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Tanım 
• Eko, MR veya CT ile  

– Herhangi bir sol ventrikül segmentinde açıklanamamış >15 
duvar kalınlığı  

• Birinci derece akrabalarında sol ventrikül kalınlığı 

için eşik değer 13 mm. 

• Prevalansı %0.05-0.2 civarındadır. 

– Cinsiyet: Erkek> Kadın (genç, daha semptomatik) 

– Yaş:  

• Sıklıkla 30-40 yaşlarında 

 



Klinik Seyir ve Hikaye 

• Asemptomatik 

• Öngörülemeyen ventriküler taşikardilere bağlı 
ani kardiyak ölüm 

• Progresif kalp yetmezliği 

• Atriyal Fibrilasyon (artmış emboli riski) 

 



Sol Ventriküler Midkaviter 
Obstrüksiyon 

• Midkaviter obstrüksiyon %10 görülüyor. 

• Bunların ¼’ inde apikal anevrizma 
görülmektedir. 

• Bu anevrizmalar yüksek oranda ventriküler 
taşikardi riski taşımaktadır.  

• Diğer risk faktörleri yoksa ICD implantasyonu 
önerilmemektedir.  
 

 



Genetik ve Aile Taraması 



Tanı 

 



Tanı 

 



Ekokardiyografik Ayırıcı Tanı 



İskemi ve HKMP 

•  Miyokardiyal kas kitlesi 

•  Miyokardiyal oksijen İhtiyacı( duvar stresi) 

•  Diastolik doluş basıncı 

•  Koroner kapiller yogunluk 

•  Vazodilatötör yanıt 

• Anormal intramural koroner arterler 

•  Koroner arterlere sistolik basınç 



HKMP ve Koroner Arter Hastalığı 

• Tedavi stratejisini değiştirebileceği için göğüs 
ağrısı yada ventriküler taşikardinin KAH’a bağlı 
olabileceği düşünülen hastalarda anjiyografi 
planlanmalıdır. 

• 40 yaşın üzerindeki hastalarda septal alkol 
ablasyon kararı verilen hastalarda CT anjiyo 
yada invaziv anjiografi yapılması önerilmekte. 



LVOT Obstrüksiyon 

 İntraventriküler basınç 

 Ventriküler gevşeme 

 Miyokardiyal duvar stresi  

 Oksijen ihtiyacı 

 Kardiyak output 
 



LVOT Obstrüksiyon 

• Uzun süreli LV outflow obstrüksiyon kalp yetmezliği 
semptomları ve ani ölüm için major determinanttır. 

• SAM subaortik outflow obstriksiyona neden olur 

• Arteriyel ve venöz dilatötörler,alkol,dehidratasyon, 
fosfodiesteraz tip 5 inhibitörleri,kontrolsüz AF den 
kaçınılmalıdır. 

 



Semptomatik Nonobstruktif LVOT 

• Semptomatik normal Ef olan hastalarda istirahatte ve 
egzersiz ile LVOTO artış yok ise kalp hızını yavaşlatarak  
LV doluşunu artırmak için ß-blokerler, verapamil veya 
diltiazem dikkatli kullanım ile diüretikler 

• Permanant yada paroksismal AF de sinüs ritmi 
sağlanmalı  

• EF düşük  ve kalp yetmezliği semptomları var ise ß-
blokerler diüretikler, ACE inhibitörleri ARB’ler ve 
mineralokortikoid reseptör blokerleri kontrollü bir 
şekilde verilebilir.  
 
 



İlaçlar 

• Beta-Blokerler: (Metoprolol, Propranolol, 
Atenolol, Sotalol ) 

• Kalsiyum Kanal Blokerleri: 
(Verapamil,Diltiazem) 

• Antiaritmik: Amiodaron ve Disopiramid 

• Antitussif ajanlar 

 



Kontrendike İlaçlar 

• İnotropik Ajanlar 

• Sempatomimetikler 

• Nitratlar 
• KAH olanlar hariç 

• Digoksin 

• Kontrolsüz AF hariç 

• Diüretikler 

•  Preload ve ventriküler volüm 

•  Outflow gradient 

 



İnvaziv Tedavi(ESC 2014) 

• LVOTO’yu azaltmaya yönelik girişimsel yöntemler, basınç 
farkı kaç mmHg olursa olsun olgu semptomsuz ise 
önerilmiyor.  

• Sol ventrikül çıkış yolunda 50 mmHg ve üzerindeki basınç 
farkı ve maksimal tıbbi tedaviye dirençli NYHA sınıf III-IV 
semptomları ve/veya tekrarlayıcı egzersiz senkopları olan 
HKMP’li olgularda, girişimsel yöntemlerle LVOTO’yu azaltıcı 
tedavi sırasıyla sınıf I ve IIa olarak öneriliyor. 

• Genç hastalarda septal miyemektomi tercih edilirken, alkol 
ablasyon daha çok yaşlı hastalarda tercih ediliyor.  
  
 
 



Cerrahi Miyemektomi ve Alkol 
Ablasyon 

• Mitral Kapak Replasmanı 

• Kateter Septal Ablasyon 

– %96 etanol infüzyon LAD septal dal 

• Sol ventriküler miyemektomi ve septal miyotomi: 

– Endikasyon: 

• Medikal tedaviye dirençli semptomatik hasta 

• Outflow gradient  ~ >50 mm Hg 

– Verapamil (diastolik fonk. düzeltir) ve miyemektomi (sistolik 
fonk düzeltir.) 

– %2 mortalite 



Coil Embolizasyon 

• İlaca refrakter 20 olgu HKMP 
• Septal perforator dallar.  
• NYHA ve pik oksijen  tüketimi 

artmış. 
• Ekoda azalmış septum 

kalınlığı.  

European Heart Journal 2008;29:350.   





Dual Chamber Pacing 

- Sadece miyektomi veya septal alkol ablasyonuna 
uygun olmayan ve maksimal tıbbi tedaviye 
dirençli ciddi LVOTO olan HKMP’li olgularda 

 (Sınıf IIb) 
- Ventriküler  depolarizasyon ve kontraksiyon 

apeksten başladığı için outflow gradient ve 
semptomlar azalabilir. 

- Randomize çalışma sonuçları tartışmalı 
- Cerrahi tedaviyi tolere edemeyen hastalarda 

düşünülebilir. 
 



Cihazlar 



Ani Kardiyak Ölüm Risk Faktörleri 
• YAŞ: Genç hastalarda yaşla ilişkili olarak AKÖ riski artmıştır. 
• AİLEDE  <40 YAŞ ALTINDA AKÖ HİKAYESİ(HKMP var/yok) 
• LV ÇIKIŞ YOLU OBSTÜRÜKSİYONU 
• AÇIKLANAMAYAN SENKOP 
• NONSUSTAİNED VT ATAGI( 120 vuru/dk üzerinde ambulatory 

(Holter) EKG de dökümente VT atağı saptanması) 

• MAKSİMAL LV DUVAR KALINLIĞI(≥30 mm) 

• SOL ATRİYUM ÇAPI 
• EGZERSİZ İLE KAN BASINCI YANITI (en  az 20 mmHg artış 

olmaması yada 20 mm Hg dan daha fazla düşüş görülmesi) 

• Ventriküler fibrilasyon hikayesi, sustained VT, yada AKÖ 
hikayesi  
 
 



%4 DÜŞÜK 
RİSK 

%4-5 ORTA 
RİSK 

%6 YÜKSEK 
RİSK 



AKÖ Risk Modeli 

• 16 yaş altı olgular 
• Elit atletler  
• Metabolik/infiltratif bozukluklar  
• Egzersizle sol ventrikül çıkış yolunda basınç farkı olanlar 
• Önceden miyektomi ve/veya septal alkol ablasyonu işlemi 

geçirmiş olanlar  
• Maksimum sol ventrikül kalınlığı 35 mm üzerinde olanlarda  

 
 

Kullanılması Önerilmiyor 
 
 



 



 



Kalp Transplantasyonu 

• Maksimal farmakolojik ve nonfarmakolojik 
tedaviye rağmen semptomatik hastalar 



Atriyal Fibrilasyon 

• Mümkün ise en kısa sürede sinüs ritmi sağlanmalı. 

• Sol atriyum çapı 45 mm ve üzerinde ise 6-12 ayda bir 48-saatlik Holter ile 
AF taranması sınıf IIa olarak öneriliyor. Saptanması halinde, HKMP’de 
herhangi bir tromboemboli risk skorlamasından bağımsız olarak doğrudan 
hayat boyu OAK tedavi (varfarin) endikasyonu oluşturuyor.(CHA2DS2-VASc 
bağımsız). 

• Varfarin kullanılamayan hastalarda  Dabigatran, Rivoraksaban vb. YOAK 
ajanlar kullanılabilir. 

• Aspirin + klopidogrel sadece herhangi bir oral antikoagülanı alamayan veya 
almak istemeyen olgularda (Sınıf IIa) 

• Sol atriyumu genişlememiş ve ilaçlara dirençli hastalarda AF ablasyon 

• Hastalar sinüs ritmine dönse bile ömür boyu antikoagülan tedavi 
önerilmeli. 
 
 
 
 



Gebelik 
• Ciddi semptomlar, LVOTO veya ciddi sol ventrikül sistolik fonksiyon 

bozukluğu varsa gebelik önerilmiyor.  
• HKMP’nin tıbbi tedavisinde kullanılan tüm ilaçlar gebelikte de kullanılabilir.  
• Doğumun Uyarılması: 

– Prostaglandin  vazodilatatör etkisi var 
– Oxytosin  iyi tolare  

• Tokolitik ajanlar  

– -agonist   LVOT obstriksiyon 

– MgSO4 tercih 

• Kaçınılması gereken durumlar 

– Kan kaybı 

– Vazodilatatörler  

– Sempatik uyarılar 

 



Komplikasyon ve Prognoz 

• Birçok HKMP hastası asemptomatik.  
– Kalp yetmezliği  

– Ventriküler aritmi 

– Supraventriküler aritmi 

– İnfektif mitral endokardit  

– Atriyal fibrilasyon  

– Ani kardiyak ölüm 

• Genç hastalarda mortalite hızı daha yüksek 
Yıllık mortalite:%1-3 ve %6 olarak bildirilmiş. 



Klinik Öneriler 
• Dehidratasyonun önlenmesi 

• Aşırı alkol alımının engellenmesi,  

• Yarışmalı sporlardan uzak durulması,  

• Kuvvetli vazodilatör ve  

• Pozitif inotropik ilaçlardan kaçınılması 

• Genetik Tarama 
 
 



Klinik Öneriler 

 


