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HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

2023 ESC guidelines for the management of cardiomyopathies

❖ Verdikking van de hartspier (≥15mm) zonder 
dat een andere aandoening aanwezig is, die 
deze verdikking kan verklaren. 

❖ Prevalentie 0,2%

Definitie



Diagnostisch traject
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Diagnostisch traject

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

Maron et al. J Am Coll Cardiol, 2022; 79: 372

2014 ESC guidelines Hypertrophic Cardiomyopathy 

❖ Belang goed fenotyperen o.a. vanwege 
ziekte specifieke behandeling



ZIEKTE SPECIFIEKE BEHANDELING HCM

Monda et al. Circ Heart Fail.2023;16:e010687



Burden of disease

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

Ho et al. Circulation 2019



Ziekte beloop en behandeling

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

Argiro et al. EHJ suppl, 2023; c155



Ziektebeloop en behandeling

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

“Klassiek fenotype” “Remodelling en disfunctie”



Pathofysiologie

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

Coats et al. JACC Heart Fail, 2024; 12: 199

❖ Symptomen: oa dyspnoe d’effort, 
pijn op de borst, vermoeid, 
hartkloppingen, syncope

❖ Hartfalen

❖ Hartritmestoornissen zowel 
ventriculair als supraventriculair

❖ Plotse dood



LVOT obstructie

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

2023 ESC guidelines for the management of cardiomyopathies
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Therapie

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

2023 ESC guidelines for the management of cardiomyopathies



Septale reductietherapie

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

Zhou et al. JAMA Cardio 2022



Therapie
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Therapie
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Braunwald et al. European Heart Journal, 2023; 44: 4622



Myosine inhibitoren: Mavacamten

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

Braunwald et al. European Heart Journal, 2023; 44: 4622



Mavacamten: EXPLORER-HCM

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

Olivotto et al. Lancet, 2020; 396: 759

Inclusie

HCM

NYHA II-III

LVOT gradiënt 
≥50 mmHg

LVEF ≥55%



Mavacamten: VALOR-HCM

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

Desai et al. J Am Coll Cardiol, 2022; 80: 95



Mavacamten: MAVA-LTE (EXPLORER cohort)

LANGE TERMIJN EFFECTEN

Garcia-Pavia et al. Presented at the ESC Congress 2023

Change from baseline in NYHA class



Mavacamten: ‘real word’ Erasmus experience

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

4 weken 
Mavacamten 5 mg



Mavacamten: ‘real word’ Erasmus experience

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP
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Myosine inhibitoren: Mavacamten

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

Aandachtspunten:

❖ Logistiek uitdagend
❖ Strikte echocardiografische monitoring
❖ CYP2C19 genotyperen (in Europa)
❖ Interacties medicatie (CPY2C19 en CYP3A4 

inhibitoren), onder andere PPI
❖ Gecontra-indiceerd in zwangerschap
❖ Lange half-waarde tijd (72 tot 533 uur)
❖ Lang tot steady state



Aficamten: SEQUOIA-HCM

HYPERTROFISCHE OBSTRUCTIEVE CMP

Maron et al. NEJM, 2024; 80: 95



Myosine inhibitoren: effect op morfologie en functie 

HYPERTROFISCHE (OBSTRUCTIEVE) CMP

(30wk)

Braunwald et al. EHJ, 2023; 44: 4622

MWT ↓, LV massa ↓, LAVI ↓, 

LA emptying fraction ↑ 

SEQUOIA CMR substudy (n=50) 
 

Masri et al. JACC, 2024; in press



Aficamten: REDWOOD-HCM

Masri et al. J Card Failure, 2024; in press

NIET OBSTRUCTIEVE HCM



Myosine inhibitoren

HYPERTROFISCHE (OBSTRUCTIEVE) CMP

❖ Eerste myosine inhibitor momenteel beschikbaar

❖ Alleen in obstructieve HCM patiënten met goede LVEF en NYHA ≥2

❖ Effect op morfologie/functie veelbelovend maar meer data nodig

❖ Geen data mbt risico op ventriculaire ritmestoornissen/plotse dood

❖ Veel studies volgen nog:

❖ MAVA-LTE: mavacamten in oHCM

❖ SEQUOIA-LTE: aficamten in oHCM

❖ ODYSSEY: mavacamten in HCM zonder obstructie

❖ MAPLE-HCM: aficamten head-to-head metoprolol in oHCM

❖ ACACIA: aficamten in HCM zonder obstructie

❖ HCM op kinderleeftijd



Metabole modulatie middels Ninerafaxstat

NIET OBSTRUCTIEVE HCM



Gen therapie (voor sarcomeer gerelateerde HCM)

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE

Phase 1b clinical trial: MyPeak-1
https://hcmstudies.com/our-studies/mypeak-1/

https://hcmstudies.com/our-studies/mypeak-1/
https://hcmstudies.com/our-studies/mypeak-1/
https://hcmstudies.com/our-studies/mypeak-1/


Behandelmogelijkheden nu en in de toekomst

❖ Specifieke behandelingen voor specifieke oorzaken en daarom is goede 
fenotypering en genotypering nog belangrijker

❖ Eerste myosine inhibitor, Mavacamten, in Nederland geregistreerd voor 
HCM patiënten met LVOT obstructie. Ook veelbelovende resultaten voor 
myosine inhibitor Aficamten.

❖ Momenteel zijn er veel lopende studies ook in niet-obstructive HCM 
patiënten

❖ Nieuwe behandelingen in onderzoek zowel medicamenteus, invasief als  
gentherapie

HYPERTROFISCHE CARDIOMYOPATHIE



Bedankt voor u aandacht


	Slide 1
	Slide 2: Disclosures
	Slide 3: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 4: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 5: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 6: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 7: Ziekte specifieke behandeling HCM
	Slide 8: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 9: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 10: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 11: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 12: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 13: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 14: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 15: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 16: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 17: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 18: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 19: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 20: Lange termijn effecten
	Slide 21: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 22: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 23: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 24: Hypertrofische obstructieve CMP
	Slide 25: Hypertrofische (obstructieve) CMP
	Slide 26: Niet obstructieve HCM
	Slide 27: Hypertrofische (obstructieve) CMP
	Slide 28: Niet obstructieve HCM
	Slide 29: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 30: Hypertrofische cardiomyopathie
	Slide 31

