
NEUROLOGIE PRO PRAXI  /  Neurol. praxi. 2024;25(3):216-223  /  www.neurologiepropraxi.cz222

PŘEHLEDOVÉ ČLÁNKY
Dravetové syndrom v dospělosti

jak pro obor dětské neurologie, tak i pro obor 

neurologie. V rámci oboru dětské neurologie 

byla schválená centra: FN Motol, Fakultní 

Thomayerova nemocnice, FN Brno, FN 

Ostrava a FN Plzeň. Pro obor neurologie by-

la schválena centra: FN Motol, FN u sv. Anny, 

FN Ostrava, Fakultní Thomayerova nemoc-

nice, FN Plzeň, Ústřední vojenská nemoc-

nice a Nemocnice Na Homolce. Existuje 

i návrh dalších center pro předpis fenflu-

raminu (tyto však zatím nejsou oficiálně 

schválena).

Je k dispozici evropská studie, která hod-

notí efekt fenfluraminu u pacientů s DS v rám-

ci programu časného přístupu (early access 

programme). Do této studie bylo zařazeno 

celkem 149 pacientů, z toho 24 dospělých 

(věk > 18 let). V rámci této studie více než 

polovina pacientů vykazovala významné 

(> 75  %) snížení epileptických záchvatů. 

Vzhledem k významnému efektu fenflu-

raminu byla u více než poloviny pacientů 

redukována komedikace ASM. K oběma po-

pisovaným změnám došlo jak u dětských 

pacientů, tak i  u  dospělých. Jak jsme již 

zmiňovali v úvodu této kapitoly, pro hod-

nocení efektivity jednotlivých léků u DS je 

důležitý rovněž jejich vliv na ostatní charak-

teristiky pacientů (exekutivní funkce, po-

ruchy chování). Autoři použili k hodnocení 

těchto proměnných škálu „Clinical Global 

Impression Scale“, hodnotící 3 proměnné: 

(1) tíži onemocnění, (2) celkové zlepšení, 

(3) index efektivity. U 61,5 % pacientů došlo 

k velmi významnému nebo významnému 

zlepšení. Toto zlepšení bylo přítomno napříč 

všemi věkovými skupinami, tj. i u dospělých 

nemocných (Guerrini et al., 2022).

Kanabidiol (Epidyolex)
V posledních několika letech se výraz-

ně zvyšuje zájem o léčebné účinky konopí. 

Konopí obsahuje velké množství potenciál-

ně účinných látek (v literatuře uváděn počet 

větší než 500). Z  lékařského hlediska jsou 

nejznámější tetrahydrocannabinol (THC) 

a kanabidiol (CBD). Tetrahydrocannabinol je 

zodpovědný za psychoaktivní vlastnosti kono-

pí. Kanabidiolu jsou připisovány protizánětlivé, 

antiemetické, antipsychotické a protizáchva-

tové vlastnosti. Epidyolex obsahuje více než 

98 % CBD. Protizáchvatový účinek CBD není 

jednoznačně vysvětlen, pravděpodobně ovliv-

ňuje neuronální excitabilitu prostřednictvím 

inhibice transportu adenosinu a působením 

na uvolňování glutamátu modulací intra- a ex-

tracelulárních cest kalcia (Arzimanoglou et al., 

2020; Gray et Whalley, 2020).

Epidyolex je indikován nejen v léčbě DS, 

ale rovněž k léčbě záchvatů u pacientů s LGS 

a u tuberózní sklerózy. Je možné ho podávat 

jako adjuvantní terapii u pacientů starších 2 let. 

V indikaci DS a LGS má být podáván současně 

s clobazamem. Je doporučena udržovací dávka 

10 mg/kg tělesné hmotnosti/den, tato může 

být zvýšena individuálně až do maximální dáv-

ky 20 mg/kg tělesné hmotnosti/den (terapie 

DS a LGS) a 25 mg/kg tělesné hmotnosti/den 

(terapie tuberózní sklerózy) (Lattanzi et al., 

2021). Jeho předepisování je rovněž vázáno 

na centra, jedná se o totožná centra jako pro 

předpis fenfluraminu.

Pokud se zaměříme na vliv Epidyolexu 

na frekvenci záchvatů, máme dostupná data 

u 152 dětí a dospělých léčených s DS nebo 

LGS (58 DS, 94 LGS). Tato data byla, stejně jako 

u fenfluraminu, získána v rámci programu 

časného přístupu (early access programme). 

Čtvrtina pacientů (28  %) ukončila užívání 

Epidyolexu z důvodu nežádoucích účinků. 

Po 12 týdnech užívání bylo dosaženo 50% 

redukce u nejvíce omezujících typů záchvatů 

(většinou se jednalo o motorické záchvaty) 

a 44% redukce všech epileptických záchvatů 

(Laux et al., 2019).

Závěr
Dravetové syndrom představuje genetic-

ky podmíněné vzácné onemocnění rozvíjející 

se od časného dětství. Jedná se o onemocnění 

komplexní, které se projevuje nejen farmako-

rezistentní epilepsií, ale i postupným postiže-

ním kognitivních, motorických a autonom-

ních funkcí s mentální disabilitou, poruchami 

chování, zhoršující se mobilitou a rizikem 

poruch srdečního rytmu. Onemocnění vede 

k závažnému narušení schopnosti pacientů 

fungovat v běžných denních aktivitách s po-

zvolnou progresí. Bez péče druhých osob se 

pacienti s DS neobjedou. Vzhledem k tomu, 

že se možnosti farmakoterapie rozšířily (sti-

ripentol [Diacomit], fenfluramin [Fintepla] 

a CBD [Epidyolex]), je důležité na diagnó-

zu DS pomýšlet a při klinickém podezření 

doplnit genetické vyšetření. U  pacientů 

s potvrzeným DS může vést dosažení lepší 

kontroly záchvatů ke zlepšení mentálního 

stavu pacienta (obnovení sociálního kontak-

tu projevování radosti, zlepšení řeči), zmír-

nění progrese motorických poruch, snížení 

rizika úmrtí, pádu, poranění, redukci potřeby 

volání záchranné služby, hospitalizace, a te-

dy ke snížení zátěže zdravotního systému. 

V neposlední řadě dojde ke zlepšení kvality 

života celé rodiny.
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