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Introducción: Mavacamten, primer inhibidor de la miosina cardíaca, es una opción terapéutica prometedora en
miocardiopatía hipertrófica obstructiva (MCHO), aunque su eficacia y seguridad en práctica clínica real son aún
poco conocidas.
El objetivo fue evaluar la mejoría clínica, bioquímica y ecocardiográfica en pacientes con MCHO tratados con
mavacamten en una unidad de cardiopatías familiares de un hospital de tercer nivel y comparar los resultados con
los del ensayo EXPLORER-HCM.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo unicéntrico en el que se inclueron 17 pacientes. Se recogieron
variables sociodemográficas, clínicas, genéticas, ecocardiográficas y biomarcadores al inicio y a los 6 meses de
tratamiento.

Resultados: Las características sociodemográficas y clínicas se recogen en la Tabla 1.

Respecto al tratamiento basal, el 41% de los pacientes recibían betabloqueantes, 58,8% antagonistas del calcio y
53% disopiramida (el resto no la toleró, prolongó intervalo QT o no hubo mejoría). No hubo reducciones septales. Al
inicio, el 88,2% se encontraba en clase funcional (CF) III y 11,7% en II, con FEVI media 66% y grosor septal
19,3mm. La mediana del gradiente en reposo fue 55mmHg [RIC 35–86.5] y 103mmHg [RIC 84.5–120] con Valsalva.
Mediana NT-proBNP 470 pg/mL [RIC 271–1804].

De los 17 pacientes incluidos, 13 (76,5%) completaron 6 meses de seguimiento. Tras 6 meses de tratamiento, el
41,7% se encontraban en CF I y 58,3% en II; con mejoría de dos CF en el 41,7% y una en el 50%; un solo paciente
no mejoró. La mediana de los METS basales en la prueba de esfuerzo fue de 7 (4.8–8.6), al igual que a los 6 meses
de 7 (5.1–8.6). Se objetivó una reducción de la mediana del gradiente en reposo a 8,5 mmHg [RIC 6–14.5]
(p=0,005) y con Valsalva a 16 mmHg [RIC 10–23] (p=0,008) de forma significativa. La mediana de NT-proBNP



descendió significativamente a 192 pg/mL [RIC 57–301] (p=0,008). Se registró un caso de disfunción ventricular
que motivó la suspensión del tratamiento, sin eventos clínicos graves.

Conclusiones: En comparación con la cohorte de EXPLORER-HCM, nuestros pacientes presentaban un fenotipo más
severo y la mitad incluían tratamiento con disopiramida. A pesar de ello, mavacamten mostró alta eficacia en
práctica real, con resultados a los 6 meses incluso más favorables que EXPLORER-HCM. La ergometría no fue una
prueba válida para medir la mejora en la capacidad funcional.




