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SPRAWOZDANIE Z DZIALALNOSCI
Fundacji — Towarzystwo Przyjaciél Centrum Zdrowia Dziecka

W roku 1990 powotana zostata do zycia Fundacja — Towarzystwo Przyjaciél Centrum Zdrowia Dziecka.
Prezesem Fundacji jest pani dr Jolanta Chmielik
Wiceprezesem Fundacji jest pani dr Krystyna Lawicka
Czlonkowie Zarzadu:  dr Wlodzimierz Wolniak
mgr Matgorzata Zychora—Lipke

Gloéwne cele statutowe Fundacji to:

* pomoc dzieciom chorym znajdujacym si¢ pod opieka na leczeniu w IP CZD

» dzialalnos¢ na rzecz wyposazenia w sprz¢t medyczny i leki, kompleksowa pomoc w zapewnieniu odpowiednich
warunkow pracy zespotu [P CZD

* wspoltpraca z innymi instytucjami, organizacjami spotecznymi, krajowymi i zagranicznymi w zakresie objetym
dziatalnoscia Fundacji

* upowszechnianie dorobku i osiagnig¢ [P CZD

* pomoc w utrzymaniu wysokiego poziomu ustug medycznych i prac naukowych.

W latach 1990-2007 Fundacja zakupita sprz¢t medyczny i aparaturg oraz dofinansowata wyjazdy na kongresy
w tacznej kwocie 3.412.330,80 zt

Rok | Suma dofinansowania | W tym dofinansowanie udziatu w kongresach,
szkoleniach i sympozjach:

1991 3.306,10

1992 86.635,00

1993 254.462,00

1994 100.476,00

1995 83.602,00
W latach 1991-2001 suma dofinansowania
1996 528.448,83 obejmuje facznie wydatki na aparature

1 dofinansowanie uczestnictwa w kongresach

1997 342.964,74

1998 352.812,09

1999 134.328,13

2000 172.117,39

2001 160.263,65

2002 305.521,17 24.942,93
2003 102.955,42 36.617,09
2004 87.783,82 18.935,58
2005 204.857,61 28.569.93
2006 294.952,38 41.155,25
2007 221.844,47 85.881,39
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W ciagu ostatnich 2 lat dofinansowano uczestnictwo w kongresach zagranicznych dla 42 lekarzy.
Informacje na temat fundacji mozna znalez¢ na stronie:
http://www.fundacja-tpczd.waw.pl/

Fundacja jest organizacja pozytku publicznego mozna ja wesprze¢ finansowo przekazujac 1% podatku
lub przez wptate na konto fundacji:

Bank BPH SA 63 1060 0076 0000 3210 0004 1344



DZIALALNOSC
KAPITULY MEDALU
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Sprawozdanie z dzialalno$ci
Kapituly Medalu ,, Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka”

W roku 2007 Kapituta przyznata Medale ,,Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka” nastgpujacym osobom:

- w dniu 14. 02. 2007 r:.
- Profesorowi dr hab. med. Bolestawowi Gornickiemu (po$miertnie) na wniosek
Prof. B. Milewskiej — Bobuli i Prof. K. Roweckiej — Trzebickiej, poparty przez Rad¢ Naukowa IP CZD.

- w dniu 20. 09. 2007 r.:
- P. Rinke Rooijensowi — inicjatorowi akcji ,,Odnawiamy Nadzieje”
- Fundacji TVN ,,Nie jestes sam” Pani Prezes Bozenie Walter,
- Autorskiej Pracowni Architektury Kurytowicz and Associates na wniosek Dyrektora IP CZD
za dziatalnos$¢ na rzecz rozwoju IP CZD.

Laudacje wygtosita P. Prof. B. Milewska — Bobula — cztonek Kapituly. Wreczenia Medali dokonata Kanclerz
Kapituty Prof. K. Rowecka — Trzebicka w czasie Gali z okazji XXX —lecia IP CZD w dniu 22. 10. 2007 .



DZIALALNOSC
LECZNICZA



Wstep do prezentacji dzialalnoSci klinicznej IP CZD w 2007r.

W 2007 r. w I[P CZD hospitalizowano 46 179 pacjentow. W stosunku do 2006 roku nastapit wzrost liczby
hospitalizowanych o 2,46% oraz wzrost liczby osobodni o 1.04%.

Jednoczesnie utrzymuje si¢ tendencja skracania sredniego czasu pobytu chorego (w 2005 r. — 5,0; w 2006 r.
—4,2; w2007 r. — 4,0) oraz wzrost wskaznika przelotowosci ( w 2005 r. — 61,8; w 2006 r. — 64,6; w 2007 . — 84,3).
Tendencja ta zwiazana jest mozliwoS$cia realizacji swiadczen medycznych w trybie hospitalizacji jednodniowej oraz
optymalizacja czasu hospitalizacji.

Ogolna liczba t6zek w IP CZD na przestrzeni 2007 roku zwigkszyta si¢ o 10 w stosunku do ilosci z 2006 roku
i wynosi 576.

W poradniach Instytutu udzielono 161 692 porad, o 1,08% mniej niz w ubieglym roku. Podobnie jak
w ubiegltym roku najwigcej porad udzielono w Poradni Kardiologicznej (14 246 porad).

W 2007 roku nastapily zmiany w strukturze organizacyjnej Instytutu. W Klinice Pediatrii zlikwido-
wano Oddziat Choréb Metabolicznych, Endokrynologii i Diabetologii, Poradni¢ Choréb Metabolicznych, Porad-
nie Diabetologiczng i Poradni¢ Endokrynologiczna. Powotano Klinikg Chorob Metabolicznych, Endokrynologii
i Diabetologii z Oddziatem Choréb Metabolicznych, Endokrynologii i Diabetologii, Poradnia Choréb Meta-
bolicznych, Poradnia Diabetologiczna i Poradnia Endokrynologiczna. W Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej
zlikwidowano Poradni¢ Rehabilitacji Dzieci z Dysfunkcja Ruchu, Poradni¢ Rehabilitacji Dzieci z Zespotami
Osteoporozy, Poradni¢ Rehabilitacji Neurologicznej. Na ich miejsce powotano Poradni¢ Rehabilitacji Pe-
diatrycznej. W Zespole Pracowni Fizjoterapii zlikwidowano Pracowni¢ Kinezyterapii, Pracowni¢ Fizjoterapii
Klinicznej, Pracowni¢ Fizyko- 1 Hydroterapii, Pracowni¢ Adaptacji Funkcjonalnej i Terapii Zajeciowej. Zespot
Pracowni Fizjoterapii zostat przeksztalcony w Pracowni¢ Fizjoterapii. W Klinice Nefrologii, Transplantacji
Nerek i Nadci$nienia Tgtniczego powotano Pracowni¢ Diagnostyki Nadci$nienia Tgtniczego. W Zaktadzie
Patologii powotano pracowni¢ Medycyny Mitochondrialnej. W Zaktadzie Patologii Jamy Ustnej przeksztatcono
Poradni¢ Chirurgii Stomatologicznej dla Dzieci 1 Poradni¢ Chirurgii Stomatologicznej dla Dorostych w Poradnig
Chirurgii Stomatologicznej dla Dzieci i Dorostych. Likwidacji ulegta Pracownia Diagnostyki Ultrasonograficzne;.

W 2007 roku w Instytucie realizowano programy polityki zdrowotnej m.in.:
- Narodowy Program profilaktyki i leczenia chorob uktadu sercowo-naczyniowego na lata 2006-2008
POLKARD 2006-2008;
- Narodowy Program zwalczania chor6b nowotworowych;
- Narodowy Program Rozwoju Medycyny Transplantacyjnej na lata 2006-2009 ,,Polgraft 2006-2009”;
- ,,Program Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu Noworodkéw” zainicjowany przez Wielka
Orkiestre Swiatecznej Pomocy.

W 2007 roku w klinikach i zaktadach Instytutu wdrozono 67 nowych technologii medycznych. Ich wykaz,

wraz z informacja o jednostkach, w ktorych zostaty wdrozone zawarte sa w tabeli: Wykaz wdrozonych nowych
technologii medycznych.
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WYJASNIENIE UZYTYCH W TABELACH SKROTOW:

01 — Dolnoslaski Oddzial Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

02 — Kujawsko-Pomorski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia
03 — Lubelski Oddziat Wojewo6dzki Narodowego Funduszu Zdrowia

04 — Lubuski Oddzial Wojewodzki Narodowego Funduszu Zdrowia

05 — Lodzki Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

06 — Matopolski Oddzial Wojewo6dzki Narodowego Funduszu Zdrowia

07 — Mazowiecki Oddzial Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

08 — Opolski Oddzial Wojewodzki Narodowego Funduszu Zdrowia

09 — Podkarpacki Oddzial Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

10 — Podlaski Oddzial Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

11 — Pomorski Oddziat Wojewodzki Narodowego Funduszu Zdrowia

12 — Slaski Oddziat Wojewédzki Narodowego Funduszu Zdrowia

13 — Swietokrzyski Oddziat Wojewodzki Narodowego Funduszu Zdrowia

14 — Warminsko-Mazurski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia
15 — Wielkopolski Oddziat Wojewoddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

16 — Zachodniopomorski Oddziat Wojewodzki Narodowego Funduszu Zdrowia
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DZIALALNOSC SZPITALA W 2007 r.

LICZBA LOZEK LICZBA WSKAZNIKI

OGOLEM | 516 | sa8 | 46179 | 1ssas0 | 4so97 | usaisy | om0 | % | 843 | 40 |
Chordb Metab., Endokr. iDiab. | 30 | 30 | 2508 | es1s | 2501 | 6838 | 2072 | 2% | 86 | 26
Dzienny Chemioterapii | | | o2 | o | o2 | o | 00 | oo% | o0 | 00
Dzienny Rehabilitacji Newrolog. | | | 3453 | o7t | 3453 | ot | 00 | oo% | o0 | 43
Immunologi | 8 | 6 | 13 | s | 1230 | 1975 | 3080 | s4d% | 2053 | 16

Kardiologii | 48 | 47 | 275 | 1264 | 270 | 1295 | 2397 | 6% | 484 | 50 |
Niemowleey | 24 | 24 | 1098 | s3s0 | 1093 | sa2 | 233 | et2% | 48 | 50 |

Dane statystyczne gromadzone w oparciu o wielokrotny ruch migdzyoddziatowy (dot.leczonych, osobodni i wskaznikow wykorzystania 16zka oraz przelotowosci).
Dane statystyczne gromadzone w oparciu o jednokrotny ruch wypisowy (dot.wypisanych, osobodni i wskaznika pobytu chorego).

Osobodni z oddziatow dziennych rehabilitacji, nie sa uwzgledniane przy okreslaniu wskaznikow statystycznych.
* Rozpoczat dziatalnos¢ od 01.05.2007r.
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LICZBA UDZIELONYCH PORAD WEDLUG ODDZIALOW NFZ OD 1.01.2007 DO 31.12.2007 r.

NAZWA PORADNI 01 02 03 04 05 | 06 07 08 09 10 11 12 13 14 15 16 | Inne | Razem
IZBA PRZYJEC 4 13 38 17 2701 4 11 6 6 5 14 11 6 10 2862
ALERGOLOGICZNA 14 36 | 282 52 8886 23 63 11 23 48 42 51 15 286 9848
AUDIOLOGICZNA 8 43 151 91 29 | 5786 10 | 102 | 79 36 40 55 97 | 20 17 477 7051
CHIRURGICZNA 32 40 | 253 31 61 24 | 3140 16 66 97 29 57 69 79 60 42 712 4808
CHIRURGII STOM. DLA DOROSLYCH 0 0 0 0 0 247 0 0 7 0 1 0 0 0 7 264
CHIRURGII STOM. DLA DZIECI 2 5 1 3 1 378 1 3 8 0 2 3 0 1 269 680
CHOROB I TRANSPLANTACJI WATROBY 121 | 99 | 154 | 96 | 170 | 221 | 1056 | 52 | 115 | 101 | 139 | 280 | 75 | 125 | 224 | 130 57 3219
CHOROB METABOLICZNYCH 123 | 139 | 173 | 40 8 | 86 | 3577 | 36 | 150 H 104 63 | 156 121 | 119 | 135 | 54 94 5258
DERMATOLOGICZNA 11 21 126 6 19 | 23 | 3171 2 28 54 11 11 43 48 45 18 440 4077
DIABETOLOGICZNA 4 24 55 5 10 0 1102 7 12 16 2 5 6 11 11 3 2 1275
DLA DZIECI Z AUTYZMEM 3 12 96 4 4 0 996 2 23 16 2 4 10 1 6 2 5 1186
ENDOKRYNOLOGICZNA 71 173 | 232 | 40 | 43 45 | 3232 | 38 97 | 116 = 38 78 73 244 75 40 176 4811
FONIATRYCZNA 3 10 61 5 9 2 2279 0 9 9 2 6 9 13 8 5 134 2565
GASTROENTEROLOGICZNA 81 99 | 304 | 58 | 107 | 80 | 4830 | 27 | 132 135 | 56 | 102 | 164 | 163 | 162 | 80 9 6591
GENETYCZNA 75 114 | 203 33 53 | 47 | 1512 | 26 | 134 | 59 41 68 95 92 64 39 134 2789
GINEKOLOGII DZIECIECEJ 11 60 | 121 26 27 13 | 3105 7 45 52 20 34 54 | 100 | 45 25 307 4052
IMMUNOLOGII 16 75 159 16 47 9 1983 10 53 85 14 61 66 | 121 | 145 | 37 533 3430
KARDIOLOGICZNA 97 1905 1287 | 75 | 109 @ 65 | 9l6l 33 | 316 | 691 @ o6l 68 | 370 | 716 | 100 | 72 118 | 14246
KONSULTACYJNA 4 11 1 3 0 419 0 0 5 0 4 7 1 2 0 0 457
KONSULTACYJNA NIEMOWLECIA 5 2 0 0 0 68 0 0 0 0 2 0 0 0 0 0 71
KONSULTACYJNO - PULMONOLOGICZNA 13 15 56 3 17 3 1256 0 17 57 2 4 15 42 22 4 181 1707
LARYNGOLOGICZNA 5 5 41 1 13 1 1780 0 21 21 2 8 18 15 12 3 1487 | 3433
LECZENIA BOLU I ANESTEZJOLOGII 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 158 158
LOGOPEDYCZNA 17 10 79 2 21 5 5043 15 9 8 1 43 9 40 4 4 313 5623
NEFROLOGII I NADCISNIENIA TETNICZEGO 56 | 270 | 449 | 39 | 132 | 47 | 6696 | 29 | 200 | 136 & 42 | 135 | 238 | 209 | 111 | 39 6 8834
NEUROCHIRURGICZNA 85 8 | 178 | 33 23 | 35 1115 7 117 | 96 | 120 | 47 | 46 | 130 55 44 288 2508
NEUROLOGICZNA I EPILEPTOLOGICZNA 102 | 142 | 495 | 46 | 126 | 31 | 6874 | 41 | 163 | 204 | 65 70 | 187 | 156 | 99 89 2 8892
OKULISTYCZNA 94 | 198 | 315 66 | 150 45 7677 | 31 | 164 | 114 94 51 | 286 | 258 | 164 | 65 | 1085 | 10858
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ONKOLOGICZNA DZIECI I MLODZIEZY 99 | 139 | 309 | 125 | 253 | 74 | 3578 | 68 | 286 | 165 | 140 | 189 | 181 | 379 | 210 | 80 | 1522 | 7805

PSYCHIATRYCZNADLAMLODZ | 9 | 5 34 | 6 |17 | 17| et | 3 0 2 15 8 1 6 19 2 | o | w2

REHABILITACJI DZIECI Z ZESPOLEM
OSTEOPOROZY 12 45 54 30 17 2 1025 1 28 32 | 27 13 57 | 28 19 1416

| REHABILITACJIPEDIATRYCZNE] | 4 | 16 | 47 | 6 | 10 | 3 | 1365 | 1 | 7 /20| 3 | 9 | 5 |15 8 | 5 | 23 | 1547

 STOM.DLADOROSEYCH | 2 | 3 | 10 | 3 | 7 | 0 236 | 1 | 7 | 7 | 2|4 |8 |2 | 1 1313|210
| TRANSPLANTACIINEREK | 92 | 80 | 93 | 19 | 8 |15 418 | 34 | 96 | 70 | 60 | 13| 84 | 42 | 129 50 | 20 | 1663
ZYWIENIOWA | 4 |25 |48 | 1329 | 13| 286 | 5 |19 | 16| 4 |4 | 11 |2 |33 31 | 317|922
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HOSPITALIZOWANI WG ODDZIALOW NFZ 01.01. - 31.12.2007 r. (z przeniesieniami mie¢dzy oddzialami)

bz |1 oo olo o o oo o ol 0 o o 3 2 o]z,
[DZIENNY REHABILITACH NARZADURUCHU | 4 | 4 | 40 |0 |25 s 415 0| 26 5 1.8 12 1 15 0 0|4
(GASTROBNTEROLOGI I HEPATOLOGI | 111 83 | 169 | 76 |15 75 | 1452 40| 91 o0 73| 199 ot 91 125 o1 15 | 2309
NTENsYWNBTERAPIL |2 e | w71 2 s 2| 6 |3 |75 3|3 4 |4 0| m
INTENSYWNE TERAPINOWORODKA | 0 7 | 11 |0 2 1 4 1| 4 7 36 2 1 7 1 0| 1te
kampoon |26 oot |14 25 26 2| o 0| 51 s 27| 35 st dss | 1 |41 1 | 2215

NoUROCHIRURGH | o2 w0 | w9 4 45 35| lo3 2| 98 o4 12 3 3 a1 s |3 3 | 2w
NEwowtEcy |9 1| |1 5 s o 910 15 3o 15 1 5 |7 0|10,
PeDATRIL ZwiENA |19 3 |35 20 s 31 3075 12 %4 3 41| o4 s o 4 4 5 | 30
URoLOGUDZECIECE | s su 3 9 s 265 so| 13 17 o4 124 178 91 w2 54 5 | aime
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HOSPITALIZOWANI WG ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2007 Osobodni

NAZWA ODDZIALU 01 02 03 04 05 06 07 08 | 09 | 10 | 11 | 12 | 13 14 15 16 |Inne | Razem
CHIRURGII OGOLNEJ 346 | 342 954 | 257 | 318 @ 150 | 5091 | 149 445 | 170 259 | 737 | 290 | 390 | 457 | 350 | 75 | 10780
ggggggﬁgfg&%i%ﬁgggéLOGﬂ 266 | 385 | 411 89 | 195 | 269 | 2949 | 40 | 335 | 349 | 337 | 489 | 108 | 319 | 114 | 149 | 11 | 6815
DIALIZ 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
DZIENNY CHEMIOTERAPII 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
DZIENNY REHABILITACII NARZADU RUCHU 17 18 159 0 113 30 | 19311 | O | 102 | 25 | 32 | 37 | 53 31 73 0 0 | 20001
DZIENNY REHABILITACJI NEUROLOGICZNE] 35 38 439 4 154 | 58 | 13673 @ 52 | 100 | 48 | 50 | 98 | 93 53 44 29 3 | 14971
GASTROENTEROLOGII I HEPATOLOGII 503 | 207 | 547 | 448 | 425 333 | 4102 | 162 292 | 205 327 | 594 | 246 | 340 | 780 | 595 | 63 | 10169
IMMUNOLOGII 9 110 102 44 | 193 10 501 9 | 187 | 36 | 73 | 74 | 43 | 276 | 161 | 20 0 1848
INTENSYWNEJ TERAPII I 2 32 123 29 4 75 2036 | 138 | 49 | 95 | 519 | 51 | 22 19 17 78 0 3289
INTENSYWNEJ TERAPII II 82 | 391 453 44 56 101 | 2111 | 59 | 117 | 245 | 213 | 178 | 50 | 312 | 155 | 37 | 25 | 4629
INTENSYWNEJ TERAPII NOWORODKA 0 89 113 0 44 4 1641 115 | 57 | 74 | 59 | 11 72 | 119 | 72 0 2473
KARDIOCHIRURGII 59 | 745 | 1018 | 27 17 0 2071 36 | 309 | 58 | 24 | 155 | 271 | 25 29 0 4853
KARDIOLOGII 166 | 1094 | 1635 | 136 | 72 163 | 5164 |« 51 | 209 748 | 181 162 | 371 | 773 | 49 | 286 | 4 | 11264
NEFROLOGII, TRANSPLANTACJI NEREK
I NADCISNIENIA TETNICZEGO 140 | 422 | 525 | 165 | 233 | 332 | 3361 | 71 | 524 | 92 | 151 | 371 | 239 | 196 | 310 | 303 3 7438
NEUROCHIRURGII 288 | 381 | 473 | 172 | 152 | 122 | 2908 | 71 | 394 | 298 | 557 | 159 | 108 @ 421 | 279 @ 166 | 4 6953
NEUROLOGII I EPILEPTOLOGII 109 | 169 | 288 | 129 | 92 15 4111 17 | 118 | 94 | 42 | 57 | 127 | 166 | 66 | 162 | 18 | 5780
NIEMOWLECY 71 89 340 9 123 38 4212 49 @ 58 | 61 14 | 73 | 69 | 49 61 43 5359
OKULISTYKI 96 | 255 | 311 115 | 132 | 57 2491 | 91 | 239 | 35 | 119 | 65 | 186 | 338 | 378 | 91 4999
ONKOLOGII 486 | 676 | 1335 | 1120 | 461 | 201 | 7057 | 384 2135 736 | 832 | 777 K 485 | 1755 1618 | 227 | 61 | 20346
PATOLOGII NOWORODKA 64 | 290 | 393 20 73 55 4492 | 110 | 104 | 180 | 106 | 154 | 214 | 132 | 176 | 77 2 6642
PEDIATRII I ZYWIENIA 275 | 391 886 | 333 | 247 | 96 6100 | 131 | 474 | 17 | 306 | 364 | 254 | 339 | 474 | 449 | 21 | 11157
REHABILITACJI PEDIATRYCZNE] 258 | 411 | 1460 | 190 | 999 | 283 | 11320 | 140 | 651 | 599 | 718 | 246 | 243 | 393 | 718 | 191 | 15 | 18835
UROLOGII DZIECIECEJ 98 169 | 605 63 | 215 89 1950 | 47 | 223 277 | 152 | 281 | 189 | 160 | 119 | 182 | 70 | 4889

3370 | 6704 | 12570 | 3394 | 4318 | 2481 106652 | 1783 | 6907 4676 | 5120 | 5050 | 3556 | 6805 | 6193 | 3536 | 375 | 183490
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WYPISANI WG ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2007R. (bez przeniesien miedzy oddzialami)

cumvRonocoNE oy s 130 40 58|22 Ses 8 | 78 20 37 72 78 75 s 99| 5 | set

bz |1 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 3 2| 020
DZIENNY REHABILITACH NARZADURUCHU | 4 4 | 40 0 25 & 4155 0| 24 5 7 8 12 7 15 0| 0 | 4314 |
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Fig. 1 Srednia liczba dni pobytu chorego w szpitalu w latach 1981-2007
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Fig. 2 Liczba porad ambulatoryjnych w 2007 roku wg oddziatow NFZ
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Fig. 3 Liczba osobodni wg oddziatow IP CZD (hospitalizowani)
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WYPISANI WG ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2007 (z przeniesieniami miedzy oddziatami)
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Wykaz wdrozonych w IP CZD nowych technologii medycznych w ciagu 2007r.

Lp.

Wdrozone technologie medyczne

Realizator

- Wdrozono do praktyki klinicznej metod¢ ECMO
we wspolpracy z Klinika Kardiochirurgii oraz mikrodializg.

Klinika Anestezjologii
1 Intensywnej Terapii

- Wdrozono testy oddechowe w diagnostyce
1 monitorowaniu zakazenia Helicobacter pylori
oraz w ocenie czynnosci watroby 1 trzustki.

- Wprowadzono Infliximab do leczenia choroby
Lesniowskiego-Crohna.

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii 1 Immunologii
— Oddziat
Gastroenterologii
1 Hepatologii

- Wprowadzono nowe badania diagnostyczne pierwotnych
niedoboréw odpornosci we wspodlpracy z Pracownia Zgodnosci
Tkankowej Zaktadu Diagnostyki Laboratoryjnej, w oparciu
o cytometrie przeptywowa:

1. Ocena ekspresji flawocytochromu b558 w komorkach
metoda cytometrii przeptywowej (diagnostyka przewleklej
choroby ziarniniakowej)

2. Ocena ekspresji ligandu dla molekuty FAS (CD178) metoda
cytometrii przeptywowej (diagnostyka pierwotnego
niedoboru odpornosci)

3. Ocena ekspresji tancucha FcyRIII (Leulla/Leullc) metoda
cytometrii przeptywowej (diagnostyka pierwotnego
niedoboru odpornosci)

4 Poszerzono zakres badania stopnia rozwoju limfocytow B
we krwi obwodowej metoda cytometrii przeplywowej
0 obecnos$¢ komorek przejsciowych (tzw. transitional
cells) (diagnostyka pospolitego zmiennego niedoboru
odpornosci).

5. Tzw. Panel Strickera do monitorowania odpowiedzi
komorek w przewlektej boreliozie (w odpowiedzi
na zapotrzebowanie pacjentow spoza I[P CZD).

- We wspotpracy z Pracownia Diagnostyki Immunologiczne;j:
1. IgD

- We wspotpracy z osrodkami immunogenetycznymi poszerzono
diagnostyke molekularna Wybranych PNO:
1. NEMO
2. CIAP

- Leczenie substytucyjne preparatami gammaglobulin dzieci
z pierwotnymi niedoborami odpornosci (PNO).

- Profilaktyka zakazen w stanach zaburzonej odpornosci.

Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii
— Oddziat Immunologii

- Zastosowano po raz pierwszy ndz wodny do resekcji narzadow
migzszowych.- Doskonalono techniki stosowania termoresekcji
1 termoablacji narzadéw miazszowych.

- Doskonalono technike¢ De la Torre operacji choroby
Hirschsprunga u noworodkow.

Klinika Chirurgii
Dziecigcej 1 Transplantacji
Narzadow

22




- Ustalono (w oparciu o wyniki wdrozonej w Zaktadzie
Diagnostyki Laboratoryjnej analizy amin biogennych w ptynie
mozgowo-rdzeniowym) wskazania i rozpoczeto leczenie
dystonii DOPA-zaleznej u 3 pacjentéw oraz deficytu
reduktazy sepiapteryny u jednego pacjenta — wszystkie
diagnozy to pierwsze potwierdzone przypadki w Polsce.

- Udoskonalano diagnostyke w kierunku choréb mitochon-
drialnych dzigki rozwojowi metod badawczych w Zaktadzie
Anatomii Patologicznej (m.in. badania nad ekspresja
podjednostek biatkowych kompleksow tancucha oddechowego
w mig$niach).

- Poprawiono diagnostyke zaburzen metabolizmu puryn
1 pirymidyn, dzigki wspotpracy z Uniwersytetem Gdanskim
1 Praga, co m.in. pozwolito na rozpoznanie pierwszego w kraju
przypadku ksantynurii typu I u dorostej pacjentki.

- Wykorzystano oznaczenia st¢zenia hormonu antymillerowskiego
(AMH) w diagnostyce roznych form klinicznych zaburzen
rozwoju narzadow ptciowych u niemowlat 1 dzieci.

- Zapoczatkowano pierwsze w Polsce badania oceniajace wptyw
hormonalnego leczenia prenatalnego na funkcje OUN u dzieci
zdrowych i chorych w rodzinach z wrodzonym przerostem nad-
nerczy (niedobor 21-hydroksylazy).

- Wykrywanie zrédta hiperkortyzolemii u pacjentow z choroba
Cushinga z negatywnym wynikiem badania obrazowego
przysadki w oparciu o cewnikowanie zatok skalistych dolnych
przed i po stymulacji CRH (badanie unikatowe w warunkach
polskich).

- Podsumowano charakterystyke kliniczna i molekularna
(wszystkie prace opublikowane): glikogenoz watrobowych
z ocena odleglych efektow leczenia i korelacji genotyp-fenotyp
we wspolpracy z Sheffield; pierwotnych zaburzen glikozy-
lacji we wspolpracy z Nijmegen i z Munster, co pozwolito na
rozpoznanie bardzo rzadkiego defektu przebiegajacego z cutis
laxa oraz kolejnego o niezidentyfikowanym jeszcze typie;
zespotu Leigha spowodowanego mutacja G8363 A mitochon-
drialnego DNA i zespotu MELAS; deficytu liazy adenylobursz-
tynianowej; deficytu fruktozo-1,6-bifosfatazy.

Klinika Chordb
Mataboliocznych,
Endokrynologii
1 Diabetologii

- Wprowadzono metodeg usuwania uszkodzonych elektrod
do statej stymulacji serca lub elektrod kardiowertera-defibryla-
tora z uzyciem systemu Cook.

- Wprowadzono metode pomostowania aortalno-wiencowego
potaczona z plikacja tetniaka pozawatowego lewej komory
u dziecka po zawale serca w przebiegu zespotu Kawasaki.

Klinika Kardiologii
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Wdrozono program leczenia bisfosfonianami w cigzkich
zaburzeniach mineralizacji kosci;

Wprowadzono pilotazowo program dogoterapii (w 2008 roku
na stale wlaczono dogoterapie w programy terapii pacjentow);

Wprowadzono metode Prechtla do diagnostyki
w uszkodzeniach OUN;

Opracowano zestaw obiektywnych testow funkcjonalnej oceny
zaburzen konczyn gérnych z zastosowaniem systemu analizy
ruchu VICON i elektromiografii dynamicznej we wspOtpracy
z Instytutem, Psychiatrii i Neurologii.

Opracowano wstepnie (jest obecnie na etapie testow) metode
oceny przestrzennego ustawienia miednicy katomierzem
elektronicznym.

Klinika Rehabilitacji
Pediatryczne;j

Dzigki zastosowaniu nowych urzadzen medycznych
wdrozono nie stosowane do tej pory metody diagnostyczne tj.:
optyczna koherentna tomografia (OCT - Visante)

do bezkontaktowego obrazowania i oceny morfologicznej

1 biometrycznej zmian w rogowce i kacie przesaczania,

do poziomu listka barwnikowego tgczowki.

Wdrozono laseroterapi¢ zmian w teczowce, blony za¢my
wtornej z wykorzystaniem YAG - lasera (stosowana

w chorobach wrodzonych 1 nabytych rogéwki, jaskrze,
nowotworach tej okolicy).

Udoskonalono 1 rozwini¢to mozliwosci badan elektrofizjolo-
gicznych siatkowki 1 nerwu wzrokowego (badania klasyczne
multifokalne) z wykorzystaniem nowoczesnego aparatu

do elektrofizjologii oka (EP 1000 Pro Multifocal).

Klinika Okulistyki

Opracowano 1 wdrozono we wspotpracy z Zaktadem Patologii
metod¢ oceny amplifikacji wybranych onkogenow

w nowotworach osrodkowego uktadu nerwowego u dzieci:

N _MYC, C MYC, Epidermal Growth Factor Receptor

oraz izochromosom 17q.

Klinika Onkologii

10

We wspotpracy z Pracownia Farmakokinetyki wprowadzono
do diagnostyki badania stezenia pirymetaminy w surowicy krwi
u dzieci z wrodzona toksoplazmoza.

We wspotpracy z Pracownia Biologii Molekularnej Zaktadu
Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej poszerzono zakres
badan molekularnych w zakazeniu wirusem cytomegalii

u dzieci o badanie ilo$ciowe kopii wirusa we krwi i w moczu.

Klinika Niemowleca

11

Wprowadzono nowa, wlasna technike rekonstrukcji napletka
w dystalnych postaciach spodziectwa.

Udoskonalono techniki operacyjne (technika ,,buton hole”),
poprzez wdrozenie nowego sposobu elongacji pracia
w proksymalnych postaciach spodziectwa.

Klinika Urologii
Dzieciecej
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12

- Kontynuacja wdrazania neuronawigacji w operacjach
nowotworow OUN, padaczki lekoopornej, malformacji
naczyniowych OUN;

- Poszerzanie zakresu operacyjnego leczenia patologii ztacza
czaszkowo-szyjnego u dzieci i skolioz, ze szczegdlnym
uwzglednieniem wielospecjalistycznej, instrumentalnej
stabilizacji kregostupa;

- Zastosowanie wchianialnych implantéw do mocowania
ptata kostnego i wchtanialnych oston nerwu w zabiegach
rekonstrukcji nerwow obwodowych;

- Udziat w migdzynarodowym randomizowanym badaniu
prospektywnym ,,IIHS” (metody i odlegte wyniki leczenia
wodoglowia wrodzonego u dzieci).

- Wigkszy nacisk na oceng jakosci zycia w badaniach
nt. wynikow odlegtych leczenia nowotworow mozgu
u dzieci prowadzonych przez tut. Klinike.

Klinika Neurochirurgii

13

- Wprowadzono oceng ekspresji flawocytochromu b558
w komoérkach metoda cytometrii przeptywowej (diagnostyka
przewleklej choroby ziarniniakowej)

- Wprowadzono oceng ekspresji ligandu dla molekuty FAS
(CD178) metoda cytometrii przeptywowej (diagnostyka
pierwotnego niedoboru odpornosci)

- Wprowadzono oceng ekspresji fancucha FcyRIII
(Leulla/Leullc) metoda cytometrii przeptywowe;j
(diagnostyka pierwotnego niedoboru odpornosci)

- Poszerzono zakres badania stopnia rozwoju limfocytéw B
we krwi obwodowej metoda cytometrii przepltywowej
0 obecno$¢ komorek przejsciowych (tzw. transitional cells)
(diagnostyka pospolitego zmiennego niedoboru odpornosci).

- Wprowadzono tzw. Panel Strickera do monitorowania
odpowiedzi komoérek w przewleklej boreliozie
(w odpowiedzi na zapotrzebowanie pacjentow spoza CZD)

Zaktad Diagnostyki
Laboratoryjnej
- Pracownia Zgodno$ci
Tkankowe;j

14

- Wdrozono oznaczanie metoda ELISA stezenia
fosfatoniny (intact FGF-23) w osoczu krwi u dzieci

z hypofosfatemia spowodowana utrata fosforanow przez nerki.

To nowoczesne badanie pozwala na réznicowanie
postaci hypofosfatemii i zaburzen mineralnej homeostazy
kosci.

Zaktad Radioimmunologii
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15

- Wdrozono dla potrzeb pediatrycznych oznaczanie
25-hydroksycholecalciferolu w surowicy metoda
immunochemiluminescencyjna na aparacie

Elecsys 2010 Roche Diagnostic. Dzigki wprowadzone;j
metodzie automatycznej zwigkszono szybkos$¢ oznaczen
oraz wprowadzono opcjg ,,cito”.

Opracowano algorytm standaryzacji wynikow oznaczen
25(OH)D w surowicy wykonywanych r6znymi metodami
wzgledem metody uznawanej za ztoty standard (MS-LC)

w oparciu o system migdzynarodowej kontroli jakosci DEQAS.

Wdrozeno oznaczenie NT-proCNT (ELISA) markera
funkcji chrzastki wzrostowej do oceny procesow wzrostu

u wczesniakow, niemowlat oraz dzieci z zaburzeniami wzrostu.

Opracowano wartosci odniesienia dla badan zaburzen funkcji
fancucha oddechowego mitochondridow metoda enzymatyczna
w probkach migsnia sercowego cztowieka (lokalizacje — lewa
komora, prawa komora, przegroda) w celu diagnostyki cyto-
patii mitochondrialnych u chorych z objawami kardiomiopatii.

Zaktad Biochemii
1 Medycyny
Doswiadczalnej
- Pracownia Patofizjologii

16

Dokonano wstgpnej proby okreslenia wartosci progu ztaman
w wieku rozwojowym w oparciu o oznaczenia wartosci
wzglednego indeksu wytrzymatosci mechanicznej kosci.
Okreslono przydatno$¢ metody DXA z uwzglednieniem
specyfiki nowego systemu pomiarowego Prodigy

do oceny mineralizacji tkanki kostnej we wczesniactwie.
Okreslono przydatno$¢ metody DXA z uwzglednieniem
specyfiki nowego systemu pomiarowego Prodigy do oceny
masy tkanki thuszczowej 1 jej udziatu w catkowitej masie ciata
we wczesniactwie.

Okreslono przydatno$¢ metody DXA z uwzglednieniem
specyfiki systemu pomiarowego Prodigy do oceny masy
tkanki mig$niowej 1 jej udziatu w catkowitej masie ciata

we wczesniactwie.

Okreslono precyzj¢ pomiarow BMD z uzyciem nowego
systemu pomiarowego Prodigy.

Okreslono wartos¢ LSC (ang. Least Significat Change)

dla systemu Prodigy.

Okreslono dynamike zmian masy tkanki mig$niowe;j

(LBM, g) oraz masy tkanki tluszczowej (Fat Mass, g)

z wiekiem, wysokoS$cia 1 masa ciata w grupach pici

na podstawie badan densytometrycznych wykonanych

u zdrowych dzieci i mtodziezy w przedziale wiekowym 5-18 lat.
Opracowano modele liniowe danych referencyjnych gestosci
mineratu kostnego, masy mineratu kostnego, masy tkanki
mig$niowe] 1 masy tkanki thuszczowej z wiekiem, wysokos$cia
1 masa ciala w grupach pici u zdrowych dzieci w szerokim
zakresie wiekowym (5-18 lat).

Zweryfikowano metodyke analizy rozktadu tkanki thuszczowe;j
ze szczegolnym uwzglednieniem mozliwos$ci réznicowania
otylosci typu androidalnego oraz typu gynoidalnego

(czynnik ryzyka dla zespolu metabolicznego, cukrzycy,
nadci$nienia tetniczego).

Zaktad Biochemii
1 Medycyny
Doswiadczalnej
- Pracownia Densy-
tometrii
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- Oceniono wartos¢ diagnostyczng ilorazu FM/LBM,
jako parametru odzwierciedlajacego zaburzenia proporcji
w zakresie tkankowych komponent ciata w wieku rozwojowym.

17

- Opracowanie metod proteomicznych stuzacych do diagnostyki
chorob mitochondrialnych (izolacja mitochondriéw z mig$nia
szkieletowego, izolacja mitochondriéw z mig$nia sercowego,
izolacja mitochondriéw z hodowli fibroblastow, detekcja biatek
I1 IV kompleksu metoda Western Blotting, elektroforeza
Blue-Native + test aktywnos$ci w zelu (kompleksy I, I1, IV, V).

- Opracowanie metod immunohistochemicznych stuzacych
do diagnostyki chor6b mitochondrialnych:
* IHC w skrawkach mrozonych pozwalajaca na wykrywanie
deficytow poszczego6lnych podjednostek kompleksow
tancucha oddechowego.

- Wdrozono metody immunohistochemicznej wykrywajacej
ekspresje cytokeratyn w przewodach zétciowych
wewnatrzwatrobowych u pacjentow z atrezja drog zotciowych
1 postepujaca cholestaza wewnatrzwatrobowa.

- Opracowanie 1 wdrozenie metody hodowli komoérkowych linii
limfoblastycznych (LCL) stuzacych do diagnostyki pierwot-
nych niedoboréw odpornosci

- Opracowanie 1 wdrozenie metody wykrywajacej biatko ATM
w limfocytach krwi obwodowej pacjentow z zespotem ataksja-
teleangiektazja.
* Izolacja biatek jadrowych z hodowli linii limfoblastycznych.
* Detekcja biatka ATM metoda Western Blotting.

- Opracowanie 1 wdrozenie metody immunohistochemiczne;j
z uzyciem przeciwciata C4d w diagnostyce odrzucania nerki
przeszczepionej.

Zaktad Patologii

18

- Wdrozono udoskonalona procedurg wysitkowego badania
reaktywnosci oskrzeli u dzieci i mlodziezy w oparciu
o ergometr Kettler.

- Wdrozono nowy protokoét badania nieswoistej reaktywnosci
oskrzeli u dzieci i mtodziezy.

- Wdrozono nowy protokét badania odwracalnos$ci skurczu
oskrzeli u dzieci i mtodziezy.

Zaktad Fizjologii
Oddychania
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Fig. 5 Procedury wysokospecjalistyczne wykonane w IP CZD w latach 2003-2007
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WYKONANIE PROCEDUR WYSOKOSPECJALISTYCZNYCH
W OKRESIE STYCZEN-GRUDZIEN 2007 R

Hlos¢
E‘ procedur
Nazwa Numer T objeta Wyko- .
Procedury | umowy = umow3g nana Realizator
= na2007r. ilos¢
2 Stan na
1.12.2007 r.
Klinika Chirurgii Dziecigcej
1 Transplantacji Narzadow, Klinika
Gastroenterologii, Hepatologii
4.1 17 17 . - ..
1 Immunologii oraz Klinika
Anestezjologii 1 Intensywnej Terapii:
Przeszczep | 48/100/4/ Oddzial Intensywnej Terapii 11
watroby 14/2007/116 Klinika Chirurgii Dziecigcej
1 Transplantacji Narzadow, Klinika
49 16 16 x/ Ggstroenterologn, Hepa?o!ogn
1 Immunologii oraz Klinika
Anestezjologii i Intensywnej Terapii:
Oddziat Intensywnej Terapii 11
Klinika Chirurgii Dziecigcej
1 Transplantacji Narzadow, Klinika
51 75 25 Nefrologii 1 Nadmsmgma Tetniczego
oraz Klinika
Anestezjologii 1 Intensywnej Terapii:
Przeszczep | 63/100/5/ Oddziat Intensywne;j Terapii II
nerki 14/2007/117 Klinika Chirurgii Dziecigcej
1 Transplantacji Narzadow, Klinika
59 10 10 Nefrologii i Nad01sr'ne?n1a Tgtniczego
oraz Klinika
Anestezjologii i Intensywnej Terapii:
Oddziat Intensywnej Terapii 11
14.1 101 101
. 14.2 142 142
O .
Wgzracje Klinika Kardiochirurgii
wrodzonveh 145/100/14/ 143 1 1 oraz Klinika Anestezjologii
Y 14/2007/118 ’ 1 Intensywnej Terapii:
serea Oddziat Intensywnej Terapii 11
u niemowlat 14.4 0 0
14.5 26 26
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UWAGI

1. X/ procedura 4.2 uwzgledniono dwie procedury wykonane u obywateli Republiki Litewskiej
2. wykonano dwie procedury 4.2 na podstawie odrgbnych umow z Ministerstwem Zdrowia
Republiki Biatoruskiej na taczna kwotg: 426.760,39 PLN
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PROGRAMY POLITYKI ZDROWOTNEJ REALIZOWANE W 2007 ROKU

Nazwa programu Realizator Realizatorzy
,Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Choroéb Uktadu prof. W. Kawalec Klinika Kardiologii
Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008 — ,,POLKARD”
przedmiotem ktorego jest zakup aparatury
do badan elektrofizjologicznych i ablacji
,,Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Choréb Uktadu prof. W. Kawalec Klinika Kardiologii
Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008 — ,,POLKARD”
przedmiotem ktorego jest zakup gltowic echokardiograficznych
,Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chorob Uktadu prof. Klinika
Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008 — ,,POLKARD” B. Maruszewski Kardiochirurgii
przedmiotem ktorego sa inwestycje w kardiochirurgii
,Narodowy Program Rozwoju Medycyny Transplantacyjnej mgr Klinika
na lata 2006-2009 — ,,POLGRAFT 2006-2009”, czes¢ B: M. Fedorowicz Kardiochirurgii
zakup specjalistycznego sprzetu w bankach homogennych
zastawek serca
,Narodowy Program Rozwoju Medycyny Transplantacyjnej prof. P. Kalicinski Klinika Chirurgii
na lata 2006-2009 — ,,POLGRAFT 2006-2009”, czeS¢ A: Dzieciecej
przeszczep jelita - zakup aparatury i Transplantacji

Narzadow

,Narodowy Program Rozwoju Medycyny Transplantacyjnej prof. P. Kalicinski Klinika Chirurgii
na lata 2006-2009 — ,,POLGRAFT 2006-2009”, czgs$¢ A: i Transplantacji
monitorowanie immunologiczne przed i po przeszczepieniu Narzadow
narzadow
,,Narodowy Program na lata 2006-2008 — ,,POLKARD” prof. Klinika
przedmiotem, ktorego jest wybor realizatora zadania pt.: B. Maruszewski Kardiochirurgii
,Poprawa i rozbudowa Krajowego Rejestru Operacji
Kardiochirurgicznych (KROK) u dorostych i u dzieci”.
,,Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chorob Uktadu prof. Klinika
Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008 — ,,POLKARD” B. Maruszewski Kardiochirurgii
przedmiotem ktdorego jest ,,Przygotowanie i wdrozenie
w osrodkach kardiochirurgii dziecigcej programow i leczenia
ostrej niewydolno$ci oddechowej 1 mechanicznego
wspomagania i krazenia, metoda wewnatrzustrojowego
natleniania ECMO u noworodkow i dzieci w ramach skoor-
dynowanego ogdlnopolskiego programu POLKARD-ECMO"
.Narodowy Program zwalczania chorob nowotworowych” prof. D. Perek Klinika Onkologii
- ,,Modyfikacja i wdrazanie ujednoliconego programu diagnostyki
1 kompleksowego leczenia nowotworow osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN) u dzieci”’PROWADZENIE CENTRALNEJ
WERYFIKACJI BADAN
,,Narodowy Program zwalczania choréb nowotworowych” prof. D. Perek Klinika Onkologii
- ,Modyfikacja i wdrazanie ujednoliconego programu
diagnostyki i kompleksowego leczenia nowotworow
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) u dzieci”
,Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Choroéb Uktadu prof. W. Kawalec Klinika Kardiologii

Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008” — ,,POLKARD”
przedmiotem, ktorego jest ,,Poprawa opieki kardiologiczne;j
nad dzieckiem z patologia uktadu krazenia ze szczegdlnym
uwzglednieniem oceny wynikow leczenia
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DZIALALNOSC
SZKOLENIOWA



SPRAWOZDANIE
Z DZIALALNOSCI SZKOLENIOWEJ WYZSZEJ KADRY MEDYCZNEJ

SPECJALIZACJE LEKARZY:
(wg rozporzqdzenia Ministra Zdrowia z dnia 25.10.2005 r. z pozn. zm
w sprawie specjalizacji lekarzy i lekarzy dentystow)

Miejsca akredytacyjne przyznane przez Ministra Zdrowia
dla poszczegélnych klinik i zakladow IP CZD

W PEDIATRII

racownicy | rezydenci osoby
P ¥ 24 Z zewnatrz
Khmka Gastljc_)enterologn, Hepatologii 25 ) 5 4
i Immunologii

Klinika Patologii 4 3
i Intensywnej Terapii Noworodka

Klinika Nefrologii, Transplantacji
Nerek i Nadci$nienia Te¢tniczego
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W POZOSTALYCH DZIEDZINACH MEDYCYNY

Klinika Anestezjologii anestezjologia 25 14 1
i Intensywnej Terapii 1 intensywna terapia

mazowicckiego o | 03 ] - ] 8 |

kardiologia dziecigca

podkarpackiego

Klinika Ga??.t.roenterologii',. gastroenterologia 8 4 - 5
Hepatologii i Immunologii

W tym: transplantologia klin. 4 - - 1
1) Oddziat Gastroenterologii ) -

2) Oddziak Tmmunologii AT i, 6 ! ! 7

Klinika Patologii

1 Intensywnej neonatologia 6 1 2 5
Terapii Noworodka

Zaktad Genetyki Medycznej genetyka kliniczna 6 1 2 -

Klinika Urologii Dziecigcej urologia dziecigca 5 1 - 4
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I. SPECJALIZACJE PRACOWNIKOW INSTYTUTU

Liczba lekarzy, ktorzy ztozyli wniosek
o otwarcie wybranej dziedziny specjalizacji....................... 13

Liczba osob, ktore uzyskaty zgode
na rozpoczecie specjalizacji. . ... ... 12

w tym

kontynuujacych specjalizacje 8
Liczba ogotem lekarzy specjalizujacychsi¢ . ...................... 68
W tym

rozpoczynajacych specjalizacje od poczatku 34

Liczba lekarzy, ktorzy kontynuuja specjalizacje¢ poza IP CZD w ramach
przyznanych miejsc akredytacyjnych w innych placowkach ........... 5
W tym

w diabetologii

w audiologii i foniatrii 1
Liczba lekarzy, ktorzy ukonczyli specjalizacjg . . ................... 17
W tym

radiologi¢ i diagnostyke obrazowa 1

pediatri¢ 9

kardiologig dziecigca 1

neuropatologie 1
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II. SPECJALIZACJE LEKARZY REZYDENTOW
(zatrudnionych w IP CZD na czas okreslony tj. na czas odbywania specjalizacji)

Liczba ogotem rezydentdw specjalizujacychsig.................... 46
w tym

kontynuujacych specjalizacje 3

Klinika Gastroenterologii, He-

patologii i Immunologii immunologia kliniczna 1

Klinika Rehabilitacji Pediatry-
cznej

rehabilitacja medyczna 5

Klinika Kardiochirurgii kardiochirurgia 1

Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii

Klinika Neurologii
1 Epileptologii pediatria

INIc\

Klinika Pediatrii 10

HI

Klinika Onkologii

Liczba rezydentow, ktorzy ukonczyli specjalizacjg. .. ................ 2
w tym

(73]
=)



II1. SPECJALIZACJE LEKARZY SPOZA IP CZD

(zatrudnionych w innych placowkach, odbywajqcych specjalizacje w IP CZD na podstawie skierowania
z Wojewodzkiego Osrodka Doskonalenia Kadr Medycznych w ramach przyznanych dla IP CZD

przez Ministra Zdrowia miejsc akredytacyjnych)

Liczba ogotem specjalizujacychsig .............. ... ... .. ...... 56
w tym

kontynuujacych specjalizacje 33
Liczba lekarzy, ktorzy ukonczyli specjalizacje . .. .................. 13
W tym

immunologi¢ kliniczna 3

neurologig dziecigca 1

kardiologig dziecigca 1

IV. STAZ CZASTKOWY W RAMACH STAZU PODYPLOMOWEGO

Na staz czastkowy w pediatrii (na podstawie umow pomigdzy placoéwkami)
przyjeto ogdtem 18 lekarzy

W tym

staz w neonatologii 3 lekarzy



V. SZKOLENIA WEWNATRZODDZIALOWE

W klinikach i zaktadach zorganizowano 234 szkolen wewngtrznych,

w tym:
w Zaktadzie Patologii 76
w Klinice Neurochirurgii 27
w Zaktadzie Biochemii i Medycyny Doswiadczalnej 20
w Klinice Neurologii i Epileptologii 18
w Zaktadzie Patologii Jamy Ustnej 16
w Klinice Kardiologii 15
w Klinice Chordb Metabolicznych, Endokrynologii 14
1 Diabetologii
w Klinice Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii 12
w Klinice Pediatrii 11
w Klinice Niemowlegcej 11
w Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej 7
w Klinice Nefrologii, Transplantacji Nerek 4
1 Nadci$nienia Tetniczego
w Klinice Okulistyki 3
Fig. 1 Liczba szkolen wewnatrzoddzialowych zorganizowanych
w IP CZD w latach 2001-2007
234
250+
200+ 161
‘e
) 116
o 150
X
N
)
®
2 100 99
o 43
- 31 31
| 3 7
0
2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007
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VI. SZKOLENIA INDYWIDUALNE LEKARZY SPOZA IP CZD

W klinikach i zaktadach diagnostycznych przeszkolono ogotem 301 lekarzy, w tym:

w Klinice Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii

w Oddziale Immunologii

w Klinice Urologii 27

w Klinice Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadci$nienia T¢tniczego 20

w Klinice Neurologii i Epileptologii 15

w Klinice Pediatrii 13

w Klinice Chirurgii Dziecigcej 1 Transplantacji Narzadow 9

w Klinice Neurochirurgii 7

w Zaktadzie Genetyki Medycznej 5

w Klinice Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka 3

w Zaktadzie Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej 1

w Zaktadzie Patologii Jamy Ustnej 1
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Fig. 2 Liczba lekarzy odbywajacych szkolenie indywidualne w IP CZD
w latach 2001-2007
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VII. PRAKTYKI ZAWODOWE

W 2007 r. 398 studentow Akademii Medycznych, Uniwersytetow
1 innych wyzszych uczelni oraz 104 stuchaczy szkot policealnych
odbyto praktyki OGOLEM 502 osoby

a) w ramach zawartych uméw i porozumien: 421 oséb

w Klinice Niemowlgcej 30

w Zaktadzie Psychologii Zdrowia 26

w Aptece 6

w Zaktadzie Diagnostyki Laboratoryjnej 2

w Zaktadzie Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej 1
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b) w ramach indywidualnych zgloszen: 81 oséb

w Zaktadzie Psychologii Zdrowia

w Zaktadzie Audiologii, Foniatrii i Laryngologii

w Klinice Kardiologii

w Klinice Chirurgii Dziecigcej 1 Transplantacji

w Zakladzie Genetyki Medycznej

w Klinice Choréb Metabolicznych, Endokrynologii
i Diabetologii

w Klinice Kardiochirurgii

w Klinice Neurologii 1 Epileptologii

w Klinice Okulistyki

w Klinice Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka

w Poradni Pomocy Rodzinie

w Zaktadzie Diagnostyki Obrazowe;j




Fig. 3 Liczba osob odbywajacych praktyki w IP CZD w latach 2001-2007
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Fig. 4 Liczba osob uczestniczacych w posiedzeniach klinicznych w IP CZD
w latach 2001-2007
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VIII. POSIEDZENIA KLINICZNE

Zorganizowano 18 posiedzen klinicznych o charakterze szkolen ogélnych z udzialem osob spoza IP CZD.

; q ] T, . Liczba
Lp. | Jednostka organizacyjna Tematy posiedzen klinicznych Referent/referenci Data uczestnikéw
1 Klinika Onkologii Zespot szybkiego rozpadu (lizy) nowotworu. dr Olga Rutynowska 02.01.2007 45
. . Korzysci praktyczne wynikajace z zastosowania
2 izﬁizdc}?)md]l)e:)rs}iia dezalne diagnostyki molekularno-biochemicznej irg);;r Eil;énc 2 zespolem 16.01.2007 51
yeyny L w schorzeniach kostnych u dzieci. p
.. . .. Nadcisnienie plucne u dzieci dr n. med.
3 cimlen lieanatiolzgs wazny wielospecjalistyczny problem kliniczny Matgorzata Zuk 06.02.2007 S
4 i) Caniyikl e ez Udziat genu JAGI,W patogenezie zespolu Alagille’a dr n. med. - 20.02.2007 50
u polskich pacjentow Dorota Jurkiewicz
Czynnik wzrostowy §rodblonka naczyn doc. dr hab
5 Zaktad Radioimmunologii (VEGF-Vascular Endothelial Growth Factor) : ’ 06.03.2007 44
s , S Roman Janas
w $wietle badan podstawowych i klinicznych.
.. . Mitochondrialne zaburzenia beta-oksydacji dr n. med.
6 Klinika Pediatrii kwasow thuszczowych. Jolanta Sykut-Cegielska 20.03.2007 63
7 | Zaktad Psychiatrii ADHD - kontrowersje. dr Ewa 03.04.2007 66
Piesiewicz-Grzonkowska
Wypalenie zawodowe personelu medycznego. dr . hum. Anna
8 Zaktad Psychologii Klinicznej Psychologiczne mechanizmy powstawania, metody pomiaru. : ; . 17.04.2007 70
. ., . . ros Jakubowska-Winecka
Czy mozna zapobiega¢ wypaleniu lub je ,,leczy¢”?
9 Klinika Neurochirurgii Stymulacja nerwu btednego w leczeniu padaczki lekoopornej. | dr n. med. Piotr Zwolinski | 08.05.2007 2202
10 | Zaklad Fizjologii Oddychani Mukowiscydoza - postepy w rozpoznawaniu i leczeniu dr n. med. 22.05.2007 45
akta: jolog ychania ukowiscydoza - postgpy W rozpoznawa . Hanna Dmenska .05.
Klinika Anestezjologii doc. dr hab.
VO [ ©5] eTJO o Wentylacja nieinwazyjna u dzieci aktualny stan wiedzy Janusz Swietlinski 05.06.2007 31
1 ntensywnej ferapit dr n. med. Marek Migdat
Zaktad Audiologii, Wezesne wykrywanie wad stuchu u dzieci dr n. med. Marzanna
12 e . . . e . . . 19.06.2007 36
Foniatrii i Laryngologii oraz wezesna interwencja — mozliwosci 1 ograniczenia. Radziszewska-Konopka
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prof. dr hab. Bogumita
13 | Klinika Niemowlgca Wystgpowanie zakazen nietypowych w populacji dziecigcej | Milewska-Bobula 2.10.2007 22
dr n. med. Bozena Lipka

Wrodzone zaburzenia glikozylacji (CDG) wyzwanie
dla wielu specjalistow medycznych.

15 | Zaktad Diagnostyki Laboratoryjne;j

mgr Maciej Adamowicz 6.11.2007 30

Apelina, wisfatyna i waspina; nowe adipocytokiny
w $wietle badan podstawowych i klinicznych.

17 | Zaktad Radioimmunologii doc. dr hab. Roman Janas | 4.12.2007 22

Razem

uczestnikow 7l

Srednia liczba 0s6b uczestniczacych w posiedzeniu — 42 osoby
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IX. KURSY PODYPLOMOWE
1. Udzial czynny (wyklady)

* kursy specjalizacyjne organizowane w ramach ogolnopolskiego programu szkolenia
Centrum Medycznego Ksztatcenia Podyplomowego . .............. 425 os6b

w tym

poza Instytutem 23
* kursy w ramach doskonalenia zawodowego . ..................... 260 osob
w tym

poza Instytutem 90

2. Udzial bierny (uczestnictwo)

* kursy specjalizacyjne organizowane w ramach ogdlnopolskiego programu szkolenia
Centrum Medycznego Ksztatcenia podyplomowego . ............... 66 0sob

w tym

poza Instytutem 23
* kursy w ramach doskonalenia zawodowego . .............. ... .. .. 74 osoby
w tym

poza Instytutem 36

W IP CZD zorganizowano 63 kursy w ramach ogolnopolskiego programu szkolenia
Centrum Medycznego Ksztatcenia Podyplomowego /kursy specjalizacyjne i doskonalace
dla lekarzy oraz lekarzy dentystow/, w ktérych uczestniczyto 948 oséb z calego kraju
(w tym 81 pracownikow).
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WYKAZ KURSOW ORGANIZOWANYCH NA ZLECENIE CENTRUM MEDYCZNEGO KSZTALCENIA PODYPLOMOWEGO

CHARAKTER KIEROWNIK LICZBA
Lp | TEMAT KURSU TERMIN NAUKO KURSU ORGANIZATOR | 17 psTNIKOW
. . o — . prof. dr hab. . . .
1. | Onkologia w kardiologii dziecigcej specjalizacyjny 04.01.2007r. Wanda Kawalec Klinika Kardiologii 18
2. | Promocja zdrowia w kardiologii dziecigcej specjalizacyjny | 05.01.2007r. BEH L) Klinika Kardiologii 17
Wanda Kawalec
Echokardiografia w wadach wrodzonych serca - . prof. dr hab. . . ..
3. u dzieci specjalizacyjny 15-19.01.2007r. Wanda Kawalec Klinika Kardiologii 13
4 D1agno§tyka 1 leczenie zaburzen rytmu serca Ssesiizne iy 19-23.02.2007x. dqc. dr hab. Katarzyna it iislast 1
u dzieci. Bieganowska
Klinika
. .. . .. o . _ prof. dr hab. Anestezjologii
5. Anestezjologia i intensywna terapia dziecigca. specjalizacyjny 19-23.02.2007r. Tadeusz Szreter i 11
Terapii
Klinika Chirurgii
Chirurgia laparoskopowa 1 torakoskopowa dr n. med. Dziecigcej
6. u dzieci. doskonalacy 26-28.02.2007. Pawet Nachulewicz i Transplantacji 15
Narzadow
7 Neuroonkologia dziecigca specjalizacyjn 26-28.02.2007r. S (G Ly Klinika Onkologii 13
’ £ = ped yjny S " | Danuta Perek £
Klinika
doc. dr hab Gastroenterologii,
8. | Postgpy w hepatologii dziecigce;. specjalizacyjny 05-07.03.2007r. Joanna Pawlowska Hepatologu ) 17
1 Immunologii
Klinicznej
Klinika
Anestezjologia, intensywna terapia i ratownictwo | specjalizacyjny prof. dr hab. Anestezjologii
9. B s , 12-13.03.2007r. . . 16
medyczne w stanach naglego zagrozenia zycia. | dla stomatologéw Tadeusz Szreter i Intensywnej
Terapii
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11. | Wprowadzenie do specjalizacji w pediatrii. sped) ahzacyjny 19-23.03.2007r. | P o5 ha.b.. Klinika Pediatrii
wprowadzajacy Janusz Ksigzyk

Anestezjologia i intensywna terapia.

Anestezjologia i intensywna terapia.

[lo$ciowa analiza chodu w praktyce kliniczne;.

specjalizacyjny

specjalizacyjny

doskonalacy

19-23.03.2007r.

02-06.04.2007r.

11-13.04.2007r.

47

prof. dr hab.
Tadeusz Szreter

prof. dr hab.
Tadeusz Szreter

dr inz. Malgorzata
Syczewska

Klinika
Anestezjologii
1 Intensywnej
Terapii

Klinika
Anestezjologii
1 Intensywnej
Terapii

Klinika
Rehabilitacji
Pediatrycznej




Klinika

prof. dr hab Chirurgii
19. | Chirurgia noworodka. specjalizacyjny 16-20.04.2007r. Piotr Kalicifiski D21ec1qcej ) 8
1 Transplantacji
Narzadow
Klinika
. ' .. _ prof. dr hab. Anestezjologii
20. | Niewydolnos$¢ oddechowa u dzieci. doskonalacy 23-25.04.2007r. Tadeusz Szreter T 9
Terapii
Klinika Choréb
. . doc. dr hab. Jolanta Metabolicznych,
21. | Diagnostyka wrodzonych wad metabolizmu. doskonalacy 23-25.04.2007r. Sl N 11
i Diabetologii
Kompleksowa opieka stomatologiczna nad o . dr n. med. Dorota Zaktad Patologii
22. pacjentem z zaburzeniami ogélnoustrojowymi. SIS A 23-27.04.2007. Olczak-Kowalczyk Jamy Ustnej 20
Zaktad
Wybrane zagadnienia z diagnostyki zakazen prof. dr hab. Mikrobiologii
23. bakteryjnych, grzybiczych i1 pierwotniakowych. SORLOEIE Sy 07-11.05.2007r. Danuta Dzierzanowska | i Immunologii 10
Klinicznej
Klinika
24. | Powiktania w anestezjologii. doskonalacy 07-11.05.2007r. BRI AnesteZJ ologn 9
Tadeusz Szreter 1 Intensywne;
Terapii
Klinika Nefrologii,
. .. . . Transplantacji
25 Zasady diagnostyki 1 leczgnla tgbulopatn . dodkoielisy 14-16.05.2007x. dr hab. ‘ Nerek 13
oraz przyczyn nawrotowej kamicy nerkowe;. Jan Zawadzki . e
1 Nadci$nienia
Tetniczego
dr n. hum. Anna Zaldad
26. | Wypalenie zawodowe wsrod lekarzy. doskonalacy 15.05.2007r. Jakubowska-Winecka ;Ziglsggog1l 2
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doc. dr hab.

27. | Urologia dziecigca. specjalizacyjny 21-25.05.2007r. | Matgorzata th 1k'a U'rologn 10
Dziecigcej
Baka-Ostrowska
28. | Onkologia dziecieca. specjalizacyjny | 21-25.05.2007r. f]’)ﬁlf; Il)l:fék Klinika Onkologii 61
Onkologia jamy ustnej i czg$ci twarzowe;j o . dr n. med. Dorota Zaktad Patologii
29. czaszki w wieku rozwojowym. RSy H-13.06.2007r Olczak-Kowalczyk Jamy Ustnej 28
Klinika
30. | Powiktania w anestezjologii. doskonalacy 11-15.06.2007r. LR AnesteZJ ologu 7
Tadeusz Szreter 1 Intensywnej
Terapii
. . — . i prof. dr hab. Klinika
31. | Leczenie wad wrodzonych serca u dzieci. specjalizacyjny 18-22.06.2007r. Btblon Merusmonall || Rkttt 21
Klinika
. .. . . . _ prof. dr hab. Anestezjologii
32. | Anestezjologia i intensywna terapia. specjalizacyjny 18-22.06.2007r. Tadeusz Szreter i 15
Terapii
doc. dr hab Klinika Patologii
33. | Wybrane problemy okresu noworodkowego. doskonalacy 10.09.2007r. i -, 1 Intensywnej 9
Anna Dobrzanska ..
Terapii Noworodka
34. | Wybrane zagadnienia z okulistyki dziecigce;. doskonalac 10-12.09.2007r. 615 I lagld, I EoseT) Klinika Okulistyki 16
y g ty d y Gratek ty
35. | Diagnostyka elektrokardiograficzna u dzieci. doskonalacy 17-21.09.2007r. dgc. dr hab. Katarzyna Klinika Kardiologii 14
Bieganowska
Klinika
. . D . . _ prof. dr hab. Anestezjologii
36. | Anestezjologia i intensywna terapia dziecigca. specjalizacyjny 01-05.10.2007r. Tadeusz Szreter e 11
Terapii
37. | Neurourologia dziecigca. specjalizacyjny drn. med. Lidia Klinika 9

Skobejko-Wtodarska

Urologii Dziecigce;j
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45.

39.

Wybrane zagadnienia z zywienia
i leczenia zywieniowego w chorobach
uktadu pokarmowego u dzieci.

Anestezjologia, intensywna terapia
ratownictwo medyczne w stanach
naglego zagrozenia zycia.

Rehabilitacja Dzieci Ryzyka.

Powiklania w anestezjologii.

specjalizacyjny

specjalizacyjny-
dla stomatologow

specjalizacyjny

doskonalacy

08-10.10.2007r.

08-09.10.2007r.

15-19.10.2007r.

22-26.10.2007r.

prof. dr hab.
Jerzy Socha

prof. dr hab.
Tadeusz Szreter

dr Anna Lukaszewska

prof. dr hab.
Tadeusz Szreter

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii 12
i Immunologii
Klinicznej

Klinika
Anestezjologii
1 Intensywnej
Terapii

Klinika
Rehabilitacji
Pediatrycznej

Klinika
Anestezjologii
1 Intensywne;j
Terapii
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. Klinika
, . . . . dr inz. e
Ilo$ciowa analiza chodu w praktyce kliniczne;j. doskonalacy 29-31.10.2007r. T — Reh.ablhtacp.
Pediatrycznej

Klinika Chordb
doc. dr hab. Jolanta Metabolicznych,
Sykut-Cegielska Endokrynologii

i Diabetologii

Diagnostyka wrodzonych wad metabolizmu. doskonalacy 12-14.11.2007r.

. , . . i prof. dr hab. Klinika
Leczenie wad wrodzonych serca u noworodkoéw. | specjalizacyjny 12-16.11.2007r. Bohdan Maruszewski | Kardiochirurgii 13
Wybrane zagadnienia z patomorfologii dr n. med. ..
e me— doskonalacy 19-23.11.2007r. NI, —— Zaktad Patologii

Klinika
55. | Endourologia dziecigca specjalizacyjny 19-23.11.2007r. | dr n. med. Piotr Gastot | Urologii 12
Dziecigcej
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Diagnostyka i leczenie nowotworow litych . . prof. dr hab. . ..
specjalizacyjny 26-28.11.2007r. Danuta Perek Klinika Onkologii

Klinika Chordb
doskonalacy 03-07.12.2007r. dr n. med. Maria Metabolicznych,

Sild it zalecany Ginalska-Malinowska | Endokrynologii

Powiktania w anestezjologii.

Niewydolno$¢ oddechowa u dzieci.

Srednia liczba 0s6b uczestniczacych w kursie — 15 0sob

doskonalacy

doskonalacy

10-14.12.2007r.

17-19.12.2007r.
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prof. dr hab.
Tadeusz Szreter

prof. dr hab.
Tadeusz Szreter

i Diabetologii

Klinika
Anestezjologii
1 Intensywnej
Terapii

Klinika
Anestezjologii
1 Intensywne;j
Terapii




Fig. 4 Liczba kursow zorganizowanych w IP CZD na zlecenie
Centrum Medycznego Ksztalcenia Podyplomowego w latach 2001-2007
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Fig. 5 Liczba uczestnikow na kursach zorganizowanych w IP CZD
w latach 2001-2007
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X. SZKOLENIE LEKARZY CUDZOZIEMCOW

W 2007 r. 3 lekarzy cudzoziemcéw odbywato:
staze specjalizacyjne tab. nr 1
oraz inne szkolenia — tab. nr 2.

Tab. nr 1

Tab. nr 2

Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej
— Pracownia Diagnostyki stypendysta RP 1

Wielka

Narzadu Ruchu Brytania

SPECJALIZACJE MAGISTROW:
(wg. rozporzqdzenia Ministra Zdrowia z dnia 30.09.2002 w sprawie uzyskiwania tytutu specjalisty
w dziedzinach majqcych zastosowanie w ochronie zdrowia)

Miejsca akredytacyjne przyznane przez Ministra Zdrowia dla poszczegoélnych klinik Instytutu

Klinika Rehabilitacji

e — fizjoterapia | 9 3 6

Liczba magistrow, ktorzy kontynuuja specjalizacjg poza IP CZD w ramach przyznanych
miejsc akredytacyjnych w innych placowkach ..................... 9
w tym

mikrobiologi¢ medyczna

psychologig kliniczna 1

Liczba magistrow, ktorzy ukonczyli specjalizacjg. . .................. 5
w tym

neurologopedig 3
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SZKOLENIA INDYWIDUALNE MAGISTROW

W zaktadach IP CZD przeszkolono ogétem 10 magistrow, w tym:

w Zaktadzie Diagnostyki Laboratoryjnej 4
w Zaktadzie Psychologii Zdrowia 4
w Zaktadzie Psychiatrii 2

SPRAWOZDANIE Z DZIALALNOSCI PIONU PIELEGNIARSKIEGO
SPECJALIZACJE
W tym:

* ukonczono w dziedzinie pielggniarstwa epidemiologicznego — 23 pielggniarek i potoznych
z terenu Polski (w tym 1 pielggniarka z CZD)

 w trakcie realizacji w dziedzinie pielggniarstwa epidemiologicznego — 27 pielggniarek
1 potoznych z terenu Polski

 w trakcie realizacji w dziedzinie pielggniarstwa pediatrycznego — 15 pielggniarek
1 potoznych z terenu Polski (w tym 6 pielggniarek z CZD)

Fig. 1 Wykaz kurséw

Lp. | Temat Charakter Termin Miejsce szkolenia Liczba o .
kursu uczestnikow
Nefrologia . . Dziat Organizacji 27 (w tym
I z dializoterapia kwalifikacyjny | 02.04.-26.06.2007 Pracy Pielggniarskiej | Sosébz CZD)
Opieka nad S
) dzieckiem specialistvezn 14.05.— 19.05.2007 | Dziat Organizacji 22 f)vsvog m
z choroba pecjalistyczny 15.10.—26.10.2007 | Pracy Pielegniarskiej . CZD)y
nowotworowag
Pielegnowanie
w schorzeniach o Dziat Organizacji 19 (w tym
3 narzadu SRz | WIS Pracy Piclegniarskiej | 5 oséb z CZD)
wzroku
. Xiﬁﬁgﬁ?ﬁg ecialistvepny | 28:05-28.062007 | Dzial Organizacii 43 (w tym
) PeANSLYCZNY | 5 11.- 30.11.2007 | Pracy Pielegniarskiej | 7 0séb z CZD)
skornych
Pielegniarstwo . Dziat Organizacji 21 (w tym
5 . . doksztatcajacy | 08.10.—19.10.2007 . . .. | 30soby
diabetologiczne Pracy Pielggniarskiej 2 CZD)
. . 42 (w tym
6 | Samokontrola | 4 o talcajacy | 30.11—01.12.2007 | D22t Organizacii | /o]
w cukrzycy Pracy Pielggniarskiej 2 CZD)
186 osob
(w tym
A 43 osoby
z CZD)
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Wszystkie szkolenia podyplomowe realizowane sa w oparciu o:

Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 29 pazdziernika 2003r. w sprawie ksztatcenia podyplomowego
pielggniarek 1 potoznych. Decyzj¢ administracyjng Centrum Ksztatcenia Podyplomowego Pielggniarek
i Potoznych

KURSY POZA IP CZD

ukonczono kurs doksztatcajacy w zakresie kaniulacja zyl obwodowych i terapia pltynami infuzyjnymi
—27 os6b

ukonczono kurs specjalistyczny w zakresie endoskopii — 3 osoby

ukonczono kurs specjalistyczny w zakresie leczenia ran — 12 oséb

ukonczono kurs kwalifikacyjny w dziedzinie pielggniarstwa operacyjnego — 1 osoba

ukonczono kurs kwalifikacyjny w dziedzinie pielggniarstwa anestezjologicznego

z intensywna opieka — 1 osoba

ukonczono kurs kwalifikacyjny w dziedzinie pielggniarstwa onkologicznego — 4 osoby

SZKOLENIA WEWNATRZSZPITALNE

1. Zasady przetaczania krwi — krwiodawstwo i krwiolecznictwo 485

3. Szkolenie w Oddziale Dziennym Chemioterapii 13

5. | Obstuga aparatu do wykonywania gazometrii 36

Dziat Organizacji Pracy Pielggniarskiej

— Wlewy i wstrzyknigcia dozylne (nadanie uprawnien) 88

RAZEM 1850 osob
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PRAKTYKI WAKACYJNE
Studentéw Akademii Medycznej Wydziatu:

Lekarskiego — 4 osoby
Pielggniarskiego — 20 osob

UDZIAL W TOWARZYSTWACH / ORGANIZACJACH NAUKOWYCH

» mgr Maryla Serafinowicz — cztonek zarzadu Polskiego Stowarzyszenia Pielggniarek Pediatrycznych

» mgr Teresa Pych — Konsultant wojewo6dzki w dziedzinie pielggniarstwie pediatrycznego (Mazowsze)

» mgr Alicja Szewczyk — cztonek Ministerialnego Zespotu ds. Programu Polityki Zdrowotnej dot. pre-
wencji leczenia cukrzycy

» mgr Alicja Szewczyk — przewodniczaca Federacji Edukacji w Diabetologii
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DZIALALNOSC
NAUKOWA



DZIALALNOSC RADY NAUKOWEJ

Sklad Rady Naukowej

Prezydium Rady Naukowe;j:

Przewodniczacy Rady Naukowej - Prof. dr hab. n. med. Ryszard Grenda

Zastegpca Przewodniczacego - Prof. dr hab. n. med. Wanda Kawalec

Zastgpca Przewodniczacego - Prof. dr hab. n. med. Jozef Ryzko

Przewodniczacy Komisji ds. Nauki - Prof. dr hab. n. med. Piotr Kalicinski

Przewodniczacy Komisji ds. Klinicznych (Rady Ordynatoréw)

- Prof. dr hab. n. med. Marcin Roszkowski

6. Przewodniczaca Komisji ds. Egzaminoéw Doktorskich i Ksztalcenia Podyplomowego
- Prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek

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

M NS

Pozostali cztlonkowie Rady Naukowej:

8. Doc. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska

9. Doc. dr hab. n. med. Grazyna Brzezinska-Rajszys
10. Lek. med. Krzysztof Bogucki

11. Doc. dr hab. n. med. Piotr Burczynski

12. Doc. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska

13. Mgr Jolanta Czeszko

14. Doc. dr hab. n. med. Anna Dobrzanska

15. Andrzej Dorosiewicz

16. Lek. med. Grazyna Grabska

17. Dr hab. n. med. Jacek Gryglewicz, prof. CMKP
18. Prof. dr hab. n. med. Sergiusz J6zwiak

19. Lek. med. Andrzej Kosciesza

20. Mgr Kazimierz Kozlowski

21. Mgr Jolanta Maminska

22. Prof. dr hab. n. med. Bohdan Maruszewski

23. Prof. dr hab. n. med. Michat Matysiak

24. Prof. dr hab. n. med. Tadeusz Mazurczak

25.Dr n. med. Marek Migdat

26. Prof. dr hab. n. med. Bogumita Milewska-Bobula
27. Prof. dr hab. n. med. Joanna Pawlowska

28. Prof. dr hab. n. med. Danuta Perek

29. Prof. dr hab. n. med. Ewa Pronicka

30. Mgr Jacek Podogrodzki

31. Prof. dr hab. n. med. Maria Roszkowska-Blaim
32. Prof. dr hab. n. med. Krystyna Rowecka-Trzebicka
33. Mgr Bogumita R6zycka

34. Prof. dr hab. n. med. Barbara Rymkiewicz-Kluczynska
35. Prof. dr hab. n. med. Jerzy Socha

36. Prof. dr hab. n. med. Czestaw Szymkiewicz
37.Mgr Agnieszka Walecka

38. Mgr Zbigniew Wawer

39. Prof. dr hab. n. med. Teresa Wyszynska

40. Mgr Jolanta Zagulska

59



Terminy odbytych posiedzen plenarnych Rady Naukowej:

* 29. posiedzenie - 18 stycznia

* 30. posiedzenie - 22 lutego

* 31. posiedzenie - 9 maja

* 32. posiedzenie - 21 czerwca

* 33. posiedzenie - 20 wrzesnia

* 34. posiedzenie - 18 pazdziernika

* 35. posiedzenie - 22 listopada

* 36. posiedzenie (ostatniej w kadencji) - 20 grudnia.
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TYTULY I STOPNIE NAUKOWE
TYTULY NAUKOWE
PROFESORA NAUK MEDYCZNYCH
Prezydent Rzeczypospolitej Polskiej Lech Kaczynski nadat tytul naukowy profesora nauk medycznych
w 2007 roku 2 osobom, ktorych postgpowanie kwalifikacyjne prowadzone przez Rad¢ Naukowa IP CZD
oraz Centralng Komisj¢ ds. Stopni 1 Tytutow Naukowych zostato zakonczone w 2006 roku

* Prof. dr hab. n. med. Andrzejowi Kaminskiemu

* Prof. dr hab. n. med. Januszowi Ksiazykowi
oraz 1 osobie, ktorej postgpowanie kwalifikacyjne zakoficzono w 2007 roku

* Prof. dr hab. n. med. Joannie Pawlowskiej.
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STOPNIE NAUKOWE
DOKTORA HABILITOWANEGO NAUK MEDYCZNYCH

a) Wszczete przewody habilitacyjne

Elzbieta
Jurkiewicz

24.09.2007

18.10.2007

Zaktad
Diagnostyki
Obrazowej

— Pracownia
Rezonansu
Magnetycznego

Stwardnienie

guzowate — rola
obrazowania osrodkowego
uktadu nerwowego metoda
rezonansu magnetycznego
z wykorzystaniem
roznorodnych

technik badania

Prof. Tadeusz
Bieganski !
Prof. Wojciech
Sobaniec !
Prof. Bogdan
Pruszynski ?
Prof.
Kazimierz

Rzymski ?

Pawet
Ptudowski ¥

3.12.2007

Zaktad
Biochemii

i Medycyny
Doswiadczalnej

Densytometryczna ocena
sktadu ciala i stopnia
rozwoju biologicznego

u dzieci i mtodziezy

Doc. Piotr
Socha *

1) Recenzenci wyznaczeni przez Radg Naukowa IP CZD
2) Recenzenci wyznaczeni przez Centralng Komisjg ds. Stopni i Tytutéw
3) Recenzent (wstgpny) wyznaczony przez Komisjg ds. Nauki Rady Naukowej IP CZD

4) Przewod habilitacyjny bedzie przeprowadza¢ Rada Naukowa CMKP

5) Recenzent (wstgpny) wyznaczony przez Komisjg ds. Nauki Rady Naukowej IP CZD

62



STOPNIE NAUKOWE DOKTORA NAUK MEDYCZNYCH

a/ wszczgte przewody

Klinika Prof
Mai I(;:st;;ellgteilioilogn, Przewlekta neutropenia — obraz Prof. Ewa Danuta Perek,
1 a 18.10.2007 p il kliniczny, diagnostyka, czynniki ) Prof.
Klaudel-Dreszler Immunologii — : Bernatowska ¢
Oddziat prognostyczne oraz leczenie Krzyszto
Immunologii Zeman

Analiza zmian statusu kostnego,
Edyta Zaklad Biochemii | sktadu ciata, §tatusu hormonalnego Prof Roman | Prof.
3 Rl 10.09.2007 X 1 Medycyny oraz metabolizmu kostnego po Lorenc e Ryt
Doswiadczalnej przeszczepieniu watroby u dzieci
w wieku przedpokwitaniowym




Ocena warto$ci oznaczania
amin biogennych w ptynie
mo6zgowo-rdzeniowym

W rozpoznawaniu

Katarzyna 12.11.2007 X g?i?l((l)styki SRS E T
Ku$mierska > T S — neuro-transmisji u pacjentow
(dzieci i dorostych)
Z postgpujacymi objawami
neurologicznymi

o nicustalonej etiologii

Prof. Ewa
Pronicka

Prof. Sergiusz
Jozwiak ©

1) Przewod doktorski bedzie przeprowadzony przez Radg Naukowa CMKP

2) Recenzent (wstgpny) wyznaczony przez Komisj¢ ds. Nauki Rady Naukowej IP CZD

3) Przew6d doktorski bedzie przeprowadzony na Wydziale Lekarskim Collegium Medicum UMK w Bydgoszczy
4) Recenzent (wstepny) wyznaczony przez Komisj¢ ds. Nauki Rady Naukowej I[P CZD

5) Przew6d doktorski bedzie przeprowadzony na Wydziale Lekarskim Akademii Medycznej w Warszawie

6) Recenzent (wstgpny) wyznaczony przez Komisje ds. Nauki Rady Naukowej IP CZD
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b/ zakonczone przewody

Data nadania Miejsce
Lp. | stopnia naukowego | Doktorant zatrudnienia Tytul rozprawy doktorskiej Promotor Recenzenci
doktora doktoranta
g::tlrl:)interolo i Prof. Franciszek
20.09.2007 Piotr MO Ocena warto$ci czynnikéw prognostycznych | Prof. Joanna Iwanczak
1 e . Hepatologii . O .
(z wyr6znieniem) Czubkowski . .. u dzieci z niedrozno$cia drog zoétciowych Pawlowska Prof. Andrzej
1 Immunologii e oo
.. . Kaminski
Klinicznej
Klinika Pediatrii Wplyw p.roblotycz‘n.ych baktern . Pr(?f..J anusz
20.09.2007 ; Lactobacillus casei i1 paracasei Doc. Bozena Ksiazyk,
2 e Aldona Ceregra | Poradnia : . . .
(z wyr6znieniem) . na przebieg kliniczny atopowego Cukrowska Prof. Elzbieta
Dermatologiczna : , .. .
zapalenia skory u dzieci Maciorkowska
Matgorzata Klinika \?VZEItlals(f'Ziyr?iaetirrllc\)s; Z?nset:?f:f)wraznelliie u Doc. Janusz Prof. Bohdan
3 18.10.2007 £ Anestezjologii e yJne) wprzebicg L OC ~anus Maruszewski
Manowska : . .. | pooperacyjnym u noworodkow Swietlinski
1 Intensywnej Terapii | . . DL Prof. Jerzy Szczapa
i niemowlat do 3 miesiaca zycia
Klinika Onkologii Ocena wynikéw enzymatycznego
. . . . . : Prof. Lech
Grazyna 1 Hematologii leczenia substytucyjnego polskich Prof. Anna . .
4 118.10.2007 o . .o . . . , Korniszewski
Kleinotiene Uniwersytetu 1 litewskich pacjentow z choroba Gauchera | Tylki-Szymanska .
o ., . Prof. Ewa Pronicka
Wilenskiego w zaleznosci od fenotypu i genotypu
Klinika Chordb Prof. Joanna
5 22.11.2007 Joanna Tavbert Metabolicznych, Odlegte wyniki leczenia dzieci Prof. Pawlowska
(z wyr6znieniem) Y Endokrynologii z glikogenozami watrobowymi Ewa Pronicka Prof. Zbigniew
1 Diabetologii Rudkowski
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STOPNIE NAUKOWE UZYSKANE W INNYCH PLACOWKACH
DOKTORATY

1. Maciej Adamowicz, dr n. med. w zakresie biologii medyczne;j

Tytut pracy: Przydatno$¢ oznaczania izoform transferyny w rozpoznawaniu wrodzonych zaburzen
glikozylacji (CDG) oraz galaktozemii i fruktozemii”.

Promotor: prof. dr hab. n. med. Ewa Pronicka

Uchwata Rady I Wydzialu Lekarskiego Akademii Medycznej w Warszawie z dnia 28.11.2007 r.

Fig. 1
Liczba habilitacji przeprowadzonych przez Rad¢ Naukowa IP CZD w latach 2001-2007
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Fig. 2
Liczba doktoratow przeprowadzonych przez Rad¢ Naukowa IP CZD w latach 2001-2007
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Fig. 3
Sredni czas trwania przewodu doktorskiego (lata)
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SAMODZIELNI PRACOWNICY NAUKI

a/ profesorowie mianowani
(zatrudnieni na pelnym etacie w IP CZD)

Prof. dr hab. n. med. Ewa Bernatowska — Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii,
Kierownik Oddziatu Immunologii

Prof. dr hab. n. med. Danuta Dzierzanowska —Zaktad Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej,
Kierownik Zaktadu

Prof. dr hab. n. med. Mirostawa Gratek —Klinika Okulistyki, Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Ryszard Grenda —Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadci$nienia
Tetniczego - Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Sergiusz J6zwiak —Klinika Neurologii 1 Epileptologii, Kierownik Kliniki
Prof. dr hab. n. med. Piotr Kalicinski —Klinika Chirurgii Dziecigcej i Transplantacji Narzadow,
Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Wanda Kawalec —Klinika Kardiologii, Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Matgorzata Krajewska-Walasek —Zaktad Genetyki Medycznej,
Kierownik Zaktadu

Prof. dr hab. n. med. Janusz Ksiazek — Klinika Pediatrii i Zywienia — Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Roman Lorenc —Zaktad Biochemii i Medycyny Do$wiadczalnej,
Kierownik Zaktadu

Prof. dr hab. n. med. Bohdan Maruszewski —Klinika Kardiochirurgii, Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Bogumita Milewska-Bobula —Klinika Niemowlgca, Kierownik Kliniki
Prof. dr hab. n. med. Joanna Pawlowska — Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii,
Kierownik Poradni Chorob i Transplantacji Watroby

Prof. dr hab. n. med. Danuta Perek —Klinika Onkologii, Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Elzbieta Piontek — Klinika Pediatrii, Kierownik Poradni Diabetologicznej
Prof. dr hab. n. med. Marcin Roszkowski —Klinik Neurochirurgii, Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. J6zef Ryzko —Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii,

Z-ca Kierownika Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Jerzy Socha —Kliniki Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii,
Kierownik Kliniki

Prof. dr hab. n. med. Anna Tylki-Szymanska — Klinika Metabolicznych, Endokrynologii

1 Diabetologii

b/ emerytowani profesorowie

Prof. dr hab. n. med. Ewa Pronicka — koordynator ds. organizacji laboratorium naukowego

oraz dziatalno$ci naukowej — podlegla Z-cy Dyrektora ds. Nauki

Prof. dr hab. n. med. Tadeusz Szreter — Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii,

konsultant ds. szkolen z anestezjologii

Prof. dr hab. n. med. Bogdan WozZniewicz — Zaktad Patologii, konsultant patomorfolog dziecigcy
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¢/ doktorzy habilitowani
zatrudnieni na stanowisku docenta mianowanego

Dr hab. n. med. Matgorzata Baka-Ostrowska — Klinika Urologii Dziecigcej, Kierownik Kliniki
Dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska — Klinika Kardiologii, Kierownik Pracowni Diagnostyki
Zaburzen Rytmu Serca

Dr hab. n. med. Grazyna Brzezinska-Rajszys — Zaktad Diagnostyki Obrazowej,

Kierownik Pracowni Cewnikowania Serca i Angiografii

Dr hab. n. med. Piotr Burczynski — Klinika Kardiochirurgii, Z-ca Kierownika Kliniki

Dr hab. n. med. Danuta Celinska Cedro — Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii,
Kierownik Pracowni Diagnostyki Gastroenterologii

Dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska — Zaktad Genetyki Medycznej,

Kierownik Poradni Genetycznej

Dr hab. n. med. Bozena Cukrowska — Zaktad Patologii, Kierownik Pracowni Immunologii

Dr hab. n. wet. Elzbieta Czarnowska — Zaktad Patologii, Kierownik Pracowni

Mikroskopii Elektronowe;j

Dr hab. n. med. Anna Dobrzanska — Klinika Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka,
Kierownik Kliniki

Dr hab. n. med. Roman Janas — Zaklad Radioimmunologii, Kierownik Zaktadu

Dr hab. n. med. Joanna Ksiazyk — Zaktad Diagnostyki Obrazowej, Pracownia Cewnikowania
Serca i Angiografii

Dr hab. n. med. Mieczystaw Litwin — Z-ca Dyrektora ds. Nauki

Dr hab. n. med. Ewa Malunowicz — Zaktad Diagnostyki Laboratoryjnej, Kierownik Pracowni
Zaburzen Metabolizmu

Dr hab. n. humanist. Agnieszka Maryniak — Zaktad Psychologii Zdrowia, Kierownik Pracowni
Neuropsychologii Rozwojowe;j

Dr hab. n. med. Jacek Michatkiewicz — Zaktad Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej

Dr hab. n. med. Jan Patzer — Zaktad Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej

Dr hab. n. med. Maciej Pronicki — Zaktad Patologii, Kierownik Zaktadu

Dr hab. n. med. Piotr Socha — Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii

Dr hab. n. med. Jolanta Sykut-Cegielska — Klinika Choréb Metabolicznych, Endokrynologii

i Diabetologii, Kierownik Kliniki

Dr hab. n. med. Janusz Swietlinski — Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii,

Kierownik Kliniki

Dr hab. n. med. Marek Woynarowski — Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii
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SPRAWOZDANIE
z dzialalnosci Komisji Bioetycznej
przy Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”

W 2007 r. Komisja zebrala si¢ na 7 posiedzeniach. Zaopiniowano nastgpujace wnioski:

nowe badania kliniczne — 7

badania kliniczne kontynuowane — 23 (dot. m.in. zmian w protokotach badan i broszurach badacza,
raportOw o wystapieniu zdarzen niepozadanych, sprawozdan okresowych, raportéw koncowych, itp.)
projekty badawcze na granty Ministerstwa Nauki i Szkolnictwa Wyzszego — 16

inne projekty badawcze sponsorowane — 10

statutowe zadania badawcze — 9

prace doktorskie — 3

prace habilitacyjne — 5

opiniowanie udziatu pracownikéw IP CZD w badaniach klinicznych koordynowanych przez inne
osrodki — 7.

Cztonkowie Komisji Bioetycznej opiniowali takze nietypowe dokumenty, ktore nie zostaty zakwali-
fikowane do ww. grup.

W 2007 roku ukonczonych zostato 10 badan klinicznych. Zaden z wnioskéw nie zostat zaopiniowany
negatywnie.

Cztonkowie Komisji Bioetycznej przy IP CZD uczestniczyli w nastgpujacych konferencjach naukowo-
szkoleniowych:

1. Prof. Ewa Pronicka — European Forum for Good Clinical Practice, Bruksela, styczen 2007

2.Dr A. Cedro, prof. B. Milewska-Bobula oraz mgr W. Mtynarska — X Forum Prawniczo-Medyczne,

Warszawa, 6-7 grudnia 2007.
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE

W 2007 roku realizowano 51 projektow badawczych tzw. grantdw, finansowanych ze $rodkow
Ministerstwa Naukii Szkolnictwa Wyzszego oraz Ministerstwa Zdrowia, w tym w 17 grantach zakonczono
prace. W wyniku rozstrzygnigcia XXXII 1 XXXIII konkursu ogloszonego przez Ministerstwo Nauki
1 Szkolnictwa Wyzszego przyznano Instytutowi 11 nowych grantow na realizacj¢ badan naukowych.
W ramach wspotpracy z Instytutem Biologii Do$wiadczalnej im. M. Nenckiego PAN rozpoczgto
realizacj¢ badan wspolnych sieci naukowej ,,Polska Sie¢ Mitochondrialna MITONet.pl”.

W 2007 roku realizowano ogotem 102 statutowe zadania badawcze 1 12 tzw. grantdéw wewngtrznych,
z dotacji podmiotowej przyznanej przez Ministra Nauki i Szkolnictwa Wyzszego na finansowanie
podstawowej dziatalnosci statutowej Instytutu.

W 2007 roku kontynuowano badania w 4 grantach przyznanych w latach 2004-2005 ze §rodkéw Unii
Europejskiej w ramach 6 PR oraz rozpoczgto realizacj¢ kolejnego grantu - ,,Coordination of research
on priority medicines for children” (PRIOMEDCHILD).

We wspoélpracy z University Medical Centre w Utrecht (Holandia) kontynuowano realizacje
projektu: ,,Immunopathogenesis of intestial inflammatory disorders (celiac diseases and inflam-
matory bowel diseases)”. Rozpoczeto realizacj¢ projektu: ,.Elaboration of the reference range
of arterial blood pressure for the population of children and adolescents in Poland” wspotinansowanego
ze $rodkow Mechanizmu Finansowego EOG. Rozpoczgto takze realizacjg dwoch projektéw w ramach
Wspdlnotowego Programu Zdrowia Publicznego: ,,Rare Disease Portal” oraz ,,An European Network
of Centres of Reference for Dysmorphology”.

W roku 2007, w ramach wspodlpracy z Instytutem Matki i Dziecka, rozpoczgto badania
do projektu badawczego ,Nutritional factors affecting bone density and calcium — phosphorus
metabolism in children with cystic fibrosis — prospective multicenter study”, sponsorowanego
przez Nutricia Research Fundation.
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - WYKRESY

Fig. 1
Granty realizowane w Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” w latach 2001-2007,
finansowane ze srodkéw MNiSW 1 MZ
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Fig. 2
Granty realizowane w Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”, w latach 2001-2007,
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10
J .Vg
8
6
Z 6
E
5
24
2
2
0 T T T T T T 1

2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007

72



a) ukonczone w 2007 roku

PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty MNiSW, MZ

Kierownik
Lp. | Nr umowy T Tytul grantu Data rozp. Data zak.
1| 0583/P05/2003/24 Piotr Kalicifiski | Ocona neurologiczna dzieci 2 niewydolnoscia watroby 2003-05-07 2007-09-06
zakwalifikowanych i leczonych przeszczepem watroby.
Ustalenie czgsto$ci wystepowania heterozygotycznego
Rty nosicielstwa mutacji w genie NBS1 w populacji dzieci
2 PBZ/KBN-17 R 1 mtodziezy z rozpoznana choroba nowotworowa, 2003-11-25 2007-10-31
Chrzanowska . .. .,
ze szczegbOlnym uwzglednieniem guzéw osrodkowego
uktadu nerwowego.
Wptyw doustnego podawania probiotycznych bakterii
3 S Bozena Lactobacfll}us na sktad ekqsystemu lehtowego, uktad 2004-04-20 2007-04-19
Cukrowska odporno$ciowy oraz przebieg alergii pokarmowych
u niemowlat.
Opracowanie klinicznych zalecen projektowania diet
4 1/CZD/PBZ-097/P06/2003 Jerzy Socha w zywieniu 0sob wrazliwych lub uzaleznionych od biatek | 2004-06-01 2007-09-30
alergizujacych lub toksycznych.
5 0733/P05/2004/27 Piotr Socha Ocena czynnikow ryzyka sttuszczenia watroby u dzieci. 2004-10-04 2007-04-03
Epidemiologia zakazen grzybiczych u dzieci z grup ryzyka
6 0688/P05/2004/27 Wanda Kaminska | tj. po przeszczepie watroby, hospitalizowanych na OIT 2004-10-11 2007-04-10
oraz choroba nowotworowa.
Matgorzata Rola badan klinicznych, biochemicznych i genetycznych
7 0734/P05/2004/27 Krajewska- W pre- 1 postnatalnym rozpoznawaniu i leczeniu zespotu 2004-10-04 2007-10-03
Walasek Smitha, Lemlego i Opitza. (Promotorski)
2 ST annna Ocena czynnikow progresji wloknienia watroby u dzieci 2004-11-02 2007-11-01
Cielecka-Kuszyk | z przewlektym uszkodzeniem narzadu.
Matgorzata Historia naturalna zespotu Pradera i Willego - badania
9 0718/P05/2005/28 Krajewska- korelacji pomigdzy genotypem a fenotypem choroby. 2005-05-09 2007-12-31
Walasek (Promotorski)

73




10

0720/P05/2005/28

Krystyna

Chrzanowska

Ocena rozwoju somatycznego i dojrzewania piciowego
w zespole Nijmegen. (Promotorski)

2005-05-09

2007-12-31

11

0712/P05/2005/28

Joanna Ksiazek

Ocena skutecznosci farmakologicznej profilaktyki rozwoju
naczyniowych zmian miazdzycowych, rozwijajacych si¢
na podtozu genetycznie uwarunkowanych 1 wtornych
zaburzen gospodarki lipidowej u dzieci z cigzkim,
idiopatycznym zespotem nerczycowym.

2005-05-09

2007-11-08

12

0732/P05/2005/28

Jozef Ryzko

Analiza przyczyn przewlektego zapalenia trzustki u dzieci
1 ich wptyw na przebieg kliniczny. (Promotorski)

2005-05-13

2007-05-12

13

0899/P05/2005/29

Ewa Bernatowska

Ocena wynikéw leczenia i rekonstytucji uktadu
immunologicznego u pacjentdéw z pierwotnymi
niedoborami odpornos$ci po przeszczepieniu
macierzystych komorek krwiotworczych. (Promotorski)

2005-11-28

2007-09-27

14

0862/P05/2005/29

Teresa
Stradomska

Poziom D-/L arabinitolu oraz obecnos$¢ materiatu
genetycznego grzyba w moczu, jako markery wezesnego
wykrywania zakazen drozdzakowych u wcze$niakow

i noworodkow.

2005-11-28

2007-11-27

15

0916/P05/2005/29

Ryszard Grenda

Genetyczne 1 kliniczne czynniki prognostyczne
skuteczno$ci 1 bezpieczenstwa réznych schematow
immunosupresji oraz odleglej czynnosci alloprzeszczepu
nerki u dzieci.

2005-12-12

2007-12-11

16

3-PW/100/3416/
85195/07

Danuta Perek

Opracowanie procedur diagnostyczno-terapeutycznych
w nowotworach osrodkowego uktadu nerwowego (OUN)
u dzieci.

2007-07-16

2007-12-31

17

nie nadano numeru
(projekt badawczy
rOZWOjOWY

nr R13 042 02)

Matgorzata
Syczewska,
Grazyna Graff

Analiza 1 dobor metod usprawniajacych funkcje chwytne,
manipulacyjne 1 koordynacyjne reki dziecka. Wymagania
rehabilitacyjne do projektowania stanowiska. Organizacja
badan antropometrycznych i sprawno$ciowych dzieci
niepetnosprawnych.

2007-07-27

2007-10-31
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty MNiSW, MZ

b) kontynuowane w 2007 roku

Lp.

Nr umowy

Kierownik grantu

Tytul grantu

Data rozp.

Data zak.

0593/P05/2005/28

Matgorzata
Krajewska-Walasek

Identyfikacja subtelomerowych przegrupowan chromosomowych
u pacjentdw z opoznieniem rozwoju psychoruchowego, dysmorfia

1 /lub wadami wrodzonymi o niewyjasnionej etiologii.

2005-05-10

2008-09-09

0692/P05/2005/29

Krystyna Chrzanowska

Charakterystyka zaburzen proceséw rekombinacji genéw Ig/TCR

u pacjentéw z zespolem Nijmegen - zastosowanie do wczesnej
diagnostyki chorob rozrostowych uktadu krwiotwoérczego
1 poprawy opieki nad chorymi.

2005-12-09

2008-12-08

0887/P05/2005/29

Dorota Olczak-Kowalczyk

Ocena ryzyka rozwoju, przebiegu klinicznego i skutecznosci
profilaktyki zmian przyzgbia i §luzéwek jamy ustnej u dzieci
po transplantacji narzadow unaczynionych leczonych réznymi
formami immunosupresji.

2005-11-28

2008-11-27

0888/P05/2005/29

Katarzyna Bieganowska

Leczenie czgstoskurczu u dzieci metoda przezskornej ablacji
pradem o czgstotliwosci radiowej - ocena skutecznosci metody
1 powiktan.

2005-11-28

2008-11-27

0890/P05/2005/29

Ewa Pronicka

Molekularne podtoze zaburzen funkcji tancucha oddechowego
u dzieci, ze szczeg6dlnym uwzglednieniem mutacji w genach
jadrowego DNA oraz deplecji mitochondrialnego DNA;

nowe implikacje diagnostyczne i epidemiologiczne

dla populacji polskie;.

2005-12-12

2008-12-11

0883/P05/2005/29

Ryszard Grenda

Poréwnanie skutecznosci 1 bezpieczenstwa dwdch schematoéw
profilaktyki potransplantacyjnej osteopenii/osteoporozy
u dzieci po przeszczepieniu nerki. (Promotorski)

2005-11-28

2008-11-27

0842/P05/2005/29

Danuta Dzierzanowska

Szpitalne szczepy Klebsiella pneumoniae izolowane
od pacjentow trzech szpitali pediatrycznych w Polsce:
epidemiologia oraz charakterystyka wystgpujacych u nich

beta-laktamaz o rozszerzonym spektrum substratowym (ESBL).

2005-11-28

2008-11-27
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1138/T08/2005/29

Elzbieta Czarnowska

Ksztattowanie wlasciwosci stopu tytanu Ti6A14V
w aspekcie zastosowan na implanty kostne poprzez
wytwarzanie warstw kompozytowych.

2005-12-01

2008-11-30

0889/P05/2005/29

Wanda Kawalec

Ocena uktadu krazenia u dzieci ze zwe¢zeniem zastawki
aortalnej. (Promotorski)

2005-11-28

2008-05-27

10

0693/P05/2005/29

Ewa Popowska

Heterogenny charakter klasycznej formy i wariantow
zespotu Retta - badanie udzialu genow MECP2
1 CDKLS5 (STK9) w patogenezie choroby.

2005-12-09

2008-06-08

11

0848/P05/2005/29

Elzbieta Rozynek

Ocena wrazliwos$ci 1 molekularnych mechanizméw opornos$ci
na antybiotyki szczepéw Campylobacter jejuni i Campylobacter
coli izolowanych z materiatu klinicznego oraz innych zrodet

- badania wieloosrodkowe.

2005-11-28

2008-11-27

12

PBZ-KBN-119/P05/04

Ewa Bernatowska

Opracowanie standardow immunodiagnostycznych
1 terapeutycznych dla pierwotnych niedoboréw odpornosci.

2005-12-18

2008-12-01

13

10/2005 (PBZ-KBN
-122-P05/01-10)

Malgorzata
Krajewska-Walasek

Badania nad czgsto$cia wystgpowania zespotu Smitha,
Lemlego i Opitza.

2005-12-12

2008-11-30

14

1321/P01/2006/30

Jacek Michatkiewicz

Modulacja immunoreaktywnosci pateczek Helicobacter pylori
przez wybrane szczepy komensalnej mikroflory jelitowe;j
na modelu jednojadrzastych komoérek krwi obwodowej (PBMC).

2006-05-30

2009-05-29

15

1316/P01/2006/30

Katarzyna

Dzierzanowska-Fangrat

Ocena rearanzacji genéw immunoglobulin i receptorow
limfocytéw T oraz molekularnej zmiennoS$ci szczepow wirusa
Epstein'a-Barr jako czynnikow prognostycznych rozwoju
poprzeszczepowych zespotéw limfoproliferacyjnych.

2006-05-24

2009-05-23

16

0839/P01/2006/30

Jan Patzer

Wystgpowanie beta-laktamaz o rozszerzonym spektrum
substratowym wsrdd lekoopornych izolatow pateczek
Pseudomonas aeruginosa.

2006-05-25

2009-05-24

17

0849/P01/2006/30

Elzbieta Jurkiewicz

Fuzja obrazow rezonansu magnetycznego i SPECT jako metoda
lokalizacji ogniska padaczkowego u dzieci z padaczka lekooporna
przed leczeniem operacyjnym.

2006-05-30

2009-05-29

18

0915/P01/2006/31

Katarzyna Ku$mierska

Ilosciowe oznaczanie metabolitow amin biogennych w plynie
mozgowo-rdzeniowym w celu rozpoznawania wybranych
defektow neurotransmisji.

2006-10-05

2008-04-04
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Molekularna diagnostyka zespotu Coffina i Lowry'ego

0624/P01/2006/31 iewi -10- -10-

19 Dorota Jurkiewicz  Aenyilasi muwns v s R, 2006-10-04 2009-10-03
Badanie mechanizmoéw nowotworzenia w genetycznie

20 | 0916/P01/2006/31 Sergiusz Jozwiak uwarunkowanych wielonarzadowych nowotworach 2006-11-23 2009-11-22
w stwardnieniu guzowatym.
Badanie biozgodnosci i bioaktywnosci w warunkach in vitro

21 | 117/ERA/2006/02/01 | Elzbieta Czarnowska PEIEIENRIRIDY [EOn e, B0 e gsinetel, | saaz a0 || 2pemgs1s
bioaktywnosci i aktywacji mediatorow reakcji zapalnej
w warunkach in vitro wytworzonych warstw kompozytowych.

PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty MNiSW, MZ
¢) rozpoczete w 2007 roku
Lp. | Nr umowy Kierownik grantu Tytul grantu Data rozp. Data zak.
. Ocena wynikow leczenia tyrozynemii typu 1 u dzieci z proba
1124/P01/2007/32 -04- -04-

! PO1/2007/ Ewa Pronicka okreslenia wysokosci optymalnej dawki NTBC. (Promotorski) 2007-04-24 2008-04-23

2 1121/P01/2007/32 Ewa Pronicka Rozszerzem? dlagHOStyl.ﬂ,w klerunl?u .WrOd:ZOHYCh W metal?o- 2007-04-27 2010-04-23
lizmu o analiz¢ metabolitow puryn i pirymidyn. (Promotorski)

3| 1123/P01/200732 | Anna Dobrzanska Ocena przydatnosci oznaczania stezenia prohepeydyny | 2007-04-24 | 2009-04-23
w przebiegu zakazen bakteryjnych u noworodkow. (Promotorski)

4 | 1977/P01/200732 | Joanna Pawlowska Ocena czynnikbw ryzyka miazdzycy u pacjentow 2007-06-14 | 2009-12-13
po transplantacji watroby.
Cyfrowa lokalizacja przestrzenna obszaru generacji rytmow

5 1646/P01/2007/32 Marcin Roszkowski epileptogennych na podstawie zapisu EEG 2007-05-11 2010-05-10
z elektrod powierzchniowych.
Wypracowanie metody pozyskiwania komorek progenitorowych

6 | 2135/P01200732 | Bogdan Wozniewicz 7 (SR BT eSO (i o S MM eS| oo 00 05 || 901e:06m15

wykorzystania do re-auto- lub allotransplantacji oraz ocena
hormonalna procesu regeneracji grasicy po tymektomii.
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3-PW/100/3416/

Opracowanie procedur diagnostyczno-terapeutycznych

/ 85195/07 Danuta Perek w nowotworach osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) u dzieci. 2007-07-16 2007-12-31
Wcezesne wykrywanie przypadkow autoimmunologicznego
8 | 4576/B/P01/200733 | Marek Woynarowski zapalenia watroby w rodzinach obciazonych choroba. Ocena 2007-10-11 | 2010-04-10
czutosci 1 swoistosci badan przesiewowych oraz czynnikdéw
genetycznych predysponujacych do zachorowania.
Ocena skutecznosci leczenia suplementem oleju rybiego
9 3180/B/P01/2007/33 | Piotr Socha niealkoholowej choroby sttuszczeniowej watroby u dzieci 2007-09-01 2009-08-31
- badania z randomizacja.
Deficyt LCHAD - ustalenie czg¢sto$ci wystgpowania
Dorota
10 | 0678/B/P01/2007/33 . nosicielstwa choroby w Polsce, ze szczegdlnym uwzglgdnieniem | 2007-10-01 2010-03-31
Piekutowska-Abramczuk . .
regionu kaszubskiego.
11 | 3148/B/P012007/33 | Jarostaw Kierkus Ocena wplywu leczenia Zywieniowego - enteralnego na bariery | 5547 59 o1 | 2009-08-31
jelitowe i stan kliniczny w zaostrzeniu choroby Crohna u dzieci.
Wplyw leczenia niefarmakologicznego i farmakologicznego
12 | 4253/B/P012007/33 | Mieczystaw Litwin u dzieci z nadcisnieniem tetniczym pierwotnym na zaburzenia 2007-09-04 | 2009-09-03
metaboliczne, stres oksydacyjny i uszkodzenie narzadowe
- badania prospektywne.
e — Analiza 1 dobér metod usprawniajacych funkcje chwytne,
13 | (projekt badawczy Matgorzata Syczewska, manipulacyjne i koordynacyjne reki dziecka. Wymagania rehabili- 2007-07-27 2007-10-31
rozwojowy nr R13 042 | Grazyna Graff tacyjne do projektowania stanowiska. Organizacja badan antro-
02) pometrycznych i sprawnosciowych dzieci niepetnosprawnych.
Funkcjonalna ocena ustawienia miednicy pacjentéw z idiopaty-
14 | 48/WR/US/07 Krzysztof Graff cznym bocznym skrzywieniem krggostupa w procesie leczenia 2007-11-14 2009-12-31
zachowawczego.
Decyzja MNiSW nr . . o .
15 Ewa Pronicka Polska Sie¢ Mitochondrialna MITONet.pl 2007-04-16 2008-12-31

2/E-36/SN-0074/2007
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty sponsorowane przez Fundacje

Beat lewsk .. : . .
Nutricia (v:i:mzr;i?: :1prac Nutritional factors affecting bone density and calcium
1 Research g . d - phosphorus metabolism in children with cystic fibrosis 2007-01-01 2009-04-30
Fundation 2 Instytutem matki - prospective multicenter study.
i Dziecka) ’
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SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI UKONCZONYCH W 2007r.
PROJEKTOW NAUKOWO-BADAWCZYCH FINANSOWANYCH
ZE SRODKOW KRAJOWYCH - granty MNiSW, MZ

0583/P05/2003/24

Tytul: Ocena neurologiczna dzieci z niewydolnoscia watroby zakwalifikowanych i leczonych
przeszczepem watroby

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Piotr Kalicinski

W latach 2003 - 2007 w IP CZD w ramach Kliniki Chirurgii Dziecigcej i Transplantacji Narzadow,
Kliniki Neurologii i Epileptologii oraz Kliniki Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii przeprowa-
dzono wieloczynnikowa analiz¢ czynno$ci osrodkowego i obwodowego uktadu nerwowego oraz doko-
nano oceny wystepowania powiktan neurologicznych u dzieci leczonych przeszczepem watroby. Za-
planowane badania obejmowaty kompleksowa retrospektywna oceng wystepujacych powiktan u dzieci
po przeszczepie watroby, jak rowniez wykonanie prospektywnego badania oceniajacego czynno$¢
osrodkowego jak i obwodowego uktadu nerwowego oraz wptywu wykonania przeszczepu watroby
na funkcje uktadu nerwowego. Zadaniem przeprowadzonych badan byta konieczno$¢ wypracowania
1 opracowania skutecznego systemu opieki neurologicznej w okresie okotooperacyjnym jak rowniez
w dhugoterminowej opiece poszpitalnej, ktory speinialby najwyzsze standardy $wiatowe. Celem
wprowadzenia algorytmu opieki neurologicznej byla minimalizacja ryzyka wystapienia powiktan
stanowiacych znaczace zroédto zaré6wno chorobowosci jak i $miertelnosci w tej wyjatkowo trudnej
grupie chorych. Analize retrospektywna przeprowadzono w dwoéch grupach chorych. W pierwszej
grupie dzieci, u ktéorych wykonano przeszczep watroby z powodu jej ostrej niewydolnosci oraz
w drugiej grupie dzieci, u ktéorych wykonano przeszczep w trybie planowym. Uzyskane wyniki
wykazaty, ze calkowite ryzyko wystapienia powiktan neurologicznych w grupie pacjentéw z ostra
niewydolnoscia watroby wynosi az 45%, a ryzyko powaznych powiktan neurologicznych, zdefinio-
wanych jako bedacych bezposrednia przyczyna zgonu lub bedacych przyczyna znacznego pogorsze-
nia jako$ci zycia stanowi az 20 %. Przeprowadzone badania statystyczne wykazaly, Zze czas trwania
$piaczki watrobowej zwigksza istotnie statystycznie (P<05) ryzyko wystapienia powaznych powiktan
neurologicznych. W tej grupie badanych az w trzech przypadkach powiktania neurologiczne byty
bezposrednia przyczyna zgonu. W grupie drugiej dzieci, u ktorych przeszczep watroby wykonano w trybie
planowym stwierdzono wystgpowanie powiktan neurologicznych az u 17.8% dzieci we wczesnym okre-
sie pooperacyjnym. Najczgstszymi powiklaniami byty drgawki uogdlnione oraz encefalopatia mézgowa.
Przeprowadzona analiza wykazata $cisla korelacjg pomiedzy wystepowaniem zaburzen neurologicznych
a wynikami badan dodatkowych takich jak: badanie EEG, CT czy EMG. Wdrozenie rutynowej kon-
troli neurologicznej, opracowanie algorytmu post¢gpowania uwzgledniajacego konieczno$¢ wykony-
wania badan obrazowych jak i elektrofizjologicznych, w naszej ocenie, stanowi¢ powinien nicodzowny
element postgpowania okolooperacyjnego pozwalajacego zminimalizowac ryzyko wystapienia badz
nawrotu niekorzystnego zdarzenia neurologicznego. Przeprowadzono réwniez analiz¢ prospektywna
wplywu przeszczepu, oraz leczenia immunosupresyjnego na czynnos¢ osrodkowego i obwodowego
uktadu nerwowego. Instrumentem badawczym byly badania elektroneurofizjologiczne, w ktérych oce-
niano osrodkowy uktad nerwowy badajac: wywotane potencjaty wzrokowe (VEP), wywotane potencjaty
pniowo-stuchowe (BAEP) oraz obwodowy uktad nerwowy oceniajac szybkos¢ przewodzenia (NCS)
w konczynie gornej i dolnej, zarowno we witoknach ruchowych jak i czuciowych. Badania przeprowa-
dzane byly w dwdéch grupach badawczych zawierajacych 25 pacjentdw (tacznie 500s6b). W grupie pier-
wszej badanie wykonywano czterokrotnie; przed przeszczepem watroby, 30, 90 i 360 dni po operacji.
W grupie drugiej badanie wykonywano dwukrotnie minimum rok po przeszczepie oraz po 360 dniach
od daty pierwszego badania. Uzyskane wyniki wykazaly, ze odchylenia od normy w wykonanych bada-
niach przed przeszczepem sa wynikiem nieprawidtowej funkcji watroby i ulegaja poprawie lub wrecz
normalizacji w miarg uplywu czasu od transplantacji, a leczenie immunosupresyjne nie ma istotnego
wptywu na czynno$¢ zaréwno osrodkowego jak i obwodowego uktadu nerwowego. Podsumowujac
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whnioski z przeprowadzonych badan stwierdzono, ze dzieci z ostra niewydolno$cia watroby stanowia grupe
szczegblnego ryzyka wystapienia cigzkich, a nawet §miertelnych powiktan neurologicznych i wymagaja
intensywnej statej opieki neurologicznej zarowno przed przeszczepem jak i po jego wykonaniu. Ryzyko
wystapienia powiktan neurologicznych w grupie dzieci, u ktorych wykonano przeszczep planowy jest
wysokie, jednak do wigkszosci powiktan dochodzi w okresie pooperacyjnym, a ryzyko zmniejsza sig
wraz z uptywem czasu od wykonanego przeszczepu. Nie wykazano natomiast niekorzystnego wptywu
transplantacji watroby czy dlugotrwalego leczenia immunosupresyjnego, nieodtacznie zwiazanego
z tego typu terapia, na czynno$¢, zwlaszcza obwodowego uktadu nerwowego jak 1 osrodkowego uktadu
nerwowego, jakkolwiek badania te wymagaja dalszej kontynuacji.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Nachulewicz P., Kmie¢ T., Kaminski A., Szaptyko W., Kalicinski P., Markiewicz M., Teisseyre J.
Neurological complications after liver transplantation due to acute liver failure in children. Transplan-
tation, 2004, Vol.28 nr 2 suppl. 5.695-696.

2. A.Kaminski Nachulewicz P., Kmie¢ T., Kalicinski P., Szaptyko W., Teisseyre J, Kowalski A. Analysis
of Neurological Complcations in Children Transplanted Due to Acute Liver Failure, Pediatric Trans-
plantation Vol 9, Suppl. No.6. 2005.

3. Nachulewicz P., Kaminski, A., Kalicinski, P.; Kmie¢, T.Szaptyko Analysis of Neurological
Complications in Children Transplanted Due to Fulminant Liver Failure Transplantation Proceedings.
Volume: 38, Issue: 1, January - February, 2006, pp. 253-254

4. Nachulewicz P., Kalicinski P., Kmie¢ T., Szaptyko W., Teisseyre J., Szymczak M., Markiewicz M.
Early Neurological Complications Following Elective Liver Transplantation. Pediatric Transplanta-
tion Vol 11, Supplement 1, May 2007

5. Kmie¢ T., Szaptyko W., Kuczynski D., J6zwiak S., Nachulewicz P., Kalicinski P., Kasprzyk W.,
Grochowski K. Wczesne powiklania neurologiczne u dzieci po transplantacji watroby. Neurologia
Dziecigca, Vol. 16/2007, 74

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach migdzynarodowych i polskich.

1. Nachulewicz P., Kmie¢ T., Kaminski A., Szaptyko W., Kalicinski P., Markiewicz M., Teisseyre J.
Neurological complications after liver transplantation due to acute liver failure in children
XX International Congress of the Transplantation Society, 5-10 September 2004, Vienna, Austria
prezentacja w formie abstractu w czasopi$mie.

2. Kaminski A., Nachulewicz P., Kmie¢ T., Kalicinski P., Szaptyko W., Teisseyre J., Kowalski A.
Analysis of Neurological Complcations in Children Transplanted Due to Acute Liver Failure.
3rd International Congres of Pediatric Transplanta Association (IPTA), August 6-9, 2005, Innsbruck,
Austria, Poster Presentation.

3. VII Miedzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Transplantacyjnego, Wista, Poland, 12 - 14 maja
2005. Powiktania neurologiczne u dzieci po przeszczepie watroby z powodu ostrej niewydolnosci
watroby. Wystapienie ustne.

4. Nachulewicz P., Kalicinski P., Kmie¢ T., Szaptyko W., Teisseyre J., Szymczak M., Markiewicz M.
Early Neurological Complications Following Elective Liver Transplantation. 4th International
Congres of Pediatric Transplanta Association (IPTA), Gran Melia Canctin, Mexico, March 17-21, 2007,
Poster presentation.

5. Kmie¢ T., Szaptyko W., Kuczynski D., J6zwiak S., Nachulewicz P., Kalicinski P., Kasprzyk W., Gro-
chowski K. Wczesne powiktania neurologiczne u dzieci po transplantacji watroby. V Zjazd Polskiego
Towarzystw Neurologéw Dziecigcych, Biatystok, 21-23 czerwca 2007.
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0777/P05/2004/26

Tytul: Wplyw doustnego podawania probiotycznych bakterii Lactobacillus na sklad ekosystemu
jelitowego, uklad odpornosciowy oraz przebieg alergii pokarmowych u niemowlat

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

Wstep:

Mikrobiologiczna teoria rozwoju alergii zakltada, ze zmiany w sktadzie mikroflory zasiedlajacej prze-
wod pokarmowy w okresie wczesnego dziecinstwa doprowadzaja do nieprawidlowego rozwoju uktadu
immunologicznego w kierunku reakcji proalergicznych.

Cel:

Celem projektu byta ocena wpltywu nowych probiotycznych szczepow Lactobacillus casei i paracasei
na przebieg kliniczny atopowego zapalenia skéry (AZS) u dzieci, zbadanie czy podane probiotyki
aktywuja uktad immunologiczny w kierunku reakcji przeciwalergicznych i/lub moduluja ekosystem
jelitowy oraz ustalenie czy oddzialywanie probiotykow jest krotko - czy dlugotrwate.

Pacjenci i metody:

Bakterie podawano codziennie w dawce 109 przez okres 3 miesigcy w sposob randomizowany podwojnie
zaslepiony kontrolowany placebo. Stan kliniczny, uktad immunologiczny i ekosystem jelitowy badano
przed podaniem bakterii, po zakonczeniu stosowania bakterii (efekt krotkotrwaly) oraz po dalszych
5 miesiacach obserwacji (efekt dtugotrwaly). W skali SCORAD oceniano rodzaj, nasilenie i rozlegtos¢
zmian skornych oraz objawy subiektywne ($wiad i zaburzenia snu). Metoda immunoenzymatyczng anali-
zowano odpowiedz humoralng (przeciwciata anty-Lactobacillus, IgE) oraz produkcjg¢ cytokin proaler-
gicznych (interleukiny (IL)-4, IL-5), prozapalnych (IL-12, IFN-gamma, TNF-alfa, IL-18) i regulujacych
(TGF-betal). Ekosystem jelitowy badano w probkach katu analizujac sktad ilosciowy mikroflory (bakte-
rie zrodzaju Lactobacillus, Bifidobacterium, Bacteroides, Clostridium, Enterobacteriacae, Enterococcus,
grzyby) oraz oceniajac aktywnos$¢ enzymow fekalnych (beta-glukuronidazy, beta-glukozydazy, ureazy)
i produkcje kwasow krotkotancuchowych (SCFA).

Wyniki:

Ocena przebiegu klinicznego wyprysku pokazata spadek indeksu SCORAD w obu badanych grupach, ale
jedynie w grupie przyjmujacej probiotyki spadek ten osiagnat znamienno$¢ statystyczna w poréwnaniu do
warto$ci wyjsciowych po 3 miesiacach stosowania probiotykow, zarowno u dzieci z alergia IgE-zalezna
(p<0,001), jak i IgE-niezalezna (p<0,05). Znamienny statystycznie wzrost odsetka dzieci wykazujacych
poprawe stanu klinicznego w grupie przyjmujacej probiotyki w poréwnaniu do grupy placebo obser-
wowano jedynie u dzieci z wypryskiem IgE-zaleznym (p=0,0329) po 3 miesiacach stosowania bakterii.
W grupie otrzymujacej probiotykiznaleziono systematyczny spadek poziomuIgE, osiagajacy znamienno$¢
statystyczna po 8 miesiacach obserwacji (p=0,039). W surowicy (po 8 miesiacach) i w kale (po 3
miesigcach) obserwowano nieznamienny statystycznie wzrost ilo$ci swoistych przeciwcial glownie IgA
w grupie otrzymujacej probiotyki. Poziomy cytokin nie wykazaty roznic statystycznych pomigdzy badany-
mi grupamiz wyjatkiem IL-1811L-5.1lo$¢ IL-18 w surowicy w grupie otrzymujacej probiotykinieznacznie
wzrosta, podczas gdy w grupie placebo systematycznie spadata osiagajac znamiennos¢ statystyczna po 8
miesiacach (p=0,038). Podobna tendencje obserwowano w hodowlach komérkowych. Natomiast poziom
IL-5 byl znamiennie statystycznie nizszy w grupie przyjmujacej probiotyki po 8 miesiacach obserwacji.
Analiza jako$ciowo-ilo$ciowa sktadu mikroflory jelitowej w kale nie pokazata réznic znamiennych
statystycznie pomig¢dzy badanymi grupami. Ocena odsetka dzieci posiadajacych okreslone ilosci
poszczegolnych typow bakterii jelitowych pokazata wzrost odsetka dzieci z najwyzsza zawarto$cia
Lactobacillus oraz Enterococcus w grupie otrzymujacej probiotyki, podczas gdy w grupie placebo obser-
wowano znamienny statystycznie spadek odsetka takich dzieci. Jednocze$nie obserwowano znamienny
statystycznie wzrost odsetka dzieci z najwyzsza zawarto$cig Bacteroides w grupie przyjmujacej probio-
tyki. Opisane zmiany stwierdzano jedynie po 3 miesiacach stosowania probiotykdéw, bez znamiennos$ci
statystycznej pomigdzy badanymi grupami. Nie obserwowano rdéznic znamiennych statystycznie
w ilo$ci SFCA i aktywnosci enzymoéw fekalnych.

Whioski:

Probiotyczne bakterie Lactobacillus casei i paracasei korzystnie wptywaja na przebieg kliniczny AZS
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u dzieci, gtéwnie z alergia IgE-zalezng. Mechanizm dzialania bakterii zwiazany jest przede wszystkim
z bezposrednia aktywacja uktadu immunologicznego. Bakterie dzialaja anty-alergicznie, powodujac
obnizenie IgE 1 IL-5 poprzez aktywacj¢ produkcji pro-zapalnych cytokin, wsrod ktorych IL-18 odgry-
wa najwazniejsza rolg. Dziatanie bakterii probiotycznych na uktad immunologiczny jest dtugotrwale,
co wskazuje na mozliwo$¢ rozwoju tolerancji immunologicznej w dalszym Zyciu osobniczym.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

Praca doktorska nagrodzona wyrdznieniem
Ceregra A.: Wplyw bakterii probiotycznych Lactobacillus casei/paracasei na przebieg kliniczny
wyprysku atopowego u dzieci do 2 roku Zycia.

Praca magisterska nagrodzona wyroznieniem

Freszel A.: Wptyw bakterii pochodzacych ze srodowiska naturalnego na alergie: humoralna odpowiedz
uktadu GALT na zasiedlenie bakteriami typu Lactobacillus dzieci z wypryskiem atopowym. Obrona
pracy przed Rada Naukowa Miedzywydzialowego Studium Ochrony Srodowiska Szkoly Gtownej
Gospodarstwa Wiejskiego odbyta sig¢ 18.07.2007, promotor — B. Cukrowska,

1. Rosiak I., Witostaw U., Ceregra A., Klewicka E., Motyl I., Libudzisz Z., Cukrowska B.: The impact
of probiotic Lactobacillus casei and paracasei strains on cytokine profile in children with atopic
dermatitis. Ann Diagn Paediatr Pathol 2006, 10 (1-2):31-37

2. Cukrowska B., Rosiak 1., Ceregra A., Freszel J., Zakrzewska G., Klewicka E., Motyl 1., Libudzisz Z.:
Humoral and cytokine response induced by probiotic Lactobacillus casei and paracasei strains in
children with atopic dermatitis. Ann Diagn Paediatr Pathol 2006, 10(3-4): 115-119

3. Cukrowska B., Czarnowska E.: Probiotyki w profilaktyce i leczeniu alergii. Klinika Pediatryczna,
2007, 1:70-75. Wplyw probiotykéw na uktad immunologiczny. Zakazenia, 2007, 7 (1): 59-64

4. Cukrowska B., Ceregra A., Rosiak I.: Probiotyki w profilaktyce i leczeniu atopowego zapalenia skory.
Zakazenia, 2006, 6(2):55-60

5. Cukrowska B.: Probiotyki w leczeniu atopowego zapalenia skory. Przeglad Alergologiczny, 2006, I11
(6): 29-33

6. Tlaskalova-Hogenova H., Stepankova R., Kozakova H., Hudcovic T., Lodinova-Zadnikova R.,
Cukrowska B., Rossman P., Tuckova L., Bartova J., Kveka M, Kokesova A., Frolova L.: Wptyw
bakterii komensalnych i probiotycznych na uktad odpornosciowy. Zywnos¢ dla zdrowia, 2006, 4:6-7

7. Cukrowska B.: Probiotyki w profilaktyce i leczeniu alergii. Zywno$¢ dla zdrowia, 2006, 4:9

8. Ceregra A., Chrupek-Gozdek A., Olchowik L., Cukrowska B.: Atopowe zapalenie skory u dzieci
— objawy kliniczne i leczenie. Standardy Medyczne 2004, 6 (19): 57-61

9. Cukrowska B., Ceregra A., Piontek E., Najberg E., Rosiak I., Klewicka E., Slizewska K., Motyl L.,
Libudzisz Z.: Wptyw nowych probiotycznych szczepow Lactobacillus casei/paracsei na przebieg
kliniczny wyprysku atopowego 1 uktad immunologiczny u dzieci z alergia pokarmowa. Klinika Pediatr
2007, 15: 139

10. Rosiak I., Ceregra A., Klewicka E., Motyl 1., Libudzisz Z., Piontek E., Najberg E., Cukrowska B.:

The immmunological effects of novel probiotics Lactobacillus casei/paracasei in children with cow’s
milk allergy. J Pediatr Gastroenter Nutr 2006, 42(5): E4
11. CukrowskaB., Piontek E., Najberg E., CeregraA., CzarnowskaE., Klewicka E., Motyl L., Slizewska K.,
Libudzisz Z.: The effect of new probiotic Lactobacillus casei and casei/paracasei strains on gut
ecosystem and clinical symptoms of children with atopic dermatitis. Allergy Clin Immunol Int
Suppl 1, 2005:1644
12. Cukrowska B., Ceregra A., Piontek E., Najberg E., Zajaczkowska A., Klewicka E., Motyl L.,
Slizewska K., Libudzisz Z.: The role of intestinal mikroflora in the development of allergy:
the effect of probiotic Lactobacillus strains on gut ecosystem and clinical status of children
with atopic dermatitis. Centr Eur J Immunol 2005, 30 (Suppl 1): 17

13. Motyl 1., Kozakova H., Klewicka E., Slizewska K., Libudzisz Z., Zajaczkowska A., Ceregra A.,
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Cukrowska B.: Probiotic features of Lactobacillus casei and casei/paracasei starins: in vitro and in
vivo studies. Centr Eur J Immunol 2005, 30 (Suppl 1) :77

14. Ceregra A., Kozakova H., Czarnowska E., Zajaczkowska A., Klewicka E., Motyl L., Slizewska K.,

Libudzisz Z., Cukrowska B.: Effect of gastrointestinal application of probiotic Lactobacillus casei/
paracasei strains on bacteria translocation and cytokine production. Folia Histochem Cytobiol, 2005,
43 (Suppl. 1): 28

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach migdzynarodowych i polskich:

1.

Cukrowska B., Ceregra A., Rosiak I., Klewicka E., Motyl 1., Libudzisz Z., Kozakova H.: Probiotic
Lactobacillus casei and Lactobacillus paracsei strains in the teatment of atopic dermatitis in children.
Wyktad wygtoszony przez B. Cukrowska na II Sympozjum Czeskiego Towarzystwa Probiotykéw
1 Probiotykow. Praga, 2007

. Cukrowska B., Ceregra A., Rosiak 1., Klewicka E., Slizewska K., Motyl L., Libudzisz Z.: Clinical and

immunological effects of probiotic Lactobacillus casei and paracasei strains in children with food
allergy. Abstract Book, 20 Wyktad plenarny wygloszony przez B. Cukrowska na konferencji
5th Meeting of the European Mucosal Immunology Group, Praga, 2006

. Rosiak 1., Ceregra I., Klewicka E., Motyl 1., Libudzisz Z., Piontek E., Najberg E., Cukrowska B.:

The immunological effects of novel Lactobacillus casei/paracasei in children with cow’s milk allergy.
Abstract Book, G2-04 Prezentacja ustna wygloszona przez B. Cukrowska na konferencji 39th Annual
Meeting of ESPGHAN, Drezno, 2006

. Cukrowska B., Ceregra 1., Rosiak 1., Witostaw U., Piontek E., Najberg E., Klewicka E., Motyl L.,

Libudzisz Z.: The effect of novel Lactobacillus casei/paracasei strains on clinical symptoms of atopic
dermatitis and serum cytokine profile in children with cow’s milk allergy. Abstract Book, WC118-689
Prezentacja ustna wygloszona przez B. Cukrowska na konferencji 16th European Congress of Im-
munology, Paryz, 2006

. Cukrowska B., Ceregra A., Witostaw U., Rosiak 1., Klewicka E., Motyl L., Slizewska K., Libudzisz Z.:

The effect of novel probiotic Lactobacillus casei and paracasei strains on clinical symptoms of atopic
dermatitis, the immune system and gut mikroflora composition in children. Prezentacja ustna na kon-
ferencji: European Conference on Probiotics and their Application, Europrobio 2005, Krakow

. Klewicka E., Motyl 1., Slizewska K., Libudzisz Z., Ceregra A., Rosiak I., Cukrowska B.: Modulation

of intestinal microflora by novel probiotic Lactobacillus casei and paracasei bacteria in children with
food allergy. Abstract Book, 20, Plakat na konferencji 5th Meeting of the European Mucosal Immu-
nology Group, Prague, 2006

. Rosiak I., Witostaw U., Ceregra I., Klewicka E., Motyl 1., Libudisz Z., Cukrowska B.: The impact of

probiotic Lactobacillus casei/paracasei strains on cytokine production in blood cell cultures of in chil-
dren with atopic dematitis. Abstract Book, PC-3576 Plakat na konferencji -16th European Congress
of Immunology, Paryz, 2006

. Cukrowska B., Piontek E., Najberg E., Ceregra A., Czarnowska E., Klewicka E., Motyl L., Slizewska

K., Libudzisz Z.: The effect of new probiotic Lactobacillus casei and casei/paracasei strains on gut
ecosystem and clinical symptoms of children with atopic dermatitis. Allergy Clin Immunol Int suppl
1, 2005:1644 Plakat na miedzynarodowej konferencji: XIX Word Allergy Organization Congress,
XXIV Congress of the European Academy of Allergology and Clinical Immunology, Munich 2005,
Germany

. Rosiak I., Witostaw U., Ceregra A., Klewicka E., Motyl L., Slizewska K., Libudzisz K., Cukrowska B.:

The influence of probiotic Lactobacillus strains on the level of total IgE and IL-18 in the sera of chil-
dren with atopic dermatitis. Plakat na konferencji European Conference on Probiotics and their Ap-
plication, Europrobio 2005, Krakow, plakat nagrodzony wyr6znieniem

10. Cukrowska B., Ceregra A., Piontek E., Najberg E., Rosiak 1., Klewicka E., Slizewska K., Motyl L.,

Libudzisz Z.: Wptyw nowych probiotycznych szczepéw Lactobacillus casei/paracasei na przebieg
kliniczny wyprysku atopowego i1 uktad immunologiczny u dzieci z alergia pokarmowa. Prezentacja
ustna wygloszona przez B. Cukrowska na XXIX Zjezdzie Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego,
L.6dz, 2007
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11. Cukrowska B., Ceregra A., Piontek E., Najberg E., Rosiak 1., Klewicka E., Slizewska K., Motyl 1.,
Libudzisz Z.: Wplyw nowych probiotycznych szczepdéw Lactobacillus casei/paracasei na prze-
bieg kliniczny atopowego zapalenia skory 1 aktywacj¢ uktadu immunologicznego u dzieci do 2 r.z.
Prezentacja ustna wygloszona przez B. Cukrowska na II Konwencji Probiotycznej, Warszawa, 2006

12. CukrowskaB.,CeregraA.,Piontek E.,NajbergE.,ZajaczkowskaA.,KlewickaE.,Motyll.,SlizewskaK.,
Libudzisz Z.: The role of intestinal mikroflora in the development of allergy: the effect of probio-
tic Lactobacillus strains on gut ecosystem and clinical status of children with atopic dermatitis.
Centr Eur J Immunol 2005, 30 (Suppl 1):17, Prezentacja ustna wygtoszona przez B. Cukrowska
na 12 Kongresie Polskiego Towarzystwa Immunologii Klinicznej i Do§wiadczalnej, Lublin, 2005

13. Motyl 1., Kozakova H., Klewicka E., Slizewska K., Libudzisz Z., Zajaczkowska A., Ceregra A.,
Cukrowska B.: Probiotic features of Lactobacillus casei and casei/paracasei starins: in vitro and
in vivo studies. Centr Eur J Immunol 2005, 30 (Suppl 1):77 Plakat na 12 Kongresie Polskiego
Towarzystwa Immunologii Klinicznej i Doswiadczalnej, Lublin, 2005

14. Ceregra A., Kozakova H., Czarnowska E., Zajaczkowska A., Kliwicka E., Motyl 1., Slizewska K.,
Libudzisz Z., Cukrowska B.: Effect of gastrointestinal application of probiotic Lactobacillus
casei/paracasei strains on bacteria translocation and cytokine production. Folia Histochem Cytobiol,
43 (Suppl. 1): 28, 2005 Plakat na IX Zjezdzie Biologii Komorki, £.6dz, 2005

15. Cukrowska B.: Mikroflora a rozw¢j uktadu immunologicznego — rola probiotykéw w profilak-
tyce 1 leczeniu choréb o podtozu immunologicznym. Wykltad na zebraniu naukowo-szkoleniowym
Polskiego Towarzystwa Mikrobiologdw, Katowice, 2007

16. Cukrowska B.: Probiotyki w profilaktyce i leczeniu alergii. Wyklad na II Konwencji Probiotycznej,
Warszawa, 2006

17. Cukrowska B.: Zastosowanie probiotykow w leczeniu i zapobieganiu atopowego zapalenia skory.
Wyktad na X Szkole Pediatrii, Miedzeszyn, 2006

18. Cukrowska B.: Probiotyki w profilaktyce i leczeniu atopowego zapalenia skory. Wyklad na Konfe-
rencji Szkoleniowej — Alergie u dzieci, Lodz, 2006

19. Cukrowska B.: Probiotyki w zdrowiu i chorobie — nowoczesne podejscie do profilaktyki chorob
o podtozu immunologicznym. Wykltad na zebraniu naukowo- szkoleniowym Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego, Siedlce, 2007

20. Cukrowska B.: The impact of novel Lactobacillus casei/paacasei strains on the immune system
of children with atopic dermatitis. Wyklad na zebraniu naukowo-szkoleniowym Czeskiego
Towarzystwa Immunologéw, Czeska Akademia Nauk, Praga, 2006

21. Cukrowska B.: The role of Lactobacillus stains in the development, prevention and therapy of allergic
diseases. Wyklad na zebraniu naukowo-szkoleniowym Czeskiego Towarzystwa Immunologow,
Czeska Akademia Nauk, Novy Hradek, 2005

0688/P05/2004/27

Tytul: Epidemiologia zakazen grzybiczych u dzieci z grup ryzyka tj. po przeszczepie watroby,
hospitalizowanych na OIT oraz z choroba nowotworowa

Kierownik grantu: dr n. biol. Wanda Kaminska

W latach latach 2000-2005 skolekcjonowano 323 szczepy grzybicze z roéznych materiatow
klinicznych odpowiedzialne za zakazenia grzybicze i1 kolonizacjg pacjentéw hospitalizowanych na OIT,
po przeszczepie watroby oraz z choroba nowotworowa. Wszystkie izolaty identyfikowano i klasy-
fikowano na podstawie cech biochemicznych na podstawie ID 32C oraz wykrywano enzymy
hydrolityczne stosujac API ZYM. Na podstawie aktywno$ci enzymatycznej szczepéw odpowiedzialnych
na uktadowe grzybice wyodrgbniono biotypy a nastgpnie okre$lano pokrewienstwo szczepdw w oparciu
o typowanie genetyczne RAPD. U pacjentdw po przeszczepie watroby wykazano obecnos¢ 4 biotypow
C.albicans (A,C,E,F), a u pacjentdw hospitalizowanych na OIT 6 (A, C,E,F,G,T) natomiast u pacjentow
z choroba nowotworowa 6 biotypow C.albicans (A, C,E,F,G,H) Analiza aktywnos$ci hydrolitycznej
19 enzymow w oparciu o APl ZYM wykazala znacznie wyzsza aktywnos¢ szczepéw odpowiedzialnych
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za zakazenie niz kolonizacj¢. W celu wytypowania genetycznego technika RAPD przetestowano
szereg starterow oraz poddano optymalizacji metodyke izolacji chromosomalnego DNA grzybiczego.
Analiza genetyczna profili restrykcyjnych RAPD potwierdzita endogenny charakter zakazen grzybi-
czych oraz dlugotrwata obecnos$¢ tego samego szczepu na btonach §luzowych w trakcie hospitalizacji
1 profilaktyki przeciwgrzybicznej. Za pomoca analizy genetycznej wykazano, Ze szczepy izolowane
zkilku miejsc od jednego pacjenta byty identyczne. Analiza wzoréw genetycznych drozdzakow wykazata
obecnos$¢ 28 klonow C.albicans, 2 klonow C.parapsilosis 1 2 klonéw C.glabrata odpowiedzialnych
za zakazenie 1 kolonizacje pacjentow trzech oddziatow (28 pacjentow posiada wiasny klon grzybiczy).
U pacjentow hospitalizowanych w trzech klinikach analiza genetyczna uzyskanych prazkoéw potwierdzita
identycznos$¢ szczepdw izolowanych z réznych miejsc od tego samego pacjenta. U 2 pacjentéw Kliniki
Onkologii wykazano obecno$¢ tego samego klonu co moze $wiadczy¢ o krzyzowym przeniesieniu
szczepow pomigdzy pacjentami. Dla wszystkich izolatow klinicznych oznaczono najmniejsze st¢zenia
hamujace wzrost grzybow - MIC dla antybiotykéw polienowych i azolowych w oparciu o metodg
referencyjna zalecana przez CSLI 1 metodg E-testu. Wykazano wysoka wrazliwo$¢ szczepow klinicznych
C.albicans na amfoterycyng B (MIC 0,03 - 0,5 pg/ml). W przypadku szczepdéw C.krusei i C.glabrata
warto$¢ MIC dla worykonazolu wynosi 0,06 — 0,25 pg/ml.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

Garczewska B., Kaminska W., Dzierzanowska D. Phenotypic ang genotypic analysis of Candida
sp. Responsible for infections in liver transplant recipients “in Children’s Memorial Health Institute”
Mycoses 2005; Vol. 48 (Suplement 2); 92

0733/P05/2004/27
Tytul: Ocena czynnikow ryzyka stluszczenia watroby u dzieci
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Piotr Socha

Pacjenci i metody:

Badaniem objgto 65 dzieci kierowanych do Oddzialu Gastroenterologii, Poradni Gastrologicznej oraz
Poradni Chorob 1 Transplantacji Watroby Kliniki Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii IP CZD
w wieku 11.58 + 3.97 lat z niecalkoholowa choroba stluszczeniowa watroby rozpoznawana ultra-
sonograficznie i na podstawie wzrostu aktywno$ci aminotransferazy alaninowej po wykluczeniu in-
nych choréb zapalnych watroby, w tym stwierdzono u 33 pacjentow BMI< 97 percentyla oraz u 32 dzieci
- BMI> 97 percentyla (otyto$¢). Grupe odniesienia dzieci z otyloscig bez cech stluszczenia (n=56) watroby
poddano ocenie wszystkich analizowanych parametréw. Podobnie badania przeprowadzono w grupie dzieci
zdrowych (n=64), ktora stanowila grupg kontrolna dla wszystkich wyzej wymienionych grup.

Wyniki:

U dzieci z NAFLD stwierdzono obnizenie stgzenia HDL-C, apolipoproteiny Al, GSH, aktywnos$ci GPx,
odsetka PUFA, n-6 PUFA, C18:2n-6 1 wzrost stezenia TBARS, proinsuliny, insuliny, HOMA IR, TG,
VLDL-C, apolipoproteiny E, odsetka SFA, MUFA, trans, C20:4n-6 w odniesieniu do grupy kontrolne;.
U dzieci z otyloscia obserwowano obnizenie st¢zenia HDL-C, GSH, aktywnos$ci GPx, odsetka MUFA
1 wzrost stgzenia TBARS, proinsuliny, insuliny, HOMA IR, VLDL-C, apolipoproteiny B, E, lipoproteidy (a),
odsetka SFA, C20:4n-6 w odniesieniu do grupy kontrolne;j.

U dzieci z NAFLD stwierdzono obnizenie st¢zenia apolipoproteiny B, aktywno$ci GPx, odsetka PUFA, n-6
PUFA, C18:2n-6 i wzrost stezenia TBARS, TG, odsetka SFA, MUFA, w odniesieniu do dzieci z otyloscia.
U dzieci z NAFLD stwierdzono nizszy stopief otylosci mierzony jako BMI 1 wyrazony jako Z-score BMI
niz u dzieci z otyltoscia bez cech stluszczenia. Stezenie proinsuliny oznaczanej na czczo w surowicy krwi
byto istotnie statystycznie wyzsze u dzieci z NAFLD w poréwnaniu do grupy kontrolnej. U dzieci z otyto$cia
stezenie proinsuliny bylo wyzsze niz w grupie kontrolnej lecz nie stwierdzono réznicy statystycznie istot-
nej pomiedzy poziomem proinsuliny u dzieci z NAFLD i w grupie z otylo$cia. W grupie dzieci z NAFLD
stwierdzono rowniez statystycznie istotnie wyzsze st¢zenie insuliny na czczo i wyzsze stezenie glukozy.
U dzieci z NAFLD nie stwierdzono statystycznie istotnych korelacji pomigdzy st¢zeniem proinsuliny
a BMI-SDS, stezeniem insuliny, st¢zeniem TG, HDL-cholesteru, ApoAl i AIAT. Nie stwierdzono ro6znic
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w podgrupach dzieci z NAFLD z prawidlowym i1 podwyzszonym BMI (>97 percentyla) w zakresie
nastgpujacych parametrow w surowicy krwi: cholesterolu catkowitego, TG, LDL-C, HDL-C, Apo Al, glu-
tation (GSH), aktywnosci peroksydazy glutationowej-GPx i ste¢zenia nadtlenkow lipidowych jako markera
nasilenia procesow peroksydacji- TBARS, vit E. Roznice statystycznie istotne stwierdzono jedynie w zakre-
sie stezen witaminy A i VLDL-C. U dzieci Z NAFLD u ktorych wykonano biopsjg watroby, u ktérych stwi-
erdzono wtoknienie i/lub zapalenie watroby (17 dzieci, $srednia wieku 12,3 lat) w pordwnaniu do grupy dzieci
ze stwierdzonym wylacznie stluszczeniem watroby (14 dzieci, $srednia wieku 11,8 lat) zaobserwowano
roéznice statystycznie istotne dla (p<0.05) Wit E (9.2- 27.2 mg/ml vs. 9.4-17.2), VLDL-C (17.7- 28.2
mg/dl vs. 16.8-42.3), HOMA IR (0.499- 4.39 vs. 1.23-5.38), wit. A (501.4-596.6 ng/ml vs. 388.2-560.9).
Nie wykazano rdznic statystycznie istotnych w grupie dzieci, u ktorych w obrazie histologicznym
stwierdzono stan zapalny, wtoknienie i wtoknienie ze stanem zapalnym w zakresie nastgpujacych parametrow
cholesterol-TC (145.6-199.8 mg/dl vs. 153.7-219.0- 95% przedziat utnosci), TG (87.6- 136.2 mg/dl vs. 93.1-
233.3), LDL-C (78.5-133.5 mg/dl vs. 88.0- 147.2), HDL-C (34.6- 54.5 mg/dl vs. 27.3- 43.4), Apo A1 (0.99-
1.43 g/l vs. 0.73-1.17), GSH (563.1- 711.5 mcmol/ml vs. 579.3- 691.9), GPx (26.0- 33.1 gHb/l vs. 24.8-32.2
vs. 30.6-34.5). W grupie dzieci, u ktorych stwierdzono wtoknienie i/lub zapalenie wyzsze (p<0.05) stgzenie
TBARS, wit E , HOMA IR a nizsze wit. A w poréwnaniu do grupy kontrolnej. Nie stwierdzono istotnych
réznic pomigdzy pacjentami z choroba Wilsona a grupa kontrolng w zakresie stezenia TBARS ( 0.475- 0.996
nmol/ml vs. 0.288-0.560), oraz witaminy E (9.2- 27.2 mg/ml vs. 9.4-17.2). Wykazano natomiast znamien-
nie nizsze stgzenie GSH oraz obnizona aktywno$¢ GPx w grupie WD w poréwnaniu z grupa kontrolna.
W podgrupach dzieci z WD z prawidtowa 1 podwyzszong aktywno$cia AIAT w surowicy nie stwierdzono
roéznic w zakresie zadnego z badanych parametrow.

Whioski:

1. U dzieci z NAFLD w poréwnaniu z grupa dzieci zdrowych stwierdza si¢ cechy insulinoopornosci,
umiarkowane zaburzenia gospodarki lipidowej i nasilenie proceséw peroksydacji oraz ostabienie bariery
antyoksydacyjnej, przy czym nasilenie tych zmian jest wigksze niz u dzieci z otylo$cia.

2.U dzieci z NAFLD stwierdza si¢ obnizenie odsetka wielonienasyconych kwaséw thuszczowych,
wzrost odsetka nasyconych kwasow tluszczowych i jednonienasyconych kwasow thuszczowych, natomiast
u pacjentow z otytoscia nie obserwuje sig¢ istotnych zmian zawartosci wielonienasyconych kwasow
thuszczowych.

3. U dzieci z choroba Wilsona i wyréwnana funkcja watroby obserwuje si¢ nasilenie procesow peroksydacji
1 ostabienie bariery antyoksydacyjnej w porownaniu z grupa kontrolna, nie obserwuje si¢ jednak istotnych
zaburzen gospodarki lipidowe;.

4. Otyto$¢ u dzieci ze stluszczeniem watroby nie stanowi dodatkowego czynnika ryzyka zaburzen gospo-
darki lipidowej i wegglowodanowej poza stwierdzanymi réznicami w frakcji VLDL i nie stwarza istotnego
dodatkowego ryzyka niedoboru badanych antyoksydantéw oraz nie nasila peroksydacji lipidow.

5. Nasilenie peroksydacji lipidéw, zaburzenia bariery antyoksydacyjnej i zaburzenia gospodarki lipidowe;j
u dzieci nie wydaja si¢ by¢ zasadniczymi czynnikami odpowiedzialnymi za stan zapalny 1 wtoknienie
oceniane w obrazie histologicznym watroby.

6. U dzieci z NAFLD wzrost st¢zenia proinsuliny wydaje si¢ by¢ dobrym wskaznikiem insulinoopornosci
co wskazuje na wspolny patomechanizm rozwoju chorob sercowo-naczyniowych i stluszczenia watroby.

7. Nie obserwuje signasilenia wolnorodnikowej peroksydacjilipidow mierzonej stgzeniem TBARS w surowicy
u dzieci z WD, co nie wyklucza uszkodzenia wolnorodnikowego wewnatrzkomoérkowo. Dzieci z choroba
Wilsona maja nizsze stezenie GSH oraz aktywno$¢ GPx w erytrocytach niz dzieci zdrowe. Nie obserwuje
si¢ zwiazku miedzy aktywnoscia antyoksydacyjna a nasileniem procesu zapalnego w watrobie u dzieci
z WD.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Socha P., Wierzbicka A., Neuhoff-Murawska J., Wtodarek D., Podlesny J., Socha J.: Nonalcoholic fatty
liver disease as a feature of the metabolic syndrome. Roczn. PZH 2007 T. 58 nr 1 s. 129-137

2. Wierzbicka A., Socha P., Pawlowska J., Bakuta A., Socha J.: Fatty acid profile in plasma phospholipids
in obese children and children with nonalcoholic fatty liver disease (NAFLD). Demmelmair H. E&C
Hepatol. 2007 Vol. 3 nr 2 s. 12-13

3. Wierzbicka A., Socha P., Janas R., Warnawin K., Antoniewicz J., Litwin M., Pawlowska J.: Serum
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proinsulin levels in children with nonalcoholic fatty liver disease (NAFLD) and obese children.
E&C Hepatol. 2007 Vol. 3 nr 2 s. 13

. Bakuta A., Socha P., Wierzbicka A., Dzik E., Jurkiewicz E., Pronicki M., Janczyk W.: Problemy diagnos-

tyczne 1 terapeutyczne w sthuszczeniu watroby u dzieci. Standardy Med. 2007 T. 4 nr 3 s. 272-276

. Wierzbicka A., Socha P., Janas R., Warnawin K., Litwin M., Antoniewicz J.: Increased serum proinsulin

levels in children with nonalcoholic fatty liver disease. Abstract Books 2007

. Wierzbicka A., Socha P., Skorupa E., Janas R., Dadalski M., Litwin M., Dzik E., Socha J.: Insulin

resistance, lipid metabolism and antioxidants in obese and non-obese children with non-alcoholic fatty
liver disease. J.Pediatr.Gastroenterol.Nutr. 2006 Vol. 42 nr 5 s. E60

. Dadalski M., Socha P., Wierzbicka A., Skorupa E., Socha J., Wysocki J., Fyderek K.: Ocena nasilenia

wolnorodnikowej peroksydacji oraz podstawowych mechanizméw antyoksydacyjnych u dzieci z choroba
Wilsona. Essentia Med. 2006 nr 3 supl. s. 25

. Wierzbicka A., Socha P., Skorupa E., Janas R., Dzik E., Litwin M., Socha J.: Otylo$¢ u dzieci z nie-

alkoholowym sttuszczeniem watroby (NAFLD) - zwiazek z pozostatymi czynnikami ryzyka stluszczenia
watroby., Essentia Med. 2006 nr 3 supl. s. 25

. Wierzbicka A., Socha P., Pronicki M., Dzik E., Janas R., Skorupa E., Dadalski M., Socha J.: Lipid metabo-

lism, insulin resistance, and antioxidants in children with steatosis alone and inflammation and/or fibrosis
on liver biopsy. , Int.J.Obesity 2006 Vol. 30 suppl. 2 s. S25

10. Dadalski M., Socha P., Wierzbicka A., Skorupa E., Socha J., Wysocki J., Fyderek K.: The assessment

of lipid peroxydation and antioxidant mechanisms in children with Wilson disease. J. Pediatr.
Gastroenterol. Nutr. 2006 Vol. 42 nr 5 s. E68

11. Wierzbicka A., Socha P., Skorupa E., Janas R., Dadalski M., Dzik E., Litwin M., Socha J.: Metabo-

lic disturbances in children with non-alcoholic fatty liver disease. J.Pediatr.Gastroenterol.Nutr. 2005
Vol. 40 nr 5 s. 681, takze: Exp.Clin.Hep. 2005 Vol. 1 nr 2 s. 42

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach migdzynarodowych i polskich:

1

. IV Zjazd Polskiego Towarzystwa Hepatologicznego pt.: “Postepy w Hepatologii”. Wista 14-16

czerwca 2007 — II nagroda Komisji Plakatowej za prace ,,Ocena zawartosci kwasow thuszczowych
w fosfolipidach u dzieci z otyloscia 1 niealkoholowym stluszczeniem watroby (NAFLD)”
Wierzbicka A., Socha P., Pawtowska J., Bakuta A., Socha J., Demmelmair H., oraz ,,Stezenie pro-
insuliny w surowicy dzieci z niealkoholowym stluszczeniem watroby (NAFLD) i1 otyloscia”.
Wierzbicka A., Socha P., Pawlowska J., Bakuta A., Socha J., Demmelmair H., Janas R., Warnawin K.,
Antoniewicz J., Litwin M.

. The 40th Annual Meeting of European Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology And

Nutrition (ESPGHAN) 9-12 May, 2007 Barcelona prezentacja prac: Fatty acid profile in plasma
phospholipids in obese children and children with nonalcoholic fatty liver disease (NAFLD).
Serum proinsulin levels in children with nonalcoholic fatty liver disease (NAFLD) and obese children.
Wierzbicka A., Socha P., Pawlowska J., Bakula A., Socha J., Demmelmair H..

. VIII Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskiego Towarzystwa Hepatologicznego pt.: “Postepy

w Hepatologii”. Mikotajki 5-7 czerwca 2006 — prezentacja ustna, Metabolic disturbances in children
with non-alcoholic fatty liver disease. .Wierzbicka A., Socha P., Janas R., Dadalski M., Skorupa E.,
Dzik E., Socha J.

. The 39th Annual Meeting of European Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology And

Nutrition (ESPGHAN) 7-10 June, 2006 Dresden prezentacja prac: Insulin resistance, lipid metabolism
and antioxidants in obese and non-obese children with non-alcoholic fatty liver disease. Wierzbicka A.,
Socha P., Skorupa E., Janas R., Dadalski M., Litwin M., Dzik E.., Socha J..

. Childhood obesity in the new perspective 16th European Childhood Obesity Group Workshop

1-3 June 2006 Rzeszéw prezentacja pracy: Lipid metabolism, insulin resistance, and antioxidants
in children with steatosis alone and inflammation and/or fibrosis on liver biopsy.Wierzbicka A.,
Socha P., Pronicki M., Dzik E., Janas R., Skorupa E., Dadalski M., Socha J.

. The 38th Annual Meeting of European Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology And

Nutrition (ESPGHAN) 9-12 May, 2007 Porto prezentacja prac: Metabolic disturbances in children
with non-alcoholic fatty liver disease. Wierzbicka A., Socha P., Skorupa E., Janas R., Dadalski M.,
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Dzik E., Litwin M., Socha J.

7. Workshop Fatty Liver. Wilson Disease. Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii IP CZD
oraz Pediatryczne Centrum Badawcze “PERFECT”. Warszawa, 11-12 marzec 2005 Wierzbicka A.
Metabolic disturbances in NAFLD in children, prezentacja ustna

8. VII Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskiego Towarzystwa Hepatologicznego pt.: “Postepy
w Hepatologii”. Mikolajki 5-7 czerwca 2005 — prezentacja ustna, Metabolic disturbances in children
with non-alcoholic fatty liver disease. Wierzbicka A., Socha P., Janas R, Dadalski M., Skorupa E.,
Dzik E., Socha J.

0734/P05/2004/27 (Promotorski)

Tytul: Rola badan klinicznych, biochemicznych i genetycznych w pre- i postnatalnym rozpozna-
waniu i leczeniu zespolu Smitha, Lemlego i Opitza.

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek

Doktorantka: lek. med. Jezela-Stanek

Celem pracy bylo:
1. scharakteryzowanie fenotypu oraz historii naturalnej choroby na podstawie analizy objawow
klinicznych oraz wynikdéw badan laboratoryjnych i obrazowych,

2. opracowanie spektrum objawow klinicznych zespotu SLO, rekomendujacych do podjgcia diagnostyki
biochemicznej i molekularne;,

. okreslenie korelacji pomigdzy genotypem a objawami klinicznymi choroby,

. analiza wptywu leczenia dieta bogatocholesterolowa na przebieg kliniczny choroby,

. ocena roli testow biochemicznych i genetycznych w diagnostyce prenatalnej zespotu SLO.

wn B~ W

Material stanowily dane uzyskane w grupie 50 chorych z potwierdzonym rozpoznaniem choroby,
obejmujace: badanie przedmiotowe oraz histori¢ choroby, wlacznie z danymi ciazowo-porodowymi,
wyniki badan biochemicznych (stgzenie cholesterolu, 7- i 8-dehydrocholesterolu), wyniki badan gene-
tycznych (mutacje w genie DHCR?7), rezultaty leczenia z zastosowaniem diety bogatocholesterolowej,
wyniki oznaczonych zwiazkow: interleukiny-6, interleukiny-10, interleukiny-12, TNF-alfa, IFN-gam-
ma, dialdehydu malonowego oraz peroksydazy glutationowe;.
Przeprowadzono ponadto analiz¢ rezultatow 19 badan prenatalnych: biochemicznych (st¢zenie choles-
terolu, 7- 1 8-dehydrocholesterolu w ptynie owodniowym, a takze zawarto$¢ 7-dehydropregnantriolu
1 8-dehydroestriolu w moczu cigzarnych) i molekularnych (analiza genu DHCR7 w komorkach trofo-
blastu), wykonanych w 12 cigzach ryzyka zespotu SLO.
Analiza zebranego materialu pozwolila na uzyskanie nast¢pujacych wynikow:
* objawami choroby, ktore odnotowano u najwigkszej liczny badanych byly: syndaktylia 2
1 3 palca stop (98%), wrodzona wada serca (57%) oraz specyficzna dysmorfia twarzy (100%)
1 bardzo slaby przyrost masy ciata (wszyscy z wyjatkiem jednego),
* wykazano istnienie znamiennej statystycznie zaleznos$ci migdzy wskaznikiem klinicznym
choroby a stgzeniem cholesterolu (p=0,00046),
* najczgscie] wystgpujaca w badanej grupie mutacja jest W151X (34%),
* u dzieci leczonych dieta bogatocholesterolowa odnotowano korzystne zmiany w zachowaniu,
a u najmtodszych — rowniez w parametrach antropometrycznych,
* diagnostyka prenatalna pozwolita na zidentyfikowanie 2 przypadkow choroby ptodu,
przy czym wyniki rownolegle przeprowadzonych badan inwazyjnych oraz nieinwazyjnych
byly rownowarto$ciowe i jednoznacznie wskazywaty na obecno$¢ choroby u ptodu,
* u badanych chorych stwierdzono obnizony poziom interelukiny-6, interleukiny-10,
TNF-alfa oraz IFN-gamma, a takze podwyzszony poziom interleukiny-12,
* w porownaniu do grupy kontrolnej wykazano podwyzszone st¢zenie dialdehydu malonowego
w osoczu 1 obnizong aktywno$¢ peroksydazy glutationowe;.
Powyzsze wyniki, ktore uzyskano dzigki wieloletniej 1 systematycznej obserwacji chorych z zespotem
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SLO, daty mozliwo$¢ opracowania modelu postgpowania diagnostycznego oraz zalecen dotyczacych
opieki nad pacjentami i rodzinami z grupy ryzyka.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1.

Jezela-Stanek A., Matlunowicz E., Ciara E., Popowska E., Goryluk-Kozakiewicz B., Spodar K.,
Czerwiecka M., Jezuita J., Nowaczyk M.J.M., Krajewska-Walasek M. Maternal urinary steroid pro-
files in prenatal diagnosis of Smith-Lemli-Opitz syndrome: first patient series comparing biochemical
and molecular studies. Clin. Genet., 2006, 69, 177-85

. Krajewska-Walasek M., Jezela-Stanek A., Spodar K., Gajdulewicz M., Malunowicz E., Ciara E.,

Materna-Kiryluk A., Goryluk-Kozakiewicz B., Popowska E., Chrzanowska K., Latos-Bielenska A.:
Zesp6t Smitha, Lemlego i1 Opitza - kiedy podejrzewac 1 jak diagnozowac. Ped. Pol. 2006, 81, 403-408

. Jezela-Stanek A., Krajewska-Walasek M.: Zesp6t Smitha, Lemlego 1 Opitza - historia naturalna,

diagnostyka oraz zalecane postgpowanie z pacjentem 1 jego rodzing. Standardy Med. 2006, 3, 78-85

. Praca doktorska - obrona dn. 21 grudnia 2006 roku; IP CZD tytut: ,,Rola badan klinicznych, bioche-

micznych i genetycznych w pre- 1 postnatalnym rozpoznawaniu i leczeniu zespotu Smitha, Lemlego
1 Opitza”

Promotor: prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek

5.

Jezela-Stanek A., Krajewska-Walasek M., Matunowicz M. E. Cholesterolopatie, czyli zespoty
uwarunkowane wrodzonymi zaburzeniami w biosyntezie cholesterolu. Standardy Med., 2007, 4: 9-19

. Walencka Z., Baumert M., Paprotny M., Jezela-Stanek A., Matunowicz EM., Sikora J., Zespot Smitha,

Lemlego i Opitza — opis przypadku, wczesna diagnostyka. Ginekol Pol., 2007,78:242-4.

. Jezela-Stanek A., Matunowicz E., Ciara E., Popowska E., Piotrowicz M., Gajdulewicz M., Kostyk E.,

Spodar K., Kruczek A., Pyrkosz A., Obersztyn E., Wolnik-Brzozowska D., Krajewska-Walasek M.:
Clinical forms of Smith-Lemli-Opitz syndrome and their relation to mutations in the DHCR7
gene- classification based on a group of 50 Polish patients. Eur. J. Hum.Genet., 2007, 15, suppl. 1, 89

. Krajewska-Walasek M., Korniszewski L., Ciara E., Matunowicz E., Jezela-Stanek A., Gajdulewicz M.,

Spodar K., Popowska E., Materna-Kiryluk A., Chrzanowska K.H., Latos-Bielenska A. Smith-Lemli-
Opitz syndrome — novel mutation with a mild phenotype. Eur. J. Hum.Genet., 2007, 15, suppl. 1,
89-90

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach mi¢gdzynarodowych i polskich:

1.

XXIX Zjazd Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego, 24-26.V 2007, £6dZ — udziat czynny Charaktery-
styka kliniczna grupy 50 polskich chorych z zespotem Smitha, Lemlego i Opitza (prezentacja ustna)
Jezela-Stanek A., Matunowicz E., Ciara E., Popowska E., Piotrowicz M., Spodar K., Gajdulewicz M.,
Kostyk E., Pyrkosz A., Kruczek A., Obersztyn E., Wolnik-Brzozowska D., Krajewska-Walasek M.

. Il Kongres Polskiego Towarzystwa Genetyki, 18-20.1X. 2007, Warszawa —udzial czynny Jezela-Stanek A.,

Matunowicz E., Krajewska-Walasek M. Zaburzenia morfogenezy w przebiegu wrodzonych defektow
enzymatycznych (prezentacja ustna).

. Conference on Smith-Lemli-Opitz syndrome. 28-30.VI.2007. Portland - Krajewska-Walasek M.,

Jezela-Stanek A., Ciara E., Malunowicz E., Gajdulewicz M., Spodar K., Popowska E., Materna-Kiry-
luk A., Chrzanowska K.H., Latos-Bielenska A. Smith-Lemli-Opitz syndrome in Poland: diagnosis,
incidence and management.

0757/P05/2004/27

Tytul: Ocena czynnikow progresji wloknienia watroby u dzieci z przewleklym uszkodzeniem
narzadu

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

Celem projektu byto poréwnanie zmian morfologicznych w watrobie z surowiczymi wskaznikami
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wtoknienia w przebiegu przewlektej niewydolno$ci narzadu u dzieci. Materiat badawczy stanowity
bioptaty watrobowe i surowice dzieci z autoimmunologicznym zapaleniem watroby, atrezja drog
z6lciowych, wrodzonym wtoknieniem watroby oraz przewlektym odrzucaniem po przeszczepie watroby.
Materiat tkankowy dzielono na 2 czgéci do badania histopatologicznego i immunohistochemicznego,
utrwalano w zbuforowanej 4%formalinie 1 zatapiano w parafinie. Krojone na grubo$ci 8 mikronéw
skrawki tkankowe barwiono H&E, PAS, PAS’, Azan, Gomori i oceniano zasigg wldknienia za pomoca
skali METAVIR, zaktadajac stopien SO przy braku zmian; S1 witdknienie wrotne; S2 pojedyncze mostki
wrotno-wrotne; S3 liczne mostki wrotno-wrotne; S4 marskosc.

Oceng morfologiczna komorek gwiazdzistych przeprowadzano w preparatach utrwalonych w aldehy-
dzie glutarowym 1 barwionych bigkitem toluidyny. Materiat zatopiony w parafinie stuzyt do przepro-
wadzenia reakcji immunohistochemicznych za pomoca przeciwcial monoklonalnych anty SMA, S-100,
GFAP, Laminina, TIMP, PIIINP, Hialuronic Acid oraz IL-2R, IL-3/5R. Ilo$¢ komoérek gwiazdzistych,
oceniana potilosciowo od 1 do 3 w hpw 400x porownano ze stopniem widknienia narzadu. Analiza
zmian za pomocy testu Fischera wykazala zalezno$¢ pomigdzy stopniem zaawansowania widknienia
watroby 1 obecnoscia komorek gwiazdzistych SMA dodatnich (GFAP i S-100 ujemnych). Testem chi-
kwadrat wskazano na istnienie zaleznos$ci pomigdzy obecnoscia komorek gwiazdzistych i laminina.
Surowica pacjentéw zakwalifikowanych do diagnostycznego badania bioptycznego byla zabezpieczana
1 przechowywana w niskich temperaturach metoda ELISA okre$lano ilosciowo obecno$¢ surowiczych
wskaznikow wtoknienia: tkankowy inhibitor metaloproteinazy 1 TIMP-1, kwas hialuronowy, N-koncowy
propeptyd prokolagenu typu III (PIIINP), laminina 2, transformujacy czynnik wzrostu beta 1 (TGF-
beta 1), Badania wykazaty korelacj¢ pomigdzy stopniem zaawansowania wtoknienia w watrobowego
1 poziomem Kwasu Hialuronowego - nalezacego do glikozaminoglikanow, wystepujacych powszechnie
w przestrzeniach pozakomorkowych.

W wyniku przeprowadzonej analizy wykazano, ze w chorobach wrodzonych, prowadzacych
do wldknienia i przebudowy marskiej u dzieci ekspresja fenotypowa w bioptatach watrobowych jest
podobna do schorzen nabytych o podlozu autoimmunologicznym i zapalnym. Wraz z przybytkiem
tkanki facznej zwigksza si¢ ekspresja btonowa i cytoplazmatyczna I1-2R. Jedynie ekspresja IL-3/5
jest obecna tylko we wrodzonych chorobach watroby na powierzchni komoérek nabtonkowych prze-
wodow zotciowych ze zmianami typu Ductal Plate Malformation (atrezja drog zoétciowych, wrodzone
wtoknienie watroby), co wymaga dalszych poglebionych badan. Poziom wskaznikow biochemicznych
w surowicy krwi tylko w przypadku Kwasu hialuronowego odpowiada stopniowi wtoknienia i zaawan-
sowania zmian chorobowych in situ w watrobie i moze by¢ wykladnikiem postgpu choroby. Fenotyp
komorek gwiazdzistych u dzieci 1 lokalizacja tych komorek jest podobna jak w chorobach wrodzonych,
autoimmunologicznym i wirusowym zapaleniu watroby i zalezy od stopnia wtoknienia watroby.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Woynarowski M., Cielecka-Kuszyk J., Katuzyfski A., Omulecka A., Sobaniec-Lotowska M., Stolar-
czyk J., Szczepanski W.: Inter-observar variability in histopathological assessment of liver biopsies
taken in a pediatric open label therapeutic program for chronic HBV infection treatment. World J
Gastroenterol 2006, 12: 1713-1717.

2. Dzierzanowska-Fangrat K., Woynarowski M., Szczygielska 1., Jozwiak P., Cielecka-Kuszyk J.,
Dzierzanowska D., Madalinski K.: Hepatitis B wirus genotyp in children with chronic hepatitis B in
Poland. Eur J Gastroenterol Hepatol 2006, 18: 655-658.

3. Pawtowska J., Grenda R., Kalicinski P., Dzierzanowska-Fangrat K., Socha J., Woynarowski M.,
Cielecka-Kuszyk J.: Zasady postgpowania w zakazeniach wirusem zapalenia watroby typu B (HBV)
itypu C (HCV) u dzieci kwalifikowanych do leczenia przeszczepem watroby lub/i nerki oraz po trans-
plantacji. Med. Sci Rev. Hepatologia 2006: 21-31.

4. Cielecka-Kuszyk J., Czubkowski P., Bacewicz L., Pawtowska J., Jankowska 1., Szymanska-D¢binska
T.: Comparison of histological changes in liver biopsy speciments In patients with biliary atresia of
poor and good prognosis. Annals of Diagn Paed Pathol 2006, 10(1-2): 33-38.

5. Cielecka-Kuszyk J., Grajkowska W., Pawlowska J., Jankowska J., Szczepanski M., Teisseyre M.,
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Wozniak M.: Liver fibrosis and recurrent hepatitis C in teenager with several episodes of acute
rejection after liver transplantation. 52nd Annual Meeting of the Paediatric Pathology Society.
Liverpool 14-15.09.2006: P4.

6. Cielecka-Kuszyk J., Czubkowski P., Bacewicz L., Pawlowska J., Szymanska T.: Liver fibrosis and
other histological changes in patients with biliary atresia of poor and good prognosis. 52nd Annual
Meeting of the Paediatric Pathology Society . Liverpool 14-15.09.2006: P6.

7. Cielecka-Kuszyk J., Michatkiewicz J., Wozniak M., Woynarowski M.: Intrahepatic lymphoid cells in
acute phase and remission of autoimmune hepatitis in children. Ann Diagn Ped Pathol 2005, 9, 3-4:
55-62.

8. Woynarowski M., Cielecka-Kuszyk J., Kuydowicz J., Czerwionka-Szaflarska M., Strawinska E.,
Liberek A., Karczewska K., Lebensztejn D., Kowalik-Mikotajewska B., Gorczyca A., Trocha H.,
Wozniak M., Socha J.: Batts and Ludwig evaluation of liver histology In children with chronic hepa-
titis B. World Congress of Gastroenterology, Montreal, Kanada, 10-14 wrzesief, 2005: R.0963

9. Cielecka-Kuszyk J., Woynarowski M., Omulecka A., Sobaniec-Lotowska M., Szczepanski W.,
Katuzynski A., Stolarczyk J.: Liver fibrosis in pediatric biopsies in HBV chronic infection. Joint
Meeting SPP/PPS 31.08-03.09.2005 Tours France.

0712/P05/2005/28

Tytul: Ocena skutecznosci farmakologicznej profilaktyki rozwoju naczyniowych zmian
miazdzycowych, rozwijajacych si¢ na podlozu genetycznie uwarunkowanych i wtérnych zaburzen
gospodarki lipidowej u dzieci z ci¢zkim, idiopatycznym zespolem nerczycowym

Kierownik grantu: dr n. med. Joanna Ksigzek

Badaniami objgto 50 dzieci (34 chtopcow 1 16 dziewczynek) w wieku od 5,83 do 16,58 lat, zidiopatycznym
zespotem nerczycowym. U wszystkich dzieci dokonano wstgpnej biochemicznej oceny zaburzen
gospodarki lipidowej jednocze$nie z ocena uszkodzenia strukturalnego naczyn tgtniczych na podstawie
badania ultrasonograficznego. Na podstawie uzyskanych wynikéw dokonano kwalifikacji pacjentéw
do leczenia hipolipemizujacego, ktore prowadzono przez okres 3-6 miesigcy. W tym czasie kontynuowano
obserwacje¢ kliniczna, monitorowano badania biochemiczne 1 2-krotnie u wigkszosci chorych wykonano
kontrolne badanie usg naczyn. Wstgpne wyniki badan podsumowano po 12 miesiacach i przedstawiono
na IV Zjezdzie Nefrologicznym w Krakowie (2006) oraz opublikowano w Przegladzie Pediatrycznym
(2006; 63).
Od 12.2007 kontynuowane sa prace podsumowujace wyniki badan w zakresie ich wzajemnych korelacji
1 oceny skutecznosci leczenia hipolipemizujacego u badanych chorych (poprawa profilu lipidowego
w surowicy 1 w badaniach usg naczyn) oraz oceny dziatan ubocznych stosowane;j terapii.
W przygotowaniu tematy:

» wptyw leczenia hipolipemizujacego na obnizenie st¢zenia w surowicy czasteczek oxyLDL-C

* wptyw leczenia hipolipemizujacego na normalizacjg¢ profilu lipidowego w surowicy

* wplyw i tolerancja leczenia hipolipemizujacego na zmniejszenie ryzyka miazdzycy naczyn
Zakonczono badania dotyczace czgstosci wystgpowania u dzieci z z. n. polimorfizméw genetycznych
wybranych biatek bioracych udzial w metabolizmie lipoprotein. Nastgpnie przeprowadzono oceng
korelacjipolimorfizmow genetycznych tych biatek z czgsto$cia wystgpowania zaburzen profilu lipidowego
w remisji 1 przebiegiem choroby (steroidozalezno$¢, steroidooporno$¢) u dzieci z i.z.n. Wyniki i ich
implikacje kliniczne przedstawiono na VIII Sympozjum Nefrologicznym w Jachrance (2007). Petna pra-
ca dotyczaca tego zagadnienia jest przygotowana i bgdzie przekazana do publikacji w periodyku pedia-
trycznym po wiaczeniu analizy statystycznej. We wnioskach stwierdzono, iz w badanej grupie 50 dzieci
z 1.z.n. najczesdceiej (u 62%) wystgpowal polimorfizm genetyczny CETP. W zakresie transportera AB-
CAL najczgstszy byt polimorfizm R1587K. Bez znaczenia wydaje si¢ polimorfizm V771M. Najczgstszy
w zdrowej populacji genotyp E3E3 apoE byt obecny u wigkszosci chorych zi.z.n. Byt on takze najczgsciej
(u68,4%) stwierdzany u pacjentdw znieprawidtowym profilem lipidowym. Zaburzenia profilu lipidowego
w okresie remisji stwierdzono u wigkszo$ci (76%) dzieci z i.z.n. Czgsto$¢ wystgpowania zaburzen profilu
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lipidowego u dzieci posiadajacych polimorfizmy genetyczne badanych biatek i u pozostatych chorych
byta podobna. Nie stwierdzono znamiennego wptywu polimorfizméw genetycznych wybranych biatek
uczestniczacych w metabolizmie liporotein w ustroju na kliniczny przebieg choroby 1 utrzymywanie si¢
zaburzen profilu lipidowego w okresie remisji u dzieci z i.z.n.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Ksiazek J., Niemirska A., Lipka M., Grenda R. Ocena grubo$ci kompleksu btona wewngtrzna-btona
srodkowa naczyn t¢tniczych u dzieci z idiopatycznym zespotem nerczycowym — doniesienie wstgpne.
Przeglad Lekarski, 2006, 63, supl.3 (str.205-207).

2. Ksiazek J., Wierzbicka A., Ciechanowicz A., Grenda R. Ocena wplywu polimorfizmu genetyczne-
go biatek bioracych udzial w metabolizmie lipoprotein na nieprawidtowy profil lipidowy u dzieci
z idiopatycznym zespolem nerczycowym: praca przygotowana do druku, w toku opracowywania
statystycznego.

0718/P05/2005/28 (Promotorski)

Tytul: Historia naturalna zespolu Pradera i Willego: badania nad korelacjg pomi¢dzy genotypem
a fenotypem choroby

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek

Doktorantka: lek med. Krystyna Spodar

Celem glownym pracy byto opracowanie minimalnego zestawu objawow klinicznych przepowiadajacych
zarowno zespot Pradera 1 Willego (PWS) u pacjenta, jak rowniez rodzaj mutacji, ktéra go wywotata.
Cele szczegdtowe obejmowaty:

1. Uzyskanie pelnego obrazu historii naturalnej choroby oraz szczeg6towej charakterystyki fenotypu dla

subpopulacji pacjentow z PWS o ré6znym podtozu genetycznym.

2. Préba okreslenia korelacji migdzy poszczegdlnym genotypem a objawami klinicznymi choroby.

3. Analiza wptywu czasu postawieniarozpoznania i wdrozenia leczenia dietetycznego na przebieg klinicz-

ny choroby w kazdej z badanych grup.

4. Okreslenie wskazan do ewentualnych réznic w postgpowaniu klinicznym wobec chorych z PWS

o odmiennej etiologii genetycznej

5. Opracowanie standardow postgpowania diagnostyczno-terapeutycznego oraz wytycznych organiza-

cyjnych w tej szczegolnej grupie dzieci.

Materiat stanowily dane uzyskane w grupie 93 chorych z potwierdzonym molekularnie rozpoznaniem
zespotu Pradera 1 Willego (PWS), w tym 62 pacjentéw z delecja 15q11-q13, 25 z matczyna disomia,
3 z mikrodelecja w centrum pigtnowania i 3 z delecja spowodowana translokacja niezrownowazong po-
chodzenia ojcowskiego oraz dane 47 pacjentow z grupy kontrolnej ze wstgpnym klinicznym rozpozna-
niem PWS, u ktorych badania genetyczne wykluczyty wystgpowanie zespotu. Procedura diagnostyczna
obejmowala jednolity protoko6t uwzgledniajacy dane uzyskane z wywiadu oraz oryginalnie opracowane-
go kwestionariusza wypetnianego przez rodzicow chorego, analizy dokumentacji medycznej, badania
fizykalnego, pomiaréw antropometrycznych oraz zestawu odpowiednich badan genetycznych (analizy
wzoru metylacji, badan cytogenetycznych technika prazkowa GTG i1 FISH oraz analizy polimorfizmu
sekwencji mikrosatelitarnych).

Analiza zebranego materiatu pozwolila na uzyskanie nast¢pujacych wynikow:

*w okresie przedurodzeniowym stygmatami przepowiadajacymi wystapienie PWS byly objawy
wynikajace z hipotonii ptodu, a w okresie noworodkowym - uogoélniona hipotonia, staby odruch ssa-
nia, apatia, nadmierna sennos¢ oraz staby krzyk dziecka,

* po urodzeniu, pomocniczym kryterium ulatwiajacym rozpoznanie okazala si¢ obecnos¢ prawidlowego
obwodu gltowy, przy rownoczesnie niskiej masie i dlugos$ci ciata oraz wezesny (od 18 m.z.) pomiar
grubosci fatdow skornych wskazujacy na predyspozycje¢ do rozwoju otylosci,

* ze wzgledu na zmienno$¢ objawow rozpoznanie kliniczne w kazdym przypadku powinno zosta¢ zwe-
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ryfikowane za pomoca odpowiednich badan molekularnych i cytogenetycznych,
* chorych z PWS w poréwnaniu do oséb z grupy kontrolnej w sposob istotny statystycznie wyrdzniaty
cechy dysmorfii oraz charakterystyczne zachowanie,
» wykazano znaczaca korelacj¢ pomigdzy wskaznikiem masy ciata BMI a wiekiem postawienia diagnozy,
* w przebiegu klinicznym PWS pomigdzy pacjentami z delecja i disomia odnotowano kilka istotnych
statystycznie roznic:
- ryzyko urodzenia dziecka z PWS uwarunkowanego disomia wzrastato znaczaco wraz z wiekiem
matki, hipopigmentacja wystgpowata czgsciej w grupie chorych z delecja
-u chorych z disomia rozpoznanie bylo stawiane pozniej, a istotny problem zdrowotny stanowily
biegunki i obrzegki, natomiast chorzy z delecja znaczaco czgsciej mieli specyficzne preferencje
pokarmowe
- rodziny istotnie czg$ciej postrzegaly chorych z disomia jako smutnych, natomiast z delecja — jako
szczgs$liwych
- niektore parametry antropometryczne (wzrost, obwod klatki piersiowej 1 glowy) oraz parametry roz-
wojowe (wczesniejszy wiek samodzielnego chodzenia i mowy) ksztaltowaty si¢ korzystniej w disomii
* zachowania autystyczne wystgpowaty dwukrotnie czg$ciej w grupie chorych z disomia niz w grupie
kontrolnej, natomiast nie obserwowano ich u chorych z delecja.
Powyzsze wyniki, ktére uzyskano dzigki wieloletniej 1 systematycznej obserwacji duzej populacji osob
z PWS umozliwity opracowanie odpowiedniego modelu postgpowania diagnostycznego oraz profilaktycz-
no-terapeutycznego.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Spodar K., Krajewska-Walasek M.: Krotka charakterystyka genetycznych uwarunkowan otylosci
— jak wpas¢ na trop wtasciwego rozpoznania. Pediatria Polska. 2007, 82:593-606.

2. Spodar K., Krajewska-Walasek M.: Zespot Pradera i Willego — diagnostyka i terapia. Standardy
Medyczne. 2006, 3:472-483.

3. Spodar K., Gutkowska A., Jurkiewicz D., Chrzanowska K.H., Gajdulewicz M., Rysiewski H.,
Popowska E., Krajewska-Walasek M.: Paternal deletion 15q11-q13 versus Materna disomy — how
different are these two Prader-Willi syndrome phenotypes in a Polish cohort? Eur. J. Hum.Genet.,
2007, 15, suppl. 1, 84

4. praca doktorska ,,Historia naturalna zespotu Pradera i Willego: badania nad korelacja pomigdzy geno-
typem a fenotypem choroby”.

Promotor: Prof. dr hab. med. Matgorzata Krajewska-Walasek

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach mi¢dzynarodowych i polskich:

1. VIIT Ogo6lnopolskie Sympozjum Naukowe, 31.05- 02.06.2007, Chetmno — wspotautor prezentacji
ustnej ,,Wspomaganie rozwoju dzieci z zespotami genetycznymi. Zespoly zwiazane z otyloscia”.
Spodar K., Gutkowska A., Jurkiewicz J., Gajdulewicz M., Chrzanowska K., Rysiewski H.,
Krajewska-Walasek M. Genetyczne uwarunkowania otylo$ci a mozliwosci diagnostyczne
1 terapeutyczne na przyktadzie zespolu Pradera i Willego.

0720/P05/2005/28 (Promotorski)

Tytul: Ocena rozwoju somatycznego i dojrzewania plciowego pacjentow w zespole Nijmegen
Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Krystyna H. Chrzanowska

Doktorantka: lek. med. Maria Gajdulewicz

Zrealizowano zaplanowany w ramach projektu program badan klinicznych oraz biochemicznych
1 obrazowych. Obserwacje i badania przeprowadzono w grupie liczacej tacznie 67 chorych z NBS

(39 dziewczat 1 28 chtopcow) objetych opieka w IP CZD. Funkcjonowanie osi podwzgorzowo-przysad-
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kowo-gonadalnej oceniono facznie u 55 oséb, w tym 37 plci Zenskiej oraz 18 ptci mgskie;.

Na podstawie analizy pomiardw antropologicznych, w odniesieniu do populacji odpowiedniej ptci, opra-
cowano siatki centylowe wysokosci i masy ciata oraz obwodu glowy 1 klatki piersiowej. Na podstawie
badania klinicznego, wynikéw badan hormonalnych i obrazowych oraz konsultacji specjalistycznych
przeprowadzono analizg postgpu dojrzewania piciowego u 19 chorych z NBS plci zenskiej 1 14 plci
meskiej, ktorzy przekroczyli 10. r.z. Dokonano rdwniez oceny wynikéw hormonalnej terapii zastgpczej
(HTZ), ktorej poddanych zostato 8 pacjentek z NBS (leczenie byto prowadzone przez ginekologdw).
Na podstawie przeprowadzonej analizy statystycznej wszystkich dostgpnych danych (przekrojowych
1 ciaglych) opracowano omowienie wynikow uzyskanych w ramach realizacji projektu i sformutowano
whnioski koncowe. Opracowano algorytm postepowania diagnostycznego i terapeutycznego dla chorych
z zespotem Nijmegen, z uwzglgdnieniem zasad wdrazania i stosowania hormonalnej terapii zastgpczej
u dziewczat z NBS.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Przygotowano ostateczng wersj¢ pracy doktorskiej
2. Cztery publikacje w przygotowaniu

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach mi¢gdzynarodowych i polskich:

1. Gajdulewicz M., Chrzanowska K.H., Rysiewski H., Spodar K., Krajewska-Walasek M. Anthropomet-
ric characteristics of the Polish group of patients with Nijmegen breakage syndrome (NBS) (plakat).
Streszczenie opublikowane w Eur. J. Hum. Genet., 2005, 13 (suppl.1), 128-129

2. Gajdulewicz M., Chrzanowska K.H., Piekutowska-Abramczuk D., Gladkowska-Dura M., Wakulinska
A., Bialecka M., Gregorek H., Rysiewski H., Goryluk-Kozakiewicz B., Spodar K., Popowska E.,
Krajewska-Walasek M., 1 in. The Polish Registry for Nijmegen Breakage Syndrome (plakat).
Archives of Perinatal Medicine, 2005, Supplement: 36

3. Gajdulewicz M., Rysiewski H., Spodar K., Krajewska-Walasek M., Chrzanowska K.H. Ocena rozwoju
chorych z zespotem Nijmegen — wyniki wieloletnich obserwacji wlasnych. Klin. Ped., 2007 (nr. zj.): 119

4. Gajdulewicz M., Chrzanowska K.H., Szarras-Czapnik M., Walewska-Wolff M., Szufladowicz-
Wozniak J., Spodar K., Rysiewski H., Janas R., Syczewska M., Krajewska-Walasek M. Evidence for
high rate of gonada failure in female patients with Nijmegen breakage syndrome-a Polish study. Eur.
J. Hum. Genet., 2007, 15, suppl. 1, 80

0732/P05/2005/28 (Promotorski)

Tytul: Analiza przyczyn przewleklego zapalenia trzustki u dzieci i ich wplyw na przebieg kliniczny
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Jozef Ryzko

Doktorant: lek. med. Grzegorz Oracz

Przewlekle zapalenie trzustki (PZT) jest rzadko spotykana choroba u dzieci. Jest to przewlekly proces
zapalny powodujacy postgpujace i nieodwracalne wtoknienie trzustki. Zar6wno w literaturze krajowej,
jak 1 $wiatowej brak jest danych na temat cigzkosci przebiegu PZT u dzieci w zalezno$ci od przyczyny
zapalenia.

Celem pracy byta retrospektywna analiza przebiegu klinicznego przewleklego zapalenia trzustki u dzieci
w zaleznosci od czynnika etiologicznego.

Badaniem objgto 116 dzieci z PZT hospitalizowanych w latach 1990-2005. U dzieci tych na podstawie
danych z historii choroby zostal ustalony czynnik etiologiczny oraz odtworzony retrospektywnie
przebieg choroby.

W zalezno$ci od czynnika etiologicznego wszystkich pacjentéw podzielono na 7 grup: grupa z mutacja
genu PRSS1 (n=16); grupa z mutacja gendow CFTR i SPINKI1 (n=15); grupa z wada anatomiczna
przewodu trzustkowego (n=11); grupa z zaburzeniami lipidowymi (n=9); grupa z chorobami drog
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z6lciowych (n=10); grupa z wigcej niz jedna potencjalng przyczyna PZT (n=13); grupa z idiopatycznym
PZT (n=42).
Poszczegdlne grupy chorych z PZT o ro6znej etiologii porownano pod wzgledem przebiegu klinicznego
choroby.
Wyniki:
W latach 1990-2005 hospitalizowano 116 dzieci z przewleklym zapaleniem trzustki (51 chlopcow
1 65 dziewczynek w wieku 2,8-18,3 lat, $rednia wieku: 10,7 lat). Mutacje gendéw zwigzanych
z PZT stwierdzono u 39 chorych (33,6%). Mutacje PRSS1 =znaleziono u 16 chorych
(13,8%). Mutacje CFTR znaleziono u 11 chorych (9,5%). Mutacje SPINKI zidentyfikowano
u 17 chorych (14,7%). U 24 chorych (20,1%) prawdopodobna przyczyna PZT byta wada anatomiczna
przewodu trzustkowego, w tym trzustka dwudzielna u 19 dzieci, pgtla przewodu trzustkowego u 3 dzieci.
U 15 dzieci (12,9%) wykazano patologig drog zotciowych. U 14 pacjentow (12,1%) stwierdzono zaburze-
nia gospodarki lipidowej. U 8 dzieci (6,9%) pierwszy epizod zapalenia trzustki byt wyraZznie zwiazany
z urazem brzucha. U 23 pacjentow (19,8%) udato si¢ zidentyfikowaé wigcej niz jedna potencjalna
przyczyng PZT. W 33 przypadkach (28,4%) nie udato si¢ jak do tej pory ustali¢ czynnika etiologiczne-
go. PZT najwcze$niej rozwingto si¢ w grupie chorych z wrodzonym zapaleniem trzustki (7,95 lat) oraz
u dzieci z wadami anatomicznymi przewodu trzustkowego (7,93 lat). Najp6zniej choroba ujawnita si¢
w grupie pacjentow z chorobami drog zotciowych (11,1 lat). Nie stwierdzono jednak znamiennej
statystycznie r6znicy w wieku rozpoczecia choroby migdzy poszczegdlnymi grupami pacjentow.
Wykazano istotng statystycznie roznicg w nasileniu zmian zapalnych migdzy poszczegdlnymi grupa-
mi pacjentow. Najbardziej nasilone zmiany zapalne oceniane w ECPW obecne byty w grupie chorych
z wrodzonym PZT (2,56°) (p<0.05) oraz w grupie pacjentow z wadami anatomicznymi przewodu
trzustkowego (2,64°) (p<0.05). Duze zmiany zapalne (2,23°) obserwowano réwniez w grupie chorych
ze wspolistnieniem kilku czynnikow etiologicznych PZT. Najmniej nasilone zmiany zapalne w prze-
biegu PZT (1,1°) obecne byly u dzieci z chorobami drég zétciowych oraz u pacjentow z zaburzeniami
lipidowymi (1,33°).
Zwapnienia w miazszu trzustki wystgpowaty réwniez u znamiennie statystycznie wigkszego odsetka
(>70%) chorych z wrodzonym PZT (p<0,05) oraz u pacjentdw z wadami anatomicznymi przewodu
trzustkowego (p<0,05). Najrzadziej (u 20%) zwapnienia wystgpowaly u dzieci z PZT zwiazanym
z chorobami drég zotciowych.
Zarowno w grupie z wrodzonym PZT, jak i w grupie z wadami anatomicznymi przewodu trzustkowego
istotnie statystycznie wigkszy odsetek chorych wymagat protezowania przewodow trzustkowych
(odpowiednio 69% i 73%) (p<0,05). Protezowania przewodu trzustkowego czgsto wymagali rOwniez
pacjenci ze wspotistnieniem kilku czynnikéw etiologicznych PZT.
Zabieg ESWL byt wykonywany u ponad 30% dzieci z wrodzonym PZT, podczas gdy w pozostalych
grupach byt on wykonywany jedynie w pojedynczych przypadkach, albo w ogole nie byt wykonywany
(p<0.05).
Nie stwierdzono znamiennej statystycznie rdéznicy w czgstos$ci zabiegdw operacyjnych migedzy
poszczegdlnymi grupami pacjentow.
Wnhioski:
1. Do najczgstszych przyczyn PZT u dzieci naleza mutacje genetyczne, wady anatomiczne przewodu
trzustkowego, zaburzenia gospodarki lipidowej oraz choroby drog zoétciowych.
2. Badania genetyczne odgrywajq istotna rol¢ w diagnostyce ,,idiopatycznego” PZT u dzieci.
3. Dzieci z wrodzonym zapaleniem trzustki oraz pacjenci z PZT zwiazanym z wadami anatomicznymi
przewodu trzustkowego maja cigzszy przebieg choroby w poréwnaniu do pozostatych grup chorych
z PZT o innej etiologii, mimo podobnego wieku ujawnienia si¢ choroby.
4.U dzieci stosunkowo rzadko w przebiegu PZT dochodzi do rozwoju niewydolno$ci zewnatrz-
1 wewnatrzwydzielniczej trzustki.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Oracz G.: Przewlekte zapalenie trzustki. Standardy Medyczne 2007;4:481-489
2. Oracz G., Oralewska B., Pertkiewicz J., Teisseyre M., Ryzko J., Socha J.: Anatomic anomalies
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of pancreatic duct in children with chronic pancreatitis. Gut 2007;56(S3):A179
3. Oracz G., Cukrowska B., Oralewska B., Ryzko J., Socha J.: Is chronic pancreatitis in children an
autoimmune disease? Clin Gastroenterol Hepatol 2006;4:802
4. Sobczynska-Tomaszewska A., Bak D., Oralewska B., Oracz G., Nowak A., Czerska K., Mazurczak T.,
Teisseyre M., Socha J., Zagulski M., Baal J.: Analysis of CFTR, SPINK1, PRSS1 and AAT mutations
in children with acute or chronic pancreatitis. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2006;43:299-306
5. Oracz G., Oralewska B., Pertkiewicz J, Teisseyre M., Ryzko J., Socha J.: Chronic pancreatitis
associated with anatomic anomalies of pancreatic duct in children. J Pediatr Gastroenterol
Nutr 2006;42(5):E58
6. Oracz G., Oralewska B., Teisseyre M., Sobczynska-Tomaszewska A., Pertkiewicz J., Bak D.,
Socha J.: Coexistence of pancreas divisum and the CFTR, PRSS1 and SPINKI gene mutations
in children with chronic pancreatitis — report of three cases. J Ped Neonat 2006;3(3-4):CS21-23
7. Oracz G., Cukrowska B., Oralewska B., Ryzko J., Socha J.: Markers of autoimmunity in children
with chronic pancreatitis. Pancreatology 2006;6:335
8. Oracz G., Pertkiewicz J., Oralewska B., Teisseyre M., Ryzko J., Socha J.: The clinical course
of chronic pancreatitis associated with hyperlipemia in children. HPB 2005;7 (Suppl.1):71
9. Oralewska B., Oracz G., Sobczynska-Tomaszewska A., Teisseyre M., Socha J., Bak D., Baal J.:
Hereditary pancreatitis in children. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2005;40:630
10. Oracz G., Oralewska B., Teisseyre M., Ryzko J., Borowka A., Socha J.: Efficiency
of extracorporeal shock wave lithotripsy of pancreatic stones in treating children with chronic
pancreatitis. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2005;40:647
11. Oracz G., Oralewska B., Teisseyre M., Sobczynska-Tomaszewska A., Pertkiewicz J, Ryzko J.,
Baal J., Socha J..: Chronic pancreatitis in children — single center experience.
Pancreatology 2005;5 (Suppl.1):79-80
12. Oracz G., Oralewska B., Sobczynska-Tomaszewska A., Teisseyre M., Ryzko J., Baal J., Socha J.:
The clinical course of hereditary pancreatitis in children. Pancreatology 2005;5(Suppl.1):104
13. Oracz G., Oralewska B., Teisseyre M., A. Sobczynska-Tomaszewska, Pertkiewicz J., Ryzko J.,
Baal J., Socha J.: Analysis of etiological factors predisposing to chronic pancreatitis in childhood.
Can J Gastroenterol 2005;19(Suppl.B):18B
14. Oracz G., Oralewska B., Sobczynska-Tomaszewska A., Teisseyre M., Bak D., Socha J., Baal J.:
The clinical course of chronic pancreatitis in cildren associated with N34S SPINK1 mutation.
Gut 2005;54 (Suppl. VII):A39

0862/P05/2005/29

Tytul: Poziom D-/L-arabinitolu oraz obecno$¢ materialu genetycznego grzyba w moczu, jako
markery wczesnego wykrywania zakazen drozdzakowych u wezesniakow i noworodkow
Kierownik grantu: dr n. med. Teresa J. Stradomska

Wecezeéniaki i noworodki ze wzgledu na niedojrzato$¢ uktadu immunologicznego, w warunkach stoso-
wania inwazyjnych metod leczenia, stanowia powazna grupe ryzyka zakazen grzybiczych, zwlaszcza
dla drobnoustrojow oportunistycznych. Podstawowym problemem skutecznego leczenia tych schorzen,
jest brak czutych i szybkich metod diagnostycznych. D-arabinitol, gtéwny metabolit patogennych
drozdzakéw z rodzaju Candida jest stosowany w diagnostyce klinicznej jako marker biochemiczny
w zakazeniach uktadowych i rozsianych.

Celem pracy byto zbadanie warto$ci poziomoéw D-/L-arabinitolu w grupach kontrolnych (wcze$niakow
1 noworodkéw), okreslenie warto$ci referencyjnych oraz zbadanie korelacji miedzy oznaczanym pozio-
mem D-/L-arabinitolu, a obecnoscia materiatu genetycznego grzyba w grupie pacjentéw z podejrzeniem
zakazenia grzybiczego z rodzaju Candida.

Rozdziat i oznaczanie enancjomerow D- i1 L-arabinitolu jako pochodnych tréfluoro-octowych przeprowa-
dzano na kolumnach chiralnych, na chromatografie gazowym HP 5890 series Il wyposazonym w detektor
wychwytu elektronéw ECD. Badania przeprowadzono w nastgpujacych grupach:

1. Grupa kontrolna obejmowata 50 zdrowych, urodzonych o czasie ($rednia + SD = 39,7 + 1,2 tyg.
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ciazy), z waga > 2860 g noworodkow. (Matki zdrowe, nie wykazywaty klinicznych oznak grzybicy
powierzchniowej czy uktadowej);
2. Grupa kontrolna obejmowata 49 wcze$niakow urodzonych w [26 — 30] tyg. ciazy, $rednia + SD =
27,19 £ 1,55t.c.; o $redniej masie ciata + SD = 1036,74 + 298,56 g;
3. Grupa kontrolna obejmowata 45 wczesniakoéw urodzonych w [31-35] tyg. ciazy, Srednia+ SD = 32,68
+ 1,22 t.c.; o $redniej masie ciala + SD = 1904,18 + 405,67 g; oraz w grupach ryzyka wcze$niakow
z podejrzeniem zakazenia grzybiczego.
Praca potwierdzita hipotezg, ze poziom D-/L-arabinitolu koreluje z wiekiem. Oszacowanie zbadanych
poziomoéw D-/L-arabinitolu w zatozonych grupach kontrolnych umozliwito opracowanie warto$ci
normalnych 1 patologicznych dla tego biomarkera co pozwala na zastosowanie tej metody w grupie
wczesniakow 1 noworodkow.
Stwierdzono pelna zgodno$¢ ujemnych wynikéw w zakresie wykrywania materialu genetycznego
drozdzakéw technika PCR i poziomoéw D-/L-arabinitolu w moczu u hospitalizowanych dzieci grup
ryzyka, bez zakazenia grzybiczego.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Wykrywanie metabolitow w diagnostyce grzybic uktadowych w: Zakazenia grzybicze — wybrane
zagadnienia pod red. Prof. D.Dzierzanowskiej, Stradomska T.J.; Vo-medica press, 2006; 71

2. Stradomska T. J., Tylki-Szymanska A., Kaminska M., Dzierzanowska D.: Evaluation of urnie D-
arabinitol level (as ratio D-/L-arabinitol) in newborns after birth and 2 days later, J Inherit Metab Dis;
2007, 30: 61

3. Stradomska T. J., Dzierzanowska D., Sobielarska D.: Urinary D/L- arabinitol levels of children with Down
syndrome monitoring fungal infection Candida species, Clinical Chem Lab Med; 2007,45 sup: 342

0899/P05/2005/29 (Promotorski)

Tytul: Ocena wynikow leczenia i rekonstytucji ukladu immunologicznego u pacjentow z pierwot-
nymi niedoborami odpornosci po przeszczepieniu macierzystych komorek krwiotworczych
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Ewa Bernatowska

Doktorantka: lek. med. Beata Wolska-Kus$nierz

W roku 2007 w ramach projektu promotorskiego dokonano podsumowania uzyskanych wynikow badan
w grupie 35 pacjentow z pierwotnymi niedoborami odporno$ci, po przeszczepieniu macierzystych
komorek krwiotworczych, wykonywanych w latach 1987-2006, w osrodkach krajowych.

Pierwotne niedobory odpornosci to grupa ponad 200 rzadkich wrodzonych zaburzen uktadu immuno-
logicznego. W najcigzszych postaciach PNO, pomimo coraz efektywniejszych standardow leczenia za-
chowawczego, rokowanie co do dhugoletniego przezycia jest zte. W tych przypadkach jedyna szansa
na wyleczenie jest korekcja niedoboru odpornosci poprzez wykonanie HSCT. Jest to uznana metoda
leczenia wybranych rodzajéw PNO od ponad 30 lat. W Polsce pierwsza procedura HSCT u pacjenta
z SCID, leczonego w Klinice Immunologii IP CZD, zostata przeprowadzona w 1997 roku przez zespot
Profesora Andrzeja Lange we Wroctawiu. Aktualnie do$wiadczenia w tym zakresie obejmuja okres
10 lat, jednak nie zostaly do tej pory podsumowane w formie szerszej publikacji. Oddzial Immunologii
Kliniki Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii IP CZD, jest najwigkszym i najdtuzej dziatajacym
o$rodkiem diagnostyczno — leczniczym dla pacjentow z PNO w Polsce. Zgodnie z prowadzonym
w Klinice ogo6lnopolskim rejestrem, skupia najwigksza liczbg pacjentow z PNO, w tym takze najwigksza,
liczaca w chwili obecnej 35 dzieci, grupg pacjentow po HSCT.

Celem pracy byla ocena wynikoéw leczenia pacjentow z PNO kwalifikowanych do HSCT, w tym: przed-
stawienie sposobu kwalifikacji pacjentow z PNO do procedury HSCT, oceng korekcji wrodzonego nie-
doboru odpornosci, poprzez analiz¢ stanu klinicznego oraz oceng funkcji uktadu immunologicznego
przed i po wykonaniu HSCT, a takze poréwnanie grup pacjentéw z petnym i mieszanym chimeryzmem
poprzeszczepowym.
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Badaniem objgto 35 pacjentow, 27 chtopcow (77,1 %) 1 8 dziewczat (22,9 %) w wieku od 4 miesigcy
do 18 lat (mediana 6 lat), u ktérych wykonano HSCT w o$rodkach krajowych. HSCT wykonano
w nastgpujacych rodzajach PNO: SCID - 23 pacjentoéw,WAS — 4 pacjentow, XHIM - 3 pacjentdw,
XLP- 2 pacjentow, CGD - 2 pacjentéw, SCN - 1 pacjent. Ogoélem wykonano 47 procedur HSCT
w 3 os$rodkach transplantacyjnych w Polsce. HSCT wykonane byty od: zgodnego w HLA rodzenstwa
u 22,8% (8 pacjentdow), haploidentycznego dawcy rodzinnego u 28,5% (10 pacjentow) oraz zgodnego
dawcy niespokrewnionego u 48,6% (17 pacjentow). Czas obserwacji wszystkich pacjentow po HSCT
wynosit od 0,1 do 109 miesigcy (mediana 26,1 miesigcy). Powyzej 6 miesigcy od HSCT przezyto 28
pacjentoéw, z mediang czasu obserwacji wynoszaca 43,5 miesiagca. W tej grupie obserwowano 1 zgon, 27
pacjentéw pozostaje w obserwacji, w tym 20 z nich powyzej 2 lat od HSCT.

Przedstawiono sposob kwalifikacji pacjentdéw z poszczeg6lnymi rodzajami PNO do wykonania HSCT,
zktorej wynika, ze pacjencize SCID wymagaja wykonania pilnej procedury HSCT od dostgpnego dawcy.
U pacjentow z zespotami WAS, XHIM, XLP leczenie HSCT jest rekomendowane u wszystkich chorych
po dobraniu optymalnego dawcy. W innych PNO, jak CGD, SCN do procedury HSCT kwalifikowani
sa tylko niektorzy pacjenci, spetniajacy dodatkowe kryteria oceny stanu klinicznego i odpowiedzi
na leczenie zachowawcze.

Sposréd 35 pacjentdw z rdéznymi rodzajami PNO, po wykonanych procedurach HSCT, wykazano:
peina korekcje PNO u 17 pacjentow (48,6%), czgsciowa korekcje PNO u 8 (22,8%) oraz brak poprawy
u 2 pacjentow (5,7%) z odnowa autologiczna po przeszczepie. Zgony w okresie do 6 miesiagca po HSCT
obserwowano u 7 chorych (20%). Nie oceniano efektéw leczenia u 1 SCID pozostajacego w obserwacji
6 miesigcy po HSCT w czasie zakonczenia badania.

Przyjecie przeszczepu z czasem obserwacji powyzej 6 miesigcy od HSCT wykazano u 25 pacjentow.
W tej grupie obserwowano: znamienny spadek liczby pacjentow z infekcjami uktadu oddechowego,
biegunkami i zaburzeniami wchtaniania, innymi zakazeniami, zmianami skérnymi, uszkodzeniami
narzadowymi oraz masa ciala < 10 centyla, w porownaniu do okresu przed transplantacja. Wykaza-
no znamienny spadek liczby pacjentow z odchyleniami w ocenie funkcji limfocytéw B i1 T, komorek
NK oraz zaburzeniami hematologicznymi. U 9 pacjentdw, poszczegdlne parametry oceniajace uktad
odpornosci, nie ulegly normalizacji w zakresie norm wiekowych, do czasu zakonczenia badania.

Z analizy wynikdw wyciagnigto nastgpujace wnioski. U 70% pacjentow z PNO uzyskano po HSCT
dhugotrwata poprawg stanu klinicznego oraz parametréw uktadu odpornosci. U kilkorga pacjentow, po-
mimo przeprowadzonej transplantacji, utrzymuja sig istotne odchylenia w badaniach uktadu odpornosci
z manifestacja kliniczna niedoboru. U 90% pacjentéw z CC obserwuje si¢ catkowita korekcje PNO.
UzyskanieMCmozeby¢wystarczajace douzyskaniastabilnej korekcjiwrodzonegoniedoboru odpornosci,
jednak u ponad potowy pacjentow z MC obserwuje si¢ niepetna korekcjg niedoboru odpornoscii utrzymy-
wanie si¢ objawow klinicznych zwiazanych z PNO. Grupa pacjentoéw z MC czgstszego monitorowania,
ze wzgledu na ryzyko obnizenia sprawnosci ukladu immunologicznego, w pdzniejszym okresie
po przeszczepie.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

Rozprawa doktorska pt. ,,Ocena wynikéw leczenia i rekonstytucji uktadu immunologicznego pacjentow
z pierwotnymi niedoborami odpornosci po przeszczepieniu macierzystych komorek krwiotworczych”,
przedltozonej do recenzji w dniu 10.10.2007.

0916/P05/2005/29

Tytul: Genetyczne i kliniczne czynniki prognostyczne skutecznosci i bezpieczenstwa roéznych
schematow immunosupresji oraz odleglej czynnosci alloprzeszczepu nerki u dzieci

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

W roku 2007 w ramach projektu badawczego realizowano zadania zwiazane z izolacja 1 oznaczaniem
polimorfizmoéw wybranych genéw oraz kontynuowano tworzenie bazy danych wybranych parametrow
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klinicznych i laboratoryjnych. Po przeprowadzonej w 2006 roku optymalizacji metod identyfikacji geno-
typdw opartych o technik¢ PCR lub PCR-RFLP wykonano oznaczenia 274 probek wyizolowanego DNA.
Wybrane polimorfizmy identyfikowano metoda PCR i PCR-RFLP (ang. polymerase chain reaction
— restriction fragment length polymorphism) z zastosowaniem swoistych par starterow (tabela 1).
Produkty PCR i fragmenty restrykcyjne rozdzielano elektroforetycznie w odpowiednio stgzonym zelu
agarozowym, wybarwianym bromkiem etydyny. Rozdziat prowadzono w buforze 1xTBE [0,089 M Tris,
0,089 M kwas borowy, 2 mM EDTA], w temperaturze 200°C, przy napigciu 80V. Diugos$ci fragmentow
restrykcyjnych okreslano w oparciu o marker dtugosci DNA — pUC Mix Marker 8 (MBI Fermentas).
Koncowym etapem byta dokumentacja Zeli poprzez sfotografowanie aparatem (DS-34 Direct Screen
Camera) w systemie Polaroid, w §wietle UV (Transiluminator 4000, Stratagene).

W utworzonej bazie danych klinicznych i laboratoryjnych uwzgledniono: pteé¢, wiek i rodzaj transplan-
tacji (dawca zywy, martwy), dobor immunologiczny, czas zimnego niedokrwienia nerki, stosowane leki
immunosupresyjne z zaznaczeniem ich toksycznosci klinicznej lub nefrotoksyczno$ci ocenianej w biop-
sji nerki przeszczepionej, dawkowanie z wyliczeniem wskaznika dawka leku/poziom leku/waga pacjen-
ta, rozwdj przewleklej dysfunkcji alloprzeszczepu z ocena zmian patomorfologicznych w skali Banff,
lo$¢ epizodow ostrego odrzucania przeszczepu i ich sposobu leczenia, czynno$¢ nerki przeszczepionej
wyrazona klirensem kreatyniny metoda Schwarza obliczanym dla kazdego pacjenta i dla kazdego okre-
su obserwacyjnego (1 miesiac, 3 m-ce, 6 m-cy, 1 rok, 2 lata itd.) oraz wystgpujace polimorfizmy dla
wyselekcjonowanych genéw na podstawie udokumentowanego znaczenia czynno$ciowego danego
polimorfizmu i/lub potwierdzonego w literaturze medycznej jego powiazania z okre§lonym fenotypem
w dziedzinie nefrologii i transplantacji nerek.

Tab.1
Metodyka PCR-RFLP analizowanych polimorfizmow

. . . . Fragment
Gen Poli- Sekwencje starteré6w | Produkt | Analiza res t% ke ')rlne Genotypy
morfizm | PCR (5'>3") PCR [p7] | restrykeyjna | YREYING | 1n=274]
CGGTGCTCCCTGT: AA
CATAAAT ; allel 190A =215 | (79,67 %)
CCR2 G190A T BseGI [650C/24 h] | allel 190G = 123 | AG
by +92 (18,67 %)
GG (1,66 %)
A32/A32
GATAGGTACCTGGCT- (0,40%)
GTCGTCCAT 227 (wt) . . A32/wt
CCRS s ACCAGCCCCAAGAT- 195 (a32) | M dotyezy R (19,29%)
GACTATCT wt/wt
(80,31%)
CATGACTTAGTAGACA- allel 3* = 168 *3/%]
GATGA . +126 (9,20%)
CYP3AS | A6986G GGTCCAAACAGGGAA- | 23 S BIEGA allel 1% = 148 + | *3/%3
GAAATA 125 + 20 (90,80%)
AGAAGCTTCCACCA- allel (-31)C = CC (9,62%)
ATACTC 234 CT
IL-1p Sl AGCACCTAGTTG- a2 AL 72 L allel (-31)T = (43,10 %)
TAAGGAAG 137+ 97 TT (47,28%)
*3/%]
(1,75%)
154 (*1) *3/%3
240 (*2) (52,63%)
CCCCTCAGCAACACTCC | 325 (*3) . . *3/%4
IL-1RN VNTR GGTCAGAAGGGCAGAA | 410 (*4) nie dotyczy nie dotyczy (37,72%)
500 (*5) *3/%5
595 (*6) (5,26%)
*4/%4
(2,64%)
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GG
CAAGACATGCCAAAGT- allel (-174)G (30,53 %)
GCTGAGT - 182 GC
1L-6 GELE)E GTGGGGCTGATTG- 182 NIalll [370C/24 b1 | i) 174y = | (51,53 %)
GAAACCTTAT 122+51+9 cC
(17,94 %)
0,
SEECCEEEEIEEE allel (-1082)G ié (EE07)
TAATTTTCA Eam11041 [37°C/ | =293 )
IL-10 GCI82)A | GGGACAGGCGAGGCT- | 22 24 h] allel (-1082)A = (Gzé,oo %)
CAGGCC 275 +20 o
AA
GCTCCGGGCCCAG- allel (-2581)A
TATCT =597 Centlvn)
MCP-1 A(-2581)G GACCGCATTCAATTTC. | 597 PVull [370C/24 b1 | | o o= ég o
g ()
CCTTTAT 414+ 183 G0 (4 60%)
TGTTTTCAGCTGCTT- allel 3435T =
CC (18,0 %)
GATGG Sau3AI [370C/24 | 197 .
MDRI C3435T AAGGCATGTATGTTG- 197 h] allel 3435C = g 8 2 § 2
GCCTC 158 +39 s
AA
TGGAGGCAATAGGTTTT- allel (-308)A o)
GAGGGTC . =24 +270 e
TNF-o S AGGAGGGCGGGGAAA- | 224 Pagl [37°C124h] | el 308y = | AT
GAATCAT 294 (19,70%)
GG (0,50%)
| cc
CAGACTCTAGAGACT- allel (S09T= | ¢ 1eoe)
GTCAG Bsul (Eco81I) 419 AT
WEHTEL et GTCACCAGAGAAAGAG- | *1° [37°C/16h] allel (-s09)c= | €T
GAC 228 + 191 Gl
TT (23,68%)
PBZ-KBN-17

Tytul zadania badawczego: Ustalenie czgstoSci wystepowania heterozygotycznego nosicielstwa
mutacji w genieNBS1 w populacji dzieci i mlodziezy z rozpoznana choroba nowotworows,
ze szczegblnym uwzglednieniem guzow oSrodkowego ukladu nerwowego, w ramach projektu
badawczego zamawianego nr PBZ-KBN-090/P05/2003

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

Celem planowanych badan bylo okreslenie roli genu NBN (NBS1) w powstawaniu nowotwordéw
poprzez ustalenie czgstosci wystepowania heterozygotycznego nosicielstwa wybranych mutacji genu NBN
u pediatrycznych pacjentdow z rozpoznana choroba nowotworowa, ze szczegdlnym uwzglednieniem
wybranych guzéw osrodkowego uktadu nerwowego (OUN).
Material biologiczny pochodzit od pacjentow hospitalizowanych w Klinice Onkologii oraz w Klinice
Neurochirurgii [P CZD. Ogoétem przebadano 575 probek krwi (w postaci suchej kropli na bibule) oraz
180 wycinkow tkanki nowotworowej (147 wycinkow mrozonych i1 33 zatopione w parafinie). Grupe
kontrolna stanowito 1200 probek krwi pobranych od anonimowych noworodkéw urodzonych w réznych
rejonach Polski.

W materiale uzyskanym od pacjentdow wyodrgbniono 2 grupy guzéw OUN:

(1) nowotwory zarodkowe (medulloblastoma; PNET) - 123,

(2) glejaki (astrocytoma, glioblastoma) - 123.

Analiza molekularna uwzgledniata nastepujace etapy:

1) reakcj¢ amplifikacji wybranych fragmentow genu NBN (eksony 3, 5, 6, 7, 8, 10, 13 1 14);

2) analizg polimorfizmu konformacji pojedynczych nici (SSCP) badanego fragmentu genu, prowadzaca

do wykrycia probek DNA niosacych zmieniony gen;
3) sekwencjonowanie wyznakowanych fluorescencyjnie produktow PCR przy uzyciu automatycznego
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analizatora sekwencji ABI PRISM 310 ( firmy Applied Biosystems).
W wyniku przeprowadzonych badan w genie NBN zidentyfikowano 3 mutacje znane z piSmiennictwa:
c.511A>G, ¢.643C>T, ¢.657 661del5 oraz 1 nowa zmiang.
W grupie pacjentéw z rdzeniakami mozdzku (MBL) heterozygotyczne nosicielstwo uszkodzonego genu
NBN wykryto u 7 oséb. W grupie pacjentow z glejakami zidentyfikowano 3 r6zne zmiany w budowie
genu NBN u trojga chorych. W grupie pacjentéw z innymi nowotworami stwierdzono obecno$¢ mutacji
c.657 661del5 u dwojga dzieci.
Oszacowano czgsto$¢ heterozygotycznego nosicielstwa uszkodzonego genu NBN dla zidentyfikowanych
mutacji w poszczegolnych grupach chorych. Uzyskane wskazniki porownano z warto$ciami kontrolnymi,
obliczonymi dla zdrowych osdb populacji polskie;.
Najwyzsza czgsto$¢ mutacji charakteryzowata grupg pacjentow z rdzeniakami mézdzku (Mbl) - 5,69%
vs. 1,50%. PodwyzZszona czgstos$¢ nosicielstwa mutacji w genie NBN wykazano rowniez wsrod pacjentow
z glejakami (2,44% vs. 0,86%); spektrum mutacji w tej grupie guzow byto jednak odmienne. Obecno$¢
powszechnej mutacji ¢.657 661del5 z dwukrotnie wyzsza czgstoscia stwierdzono w grupie chorych
z innymi guzami OUN (1,10% vs. 0,59%).
W wyniku przeprowadzonych badan wykryto 6 zmian polimorficznych w genie NBN. Stwierdzono, ze
wykryte w genie NBN warianty polimorficzne sa ze soba sprzgzone i wystegpuja istotnie statystycznie
rzadziej wsrod chorych z zarodkowymi 1 glejowymi nowotworami mozgu niz w populacji osob zdrowych.
Nie stwierdzono zjawiska utraty heterozygotycznosci LOH w zadnym z badanych przypadkéow,
porownujac wynik analizy molekularnej w tkance zdrowej (krew) 1 chorej (guz).

1. Uzyskane wyniki wskazuja na wyzsza czgsto$¢ heterozygotycznego nosicielstwa uszkodzonego
genu NBN w badanych grupach pacjentow pediatrycznych z nowotworami OUN w stosunku do
grupy osob zdrowych.

2. Mozna przypuszczac, ze osoby wykazujace mniejsza polimorficzno$¢ genu NBS1 moga mie¢ wyzsze
ryzyko wystapienia tych typow nowotworow.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:
W przygotowaniu publikacja 3 artykutow
Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach mi¢dzynarodowych i polskich:

1. Chrzanowska K.H., Ciara E., Popowska E., Piekutowska-Abramczuk D., Grajkowska W., Krajewska-
Walasek M., Perek D., Roszkowski M. Molecular Variants of the NBS1 Gene in Primary Pediatric Brain
Tumors. 11th International Congress of Human Genetics, 6-10 August 2006, Brisbane, Australia

2. Digweed M., Kriiger L., Demuth I., Varon R., Chrzanowska K.H., Seemanova E., Sperling K. Nijmegen
Breakage Syndrome: Hypomorphic Mutation, Protein Expression and Phenotypic Variability. 11th Inter-
national Congress of Human Genetics, 6-10 August 2006, Brisbane, Australia

3. Chrzanowska K.H. Chromosomal instability syndromes — diagnostic and therapeutic challenge. Neurolo-
gia Dziecigca, 2007, 16 (Suplement): 24-25

4. Chrzanowska K.H., Ciara E., Piekutowska-Abramczuk D., Popowska E., Grajkowska W., Barszcz S.,
Dembowska-Baginska B., Kowalewska E., Czajnska A., Krajewska-Walasek M., Perek D., Roszkowski M.
Molecular variants of the NBS1 gene in glial and embryonal brain tumors in childern. Eur. J. Hum.
Genet., 2007, 15 (Supl. 1): 164

1/CZD/PBZ-097/P06/2003

Tytul zadania badawczego: Opracowanie klinicznych zalecen projektowania diet w zywieniu
os0b wrazliwych lub uzaleznionych od bialek alergizujacych lub toksycznych, w ramach projektu
badawczego zamawianego nr PBZ-KBN-097/P06/2003

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

W ciagu ostatnich 20-tu lat obraz kliniczny celiakii zmienit si¢ w kierunku przewagi postaci atypowych,
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czg¢sto z manifestacja kliniczng poza przewodem pokarmowym.

Cel:

Celem projektu byta ocena czgsto$ci wystgpowania atypowej celiakii w grupach ryzyka u dzieci.
Pacjenci i metody:

Lacznie przebadano 853 dzieci w wieku od 9/12 do 17,5 r. z., ktére podzielono na nastepujace grupy
badawcze: zespol wrazliwego jelita grubego (IBS) (n=276), padaczka (n=85), zaburzenia hiperkine-
tyczne (ADHD) (n=116), autyzm (n=74), niedobor masy ciala i/lub wzrostu (NMC/W) (n=153) oraz
grupa dzieci z innymi schorzeniami (n=149), w tym niedokrwisto$¢, autoimmunologiczne zapalenie
watroby, izolowana hipertransaminazemia, idiopatyczna osteoporoza, bole gtowy. U wszystkich dzieci
wykonano testy przesiewowe na obecnos¢ przeciwciat przeciwko endomyzjum (EmA) metoda immuno-
fluorescencji posredniej w klasie IgA 1 IgG oraz przeciwko rekombinowanej ludzkiej transglutaminazie
tkankowej (hrtTG - Ab) w klasie IgA metoda immunoenzymatyczna. Pacjentom z dodatnimi testami
przesiewowymi wykonano biopsjg jelita cienkiego, ktora oceniono histopatologicznie wg skali Marsha.
Wyniki:

Dodatnie testy przesiewowe stwierdzono u 14-ga dzieci (czgsto$¢ wystgpowania 1:60) z nastgpujacymi
rozpoznaniami: IBS (n=5, 1:55), ADHD (n=3, 1:38), NMC/W (n=4, 1:38), niedokrwisto$¢ (n=1),
bole glowy (n=1). Zmiany histopatologiczne potwierdzajace celiaki¢ opisano w 12 przypadkach.
U 2-ga dzieci z ADHD $luzowka jelita byta prawidlowa. III° zaniku wystapit u dzieci z IBS (n=4),
zNMC/W (n=3), niedokrwistoscia (n=1) i bélami gtowy (n=1), II° u jednego dziecka z IBS, a I° u pacjenta
z ADHD 1 NMC/W. U dzieci z rozpoznana celiakia zastosowano diete¢ bezglutenowa. U 2 dzieci bez
zmian histopatologicznych §luzéwki planuje si¢ wykonanie kontrolnych badan przesiewowych oraz
badan genetycz-nych (HLA DQ2 i DQ8). U dzieci pozostajacych na diecie bezglutenowej powtdrnie
oceniono poziom autoprzeciwcial Ema i1 hrtTG — Ab. U wszystkich badanych stwierdzono spadek ba-
danych przeciwcial lub ich normalizacj¢. U wszystkich dzieci z dodatnimi testami przesiewowymi oraz
u 174 pacjentow losowo wybranych z badanej grupy wykonano badania w kierunku alergii na gluten
(przeciwciata w klasie IgE anty-pszenica). Lacznie stwierdzono dodanie wyniki u 10-ga dzieci, w tym
u jednego z rozpoznana celiakia.

Whioski:

Ze wzgledu na wysoka czgsto$¢ wystgpowania atypowych postaci celiakii powinno si¢ wykonywaé
testy przesiewowe przynajmniej w grupach ryzyka. Nie znaleziono potwierdzenie istnienia alergii na
gluten u dzieci z rozpoznang celiakia.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Burda-Muszynska B., Cukrowska B., Oralewska B., Zegadto-Mylik M., Zielinska-Michatkiewicz M.,
Olszaniecka M., Kunachowicz H., Socha J.: Czgsto$¢ wystgpowania celiakii atypowej w grupach
ryzyka u dzieci. Rozdziat w monografii pod. red. L. Fornal (przyj¢ty do druku)

2. Zegadto-Mylik M., Cukrowska B., Gregorek H., Rujner J., Socha J., Wozniewicz B.: Autoantibodies
against tissue transglutaminase, reticulin, endomysium and antigliadin antibodies in diagnosis and
monitoring of celiac disease in children, W: Recent Advances in the Knowledge of Children Bowel
Diseases. M. Korzon, J. Walkowiak, B. Kaminska (red). Wyd. Adam Marszatek, Torun 2006 s. 26-35

3. Wojtasik A., Burda-Muszynska B., KunachowiczH., Sochal.: Sposob zywieniaw okresieniemowlgcym
a wystepowanie celiakii bezobjawowej u dzieci z grup ryzyka. Zyw. Cztow. Metab. 2007,1/2: 292-796

4. Cukrowska B., Burda-Muszynska B., Zegadto-Mylik M., Socha J.: Pathogenesis and clinical manifes-
tation of celiac disease; analysis of atypical symptoms. Ann Diagn Paediatr Pathol 2006,10:7-12

5. Burda-Muszynska B., Oralewska B., Cukrowska B., Zielinska-Michatkiewicz M., Olszaniecka M.,
Stolarczyk A., Socha J.: Atypowa celiakia w grupach ryzyka u dzieci Pediatr. Wspotcz. (Gastroen-
terol., Hepatol. Zyw. Dziec.) 2006, 8 (2): 99-102

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach mi¢gdzynarodowych i polskich:
1. Wojtasik A., Burda-Muszynska B., Kunachowicz H., Socha J.: The relationship between nutritional
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factors and atypical celiac disease in children from a risk group. Ann Nutr Metab 2007, 51 (Suppl 1):
189. 10th European Nutrition Conference FENS, Paryz, 2007, plakat
2. Burda-Muszynska B., Oralewska B., Cukrowska B., Zielinska-Michalkiewicz M., Olszaniecka M.,
Stolarczyk A., Socha J.: Atypical celiac disease in risk groups of Polish children. J.Pediatr. Gastroen-
terol.Nutr. 2006 Vol. 42 (5): E23, 39th Annual Meeting of ESPGHAN, Dresden, 2006, plakat z ustna
prezentacja B. Cukrowskiej
3. Socha J., Cukrowska B., Burda-Muszyfiska B.: Wystgpowanie celiakii atypowej w grupach ryzyka
u dzieci. II Krajowa Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,,Alergeny i sktadniki powodujace nietole-
rancje pokarmowe wystgpujace w surowcach roslinnych i zywnosci”, Olsztyn 2007, wyktad plenarny
4. Cukrowska B., Burda-Muszynska B., Socha J.: Podstawy teoretyczne rozwoju tolerancji na gluten -
prewencja choroby trzewnej. Il Krajowa Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,,Alergeny i sktadniki
powodujace nietolerancje pokarmowe wystepujace w surowcach roslinnych i zywnosci”, Olsztyn
2007, plakat
5. Burda-Muszynska B., Oralewska B., Cukrowska B., Zielinska-Michatkiewicz M., Olszaniecka M.,
Zegadlo-Mylik A., Socha J.: Problemy diagnostyczne i ocena kliniczna atypowych postaci celiakii.
IT Krajowa Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,,Alergeny i skladniki powodujace nietolerancje
pokarmowe wystgpujace w surowcach roslinnych i zywnosci”, Olsztyn 2007, plakat
6. Burda—Muszynska B., Oralewska B., Cukrowska B., Zegadto-Mylik A., Zielinska—Michalkiewicz M.,
Olszaniecka M., Socha J.: Atypowa celiakia w grupach ryzyka u dzieci. XXIX Zjazd Polskiego
Towarzystwa Pediatrycznego, £.6dz, 2007, plakat
7. Zegadto-Mylik M., Cukrowska B., Gregorek H., Rujner J., Socha J., WozZniewicz B.: Przeciwciata
przeciwko transglutaminazie, retikulinie, endomysium i przeciw gliadynie w diagnostyce i moni-
torowaniu dzieci z celiakia. Essentia Med., 2006, 3 (supl): 33-34, , IV Ogodlnopolskie Sympozjum
Polskiego Towarzystwa Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci, Gdansk, 2006, ustna
prezentacja
8. Burda-Muszynska B., Oralewska B., Cukrowska B., Zielinska-Michalkiewicz M., Olszaniecka
M., Stolarczyk A., Socha J.: Ocena wystgpowania celiakii atypowej u dzieci. Essentia Med., 2006,
3 (supl): 54, IV Ogolnopolskie Sympozjum Polskiego Towarzystwa Gastroenterologii, Hepatologii
i Zywienia Dzieci, Gdansk, 2006, plakat
9. Sochal., Cukrowska B., Stolarczyk A.: Analiza symptomow celiakii pozajelitowej oraz nadwrazliwosci
na biatka glutenu u dzieci w $wietle do§wiadczen klinicznych. I Krajowa Konferencja Naukowo-
Szkoleniowa ,,Alergeny 1 sktadniki powodujace nietolerancje pokarmowe wystgpujace w surowcach
ro$linnych 1 zywnosci”, Olsztyn 2006, wyktad plenarny
10. Burda-Muszynska B., Oralewska B., Cukrowska B., Zielinska-Michalkiewicz M., Stolarczyk A.,
Olszaniecka M., Janas R., Kunachowicz H., Socha J.: Ocena czg¢sto$ci wystgpowania celiakii niety-
powej u dzieci. I Krajowa Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,,Alergeny 1 sktadniki powodujace
nietolerancje pokarmowe wystgpujace w surowcach roslinnych i zywnosci”, Olsztyn 2006, plakat

3 PW/100/3416/85195/07

Tytul: Opracowanie procedur diagnostyczno terapeutycznych w nowotworach osrodkowego
ukladu nerwowego (OUN) u dzieci

Koordynator programu: prof. dr hab. n. med. Danuta Perek

Celem gléwnym programu wdrozeniowego bylo zbadanie czynnikéw klinicznych wplywajacych
na niepowodzenie leczenia u dzieci z najczgstszymi nowotworami o$rodkowego ukladu nerwowego
(OUN).

Material:

Analiza objeto 1022 dzieci, 499 dziewczat, 523 chlopcéw w wieku od 1 miesigca do 25 roku zycia
(Srednia - 9 lat 7 miesigcy) leczonych w okresie 5 lat (2002 — 2007) z powodu nowotworow OUN
1 zarejestrowanych w ogolnopolskiej komputerowej bazie danych.
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Metoda:

Wyodrebniono z komputerowej bazy danych pacjentéw z medulloblastoma, glejakami o wysokim stopniu
zto$liwos$ci, nowotworami pniamozgu oraz wszystkie dzieci ponizej 3 roku zyciaznowotworem ztosliwym
OUN, u ktérych wystapil nawrdt/progresja choroby. Przeprowadzono analize czynnikéw klinicznych
takich jak - czas wystapienia progresji/wznowy, lokalizacja wznowy, rodzaj leczenia wznowy/progresji
w poszczegblnych grupach chorych i zbadano ich wptyw na przezycie catkowite. Ponadto u pacjentow
z medulloblastoma analizowano wptyw anaplazji w guzie na przebieg i wynik leczenia.

Do analizy statystycznej uzyskanych wynikow zastosowano krzywe przezy¢ Kaplana-Meiera

Wyniki:

Wsréd 154 pacjentéw z medulloblastoma (MB) leczonych w programie u 28 (18%) wystapita progresja/
wznowa choroby, u 12 chorych w trakcie leczenia, u 7 w ciagu roku i u 9 po roku od zakonczonego
leczenia. U 2 pacjentdw niepowodzenie miato charakter progresji choroby, u 16 rozsiewu, u 4 wznowy
miejscowej i u 4 przerzutu do okolicy rynienki wegchowe;.

1,5 roczne przezycie catkowite (OS) pacjentéw ze wznowa MB wyniosto 25 %, ze wznowa/progresja
w trakcie , w ciagu roku 1 po roku od zakonczonego wyniosto odpowiednio: 13,5% , 32%, 34,1%. 1.5
roczne OS u pacjentdOw ze wznowa miejscowa wyniosto ponad 30 % w przypadku rozsiewu % 1 0 %
u pacjentdow z progresja. Pacjenci, u ktérych stosowano chemioterapi¢ Ifosfamid/Etopozyd mieli
znamiennie lepsze 2 letnie OS w poréwnaniu do chorych leczonych innymi programami. Wsrdd
pacjentdw z progresja/wznowa u 60.6 % stwierdzono obecno$¢ anaplazji w guzie. 2 letnie OS tych
chorych bylo krotsze w stosunku do pacjentéw bez anaplazji.

Wsréd 112 pacjentéw z glejakami o wysokim stopniu ztosliwosci u 62 (55.3%) udokumentowano
progresje/nawrdt choroby. 52 epizody mialy miejsce w trakcie , a 10 po zakonczeniu leczenia. Zareje-
strowano 12 wznoéw lokalnych, 6 pod postacia pojedynczego przerzutu, 2 pod postacia rozsiewu, 32
progresje. S-letni OS od wznowy wynidst w catej grupie 3,7 % .3—letni OS we wznowach wczesnych
wyniodst 0 %, w pdznych 30 % - p= 0,02

5-letnie przezycie od wznowy uzyskano tylko u 2 pacjentéw z pdzna miejscowa wznowa. Wsrod 74
pacjentdw z rozpoznaniem nowotworu pnia mézgu u 53 (71.6 ) pacjentow stwierdzono progresje
choroby. U 11 pacjentéw progresja wystapila przed radioterapia, u 8 w pierwszej kontroli po radioterapii,
u 20 w trakcie chemioterapii po napromienianiu, a u 14 w ciagu roku od zakonczenia leczenia. Leczenie
progresji guzow pnia mozgu poprzez kolejne zmiany chemioterapii prowadzito do wydtuzenia przezycia
od kilku miesigcy do ponad roku.

1-roczne przezycie od momentu rozpoznania progresji wyniosto 20 %. Zaden pacjent nie przezyt od
momentu rozpoznania progresji dtuzej niz 1 rok 1 7 miesigcy.

Wsréd 66 dzieci ponizej 3 roku zycia ze zlosliwymi nowotworami OUN u 19 (28.8%) wystapito
niepowodzenie w leczeniu pod postacia progresji/wznowy. Dotyczylto to 11/33 z medulloblastoma, 2/12
z anaplastyczna postacia ependymoma, 2/10 z glejakiem o wysokim stopniu ztosliwosci, 2/6 z atypi-
cal teratoid rhabdoid tumor, 1/4 z carcinoma plexus chorioidei i 1/1 z anaplatyczna postacia oponiaka.
Czas wystapienia wznowy wahat si¢ od 1 miesiaca do 2 lat 4 m-cy od rozpoznania choroby (srodkowa
5 m-cy). Zyje 5/19 (26 %) pacjentow, 1/6 (16%) u ktorych wystapita po ukoficzeniu 3 r.z. i 4/13 (30%)
ktérzy w chwili wznowy nie ukonczyli 3 r.z co wiazalo si¢ z mozliwos$cia zastosowania radioterapii
w leczeniu wznowy.

Whioski:

Wystapienie wczesnej progresji/wznowy oraz wznowy w postaci rozsiewu niezaleznie od rodzaju
nowotworu o$rodkowego uktadu nerwowego jest niekorzystnym czynnikiem prognostycznym.
Obecnos¢ anaplazji w komoérkach medulloblastoma ma negatywny wptyw na przebieg leczenia.
Wystapienie progresji/nawrotu w glejakach o wysokim stopniu ztosliwosci niesie za soba jednoznacznie
zte rokowanie, a szanse na dlugotrwale przezycie maja pacjenci z po6zna, pojedyncza wznowa.
W przypadku progresji/nawrotu nowotwordw pnia mozgu wyleczenie nie jest w ogodle mozliwe, a okres
przezycia krotki.

Specyfika leczenia dzieci ponizej 3-go roku zycia (nie stosowanie radioterapii w leczeniu pierwszej linii)
warunkuje wigksze mozliwos$ci uzyskania trwatej remisji po leczeniu drugiej linii, przy czym istotne jest
rozpoznanie histopatologiczne, oraz wiek dziecka w chwili rozpoznania wznowy.
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W wyniku przeprowadzonych badan opracowano i wdrozono na terenie Polski zmodyfikowany program
terapeutyczny dla pacjentéw z medulloblastoma z obecnoscia anaplazji.

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach mi¢dzynarodowych i polskich:

Uzyskane wyniki badania zostaly upowszechnione na V Sympozjum Neuroonkologii Dziecigcej w dniu
13 grudnia 2007.

Tytul zadania badawczego: Analiza i dobor metod usprawniajacych funkcje chwytne, manipu-
lacyjne i koordynacyjne re¢ki dziecka. Wymagania rehabilitacyjne do projektowania stanowiska.
Organizacja badan antropometrycznych i sprawnosciowych dzieci niepelnosprawnych, w ramach
projektu badawczego rozwojowego nr R13 042 02

Kierownik: dr inz. Malgorzata Syczewska, mgr Grazyna Graff

Celem opracowania, ktore powstato w ramach realizacji niniejszego zadania, byto sformulowanie zalozen
rehabilitacyjnych, ktore stanowi¢ bgda podstawg projektowania wielofunkcyjnego stanowiska edu-
kacyjno-rehabilitacyjnego do usprawniania i stymulacji rozwoju r¢ki dziecka w wieku przedszkolnym,
przeznaczonego dla dzieci zdrowych i niepelnosprawnych o zaburzonym rozwoju motorycznym,
a zwlaszcza dla dzieci z mézgowym porazeniem dziecigcym.

W celu sformulowania tych zalozen w opracowaniu zostat omoéwiony prawidtowy rozwdj funkcji
chwytnych 1 manipulacyjnych konczyn gornych dzieci wraz z poszczeg6lnymi stadiami rozwojowymi,
typy zaburzen funkcjonalnych i sposoby usprawniania funkcjonalnego stosowane w terapii zajgciowe;.
Opracowanie sktada si¢ z dwoch czgsci.

W czgsci pierwszej omOwiono:

» zaburzenia funkcji chwytnych, manipulacyjnych oraz koordynacja konczyn gérnych dziecka
niepetnosprawnego w wieku 3-6 lat (wraz z charakterystyka prawidtowego rozwoju ontogenety-
cznego chwytdw 1 jego stadidow oraz schorzeniami ograniczajacymi prawidlowe funkcje konczyn
gornych);

*0g0lna charakterystyk¢ usprawniania dziecka z mozgowym porazeniem dziecigcym
z uwzglednieniem zaburzen funkcjonalnych w obrgbie kkg;

* opis wybranych elementéw metod usprawniania stosowanych w usprawnianiu konczyn gornych
dzieci niepelnosprawnych;

* opis ¢wiczen 1 pomocy usprawniajacych chwytno-manipulacyjnych funkcji konczyn gornych.

Czg$¢drugazawierazatozeniarehabilitacyjne do projektowaniastanowiskarehabilitacyjno-edukacyjnego
dla dzieci w wieku przedszkolnym.
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE WSPOLFINANSOWANE ZE SRODKOW ZAGRANICZNYCH

6 Program Ramowy Badan i Rozwoju Technicznego

Data Data Kierownik . .
Lp. | Nr kontraktu O zakofiezenia | Brojektu Tytul projektu AKronim
Wilson Disease: Creating a European Clinical
1 LSHM-CT-2004-503430 2004-06-01 2008-05-31 Piotr Socha Database and designing multicentre randomised | EuroWilson
controlled clinical trials.
006411 Policy-oriented and harmonising research ac-
2 (SP23-CT-2005-006411) 2005-02-01 2008-01-31 Ewa Bernatowska tiviti.es in the field of primary immunodeficien- | EURO-POLICY-PID
cy diseases (PIDs).
Congenital Disorders of Glycosylation: a Euro-
512131 Maciej pean network for the advancement of research,
3 (LSHM-CT-2005-512131) | 2003-02-01 2009-01-31 Adamowicz diagnosis and treatment of a growing group of EUROGLYCANET
rare disorders.
Early Nutrition programming - long term Ef-
4 | 007036 2005-04-15 | 2010-04-14 | Jerzy Socha ficacy and Safety Trials and integrated epide- | b\ pypgy
miological, genetic, animal, consumer and eco-
nomic research.
5 036200 2007-01-01 2009-12-31 Mlegzyslaw Coord.lnatlon of research on priority medicines PRIOGMEDCHILD
Litwin for children.
Wspolnotowy Program Zdrowia Publicznego (2003-2008)
Data Data Kierownik . .
Lp. Nr kontraktu T zakonczenia Projektu Tytul projektu AKronim
1 2006119 2007-04-01 | 2010-03-31 | Jolan@ Rare Disease Portal RD Portal
Sykut-Cegielska
Matgorzata
> | 2006122 2007-06-01 | 2010-05-31 | Krajewska- e (s S ERINE
Walasek for Dysmorphology.F26
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Mechanizm Finansowy EOG

Elaboration of the reference range of arterial
1 E015/01/2007/01/85 | 2007-07-01 2009-09-30 Mieczystaw Litwin | blood pressure for the population of children | PLO080 - OLAF
and adolescents in Poland.

Pozostale projekty wspolfinansowane ze Srodkow zagranicznych

Immunopathogenesis of intestial inflammatory
1 6/06/2006/NDON 2006-05-01 2009-05-31 Bozena Cukrowska | disorders (celiac diseases and inflammatory | UTRECHT
bowel diseases).
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SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI PROJEKTOW NAUKOWO-BADAWCZYCH
WSPOLFINANSOWANYCH ZE SRODKOW ZAGRANICZNYCH

EUROWILSON (LSHM-CT-2004-503430)

Tytul w jezyku polskim: Choroba Wilsona: stworzenie europejskiej klinicznej bazy danych
i opracowanie projektu wybranych losowo kontrolowanych badan klinicznych - projekt koor-
dynowany przez University of Sheffield, Wielka Brytania

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

Wykonanie zadan z zakresu Europy Wschodnie;j:

Liczba pacjentow raportowanych z Austrii, Czech, Wegier, Niemiec i Polski jest relatywnie wysoka
(ryc. 1), jednakze znaczna czg$¢ pacjentoéw z Niemiec jest wprowadzona retrospektywnie. Tabela 2
pokazuje liczby prospektywnie wprowadzonych pacjentow od 2005 r. Znaczna liczbg pacjentow
wprowadzono w Chorwacji.

Poniewaz istniaty problemy z raportowaniem pacjentow we Wtoszech z inicjatywy P. Sochy, A. Dhawana
i L. d’Antiga zorganizowano w Padwie 22-23 czerwca 2007 sympozjum szkoleniowe dla lekarzy
-ekspertéw wtoskich.

W sympozjum uczestniczyto ok. 50 0sob. Dyskutowano metody diagnostyczne, objawy kliniczne oraz
techniczne problemy zwiazane z baza danych (prezentacja lek. med. M. Dadalskiego).

Zmieniono organizacjg raportowania pacjentow we Wtoszech tworzac dwa centralne osrodki raportujace
pod kierownictwem L. d’Antiga i P. Vajro.

Efekt szkolenia nalezy oceni¢ bardzo wysoko, gdyz po szkoleniu w bazie danych raportowano kolejnych
20 pacjentow w ciagu 5 miesigcy, a przed szkoleniem wprowadzono 6 pacjentow w ciagu 2,5 roku.

W ramach zadan budzetowych przygotowano pod kierunkiem Prof. Anny Cztonkowskiej film szkole-
niowy ze skala neurologiczna objaw6éw w chorobie Wilsona.

. 1-9cases | 10-19 casesl 20-29 caml | 30-39 cases 4049 cases . =50 cases

Figure 1: Geographical distribution of family records shared on database
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Table 1: Prospective EuroWilson subjects, by patients country of residence

Country Population Prospective records
(Whole millions) recorded on database
(Individual subjects)

Austria 8 18
Belgium 10 1
Bosnia & Herzegovina 4 1
Croatia 4 11
Cuba 11 1
Czech Republic 10 9
France 60 37
(Germany 82 18
Greece 10 17
Hungary 10 10
Italy 58 26
Netherlands 16 3
Poland 38 68
Romania 22 1
Slovakia 5 1
Spain 40 5
Switzerland 8 3
Turkey 70 15
United Kingdom 60 25

526 270

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

Tytul w jezyku polskim: Strategia i harmonizacja badan naukowych w dziedzinie pierwotnych
niedoborow odpornosci (PNO) - projekt koordynowany przez Karolinska Institute, Szwecja
Kierownik: prof. dr hab. n. med. Ewa Bernatowska

Zadania wykonane w ramach projektu:

I. Wykonanie kolejnych stron internetowych:
1/ dla Rodzicéw dzieci z niedoborami odpornosci www.immunologia.czd.pl:
Strona zawiera aktualne informacje o stowarzyszeniach rodzicow pacjentow z pierwotnymi
niedoborami odpornosci, o ich aktywnosci, o organizacjach rzadowych i pozarzadowych z pomo-
cy, ktérych moga korzysta¢ zarowno indywidualni pacjenci, grupy oraz same stowarzyszenia. Strona
zawiera wiele uwag praktycznych dotyczacych opieki nad pacjentami z poszczegdlnymi typami
zaburzen odporno$ci. Zawiera réwniez linki do stron tematycznie powiazanych: do strony gléwnej
Oddziatu Immunologii, gdzie znajduja si¢ aktualne informacje o poszczegdlnych niedoborach, ze strona
www.szczepienia.czd.pl, gdzie znajduja si¢ zasady wykonywania szczepien w rdéznych stanach
1 jednostkach chorobowych.
2/ strona www.szczepienia.czd.pl :
Strona adresowana jest przede wszystkim dla lekarzy, zaréwno lekarzy pierwszego kontaktu jak
1 lekarzy specjalistow z réznych dyscyplin medycznych korzystajacych w opiece nad pacjentem prze-
wlekle chorym ze szczepien jako istotnego narze¢dzia w zapobieganiu chorobom, ktorych mozna uniknaé
poprzez ich wykonanie. Zawarte sa na niej ogoélne i szczegdtowe zasady wykonywania szczepien
ochronnych. Strona zawiera rowniez informacje dla pielggniarek zaangazowanych w wykonawstwo
szczepien ochronnych. Rodzice znajda na niej réwniez niezbedne informacje zwiazane ze szczepieniami
w konkretnych jednostkach chorobowych.

110



II. Wykonanie dwoch leafletow przeznaczonych dla lekarzy i rodzicow dzieci z obnizong odpornoscia:

1/ Profilaktyka zakazen u dzieci z brakiem i dysfunkcja $ledziony. 4-stronnicowy leaflet zawiera

informacje o niezbednych szczepieniach i chemioprofilaktyce, ktore nalezy stosowaé dla
zapobiezenia inwazyjnym zakazeniom bakteriami otoczkowymi.

2/ Leaflet 8-stronnicowy zawierajacy informacje o mozliwosciach diagnostycznych i opiece nad
pacjentami z pierwotnymi niedoborami odpornosci w Oddziale Immunologii, IP CZD.

II1. Wykonanie banerow informujacych o mozliwosciach diagnostyki i leczenia pierwotnych niedoboréw
odpornosci w Polsce oraz o ostrzegawczych objawach, ktoére zamieszczone beda na stronach
towarzystw naukowych oraz innych ogoélnodostgpnych serwerach.

I'V. Standardy diagnostyczne pierwotnych niedoboréw odpornosci:

Polska Grupa Robocza ds. Pierwotnych Niedoborow Odpornosci opracowala kolejne standardy

diagnostyczne 1 terapeutyczne, ktore sa rekomendowane dla catej Grupy oraz dla innych krajow

wschodniej 1 srodkowej Europy (wydanie angielskie — 2 numery Central European Journal of Im-

munology, 2007).

V. Kontynuacja wspotpracy z Europejskimi Osrodkami Diagnostykii Leczenia Pierwotnych Niedoboréw
Odpornosci oraz wprowadzanie do PANEuropean Registry on line kolejnych zdiagnozowanych
pacjentéw z niedoborami odpornosci:

We wspotpracy z Zaktadem Immunologii, Uniwersytetu w Rotterdamie kierowanym przez profesora

J.J. van Dongena zdiagnozowano 15 pacjentéw z pierwotnymi niedoborami odpornosci z okre§lonym

defektem odpornosci.

VI. Organizacja sympozjéw edukacyjnych
1/W dniu 15-17.05.2007 zorganizowano sympozjum nt.: Standaryzacja metod diagnostycznych

cytometrii przeplywowej. Sympozjum zorganizowane byto w Poznaniu réwniez w ramach realizacji
projektu zamawianego PBZ-KBN-119/P05/04. Wyktad plenarny wygtosit profesor Jacques J.J.M.
van Dongen z Uniwersytetu Erazma w Rotterdamie.

2/ Zorganizowano kolejne, piate sympozjum edukacyjne dla mtodych immunologéw z Europy Cen-
tralnej 1 Wschodniej: ,,The 5th School of Clinical Immunology. Progress in Education in Clinical
Immunology. Standarization of diagnostic and therapeutic guidelines for PID”

Sympozjum zorganizowano w Zakopanem w dniach 13-15 grudnia, 2007r., uczestniczytlo w nim

najwigcej jak dotychczas 66 mtodych immunologéw z centralnej i wschodniej Europy.

EUROGLYCANET (512131, LSHM-CT-2005-512131)

Tytul w jezyku polskim: Wrodzone zaburzenia glikozylacji: europejska sie¢ rozwoju badan,
diagnostyki i leczenia rosnacej grupy rzadkich zaburzen - projekt koordynowany przez
University of Leuven, Belgia

Kierownik: dr n. med. Maciej Adamowicz

W roku 2007 zrealizowano nastgpujace zadania zawarte w trzech pakietach pracy:

WP-3 - rekrutacja pacjentow, uzyskiwanie probek do badan i ich analiza:

Izoformy transferyny oznaczono u 1523 pacjentow kierowanych do laboratorium z klinik i poradni
IP CZD (1235 pacjentéw), z oSrodkdw pediatrycznych z obszaru catej Polski (249 pacjentow) oraz
z Zaktadu Genetyki Medycznej Uniwersytetu w Rydze (39 pacjentéw). Izoformy transferyny
analizowano metoda ogniskowania izoelektrycznego (IEF) w Zelu agarozowym.

W przypadku wystgpowania nieprawidlowosci w obrazie transferyny oznaczano wzor izoform alfal-
antytrypsyny (metoda IEF) celem potwierdzenia/wykluczenia uogdlnionego obnizenia N-glikozylacji.
Nieprawidlowy wzor izoform transferyny stwierdzono u 9 ,,nowych” pacjentéw. U 3 pacjentow (Dz”S”,
MT, KO, Klinika Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka i Klinika Gastroenterologii, Hepatologii
1 Immunologii IP CZD, Szpital w Nowej Soli — badanie w ramach skriningu selektywnego) rozpoznano
galaktozemig (nieprawidlowy wzor izoform typu I normalizowal si¢ w trakcie leczenia dietetyczne-
go). Wstegpne rozpoznanie galaktozemii potwierdzity badania enzymatyczne. U pacjentki LN z Kliniki
Neurologii Wieku Rozwojowego SLAM w Katowicach obserwowano nieprawidtowy wzér izoform
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transferyny typu II (podwyzszone izoformy trisjalo- 1 disjalo-). Analiza izoform u rodzicow pacjentki
wykluczylta defekt glikozylacji. Taki sam wzor izoform obserwowano u zdrowej matki pacjentki, co wska-
zuje na rodzinne wystgpowanie wariantu genetycznego transferyny. U pacjenta GL (Oddzial Niemowlgcy
Collegium Medicum UJ, Klinika Neurologii SLAM w Katowicach) obserwowano zmieniajacy sie obraz
izoform transferyny w kilku kolejnych badaniach wykonywanych pomigdzy 5 — 12 miesiacem Zzycia.
Byt to nieprawidlowy wzor typu Il z podwyzszonymi frakcjami mono-, di- 1 trisjalotransferyny, ktory
normalizowat si¢ i ponownie powracat do warto$ci nieprawidlowych. Obraz kliniczny pacjenta w wieku
1-2 miesiaca sugerowal rozpoznanie galaktozemii (zottaczka, hepatomegalia, za¢ma). Galaktozemig
wykluczono badaniem enzymatycznym. Dalszy postgp choroby dominowato wyniszczenie, uszkodzenie
watroby oraz zahamowanie rozwoju psychoruchowego i drgawki.
Lagodny wariant typu 2 wzoru izoform transferyny (podwyzszona frakcja trisjalo- (35-39%; norma 7,4-
17,1) obserwowano w kolejnych badaniach u pacjenta PJ (Klinika Chorob Metabolicznych, Endokryno-
logii 1 Diabetologii IP CZD; anemia, wysoka leukocytoza bez cech zapalenia, stluszczenie watroby,
wrodzone zmiany miazszowe w ptucach). Wysoka leukocytoza bez wyktadnikéw zapalenia oraz wielo-
narzadowy charakter choroby sugerowat wrodzony niedobor fukozy, ktéry zostal wykluczony w Insty-
tucie Maxa Plancka w Miinster. Podobny tagodny wariant izoform transferyny typu 2 obserwowano
u dwojga rodzenstwa (RS i RA; Poradnia Chordéb Metabolicznych IP CZD) z zahamowanym rozwojem
psychoruchowym i dysplazja stawow biodrowych. Takie same objawy wystepuja u dwojga innych dzieci
z sze$ciorga potomstwa rodziny R. Badanie izoform alfal-antytrypsyny potwierdzito wystgpowanie
uogdlnionego obnizenia glikozylacji u w/w pacjentow. Nieznacznie nieprawidtowy wzor transferyny
typu Il (%CDT= 18,1; podwyzszone frakcje a-, mono- i disjalo-) obserwowano u pacjenta ZJ (Klinika
Choréb Metabolicznych Endokrynologii 1 Diabetologii IP CZD) z hipoglikemia hiperinsulinemiczna.
Wzor izoform znormalizowat si¢ po wyrownaniu glikemii.
Badania biochemiczne i genetyczne przeprowadzone w laboratoriach europejskich w ramach projektu
doprowadzily do ustalenia rozpoznania u dwoch pacjentow badanych w ubieglych latach. Rozpoznano:
1/ defekt podjednostki a2 H+ ATP-azy - pacjentka BK z Poradni Chordb Metabolicznych IP CZD
z nieprawidlowym wzorem izoform transferyny typu II (podwyzszone frakcje trisjalo- 1 disjalo-)
1 obrazem klinicznym przypominajacym grupg pacjentdw z cutis laxa opisanych przez zespot
holenderski z Nijmegen (duze ciemig, antymongoidalne szpary powiekowe, matogtowie, nadmiar
skory na tutowiu i udach, opdzniony rozwoj psycho-ruchowy),
2/ deficytu mannozylotransferazy 1 (CDG-Ik) - pacjent SG z Kliniki Pediatrii AM w Gdansku
z niewydolnoscia wielo-narzadowa o $miertelnym przebiegu i wzorem izoform transferyny typu I
z wybitnie podwyzszonymi frakcjami asjalo- i disjalo- (%CDT=74).
Powtarzana kilkakrotnie analiza izoform transferyny w trakcie diety z wykluczeniem fruktozy oraz test
z obciazeniem fruktoza potwierdzily rozpoznanie wrodzonej nietolerancji fruktozy u pacjenta TA hospi-
talizowanego w IP CZD w roku 2006.

WP-4 — rozpowszechnianie wiedzy o wrodzonych zaburzeniach glikozylacji.

WP-9 — koordynacja aktywnosci oSrodkow peryferyjnych i dzialania majace na celu stopniowe
zwigkszenie liczby osrodkow uczestniczacych w realizacji projektu z Europy 1 innych krajow.

Podczas roboczej wizyty w IP CZD lekarka z Zaktadu Genetyki Medycznej Uniwersytetu w Rydze
(Lotwa) zostata przeszkolona w zakresie diagnostyki laboratoryjnej wrodzonych zaburzen glikozylacji.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1/ Adamowicz M.: Przydatno$¢ izoform transferyny w rozpoznawaniu wrodzonych zaburzen glikozy-
lacji (CDGQG) oraz galaktozemii i fruktozemii. Warszawa 2007. Praca doktorska obroniona na I Wydziale
Lekarskim AM w Warszawie.

2/ Adamowicz M., Ploski R., Rokicki D., Morava E., Gizewska M., Mierzewska H., Polak A., Lefeber
DJ., Wevers RA., Pronicka E.: Transferrin hypoglycosylation in hereditary fructose intolerance: using
the clues and avoiding pitfalls. J Inherit Metab Dis, 2007, 30, 407

3/ Pronicka E., Adamowicz M., Kowalik A., Ptoski R., Radomyska B., Rogaszewska M., Rokicki D.,
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Sykut-Cegielska J.: Elevated carbohydrate-deficient transferrin (CDT) and its normalization on dietary
treatment as a useful biochemical test for hereditary fructose intolerance and galactosemia.
Pediatr Res, 2007, 62, 101-5

4/ Schollen E., Keldermans L., Foulquier F., Briones P., Chabas A., Sanches-Valverde F., Adamowicz M.,
Pronicka E., Wevers RA., Matthijs G.: Characterisation of unusual truncating PMM2 mutation in two
CDGe-Ia patients. Mol Genet Metab, 2007, 90, 408-13

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach migdzynarodowych i polskich:

Adamowicz M., Dadalski M., Socha P., Lefeber D., Morava E., Huijben K., Wevers RA.: Escape of
the CDG-I/II classification: a new CDG patient with both type I and II abnormalities. 3th International
Meeting on Congenital Disorders of Glycosylation, October 18-19 2007, Paris

Wspotautorstwo prezentacji ustnej ze streszczeniem w materialach zjazdowych:

1/ Lefeber DJ., Urban Z., Meinecke P., Gillessen Kaesbach G., Adamowicz M., Wevers RA.: Defining
the phenotype in an autosomal recessive cutis laxa with a combined congenital defect of glycosy-
lation. 3th International Meeting on Congenital Disorders of Glycosylation, October 18-19 2007,
Paris

2/ Jamroz E., Paprocka J., Adamowicz M., Wevers RA., Adamek D., Marszat E.: Wrodzone zaburzenia
glikozylacji. V Zjazd Polskiego Towarzystwa Neurologéw Dziecigcych, Biatystok 21-23 czerwiec
2007.

3/ Adamowicz M.: Wrodzone zaburzenia glikozylacji (CDG) — wyzwanie dla wielu profesji medycz-
nych. Maj 2007, Klinika Neurologii Wieku Rozwojowego SLAM Katowice, wyktad

4/ Adamowicz M.: tytul jak wyzej, listopad 2007 IP CZD, wyktad

EARNEST (007036)

Tytul w jezyku polskim: Wczesne programowanie zywieniowe — dlugofalowa ocena skutecznosci
i bezpieczenstwa badan klinicznych, badania epidemiologiczne, eksperymentalne, genetyczne
oraz ocena ich efektow ekonomicznych — projekt koordynowany przez University of Munich,
Niemcy

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

Hipoteza badawcza:
* zywienie postnatalne pozwala ,,programowac” fenotyp w wieku pdzniejszym - badanie dtugofalowe
z wczesniejsza interwencja kliniczng
* kontynuacja obserwacji grupy dzieci wlaczonej do projektu CHOP przez okres do wieku ukonczenia
lat 6 (lata 2005-2010)
Material:
Kobhorta dzieci uczestniczacych w projekcie CHOP i nadal pozostajacych w badaniu
W chwili obecnej w IP CZD pozostaje w badaniu 115 dzieci w grupie karmionej sztucznie oraz 33 dzieci
w grupie karmionej piersia.
Metody:
* pomiary antropometryczne: po porodzie, w wieku 3, 3 /5, 4,4 2, 5,5 ', 6 lat
« ankiety: m.in. 3 dniowy zapis Zywienia, status socjoekonomiczny, historia medyczna
* badania laboratoryjne: krew, morfologia, IGF-1 (total&free), leptyna, leptin BP, adiponektyna,
cholesterol, TG, apolipoproteiny Al i B, insulina, proinsulina, glukoza, high sensitive CRP
* pomiar ci$nienia tgtniczego, bioimpedancji, ultrasonograficzny pomiar ,,intima media thickness”
oraz grubosci podskornej i brzusznej tkanki thtuszczowej, dobowej aktywnosci fizycznej
Uzyskane wyniki:
badanie w trakcie realizacji - wyniki spodziewane sa pod koniec okresu realizacji, czyli za ok. 2 - 3 lata.
Postepy w realizacji:
* Pierwsze rezultaty projektu CHOP zostaly zaprezentowane na konferencji w Budapeszcie Early
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Nutrition Programming & Health Outcomes in Later Life: Obesity & Beyond, Pre-Congress Satellite
Meeting of 15th ECO, Budapest, April 20-21, 2007 (www.metabolic-programming.org), prezentacja
wstgpnych wynikow badan laboratoryjnych (wspierajace hipotezg podstawowa, tj. poziom IGF-1,
IGF BP oraz aminokwasow stymulujacych sekrecjg insuliny) przez doc. dr hab. Piotra Sochg

* W pazdzierniku 2007 ztozono do recenzji w NEJM podstawowa publikacjg¢: Anthropometric results
(gtéwny autor prof. Berthold Koletzko, wspotautorzy — Dariusz Gruszfeld, Anna Dobrzanska).
Wstgpna recenzja otrzymana w grudniu 2007: praca wymaga poprawek i uzupetiajacych danych.

 Sporzadzono plan kolejnych publikacji, powotujacych si¢ na hipotez¢ podstawowa w w/wym.
publikacji. Plan przedstawia si¢ nastgpujaco (temat, gtowny autor):

- Insulin like growth factor axis and amino acid serum concentrations in infants with various protein
intake - data from the CHOP study. Piotr Socha (Warszawa)

- Nutrient Intakes in the First Two Years of Life in Five European Countries. The EU Childhood Obe-
sity Project: A Randomized Clinical Trial on the Early Type of Feeding. Giovannini M (Mediolan,
Wiochy)

- Early high protein intake in infants is associated to an increase in total fat mass at 6 month-old
measured by the doubly labelled water method. Ricardo Closa (Tarragona, Hiszpania)

- Nutritional composition of complementary food in 5 European countries. Sonia Schiess (Mona-
chium, Niemcy)

- Introduction of complementary feeding in 5 different European countries. Sonia Schiess (Mo-
nachium, Niemcy)

- Time point of introduction of complementary feeding in 5 different European countries. Sonia
Schiess (Monachium, Niemcy)

- Timepointofintroductionofsolids: impacton growthinthefirst2 years oflife. Veit Grote (Monachium,
Niemcy)

- Energy and protein intake, and growth velocity in the first two years of life. Veit Grote (Monachium,
Niemcy)

- Early protein intake effects on cardiovascular parameters at 2 years of life in healthy babies. Joaquin
Escribano (Tarragona, Hiszpania)

- High versus low protein intake in early childhood: shift of means versus shift of tails: How and
when does the intervention affect anthropometric outcome measures? Andy Beyerlein (Tarragona,
Hiszpania)

- Validation of standard operating procedures to assess dietary intake in formula fed babies of the
childhood obesity programme. Ricardo Closa (Tarragona, Hiszpania)

- Influence of feeding patterns on kidney growth in healthy babies. Joaquin Escribano (Tarragona,
Hiszpania)

- Relation between biochemical parameters (hipuuric acid, amino acids, urine osmolarity) to kidney
growth in healthy babies. Dariusz Gruszfeld (Warszawa)

- Is excessive crying associated with the type of infant nutrition to postnatal depression score? Tor-
stein Vik (Monachium, Niemcy)

* Zakonczono realizacj¢ badania wszystkich dzieci w ramach 3 wizyty (T42)

* Poczawszy od kwietnia 2007 pierwsze z kohorty dzieci zglosily si¢ na 5 wizyt¢ w ramach projektu
EARNEST (T54)

* W dniach 5-6 pazdziernika 2007 zorganizowano w IP CZD warsztaty dla uczestnikow projektu EAR-
NEST w celu przeszkolenia w wykonywaniu pomiardw ,,infima media thickness” oraz grubosci pod-
skornej 1 brzusznej tkanki ttuszczowej metoda ultrasonograficzna

* W pazdzierniku 2007 rozpoczgto wykonywanie pomiaréw ,,infima media thickness” oraz bio-imped-
ancji u dzieci 5-letnich (T60)

* Podpisano kontrakt z firma informatyczna R.D.E. Software GmbH, Dr. W. Schauerte z Monachium
na prowadzenie kompleksowej obstugi informatycznej dla wszystkich osrodkéw w Europie (transfer
danych do centralnej bazy droga internetowa, kopie bezpieczenstwa danych, monitorowanie probek
laboratoryjnych, transfer wynikow badan laboratoryjnych z centralnego laboratorium w IP CZD
do poszczegdlnych osrodkow)
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» ztozono aplikacj¢ do Komisji Europejskiej o sfinansowanie kontynuacji dalszej obserwacji kohorty
w latach 2010-2013 w ramach projektu NUTRIMENTHE (,,The Effect of Diet on Mental Perfor-
mance of Children”). Projekt po wstgpnej pozytywnej ocenie recenzentow UE.

Problemy:

» Wskaznik ,,drop-out” ok. 40%. Sytuacja przedstawia si¢ podobnie w pozostatych o$rodkach, kon-
tynuowano dziatania majace na celu zachgcenie do dalszego uczestniczenia. Z catej kohorty europe;j-
skiej pozostato ok. 800 dzieci.

PRIOMEDCHILD (036266 ERAC)

Tytul w jezyku polskim: Koordynacja badan nad najwazniejszymi lekami dla dzieci - projekt
koordynowany przez The Netherlands Organisation for Health Research and Development,
Holandia

Kierownik: doc. dr hab. n. med. Mieczyslaw Litwin

Celem projektu jest ocena aktualnej sytuacji w 8 krajach czlonkowskich Unii Europejskiej (Szwecja,

Wielka Brytania, Hiszpania, Holandia, Wtochy, Francja, Estonia i Polska) w zakresie organizacji i finan-

sowania badan naukowych priorytetowych produktéw leczniczych stosowanych w populacji dziecigcej

(od 0 do 18 roku zycia).

W roku 2007 prace konsorcjum bioracego udziat w projekcie koncentrowaty si¢ na:

1. zebraniu danych dotyczacych zasad organizowania i finansowania badan u dzieci w poszczegolnych
krajach uczestniczacych w projekcie (pakiet badawczy nr 2 — WP2 — koordynowany przez Hiszpanig
przy wspolpracy Polski i Francji).

2. identyfikacji mozliwosci 1 ograniczen prawnych, socjalnych i etycznych dotyczacych prowadzenia
badan produktéw leczniczych u dzieci (pakiet badawczy nr 3 — WP3 — koordynowany przez Wtochy
przy wspolpracy z Estonia) — strona polska wzigta aktywny udzial w zbieraniu danych do ankiety
(informacji udzielily 2 towarzystwa naukowe 1 jedno stowarzyszenie pacjentow).

Opracowanie raportoéw koncowych dotyczacych WP2 1 WP3 przewidziane jest na rok 2008.

W okresie od lutego do czerwca 2007 strona polska (Instytut ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”

1 Ministerstwo Nauki 1 Szkolnictwa Wyzszego) przewodniczyta pracom konsorcjum. Prezydencja pol-

ska zakonczyta si¢ zorganizowanym w Warszawie w dniach 4-5 czerwca sptkaniem Management Group

1 Steering Committee.

W grancie aktywnie w roku 2007 uczetniczyli: doc. dr hab. Mieczystaw Litwin, dr n. med. Marek Migdat

oraz pracownicy Dzialu Nauki IP CZD.

RD Portal (2006119)

Tytul w jezyku polskim: Platforma kompleksowej opieki nad pacjentami z chorobami o rzadkim
wystepowaniu — projekt koordynowany przez Institut National de la Santé et de la Recherche
Médicale (INSERM), Francja

Kierownik: doc. dr hab. n. med. Jolanta Sykut-Cegielska

Realizowane zadania badawcze:
Upowszechnianie wiedzy o kompleksowej opiece nad pacjentami z rzadkimi chorobami poprzez:

1. Prezentacja plakatu pt. ,,Rzadkie choroby — Polska w sieci europejskiey ORPHANET” podczas
XXIX Zjazdu PTP — 25.05.2007, L6dZz opublikowanego w materiatach zjazdowych; Klinika
Pediatrii 2007, t.15, nr zjazdowy s.163

2. Przekazanie informacji o programie RD Portal i sieci Orphanet Poland uczestnikom XII Ogolno-
polskiego Sympozjum Sekcji Metabolicznej PTP — 16.10.2007, Puttusk

3. Poinformowanie rodzicow pacjentéw z rozpoznaniem wrodzonych wad metabolizmu wymagajacych
leczenia dieta ubogobiatkowa o istnieniu europejskiej sieci Orphanet ze strong internetowa
1 mozliwosciach jej wykorzystania — podczas I Ogolnopolskiego Seminarium Szkoleniowego
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dla rodzicow i dzieci z wrodzonymi wadami metabolizmu aminokwasow, 23.06.2007 w IP CZD

4. Przyjecie, podpisanie i przekazanie do koordynatora Orphanet tzw. Agreement, tj. umowy ustalajacej
zasady korzystania z informacji specyficznych dla danego kraju partnerskiego w Orphanet
— listopad 2007

5. Wizyta w Ministerstwie Zdrowia (razem z p. prof. Ewa Pronicka) — 10.10.2007 i rozmowa
z p. doc. Romanem Danielewiczem — Dyrektorem Departamentu Nauki i Szkolnictwa WyzZszego
w Ministerstwie Zdrowia nt. perspektyw rozwiazania problemu kompleksowej opieki nad pacjen-
tami z chorobami o rzadkim wystgpowaniu

Udzial w konferencjach:

1. Spotkanie uczestnikéw projektu Rare Disease Portal, Orphanet Partners’ Meeting — 26.11.2007,
Lizbona

2.4 ECRD European Conference on Rare Diseases organizowana przez European Organisation for

Rare Diseases (EURORDIS) - 27-28.11.2007, Lizbona
Przeprowadzono nieformalne rozmowy nt. dotychczasowej struktury osrodkéw 1 dzialalnosci osob
zajmujacych sig¢ pacjentami z rozpoznaniem rzadkich choréb i mozliwosci aktywnej w tym zakre-
sie wspotpracy Polski z Komisja Europejska (réwniez poprzez udzial w tzw. publicznej konsul-
tacji pt. ,,Rzadkie choroby: wyzwania dla Europy”). Rozmowy prowadzono z p. dr Andrzejem
Ry$ — dyrektorem w Dyrektoriacie Zdrowia Publicznego w DG Sanco, Komisji Europejskiej oraz
z dr Jarostawem Waligora z tegoz Dyrektoriatu; Sanco C2 ,,Health Information” w Luksemburgu.

3. Uczestnictwo na zaproszenie Dyrektoriatu Nauki w Komisji Europejskiej w obradach konferencji
pt. ,,Rare Diseases Research: Building on Success” - 13.09.2007, Bruksela. Przeprowadzono
kuluarowe nieformalne rozmowy nt. perspektyw rozwiazania problemu rzadkich choréb w skali
kraju z polskimi uczestnikami konferencji; wsrod nich z przedstawicielami Ministerstwa Zdrowia
— p. Matgorzata Budasz-Swiderska oraz Narodowego Funduszu Zdrowia — p. Gabriela Ofierska.

4. Uczestnictwo prof. Ewy Pronickiej w dwoch warsztatach organizowanych w ramach projektu UE
E-Rare Project: “Information needs and supply: developing an information tool for rare diseases and
orphan drugs research” — 06.12.2007 i1 “East meets west in rare diseases” — 07.12.2007, Soesterberg,
Holandia

5. Wygloszenie wyktadu pt. ,,Paediatric metabolic medicine in Poland” — 39 European Metabolic
Group (EMG) Meeting, 03.06.2007, Warszawa

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

Klinika Pediatrii 2007, t.15, nr zjazdowy s.163
Sykut-Cegielska J. Rzadkie choroby — Polska w sieci europejskief ORPHANET

Orphanet Network Newsletter — June-July 2007
Sprawozdania ze zjazdu PTP i spotkania z rodzinami pacjentow w IP CZD

DYSCERNE (2006122)

Tytul w jezyku polskim: Europejska Sie¢ Centrow Referencyjnych dla rozpoznawania i lecze-
nia rzadkich zespolow dysmorficznych — projekt koordynowany przez University of Manchester,
Wielka Brytania

Kierownik: prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek

Projekt DYSCERNE zaczat funkcjonowaé w czerwecu 2007. Jego dziatalno$¢ jest koordynowana przez
Uniwersytet w Manchester (UK), a poza nim w projekcie tym uczestniczy 5 osrodkow europejskich:
we Wiloszech (Istituto di Ricovero e Cura a Carattere Scientifico, San Giovanni Rotondo), Belgii
(Katholieke Universiteit, Leuven), Holandii (Universitair Medisch Centrum Sint Radboud), Francji
(Assistance Publique-Hopitaux) oraz Zaktad Genetyki Medycznej IP CZD, ktory jest w Polsce
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krajowym osrodkiem koordynujacym.
Podstawowymi zadaniami DYSCERNE jest:

* opracowywanie standardow dotyczacych diagnostyki 1 leczenia rzadkich zespotow dysmorficznych,

* rozpowszechnianie informacji na temat tych zaburzen, zarowno wsrdd krajowych os$rodkow/
zaktadow genetyki medycznej, jak 1 wérdd pacjentdow i ich rodzin,

» stworzenie elektronicznego systemu diagnostyki wybranych zespolow dysmorficznych,
umozliwiajacego klinicystom konsultowanie z ekspertami z os$rodkow referencyjnych droga
elektroniczna trudnych przypadkoéw klinicznych z krggu zespotow wad wrodzonych (Dysmorphology
Diagnostic System - DDS).

Celem realizacji powyzszych zadan, w roku 2007:

* na konferencji Europejskiego Towarzystwa Genetyki Cztowieka przedstawiono szczegdlowy plan
funkcjonowania projektu,

* odbytlo si¢ spotkanie inauguracyjne (5.10.2007, Manchester), w ktorym uczestniczyli zaangazowani
w projekt europejscy dysmorfolodzy,

« zaprezentowano szczegoty dotyczace dziatania projektu oraz rozpowszechniano wiedzg na temat
wspotpracy poszczegélnych osrodkow diagnostycznych ze soba 1 krajowym os$rodkiem
koordynujacym.

2007.06.16-19.
European Human Genetics Conference June 16-19. 2007, Nice, France Clayton-Smith J., Griffiths P.
M., Donnai D., Brunner H., Dallapiccola B., Devirendt K., Krajewska-Walasek M., Philip N., Taylor J.,
Strong K., Kerr B. Dyscerne — A European Network of Centres of Reference for Dysmorphology. Eur. J.
Hum. Genet., 2007, 15, suppl. 1, 328
2007.09.18-19,
II Polski Kongres Genetyki 18-20 wrze$nia 2007, Warszawa.
1. Krajewska-Walasek M. DY SCERNE — Europejska Sie¢ Centrow Referencyjnych dla rozpoznawania
1 leczenia rzadkich zespotow dysmorficznych (Sesja dysmorfologiczna) (prezentacja ustna)
2. Krajewska-Walasek M. DYSCERNE — An European Network of Centres of Reference for Dysmor-
phology (Sesja EuroGentest i jego implikacje europejskie).
2007.11.16-17,

V Sympozjum Chirurgiczno-Neonatologiczne Optymalizacja Diagnostyki 1 Leczenia Chirurgicznego

Wad Wrodzonych u Noworodkow.

Krajewska — Walasek M. Europejska sie¢ wspotpracy centrow referencyjnych dla opracowywania

standardéw dotyczacych diagnostyki i leczenia oraz rozpowszechniania informacji na temat rzadkich

zespolow dysmorficznych: DYSCERNE.

OLAF (PL0080)

Tytul w jezyku polskim: Opracowanie norm ciSnienia t¢tniczego dla populacji dzieci i mlodziezy
w Polsce

Kierownik: doc. dr hab. n. med. Mieczyslaw Litwin

Realizowane zadania badawcze:

» Opracowano protokot badania, zasady losowego doboru szko6t 1 ucznidéw do badania oraz wylosowano
377 szkot z terenu catego kraju.

* Opracowano dokumentacjg badania: informacjg dla rodzicow, informacjg dla dzieci, formularz zgody,
ankiete dla rodzicow, formularz obserwacji sSrodowiska szkolnego, formularz obserwacji kliniczne;j.

* Opracowanoszczegotowy program konferencjiszkoleniowej badaczy orazwyznaczono wyktadowcow
1 szkolacych. Opracowano logistyke konferencji szkoleniowej oraz zaproszono badaczy do wzigcia
udziatu. Badaczy projektu zapoznano ze szczegétowymi zadaniami i lokalizacja szkot oraz warunkami
finansowymi wykonywania badan lekarskich i antropometrycznych.

* Przedtozono Niezaleznej Komisji Bioetycznej list¢ osrodkéw badawczych 1 zespotow realizujacych
projekt na terenie kraju celem rozpatrzenia.
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* Zakupiono sprzg¢t medyczny do pomiaru ci$nienia krwi i pomiaréw antropometrycznych: aparaty
oscylometryczne (16 szt.), stadiometry (12szt.), kalipery (12 szt.), wagi lekarskie elektryczne
(12 szt.), stetoskopy (12 szt.) oraz zakup drobnego sprzgtu medycznego z materialami medycznymi.

* Przeprowadzono procedury przetargowe i zakupiono sprz¢t komputerowy z oprogramowaniem, ser-
wer, pakiet statystyczny, projektor, drukarki, kopiarke.

* Przeprowadzono promocj¢ projektu skierowana do Ministerstwa Edukacji, Mazowieckiego Kuratora
Oswiaty oraz szkol w programie.

* Umieszczano na biezaco informacje o projekcie OLAF na stronie IP CZD.

* Przeprowadzenie pomiaréw dzieci i mtodziezy w 4 szkotach wojewddztwa mazowieckiego

* Rozpoczgto wprowadzanie danych do bazy danych.

Publikacje — zrealizowano wstgpny etap projektu badawczego, wyniki beda publikowane
w roku 2009.

UTRECHT (6/06/2006/N/DON)

Tytul w jezyku polskim: Immunopatogeneza chorob przewodu pokarmowego o podlozu
zapalnym (choroba trzewna, nieswoiste zapalenia jelit) projekt realizowany we wspolpracy
z University Medical Centre Utrecht, Holandia

Kierownik: doc. dr hab. n. med. Bozena Cukrowska

Projekt stanowi czg$¢ programu migdzynarodowego University Medical Center Utrecht (UMC)
finansujacego zadania majace na celu nawiazanie $cistej wspoOtpracy naukowej wiodacych europejskich
jednostek naukowych i stworzenie sieci instytutow zainteresowanych dalsza wspotpraca.

Cel:

Celem projektu jest poznanie molekularnych mechanizméw prowadzacych do uszkodzenia bariery jeli-
towej zwiazanych z rozwojem chorob zapalnych uktadu pokarmowego, w tym celiakii i nieswoistych
zapalen jelit (IBD).

Material i metody:

W DNA izolowanym z krwi obwodowej pacjentéw zostanie wykonana analiza haplo-
typu oraz ocena polimorfizmu genéw niezwiazanych z uktadem HLA ze szczegdlnym
uwzglednieniem genu dla miozyny IXB, tj. biatka mogacego odgrywac rol¢ w tworzeniu polaczen
migdzynabtonkowych. W bioptatach jelitowych zostanie oceniona ekspresja miozyny IXB metodami
immunohistochemicznymi, natomiast w RNA wyizolowanym z materialu tkankowego bgdzie analizowa-
na ekspresja gendw metoda SNP. Zaburzenia szczelnos$ci bariery jelitowej bgda badane na poziomie
ultrastrukturalnym z zastosowaniem technik mikroskopii elektronowe;j.

Wyniki:

Na obecnym etapie realizacji projektu (pierwszy rok) wyizolowano DNA z krwi obwodowej
90 pacjentow (51 z celiakia, 13 z IBD, 26 grupa kontrolna) i wykonano badania HLA klasy II,
w kierunku genow DQ2 1 DQS8. U wszystkich pacjentéw z celiakia stwierdzono w/w haplotypy
ze znaczng przewaga heterozygot i HLA-DQ2 (>90%). Zebrano réwniez i zabezpieczono biopsje
jelitowe od 37 pacjentow (12 z celiakia, 15 IBD) oraz 20 kontrolnych pacjentow do badan moleku-
larnych, immunohistochemicznych i utrastrukturalnych. Wstgpna analiza w mikroskopie elektronowym
pokazata zmiany strukturalne mikrokosmow jelitowych oraz potaczen miedzynablonkowych u pacjentow
z celiakia. Na obecnym etapie opracowano réwniez metod¢ immunohistochemicznag do oceny ekspresji
miozyny IXB w materiale tkankowym.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:
jedna praca pogladowa wystana i przyjeta do druku:
Romanos J., Rybak A., Wijmenga C., Wapenaar M. Molecular diagnosis of celiac disease: are we there

yet? Experts Opinion on Medical Diagnostics
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STATUTOWE ZADANIA BADAWCZE REALIZOWANE W 2007 ROKU

Lp. | Tytul zadania Kierownik zadania Jedno§ tha .
organizacyjna
Ocena przydatno$ci oznaczania poziomu
prokalcytoniny w surowicy krwi w diagnostyce Klinika
1 oraz w monitorowaniu skutecznos$ci leczenia dr n. med. Marek Migdat Anestezjologii
respiratorowego zapalenia ptuc 1 Intensywnej Terapii
u pacjentow Oddziatu Intensywnej Terapii.
Przydatnos¢ mikrodializy w monitorowaniu ..
, . . Klinika
zaburzen metabolicznych w okresie doc. dr hab. n. med. . ..
2 . . L, o Anestezjologii
okotooperacyjnym u noworodkow i niemowlat Janusz Swietlinski : . ..
. .. . 1 Intensywnej Terapit
poddawanych zabiegom kardiochirurgicznym.
Zastosowanie tromboelastometrii rotacyjnej Klinika
(ROTEMR) jako szybkiej metody diagnostycznej | doc. dr hab. n. med. . ..
3 . . , . . L, o Anestezjologii
w réznicowaniu zaburzen wystepujacych w trakcie | Janusz Swietlinski . . ..
.. _ . 1 Intensywnej Terapii
operacji przeszczepienia watroby u dzieci.
Zastosowanie tromboelastometrii rotacyjnej
(ROTEMr) jako .prz.ylozkowej. metody oceny | doc. dr hab. 1. med. Klinika ' )
4 zaburzen krzepnigcia w okresie okotooperacyjne;j i, Anestezjologii
.. . . Janusz Swietlinski . . ..
u dzieci wymagajacych korekcji wady serca i Intensywnej Terapii
w krazeniu pozaustrojowym.
Przydatnos$¢ trombolastometrii w diagnostyce ..
, e , Klinika
zaburzen krzepnigcia u noworodkow. doc. dr hab. n. med. . ..
5 . , L, o Anestezjologii
Wieloosrodkowe, prospektywne Janusz Swietlinski . . ..
e 1 Intensywnej Terapii
badanie kliniczne.
Klinika Chirurgii
6 Choroba Crohn'a u dzieci . dr . med. Hor Ismail DZIGCIQCC_] )
- ocena planowanego leczenia. 1 Transplantacji
Narzadow
Klinika Chirurgii
7 Ocena wymkow przeszczepiania nerek u dzieci dr . med. Hor Ismail DZICCIQCQ] )
z dysfunkcja pecherza. 1 Transplantacji
Narzadow
. . Klinika Chirurgii
Optymalizacja postgpowania diagnostycznego .
. . . s dr n. med. Dzieciecej
8 i leczniczego u dzieci z olbrzymimi ; . . ..
e e e Ludmita Bacewicz 1 Transplantacji
' Narzadow
Klinika Chirurgii
9 Kompendium pt:"Przygotowanie i prowadzenie dr n. med. Matgorzata Dzieciecej
pacjenta po przeszczepie watroby". Markiewicz-Kijewska 1 Transplantacji
Narzadoéw
Porowname skgteczno.sm dwoch protokotow it Clkts
immunosupresji takrolimusem z lub bez .
. dr n. med. Dzieciecej
10 | dodatku mykofenolanu mofetilu w celu . . ..
. .. Joanna Teisseyre i Transplantacji
wcezesnego, catkowitego odstawienia g
.. . . Narzadow
sterydoterapii u dzieci po przeszczepie watroby.
.. o . Klinika Chirurgii
Ocena sposobow 1 wynikow leczenia ...
.. S prof. dr hab. n. med. Dzieciecej
11 | chirurgicznego nadcisnienia . o, . ..
. . Piotr Kalicinski i Transplantacji
naczyniowonerkowego u dzieci. :
Narzadoéw
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Klinika Chirurgii

12 Zastosowanie chirurgii matoinwazyjnej dr n. med. Dzieciecej
w chirurgii onkologicznej u dzieci. Pawel Nachulewicz i Transplantacji
Narzadow
Klinika Choréb
13 Diagnostyka Neuropatii cukrzycowej prof. dr hab. n. med. Metabolicznych,
u dzieci 1 mtodziezy z cukrzyca typu 1. Elzbieta Piontek Endokrynologii
i Diabetologii
Klinika Choréb
14 Ocena zmian w oSrodkowym uktadzie nerwowym | prof. dr hab. n. med. Metabolicznych,
u dzieci i mtodziezy z cukrzyca typu 1. Elzbieta Piontek Endokrynologii
1 Diabetologii
Ocena gospodarki wapniowo-fosforanowej Klinika Choréb
15 1 gestosci kosci u pacjentow z wrodzonymi doc. dr hab. n. med. Metabolicznych,
wadami metabolizmu aminokwasow Jolanta Sykut-Cegielska Endokrynologii
pozostajacych na diecie ubogobiatkowe;. i Diabetologii
Leczenie prenatalne wrodzonego przerostu dr n. med. Maria Klinika Chorob
p . gop Ginalska-Malinowska, Metabolicznych,
16 | nadnerczy oraz obserwacja rozwoju ..
s oy i lisr dr n. med. Jolanta Endokrynologii
: Sykut-Cegielska 1 Diabetologii
Ocena bezpieczenstwa stosowania diety ..
.. . .. Klinika
ketogennej jako leczenia uzupehiajacego ..
. . . . Gastroenterologii,
17 | w padaczce opornej na leki u dzieci, dr inz. Anna Stolarczyk Hepatologii
ze szczeg6lnym uwzglednieniem Lp gt
; e . i Immunologii
parametrow gospodarki lipidowe;j.
Ocena skutecznos$ci chimerycznego ..
. . .. . Klinika
mysio-ludzkiego przeciwciata przeciwko TNFa cof. dr hab. n. med Gastroenterologii
18 | (infiksimab - preparat REMICADE) prol. ¢t hab. n. mec. Tologt,
. .. L ., : Jozef Ryzko Hepatologii
w indukcji remisji u pacjentéw pediatrycznych . »
. . . i Immunologii
z cigzka postacia choroby Crohna.
Klinika
19 Ryzyko inwazyjnych zakazen pneumokokowych | prof. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
u pacjentow bez sledziony. Ewa Bernatowska Hepatologii
i Immunologii
Ocena stanu odzywienia i parametrow gospodarki ..
" . o .. Klinika
lipidowej u pacjentéw z przewlektym zakazeniem ..
; . prof. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
20 | wirusem zapalenia watroby typu C (HCV) ..

. Joanna Pawlowska Hepatologii
leczonych pegylowanym interferonem  Immunologii
typu alfa (Peglntron) i ribawiryna. &
Odlegta ocena metabolizmu witaminy D, Klinika
gospodarki wapniowo-fosforanowej prof. dr hab. n. med. Gastroenterologii,

21 | 2 . . ..
i mineralizacji uktadu kostnego u dzieci Joanna Pawlowska Hepatologii
po transplantacji watroby. i Immunologii
Ocena czynnikoéw zapalnych jako ryzyka Klinika ..
a . o Gastroenterologii,
22 | procesOw miazdzycy u pacjentow dr n. med. Irena Jankowska ..
B Hepatologii
z zespotem Alagille'a. . .
i Immunologii
. , Klinika
Oce.na przydatgosm t'estow oddechowyph prof. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
23 | w diagnostyce i monitorowaniu leczenia ..
Jerzy Socha Hepatologii

wybranych przewodu pokarmowego i watroby.

i Immunologii
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Rola immunoglobulinopodobnych receptorow Klinika
24 komorek cytotoksycznych w przebiegu doc. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
klinicznych autoimmunologicznego Marek Woynarowski Hepatologii
zapalenia watroby. i Immunologii
Ocena rozktadu tkanki thuszczowej, wydatku Klinika .
. , . doc. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
25 | energetycznego i zaburzen metabolicznych . ..
o . Piotr Socha Hepatologii
u dzieci ze stluszczeniem watroby. . .
i Immunologii
Analiza genow -kandydatow i ich wptyw Klinika
2 | 1@ powstawanie nieswoistych zapalen jelit doc. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
(choroby Crohna i wrzodziejacego zapalenia Piotr Socha Hepatologii
jelita grubego). i Immunologii
. , . Klinika
N1'ec.10bor alfa-1 'an'tytljyp Syny - Od,l 92k oPss:rwaqe doc. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
27 | kliniczne w odniesieniu do objawow wyjsciowych | _. ..
. Piotr Socha Hepatologii
1 fenotypu alfa-1-at. : .
i Immunologii
Ocena wybranych parametrow uktadu
sercowo-naczyniowego u dzieci po operacji prof. dr hab. n. med. .. . .
28 koarktacji aorty w latach 1996-2000 metoda Wanda Kawalec Klinika Kardiologii
koniec do konca.
29 Ocena_ Wymkow lec?enla cl.lorroby Kawasaki prof. dr hab. n. med. bt Rarbalost
ze zmianami w tetnicach wiencowych. Wanda Kawalec
30 fzari?g lozatg fﬁifowfszﬁféiiﬁﬁﬁzﬁﬁla LI Klinika Kardiologii
Y ryzy oY USZKOC E Wanda Kawalec &
sercowego w populacji dziecigeej.
Ocena uktadu krazenia u dzieci prof. dr hab. n. med. .. . ..
31 z zespotem Marfana. Wanda Kawalec Klinika Kardiologii
Ocena uktadu krazenia u dzieci dr n. med. .. . ..
32 z zespotem Alagille'a. Anna Turska-Kmie¢ el e lcaatiolgs
Zmiany zapalne w migsniu dr n. med. .. . ..
33 sercowym - diagnostyka i leczenie. Lidia Ziotkowska Klinika Kardiologii
Ocena czgsto$ci wystgpowania arytmii
1 wynikow terapii we wczesnym okresie dr n. med. .. . ..
34 po kardiochirurgicznym leczeniu wrodzonych Joanna Rekawek il g eoatiolns
wad serca u dzieci.
Leczenie noworodkow i niemowlat stata
35 stymulacy} serca - ocena p.rzeplegu klinicznego doc. dr hab. n. med. bt Rarballost
ze szczeg6lnym uwzglednieniem Katarzyna Bieganowska
problemow i powiktan.
36 Ocena odleg}}{ch v&zymkpw leczenia dzieci o, il Al ey Khm'ka -
z hemodynamicznie pojedyncza komora. Kardiochirurgii
Ocena wptywu leczenia Cyklosporyna A Elelglokligii
37 | Mazmany morfologiczne ldgbuszka nerkowego dr n. med. Joanna Ksiazek | Transplantacji Nerek

oraz postep choroby u dzieci
z idiopatycznym zespotem nerczycowym.

1 Nadcis$nienia
Tetniczego
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Po6zna konwersja cyklosporyny na takrolimus

prof. dr hab. n. med.

Klinika
Nefrologii,

38 . .. S .. . Transplantacji Nerek
w immunosupresji u dzieci po transplantacji nerki. | Ryszard Grenda : Nadcignienia
Tetniczego
Ocena rozktadu tkanki thuszczowej w zaleznos$ci §lelfr‘:0k12 i
od polimorfizmu PPARg, czynnikéw lipidowych | doc. dr hab. n. med. i,
39 |. C . . o Transplantacji Nerek
1 obserwacje kliniczne u dzieci Mieczystaw Litwin : D
S . i Nadcisnienia
z nadci$nieniem tgtniczym. .
Tetniczego
Zastosowanie roznych typow zespolen kf)stnych drn. med. Klinika
40 | czotowo-podstawnych w wadach czaszki . .
. . . Stawomir Barszcz Neurochirurgii
i operacjach rekonstrukcyjnych.
41 Badania nad mechanizmami nowotworzenia prof. dr hab. n. med. Klinika Neurologii
w stwardnieniu guzowatym. Sergiusz Jozwiak i Epileptologii
4 Badanie apoptozy w nowotworach zwigzanych dr n. med. Katarzyna Klinika Neurologii
ze stwardnieniem guzowatym. Kotulska i Epileptologii
ROI? zakazema‘ cytorr.l'egalownuserr.l . dr n. med. Klinika Neurologii
43 | w diagnostyce i terapii Zespotu Guillain-Barre Dorota Dunin-Wasowicz : Epiletologii
w oparciu o techniki biologii molekularne;. & PHeplolog
. .. . . .| Klinika Neurologii
44 | Badanie ekspresji RNA u pacjentow Z NBIA. dr n. med. Tomasz Kmie¢ | . _ . .
i Epileptologii
Leczenie zmian narzadowych (wzrok, stuch)
45 | wystepujacych w przebiegu zakazen wrodzonych | dr n. med. Bozena Lipka Klinika Niemowlgca
z grupy TORCH - badanie prospektywne.
Ocena wplyxyu wezesne] rehabll'ltac.Jl na poprawe SiofE e e, i, il
stanu zdrowia dzieci z zaburzeniami . .. .
46 . . . Bogumita Klinika Niemowlgca
neurorozwojowymi spowodowanymi Milewska-Bobula
zakazeniami wrodzonymi z grupy TORCH.
Chirurgia zaémy. Wszczepy soczewek dr n. med. .. S
47 zwijalnych u dzieci. Krystyna Kanigowska Klinika Okulistyki
Leczenie operacyjne zmian rogowki
. prof. dr hab. n. med. .. .
48 ;wyrodnlen}owych, p01.1ra‘zowych ' | Mirostawa Gratek Klinika Okulistyki
i pooparzeniowych z uzyciem btony owodniowe;.
Nowotwory okresu noworodkowego. prof. dr hab. n. med. .. ..
49 Diagnostyka i specyfika leczenia. Danuta Perek Klinika Onkologii
. dr n. med. Bozenna .. ..
50 | Nowotwory u mlodziezy. DibeydeE bt Klinika Onkologii
Ocena ilo$ci DNA cytomegalowirusa doc. dr hab. n. med. Klinika Pat(.)l()gm .
> w ptynach ustrojowych u noworodkéw Anna Dobrzanska Intensywnej Terapii
P Jowy ' Noworodka
Ocena markeréw metabolizmu kostnego doc. dr hab. n. med. Khmka Patol‘og1 ..
52 , . , 1 Intensywnej Terapit
u noworodkow urodzonych przedwczesnie. Anna Dobrzanska
Noworodka
Ocena zastosowania immunoblottingu Klinika Patologiii
. doc. dr hab. n. med. . .
53 | we wczesnym rozpoznaniu , Intensywnej Terapi
. Anna Dobrzanska
toksoplazmozy wrodzonej. Noworodka
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Ocena zasobow ustrojowych witaminy D

u noworodkow donoszonych w odniesieniu Klinika Patologiii
L . dr n. med. . .
54 | do parametréw biochemicznych homeostazy Intensywnej Terapii
. .. , Justyna Czech-Kowalska

wapniowo-fosforanowej i markerow Noworodka

metabolizmu kostnego.

Badanie bezpieczenstwa steroidow wziewnych drn. meFl }

. . .. Ewa Najberg, .. .
55 | w astmie oskrzelowej u dzieci - ocena wptywu Klinika Pediatrii
, s prof. dr hab. n. med.
lekow na sktad ciata i tempo wzrostu. .
Janusz Ksiazyk
Ocena stgzenia glinu w surowicy krwi dzieci

56 prz'ewl'ekle' zywionych pozajelitowo i ocena dr n. med. - Klinika Pediatrii
stezenia glinu w preparatach Katarzyna Popinska
do zywienia pozajelitowego.

Pacjenci z zespotem Wiliamsa: charakterystyka

57 | antropologiczna, grupy referencyjne mgr Henryk Rysiewski Klinika Pediatrii
i siatki centylowe.

Roéznicowanie stanow goraczkowych dr n. med. .. .

38 o nieustalonej etiologii. Anna Wieteska-Klimczak Klinika Pediatrii
Kinematyka | praca migsni (EMG) podczas drinz. Klinika Rehabilitacji

59 | wchodzenia i schodzenia po schodach Maloorzata Svezewska Pediatrvezne;

u zdrowych dzieci w wieku 6-18 lat. £ Y ryeznd]
Ocena specyficznosci badan przesmyvowych Tl Al
stuchu wykonywanych u noworodkéw w ramach | dr n. med. .

60 |, . , . Foniatrii

Programu Powszechnych Przesiewowych Badan | Katarzyna Iwanicka : Larvneologii
Stuchu Noworodkow w Polsce". TYREolos
Ocena parametréw biochemicznych homeostazy
wapniowo-fosforanowej i metabolizmu kostnego Zaktad Biochemii
L. .. dr n. przyr. .
61 | oraz statusu kostnego i migSniowego u dzieci o . i Medycyny

. .o _ Elzbieta Karczmarewicz , .
w okresie pokwitaniowym ze zlamaniami Doswiadczalnej
w wywiadzie.
Okresl‘eme przydatnosm metody densytqrnetrn - 7aklad Biochemii

62 dwuwiazkowej (DEXA) do oceny masy i gestosci | dr n. med. A MEthosiy
tkanki kostnej u noworodkow donoszonych Pawet Pludowski , .

. L, Doswiadczalnej
1 wezesniakow.
Ocena yvartosm dlagnostyczne] me.t’ody pomiaru Zaklad Biochemii

63 potencjatu blonowego mitochondriow (DF) dr n. przyr.  Medvevn
w zaburzeniach funkcji tancucha Elzbieta Karczmarewicz , yony

e Doswiadczalnej
oddechowego u dzieci.
Opracowanie wartosci kontrolnych aktywnosci
enzymatycznej kompleksow fancucha
oddechowego mitochondriow serca ludzkiego o T Zaktad Biochemii

64 | metoda spektrofotometryczng i histochemiczna o : . i Medycyny
dla potrzeb diagnostyki cytopatii g S A Doswiadczalnej
mitochondrialnych w niewydolnosci serca
wiaczajac w to kardiomiopatie o r6znej etiologii.

65 Diagnostyka rzadkich wrodzonych zespotow doc. dr hab. n. med. Zaktad Diagnostyki
utraty soli u noworodkow. Ewa Matunowicz Laboratoryjne;j
Oceng p911mo@zmu LP(A), eNOS, . mgr Aldona Wierzbicka, el Bl

66 | czynnikow lipidowych i obserwacje kliniczne doc. dr hab. n. med. s

Laboratoryjne;j

u dzieci z nadci$nieniem t¢tniczym.

Mieczystaw Litwin
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67 Makroen;ymy - przydatnqsc .dlagnostyczna, iz Akl T Zaktad Dlagnqstykl
obserwacje kliniczne u dzieci. Laboratoryjne;j
Badanie poziomu prokalcitoniny jako markera . .

68 | stanu zapalnego u pacjentow z X-ALD/AMN G, et AT Dlagn (?Stykl

: Coe Joanna Stradomska Laboratoryjnej
w przebiegu procesu demielinizacji.
o | Occnapoziomu DL arsbinitolu wmoczu | g g Zaklad Diagnostyki
pac poddany piyezng) Teresa Stradomska Laboratoryjnej
terapii p/grzybiczej.
Opty,mahzaCJa procesu oznaczania wybrany’ch drn. med. el B

70 | cukréw w moczu, metoda GC, jako markerow o

L e . Joanna Stradomska Laboratoryjne;j
przepuszczalnosci jelitowe;.
Przezskorna 1mp!antaqa stentow doc.‘ dr hab. n. med. e | Birmaestil

71 | wewnatrznaczyniowych do aorty Grazyna Obrazowe
- ocena wynikow bezposrednich i wezesnych. Brzezinska-Rajszys W
Przezskorne zabiegi interwencyjne u dzieci

7 | Z powiklanym przebiegiem po operacjach dr n. med. Zaktad Diagnostyki
wad wrodzonych serca - ocena wynikow Maria Zubrzycka Obrazowej
bezposrednich 1 wezesnych.

7 Rola zabiegow kardiologii interwencyjnej doc. dr hab. n. med. Zaktad Diagnostyki
u pacjentow z funkcjonalnie jedng komora serca. | Joanna Ksiazyk Obrazowej
Profil bakteriologiczny aparatury doc. dr hab. n. med. .. ..

74 | do badan czynnosci uktadu oddechowego Piotr Gutkowski, ézljaghzi?;k)gn
w cyklu dwuletnim. dr n. med. Hanna Dmenska Y
.O.bjawy.ze strony ul.dadu oddechowego ’ Tl Rl

75 | iich zwiazek z atopia dr n. med. Hanna Dmenska ;

. , . Oddychania
u dzieci urodzonych przedwczesnie.
Opracowanie 1 wdrozenie metody identyfikacji .

76 | najczestszej mutacji, 1528G>C, w genie HADHA | dr n. przyr. Ewa Popowska f;é{jagzizpetykl
u chorych z podejrzeniem deficytu LCHAD. yezne]

Proba znalezienia korelacji miedzy fenotypem
a gepotyperp (w1ell'<oscrlac delecji a objawami dr . med. il Gl

77 | klinicznymi) u pacjentow z Zespolem Magdalena Bialecka Medvezne
Wolfa-Hirschhorna zdiagnozowanych & yezne]

w Zaktadzie Genetyki Medycznej.
Opracowar}le i wdrozen'le anahzy'sekwencp ‘ dr . med. Tl Gl

78 | mikrosatelitarnych do diagnostyki molekularne;j . .

., Dorota Jurkiewicz Medycznej
pacjentow z zespotem Retta.

79 Zespot Cohena - badania kliniczne zmierzajace doc. dr hab. n. med. Zaktad Genetyki
do poprawy wczesnej diagnostyki. Krystyna Chrzanowska Medycznej

prof. dr hab. n. med. .

80 | Zespot Cornelii de Lange: badania kliniczne. Matgorzata f;é{ja(gz(r}lzpetykl

Krajewska-Walasek yezne)
Ocena znaczenia rokowniczego watrobowego

’1 ws’kaz‘r’nk‘a ekstrakcji u qlemowlqt z .r.nec.lr(?znos.cwc dr n. med. Anna Kamifiska Zaktad Mgdycyny

drog zotciowych w czasie obserwacji kliniczne;j Nuklearnej

po zabiegu Kasai.
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Ocena przydatnosci fuzji obrazéw (SPECT/CT)
uzyskiwanych metoda tomografii komputerowej
pojedynczego fotonu (SPECT) z tomografia

22 kompute.rowac (CT) dla funkgona!nego dr n. med. Anna Kamifiska Zaktad Me.dycyny
1 anatomicznego obrazowania zmian Nuklearnej
chorobowych. Poréwnanie wynikow
facznej analizy obrazow SPECT i CT
z wynikami uzyskanymi tylko w badaniu SPECT.

Analiza transrearanzacji [g/TCR u pacjentow dr n. med. Katarzyna Zaldad M1kr9b1010g11

83 .. . i Immunologii
z zespotem Nijmegen. Dzierzanowska-Fangrat . . .

Klinicznej
Opornos¢ Gram-ujemnych pateczek doc. dr hab. n. med. Zaldad Mlkr(?plologu
84 1 Immunologii
na karbapenemy. Jan Patzer . .
Klinicznej
Rola pompy efflux w opornosci pateczek dr n. przyr. Elzbieta Zakiad Mlkrgblologll
89 Campylobacter jejuni na antybiotyki Rozynek i Immunologii
by 4 yI0hy- Y Klinicznej
Analiza genotypowa i fe'not‘ypowa SZCZEPOW el 1 fssbelet
Streptococcus pneumoniae izolowanych prof. dr hab. n. med. . ..

86 . . . .. . i Immunologii
z zakazen inwazyjnych i z nosicielstwa Danuta Dzierzanowska Kliniczne:
od dzieci leczonych w IP CZD. !

Ocena przydatnos$ci b:_:lda'ma gammapatn_ el Mol
monoklonalnych u dzieci po przeszczepie dr n. przyr. . ..

87 . . . i Immunologii
watroby, do monitorowania rozwoju Hanna Gregorek Klinicznes
i leczenia PTLD. !
Przeciwciata ASCA w diagnostyce doc. dr hab. n. med. .

88 1 monitorowaniu nieswoistych zapalen jelit. Bozena Cukrowska Zaldad Patologii
OPracowanle metod 1Z01'a'CJ1 1 1denFyﬁkaCJl biatek doc. dr hab. 1. med. )

89 | tancucha oddechowego i ich wdrozenie Bozena Cukrowska Zaktad Patologii
do diagnostyki choréb mitochondrialnych.

Badanie roli kinazy mTOR w patogenezie
. dr n. med. ..
90 | nowotworow osrodkowego . . Zaktad Patologii
2 Wiestawa Grajkowska
uktadu nerwowego u dzieci.
Opracowanie metod badania amplifikacji
wybranych onkogen6éw oraz nieprawidtowosci
. . dr n. med. ..
91 | cytogenetycznych w operacyjnym materiale . . Zaktad Patologii
. . . Wiestawa Grajkowska
tkankowym nowotworéw glejowych osrodkowego
uktadu nerwowego u dzieci.
Ocena ekspresji biatek tancucha oddechowego
w hodowlach fibroblastow i tkankach mie$nia doc. dr hab. n. med. ..

92 ., .. . . . .. . Zaktad Patologii
pacjentow metodami immunohistochemicznymi Maciej Pronicki
oraz immunomorfologicznymi.

Kardiomiopatia przerostowa - badania biatek
1ancucha} oddechow§go W miesSniu sercowym doc. dr hab. 1. med. )

93 | w materiale operacyjnym pacjentow dorostych .. L Zaktad Patologii
S . . Maciej Pronicki
i dzieci poddanych miomektomii
ze wskazan terapeutycznych.

94 Stan zdrowia jamy ustnej u chorych dr n. med. Zaktad Patologii
z przewlekta niedoczynnoscia kory nadnerczy. Dorota Olczak-Kowalczyk | Jamy Ustnej
Neuropsychologiczna ocena nastgpstw nagtego doc. dr hab. n. hum. Zaktad Psychologii

95 . .. . . .
zatrzymania krazenia. Agnieszka Maryniak Zdrowia
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STATUTOWE ZADANIA BADAWCZE,
KTORYCH REALIZACJA ZOSTALA PRZERWANA W 2007

Ocena efektow leczenia otytosci dieta
hypokaloryczna i wzrostem aktywnosci
fizycznej oraz wptywu leczenia olejem rybim
na zaburzenia metaboliczne

towarzyszace otytosci u dzieci.

doc. dr hab. n. med.
Piotr Socha

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii
Immunologii

Ocena bilansu azotowego 1 przepuszczalnosci
jelitowej u dzieci w okresie bezposrednio

po zabiegach chirurgicznych,

nie otrzymujacych zywienia droga

przewodu pokarmowego.

prof. dr hab. n. med.
Janusz Ksiazyk

Klinika Pediatrii

101

Ocena parametrow wiarygodnosci
analitycznej chemiluminescencyjnej

metody automatycznej oznaczania poziomow
markerow obrotu kostnego

w surowicy krwi dzieci.

dr n. przyr.
Elzbieta Karczmarewicz

Zaktad Biochemii
i Medycyny
Doswiadczalnej
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PROJEKTY BADAWCZE - GRANTY WEWNETRZNE REALIZOWANE W 2007 ROKU

Lp | Nr grantu @ Tytul grantu Kierownik grantu
Otylos¢ prosta u dzieci 1 mlodziezy: ocena czynnikdéw Eﬁ&;{fﬁﬁfgﬁﬂka
1 S92/2004 | ryzyka i zaburzen gospodarki weglowodanowej rof. dr hab Jn ;ne d
oraz proba leczenia insulinoopornosci. prot. L i
Janusz Ksiazyk
Dysfunkcja mitochondriow w chorobach serca doc. dr hab. 1. med
2 | S94/2005 | a ekspresja czynnikoéw transkrypcyjnych PPARa, ElZl;ie - Cz.arl.lowsl.(a
PPAR-g i PGC-1.
Badanie wptywu marketingu produktow
3 395/2005 zywnos$ciowych na zachowania (postawy) lek. med.
konsumpcyjne dzieci 1 mtodziezy Zbigniew Kutaga
oraz ich zwiazku z wystgpowaniem otytosci.
Analiza zgon6w w Polsce w latach 1999-2003
4 | 5960005 |V populacji 0séb od 0 do 25 roku zycia lek. med.
dla wyodrgbnienia kategorii zgonow Zbigniew Kutaga
mozliwych do uniknigcia.
Dziatanie nowych szczepow probiotycznych
5 | S97/2005 | Lactobacillus na uktad immunologiczny %(;Zeiz%zl;?é\slsii
w zwierzecym modelu alergii.
Ocena fenotypowych i czynno$ciowych wyktadnikow
6 | 982006 aktywacji leukocytow krwi obwodowej u pacjentow prof. dr hab. n. med.
z objawami SIRS (Systemic Inflammatory Response Janusz Ksigzyk
Syndrome).
Monitorowanie zakazenia wirusem CMV sposobem dr . med
ilosciowego oznaczania DNA wirusa Marék SZ' mezak
7 |1 S99/2006 | metoda PCR (polimerazowa reakcja tancuchowa) dr 1. me dy ’
w okresie pooperacyjnym u dzieci po przeszczepie i B
. Joanna Teisseyre
watroby - wdrozenie metody.
Ocena ekspresji biatka ATM w komoérkach krwi dr . med
8 | S100/2006 | obwodowej u chorych i .
. . . Barbara Pietrucha
z zespolem ataksja-teleangiektazja.
Niewydolno$¢ serca u dzieci z wadami wrodzonymi rof. dr hab. 1. med
9 | S101/2006 | serca a mechanizmy neurohumoralne, prot. S ’
, . Wanda Kawalec
komoérkowe 1 molekularne.
10 | $102/2006 Badanie rozktadu komoérek pamigci immunologiczne;j prof. dr hab. n. med.
w populacji dzieci zdrowych. Ewa Bernatowska
Weryfikacja obowiazujacych obecnie norm stezenia
11 | S103/2006 immunoglobulin IgG, IgA, IgM, IgD lek. med. Beata
w roznych grupach wiekowych w populacji Wolska-Kus$nierz
zdrowych dzieci polskich.
12 | S104/2006 Ocena dynamiki rozwoju umystowego u chorych doc. dr hab. n. med.

z zespotem Nijmegen - badania podtuzne.

Krystyna Chrzanowska
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SPRAWOZDANIA Z ZAKONCZONYCH W 2007 ROKU
ZADAN STATUTOWYCH ORAZ GRANTOW WEWNETRZNYCH

Zadanie statutowe nr 3/04
Tytul zadania: Choroba Crohn’a u dzieci — ocena planowego leczenia
Kierownik zadania: dr n. med. Hor Ismail

Material:

W latach 1984-2005 leczono chirurgicznie 45 dzieci

— 27 chtopcow

— 18 dziewczynek

* wiek pacjentéw — 3 miesiace -18 lat (Srednio 13,5 lat)
» wigkszo$¢ 14 — 18 r.z.

* czas od pierwszych objawdw do operacji: 2 miesiace — 18 lat
* burzliwy przebieg przed operacja — 17

* naciek + ropien — 3

* przetoka jelitowo — skérna — 5

* przetoka jelitowo — jelitowa — 3

* niedrozno$¢ mechaniczna — 4

Rozpoznanie postawiono w oparciu o kryteria:

* kliniczne (bole brzucha, wymioty, stany goraczkowe, niedozywienie, wyniszczenie, podniedroznosé¢
przewodu pokarmowego)

* biochemiczne (niedokrwisto$¢, parametry aktywnego procesu zapalnego: OB, CRP etc; stanu
odzywienia: Hb, albuminy etc; ocena czynno$¢i jelita kretego: cholesterol, kwasy zotciowe, wita-
miny A, E, B 12, 25-OH-D3)

* radiologiczne (wlew doodbytniczy, pasaz przewodu pokarmowego, USG)

+ endoskopowe (obrzgk, granulacje btony sluzowej, owrzodzenia, polipy rzekome, przewgzenia, prze-
toki)

* histopatologiczne (zmiany ziarniniakowate w btonie §luzowej, tkance posluzowej i blonie migsniowej)

Wskazania:

Kliniczne cechy choroby Lesniowskiego—Crohna:

* niedozywienie

* bole, wzdecie brzucha

* objawy podniedroznosci przewodu pokarmowego

* brak efektu leczenia zachowawczego

» radiologiczne objawy choroby Lesniowskiego—Crohna (zwegzenie $wiatta przewodu pokarmowego)
Leczenie:

» tylko resekcja (ileum terminale, katnica i cz¢§¢ wstgpnicy) — 31
* resekcja + stomia — 7

* ileostomia — 1

* kolostomia — 1

* nacigcie i drenaz przetoki okotoodbytniczej — 1

* resekcja ileal teminale + nacigcie przetoki okotoodbytniczej — 1
* kolektomia + ileostomia — 2

« zastawka wglobieniowa izoperystaltyczna — 10 cm od zespolenia na jelicie cienkim — 29
Powiklania pooperacyjne:

* niedrozno$¢ mechaniczna — 4

* ropien po operacji — 1

* przetoka okotoodbytnicza — 4

* rozej$cie si¢ zespolenia — 2
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Wskazanie do leczenia chirurgicznego:
Leczenie powiktan 14
* Naciek + ropien
* Przetoka jelitowo—skorna
* Przetoka jelitowo—jelitowa
* Niedrozno$¢ mechaniczna
Leczenie planowe — 31
kiedy choroba zlokalizowana w koncowym odcinka jelita cienkiego, katnicy 1 wstgpnicy, z cechami
zwezenia i stabilizacji tanu zapalnego
Leczenie chirurgiczne
Leczenie powiklan — 14
* ileostomia — 1
* kolostomia — 1
* resekcja + stomia — 7
* nacigcie i drenaz przetoki okotoodbytniczej — 2
* resekcja ileal teminale + nacigcie przetoki okotoodbytniczej — 1
* kolektomia + ileostomia — 2
Leczenie planowe — 31
tylko resekcja (ileum_zastawka wgtobieniowa izoperystaltyczna — 10 cm od terminale, katnica
1 cze$¢ wstepnicy)
Wyniki:
* czas obserwacji pooperacyjnej: 8 miesiace -18 lat
* u 40 pacjentéw uzyskano poprawe stanu klinicznego oraz ograniczenie sterydoterapii
* u 4 pacjentow uzyskano okresowa remisj¢
* u 2 dzieci obserwowano zaostrzenie objawow w 1 roku po operacji wymagajace leczenia
zachowawczego z dobrym efektem
* u 1 dziecka nie uzyskano poprawy, mimo intensywnego leczenia zachowawczego — zgon
* 1 zgon niezwiazany z choroba (wypadek)
* wszyscy wykazuja poprawe stanu odzywienia i rozwoju fizycznego, wyréwnanie
badan laboratoryjnych
* u wigkszos$ci nie stwierdza si¢ cech aktywnego procesu zapalnego
* u jednego pacjenta z powodu przetoki okotoodbytniczej wytoniono kolostomig
* leki przyjmowane obecnie: Encorton — 6, Imuran — 8, Infliximab — 5 (1 zgon)
* przybycie wagi po operacji: 3 — 33 kg
* przybycie wzrostu: 2 cm — 28 cm (rdzne grupy wiekowe i czasowe)
Whioski:
* Leczenie chirurgiczne:
— stanowi integralna czg$¢ postgpowania z dzie¢mi z chorobg L-C
— prawidtowo wykonana resekcja z zastawka izoperystaltyczna umozliwia:
* poprawe stanu odzywienia pacjentow
* zwigkszenie masy ciata i wzrostu
* ograniczenia podawania sterydow i lekdw immunosupresyjnych:
— zapobiega powiktaniom choroby
— pozwala uzyska¢ dtugotrwata remisje

Publikacje w piSmiennictiwe polskim:

Stefanowicz M., Ismail H., Markiewicz-Kijewska M., Kowalski A., Kalicinski P., Ryzko J., Socha P.,
Lembas A., Dzik E.: Chirurgiczne postgpowanie w chorobie Crohn'a — doswiadczenie wiasne. Przegl.
Chir. Dziec. 2006 T. 1 zesz. 1 s. 16

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:
Ismail H., Chyzynska A., Markiewicz-Kijewska M., Kowalski A., Kalicinski P., Stefanowicz M.,
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Ryzko J., Socha P., Lembas A., Dzik E., Kluge P.: Chirurgiczne postgpowanie w chorobie Crohn'a -
doswiadczenia wlasne. Essentia Med. 2006 nr 3 supl. s. 26

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Wyktad na posiedzeniu szkoleniowym A.M. W Warszawie oddzialow chirurgii dziecigcej 1 gastroentero-
logii Maj 2006 r Szpital przy ul. Dzialdowskiej

Wyktad na 25-lecie Kliniki Chirurgii Dziecgcej 1 Transplantacji Narzadow — Kwiecien 2006 r.
Laparoskopowa resekcja odcinka krgtniczo-katniczo w chorobie — Croh'na. Nachulewicz P., Kalicifiski
P., Chyzynska A., Polnik D., Ismail H., Szymczak M. Prezentacja ustna. XXXII Sympozjum Polskiego
Towarzystwa Chirurgdw Dziecigcych. 23 — 25 Wrzesnia 2004. Gorzéw Wielkopolski.

Elective SURGICAL Treatment in children with Crohn's disease. Ismail H., Chyzynska A., Markiewicz
M., Ryzko J., Drewniak T., Eliadou E., Nachulewicz P. World Congress of Pediatric Surgery. June 22
—27, 2004 Zagreb, Croatia. Plakat

Laparoscopic treatment of Crohn disease. Nachulewicz P., Ismail H., Chyzynska A., Kalicifiski P. IPEG's
14th Annual Congress for Edosurgery in Children. June 1-4,2005. Venice Lido, Italy- plakat

Zadanie statutowe nr 74/05

Tytul zadania: Niedobor alfal-antytrypsyny — odlegle obserwacje kliniczne w odniesieniu do ob-
jawow wyjsciowych i fenotypu alfa-1-at

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

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immunologii
Zaklad Diagnostyki Laboratoryjnej

Zaklad Patomorfologii

Zaklad Pulmonologii

Zgodnie z harmonogramem projektu kontynuowano badania prospektywne oceniajace gospodarke
thuszczowa 1 procesy wolnorodnikowe u pacjentow z niedoborem alfa-1-AT.

Badania pobrano u 75 pacjentow: 46 z fenotypem Pi ZZ,25zPiMZ,2 zPiMS, 1z PiFZ, 1 zPi M1Z.
Wyniki pozostaja w opracowaniu.

Wykonano analiz¢ danych dotyczacych przebiegu klinicznego oraz parametrow laboratoryjnych
u pacjentow z OC1ATD, ktorzy wymagali leczenia przeszczepem watroby lub zgingli w przebiegu
marsko$ci watroby w poréwnaniu z pacjentami z pomyslnym rokowaniem i opublikowano je.
Szczegdlng uwageg zwrocono na 2 przypadki pacjentdow z niedoborem alfa-1-antytrypsyny o gwattownie
narastajacej dysfunkcji watroby w wieku niemowlgcym (publikacja w druku w Przegladzie gastroente-
rologicznym).

Poddano analizie histopatologicznej 49 bioptatow watroby u pacjentow z niedoborem alfa-1-AT,
oceniajac nasilenie wybranych parametrow.

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Bakuta A., Socha P., Pawlowska J., Socha J., Kalicinski P. Przeglad Gastroenterologiczny Marsko$¢
watroby u dwojga niemowlat w przebiegu niedoboru alfal-antytrypsyny.

Bakuta A., Socha P., Pronicki M., Pawlowska J., Socha J. Annals of Diagnostic Paediatric Pathology
2007, 11, (3-4): 61-63 Histopathological features of liver disease in children with alpha-1-antitrypsin
deficiency with good and bad prognosis.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Bakula A., Socha P., Pawlowska J., Teisseyre M., Jankowska 1., Kalicinski P. Transplant Proc. 2007 Dec;
39(10): 3186-3188 Good and bad prognosis of alpha-1-antitrypsin deficiency in children: when to list
for liver transplantation.
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Zadanie statutowe nr 71/05
Tytul zadania: Ryzyko inwazyjnych zakazen pneumokokowych u pacjentow bez Sledziony
Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Ewa Bernatowska

W ramach realizacji zadania statutowego do badania zakwalifikowano 30 dzieci z asplenia
(16 chiopcow, 14 dziewczynek), w wieku 42 miesiaca — 197 lat; $rednia wieku 12 lat objetych opieka
w Poradni Immunologicznej IP CZD poddanych jednorazowemu szczepieniu skoniugowana szczepionka
pneumokokowa Prevenar firmy Wyeth. W badanej grupie 5 dzieci byto z asplenia wrodzona (GRI),
szescioro po splenektomii z powodu sferocytozy wrodzonej (GR 1I), a u 19 dzieci (GR III) wykonano
splenektomig z innych przyczyn, takich jak: uraz jamy brzusznej (n=9), nadci$nienie wrotne (n=2), guz
trzustki (n=1) i torbiel §ledziony (n=7). Srednia wieku wykonanej splenektomii w GRII wynosita 6 lat
(£ 2 lat), a w GR III 6% roku (4 lata)

W oparciu o wywiad dotyczacy weczesniejszej profilaktyki zakazen przeciwko S. pneumoniae
wyodrebniono grupe 15 dzieci szczepionych wczesniej polisacharydowa szczepionka pnuemokokowa
Pneumo23 (PPV+) i 15 dzieci nie szczepionych Pneumo23 (PPV-). Uwzgledniajac czas wykonania
splenektomii dokonano podziatu na grupg dzieci (n=19) u ktorych wykonano splenektomig

przed 6 rokiem zycia, w tym dzieci urodzone bez $ledziony (GR6-) oraz po 6 roku zycia (GR6+) (n=11).
U wszystkich badanych dzieci dokonano oceny miana przeciwcial przeciwko siedmiu serotypom S.
pneumoniae (4, 6B,9V,14,18C,19F,23F) przed podaniem szczepionki Prevenar i drugiej oceny, $rednio
po 8 tyg. od szczepienia.

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Mikotu¢ B.,Bernatowska E., Motkowski R., Pietrucha B., Wolska-Kus$nierz B., Pac M., Kurenko-Dep-
tuch M. Prevention of infection in patients with an absent or dysfunctional spleen. Mikotu¢ B., Berna-
towska E., Motkowski R. Central European Journal of Immunology 2007;32 (4):216-220,

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:
Ms. No. EJCMID-D-07-00212 Immune Response to the 7-Valent Pneumococcal Conjugate Vaccine in
30 Asplenic Children European Journal of Clinical Microbiology & Infectious Diseases.

Zadanie statutowe nr 75/05

Tytul zadania: Ocena stanu odzywienia i parametrow gospodarki lipidowej u pacjentow
z przewleklym zakazeniem wirusem zapalenia watroby typu C (HCV) leczonych pegylowanym
interferonem typu alfa (Peglnterferon) i ribawiryna

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Joanna Pawlowska

Z uwagi na bezspornie wyzsza skuteczno$¢ leczenia skojarzonego z zastosowaniem interferonu
pegylowanego i ribawiryny u chorych dorostych, leczenie takie proponowane jest rowniez u dzieci.
W dostepne;j literaturze istnieje bardzo niewiele prac donoszacych o wynikach i powiktaniach

takiego leczenia u pacjentow pediatrycznych.

Celem pracy byla ocena stanu odzywienia i parametréw gospodarki lipidowej u pacjentow z przewlektym
zapaleniem watroby typu C w trakcie leczenia interferonem pegylowanym i ribawiryna.

Pacjenci i metody:

Badaniem objgto 10 pacjentéw po transplantacji watroby i jednego po przeszczepie kombinowanym
watroby i nerki. Pacjenci byli w wieku od 14 do 21 lat. Badanie ukonczyto 5 pacjentéw. U 6 leczenie
przerwano z uwagi na wystapienie objawdéw ubocznych. Wyjsciowo, co 3 miesiace w trakcie leczenia
oraz 6 miesigcy po zakonczeniu oceniano parametry stanu odzywienia i gospodarki lipidowe;.

Wyniki:

Uzyskane wyniki u dzieci leczonych PEG-IFN przedstawiono w tabeli.

131



Tab. 1

Parametr Srednia = OD Parametr Srednia = OD
TCH 143+13.8 ApoB 0,67+0,1

TG 70,1£8,8 ApoE 19,53+1,2
LDL 91,3+13,2 Lp(a) 13,1£3,2
VLDL 13,2742,2 LCAT 113,1+8,3
HDL 39,2428 GSH 770,749,6
ApoAl 1,16+0,22 GPx 31,4+0,67

Whioski:

1. U dzieci z zakazeniem wirusowym HCV leczonych PEG-IFN stwierdzono umiarkowane zaburzenia
gospodarki lipidowej i1 nasilenie procesOw peroksydacji oraz ostabienie bariery antyoksydacyjnej,

2. Nasilenie peroksydacji lipidéw, zaburzenia bariery antyoksydacyjnej i zaburzenia gospodarki
lipidowej u dzieci nie wydaja si¢ by¢ zasadniczymi czynnikami odpowiedzialnymi za stan zapalny.

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Pawtowska J., Sokal E., Jankowska I., Teisseyre M., Rokita M., Socha J.: Powiklania leczenia inter-
feronem pegylowanym 1 ribawiryna u pacjentki z marskoscia zétciowa watroby i nadkazeniem HCV.
Przegl. Epidemiol. 2005, 59: 605-609.

Oldakowska-Jedynak U., Pawtowska J., Paczek L.: Zakazenie wirusem typu C (HCV) po przeszczepieniu
watroby. Med. Sci. Rev. Hepatologia 2005, 5: 101-106.

Pawtowska J., Jankowska 1., Teisseyre M.: Opieka nad pediatrycznym pacjentem transplantologicznym
ze szczegldlnym uwzglednieniem nawrotu infekcji wirusowych. Standardy Med. 2005, 3(2): 1686-1691.

Pawlowska J., Teisseyre M., Jankowska I., Kalicinski P., Dierzanowska-Fangrat K., Kluge P.
Teisseyre J., Socha J., Woynarowski M.: Wstgpne wyniki i ocena powiktan leczenia zakazenia
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Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Pawlowska J., Teisseyre M., Jankowska 1., Kalicinski P., Dzierzanowska-Fangrat K., Kluge P., Teisseyre
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Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Pawlowska J., Teisseyre M., Jankowska 1., Cielecka-Kuszyk J., Szczepanski M., Burda-Muszynska B.,
Wozniak M., Socha J.: Severe episodes of acute rejection in teenager after the combine peginterferon
and ribavirin treatment of recurrent hepatitis C after liver transplantation. Falk Symposium 157 Chronic
Hepatitis:Metabolic, Cholestatic, Viral and Autoimmune, Freiburg, Niemcy, 2006:158.1

Szymczak M., Kalicinski P., Teisseyre J., Broniszczak D., Nachulewicz P., Ismail H., Markiewicz M.,
Drewniak T., Stefanowicz M., Pawlowska J.: Retransplantacje watroby u dzieci zakazonych wirusem
HCV. VIII Migdzynarodowy Kongres Polskiego towarzystwa Transplantacyjnego, Warszawa, 11-13
maja 2007: 102.

Zadanie statutowe nr 76/05

Tytul zadania: Odlegla ocena metabolizmu witaminy D, gospodarki wapniowo-fosforanowej
i mineralizacji ukladu kostnego u dzieci po transplantacji watroby

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Joanna Pawlowska

Zaburzenia gospodarki wapniowo-fosforanowej moga by¢ czgstym powiklaniem po transplantacji
narzadowej. Celem projektu jest odlegta ocena metabolizmu witaminy D, gospodarki wapniowo-fos-
foranowej i mineralizacji uktadu kostnego u dzieci po transplantacji watroby. Do badan zakwalifikowano
18 pacjentow, u ktorych uprzednio przed oraz we wczesnym okresie po transplantacji watroby oceniano
parametry metabolizmu witaminy D, gospodarki wapniowo-fosforanowej i mineralizacji uktadu kostnego
(grant MNiSW: PB 798/P0O5/2001/20). U 14 pacjentéw pobrano i zamrozono probki surowicy krwi
celem oznaczenia: stezenia Ca, P, 25(OH)D3, 1,25(OH)2D3, aktywnosci fosfatazy zasadowej oraz
biochemicznych markerow czynnos$ci kosciotworczej (OC 1 PINP) i ko$ciogubnej (CTx), parathormonu
oraz jednoczasowo wykonano densytometri¢ uktadu kostnego i krggostupa metoda DEXA.

Wyniki:

Densytometryczne parametry statusu kostnego — zawarto$¢ mineratu kostnego w lokalizacji catego
szkieletu (TBBMC) oraz ggsto§¢ mineralna kosci w lokalizacji catego szkieletu (TBBMD)
nie normalizuja si¢ do warto$ci osiaganych przez zdrowych rowiesnikéw u wigkszosci pacjentow srednio
4,4 lat po przeszczepieniu watroby. Wartosci stezenia markera ko$ciotworzenia osteokalcyny (OC)
oraz markera resorpcji C-koncowego telopeptydu kolagenu typu I (CTx) w wigkszosci przypadkow
znalazly si¢ miedzy 5. i 95. centylem wartosci grupy odniesienia. U wigkszo$ci pacjentow wartosci
stezenia markera ko$ciotworzenia N-koncowego propeptydu prokolagenu typu I (PINP) byty ponizej 5.
centyla warto$ci grupy odniesienia. Wartosci parathormonu (PTH) u wszystkich byly powyzej ogolnie
przyjetej normy dla tej grupy wiekowej. Wartosci 25(OH)D znajdowaty si¢ w zakresie normy, jednak
u wigkszosci pacjentow blizej dolnej granicy. Wartosci 1,25(0OH)2D byty w granicach normy.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Teisseyre M., Kryskiewicz E., Karczmarewicz E., Dadalski M., Czubkowski P., Jankowska I.,
Teisseyre J., Ismail H., Lorenc R.: Bone mineral metabolizm in children with biliary atresia after
living related liver transplantation. Evaluation of selected parameters. Praca przyjeta do druku
w Annals of Transplantation

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Karczmarewicz E., Pawlowska J., Kryskiewicz E., Skorupa E., Matusik H., Ismail H., Ryzko J.,
Jankowska J., Teisseyre M., Kalicinski P., Lukaszkiewicz J., Socha J., Lorenc R.S. Relationship between
bone mineral density, bone turnover markers, vitamin D metabolites, PTH, IGF-1 and IGFBP-3 status in
children after liver transplantation — long-term observation. Abstrakt przygotowywany na ASBMR 30th
Annual Meeting, Montréal, Québec, Canada.

Lorenc R.S., Karczmarewicz E., Kryskiewicz E., Jaworski M. 2007. Korzysci praktyczne wynikajace
z zastosowania diagnostyki molekularno-biochemicznej w schorzeniach kostnych u dzieci. — wystapienie

133



ustne na ,,Wtorkowym Posiedzeniu Klinicznym”, Instytut ,,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka”,
Warszawa, 16.01.2007.

Zadanie statutowe nr 77/05

Tytul zadania: Ocena czynnikow zapalnych jako ryzyka procesow miazdzycy u pacjentow
z zespolem Alagille’a

Kierownik zadania: dr n. med. Irena Jankowska

Projekt statutowego zadania badawczego ,,Ocena czynnikéw zapalnych jako ryzyka miazdzycy u pacjentow

z zespolem Alagille’a” zostat zaplanowany do realizacji na lata 2006/2007 1 obejmuje oceng stgzenia

parametroOw zapalnych u chorych z zespotem Alagille’a, oraz ich korelacjg ze stopniem cholestazy.

Zesp6t Alagille’a przebiega czgsto z istotnymi zaburzeniami gospodarki lipidowej, najczesciej pod

postacia hipercholesterolemii 1 podwyzszonego st¢zenia fosfolipidow osocza, co moze sprzyjac

rozwojowi miazdzycy. Cholesterol od wielu lat jest uznanym, klasycznym juz dzisiaj czynnikiem ryzyka

miazdzycy. Wyniki badan podstawowych iklinicznych wykazuja, Ze procesem uczestniczacym w rozwoju

miazdzycy 1 jej powiklan jest zapalenie. Wiadomo, ze wysokim st¢zeniom cholesterolu towarzysza

czgsto bardzo wysokie stgzenia czynnikéw zapalnych.

Brak bylo dotychczas danych dotyczacych klasycznych czynnikoéw zapalnych: CRP, fibrynogenu,

leukocytozy, OB u chorych z zespolem Alagille’a .

Celem pracy byta ocena czynnikdéw zapalnych w kontekscie ryzyka miazdzycy u pacjentdw z zespotem

Alagille’a.

Material:

Badaniami w 2006 r. objgto 20 pacjentéw (12 chtopcéw, 8 dziewczynek) w wieku od 3,5 do 19 lat

(Srednio 10,9 = 4,1 lat) z potwierdzonym klinicznie i biochemicznie zespotem Alagille’a (u 10 chorych

rozpoznanie potwierdzono takze badaniem molekularnym).

Metodyka:

U kazdego chorego zaplanowano:

* badanie kliniczne podmiotowe i1 przedmiotowe,

* oznaczenie lipidogramu (st¢zenie cholesterolu catkowitego, cholesterolu LDL, cholesterolu HDL
1 trojglicerydow),

* oznaczenia biochemicznych parametréw cholestazy (aktywno$¢ GGTP, stezenie bilirubiny, st¢zenie
kwasow zotciowych),

* oznaczenia wybranych, klasycznych parametréw zapalnych (OB, stezenie fibrynogenu, leukocytoza,
stezenie hsCRP).

* badanie ultrasonograficzne z ocena blony wewngtrznej i §rodkowej tgtnic szyjnych

Wyniki:

W badanej grupie chorych stwierdzono niewielkie cechy cholestazy (Srednie stgzenie bilirubiny

wynosito 2,12 + 2,14 mg/dl, norma < 1,0 mg/dl, $rednia aktywnos¢ GGTP 285,1 + 180,38 U/l, norma

< 65 U/l, a $rednie stezenie kwasow zotciowych 72,04 £ 104,83 mmol/l, norma < 12 mmol/l oraz

tagodna hipercholesterolemig (Srednie stezenie cholesterolu 285,1 = 180,38 mg/dl, norma £. 200 mg/dl)

z podwyzszong frakcja LDL (157,15 + 44,54 mg/dl, norma <130 mg/dl). Wsrdéd badanych parametréw

zapalnych stwierdzono jedynie niewiele podwyzszona $rednia warto$é OB (16,85 + 13.29). Srednie

warto$ci fibrynogenu (340,5 = 48,69 g/1, norma 190-360 g/1), hsCRP (0,19 £ 0,03, norma < 0,5) i leuko-

cytozy (7,09 + 2,22 tys/mm3) nie przekraczaly normy.

Wyniki przedstawiono w tabeli 1.

Whioski:

W badanej grupie 20 pacjentdow z zespotem Alagille’a, nie stwierdzono znaczacych odchylen stgzen

czynnikdw zapalnych, za wyjatkiem niewielkiego podwyzszenia Sredniej wartosci OB. Moze to mieé¢

zwiazek z faktem, ze u badanych pacjentow stwierdzano jedynie tagodna hipercholesterolemig.
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Publikacje w piSmiennictwie polskim:
Jankowska I., Pawlowska J., Socha P., Wierzbicka A., Gliwicz D., Teisseyre M., Socha J.: Ocena czynnikow
zapalnych u pacjentéw z zespotem Alagillea. Standardy Medyczne — praca zaakceptowana do druku

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Jankowska I., Pawtowska J., Socha P., Wierzbicka A., Teisseyre M., Gliwicz D., Socha J.: Ocena czyn-
nikow zapalnych jako ryzyka proceséw miazdzycy u pacjentow z zespotem Alagillea. XXIX Zjazd
Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego ,,Od narodzin do dojrzatosci. Postgpy w diagnostyce i terapii”,
Lodz, 24-26 maja 2007

Streszczenie z prezentacji w czasie XXIX Zjazdu Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego Od narodzin
do dojrzatosci. Postepy w diagnostyce i terapii, £.6dz, 24-26 maja 2007 r. ukazato si¢ w pismie Klinika
Pediatryczna 2007, 15: 143.

Tab. 1
Wyniki oznaczen biochemicznych w badanej grupie 20 chorych z zespotem Allagile’a

Wartos$¢*

. . 10,9 | 2,12 | 285,1 | 72,04 | 285,1 | 157,2 | 57,15 | 108,3 | 0,19 | 340,5| 7,1 16,8
Srednia

min. 35 |01 |82 0,5 114 | 60 32 39 0,05 | 252 |43 2

* Warto$¢/stezenie/aktywnosc,

** SD (ang. standard deviation) — odchylenie standardowe

' GGTP-gammaglutamylotranspeptydaza,

2LDL (ang. low density lipoproteins) - lipoproteiny o niskiej gestosci,

3 HDL (ang.: high density lipoproteins) - lipoproteiny o wysokiej ggstosci,

4 hsCRP (ang.: high sensitivity C-reactive protein) — tzw. biatko ostrej fazy, oznaczane metoda ultraczuta,
*WBC (ang.: white blood count) — leukocytoza,

¢ OB — odczyn Biernackiego
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Zadanie statutowe nr 78/05

Tytul zadania: Ocena wybranych parametrow ukladu sercowo-naczyniowego u pacjentow
po operacji koarktacji aorty metoda koniec do konca w latach 1996-2000

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

W okresie do 31.12.2007 wykonano:
1. Wykonano badania u 50 pacjentdéw po operacji koarktacji aorty metoda koniec do konca w latach
1996-2000
Przeprowadzono u nich nastgpujace badania:
* badanie przedmiotowe (m.in. ocena RR, BSA, BMI),
* badanie elektrokardiograficzne - standardowa analiza zapisu EKG,
* ABPM (arterial blood pressure measurements) — (m.in. ocena tadunku cis$nienia i indexu ci$nienia),
* badanie echokardiograficzne (m.in. ocena przeptywu krwi w aorcie zstepujacej, parametrow lewej
komory, funkcji skurczowej i rozkurczowej lewej komory),
* badanie kompleksu btona wewngtrzna — blona i §rodkowa tgtnic szyjnych i udowych.
2. Wprowadzono do bazy danych wyniki badan 50 pacjentoéw po operacji koarktacji aorty.
3. Wykonano badanie przedmiotowe i echokardiograficzne w 30 osobowej grupie kontrolne;.
4. Wprowadzono do bazy danych wyniki badan 30 dzieci z grupy kontrolne;.
5. Przygotowano bazy danych do opracowania statystycznego i przekazano statystykowi.
6. Przeprowadzono wstegpnie czg$ciowa analizg materiatu — wstgpne wyniki przestano w formie
streszczenia na zjazd AEPC, ktéry odbedzie si¢ w maju 2008 r w Wenecji.

Brak publikacji

Zadanie statutowe nr 84/05

Tytul zadania: Ocena cze¢stosci wystegpowania arytmii i wynikow terapii we wezesnym okresie
pooperacyjnym po kardiochirurgicznym leczeniu wrodzonych wad serca.

Kierownik zadania: dr n. med. Joanna R¢kawek

Material:

Prospektywnymi badaniami objeto 806 w wieku od 1 doby zycia do 18 lat ($rednio 25,5 miesigcy),
500 dziewczynek, 306 chtopcow, leczonych w Klinikach Anestezjologii, Kardiochirurgii i Kardiologii
IP CZD w miesiacach od stycznia 2005 do grudnia 2006 r z powodu wad wrodzonych serca. Celem
przedstawionego zadania statutowego byta ocena czynnikéw ryzyka wystgpowania wezesnych (do 30
dnia po zabiegu) zaburzen rytmu serca oraz metod i skuteczno$ci leczenia.

Metody badawcze:

U wszystkich pacjentow wykonano badanie przedmiotowe, echokardiograficzne oceniajace nieinwa-
zyjnie stan hemodynamiczny pacjenta, badanie elektrokardiograficzne. W przypadku wystapienia na-
padowej arytmii (np. napadowy czgstoskurcz nadkomorowy) kontynuowano zapis ekg podczas proby
przerwania napadu. W przypadku stosowania profilaktycznie lekow antyarytmicznych, wykonywano
badania 24-godzinnego monitorowania ekg metoda Holtera. Analizie poddano nastgpujace czynniki
ryzyka: wiek, masa ciata, trudno$ci operacyjne (stosowano skalg Arystotelesa), czas krazenia pozaustro-
jowego, klampaz aorty, zastosowanie glebokiej hypotermii. Wyniki analizy poddano testowi t-Studenta,
Mann-Whitney i Hi-kwadrat oraz jednoczynnikowej 1 wieloczynnikowej analizie regresji.

Wyniki:

Rozktad wad wrodzonych serca w badanej grupie przedstawia tabela nr 1
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Tab. 1
Wystepujace wady wrodzone serca

Wady proste przeciekowe (VSD, ASD, PDA)

Przetozenia wielkich pni tgtniczych (TGA) 22
Przerwanie ciaglosci tuku aorty (IAA, CoA) 5

Catkowity nieprawidtowy sptyw zyl ptucnych (TAPVD)

[Ao+SA 2

Zapalenie wsierdzia z patologia zastawki aortalnej i mitralnej-wymiana MV 2

W pojedynczych przypadkach wystapity nastepujace wady serca:
* zespot Ebsteina,
* wspolny pien tgtniczy,
* kardiomiopatia przerostowa,
* zwegzenie drogi odptywu lewej komory,
* serce trojprzedsionkowe.

U 11 dzieci stwierdzono zespot Downa. U 119 pacjentow wykonano korekcje calkowita wady serca,
u 2 dzieci banding t¢tnicy phlucnej, a u trojga zespolenie systemowo-plucne Blalock-Taussig. Rodzaj
zaburzen rytmu serca, ktore wystapity we wezesnym (do 30 dni od korekcji) okresie pooperacyjnym
przedstawia tabela nr 2.

Tab. 2

Czgstoskurcz weztowy z peczka Hisa (JET)

Czgstoskurcz przedsionkowy (AET) 16
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Blok przedsionkowo-komorowy III ° 17
Tachykardia zatokowa 9
Pojedyncze pobudzenia nadkomorowe 9
Inne 13
RAZEM 124

Na uwage zastuguje fakt, ze przewage stwierdzanych zaburzen rytmu stanowia tachyarytmie

(czestoskurcze nadkomorowe, przedsionkowe i z peczka Hisa). Napady czgstoskurczu nadkomorowego

przerywano podaniem Adenocoru. W przypadku nawrotow czgstoskurczu, stosowano dozylny

Amiodaron.Jako profilaktyke napadéw stosowano Amiodaron pojedynczo lub w skojarzeniu z beta-

blokerem i/lub naparstnica. Wystapienie catkowitego bloku przedsionkowo-komorowego 1 utrzymy-

wanie si¢ tego zaburzenia powyzej 7 doéb od operacji zobowiazywato (zgodnie z obowiazujacymi stan-
dardami) do wszczepienia uktadu stymulujacego serce. U 8 dzieci wszczepiono uktad stymulujacy serce

(u4 pacjentow uktad 1-jamowy, u 4 dwujamowy, z elektrodami nasierdziowymi uwalniajacymi sterydy).

Natomiast pojedyncze pobudzenia nadkomorowe i komorowe leczono wlewami z magnezu. U pacjenta

z tachykardia zatokowa stosowano propranolol. Czynnikami wystapienia arytmii byly w analizie

jednoczynnikowej:

Miodszy wiek operowanego pacjenta -p =0.0016, nizsza masa ciata p=0,013, dtuzszy czas krazenia po-

zaustrojowego- p=0.000001, dluzszy czas zakleszczenia aorty- p=0.000001, a takze uzycie gigbokiej hy-

potermii- p= 0.00038, wyzsza skala trudnosci operacyjnych (Arystole Basic Score ABS)- p=0.000001)

1 byly to réznice wysoce znamienne statystycznie. W wieloczynnikowej analizie regresji znamienne

statystycznie roznice byly w wyzszej punktacji ABS —p= 0.000001, nizszej masie ciata- p=0.0005

1 dtuzszym czasie zakleszczenia aorty- p=0.0031.

Whioski:

1. Czynnikami ryzyka wystapienia arytmii we wczesnym okresie pooperacyjnym sa: mtodszy wiek
pacjenta, nizsza masa ciala, wyzsza skala trudnosci okotooperacyjnych, dtuzszy czas zabiegu
operacyjnego, dluzszy czas zakleszczenia aorty

2. Najczescie] wystgpujacymi zaburzeniami rytmu serca sa: napady czgstoskurczu nadkomorowego
1 napady czestoskurczu z pgczka Hisa. Wystapienia zaburzen rytmu serca taczy si¢ z wigksza
smiertelnoscia pooperacyjna, dluzszym czasem trwania pobytu w Oddziale Intensywnej Terapii.

Prace w piSmiennictwie zagranicznym:

Rekawek J., Kansy A., Miszczak-Knecht M., Manowska M., Bieganowska K., Brzezinska-Paszke M.,
Szymaniak E., Turska-Kmie¢ A., Maruszewski P.,Burczynski P., Kawalec W. Risk factors for cardiac
arrhytmias in children with congenital heart disease after surgical intervention in the early postoperative
period; The Journal of thoracic and Cardiovascular Surgery 2007, Volume 133, Number 4, p. 900-904
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Zadanie statutowe nr 85/05

Tytul zadania: Leczenie noworodkow i niemowlgt stala stymulacjg serca — ocena przebiegu
klinicznego ze szczegolnym uwzglednieniem problemow i powiklan

Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska

Stata stymulacja serca (SSS) rzadko jest konieczna juz w okresie noworodkowym czy niemowlecym.
Celem pracy jest ocena leczenia SSS najmtodszych dzieci, u ktérych wszczepiono stymulator serca
w wieku ponizej pierwszego roku zycia z analiza najczesciej wystepujacych wskazan i problemow.
Material:

Analizie poddano 88 dzieci (w tym 30 noworodkéw), u ktérych w Klinice Kardiologii IP CZD zasto-

sowano SSS. W tej grupie bylo 45 chtopcow, 43 dziewczynki, wiek dzieci w chwili zabiegu wahat si¢

od 1 dnia do 12 miesigcy ($r. 4,7 mies.).

Wskazania do SSS byly nastepujace:

» wrodzony blok przedsionkowo-komorowy (p-k) u 38 niemowlat

* pooperacyjny blok p-k utrwalony u 37 pts, napadowy u 1 pt,

* pozapalny blok p-k u 3 dzieci,

» wrodzona dysfunkcja wezla zatokowego 2 dzieci

+ dysfunkcja wezla zatokowego po operacji kardiochirurgicznej w 3 przyp.,
* dysfunkcja wezta zatokowego z zespotem wydtuzonego QT u 1 dziecka.

Typ stymulacji: U 82 dzieci zastosowano SSS jednojamowa (VVIR — 66 pts i VVI — 16 pts) z elek-

trodami nasierdziowymi (84 pts) lub endokawitarnymi (4 pts). W 6 przyp. wszczepiono dwujamowy

nasierdziowy uktad podczas korekcji wrodzonej wady serca (wWws).

Problemy/powiklania: We wczesnym okresie po zabiegu u 23 dzieci wystapit zespot po perikardiotomii.

U 1 chlopca ze stymulacja endokawitarng elektroda w 11 dniu po zabiegu przebita prawa komore,

u dwoch noworodkéw stymulatory przemiescity si¢ spod tuku zebrowego do klatki piersiowe;,

1 noworodek wymagat repozycji stymulatora we wczesnym okresie po wszczepieniu.

Zgony: Zmarto osiemnascioro dzieci (20,6%) ze wspolistniejacymi zlozonymi wadami serca po

operacjach kardiochirurgicznych, pomimo prawidlowej stymulacji serca oraz 1 pt z fibroelastoza

i zespotem wydtuzonego QT.

Okres obserwacji. Pod opieka pozostaje 64 dzieci, okres obserwacji dochodzi w pojedynczych przy-

padkach do 18 lat. Troje dzieci po przekroczeniu 18. roku zycia wypisano. U 36 dzieci nadal prawidlowo

dziata pierwszy wszczepiony uklad. U 1 dziecka usunigto stymulator, w 1 przyp. zaistniata konieczno$é

wymiany stymulatora na kardiowerter-defibrylator. U pozostalych 25 dzieci wykonano od 1 do 4

zabiegoOw zwigzanych z wymiang stymulatora serca z powodu wyczerpania baterii lub konieczno$ci

wymiany wszczepionego uktadu (z powodu uszkodzenia elektrody czy z powodu narastania progu
stymulacji). Troje dzieci nie zgtasza si¢ do poradni.

Whioski:

1. Zabieg wszczepienia stymulatora wymaga u najmlodszych dzieci otwarcia klatki piersiowej i wor-
ka osierdziowego, we wczesnym okresie po naszyciu elektrod nasierdziowych czgsto obserwuje si¢
zespot po perikardiotomii.

2. Wrodzona wada serca wspotistniejaca z blokiem przedsionkowo-komorowym zwigksza ryzyko zgonu,
pomimo prawidtowej stymulacji serca.

3. W okresie obserwacji ro$nie liczba reoperacji zwiazanych w wymiana stymulatora czy uszkodzonej
elektrody

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Brzezinska-Paszke M., Bieganowska K., Miszczak-Knecht M., Rekawek J., Szymaniak E., Kaszuba A.,
Lipinski W., Birbach M.. Steroid-eluting epicardial pacing in children, Folia Cardiol. 2006 T. 13 nr 4 s.
312-318

Brzezinska-Paszke M., Bieganowska K., Miszczak-Knecht M., Rekawek J., Szymaniak E., Kaszuba A.,
Lipinski W., Birbach M.. Eelektrody nasierdziowe uwalniajace sterydy w stalej stymulacji serca
u dzieci. Folia Cardiol. Excerpta 2006 T. 1 nr 1 s. 47-54
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Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Permanent cardiac pacing in neonates and infants Bieganowska K., Rekawek J., Miszczak-Knecht M.,
Szymaniak E., Kaszuba A., Brzezinska-Paszke M., Birbach M., Lipinski W., Daszkowska J., Turska-
Kmie¢ A., Kawalec W.: Pedirhythm II — Proceedings of the Pediatric Rhythm Congress 15-18.06.2005
Antalya

Turkish J of Arrhythmia, Pacing and Electrophysiology 2005;3:supl.1:25 (PP-7)

Pamigtnik: ,,Noworodek z Wada Serca” - Konferencja Kardiologiczna z Okazji XV-lecia Zespotu Kar-
diologiczno-Kardiochirurgicznego ICZMP 13-14.05.2005 L6dZ Stata nasierdziowa stymulacja serca
w okresie noworodkowym —przebieg kliniczny Bieganowska K., Rekawek J., Miszczak-Knecht M.,
Szymaniak E., Brzezinska-Paszke M., Kaszuba A., Birbach M., Lipinski W., Kawalec W., str 47-48

Zadanie statutowe nr 12/04

Tytul: Ocena wplywu leczenia cyklosporyna A na zmiany morfologiczne kl¢buszka nerkowego
i progresje¢ choroby u dzieci z idiopatycznym zespolem nerczycowym

Kierownik zadania statutowego: dr n. med. Joanna Ksiazek

Celem pracy jest ocena wptywu leczenia CsA na obszar macierzy i rozplem komoérek mezangium oraz
korelacja tych zmian z pojawianiem si¢ widknienia tkanki §rodmiazszowe;j i progresji choroby. Do badan
wlaczono 30 dzieci z z.n. steroidozaleznym i steroidoopornym.

Badanie histopatologiczne wstepne (przed wilaczeniem CsA) i kontrolne (po 2 latach leczenia CsA)
wykonano u 13 dzieci. U 4 rozpoznano zmiany minimalne (MCNS), u 6 rozplemowe mezangialne
ktebuszkowe zapalenie nerek (MPGN) i u 2 ogniskowe szkliwiejace kigbuszkowe zapalenie nerek
(FSGS). Oceniajac wielko$¢ macierzy i liczbg komoérek mezangialnych (k.m.) w biopsji kontrolnej,
stwierdzono:

Tab. 1
Rozpoznanie hist.-pat. Liczba dzieci ZWIE::iZe?;i;iOE ;me Zm;i:i ::::;ei (l)(l.)lsnz.aru
MCNS 4 4
MPGN. 6 5 1
FSGS 2 1 1
Lacznie 12 6 6

Wsrod 5 dzieci z MPGN, u ktorych stwierdzono zwigkszenie obszaru i rozplemu k.m.:

*u 2 stwierdzono cechy nefrotoksycznosci leku w postaci hiperurikemii, hiperkaliemii 1 wzrostu
stezenia kreatyniny wymagajace odstawienia CsA (u 1 nadal utrzymuje si¢ biatkomocz, u 1 znaczna
sterydozalezno$¢),

* u 1 nie uzyskano petnej remisji i nadal utrzymuje si¢ biatkomocz,

*u 2 wystgpuja czgste nawroty wymagajace zwigkszania dawek prednizonu (1) lub okresowego
zwigkszania prednizonu/dawki CsA (1).

U pacjentki z FSGS stwierdzono arteriolopati¢ wymagajaca odstawienia CsA — czg$ciowa remisj¢

w postaci zmniejszenia biatkomoczu utrzymuje stosowanie matej dawki prednizonu i renoprotekcji

(Enarenal).

Wsrod 4 dzieci z MCNS, u ktorych stwierdzono zmniejszenie obszaru i rozplemu k.m.:
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* u 2 uzyskano remisj¢ choroby,
* u 2 po 6 miesigcach wystapil nawro6t choroby (u 1 wrazliwy na kortykoterapig,

u 1 ponownie wlaczono CsA, uzyskujac remisjg).
U 1 pacjentki z MPGN po 3-miesigcznej remisji wystapil nawrot choroby (po ponownym wiaczeniu
CsA pozostaje w remisji). 1 pacjent z FSGS nie ma progresji szkliwienia klgbuszkéw ani wtoknienia
srodmiazszowego. Kontynuuje leczenie CsA-pozostaje wremisji. U 12 dziecidokonanajestilo$ciowaoce-
na morfometryczna wielkosci przestrzeni mezangialnej iilo$ci jader komorek mezangialnych. Z przyczyn
obiektywnych nie wykonano biopsji kontrolnych nerki u wszystkich dzieci. Badania poszerzono o oceng
stezenia TGF-beta jako biomarkera stymulacji wldknienia kigbuszka i tkanki §rodmiazszowej. Oznaczenia
stezenia TGF-beta we krwi 1 wydalania moczu dobowym wykonywano u badanych dzieci co 3 miesiace.
Ze wzgledu na okresowy brak odczynnikow do badan okres oczekiwania na wyniki byt przedluzony.
Obecnie badania laboratoryjne zakonczono. U chorych z ogniskowym szkliwieniem kigbuszkow
stwierdzano §ladowe ilosci TGF-beta w tkance $rodmiazszowej. Srednie bezwzgledne stezenie
TGF-beta w surowicy i wydalane w moczu u chorych z z.n. leczonych cyklosporyna jest porownywalne
w 3 grupach wiekowych.

Dane przedstawia tabela.

Tab. 2
Pacjenci Pacjenci Pacjenci
TGI-beta >10 r.z. 10-14 r.z. <14 r.z.
Surowica ng/ml 34,59524 35,78096 34,1913
SD +/-5,505613 +/- 6,51464 +/- 4,730263
Mocz pg/ml 6,579333 6,665561 8,610424
SD +/- 2,546057 +/-2,545783 +/- 2,980787

Wiarygodne oszacowanie wartosci bezwzglednych badanego biomarkera wymaga przeliczenia jego
wydalania w moczu na 1g kreatyniny, dla wykluczenia ewentualnego wptywu pici i wieku. Konieczna
bedzie ocena korelacji uzyskanych wartosci z nasileniem biatkomoczu i wystgpowaniem innych bioche-
micznych cech nefrotoksycznosci cyklosporyny w odniesieniu do dalszego przebiegu choroby. Wstepnie
mozna stwierdzi¢, ze wydalanie TGF-beta w moczu wykazuje tendencj¢ malejaca wraz z ustgpowaniem
biatkomoczu, u dzieci utrzymujacych remisje choroby, jednak u dzieci leczonych cyklosporyna pozo-
staje wyzsze niz w grupie kontrolnej.

Brak publikacji

Zadanie statutowe nr 87/05
Tytul zadania: Badania nad mechanizmami nowotworzenia w stwardnieniu guzowatym
Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Sergiusz Jozwiak

W trakcie trwania projektu wykonano nast¢pujace zadania badawcze:

1. Wykonano badania klinicznego wraz z badaniami USG jamy brzusznej, ECHO serca i MR mozgu
u 80 pacjentow ze SG.

2. Zabezpieczono materiat tkankowy z usuwanych zmian narzadowych: guzéw typy SEGA, guzkow
korowych, guzéw angiofibroma twarzy, guzkow Koenena.

3. W oparciu o ten materiat wykonano badania immunohistochemiczne (ekspresja tuberyny, hamartyny,
biatek szlaku mTOR, VEGF, Ki-67) oraz badania molekularne metoda Western blot.
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4. Wykonano takze badania stuzace identyfikacji mozliwych alternatywnych drog aktywacji szlaku
mTOR w przypadkach braku utraty heterozygotycznosci (LOH). W tym celu oceniano aktywno$¢
kinaz Akt oraz Erk, a takze ich ufosforylowanych form.

Stwierdzono, ze w guzach zwiazanych ze stwardnieniem guzowatym dochodzi do zniesienia ekspresji

tuberyny 1 hamartyny niezaleznie od mutacji lezacej u podtoza choroby (TSC1 lub TSC2). W guzach

moézgu oraz skoéry stwierdzono wzmozona ekspresj¢ skladowych szlaku mTOR. Wykazano takze,
ze fosforylacja Erk moze by¢ alternatywnym mechanizmem aktywacji szlaku mTor.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Jozwiak S., Domanska-Pakieta D., Kwiatkowski D.J., Kotulska K.: Multiple cardiac rhabdomyomas as
a sole symptom of tuberous sclerosis complex: case report with molecular confirmation. J.Child Neurol.,
2005, 20(12): 988-989.

Jozwiak J., Kotulska K., J6zwiak S.: Similarity of balloon cells in focal cortical dysplasia to giant cells
in tuberous sclerosis. Epilepsia, 2006, 47(4), 805.

Jozwiak S., Kotulska K., Kasprzyk-Obara J., Domanska-Pakieta D., Tomyn-Drabik M., Roberts P.,
Kwiatkowski D.: Clinical and genotype studies of cardiac tumors in 154 patients with tuberous sclerosis
complex. Pediatrics. 2006, Oct; 118(4):e1146-51.

Jozwiak J., Kotulska K., Grajkowska W., Jozwiak S., Zalewski W., Otdak M., Lojek M., Rainko K.,
Maksym R., Lazarczyk M., Skopinski P., Wiodarski P.: Upregulation of the WNT pathway in tuberous
sclerosis — associated subependymal giant cell astrocytomas. Brain Dev., 2007, 29(5): 273-80.

Kotulska K., Larysz-Brysz M., Grajkowska W., Jozwiak J.: Wlodarski P., Sahin M., Lewin-Kowalik J.,
Domanska-Pakieta D., Jozwiak S.: Cardiac rhabdomyomas in tuberous sclerosis complex show apopto-
sis regulation and mTOR pathway abnormalities. Pediatr.Dev.Pathol., 2007, {epub ahead of print}.

Jozwiak J., Sahin M., Jozwiak S., Kotulska K., Ptoski R., Szperl M., Wtodarski PK: Cardiac rhabdomy-
oma in tuberous sclerosis: hyperactive Erk signaling. Int.J.Cardiol., 2007, {epub ahead of print}.

Jurkiewicz E., Jozwiak S., Bekiesinska-Figatowska M., Pakieta-Domanska D., Pakuta-Kosciesza 1., Wa-
lecki J.: Cerebellar lesions in children with tuberous sclerosis complex. Neuroradiol. J., 2006, 19: 577-582.

Jozwiak J., Grajkowska W., Kotulska K., J6zwiak S., Zalewski W., Zajaczkowska A., Roszkowski M.,
Stupianek A., Wlodarski P.: Brain tumor formation in tuberous sclerosis depends on Erk activation.
Neuromolecular Med., 2007; 9, 117-127

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Borkowska J., Borowka A., Antoniewicz A.A., Dzik T., Gastot P., Ko$ciesza A., J6zwiak S.: Rak jas-
nokomorkowy nerki u pacjentki ze stwardnieniem guzowatym — opis przypadku. Urologia Pol., 2006,
59(2), 131-133.

Kaczorowska M., Borkowska J., Domanska-Pakieta D., Kasprzyk-Obara J., Roberts P.S., Dabora S.L.,
Kwiatkwoski D.J., J6zwiak S.: Clinical characteristics of tuberous sclerosis complex in patients with no
TSC1 or TSC2 mutations identified. Neurol. Dziec., 2006, 15 (30), 15-20.

Jurkiewicz E., J6zwiak S., Bekiesinska-Figatowska M., Walecki J., Pakuta-Kos$ciesza I.: Single-voxel
proton spectroscopy of cortical tubers in children with tuberous sclerosis complex. Pol.J.Radiol., 2006;
71(3): 74-717.

Jurkiewicz E., Pakula-Kosciesza 1., Nowak K., Walecki J., Jozwiak S.: Analysis of MRI spectrum
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of brain abnormalities in tuberous sclerosis complex — data from one institution. Pol.J.Radiol., 2007,
72: 56-64.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Grajkowska W., Jozwiak S., Roszkowski M., Chan J., Kwiatkowski D.: Pathology and pathogenesis of
tuberous sclerosis subependymal giant cell astrocytomas. Abstracts from XIII Conference of Polish As-
sociation of Neuropathologist. Folia Neuropathologica, 2005, 43(3), 206.

Jurkiewicz E., J6zwiak S., Walecki J., Pakuta-Kos$ciesza 1., Kasprzyk-Obara J.: Proton magnetic reso-
nance spectroscopy (HMRS) of cortical tubers in children with tuberous sclerosis. Abstracts of 34th an-
nual Meeting of the Child Neurology Society, Los Angeles, 28.09-1.10.2005, p. 40.

Jozwiak S., Kotulska K., Grajkowska W., Larysz-Brysz M., Lewin-Kowalik J.: Is focal cortical dys-
plasia type IIB the focal form of tuberous sclerosis complex? Abstracts of the 10th International Child
Neurology Congress, Montreal, June 11-16, 2006, Neuropediatrics , 2006, 37 (Suppl.1), S121-122.

BorkowskaJ., Jozwiak S., Domanska-Pakieta D., Kaczorowska M., Kotulska K., Szymkiewicz-Dangel J.,
Respondek-Liberska M.: Multiple cardiac tumours as the first symptom of tuberous sclerosis
complex- presentaton of 12 patients. Abstracts of the 7th European Paediatric Neurology Society, 26-29
September 2007, Kusadasi, 2007, 11 (suppl.I), 35.

Kotulska K., Grajkowska W., Jozwiak J., Jozwiak S.: Focal cortical dysplasia with baloon cells and its
relationship with tuberous sclerosis. Abstracts of International Research Symposium Tuberous sclerosis
Complex. Rome, 24-26 May, 2007, p. 8.

Jozwiak S., Tuberous sclerosis: boundaries of the disease. Abstracts of International Research Sympo-
sium Tuberous sclerosis Complex. Rome, 24-26 May, 2007, p. 14.

Wiodarski P., J6zwiak J., Jozwiak S.: Is Erk activation in SEGA tumors a surrogate for LOH? Abstracts
of International Research Symposium Tuberous sclerosis Complex. Rome, 24-26 May, 2007, p. 13.

Zadanie statutowe nr 89/05

Tytul zadania: Leczenie operacyjne zmian rogowki zwyrodnieniowych, pourazowych i pooparze-
niowych z naszyciem blony owodniowej

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Miroslawa Gralek

Celem pracy byto okreslenie przydatno$ci blony owodniowej jako materialu opatrunkowego 1 stymula-
tora procesow nabtonkowania w chorobach powierzchni oka u dzieci.

Material:

W latach 2006-2007 w Klinice Okulistyki u 14 dzieci (6 chlopcow i 8 dziewczynek) w wieku od 3 tygodni
do 16 lat zastosowano btong owodniowa w leczeniu pierwotnych lub wtdérnych zmian chorobowych
rogowki i przylegtych struktur powierzchni oka. Etiologia uszkodzen byta r6znorodna. Wsrdd niemowlat
(5 dzieci), w wieku od 3 tygodni do 0,5 roku, wskazaniem do naszycia blony owodniowej byly zmiany
zwyrodnieniowe rogéwki w nastgpstwie woloocza 1 jaskry wrodzonej z obecno$cia descemetocele oraz
zmiany troficzne we wrodzonym obustronnym braku powiek. W grupie dzieci starszych zastosowano
owodnig u 2 dzieci z keratopatia w jaskrze wtornej w przebiegu anomalii Petersa 1 aniridii, u jednego po
przeszczepie rogoéwki, u 3 po perforacji rogéwki, u 2 dzieci z owrzodzeniami neurotroficznymi rogdwki
w nastepstwie niedomykalnosci szpary powiekowej (po operacji guza mozgu), w jednym przypadku
owodni¢ wykorzystano w leczeniu oparzenia chemicznego oka.

Metody:

Owodnig ludzka pozyskiwano z Krajowego Centrum Bankowania Tkanek 1 Komoérek w Warszawie,
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byta ona przygotowana i przechowywana wg standardowego protokotu S. Tsenga. Z btony owodniowej
o wymiarach 5x5 cm, formowano ptatki naszywane na powierzchni¢ galki, obejmujaca zmieniona
chorobowo rogowke 1 spojowke gatkowa. Modyfikowano techniki przeszczepienia btony owodniowej,
wynikle ze stanu miejscowego. Owodnia stuzyta takze do wypetnienia ubytkdéw rogéwki 1 ksztattowania
zatamkow spojowki. Zabieg przeszczepiania blony owodniowej wykonywano w znieczuleniu ogdlnym.
Przyszywano ja strona nabtonkowa ku goérze. Po naszyciu blony owodniowej stosowano na rogowke
lecznicza soczewke kontaktowa silikonowozelowa (Night & Day) lub wysoce hydrofilna (73% uwod-
nienia). Btona owodniowa pozostawala na powierzchni gatki ocznej do samoistnej resorpcji.

Za pomoca lampy szczelinowej oceniano stan powierzchni oka przed naszyciem owodni i po jej
resorpeji.

Wyniki:

We wszystkich oczach leczonych metoda btony owodniowej, uzyskano wynabtonkowanie rogowki,
przejasnienie zmgtnien i zmniejszenie lub cofnigcie si¢ nowotworstwa naczyniowego.

Whioski:

Przeszczep blony owodniowej jest korzystna metoda leczenia w przypadkach zaburzen powierzchni oka
u dzieci.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Gratek M., Ke¢pa B., Kanigowska K., Niwald A., Klimczak-Slaczka D., Hautz W., Seroczynska M.
Zastosowanie btony owodniowej i soczewek terapeutycznych w leczeniu choréb powierzchni oka u
dzieci.(Use of amniotic membrane and therapeutic contact lenses in the treatment of ocular surface dis-
cease in children),

Zadanie statutowe nr 20/04
Tytul zadania: Ocena ilosci DNA cytomegalowirusa w plynach ustrojowych u noworodkow
Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Anna Dobrzanska

Zadanie statutowe wykonane byto w ramach projektu badawczego zaplanowanego na lata 2004-2007.
Material i metody:

Materiat badawczy stanowity noworodki donoszone oraz wczesniaki hospitalizowane w Klinice Patologii
1 Intensywnej Terapii Noworodka oraz w Klinice Niemowlgcej IP CZD w latach 2004-2006. Wtaczono
do badania 21 noworodkow. Rozpoznanie wrodzonego objawowego zakazenia wirusem cytomegalii
ustalano przed ukonczeniem 21 doby Zycia w oparciu o wyniki badan serologicznych, molekularnych,
laboratoryjnych w powiazaniu z obrazem klinicznym i1 danymi z wywiadu. Wiaczenie do badanej grupy
odbywalo si¢ w oparciu o screening w kierunku wrodzonego zakazenia HCMV z wykorzystaniem testu
immunoenzymatycznego ELISA oraz identyfikacji materiatu genetycznego wirusa z moczu i surowicy
krwi przy pomocy metody PCR jako$ciowej. Po wlaczeniu do grupy badanej, przed zastosowaniem
leczenia przeciwwirusowego gancyklowirem ( GCV) u kazdego noworodka oceniano ilo§¢ DNA cyto-
megalowirusa w plynach ustrojowych (surowica krwi) z wykorzystaniem metody ilosciowej (qPCR).
Po zakoficzeniu leczenia GCV dokonana zostata ponowna ocena ilo§ci DNA wirusa w surowicy krwi.
Wyniki:

W grupie badanej byto 16(76,19%) noworodkéw donoszonych i 5 (23,81%) noworodkéw niedono-
szonych (L 37tc). Populacje badana stanowito 15 dziewczynek i 6 chtopcow. Srednia urodzeniowa masa
ciata wynosita 2750 g + 730,92. Mediana wieku ciazowego w populacji badanej wynosita 39 (33-40)
tygodni. Punktacja w skali Apgar w 1 minucie Zycia wynosifa 8 punktow (1-10 punktow). Droga cigcia
cesarskiego urodzito si¢ 7 (33,33 %) dzieci, a sitami natury 14 (66,67%) dzieci. Wrodzone zakazenie
HCMYV rozpoznawano w populacji badanej $rednio w 11-tej dobie zycia (zakres 2-21).

Posta¢ z zajgciem o$rodkowego ukladu nerwowego rozpoznano u 9 (42,86 %) noworodkdw, postaé
wielonarzadowa zakazenia rozpoznano u 12 (57,14 %) noworodkow. Leczenie GCV rozpoczynano
w populacji badanej w 14 dobie zycia ( zakres 5-52).W grupie badanej $rednia dtugos¢ kuracji GCV
wynosita 27 dni (14-28).
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Przed leczeniem GCV u wszystkich noworodkéw w populacji badanej uzyskano dodatni PCR z krwi
metoda jakosciowa. Metoda ilosciowa dodatni PCR ( qPCR) w surowicy krwi przed leczeniem GCV
uzyskano u 5 noworodkow. U 3 noworodkow uzyskane wartosci wynosity ponizej 600 kopii DNA CMV
w mililitrze, u pozostatych dwoch noworodkow odpowiednio 4210 1 3820 kopii DNA w mililitrze.
U pozostatych 16 dzieci wyniki PCR ilo$ciowych pobranych przed leczeniem GCV byly ujemne.
Po leczeniu przeciwwirusowym GCV u zadnego z pacjentdOw nie obserwowano wzrostu ilosci DNA CMV
w surowicy krwi. Po leczeniu gancyklowirem wartosci qPCR w surowicy krwi byty ujemne u 19 dzieci.
U pozostatych 2 noworodkéw wartosci qPCR w surowicy krwi metoda ilo§ciowa wynosity odpowiednio
1600 kopii/ml i ponizej 600 kopii/ml. Wszystkie dzieci z dodatnimi wynikami badan ilosciowych
(qPCR) zaré6wno przed jak i po leczeniu GCV nalezaty do grupy dzieci z uogélniona postacia zakazenia
HCMV.

Whioski:

Metody ilosciowe (qPCR) moga by¢ przydatne w ocenie skutecznosci leczenia przeciwwirusowego gan-
cyklowirem. W trakcie leczenia obserwowano zmniejszenie ilo§ci wirusowego DNA w surowicy krwi
u noworodkow, ale u wigkszosci pacjentéw pomimo dodatnich wynikéw PCR w surowicy krwi metoda
jakosciowa przed leczeniem, wyniki qPCR rowniez przed leczeniem GCV byly ujemne. Jako$ciowa
metoda identyfikacji materiatu genetycznego cytomegalowirusa w surowicy krwi jest wigc metoda
bardziej czula niz metoda ilosciowa (qQPCR). Z uwagi na powyzsze metoda ilosciowa oceny DNA
CMYV w surowicy krwi u noworodkéw wydaje si¢ by¢ mato przydatna w ocenie skutecznosci leczenia
p/wirusowego GCV. Potrzebne sa dalsze badania w oparciu o wigksza grupg pacjentow z ocena ilosci
DNA cytomegalowirusa w innych plynach ustrojowych u noworodkéw (mocz, ptyn mézgowo-rdze-
niowy) celem ustalenia najbardziej przydatnej metody pozwalajacej monitorowaé skutecznos¢ leczenia
przeciwwirusowego GCV w tej grupie pacjentow.

Publikacje w trakcie opracowywania.

Zadanie statutowe nr 23/04

Tytul zadania: QOcena markerow metabolizmu kostnego u noworodkow urodzonych
przedwczesnie

Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Anna Dobrzanska

Material:

Po uwzglednieniu kryteriow wiaczenia 1 wykluczenia oraz podpisaniu $wiadomej zgody na udziat

w badaniu, zrekrutowano 68 wcze$niakéw. Do grupy kontrolnej zgodnie z kryteriami wiaczono

41 eutroficznych noworodkow, urodzonych o czasie (38-42hbd).

Metody:

W grupie badanej - I badanie w wieku korygowanym odpowiadajacym porodowi o czasie (ok. 40hbd),

II badanie w wieku korygowanym 3miesiace ( ok. 52Hbd). W grupie kontrolnej — I badanie w pierwszych

tygodniach zycia, II badanie w wieku 3 miesigcy.

* analiza danych z wywiadu (wiek ptodowy, masa urodzeniowa ciata, punktacja Apgar, czas mechaniczne;j
wentylacji, czas TPN dieta, podaz witaminy D3 z diety 1 preparatéw farmakologicznych),

* ocena rozwoju fizycznego (pomiary antropometryczne),

* oznaczenia biochemiczne gospodarki wapniowo- fosforanowej (Ca, P, kreatynina we krewi 1 moczu,
fosfataza alkaliczna), poziom6éw metabolitéw witaminy D (250HD - norma:11-54ng/ml), 1,25(OH)2D
- norma:15-70pg/ml), PTH — norma: 11-62pg/ml oraz markeré6w metabolizmu kostnego (markery
ko$ciotworzenia- osteokalcyna (OC), PINP, markery resorpcji kostnej - CTx),

* analiza statystyczna danych (analiza rozktadu, test T studenta dla zmiennych powiazanych
1 niepowiazanych, test Wilcoxona, korelacja Pearsona i rang Spearmana, test Kruskala-Wallisa).
Poziom istotnosci statystycznej przyjgto dla p<0,05.
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Wyniki:
Grupg badana stanowilo 60 wcze$niakow ( 28 dziewczynek , 40 chtopcéw) urodzonych przed
ukonczeniem 33Hbd ( $redni wiek ptodowy 28+2 Hbd), $rednia masa urodzeniowa ciala 1047+309g,
dhugo$¢ urodzeniowa 38+4cm. Wiek metrykalny w dniu I badania 85+20 dni co odpowiada wiekowi ko-
rygowanemu 40 +2 Hbd, wiek metrykalny w dniu II badania wynosit 175dni £20 co odpowiada wiekowi
korygowanemu 3 miesiace. Grupg kontrolng stanowito 41 noworodkéw donoszonych (19 dziew-
czynek, 22 chtopcow), srednia masa urodzeniowa- 3577+447¢g, dlugos¢ urodzeniowa ciata - 55+3cm.
Wiek metrykalny noworodkoéw z grupy kontrolnej w momencie wtaczenia do badania wynosit 15+6dni
(I badanie), a podczas II badania96+7dni podczas II badania.
Sredni poziom 250HD w surowicy krwi w grupie badanej wynosit 46+£31ng/ml w pierwszym
1 47+27ng/ml w drugim badaniu, za§ w grupie kontrolnej odpowiednio 10,5+4ng/ml i 52,4+24ng/ml.
W 3m.z korygowanego w grupie badanej odsetek dzieci z hipowitaminoza (250HD<11ng/ml) wyniost.
4,4%. Prawidtowe poziomy witaminy D (11-54ng/ml) stwierdzano u 60, 3% dzieci a hiperwitaminoz¢
D (250HD>54ng/ml) u 35,5% dzieci. Podobne wyniki uzyskano w grupie kontrolnej, odpowiednio
0%, 55,9%, 44,1%. Srednia podaz witaminy D z preparatéw farmakologicznych i ze wszystkich
zrédel w grupie badanej wynosita odpowiednio (I bad.- 580+3701U i 1040+380IU, II bad.- 360+290IU
1675+£3621U). Podaz witaminy D z preparatow farmakologicznych w grupie kontrolnej w II bad. wynosita
srednio 560+280 IU). Stgzenia PTH w grupie badanej w zalezno$ci od poziomu 250HD (<11ng/ml,
11-54ng/ml, >54ngml) wynosity odpowiednio: 63,2+49pg/ml, 42,3+45pg/ml, 23,4+15pg/ml (p<0,05) .
Poréwnujac wyniki badan biochemicznych w grupie badanej uzyskanych w I i II badaniu stwierdzono
statystycznie istotne rdéznice w stezeniach Ca w surowicy (2,35 vs 2,52mmol/l; p<0,001), Ca w moczu
(2,7 vs 2 mmol/l; p<0,001), wskaznika C/kreatyning (1,2 vs 0,5mg/mg, p<0,001), wskaznika
P/ kreatyning (1,6 vs 1,2 mg/mg, p<0,05), PTH (36 vs 21pg/ml, p<0,001), 1,25(OH)2D (126 vs 105pg/
ml; p<0,001), OC (173 vs 153ng/ml, p<0,02), PINP (6435 vs 3327ng/ml; p<0,001) oraz CTx (0,98 vs
0,87ng/ml; p<0,01). Nie wykazano istotnych statystycznie réznic pomigdzy badaniem I i Il w zakresie
stezenia P w surowicy i moczu, TRP oraz FA. Odnoszac wyniki w grupie badanej do grupy kontrolnej
w I badaniu stwierdzono statystycznie istotne réznice w stezeniach P w surowicy (2,0 vs 2,2mmol/l;
p<0,05), P w moczu (6,7 vs 2,6mmmol/l, p<0,001), Ca w surowicy (2,35 vs 2,54mmol/l, p<0,001), Ca
w moczu (2,7vs 1,3mmol/l; p<0,001), wskaznika C/kreatyning (1,2 vs 0,6mg/mg, p<0,01), wskaznika
P/ kreatyning (1,6 vs 0,8 mg/mg, p=0<0,01), TRP ( 63 vs 96%, p<0,05), PTH (36 vs 20pg/ml, p<0,01),
aktywnosci fosfatazy alkalicznej (533 vs 2631U; p<0,001), 1,25(OH)2D (126 vs 56pg/ml; p<0,001), OC
(173 vs 103ng/ml, p<0,001), PINP (6435 vs 4269ng/ml; p<0,001) oraz CTx (0,98 vs 1,6ng/ml; p<0,001).
Odnoszac wyniki w grupie badanej do grupy kontrolnej II badaniu stwierdzono statystycznie istotne
réznice migdzy grupami jedynie w wartosciach wskaznika C/kreatyning (0,5 vs 0,7mg/mg, p<0,05),
aktywnosci fosfatazy alkalicznej (456 vs 338IU; p<0,001), PINP (3327 vs 2494ng/ml; p<0,001), CTx
(0,87 vs 1,1ng/ml; p<0,001) oraz na granicy istotnosci 1,25(OH)2D (105 vs 93pg/ml; p=0,058).
Stwierdzono istotng statystycznie zalezno$¢ poziomoéw 250HD od podazy witaminy D z preparatow
farmakologicznych w obu badaniach, wspotczynnik korelacji wyniost odpowiednio r= 0,44 1 r = 0,35
(p<0,01). Poziomy 250HD korelowaly rowniez ze stgzeniem OC (r=0,4, p<0,01) ale tylko w I badaniu.
Nie wykazano korelacji pozioméw 250HD z pozostalymi markerami metabolizmu kostnego w obu
badaniach. W I badaniu poziomy 250HD korelowaty z st¢zeniem wapnia w moczu (R=0,31, p<0,05),
wskaznika Ca/kreatyning (R=0,26, p<0,05), wskaznika P/ kreatyning (R=-0,31, p<0,01), TRP (R= 0,38,
p<0,01), aktywnosci fosfatazy alkalicznej (R=-0,3, p<0,05), PTH (R=-04, p<0,001), a nie wykazano
takich zaleznos$ci w badaniu II.
Whioski:
1. Wczesniaki urodzone ponizej 34Hbd znajduja si¢ w grupie ryzyka hiperwitaminozy D.
2. Stezenia PTH moga by¢ przydatnym markerem czynno$ciowym oceny stanu zaopatrzenia
w witaming D u wczesniakow.
3. U wczesniakow urodzonych ponizej 34Hbd w terminie porodu obserwuje si¢ zwigkszony obrot
kostny z istotna przewaga kosciotworzenia z tendencja do zblizania si¢ w czasie trzech miesigcy
do poziomu stwierdzanego u niemowlat urodzonych o czasie.
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Publikacje w piSmiennictwie polskim:
Czech-Kowalska J., Dobrzanska A., Pleskaczynska A., Gruszfeld D., Karczmarewicz E.: Witamin D
status in very low birth weight infants. J Ped Neonatol 2006, 3(1), NT1-5.

Pozostale publikacje w trakcie przygotowania

Zadanie statutowe nr 24/04

Tytul zadania: Ocena zastosowania immunoblottingu we wczesnym rozpoznawaniu tokso-
plazmozy wrodzonej

Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Anna Dobrzanska

Material:

Mimo wstepnych zalozen zebrania grupy 60 pacjentow, wobec sztywnych kryteriow wiaczenia

(jedynie dzieci z ciaz powiktanych pierwotna toksoplazmoza matki), do badania prospektywnego

udato si¢ zakwalifikowaé¢ 21 noworodkow hospitalizowanych w Klinice Patologii Noworodka IP CZD

w latach 2002-2006.

U wszystkich dzieci, w pierwszych 4 tygodniach zycia, poza standardowym oznaczeniem swoistych

przeciwcial T.gondii w klasie IgG 1 IgM, wykonywano poréwnawczy immunoblotting IgG z surowicy

dziecka 1 matki przy uzyciu komercyjnego testu recom Line Toxoplasma gondii IgG firmy Microgen.

Oznaczenia wykonywano w Zaktadzie Mikrobilogii [P CZD.

Metody:

Analizie poddano:

* dane z wywiadu ciazowego matki odnosnie wystgpowania czynnikow ryzyka zrazenia T.gondii (nawyki
zywieniowe, nawyki higieniczne),

* dane z dokumentacji medycznej odnos$nie przebiegu ciazy (ocena wynikoOw swoistych testow
serologicznych T.gondii, analiza USG prenatalnego, stosowana chemioprofilaktyka u cigzarnej,
wystgpowanie limfadenopatii w czasie ciazy),

» dane z dokumentacji medycznej noworodka dotyczace stanu noworodka po porodzie i wynikow
wstepnych badan serologicznych wykonanych po porodzie,

* u wszystkich zakwalifikowanych dzieci wykonano standardowa diagnostyke w kierunku tok-
soplazmozy wrodzonej i porownawczy immunoblotting IgG matka /dziecko podczas pierwszej
hospitalizacji. U 2 pacjentdow immunoblotting IgG powtdrzono dodatkowo w 3 m-cu zycia. Dzie-
ci poddano minimum 12 miesigcznej obserwacji w celu ostatecznego potwierdzenia rozpoznania
wrodzonego zarazenia T.gondii (obecno$¢ swoistych p/cial w surowicy dziecka powyzej 12 m-ca zycia
— ztoty standard rozpoznania).

Wyniki:

W oparciu o testy serologiczne matek w ciazy do badania zakwalifikowano ostatecznie 21 noworodkow

(16 chtopcow i 5 dziewczynek) podejrzanych o wrodzone zarazenie T.gondii.

Do poszczego6lnych grup zakwalifikowano:

e grupa | -11 dzieci (u matek udokumentowana serokonwersja swoistych odczynéw w czasie ciazy:
w /I trymestrze — 7 dzieci, III trymestrze — 4);

e grupa 2 - 5 dzieci ( u matek stwierdzono IgM(+) IgA(+), znaczaco narastajace miano IgG i niska
awidnos¢ IgG);

* grupa 3 —4 dzieci (u matek stwierdzano IgM (+), wysokie miano IgG i powigkszenie szyjnych weztow
chlonnych);

* grupa 4 — 1 dziecko (objawowa toksoplazmoza w okresie noworodkowym, brak badan serologicznych
Z ciazy).

Po 12 miesigcznej obserwacji wrodzona toksoplazmoze potwierdzono ogédtem u 10 dzieci 47,62%:

7 dzieci (63,6%) z grupy 1, 2 dzieci (40%) z grupy 2, 1 dziecka z grupy 4; wykluczono rozpoznanie

u wszystkich dzieci z grupy 3.

Z uwagi realizacjg pierwszej partii zamdwienia wykonano badania u ograniczonej ilosci pacjentow (10):
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z grupy 1- 5 pacjentdw, z grupy 2- 2 pacjentoéw, z grupy 3- 2 pacjentow, z grypy 4 — 1 pacjenta. Pozostate

probki zabezpieczono w Zaktadzie Mikrobiologii IP CZD.

Wstegpna ocena wynikow testow wykazata nakladanie si¢ przeciwcial matczynych i wlasnych dziecka.

W 2 przypadkach pacjentéw z objawowa toksoplazmoza (grupa 1) odpowiedZ na antygeny wczesne

1 pozne byla wybitnie silniejsza niz u matki, co potwierdzilo wstgpna diagnozg.

U 2 pacjentdw z grupy 2 immunoblotting IgG wykonano dodatkowo w 3 miesiacu zycia — porow-

nanie [ 1 II testu wykazato utrate p/ciat swoistych wobec antygenéw pdznych, a wigc wykluczyto proces

chorobowy u dziecka.

Whioski:

1. Na podstawie immunoblottingu IgG wykonanego w pierwszych 4 tygodniach Zycia nie mozna
jednoznacznie wykluczy¢ ani potwierdzi¢ zarazenia u noworodka. W wigkszosci przypadkow,
z uwagi na mozliwo$¢ transmisji przez tozysko p/cial IgG z matki na ptod, wyniki matki i dziecka
pokrywaja sig.

2. W 2 przypadkach powtérzenia immunoblottingu IgG w 3 miesiacu zycia mozna bylo zauwazy¢
dynamike IgG (brak lub znaczne zmniejszenie stg¢zenia IgG wobec antygendéw pdéznych MAG 1
1 SAG1) co pozwolito na wczesniejsze zakonczenie wlaczonego empirycznie leczenia niz mialoby
to miejsce jedynie w oparciu o oceng kolejnych badan serologicznych (3 m-c zycia vs 9 m-c zycia).
Uchronito to pacjentow przed niekorzystnymi dzialaniami farmakoterapii (supresja szpiku: neutrope-
nia, anemia) stosowanej przewlekle w leczeniu toksoplazmozy wrodzonej i zmniejszyto jego koszty.

3. Dotychczasowe wyniki wskazuja na lepsza przydatno$§¢ immunoblottingu IgG w przypadku
powtorzenia badania w 3 miesiacu zycia. Zachgca to do zmiany protokotu badania i wlaczenia
kolejnych pacjentow wedlug poszerzonego schematu. Wobec powyzszego zwracam si¢ z prosba
o przedtuzenie badania do konca 2008 roku.

Publikacje w trakcie przygotowania

Zadanie statutowe nr 90/05

Tytul zadania: Ocena zasobow ustrojowych witaminy D u noworodkow donoszonych w odniesie-
niu do parametrow biochemicznych homeostazy wapniowo- fosforanowej i markerow metabo-
lizmu kostnego

Kierownik zadania: dr n. med. Justyna Czech — Kowalska

Material:
Po uwzglednieniu kryteriow wiaczenia i wykluczenia oraz podpisaniu $wiadomej zgody na udziat
w badaniu, zrekrutowano 41 eutroficznych noworodkéw, urodzonych o czasie (38-42hbd).
Metody
* analiza danych z wywiadu dotyczacych cigzarnej matki, z uwzglgdnieniem suplementacji w witaming
D3 oraz danych z okresu porodu (masa ciata punktacja Apgar),
* | badanie przed rozpoczgciem suplementacji witaminy D3 z preparatow farmakologicznych,
II badanie po ukonczeniu 3miesiaca zycia,
- ocena rozwoju fizycznego (masa ciata dlugos¢) oraz sposobu zywienia, z uwzgl¢dnieniem podazy
witaminy D3 z diety 1 preparatéw farmakologicznych,
- oznaczenia biochemiczne gospodarki wapniowo- fosforanowej (Ca, P, kreatynina we krewi i moczu,
fosfatazaalkaliczna), poziomow metabolitow witaminy D (250HD -norma: 11-54ng/ml), 1,25(OH)2D
- norma:15-70pg/ml), PTH — norma: 11-62pg/ml oraz markeréw metabolizmu kostnego (markery
kos$ciotworzenia- osteokalcyna (OC), PINP, markery resorpcji kostnej - CTx),
* analiza statystyczna danych (analiza rozktadu, test T studenta dla zmiennych powiazanych
1 niepowiazanych, test Wilcoxona, korelacja Pearsona i1 rang Spearmana). Poziom istotno$ci
statystycznej przyjeto dla p<0,05.
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Wyniki:

Grupe badana stanowito 41 noworodkéw donoszonych (19 dziewczynek, 22 chlopcoéw), srednia masa

urodzeniowa- 3577+447g, dhugos¢ urodzeniowa ciata- 55+3cm, punktacja w skali Apgar (8-10 punktow

- 36 noworodkow, 4-7 punktow - 5 noworodkéw). Wiek metrykalny noworodkéw w momencie wiaczenia

do badania wynosit 154+6dni (I badanie), a 96+7dni podczas Il badania.

Przyjmowanie preparatow wielowitaminowych w okresie ciazy przez okres conajmniej 3 miesigcy

z objeciem 3 trymestru ciazy deklarowato 31 matek (75,6%). Srednia dawka dobowa witaminy D3

z tych preparatow wynosita 420 IU.

Dietanoworodkow w I badaniu- 90,2% dzieci karmionych pokarmem kobiecym, 9,8% mieszanka mleczna

poczatkowa ( $rednia dawka witaminy D z mieszanki wyniosta 280 TU/d); II badanie - 79,4% dzieci

karmionych pokarmem kobiecym a 20,6% mieszanka mleczna poczatkowa ($rednia dawka witaminy

D z mieszanki wyniosta 350 TU/d).

Sredni poziom 250HD w surowicy krwi w I badaniu (czyli przed rozpoczeciem podazy witaminy D

z preparatow farmakologicznych) wyniost 10,5+4ng/ml. 24 noworodki (58,5%) miato poziomy ponizej

normy, a pozostate 17 noworodkow (41,5%) w granicach normy, jednak nie przekraczaty one 20ng/

ml. Nie stwierdzono réznic w $rednich st¢zeniach 250HD w zaleznosci od przyjmowania przez

matke preparatow witaminowych (10,28 vs10,35ng/ml; p>0,05) ani diety noworodka. Sredni poziom

250HD w surowicy krwi w II badaniu (czyli po ukonczeniu 3m. z. w trakcie podazy witaminy D z pre-
paratéw farmakologicznych- $rednio 5604280 IU) wyniost 52,4+24ng/ml. U zadnego z noworodkow
nie stwierdzano pozioméw 250HD ponizej dolnej granicy normy (< 1lng/ml), 19 noworodkéw

(55,9%) miato poziomy w granicach normy (z czego tylko 2 noworodki (5,9%) miato poziomy <20ng/

ml),pozostate 15 noworodkow (44,1%) miato poziomy 250HD powyzej normy. Nie stwierdzono roznic

w $rednich stezeniach 250HD w zalezno$ci od diety noworodka (p>0,05).

Poréwnujac wyniki badan biochemicznych uzyskanych w I i II badaniu stwierdzono statystycznie

istotne roznice w stezeniach fosforu w surowicy (2,17 vs 1,98mmol/l; p<0,001), wapnia w moczu (1,26

vs 2,21lmmol/l; p<0,01), aktywnosci fosfatazy alkalicznej (260 vs 3371U;p<0,001), 1,25(OH)2D (54

vs 91pg/ml; p<0,001), OC (103 vs 165ng/ml, p<0,001), PINP (4221 vs 2494ng/ml; p<0,001) oraz CTx

(1,58 vs 1,1ng/ml; p<0,001). Nie wykazano istotnych statystycznie réznic pomigdzy badaniem I i II

w zakresie stgzenia wapnia we krwi, stezenia fosforu w moczu, wskaznika Ca/kreatyning, P/kreatyning,

TRP oraz PTH.

Analizie poddano rowniez korelacje st¢zenia 250HD z pozostalymi parametrami gospodarki Ca-P, PTH,

markerami metabolizmu kostnego oraz podaza witaminy D. Stwierdzono istotng statystycznie zalezno$é

pozioméw 250HD i stezenia fosforu w surowicy (r=-0,43, p<0,001), wapnia w moczu (R=0,27,
p=0,02), 1,25(OH)2D (r=0,68, p<0,001), OC (r=0,66, p<0,001), CTx (r=-0,44, p<0,001), PINP (r=-0,56,
p<0,001), podaza witaminy D z suplementéw (r=0,83, p<0,001). Analizie poddano réwniez korelacje
stezenia markerow metabolizmu kostnego z pozostatymi parametrami. Istotna statystycznie zaleznos¢

wykazano w zakresie: korelacji OC i fosfatazy alkalicznej (1=0,34, p<0,01), oraz podazy witaminy D

z suplementéw (r=0,65, p<0,001), korelacji CTx i fosfatazy alkalicznej (r=-0,32, p<0,01), fosforu w

surowicy (r=0,35, p<0,01), oraz podazy witaminy D z suplementow (r=-0,45, p<0,01) oraz korelacji

PINP i fosforu w surowicy (r=0,44, p<0,01), wapnia w moczu (R=-0,39, p<0,001), PTH (R=0,32,

p<0,01), oraz podazy witaminy D z suplementéw (r=-0,56, p<0,001).

Whioski:

1. U donoszonych noworodkéw w pierwszych tygodniach zycia zasoby ustrojowe witaminy D sa
niewystarczajace pomimo suplementacji witaminy D u matek w okresie ciazy i wskazuja na potrzebe
rozpoczgcia suplementacji od pierwszych dni Zycia.

2. Suplementacja witaminy D w dawkach przekraczajacych zalecane 400 IU/dobg niesie ryzyko hiper-
witaminozy D.

3. Oznaczenia PTH w okresie noworodkowym nie sa dobrym markerem czynno$ciowym oceny
niedoboréw witaminy D.

4. Ocena wydalania wapnia z moczem moglaby by¢ posrednim prostym testem wskazujacym na zasoby
witaminy D.
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5. Wykorzystanie markeréw metabolizmu kostnego w diagnostyce uktadu szkieletowego u noworodkow
1 niemowlat wymaga dalszych badan.

Publikacje w trakcie przygotowania

Zadanie statutowe nr 30/04

Tytul zadania: Badanie bezpieczenstwa steroidow wziewnych w astmie oskrzelowej u dzieci
- ocena wplywu lekow na sklad ciala i tempo wzrostu.

Kierownik zadania: dr med. Ewa Najberg, prof. dr hab. med. Janusz Ksigzyk

Astma oskrzelowa jest najczgstsza przewlekta choroba zapalng uktadu oddechowego u dzieci. Podstawa
jej leczenia sa steroidy, podawane droga inhalacyjna. Preparaty te wykazuja duza skuteczno$¢ kliniczna,
dobrze kontroluja przebieg choroby i poprawiaja rokowanie. Jednak wchlanianie tych lekow z drog
oddechowych 1 przewodu pokarmowego do krwi moze wywotywaé niepozadane dziatania ogol-
noustrojowe. Dlatego przewlekte podawanie steroidow, szczegdlnie u matych dzieci budzi pewne
kontrowersje.

Zaplanowano badania celem oceny wplywu steroidoterapii wziewnej na organizm rozwijajacego si¢

dziecka.

Badania prowadzono w Poradni Alergologicznej i Klinice Pediatrii IP CZD po uzyskaniu zgody Komisji

Biotycznej 1 wyrazeniu pisemnej zgody przez rodzicow.

Do badan zakwalifikowano 50 dzieci (28 chtopcéw 1 22 dziewczynek) w wieku 5-12 lat z rozpoznana

astma oskrzelowa, u ktorych nie stosowano wczesniej przewlektej terapii steroidami wziewnymi.

Badania prowadzono w 2 grupach:

* dzieci leczone steroidami wziewnymi — budesonid

* dzieci leczone innymi lekami przeciwastmatycznymi (singulair, salbutamol) jako grupa kontrolna

Steroidy podawano w inhalatorach proszkowych lub ci§nieniowych ze spejserem w dawce przewlektej

200-400pg/dobg. Dawki wigksze (800ug) stosowano tylko w okresie zaostrzen choroby, nie diuzej

niz 6 dni.

Badania profilu bezpieczenstwa obejmowaty:

* badanie tempa wzrastania — przy pomocy stadiometru

* badania antropometryczne - pomiary faldow skérno-thuszczowych

* badanie procesOw tworzenia i resorpcji kosci— ocena markerow w surowicy krwi (stgzenie osteokalcyny
1 CPX)

* badanie densytometryczne DEXA metoda absorpcjometrii promieniowania o podwdjnej wiazce
energetycznej — ocena ggstosci mineralnej kosci (BMD w g/cm?) catego ciata i odcinka ledzwiowego
krggostupa z okresleniem wskazZnika z-score, celem oceny ryzyka osteopenii i osteoporozy

* pomiar sktadu ciata metoda BIA, oparta na pomiarze oporu tkanek wobec pradu zmiennego

* oznaczenie poziomu parathormonu w surowicy krwi

* ocena miejscowych objawow niepozadanych, zwigzanych z osadzaniem lekéw w jamie ustnej

Badania wykonywano wyjsciowo, przed wprowadzeniem leczenia oraz po 6 1 12 miesigcach terapii.

Ostatecznie z poczatkowej grupy 50 dzieci, u 44 (26 chlopcow i 18 dziewczynek) wykonano wszystkie

zaplanowane badania.

We wstepnej analizie wynikow przeprowadzonych badan nie wykazano negatywnego wptywu steroidéw

wziewnych na tempo wzrastania. Nie stwierdzono niepozadanych objawow miejscowych (chrypki,

grzybicy jamy ustnej, dysfonii), zwiazanych z osadzaniem steroidow w gornych drogach oddechowych.

U 10 dzieci z grupy steroidowej i u 3 z grupy kontrolnej stwierdzono obnizona ggsto§¢ mineralna kosci,

ale nalezy zaznaczy¢, ze nieprawidtowe BMD obserwowano juz w pierwszych pomiarach wyjsciowych

1 nie wykazano pogorszenia tych parametrow w badaniach kontrolnych.

Wszystkie wyniki badan zostana poddane dokladnej analizie statystyczne;.

Brak publikacji
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Grant wewnetrzny nr S92/2004

Tytul grantu: Otylos¢ prosta u dzieci i mlodziezy- ocena czynnikow ryzyka i zaburzen gospodarki
weglowodanowej oraz proba leczenia insulinoopornosci

Kierownik grantu: lek. med. Agnieszka Rudzka-Kocjan, prof. dr hab.n med. Janusz Ksiazyk

Material:

Ponad 50 dzieci z otyto$cia prosta.

Metody:

* badania antropometryczne (wskaznik BMI, WMC, WHR, Cole’a, MAMA i MAFA)

* oznaczenia: adiponektyny, leptyny, rezystywny, glukozy, insuliny, cholesterolu, trojglicerydow.

* ocena wskaznika HOMA, wskaznika aterogennosci.

Uzyskane wyniki:

1. Wskaznik WMC najlepiej koreluje ze wszystkimi parametrami biochemicznymi oprocz wysokosci
poziomu trojglicerydéw we krwi. Swiadczy to o tym, ze jest to najbardziej czuta metoda z dotychczas
stosowanych do oceny stanu odzywienia dla dzieci.

2. Wskaznik WHR (talia/biodra) nie koreluje z zawartos$cia tkanki thuszczowej u dzieci.

3. Wskazniki BMI i Cole’a dobrze koreluja z poziomem insuliny we krwi na czczo i wskaznikiem
insulinooporno$ci HOMA.

4. Stezenia adiponektyny sa nizsze u otylych z nieprawidlowym metabolicznym wskaznikiem
insulinoopornosci, jakim jest wskaznik TG/HOL i sa odwrotnie proporcjonalne do poziomu TG
1 wskaznika TG/HOL szczegdlnie u dzieci z insulinoopornoscia

5. U otylych pacjentéw z insulinooporno$cia st¢zenia leptyny rosna wprost proporcjonalnie do stopnia
otytosci. W grupie pacjentéw bez insulinoopornosci stezenia leptyny rosna wraz ze wzrostem HOL-
cholesterolu.

6. Stezenia rezystyny rosng wprost proporcjonalnie do wzrostu i masy ciata, a odwrotnie
proporcjonalnie do poziomoéw TG 1 TG/HDL u dzieci z nieprawidlowym metabolicznym wskaznikiem
insulioopornosci.

7. Kluczowe elementy zespolu metabolicznego: insulinooporno$¢ i dyslipidemia sa bardzo czgstym
powiktaniem otylosci prostej u dzieci.

8. Insulinoopornos¢ u dzieci otytych narasta wraz ze zwigkszeniem stopnia otytosci.

9. Wyjasnienie patomechanizmoéw bioracych udziat w rozwoju powiklan metabolicznych otytosci
u dzieci z uwzglednieniem roli kolejnych adipocytokin wymaga dalszych szczegdtowych 1 prospek-
tywnych badan na duzych grupach pacjentow.

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Arasimowicz E., Grabowska-Pyrzanowska M., Szarras-Czapnik M., Rudzka-Kocjan A., Lecka-Ambro-
ziak A., Ginalska-Malinowska M., Ksiazyk J., Syczewska M., Zalezno$¢ miedzy wskaznikami antropo-
logicznymi, a biochemicznymi w otytosci prostej. Standardy Medyczne 2007;4:257-260.

Rudzka-Kocjan A., Szarras-Czapnik M., Ksiazyk J., Ginalska-Malinowska M. Ocena adipocytokin
u dzieci z otyto$cia. Standardy Medyczne 2007;4:287-292.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Lecka A., Rudzka-Kocjan A., Szarras-Czapnik M., Janas R., Ksiazyk J.B., Ginalska-Malinowska M.:
Ocena korelacji pomigedzy stgzeniami adipocytokin a wyktadnikami insulinoopornos$ci i aterogennosci
u dzieci i mlodziezy z otyloscia prosta w zalezno$ci od stadium pokwitania. Klinika Pediatryczna
2007;Numer Zjazdowy 141. XXIX Zjazd PTP 24-26.05.2007 L6dz.

Lecka A., Rudzka-Kocjan A., Szarras-Czapnik M., Janas R., Ksiazyk J.B., Ginalska-Malinowska M.:

Correlation of adipocytokine levels to insulin resistance and dyslipidaemia in obese children and adoles-
cents in relation to pubertal stage. Horm Res 2007(suppl 1):124. 46 Annual Meeting of the ESPE
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Zadanie statutowe nr 92/05

Tytul zadania: Ocena specyficznosci badan przesiewowych shuchu wykonywanych u noworodkow
w ramach ,,Programu Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu Noworodkow w Polsce”
Kierownik zadania: dr n. med. Katarzyna Iwanicka — Pronicka

Poradnia Audiologiczna Instytutu ,,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” pelni w Programie
Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu u Noworodkow (PPPBSuN), ktéry ma tréjpoziomowa
strukturg, rolg osrodka II-go i III-go poziomu. W Poradni badane sa niemowlgta kierowane z osrodkow
I-go poziomu, czyli z oddziatéw noworodkowych, gtéwnie wojewddztwa mazowieckiego.

Codzienne obserwacje wskazywaty, ze duza liczba niemowlat kierowanych z oddziatow noworodkowych
do diagnostyki audiologicznej ma wynik fatszywie dodatni.

Celem pracy byla analiza procesu diagnostycznego przyjmowanych w Poradni Audiologicznej
niemowlat kierowanych z powodu nieprawidtowego wyniku badania przesiewowego, wykonywanego
metoda TEOAE. Uwzglednione parametry obejmowaty: zglaszalno$¢ pacjentow do dalszej diagnostyki
z uwzglednieniem zaleznos$ci od otrzymanych wynikow, czuto$¢ i swoistos¢ metod TEOAE, DPOAE,
analiz¢ postawionych rozpoznan.

Zbadano 1764 niemowlgta bez czynnikow ryzyka uszkodzenia shuchu, w wieku od 1 — 6 miesigey, ki-
erowanych z powodu nieprawidlowego wyniku badania przesiewowego jednego lub obojga uszu.
Diagnostyka pacjentdw obejmowata: otoskopig, badania dodatkowe: DPOAE, Al i BAO. U pacjentéw
z nieprawidlowymi wynikami wykonano badanie ABR, w przypadku nie zarejestrowania odpowiedzi pnia
modzgu ASSR. Do analizy statystycznej uzyto testy chi-kwadrat, wskazniki Czupurowa i V-Cramera.
Sposrod 1764 badanych dzieci, po badaniu DPOAE prawidtowe wyniki uzyskano u 998 (56,5 %).
Z pozostatej grupy 766 pacjentow (43,5 %) do dalszej diagnostyki zglosito si¢ 512 dzieci (66,8 %).
Niedostuch rozpoznano u 449 pacjentéw (25 %), w tym u 320 obustronny (71 %), au 129 jednostronny
(29 %). Posta¢ zmystowo-nerwowa niedostuchu stwierdzono u 274 pacjentow (61 %), przewodzeniowa
u 161 (35,8 %), mieszang u 14 (3,1 %). Czulos¢ ogolnopolskiego PPPBSuN okreslono na poziomie
94,45 %, swoisto$¢ na poziomie 95,08 %. Natomiast z perspektywy pracy Poradni czutos¢ badan:
TEOAE wynosi 94,5 %, DPOAE - 94,4 %, specyficzno$¢ TEOAE 36,9 %, DPOAE 79,7 %.
Funkcjonowanie Programu w Polsce pozwala na interwencj¢ diagnostyczno-terapeutyczna u niemowlat
przed 6 miesiacem zycia. Parametry czulo$ci i specyficznosci ogdlnopolskie PPPBSuN sa wysokie.
Niska warto$¢ specyficznosci w osrodku II poziomu wymaga szczegdtowej analizy pracy osrodkow
I poziomu i przeprowadzenia analizy kosztéw. Zglaszalno$¢ do diagnostyki metoda ABR i ASSR
jest wyzsza w grupie pacjentdw z obustronnie nieprawidtowym wynikiem TEOAE, niz w jednostron-
nie; w tej grupie postawiono wigcej rozpoznan uszkodzenia stuchu niz w grupie z nieprawidtowym
wynikiem badania jednego ucha.

Szczegotowe dane, ktore przeanalizowano, ujeto w tabelach

Tab. 1
Pacjenci zakwalifikowani do drugiego etapu badan, diagnostyki metoda ABR. Wyniki badania DPOAE
w odniesieniu do wynikéw TEOAE w oddziale noworodkowym

DPOAEUL - K DPOAEUL - K DPOAEUP - K Suma
iUP-K iUP-N iUL-N
TEOAEUL - K
TUP-K 434 34 21 489
TEOAEUL - K, UP 5 124 ¢ 145
-N
TEOAEUP - K, UL - 5 "7 13
-N
Suma 462 160 144 766

UL - ucho lewe, UP — ucho prawe, K - wynik nieprawidlowy, N - wynik prawidlowy
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Tab. 2
Zglaszalno$¢ pacjentdow z nieprawidtowym wynikiem badania DPOAE do diagnostyki metoda ABR.

Pacjenci zglaszajacy si¢ o o o
o (Hopisye 344 (75,8 %) 168 (50,9 %) 512 (66,8 %)

Tab. 3
Ogolna charakterystyka postawionych rozpoznan.

Zmystowo-nerwowy 212 (47,2 %) 62 (13,8 %) 274 (61 %)

Mieszany 13 (2,8 %) 1 (0,2 %) 14 (3 %)

Tab. 4
Rozpoznania postawione u pacjentéw z nieprawidtowym wynikiem TEOAE obojga uszu. Tabela
przedstawia rozpoznania w zalezno$ci od wyniku badania DPOAE w pierwszym etapie diagnostyki.

Liczba pacjentow 434 pc;. 21 pcj 34 pcj

J ednostronny niedostuch 12 1 0 13
przewodzeniowy
Jednostronny niedostuch odbiorczy 9 0 3 12
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Tab. 5
Rozpoznania postawione u pacjentéw z nieprawidlowym wynikiem TEOAE jednego ucha.

Obustronny
niedostuch

przewodzeniowy

Obustronny
niedostuch
odbiorczy

Suma 4 55 5 60 124

Dla przejrzysto$ci w powyzszej tabeli nie ujgto 8 pacjentow z odwrotnymi wynikami badan TEOAE
1 DPOAE, poniewaz nie postawiono u nich rozpoznania niedostuchu.

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Iwanicka-Pronicka K., Radziszewska-Konopka M., Wybranowska A., Churawski £.: Analiza czulo$ci
1 swoisto$ci ogdlnopolskiego Programu Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu u Noworodkow,
Otolaryngologia Polska 2008;LXIII(1):in press
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Zadanie statutowe nr 93/2005

Tytul zadania: Ocena parametrow biochemicznych homeostazy wapniowo- fosforanowej i me-
tabolizmu kostnego oraz statusu kostnego i mig¢Sniowego u dzieci w okresie pokwitaniowym
ze ztamaniami w wywiadzie

Kierownik zadania: dr n. przyr. Elzbieta Karczmarewicz

Material:

Do badan wtaczono 34 pacjentow (15 dziewczynek i 19 chtopcéw) w wieku 8,2-16,9 lat ze ztamaniami

w wywiadzie (2-3 zlamania niskourazowe w ciagu ostatnich 2 lat). Z badan wykluczono pacjentow

wedtug nastgpujacych kryteriow

* zespot wad wrodzonych, wady uktadu kostnego, moczowego, przewodu pokarmowego.

» wrodzone zaburzenia metaboliczne, zaburzenia endokrynologiczne.

* niewydolnos¢ watroby lub nerek, cholestaza.

* terapia Luminalem, heparyna itp.

U zrekrutowanych pacjentow przeprowadzono nastgpujace badania:

1. Oceng sposobu zywienia z uwzglednieniem podazy kalorii, biatka, wapnia, fosforu i witaminy D3
(metoda trzydniowego notowania jadtospisoOw oraz ankieta do oceny czgstosci spozycia produktéw
mlecznych) oraz oceng wysitku fizycznego.

2. Oceng gospodarki Ca-P, metabolizmu kostnego przed i po 3 miesigcach terapii na podstawie
pomiarow:

- podstawowych parametréw biochemicznych homeostazy Ca-P (Ca, P, kreatynina - w surowicy
w moczu, z wyliczeniem wydalania wapnia i fosforu z moczem na podstawie wskaznika
Ca/kreatyning, P/kreatyning, TRP).

- stezenia metabolitéw witaminy D3 w surowicy (250HD, 1,25(OH)2 D) i PTH.

- stezenia markerow metabolizmu kostnego w surowicy: CTX, OC, PINP oraz IGF.

3. Ocenastatusukostnego imig$niowego (BMD, BMC, geometrii kosci przedramienia oraz wytrzymatosci
mechanicznej, masy migsniowej) przeprowadzono przy pomocy badan densytometrycznych (DEXA)
1 tomografii komputerowej (pQCT) przed i po 1 roku terapii — badania przed rozpoczgciem leczenia
wykonano u 34 pacjentow a po 1 roku terapii u 16 pacjentow.

Wyniki:

Zakonczono rekrutacjg pacjentow a wyniki badan wprowadzono do bazy danych. Trwaja przeliczenia

parametréw sktadu ciata, parametrow iloSciowej metody ultradzwigkowej oraz pQCT na wartosci

antropometryczne.

Wdrozono i zweryfikowano automatyczna metodg oznaczania 25(OH)D dla potrzeb pediatrycznych.

Opracowano réwniez algorytm standaryzacji r6znych metod oznaczania 25(OH)D wzgledem ztotego

standardu (MS-LC) w oparciu o system kontroli jakosci DEQAS.

56% pacjentéw ze ztamaniami w wywiadzie wykazywato zaopatrzenie w witaming D na poziomie

niedoboru i deficytu. Interwencja zalecanymi obecnie dawkami witaminy D (200-400IU) nie miala

wplywu na poziom zaopatrzenia w witaming D, oraz parametry metabolizmu kostnego. Wykazano,
ze PTH jest czulym parametrem dynamicznym oceny zaopatrzenia organizmu w witaming D. Analiza
pozostatych wynikow jest w trakcie opracowywania.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Karczmarewicz E., Skorupa E., Lukaszkiewicz J., Kryskiewicz E., Rowinska E., Pronicka E.,
Lorenc R.S.: Analytical and clinical validation of the 250H vitamin D assay for the LIAISON®
automated analyzer in serum pediatrics samples. — w przygotowaniu do druku w J Clin Endocrin Metab

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Karczmarewicz E., Lukaszkiewicz J., Skorupa E., Lorenc R.S.: Standardy oznaczen 25-hydroksywita-
miny D, - przyjete do druku w TERAPIA kwiecien 2008
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Wojcik M., Karczmarewicz E, Lorenc R.S.: 1,25(OH)2 D3 — znaczenie w metabolizmie czlowieka,
wspotczesne metody oznaczania - przyj¢te do druku w TERAPIA kwiecien 2008

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Karczmarewicz E., Lukaszkiewicz J., Skorupa E., Kryskiewicz E., Lorenc R.S.: Standardization of 25-
hydroxyvitamin D measurements by two automated methods using mass spectrometry liquid chroma-
tography (MS-LC) DEQAS data as gold standard.— plakat do prezentacji na zjezdzie ASBMR

Zadanie statutowe nr 94/05

Tytul zadania: Okreslenie przydatnosci metody densytometrii dwuwiazkowej (DXA) do oceny
masy i gestosci tkanki kostnej u noworodkow donoszonych i wezesniakow

Kierownik zadania: dr n. med. Pawel Pludowski

Skrocenie okresu szczytowej akumulacji wapnia i fosforu w kosciach w trzecim trymestrze ciagzy moze
prowadzi¢ do znacznych deficytow w zakresie mineralizacji tkanki kostnej noworodkéw urodzonych
przedwczesnie. Celem pracy byta densytometryczna ocena stopnia deficytow tkanki kostnej u noworod-
kéw urodzonych przedwcezesnie wzgledem noworodkéw donoszonych.

Materialy i metody:

Przy uzyciu metody DXA (Prodigy, GE Healthcare) wykonano badania calego szkieletu w grupie 51
wczesniakow z Polski (31 chlopcdéw) z urodzeniowa masa ciata 968g+284 oraz w grupie 74 noworod-
kow donoszonych z Hiszpanii z urodzeniowa masa ciala 3199g+530. W grupie wczesniakow badania
DXA wykonano w terminie zblizonym do terminu porodu o czasie (40Hbd), za$§ w grupie noworodkdéw
donoszonych w pierwszych 3 tygodniach zycia. Ocenie poddano ggsto$¢ (TBBMD; g/cm?2) oraz masg
(TBBMC; g) tkanki kostnej catego szkieletu.

Wyniki:

W dniu badania DXA grupe wczesniakdw charakteryzowata istotnie nizsza masa ciata (2694g+418;
p<0.0001) oraz dtugos¢ ciata (46.8cm=2.7; p<0.0001) wzgledem odpowiednich warto$ci odnotowanych
u noworodkéw donoszonych. W grupie wczesniakow $rednie wartosci ggstosci (TBBMD) 1 masy
(TBBMC) tkanki kostnej wyniosty: 0.181+0.04 i 46.8+12.4, odpowiednio i1 byly statystycznie istotnie
nizsze niz obserwowane w grupie noworodkow donoszonych: 0.240+0.05 (p<0.0001) i 106.9£19.0
(p<0.0001), odpowiednio.

Whioski:

Noworodki urodzone przedwczes$nie, w poréwnaniu do donoszonych, moga mie¢ podwyzszone ryzyko
ztamania niskoenergetycznego, jako konsekwencj¢ znacznych deficytéw w zakresie ggstosci i masy
tkanki kostne;j.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Phudowski P., Czech-Kowalska J., Del Rio L., Di Gregorio S., Vicente P., Dobrzanska A., Lorenc R.:
Bone mass, density and body composition in preterm and full-term born children-preliminary results.,
Bone 2007 Vol. 40 nr 6 suppl. 1 s. S71

Di Gregorio S., Del Rio L., Pludowski P., Czech-Kowalska J., Dobrzanska A., Vandenbulcke K., Lorenc R.:
J. Performance of the Lunar infant total body software in newborns and preterm infants. Bone Miner.
Res. 2005 Vol. 20 suppl. 1 s. 302

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Ptudowski P., Czech-Kowalska J., Del Rio L., Dobrzanska A., Lorenc R.: Densytometryczna ocena
uktadu szkieletowego u noworodkow urodzonych przedwczes$nie oraz donoszonych. Standardy Med.
2007 T.4 nr 3 5. 317-321
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Czech-Kowalska J., Dobrzanska A., Ptudowski P.: Badania densytometryczne w diagnostyce osteopenii
wczesniakow, Standardy Med. 2007 T. 4 nr 3 s. 300-304

Zadanie statutowe nr 146/06

Tytul zadania: Ocena wartosci diagnostycznej metody pomiaru potencjalu blonowego mitochon-
driow (AY) w zaburzeniach funkcji lancucha oddechowego u dzieci

Kierownik zadania: dr n.przyr. Elzbieta Karczmarewicz

Celem pracy byla ocena warto$ci diagnostycznej pomiaru potencjatu blonowego mitochondriow (AY)
z uzyciem sondy fluorescencyjnej jako czynno$ciowego wskaznika dysfunkcji mitochondriéw w fibro-
blastach bioptatow skory.

Material:

Materiat stanowito 8 linii komodrkowych fibroblastow (3 kontrolne od zdrowych wolontariuszy

1 5 pacjentéw podejrzanych o cytopatie mitochondrialne) wyhodowanych do rutynowych badan diag-

nostyki cytopatii mitochondrialnych i zabankowanych w IP CZD. Kazda lini¢ komérkowa rozhodowano

do ilo$ci 100 milionow komorek.

Metody:

1. Hodowle fibroblastow. Fibroblasty z bioptatow skornych hodowano w medium Dulbecco’s (DMEM)
z dodatkiem L-glutaminy i pirogronianu (Sigma) oraz 15% (v/v) ptodowej surowicy cielecej (Hungar-
pol, Budapest, Hungary) w atmosferze powietrza, z CO2 (95:5, v/v) w temperaturze 37°C, wymieniajac
medium, co 2 dni. Czas trwania hodowli 80 milionéw fibroblastow wynosi okoto 8-10 tygodni (ilo$¢
pasazy nie przekracza 7).

2. Oznaczanie aktywnosci enzymatycznej kompleksow tancucha oddechowego mitochodriow w fibro-
blastach skory. Fibroblasty sonifikowano w 9 objgtosciach 10mM buforu fosforanowego pH 7,4. Ho-
mogenaty wirowano przez 15 minut przy 1000xg. W uzyskanych supernatantach oznaczano aktywno$¢
syntazy cytrynianowej, kompleksow tancucha oddechowego mitochondriéw (LILIILIV,II+III) oraz
zawartos¢ biatka niekolagenowego. Wyniki wyrazano jako procent aktywnosci syntazy cytrynianowej
mierzonej w nanomolach przeksztalconego substratu na minutg, na miligram biatka niekolagenowego
(nmol/min/mg biatka).

* syntaza cytrynianowa. Aktywno$¢ mierzono w obecnosci DTNB, przy dtugosci fali 412nm, po doda-
niu szczawiooctanu jako substratu.

» kompleks I (oksydoreduktaza NADH-ubichinon, E.C.1.6.99.3). Utlenianie NADH przez kompleks
I mierzono z wykorzystaniem decylubichinonu jako akceptora elektronow. Mieszanina reakcyjna
o sktadzie - 35mM bufor fosforanowy pH 7,5, SmM MgCI2, 1,8mM NaCN, zawiera 0,25% BSA,
0,002% antymycyny i 0,1mM decylubichinonu. Reakcj¢ zapoczatkowano dodaniem 0,225mM
NADH. Mierzono spadek absorpcji wiasciwy dla utlenienia NADH przy dtugosci fali 340nm.

» kompleks II (oksydoreduktaza bursztynian-ubichinon, E.C.1.3.99.1). W pomiarze wykorzystano
redukcje 2,6mM DCIP w obecnosci 16mM bursztynianu; przy dlugosci fali 600 nm. Mieszanina
reakcyjna zawiera 50mM bufor fosforanowy pH 7,5, 1,5mM NaCl, 0,092mM DCIP, ImM PMS.

* kompleks III (oksydoreduktaza ubichinon - cytochrom ¢, E.C.1.10.2.2.). Mierzono utlenienie zredu-
kowanego decylubichinonu przez kompleks III z wykorzystaniem cytochromu c jako akceptora
elektrondéw. Zredukowany decylubichinon uzyskano inkubujac w 37 OC 3mg decylubichinonu roz-
puszczonego w 393 mikrolitrach DMSO z 72 mikrolitrami nasyconego dwutionianu. Mieszanina
reakcyjna o sktadzie 35mM bufor foforanowy pH 7,5, SmM MgCl2, 1,8mM NaCN, zawiera 0,25%
BSA, 0,125mM cytochrom c, 0,05mM rotenon.

 kompleks IV (oksydaza cytochromu ¢, E.C.1.9.9.1). Aktywnos$¢ oksydazy cytochromu ¢ oznaczano
metoda spektrofotometryczna stosujac 1% cytochrom ¢ w 10mM buforze fosforanowym pH 7,0.
Cytochrom c zredukowano przy pomocy dwutionianu i doprowadzono pH do wartosci 7,0.

* kompleks I+III (oksydoreduktaza bursztynian - cytochrom c). Mieszanina reakcyjna zawierata
55mM bufor fosforanowy pH 7,5, 0,mM NaCN, 0,1mM cytochrom c. Reakcj¢ zapoczatkowac przez
dodanie bursztynianu. Liniowy wzrost absorpcji §ledzono przy dlugosci fali 550nm.

157



* biatko niekolagenowe oznaczy¢ metoda Lowry, po wytraceniu biatka kolagenowego 0,005 N NaOH
1 odwirowaniu (10 min przy 600xg). Wszystkie pomiary dokonywano w 30°C, w koncowej objgtosci
Iml, za pomoca spektrofotometru Hitachi U-2000, wyposazonego w program komputerowy do ba-
dania kinetyki enzymatycznej (Hitachi Instruments, Inc.1991).

Jako codziennej migdzyoznaczeniowej kontroli laboratoryjnej uzywano migsnia brzuszatego pobra-

nego od 3-miesigcznych szczurow rasy Wistar-outbred (hodowanych zgodnie z NIH Guide for the

Care and Use of Laboratory Animals), pozbawionych uprzednio dostgpu do paszy przez 24 godziny.

3. Oznaczenia potencjatu btonowego mitochondriow (AY) przeprowadzono z uzyciem sondy fluo-
rescencyjnej, safraniny (Lech Wojtczak, Mariusz R. Wigckowski and Peter Schonfeld, Proto-
nophoric Activity of Fatty Acid Analogs and Derivatives in the Inner Mitochondrial embrane:

A Further Argument for the Fatty Acid Cycling Model, ARCHIVES OF BIOCHEMISTRY AND
BIOPHYSICS Vol. 357, No. 1, September 1, pp. 76—84, 1998) na spektrofluorymetrze Shimadzu
(Kyoto, Japan) Model RF 5000 przy 495nm i 586nm emisji w Zakladzie Biochemii Komorki
Instytutu Biologii Dos§wiadczalnej PAN im. M. Nenckiego w Warszawie.

* komorki trypsynizowano 5 min w inkubatorze.

* ptukano raz w PBS.

* osad komorek zawieszano w 3 ml medium inkubacyjnego [160mM KCI, 1mM, MgCl2, 0,5mM
EGTA, 50mM Tris-HCIl, pH 7.4], zawierajacego substraty dla kompleksu I -30ul glutaminian/
jablczan (0.5M/0.5M) 1 8uM Safranine O.

* w momencie startu zapisu fluorescencja wynosita okoto 110-115 i:

« indukcja przepuszczalno$ci blony komoérkowej dla safraniny— dodanie 8ul 1% digitoniny. Komorki
uprzepuszczalnialy si¢ 1 sonda wchodzita do mitochondridow w zaleznos$ci od wielkosci potencjatu.
Na fluorymetrze widzimy to jako spadek.

* dodanie 5ul rotenonu — inhibitor kompleksu I — potencjat po czg$ci spada, bo mitochondria nie moga
wykorzystywa¢ kompleksu I do pompowania protonow, ale jeszcze sa dostgpne endogenne substraty
na kompleks II. Normalnie mitochondria maja trzy miejsca wypompowywania protonow — kompleks
I, I11, 1 IV. Po rotenonie aktywne zostaja tylko III i IV. Substraty pochodza z kompleksu II.

* dodanie 30pl bursztynianu — substrat kompleksu II — przeplyw elektronéw z kompleksu II
na kompleks III i IV juz nie jest limitowany przez ilo$¢ substratu na kompleks II.

* dodanie 5pl antymycyny A — inhibitor kompleksu III — potencjal spada do zera. Brak substratow
na kompleks IV.

* dodanie 2pul TMPD (30mM) — substrat na kompleks IV — TMPD po utlenieniu robi si¢ niebieski
co powoduje zmiang fluorescencji (spadata).

* dodanie 2ul askorbinianu (0.5M) — redukowato TMPD (zmienial barweg na lekko brazowa)
1 fluorescencja wracata do poziomu wyj$ciowego.

Wyniki:

Na podstawie badan aktywnosci enzymatycznej kompleksow tancucha oddechowego mitochondriow
w migsniach pacjentow (przypadki 4-8) postawiono podejrzenie cytopatii mitochondrialnej
z uposledzeniem funkcji komplekséw I, [+1V, IV (Tabela 1).

Tab. 1
, Pacjent
Kompleks lancucha oddechowego
w mie¢sniach Pie. Pol. | Ku.OlL8 | Wie. | Wie. Wartosci
San.5 | Bar.6 Mar4 | Zbi7 odniesienia

Citrate synthase (CS) nmol/min./mg 123,3+

ez 30,6 | 3349 183,5 | 203,5  121,6 26.896.5 -150.1
4L -

Complex I (%SC) <3,0 20,9 <3,0 0,2 <3,0 13,1 ) ; 2)98’2
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25,7 <3,0 3,9 13,0 | 3,6 | 26,4+7,4294
-46,2

Complex IV (%SC)

Weryfikacje badan enzymatycznych w migéniach przeprowadzono w oparciu o badania w fibroblastach:
a. aktywnosci enzymatycznej kompleksow tancucha oddechowego,
b. pomiaru potencjatu btonowego mitochondriéw z uzyciem sondy fluorescencyjne;j

Potencjal btonowy (najwigksze zmiany fluorescencji) najlepiej budowaly mitochondria pacjentow
z najwigkszymi defektami w fancuchu oddechowym oraz zmianami w ilo§ci mitochondriow mierzonych
aktywno$cia syntazy cytrynianowej (Tabela 2).

Tab. 2

Pie.San. | Pol.Bar. | Ku.Ol. | Wie.Mar. | Wie.Zbi | WartoS$ci
5 6 8 4 7 odniesienia

37,8+

Uzyskane wyniki wykazaly, ze metoda funkcjonalnej oceny potencjatu btonowego jako wskaznika
uposledzenia pracy mitochondriéw w chorobach metabolicznych u dzieci pozwala na zréznicowanie
pacjentéw ze schorzeniami funkcji mitochondriow od pacjentow zdrowych.

Dalszych badan wymaga wyjasnienie przyczyn obserwowanego zjawiska. Nie jest jasne czy zwigkszona
warto$¢ fluorescencji w komorkach pacjentow zwiazana jest ze zwigkszeniem liczby mitochondriow
czy ze zmianami struktury blony mitochondrialne;.
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Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Uzyskane wyniki zostaly zaprezentowane jako czg$¢ wyktadu Mariusza Wigckowskiego, Rozwo6j metod
i technik badania funkcji mitochondriow w Sesji I XII Sympozjum Sekcji Wrodzonych Wad Metabo-
lizmu Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego, 15-16 pazdziernik 2007, Puttusk

Zadanie statutowe nr 148/06

Tytul zadania: Opracowanie wartosci kontrolnych aktywnosci enzymatycznej kompleksow
lancucha oddechowego mitochondriow serca ludzkiego metoda spektrofotometryczng
i histochemiczna dla potrzeb diagnostyki cytopatii mitochondrialnych w kardiomiopatiach
u dorostych

Kierownik zadania: dr n. przyr. Elzbieta Karczmarewicz

Celem pracy jest:

1. Opracowanie metod identyfikacji defektow kompleksow tancucha oddechowego mitochondriow
metoda spektrofotometryczna w probkach 10 serc zdrowych dawcow nie zakwalifikowanych do
przeszczepu z innych niz kardiologiczne powoddw, zgromadzonych w Instytucie Kardiologii.

2. Opracowanie zakresow warto$ci kontrolnych do interpretacji badan patologii mitochondrialnych
bioptatow serca pacjentow z kardiomiopatia.

Material badawczy:

1. Tkanki zabezpieczone wedtug standardowych procedur przed przeszczepem z serc zdrowych dawcow
z nastgpujacych fragmentow:

a. lewa komora, 2 cm pod zastawka aortalna (3 probki),
b. przegroda migdzykomorowa (3 probki),
c. prawa komora (3 probki).
2. Kryteria wylaczenia:
« fizjologiczne kryteria niewydolnosci tkankowe;,
* choroby krazenia i inne schorzenia kardiologiczne.

Metodyka oznaczen:

1. Oznaczanie aktywnos$ci kompleksow fancucha oddechowego mitochondriow w bioptatach migénia

sercowego metoda spektrofotometryczna.

Bioptaty mig$niowe byly homogenizowane w 9 objgtosciach 10mM buforu fosforanowego pH 7.4.

Homogenaty byly odwirowane przez 15 minut przy 1000xg. W uzyskanych supernatantach zostata

oznaczona aktywno$¢ syntazy cytrynianowej, kompleksow tancucha oddechowego mitochondriow

(LILIILIV,II+IT) oraz zawartos¢ biatka niekolagenowego. Wyniki zostaly wyrazone jako procent

aktywno$ci syntazy cytrynianowej mierzonej w nanomolach przeksztalconego substratu na minute,

na miligram bialka niekolagenowego (nmol/min/mg biatka). Takie przedstawienie wynikéw umozliwito
normalizacj¢ danych. Jako codziennej migdzyoznaczeniowej kontroli laboratoryjnej uzyto migsnia
brzuszatego 3-miesi¢cznego szczura rasy Wistar-outbred.

* syntaza cytrynianowa. Aktywnos$¢ byla mierzona w obecnosci DTNB, przy dlugosci fali 412nm,
po dodaniu szczawiooctanu jako substratu.

» kompleks I (oksydoreduktaza NADH-ubichinon, E.C.1.6.99.3). Utlenianie NADH przez kompleks
I przebiegato z wykorzystaniem decylubichinonu jako akceptora elektronéw. Mieszanina reakcyjna
o sktadzie - 35mM bufor fosforanowy pH 7,5, SmM MgCI2, 1,8mM NaCN, zawierata 0,25% BSA,
0,002% antymycyny i 0,lmM decylubichinonu. Reakcje¢ zapoczatkowano przez dodanie 0,225mM
NADH. Mierzono spadek absorpcji wlasciwy dla utlenienia NADH przy dtugosci fali 340 nm.

» kompleks II (oksydoreduktaza bursztynian-ubichinon E.C.1.3.99.1). W pomiarze wykorzystano
redukcje 2,6mM DCIP w obecnosci 16mM bursztynianu; przy dtugosci fali 600 nm. Mieszanina reak-
cyjna zawierala 50mM bufor fosforanowy pH 7,5, 1,5mM NaCl, 0,092mM DCIP, ImM PMS.

* kompleks III (oksydoreduktaza ubichinon - cytochrom c, E.C.1.10.2.2.). Pomiar dotyczyt utleniania
zredukowanego decylubichinonu przez kompleks III z wykorzystaniem cytochromu ¢ jako akceptora
elektrondw. Zredukowany decylubichinon uzyskano inkubujac w 37 °C 3mg decylubichinonu roz-
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puszczonego w 393 mikrolitrach DMSO z 72 mikrolitrami nasyconego dwutionianu. Mieszanina reak-
cyjna o sktadzie 35mM bufor fosforanowy pH 7,5, SmM MgCl2, 1,8mM NaCN, zawiera 0,25% BSA,
0,125mM cytochrom c, 0,05mM rotenon.

* kompleks IV (oksydaza cytochromu ¢, E.C.1.9.9.1). Aktywno$¢ oksydazy cytochromu ¢ oznaczano
metoda spektrofotometryczng stosujac 1% cytochrom ¢ w 10mM buforze fosforanowym pH 7,0. Cy-
tochrom c redukowat si¢ przy pomocy dwutionianu i doprowadzat pH do wartosci 7,0.

* kompleks II+I1II (oksydoreduktaza bursztynian - cytochrom c). Mieszanina reakcyjna zawierala 55 mM
bufor fosforanowy pH 7,5, 0,9mM NaCN, 0,1mM cytochrom c. Reakcj¢ zapoczatkowano przez do-
danie bursztynianu. Liniowy wzrost absorpcji mierzono przy dtugosci fali 550nm.

* biatko niekolagenowe oznaczano metoda Lowry, po wytraceniu bialka kolagenowego 0,005 N NaOH
1 odwirowaniu (10 min przy 600xg).

» wszystkich pomiaréw dokonano w 30°C, w koncowej objgtosci 1ml, za pomoca spektrofotometru
Hitachi U-2000, wyposazonego w program komputerowy do badania kinetyki enzymatycznej (Hitachi
Instruments, Inc.1991)

*jako codziennej migdzyoznaczeniowej kontroli laboratoryjnej uzyto migsnia brzuszat-
ego pobranego od 3-miesigcznych szczurow rasy Wistar-outbred (hodowanych zgodnie z
NIH Guide for the Care and Use of Laboratory Animals) pozbawionych uprzednio dostgpu
do paszy przez 24 godziny zamrozonego i przechowywanego w cieklym azocie.

» analiza statystyczna w oparciu o test T Studenta w programie STATISTICA.

2. Wyniki aktywnos$ci kompleksu IV wykonano metoda histochemiczna w Zaktadzie Patologii IP CZD

(Seligman A.M. et al. Nondroplet ultrastructural demonstration of cytochrome oxidase activity with

polymersing osmiophitic reagent. DAB. J Cel Biol. 1968, 38: 1-14).

Wyniki:

W oparciu o przeprowadzone badania okreslono zakresy wartosci odniesienia dla aktywnoS$ci

enzymatycznej kompleksow tancucha oddechowego w lokalizacjach migénia sercowego (prawa komo-

ra), lewa komora, przegroda migdzykomoérkowa (Tabela 1).

Tab. 1

Eil:)?:;e in heart Prawa komora Lewa komora mie(li);‘;le(%:gg:owa
Srfoﬁfnslfﬁzsgr(oﬁ 473,7+75,9n=10 499,7+146,8n=8 483,8+62,6n=9
Complex I (%SC) 11,5+4,0n=10 9,4+3,1n=8 8,9+3,1n=9
Complex II (%SC) 7,7+2.2n=10 9,1+2,5n=8 8,5+2,4n=9
Complex I+ (%SC) 5,1+3,0n=10 4,1+1,3n=8 5,1+1,2n=9
Complex III (%SC) 54,6+21,4n=10 52,4+9,3n=8 39,0+12,1n=9
Complex IV (%SC) 10,9+2,3n=10 5,9+2,9n=8 6,9+3,6n=9

Przeprowadzono rowniez badania zmienno$ci wewnatrzseryjnej i mi¢dzyseryjnej parametréw w réznych
lokalizacjach (Tabela 2).
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Tab. 2

Oznaczenie wewnatrzseryjne Oznaczenie mi¢dzyseryjne
n=3 n=6
Enzym Wspolczynnik zmiennosci CV% | Wspélezynnik zmiennosci CV%
komora | komora | PIAE0d8 | NE | ora | Preegrods
s cnomamenns® | 17 | w [ 1o | we [ sa | e
Komplex I (%SC) 15,2 15,3 14,1 14,0 15,2 15,3
Komplex II (%SC) 4,7 4,9 5,0 9,8 10,0 9,9
Komplex [T+ (%SC) 4,0 3,9 4,2 9,9 10,1 9,8
Komplex III (%SC) 5,0 4,5 5,1 8,6 7,9 8,5
Komplex IV(%SC) 17,1 18,1 16,2 18,8 18,6 19,2

Uzyskane wyniki dotyczace wiarygodnosci analitycznej badania aktywnosci enzymatycznej komplek-
sow tancucha oddechowego mitochondriow w probkach migsnia sercowego wykazaty jej przydatnosé
diagnostyczna ze wzgledu na spetienie kryteriow Tonksa (wspdtczynnik zmiennos$ci migdzyseryjenej
nie przekracza "4 warto$ci normalnych) (Tabela 2). Dlatego tez wyznaczone warto$ci odniesienia (Ta-
bela 1) moga by¢ uzywane do interpretacji badan probek serca pacjentdw z podejrzeniem cytopatii
mitochondrialne;j.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Uzyskane wyniki zostaly zaprezentowane jako czgs¢ wyktadu Elzbiety Karczmarewicz, Standardy
badan spektrofotometrycznych w réznych tkankach w diagnostyce choréb mitochondrialnych w Ses;ji 11,
XII Sympozjum Sekcji wrodzonych Wad Metabolizmu Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego,
15-16 pazdziernik 2007, Puttusk

Zadanie statutowe nr 41/04
Tytul zadania: Diagnostyka rzadkich wrodzonych zespoléw utraty soli u noworodkéow
Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Ewa Malunowicz

Ze wzgledu na bardzo zrdznicowana etiologi¢ objawy dyselektrolitemii u noworodkéw stanowia
powazny problem diagnostyczny. Najcze$ciej rozwijaja si¢ one w pierwszych kilkunastu dniach zycia,
ale gwaltowne objawy moga wystapi¢ dopiero w okresie niemowlgctwa. Obserwuje si¢ niechg¢ do ssania,
utrat¢ masy ciata, wymioty 1 objawy odwodnienia. Jest bardzo wazna sprawa poznanie przyczyny
zespolu utraty soli, ktéra moze by¢ spowodowana zaburzeniami syntezy lub funkcji mineralokor-
tykoidow 1 tym samym wymaga innej terapii (substytucja mineralokortykoidowa lub suplementacja
NaCl). Najczegstsza przyczyna u chtopcow jest wrodzony przerost kory nadnerczy (wpn) z niedoborem
21-hydroksylazy, ale takze nalezy bra¢ pod uwagg inne rzadsze przyczyny.

Cel badan:

Wecezesna diagnostyka rzadkich wrodzonych zaburzen syntezy lub dziatania aldosteronu typu niedobo-
ru syntazy aldosteronu (CMOI 1 CMOII), wrodzonej hipolazji nadnerczy sprzgzonej z genem DAXI,
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pseudohipoaldosteronizmu u noworodkéw i1 niemowlat z prawidlowymi zewngtrznymi narzadami

ptciowymi oraz poznanie podtoza molekularnego tych zaburzen w populacji polskich pacjentow.

Material:

W latach 2005-2007 wykonano oceng biosyntezy hormonéw steroidowych u 76 noworodkow i niemowlat

(65 chlopcow w wieku 1-24 tygodni oraz 11 dziewczynek w wieku 1-10 tygodni z prawidlowymi

zewngtrznymi narzadami plciowymi, z objawami utraty soli (hyponatremia i hiperkalemia)

Metoda:

Analiza profilu steroidowego w moczu dobowym metoda GC/MS, oceniajaca wydalanie metabolitow

warstwy plodowej kory nadnerczy, metabolitéw kortyzolu i aldosteronu oraz ich prekursorow.

Wyniki:

U 19 pacjentoéw wykluczono zaburzenia steroidogenezy, u 16 chtopcow (24,6%) potwierdzono wpn

(niedobor 21-hydroksylazy). U pozostalych pacjentow potwierdzono inne zaburzenia steroidogenezy:

I. U 10 noworodkéw i niemowlat ptci meskiej w wieku 12 dni-10 tygodni, potwierdzono obnizone

dobowe wydalanie metabolitu aldosteronu THAIdo, prawidlowe wydalanie metabolitow kortyzolu (ale
brak rezerwy nadnerczowej w tescie stymulacji z Synacthenem) oraz przej$ciowo zwigkszone wyda-
lanie metabolitu 11-dezoksykortyzolu THS. Obraz taki sugerowat wrodzona hipoplazje nadnerczy
(DAX-1), sprzgzona z chromosomem X. Po wlaczeniu substytucji glikokortykoidowej i mineraloko-
rtykoidowej osiagnigto poprawg stanu klinicznego wszystkich pacjentéw. Badania molekularne genu
DAX-1 1 sasiadujacych genow GK (kinazy glicerolu) oraz DMD (dystrofia migsniowa Duchena) u 7
pacjentéw wykonane w Zaktadzie Genetyki Medycznej IP CZD (dr Dorota Jurkiewicz) potwierdzity
u 2 pacjentow delecj¢ genu DAX-1. U dwoch pacjentow wykryto mutacje takie jak: G515>AW172X
(Trp172X); 463C>TIQ155X. Ponadto u dalszych 2 pacjentow wykryto nieopisane dotad nowe mu-
tacje genu DAX-1, takie jak 130 142 del13insCC; 745 746delAA. U jednego pacjenta potwierdzono
delecjg 1-szego egzonu DAX-1, ktorej towarzyszyta delecja genu GK. U jednego pacjenta nie znalezio-
no mutacji genu DAX-1.

II. U 6 pacjentow (5 chtopcow w wieku 4 tygodnie-6 miesigey i jednej dziewczynki w wieku 10 tygodni)

potwierdzono po raz pierwszy w Polsce niezwykle rzadkie, wrodzone zaburzenia syntazy aldosteronu
(u 5 chtopcow niedobor CMOI, u 1-ej dziewczynki niedobor CMOIL.). Dodatkowo potwierdzono
u starszej siostry (wiek 3 lata) jednego z pacjentow z niezdiagnozowanymi zaburzeniami utraty soli
w okresie pierwszego roku zycia i op6znionym tempem wzrastania takze niedobér CMOI. Otrzyma-
no charakterystyczne diagnostyczne profile steroidowe: obnizone wydalanie metabolitu aldosteronu
THAIldo, zwigkszone wydalanie metabolitoéw kortykosteronu (CMOI) lub 18-hydroksykortykoster-
onu (CMOII)), u 3/6 pacjentow takze podwyzszone wydalanie metabolitu DOC-u (THDOC). Po
wlaczeniu substytucji mineralokortykoidowej (Cortineff) ustapity zaburzenia wodno-elektrolitowe.
Badania molekularne genu CYP11B2, wykonane dotad w Niemczech (prof. Bernardt) potwierdzity
u2pacjentow zniedoborem CMOInowe, nieopisane dotad mutacje. U pacjentki zCMOII potwierdzono
mutacje R181Q. U 2 pacjentdw szczegdtowe badania egzonu 7-9 CYPI1B2 jeszcze sa w toku.
U jednego pacjenta nie znaleziono mutacji genu CYP11B2.

III. U 23 pacjentow (18 chlopcow i 5 dziewczynek) potwierdzono pseudohypoaldosteronizm. Pomimo
objawow utraty soli (s6d 106-129 nmol/l, potas 6.7-7.2 nmol/l) potwierdzono u tych pacjentow
zwigkszone wydalanie metabolitu aldosteronu THAIldo (56.0- 728.2 mg/d, norma 4.3-12.3) oraz
prawidlowe wydalanie metabolitow kortyzolu. Po wlaczeniu suplementacji NaCl uzyskano poprawe
stanu klinicznego. U 22 pacjentow byt to pseudohipoaldosteronizm przejsciowy, zwiazany z infekcja
mi uktadu moczowego, wadami rozwojowymi uktadu moczowego lub resekcja jelita. U jednego
pacjenta wysunigto podejrzenie wrodzonego pseudohipoaldosteronizmu typu nerkowego (badania
genetyczne w toku).

Whioski:

W etiologizespotuutraty soliunoworodk6éw iniemowlatnalezy bra¢ pod uwage oprocz wpn, inne wrodzone

zaburzenia steroidogenezy nadnerczowej, wymagajace innej terapii. Potwierdzono, ze przej$ciowy

pseudohypoaldosteronizm jest najczgstsza przyczyna utraty soli u noworodkow i niemowlat.
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Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Szalecki M, W¢jcik E., Domagata Z., Malunowicz E.: Pseudohipoaldosteronizm u niemowlat jako przy-
czyna zespotu utraty soli. Opis dwoch przypadkdéw. Endokrynol. Diab. Chor. Przem.Mat. Wieku Rozw.
2007 T. 13 nr 1 s. 33-36

W przygotowaniu:

Mahtunowicz E.M., Jurkiewicz D., Szarras-Czapnik M., Ginalska-Malinowska M, Trzcigkowska Z.,
Popowska E. X-linked congenital adrenal hypoplasia: diagnostics problems and new mutations in the
DAX-1 gene.

ABernardt et all, Wudy S., Matunowicz E. Aldosterone synthase deficiency-molecular study of CYP11B2
gene.

Zadanie statutowe nr 95/05

Tytul zadania: Ocena polimorfizmu Lp(a), eNOS, czynnikow lipidowych i obserwacje kliniczne
u dzieci z nadciSnieniem tetniczym

Kierownik zadania: mgr Aldona Wierzbicka, doc. dr hab. n. med. Mieczyslaw Litwin

W badaniu wzigto udziat 76 dzieci (23 dziewczynki i 53 chtopcow) w wieku od 5 do 20 ($rednio 14,7) lat

z nadci$nieniem tgtniczym pierwotnym (ntp), hospitalizowanych w Klinice Nefrologii, Transplantacji

Nerek i Nadcisnienia T¢tniczego I[P CZD. Grupe kontrolna stanowito 83 zdrowych dzieci (44 dziewczynki,

39 chtopcow) w wieku od do 4-23 ($rednio 13,4) lat, ze szkot warszawskich, ktore zglosity si¢ do badan

dobrowolnie. U wszystkich dzieci wykluczono choroby infekcyjne i przewlekte. U wszystkich badanych

zastosowano ten sam schemat postgpowania:

* na prawej i1 lewej konczynie goérnej wykonano pomiar ci$nienia krwi,

* badanie ultrasonograficzne tetnic szyjnych,

* grubo$¢ IMT oceniano po obu stronach ciata, w pozycji lezacej, oraz na tetnicy uda powierzchowne;j
(fIMT), na dolnej 1/3 dlugosci gérnej potowy uda,

*po 10-12 godzinnym glodzeniu pobierano krew na badania laboratoryjne oceniajace gospodarke
weglowodanowa, lipidowa oraz stres oksydacyjny,

* ocena polimorfizméw eNOS, Lp(a), MTHFR.

Wyniki:

U dzieci z ntp w poréwnaniu z grupa kontrolng zaobserwowano znamiennie wyzsze wartosci SDS BMI,

warto$ci bezwzgledne cIMT i1 fIMT, SDS-cIMT, SDS-fIMT, wyzsze st¢zenie TBARS oraz wyzsze

stezenia kwasu moczowego, Lp(a) i nizsze stgzenia LCAT 1 HDL. U dzieci z ntp stwierdzono ujemna

korelacje stezenia cholesterolu catkowitego z warto§ciami GSH (r=-0,24, p=0,041). U dziewczynek

z ntp wystgpowala tendencja do odwrotnych zalezno$ci pomigdzy LCAT oraz LDL a stgzeniem TBARS

(odpowiednio: dla LCAT r=-0,41, p=0,05; LDL r=-0,40, p=0,05), oraz LDL a GSH (r=-0,44 p=0,03)

1 korelacja ujemna pomigdzy TG i GPx (r=-0,50 p=0,01). Wyzszym wartosciom HDL odpowiadaly

wyzsze wartosci GPx (r=0,38, p=0,07). U chtopcow z ntp nie stwierdzono zaleznosci pomigedzy

ocenianymi czynnikami metabolicznymi 1 parametrami stresu oksydacyjnego, a jedynie tendencji

do odwrotnych zalezno$ci pomigdzy Hcys i GSH (r=-0,27, p=0,05). Nie znaleziono korelacji migdzy

wyktadnikami bariery antyoksydacyjnej (GPx i GSH) a wskaznikami uszkodzenia t¢tnic, natomiast

stwierdzono korelacje fIMT z hCRP (r=0,29, p<0,05) i apoA1/B (r=-0,28, p<0,05). W grupie kontrolne;j

stwierdzono korelacje migdzy fIMT a: hCRP (=0,30, p<0,01), stezeniem Hcys (r=0,3, p<0,05), apoA1l

(r=-0,24, p<0,05), TBARS (r=0,329, p<0,01),GPx (r=-0,241, p<0,05), GSH (r=-0,22,p=0,05). Takich

korelacji nie wykazano dla cIMT.

Whioski:

Nadci$nienia tgtnicze i procesy miazdzycowe rozpoczynaja si¢ juz w wieku dziecigcym, a pogrubienie

btony wewngtrznej i blony srodkowej t¢tnic, sa wyrazem adaptacji $ciany naczyniowej do podwyzszonych

warto$ci ci$nienia, poprzedzajacych rozwoj ogniskowych zmian miazdzycowych. W badanej grupie

dzieci z ntp zaobserwowano pogrubienie kompleksu cIMT >2SD u 42,1% dzieci z ntp.
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Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Wierzbicka A., Sladowska J., Antoniewicz J., Prejbisz A., Janas R., Litwin M., Peczkowska M., Zielinski
T., Kabat M., Janas J., Hoffman P., Dzielinska Z., Januszewicz M., Januszewicz A.. Adiponectin plasma
concentration in adolescents and adults with essential hypertension - relation to ABPM levels, echocar-
diographic parameters, carotid IMT and cardiovascular risk factors. J.Hypertension 2007 Vol. 25 suppl.
2s.405

Litwin M., Sladowska J., Antoniewicz J., Niemirska A., WierzbickaA., DaszkowskaJ., Wawer Z., Janas R.,
Grenda R. Metabolic abnormalities, insulin resistance, and metabolic syndrome in children with primary
hypertension. Am.J.Hypertens. 2007 Vol. 20 s. 875-882

Sladowska J., Litwin M., Wierzbicka A., Antoniewicz J., Niemirska A., Daszkowska J., Grenda R.
Metabolic syndrome and its relation with target organ damage in children with primary hypertension.
J.Hypertension 2007 Vol. 25 suppl. 2 s. S196

Wierzbicka A., Sladowska J., Antoniewicz J., Niemirska A., Wawer Z., Skorupa E., Socha P., Litwin M.
Hypertensive arteriopathy and exidative stress in children with primary hypertension. Int. J. Obesity
2006 Vol. 30 (2), S25.

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Sladowska J., Wierzbicka A., Litwin M., Antoniewicz J., Niemirska A., Wawer Z., Socha P., Skorupa E.,
Grenda R. Stres oksydacyjny a uszkodzenie $ciany naczyn u dzieci z nadci$nieniem tgtniczym pierwot-
nym. Przeglad Lekarski 2006; 63 (3); 107-110.

Zadanie statutowe nr 96/05

Tytul zadania: Ocena poziomu D-/L-arabinitolu w moczu u pacjentéow poddanych empirycznej
terapii p/grzybiczej

Kierownik zadania: dr n. med. Teresa J. Stradomska

Hospitalizowane dzieci ze wzgledu na dziatanie r6znych czynnikéw ryzyka (stosowanie dtugotrwalej
antybiotykoterapii, sterydoterapii, stosowanie wysokiej instrumentalizacji procesu leczenia, dlugotrwale
stosowane wejscia centralne) sa w wigkszym stopniu narazone na mozliwo$¢ zakazenia grzybiczego.
W $cisle okreslonych warunkach klinicznych zalecane jest stosowanie terapii empiryczne;j,

Grupy badane stanowity dzieci z grup ryzyka dla infekcji grzybiczej w dwoch grupach wiekowych
(0-1) 1 (1-8) lat. U wszystkich pacjentéw profilaktycznie p/grzybiczo stosowano fluconazol, w ré6znym
okresie czasowym. Poziomy D-/L-arabinitolu, markera zakazen grzybiczych zrodzaju Candida oznaczano
w probkach moczu, jako pochodne trojfluorooctowe, metoda chromatografii gazowej. Warto$ci
oznaczanych poziomow D-/L-arabinitolu w moczu u pacjentow poddanych stosowaniu flukonazolu byly
nizsze niz warto$ci pozioméw prawidtowych D-/L —arabinitolu w odpowiednich grupach wiekowych
(p<0,001). Praca pozwolita poszerzy¢ zakres warunkéw walidacji tej metody diagnostycznej.

Publikacje:

Stradomska T.J., Dzierzanowska D., Sobielarska D.: Evaluation of D-/L-arabinitol levels in hospitalized
children during fluconazole prophylaxis therapy. (do recenzji)
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Zadanie statutowe nr 97/05

Tytul zadania: Przezskorna implantacja stentow wewnatrznaczyniowych do aorty — ocena
wynikow bezposrednich i wezesnych

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

Material:

W roku 2007 w Pracowni Cewnikowania Serca i Angiografii I[P CZD wykonano 10 przezskornych
zabiegoOw implantacji stentow wewnatrznaczyniowych do aorty. Wiek dzieci wynosit od 12 do 17 lat
($rednio 13,6 +/-1,67). U wszystkich pacjentoéw wskazaniem do zabiegu byta wrodzona koarktacja aorty,
w tym u jednego wspolistniejaca z przetrwatym przewodem tgtniczym.

Metody:

U wszystkich pacjentéw zatozono stent CP firmy Nu-MED zamontowany na cewniku balonowym BiB
(Balloon in Balloon firmy Nu-MED), w 2 przypadkach byly to stenty pokryte PTFE. Metodyka zabiegu
zgodna z przedstawiona w projekcie projektu.

Wyniki:

Sredni gradient ci$nienia skurczowego na poziomie zwezenia aorty wynosit przed zabiegiem 38,8+/-
11,64 mm Hg (zakres 21 — 35 mm Hg). W efekcie zabiegéw uzyskano dobry efekt anatomiczny oraz
zniesienie gradientu ci$nienia skurczowego (bezposredni wynik bardzo dobry). Gradient ci$nienia
skurczowego przez Stent po zabiegu wynosit $rednio 1+/-2,23 mmHg. U zadnego z dzieci nie obser-
wowano powiktan zwigzanych z zabiegiem.

Analiza dotychczas wuzyskanych wynikow wykazuje, Ze przezskoérna implantacja stentow
wewnatrznaczyniowych jest skuteczna metoda leczenia zwegzen aorty (wrodzonych, pochirurgicznych).

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Brzezinska-Rajszys G., Biatkowski J., Sabiniewicz R., Zubrzycka M., Szkutnik M., Ksiazyk J., Kusa J.,
Erecinski J.: Rewers B., Kawalec W.: National registry for treatment of coarctation of the aorta with
stents. Cardiol. Young 2007 Vol. 17 suppl. 1 s. 71-72

Brzezinska-Rajszys G.: How to do interventional procedures: stenting coarctation, La Pediatr. Med.
Chir. (Med.Surg.Ped.) 2007 Vol. 29 nr 3 s. 141

Brzezinska-Rajszys G.: Stenting is the primary treatment in adolescents/Adults with aortic arch obstruc-
tions. La Pediatr. Med. Chir. (Med.Surg.Ped.) 2007 Vol. 29 nr 3 s. 172

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Brzezinska-Rajszys G., Zubrzycka M., Jagiettowicz D., Kosciesza A., Ksiazyk J., Rewers B., Kansy A.:
Wyniki implantacji stentow u chorych z koarktacja aorty. Post. Kardiol. Interw. 2007 T. 3 nr 4 s. 175-
183

Rewers B., Zubrzycka M., Ksiazyk J., Brzezinska-Rajszys G.: Wrodzona koarktacja aorty - angioplasty-
ka czy stent? Standardy Med. 2007 T. 9 nr 30 s. 121-125

Zadanie statutowe nr 98/05

Tytulzadania: Przezskornezabiegiinterwencyjneudziecizpowiklanym przebiegiem pooperacjach
wad wrodzonych serca — ocena wynikow bezposrednich i wezesnych

Kierownik zadania: dr n. med. Maria Zubrzycka

Material:

W roku 2007 w Pracowni Cewnikowania Serca i Angiografii [P CZD wykonano 6 przezskornych
zabiegow interwencyjnych u 6 dzieci z powiklanym przebiegiem po operacjach wad wrodzonych ser-
ca. Wiek dzieci w chwili zabiegu wynosit 17 dni — 17 miesigcy ($rednio 4,3 miesiace). U 4 dzieci
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(1 po korekcji anatomicznej zespotu Taussing-Bing, 1 po korekcji zespotu Fallota, 1 po korekcji ubyt-
ku przedsionkowo-komorowego, 1 po korekcji wspdlnego pnia tgtniczego z przerwanem tuku aorty)
wykonano przezskorna embolizacj¢ naczyn aortalno-plucnych spr¢zynkami wewnatrznaczyniowymi.
U 2 pacjentéw (1 po korekcji anatomicznej przetozenia wielkich pni tgtniczych, 1 po korekcji
anatomicznej zespotu Taussing-Bing) wykonano skuteczna angioplastyke balonowa tgtnicy ptucne;.
Metodyka:

U wszystkich dzieci zabieg poprzedzono diagnostycznym cewnikowaniem serca. Wykonano je
u pacjentow z powiktanym przebiegiem po operacjach wad wrodzonych serca (koniecznos$¢ przedtuzonej
wentylacji mechanicznej, leczenia inotropowego), u ktorych wykluczone zostaty pozakardiologiczne
przyczyny stanu klinicznego. Ostateczne wskazania do leczenia interwencyjnego ustalono w oparciu
o analiz¢ wynikow diagnostycznego cewnikowania serca.

Wyniki:

We wszystkich przypadkach wynik zabiegu byt dobry, uzyskano poprawg stanu klinicznego umozliwiajaca
ekstubacjg pacjentaistopniowe odstawianie leczenia izotropowego. U Zadnego pacjenta nie obserwowano
powiktan zwiazanych z zabiegiem interwencyjnym.

Analiza uzyskanych wynikow wykazuje, ze diagnostyczne cewnikowanie serca pozwolilo ustali¢
przyczyng powiklanego przebiegu pooperacyjnego po korekcji wad wrodzonych serca. Przeprowadzone
przezskorne leczenie interwencyjne bylo skuteczne u wszystkich dzieci.

Publikacje bedace wynikiem zadania - w trakcie opracowywania.

Zadanie statutowe nr 67/04

Tytul zadania: Profil bakteriologiczny aparatury do badan czynnosci ukladu oddechowego
w cyklu dwuletnim

Kierownik zadania: dr hab. med. Piotr Gutkowski, dr n. med. Hanna Dmenska

Celem badania jest okreslenie rocznego profilu bakteriologicznego na poszczegdlnych elementach
aparatu do badania czynno$ciowego ukladu oddechowego i zdefiniowanie na tej podstawie §cistych
zasad dotyczacych stosowanych procedur odkazania.

W roku 2007 wykonano tacznie 192 posiewy na staty zestaw podiozy: Columbia Agar, Agar czekola-
dowy 1 Sabourauda. Wymazy byty pobierane ze statych elementow aparatu, tj. z rurki taczacej i z sitka
przeplywomierza, a takze z ptynu do odkazania ustnikodw. Inkubacj¢ przeprowadzano przez 48 godzin
w temperaturze 37° C. W omawianym okresie uzyskano tacznie w o$miu posiewach dodatni wynik,
z rurki w pigciu przypadkach (Staph. koagulazo-ujemny, Strep. viridans, Haemophilus influenzae,
Microccocus spp.) 1 w trzech posiewach z sitka przeptywomierza (Staph. koagulazo-ujemny, Strept.
viridans, Neisseria spp.), w odniesieniu do pojedynczych drobnoustrojow (ponizej 10 kolonii).
Porownanie wynikow uzyskanych w latach 2005 - 2006 pozwala stwierdzi¢, iz wprowadzona
pod koniec 2005 roku modyfikacja procedury postgpowania odkazajacego okazala si¢ skuteczna.
Uzyskane wyniki wskazuja na potrzebg dalszego, okresowego monitorowania czysto$ci bakteriologicz-
nej poszczegolnych elementdow aparatury i ustnikow.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:
Gutkowski P., Kluczek M., Semczuk K., Gabinska E., Dzierzanowska D.: Bacteriology profile of lung
function equipment. Acta Pneumonologica et Allergica Pediatrica 2006, 9, 1, 76.

Publikacje w czasopisSmie polskim:

Gutkowski P., Kluczek M., Semczuk K., Gabinska E., Dzierzanowska D.: Two years monitoring of bac-
teriology profile of lung function equipment. Pneumonol. Alergoz. Pol. 2007, 75, 3. 294.
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Zadanie statutowe nr 99/05

Tytul zadania: Proba znalezienia korelacji migdzy fenotypem a genotypem (wielkoscia delecji
a objawami klinicznymi) u pacjentow z zespolem Wolfa - Hirschhorna zdiagnozowanych
w Zakladzie Genetyki Medycznej

Kierownik zadania: dr n. med. Magdalena Bialecka

Material do badan stanowilo 30 pacjentéw Zakladu Genetyki Medycznej IP CZD, w tym 12
z potwierdzonym zespolem Wolfa-Hirschhorna oraz 18 pacjentow z klinicznym rozpoznaniem tej choro-
by, skierowanych na badanie kariotypu w latach 2006-2007. Lacznie znaleziono delecj¢ krotkich ramion
chromosomu 4 w 14 przypadkach. Delecja widoczna juz w klasycznym badaniu cytogenetycznym
na poziomie rozdzielczosci 450-500 prazkow zostata zidentyfikowana u 11 chorych, podczas gdy
mikrodelecj¢ stwierdzono u 3 chorych.

W 18 przypadkach przeprowadzono badanie cytogenetyczne z wykorzystaniem techniki hybrydy-
zacji in situ (FISH) z zastosowaniem komercyjnej sondy WHCR (Wolf-Hirschhorn Critical Region)
lub testu subtelomerowego. Dopiero wykorzystanie techniki FISH umozliwito wykrycie mikrodelecji
potwierdzajacej diagnoze¢ u 3 pacjentow.

Analiza korelacji pomigdzy wielko$cia utraconego fragmentu, a objawami klinicznymi choroby
wprezentowanymmaterialeniejestjednoznaczna. Np. coprawdatylkow grupiechorychzdelecjawidoczna
juz w klasycznym badaniu cytogenetycznym obserwowano najglebszy stopien niepelnosprawnosci
umystowej, natomiast wiele wad wrodzonych wystapito réwniez u dzieci z mikrodelecja 4p. Ponadto
w obu grupach odnotowano padaczke, hipotoni¢ mig§niowa oraz zaburzenia wzrastania. Dla rozpoz-
nania choroby istotna rolg odgrywa wiek chorego. Najbardziej typowy fenotyp obserwuje si¢ w okre-
sie niemowlecym i1 wczesnodziecigcym, nastgpnie wraz z wiekiem chorych fenotyp nieco si¢ zmienia.
W rozpoznaniu choroby pomocna jest znajomo$¢ historii naturalnej choroby. Takie objawy jak niska
masa urodzeniowa, wybitnie slaby przyrost masy ciata, znaczna hipotonia migsniowa, sktonnos¢ do
infekcji oraz padaczka powinny sugerowac rozpoznanie tej choroby.

Publikacja w piSmiennictwie polskim:

Biatecka M., Jezela-Stanek A., Gajchulewicz M., Spodar K., Gutkowska A., Marczak A.,
Gurkau-Malecka M., Kugaudo M., Marczak-Halupka A., Chrzanowska K., Krajewska-Walasek M.:
Zespot Wolfa i Hirschhorna — charakterystyka kliniczna oparta na 12 przypadkach, Pediatria Polska
tom 82, nr 11, listopad 2007,

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Biatecka M., Jezela-Stanek A., Gajchulewicz M., Spodar K., Gutkowska A., Marczak A.,
Gurkau-Malecka M., Kugaudo M., Marczak-Halupka A., Chrzanowska K., Krajewska-Walasek M.:
Prezentacja na II Polskim Kongresie Genetyki w Warszawie pt. Kliniczny obraz zespotu
Wolfa-Hirschhorna u pacjentow z delecja terminalng 4p de novo.

Zadanie statutowe nr 49/04
Tytul zadania: Analiza transrearanzacji Ig/TCR u pacjentow z zespolem Nijmegen
Kierownik zadania: dr n. med. Katarzyna Dzierzanowska-Fangrat

Zespot Nijmegen (NBS) charakteryzuje si¢ niestabilno$cia chromosomowa, ktora jest przyczyna
réznorodnych aberracji chromosomalnych i zwigksza ryzyko nieuprawnionych rekombinacji/rearanzacji
genetycznych. Celem prowadzonych badan bylo okreslenie, czy u pacjentow z NBS wystepuja
transrearanzacje pomigdzy segmentami roznych tancuchow receptora TCR oraz pomigdzy segmentami
tancuchow cigzkich immunoglobulin 1 TCR, a jesli tak, to jaki jest ich charakter (poliklonalny, oligo-
czy monoklonalny).

Material:

Do badan wykorzystano archiwalne tkanki (bloki parafinowe i/lub tkanki mrozone) chtoniakoéw
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oraz probki krwi od pacjentow z zespotem NBS.

Metody:

W limfocytach krwi obwodowej i tkankach chloniakéw badano wystgpowanie transrearanzacji TCR:
VB-JG, VG-JB, DB-JG, VD-JG, VD-JB, VG-JD oraz Ig/TCR: VH-JG, JH-VG, VH-ID, VD-JH
metoda multipleks-PCR z uzyciem starterow swoistych dla poszczegoélnych rodzin i/lub segmentow
V(D)J, klonowania i sekwencjonowania oraz split-signal FISH. Charakter transrearanzacji (klonalny/
oligoklonalny/poliklonalny) wykrytych w reakcji PCR okre$lano metoda rozdziatu elektroforetycznego
heterodupleksow w zelu poliakrylamidowym.

Wyniki:

Do badan wykorzystano material pochodzacy od 40 pacjentéw z zespolem NBS, w tym 92 probki
krwi, 34 fragmenty tkanek i 3 biopsje szpiku. Najczgséciej wystgpujacymi transrearanzacjami byly
transrearanzacje VG-JB, stwierdzone w 59 probkach (w tym w 22 bioptatach tkankowych) oraz DB-
JG wykryte w 54 probkach (w tym w 31 tkankach). Inne transrearanzacje TCR, tj. DB-JB, VD-JB,
VG-JD, VB-JG wystgpowaly sporadycznie w pojedynczych probkach badanego materiatu. Segmentem
najczesciej wykorzystywanym w transrearanzacjach byl VG10, jednak w poréwnaniu do innych seg-
mentow rdznica nie byla istotna statystycznie. W 6 przypadkach stwierdzono transrearanzacje klonalne
VG-JB i DB-JG, utrzymujace si¢ we krwi obwodowej przez okres kilku lat. W 11 sposrod 21 tkanek
chtoniakdéw pochodzacych od 14 pacjentdw z NBS metoda split-signal FISH stwierdzono wystepowanie
nieprawidtowych peknig¢ w loci Ig 1 TCR. Aberracje Ig wykryto w 8 tkankach chtoniakow u 6 pacjentow,
natomiast aberracje TCR — w 3 tkankach nowotworowych pochodzacych od 3 pacjentow.

Wydaje sig, ze czgstos¢ niefunkcjonalnych klonalnych transrearanzacji z udziatem receptora limfocytu T
u pacjentow z NBS jest na tyle niewielka, ze nie stanowi istotnej przyczyny obserwowanych w NBS nie-
doborow odpornosci komoérkowej. Natomiast wystepujace u tych pacjentdw aberracje chromosomalne
w loci Ig 1 TCR zwiazane z zaburzeniem mechanizmu naprawy dwuniciowych pgknig¢ DNA moga
odgrywac rolg w procesie limfomagenezy.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Gladkowska-Dura M., Dzierzanowska-Fangrat K., Dura W. T., van Krieken J. H. J.M., Chrzanowska
K. H., van Dongen J. J.M. , Langerak A. W.: Predominance of mature B-cell and immature T-cell
lymphomas with aberrant Ig / TCR rearrangements in Nijmegen breakage syndrome (NBS) patients
implicates disturbed double-strand break repair in lymphomagenesis

— publikacja w recenzji w Haematologica.

Grant wewnetrzny nr S97/2005

Tytul grantu wewnetrznego: Dzialanie nowych szczepow probiotycznych Lactobacillus na uklad
immunologiczny w zwierz¢cym modelu alergii

Kierownik grantu wewnetrznego: doc. dr hab. n. med. Bozena Cukrowska

Celem projektu jest ocena dziatania probiotycznych szczepdw bakterii typu Lactobacillus na uktad im-
munologiczny ze szczegdlnym uwzglednieniem mechanizmow anty-alergicznych.

Material i metody:

Zdolnos¢ bakterii probiotycznych do aktywacji uktadu immunologicznego badano na sterylnych myszach
Balb/c oraz myszach pozbawionych limfocytow T i B (myszy SCID). Myszom podawano mieszaning
bakterii Lactobacillus casei i paracasei lub mieszaning bakterii Lactobacillus rhamnosus. Bakterie
podawano zwierzgtom jednorazowo w dawce 109 sonda dozotadkowa. Po 7 dniach oceniano poziom cy-
tokin prozapalnych (TNF-alfa, interferon-gamma, INF-gamma), proalergicznych (interleuking-5, IL-5)
oraz regulujacych profil cytokinowy (IL-10) w supernatantach z hodowli splenocytéw oraz z hodowli
fragmentow jelita cienkiego i1 grubego. W skrawkach btony sluzowej oceniano ilo$¢ komoérek Panetha
oraz ekspresj¢ Toll-like receptoréw (TLR).

Wyniki:

Podawanie bakterii Lactobacillus casei i1 paracasei aktywowalo spontaniczna produkcje prozapalnych
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cytokin (TNF-alfa i IFN-gamma) w splenocytach, a hamowalo wydzielanie proalergicznej cytokiny
IL-5. Jednocze$nie bakterie te stymulowaty nieswoiste mechanizmy odporno$ciowe poprzez wptyw
na komorki Panetha. Zasiedlanie bakteriami Lactobacillus casei/paracasei powodowato wzrost ilo$ci
komorek Panetha w jelicie cienkim w porownaniu do myszy GF. Zasiedlenie myszy bakteriami L.
rhamnosus rowniez aktywowalo komoérki Panetha. W odrdéznieniu od L. casei/paracasei zasiedlenie
myszy L. rhamnosus powodowalo spadek spontanicznej sekrecji TNF-alfa w hodowlach splenocytéw
z jednoczesnym wzrostem regulacyjnej cytokiny IL-10. W hodowlach tkanek jelitowych obserwowano
znamienny statystycznie wzrost produkcji IL-10 w jelicie cienkim po zasiedleniu bakteriami L. rhamno-
sus. Bakterie probiotyczne wptywaty na zmiang ekspresji gtdéwnie TLR-4 w jelicie grubym. W pordw-
naniu do myszy GF, u ktérych TLR-4 wystgpowat w komorkach krypt oraz na powierzchni enterocytow,
u myszy zasiedlonych obserwowano spadek TLR-4 na powierzchni i nasilenie ekspresji w cytoplazmie
enterocytow.

Whioski:

Bakterie Lactobacillus zasiedlaja przewdd pokarmowy eksperymentalnych myszy wptywajac na uktad
immunologiczny prawdopodobnie poprzez aktywacje TLR obecnych na nablonkach jelitowych. Efekt
dzialania bakterii jest swoisty dla okreslonych szczepoéw. Szczepy L. casei/paracasei aktywuja gtownie
mechanizmy anty-alergiczne, podczas gdy L. rhamnosus dziataja przeciwzapalnie. Analiza dziatania
szczepow probiotycznych sugeruje mozliwos$¢ klinicznego zastosowania L. casei/paracasei w profilak-
tyce 1 lub leczeniu alergii, natomiast L. thamnosus w nieswoistych zapaleniach jelit.

Publikacje w piSmiennictwie polskim:

Witostaw U., Kozakowa H., Rosiak 1., Schwarzem M., Szperl M., Kropiewnicka A., Cukrowska B.:
The effect of probiotic Lactobacillus rhamnosus colonization on Toll-like receptor expression
in immunodefficient mice. Ann Diagn Paediatr Pathol, 2007, 11 (3-4): 97-102.

Cukrowska B., Ceregra A., Rosiak I.: Probiotyki w profilaktyce i leczeniu atopowego zapalenia skory.
Zakazenia, 2006, 6(2):55-60.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Schwarzer M., Witoslaw U., Hudcovic T., Hrncir T., Stepankova R., Tlaskalova-Hogenova
H., Cukrowska B., Kozakova H.: Lactobacillus plantarum precolonization of BALB/c mice
stimulates the immune system, but doesn’t protect against the inflammation induced by DSS
treatment. Plakat na Falk Symposium, 2007.

Witostaw U., Rosiak 1., Kozakowa H., Hudcovic T., Hrncir T., Schwarzer M., Cukrowska B.: The effect
of probiotic Lactobacillus rhamnosus colonization on the innate immunity of immunodefficient mice.
Plakat na konferencji 16th European Congress of Immunology, Paryz, 2006, Abstract Book, PC-3673.

Cukrowska B.: The role of Lactobacillus stains in the development, prevention and therapy of allergic
diseases. Wyktad na zebraniu naukowo-szkoleniowym Czeskiego Towarzystwa Immunologoéw, Czeska
Akademia Nauk, Novy Hradek, 2005.

Zadanie statutowe nr 121/06
Tytul zadania: Neuropsychologiczna ocena nastepstw naglego zatrzymania krazenia
Kierownik zadania: doc. dr hab. n. hum. Agnieszka Maryniak

Praca zostala wykonana we wspolpracy Pracowni Neuropsychologii Rozwojowej IP CZD, Kliniki
Kardiologii IP CZD oraz Kliniki Zaburzen Rytmu Serca Instytutu Kardiologii w Aninie. Do grupy
badanej kwalifikowano pacjentow w wieku od 11 do 24 lat, ktérzy przebyli nagle zatrzymanie krazenia
w wyniku arytmii komorowej. W badanej grupie szesciu pacjentow pozostawato pod stala obserwacja
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neuropsychologiczna od czasu zatrzymania krazenia w latach 2004 -2005, trzech zostalo wezwanych
na badania kontrolne. W latach 2006 1 2007 w obu o$rodkach hospitalizowano 9 nowych pacjentow
po NZK, bedacych w grupie wiekowej zakwalifikowanej do badan. Przyczyna VT byt w 10 przypad-
kach zespot WPW, w 5 zespot dhugiego QT, w jednym pierwotne zlosliwe zaburzenia rymu i w jednym
zespol Brugadéw. W przypadku jednego pacjenta uznano, ze NZK bylo wynikiem porazenia pradem
(w badaniu elektrofizjologicznym nie stwierdzono zaburzen rytmu serca). Tylko jedna dziewczynka miata
wczesniej rozpoznane zaburzenia rytmu serca, u pozostatych NZK byto pierwszym symptomem choroby.
U 9 pacjentéw wykonano ablacj¢ RF, siedmiu wszczepiono kardiowerter - defibrylator, jedna
pacjentka przebyla zaréwno ablacjg, jak 1 implantacj¢ ICD, u jednego chlopca po badaniu
elektrofizjologicznym odstapiono od ablacji.

W badaniu neuropsychologicznym stosowano testy normalizowane 1 metody eksperymentalno - kliniczne
do oceny funkcji poznawczych (mowy, praksji, gnozji, pamigci). Wykorzystano takze Cerebral
Performance Categories — skale stosowana do oceny nastgpstw naglego zatrzymania krazenia (Cum-
mins RO. et al. Recommended Guidelines for Uniform Reporting of Data From Out-of-Hospital Cardiac
Arrest: The Utstein Style. Ann Emerg Med 1991;20:861-74). Pacjenci byli badani neuropsychologicznie
co najmniej dwa razy — bezposrednio po przyjeciu do kliniki kardiologii 1 kilka miesigcy poznie;.
Bezposrednio po zabiegu 4 pacjentow znajdowalo si¢ w stanie cigzkim (4 CPC), po uplywie kilku miesigcy
jedna z dziewczynek zmarta (5 CPC), stan jednego pacjenta si¢ znaczaco poprawit (2 CPC), 2 nadal
pozostaje w stanie uniemozliwiajacym samodzielne funkcjonowanie (3 CPC), w tym u jednego rozpoznano
locked-in syndrome. U 12 z pozostalych pacjentéw w pierwszym badaniu stwierdzano nasilone zaburzenia
w zakresie niektorych funkcji poznawczych (agnozja wzrokowa, afazja, zaburzenia pamigci). W kolej-
nych badaniach stwierdzano stopniowe ustgpowanie objawow, w diugiej obserwacji utrzymuja si¢ jednak
utrwalone deficyty pamigci $wiezej, bedace u nastolatkdw przyczyna znaczacych trudnosci w nauce.
Przeprowadzone badania wskazuja na konieczno$¢ objgcia tej grupy chorych opieka psychologiczna
— pacjenci wczesnie] nie odczuwali zadnych objawdw, nie pamigtaja zdarzen poprzedzajacych
epizod zatrzymania krazenia (amnezja wsteczna), maja wigc problemy ze zrozumieniem swojej
sytuacji, konieczno$ci poddania si¢ zabiegom (ablacji lub implantacji ICD), przestrzegania ograniczen
w trybie zycia. W dalszej perspektywie wskazana jest kontrola funkcjonowania poznawczego u chorych,
wykazujacych deficyty bezposrednio po NZK, oraz stala opieka psychologiczna nad pacjentami
z [P CZD, w celu ograniczenia ryzyka wystapienia zaburzen lgkowych 1 depresyjnych, czgsto obserwo-
wanych u 0sob doswiadczajacych wytadowan kardiowertera-defibrylatora.

Publikacje w piSmiennictwie zagranicznym:

Maryniak A., Bielawska A., Walczak F., Szumowski L., Bieganowska K., Rgkawek J., Paszke M.,
Szymaniak E., Knecht M.: Long-term cognitive outcome in teenage survivors of arrhythmic cardiac
arrest. Zaakceptowane do publikacji w Resuscitation.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwach zjazdowych:

Maryniak A., Bielawska A.: Back on the track - teenagers after sudden cardiac arrest. Plakat zaprezen-
towany na 21 Conference of the European Health Psychology Society, Maastricht, The Netherlands,
15th - 18th August, 2007. Streszczenie opublikowane w Health Psychol. Rev. 2007,1,suppl.1,53-54.

Kruszac mury. Chlopiec z zespotem zamknigcia, jego rodzina i przyjaciele. Ogdlnopolskie Zebranie
Sekeji Psychologii Klinicznej Dziecka PTP. Warszawa 25.11.2006.- wyktad

Uchylanie zatrza$nigtych drzwi. Do§wiadczenia kontaktu z pacjentami w zespole zamknigcia. Zebranie
Komisji Neuropsychologicznej Komitetu Nauk Neurologicznych PAN. Warszawa 29.11.2006. wyktad
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Fig. 1
Liczba grantow wewngtrznych realizowanych w latach 2001-2007

30
20
17
13 13 14 13

12
10
0 T T T T T

2002 2003 2004 2005 2006 2007

172



BUC-38/AIH

SPONSOROWANE BADANIA KLINICZNE LEKOW
prowadzone w Instytucie “Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” w roku 2007

Wieloosrodkowe, randomizowane,kontrolowane
z podwdjna slepa proba dotyczace skutecznosci
i tolerancji badanego produktu leczniczego

W poréwnaniu ze stosowaniem komparatora

u pacjentOw z rozpoznanym czynnym
autoimmunologicznym zapaleniem watroby.
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Dr Falk Pharma GmbH
reprezentowana przez
PAREXEL Polska

Sp.z o.0.

Warszawa (CRO)

Klinika Gastroenerologii,
Hepatologii i Immunologii

badanie w trakcie




Otwarte, wieloosrodkowe, badanie III fazy oceniajace

Biochemie GmbH,

Klinika Chordob

EP2K-02-PhlII- skutecznosC i b.ezpleczenstwo gtosoyvapla badanego Austria reprezentowana | Metabolicznych, badafue
produktu leczniczego w leczeniu dzieci z deficytem . zakonczone
Lyo : . przez Imform Polska Endokrynologii C .
wzrostu na skutek niedostatecznego endogenicznego - > sierpien 2007
: . Sp. z 0.0. (CRO) 1 Diabetologii
wydzielania hormonu wzrostu.
Mlqdzynarodow§, wieloosrodkowe otwart'e t’)adanle ' 7akiad Biochemii
z losowym podziatem na grupy, z grupami rownolegtymi: e e e
L . - , . . i Klinika Rehabilitacji .
ocena skutecznos$ci 1 bezpieczenstwa stosowania Novartis Poland . . badanie
CZOL446H2202 . , . Pediatrycznej- :
badanego produktu leczniczego w poréwnaniu Sp. z 0.0. Warszawa O Rehabilitacii zakonczone
do poréwnawczego produktu leczniczego u dzieci ) J
. . . ., Ortopedycznej
z cigzka postacia wrodzonej famliwosci kosci.
Migdzynarodowe, wieloosrodkowe randomizowane,
otwarte badanie oceniajace skutecznosci Zaktad Biochemii
C7ZOL446- i bezpleczen.stwa stosov.vanla badanego .produ.ktu Novartis Poland i Kl?mka Rehab1l1tac31 badanie
leczniczego jednokrotnie lub dwukrotnie w ciagu roku, Pediatrycznej- ,
H2202E1 . o . . VN Sp. z 0.0. Warszawa S zakonczone
u dzieci z cigzka postacia wrodzonej tamliwosci kosci O.Rehabilitacji
(osteogenesisimperfekta), roczna faza przedtuzenia Ortopedyczne;j
(extension) badania CZOL446H 2202.
Wieloosrodkowe randomizowane badanie,
przeprowade)ne metoda pOdVYO_]neJ slepej proby, ' e G . ) .
na grupach rownolegtych, majace na celu wykazanie Klinika Gastroenerologii, | badanie
f . , . .. .. reprezentowana przez .. .. ,
FG-506-06-27 porownywalnej skuteczno$ci szczepienia przy uzyciu il Gl Hepatologii i Immunologii, | zakonczone
badanego produktu leczniczego z terapia przy uzyciu . s Oddziat Immunologii styczen 2007
, . . e . Wieden, Austria (CRO)
masci steroidowych u dzieci z atopowym zapaleniem
skory o$rednim i znacznym nasileniu.
Faza II/IITA czqsglowc? slepe, randomizowane, aktywnie BioPartners GmbH . ,
kontrolowane, wieloosrodkowe, prowadzone w grupach . Klinika Chorob
, . . , L Szwajcaria . .
rownolegtych badanie bezpieczenstwa, skutecznosci Metabolicznych, badanie
BPLG-003. . . . o reprezentowany .. i
i farmakokinetyki/farmakodynamiki badanego produktu e Al Endokrynologii zakonczone
leczniczego podawanego u dzieci z zaburzeniami Sk amy (CR0) 1 Diabetologii

wzrostu spowodowanymi niedoborem hormonu wzrostu.
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Randomizowane, podwdjnie slepe, kontrolowane
placebo, ze stopniowana dawka, prowadzone
w réwnoleglych grupach badanie badanego produktu

Pfizer Polska Sp. z o.0.

9 | A1481131 . . . .. Klinika Kardiologii badanie w trakcie
leczniczego podawanego doustnie w leczeniu dzieci Warszawa
w wieku od 1 do 16 lat z tgtniczym
nadci$nieniem plucnym.
Wieloosrodkowe, dlugoterminowe badanie otwartej fazy
w celu oceny bezpieczenstwa doustnego stosowania Pfizer Polska Sp. z o.0. .. . .. . .
10 | A1481156 . C o Klinika Kardiologii badanie w trakcie
badanego produktu leczniczego u pacjentow, Warszawa
ktorzy ukonczyli badanie A1481131.
1-roczne, wieloosrodkowe, randomizowane,
kontrolowane placebo badanie kliniczne Zaktad Biochemii
z zastosowaniem podwojnej $lepej proby, w grupach i Medycyny
2003100- rownolegltych, z nastepczym 2-letnim okresem leczenia Sanofi Aventis Sp. z 0.0. | Do$wiadczalnej/Klinika
11 HMR40031/3001 | ¥ warunkach proby otwartej, oceniajace bezpieczenstwo | Ul. Daniszewska 10, Rehabilitacji badanie w trakcie
1 skuteczno$¢ dziatania doustnego badanego produktu Warszawa Pediatrycznej-
leczniczego, podawanego w okreslonych dawkach O.Rehabilitacji
dzieciom z choroba famliwych kosci (osteogenesis Ortopedyczne;j
imperfecta) w przedziale wiekowym od 4 do 16 lat.
SANDOZ/Biochemie Klinika Chorob
Wieloosrodkowe, otwarte, porownawcze badanie dwoch | GmbH, Kundl, Austria Metabolicznych, badanie
EPK2K-00- . . . .. ,
12 PhIIIAQ postaci badanego produktu leczniczego u dzieci reprezentowany przez Endokrynologii zakonczone
z niedoborem wzrostu. IMFORM Polska 1 Diabetologii/Poradnia lipiec 2007
Sp. z 0.0.(CRO) Endokrynologiczna
Faza 4, wieloosrodkowe randomizowane porownujace
czestotliwo$¢ dawkowania, badanie bezpieczenstwa Genzyme Corporation, Klinika Chorob
1 skuteczno$ci wlewow z zastosowaniem badanego Cambridge, USA Metabolicznych, badanie
13 | CZ-011-01 produktu leczniczego, podawanych co 4 tygodnie reprezentowany przez Endokrynologii zakonczone
w poréwnaniu do podawania co 2 tygodnie Chiltern International i Diabetologii/Poradnia lipiec 2007
w leczeniu podtrzymujacym u dorostych GmbH, Niemcy (CRO) | Endokrynologiczna

z choroba Gauchera'a typu I.
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Badanie 3 fazy, podwojnie zaslepione, randomizowane,
kontrolowane placebo, oceniajace bezpieczenstwo
1 skuteczno$¢ badanego produktu leczniczego,

Gilead Sciences Inc.
USA reprezentowany
przez Kendle
International Inc.;

Klinika Gastroenerologii,

14 | G5-US-103-0518 stosowanego u dzieci 1 mlodziezy Kendle Branches Hepatologii i Immunologii badanie w trakcie
(w wieku od 2 do 18 .z.) Sp. z 0.0. Oddziat
z przewleklym zapaleniem watroby typu B. w Polsce,
Warszawa (CRO)
Novartis
Pharmaceuticals
Corporation/Novartis
Wieloosrodkowe, randomizowane badanie, prowadzone | Pharma AG,
metoda podwojnej slepej proby, poprzedzajacej 12-to East Hanover, Hnew Klinika Nefrologii, badanie
15 | CVAL489A2307 | miesigczne badanie prowadzone metoda otwartej proby, | Jarsey/Basel, Szwajcaria | Transplantacji Nerek zakonczone
oceniajace bezpieczenstwo i odpowiedz na r6zne dawki | reprezentowany przez i Nadcisnienia T¢tniczego | listopad 2007
badanego produktu leczniczego u dzieci w wieku 1-5 lat. | Quintiles Poland
Sp. zo.0.,
Al. Jerozolimskie 214,
02-486 Warszawa (CRO)
4/04/TAR Wykonanie oznaczefi insuliny i C-peptyd w ramach Tarchominskie Zaktady | Zaktad Diagnostyki badanie
badania biodostgpnosci biologicznej 3 badanych " " oo ,
16 | 5/04/TAR , . f . . Farmaceutyczne "Polfa" | Laboratoryjnej zakonczone
6/04/TAR LAy [ECAO00 o USRI GO TEHEEOINEL | o mp e /Zaktad Radioimmunologii | kwiecien 2007
produktow leczniczych.
Otwarte, randomizowane, wieloosrodkowe badanie
khmczr}e w celu oceny bezpleczepstwa oraz skutecznosci e Gl . )
odstawienia sterydow w potaczeniu z badanym Klinika Nefrologii,
17 FG-506-02-43 produktem leczniczym i innego produktu leczniczego DL G (1 Transplantacji Nerek badanie w trakcie
TWIST D-81673 Munich,

w poréwnaniu z kombinacja badanego produktu
leczniczego i dwoch innych produktow leczniczych
u dzieci po przeszczepie nerki.

Niemcy

1 Nadci$nienia Tgtniczego
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Randomizowane, prowadzone metoda podwadjnej slepej
proby, kontrolowane za pomoca placebo badanie z zas-
tosowaniem statych dawek leku, majace na celu ocene
bezpieczenstwa leczenia oraz tolerancji i skutecznosci

Johnson & Johnson
Pharmaceutical Research

TOPMAT badanego produktu leczniczego w postaci ptynnej do & Development L.L.C. . . badanie
: . . Klinika Neurologii E
18 | -PEP-3001 stosowania doustnego oraz w postaci proszku konfekcjono- | reprezentowany przez  Epileptologii zakonczone
(Aneks nr 2) wanego w otwieranych kapsulkach jako leczenia dodanego | PPD Poland Sp. z o.0. prieptolog lipiec 2007
do innych lekow przeciwdrgawkowych u dzieci w wieku ul. Domaniewska 41,
od 1 do 23 miesiaca zycia wlacznie, z nawracajacymi, 02-672 Warszawa (CRO)
czesciowymi napadami padaczkowymi, wraz z faza
przedtuzona badania o charakterze otwartej proby.
Badanie oceniajace bezpieczenstwo, tolerancjg, Medlmmune, Inc. One
farmakokinetyk¢ oraz immunogenno$¢ badanego medlmmune Way,
produktu leczniczego o zwiekszonym powinowactwie Gaithesburg, MD 20878,
19 | MI-CP124 w stosunku do wirusa (o ulepszonym dziataniu USA reprezentowany Klinika Pediatrii badanie w trakcie
przeciwko wirusowi) syncitium nablonka drég przez PPD Development,
oddechowych (RSV) u dzieci z hemodynamicznie ul. Domaniewska 41,
istotnymi, wrodzonymi wadami serca. Warszawa (CRO)
Wleloosrodkpwe, ot‘warte, prospgktywng bada’ma BIOTEST reprezento . )
dotyczace klinicznej skutecznosci i1 bezpieczenstwa wanv przez Acromion Klinika Gastroenerologii,
20 | BT 957 oraz wlasciwosci farmakokinetycznych badanego ny b Hepatologii i Immunologii, | badanie w trakcie
. . . Klinische Forshnung . .
produktu leczniczego do podawania droga dozylna Oddziat Immunologii
. . : L . (CRO)
u pacjentow z pierwotnym niedoborem odpornosci (PID).
Poréwnanie skutecznos$ci terapeutycznej i tolerancji
kombinacji trzech produktow leczniczych w profilaktyce | Adamed Sp. z o.0. badanie
21 | FU-02-03 nawrotow zakazen uktadu moczowego u dziewczynek Pienkow 149, 05-152 Klinika Urologii zakonczone
z odptywami pecherzowo-moczowodowymi. Czosnow k/Warszawy czerwiec 2007
Bad. 1V fazy.
Badanie bezpieczenstwa i farmakokinetyki r6znych Astra Zeneca AB, .
. . . Umowa podpisana
dawek badanego produktu leczniczego u pacjentow Szwecja reprezentowany .
ediatrycznych z nadcisnieniem tetniczym w wieku rzez Clinsys, 1 Connell | Klinika Nefrologii badanie
22 | D2451C00002 | PECAIYerny ezy p S, & nie rozpoczete

1 do 6 r.z. Czterotygodniowe, wieloosrodkowe,
podwadjnie slepe, randomizowane badanie z rocznym
otwartym okresem kontrolnym.

Drive, Suite 3000,
Berkeley Heights, USA,
NJ 07922 (CRO)

1 Transplantacji Nerek

(nie wlaczono
zadnego pacjenta)
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Tarchominskie Zaktady

Ocena biorownowaznos$ci badanego produktu Srimeeem Gl badanie

23 | 1/TAR/06 leczniczego produkcji "Polfa" Tarchomin S.A. . IP CZD zakonczone

w porowna niu do referencyjnego produktu leczniczego S-A. ul. Fleminga 2, czerwiec 2007
" | 03-176 Warszawa
Ocena bioréwnowaznos$ci badanego produktu gzgl;);l;?sme Zﬁl;lal(;y" badani

24 | 2/TAR/06 leczniczego produkcji "Polfa" Tarchomin S.A., yezne 1 ofa IP CZD a aflle

w poréwnaniu do referencyjnego produktu leczniczego. S.A. ul. Fleminga 2, zakonczone
03-176 Warszawa
TAP Pharmaceutical

Badanie bezpieczenstwa i skuteczno$ci stosowania Products Inc.,

badanego produktu leczniczego - granulatu podawanego | 675 N.Field Dr., Klinika Gastroenerologii,

25 | P-GI5-109 doustnie, w leczeniu niemowlat z refluksem Lake Forest, Hepatologii i Immunologii, | badanie
zotadkowo-przelykowym; randomizowane, IL 60045, USA Poradnia zakonczone
wieloosrodkowe, podwdjnie zaslepione, kontrolowane reprezentowany Gastroenterologiczna
placebo badanie 3 fazy. przez Kendle,

Warszawa (CRO)
Wieloosrodkowe, randomizowane, otwarte badanie
kliniczne oceniajace farmakokinetyke i farmakodynamike | Wyeth Sp. z o0.0., Klinika Gastroenerologii,
po pojedynczym i wielokrotnym podaniu dwoch réznych | ul. Cybernetyki 21, Hepatologii i Immunologii,

26 | 3001B3-333-WW | dawek badanego produktu leczniczego w postaci 02-677 Warszawa Oddziat badanie w trakcie
zawiesiny granulek dojelitowych u niemowlat ClinTec International Gastroenterologii
od 1 do 11 miesiaca zycia z podejrzeniem (CRA) 1 Hepatologii
zotadkowo-przetykowej choroby refluksowe;j".

Wieloosrodkowe, otwarte badanie kliniczne oceniajace
) , . , » Wyeth Sp. z o0.0., . .
bezpieczenstwo podawania dwoch réznych dawek 7l Gl 21 Klinika Gastroenerologii,
27 | 3001B3-335-WW badanego produktu leczniczego w postaci zawiesiny 02-677 Warszawa . Hepatologii i Immunologii, badanie w trakcie

granulek dojelitowych u niemowlat od 1 do 11 miesiaca
zycia z podejrzeniem zoladkowo-przetykowej
choroby refluksowe;j.

ClinTec International
(CRA)

Oddziat Gastroenterologii
1 Hepatologii
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Takeda Global R&D

Randomizowane badanie kontrolowane placebo, Centre (Europe) Arundel .. ,
. e, ., . Klinika Choréb
z zastosowaniem podwojnie Slepej proby, majace Great Court 2 Arundel )
. . ; , . Metabolicznych, ..
na celu oceng skutecznos$ci i bezpieczenstwa stosowania | Street, London WC2R .. Badanie nie
badanego produktu leczniczego w poréwnaniu 3DA, Wielka Brytania Endokrynologit rozpoczelo si
28 | 01-05-TL-475-016 g0p £0 W por ’ Y i Diabetologii/Oddziat ZpOCzeio Sie
do placebo, podawanych w skojarzeniu z dotychczas reprezentowany przez \ . (nie wlaczono
: T . . . Choréb Metabolicznych, . .
stosowanymi lekami hiperlipemicznymi u pacjentow Covance Inc. 210 Endokrviologii Zadnego pacjenta)
z homozygotyczna postacia hipercholesterolemii Carnegie Center, ; Diabetiolo i?
rodzinnej (HoFH); Princento, New Jersey, £
08450-6233, USA (CRO)
Wieloosrodkowe , randomizowane, podwojnie zaslepione
badanie z podgrupq koptrolnq F)t.rzymuj aca plac’e,bo it Ersimeeslagis
po zaprzestaniu leczenia, oceniajace skutecznosé Wyeth Sp. z o.0., Hepatologii i Immunolosii
29 | 3001B3-329-WW | i bezpieczenstwo badanego produktu leczniczego ul. Cybernetyki 21, a0 08 | badanie w trakcie
. . . Oddziat Gastroenterologii
w postaci granulek dojelitowych u niemowlat 02-677 Warszawa . .
.. . . 1 Hepatologii
od 1 do 11 miesiaca zycia z objawowa
zotadkowo-przeltykowa choroba refluksowa.
52-tygodniowed, migdzynarodowe, wieloosrodkowe,
otwarte, randomizowane badanie kliniczne prowadzone . Klinika Chordb
\ \ . . Novo Nordisk Pharma ) .
w grupach rownolegtych, porownujace skutecznosé¢ Metabolicznych, badanie
. . , . Sp. z 0.0. Warszawa, .. ,
30 | NN304-1689 1 bezpieczenstwo badanego produktu leczniczego . Endokrynologii zakonczone
S L. . . . ul. Mineralna 15, . . . L. .
u dzieci 1 mtodziezy z cukrzyca typu 1 w wieku od 2 02-274 Warszawa 1 Diabetologii/Poradnia pazdziernik 2007
do 16 lat, leczonych wedtug schematu basal-bolus ’ Diabetologiczna
z insuling dopositkowa. Badanie 4 fazy.
Migdzynarodowe, randomizowane, podwdjnie $lepe
badanie kliniczne oceniajace skutecznos¢
et dre PO D | Supt Avens .00,
31 | EFC5314 = MEKED £ ul. Domaniewska 41, Klinika Kardiologii badanie w trakcie

w poréwnaniu z placebo u noworodkéw i1 niemowlat
z wrodzonymi wadami serca, u ktoérych wykonano
paliatywne zespolenie systemowo-ptucne

(np. zmodyfikowane zespolenie Blalock - Taussing).

02-672 Warszawa
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Badanie kliniczne z zastosowaniem podwojnej

Marines
Pharmaceuticals, Inc.

. RN . 2007/ Umowa
slepej proby 1 réznych dawek, majace na celu oceng reprezentowany przez .
: , ... L . . .. .. podpisana
bezpieczenstwa, tolerancji 1 wlasnosci Pharmaceutical Research | Klinika Neurologii
32 | 1042-0500 . . . R . (dotychczas
przeciwpadaczkowych badanego produktu leczniczego Associates Sp. z 0.0., 1 Epileptologii .
L . o nie wlaczono
u pacjentow w wieku 4 do 24 miesigcy FDS Plaza, T e
z napadami zgigciowymi. ul. Putawska 469, g0 pad]
02-844 Warszawa (CRO)
Marines
' ' . ’ Pharmaceuticals, Inc. 2007/ Umowa
Otwarte badanie majace na celu oceng bezpieczenstwa reprezentowany przez .
. . . . . .. . podpisana
1 wlasnosci przeciwpadaczkowych badanego produktu Pharmaceutical Research | Klinika Neurologii
33 | 1042-0501 . . . . . . S .. (dotychczas
leczniczego w leczeniu pacjentdw ze zdjagnozowanymi | Associates Sp. z 0.0., i Epileptologii nie wlaczono
napadami zgi¢ciowymi. FDS Plaza, 7a dneqo o)
ul. Putawska 469, g0 paq)
02-844 Warszawa (CRO)
Badanie fazy drugiej w pojedynczym ramieniu metoda
otwartej proby stosowania badanego produktu
leczniczego w skojarzeniu z innym badanym produktem | Pfizer Polska Sp. z 0.0.,
34 | A5961166 leczniczymu dzieci z nawrotowym lub opornym ul. Rzymowskiego 28, Klinika Onkologii badanie w trakcie
na leczenie rdzeniakiem oraz u dzieci 02-697 Warszawa
z nowozdiagnozowanym glejakiem o wysokim
stopniu ztosliwosci.
Ocena skuteczno$ci i bezpieczenstwa stosowania
badanego produktu leczniczego w leczeniu chorf)by AstraZeneca Pharma
refluksowej przetyku (GERD) u niemowlat w wieku
od 1 do 11 miesiaca zycia wlacznie. Wieloosrodkowe LT Sp.. A8E Klinika Gastroenterologii
35 | D9614C00096 : > ul. Domaniewska 41, ’. | badanie w trakcie

randomizowane badanie fazy III, prowadzone metoda
podwoijnie slepej proby w poréwnaniu do placebo,

z zastosowaniem rownolegtej grupy kontrolnej oraz

z mozliwoscia przerwania leczenia.

Neptun,
02-672 Warszawa

Hepatologii i Immunologii
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Randomizowane, prowadzone metoda podwdjnej slepej
proby, kontrolowane placebo, wieloosrodkowe,

King Pharmaceuticals
Research and
Development, Inc. 4000
centre Green Way,

rowadzone w grupach rownoleglych badanie nad ocen Sl ST eEvi s ik NEolg sty EUELIE
36 | K726-06-4003 P ic W grupaciit . CEIyen bada 4 | carolina 27513, USA Transplantacji Nerek zakonczone
skutecznosci, bezpieczenstwa i reakcji pacjenta . e . .
. . . cp e reprezentowany przez 1 Nadci$nienia Tgtniczego | listopad 2007
na podawane dawki ramiprilu w leczeniu nadci$nienia .
u dzieci i mtodziez OBl
4 Holdings GmbH,
Guglgasse 7-9/B/oG 6,
A 1030 Wieden (CRO)
Shire Human Genetic
. , . . Therapies AB, Szwecja, .. ,
Wieloosrodkowe, otwarte badanie kliniczne stosowania ey G Klinika Chordb
37 | TKT034 badal'lle £0 produk‘tu lecz.nlcz,ego Jako enzymatycznej Quintiles Eastern Metabol1cznth, Badanie w trakcie
terapii zastgpczej u pacjentow z choroba Gauchera, shollefass G Endokrynologii
wczesniej leczonych Iminoglucerasa. Gl TG, 1 Diabetologii
A 1030 Wieden (CRO)
Novartis Pharma
Wieloosrodkowe, randomizowane, prowadzone Services AG,
w grupach rownolegtych metoda podwojnej slepej proby | Lichtstrasse 35,
badanie oceniajace wplyw 12-tygodniowego stosowania | 4066 Bazylea, Klinika Nefrologii,
38 | CVAL489K2302 | badanego produktu leczniczego w porownaniu Szwajcaria, Transplantacji Nerek Badanie w trakcie
z innym produktem leczniczym na skurczowe cis$nienie reprezentowany przez 1 Nadci$nienia Tgtniczego
tetnicze krwi mierzone w pozycji siedzacej u dzieci PPD Poland Sp. z o.0.,
z nadcisnieniem t¢tniczym w wieku 6 do 17 lat. ul. Domaniewska 41,
02-672 Warszawa (CRO)
Ocena skuteczno$ci i bezpieczenstwa stosowania
badanegq produktu leczniczego w leczeniu chqroby re- AstraZeneca Pharma
fluksowej przetyku (GERD) u niemowlat w wieku od
1 do 11 miesiaca zycia wlacznie. Wieloosrodkowe Poland Sp.. . Klinika Gastroenterologii
35 | D9614C00096 ' ’ ul. Domaniewska 41, ’. | badanie w trakcie

randomizowane badanie fazy III, prowadzone metoda
podwoijnie slepej proby w poréwnaniu do placebo,

z zastosowaniem rownolegtej grupy kontrolne;j

oraz z mozliwoscia przerwania leczenia.

Neptun,
02-672 Warszawa

Hepatologii i Immunologii
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Randomizowane, prowadzone metoda podwdjnej slepej
proby, kontrolowane placebo, wieloosrodkowe,

King Pharmaceuticals
Research and
Development, Inc. 4000
centre Green Way, Suite

OEtzee T SR vielaHeh et 300, Cary, North Carolina | Klinika Nefrologii, Badanie
36 | K726-06-4003 P gripath Y &y . o 27513, USA Transplantacji Nerek zakonczone
nad ocena skutecznosci, bezpieczenstwa i reakcji pacjenta . e . .
. . . D reprezentowany przez 1 Nadci$nienia Tgtniczego | listopad 2007
na podawane dawki ramiprilu w leczeniu nadci$nienia .
u dzieci i mtodziez OBl
4 Holdings GmbH,
Guglgasse 7-9/B/oG 6,
A 1030 Wieden (CRO)
Shire Human Genetic
. , s . Therapies AB, Szwecja, .. ,
Wieloosrodkowe, otwarte badanie kliniczne stosowania STy G Klinika Chordb
37 | TKT034 badarhl'e £0 produk'tu lecz.mcz’ego Jako enzymatycznej Quintiles Eastern Metabol1cznygh, Badanie w trakcie
terapii zastgpczej u pacjentow z choroba Gauchera, shollefass @b Endokrynologii
wczesniej leczonych Iminoglucerasa. Gl TG, 1 Diabetologii
A 1030 Wieden (CRO)
Novartis Pharma
Wieloosrodkowe, randomizowane, prowadzone Services AG,
w grupach rownolegtych metoda podwojnej slepej proby | Lichtstrasse 35,
badanie oceniajace wplyw 12-tygodniowego stosowania | 4066 Bazylea, Klinika Nefrologii,
38 | CVAL489K2302 | badanego produktu leczniczego w porOwnaniu z innym Szwajcaria, Transplantacji Nerek Badanie w trakcie
produktem leczniczym na skurczowe ci$nienie t¢tnicze reprezentowany przez 1 Nadci$nienia Tgtniczego
krwi mierzone w pozycji siedzacej u dzieci PPD Poland Sp. z o.0.,
z nadcisnieniem t¢tniczym w wieku 6 do 17 lat. ul. Domaniewska 41,
02-672 Warszawa (CRO)
Novartis Pharma
14 tygodniowe wieloosrodkowe, randomizowane, Services AG,
prowadzone w grupach rownolegtych metoda podwdjnej | Lichtstrasse 35,
slepej proby badanie oceniajace skutecznosc, tolerancje | 4066 Bazylea, Klinika Nefrologii,
CVALA489- . : , ; . . . .
39 K2302E1 1 bezpieczenstwo stosowania badanego produktu Szwajcaria, Transplantacji Nerek Badanie w trakcie

leczniczego w poréwnaniu z innym produktem
leczniczym u dzieci z nadci$nieniem tgtniczym
w wieku 6 do 17 lat.

reprezentowany przez
PPD Poland Sp. z o.0.,
ul. Domaniewska 41,
02-672 Warszawa (CRO)

i Nadci$nienia Tetniczego
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Novartis Pharma

Wieloosrodkowe, randomizowane, prowadzone Services AG,
w grupach rownolegtych metoda podwajnej slepej proby | Lichtstrasse 35,
badanie oceniajace wplyw 6-tygodniowego stosowania 4066 Bazylea, Klinika Nefrologii,
40 | CVAL489K2303 | badanego produktu leczniczego na skurczowe ciSnienie | Szwajcaria, reprezento- | Transplantacji Nerek Badanie w trakcie
tetnicze krwi u dzieci z nadcisnieniem tgtniczym wany przez PPD Poland | i Nadci$nienia Tgtniczego
w wieku 1 do 5 lat z nastgpnym 2 tygodniowym Sp. z 0.0.,
okresem placebo. ul. Domaniewska 41,
02-672 Warszawa (CRO)
Novartis Pharma
Services AG,
Otwarte badanie fazy przedtuzonej oceniajace Lichtstrasse 35,
bezpieczenstwo tolerancje i skutecznosc 4066 Bazylea, Klinika Nefrologii,
CVALA489- . . . .. . .
41 18 tygodniowego leczenia badanym produktem Szwajcaria, Transplantacji Nerek Badanie w trakcie
K2303E1 . o . . . D .
leczniczym dzieci w wieku 1 do 5. Z. reprezentowany przez i Nadcis$nienia T¢tniczego
Z nadcisnieniem tgtniczym. PPD Poland Sp. z o.0.,
ul. Domaniewska 41,
02-672 Warszawa (CRO)
Abbot Laboratories
Poland Sp. z 0.0., ul.
Wieloosrodkowe, podwdjnie Slepe badanie oceniajace Postepu 18A, 02-676 .
. , \y - . Umowa podpisana
bezpieczenstwo, skutecznos¢ i farmakokinetyke Warszawa, Klinika Gastroenterologii. | w 2007/badanie
42 | M06-806 AM 01 | monoklonalnych ludzkich przeciwciat ant TNF reprezentowany przez .. 1, c .
. .., . . Hepatologii i Immunologii | rozpocznie si¢
Adalimumab u dzieci z $rednia i cigzka postacia Paragon .
: . w styczniu 2008
choroby Crohna. Biomedical,
Chatubinskiego 8,
Warszawa(CRO)
Randomizowane, kontrolowane placebo, hinllen Nefr910g11, Umowa
. , e, . F. Hoffmann Transplantacji Nerek .
wieloosrodkowe, prowadzone metoda podwdjnie §lepej . e . podpisana w 2007/
) e . -La Roche Ltd. 1 Nadcis$nienia T¢tniczego, .
43 | NV20235/7 préby badanie kliniczne z zastosowaniem badanego . . badanie
produktu leczniczego w sezonowej profilaktyce grypy reprezentowany przez Gt Abill rozpoczyna sie
z obnizong odpornoscia. Qi (0140, AT B g e w I kwartale 2008

Nerek
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Badanie kliniczne III fazy, wieloosrodkowe, otwarte,

dotyczace oceny bezpieczenstwa i skutecznosci Bracco Imaging S.p.A Umowa
e . Y bezp . EINE -P-A | pracownia Rezonansu podpisana w 2007,
okreslonej dawki badanego preparatu medycznego Mediolan Wtochy, .
44 | MH-110 . . Magnetycznego, Zaktad badanie
(kontrastu) u pacjentow pediatrycznych ze wskazanym reprezentowany przez ) . . .
S , Diagnostyki Obrazowej rozpoczyna sie
klinicznie rezonansem magnetycznym osrodkowego CROM (CRO)
w I kwartale 2008
uktadu nerwowego.
Badanie kliniczne fazy I/II oceniajace bezpieczenstwo Wyeth Research Division Umowa
45 30066K1-139- 1 eksploracyja farmakodynamike stosowanego dozylnie of Wyeth Klinika Onkologii podpisana w 2007,
US Temsirolimus (CCCI-779) u dzieci leczonych z powodu | Pharmaceuticals Inc. £ badanie si¢
nawrotu lub opornej postaci guzow litych. USA nie rozpocz¢lo
Badanie oceniajace bezpieczenstwo, tolerancjg, Medlmmune Inc. USA
farmakokinetyke oraz immunogennos$¢ badanego reprezentowany przez
46 | MI-CP124-S2 produktu leczniczego o zwigkszonym powinowactwie PPD Poland Sp. z o.0. Klinika Pediatrii Badanie w trakcie
w stosunku do wirusa syncytium nabtonka oddechowego | ul. Postepu 16 B,
(RespiratorySyncytial Virus-RSV) u dzieci 02-676 Warszawa (CRO)
Eisai Global Clinical
Development,
. , . Eisai Limited,
Wieloosrodkowe, randomizowane, prowadzone metoda
odwdjnie $lepej proby, kontrolowane placebo badanie 3 Shortlands, London, umowa podpisana
poadwoj Pej proby, kontrolowane p ; W6 SEE, Wielka Klinika Neurologii 4 pocpisana,
47 | E2090-E044-312 | oceniajace skuteczno$¢ i bezpieczenstwo stosowania . D .. badanie jeszcze nie
. . Brytania (Sponsor) i Epileptologii .
badanego produktu leczniczego u pacjentow rozpoczelo si¢
ediatrycznych z padaczka z napadami czg¢sciowymi reprezentowany przez
P ; Quintiles Eastern
Holdings GmbH,
Wieden, Austria (CRO)
12-tygodniowe, wieloosrodkowe, podwojnie zaslepione,
randomizowane, kontrolowane placebo, prowadzone Sanofi Aventis, Avenue
w grupach rownolegtych badanie oceniajace skutecznos$¢, | Pierze Brossolette, Chilly
farmakodynamike oraz bezpieczenstwo stosowania Mazarin reprezentowany
48 EFC5722 dwoch dawek badanego produktu leczniczego (0,1 mg/ przez przedstawiciela Klinika Urologii Badanie w trakcie
(ALFACHIN) kg/dzien; 0,2 mg/kg/dzien) w leczeniu dzieci i mlodziezy | polskiego Sanofi Dziecigeej

w wieku 2 do 16 1. z. z podwyzZszonym ci$nieniem
mikcyjnym pochodzenia neurogennego z dodatkowym
40-tygodniowym okresem obserwacji w warunkach
proby otwarte;.

Aventis Sp. z o.0.,
ul. Domaniewska 41,
02-672 Warszawa
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12-tygodniowe, otwarte, wieloosrodkowe,
nie porownawcze badanie oceniajace farmakodynamike

Sanofi Aventis, Avenue
Pierze Brossolette,
Chilly Mazarin reprezen-

w imieniu Pfizer
Pharmaceuticals Inc

Klinicznej

49 EFC6269 oraz bezpieczenstwo alfuzosyny stosowane;j towany przez przedsta- Klinika Urologii Badanie w trakcie
(ALFACHIN) w dawce 0,2 mg/kg/dzien w leczeniu dzieci i mtodziezy | wiciela w Polsce Sanofi | Dziecigcej
w wieku 2 do 16 r. z. z wodonerczem Aventis Sp. z 0.0., ul.
z podwyzszonym ci$nieniem mikc Domaniewska 41,
02-672 Warszawa
F. Hoffmann-
Randomizowane, stratyfikowane, wieloosrodkowe, La Roche Ltd. . . umowa podpisana,
e ., . reprezentowany przez Klinika Transplantacji .
prowadzone metoda podwojnie slepej proby badanie . . . badanie
.. . . Quintiles Eastern nerek i nadci$nienia . .
50 | NV20234 oceniajace badany produkt leczniczy w standardowej . . : rozpocznie si¢
1 wysokiej dawce w leczeniu chorych na acjentow Sloliniifgs (Giilolel Mg o750, g w II kwartale
; ogniZO nJ odpornodci ry sypepad Guglagasse 7-9/B/OG 6, | Transplantacji Nerek 2008 roku
Lo & A 1030 Wieden,
Austria (CRO)
52-tygodniowe, migdzynarodowe, wieloosrodkowe,
ot\fvarte, badan1§ 1$11nlczne quacfze przedtuzeniem badania Novo Nordisk Pharma Klinika Chorob Umowa
gléwnego, oceniajace stosowanie badanego produktu Metabolicznych, .
. B .. Sp. z 0.0. Warszawa, .. podpisana w 2007,
51 | NN 304-1689 leczniczego u dzieci i mtodziezy z cukrzyca typu 1 . Endokrynologii .
. ul. Mineralna 15, ey > badanie rozpoczyna
w wieku od 3 do 17 lat, leczonych wedtug schematu 02-274 Warszawa i Diabetologii, sie w lutym 2008
basal-bolus z z insuling aspart jako insuling dopositkowa, Poradnia Diabetologiczna ¢
faza 3b
Inne programy badawcze
e . . Zaktad Mikrobiologii .
Ocena wrazliwosci bakterii Gram+ i Gram- AstraZeneca sp. Z 0.0 ca ad Mi (.)?310 ostt Program w trakcie
1 | Meropenem , . . 1 Immunologii D
na okres$lony zestaw antybiotykow. Warszawa .. . realizacji
Klinicznej
(S}eﬂliz %Calfgl;iicér:'bSA Zaldad Mikrobiologii Program w trakcie
2 | ARTEMID DISC 2007 | "Swiatowy Program Kontroli Przeciwgrzybiczej" P 1 Immunologii &

realizacji
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Konsulting "Fabry"

Konsulting " MPS I"

Ustuga dot. konsultingu w ramach Europejskiego
Komitetu Doradcow Rejestru choroby Fabry'ego.

Ustuga dot. konsultingu w ramach Europejskiego

Komitetu Doradcéw Rejestru choroby MPS 1.
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Genzyme Europe B.V.,
Gooimeer 10, 1411 DD
Naarden, Holandia

Genzyme Europe B.V.,
Gooimeer 10, 1411 DD
Naarden, Holandia

Klinika Choréb
Metabolicznych,
Endokrynologii
i Diabetologii

Klinika Chordb
Metabolicznych,
Endokrynologii
1 Diabetologii

Program w trakcie
realizacji

Program w trakcie
realizacji




UDZIAL PRACOWNIKOW IP CZD
w zagranicznych zjazdach, sympozjach i konferencjach naukowych w 2007 r.

G e | |

4. Brazylia 2 3

6. Dania 2 3

ustna
prezentacja

przewod-
niczenie
sesji

10. Francja 8 18

12. Hiszpania 4 14

14. Indie 1 3

16. Kanada 2 4

18. | Luksemburg 1 1

20. Meksyk 1 8

22. | Portugalia 6 11
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WYJAZDY NAUKOWO-SZKOLENIOWE* w 2007 r.
pracownikow IP CZD

17. | Wilochy 10 30

* szkolenia, kursy, staze, seminaria naukowe, prace badawcze, inne cele naukowe
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8.
9.

10

11

12.

13.
14.
15.

16.
17.

18.

19.
20.
21.

22.
23.
24.

25.
26.
27.
28.

29.

30.
31.
32.
33.

ZAGRANICZNE KONFERENCJE NAUKOWE I ZJAZDY w 2007 r.
w ktorych uczestniczyli pracownicy IP CZD

. International Symposium “Catastrophic epilepsies in childhood”, Fulda, Germany,

10-12 January, 2007

. Meeting of the Association for European Paediatric Cardiology (AEPC), London, UK,

5-7 January, 2007

. Symposium “Urea Cycle Disorders - An International Perspective”, Barcelona, Spain,

12 January, 2007

. The Second Paediatric Urology Club Meeting, Innsbruck, Austria, 18-21 January, 2007
. EFGCP Annual Conference 2007 on Ethics Committees in Europe - How to Work

with Diversity?, Brussels, Belgium, 30-31 January, 2007

. Progress in Primary Immunodeficiency Workshop, London, UK, 8-10 February, 2007
. European Society for Paediatric Endocrinology (ESPE) Winter School, Prague, Czech Republic,

24 February - 2 March, 2007

22nd Annual EAU Congress, Berlin, Germany, 21-24 March, 2007

27th International Symposium on Intensive Care and Emergency Medicine, Brussels, Belgium,

27-30 March, 2007

. 6th International Workshop on Interventional Pediatric Cardiology, Milan, Italy, 28-31 March,
2007

. 7th Annual International Transplant Symposium, Sevilla, Spain, 14-16 March, 2007

Conference “Learning from the baby: New ways of working with parents”, Special Forum 2

“For those training or trained in the NBAS:A chance to network with colleagues and share ideas”,

Cambridge, UK, 27-28 March, 2007

IPTA 4th Congress on Pediatric Transplantation, Cancun, Mexico, 17-21 March, 2007

ISCD 13th Annual Meeting, Tampa, USA, 14-17 March, 2007

Seventh European Congress on Clinical and Economic Aspects of Osteoporosis

and Osteoarthritis, Porto, Portugal, 28-31 March, 2007

The Dietary Management of Inherited Metabolic Disease, London, UK, 16 March, 2007

Treatment of Pediatric Hypertension with Altace Trial II Investigators’ Meeting, Vienna,

Austria, 30 March - 1 April, 2007

17th European Congress of Clinical Microbiology and Infectious Diseases, Munich, Germany,

31 March - 3 April, 2007

10th Annual Meeting of Infantile Seizure Society, Tokyo, Japan, 7-8 April, 2007

15th European Congress on Obesity, Budapest, Hungary, 22-25 April, 2007

2nd Symposium of our Society for Probiotics and Prebiotics, Prague, Czech Republic,

18 April, 2007

eHealth Conference, Berlin, Germany, 17-19 April, 2007

Meeting of participants of THEME 1, Budapest, Hungary, 19 April, 2007

Symposium “Tyrosinemia Type 1 - Yesterday, Today and Tomorrow”, Stockholm, Sweden,

16-17 April, 2007

XIV Russian National Congress “Man & Drug - 2007, Moscow, Russia, 16-20 April, 2007

XVIIIth Annual Meeting of the ESPU, Brugge, Belgium, 25-28 April, 2007

XXVI Corsio di Aggiornamento in Cardiologia Pediatrica, Padova, Italy, 12-13 April, 2007

Ist Meeting of the World Society for Pediatric and Congenital Heart Surgery, Washington, USA,

3-4 May, 2007

25th Annual Meeting of the European Society for Paediatric Infectious Diseases, Porto,

Portugal, 2-4 May, 2007

34th European Symposium on Calcified Tissues, Copenhagen, Denmark, 5-9 May, 2007

40th Annual Meeting of the ESPGHAN, Barcelona, Spain, 9-12 May, 2007

67 Congrés des Psychanalystes de Langue Francaise, Paris, France, 17-20 May, 2007

6th Prague Spring ESID Meeting, Prague, Czech Republic, 14-15 May, 2007
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34.
35.
36.
37.
38.
39.

40.

41.

42.
43.
44.
45.
46.
47.
48.
49.
50.
51.

52.
53.

54.
55.

56.
57.
58.
59.
60.

61.
62.

63.
64.
65.
66.
67.
68.
69.

70.

8th European Congress on Paediatric Surgery,Torino, Italy,16-19 May, 2007

European Congenital Heart Surgeons Association (ECHSA), Athens, Greece, 31 May, 2007
Falk Symposium 159, Istanbul, Turkey, 3-5 May, 2007

International Research Symposium Tuberous Sclerosis Complex, Rome, Italy, 24-26 May, 2007
The 2007 Pediatric Academic Societies Annual Meeting, Toronto, Canada, 5-8 May, 2007
The American Association for Thoracic Surgery 87th Annual Meeting, Washington, USA,

5-9 May, 2007

16th Meeting Paediatric Research of Central European Countries, Innsbruck, Austria,

21-23 June, 2007

17th IFCC - FESCC European Congress of Clinical Chemistry and Laboratory Medicine,
Amsterdam, The Netherlands, 3-7June, 2007

30th European Cystic Fibrosis Conference (ECFS), Belek, Antalya, Turkey, 13-16 June, 2007
46th Annual Meeting ESPE, Helsinki, Finland, 27-30 June, 2007

4th International Conference on Children’s Bone Health, Montreal, Canada, 21-24 June, 2007
5th World Congress on Pediatric Critical Care, Geneva, Switzerland, 24-28 June, 2007
Congenital & Structural Interventions, Frankfurt, Germany, 7-9 June, 2007

European Human Genetics Conference, Nice, France, 16-19 June, 2007

European Meeting on Hypertension, Milan, Italy, 15-19 June, 2007

Family and Medical Conference, Portland, USA, 28 June - 1 July, 2007

International Plasma Protein Congress, Moose Junction, USA, 12-15 June, 2007
International Union of Immunological Societies Meeting on Primary Immunodeficiencies,
Jackson Hole, USA, 7-9 June, 2007

Joint Congress of SOE/AAO 2007,Vienna, Austria, 9-12 June 2007

Workshop “The future research needs of the rare diseases community” Brussels, Belgium,

14 June, 2007

10th European Nutrition Conference FENS, Paris, France, 9-13 July, 2007

17th Annual Meeting of the European Childhood Obesity Group (ECOG), Athens, Greece,
5-7 July, 2007

43rd Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery, Tokyo,
Japan, 4-6 July, 2007

54th Annual International Congress, Edinburgh, UK, 17-20 July, 2007

6th European Cytogenetics Conference, Istanbul, Turkey, 7-10 July, 2007

International Conference NanoSMat, Algarve, Portugal, 9-11 July, 2007

ISCD 2007 Position Development Conference and Associated ISCD Activities, Lansdowne,
USA, 18-23 July, 2007

Pediatric Urology Workshop, Alexandria, Egypt, 4-6 July, 2007

Scientific Symposium “Marginal Organs - Challenging Recipients”, Berlin, Germany,

6-7 July, 2007

14th Congress of the International Pediatric Nephrology Association, Budapest, Hungary,

31 August - 4 September, 2007

37th Annual Meeting of the International Continence Society, Rotterdam, The Netherlands,
20-24 August, 2007

Autoimmunity in Primary Immunodeficiencies, Sao Paulo, Brazil, 16-18 August, 2007
European Health Psychology Society, Maastricht, The Netherlands, 15-18 August, 2007
Satellite Symposium of the 13th International Congress of Immunology, Rio de Janeiro, Brazil,
21-25 August, 2007

10th International Congress of Therapeutic Drug Monitoring & Clinical Toxicology, Nice, France,
9 - 14 September, 2007

13th Congress of the European Society for Organ Transplantation, Prague, Czech Republic,
28 September - 3 October, 2007

15th Congress of the European Transplant Coordinators Organisation, Prague, Czech Republic,
30 September - 3 October, 2007
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71. 14th Deafblind International World Conference, Perth, Australia, 25-30 September, 2007

72. 16th Annual Meeting of ESMAC, Athens, Greece, 24-29 September, 2007

73. 18th European Meeting on Dysmorphology, Strasbourg, France, 6-7 September, 2007

74. 21st EACTS Annual Meeting, Geneva, Switzerland, 15-19 September, 2007

75. 29th Congress of the Societe Internationale d’Urologie, Paris, France, 2-6 September, 2007

76. 29th ESPEN Congress on Clinical Nutrition and Metabolism, Prague, Czech Republic,
8-11 September, 2007

77. 33rd Annual Meeting of International Society for Pediatric and Adolescent Diabetes, Berlin,
Germany, 26-29 September, 2007

78. 43rd European Association for the Study of Diabetes, Amsterdam, The Netherlands,
17-21 September, 2007

79. 47th Interscience Conference on Antimicrobial Agents and Chemotherapy, Chicago, USA,
17-20 September, 2007

80. 4th International Conference on Clinical Microdialysis, Cambridge, UK,
19-21 September, 2007

81. 62 Nestle Workshop: Personalized Nutrition for the Diverse Needs of Infants and Children,
Helsinki, Finland, 2-6 September, 2007

82. 6th Baltic Bone and Cartilage Conference and 3rd Baltic Congress of Traumatology
and Orthopaedics”, Tartu, Estonia, 6-8 September, 2007

83. 7th European Congress of the European Pediatric Neurology and the 9th Congress
of the Turkish Child Neurology Society, Kusadasi, Turkey, 26-29 September, 2007

84. 7th European VitreoRetinal Society, Venice, Italy, 15-18 September, 2007

85. 8th World Congress of Perinatal Medicine, Florence, Italy, 09-13 September, 2007

86. Conference “Rare Diseases Research: Building on Success”, Brussels, Belgium,
13 September, 2007

87. ESC Congress, Vienna, Austria, 1-5 September, 2007

88. International Congress on Hypospadias Surgery, Prishtina, Kosovo, 2-5 September, 2007

89. Neurology Workshop for Ataxia-Telangiectasia: Comparison and Development of Quantitative
Neurological Endpoints”, Chicago, USA, 26-29 September, 2007

90. Pulmonary Hypertension in the Young, London, UK, 19-21 September, 2007

91. Second International Congress Immune-Mediated Diseases: From Theory to Therapy, Moscow,
Russia, 10-15 September, 2007

92. Society for the Study of Inborn Errors of Metabolism (SSIEM) Annual Symposium, Hamburg,
Germany, 4-7 September, 2007

93. The 21th PROJECT Symposium on Primary Immunodeficiencies, Ohrid, Macedonia,
20-21 September, 2007

94. The Fourth Ukrainian - Polish Meeting “Innovative Technologies in Respiratory Medicine
UP-TO-DAY”, Donetsk, Ukraine, 25-26 September, 2007

95. Third International Scientific and Practical Conference  he Doctors of the World to the Patients”,
St. Petersburg, Russia, 21-23 September, 2007

96. TOPP Registry Meeting, Amsterdam, The Netherlands, 26 September, 2007

97. VIIIth Congress of Romanian Society of Pediatric Neurology, Bucharest, Romania,
19-23 September, 2007

98. 15th United European Gastroenterology Week “UEGW 2007”, Paris, France,
27-31 October, 2007

99. 39th Congress of the International Society of Paediatric Oncology, Mumbai, India,
29 October - 3 November, 2007

100. 3rd International Meeting on Congenital Disorders of Glycosylation, Paris, France,

18-19 October, 2007
101. 3rd Trends in Medical Mycology, Torino, Italy, 28-31 October, 2007
102. American Academy of Pediatrics Section on Urology Meeting, San Francisco, USA,
27-29 October, 2007

192



103. Annual Congress of the European Association of Nuclear Medicine, Copenhagen, Denmark,
13-17 October, 2007

104. Clinical Nutrition Workshop, Berlin, Germany, 29-30 October, 2007

105. EAACI - ERS Pediatrics Joint Meeting, Lisbon, Portugal, 20 - 23 October, 2007

106. European Conference on Myocardial and Pericardial Disease with Additional Focus on Heart
Disease in Women, Marburg, Germany, 11-14 October, 2007

107. Falk Symposium 161, Dresden, Germany, 11-12 October, 2007

108. Niigata International Neuropathology Symposium, Niigata, Japan, 26 - 27 October, 2007

109. PEDIRHYTHM 3 pediatric rhythm Congress, Istanbul, Turkey, 3-6 October, 2007

110. The Early Nutrition Programming Project Fifth Bi-Annual General Assembly Meeting, Prague,
Czech Republic, 18 - 19 October 2007

111. 2nd Workshop on “Focus on Immunoregulation in Primary Immunodeficiency”, London, UK,
11-17 November, 2007

112. 1st International Musculoskeletal Working Group on Lysosomal Storage Disorders, Boston, USA,
6 November, 2007

113. 5th World Congress of the World Society for Pediatric Infectious Diseases, Bangkok,
Thailand, 15-18 November, 2007

114. Codex Committee on Nutrition and Foods for Special Dietary Uses, Bad Neuenahr-Ahrweiler,
Germany, 12-16 November, 2007

115. European Conference on Rare Diseases, Lisbon, Portugal, 27-28 November, 2007

116. International Conference for Professionals on the Dietary Treatments for Epilepsy, London, UK,
15-17 November, 2007

117. Meeting on Immunosuppression in Pediatric Liver Transplantation, Madrid, Spain,
30 November, 2007

118. 5th Danone International Probiotics Convention, Paris, France, 13-14 December, 2007

119. Central Eastern European Vaccine Safety Meeting, Sintra, Portugal, 11-12 December, 2007

120. EPPOSI Workshop on Patients Safety, Luxembourg, 4 December, 2007

121. Hot Topics in Neonatology, Washington, USA, 2 - 4 December, 2007
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Fig. 1
Liczba zagranicznych wyjazdéw pracownikéw IP CZD w latach 2001-2007
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Fig. 2
Liczba wizyt zagranicznych naukowcow w [P CZD w latach 2001-2007
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* Widoczny spadek liczby wizyt zagranicznych ma bezposredni zwiazek z zakonczeniem projektu Perfect.
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WIZYTY ZAGRANICZNYCH NAUKOWCOW

w tym pobyty naukowo-szkoleniowe, w IP CZD w 2007r.

Lp. Nazwisko i imi¢ Kraj Nazwa Osrodka Termin pobytu Jednostka zapraszajaca
prof. Guimaraes . Universidade do Porto .. . o . .
1 Hercilia Portugalia _ Faculdade de Medicina 06-10.03.07 Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
. Pediatric Department .. . o . .
2 | dr Biban Paolo Wiochy SV Uity 06-10.03.07 Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
University of North - . o . ..
3 | Young T. USA Karolina, Chanel Hill 10-12.10.07 Klinika Anestezjologii i1 Intensywnej Terapii
Children's National Medical .. . o . ..
4 | Van den Anker J. USA e, Wsliism DC 10-12.10.07 Klinika Anestezjologii 1 Intensywnej Terapii
5 | Alexander K. USA University of Chicago 10-12.10.07 Klinika Anestezjologii 1 Intensywnej Terapii
6 | van Overmeire B. Belgia University of Antwerp 10-12.10.07 Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
Tracheal Team Great
7 | dr Roebuck Derek Wielka Brytania | Ormond Street Hospital, 17.09.07 Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
London
. USC Women's & Children .. D » .
8 | prof. Sardesai Smeeta USA stogattal, Los Anagles 16-17.11.07 Klinika Chirurgii Dziecigcej 1 Transplantacji Narzadow
prof. Holschneider . Klinika Chirurgii ) .. T .. ,
9 Alexander Niemcy Drieshens], Koot 16-17.11.07 Klinika Chirurgii Dziecigcej 1 Transplantacji Narzadow
10 | dr Kurilo Galina Ukraina th 1k'a Cl.nrurg,u 27.11-01.12.07 Klinika Chirurgii Dziecigcej 1 Transplantacji Narzadow
Dziecigcej, Lwow
Institute of Health
11 | dr Radovanov Dobrali Serbia Protection for Chlld ' 03-05.12.07 Khmka Chorob'Metabohcznych, Diabetologii
and Youth of Vojvodina, 1 Endokrynologii
Novi Sad
12 | dr Kochnieva Oksana Ukraina OHMADET, Kijow 03-05.12.07 LN OS Mool Fazerbl bl ot

i Endokrynologii
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State Children's University

Klinika Chorob Metabolicznych, Diabetologii

13 | dr Lace Baiba Latvia Elosiedl, Rign 03-05.12.07 | Baclysie
14 | dr Mikkeil Sirie Estonia Tartu University Clinic 03-05.12.07 i NS WDl o bl b et
1 Endokrynologii
Medicinskij Fakultet,
15 | dr Ivanova Irina Russia Department 03-05.12.07 Khmka Chorob.l.\/letabohcznych, Diabetologii
of Gastroenterology, 1 Endokrynologii
Moscow
Medicinskij Fakultet,
. Department Klinika Choréb Metabolicznych, Diabetologii
16 | dr Sysoyeva G. Russia . 03-05.12.07 Bt
Moscow
. University Children Klinika Choréb Metabolicznych, Diabetologii
17| dr Sanaeva Olga Russia Hospital Oncohematology 03-05.12.07 i Endokrynologii
18 | dr Machaczka Maciej . Karolinska University 03-05.12.07 Khmka Chorob.Metabohcznych, Diabetologii
Sztokholm 1 Endokrynologii
Department
19 | dr Moller Jens Carsten | Niemcy of Neurology University 15-17.02.07 Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologii
Marburg
Department of
20 | dr Trocello Jean Marc Francja Neurology, 15-17.02.07 Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologii
Saint Antoine Hospital, o
Paris
UCLA School of Medicine,
A Department of Pathology Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologii
21 | prof. Gatti Richard USA & Laboratory Medicine, 12-13.05.07 - Oddzial Immunologii
Los Angeles
University Medical Center, .. .. .. .
2 prof. van Dongen Holandia Dlrrie e mmelesy | G-IS060] Khmka} Gas&oenter019g11 Hepatologii 1 Immunologii
Jacques - Oddziat Immunologii
Rotterdam
23 | dr Berglof Anna Szwecja Karolinska Institut 16-19.05.07 Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologii

- Oddziatl Immunologii
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University Medical Center,
Holandia Department of Immunology, | 12-15.12.07
Rotterdam

prof. van Dongen
Jacques

Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologii
- Oddziat Immunologii

Department of Immunology
dr van Driessen Gert Jan | Holandia Erasmus University, 12-15.12.07
Rotterdam

Klinika Gastroenterologii Hepatologii i Immunologii
- Oddzial Immunologii

The Queen Silvia Children's
dr Abrahamsson Kate Hospital, Paediatric Urol- 29.01-02.02.07 Klinika Urologii Dziecigcej
ogy, Goteborg

University Medical Center,
dr Langerak Anton Holandia Department of Immunology, | 02-03.07.07 Zaktad Genetyki Medycznej
Rotterdam
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19.
20.
21.
22.
23.
24.
25.
26.
27.
28.

29.
30.

31.
32.
33.

KRAJOWE KONFERENCJE NAUKOWE
w ktorych brali udzial pracownicy IP CZD

I Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy; Gdansk;
04-06.01.2007

Konferencja naukowo- szkoleniowa: Zakazenia a zdrowie reprodukcyjne kobiet; Kazimierz
Dolny; 11-13.01.2007

Forum Mtodych lekarzy; Warszawa; 04.01.2007

Warsztaty ,,Osteoporoza — diagnostyka i leczenie; Poznan; 05.01.2007

IT Konferencja Naukowa Instytutu Aterotrombozy pt:”Aterotromboza — choroba catego zycia”;
Warszawa; 7.01.2007

Workshop on “How to prepare good project proposal in Health, FP7; Warszawa; 10.01.2007
Konferencja ,,Studia Wyzsze os6b ghuchych — problemy i perspektywy’’; Warszawa; 24.01.2007
Konferencja i warsztaty p.t. ,,Zywienie pozajelitowe dzieci; Lublin; 31.01.2007

XXIV Ogolnopolskie Sympozjum Neonatologiczne: Problemy neurologiczne okresu
noworodkowego. Wczesna rehabilitacja; Szczecin; 01-03.02.2007

. Warszawskie sympozjum Psychiatryczne; Warszawa; 23-24.02.2007
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.

Szkota Pneumonologii PTCHP; Warszawa; 17.02.2007

Diagnostyka réznicowa padaczki — warsztaty naukowe; Warszawa; 23.02.2007

VII Sympozjum Naukowe ,,Postepy w Gastroenterologii i Zywieniu”; Wroctaw; 24.02.2007
Sympozjum ,,Aktualne trendy w pediatrii”; Szczecin; 24.02.2007

4rd International Scientific Congress of Medical Students and Young Doctor, Warszawa
Podyplomowa szkota PTP; Poznan; 24.02.2007

I Sympozjum Szklistkowo —Siatkdwkowe; £.6dz; 30.03-1.04.2007

Migdzynarodowa Konferencja Sekcji Otologii i Neuro- Otologii Polskiego Towarzystwa
Otolaryngologdéw Chirurgdw Glowy i Szyi; Warszawa; 01-17.03.2007

Interdyscyplinarna Szkota Zimowa ,,Postepy w Intensywnej Terapii Noworodkowe;j

1 Dziecigcej; Zakopane; 06-10.03.2007

IX Migdzynarodowa Konferencja International Society for Holter and Noninvasive
Electrocardiology oraz Sekcji Elektrokardiologii Nieinwazyjnej i Telemedycyny Polskiego
Towarzystwa Kardiologicznego; Zakopane-Koscielisko; 14-17.03.2007

IV Sympozjum Sekcji Neurochirurgii Dziecigcej PTNCh; Zakopane; 08-11.03.2007

IV Kongres Akademii po Dyplomie. PEDIATRIA 2007.”Standardy post¢gpowania
diagnostyczno-terapeutycznego w chorobach wieku dziecigcego”; Warszawa; 30-31.03.2007
Konferencja naukowo-szkoleniowa ,,Wykorzystanie Cytometrii Przeptywowej w Diagnostyce
1 Terapii”; Jachranka; 15-16.03.2007

I Sympozjum ,,Analiza ruchu — teoria i praktyka w zastosowaniach klinicznych”’; Warszawa;
02.03.2007

Konferencja Polskiego Towarzystwa Anestezjologii i Intensywnej Terapii,

Oddziat Warminsko-Mazurski ,,Problemy transplantacji narzadow”; Olsztyn; 10.03.2007
Sympozjum ,,Lactobacilus rhamnosus GG — probiotyk inny niz wszystkie”’; Warszawa; 16.03.2007
IT Konferencja ,,Zaburzenia gospodarki wapniowo-fosforanowej; Warszawa; 17.03.2007
Kolegium lekarzy rodzinnych; Biatystok; 24.03.2007

I Migdzynarodowa Konferencja ,,STOP GRUZLICY”, ; Warszawa; 24.03.2007

WHO CEHAPE: Addressing environment and health risk factors of children in Poland:
implementing the commitments of the Fourth Ministerial Conference on Environment

and Health 2004 — “The future for our children”; Warszawa; 27.03.2007

ADHD- podejmowanie decyzji o strategiach terapeutycznych; Warszawa; 29.03.2007
Konferencja: Tetnicze nadci$nienie plucne- prostacyklina — wyzwania i nadzieje, 30.03.2007
VIII Ogolnopolskie Sympozjum Naukowe, ,,Wspomaganie rozwoju dzieci z zespotami
genetycznymi. Zespoly zwiazane z otyloscia; Chetmno; 31.05-02.06.2007
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34.

35.

36.
37.
38.
39.
40.

41.
42.

43.
44,

45.
46.
47.

48.

49.

50.
51.
52.

53.
54.
55.
56.
57.
58.
59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.
67.

68.
69.

Konferencja Naukowo- Szkoleniowa IX Lubelskie Dni Reumatologiczne; Kazimierz Dolny;
31.05-02.06.2007

IV Kongres Akademii po Dyplomie. PEDIATRIA 2007.”Standardy post¢gpowania
diagnostyczno-terapeutycznego w chorobach wieku dziecigcego™; Warszawa; 31.03.2007
XXXIHI Migdzynarodowe Sympozjum Chirurgéw Dziecigcych; Lublin; 31.05-02.06.2007
Klub Kardiochirurgéw Polskich; Puttusk; 15-17.03.2007

XIX Sympozjum Polskiej Grupy ERS; Korbielow; 15-18.03.2007

I Konferencja Szkoleniowa Polskiego Towarzystwa Alergologicznego; Wista; 18-21.04.2007
Sympozjum pt. Leczenie enzymatyczne lizosomalnych chorob spichrzeniowych; Gdynia;
19-21.04.2007

XXVIHI Sympozjon Retinologiczny; Poznan; 12-14.04.2007

I Miedzynarodowe Sympozjum Naukowe ,,Srodowiskowe zrodta zagrozen zdrowotnych”;
Kazimierz Dolny; 26-28.04.2007

Wiosenne Podlaskie Spotkania Neonatologiczne; L.omza-Goniadz; 20-21.04.2007
Konferencja naukowo-szkoleniowa dla os§rodkow Il stopnia referencyjnosci Programu
Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu u Noworodkow; Warszawa; 19-20.04.2007

IIT Ogolnopolska Konferencja ,,Zespot antyfosfolipidowy; Poznan; 20-21.04.2007

Zasady planowania badan klinicznych w medycynie; Warszawa; 16-17.04.2007

Konferencja Naukowo-szkoleniowa: Trudno$ci diagnostyczne i terapeutyczne w Reumatologii
Dziecigeej; Kazimierz Dolny; 20-21.04.2007

Migdzynarodowe Seminarium na temat Autyzmu, Zaburzen Uwagi i Nauki; Warszawa;
14-15.04.2007

Psychoza szatlowo —posgpnicza czy zaburzenia dwubiegunowe? Jak rozpoznawac? Jak leczy¢?;
Warszawa; 13.04.2007

Sympozjum ,,Woda jako podstawowy sktadnik pokarmowy”’; Warszawa; 18.04.2007
Szczepienia Ochronne; Warszawa; 20.04.2007

Konferencja Naukowa ,,Aktualno$ci w neonatologii” pt. ,,Zastosowanie aminoglikozydow

w neonatologii”’; Warszawa; 26.04.2007

I Ogolnopolski, Uniwersytecki Dzien Diabetologii; Warszawa; 28.04.2007

XII Warsztaty Hepatologiczne; Zakopane; 16-19.05.2007

Zjazd Polskiego Towarzystwa Diabetologicznego (PTD); Wista; 10-13.05.2007
Miedzynarodowa Konferencja MPS 2007, MPS Network; Serock; 24-27.05.2007

IX Zjazd Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego;; 23-26.05.2007

Zjazd Polskiego Towarzystwa Diabetologicznego (PTD); Wista; 10-13.05.2007

XV Otikongres, Najnowocze$niejsze technologie w urzadzeniach wspomagajacych styszenie;
Szczyrk; 18-20.05.2007

VIII Migdzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Transplantacyjnego; Warszawa;
11-13.05.2007

XXIX Zjazd Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego ,,0d narodzin do dojrzato$ci.

Postepy w diagnostyce i terapii”; £.6dz; 24-26.05.2007

VIII Sympozjum Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dziecigcej; Jachranka; 10-12.05.2007
XX Konferencja Polskiego Towarzystwa Epileptologii; Warszawa; 24-26.05.2007

VI Ogoélnopolska Konferencja Naukowa Sekcji Psychologii Zdrowia Polskiego Towarzystwa
Psychologicznego, ,,Psychologia Zdrowia w poszukiwaniu pozytywnych inspiracji”’; Zakopane;
18-20.05.2007

VIII Migdzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Transplantacyjnego; Warszawa;
11-13.05.2007

Szkota Mtodych Biomechanikow; Szczyrk; 11-13.05.2007

Ogolnopolskie Sympozjum Naukowe Sekcji Urologii Dziecigcej PTChDz; Wiejce — Ziemia
Lubuska; 10-12.05.2007

XXIV Konferencja Toksykologéw Sadowych; Wista; 16-18.05.2007

Konferencja “Standaryzacja w immunologii”’; Poznan-Kiekrz; 17-18.05.2007

199



70.
71.
72.

73.
74.
75.
76.

77.
78.
79.
80.
81.

82.

83.

84.
85.
86.

87.
88.

9.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.

98.
99.

100.
101.

102.
103.
104.

105.
106.
107.
108.
109.

»rzecie Ogolnopolskie Spotkania Rodzicow 1 Dzieci z AT”; Warszawa; 12-13.05.2007
II Ogolnopolskie Sympozjum pt. Zakazenia grzybicze; Warszawa; 24-25.05.2007
Sympozjum z okazji 80 lat Polskiego Towarzystwa Mikrobiologéw pt. Swiat Cztowieka Swiatem
Drobnoustrojow; Warszawa; 24-25.05.2007
IX Forum Okulistyki Dziecigcej ; Augustow; 25-26.05.2007
VII Ogolnopolska Konferencja medycyny Paliatywnej- Hospicjum 2007,
V ogo6lnopolskie Forum Onkologii i Psychoonkologii; Torun; 11-12.05.2007
Zaburzenia psychiczne o podtozu organicznym. Diagnoza i terapia — spojrzenie klinicysty;
Warszawa; 12.05.2007
Transport noworodka; Zielona Gora; 15.05.2007
Wielkopolskie Warsztaty Szkoleniowe ,,Sepsa”; Poznan; 16.05.2007
Konferencja Stowarzyszenia Neuropatologéw Polskich; Warszawa; 18.05.2007
Polska Szkota Hematologii i Onkologii Dziecigcej; Zakopane; 18.05.2007
XIIT Ogolnopolska Konferencja ,,Postepy w leczeniu bolow nowotworowych
1 medycynie paliatywnej”; Warszawa; 18.05.2007
5th International Symposium of Italia — Polish — Urkainian Medical Association
»Integral Medicine”; Warszawa; 18.05.2007
XVIII Wielodyscyplinarne Forum Osteoporotyczne ,,Postgpy w diagnostyce i leczeniu
osteoporozy’’; Warszawa; 19.05.2007
Terapia poznawczo-behawioralna dzieci 1 mlodziezy; Warszawa; 24.05.2007
Konferencja SOPKARD 15 — Program Oceny Stanu Zdrowia Mtodziezy; Sopot; 29.05.2007
42th Annual Meeting of the Association for European Paediatric Cardiology (AEPC);
Warszawa; 16-18.05.2007
International MPS Network Conference; Serock; 23-27.05.2007
Kongres XV Dni Otolaryngologii Dziecigcej “Ochroni¢ Zmysty Dziecka”, Wisla,
31.05-02.06.2007
Swigtokrzyskie Dni Neonatologii; Korytnica; 14-16.06.2007
IV Zjazd PTH ,,Postgpy w hepatologii”; Wisla; 14-16.06.2007
V Zjazd Polskiego Towarzystwa Neurologéw Dziecigcych; Biatystok; 21-23.06.2007
39th European Metabolic Group Meeting; Warszawa; 01-03.06.2007
Miejsce psychiatrii wérdéd nauk medycznych; Szczecin; 14-16.06.2007
XXXVII Kongres Naukowy Polskiego Towarzystwa Urologicznego; Warszawa; 21-23.06.2007
39th European Metabolic Group Meeting; Warszawa; 01-03.06.2007
V Gdanskie Warsztaty Nefrologiczne; Sopot; 07-09.06.2007
II Ogolnopolski Zjazd Pielggniarek i Potoznych z Oddzialéw Neonatologicznych ,,Opieka nad
noworodkiem chorym i intensywnie leczonym”; Warszawa; 29-30.06.2007
11 Warszawskie Spotkania Gastrologiczne; Warszawa; 16-17.06.2007
XVI Konferencja Sekcji Rytmu Serca Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego; Sopot;
14-15.06.2007
IX Warszawskie Dni Farmakoterapii Kardiologicznej; Warszawa; 28-29.06.2007
IT Ogolnopolski Zjazd Pielggniarek i Potoznych z Oddziatéw Neonatologicznych
- Opieka nad noworodkiem chorym i intensywnie leczonym; Warszawa; 29-30.06.2007
9. Ogdlnopolska Konferencja Psychoonkologiczna; Gdansk; 01-02.06.2007
Potencjal Rynku Dziecigcego; Warszawa; 14-15.06.2007
Konferencja naukowo-szkoleniowa ”Standardy diagnostyczno-terapeutyczne w kardiologii
dziecigcej w praktyce lekarza pediatry i lekarza rodzinnego” — Narodowy program profilaktyki
1 leczenia chordb uktadu sercowo-naczyniowego POLKARD 2007-2008; Bydgoszcz; 02.06.2007
Tissue Graft Users Training Courses; Warszawa; 4-6.06.2007
Kurs Polskiego Towarzystwa Echokardiografii Prenatalnej; Warszawa; 15.06.2007
Konferencja naukowo-szkoleniowa; Lublin; 16.06.2007
XI Konferencja Naukowo-Szkoleniowa. “Postgpy w Pediatrii”’; Kozienice; 16.06.2007
Warsztaty naukowo-szkoleniowe dla rehabilitantéw domowych programu Dzwigki Marzen”;
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Warszawa; 26.06.2007

Konferencja Oddziatu Warszawskiego Polskiego Towarzystwa Neurochirurgéw; Warszawa;
28.06.2007

Konferencja Naukowa ,,Czerwcowe nowinki w Neonatologii”; Puttusk; 28.06.2007

VII Ogoélnopolskie Sympozjum ,,Blok operacyjny — organizacja i funkcjonowanie”;
Warszawa; 14—15.06.2007

Promocja Zdrowia Psychicznego; Giertoz; 17-29.09.2007

XIII Konferencja Szkoleniowa ,, Opieka paliatywna nad dzie¢mi”’; Rynia; 14-18.09.2007
Aktualnosci w Neonatologii; Watcz; 14-18.09.2007

XV Konferencja — Opieka paliatywna nad dzie¢mi; Rynia; 14-18.09.2007

XXXVII Annual General Meeting EAMDA; Warszawa; 27-30.09.2007

Zjazd Polskiego Towarzystwa Neurochirurgdw i Sekcji Pielggniarstwa PTNCH; Szczyrk;
20-23.09.2007

International Conference on Chemistry and the Environment; Toruf; 09-12.09.2007
Konferencja Audiologiczno-Foniatryczna; Bialystok; 06-08.09.2007

Ogolnopolska Konferencja Logopedyczna ,,Profilaktyka zaburzen mowy podstawa
zapobiegania trudno$ciom w nauczaniu i niepowodzeniom w pracy zawodowe;”’;

Torun; 06-08.09.2007

IT Polski Kongres Genetyki; Warszawa; 18-20.09. 2007

XX Polsko-Stowackie Dni Pneumonologii 1 Alergologii Dziecigcej im. V. Vojteka

1 J. Rudnika; Rabka; 20-22.09.2007

XVII Sympozjum Polskiego Towarzystwa Endokrynologii Dziecigcej; Krakow;
06-08.09.2007

V Rodzinna Konferencja MPS; Koszeléwka k/Ptocka; 06-08.09.2007

XI Szkota Pediatrii Kliniki Pediatrycznej; Warszawa; 28-30.09.2007

VI Zjazd Polskiego Towarzystwa Medycyny Rodzinnej; Gdansk; 13-15.09.2007

XXI Zjazd Polskiego Towarzystwa Parazytologicznego; Szczecin; 05-07.09.2007

XVII Sympozjum Polskiego Towarzystwa Endokrynologii Dziecigcej; Krakow;
06-08.09.2007

Sympozjum Naukowe ,,11 Szkota Pediatrii”; Warszawa; 28-30.09.2007

XVII Sympozjum Polskiego Towarzystwa Endokrynologii Dziecigcej; Krakow;
06-08.09.2007

VI Krajowa Konferencja Szkoleniowa Krakowskiego Oddziatu PTP ,,Pediatria 2007”; Krakow;
20-21.09.2007

XIII Rzeszowskie Dni Gastroenterologiczne; Rzeszoéw; 07-08.09.2007

VI Krajowa Konferencja Szkoleniowa Krakowskiego Oddziatu PTP ,,Pediatria 2007”; Krakow;
20-21.09.2007

II Konferencji Polskiej Pediatrycznej Grupy Psychoonkologéw w ramach Polskiej Szkoty
Onkologii i Hematologii Dziecigcej; Kazimierz Dolny; 14-15.09.2007

VIII Turawskie Dni Neonatologiczne; Turawa; 21-22.09.2007

Dni Medycyny Spolecznej 1 Zdrowia Publicznego; Kielce; 14-15.09.2007

Zastosowanie vit. B 12 w profilaktyce oraz leczeniu choréb wotanych jej niedoborem,;
Warszawa; 12.09.2007

Konferencja naukowa: ,,Cztowiek w obliczu chorob zakaznych”; Bydgoszcz; 14.09.2007
II Jesienne Spotkania Naukowe; Ogonki; 06—08.09.2007

V Polsko-Ukrainska Konferencja Pediatrow; Rzeszow; 15.09.2007

Konferencja naukowo-szkoleniowa dla Lekarzy Rodzinnych; Katowice; 15.09.2007

VI Ogolnopolska Konferencja Naukowo — Szkoleniowa Sekcji Kardiologii Dziecigcej PTK
Rola pediatry i kardiologa dziecigcego w opiece nad pacjentem z wada wrodzona serca

po operacjach kardiochirurgicznych i zabiegach interwencyjnych; Bochnia; 07-08.09.2007
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144. 1II krajowa Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,,Alergeny i sktadniki powodujace
nietolerancje pokarmowe wystgpujace w surowicach roslinnych i zywnosci”; Olsztyn;
19.09.2007

145. 1I Sympozjum ,,Radiologia w Neonatologii”; Wolbdrz; 20.09.2007

146. XI Migdzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego; Wroctaw; 22.09.2007

147. Aktualnosci w Neonatologii i Pediatrii; Poznan; 25.09.2007

148. XI Szkota Pediatrii Kliniki Pediatrycznej; Warszawa; 28.09.2007

149. XI Kongres Polskiego Towarzystwa Neuropsychologicznego; Gdansk; 22-23.09.2007

150. Migdzynarodowy Kongres Resuscytacji; Krakow; 27-29.09.2007

151. Poszanowanie dla macierzynstwa i ludzkiego zycia; Warszawa; 10-13.10.2007

152. XII Naukowy Zjazd PTBnM; Krag; 11-14.10.2007

153. 1I Srodkowo Europejski Kongres Osteoporozy i Osteoartrozy, XIV Zjazd Polskiego
Towarzystwa Osteoartrologii i Polskiej Fundacji Osteoporozy; Krakow; 11-13.10.2007

154. 10Ogolnopolska Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Pt. Zespot watrobowo nerkowys;
Radziejowice; 19-21.10.2007

155. Konferencja ,,Medycyna Podrozy; Biatystok; 12-14.10.2007

156. XXI Sympozjum — Choroby Alergiczne Skory; Pita; 25-27.10.2007

157. XI Sympozjum Naukowe Pt.: Postepy w Medycynie Zakazen”, Borne Sulinowo

158. X Szkota Interny Kliniki Nowej; Warszawa; 05-07.10.2007

159. 10golnopolska Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Pt. Zespdt watrobowo-nerkowys;
Radziejowice; 19-21.10.2007

160. XV Sympozjum Sekcji pediatrycznej Polskiego Towarzystwa Anestezjologii i Intensywne;j
Terapii; Kazimierz Dolny; 04-06.10.2007

161. XII Sympozjum Sekcji Kardiologii Eksperymentalnej PTK, Komisji Krazenia i Oddychania
Komitetu Nauk Fizjologicznych PAN, Komisji Kardiologii Patofizjologii PAN; Serock;
11-13.10.2007

162. IV Ogoélnopolskie Sympozjum ,, Oddziat Intensywnej Terapii, Oddziat Pooperacyjny
— Organizacja i Funkcjonowanie”; Warszawa; 18-19.10.2007

163. XII Sympozjum Sekcji Wrodzonych Wad Metabolizmu Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego; Puttusk; 15-16.10.2007

164. Konferencja ,,Zespot Metaboliczny. Otylos¢. Zaburzenia gospodarki wapniowo-fosforanowe;j”;
Warszawa; 10-11.10.2007

165. Konferencja naukowa Kolegium Medycyny Laboratoryjnej ,,Wszechstronne zastosowanie
biomarkerow obrotu kostnego w diagnostyce i monitorowaniu chordb kosci 1 stawow”;
Ciechocinek; 24-25.10.2007

166. XII Sympozjum Sekcji Wrodzonych Wad Metabolizmu Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego; Puttusk; 15-16.10.2007

167. XIV Ogoélnopolska Konferencja Naukowa Polskiego Towarzystwa Seksuologicznego;
Warszawa; 20-21.10.2007

168. XII Ogodlnopolska Konferencja Naukowo — Szkoleniowa. Postepy w leczeniu dializa
otrzewnowga; Gdynia; 26-27.10.2007

169. XIII Ogolnopolska Konferencja Stomatologiczna; Torun; 19-20.10.2007

170. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,,Aktualne Problemy w Neonatologii”’; Wroctaw;
02.10.2007

171. XIV Sympozjum Sekcji Pediatrycznej PTA1P; Kazimierz Dolny; 04-06.10.2007

172. 'V Konferencja ,,Nieswoiste Zapalenia Jelit”; Bydgoszcz; 12.10.2007

173.  Ogoélnopolska Konferencja ,,Celiakia — Problemy Dzieci i Dorostych”; Bydgoszcz; 13.10.2007

174. XV Konferencja nt. Choréb Metabolicznych; Puttusk; 15.10.2007

175. Sympozjum Szkoleniowe Aktualnosci w Neonatologii i Pediatrii. ”Zywienie noworodka
1 niemowlecia”; Warszawa; 16.10.2007
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Konferencja Komisji Neuropatologii i Neuroonkologii Komitetu Nauk Neurologicznych PAN:
Problemy diagnostyczne i terapeutyczne w guzach opon mézgowo-rdzeniowych; Warszawa;
19.10.2007

Konferencja Naukowa ,, Analityczne zastosowania chromatografii cieczowej” pt.: ,,Zastosowanie
metody HILIC do oznaczania ilo§ciowego gancyklowiru w badaniach farmakokinetycznych

u dzieci zakazonych wirusem cytomegalii”’; Warszawa; 19.10.2007

IIT Rzeszowskie Sympozjum ,,Endokrynologia—cukrzyca—metabolizm”; Rzeszow; 20.10.2007
IT Ogolnopolska Konferencja Naukowa Psychologii Klinicznej Dziecka; Jachranka; 21.10.2007
XV Konferencja Dyskusyjna z cyklu ,,Fakty i Fikcje w Zywieniu Cztowieka”; Warszawa;
26.10.2007

Konferencja szkoleniowa dla lekarzy rodzinnych i pediatréw; Zielona Goéra; 27.10.2007

IV Naukowa Konferencja ,,Wspolpraca interdyscyplinarna w przeciwdziataniu przemocy wobec
dzieci. Rola i ograniczenia stuzby zdrowia”; Warszawa; 27.10.2007

Sympozjum Zywienie modulujace odporno$¢ — wskazania i zasady, Pol. Tow. Zywienia

Poza - i Dojelitowego; Warszawa; 27.10.2007

Warsztaty wakcynologiczne ,,Pacjenci z niedoborami odpornosci a szczepienia ochronne”;
Krakéw; 30.11-01.12.2007

Klub Kardiochirurgéw Polskich; Czerniejewo k/Poznania; 18-20.10.2007

XIV Sympozjum Naukowo-Szkoleniowe Postgpy w alergologii i pneumonologii; Krakow;
04-07.11.2007

XXV Ogolnopolskie Sympozjum Neonatologiczne; Poznan-Kiekrz; 22-24.11.2007
Kontrowersje w pediatrii. Klinika chordb Dzieci Katedry Pediatrii Collegium Medium; Krakow;
22-24.11.2007

Strategia zapobiegania i leczenia chor6b uktadu sercowo-naczyniowego w Polsce

w latach 2009-2019; Jadwisin; 15-17.11.

Jesienna Szkota Mikrobiologii Klinicznej; Zakopane; 16-18.11.2007

I Ogolnopolskie Sympozjum Naukowo-Szkoleniowe ,,Farmakoterapia w schorzeniach

uktadu ruchu”; Lublin; 16-17.11.2007

V Sympozjum Chirurgiczno-Neonatologiczne; Warszawa; 16-17.11.2007

Drugie Sympozjum ,,Standardy Gastroenterologiczne, Hepatologiczne i Zywieniowe

w Praktyce Lekarza Rodzinnego i Pediatry”’; Warszawa; 16-17.11.2007

XIII Puttuskie Spotkania Neurochirurgiczne; Pultusk; 23-24.11.2007

Postepy Neuropsychiatrii i Neuropsychologii; Poznan; 29-30.11.2007

Nowe trendy w Reumatologii; Poznan; 16-17.11.2007

Forum poradnictwa psychologicznego; Warszawa; 15-16.11.2007

I Warszawskie Spotkania Diabetologiczne: Postgpy w leczeniu cukrzycy; Warszawa; 10.11.2007
Konferencja Naukowo- Szkoleniowa Oddziatu Warszawskiego Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego; Dziekanow Lesny; 10.11.2007

Lodzkie Dni Neonatologiczne, £.6dz

Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddzialu Warszawskiego Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego; Warszawa; 10.11.2007

I Poznanska Konferencja naukowo-dydaktyczna Zakazenia grzybicze w praktyce lekarskie;j;
Poznan; 17.11.2007

V Sympozjum Naukowe. Dziecko Lodzkie. Dziatania profilaktyczne w wieku rozwojowym
iich znaczenie dla stanu zdrowia w dalszych okresach zycia; £.6dz; 29.11.2007

IV Forum Rynologiczne; Warszawa; 30.11.-02.12.2007

45 lat onkologii dziecigcej w Polsce; Warszawa; 21— 22.11.2007

Kontrowersje w pediatrii. Klinika chordb Dzieci Katedry Pediatrii Collegium Medium; Krakow;
23-24.11.2007

Zjazd Polskiego Towarzystwa Zywienia poza i dojelitowego, Jachranka

Konferencja Konsultacyjna ,,Wybrane zagadnienia z patologi chordb ptuc i optucnej’, 1.12.2007
V School of Immunology; Zakopane; 13-15.12.2007
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217.
218.
219.
220.
221.
222.

223.
224.

VI Sandomierskie Spotkania Urodynamiczne; Osada-Karbowko; 13-15.12.2007

Zasady prowadzenia sprawozdawczos$ci w programie ,, Nieinwazyjne wspomaganie
oddychania u noworodkéw”; Poznan; 10-11.12.2007

V Konferencja Polskiego Towarzystwa Farmakoekonomicznego; Warszawa; 04-05.12.2007

X Sympozjum Kliniki Chirurgii Onkologii Dzieci i Mtodziezy ,,Kompleksowa terapi
przeciwnowotworowa — wspolne zadanie, jeden cel”, 05-07.12.2007

V Sympozjum Neuroonkologii Dziecigcej; Warszawa; 13-14.12.2007

X Forum Prawniczo- Medyczne; Warszawa; 06-07.12.2007

VII Interdyscyplinarny Kongres Naukowy nt.” Upadki u 0séb po 65 roku Zycia jako problem
medyczny i spoleczny”; Warszawa; 14-15.12.2007

Konferencja Episkopatu Polski; Krakow; 06.12.2007

Sympozjum ,,Naprawy DNA”; Warszawa; 08.12.2007

Interdyscyplinarna Konferencja Chirurgiczna. Technologie Informatyczne Pola Operacyjnego -
Nowoczesne Narzedzia W Praktyce Chirurgicznej; Warszawa; 12.12.2007

I Migdzynarodowe Sympozjum Instytut Kardiologii “ Advances In molecular understanding of
cardiovascular diseases”; Warszawa; 15.12.2007

I Migdzynarodowe Sympozjum Instytutu Kardiologii im. Prymasa Tysiaclecia Stefana
Kardynata Wyszynskiego ,,Podtoze molekularne chorob uktadu sercowo-naczyniowego™; War-
szawa; 15.12.2007

Dolnoslaska Szkota Pediatrii; Szklarska Porgba; 29.11-2.12.2007

Wiosenna Szkota Endokrynologii PTED; Smokowiec; 03.2007

IV Kongres Akademii po Dyplomie. PEDIATRIA 2007.”Standardy postgpowania
diagnostyczno-terapeutycznego w chorobach wieku dziecigcego”; Warszawa; 03.2007
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KONFERENCJE NAUKOWE ZORGANIZOWANE PRZEZ 1P CZD

2 marca 2007
Liczba uczestnikow: 60 W tym IP CZD: 10

18 maja 2007

Liczba referatow: 5 W tym IP CZD: 2

20 kwietnia 2007

Liczba uczestnikow: 314 W tym IP CZD: 10

Przewodniczacy sesjom: 6 W tym IP CZD: 1

5 pazdziernika 2007

Liczba uczestnikow: 100 W tym IP CZD: 15

Przewodniczacy sesjom: 7 W tym I[P CZD: 1
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11-12 pazdziernika 2007

Liczba uczestnikow: 70 W tym IP CZD: 20

Przewodniczacy sesjom: 12 W tym IP CZD: 7

16-17 listopada 2007
Liczba uczestnikow: 400 W tym IP CZD: 120

Przewodniczacy sesjom: 15 W tym IP CZD: 7

13-14 grudnia 2007

Liczba uczestnikow: 90 W tym IP CZD: 20

Przewodniczacy sesjom: 7 W tym [P CZD: 2

13-15 grudnia 2007

Liczba uczestnikow: 66 W tym [P CZD: 4

Przewodniczacy sesjom: 6 W tym IP CZD: 1
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21 grudnia 2007

Liczba uczestnikow: 45 W tym IP CZD: 45

Przewodniczacy sesjom: 6 W tym IP CZD: 1

KONFERENCJE NAUKOWE ZORGANIZOWANE POD PATRONATEM IP CZD

6-10 marca 2007, Zakopane

Liczba uczestnikow: 367 W tym IP CZD: 20

Przewodniczacy sesjom: 2 W tym IP CZD: 1

19 maja 2007

Liczba uczestnikow:120 W tym IP CZD: 20

Przewodniczacy sesjom: 12 W tym IP CZD: 0
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27 pazdziernika 2007

Liczba uczestnikow: 100 W tym IP CZD: 30
Przewodniczacy sesjom: 20 W tym IP CZD: 4

10-12 pazdziernik 2007, Krakow
Liczba uczestnikow: 40 W tym I[P CZD: 6

16-17 listopada 2007

Liczba uczestnikow: 130 W tym IP CZD: 30

Przewodniczacy sesjom: 20 W tym IP CZD: 4
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UDZIAL PRACOWNIKOW IP CZD
W KRAJOWYCH SYMPOZJACH I KONFERENCJACH NAUKOWYCH

Liczba wygloszonych referatéw 1 wystapien ustnych

Liczba przewodniczacych sesjom naukowym 73

Udzial pracownikow IP CZD w Konferencjach organizowanych badz objetych patronatem
przez IP CZD:

Liczba konferencji i sympozjow 10 4

Liczba uczestnikow z IP CZD 314 56

Liczba wygloszonych referatow
przez pracownikow [P CZD

Liczba przewodniczacych sesjom z [P CZD 20 5
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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 gremiow

Adamczyk-Zientara Malgorzata
- Polskie Towarzystwo Terapii Poznawczej i Behawioralnej - cztonek

Bacewicz Ludmila

- European Pediatric Surgical Association - cztonek

- Polska Misja Medyczna — Specjalista Krajowy ds. ratownictwa medycznego Panstwowej Strazy
Pozarnej

Baka-Ostrowska Malgorzata

- European Society for Paediatric Urology - cztonek

- Educational Committee European Society for Paediatric Urology — cztonek
- American Academy of Pediatrics Section on Urology - cztonek

- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecigcych - cztonek

- Polskie Towarzystwo Urologiczne - cztonek

- Urologia Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Przeglad Chirurgii Dziecigcej — cztonek Rady Redakcyjne;j

- Konsultant krajowy w dziedzinie urologii dziecigcej — od 2002 r.

Bernatowska Ewa

- European Society for Immunodeficiencies - cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Wakcynologiczne — cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Immunologii Do§wiadczalnej i Klinicznej - czlonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Komisja Immunologii Klinicznej PAN - czlonek od 1998 r.

- Komisja Immunoterapii PAN - cztonek od 1994 r.

- Przeglad Pediatryczny - cztonek Rady Naukowej

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Medycyna po Dyplomie — cztonek Rady Programowej

- Migdzynarodowy Komitet Doradczy Pacjentéw z Niedoborami Odporno$ci — cztonek Rady
Naukowej od 1998 r.

- Swiatowy Komitet Doradczy ds. Bezpieczenistwa Szczepien WHO — cztonek od 2002 r.

- Konsultant Wojewo6dzki w dziedzinie immunologii klinicznej dla wojewddztwa mazowieckiego

Bialecka Magdalena

- European Society of Human Genetics — cztonek

- Polskie Towarzystwo Genetyki — cztonek

- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka - cztonek

Bieganowska Katarzyna

- Association of European Paediatric Cardiology (AEPC) — cztonek

- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne — przewodniczaca Komisji Rewizyjnej - od 2007 r.

- Sekcja Elektrokardiologii Nieinwazyjnej i Telemedycyny PTK —skarbnik od 2004 r.

- Rada Naukowa Instytutu Kardiologii — cztonek od 2004 r.

- Folia Cardiologica Experta — cztonek Rady Naukowej, redaktor dziatlu ,,Kardiologia dziecigca”
- Konsultant Wojewo6dzki w dziedzinie kardiologii dziecigcej dla wojewddztwa mazowieckiego
—0d 2001 .
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Birbach Mariusz

- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgdow — cztonek
- Polskie Stowarzyszenia Bankowania Tkanek - cztonek

- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — czlonek

Borkowska Julita
- Polskie Towarzystwo Neurologdéw Dziecigcych — sekretarz Zarzadu Gtéwnego od 2007 .

Borucka-Mankiewicz Maria
- European Society of Human Genetics — cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki - cztonek

Broniszczak Dorota
- European Pediatric Surgical Association - cztonek

Brudek Magdalena
- Polskie Towarzystwo Biologii Komorki — cztonek od 2007 r.

Brzezinska-Rajszys Grazyna

- Association of European Paediatric Cardiology (AEPC) - czlonek

- European Society of Cardiology - cztonek

- Migdzynarodowe Towarzystwo Kardiologii Interwencyjnej Wad Wrodzonych Serca - cztonek
- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonek Zarzadu

Burczynski Piotr

- European Association of Cardiothoracic Surgery (EACTS) - cztonek

- Sekcja Torakochirurgiczna Polskiego Towarzystwa Chirurgdw -cztonek Zarzadu
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecigcych — cztonek

- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgéw — cztonek zatozyciel

Celinska-Cedro Danuta

- ESPGHAN (European Society of Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition)
— cztonek grupy roboczej ds. zakazen Helicobacter pylori

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci - cztonek

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii — cztonek Komisji Rewizyjnej

- Gastroenterologia Polska — cztonek Komitetu Redakcyjnego

Chmielinska Elzbieta
- European Society of Human Genetics — cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki - cztonek

Chrzanowska Krystyna
- European Association for Cancer Research — przedstawiciel Polski od 2002 r., cztonek Rady
- European Society of Human Genetics - czlonek
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Genetycznego - cztonek Komisji Rewizyjnej od 1999 1.
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka - cztonek
- Komisja Neurogenetyki Komitetu Nauk Neurologicznych PAN — cztonek od 1999 r.
- Komisja Genetyki Medycznej Komitetu Genetyki Cztowieka i Patologii Komoérkowej PAN
— cztonek od 2003 r.

Chyzynska Anna
- European Pediatric Surgical Association - cztonek
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Ciara Elzbieta
- European Society of Human Genetics - czlonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka — cztonek

Cielecka-Kuszyk Joanna

- Polskie Towarzystwo Patologéw Dziecigcych — cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — cztonek

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology — cztonek Editorial Board

- Panstwowa Komisja Egzaminacyjna w dziedzinie patomorfologii — czlonek

Cukrowska Bozena

- European Society for the Study of Celiac Disease - cztonek

- Polskie Towarzystwo Patologdw Dziecigcych - skarbnik

- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology — redaktor naczelny od 2007 r.
- Recenzent Grant Agency of Czech Republic (GACR) —od 2003 r.

- Recenzent Grant Agency of Czech Academy of Sciences — od 2003 r.

Czarnowska Elzbieta

- Nucleus Working Group on Developmental Anatomy and Pathology of the European Society
of Cardiology — cztonek Zarzadu 2004 — 2010 r.

- Polskie Towarzystwo Patologow Dziecigcych — sekretarz od 2007 r.

- Sekcja Biomaterialow Komitetu Nauki o Materiatach PAN — cztonek 2003

- Annals of Paediatric Diagnostic Pathology — czlonek od 2005 r.

- Annals of Paediatric Pathology —cztonek Editorial Board od 2005 r.

- Barcelona Abstract Reviewing Committee, World Congress of Cardiology — cztonek

- Vienna Abstract Reviewing Committee, European Society of Cardiology, European Congress
of Cardiology — cztonek

- Sekcja Biologii Medycznej Ministerstwa Nauki I Szkolnictwa Wyzszego — cztonek Zespotu
Recenzentow od 2007 r.

Czubkowski Piotr
- IPTA International Pediatric Transplant Association - cztonek

Czyz Jerzy
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecigcych — cztonek

Daniszewska-Urbanowska Malgorzata
- Oddzial Warszawski Polskiego Towarzystwa Neurologéw Dziecigcych — cztonek Zarzadu
od 2007 .

Daszkiewicz Pawel
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Neurochirurgow — cztonek Komisji Rewizyjne;j

Dembowska-Baginska Bozenna

- International Society of Paediatric Oncology (SIOP) — cztonek

- Committee for Orphan Medicinal Products (COMP) w ramach European Medicines Agency
— cztonek

- Paediatric Working Group w ramach European Medicines Agency — reprezentant COMP

Dmenska Hanna

- European Respiratory Society — cztonek
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Dobrzanska Anna

- Europejskie Towarzystwo Medycyny Perinatalnej — cztonek

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN — cztonek 2007 — 2010 r.

- Rada Naukowa przy Ministrze Zdrowia — cztonek 2006 — 2010 r.

- Medicover — cztonek Rady Naukowe;j

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Przewodnik Lekarza - cztonek Rady Naukowej

- Standardy Medyczne - czlonek Rady Naukowe;j

- Postgpy Neonatologii - czlonek Rady Naukowe;j

- Biuletyn Krajowych Konsultantow Medycznych — cztonek Rady Naukowe;j

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cztonek Rady Naukowej

- Konsultant Krajowy w dziedzinie Pediatrii - od 2002 r.

- Krajowa Rada Egzamindéw Lekarskich — cztonek

- Komisja Egzaminacyjna w egzaminie testowym ustnym i praktycznym na II° specjalizacji
z zakresu pediatrii - przewodniczaca

- Zespot do spraw Koordynacji Zadan Wynikajacych z Pilotazu Programu Rzadowego
»Wczesna wielospecjalizacyjna, kompleksowa, skoordynowana i ciagla pomoc dziecku
zagrozonemu niepetnosprawnoscia lub niepetnosprawnemu oraz jego rodzinie”
— cztonek, powolanie przez Ministra Edukacji Narodowej i Sportu

- Zespot roboczy do spraw kwalifikacji placowek do programu pilotazowego WWKSC
— cztonek, powolanie przez Ministra Edukacji Narodowej i Sportu

- Zespot Ekspertow ds. Programu Szczepien Ochronnych przy Ministerstwie Zdrowia
— przewodniczaca od 2006 r.

- Zespot Ekspertow ds. opracowywania kryteriow $§mierci mozgu - cztonek
- powotanie przez Ministra Zdrowia

- Zespo6t ds. produktow leczniczych przeznaczonych do stosowania w medycynie
wieku rozwojowego — czlonek

- Zespot Ekspertow ds. fortyfikowania zywnos$ci kwasem foliowym
— cztonek, powotanie przez Ministra Zdrowia

- Zespot Ekspertow ds. zakazen uktadu oddechowego u dzieci — cztonek od 2007 r.

Drewniak Tomasz
- International Pediatric Transplant Association - cztonek

Drobczynski Lukasz
- Polskie Lekarskie Towarzystwo Radiologiczne - cztonek

Dunin-Wgsowicz Dorota
- Infantile Spasms Society - cztonek

Dzierzanowska Danuta

- FESCI (Federation of European Society of Chemotherapy and Infection) - cztonek

- European Society of Clinical Microbiology and Infectious Diseases — reprezentant Polski
od 2002 r.

- International Society of Chemotherapy - cztonek

- Polskie Towarzystwo Mikrobiologdéw — cztonek honorowy od 2005 r.

- Sekcja Chemioterapii PTL - wiceprezes

- Komitet Etiopatogenezy i Zakazen Cztowieka PAN — czlonek

- Komitet Badan nad zagrozeniami przy Prezydium PAN — cztonek od 2007 r.

- Rada Naukowa Wojskowego Instytutu Higieny i Epidemiologii - cztonek od 1996 r.

- Rada Naukowa Panstwowego Zaktadu Higieny - cztonek od 1996 r.

- Rada Naukowa Narodowego Instytutu Zdrowia Publicznego — cztonek
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- Postgpy Mikrobiologii - cztonek Rady Redakcyjnej od 1997 r.

- Medycyna Praktyczna - Pediatria - cztonek Rady Redakcyjnej

- Medical Science Monitor - cztonek redakcji

- Klinika Pediatryczna — cztonek redakcji

- Pediatria Polska — cztonek redakcji

- Centralna Komisja do Spraw Tytutu Naukowego i Stopni Naukowych — cztonek od 2003

- Sekcja Zdrowia Publicznego i Kultury Fizycznej Ministerstwa Nauki I Informatyzacji — cztonek

Dzierzanowska-Fangrat Katarzyna

- European Society of Clinical Microbiology and Infectious Diseases - cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Dos§wiadczalnej 1 Klinicznej — cztonek

- Polskie Towarzystwo Mikrobiologéow - czlonek

Felberg Karina
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecigcych - cztonek

Gastol Piotr

- European Society for Paediatric Urology - cztonek

- Sekcja Urologii Polskiego Towarzystwa Chirurgéw Dziecigcych — cztonek Zarzadu

- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Chirurgdw Dziecigcych - cztonek Zarzadu

- Sekcja Videochirurgii PTChDz — cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Urologiczne — cztonek

- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecigcych — cztonek

- Konsultant Wojewo6dzki w dziedzinie urologii dziecigcej dla obszaru wojewodztwa
mazowieckiego — od X 2006 r.

Ginalska-Malinowska Maria

- European Society for Paediatric Endocrinology (ESPE) - cztonek od 1996 r.

- Polskie Towarzystwo Endokrynologdéw Dziecigcych — cztonek Zarzadu od 1998 r.
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — cztonek

- Zespot Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu - sekretarz

Golkowska Malgorzata
- European Society for Paediatric Infectious Diseases (ESPID) — cztonek
- World Society for Paediatric Infectious Diseases (WSPID) - cztonek

Goryluk-Kozakiewicz Bozena
- European Society of Human Genetics — cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki — cztonek

Gradowska Wanda
- Society for the Study of Inborn Errors of Metabolism (SSIEM) — cztonek od 1996 r.

Graff Krzysztof
- Polskie Towarzystwo Fizjoterapii - cztonek

Grajkowska Wiestawa
- European Confederation of Neuropathological Societies — cztonek
- Polskie Towarzystwo Patologdw Dziecigcych — prezes od 2007 r.
- Polskie Towarzystwo Patologdw — wiceprzewodniczaca Oddziatu Warszawskiego od 2004 r.
- Komisja Neuropatologii i Neuroonkologii Komitetu Nauk Neurologicznych PAN
— cztonek 2003 — 2006 .
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- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology — Editorial Board od 2005 r.
- Stowarzyszenie Neuropatologéw Polskich — cztonek Zarzadu od 2005 r.

Gralek Mirostawa

- European Contact Lens Society of Ophthalmologists — clone od 1993 r.

- European Society of Cataract and Refractive Surgeons — cztonek od 1994 r.

- European Retina, Macula and Vitreus Society — cztonek od 2000 r.

- European Paediatric Ophthalmology Society — cztonek od 2004 r.

- Polskie Towarzystwo Okulistyczne — cztonek Zarzadu Oddziatu L.odzkiego od 2004 r.

- Polskie Towarzystwo Okulistyczne — cztonek Zarzadu od 2003 r.

- Sekcja Kontaktologiczna Polskiego Towarzystwa Okulistycznego —przewodniczaca od 2004 r.

- Uniwersytet Medyczny w Lodzi — cztonek Rady Katedry Pediatrii od 1999 r.

- Medycyna Praktyczna - Pediatria — cztonek Rady Naukowej od 2004 r.

- Zespot ekspertow do zaopiniowania wnioskéw lekarzy o uznanie specjalizacji w dziedzinie
okulistyki CMKP od 2001 r.

- Komisja egzaminacyjna w dziedzinie okulistyki CEM (egzamin ustny) — od 2004 r.

Gregorek Hanna
- Polskie Towarzystwo Immunologii Do$wiadczalnej 1 Klinicznej - cztonek
- Word Journal of Gastroenterology — czlonek Editorial Board od 2005 r.

Grenda Ryszard

- European Society of Organ Transplantation (ESOT) - cztonek od 1995 r.

- International Pediatric Nephrology Association (IPNA) - cztonek od 1998 r.

- International Society of Nephrology (ISN) - cztonek od 1997 r.

- European Society of Pediatric Nephrology (ESPN) — czlonek od 2001 r.

- International Pediatric Transplant Association (IPTA) — cztonek od 2002 r.

- European Dialysis and Transplant Association/ European Renal Association (EDTA/ERA)
—o0d 1993 1.

- Polskie Towarzystwo Nefrologiczne - cztonek Glownej Komisji Rewizyjnej od 2004 r.

- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne- cztonek Zarzadu Gtownego od 2003 r.

- Polskie Towarzystwo Nefrologii Dziecigcej - cztonek

- Komisja Nefrologiczna Komitetu Patofizjologii Klinicznej Wydziatu VI Nauk Medycznych PAN
—o0d 1997 r.

- Komisja Schorzen Narzadowych Komitetu Rozwoju Czlowieka PAN — przewodniczacy

- Pediatric Transplantation, New York - cztonek Rady Naukowej

- Nefrologia i Dializoterapia Polska - redaktor Dzialu: Nefrologia Dziecigca od 1997 r.

- Standardy Medyczne - czlonek Rady Naukowej od 1999 r.

- Nefrologia i Nadci$nienie T¢tnicze - cztonek Rady Naukowe;j

- Klinika Pediatryczna - cztonek Rady Naukowej

- Dializa i Ty - cztonek Rady Naukowe;j

- Medycyna Praktyczna — cztonek redakcji

Gubrynowicz Ryszard

- Advisory Council of the International Speech Communication Association - czlonek od 1994 r.

- Instytut Podstawowych Problemo6w Techniki PAN - cztonek Rady Naukowej od 2002 r.

- Archives of Acoustics - cztonek redakcji od 1967 r.

- International Students Electronic Journal on Speech Communication - cztonek redakcji od 1996 r.

Gutkowska Anna
- European Society of Human Genetics - czlonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki - cztonek
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Gutkowski Piotr

- European Respiratory Society — cztonek

- Polskie Towarzystwo Ftyzjopneumonologiczne — cztonek Zarzadu Oddziatu Warszawsko
-Otwockiego

- Rada Naukowa Instytutu Gruzlicy i Choréb Pluc w Warszawie — cztonek na kadencje 2007-2011

Hautz Wojciech
- European Vitreoretinal Society — cztonek od 2006 r.
- Sekcja Kontaktologiczna Polskiego Towarzystwa Okulistycznego — sekretarz od 2005 r.

Heropolitanska-Pliszka Edyta
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

Ismail Hor

- International Pediatric Transplant Association — cztonek
- European Pediatric Surgical Association — czlonek

- European Society for Organ Transplantation — cztonek

Janas Roman
- Mayo Clinic Alumni Association — cztonek od 1991 r.

Jankowska Irena
- European Society of Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition (ESPGHAN) - cztonek

Jobs Katarzyna

- European Dialysis and Transplant Association — European Renal Association (EDTA/ERA) —
czlonek

- International Society of Nephrology (ISN) - czlonek

Jozwiak Sergiusz

- Europejskie Towarzystwo Neurologdw Dziecigcych — cztonek Komisji Ksztatcenia od 2001 r.
- Polskie Towarzystwo Neurologow Dziecigcych - Przewodniczacy Zarzadu Glownego od 2003 r.
- Polskie Towarzystwo Rehabilitacji Neurologicznej — cztonek Zarzadu Gtownego od 2002 r.

- Komisja Neurologii Rozwojowej Komitetu Nauk Neurologicznych PAN - od 1996 r.

- Komisja Neurogenetyki PAN - cztonek

- Journal of Child Neurology - czlonek redakcji

- European Journal Paediatric Neurology — cztonek redakcji

- Klinika Pediatryczna - cztonek redakcji

- Neurologia Dziecigca - cztonek redakcji

- Neurologica — cztonek redakcji

- Medycyna Praktyczna — cztonek redakcji

- International Scientific Advisory Board of Tuberous Sclerosis Alliance (USA) — cztonek

- Rada Medyczna Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Stwardnienie Guzowate - cztonek

Jurkiewicz Dorota
- European Society of Human Genetics — cztonek

Kaminska Anna
- European Association of Nuclear Medicine (EANM) cztonek
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Kalicinski Piotr

- European Society for Organ Transplantation (ESOT) — cztonek Zarzadu od 2007 r.
- Migdzynarodowe Towarzystwo Transplantacji u Dzieci (IPTA) — cztonek Zarzadu od 2007 r.
- International Pediatric Transplant Association - cztonek

- European Pediatric Surgical Association - cztonek

- British Association of Pediatric Surgeons — cztonek

- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecigcych — cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — czlonek Zarzadu

- Polska Akademia Medycyny - czlonek

- Pediatric Transplantation - cztonek Komitetu Redakcyjnego od 1996 r.

- European Journal of Pediatric Surgery — Editor for Eastern Europe

- Annals of Transplantation - cztonek Komitetu Redakcyjnego od 1995 r.

- Standardy Medyczne - czlonek Komitetu Redakcyjnego

- Przeglad Chirurgii Dziecigcej — cztonek Komitetu Redakcyjnego

- Krajowa Rada Transplantacyjna przy Ministrze Zdrowia — przewodniczacy

- Rada Wydziatu Medycznego Uniwersytetu Rzeszowskiego — cztonek

Karczmarewicz Elzbieta
- European Calcified Tissue Society — cztonek

Kasztelewicz Beata
- European Society of Clinical Microbiology and Infectious Diseases — cztonek od 2007 r.

Kawalec Wanda

- Association for European Pediatric Cardiology (AEPC) - delegat krajowy kardiologéw
dziecigcych z Polski

- Komisja ds. specjalizacji AEPC - cztonek

- Sekcja Kardiologii Dziecigcej Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego
— czlonek Zarzadu od 2004 r.

- Komisja Planowania i Rozwoju Pol.Tow.Kardiologicznego — cztonek od 2004 r.

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN — przewodniczaca od 2007 r.

- Biblioteka Pediatrii Wydawnictwa Lekarskiego PZWL — przewodniczaca Komitetu Redakcyjnego

- Standardy Medyczne — czlonek Rady Naukowe;j

- Klinika Pediatryczna — cztonek Rady Naukowe]

- Pediatria Polska — cztonek Komitetu Naukowego

- Pediatria po Dyplomie (Pediatries in Review — wyd. polskie) — redaktor naczelny

- Konsultant krajowy w dziedzinie kardiologii dziecigcej - od 2001 r.

- Rada Programowa ,,Narodowego Programu Profilaktyki i Leczenia Chorob Ukladu
Sercowo-Naczyniowego POLKARD — cztonek od 2006 .

- Kapituta Orderu Przyjaciel IP CZD — cztonek

- Honorowy cztonek Polskiego Towarzystwa Neonatologicznego

- Honorowy cztonek Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego

Kierkus$ Jarostaw
- Komisja Zywienia Dzieci i Mtodziezy Komitetu Nauki o Zywieniu Cztowieka PAN — cztonek

Kieryl Maciej
- Stowarzyszenie Muzykoterapeutéw Polskich - cztonek

Klaudel-Dreszler Maja
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Dos§wiadczalnej i Klinicznej — cztonek Oddziatu Gdanskiego
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Kmie¢ Tomasz

- Polskie Towarzystwo Neurologow Dziecigcych — czlonek Komisji Rewizyjnej
- Towarzystwo Gilles de la Touretta w Warszawie — cztonek Zarzadu

- Komisja Chorob Naczyniowych Wieku Rozwojowego PAN — cztonek

Kowalczyk Kinga
- Polskie Towarzystwo Chirurgdw Dziecigcych - cztonek

Kowalik Agnieszka

- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Dietetyki — cztonek

- Polskie Towarzystwo Nauk Zywieniowych - cztonek

- Ogo6lnopolska Sekcja Wrodzonych Wad Metabolizmu Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego
— cztonek

Kowalski Pawel
- European Society of Human Genetics - czlonek

Krajewska-Walasek Malgorzata

- European Society of Human Genetics - czlonek

- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka — wiceprzewodniczaca od 2002 r.

- Komisja Genetyki Medycznej Komitetu Genetyki Cztowieka i Patologii Komoérkowej PAN
— przewodniczaca od 1996 r.

- Komisja Neurogenetyki Komitetu Nauk Neurologicznych PAN - cztonek od 1994 r.

- Komisja Wrodzonych Wad Rozwojowych Komitetu Rozwoju Cztowieka PAN
— cztonek od 1997 r.

- Rada Naukowa Instytutu Genetyki Czlowieka w Poznaniu — cztonek od 2001 r.

Kryskiewicz Edyta
- European Calcified Tissue Society - cztonek

Ksigzek Joanna
- International Society of Nephrology (ISN) - cztonek

Ksiazyk Janusz

- Komisja Zywienia Dzieci i Mtodziezy PAN — cztonek

- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek Rady Naukowe;j

- Klinika Pediatryczna — cztonek Rady Naukowe]

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cztonek Komitetu Redakcyjnego

- Pediatria Wspdlczesna, Gastroenterologia, Hepatologia i Zywienie Dzieci — cztonek redakcji

- Rada do Spraw Monitoringu (zgodnie z Ustawa z dnia 11 maja 2001 r. o warunkach zdrowotnych
zywnosci 1 Zywienia) - cztonek

Ksigzyk Joanna

- Association of European Paediatric Cardiology (AEPC) - cztonek od 1992 r.

- European Society of Cardiology - cztonek od 1997 r.

- Sekcja Kardiologii Dziecigca Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego — przewodniczaca

- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonek

- Sekcja Kardiologii Inwazyjnej Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego - cztonek od 1997 r.

Kulaga Zbigniew

- Komisja ds. Miernikow Rozwoju, Zdrowia i Jako$ci Zycia Dzieci i Mtodziezy
Komitetu Rozwoju Czlowieka PAN cztonek
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- Warszawska Okrggowa Izba Lekarska — cztonek

Kurenko-Deptuch Magdalena

- European Society for Immunodeficiencies - cztonek

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Polskie Towarzystwo Immunologii Do§wiadczalnej 1 Klinicznej — cztonek

Latoszynska Joanna
- International Society of Nephrology (ISN) - czlonek

Litwin Mieczysltaw

- International Society of Nephrology (ISN) — cztonek

- International Pediatric Nephrology Association (IPNA) — cztonek

- Polskie Towarzystwo Nadci$nienia T¢tniczego - cztonek

- Standardy Medyczne — redaktor

- Hypertension — wydanie polskie — cztonek Rady Naukowe]

- Pediatric Nephrology - recenzent

- Pediatria Polska — recenzent

- The European Medicines Agency (EMEA) — alternate member od 2007 r.

Lorenc Roman

- Polish Biochemical Society - cztonek od 1965 r.

- Polish Biochemistry Society - cztonek od 1982 r.

- President of Calcium and Phosphate Metabolism Acting Group European Society
for Clinical Investigation - cztonek od 1976 1.

- American Society for Bone Mineral Research - cztonek od 1979 r.

- Bone and Tooth (UK) - cztonek od 1981 r.

- European Fundation for Osteoporosis and Bone Diseases - reprezentant Polski

- Multidisciplinary Osteoporotic Forum - przewodniczacy od 1990 r.

- International Federation of Societies of Skeletal Diseases Member of Advisory Council.
—od 1974 1.

- European Fundation for Osteoporosis and Bone Diseases - cztonek Rady Naukowej od 1997 r.

- International Society for Clinical Densitometry up to now 1994 r.

- Certified Clinical Densitometrist - cztonek od 2000 r.

Lyszkowska Malgorzata
- Home Artificial Nutrition przy ESPEN — cztonek grupy roboczej od 2003 r.
- Postepy Zywienia Klinicznego — sekretarz redakcji od 2006 r.

Madalinski Kazimierz

- Komitet Etiopatogenezy i Zakazen PAN — cztonek

- Panstwowy Zaktad Higieny — cztonek Rady Naukowe;j
- Instytut Hematologii — czlonek Rady Naukowej

Malunowicz Ewa
- European Society for Paediatric Endocrinology (ESPE) - cztonek od 1996 r.

Marczak Aleksandra
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka - cztonek

Markiewicz Malgorzata
- European Pediatric Surgical Association - cztonek
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Maruszewski Bohdan
- Europejskie Towarzystwo Kardio - Torakochirurgdw (EATS)- cztonek Zarzadu od 2007 r.
- Association for European Pediatric Cardiology (AEPC) - cztonek Zarzadu od 2007 r.
- Europejski Komitet Wad Wrodzonych Serca EACTS — cztonek
- Komisja Bazy Danych EACTS - cztonek
- Europejska Baza Danych Wad Wrodzonych Serca u Dzieci - dyrektor
- Europejskie Towarzystwo Kardiochirurgéw Dziecigcych (ECHSA) — wiceprezydent od 2007 r.
- Amerykanskie Towarzystwo Torakochirurgéw (Society of Thoracic Surgeons - STS)
— przedstawiciel EACTS w Komitecie Wad Wrodzonych Serca STS
- Migdzynarodowy Komitet Nomenklatury Wad Wrodzonych Serca — cztonek
1 wspotprzewodniczacy
- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgéw - cztonek Zarzadu
- Klub Kardiochirurgéw Polskich - prezes

Maryniak Agnieszka

- International Neuropsychological Society - cztonek

- Sekcja Psychologii Klinicznej Dziecka Polskiego Towarzystwa Psychologicznego
— wiceprzewodniczaca od 2004 r.

- Komisja Psychologii i Psychopatologii Wieku Rozwojowego Komitetu Rozwoju Cztowiek PAN
— cztonek

- Komisja Neuropsychologii Komitetu Nauk Neurologicznych PAN - czionek

Michalkiewicz Jacek

- Polskie Towarzystwo Immunologii Klinicznej i Do$wiadczalnej - cztonek

- Polskie Towarzystwo Cytometrii Przeptywowej — cztonek

- Wydzial Farmacji Coll. Medicum Uniwersytetu im. M. Kopernika w Bydgoszczy
— cztonek Rady Naukowe;j

Mierzewska Hanna
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — sekretarz Sekcji Wrodzonych Wad Metabolicznych

Migdal Marek
- European Society of Paediatric and Neonatal Intensive Care — cztonek
- Komitet Pediatryczny EMEA Londyn — staly przedstawiciel Polski kadencja 2007-2009

Mikolajczyk Kinga
- Polskie Towarzystwo Chirurgdw Dziecigcych - cztonek

Milewska-Bobula Bogumila

- European Forum for Good Clinical Practice — od 2005 r.

- Komitet Parazytologii PAN — cztonek od 2003 r.

- Komisja ds. Toksoplazmozy Komitetu Parazytologii PAN — przewodniczaca od 2003 r.

- Magazyn Lekarza Rodzinnego — cztonek Rady Naukowej

- Zespot Ekspertow ds. akredytacji w dziedzinie pediatrii przy Ministrze Zdrowia
— cztonek od 2002 r.

- Program Powszechnych Przesiewowych Badan Stuchu u Noworodkow przy Fundacji Wielkiej
Orkiestry Swiatecznej Pomocy — wiceprzewodniczaca Rady Programowe;j - od 2004 r

- Zespot Ekspertow do zaopiniowania wnioskow o skrécenie szkolenia specjalizacyjnego
w dziedzinie neonatologii - od 2003 r.

- Komisja Rewizyjna Fundacji WOSP — przewodniczaca od 2005 r.
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Olczak-Kowalczyk Dorota
- Polskie Towarzystwo Stomatologiczne — cztonek

Oracz Grzegorz
- European Pancreatic Club — czlonek
- International Pancreatology Association - cztonek

Pac Malgorzata

- European Society for Immunodeficiencies - cztonek

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Polskie Towarzystwo Immunologii Do§wiadczalnej 1 Klinicznej — cztonek

Pawinska Alicja
- International Society of Infectious Diseases. - cztonek
- Polskie Towarzystwo Mikrobiologoéw — cztonek Komisji Rewizyjnej od 2004 r.

Pawlowska Joanna

- European Society of Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition (ESPGHAN)
—o0d 1999 .

- International Pediatric Transplant Association IPTA — cztonek od 2002 r.

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — prezes elekt

- Polskie Tow. Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci - Przewodniczaca
Sekcji Hepatologicznej

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii — cztonek

- Polskie Towarzystwo Transplantologiczne - cztonek

- Komisja Zywienia Dzieci i Mtodziezy Komitetu Nauki o Zywieniu Cztowieka PAN - cztonek

- Pediatria Wspdlczesna, Gastroenterologia, Hepatologia i Zywienie - cztonek Komitetu Nauk.
od 1999 r.

- Medycyna po Dyplomie - cztonek Komitetu Naukowego

- Clinical and Experimental Hepatology — cztonek Komitetu Naukowego

- Standardy Medyczne — cztonek Komitetu Naukowego

- Annals of Transplantation — cztonek Komitetu Naukowego

Patzer Jan
- Hospital Infection Society - cztonek

Perek Danuta

- International Society of Pediatric Oncology (SIOP) - cztonek od 1988 r.
- Polskie Towarzystwo Onkologii I Hematologii Dziecigcej — prezes

- Komisja Onkologii Wieku Rozwojowego PAN - czlonek

- Polska Unia do Walki z Rakiem - cztonek zatozyciel i cztonek Zarzadu
- Polska Unia dla Onkologii - cztonek Rady Naukowej

- Pediatria Polska - cztlonek Komitetu Redakcyjnego

- Pediatria & Medycyna Rodzinna — cztonek redakcji

Perek-Polnik Marta
- International Society of Paediatric Oncology (SIOP) — cztonek

Piatosa Barbara

- European Federation of Immunogenetics — cztonek
- European Federation of Immunogenetics - czlonek
- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — czlonek
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- Polskie Towarzystwo Cytometryczne — czlonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Klinicznej i Do$wiadczalnej - cztonek

Piegdon Grazyna

- Polskie Stowarzyszenie Pielggniarek Pediatrycznych — czlonek od 1996 r.

- Polskie Stowarzyszenie Pielggniarek Epidemiologicznych — cztonek od 1995 r.
- Magazyn Pielggniarki 1 Potoznej — cztonek Rady Programowe;j

Piekutowska-Abramczuk Dorota
- European Society of Human Genetics - czlonek

Pietraszek-Jezierska Elzbieta
- European Society of Anaesthesiology - cztonek

Pietrucha Barbara

- European Society for Immunodeficiencies - cztonek

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Polskie Towarzystwo Immunologii Doswiadczalnej i Klinicznej - cztonek

Piontek Elzbieta

- Endokrynologia Pediatryczna - czlonek Komitetu Redakcyjnego od 2002 r.

- Nowa Klinika - cztonek Rady Naukowej

- Klinika Pediatryczna - cztonek Rady Naukowej od 1994 r.

- Endokrynologia, Diabetologia i Choroby Przemiany Materii Wieku Rozwojowego
— cztonek redakcji

- Zespot Ekspertow ds. Akredytacji z pediatrii - cztonek

- Zespot ds. uznania specjalizacji z pediatrii uzyskanych za granica — cztonek

- Komisja Egzaminacyjna do przeprowadzania panstwowego egzaminu z pediatrii — cztonek
od 2003 .

- Konsultant medyczny programu edukacyjno-epidemiologicznego ,,Wolno$¢ oddechu, zapobiegaj
astmie”, realizowanego przez Departament Promocji Zdrowia i O§wiaty Zdrowotnej
Gtoéwnego Inspektoratu Sanitarnego

Pirog Maciej

- Biuro Rzecznika Praw Dziecka — czlonek Rady Naukowej od 2007 r.

- Rada programu zdrowotnego pt. ,,Narodowy Program Zapobiegania Nadwadze, Otyto$ci
oraz Przewleklym Chorobom Niezakaznym poprzez Poprawe Zywienia i Aktywnosci Fizycznej
na lata 2007-2011” — Zastgpca Przewodniczacego od 2007 .

- Rada Konsultacyjnej Agencji Oceny Technologii Medycznej — cztonek od 2007 r.

- Polskie Stowarzyszenie Dyrektoréw Szpitali — wiceprezydent od 2003 r.

- Stowarzyszenie Menedzerow Opieki Zdrowotnej, Oddziat Warszawski — cztonek od 2003 r.

- Zespot Konsultantow Spotecznych przy Ministrze Zdrowia — cztonek od 2005 r.

- Komisja ds. Produktéw Leczniczych Przeznaczonych do Stosowania w Medycynie Wieku
Rozwojowego Urzedu Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobéw Medycznych
1 Produktow Biobdjczych — cztonek od 2005 r.

Polnik Dariusz

- European Pediatric Surgical Association - cztonek
- International Society of Pediatric Surgical Oncology - cztonek
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Popowska Ewa

- European Society of Human Genetics — cztonek

- Polskie Towarzystwo Genetyki — cztonek

- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka — cztonek

- Komisja Biologii Molekularnej Komitetu Genetyki Cztowieka i Patologii Molekularnej Wydziatu
Nauk Medycznych PAN - czlonek

Prokurat Sylwester

- European Dialysis and Transplantation Association/ European Renal Association (EDTA/ERA)
—o0d 1993 1.

- International Society of Nephrology (ISN) - cztonek od 1997 1.

- International Pediatric Transplant Association (IPTA) - cztonek

Pronicka Ewa

- The Society for the Study of Inborn Errors of Metabolism (SSIEM) - cztonek

- Ogo6lnopolska Sekcja Wrodzonych Wad Metabolizmu Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego
— cztonek

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN - (4 kadencja — 2007-2009)

- Komisja Endokrynologii i Choréb Metabolicznych Komitetu Rozwoju Cztowieka PAN — cztonek

- Komisja Genetyki Komitetu Patofizjologii Komorki PAN

- Komisja Schorzen Narzadowych Komitetu Rozwoju Czlowieka PAN - cztonek

- Przeglad Pediatryczny - cztonek Rady Naukowej

- Klinika Pediatryczna - cztonek redakcji

- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek redakcji

- Pediatria Polska — cztonek redakcji

- Endokrynologia, Diabetologia i Choroby Przemiany Materii Wieku Rozwojowego
— cztonek redakcji

Pronicki Maciej
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology — cztonek Komitetu Redakcyjnego od 2007 r.

Radziszewska-Konopka Marzanna

- International Society of Audiology — cztonek od 2004 r.

- Audiofonologia — cztonek Rady Naukowej od 2006 r.

- Otoacoustic Emissions Portal Zone — cztonek komitetu redakcyjnego od 2004 r.

Romanowska Ewa
- European Society of Clinical Microbiology and Infectious Diseases — cztonek od 2007 r.

Roszkowski Marcin

- European Society for Pediatric Neurosurgery - cztonek Komitetu Wykonawczego,
prezes Komitetu 2004 — 2008 r.

- Polskie Towarzystwo Neurochirurgéw — cztonek Komisji Rewizyjnej Zarzadu Gtownego

- Zarzad Gltowny Polskiego Towarzystwa Neurochirurgéw — redaktor stron internetowych
od 2005 .

- Sekcja Neurochirurgii Dziecigcej PTNch - z-ca przewodniczacego Sekcji od 1992 r.

- Komisja Nadci$nienia Srédczaszkowego i Obrzeku Mozgu Komitetu Nauk Neurologicznych
PAN od 1996 .

- Komitet Nauk Neurologicznych PAN — cztonek 0d 2007 r.

- Neurologia i Neurochirurgia Polska - cztonek Kolegium Redakcyjnego
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Rozycka Bogumila

- Mazowiecka Regionalna Sie¢ Szpitali Promujacych Zdrowie —przewodniczaca od 2007 r.

- Polska Federacja Edukacji w Diabetologii - cztonek zarzadu od 2005 r.

- Polskie Stowarzyszenie Pielggniarek Pediatrycznych - cztonek

- FORUM Biuletyn Polskiego Stowarzyszenia Pielggniarek Pediatrycznych — cztonek redakcji

Rutynowska-Pronicka Olga
- International Society of Paediatric Oncology (SIOP) - czlonek

Ryzko Jozef

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci — cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii — cztonek

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Komisja Zywienia Dzieci i Mtodziezy Komitetu Nauki o Zywieniu Cztowieka PAN - cztonek

- Pediatria Wspdtczesna, Gastroenterologia, Hepatologia i Zywienie - z-ca redaktora naczelnego
od 1999 .

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Standardy Medyczne - cztlonek Komitetu Naukowego

- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek Komitetu Naukowego

- Twoj Lekarz Rodzinny — cztonek Komitetu Naukowego

- Przeglad Medyczny UR — Z-ca redaktora

- Gastroenterologia Polska — cztlonek Komitetu Redakcyjnego

Serafinowicz Maryla
- Polskie Stowarzyszenie Pielggniarek Pediatrycznych — czlonek Zarzadu

Skobejko-Wlodarska Lidia

- European Society for Paediatric Urology — cztonek

- European Association of Urology — cztonek

- European Paediatric Surgeons Association — cztonek

- International Continence Society — cztonek

- International Children’s Continence Society — cztonek

- Sekcja Urologii Polskiego Towarzystwa Chirurgéw Dziecigcych — cztonek Zarzadu
- Polskie Towarzystwo Urologiczne - cztonek

- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecigcych — cztonek

Socha Jerzy

- European Society of Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition (ESPGHAN) —
cztonek

- European Society of Parenteral and Enteral Nutrition (ESPEN) - czlonek

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne - cztonek

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii — cztonek Zarzadu Kota Warszawskiego

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia — cztonek honorowy

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Komitet Zywienia Cztowieka PAN — wiceprzewodniczacy.

- Komisja Zywienia Dzieci i Mtodziezy Komitetu Nauki o Zywieniu Cztowieka PAN —
przewodniczacy

- Instytut Zywnosci i Zywienia — cztonek Rady Naukowej — II kadencja

- Pediatria Wspdlczesna, Gastroenterologia, Hepatologia i Zywienie - cztonek Komitetu Nauk.
od 1999 .

- Nowa Pediatria - cztonek Komitetu Naukowego

- Standardy Medyczne — przewodniczacy Rady Naukowej Pediatryczne;j
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- Klinika Pediatryczna - cztonek Komitetu Naukowego
- Pediatria Praktyczna — cztonek Komitetu Naukowego
- Biblioteka Pediatrii Wydawnictwa Lekarskiego PZWL — czlonek Komitetu Naukowego

Socha Piotr

- European Society of Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition (ESPGHAN)
LiverCommittee — sekretarz

- ESPGHAN — przewodniczacy NAFLD Working Group

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci — sekretarz od 2006 r.

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii — sekretarz Zarzadu Oddzialu Warszawskiego

- Polskie Towarzystwo Badan nad Miazdzyca — cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — cztonek

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — cztonek

- Pediatryczne Forum Profilaktyki Chorob Cywilizacyjnych — cztonek Zarzadu

- Komisja Zywienia Dzieci i Mtodziezy Komitetu Nauki o Zywieniu Cztowieka PAN - cztonek

- Standardy Medyczne - redaktor naczelny od 2000 r.

- Journal of Pediatrics and Neonatology — Co-editor

- Pediatria Wspdlczesna, Gastroenterologia, Hepatologia i Zywienie Dziecka
— cztonek Komitetu Naukowego

Stolarczyk Anna
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Nauk Zywieniowych — cztonek Zarzadu
- Komisja Zywienia Dzieci i Mlodziezy Komitetu Nauki o Zywieniu Cztowieka PAN

- sekretarz od 1997 r.

Stradomska Teresa
- European Study Group of Lysosomal Diseases (ESGLD) — cztonek od 1999 r.

Syczewska Malgorzata

- European Society for Movement Analysis of Adults and Children (ESMAC)
— sekretarz/skarbnik od 2006 r.

- Polskie Towarzystwo Biomechaniki — cztonek od 1996 r.

Sykut-Cegielska Jolanta

- The Society for the Study of Inborn Errors of Metabolism SSIEM (the Society for the Study
of - SSIEM - cztonek korespondent (z wyboru) na Polske i Europe Wschodnia
— od wrze$nia 2005 r.

- Sekcja Wrodzonych Wad Metabolizmu PTP — cztonek Zarzadu

- Komisja Endokrynologii i Choréb Metabolicznych Komitetu Rozwoju Cztowieka PAN — cztonek
od 2007

Szalecki Mieczystaw

- European Society for Paediatric Endocrinology (ESPE) - cztonek

- International Society for Pediatric and Adolescent Diabetes (ISPAD) — cztonek

- Polskie Towarzystwo Endokrynologdéw Dziecigcych — cztonek Komisji Rewizyjnej

- Zespo6l Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu V-ce przewodniczacy (3 kadencja)

Szpera Malgorzata

- European Society of Cardiology — cztonek
- International Society of Heart Research — cztonek
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Szreter Tadeusz
- Polskie Towarzystwo Anestezjologii i Intensywnej Terapii — cztonek honorowy
- Polskie Towarzystwo Pielggniarek Anestezjologii i Intensywnej Terapii — cztonek honorowy
- Foundation for European Education in Anaesthesiology — cztonek
- Children of the World Anaesthesia Foundation — advisory board — cztonek
- Komisja Patofizjologii Anestezji PAN — cztonek
- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek Rady Naukowe;j
- Anestezjologia i Intensywna Terapia — cztlonek Rady Naukowe;j
- Centrum Egzaminéw Medycznych (CEM) — cztonek Krajowej Komisji Egzaminacyjnej
w zakresie anestezjologii 1 intensywnej terapii

Szufladowicz-Wozniak Jolanta

- SIGIA (Sekcja Ginekologii Dziecigcej) — cztonek

- EFSUMB (Europejskie Towarzystwo Ultrasonograficzne) — cztonek
- Polskie Towarzystwo Ginekologiczne - cztonek

Szymczak Marek
- International Pediatric Transplant Association — cztonek
- European Society for Organ Transplantation - cztonek

Smigielski Mieczyslaw
- Polskie Towarzystwo Chirurgdw Dziecigcych - cztonek

Smirska Ewa
- International Society of Nephrology (ISN) — cztonek

Swiatek-Rawa Elzbieta
- European Association of Nuclear Medicine (EANM) - cztonek

Swietlinski Janusz

- Union of European Neonatal and Perinatal Societies — cztonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Anestezjologii i Intensywnej Terapii — Sekcja Pediatryczna
— czlonek Zarzadu

- Polskie Towarzystwo Neonatologiczne — cztonek Zarzadu

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cztonek redakcji

- Postepy w Neonatologii — cztonek Rady Naukowej

Taybert Joanna
- The Society for the Study of Inborn Errors of Metabolism (SSIEM) - cztonek

Turska-Kmie¢ Anna

- Association for European Pediatric Cardiology (AEPC) - cztonek

- Sekcja Wad Serca Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego - skarbnik od 2004 r.

- Sekcja Kardiologii Dziecigcej Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego — sekretarz od 2004 r.

- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego — cztonek Komisji Rewizyjnej
od 2007 .

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN — sekretarz od 2007 r.

- Konsultant wojewddzki w dziedzinie kardiologii dziecigcej dla wojewodztwa swigtokrzyskiego
—0d 2002 .

- Grupa Robocza dotyczaca kardiologii dziecigcej Programu POLKARD - cztonek od 2006 r.
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Tylki-Szymanska Anna
- European Study Group on Lysosomal Disease - cztonek od 1994 r.
- European Study Group on Gaucher Disease - czlonek od 1996 r.

Walewska-Wolf Malgorzata

- SIGIA (Sekcja Ginekologii Dziecigcej) — cztonek

- Polskie Towarzystwo Endokrynologiczne — cztonek

- Polskie Towarzystwo Ginekologiczne - cztonek

Wawer Zbigniew

- International Association Therapeutic Drug Monitoring & Clinical Toxicology (Kanada)
— cztonek od 1999 r.

- Polskie Towarzystwo Toksykologiczne — cztonek od 2001 r.

- Polskie Towarzystwo Farmaceutyczne — cztonek

- Towarzystwo Terapii Monitorowanej (L6dz) — cztonek od 1993 r.

Wierzbicka Aldona

- International Arteriosclerosis Society (IAS) — cztonek od 2002 r.

- Polskie Towarzystwo Badan nad Miazdzyca — cztonek od 1999 r.

- Polskie Towarzystwo Diagnostyki Laboratoryjnej — cztonek od 1999 r.
- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — cztonek od 2007 r.

Wisniewska Barbara
- Sekcja Logopedyczna Zarzadu Gtownego Towarzystwa Kultury Jezyka
- czlonek Zarzadu Gtownego od 1998 r.

Witkowski Daniel

- Komisja Endokrynologii i Choréb Metabolicznych Komitetu Rozwoju Czlowieka PAN
- cztonek Wolska-Ku$nierz Beata

- European Society for Immunodeficiencies - cztonek

- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek

- Polskie Towarzystwo Immunologii Do$wiadczalnej i Klinicznej - cztonek

Woynarowski Marek
- European Society of Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition (ESPGHAN) —
cztonek
- Pediatria Wspdlczesna, Gastroenterologia, Hepatologia i Zywienie Dziecka
— cztonek Komitetu Naukowego

Wozniewicz Bogdan

- European Society of Pathology — cztonek

- Pediatric Pathology Society - cztonek

- Polskie Towarzystwo Patologii Dziecigcej - cztonek

- Annals of Diagnostic Pediatric Pathology — honorowy edytor

- Kardiochirurgia Torakochirurgia Polska — cztonek kolegium redakcyjnego
- Fundacja na rzecz Ochrony Systemu Immunologicznego - prezes

Wysocka-Mincewicz Marta
- IT Lokalna Komisja Etyczna ds. Badan na Zwierzgtach przy AM w Warszawie- cztonek

Zielinska-Michalkiewicz Maria
- Polskie Towarzystwo Psychiatryczne — cztonek

- Polskie Towarzystwo Psychoterapii Poznawczo — Behawioralnej - cztonek
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Ziotkowska Lidia
- Association of European Paediatric Cardiology (AEPC) - cztonek od 2005 r.

Zubrzycka Maria

- Association of European Paediatric Cardiology (AEPC) - cztonek od 1998 r.

- European Society of Cardiology - cztonek

- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonek

- Sekcja Kardiologii Inwazyjnej Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego — cztonek

Zwolinski Piotr

- Komisja Neurofizjologii Klinicznej Komitetu Nauk Neurologicznych PAN
— cztonek od 1993 r.- Epi Swiat dla Lekarzy — redaktor naczelny od 2003 r.
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NAGRODY NAUKOWE

Lp. Nazwisko i imi¢ Nazwa nagrody Kto przyznat Nagrodzona praca
Nagroda za Rozdz. pt. ,,Specyfika
wspotautorstwo zakazen uktadu
monografii: Zakazenia moczowego

1 Grenda Ryszard, uktadu moczowego, Minister Zdrowia u dzieci z przewlekta

| Litwin Mieczystaw pod red. K.A.Wardyna niewydolno$cia nerek
i K. Zycifskiej. i leczonych nerko-
Wydawnictwo Czelej zastepczo”
Lublin 2006 s. 359-370
Albert Schwaitzer Gold
Medal is granted for great
merits for
humanism and
. medicine. It is the symbol
) Kalicinski Piotr, Albert Schweitzer \A)vl(t::iiit iiglﬁ}z,er of the gratitude for those
’ Zwolinski Piotr Gold Medal . . who create the lasting
of Medicine
values.
For those who
contribute to creation
of the better world
for all mankind.
Genistein-mediated
Piotrowska E., inhibition of
Jakobkiewicz glycosaminoglycan
-Banecka J., Nagroda za najlepsza . synthesis as a basis
Baranska S., Tylki- prace z dziedziny genetyki e for gene expression
3. , . . Towarzystwo .
Szymanska Anna, cztowieka opublikowana Caiciia -targeted isoflovone
Czartoryska B., w 2006 r. therapy for
Wegrzyn A., mucopolysaccharidoses.
Wegrzyn G. Eur.J.Hum.Genet. 2006
Vol. 14 nr 7 s. 846-852
Factors regulating
Buszewska M.E., Nagroda za poster intracellular localization
Strzelecka-Kiliszek Prezentowany na 6th Par- Polskie and function of annexin
4. A., Tylki-Szymanska nas Conference Towarzystwo A6 in human skin
Anna, Molecular Mechanism Biochemiczne fibroblasts from
Bandorowicz-Pikuta J. | of Cellular Signaling Niemann-Pick t
C patient.
III nagroda za plakat Restricted upper
Marucha J., przedsta_wiony na . extremities range
5. Tyki-Szvmafska Anna International Workshop on | Organizatorzy of motion In MPS II,
—yiozyinaiska Allnd lysosomal storage disor- MPS VI and MPS
ders, Bruksela I Polish pataients .
Chrzanowski M., Nagroda w II Konkursie Polskie Analiza kosztow
6 Czech M., PTF za najlepsza pracg Towarzystwo tyrozynemii typu
; Sykut-Cegielska Jo- z dziedziny Farmakoekono- pierwszego pierwszego
lanta farmakoekonomiki miki Polsce w roku 2006.
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Wierzbicka

Ocena zawartosci

Aldona, Socha Piotr, II nagroda. za plakat Resrictitfo Ellfe: kwasow thuszczowych
=, S przedstawiony na IV . thuszczowych
Pawlowska Joanna, s . towa [V Zjazdu .
Zjezdzie Polskiego . fosfolipidach
7. | Janas Roman, Bakuta Polskiego . L
Acnieszka. Socha Towarzystwa Toam e u dzieci z otyloscia
SIS, IS Hepatologicznego . i niealkoholowym
Jerzy, - Hepatologicznego .
Demmelmair H w Wisle stluszczeniem watroby
’ (NAFLD).
Socha Piotr, Il nagroda za plakat
Wierzbicka Aldona, £ ap Komisja Plaka- Stezenie proinsuliny
przedstawiony . . .
Janas Roman, na IV Ziesdzie towa IV Zjazdu W surowicy u dzieci
8. Warnawin Krzysztof, A Polskiego z niealkoholowym
. Polskiego Towarzystwa .
Antoniewicz Jolanta, Hepatologiczneeo Towarzystwa sthuszczeniem watroby
Litwin Mieczystaw, W \I;Viéle & & Hepatologicznego | (NAFLD) i otytoscia.
Pawtowska Joanna
Pawlowska Joanna, ..
Kaliciniski Piotr - NEET AN o )
e L .
Teisseyre Mikolai, profeSJonah.la(’ pre‘zentaCJQ TVN Med Zarzad Trapsplantaqa W?(troby
—CISSCyTe MIK0M] na XXIX Zjezdzie PTP . od zywych dawcow
Teisseyre Joanna, . Polskiego .
9. 7 w Lodzi- Nagroda rodzinnych
Kaminska D., . o Towarzystwa . .
. za najlepsza publikacje . — analiza pierwszych
Nachulewicz Pawet, . Pediatrycznego ,
MarkiewiczKiiewska (Med.Wieku 102 przypadkow.
MarkiCwiCz-K1]eWSsKka .
Maloorzata Rozwojowego 2007
—g—Socha Jotr ’ T. 11 nr 2 5.93-96)
Wyrdznienie
74 presentacie U pcy | pyie Powiklania
10. | Bacewicz Ludmita >ympoz) Towarzystwo po kaniulacji
ARl Neonatologii zyty wrotnej
Neonatologii” £ Y J-
w Wolborzu
Pamiatkowy Medal Polskie
Bernatowska Ewa PTIDiK za wybitny Towarzystwo
11. | izespot Oddziatu wktad w rozwgj Immunologii
Immunologii immunologii klinicznej Doswiadczalnej
w Polsce I Klinicznej
UNESCO
. .. . i L’Oreal
. A% .
12. | Kotulska Katarzyna Stypendium habilitacyjne dla Kobiet
i Nauki
13 Cielecka-Kuszyk Dyplom Rzecznik Praw

Joanna

,,Pro infanatis bono”

Dziecka
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PUBLIKACJE



Fig. 1
Liczba publikowanych petnych artykutéw w latach 2001-2007
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Fig. 2

Liczba abstraktow w latach 2001-2007
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Fig. 3

Abstrakty w latach 2002-2007 wg uzyskanej punktacji
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Fig. 4

Srednia liczba punktéw Impact Factor za pelne artykuly z listy filadelfijskiej
1 oraz $rednia liczba punkow KBN za pelne artykuty na jednego pracownika naukowego
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Fig. 5
Srednia liczba abstraktow zagranicznych i polskich oraz uzyskanych punktéw na jednego pracownika naukowego
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Fig. 6

Srednie liczby pelnych artykutéw z Listy Filadelfijskiej, polskich artykutéw oraz uzyskanych punktéw IF na jednego pracownika
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Fig. 7

Publikacje ogdétem pracownikéw IP CZD w latach 2001-2007 wg liczby uzyskanych punktow
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Fig. 8
Liczba pracownikéw zatrudnionych na etatach naukowych w latach 2001-2006
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STATYSTYKA I ANALIZA BILBIOMETRYCZNA PUBLIKACJI

ogotem 741 183 707 516 424.131 3649.500 4535.000

abstract w czasopismie 131 117 131 131 277.256 1397.000 2166.000

polski artykut 318 8 296 177 11.039 888.000 761.000

polska monografia 7 0 7 7 0.000 65.000 18.000

Rozprawa doktorska 5 0 5 5 0.000 40.000 40.000

5 . laczna laczna
lz.lczna liczba liczba prac liczba prac laczna warto$¢ warto$¢
2006 liczba z punktacja z punktacja . .. .
rac prac z IF KBN MNiSW warto$¢ IF punktacji | punktacji
- KBN MNiSW

zagraniczny artykut 76 69 76 76 215.271 903.000 1306.000

Rozdziat w zagranicznej

. . 3 0 3 3 0.000 34.000 36.000
ksiazce

polski fragment 128 9 108 108 3.114 341.000 381.000

Rozdziat w polskiej ksiazce 77 0 77 77 0.000 233.000 449.000

Rozprawa habilitacyjna 1 0 1 1 0.000 18.000 18.000

polska monografia “ 0.000 88.500
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Rozprawa doktorska 11 0 11 0.000 88.000

laczna liczba liczba prac laczna wartos¢
2004 liczba raczIF | Z punktacja laczna warto$é IF ?mk tacii KBN
prac P KBN P !

zagraniczny artykut 48 43 48 159.662 612.000

polski artykut 264 5 216 3.136 573.000

polska monografia 8 0 8 0.000 66.000

Rozprawa doktorska 7 0 7 0.000 56.000

laczna liczba liczba prac laczna warto$¢
2003 liczba raczIF | Z punktacja laczna warto$é IF ?mk tacii KBN
prac P KBN P !

zagraniczny artykut 42 39 42 84.523 400.000

Rozdziat w zagranicznej

.. 5 0 5 0.000 24.000
ksiazce

polski fragment 152 5 148 3.052 553.000

Rozdziat w polskiej ksiazce 91 0 90 0.000 208.000

Rozprawa habilitacyjna 3 0 3 0.000 54.000

polski artykut 272 0 237 0.000 526.500

polska monografia 7 0 7 0.000 60.000

Rozprawa doktorska 7 0 7 0.000 56.000
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PRACE ORYGINALNE W PISMIENNICTWIE ZAGRANICZNYM
oraz w piSmiennictwie krajowym z listy filadelfijskiej

1. Adamowicz M., Ploski R., Rokicki D., Morava E., Gizewska M., Mierzewska H., Pollak A., Lefeber D.J.,
Wevers R.A., Pronicka E.:

Transferrin hypoglycosylation in hereditary fructose intolerance: Using the clues and avoiding the pitfalls.
J.Inherit.Metab.Dis. 2007 Vol. 30 s. 407

Impact Factor: 1.574

2. Baker A., Stevenson R., Dhawan A., Goncalves 1., Socha P., Sokal E.:

Guidelines for nutritional care for infants with cholestatic liver disease before liver transplantation.
Pediatr. Transplant. 2007 Vol. 11 s. 825-834

Impact Factor: 2.004

3. Bakuta A., Socha P., Pawlowska J., Teisseyre M., Jankowska I., Kalicinski P.:

Good and bad prognosis of alpha-1-antitrypsin deficiency in children: When to list for liver transplantation.
Transplant.Proc. 2007 Vol. 39 s. 3186-3188

Impact Factor: 0.962

4. Beauchamp N.J., Taybert J., Champion M.P., Layet V., Heinz-Erian P., Dalton A., Tanner S., Pronicka E.,
Sharrard M.:

High frequency of missense mutations in glycogen storage disease type VI.

J.Inherit.Metab.Dis. 2007 Vol. 30 s. 722-734

Impact Factor: 1.574

5. Bekiesinska-Figatowska M., Jurkiewicz E., Iwanowska B., Uliasz M., Romaniuk-Doroszewska A.,
Bragoszewska H., Ceran A., Olszewski A..:

Magnetic resonance imaging as a diagnostic tool for ovarian masses in girls and young women.
Med.Sci.Monit. 2007 T. 13 supl. 1 s. 116-120

Impact Factor: 1.595

6. Bernatowska E., Wolska-Kus$nierz B., Pac M., Kurenko-Deptuch M., Zwolska Z., Casanova J.L., Pigtosa B.,
van Dongen J., Roszkowski K., Mikotu¢ B., Klaudel-Dreszler M., Liberek A.:

Disseminated bacillus Calmette-Guerin infection and immunodeficiency.

Emerg.Inf.Dis. 2007 Vol. 13 nr 5 5. 799-801

Impact Factor: 5.094

7. Czarnowska E., Zajaczkowska A., Major L., Morgiel J., Wierzchon T.:
Structure and properties of titanium phosphides produced on the Ti6A14V titanium alloy.
Adv.Materials Sci. 2007 Vol. 7 nr 3 s. 5-11

8.CzarnowskaE., Gajerska-Dzieciatkowska M., KusmierskiK., LichomskiJ.,Machaj E.K.,PojdaZ.,Brudek M.,
Bergsewicz A.:

Expression of SDF-1-CXCR4 axis and an anti-remodeling effectiveness of foetal-liver stem cell transplanta-
tion in the infarcted rat heart.

J.Physiol.Pharmacol. 2007 T. 58 nr 4 s. 729-744

Impact Factor: 2.974

9. Czernicki T., Zegarska J., Paczek L., Cukrowska B., Grajkowska W., Zajaczkowska A., Brudzewski K.,
Ulaczyk J., Marchel A.:

Gene expression profile as a prognostic factor in high-grade gliomas.

Int.J.Oncol. 2007 Vol. 30 s. 55-64

Impact Factor: 2.556
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10. Davies E.H., Erikson A., Collin-Histed T., Mengel E., Tylki-Szymanska A., Vellodi A..
Outcome of type III Gaucher disease on enzyme replacement therapy: Review of 55 cases.
J.Inherit.Metab.Dis. 2007 Vol. 30 nr 6 s. 935-942

Impact Factor: 1.574

11. Dunin-Wasowicz D., Kasprzyk-Obara J., Jurkiewicz E., Kapusta M., Milewska-Bobula B.:
Infantile spasms and cytomegalovirus infection: antiviral and antiepileptic treatment.
Dev.Med.Child Neurol. 2007 Vol. 49 s. 684-692

Impact Factor: 2.008

12 Ellert-Miklaszewska A., Grajkowska W., Gabrusiewicz K., Kaminska B., Konarska L.:

Distinctive pattern of cannabinoid receptor type II (CB2) expression in adult and pediatric brain tumors.
Brain Res. 2007 Vol. 1137 s. 161-169

Impact Factor: 2.341

13.GrendaR., Wuhl E., Litwin M., Janas R., Sladowska J., Arbeiter K., BergU., Caldas-AfonsoA., Fischbach M.,
Mehls O., Sallay P., Schaefer F.:

Urinary excretion of endothelin -1 (ET-1), transforming growth factor -betal (TGF betal) and vascular en-
dothelial growth factor (VEGF165) in paediatric chronic kidney diseases: results of the ESCAPE trial.
Nephrol.Dial. Transplant. 2007 Vol. 22 nr 12 s. 3487-3494

Impact Factor: 3.154

14. IZycka—Swieszewska E., Drozynska E., Rzepko R., Dembowska-Baginska B., Grajkowska W., Brozyna A.,
Perek D., Balcerska A., Jaskiewicz K.:

Clinicopathological considerations on angiogenic potential in neuroblastoma Schwannian stroma - poor tu-
mours.

Folia Neuropathol. 2007 T. 45 nr 1 s.1-8

Impact Factor: 0.975

15. Jacobs J.P., Jacobs M.L., Mavroudis C., Maruszewski B., Tchervenkov C.I., Lacour-Gayet F., Clarke D.R.,
Yeh T., Walters H.L., Kurosawa H., Stellin G., Ebels T., Elliott M.J., Vener D.F., Barach P., Benavidez O.,
Bacha E.A.:

What is operative morbidity? Defining complications in a surgical registry database.

Ann.Thorac.Surg. 2007 Vol. 84 s. 1416-1421

Impact Factor: 2.342

16. Jacobs J.P., Mavroudis C., Jacobs M.L., Maruszewski B., Tchervenkov C.I., Lacour-Gayet F., Clarke D.R.,
Gaynor J.W., Spray T.L., Kurosawa H., Stellin G., Ebels T., Bacha E.A., Walters H.L., Elliott M.J.:
Nomenclature and databases - The past, the present, and the future: A primer for the congenital heart sur-
geon.

Pediatr.Cardiol. 2007 Vol. 28 nr 2 s. 105-115

Impact Factor: 0.826

17. Jankowska I., Socha P., Pawtowska J., Teisseyre M., Gliwicz D., Czubkowski P., Kalicinski P., Cielecka-
Kuszyk J., Socha J.:

Recurrence of non-alcoholic steatohepatitis after liver transplantation in a 13-yr-old boy.

Pediatr. Transplant. 2007 Vol. 11 s. 796-796

Impact Factor: 2.004
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18. Jankowska I., Pawlowska J., Teisseyre M., Kalicinski P., Kaminski A., Czubkowski P., Cielecka-Kuszyk J.,
Kluge P., Pronicki M., Socha J.:

Prevention of de novo hepatitis B virus infection by vaccination and high hepatitis B surface antibodies level
in children receiving hepatitis B virus core antibody-positive living related donor liver: case reports.
Transplant.Proc. 2007 Vol. 39 s. 1511-1512

Impact Factor: 0.962

19. Jaworski M., Lorenc R.:

Risk of hip fracture in Poland.
Med.Sci.Monit. 2007 T. 13 nr 4 s. CR206-210
Impact Factor: 1.595

20. Jozwiak J., Kotulska K., Grajkowska W., Jozwiak S., Zalewski W., Oldak M., Lojek M., Rainko K.,
Maksym R., Lazarczyk M., Skopinski P., Wiodarski P.:

TO: Upregulation of the WNT pathway in tuberous sclerosis-associated subependymal giant cell astrocytomas.
Brain Dev. 2007 Vol. 29 s. 273-280

Impact Factor: 1.598

21. Jozwiak J., Grajkowska W., Wtodarski P.:

Pathogenesis of medulloblastoma and current treatment outlook.
Med.Res.Rev. 2007 Vol. 27 nr 6 s. 869-890

Impact Factor: 7.218

22. Jozwiak J., Grajkowska W., Kotulska K., Jozwiak S., Zalewski W., Zajaczkowska A., Roszkowski M.,
Stupianek A., Wiodarski P.:

Brain tumor formation in tuberous sclerosis depends on erk activation.

Neuromol.Med. 2007 Vol. 9's. 117-127

Impact Factor: 3.396

23. Jozwiak S., Domanska-Pakieta D., Kotulska K., Kaczorowska M.:

Treatment before seizures: New indications for antiepileptic therapy in children with tuberous sclerosis complex.
Epilepsia 2007 Vol. 47 Vol. 48 nr 8 s. 1632

Impact Factor: 3.526

24. Jurkiewicz E., Mierzewska H., Kusmierska K.:
Adenylosuccinate lyase deficiency: The first identified polish patient.
Brain Dev. 2007 Vol. 29 s. 600-602

Impact Factor: 1.598

25. Jurkiewicz E., Jozwiak S., Bekiesinska-Figatowska M., Walecki J.:

Apparent diffusion coefficient is increased in children with tuberous sclerosis complex personal experience
and review of the literature.

Neuroradiology J. (d. Riv.Neuroradiol.) 2007 Vol. 20 nr 6 s. 622-626

26. Jurkiewicz E., Bekiesinska-Figatowska M., Romaniuk-Doroszewska A., Dangel J.:
Brain MRI in fetuses with cardiac tumours.
Neuroradiology J. (d. Riv.Neuroradiol.) 2007 Vol. 20 nr 5 s. 494-499

27. Jurkiewicz E., Pakula-KoSciesza 1., Walecki J.:

Transalar sphenoidal encephalocele. A case report.
Neuroradiology J. (d. Riv.Neuroradiol.) 2007 Vol. 20 nr 2 s. 200-202
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28. Kazek B., Jamroz E., Gencik M., Jezela-Stanek A., Marszat E., Wojaczynska-Stanek K.:

A novel PANK?2 gene mutation: Clinical and molecular characteristics of patients - short communication.
J.Child.Neurol. 2007 Vol. 22 nr 11 s. 1256-1259

Impact Factor: 1.350

29. Kotulska K., Larysz-Brysz M., Marcol W., J6zwiak J., Grajkowska W., Lewin-Kowalik J.:
The influence of trkB deficiency on long-term outcome of peripheral nerve injury in mice.
Folia Neuropathol. 2007 T. 45 nr 2 s. 82-92

Impact Factor: 0.975

30. Koztowski P., Roberts P., Dabora S., Franz D., Bissler J., Northrup H., Au K.S., Lazarus R., Domanska-
Pakieta D., Kotulska K., Jozwiak S., Kwiatkowski D.:

Identification of 54 large deletions/duplications in TSC1 and TSC2 using MLPA, and genotype-phenotype
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CYTOWANIA

Liczba cytowan prac opublikowanych przez pracownikow Instytutu
»Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka”
(wg informacji uzyskanej z Osrodka Informacji Naukowej Biblioteki Glownej Politechniki Warszawskiej)

2002 2003 2004 2005 2006 2007

Ogotem w roku:
2001 - 515 cytowan
2002 — 485 cytowan
2003 — 676 cytowan
2004 — 667 cytowan
2005 — 922 cytowan
2006 — 960 cytowan
2007 — 1157 cytowan

Duza réznica w liczbie cytowan migdzy rokiem 2004 a 2005 wynika ze zmiany bazy.
0Od 2005 roku baza cytowan jest dostgpna on-line, co zapewnia dostep do wigkszej liczby danych.
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SPRAWOZDANIE Z DZIALALNOSCI BIBLIOTEKI NAUKOWEJ
I. Ksiggozbior

* Stan inwentarza na dzien 31.12.2007 r.: 13.210 vol. ksigzek o wartosci 436.379,15 zt.
* W okresie sprawozdawczym przybyto 175 vol. ksiazek, broszur, skryptow i dysertacji o tacznej wartosci
36.796,33 zt.

II. Czasopisma

*W 2007 r. wplynglo do Biblioteki Naukowej 121 tytutdow czasopism medycznych w tym: 32 tytuly
zagraniczne 1 89 tytulow krajowych.
*Na dzien 31.12.2007 r. w zbiorach Biblioteki Naukowej zarejestrowano 4006 vol. czasopism

(297 tytutow).
I11. Bazy elektroniczne

* W 2007 r. Biblioteka Naukowa udostgpniata 7 medycznych baz elektronicznych: A-to-Z, Blackwell Synergy,
Elsevier (ScienceDirect),OVID, Polska Bibliografia Lekarska, Proquest Medical Library+Medline with Full
Text, Tez-MeSH.

* Wigkszo$¢ aktualnie prenumerowanych czasopism zagranicznych dostgpna byta takze w wersji
elektroniczne;j.

Stopien wykorzystania baz pelnotekstowych w latach 2003-2007

Baza 2003 2004 2005 2006 2007
Blackwell Synergy - - 1.671 4.310 3.924
Proquest Medical Library - 2.628 3.267 3.045 2.436
Elsevier (ScienceDirect) 3.814 7.356 9.295 19.708 11.615
Razem 3.814 9.984 1.4233 27.063 17.975

Fig. 1 Wykorzystanie baz Biblioteki Naukowej w latach 2003-2007
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IV. Udostepnianie zbiorow

* Na dzien 31.12.2007 r. zarejestrowanych byto w Bibliotece Naukowej 1912 czytelnikdw.

* W ciagu roku przybyto 42 czytelnikow, ubyto 108. Odnotowano 789 odwiedzin w czytelni (w tym:
udostepniono na miejscu 597 ksiazki i 3 545 czasopisma).

* Z dostepu do baz medycznych i internetu w czytelni skorzystaty 403 osoby.

* Na zewnatrz wypozyczono 908 ksiazek i1 599 czasopism.

V. Wypozyczenia migdzybiblioteczne

* W 2007 r. Biblioteka Naukowa otrzymata zaméwienia na ok. 1 854 artykuly. Wigkszo$¢ udostgpniono
ze zbioréw wlasnych i1 bezplatnych wersji elektronicznych.

* Pozostate zamowiono: w Glownej Bibliotece Lekarskiej i innych bibliotekach krajowych - 90, poprzez
system doc@med - 335 i system SUBITO - 58.

* Z innych bibliotek wypozyczono 2 prace doktorskie, do innych bibliotek wystano 24 kopie artykutow
1 3 prace doktorskie.

VI. Dzialalnos¢ informacyjna Biblioteki Naukowej obejmuje

* Udzielanie informacji katalogowych, adresowych i bibliograficznych w oparciu o zbiory wilasne biblioteki,
medyczne bazy danych i zbiory innych bibliotek medycznych.

* Opracowanie i wdrazanie nowych form ustug bibliotecznych.

* Udzielanie indywidualnych instruktazy w zakresie poszukiwania najnowszych informacji z zakresu nauk
biomedycznych w bazach i serwisach internetowych.

» Weryfikacja danych bibliograficznych.

* Dazenie do powigkszania zasobow Biblioteki udostgpnianych w wersji elektroniczne;.

* Prowadzenie wobec dostawcoOw baz danych i prenumerowanych czasopism elektronicznych polityki
umozliwiajacej jak najszerszy dostep do zrodet z komputerow domowych uzytkownikow.

VII. Wykaz wazniejszych kosztow poniesionych przez Bibliotek¢ Naukowa w 2007 r.:

» Zakup ksiazek:
1. zagranicznych 29.317,14 zt.
w tym z dziatalno$ci statutowej - 11.414,89 zl.
z grantow - 17.902,25 zt.
2. polskich 8.453,92 zt.
w tym z dziatalnosci statutowej - 5.627,58 z1.
z dziatalnosci ogdlnozaktadowej — 1.473,60
z grantow - 1.352,74 zt.
* Prenumerata czasopism medycznych zagranicznych: 99.851,33 zl.
* Prenumerata czasopism medycznych polskich: 8.549,46 zt
 Zakup baz medycznych: 55.426,18 zt.
Razem: 201.598,03 zi.
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