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Popis případu

• muž nar. 1962, v roce 2010 diagnostikována HOCM

• OA: arteriální hypertenze, smíšená HLP, zvýšená glykémie nalačno, mírná 
obezita (BMI 33)

• RA: otec otce zemřel v 68 letech na srdeční selhání,  rodiče bez výskytu KV 
onemocnění, 2 synové - jeden HCM (G+/F+)

• genetické vyšetření s nálezem PV c.3064C>T (p.(Arg1022Cys)) v genu 
MYBPC3



Popis případu

• asi od roku 2013 postupně rozvoj symptomatologie (námahová dušnost, 
zhoršená tolerance zátěže, oprese na hrudi) 

• koronarogram negativní 

• titrována dávka betablokátoru (bisoprolol 5….20 mg/denně)

• opakované EKG Holterovské monitorace oj. monotopní KES a kuplety KES, 
bez záchytu nsKT či jiných arytmií

• kalkulované riziko SCD nízké/střední



MR 2013

EF LK 70-80%

EDV 190 ml

maxim.hypertrofie 18 mm 



• 7/2013 provedena ASA 2. septální větve RIA



MR 2017

EF LK 76%

EDV 183 ml



Popis případu

• pacient na maximální tolerované dávce 
betablokátoru (20 mg bisoprolol), 
symptomy NYHA II-III…indikován k 
terapii mavakamtenem

• genetické vyšetření na fenotyp 
CYP2C19 - středně rychlý metabolizátor

• 6/2024 zahájená terapie 
mavakamtenem 5MG denně

• ECHO kontroly 7, 8, 9, 10/2024… v 
9/2024 navýšeno na 10 MG denně
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• asympt. pokles EF LK, pacient nadále NYHA I-II, lab. vzestup NT-proBNP 333 ng/L

10/2025



MR říjen 2024

EF LK 47%, EDV 158 ml, GLS -11%



EF LK 43 %

EF PK 43 %



• Diagnostická rozvaha:

- jedná o artefakt?

- trombus LAA? (ale normální 
kontraktilita LAA) 

- kontraktilita LAA je dobrá, 
pravděpodobnější je tumor LAA

- z MR nevím, doplníme další vyšetření

• přerušena terapie mavakamtenem

• antikoagulační léčba Xarelto 20 

mg tbl. 1-0-0

• jícnové echo vyšetření

• týdenní holtrovská monitorace 

EKG





MR 4.tt po vysazení mavakamtenu (bez k.l.)

EF LK 60 %

GLS -16%

EF LS 47 %

EF LK 47 %

GLS -11%

EF LS 37 %



• po vysazení mavakamtenu subj. opět progrese potíží, nárůst gradientů v LVOT+ SAM

• po úpravě EF LK v 11/2025 znovu nasazen mavacamten 5 MG denně

• pacient subjektivně zlepšen NYHA I-ll, NT-proBNP 94 ng/L

• holtrovská monitorace včetně týdení bez průkazu FS, antikoagulační léčba ponechána



Mavakamten

• reverzibilní inhibitor srdečního beta- myozinu

• v RCTs významně redukoval symptomy a LVOTO, zlepšoval toleranci zátěže a redukoval potřebu 

septální redukční terapie 

• má prokazatelný vliv na pozitivní remodelaci LK

• dávkování a titrace se řídí fenotypem CYP2C19 a následnými ECHO kontrolami na funkci LK a klidové 

a provokované gradienty v LVOT (intervaly 4, 8, 12 tt.) 

• při poklesu EF LK pod 50 % má být léčba přerušena







• incidence 2-4% ročně

• 20-25 % pacientů



• u pacienta s HOKMP jsme zaznamenali pokles EF obou komor při terapii 

mavakamtenem

• dokumentovali jsme přítomnost trombu v normokontraktilním oušku LS u 

pacienta se SR

• pokles EF LK byl asymptomatický 

• na možnost trombu v LAA upozornila kontrolní MR srdce

• u pacienta dosud nebyla dokumentovaná žádná epizoda fibrilace síní

Kazuistika- závěry

Děkuji za pozornost


