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ANTECEDENTES Y PRUEBAS DE VALORACION

-Mujer de 31 anos.
-DIAGNOSTICO: MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA OBSTRUCTIVA (2019).
-Mutacion en heterocigosis en TNNC1 (2020).

-Inicio tratamiento: bisoprolol 2,5mg/24h y eplerenona 25mg/24h (2022).

-Empeoramiento clinico (agosto 2023). ‘ﬁ

PRUEBAS SUBJETIVAS: disnea, ortopnea, angina.

PRUEBAS OBIJETIVAS:

-Ecocardiografia transtoracica (8/23): Grosor parietal maximo de 26 mm. Gradiente
dindmico medioventricular de 60 mmHg. FEVI 65%.

-Analitica (8/23): hemoglobina: 14,1g/dl; hierro: 60 pg/dl; creatinina: 0,87mg/dl; potasio:
4,AmEq/l; NT-proBNP: 1271pg/ml; CK: 1930U/I.



HISTORIA FARMACOTERAPEUTICA

Dx MCHO Empeoramiento clinico Mala evolucion

Julio Agosto

== Bisoprolol 2,5mg/24h < Disopiramida

4= Diltiazem 90mg/12h *+ MAVACAMTEN 2,5mg/24h
4= Eplerenona 25mg/24h 100mg/12h 4 DA ¥ Disopiramida
¥ Bisoprolol @ Diltiazem 60mg/12h

() Disopiramida 100mg/8h



EVOLUCION CLINICA

Consideraciones previas al inicio con MAVACAMTEN:
 FEVI>55% (Paciente FEVI 65%)
* Estudio farmacogenético del CYP2C19: metabolizador intermedio. MAVACAMTEN 2,5mg/24h via oral

Obtencion del farmaco: medicamento extranjero » medicamentos especiales.

Seguimiento:

* Octubre 2023 (semana 4):

Ecocardiografia transtoracica (10/23): FEVI 75%, gradiente medioventricular basal 35mmHg.
Analitica: NT-proBNP 746 pg/ml.

Aumento dosis de MAVACAMTEN 5mg/24h.

* Diciembre 2023 (semana 12):
Ecocardiografia transtoracica (12/23): FEVI 79%, gradiente medioventricular basal 35mmHg.



DISCUSION

TRATAMIENTO Beta-bl tes, disopiramida, bl tes de | les del calci
DE SOPORTE eta-bloqueantes, aisopiramida, bloqueantes de 10S Canales del CalClo
TRATAMIENTO MAVACAMTEN (CAMZYOS)
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Ensayos clinicos:

Clinical Trial > Lancet. 2020 Sep 12;306(10253):759-769. doi: 10.1016/50140-6736(20)31782-X. Randomized Controlled Trial > J Am Coll Cardiol. 2022 Jul 12:80(2):95-108.

Epub 2020 Aug 29. doi: 10.1016/j jacc.2022.04.048.

Mavacamten for treatment of symptomatic . e.s . . .
: : Symp Mpyosin Inhibition in Patients With Obstructive
obstructive hypertrophic cardiomyopathy

(EXPLORER-HCM): a randomised, double-blind, Hypertrophic Cardiomyopathy Referred for Septal
placebo-controlled, phase 3 trial Reduction Therapy
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