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Dispne

Senkop

Döş qəfəsi ağrısı

Çarpıntı

MÜALİCƏNİN HƏDƏFİ

Semptomları aradan qaldırmaq: hərəkət kapasitesini ve 
funksional sinifi yaxşılaşdırmaq

TİPİK

SEMPTOMLAR



• BB’lar tolere edilmedikde / MONOTERAPİYA  

• Azalmış LVEF varlığında tövsiyyə edilmir

• Yüksək gradientli HOKM ve Pulmoner
Hipertenziya bərabərliyinde diqqətli istifade
edilmelidir

1.Ci Addım FARMAKOTERAPİYA / 
MONOTERAPİYA

BETA
BLAKATORLAR

• İlk seçim / MONOTERAPİYA

• Negativ İnotropik təsiri sayəsində LVOT gradientini
azaldır.

• Vazodilatasiya təsiri olanlar ( NEBİVOLOL,  
KARVEDİLOL  )  KE !

KALSİUM
KANAL 

BLAKATORLARI

VERAPOMİL,
DİLTİZEM



• Dehidratasiya, Vazadilatorlar ve Digoxinden qaçınılmalıdır.

• LVOT obstruksiyası olan pasientdə Pulmoner ödem ve Hipotenziya
yaranarsa B.B’ lar ilə kombinasiyada vazokonstriktorların
( FENİLEFRİN , NORADRENALİN) istifadəsi önərilir. 

• Pozitiv İnotroplar (DOPAMİN,DOBUTAMİN) kontraendikedir.

2.Ci Addım
FARMAKOTERAPİYA / 
KOMBİNATİV MÜALİCE

B.B / VEROPAMİL
+

DİSOPİRAMİD



3.Cü Addım – İNVAZİV YÖNTEMLER :
Septal Reduksiya

Maximal tolore edilən 
derman müalicəsinə

baxmayaraq:

• LVOT gradienti ≥ 50 
mmhg

• Funksional sinif 3-4

• Təkrarlayan
senkoplar

Cərrahi Miektomiya -
Morrow əməliyyatı

Alkol Septal Ablasiya

Məqsəd : Septal kütlenin azaldılması,  obstruksiyanın regresiyası, 
semptomların geriləməsi



Septal Miektomiya – Morrow emeliyyatı

Daha gənc xesteler

Komorbiditesi daha az
xəstələr

Başqa cərrahi prosedur
daha planlaşdırılmışsa
(CABG, Mitral Qapaq
təmiri ve ya replasmanı)



Alkol Septal Ablasiya



2 metodu birbaşa müqayisə edən randomize klinik çalışma yoxdur ancaq
gradientin azalmasına, semptomların düzelməsinə ve uzun dönəm 
sağqalım nəticələrinə təsirlərinin bənzər olduğu düşünülür.

VSD
Uzun hospitalizasiya

Daha invaziv prosedur
AV BLOK / Pacemaker ehtiyacı

Dah çox tekrar müdaxilə

Septal Miektomi Alkol Septal
Ablasiya









HKM XESTELERİNDE ÜREK ÇATIŞMAZLIĞI
İDARE EDİLMESİ

ACE/ARB
BB

Mineralokortikoid Reseptor
Antogonistləri

LOOP diuretikleri

noHKM
LVEF ≤50 %

ÜÇ semptomları+

ÜREK TRANSPLANTASİYASI:

LVEF ≤ 50% olub optimal medikal müalicəyə baxmayaraq NHYA sinif 3-4 
olan semptomatik xəstələr ve LVEF ≥50% olub ancaq ciddi Diastolik
Yetmezlikli NHYA sinif 3-4 olan semptomatik xəstələr üçün düşünülə bilər.

Sağqalımı NON-HKM xesteleri ile benzerdir.ÜİX’ne bağlı ÜT olan xestelere
nisbeten ise daha yaxşıdır



HKM-de AF’nin İDARE EDİLMESİ

 AF HKM xestelerinde görülən ən yayğın aritmiyadır.

 Patafizyologiyası – LV daxili təzyiqin yüksəlməsi LA 
remodelingi, Mitral Regurgitasiya, LVOT obstruksiyası

 Prevelans – 22.5% ve İllik insidansı – 3.1%

 AF-li HKM xestelerinde tromboembolizm Prevelansı –
27.1% , illik insidansı – 3.8% 

 LA> 45 mm olan SR-li HKM xestelerine her 6-12 ayda
bir 48 saatlıq EKG holter monitoringi tovsiyye olunur. 



Yeni AF

KARDİOVERSİYA

IV AMİODORON

HD İNSTABİL

HD STABİL

Sürətli ventrikul cavablı AF-de ritm ( sürət ) kontrolü üçün  B.B , 
Verapamil , Diltizem

HOKM xəstələrinde Digoxin KE!

Sinif 1C Antiaritmik preparatlar (Flekainid, Propafenon) QRS ve QT 
intervalını uzadaraq AF- Atrial Flutter keçişinə səbəb olma riskin

göre önərilmir.



 AF-li HKM xəstələrinde Stroke riskinin hesablanması üçün
CHA2DS2VASC scoruna baxılması tövsiyyə olunmur. 

 AF-si olan bütün xəstələr hətta SR döndürüldükdən sonra belə uzun
müddət Vitamin K antoqonistləri (İNR 2-3) ve ya Faktor 10A 
inhibitorları ile müalicə edilməlidir.

 Ciddi LA dilatasiyası olmayan ve dərmana dirəncli semptomları olan
xəstələrə ve ya antiaritmik,antiakoagulan dərman qəbul ede bilməyən 
xəstələrə Kateter Ablasiyası düşünülməlidir.

 Kateter ablasiyası güvənli ve effektiv yöntəmdir. Ancaq tek prosedur
sonrası rekurrens ehtimalı 70%dir.

 Morrow əməliyyatı ile birlikde cərrahi ablasiyanın effektivliyi daha
yüksəkdir. ( rekurrens ehtimalı 36-51% )



ANİ KARDİAK ÖLÜM – RİSK HESABLANMASI

YAŞ

LV DİVAR QALINLIĞI

LA DİAMETRİ

MAX LVOT 
GRADİENTİ

AİLƏDƏ ANİ KARDİAK ÖLÜM

AÇIQLANMAYAN SENKOP

NSVT

APİKAL ANEVRİZMA

LVEF ≤ 50 %

K-MRT’de GEC GADALİNUM 
TUTULUMU

RİSK SKORUNA BAXILMAZ !!!

• ≤16 YAŞ

• ELİT İDMANÇI

• METABOLİK XESTELİK VE 
SENDROMLARLA İLİŞKİLİ HKM

• DAHA ÖNCE VT VE YA KARDİAK ARREST 
ANAMNEZİ OLUB SEKONDER 
PROFİLAKTİK İCD İMPLANTINA EHTIYAC 
OLAN PASİENTLƏR 



1

2A

2B

3





MYH7 (beta Miozin ağır zəncir) ve MYBPC ( Miozin Binding Protein C ) 
mutasiyaları Miozinin həddinden artıq aktivlənməsine, Çox miqdarda 
Aktin-Miozin çarpaz körpülərinin yaranmasına ve nəticə etibarı ile 
həddindən artıq miokardial yığılmaya – Sol Ventrikul hipertrofiyasına 
səbəb olurlar.

MAVACAMTEN



2022ci ilden etibarən 2.5 mg, 5 mg, 
10 mg ve 15 mg'lık dozalarda FDA 
onayı almışdır.

FAZ 2 çalışması – PİONER – HCM
FAZ 3 çalışması – EXPLORER –
HCM 

Mavacamten, sinifində birinci, oral, 
allosterik , geri dönüşümlü bir miyozin 
inhibitörüdür. 
Miyosin-aktin çarpaz körpülərinin 
yaranmasını əngəlləyərək miyokardiyal 
kontraktiliteni azaldır





Dizayn : Randomize Çift Kor

Çalışmaya 251 nefer daxil
edilərək 2 grupa randomize 
edilmişdir

• Mavacamten – n 123
• Placebo – n 128

İzləm müddəti : 30 hefte

Mavacamten Faz 3 çalışması : 
EXPLORER - HKM

Daxil edilmə kriteriyaları : 

• Yaş > 18

• LVOT Gr≥50 mmHg

• LVEF≥55 %

• NHYA sinif 2-3

6 ay ərzində senkop ve hərəkətlə ortaya çıxan VT keçmişi olan xəstələr çalışmaya
alınmamışdır



• PVO2 seviyyəsinde artış ( p= 0.0005 )
• NHYA2 sinifinde düzəlme ( p= 0.0005 )
• LVOT gradientində azalma ( p< 0.0001)
• LV kütlesində azalma ( p< 0.0001 )
• LVEF-de artış (p=0.0025 )

n 251

PLACEBO
n 128

MAVACAMTEN
n 123



PERHEXİLİNE / TRİMETAZİDİN

PERHEXİLİNE Avstraliyada antianginal məqsədlə istifadə olunan oral 
Karnitin Palmitoltransferaz 1 (CPT-1) inhibitorudur. CPT-1 inhibisiyası
mitoxondriyə yağ asidlərinin alımını azaldır.
Erken faz preklinik çalışmasında ( METAL – HCM ) hərəkət
kapasitesində artış izlənsə də Faz 2b Klinik çalışması etkinlik əksikliyi ve 
yan təsirlərinin çox olması səbəbilə erkən sonlandırılmısdır.

TRİMETAZİDİN – Faydası yoxdur

Presenter
Presentation Notes
Miokardial metobalizm



Hər 2 malekul INAL kanalı inhibitorudur. Teorik olarak HKM-də faydalı ola 
biləcəkləri düşünülmüşdür .

RANOLAZİN FAZ 2 çalışmasında subyektiv göstəricilərdə yaxşılaşma olsa da 
obyektiv ölçümlərdə anlamlı fərq yaratmadığı görülmüşdür.

Daha potent olan ELOCLAZİN inefektiv olması ile yanaşı İCD aktivlənməsində
artış ile ilişkiləndirilmişdir.

RANOLAZİN / ELOCLAZİN







RF ABLASİYA : Septal reduksiya üçün koronar anatomiyadan
bağımsız yeni minimal invaziv metoddur.

İlk olaraq Retrograd Aortik ve ya Transseptal yöntəmlə elektroanatomik
ve ya exo klavuzluğunda icra olunmuşdur

RADİOFREKANS 
ABLASİYA

İlk RF Ablasiya inoperabl ve koroner anatomiyası ASA üçün uyğun
olmayan 19 pasiente icra olunub. Nəticədə istirahət LVOT 
gradientlerinde 62% azalma izlənib.Ancaq Xəstələrin 21%de Total AV 
Blok , 1 neferde iste Kardiak Tamponad gerçəkləşib.



Liwen Liu et al. J Am Coll Cardiol 2018; 72:1898-1909.



2018-ci ilde 15 HOKM xestesi ile aparlıan bir çalışmada yeni yöntemle RF 
ablasiya icra olunmuşdur. 

TEE müşahidesi ile intraseptal RF elektrodu TransApikal yerleşdirilmişdir. 
Neticede LV qalınlığında 11 mm incelme, ortalama LVOT gradientinin
117-den 25e düşmesi, NHYA sinifinde yaxşılaşma ve 6 aylıq NT PRO 
BNP göstericilerinde azalma izlenmişdir. 

1 Pasientde Koronar Ven zedelenmesi neticesinde Kardiak Tamponad
yaranmışdır.RF enerjinin daha derinden ve Hiss Purkinye liflerinden
uzaqda verilmesi neticesinde Total AV blok ve ya Hiss destesinin Bloku
izlenmemişdir.

TRANSAPİKAL RF ABLASİYA



TRANSKATETER MİTRAL QAPAQ TEMİRİ  -
MİTRAKLİP

Transseptal yanaşma ve 
exokardiyografiya müşahidəsi
ile aparılan prosedur ilk dəfə
daha öncə Morrow əməliyyatı
uygulanmış ancaq rezidual
SAM ve Mitral Yetmezliyi olan
pasientde icra olunmuşdur. 

1 eded Klip yerleşdirilmesi
sonrasında LVOT 
ostruksiyasında ve Mitral 
yetmezlikde azalma izlenmişdir.



DİQQƏTİNİZ VƏ SƏBRİNİZ ÜÇÜN 
TƏŞƏKKÜRLƏR.
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