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Abstract. Background: Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a heterogeneous disease with
variable phenotypic expression. There has been a significant advancement in the diagnosis,
treatment and influencing of the prognosis of patients in recent years.

Aim: To describe the characteristics of the patients with sarcomeric hypertrophic cardiomyopathy
hospitalized in a tertiary care centre and to evaluate diagnostic and therapeutic interventions
in this group of patients.

Patients and methods: We retrospectively analyzed data from the Hospital Information System
from January 1, 2013 to April 27, 2023. The study included 213 patients who met the criteria
for the definition of hypertrophic cardiomyopathy. There were 145 (68.1%) patients with the
obstructive form (HOCM) and 68 (31.9%) patients without obstruction.

Results: The median age was 55 years (IQR 43-64), with a gender distribution of 108/105 (male/
female). There were a total of 184 patients (86.4%) in the NYHA functional class II-IV. Cardiac
magnetic resonance was performed in almost 30% of all patients. The percentage of patients who
underwent genetic analysis was 15%. Betablockers were the most frequently indicated drug group
(63.8% in total). Septal reduction therapies were performed in 8.5% of patients. Heart transplanta-
tion was performed in 15 patients (7%), dominantly in the non-obstructive group (17.6 vs 2.1%,
p <.0001). We observed worse survival rate in the non-obstructive versus obstructive group (p=0.04).
Conclusion: Based on this analysis, specialized care is required almost exclusively in symptomatic
patients, despite the fact that most patients with HCM are asymptomatic and the disease is
associated with a risk of sudden cardiac death. The availability/implementation of cardiac mag-
netic resonance, as well as genetic examination and counseling does not correspond to current
recommendations. Patients with a non-obstructive form of HCM had a worse prognosis. Exami-
nations focused on the presence of a specific myocardial hypertrophy etiology is not a standard
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diagnostic process. Availability of septal reduction therapy is good. Fig. 2, Tab. 1, Ref. 20, on-line
full text (Free, PDF) www.cardiologyletters.sk
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Abstrakt. Uvod: Hypertroficka kardiomyopatia je heterogénne ochorenie s variabilnou fenotypo-
vou expresiou. Vdaka rozvoju diagnostickych a terapeutickych metdéd doslo v ostatnych rokoch
k vyznamnému posunu v diagnostike, liecbe aj ovplyvneniu prognézy pacientov.

Ciel: Opisat’ charakteristiky populacie pacientov so sarkomerickou hypertrofickou kardiomyopa-
tiou hospitalizovanych v terciarnom centre a analyzovat' diagnostické a terapeutické intervencie
v uvedenej skupine pacientov.

Pacienti a metddy: Retrospektivne sme analyzovali Gdaje z Nemocni¢ného informaéného systému
za obdobie od 1. januara 2013 do 27. aprila 2023. Do suboru bolo zaradenych 213 pacientov,
ktori boli hospitalizovani v NUSCH a spinali kritéria definicie hypertrofickej kardiomyopatie, z toho
145 (68,1 %) bolo s obstrukénou formou (HOKMP) a 68 (31,9 %) bez obstrukcie.

Vysledky: Median veku v celom subore bol 55 rokov (IQR 4 — 64), so zastupenim pohlavi 108/105
(muzi/zeny). Vo funkcnej triede NYHA Il — IV bolo v stbore celkovo 184 pacientov (86,4 %). Mag-
netickd rezonancia srdca bola realizovana u takmer 30 % vsetkych pacientov. Genetickd analyzu
podstupilo 15 % z celkového poctu pacientov. Najéastejsie indikovanou liekovou skupinou boli
betablokatory (celkovo u 63,8 %). Septalne redukéné terapie sa realizovali u 8,5 % pacientov.
Transplantaciu srdca podstupilo 15 pacientov (7 %) dominantne v skupine neobstrukénej formy
HKMP (17,6 vs. 2,1 %, p < .0001). V Kaplanovej-Meierovej analyze prezivania (Cas od stanovenia
diagnozy k umrtiu/respektive transplantacii srdca) sme zaznamenali horSie prezivanie v skupine
bez obstrukcie verzus s obstrukciou (p = 0,04).

Zdver: Na zaklade tejto analyzy sa Specializovana starostlivost' pozaduje takmer vylu¢ne u sympto-
matickych pacientov, napriek tomu Ze vacsina pacientov s HKMP je asymptomatickych a ochorenie
je spojené s rizikom nahlej srdcovej smrti. Dostupnost/realizacia magnetickej rezonancie srdca,
ako aj genetického vysetrenia a poradenstva nezodpoveda aktuadlnym odporicaniam. Pacienti
s neobstrukénou formou HKMP mali horSiu prognézu. VysSetrenie pritomnosti Specifickych pricin
hypertrofie myokardu nie je Standardom diagnostického procesu. Dostupnost septalnej redukc-
nej terapie je dobra. Obr. 2, Tab. 1, Lit. 20, on-line full text (Free, PDF) www.cardiologyletter.sk
Klicové slova: hypertroficka kardiomyopatia — terciarne centrum — diagnostika — lie¢ba — prognéza

Koncom roka 2023 boli publikované nové guidelines
ESC pre manazment kardiomyopatii, ktoré v skratke
zdbraziuju integralnu etiologickl diagnostiku na zak-
lade dominantného fenotypu, vyuzitie multimodalneho
zobrazovania a multidisciplinarny pristup (1). Hypertro-
fickd kardiomyopatia ako jedna zo zadkladnych fenoty-
pov kardiomyopatii je definovand ako zhrubnutie stien
myokardu alebo masy nedilatovanej lavej komory bez
pritomnosti vyvolavajucich hemodynamickych pricin
(chloprova chyba, artériova hypertenzia a iné) na Groven
> 15 mm, pripadne > 13 mm pri pritomnosti genetickej
zataze (2). Ide o jednu z najcastejsich kardiomyopatii
s prevalenciou 1 : 500 (0,2 %) v neselektovanej po-

pulacii. Vdaka rozvoju diagnostickych a terapeutickych
metod doslo v ostatnych rokoch k vyznamnému posunu
v diagnostike, liecbe aj progndze pacientov (3, 4). Nové
odporucania ESC pre manazment kardiomyopatii, aj
perspektivne do budulcnosti zaclefiovanie novych mole-
kdl do terapeutického armamentaria, predstavuju vyzvu
v organizacii starostlivosti o tychto pacientov s viziou
jej centralizacie. Kedze na Slovensku neexistuje oficialne
centrum pre hypertrofické kardiomyopatie, rozhodli sme
sa ziskat’ obraz o populacii pacientov s touto diagné-
zou za poslednu dekadu, odosielanych do terciarneho
kardiovaskularneho pracoviska, ktorym je Narodny Ustav
srdcovych a cievnych choréb, a. s.
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Subor pacientov a metodika

Retrospektivne sme analyzovali Udaje z nemocni¢ného
informacného systému za obdobie od 1 januara 2013 do
27. aprila 2023. Vyhladavali sme pacientov hospitalizova-
nych v Narodnom Ustave srdcovych a cievnych choréb
s diagnozou 142.1 a 142.2 kddovanou podla Medzinarod-
nej klasifikacie chordb. Celkovo sme takto identifikovali
467 pacientov. Z dalSej analyzy sme po preskiumani
zdravotnej dokumentacie vyradili tych, ktori nespifiali
kritéria definicie hypertrofickej kardiomyopatie podla ESC
(1), t. j. pacientov so zavaznou chlopriovou chybou, ktora
by vysvetlovala hypertrofiu myokardu, pacientov s tazkou
artériovou hypertenziou s nedostatocne kontrolovanou
lie¢bou a tych, u ktorych bola diagnéza do elektronického
systému viozena chybne. Z definitivnej analyzy sme vyla-
Cili aj pacientov, u ktorych bola identifikovana Specificka
etiolégia zhrubnutia stien srdca (amyloidéza u Siestich
pacientov a Fabryho choroba u piatich pacientov). Po
vyradeni vyssie uvedenych pacientov, analyzovany stubor
obsahoval 213 pacientov, u ktorych sme v nemocni¢nom
informacnom systéme ziskali Udaje z hospitalizacii (ak
boli aj opakované) aj naslednych ambulantnych kontrol
(ak boli realizované). Sledovali sme zakladné popisné
charakteristiky (vek, pohlavie), pritomnost/nepritomnost’
obstrukcie, klinické tazkosti definované triedou NYHA,
pritomnost’ EKG znakov hypertrofie, anamnézu fibrilacie
predsieni (akejkolvek bez Specifikacie). Hodnotili sme
zastUpenie realizacie magnetickej rezonancie srdca (aj
extra muros, ak bol Udaj o realizacii alebo vysledku
uvedeny v prepustacej sprave, pripadne v ambulantnej
sprave). Zamerali sme sa na realizaciu genetického vy-
Setrenia (ak bol Udaj o realizacii alebo vysledku uvedeny
v prepUstacej alebo ambulantnej sprave, pripadne, ¢i bol
vysledok evidovany v databaze genetickej ambulancie
NUSCH). Z farmakologickej liecby sme sa zamerali na
zastUpenie betablokatorov, blokatorov kalciového kanala,
antiarytmik (akychkolvek), inhibitorov renin-angioten-
zin-aldosteronového systému (RAASi) a antagonistov
mineralokortikoidnych receptorov, bez hodnotenia davky
lieciva. Z nefarmakologickej liecby sme hodnoatili realizaciu
alkoholovej septalnej ablacie, myektdmie, implantéciu
kardioverter-defibrilatora, kardiostimulatora, zaradenie
na Cakaciu listinu na transplantaciu srdca, transplantaciu
srdca a implantaciu mechanickej podpory lavej komory.
Udaj o umrti bol vyhladavany prostrednictvom elek-
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tronického portalu Uradu pre dohlad nad zdravotnou
starostlivostou. V analyze prezivania sme hodnotili ¢as
k dadtumu Umrtia/respektive k transplantacii srdca.

StatistickG analyzu sme uskutocnili v programe JMP
Pro 13. Na charakteristiku suboru sme pouzili zakladné
popisné Statistiky. Premenné s nenormalnym rozdelenim
sme vyjadrili medianom s interkvartilovym rozpatim.
Rozdiel priemerov dvoch kvantitativnych premennych
sme posudzovali neparovym obojstrannym Studentovym
t-testom a Mann-Whitneyho neparametrickym U-testom.
Prezivanie sme hodnotili Kaplanovou-Meierovou analy-
zou. Za signifikantne vyznamnu hladinu sme povazovali
p < 0,05.

Vysledky

Do suboru sme zaradili 213 pacientov s diagndzou
hypertrofickej kardiomyopatie, z toho 145 (68,1 %) bolo
s obstrukénou formou (HOKMP) a 68 (31,9 %) bez ob-
Strukcie. Median veku v celom subore bol 55 rokov (IQR
43 - 64), so zastupenim pohlavi 108/105 (muzi/Zeny).
NajcastejSou formou obstrukcie bola obstrukcia vytoko-
vého traktu lavej komory (LK) v 117 pripadoch (80 %).
Dominovali symptomaticki pacienti, t. j. vo funkénej
triede NYHA Il — IV bolo v subore celkovo 184 pacien-
tov (86,4 %), pricom najviac boli zastUpeni pacienti so
symptomami na uUrovni triedy NYHA Il (52,8 %). EKG
znaky hypertrofie lavej komory boli celkovo popisované
u 105 (49,3 %), z toho castejSie v skupine s HOKMP
(56,5 vs. 33,8 %, p = 0,002). Median ejekénej frakcie
LK v celom subore bol 60 % (IQR 55 — 67), nizSie
hodnoty boli CastejsSie zaznamenané v skupine bez ob-
Strukcie (60 (IQR46 — 62) vs. 65 (60 — 70) p < ,0001).
Udaj o realizacii magnetickej rezonancie bol dostupny
u takmer 30 % vsetkych pacientov. Genetickl analyzu
podstupilo 15 % z celkového poctu pacientov. Vzhla-
dom na farmakologickd lie¢bu sa najcastejsie pouzivali
betablokatory (celkovo u 63,8 %), zastUpenie blokatorov
kalciovych kanalov predstavovalo 10,3 %, kombinacia
betablokatora a blokatora kalciového kanala v 31,5 %,
Castejsie v skupine s HOKMP 43,5 vs. 58 %, p < ,0001
(obrazok 1). Kardioverter-defibrilator (akykolvek) bol
implantovany celkovo u 29,6 % pacientov, CastejSie
v skupine bez obstrukcie (22,8 vs. 44,1 %, p = 0,002).
Kardiostimulator (akykolvek) sme evidovali u 13,1 %
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pacientov, rozdiel medzi skupinami nebol signifikantny.
Z invazivnej lie¢by sme hodnotili vykonanie alkoholovej
septalnej ablacie (ASA) a myektomie. Obidve metodiky
boli realizované celkovo u 8,5 % pacientov, ¢o predsta-
vovalo 12,4 % pacientov s obstrukénou formou HKMP.
Zaradenie na cakaciu listinu na transplantaciu srdca
bolo u 18 pacientov (8,5 %) z celkového poctu pacien-
tov, dominantne v skupine neobstrukénej formy (20,5
vs. 2,7 %, p < ,0001). Transplantaciu srdca podstupilo
15 pacientov (7 %), opat dominantne v skupine s ne-
obstrukcnou formou HKMP (17,6 vs. 2,1 %, p < ,0001).
Mechanickd podporu lavej komory mali implantovanu
$tyria pacienti (1,8 %), tabulka 1. Umrtie sme pocas
sledovania s medidanom casu 77 mesiacov (IQR 47 — 120)
zaznamenali u 44 pacientov (20,6 %). Median prezivania
chorych s obstrukénou formou verzus neobstrukénou
formou HKMP liecenych v nasom centre bol 83 (IQR
58 — 121) vs. 67 (IQR 37 — 117) mesiacov, p = 0,02.
V Kaplanovej-Meierovej analyze prezivania (¢as od
stanovenia diagndzy k umrtiu/respektive transplantacii
srdca) sme zaznamenali horsie prezivanie v skupine bez
obstrukcie verzus s obstrukciou (p = 0,04), obrazok 2.

Diskusia
Od roku 1958, kedy hypertroficki kardiomyopatiu

prvykrat opisal londynsky patolég Donald Tear, uslo
toto ochorenie s relativne vysokou prevalenciou po-

merne znacny kus cesty na poli diagnostiky a liecby
(5). Morfolégia HKMP, zmeny hemodynamiky, klinické
prejavy a priebeh su velmi heterogénne. Hypertroficka
kardiomyopatia mdze byt diagnostikovand v detstve
alebo v pokrocilom veku, méze mat’ fatalny priebeh uz
v detstve alebo celozivotne celkom benigny. Vzhladom
na tieto charakteristiky nie je mozné definovat univer-
zalne liecebné pravidla, ktoré by zahfnali vietkych indi-
vidudlnych pacientov. Nedavno publikované odporucania
ESC zdo6raznuju systematicky multidisciplinarny pristup
na ozrejmenie definitivnej diagnodzy, individualnu rizikovu
stratifikaciu a liecbu. Z&sadnou pre liecbu pacientov
s ochorenim srdcového svalu je poznat’ etiologiu (1).
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Obrazok 2 Prezivanie pacientov s obstrukénou (1) verzus
neobstrukénou formou (0) HKMP, p = 0,04
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V tejto praci sme vytvorili retrospektivny register
pacientov s diagndzou hypertrofickej kardiomyopatie
v tercidrnom centre. Zakladnym zamerom bolo ziskat’
globalny obraz na vyhodnotenie implementacie odpo-
rucani pre tuto heterogénnu skupinu a identifikovanie
potencidlnych zlepseni v ich manazmente.

Prevazna vacsSina pacientov mala symptomy. V triede
NYHA vyssej ako Il bolo viac ako 80 % pacientov, ¢o je
porovnatelné s eurdpskymi pracoviskami (6). Otazkou
je vcasna identifikacia tych, ktori eSte nemusia mat’ kli-
nické priznaky. Nizky vyskyt tohto ochorenia v bezinej
kardiologickej praxi (asi 1 % referovanych k echokardio-
grafickému vysetreniu) je sposobeny tym, Ze velka cast’
pacientov je klinicky asymptomatickych, a tym unika
vcasnej klinickej diagnéze (7). Jednoduchou skriningovou
metodou by mohlo byt EKG. Uvadza sa, ze u 75 - 95 %

Tabulka 1 Zakladné charakteristiky

pacientov je patologické a niekedy predchadza rozvoju
hypertrofie myokardu (8). V nasom subore boli EKG
znaky popisané iba u polovice pacientov. Vzhladom na
potencialny vysoky pocet faloSne pozitivnych pacientov
pri neselektovanom EKG skriningu, je prave EKG sucastou
multiparametrického pristupu a dlhodobého sledovania
u jedincov s rodinnou anamnézou HKMP. V zavislosti od
pritomnosti kauzalneho genetického variantu a fenotypu,
je toto odportcanie od IB az po llaC (1).

Magneticka rezonancia srdca umoznuje neinvazivne
Strukturdlno-funkéné zhodnotenie s detailnym zobra-
zenim intramyokardialnych zmien. Nové ESC guidelines
odporucaju magnetickl rezonanciu u pacientov s kar-
diomyopatiou na inicidlne zhodnotenie v triede IB, ¢o
kladie vysoké naroky nielen na dostupnost’ vySetrenia,
ale aj skusenosti radiodiagnostika (1, 9). V. Americkych

Premenna Celkovo = 213 HOKMP = 145 HKMP bez obstrukcie P value
=68

Pohlavie M/Z, n (%) 108/105 69/76 39/29 NS
(47,6 %/52,4 %) (43/57 %)

Vek (median, IQR) 55 (43 - 64) 56 (45 - 65) 53 (37,7-61) NS

Typ obstrukcie LVOT 117 (80 %)

Burned out, n (%) 25 (11,7 %) 42,7 %) 21 (30,1 %) <,0001

NYHA I, n (%) 28 (13,1 %) 14 (9,5 %) 14 (20,8 %) NS

NYHA I 112 (52,8 %) 85 (58,6 %) 27 (40,3 %)

NYHA Il 67 (31,6 %) 43 (29,6 %) 24 (35,8 %)

NYHA IV 52,4 %) 3(2,1%) 2 (29 %)

EKG znaky, n (%) 105 (49,3 %) 82 (56,5 %) 23 (33,8 %) 0,002

EFLK, %, median (IQR) 60 (55 - 67) 65 (60 - 70) 60 (46 — 62) <,0001

Genetika, n (%) 32 (15 %) 5(10,3 %) 17 (25 %) 0,007

MR srdca, n (%) 63 (29,6 %) 3 (22,8 %) 30 (44,2 %) 0,002

ASA, n (%) 18 (8,5 %) 8 (12,4 %)

Myektémia, n (%) 18 (8,5 %) 8 (12,4 %)

Fibrilacia predsieni, n (%) 85 (39,9 %) 53 (36,5 %) 32 (47,1 %) NS

ICD, n (%) 63 (29,6 %) 33 (22,8 %) 30 (44,1 %) 0,002

Kardiostimulator, n (%) 28 (13,1 %) 23 (15,8 %) 5(7,3 %) NS

BB, n (%) 136 (63,8 %) 79 (54,5 %) 57 (83,8 %) <,0001

CaB, n (%) 22 (10,3 %) 7 (11,7 %) 5(7,4 %) NS

BB + CaB, n (%) 67 (31,5 %) 63 (43,4 %) 4 (5,8 %) <,0001

Antiarytmika, n (%) 47 (22 %) 33 (22,7 %) 4 (20,5 %) NS

MRA, n (%) 67 (31,4 %) 36 (24,8 %) 1 (45,5 %) 0,004

RAASI, n (%) 96 (45,1 %) 60 (41,3 %) 6 (52,9 %) NS

WL, n (%) 18 (8,5 %) 42,7 %) 4 (20,5 %) <,0001

HTx, n (%) 15 (7 %) 321%) 12 (17,6 %) 0,0001

LVAD, n (%) 4 (1,8 %) 1(0,7 %) 34,4 %) NS

BB —betablokator, CaB — blokator kalciového kanala, EFLK - ejekéna frakcia lavej komory, EKG — elektrokardiografia, HKMP — hypertroficka kardiomy-
opatia, HOKMP — hypertroficka obstrukéna kardiomyopatia, HTx — transplantacia srdca, ICD — kardioverter/defibrilator, IQR — interkvartilové rozpatie,
LVAD — mechanicka podpora lavej komory, LVOT — vytokovy trakt lavej komory, M/Z — muzi/zeny, MRA — antagonista mineralokortikoidnych recep-
torov, NS — nesignifikantny, NYHA — New York Heart Association, RAASi — inhibitory renin-angiotenzin-aldosterénového systému, WL — ¢akacia listina
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guidelines pre manazment HKMP z roku 2020 je mag-
neticka rezonancia prinosnou sucastou rozhodovacieho
procesu v ramci prevencie nahlej kardidlnej smrti. Nalez
redukovanej ejekcnej frakcie, apikalnej aneuryzmy, di
rozsiahlej intramyokardialnej fibrézy ulahcuje rozhodnu-
tie o implantacii (10). Z ciselnych Udajov by sa mohlo
zdat' zastUpenie magnetickej rezonancie srdca u nasich
pacientov v necelej 1/3 ako nedostatocné. V porovna-
telnom subore, ktory predstavuje prvy medzinarodny
Europsky register kardiomyopatii — EORP, bola magne-
tickd rezonancia srdca u pacientov s HKMP realizovana
v 33,8 %, Co su porovnatelné vysledky (6).

Asi v polovici pripadov sa HKMP dedi Mendelov-
skou formou dedi¢nosti, ako autozoméalne dominantné
ochorenie, pre ktoré je typickd nelplna penetrancia.
Menej casta je recesivna, C¢i iné formy dedi¢nosti.
Pravdepodobnost’ identifikacie kauzalneho variantu je
najvyssia u mladsich pacientov. Identifikacia kauzalnej
mutacie napomaha potvrdeniu diagndzy, reprodukc-
nému poradenstvu, ¢i identifikacii asymptomatickych
¢lenov rodiny a ich klinickému sledovaniu (1, 11, 12).
V nami sledovanom subore bola realizacia genetického
vySetrenia na Urovni 15 %. V eurdpskom registri sa
percento realizacie genetickej analyzy uvadzalo okolo
46 % (6).

NajcastejSou skupinou liekov pouzivanou v liecbe
symptomatickych pacientov s HKMP st betablokatory
bez vazodilatacného Ucinku, ¢o sme evidovali aj v na-
som subore (takmer 64 %), porovnatelne s eurdpskym
registrom (takmer 74 %) (6, 13). Prekvapivym zistenim
bolo pomerne vysoké zastipenie RAASi v liecbe (az
45 %). Ide o skupinu lieciv, ktorej je potrebné sa vyhnut’
pre potencialne mozné neziaduce Ucinky pri obstrukcnej
forme (14). Nové guidelines ESC sa o pouziti RAASI
v tejto indikacii nezmienuju, existuju vsak prace, ktoré
dokumentuju mozny potencialny benefit (15, 16).

Jednym z lieCiv, ktoré sa odporucaju u sympto-
matickych pacientov s HOKMP je disopyramid (1, 14).
Slovensko vsak uvedené lieCivo méze pouzit' len na
mimoriadny dovoz, bezne nie je dostupné, a teda
nebolo ani indikované v sledovanej kohorte pacientov
v uvedenom desatro¢nom obdobi.

ZastUpenie septalnych redukcnych terapii v  EORP
bolo na uUrovni 4 % pre ASA a 4,9 % pre myektomiu.
V nami sledovanom subore boli obe uvedené metodiky
realizované takmer dvojndsobne castejsie (8, 5 %) (6).

Dankova M, et al. Hypertroficka kardiomyopatia...

Zaujimavym zistenim bolo horsie prezivanie pacientov
s neobstrukénou formou HKMP v analyzovanom subore.
V metaanalyze s$tudii zahfnajdcich vyse 9 000 pacientov
s HKMP sa zistilo, ze skupina s neobstrukénou formou nie
je menej rizikova ako obstrukéna forma. Obe klinické entity
sU sucastou rovnakého patologického procesu a majd
podobné rizikové faktory s vynimkou obstrukcie (17, 18).
Vlysvetleni hordieho prezivania neobstrukénej formy HKMP
v nasom subore je niekolko. Je to vyssi vyskyt tzv. ,burned
out” formy HKMP, dysfunkcie LK a z toho vyplyvajlce
vyssie percento pacientov, ktori podstUpili transplantaciu
srdca. Uplatruje sa tu aj selekéné skreslenie spésobené
terciarnym charakterom pracoviska, kam sa odosielaju
prevazne pacienti s rezistentnymi symptémami a zlou
progndzou. V podskupine neobstrukénej HKMP sa mohli
nachadzat’ aj pacienti s nediagnostikovanymi infiltrativnymi
formami a inymi vzacnymi formami nesarkomérovych
kardiomyopatii s fenotypom neobstrukénej HKMP, ktori
maju vo vseobecnosti horsiu prognozu.

Novsim farmakologickym pristupom pre obstruként
formu HKMP je mavacamten. Ide o alostericky inhibitor
myozinu s negativne inotropnym ucinkom. Podla aktual-
nych ESC odporucani je indikovany pri nedostato¢nom
efekte betablokatorov, respektive kalciovych blokatorov.
Jeho podavanie vyzaduje prisne monitorovanie, ma-
nazment nie je jednoduchy a nie je uréeny na rutinné
podavanie (19). Na Slovensku zatial nie je dostupny,
a teda je tym, o mozno bude ,zajtra".

Rozmach na poli molekuldrnej genetiky HKMP
predstavuje slubni budicnost’ s potencidlom cielenych
terapii a implementacie personalizovanej mediciny.
Vysledky predklinickych vyskumov génovej terapie su
slubné, narazaju vsak na otazku etiky, bezpecnosti
a dostupnosti (20).

Zaver

Komplexnost' problematiky hypertrofickej kardiomy-
opatie vzhladom na nové odporuicania ESC si vyziadala
vnutorny audit, ktory predstavuju prezentované vysledky.
Napriek vyznamnej limitacii zaloZenej na retrospektivnom
charaktere studie, mozno identifikovat nasledujice vystupy:
1. Fenotypovo zalozena etiologickad diagnostika a ma-

nazment si vyzaduju multidisciplinarny a multipa-

rametricky pristup. Moznosti liecby sa rozsiruju,
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personalizuju a budu Coraz komplexnejSie. Z tychto
dévodov povazujeme za potrebné budovanie Speciali-
zovanych pracovisk pre hypertrofické kardiomyopatie.

2. Mala by sa zlepsit' dostupnost’ vysokoSpecializova-
nej kardiologickej starostlivosti aj asymptomatickym
pacientom s HKMP. Potrebné je zvysit dostupnost/
realizaciu magnetickej rezonancie srdca, rovnako
tak genetického vysetrenia a poradenstva.

3. Neobstrukéna forma HKMP neznamena inu chorobu.
Progndza pacienta je minimalne rovnako zla.

4. Fenotyp HKMP moze ukryvat Specificki diagndzu
s potrebou odlisnej cielenej liecby. Skrining po tychto
pric¢inach treba zaradit' do diagnostickych Standardov.
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