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Hypertrofická kardiomyopatie

• HCM je definována jeho ztluštění stěny levé 

komory (≥ 15 mm) s/bez hypertrofie pravé 

komory, které nemůže být vysvětleno 

hemodynamickými podmínkami (změnou preloadu a 

afterloadu)

• Nejčastější kardiomyopatií (prevalence 0,2 %)

• Pacienti jsou ohroženi rizikem náhlé srdeční smrti a 

také mohou být limitováni námahovou 

dušností, případně anginou

• Obstrukce ve výtokovém traktu levé komory (LVOTO) 

může být přítomná až u 70% pacientů

z obrazového archívu VFN



Obstrukce ve výtokovém traktu

• Obstrukce ve výtokovém traktu (LVOT) je 

jedním z častých a charakteristických 

nálezů u hypertrofické kardiomyopatie 

(HCM)

• Představuje rizikový faktorem náhlé srdeční 

smrti

• Obstrukce v LVOT se podílí na 

symptomech pacientů s HCM, ale na druhé 

straně ji můžeme léčit 

→ máme po ní aktivně pátrat

• V případě, že není v klidu přítomná, tak 

bychom měli provést zátěžový test

Geske JB et al. Interventional Cardiology 2014

z obrazového archívu VFN



Hypertrofická kardiomyopatie - léčba

Schéma léčby LVOTO Algoritmus léčby LVOTO

2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies



Aficamten

Aficamten patří do skupiny inhibitorů myozinu, 

kteří fungují tak, že redukují nadbyteční počet 

aktino-myozinových můstků 

- Pilotní studie REDWOOD-HCM

Maron MS et al. J Am Coll Cardiol 2023



SEQUIOA-HCM

• multicentrická randomizovaná placebem 

kontrolovaná studie (USA, Evropa, Čína)

• fáze 3 

• srovnání léčby aficamtenem s placebem u 

pacientů se symptomatickou obstrukční 

hypertrofickou kardiomyopatií (NYHA II.-III.st.)

• 282 pacientů (1:1)

• 24-týdnů

• Obstrukce v LVOT (≥ 30 v klidu a ≥ 50 mmHg

u Valsalvova manévru)

• Primární cíl – změna vrcholové spotřeby 

kyslíku při spiroergometrii (VO2max.) 

Maron MS et al. NEJM 2024
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Maron MS et al. NEJM 2024



SEQUIOA-HCM

Maron MS et al. NEJM 2024

Primární cíl – změna VO2max. při spiroergometrii

na začátku a po 24 týdnech léčby
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Maron MS et al. NEJM 2024

Sekundární cílové ukazatele



SEQUIOA-HCM

Maron MS et al. NEJM 2024

• Ve studii nebyl zaznamenán žádný zvýšený 

výskyt nežádoucích událostí

• Statisticky se také nelišilo množství 

pacientů, kteří přerušili nebo ukončili 

podávání medikace

zdroj Cytokinetics



Take home message:

• Aficamten se prokázal jako efektivní a bezpečný v léčbě 

obstrukce u pacientů s hypertrofickou kardiomyopatií ve srovnání 

s placebem

• Vedl k jednoznačnému klinickému zlepšení pacientů 

hodnocenému podle NYHA nebo dotazníku na kvalitu života

• Došlo k významné redukci gradientu ve výtokovém traktu levé 

komory v klidu i při provokaci Valsalvovým manévrem

• Nedošlo k žádnému zvýšenému výskytu nežádoucích událostí ve 

srovnání s placebem
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