
Mavacamten v reálné klinické praxi 
ve FN Olomouc

F IL IP KOUBEK

I .  I N T E R N Í K L I N I K A – K A R D I O L O G I C K Á F A K U LT N Í N E M O C N I C E O L O M O U C A L P  U P O L



Hypertrofická obstrukční  kardiomyopatie 
3x jinak aneb nebojme se mavacamtenu

• HOCM - heterogenní onemocnění

• Variabilní penetrance a expresivita

• Nízký záchyt pozitivní genetiky (známé kauzální mutace)

• Pozor na fenokopie



Kazuistika č.1



Náš první pacient (léčený mavacamtenem) 

• Muž 60 let, dg. 2023

• HOCM, klidová obstrukce, NYHA II-III, CCS 0, HCM Risk-SCD 3,21%

• Anatomie nevhodná k ASA (zvážován komplexní KCH výkon vč. 
myektomie)

• Negativní koronarografie, negativní genetika, negativní Fabry

• Funkčně bikuspidální aortální chlopeň, nevýzn. stenóza (33/23mmHg)

• St.p. transplantaci kadaverozní ledviny v r. 2003
• biopticky verifikovaná membranoproliferativní glomerulonefritida

• Stabilní funkce štěpu sKr 180-200umol/l 

• Medikace: bisoprolol 10mg/d, kombinovaná imunosuprese vč. KS



Specifická léčba - mavacamten

• Od 2/2024 – počáteční dávka 2,5mg/den
• Nebyl znám typ metabolismu CYP 2C19

• Do 10/2024 – titrace do cílové dávky 10mg/den

• Vstupně NYHA II-III, obstrukce LVOT 80/150mmHg 
(klid/provokace)

• Na konci titrace NYHA I, obstrukce LVOT 12mmHg 
(provokace)   



Septálně až 22mm, bez ložisek LGE



Před léčbou







Při léčbě







Kazuistika č.2



• Muž 59 let

• st.p. korekci CoA v 13letech věku

• st.p. po komplexní KCH operaci 9/2022 – SAVR pro regurgitaci na BAo (bioprotéza - C-
E Inspiris Resilia 25mm) + myektomie IVS, náhrada asc. aorty (prot. AlboGraft
30mm), CABG (SVG ad RCx)

• pooper. parox. FiS, pooper. smKT s poruchou vědomí, terminace amiodaronem –
9/2022 primoimplantace 1D ICD v sekundární prevenci

• Art. hypertenze na terapii (dobře korigovaná)

• HLP na kobinaci atorvastatin + ezetimib + inclisiran

• 4/2024 poprvé v naší ambulanci:

• HOCM, trvá obstrukce LVOT 56/113mmHg (klid/Valsalva), NYHA III, CCS 0 - kandidát 
mavacamtenu

• Medikace: p.o.: Triplixam 10/2,5/10mg, Verospiron 25mg, Jardiance 10mg, Zetovar 10/80mg, Stacyl
Concor cor 2,5mg 1-0-0, Lipanthyl 267mg 0-0-1, s.c. Leqvio 284mg á 6 měsíců



Specifická léčba - mavacamten

• Od 8/2024 – počáteční dávka 5mg/den
• Normální metabolizátor CYP 2C19

• Do 1/2025 – titrace do cílové dávky 10mg/den

• Vstupně NYHA III, obstrukce LVOT 56/113mmHg 
(klid/provokace)

• Na konci titrace NYHA II, obstrukce LVOT 15mmHg (klid 
i provokace)   



Před léčbou







Při léčbě







Kazuistika č.3



• Žena 54 let, dg. 2023

• HOCM, obstrukce v LVOT LK (iniciálně klid 113mmHg), EF LK 70%, NYHA 
III, CCS 0 HCM Risk-SCD 3,41% (t.č. bez indikace k impl. ICD) –
kandidátka mavcamtenu

• Turnerův syndrom, disp. endokrinologie 

• Degenerativní, max. středně těžká aortální stenóza (bikuspidální chlopeň) 
AVA 1,38 cm2 (planimetricky, valvární PG max 47mmHg) ke sledování 
(t.č. konz. postup) – výška 153cm

• 18.12.2023 koronarografie s negativním nálezem 

• Dyslipidémie,  Osteoporóza, Arteriální hypertenze korig. Medikací

• Medikace: Betaxolol 20mg tbl 1/2-0-0, Tulip 10mg tbl 0-0-1, Alendronat
1xtýdně, Vit. D 



Specifická léčba - mavacamten

• Od 7/2024 – počáteční dávka 5mg/den
• Normální metabolizátor CYP 2C19

• Do 2/2025 – titrace do cílové dávky 10mg/den

• Vstupně NYHA III, obstrukce LVOT 113mmHg (klid)

• Na konci titrace NYHA II, obstrukce LVOT 14mmHg (klid 
i provokace)

• PPG AoS 47…35mmHg



Septálně až 17mm, bez ložisek LGE



Před léčbou





Při léčbě







Mavacamten ve FNOL

• 14 pacientů

• 9x 5mg, 4x 10mg, 1x 15mg

• 7 pacientů - udržovací dávka
• PPG do 30mmHg

• Zlepšení alespoň o 1 třídu NYHA



FAKULTNÍ NEMOCNICE OLOMOUC




