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Hypertroficka kardiomyopatie (HKMP) je dédi¢né onemocnéni srdce charakterizované zesilenim svaloviny levé komory,
které nelze vysvétlit hemodynamickym zatizenim. Prevalence HKMP se odhaduje na 1 : 500, onemocnéni ma obecné
dobrou prognézu, ale mize vést k zavaznym komplikacim od dusnosti, arytmii, synkop pres srde¢ni selhani az k nahlé
srde¢ni smrti. Dnesni pokrok v zobrazovacich metodach umoziuje identifikaci jednotlivych fenokopii HKMP ke spravné-
mu zacileni terapie. Toto sdéleni se prevazné zaméruje na sarkomerickou HKMP, kde je nové prilomem v |é¢bé zafazeni
inhibitoru srde¢niho myozinu mavakamtenu do terapeutického algoritmu. Okrajové je prostor vénovan diagnostice a te-
rapii dalSich fenokopii HKMP. Management téchto onemocnéni vyzaduje multidisciplinarni pfistup ve specializovanych
centrech k pfesnému zacileni terapie.
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New trends in the diagnosis and treatment of hypertrophic cardiomyopathy

Hypertrophic cardiomyopathy (HCMP) is an inherited heart disease characterized by thickening of the left ventricular mus-
culature that cannot be explained by hemodynamic load. The prevalence of HCMP is estimated to be 1:500, the disease has
a good prognosis in general, but can lead to serious complications from dyspnea, arrhythmias, syncope to heart failure and
sudden cardiac death. Today's progress in imaging techniques allows the identification of individual phenocopies of HCMP
to target therapy properly. This paper mainly focuses on sarcomeric HCMP, where a recent breakthrough in treatment is the
inclusion of the cardiac myosin inhibitor mavacamten in the therapeutic algorithm. Marginal attention is given to the diag-
nosis and therapy of other phenocopies of HCMP. Management of these diseases requires a multidisciplinary approach in
specialized centers to target therapy precisely.

Key words: hypertrophic cardiomyopathy, hypertrophy, LVOT obstruction, mavacamten, sudden cardiac death.

Uvod

Hypertrofickd kardiomyopatie (HKMP) je onemocnéni charakteri-
zované zesilenim svaloviny v jakémkoli segmentu levé komory srde¢ni,
které nelze vysvétlit pouze hemodynamickym zatizenim, napfiklad
vlivem arteridIni hypertenze, chlopenni vady nebo vrozené srdec¢ni
vady (1). Je nejcastéjsim dédicnym onemocnénim srdce s nejcasteji
udévanou prevalenci v populaci kolem 1: 500. Narozdil od minulosti je
dnes HKMP pokladdana za onemocnéni s obecné pfiznivou progndzou
(2). Nicméné je nezbytné peclivé identifikovat jedince se zvysenym
rizikem nahlé srde¢ni smrti. Nejcastéji je familiarni HKMP zplsobena

mutacemi genUl pro proteiny srde¢ni sarkomery, vzacnéjsi jsou nesar-
komerické HKMP — vétsinou jde o klinické manifestace metabolickych,
neuromuskularnich, mitochondridlnich poruch ¢i genetickych syn-
dromU. Dllezité misto patfi infiltrativnim onemocnénim, predevsim
srde¢nim amyloiddzam.

Za diagnostickou tloustku stény levé komory (LK) je povazovéna
hodnota > 15 mm; v nékterych pfipadech (napf. pozitivni rodinné
anamnézy, pfitomnosti pricinné mutace) se za dolnf hranici povazuje
13-14 mm. Na zékladé lokalizace hypertrofie a tvaru dutiny levé komory
rozlisujeme rlizné morfologické fenotypy HKMP.

MUDr. Méria Bakosové
. interni kardioangiologicka klinika, Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné
maria.bakosova@fnusa.cz

Cit. zkr: Vnit Lék. 2025;71(2):93-102
Clanek piijat redakcf: 31. 1. 2025
Clanek pfijat po recenzich: 18. 2. 2025

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz

/ Vniti Lék. 2025;71(2):93-102 / VNITRNI LEKARSTV/


https://doi.org/10.36290/vnl.2025.017

