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Novinky ve farmakoterapii hypertrofické kardiomyopatie

V prvotnich fazich klinického testovani se jiz nachazi také genové
terapie HCM. Na sjezdu American College of Cardiology 2025 byly
ozndmeny pfedbézné vysledky u prvnich 3 pacientd Ié¢enych pomoci
genové terapie cilené na pacienty s patogenni mutaci v genu MYBPC3
v rdmci studie faze 1 (MyPeak-1). V jedné infuzi je pacientim pomoci
adenovirového vektoru dopraven intracelularné funkéni gen MYBPC3.
U vSech pacientl doslo ke zlepseni symptomd a u dvou pacientl ke
zmenseni miry hypertrofie levé komory. Ve studii nebyly pozorovany
zavazné nezadouci udalosti, nejzavaznéjsim vedlejsim ucinkem byla

reverzibilni elevace jaternich testd (15).

Soucasna situace v Ceské republice

V soucasnosti je v Ceské republice dostupna terapie mavakam-
tenem, jehoz preskripce je vdzdna na ustanovenou sit center pro
kardiomyopatie, jejichz aktudIni seznam je dostupny na strankach
Pracovni skupiny chorob myokardu a perikardu Ceské kardiologické
spole¢nosti (https://www.kardio-cz.cz/sit-center-pro-kardiomyopatie.
html) a graficky znazornény v obrdzku 2. Redlnd moznost preskripce
mavakamtenu zéleZi na situaci konkrétniho centra a v dobé psanf
¢lanku se lisi jak v rdmci center, tak mezi zdravotnimi pojistovnami.

Rok 2025 znamenal v CR vyznamny narlist poctu pacientdl lécenych
mavakamtenem a Ceska zkusenost s touto terapif tak vyznamné roste.
Nasazeni, titrace a sledovani pacientl je ¢asové a logisticky ndro¢né,
ato zejména v prvotnich (titra¢nich) fazich nastavovani terapie. Pacienti
vyzaduji echokardiografické sledovaniv prvnich 3 mésicich kazdé 4 tyd-
ny a postupnou titraci davky dle pfesné danych kritérii. Vsichni pacienti
smeéfovani k terapii mavakamtenem musi mit vysetfenou geneticky
podminénou rychlost metabolizace CYP450 2C19.

Zaveér

Rok 2025 prinesl ve farmakoterapii HCM inkrementalni postup, a to
zejména na poli inhibitord myosinu. Za nejvétsi novinky Ize oznacit
publikované studie Odyssey-HCM a Maple-HCM, které pfinesly mirné
zklamani na poli neobstruktivni formy HCM, a na druhou stranu pozi-
tivni data s afikamtenem jako dalsi terapii formy obstruktivni. Kromé
novych dat s pouzitim inhibitorl myosinu se do pokrocilych fazf tes-
tovani dostavaji i nové molekuly s novymi mechanismy tcinku, které
se zaméfuji na celé spektrum pacientd s HCM a maji potencidl zlepsit
symptomatologii pacientl nejen s obstruktivni, ale i neobstruktivni
formou HCM, u kterych jsou v sou¢asné dobé moznosti limitované.
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