Hipertrofik Kardiyomiyopati, sarkomerik genlerin patojenik varyantlarindan kaynaklanan, aciklanamayan sol
ventrikiil hipertrofisi ile karakterize primer miyokardiyal bir hastaliktir. Obstruktif hipertrofik kardiyomiyopatili
hastalarda tedavinin asil amaci semptomatik iyilesmedir. Fakat mevcut tedavi secenekleri bu hastalik icin spesifik
ve yeterli degildir. Mavacamten kontraktiliteyi azaltan, direkt miyozin inhibit6ri bir ajandir..
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Giris :

Hipertrofik Kardiyomiyopati, sarkomerik genlerin patojenik varyantlarindan kaynaklanan, agiklanamayan sol ventrik(l
hipertrofisi ile karakterize primer miyokardiyal bir hastaliktir. Obstruktif hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda tedavinin asil
amaci semptomatik iyilesmedir. Fakat mevcut tedavi segenekleri bu hastalik igin spesifik ve yeterli degildir. Mavacamten
kontraktiliteyi azaltan, direkt miyozin inhibitéru bir ajandir.

Amag :
Bu calismada mavacamtenin obstruktif hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin saglik durumlarinin Gzerine (semptomlar,
hayat kalitesi gibi) etkisi incelenmistir.

Metod :

Galisma ¢ok merkezli, randomize, cift kor, plasebo kontrolli bir calisma olarak dizayn edildi. Sol ventrikil ¢ikis yolu
gradiyentinin >50 mmHg’nin Ustlinde oldugu ve New York Kalp Cemiyetine gére fonksiyonel kapasitesi sinif 2-3 olan 18
yasin (zerindeki hastalar calismaya dahil edildi. 30 haftalik stire boyunca hastalar mavacamten ve plasebo kollarina (1:1)
randomize edildi. Bu sirenin ardindan 8 hafta higbir medikasyon veriimeyerek sonuglar incelendi. Kansas City
Kardiyomiyopati Anketi (KCCA) baslangigta, 6, 12, 18, 30 (tedavinin sonu) ve 38'inci (¢calismanin sonu) haftalarda
kullanilarak hastalarin saglik durumlarindaki degisiklikler incelendi.

Bulgular :

Mavacamten kolundaki 123 hastanin 92'sine (%75), plasebo kolundaki 128 hastanin 88'ine (%69) KCCA anketi baslangicta
ve 30. Haftada uygulandi . 30 haftada, KCCA ortalama skorundaki degisiklik mavacamten kolunda plaseboya gére anlamli
dlzeyde yuksekti (p=<0,0001). Skorlamada baslangica gére blyik degisiklik (KCCA ortalama skoru=20 puan) olan
hastalarin orani mavacamten grubunda %36 (92'nin 33'l) iken plasebo grubunda %15 (88'in 13'0) idi.

Sonug :

Mavacamten obstruktif hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin klinik durumlarinda énemli derecede iyilegsmeler
saglamaktadir. Faydalar tedaviye basladiktan sonra erken dénemde gdzlenmektedir. Tedavinin kesilmesiyle olumlu etkileri
gerilemektedir.

Yorum :

Obstruktif hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin tedavisinde primer hedeflerin hastalarin semptomlarinin azaltilmasi, fiziksel
ve sosyal fonksiyonlarinin diizeltiimesi ve yasam kalitesinin artirilmasi oldugu géz éniine alindijinda, mavacamten bu
hedeflere ulasmak i¢in kullanilabilecek yeni bir tedavi ajani olabilir.
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