Obr. 2. Abnormity pfi drZeni téla — Antecollis, chin on chest phenomena a kamptokormie
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Tab. 1. Protizdchvatovd medikace u syndromu Dravetové

Léky 1. volby Léky 2. volby Dalsi mozné alternativy Nevhodné léky

Valproat ASM doporucena Levetiracetam Karbamazepin

Klobazam na zédkladé RCT Brivaracetam Eslikarbazepin
Stiripentol Zonisamid Fenytoin
Fenfluramin Perampanel Lamotrigin
Epidyolex Ethosuximid Gabapentin
Daléi ASM VNS Pregabalin
Topiramat Lacosamid
Ketogenni dieta Vigabatrin

ASM - protizdchvatovd medikace, RCT — randomizované klinické studie, VNS — stimulace vagového nervu; modi-

fikovdno dle Cross et al,, 2020 a Strzelczyk et al,, 2022

Vsechny vyse popsané abnormity mohou sou-
viset se zvySenym rizikem SUDEP u pacient
s DS (Cardenal-Mufoz et al., 2022).

Dravetové syndrom
neepileptické projevy - shrnuti
Naprosté vétsina dospélych pacientd s DS
trpi jinymi obtizemi nez jen epileptickymi za-
chvaty. Nejcastéji jsou referovany problémy
s ucenim (98 % nemocnych). Velmi zavaz-
né jsou problémy s chiizi, které nachazime
u tii Ctvrtin pacientd, pficemz u vyznamné
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¢asti vedou k Uplné nebo vyznamné ztraté
mobility. Dale jsou - u vice nez poloviny ne-
mocnych - pfitomny obtize s vyjadfovdnim
a poruchy chovani. Z hlediska rodi¢t/pecova-
teld mohou byt tyto ,nezéchvatové” projevy
hodnoceny jako vyznamnéjsi nez vlastni epi-
leptické zachvaty (Lagae et al., 2018; Cardenal-
-Mufioz et al., 2022).

Terapie epilepsie u DS
Epilepsie je u DS obtizné kompenzovatelna.
U naprosté vétsiny pacientd l1é¢ime kombi-
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naci ASM (antiseizure medication, protiza-
chvatova medikace), nicméné ani tato casto
nevede k Uplnému vymizeni epileptickych
zachvata.

Z vyse uvedenych dlvodu pfi hodnoceni
efektu ASM u DS nehovoiime o $anci na bez-
zachvatovost, ale o pravdépodobnosti na 50%
redukci zachvata. Pfi hodnoceni ti¢innosti no-
vych [ékli bereme do Uvahy jejich pozitivni viiv
na kognitivni schopnosti a behavioréIni projevy
(Cross et al., 2019; Strzelczyk et Schubert-Bast,
2022).

V soucasnosti existuje doporuceni pro
lécbu pacientl s DS (Tab. 1) (Cross et al., 2019;
Strzelczyk and Schubert-Bast, 2022):

Prvni linii terapie predstavuje valproat
a klobazam. V druhé linii se uplatnuji specifické
léky indikované pro tento syndrom, konkrétné
se jedna o stiripentol (Diacomit), fenfluramin
(Fintepla) a kanabidiol (Epidyolex). Pro poda-
vani téchto ASM mame podporu v randomi-
zovanych klinickych studii. Dalsi alternativy
prestavuji clonazepam, topiramat a/nebo
ketogenni dieta. Neni vhodné kombinovat
klobazam a klonazepam.

Ostatni Iéky vhodné pro terapii DS jsou
levetiracetam, brivaracetam, zonisamid, etho-
suximid, perampanel. Je mozné zvazitilécbu
neurostimulacni v podobé stimulace bloudi-
vého nervu (VNS).

V rdmci DS existuje i nevhodna ASM,
jedna se o preparaty, které mohou zhorso-
vat jak epileptické zachvaty, tak souc¢asné
i kognitivni, behaviordlni nebo motorické
projevy, z tohoto ddvodu neni jejich po-
davani u DS doporucovano. Skupina ne-
vhodné ASM je predstavovéna predevsim
blokatory natriovych kanald.

Recentné bylo rovnéz publikovano do-
poruceni pro terapii DS, které je zaloZzeno na
shodé mezi Iékafi a rodici/pecujicimi o paci-
enty s DS (Obr. 3) (Wirrell et al., 2022). V ramci
tohoto doporuceni zUstava valproat na pozi-
ci léku prvni volby. Jako druha volba je uva-
dén fenfluramin, stiripentol nebo clobazam.
Lékem treti line terapie je CBD (Epidyolex).
Léky 4. linie jsou topiraméat a ketogenni die-
ta. Ostatni ASM je doporucovéno nasazovat
pozdéji v pribéhu onemocnéni. Nevhodna
medikace zUstava beze zmény.

V dal$im textu se soustfedime na 3 ASM,
které maji prokazanu efektivitu u DS na zakla-
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