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Obr. 3. Doporucenipro lécbu syndromu Dravetové — konsenzus lékart a rodicd/pecujicich o tyto paci-

enty — modifikovdno dle Wirrell et al,, 2006
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dé randomizovanych klinickych studii, jedna
se o (1) stiripentol, (2) fenfluramin, (3) CBD
(Epidyolex).

V soucasnosti neexistuje pfimé srovnani
efektivity a tolerability stiripentolu, fenflu-
raminu a CBD (Epidyolexu). V literatufe viak
bylo publikovano jejich nepfimé srovnani na
zakladé analyzy jednotlivych studii (zde je
nutné vzit v potaz, Ze musime vysledky in-
terpretovat s urcitou rozvahou a odstupem).
Nicméné se zda, ze fenfluramin a stiripentol
jsou stejné efektivni stran redukce epileptic-
kych zachvat(. Nasazeni CBD (Epidyolexu)
vedlo k méné vyrazné redukci zachvatd. Pfi
hodnoceni bezpec¢nostniho profilu vysel jako
nejbezpecnéjsi fenfluramin, jehoZ nasazeni
bylo spojeno s nejmensim mnozstvim neza-
doucich ucinkd. Je jisté zajimavé, Ze autofi
v ramci ¢lanku hodnotili i soticlestas, coz je
dosud autoritami neschvalena ASM pro DS,
a tento novy preparat se jevi jako velmi slibny
(Wu et al., 2022).

Vzhledem k faktu, Ze se nas ¢lanek zamé-
fuje na dospélé pacienty s DS, budeme uva-
dét data z praci, které se vénuiji této populaci
(Cross et al., 2019; Strzelczyk et Schubert-Bast,
2022).

Stiripentol (Diacomit)
Stiripentol plsobi jako modulator recep-
tord pro kyselinu gamma-aminomaselnou

(GABA A) (Fisher, 2009). Stiripentol se pouziva
jako pridatnd terapie k valproatu a klobazamu.
Farmakokineticky potencuje jejich efekt, coz
muze umoznit snizeni davek jak valproatu,
tak i klobazamu. Po nasazeni stiripentolu
je nutné monitorovat sérové koncentrace
valproatu, klobazamu a norklobazamu (ak-
tivni metabolit klobazamu), ev. snizit jejich
davkovani v pfipadé rozvoje nezddoucich
ucinkad.

Efekt stiripentolu byl jednoznacné pro-
kdzan u détskych pacientl s DS. U dospé-
lych pacientl jsou data skromnéjsi, vétsi-
nou zahrnuji pouze mensi skupiny pacientt
(Inoue et al., 2009; Balestrini et al., 2017).

Balestrini et al. (2017) hodnotili efekt stiri-
pentolu u 13 dospélych pacient(i s DS. Redukce
zachvatl = 50 % bylo dosazeno u 3 (23 %) po
36 mésicich lé¢by.

Inoue a spoluautofi provadéli retro-
spektivni studii, soustfedovali se na vliv
stiripentolu na ¢etnost klonickych nebo
generalizovanych tonicko-klonickych za-
chvatt. Identifikovali celkem 25 pacientt
s DS, 8 pacientd v ramci této studie pfedsta-
vovalo starsi podskupinu (8-22 let). V rdmci
této starsi podskupiny méli 4 (50 %) pacienti
vyssi nez 50% redukci zachvatl, 1 pacient
byl bez zachvati. Pfi del$im sledovani mélo
5 (63 %) pacientl vice nez 50% redukci za-
chvatl. Nezadouci Gcinky byly ztrata chuti

k jidlu, poruchy spanku, hyperaktivita, irita-
bilita nebo ataxie (Inoue et al., 2009).
Doporucovana davka stiripentolu
u déti je 50 mg/kg télesné hmotnosti/den.
Nicméné ve studii, kterd sledovala déti Ié-
¢ené stiriptentolem do dospélosti, museli
autofi snizit davku na 25-30 mg/kg télesné
hmotnosti/den (Chiron et al., 2018). V dalsi
studii, ve které byl stiripentol nasazovan
u 28 dospélych pacientl s DS, bylo dosazeno
~pouze” davky 15 mg/kg télesné hmotnosti/
den. K této nizsi davce vedly nezadouci ucin-
ky. Téméf u 80 % pacientl se objevily vysoké
hodnoty amoniaku podminiujici rozvoj meta-
bolické encefalopatie. Vysoké hodnoty amoni-
aku se podatilo snizit podavanim L-karnitinu
v davce 1 g/den, u jednoho pacienta byl
L-karnitin podavan soucasné s lactulézou
(Zulfigar Ali et al., 2020). Hladiny L-karnitinu
je mozné vysetfit cestou Ustavu dédignych
a metabolickych poruch v Praze, suplementaci
Ize zajistit touto cestou lé¢ivym pfipravkem
s obsahem L-karnitinu (preskripce omezena na
specializované pracovisté pro 1é¢bu dédic-
nych metabolickych poruch). Dal$i moznosti
je zajistit suplementaci cestou potravinovych
doplrikl s obsahem L-karnitinu (zde vsak nenf
dohled na sloZeni jednotlivych pripravkd).

Fenfluramin (Fintepla)

Fenfluramin (Fintepla) ma recentné
v Ceské republice schvalenou Ghradu v rezi-
mu centrového léku v indikaci pfidatné lé¢by
u DS a LGS u pacientt od 2 let véku.

Hlavni cesta pUsobeni fenfluraminu
je modulace serotoninovych receptora
(5HT-receptory) a sigma-1 receptord. Byl pro-
kazan pozitivni vliv fenfluraminu jak na frek-
venci epileptickych zachvat(, tak i na ostatni
komorbidity pacientl (autismus, exekutivni
funkce, SUDEP) (Martin et al., 2021).

V piipadé fenfluraminu zavisi jeho dévko-
vani na komedikaci pacienta (podavani bez
stiripentolu a podavani se stiripentolem).
V pfipadé podavani bez stiripentolu je maxi-
malni davka 26 mg/den, v pfipadé soucasné-
ho podavani se stiripentolem se maximalni
davka redukuje na 17 mg/den. Vyse uvede-
né davkovani plati pro pacienty s hmotnosti
> 37 kg (Guerrini et al., 2022). Predepisovani
fenfluraminuje t. & v Ceské republice vazéno
na centra. V soucasnosti jsou schvalend centra
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