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HKMP: uloha echokardiografie
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Echokg: detekce a hodnoceni zesileni steny LK

projekce na dlouhou osu - moznost nadhodnoceni:
<« zavzeti struktur PK (trabekuly, moderator band ...)
<« tangencialni fez sténou LK, foreshortening hrotu
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Echokg: detekce a hodnoceni zesileni steny L

projekce na dlouhou osu - moznost nadhodnoceni:
<« zavzeti struktur PK (trabekuly, moderator band ...)
= integrace a srovnani projekci na dlouhou a kratkou osu LK k optimalizaci méreni
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Echokg: detekce a hodnoceni zesileni steny LK

- integrace a srovnani projekci na dlouhou a kratkou osu LK k optimalizaci méreni
- méreni tloustky stény LK idealné v SAx projekcich, od baze k hrotu
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Echokg: detekce a hodnoceni zesileni stény LK atd.

obtizna vizualizace predni, anterolateralni stény a hrotu LK

I Apikalni forma HKMP
© MRI hodnoceni

a Aneuryzma hrotu u HKMP

75
BPM
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HKMP: obstrukce levé komory

« dynamicka obstrukce ~ zavislost na afterloadu / preloadu, kontraktilité

« pritomnost obstrukce: gradient > 30 mmHg
vyznamna obstrukce: gradient > 50 mmHg

« klidova obstrukce (30-50%) = provokovana obstrukce (60-70%)
provokace latentni obstrukce: Valsalva manevr, zatézova echokg

* lokalizace obstrukce: LVOT / ale | midventrikularneé Ci midventri - az apikalne !

detekce (vyznamné) obstrukce — vyznam pro terapii a prognézu HKMP !

ESC Guidelines for cardiomyopathies 2023
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midventrikularni
obstrukce o/

mechanismem SAM

apikalni
obstrukce
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HKMP: echokg kvantifikace obstrukce levé komory

CW Doppler Provokace latentni obstrukce

01/04/2007 22:22:54

, [N TS E ‘ ‘Jh - N e ‘ ! A EEETE]

.‘{}a
L B
r Y

J

| ‘ A 1 t f f i J 1 1 f i
A (M) M Yk % O !» M M \, m Ly é e 4 & haih as ]
| \ Y 9 1

Obrazovy archiv VFN



1. LEKARSKA FAKULTA

UNIVERZITY KARLOVY V. PRAZEE

HKMP: ESC Guidelines a hodnoceni obstrukce LK

Recommendations Class®* Level®

7 2D and Doppler echocardiography at rest, Valsalva manoeuvre, and standing 7
P— Repeat '
H o - .
LVOTO 50 mmHg -—e—b ymptoms Asymptomatic® —  echocardiogram

: 1 - at | year )

Y Symptomatic
echocardiogram
(Class I)
G . "( LVOTO =50 mmHg )

In all patients with HCM, at initial evaluation,

transthoracic 2D and Doppler echocardiography are

recommended, at rest and during Valsalva

manoeuvre in the sitting and semi-supine positions—

and then on standing if no gradient is provoked—to
detect LVOTO 84:86.365,525,584,587,589-594

In symptomatic patients with HCM and a resting or

provoked® peak instantaneous LV outflow tract

gradient <50 mmHg, 2D and Doppler

echocardiography during exercise in the standing,
sitting (when possible), or semi-supine position are

recommended to detect provocable LVOTO and

exercise-induced mitral regurgitation,”®°?>=%

Transoesophageal echocardiography should be .

considered in patients with HCM and LVOTO if the v ?

mechanism of obstruction is unclear or when " see LVOTO management " (¢ Medical therapy
assessing the mitral valve apparatus before a septal lla C 7‘ ; ) }

reduction procedure, or when severe mitral
regurgitation caused by intrinsic valve abnormalities

, 599-602
is suspected.

ESC Guidelines for cardiomyopathies 2023 Obrazovy archiv VFN
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Valsalva maneévr: jak na to

usilovny vydech proti uzavrené glottis
intraoralni tlak >40 mm Hg
> 10 vterin

4Easy way”

https://my.clevelandclinic.org/health Obrazovy archiv VFN



Age
Unexplained syncope

sl |V outflow gradient
el Maximum LV wall thickness

el | eft atrial diameter
NSVT

Family history of SCD
) LV systolic function

Extent of myocardial scar

l

Low risk HCM-risk scores

5-year risk <4%

I I

Intermediate risk
> | clinical risk factors? .
5-year risk 24 to <6%

I ]

ICD ICD
(Class lIb) (Class IIb)

klinické RF: LGE (> 15%), EFLK < 50% <

High risk
5-year risk 26%

v

ICD shared
decision
(Class lla) making
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HKMP: echokg a systolicka funkce levé komory

u vétsiny jedincud je normalni
az hyperdynamicka ejek¢ni frakce LK u4-9% je ejekcni frakce LK < 50%

Obrazovy archiv VFN



ZKRACENE INFORMACE O LECIVEM PRIPRAVKU: Tento légivy piipravek podiéha dal$imu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o
bezpeé&nosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli podezieni na neZadouci Ucinky. Nazev léGivého pripravku: Camzyos 2,5 mg tvrdé tobolky,
Camzyos 5 mg tvrdé tobolky, Camzyos 10 mg tvrdé tobolky, Camzyos 15 mg tvrdé tobolky. SloZeni: Jedna tvrda tobolka obsahuje mavakamten 2,5 mg nebo 5
mg nebo 10 mg nebo 15 mg. Indikace: Camzyos je indikovan k leCbé symptomaticke hypertrofické obstrukéni kardiomyopatie (oHCM) (NYHA, tfida II-1ll) u
dospélych pacientd. Davkovani a zpusob podani: Pfed zahajenim I€€by je tfeba pomoci echokardiografie vySetfit ejekéni frakcilevé komory (LVEF). LéEbu nelze
zahdijit, pokud je LVEF < 55 %. Zeny ve fertiinim véku musi mit pfed zahajenim lé&by negativni téhotensky test. Piimé&fena davka se stanovuje na zakladé
genotypizace na ur¢eni fenotypu cytochromu P450 (CYP) 2C19 (CYP2C19). Pacienti s fenotypem pomalého metabolizatora CYP2C19 maji zvySené expozice
mavakamtenu (aZ 3nasobné), coZ mizZe vést ke zvySenému riziku systolické dysfunkce v porovnani s normalnimi metabolizatory. Pokud k zahajeni Ié¢by dojde
pred ur¢enim fenotypu CYP2C19, maji pacienti dodrZovat pokyny pro davkovani pro pomalé metabolizatory, dokud nebude urCen fenotyp CYP2C19. Rozsah
davek je 2,5 mg az 15 mg. Bioekvivalence mezi jednotlivymi silami nebyla potvrzena v bioekvivalenéni studii u lidi; proto je zakazano pouZit vic tobolek pro
dosaZeni pfedepsané davky a ma se pouZit jedna tobolka s naleZitou silou davky. Podrobné informace o davkovani viz SPC. Kontraindikace: Hypersenzitivita na
lé¢ivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku. T&hotenstvi. Soubé&Zné IéEba silnymi inhibitory CYP3A4 u pacientt s fenotypem pomalého metabolizatora
CYP2C19 a s neurenym fenotypem CYP2C19. SoubézZna |écba kombinaci silného inhibitoru CYP2C19 a silného inhibitoru CYP3A4. Zvlastini upozornéni a
opatfeni pro pouZiti: Mavakamten sniZuje LVEF a muZe zpGsobit srde¢ni selhani v dusledku systolické dysfunkce definované jako symptomaticka LVEF < 50 %.
U pacientl se zavaZznym interkurentnim onemocnénim, jako je infekce nebo arytmie (v&etné fibrilace sini nebo jiné nekontrolované tachyarytmie), nebo téch,
ktefi podstupuji velkou operaci srdce, muze byt vy$si riziko systolické dysfunkce a progrese do srde¢niho selhani. Pfed zahajenim |é€by je treba zméfit LVEF a
poté ji peclivé sledovat. Prerudeni IéEby muZe byt nezbytné k zajisténi, Ze LVEF zlstane 2 50 %. Zahajeni 1é€by nebo zvy$eni davky silného nebo stfedné
silného inhibitoru CYP3A4 nebo jakéhokoli inhibitoru CYP2C19 mlzZe zvysit riziko srde¢niho selhani v disledku systolické dysfunkce. Podrobné informace viz
SPC. Interakce s jinymi [€Civymi pfipravky: Jeli u pacienta uZivajiciho mavakamten zahajena IéCba novym negativné inotropnim I&éCivem, nebo je zvySena davka
negativné inotropniho |éCiva, je tfreba zajistit pellivy Iekafsky dohled s monitorovanim LVEF, dokud neni dosaZeno stabilniho davkovani a klinické odpovédi. U
stfedné rychlych, normalnich, rychlych a ultrarychlych metabolizatort CYP2C19 je mavakamten primarné metabolizovan cytochromem CYP2C19 a v mensi
mife cytochromem CYP3A4. U pomalych metabolizatort CYP2C19 je metabolizovan predevsim cytochromem CYP3A4. Inhibitory/induktory CYP2C19 a
inhibitory/induktory CYP3A4 tak mohou ovlivnit clearance mavakamtenu a zvySsit/sniZit jeho plazmatickou koncentraci v zavislosti na fenotypu CYP2C19.
Podrobné informace viz SPC. Fertilita, t8hotenstvi a kojeni: Zeny ve fertilnim véku musi mit pfed zahajenim |é&by negativni t&hotensky test a museji pouZivat
aginnou antikoncepci b&hem |éEby a po dobu 6 mésicu po jejim ukoéeni. Studie na zvifatech prokézaly reprodukéni toxicitu. NeZadouci G&inky: Nejcastéjsi
nezadouci ucinky jsou zavraté, dusSnost, systolicka dysfunkce a synkopa. Pro dalSi informace viz SPC. Velikost baleni: 14, 28 nebo 98 tvrdych tobolek. DrZitel
rozhodnuti o registraci: Bristol-Myers Squibb Pharma EEIG, Dublin, Irsko. Registraéni Cisla: EU/1/23/1716/001-008. Posledni revize textu: 08/2023 Pred
predepsanim si prectéte Upiny souhrn Udaji o pFipravku (SPC). Vydej léCivého pripravku je vazan na lékarsky predpis. LécCivy pripravek neni hrazen z
prostfedkl vefejného zdravotniho pojiSténi. Podrobné informace o tomto lé¢ivém pfipravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropské agentury pro lé¢ivé
pfipravky (EMA) http://ema.europa.eu nebo jsou dostupné u zastupce drZitele rozhodnuti o registraci v CR: Bristol-Myers Squibb spol. s r.0., Bud&jovicka 778/3,
140 00 Praha 4, www.bms.com/cz



