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Uvod Vysledky Pied
Hypertroficka obstrukéni kardiomyopatie patri Prumeérny vek pacientu byl 58 let, prumérny leCbou  Po lechbe Pmcef{méﬂni
mezi nejcastéjsi geneticka onemocnéni  vék stanoveni diagndzy byl 56 let. Primérny ~ (mmHg) (mmHg)  zmcna

L es s : : .. v fe s Prumérny klidovy

postihujici myokard a je spojena s rizikem  vék zahajeni lécby byl 57 let (Tab.1). oradient 3 10 Q6%
nahlého srdecniho umrti u mladych jedincu. Pramérny klidovy
Nové |éCivo mavacamten pusobi jako Pramérny Pramérny vék Primérny gradient +
selektivni alostericky inhibitor kardialniho vek stanoveni  vE&k zahdjeni Valsalvuv manévr 126 14 39%
myosinu, ¢imzZ snizuje kontraktilitu myokardu - pacientu  diagnozy [eCby Prumérna ejekcni O
a zlepduje jak obstrukci v levé komore, tak 1;/[6‘;2; 56566 Zgz 23; Tab.B_Zit‘élrl;C;a I pga . Iéc”:bé65 0,807

| subjektivni obtize.

Tab.1 — Vekova charakteristika pacientu

U zadného pacienta nebyl prokazan genotyp
Cile U 95% pacientu byla vstupni davka 5 mg, u pomalého metabolizatora mavacamtenu, 7
5% 2,5 mg. Prumérna udrzovaci davka po pacientu meélo genotyp intermedialniho

titraci byla 5 mg (40%), dale 10 mg (35%) a 15 metabolizatora mavacamtenu.
mg (5%), pricemz 15% stale podstupuje titraci

1. Zhodnotit klinicky efekt pripravku
mavacamten u pacientu s hypertrofickou
obstrukcni kardiomyopatii pred a po nasazeni

lecby. 2. Rozdélit pacienty na zakladé jejich (Tab.2). . Zave.r , ,
o . Mavacamten predstavuje zasadni posun Vv
farmakogenetickeho  profilu  (cytochrom L vy L
konzervativni lecbe symptomatické

CYP2C19) na pomalé, intermediarni, normalni 2,5mg  Smg  10mg 15mg Titrace

2 rychlé metabolizatory. - hypertrofické obstrukcni kardiomyopatie. V

Vstupni davka 1] 19 fadé pripadll maZe nahradit intervenéni

, Udrzovaci invazivni postupy. Pred zahajenim lé¢by je

Anal T 1\2/IOetod1'kato (10 muzti a 10 Tab.z_d;z,lg,ém : ! : 3 doporuceno provést genetické vysetreni

nalyzovano bylo pacientu MuZzZu a - :

zen). Byl hodnocen klinicky efekt pred a po Prumerny klidovy gradient se pri lecbe snizil tpcz)lz(r)r:girflir;yv\ésé/:;csl:rc;mfa\clfYPj;,‘ijO)\,/:r:?ri

nasazeni mavacamtenu. Dale byl hodnocen 0 86%. Ejekcni frakce leve komory nebyla rpevenci Cesidoucich L’Jéiniﬁ |éyéb

farmakogeneticky orofil cytochromu lécbou vyrazne ovlivhéna, az na jeden pripad, E » | V y:

rantovd podpora: MZ CR - RVO (FNOI, 00098892), IGA LF 2025 002,

CYP2C19. u kterého byla medikace vysazena (Tab.3). IGA LF 2026 001.
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