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Primeira Experiéncia Colombiana com Mavacamten na
Cardiomiopatia Hipertrofica Obstrutiva: Um Breve Relato Por Imagem

First Colombian Experience with Mavacamten in Obstructive Hypertrophic Cardiomyopathy: A Brief

Imaging Report
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Introducao

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é uma doenca do
miocardio, geralmente de origem genética, caracterizada pelo
aumento da espessura da parede do ventriculo esquerdo nao
explicado por condigbes anormais de sobrecarga.’ A obstrucao
dinamica da via de saida do ventriculo esquerdo (VSVE) ocorre
em aproximadamente 70% dos pacientes, em repouso ou
ap6s manobras provocativas, e esta intimamente associada
aos sintomas e a desfechos clinicos adversos.>?

A reducao do gradiente obstrutivo permanece um dos
principais objetivos terapéuticos na CMH obstrutiva. O
mavacamten, um inibidor da miosina cardiaca, demonstrou
reduzir os gradientes da VSVE e melhorar os sintomas e a
capacidade funcional em pacientes com CMH obstrutiva
sintomatica.*® Apés sua autorizagao regulatéria na
Colémbia, em agosto de 2025, o medicamento passou a
representar uma nova opgao terapéutica nesse contexto.

Noés apresentamos, até onde se tem conhecimento, o
primeiro caso colombiano publicado de CMH obstrutiva
tratado com mavacamten, com acompanhamento clinico e
ecocardiogréfico seriado durante as primeiras 10 semanas
de tratamento.

Apresentacao do caso

Um homem de 74 anos foi encaminhado por dispneia aos
esforgos, dor toracica e pré-sincope com duragao superior
a trés meses. Ao exame fisico, apresentava pressao arterial
de 110/60 mmHg, frequéncia cardiaca de 84 batimentos/
min, frequéncia respiratéria de 15 incurses/min e saturagao
de oxigénio de 96% em ar ambiente. A ausculta cardiaca
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revelou sopro de ejecao mesossistdlico, com intensificagao
durante a manobra de Valsalva e na transigdo da posicao de
agachamento para a posicao ortostatica.

O ecocardiograma transtordcico revelou hipertrofia
assimétrica predominante do septo interventricular, com
espessura diastélica septal de 15 mm (Tabela 1). A fragdo de
ejecao do ventriculo esquerdo (FEVE) era de 65%, enquanto
o strain longitudinal global (SLG) encontrava-se no limite
inferior da normalidade, com comprometimento segmentar
das paredes septal e lateral (Video 1). Foram observados
folhetos da valva mitral alongados, com movimento sistélico
anterior (MSA), e distancia entre o ponto de coaptagao
mitral e o septo ao final da sistole de 9 mm, sugerindo
alta probabilidade de obstrugdo dinamica (Figura 1). O
Doppler colorido apontou aceleragao do fluxo na VSVE, com
gradiente de pico em repouso de 18,3 mmHg, aumentando
para 78,7 mmHg durante a manobra de Valsalva (Figura 2
e Video 2). O teste genético identificou uma variante no
gene MYBPC3.

O tratamento inicial com 100 mg diarios de succinato
de metoprolol reduziu a frequéncia cardiaca para 55 a
60 batimentos/min, porém foi pouco tolerado devido a
persisténcia dos sintomas, extremidades frias, diaforese e
pressao arterial sistdlica entre 90 e 100 mmHg, limitando a
otimizacao adicional da terapia convencional. Em razao da
persisténcia dos sintomas e da obstrucao dinamica da VSVE, foi
considerada a realizacao de miectomia septal. Entretanto, ap6s
uma segunda opiniao obtida no exterior, o paciente iniciou
mavacamten 5 mg uma vez ao dia, adquirido na América do
Norte antes de sua disponibilidade na Colémbia. Durante o
seguimento, o metoprolol foi substituido por bisoprolol 5 mg
uma vez ao dia em virtude de melhor tolerabilidade.

Apbs seis semanas, o ecocardiograma demonstrou discreta
redugao da espessura septal e da massa indexada do ventriculo
esquerdo, enquanto a FEVE e o SLG permaneceram estdveis
(Tabela 1 e Video 3). O MSA persistia, com manutencao
da aceleragao do fluxo na VSVE. O gradiente em repouso
era de 29,6 mmHg e aumentava para 39,6 mmHg com a
manobra de Valsalva (Figura 3). A ocasido, o paciente recebia
bisoprolol 5 mg uma vez ao dia. Clinicamente, a dor tordcica
havia desaparecido, a dispneia havia melhorado e nao foram
relatados episédios de hipotensao.

Apés 10 semanas de tratamento com o uso de mavacamten
5 mg e bisoprolol 5 mg uma vez ao dia, o paciente encontrava-
se assintomdtico, em classe funcional | da New York Heart
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Video 1 - Fungéo sistélica basal do ventriculo esquerdo. Link: http://abcimaging.org/supplementary-material/2026/3903/2026-0061_
video_01.mp4
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Figura 1 - Ecocardiograma basal. A: Hipertrofia do septo basal (15 mm) e massa do ventriculo esquerdo discretamente aumentada
(112 g/m?); B: Distancia entre o ponto de coaptagdo mitral e o septo de 9 mm. C; MSA em modo M (setas vermelhas); D: Folhetos
da valva mitral alongados.
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Figura 2 — Obstrugdo basal da VSVE. A: Aceleragdo do fluxo relacionada ao MSA; B: Aceleragédo do fluxo na VSVE na janela
apical de trés camaras; C: Gradiente de pico em repouso (18,3 mmHg); D: Gradiente de pico durante a manobra de Valsalva
(78,7 mmHg).

Video 2 - Obstrugdo basal da VSVE. Link: http://abcimaging.org/supplementary-material/2026/3903/2026-0061_video_02.mp4
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Tabela 1 - Variaveis ecocardiograficas ao longo do seguimento

Parametro

Espessura da parede do ventriculo esquerdo (mm)
Massa indexada do ventriculo esquerdo (g/m?)
FEVE (%)

SLG (%)

Gradiente de pico da VSVE em repouso (mmHg)

Gradiente de pico da VSVE durante a manobra de Valsalva (mmHg)

Distancia entre o ponto de coaptagdo mitral e o septo ao final da
sistole (mm)

Ecocardiograma 6 semanas de 10 semanas de

basal seguimento seguimento
15 12 1"
112 81 79
65 66 60
—16,7 —17,2 —16,9
18,3 29,6 18,22
78,7 39,6 18,62
9 5 13

SLG: strain longitudinal global; FEVE: fragdo de ejegédo do ventriculo esquerdo; VSVE: via de saida do ventriculo esquerdo.
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Video 3 - Ecocardiograma apds seis semanas de seguimento. Link: http://abcimaging.org/supplementary-material/2026/3903/2026-0061_

video_03.mp4

Association (NYHA) e realizava exercicios fisicos regularmente
quatro vezes por semana. O ecocardiograma de controle
apresentou reducao adicional da espessura septal e da massa
indexada do ventriculo esquerdo (Tabela 1). A distancia entre
o ponto de coaptagao mitral e o septo aumentou para 13
mm, compativel com menor probabilidade de obstrucao
dindmica, e a aceleracdo do fluxo na VSVE diminuiu de forma
acentuada. O gradiente em repouso era de 18,2 mmHg e
ndo aumentava durante manobras provocativas (Figura 4 e
Video 4). A FEVE e o SLG permaneceram estaveis (Video 5).
Diante da resposta clinica e hemodinamica favoravel, o
mesmo esquema terapéutico foi mantido, com seguimento
periédico programado.

Discussao

Esse caso é relevante nao apenas por representar, até onde
se tem conhecimento, o primeiro caso colombiano publicado
de uso de mavacamten na CMH obstrutiva, mas também
por ilustrar a selecao adequada de pacientes na prética
clinica, as limitacbes da terapia convencional e o valor do
acompanhamento ecocardiogréfico seriado para orientar as
decises terapéuticas (Figura 5 e Tabela 1).

Uma das principais preocupagbes clinicas na CMH é sua
associacao com sintomas de insuficiéncia cardiaca e morte
cardiaca stbita. Entre os marcadores prognésticos, destacam-
se a espessura maxima da parede do ventriculo esquerdo e a
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Figura 3 - Ecocardiograma de seguimento ap6s seis semanas. A: Espessura septal de 12 mm e massa indexada do ventriculo esquerdo
de 81 g/m% B: Distancia entre o ponto de coaptagdo mitral e o septo de 5 mm; C: Gradiente de pico em repouso de 29,6 mmHg; D:
Gradiente de pico durante a manobra de Valsalva de 39,6 mmHg.
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10-Week Follow-Up Echocardiogram

Figura 4 - Ecocardiograma de seguimento apés 10 semanas. A: Espessura septal de 11 mm e massa indexada do ventriculo esquerdo
de 78,69 g/m? B: Distancia entre o ponto de coaptagcdo mitral e o septo de 13 mm; C: Gradiente de pico em repouso de 18,22 mmHg;
D: Gradiente de pico durante a manobra de Valsalva de 18,62 mmHg.
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Video 4 - Ecocardiograma apos 10 semanas de seguimento. Link: http://abcimaging.org/supplementary-material/2026/3903/2026-0061_
video_04.mp4

10-Week Follow-Up Echocardiogram

Video 5 - Fungéo sistolica do ventriculo esquerdo no seguimento de 10 semanas. Link: http://abcimaging.org/supplementary-
material/2026/3903/2026-0061_video_05.mp4

obstrucdo dindmica da VSVE. Em uma metandlise envolvendo e a morte cardiaca sdbita (HR: 3,17; 1C95%: 1,64-6,13; e
12.146 pacientes, ambas as varidveis estiveram associadas HR: 2,41; 1C95%: 1,55-3,73, respectivamente), ressaltando a
a morte cardiovascular (Hazard Ratio [HR]: 1,42; 1C95%: importancia do reconhecimento e do tratamento do fenétipo
1,06-1,89; e HR: 1,52; 1C95%: 1,11-2,07, respectivamente) obstrutivo.®
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Inicio do tratamento com mavacamten guiado por ecocardiografia e resposta precoce na
cardiomiopatia hipertrofica obstrutiva

Fenétipo obstrutivo
{? sintomatico na avaliagdo basal
= Homem de 74 anos com
\\;_-_ sintomas em classe funcional IlI
da NYHA e gradiente de pico
da VSVE durante a manobra de
Valsalva de 78,7 mmHg.

0 Fenétipo basal e inicio do Titulacao guiada por eResposta clinicae
tratamento ecocardiografia hemodinamica na semana 10
e ® o ® Melhora clinica
Semana 4 Semana8  Semana 12

Algoritmo de titulagdo (semanas 4-12)

Matriz de deciséo para titulagao
Avaliagoes ecocardiograficas
seriadas nas semanas 4, 8 e 12
orientam os ajustes da dose.

0 e hemodinamica

>~ significativa
funcional | da NYHA
(assintomatico) e realizava

exercicios fisicos quatro vezes
por semana na semana 10.

Espessura septal 15 mm

Cendrio clinico:
9 mm resposta precoce
(semanas 4/8)

Distancia entre o ponto de
coaptacao mitral e o septo
Gradiente da VSVE

(repouso/Valsalva) ik Ty ek O

‘Achado ecocardiografico:
gradiente da VSVE
durante a manobra de
Valsalva < 20 mmHg

Inicio da terapia direcionada
Inicio de mavacamten 5 mg uma

__1 vez ao dia apés confirmagéo da
e elegibilidade com FEVE > 55%. Conduta: reduzira

@ dose para 2,5 mg

Cenrio clinico:
obstrugdo persistente
(semana 12
em diante)

'Achado ecocardiografico:
gradiente da VSVE
durante a manobra de
Valsalva > 30 mmHg

Conduta: considerar
aumento da dose

0 acompanhamento ecocardiografico seriado possibilitou o inicio do tratamento com mavacamten e seu monitoramento precoce na pratica clinica em

pacientes com cardiomiopatia hipertréfica obstrutiva sintomatica, documentando melhora dos sintomas, da obstrucéo provocada da VSVE e
de marcadores estruturais complementares, com preservagado da fungéo sistélica.

Resposta hemodinamica na semana 10

Semana 10

Parametro Basal
Gradiente da VSVE durante
amanobra de Valsalva

Espessura septal 15 mm 11 mm

Cendrio clinico:
critério de seguranga

78,7 mmHg = 18,6 mmHg

Distancia entre o ponto de

Achado et
coaptagdo mitral e 0 septo

ecocardiografico:
FEVE <50%

9 mm 13 mm

Terapia de reducao septal adiada

A normalizagd@o dos gradientes e a melhora
dos marcadores estruturais permitiram adiar
a realizagdo da miectomia septal.

Conduta: interromper
o tratamento

Figura 5 - Inicio do tratamento com mavacamten e ajuste precoce da dose guiados por ecocardiografia em um paciente com
CMH obstrutiva sintomatica, demonstrando melhora dos sintomas, redugdo do gradiente provocado da VSVE e aumento da
distancia entre o folheto mitral e o septo, com preservagdo da fungéo sistdlica do ventriculo esquerdo. FEVE: fragdo de ejegdo

do ventriculo esquerdo.

O mavacamten, primeiro inibidor da miosina aprovado
para o tratamento da CMH, reduz a contratilidade excessiva
e atenua a obstrucdo dindmica da VSVE. Além disso, esse
medicamento demonstrou beneficio consistente em pacientes
com CMH obstrutiva sintomatica, incluindo melhora dos
sintomas, da capacidade funcional e da qualidade de vida
sob monitorizagdo ecocardiografica rigorosa.>” Um dos
principais ensinamentos do caso apresentado é o papel
do ecocardiograma seriado durante o tratamento. Com o
acompanhamento ecocardiografico, foi possivel observar
melhora clinica e hemodinamica precoce, com reducao
progressiva do gradiente provocado da VSVE, preservacao
da FEVE, estabilidade do SLG, menor proeminéncia do
MSA, aumento da distdncia entre o ponto de coaptagao
mitral e o septo e redugao da aceleragao do fluxo na
VSVE. Esse comportamento é consistente com o estudo
EXPLORER-HCM, no qual o mavacamten reduziu o
gradiente da VSVE em 36 mmHg ap6s exercicio em
comparagao com placebo, além de melhorar os sintomas,
a capacidade de exercicio e a classe funcional da NYHA.®

Outro achado interessante foi a tendéncia de reducao da
espessura septal e da massa indexada do ventriculo esquerdo.
Alteragoes estruturais semelhantes foram relatadas em
subestudos do EXPLORER-HCM avaliados por ressonancia
magnética cardiaca.” No presente paciente, um padrao
comparével foi observado durante o seguimento. Embora
se trate de uma observacao de um (nico caso e deva ser
interpretada com cautela, ela permanece ilustrativa.
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Do ponto de vista pratico, esse caso reforga o conceito
de que o acompanhamento guiado por ecocardiografia
pode facilitar o inicio e o monitoramento do tratamento com
mavacamten na prdtica clinica em pacientes selecionados com
CMH obstrutiva sintomatica. Nesse contexto, os sintomas, a
FEVE, o gradiente provocado da VSVE, o MSA e a distancia
entre o ponto de coaptagdo mitral e o septo podem fornecer
uma estrutura Gtil para a avaliagdo longitudinal.

Conclusao

Esse caso ilustra que o mavacamten pode proporcionar
beneficio clinico e hemodindmico precoce em pacientes
selecionados com CMH obstrutiva sintomética. No paciente
apresentado, a melhora dos sintomas e da obstrugao da
VSVE ocorreu com preservagao da FEVE e estabilidade do
SLG, reforcando o valor de uma abordagem guiada por
ecocardiografia na pratica clinica.
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