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jak pro obor détské neurologie, tak i pro obor
neurologie. V rdmci oboru détské neurologie
byla schvdlend centra: FN Motol, Fakultni
Thomayerova nemocnice, FN Brno, FN
Ostrava a FN Plzen. Pro obor neurologie by-
la schvdlena centra: FN Motol, FN u sv. Anny,
FN Ostrava, Fakultni Thomayerova nemoc-
nice, FN Plzen, Ustfedni vojenska nemoc-
nice a Nemocnice Na Homolce. Existuje
i navrh dalsich center pro predpis fenflu-
raminu (tyto vsak zatim nejsou oficialné
schvalena).

Je k dispozici evropska studie, ktera hod-
noti efekt fenfluraminu u pacientd s DS v ram-
ci programu ¢asného pfistupu (early access
programme). Do této studie bylo zafazeno
celkem 149 pacientd, z toho 24 dospélych
(vék > 18 let). V rdmci této studie vice nez
polovina pacientl vykazovala vyznamné
(> 75 %) snizeni epileptickych zachvat(.
Vzhledem k vyznamnému efektu fenflu-
raminu byla u vice nez poloviny pacientd
redukovana komedikace ASM. K obéma po-
pisovanym zménam doslo jak u détskych
pacientd, tak i u dospélych. Jak jsme jiz
zminovali v tvodu této kapitoly, pro hod-
noceni efektivity jednotlivych 1€k u DS je
dllezity rovnéz jejich vliv na ostatni charak-
teristiky pacientl (exekutivni funkce, po-
ruchy chovani). Autofi pouzili k hodnoceni
téchto proménnych 3kélu ,Clinical Global
Impression Scale”, hodnotici 3 proménné:
(1) tizi onemocnéni, (2) celkové zlepseni,
(3) index efektivity. U 61,5 % pacient( doslo
k velmi vyznamnému nebo vyznamnému
zlepseni. Toto zlep3eni bylo pfitomno napfic¢
vSemi vékovymi skupinami, tj. i u dospélych
nemocnych (Guerrini et al., 2022).
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Kanabidiol (Epidyolex)

V poslednich nékolika letech se vyraz-
né zvysuje zdjem o |é¢ebné ucinky konopi.
Konopi obsahuje velké mnoZzstvi potencial-
né ucinnych latek (v literatufe uvadén pocet
vétsi nez 500). Z lékarského hlediska jsou
nejzndmé;jsi tetrahydrocannabinol (THC)
a kanabidiol (CBD). Tetrahydrocannabinol je
zodpovédny za psychoaktivni vlastnosti kono-
pi. Kanabidiolu jsou pfipisovény protizanétlivé,
antiemetické, antipsychotické a protizachva-
tové vlastnosti. Epidyolex obsahuje vice nez
98 % CBD. Protizachvatovy ucinek CBD neni
jednoznacné vysvétlen, pravdépodobné ovliv-
fiuje neuronalni excitabilitu prostfednictvim
inhibice transportu adenosinu a plisobenim
na uvolnovani glutamatu modulaciintra- a ex-
tracelularnich cest kalcia (Arzimanoglou et al.,
2020; Gray et Whalley, 2020).

Epidyolex je indikovan nejen v 1écbé DS,
ale rovnéz k 1é¢bé zachvatl u pacientt s LGS
a u tuberoézni sklerézy. Je mozné ho podavat
jako adjuvantniterapii u pacientd starsich 2 let.
Vindikaci DS a LGS md byt poddvan soucasné
s clobazamem. Je doporucena udrzovaci davka
10 mg/kg télesné hmotnosti/den, tato mize
byt zvysena individualné az do maximalni dav-
ky 20 mg/kg télesné hmotnosti/den (terapie
DS a LGS) a 25 mg/kg télesné hmotnosti/den
(terapie tuberézni sklerézy) (Lattanzi et al.,
2021). Jeho predepisovani je rovnéz vazano
na centra, jedna se o totozna centra jako pro
predpis fenfluraminu.

Pokud se zaméfime na vliv Epidyolexu
na frekvenci zachvat(i, mdme dostupna data
u 152 déti a dospélych lé¢enych s DS nebo
LGS (58 DS, 94 LGS). Tato data byla, stejné jako
u fenfluraminu, ziskana v rdmci programu
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¢asného pfistupu (early access programme).
Ctvrtina pacient(i (28 %) ukon¢ila uzivani
Epidyolexu z dlivodu nezddoucich uGcinka.
Po 12 tydnech uzivéni bylo dosazeno 50%
redukce u nejvice omezujicich typt zachvata
(vétSinou se jednalo o motorické zachvaty)
a 44% redukce vsech epileptickych zachvatt
(Laux et al., 2019).

Zavér

Dravetové syndrom piedstavuje genetic-
ky podminéné vzacné onemocnéni rozvijejici
se od ¢asného détstvi. Jednd se o onemocnéni
komplexni, které se projevuje nejen farmako-
rezistentni epilepsii, ale i postupnym postize-
nim kognitivnich, motorickych a autonom-
nich funkci s mentalni disabilitou, poruchami
chovéni, zhorsujici se mobilitou a rizikem
poruch srde¢niho rytmu. Onemocnéni vede
k zdvaznému naruseni schopnosti pacientl
fungovat v béznych dennich aktivitach s po-
zvolnou progresi. Bez péce druhych osob se
pacienti s DS neobjedou. Vzhledem k tomu,
ze se moznosti farmakoterapie rozsifily (sti-
ripentol [Diacomit], fenfluramin [Fintepla]
a CBD [Epidyolex]), je dulezité na diagné-
zu DS pomyslet a pfi klinickém podezieni
doplnit genetické vysetieni. U pacientd
s potvrzenym DS mUze vést dosazeni lepsi
kontroly zachvatu ke zlepseni mentalniho
stavu pacienta (obnoveni socidlniho kontak-
tu projevovani radosti, zlepseni feci), zmir-
néni progrese motorickych poruch, snizeni
rizika Umrti, padu, poranéni, redukci potieby
volani zachranné sluzby, hospitalizace, a te-
dy ke snizeni zatéze zdravotniho systému.
V neposledni fadé dojde ke zlep3eni kvality
Zivota celé rodiny.
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