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55-letni Pacjent z rodzinng kardiomiopatia przerostowg (chorowala takze matka) zgtosit si¢
na kontrol¢ w poradni kardiologicznej Uniwersyteckiego Szpitala Klinicznego w Poznaniu w celu
kwalifikacji do leczenia w programie lekowym B.162.

Chorobe rozpoznano w 27. roku zycia, przez wiele lat pacjent byl skapoobjawowy i
pozostawatl w klasie czynnosciowej] NYHA I . Dopiero w 2019 r. bezposrednio po duzym wysitku
(chory przepychat samocho6d) doszto do naglego zatrzymania krazenia w mechanizmie migotania
komor. Skutecznie zresuscytowanemu  pacjentowi wszczepiono dwujamowy
kardiowerter-defibrylator w profilaktyce wtornej 1 wilaczono leczenie metoprololem o
przedtuzonym czasie uwalniania w dawce 100mg. W nastepnych latach pojawily sie kolejne
objawy choroby. W chwili kwalifikacji do PL B.162 pacjent zglaszal stany przedomdleniowe,
zawroty gtowy, obnizong tolerancj¢ wysitku w klasie III wg NYHA, a w kontroli ICD odczytywano
nsVT niewymagajace interwencji wysokoenergetycznej. Proba zwigkszenia dawki metoprololu nie
powiodia si¢ z powodu objawowej hipotonii u chorego.

W badaniu echokardiograficznym wykonanym podczas wizyty kwalifikacyjnej stwierdzono
asymetryczny przerost zwlaszcza przegrody migdzykomorowej, maksymalnie 26 mm w segmencie
podstawnym [Ryc.l i Ryc.2]. Rejestracja metoda dopplera ciagtego (CW) wykazala istotne
zawezanie w drodze odptywu lewej komory zaré6wno w spoczynku (PPG LVOT 31 mmHg), jak 1
po prowokacji probag Valsalvy (PPG LVOT 61 mmHg) [Ryc.3], przy zachowanej dobrej
kurczliwosci lewej komory (EF LV 65%) oraz obnizonej globalnej i regionalnej warto$ci
globalnego odksztalcenia podtuznego (GLS -11,2%) [Ryc.x]. Platki zastawki aortalnej w
prezentacji M-Mode ulegaty $rodskurczowemu przymykaniu , co korelowalo z faza narastania

gradientu w LVOT [Ryc.4].



Ryc. 1. Koncentryczny przerost mig$nia lewej komory (pomiar w osi krotkiej na wysokosci

segmentOw podstawnych).

Ryec. 2. Koncentryczny przerost migénia lewej komory (4CH).
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Ryec. 3. Istotne zawe¢zanie w drodze odptywu lewej komory (po lewej - gradient spoczynkowy
31 mmHg, po prawej - gradient prowokowany proba Valsalvy 61 mmHg; na obu rycinach widoczne

naktadajace si¢ spektrum fali zwrotnej mitralne;j).

Ryec. 4. Skurczowe drzenie ptatkow zastawki aortalnej z ich $rédskurczowym przymykaniem.

Wyniki badan laboratoryjnych potwierdzily niewydolno$¢ serca: poziom NT-proBNP wynosit
4286.5 pg/ml, przy poziomie Troponiny I 11.1 ng/ml. W zapisie EKG wyrazne cechy przerostu
lewej komory.

Chory spetniat kryteria wiaczenia do PL B.162 i wyrazit zgode na leczenie. Po wykonaniu
genotypowania pod katem metabolizmu cytochromu CYP450 2C19 (*1/*17 - rapid metabolizer)

oraz uzyskaniu zgody komisji kwalifikujacej wiaczono leczenie mavacamtenem w dawce 5 mg.



W pierwszych trzech miesigcach rejestrowano poprawe parametrow laboratoryjnych, jednak
objawy pacjenta, a takze gradient w LVOT prowokowany probg Valsalvy nie ulegaty zmniejszeniu.
Dlatego zdecydowano o zwigkszeniu dawki mavacamternu do 10 mg.

W  nastgpnych trzech miesigcach nastgpowat dalszy spadek poziomu peptydu
natriuretycznego, odnotowano réwniez istotne zmniejszenie objawow klinicznych, ktore w szdstym
miesigcu leczenia ostatecznie ustapity.

Ze wzgledu jednak na wcigz utrzymujacy sie¢ gradient prowokowany w LVOT powyzej 30 mmHg
podjeto decyzje o dalszej eskalacji leczenia 1 zwigkszono dawke¢ mavacamtenu do maksymalnej -
15 mg.

W kolejnych trzech miesigcach zarejestrowano normalizacje gradientu w LVOT, zaré6wno
w spoczynku jak i po prowokacji probg Valsalvy [Ryc.5]. Objawy kliniczne nie nawrécily. Przez
caly czas leczenia kurczliwo$¢ lewej komory utrzymywala si¢ stabilnie na poziomie EF LV 65%,

a po 9 miesigcach leczenia wartosci globalnego i regionalnego odksztatcenia podluznego ulegty

wyraznej poprawie (GLS -14,1%) [Ryc.6].

p 7.54 mm

Ryc. 5. Normalizacja gradientu w drodze odptywu lewej komory (PPG LVOT) po 9 miesigcach
leczenia (po lewej - gradient spoczynkowy 5,3 mmHg, po prawej - gradient prowokowany probg

Valsalvy 7,5 mmHg).
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Ryc. 6. Wartosci globalnego i regionalnego odksztatcenia podtuznego (GLS) lewej komory przed

(po lewej, GLS -11,2%) 1 po 9 miesigcach leczenia mavacamtenem (po prawej, GLS -14,1%).
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Ryc. 7. Zmiany gradientu w drodze odplywu lewej komory (PPG LVOT) na kolejnych etapach

leczenia.
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Ryc. 8. Zmiany stezenia NTproBNP na kolejnych etapach leczenia.

Mavacamten, jako selektywny inhibitor miozyny sercowej, doprowadzit do catkowitego
ustgpienia zawegzania drogi odplywu lewej komory [Ryc.7], istotnego zredukowania poziomu
NTproBNP [Ryc.8] oraz wycofania si¢ wszystkich objawOw tego pacjenta - z klasy czynnosciowe;j

NYHA Il do I.



