve fonksiyonel yetersizlik
dozlarina ulasilincaya kadar titrasyon

yapilir
m Bircok calismada propranolol dozu
480mg/gun dozuna ¢ikilmistir.

= Treadmill veya bisiklet testi ile tedavinin
hedefleri ve doz titrasyonunun belirlenmesi
Icin kullanilabilir.




VERAPAMIL

= 480mg/gun dozlari uzerinde semptomatik
lyilesme saglayabilir.

= Ciddi gradyenti olan veya ciddi diastolik
disfonksiyonu olan hastalarda muhtemel
vasodilatasyon etkisi sonucu ani
hemodinamik kollaps geligebilir.

m Oral verapamil dozu infantlarda ve
cocuklarda belli degildir.

m Pekcgok arastiriciya gore baslangi¢ tedavisi
beta blokerler olmalidir.

= Her iki ajanin birarada kullaniimasinin
ustunlugu ispatlanamamuistir.




DISOPRAMID

n
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adiimasi uygun olabilir.

ktif grup hastalarda kardiyak outputu azaltarak
e yol acabilirler.



DISOPRAMID

= Antikolinerjik etkileri yasli hastalarda
kullanimini kisitlayabillir.

m Son calismalarda class1 antiaritmik
etkinligi olan ve antikolinerjik yan etki profili
olmayan cibenzolinin es etkinlikte oldugu
gOsterilmistir.

m Disopromid-amiodarone,satolol,kinidin
kombinasyonlari proaritmik etkileri
nedeniyle cok dikkatle kullaniimalidir.

m Disopramidin idame dozu 400-600mg/gun
dozudur.



i Genefically Overall | — I
ol [ aflected HCM  emb| High-fsk SD || primaryisecondary
wio phenofype Population | prevention
EI_, Cardioversion;
No/mild Wm
. Nodrugs *— (lowSD Progreseiva | anlimaguE’l_j_q_:n
sk heart failure |
symptams
Verapamil
i : Drugs
|| Afterload | |
;| reduction |; Beta-blockers | Drugs
| Diurstics |: Disopyramide :
P — i : .
: | Digoxin | : | rehractory = Obstructive HCM Altemnatives
: ! 5?"11&#1 (rest or provocation) |t surgery
| Beta- | : ‘lr ' ':/’ ~.
| blockers | e Eng. Non-obstrudiive HCM | ¢ | i
M‘—{ (rest & provocation) Surgery: DEI!DJ Alcohol
| (S : Septal myactormny Pacing | | septal
! Em': ...... f
| lactone | ablation

I_I_-.I&arl Transplant |




SON DONEM HASTALIKTA TEDAVI

= %35 olguda sistolik fonksiyon bozuklugu
gelisebilir.

= Tedavide;ACEI/ARB,diuretikler,spiranolakt
on,digitaller,kullanilabilir.

= Bu grup hasta betabloker tedavisine uygun
olabilir.

m Kalp transplantasyonu dusunulmelidir.
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Treatment of Obstructive HCM Versus Nonobstructive
HCM With Impaired Systolic Function (End-Stage

HCM)

Obstructive HCM | End-Stage HCM
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CERRAHIi TEDAVIi-MYEKTOMI

= Intraventrikuler basing gradyentini
azaltmak igin,transtorasik yaklasimla
kalinlasmis proksimal septum bolgesinden
yaklasik 5 gramlik kuguk bir kas
dokusunun cerrahi olarak ¢ikariilmasi,mitral
kapagdin sistolik one dogru hareketini ve
mitral kapagin ventrikuler septuma
temasini azaltarak LV ¢ikis yolu
obstruksiyonunu giderir.

m Olgularin %90’nindan fazlasinda
obstruksiyonda anlamli derecede azalma
olur.

m Cerrahi myektominin yasam suresi ve ani
olum riski Uzerine etkisi bilinmedigi igin
sadece cok Clddl semptomlarl olan




CERRAHI TEDAVIi-MYEKTOMI

= AVANTAJLARI:

daha ¢abuk tama yakin
obstruksiyonun ve eslik eden MY'nin
lyilestiriimesi

daha az siklikla pacing gerektiren
kalp blogu

uzun donem sonugclarinin daha iyi
bilinmesi

koroner disseksiyon ve infarktus
riskinin olmamasi
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CERRAHI| TEDAVi-miTRAL KAPAK
REPLASMANI

= Mitral kapagin sistolik anterior
hareketi sonucu ciddi mitral
yetmezligi olan, genis MY ye
bagli KKY gelismis,pulmoner
hipertansiyon gelismis olgularda
uygulanabillir.
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PERKUTAN TRANSLUMINAL
SEPTAL MIYOKARDIYAL
ABLASYON

Obstruksiyona neden olan septal segmenti
besleyen koroner arterin alkol ile tikanarak
septumda nekroz olusturulmasi esasina
dayanir.

PTSMA ile olusturulan bolgesel terapotik
infarktus sonucu septal alanda olusan
incelme,sol ventrikul ¢ikis yolunda
genigslemeye yol acar.

Sonugcta;mitral kapagin sistolik one
hareketi ve ¢ikis yolu obstruksiyonu azalir
veya ortadan kalkar.

Bolgesel remodeling surecinden sonra
sonu¢ myektomi ile benzerdir.



PERKUTAN TRANSLUMINAL
SEPTAL MIiYOKARDIYAL
ABLASYON

= Yaklasik olarak olgularin %84'unde
semptomlarda iyilesme,%80’inde LV c¢ikis
yolu obstruksiyonunda anlamli derecede
azalma gozlenir.

s PTSMA AVANTAJLARI:

Ozellikle yasli hastalarda
kardiyopulmoner bypassa eslik eden
risklerden kacinma

Daha kisa hastanede kalis suresi
Daha kisa iyilesme suresi
Daha dusuk maliyet






Table 1 Comparsson of Septal Myectomy and Percutaneous Alcohol Septal Ablation

Parameter Hyectomy Ablation
(Operative mortality fito 2t 0P
Gradient reduction (at rest) to less than 10 mm Hg {0 {ess than 25 mm Hg
Symptoms (subjective) Qecreased decreased
Symptoms (objective) Qecreased decreased
Effective with anatomic variability in septum s tally Uncertain
Pacemaker (nigh grade A-V block| fito 2t i to 10%
Estimated patient selection ( {5 to 20x
SUdden death rik (long-term| Very low Uncertain
Avallable folow-up more than 40 years 3ot b years
Intramyocardial scar abeent present

*ata reprasents best astimates based on the assimilation o publihed data, and with emphast placed on the most recent clinlca expertence,



PACEMAKER IMPLANTASYONU

azalfasini ve akimin artmasini saglar.

e Calismalarda asenkron kasilmaya ve relaksasyona
] Earak sistolik ve diastolik fonksiyonlarda
Z"UIJ

g
aghajhlr.Bu LV cikis yolu obstruksiyonunun

a gozlenmistir
Bir grup hastada semptomlar iyilesmistir ve
medikasyon ihtiyaci azalmistir




PACEMAKER IMPLANTASYONU

= Dual-chamber pacing yasli,medikal
tedaviye yanitsiz ciddi semptomatik
obstruksiyonu olan ve acik kalp cerrahisi
Icin uygun olmayan hastalarda
kullanilabilir.

m Obstruktif KMP’li olgularin tamaminda
pacinge istenen yanit allnamaz ve hala
uzun donem etkileri bilinmemektedir.

m LV cikigyolu obstruksiyonunun azaltilmasi
ventrikuler aritmileri ve ani olumu
azaltamamistir.Bu yuzden kalici pacing
primer tedaviden ¢ok ek tedavi olarak
kullanilmak zorundadir.Sonuclar cok
degisken olmakla birlikte plaseboya ustun
oldugu bazi calismalarla gosterilebilmistir.




PACEMAKER IMPLANTASYONU

m ACC/AHA kilavuzlarinda da
kalici kalp pili takilma
endikasyonu medikal tedaviye
yanitsiz olgularda sinif
lIb,medikal tedavi ile
asemptomatik olgularda ise sinif
lll olarak kabul ediliyor.
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CIFT ODACIKLI PACING-MYEKTOMI

m Her iki tedavi modalitesini karsilastiran
herhangi bir calisma olmamakla birlikte her
Iki tedavide medikal tedaviye ustundur.

m Cerrahide septumun yeterli kisminin
cikarilmasi ile daha net sonucg elde
edilecektir.




INFEKTIF ENDOKARDITIN
ONLENMESI

= |stirahat halinde LV cikis yolu
obstruksiyonu bulgusu olan ve
Intrinsik mitral kapak hastaligi olan
hasta grubunda en sik gorulur.

m Prevalansi %0.5 civarindadir.

m Vejetasyonlar en sik anterior mitral
yaprak ile mitral kapagin temas ettigi
septum bolgesinde gorulur.

m AHA'ya gore istirahat halinde ve
egzersiz halinde ¢ikis yolu
obstruksiyonuna ait kaniti olan
hastalarda dis cerrahisi ve elektif
cerrahi oncesi profilaksi vapilimahdir.




GEBELIK

m Gebelik ve dogum ile ilgili olarak
artmis riske ait bulgu
bildirilmemistir.

m Sectio endikasyonu yoksa hasta
normal vajinal dogum yapabillir.




ATRIYAL FIBRILASYON

m Olgularin %20sinde AF gorulebilir.

= AF gorulme orani LA genislemesi ve yasla
birlikte artar.

= Bu grup hastalarda kardioversiyon
yapiimali yada uygun degilse hiz kontrolu
saglanmalidir.

= AF HCMIi hastalarda thromboembolism igin
yuksek risk olusturur,devamli veya
rekurren AF li olgularda antikogulasyon
tedavisi uygulanmalidir.

m Dusuk doz amiodarone tedavisi (1,000 to
1,400 mg haftada) sinus ritminin idamesi
ve ventrikul hizinin kontrolu saglanabilir.

m Beta-blokerler faydali olabilir.

m Class | ajanlar denenmemistir ve
potansiyel olarak aritmik etkileri vardir.
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