Mavakamten v lécbé obstrukéni hypertrofické kardiomyopatie

HCM = hypertroficka kardiomyopatie

- charakteristicka hypertrofii levé komory se zmensenou ventrikularni kavitou
- hypertrofie neni vysvétlitelna jinou patologii (napf. stendza aorty, systémova hypertenze)
- nejcastéji zpusobena poruchami proteinl sarkomery

normalni sarkomera sarkomera pfri HCM

pricné mustky silné vlakno tenké vlakno nadmérny pocet pfi¢nych mustkd
myosinu a aktinu myosinu aktinu
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Selektivni inhibice srdecniho myosinu - vazba mavakamtenu snizuje nadmérnou tvorbu pfi¢nych

mustkd myosinu a aktinu
. , , - kontraktilita myokardu se normalizuje
myosin s navazanym
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Uéinnost prokazana v klinické studii EXPLORER-HCM

dvojité zaslepené placebem kontrolované hodnoceni prestavka po dobu 8 tydnu dlouhodobé prodlouzeni
30 tydnu po skonceni terapie (MAVA-LTE)

pacienti s obstrukéni HCM, . n.1avakamten =z - ——eo ——o
vrcholovy gradient LVOT > 50 mmHg, 2,5;5; 10 nebo 15 mg 1x denné
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narlst pvO2 o > 1,5 ml/kg/min a zaroven zlep3eni tfidy NYHA o0 > 1 zména skoére v dotazniku HCMSQ-SoB 58 0.9 o
nebo narlst pvVO2 o > 3,0 ml/kg/min bez zhorseni tfidy NYHA od vstupu do 30. tydne 4 e p<0,

Lé¢ba mavakamtenem
Vysledky klinické studie EXPLORER-HCM jasné

- normalizuje kontraktilitu prokazaly benefit prvni farmakologické lé¢by
- snizuje dynamickou obstrukci LVOT zaméfené na inhibici srde¢niho myosinu
- zlepsSuje plnici tlaky srdce u pacient(l se symptomatickou obstruk¢ni HCM.

Vysvétlivky: EF — ejekéni frakce; HCM - hypertrofickd kardiomyopatie; HCMSQ-SoB — podskoére kratkodechosti v dotazniku Hypertrophic Cardiomyopathy Symptom
Questionnaire (validovany dotaznik pro hodnoceni dopad( dusnosti u pacientl se symptomatickou HCM); KCCQ-CSS - klinické skére v dotazniku Kansas City
Cardiomyopathy Questionnaire (validovany dotaznik pro pacientské hodnoceni kvality Zivota spojené se srde¢nim selhanim); LVOT — vytokovy trakt levé komory;
NYHA - New York Heart Association; pVO2 - vrcholova spotreba kysliku.
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