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MAVA-LTE

• návaznost na studii EXPLORER-HCM

• probíhající, 5letá, otevřená extenzní studie navržená k hodnocení dlouhodobých 
účinků mavakamtenu

• zařazeno 231 pacientů

• hlavním cílem je dlouhodobé sledování bezpečnosti a účinnosti

• open – label extension studie, jedno rameno /bez kontrolní skupiny/



MAVA-LTE – gradient v LVOT

ref.: Garcia-Pavia, Pablo, et al. „Long-term effect of mavacamten in obstructive hypertrophic cardiomyopathy.“ European heart journal 45.47 (2024): 5071-5083. 



MAVA-LTE – hladina NT-proBNP

ref.: Garcia-Pavia, Pablo, et al. „Long-term effect of mavacamten in obstructive hypertrophic cardiomyopathy.“ European heart journal 45.47 (2024): 5071-5083. 



MAVA-LTE – NYHA třída

ref.: Garcia-Pavia, Pablo, et al. „Long-term effect of mavacamten in obstructive hypertrophic cardiomyopathy.“ European heart journal 45.47 (2024): 5071-5083. 



Bezpečnost – změna EF LK, TEAEs

• ˈƌ¹Ɩ" °ì ųť
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ref.: Garcia-Pavia, Pablo, et al. „Long-term effect of mavacamten in obstructive hypertrophic cardiomyopathy.“ European heart journal 45.47 (2024): 5071-5083. 



Shrnutí MAVA-LTE
• prozatímní výsledky po 180. týdnech 

terapie

• potvrzení účinnosti terapie mavakamtenem
v následujících parametrech: 
• echokardiografické hodnocení
• hodnota NT-proBNP hladiny
• změna NYHA klasifikace a kvality života 

pacientů 
• potvrzení dlouhodobébezpečnosti léčby 

mavakamtenu

• nová evidenci k možnému snížení frekvence 
kontrol při dlouhodobé terapii 
mavakamtenem

ref.: Garcia-Pavia, Pablo, et al. „Long-term effect of mavacamten in obstructive hypertrophic cardiomyopathy.“ European heart journal 45.47 (2024): 5071-5083. 



PRAKTICKÉ ZKUŠENOSTI S LÉČBOU 
MAVAKAMTENEM VE FNO



Mavakamten
• CAMZYOS je indikován k léčbě 

symptomatické hypertrofické obstrukční 
kardiomyopatie (NYHA třída II-III) u 
dospělých pacientů 

• léčba se nemá zahájit, pokud je 

LVEF < 55 %

• centrová léčba

• aby mohla být stanovena přiměřená dávka 
mavakamtenu, má se u pacienta provést 
genotypizace na určení fenotypu 
cytochromu P450 (CYP) 2C19 (CYP2C19)

• rozsah dávek je 2,5 mg až 15 mg (2,5 mg, 5 
mg, 10 mg nebo 15 mg)

ESC guidelines 2023



Charakteristika pacientů
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• celkem 23 pacientů s význ. obstrucí v LVOT léčených inhibitory srd. myosinu ve FNO
• od 7/2024 do 5/2026

CYP2C19

pomalý mtbl ostatní



Kazuistika č. 1 – muž, 40 let

40-ti letý muž  s nově diagnostikovanou HOKMP.

NO: limitující námahová dušnost v posledním roce, dušný i při běžné zátěži, při chůzi po 
rovince, krátce odpočívá po 100 -200m chůze, bez námahových stenokardií

OA: psoriasis, HKMP

FA: metoprolol - titrováno na 200mg/den, lokální kortikoterapie

AA: neguje

RA: matka moz. aneurysma, bez údaje o kardiol. onemocnění nebo NSS



Kazuistika č. 1 – muž, 40 let

ref.: Archiv FN Ostrava

Obj.: AS prav., systol. šelest v prekordiu
TK: 142/88mmHg

Lab.: NTproBNP 1941, hsTnI 193

Echokardiografie i CMR: odpovídá HKMP s LVOT

Genetika- mutace MYBPC3
- CYP2C19 - rychlý metabolizátor



Vstupní echokardiografie

ref.: Archiv FN Ostrava



Vstupní echokardiografie

ref.: Archiv FN Ostrava



Zahájení léčby

• ESC Guidelines 2023, SPC Camzyos

ESC guidelines 2023 



Vývoj gradientu v LVOT 
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Srovnání - před léčbou a po 1 roce léčby

NTproBNP 1941 ng/l NTproBNP 210 ng/l

ref.: Archiv FN Ostrava



Kazuistika č.1 - závěr

• význ. snížení gradientu ve výtokovém traktu levé komory

• normalizace kardiomarkerů - NTproBNP

• významné zlepšení symptomatologie 

• NYHA III………..NYHA I

• zlepšení kvality života

• nebyly zaznamenány žádné komplikace léčby



Kazuistika č. 2 – muž, 35 let

35letý muž přichází k předoperačnímu vyšetření před operaci varixů DKK. Při běžné zátěží potíže 
nemá, při větší zátěži se zadýchává, občas bušení srdce. 

OA: v dětství sledován v Brně pro srdeční vadu /bez 
bližší specifikace/, nyní bez kardiol. disp., varixy DKK
FA: sine
AA: neguje
RA: otec náhle zemřel ve 40 letech – srdeční vada a 
abusus alkoholu

Obj.: zvedavý úder hrotu, systolický šelest v 
prekordiu, varixy DKK 

TK 135/87mmHg

ref.: Archiv FN Ostrava



Echokardiografie

ref.: Archiv FN Ostrava



Echokardiografie 
– gradient v LVOT

ref.: Archiv FN Ostrava



Zahájení léčby 

SPC Camzyos

→ pomalý metabolizátor (prevalence 2-4%)
→ léčba zahájena dávkou 2,5 mg

• dle klin. stavu a echokardiografických parametrů možná titrace do max. dávky 5 mg
• důsledná kontrola interakcí
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Mi regurgitace

po zahájení léčbypřed léčbou

ref.: Archiv FN Ostrava



Fibrilace síní

Fibrilace síní u pacientů s HKMP
• prevalence FiSi u pacientů s HKMP 20-25%
• HCM-AF risk calculator
• zhoršení symptomatologie
• antikoagulační terapie u všech pacientů bez ohledu na CHA2DS2-VA skóre
• preference kontroly rytmu

ref.: Archiv FN Ostrava



Bezpečnost
• v případě zjištění poklesu EF LK pod 50% je nutné přerušení léčby

• u pacientů se závažným interkurentním onemocněním /infekce, arytmie/ může být vyšší riziko systolické 
dysfunkce a progrese srdečního selhání

• v případě nové nebo zhoršující se dušnosti, bolesti na hrudi, únavě, palpitace, otoky DKK nebo zvýšení NTproBNP
doporučeno doplnění kontrolní echokardiografie

SPC, Camzyos



Kazuistika č.3: žena, 71 let
• NO: nám. dušnost, i při menší zátěži

• OA: HOKMP, ICHS chron., HTN, HLP, chron. 
bronchitis, aneurysma abd. aorty

• FA: 
Betaloc, Controloc, Godasal, Verospiron, Lipertance, Ezetim
ib

• TK 145/88

• Lab.: NTproBNP 538

• ECHO. EF LK 60 %, hypertrofie LK, grad v LVOT 111mmHg

• CYP2C19: norm. metabolizátor

zahájena terapie mavacamtenem 5mg tbl

ref.: Archiv FN Ostrava



Echokardiografie
12.týden, grad 38mmHg
titrace dávky na 10mg

16.týden, EF LK 50%, dočasné 
přerušení terapie

20.týden, normalizace EF LK
pokračování v terapii 5mg

ref.: Archiv FN Ostrava



Gradient v LVOT
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Účinnost: vývoj gradientu v LVOT u 23 léčených pacientů
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Zlepšení symptomatologie

• hodnoceno po 3 měsících terapie mavakamtenem
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Bezpečnost
velmi dobře definované bezpečnostní parametry (SPC):

• stanovení typu metabolizátora CYP2C19 před zahájením léčby

• frekventní kontroly, v úvodu terapie, vč. echokardiografie

• redukce dávky při snížení gradientu pod 20mmHg v úvodní fázi

• dočasné přerušení terapie při EF LK pod 50%

FNO: 

• všichni pacienti pokračují v terapii

• u 2 pacientů dočasné přerušení léčby (1. parox. FiSi, 2. hraniční EF LK po titraci th. u pacientky s LBBB)

• u 2 pacientů detekce FiSi

• nebyly zaznamenány lékové interakce



Závěr

• první kauzálně zaměřená farmakologická léčba obstrukční HCM

• mavakamten je indikován k léčbě symptomatické hypertrofické obstrukční
kardiomyopatie (NYHA třída II-III), grad v LVOT nad 50mmHg,  s EF LK nad 55%

• efektivní snížení gradientu v LVOT, zlepšení funkční kapacity a symptomatologie 
nemocných

• k dispozici již střednědobá/dlouhodobá data

• snižuje potřebu invazivních výkonu

• velmi dobře definované bezpečnostní parametry



Děkuji za pozornost. 



ZKRĆCEN£ INFORMACE O L£ĻIV£M PřĉPRAVKU 
 

Tento l®ļivĨ pŚ²pravek podl®h§ dalġ²mu sledov§n². To umoģn² rychl® z²sk§n² novĨch 
informac² o bezpeļnosti. Ģ§d§me zdravotnick® pracovn²ky, aby hl§sili jak§koli podezŚen² na 
neģ§douc² ¼ļinky. 
 
N§zev l®ļiv®ho pŚ²pravku: Camzyos 2,5 mg tvrdé tobolky, Camzyos 5 mg tvrdé tobolky, Camzyos 
10 mg tvrdé tobolky, Camzyos 15 mg tvrdé tobolky.  
Sloģen²: Jedna tvrdá tobolka obsahuje mavakamten 2,5 mg nebo 5 mg nebo 10 mg nebo 15 mg. 
Indikace: Camzyos je indikován k l®ļbŊ symptomatick® hypertrofick® obstrukļn² kardiomyopatie 
(oHCM) (NYHA, tŚ²da II-III) u dospŊlĨch pacientŢ. D§vkov§n² a zpŢsob pod§n²*: PŚed zah§jen²m l®ļby 
je tŚeba pomocí echokardiografie vyġetŚit ejekļn² frakci levé komory (LVEF). L®ļbu nelze zahájit, pokud 
je LVEF < 55 %. Ģeny ve fertiln²m vŊku mus² m²t pŚed zah§jen²m l®ļby negativn² tŊhotenskĨ test. 
PŚimŊŚen§ d§vka se stanovuje na z§kladŊ genotypizace na urļen² fenotypu cytochromu P450 (CYP) 
2C19 (CYP2C19). Pacienti s fenotypem pomal®ho metaboliz§tora CYP2C19 maj² zvĨġen® expozice 
mavakamtenu (aģ 3n§sobnŊ), coģ mŢģe v®st ke zvĨġen®mu riziku systolick® dysfunkce v porovnání 
s normálními metabolizátory. Pokud k zah§jen² l®ļby dojde pŚed urļen²m fenotypu CYP2C19, maj² 
pacienti dodrģovat pokyny pro d§vkov§n² pro pomal® metaboliz§tory, dokud nebude urļen fenotyp 
CYP2C19. Rozsah dávek je 2,5 mg aģ 15 mg. Podrobné informace o dávkování viz SPC. 
Kontraindikace: Hypersenzitivita na l®ļivou l§tku nebo na kteroukoli pomocnou l§tku. TŊhotenství. 
SoubŊģn§ l®ļba silnĨmi inhibitory CYP3A4 u pacientŢ s fenotypem pomalého metabolizátora CYP2C19 
a s neurļenĨm fenotypem CYP2C19. SoubŊģn§ l®ļba kombinac² siln®ho inhibitoru CYP2C19 a siln®ho 
inhibitoru CYP3A4. Zvl§ġtn² upozornŊn² a opatŚen² pro pouģit²: Mavakamten sniģuje LVEF a mŢģe 
zpŢsobit srdeļn² selh§n² v dŢsledku systolick® dysfunkce definovan® jako symptomatick§ LVEF < 50 %. 
U pacientŢ se z§vaģnĨm interkurentn²m onemocnŊn²m, jako je infekce nebo arytmie (vļetnŊ fibrilace 
síní nebo jiné nekontrolované tachyarytmie), nebo tŊch, kteŚ² podstupuj² velkou operaci srdce, mŢģe bĨt 
vyġġ² riziko systolick® dysfunkce a progrese do srdeļn²ho selh§n². PŚed zah§jen²m l®ļby je tŚeba zmŊŚit 
LVEF a pot® ji peļlivŊ sledovat. PŚeruġen² l®ļby mŢģe bĨt nezbytn® k zajiġtŊn², ģe LVEF zŢstane 
Ó 50 %. Zah§jen² l®ļby nebo zvĨġen² d§vky siln®ho nebo stŚednŊ siln®ho inhibitoru CYP3A4 nebo 
jak®hokoli inhibitoru CYP2C19 mŢģe zvĨġit riziko srdeļn²ho selh§n² v dŢsledku systolick® dysfunkce. 
Podrobné informace viz SPC. Interakce s jinĨmi l®ļivĨmi pŚ²pravky: Jeli u pacienta uģ²vaj²c²ho 
mavakamten zah§jena l®ļba novĨm negativnŊ inotropn²m l®ļivem, nebo je zvĨġena d§vka negativnŊ 
inotropn²ho l®ļiva, je tŚeba zajistit peļlivĨ l®kaŚskĨ dohled s monitorov§n²m LVEF, dokud nen² dosaģeno 
stabilního dávkování a klinické odpovŊdi. U stŚednŊ rychlĨch, norm§ln²ch, rychlĨch a ultrarychlých 
metaboliz§torŢ CYP2C19 je mavakamten prim§rnŊ metabolizov§n cytochromem CYP2C19 a v menġ² 
m²Śe cytochromem CYP3A4. U pomalĨch metaboliz§torŢ CYP2C19 je metabolizov§n pŚedevġ²m 
cytochromem CYP3A4. Inhibitory/induktory CYP2C19 a inhibitory/induktory CYP3A4 tak mohou ovlivnit 
clearance mavakamtenu a zvĨġit/sn²ģit jeho plazmatickou koncentraci v z§vislosti na fenotypu 
CYP2C19. Podrobné informace viz SPC. Fertilita, tŊhotenstv² a kojen²: Ģeny ve fertiln²m vŊku mus² 
m²t pŚed zah§jen²m l®ļby negativn² tŊhotenskĨ test a musej² pouģ²vat ¼ļinnou antikoncepci bŊhem l®ļby 
a po dobu 6 mŊs²cŢ po jej²m ukonļen². Studie na zv²Śatech prok§zaly reprodukļn² toxicitu. Neģ§douc² 
¼ļinky: NejļastŊjġ² neģ§douc² ¼ļinky jsou z§vratŊ, duġnost, systolick§ dysfunkce a synkopa. Pro dalġ² 
informace viz SPC. Velikost balení: 14, 28 nebo 98 tvrdých tobolek. Drģitel rozhodnut² o registraci: 
Bristol-Myers Squibb Pharma EEIG, Dublin, Irsko. Registraļn² ļ²sla: EU/1/23/1716/001-008. Poslední 
revize textu: 05/2025. 
PŚed pŚedeps§n²m si pŚeļtŊte ¼plnĨ souhrn ¼dajŢ o pŚ²pravku (SPC). Výdej l®ļiv®ho pŚ²pravku je 
v§z§n na l®kaŚskĨ pŚedpis. L®ļivĨ pŚ²pravek je hrazen z prostŚedkŢ veŚejn®ho zdravotn²ho 
pojiġtŊn².  
Podrobné informace o tomto l®ļiv®m pŚ²pravku jsou k dispozici na webových stránkách Evropské 
agentury pro l®ļiv® pŚ²pravky (EMA) https://ema.europa.eu nebo jsou dostupn® u z§stupce drģitele 
rozhodnutí o registraci v ĻR: Bristol-Myers Squibb spol. s r.o., BudŊjovick§ 778/3, 140 00 Praha 4, 
www.bms.com/cz. 
*VġimnŊte si pros²m zmŊn v Souhrnu ¼dajŢ o pŚ²pravku.  








