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LECBA SYNDROMU DRAVETOVE

protrahovanych zachvata a epileptickych sta-
tl u pacientl se DS (Thanh et al., 2002). Tento
efekt byl pozorovan i v souboru 131 pacient(
mladsich 2 let, kdy kromé statisticky vyznam-
ného snizeni frekvence tonicko-klonickych
zachvatu delSich 5 minut doslo také k vymi-
zeni epileptického statu (trvani > 30 minut)
v 55 % pfipadd (Chiron et al., 2023). Efekt
1é¢by stiripentolem pretrvava do dospélosti,
zejména pokud byla lé¢ba kombinaci valproat
+ klobazam + stiripentol zahdjena jiz v dét-
ském véku (Chiron et al., 2018). Stiripentol
pUsobi jako pozitivni alostericky modulator
GABA-A receptor, ale na jiném misté nez
benzodiazepiny, z ¢ehoz plyne jejich aditivni
efekt. Navic stiripentol zvysuje plazmatic-
kou koncentraci klobazamu i norklobazamu
cestou inhibice CYP enzymu. Dale blokuje
napétoveé fizené sodikové a kalciové kandly
ainhibuje laktat dehydrogendzu (Bacq et al.,
2024). Startovaci davka je 20 mg/kg/den,
maximum 50 mg/kg/den, navy3ovani by
mélo probéhnout po tydnech. U adoles-
centl a dospélych obvykle sta¢i 20-25 mg/kg/
den. Podéva se 2-3x denné, mél by se podavat
sjidlem, ale nikoliv s mlé¢nymi vyrobky ¢i dzusy.
NejcastejSimi nezadoucimi Ucinky jsou som-
nolence a pokles apetitu, je nutné kontrolovat
i pocet leukocytt. Stiripentol zvysuje plazma-
tickou hladinu klobazamu i valporatu, a proto
mUze byt nutné snizeni jejich davek (Strzelczyk
et Schubert-Bast, 2022).

Fenluramin

Fenfluramin je pro lé¢bu syndromu
Dravetové v EU dostupny od r. 2020. Ovliviuje
serotoninergni drahy v mozku. Studie na
vysoce farmakorezistentnich pacientech
ukazala vyznamnou redukci (38-68 % vs.
5-12 % u placeba) poctu konvulzivnich za-
chvat(, prodlouzeni intervalu mezi zachvaty
a celkové zlepseni stavu pacientl. Asi u 50 %
pacientll se po zavedeni Iécby fenflurami-
nem dafi vysadit néktery z jiz podévanych
protizachvatovych Iéka. Startovaci davka je
0,2 mg/kg/den, v kombinaci se stiripento-
lem maximum 0,4 mg/kg/den, max. 17 mg/
den a 0,7 mg/kg/den, max. 26 mg/den bez
stiripentolu (Strzelczyk et Schubert-Bast,
2022). Nejcastéjsimi nezadoucimi Ucinky
jsou Unava a pokles apetitu. Kazdy paci-
ent musi pred zahajenim Ié¢by absolvovat

echokardiografické vysetieni, aby se
stanovil vychozi stav srdecnich chlopni.
Echokardiografické monitorovani se ma
provadét kazdych Sest mésicl béhem
prvnich dvou let 1é¢by a poté jednou za rok.
Nezadouci Ucinky na srde¢ni chlopné u DS
nebyly pred uvedenim na trh reportovény.
Dle aktudlniho Souhrnu Udajd o pfipravku
Fintepla byla béhem postmarketingového
sledovani hlasena plicni arteridlni hyperten-
ze u ditéte spojena s fenfluraminem (v dévce
10,12 mg/den) poddvanym k 1é¢bé syndro-
mu Dravetové. Pacient fenfluramin vysadil

a nezadouci Ucinek po vysazeni vymizel.

Kanabidiol

Vysoce purifikovany lékafsky kanabidiol
je indikovany k |é¢bé syndromu Dravetové
a Lennoxova-Gastautova syndromu v kome-
dikaci s klobazamem u déti nad dva roky. Efekt
dlouhodobé terapie kanabinoidy na vyvoj moz-
ku a chovani je zatim nejasny. Mechanismus
ucinku se od ostatnich protizachvatovych léka
lisi. Moduluje intracelularni kalcium a inhibuje
vychytdvani adenosinu. V probéhlé studii na
farmakorezistentni skupiné pacientt se DS byla
redukce zachvatl vyraznéjsi u pacient( léce-
nych soucasné i klobazamem; proto vyse uve-
dené indika¢ni omezeni. Kanabidiol také zlep-
Sil celkovy stav pacientd (hodnoceny pomoci
Caregiver Global Impression of Change) a zvysil
pocet bezzachvatovych dnd. Startovaci davka je
5 mg/kg/den ve dvou davkach, udrzovaci davka
10 mg/kg/den, maximum 20 mg/kg/den, navy-
Sovani o 5 mg/kg/den by mélo probéhnout vzdy
jsou somnolence, Unava, prijem a pokles apeti-
tu. Je nutné sledovat hladinu klobazamu a jeho
metabolitu a pfipadné snizit davku (Strzelczyk
et Schubert-Bast, 2022).

Topiramat

Topiramét je Sirokospektry protizdchva-
tovy lék, jehoz mechanismus ucinku neni
presné znam, predpoklada se vliv na napétoveé
fizené sodikové a kalciové kandly, posileni
GABAergni inhibice, potlac¢eni glutamatem
zprostfedkované neurotransmise (inhibici
AMPA a kainatovych receptord) a snizeni
aktivity karboanhydrazy. Startovaci davka je
1-2 mg/kg/den ve dvou davkach, udrzovaci
dévka 5-10 mg/kg/den. Pomala titrace snizi

ol praxi 2024-25(5)-368-370 /
ol praxi. 2024;25(5):368-372

nezadouci ucinky, kterymi jsou somnolen-
ce, Unava, vertigo, nechutenstvi. MGze vést
ke zhor3eni feci, hypertermii a oligohidréze
a vyskytu ledvinnych kament. Ackoliv neni
v mezinarodnich doporucenich v prvni ani
druhé linii 1é¢by, je pfesto jednim z péti nej-
Castéji predepisovanych lékd u DS v Némecku
a v USA je poddvany stejné casto jako stiripen-
tol (Dravet et Guerrini, 2023).

Lécba komorbidit

Vzhledem ke komplexni povaze syndromu
Dravetové to nejsou jen zachvaty, které je tie-
ba lécit. Studie Chemaly a spol. (Chemaly et al.,
2021) zkoumala ve tfech evropskych stéatech,
co je opravdu dllezité pro pacienty se DS a je-
jichrodiny. Je to kromé snizeni poctu zachva-
tl také zlepseni chovani, komunikace, feci,
spanku, dennich aktivit a motorickych funkci.

Mentélni deficit se u déti se DS za¢ne
objevovat ve druhém roce zivota. Obvykle
nedochazi k regresu, ale postupem casu se
rozeviraji nlzky mezi kalendafnim a men-
talnim vékem ditéte. JeSté nez se objevi
mentalni deficit, jsou jiz detekovatelné cen-
tralni poruchy vizu. Pozdéji jsou ptitomné
problémy s vizualné-prostorovou orientaci
(Battaglia et al., 2016).

Porucha pozornosti je u DS velmi ¢asta.
Lécba psychostimulancii je mozna a hodno-
cend jako pfinosna (Wirrel et al., 2022).

Autismus nebo alespon autistické rysy
jsou u déti se DS casté. V souboru 41 pacien-
th ve véku 2-19 let splnilo DSM-25 kritéria pro
autismus 25 pacient(. Tézky mentalni deficit
s sebou nesl tézsi autisticky fenotyp (Reilly
et al., 2023). V¢asna detekce psychiatrickych
komorbidit umoznuje cilenou behavioralni
terapii a spravné vzdélavani.

Mozeckovy syndrom s ataxii a nestabilni
chlzi vyzaduje v¢asnou a trvalou ergoterapii
a rehabilitaci. Vhodné jsou lé¢ebné lazeriské
pobyty.

Udaje o lé¢bé poruchy chiize charakteru
»croach gait” levodopou nejsou jednotné,
posledni studie deviti pacientd ve véku 6 az
20 let uvadi zlepseni chlize pti 1é¢bé levodo-
pou (Suzuki et al., 2024).

Porucha spanku je pfitomnd az u 70 % déti
(Licheni et al., 2018). Vice nez polovina pa-
cientll ma zachvaty ve spanku. Problémem je

usinanii udrzeni kontinuity spanku, efektivni
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