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FARMAKOLOGICKÝ PROFIL
Farmakologický profil mavakamtenu v léčbě hypertrofické obstrukční kardiomyopatie

V současné době již existují doporučené 

postupy pro optimální použití mavakamtenu 

v klinické praxi, i když se zatím zdá, že betablo-

kátory a blokátory kalciových kanálů budou 

i nadále stát jako první volba léčby u většiny 

pacientů s HCM, přinejmenším dokud nebudou 

k dispozici dlouhodobější údaje. Dlouhodobé 

studie bezpečnosti však mohou v budoucnu 

snížit požadavky na klinické monitorování 

pacientů při medikaci a mohou tak umožnit 

implementaci v širším měřítku. Dlouhodobé 

studie budou navíc informovat o otázkách, 

zda mavakamten mění dlouhodobé klinické 

výsledky a ovlivňuje rozvoj hypertrofických 

a fibrotických změn v postiženém myokardu. 

Pokud studie potvrdí tyto hypotézy, mohl 

by se mavakamten v blízké budoucnosti stát 

preferovanou léčebnou možností první vol-

by pro symptomatickou HCM (22). Oficiální 

doporučení z roku 2023 staví mavakamten do 

úrovně IIa v kombinaci s betablokátorem nebo 

inhibitorem kalciového kanálu (23).

Limitace použití mavakamtenu

Přestože se mavakamten dosud ukazuje 

jako vysoce účinný lék pro symptomatickou 

HCM, existují určité potíže s jeho použitím v kli-

nické praxi. Velikým omezením jeho použití 

v praxi je, že by neměl být používán u pacientů 

s LVEF < 55 %, což mnoho pacientů s déle trva-

jící kardiomyopatií vyřazuje. Navíc je jeho po-

užití kontraindikováno u těhotných pacientek 

a pacientů užívajících léky, o kterých je známo, 

že interagují s CYP2C19 a CYP3A4 isoformami. 

Dále pravidelná echokardiografická vyšetření 

pro hodnocení ejekční frakce jsou zde v rámci 

optimálního monitoringu zásadní, což však 

zvyšuje celkové náklady systému zdravotní 

péče a v některých případech i pacienta.

Nežádoucí účinky
Nejčastěji hlášené nežádoucí účinky u ma-

vakamtenu jsou závratě (17 %), dušnost (12 %), 

systolická dysfunkce (5 %) a synkopa (5 %).

Nežádoucí účinky hlášené u pacientů léče-

ných mavakamtenem ve dvou studiích fáze 3 

jsou uvedeny v tabulce 1. Celkem 179 pacientů 

dostávalo denní dávku 2,5 mg, 5 mg, 10 mg ne-

bo 15 mg mavakamtenu. Medián délky léčby 

pacientů, kteří dostávali mavakamten, byl 30,1 

týdnů (rozmezí: 1,6 až 40,3 týdne).

Systolická dysfunkce

V klinických studiích fáze 3 došlo u 5 % 

(9/179) pacientů ve skupině s mavakamtenem 

během léčby k reverzibilnímu snížení LVEF na 

< 50 % (medián 45 %: rozmezí 35–49 %). U 56 % 

(5/9) těchto pacientů bylo snížení pozorová-

no bez dalších klinických projevů. U všech 

pacientů léčených mavakamtenem došlo po 

přerušení podávání mavakamtenu k úpravě 

LVEF a všichni léčbu ve studii dokončili.

Dušnost

V klinických studiích fáze 3 byla dušnost 

hlášena u 12,3 % pacientů léčených mavakam-

tenem v porovnání s 8,7 % pacientů užívajících 

placebo. Ve studii EXPLORER-HCM byla většina 

(67 %) příhod dušnosti hlášena po přerušení 

léčby mavakamtenem, s mediánem doby do 

nástupu 2 týdny (rozmezí 0,1–4,9) po poslední 

dávce.

Závěrem
Do dnešní doby je léčba HCM omezena 

pouze na několik farmakologických látek, 

které nebyly studovány s optimální vědec-

kou náročností na důkazy. S dostupností ma-

vakamtenu, nového inhibitoru myozinu zamě-

řeného na základní příčinu mnoha symptomů 

souvisejících s HCM, se léčba této choroby 

stává účinnější. V klinické praxi je zároveň po-

třeba mít na paměti současné limitace léčby – 

a to především pečlivý monitoring pacienta 

a s ním spojenou titraci dávky mavakamtenu, 

dále pak hodnocení možných lékových inter

akcí. Dosavadní data nicméně naznačují, že 

mavakamten může změnit trajektorii léčby 

onemocnění a stát se v budoucnosti lékem 

první volby pro pacienty s HCM.
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Tab. 1.  Nežádoucí účinky
Třída orgánových systémů Nežádoucí účinky Frekvence

Poruchy nervového systému
Závrať Velmi časté

Synkopa Časté 

Srdeční poruchy Systolická dysfunkcea Časté

Respirační, hrudní  
a mediastinální poruchy

Dušnost Velmi časté

aDefinováno jako LVEF < 50 % s příznaky nebo bez nich


