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Diagnostická kritéria

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

J Am Coll Cardiol 2009;54:201-211

Archiv I. IKAK, FNUSA



Dle přítomnosti a závažnosti LVOTG

 neobstrukční typ – LVOTG < 30mmHg v klidu či po zátěži (30 % pacientů)

 obstrukční typ – LVOTG ≥ 30mmHg

Rozdělení HKMP

 obstrukční typ – LVOTG ≥ 30mmHg

 klidová obstrukce

 latentní (zátěží indukovaná) obstrukce

Dle přítomnosti a závažnosti LVOTG

LVOTG < 30mmHg v klidu či po zátěži (30 % pacientů)

LVOTG ≥ 30mmHgLVOTG ≥ 30mmHg

Archiv I. IKAK, FNUSA



Nitrokomorová obstrukce

N Engl J Med 2003;348:295-303

obstrukce



Algoritmus zhodnocení LVOTG

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

Algoritmus zhodnocení LVOTG



Zobrazovací metody u HCM

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

Zobrazovací metody u HCM



Echokardiografie – specifická etiologie

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

specifická etiologie



Echokardiografie I

Archiv I. IKAK, FNUSA



Echokardiografie II

Archiv I. IKAK, FNUSA



Specifické fenotypy HCM dle CMR

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

LGE v jakémkoliv rozsahu je přítomno až u 65% (33 – 84%) pacientů s HKMP

Specifické fenotypy HCM dle CMR

84%) pacientů s HKMP



SCD - ESC guidelines

Eur Heart J. 2014 Oct 14;35(39):2733-79

guidelines 2014



SCD - AHA/ACC guidelines

Circulation. 2020 Dec 22;142(25):e533-e557

guidelines 2020



SCD - ESC Guidelines 

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

ESC Guidelines 2023



Management léčby symptomatických pacientů

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

Pacient s HCM a fibrilací síní by měl být antikoagulován bez ohledu na CHA2DS2

Management léčby symptomatických pacientů

bez ohledu na CHA2DS2-VASc score



 terapeutické možnosti jsou omezené

 cílem je snížit plnící tlaky LK a zlepšit 

plnění LK zpomalením TF (BB, verapamil, 

Management pacientů bez obstrukce

diltiazem) + kličková diuretika

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

Management pacientů bez obstrukce

 Terapeutické možnosti jsou omezené

 Zaměřuje se na ovlivnění arytmií, snížení 

plnících tlaků LK a léčbu anginózních potíží



Management pacientů s obstrukcí

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

Management pacientů s obstrukcí



 Chirurgická myektomie

 Alkoholová septální ablace

Septální redukční terapie

 (Dvoudutinová kardiostimulace)

 pacienti po úspěšné septální redukční terapii mají srovnatelné 

přežití s běžnou populací 

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626

Septální redukční terapie

pacienti po úspěšné septální redukční terapii mají srovnatelné 



Mavacamten na IKAK FNUSAMavacamten na IKAK FNUSAna IKAK FNUSAna IKAK FNUSA



Selektivní, reverzibilní inhibitor srdeční myosinové

Mavacamten

 PIONEER-HCM

 EXPLORER-HCM

 VALOR-HCM

Lancet. 2020 Sep 12;396(10253):758

ové ATPázy



SRT pojišťovna

Muž * 1948 - 111

Žena * 1955 ASA 7/2022 111

Soubor pacientů

Muž * 1962 ERASH 4/2022 111

Muž * 1979 - 205

Muž * 1974 ERASH 3/2022 205

Žena * 1950 ERASH 6/2021 111

pojišťovna začátek podávání 
mavacamtenu

schváleno

111 - zamítnuto

111 27.6.2024 ano

111 4.7.2024 ano

205 9.8.2024 ano

205 ?? ano

111 ?? ano



Kazuistika - žena * 1955



 7.7.2022 provedena ASA na RS1
 uspokojivý bezprostřední efekt (pokles invazivně měřeného klid. LVOTG ze 139 na 13mmHg, 

resp. po VM pokles ze 156 na 28mmHg)

 po zákroku pokles klidového LVOTG, pozátěžový

 dle zobrazovacích metod (echo + MR) jizva po ASA na rozhraní basální a střední 
části IVS, base IVS se vyklenuje do LVOT

 up-titrace BB limitována hraniční TF (metoprolol

efekt (pokles invazivně měřeného klid. LVOTG ze 139 na 13mmHg, 

pozátěžový nadále významný (echokard.)

dle zobrazovacích metod (echo + MR) jizva po ASA na rozhraní basální a střední 
části IVS, base IVS se vyklenuje do LVOT

metoprolol 50mg/den)



Echokardiografie

Archiv I. IKAK, FNUSA



Magnetická rezonance

Archiv KZM, FNUSA

Magnetická rezonance



 po iniciálním klinickém zlepšení opět progrese do NYHA III

 reASA vzhledem k anatomii septálních větví není možná, proto podána žádost o 
mavacamten na §16, která byla schválena

 27.6.2024 nasazen mavacamten v dávce 2,5mg 1x denně (+  27.6.2024 nasazen mavacamten v dávce 2,5mg 1x denně (+ 

 LVOTG 21, resp. 89mmHg, EF LK 70%, SAM přítomen, Mi 
 fčně NYHA III
 6MWT – 380 m
 genetika CYP 2C19: genotyp *1/*1, který je spojen s 

po iniciálním klinickém zlepšení opět progrese do NYHA III

vzhledem k anatomii septálních větví není možná, proto podána žádost o 
16, která byla schválena

v dávce 2,5mg 1x denně (+ metoprolol 50mg)v dávce 2,5mg 1x denně (+ metoprolol 50mg)

LVOTG 21, resp. 89mmHg, EF LK 70%, SAM přítomen, Mi reg. 1+

je spojen s normální rychlostí metabolizace léčiv



Dávkovací schéma mavacamtenumavacamtenu



Dávkovací schéma mavacamtenumavacamtenu



 LVOTG 26, resp. 55mmHg, EF LK 70%, SAM naznačen, Mi 
 fčně NYHA II
 6MWT – 368 m

Follow – up (4. týden)

Archiv I. IKAK, FNUSA

LVOTG 26, resp. 55mmHg, EF LK 70%, SAM naznačen, Mi reg. stopová

up (4. týden)



Follow – up (4. týden)up (4. týden)



 LVOTG 11, resp. 15mmHg, EF LK 65%, SAM nepřítomen, Mi 
 fčně NYHA I - II
 6MWT – 387 m

Follow – up (8. týden)

Archiv I. IKAK, FNUSA

LVOTG 11, resp. 15mmHg, EF LK 65%, SAM nepřítomen, Mi reg. stopová

up (8. týden)



Follow – up (8. týden)up (8. týden)



Budoucí follow – up (12. týden)up (12. týden)



DĚKUJI ZA POZORNOSTDĚKUJI ZA POZORNOST
MUDr. Tomáš Honek, Ph. D.

Tel. 54318 2212/3475

tomas.honek@fnusa.cz

www.fnusa.cz



ZKRÁCENÉ INFORMACE O LÉČIVÉM PŘÍPRAVKU
 

  Tento léčivý přípravek podléhá dalšímu sledování. To umožní rychlé získání nových 
informací o bezpečnosti. Žádáme zdravotnické pracovníky, aby hlásili jakákoli podezření na 
nežádoucí účinky. 
 
Název léčivého přípravku: Camzyos 2,5 mg tvrdé tobolky, Camzyos 5 mg tvrdé tobolky, Camzyos 
10 mg tvrdé tobolky, Camzyos 15 mg tvrdé tobolky
Složení: Jedna tvrdá tobolka obsahuje mavakamten
Indikace: Camzyos je indikován k léčbě symptomatické hypertrofické obstrukční kardiomyopatie 
(oHCM) (NYHA, třída II-III) u dospělých pacientů. Dávkování a způsob podání:
je třeba pomocí echokardiografie vyšetřit ejekční frakc
je LVEF < 55 %. Ženy ve fertilním věku musí mít před zahájením léčby
Přiměřená dávka se stanovuje na základě genotypizace na určení fenotypu cytochromu P450 (CYP) 
2C19 (CYP2C19). Pacienti s fenotypem pomalého metabolizátora CYP2C19 mají zvýšené expozice 
mavakamtenu (až 3násobně), což může vést ke zvýšenému riziku systolick
s normálními metabolizátory. Pokud k zahájení léčby dojde před určením fenotypu CYP2C19, mají 
pacienti dodržovat pokyny pro dávkování pro pomalé metabolizátory, dokud nebude určen fenotyp 
CYP2C19. Rozsah dávek je 2,5 mg až 15 mg. Podrobné informace o dávkování viz SPC. 
Kontraindikace: Hypersenzitivita na léčivou látku nebo na kteroukoli pomocnou látku. Těhot
Souběžná léčba silnými inhibitory CYP3A4 u pacientů s
a s neurčeným fenotypem CYP2C19. Souběžná léčba kombinací silného inhibitoru CYP2C19 a silného 
inhibitoru CYP3A4. Zvláštní upozornění a opatření pro použití
způsobit srdeční selhání v důsledku systolické dysfunkce definované jako symptomatická LVEF <
U pacientů se závažným interkurentním onemocněním, jako je infekce nebo arytmie (včetně fibrilace 
síní nebo jiné nekontrolované tachyarytmie), nebo těch, kteří podstupují velkou operaci srdce, může být 
vyšší riziko systolické dysfunkce a progrese do srdečního selhání. Před zahájením léčby je třeba změřit vyšší riziko systolické dysfunkce a progrese do srdečního selhání. Před zahájením léčby je třeba změřit 
LVEF a poté ji pečlivě sledovat. Přerušení léčby může být nezbytné k
≥ 50 %. Zahájení léčby nebo zvýšení dávky silného nebo středně silného inhibitoru CYP3A4 nebo 
jakéhokoli inhibitoru CYP2C19 může zvýšit riziko srdečního selhání v
Podrobné informace viz SPC. Interakce s jinými léčivými přípravky
mavakamten zahájena léčba novým negativně inotropním léčivem, nebo je zvýšena dávka negativně 
inotropního léčiva, je třeba zajistit pečlivý lékařský dohled s
stabilního dávkování a klinické odpovědi. U středně rychlých, normálních, rychlých a
metabolizátorů CYP2C19 je mavakamten primárně metabolizován cytochromem CYP2C19 a
míře cytochromem CYP3A4. U pomalých metabolizátorů CYP2C19
cytochromem CYP3A4. Inhibitory/induktory CYP2C19 a
clearance mavakamtenu a zvýšit/snížit jeho plazmatickou  koncentraci v závislosti na fenotypu 
CYP2C19. Podrobné informace viz SPC. Fertilita, těhotenství a kojení: 
mít před zahájením léčby negativní těhotenský test a musejí používat účinnou antikoncepci během léčby 
a po dobu 6 měsíců po jejím ukončení. Studie na zvířatech prokázaly reprodukční 
účinky: Nejčastější nežádoucí účinky jsou závratě, dušnost, systolická dysfunkce a synkopa
informace viz SPC. Velikost balení: 14, 28 nebo 98 tvrdých tobolek
Bristol-Myers Squibb Pharma EEIG, Dublin, Irsko. Registrační čísla:
revize textu: 07/2024. 
Před předepsáním si přečtěte úplný souhrn údajů o přípravku (SPC)
vázán na lékařský předpis. Léčivý přípravek ne
pojištění. Podrobné informace o tomto léčivém přípravku 
Evropské agentury pro léčivé přípravky (EMA) http://ema.europa.eu
držitele rozhodnutí o registraci v ČR: Bristol-Myers Squibb spol. s r.o., Budějovická 778/3, 140
Praha 4, www.bms.com/cz. 
*Všimněte si prosím změn v Souhrnu údajů o přípravku  
 

ZKRÁCENÉ INFORMACE O LÉČIVÉM PŘÍPRAVKU 

Tento léčivý přípravek podléhá dalšímu sledování. To umožní rychlé získání nových 
informací o bezpečnosti. Žádáme zdravotnické pracovníky, aby hlásili jakákoli podezření na 

tvrdé tobolky, Camzyos 5 mg tvrdé tobolky, Camzyos 
10 mg tvrdé tobolky, Camzyos 15 mg tvrdé tobolky.  

mavakamten 2,5 mg nebo 5 mg nebo 10 mg nebo 15 mg.
symptomatické hypertrofické obstrukční kardiomyopatie 

Dávkování a způsob podání: Před zahájením léčby 
vyšetřit ejekční frakci levé komory (LVEF). Léčbu nelze zahájit, pokud 

usí mít před zahájením léčby negativní těhotenský test.
Přiměřená dávka se stanovuje na základě genotypizace na určení fenotypu cytochromu P450 (CYP) 

fenotypem pomalého metabolizátora CYP2C19 mají zvýšené expozice 
mavakamtenu (až 3násobně), což může vést ke zvýšenému riziku systolické dysfunkce v porovnání 

zahájení léčby dojde před určením fenotypu CYP2C19, mají 
o dávkování pro pomalé metabolizátory, dokud nebude určen fenotyp 

mg. Podrobné informace o dávkování viz SPC. 
Hypersenzitivita na léčivou látku nebo na kteroukoli pomocnou látku. Těhotenství.

Souběžná léčba silnými inhibitory CYP3A4 u pacientů s fenotypem pomalého metabolizátora CYP2C19 
neurčeným fenotypem CYP2C19. Souběžná léčba kombinací silného inhibitoru CYP2C19 a silného 

a opatření pro použití: Mavakamten snižuje LVEF a může 
důsledku systolické dysfunkce definované jako symptomatická LVEF < 50 %. 

pacientů se závažným interkurentním onemocněním, jako je infekce nebo arytmie (včetně fibrilace 
tachyarytmie), nebo těch, kteří podstupují velkou operaci srdce, může být 

progrese do srdečního selhání. Před zahájením léčby je třeba změřit progrese do srdečního selhání. Před zahájením léčby je třeba změřit 
poté ji pečlivě sledovat. Přerušení léčby může být nezbytné k zajištění, že LVEF zůstane 

%. Zahájení léčby nebo zvýšení dávky silného nebo středně silného inhibitoru CYP3A4 nebo 
jakéhokoli inhibitoru CYP2C19 může zvýšit riziko srdečního selhání v důsledku systolické dysfunkce.

jinými léčivými přípravky: Jeli u pacienta užívajícího 
mavakamten zahájena léčba novým negativně inotropním léčivem, nebo je zvýšena dávka negativně 
inotropního léčiva, je třeba zajistit pečlivý lékařský dohled s monitorováním LVEF, dokud není dosaženo 

středně rychlých, normálních, rychlých a ultrarychlých 
metabolizátorů CYP2C19 je mavakamten primárně metabolizován cytochromem CYP2C19 a v menší 

pomalých metabolizátorů CYP2C19 je metabolizován především 
CYP3A4. Inhibitory/induktory CYP2C19 a inhibitory/induktory CYP3A4 tak mohou ovlivnit 

zvýšit/snížit jeho plazmatickou  koncentraci v závislosti na fenotypu 
Fertilita, těhotenství a kojení: Ženy ve fertilním věku musí 

t a musejí používat účinnou antikoncepci během léčby 
Studie na zvířatech prokázaly reprodukční toxicitu. Nežádoucí 

jsou závratě, dušnost, systolická dysfunkce a synkopa. Pro další 
98 tvrdých tobolek. Držitel rozhodnutí o registraci:
Registrační čísla: EU/1/23/1716/001-008. Poslední 

Před předepsáním si přečtěte úplný souhrn údajů o přípravku (SPC). Výdej léčivého přípravku je 
ení hrazen z prostředků veřejného zdravotního 

o tomto léčivém přípravku jsou k dispozici na webových stránkách 
http://ema.europa.eu nebo jsou dostupné u zástupce 

Myers Squibb spol. s r.o., Budějovická 778/3, 140 00 


