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DZIALALNO SC
LECZNICZA



Wstep do prezentacji dziatalngci klinicznej IPCZD w 2005r.

W 2005 r. w IPCZD hospitalizowano 30 858 pacjent§Wwstosunku do 2004 r. naptt
wzrost liczby hospitalizowanych o 12,8% oraz wzrbstby osobodni 0 5 %. Jednoénee
utrzymuje s¢ tendencja skracanimedniego czasu pobytu chorego (w 2003 r. - 7,40042r. -
5,8; w 2005 r. - 5,0 dni) oraz wzrost wshkika przelotowéci (w 2003 r. — 42,3; w 2004 r. —
51,6; w 2005 r. — 61,8). Tendencja ta zz@ina jest madiwoscia realizacji swiadcze
medycznych w trybie hospitalizacji jednodniowejooptymalizaci czasu hospitalizacii.

Ogolna liczba téek w IPCZD w 2005 r. wynosita 554 i nie zkszyta s¢ w stosunku do
0golnej liczby tGek w roku 2004.

W poradniach Instytutu udzielono 172 600 porad, @@ mniej nk w roku ubiegtym.
Najwiecej porad udzielono w Poradni Kardiologicznej (14Q@®rady). Niewielki spadek liczby
porad w 2005 r. spowodowany jest #iwoscia realizacji niektorychwiadcze, realizowanych
w 2004 r. jako porady ambulatoryjne, w trybie htspzacji jednodniowe;.

W roku 2005 nie nagpity zmiany w strukturze organizacyjnej poradnigpéstycznych.

W 2005 r. w Instytucie realizowano programy politgdrowotnej, m. in.:

* ,,Program Powszechnych Przesiewowych Bagichu Noworodkéw” zainicjowany przez
Wielka Orkieste Swigtecznej Pomocy,

* Polski Rejestr Wrodzonych Wad Rozwojowych w IPCZD,

* Program stworzenia Europejskiego Rejestru Wrodzonegespotu Hipowentylaci
Pochodzenia Centralnego (European CCHS Registry),

* ,,Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Choroktatlu Sercowo-Naczyniowego na lata
2003-2005" - POLKARD.

W 2005 r. w Klinikach i zakladach Instytutu wdomo 28 nowych technologii
medycznych. Nowe technologie wdydy: Klinika Neurochirurgii, Klinika Okulistyki, Kinika
Anestezjologii i Intensywnej Terapii, Klinika Gasénterologii, Hepatologii i Immunologii,
Klinika Neurologii i Epileptologii, Klinika Kardiabgii, Klinika Chirurgii Dzieckcej |
Transplantacji Nagddw oraz Zaktad Diagnostyki Laboratoryjnej.

W ramachswiadczeé wysokospecjalistycznych finansowanych z fetd pastwa, w 2005 r.
realizowano naspujace procedury:
* przeszczepy wroby,
* przeszczepy nerki,
» operacje wad wrodzonych serca u nienybwl
» operacje wad wrodzonych serca u niengbwaorty piersiowej w kyzeniu pozaustrojowym,
» diagnostyczne cewnikowanie serca, biopsjegma sercowego u dzieci do lat 18,
» Kkardiologiczne zabiegi interwencyjne u dzieci do 18, w tym przezskérne zamykanie
przeciekéw z gyciem zestawow zamykagjych.
Realizatorami tych procedur byly: Klinika Chirurgidziecicej i Transplantacji Naszow,
Klinika Nefrologii i Transplantacji Nereklinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunolagi
Klinika Kardiochirurgii, Klinika Anestezjologii i mtensywnej Terapii oraz Pracownia
Cewnikowania Serca i Angiografii Kliniki Kardiologi



Dziatalnasé szpitala w 2005r.

LICZBA LOZEK LICZBA WSKAZNIKI

ODDZIAL Stan na dzi@ Srednia Wykorzystania téka pobytu chorego

31.12.2005r. wroku | Leczonych| Osobodni| Wypisanych Osobodri w dniach % przelotowdci | w dniach
OGOLEM 542 552 32614 157818 30858 154358 285,9 78,3% 59,1 5,0
Chirurgii Ogolnej i Transpl.Narz. 40 40 1872 10923 1575 10760 273,1 74,8% 46,8 6,8
Choréb Metabolicznych 10 10 919 2968 912 2951 296,83 81,3% 91,9 3,2
Diabetologii 8 8 320 1575 317 1565 196,9 53,9% 40,0 4,9
Dializ 1603 0 1603 0 0,0 0,0% 0,0 0,0
Dziennej Rehabilitacji * 1074 4878 1074 4878 00, 0,0% 0,0 4,5
Dzienny Chemioterapii 1555 0 1555 0 0,0 0,0% 0 0, 0,0
Endokrynologii 12 12 977 2524 973 2519 210,3 57,6%0 81,4 2,6
Gastroenterologii i Hepatologii 40 40 2755 11791 187 11642 294.,8 80,8% 68,9 4,3
Immunologii 8 8 882 2621 873 2497 327,6 89,8% 110,3 2,9
Kardiochirurgii 24 24 794 4909 470 4755 204,5 56,096 33,1 10,1
Kardiologii 48 48 2033 11084 1916 11011 230,9 63,36 42,4 5,7
Nefrologii, Transpl.Nerek i NadgiTetn. 40 40 2098 9421 2014 9269 235,5 64,5p0 52,5 4,6
Neurochirurgii 25 25 1928 8182 1607 8055 327,3 89,7% 77,1 5,0
Neurologii i Epileptologii 12 22 1139 5917 1123 588 269,0 73,7% 51,8 5,2
Niemowlkcy 20 20 1047 5682 1035 5571 284,1 77,8% 52,4 54
OIT1 10 10 250 2946 209 2252 294,6 80,796 25,0 10,8
0oIT2 20 20 1397 4141 1273 3954 207,1 56,7% 69,9 3,1
Okulistyki 24 24 1353 5649 1328 5625 2354 64,5% 56,4 4,2
Onkologii 57 57 3136 18778 3049 18554 3294 90,36 55,0 6,1
Patologii Noworodka 13 13 477 4549 417 4251 349,9 95,9% 36,7 10,2
Pediatrii Ogolnej 20 20 1440 5619 1422 5534 281, 77,0% 72,0 3,9
Rehab. Neurologicznej 35 35 585 10344 565 10143 ,6295| 81,0% 16,7 18,0
Rehab. Ogélnej i Nasrlu Ruchu 35 35 714 11424 703 11374 326,4 89,4% 4 20, 16,2
Urologii 26 26 1882 6876 1779 6714 264,5 72,5% 72,4 3,8
Zywienia 15 15 384 5015 348 4599 334,3 91,696 25,6 13,2

Dane statystyczne gromadzone w oparciu o wielokrainh medzyoddziatowy (dot.leczonych , osobodni i wihikOw wykorzystania tdka oraz przelotowdsi).

Dane statystyczne gromadzone w oparciu o jednokmoich wypisowy (dot.wypisanych, osobodni i wahika pobytu chorego).

*Od 01.10.2005r.
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SREDNIA LICZBA

w dniach

DNI POBYTU CHOREGO W SZPITALU
W LATACH 1981-2005
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1991 -11,4 1996 - 7,4 2001 - 8,27
1992 - 10,4 1997 -7,1 2002 - 7,74
1993 - 9,0 1998 - 6,5 2003-7,4
1994 - 8,3 1999 - 7,3 2004 -5,8
1995- 7,6 2000 - 8,31 2005-5,0



LICZBA PORAD WEDLUG ODDZIALOW NFZ 01.01.-31.12.2065

L.P. | NAZWA PORADNI 01 02 03 04| 05 06 07 08 09 10 11] 12 13 14 16 1 drak | inne razem
PORADA W IZBIE PRZYEC 14 41 10 4 2620 6 18 7 13 16 11 9] 0] 10 2 2803
2 ALERGOLOGICZNA 37| 203 39 4 8567 36 50 17 61 56 54 17| 0| 28 201 9393
3 AUDIOLOGICZNA 14 42| 164| 11 52 46 6451 8| 156 73 37 51 58 79 25 19] 0 8 455 7749
4 CHIRURGICZNA 31 51| 166| 21 43 10 3175 13 72 79 35 50 80 81 45 50| O 1 534 4537
5 CHOROB | TRANSPLANTACJI VATROBY 92 79| 122| 40| 163| 160 916 21 91 59| 103| 214 72 84| 177 88| O 1 51 2533
6 CHOROB METABOLICZNYCH 132| 163| 157| 62 77 91 3823| 39| 165 83 61| 124 88 98| 114 771 0 1 156 5511
7 DERMATOLOGICZNA 31| 102 21 13 3376 15 31 16 16 47 28 27 23| 0 8 508 4284
8 DIABETOLOGICZNA 10 23 0 1 0 737 10 2 1 6 7 2 0 0 5 813
9 DLA DZIECI Z AUTYZMEM 5 43 660 16 4 1 0 3 5 1 0 0 1 760
10 ENDOKRYNOLOGICZNA 70| 266| 247| 56 64 68 3892| 60| 127| 135 69| 113| 123| 351| 110 59| 0| 10 185 6005
11 FONIATRYCZNA 3 22 74 9 22 4 3451 2 20 16 7 13 6 20 9 5/ 0 4 177 3864
12 GASTROENTEROLOGICZNA 76| 139] 307| 61| 127 59 5033| 48| 136| 167 87| 126| 140| 156| 156 109| 0| 10 11 6948
13 | GENETYCZNA 56| 106| 147| 25 30 32 1450| 23| 111 57 44 59 86| 102 47 61| O 2 204 2642
14 | GINEKOLOGII DZIECECEJ 16 62 74| 17 41 17 2999| 14 43 63 25 35 60 91 35 34| O 6 244 3876
15 IMMUNOLOGII 16 63| 136| 18 30 6 1663| 6 43 80 30 92 51 79| 131 22| 0 0 374 2840
16 KARDIOLOGICZNA 99| 813| 1124| 90| 100 64 9139| 34| 324| 538 68 74| 374| 814| 109 83| O 6 181| 14034
17 KONSULTACYJNA 9 0 5 0 247 0 0 0 1 5 0 0| O 0 1 275
18 KONSULTACYJNA NIEMOWLECIA 7 3 0 0 176 0 1 1 4 4 0 0| O 0 14 213
19 KONSULTACYJNO- PULMONOLOGICZNA 19 24 55 10 0 908 0 15 1 7 24 27 71 0 2 129 1234
20 LARYNGOLOGICZNA 10 13 51| 10 22 4 2369 1 12 31 1 6 17 17 11 6] 0 2| 1611 4194
21 LECZENIA BOLU i ANESTEZJOLOGII q 0 0 0 0 0 1 2 3 2 0 0 0 0 0 0[ O 0 334 342
22 LOGOPEDYCZNA 6 18 73 16 3 4596 O 18 12 23 24 3 12 3 6| O 2 200 5019
23 NEFROLOGII | NADCBNIENIA TETNICZEGO 73| 216] 293| 25| 100 44 6667| 42| 195| 124 34 79| 175]| 183| 115 421 0 6 37 8450
24 NEUROCHIRURGICZNA 96| 100| 185| 74 41 41 1347| 20| 170| 150| 120 44 78| 170 80 54| 0 0 300 3070
25 NEUROLOGICZNA i EPILEPTOLOGICZNA 81 154| 430| 78 81 58 6977| 45| 202| 155 72 60| 141 139 95| 104 0| 11 14 8897
26 | ODDZ.POBYT.DZIENNYCH REH. 44 88| 269| 10 62 13| 15453] O 70 93| 126 71 96 34 57 64| 0| 32 6| 16588
27 OKULISTYCZNA 108| 242| 280| 77| 146 40 8387| 16| 209| 151| 137 42| 268| 336| 182| 108 O| 13| 1166 11908
28 | ONKOLOGICZNA DZIECI | MLODZIEZY 75| 132| 218|110| 207 71 2837| 63| 195| 171 86| 131| 126| 372| 180 66| 0| 10| 1829 6879
29 ORTOPEDYCZNA 1 12 997 6 10 7 1 0 99 1148
30 PEDIATRYCZNA 0 0 0 0 8 0 0 0 0 0 0 8
31 PSYCHIATRYCZNA DLA DZIECI 11 52 909 19 20 13 10 15| 0 75 1157




32 | PSYCHIATRYCZNA DLA MLODZ. 6| 6| 51 1 521 14| 17| 16| 2| 18| 12| 4 o] 1 73 756
33 | PSYCHOLOGICZNA 6| 14| 76 8 1370 20| 13| 7| 10| 20| 13| 12 o] 6 6| 1598
34 | REHABILITACJI DZIECI Z ZESPOLEM OSTEOPOROZY 6 56| 68| 15| 11| 6| 1190 41| so| 17| 42| 36| 87| 20| 22| o] 2 59| 1751
35 | REHABILITACJI DZIECECEJ 4| 9| 49 19| 11| 2544 10| 11| 16| 7| 14| 14| 19| 14| 14| o| 5| 127 2890
36 | REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 11 18| 80 18| 7| 4232 11| 23| 18| 7| 13| 22| 19| 13| o] 2 7| 4507
37 | REH.DLA DZIECI Z DYSFUNKCA RUCHU 8| 8| 24| 5| 8 6| 1556| 5 9 6] 2 5| 21| 14| 4| 3/ 0| o 5| 1689
38 | TRANSPLANTACJI NEREK 63| 73| 66| 11| 93| 106| 448| 14| 52| 52| 29| 110] 60| 29| 77| 40| o] 4 59| 1386
39 | UROLOGICZNA 129| 233| 690| 54| 134| 99| 5576 82| 257| 192| 70| 169| 236| 187| 156| 77| o| 6| 1180 9527
40 | ZYWIENIOWA 8| 23| 14| 2| 12| 12 300 9| 14| 11| 9| =28/ 8| 17| 22| 23| o] 2 8 522

RAZEM 1410| 3358| 6169| 927| 1832| 1106| 127568| 609| 2910| 2770| 1381| 1850| 2627| 3772| 2142| 1333| 0| 208| 10628| 172600
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Liczba porad w 2005 roku wg oddziatow NFZ
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Liczba porad w 2005 wg oddziatow IP-CZD
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Zywieniowa

Urologiczna

Transplantacji Nerek

Reh. Dla Dzieci z Dysfunkcjg Ruchu
Rehabilitacji Urologicznej
Rehabilitacji Dzieciecej
Rehabilitacji Dzieci z Zesp. Ost.
Psychologiczna

Psychiatryczna dla Mtodz.
Psychiatryczna dla Dzieci
Pediatryczna

Ortopedyczna

Onkologiczna Dzieci i Mtodziezy
Okulistyczna

Oddz. Pobyt. Dziennych Reh.
Neurologiczna i Epileptologiczna
Neurochirurgiczna

Nefrologii i Nadci$nienia Tetnicz.
Logopedyczna

Leczenia Boélu i Anestezjologii
Laryngologiczna

Konsultacyjno - Pulmonologiczna
Konsultacyjna Niemowleca
Konsultacyjna

Kardiologiczna

Immunologii

Ginekologii Dziecigcej
Genetyczna
Gastroenterologiczna
Foniatryczna

Endokrynologiczna

Dla Dzieci z Autyzmem
Diabetologiczna
Dermatologiczna

Choréb Metabolicznych

Choréb i Transplantacji Watroby
Chirurgiczna

Audiologiczna

Alergologiczna

Portada w Izbie Przyje¢
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WYJASNIENIE DO UZYTYCH W TABELACH SKROTOW:

01 — Dolnglaski Oddziat Wojewdédzki Narodowego Funduszu Zdrowia

02 — Kujawsko-Pomorski Oddziat Wojewodzki Narodowéginduszu Zdrowia
03 — Lubelski Oddziat Wojewddzki Narodowego FunduZdrowia

04 — Lubuski Oddziat Wojewddzki Narodowego FunduBdtowia

05 — £odzki Oddziat Wojewodzki Narodowego FunduZewowia

06 — Matopolski Oddziat Wojewddzki Narodowego Fusziw Zdrowia

07 — Mazowiecki Oddziat Wojewddzki Narodowego FusmluZdrowia

08 — Opolski Oddziat Wojewddzki Narodowego FunduBdtowia

09 — Podkarpacki Oddziat Wojewddzki Narodowego Fuszd Zdrowia

10 — Podlaski Oddziat Wojewodzki Narodowego Fundugdrowia

11 — Pomorski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduddrowia

12 —Slaski Oddziat Wojewodzki Narodowego Funduszu Zdrowia

13 —Swigtokrzyski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduszudida

14 — Warmhsko-Mazurski Oddziat Wojewddzki Narodowego Fundugdrowia
15 — Wielkopolski Oddziat Wojewodzki Narodowego Buszu Zdrowia

16 — Zachodniopomorski Oddziat Wojewodzki Narodowé&ginduszu Zdrowia
17 — byta Branowa Kasa Chorych dla Sta Mundurowych

brak — Brak Ubezpieczenia w Narodowym Funduszwwax

13



LICZBA PRZYJETYCH WG ODDZIALOW NFZ 01.01. - 31.12.2005R. (RUCHEDNOKROTNY)

L.P. NAZWA ODDZIALU 01 02 03 04| 05| 06 07 08 09 1p 1 1213 14 15 16| 17 brak| razem
1| CHIRURGII OGOLNEJ 3§ 40| 118] 32| 45| 21| 1007| 32 64| 43| 26| 82| 62| 101 56| 66| O 5| 1838
2| CHOROB METABOLICZNYCH 116| 47 17 6| 39| 70 262| 24 57| 32| 34| 65| 11 21 63| 49| O 0 913
3| DIABETOLOGII 3 3 9 2 1 0 274 2 8 0 0 3 3 4 4 2] 0 0 318
4| DIALIZ 1 0 0 0 0 0| 1566] O 0 0 0 2 0 34 0] O 0| 1603
5| DZIENNEJ REHABILITACJI 3 2 12 0 7 2| 1024 2 4 1 6 1 3 5 2 0] O 0| 1074
6 | DZIENNY CHEMIOTERAPII 21 25| 107 21| 78 3 918| 37 57| 14| 23| 38| 24| 126 59 21 0 2| 1555
7| ENDOKRYNOLOGII 20 52 64 8 9| 16 604| 13 29| 31| 22| 18| 13 40 21 9] 0 2 971
8| GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 87 97| 164| 45| 101] 74| 1196/ 36| 118| 92| 89| 162| 71| 118| 150| 125| 0| 14| 2739
9| IMMUNOLOGII 4 17 34| 12| 33 9 514 8 20| 22| 18| 65| 21 40 53 8| 0 0 878

10| INTENSYWNEJ TERAPII | 9 11 12 3 3 2 123 4 9 9 4 9 7 11 9 21 0 0 227
11| INTENSYWNEJ TERAPII II 50, 122| 125| 27| 23| 28 558| 12 38| 64| 37| 41| 55| 103 43| 33| O 8| 1367
12| KARDIOCHIRURGII 8| 142 119| 10 0 7 283 2 16| 33 7 4| 51 80 6 6| O 6 780
13| KARDIOLOGII 23| 216| 256| 19| 14| 23 897| 15 75| 107 20| 17| 96| 168 23| 34| O 6] 2009
14| NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 36 85 76| 19| 46| 48| 1264 8| 111 62| 24| 76| 70 44 57| 45| O 9| 2080
15| NEUROCHIRURGII 100 69| 143| 48| 29| 31 886| 16| 101| 100 93| 33| 62 94 73] 271 0 4| 1909
16| NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 19 21 49| 20| 16 6 822 7 28| 32| 15| 13| 24 21 14| 20| O 3| 1130
17| NIEMOWLECY 6 17 25 1 3 7 883 3 10| 17 2| 24 4 23 2 41 0 2| 1033
18] OKULISTYKI 37 70 54| 27| 50| 22 704 4 66| 33| 45| 16| 65 67 70 18| O 2] 1350
19| ONKOLOGII 132 77| 133| 97| 219| 64| 1130f 69| 195|107 84| 141| 86| 281| 240| 34| O] 11| 3100
20| PATOLOGII NOWORODKA 2 17 12 4 2 3 331 1 14| 15 7 5 8 35 10 1] 0 0 467
21| PEDIATRII OGOLNEJ 17 9 52 2| 14 2| 1161 7 24| 10| 13| 13| 19 34 22 6] O 5| 1410
22| REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 71 16 53 5| 14 6 393 5 10| 11| 16 6 5 12 11 41 0 3 577
23| REHABILITACJI OGOLNEJ | NARZADU RUCHU 16 18 51 8| 20 9 437| 14 20| 18| 18| 20| 11 15 11 11| O] 10 707
24| UROLOGII DZIECIECEJ 35 68| 209| 21| 45| 36| 1026] 20 53| 75| 29| 45| 63 45 60| 31| O 5| 1866
25| ZYWIENIA 1 14 15 8 9 7 200 3 18 6| 13| 15 9 15 201 21| O 0 374

RAZEM 791| 1255| 1909| 445| 820| 496| 18463| 344| 1145| 934| 645| 912| 845| 1503| 1113]| 558| 0| 97| 32275
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Liczba przyj etych wg oddziatow IP-CZD (ruch jednokrotny)
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LICZBA PRZYJETYCH WG ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2005R. (RUCH WIBKROTNY)

L.P. | NAZWA ODDZIALU 01 |02 03 04| 05| 06| O7 08 09 10 10 12 13 14 15 16 | bi@k | razem
1| CHIRURGII OGOLNEJ 39| 41 118 33 45 21 1011 32 64 426 |82 | 62 | 102 | 58 66| O 5 184
2| CHOROB METABOLICZNYCH 116| 47 17 6 39| 70 262 24 57 2334 |66 | 11| 21 63 49| 0 O 914
3| DIABETOLOGII 3 3 9 2 1 0 275 2 8 0 0 3 3 4 4 2 0 O 31
4| DIALIZ 1 0 0 0 0 0 1566 | O 0 0 0 0 2 0 34 0 0O O 16|
5| DZIENNEJ REHABILITACJI 3 2 12 0 7 2 1024 2 4 1 6 1(3 5 2 0 0| O 1074
6 | DZIENNY CHEMIOTERAPII 21 | 25 107 | 21| 78| 3 918 37 57| 41)123 |38 | 24| 126 | 59 2 o 2 155
7| ENDOKRYNOLOGII 20 |53 64 8 9 16| 604 13 29 31 22 18 13 4(Q 21 0 0O P729
8| GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 87| 98 164 4§ 101 741197 | 36 | 118 | 92| 89| 16p 71 118 15p 125 |0 14 2
9| IMMUNOLOGII 4 17 34 12| 33| 9 514 8 20 22 18 6p 21 40 53 B 0 8 8

10| INTENSYWNEJ TERAPII | 9 13 13 3 3 2 131 4 9 10 4 107 12 9 2 0| O 241
11| INTENSYWNEJ TERAPII 1l 51 | 124 | 127| 28| 23 2§ 563 1 93|64 |38 | 42| 55| 105| 44 34 0 8 139
12| KARDIOCHIRURGII 8 143 | 121 | 10| O 7 287 2 16 33 7 4 51 80 6 b 0 ¢ 7
13| KARDIOLOGII 23 | 217 | 258 | 19| 14| 23| 905 15 75 1p7 20 17 97 169 234 |® |6 2022
14| NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 36 |85 76 19| 46| 48| 1264 8 111 6 24 146 7O 4 5746 [0 |9 2081
15| NEUROCHIRURGII 100 | 69 143 | 48| 29| 31| 889 16 101 100 94 33 62 95 137 |D |4 1914
16| NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 19| 21 50 20| 16/ 6 825 71 82 (32 |15 | 13| 24| 21 14 200 0 3 1134
17| NIEMOWLECY 6 17 25 1 3 7 883 3 10 17 2 24 4 23 2 4 0 2 1(
18| OKULISTYKI 37 |70 54 27| 50| 22| 704 4 66 33 4 16 65 67 70 18 | 0 Pp1350
19| ONKOLOGII 132 70 133 | 97| 220 64| 1139 69 195 107 B4 141 86 280 |34 | O | 11 | 3102
20| PATOLOGII NOWORODKA 2 17 12 4 2 3 333 1 14 15 7 5 g 35 10 1 0| O 469
21| PEDIATRII OGOLNEJ 17 |9 53 2 15| 2 1171 7 24 10 14 18 19 34 22 6 0 % 231p
22| REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 7 16 53 5 14 6 395 5/ 01|12 |16 | 6 5 12 11 4 o 3 580
23| REHABILITACJI OGOLNEJ | NARZADU RUCHU 16 | 18 51 8 201 9 439 14 20 18 18 20 11 151 111 [ O | 10 709
241 UROLOGII DZIECIECEJ 35 | 68 212 | 21| 45 36 1024 2D 55 % 29 45 63 46 631 |0 | 5 1873
25| ZYWIENIA 1 14 15 9 9 7 200 3 18 6 13 1% 9 15 20 21 |0 375
RAZEM 793 | 1257| 1921 448 82 496 18526 344 1148 P36 (648 | 86| 1509 1114 560 Q 97 32382
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LICZBA OSOBODNI 01.01. - 31.12.2005R. (PRZECI)

L.P. NAZWA ODDZIALU 01 | 02 | 03| 04| 05| 06 07 08 09 10 1p 12 13 14 | 15 16| 17brak| razem
1| CHIRURGII OGOLNEJ 231 233| 625| 364| 360| 168| 5139| 366| 342| 271| 138| 478| 337| 553| 337| 497| 0| 44| 10483
2| CHOROB METABOLICZNYCH 218 129| 125| 46| 55| 191| 737| 192| 101| 213| 139| 321 42| 86| 218] 69| O 0| 2882
3| DIABETOLOGII 16 9| 36| 21 3 0| 1286] 25| 43 0 0| 26| 19| 31| 36 5/ 0 0| 1556
4| DIALIZ 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0] 0 0 0
5| DZIENNEJ REHABILITACJI 14 9| 57 0| 33| 10| 4637 10| 23 5| 30 5| 15| 20| 10 0| O 0| 4878
6 | DZIENNY CHEMIOTERAPII 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0| O 0 0
7| ENDOKRYNOLOGII 52| 159| 165 8| 21| 45| 1288| 34| 143| 111| 73| 99| 44| 155] 38| 17| O 1| 2453
8| GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 334 428| 500| 354| 598| 188| 4404| 120| 432 332| 322| 677| 598| 671| 796| 788| 0| 78] 11620
9| IMMUNOLOGII 11| 117] 256] 35| 70| 30| 993| 177| 40| 35| 70| 209| 91| 138] 177 12| O 0| 2461
10| INTENSYWNEJ TERAPII | 69 181| 122| 25| 13| 60| 1681 27| 42| 130 23| 37| 46| 78| 125 5/ 0 0] 2664
11| INTENSYWNEJ TERAPII II 97| 540| 348| 58| 47| 52| 1604 17| 71| 223| 58| 154| 107| 382| 207| 68| 0| 13| 4046
12| KARDIOCHIRURGII 59| 816| 716| 49 0| 41| 1791 17| 73| 243| 38| 32| 337| 472| 37| 30| O| 88| 4839
13| KARDIOLOGII 141|1437|/1365| 72| 65| 199| 4701| 80| 376| 610 97| 87| 401| 938| 131| 207 0] 12] 10919
14| NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 202| 431| 233| 166| 284| 305| 4527| 42| 528| 213| 149| 537| 389| 251| 410| 312| 0| 60| 9039
15| NEUROCHIRURGII 560 363| 599| 220| 97| 133| 3158| 77| 457| 452| 534| 162| 215| 441| 385| 104| 0| 33| 7990
16| NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 86 115| 291| 100| 39| 12| 4195 13| 89| 325| 66| 100| 183| 129| 36| 74| O 1| 5854
17| NIEMOWLECY 31| 161| 300 2 5| 63| 4251 8| 72| 123 8| 183| 39| 215 4| 34| 0] 22| 5521
18] OKULISTYKI 193| 330| 284| 178| 180| 53| 2624 4| 353| 112| 262| 52| 312| 297| 315 77| O 5] 5631
19| ONKOLOGII 860| 371| 698| 811|1231| 341| 6390| 379|1421| 678| 528| 923| 430|1738|1359| 202| 0| 102| 18462
20| PATOLOGII NOWORODKA 16| 206| 110 18| 21| 57| 2896| 14| 121| 163| 165| 101| 81| 276| 129| 46| O 0] 4420
21| PEDIATRII OGOLNEJ 219 49| 290 13| 55 4| 4042| 75| 150f 59| 36| 36| 143| 76| 160| 12| 0| 44| 5454
22| REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 12§ 268|1032| 122| 235| 82| 6841 91| 227| 179| 356| 100| 87| 204| 191| 57| 0| 74| 10274
23| REHABILITACJI OGOLNEJ | NARZADU RUCHU| 261| 269| 733| 108| 364| 101| 7106| 246| 374| 279| 284| 466| 184| 220| 206| 97| 0| 35| 11333
24| UROLOGII DZIECIECEJ 185 239| 845| 118| 238| 153| 3121| 102| 215| 454| 130| 135| 211| 158| 288| 185| 0| 39| 6816
25| ZYWIENIA 22| 121| 202| 131| 150| 31| 1893 7| 612 84| 273| 182 43| 124| 301| 342| O 0| 4518

RAZEM 3996| 6981| 9932| 3019| 4164| 2319| 79305| 2123| 6305| 5294| 3779| 5102| 4354| 7653| 5896| 3240/ 0| 651]154113
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HOSPITALIZOWANI WEDLUG ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.205R

. (RUCH JEDNOKROTNY)

L.P NAZWA ODDZIALU 01 | 02 03 | 04| 05| 06 07 04 09 1 11 1213 14 15 16| 17 inne| razem
1|CHIRURGII OGOLNEJ 30 38 101 29 40[ 17 866 29 53 38 23 71 58 87| 53] 54| O 5] 1597
2|CHOROB METABOLICZNYCH 114 48 18] 6| 40 70 261 24 57| 33 35 66 11 21 63 49 O 0 914
3|DIABETOLOGII 3 3 9 2 1 0 2760 2 8 0 0 3 3 4 4 2l 0 0 320
4|DIALIZ 1 0 0 0 0 0] 1564 O 0 0 0 0 2 0 34 0 O 0] 1603
5|DZIENNEJ REHABILITACJI 3 2 12| 0 7 2| 1024 2 4 1 6 1 3 5 2 0 O 0] 1074
6|DZIENNY CHEMIOTERAPII 2] 25 107, 21| 78 3 918 37 57| 14] 23] 38 24 126 59 2l 0 2| 15595
7|JENDOKRYNOLOGII 20 54 62 8 9| 16 606 13 29 31 22 18 13 41 21 9 0 2 974
8|GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 8B 98| 164 44| 1000 74 1192 36| 118 94 89 163 71| 117 150 1221 Of 14 2734
9|IMMUNOLOGII 4 17| 34 12| 33 9 510 8 21 221 18] 67| 22 40 53 9 O 0 879

10INTENSYWNEJ TERAPII | g 13 13 2 3 2 119 4 9 9 5/ 10 6 12 8 2l 0 0 222
1YINTENSYWNEJ TERAPII I 49 118 116 27| 22| 25 533 12 37 59 38 38 53 98 421 311 O 8| 1304
12]KARDIOCHIRURGII 4 87| 75 5 0 4 186 1 9| 18 3 2l 29 47 3 3] O 3 479
13KARDIOLOGII 22| 195 249 18 13 17 872 15 75/ 101 20 16/ 93 161 23 34 O 6] 1930
14NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 31 79 78| 17| 41 41 125q 7| 110| 621 22| 68 68 44 520 39| O 8] 2023
15NEUROCHIRURGII 74 58| 123 38| 24 24 7714 12 86| 86| 73] 26/ 51 86 57] 26| O 2] 1617
16|NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 19 21 51 20| 16 6 8200 6 28| 29| 15 13| 24 21 14 20] O 3| 1124
17INIEMOWLECY 17| 25 1 3 7 891 3 10| 17 2| 26 4 23 3 4 0 2] 1044
18OKULISTYKI 37 68 55| 26| 501 22 693 4 66| 32| 45 16| 65 63 70, 16/ O 2| 1339
19JONKOLOGII 133 78 133 96| 219 64 1114 67 193 109 83| 138 85 280 239 34| Of 11} 307§
20|PATOLOGII NOWORODKA 2 15 10 3 2 3 325 2 12| 10 6 4 7 22 9 1f O 0 433
21|PEDIATRII OGOLNEJ 17| 9 54 2| 15 2| 1169 7 26| 131 14 13| 20 35 22 71 O 5| 1430
22]REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ T 16 53 5| 14 6 397 5 11 12[ 16 6 5 12 11 4 0 3 583
23|REHABILITACJI OGOLNEJ | NARZADU RUCHU 14 18 53 8| 20 9 4411 14 20| 18] 18 20 11 15 1Y 11} Of 10 713
24JUROLOGII DZIECIECEJ 3] 63 199 20| 45 36 988 18 54 70| 27| 44] 59 45 55 29| O 4] 1787
25(ZYWIENIA 1 14 14 9 9 7 194 3 17| 5( 13| 13 9 17| 171 22 O 0 364

RAZEM 741 1154 1808 419 804 466/ 17987 331 1110 883 616/ 880 796 1427 107§ 530| O] 90| 31117
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HOSPITALIZOWANI WEDLUG ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.205R (RUCH WIELOKROTNY)

L.P | NAZWA ODDZIALU 01 | 02 | 03 | 04| 05/ 06 07| O 09 10 11 123 | 14| 15| 16| 17brak|razem
1| CHIRURGII OGOLNEJ 39 42| 120| 35| 46| 21| 1022 32| 64| 46| 27| 82| 63| 103] 59| 66| O 5] 1872
2| CHOROB METABOLICZNYCH 116 48| 18| 6| 40| 70| 262| 24| 57| 33| 35| 66| 11| 21| 63| 49| O 0] 919
3| DIABETOLOGII 3 3 9] 2| 1| 0] 276 2 8/ 0] 0] 3] 3 4 4, 2| 0 0] 320
4 | DIALIZ 1 0 0/ O] O] O] 1566 O 0/ 0| 0] 0] 2 0] 34| 0] O 0] 1603
5| DZIENNEJ REHABILITACJI 3 2| 12| 0| 7| 2| 1024 2 4/ 1| 6] 1| 3 5 2] 0] O 0] 1074
6 | DZIENNY CHEMIOTERAPII 21 25| 107| 21| 78| 3| 918| 37| 57| 14| 23| 38| 24| 126] 59| 2| O 2] 1555
7| ENDOKRYNOLOGII 20| 55| 64| 8| 9| 16| 606] 13| 29| 31| 22| 18| 13| 41| 21| 9| 0 2| 977
8 | GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 88 100| 166| 45|101| 74| 1200{ 36| 118| 94| 90|163| 72| 118| 151|125| 0| 14| 2755
9| IMMUNOLOGII 4 17| 34| 12| 33| 9| 513| 8| 21| 22| 18| 67| 22| 40| 53] 9| 0 0] 882
10| INTENSYWNEJ TERAPII | 9 13| 13| 3| 3| 2| 136 4 9| 10| 5| 11| 8| 13 9] 2| 0 0] 250
11| INTENSYWNEJ TERAPII 1I 51 127| 128| 28| 23| 28| 570 12| 39| 64| 38| 42| 55| 105| 45| 34| O 8| 1397
12| KARDIOCHIRURGII 8| 143| 122| 10 0| 7| 292 2| 16| 33| 7| 4| 51| 81 6] 6|0 6] 794
13| KARDIOLOGII 23| 218| 262| 19| 14| 23| 907| 15| 75|107| 20| 17| 97| 173] 23| 34| 0 6| 2033
14| NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 36| 85| 78| 20| 47| 49| 1267 8| 112| 63| 25| 79| 70| 45| 58| 47| O 9| 2098
15| NEUROCHIRURGII 100 69| 145| 48| 29| 31| 894| 16| 101|101| 97| 33| 62| 97| 73| 28| 0 41 1928
16| NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 19 21| 51| 20| 16| 6| 828 7| 28| 32| 15| 13| 25| 21| 14| 20| O 3] 1139
17| NIEMOWLECY 6| 17| 25| 1| 3| 7| 893 3| 10| 18] 2| 26| 4| 23 3] 4/ 0 2| 1047
18| OKULISTYKI 37| 71| 55| 27| 50| 22| 705 4| 66| 33| 45| 16| 65| 67| 70| 18| O 2| 1353
19| ONKOLOGII 134 79| 135| 97|223| 65| 1141] 69| 196|110 84|143| 86| 286| 242| 35| 0| 11| 3136
20| PATOLOGII NOWORODKA 2| 18| 12| 4| 2| 3| 337 2| 14| 16| 7| 5| 8| 36| 10| 1| O 0| 477
21| PEDIATRII OGOLNEJ 17 9| 55| 2| 15| 2| 1175 8| 26| 13| 14| 14| 20| 36| 22| 7| O 5] 1440
22| REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 4 16| 53| 5| 14| 6| 399 5| 11| 12| 16| 6] 5| 12| 11| 4| O 3| 585
23| REHABILITACJI OGOLNEJ I NARZADURUCHU | 16| 18| 53| 8| 20| 9| 442| 14| 20| 18| 18| 20| 11| 15| 11| 11| o| 10| 714
24 | UROLOGII DZIECIECEJ 35 68| 212| 21| 46| 36| 1031] 20| 55| 75| 30| 45| 63| 48| 61| 31| O 5| 1882
25| ZYWIENIA 1| 14| 15| 9| 9| 7| 203 3| 19| 6] 13| 15| 9| 17| 22| 22| 0 0| 384

RAZEM 796| 1278|1944| 451| 829| 498| 18607| 346| 1155| 952| 657| 927| 852| 1533| 1126|566 0| 97| 32614
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LICZBA OSOBODNI 01.01-31.12.2005R. (HOSPITALIZOWANI

L.P. NAZWA ODDZIALU 01 | 02 03 04| 05| 06 07 0§ 09 1 1 12 13 14 | 15 16| 17brak| razem
1 [ CHIRURGII OGOLNEJ 231| 232| 658| 449| 534| 168| 5249| 366| 342| 299| 140| 478| 339| 558| 339| 497| 0| 44| 10923
2| CHOROB METABOLICZNYCH 218 135| 153| 46| 90| 191| 737| 192| 101] 219| 150| 321| 42| 86| 218| 69| 0 0| 2968
3| DIABETOLOGII 16 9 36| 21 3 0| 1305 25| 43 0 0] 26| 19| 31| 36 5/ 0 0| 1575
4 [ DIALIZ 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0] 0 0 0
5| DZIENNEJ REHABILITACJI 14 9 57 0] 33| 10| 4637 10| 23 5| 30 5| 15| 20| 10 0] O 0| 4878
6 | DZIENNY CHEMIOTERAPII 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0] 0 0 0
7| ENDOKRYNOLOGII 52| 174| 165 8| 21| 45| 1332 34| 143| 111 73| 99| 44| 167| 38| 17| O 1| 2524
8| GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 352 444| 521| 354| 598| 188| 4431| 120| 432| 393| 331| 689| 598| 671| 803| 788| 0| 78| 11791
9| IMMUNOLOGII 11) 117] 256 35| 70| 30| 1123] 177| 40| 35| 70| 239| 91| 138| 177 12| O 0| 2621
10| INTENSYWNEJ TERAPII | 69 181| 122| 25| 13| 60| 1919 27| 42| 130, 54| 41| 47| 86| 125 5/ 0 0| 2946
11| INTENSYWNEJ TERAPII I 97| 559| 351| 58| 47| 52| 1675 17| 71| 223| 58| 154| 107| 382| 209| 68| 0| 13| 4141
12| KARDIOCHIRURGII 59| 816 725| 49 0| 41| 1849] 17| 73| 243| 38| 32| 337| 475| 37| 30| 0| 88| 4909
13| KARDIOLOGII 141|1455| 1413| 72| 65| 199| 4725 80| 376| 610| 97| 87| 401]1013] 131| 207| 0| 12| 11084
14| NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 202| 431| 280| 189| 302| 323| 4714| 42| 531| 243| 174| 553| 389| 251| 420| 317| 0| 60| 9421
15| NEUROCHIRURGII 560| 363| 636| 220 97| 133| 3266| 77| 457| 462| 554| 162| 215| 454| 385| 108| 0| 33| 8182
16| NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 8§ 115| 299| 100| 39| 12| 4237 13| 89| 325| 66| 100| 196] 129| 36| 74| O 1| 5917
17| NIEMOWLECY 31| 161 300 2 5| 63| 4339 8| 72| 129 8| 230 39| 215| 24| 34| 0| 22| 5682
18| OKULISTYKI 193| 340 287| 178| 185| 53| 2624 4| 353| 112| 262| 52| 312| 297 315| 77| 0 5| 5649
19| ONKOLOGII 879| 336] 699| 811|1277| 345| 6501| 379|1453| 682| 528| 934| 430|1839|1381| 202| 0| 102| 18778

20| PATOLOGII NOWORODKA 16| 219 110| 18| 21| 57| 2942| 19| 121| 173| 165| 101 81| 331 129| 46| O 0| 4549
21| PEDIATRII OGOLNEJ 210 49| 303| 13| 55 4| 4123| 127| 152 59| 36| 53| 143| 76| 160f 12| 0| 44| 5619
22 | REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 12§ 268| 1032| 122| 235| 82| 6893 91| 247| 179| 356| 100 87| 204| 191| 57| 0| 74| 10346
23| REHABILITACJI OGOLNEJ | NARZADU RUCHU 261 269| 807| 108| 364| 101| 7123| 246| 374| 279| 284| 466| 184| 220| 206 97| 0| 35| 11424
24| UROLOGII DZIECIECEJ 185 239| 845| 118| 242| 153| 3152| 102| 215| 454| 136| 135| 211| 171 294| 185| 0| 39| 6876
25| ZYWIENIA 22| 121| 202| 131] 150 31| 1954 7| 736| 84| 273| 182 43| 347| 370| 362| O 0| 5015

RAZEM 4033| 7042| 10257| 3127| 4446| 2341| 80850| 2180| 6486| 5449| 3883| 5239| 4370| 8161| 6034| 3269| 0| 651| 157818
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LICZBA WYPISANYCH WEDLUG ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12005R. (RUCH JEDNOKROTNY)

L.P.[ NAZWA ODDZIALU 01 |02 | 03 | 04| 05| 06 07 0§ 09 1p 11 12 13 14 15 16 | btdk | razem
1 | CHIRURGII OGOLNEJ 30| 36| 101| 28| 40| 17| 856] 28| 53| 38| 23| 70| 58| 86| 53| 54| 0 4] 1575
2 | CHOROB METABOLICZNYCH 113 48| 18| 6] 40| 69| 259| 24| 57| 33| 35| 66| 11| 21| 63| 49| O 0 912
3 | DIABETOLOGII 3 3 9| 2| 1| 0] 273 2 8/ 0] O] 3] 3 4 4, 2|1 0 0 317
4 | DIALIZ 1 0 0] O O] 0] 1565 O 0] 0] O] O] 2 0 34| 0] O 1| 1603
5 | DZIENNEJ REHABILITACJI 3 2| 12| O 7| 2| 1024 2 4| 1| 6] 1| 3 5 2] 0] O 0] 1074
6 | DZIENNY CHEMIOTERAPII 21 25| 107| 21| 78| 3| 918| 37| 57| 14| 23| 38| 24| 126| 59| 2| 0 2| 1555
7 | ENDOKRYNOLOGII 20| 54| 62| 8| 9| 16| 605 13| 29| 31| 22| 18| 13| 41| 21| 9] O 2 973
8 | GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 8Y 98| 164| 44| 99| 74| 1186| 36| 116| 94| 89|161| 69| 116| 149|122 0| 14| 2718
9 | IMMUNOLOGII 4| 17| 32| 12| 32| 9| 511 8| 21| 22| 18| 66| 21| 40| 53| 7| 0 0 873
10 [ INTENSYWNEJ TERAPII | § 13| 13| 1| 3| 2| 107 4 8/ 91 5| 9] 6 11 8| 2| 0 0 209
11 [ INTENSYWNEJ TERAPIL I 49 115| 113| 24| 22| 25| 519| 12| 36| 57| 38| 36| 53| 94| 42| 31| 0 7] 1273
12 | KARDIOCHIRURGII 4| 86| 74| 5| 0] 4| 181 1 9| 18| 3| 2| 29| 45 3] 3]0 3 470
13 [ KARDIOLOGII 22| 193| 249| 18| 13| 17| 864| 15| 72|100| 20| 16| 93| 161| 23| 34| O 6] 1916
14 | NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 31| 77| 78| 16| 40| 41| 1253| 7| 110| 62| 22| 67| 68| 43| 52| 39| 0 8| 2014
15 | NEUROCHIRURGII 74| 58| 122| 37| 23| 24| 767| 12| 86| 86| 73| 26| 51| 84| 57| 26| O 1| 1607
16 | NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 19 21| 51| 20| 16| 6| 817 6| 28| 29| 15| 13| 24| 21| 14| 20| O 3] 1123
17 | NIEEMOWLECY 6| 17| 25| 1| 3| 7| 883 3 10| 17| 2| 26| 4| 22 3] 4]0 2| 1035
18 | OKULISTYKI 37| 68| 55| 26| 51| 22| 691] 4| 65| 32| 45| 16| 65| 63| 70| 16| O 2| 1328
19 | ONKOLOGII 132| 70| 130| 94|216| 64| 1119| 67| 191|107| 82|137| 84| 276| 237| 33| 0| 10f 3049
20 | PATOLOGII NOWORODKA 2 13| 10 3| 2| 3| 317] 2 11| 8| 5| 3] 7 21 9] 1] 0 0 417
21 | PEDIATRII OGOLNEJ 17 9| 54| 2| 15| 2| 1170 7| 25| 10| 14| 13| 19| 33| 22| 5| 0 5| 1422
22 | REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 1 16| 52| 5| 13| 6| 383 5 11| 11| 15| 6| 5 12] 11| 4] 0 3 565
23 | REHABILITACJI OGOLNEJ | NARADU RUCHU 16) 18| 53| 8| 19| 9| 433| 14| 20| 18] 18| 19| 11| 15| 11| 11| 0] 10 703
24 | UROLOGII DZIECECEJ 31 63| 197| 20| 45| 36| 983| 18| 54| 69| 27| 44| 59| 45| 55| 29| 0 41 1779
25 | ZYWIENIA 1] 14| 14| 9| 9| 7| 189 3 12| 5| 12| 11| 9 17] 15| 21| O 0 348

RAZEM 738| 1134| 1795|410| 796| 465| 17873| 330| 1093| 871| 612| 867| 791| 1402| 1070| 524| 0| 87| 30858
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LICZBA WYPISANYCH WG ODDZIALOW NFZ 01.01. - 31.120D5R. (RUCH WIELOKROTNY)

L.P. NAZWA ODDZIALU 01 ] 02 03| 04| 05 0§ 07 0§ 09 1p 11 12 13 14 15 16] 17 brak raze
1| CHIRURGII OGOLNEJ 39 40| 120 33| 46| 21| 1005 31 64| 46| 27| 80| 63| 101 59| 66/ O 4] 1845
2| CHOROB METABOLICZNYCH 115 48| 18| 6| 40| 69 260 24 57| 33] 35| 66| 11 21 63| 49| O 0 915
3| DIABETOLOGII 3 3 9| 2 1] O 273 2 8 0 0 3 3 4 4 2] 0 0 317
4| DIALIZ 1 0 0| O] O] 0] 1566 0 0 0 0 0 2 0 34 0] O 0] 1603
5| DZIENNEJ REHABILITACJI 3 2 12| 0| 7 2| 1024 2 4 1 6 1 3 5 2 0] O 0] 1074
6| DZIENNY CHEMIOTERAPII 21| 25| 107 21| 78] 3 918| 37 57| 14| 23| 38| 24| 126 59 2] 0 2| 1555
7| ENDOKRYNOLOGII 200 55| 64| 8| 9| 16 605| 13 29| 31| 22| 18] 13 41 21 9] O 2 976
8| GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 87 100| 166| 45|100| 74| 1194 36| 116] 94| 90| 161| 70| 117] 150| 125 O 14| 2739
9| IMMUNOLOGII 4 17) 32| 12| 32| 9 514 8 21| 22| 18| 66| 21 40 53 7, 0 0 876
10| INTENSYWNEJ TERAPII | 9 13| 13| 1| 3 2 125 4 8| 10 5| 10 8 11 9 2, 0 0 233
11| INTENSYWNEJ TERAPIIL I 51| 124| 123| 25| 23| 28 554| 12 38| 62| 38| 40| 55| 101 45| 34| O 7] 1360
12| KARDIOCHIRURGII 8| 142| 120 10| O 7 285 2 16| 33 7 4| 51 76 6 6] O 6 779
13| KARDIOLOGII 23| 216| 262| 19| 14| 23 897| 15 72| 106| 20| 17| 97| 173 23| 34| O 6| 2017
14| NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 36| 82| 78| 16| 46| 49| 1264 8| 112 63| 25| 78| 70 44 58| 47| O 9] 2085
15| ODDZIAL 100 69| 144| 46| 28| 31 889| 16| 101] 101 97| 33| 62 94 73] 28] O 2] 1914
16| NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 19 21| 51| 20| 16| 6 825 7 28| 32| 15| 13| 25 21 14| 20| O 3] 1136
17| NIEMOWLECY 6 17| 25| 1| 3 7 885 3 10| 18 2| 26 4 22 3 4, O 2] 1038
18| OKULISTYKI 37| 71| 55| 27| 51| 22 703 4 65| 33| 45| 16| 65 67 70 18] O 2] 1351
19| ONKOLOGII 133| 78| 132| 95|/220| 65| 1136/ 69| 194| 108| 83| 142| 85| 283| 240 34| O 10| 3107
20| PATOLOGII NOWORODKA 2| 16| 12| 4| 2 3 329 2 13| 13 6 4 8 35 10 1] O 0 460
21| PEDIATRII OGOLNEJ 17 9 55| 2| 15| 2| 1176 8 25| 10| 14| 14| 19 34 22 5/ 0 5| 1432
22| REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 1 16| 52| 5| 13| 6 385 5 11 11| 15 6 5 12 11 41 0 3 567
23| REHABILITACJI OGOLNEJ | NARZADU RUCHU 16/ 18| 53| 8| 19| 9 434 14 20 18] 18| 19| 11 15 11 11f O 10 704
24| UROLOGII DZIECIECEJ 35 68| 206| 21| 46| 36| 1025 20 55| 73| 30| 45| 63 48 61| 31| O 5| 1868
25| ZYWIENIA 1 14| 15| 9| 9 7 198 3 12 6| 12| 13 9 17 200 21| O 0 366

RAZEM 793| 1264| 1924| 436| 821| 497| 18469 345| 1136] 938| 653| 913| 847| 1508| 1121| 560| O 92| 32317
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LICZBA OSOBODNI 01.01-31.12.2005R. (WYPISANI)

L.P.[ NAZWA ODDZIALU 01 |02 |03 04 | 05| 06 | 07 08| 09 10 11 1213 14 115 16 | 17brak|razem
1 | CHIRURGI OGOLNEJ 231 216| 658| 441| 534| 168| 5153| 346| 342| 299| 140| 460| 339| 557| 339| 497| 0| 40| 10760
2 | CHOROB METABOLICZNYCH 214 135| 153| 46| 90| 187 728| 192| 101| 219| 150| 321| 42| 86| 218 69| O 0 2951
3 | DIABETOLOGII 16 9 36| 21 3 0| 1295 25| 43 0 0| 26|/ 19| 31| 36 5/ 0 0 1565
4 | DIALIZ 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0| O 0 0
5 | DZIENNEJ REHABILITACJI 14 9 57 0| 33| 10| 4637 10| 23 5| 30 5| 15| 20| 10 0| O 0 4878
6 | DZIENNY CHEMIOTERAPII 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0| O 0 0
7 | ENDOKRYNOLOGII 52| 174| 165 8| 21| 45| 1327 34| 143| 111| 73| 99| 44| 167| 38| 17| O 1 2519
8 | GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 348 444| 521| 354| 550| 188| 4394| 120| 398| 393| 331| 677| 595| 668| 800| 788| 0| 78| 11642
9 [ IMMUNOLOGII 11 117] 192 35| 57| 30| 1118| 177 40| 35| 70| 200| 91| 138| 177 9] 0 0 2497
10 [ INTENSYWNEJ TERAPII | 69 181 122| 19| 13| 60| 1245 27| 41| 130 54| 39| 47| 75| 125 5/ 0 0 2252
11 [ INTENSYWNEJ TERAPIL I 97 551| 346| 51| 47| 52| 1583 17| 70| 220| 58| 148| 107| 318| 209| 68| 0| 12 3954
12 | KARDIOCHIRURGII 59| 802 705 49 0| 41| 1771 17| 73| 243| 38| 32| 337| 433] 37| 30| O| 88] 4755
13 | KARDIOLOGII 141|1448| 1413] 72| 65| 199| 4690 80| 348| 607| 97| 87| 401|1013] 131| 207| 0] 12| 11011
14 | NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. FTN. 202| 415| 280 71| 296| 323| 4702| 42| 531| 243| 174| 553| 389| 251| 420| 317 0| 60 9269
15 | NEUROCHIRURGII 560 363| 617 215| 93| 133| 3241| 77| 457| 462| 554| 162| 215| 404| 385| 108| O 9 8055
16 | NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 86 115| 299| 100f 39| 12| 4205 13| 89| 325/ 66| 100| 196] 129| 36| 74| O 1 5885
17 | NIEMOWLECY 31| 161] 300 2 5| 63| 4254 8| 72| 129 8| 230| 39| 189| 24| 34| 0| 22 5571
18 | OKULISTYKI 193| 340 287 178| 185| 53| 2620 4| 333| 112| 262| 52| 312| 297| 315| 77| 0 5 5625
19 | ONKOLOGII 876| 332| 671| 795|1265| 345| 6460 379|1430| 640| 526| 928| 424|1823|1372| 202| 0| 86| 18554
20 | PATOLOGII NOWORODKA 1 189| 110 18| 21| 57| 2768 19| 112| 160| 163| 48| 81| 314| 129] 46| O 0 4251
21 | PEDIATRII OGOLNEJ 210 49| 303 13| 55 4| 4042] 127| 152| 59| 36| 53| 143| 76| 160 8| 0| 44 5534
22 | REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 128 268| 1019| 122| 230| 82| 6740 91| 247| 174| 329| 100| 87| 204| 191| 57| 0| 74| 10143
23 | REHABILITACJI OGOLNEJ | NARADU RUCHU 261 269| 807| 108| 359| 101| 7083| 246| 374| 279| 284| 461| 184| 220| 206| 97| 0| 35| 11374
24 | UROLOGII DZIECECEJ 185 239| 790| 118| 242| 153| 3068| 102| 215| 431| 136| 135| 211| 171| 294| 185| 0| 39 6714
25 | ZYWIENIA 22| 121| 202 131 150 31| 1898 7| 588| 84| 239| 147| 43| 347| 308| 281 O 0 4599

RAZEM 4017| 6947| 10053| 2967| 4353| 2337| 79022| 2160| 6222| 5360| 3818| 5063| 4361| 7931| 5960| 3181 0| 606| 154358
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Liczba osobodni wg oddziatéw IP-CZD (wypisani)
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WYKAZ PROGRAMOW ZDROWOTNYCH FINANSOWANYCH PRZEZ M| NISTERSTWO ZDROWIA REALIZOWANYCH W 2005 R

Nazwa programu

NUMER UMOWY

realizator

"Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chorébtalu Sercowo-
Naczyniowego na lata 2003-2005"- w zakresie zadaloggmupcego realizagj
projektu maacego na celu popravwopieki kardiologicznej nad dzieckiem z
patologi uktadu kazenia, ze szczegdlnym

8/27/05/100/221

Klinika Kardiologii

Umowa o wspotpracw zakresie zada zwigzanych z koordynacp i
realizacy programu polityki zdrowotnej"Narodowy Program Rlaktyki i
Leczenia Choréb Uktadu Sercowo-Naczyniowego na2@68-2005"- w
zakresie koordynacji realizacji programu w dziedgzin

Klinika Kardiologii

"Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chordbtadtu Sercowo-
2 Naczyniowego na lata 2003-2005"- REJESTR OPERACJI
KARDIOCHIRURGICZNYCH (KROK)

8/34/100/2504

Klinika Kardiochirurgii

"Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chorébtalu Sercowo-
3 Naczyniowego na lata 2003-2005"- w zakresie zalagaratury medycznej
ZAKUP ECHOKARDIOGRAFU

8/54/100/2525

Klinika Kardiologii
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Wykaz wdrozonych w IPCZD nowych technologii medycznych w ggu 2005r.

Lp.

Wdrozone technologie medyczne

Realizator

1.

Metoda implantacji inwazyjnej elektrod efpinowych
poprzez otwér owalny w podstawie czaszki
przewleklego monitorowania patologicznej czyfuic

EEG z obegbu gkbokich struktur ptata skroniowego

obustronnie.

Leczenie wad wrodzonych dgostupa oraz skolio
pochodzenia ,nerwowo — Rr#niowego” u dzieci W
réznych grupach wiekowych.

Wdrozenie do rutynowej pracy systeméw neuronawig
srodoperacyjnej:

- zabiegi neuroendoskopowe w
elektromagnetycznej,

- nawigowalne operacje stabilizacji ¢gostupa, a
szczegOlnéci po raz pierwszy w Polsce stabilizacjeczia
czaszkowo-szyjnego u dzieci poej 10 rokuzycia,

- srodoperacyjna nawigacja mikroskopowa z aattem
obrazu zmiany patologicznej na pole operacyjne,

- stereotaktyczne nawigowalne biopsje bezramowe,

- s$rédoperacyjna lokalizacja ognisk padaczkowych
podstawie badaobrazowych i fuzji obrazéw przyzyciu

nawiga

systemu nawigacji i zintegrowanego z nim mikrosk
operacyjnego.
Nowe techniki chirurgiczne zespéle czolowo —

podstawnych w zabiegach rekonstrukcyjnych przedn
dotu czaszki - wprowadzenie piytek stabilimjch
wykonanych z materiatbw wchtanianych.

Klinika Neurochirurgii
do
)

z

acji

ACji

=

na

ppu

ieg

Udoskonalono meteddiagnostyki ultrasonograficznej
biomikroskop¢ ultrasonograficza (UBM), niezwykle
przydatr do oceny zmian (nowotworowe, zapalne, c
obce) tylnej powierzchnigtzowki, ciata rzskowego

ciata szklistego.

Uzyskano meliwos¢ kalkulacji mocy soczewki, w czas
znieczulenia, przed operacysungcia za&amy, na bloky
operacyjnym (zakup nowoczesnej aparatury).
Rozpoczto stosowanie do wszczep(
wewmntrzgatkowych po operacji uswtia za&my,
soczewek zwijalnych, co umlbwia przeprowadzeni

operacji z wykonaniem otwarcia komory przedniej aka

pomoa mikrociccia.

Wprowadzono metadprzeztwardéwkowej laseroterapii
wybranych przypadkach retinopatii wém&akow.
Poszerzono diagnostyk jaskry o maliwos¢ oceny
pomiarow grubéci rogowki (pachymetria).

Klinika Okulistyki

alo

ie

HW

e

W

Wdrazono do standardowego leczenia jgda metod
zmniejszajcych ryzyko nasjpstw stosowania oddec

Klinika Anestezjologii i
nintensywnej Terapii

zastpczego — wentylagjnieinwazyjm.
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Wprowadzenie endoskopowej koagulacji argonowe
leczeniu schorzeprzewodu pokarmowego.

Wprowadzenie metod izotopowych (znakow.
mikroalbuminy) w celu diagnostyki jelitowe] ucieagz
biatka.

jKlinika Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii
ane

k

Miejscowe zastosowanie botuliny w dystonii uogoirag
w  chorobie Hallervordena-Spatza (NBIA
neurodegeneracja z wewnatrzmézgowym gromadze
zelaza).

Zastosowanie pompy baklofenowej
uogolnione;.

Zastosowanie terapii dginej Dexavenem w porazen
obwodowym nerwu VII.

w spastyézno

Klinika Neurologii i
Epileptologii
niem

iu

Diagnostyka echokardiograficzna — badanie 3D.
Diagnostyka zaburzerytmu — rejestracja 24 godzin
EKG z 12 odprowadzemetod, Holtera.
Niefarmakologiczne leczenie zabufizeytmu serca -
ablacja pgdem zmiennym ognisk arytmii komorowej.
Wszczepienie uktadu stymuligego serce u wczgeiaka Z
mag, ciata 1500g.

Profilaktyka zakaen wirusami RS u niemowt z wadam
wrodzonymi serca.

Klinika Kardiologii
na

We wspoOtpracy z Zakladem Mikrobiologii [IP-CZ
wdrazono nova metod oznaczania ilg&ciowego genomoy
wirusa Epstein-Barr we krwi metedPCR.
Po raz pierwszy nhaswiecie zastosowano met®
termoresekcji w laparoskopowo wykonywanych zabifg
czesciowych resekcji wtroby i sledziony.

Klinika Chirurgii
vDzieciccej i Transplantacji
Narzadow

d
jac

Wykrywanie obecngi czastek HLA | klasy na
limfocytach metod cytometrii przeptywowe
(diagnostyka niedoboru ggtek MHC klasy 1).
Wykrywanie aktywnéci oksydazy NADPH (tzw. wybuc
tlenowy) metod cytometrii przeptywowej (diagnostyk
choroby ziarniniakowej).

Wykrywanie obecngci perforyny metod cytometrii

przeptywowej (diagnostyka  rodzinnego zesqd
hemofagocytarnego).

Wykrywanie obecngi wspolnego tacucha gamm
receptorbw dla interleukin  metad cytometrii
przeptywowej  (diagnostyka @ikiego  zi@onego
niedoboru odporriei typu T-B+NK-).

Wykrywanie receptora CD95 metpd cytometrii
przeptywowej (diagnostyka zespok

limfoproliferacyjnych zwizanych z autoimmunizagj
Wykrywanie obecngi czasteczek CD11b na powierzch
granulocytow stymulowanych myristynianem forb
(diagnostyka niedoboru ggteczek adhezyjnych).

Zaktad Diagnostyki
jLaboratoryjnej

=

Ka

otu

DD

DW

ni
olu

Wdrozenie chemiluminescencyjnej metody automatyc
( aparat Liaison ) do oznaczania czynnikOw wznogtdh

zhektad Biochemii i
Medycyny Dawiadczalnej

IGF i IGFBP uwytecznych w algorytmach wczesnej oce

2ny
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na leczenie hormonem wzrostu.

Wdrazenie chemiluminescencyjnej metody automatyc
oznaczania markera #dotworzenia, syntezy kolagenu
PINP wanego wskanika metabolizmu kostnego or
leczenie antykataboliczne w chorobacKdio

znej

az
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PROCEDURY WYSOPKOSPECJALISTYCZNE ROZLICZONE W 2005

P
>
5
Nazwa Procedury NUMER UMOWY § wkonana ilgé realizator
o
c
4.1 24 Klinika Chirurgii Dzieci ecej i Trnsplantacji Narzadéw
Przeszczep giroby 43/100/4/14/2005/230 o o N . o
Klinika Chirurgii Dzieci ¢cej i Trnsplantacji Narzadow i Klinika
4.2 12 - o .
Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii
5.1 51 Klinika Chirurgii Dzieci ecej i Trnsplantacji Narzadéw Ogélna i
' Klinika Nefrologii Transplantacji Nerek i Nadci $nienia Tetniczego
Przeszczep nerki 60/100/5/14/2005/251
59 7 Klinika Chirurgii Dzieci ecej i Trnsplantaciji Narzadéw Ogélna i
’ Klinika Nefrologii Transplantacji Nerek i Nadci $nienia Tetniczego
14.1 79
14.2 130
Operacje wad wrodzonych serca u - Lo L . . .
niemowht 132/100/14/14/2005/252 14.3 1 Klinika Kardiochirurgii i Klinika Anestezjologiii Intensywnej Terapii
14.4 0
14.5 23




15.1 53
Operacje wad wrodzonych serca u 15.2 2
niemowht i aorty piersiowej w kizeniu 155/100/15/14/2005/253 Klinika Kardiochirurgii i Klinika Anestezjologiii Intensywnej Terapii
pozaustrojowym 15.3 66
15.4 27
Diagnostyczne cewnikowanie serca
biopsja mgsnia sercowego u dzieci d 170/100/16/14/2005/256 16.1 419 Pracownia Angiografii Cewnikowania Serca
lat 18
17.1 213
Kardiologiczne zabiegi interwencyjne u
dzieci do I.at 18, w ty”? przezs korne 179/100/17/14/2005/255 Pracownia Angiografii Cewnikowania Serca
zamykanie przeciekéw zzyciem
zestawow zamykagych 17.2 57
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w latach 2003 - 2005

Procedury wysokospecjalistyczne wykonywane w IP-CZD

0 2003

m 2004

@ 2005

439

450 —

Kardiologiczne zabiegi
interwencyjne u dzieci do
18 lat, w tym przezskérne
zamykanie przeciekow z

uzyciem zest. zamyk.

Diagnostyczne
cewnikowanie serca,
biopsja mie$nia sercowego
u dzieci do lat 18

Operacja wrodz. wad serca
u niemowlat i aorty
piersiowej w krazeniu
pozaustrojowym

Operacja wad wrodzonych
serca u niemowlat

Przeszczep nerki

Przeszczep watroby
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DZIALALNO SC
NAUKOWA



DZIALALNO SC RADY NAUKOWEJ

Sktad Rady Naukowej Ill kadenciji

(wg stanu na dzie31.12.2005 r.)

Prezydium Rady Naukowej:

Prof. dr hab.
Prof. dr hab.
Prof. dr hab.
Prof. dr hab.
Prof. dr hab.

n
n
n
n
n

Prof. dr hab. n

. med. Ryszard Grenda Przewodniczcy Rady Naukowej

. med. Wanda Kawalec Zastpca Przewodnieckego Rady Naukowej

. med. Jozef Ryko - Zaskpca Przewodnicgego Rady Naukowej

. med. Piotr Kalicinski - Przewodniczcy Komisji ds. Nauki

. med. Marcin Roszkowski- Przewodniczcy Komisji ds. Klinicznych  (Rady Ordynatorow)

. med. Malgorzata Krajewska-Walasek Przewodniczca Komisji ds. Egzaminéw

Doktorskich i Ksztalcenia Podyplomowego

Doc. dr hab. n. med. Mieczystaw Litwin-Zasepca Dyrektora ds. Nauki

Mgr Magdalena Dyga-Konarska- Przewodniczca Podkomisji ds. Regulaminowych

Pozostali czionkowie Rady Naukowej:

Doc. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska
Doc. dr hab. n. med. Gigna Brzeziska-Rajszys
Lek. med. Krzysztof Bogucki

Doc. dr hab. n. med. Piotr Buramki,

Doc. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska
Mgr Jolanta Czeszko

Doc. dr hab. n. med. Anna Dobfiska

Andrzej Dorosiewicz

Lek. med. Grayna Grabska

Dr hab. n. med. Jacek Grygalewicz prof. CMKP

Prof. dr hab. n.

med. Sergiusz\mak

Lek. med. Andrzej Kéciesza
Mgr Kazimierz Koztowski

Prof. dr hab. n.
Prof. dr hab. n.
Prof. dr hab. n.

med. Bohdan Maruszewski
med. Michal Matysiak
med. Tadeusz Mazurczak

Dr n. med. Marek Migdat

Prof. dr hab. n.
Doc. dr hab. n.
Prof. dr hab. n.
Prof. dr hab. n.

med. Bogumita Milewska-Bobula
med. Joanna Pawtowska

med. Danuta Perek

med. Ewa Pronicka

Mgr Jacek Podogrodzki

Prof. dr hab. n.
Prof. dr hab. n.

med. Maria Roszkowska-Blaim
med. Krystyna Rowecka-Trzebicka

Mgr Bogumita Raycka

Prof. dr hab. n.
Prof. dr hab. n.
Prof. dr hab. n.

med. Barbara Rymkiewicz-Kluitzya
med. Jerzy Socha
med. Czestaw Szymkiewicz

Mgr Agnieszka Walecka
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Mgr Zbigniew Wawer

Prof. dr hab. n. med. Teresa Wyszka

Mgr Jolanta Zagulska

Posiedzenia Rady Naukowej:

a

0000000 D

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.

posiedzenie
posiedzenie
posiedzenie
posiedzenie
posiedzenie
posiedzenie
posiedzenie
posiedzenie
posiedzenie

- 20 stycznia
- 17 lutego
- 17 marca
- 21 kwietnia
- 19 maja
- 23 czerwca
- 20 pdwiernika
- 17 listopada
- 15 grudnia
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HABILITACJE

TYTULY | STOPNIE NAUKOWE

a/ wszczte przewody habilitacyjne

Data Imie¢ i nazwisko | Miejsce zatrudnienia Tytut rozprawy habilitacyjnej
habilitanta
Klinika Polski Dziecicy Program
17.03.2005 Marek Gastroenterq]qgu, Interferonowy leczenia przewlgk’f_ego
W : Hepatologii i zapalenia wtroby typu B u dzieci.
oynarowski . . AT
Immunologii Koncepcja, realizacja i efekty

b/ zakonczone

Data Imig i nazwisko | Miejsce zatrudnienia Tytut rozprawy habilitacyjnej
habilitanta
Choroby mitochondrialne.
17.02.2005 | Maciej Pronicki Zaktad Patologii Diagnostyka patomorfologiczna u
dzieci z deficytami kompleksow
tancucha oddechowego o poznanym i
nieustalonym tle molekularnym
— badania przyyciowe i pgmiertne
Klinika Polski Dziectcy Program
20.10.2005 Marek Gastroenterq]qgu, Interferonowy leczenia przewlc_ek’:ggo
W : Hepatologii i zapalenia wtroby typu B u dzieci.
oynarowski . . R
Immunologii Koncepcja, realizacja i efekty
DOKTORATY
a/ wszczgte przewody
Data Imig i nazwisko Miejsce Tytut rozprawy doktorskiej Promotor
doktoranta zatrudnienia
Beata Klinika Ocena leczenia operacyjnego Prof.
20.01.2005 Kocyta- Okulistyki wrodzonej niedrznosci drog Mirostawa
Karczmarewicz tzowych u dzieci Gratek
Klinika . : .
. Poréwnanie skuteczia i
Nefrologii, . , .
_ Transplantacji bezpl_eczést_wa dwaoch schem_atqv Prof. Ryszard
20.01.2005 Ew&mirska : profilaktyki potransplantacyjnej y
Nerek i . T Grenda
Yo osteopenii/osteoporozy u dzieci
Nadcgnienia 0 przeszczepieniu nerki
Tetniczego pop b
Klinika Jakac¢ zycia zwhzana ze stanem Prof. Serdius:
17.03.2005| Anna Chmielik| Rehabilitacji zdrowia u dzieci i mtodziey z o gius4
. . ; , 7. J&wiak
Pediatrycznej | mézgowym porzeniem dziegicym
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b/ zakofczone

Data Imig i nazwisko Miejsce
doktoranta zatrudnienia Tytut rozprawy Promotor
Klinika : Prof. Krystyna
L . . Dysfunkcja wzta zatokowego u :
20.01.2005 glzzﬁféiiak Kardiologii dzieci — problemy diagnostyczne|i Kubicka
terapeutyczne
- L . Prof. Krystyna
L. - Ocena wiarygodrnii rozpoznania )
Kacprzak dwudzielnej u d2|e(_:| kle_rowanych do
poradni kardiologicznej
N . - Doc. Joanna
. Przydatné¢ oceny ilgciowej funkcji
19.05.2005 | Anna Kamhska Msz’fad komorki watrobowej wyznaczonej Za Pawtowska
leklgg)r/rqgj pomoa wskanika ekstrakcji w
réznicowaniu przyczyn cholestazy
niemowkcej
Zaktad o Doc. Janusz
: . Wartcé¢ diagnostyczna -
23.06.2005 :ﬁ;ﬁ?ﬁga Al\iuodr:ioall?rﬁ”i’ wyktadnikéw morfologicznych Ksiazyk
.. stluszczenia wtroby u dzieci
Laryngologii
. . Prof. Mirostawa
- Ocena leczenia operacyjnego
L2005 e Koee | gy | Wodionel meamaciarsg | O
lzowych u dzieci
Klinika Ocena wplywu wybranych Doc. Andrzej
17.11.2005 | Dorota Chirurgii o : Kaminski
) A parametréw klinicznych i
Broniszczak Dzieckcej i bi . 2
.. | biochemicznych dawcéw na wczgsgn
Transplantacji czynna¢ watroby przeszczepione
Narzdow yNnGC Wafroby p plone)
15.12.2005 Klinika Doc. Andrzej
Marek Szymczak Chirurgii Poréwnanie wynikéw rinych Kaminski
z Dzieckcej i sposobow rekonstrukcji przetyku g
wyrdznieniem Transplantacji jelita u dzieci
Narzdoéw
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STOPNIE NAUKOWE UZYSKANE W INNYCH PLACOWKACH

HABILITACJE

1. Agnieszka Maryniak, dr hab.n.hum.
Tytut rozprawy habilitacyjnej: ,Dzieci z guzami mmzku . Udziat médzku w regulacji proceséw poznawczych i
emocjonalnych”.
Uchwata Rady Wydziatu Psychologii Uniwersytetu Wansskiego
z dnia 12.03.2005 r.

2. Jan Patzer, dr hab.n.med.
Tytut rozprawy habilitacyjnej: ,Wygpowanie opornych na imipenem patecRdeudomonas aeruginosa
hospitalizowanych dzieci; wykrycie metalo-beta-takiazy VIM-4".
Uchwata Rady Naukowej Retwowego Zaktadu Higieny w Warszawie
z dnia 12.04.2005 r.

DOKTORATY

1. Dorota Abramczuk-Piekutowska, dr n.med.
Tytut pracy: ,Badania nad udzialem mutaSjURF1w patogenezie zespotu Leigha
w populacji polskiej”.
Promotor: prof.dr hab.n.med. Ewa Pronicka
Uchwata Rady | Wydziatu Lekarskiego AM w Warszawidnia 20.10.2005 r.
(praca wyréniona)

2. Dorota Jurkiewicz, dr n.med.
Tytut pracy: ,ldentyfikacja i charakterystyka mujiae genieJAG1u chorych
z zespotem Allagille’a”.
Promotor: prof.dr hab.n.med. Maigorzata Krajewskalad§ek
Uchwata Rady | Wydziatu Lekarskiego AM w Warszawidnia 17.11.2005 r.
(praca wyréniona)

3. Pawet Pludowski, dr n.med.
Tytut pracy: ,Zastosowanie densytometrii dwgakowej (DEXA) w diagnostyce
uktadu kostnego u dzieci o mtodzé.
Promotor: prof.dr hab.n.med. Roman S.Lorenc
Uchwata Rady Naukowej Centrum Medycznego Ksztae@®udyplomowego
z dnia 23.11.2005 r.
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©CENoOTRr~WNE

1.

2.

ok

16.
17.
18.

19.
20.
21.

SAMODZIELNI PRACOWNICY NAUKI
A/ Osoby z tytutem naukowym profesora,

zatrudnione na stanowisku profesora mianowanego
(zatrudnienie na peinym etacie w IP-CZD)

Prof.dr hab.n.med. Ewa Bernatowska — Kierov@iklziatu Immunologii

Prof.dr hab.n.med. Danuta Dzi@nowska — Kierownik Zaktadu Mikrobiologii i Immuragii Klinicznej
Prof.dr hab.n.med. Mirostawa Gratek — KierowHliniki Okulistyki

Prof.dr hab.n.med. Ryszard Grenda — Kierowdikiki Nefrologii i Transplantacji Nerek

Prof.dr hab.n.med. Sergiusz\aak — Kierownik Kliniki Neurologii i Epileptologii

Prof.dr hab.n.med. Piotr Kaligki — Kierownik Kliniki Chirurgii Dziececej i Transplantacji Naazow
Prof.dr hab.n.med. Wanda Kawalec — Kierownikikl Kardiologii

Prof.dr hab.n.med. Malgorzata Krajewska-Walas&kerownik Zaktadu Genetyki Medycznej
Prof.dr hab.n.med. Roman Lorenc — KierownikiZeld Biochemii i Medycyny Déwiadczalnej

. Prof.dr hab.n.med. Bohdan Maruszewski — Kietikwiiniki Kardiochirurgii

. Prof.dr hab.n.med. Bogumita Milewska-Bobulaierwnik Kliniki Niemowlecej

. Prof.dr hab.n.med. Danuta Perek — KierownikikliOnkologii

. Prof.dr hab.n.med. Hiieta Piontek — Kierownik Oddziatu Diabetologii

. Prof.dr hab.n.med. Ewa Pronicka —Kierownik QaldzChoréb Metabolicznych

. Prof.dr hab.n.med. Marcin Roszkowski — Kierdwiiliniki Neurochirurgii

. Prof.dr hab.n.med. J6zef Ry — Z-ca Kierownika Kliniki Gastroenterologii, Hafwlogii i Immunologii
. Prof.dr hab.n.med. Jerzy Socha — Kierownik iKiiGastroenterologii, Hepatologii i Immunologii

. Prof.dr hab.n.med. Anna Tylki-Szyfs&a — Profesor w Oddziale Choréb Metabolicznych

B/ Emerytowani profesorowie, zatrudnieni na etatactklinicznych

Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szreter — konsutfargzkol@é z anestezjologii w Klinice Anestezjologii
i Intensywnej Terapii
Prof.dr hab.n.med. Bogdan Whewicz — konsultant patomorfolog dziecy w Zaktadzie Patologii

C/ Osoby ze stopniem naukowym doktora habilitowaneg
zatrudnione na stanowisku docenta mianowanego

Dr hab.n.med. Matgorzata Baka-Ostrowska —ddigik Kliniki Urologii Dzieciecej
Dr hab.n.med. Katarzyna Bieganowska — Kier&RAracowni Diagnostyki ZaburaeRytmu Serca
w Klinice Kardiologii
Dr hab.n.med. Gigina Brzeziska-Rajszys — Kierownik Pracowni Cewnikowania Sévkagiografii
w Zaktadzie Diagnostyki Obrazowej
Dr hab.n.med. Piotr Buraaski — Z-ca Kierownika Kliniki Kardiochirurgii
Dr hab.n.med. Danuta Gedka Cedro — Kierownik Pracowni Diagnostyki Gastteewiogii w Klinice
Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii
Dr hab.n.med. Krystyna Chrzanowska — Kierownikadni Genetycznej
Dr hab.n.med. Bena Cukrowska — Kierownik Pracowni Immunologii wkizalzie Patologii
Dr hab.n.med. Ebieta Czarnowska — Kierownik Pracowni MikroskoplieEronowej w Zaktadzie Patologii
Dr hab.n.med. Tomasz Dangel — Kierownik Zaltaxpieki Paliatywnej
Dr hab.n.med. Anna Dobriska — Kierownik Kliniki Patologii Noworodka
. Dr hab.n.med. Roman Janas — Kierownik Zaktaaldi¢tmmunologii
. Dr hab.n.med. Janusz Kajk — Kierownik Kliniki Pediatrii
. Dr hab.n.med. Joanna Kajk — Docent w Pracowni Cewnikowania Serca i Angadijr
w Zaktadzie Diagnostyki Obrazowej
. Dr hab.n.med. Mieczystaw Litwin — Z-ca Dyreldats. Nauki
. Dr hab.n.med. Ewa Matunowicz — Kierownik Prando#aburzé Metabolicznych w Zaktadzie Diagnostyki
Laboratoryjnej
Dr hab.n.humanist. Agnieszka Maryniak — KierdsPracowni Psychologicznej Szpitala
Dr hab.n.med. Jacek Michatkiewicz — Docent WtZdzie Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej
Dr hab.n.med. Joanna Pawtowska — Kierownila@airChordb i Transplantacji Mfoby
w Klinice Gastroenterologii, Hepatologii i inunologii
Dr hab.n.med. Maciej Pronicki — Kierownik ZaddaPatologii
Dr hab.n.med. Piotr Socha — Docent w Klinicest&senterologii, Hepatologii i Immunologii
Dr hab.n.med. JanuSwietlinski — Kierownik Kliniki Anestezjologii i Intensywnél erapii

(wykaz wg stanu na dze31.12.2005 r.)



Fig. 1 Liczba habilitacji przeprowadzonych przez Rade Naukowg IP-CZD
w latach 2001 - 2005
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Fig. 2 Liczba doktoratéw przeprowadzonych przez Rade Naukowag IP-CZD
w latach 2001 - 2005
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Fig.3 Sredni czas trwania przewodu habilitacyjnego
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE

W 2005 roku realizowano 47 projektow badawczych.tgnantéw finansowanych gtéwnie przez
Ministerstwo Edukacji i Nauki oraz Ministerstwo gavia., w tym w 12 grantach zakozono prace
badawcze. W wyniku rozstrzygmia XXVIII i XXIX konkursu ogtoszonego przez Minmststwo
Edukacji i Nauki przyznano 19 grantdw na realizabjada& naukowych, w tym 6 grantow
promotorskich. Rozpoeio prace badawcze w ramach dwéch projektéw zamagwiarealizowanych
we wspotpracy z Instytutem Matki i Dziecka oraz Akeng Medyczra w Poznaniu. Przeprowadzono
takze dwie ekspertyzy naukowe w ramach uméw z Ministexs) Zdrowia:

- ,Zasady posipowania w zakzeniach wirusem zapaleniaatkoby typu B (HBV) i typu C (HCV) u
dzieci z przewlekt niewydolndcia watroby lub/i nerki oraz po transplantacji nadbwej”

- ,Leczenie zmian zakrzepowych u dzieci z patalagitadu kazenia — teoria i praktyka”

W 2005 roku w IP-CZD realizowano ogoétem 101 zadttutowych i 13 projektow badawczych tzw.
grantow wewngtrznych, finansowanych z dotacji Ministerstwa Edtjka Nauki na dziataln&t
statutow Instytutu.

W 2005 roku kontynuowano realizacdy grantow przyznanych w latach 2001-2004&alkéw Unii
Europejskiej w ramach 5 6 PR oraz rozpgozadania w 3 nowych grantach w ramach 6 PR.

W roku 2005 realizowano tak 4 granty sponsorowane przez frfujisawa oraz FundacBadawcza
Ovita Nutricia i Fundagj Promocji Zdrowegd@ywienia Instytut Danone.
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - WYKRESY

Fig. 1 Granty realizowane w Instytucie "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka"
w latach 2001 -2005, finansowane ze srodkéw MEIN i MZ

H -
£ 1
LT
H
m /

T

g X

=}

]

a

u

= o

o T T T T
2001 2002 2001 2004 2005

Fig. 2 Granty realizowane w Instytucie "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka" ,
w latach 2001-2005, wspétfinansowane ze srodkéw UE
w ramach 5 i 6 Programu Ramowego
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Projekty naukowo-badawcze - granty MNil, MZ

a/ rozpoczte w 2005 roku

O_

i)

Data Data
L.p. Numer umowy rozpoczec |zakonczen Kierownik grantu Tytut grantu
ia ia
1 2 3 4 5 6
Identyfikacja subtelomerowych przegrupay
Malgorzata chromosomowych u pacjentow z dpéenien
1 | PB 0593/P05/2005/28 05-05-10| 08-05-09 Krai i rozwoju psychoruchowego, dysmarfi/lub
rajewska-Walasek . o D
wadami wrodzonymi o niewyjaionej
etiologii.
Malgorzata Historia naturalna zespotu Pradera i Willed
2 | PB 0718/P05/2005/28 05-05-09| 06-11-08 Krai i padania korelacji poragizy genotypem a
rajewska-Walase Conot horob :
ypem choroby (Promotorski).
Krystyna Ocena rozwoju somatycznego i dojrzewanja
3 | PB0720/P05/2005/2805-05-09| 06-11-08 o owska piciowego w zespole nijmegen (Promotors
Ocena skuteczroi farmakologicznej
profilaktyki rozwoju naczyniowych zmian
miazdzycowych, rozwijagcych se¢ na podiau
4 | PB 0712/P05/2005/28 05-05-09| 07-05-09 Joanna K&tk |genetycznie uwarunkowanych i wtérnych
zaburzé gospodarki lipidowej u dzieci z
ci¢zkim, idiopatycznym zespotem
nerczycowym.
Poliformizm genow VDR, COldl i ER a
5 | PB 0589/P05/2005/28 05-05-10| 06-12-09 Roman Lorenc|status kostny u os6b dorostych w populacj
polskiej (Promotorski).
Analiza przyczyn przewlekiego zapalenia
6 | PB 0732/P05/2005/28 05-05-13| 07-05-14 Jozef Ryo trzustki u dzieci i ich wptyw na przebieg
kliniczny (Promotorski).
Charakterystyka zaburag@rocesoéw
Krystyna rekominacji genow Ig/TCR u pacjentow z
7| PB0692/P05/2005/29 05-12-09) 08-12-08 2 wska zespotem Nijmegen - zastosowanie do

wczesnej diagnostyki choréb rozrostowych




uktadu krwiotworczego i poprawy opieki ng
chorymi.

d

PB 0899/P05/2005/2

D 05-11-28

07-05-21

Ewa Bernatowsk

Ocena wynikéw leczenia i rekonstrukciji
uktadu immunologicznego u pacjentow z
pierwotnymi niedoborami odporic po
przeszczepieniu macierzystych komérek
krwiotworczych (Promotorski).

PB 0862/P05/2005/2

D 05-11-28

07-11-27

Teresa Stradoms

Poziom D-/L arabinitolu oraz obec§to
materiatu genetycznego grzyba w moczu,
kaarkery wczesnego wykrywania zaka
drozdzakowych u wczéniakow i
noworodkow.

10

PB 0888/P05/2005/2

D05-11-28

08-11-21

Katarzyna
Bieganowska

Leczenie cgstoskurczu u dzieci metgd
przeskornej ablacji pdem o czstotliwosci
radiowej - ocena skuteczéw metody i
powikian.

11

PB 0916/P05/2005/2

D05-12-12

07-12-11

Ryszard Grendji

Genetyczne i kliniczne czynniki
prognostyczne skuteczéw i bezpieczastwa
rOznych schematéw immunosupresji oraz
odlegtej czynnéci alloprzeszczepu nerki u
dzieci.

12

PB 0890/P05/2005/2

D05-12-12

08-12-11

Ewa Pronicka

Molekularne poditee zaburz# funkcji
tancucha oddechowego u dzieci, ze
szczegOlnym uwzgtinieniem mutacji w
genachgdrowego DNA oraz deplecji
mitochondrialnego DNA; nowe implikacje
diagnostyczne i epidemiologiczne dla
populacji polskie;.

13

PB 0883/P05/2005/2

D05-11-28

08-11-27

Ryszard Grendji

Poréwnanie skuteczici i bezpieczastwa
dwoch schematow profilaktyki
potransplantacyjnej osteopenii/osteoporoz
dzieci po przeszczepieniu nerki

(Promotorski).
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14

PB 0842/P05/2005/2

D05-11-28

08-11-27

Danuta

Dzierzanowska

Szpitalne szczepy Klebsiella pneumoniac
izolowane od pacjentéw trzech szpitali

pediatrycznych w Polsce:epidemilogia oraz

charakterystyka wyspujacych u nich beta-
laktamaz o rozszerzonym spektrum
substratowym (ESBL).

N

15

PB 1138/T08/2005/2f

D 05-12-01

08-11-3C

Ebieta Czarnowsk

Ksztaltowanie wiéciwosci stopu tytanu
Ti6A14V w zspekcie zastosowaa implanty
Rostne poprzez wytwarzanie warstw
kompozytowych.

16

PB 0889/P05/2005/2

D05-11-28

08-05-27

Wanda Kawaleq

'Ocena uktadu kizenia u dzieci ze zgteniem
'zastawki aortalnej (Promotorski)

17

PB 0693/P05/2005/2

D 05-12-09

08-06-08

Ewa Popowska

Heterogenny charakter klasycznej formy

i wariantéw zespotu Retta - badanie udzialu

gendéw MECP2 i CDKL5 (STK9) w
patogenezie choroby.

18

PB 0848/P05/2005/2

D05-11-28

08-11-21

Ebieta Raynek

Ocena wraliwosci i molekularnych
mechanizmdéw oporrgci na antybiotyki
szczepOw Campylobacter jejuni i

Campylobacter coli izolowanych z materiaju

klinicznego oraz innyclirédet - badania
wieloosrodkowe.

19

PB 0887/P05/2005/2

D05-11-28

08-11-27

Dorota Olczak-

Kowalczyk

Ocena ryzyka rozwoju, przebiegu kliniczne
i skutecznéci profilaktyki zmian przyzbia i
sluzéwek jamy ustnej u dzieci po
transplantacji nasgdw unaczynionych

leczonych ranymi formami immunosupresijj.

go

20

PBZ-KBN-122/P05/01
10

[ 05-12-12

08-11-3C

Matgorzata

Krajewska-Walase

Badanie nad estcicia wystkpowania zespof
Smitha,Lemlego i Opitza.

21

PBZ/KBN-119/P05/04

05-12-18

08-12-01

Ewa BernatowskK

Opracowanie standardoéw
anmunodiagnostycznych i terapeutycznyck
dla pierwotnych niedoboroéw odporiuo.
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92/Eks/24/2005/100/28 1. 1o, Leczenie zmian zakrzepowych u dzieci z
22 15/KBN 05-01-01) 05-12-01 Wanda KaW‘r’“e(’patologia{ uktadu kazenia - teoria i praktyka.
Zasady pospowania w zakzeniach wirusen
zapalenia wtroby typu B(HBV) i typu C
23 | 93/EKSI24/12005/100/2805 01 01| 05-12-04 Joanna PawtowskBICV) u dzieci z przewlekt niewydolndcia
16/KBN . : o
watroby lub/ i nerki oraz po transplantacji
watroby.
Aktywnosci enzymow gbka
szczoteczkowego jelita szczurdéw:laktozy,

24 1/2005 05-05-16| 05-12-31 B@na Cukrowskgd'@mma-glutamylotranspeptydazy i
alkalicznej fosfatazy oraz analizy ,,Struktur
morfologicznych jelita u szczurow metodar
mikroskopiiswietinej i elektronowe;j.

b/ kontynuowane w 2005 roku
Data Data
Lp. Numer umowy rozpoczec|zakonczen Kierownik grantu Tytut grantu
ia ia

1 2 3 4 5 6
Opracowanie procedur diagnostyczno-

1 | C028/P05/2002 |02-12-01| 06-03-3]1  Danuta Perek|(SraPeutycznych w nowotworach
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) u
dzieci.

Matgorzata Ocena funkcjonalna stawu biodrowego
2 | PB 0621/P05/2003/24 03-05-07| 06-05-04 9 cztowieka po alloplastyce z zastosowanien
Syczewska | :
indywidualnych endoprotez.
Ocena neurologiczna dzieci z niewyddicia
3 | PB 0583/P05/2003/24 03-05-07| 06-05-06 Andrzej Kanski (watroby zakwalifikowanych i leczonych

przeszczepem atroby.
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PB 0590/P05/2003/21

b 03-08-21

06-08-2(

Sergiuszzidak

Stwardnienie guzowate - od mutacji genu ¢
rozwoju zmian narglowych.

PBZ/KBN-17

03-11-25

06-10-31

Krystyna
Chrzanowska

Ustalenie cgstasci wyskpowania
heterozygotycznego nosicielstwa mutacji
genie NBS1 w populacji dzieci i mtodziez
rozpoznan choroba nowotworow ze
szczegOlnym uwzgtinieniem guzow
osrodkowego uktadu nerwowego.

s

PB 0777/P05/2004/2¢

5 04-04-20

07-04-19

B@na Cukrowsksg

Wplyw doustnego podawania probiotyczny
Lbakterii Lactobacillus na sktad ekosystemy
jelitowego, uktad odporrscowy oraz

przebieg alergii pokarmowych u niemawvl

ch

PB 0793/P05/2004/2¢

b 04-04-20

06-04-1¢

Matgorzata Pag

Charakterystyka niektorych parametrow
odporndci typu komérkowego u chorych z
agammaglobulinemisprz;zom z picia
(XLA) i pospolitym zmiennym niedoborem
odporndgci (CVID) - podobigéstwa

i réznice.

1/CZD/PBZ-
097/P06/2003

04-06-01

07-02-28

Jerzy Socha

Opracowanie klinicznych zalege
projektowania diet wywieniu os6b
wrazliwych lub uzalenionych od biatek
alergizupcych lub toksycznych.

PB 0733/P05/2004/2]

7 04-10-04

.

07-04-03

Piotr Socha

Ocena czynnikéw ryzyka sttuszczenia
watroby u dzieci.

10

PB 0722/P05/2004/2]

 04-10-15

D

06-10-14

| Joanna Pawtowskai

Ocena wartéci czynnikOw prognostycznych
U dzieci z niedrgnoscia drog zéticowych
(promotorski)
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Charakterystyka cech utrwadaych

11 | PB 0732/P05/2004/27 04-10-04 06-10-03 Katarzyna Semczulzakaenia u szczepow Staphylococcus aur
izolowanych od chorych na mukowiscy@oz,
Epidemiologia zaksen grzybiczych u dzieci
T oasa. A p grup ryzyka tj. po przeszczepiatnoby,
12 | PB 0688/P05/2004/27 04-10-11 07-04-10 Wanda Kamiska hospitalizowanych na OIT oraz choepb
NOWOtWOrowg.
Rola bada klinicznych, biochemicznych
| . Matgorzata i genetycznych w pre- i postnatalnym
4 - - - -
13 | PB 0734/P05/2004/2{ 04-10-04  06-05-03 Krajewska-Walasekozpoznawaniu i leczeniu zespotu Smitha
Lemlego i Opitza (promotorski)
Joanna Cielecka- Ocena czynnikow progresji widknienia
14 | PB 0757/P05/2004/27 04-11-02 07-11-01 Kuszvk watroby u dzieci z przewlekiym
y uszkodzeniem nazdu.
c/ ukonczone w 2005 roku
Data Data
Lp. Numer umowy rozpoczec|zakonczen Kierownik grantu Tytut grantu
ia ia
1 2 3 4 5 6
Bogumita Wptyw sewofluranu na blok przewodnictwa
1 | PB699/P05/2001/21| 01-09-17| 05-03-16 g ., .|nerwowo-mgsniowego u dzieci: model
Wotoszczuk-Gbicka . .
farmakokinetyczno - farmakodynamiczny.
Nieprawidtowdci anatomicznegtnic
Grazvna Brzeziska wiencowych u dzieci po operacji
2 | PB 0548/P05/2002/22 02-03-01| 05-08-31 y anatomicznej przestawienia wielkicrtic -

- Rajszys

ocena cgstasci wysigpowania i wptywu na

przebieg kliniczny.
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PB 0544/P05/2002/2:

» 02-04-01

05-09-3(

Anna Tylki -
Szymaska

Badanie mutacji w genie MECP2 u 0s06b z
postacy klasyczm i wariantami Zespotu
Retta. Proba korelacji rdzy fenotypem a
genotypem.

PB 0553/P05/2002/2:

» 02-03-01

05-02-28

Lidia Ziotkowska

Zespot mikrodelecji 22q11.2: badania
kliniczne i genetyczne.

PB 0376/P05/2002/21

3 02-10-22

05-04-21

Krystyna
Chrzanowska

Préba wyodtbnienia szczegdélnych cech
immuno- i genotypowych w chtoniakach
wystepujacych u pacjentéw z zespotem
Nijmegen - jako modelu patogenezy
molekularne;.

PB 0379/P05/2002/21

3 02-10-31

05-04-3(

Beata Oralewskgelacji fenotyp-genotyp w przewleklym

Préba okrélenia podtaa molekularnego ord

zapaleniu trzustki

N

PB 0371/P05/2002/21

3 02-11-05

05-04-04

Ebieta Raynek

Analiza wysgpowania niektorych genow,
molekularnych markerow zjadliwoi w
szczepach klinicznychsrodowiskowych
Campylobacter jejuni/coli.

PB 0600/P05/2003/24

b 03-10-08

05-07-071

Ewa Pronicka

Zespol Leigha: Ustalenie gztcsci
nosicielstwa mutacji genu SURF1 w popul
polskiej (Promotorski)

PB 0609/P05/2003/21

b 03-10-08

05-04-07

Matgorzata
Krajewska - Walasg

Identyfikacja i charakterystyka mutacji w
enie JAG1 u chorych z zespotem Alagille
83romotorski)

a

10

92/Eks/24/2005/100/2
15/KBN

905-01-01

05-12-31

Wanda Kawaleq

Leczenie zmian zakrzepowych u dzieci z
‘patologh uktadu kanzenia - teoria i praktyka.

11

93/Eks/24/2005/100/2
16/KBN

905-01-01

05-12-31

Joanna PawlowsKBICV) u dzieci z przewlektniewydolndgcia

Zasady pospowania w zakaeniach wirusen
zapalenia wtroby typu B(HBV) i typu C

watroby lub/ i nerki oraz po transplantacji

watroby.

52



12

1/2005

05-05-16

05-12-31

Aktywnosci enzymow gbka
szczoteczkowego jelita szczurow:laktozy,
gramma-glutamylotranspeptydazy i
B@na Cukrowskaalkalicznej fosfatazy oraz analizy
,»Struktur morfologicznych jelita

u szczuréw metodami mikroskopgivietinej
i elektronowe.
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Projekty naukowo-badawcze - granty 5 PR i 6 PR UE

s
lled

Data Okres
L.p.| Numer kontraktu rozpigczgc realizaci Kierownik grantu Tytut grantu
1 2 3 4 5 6
Arrythmogenic Right Ventricular
01-01- 60 Cardiomyopathy / Dysplasia: Clinical regis
1 | QLG1-CT-2000-0109! o Elzbieta CzarnowsKand data base, evaluation of therapies,
2001 mieskcy : .
pathology registry, DNA banking.
(akronim: ARVC/D)
5 QLK1-CT-2001 - 01-03- 54 Jerzy Socha |Childhood obesity: early programming by
00389 2002 | mieshce | Anna Dobrzaska |infant nutrition. (akronim: CHOPIN)
Molecular mechanisms of disegs®gressior
QLG1-CT- 2002 - 01-09- 45 and renoprotective pharmacotherapy in
3 00908 2002 | mieskcy Ryszard Grenda children with chronic renal failure. (akronim:
ESCAPE_TRIAL)
01-01- 36 Paediatric Research Centre - Focusing on
4 | QLG1-CT-2002-90359 2003 | miesic Ewa Pronicka |Effective Child Treatment. (akornim:
kCY PERFECT)
Wilson Disease: Creating European Clinicg
5 LSHM-CT-2004- 01-06- .48. Piotr Socha |Database and designing randonised contr(
503430 2004 mieskcy - - > )
clinical trials (akronim: EuroWilson).
Policy-oriented and harmonising research
6 006411 (SP23-CT-| 01-02- 36 Ewa Bernatowskal activities in the field of primary
2005-006411) 2005 | mieskcy immunodeficiency diseases (PIDs).
(akronim: EURO-POLICYPID)
Congenital Disorders of Glycosylation: a
7 512131 (LSHM-CT-| 01-02- 48 Maciei Adamowicz European network for the advancement of
2005-512131) 2005 | mieskcy J research, diagnosis and treatment of a

growing group of rare disorders.
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(akronim: EUROGLYCANET )

007036

15-04-
2005

60
mieskcy

Jerzy Socha

Early Nutrition programming - long term

Efficacy and Safety Trials and integrated
epidemiological, genetic, animal, consume
and economic research.

(akronim: EARNEST)
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Projekty naukowo-badawcze - gndly sponsorowane przez firmy i fundacje

L.p. Sponsor badania Kierownik grantu Data , D,ata . Tytut grantu
rozpoczecia | zakonczenia
1 2 3 4 5 6
. - Ocena wptywu rénych sposobow leczenia
1 Owta_ Nutricia Matgorzata 01-03-19 05-02-28 |zywieniowego na mineralizagkosci u
Fundacja Badawcza tyszkowska SR :
dzieci z niewydolnécia watroby.
Poréwnanie skuteczia dwoch protokotow
d iImmunosupresji takrolimusem z lub bez
0 momentu dodatk kofenol ot
_ _ _ wykonania odatku mykofenolanu mofetilu po
2 FUJISAWA GmbH Piotr Kaliaiski 02-11-15 . przeszczszepieatroby u dzieci, majcych
przedmiotu . e
na celu wczesne, catkowite odstawienie
umowy - )
sterydoterapii. Otwarte, randomizowane,
prospektywne, jedndoodkowe badanie.
Instytut Danone paldor LaciobacilLe na ekosystem 1o
3 Fundacja Promocji Joanna Pawtowska 04-06-01 06-03-28 o CIIUS ha ekosy J
S u dzieci z artrezj drégzotciowych po
ZdrowegoZywienia .
transplantacji wtroby.
e e eloego
4 Fundacja Promocji |Bozena Cukrowska 04-03-29 06-02-28 gop P yezny

ZdrowegoZywienia

bakterii Lactobacillus u dzieci z aleggi

pokarmovy.
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PB 699/P05/2001/21

Tytut ,Wptyw sewofluranu na blok przewodnictwa nerwowo-migsniowego u dzieci: model
farmakokinetyczno-farmakodynamiczny”

Kierownik grantu: dr n.med. Bogumita Wotoszczuk-Gebicka

Zakaaczone w roku 2005 badania nad wptywem sewofluraaublok przewodnictwa nerwowo-
migsniowego wywotanego przez rokuronium i miwakuriundzeci potwierdzity,ze w obecn§ci
sewofluranu dziatanie obirodkéw zwiotczajcych jest silniejsze, a powrét przewodnictwa nen@ow
miesniowego po zakiczeniu ich podawania napuje wolniej. W przypadku rokuronium ma to
istotne znaczenie kliniczne. W przypadku miwakuriukiore jest szybko rozkladane w osoczu
(t 12 Okoto 2 min.) efekt ten jest mniej wyray.

Modelowanie farmakokinetyczno-farmakodynamiczne wwmdo wyjasni¢, ze potencjalizacja
dziataniasrodkow zwiotczajcych przez wziewne anestetyki zachodzi na poziarhaieza nerwowo-
miesniowego i nie jest zwazana ze zmianparametrow farmakokinetycznyehdnego z nich.
Zakoiczenie projektu byto nmidiwe dzigki wspoétpracy z dr farm Ebieta Wyska z Zaktadu
Farmakokinetyki i Farmaciji Fizyczn€jollegium Medicunniwersytetu Jagielltskiego, z dr farm.
Tomaszem Grabowskiimwsp z Centrum BadaFarmakokinetycznycl®LAB z tajsk k. Warszawy
oraz z mgr Marianem Filipkiem z Zakladu Diagnosty&boratoryjnej IP-CZD.

Trzy publikacje, cztery prezentacje zjazdowe (dwpeace prezentowane na XV
Miedzynarodowym Zjedzie Polskiego Towarzystwa Anestezjologii i Intensgj Terapii w
Poznaniu zostaty wyedione Il nagrod za najlepsze doniesienia przedstawione nalzje)

PB 0544/P05/2002/22

Tytut: ,Badanie mutacji w genie MECP2 u osb6b z posicia klasyczm i wariantami zespotu
Retta. Préba korelacji migdzy fenotypem a genotypem”

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Anna Tylki- Szymaiska

Przeprowadzone zostaty badania molekularne §#6GP2u pacjentek z zespotem Retta lub
zespotem Retto-podobnym. Badania skladaly si amplifikacji 8 amplikonéw, obejmagych
sekweng eksonow 2 — 4, a naginie analizy SSCP i sekwencjonowania zmutowanyagnfientow
genuMECP2

Przeprowadzone badania ujawnity oben@znych mutacji patogennych w ge#ECP2u
5 pacjentek. Wszystkie wykryte mutacje: ¢.C316>TR(®6W), c¢.C473>T (p.T158M), ¢.C880>T
(p.-R294X), ¢c.916C>T (p.R306C), c.1163_1206del4demado zmian, ktdre byly ju uprzednio
opisane u innych naszych pacjentek.

Podsumowujc uzyskane wyniki z catlego okresu realizacji temadlery stwierdze,
ze badaniami okjo 136 pacjentéw, wod ktérych wystipowato 78 pacjentek z klasyezn
forma zespotu Retta, 38 pacjentek z podejrzeniem zespehia/zespotu Angelmana, 8
pacjentek z nietypowforma zespotu Retta oraz 12 pacjentow z dpdzeniem umystowym.
Analiza SSCP a naginie sekwencjonowanie wykazato obeghamian w budowie genu
MECP2u 56 pacjentek (45,2%), pochadygch z wszystkich analizowanych grup, przy czym
mutacje patogenne w sekwencji koghgj genu zidentyfikowano u 45 pacjentek (36,3%
wszystkich badanych chorych dziewczynek), zmiamggionie 3'UTR u 3 pacjentek (2,4%)
i zmiany polimorficzne u 8 pacjentek (6,5%). Ogoteidentyfikowano 24 rine mutacje,
wynikajace z substytucji nukleotydowych (12), delecji (@%sercji (2) lub delecjo-insercji (1).
Dziewig¢ mutacji (p.K305Q, p.E472Q, c¢.329delA, ¢.506 519dyp c.697_701del5,
€.883delT, c.975 1186del212ins18, c.1162_ 1178dellB53 1354insA) jest specyficznych
dla populacji polskiej i nie bytlo dotychczas opisywch w pimiennictwie swiatowym.
Wickszas¢ mutacji zlokalizowana jest w eksonie 4, gtownieregionie kodujcym domer
supresorow transkrypcji (TRD) a tate w regionie kodacym domer wiazaca metylo-CpG
(MBD) i C-koncowy fragment biatka MeCP2. Siedem zidentyfikowdnyeutacji (R106W,
T158M, R168X, R255X, R270X, R294X, R306C) miato ikder mutacji powtarzalnych i
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wystapito na ok. 60% wszystkich zmutowanych alleli. Wigjie badanych pacjentek wykryto
8 substytucji nukleotydowych o charakterze zmiadinparficznych, ktére wysfpuja w
sekwencji kodujcej genu: ¢.897C>T (p.T299T), ¢.942C>T (p.I131411,126C>T (p.P376S),
€.1140G>T (p.v380V), c¢.1189G>A (p.E397K), €.1282G>f0.G428S), c.1326C>T
(p.-T442T) i w konserwowanej sekwencji 3'UTR: c.1853.

Stwierdzono pewn korelacg miedzy rodzajem i lokalizagj mutacji a objawami
klinicznymi choroby — mutacje zmienige informac¢ pojedynczych kodonéw w domenie
MBD powodowaly fejsz forme choroby w porownaniu z mutacjami terminacyjnymi w
domenie TRD a szczegOdlnie w regionie NLS.

Grant zakaczono 30 wrzénia 2005 roku, rozliczenia i sprawozdania do KBIgrmestano w
wymaganym terminie.

Trzy prezentacje zjazdowe.

PB 0553/P05/2002/22
Tytut: ,Zespo6t mikrodelecji 22q11.2: badania kliniczne i genetyczne”
Kierownik grantu: dr n. med. Lidia Ziotkowska

Celem badax byto: (1) Ustalenie cgstasci wystgpowania mikrodelecji 22q11.2 u pacjentéw
z wrodzonymi wadami serca dotycymi podziatu stéka i pnia naczyniowego oraz innymi
wadami serca takim jak: VSD, ASD, PDA, CoA, wspidtisjacymi z cechami fenotypowymi
zespotu DG/VCF(2) Ustalenie czy mikrodelecja 2211 u dzieci z wadsenca jest mutag;j
powstah de novg czy zostata przekazana od rodzic@8). Okreslenie spektrum anomalii i
cech fenotypowych wysgpujacych u dzieci z wadami serca i mikrodete2pql1.2(4) Ocena
przebiegu Kklinicznego, okotooperacyjnego oraz weyels wynikbw leczenia
kardiochirurgicznego u dzieci z i bez zespotu DGF.

Materiat i metody: Badania kliniczne i genetyczne wykonano u 31@ciziw wieku od 0 do
20 z . W celu wykrycia mikrodelecji 22911.2 stosowarechnile FISH z uyciem
znakowanej bezgoednio sondy DiGeorge VCFS N25 (D22S75). Badani@sddne u dzieci
z del(22)(g11.2) przeprowadzano zgodnie z opracygmaszczegotowym protokotem bada
klinicznych.

Wyniki: Badania kliniczne i genetyczne wykonano u 310 adzw wieku od O do 20 roku
zycia. Sperod 310 pacjentéw obecfivdel(22)(qll.2) stwierdzono u 17 (5,5%) dziddil5
(88%) spérod 17 pacjentéw z del(22)(q11.2) wysbwaty wady steka i pnia haczyniowego.
W grupie 17 dzieci z mikrodelecp2qll.2 wywiad rodzinny w kierunku wygpbwania wad
wrodzonych serca w rodzinie byt dodatni u 9 dzi€b2,9%), opdniony rozwoj
psychoruchowy u wszystkich 17 pacjentéw. Probleriryidzne w okresie noworodkowym
stwierdzano u wszystkich 17 pacjentow (100%). Dydimotwarzy oraz wady ukitadu
kostnego wysipowaty u 17 (100%) dzieci. Zaburzenia mowy stwiartz u 13 pacjentow
(76,5%). Zaburzenia immunologiczne wystwaty u 17 (100%), w tym u 3 aplazja grasicy
(17,7%). Zaburzenia endokrynologiczne wpstwaty u 15 (88,2%) pacjentow. Zaburzenia
zachowania stwierdzono u 10 (58,9%) a trdgnov nauce u 3 (17,7%) dzieci. Problemy
psychologiczne wyspowaly u 6 (35,2%) pacjentow z del(22)(qll.2). Rozsp
podsluzéwkowy podniebienia twardego stwierdzono u 9 ,9%@, niewydolné¢
podniebienno-gardtosvu 9 (52,9%), natomiast ufledzenie stuchu u 4 (23,5%) pacjentéw.
Zaburzenia gospodarki wapniowo-fosforanowej wpstvaty u 15 (88,2%) dzieci, a u 7
(41,2%) wady uktadu moczowo-piciowego i pokarmowegparod 17 dzieci, u 3 (17,6%)
pacjentow mikrodelecja 22q11.2 zostata dziedziazah jednego z rodzicéw. U pacjentow z
wadh starka i pnia naczyniowego wspotistniep z objawami fenotypowymi i mikrodelecj
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22011.2 czsciej wystpowat powiktany okres pooperacyjny po korekcji wasgrca w
poréwnaniu z dziemi z talky sana wady serca wspotistniaga z objawami fenotypowymi, ale
bez mikrodelecji 22q11.2. Sfgdd badanych 310 pacjentow zmarto 13 dzieci (4,2%0),
pacjentow z mikrodelegj22q11.2 (23%) oraz 10 dzieci bez mikrodelecji 2281(77%).
Sparéd 17 pacjentéw z mikrodelec?2gl11.2 zmarto 3 dzieci (17,6%).

Whioski: (1). Obecné¢ mikrodelecji 22q11.2 stwierdzono u 17 (5,5%) baaandzieci.(2).
Nie stwierdzono istnienia zauwelnej zalenosci pomidzy wystpowaniem del(22)(ql11.2) a
izolowars wadh starka i pnia naczyniowego lub ianwady serca, bez wspétistnigych
objawéw fenotypowych. (3). U 3 (17,6%) pacjentow mikrodelecja 22g11.2 zostata
dziedziczona od jednego z rodzicod) Stwierdzono istnienie zaleosci pomidzy
wystepowaniem mikrodelecji 22911.2 a problemami klinijpam w okresie noworodkowym,
dysmorfa twarzy, wadami ukladu kostnego, zaburzeniami imohagicznymi,
endokrynologicznymi,  gospodarki  wapniowo-fosforaepw zaburzeniami  mowy,
zachowania, rozszczepem phaéwkowym podniebienia twardego, niewydadioia
podniebienno-gardtosy upaledzeniem stuchu, problemami psychologicznymi, hiadiami
w nhauce. (5) U pacjentow z wagd serca dotycxa zaburzé podzialu steka i pnia
naczyniowego wspotistnigia z objawami fenotypowymi i mikrodelecj 22q11.2 cgciej
wystepowat powiktany okres pooperacyjny po korekcji wasrca w porownaniu z dZmi

z ta samy wady serca, ale bez mikrodelecji 22q11(B) Smierteinég¢ w grupie dzieci z
mikrodelecyj 22q11.2 wynosita 17,6%, u pacjentow bez mikrode84% .

Jedna publikacja, 3 prezentacje zjazdowe.

PB 0548/P05/2002/22

Tytut: ,Nieprawidtowo §ci anatomiczne gtnic wiencowych u dzieci po operacji
anatomicznej przestawienia wielkich gtnic - ocena cestosci wystgpowania i wptywu na
przebieg kliniczny”

Kierownik: doc. dr hab. n. med. Grazyna Brzezinska-Rajszys

W okresie od 01.03.2002 do 31.08.2005 roku, 42 iguesprowadzenia projektu, przebadano 51
pacjentbw po anatomicznej korekcji przadaia wielkich pni ¢tniczych (TGA) oraz wykonano
atrioseptostorngi balonows i aortografé okluzyjma u 61 pacjentdw z nieinwazyjnym rozpoznaniem
TGA przed korekej anatomiczn wady.

Grupa pooperacyjna

Materiat i metody

U 51 pacjentow (wiek 12-180 mies., med. 60 mie®)kprekcji anatomicznej TGA wykonano
diagnostyczne badania kardiologiczne, w tym angificgne. Rozpoznania przedoperacyjne:
izolowane TGA -30 pacjentow, TGA z ubytkiem/ubytkamrzegrody midzykomorowej -16
pacjentow, z dodatkowo gginiowym zwezeniem drogi odptywu lewej komory - 2 pacjentow oraz
TGA z koarktacy aorty u trzech.

Dla oceny nieprawidtowdzi anatomicznych w zakresietnic wiencowych po operacji anatomicznej
TGA i ich wptywu na przebieg kliniczny wykorzystamiane z wywiadu i badania przedmiotowego,

zapisy elektrokardiograficzne (standardowe i 24 zguik), badania echokardiograficzne,
angiokardiografi izotopowy oraz angiografiegtnic wiencowych.
Wyniki

Aortografia i koronarografia byty wykonane u wsysh pacjentéw z dogpu od ttnicy udowej w
znieczuleniu og6inym dotchawiczym. U wszystkich jpatdw ttnice wieicowe byly drane, ufcia

nie zwgzone. Nie stwierdzono podgi ani zacignigc tetnic wiencowych ktére powodowatyby nawet
tagodne zwzenia ze zmniejszeniedwiatla naczynia > 50%. Wadnym przypadku nie stwierdzono
krazenia obocznego w zakresigtiiic wiencowych. Rozpoznana u jednego pacjenta przed operacj
hipoplazja prawejetnicy wiencowej i dystalnych rozgetien lewej etnicy wieacowej pozostata bez
zmian w okresie pooperacyjnej obserwacji. U jednpggenta doszto w okresie pooperacyjnym do

59



hipoplazji lewej #tnicy wiencowej, najprawdopodobniej wtdrnie do utrudnienia pipau
spowodowanego przez zmieniony ptatek zastawki mdpate wzgkdu na anatoniprzedoperacypm
wady i ktnic wiencowych u 6 pacjentowetnice wieicowe zostaly przeszczepione wysoko (ponad
zatoky Valsalvy). Odejcie ktnic wiencowych przeszczepionych w jednym fragmerioiany (ugcie
.B" 1 ,C") znajduje sie pod ostrym ktem w stosunku déciany neoaorty, co aktualnie nie powoduje
zaburzé przeptywu, jednak u jednego pacjenta wspotistniejistotry niedomykalnécia zastawki
neoaorty.

W bezpdrednim okresie pooperacyjnym u 9 pacjentdow wykondhazabiegdw przezskornej
embolizacji kolaterali, 3 angioplastyki balonoweezanych ttnic ptucnych oraz jednangioplastylk
balonovwy koarktacji aorty. W wyniku zabiegéw u wszystkichcentow byto maliwe odlaczenie
respiratora i wypisanie z oddziatu pooperacyjnalyadalszym okresie pooperacyjnym u 4 pacjentéw
w wieku od 10 do 72 miegiy po korekcji anatomicznej TGA wykonano interweneyposzerzanie
zwezen tetnic ptucnych i aorty.

Grupa pacjentéw przedoperacyjnych

W okresie od marca 2002 do sierpnia 2005 roku, #3ince prowadzenia projektu, u 61 pacjentéw w
wieku 2,7 +/- 6,3 dni (zakres od 1 do 47 dni) Zmi&zyjnym rozpoznaniem TGA wykonano zabiegi
przezskornej atrioseptostomii balonowej matddashkinda oraz aortografiokluzyjra, w celu
wykazania anatomiktnic wiencowych. Wykazano typ A anatomiithic wiencowych u 48 pacjentow
(78,7%), typ B u 2 pacjentéw (3,3%), typ D u 10 jpatdw (16,4%) i typ E u jednego pacjenta
(1,6%). W badanej grupie nie stwierdzono typu G@mné tetnic wiencowych uzadnego pacjenta.

W czasie anatomicznej korekcji przedmia wielkich pni¢tniczych u wszystkich pacjentéw anatomia
tetnic wiencowych zostata potwierdzodedbdoperacyjnie.

Whioski:

1. Wyniki wczesne i srednioterminowe anatomicznej korekcji przetnia wielkich pni
tetniczych w zakresie anatomigthic wiencowych g bardzo dobre bez wzglu na ich typ
anatomiczny.

2. Istotne pooperacyjne zmiany anatomiczgrit wiencowych wysgpuja sporadycznie.

3. W istotnej grupie pacjentdw po anatomicznej opérpgetazenia wielkich pni ¢tniczych
wystepuja wczeshe i pgne pozawiacowe powiktania anatomiczno-hemodynamiczne
wymagajce diagnostyki inwazyjnej i terapii interwencyjnej.

Dwie publikacje.

PB 0371/P05/2002/23

Tytut: ,Analiza wyst egpowania niektorych gendéw, molekularnych markerow zadliwosci w
szczepach klinicznych srodowiskowych Campylobacter jejuni/coli”

Kierownik grantu: dr n. med. El zbieta Razynek

Materiat i metody.

Materiat do bada stanowity 204 szczep@ampylobacter82 szczepy kliniczne wyizolowano z probek
katu od dzieci z objawami biegunki ostrej i przekiég, w tym 64 szczepyC.jejunii 18 C.coli.
Wymazy z tusz kurzych posiewano w Zaktadzie Bezmestwa Zywnosci i Zywienia Instytutu
Zywnaosci i Zywienia w Warszawie wedtug Polskiej Normy PN-ISO7R2vyodebniajac 122 szczepy
Campylobacterw tym 74 nalealo do gatunkuC.jejuni, a 48 do gatunk.coli. Prébki katu od dzieci
posiewano zgodnie z wytycznymi WHO. Identyfikagatunkowt prowadzono metagklasyczn oraz
w oparciu o technikmultiplex PCR. W przypadkachatpliwych stosowano reakgjPCR z uyciem
swoistych starterow potwierdzaaych przynalenos¢ do gatunkuC.jejuni lub C.coli. Wykrywanie
genow cadF, cdtA cdtB cdtC oraz regionuiam prowadzono przy zyciu techniki PCR ze
specyficznymi starterami amplifikagymi poszukiwane geny. W badaniach naszych prowéclsi
analiz poréwnawcz populacji szczepow Klinicznych i kurzych ocea@polimorfizm regionuam
metody PCR-RFLP i pokrewigstwo szczepdw przez poréwnanie calych genomow bghkteh
stosujc typowanie genetyczne metpECR-RAPD.

Uzyskane wyniki.

W prowadzonych badaniach stwierdaiiy 100% obecni& genucadFw szczepaclC.jejunii C.coli
klinicznych i izolowanych od kurgt, co mae swiadczy o niezlgdndsci tego genu w rozwoju
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zakaenia. Geny cytotoksyngdtA cdtB, cdtC i kluster ABC oraz regioniam (invasion associated
marker) wys¢powaty w badanych szczepaCljejunii C.coli z odmienn czstacia. Znacznie wysz
czgstas¢ wyskpowania wszystkich badanych genéw obserwowano wegach kurzych, co sugeruje
ich potencjalnie wiksz zjadliwas¢ oraz odmienn& wobec populacji szczepdw klinicznych. Badania
nasze wykazaly réwnke ze pojawienie s objawéw biegunkowych u badanych dzieci nie byto
zalezne wyhcznie od obecri@i gendw cytotoksyny jak rownieod obecnéci regionuiam. Dlatego
tez geny te nie mag by¢ traktowane jako markery diagnostyczne. §jgste ocenioa odrbnas¢
badanych populacji szczepow kurzych i klinicznyereryfikowano poprzez zastosowanie typowania
genetycznego metadPCR-RFLP i PCR-RAPD. Przeprowadzona analiza resfjga regionuiam
metody PCR_RFLP wykazata wkszy poliformizm tego regionu w szczepach kurzydlayskane
wzory typowania RAPD dla szczepdw.coli wykazaly czsciowe pokrewiéstwo szczepow
klinicznych i kurzych. Odmienne wyniki uzyskatiy dla gatunkuC.jejuni, bowiem uzyskane wzory
RAPD w typowaniu genetycznym dla szczepow kliniazny kurzych znacznie vty si¢ i pokazaty
heterogenn& badanych populacji. Potwierdzenie tych obserwagjiskalimy w opracowanych w
ostatnim zadaniu dendrogramach utiwiajacych ocen stopnia pokrewigstwa.

Podsumowaujc, wyniki typowania genetycznego oraz udziatu bgdhrgenow w szczepadchjejunii
C.coli wykazaty,ze szczepy kliniczne w znacznym stopniamiéy si¢ od szczepow izolowanych od
kurczt. Mozna wic przypuszczg ze szczepyCampylobacterpochodace z zanieczyszczonego
miesa kurzego nieasgtdwnymzrédiem zakaen pateczly Campylobacteu dzieci.

Jedna publikacja.

PB 0379/P05/2002/23

Tytut: ,,Préba okreslenia podtaza molekularnego oraz relacji fenotyp-genotyp w przelekiym
zapaleniu trzustki"

Kierownik grantu: dr n.med. Beata Oralewska

Celem pracy byta proba olétenia podiga molekularnego oraz relacji fenotyp-genotyp w
przewlektym zapaleniu trzustki.

W latach 2002-2005 hospitalizowano 97 dzieci z P@szystkie dzieci miaty wykonane badania
genetyczne mutacji CFTR, PRSS1, SPINK1 i AAT. Mjdgaredysponuace do PZT stwierdzono u
29 chorych. Mutacje CFTR obecne byly u 10 pacjentdwtacje PRSS1 u 13, mutacje SPINK1 u 14,
a mutacg AAT u 1 osoby. Pierwszy epizod zapalenia trzustlgrupie chorych z mutagjgenetycza
wystapit srednio w wieku 8,9 lat, a u chorych bez mutacjieggoznej w wieku 8,6 lat; NS. W grupie
dzieci z mutacjami przewaty dwe zmiany zapalne w ECPW (2,& skali Cambridge), podczas gdy
u chorych bez mutacji dominowaly zmiany o niewiglki srednim nasileniu (1,5; p<0.5. Dzieci z
mutacjami czsciej wymagaly protezowania przewodow trzustkowyehlbiegow ESWL.
Whioski:

1. Mutacje genetyczne nakgdo najczstszych czynnikdw predyspomnaych do PZT u dzieci.
Dzieci z PZT zwazanym z mutacjami genetycznymi majezszy przebieg choroby w poréwnaniu do
chorych bez mutacji genetycznych, mimo tego samégku ujawnienia si choroby.

PB 0376/P05/2002/23

Tytut: ,Proba wyodrebnienia szczegdlnych cech immuno- i genotypowych whioniakach
wystepujacych u pacjentow z zespotem Nijmegen — jako modepatogenezy molekularnej”
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Krystyna H. Chrzanowska

W roku 2005 zakaczono zaplanowane zdania badawcze. W ramach realiwgo projektu
przeanalizowano atznie 600 odczynéw immunofenotypowych, ponad 558kege PCR, SB i
sekwencjonowania z prébek DNA z chtoniakow uzyskdngd 16 pacjentow z zespotem Nijmegen.
Na podstawie uzyskanych wynikow wyghicto nasgpujace wnioski:

1. Spektrum morfologiczne chtoniakbw w grupie choryziNBS byto inne i w standardowej
populacji w wieku rozwojowym:
- Dominowalty chtoniaki typu DLBCL, rzadko wygiujace w wieku rozwojowym, typowe raczej
dla zespotéw niedoboréw odpokwmwych, jednak bez wariantdw charakterystycznyth d
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tych zespotow takich jak wariant plazmablastyczmgzowariant immunoblastyczny/Burkitt z
réznicowaniem plazmacytoidalnym.

- Nie stwierdzono polimorficznego rozrostu limfopfetiacyjnego (PLPD).

2. Najczsciej wystpujacym typem chioniaka byt DLBCL (50%), ktory cechdwsi:

- Monoklonalndcia w analizach immunogenetycznych.

- Lokalizacph weztowsa.

- Immunofenotypenile rokupcym (non GCB-like).

- Brakiem polimorfizmu i rénicowania plazmacytoidalnego.

3. Stwierdzono nasgpujace podobiastwa z rozrostami wygbujacymi w zaburzeniach odporém,

takie jak:

- Klonalnas¢ EBV w dwoch przypadkach DLBCL.

- Bardzo agresywny przebieg kliniczny.

- Obecnd¢ rozrostéw o nietypowym immunofenotypie wymaggich analiz
immunogenotypowych.

4. Charakterystyczncech, immunogenotypow byta monoklonalng@ proliferacji B-komoérkowej, co
sugeruje, ze analiza reataeji gendéw dla immunoglobulin i TCR z sekwencjonovean jest:

- Konieczna do przeprowadzenianicowania pomidzy wznow a rozwojem drugiego
odrebnego nowotworu.
- Utatwia okrélenie histogenezy, z czym ave st odmienne leczenie onkologiczne.

5. Analiza immunogenotypunetody multiplex PCR-HD z #yciem starterow Biomed-2 Concerted
Action byta poréwnywalna z metadhybrydyzacji Southern’a.

6. Analiza molekularna klonalnej obedctd EBV w NHL wykazala zwizek rozrostow w NBS z
zakaeniem EBV, podobnie jak w innych zespotach zaburoelporndci, co uzasadnia
koniecznd¢ prospektywnej oceny zak@nia tym wirusem u pacjentow z zespotem Nijmegen
Uzyskane wyniki opracowano w postaci publikacji $fana do druku).

C028/P05/2002

Tytut:,,Opracowanie procedur diagnostyczno-terapeutycznych w nowotworach érodkowego
uktadu nerwowego (OUN) u dzieci”

Kierownik grantu: prof. dr hab. n med. Danuta Perek

Nowotwory oun u dzieci wyspuja rownie czsto jak ostra biataczka limfoblastyczna, przy
czym wyniki leczenia w tej grupie pacjentéw sajgorsze spmdéd wszystkich nowotworow wieku
dzieckcego, a powiktania choroby i leczenigrejckzsze.

Wobec tego gtdbwnym celem programu byta poprawa kéwileczenia dzieci z nowotworami o.u.n. i
jakosci zycia tej grupy pacjentow.

Cel realizowano poprzez:

Ustalenie cgstaici i rodzaju wysgpowania nowotworow OUN w Polsce; prowadzono badania
epidemiologiczne nad zachorowadom na nowotwory mozgu w ramach polskiego szpitalnego
rejestru nowotworow u dzieci poszergapgo o pacjentéw leczonych vigiznie neurochirurgicznie.

Opracowano elektronicanbaz danych dla pacjentdw z nowotworami 0.u.n. zawiesaj
szczegOly rozpoznania, leczenia, jego wynikow quawiktan. Baz te przekazano do aytku do
wszystkich 10 érodkow prowadgcych kompleksowe leczenie pacjentow z guzami ounoRfésie
badawczym zarejestrowano 680 pacjentéw ze wszystdpotpracujcych grodkow.

Opracowano ujednolicone procedury diagnostyczrapeutycznych ze szczegdlnym
uwzgkdnieniem chemioterapii w poszczegoélnych rodzajackvatworow i grupach wiekowych.
Procedury opracowano na podstawie najskutecznidjszymiedzynarodowych programoéw
diagnostyczno-terapeutycznych oraz dotychczasowegmiadczenia wtasnego. Ponadto opracowano
schemat kontroli pacjentéw po leczeniu kompleksowyrmd ktem monitorowania choroby
zasadniczej i zapobiegania niektérym powiklaniom lpozeniu. We wspolpracy z Pracowni
Diagnostyki Narzdu Ruchu i Zakladem Patologii Jamy Ustnej prowadzaadania dotyexe
wplywu radio- i chemioterapii ha postawchod oraz ugienie i jang ustry u pacjentéw w trakcie i
po leczeniu guzéw mdzgu. Opracowano arkéthndaryzujca ocere jakosci zycia tych pacjentéw.

Zorganizowano interdyscyplinarne zespoty zapoej s¢ diagnozowaniem i leczeniem
nowotwor6w oun u dzieci skupigych radiologéw, neurochirurgbw, patomorfologow,
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radioterapeutdéw oraz onkologdéw dzigmich. Powstato 11 takich wspotpragych zespotéw. W
czasie realizacji projektu zorganizowano 3 spotkanbocze specjalistow wchagych w skiad tych
zespotdw, podczas ktérych omawiano problemy wyniteg realizacji programu.

Opracowane procedury warano w IP CZD i w érodkach zajmujcych s¢ kompleksowym
leczeniem guzow oun (Biatystok, Bydgoszcz, @xka Katowice, Krakéw, Lublin, £&d Pozna,
Szczecin, Wroctaw).

W wyniku podgtych dziatéh uzyskano popragtrzyletnich przey¢ bez wznowy u pacjentéw
z medulloblastoma, zétiwymi glejakami i guzami pnia moézgu. U pacjentovgazami zarodkowymi
o.u.n. i u pacjentow z medulloblastoma pefi3-go rokuzycia nie pogarszag wynikow leczenia
udato s¢ ogranicz¢ radioterap;. Wyniki te przedstawiono w trakcie IV Ogolnopolsgd
Sympozjum Neuroonkologii Dziegiej i Il Zjazdu Polskiego Towarzystwa OnkologiHematologii
Dzieciecej i XXVII Ogdlnopolskiego Zjazdu Pediatrow w Byalsgczy. W toku prowadzonych bada
stwierdzono znaczne ofsienia w diagnostyce nowotworéw oun w Polsce. gotevzgkdu
zorganizowano dwa szkolenia dla lekarzy rodzinrgycatej Polski w trakcie ktorych informowano o
objawach nowotworéw oun u dzieci oraz 0 schemaosepowania z takim pacjentem, ogdélnych
zasadach leczenia i rokowaniu. Wydany w stycznid520umer ,Pediatrii Polskiej” zostat w caéd
poswigcony problemom nowotworéw oun.u dzieci, a szczegélrcisk potaono na objawy kliniczne
w zaleznosci od lokalizaciji nowotworu.

Wyniki opublikowano dotychczas w postaci 15 artyluti 43 abstraktéw w czasopismach
krajowych i zagranicznych.

Wyniki leczenia w poszczegdélnych grupach nowotwoidm u dzieci zaprezentowano na czterech
Zjazdach mgdzynarodowych:11th International Symposium on Rediéleuro-Oncology w Bostonie
(czerwiec 2004), XXXVI Meeting of International Sety of Pediatric Oncology w Oslo(wrzesie
2004), XXXVII Meeting of International Society ofeBliatric Oncology w Vancouver (wrzesie
2005), 2nd International CNS GCT Symposium w Logydles (listopad 2005). Zaowocowato to
propozyci wspéipracy w ramach podkomitetu édzynarodowego Towarzystwa Onkologéw
Dziecikcych (SIOP) ds. leczenia guzow mozgu (grupy dezee@a zidliwych glejakow, carcinoma
plexus chorioidei, tagodnych glejakéw, guzow zamalikch) oraz zaproszenie naszegwodka do
uczestnictwa w ngdzynarodowym badaniu klinicznym dotyeym leczenia tagodnych glejakéw, a
takze zaproszenie kierownika projektu do udziatu w Keome naukowym 2nd International CNS
GCT Symposium w Los Angeles. Nawano rownie wspélprag z dwoma renomowanymi
osrodkami europejskimi prowadeymi badania genetyczne i molekularne: Northerrtitlite for
Cancer Research, University of Newcastle w WielBisjtanii (prof. Dawid Ellison) i Departament of
Human Genetics, Academic Medical Centem w AmstereanHolandii (dr Marcel Kool).

PB 0583/P05/2003/24
Tytut: ,Ocena neurologiczna dzieci z niewydolnécia watroby zakwalifikowanych i leczonych
przeszczepem wtroby”
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Andrzej Kaminski (07.05.2003 - 28.11.2005)
prof. dr hab. n. ed. Piotr Kalicinski (od 28.11.2005)

Badania wykonywane byty u dziectdncych pod opiek Kliniki Chirurgii Dzieciecej i Transplantacii
Narzaddéw, Kliniki Gastroenterologii, Hepatologii i Immaologii oraz Poradni Niewydolroi
Watroby IP CZD. Badaniem olfie zostaly dzieci z przewlekhiewydolndcia watroby, ktére zostaty
zakwalifikowane do przeszczeputwoby i to zaréwno dzieci do przeszczepu rodzinnegadwniez
do przeszczepu atroby ze zwiok (badanie prospektywne) oraz dziexiwykonanym przeszczepie
watroby co najmniej 12 miesty przed waczeniem do badania (badania retrospektywne).

Badania obejmowaly wykonanie badania podmiotowegwzedmiotowego neurologicznego oraz
badania elektroneurofizjologicznego, zgodnie z matdtzonym protokotem.

W grupie dzieci przed przeszczepengnaby badanie zaplanowane jest u 25 chorych. Dax&@005
roku do projektu wfczono 23 chorych (z 25 zaplanowanych), u ktérychwseystkich przypadkach
wykonano nagpnie przeszczep atroby. W grupie tej badanie wykonane byto 3 krotnigl dzieci, a
6 zakaczyto cykl bada. Dzieci zakwalifikowane do badaprospektywnych uczestnigcav wielu
dodatkowych badaniach klinicznych, co utrudnia wydkoie bad&@ zgodnie z przytym
harmonogramem. Powoduje to dpienie zakéaczenia badaw tej grupie chorych.
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W grupie dzieci oleitych odlegh ocery neurologicza po wykonanym przeszczepietnoby, badanie
wykonano u 23 dzieci (z 25 zaplanowanych) w ty&Budwukrotnie w odgpie rocznym.

W zwiazku z powstatym op@ieniem wysipiono do MEIN o przeditenie terminu realizacji grantu o
16 miesgcy oraz o wyraenie zgody na zmignkierownika grantu w zvgzku ze zmiaam pracy przez
doc. dr hab. med. Andrzeja Kaiskiego. Na obie p#by MEIN odpowiedziato pozytywnie i nowym
kierownikiem projektu badawczego zostat Prof. Pliadficinski

Jednoczénie analizowana jest dokumentacja medyczna badapgcjentow oraz tworzone Hazy
danych kdace podstaw do dalszej analizy danych.

W chwili obecnej na tym etapie prac nie izna analizowa jeszcze uzyskanych wynikoéw ani
przedstawd wskpnych wnioskow. Jednak analiza dokumentacji padjere osty niewydolngcia
watroby, u ktérych wykonano przeszczeptwwby, zaowocowata napisaniem pracyNsurological
complications after liver transplantation due tatadiver failure in children. Jednodrée prag te w
formie artykutlu zakwalifikowano do druku w renomawan czasopimie transplantologicznym
Transplatation Proceedings i ukast ona w 2006 roku.

Jedna prezentacja zjazdowa.

PB 0621/P05/2003/24

Tytut: ,,Ocena funkcjonalna stawu biodrowego czkkei po alloplastyce z zastosowaniem

indywidualnych endoprotez"

Kierownik grantu: dr in z. Matgorzata Syczewska

W 2005 roku zostato wykonanych 28 badmalizy chodu, byly to gtéwnie badania pacjentéugie

(po wstpnym okresie rehabilitacji) oraz trzecie (po poneaku od zabiegu operacyjnego

wszczepienia endoprotezy.

Wyniki byly prezentowane na 3 konferencjach (dwiggdmynarodowe, jedna krajowa). Na XXII

Konferencji Naukowo-Szkoleniowej Ortopeddéw WojskaldRiego, 11-13 maja, w Bydgoszczy —

praca zdobyta | miejsce w prezentacji ustnej tematimego.

Stwierdzono rénice pomg¢dzy grupami pacjentow po wszczepieniu indywidualngadoprotez oraz

po wszczepieniu protez standardowych:

- W grupie pacjentow ,standardowych” poprawie ulegigdkos¢ chodu oraz emtas¢ krokdw,
podczas gdy w grupie pacjentow ,indywidualnych”graetry nie zmienity gi

- W grupie pacjentow ,standardowych” zmniejszeniupf@ovie) ulegly udzialy procentowe fazy
podparcia oraz podwdéjnego podparcia w cyklu cheadualczas gdy w grupie ,indywidualnej” nie
stwierdzono zmian;

- w obu grupach poprawie (zgkiszeniu) ulegt zakres ruchu w stawach biodrowychpiv
strzatkowej, ale podczas gdy w grupie ,standardowmprawa wysipita w obu stawach
biodrowych w ,idywidualnej” w kd operowanej;

- w obu grupach zmniejszeniu (poprawie) ulegt zakoefiu miednicy w ptaszczyznach strzatkowej
i poprzecznej;

- w obu grupach poprawitaes{wzrosta) dlugé¢ krokéw, ale wzrost ten jest zdecydowanieksizy
w grupie pacjentéw ,standardowych”;

- W grupie pacjentow ,standardowych” zmniejszeniugtdeszerokét krokow, w przeciwiéstwie
do grupy ,indywidualnej”;

- w obu grupach zwkszyto st (poprawito) maksymalne zgiie kolan w fazie wymachu (w obu
kkd);

- w obu grupach utrzymujeeshieprawidtowy wspotskurcz reggni antagonistycznych prostego uda i
dwugtowego uda.

Trzy prezentacje zjazdowe.

PBZ-KBN-090/P05/17

Tytut: ,Ustalenie czestosci wystepowania heterozygotycznego nosicielstwa mutacji wegie NBS1
w populacji dzieci i miodzieey z rozpoznam choroba nowotworowa, ze szczegdlnym
uwzglednieniem guzow érodkowego uktadu nerwowego”

Kierownik grantu : doc. dr hab. n. med. Krystyna H. Chrzanowska
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W 1l okresie realizacji projektu (1.01.—31.12.2006)aktadzie Genetyki Medycznej IP-CZD
kontynuowano badania molekularne at& na celu ustalenie ¢stcsci  wystpowania
heterozygotycznego nosicielstwa wybranych mutaghuyNBS1 u pediatrycznych pacjentow z
rozpoznaa chorola nowotworows, ze szczegélnym uwzglnieniem guzow @odkowego ukiadu
nerwowego. Materiat uzyskano od pacjentéw hospitalanych w Klinice Onkologii oraz w Klinice
Neurochirurgii IP-CZD.

W badaniach molekularnych wykorzystano metddolacji DNA z suchej kropli krwi
utrwalonej na bibule Guthriego od 253 chorych, zinlka mraonej tkanki nowotworowej od 59
chorych oraz z wycinka tkanki nowotworowej zatogpnw parafinie od 20 chorych. Badanych
pacjentéw podzielono na trzy grupy w zalesci od rodzaju choroby nowotworowej:
grupa | — chorzy z tdymi nowotworami (krew od 253 pacjentéw);
grupa Il — chorzy z nowotworami OUN (komaorki guzh 70 pacjentéw);
grupa Il — chorzy z rdzeniakami zarodkowymi idéku — medulloblastomgkomorki guza od 40
pacjentow).

W grupie | wykonano 253 reakcje amplifikacji eksahgenuNBS1 Analizie SSCP poddano
wszystkie produkty reakcji PCR. W trzech przypadikagykryto zmiany w stosunku do preparatu
kontrolnego. Wszystkie zmiany wykryto w formie heteygotycznej.

W grupie Il wykonano 79 reakcji amplifikacji ekso®ugenuNBS1 a nasipnie wszystkie
produkty reakcji PCR poddano analizie SSCP. W jadpyzypadku wykryto zmiany w ruchliwoi
elektroforetycznej welu poliakrylamidowym w stosunku do preparatu koimego. U pozostatych 79
badanych pacjentéw nie stwierdzono zmian w ana$8€P. Ponad potowa pacjentow z tej grupy (n
= 46) miata wykonane badania molekularne w prepahlaDNA z krwi (w ramach badania pacjentéw
grupy 1).

Spasrdéd pacjentéw z nowotworami OUN wyselekcjonowanoc#@rych zmedulloblastoma
(grupa IlI). Wszyscy pacjenci tej grupy poddaniitsiriningowi na obecrig zmian w eksonie 6 (w
ramach badania pacjentow grupy II).

W Il grupie wykonano 240 reakcji amplifikacji odg@dnio dla eksonéw: 3, 5, 7, 8, 10 13.
W eksonie 5 wykryto 3 the wzory konformacyjne w stosunku do preparatu labmeégo. Analiza
SSCP eksonu 10 wykazata zmieniony wzoér konformacyjndwoch przypadkach. W eksonie 13
zidentyfikowano dwa odmienne od kontroli wzory kommhacyjne. Obie zmiany byly ze spb
sprzzone i wystpowaty w formie hetero- lub homozygotycznej. W eksch 3, 7 i 8 nie wykryto
zadnych zmian w ruchlingei elektroforetycznej welu poliakrylamidowym w stosunku do preparatu
kontrolnego.

Rownolegle prowadzone byly badania w Zakladzie IBgto IP-CZD. W roku 2005
przebadano 91 przypadkow pierwotnych nowotwordwoadkowego uktadu nerwowego uzyskanych
od pacjentow operowanych w Klinice Neurochirurgii.

Badania immunohistochemiczne przeprowadzono nawkleh parafinowych ywajac
panelu przeciwciat monoklonalnych/poliklonalnych F&P, Synaptofizyna, Neurofilament, Ki67,
AE1/AE3, EMA, c-myc, c-erbBl, nibryna) w celu okenia immunofenotypu komorek
nowotworowych. We wszystkich przypadkach Mbl wykooareakcje imunohistochemiczne z
synaptofizym i neurofilamentem otrzymag¢ wyniki pozytywne w wgkszasci badanych guzéw.
Rozpoczto opracowanie parametréw reakciji immunohistochenyich z tyciem przeciwciat c-myc
i c-erbB. W 33 przypadkach Mbl wykonano regkspmunohistochemicznz uzyciem przeciwciat
przeciw nibrynie. W 30 przypadkach uzyskano ssigkspresj nibryny w jpdrach komorkowych
badanych rdzeniakéw, w 2 przypadkach reakcja bgtascowa (przypadki z nieprawidtowciami w
genie NBS); w jednym przypadku rdzeniaka pocheckgo od dziecka z zespotem Nijmegen nie
stwierdzono immunoekspres;ji nibryny (kontrola nggata).

Jendna prezentacja zjazdowa.

PB 0590/P05/2003/25

Tytut: , Stwardnienie guzowate - od mutacji genu do rozwojamian narzadowych”
Kierownik grantu : prof. dr hab. n. med. Sergiusz Jéwiak
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W projekcie zatéono realizacg w 2005 roku nastpujgcych zada badawczych:

1. Wykonanie badania klinicznego wraz z badaniami US®rzusznej, ECHO serca i TK/MR
mozgu u okoto 120 chorych ze stwardnieniem guzomawy przypadku konieczioi usungcia
zmian narzdowych — zabezpieczenie materiatu tkankowego i ONkoto 10 guzéw médzgu lub
innych narzdow).

Zrealizowano:

Wykonano badania kliniczne wraz z badaniami US®rzusznej, ECHO serca i TK/MR

mobzgu u okoto 120 chorych ze stwardnieniem guzomvaty

Wykonano badania histologiczne i immunohistochengcgod ktem ekspresji tuberyny, hamartyny,
biatka p35, Bcl-2 i Bax na materiale tkankowym zgdzoéw moézgu (SEGA), 3 guzdéw serca
rhabdomyoma, 2 guzéw nerek, 3 guzéw skory, zabezpieym w 2005 roku. W zabezpieczonym
materiale wykonano réwnieoznaczenia innych biatek uczestnicgch w regulacji szlaku mTOR
(Akt, pAkt, Erk, pErk, mTOR, beta-katenina, wnt,KS®S6K).

Wykonano badania materiatu zabezpieczonego z ogyigiazji korowej mézgu, imitagych zmiany
w SG uzyskany w trakcie operacyjnego leczenia padac 2004 roku.

W czs$ci materiatu, ktora dogpna byta w formieiwiezo zamraonej (1 guz serca, 4 guzy SEGA, 1
guz nerki) wykonano oznaczenia tych samych biatetoh Western blot)

Sze¢ publikacii, dziesi¢ prezentacii.

PB 0600/P05/2003/2@romotorski)

Tytut: ,Zespot Leigha: ustalenie czstosci nosicielstwa mutacji genu SURF1 w
populacji polskiej”

Kierownik grantu: prof.dr hab. n.med. Ewa Pronicka
Doktorant: mgr Dorota Piekutowska-Abramczuk

W okresie sprawozdawczym 01.2005 — 07.2005 #e#@no badania molekularne i
iopracowano uzyskane wyniki.

Badania mialy na celu okilenie czstasci wystepowania SURF1-zamego zespotu Leigha w
Polsce, poprzez oszacowaniestesci nosicielstwa powszechnej mutacji 845delCT ab¥Eenie s w
swiatowy nurt bada nad patogenazi epidemiologi choroby byto maliwe dzigki nagromadzonej
duzej liczbie pacjentéw z klinicznie rozpoznanym zdepo Leigha, znajdagych sé pod opiek
Kliniki (Oddziatu) Choréb Metabolicznych IP-CZD.

W realizowanym projekcie materiat badawczy stanpwitr6bki krwi pobrane od losowo
wybranych noworodkéw, pochogtzich z ré@nych regiondw, obejmuagych obszar catej Polski,
urodzonych w 1998r, przechowywane na bibutach Gegbr tacznie, w calym okresie realizacji
projektu przebadano 2890 anonimowych noworodkow.

Badania molekularne ofly:

- miniizolacg preparatow DNA z suchej kropli krwi z zastosowamigywicy Chelex 100 lub
inkubacji metanolowej,

- reakcg amplifikacji eksonu 9, obejmagego fragment genuSURF1ze zmutowanym kodonem
845. Zrédlem genomowego DNA byly fragmenty bibuly z nanoen suchy kropla krwi lub
wyizolowane preparaty DNA,

- analiz polimorfizmu konformaciji pojedynczych nici (SSA#danego fragmentu genu,

- identyfikacg probek DNA niogcych uszkodzony ekson 9 genu SURF1 w oparciu ovgaaie
wzoru konformacyjnego badanego DNA noworodka z wmokonformacyjnym DNA kontrolnego
(bez mutacji) oraz wzorami konformacyjnymi prepévat DNA wyizolowanych od pacjentow
posiadajcych mutagj 845delCT na jednym i na obu allelach,

- potwierdzenie obecdoi mutacji poprzez zsekwencjonowanie produktéw.

Poréwnanie zastosowanych technik izolacji genomawddNA z suchej kropli krwi
doprowadzito do uzyskania podobnych rezultatow.z@trano roztwory DNA, o porownywalnym
stezeniu i jakdci, ktore mogly by wykorzystane w reakcji PCR. Najtatwiejsza i najszza okazata
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sie metoda, polegaga na bezpawednim wykorzystaniu w reakcji PCR skrawka bibutyaniesion
kropla krwi, jako matrycy genomowego DNA i zastosowanindturacji termicznej (50 minut w
temperaturze 9&). Zostata ona uznana za najbardziej optymt#ohnil, wykorzystywan do bada
skriningowych.

W badanej grupie 2890 probek ujawniongzhie obecn& 8 heterozygotycznych nosicieli
zmutowanego genBURF1wsrod. Nie zidentyfikowanaadnego przypadku wygiowania mutacji w
formie homozygotycznej w6d badanych preparatéw. Badania nosicielstwa a1l 842delCT
genu SURF1doprowadzity do okrdenia nosicielstwa frekwencji zmutowanego genu n290, a
oszacowandrednia czstasi¢é LS wynosi 1: 336400. Wedtug wiedzy autora prezent@vamgniki
stanowi pierwsze tego typu doniesienie. W literatuée@atowej nie ma danych na temat bada
epidemiologicznych nosicielstwa zmutowanego geSWRF1 Istnieje zaledwie kilka prac,
donoszcych o catkowitej czstaéci zespotu Leigha, okéonej na podstawie liczby rozpoznanych
klinicznie pacjentow.

Nosiciele mutacji ¢.841 842delCT zostali wykryci tnzech rejonach kraju, a ich
rozmieszczenie tylko nieznacznie znd sie od siebie. Najwicej heterozygot
zidentyfikowanych zostato, zgodnie z oczekiwaniamirejonie centralno-wschodniej Polski
(1: 243), co prawdopodobnie ma zwek z dua liczba rozpoznanych tu przypadkdéw
choroby. W grupie, ktora zostata wyselekcjonowanabszaru potudniowo-wschodniego
(réwniez w oparciu o stosunkowo da liczbe chorych urodzonych na tym tereniexstmsé
nosicieli okazata ginizsza (1: 350). hcznie w obu rejonach ¢gtas¢ wyskpowania nosiciel
wynosi 1: 288. Na potnocy kraju wykryto jednego iogsa (1: 300), a na ziemiach
zachodnich nie stwierdzono obeéaiazadnego.

Jedna publikacja, jedna prezentacja.

PB 0609/P05/2003/2@romotorski)

Tytut: ,Identyfikacja i charakterystyka mutacji w g enie JAG1 u chorych z zespotem
Alagille’a”

Kierownik grantu : prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek
Doktorant: mgr Dorota Jurkiewicz

W roku 2005 zakiaczono realizagj projektu pt: ,Identyfikacja i charakterystyka mdjiav genie
JAG1u chorych z zespotem Alagille’a” (termin realizagjpjektu: 08.10.2003-07.04.2005).

Badaniami ohjto grupz 48 pacjentdow (pochodeych z 47 rodzin) z klinicznie
rozpoznanym zespotem Alagille’a i cztonkéw ich rodnraz grug kontrolma ztozona z 40
zdrowych os6b. Materiat biologiczny do badstanowity probki krwi obwodowej, z ktorych
izolowano preparaty DNA i RNA.

Badania molekularne obejmowaly identyfikacjanaliz mutacji oraz polimorfizméw w
obrgbie genuJAGL przy wyciu analizy SSCP i sekwencjonowania, poszukiwahigych
delecji w regionie 20p12 za pompanalizy polimorfizmu sekwencji mikrosatelitarnyohaz
badanie ekspresji mutacji w gedidGlza pomog testu PTT.

Przeprowadzone badania wykazalke u 29 pacjentdw pochogtzich z 28 rodzin
wystepuja zmiany patogenne (60,4% badanych pacjentow), 2apa8jentow 9 rinych zmian
polimorficznych w genie JAG1 Zidentyfikowano 10 mutacji (34%) powodaych
przesungcie ramki odczytu, 6 mutacji (21%) powodcych zmiar sensu kodonu na kodon
terminalny, 7 mutacji (24%) zaburzaych prawidlowe wycinanie intronéw oraz 6 mutacji
(21%) powodujcych zmiag informacji kodonu i w konsekwencji wprowadzenie
niespecyficznego aminokwasu w struktusiatka. Osiemniie z wykrytych 26 rénych
mutacji stanowq zmiany specyficzne dla polskich pacjentéw, niesppiane do tej pory w
innych populacjach. Poza mutacyv intronie 3 (c.439+1G>A) i mutacjw eksonie 4
(c.551G>A), ktore wyspity dwukrotnie u nie spokrewnionych pacjentow, nie
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zaobserwowano obecfw mutacji powtarzalnych. Wykryte mutacjg Aokalizowane wzdt
calego regionu genuwAGJL kodupcego zewatrzkomoérkowa domer biatka JAGL.
Czterdziéci osiem procent wszystkich mutacji wggbwalo we fragmencie genu
obejmupcym obszar od eksonu 2 do eksonu 4, ktéry kodujgonepomedzy peptydem
sygnalnym a domenDSL. W polskiej grupie pacjentéw wszystkie ziddikgwane mutacje
zmiany sensu kodonu (p.lle120Asn, p.Argl84His, I8y Tyr, p.Trp224Cys) wygtuja W
silnie konserwowanych fragmentach geiG1, kodupcych obszar 5 od domeny DSL i
domere DSL. U dwoch polskich pacjentéw wykryto mutacjeiany sensu w kodonie 184.
Kodon 184 jest miejscem wysoce mutagennymzgahyza naszymi przypadkami wykryto w
nim substytucje nukleotydowe u 7 pacjentéw pochogzh z innych populacji. W badanej
grupie pacjentéw przewaja mutacje terminacyjne (55%). Patogenny charaktgo tgypu
mutacji mae wynika& zaréwno z niedoboru prawidtowej formy biatka, jaominupcego
negatywnego oddziatywania skroconych form biatka.

W rodzinach, w ktorych nie zidentyfikowangadnej mutacji w genieJAG]
przeprowadzono anatizmarkerow mikrosatelitarnych regionu 20pl12, w celkrycia
obecndci wigkszych delecji obejmagych caty genJAGLl U wszystkich pacjentéw
stwierdzono obecrsd sekwencji heterozygotycznych przynajmniej w jednymeus co
pozwolito wykluczy obecné¢ wiekszych delecji w tym rejonie.

Badania wykazatyze tylko w 9 z 24 przebadanych rodzin (37,5%) speegh mutacja
zostata odziedziczona od rodzicow, co wskazuge,w wikszaci przypadkéw mutacje
powstaj de novo W grupie dwudziestu czterech rodzin u dwoch rodhzi pochodacych z
réznych rodzin (8,3%) zidentyfikowano obedtomutacji w postacimozaiki, ktorej
towarzyszyly tagodne objawy chorobowe.

Preparaty catkowitego RNA wyizolowane z leukocytkmwi, pochodzce od dziesiciu
pacjentow z wykrytymi mutacjami terminacyjnymi, mzcho analizie PTT. Analiza
produktow translacji wykazala obeddo jedynie prawidiowych  fragmentow
polipeptydowych. Brak obecka fragmentéw biatek pochodeych ze zmutowanych alleli
byt prawdopodobnie spowodowany niskim poziomem gkaypcji w leukocytach i
degradagj transkryptow niogcych przedwczesny kodon terminacji translacji, paaica w
procesie NMD (ang. nonsense mediated mRNA decayggd wzgédu uznanoze analiza
PTT, wykonana dla preparatbw RNA wyizolowanych dhmk krwi, nie jest optymain
metod, analizy molekularnej genilAG1

Przeprowadzone badania pozwolity stwdrzgchemat molekularnego pe@sbwania
diagnostycznego dla pacjentow z podejrzeniem zasplalgille’a. Ustalonoze analiza SSCP
jest efektywima metody wstkpnej identyfikacji zmian w genidAG1, a sekwencjonowanie
wytypowanych prébek pozwala na dokladne scharakbevgnie wykrytej mutacji lub
polimorfizmu.

Opracowane metody analizy molekularnej gedAGl umazliwiaja weryfikacg
klinicznego rozpoznania choroby u pacjentéw z AG&ntyfikacja mutacji potwierdza
obecnd¢ AGS i stanowi podstagwdo podgcia odpowiedniego pagiowania terapeutycznego
i udzielenia prawidtowe] porady genetycznej cztamkaodziny pacjenta. Molekularne
rozpoznanie choroby jest niezwykle istotne, ze wdglna fakt,ze ryzyko przekazania
zmutowanego genlAG1potomstwu wynosi 50%.

Mutacje w genie]AG1 zidentyfikowano tylko u 60,4% polskich pacjentovkimicznie
rozpoznanym zespotem Alagille’a, co jest zgodnezgstascia wykrywania mutacji w tym
genie w innych populacjach (60-70%). U pacjentow kekrytej mutacji w genieJAG1
prawdopodobny jest udziat innych gendéw, kadygh biatka drogi sygnatowej Notch, w
patogenezie zespotu Alagille’a.
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Dwie publikacje, dwie prezentacje zjazdowe.

1/CzZD/PBZ-097/P06/2003

Tytut: ,Opracowanie Klinicznych zalecen projektowania diet w zywieniu os6b wrazliwych lub
uzaleznionych od biatek alergizupcych lub toksycznych".

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Jerzy Socha

W patogenezie celiakii odgrywajole predyspozycje genetyczne, dziatania toksycznesglut
oraz aktywacja reakcji autoimmunologicznych. Obkémiczny celiakii zmienit s w ostatnim 20-
leciu w kierunku przewagi postaci atypowychgstp z manifestagj kliniczna poza przewodem
pokarmowym.

Celem pracy byta ocena wysbdwania celiakii atypowej u dzieci. Obecnie przebaul638 dzieci
w wieku od 9/12 do 17,54, ktore podzielono na grupy badawcze w zadéci od rozpoznania
klinicznego: zespdt nadwibwego jelita (n=219), padaczka (n=74), zaburzehiperkinetyczne
(n=92), autyzm (n=62), niedobdr masy ciala i/lubrestu (n=104) oraz grupa dzieci z innymi
schorzeniami, w tym niedokrwisiy autoimmunologiczne zapalenie atwoby, izolowana
hypertransaminazemia, bdle gtowy, idiopatyczna amieoza (n=87). Objawy nietoleranciji
pokarmowej na zb@ zawierajce gluten oceniono na podstawie kwestionariusaaskystkich dzieci
wykonano testy przesiewowe w kierunku celiakii n@eanad¢ przeciwciat przeciwko endomyzium
(EmA) metod immunofluorescencji pmedniej oraz przeciwko rekombinowanej Iludzkiej
transglutaminazie tkankowej (hrtTG - Ab) mesdchmunoenzymatyczn(ELISA)

Dodatnie testy przesiewowe (EmA i hriTgyAdiwierdzono u 11-ga dzieci. U 10-ga dzieci
wykonano biopsj jelita cienkiego. U 4-ga dzieci badanie histopagadzne wykazato Il stopfe
zaniku wg skali Marsha, i po jednym dziecku | stbpier. U trojki dzieci stwierdzono prawidtowy
obraz sluzowki jelitowej. Jedno z dzieci oczekuje na biepglitowa. U pacjentdw z dodatnimi
badaniami przesiewowymi zaplanowano przeprowadzpagkbionego wywiaduzywieniowego w
kierunku nietolerancji glutenu. Na obecnym etap@ddnia stwierdzamyze atypowa celiakia
wystepuje u dzieci z zespolem nadudimego jelita grubego, u dzieci z zaburzeniami
hiperkinetycznymi oraz u dzieci z niedoborem masjad wzrostu, niedokrwisteia, jadtowstgtem.

Nasze badania pokagujze celiakia mee przebiega z objawami atypowymi zaréwno
zZwiazanymi z przewodem pokarmowym, jak réwingpoza przewodu pokarmowego. Nie stwierdzono
natomiast wysfpowania celiakii w schorzeniach neurologiczno-p$itiicznych, takich jak padaczka
i autyzm.

PB 0793/P05/2004/26

Tytut: ,,Charakterystyka niektorych parametrow odpornosci typu komérkowego u chorych z
agammaglobulinemy sprzezong z ptcig (XLA) i pospolitym zmiennym niedoborem odporndci
(CVID) — podobienstwa i roznice".

Kierownik grantu: dr n. med. Malgorzata Pac

Zgodnie z zalgeniami w/w projektu badawczego kontynuowano baddeiaotypu i funkcji
limfocytéw i monocytow krwi obwodowej 20 pacjent@vCVID, 10 z XLA oraz 15 dzieci grupy
kontrolne;j.

Badania fenotypu limfocytow i monocytow (dwubarwflaorescencja) wykonywano przy
zastosowaniu techniki cytometrii przeptywowej (ayetr typu Coulter XL-MCL). Okrdano
nastpujace parametry:

- odsetek komérek pozytywnych dla danego markesadwego

- intensywné¢ fluorescenciji.

Oceniano eksprasjmarkeréw btonowych komdérek w bramce limfocytar€pP45+/CD14-) oraz
monocytarnej (CD45+/CD14+). Wykonywano oznaczenigspeesji nasfpujacych receptorow
btonowych limfocytéw: CD3, CD4, CD8, CD56, oraz GBD45RA, CD8/CD45RA i CD4/CD45R0O
oraz CD8/CD45RO0.

W populacji monocytéw okétano ekspregj receptorow HLA-DR, CD54, CD11a, CD86, CD1,
CD16, CD18.
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Rozpoczto takze badania jednoczesnej ekspresji innych markeréwadovych limfocytow (CD45RB,
CD45RA oraz CD27 i CD28) w populacji limfocytéw TD4+ oraz T CD8+) w obu grupach
chorych.
Badania czynniowe obejmowaty:
- okreslenie zakresu proliferacji limfocytow T indukowarkyprzeciwciatami anty-CD3 i PHA
- ocerg poziomu cytokin (IFN-gamma, IL-10, TNF-alfa, IL-1H1.-13) w supernatantach

hodowli limfocytéw indukowanych przeciwciatamitg-CD3.
U 5 chlopcéw z agammaglobulinegpotwierdzono mutagjw genieBtk
Dotychczasowe wyniki wskazyjna zmiany w dystrybucji czyndcdowo r&nych populacji
limfocytow:
- CD4/CD45RA+ (spadek ich liczby u chorych z CVIpolczony ze zmianami w zakresie
intensywndci fluorescencji izoformy CD45RA oraz receptora §D4
- CDA4/CD45R0O (wzrost ich liczby u chorych z CViiwaz wzrost ekspresji izoformy CD45RO
i receptora CD4)
- wzrost populacji limfocytbw CD8+/CD45R0O u chohye CVID wraz ze zmianami w zakresie
ekspresiji receptora CD8 i CD45R0 (wysoka intensyéfioorescencii tych markeréw btonowych).
Takze w populacji monocytow wykazanozréce w zakresie ekspresji receptora CD16 i CD14 (u
chorych z CVID) w poréwnaniu do chorych z XLA i Koola (tendencja do wzrostu populacji tzw.
»prozapalnych” monocytow z ekspresgD14/CD16).
Czs$¢ chorych z CVID wykazywata spadek odpowiedzi pestifcyjnej limfocytow na stymulag
przez przeciwciata anty-CD3 oraz PHA.
Profil syntezy cytokin in vitro wykazywat (u e&ci chorych z CVID) zmiany w zakresie ich syntezy;
badania tessobecnie w trakcie wykonywania.
Po skompletowaniu wynikéw bafl@enetycznych ( XLA) dokonanadrie analiza wynikdw w obu
grupach chorych, dla wykazania ewentualnyclini®® w zakresie parametréw fenotypowych
limfocytéw i monocytéw oraz badaczynndgciowych.
Trzy prezentacje zjazdowe.

PB 0777/P05/2004/26

Tytut:  Wplyw doustnego podawania probiotycznych bé&terii Lactobacillus na skiad
ekosystemu jelitowego, uktad odpornsciowy oraz przebieg alergii pokarmowych u niemowvgt”
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Bazena Cukrowska

Cel: Celem projektu byto wykazanie wptywu nowych baktgniobiotycznych typulLactobacillus
casei/paracasena stan kliniczny, uktad immunologiczny oraz skédasystemu jelitowego u dzieci z
alergi pokarmovy.

Materiat i metody: Badaniami przeprowadzonymi w sposob randomizowjakyg podwaojnieslepa
préba obgto 50 dzieci w wieku do 18 miegia zycia z alergi na biatka mleka krowiego objawiah
sig atopowym zapaleniem skory. Dzieciom przez okresiéskcy podawano doustnie mieszani®
szczepow bakterii zawieszonych w preparacie mlekezezym Nutramigen w dawce dziennej’10
Grupa kontrolna otrzymata placebo (Nutramigen). r@cekliniczna, immunologiczn i
mikrobiologiczry wykonano trzykrotnie: przed podaniem bakterii, za&kariczeniu podawania oraz 5
mieskcy p&niej. Stan kliniczny dzieci oceniono w skali SCORADN surowicy krwi badano poziom
catkowitej IgE oraz poziomy cytokin prozapalnyckNgamma, IL-12, IL-18), proalergicznych (IL-
4, IL-5) oraz reguluyjcych odpowied immunologiczna (TGF-beta). Sktad mikrofony jelitejbadano
za pomog mikrobiologicznych metod hodowlanych.

Wyniki : W obu badanych grupach stan kliniczny dzieci pogil sie, ale tylko w grupie otrzymagej
probiotyki poprawa osgreta znamienné& statystycza. W grupie leczonej probiotykami indeks
SCORAD spadt z 31,6 do 15,1 (p=0.0159) po aAakeniu terapii i do 7,36 (p=0.0004) po 5-
mieskczne] obserwacji, podczas gdy w grupie placeboas@ihdeksu SCORAD spadata z 33,4 do
26,3 (p=0.64) i 16,8 (p=0.135). CatkowitasidolgE w surowicy u dzieci przyjmagych probiotyki
znacaco statystycznie spadla wagu 8-mies¢cznej obserwacji z poziomu 222,68 do 71,04 UL/mL
(p=0.0164). W grupie placebo $l©IgE wzrosta do 345,24 UL/mL. Poziomy cytokin w ewicy nie
wykazaly r@nic pomedzy badanymi grupami z wytkiem IL-18. llaé¢ IL-18 w grupie otrzymujcej
probiotyki nie ulegta zmianie podczas 8-méegnej obserwacji, podczas gdy w grupie kontrolnej
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systematycznie spadata wraz z popratanu klinicznego z poziomu 335,38 pg/mL do 1L
(p=0.016). Ocena sktadu mikroflory jelitowej nie kegata rénic ilosciowych pomgdzy grup
placebo i otrzymujca probiotyki. W obu grupach zaobserwowano znacznwydek ilGci
Bifidobacterium i Lactobacillus a wzrost Bacteroides i Clostridium podczas 8-miestznej
obserwaciji.

Whnioski: Nasze badania pokazyjze nowe szczepy probiotycznych baktetinctobacullus
casi/paacasepoprawiag stan kliniczny pacjentow z aleegpokarmowy i korzystnie wpltywaj na
przebieg atopowego zapalenia skory. Obserwowarkt kfi@iczny wynika z bezpgredniego wptywu
bakterii Lactobacillusna anty-alergiczne reakcje immunologiczne, w kthraktywacja prozapalnej
cytokiny IL-18 odgrywa podstawowa tol

Sze¢ prezentacji.

PB 0757/P05/2004/27

Tytut : ,,Ocena czynnikdéw progresji widknienia watroby u dzieci z przewleklym
uszkodzeniem naradu”.

Kierownik grantu: dr n. med. Joanna Cielecka-Kuszyk

Kontynuupc rozpoczta realizacg projektu od 01.10.2004 w roku 2005 kontynuowanacer
badawcze dotygzego widknienia wtroby. Do programu zakwalifikowano 47 dzieci, u ch
stwierdzono przewlelt niewydolnd¢ narzadu, podwyszone proby watrobowe oraz obecié
zylakow przetyku. Material tkankowy oceniano histtpagicznie za pomac skali wg Batts i
Ludwig: 15 bioptatow wykazywato zmiany charakteyggine dla atrezji drég#ociowych, 7
bioptatow - nacieki zapalne limfoidalne i mostkiokhiste w przebiegu zakania HCV i HBV, 15
bioptatbw — nacieki zapalne i zmiany martwicze veefniegu autoimmunologicznego zapalenia
watroby. Zabezpieczono réwriemateriat do bada z 8 watréb wyszczepionych z dokoran
marskd@cia watroby oraz 2 bioptaty od dzieci z wrodzonym wiokneam narzdu. Na wszystkich
skrawkach parafinowych wykonywano ngsijace barwienia: H&E, PAS, PAS’, Azan, Gomori.
Ocere morfologiczra komorek gwiadzistych przeprowadzano w preparatach utrwalonych w
aldehydzie glutarowym i barwionychehitem toluidyny. llg¢ komorek gwiadzistych poréwnywano
ze stopniem widknienia nadu. Badania immunohistochemiczne przeprowadzonop@aoc
przeciwcial mono i poliklonalnych: SMA, SMAD1, SMAD SMAD1/2/3, SMAD4, TGFbeta,
Laminin, TIMP, PIIINP, kwas hialuronowy. Jednoczaso pobierano krew od pacjentéw: po
odwirowaniu zabezpieczono surowiccelem przestania jej do Bialegostoku i wykonania
odpowiednich badaw oczekiwaniu na zakup odczynnikOw uttiwiajacych przeprowadzenie reakcji
(otrzymalgémy surowice w styczniu 2006 i materiat przesylamy Biategostoku). Korelacja
parametrow morfologicznych z poziomem lamininy, kwdaialuronowego, TGF R1, TIMP, PIINP,
TGF-B1 w surowicy pacjentow ¢bizie wykonana po otrzymaniu wynikéw z Biategostoku.
Dotychczasowe badania in situ materialu bioptycenegkazuj na istnienie zalaosci pomidzy
lamining i ekspresj SMADA4.

Jedna publikacja, dwie prezentacje.

PB 0688/P05/2004/27

Tytut: ,,Epidemiologia zakazen grzybiczych u dzieci z grup ryzyka tj. po przeszazpie watroby,
hospitalizowanych na OIT oraz z chorola nowotworowg"

Kierownik grantu: dr n. biol. Wanda Kami niska

W roku 2005 skolekcjonowano szczepy addtmkow wyhodowane z materiatdw klinicznych
odpowiedzialne za zakania grzybicze i kolonizagj pacjentéw hospitalizowanych na OIT, po
przeszczepie wiroby oraz chorodp nowotworova. Wszystkie szczepy grzybicze identyfikowano i
klasyfikowano na podstawie cech biochemicznyctzdplnagici do asymilacji cukréw na podstawie
API ID 32C oraz okrdano ich wraliwo$¢ na leki przeciwgrzybicze tj. amfoteryay®, flukonazol,
itrakonazol oraz flucytozyn Ponadto dla szczepow chorobotworcz@dndida albicansvykrywano
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enzymy hydrolityczne w celu oldlenia biotopow C.albicans w oparciu o klasyfikagj wg
Williamsona zmodyfikowas przez Kurnatowski Kurnatowskiego w 1998r. aby wyagimi¢ podtypy
bardziej zjadliwe spwdd wszystkich szczepow odpowiedzialnych za ukteelgneybice. Aktywnéc
enzymatycza wszystkich szczepé®@andidaustalano stosug test APl ZYM.

Ogoétem sklasyfikowano 85 szczepow wb@mkow od pacjentdw po przeszczepiatnby i 63
szczepy od pacjentéw hospitalizowanych na OIT.atgokliniczne stanowihyC.albicans C.glabrata,
C.parapsilosis, C.kruseii C.tropicalis Analiza biochemiczna (aktyw® enzymatyczna)
poszczegolnych izolatéw.albicanswykazata obecridé 3 biotypdw (biotyp A, biotyp C i biotyp E).
Dla szczepdwC.glabratazakaajacych chorych wykazano zekszony aktywnaé enzymatycza dla
kwasnej fosfatazy, arylamidazy leucyny oraz esterazyoddPry aktywnag¢ enzymatycza
zaobserwowano w przypadku szczep@ukrusei. Analiza lekowraliwosci wykazata zmniejszan
wrazliwos¢ na azole szczepow didrakdw kolonizujcych blony sluzowe pacjentéw w trakcie
leczenia i profilaktyki. W przypadku szczep@albicans— 86 % wraliwych byto na flukonazol a 89
% wrazliwych na itrakonazol. Szczep§.tropicalis i C.parapsilosis byly w 94 % wraliwe na
flukonazol i w 96 % na itrakonazol.

W celu okrélenia potencjalnegérddia zakaenia oraz badania pokrewviswa, szczepy denlzakow
typowano technik RAPD z zastosowaniem starteréw 1290, 1254 i 1J4/powanie genetyczne
grzybéw z rodzajuCandida potwierdzito klonalny charakter zaleh grzybiczych. Analiza wzoréw
genotypowych izolatéw klinicznych wykazata obeghd klonéw - 3 —C.albicans 2 - C.glabrata
Analiza poszczegdlnych gptkéw wykazata bliskie pokrewistwo szczepow C.albicans
pochodzcych od rénych pacjentéw po przeszczepiatimby hospitalizowanych w IP CZD co o®
swiadczyt o przeniesieniu klonu dérodowiska szpitalnego i jego trwatej obegécio Natomiast w
przypadku szczepow odpowiedzialnych za kolonizadpton $luzowych chorych analiza
poszczegodlnych wzordéw restrykcyjnych izolatowzadtakow potwierdzita diugotrwatobecnéé tego
samego szczepu na blonactuzowych w trakcie hospitalizacji i pdiejszej profilaktyki
przeciwgrzybiczej.

W roku 2005 podjo proby typowania genetycznego metdeFGE, stosar metody opisane w
literaturze, a naspnie zestaw odczynnikow firmy BioRad. Ze wadjll na trudnéci w izolacji DNA
grzybiczego, trwa ustawianie metody polegejna déwiadczalnym doborze odpowiedniegezshnia
i czasu dziatania litykazy, enzymu trawegosciarg drazdzakow, oraz wielkéci i wieku inokulum

PB 0722/P05/2004/2{Promotorski)

Tytut: ,Ocena warto sci czynnikdéw prognostycznych u dzieci z niedrimoscia drog z6tciowych”
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Joanna Pawiavska

Doktorant: lek.med. Piotr Czubkowski

Streszczenie:

Praca ma charakter retrospektywny i jest opartactm Setnia obserwagj pacjentéw leczonych w
IPCZD w latach 1983-2003 z rozpoznaniem niedoéci drég zotciowych. Oprécz doktadnej oceny
parametréw Kklinicznych i biochemicznych praca jegupiona na okéeniu prognostycznych
czynnikow histopatologicznych w oparciu o dodatkdveewienia preparatéw w kierunku cytokeratyn
oraz markerow ocenigych charakter zmian zapalnych. Zgromadzone dargdgre zostan
szczegotowe] analizie statystycznej, a wgoicte wnioski keda mialy bezpéredni wplyw na
postpowanie kliniczne oraz prognozowanie u dzieci zA\Poprawiajc odlegte wyniki leczenia,
jakos¢ zycia oraz ekonomiczne aspekty opieki zdrowotnegjpgtupie pacjentow.

Aktualne zaawansowanie realizacji grantu:

Zostala stworzona baza danych w ktérej gromadzandase kliniczne pacjentow na podstawie
dokumentacji archiwum IPCZD. W trakcie oceny preparaty histopatologiczne z dodatkowymi
barwieniami.

Dwie publikacje.

PB 0732/P05/2004/27
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Tytut: ,,Charakterystyka cech utrwalajacych zakaenia u szczepovstaphylococcus
aureusizolowanych od chorych na mukowiscydag'

Kierownik grantu: mgr Katarzyna Semczuk

Od 32 pacjentdow z mukowiscydpzeczonych w IP-CZD od 1997 do 2005 roku
podczas rutynowych konsultacji pulmonologicznychbipeane byty materiaty z drog
oddechowych do badabakteriologicznych. Z materiatdw tych uzyskano 2&&czepow
Staphylococcus aureustore skatalogowano i zakwalifikowano do dalszyekd.

Z 286 szczepowS. aureuswyizolowano chromosomalne DNA. Dla 221 szczepéw
przeprowadzono reakcjPCR z zaprojektowanymi starterami wykrya@jmi genicaA i icaD.
Wszystkie zbadane szczepy wykazywaly obéénabu genow, ktore wchodzw skiad operonu
icaADBC, odpowiadajcego za produkejbiofilmu u Staphylococcus

U 85 szczepdw gronkowca ziocistego (od 12 pacjentdwryciem podiga z czerwieny
Kongo (wg. metody Freemana) zbadano zd@mio wytwarzania zewstrzkomorkowegosluzu. U
ponad 95% przebadanych szczepow po 48 godz. zaohsano charakterystycznmorfologi
kolonii gronkowca (czarne kolonie), ktora wskazuje,szczepy te majzdolnagé do produkcjisluzu.
Zaplanowane jest dwukrotne przeprowadzenie prébziwoscia modyfikowania sktadu podha.

Dla 85 szczepovs. aureusod 12 pacjentow przeprowadzono anglinotypowy opart na
wynikach metody elektroforezy pulsacyjnej (PFGE). SUpacjentéw kolonizacja jednym typem
gronkowca utrzymywata &i co najmniej przez 4 lata mimo leczenia antybiotykgo. U 5 pacjentéw
ujawnita s¢ stata obecni@ dwoch rénych klonéw, ktore izolowane byly naprzemian. U @statych
3 pacjentow izolowano wtej niz dwa r@ne klony gronkowca.

Whyniki te wskazuj na to,ze w drogach oddechowych pacjentdw z mukowiscydonze
egzystowd jednoczénie kilka klonéw gronkowca. W rutynowej diagnostyegikrobiologicznej
materiatbw z drog oddechowych, nie zawsze udage vgjizolowa® rozne klony z uwagi na
niewidoczne rénice w morfologii kolonii gronkowca na podiach mikrobiologicznych. Izolowana
jest najczsciej jedna czysta kolonia, ktéra poddawana jestz#gldiagnostyce. Zdarza; sbwniez, ze
oba szczepy nie #dia sic rowniez profilem wraliwosci na oznaczane antybiotyki, lubzrice te g
niewielkie. Uzyskanie takich wynikéw spowodowaie, od 2005 roku diagnostyka posiewow z drég
oddechowych od pacjentéw z mukowiscyalgest prowadzona bardziej szczegbétowo. Do rutyndwyc
posiewow oprécz Columbia agar i pogdoChapmana wprowadzono dodatkowe pzeltBHI agar z
dodatkiem NaCl, ktére ma na celu zahaméwarost pateczeRPseudomonas

Do wykrywania form small-colony variants (SCV) o8 roku do rutynowej diagnostyki
pacjentow z CF zostalo wprowadzone dodatkowo pmdiSchedlera, ktére inkubowane jest w
warunkach mikroaerofilnych. Stosowana jest rowmegdtuzona inkubacja, zwlaszcza w przypadku
bada, w ktérych po 24 godz. nie obserwuje svzrostu gronkowca. W oltej badaniem grupie
pacjentow, jedynie u dwojga udalce sivyizolowat formy SCV. Szczepy takie charakteryzigic
zmieniory morfologa oraz wgksza oporndgcia min. na aminoglikozydy (MIC dla gentamycyny
wynosit 4.0 i 12.0 mg/l) i szczepy pierwotne (MIC dla gentamycyny odpowiedn®i 2.0 mg/l).

U 52 szczepOw gronkowca ztocistego (od 7 pacjentdyedano zdolné do indukowanego
przechodzenia w fored'SCV pod wptywem subinhibicyjnychegen gentamycyny (wg. Sadowska B.).
Ponad 50% zbadanych gronkowcow wykazywato zd@lrdo przechodzenia w fognSCV. Proby
indukcyjnego dziatania aminoglikozydéw na gronkoveteciste leda przeprowadzone dla kdego
szczepu dwukrotnie.

Dla szczepowS. aureuswskpnie okrdlona zostata wrdiwos¢ na podstawie wynikdw metody
jakosciowej (krazkowej). Wigkszas¢ gronkowcow wykazuje dogydobm wrazliwosé na oznaczane
antybiotyki. Tylko 4% szczepow byto typu MRSA. Sepy te pochodzity od 3 pacjentow.

PB 0734/P05/2004/2{Promotorski)

Tytut: ,,Rola badan Klinicznych, biochemicznych i genetycznych w pre-ipostnatalnym
rozpoznawaniu i leczeniu zespotu Smitha, Lemlegddpitza"

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek
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Doktorant: lek.med. Aleksandra Jezela-Stanek

W okresie od stycznia 2005 r. opracowano zebrameedpio dane kliniczne dotysze pacjentow z
zespotem Smitha, Lemlego i Opitza, ktérzy zostdlagnozowani w Zaktadzie Genetyki Medycznej
IP-CZD. Jest to ostatecznie grupa 50 chorych, pdefoych z 47 rodzin.
Opracowany materiat obejmuje:
- dane z wywiadu gzowo-porodowego,
- analiz wad wrodzonych,
- dane na temat stanu klinicznego i historii ndhajchoroby,
- wyniki bada biochemicznych surowicy krwi, tj. @tenia cholesterolu oraz 7- i 8-
dehydrocholesterolu,
- wyniki bada molekularnych, tj. mutacje zidentyfikowane w geDidCR?,
- wyniki bada prenatalnych 12 gf ryzyka.

Rozpoczto ponadto opracowywanie danych dogmzh efektu stosowanej u chorych terapii
dieta bogatocholesteroloyv oraz wykonano oznaczenia wybranych parametréow odvagi
wolnorodnikowej (aktywn& GSH-PX i s¢zenia MDA) i uktadu immunologicznego.

PB 0733/P05/2004/27
Tytutk: ,,0Ocena czynnikdw ryzyka sttuszczenia wtroby u dzieci”.
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Piotr Socha

Zgodnie z planem badania zrekrutowano grdp dzieci ze sttuszczeniematroby.
Ponadto oceniono w ramach niniejszego projektu Zi€cd zdrowych i 10 dzieci z otydoia
bez stluszczeniaatroby.

U wszystkich badanych wykonano oceparametréw: cholesterol, trojglicerydy,
lipoproteiny: LDL, VLDL, HDL, lipoproteiny w rozkidzie elektroforetycznynfs, preB, a,
apolipoproteiny,Al, B,E, wykladniki bariery antyok#acyjnej (glutation, peroksydaza
glutationowa, selen), generacji wolnych rodnikowadtienki lipidowe), i opornéei na
insuling (wskanik HOMA IR, test z obeizeniem glukoz doustnie i pomiarem glikemii,
insuliny i proinsuliny) oraz profil kwaséw ttuszomgch w fosfolipidach.. Zgodnie ze
standardami klinicznymi u pacjentéw, u ktérych watrtransaminaz utrzymywalkgpowyzej
6 mies¢cy wykonana byta biopsjaatroby (potwierdzenie histologiczne sttuszczenia).

W opracowaniu pozostapznaczenia leptyny, adiponektyny, kwaséw ttuszozadww
fosfolipidach oraz bioptaty atroby.

W roku 2006 planowane jest podsumowanie wszystiésta, ich analiza i przygotowanie publikaciji.
Trzy prezentacje.

PB 0712/P05/2005/28

Tytut: ,Ocena skutecznasci farmakologicznej profilaktyki rozwoju naczyniowych zmian
miazdzycowych rozwijajacych sg na podiazu genetycznie uwarunkowanych i wtornych
zaburzen gospodarki lipidowej u dzieci z agzkim idiopatycznym zespotem nerczycowym”.
Kierownik grantu: dr n. med. Joanna Ksiazek

Badaniami ohjto 50 dzieci (34 chiopcdéw i 16 dziewczynek) w wiedtli 5,83 do 16,58rednia wieku
10,8 lat (mediana 10,41, S+/-D 3,038), ze steratmym Ilub steroidoopornym zespotem
nerczycowym. Okres trwania choroby u badanych attoryynosit od 2,58 do 13,88rednio 7,81 lat
(mediana 7.67, SD+/- 2,827).

Sredni okres trwania choroby i leczenia glikokortidami u 23 (46%) dzieci porgj 10 rz. wynosit
6,21 lat; u 16 (32%) dzieci poauizy 10-14 rz. 11,93 lat, a u 11 (22%) dzieci poxey 14 rz. 4,27 lat.
Wszyscy pacjenci w przewlektej terapii otrzymywglikokortykoidy, 16 dzieci w monoterapii, 32
dzieci z cyklosporym A (CsA) i 2 dzieci z Cell-Ceptem (C-C). Czyri#donerek u 49 chorych byta
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prawidtowa, u 1 dziewczynki chomgej od 12 lat, updbedzona. U dzieci leczoych CsA i C-C
jednoczénie stosowano leki renoprotekcyjne: Enarenal lubrEnal cznie z Xartanem.

U wszystkich dzieci wykonano wgine badania biochemiczne ocemtaj czynnéc nerek, gospodaek
biatkowa i lipidowa, prowadzono ambulatoryjne monitorowaniesneenia ttniczego oraz
przeprowadzono ocen ultrasonograficzs kompleksu btona wewitrzna-srodblonek nacay
tetniczych typu elastycznego: szyjnych wspdélnych (€)Mi typu misniowego: udowych
powierzchownych (fIMT). Pogrubienie cIMT stwierdamrogotem u 39 (78%), w tym u 26/34
(76,47%) chlopcow i 13/16 (81,25%) dziewczynek. lbenie fIMT stwierdzono u 13 (26%)
chorych, w tym u 12/34 (35,29%) chtopcow i u 1/826%) dziewczynek. W grupie dzieci paaji
10 roku zycia @redni okres leczenia 6,21 lat), pogrubienie cIMWistdzono u 19/23 (82,6%), a
pogrubienie fIMT stwierdzono u 5/23 (21,73%) chdryw tym u 1 (4,34%) bez pogrubienia cIMT.
W grupie dzieci pomidzy 10-14 rz. ($redni okres leczenia 11,93 lat) pogrubienie cIM¥istdzono u
13/16 (81,25%), a pogrubienie FIMT stwierdzono 164(25%) chorych. W grupie dzieci poxey 14
roku zycia @redni okres leczenia 4,27 lat) pogrubienie cIMT istdzono u 7/11 (63,63%) a
pogrubienie fIMT stwierdzono u 4/11 (36,36%) chdryw tym u 1 (9,09%) bez pogrubienia cIMT.
Dane obrazuje tabela.

Pacjenci <10 rokuzycia| 10-14 rokzycia| <14 rokuzycia| Ogotem
n n= 23 n=16 n=11 n=50
(%) (46) (32%) (22%) (100%)
Pogrubienie 19 13 7 39
cIMT (82,6%) (81,25%) (63,63%) (78%)
Pogrubienie 5 4 4 13
fIMT (21,73%) (25%) (36,36%) (26%)
Pogrubienie tylko fIMT 1 0 1 2
(4,34%) (9,09%) (4%)
Lacznie pogrubienie cIMT i fIMT 4 4 3 11
(8,69%) (25%) (27,27%) (22%)

Cisnienie ttnicze u chorych z i bez renoprotekcji jest praowa.

Wstepne badania gospodarki lipidowejestnie w surowicy cholesterolu catkowitego ( C ) kfija
LDL-C, VLDL-C, HDL-C, triglicerydéw, apoB, apoAl, poE, Lp(a), LCAT, LPX, glutationu,
peroksydazy glutationu, oxydowanych LDL) wykonanowszystkich dzieci. Do obecnej chwili
otrzymano petne wyniki badalipidowych 39 pacjentéw. Ze wzglu na brak odczynnika do
oznaczenia oksydowanej frakcji LDL-C, zabezpieczenmwic; do bada.

U 38 dzieci z oznaczonym petnym profilem lipidowymsurowicy, zaburzenia lipidowe utrzymuj
sie takze w okresie remisji. U tych chorych agkono leczenie farmakologiczne simwastatyn
(Vasilip). Pozostatych 12 chorych otrzymuje wielemasycone kwasy tluszczowe w postaci preparatu
Omega3. Wszystkie dzieci pozogtayw dalszej obserwacji, z okresowym monitorowaniem
parametrow czynrigi nerek i gospodarki lipidowej oraz objawéw ubogam stosowanego leczenia.
Po 3-miesicznym leczeniu statynami planowanazekonowna ocena grudm cIMT i fIMT.

Po nawazaniu wspotpracy z SamodziglPracowm Patobiochemii i Biologii Molekularnej Katedry
Biochemii Klinicznej i Diagnostyki LaboratoryjnejAM otrzymano sprawozdanie z opracowania
metod identyfikacji polimorfizmu epsilon 2/3/4 gempoE oraz polimorfizméw V771M, V8251 i
R1587K genu ABCAL, ktéregola tacznie z polimorfizmem CETP oznaczane u wszystkatiamych
dzieci. Zebrany juzostat zestaw 50 surowic do wykonania planowarnadd genetycznych.
Czastkowa publikacja dotygza wynikow wstpnej oceny wyspowania pogrubienia kompleksu
btona wewntrznasrédbtonek nacay tetniczych sugeruicego obecn&@ zmian miadzycowych u
dzieci z zespotlem nerczycowym wymagam wieloletniego leczenia, planowana do przedsniai
na IV Zjezdzie Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dziecéj w kwietniu b.r.,, nagpnie w
czasopimie pediatrycznym.

PB 0718/P05/2005/2@Promotorski)

Tytut: , Historia naturalna zespotu Pradera i Willego: badana nad korelacja pomigdzy
genotypem a fenotypem choroby”
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Kierownik projektu: prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek
Doktorant: lek. med. Krystyna Spodar

W okresie od maja 2005 opracowano zebrane uprzeidme kliniczne dotyeze pacjentow z
zespotem Pradera i Willego, ktérzy zostali zdiagveani w Zaktadzie Genetyki Medycznej IP-CZD.
Wspomniana grupa obejmuje 70 pacjentdw z potwierglzo za pomog badania molekularnego
rozpoznaniem zespotu Pradera i Willego, uwarunkgwamikrodelecy 15q kadz jednorodzicielsk
disomih. Opracowane réwniezostaty dane kliniczne dotygze 40 pacjentéw z grupy kontrolnej, u
ktérych badania molekularne wykluczyly wgsbwanie zespotu Pradera i Willego.

Opracowany materiat obejmuje:
» Historie natural choroby, dane dotygee stanu klinicznego i rozwoju psychoruchowego
*  Wywiad chazowo-okotoporodowy
» SzczegOtow analiz fenotypu pacjenta
* Whyniki bada molekularnych oraz cytogenetycznych met@ilr G oraz przy gyciu techniki

FISH
Oprocz tego opracowano szczegotowy kwestionariuggetmiany przez rodzicéw chorych dzieci,
uwzgkdniajacy wielorakie aspekty obrazu klinicznego zespotadera i Willego, w tym: histogi
naturalra, choroby oraz obecny stan kliniczny pacjenta, ditargstyk: rozwoju psychoruchowego
oraz odebnas¢ behawioraln pacjentéw dotkritych schorzeniem, a tad aspekty spoteczne choroby,
takie jak jej wptyw na funkcjonowanie catej rodziny

PB 0720/P05/2005/28romotorski)

Tytut: ,Ocena rozwoju somatycznego i dojrzewania pitciowegpiciowego pacjentéw z zespotem
Nijmegen”.

Kierownik grantu : doc. dr hab. n. med. Krystyna H. Chrzanowska

Doktorant: lek.med. Maria Gajdulewicz

W roku 2005 uzupetniono i opracowano zebrane wieg retrospektywne dane kliniczne
dotyczce grupy pacjentow z zespolem Nijmegen, u ktérgapoznanie potwierdzone zostato angliz
mutacji w genieNBS1 i ktorzy zostali ohjci opielka Poradni Genetycznej IP-CZD. Grupa ta zostata
poszerzona o 7 nowych przypadkéw choroby zdiagnangeh w roku 2005. 4cznie grupa olgta
analiz liczy 60 pacjentéw, w tym 38&yjacych (22 pacjentéw zmarto z powodu nowotworu lub
powiktan zwiazanych z jego leczeniem).

Opracowanie obejmuje:

 Analize¢ danych dotyczcych rozwoju somatycznego na podstawnie systenmitycz
wykonywanych pomiaréw antropologicznych (pomiarygbé wysokdci i masy ciata, obwodu
gtowy i klatki piersiowej oraz 18 cech somatycznymimoszcych se do tutowia i kaiczyn oraz
15 cech gtowy).

* Ocere kliniczng stadiéw dojrzewania (w odpowiednich grupach wiekohy.

» Biezace monitorowanie pogbdéw dojrzewania piciowego, w szczegdloo u dziewcat
poddawanych substytucji hormonalnej.

* Ocere funkcjonowania osi podwzgoérze-przysadka-gonadgajgntow w rénym wieku.

» Badania przesiewowe w kierunku celiakii.

Cze$¢ opracowania przedstawiono na 4 konferencjach neydo w formie plakatow lub
prezentacji ustnych:

PB 0732/P05/2005/2@romotorski)

Tytut: ,Analiza przyczyn przewleklego zapalenia trzustki udzieci i ich wplyw na przebieg
kliniczny ”

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Jézef Ryko

Doktorant: lek.med. Grzegorz Oracz

Przewlekle zapalenie trzustki (PZT) jest rzadkotgkama chorola u dzieci. Przebiega ona z okresami
remisji i zaostrz®&, mogc w rezultacie doprowadzi do niewydolnéci wewratrz- i
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zewngtrzwydzielniczej trzustki. Celem pracy jest retrekfywna analiza przebiegu klinicznego PZT u
dzieci w zalenosci od czynnika etiologicznego.
Materiat i metody:Badaniem olgto 108 dzieci w wieku 3,6-18 larédnia wieku 8,87at) z PZT
hospitalizowanych w Klinice Gastrologii, Hepatologimmunologii IP-CZD w latach 1990-2005. U
dzieci tych na podstawie danych z historii chorotwywiad chorobowy oraz rodzinny, stan
odzywienia, badania biochemiczne, badania obrazowetymwv ECPW/ zostat ustalony czynnik
etiologiczny oraz odtworzony retrospektywnie pregbchoroby.
Wszystkie dzieci mialy wykonane badania mutacji gen 6w zwi gzanych z przewleklym
zapaleniem trzustki.
Wyniki: Mutacje gendw zwizanych z przewleklym zapaleniem trzustki stwierdzan 34 (32%)
chorych. U 17 (16%) chorych prawdopodabprzyczyrm PZT byla wada anatomiczna przewodu
trzustkowego, w tym trzustka dwudzielna (pancreagisum) u 14 dzieci, ¢la przewodu
trzustkowego (ansa pancreatica) u 2 dzieci. U 18%49 dzieci wykazano patolagdrégzotciowych
(torbiel drégzotciowych, PSC, dyskinetycznyegherzykzotciowy, kamig przewodowzoétciowych).
U 19 (8,7%) pacjentéw stwierdzono zaburzenia goapadipidowej. Sredni poziom tréjglicerydéw
w badanej grupie wyniést 592 mg/dl ( od 206 do 1@&@dI). Sredni poziom cholesterolu w badanej
grupie wyniost 282 mg/dl (od 236 do 482 mg/dl). (45/%) dzieci pierwszy epizod zapalenia trzustki
byt wyraznie zwhzany z urazem brzucha. U 2 chorych prawdopodoprzyczyrs PZT byto
przewlekte stosowanie lekow przeciwpadaczkowychl ¢horych stwierdzono lambligzU jednego
dziecka zapalenie trzustki mogtodywywotane zakzeniem glis ludzks.
U 3 chorych PZT mogto ldyzwiazane z przewlektchoroly uktadows. U jednego z dermatomiositis,
a u 2 kolejnych z wrzodziggym zapaleniem jelit. U 18 (17,8%) pacjentéw udsitozidentyfikowa
wigcej niz jedra potencjala przyczyre PZT.
Okres obserwacji naszych pacjentow wyniost od Lirdé 16 lat. Wszyscy pacjenci mieli wykonane
badanie USG, wksza¢ miata wykonane badanie ECPW. Pierwszy epizod eapakrzustki w caltej
grupie chorych wyapit srednio w wieku 8,92 lat (od 2 do 16,6 lat).Ads pacjent miakrednio 3,2
epizody zaostrzenia PZT w okresie obserwa&cgdnie nasilenie zmian zapalnych w ECPW oceniane
w skali Cambridge wynosito dla catej grupy 1,8lopni. 41 dzieci wymagalo protezowania
przewoddéw trzustkowych. 10 chorych poddano zabiegditetrypsji zewratrzustrojova fala
uderzeniow /ESWL/. 12 dzieci bylo operowanych, z tego 3 miatgkonar, subtotaln resekacg
trzustki.
Wstpne whnioski:
1. Do najcestszych przyczyn PZT u dzieci nale mutacje genetyczne, wady anatomiczne
przewodu trzustkowego, zaburzenia lipidowe oraplpgte drogzotciowych.
2. Badania genetyczne pozwalaja wykazanie przyczyny choroby u dzieci z ,idigganym”
PZT.
Dwie publikacje, pi¢ prezentaciji.

PB 0589/P05/2005/2@Promotorski)

Tytut: ,,Polimorfizm genéw VDR, COLlalfal i ER a status kostny u oséb dorostych w populaciji
polskiej".

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Roman Lorenc

Doktorant: mgr Marcin Kruk

Osteoporoza jest chorpltharakteryzujca sic obnizonymi wartgciami gestaéci mineratu kostnego
(BMD), upasledzeniem mikroarchitektury tkanki kostnej i podssgonym ryzykiem ztanfa Pomimo,
ze gtownie dotyczy ona kobiet, ciepha ni takze nezczyzni. Osteoporoza nie jest choepb
genetyczn, jednake wielogenowe podi® tej choroby odgrywa istainrole w patogenezie
osteoporozy i wiele badawykazato zwazki pomkdzy zmiennécia genetycza i parametrami
kostnymi. Do trzech najlepiej poznanych genow #al¥ DR, COLIAL, ER.

Celem pracy byto zbadanie wptywuesotliwosci wysiepowania polimorfizméw w olebie gendw
kodujacych: VDR (receptor witaminy D), COtl (tancuch o kolagenu typu ) i ER (receptor
estrogenowyn) u oséb dorostych w populacji polskiej na parametpisupce status kostny grupy
badanej takie jak: dane densytometryczne, utwagkowe, markery obrotu kostnego, ztamania.
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Grupa badana liczy 1603 osoby, dorostyctzemyzn i kobiet w wieku 20-80 lat, rekrutowanych
losowo w 7 érodkach z populacji polskiej. DNA izolowano z lewaktdw krwi obwodowej z gyciem
zestawOw Gentra. Polimorfizmy byly oznaczane z wykstaniem technik PCR i RFLP.
Zastosowano enzymy restrykcyjne determinej polimorfizmy: Bsml (VDR), Van91 (COLIAL),
Pvull i Xbal (ERY). Badania densytometryczne prowadzono z wykormjeta DPX-L (Lunar),
parametry ultradivickowe z wykorzystaniem aparatu Achilles, markeryotbrkostnego oznaczano
metody automatycza (Elecsys 1010). Analizy statystyczne prowadzonaykorzystaniem analizy
wariancji (ANOVA, Statistica v.5.5).

Wyniki uzyskane w roku 2005 obejmujanalizy czstdsci wyskpowania genotypow, analizy
densytometryczne i ultradigkowe. Czstas¢ wyskpowania genotypéw VDR wynosita dla kobiet
[bb]38,6%, [Bb]38,9%, [BB]22,5% (allel ,b"58,1%, lal ,B" 41,9%) i dla nezczyzn [bb]37%,
[Bb]40,6%, [BB]22,4% (allel ,b"57,2%, allel ,B” 58%). Czsta¢ wyskpowania genotypow
COLlol w grupie kobiet byta [GG]67%, [GT]30,3%, [TT]2,7¢%llel ,G” 82,1%, allel ,T” 17,9%)
oraz w grupie rzczyzn [GG]65,9%, [GT]30,7%, [TT]3,4% (allel ,G" 8%, allel ,T" 18,8%).
Czestas¢  wystpowania genotypéw HER wynosita dla kobiet [px,px]26%, [px,PX]36,3%,
[PX,PX]13,4%, [PX, Px]7,5%, [Px,px]14,8%, [Px,Px]2¥%aplotyp ,px” 51,5%, haplotyp ,PX”
35,3%, haplotyp ,Px” 13,2%) i dla ¢gnczyzn [px,px]23,6%, [px,PX]37,5%, [PX,PX]16,3%, [PX
Px]9,6%, [Px,px]12,1%, [Px,Px]0,9% (haplotyp ,px84%, haplotyp ,PX" 39,8%, haplotyp ,Px”
11,8%). Nie stwierdzono wygtowania haplotypu ,pX” w populacji polskie;.

Genotypy VDR wykazuj najbardziej rownomierny rozktad w populacji pokjkiPrzeciwg sytuacg
mozna zaobserwowaw rozktadzie genotypow COLlL, gdzie genotyp [GG] zdecydowanie dominuje
w populacji polskiej {r.66,6%), natomiast nosicielami genotypu [TT] jestynie niewielki odsetek
populacji ér.3%). R&nice w czstasci wyskpowania genotypow pomrtzy kobietami i mzczyznami
sa najwicksze dla genotypow ER natomiast w przypadku VDR i COkl s3 one niewielkie.
Czestas¢ wyskpowania genotypow w populacji polskiej jest zbha do innych populacji
europejskich.

Analizy parametrow ultraavieckowych dla genu E& wykazaly, ze najwysze wartéci Stiffness
miaty osoby z genotypem [PX,Px], a nagie osoby z genotypem [pXx,pX]. Bica medzy tymi
dwiema grupami wynosi 4,34% (p=0,07) po normalizaej wiek i pt€. Analiza haplotypow E&
wykazala, ze haplotyp PX jest zmany ze znamiennie wkszymi wartdciami Stiffness w
poréwnaniu do innych haplotypow (p<0.05). HaplotygX reprezentuje osoby bez zmian
polimorficznych (Wild type), ktére stanowB6,9% polskiej populacji. Ponadto wykazame wartdci
Stiffness u kobiet z histariztama w poréwnaniu do grupy kontrolnej (kobiety bez bistziamai) sa
znamiennie risze (p<0.001). Tale wartdci Stiffness u mzczyzn z histoy ztama s znamiennie
nizsze (p<0.001) w poréwnaniu do grupy kontrolnegZozyzni bez historii ztam&). R&nica w
wartcsciach Stiffness medzy grup ze ztamaniami i bez ztamavynosita 4.58% dla kobiet i 6.04%
dla nezczyzn.

Analiza badanych polimorfizméw i wadt BMD w populacji ngzczyzn nie wykazata zwzkow dla
zmienndci w obrkbie genu VDR. Dla genu COLIALl stwierdzono watzyzn zwizek mgdzy
polimorfizmem Spl a warfciami BMD w lokalizacji femoral neck. Osobydnce nosicielem allelu
G miaty 0 8.4% wysze BMD w poréwnaniu do oséb niedacych nosicielami tego allelu (p<0.05).
Analiza genu ER u nrzczyzn wykazataze nosiciele haplotypu 2(PX) map 3.6% wysze BMD w
lokalizacji Total Hip (p<0.05) oraz o 4.6% wsze BMD w lokalizacji kstarza (p<0.05) w
poréwnaniu do o0s6b nieetlacych nosicielami tego haplotypu. Nie obserwowan@arnziennych
statystycznie zafemosci migdzy polimorfizmami Pvull i Xbal i wartaiami BMD u kobiet.

Prace w ramach projektu w roku 2006 dotychyda dalszych analiz densytometrycznych, markeréw
obrotu kostnego oraz analiz morfometrycznych (aaalizrostu).

Cztery prezentacje.

PB 0593/P05/2005/28

Tytut: | ldentyfikacja subtelomerowych przegrupowan chromosomowych u pacjentow z
opdznieniem rozwoju psychoruchowego, dysmordi i/lub wadami wrodzonymi o niewyjasnionej
etiologii”.

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek
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W okresie sprawozdawczym obejmpeym 2005 r. przeprowadzono analizdanych
klinicznych pacjentéw podejrzanych o abersacggubtelomerow. Do bada zakwalifikowano
pacjentéw, u ktérych nie udatogsdotychczas ustdliprzyczyny choroby, a u ktorych w obrazie
klinicznym dominowaly nagpujace objawy kliniczne: niska waga urodzeniowa, zaboiz w
odzywianiu, niski wzrost, dysmorfia, towarzyszyly wadsaz opénienie rozwoju umystowego.

U wszystkich tych pacjentéw badanie cytogenetyomgkonane za pomacstandardowych
technik wykazato prawidtowliczbe i struktue chromosomow. Badania zostaly przeprowadzone u 25
pacjentdw za pomaczestawu Chromoprobe Multiprobe — T system. U §qraéw wykryto zmiany
w okolicach subtelomerowych: trzykrotnie detetgl2q, delegj tel2p, delegj tel7q, delecje tellq,
der2, t(2;5).

Obecnie trwaj badania rodzicéw w celu ustalenia pochodzeniaestizbnych zmian.

Jedna prezentacja.

ARVC/D QLG1-CT-2000-01091

Tytut w jezyku polskim: ,Arytmogenna Kardiomiopatia/Dysplazja Prawej Komory: rejestr
kliniczny i baza danych, ocena terapii, rejestr patlogii, bank DNA”

Kierownik grantu : doc. dr hab. n. wet. Etbieta Czarnowska

Realizowane zadani&lektron Microscopy Registry

Patogeneza arytmogennej kardiomiopatii/dysplagwmej komory (AK/DPK) nie jest znana,
chocia rozwazane jest uszkodzenie poker miedzykomoérkowych (jako efekt mutacji desmoplakiny,
plakoglobiny lub plakofiliny, elementow strukturgrth desmosoméw i/lub fascia adherens) lub
funkcji siateczkisroplamatycznej zwizanej z uwalnianianiem jonéw €ado cytoplazmy (jako efekt
mutacji biatka receptorowego RyR2) i ich rola w itase] apoptozie kardiomiocytéw, Jednak
poznane mutacje biatek nie wyjgaja wszystkich aspektow zmian strukturalnych obserwowh w
kardiomiocytach takich jak powstawanie uwypukletony komorkowej, povekszenie przestrzeni
okolojadrowej i gromadzenia w niej mitochondriéw, miocyzal aparatu kurczliwego oraz cech
swiadczicych np. o ich odrficowaniu lub transehmicowaniu w komorki tluszczowe. Zmieniona
struktura kardiomiocytow m@ by zwiazana z uszkodzeniem ich cytoszkieletu. Weryfikacja
hipotezy,ze w patogenezie AK/DPK waga rolg odgrywa uszkodzenie cytoszkieletu kardiomiocytow
bylo celem obecnego etapu bada

Materiat i metody.Badano tkank migsnia sercowego pobranego w celach diagnostycznych
metod, biopsji endomiokardialnej z prawej komory sercahorych z podejrzeniem AK/DPK (15
pacjentow, 6M, 9F) w wieku 5 — 57 latr¢dnia wieku 28,6+29,4). Materiat tkankowy zabezpao
rutynowo do badaultrastrukturalnych i histologicznych. W mikroskepelektronowym analizowano
skrawki ultracienkie rutynowo kontrastowane i dddaio barwione chlorkiem bizmutu. Na
skrawkach parafinowych wykonano reakcje immunokistoniczne z zastosowaniem przeciwciat
monoklonalych anty- desmina, titna, tubulina i wilika. Kontrok stanowity bioptaty misnia
sercowego chorych z kardiomiopatprzerostow (HCM, 3 pacjentéw, wiek 11 — 17 lat) i
niewydolndcia serca (HF, 4 pacjentow, wiek 35 — 57 lat).

Wyniki. Analiza ultrastrukturalna wykazata w sercach z BRK wystpowanie w wielu
kardiomiocytach wpukle btony komorkowej tworgcych kanaliki T w rénych rejonach sarkomerow.
W obrazach mikroskopowo-elektronowych cytokszkietatdiomiocytow byt stabo widoczny lub
tworzyt nieregularny uktad w rejonie linii Z, kaikedw T i w obszarze okladrowym. JednocZaie w
tych samych komérkach licznie wygpbwaty struktury odpowiadage ptytkom przylegania. Fibrile
aparatu kurczliwego w rejonie linii M egto byly ut@one w rénych kierunkach. Badania
immunohistochemiczne wykazaty w tkancegénia sercowego PK chorych z AK/DPK sfab
ekspresj lub brak ekspresji titiny (biatka cytoszkieleturlg@amerow). Natomiast w niektorych
kardiomiocytach wyspowata wysoka ekspresja desminy i tubuliny (,pramgzh” biatek
cytoszkieletu komorkowego) oraz winkuliny (biatklytek przylegania). Komorki te tworzyly zwarte
grupy zlokalizowane w tkance o prawidtowej morfaldgw tkance witoknistej. Natomiast w tkance
miesniowej granicacej z tkank tluszczow jedynie pojedyncze kardiomiocyty charakteryzowata
nieprawidtowa ekspresja biatek cytoszkieletowychugy kardiomiocytéw o zmienionej strukturze
cytoszkieletu wysipowaly zaréwno w sercach chorych w wieku rozwojowjak i u dorostych z
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AK/DPK. W sercach z HCM i HF kardiomiocyty z cechiammszkodzenia cytoszkieletu byly
jednorodnie rozmieszczone w badanej tkance.

Whioski. Uzyskane wyniki wskazaj na bardzo charakterystyczne rozmieszczenie
kardiomiocytow charakteryzagych sg¢ uszkodzeniem cytoszkieletu komoérkowego w sercach z
AK/DPK. Uszkodzenie dotyczyto zaréwno elementowzytnujacych sarkomery jak i inne organella
komérkowe oraz poednicacych w przekazywaniu sygnatldbw z macierzy pozakomdse§ do
komorki. Nie mana wykluczy, ze zmiany w cytoszkielecie komorki mpgprowadzt do
uruchomienia proceséw zydanych ze zmian fenotypu kardiomiocytow na plodowy
(odr&nicowanie) lub ich transidicowania w komorki ttuszczowe. Wygibwanie skupisk komorek z
uszkodzonym cytoszkieletem smdd prawidtowych kardiomiocytow nie wskazywd, ze jego
uszkodzenie nie jest efektem przebudowysmia sercowego towarzygzego rozwojowi choroby i
zaburzé w kontakcie macierz pozakomorkowa — receptor imytegwy, a cech charakterystyczn
AK/DPK. Na obecnym etapie batlaie wiadomo co inicjuje zmiany w cytoszkielecienkarkowym.

CHOPIN QLK1-CT-2001-00389
Tytut w j ezyku polskim: ,,Otytosé u dzieci - programowana przezywienie niemowht"
Kierownik grantu: prof. d hab. n.med. Jerzy Socha

Doc. dr hab.n.med. Anna Dobrzaska

Rekrutacja zakiczona w czerwcu 2004 roku.
W chwili obecnej pozostaje w badaniu 120 dzieci mupge karmionej sztucznie oraz 37 dzieci w
grupie karmionej piersi
Ze wzgkdu na wysoki wskanik wypadania dzieci z badania (sytuacja przedstesgi analogicznie
we wszystkim europejskich swdkach) zdecydowano ¢sirozpoca¢ dziatania majce na celu
zaclecenie do ponownego przypienia do projektu (tym razem w ramach EARNEST plZaowano
i przeprowadzono:
- Wysylanie pocztowek okoliczgoiowych, listow informacyjnych
- Stale telefoniczne kontakty z rodzin
- Rozwaane g rowniez wizyty w domach z przeprowadzeniem pomiaréw aranegtrycznych
przy pomocy przermego sprgtu pomiarowego
- Z pomoa sponsorow uzyskano drobne upominki dla dziecidoieh udziat w projekcie
(maskotki, kredki, bloki rysunkowe, plecaki, zabavitp.). Wciaz prowadzimy starania o
pozyskanie dodatkowyctiodkéw lub sponsoréw
- Przygotowania do zorganizowania wspoétudziatu ucukstv projektu CHOP w obchodach
Dnia Dziecka w 2006 roku
W odniesieniu do dzieci pozostaych w projekcie wszystkie wizyty w Instytucie CZpomiary
antropometryczne oraz ankiety przewidziane harm@mgm zostaty wykonane.
Wszystkie badania laboratoryjne (poza oznaczeniapnbbek pobranego DNA) zostaty wykonane, a
rezultaty bad&aumieszczone w centralnej bazie danych.
Przeprowadzano kilkakrotnie kontgoljakosci pomiaréw antropometrycznych, za standardowej
procedury pospowania.
W dn. 20-22.12.2005 odbytaesivizyta 2 audytoréw z @wodka koordynujcego w Monachium maga
na celu kontr@ zgodndci sposobu przeprowadzania pomiarow i zbieraniaeardietetycznych z
zatazeniami projektu. Polskissodek zostat dobrze oceniony.
Zaplanowano na 30 czerwca 2006 slegienie” bazy danych zawienagj:
- Wyniki pomiaréw antropometrycznych
- Rezultaty badalaboratoryjnych probek krwi i moczu
- Wyniki ankiet na tematywienia i zachowa zywieniowych
- Szczego6towe dane o #a spaywanych makro i mikroelementéw w diecie
Od tego momentu,zado oficjalnego zakeczenia finansowania projektu czyli do dnia 31 amap
2006 lzdzie maliwe przeprowadzenie niegbnych analiz statystycznych i wphych podsumowa
Trudngci napotkane w realizacji zal@rojektu:
W chwili obecnej podstawowym problemem dla wszydikpartneréw w projekcie jest utrzymanie w
badaniu dzieci zrandomizowanych aby ufwi¢ dalszy follow-up do wieku 6 lat w ramach
kolejnego projektu EARNEST
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PERFECT QLG1-CT-2002-90358
Tytut w j ezyku polskim: ,Pediatryczne Centrum Badawcze — efeywnosé leczenia dzieci”
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Ewa Pronicka

Wykonywany w latach 2003-2005 projekt badawczo-m@jpwy finansowany w ramach 5 Ramowego
Programu Bada i Rozwoju Komisji Europejskiej byt jedynym projekh badawczym
koordynowanym w cakei przez IP CZD. Trzyletni bugt projektu wynidst 300 tysty Euro.
Przyznanie w 2002 grantu badawczego w ramach keokwma tzw. centra ,doskona&dy’ czy
.kompetencji” w krajach kandydagych do Unii Europejskiej bytlo réwnoznaczne z ncacip
naszego Instytutu i szpitala jako Centrum Doskditatlov pediatrii. Instytut byt jedynym
ogolnokrajowym szpitalem pediatrycznym, ktory uzdskakie finansowanie w ramach danego
konkursu.

W przygotowanie i realizagjprojektu zaangamwane byly w pelnym wymiarze zespoty naukowe
szaciu Kklinik i oddziatdow Instytutu (genetyka, metatzoh, immunologia, kardiologia, gastrologia i
onkologia) oraz dorywczo tak inne dérodki organizacyjne (dziat nauki, dziat adminisyijao-
finansowy, endokrynologia, diagnostyka laboratoayjintensywna terapia, patologia, rehabilitacja,
psychologia, zdrowie publiczne i inne).

Glownymi celami projektu pod akronimem PERFECT byly

- poprawa integracjisrodowiska naukowego Instytutu z europejskindroolkami akademickimi
dziatapcymi w ramach tzw. Europejskiej Przestrzeni Baday(ZRA) i zajmujcymi sk diagnostyk

i leczeniem rzadkich choréb u dzieci.

- wprowadzenie nowych metod diagnostycznych (i nezych) stwarzacych warunki do
prowadzenia wspolnych europejskich zaadawczych, baz danych i sieci,

- poprawa edukacji miodych badaczy i upowszechaiewiedzy o rzadkich chorobach w
spoteczeéstwie,

- zapocatkowanie wspotpracy naukowej Zrodkami pediatrycznymi Europyrodkowej i wschodniej
w zakresie badanad rzadkimi chorobami u dzieci.

W trzyletnim okresie sprawozdawczym dziatania PERWFB obgly 124 zaproszenia do Polski
naukowcéw i ekspertow europejskich, ktérzy wizytivirestytut, konsultowali pacjentéw, wygtaszali
wyktady, obradowali nad wspdlnymi publikacjami nawkymi i projektami badawczymi.
Réwnoczénie pracownicy Instytutu odbyli 118 wizyt, treningd misji w najlepszych europejskich
osrodkach pediatrycznych. SzczegOlnie trwate kontak@ywviazano z uniwersytetami w Aarhus
(Dania), w Nijmegen i Amsterdamie (Holandia), w dynie i Sheffield (Wielka Brytania), w Leuven
(Belgia), w Pradze (Czechy) i w Pawy(Francja).

Zorganizowano 11 warsztatdw na tematy gaaine z rzadkimi chorobami u dzieci, z wyktadowym
jezykiem angielskim, i 30 innych posiedizé konferencji szkoleniowych i naukowych, w ktorych
uczestniczyli przedstawiciele pediatrii i naukiaego kraju (30 do 200 uczestnikow). Wydano ponad
tysiac certyfikatow uczestnictwa. Materiaty z konferariojvyktadéw (ponad 70 rinych publikacji)
wydawane byty w materiatach zjazdowych, czasopismamukowych (w tym ,Standardy
Medyczne”), jako odibne broszury (np. ,Szczepienia u dzieci”) oraz pomniki (pierwsze polskie
wydanie ,Vademecum Metabolicum”).

Dziatania w celu upowszechnienia w spolésteie wiedzy o rzadkich chorobach u dzieci polegaty
na publikacjach prasowych o projekcie PERFECT aamnym uczestnictwie Instytutu w dwoéch
ostatnich edycjach Festiwalu Nauki Polskiej.

Nawiazane zostaly systematyczne i obigcejkontakty zawodowe i naukowe w dziedzinie gerietyk
metabolizmu, kardiologii i gastroenterologii z akadckimi asrodkami pediatrycznymi Litwy, Lotwy,
Estonii, Czech i Ukrainy.

W ramach trzyletniej dziataldoi projektu PERFECT na zjazdach europejskich ptasdeno 17
komunikatow, przygotowano do publikacji 5 artykutéeryginalnych (dwa z nich zostaty 7u
opublikowane, w tym w czasdjie Pediatric Research), kilka innych publikacgtjev kaicowym
opracowaniu. Nawzano wartéciowe kontakty naukowe, ktore owocatv@owinny uzyskaniem
finansowania wspdélnych projektéw badawczych Kontajropejskiej w nadchodeym 7 Programie
Ramowym Badai Rozwoju UE.
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ESCAPE TRIAL QLG1-CT-2002-00908

Tytut w jezyku polskim: ,Badania komorkowych mechanizmow posfpu choroby i
farmakoterapia przewlektej niewydolnasci nerek u dzieci”

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Ryszard Grenda

Part WP5: Effect of ACE inhibition and intensified blood pressure control on renal
endothelin turnover in children with chronic renal failure

Realizacja zada badawczych w 2005 r.

- Ocena wydania z moczem endoteliny (ET- 1) oraz vakojci dwoch degradapych
peptydaz

- Ocena szenia w moczu naczyniowego czynnika wzrostowegostwkr endothelial growth
factor ;VEGF)

- Ocena sizenia w moczu czynnika wzrostowego T&F

- Ocena ultrasonograficzna komplekmtima-medialMT w tetnicach szyjnych wspdlnych
(cIMT) i tt. udowych powierzchownych (fIMT)

- Analiza korelacji klinicznych

- Whyniki przedstawiono w formie 3 prezentacji zjazgmw i dwoch publikacii .

EUROWILSON LSHM-CT-2004-503430

Tytut w j ezyku polskim: ,Choroba Wilsona: stworzenie europej&iej klinicznej bazy danych i
opracowanie projektu dobranych losowo kontrolowanyb badan klinicznych”

Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Piotr Socha

Stworzono ligtekspertéw w zakresie hepatologii, neurologii i ip&d, ktorzy zajmuj Sie
pacjentami z chorabWilsona — wykorzystano kontakty osobiste czionkdmsorcjum, publikacje,
adresy hdace w posiadaniu laboratoriow molekularnych (H. SchipP. Oferenci, G. Loudianos) itp.
Przedstawiono zakenia projektu wszystkim ekspertom. W niektorychjach system opieki nad
pacjentami z chorab Wilsona jest zcentralizowany i ustalenie kontaktGav ekspertami
przekazujcymi dane o nowo rozpoznanych pacjentach nie stémgwoblemu (np. w Polsce). W
innych krajach (jak w niemczech) nawet lekarze immaizobejmuj opiela pacjentdw pacjentow
choroly Wilsona i tworzenie sieci ekspertdw napotyka rezegolne trudnii.

Od ponad roku uruchomiona jest ogélnagime strona internetowa www.eurowilson.ong
ktorej przedstawiono informacje dla pacjentow zrobe Wilsona (w tym wersjagzykowa polska),
informacje dla lekarzy oraz informacje o projek¢e tym lista ekspertow w calej europie). Pod
kierunkiem prof. Anny Cztonkowskiej stworzono skalceny neurologicznej w chorobie Wilsona.
Niezalenie uruchomiona zostata na petta roku 2005 internetowa baza danych z ¢uemn
zastrzeonym (hastem i specjankarta dostpu) tylko dla grupy lekarzy upowaionych do
wprowadzania danych. W Polsce trzech ekspertow widia za zbieranie danych o pacjentach z
choroly Wilsona: prof. Anna Czionkowska, prof. Andrzej Hab doc. Piotr Socha. Wszystkim
zainteresowanym udegmniamy formularz diagnostyki i oceny klinicznej pamtéw z chorob
Wilsona oraz steymy pomog z udostpnianiem badamolekularnych oraz oznaczeniazsh miedzi
w tkance vatrobowe;.

EUROGLYCANET 512131 (LSHM-CT-2005-512131)

Tytut w j ezyku polskim: "Wrodzone Zaburzenia Glikozylacji: Eu ropejska Si& rozwoju badan,
diagnostyki i leczenia rosmcej grupy rzadkich zaburzen”

Kierownik grantu: mgr Maciej Adamowicz

W roku 2005 zrealizowano naptijace zadania zawarte w trzech pakietach pracy:
1/ WP-3 - rekrutacja pacjentéw, uzyskiwanie probekdo badan i ich analiza:

Izoformy transferyny oznaczono w 1068 surowicacbjguadw kierowanych do laboratorium z Klinik i
poradni IP Centrum Zdrowia Dziecka (792 pacjentovelz z érodkow pediatrycznych z obszaru calego
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kraju (276 pacjentéw). Wzor izoform transferyny mieeo metod immuno-elektroogniskowania welu
agarozowym. Nieprawidlowy wzér izoform znalezion® pacjentow. U pacjentki S.A. z chronicznym
zapaleniem wtroby, zespotem Pierre Robina i kardiomiapdKlinika Gastrologii CZD) wykryto bardzo
rzadko wystpujacy wzor typu Il ktéry sugeruje wrodzony defekt glifylacji w obebie aparatu Golgiego.
Materiat biologiczny pacjentki (fibroblasty, sur@a) zostaly wystane do europejskich laboratoriowelu
rozpoznania defektu. U miodszego brata (H.R.)epdkij H.J., z rozpoznanym juvczeéniej w CZD
wrodzonym zaburzeniem glikozylacji typu Ib (CDG, lbpserwowano typ | wzoru izoform, co wskazuje na
wystepowanie u chiopca defektu metabolicznego, pomimakubr klinicznych objawéw choroby.
Dziewczynka jest obecnie leczona manndeczenia jej brata jest dyskutowane. Rdejvy charakter
nieprawidiowego wzoru izoform transferyny u kolgoe pacjenta (O.M. Klinika Gastrologii) jest
prawdopodobnie wynikiem przetrwalej infekcji EBV stdlonoze przyczyn nieprawidlowych wzorow
izoform transferyny u kolejnych pacjentow byly wtérzaburzenia glikozylacj: galaktozemia u dziewkizyn
S.G. i chfopca S.T. oraz wrodzona nietolerancjitday u pacjentow G.K. , R.DS.M. i O.J. Izoformy
transferyny w w/w grupie dzieci normalizowaty; sSiv trakcie odpowiedniego leczenia dietetycznego.
Oznaczenie izoform transferyny ughwito rozpoznania galaktozemii i fruktozemii w igjupie pacjentow.

W wyniku poszerzonej diagnostyki dwojki dzieci (KiPD.P.) ze wsfpnym rozpoznaniem wrodzonego
zaburzenia glikozylacji typu | o nieznanej przyaey(CDG-IX) rozpoznanie zostato zmienione. U cbéop
(K.P), test dietetyczny a naghie badania molekularne pozwolity rozpaznarodzon, nietolerancg
fruktozy, a u D.P. wyniki testu dietetycznego wskaréwniez na fruktozem.

2/ WP-4 — rozpowszechnianie wiedzy o wrodzonych lmarzeniach glikozylacji.

Do wspdipracy w ramach grantu zaproszono 20 pédiagainteresowanych medyaynmetabolicza,
uczestnikdw spotkania ,Wrodzone Wady Metabolizmigamizowanego co roku w Puttusku przez Oddziat
Choréb Metabolicznych IP CZD. Lekarze dostali kirdtipis poszczegdinych podtypéw wrodzonych
zaburzé glikozylacji wraz z lisi objawow klinicznych sugeragych oznaczenie izoform transferyny oraz
formularze skierowania na badanie izoform.

Na zjazdach i spotkaniach w kraju i za graniczedstawiono przypadek chiopca G.C. z wrodzonym
zaburzeniem glikozylacji typu 1l o nietypowym ohbigXlinicznym i nieustalonej przyczynie @eduje
chorolg Wilsona).

Na podstawie badanad grup pacjentéw z typem Il wzoru izoform transferyny jatal proke konstrukcji
algorytmu biochemicznego w celu rozpoznawanignpéh defektéw glikozylacji w okbie aparatu
Golgiego (CDG typu II). Wyniki zostaly przedstawsow formie prezentacji ustnej na SSIEM 42st Annual
Symposium, Paris France 6-9 September 2005

3/ WP-9 — koordynacja aktywndci osrodkow peryferyjnych i dziatania majace na celu
stopniowe zwgkszenie liczby drodkow uczestnicacych w realizacji projektu z Europy i innych
krajow.

Pracownica Laboratorium Zakladu Genetyki Medyczidjenskiego Uniwersytetu Wileskiego
odbyta dwutygodniowy staw Pracowni Zaburze Metabolizmu i Oddziale Choréb Metabolicznych
IP Centrum Zdrowia Dziecka (zaproszenie w ramacbjeftu Perfect) gdzie zapoznatee st
laboratoryjnymi procedurami wykrywania oraz kligsiwrodzonych zaburzeglikozylacji.

Jedna publikacja, 6 prezentacji.

EURO-POLICY-PID 006411 (SP23-CT-2005-006411)

Tytut w j ezyku polskim: ,,Strategia i harmonizacja bada& naukowych w dziedzinie pierwotnych
niedoboréw odpornaici (PNO)".

Kierownik prof. dr hab. n.med. Ewa Bernatowska

1. Wykonane zadania w ramach projektu

Wspétudziat w tworzeniu Paneuropejskiego rejestiervypotnych niedoboréw odporsa,
ESID on line patient and research database network.

Od 02. 2005 wprowadzono do rejestru dane kliniczdaboratoryjne 142 pacjentéw
z pierwotnymi niedoborami odporém. Zgtosiliimy akces do udzialu w tworzeniu XLA-
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database , Europejskiego Rejestru Agammaglobuling@pnizzonej z Chromosomem X, typu
Brunona, przypadkow potwierdzonych genetycznie éujat Btk ).

|. Standardy diagnostyczne pierwotnych niedoboréw odpoosci

Zaadaptowano w chwili obecnej 14 opracowanych ikeeptowanych przez European
Society for Immunodeficiencies ( ESID) standardoviagdostycznych pierwotnych
niedoboréw odporriei oraz stworzono nowy standard diagnostyczny datyc kryteriow
diagnostycznych uogolnionego zakaia patkiem Mycobacterium bovi§ szczepienie BCG)
u pacjentéw z eizkimi niedoborami odporriei ; ciezkim ztozonym niedoborem odporga,
niedoborem receptora dla INF- gamma, niedoborereptera dla IL-12 oraz z innymi
ciezkimi wrodzonymi niedoborami. Standard ten stanowg$€ przygotowanej do druku

pracy:

Disseminated BCG infection and other adverse evdoli®wing vaccination against
tuberculosis in children with primary immunodefietges registered in Children’s Memorial
Health Institute, Warsaw in years 1980 — 2005.

Standard ten jako autorskie opracowam&gnostic Criteria for BCG disseminated infectiors in
Primary Immunodeficiencies bedzie czscia opracowania ekspertéw WHOReviev of BCG
vaccine-related adverse events'Work HQ/05/050246 for World Health Organizatiorer@wa.

II. Wspdtpraca z Europejskimi Osrodkami Diagnostyki i Leczenia Pierwotnych Niedoboéw
Odpornosci

Wspdltpraca z Zaktadem Immunologii, Uniwersytetu atétdamie kierowanym przez profesora J.J.

van Dongena pozwolita zdiagnozova2 dzieci z pierwotnych niedoboréw odposcio Pozostate 8

dzieci bez postawionego rozpoznania jest przedmidizda obu grodkow.

[ll. Organizacja sympozjow edukacyjnych dla mtodych immuaologéw z Europy Centralnej i
Wschodniej.

The 3rd Autumn - Winter School of Clinical Immungio:

Integration for primary immunodeficiencies.

Sympozjum zorganizowane w Gaku, wrzesig 22 — 24, 2005 zgromadzito ponad 60 uczestnikoéw z

Ukrainy, Estoni, Litwy, totwy, Czech, Polski, Niéeae, Anglii, Hiszpanii, Izraela, Szwecji i

Holandii.

StworzeniePolskiej Grupy Roboczej ds Pierwotnych Niedoboréw @pornosci

(PNO) - sieci wspotpracugcych krajowych érodkow diagnostyki i leczenia PNO stanowi integgaln

cze$¢ realizacji dziatda w ramach projektu Polskiej Grupy Roboczej ds Pierwotnych Niedoboréw

Odpornosci zostata zaakceptowana i jest wspierana przez Tgaiava Naukowe. Obecnie dziata

pod patronatem Polskiego Towarzystwa Pediatryczreega Polskiego Towarzystwa Immunologii

Doswiadczalnej i Klinicznej.

Pierwsze zebranie organizacyjne Grupy odbyle podczas sympozjum w Giakku. Polsk

podzielono na 6 regionéw. Prowadzongldpszkolenia dla lekarzy pierwszego kontaktu goajna

celu podniesienia wiedzy o PNO.

W dnu 10.12.2005 zorganizowano sympozjum edukaayin®ierwotnych ZaburieOdporndci” w

Biatym stoku. Uczestnikami byli pediatrzy i lekanmzinni.

EARNEST 007036

Tytut w jezyku polskim: ,Wczesne progarmowanie zywieniowe - diugofalowa ocena
skuteczndci i bezpieczéstwa badai klinicznych, badania epidemiologiczne, eksperymeatne,
genetyczne oraz ocena ich efektow ekonomicznych”

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Jerzy Socha

Od momentu rozpoeeia projektu CHOPIN planowano kontynuowanie obsejiMdinicznej
istniejacej juz kohorty pacjentéw. W 2004 r. ziono aplikacg do Komisji Europejskiej w ramach
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6 Programu Ramowego o wspoétfinansowanie przez Ugnego projektu o akronimiEARNEST:
.Early Nutrition Programming— long term efficacy and safety trials and integrated
epidemiological, genetic, animal, consumer and ecomic research”

W czsci dotycacej kontynuacji badaklinicznych nad midzynarodow kohort dzieci whczonych
do projektu CHOPIN powierzono naszemiraalkowi zadanie utworzenia protokotu badaa okres
5 lat, powierzono nam tak& ponownie zadanie wykonania badaboratoryjnych.

W dn. 15 kwietnia 2005 r projekt zostat oficjalmezpoczty (.kick of meeting” w Monachium).
Podpisano Consortium Agreement. W projekcie bierdeiat tacznie 46 partnerow, w tym Instytut
~,LPomnik — Centrum Zdrowia Dziecka”.

W ciagu pierwszych 6 miesty (do padziernika 2005) przygotowano po konsultacjach zogtaymi
partnerami szczegotowy protokét projektu na okréet 60 miesicy).

Opracowano metodologiszczegotow tres¢ ankiet, zakres zaplanowanych badkboratoryjnych.

W kwietniu 2005 rozpecgo przyjmowanie dzieci zgtaszalych s¢ na wizyt w wieku 30 m.-cy (T30 -
pierwsza wizyta w ramach EARNEST)

Pocawszy od padziernika 2005 pierwsze ze zrandomizowanych dzgksity sk na 2 wizyt w
ramach projektu EARNEST (T36).

Danone TW
Tytut : Ocena skuteczndci wptywu probiotycznych bakterii Lactobacillus
na ekosystem jelitowy u dzieci z atrezj drog zotciowych po transplantacji watroby

Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Joanna Pawtavska

U pacjentéw po transplantacji amoby mikroflora jelitowa, w skutek diugotrwategoogawania
antybiotykéw oraz lekéw immunosupresyjnychamallec znacznym zaburzeniom. Celem podawania
probiotykéw jest przywrdcenie homeostazy w ekosyggelitowym, stymulacja lokalnych komorek
immunokompetentnych Wluzéwce jelita do produkcji sIgA oraz pobudzeniestsynowego uktadu
odporndgciowego zarbwno humoralnego, jak i komorkowego.
Celempracy jest ocena:
1. W jakim stopniu u pacjentdw z atrezflr6g z6tciowych po transplantacji atroby istnieg
zaburzenia w sktadzie i funkcji ekosystemu jelitgae
2. Czy doustne podawanie szczepbactobacilluswptynie na modulaejekosystemu jelitowego
i uktadu immunologicznego
3. Czy zasiedlenie tymi szczepami wptynie nasta¢ wyskpowania infekcji jelitowych.
Materiat
Do bada zostato zakwalifikowanych dzieci 40 dzieci z apgedrdg zoéiciowych kgdacych co
najmniej rok po transplantacjiatvoby. Pacjenci losowo podzieleni na dwie grupyytnap doustnie
wyselekcjonowane szczepactobacillus casei oraz Lactobacillus casei/pars@iav dziennej dawce
10" bakterii w formie liofilizowanej przez okres 2 raiecy lub ,placebo” (glukog).

Badania modulacji ekosystemu jelitowego tbaimi probiotycznymi obejmaj (1) ocewr
metabolizmu bakterii jelitowych (2) oceraktywnaci enzyméw fekalnych (3) ikwiowa ocer
sktadu mikroflory jelitowej (4) oznaczenia pozionalfa-l-antytrypsyny w kale. Badania ukfadu
immunologicznego obejan(5) oznaczanie cytokin oraz poziomu slgA w kale.

U 25 pacjentéw oznaczono aktywsdoenzymow fekalnych przed rozpecEm podawania
preparatu probiotycznego lub placebo. AktywiB-glukuronidazy wynosita od 0,065 do 0,669 A/mg,
aktywnas¢ B-glukurozydazy od 0,041 do 0,727 A/mg i aktwywéiaireazy od 0,8 do 35,3 Al
Stezenie a-1-antytrypsyny w kale nie odbiegato od normy i wlahst w granicach 0,256 do 1,783
mg/g suchego katu. Ocena bakteriologiczna wykardecné¢ w kale bakterii Escherichia coli,
Lactobacillus oraz Bacteroides (ovatus, fragilisstabonis i thetaiotaomicron). Nie stwierdzono
wyrazniej korelacji médzy liczla bakterii a aktywnécia enzymow fekalnych.

Dwie publikacje.

Projekt: Danone AP
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Tytut: Modulacja ekosystemu jelitowego na drodze dostnego podawania probiotycznych
bakterii Lactobacillusu dzieci z alergy pokarmowsa
Kierownik: doc. dr hab. n. med. Bazena Cukrowska

Cel: Celem projektu byta ocena slciowa i jakgciowa mikroflory przewodu pokarmowego u dzieci z
alergih pokarmow4 w porownaniu do dzieci zdrowych oraz ocena zdanmowych bakterii
probiotycznych typu_actobacillusdo zasiedlania przewodu pokarmowego i modulagjisg&temu
jelitowego u dzieci alergicznych.

Materiat i metody: Zdolnas¢ nowych bakterii probiotycznych typactobacillus casei/paacasep
zasiedlania przewodu pokarmowego badano na stetylmgyszach Balb/c. Bakterie podawano
zwierztom jednorazowo w dawce 1Gond, dozotadkowa. Po 7 dniach oceniono #é bakterii
metody hodowlam. Badano rownie translokacj bakteryjry przez barier jelitowa, wykonupc
hodowle na agarze MRS z homogenatéw krezkowyehtow chtonnych, wtroby, sledziony oraz
calej krwi. W celu kompleksowej analizy ekosystejalitowego u dzieci pobrano prébki katu od 22
dzieci z alergi na biatka mleka krowiego, objawaaj sic atopowym zapaleniem skéry w wieku do 18
m.z. (Srednia 10/12) oraz 7 zdrowych dziegrgdnia wieku 9/12). Ocenmodulacji ekosystemu
jelitowego przez bakterie probiotyczne przeprowadzpodajc w sposéb randomizowany dzieciom z
atopowym zapaleniem skéry mieszanirB szczepdw bakterii zawieszonych w preparacie
mlekozasgpczym Nutramigen w dawce dziennej °10Grupa kontrolna otrzymata placebo
(Nutramigen). W prébkch katu pobranych trzykrotpiezed i po podaniu bakterii oraz 5 migsi
pézniej badano ilé¢ bakterii Lactobacillus Bifidobacterium Enterobacteriacag Enterococg
Bacteroides Clostridium i catkowity ilos¢ grzybow metodami hodowlanymi, natomiast matod
spektrofotometryczn oceniono aktywn@& enzymow fekalnych (beta-glukuronidazy, beta-
glukozydazy).

Wyniki : Bakterie Lactobacilluszasiedlaty przewdd pokarmowy eksperymentalnychzsmys ilosci
10°/g katu. W grupie myszy zasiedlanych bakteriami azdno pojedyncze kolonie bakterii (ok. 200
kolonii) jedynie w krezkowych wrztach chtonnych. Nie wyhodowano bakterii z organow
wewretrznych ani z krwi. Analiza iléiciowa mikroflory jelitowej nie wykazata ihic pomedzy
dzie¢mi zdrowymi i alergicznymi. Nie zaobserwowano réemirdznic w aktywndéci enzymow
fekalnych. Ich wartéci w obu grupach dzieci bylty podobne i wynosifgdnio ok. 0.020 mMol/mg
biatka dla beta-glukuronidazy i 0.013 dla beta-gltydazy. Podawanie probiotykbw pomimo
korzystnego wpltywu na stan kliniczny badanych dz{enamienny spadek indeksu SCORAD) nie
miato wplywu na skfad ilkciowy ekosystemu jelitowego. Zarowno w grupie drzietzymupcej
probiotyki, jak i placebo po 3 miesiach doszto do obnenia catkowitej iléci bakterii
Bifidobacterium i Lactobacillus oraz do wzrostu bakterii typlostridium i Bacteroides. Nie
wykazano réwnig znamiennych statystycznie zrdic w aktywndé enzymow fekalnych poreilzy
badanymi grupami, chociaw obu grupach obserwowano wzrost aktywaiozaréwno beta-
glukuronidazy, jak i beta-glukozydazy.

Whnioski: Nasze badania pokaaujze nowe szczepy probiotycznych baktetiactobacillus
casi/paacaseimap zdolna¢ zasiedlania przewodu pokarmowego i nie przenikajzez bariey
jelitowa. Wydaje st, ze mechanizm korzystnego wplyw tych bakterii na pieg atopowego
zapalenia skory u dzieci nie jest begealnio zwiazany z modulagj ekosystemu jelitowego.

Cztery prezentacje zjazdowe.

Mineralizacja (RG 3/2001)

Tytut: “The assessment of different nutritional therapies on bone mineralization in children with
gut insufficiency"

Kierownik grantu: dr med. Malgorzata tyszkowska

Projekt badawczy rozpo¢to w czerwcu 2001r. Do kaa badania vatzono 53 chorych (ponad 100%
zaplanowanej liczby badanych) w wieku od 5 do 22(da 9 lat). Wszyscy chorzy byli leczeni z
powodu przewlekiej niewydoloi jelit. Zaden pacjent nie zostat wykluczony z grupy ctejj
badaniem. Wszyscy chorzy ulazyli badanie. Ostatnie wyniki batlalaboratoryjnych zostaly
opracowane i wprowadzone do bazy danych w 2005r.
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Dzieci byly podzielone na grupy zatée od sposobu leczenigywieniowego (gr. 1 — catkowite
zywienie drog przewodu pokarmowego i gr. 2zywienie pozajelitowe) oraz ze waglu na wynik
gestasci kosci (DEXA) (gr. A - prawidtowy wynik densytometriigr. B — obniona gstas¢ kosci < -
1SD).

Wszyscy pacjenci mieli przeprowadzone badania ktboyjne, wodorowy test oddechowy oraz
densytometd zgodnie z wymogami zawartymi w protokole b&ada

Wstepne wyniki zostaly przedstawione na zjazdach i sikowane w streszczeniach zjazdowych w
latach wczéniejszych.

Przedstawione prace dotyczyly analizy potowy obeayromadzonego materiatu. Wyniki uzyskane
w analizie danych byly powodem do zk$zenia liczebrii grupy, ni to planowana na pogiku
badania (planowano wdzenie 25 pacjentéw) po to by uzyéhkesardziej wiarygodne wyniki.
Ostatecznie opracowany materiatibie opublikowany w 2006 r.

Fujisawa GmbH

Tytut: ,,Poréwnanie skuteczndci dwoch protokotdw immunosupresji takrolimusem z ub bez
dodatku mykofenolanu mofetilu po przeszczepie wtroby u dzieci majacych na celu wczesne,
catkowite odstawienie sterydoterapii. Otwarte, ran@mizowane, prospektywne, jedno@odkowe
badanie”

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Piotr Kalic inski

Celem pracy jest porOwnanie bezpietstewa 1 skuteczriwi 2 metod leczenia
immunosupresyjnego zzyciem tacrolimusu w patzeniu z mycofenolanem mofetilu lub
steroidami oraz wdte@nie docelowego schematu leczenia immunosupresyjegsteroidow
u dzieci po przeszczepieatwoby. Jest to badanie otwarte, prospektywne, namzimwvane,
jednogrodkowe, z grupa kontrodn Oceniane $ nastpujace wybrane parametry:
wystepowanie i ilg¢ epizodéw ostrego odrzucania w tym epizody odrzigcan
sterydoopornego, obraz histologiczny przeszczepwatoby po roku leczenia, aktywfo
enzymoéw : ASPAT, ALAT, GGTP, poziom glukozy, fun&ajerek, dnienie ttnicze.

Rekrutacg pacjentéw do badania zalazono 30 06 2005. W grupie A (tacrolimus z mycofanem
mofetilu, bez steroidéw) jest 20 dzieci w wieku 6,48 lat, w grupie B

( tacrolimus ze steroidami) jest 24 dzieci w widkd — 18,1 lat. Z badania wykluczono 4 dzieci z
grupy B. Do 31 12 2005 zakozono 1-roczg obserwagj u 14 dzieci z grupy A i u 14 dzieci z grupy
B. Wskpm koncowa analiz wynikéw przeprowadzono u 22 chorych (po 11 zd& grupy). W
grupie A byly 3 epizody ostrego odrzucania natomias grupie B- 6. Wybrane parametry
laboratoryjne w badanych grupach A vs B przedsgawsg nastpujaco: ASPAT 70 vs 50 iu/ml,
ALAT 67 vs 36 iu/ml, poziom glukozy 89 vs 82mg/@FR 85 vs 98 ml/min/1,73 fnRR 116/71 vs
124/68 mmHg. 4 dzieci z grupy B wymagato systenmatggo leczeji. nia hypodensyjnego w chwili
zakaczenia jednorocznej obserwaciji. Wyniki biopsjatroby wykonanej 1 rok po przeszczepie: w
grupie A 3 prawidlowe, 5 niesprecyzowane, minireakmiany, 2 przewlekie zapaleniatvoby (1
nawrét zakaenia HCV, 1 nawrét zakenia HBV), w grupie B 1 prawidiowa, 6 zmiany
niesprecyzowane, 2 przewlekte zapalenigraby( nawrét zakzenia HCV).

Ustalenie kécowych wnioskow nagpi po zak@éczeniu 1 rocznej obserwacji wszystkich pacjentow
czyli po 30 06 2006 roku.

Umowa 1/2005realizowana ramach grantu zamawianego PBZ-KBN9&/2003)

Tytutk: ,, Aktywno $ci enzymow mbka szczoteczkowego jelita szczuréw: laktozy, graman
glutamylotranspeptydazy i alkalicznej fosfatazy ora analizy struktur morfologicznych jelita u
szczurow metodami mikroskopiiswietlnej i elektronowej".

Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Bazena Cukrowska

Celem bada byta ocena wptywu soku z burakeiklowego utrwalanego na drodze fermentacyjnej
przez probiotyczne bakterie Lactobacillus pochogzglitowego na:

1) struktury uktadu GALT (gut associated lymphagstie) jelita cienkiego,

2) ultrastruktug jelita cienkiego,
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3) aktywna¢ enzymdw gbka szczoteczkowatego jelita cienkiego.
Materiat i metody

Badania przeprowadzono w 8 eksperymentalnych ghupaczuréw rasy Wistar. Zwiestom,
otrzymupcym diet kazeinow z dodatkiem celulozy (grupy A, B, C i D) lub otmayjacym diet
kazeinovws z dodatkiem raftiozy (grupy E, F, G i H) podawauk z buraka&wiklowego w 3 r@nych
dawkach. Grupa D i F otrzymata 1,5 ml soku, grupa@C- 3 ml, agrupa D i H - 6 ml. Grupy Ai E
stanowity grupy kontrolne pozbawione soku.

Do bada histologicznych i ultrastrukturalnych pobrano wydi z jelita czczego. Ocen
aktywnasci enzymow gbka szczoteczkowatego wykonano w zeskrobingghny jelita cienkiego.
Rabek szczoteczkowy wyizolowanaywajac meto@ precypitacji z chlorkiem wapnia. Aktywso
glukoamylazy, laktazy, gamma-glutamylo-transpeptyddosfatazy alkalicznej, dipeptyl-pepetydazy,
sacharazy badano przy pomocy metod biochemicznyglaiem swoistych substratow.

Wyniki

W grupie szczuréw kontrolnych (A i E) obserwowanmwpidiowa btorg s$luzows jelita
cienkiego, bez cech zaniku kosmkéw jelitowych iaapia. U wekszdci badanych zwiett obraz
morfologiczny jelita nie odbiegat od normy, jedymiegrupach otrzymuagych najwysze dawki soku
buraczanego (6 ml), tj. w grupie D i H znaleziomalty zwgkszonej limfocytozy w blaszce wdeiwej
oraz obecné& licznych komorek tucznych i eozynofili. Analizatnalstrukturalna komérek nabtonka
jelitowego (enterocytéw) pokazatae w grupie otrzymujcej najwy:sze dawki soku (H i D)
wystepowaly specyficzne tdice w budowie gbka szczoteczkowatego, siateczki granicznej i
szorstkiej siateczki srédplazmatycznej (RER) oraz §ld polirybosoméw, lipoprotein i
mikropecherzykow, a take szczelin midzy pokczeniami m¢dzykomdrkowymi w poréwnaniu do
grup kontrolnych. W grupie otrzymagej najwy:sze dawki soku buraczanego (H i D) dochodzito do
uszkodzenia struktury mikroskosmkéw i uszkodzemigdoy jelitowej. Enterocyty (gtdwnie w grupie
H) tworzyty skrécony i nieregularnyalbbek szczoteczkowy (mikrokosmki byly nieréwnej dhsgoi
byly nieregularnie rozmieszczone). W cytoplazmitesstytow nie byty widoczne siateczka graniczna
i lizosomy, natomiast RER i polirybosomy byty nazine i tworzyly krétkie profile. Ponadto wydaje
sie, ze szczelina meidzy blonami gsiednich komérek byta powkszona, zarbwno w obszarze tight
junction, jak i zona adherens oraz desmosomul.

Ocena enzyméw abka szczoteczkowatego pokazata nieznacznenicé pomgdzy grupami.
Najbardziej jednorodne wyniki, nie wykazgg ranic w aktywngci enzymatycznej porgdzy
grupami otrzymano dla laktazy i dipeptydyl-peptygdainne enzymy, pomimo #mic pomkedzy
grupami nie wykazaty znageej znamienngi statystycznej z wykiem
gammaglutamylotranspeptydazy. Grupa otrzyyraijnajwysze dawki soku i prebiotyk (H) wykazata
Znamienny statystycznie wzrost aktywoio enzymatyczneh gamma-glutamylo-transpeptydazy w
poréwnaniu do grupy kontrolnej E (p=0.003) orazpyrotrzymupcej najnzsze dawki soku (grupa F).

Umowa: 93/Eks/24/2005/100/2916/KBN

Tytut: ,Zasady postepowania w zakaeniach wirusem zapalenia wtroby typu B (HBV) i typu C
(HCV) u dzieci kwalifikowanych do leczenia przeszegem wgtroby lub/i nerki oraz po
transplantacji”

Kierownik projektu: doc. dr hab. n. med. Joanna Pawowska

Whioski:

1. Pacjenci z niewydolrimia naradowa (watroba/nerki) zakzeni wirusami
hepatotropowymi stanowinieliczra, ale szczegoéingrupe. Ze wzgedu na trudnéci
w prowadzeniu terapii po przeszczepieniu adiz oraz wpltyw immunosupresji na
obnizenie skutecznii terapii przeciwwirusowej - natg u nich bezwzgidnie dizy¢
do zahamowania replikacji wirusa HBV/HCV przed splantacj.

2. Zarowno diagnostyka jak i leczenie tych pacjent@wardziej kosztowne nileczenie
tzw. naive patients.
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3. Programy lekowe NFZ nie zawiesajrodkOw na pokrycie kosztow monitorowania
leczenia, a jest to jednocrée wymog stawiany przez ptatnika srodkom
prowadacym dany program.

4. Przygte przez NFZ programy lekowe nie uwgbhiajp swoistych problemow
wystepujacych u dzieci po transplantacji naddw. Ograniczenia: wieku, diugc
terapii oraz brak rejestracji niektérych preparat@raktycznie uniemadiwiaja
skuteczne leczenie tych chorych.

5. U pacjentow leczonych ribawirgnnalery sie liczy¢ z maliwoscia wystpienia
powiktan ze strony ukladu krwiotwdérczego i koniecZoim zastosowania
wspomagajcego leczenia erytropoetyn co wymaga dodatkowego, @tinego
finansowania lub zgody na aje tych chorych programem przewlektej terapii EPO,
wykorzystywanym w leczeniu chorych z przewlekt (przeddializacyjn)
niewydolndgcia nerek.

6. Przygte obecnie finansowanie z programow lekowych NFZe mpokrywa
rzeczywistych kosztow poniesionych na leczenie fyatjentow.

7. Leczenie pacjentow po transplantacji naiavej ze wspotistniapy zakaeniem
wirusowym HBV/HCV powinno by odrbnie finansowane.

Cztery publikacje, trzy prezentacje zjazdowe.

Umowa: 93/Eks/24/2005/100/2915/KBN

Tytut: ,,Leczenie zmian zakrzepowych zakrzepowychzeci z patologia uktadu kr azenia - teoria
i praktyka".

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Wanda Kawalec

Cele: W czsci teoretycznej — ocena aghnasci uktadu krzepricia oraz patogenezy zakrzepicy u
dzieci, przegid danych dotycgych stosowania lekow przeciwzakrzepowych (heparymgaryny
drobnoczsteczkowe, doustne antykoagulanty, leki przecivioiye) oraz lekéw trombolitycznych u
dzieci na podstawie danych zsmiennictwa. W cgsci praktycznej — analiza retrospektywna
schematow leczenia zmian zakrzepowych w materiédsrhwm oraz propozycja standardow leczenia
zmian zakrzepowych u dzieci ze zmianami w uktaéizagenia.

Metoda: Czs$¢ teoretyczm opracowano na podstawie przghl aktualnego gmiennictwa
dotycacego leczenia przeciwzakrzepowego i trombolityconeg dzieci. Cgs¢ praktyczn
opracowano na podstawie analizy retrospektywneydaz historii choréb dzieci z patolagikiadu
krazenia i zmianami zakrzepowymi. Propozycje standarténaenia zmian zakrzepowych u dzieci z
patologi uktadu kezenia na podstawie przegu aktualnego pmiennictwa.

Materiat: W latach 1992 — 2005 w Klinice Kardiologii zastosow leczenie zmian zakrzepowych u
39 dzieci. U4 dzieci leczenie to bylo stosowane co najmniej dwtrike. Wiek dzieci w chwili
leczenia wynosit od 14 dnia do 17 rokycia, mediana wieku wynosita2-lata. Najliczniejsz grupe
stanowity dzieci poriej 1 rokuzycia. W grupie analizowanych pacjentow bye dziewcat i 20
chtopcéw. Zmiany zakrzepowe wyptly w przebiegu rénych patologii uktadu kzenia i w r@nych
sytuacjach klinicznych. Wskazaniami do leczenigybgkrzepliny w jamach serca, gtéwnie w jamie
lewej komory, zatorows® ptucna, zmiany zakrzepowe wtriiakach gtnic wieacowych w zespole
Kawasaki, zmiany zakrzepowe w naczyniaghych, zmiany zakrzepowe w haczyniaemiczych
Wyniki : W catej grupie 39 dzieci wymagalych leczenia zmian zakrzepowycli, & dzieci (10.3%)
wymagato co najmniej dwukrotnie leczenia zmian zagowych. Leczenie fibrynolityczne i
przeciwzakrzepowe stosowano w 85%, tylko leczenieeg@wzakrzepowe w 10% przypadkow,
natomiast wydcznie leczenie fibrynolityczne w 5% przypadkéw. Wegwaajacej liczbie dzieci w
pierwszej kolejnéci stosowano lek trombolityczny, ktory ngshie hczono z heparyn
niefrakcjonowan i/ lub heparynami drobnoggteczkowymi oraz acenokumarolem i aspiryn
Alteplaz stosowano w dawce od 0.02 do 0.125mg/kg mc/ganzdjana — 0.05mg/kg mc/godz. przez
1 do 13 dni, mediana — 5 dni. W kilku przypadkashpodawano bezgednio do miejsca skrzepliny,
w tym do ttnic wiencowych i ttnicy ptucnej. Wyjgtkowo rzadko stosowano tiklopidyn abciximab.
Stosowane leczenie bylo skutecznesmgdnio 80% przypadkow i byto #e w poszczegdlnych
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grupach. Najwysz skuteczné obserwowano w grupie pacjentéw ze zmianami zaknzgmi w
jamach serca (88%), naisizy u dzieci ze zmianami zakrzepowymi w naczyniaghmych (67%).
Leczenie byto nieskutecznednednio 20% przypadkdéw. Niewielki objawy niefdane obserwowano

w  $rednio

18%

przypadkow. \kszas¢

dzieci

otrzymywata profilaktyczne

leczenie

przeciwzakrzepowe po wypisie do domme@nio 61.5% dzieci). Dane dotyce sposobu leczenia,
jego skutecznixi, objawow niepgadanych i kontynuacji leczenia przeciwzakrzepowegalamu
przedstawiono w tabeli 1.

Tabela 1
Dane dotycace leczenia zmian zakrzepowych w prezentowanymrmade
2
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JS | 16 X 3(18.7%) 13 (81.3%) 14 (87.5%) | 2(12.5%) 4 (25%) 7 (43.8%)
TP | 5 | 1(20%) X 4 (80%) 4 (80%) 1(20%) 1(20%) 3 (60%)
ZK | 6 X X 6 (100%) 4(66.7%) | 2(33.3%) X 6 (100%)
77| 6 X 1(16.7%) 5 (83.4%) 4(66.7%) | 2(33.3%) | 1(16.7%) | 4(66.6%)
ZT | 6 | 1(16.7%) X 5 (83.4%) 5 (83.4%) 1(16.7%) X 4 (66.6%)
R | 39 | 2(51%) | 4(10.3%) 33 (84.6%) 31(79.5%) | 8(20.5%) | 7(17.9%) | 24 (61.5%)

Legenda: JS — zmiany zakrzepowe w jamach serca,ziflany zakrzepowe wthicach ptucnych,

ZK — zmiany zakrzepowe wethiakach gtnic wieacowych w przebiegu zespotu Kawasaki, ZZ —
zmiany zakrzepowe w naczyniaghinych, ZT — zmiany zakrzepowe w naczyniaetniczych, R —
razem, X — nie stosowano tego typu leczenia lumbgerwowano objawéw niepglanych

Whioski: 1. Brak jest jednolitych standardéw pegsbwania w zmianach zakrzepowych u dzieci.
Stosowane @& rozne protokoty 4czenia lekoéw fibrynolitycznych i przeciwzakrzepowyc
2. Zastosowane leczenie zmian zakrzepowych u diiga bezpieczne i cechowatogswysoky
skutecznécia.
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Statutowe zadania badawcze realizowane w 2005 roku

Lp. Tytu} zadania Kierownik zadania |Jednostka
organizacyjna
1|Zapobieganie uszkodzeniu ptuc wystepujacemu jako |dr n. med. Marek Klinika Anestezjologii i
nastepstwo stosowania oddechu zastepczego w Migdat Intensywnej Terapii
pediatrycznym oddziale intensywnej terapii.
2|Diagnostyka i leczenie chirurgiczne wad Dr n med. Jolanta Klinika Chirurgii i
rozwojowych u noworodkéw. Nie byto realizowane w |Ganowicz Transplant.Narzad.
2003r - bedzie realizowane od 2004 roku.
3|Choroba Crohn'au dzieci - ocena planowanego dr n. med. Hor Ismalil [Klinika Chirurgii i
leczenia. Transplant.Narzad.
4|Ocena mechanizméw wolnorodnikowych doc dr hab. Piotr Klinika
uszkodzenia watroby w chorobie Wilsona. Socha Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
5|Ocena udziatu zakazenia wirusem cytomegalii w dr n. med. Elzbieta [Klinika
patogenezie uszkodzenia watroby u dzieci do 3 roku |Swigtkowska Gastroenterologii,
zycia: efekty leczenia cytomegalii gancyklowirem w Hepatologii i
obserwagcji diugofalowe;. Immunologii
6|Ocena jakosci zycia dzieci z postepujaca rodzinng  |dr n. med. Irena Klinika
cholestazg wewnatrzwatrobowa z przetokag zotciowa. |Jankowska Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
7|0dlegte wyniki leczenia interferonem alfa dzieci z dr n. med. Marek Klinika
HBV. Woynarowski Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
8|Ocena historii naturalnej niedoboru alfal - doc dr hab. Piotr Klinika
antytrypsyny w zalezno$ci od sposobu zywieniaw  |Socha Gastroenterologii,
okresie niemowlecym oraz narazenia na dym Hepatologii i
tytoniowy. Immunologii
9|Postepowanie diagnostyczno-lecznicze w polipach |dr n. med. Mikolaj Klinika
jelita grubego u dzieci i mtodziezy. Teisseyre Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
10|Skutecznos¢ stosowania cyklosporyny w leczeniu  |prof. dr hab. J6zef  [Klinika
nieswoistych zapalen jelit u dzieci. Ryzko Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
11|Opracowanie standardéw dianostyczno - prof. dr hab. Jerzy  |Klinika
terapeutycznych w jelitowej ucieczce biatka u dzieci. |Socha Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
12|Przydatnos$¢ endoskopowego opaskowania zylakéw |dr hab. n med. Klinika
przetyku w zapobieganiu wystgpienia pierwszego |Danuta Celinska- Gastroenterologii,
krwotoku z Zzylakéw przetyku. Cedro Hepatologii i
Immunologii
13|Ocena czynnikow ryzyka proceséw miazdzycy u doc dr hab. Joanna [Klinika
pacjentéw po transplantacji watroby. Pawtowska Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
14|Dtugofalowa obserwacja pacjentéw z dr Marek Klinika
autoimmunologicznym zapaleniem watroby i réznymi|Woynarowski Gastroenterologii,
fenotypami CTLA-4. Hepatologii i
Immunologii
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15

Niedobor alfa-1 antytrypsyny - odlegte obserwacje
kliniczne w odniesieniu do objawow wyjsciowych i

doc dr hab. Piotr
Socha

Klinika
Gastroenterologii,

fenotypu alfa-1-at. Hepatologii i
Immunologii
16|Profilaktyka zakazen u 0s6b z brakiem lub prof. dr hab. Ewa Klinika )
dysfunkcjg sledziony Bernatowska Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii

17

Ocena wybranych parametrow uktadu sercowo-
naczyniowego u dzieci po operacji koarktacji aorty w
latach 1996-2000 metoda koniec do konca.

prof. dr hab. Wanda
Kawalec

Klinika Kardiologii

18

Ocena wynikéw leczenia choroby Kawasaki ze
zmianami w tetnicach wiehcowych.

prof. dr hab. Wanda
Kawalec

Klinika Kardiologii

19

Kardiomiopatia przerostowa - obraz kliniczny,
czynniki ryzyka i markery uszkodzenia miesnia
sercowego w populacji dzieciecej.

prof. dr hab. Wanda
Kawalec

Klinika Kardiologii

20

Niewydolnos¢ serca u dzieci z wadami wrodzonymi
serca a mechanizmy neurohumoralne, komarkowe i
molekularne.

prof. dr hab. Wanda
Kawalec

Klinika Kardiologii

21

Ocena uktadu kragzenia u dzieci z zespotem
Alagille'a.

dr n. med. Anna
Turska-Kmieé

Klinika Kardiologii

22

Zmiany zapalne w miesniu sercowym - diagnostyka i
leczenie.

dr n. med. Lidia
Ziotkowska

Klinika Kardiologii

23

Ocena czestosci wystepowania arytmii i wynikow
terapii we wczesnym okresie po kardiochirurgicznym
leczeniu wrodzonych wad serca u dzieci.

dr n. med. Joanna
Rekawek

Klinika Kardiologii

24

Leczenie noworodkéw i niemowlat statg stymulacjg
serca - ocena przebiegu klinicznego ze szczegétnym
uwzglednieniem problemow i powiktan.

doc. dr hab.
Katarzyna
Bieganowska

Klinika Kardiologii

25

Optymalizacja diagnostyki i leczenia zaburzen
czynno$ci cewek nerkowych we wrodzonych i
nabytych tubulopatiach.

doc dr hab. med. Jan
Zawadzki

Klinika Nefrologii i
Transplantacji Nerek

26

Nieinwazyjna ocena strukturalnych i czynnosciowych
zmian naczyniowych oraz czynnikéw ryzyka u dzieci
i mfodziezy z nadcidnieniem tetniczym pierwotnym i
wtornym.

doc. dr hab. n med.
Mieczystaw Litwin

Klinika Nefrologii i
Transplantacji Nerek

27

Diagnostyka i leczenie nadcisnienia tetniczego
pierwotnego w oparciu o ocene fenotypu
biochemiczno-klinicznego i wybranych markeréw
genetycznych.

doc. dr hab. n med.
Mieczystaw Litwin

Klinika Nefrologii i
Transplantacji Nerek

28

Ocena wplywu leczenia Cyklosporyng A na zmiany
morfologiczne klebuszka nerkowego oraz postep
choroby u dzieci z idiopatycznym zespotem
nerczycowym.

dr n. med. Joanna
Ksigzek

Klinika Nefrologii i
Transplantacji Nerek

29

Nieinwazyjna ocena zmian naczyniowych u dzieci z
hiperlipidemig i korelacja z fenotypem
biochemicznym i genotypem.

doc. dr hab. n med.
Mieczystaw Litwin

Klinika Nefrologii i
Transplantacji Nerek

30

Zastosowanie dozylnego kacytriolu w leczeniu
wtdrnej nadczynnosci przytarczyc u dzieci
hemodializowanych.

prof. dr hab. Ryszard
Grenda

Klinika Nefrologii i
Transplantacji Nerek
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31

Opracowanie algorytmu postepowania i okreslenie
czynnikéw ryzyka w nowotworach pnia mozgu u
dzieci.

dr n. med. Pawet
Daszkiewicz

Klinika Neurochirurgii

32

Ocena skutecznosci terapii metoda stymulacji nerwu
btednego u chorych z zaburzeniami rozwojowymi
kory mézgowe;.

dr n. med. Piotr
Zwolinski

Klinika Neurochirurgii

33

Zastosowanie réznych typéw zespolenkostnych
czotowo-podstawowych w wadach czaszki i
operacjach rekonstrukcyjnych.

dr Stawomir Barszcz

Klinika Neurochirurgii

34

Korelacja fenotypu i genotypu u dzieci z
encefalopatig z odktadaniem zelaza typu 1 (dawneij
zespot Hallervordena-Spatza).

dr n. med. Tomasz
Kmieé

Klinika Neurologii i
Epileptologii

35

Badania nad mechanizmami nowotworzenia w
stwardnieniu guzowatym.

prof. dr hab.
Sergiusz Jézwiak

Klinika Neurologii i
Epileptologii

36

Wplyw utraty heterozygotycznosci w linii tsc2 ang1 -
mysim modelu stwardnienia guzowatego - na
szereg kinazy mTOR.

prof. dr hab.
Sergiusz Jézwiak

Klinika Neurologii i
Epileptologii

37

Ocena stanu refrakcji w oczach po operacji
usuniecia za¢my z wszczepem sztucznej soczewki
wewnatrzgatkowej u dzieci.

prof. dr hab.
Mirostawa Gratek

Klinika Okulistyki

38

Ocena wynikéw operacji usuniecia gatki ocznej z
wszczepem oczodotowym u dzieci.

prof. dr hab.
Mirostawa Gratek

Klinika Okulistyki

39

Poprawa diagnostyki i leczenia guzéw litych u dzieci
i mtodziezy zlokalizowanych poza osrodkowym
uktadem nerwowym poprzez standaryzacje
diagnostyki obrazowej oraz optymalizacje i
standaryzacje programow i kompleksowego
leczenia.

prof. dr hab. Danuta
Perek

Klinika Onkologii

40|Wprowadzenie badan molekularnych w Dr n med. Bozenna |Klinika Onkologii
nowotworach ztosliwych u dzieci. Dembowska-
Baginska
41|Badania odlegtych nastepstw skojarzonego leczenia |Dr n med. Bozenna |Klinika Onkologii
przeciwnowotworowego u dzieci. Organizacja Dembowska-
poradnictwa. Baginska

42

Poprawa diagnostyki i leczenia systemowego i
miejscowego retinoblastoma u dzieci w jedno - i
obuocznych postaciach.

prof. dr hab. Danuta
Perek

Klinika Onkologii

43

Ocena ilo$ci DNA cytomegalowirusa w ptynach
ustrojowych u noworodkow.

doc dr hab. Anna
Dobrzanska

Klinika Patologii
Noworodka

44

Ocena stezenia biatka S100B we krwi i ptynie
mozgowo-rdzeniowym noworodkdéw po przebytym
urazie OUN

dr n. med. Dariusz
Gruszfeld

Klinika Patologii
Noworodka

45

Zasoby ustrojowe zelaza u noworodkéw urodzonych
przedwczesnie wymagajacych hospitalizaciji.

dr n. med. Jacek
Witwicki

Klinika Patologii
Noworodka

46

Ocena markeréw matabolizmu kostnego u
noworodkéw urodzonych przedwczesnie.

doc dr hab. Anna
Dobrzanska

Klinika Patologii
Noworodka
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47|0cena zastosowania immunoblottingu we wczesnym|doc dr hab. Anna Klinika Patologii
rozpoznaniu toksoplazmozy wrodzone;. Dobrzanska Noworodka

48|0Ocena bezpieczenstwa stosowania diety ketogennej |dr inz. Anna Klinika Pediatrii
jako leczenia uzupelniajgcego w padaczce opornej |Stolarczyk

na leki u dzieci, ze szczegb6inym uwzglednieniem
parametréw gospodarki lipidowe;j.

49

Ocena wynikéw enzymatycznego leczenia
substytucyjnego chorych z mukopolisacharydozg
typu I, I/V (ch. Hurler/Scheie)

prof. dr hab. Anna
Tylki-Szymanska

Klinika Pediatrii

50

Wplyw Saccharomyces boulardi na przywrocenie i
utrzymanie prawidtowego ekosystemu jetitowego u
dzieci z przewlekig kolonizacjg jelita cienkiego florg
patogenna.

dr n. med.
Matgorzata
tyszkowska

Klinika Pediatrii

51

Ocena bilansu azotowego i przepuszczalnosci
jelitowej u dzieci w okresie bezposrednio po
zabiegach chirurgicznych, nie otrzymujacych
zywienia drogg przewodu pokarmowego.

doc dr hab. Janusz
Ksigzyk

Klinika Pediatrii

52

Badanie bezpieczenstwa steroidow wziewnych w
astmie oskrzelowej u dzieci - ocena wptywu lekow
na skiad ciata i tempo wzrostu.

dr Ewa Najberg

Klinika Pediatrii

53

Zastosowanie stalego monitorowania poziomu
glukozy (CGMS) - continuos glucose monitoring
system) z oceng sekreciji insuliny u dzieci
zywieniowych pozajelitowo.

doc dr hab. Janusz
Ksigzyk

Klinika Pediatrii

54

Diagnostyka przyczyn acydurii etylomalonowej w
materiale Oddziatu Choréb Metabolicznych Kiliniki
Pediatrii IP-CZD.

dr n. med. Jolanta
Sykut-Cegielska

Klinika Pediatrii

55

Analiza kliniczno-morfologiczno-enzymatyczna
przypadkoéw wtérnego zaburzenia funkcji
mitochondriow.

dr n. med. Hanna
Mierzewska

Klinika Pediatrii

56

Ocena kosztow, korzysci i niepowodzen wczesnej
identyfikacji choréb metabolicznych metoda
skriningu selektywnego na podstawie 15 lat
prowadzenia programu w Polsce (1989-2003)

prof. dr hab. Ewa
Pronicka

Klinika Pediatrii

57

Ocena wplywu podazy mannozy na przebieg
kliniczny w deficycie fosfomannoizomerazy (CDGS
Ib) na podstawie analizy klinicznej i biochemicznej.

prof. dr hab. Ewa
Pronicka

Klinika Pediatrii

58

Porownanie wptywu fruktozy na stezenie lipoprotein
o wysokiej gestosci (HDL) u oséb bedacych na
diecie ubogofruktozowej (tzw. dieta optymalna) z
populacjg chorych na fruktozemie.

prof. dr hab. Ewa
Pronicka

Klinika Pediatrii

59

Ocena stezenia karnityny u dzieci przewlekle
zywionych pozajelitowo.

dr n. med. Katarzyna

Popinska

Klinika Pediatrii

60

Ocena polimorfizmu genu kodujacego receptor
witaminy D3 i gospodarki Ca-P u dzieci z otytoscig
prosta.

doc dr hab. Janusz
Ksigzyk

Klinika Pediatrii

61

Wplyw podania dozylnych emulsji tuszczowych na
leczenie atopowego zapalenia skoéry u dzieci.

dr Anna Wieteska-
Klimczak

Klinika Pediatrii
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62

Przebieg kliniczny i markery immunologiczne remisji
w cukrzycy typu 1 u dzieci w zaleznosci od sposobu
rozpoczecia insulinoterapii.

Prof. dr hab. Elzbieta
Piontek

Klinika Pediatrii

63

Charakterystyka wystepowania wrodzonych
zabyrzen glikozylacji (CDG, Congenital Disorders of
Glycosylation) w populacji polskiej. Opracowanie
standardu diagnostycznego dla potrzeb catego kraju.

Prof. dr hab. Ewa
Pronicka

Klinika Pediatrii

64

Ocena funkcjonalna pacjentéw ze skrzywieniami
kregostupa podczas procesu leczenia
zachowawczego.

dr inz. Matgorzata
Syczewska

Klinika Rehabilitacji
Pediatrycznej

65

Zastosowanie obiektywnych i jakosciowych metod
oceny spastycznosci do ustalenia kryteriow
kwalifikacji do r6znych metod leczenia i
monitorowania stanu pacjentéw.

dr inz. Matgorzata
Syczewska

Klinika Rehabilitacji
Pediatrycznej

66|Patologiczne wzorce chodu w wybranych Dr inz. Malgorzata  |Klinika Rehabilitacji
jednostkach chorobowych u dzieci: zastosowanie  |Syczewska Pediatrycznej
funkcjonalnej obiektywnej analizy chodu do
monitorowania stanu pacjenta, oceny sposobow
leczenia i wspomagania diagnostyki réznicowe;.

67|Zastosowanie dostepu przedniego strzatkowego do |doc dr hab. Klinika Urologii
rekonstrukcji przetrwalego steku. Matgorzata Baka-

Osrowska

68|0cena pdznych wynikéw autoaugmentacji pecherza |dr n. med. Lidia Klinika Urologii
neurogennego pod katem trzymania moczu, Skobejko-Wtodarska
cisnienia srodpecherzowego oraz pojemnosci
pecherza.

69|0Ocena wptywu diagnostyki prenatalnej na dr n. med. Piotr Klinika Urologii
postepowanie chirurgiczne i wyniki leczenia Gastot
chlopcéw z zastawkami cewki tylnej.

70|Opracowanie réznych sposobow leczenia Doc dr hab. med. Klinika Urologii
chirurgicznego dzieci z pecherzem neurogennym.  [Malgorzata Baka-

Ostrowska

71|0Ocena odlegtych wynikéw rekonstrukcji Doc dr hab. med. Klinika Urologii
zewnetrznych narzadéw piciowych u dzieci Malgorzata Baka-
obojnaczych. Ostrowska

72|Ocena specyficznosci badan przesiewowych stuch  |lek med. Katarzyna |Zaktad Audiologii

wykonywanych u noworodkéw w ramach "Programu
Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu
Noworodkéw w Polsce”.

lwanicka

Foniatrii i Laryngologii

73

Monitorowanie zmian kostnych i interpretacja badan
seryjnych nieinwazyjnymi metodami oznaczania
masy kostnej i jakosci kosci u dzieci.

dr Maciej Jaworski

Zaktad Biochemii i
Medycyny
Doswiadczalnej

74

Udziat IGF-1 i leptyny w zmianach metabolizmu
kostnego przed i po przeszczepie watroby u dzieci.

dr n. przyr. Elzbieta
Karczmarewicz

Zaktad Biochemii i
Medycyny
Doswiadczalnej

75|Diagnostyka rzadkich wrodzonych zespotéw utraty |Doc dr hab. Ewa Zaktad Diagnostyki
soli u noworodkow. Matunowicz Laboratoryjnej

76|0Ocena zaburzen gospodarki lipidowej i mgr Aldona Zakfad Diagnostyki
wolnorodnikowej u dzieci z nadcisnieniem tetniczym. |Wierzbicka Laboratoryjnej
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77

Badanie poziomu D-/L-Arabinitolu w moczu u dzieci
z zespotem Downa z wrodzong wadg serca.

dr n. med. Teresa
Stradomska

Zakfad Diagnostyki
Laboratoryjnej

78

Przezskorna implantacja stentow
wewnatrznaczyniowych do aorty - ocena wynikéw
bezposrednich i wczesnych.

doc dr hab. Grazyna
Brzezinska-Rajszys

Zakfad Diagnostyki
Obrazowej

79

Przezskérne zabiegi interwencyjne u dzieci z
powiktanym przebiegiem po operacjach wad
wrodzonych serca - ocena wynikéw bezposrednich i
wczesnych.

dr Maria Zubrzycka

Zakfad Diagnostyki
Obrazowej

80

Profil bakteriologiczny aparatury do badan czynnosci
uktadu oddechowego w cyklu dwuletnim.

doc dr hab. Piotr
Gutkowski

Zaktad Fizjologii
Oddychania

81

Ocena dynamiki rozwoju umystowego u chorych z
zespotem Nijmegen.

doc dr hab. Krystyna
Chrzanowska

Zakfad Genetyki

82

Ocena czestosci wystepowania "nieoczekiwanych"
aberracji chromosomowych w diagnostyce
prenatalne;j.

dr n. med. Bozenna
Goryluk-Kozakiewicz

Zakfad Genetyki

83|Poszukiwanie zmian subtelomerowych przy pomocy |dr n. med. Anna Zaktad Genetyki
techniki FISH u pacentéw z op6znieniem Gutkowska
umystowym i cechami dysmorfii.

84|Rozpoznawanie pre- i postnatalne zespotu Smitha, |prof. dr hab. Zaktad Genetyki
Lemlego i Opitza: badania kliniczne, biochemiczne i |Matgorzata

genetyczne.

Krajewska-Walasek

85

Opracowanie i wdrozenie metody identyfikacji
najczestszej mutacji, 1528G>C, w genie HADHA u
chorych z podejrzeniem deficytu LCHAD.

dr n. przyr. Ewa
Popowska

Zakfad Genetyki

86

Wytwarzanie matalo-beta-laktamaz przez szczepy
Pseudomonas aeruginosa i inne Gram-ujemne
pateczki izolowane od dzieci.

dr Jan Patzer

Zakfad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

87

Analiza transrearanzacji Ig/TCR u pacjentéw z
zespotem Nijmegen.

dr n. med. Katarzyna
Dzierzanowska-
Fangrat

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

88

Ocena molekularnych mechanizméw opornosci
pateczek Campylobacter jejuni/coli na antybiotyki
makrolidowe.

dr n. przyr. Elzbieta
Rozynek

Zakfad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

89

Charakterystyka szczepow pateczek Klebsiella sp.
oraz Escherichia coli wytwarzajacych enzymy o
szerokim profilu substratowym typu ESBL w IP-CZD

Prof. dr hab. Danuta
Dzierzanowska

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

90

Epidemiologia szpitalnych zakazen grzybiczych u
pacjentdéw hospitalizowanych na OIT, z
zywieniemparenteralnym, po przeszczepie
narzgdoéw oraz chorobg nowotworowa.

Prof. dr hab. Danuta
Dzierzanowska

Zakfad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

91

Okreslenie wtasciwosci immunomodulacyjnych
réznych gatunkéw drobnoustrojowych Lactobacillus
sp. w warunkach in vitro.

Dr hab. Jacek
Michatkiewicz

Zakfad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

92

Woczesna diagnostyka i monitorowanie gammapatii
monoklonalnych u dzieci z pierwotnym (NBS) i
wtornym (po przeszczepie watroby) niedoborem
odpornosci.

Dr n. farm. Hanna
Gregorek

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

96




93

Diagnostyka nefropatii zwigzanej z infekcjg wirusem
Polyoma hominis | (BKV) u dzieci po przeszczepie
nerki.

doc. dr hab. Bozena
Cukrowska

Zakfad Patologii

94

Ocena wybranych parametréw histopatologicznych i
molekularnych jako czynnikéw prognostycznych w
rdzeniakach u dzieci.

Dr n. med. Wiestawa
Grajkowska

Zakfad Patologii

95

Wskazniki widknienia watroby u dzieci na podstawie
immunohistochemicznej i molekularnej analizy
czasteczek biorgcych udziat w fibrylogenezie.

Dr Joanna Cielecka-
Kuszyk

Zakfad Patologii

96

Immunomorfologiczna ocena wystepowania
merozyno-ujemnej wrodzonej dystrofii miesniowej
we wlasnym materiale archiwalnym bioptatow
miesnia szkieletowego.

dr Maciej Pronicki

Zakfad Patologii

97

Zmiany w jamie ustnej u dzieci poddanych
immunosupresji farmakologicznej po transplantacji
organow

dr n. med. Dorota
Olczak-Kowalczyk

Zakfad Patologii Jamy
Ustnej

98|Postawy wobec choroby u dzieci ze zwezeniem mgr Magdalena Zaktad Psychologii
zastawki aortalnej (S.A.) Dyga-Konarska Klinicznej
99|Opracowanie metody oznaczania stezenia TGF- doc dr hab. Roman |Zakiad

beta-1 (Transforming Growth Factor) w moczu dzieci
chorych na niewydolno$¢ nerek.

Janas

Radioimmunologii

100

Prowadzenie oceny stopnia samokontroli przez
dzieci i mtodziez z cukrzyca typu I.

mgr Grazyna
Piegdon

Dziat Organizacji Pracy
Pielegniarskiej
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Projekty badawcze — granty wewgtrzne

Lp.

Nr grantu
wew.

Data
rozpoczecia

Data
zakonczenia

Kierownik grantu

Tytut grantu

S 79/2003

03-06-01

05-12-31

Lek med. Anna Kesha

Przydatné¢ oceny ilgciowej funkcji komorki watrobowe
wyznaczonej za pomac wskanika ekstrakcji v
réznicowaniu przyczyn cholestazy niemeaoe).

S 80/2003

03-06-01

05-06-3C

Doc dr hab. Matgorzata Bak
Ostrowska

g/l_odel pos¢powania diagnostyczno-teraytycznego
noworodka z prenatalnie rozpoznan wad uktadd
moczowo-piciowego.

S 81/2003

03-06-01

05-10-31

Doc. dr hab. Joarskgyk

Ocena zabiegow kardiologii interwenngj wykonywanyc
u dzieci z wadami w ukfadzie sercowaczyniowym \V
stanach zagteniazycia.

S 82/2003

03-06-01

05-12-31

Dr n med. Katarzyies J

Ocena niektorych parametrow uktadu antyoksydacyjnd
dzieci po przezczepieniu nerki leczonych amymi
schematami immunosupresiji.

S 84/2003

03-06-01

05-09-3(

Doc dr hab. Ewa Makioz

Nieinwazyjna, biochemiczna diagnostyka prenal
zespotu Smitha, Lemlego i Opitza ecena wartci
diagnostycznej oznaczenia ptodowychmetabolitov
stereoidowych w moczuegiarnej kobiety.

S 86/2003

03-06-01

05-12-31

Lek med. Katarzyreniokg

Stluszczenie wtroby u dzieci - retrospektywna or:
biezaca analiza histopatologiczna i kliniczna.

S 87/2003

03-06-01

05-12-31

Prof. dr hab. Pietlidiaski

Ocena znaczenia monitorowania liczby kopii wi
EpsteinBarra jako czynnika ryzyka rozwoju chorg
rozrostowe]j uktadu limfatycznegodzieci po transplanta
watroby.

S 88/2004

04-05-01

06-06-3(

Doc. dr hab. Matgorzata
Baka-Ostrowska

Opracowanie kryterii wyboru pici oraz zasad gpstvanie
chirurgicznego u dzieci z obojnactwem rzekomyrgskim
i obojnaczymi nargdami ptciowymi zewrtrznymi.
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S 89/2004

04-05-01

06-05-3(

Doc. dr hab.n. wet. Ebieta

Mechanizm procesdw naprawczych i regenerycyj
zachodacych w megsniu sercowym z dawiadczalnie

Czarnowska , -
wywotanym niedokrwieniem serca.
Budowa, proporcje gtowy i ciata 0s6b z wybranynpdyn
10| S90/2004 | 04-0501| 06-04-14 Dr biolzHieta ArasimowicgySPIazll ~ Kostneehrzstnej.  Proba  dyskrymina
wybranych typow dysplazji kostnehrzstnej na podstaw
bada auksologicznych.
Obecnaé¢ wybranych czynnikéw zakazanych (EBV, HE
11| $S91/2004 04-05-01 06-12-31  Dr n. farm. Hanna GeggHCV) a rozwoj klonalnej ekspansji limfocyko B krwi
obwodowej u chorych z zespotem NBS.
. Otytos¢ prosta u dzieci i miodzig: ocena czynnikd
12| $S92/2004 04-11-15 07-04-15 Lek med. ﬁ%g'.ZiZka RUde"Flyzyka i zaburz& gospodarki wglowodanowej oraz pro
) leczenia insulinooporriai.
13| $93/2005 | 05-07-01| 06-12-31  doc dr hab. Piotr Sochgcena Wartéci nieinwazyjnych testow diagnostycznyct

] . :
&oroble Wilsona
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S79/2003

Tytuk: ,Przydatno $¢ oceny ilgciowej funkcji komérki w atrobowej wyznaczonej za
pomocy wskaznika ekstrakcji w r6 znicowaniu przyczyn cholestazy niemowgcej”.

Kierownik grantu: Anna Kami nska

Zadania badawcze zawarte w w/wymienionym projekostaty zrealizowane. Zebrany
materiat i uzyskane wynikidolace efektem realizacji w/w zadania badawczego pgstu

do przygotowania rozprawy na stofpidoktora nauk medycznych, ktora zostata obroniona
w maju 2005r.

Wsep: Diagnostyka rénicowa cholestaz wieku niemowlego stanowi nadal ziony
problem.Zadna z dogpnych metod nie pozwala na jednoznaczne ustalez@orznania, co
umazliwitoby podjecie odpowiedniego leczenia.

Badanie cholescyntygraficzne jest uzpametod w roznicowaniu cholestazy
wewnatrz- i zewrtrzwatrobowej. W cholescyntygrafii obecfto pasau zofci do jelit
wyklucza maliwos¢ atrezji drogzotciowych, natomiast brak pasa nie daje pewnego
rozpoznania, gdy nie wyklucza maliwosci ciezkiej cholestazy wewitrzwatrobowe).
Nowatorsly metod, jest analiza wtrobowego wskanika ekstrakcji (HEF) uzyskiwanego za
pomoa metody dekonwolucyjnej wykorzystigg rutynowo wykonywane badanie
cholescyntygraficzne. Wrobowy wskanik ekstrakcji jest parametrem odzwiercieatsim
funkcje komorki watrobowej. W pierwotnych chorobach awszu watroby HEF wyrdnie
spada, natomiast w chorobach drégiciowych pozostaje prawidtowyzado momentu
wystgpienia wtérnych zmian mikszowych.

Cel pracy

1. llosciowa ocena funkcji komorki gtrobowej wyznaczonej za pompwskanika
ekstrakcji uzyskiwanego w oparciu o metadalizy dekonwolucyjnej w czasie
rutynowo wykonywanego badaniatroby.

2. Okreslenie czy ilgciowa  ocena  zwksza  specyficzng badania
cholescyntygraficznego w xgicowaniu cholestaz okresu niemguaégo.

Materiat i matoda Badaniami oljto 35 niemowdt z hiperbilirubinermi zwiazara powyzej
2mg%. Badane dzieci podzielono retrospektywnie wi @yrupy. W grupie | znalazty g2
niemowkta w wieku od 14 do 76 dnkred. wiek 40,8 dnia) z rozpoznaniem niegrasci
drég zoétciowych potwierdzonym operacyjnie, a w grupiezhalazto si 13 niemowdt w
wieku od 28 do 103 dngied.wiek 70 dni) z rozpoznaniem cholestazy wavawatrobowej
potwierdzonym dalszobserwagj kliniczna.

Diagnostyka rénicowa przedhaajacej sk zottaczki obejmowata rutynowo wykonywane
badania biochemiczne, badanie histopatologiczrearba ultrasonograficzne jamy brzusznej
oraz badanie cholescyntygraficzne zdiowa oceny funkcji komérki watrobowe;j.

U wszystkich dzieci po zarejestrowaniu badania ebmintygraficznego dokonano dtmowej
oceny funkcji komorki wtrobowej obliczajc watrobowy wskanik ekstrakcji (HEF).

Obliczonosrednie wartéci HEF dla kadej grupy oraz czukg i specyficzné¢ dla badanej
metody.
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Uzyskane wartéci HEF korelowano w obu grupach z wiekiem badangzleci, stzeniem
bilirubiny zwiazanej, bilirubiny bezpaoedniej oraz aktywniwia GGTP, AspAT i AIAT w
surowicy krwi.

Wyniki Srednia warté¢ watrobowego wskanika ekstrakcji HEF byta wytaie wyzsza w
grupie | niz w grupie Il, a rénica ta byta statystycznie istotna. Stwierdzaredla wartéci
odckcia HEF=80% czula& metody wynosi 81,8%, specyficzgo 76,8% a dodatnia
przewidywana wart@ wynosi 85,7%.

Zakresy wartéci HEF w badanych grupach byly szerokie i naktadatyna siebie. Jednak
zaobserwowanoze w grupie | HEF wynosit powej] 90% u 16 dzieci (72%) w
przeciwieistwie do grupy Il, w ktérej HEF wynosit pousgj 90% tylko u 2 dzieci (22%).

W grupie | nie znaleziono istotnej korelacji paoey HEF a bilirubia zwiazar i bilirubing
catkowita. W grupie Il wykazano istonstatystycznie korelagjpomigdzy HEF i bilirubirg
Zwigzamg oraz bilirubiryp catkowits. Wysokie wartéci HEF stwierdzano przy niskich
stezeniach zar6éwno bilirubiny zwkanej jak i bezpoedniej, a warté¢ HEF malata ze
wzrostem s{zenia obu rodzajow bilirubiny we krwi.

Nie znaleziono statystycznie istotne] zalesci pomidzy wartédcia HEF a aktywnécia
AspAT, AIAT, GGTP ani wiekiem badanych dzieci w gre | ani w grupie II.

Whioski:

1.0cena wtrobowego wskanika ekstrakcji (HEF) powinna stanawhtegralm czes¢
badania cholescyntygraficznego u dzieci. Jestastpr nieinwazyjna metoda,
odzwierciedlajca funkcg hepatocytow, kt@rmozna wykorzysta podczas rutynowo
wykonywanego badania cholescyntygraficznego.

2.llosciowa ocena funkcji komorki girobowej uzyskana w oparciu o0 me¢od
dekonwolucyja zwicksza specyficzrig cholescyntygrafii w rénicowaniu cholestaz
okresu niemowicego.

Dwie prezentacje zjazdowe.

S 80/2003

Tytut: ,Model post ¢powania diagnostyczno-terapetycznego u noworodkapenatalnie
rozpoznarng wada ukfadu moczowego”.

Kierownik grantu: doc. dr hab. Matgorzata Baka-Ostrowska

W trakcie realizowaniu grantu wewtnznego S 80/2003 opracowano model gostvania
diagnostyczno — terapeutycznego u noworodka z takm@ rozpoznan wady ukiadu
moczowo-pitciowego:

1. schemat posgpowania z noworodkiem z prenatalnie rozpoznammedonerczem
jednostronnym— badanie USG powinno bywykonane w 2 — 3 dobigycia, a
nastpnie w zalencosci od stopnia poszerzenia miedniczki nerkowej halgykonat:

a. gdy miedniczka jest bez poszerzenia, kontrolne U@k po 1 miescu
zycia

b. gdy miedniczka jest poszerzona do 2 cm, badaniesostygraficzne po 1
mieshcu zycia

c. gdy miedniczka ma wymiary 2 — 4 cm, badanie renysegficzne w 2 — 3
tygodniuzycia

d. gdy miedniczka jest powj 4 cm, nefrostomiprzezskora
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W trakcie obserwacji natg u tych dzieci wykonywa naprzemiennie USG nerek oraz
badanie czynnmiowe (renoscytygrafia) co 6 miesy. Do leczenia zachowawczego
kwalifikowane g dzieci z dobg funkcja nerki (powyej 40% udzialu w oczyszczaniu)
oraz stabila funkcja w badaniach kontrolnych (nie zkisza st poszerzenie UKM w
USG oraz nie obaa sk funkcja w badaniu scytygraficznym). Do leczeniawlyicznego
(plastyka miedniczkowo-moczowodowa) kwalifikowanedzieci z daym wodonerczem
(miedniczka powyej 4 cm) oraz z narastaniem objawéw przeszkody (geranie si
rozmiarow UKM, obnteniem funkcji nerki poriej 40% w badaniu wygiowym lub
spadek o 5% w badaniach kontrolnych).

2.

3.

4.

schemat pogpowania z noworodkiem po prenatalnym rozpoznguszerzenia obu
uktadow kielichowo-miedniczkowychalezy wykona kontrolne badanie USG w 2 —
3 dobiezycia; po potwierdzeniu obustronnego poszerzenagristyka powinna gy
poszerzona o cystografii ewentualnie badanie izotopowe nerek. W przypadku
rozpoznania odptywow geherzowo-moczowodowych dzieci te kwalifigugie do
leczenia zachowawczego; w przypadkach masywnych ®dptywow, z
nawracajcymi zakaeniami naley rozway¢ wykonanie czasowego obarczenia za
pomoa przetoki gcherzowo-skornej (vesicostomii).
schemat pogpowania z noworodkiem z prenatalnie rozpoznangoszerzeniem
UKM i moczowodu postnatalnie naky wykona USG i cystografi; w zaleznosci od
rozpoznania pogpowanie jest nagpujace:
a. zastawki cewki tylnej —przezcewkowe przgia zastawek z/bez przetok
moczowodowo-skornych;
b. zdwojenie gbérnych drog moczowych z ureterocele -komg usungcie
gornego hipofunkcyjnego bieguna nerki

inne wady:
a. wady powitok brzucha wynicowanie pecherza moczowego, kloakiwymaga
diagnostyki i leczenia chirurgicznego w pierwszyatiniach zycia:

wynicowanie gcherza — pierwotne zamkie pgcherza,
wynicowanie kloaki — oddzieleni przewodu pokarmowegd moczowego
(koncowa colostomia);

b. wady rozwojowe obejmage ukiad moczowy, pokarmowy i piciowy
(przetrwata kloaka, przetrwata zatoka moczowo-piciova) wymagaj
diagnostyki w pierwszych dniactycia (badanie kontrastowe, endoskopie),
w przypadku przetrwate] kloaki naig wykona czasow colostomg;

c. wady rozwojowe narzadéw  piciowych wymagaj  diagnostyki
endokrynologicznej (kariotyp, badania hormonalnejazo urologicznej
(endoskopie) w nieco gaiejszym okresieycia.

Dwie prezentacje zjazdowe.

S 81/2003

Tytut: “Ocena zabiegbéw kardiologii interwencyjnej wykonanych u dzieci z wadami
w ukfadzie sercowo-naczyniowym w stanach zagteniazycia”.
Kierownik grantu: doc. dr hab. Joanna Ksiazyk

W roku 2005 w Pracowni Cewnikowania Serca Angiagi&-CZD wykonano ogétem 75
zabiegOw kardiologii interwencyjnej u dzieci z wadawrodzonymi serca w stanach
zagraeniazycia.
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W tej grupie byto 69 noworodkéw i 6 niemawl U 48 noworodkéw i 1 niemowtia z
przewodozalenymi siniczymi wadami serca wykonano zabieg Ragkinumaliwiajacy
mieszanie krwi na poziomie przegrody eauyprzedsionkowej (21 noworodkéw z
przetazeniem wielkich pni dtniczych, 12 z zarfmicciem zastawki trojdzielnej, 6 z
izolowanym zarénigciem pnia ptucnego, 2 z catkowitym nieprawidiowymptysvem zyt
ptucnych, 8 z innymi zionymi wadami serca).

Walwuloplastyk krytycznego zwzenia zastawki aortalnej wykonano u 8 noworodkow.
Wszyscy byli w otzkim stanie ogolnym, z niewydol&cia serca, wszystkie wymagaty
ciagtego wlewe prostinu celem utrzymania draéci przewodu ¢tniczego. Niedomykalrid
aortalna Il stopnia wysgpita u 1 pacjenta, a u kolejnego zabieg interwemecygkazat si
nieskuteczny. Po zabiegu u 7 ngd#a poprawa stanu ogodlnego. Noworodek po
nieskutecznym  zabiegu interwencyjnym  zostat zalikalvany do zabiegu
kardiochirurgicznego. Pacjenci po balonowej walyldstyce aortalnej podlegapbserwacji
kardiologicznej i w zalenosci od rozwoju wady &da podejmowane dalsze decyzje lecznicze.
Walwuloplastyk krytycznego zwzenia zastawki ptucnej wykonano u 5 noworodkéw z
izolowars stenoz ptucra i lniemowkcia z zespotem Fallota i hypoplazja penia
ptucnego. Wszystkie zabiegi przeprowadzono z dolefgktem leczniczym.

Angioplastyk balonows zwezonej lewej ¢tnicy ptucnej w ztaonych siniczych wadach serca
przy zamykajcym st przewodziedtniczym, co grozito zamknciem lewej ¢tnicy ptucnej w
trybie pilnym wykonano u 2 noworodkow. U 6 tygodwego niemowdcia z tych samych
powodow zataono stent do lewejetnicy ptucnej. U 7 noworodkéw i 2 niemaoatl po
operacjach kardiochirurgicznych, w begpmnim okresie pooperacyjnym zamyoi
aortalno-ptucne naczynia d4enia obocznego, co umwito odtaczenie od respiratora i
przegcie z oddechu kontrolowanego na oddech wiasny.niehowkcia z zespotem Fallota,
po zmodyfikowanym zespoleniu Blalock-Taussig, wbieypilnym z powodéw gwattownego
spadku saturacji obwodowej pagj 65% HbO2 udriniono interwencyjnie zespolenie
chirurgiczne. U 1 niemowtia po operacji kardiochirurgicznej z rozwitym zespotenryty
gtéwnej gornej z powodu zakrzepicy zastosowanolizetya nasgpnie wykonano balonoav
angioplastyk i ostateczne z dobrym efektem klinicznym zalao stent dazyty gtéwnej
gornej.

Ogotem w latach 2004-2005 w Pracowni Cewnikowan&c& i Angiografii IP-CZD
wykonanol46 zabiegéw interwencyjnych w stanach azagyia zycia. Najliczniejsz grupe
78% stanowity noworodki, naginie niemowdta 16.5%, a dzieci powg] 1 rokuzycia 5.5%.

U 111 pacjentow, co stanowi 76% cagrupy wykonano zabiegi paliatywne, konieczne do
przygotowania pacjenta do operacji kardiochirumgegz u 35 dzieci (24%) zabieg
interwencyjny byt ostatecznym zabiegiem leczniczyyniki wskazuj, ze kardiologia
interwencyjna ma ugruntowane miejsce w procesieciei@ dzieci w stanach zagemiazycia

z wadami wrodzonymi serca. Krotkoterminowa obsejavaacjentéw oraz podsumowanie
wynikbw pozwolito na wycigniccie wnioskéw oraz sformutowanie standardow
postpowania w tej grupie pacjentow.

Trzy publikacje.

S 82/2003

Tytut: , Ocena niektorych parametrow uktadu antyoksydacyjnego u dzieci po
przeszczepieniu nerki leczonych rinymi schematami immunosupres;ji”;

Kierownik grantu: dr n. med. Katarzyna Jobs

Celem pracy byta proba oceny wybranych parametridadu antyoksydacyjnego i stopnia
peroksydacji lipidow w wybranych grupach pacjentéw zestawieniu z odpowiednimi
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wartasciami w kontrolnej grupie zdrowych dzieci. Matersaanowito po 20 dzieci w wieku 8-
18 lat po transplantacji nerki, z dalwzynndcia przeszczepu (poziom kreatyniny w surowicy
ok. 2 mg%) leczonych cyklosporyr(grupa 1), takrolimusem (grupa 2) oraz 11 dzieci z
przewlekh niewydolndcia nerek o niewielkim stopniu zaawansowania Zéakpoziom
kreatyniny do 2 mg%), ktére nie byty leczone stauydl (grupa 3) oraz 20osobowa grupa
kontrolna w adekwatnym wieku. Zakczono rekrutagf do grup, wykonano wszystkie
planowane oznaczenia laboratoryjne. Aktualnie dan& trakcie opracowastatystycznych.
Metody i uzyskane etapowe wyniki sytowane w zalczonych publikacjach zjazdowych.
Catas¢ wynikow grantu bdzie w najbliszym czasie opracowana i przygotowana do
publikacji

Cztery prezentacje zjazdowe.

S84/2003

Tytut: ,Nieinwazyjna, biochemiczna diagnostyka preratalna zespotu Smitha, Lemlego
i Opitza -ocena wartégci diagnostycznej oznaczania ptodowych metabolitéw
steroidowych w moczu agzarnej kobiety”

Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Ewa Matunowicz

Wyniki:

Zespot Smitha-Lemlego i Opitza (SLO) jest dziedaigzautosomalnie-recesywnie chogob
spowodowan przez obniong aktywnaé¢ reduktazy 7-dehydrocholesterolu. Rezultatem tego
jest obnkony poziom cholesterolu a zgiszony poziom 7-dehydrocholesterolu i 8-
dehydrocholesterolu w ptynach ustrojowych i tkahka€harakteryzuj ta chorolg liczne
cechy dysmorfii, mnogie wady rozwojowe oraz gpiénie rozwoju psychoruchowego.
Czestotliwos¢ wystkpowania w Polsce oszacowana jest na 1:2000 do 00 4@odzé, co
czyni zesp6t SLO jednz najczstszych wrodzonych wad genetycznych.

Celem pracybyta ocena diagnostyczna oznaczania me@@/MS w moczu ezarnej matki

z grupy ryzyka (25%) urodzenia dziecka z zespotemO,S 7-dehydrometabolitow
steroidowych pochodzenia ptodowego, syntetyzowanyechnadnerczach ptodu z 7-
dehydrocholesterolu. Dostagic one do kgzenia matczynego a jest to 7-dehydropregnantriol
oraz 8-dehydroestriol. Analiza taka mogtaby zmaleastosowanie jako nieinwazyjna
diagnostyka prenatalna zespotu SLO zhwea do wykonania okoto12 tygodniaagy.

11 chz z grupy ryzyka zespotu SLO byto ocenianych prenaaByly to seryjne oznaczania
estriolu (E3), 8-dehydroestriolu (8-DHE3), pregmenhtt (PT) i 7-dehydropregnantriolu (7-
DHPT) w jednorazowym moczu matki zbieranym peaiay 9 a 20 tygodniem aiy. Jako
jednoczess inwazyjm diagnostyk u 8 pacjentek zastosowano analizutacji genu DHCR

w kosmoéwce tayska (11-12 tydzie ciazy) lub oznaczenie 7-dehydrocholesterolu w ptynie
owodniowym (1 pacjentka-18 tydaieciazy). Wszystkie zastosowane metody byty
diagnostyczne i potwierdzity 9 zdrowych ptodéw (ymt 7 heterozygot), oraz 2 chore ptody
od tej samej matki, z 2 kolejnychagi U tej ostatniej pacjentki (1 qia- 18 tydzié) w ptynie
owodniowym stwierdzono zwkszone sgzenie 7-dehydrocholesterolu tzn. 9.8g/ml (nasz
zakres referencyjny dla n=39 wynosi 0.0026+ 0.00Ngtomiast w moczu potwierdzono
jednoczénie zwkkszone stosunki 7-DHPT/PT oraz 8-DHE3/E3, odpowedh74 i 1.7
(ustalony zakres referencyjny dla n=48 wynosi odpowio 0-0.0147 i 0-0.019). W drugiej
ciazy u tej pacjentki ja w 10 i 12 tygodniu potwierdzono zgkiszone stosunki 7-DHPT/PT
(0.0195: 0.0482) i w 12 tygodniu 8-DHES3/E3 (0.064Bpdania genetyczne w bioptacie
kosmowki potwierdzity mutacje genu 7-DHCR.
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U heterozygot stosunki 7-DHPT/PT i 8-DHE3/E3 pieekroczyly wartéci ustalonych w
grupie kontrolnej gizarnych kobiet (n=48). Przedstawione wyniki stanprastosowanie po
raz pierwszy prenatalnej diagnostyki dla zespotuOSlpodczas ktérej jednoczee
zastosowano nieinwazyjrbiochemiczna diagnostykz badaniami inwazyjnymi. Oznaczanie
7-dehydrometabolitow w moczu matki peoby zastosowane jako wiarygodna, nieinwazyjna
diagnostyka prenatalna zespotu SLO.

Jedna publikacja.

S87/2003

Tytut: ,Ocena monitorowania liczby kopii wirusa Epstein-Barra jako czynnika ryzyka
rozwoju choroby rozrostowej ukfadu limfatycznego u dzieci po transplantacji
watroby”.

Kierownik grantu: prof. Dr hab.n.med. P.Kalici nski

Wsep: Rozwdj programu przeszczepianiaatwby u dzieci w IPCZD, a zwlaszcza
zwickszenie liczby wykonywanych transplantacji u mahgieci (program przeszczepow
narzadéw pobranych ze zwiok) wie sk z istotnym wzrostem egstasci wystpowania
choroby limfoproliferacyjnej (PTLD) (jak do tej ppw materiale pacjentéw po przeszczepie
watroby 8 przypadkow PTLD).
Cel badai:

1. wczesne rozpoznanie pacjentow natgych do grupy ryzyka rozwoju PTLD w tym

ocena statusu styczéw z wirusem Epstein-Barr (EBV) przed transplantacj

2. Ocena przydatri@i monitorowania liczby kopii EBV
3. wdraozenie metody iléciowego oznaczania kopii genoméw EBV w IP-CZD
4. Wczesne zdefiniowanie pacjentéw raleych do grupy ryzyka rozwoju PTLD
5. Opracowanie algorytmu pagowania diagnostyczno-leczniczego u pacjentdw po
LTX
Metodyka:

1. Oznaczenie statusu wirusologicznego dawcow i bierco

2. Oznaczanie liczby kopii wirusa 2, 4, 6, 9, 12 nped_Tx

3. W przypadku zwikszenia liczby kopii wirusa do 40 (pacjenci seratggni przed
LTx) i 400 (pacjenci seropozytywni przed LTx) znmmalizowanie immunosupresji
oraz kontrola wiremii co 4 tygodnie

4. W razie rozpoznania PTLD wdrenie leczenia

Dotychczasowa realizacja projektu:
Badanie rozpocgzo w czerwcu 2003. Projekt zakezono w lipcu 2005.
1. Do koaca 2003 widczono do badall dzieci — 5 dziewczynek, 6 chtopcow w wieku
9m-9 lat §r.3,5)
2. W 2004 whczono do badakolejne 11 dzieci — 9 dziewczynek i 2 chlopcovwwvieku
5 m-8,5 lat §rednio 2 lata i 1 miest)
3. Dwoje dzieci wyhczono z projektu:
a. jedno z powodu nagtego zgonu (prawdopodobie z powaytopatii
mitochondrialnej)
b. jedno dziecko z powodu wyjazdu za granic
4. Status wirusologiczny przed przeszczepem:
a. Biorcy: 7 EBV seronegatywni, 15 EBV seropozytyaim
b. Dawcy: 2 — seronegatywnych, 16 — seropozytywngchstatus nieznany
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5. Spdrod wszystkich badanych dzieci u 9 stwierdzono zngowzrost liczby kopii
wirusa. U dwojki z nich stwierdzono jednoczasowaast aktywndci transaminaz. U
wszystkich pacjentow zredukowano leczenie immunesypne i jak datd nie
stwierdzono cech PTLD. W czasie trwania projektuzadnego pacjenta nie
stwierdzono PTLD wobec 7 przypadkow rozpoznanychotta 2002.

Dwie prezentacje zjazdowe

S88/2004
Tytut. ,Opracowanie kryteriow wyboru pici oraz zasaostpowania
chirurgicznego u dzieci z obojnactwa@komym mskim |

obojnaczymi narmami ptciowymi zewrgtrznymi”
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Matgorzata Baka-Ostrowska

W 2005 roku kontynuowano anajidlanych pacjentéw z rozpoznanym obojnactwem
rzekomym ngskim. Spaéréd grupy 273 dzieci z zaburzeniamimicowania pici pod postagi
obojnactwa rzekomego ¢skiego (kariotyp 46,XY, obecdé gonad zrénicowanych w
kierunku ngskim) leczonych w Klinice Urologii Dzieetej IP CZD od 1981 roku,
wydzielono grup 100 pacjentow, u ktorych okres obserwacji od aAakenia leczenia
wynosit minimum 5 lat. Pacjentéw tych podzielonodwie grupy. W grupie | umieszczono
dzieci wychowywane w liniizenskiej, a w grupie Il wychowywane w linii ¢skiej.
Retrospektywnie analizowano dane z badania przedméyo przed rozpogziem
rekonstrukcji zewetrznych narzdow piciowych. Przeprowadzono rowniektualm ocerg
naradow piciowych. Gromadzono tak dane pochodze z bada genetycznych,
obrazowych, hormonalnych i endoskopowych.

W uzupetnieniu do wynikdw pacjentow grupy | uzyskeh w 2004 roku,
analizowano wyniki biopsji skéry pobranej w celemdyfikacji zaburzé struktury i funkcji
receptora androgenowego. Mutacje w ¢hite jego genu objawiage sé zanikiem lub
spadkiem powinowactwa receptora do ligandu, stap@eien z wariantdbw patogenetycznych
obojnactwa rzekomego gskiego. Do chwili obecnej biopsjtaka pobrano u jedenastu
wyselekcjonowanych z tej grupy pacjentow. Kwalifijga do biopsji odbywata sina
podstawie wynikow bada hormonalnych. Mutacje w olfrsie genu kodujcego receptor
androgenowy wykryto u trojga pacjentéw. W dwoch ypedkach materiat okazat esi
niediagnostyczny (zakanie hodowli fibroblastow), w kolejnych dwéch nigZkwyto mutacii
receptora androgenowego. Cztery wycinki znajdig w opracowaniu. Planowane dalsze
biopsje i badania zmierzgge do poznania zaleosci pomiedzy rodzajem mutacji a struktur
funkcja receptora androgenowego.

Brano réwnie pod uwag identyfikacg piciowa pacjenta. Wiksza¢ pacjentek tej
grupy wykazuje prawidtowzenska orientacg seksuala za wyptkiem jednej, ktéra wyspita
z wnioskiem o zmiagiptci. Przy uyciu anonimowej ankiety poddano ¢dzy innymi analizie
kwestk akceptacji przez pacjentdw wynikow leczenia clgicznego. W ramach tej samej
ankiety analizowano rownieprzekonania pacjentow na temat stusen@rzyjctej strategii
leczenia, optymalnego czasu rozpgma leczenia chirurgicznego i jad@ zycia po
zakaczeniu leczenia. W ankiecie zawarto rowngytanie dotycgce sugestii i propozycji
Zmian zastosowanej terapii. Obecnie wyniki te zojajdic w opracowaniu.

Podobnie jak w przypadku pacjentow grupy pierwstaze w grupie drugiej w
wyselekcjonowanych przypadkach analizowano mutaapdrebie receptora androgenowego.
Dotychczas biopsj pobrano u 7 pacjentow tej grupy. Materiat opracoevav pkciu
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przypadkach — u wszystkich wykryto mutaajenu kodujcego receptor androgenowy.
Materiat pochodacy z dwdch pozostatych biopsji jest obecnie opraceany.

Chiopcy tej grupy wykazywali prawidtaw meska identyfikacg piciowa. Czs¢
pacjentow wypetnita ankietdotyczica akceptacji wynikdéw leczenia chirurgicznego, petsj
strategii posipowania terapeutycznego, ja@ko zycia oraz sugerowanych przez nich
propozycji zmian w terapii. Obecnie gromadzonemswane g dane uzyskane z ankiet.

S89/2004

Tytuk: ,Mechanizm proceséw naprawczych i regeneracyych zachodzcych w migsniu
sercowym z déwiadczalnie wywotanym niedokrwieniem serca”

Kierownik grantu: doc. dr hab. Elzbieta Czarnowska

Wyniki bada ostatnich lat wskazaj ze potencjalne maiwosci regeneracyjne
migsnia sercowego as zwiagzane z obecrgia wewratrzsercowych, rezydentnych i/lub
rekrutowanych z obwodu komérek macierzystych (KMugeruje s, ze sygnatem dla
rekrutacji KM jest produkowana przez uszkodgzdkank: chemokina SDF-1. Z ostatnich
bada wynika, ze SDF-1 dziata chemotaktyczne na KM CXCRA4(+) (CXCReteptor dla
SDF-1), dz¢ki czemu wdruja one do miejsca uszkodzenia. Celem tego etapunblaga
weryfikacja hipotezze (i) obecnéc i lokalizacja komérek CXCR4(+) jest uzalgona od
poziomu ekspresji SDF-1, (ii) endogenne KM hiadziat w procesach angiogenezy i/lub
waskulogenezy zachogtzej w misniu sercowym we wczesnym okresie pozawatowym.

Zawat wywotywano przez podazanie ttnicy wiehcowej przedniej zgpujacej. Serca
szczurdéw z zawatem, oraz poddanych operacji pozamey(tzw. sham), pobierano do bada
histologicznych i immunohistochemicznych w 2, 7, 26 lub 28 dobie po operacji. Badano
lokalizacg SDF-1, komérek z receptorami CXCR4(+), CD34 i CB13N sercach
kontrolnych analizowano morfometrycznie ekspyeSPF-1, CD34 i CD133, w obszarze
podnasierdziowym, podwsierdziowym i w przegrodziegdmykomorowej, w sercach z
zawatem dodatkowo w obszarze blizny zawatowej ¢sma granicacego z bliza. Gestasé
naczyr oceniano w preparatach barwionych leltyhV sercach mierzono tal srednic
kardiomiocytow wscianie lewej komory i przegrodzie, a w sercach watam dodatkowo
znajdupcych w obszarze blizny i na granicy z blizn

W sercach kontrolnych ekspresja SDF-1 i komorki eceptorem CXCR4(+)
wystepowaty jedynie w obszarze podnasierdziowym zrosiiardzia z optuen W sercach z
zawatem najwiksza ekspresja SDF-1 wypbwata w obszarze blizny agiajac najwysz
wartas¢ w 7 dobie zawatu. W tym samych czasie obserwowsiima ekspresj CXCR4 na
srédbtonkach. Srodbtonki naczyniowe CXCR4(+) tworzyly naczynia Kame lub byty
wbudowane w séciare naczyi pomidzy srodbtonkami CXCR(-). Najwice] naczy
kapilarnych z srédbtonkami CXCR4(+) wyspowato na granicy z blizn zawatovy i
podnasierdziow w okresie 7 - 21 doba po zabiegu operacyjnym. Mast najweksz
gestas¢ naczyr z receptorem CD34(+) (receptor komoérek macierysty miodych
srodbtonkow) i CD133 (receptor miodyshodbtonkéw) obserwowano na granicy z blizm
7 dobie zawalu. &tas¢ naczy charakteryzujcych sé obecndécia mtodych srodbtonkéw
malata w cagu kolejnych 28 dni. W okresie pozawatowym systemmtie rostasrednica
kardiomiocytéw z 20,8um w 2 dobie zawatu do 26,3fm w 28 dobie zawatu. Sercach
kontrolnychsrednica kardiomiocytéw wynosiednio 16,4Qum w 2 dobie i nie zwkszata
si¢ w 28 dobie po zabiegu operacyjnym.
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Podsumowujc, w sercu z zawatem endogenne KM macierzystaicOwaty s¢ w
srédbtonki naczyniowe. | choctaten proces byt nasilony w okresie najkszej ekspresji
SDF-1 w obszarze blizny to jednak nowe naczynia pogstawaty w jej obszarze, bo
prawdopodobnie KM nie znajdowaty odpowiedniego mékndowiska dla osiedlenia ¢si
Ponadto wysfpujaca w mesniu granicacym z blizry angiogeneza i/lub waskulogeneza nie
chronita kardiomiocytéw przed patologicznym przeéeos. Zatem, by maze badania nad
opracowaniem skutecznej terapii edniia uszkodzonego niedokrwieniem powinny ¢by
ukierunkowane na modulacgzynnikdw mikrgrodowiska w obszarze zawatu.

Dwie prezentacje zjazdowe.

S90/2004
Tytut: ,Budowa proporcje gtowy i ciata oséb z wybranymi typami dysplazji kostno-
chrzestnej. Préba dyskryminacji wybranych typow dysplazj kostno-chrzestnej
na podstawie bad& auksjologicznych”.
Kierownik grantu: dr n. med. El zbieta Arasimowicz

1. Wykonanie, wdro zenie oraz przyuczanie pracownikow pracowni do obstu gi
programu komputerowego sporz gdzonego przez firm e dad Digital Art. Division,
ktorej przedstawicielem jest pan Konrad Kongracki

2. Dalsze zbieranie norm kontrolnych w terenie pli@éwnania dzieci w temacie ,Budowa
proporcje gtowy i ciala os6b z wybranymi typami pigji kostno-chrzstnej. Prdba
dyskryminacji wybranych typow dysplazji kostno-césinej

na podstawie bada n auksjologicznych”. (S90/2004)

3. Zbieranie danych antropologicznych i archiwizowa nie materialu dzieci z
dysplazj g kostno-chrz estna.

4. Przygotowanie ankiet auksologicznych, rozestanie ich ws$rod dorostych
pacjentow.

5. Weryfikacja kliniczne zebranego materiatu.

S91/2004

Tytuk: ,Obecnosé¢ wybranych czynnikow zakanych (EBV, HBV, HCV) a rozwdj
klonalnej ekspansji limfocytow B krwi obwodowej u dcaorych z zespotem NBS.”
Kierownik grantu: dr n. farm. Hanna Gregorek

Celem prowadzonych batlgest uzyskanie odpowiedzi na ngmtjace pytania:
- czy istnieje zwizek medzy obecnécia serologicznych wkanikéw trwapcego zakaenia
EBV, HBV, i/lub HCV a wysgpowaniem biatka mono/oligoklonalnegéwiadczcego o
klonalnej transformacji limfocytow B;
- czy istnieje zwizek miedzy wystpowaniem okréonego zakaenia wirusowego, wczesgn
gammapati monoklonala a rozwojem chioniakbw u pacjentdw z zespotem Ngere
(NBS).

W naszych dotychczasowych badaniach prowadzonycbharych z gtbokimi
zaburzeniami uktadu odporém wykazalimy, ze u pewnego odsetka pacjentéw pojawia Si
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w surowicy biatko monoklonalne bez towarzysych, uchwytnych zmian w ukfadzie
limfoidalnym. Systematyczne monitorowanie narasego w czasie biatka monoklonalnego
potwierdzito przypuszczenige jest ono bardzo wczesnym markerem rozwGggo St
chtoniaka. Jednz istotnych przyczyn rozwoju niekontrolowanej, ratworowej proliferacji
limfocytéw, zwlaszcza u chorych zetpokimi zaburzeniami odpor§o, mog by¢ przewlekte
zak&enia wirusowe. Wykazanie zagwku mkdzy okr&lonymi zakaeniami wirusowymi i
wczesn stymulacy klonalnej proliferacji limfocytow B oraz rozwojerchtoniaka w okresie
pdézniejszym (kilka miesicy a nawet lat po pojawieniuesbiatka monoklonalnego) nie
stanowé cenny marker prognostyczny i, eki systematycznemu monitorowaniu, 8o
przyczynt sig do jego rozpoznawania we wczesnym stadium rozwemuma niebagatelne
znaczenie dla opracowania ddavej strategii leczenia.

Materiat

Materiatem do badabyta krewzylna, pobrana standardgunetod, prézniowa bez dodatku
antykoagulantéw, w okresie, gdy nie stwierdzonotgmg/mi technikami diagnostycznymi i
badaniami klinicznymi rozrostu nowotworowego uktddwiotwérczego. Po wykrzepieniu i
odwirowaniu, otrzymas; surowig rozdzielano na mate porcje (po ok. 200ul) i
przechowywano w temp. -86 do momentu wykonania bada
Dotychczas badaniami aip 53 chorych z NBS (21 chtopcdw i 32 dziewczynki), ktérych
zebranodcznie 110 prébek surowic.

Materiat badany stanowity probki surowic pobrané pacjentéwzyjacych oraz
probki przechowywane w naszym banku surowic, pabrasd chorych w okresie
poprzedzajcym zgon (badania retrospektywne).

Metody

W poszczegoélnych probkach surowic sukcesywnie wyk@me § nastpujace badania:
Oznaczenie stenia catkowitych immunoglobulin met. nefelometrygzn

Oznaczenie stenia markerow zakania HBV met. EIA (Axsym, Abbott Lab.;

Oznaczenie przeciwciat anty-HCV met. EIA (Axsym, bt Lab);

Oznaczenie przeciwciat anty EBV IgM i IgG met. EAIfBiomedica Gruppe);

Elektroforeza biatek (EF) 1 w przypadku obegrio biatka monoklonalnego jego
charakterystyka met. immunofiksacji (IF) (Sebia &or

W kazdym przypadku wykazania obedco przeciwciat anty-HCV, zakeanie potwierdzano
badaniem HCV-RNA met. RT-PCR.

Od kaca roku 2004, w miejsce oznaczania przeciwciat -&RYy, wprowadzono badanie
EBV-DNA met. RT-PCR. U kilkunastu pacjentow wykowapilotazowe badanie CMV-
DNA met. PCR

Uzyskane wyniki

Wyniki dotychczas prowadzonych ba&da pacjentow z NBS potwierdzajnasze
wczesniejsze obserwacje, na podstawie ktorych wykéasli znaczne zricowanie
niedoboréw odpornwi w tej grupie pacjentéw, z tendeagjo ich pogtbiania s¢ w czasie
trwania choroby. Systematycznie prowadzone badimmdrolne ( w odspach 3-6 mies.)
wykazaty, ze nagty i narastagy w czasie wzrost poziomu IgM zyiany jest z syntaz
biatka monoklonalnego tego izotypu.

Powyssza obserwacja oraz bardzo wysdkaertelnGgé chorych z NBS zwezana z
rozwojem chioniakéw, gtownie typu non-Hodgin’s (N} Isktonita nas do przeprowadzenia
petnej analizy surowic krwi pobieranych podczasdiych bada kontrolnych odzyjacych
pacjentow, oraz prébek znajdaych s¢ w naszym banku surowic, pobranych w okresie
poprzedzajcym zgon.
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Obecné¢ biatka monoklonalnego wykazéiy u 18 z 46 (40 %) dotychczas
zbadanych pacjentéw, w jednej lub kilku pobranyofbgach surowic, w tym:
samo IgGxk lub A wyskpowato u 6; IgMk lub A u 8 chorych, natomiast u 4 badanych
wykazano obecrié biatka biklonalnego: 1gGd/IgM A — u 2/46; IgMk/IgA A - u 1/46 oraz
IgG MIgG « — u 1/46. W przypadku obecitd biatka monoklonalnego klasy IgM,
obserwowakmy 1.5 do 4-krotny wzrost poziomu catkowitych IghMbrad gorny zakres
wartasci prawidtowych dla wieku. Inny obraz towarzysz@ngmapatii IgG, gdzie nawet 2-4
krotny wzrost poziomu catkowitych IgG w stosunkuwlartasci wyjsciowych, nadal migcit
sie¢ w granicach normy dla wieku i bytby niezauwwway, gdyby nie systematyczna obserwacja
poziomoOw immunoglobulin podczas kolejnych wizyt komych.

Obecna¢ HBsAg wykryto u 8/38 (21%), HCV — 3/38 (7.9%) i GM1/28 (14.3%) badanych.
Testem ildciowym RT-PCR EBV-DNA wykryto u 15 z 22 badanycl8%6) w ilosci 117-
5660 kopii/ug DNA genomowego. U 3 pacjentéw wykazabecné¢ przeciwciat anty-EBV
w klasie IgM, jednake dotychczasasniedosgpni dla bada molekularnych.

Z grupy 53 chorych z NBS, ktérych materiat dpsty byt do obecnie prowadzonych
bada, zmarto 18 (34%), w tym z powodu chtoniaka typu- B9 dzieci (B-NHL), ostrej
biataczki limfoblasycznej — 2 dzieci (TLBL/ALL), cmoby Hodgkina — 3 dzieci (HL),
medulloblastoma — 1 i pozostate dzieci prawdopodobmpowodu niewydolniei krazenia.

U 12 sparod nich na wiele miesty przed rozpoznaniem chtoniaka obecne byto w sioyppw
biatko monoklonalne. £to w wickszaci badania retrospektywne.

Obecnie 3 dzieci z wcgeie wykrytym biatkiem monoklonalnym i zdiagnozowamy
chtoniakiem poddanych jest skutecznemu leczenidupmmast 4 z obecnym biatkiem
monoklonalnym, ale bez potwierdzonego rozrostu dpndliferacyjnego, znajduje ¢ipod
scisfa, systematycznkontroh onkologa.

W celu dokonania korelacji parametrow immunologieh, biochemicznych i
wirusologicznych konieczna jest kontynuacja bimdaroku nastgpnym.

W trakcie prowadzonych badai, u jednego z chorych podejrzewanych o NBS ten zes
nie potwierdzit sig¢, a uzyskane wyniki pozwalag przypuszcza, ze mamy do czynienia z
nowym wariantem AT.

Jedna prezentacja zjazdowa.

S 92/2004:

Tytuk: ,Otylo §¢ prosta u dzieci i miodzigy: ocena czynnikbw ryzyka i zaburzé
gospodarki weglowodanowej oraz proba leczenia insulinoopormei”

Kierownik grantu: lek. med. Agnieszka Rudzka-Kocjan

Realizowane zadanie/a badawcze, w tym: materigbhayeuzyskane wyniki

Dotychczas analizobjeto ok. 50 pacjentéw z otyoia prost, opracowano ankietoraz
przygotowano bagzdanych. W kolejnym etapie realizacji badania oceaiczstai¢ i rodzaj
zaburzé gospodarki wglowodanowej i lipidowej u dzieci z otydoia prost. U wszystkich
dzieci wykonano test doustnego afzeinia glukoz (OGTT), obliczono wskanik Homa oraz
wskaznik FGIR, oznaczono &tenia cholesterolu catkowitego (ChC), LDL, HDL i TiG
obliczono wskaniki aterogenngéci (ChC/HDL, LDL/HDL).

W badanym materiale prawie 75 % dzieci z astyh prost powyzej 10 rokuzycia
wykazuje r@nego stopnia cechy zespotu metabolicznego, gtowoid postae zaburzé
gospodarki wglowodanowej. Zaburzegospodarki wglowodanowej i lipidowej prawie nie
obserwowano u dzieci otytych paej 10 rokuzycia, co mae by zwiazane z brakiem cech
dojrzewania piciowego.
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Zabezpieczono surowice krwi celem oznaczenia hoaimgoh czynnikow ryzyka
rozwoju insulinoopornéti. Badana grupa pacjentow jest w trakcie leczediatetycznego,
opracowana zostaty materiaty dotyce zdrowej diety dla pacjentow.

Jedna prezentacja zjazdowa.

S93/200

Tytut: ,Ocena warto §ci nieinwazyjnych testow diagnostycznych w chorobigvilsona”,
Kierownik grantu: dr hab. n. med. Piotr Socha,.

W roku 2005 prowadzono w affoie realizacji powyszego projektu badawczego r@stjace
zadania badawcze:

* Rekrutacja pacjentow do grupy badanej

» Badania diagnostyczne u pacjentéw z grupy badanej

» Rekrutacja pacjentow do grup kontrolnych

» Badania diagnostyczne u pacjentéw z grup kontrdinyc

* Wstepna analiza wynikow u pacjentow z grupy badanej

Wstepne wyniki uzyskane w trakcie realizacji projekadawczego:
Choroba Wilsona (WD) to dziedziczone autosomaleieesywnie zaburzenie metabolizmu
miedzi. Odpowiedzialna za jej wygtowanie jest mutacja genu (ATP7B) kogiggo wiazaca
miedz ATP-az zlokalizowanego na chromosomie 13 q14-g21. DiatyasWD opiera s na
ocenie bada nieinwazyjnych (ceruloplazmina, miedv surowicy i dobowej zbiérce moczu
(DZM)), inwazyjnych (mied w tkance witroby) oraz genetycznych (analiza mutacji). Celem
pracy byta ocena czudoi testow nieinwazyjnych w diagnostyce choroby \éfila. Do oceny
wiaczono 27 pacjentéw (16 chtopcow, 11 dziewicwv wieku 9-18 lat) z potwierdzanND.
Wyniki: Za wartgci charakterystyczne dla WD przyp: ceruloplazmina <20 [mg/dl], mied
w surowicy <70 ug/dl], miedz w DZM >100 [ug/24h]. Wyniki testébw w grupie badanej byty
nastpujace [gredniaxzSD; 95% CI]: ceruloplazmina 9,12+8,14; 5J6064 [mg/dl], mied w
surowicy 34,69+19,83; 26,11-43,2i/dl], miedz w DZM 267,95+452,77; 67,20-468,70
[ug/24h]. Czuléé testow okrélono na: 87% (20/23) - ceruloplazmina, 96% (22/28)ied
W surowicy oraz 73% (16/22) - migdv DZM. Zaden z naszych pacjentéw nie miat trzech
wynikéw bada w zakresie norm, a jeden 2 z 3 prawidiowe.
Whioski wstpne z realizacji projektu:

1. Badanie miedzi w surowicy wydaje;stharakteryzowanajwyzsz czutccia.

2. Czulaé¢ skzenia ceruloplazminy i wydalania miedzi w DZM wydage by¢ zbyt

niska aby stosowéae badania jako przesiewowe.
3. W diagnostyce rinicowej chorob wtroby konieczne jest wykonanie wszystkich
trzech bada

Cztery prezentacje zjazdowe.
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Zestaw

Sponsorowane badania kliniczne produktow leczniczyc
prowadzone w Instytucie ,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka”
w roku 2005

ienie ilgciowo-finansowe

taczna Badania Badania | Kwota wptywow (wg. wystawionych faktur) (zt)
ilogé zakoiczone | kontynuowane
badai w 2005 roku w latach
nasepnych
39 11 28 1.254.243,66
Rejestr badan
L | Rokrozp Sponsor/CRQ Jednostka Uwagi
p /rok zak. Temat organizacyjna
1. | 2001/200%0cena skuteczroi i bezpieczéastwa| Eli Lilly Polska Klinika Badanie
stosowania badanego produktu Sp. z o.0. Endokrynologii zakaiczone
leczniczego w leczeniu dzieci |z Warszawa
"Zespotem Turnera" BO9R-MC-GDFN
2. | 2002/2005Wptyw badanego preparatu nestps¢ | Novo Nordisk Klinika Badanie
kosci u miodych dorostych [z Pharma Endokrynologii/ | zakaiczone
niedoborem hormonu wzrostu wieku Sp. z o.0. Klinika Pediatrii - O.
dzieckcego, podczas dwuletniej terapii  Warszawa Endokrynologii
tym preparatem. Mdzynarodowe|
randomizowane, otwartg,
kontrolowane, réwnolegle badanie
kliniczne. GHLIQUID 1369
3. | 2002/2005 Otwarte, wieloérodkowe, badanie Il Biochemie Klinika Badanie
fazy  ocenigijce  skuteczng@  i| GmbH, Austria / Endokrynologii/ | zakaiczone
bezpieczéstwo stosowania badanegolmform Polska | Klinika Pediatrii - O.
produktu leczniczego w leczeniu Sp.z o.o. Endokrynologii
dzieci z deficytem wzrostu na skutek Warszawa
niedostatecznego endogenicznego
wydzielania hormonu wzrostu.
EP2K-02-Phlll-Lyo
4. | 2002/2006 Wieloosrodkowe, randomizowane, PAREXEL Klinika Badanie w
kontrolowane, z podwojrslepa proln| Polska Sp.z 0.0  Gastroenerologii trakcie
badanie porébwnawcze stosowania Warszawa
badanego produktu leczniczego | u
pacjentdw z rozpoznhanym czynnym
autoimmunologicznym zapaleniem
watroby.
BUC-38/AIH
5. | 2002/20050cena wptywu trzech sposobow Novo Nordisk Klinika Badanie w
rocznego stosowania badanego Pharma Endokrynologii/Klinik | trakcie
produktu leczniczego na wzrost |(w Sp. z 0.0. a Pediatrii - O.
leczeniu dzieci z zespotlem IUGR Warszawa Endokrynologii
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(Intrauterine  Growth  Retardatiop)
bedacych w wieku od 3 do 8 lat w
momencie  rozpoezia leczenial
Randomizowane, réwnolegte,
miedzynarodowe badanie kliniczne
fazy IlIb"; GHLIQUID-1424

6. | 2002/2006Ocena skuteczioi i bezpieczéstwa UCB S.A,, Klinika Pediatrii— | Badanie w
stosowania badanego produktuPharma Sector Poradnia trakcie
leczniczego, podawanego przez |18 - Bruksela Alergologiczna
miesecy w celu  zapobieenia (Belgia)
wystapienia astmy u dzieci w wieku
12-24 miesjcy, u ktorych wysipuje
atopowe zapalenie skory z
wrazliwoscia na alergeny pytkow traw
i/lub roztoczy kurzu domowego'.

RPCE01G1701

7. | 2003/2006Podwadjne, slepe, randomizowang,  Novartis Klinika Nefrologii Badanie w
wielocsrodkowe badanie Il fazy Pharmaceuticals trakcie
nastpujacym 6-cio  miesicznym| Corporation/
leczeniem lekiem o ujawnionej nazwid®ovartis Pharma
w celu oceny reakcji na dawki| AG (Szwajcaria)
bezpieczéstwo podawania pacjentgmPharmaceutical
pediatrycznym z nadaiieniem Research
tetniczym. CVAL489A2302 Associates (UK)

Ltd., Wielka
Brytania

8. | 2003/200%11 faza randomizowanego, nie- Bristol-Myers Klinika Onkologii Badanie
poréwnawczego badarlia  Squibb zakaczone
produktow leczniczych, Pharmaceutical
stosowanych u dzieci w wieku 1-p/research Institute
lat z guzami litymi opornymi ng DeviaIF())Er?went-
leczenie. BMS CA 124002 Warszawa

9. | 2003/2006Wieloosrodkowe  otwarte  badanjegGenzyme Europe Klinika Pediatrii - | Badanie w
kliniczne 1I/1ll fazy stosowania mat¢jB.V. (Holandia)/ Oddziat Choréb trakcie
dawki badanego produktu leczniczegtyIFORM Polska Metabolicznych
podtrzymujacej terapé zastpcz U Sp. zo.0.
pacjentow z chorap Faby'ego Warszawa
AGAL-017-01

10./2003/2005 Prot. TERA-PEDROWO0O01-Poland- Teragenix Klinika Badanie

12.2003 Corporation Gastroenerologii, | zakaiczone
(USA) Hepatologii i
Immunologii/ Oddziat
Gastro.

11.]2003/2006 Miedzynarodowe, wieladwodkowe| Novartis Poland Zaktad Badanie w
otwarte badanie z losowym podziatem Sp. z o.0. Biochemii/Klinika trakcie
na grupy, z grupami rownolegtymi: Warszawa Rehabilitaciji
ocena skuteczsoi i bezpieczéastwa Pediatrycznej-
stosowania badanego produktu O.Rehabilitacji
leczniczego w postaci dgnej w Ortopedycznej

poréwnaniu do komparatora w postaci
dozylnej u dzieci z cizka postack
wrodzonej tamliwaci kosci
(osteogenesisimperfekta).
CZ0L446H2202

114



12.|12003/2005 Wieloosrodkowe  otwarte  badanjegGenzyme Europe Klinika Pediatrii - Badanie
enzymatycznego leczernjia B.V. Oddziat Chorob | zakaiczone
substytucyjnego badanego produk{tiolandia)/Chilte Metabolicznych
leczniczego u dzieci z zespotenrn International
Fabryego - I/ll faza. AGAL-016-01 | GmbH (Niemcy)

(CRO)

13./2003/2008 Obserwacja dtugookresowa pacjenté@®axoSmithKline Klinika Badanie
pediatrycznych z przewlektymPharmaceuticals  Gastroenerologii, |zakaiczone
zapaleniem wtroby typu B, leczonych S.A. Pozna Hepatologii i
badanym produktem leczniczym. NUC Immunologii/ Oddziat
40040 Gastro.

14.12003/2006 Faza  II/llIA  czsciowo  slepe, BioPartners, Klinika Pediatrii - Badanie w
randomizowane, aktywnie GmbH Oddziat trakcie
kontrolowane, wielogrodkowe,|  Szwajcaria/ Endokrynologii
prowadzone w grupach rownolegtych Accelsiors,
badanie bezpiecastwa, skuteczriwi| Budapest,Wgry
i farmakokinetyki/farmakodynamiki  — (CRO)
produktu leczniczego, podawanego u
dzieci z zaburzeniami  wzrostu
spowodowanymi niedoborem
hormonu wzrostu.BPLG-003

15.12003/2007 Wieloosrodkowe randomizowarneFujisawa GmbH Klinika Badanie w
badanie, prowadzone w grupach Quintiles Gastroenerologii, trakcie
rownolegtych z zastosowaniem GesmbH, Hepatologii i
podwdjnej slepej proby, majce ng Wieder, Austria | Immunologii/ Oddziat
celu  wykazanie  rOwnowaosci (CRO) Immunologii
odpowiedzi na szczepienie w grupie
leczonej badanym produktem
leczniczym i w grupie leczongj
poréwnawczym produktem
leczniczym u dzieci z atopowym
zapaleniem  skéry o nasileniu
umiarkowanym do znacznego. HG-

506-06-27

16.|2004/2008 Ocena wraliwosci bakterii Gram+ | AsrtraZeneca sp| Zaktad Badanie
Gram- na okrdony  zestaw Z0.0 Mikrobiologii zakaczone
antybiotykéw. MYSTIC Warszawa Klinicznej

17.|2004/2008 Badania rownowanaosci biologicznej Tarchomhskie IP-CZD Badanie
széciu (6) produktéw leczniczych  Zaktady zakaczone
produkcji  Polfa  Trachomin  w Farmaceutyczne (przebadar
odniesieniu do odpowiednich lekdw "Polfa" S.A. 05
referencyjnych. Warszawa produktow)

18.12004/2008 Wieloosrodkowe, otwarte badanje PAREXEL Klinika Pediatrii/ Badanie
bezpieczéstwa i skuteczrniwi | Polska Sp.z 0.0, Oddziat Choréb | zakaczone
badanego produktu leczniczego| u Warszawa Metabolicznych
pacjentéw z chorapFabryego.

AGAL 02503

19.]2004/2006 Randomizowane, podwojnieslepe, Pfizer Polska Sp} Klinika Kardiologii | Badanie w

kontrolowane placebo, ze stopniowarnz 0.0. Warszawa trakcie

dawky, prowadzone w réwnolegtya

h

grupach badanie produktu leczniczg

2go
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podawanego doustnie w lecze
dzieci w wieku od 1 do 16 lat

niu
y4

tetniczym naddinieniem plucnym,
A148131
20.|2004/2007 Wieloosrodkowe, dtugoterminowe Pfizer Polska Klinika Kardiologii | Badanie w
badanie otwartej fazy w celu oceny Sp. z o.0. trakcie
bezpieczéstwa doustnego stosowanja Warszawa
produktu leczniczego u pacjentow,
ktorzy ukaczyli poprzednie badanie
A148156
21.|2004/2006 1-roczne, wielogrodkowe, Aventis Pharma Zaktad Badanie w
randomizowane, kontrolowane Sp. z 0.0. Biochemii/Klinika trakcie
placebo badanie kliniczne z Warszawa Rehabilitaciji
zastosowaniem  podwdjnej slepej Pediatrycznej-
proby, w grupach réwnolegtych, |z O.Rehabilitacji
nastpczym 2-letnim okresem leczenia Ortopedycznej
w  warunkach  proby otwartgj,
oceniajce bezpieczestwo [
skuteczné¢  dziatania  doustnedo
badanego  produktu leczniczego,
podawanego w odpowiednich
dobowych dawkach dzieciom |z
choroly famliwych kaci (osteogenesis
imperfecta) w przedziale wiekowym
od 4 do 16 lat. 2003100-
HMR40031/3001
22.12004/2006 Prospektywne, nie randominizowane Medtronik, Inc., | Klinika Neurochirurgii| Badanie w
badanie kliniczne zastosowania Minneapolis, trakcie
badanych zastawek leczeniu dzieci z Minnesota,USA
wodogtowiem.0671.9985 ( przedst. w
Polsce: Medtronic
Poland
Sp. z o.0.
Warszawa)
23.|2004/2006 Skutecznéé kliniczna [ AXAN Klinika Badanie w
bezpieczéstwo stosowania badanego PHARMA Gastroenterologii, trakcie
produktu leczniczego w czopkachINC.,(Canada)/ Hepatologii i
doobytniczych w leczenitBonne Sante Sp.|2azmmunologii/ Oddziat
wrzodziepcego zapalenia odbytnicy|u o.0.Warszawa Gastro.
dzieci:  Wielodrodkowa, otwarta (CRO)
proba z udziatem réwnolegle
leczonych grup. ASPD01-CUS01
24.| 2004/2006 Randomizowane, wieldoodkowe| Novartis Poland| Klinika Pediatrii - Badanie w
badanie z podwéin  proba: Sp. z 0.0. Oddziat trakcie
poréwnanie  dzialania  badanggo Warszawa Endokrynologii
produktu leczniczego w leczeniu
otytosci pochodzenia
podwzgorzowego u dziegi.
CSMS995B2403
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25.|12004/2008 Migdzynarodowe, wielaswodkowe Ivax Klinika Pediatrii - Badanie
randomizowane badanie Il fazyPharmaceuticals Poradnia Alergologii | zakaiczone
prowadzone przy ayciu  grup| (Wielka Brytania)
rownolegtych pod kontral placebo /Quintiles
poréwnupce - w krotkiej fazie ostrej, |zGesmbH, Austria
zastosowanierslepej dla oceniacego (CRO)
proby - skuteczni@ dziatania
badanego produktu leczniczego oraz
poréwnawczego produktu leczniczggo
w stanach silnego zaostrzeniae |si
objawéw astmy u dzieci, oraz
ustalajce bezpieczsstwo stosowania
- w fazie podtrzymujcej, z
zastosowaniem pojedynczej prdby
slepej - badanego produktu
leczniczego u dzieci wymagayych
12-tygodniowej kontynuacji leczenia
kortykosteroidem w aerozoly.
MA/BudNebs/E-01
26.|2004/2006 Otwarte, prospektywne, Roche Polska | Klinika Nefrologiii | Badanie w
randomizowane, kontrolowane, Sp. z o.0., Transplantacji Nerek| trakcie
wieloocsrodkowe badanie kliniczne Warszawa
porownupce schemat podawania
ustalonych dawek badanego produktu
leczniczego, ze schematem leczenia
pod kontroh stzenia leku we krwi u
pacjentow bezpwednio po
przeszczepieniu nerki. FDCC
27.|2004/2006 Faza 4, wielogrodkowe Genzyme Klinika Pediatrii - Badanie w
randomizowane porowrnige Corporation, Oddziat Choréb trakcie
czestotliwos¢ dawkowania, badanie | Cambridge, USA| Metabolicznych
bezpieczéstwa i skuteczriwi Chiltern
wlewdw z zastosowaniem badanega International
produktu leczniczego, podawanych, |[c&mbH (Niemcy)
4 tygodnie w poréwnaniu do
podawania co 2 tygodnie w leczeniu
podtrzymugcym u dorostych z
choroly Gauchera'a typu I. CZ-011-Q1
28.|2004/2007 Wieloosrodkowe, otwarte, SANDOZ/Bioche| Klinika Pediatrii - | Badanie w
poréwnawcze badanie dwoch postaci mie GmbH, Poradnia trakcie
badanego produktu leczniczegdundl/ Austria/ Endokrynologii
(liofilizowanego proszku i postaciMFORM Polska
ptynnej) u dzieci z niedoborem Sp.zo.o0.
wzrostu. EPK2K-00-PhIIIAQ
29.|12004/2006 Badanie 3 fazy, podwdjnie dapione, Gilead Sciences Klinika Badanie w
randomizowane, kontrolowane Inc. (USA)/ Gastroenterologii, trakcie
placebo, oceniage bezpieczestwo i Kendle Hepatologii i

skuteczné¢  badanego  produki
leczniczego, stosowanego u dzieq
miodziezy (w wieku od 2 do 18 %.) z
przewlektym zapaleniem watroby ty
B. GS-US-103-0518

uUnternational Inc.
i Kiendle Branches
Sp. z 0.0. Oddzig
bu w Polsce,

Warszawa

Immunologii/ Oddziat

Gastro.
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30.|2004/2007 Ocena dtugoterminowej skuteczeoi UCB S.A. - Klinika Pediatrii - | Badanie w
bezpieczéstwa stosowania badanegp Pharma Sector Poradnia trakcie
produktu leczniczego podawanego (Belgia); Alergologiczna
przez dodatkowy 18 miegizny okres| /Quintiles Poland
w zapobieganiu astmie u dzieci. UCB  Sp. z o0.0.

RPCE04B0203 Warszawa

31.|2005/2006 Mi¢dzynarodowe, wielawodkowe Novartis Poland Zaktad Badanie w
randomizowane, otwarte badanie Sp. z o.0. Biochemii/Klinika trakcie
oceniajace skuteczid i Warszawa Rehabilitaciji
bezpieczéstwa stosowania badanegp Pediatrycznej-
produktu podawanego w postaci O.Rehabilitacji
dozylnej jednokrotnie lub dwukrotnie Ortopedycznej
w ciagu roku, u dzieci z ¢tka
postaca wrodzonej tamliweéci kosci
(osteogenesisimperfekta), roczna faza
przedhienia (extension) badania.

CZOL446H2202E1

32.]2005/2006 Otwarte badanie 1l fazy ocenigie BioPartners Klinika Badanie w
skutecznéc i bezpieczastwo GmbH/ Pediatrii/Oddziat trakcie
dodatkowej dwunastomiesiznej Accelsiors Endokrynologii
terapii badanym preparatem u dzieci z Warszawa
niedoborem hormonu wzrostu. BP-

EU-003-RO

33.|2005/2006 Wieloosrodkowe, randomizowane Novartis Klinika Nefrologii i Badanie w
badanie, prowadzone metpd Pharmaceuticals Transplantacji Nerek| trakcie
podwaéjnejslepej préby, Corporation/Nova
poprzedzajcej 12-to miesiczne rtis Pharma AG/
badanie prowadzone metpatwartej | Quintiles Poland
préby, oceniajace bezpiedztwo i Sp.zo0.0
odpowied na r@ne dawki badanego
produktu u dzieci w wieku 1-5 lat.

CVAL489A2307

34.|2005/2006 Badanie oceniage bezpieczestwo, | Medlmmune, Inc Klinika Pediatrii Badanie w
tolerancg, farmakokinetyk oraz USA/ trakcie
immunogenné& badanego produktu, PPD
humanizowanego przeciwciata Development,
monoklonalnego o zwkszonym Warszawa
powinowactwie w stosunku do wirusa
(o ulepszonym dziataniu przeciwko
wirusowi) syncitium nabtonka drog
oddechowych (RSV) u dzieci z
hemodynamicznie istotnymi,
wrodzonymi wadami serca. MI-CP124

35.]2005/2007 Otwarte, wieloérodkowe, badanie lll| Sandoz GmbH/| Klinika Pediatrii/ Badanie w
fazy majce na celu wykazanie IMFORM Polska Oddziat trakcie
skutecznéci i bezpieczastwa Sp. zo.0., (CRO Endokrynologii

stosowania produktu leczniczego w
leczeniu dzieci z niedoborem hormo
wzrostu spowodowanym
niedostatecznym wydzielaniem
endogennego hormonu wzrostu.
Amendment 3. EP2K-02-Phlll-Lyo
(M1-02-04)

nu
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36.

2005/20071

Kluczowe badanie fazy 3 preparatu,
humanizowanego monoklonalnego
przeciwciata o zwikszonym
powinowactwie w stosunku do
antygenu wirusa RS (RSV) a
stosowanego w profilaktyceegkich
infekcji wirusem RS w grupie
wysokiego ryzyka. MI-CP110

Medlmmune, Inc
USA/ PPD
Development,
Warszawa

Klinika Pediatrii

Badanie w
trakcie

37.

2005/2007

Otwarte,
wieloosrodkowe badanie kliniczne
celu oceny bezpiecastwa oraz

skutecznéci odstawienia sterydow w

pofaczeniu z badanym produktem
innym stosowanym , w poréwnaniy
badanym produktem i sterydami

randomizowane Fujisawa GmbH,

w  Niemcy

i
z
u

dzieci po przeszczepie nerki. G-506-

02-43 TWIST

Klinika nefrologii i

Transplantacji Nerek

Badanie w
trakcie

38.

2005/2007

Randomizowane, prowadzone met
podwadjnejslepej préby, kontrolowan|
za pomoca placebo badanie
zastosowaniem statych dawek le
majace na celu ocenbezpieczéstwa
leczenia oraz tolerancji i skuteczno
badanego produktu w postaci ptyn
do stosowania doustnego oraz
postaci proszku konfekcjonowanegd
otwieranych kapsutkach jako lecze
dodanego do innych leko
przeciwdrgawkowych u dzieci

wieku od 1 do 23 miegta zycia
whacznie, z nawracagymi,
czesciowymi napadam
padaczkowymi, wraz z
przedhizona badania o charakter
otwartej proby. Prot. TOPMAT-PEH
3001(Aneks nr 2)

faz

nd Johnson &
e Johnson
Pharmaceutical
ku, Research &
Development
sciL.L.C./PPD

w Warszawa
w

nia

W

W

néjoland Sp. z 0.0,

Klinika Neurologii i
Epileptologii

Badanie w
trakcie

39.

2005/2010

Ocena skuteczioi i bezpieczéastwa
stosowania badanego produ
leczniczego w leczeniu dzieci
"Zespotem Turnera" (faz

Eli Lilly Polska
ktu Sp. z 0.0.
z Warszawa
a

przedhizona)

Klinika
Pediatrii/Poradnia

Endokrynologiczna

Badanie w
trakcie
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UDZIAL PRACOWNKOW

IP-CZD

w zagranicznych zjazdach, sympozjach i konferehagjacikowych w 2005 r.

Liczba Liczba Sposob udziatu
L.p. | Kraj zjazdbw/sympo| uczestnikow | plakat | ustna wyktad | przewodni-
zjow/konfere- prezentacja czenie
Nncji sesji
1. Argentyna 1 9 4 2 1 -
2. | Austria 8 18 4 12 1 2
3. Belgia 6 11 2 - 1 -
4., Chile 1 1 - - 2 1
5. Czechy 6 15 6 2 3 2
6. Dania 2 7 1 - 1 1
7. Egipt 1 1 1 2 - -
8. Estonia 1 12 - 5 4 3
9. Finlandia 1 2 - 1 - 1
10. | Francja 9 29 16 5 1 1
11. | Grecja 4 5 1 3 1 -
12. | Hiszpania 6 13 4 5 - -
13. | Holandia 2 3 5 - - -
14. | Irlandia 3 6 2 1 - -
15. | Kanada 3 9 12 1 - -
16. | Kuba 1 1 - - 1 -
17. | Luksemburg 2 3 1 - - -
18. | Niemcy 12 21 7 1 3 -
19. | Norwegia 2 4 2 3 - -
20. | Portugalia 1 9 5 2 - -
21. | Republika
Potudn. Afryki 1 1 - - - -
22. | Rosja 1 1 - - 2 -
23. | Singapur 1 1 - - - -
24. | Stowacja 1 1 - - - -
25. | Szwajcaria 5 7 3 1 - 1
26. | Szwecja 5 7 3 1 - 1
27. | Tajlandia 1 1 1 - 1 -
28. | Turcja 4 12 12 7 1 1
29. | Ukraina 5 8 - 1 5 2
30. | USA 12 15 9 1 1 2
31. | Weagry 2 2 - 1 1 1
32. | Wielka
Brytania 4 4 2 - - -
33. | Wiochy 10 14 5 3 4 2
RAZEM 124 253 108 60 34 21
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WYJAZDY NAUKOWO-SZKOLENIOWE

pracownikéw IP-CZD

* w2005 .

L.p. Kraj Liczba uczestnikow Liczba dni
1. Austria 2 11
2. Belgia 4 83
3. Bulgaria 1 2
4. Chiny 1 7
5. Czechy 9 89
6. Estonia 1 2
7. Francja 8 85
8. Grecja 1 3
9. Hiszpania 4 21
10. Holandia 8 88
11. Litwa 3 12
12. totwa 3 9
13. Niemcy 16 50
14. Norwegia 1 6
15. Szwecja 4 16
16. USA 2 9
17. Wegry 1 1
18. Wielka Brytania 13 217
19. Wiochy 8 36
RAZEM 90 747

* szkolenia, kursy, stae, prace badawcze, inne cele naukowe
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WYKAZ NAUKOWYCH KONFERENCJI | ZJAZDOW ZAGRANICZNYCH w2005 r.

how

No o

© ©

10.
11.

12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.

23.
24.

25.
26.

27.
28.

29.

30.
31.

w ktérych uczestniczyli pracownicy IP-CZD

The EFGCP 2005 Annual Conference, Paediatrics,iidalgBrussels,

25-26 January 2005

International Symposium "Focus on Neuropediatri@&rmany, Fulda,

January 12-14, 2005

Epilepsy Summit 2005, Cape Town, South Africa2213anuary 2005

8th International Kawasaki Disease Symposium,[3iago, USA,

February 17-20, 2005

European High-Grade Glioma Meeting, Regensburgm@sy, 25-26 February 2005
ISCD Annual Meeting, New Orleans, USA, 16-19 Febyu2005

2005 Early Hearing Detection Intervention (EHDI)rierence, Atlanta, USA,
March 3-4, 2005

2nd Symposium on Lysosomal Storage Disorders, Ath@neece, 2-4 March, 2005
10th Asian European Workshop on Inborn Errors ofdlelism (AEWIEM) Cairo,
Egypt, 16-21 March, 2005

The Dietary Management of Inborn Errors of Metasoli London, UK,18 March, 2005
B Cell Development, Function and Disease, Steam®pahgs, USA,

March 28 - 3 April, 2005

VIl Sympozjum "Aktualnéci w endokrynologii dziegcej", Flattach, Austria,
12-16.03.2005

5th International Workshop on Interventional PediaCardiology, Milan, Italy,

31 March - 2 April, 2005

1st ELTA-ELTR Wintermeeting, Obergurgl, Austria,-28 April, 2005

TSC/LAM Research Symposium, Cincinnati, USA, A@dl0, 2005

3rd World Conference on the Prevention and Treatmie@austic Esophageal Burns
in Children, 1zmir, Turkey, April 15-18005

7th Fabry Registry EU Board of Advisors Meeting,dvid, Spain, 22 April, 2005
Congress of Osteology and Mineral Metabolism, Saati Chile, 8-9 April, 2005

DG RTD Workshop on Rare Diseases Research, Brygssium, 12-13 April, 2005
Primary Immunodeficiencies in Europe, Nice, Frai@&3 April, 2005

Patient Safety - Making it happen - The Europeasp&etive, Luxembourg,

4-5 April, 2005

International Workshop on Advances in Paediatrietd¥iolomics, Tartu, Estonia,
29-30 April, 2005

8th Prague Workshop on Catheter Ablation, Praguecil Republic, 03-05.04.2005
40th Annual Meeting of the Association for Europ®aediatric Cardiology, Denmark,
Copenhagen, 18-21 May, 2005

European Human Genetics Conference, Prague, CagmibRc, 7-10 May, 2005
16th IFCC-FESCC European Congress of Clinical Ceaynand Laboratory Medicine,
Glasgow, UK, 8-12 May,2005

Euroanaesthesia 2005 Meeting, Vienna, Austria, 283y, 2005

Third International Conference on Children's Borealth, Sorrento, Italy,

11-14 May, 2005

13th International Conference on Health Promotingpitals (HPH), Dublin, Ireland,
May 18-20, 2005

38th Annual Meeting of the ESPGHAN, Porto, Portudad June, 2005

5th Annual ICGG International Coordinators Meetifithh Annual LSD Registries
Meeting, Phoenix, USA, 20-21 May, 2005
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14th Annual Congress for Endosurgery in Childreenice, Italy, June 1-4, 2005
6th Congress of the European Hepato-PancreatasB#issociation Meeting,
Heidelberg, Germany, 26-28 May, 2005

Vlith Symposium on Paediatric Ophthalmology, LitashyCzech Republic,

May 19-21, 2005

3rd International Conference on Children's Boneltde&orrento, Italy,

May 11-14, 2005

| Wspélny Kongres Kardiochirurgéw Ukrainy i Polskiktualne problemy
kardiochirurgii" Lwéw, Ukraina, 26-28 Maj, 2005

ESID Prague Spring Meeting, Prague, Czech Repuyihy, 9-10, 2005

Conference "Assistance to Gaucher Patients in Ryddoskwa, Rosja,

15-18 Maj, 2005

5th European Cytogenetics Conference, Spain, Madiioe 4-7, 2005

The 2005 International Workshop on Ataxia-Telangie@, ATM and the DNA
Damage Response, Belgirate, Italy, 8-11 June, 2005

ESPU/AAP 2nd Joint meeting, Uppsala, Sweden, J6AES] 2005

6th International Congress on Fatty Acid OxidatiBgmond aan Zee, Netherlands,
June 8-10, 2005

8th European Congress of Neuropathology, Amsterdatherlands, June 25-28, 2005
IERASG Biennial Symposium, Hawana, Kuba, April 2005

SIOP Brain Tumor Subcommittee Meeting, Tromso, Negia, 9-11 June, 2005
World Allergy Congress, Munich, Germany, June 21y 2005

2nd Joint Meeting of the ECTS-IBMS, Geneva, Switaad, 25-29 June, 2005
European Conference on Rare Diseases, Luxembuw2g dline 2005 r.

Epilepsy Expert Meeting "Role of Valproate Acrolss Ages", Goteborg, Sweden,
6-8 June, 2005

Meeting on Infectious Diseases in Immunocompromiatients, Geneva, Switzerland,
8-12 June, 2005

2nd PEDIRHYTHM-Pediatric Rhythm Congress, Antalyarkey, 15-18 June, 2005
ESIOP Neuroblastoma Group Nuclear Medicine & Phg/Siab-committee Meeting,
Sutton, UK, 10-12 June, 2005

28th European Cystic Fibrosis Conference, Cretadyl@reece, 22-25 June, 2005
2nd CEE Expert Meeting, Salzburg, Austria, June 3@y 2, 2005

52nd Annual International Congress, Dublin, Irelabh2-15 July, 2005

37th Meeting of the EPC, Graz, Austria, 6-8 Jul920

5th International Symposium on Inherited Diseasd3amcreas, Graz, Austria,

9 July 2005

ISCD 2005 Position Development Conference and Aasat ISCD Activities,
Vancouver, Canada, July 13-17, 2005

6th DBI European Conference on Deafblindness, Rre&dovakia, 2-7 August, 2005
6th European Congress of Paediatric Anaestheslag@®, Germany,

1-3 September, 2005

27th ESPEN Congress, Brussels, Belgium, 27-30 Aug085

10th International Congress on Pseudomonas, Mirseiance, 27-31 August, 2005
19th Annual Conference of the European Health Rdggly Society, Galway, Ireland,
31 August - 3 September 2005

3rd World Congress of the International PediatrianBplant Association, Innsbruck,
Austria, August 6-9, 2005

Paediatric Pathology Meeting SPP-PPS Joint Meeliagrs, France,

31 August - 3 September, 2005
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MI-CP110 Numax Lessons Learned Meeting, Roma, ,Italy

31 August-2 September, 2005

26th International Epilepsy Congress, Paris, FraB8th August-1st September, 2005
5th Baltic Bone and Cartilage Conference, Naarfahiland, 1-3 September, 2005
European Pompe Investigators' Meeting, Roma, 128y30 August, 2005

37th Congress of the International Society of PateidiOncology, Vancouver, Canada,
September 20-24, 2005

European Society of Cardiology, Stockholm, Swe@&en,September, 2005

39th Annual Meeting of the ESPN, Istanbul, Turkegptember 10-13, 2005

SSIEM 2005 - 42nd Annual Symposium, Paris, FraBe® September, 2005

EPNS Congress in Goteborg, Sweden,14-17 Septerdbér 2

20th European Congress of Pathology, Paris, Fr&@emmember 3-8, 2005

The Joint ESPE/LWPES Meeting, Lyon, France, Sepéerab-24, 2005
EACTS/ESTS 4th Joint Meeting, Barcelona, Spain284&eptember, 2005

16th ESPNIC Medical and Nursing Annual Congressw&np, Belgium,

September 15-17, 2005

6th European Paediatric Neurology Society Congeésgborg, Sweden,

14-17 September, 2005

16th European Meeting on Dysmorphology, Strasbdtrance, September 08-09, 2005
World Congress of Gastroenterology, Montreal, Can&gptember 10-14, 2005

27th Annual Meeting ASBMR, Nashville, USA, SeptemB8-27, 2005

Xth ISPCAN European Conference on Child Abuse aagdlétt, Berlin, Germany,
11-14 September, 2005

4th World Congress of Pediatric Cardiology and @ar&urgery, Buenos Aires,
Argentina, September 18-22, 2005

14th Annual Meeting of ESMAC, Barcelona, Spain.2RSeptember, 2005
ESPGHAN Nutrition Summer School 2005, AnavyssogeGe, 4-9 September, 2005
34th Annual Meeting of the Child Neurology Socidtgs Angeles, USA,

28 September - 1 October, 2005

New Approaches to Vaccine Development, Berlin, Garym 8-10 September, 2005
European Study Group on Lysosomal Diseases, Oslaydy, 15-18 September, 2005
Migdzynarodowa Konferencja dla Righiarek EDTNA/ERCA, Wiedg Austria,

10-14 wrzesie 2005

The Ketogenic Diet From Molecular Mechanisms tan(chl Effects, Pavia, Italy,

24 September, 2005

7th International Conference of Pediatric Otorhamghgology, Brussel, Belgium,

30 September - 5 October, 2005

American Society of Anesthesiologists, New OrlediSA, 23-27 October, 2005
Joint Workshop of the European and North Americasdrch Projects of ARVC/D,
Venice, Italy, October 3, 2005

9th International Workshop on Cardiac Arrhythmidenice, Italy, October 2-5, 2005
Annual Congress of the European Association of darcMedicine, Istanbul, Turkey,
October 15-19, 2005

2nd International Conference on the Quality ofltieoor Environment in Hospitals,
Prague, Czech Republic, 6-7 October, 2005

Prevention of Congenital Toxoplasmosis:ResulthefEUROTOXO Initiative,
Bordeaux, France, October 26th, 2005

13th United European Gastroenterology Week "UEGW520Copenhagen, Denmark,
15-19 October, 2005

100. 2nd Trends in Medical Mycology, Berlin, Germany;28 October, 2005
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1st Bi-annual GA Meeting, Tarragona, Spain, 14-ttober, 2005

12th Congress of the European Society for Organsplantation (ESOT), Geneva,
Switzerland, 15-19 October, 2005

Sympozjum naukowe "Rehabilitacja dzigra", Réwne, Ukraina, 20-21.10.2005
ESPU Educational Committee Course with Internati@uanference on Pediatric
Urology, Prague, Czech Republic, 15-16 Octoberp200

ESPU "The Pelvic Floor Congenital Anomalies fromil@ien to Adults", Orvieto, Italy,
23-25 October 2005

Il Ukrainian Congress Clinical Genetics with Intational Participation "Inherited
Metabolic Diseases", Kharkiv, Ukraine, 4-7 Octol2005

EPPOSI "Sixth Workshop on Partnering for Rare DiseBherapy Development”,
London, UK, 25-27 October, 2005

The Second Ukrainian-Polish Symposium European iRegspy Society School
Symposium, Kiev, Ukraine, 7 October, 2005

5th Central European Meeting, Budapest, Hunga8/O&tober, 2005

FG-506-06-27 Investigator Meeting, Minchen, German@ctober, 2005

5th International Symposium on Trace Elements imBi: New Perspectives, Athens,
Greece, 12-15 October, 2005

4th International Symposium on Obesity and Hypesitem Berlin, Germany,

27-29 October, 2005

European Workshop on Paediatric Research, Bru®elgium, 20 October, 2005
ESID Summer School 2005. On Primary ImmunodefigieRalma de Mallorca, Spain,
19-23 October, 2005

5th Congress of the ECACN, Budapest, Hungary, 28&@ber, 2005

Codex Committee on Nutrition and Foods for Speiatary Uses (CCNFSDU),
27th session, Bonn, Germany, 21-25 Noven#i$5

14 Workshop "HPE im Kindes-und Jugendalter”, FrartkiGermany,

3-4 November, 2005

The Second International Symposium on CNS GerrhT@ehors, Los Angeles, USA,
18-21 November, 2005

8th Annual Asia LSD Symposium, Bangkok, Thailan@k12 November, 2005
International SHS Symposium on Galactosaemia, FF@eamany,

16-18 November, 2005

Meeting of the Global Advisory Committee on VaccBafety, Geneva, Switzerland,
1-2 December, 2005

Hot Topics in Neonatology, Washington, USA, 4-6 Bmaber, 2005

Diagnostics and Treatment of Primary Immunodeficies, Lviv, Ukraine,

25 November, 2005

Radiological Society of North America 91st Sciantlhssembly and Annual Meeting,
Chicago, USA, November 27 - December 2, 2005
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Fig. 4 Liczba zagranicznych wyjazdéw pracownikéw IP CZD w latach 2000 - 2005
(udziat w konferencjach, sympozjach, zjazdach,szkoleniach)
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Fig. 5 Liczba wizyt zagranicznych naukowcéw w IP-CZD w latach 2000-2005
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Wizyty zagranicznych naukowcéw, w tym pobyty naukow-szkoleniowe, w IP-CZD w 2005r.
(wizyty w ramach projektu PERFECT przedstawia ebna tabela)

Lp | Imieginazwisko Kraj Nazwa Osrodka Termin pobytu Jednostka zapraszagca
1. | Meral Barlas Turcja Department of Pediatric Suyg 31.01-04.02.2005 Kilinika Urologii Dziegiej
University Hospital in Ankara
2. | Nili Peyrlman Izrael Hadassa Hospital 04-14.02.2005 Klinika Oogol
Ramu
3. | David Ellison Wielka University of Newcastle 04-14.02.2005 Klinika Onbgii
Brytania
4. | Paul Govers Belgia Department of Audiology, 23.04.2005 Klinika Niemowlca
Antwerpia
5. | Stavros Wiochy Department of Audiology, 23.04.2005 Klinika Niemowlca
Hatzopoulos University of Ferrara
6. | Liam Donaldson Wielka Department of Health 13-14.04.2005 Zaktad zZdrowiblRznego
Brytania
7. | Pirjo Pennanen Finlandia National Authority fidedicolegal | 13-17.04.2005 Zaktad Zdrowia Publicznego
Affairs
8. | Susan Burnett Wielka National Patient Safety Agency 13-17.04.2005 Zalddbwia Publicznego
Brytania
9. | Hans Heinrich Szwajcaria Federalne Biuro Zdrowia 13-14.04.2005 Zaktad Zdrowia Publicznego
Brunner Publicznego - BAG
10. | Beth Lilja Pedersen Dania Copenhagen Hospiigh C 13-15.04.2005 Zaktad Zdrowia Publicznego
11. | Paul van Ostenberg Francja Joint Commissiarrational 13-15.04.2005 Zaktad Zdrowia Publicznego
12. | Ernd Dardaj \&Ory St.Stephen’s Hospital, Dept. 13-16.06.2005 Klinika Anestezjologii i Intensywnej
Anesthesiology Terapii
13. | Jean Michon Francja Instytut Marie Curie, Paris 08-11.06.2005 Klinika Onkologii
14. | Wiktor Woronkow | Biatorsl Klinika Neurochirurgii Szpitala 15-30.08.2005 Klinika Neurochirurgii
w Brzeiciu
15. | Urbonas Vaidotas Litwa Vilnius University Chrigoh’s 29.08-12.09.2005 Klinika Chirurgii Dziegie]

Hospital Centre for Paediatrics

i Transplatacji Nargdow
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16. | T.L.Pippi Salle Kanada The Hospital for Sickil@ten, 26-30.09.2005 Klinika Urologii Dzieecej
Department of Pediatric Urology
17. | Helen Chapel Wielka Department of Immunology, John | 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Brytania Radcliffe Hospital Oxford i Immunologii — Oddziat Immunologii
18. | Christine Kinnon Wielka Department of Immunology, GOSH,23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Brytania London i Immunologii — Oddziat Immunologii
19. | Bodo Grimbacher Niemcy Department of Reumathology | 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
and Immunology University i Immunologii — Oddziat Immunologii
of Freiburg
20. | Alison Jones Wielka Department of Immunology, GOSH|,23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Brytania London i Immunologii — Oddziat Immunologii
21. | Esther de Vries Holandia Department of Immugyplo 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Hospital s-Hertogenbosch i Immunologii — Oddziat Immunologii
22. | Anna Durandy Francja Department of Immunology, 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Hospital Necker i Immunologii — Oddziat Immunologii
23. | C.I. Edvard Smith | Szwecja Department of Immumagics, 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Karolinska Institutet i Immunologii — Oddziat Immunologii
24. | Anna Berglof Szwecja Department of Immunogenetics, | 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Karolinska Institutet i Immunologii — Oddziat Immunologii
25. | Amos Etzioni Izrael Department of Pediatrics 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
and Immunology, Haifa i Immunologii — Oddziat Immunologii
26. | Mauno Vihinen Finlandia Department of Immuncejes, 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
University Medical, Tampere i Immunologii — Oddziat Immunologii
27. | Teresa Espafol Hiszpania Department of Immuyolo 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
University of Barcelona i Immunologii — Oddziat Immunologii
28. | Yaryna Boyko Ukraina Department of Immunology 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Children’s Hospital, Lwow i Immunologii — Oddziat Immunologii
29. | Anna Yaryna Ukraina Department of Immunology 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Vasylchenko Children’s Hospital, Lwow i Immunologii — Oddziat Immunologii
30. | Rasa Duobiene Litwa Department of Pediatrics 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii

and Immunology, University

Hospital

i Immunologii — Oddziat Immunologii
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31. | Alla Volokha Ukraina Department of Immunology, 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
University Hospital, Kijow i Immunologii — Oddziat Immunologii
32. | Pavel Rozsival Czechy Department of Immunology, 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
University Hospital i Immunologii — Oddziat Immunologii
33. | Krista Ress Estonia Department of Immunology, 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
University of Tallinn i Immunologii — Oddziat Immunologii
34. | Anne Marie Niemcy Department of Reumathology 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Hades-Perner and Immunology, University i Immunologii — Oddziat Immunologii
of Freiburg
35. | Viviane Knerr Niemcy Department of Reumathology 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
and Immunology, University i Immunologii — Oddziat Immunologii
of Freiburg
36. | Benjamin Niemcy Department of Reumathology 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Gathmann and Immunology, University i Immunologii — Oddziat Immunologii
of Freiburg
37. | Silvi Plado Estonia Department of Immunology, 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
University of Tallinn i Immunologii — Oddziat Immunologii
38. | Larysa Ukraina Department of Immunology 23-24.09.2005 Klinika Gastroenterologii Hepatologii
Kostychenko Children’s Hospital, Lwow i Immunologii — Oddziat Immunologii
39. | Andreas Urban Niemcy Deutches Kinderzentrum 19-22.10.2005 Klinika Kardiochirurgii
Paediatric Cardiac Surgery
Kinderklinik, St. Augustin
40. | Grayna Litwa Vilnius University Hospital 04-08.11.2005 Klinika Pediatrii — Oddziat Chordb
Kleinotiene Centre for Pediatrics Children Metabolicznych
Onkohematology Department
41. | Shlomi Konstantini| Izrael Dept. Pediatric Nesuery, 15.11.2005 Klinika Neurochirurgii
Tel Aviv Sourasky Medical Center
42. | Jean Christophe | Francja Service d’Accueil des Urgences 25-27.11.2005 Klinika Anestezjologii i Intensywnej
Mercier pédiatriques, Hopital Robert Debr Terapii
Paris
43. | Anton Gerinec Stowacja Pediatric OphtalmologpD 04.11.2005 Klinika Okulistyki

University Children Hospital
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44. | Vytautas Bilius Litwa Vilnius University Childns 07.11-02.12.2005 Kilinika Urologii Dziegiej
Hospital
45. | Klaus Rose Szwajcaria F. Hoffmann-La Roche Ltd; 15-17.12.2005 Zaktad Zdrowia Publicznego
Pharmaceuticals Division
46. | Elin Davies-Pope Wielka Great Ormond Street Hospital 27-29.12.2005 Klinika Pediatrii — Oddziat Chorob
Brytania London Metabolicznych
Wizyty zagranicznych naukowcéw w IP-CZD, w ramach pojektu PERFECT w 2005 r.
Lp Imi ¢ i nazwisko Kraj Nazwa Osrodka Termin pobytu Jednostka zapraszagca
Wielka Institute of Child Health, University Klinika Gastroenterologii, Hepatologii
1.| Tanner Stuart Brytania of Sheffield, Children's Hospital 10-13.03.2005 | i Immunologii
Wielka King's College Hospital, Denmark Klinika Gastroenterologii, Hepatologii
2.| Dhawan Anil Brytania Hill, London 10-13.03.2005 i Immunologii
Med. Klinik Gastroenterologie,
Hepatologie und Endokrynologie, Klinika Gastroenterologii, Hepatologii
3.| Schmidt Hartmut Niemcy Humbold Universitat, Berlin 10-13.03.2005 | i Immunologii
Dept. of Immunology, Erasmus
University Medical Centre Klinika Gastroenterologii, Hepatologii
4.|Van Dongen Jacquediolandia in Rotterdam 18-21.05.2005 i Immunologii — Oddziat Immunologii
Zdzienicka Dept. of Immunology,University Klinika Gastroenterologii, Hepatologii
5.| Matgorzata Holandia Medical Center, Leiden 18-22.05.2005 | i Immunologii — Oddziat Immunologii
Vall d’ Hebron, Hospital General, Klinika Gastroenterologii, Hepatologii
6.| Espanol Teresa Hiszpania |Unitat d’Immunologia, Barcelona 22-24.09.2005 | i Immunologii — Oddziat Immunologii
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Dipartimento di Scienze
Cardiologiche, Toraciche, Vascolar

7.| Stellin Giovanni Wiochy Universita degli Studi di Padova 19-22.10.2005 kkbnKardiochirurgii
8.| Kutyk Lubomir Ukraina Klinika Kardiochirurgii, Lwow 19-22.10.2005 Klinika Kardiochirurgii
9.| Protsyk Igor Ukraina Klinika Kardiochirurgii, Lwow 19-22.10.2005 Klinika Kardiochirurgii
Wielka Human Genetics Division,
10.| Wilson David Brytania University of Southampton 19-22.10.2005 Klinika Hiatogii
Uniwersytet Karola, 1l Wydziat
11.| Janda Ales Czechy Akademii Medycznej, Praga 20-22.10.2005 Klinika #ialogii
Hungarian Center of Pediatric
12.| Szatmari Andreas gry Cardiology, Budapest 19-20.10.2005 Klinika Kardgio
Dept. of Faculty an Hospital
Pediatrics Danylo Halytskiy Lviv
13.| Nyankovskyy Serhiy Ukraina State Med. University 19-22.10.2005 Klinika Kardigii
Hungarian Center of Pediatric
14.| Prodan Zsolt Wary Cardiology, Budapest 19-20.10.2005 Klinika Kardgio
Hungarian Center of Pediatric
15.| Ablonczy Laszlo Wgry Cardiology, Budapest 19-20.10.2005 Klinika Kardgio
16.| Grill Jacques Francja Institut Gustave Roussy eylf 09-11.05.2005 Klinika Onkologii
L' Hopital Necker des Enfants
17.| Puget Stephanie Francja Malades, Paris 09-11.05.2005 Klinika Onkologii
Latvian State Medical Genetics Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
18.| Micule leva totwa Center 28.04-01.05.2005| Metabolicznych
Latvian State Medical Genetics Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
19.| Kornejeva Liene t otwa Center 28.04-01.05.2005| Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
20.| Songailiene Jurgita | Litwa Vilnius University Hosgit 28.04-01.05.2005 | Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
21.| Tumiene Birute Litwa Vilnius University Hospital 281-01.05.2005 | Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chordb
22.|Matuleviciene Ausrg Litwa Vilnius University Hosplt 28.04-01.05.2005 | Metabolicznych
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Dept. of Medical Genetics,

Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb

23.|Hietala Marja Finlandia University of Turku 28.04-01.05.2005| Metabolicznych
Academic Medical Centre, Lab.
Genetic Metabolic Diseases, Klinika Pediatrii - Oddziat Chordob
24.|Duran Marius Holandia Amsterdam 28.04-01.05.2005 Metabolicznych
Instytut Wad Metabolizmu, Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
25.| Soucek Radek Czechy Uniwersytet Karola, Praga 28.04-01.05.2009Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
26.| Cimbalistiene LoretalLitwa Vilnius University Hospital 28.04-01.05.2005 Metabolicznych
Dept. of Clinical Chemistry
and Pediatrics, VU University Klinika Pediatrii — Oddziat Chorob
27.| Jakobs Cornelis Holandia Medical Center, Amsterdam 24.04-01.05.2003etabolicznych
Lab Metabolic Disease, Campus Klinika Pediatrii — Oddziat Chorob
28.| Carchon Hubert Belgia Gasthuisberg, O&N, Leuven 18-21.04.2005 |Metabolicznych
Center for Metabolic Disease
University Hospital Klinika Pediatrii — Oddziat Chorob
29.| Jaeken Jaak Belgia Gasthuisberg,Leuven 18-21.04.2005 |Metabolicznych
Pediatric Neurology Hospital Klinika Pediatrii — Oddziat Chorob
30.| Tyni Tiina Finlandia for Children and Adolescent 28.04-01.05.2008Vletabolicznych
Latvian State Medical Genetics Klinika Pediatrii — Oddziat Chorob
31.|Balode leva t otwa Center 28.04-01.05.2005| Metabolicznych
Latvian State Medical Genetics Klinika Pediatrii — Oddziat Chorob
32.|Vevere Parsla t otwa Center 28.04-01.05.2005| Metabolicznych
Wielka Institute of Child Health, University Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb
33.|Beauchamp NickolasBrytania of Sheffield, Children's Hospital 19-22.09.2005 |Metabolicznych
Wielka Institute of Child Health, University Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb
34.| Tanner Stuart Brytania of Sheffield, Children's Hospital 19-22.09.2005 |Metabolicznych
Latvian State Medical Genetics Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
35.| Krumina Zita totwa Center 16-19.10.2005 Metabolicznych
Latvian State Medical Genetics Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
36.| Vevere Parsla t otwa Center 16-19.10.2005 Metabolicznych
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Latvian State Medical Genetics

Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb

37.| Daneberga Zanda t otwa Center 16-19.10.2005 Metabolicznych
Wielka Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
38.|Leonard James Brytania University College London 16-20.10.2005 |Metabolicznych
Universita Degli Studi di Milano, Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb
39.| Carminati Mario Wiochy Policlinico San Donato 18-19.10.2005 |Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
40.| Daniels Otto Holandia University Hospital, Nijmegen | 18-20.10.2005 Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
41.| Cimbalistiene Loreta Litwa Vilnius University Hospital 16-19.10.2005 |Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
42.| Songailiene Jurgita | Litwa Vilnius University Hosgit 16-19.10.2005 Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
43.| Smirnowa Maria Litwa Vilnius University Hospital 11.10.2005 Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chordb
44.] Joost Kairit Estonia Tallinn Children's Hospital -18.10.2005 Metabolicznych
Medical Genetics Center, United
Laboratories, Tartu University Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb
45.| Ounap Katrin Estonia Clinics 16-19.10.2005 Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
46.| Kall Kristina Estonia Tallinn Children's Hospital 6-119.10.2005 Metabolicznych
Wielka Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
47.|Hussain Khalid Brytania Institute of Child Health, London 16-18.2005 Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
48.| Jaeken Jacques Belgia University Hospital, Leuven 7-18.10.2005 Metabolicznych
Academic Medical Centre, Lab.
Genetic Metabolic Diseases, Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
49.| Duran Marius Holandia Amsterdam 16-20.10.2005 | Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
50.| Gregersen Niels Dania University Hospital of Aarhus | 18-20.10.2005 Metabolicznych
Klinikum der Universitat Minchen, Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
51.|Koletzko Berthold Niemcy Div. Metabolic Diseases 18-20.10.2005 | Metabolicznych
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and Nutrition

University Medical Center Pediatri

CS

Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb

52.| Wevers Ron Holandia & Neurology Laboratory, Nijmegen 25-30.11.2005 |Metabolicznych
University Medical Center, Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb
53.|Van den Heuvel BerntHolandia Nijmegen 23-25.11.2005 Metabolicznych
Nijmegen Mitochondrial Diagnostic Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
54.| Smeitink Jan Holandia Centre 22-25.11.2005 Metabolicznych
Institute of Clinical Medicine
Haukeland University Hospital, Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb
55.| Bindoff Laurence Norwegia Bergen 22-25.11.2005 Metabolicznych
Karolinska Institutet, Department
of Laboratory Medicine, Division Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
56.| Gustafsson Claes Szwecja | of Metabolic Diseases, NOVUM 22-24.11.2005 |Metabolicznych
Suomalainen Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
57.| Wartiovaara Anu Finlandia University of Helsinki -25.11.2005 Metabolicznych
Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
58.| Joost Kairit Estonia Tallinn Children's Hospital -22.11.2005 Metabolicznych
Medical Genetics Center, United
Laboratories, Tartu University Klinika Pediatrii - Oddziat Chorob
59.| Ounap Katrin Estonia Clinics 22-25.11.2005 Metabolicznych
Latvian State Medical Genetics Klinika Pediatrii - Oddziat Chordob
60.| Krumina Zita totwa Center 22-25.11.2005 Metabolicznych
Inserm SC11- Orphanet, Hopital Klinika Pediatrii - Oddziat Choréb
61.| Ayme Segolene Francja Broussais, Paris 16-17.11.2005 |Metabolicznych
Center of Child and Adolescent
Medicine, Justus Liebig University Klinika Pediatrii - Oddziat
62.| Wudy Stefan Niemcy of Giessen 14-20.11.2005 | Endokrynologii
Institute of Motion Analysis
Wielka & Research TORT Centre
63.| Gibbs Sheila Brytania Ninewells Hospital Dundee 07-09.04.2005 Klinika Rleifitacji Pediatrycznej
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Dept. Rehabilitation Medicine VU

64.| Becher Jules Holandia Univ. Medical Centre, Amsterdam| 07-09.04.2005 KianRehabilitacji Pediatrycznej

Regional Rehab.Ctr for Children

& Adolsc., Sahlgrenska Univ.
65.|Nystrom-Eek Meta | Szwecja Hospital Géteborg 07-10.04.2005 Klinika Rehabilit®adiatryczne;j

Zaktad Diagnostyki Laboratoryjnej-

66.| Tumiene Birute Litwa Vilnius University Hospital a81.05.2005 Pracownia Metaboliczna

Steroid Laboratory, Justus Liebig
67.| Hartmann Michaela| Niemcy University of, Giessen 14-20.11.2005 Zaktad Diagyiad_aboratoryjnej
68.| Wijmenga Cisca Holandia University Medical Centérdght | 09-12.06.2005 Zaktad Patologii

Wielka

69.

Llinares Garcia JordiBrytania

European Medicines Agency

15-16.12.2005

aktad Zdrowia Publicznego

70.

Van Dongen Jacque

$Holandia

Dept. of Immunology, Erasmus MC,

University Medical Center
Rotterdam

15-17.12.2005

Z-d Genetyki Medycznej

71.

Langerak Anton

Holandia

Dept. of Immunology, Erasmus MC,

University MedicalCenter
Rotterdam

15-17.12.2005

Z-d Genetyki Medycznej
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KRAJOWE KONFERENCJE NAUKOWE
w ktérych uczestniczyli pracownicy IP CZD

1. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddzialu Mazxkiego Towarzystwa Medycyny
Perinatalnej, Warszawa, 6.01.05

2. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddziatu Warssiaego Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego nt. ,Szczepienia u dzieci”, Warszawal.05

3. Sympozjum Hepatologiczne nt. ,5 lat lamivudynywisce”, Falenty, 10-11.01.05

4. XVI Sympozjum Polskiej Grupy ERS, Szklarskadbar, 13-15.01.05

5. Konferencja Naukowa Polskiego Towarzystwa Kieanego Nauczania nt. ,, Usprawnianie
dziecka z mézgowym paraniem dziegicym w wieku przedszkolnym 3-6,8 lat w systemie
Kierowanego Nauczania”, Warszawa, 14-15.01.05

6. IV Annual Postgraduate Course Surgery of thé@mot — stentles valves and aortic repair,
Katowice, 17-18.01.05

7. Konferencja nt. "Zapobieganie chorobom sercoaczgniowym w praktyce klinicznej.
Aktualne wytyczne postepowania”, Warszawa, 22.01.05

8. Konferencja Neonatologiczna, Warszawa, 25.01.05

9. Konferencja naukowa pt. ,Medycyna molekularnaniahy genomu cztowieka w
patomechanizmie i ekspres;ji klinicznej choréb dziezgnych”, Warszawa, 27.01.05

10. Konferencja Neonatologiczno-Paticza, Zielonka, 28.01.05

11. IV Konferencja Naukowa ,Pagty w ocenie zaburzerozwoju fizycznego: Niedobor
wzrostu, Warszawa, 4.02.05

12. Konferencja Kardiologiczna nt. ,Co lekarz pesmego kontaktu wiedziegpowinien”,
Warszawa, 12.02.05

13. V Sympozjum Naukowe nt. ,Peply w GastroenterologiiZywieniu”, Wroctaw, 25.02.05
14. Konferencja nt. "Profilaktyka zdrowotna od 010 lat —zywienie i szczepienia”, Gdak,
26.02.05

15. VI Ogolnopolska Konferencja Naukowo-Szkolenid®ekcji Znieczulenia
Ambulatoryjnego Polskiego Towarzystwa Anestezjalotitensywnej Terapii, Szczyrk, 2-
5.03.05

16. 79th ICB Seminar ,Biomechanics of tissue, cotapaided surgery and micromechanics”,
Warszawa, 4-5.03.05

17. Il Sympozjum Neurochirurgii Dziegiej Polskiego Towarzystwa Neurochirurgéw “
Trudne przypadki oraz powiktania w neurochirurgiietiecej”, Szczyrk, 9-12.03.05

18. Workshop "Fatty Liver. Wilson Diseasa", Miedzgs k/Warszawy, 11-12.03.05 .

19. Konferencja nt. ,Mgiwosci i ograniczenia w ortodoncji’, Pozial2.03.05

20. X1 Konferencja Pediatrow i Lekarzy Rodzinnydh,pAktualne standardy diagnostyki i
leczenia w pediatrii oraz medycynie rodzinnej”, dpline, 14-18.03.05

21. Regionalna Konferencja dla Righiarek i Potanych nt. ,Profilaktyka a zdrowie dzieci”,
Krakow, 17.03.05

22. Konferencja nt. ,Subsydia Profesorskie FNP 26000 — nauki przyrodnicze i
medyczne, spotkanie laureatow”, Jachranka, 18-18503

23. 1l Sympozjum Polskiego Towarzystwa RehabilitAigurologicznej nt. "Kompleksowa
rehabilitacja w stwardnieniu rozsianym”, Zakopah&,20.03.05

24. VIII Ogolnopolski Zjazd Polskiego StowarzyszeRietgniarek Epidemiologicznych,
Warszawa, 31.03-02.04.05

25. VII Konferencja Naukowo-Szkoleniowa pt. ,Endefaatie mitochondrialne. Selenopatie”,
Katowice-Ligota, 1.04.05

26. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Sekcji Okuksiyziecigcej Polskiego Towarzystwa
Okulistycznego nt. ,Enzymatyczna terapia zpsta w chorobach metabolicznych”,
Warszawa, 2.04.05

27. Workshop ,Use of objective movement analysisagsessment of rehabilitation treatment
— with special emphasis on rare and chronic diseasehildren”, Warszawa, 8.04.05
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28. 1l Krajowa Konferencja Piegniarek i Potanych Podstawowej Opieki Zdrowotnej,
Warszawa, 12.04.05

29. Konferencja nt. "Bezpiecastwo pacjenta jako wyzwanie europejskie”, Warszdwa,
15.04.05

30. The XXVIIith Symposium Retinologicum, Poznd4-16.04.05

31. Konferencja Akademii po Dyplomie pt. "Problekardiologiczne u dzieci”, Warszawa,
15-16.04.05

32. Il Ogdblnopolska Konferencja Pediatrii po DyplemOddziatu Warszawskiego PTP,
~Stany Zapalne w Pediatrii”, Warszawa, 15-16.04.05

33. Il Regionalne Forum Medycyny Zaia pt. ,Od teorii do praktyki. Zakaenia w chirurgii
— zagraenia i wyzwania”, Etk, 15-16.04.05

34. Konferencja nt. ,Homocysteina a zdrowie cztdwie Warszawa, 16.04.05

35. Konferencja Ogodlnopolska pt. ,Studenckie Dnukaktji Medycznej”, Warszawa, 16.04.05
36. VII Sympozjum Nefrologii Dzieetcej, Ustra, 21-23.04.05

37. XIV Wiosenna Konferencja Sekcji Rytmu Serca,Nagtasmier¢ sercowa. Pogpy w
prewencji i terapii”, Jachranka, 21-23.04.05

38. Sympozjum pt. "Szczepienia ochronne", Warsz22#)4.05

39. VI Podkarpackie Dni Onkologiczno-ChirurgiczKeasiczyn, 22-23.04.05

40. | Miedzynarodowa Konferencja pt. ,Wczesne wykrywaniehBbilitacja ZaburzeStuchu
u Dzieci”, Warszawa, 22-23.04.05

41. Konferencja Polskiej Grupy Roboczej MukowisczgoGalindia k/Rucianego Nidy, 22-
24.04.05

42. | Ogodlnopolska Konferencja Naukowa PsycholBgjinicznej Dziecka Polskiego
Towarzystwa Psychologicznego, Konstancin Jezid2@&4.04.05

43. X Jubileuszowe Warsztaty Hepatologiczne, Jueats80.04.05

44. 11l Ogolnopolskie Sympozjum Naukowo-Szkolenioyfakazenia Odcewnikowe”,
Olsztyn, 4-6.05.05

45. Il Lédzkie Forum Okulistyczne, £ad5-7.05.05

46. Konferencja nt. ,Wybrane zagadniena doggezdiagnostyki i leczenia w audiologii i
foniatrii”, Ustronie Léne k/Gorzowa Wielkopolskiego, 6.05.05

47. X Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,,Pgst w leczeniu dializ otrzewnow”, Spata, 6-
8.05.05

48. Transplant Histocompatibility Workshop. The ubsity of Texas, Medical School at
Houston/ Instytut Transplantologii AM, Warszawd)®05

49. Conference ,Long-term and late effects of dimlod nervous system tumors”, Warszawa,
10.05.05

50. IV Mazowiecka Konferencja Diagnostow Laborajoygh, Warszawa, 11.05.05

51. | Zjazd Polskiego Stowarzyszenia Bggliarek w Diabetologii, Warszawa, 11-12.05.05
52. XXIl Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Ortoped@ojska Polskiego, Bydgoszcz, 11-
13.05.05

53. Xl Konferencja Stowarzyszenia Neuropatologéelskich, Warszawa, 12-14.05.05
54. X Jubileuszowy Zjazd Naukowy Polskiego TowatagsDiabetologicznego, Warszawa,
12-14.05.05

55. Il Konferencja nt. ,Medycyny Podrg’, Biatystok, 12-14.05.05

56. Ogdlnopolskie Sympozjum Neonatologiczno-Radjmpnne, Ciechandw, 12-14.05.05
57. VII Miedzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Trangptayinego, Wista, 12-
14.05.05

58. XIV Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Sekcji Fatnycznej PTOChGIiSz, Katowice, 12-
14.05.05

59. Konferencja Kardiologiczna z okazji XV-leciasp®tu Kardiologiczno-
Kardiochirurgicznego ICZMP pt. ,Noworodek z waslerca”, £0d, 13-14.05.05

60. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddziatu Wanss#aego PTP oraz PTGHD,
Warszawa, 14.05.05
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61. V Ogolnopolska Konferencja Medycyny Paliatywnkjospicjum 2005 oraz Ili
Ogodlnopolskie Forum Onkologii i Psychoonkologii,rtin, 14—-15.05.05

62. Ogodlnopolska Konferencja nZywienie pozaustrojowe”, Warszawa, 18.05.05

63. Migdzynarodowa Konferencja Naukowa nt. ,Dni medycypgtecznej i zdrowia
Publicznego”, Popowo, 18-20.05.05

64. Il Polsko-Wgierskie Sympozjum Operacyjnego Leczenia PadaW¢arszawa, 19-
21.05.05

65. XIX Konferencja Naukowa na temat Padaczki PMarszawa, 19-21.05.05

66. Sympozjum Sekcji Urologicznej PTChDz, Migein, 19-21.05.05

67. 12 th Congress of Polish Society of Clinicall &xperimental Immunology, Lublin, 19-
22.05.05

68. | Ogoblnopolskie Sympozjum Neonatologiczne Bizkotazywienia noworodka i matego
dziecka”, Stare Drawsko, 20-22.05.05

69. XXXV Kongres Naukowy Polskiego Towarzystwa Wmgicznego, Lublin, 23-25.05.05
70. 6th European Congress of Paediatric Surgergigkd25-28.05.05

71. XVIII Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskie§owarzystwa Walki z
Mukowiscydoa, Spytkowice, 26-28.05.05

72. 1 Sympozjum Neurookulistyki i Elektrofizjolodfilinicznej, Migdzyzdroje, 27-28.05.05
73. Konferencja Midzynarodowa nt. ‘Dziatania na rzecz zdrowia repkagjnego oraz
seksualnego kobiet stogaych narkotyki w drodze iniekcji: sytuacja w nowykitajach
cztonkowskich UE oraz krajachhsadupcych”, Warszawa, 30-31.05.05

74. XXIII Dni Farmacji Szpitalnej pt. ,Pogby w farmakoterapii”’, Jurata, 31.05.01.06.05
75. XXIl Konferencja Toksykologowdslowych, Popowo, 1-3.06.05

76. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa pt. "Blok omsgay - organizacja i funkcjonowanie”,
Warszawa, 2-3.06.05

77. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Diagnostykaerapia izotopowa w onkologii,
Szklarska Paba, 2-4.06.05

78. XIV Dni Otolaryngologii Dziegicej, Pozna, 2-4.06.05

79. 32 Miedzynarodowy Kongres International Society For EiloAnd Noninvasive
Electrocardiology (Istne) oraz 11 Konferencja Jieldektrokardiologii Nieinwazyjnej
Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego, Gslg 2-4.06.05

80. VII Sympozjum nt. “Progress in clinical anddasic toxicology”, Krakow, 2-4.06.05
81. VII konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskiegawhrzystwa Hepatologicznego nt.
,POstpy w Hepatologii”, Mikotajki, 5-7.06.05

82. VIl Konferencja Naukowo-Szkoleniowa nt. ,Aleaghstma Immunologia Kliniczna £.éd
2005", Lod, 8-9.06.05

83. lll Zjazd Polskiego Towarzystwa Onkologii i Hatologii Dziececej nt. ,,Osigniccia i
wyzwania”, Warszawa, 8-11.06.05

84. The 8th European Symposium Prevention of Catajednomalies, Warszawa, 9-10.06.05
85. VII Ogolnopolskie Dni Neurologii Dziegtej, Lublin, 9-11.06.05

86. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polkard-Prdnata,Opracowanie i wdrgenie zasad
kardiologicznej diagnostyki prenatalnej”, +dL0.06.05

87. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa nt. ,,Diagnostykeczenie chorob alergicznych
skory”, Warszawa, 11.06.05

88. XVI Wielodyscyplinarne Forum Osteoporotyczneardzawa, 11.06.05

89. Konferencja pt. ,Pogby w badaniach nad podiem molekularnym uptedzenia
umystowego”, Warszawa, 14.06.05

90. XXVIII Ogolnopolski Zjazd Pediatrow, Rzesz6vg-18.06.05

91. V Zjazd Polskiego Medycznego Towarzystwa RemsndMagnetycznego, Szczyrk, 17-
19.06.05

92. VIl Zjazd i XIX Miedzynarodowa Konferencja Polskiego Towarzystwa Rabitajvego i
Dojelitowego, Jachranka, 17-19.06.05
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93. V Sympozjum pt. ,Pogby w diagnostyce molekularnej leczeniu nowotworopodtazu
genetycznym u dzieci”, Strykow k/todzi, 20-21.06.0

94. Konferencja naukowa pt. ,O tad informacyjny ehoonie zdrowia”, Kiermusy, 27-
28.06.05

95. | Krajowa Konferencja Naukowa nt. "Alergenykit&iniki Powodujce Nietolerancje
Pokarmowe Wyspujace w Surowcach Rtinnych i Zywnosci", Olsztyn, 27-28.06.05

96. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa nt. ,Molecutardokrynology”, Gliwice 30.06.05
97. Konferencja rodzinna dzieci chorych na mukagaaharydogi choroby pokrewne,
Jachranka, 8-10.07.05

98. Sympozjum Naukowe pt. ,Zakenia pneumokokowe w Polsce i §wiecie —
epidemiologia i profilaktyka”, Warszawa, 31.08.05

99. IV Ogolnopolska Konferencja Sekcji KardioloBiziecicej Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznego nt. ,Problemy po operacjach kacHiourgicznych i zabiegach
interwencyjnych u pacjentéw z wadami wrodzonymcaeCo kardiolog dziegty powinien
przekaza kardiologowi dorostemu?”, Tofi 1-3.09.05

100. 4th Word Congress of the Word Society for Bieidi Infectious Diseases — WSPID,
Warszawa, 1-4.09.05

101. I Sympozjum Szklistkowo-Siatkowkowe, t@®-3.09.05

102. | Miedzynarodowa Konferencja Logopedyczna pt. ,Afazatyzm — zaburzenia mowy
oraz mylenia”, Wroctaw, 2-4.09.05

103. Zjazd Polsiego Towarzystwa Badaktadu Nerwowego, Krakéw, 7-10.09.05

104. XV Konferencja Polskiego Towarzystwa Nefrotagiego, Kielce, 8-9.09.05

105. Sympozjum pt. ,15-lecie Diagnostyki Doppleréwesw Polsce”, Mitomiyn, 8-11.09.05
106. XV Migdzynarodowy Zjazd Polskiego Towarzystwa Anestegjoidntensywnej Terapii,
Pozna, 14-17.09.05

107. IX Conference on Cell Biology, £6d15-17.09.05

108. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa pt. ,Wspoleceezagraenia ze strony choréb
zak&nych”, Bydgoszcz, 15-17.09.05

109. VI Sympozjum Sekcji Kontaktologicznej PTO, Wzawa, 15-17.09.05

110. Zjazd Polskiego Towarzystwa Neurochirurgévsirdsbia Goéra, 16-18.09.05

111. Konferencja Szkoleniowa pt. "Opieka paliatywiaa dziémi", Rynia k/Warszawy, 16-
20.09.05

112. Il Ogélnopolski Zjazd Lekarzy Medicover, dgowo, 17.09.05

113. IX Ogolnopolskie Sympozjum Diabetologiczne BEATICA EXPO 2005. 1l
Ogolnopolskie Forum profilaktyki Leczenia otyts, Torua, 17-18.09.05

114. Festiwal Nauki Polskiej, Warszawa, 17-24.09.05

115. XVIII Zjazd Polskiego Towarzystwa Endokrynoicenego, Krakéw 22.09.05

116. An Encounter with Paediatric Palliative Cadaternational Course on Paediatric
Palliative Care, Warszawa, 21-23.09.05

117. IX Migdzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Kardimpngego, Katowice, 22-
24.09.05

118. XXXII Zjazd Naukowy Polskiego Towarzystwa Psgtogicznego pt.Zyé wspolnie,
odkrywa innego, przeciwdziatazniewoleniu, realizowawspdlne cele”, Krakow, 22-
25.09.05

119. Konferencja nt. "Progress in Education in €ahimmunology: Integration for Primary
Immunodeficiencies”, Gaak, 23-24.09.05

120. VIl Konferencja Sekcji Radiologii Pediatrycz. TR, Ustra, 23-25.09.05

121. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa pt. ,Profilda zdrowotna od 0 do 100 lat —
zywienie i szczepienia”, Warszawa, 24.09.05

122. Konferencja Naukowa ptZywnaosé i zywienie — metodologia, ocena, zdrowie”,
Puszczykowo k/Poznania, 26-27.09.05

123. XIX Zjazd Polskiego Towarzystwa Neurologiczaghgodz, 28.08-1.09.05
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124. Konferencja Warszawska pt.§Wata Zdrowotna i profilaktyka dla Matek i Dzieci”,
Warszawa, 29.09.05

125. XVI Krajowe Sympozjum Audiologiczne, Cetnievia®.09-1.10.05

126. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa nt. "Regulgegwvne i zasady formutowania
zalecé zywienia dzieci w Polsce", Jabtonna k/Warszawy, 3@B

127. 1X Zjazd Naukowo-Szkoleniowy Polskiego Tomamtwa Onkologii Klinicznej pt.
"Mechanizmy genetyczne iimmunologiczne w guzditych. Nowe leki i nowe
podegcia”, Warszawa, 5-7.10.05

128. Konferencja pt. "Powiktanigywienia pozajelitowego i dojelitowego”, Warszawa, 6
7.10.05

129. Il Migdzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa TraunogioSportowej,
Warszawa, 6-10.10.05

130. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa pt. ,Patoldgiaoblemy kliniczne guzéw glejowych
OUN", Warszawa, 7.10.05

131. Europejska Konferencja na temat probiotykdsh izastosowania pt. ,Europrobio 2005",
Krakow, 6-8.10.05

132. Il Zjazd — XV Sympozjum Polskiego Towarzystmadokrynologéw Dziegrych,
Miegdzyzdroje, 6-8.10.05

133. ISrodkowo-Europejski Kongres Osteoporozy i OsteoaytrXIll Zjazd Polskiego
Towarzystwa Osteoartrologii i Polskiej Fundacji €xgiorozy, Krakéw, 6-8.10.05

134. V Ogélnopolska Konferencja Naukowo-SzkoleniallaPietgniarek i Potanych nt.
"Wspotczesne zagrenia zdrowotne populacji wieku rozwojowego”, Wargaal0.10.05
135. 1l Migdzynarodowe Sympozjum pt. ,Liver transplantatio®zczecin, 10.10.05

136. Konferencja pt. ,Szpital i jego apteka”, Warsa, 11.10.05

137. X Krajowa Konferencja Automatyzaciji i ekspkagt systeméw sterowaniaddznaci,
Gdynia-Jastarnia, 12-14.10.05

138. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddziatu Wawsskiego Polskiego Towarzystwa
Neonatologicznego, Ofisk k/Radomia, 13.10.05

139. XV Konferencja pt. ,Biomateriaty w Medycyni&\Veterynarii’, Rytro, 13-16.10.05
140. XIX Konferencja Naukowa Sekcji StrabologiczRejskiego Towarzystwa
Okulistycznego, Krakéw, 14-15.10.05

141. X Polskie Sympozjum Wrodzonych Wad Metabolizuttusk, 17-18.10.05

142. X Sympozjum Sekcji Kariologii Eksperymental®gjK, Komisji Krazenia i Oddychania
Komitetu Nauk Fizjologicznych PAN, Komisji Kardiald Komitetu Patofizjologii Klinicznej
PAN, Kiekrz, 20-22.10.05

143. XXI Konferencja Kardiologiczna pt. "Pepy w diagnostyce i leczeniu wad wrodzonych
serca i zaburZerytmu serca u dzieci. Biologia molekularna w wadacodzonych serca u
dzieci. Aktualna wiedza i praktyczne wskazowki Kiaicysty”, Warszawa, 21.10.05

144. Xl Toruiska Konferencja Stomatologiczna, Toy@1-22.10.05

145. Miedzynarodowa Konferencja: pt. ,Spoteasenvo obywatelskie w polityce spojém

Unii Europejskiej — aspekty promocji zdrowia i peveji chorob”, @Qaréw Mazowiecki, 21-
24.10.05

146. Migdzynarodowa Konferencja Naukowa pt. ,Nowe kierunkiozliwosci w pracy z
osobami z autyzmem”, Warszawa, 22-23.10.05

147. 1l Ogélnopolska Konferencja pt. ,Pomoc dziecie ofiarom przegpstw”, Warszawa,
24-25.10.05

148. V Ogolnopolski Zjazd Szkét Rodzenia, Jurata28.10.05

149. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa pt. ,,Cziowrakty i dwy w obliczusmierci — o roli
opieki paliatywnej”, Wroctaw, 28-29.10.05

150. IV Kongres Polskiego Towarzystwa Medycyny Ratialnej, Warszawa, 28-29.10.05
151. VIII Forum Okulistyki Dziecicej Sekcji Okulistyki Dzieeicej PTO, Warszawa, 3.11.05
152. 1l Ogdlnopolskie Sympozjum pt. "Oddziat Intgwsiej Terapii, Oddziat Pooperacyjny -
organizacja i funkcjonowanie", Warszawa, 3-4.11.05
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153. Konferencja pt. "XXV lat antropologii w IP CZRola antropologii klinicznej w
medycynie", Warszawa, 4.11.05

154. IV Seminarium pt. ,Enzymatyczne leczenie syiastyjne w chorobach lizosomalnych”,
Warszawa, 4-5.11.05

155. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddziatu Waweskiego Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego, Warszawa, 5.11.05

156. 1l Konferencja Naukowa pt. "Powiktania neugitzno-psychiatryczne zespotu dziecka
krzywdzonego. Zagpczy zespot Munchausena”, Warszawa, 5-6.11.05

157. Sympozjum Onkologiczne, Popowo, 11-12.11.05

158. Konferencja naukowa pt. "Poprawa jaidrodowiska i zapobiegania czynnikom ryzyka
wynikajacym z zanieczyszczensaodowiska i nieodpowiedniego stylycia”, Warszawa,
17.11.05

159. Il Sympozjum Chirurgiczno-Neatologiczne ggtymalizacja i leczenie chirurgiczne
wad wrodzonych u noworodkow", Miedzeszyn k/Warsz8+19.11.05

160. Il Forum Muzykoterapeutéw, Wroctaw, 18-1903.

161. Pierwsze Sympozjum pt. "Standardy gastroeloigiczne, hepatologicznezywieniowe
w praktyce lekarza rodzinnego i pediatry”, Warszaix19.11.05

162. IV Konferencja Otolaryngologéw Polskich i Feaskich, Warszawa, 18-19.11.05

163. Miedzynarodowa Konferencja pt. ,Diagnostyka i leczestieréb ucha wewstrznego”,
IV Konferencja Otolaryngologow Polskich i Francugki Warszawa, 18-19.11.05

164. IV Gdaskie Warsztaty Nefrologiczne, Sopot, 19-20.11.05

165. Workshop pt. ,Treatment of congenital heasedse — interventional cardiology and
cardiosurgery cyanotic congenital heart diseadetralogy of Fallot”, Warszawa, 21.11.05
166. 2nd PERFECT Workshop on ,,Advances in Paed&gitri Mitochondrial Medicine,
Konstancin Jeziorna, 23-24.11.05

167. VIII Ogodlnopolska Konferencja Naukowa im. prefanciszka Venuleta pt. , Tyiicalbo
zdrowie", Radom, 24-25.11.05

168. VII Ogodlnopolska Sesja Naukowa pt. ,Rytmik&sztatceniu muzykow, aktorow,
tancerzy i w rehabilitacji”, £64d 24-26.11.05

169. | Sympozjum nt. "Pogty w leczeniu oddechem zestzym niewydolnéci oddechowej u
noworodkow i dzieci - od ddziatu intensywnej tefajm leczenia domowego”, Warszawa,
25.11.05

170. XXII Ogolnopolskie Sympozjum Neonatologiczre,pProblemyzywienia noworodkow i
matego dziecka”, Kiekrz, 25-26.11.05

171. Koferencja nt. ,Nabyte wady serca — postepliagnostyce i leczeniu”, Warszawa,
26.11.05

172. Sympozjum rekomendowane przez Kolegium LekRagzinnych w Polsce pt. ,Lekarz
podstawowej opieki zdrowotnej a problemy wieku dizieego”, Bydgoszcz, 26.11.05

173. IV Sympozjum Naukowe pt. ,Dziecko t0dzkie. Blemy dzieci niepetnosprawnych”,
todz, 29.11.05

174. 11l Zjazd Polskiego Towarzystwa Chirurgii Ptaisy Czaszki, Falenty, 2-4.12.05

175. 1l Krajowe Forum Kynologiczne, Warszawa, 2240b

176. Konferencja Naukowo—Szkoleniowa pt. ,Wady varaoke serca — diagnostyka i leczenie
od poczcia do staréci”, Zamas¢, 3.12.05

177. Konferencja Naukowa pt. ,,Od propedeutyki pedido gastroenterologii”, Poznha
3.12.05

178. Zjazd Regionalny Matopolskiego Oddziatu Pagki Towarzystwa Pediatrycznego,
Rzeszow, 3-4.12.05

179. Konferencja pt. ,Nowotwory dziedziczne — plaifiyka, diagnostyka, leczenie”,
Szczecin, 8-9.12.05

180. Konferencja pt. ,Diagnostyka pierwotnych niedaw odpornéci”, Biatystok, 10.12.05
181. lll Konferencja Laryngologiczno-Foniatrycznardiologiczna, Zielona Gora, 10.12.05
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182. Konferencja pt. "Rzadkie choroby. Medycznewpre, etyczne i ekonomiczne aspekty
udzielaniaswiadcze zdrowotnych wswietle aktualnego stanu wiedzy", Warszawa, 16.12.05

KONFERENCJE NAUKOWE
zorganizowane przez IP CZD w roku 2005

Itytud/:
Workshop
.Fatty Liver. Wilson Disease”

/data/:
11-12 marca 2005 r.

/organizator/:
Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunolodi® CZD

liczba uczestnikow: 70 w tynPzCZD: 37
ilos¢ referatow: 19 w tyniPzCZD: 6
przewodniczcych sesjom: 1 w tym z IP CZD: 1
Itytud/:

Konferencja
nt. “Bezpieczéstwo pacjenta jako wyzwanie europejskie”
/data/:

14 - 15 kwietnia 2005 r.

/organizator/:
IP CZD i Ministerstwo Zdrowia
pod auspicjami Sekretarza Generalnego Rady Europy

liczba uczestnikow: 196 w tynPzCZD: 40
ilos¢ referatow: 35 w tyniPzCZD: 4
przewodniczcych sesjom: 15 w tym z IP CZD: 5
Itytud/:

Sympozjum

nt. ,Szczepienia Ochronne”

/data/:
22 kwietnia 2005 r.

/organizator/:
Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologk CZD

liczba uczestnikow: 300 w tym z IP[T 10
ilos¢ referatow: 10 w tym z IZ[@ 1
przewodniczcych sesjom: 3 w tym z IP CZD: 1
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Itytud/:
International Workshop
“Advances in Paediatrics - Metabolomics”

/data/:
29 — 30 kwietnia 2005 r.

/organizator/:
Klinika Pediatrii, Oddziat Chorob Metabolicznych GZD

liczba uczestnikow: 77 w tym zQEZD: 8
ilos¢ referatow: 25 w tym zA@QZD: 9
przewodniczcych sesjom: 12 w tym z IP CZD: 3
Itytud/:

Conference

.Long-term and late effects of childhood nervoussigm tumors”

/data/:
10 maja 2005 r.

/organizator/:
Klinika Onkologii IP CZD

liczba uczestnikow: 35 w tym zQEZD: 4
ilos¢ referatow: 5 w tym zAZD: 3
przewodniczcych sesjom: 1 w tym z IP CZD: 1
Itytud/:

Il Zjazd Polskiego Towarzystwa Onkologii i Hematudii Dziecicej
nt. ,Osiggniecia i wyzwania”

/data/:
8-11 czerwca 2005r.

/organizator/:
Klinika Onkologii IP CZD, Instytut Matki i DzieckeAkademia Medyczna w Warszawie

liczba uczestnikow: 150 w tym zQED: 25
ilos¢ referatow: 47 w tym zA@QZD: 6
przewodniczcych sesjom: 27 w tym z IP CZD: 3

ilos¢ plakatow: 164 w tym z IZ[@ 8

143



Itytud/:
XI Konferencja Szkoleniowa
nt. ,Opieka paliatywna nad dzi@ni”

/data/:
16-20 wrzénia 2005

/organizator/:
Zaktad Opieki PaliatywiiejCZD

liczba uczestnikow: 97 w tym z IP CZD: 1
ilos¢ referatow: 28 w tyniPzCZD: 3
przewodniczcych sesjom: 8 w tym z IP CZD: 3
Itytud/:

Conference

.Progress in Education in Clinical Immunology: Intgration for Primary
Immunodeficiencies”

/data/:
23 - 24 wrzgnia 2005 r.

/organizator/:
Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologk CZD

liczba uczestnikow: 55 w tym zQEZD: 6
ilos¢ referatow: 19 wtym z IZ@ 3
przewodniczcych sesjom: 6 w tym z IP CZD: 1
Itytud/:

Konferencja Naukowo-Szkoleniowa
nt. ,Regulacje prawne i zasady formutowania zalécg/wienia dzieci w Polsce”

/data/:
30 wrzénia 2005 r.

/organizator/:
Klinika Pediatrii IP CZD

liczba uczestnikow: 90 w tym zQED: 19
ilos¢ referatow: 14 w tym zA@QZD: 5
przewodniczcych sesjom: 5 w tym z IP CZD: 2
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Itytud/:
Konferencja
nt. ,Powiktania Zywienia pozajelitowego i dojelitowego”

/data/:
6 - 7 padziernika 2005 r.

/organizator/:
Klinika Pediatrii, OddziaZywienia IP CZD

liczba uczestnikow: 110 w tym zGQED: 25
ilos¢ referatow: 25 w tym zA@QZD: 13
przewodniczcych sesjom: 15 w tym z IP CZD: 10
Itytud/:

V Ogoélnopolska Konferencja Piegjniarek Pediatrycznych
nt. ,Wspotczesne zagfenia zdrowotne populacji wieku rozwojowego”

/data/:
10 padziernika 2005 r.

/organizator/:
Zespot Naczelnej Piggniarki IP CZD

liczba uczestnikow: 180 w tym zGQED: 40
ilos¢ referatow: 7 w tym zAZD: 4
przewodniczcych sesjom: 4 w tym z IP CZD: 2
Itytud/:

X Polskie Sympozjum Wrodzonych Wad Metabolizmu

/data/:

17 — 18 padziernika 2005 r.

/organizator/:
Klinika Pediatrii, Oddziat Chor6b Metabolicznych GZD

liczba uczestnikow: 93 w tym zQEZD: 16
ilos¢ referatow: 24 w tym zQEZD: 8
przewodniczcych sesjom: 9 w tym z IP CZD: 3
Itytud/:

Workshop , Treatment of congenital heart diseasentdarventional cardiology and
cardiosurgery cyanotic congenital heart diseases
— tetralogy of Fallot”

/data/:
20 padziernika 2005 r.

/organizator/:
Klinika Kardiologii, Klinika Kardiochirurgii
i Pracownia Cewnikowania IP CZD

liczba uczestnikow: 160 w tym zGQED: 30

ilos¢ referatow: 12 w tym zA@QZD: 6
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[ przewodnicacych sesjom: 6

wtym z IP CZD: 4

Itytud/:

Kardiologia interwencyjna”

XXI Konferencja Kardiologiczna
,P0ostepy w diagnostyce i leczeniu wad wrodzonych serzaliurzeé rytmu u dzieci.

/data/:

21 padziernika 2005 r.

/organizator/:

Klinika Kardiologii i Klinika Kardiochirurgii IP CD

liczba uczestnikow: 160 w tym zQED: 30
ilos¢ referatow: 26 w tym z@ZD: 5
przewodniczcych sesjom: 12 w tym z IP CZD: 4
Itytud/:

Konferencja nt. ,XXV lat antropologii w IP CZD.
Rola antropologii klinicznej w medycynie”

/data/:

4 listopada 2005r.

/organizator/:

Klinika Pediatrii, Pracownia Antropologii IP CZD

- Mitochondrial Medicine

liczba uczestnikow: 115 w tym zQED: 50
ilos¢ referatow: 19 w tym z@QZD: 7
przewodniczcych sesjom: 1 w tym z IP CZD: 1
ilos¢ plakatow: 12 w tym zAZD: 3
Itytud/:

2" PERFECT Workshop on ,Advances in Paediatrics”

/data/:

23-24 listopada 2005 r.

/organizator/:

Klinika Pediatrii, Oddziat Chorob Metabolicznych GZD

liczba uczestnikow: 60 w tym zQEZD: 18
ilos¢ referatow: 11 w tym z@QZD: 10
przewodniczcych sesjom: 1 w tym z IP CZD: 1
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Itytud/:
| Sympozjum nt. ,Posipy w leczeniu oddechem zastzym niewydoln€ci oddechowej u
noworodkow i dzieci — od oddziatu intensywnej teifajp leczenia domowego”

/data/:
25 listopada 2005 r.

/organizator/:
Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii IP CZD

liczba uczestnikow: 80 w tym zQEZD: 8
ilos¢ referatow: 7 w tym z@ZD: 3
przewodniczcych sesjom: 4 w tym z IP CZD: 3
Itytud/:

Konferencja nt. ,Rzadkie choroby. Medyczne, prawirekonomiczne aspekty udzielanig
swiadczeé zdrowotnych wwietle aktualnego stanu wiedzy.”

/data/:
16 grudnia 2005 r.

/organizator/:
Zaktad Zdrowia Publicznego IP CZD

liczba uczestnikow: 180 w tym zGED: 90
ilos¢ referatow: 12 w tym zQZD: 5
przewodniczcych sesjom: 8 w tym z IP CZD: 5
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UDZIAL. PRACOWNIKOW IP CZD

w krajowych konferencjach i sympozjach naukowycBQ@5 r.

- ilos¢ imprez, w ktorych uczestniczyli pracownicy IP CZD
- liczba pracownikow uczestnigz/ch

- ilos¢ wygtoszonych referatow

- ilos¢ prezentowanych plakatéw

- liczba przewodniezych sesjom

w tym w konferencjach i sympozjach zorganizowanyctez IP CZD

- ilos¢ konferencji i sympozjow

- liczba uczestnikow - ogdtem

- liczba uczestnikéw z IP CZD

- ilos¢ referatéw wygtoszonych - ogotem

- ilos¢ referatéw wygtoszonych przez pracownikow IP CZD
- ilos¢ prezentowanych plakatow - ogotem

- liczba plakatéw prezentowanych przez pracownikdwzD
- liczba przewodniezych sesjom - ogdtem

- liczba przewodniezych sesjom z IP CZD

910
401
65
108

18
2.208
451
345
101
176
11
138
53
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CZLONKOSTWO
zagranicznych towarzystw naukowych,
zarzadow polskich towarzystw naukowych,
komitetow i komisji PAN,
rad naukowych w innych placowkach,
redakcji czasopism naukowych,
innych waznych gremiéw

Bacewicz Ludmita
- Polska Misja Medyczna — Specjalista Krajowyat®wnictwa medycznego Rswowe]
Strazy Pazarnej

Baka-Ostrowska Matgorzata
- European Society for Paediatric Urology - ozt
- Educational Commitee European Society for Rded Urology — cztonek
- American Academy of Pediatrics Section on Oggl- cztonek
- Polskie Towarzystwo Chirurgdéw Dziecych - cztonek
. Polskie Towarzystwo Urologiczne - cztonek
- Urologia Polska - cztonek komitetu naukowego
- Konsultant krajowy w dziedzinie urologii dziecej — od 2002 r.

Bernatowska Ewa

- European Society for Immunodeficiencies - neloZaradu

- Polskie Towarzystwo Wakcynologiczne — cztodekzadu

- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej - cztonek Zagdu

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Komisja Immunologii Klinicznej PAN - cztonelddl998 r.

- Komisja Immunoterapii PAN - cztionek od 1994 r.

- Przegid Pediatryczny - cztonek Rady Naukowej

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Medycyna po Dyplomie — cztonek redakcji

- Miedzynarodowy Komitet Doradczy Pacjentow z Niedobor@dporndci - cztonek
Rady Naukowej

od 1998 .

- Swiatowy Komitet Doradczy ds. Bezpiedmtwa SzczepieWHO — czionek od 2002 r.

- Konsultant Wojewodzki w dziedzinie immunologiinicznej dla wojewdédztwa
mazowieckiego

Bieganowska Katarzyna

- Association of European Paediatric CardiolO¢PC) - cztonek

- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - czione@riisji Rewizyjnej - od 2004 r.
- Sekcja Elektrokardiologii Nieinwazyjnej i Telemgyny PTK —skarbnik od 2004 r.
- Rada Naukowa Instytutu Kardiologii — cztonek di02 r.

- Konsultant Wojewodzki w dziedzinie kardiolodizieckcej dla wojewodztwa
mazowieckiego - od 2001 r.

Birbach Mariusz
- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgowztanek
- Polskie Stowarzyszenia Bankowania Tkanek erozk
- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — cztonek
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Broniszczak Dorota
- European Pediatric Surgical association -reho

Brzezinska-Rajszys Grayna

- Association of European Paediatric CardiolQ§PC) - cztonek

- European Society of Cardiology - cztonek

- Migdzynarodowe Towarzystwo Kardiologii Interwencyjiéad Wrodzonych Serca -
cztonek

- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonekrZdu

Burczynski Piotr
- European Association of Cardiothoracic Surd&&CTS) - cztonek
- Sekcja Torakochirurgiczna Polskiego Towarzgs@hirurgow -cztonek Zaszu
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych — cztonek
- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgowztanek zatayciel

Celinska-Cedro Danuta

- ESPGHAN (European Society of Paediatric Gasirerology, Hepatology and Nutrition) —
cztonek grupy

roboczej ds. Zateh Helicobacter

pylori

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagili Zywienia Dzieci - skarbnik od 1998
r.

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii — czlone

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagdli Zywienia - cztonek

Chmielinska Elzbieta
- European Society of Human Genetics - cztonek

Chrzanowska Krystyna

- European Association for Cancer Research edstawiciel Polski od 2002 r., cztonek
Rady

- European Society of Human Genetics - cztonek

- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Ggretego - cztonek Komisji Rewizyjnej
od 1999 .

- Komisja Neurogenetyki Komitetu Nauk Neurolagigch PAN — cztonek od 1999 r.

- Komisja Genetyki Medycznej Komitetu Genetykat@vieka i Patologii Komérkowej PAN
— cztonek

od 2003 r.

Chyzynska Anna
- European Pediatric Surgical association -reho

Ciara Elzbieta
- European Society of Human Genetics - cztonek

Cielecka-Kuszyk Joanna
- Pediatric Pathology Society - cztonek
- Polskie Towarzystwo Patologii Dzieciej — cztonek Zardu
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology tenek Kolegium Redakcyjnego

Cukrowska Bozena
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- Polskie Towarzystwo Patologéw Dzigrych - skarbnik
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology paélsrydawca

Czarnowska Elbieta

- Nucleus Working Group on Developmental Anataang Pathology of the European
Society of Cardiology — cztonek Zadu 2004 — 2010 r.

- Polskie Towarzystwo Patologéw Dzigoych - cztonek

- Sekcja Biomateriatow Komitetu Nauki o Matesigh PAN — czionek 2003-2006 r.

- Annals of Paediatric Pathology — cztonek athidoard od 2004 r.

Czubkowski Piotr
- IPTA (International Pediatric Transplantat ésisition - cztonek

Czyz Jerzy
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych - cztonek

Dangel Tomasz

- Special Interest Group Pain in Childhood — Inéiomal Association for the Study of Pain -
cztonek Zarzdu SIG — od 2002 r.
- Fundacja Warszawskie Hospicjum dla Dziecizeprodnicacy Rady od 2002 r.

Dembowska-Baghska Bazenna
- International Society of Paediatric Oncolo§y@P) - czionek

Dmenska Hanna
- European Respiratory Society — cztonek

Dobrzanska Anna

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN — cztonek 2003006

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Przewodnik Lekarza - cztonke Rady Naukowej

- Standardy Medyczne - cztonek Rady Naukowej

- Postpy Neonatologii - cztonek Rady Naukowej

- Biuletyn Krajowych Konsultantéw Medycznych zt@anek Rady Naukowej

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cAtdRady Naukowej

- Konsultant Krajowy w dziedzinie Pediatrii - @002 r.

- Krajowa Rada Egzaminéw Lekarskich — cztonek

- Komisja Egzaminacyjna w egzaminie testowyrnmyst i praktycznym
na llo specjalizacji z zakresu pediatrii zgwodnicaca

- Zespot do spraw Koordynacji Zad#ynikajacych z Pilotau Programu
Rzdowego ,Wczesna wielospecjalizacyjna, kompleks®skaprdynowana
i clagta pomoc dziecku zagronemu niepetnosprawsada lub niepetnosprawnemu
oraz jego rodzinie"— cztonek - powotanie priéinistra Edukacji

- Zespot roboczy do spraw kwalifikacji placowed programu pilotasoweg WWKSC —
cztonek - powotanie przez Ministra Edukac@rbdowej i Sport

- Zespot Ekspertow ds. Szczaepi@chronnych przy Ministerstwie Zdrowia — cztonek

- Zespot Ekspertéw ds. opracowywania kryterébmerci mozgu - cztonek - powotanie
przez Ministra Zdrowia

- Zespot ds. produktéw leczniczych przeznaczbrda@ stosowania w medycynie
wieku rozwojowego — cztonek

- Zespot Ekspertow ds. fortyfikowanigwnosci kwasem foliowym - cztonek - powotanie
przez Ministra Zdrowia
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Drewniak Tomasz
- International Pediatric Transplant Associatiaztonek

Drobczynski tukasz
- Polskie Lekarskie Towarzystwo Radiologiczrztonek

Dunin-W asowicz Dorota
- International Evoked Response Audiometry StGdyup — od 2003 r.

Dzierzanowska Danuta

- FESCI (Federation of European Society of Chierapy and Infection) - cztonek

- American Society for Microbiology - cztonek

- European Society of Clinical Microbiology almdectious Diseases — reprezentant Polski
od 2002 .

- International Society of Chemotherapy - czione

- Polskie Towarzystwo Mikrobiologéw — cztonekrntooowy

- Sekcja Chemioterapii PTL - wiceprezes

- Komitet Etiopatogenezy i Zaken Cztowieka PAN - cztonek

- Rada Naukowa Wojskowego Instytutu Higieny idéi@miologii - cztonek od 1996 r.

- Rada Naukowa Ratwowego Zaktadu Higieny - cztonek od 1996 r.

- Rada Naukowa Narodowego Instytutu Zdrowia Fahkego — cztonek

- Postpy Mikrobiologii - cztonek Rady Redakcyjnej od 1907

- Medycyna Praktyczna - Pediatria - cztonek RRdgakcyjnej

- Medical Science Monitor - cztonek redakcji

- Klinika Pediatryczna — cztonek redakcji

- Pediatria Polska — cztonek redakcji

- Centralna Komisja do Spraw Tytutu Naukowegiapni Naukowych — cztonek 2003 —
2005

- Sekcja Zdrowia Publicznego i Kultury Fizyczidinisterstwa Nauki | Informatyzacji —
cztonek (2 kadencje)

Dzierzanowska-Fangrat Katarzyna
- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej - cztonek

Felberg Karina
- Polskie Towarzystwo Chirurgoéw Dziecych - cztonek

Gastot Piotr
- European Society for Paediatric Urology - ok
- Sekcja Urologii Polskiego Towarzystwa ChirungDziecicych — czionek Zagdu
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Qfgjéav Dziececych - czionek Zaegu
- Sekcja Videochirurgii PTChDz — cztonek Zzia
- Polskie Towarzystwo Urologiczne — cztonek
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych - cztonek

Ginalska-Malinowska Maria
- The European Society for Paediatric Endocagygl- cztonek od 1996 r.
- Polskie Towarzystwo Endokrynologow Dzigmich — cztonek Zaeglu od 1998 r.

Goryluk-Kozakiewicz Bozena
- European Society of Human Genetics — cztonek

Gradowska Wanda
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- Society for the Study of Inborn Errors of Matism (SSIEM) — czionek od 1996 r.

Grajkowska Wiestawa

- European Confederation of Neuropathologicai&as - cztonek

- Polskie Towarzystwo Patologéw — wiceprzewodsta Oddziatu Warszawskiego od 2004
r.

- Komisja Neuropatologii i Neuroonkologii KomiteNauk Neurologicznych PAN — cztonek
2003 — 2006 .

- Stowarzyszenie Neuropatologéw Polskich — czkoraradu od 2005 r.

Gratek Mirostawa

- European Contact Lens Society of Ophthalmahksgt czlonek od 1993 r.

- European Society of Cataract and Refractivgé&nes — czionek od 1994 r.

- European Retina, Macula and Vitreus Societytenek od 2000 r.

- European Paediatric Ophthalmology Societyterek od 2004 r.

- Polskie Towarzystwo Okulistyczne — cztonekZzdu Oddziatu £6dzkiego od 2004 r.

- Polskie Towarzystwo Okulistyczne — cztonekZadu od 2003 r.

- Sekcja Kontaktologiczna Polskiego Towarzys@¥kalistycznego —przewodnigza od
2004 r.

- Komisja Narzdow Zmystéw Komitetu Patofizjologii PAN — od 2003 r

- Uniwersytet Medyczny w todzi — cztonek Radyt&a@ry Pediatrii od 1999 r. od 2001 r.

- Medycyna Praktyczna - Pediatria — cztonek Rddykowej od 2004 r.

- Zespot ekspertow do zaopiniowania wnioskovatel o uznanie specjalizacii

w dziedzinie okulistyki CMKP - od 2001 r.
- Komisja egzaminacyjna w dziedzinie okulistgktM (egzamin ustny) — od 2004 r.

Gregorek Hanna
- Word journal of Gastroenterology — czlonektBdal Board od 2005 r.

Grenda Ryszard

- European Society of Organ Transplantation (ES©cztonek od 1995 r.

- International Pediatric Nephrology Associat{tfiNA) - cztonek od 1998 r.

- International Society of Nephrology (ISN) zanek od 1997 r.

- European Society of Pediatric Nephrology (EpPNztonek od 2001 r.

- International Pediatric Transplantation Asation (IPTA) — cztonek od 2002 r.

- European Dialisis and Transplantation AssamtEuropean Renal Association
(EDTA/ERA) - od 1993 r.

- Polskie Towarzystwo Nefrologiczne - cztonekrkisji Rewizyjnej od 2004 r..

- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne- cziodaekzdu Gtéwnego od 2003 r.

- Komisja Nefrologiczna Komitu Patofizjologii Kicznej Wydziatu VI Nauk Medycznych
PAN - od 1997 r.

- Pediatric Transplantation, New York - czionBlady Naukowej

- Nefrologia i Dializoterapia Polska - redakziatu: Nefrologia Dziecica od 1997 r.

- Standardy Medyczne - cztonek Rady Naukowe] 980 r.

- Nefrologia i Nadg@inienie Tetnicze - cztonek Rady Naukowej

- Klinika Pediatryczna - cztonek Rady Naukowej

- Dializa i Ty - cztonek Rady Naukowej

Gubrynowicz Ryszard
- Advisory Council of the International Spegebmmunication Association - cztonek
- Instytut Podstawowych Probleméw Techniki PABztonek Rady Naukowej
- Archives of Acoustics - cztonek redakcji odbT9.
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- International Students Electronic Journal peé&eh Communication - cztonek redakcji od
1996 .

Gutkowska Anna
- European Society of Human Genetics - cztonek

Gutkowski Piotr

- European Respiratory Society — cztonek

- Polskie Towarzystwo Ftyzjopneumonologiczneztesek Zaradu Oddziatu Warszawsko-
Otwockiego

Hautz Wojciech
- Sekcja Kontaktologiczna Polskiego Towarzys@alistycznego — sekretarz od 2005 r.

Heropolitanska-Pliszka Edyta
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

Ismail Hor
- International Pediatric Surgical Association +oaek
- European Pediatric Surgical Association - cztonek

Janas Roman
- Mayo Clinic Alumni Association — cztonek od9Dr.

Jankowska Irena
- ESPGHAN (European Society of Pediatric Gastre®logy, Hepatology and Nutrition) -
cztonek

Jobs Katarzyna

- European Dialysis&Transplantation AssociatoBuropean Renal Association
(EDTA/ERA) - czlonek

- International Society of Nephrology (ISN) 4azek

Jozwiak Sergiusz

- Europejskie Towarzystwo Neurologéw Dzigxgich — cztonek Komisji Ksztatcenia od 2001
r.

- Polskie Towarzystwo Neurologéw Dziecych - Przewodnicgy Zarzadu Gtéwnego od
2003 r.

- Polskie Towarzystwo Rehabilitacji Neurologiegr cztonek Zargdu Gtéwnego od 2002 r.

- Komisja Neurologii Rozwojowej Komitetu NauleNrologicznych PAN - od 1996 r.

- Komisja Neurogenetyki PAN - cztonek

- Journal of Child Neurology - cztonek redakcji

- Klinika Pediatryczna - cztonek redakcji

- Neurologia Dziegica - cztonek redakciji

- Neurologica — cztonek redakcji

- Medycyna Praktyczna — cztonek redakciji

Jurkiewicz Dorota
- European Society of Human Genetics - cztonek

Kalici nski Piotr
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- International Pediatric Transplant Associati@ztonek

- European Pediatric Surgical Association - oeto

- British Association of Pediatric Surgeons toaek

- Polskie Towarzystwo Chirurgdéw Dziecych — cztonek Zagdu

- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — cztoAekadu

- Pediatric Transplantation - cztonek Komiteted@kcyjnego od 1996 r.
- European Journal of Pediatric Surgery — EdioEastern Europe

- Annals of Transplantation - cztonek Komitetedakcyjnego od 1995 r.
- Standardy Medyczne - cztonek Komitetu Redaleryo

- Chirurgia Dziecgjca — cztonek Komitetu Redakcyjnego

- Krajowa Rada Transplantacyjna przy MinistrzE@via - przewodniczxy

Kawalec Wanda

- Association for European Pediatric Cardiol¢gizPC) - delegat krajowy kardiologow
dzieckcych z Polski

- Komisja ds. specjalizacji AEPC - cztonek

- Sekcja Kardiologii Dzieece] Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego — celon
Zarzadu od 2004 r.

- Komisja Planowania i Rozwoju Pol.Tow.Kardiolkkgnego — cztonek od 2004 r.

- Biblioteka Pediatrii Wydawnictwa Lekarskieg@\WL — przewodniczca Komitetu
Redakcyjnego

- Konsultant krajowy w dziedzinie kardiologiiidziecej - od 2001 r.

- Rada ,Narodowego Programu Profilaktyki i LeszeChorob Uktadu Sercowo
Naczyniowego POLKARD — cztonek 2003 — 2005

- Kapituta Orderu Przyjaciel IP CZD - cztonek

Kierku § Jarostaw '
- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN —
cztonek

Kmieé Tomasz
- Polskie Towarzystwo Neurologéw Dzigcych — czionek Komisji Rewizyjnej
- Polskie Towarzystwo Rehabilitacji Neurologiegr cztonek Zargdu Gtéwnego od 2002 r.
- Komisja Neurologii Rozwojowej Komitetu Nauk ddelogicznych PAN — czionek 2003 —
2006 r.

Kowalik Agnieszka

- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Didtie— cztonek

- Polskie Towarsystwo Naukywieniowych - cztonek

- Ogdlnopolska Sekcja Wrodzonych Wad MetaboliZfoiskiego Towarzystwa
Pediatrycznego - czlonek

Krajewska-Walasek Matgorzata

- European Society of Human Genetics - cztonek

- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka - vpreewodniczca od 2002 r.

- Komisja Genetyki Medycznej Komitetu Genetykat@vieka i Patologii Komérkowej PAN

przewodniczca od 1996 r.

- Komisja Neurogenetyki Komitetu Nauk Neurolagigch PAN - cztonek od 1994 r.

- Komisja Wrodzonych Wad Rozwojowych KomitetuZzwmju Cztowieka PAN — cztonek
od 1997 r.

- Rada Naukowa Instytutu Genetyki Cztowieka vemamiu — cztonek od 2001 r.
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Ksiazek Joanna
- International Society of Nephrology (ISN) 4azek

Ksiazyk Janusz

- ESPGHAN (Eur.Society of Pediatric Gastroerltayg, Hepatology and Nutrition) —
cztonek z wyboru

- ESPEN (European Society of Parenteral andr&ntuitrition) - cztonek

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepaddli Zywienia Dzieci — przewodniazy
Sekcji

Zywienia Dzieci od 2003 r.

- Komisja FizjologiiZzywienia Komitetu Nauki &ywieniu Cztowieka PAN — cztonek

- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek Rddykowe]

- Klinika Pediatryczna — cztonek Rady Naukowej

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cAtdkemitetu Redakcyjnego

- Rada do Spraw Monitoringu (zgodnie z Ustandnia 11 maja 2001 r. o warunkach
zdrowotnychzywnaosci
| zywienia - cztonek

Ksiazyk Joanna

- Association of European Paediatric CardiolQ§PC) - cztonek od 1992 r.

- European Society of Cardiology - cztonek 087..

- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonek

- Sekcja Kardiologii Inwazyjnej Polskiego Towgsiwa Kardiologicznego - cztonek od 1997
r.

- Sekcja Dzieeica Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego - przemozica

Kurenko-Deptuch Magdalena
- European Society for Immunodeficiencies - nelo
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej — cztonek

Latoszynska Joanna
- International Society of Nephrology (ISN) 4azek

Litwin Mieczystaw
- International Society of Nephrology (ISN) 4arzek
- International Pediatric Nephrology Associat{tihPNA) — cztonek
- Polskie Towarzystwo Nadaienia Tetniczego - cztonek
- Standardy Medyczne — Redaktor
- Hypertension — wydanie polskie — cztonek Rildykowej
- Pediatric Nephrology - recenzent
- Pediatria Polska - recenzent

Lorenc Roman
- Polish Biochemical Society - cztonek od 1965 r
- Polish Biochemistry Society - cztonek od 1982
- President of Calcium and Phosphate Metabofisting Group European Society
for Clinical Investigation - cztonek od 1976
- American Society for Bone Mineral Researchterek od 1979 r.
- Bone and Tooth (UK) - cztonek od 1981 r.
- European Fundation for Osteoporosis and Based3es - reprezentant Polski
- Multidisciplinary Osteoporotic Forum - przewodzacy od 1990 r.
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- International Federation of Societies of 8kal Diseases Member of Advisory Counci. -
od 1974 r.

- European Fundation for Osteoporosis and Baeed3es - cztonek Rady Naukowej od
1997 r.

- International Society for Clinical Densitometrp to now 1994 r.

- Certified Clinical Densitometrist - cztonek 2600 r.

tyszkowska Matgorzata

- Eur.Society of Parenteral and Enteral Nutniticcztonek grupy roboczej Home Artificial
Nutr. od 2003 r.

- Polskie Towarzystw#ywienia Pozajelitowe i Dojelitowego — wiceprezes2ad?2 r.

- Polskie Towarzystwo Gstroenterologii, Hepagiilo Zywienia Dzieci — sekretarz Sekgcji
Zywienia od 2004 r.
- Home Atrtificial Nutrition przy ESPEN — cztonekugy roboczej

Madalinski Kazimierz
- Komitet Etiopatogenezy i Zakan PAN — cztonek
- Pastwowy Zaktad Higieny — cztonek Rady Naukowe]
- Instytut Hematologii — cztonek Rady Naukowej

Majak Dorota
- Polskie Lekarskie Towarzystwo Radiologiczrztonek

Matunowicz Ewa
- The European Society for Paediatric Endocdgpl(ESPE) - cztonek od 1996 r.

Markiewicz Matgorzata
- European Pediatric Surgical Association - oeto

Maruszewski Bohdan

- Europejskie Towarzystwo Kardio - Torakochiromg(EATS)

- Europejski Komitet Wad Wrodzonych Serca EAGT#zewodniczcy

- Komisja Bazy Danych EACTS - cztonek

- Europejska Baza Danych Wad Wrodzonych Sefaieci - dyrektor

- Europejskie Towarzystwo Kardiochirurgow Dzigwich - cztonek Zargdu

- Amerykaskie Towarzystwo Torakochirurgéw (Society of Thaca8urgeons - STS) -

przedstawiciel EACTS w Komitecie Wad Wrodzomyserca STS

- Migdzynarodowy Komitet Nomenklatury Wad Wrodzonychcaer cztonek i
wspOotprzewodniczey

- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgowzianek Zarzdu i Sekretarz Generalny
Elekt

- Klub Kardiochirurgéw Polskich - prezes

Maryniak Agnieszka

- International Neuropsychological Society -orwk

- Sekcja Psychologii Klinicznej Dziecka Pol. T&sychologicznego — wiceprzewodnica
od 2004 r.

- Zeszyty Sekcji Psychologii Klinicznej DziecRal. Tow.Psychologicznego — cztonek
kolegium red.

Michatkiewicz Jacek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Klinicznej id®viadczalnej - cztonek

157



- Polskie Towarzystwo Cytometrii Przeptywowejztonek

Mierzewska Hanna
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — sekretakcf Wrodzonych Wad Metabolicznych
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka — cakn
- Polskie Towarzystwo Neurologéw Dziegcych - cztonek

Migdat Marek
- European Respiratory Society - cztonek
- European Society of Intensive Care Medicireztenek
- European Register of Congenital Central Hyptilegion Syndrome — krajowy koordynator

Mikotajczyk Kinga
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych - cztonek

Milewska-Bobula Bogumita

- International Evoked Response Audiometry St@dyup — cztonek 2003 — 2005 .

- European Forum for Good Clinical Practice 2005 r.

- Oddziat Warszawski Pol.Tow. Medycyny Perinaggt przewodniczca Zaradu 2003 —
2005 r.

- Komitet Parazytologii PAN — cztonek od 2003 r.

- Komisja ds. Toksoplazmozy wrodzonej Komiteturd ytologii PAN — przewodnigza od
2003 r.

- Magazyn Lekarza Rodzinnego — cztonek Rady Neuak

- Zespot Ekspertow ds. akredytacji w dziedzeeliatrii przy Ministrze Zdrowia — cztonek
od 2002 r.

- Program Powszechnych Przesiewowych Ba&tachu u noworodkéw przy Fundaciji
Wielkiej Orkiestry

Swiatecznej Pomocy — wiceprzewodnica Rady Programowej - od 2004 r

- Zespot Ekspertow do zaopiniowania wnioskow o skrde szkolenia specjalizacujnego w
dziedzinie

neonatologii 0 od 2003 r.

Olczak-Kowalczyk Dorota
- Polskie Towarzystwo Stomatologiczne — cztonek

Oracz Grzegorz
- European Pancereatic Club — cztonek

Pac Malgorzata
- European Society for Immunodeficiencies - nelo
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej — cztonek

Pawinska Alicja
- Polskie Towarzystwo Mikrobiologéw — cztonek idji Rewizyjnej od 2004 r.

Pawilowska Joanna

- ESPGHAN (European Society of Paediatric Gastirerology, Hepatology and Nutrition) -
od 1999 .

- International Pediatric Transplant AssociatiBiA — cztonek od 2002 r.

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — cztonakzzdu
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- Polskie Tow. Gastroenterologii, Hepatolodfiyiwienia Dzieci - Przewodniaza Sekcji
Hepatologicznej

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologiczne -erek

- Polskie Towarzystwo Transplantologiczne - oelo

- KomisjaZywienia Dzieci i Mfodziey Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN -
cztonek

- Pediatria Wspoiczesna, Gastroenterologia, téépgia i Zywienie - czt. Komitetu
Naukowego od 1999 r.

- Medycyna po Dyplomie - cztonek Komitetu Nauleyo

- Clinical and Experimental Hepatology — cztom@mitetu Naukowego

Patzer Jan
- Hospital Infection Society - cztonek

Perek Danuta
- International Society of Pediatric Oncologyd8) - cztonek od 1988 .
- Polskie Towarzystwo Onkologii | Hematologii iBzicce] — V-ce Prezes
- Komisja Onkologii Wieku rozwojowego PAN - criek
- Polska Unia do Walki z Rakiem - cztonek zgioel i cztonek Zaradu
- Polska Unia dla Onkologii - cztonek Rady Nawiep
- Pediatria Polska - czlonek Komitetu Redakcgme
- Pediatria & Medycyna Rodzinna — cztonek regiakc

Perek-Polnik Marta
- Internationa Society of Paediatric OncologyQ®) — cztonek

Pigtosa Barbara
- European Federation of Immunogenetics - c&4one

Piegdaa Grazyna

- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Pediatrycznych — cztonek od 1996 r.

- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Epidemiologicznych — cztonek od 1995 r.

- Krajowa Rada Akredytacyjna Szkolnictwa Medyega przy Ministrze Zdrowia — cztonek
2001 — 2005 r.

- FORUM - Ogélnopolski Biuletyn StowarzyszenialBgniarek Pediatrycznych — redaktor
naczelny

- Magazyn Pielgniarki i Potaznej — cztonek Rady Programowo-Naukowej

Pietraszek Ewa
- Polskie Towarzystwo Diagnostyki Laboratoryjrejztonek od 1980 r.
- Krajowa Izba Diagnostow Laboratoryjnych — e korporacji od 2002 r.

Pietrucha Barbara
- European Society for Immunodeficiencies - nelo
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - czionek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej - cztonek

Piontek Elzbieta

- Endokrynologia Pediatryczna - cztonek KomitBeedakcyjnego od 2002 r.

- Nowa Klinika - cztonek Rady Naukowej

- Klinika Pediatryczna - cztonek Rady Naukowe|1994 r.

- Endokrynologia, Diabetologia i Choroby PrzenyidMaterii Wieku Rozwojowego —
cztonek red.
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- Zespot Ekspertow ds. Akredytacji z pediatigizionek
- Zespot ds. uznania specjalizaciji z pediatriiskanek za gramic- cztonek
- Komisja Egzaminacyjna do przeprowadzanigspaowego egzaminu z pediatrii — cztonek
2003 r.
- Konsultant medyczny programu edukacyjno-epid&gicznego ,Wolné¢ Oddechu,
Zapobiegaj astmie.”
realizowanego przez Departament Promocji Zdrovidswiaty Zdrowotnej Gtownego
Inspektoratu
Sanitarnego

Pirég Maciej
- Polskie Stowarzyszenie Dyrektorow Szpitali icaprezydent

Polnik Dariusz
- European Pediatric surgical Association engk
- International Society of Pediatric Surgical Orugp} - cztonek

Popowska Ewa
- European Society of Human Genetics - cztonek

Prokurat Sylwester

- European Dialisis&Transplantation AssociatiBafopean Renal Association (EDTA/ERA)
-0d 1993 .

- International Society of Nephrology (ISN) ztanek od 1997 r.

- International Pediatric Transplantation asstoen (IPTA) - cztonek

Pronicka Ewa
- The Society for the Study of Inborn Errordvétabolism (SSIEM) - corresponding
member
of the SSIEM Council responsive for Poland &astern Europe (z watkiem Czech
Republic
and Slovakia) - do wrgeia 2005
- Ogdlnopolska Sekcja Wrodzonych Wad MetabalizPolskiego Towarzystwa
Pediatrycznego - przewodniga od 2002 r.
- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN - v-ce przewocaica od 1998 (3 kadencja)
- Komisja Endokrynologii Komitetu Rozwoju Cztoskia PAN — cztonek
- Komisja Onkologii Komitetu Patofizjologii Konnki PAN — cztonek
- Komisja Genetyki Komitetu Patofizjologii KomdrPAN
- Komisja Europejska — niezatey ekspert programow naukowych
- Przegld Pediatryczny - cztonek Rady Naukowej
- Klinika Pediatryczna - cztonek redakcji
- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek kejila
- Pediatria Polska — cztonek redakcji
- Endokrynologia, Diabetologia i Choroby PrzenyidMaterii Wieku Rozwojowego —
cztonek redakcji

Radziszewska-Konopka Marzanna
- International Society of Audiology — cztonek

Rokicki Dariusz
- Klinika Pediatryczna — cztonek redakcji

Roszkowski Marcin
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- European Society for Pediatric Neurosurgezgtenek Komitetu Wykonawczego,
prezees Komitetu 2004 — 2006 r.

- Polskie Towarzystwo Neurochirurgéw - cziorftzadu Gtownego 2001-2005 r.

- Polskie Towarzystwo Neurochirurgdéw — redaldiwon internetowych od 2005 r.

- Sekcja Neurochirurgii Dziegiej PTNch - z-ca przewodnigzego Sekcji od 1992 r.

- Komisja NaddinieniaSrodczaszkowego i Obgku Mézgu PAN od 1996 r.

- Neurologia i Neurochirurgia Polska - cztionetdlégium Redakcyjnego

Roézycka Bogumita

- Biuletyn FORUM Polskiego Stowarzyszenia Byaiarek Pediatrycznych — cztonek
redakcji

- Mazowiecka SieSzpitali Promujcych Zdrowie — vice przewodnigza

- Poslka Federacja Edukacji w Diabetologii -ocek zaradu od 2005 r.

Rutynowska Olga
- Internationa Society of Paediatric OncologyQ[®) - cztonek

Ryzko Jozef

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagili Zywienia Dzieci — przewodniazy

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii - czione

- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN -
cztonek

- Pediatria Wspotczesna, Gastroenterologia, téggia i Zywienie - Z-ca Redaktora
Naczelnego od 1999 r.

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Standardy Medyczne - cztonek Komitetu Naukosveg

- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek KetaiNaukowego

- Twgj Lekarz Rodzinny — cztonek Komitetu Naulexyo

Serafinowicz Maryla
- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Pediatrycznych — cztonek Zgia

Skobejko-WIlodarska Lidia
- European Society for Paediatric Urology - oz
- Polskie Towarzystwo Urologiczne - cztonek
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych — cztonek

Socha Jerzy

- ESPGHAN (European Society of Paediatric Gasirerology, Hepatology and Nutrition) —
cztonek

- ESPEN (European Society of Parenteral andr&ntuitrition) - cztonek

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne - cztonek

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologiczne -erek Zaradu Kota Warszawskiego

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepadili Zywienia — prezes honorowy

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - czionek

- KomitetZywienia Cztowieka PAN — V-ce przewodnigcy .

- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN -
przewodniczcy

- Komitet Epidemiologii, Profilaktyki ChorébAywienia Cztowieka PAN — cztonek 2003 -
2006

- InstytutZywnosci i Zywienia — czionek Rady Naukowej — Il kadencja

- Pediatria Wspoifczesna, Gastroenterologia, téépgia i Zywienie - cztonek Komitetu
Naukowego od 1999 .
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- Nowa Pediatria - cztonek Komitetu Naukowego

- Standardy Medyczne — cztonek Komitetu Naukaweg

- Klinika Pediatryczna - cztonek Komitetu Naukeyo

- Pediatria Praktyczna — cztonek Komitetu Nau&gw

- Biblioteka Pediatrii Wydawnictwa Lekarskiegd\WL — cztonek Komitetu Naukowego

Socha Piotr

- ESPGHAN (Eur.Society of Paediatric Gastroeottayy, Hepatology and Nutr.) Liver
Committee — czionek

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagdli Zywienia Dzieci — sekretarz

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologiczne -erngk

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — cztonek

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne - cztonek

- KomisjaZywienia Dzieci i Mfodzigey Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN -
cztonek

- Standardy Medyczne - Redaktor Naczelny od 2000

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cZtdkemitetu Naukowego

Stolarczyk Anna

- Warszawski Oddziat Polskiego Towarzystwa Didtie- cztonek

- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN -
sekretarz od 1997 r.

Stradomska Teresa
- European Study Group of Lysosomal Disease§&(HES — cztonek od 1999 r.

Syczewska Matgorzata
- European Society for Movement Analysis in Adatel Children — cztonek Zadu od 2005
r.

Sykut-Cegielska Jolanta

- The Society for the Study of Inborn Errors of stalism (SSIEM) — cztonek od 2000 r.
- SSIEM - cztonek korespondent (z wyboru) na Rgl8¥egry i Rosg — od wrzénia 2005 r.
- Sekcja Wrodzonych Wad Metabolizmu PTP — cztonakztiu

Szewczyk Alicja

- Polskie Stowarzyszenie Righiarek w Diabetologii — cztonek Zayau

- Ministerialny Zesp6t ds. Programu Polityki Zdrotnej dot. Prewencji leczenia cukrzycy -
cztonek

Szufladowicz-Waniak Jolanta
- SIGIA (Sekcja Ginekologii Dziegtej) — cztonek
- EFSUMB (Europejskie Towarzystwo Ultrasonografie - cztonek

Smigielski Mieczystaw
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych - cztonek

Smirska Ewa
- International Society of Nephrology (ISN) — czédn

Toth Krzysztof

- Nuclear Medicine Review — cztonek Komitetu Redgkego
- Problemy Medycyny Nuklearnej — cztonek Komiteted@akcyjnego
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- European Board of Nuclear Medicine — przedstatienlski z ramienia Naczelnej Izby
Lekarskiej

Turska-Kmie ¢ Anna

- Association for European Pediatric Cardiol¢gizPC) - cztonek

- Sekcja Wad Serca Polskiego Towarzystwa Kaodioknego - skarbnik od 2004 r.

- Sekcja Kardiologii Dziegtej Polskieo Towarzystwa Kardiologicznego — sekeetal 2004
r.

- Konsultant wojewddzki w dziedzinie kardiolodzieckcej dla wojewddztwa
swietokrzyskiego - do 2002 r.

Tylki-Szymanska Anna
- European Study Group on Lysosomal Diseaséonek od 1994 r.
- European Study Group on Gaucher Disease nektod 1996 r.

Walewska-Wolf Matgorzata
- SIGIA (Sekcja Ginekologii Dziegtej) — cztonek
- Polskie Towarzystwo Endokrynologiczne — czione
- Polskie Towarzystwo Ginekologiczne - cztonek

Wawer Zbigniew

- International Association Therapeutic Drug Monitg & Clinical Toxicology (Kanada) —
cztonek od 1999 r.

- Polskie Towarzystwo Toksykologiczne — czionek26@1 r.

- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych — czikhke@rporacji od 2003 r.

Wierzbicka Aldona

- International Atheriosclerosis Society (IAS) 4@k od 2002 r.

- Polskie Towarzystwo Badanad Miadzyca — cztonek od 1999 r.

- Polskie Towarzystwo Diagnostyki Laboratoryjnegztonek od 1999 r.

- Krajowa Izba Diagnostow Laboratoryjnych — czikhkerporacji od 2002 r

Wisniewska Barbara
- Sekcja Logopedyczna Towarzystwa Kultugyyka - cztonek Zaegdu od 1998 r.

Wolska-Kusnierz Beata
- European Society for Immunodeficiencies - nelo
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej - cztonek

Wotoszczuk-Gebicka Bogumita
- European Society of Anaesthesiologists — aon
- Polskie Towarzystwo Anestezjologii i Intensyayii erapii - cztonek

Woynarowski Marek
- ESPGHAN (European Society of Paediatric Gastierology, Hepatology and Nutrition) —
cztonek

Wozniewicz Bogdan
- European Society of Pathology — cztonek
- Pediatric Pathology Society - cztonek
- Polskie Towarzystwo Patologii Dziecgj - prezes od 1997 r.
- Annals of Diagnostic Pediatric Pathology - Riedr Naczelny od 1997 r.
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- Kardiochirurgia Torakochirurgia Polska — caérkolegium redakcyjnego

Ziotkowska Lidia
- Association of European Paediatric CardiolOPC) - cztonek od 2005 r.

Zubrzycka Maria
- Association of European Paediatric CardiolpgPC) - cztonek od 1998 r.
- European Society of Cardiology - cztonek
- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonek
- Sekcja Kardiologii Inwazyjnej Polskiego Towgstawva Kardiologicznego — cztonek

Zwolinski Piotr

- Komisja Neurofizjologii Klinicznej Komitetu N& Neurologicznych PAN — cztonek od
1993r.

- EpiSwiat dla Lekarzy — redaktor naczelny od 2003 r.

164



NAGRODY NAUKOWE

Lp. Nazwisko i imie Nazwa nagrody Kto przyznat Nagrodzona praca
1. Ryszard Grenda i Zespotowa Nagroda za Minister Zdrowia .Nefrologia dzieeta”, pod red.
zespot: [Il tomowy podecznik M.Sieniawskiej i T.Wysziiskiej.
Teresa Wysziyska, Wyd. OINPHARMA Sp. z o.0.
Zofia Konopielko, Warszawa 2004
Czestaw Szymkiewicz,
Bogdan Wdniewicz,
Mieczystaw Litwin,
Jan Zawadzki, Joanna
Ksiazek, Andrzej
Borowski, Matgorzata
Gorzkowska-Paczwa,
Alicja Tysarowska,
Danuta Perek,
Borzenna Dembowska
Baginska,
Lidia Skobejko-
Wiodarska,
Anna Jakubowska-
Winecka
2. Elkbieta Czarnowska Zespotowa Nagroda | Rektor Politechniki| Osiagniecia naukowe w 2004 r. w
Warszawskiej pracach zespotu Wydziatudynierii
Materiatlowe;j
3. Grzegorz Oracz Wyidienie za plakat Komitet Naukowy Oracz G., Oralewska B., Teisseyre
World Congress of| M., Bak D.: Analysis of etiological
Gastroenterology, | factors predisposing to chronic
Montreal pancreatitis in childhood.
4. Grzegorz Oracz Wyraienie za plakat Komitet Naukowy| Oracz G., Oralewska B.,
13th United Sobczyiska-Tomaszewska A.,
European Teisseyre M., Bak D.: The clinical
gastroenterology | course of chronic pancreatitis in
Week, Kopenhaga| children associated with N34S —
SPINK1 mutation.
5. llona Rosiak Wyrinienie za plakat Komitet Naukowy| Rosiak I. i wsp.: The influence of
Europejskiej probiotic Laictobacillus strains on th
Konferenciji nt. level of total IgE and IL-18 in the
Probiotykoéw i ich | sera of children with atopic
zastosowania, dermatitis.
Europrobio 2005,
Krakow
6. Olga Rutynowska- Il nagroda w dziedzinie| Pol. Towarzystwo | Rutynowska-Pronicka O., Hautz W,
Pronicka nauk klinicznych za Onkologii i Brozyna A., Dembowska-Bafiska
prac przedstawiomna | Hematologii B., Drogosiewicz M., Stypiska M,,
Il Zjezdzie Dzieckcej Perek D.: Préba leczenia
Pol.Tow.Onkologii i zachowawczego u pacjentow z
Hematologii Dziegicej jednooczy postaci retinoblastoma
7. Marcin Kruk Nagroda za najlepszy | moderatorzy sesji | Kruk M., Jaworski M.,
merytorycznie plakat | plakatowej tukaszkiewicz J., Karczmarewicz E.
XVI Wielodyscypli- Bilinski P., Czerwiski E., Lewhski
narnego Forum A., Marcinowska-Suchowierska E.,
Osteoporotycznego Milewicz A., Spaczyiski M.,
Uitterlinden A., Lorenc RS. | grupa
EPOLOS: Cgstaos¢ wyskpowania
genotypow VDR, COLld1 i Eraa u
dorostych mzczyzn i kobiet w
populacji polskiej — badanie
EPOLOS.
8. Ebbieta Nagroda za najlepszy | moderatorzy sesji | Czech-Kowalska J., Dobriaska A.,
Karczmarewixz merytorycznie plakat | plakatowej Pleskacziiska A., Niezgoda A.,

XVI Wielodyscypli-

Gotkowska M., Witwicki J.,
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narnego Forum
Osteoporotycznego

Gruszfeld D., ddrzejczak A.,
Karczmarewicz E.: Zasoby ustrojowe
witaminy D a homeostaza
wapniowo-foforanowa u
wczesniakow z mag urodzeniow
ponizej 1500 g.

D

9. Justyna Czech- [Il miejsce za plakat na| moderatorzy sesji | Czech-Kowalska J., Dobraska A.,
Kowalska V Neonatologicznej plakatowej Kornacka K., Gruszfeld D.:
Szkole Zimowej w llosciowe badanie ultrasonograficzrie
Zakopanem kosci piszczelowej w ocenie
mineralizacji kéci u noworodkéw
urodzonych przedwcznrie.

10. Matgorzata Syczewska  Dyplom za zdobycie|l Komitet Naukowy | Wolny temat
miejsca w prezentaciji
ustnej na XXII
Konferencji Naukowo-
Szkoleniowej
Ortopeddéw Wojska
Polskiego w
Bydgoszczy

11. | Alina Kepka Zespotowa nagroda | | Rektor Akademii | Osiagniccia naukowe w roku
stopnia Medycznej w akademickim 2004/2005

Biatymstoku
12. | Joanna Pietrusska, Nagroda za projekt Polskie Metody edukacyjne i psychologiczn
Alicja Szewczyk programu edukacyjnegp Towarzystwo w leczeniu cukrzycy u dzieci i
Diabetologiczne miodziezy.

13. Dariusz Polnik Nagroda za najlepszy| International Polnik D., Bacewicz L., Kowalewska
plakat na Annual Society of E., Czafska A., Grajkowska W.,
Confernce of the Paediatric Surgical| Kalicinski P., Perek D.: Broviac
Int.Society of Pediatric | Oncology catheter insertion-own.
Surgical Oncology,
Vancouver

14. Bogumita Wotoszczuk Il nagroda za prace Fundacja na RzecZ 1/ Wotoszczuk-@bicka B.,

Gebicka

przedstawione na XV
Miedzynarodowym
Zjezdzie Pol.Tow.
Anestezjologii i
Intensywnej Terapii w
Poznaniu

Bezpiecznego
Znieczulenia

Wyska E., Grabowski T.,
Swierczewska A., Sawicka R.:
Interakcja sewofluranu-rokuronium
zachodzi na poziomie adza
nerwowo-mgsniowego.

2/ Woloszczuk-@bicka B.:
Interakcja rokuronium-sewofluran u
dzieci — implikacje Kkliniczne.
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SPRAWOZDANIE Z DZIALALNO S$CI BIBLIOTEKI NAUKOWEJ W 2005 ROKU.

|. Ksiegozbior

Stan inwentarza na d4i€81.12.2005 r.: 12.897 vol. Kgiek o wartdci 379.270,09 zt.W
okresie sprawozdawczym przybyto 222 volakek, broszur i skryptow a¢znej  wartéci
24.578,62 zt.

II. Czasopisma

W 2005 r. wptyrto do Biblioteki Naukowej 136 tytutdbw czasopism mednych w tym: 34
tytuty zagraniczne i 102 tytuty krajowe.
Na dzieh 31.12.2005 roku Biblioteka posiadata 7104 volscgasm ( 366 tytutdw).

[ll. Udost epnianie zbiorow

Na dziex 31.12.2005 r. zarejestrowanych byto w Bibliotecaukbwej 1924 czytelnikbw. W
ciagu roku przybyto 73 czytelnikdw, ubyto 41. Odnotowal887 odwiedzin w czytelni ( w
tym: udosg¢pniono na miejscu 804 kgiki i 11.134 czasopisma). 1367 osOb skorzystato w
czytelni z dosipu do baz medycznych i internetu.

Sporadzono 357 wydrukow Polskiej Bibliografii Lekarskidyledline.

Na zewntrz wypazyczono 1558 karek i 1322 czasopisma.

Biblioteka posiada aktualnie dept do baz Elsevier (ScienceDirect), Blackwell Symyerg
Proquest i Cochrane Library, oraz dgk#zaci prenumerowanych czasopism.

Stopien wykorzystania baz w latach 2004-2005

Baza 2004 2005
Blackwell Synergy - 1671
Proquest 2628 3267
Elsevier 7356 9295
(ScienceDirect)

Razem - 9984 14233
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IV. Wypozyczenia medzybiblioteczne

W 2005 r. Biblioteka Naukowa otrzymata zamoéwiergaok. 4.000 artykuty.

Wigkszai¢ udostpniono ze zbiorow wiasnych i bezptatnych wersjkalenicznych.

Pozostale zamowiono w Gtownej Bibliotece Lekarskianych bibliotekach krajowych 201,
poprzez system doc@med 679 i system SUBITO 28.

Z innych bibliotek wypayczono 1 prag habilitacyjra i 2 prace doktorskie, do innych bibliotek
wystano 102 kopie artykutdw, 3 prace doktorskieprdce habilitacyjne.

V. Dziatalnosé informacyjna Biblioteki Naukowej

1. Pracownicy Instytutu as na bigaco informowani o nowiach bibliotecznych za
posrednictwem komunikatow i strony internetowe.

2. Na miejscu lub telefonicznie pracownicy biblikitedzielap instruktay korzystania z baz
elektronicznych.

3. Dla wszystkich pracownikow Instytutu zorganizowazostato szkolenie z przeszukiwania
bazy Proquest Medical Library przeprowadzone ppezownika firmy Akme Archive, oraz
szkolenie dotycxe korzystania z czasopism elektronicznych przepdawne przez
pracownika formy ABE Marketing w czasie wystawyagsk medycznych.
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DZIALALNO SC
SZKOLENIOWA
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SPRAWOZDANIE
Z DZIALALNO SCI SZKOLENIOWEJ WY ZSZEJ KADRY MEDYCZNEJ

SPECJALIZACJE LEKARZY

1. Stary tryb odbywania specijalizacji
(wg zaradzenia MZiOS z 1983r.)

Liczba ogdtem osbb specjalizajcych sg - 7

w tym
* specjalizugcych sk na Il stopié z:
rehabilitacji medycznej -2
protetyki stomatologicznej -1
chordb zakanych -1
seksuologii -1
pediatrii -2

Liczba ogotem oso6b, ktore ukaczyty specjalizacg - 3

w tym

* specjalizagg | stopnia

* specjalizagj po Il stopniu (szczegotay

-2

2. Nowy tryb odbywania specjalizacii

dwozporadzenia MZiOS z 1999r.)

-1

Miejsca akredytacyjne przyznane przez Ministra Zdrowia dla poszczegoélnych klinik

IPCZD
W PEDIATRII
Liczba Liczba miejsc wykorzystanych
Nazwa Kliniki / Zaktadu p”fnﬁi;?sly““ prac%rvz\/?ﬁkéw przz‘zf,v‘;’;t?gy z
szkoleniowych

Klinika Onkologii 6 8 3
Klinika Gastroenterologii, Hepatologi 25 8 11
i Immunologii
Klinika Niemowgca 12 2 9
Klinika Patologii Noworodka 4 1 3
Klinika Neurologii i Epileptologii 4 2 2
Klinika Pediatrii 30 6 14
Klinika Kardiologii 10 1 8
Klinika Nefrologii i Transplantaciji 2 1 0
Nerek
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W POZOSTALYCH DZIEDZINACH

Liczba Liczba miejsc
Nazwa Kliniki / Zaktadu Nazwa przyznanych wykorzystanych
specjalizaciji miejsc przez przez
szkoleniowych| pracowniké | osoby z
w zewmntrz
Klinika Anestezjologii i Intensywnej anestezjologia i 25 17 8
Terapii intensywna terapia
Klinika Chirurgii Dzieckcej i chirurgia dziecgca 8 4 4
Transplantacji Narzdow transplantologia 4 4 0
Klinika Kardiologii kardiologia 16
dzieckca
W TYM DLA WOJEWODZTW :
mazowieckiego 11 7 \ 5
lubelskiego kardiologia 2
podkarpackiego dziececa 2
swietokrzyskiego 1
Klinika Kardiochirurgii kardiochirurgia 5 3 1
Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii,
w tym: gastroenterologia 4 0 4
1) Oddziat Gastroenterologii transplantologia 4 0 0
immunologia 6 1 8
2) Oddziat Immunologii kliniczna
Klinika Onkologii onkologia i
hematologia 6 3) 0
dziececa
Klinika Neurologii i Epileptologii neurologia 6 2 3
dzieckca
o . nefrologia 8 1 1
Klinika Nefrologii i Transplantaciji transplantologia 2 1 0
Nerek
Klinika Patologii Noworodka neonatologia 6 0 7
Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej| rehabilitacja 14 1 9
medyczna
Zaktad Genetyki Klinicznej genetyka 6 1 3
kliniczna
Zaktad Medycyny Nuklearnej medycyna 4 0 1
nuklearna
Zaktad Patologii Jamy Ustnej stomatologia 4 3 0
dzieckca
Klinika Pediatrii, w tym : _
1) Oddziat Endokrynologii endokrynologia 3 1 0
Klinika Urologii Dzieckcej urologia 5 0
dziececa
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Liczba lekarzy, ktérzy ztozyli wniosek o otwarcie wybranej dziedziny
specjalizacji - 20

Liczba oséb, ktore uzyskaty zgoda rozpocgcie specjalizacji -13
w tym

* rozpoczynajcych specjalizagjod pocatku -4

* kontynuupcych po | stopniu specjalizacji -1

* otwierapcych specjalizagjpo Il stopniu (szczegotay - 8

Liczba ogotem lekarzy specjalizugcych si - 80
w tym
* rozpoczynajcych specjalizagjod pocatku -39
* kontynuupcych po | stopniu specjalizacji -41

Liczba lekarzy, ktérzy kontynuuj a specjalizacg poza IP CZD w ramach przyznanych
miejsc akredytacyjnych w innych placowkach - 7

w tym
* w psychiatrii -2
* w neurologii -1
* w potaznictwie i ginekologii -1
* w diabetologii -2
* w mikrobiologii lekarskiej -1

Liczba lekarzy, ktérzy ukonczyli specjalizacg - 38

w tym
w alergologii -1
w anestezjologii i intensywnej terapii -5
w chirurgii dziectcej -3

w dermatologii i wenerologii -1
w gastroenterologii -2
w genetyce medycznej -1
w immunologii klinicznej -1
w medycynie nuklearnej -1

w nefrologii -3
w pediatrii -11
w radiologii i diagnostyce obrazowej -1
w rehabilitacji medycznej -2
w urologii dziectce] -6
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II. SPECJALIZACIE LEKARZY SPOZA IPCZD

(zatrudnionych w innych placowkach; odbysajch specjalizacje w IPCZD na podstawie
skierowania z Wojewddzkiegar@dka Doskonalenia Kadr Medycznych - w ramach pragigch
dla IPCZD przez Ministra Zdrowia miejsc akredytaggh )

Liczba ogotem specjalizugjcych se (w tym take lekarze rezydenci-)104
w tym
* rozpoczynajcych specjalizagjod pocatku - 60
* kontynuggych po | stopniu specjalizacji 44
Liczba osob, ktore ukaiczyly specjalizacg - 15
w tym
w pediatrii -13
w chirurgii dziectcej -1
w rehabilitacji medycznej 1-

Liczba lekarzy — rezydentéw, zatrudnionych w paegainych klinikach

- 43

Nazwa kliniki Nazwa specjalizaciji Liczba
rezydentéw
Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii anegjalogia i intensywna 3
terapia
Klinika Chirurgii Dzieckcej 1 Transplantacj chirurgia dziegica 2
Narzadow
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologiimmunologia kliniczna 1
Zaktad Genetyki Medycznej genetyka medyczna 2
Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej rehabilitacjeedyczna 6
Klinika Patologii Noworodka neonatologia 4
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologi 5
Klinika Patologii Noworodka 3
Klinika Neurologii o 2
Klinika Niemowleca pediatria 3
Klinika Pediatrii 8
Klinika Kardiologii 3
Klinika Onkologii 1
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. STAZ PODYPLOMOWY

W ramach stau podyplomowego przgio ogotem na staczastkowy w pediatrii21 lekarzy:

w tym: neonatologia 3 lekarzy

IV. SZKOLENIA WEWN ATRZODDZIALtOWE

W Klinikach i zaktadach zorganizowaht6 szkolé wewrgtrznych, w tym :

Zaktad Biochemii i Medycyny Diwiadczalne] -20
Klinika Pediatrii -16
Zaktad Patologii - 10
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunoliog - 13
Klinika Niemowleca - 26
Klinika Neurologii -12
Klinika Kardiologii -5
Zaktad Patologii Jamy Ustnej -6
Klinika Patologii Noworodka -8

Fig. 1 Liczba szkolewewmtrzoddziatowych zorganizowanych W IPCZD w latacl@20

2005

140
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100 -
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V. SZKOLENIA INDYWIDUALNE

W Klinikach i zaktadach diagnostycznych przeszkologétem 333 lekarzy:

Klinika Okulistyki
Klinika Kardiologii
Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
Klinika Urologii
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunoiog
Oddziat Gastroenterologii i
wtym: Hepatologii
Oddziat Immunologii
Klinika Nefrologii i Transplantacji Nerek
Klinika Pediatrii
wtym: Oddziat Endokrynologii
Oddziat Choréb Metabolicznych
Oddziat Diabetologii
Pracownia Dietetyczna
Klinika Chirurgii Dzieckcej i Transplantacji Nasow
Klinika Neurologii i Epileptologii
Klinika Neurochirurgii
Klinika Onkologii
Zaktad Genetyki Medycznej
Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej
w tym: Pracownia Fizjoterapii

Klinika Kardiochirurgii
Poradnia Ginekologii Dziegtej
Zaktad Patologii

Klinika Patologii Noworodka
Klinika Niemowleca

-73
-70
-36
-29
-26

-15
-14
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Fig. 2 Liczba os6b odbywajcych szkolenie indywidualne w IPCZD w latach

2001-2005
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VI. PRAKTYKI

W 2005 r. 497 studentéw Akademii Medycznych, Uniwersytetow iyoh wyzszych uczelni
oraz 73 stuchaczy szkot policealnych odbyto praktyki )
OGOLEM - 570 os6b

a) wramach umow zawartych ze szkotami : - 528 os6b
w Klinice Rehabilitacji Pediatryczne;j - 354
w Aptece -90
w Klinice Niemowkce] -25
w Zaktadzie Audiologii, Foniatrii i Laryngologii 20
w Klinice Pediatrii -15

w tym: Pracownia Dietetyczna -14
w Zaktadzie Psychologii Klinicznej -14
w Zakladzie Diagnostyki Laboratoryjnej -6
w Klinice Chirurgii Dziectcej i Transplantacji Naszlow - 2
w Zaktadzie Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej -2

b) w ramach indywidualnych zgtosie - 42 osoby

w Klinice Pediatrii -11
w tym: Pracownia Dietetyczna -4
w Zaktadzie Genetyki Medycznej -7
w Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej -5
w Klinice Gastroenterologii, Hepatologii i Immungiio - 4
w Klinice Kardiologii -3
w Klinice Kardiochirurgii -3
w Zaktadzie Psychologii Klinicznej -1
w Klinice Onkologii -1
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Fig. 3 Liczba os6b odbywajcych praktyki w IPCZD w latach 2001-2005
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VII. POSIEDZENIA KLINICZNE

Zorganizowanol8 posiedzé klinicznych o charakterze szkdleogdlnych z udzialem osob spoza
IPCZD.
TERMIN LICZBA
Lp. TEMAT POSIEDZENIA — REFERENT ORGANIZATOR UCZESTNIKO
W
Choroba Kawasaki. 60
1. |04.01.2005 dr Monika Kowalczyk Klinika Kardiologii
r.
Diagnostyka i monitorowanie leczenia ' o 38
2. |18.01.2005| pierwotnych i wtérnych choréb koi u dzieci i | Zaktad Biochemii i
r. dorostych. Medycyny
prof.dr hab.Roman S. Lorenc, Doswiadczalnej
dr n.przyr. Etbieta Karczmarewicz
1.Postpowanie diagnostyczne i lecznicze we 44
3. |01.02.2005 Wrodzonej
r. niedraznoici drég tzowych. Klinika Okulistyki
dr Beata Kocyla- Karczmarewicz
2.Guzy oczodotu u dzieci.
dr Barbara Chipcziska
Badania czynniwiowe ukfadu oddechowegq u 11
4. |15.02.2005| dzieci. Zaktad Fizjologii
r. doc. dr hab. n. med. Piotr Gutkowski Oddychania
Zespot Pradera, Labharta i Willego- paradygmat _ 25
5. 101.03.2005 dla zaburza rodzicielskiego pitnowania Zaktad Genetyki
r. genomu ludzkiego. Medycznej
dr Krystyna Spodar
Trudnaci diagnostyczne nowotworow mozgu. 21
6. |15.03.2005 dr Marta Perek- Polnik Klinika Onkologii
r.
Lepzenie i rehabilitacja dzieci z paemiem Klinika Rehabilitacji 55
7. 119.04.2005 mozgowym. Pediatrycznej
r. dr n.med. Jan Ciszecki, drzinMatgorzata
Syczewska
Chirurgiczne leczenie padaczki lekoopornej o 24
8. 110.05.2005| wieku dziecicego. Klinika Neurochirurgii
r. dr n .med. Piotr Zwoliski
Miejsce metod obrazowania w procesie _ _ 29
9. |24.05.2005| diagnostyczno-terapeutycznym u dzieci. |Zaktad Diagnostyki
r. dr n.med. Marek &lich Obrazowej
Problemy spoteczne wybranej grupy pacjentow
10. |07.06.2005 po transp|antacji Wroby_ Poradnia AdaptaCJI 23
r. mgr Beata Gurzkowska Spoteczne;
Leptyna, adiponektyna i rezystyna swietle 29
11.|14.06.2005 bada podstawowych i klinicznych. Zaktad
r. doc. dr hab. n.med. Roman Janas Radioimmunologii
Goraczka o nieustalonej etiologii. 57
12.]04.10.2005 doc.dr hab. n med. Janusz ¥sik Klinika Pediatrii
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Patomorfologiczne aspekty kardiomiopatii.

13.|18.10.2005 doc.dr hab. n.med. Maciej Pronicki Zaktad Patologii 13
r.
Znaczenie badamolekularnych w wyjgnieniu _ ' o 30
14. patogenezy zakan HBV, HCV. Zaktad Mikrobiologii i
08.11.2003  dr n.med. Katarzyna Dzig@anowska-Fangrat | Immunologii Klinicznej
r.
Nadcgnienie pierwotne u dzieci i mtodze Klinika Nefrologii, 47
15. | 22.11.20058 dOCdr habnmed MleczySlaW Litwin Transplantacji Nerek|
r. Nadcinienia Tetniczego
Lekarz wobec wykorzystywania seksualnegqg 52
16. | 06.12.2008 dzieci. Fundacja Mederi przy
r. dr Wiestaw Czernikiewicz IPCZD
Miejsce markerow obrotu kostnego w badaniach ' o 20
17.120.12.2003 choréb kéci —daswiadczenia IPCZD. Zaktad Biochemii i
r. dr n.przyr. Etbieta Karczmarewicz Meijcyny _
mgr Edyta Krykiewicz Doswiadczalne;
prof. dr hab. n.med. Roman Lorenc
573

OGOLEM UCZESTNIKOW POSIEDZEN

Srednia liczba 0s6b uczestnicych w posiedzeniu klinicznym - 34
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VIIl. KURSY PODYPLOMOWE

1. Udziat czynny (wykiady)

0 kursy specjalizacyjne organizowane w ramach ogdhsiego programu szkolenia Centrum
Medycznego Ksztatcenia Podyplomowed2 osoby
w tym
- na terenie Instytutu - 317
- poza Instytutem - 25

¢ kursy w ramach doskonalenia zawodowedd X osoby

w tym
- na terenie Instytutu - 130

- poza Instytutem - 11

2. Udzial bierny (uczestnictwo)

0 kursy specjalizacyjne organizowane w ramach ogdhsiego programu szkolenia Centrum
Medycznego Ksztatcenia podyplomowegt2 osoby
w tym
- na terenie Instytutu - 39
- poza Instytutem -33

¢ kursy w ramach doskonalenia zawodowe@0 esob
w tym
- na terenie Instytutu - 28
- poza Instytutem -52

¢ warsztaty szkoleniowe poza Instytutem13 oséb
W IPCZD zorganizowand3 kursy w ramach ogdélnopolskiego programu szkolenia Centrum
Medycznego Ksztatcenia Podyplomowego /kursy spiee@jne i doskonate dla lekarzy,

lekarzy stomatologéw/ w ktérych uczestniczyt®57 oséb z calego kraju (w tym 56
pracownikow).
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WYKAZ KURSOW CMKP W ROKU 2005.

Lp. TEMAT Charakter TERMIN Kierownik Naukowy Kursu Miejsce szkolenia Liczba
kursu uczestnikow
1. | Promocja zdrowia w kardiologii specjalizacyj Prof.dr hab.n.med. Wanda Klinika Kardiologii 19
dzieckcej. ny 13.01.2005r. | Kawalec
2. | Onkologia w kardiologii dzie¢ce;. specjalizacyj Prof.dr hab.n.med. Wanda Kawalec Klinika Kardiologi 18
ny 14.01.2005r.
3. | Echokardiografia w wadach specjalizacyj | 07- Prof.dr hab.n.med. Wanda Kawalec Klinika Kardiologi 21
wrodzonych serca. ny 11.02.2005r.
4. | Diagnostyka i leczenie zabufizeitmu | specjalizacyj | 14- Doc.dr hab.n.med. Katarzyna Klinika Kardiologii 9
serca u dzieci. ny 18.02.2005r. | Bieganowska
5. | Postpy w hepatologii dziegce;. specjalizacyj | 02- Doc.dr hab.n.med. Joanna Klinika 13
ny 04.03.2005r | Pawtowska Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii
6. | Neuroonkologia dziegta. specjalizacyj| 07- Prof.dr hab.n.med. Danuta Perek Klinika Onkologii 31
ny 09.03.2005r.
7. | Anestezjologia i intensywna terapia | specjalizacyj | 07- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szretlinika Anestezjologii 14
dzieckca. ny 11.03.2005r. I Intensywnej Terapii
8. | Chirurgia watroby, drogzotciowych i | specjalizacyj | 14- Prof.dr hab.n.med. Piotr Kaligki | Klinika Chirurgii 13
trzustki u dzieci. ny 17.03.2005 . Dzieciccej [
Transplantaciji
Narzdow
9. | Diagnostyka i leczenie pierwotnych | specjalizacyj | 14- Prof.dr hab.n.med. Ryszard Grenda Klinika Nefralogi 22
i wtérnych nefropatii. ny 18.03.2005r. Transplantacji Nerek i
Nadcknienia Tetniczego
10. | Diagnostyka elektrokardiograficzna udoskonadcy | 21- Doc.dr hab.n.med. Katarzyna Klinika Kardiologii 17
dzieci. 25.03.2005r. | Bieganowska
11. | Diagnostyka i leczenie gtownych doskonaicy | 30- Prof.dr hab.n.med. Mirostawa Klinika Okulistyki 41
chordb narzdu wzroku u dzieci. 31.03.2005r. | Gratek
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12. | Wybrane zagadnienia okresu doskonalcy | 04- Prof.dr hab.n.med. Klinika Niemowleca 10
niemowkcego ze szczegdlnym 06.04.2005r. | Bogumita Milewska-Bobula
uwzgkdnieniem zakzen.
13. | Zywienie pozajelitowe —rekomendacjeloskonadcy | 04- Doc.dr hab.n.med. Janusz Klinika Pediatrii 14
europejskie stosowania metody. 08.04.2005r. | B.Ksiazyk
14. | Onkologia dzieetca. specjalizacyj| 11- Prof.dr hab.n.med. Danuta Perek Klinika Onkologii 53
ny 15.04.2005r.
15. | Anestezjologia i intensywna terapia | specjalizacyj | 18- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szreter HKdnAnestezjologii 19
dzieckca. ny 22.04.20065r. I Intensywnej Terapii
16. | Wybrane zagadnienia z diagnostyki | doskonadcy | 18- Prof.dr hab.n.med. Danuta Zaktad Mikrobiologii 12
zaka&en bakteryjnych, grzybiczych 22.04.2005r | Dzierzanowska I Immunologii Klinicznej
i pierwotniakowych.
17. | Kompleksowa opieka stomatologiczhapecjalizacyj | 25- Dr n.med. Dorota Olczak- Zaktad Patologii Jamy 17
nad pacjentem z zaburzeniami ny 29.04.2005r. | Kowalczyk Ustnej
ogolnoustrojowymi.
18. | Powiktania w anestezjologii. doskagt | 09- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szretlinika Anestezjologii 8
13.05.2005r. I Intensywnej Terapii
19. | Wprowadzenie do kardiologii specjalizacyj | 09- Prof.dr hab.n.med. Wanda Kawalec Klinika Kardiologi 14
dzieckcej. ny 13.05.2005r.
20. | Anestezjologia i intensywna terapia | specjalizacyj | 16- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szretd(linika Anestezjologii 15
dzieckca. ny 20.05.2005r. I Intensywnej Terapii
21. | Patogeneza, klinika i leczenie doskonalcy | 30- Prof.dr hab.n.med. Mirostawa Klinika Okulistyki 20
retinopatii wczéniakow. 31.05.2005r | Gratek
22. | llosciowa analiza chodu. doskoney | O1- Dr inz. Malgorzata Syczewska Klinika Rehabilitacji 20
03.06.2005r. Pediatrycznej
23. | Powiktania w anestezjologii. doskog@t | 06- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szretd(linika Anestezjologii 9
10.06.2005r. I Intensywnej Terapii
24. | Leczenie wad wrodzonych serca u | specjalizacyj | 06- Prof.dr hab.n.med. Bohdan Klinika Kardiochirurgii 17
dzieci. ny 10.06.2005r. | Maruszewski
25. | Onkologia jamy ustnej i egi specjalizacyj 13- Dr n.med. Dorota Olczak- Zaktad Patologii Jamy 30
twarzowej czaszki w wieku ny 15.06.2005r.| Kowalczyk Ustnej

rozwojowym.
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26. | Chirurgia noworodka. specjalizacyj13- Prof.dr hab.n.med. Piotr Kaliggki | Klinika Chirurgii 20
ny 17.06.2005r. Dzieciece] [
Transplantacji Nargdow
27. | Wybrane zagadnienia z okulistyki | doskonadcy 15- Prof.dr hab.n.med. Mirostawa Klinika Okulistyki 21
dzieckcej. 17.06.2005r.| Gratek
28. | Diagnostyka wrodzonych wad doskonaicy | 20- Prof.dr hab.n.med. Ewa Pronicka Klinika Pediatrii- 22
metabolizmu. 22.06.2005r. Oddziat Choréb
Metabolicznych
29. | Urologia dzieeica. specjalizacyj| 5-9.09.2005r.| Doc.dr hab.n.med. Matgorzata | Klinika Urologii 11
ny Baka-Ostrowska Dziecicej
30. | Wybrane problemy okresu doskonalcy | 07.09.2005r., Doc.dr hab.n.med. Anna Klinika Patologii 23
noworodkowego. Dobrzaska Noworodka
31. | Diabetologia wieku rozwojowego. specjalizacyjL2- Prof.dr hab.n.med. BEbieta Piontek| Klinika Pediatrii- 18
ny 13.09.2005r. Oddziat Diabetologii
32. | Endokrynologia dziegta. doskonaky | 26- Dr n.med. Maria Ginalska- Klinika Pediatrii- 17
30.09.2005r. | Malinowska Oddziat Endokrynologii
33. | Padaczka i inne stany napadowe u | specjalizacyj 03- Prof.dr hab.n.med. Sergiusz Klinika Neurologii i 8
dzieci. ny 05.10.2005r.| J&zwiak Epileptologii
34. | Wybrane zagadnienia z immunologij doskonaicy 05- Prof.dr hab.n.med. Ewa Klinika 10
klinicznej. 07.10.2005r.| Bernatowska Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii — Oddziat
Immunologii
35. | Powikiania w anestezjologii. doskosaf 03- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szreteflinika Anestezjologii 11
07.10.20065r. I Intensywnej Terapii
36. | Chirurgia onkologiczna i onkologia | specjalizacyj | 03- Dr Krzysztof Bogucki Klinika Chirurgii 8
dzieckca. ny 07.10.2005r Dziecicej [
Transplantacji Naeddw
37. | Rehabilitacja Dzieci Ryzyka. specjalizacyjL0- Dr n.med. Jan Ciszecki Klinika Rehabilitaciji 24
ny 14.10.2005r. Pediatrycznej
38. | Postpy w diagnostyce i leczeniu wad specjalizacyj 10- Prof.dr hab.n.med. Wanda Kawalec Klinika Kardiologi 15
serca u dzieci. ny 14.10.2005r
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39. | Wprowadzenie do specjalizacjiw | specjalizacyj 17- Doc.dr hab.n.med. Mieczystaw | Klinika Nefrologii, 35
nefrologii dla pediatrow. ny 21.10.2005r | Litwin Transplantacji Nerek i
Wprowadij Nadcgnienia TQtniczegO
cy
40. | Anestezjologia i intensywna terapia | specjalizacyj 17- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz SzreteKlinika Anestezjologii 12
dzieckca. ny 21.10.2005r I Intensywnej Terapii
41. | Wybrane zagadnieniazgwienia i specjalizacyj 26- Prof.dr hab.n.med. Jerzy Socha Klinika 23
leczeniazywieniowego w chorobach | ny 28.10.2005r Gastroenterologii,
uktadu pokarmowego. Hepatologii i
Immunologii
42. | Metody biologii molekularnej w specjalizacyj 02- Prof.dr hab.n.med.Danuta Zaktad Mikrobiologii 7
diagnostyce mikrobiologicznej. ny 04.11.2005r | Dzierzanowska I Immunologii Klinicznej
43. | Rehabilitacja Dzieci Ryzyka specjalizacyj 14- Dr n.med. Jan Ciszecki Klinika Rehabilitacji 33
ny 18.11.2005r Pediatrycznej
44. | Powiklania w anestezjologii. doskoaat 14- Prof.dr hab.n.med.Tadeusz SzreteKlinika Anestezjologii 8
18.11.2005r I Intensywnej Terapii
45. | Leczenie wad wrodzonych serca specjalizacyj 14- Prof.dr hab.n.med. Bohdan Klinika Kardiochirurgii 19
u noworodkow. ny 18.11.2005r | Maruszewski
46. | Wybrane zagadnienia z patomorfolggiioskonaicy 21- Dr n.med. Wiestawa Grajkowska Zaktad Patologii 4
wieku rozwojowego. 25.11.2005r
47. | Diagnostyka i leczenie zabufizgtmu | specjalizacyj 21- Doc.dr hab.n.med. Katarzyna Klinika Kardiologii 18
serca u dzieci. ny 25.11.2005r | Bieganowska
48. | Diagnostyka i leczenie gtéwnych doskonadcy 28- Prof.dr hab.n.med. Mirostawa Klinika Okulistyki 34
chordb nargdu wzroku u dzieci. 29.11.2005r | Gratek
49. | Choroby alergiczne u dzieci. doskat | 30.11- Prof.dr hab.n.med. Ebieta Piontek| Klinika Pediatrii - 33
02.12.2005r Oddziat Diabetologii
50. | Diagnostyka elektrokardiograficzna u doskonadcy 05- Doc.dr hab.n.med. Katarzyna Klinika Kardiologii 11
dzieci. 09.12.2005r.| Bieganowska
51. | Anestezjologia i intensywna terapia | specjalizacyj 05- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szretdlinika Anestezjologii 15
dzieckca. ny 09.12.2005r. I Intensywnej Terapii
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52. | Powiktania w anestezjologii. doskoaat 12- Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szretlinika Anestezjologii 15
16.12.2005r. I Intensywnej Terapii
53. | Kardiologiczne stany zagmenia specjalizacyj 12- Prof.dr hab.n.med. Wanda Kawalec Klinika Kardiologi 24
zycia. ny 16.12.2005r.
RAZEM | 957 os6b

Srednia liczba 0s6b uczestnicych w kursie -
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Fig. 4 Liczba kurséw zorganizowanych w IPCZD nalecenie Centrum Medycznego
Ksztalcenia Podyplomowego w latach 2D@005
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Fig. 5 Liczba uczestnikdw na kursach zorganizowarmh w IPCZD w latach 2001-2005
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IX. SZKOLENIE LEKARZY CUDZOZIEMCOW

W 2005r. 2lekarzy cudzoziemcow odbywato: szkolenie specjalpee z zakresu
pediatrii - Tab. 1 oraz inne szkolenia — Tab. 2

Tab.1
Nazwa Kliniki Nazwa specjalizaciji Kraj Liczba osob
Klinika Niemowlgca pediatria Rwanda 1
Tab.2
Nazwa Kliniki Status Kraj Liczba os6b
Klinika Pediatrii — Oddziat Chordb stypendysta RP Litwa 1
Metabolicznych

X. SPECJALIZACJE MAGISTROW

W miesigcu kwietniu 2005r. Klinika Rehabilitacji Pediatryeg zostata wpisana na Lgst
Ministra Zdrowia jako jednostka uprawniona do prdeenia specjalizacji w dziedzinie

fizjoterapii

(wg. rozporzdzenia z dnia 30.09.2002 w sprawie uzyskiwaniatuytspecjalisty w

dziedzinach magych zastosowanie w ochronie zdrowia )

Liczba ogotem oso6b, ktore rozpoagy specjalizacg - 9

w tym

» pracownicy

-3

» o0soby z zewstrz - 6
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SPRAWOZDANIE Z DZIALALNO SCI PIONU PIEL EGNIARSKIEGO W 2005 r.

I. SPECJALIZACJIE

W tym:

- ukonczono w dziedzinie piegniarstwa epidemiologicznego — 20 popliarek i
potoznych z terenu Polski (w tym 1 péginiarka z CZD)

- rozpoczto w dziedzinie pieigniarstwa epidemiologicznego — 25 poptiarek i
potoznych z terenu Polski (w tym 1 péginiarka z CZD)

- w trakcie realizacji w dziedzinie pigniarstwa pediatrycznego — 19 pighiarek i
potoznych z terenu Polski (w tym 7 péginiarek z CZD)

Wszystkie szkolenia podyplomowe realizowanevsoparciu o:
Rozporadzenie Ministra Zdrowia z dnia 29 fmziernika 2003 r. w sprawie ksztatcenia
podyplomowego piepniarek i potanych.
Decyzg administracyja Centrum Ksztatcenia Podyplomowego Bggliarek i Potanych
Miejsca dofinansowane przez Ministerstwo Zdrowia

. WYKAZ KURSOW

Lp. Temat Charakter Termin |Miejsce Liczba
kursu szkolenia uczestnikow
1. Resuscytacja kfeniowo Dziat
- oddechowa specjalistyczny 03.01. — | Organizacji ] 17
31.03.05 r| Pracy os6b z CZD
Piekgniarskiej
2. Resuscytacja kgeniowo Dziat o 21
- oddechowa specjalistyczny 02063565_r ICD)rrgcc;;mlzacp (W tym 13
e {rracy . .|osb6b z CZD
Piekgniarskiej
3. Piekgnowanie w Dziat 19
chorobach nagdu specjalistyczny 14.11. — | Organizacji (W tym 5
wzroku 15.12.05r. P_racy _ ~ los6b 7 CZD
Piekgniarskiej
4. Piekgniarstwo Dziat 21
diabetologiczne doksztalcaicy 1?102105_r S:ggylzaql ((\;vsgyg; g
Piekgniarskiej CZD)
5. Piekgniarstwo Dziat 25
diabetologiczne doksztalcaicy 0381;105_r (F?rrgs;lzaql ((\;vS gyl;; 5
Piekgniarskiej CZD)
6. |Wybrane aspekty oceny | Dziat
noworodkon " |doksztaleaiey | 30 oe [pracy | ossb 2 CzD
Piekgniarskiej
128 0s06b
RAZEM (w tym 66
0sob z CZD
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[ll. SPECJALIZACJA POZA IP CZD
w trakcie realizacji z Piegniarstwa Kardiologicznego — 1 pighiarka

IV. KURSY POZA IP - CZD
ukonczono kurs kwalifikacyjny z piegniarstwa anestezjologicznego — 1
pielegniarka
ukonczono kurs specjalistyczny z endoskopii — 2qgelarki
ukonczono kurs specjalistyczny ze szczémehronnych — 1 piegniarka

V. SZKOLENIA WEWN4TRZSZPITALNE

Nazwa Kliniki Liczba oso6b
Lp.
wyszkolonych
1. | Klinika Onkologii — oddzial Chemioterapii 39
2. | Klinika Patologii Noworodka 33
3. | Klinika Pediatrii —Zywienie pozajelitowe 54
4. | Klinika Kardiologii 2
5. | Zaktad Diagnostyki Laboratoryjnej — Pracownia o8
serologii
6. | Punkt Krwiodawstwa 28
7. | Klinika Rehabilitacji Ogolnej i Nargu Ruchu 15
8. | Dziat Organizacji Pracy Pigyniarskiej — Wlewy i
" : . . 34
wstrzyknkcia dazylne (nadanie uprawnig
9. | Zespot Zakaen Szpitalnych 137
RAZEM 370

VI. PRAKTYKI WAKACYJNE

Studentéw Akademii Medycznej Wydziatu:
Lekarskiego — 7 0s6b
Piekgniarskiego — 17 osob

VIl. STA/E PODYPLOMOWE
Klinika Pediatrii — 1 pigjgniarz

VIII. W RAMACH INDYWIDUALNYCH ZGLOSEKE

Klinika Pediatrii — 2 pigjgniarki
Wolontariusze — 15 oséb

189




PUBLIKACJE

190



PUBLIKACJE - WYKRESY

Fig. 1 Liczba publikowanych peinych artykutow videh 2002 - 2005
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Fig. 2 Publikowane artykuty w latach 2002 - 200% uzyskanej punktaciji
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Fig. 3 Liczba abstraktéw w latach 2002 - 2005
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Fig. 5 Srednie liczby petnych artykutéw zagranicznych igiath oraz uzyskanych
punktéw przypadgje na jednego pracownika haukowego
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Fig. 6 Srednie liczby abstraktow zagranicznych i polskichzuzyskanych
punktéw przypadgje na jednego pracownika haukowego
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Fig. 7 Publikacje (og6tem) pracownikéw IP-CZD waleh 2002-2005 wg liczby
uzyskanych punktéw
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Fig. 8 taczna liczba publikacji i liczba punktéw IF oraz KBiMzypadaice na jednego
pracownika naukowego (w tym mater. zjamtbnografie, doktoraty i habilitacje)
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Tab. Statystyka i analiza bibliometryczna publikagi IP-

CzD
t aczna| Liczba Liczba taczna chzqg
2005 liczba | prac z Prac 21, artasc wartese
punkt. punktacji
prac IF KBN IF KBN
0gotem 630 170 601364.776 3366.00
zagraniczny artykut 55 50 55127.946  613.00(
abstract w czasogmie 129 107 129226.87¢ 1287.00(
rozdziat w zagranicznej
ksiazce 1 0 1 0.00C 7.00(C
polski artykut 239 6 217 5.74z 663.00(
polski fragment 113 7 106 4.20¢ 415.00(
polska monografia 12 0 12 0.00C 93.50(
rozdziat w polskiej ksizce 72 0 72 0.00C 205.50(
lrozprawa doktorska 8 0 8 0.00( 64.00(
rozprawa habilitacyjna 1 0 1 0.00C 18.00¢
taczna| Liczba Liczba taczna chzr)g
2004 liczba | prac z Prac z ., artose wartase
punkt. punktacji
prac IF KBN IF KBN
ogotem 827 155 616409.94¢ 3147.00
zagraniczny artykut 46 41 46 158.48¢ 596.00(
abstract w czasopmnie 123 110 123248.70¢ 1279.00(
zagraniczne streszcz, zjazd.
w mat. zjazd. 35 0 0 0.00C 0.00(
polski artykut 246 3 201 1.922 519.00(
polski fragment 104 1 102 0.82¢ 321.00(
polska monografia 8 0 8 0.00C 66.00(
rozdziat w polskiej ksizce 127 0 127 0.000  274.00(
polskie streszczenie
zjazdowe 129 0 0 0.00C 0.00C
rozprawa doktorska 7 0 7/ 0.00C 56.00C
rozprawa habilitacyjna 2 0 2 0.00C 36.00(
tacznal Liczba Liczba taczna chzqg
2003 liczba | pracz Prac 21, artasc wartase
punkt. punktacji
prac IF KBN IF KBN
ogotem 814 115 658 249.681 3017.50
zagraniczny artykut 41 38 41 80.79¢  386.00(
abstract w czasopmnie 125 72 125165.694 1121.00(
rozdziat w zagranicznej
ksiazce 5 0 5 0.00C 24.00(
zagraniczne streszcz. zjazd.
w mat. zjazd. 17 0 0 0.00¢ 0.00(
polski artykut 270 2 234 1.80C 561.50(
polski fragment 150 3 146 1.38¢ 537.00(
polska monografia 6 0 6 0.00(C 56.00(
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[rozdziat w polskiej ksizce 90 0 89 0.00¢  206.00
polskie streszczenie
zjazdowe 98 0 0 0.00C 0.00C
rozprawa doktorska 9 0 9 0.00C 72.00(
rozprawa habilitacyjna 3 0 3 0.00C 54.00(
tacznal Liczba Liczba taczna chzqg
2002 liczba | pracz Prac 21, artasc Wartosc__
punkt. punktacji
prac IF KBN IF KBN
ogotem 754 135 572319.49¢ 2698.50
zagraniczny artykut 61 59 61185.18]  714.00(
abstract w czasopmnie 87 76 87 134.31¢ 830.00(
rozdziat w zagranicznej
ksiazce 2 0 2 0.00C 10.00(
zagraniczne streszcz. zjazd.
w mat. zjazd. 32 0 0 0.00¢ 0.00(
polski artykut 270 0 235 0.00¢ 520.00(
polski fragment 104 0 89 0.00C 279.50(
polska monografia 7 0 7/ 0.00(C 60.00(
rozdziat w polskiej ksizce 80 0 80 0.00C 167.00(
polskie streszczenie
zjazdowe 100 0 0 0.00C 0.00(
lrozprawa doktorska 8 0 8 0.00( 64.00(
lrozprawa habilitacyjna 3 0 3 0.00C 54.00(
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