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Hypertroficka obstrukcni kardiomyopatie
3x jinak aneb nebojme se mavacamtenu

HOCM - heterogenni onemocnéni
Variabilni penetrance a expresivita

Nizky zachyt pozitivni genetiky (znamé kauzalni mutace)

Pozor na fenokopie
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Kazuistika ¢.1




Muz 60 let, dg. 2023
HOCM, klidova obstrukce, NYHA II-11l, CCS 0, HCM Risk-SCD 3,21%

Anatomie nevhodna k ASA (zvazovan komplexni KCH vykon vc.
myektomie)

Negativni koronarografie, negativni genetika, negativni Fabry
Funkcné bikuspidalni aortalni chlopen, nevyzn. stendza (33/23mmHg)

St.p. transplantaci kadaverozni ledviny v r. 2003

* biopticky verifikovana membranoproliferativni glomerulonefritida
 Stabilni funkce stépu sKr 180-200umol/!

Medikace: bisoprolol 10mg/d, kombinovand imunosuprese vc. KS
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* Od 2/2024 — pocatecni davka 2,5mg/den
* Nebyl znam typ metabolismu CYP 2C19

* Do 10/2024 — titrace do cilové davky 10mg/den

* V/stupné NYHA II-1ll, obstrukce LVOT 80/150mmHg
(klid/provokace)

* Na konci titrace NYHA |, obstrukce LVOT 12mmHg
(provokace)
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Septalné az 22mm, bez lozisek LGE
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v 4.47 m/s
p 80.02 mmHg

Frq 11.03 kHz ,
6.15 m/s

p 151.36 mmHg
Frq 15.17 kHz
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1.48 m/s
p 8.72mmHg
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Kazuistika ¢.2




Muz 59 let
st.p. korekci CoA v 13letech véku

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

pooper. parox. FiS, pooper. smKT s poruchou védomi, terminace amiodaronem —
9/2022 primoimplantace 1D ICD v sekundarni prevenci

Art. hypertenze na terapii (dobre korigovana)
HLP na kobinaci atorvastatin + ezetimib + inclisiran
4/2024 poprvé v nasi ambulanci:

HOCM, trva obstrukce LVOT 56/113mmHg (klid/Valsalva), NYHA Ill, CCS O - kandidat
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 4 6 mésicl
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* Od 8/2024 — pocatecni davka 5mg/den
 Normalni metabolizator CYP 2C19

* Do 1/2025 — titrace do cilové davky 10mg/den

* \/stupné NYHA Ill, obstrukce LVOT 56/113mmHg
(klid/provokace)

* Na konci titrace NYHA II, obstrukce LVOT 15mmHg (klid
i provokace)
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v 3.76 m/s £
p 56.43 mmHg £§ D 113.34 mmHg
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v 1.96 m/s
p 15.34 mmHg
Frq 4.83 kHz
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Kazuistika ¢.3




Zena 54 let, dg. 2023

HOCM, obstrukce v LVOT LK (inicialné klid 113mmHg), EF LK 70%, NYHA
I1l, CCS 0 HCM Risk-SCD 3,41% (t.c. bez indikace k impl. ICD) -
kandidatka mavcamtenu

Turnerlv syndrom, disp. endokrinologie

Degenerativni, max. stredné tézka aortalni stendza (bikuspidalni chlopen)
AVA 1,38 cm2 (planimetricky, valvarni PG max 47mmHg) ke sledovani
(t.C. konz. postup) — vyska 153cm

18.12.2023 koronarografie s negativnim nalezem
Dyslipidémie, Osteoporodza, Arterialni hypertenze korig. Medikaci

Medikace: Betaxolol 20mg tbl 1/2-0-0, Tulip 10mg tbl 0-0-1, Alendronat
1xtydné, Vit. D
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Od 7/2024 — pocatecni davka 5mg/den
* Normalni metabolizator CYP 2C19

Do 2/2025 — titrace do cilové davky 10mg/den
Vstupné NYHA Ill, obstrukce LVOT 113mmHg (klid)

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

PPG AoS 47..35mmHg

l. INTERNTI(LINI[(A
KARDIOLOGICKA

OOOOOOOOOOOOOOOOOOOOOOOO




Septalné az 17mm, bez lozisek LGE
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v 5.31m/s
p 112.88 mmHg

1V 3.43m/s
p 46.98 mmHg
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Mavacamten ve FNOL

* 14 pacientu

* 9x 5mg, 4x 10mg, 1x 15mg

e 7 pacientu - udrzovaci davka

* PPG do 30mmHg
e Zlepseni alespon o 1 tridu NYHA
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ZKRACENE INFORMACE O LECIVEM PRIPRAVKU

vTento léCivy pripravek podléha dalSimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych
informaci o bezpeénosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli podezieni na
nezadouci ucinky.

Nazev lé€ivého 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 lécbé symptomatické hypertrofické obstrukéni kardiomyopatie
(oHCM) (NYHA, trida II-l1l) u dospélych pacientt. Davkovani a zpusob podani: Pfed zahajenim lécby
je treba pomoci echokardiografie vysetfit ejekéni frakci levé komory (LVEF). LéEbu nelze zahajit, pokud
je LVEF <55 %. Zeny ve fertilnim véku musi mit pfed zahajenim lécby negativni téhotensky test.
Pifimérena davka se stanovuje na zakladé genotypizace na uréeni fenotypu cytochromu P450 (CYP)
2C19 (CYP2C19). Pacienti s fenotypem pomalého metabolizatora CYP2C19 maji zvySené expozice
mavakamtenu (az 3nasobné), coz miuze vést ke zvySenému riziku systolické dysfunkce v porovnani
s normalnimi metabolizatory. Pokud k zahajeni lécby dojde pfed uréenim fenotypu CYP2C19, maji
pacienti dodrzovat pokyny pro davkovani pro pomalé metabolizatory, dokud nebude uréen fenotyp
CYP2C19. Rozsah davek je 2,5mg az 15mg. Podrobné informace o davkovani viz SPC.
Kontraindikace: Hypersenzitivita na IéCivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku. Téhotenstvi.
Soubézna lécba silnymi inhibitory CYP3A4 u pacientu s fenotypem pomalého metabolizatora CYP2C19
a s neurc¢enym fenotypem CYP2C19. Soubézna |écba kombinaci silného inhibitoru CYP2C19 a silného
inhibitoru CYP3A4. Zvlastni upozornéni a opatieni pro pouziti: Mavakamten snizuje LVEF a maze
zpusobit srde¢ni selhani v dusledku systolické dysfunkce definované jako symptomaticka LVEF < 50 %.
U pacientt se zavaznym interkurentnim onemocnénim, jako je infekce nebo arytmie (vcetné fibrilace
sini nebo jiné nekontrolované tachyarytmie), nebo téch, ktefi podstupuji velkou operaci srdce, muze byt
vysSi riziko systolické dysfunkce a progrese do srde¢niho selhani. Pfed zahajenim léCby je treba zmérit
LVEF a poté ji peclivé sledovat. PreruSeni |écby muze byt nezbytné k zajisténi, ze LVEF zUstane
250 %. Zahajeni lécby nebo zvySeni davky silného nebo stfedné silného inhibitoru CYP3A4 nebo
jakéhokoli inhibitoru CYP2C19 muaze zvysit riziko srde¢niho selhani v disledku systolické dysfunkce.
Podrobné informace viz SPC. Interakce s jinymi léCivymi pripravky: Jeli u pacienta uzivajiciho
mavakamten zahajena léEba novym negativné inotropnim |é€ivem, nebo je zvySena davka negativné
inotropniho IéCiva, je tieba zajistit peclivy |ékafsky dohled s monitorovanim LVEF, dokud neni dosazeno
stabilniho davkovani a klinické odpovédi. U stfedné rychlych, normalnich, rychlych a ultrarychlych
metabolizatord CYP2C19 je mavakamten primarné metabolizovan cytochromem CYP2C19 a v mensi
mife cytochromem CYP3A4. U pomalych metabolizatori CYP2C19 je metabolizovan predevsim
cytochromem CYP3A4. Inhibitory/induktory CYP2C19 a inhibitory/induktory CYP3A4 tak mohou ovlivnit
clearance mavakamtenu a zvysit/snizit jeho plazmatickou koncentraci v zavislosti na fenotypu
CYP2C19. Podrobné informace viz SPC. Fertilita, t8hotenstvi a kojeni: Zeny ve fertilnim véku musi
mit pred zahajenim |éEby negativni téhotensky test a museji pouzivat u¢innou antikoncepci béhem lécby
a po dobu 6 mésicu po jejim ukonceni. Studie na zvifatech prokazaly reprodukéni toxicitu. Nezadouci
ucinky: NejcastéjSi nezadouci Ucinky jsou zavraté, dusnost, 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 €isla: EU/1/23/1716/001-008. Posledni
revize textu: 12/2024.

Pred predepsanim si prectéte uplny souhrn tidaju o pfipravku (SPC). Vydej lé¢€ivého pripravku je
vazan na lékarsky predpis. LécCivy pfipravek je hrazen z prostiedkli verejného zdravotniho
pojisténi.

Podrobné informace o tomto lécivém pripravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropskeé
agentury pro lécivé pripravky (EMA) htips://ema.europa.eu nebo jsou dostupné u zastupce drzitele
rozhodnuti o registraci v CR: Bristol-Myers Squibb spol. s r.o., Budéjovicka 778/3, 140 00 Praha 4,
www.bms.com/cz.

*V/Simnéte si prosim zmén v Souhru Gdaju o pfipravku.




