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Hipertofik Kardiyomiyopati
• Ventriküler yük durumunda değişiklik ile açıklanamayan ve sol ventrikül

(SolV)çapında genişlemeye neden olmadan, solV duvar kalınlığında belirgin 
artış ile saptanan bir kalp kası hastalığı.
TTE (PS Uzun Aksta): 
• Maks duvar kalınlığı> 15 mm
• SolV Septal/Posterior Duvar kalınlık oranı >1.3 (normotansif) 
• SolV Septal/Posterior Duvar kalınlık oranı>1.5 (hipertansif)
• 1/200 canlı doğum. En sık kalıtsal kalp hastalığı 
• Çoğu genetik kökenli. Sarkomer protein genlerinde mutasyon. 
• Genetik dışı faktörler nadir (Metabolik, sistemik, ilaç etkisi, vb)







HKMP’de Saptanan Temel Klinik Sorunlar 

• Sol ventrikül çıkış yolu tıkanıklığı
• Diyastolik ve ileri formlarda sistolik işlev bozukluğu
• Miyokardiyal iskemi
• Mitral yetersizlik 



HKMP SEMPTOMLAR

• Çabuk yorulma

• Dispne

• Atipik ve anginal karakterde göğüs ağrıları

• Çarpıntılar

• Bilinç bozuklukları, Presenkop ve Senkop

• İLK SEMPTOM ANİ KARDİYAK ÖLÜM/DÖNDÜRÜLMÜŞ ANİ KARDİYAK 

ÖLÜM OLABİLİR… 



HKMP VE ANİ KARDİYAK ÖLÜM 

• Tüm HKMP toplumunda yıllık % 0,5-1 AKÖ riski

• Benzer yaş grubu genel toplum 3.7/100.000 kişi yılı

• Çoğu genç, atletik, sağlıklı?..

• Bu kimin başına gelecek? Korunmanın şu anda en etkin yolu İKD. 
Kolay bir karar değil…  



HKMP ve DİSRİTMİLER

• Atriyal taşiaritmiler en sık rastlanan disritmi ancak risk ventriküler 
taşikardiler ile artıyor…

• Nadir hastalıklarda ileti sorunları ve bloklar



Disritmilerde Patofizyoloji

• Miyokardiyal düzensizlik (disarray)

• Miyokardiyal fibrozis ve kollajen birikimi

• İkincil ileti gecikmeleri, lokal fraksiyone EGM’ler, düşük voltaj

• İntramural koroner arterlerde duvar kalınlaşması, lümende daralma. İskemi
ve nekroz için uygun… 

• SUBSTRATE! Adrenerjik uyarıma duyarlı. Hızlı AF, VF/VT kayıtlarından önce 
izlenebiliyor.





HKMP ve AKÖ değerlendirmesi
• Subtrate yıllar içinde ilerleyebilir…
• Özellikle genç ve orta yaş grupları 12 ayda 1 risk faktörleri açısından 

değerlendirilmeli
• Yüksek risk bulunanlara intrakardiyak defibrilatör (İKD)
Sorgu:
• Senkop/Presenkop merkezli tıbbi hikaye  
• Aile hikayesi ve FM
• Ekokardiyografi
• En az 24 tercihan 48 saat Holter
• Gerekirse Kardiyak MR



AKÖ YÜKSEK RİSK FAKTÖRLERİ

Döndürülmüş AKÖ, süreğen VT/VF

• Tartışmasız en yüksek risk faktörü!

• Tüm kılavuzlarda (AHA/ESC) sınıf I İKD ile ikincil koruma

• Sorun birincil korumayı hak eden toplumu bulabilmek…   



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ YÜKSEK RİSK FAKTÖRLERİ 

• Ailede AKÖ hikayesi 
• <50y AKÖ hikayesi
• %20 göreceli risk artışı
• Ancak HKMP ailelerinin %25’inde en az 1 ölüm var… 
• Daha genç yaşta ve >1 birey olursa öngördürücü güç artıyor…
• Tek bireyin pozitif öngördürücü değeri düşük (<%15)



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ YÜKSEK RİSK 
FAKTÖRLERİ 

• Kardiyak senkop

• Tek başına en kuvvetli uygun şok/AKÖ risk faktörü 
• İlk tanının 6 ay öncesinde olmuşsa X5 risk artışı
• >40 y ve 5 yıldan eski senkop hikayesi riski artırmıyor.
• Yaştaki 10 yıllık artışlar önemini azaltıyor.  



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ YÜKSEK RİSK 
FAKTÖRLERİ 
• Sol Ventrikül Hipertofisinin Boyutu
• Kalınlıkla doğrusal risk artışı
• >30 mm özellikle <30 y anlamlı risk artışı
• Duvar kalınlığındaki her 5 mm artış ile risk x 2
• Ancak negatif öngördürücü gücü düşük, çoğu AKÖ vakası <30 mm 

bireylerde oluşmuş!
• 20 yıllık bir takip çalışmasında <19 mm kalınlık sıfıra yakın risk artışı, 

>30 mm %40 risk artışı
• Kardiyak MR ile de aynı ölçüm geçerli. Şüphen varsa KMR. Ancak 

kılavuzlar TTE üzerine… 





BİRİNCİL KORUMADA AKÖ YÜKSEK RİSK 
FAKTÖRLERİ 

• Süreğen Olmayan VT
• ≥ 3 V.vuru >120/dk hızında. Tanım?

• Özellikle >1 atak, >7 atımlık salvolar ve >200/dk ise risk artışı daha 
belirgin

• Özellikle <30 y grubunda riski x 4 yaptığına dair bulgular…

• Ancak HKMP toplumunun Holter kayıtlarında %30 mevcut. Pozitif 
öngördürücü değer düşük…



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ RİSK DÜZENLEYİCİLERİ

SolV Çıkış Yolu Gradienti: 

• Eski çalışmalarda risk artışı gösterilememiş ancak son çok merkezli 
çalışmalarda ≥ 30 mmHg artmış risk faktörü olarak ortaya çıkıyor.
• Ancak tek başına öngördürücü gücü düşük. Diğer faktörlerle kullanılması 

anlamlı.
• Gradient dinamik, sıvı durumuna-ilaçlara bağlı değişiklikler… 
• Çıkış yolu gradientinin düşürülmesinin riski azaltması net değil. Retrospektif 

2 kohortta cerrahi myemektomi ile uygun şok ve AKÖ azaltılmış. Septal
ablasyon ile ilgili sonuçlar genelde AKÖ açısından negatif.



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ RİSK DÜZENLEYİCİLERİ 

Egzersize uygunsuz kan basıncı yanıtı:

• Egzersize <20 mmHg Sistolik KB yanıtı veya maks egzersizde >20 
mmHg sistolik KB düşüşü. 

• HKMP toplumunda %33 görülse de düşük bir PPD ile riski artırdığını 
gösteren veri mevcut.

• Belirgin bir kriter değil. Gri bölgede yardımcı…



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ RİSK DÜZENLEYİCİLERİ 

Kardiyak MR ile Geç Gadolinium Tutulumu:

Fibrozis süreci ile ilintili. 

LGE bulguları süreğen olmayan VT atakları ve SolV kalınlıkları ile ilintili 

bulunmuş ancak diğer risk faktörleri ile nasıl kombine edilecek? 

Bilinen yüksek risk faktörlerinden hiçbiri olmadan SolV>%15 LGE 
saptanan grupta risk x 2 saptanmış

Diğer bilinen yüksek risk kriterlerine göre etkinliğini değerlendirecek 

çalışmalar devam ediyor… (Novel Markers of Prognosis in Hypertrophic

Cardiomyopathy)



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ RİSK DÜZENLEYİCİLERİ 

Tanı sırasında yaş:

• <30 y yüksek risk. Orta yaşa doğru risk kaybolmasa da azalır…

• >60 y çok düşük risk grubudur. Bu düşük risk, bilinen yüksek risk 
faktörlerinden 1 veya 2’si ile birlikte iken bile saptanabilmektedir. 



BİRİNCİL KORUMADA AKÖ RİSK DÜZENLEYİCİLERİ 

Yüksek riskli mutasyonlar:

• Özellikle Troponin-T ve Beta miyozin ağır zincir mutasyonları (MYH7 
başta olmak üzere) yüksek risk ile ilintili bulunsa da kanıt az sayıda 
ailelerin kendi üyelerinden elde edilmiş. Bu bulguları genel topluma 
yansıtmak doğru olmayabilir…
• Mevcut kanıtla gen analizi yaparak İKD kararı alınması önerilmiyor. 



NADİR YÜKSEK RİSK GRUPLARI

• SolV apikal anevrizma ile giden HKMP yıllık %4.7 AKÖ riski öngören 
malign bir alt grup. İKD düşünülebilir… VT ablasyonu apikal anevrizma 
çevresinde iyi sonuç verebiliyor. Nadir ablasyon alt grubu…

• HKMP toplumunu <%5’inde SolV EF <%50 «Burned out HCMP». 
Artmış AKÖ ve şok oranı mevcut. Konvansiyonel kalp yetersizliği 
tedavisi yanında İKD/CRT-D…







http://www.doc2do.com/hcm/webHCM.html

















İKD ve HKMP

• Uygunsuz şok en iyi şekilde, cihazı uygun hastaya takarak önlenir!..
• 30/40 vb uzun tespit aralıkları
• VF zonu>220 
• DFT önerilmez (Yüksek doz amio?)



SONUÇ:

• ESC Skorlama sisteminin de gerçek yaşam doğrulama verileri çok yüz 
güldürücü değil… (ESC skoru>%6 olan hasta oranı %20 civarında…)

• Hiçbir risk skorlama sistemi mükemmel değil…

• Hasta bazlı düşünmek ve bazı dinamik risk faktörlerinin uzun soluklu 
klinik takibi HKMP’de hayat kurtarıcı görünmektedir... 


