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Giris

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP) miyokardiyal hiperkontraktilite, dinamik LVOT obstriksiyonu ve diyastolik anomalilerle
karakterize miyokardiyal bir hastaliktir. Mevcut farmakolojik tedaviler semptomlari azaltmak amagli kullanilan ajanlar ile
sinirhdir. Ayrica patofizyolojiyi diizeltmek amagch yapilan septal alkol ablasyonu ve miyektomi gibi invaziv girisimlerde
mevcuttur. HKMP tedavisinde hastalik patofizyolojisini hedefleyen farmakolojik tedavi ajanlarina ihtiya¢ duyulmaktir.

Amacg

Mavacemten aktin-miyozin kenetlenmesini ve dolayisi ile kardiyak kontraktiliteyi azaltan allosterik bir miyozin inhibitéradur.
VALOR-HCM calismasi, maksimal medikal tedavi altindaki HOKMP hastalarinda, septal diizeltici tedaviler ( septal alkol
ablasyonu ve miyektomi) ile mavacemteni kargilastirmistir.

Metot

Galismada uygun hastalar 1:1 mavacemtan (n=56) ve plaseboya(n=56) randomize edildi. Mavacemtan tedavisi 5 mg olarak
baslandi ve titre edilerek, hastalar 16 hafta takip edildi.

Bulgular ve istatsitik: Primer sonlanim olan, 16 hafta icinde veya sonunda septal invaziv tedaviye gidilmesi veya 16 hafta
soununda kilavuzlara gére septal invaziv tedavi endikasyonu gelismesi, ¢calismanin mavacamten kolunda %17.9
saptanirken, placebo kolunda %76.8 saptanmistir ( p < 0.0001). 16 hafta sonunda, mavacemten kolunda NYHA sinifinda > 1
iyilesme (%63 vs %21, p<0,05) , istirahat LVOT gradiyenti ( 14 vs 46 mmHg, p <0,05 ), valsalva ile LVOT gradiyenti ( 28 vs
78 mmHg, p<0,05) ve Kansas Kardiyomiyopati Anketi 23 skorunda ( 80 vs 67 , p<0,05) azalma anlamli bulunmustur.

Sonug
Bu calisma sonuglarina gére, mavacemtan semptomatik HOKMP’li hastalarda, semptomlarda diizelme saglar ve septal
rediiksiyon tedavisine ihtiyaci azaltir.

Yorum

Bu sonuglar bu ¢alismanin énciili olan EXPLORER-HCM sonuglarini tamamlayici 6zelliktedir. Fakat ¢calisma sirasinda
gavenlik sorunu izlenmemesine ragmen, 16 hafta gibi kisa bir takip stresi, uzun dénem komplikasyonlar a¢isindan kafa
karistirici kalmaktadir. Yine ACC 22’ de sonuglari agiklanan EXPLORER -LTE ¢alismasinda; 48. ve 84. haftalarda,
EXPLORER-HCM c¢alismasi katilimcilarinda, yukarida belirtilen kriterlerde iyilesmenin devam ettigi ve yani sira ek bir
komplikasyon izlenmedigi raporlanmigtir.



