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Hypertroficka kardiomyopatie (HCM) je geneticky podminéné onemocnéni s nutnosti komplexni diagnostiky a s neustéle
se vyvijejicimi moznostmi terapie. V souhrnném ¢lanku pfedstavujeme novinky ve farmakoterapii HCM za rok 2025. Zamé-
fujeme se na vysledky nejnovéjsich studii s inhibitory myosinu a jejich implikace pro klinickou praxi a prehledné shrnujeme
studie doposud provedené. V kratkosti popisujeme i experimentalni terapie s novymi mechanismy tcinku v riznych fazich
vyvoje. Pfedstavujeme také soucasnou organizaci péce o pacienty s HCM v Ceské republice.
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Novel therapies for hypertrophic cardiomyopathy

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a genetic disease that requires complex diagnostics and evolving therapeutic op-
tions. We present advances in pharmacotherapy of HCM in the year 2025. We focus on the results of trials involving myosin
inhibitors and the implications of these studies on daily practice. Additionally, we explore experimental therapies with novel
mechanisms of action in different stages of development. Lastly, we describe the current structure of expert centers that care

for HCM patients in the Czech Repubilic.
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Uvod

Hypertroficka kardiomyopatie (HCM) je jedno z nej¢astéjsich gene-
ticky podminénych onemocnéni v kardiologii a vzhledem k prevalenci
1:250az1:500 se s pacienty s HCM v klinické praxi setkame ¢asto. HCM
je unikatnim variabilnim fenotypem u jednotlivych pacientl a vyzaduje
expertni sledovani vzhledem k nutnosti komplexni diagnostiky, stratifi-
kace rizika nahlé srde¢ni smrti (SCD, sudden cardiac death) a v nékterych
pfipadech terapii obstrukce vytokového traktu levé komory (LVOT) ¢i
srdecniho selhani. Diagnostika zahrnuje zobrazovaci metody (echokar-
diografii, magnetickou rezonanci), genetické vysetfeni (ve spolupraci
s klinickym genetikem), monitoraci srde¢niho rytmu a v ramci diferen-
cidIni diagnostiky casto i vylou¢eni ischemické choroby srde¢ni (CT
koronarografie, selektivni koronarografie). Vyznam sledovéani pacientd
v expertnim centru stoupd i diky neustéle se vyvijejicim pfistuptm ke
stratifikaci a prevenci nahlé srde¢ni smrti a rozsifujicim se moznostem
terapie (farmakoterapie, intervencni a chirurgicka lé¢ba). V poslednich
letech je tématu HCM vénovana stale vétsi pozornost pravé vzhledem

k novym moznostem cilené terapie, zejm. v oblasti redukce obstrukce
LVOT. V pfehledovém ¢lanku pfedstavujeme nejvyznamnéjsi novinky
v péci o pacienty s HCM za uplynuly rok a prehled souc¢asnych moznostf
farmakoterapie HCM.

Inhibitory myosinu - mavakamten

Mavakamten je prvni dostupny zastupce nové kategorie léCiv —
inhibitort myosinu. Mechanismem Gcinku inhibitord myosinu je selek-
tivni inhibice ATP4zy lokalizované v srde¢nim myosinu, ¢imz redukujf
pocet vazeb formovanych mezi aktinem a myosinem pfi srde¢nim
stahu. Vysledkem jejich pUsobent je sniZzenf kontraktility myokardu
a zlepseni energetického metabolismu. Pfelomovym momentem
v péci o pacienty s HCM byla publikace studie Explorer-HCM v Lancet
v roce 2020. V této studii faze 3 byl prokézén benefit mavakamtenu
v redukci tlakového gradientu ve vytokovém traktu levé komory (left
ventricular outflow tract, LVOT) a symptomd u pacientl s obstruktivni
HCM a na zakladé této studie byl mavakamten schvélen k pouZitf jak
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