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TANIMTANIM

Herhangi bir organik sebebe Herhangi bir organik sebebe 
babağğlanamayan asimetrik  sol lanamayan asimetrik  sol 
ventrikventriküüll hipertrofisihipertrofisi ve ve 
myokardialmyokardial kitle artkitle artışıışı ile ile 
karakterize, sol karakterize, sol ventrikventriküüll
dilatasyonunundilatasyonunun eeşşlik etmedilik etmediğği i 
kardiyomyopatikardiyomyopati tipidir.tipidir.



TARTARİİHSEL SHSEL SÜÜREREÇÇ--PREVALANSPREVALANS

İİlk olarak Franslk olarak Fransıızlar ve Almanlar tarafzlar ve Almanlar tarafıından ndan 
19001900’’llüü yyııllarda tanllarda tanıımlanmmlanmışışttıır.r.
HCM ilk kez 1958 de Donald HCM ilk kez 1958 de Donald TTééareare’’ninnin
serilerinde serilerinde ““aniden aniden ööllüüme yol ame yol aççan an 
asimetrik sol asimetrik sol ventrikventriküüll kalkalıınlanlaşşmasmasıı ve ve 
dilatedilate olmayan olmayan kavitekavite ile karakterize bir ile karakterize bir 
hastalhastalııkk”” olarak tanolarak tanıımlanmmlanmışışttıır.r.
Toplumda gToplumda göörrüülme slme sııklklığıığı %%0.02 0.02 ile ile 
0.20.2arasarasıındadndadıır.r.
FenotipikFenotipik olarak tanolarak tanıınma snma sııklklığıığı ise %1 ise %1 
civarcivarıındadndadıır.r.
En fazla K.Amerika,Avrupa ve JaponyaEn fazla K.Amerika,Avrupa ve Japonya’’da da 
ggöörrüüllüüyor.yor.



PATOLOJPATOLOJİİ--MAKROSKOPMAKROSKOPİİ

VentrikVentriküüll kavitesikavitesi kküçüüçüktktüür veya r veya 
normal boyuttadnormal boyuttadıır.r.
MyokardialMyokardial kitlenin artmaskitlenin artmasıı duvar duvar 
kalkalıınlnlığıığınnıın artmasn artmasıına bana bağğllııddıır.r.
MakroskobikMakroskobik olarak en fazla golarak en fazla gööze ze 
ççarpan  asimetrik arpan  asimetrik ventrikventriküüll
hipertrofisidirhipertrofisidir..
AtriyumlarAtriyumlar dilatedilate ve ve hipertrofiktirhipertrofiktir..
Mitral kapak yapMitral kapak yapıılarlarıı bbüüyyüümmüüşş ve ve 
uzamuzamışışttıır.r.
MakroskopikMakroskopik olarak, kesit alanlarolarak, kesit alanlarıında nda 
karakteristik karakteristik uterinuterin fibrinoidlerfibrinoidler
,anormal k,anormal kıısa ve genisa ve genişş kas lifleri kas lifleri 
ggöörrüüllüür.r.



PATOLOJPATOLOJİİ--MAKROSKOPMAKROSKOPİİ

Ek olarak post Ek olarak post mortemmortem serilerde serilerde 
anterioranterior mitral mitral leafletinleafletin septumaseptuma
temastemasıınnıın sonucu olarak  yama n sonucu olarak  yama 
şşeklinde eklinde subendokardialsubendokardial kalkalıınlanlaşşma ma 
oldukoldukçça sa sıık gk göözlenmektedir.zlenmektedir.
Asimetrik Asimetrik septalseptal hipertrofihipertrofi olgularolgularıın n 
bbüüyyüük kk kıısmsmıında  gnda  göözlemlenebilir.zlemlenebilir.
ApikalApikal tutulum Japon olgular dtutulum Japon olgular dışıışında nda 
nadir gnadir göörrüüllüür.r.
IzoleIzole sasağğ ventrikventriküüll hipertrofisihipertrofisi henhenüüz z 
bildirilmemibildirilmemişştir.tir.





HHİİSTOLOJSTOLOJİİ

MiyositlerinMiyositlerin ddüüzensiz dizilizensiz dizilişşi(%95)i(%95)
**myositlerinmyositlerin

 
transverstransvers

 
yaryarııççapapıı

 
artmartmışış

 
ve ve 

şşekilleri bozulmuekilleri bozulmuşştur.tur.
**intersellintersellüülerler

 
babağğlantlantıılarda bozulma larda bozulma 

vardvardıır.r.
**myositlermyositler

 
birbirlerine dik ve dbirbirlerine dik ve düüzensiz zensiz 

şşekilde yerleekilde yerleşşmimişşlerdir.lerdir.
FibrotikFibrotik dedeğğiişşimim

*sol *sol ventrikventriküüldelde
 

ssııklklııkla nekroz ve kla nekroz ve fibrotikfibrotik
 dedeğğiişşim gim göörrüüllüür.r.

İİnterstisyelnterstisyel ((matriksmatriks) ) kollajenkollajen bbööllüümmüünnüün n 
genigenişşlemesilemesi







HHİİSTOLOJSTOLOJİİ

Anormal Anormal intramuralintramural koroner arterler,koroner arterler,
*en belirgin *en belirgin septumdaseptumda

 
olmak olmak 

üüzere yaklazere yaklaşışık %80 hastada k %80 hastada 
mevcuttur.mevcuttur.

**mediamedia
 

ve ve intimadaintimada
 

ddüüz kas z kas 
hhüücreleri,creleri,kollajenkollajen

 
ve ve mukoidmukoid

 birikimine babirikimine bağğllıı
 

olarak olarak arteriyollerinarteriyollerin
 duvarlarduvarlarıı

 
kalkalıınlanlaşşmmışışttıırr

*L*Lüümen smen sııklklııkla daralmkla daralmışış
 

veya veya 
ttııkanmkanmışışttıır.r.

**FibrozFibroz
 

alanlaralanlarıı
 

iiççinde artminde artmışış
 saysayııda da intramuralintramural

 
koroner arterler koroner arterler 

ggöörrüülebilirlebilir





HHİİSTOLOJSTOLOJİİ

HastalarHastalarıın 2/3n 2/3üünde mitral kapande mitral kapağığın n 
yapyapııssıı dedeğğiişşmimişştir.tir.
MiksamatMiksamatöözz dejenerasyon bulgusu dejenerasyon bulgusu 
olmadan olmadan leafletlerleafletler uzamuzamışışttıır ve r ve 
kapak doku alankapak doku alanıı artmartmışışttıır.r.
BBüüyyüük mitral yaprakk mitral yaprakççııklar ve  klar ve  
anormal anormal papillerpapiller kas bakas bağğlantlantııssıı
(arada (arada chordaechordae tendinealartendinealar
olmaksolmaksıızzıın ban bağğlanma) olgularlanma) olgularıın n 
%50sinde g%50sinde göörrüülebilir.lebilir.
Yine olgularYine olgularıın %20sinde MVP ve n %20sinde MVP ve 
mitral mitral annulerannuler kalsifikasyon kalsifikasyon 
ggöörrüülebilir.lebilir.



ETYOLOJETYOLOJİİ
 

ve GENETve GENETİİKK

HCM HCM otozomalotozomal dominant dominant 
kalkalııttıımmıı olan olan mendeliyanmendeliyan gegeççiişştirtir
SpontanSpontan mutasyonlara bamutasyonlara bağğllıı
sporadiksporadik formlarda mevcuttur.formlarda mevcuttur.
SarkomerikSarkomerik polipeptidleripolipeptidleri
kodlayan 10 farklkodlayan 10 farklıı genin HCM ile genin HCM ile 
iliilişşkili oldukili olduğğu ve bu genlere ait u ve bu genlere ait 
125125’’in in üüststüünde nde missensmissens tipi tipi 
mutasyon oldumutasyon olduğğu biliniyor.u biliniyor.





HCMHCM’’NNİİN GENETN GENETİİK K ÖÖZELLZELLİİKLERKLERİİ

Chr14q11Chr14q11--12 (beta 12 (beta kardiakkardiak myosinmyosin
aağığır zinciri)r zinciri)
Chr1q3(Chr1q3(TroponinTroponin T)T)
Chr16 p13 (Chr16 p13 (TroponinTroponin I) I) 
Chr15q2(alfa Chr15q2(alfa tropomyosintropomyosin))
Chr11p11(Chr11p11(myosinmyosin bindingbinding protein C)protein C)
Chr3p21Chr3p21--12q23 (12q23 (esansiyelesansiyel ve  ve  
regulatuvarregulatuvar myosinmyosin hafif zinciri)hafif zinciri)
ChrChr 15q1115q11--14(14(aktinaktin))
Chr7q3(yalnChr7q3(yalnıızca zca İİrlandalrlandalıı bir ailede bir ailede 
tantanıımlanmmlanmışış))



ETYOLOJETYOLOJİİ
 

ve GENETve GENETİİKK

Bu mutasyonlarBu mutasyonlarıın %30n %30’’unu unu myozinmyozin
aağığır zincirine ait mutasyonlar r zincirine ait mutasyonlar 
oluoluşşturur.turur.
Bildirilen mutasyonlara gBildirilen mutasyonlara gööre HCM re HCM 
prognozununprognozunun dedeğğiişştitiğği  ileri i  ileri 
ssüürrüülmlmüüşşttüür.r.
Kardiyak Kardiyak troponintroponin--T mutasyonlarT mutasyonlarıında nda 
kardiyak kardiyak hipertrofihipertrofi ssııklklııkla hafif kla hafif 
olmasolmasıına karna karşışın,n,prognozprognoz kkööttüüddüür.r.
TTüüm bu verilere gm bu verilere gööre bir ailede ani re bir ailede ani 
ööllüümmüün olmasn olmasıı sasağğ olan aile olan aile 
bireylerinde genetik ve /veya bireylerinde genetik ve /veya 
ekokardiyografikekokardiyografik olarak taranmasolarak taranmasıınnıı
gerektirir.gerektirir.





HHİİPERTROFPERTROFİİK KARDK KARDİİYOMYOPATYOMYOPATİİ
 TTİİPLERPLERİİ

LV TUTULUMU                 LV TUTULUMU                 
İİNSNSİİDANS(%)DANS(%)
asimetrik asimetrik hipertrofihipertrofi

ventrikventriküüll
 

septumununseptumunun
 

hipertofisihipertofisi
 
9090

midventrikmidventriküülerler
 

hipertrofihipertrofi
 

11
apikalapikal

 
hipertrofihipertrofi

 
3 3 

posteroseptalposteroseptal
 

ve /veya ve /veya laterallateral
 

11

simetrik simetrik hipertrofihipertrofi
 

55

RV TUTULUMU                       ...RV TUTULUMU                       ...



APAPİİKAL HCMKAL HCM

Japonlarda daha sJaponlarda daha sıık gk göörrüüllüür.r.
EKG de EKG de prekordiyalprekordiyal leadlerdeleadlerde
derin T dalga negatiflikleri derin T dalga negatiflikleri 
ggöörrüüllüürr
Anjiografide Anjiografide ““mamaçça ia işşaretiareti””
deformitesideformitesi ggöörrüüllüür.r.
Semptomlar genellikle hafiftirSemptomlar genellikle hafiftir
Genellikle Genellikle benignbenign seyreder.seyreder.
Genellikle yaGenellikle yaşşllıı poppopüülasyonda lasyonda 
ggöörrüüllüürr





MMİİDVENTRDVENTRİİKKÜÜLER OBSTRLER OBSTRÜÜKSKSİİYONYON

ObstruksiyonObstruksiyon papillerpapiller kas kas 
seviyesindedirseviyesindedir
AnjiografikAnjiografik olarak en iyi RAO olarak en iyi RAO 
pozisyonu ile gpozisyonu ile göörrüüntntüülenirlenir
FarklFarklıı olarak bu grupta SAM,MY olarak bu grupta SAM,MY 
ggöörrüülmezlmez

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


HHİİPERTROFPERTROFİİK K 
KARDKARDİİYOMYOPATYOMYOPATİİNNİİN N 
FFİİZYOPATOLOJZYOPATOLOJİİK SINIFLANDIRMASIK SINIFLANDIRMASI

SSİİMETRMETRİİK HCM(%5)K HCM(%5)
ASASİİMETRMETRİİK HCM(%95)K HCM(%95)

*NONOBSTR*NONOBSTRÜÜKTKTİİF TF TİİPP
*OBSTR*OBSTRÜÜKTKTİİF TF TİİP(Sabit P(Sabit 

istirahat istirahat ççııkkışış
 

gradyentigradyenti))
*OBSTR*OBSTRÜÜKTKTİİF TF TİİP(Dinamik P(Dinamik 

istirahat istirahat ççııkkışış
 

gradyentigradyenti))



http://circ.ahajournals.org/content/vol92/issue7/images/large/hc1952209006.jpeg


PATOFPATOFİİZYOLOJZYOLOJİİ

ÇÇııkkışış yolu obstryolu obstrüüksiyonu ksiyonu 
DiastolDiastolikik disfonksiyondisfonksiyon

BozulmuBozulmuşş diastolidiastolik dolumk dolum, , artmartmııss dolum dolum 
basbasııncncıı

MyoMyokkardiardiyyal isal iskemikemi
↑↑ kas kitlesikas kitlesi, , dolum basdolum basııncncıı, O, O2 2 sunumusunumu
↓↓ vasodilator revasodilator rezerzervv
aanormal intramural normal intramural koroner koroner arterarterlerler
Arterlerde Arterlerde ssisistolitolikk kkompresompresyonyon



PATOFPATOFİİZYOLOJZYOLOJİİ--ÇÇIKIIKIŞŞ
 

YOLUYOLU
 OBSTROBSTRÜÜKSKSİİYONUYONU

VentrikVentriküülerler
 

septalseptal
hipertrofihipertrofi
PapillerPapiller

 
kaskasıın n anterioranterior

yerleyerleşşimiimi
Mitral Mitral leafletlerleafletler

Daralmış
 

çıkış
 

yolu

Anterior
 

mitral leafletin
 

distali
 

Venturi
 

ve veya akım 
gücü

 
ile sistolik

 
anterior

 
hareketi oluşturur.(SAM)





PATOFPATOFİİZYOLOJZYOLOJİİ

BasBasıınnçç gradiyentiningradiyentinin babaşşlamaslamasıı
mitral mitral leafletleaflet --septumseptum temastemasıınnıın n 
babaşşlamaslamasıı ile eile eşş zamanlzamanlıı olur.olur.
BaBaşşlanglangııçç zamanzamanıı ve sve süüresi basresi basıınnçç
gradiyentiningradiyentinin bbüüyyüüklklüüğğüünnüü ve LV ve LV 
ejeksiyonejeksiyon zamanzamanıınnıın uzunlun uzunluğğunu unu 
belirler.belirler.
Erken sistoldeki Erken sistoldeki leafletleaflet koaptasyonukoaptasyonu
ve SAM ve SAM midmid--gegeçç sistoliksistolik üüffüürrüümmüü
aaççııklayabilir.klayabilir.
%20 olguda MY,SAM dan ba%20 olguda MY,SAM dan bağığımsmsıız z 
sebeplere basebeplere bağğllııddıır Bu dar Bu da pansistolikpansistolik



PATOFPATOFİİZYOLOJZYOLOJİİ--DDİİASTOLASTOLİİK DK DİİSFONKSSFONKSİİYONYON

HCM hastalarHCM hastalarıınnıın yaklan yaklaşışık k 
%80%80’’ninde gninde göörrüüllüür. r. DiastolDiastol erken erken 
dolum fazdolum fazıı anlamlanlamlıı olarak olarak 
uzamuzamışışttıır ve bunun sonucunda r ve bunun sonucunda 
anormal anormal relaksasyonrelaksasyon ve ve 
distensibilitedistensibilite ortaya ortaya ççııkar.kar.
DiastolikDiastolik dolum anormallikleri, dolum anormallikleri, 
myokardialmyokardial hipertrofininhipertrofinin
genigenişşliliğğinden veya dainden veya dağığıllıımmıından ndan 
babağığımsmsıızdzdıır.r.



PATOFPATOFİİZYOLOJZYOLOJİİ--DDİİASTOLASTOLİİK K 
DDİİSFONKSSFONKSİİYONYON

HCM olgularHCM olgularıında son dnda son döönemdeki nemdeki 
izometrikizometrik kaskasıılmaya balmaya bağğllıı sistoliksistolik
iişşlevin artlevin artışıışınnıı gevgevşşeme bozuklueme bozukluğğu u 
ve diyastol sve diyastol süüresince artan bir boresince artan bir boşşluk luk 
sertlesertleşşmesi (mesi (chamberchamber stiffnessstiffness) izler.) izler.
Enerjiye baEnerjiye bağığımlmlıı,karma,karmaşışık bir ik bir işş olan olan 
diyastolikdiyastolik gevgevşşemenin emenin 
belirleyicilerinden olan babelirleyicilerinden olan başşllııca ca 
gevgevşşeme yeme yüükleri (koroner dolukleri (koroner doluşş
yyüükküü,,ventrikventriküüll doludoluşş yyüükküü) azal) azalıır.r.





HHİİPERTROFPERTROFİİK KARDK KARDİİYOMYOPATYOMYOPATİİDE MYOKARD DE MYOKARD 
İİSKEMSKEMİİSSİİNNİİN POTANSN POTANSİİYEL MEKANYEL MEKANİİZMALARIZMALARI

ArtmArtmışış kas kitlesikas kitlesi
Yetersiz Yetersiz kapillerkapiller cevapcevap
ArtmArtmışış diastolikdiastolik dolum basdolum basıınnççlarlarıı
Anormal Anormal intramuralintramural koroner arterlerkoroner arterler
Anormal Anormal vasodilatatvasodilatatöörr rezervrezerv
MyokardialMyokardial bridgebridge
ArtmArtmışış myokardialmyokardial oksijen istemioksijen istemi



PATOFPATOFİİZYOLOJZYOLOJİİ--SSİİSTOLSTOLİİK DK DİİSFONKSSFONKSİİYONYON

Genellikle Genellikle sistoliksistolik fonksiyon normal fonksiyon normal 
veya veya supranormaldirsupranormaldir..
Fakat Fakat endend--stagestage ddöönemde yaygnemde yaygıın n 
myokardialmyokardial fibrozisefibrozise babağğllıı bozulmubozulmuşş
EF gEF göörrüülebilir.lebilir.
FibrozisFibrozis ddüüzensiz zensiz myokardmyokard liflerinin liflerinin 
arasarasıındaki gevndaki gevşşek ek intersellintersellüülerler babağğ
dokusunun zamanla dokusunun zamanla 
transformasyonu sonucu olutransformasyonu sonucu oluşşur.ur.
Daha nadiren kDaha nadiren küçüüçük damar k damar 
hastalhastalığıığına bana bağğllıı myokardmyokard
iskemisininiskemisinin sonucu olarak dasonucu olarak da



KLKLİİNNİİK BULGULARK BULGULAR

AsemptomatikAsemptomatik
ekokardiyografikekokardiyografik bulgularbulgular

SSemptomatikemptomatik
ddispneispne % 90% 90 hastadahastada
angina pectoris %75 angina pectoris %75 hastadahastada
yorgunlukyorgunluk, pre, pre--ssenkopenkop, , senkopsenkop
ççocuklarda ve ocuklarda ve adolesanlardaadolesanlarda artmartmışış ani ani 
kardiyak kardiyak ööllüüm riski ile birliktedirm riski ile birliktedir
ççarparpııntntıı, PND, PND daha az sdaha az sııklklııktadktadıır.r.



SEMPTOMLARSEMPTOMLAR

HastalarHastalarıın bn büüyyüük kk kıısmsmıı
asemptomatiktirasemptomatiktir ya da hafif ya da hafif 
semptomludur.semptomludur.
ÇÇocuklarda ve genocuklarda ve genççlerde ilk lerde ilk 
prezentasyonprezentasyon ani ani ööllüüm olabilir.m olabilir.
YaYaşşllıı hastalarda tutulum (LV hastalarda tutulum (LV 
hipertrofisihipertrofisi,,ççııkkışış yolu yolu gradyentigradyenti) daha ) daha 
hafifitrhafifitr..
HipertrofininHipertrofinin genigenişşliliğği ile i ile 
semptomlarsemptomlarıın ciddiyeti arasn ciddiyeti arasıında bir nda bir 
iliilişşki olabilir ama bu ki olabilir ama bu şşart deart değğildir.ildir.



FFİİZZİİK MUAYENEK MUAYENE

Sol Sol ventrikventriküüll tutulumunda tutulumunda apexapex atatıımmıı
ggüçüçllüüddüür ve solr ve sol--atrial atrial vuru vuru palpablpalpabl olabilir. olabilir. 
1. ve 2. kalp sesi genellikle normaldir fakat 1. ve 2. kalp sesi genellikle normaldir fakat 
S4  duyulabilir. S4  duyulabilir. 
NonobstruktifNonobstruktif HCM olgularHCM olgularıında nda üüffüürrüüm m 
duyulmayabilir veya duyulmayabilir veya apexteapexte provakasyonlaprovakasyonla
artmayan 1/6 artmayan 1/6 sistoliksistolik üüffüürrüüm duyulabilirm duyulabilir
LatentLatent subaortiksubaortik obstrobstrüüksiyonlu olgularda ksiyonlu olgularda 
ise ise apexteapexte duyulan 1/6duyulan 1/6-- 2/62/6’’llıık k üüffüürrüümmüün n 
uygun uygun provakasyonlaprovakasyonla arttarttığıığı ggöörrüüllüür.r.
SubaortikSubaortik obstrobstrüüktifktif HCM olgularHCM olgularıında nda 
istirahatteistirahatte apexteapexte sol sol sternalsternal hat boyunca hat boyunca 
yayyayıılan lan şşiddetli  iddetli  üüffüürrüüm duyulur. m duyulur. 



Physical examination in subaortic obstructive HCM



FFİİZZİİK MUAYENEK MUAYENE

RV tutulumunda RV tutulumunda jugulerjuguler venvenöözz
basbasıınnççta artmta artmışış A dalgasA dalgasıı, , 
nadiren Snadiren S44 (RV (RV diastolikdiastolik
disfonksiyonunudisfonksiyonunu ggöösteren) ve steren) ve 
sistoliksistolik ejeksiyonejeksiyon üüffüürrüümmüü
((subpulmoniksubpulmonik veya veya 
midventrikmidventriküülerler obstruksiyonuobstruksiyonu
ggöösteren) gsteren) göörrüüllüür. r. 



ELEKTROKARDELEKTROKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

HastalarHastalarıın %90n %90’’nnıında anormal EKG nda anormal EKG 
bulgularbulgularıı mevcuttur bununla birlikte mevcuttur bununla birlikte 
spesifik spesifik EEKKG G bulgusu yoktur.bulgusu yoktur.
SaSağğ ve sol ve sol atrialatrial genigenişşleme bulgusu leme bulgusu 
ssııktktıır.r.
Sol Sol ventrikventriküüll hipertrofisinehipertrofisine ait voltaj ait voltaj 
kriterleri ile birlikte kriterleri ile birlikte repolarizasyonrepolarizasyon
anormallikleri oldukanormallikleri oldukçça sa sıık gk göörrüüllüür.r.
Anormal Q Anormal Q dalgasdalgasıı hastalarhastalarıın %25n %25--
5050’’sinde (sinde (öözellikle genzellikle gençç bireylerde bireylerde 
inferolateralinferolateral leadlerdeleadlerde) g) göörrüülebilir.lebilir.





ELEKTROKARDELEKTROKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

MidMid prekordiyalprekordiyal leadlerdekileadlerdeki dev dev negatinegatiff T T 
dalgalardalgalarıı Japon hastalardaki Japon hastalardaki apikalapikal tutulum tutulum 
iiççin karakteristik olabilir.in karakteristik olabilir.
ÇÇocuklarda ve ocuklarda ve adadööllöösanlardasanlarda,EKG erken tan,EKG erken tanıı
iiççin ekodan daha in ekodan daha sensitifsensitif olabilir olabilir 
EriErişşkinlerde, anormal EKG bulgularkinlerde, anormal EKG bulgularıı
genellikle bgenellikle b--myosinmyosin mutasyonlarmutasyonlarıınnıı ggöösterir sterir 
fakat fakat troponintroponin--T mutasyonu olan T mutasyonu olan familyalfamilyal
HCM olgularHCM olgularıında  nda  minorminor EKG anormallikleri EKG anormallikleri 
normal ekokardiyografi gnormal ekokardiyografi göörrüüllüür.r.





ELEKTROKARDELEKTROKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

AmbulatuvarAmbulatuvar EKG kayEKG kayııtlartlarıında nda NSVT NSVT 
ataklarataklarıı %%2525’’e varan se varan sııklklııkla kla 
ggöörrüülebilir.lebilir.
ParoksismalParoksismal supraventriksupraventriküülerler
aritmiler aritmiler ambulatuarambulatuar EKG EKG 
kaykayııtlartlarıında %30nda %30--50 hastada g50 hastada göörrüüllüür.r.
AtrialAtrial fibrilasyonfibrilasyon (AF) tan(AF) tanıı
koyuldukoyulduğğunda %5 oranunda %5 oranıında nda 
ggöörrüüllüürken 5 yrken 5 yııllllıık takiplerde sk takiplerde sııklklığıığı
%10%10’’a varabilir. a varabilir. 





ELEKTROFELEKTROFİİZYOLOJZYOLOJİİK TESTLERK TESTLER

HCMHCM’’dede elektrofizyolojikelektrofizyolojik testlerin testlerin 
dedeğğeri deri düüşşüüktktüür.r.
DDüüşşüük  riskli hastalarda bile k  riskli hastalarda bile 
aritmi indaritmi indüüklenebilir.klenebilir.
SenkopuSenkopu ayayıırmak irmak iççin in TiltTilt tabletable
testi gereksizdir ve ytesti gereksizdir ve yüüksek ksek 
oranda yanloranda yanlışış pozitiflik gpozitiflik göörrüüllüür.r.



AC GRAFAC GRAFİİSSİİ

KardiakKardiak siluet ciddi artmsiluet ciddi artmışış
olarak golarak göörrüülebilir. lebilir. 
ÖÖzellikle ciddi MY olduzellikle ciddi MY olduğğunda unda 
sol sol atrialatrial genigenişşleme sleme sııklklııkla kla 
tespit edilir tespit edilir 
ÇÇift ift kontkontüürr ggöörrüünnüümmüü
oluoluşşabilir.abilir.



RADYONRADYONÜÜKLKLİİD GD GÖÖRRÜÜNTNTÜÜLEMELEME

ThalliumThallium veya veya technetiumtechnetium ile ile 
radionuclidradionuclid ggöörrüüntntüülemede  lemede  
reversiblereversible defektlerdefektler ggöörrüülebilirlebilir
Bu Bu reversiblereversible defektlerdefektler öözellikle zellikle 
ani ani kardiakkardiak arrestarrest veya veya senkopsenkop
olan olan ççocuklarda ve ocuklarda ve adadöölesanlardalesanlarda, , 
myokardmyokard iskemisininiskemisinin öön planda n planda 
olduolduğğunu desteklemektedir. unu desteklemektedir. 



EKOKARDEKOKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

HipertrofininHipertrofinin lokalizasyonulokalizasyonu
SistolikSistolik ve ve diastolikdiastolik disfonksiyondisfonksiyon
SAM  varlSAM  varlığıığı veya derecesiveya derecesi
SubaortikSubaortik ve/veya ve/veya midventrikmidventriküülerler
obstobstüüksiyonununksiyonunun ciddiyeticiddiyeti
Ek mitral kapak anormalliEk mitral kapak anormalliğğinin varlinin varlığıığı
Mitral yetmezliMitral yetmezliğğin ve birlikte kapak in ve birlikte kapak 
anormalliklerinin derecelendirilmesianormalliklerinin derecelendirilmesi
LA LA ççapapıı



EKOKARDEKOKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

Ana bulgu LV Ana bulgu LV hipertrofisidirhipertrofisidir..
Karakteristik tutulum Karakteristik tutulum septumseptum ve ve anterolateralinanterolateralin
tutulumudur. tutulumudur. PosteriorPosterior duvar ve duvar ve apikalapikal daha daha 
nadiren tutulur.nadiren tutulur.
HipertrofiHipertrofi dedeğğiişşik derecelerde ve ik derecelerde ve paternlerdepaternlerde
oluoluşşabilir.abilir.
SeptumSeptum en az 15 mm kalen az 15 mm kalıınlnlığıığında olmalnda olmalııddıır. r. 
Hastalarda ortalama Hastalarda ortalama septumseptum kalkalıınlnlığıığı 20 mm 20 mm 
civarcivarıındadndadıır.r.
SeptumSeptum posteriorposterior duvardan 1.3duvardan 1.3--1.5 kat kadar 1.5 kat kadar 
kalkalıınlanlaşşmmışış olarak golarak göörrüüllüür.r.





EKOKARDEKOKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

HCM HCM ‘‘de ikinci  bulgu artmde ikinci  bulgu artmışış
ççııkkışışyoluyolu gradiyentigradiyenti ile iliile ilişşkilidir.kilidir.
İİnterventriknterventriküülerler septumunseptumun
anterioraanteriora, mitral , mitral leafletindeleafletinde
posterioraposteriora yer deyer değğiişştirmesi ile tirmesi ile 
LV LV ççııkkışış yolu oldukyolu oldukçça darala daralıır.r.





SSİİSTOLSTOLİİK K ÖÖNE HAREKETNE HAREKET

Mitral kapak uzamMitral kapak uzamışış leafletlerleafletler ve ve 
anormal anormal papillerpapiller kas yapkas yapıılarlarıı
sayesinde sayesinde septumaseptuma dodoğğru ru ççekilir.ekilir.
Kan yKan yüüksek hksek hıızla dar zla dar ççııkkışış yolundan yolundan 
atatııllıırken daha drken daha düüşşüük bask basıınnççta mitral ta mitral 
anterioranterior leafletinleafletin serbest kserbest kıısmsmıı
septumaseptuma ççekilir.ekilir.
Normalden farklNormalden farklıı olarak mitral arka olarak mitral arka 
yaprakyaprakççıık erken sistol sk erken sistol sıırasrasıında nda öön n 
yaprakyaprakççığıığın 1/3 n 1/3 distalidistali ile ile koaptekoapte olur olur 
ve ave aççııkta kalan kta kalan öön yaprakn yaprakççığıığın n 
serbest ucu serbest ucu ççııkkıım yoluna dom yoluna doğğru ters ru ters 
yyöönde hareket ederek buraynde hareket ederek burayıı midmid
sistolde daraltsistolde daraltıır.r.



http://circ.ahajournals.org/content/vol92/issue7/images/large/hc1952209004.jpeg


M-mode echocardiogram that shows asymmetric septal hypertrophy, systolic anterior motion of the mitral valve, and contact 
between the anterior mitral valve leaflet and the interventricular septum





EKOKARDEKOKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

KKüçüüçük k ventrikventriküüll kavitesikavitesi
ÖÖzellikle zellikle septumunseptumun sistolde ileri sistolde ileri 
derecede kalderecede kalıınlanlaşşmasmasıı ve ve 
hareketinin azalmashareketinin azalmasıı
PosteriorPosterior duvarduvarıın normal veya artmn normal veya artmışış
hareketihareketi
DiastolikDiastolik disfonksiyonadisfonksiyona sekondersekonder
olarak mitral kapaolarak mitral kapağığın n middiastoldemiddiastolde
azalmazalmışış kapanma hkapanma hıızzıı
Mitral Mitral valvvalv prolapsusuprolapsusu
Aort kapaAort kapağığın kn kıısmi kapanmassmi kapanmasıı





EKOKARDEKOKARDİİYOGRAFYOGRAFİİ

ProvakasyonProvakasyon testleri ile  testleri ile  
gradiyentgradiyent dedeğğiişşimleriimleri
DopplerDoppler USG ile USG ile diastolikdiastolik
paternlerpaternler dedeğğerlendirilebilir.erlendirilebilir.



KARDKARDİİYAK KATETERYAK KATETERİİZASYONZASYON

Tedavinin planlanmasTedavinin planlanmasıında nda intraintra kardiyak kardiyak 
basbasıınnçç ööllçüçümleri yararlmleri yararlıı olacaksa olacaksa 
yapyapıılabilirlabilir((ciddi mitral yetmezliciddi mitral yetmezliğği olan i olan 
hastalarda olduhastalarda olduğğu gibiu gibi),),
ArteryelArteryel basbasıınnçç spikespike&&domedome
konfigkonfigüürasyonu grasyonu göösterebilir.sterebilir.
AzalmAzalmışış LV LV komplianskompliansıı sonucunda sonucunda 
ortalama ortalama öözellikle A dalgaszellikle A dalgasıı ve LV ve LV endend--
diastolikdiastolik basbasııncncıı artmartmışışttıır.r.
CO genellikle normaldir ara sCO genellikle normaldir ara sııra artmra artmışış
olarak bulunabilir. Hastalarolarak bulunabilir. Hastalarıın1/4n1/4üünde nde 
artmartmışış pulmpulm..HtHt ggöörrüülebilir.lebilir.
LV tutulumu olan olgularLV tutulumu olan olgularıın %15inde RV n %15inde RV 
ççııkkışış yolu yolu obstruksiyonudaobstruksiyonuda vardvardıırr





Simultaneous LV (upper trace) 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 
systole (“spike and dome”) before the incisura. The notch on the upstroke of the LV pressure tracing 
corresponds approximately with the time of mitral leaflet–septal contact.



GRADGRADİİYENT DEYENT DEĞİŞİĞİŞİMLERMLERİİ

3 temel mekanizma ile dinamik 3 temel mekanizma ile dinamik 
gradyentgradyent oluoluşşabilir;abilir;

**kontraktilitekontraktilite
 

arttarttıırrııllıırr
**preloadpreload

 
azaltazaltııllıırr

**afterloadafterload
 

azaltazaltııllıırr
Bu dinamik karakteristikler  Bu dinamik karakteristikler  
ventrikventriküülerler

 
ççııkkışış

 
yolunun diyolunun diğğer er 

darldarlııklarklarıınnıı
 

ayayıırtedebilmeyirtedebilmeyi
 sasağğlar. lar. 



GRADGRADİİYENTYENTİİ
 

ETKETKİİLEYEN LEYEN 
FAKTFAKTÖÖRLERRLER

A)A)GradyentinGradyentin
 

artmasartmasıına yol ana yol aççan(darlan(darlığıığı
 

provakeprovake
 

eden eden 
)nedenler:)nedenler:

1.1.HipovolemiHipovolemi
2.Hipotansiyon2.Hipotansiyon
3.Sol 3.Sol ventrikventriküüll

 
iiççi voli volüümmüün azalmasn azalmasıı((ValsalvaValsalva

 manevrasmanevrasıı,NTG veya amil ,NTG veya amil nitritnitrit
 

verilmesi)verilmesi)
4.Erken 4.Erken ventrikventriküülerler

 
kontraksiyonlarkontraksiyonlar

5.5.İİsoproteronolsoproteronol
 

verilmesiverilmesi
6.Egzersiz 6.Egzersiz 
B)B)GradyentinGradyentin

 
azalmasazalmasıına yol ana yol aççan nedenler;an nedenler;

1.1.MiyokardialMiyokardial
 

kontraktiliteninkontraktilitenin
 

azaltazaltıılmaslmasıı
2.Sol 2.Sol ventrikventriküüll

 
iiççi voli volüümmüün arttn arttıırrıılmaslmasıı

3.3.ArteryelArteryel
 

basbasııncncıın artmasn artmasıı



ExtrasistolExtrasistol sonrassonrasıında nda 
kontraktiliteninkontraktilitenin artmasartmasıı
((kompansatuarkompansatuar pausepause nedeniyle nedeniyle 
ventrikventriküülerler dolumun artmasdolumun artmasıına na 
rarağğmen) hem men) hem gradiyentgradiyent hem de hem de 
üüffüürrüümmüün artmasn artmasıına neden na neden 
olur.olur.ArteryelArteryel basbasıınnçç trasesindetrasesinde
de nabde nabıız basz basııncncıı beklendibeklendiğği i 
kadar artmaz veya dkadar artmaz veya düüşşer.Bu er.Bu 
dinamik obstrdinamik obstrüüksiyonun gksiyonun güüvenilir venilir 
bir bulgusudurbir bulgusudur





Subaortic stenosis. This right anterior oblique left ventriculogram demonstrates the presence 
of a stenosis in the left ventricular outflow tract (yellow arrow) just below the level of the 
aortic valve (red arrow).



MRIMRI

ÖÖzellikle RV ve zellikle RV ve apikalapikal tutulumlu tutulumlu 
HCM olgularHCM olgularıında kullannda kullanışışllııddıır.r.
YapYapııyyıı,b,böölgesel lgesel 
fonksiyonlarfonksiyonlarıı,,myokardialmyokardial
perfperfüüzyonuzyonu,,myokardialmyokardial enerjetienerjetiğğii
tek bir tek bir ççalalışışma ile gma ile göösterebilmesi  sterebilmesi  
üüststüün tarafn tarafııddıır.r.





DODOĞĞAL SEYAL SEYİİRR

Referans merkezlerin yReferans merkezlerin yııllllıık k 
mortalitesimortalitesi % 3 % 3 ttüür muhtemelen r muhtemelen 
ttüüm hastalar im hastalar iççin yin yııllllıık k mortalitemortalite
%% 1 1 civarcivarıındadndadıır.r.
Ani kardiyak Ani kardiyak arrestarrest %6l%6lıık yk yııllllıık k 
mortalitesimortalitesi ile ile ççocuklarda  daha ocuklarda  daha 
ssıık gk göörrüüllüür.r.
Klinik ilerleme genellikle Klinik ilerleme genellikle ççok ok 
yavayavaşşttıır. r. 
%%10 10 ––15 hastada 15 hastada dilatedilate KMP KMP 
geligelişşir.ir.



ANANİİ
 

KARDKARDİİYAK YAK ÖÖLLÜÜMM

AnizotropikAnizotropik iletme ve iletme ve reentryreentry en sen sıık k 
mekanizmaymekanizmayıı oluoluşşturur.turur.MyokardialMyokardial
iskemiiskemi,,otonomikotonomik disfonksiyondisfonksiyon ve ve 
anormal anormal vaskvasküülerler cevapta ani cevapta ani ööllüümmüü
tetikliyor olabilir.tetikliyor olabilir.
HolterHolter kaykayııtlartlarıında nda susteinedsusteined
ventrikventriküülerler aritmi bulgusu olanlar iaritmi bulgusu olanlar iççin in 
mortalitemortalite yyııllllıık % 10dur.k % 10dur.
TesadTesadüüfi EKG kayfi EKG kayııtlartlarıı susteinedsusteined VT VT 
ataklarataklarıından ndan öönce snce sııklklııkla ykla yüüksek ksek 
ventrventr.yan.yanııtltlıı AF ataklarAF ataklarıınnıın oldukn oldukçça a 
ssıık olduk olduğğunu gunu gööstermistermişştir.tir.
GradyentinGradyentin ciddiyeti, fonksiyonel ciddiyeti, fonksiyonel 





ANANİİ
 

KARDKARDİİYAK YAK ÖÖLLÜÜMM

ÇÇocuklarda ve ocuklarda ve adadöölesanlardalesanlarda
1.derece akrabalarda y1.derece akrabalarda yüüksek ksek 
risk vardrisk vardıır.r.
EriErişşkinlerden farklkinlerden farklıı olarak olarak 
ççocuklarda ocuklarda senkopsenkop ataklarataklarıı ani ani 
ööllüüm im iççin gin güçüçllüü prediktprediktöördrdüürr..
ÇÇocuklarda ocuklarda spontanspontan ventrikventriküülerler
aritmilerden aritmilerden ççok ok iskemiiskemi ani ani ööllüüm m 
sebebi olarak daha fazla sebebi olarak daha fazla 
karkarşışımmııza za ççııkmaktadkmaktadıır.r.





IMPLANTABLE IMPLANTABLE 
CARDCARDİİOVERTER OVERTER 
DEFDEFİİBRBRİİLLATORLLATOR

ClassClass IIbIIb endikasyonendikasyon; HCM veya ; HCM veya 
uzun QT sendromu gibi hayatuzun QT sendromu gibi hayatıı
tehdit eden tehdit eden ventrikventriküüll aritmilerinin aritmilerinin 
olmasolmasıı ((familyalfamilyal veya veya sporadiksporadik
olgularda )olgularda )







ASEMPTOMATASEMPTOMATİİK HASTALARDA K HASTALARDA 
TEDAVTEDAVİİ

AsemptomatikAsemptomatik olgularda olgularda profilaktikprofilaktik
ilailaçç tedavisi  semptomlartedavisi  semptomlarıın n 
geligelişşmesini engelleyebilir veya  mesini engelleyebilir veya  
geciktirebilir.geciktirebilir.
ÖÖzellikle LV zellikle LV ççııkkışış yolu yolu gradyentigradyenti 7575--
100mmHg olan olgularda tedavi 100mmHg olan olgularda tedavi 
babaşşlanmaslanmasıı uygun olabilir.uygun olabilir.



SEMPTOMATSEMPTOMATİİK TEDAVK TEDAVİİ

Genellikle semptoma gGenellikle semptoma gööre ampirik re ampirik 
tedavi uygulantedavi uygulanııyor.yor.
Ciddi Ciddi ççııkkışışyoluyolu gradyentigradyenti olan olan 
hastalarda amahastalarda amaçç farmakolojik veya farmakolojik veya 
cerrahi ycerrahi yööntemle ntemle gradyentigradyenti
azaltmaktazaltmaktıır.r.
GradiyentGradiyent olmayan hastalarda ise olmayan hastalarda ise 
farmakolojik tedavi ile semptomlarfarmakolojik tedavi ile semptomlarıın n 
gerilemesi sagerilemesi sağğlanlanıır.r.



BETA BLOKER AJANLARBETA BLOKER AJANLAR

Kalp hKalp hıızzıınnıı azaltazaltıırlarrlar
Pasif sol Pasif sol ventrikventriküüll doludoluşşu arttu arttıırrıırlarrlar
Diyastol sDiyastol süüresini uzatresini uzatıırlarrlar
MyokardMyokardıınn OO22 talebini azalttalebini azaltıırlarrlar
Efor esnasEfor esnasıında nda ççııkkışış yolu yolu gradyentinigradyentini
ddüüşşüürrüürler.rler.
Ciddi Ciddi ventrikventriküülerler aritmileri ve ani kardiyak aritmileri ve ani kardiyak 
ööllüümmüü engelleyebilirler.engelleyebilirler.

SemptomlarSemptomlarıın azalmasn azalmasıınnıı
 

ve egzersiz ve egzersiz 
kapasitesinin iyilekapasitesinin iyileşşmesini samesini sağğlarlarlarlar



BETA BLOKER AJANLARBETA BLOKER AJANLAR

PropronololPropronolol,,atenololatenolol,,metoprololmetoprolol,,nadololnadolol gibi gibi 
ilailaççlar kullanlar kullanıılmlmışışttıırr
Semptomlar baSemptomlar başşladladığıığında tedaviye ampirik nda tedaviye ampirik 
olarak baolarak başşlanlanıır ve fonksiyonel yetersizlik r ve fonksiyonel yetersizlik 
dozlardozlarıına ulana ulaşışıllııncaya kadar  ncaya kadar  titrasyontitrasyon
yapyapııllıırr
BirBirççok ok ççalalışışmada mada propranololpropranolol dozu dozu 
480mg/g480mg/güün dozuna n dozuna ççııkkıılmlmışışttıır.r.
TreadmillTreadmill veya bisiklet testi ile tedavinin veya bisiklet testi ile tedavinin 
hedefleri ve doz hedefleri ve doz titrasyonununtitrasyonunun belirlenmesi belirlenmesi 
iiççin kullanin kullanıılabilir.labilir.



VERAPAMVERAPAMİİLL

480mg/g480mg/güün dozlarn dozlarıı üüzerinde zerinde semptomatiksemptomatik
iyileiyileşşme same sağğlayabilir.layabilir.
Ciddi Ciddi gradyentigradyenti olan veya ciddi olan veya ciddi diastolikdiastolik
disfonksiyonudisfonksiyonu olan hastalarda muhtemel olan hastalarda muhtemel 
vasodilatasyonvasodilatasyon etkisi sonucu ani etkisi sonucu ani 
hemodinamikhemodinamik kollapskollaps geligelişşebilir.ebilir.
Oral Oral verapamilverapamil dozu dozu infantlardainfantlarda ve ve 
ççocuklarda belli deocuklarda belli değğildir.ildir.
PekPekççokok araaraşşttıırrııccııya gya gööre bare başşlanglangııçç tedavisi tedavisi 
beta beta blokerlerblokerler olmalolmalııddıır.r.
Her iki ajanHer iki ajanıın n biraradabirarada kullankullanıılmaslmasıınnıın n 
üüststüünlnlüüğğüü ispatlanamamispatlanamamışışttıır.r.



DDİİSOPRAMSOPRAMİİDD

SistolikSistolik ööne hareketine hareketi
ÇÇııkkışış yolu yolu obstruksiyonunuobstruksiyonunu
Mitral Mitral regurjitanregurjitan volvolüümmüü AZALTIRAZALTIR

AA--V V nodalnodal
 

iletimi arttiletimi arttıırrııp p AFAF’’lili
 

hastalarda hastalarda ventrikventriküüll
 

hhıızzıınnıı
 arttarttıırabilir.Bu yrabilir.Bu yüüzden zden betablokerbetabloker

 
tedavi ile birlikte tedavi ile birlikte 

kullankullanıılmaslmasıı
 

uygun olabilir.uygun olabilir.
QT QT intervalindeintervalinde

 
uzama yapabileceuzama yapabileceğğinden inden monitmonitöörizasyonurizasyonu

 gerekli olabilirgerekli olabilir
NonobstruktifNonobstruktif

 
grup hastalarda kardiyak grup hastalarda kardiyak outputuoutputu

 
azaltarak azaltarak 

kkööttüüleleşşmeye yol ameye yol aççabilirler.abilirler.



DDİİSOPRAMSOPRAMİİDD

AntikolinerjikAntikolinerjik etkileri yaetkileri yaşşllıı hastalarda hastalarda 
kullankullanıımmıınnıı kkııssııtlayabilir.tlayabilir.
Son Son ççalalışışmalarda class1 malarda class1 antiaritmikantiaritmik
etkinlietkinliğği olan ve i olan ve antikolinerjikantikolinerjik yan etki profili yan etki profili 
olmayan olmayan cibenzolinincibenzolinin eeşş etkinlikte olduetkinlikte olduğğu u 
ggöösterilmisterilmişştir.tir.
DisopromidDisopromid--amiodaroneamiodarone,,satololsatolol,,kinidinkinidin
kombinasyonlarkombinasyonlarıı proaritmikproaritmik etkileri etkileri 
nedeniyle nedeniyle ççok dikkatle kullanok dikkatle kullanıılmallmalııddıır.r.
DisopramidinDisopramidin idame dozu 400idame dozu 400--600mg/g600mg/güün n 
dozudur.dozudur.





SON DSON DÖÖNEM HASTALIKTA TEDAVNEM HASTALIKTA TEDAVİİ

%5 olguda %5 olguda sistoliksistolik fonksiyon bozuklufonksiyon bozukluğğu u 
geligelişşebilir.ebilir.
Tedavide;ACETedavide;ACEİİ/ARB,/ARB,didiüüretiklerretikler,,spiranolaktspiranolakt
onon,,digitallerdigitaller,kullan,kullanıılabilir.labilir.
Bu grup hasta Bu grup hasta betablokerbetabloker tedavisine uygun tedavisine uygun 
olabilir.olabilir.

Kalp transplantasyonu dKalp transplantasyonu düüşşüünnüülmelidirlmelidir..
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of of ObstructiveObstructive
 

HCM HCM VersusVersus
 

NonobstructiveNonobstructive
 HCM HCM WithWith

 
ImpairedImpaired

 
SystolicSystolic
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 HCM)HCM)
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HCM HCM EndEnd--StageStage
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AfterloadAfterload
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DualDual--chamberchamber
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++ __

SurgerySurgery MyectomyMyectomy TransplantTransplant
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CERRAHCERRAHİİ
 

TEDAVTEDAVİİ--MYEKTOMMYEKTOMİİ

İİntraventrikntraventriküülerler basbasıınnçç gradyentinigradyentini
azaltmak iazaltmak iççin,in,transtorasiktranstorasik yaklayaklaşışımla mla 
kalkalıınlanlaşşmmışış proksimalproksimal septumseptum bböölgesinden lgesinden 
yaklayaklaşışık 5 gramlk 5 gramlıık kk küçüüçük bir kas k bir kas 
dokusunun cerrahi olarak dokusunun cerrahi olarak ççııkarkarıılmaslmasıı,mitral ,mitral 
kapakapağığın n sistoliksistolik ööne done doğğru hareketini ve ru hareketini ve 
mitral kapamitral kapağığın n ventrikventriküülerler septumaseptuma
temastemasıınnıı azaltarak LV azaltarak LV ççııkkışış yolu yolu 
obstrobstrüüksiyonunu giderir.ksiyonunu giderir.
OlgularOlgularıın %90n %90’’nnıından fazlasndan fazlasıında nda 
obstrobstrüüksiyonda anlamlksiyonda anlamlıı derecede azalma derecede azalma 
olur. olur. 
Cerrahi Cerrahi myektomininmyektominin yayaşşam sam süüresi ve ani resi ve ani 
ööllüüm riski m riski üüzerine etkisi bilinmedizerine etkisi bilinmediğği ii iççin in 
sadece sadece ççok ciddi semptomlarok ciddi semptomlarıı olan olan 
hastalarda yahastalarda yaşşam kalitesini dam kalitesini düüzeltmek izeltmek iççinin



CERRAHCERRAHİİ
 

TEDAVTEDAVİİ--MYEKTOMMYEKTOMİİ

AVANTAJLARI:AVANTAJLARI:
daha daha ççabuk tama yakabuk tama yakıın n 

obstrobstrüüksiyonun ve eksiyonun ve eşşlik eden lik eden MYMY’’ninnin
 iyileiyileşştirilmesitirilmesi

daha az sdaha az sııklklııkla kla pacingpacing
 

gerektiren gerektiren 
kalp blokalp bloğğuu

uzun duzun döönem sonunem sonuççlarlarıınnıın daha iyi n daha iyi 
bilinmesibilinmesi

koroner koroner disseksiyondisseksiyon
 

ve ve infarktinfarktüüss
 riskinin olmamasriskinin olmamasıı
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CERRAHCERRAHİİ
 

TEDAVTEDAVİİ--MMİİTRAL KAPAK TRAL KAPAK 

REPLASMANIREPLASMANI

Mitral kapaMitral kapağığın n sistoliksistolik anterioranterior
hareketi sonucu ciddi mitral hareketi sonucu ciddi mitral 
yetmezliyetmezliğği olan, genii olan, genişş MY ye MY ye 
babağğllıı KKY geliKKY gelişşmimişş,,pulmonerpulmoner
hipertansiyon gelihipertansiyon gelişşmimişş olgularda olgularda 
uygulanabilir. uygulanabilir. 



Ya ümitsizsiniz.        
Ya da ümit sizsiniz.  
Ya çaresizsiniz.

 Ya da çare sizsiniz.

Behçet        
Necatigil



PERKPERKÜÜTAN TRANSLTAN TRANSLÜÜMMİİNAL NAL 
SEPTAL MSEPTAL MİİYOKARDYOKARDİİYAL YAL 
ABLASYONABLASYON

ObstruksiyonaObstruksiyona neden olan neden olan septalseptal segmentisegmenti
besleyen koroner arterin alkol ile tbesleyen koroner arterin alkol ile tııkanarak kanarak 
septumdaseptumda nekroz olunekroz oluşşturulmasturulmasıı esasesasıına na 
dayandayanıır.r.
PTSMA ile oluPTSMA ile oluşşturulan bturulan böölgesel lgesel terapterapöötiktik
infarktinfarktüüss sonucu sonucu septalseptal alanda olualanda oluşşan an 
incelme,sol incelme,sol ventrikventriküüll ççııkkışış yolunda yolunda 
genigenişşlemeye yol alemeye yol aççar.ar.
SonuSonuççta;mitral kapata;mitral kapağığın n sistoliksistolik ööne ne 
hareketi  ve hareketi  ve ççııkkışış yolu obstryolu obstrüüksiyonu azalksiyonu azalıır r 
veya ortadan kalkar.veya ortadan kalkar.
BBöölgesel lgesel remodelingremodeling ssüürecinden sonra recinden sonra 
sonusonuçç myektomimyektomi ile benzerdir.ile benzerdir.



PERKPERKÜÜTANTAN
 

TRANSLTRANSLÜÜMMİİNAL NAL 
SEPTAL MSEPTAL MİİYOKARDYOKARDİİYAL YAL 
ABLASYONABLASYON

YaklaYaklaşışık olarak olgulark olarak olgularıın %84n %84’ü’ünde nde 
semptomlarda iyilesemptomlarda iyileşşme,%80me,%80’’inde LV inde LV ççııkkışış
yolu obstryolu obstrüüksiyonunda anlamlksiyonunda anlamlıı derecede derecede 
azalma gazalma göözlenir.zlenir.
PTSMA AVANTAJLARI:PTSMA AVANTAJLARI:

ÖÖzellikle yazellikle yaşşllıı
 

hastalarda hastalarda 
kardiyopulmonerkardiyopulmoner

 
bypassabypassa

 
eeşşlik eden lik eden 

risklerden karisklerden kaççıınmanma
Daha kDaha kıısa hastanede kalsa hastanede kalışış

 
ssüüresiresi

Daha kDaha kıısa iyilesa iyileşşme sme süüresiresi
Daha dDaha düüşşüük maliyetk maliyet







PACEMAKER PACEMAKER İİMPLANTASYONUMPLANTASYONU

TransvenTransvenöözz dualdual--chamberchamber pacepace uygulamasuygulamasıı ile; saile; sağğ
ventrikventriküüll apeksindenapeksinden pacepace edilerek saedilerek sağğ ventrikventriküüll
septumununseptumunun preeksitasyonupreeksitasyonu bbööylece ylece ççııkkışışyoluyolu
bböölgesindeki lgesindeki septumunseptumun paradoxparadox hareket etmesi hareket etmesi 
sasağğlanlanıır.Bu LV r.Bu LV ççııkkışış yolu obstryolu obstrüüksiyonunun ksiyonunun 
azalmasazalmasıınnıı ve akve akıımmıın artmasn artmasıınnıı sasağğlar. lar. 
ÇÇalalışışmalarda asenkron kasmalarda asenkron kasıılmaya ve lmaya ve relaksasyonarelaksasyona
babağğllıı olarak olarak sistoliksistolik ve ve diastolikdiastolik fonksiyonlarda fonksiyonlarda 
bozulma gbozulma göözlenmizlenmişştir tir 
Bir grup hastada semptomlar iyileBir grup hastada semptomlar iyileşşmimişştir ve tir ve 
medikasyonmedikasyon ihtiyacihtiyacıı azalmazalmışışttıırr



PACEMAKERPACEMAKER
 

İİMPLANTASYONUMPLANTASYONU

DualDual--chamberchamber pacingpacing yayaşşllıı,medikal ,medikal 
tedaviye yantedaviye yanııtstsıız  ciddi z  ciddi semptomatiksemptomatik
obstrobstrüüksiyonu olan ve aksiyonu olan ve aççıık kalp cerrahisi k kalp cerrahisi 
iiççin uygun olmayan hastalarda in uygun olmayan hastalarda 
kullankullanıılabilir.labilir.
ObstrObstrüüktifktif KMPKMP’’lili olgularolgularıın tamamn tamamıında nda 
pacingepacinge istenen yanistenen yanııt alt alıınamaz ve hala namaz ve hala 
uzun duzun döönem etkileri bilinmemektedir.nem etkileri bilinmemektedir.
LV LV ççııkkışışyoluyolu obstruksiyonununobstruksiyonunun azaltazaltıılmaslmasıı
ventrikventriküülerler aritmileri  ve ani aritmileri  ve ani ööllüümmüü
azaltamamazaltamamışışttıır.Bu yr.Bu yüüzden kalzden kalııccıı pacingpacing
primerprimer tedaviden tedaviden ççok ek tedavi olarak ok ek tedavi olarak 
kullankullanıılmak zorundadlmak zorundadıır.Sonur.Sonuççlar lar ççok ok 
dedeğğiişşken olmakla birlikte ken olmakla birlikte plaseboyaplaseboya üüststüün n 
olduolduğğu bazu bazıı ççalalışışmalarla gmalarla göösterilebilmisterilebilmişştir.tir.



PACEMAKER PACEMAKER İİMPLANTASYONUMPLANTASYONU

ACC/AHA kACC/AHA kıılavuzlarlavuzlarıında da nda da 
kalkalııccıı kalp pili takkalp pili takıılma lma 
endikasyonuendikasyonu medikal tedaviye medikal tedaviye 
yanyanııtstsıız olgularda sz olgularda sıınnııf f 
IIbIIb,medikal tedavi ile ,medikal tedavi ile 
asemptomatikasemptomatik olgularda ise solgularda ise sıınnııf f 
III olarak kabul ediliyor.III olarak kabul ediliyor.





ÇÇİİFT ODACIKLI PACFT ODACIKLI PACİİNGNG--MYEKTOMMYEKTOMİİ

Her iki tedavi Her iki tedavi modalitesinimodalitesini karkarşışılalaşşttııran ran 
herhangi bir herhangi bir ççalalışışma olmamakla birlikte her ma olmamakla birlikte her 
iki tedavide medikal tedaviye iki tedavide medikal tedaviye üüststüündndüür.r.
Cerrahide Cerrahide septumunseptumun yeterli kyeterli kıısmsmıınnıın n 
ççııkarkarıılmaslmasıı ile daha net sonuile daha net sonuçç elde elde 
edilecektir.edilecektir.



İİNFEKTNFEKTİİF ENDOKARDF ENDOKARDİİTTİİN N 
ÖÖNLENMESNLENMESİİ

İİstirahat halinde LV stirahat halinde LV ççııkkışış yolu yolu 
obstrobstrüüksiyonu bulgusu olan ve ksiyonu bulgusu olan ve 
intrinsikintrinsik mitral kapak hastalmitral kapak hastalığıığı olan olan 
hasta grubunda en shasta grubunda en sıık gk göörrüüllüür.r.
PrevalansPrevalansıı %0.5 civar%0.5 civarıındadndadıır.r.
Vejetasyonlar en sVejetasyonlar en sıık k anterioranterior mitral mitral 
yaprak ile mitral kapayaprak ile mitral kapağığın temas ettin temas ettiğği i 
septumseptum bböölgesinde glgesinde göörrüüllüür.r.
AHAAHA’’yaya ggööre istirahat halinde ve re istirahat halinde ve 
egzersiz  halinde egzersiz  halinde ççııkkışış yolu yolu 
obstruksiyonunaobstruksiyonuna ait kanait kanııttıı olan olan 
hastalarda dihastalarda dişş cerrahisi ve cerrahisi ve elektifelektif
cerrahi cerrahi ööncesi ncesi profilaksiprofilaksi yapyapıılmallmalııddıır.r.



GEBELGEBELİİKK

Gebelik ve doGebelik ve doğğum ile ilgili olarak um ile ilgili olarak 
artmartmışış riske ait bulgu riske ait bulgu 
bildirilmemibildirilmemişştir.tir.
SectioSectio endikasyonuendikasyonu yoksa hasta yoksa hasta 
normal normal vajinalvajinal dodoğğum yapabilir.um yapabilir.



ATRATRİİYAL FYAL FİİBRBRİİLASYONLASYON

OlgularOlgularıın %20sinde AF gn %20sinde AF göörrüülebilir.lebilir.
AF gAF göörrüülme oranlme oranıı LA geniLA genişşlemesi ve yalemesi ve yaşşla la 
birlikte artar.birlikte artar.
Bu grup hastalarda Bu grup hastalarda kardioversiyonkardioversiyon
yapyapıılmallmalıı yada uygun deyada uygun değğilse hilse hıız kontrolz kontrolüü
sasağğlanmallanmalııddıır.r.
AF AF HCMliHCMli hastalarda hastalarda thromboembolismthromboembolism iiççin in 
yyüüksek risk oluksek risk oluşşturur,devamlturur,devamlıı veya veya 
rekurrenrekurren AF AF lili olgularda olgularda antikogantikogüülasyonlasyon
tedavisi uygulanmaltedavisi uygulanmalııddıır.r.
DDüüşşüük doz k doz amiodaroneamiodarone tedavisi (1,000 tedavisi (1,000 toto
1,400 mg haftada) sin1,400 mg haftada) sinüüs ritminin idamesi s ritminin idamesi 
ve ve ventrikventriküüll hhıızzıınnıın kontroln kontrolüü sasağğlanabilir.lanabilir.
BetaBeta--blokerlerblokerler faydalfaydalıı olabilir.olabilir.
ClassClass I ajanlar denenmemiI ajanlar denenmemişştir ve tir ve 
potansiyel olarak aritmik etkileri vardpotansiyel olarak aritmik etkileri vardıır.r.
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