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DZIALALNO SC FUNDACJI
Towarzystwo Przyjaciot Centrum Zdrowia Dziecka

ORGANIZACJA PQ2YTKU PUBLICZNEGO

FUNDACJA
TOWARZYSTWO PRZYJACIOL
CENTRUM ZDROWIA DZIECKA

04-730 Warszawa-Mdzylesie, Aleja Dzieci Polskich 20
tel./fax: 022 815 76 76, tel.: 022 815 70 28, @22 815 73 30

Fundacja - Towarzystwo Przyjaciét Centrum Zdrowia Dzieckadziatata w 2008 w sktadzie:
Prezes Fundaciji - dr Jolanta Chmielik
Wiceprezes Fundacji - dr Krystyna tawicka
Czionkowie Zarzdu - dr Wtodzimierz Wolniak
- mgr Malgorzaigchora-Lipke
W roku 2008 Fundacja Towarzystwo Przyjaciét Centrdidrowia Dziecka dokonata zakupu

aparatury, spkgu i wyposaenia dla potrzeb Instytutu "Pomnik-Centrum ZdroWwiziecka” na kwog
214.541,38 zi, w tym:

1. przendny aparat EEG 42.479,00 zt
2. 6 szt. pulsoksymetrow 10.000,00 zi
3. oftalmoskop obuoczny 32.000,00 zt
4. odczynniki dla Zaktadu Patologii Jamy Ustnej .94®,24 zi

5. wydrukowanie poradnika dla IP CZD 13.115,00 zt

6. waga dla Izby Przyg 3.355 zt

7. wyposéaenie lzby Przyj¢ 5.281,89 zt
8. laptop i projektor 5.100,00 zt

Fundacja dofinansowata wyjazdy lekarzy na konfgeengjazdy naukowe na kweB4.016,26 zt oraz
1.120,00 USD.

Przeprowadzita kursy specjalistyczne kwalifikacyjwezakresie pielgniarstwa neonatologicznego,
nefrologicznego, onkologicznego i testow skornyehwspotpracy z IP CZD na kwpl03.339,00 zi.

W latach 1990-2008 Fundacja zakupita gpmedyczny i aparatgroraz dofinansowata wyjazdy na
kongresy wdcznej kwocie 3.818.128,10 z
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Fig. 1Srodki finansowe zgromadzone przez Funddgwarzystwo Przyjaciot
Centrum Zdrowia Dziecka w latach 1991- 2008
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Informacje na temat Fundacji thta znaleé¢ na stronie:  http://www.fundacja-tpczd.waw.pl/

Fundacja jest organizagpazytku publicznego mina g wesprzé przekazuic 1% swojego podatku
dochodowego na konto:

Bank BPH SA 63 1060 0076 0000 3210 0004 1344
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DZIALALNO SC KAPITULY MEDALU
» Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka”

W dniu 17 kwietnia 2008 r. Rada Naukowa InstytiPomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” wybrata
nastpujacy sktad Kapituty Medalu ,Przyjaciel Centrum Zdr@anbDziecka”:

Prof. Maria Goncerzewicz

Prof. Piotr Kalichski

Prof. Bohdan Maruszewski

Dr med. Marek Migdat

Prof. Bogumita Milewska-Bobula

Prof. Krystyna Rowecka-Trzebicka

Prof. Jerzy Socha

Prof. Tadeusz Szreter

Prof. Czestaw Szymkiewicz.

W roku 2008 do Kapituty nie wphgty zadne wnioski dotyeze przyznania Medalu.



DZIALALNO SC
LECZNICZA
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WSTEP DO PREZENTACJI DZIALALNO SCI KLINICZNEJ IP CZD w 2008r.

W 2008 r. w IP CZD hospitalizowano 31 902 pacjent8vedni czasu pobytu chorego w
oddziale wyniést 4,8 wskaik przelotowdci wyniést 56,6.

Ogodlna liczba téek w IP CZD na przestrzeni 2008 roku zk&zyta s¢ 0 2 w stosunku do
liczby z 2007 roku i wynosi 578.

W poradniach Instytutu udzielono 154 881 poradddbmie jak w ubiegtym roku najegej
porad udzielono w Poradni Kardiologicznej (13 8883ul).

W 2008 roku nagpity zmiany w strukturze organizacyjnej Instytutu:Zaktadzie Psychiatrii
pofaczono Poradri Psychiatrycza dla Dzieci i Poradri Psychiatrycza dla Miodziezy i utworzono
Poradn¢ Psychiatrycza dla Dzieci i Miodziey, z Zakladu Psychologii Zdrowia do Kliniki
Neurochirurgii przeniesiono PracowniNeuropsychologii Rozwojowej, zlikwidowano Zakfad
Diagnostyki Laboratoryjnej, powotano Pracowiinmunologii Transfuzjologicznej z Bankiem Krwi,
Pracown¢ Zgodndci Tkankowej, w struktur Zaktadu Biochemii i Medycyny Dwviadczalnej
wlaczono: Pracowri Zaburzé Metabolizmu i Pracowri Farmakokinetyki, nagpita zmiana nazwy
Kliniki Patologii i Intensywnej Terapii NoworodkaarKlinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka, Oddziatu Patologii Noworodka @ddziat Neonatologii i Patologii Noworodka,

Oddziatu Intensywnej Terapii Noworodka na OddziabNatologii i Intensywnej Terapii Noworodka.

W 2008 roku w Instytucie realizowano programy pdizdrowotnej m.in.:

- Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chorobkiatlu Sercowo-Naczyniowego na lata
2006-2008 POLKARD 2006-2008;

- Narodowy Program Zwalczania Chor6b Nowotworowych;

- Narodowy Program Rozwoju Medycyny Transplantaeyjra lata 2006-2009 ,Polgraft 2006-2009";

W 2008 roku w klinikach, zaktadach oraz pracownidoktytutu wdraono 50 nowych
technologii medycznych. Nowe technologie wgty: Klinika Niemowlgca, Klinika Okulistyki,
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i ImmunolagiKlinika Pediatrii, Klinika Rehabilitacji
Pediatrycznej, Klinika Choréb Metabolicznych, Endgiologii i Diabetologii, Klinika Chirurgii
Dzieciccej i Transplantacji Naszlow, Klinika Kardiologii, Klinika Urologii Dziecicej, Zaktad
Radioimmunologii, Zaklad Biochemii i Medycyny Bwiadczalnej, Zaklad Genetyki Medycznej,
Zaktad Patologii, Pracownia Zgodiub Tkankowe;j.
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Wyjasnienie uzytych skrotow w tabelach w cgsci ,Dziatalnosé lecznicza™

01 — Dolndlaski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

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

04 — Lubuski Oddziat Wojewodzki Narodowego Fundugdtowia

05 — £adzki Oddziat Wojewddzki Narodowego Fundugduowia

06 — Matopolski Oddziat Wojewddzki Narodowego Fusziu Zdrowia

07 — Mazowiecki Oddziat Wojewddzki Narodowego FuseluZdrowia

08 — Opolski Oddziat Wojewddzki Narodowego FunduBdimwia

09 — Podkarpacki Oddziat Wojewddzki Narodowego Fiszd Zdrowia

10 — Podlaski Oddziat Wojewodzki Narodowego Fundu&drowia

11 — Pomorski Oddziat Wojewddzki Narodowego Fundu&drowia

12 —Slaski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduszu Zdrowia

13 —Swictokrzyski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduszudtda

14 — Warmhsko-Mazurski Oddziat Wojewddzki Narodowego Funduadtowia
15 — Wielkopolski Oddziat Wojew6dzki Narodowego Buszu Zdrowia

16 — Zachodniopomorski Oddziat Wojewodzki Narodowé&gnduszu Zdrowia
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DZIALALNO SC SZPITALNA w 2008 r.

LICZBA £O ZEK LICZBA WSKAZNIKI
ODDZIAL S:,)tf nlg 28?86’1 Srednia Leczonych | Osobodni | Wypisanych [ Osobodni Wykorzystania {ozka przelotowasci poby ghorego
A2. r. w roku w dniach % w dniach
OGOLEM (oddziaty tdkowe) 578 564 31902 149209 30255 146301 264,6 72,3% 56,6 4,8
Chirurgii Ogolnej 40 40 2164 10267 1805 10528 256,7 70,1% 54,1 5,8
Choréb Metab., Endokr. i Diab. 30 30 1916 6393 1896 6273 213,1 58,2% 63,9 3,3
Gastroenterologii i Hepatologii 40 40 3298 11882 3283 11369 297,1 81,2% 82,5 3,5
Immunologii 8 8 979 2005 973 1795 250,6 68,5% 122,4 1,8
Kardiochirurgii 24 24 698 5644 421 5376 235,2 64,3% 29,1 12,8
Kardiologii 48 48 1789 10460 1667 10291 217,9 59,5% 37,3 6,2
Nefrologii, Transpl. Nerek i Nadc.¢in. 40 40 2625 8112 2546 7889 202,8 55,4% 65,6 3,1
Neurochirurgii 25 24 1842 7332 1546 7315 305,5 83,5% 76,8 4,7
Neurologii i Epileptologii 24 24 1482 6787 1474 6797 282,8 77,3% 61,8 4,6
Niemowlkcy 26 24 918 5256 898 5179 219,0 59,8% 38,3 5,8
Intensywnej Terapii Noworodka 12 11 245 3669 205 3423 333,5 91,1% 22,3 16,7
OIT1 10 10 202 3074 161 2899 307,4 84,0% 20,2 18,0
OIT2 20 19 1336 4042 1193 4101 212,7 58,1% 70,3 3,4
Okulistyki 24 24 1284 4800 1274 4809 200,0 54,6% 53,5 3,8
Onkologii 57 57 2892 18908 2836 18641 331,7 90,6% 50,7 6,6
Patologii Noworodka 19 18 864 6155 808 5840 341,9 93,4% 48,0 7,2
Pediatrii iZywienia 35 33 2488 10335 2452 9636 313,2 85,6% 75,4 3,9
Rehab. Pediatrycznej 70 64 1040 19385 1037 19469 302,9 82,8% 16,3 18,8
Urologii 26 26 3840 4703 3780 4671 180,9 49,4% 147,7 1,2
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LICZBA UDZIELONYCH PORAD wg ODDZIALOW NFZ 01.01-31 .12.2008 r. (bez opieki dtugoterminowej)

NAZWA PORADNI / ODDZIAt. NFZ 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10 11 12 13 14 15 16 Brak Inne Razem
IZBA PRZYJEC 13 9 54 18 13 2769 8 17 11 13 14 11 7 4 36 3009
ALERGOLOGICZNA 12 32 361 57 6 9142 24 69 26 68 43 43 17 0 74 9996
AUDIOLOGICZNA 4 32 143 68 39 3903 120 83 32 51 66 103 23 11 0 304 4995
CHIRURGICZNA 27 39 277 39 75 30 3148 14 84 75 19 54 54 92 52 32 0 719 4830
CHIRURGII STOM. DLA DZIECI | DOROStYCH 1 1 2 4 0 1 541 1 1 3 2 2 11 2 3 2 0 207 784
CHOROB | TRANSPLANTACJI WVATROBY 128 112 132 92 154 174 1008 24 97 77 127 199 64 88 198 97 7 50 2828
CHOROB METABOLICZNYCH 91 119 185 42 88 85 3490 38 141 77 65 145 139 115 128 63 0 183 5194
DERMATOLOGICZNA 7 21 115 25 2247 4 21 32 14 15 31 33 20 11 0 295 2902
DIABETOLOGICZNA 18 22 71 1143 11 13 1 17 19 0 2 1356
DLA DZIECI Z AUTYZMEM 1 3 58 705 7 7 1 1 3 2 0 1 802
ENDOKRYNOLOGICZNA 82 153 264 29 48 58 3383 47 102 130 44 79 76 264 65 41 0 201 5066
FONIATRYCZNA 3 19 32 2 8 2 2246 2 12 10 4 16 10 20 7 0 0 183 2576
GASTROENTEROLOGICZNA 81 114 298 61 117 65 4476 16 112 130 80 104 144 149 141 75 1 10 6174
GENETYCZNA 48 138 214 25 43 38 1682 32 98 79 52 107 114 97 70 48 0 114 2999
GINEKOLOGII DZIECIECEJ 17 53 116 25 16 10 3316 9 32 65 28 32 56 101 40 24 0 259 4199
IMMUNOLOGII 25 57 165 29 45 13 1850 7 42 78 22 95 75 125 179 34 1 149 2991
KARDIOLOGICZNA 100 891 | 1278 | 79 106 68 8892 32 291 696 62 78 377 688 87 73 0 40 13838
KONSULTACYJNA 1 1 9 0 3 0 381 0 5 3 7 1 0 0 0 415
KONSULTACYJNA NIEMOWLECIA 1 4 1 0 0 0 38 0 0 0 0 0 0 0 0 47
KONSULTACYJNO- PULMONOLOGICZNA 8 25 60 8 11 0 1335 0 17 71 14 24 47 23 8 0 135 1790
LARYNGOLOGICZNA 7 42 4 0 1267 0 10 10 20 5 0 1257 2660
LECZENIA BOLU i ANESTEZJOLOGI!I 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 166 166
LOGOPEDYCZNA 4 11 132 6 5 5367 0 10 10 30 11 1 0 243 5847
NEFROLOGII | NADCSNIENIA TETNICZEGO 67 234 462 31 88 77 6178 32 180 150 31 123 224 207 104 59 0 11 8258
NEUROCHIRURGICZNA 101 102 244 | 41 43 41 1333 22 138 141 100 40 67 147 83 47 0 300 2990
NEUROLOGICZNA i EPILEPTOLOGICZNA 108 152 533 | 41 130 31 6989 34 167 195 66 70 221 169 108 109 0 0 9123
OKULISTYCZNA 94 229 276 62 147 92 7345 22 154 133 103 55 275 245 149 84 0 1149 10614
ONKOLOGICZNA DZIECI | MLODZIEZY 124 171 336 | 152 | 232 74 3698 61 392 169 135 180 184 375 258 109 1 1340 7991
PSYCHIATRYCZNA DLA DZIECI | MLODZIEZY 4 14 116 5 17 4 2096 4 34 42 6 7 22 23 20 9 0 172 2595
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PSYCHIATRYCZNA DLA MtODZ. 17 1 284 13 2 2 3 0 0 37 370

PSYCHOLOGICZNA 3 82 24 1405 43 26 20 0 1 1649
REHABILITACJI PEDIATRYCZNEJ 28 44 336 19 67 40 9220 14 62 75 39 67 45 115 44 18 0 240 10473
STOM. DLA DOROStYCH 0 1 7 0 0 2044 0 4 14 0 3 7 0 2 15 0 150 2247
STOM. DLA DZIECI 25 31 70 33 7 3645 31 19 11 22 49 23 38 20 1 2359 6394
TRANSPLANTACJI NEREK 79 78 78 14 62 128 298 30 67 49 48 95 49 40 101 53 0 8 1277
UROLOGICZNA 64 103 | 481 | 20 103 54 2899 40 133 126 56 103 152 102 91 70 0 555 5152
ZYWIENIOWA 1 8 16 8 9 3 163 2 7 15 0 15 6 12 12 7 0 0 284

1378 | 3040 | 7063 | 874 | 1866 | 1179 | 109926 | 520 | 2621 | 2919 | 1186 | 1859 | 2697 | 3492 | 2138 | 1158 15 10950 | 154881
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HOSPITALIZOWANI wg ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2008r . JEDNOKROTNE

NAZWA ODDZIALU / ODDZIAL NFZ 01| 02 [ 03 [ 04| 05| 06| 07 | 08| 09 |140]| 12 | 12 | 13| 14 | 15 | 16 | Brak | Razem
CHIRURGII OGOLNEJ 32 | 45 | 203 | 37 | 45 | 14 | 938 | 31| 76 | 46 | 37 | 81 | 55 | 68 | 68 | 43 | 11 | 1830
CHOROB METABOLICZNYCH, ENDOKRYNOLOGI! | DIABETOLOGI 62 | 130 | 83 | 20 |113| 83 | 885 | 25 | 67 | 56 | 48 | 128| 31 | 64 | 78 | 31 | 5 1909
DIALIZ 0 1 0 0 | o 1464 | 0 0 0 0 0 35 0 1500
DZIENNY CHEMIOTERAPII 22 | 156 | 27 | 72 | 10 424 | 12 | 90 67 77 | 42 | 48 1 916
DZIENNY REHABILITACJI NARZADU RUCHU 0 67 22 4121 23 | 20 | 14 19 | 27 | 23 0 4358
DZIENNY REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 0 5 65 15 | 14 | 2666 13 | 14 | 4 | 10 | 26 | 3 5 5 0 2849
GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 107 | 81 | 223 | 68 | 122 | 105 1660 | 49 | 119 | 74 | 107 | 152 | 72 | 92 | 169 | 80 | 12 | 3292
IMMUNOLOGI! 2 | 42 | 37 35 | 4 | 560 41 | 25 | 11 | 31 | 39 | 59 | 64 | 17 | o© 977
INTENSYWNEJ TERAPII | 3 5 11 3 | 3 90 8 9 [0 6] 8|5 6 4 3 2 179
INTENSYWNEJ TERAPII 1| 20 | 121 | 147 | 25 | 27 | 23 | 472 | 13 | 52 | 54 | 39 | 44 | 41 | 93 | 42 | 26 | 10 | 1219
KARDIOCHIRURGI! 1 | 77 | 58 1| 1 | 167 | 2 8 | 20| 10 | 6 | 21 | 48 7 2 1 430
KARDIOLOGII 18 | 163 | 227 21 | 28 | 722 | 8 | 51 |149| 16 | 26 | 73 | 116 | 15 | 31 | 5 1678
NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 43 | 144 | 101 | 20 | 39 | 36 | 1620 | 9 | 122 | 55 | 21 | 72 |117| 55 | 83 | 23 | O 2560
NEONATOLOGII | INTENSYWNEJ TERAPII NOWORODKA 15 | 17 1 143 | 3 3 10 0 7 | 6 2 2 221
NEONATOLOGII | PATOLOGII NOWORODKA 5 | 16 | 29 7 | 0| 665 | 4 | 17 | 16 11 | 19 12 2 820
NEUROCHIRURGII 43 | 70 | 145 | 39 | 29 [ 29 | 667 | 4 | 75 | 88 | 66 | 38 | 48 | 83 | 80 | 41 | 8 1553
NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 32 | 47 | 84 | 24 | 26 | 17 | 968 | 6 | 49 | 36 | 17 | 26 | 28 | 51 | 29 | 33 | 8 1481
NIEMOWLECY 4 | 11 | 24 [ o | 9| 6 | 782 | 5 | 18 | 3 | 4 | 16 | 16 | 8 5 3 1 915
OKULISTYKI 37 | 58 | 53 | 20 | 24 | 25 | 691 | 12 | 52 | 25 | 54 | 11 | 42 | 62 | 67 | 42 | 1 1276
ONKOLOGII 84 | 93 | 107 | 144|127 | 9 | 1242 | 30 | 205 | 78 | 103 | 104 | 47 | 224 | 189 | 76 | 15 | 2877
PEDIATRII | ZYWIENIA 22 | 31 | 106 | 16 | 40 | 22 | 1860 68 | 18 | 14 | 46 | 42 | 75 | 52 | 40 | 13 | 2472
REHABILITACJI PEDIATRYCZNEJ 15 | 28 | 90 | 12 | 38 | 21 | 622 31 | 42 | 37 | 14 | 16 | 24 | 23 | 18 | 0 1037
UROLOGII DZIECIECEJ 86 | 109 | 500 | 18 | 101 | 78 | 1994 | 38 | 127 | 116 | 85 | 120 | 146 | 99 | 93 | 59 | 7 3785
639 | 1309 | 2383 | 540 | 855 | 522 | 25423 | 284 | 1316 | 955 | 762 | 961 | 986 | 1314 | 1193 | 588 | 104 | 40134
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HOSPITALIZOWANI wg ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2008r . OSOBODNI

NAZWA ODDZIAtU / ODDZIAL NFZ 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10 11 12 13 14 15 16 | Inne | Razem
CHIRURGII OGOLNEJ 168 | 274 | 1127 | 411 | 283 | 167 4184 235 | 446 | 378 | 438 | 697 | 279 | 410 | 301 | 364 | 105 | 10267
CHOROB METABOLICZNYCH, ENDOKRYNOLOGII | DIABETOLOGI | 243 | 189 332 37 125 | 284 3071 89 211 | 204 | 258 | 460 | 155 | 341 | 233 | 147 14 6393
DIALIZ 0 0 0 0 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 0 0 0 0
DZIENNY REHABILITACJI NARZADU RUCHU 0 9 306 0 102 13 19421 | 28 103 99 64 39 89 122 | 112 10 0 20517
DZIENNY REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 0 24 285 0 71 67 11868 | 20 60 60 19 46 119 15 25 24 0 12703
GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 495 | 461 947 371 | 751 | 487 4479 342 | 386 | 389 | 442 | 756 | 263 | 298 | 627 | 329 59 11882
IMMUNOLOGII 4 489 220 19 114 4 325 5 66 36 13 70 151 | 178 | 247 64 0 2005
INTENSYWNEJ TERAPII | 27 130 235 5 12 10 1756 43 66 143 | 335 | 181 46 49 4 29 3 3074
INTENSYWNEJ TERAPII I 44 556 387 42 51 53 1629 40 194 | 190 | 132 | 163 | 144 | 282 52 47 36 4042
INTENSYWNEJ TERAPII NOWORODKA 28 183 261 48 3 27 2356 96 13 163 0 104 62 159 96 33 37 3669
KARDIOCHIRURGII 2 923 689 0 4 9 2255 58 205 [ 270 | 139 71 214 | 691 65 11 38 5644
KARDIOLOGII 158 | 1224 | 1133 34 173 | 158 4113 56 430 | 660 | 309 | 247 | 428 | 823 | 111 | 203 | 200 | 10460
NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 236 | 599 345 102 | 194 | 240 3974 76 467 | 149 | 165 | 404 | 320 | 338 | 403 | 100 0 8112
NEUROCHIRURGII 207 | 384 790 175 84 97 2579 26 533 | 482 | 387 | 152 | 281 | 427 | 496 | 195 37 7332
NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 130 | 300 414 156 | 108 83 4287 63 203 | 115 86 75 140 | 297 | 122 | 180 28 6787
NIEMOWLECY 8 83 183 0 83 95 4250 15 112 40 3 94 189 29 52 19 1 5256
OKULISTYKI 114 | 232 124 88 71 148 2568 95 198 98 241 49 93 338 | 223 | 120 0 4800
ONKOLOGI!I 715 | 729 662 | 1206 770 | 107 7128 327 | 1418 | 469 | 742 | 780 | 262 | 1793 | 1286 | 431 83 18908
PATOLOGII NOWORODKA 26 160 331 22 44 0 4311 73 147 | 277 3 80 301 78 212 58 32 6155
PEDIATRII | ZYWIENIA 322 | 297 646 108 | 540 | 103 5525 322 | 260 10 204 | 457 | 267 | 331 | 574 | 310 59 10335
REHABILITACJI PEDIATRYCZNEJ 379 | 460 | 1740 | 213 | 695 | 407 | 11351 | 93 618 | 889 | 662 | 335 [ 303 | 462 | 460 | 318 0 19385
UROLOGII DZIECIECEJ 142 | 333 747 13 223 67 1845 64 275 | 188 58 159 | 130 | 148 | 206 64 41 4703
3448 | 8039 | 11904 | 3050 | 4501 | 2626 | 103275| 2166 | 6411 | 5309 | 4700 | 5419 | 4236 | 7609 [ 5907 | 3056 | 773 | 182429

17




HOSPITALIZOWANI wg ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2008r . WIELOKROTNE

NAZWA ODDZIALU / ODDZIAL NFZ 01 02 03 04 [ 05 | 06 07 08 09 140 | 11 12 13 14 15 16 | Brak | Razem
CHIRURGII OGOLNEJ 37 59 240 | 48 | 57 | 21 | 1080 | 36 88 52 48 | 105 63 85 79 50 16 2164
CHOROB METABOLICZNYCH, ENDOKRYNOLOGII | DIABETOLOGI 62 | 130 83 21 | 113 | 84 887 25 68 56 48 | 129 31 65 78 31 5 1916
DIALIZ 0 1 0 0 0 1464 | O 0 0 0 0 35 0 1500
DZIENNY CHEMIOTERAPII 22 15 27 72 | 10 424 12 90 67 77 42 48 1 916
DZIENNY REHABILITACJI NARZADU RUCHU 0 67 22 4121 23 20 14 19 27 23 0 4358
DZIENNY REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ 0 5 65 15 | 14 | 2666 13 14 4 10 26 3 5 0 2849
GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 107 | 81 224 | 68 | 123 | 105 | 1663 | 49 | 119 75 | 107 | 152 72 92 169 | 80 12 3298
IMMUNOLOGII 2 42 39 35 4 560 2 41 25 11 31 39 59 64 17 0 979
INTENSYWNEJ TERAPII | 3 6 12 3 3 103 10 9 10 10 10 5 6 4 3 2 202
INTENSYWNEJ TERAPII I 20 | 130 | 123 | 28 | 27 | 25 520 18 56 &) 43 48 47 110 | 43 27 12 1336
KARDIOCHIRURGII 1 118 92 1 1 282 15 29 15 9 32 80 9 3 3 698
KARDIOLOGII 18 | 183 | 236 22 | 30 766 9 55 156 | 20 29 77 125 15 34 5 1789
NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 49 | 151 | 102 | 22 | 43 | 42 | 1632 | 11 | 124 56 24 80 118 59 87 25 0 2625
NEONATOLOGI! | INTENSYWNEJ TERAPII NOWORODKA 15 25 156 3 3 11 0 7 7 7 2 2 245
NEONATOLOGI! | PATOLOGII NOWORODKA 17 35 692 4 18 17 12 23 10 12 2 864
NEUROCHIRURGII 50 82 162 | 47 | 33 | 33 764 6 96 107 | 86 43 61 110 | 100 | 52 10 1842
NEUROLOGII | EPILEPTOLOGII 32 47 84 24 | 26 | 17 969 6 49 36 17 26 28 51 29 33 8 1482
NIEMOWLECY 4 11 24 0 9 6 784 5 18 3 4 16 17 8 5 3 918
OKULISTYKI 37 60 54 20 | 24 | 25 694 12 53 25 54 12 42 62 67 42 1 1284
ONKOLOGII 85 93 107 | 148 | 127 | 9 1245 | 33 | 208 79 | 103 | 104 | 47 224 | 189 | 76 15 2892
PEDIATRII | ZYWIENIA 22 31 106 | 16 | 40 | 22 | 1872 68 18 15 46 42 75 53 40 13 2488
REHABILITACJI PEDIATRYCZNEJ] 15 28 90 12 | 38 | 21 624 32 42 37 14 16 24 23 18 0 1040
UROLOGII DZIECIECEJ 88 | 114 | 512 | 18 | 105| 79 | 2018 | 38 | 131 | 120 | 85 | 121 | 148 | 100 96 60 7 3840
660 | 1421 | 2509 | 569 | 882 | 545 | 25986 | 312 | 1377 | 1010 | 814 | 1014 | 1037 | 1424 | 1235 | 615 | 115 | 41525
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Fig. 2 Srednia liczba dni pobytu chorego w szpitalu w [at4681-2008
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1981- | 17,90 1987- 11,80 1993- 9,00 1999- 7,30 2005- 5,00
1982- | 16,60 1988- 11,40 1994- 8,30 2000- 8,31 2006- 4,20
1983- | 15,20 1989- 11,70 1995- 7,60 2001- 8,27 2007- 4,0
1984- | 13,20 1990- 11,50 1996- 7,40 2002- 7,74 2008- 4,8
1985- | 12,90 1991- 11,40 1997- 7,10 2003- 7,40

1986- | 12,70 1992- 10,40 1998- 6,50 2004- 5,80

Fig.3 Liczba porad ambulatoryjnych w 2008 roku vaglzniatow NFZ
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Fig. 4 Liczba osobodni wg oddziatéw IP CZD (hoslutavani)
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OSOBODNI wg ODDZIALOW NFZ 01.01-31.12.2008r. WYPISANI

NAZWA ODDZIAtU / ODDZIAL NFZ 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10 11 12 13 14 15 16 ([ Brak | Razem
CHIRURGII OGOLNEJ 173 | 291 | 1122 | 395 | 317 | 167 4227 324 | 467 | 376 | 471 | 825 | 278 | 362 | 266 | 362 | 105 | 10528
CHOROB METABOLICZNYCH, ENDOKRYNOLOGII | DIABETOLOGI | 243 | 186 338 38 124 | 284 3056 89 211 | 204 | 258 | 474 | 139 | 291 | 217 | 107 14 6273
DIALIZ 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
DZIENNY REHABILITACJI NARZADU RUCHU 306 102 13 19421 | 28 103 99 64 39 89 122 | 112 10 20517
DZIENNY REHABILITACJI NEUROLOGICZNEJ] 24 285 71 67 11868 | 20 60 60 19 46 119 15 25 24 12703
GASTROENTEROLOGII | HEPATOLOGII 461 | 458 947 371 | 743 | 489 4101 312 | 386 | 390 | 442 | 693 | 259 | 298 | 631 | 329 59 11369
IMMUNOLOGII 4 317 220 19 115 4 325 5 66 36 13 70 151 | 178 | 208 64 1795
INTENSYWNEJ TERAPII | 27 96 261 5 12 4 1759 33 81 143 | 337 70 46 9 4 9 2899
INTENSYWNEJ TERAPII II 45 468 410 37 51 52 1650 65 219 | 166 | 206 | 169 | 144 | 282 54 47 36 4101
KARDIOCHIRURGII 2 849 683 0 4 9 2245 7 168 | 258 78 71 214 | 674 65 11 38 5376
KARDIOLOGII 158 | 1221 | 1152 34 174 | 158 4133 50 431 | 660 | 301 | 248 | 428 | 799 | 111 | 203 30 10291
NEFROLOGII, TRANSPL. NEREK | NAD. ETN. 236 | 564 352 102 | 169 | 236 3909 76 394 | 149 | 165 | 395 | 310 | 338 | 394 | 100 0 7889
NEONATOLOGII | INTENSYWNEJ TERAPII NOWORODKA 28 224 304 19 3 27 2118 96 13 163 0 135 61 152 69 1 10 3423
NEONATOLOGII | PATOLOGII NOWORODKA 26 161 256 22 44 0 4177 88 147 | 277 3 96 200 79 212 20 32 5840
NEUROCHIRURGII 207 | 385 791 175 84 97 2557 26 523 | 483 | 388 | 152 | 283 | 436 | 496 | 195 37 7315
NEUROLOGI!I | EPILEPTOLOGII 130 | 297 419 156 | 108 83 4290 63 202 | 115 86 75 140 | 297 | 122 | 180 34 6797
NIEMOWLECY 8 83 183 0 83 95 4189 15 112 40 3 92 175 29 52 19 5179
OKULISTYKI 114 | 232 124 88 71 148 2572 95 198 98 241 49 98 338 | 223 | 120 4809
ONKOLOGII 715 | 726 650 | 1124 | 765 | 101 7054 | 327 | 1401 469 | 699 | 781 | 261 | 1770 | 1284 | 431 83 18641
PEDIATRII | ZYWIENIA 333 | 297 647 108 | 274 40 5504 170 | 260 10 27 409 | 266 | 333 | 580 | 319 B5Y 9636
REHABILITACJI PEDIATRYCZNEJ 379 | 460 | 1754 | 218 | 695 | 407 | 11411 | 93 618 | 889 | 662 | 335 | 303 | 462 | 460 | 323 0 19469
UROLOGII DZIECIEECEJ 142 | 333 747 13 223 67 1820 64 269 | 185 58 159 | 130 | 148 | 208 64 41 4671
3431 | 7681 | 11951 | 2924 | 4232 | 2548 | 102386 | 2046 | 6329 [ 5270 | 4521 | 5383 | 4094 | 7412 | 5793 | 2938 | 582 | 179521
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Wykaz wdrozonych w IP CZD nowych technologii medycznych w 2008

Lp.

Wdrozone technologie medyczne

Realizator

Kontynuacja dziatalnwi w zakresie diagnostyki, leczenia
profilaktyki chor6b okresu niemowtego: zakaen wrodzonych
Zz grupy TORCH (wirusem cytomegalii, zakaia
toksoplazmowego), niedostuchu.

Wdrozono schemat kompleksowego Epstwania
rehabilitacyjnego  usprawnigiego dzieci z zaka&niami
wrodzonymi (w porozumieniu z Klink Rehabilitacji
Pediatrycznej).

Klinika Niemowleca

Poszerzono nuiwosci wyréwnania bezsoczewkowa po
operacji zamy u dzieci i miodziey poprzez wdrgenie do
praktyki klinicznej leczenia operacyjnegoémsy — implantaciji
zwijanych soczewek wevatrzgatkowych.

Wprowadzono nowe metody diagnostyczne i lecznicze:

- laserowy sprg medyczny do leczenia jaskry — Sl
selektywna trabekuloplastyka laserowa;

- oftalmoskop nagtowny z ,diym ogniskiem” - doposenie do
posiadanego lasera diodowego gkgzyto maliwosci lecznicze
siatkbwczaka a tak innych wewatrzgatkowych zmian
naczyniowych (retinopatia wc@sakow, choroba Coats'd
zwlaszcza obwodu siatkowki;

- aparat OCT-Visante umliwit ocene przedniego odcinka gath
ocznej sposobem nieinwazyjnym, z bardzaaddoktadndcia
okreslenia zmian dotycych rogoéwki, lgta przesczania,
komory przedniej.

Klinika Okulistyki

We wspotpracy z ZDL opracowano oznaczenie we N
thioguaniny do monitorowania leczenia Imuranem wm@stych
zapald jelit oraz autoimmunologicznego zapalenigraby.

Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii

W ramach realizacji projektu badawczego wetamego
S100/2006 pt. ,,Ocena ekspresji biatka ATM w komdatk&rwi
obwodowej u chorych z zespolem ataksja-teleangzgKtd
wdrozono nowe procedury diagnostyczne we wspOipl
z Zakladem Patologii: metoda hodowli komorkowychniil
limfoblastoidalnych, detekcja biatka ATM metpWestern-Blot.

Wdrozone nowe metody pozwadajna popraw diagnostyki
chorych z pierwotnymi niedoborami odpofniy komdorkowe
linie limfoblastoidalne skr do dalszych badamolekularnych,
jak réwniz mogy by¢ przechowywane w stanie zamemia
przez wiele lat. Metoda wykrywania proteiny ATM u#iwia
nowoczesne i szybkie potwierdzenie rozpoznania ateg
ataksja-teleangiektazja.

Opracowano, we wspOlpracy z PracoaniZgodndgci
Tkankowej, wsipna diagnostyk chorych z podejrzenier
agammaglobulinemii Brutona w oparciu o ogeabecndci
biatka BTK metod cytometrii przeptywowe;j.

Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii
(Oddziat Immunologii)
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Wprowadzono metad ,RADIOEXA” oceny kosci z
radiograméw dioni u dzieci (we wspotpracy z Przelowym
Instytutem Elektroniki w Warszawie). Badanie pozay
okresli¢, w przeciwiéstwie do innych metod (DEXA, US(Q
tomografia przestrzenna) nie tylkestios¢ mineralra, kosci, ale
réwniez wymiary i struktue kosci.

Klinika Pediatrii

Wdrozono nowe metody rehabilitacji:
- meto& Halliwick — opierajca sie na indywidualnych
¢wiczeniach w wodzie dla dzieci z uszkodzeniami CUN;

- meto& Sl — terapia integracji somatosensorycznej dlaaiz
Oddzialu Dziennego i Stacjonarnego (wypas® sat W
odpowiedni sprg);

- dogoterapi — przez caty rok 3 razy w tygodniu - oparta
wolontariacie Stowarzyszenia Zwieta Ludziom;

- kinesiotaping — metoda sensoryczna uzupejcdaj i
wspomagajca terapi indywidualr.

Klinika Rehabilitacji
Pediatrycznej

Poszerzenie metod diagnostycznych w kierunku ch
mitochondrialnych o anakz stosunku iléciowego DNA
mitochondrialnego doafirowego, dziki zastosowaniu technik
badania Real Time PCR zzyciem tkanki witrobowej i
migsniowej oraz wykrycie odpowiedzialnych mutacji (\
wspoétpracy z Katedr Biologii Molekularnej Uniwersytetd
Gdaiskiego, Zaktadu Genetyki Warszawskiego Uniwersyj
Medycznego).

Kontynuacja i pogibianie diagnostyki zaburaemetabolizmu
puryn i pirymidyn we wspotpracy z Uniwersytetem Gslam i
Prag.

Klinika Choréb
Metabolicznych,
Endokrynologii i

Diabetologii

Wykonano wydtaenie jelita metosl STEP u pacjenta
zespotem krotkiego jelita.

Zastosowano wytworzenie przecieku otrzewnawyimego w
paliatywnym leczeniu wodobrzusza u dzieci.

Po raz pierwszy wykonano operadjsunecia guza trzustk
metod laparoskopow:.

Klinika Chirurgii
Dzieciccej i Transplantacii
Narzdéw

Wdrozono metod leczenia bosentanem u dziecka
nadcénieniem ptlucnym

Wdrozono metog niefarmakologicznego leczenia zabufiz
rytmu serca — ablacja ggem zmiennym ognisk arytmii
zastosowaniem systemu mapowania elektroanatomioz
CARTO.

Opracowano program kompleksowego leczeninidzego
nadcénienia ptucnego u dzieci.

Klinika Kardiologii

10

Zastosowanie ptatowluzéwkowych z przedsionka jamy ustn]
do udraniania lub poszerzania pochwy u pacjentek
operacjach rekonstrukcyjnych pochwy. Nowatorg
rozwiazanie pooperacyjnego Zrgcia lub skrajnego zggenia

pochwy, bez konieczioi stosowania wstawki jelitowe;.

Klinika Urologii Dziecicej
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Modyfikacja operacji picia pogazonego polegaga nha
zastosowaniu innych @i, pozwalagcych uzyska wydtuzenie i
wyprostowanie pcia z jednoczesnym wytworzeniemat
praciowo-tfonowego i prciowo-mosznowego.

Modyfikacja implantacji wyrostka robaczkowego ¥ciarg
pecherza podczas wytwarzania szczelnej przetoki
przerywanego cewnikowania (CIC).

Technika dwuetapowej rekonstrukcji bradaggo odcinka cewk
moczowej z wuyciem blony Sluzowej jamy ustnej, W
proksymalnych postaciach spodziectwa.

Technika wykonywania badaurodynamicznych zgodnie
zaleceniami raportu Internation@hildren’s Continence Societ
Z 2006 roku.

Laparoskopowe usugtie przetrwatych elementé
mullerowskich u dzieci z zaburzeniamiznbcowania pici.

11

Wdrozono metody oznaczania  aktywsed enzymow
inaktywujacych endotelia-l w bioptatachsluzowki przewodu
pokarmowego dzieci z choroba Crohna, colitis, zznazeniem
zotadka i dwunastnicy.

Opracowano metadilosciowego oznaczania egenia izoform
adiponektyny: adiponektyna niskasteczkowa (low moleculg
weight adiponectin), adiponektyna wysokagieczkowa (high
molecular weight adiponectin).

Wdrozenie metody oznaczania BNP (brain natriuretic pkept
W surowicy dzieci po zabiegach kardiochirurgicznych

Opracowano i wdrmno metody oznaczaniagsénia kortyzolu
w slinie.

Zaktad Radioimmunologii

12

Opracowano i wdrmmno metod ilosciowego oznaczani
6-tioguaniny w erytrocytach przy zastosowaniu tékh
wysokosprawnej chromatografii cieczowej (HPLC-UV).

Modyfikacja metody iléciowego oznaczania mitotar
(lysodrene) w surowicy krwi przy zastosowaniu takhi
wysokosprawnej chromatografii cieczowej (HPLC-UVyan
wykorzystanie jej w monitorowanej terapii nieopsfagch
nowotworéw kory nadnerczy (drugistmdek naswiecie obok
USA, ktéry wykonuje tego typu badanie).

Nawiazanie wspotpracy z King Hussein Cancer Center (Amr
Jordania) w zakresie terapii monitorowanegzehiem leku
(mitotanu) we krwi w nieoperacyjnych nowotworach ryk
nadnerczy u dzieci.

Opracowano i wdrmno metod ilosciowego oznaczani
nitisinonu (NTBC) w surowicy krwi przy zastosowartechniki
wysokosprawnej chromatografii cieczowe] (HPLC-UVyan
wstepm ocere farmakokinetyki leku po jednokrotnym podaniy

Wdrozono trzy nowe oryginalne techniki chromatograficzite

Zaktad Biochemii i
Medycyny Déwiadczalnej
(Pracownia
Farmakokinetyki)
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ilosciowego oznaczania gancyklowiru Cymevene tech
wysokosprawnej chromatografii cieczowej (HPLC): g
technika rozdzialu — hydrofilna interaktywna chraogaafia
cieczcowa; z detekgj kulometrycza; chromatografig
dwuwymiarowa.

13

Wdrozono technik MLPA (Multiplex Ligation-dependent ProQ
Amplification) do identyfikacji przegrupowasubtelomerowych
(w tym celu wykorzystano kity SALSA MLPA P036 or
SALSA MLPA P0O70 firmy MRC-Holland, ktére a9
podstawowymi kitami zawieragymi zestawy sond dla regiong
subtelomerowych chromosoméw).

Zaktad Genetyki
Medycznej
(Pracownia

Cytogenetyczna)

14

Opracowano i wdrmono analiz MLPA (Multiplex Ligation-
dependent Probe Amplification) do identyfikacji gl
aktywnego genu CYP21 Iub konwersji genu CYH
w pseudogen CYP21P na krétkim ramieniu chromosom
u pacjentdbw z podejrzeniem wrodzonego przerostuy
nadnerczy (analiza uzyskanych wynikéw pozwala ralesie
obecndci i rozmiaréw delecji/duplikacji w regionie 6p21d8az
okreslenie formy — homo- lub heterozygotyczna, w jak
wystepuje rearamacja chromosomalna).

Opracowano i wdrmono analiz MLPA do identyfikacji
duplikacji w locus genu MECP2 i regionach proksymyah
i dystalnych na dtugim ramieniu chromosomu X u patpw z
podejrzeniem zespotu Retto-podobnego, niepetnospxaiv
umystowej lub encefalopatii.

Opracowanie optymalnych warunkéw i zastosowanidnrtie
MLPA do okrelenia obecnéci i rozmiaru duplikacji w regionig
Xq28.

Opracowanie i wdrzenie analizy polimorfizmu sekwend
mikrosatelitarnych (STS-PCR) do identyfikacji izedmii i
heterodisomii chromosomu 7 i 14 u pacjentéw z ZzZesp(
Silvera i Russella z wykorzystaniem gotowych zestawdo
elektroforezy w warunkach denatweych (GeneGel HyRe
Denaturing Gels) i niedenatuagych (GeneGel HyRes Natiy
Gels) w aparacie GenePhor.

Zaklad Genetyki
Medycznej
(Pracownia Genetyki
Molekularnej)

15

Ocena obecrimi przeciwciat ASCA (anti-Saccharomyc
cerevisiae antibodies) w surowicy meiachmunoenzymatyczn
i immunofluorescencji poedniej — procedura pozwala na o¢e
obecndci przeciwciata ASCA w surowicy pacjentéw
podejrzeniem choroby kriowskiego-Crohna.

Zaktad Patologii

16

Rozpoczto wprowadzanie nowej technologii multiplekséw
przeznaczeniem do celéw rutynowych: badania antygerlLA
w przypadkach nie dagych sk zinterpretowa standardowd
stosowan technilky PCR-SSP, oznaczanie obegrio swoistaci
przeciwciat anty-HLA u biorcow przeszczepdw nereg;celow
naukowych: oznaczanie genotypow KIR.

Przygotowanie  do  opracowania  zakreséw  wgit
referencyjnych. Badania zatwierdzone przez Ko
Bioetyczry IP CZD w ramach zadania statutowego S102/2

Zakaaczono rekrutagj, wykonano oznaczenia i przygotowal

Pracownia
Tkankowej

Zgodrei

25




do publikacji wartéci referencyjne dla subpopulacji limfocytd
u zdrowych dzieci (n=288) podzielonych na 11 grupkaewych,
Z podziatem na nagiujace subpopulacje:

- aktualizacja norm dla populacji polskiej: limfagyT, B, NK,
limfocyty T pomocnicze i supresorowe,

- opracowanie norm dla populacji polskiej: limfogytT
dziewicze i pamici w populacjach limfocytéw T pomocniczyq
i supresorowych,

- opracowanie norm pediatrycznych dla subpopuleufocytéw
B: dziewiczych, niedojrzatych, pagui, pameci produkugacych
tylko immunoglobulig M (tzw. ,non-switched memory”)
zdolnych do produkcji immunoglobulin innychznigM  (tzw.
~Switched memory”), komarki przégiowe, plazmablasty.

Poszerzono zakres oznaczania cytokin wgxzkomorkowych
stuzacych do oceny rownowagi limfocytobw pomochiczy
Th1/Th2 o oznaczenia interleukiny 2, 10 i 13.

Wprowadzono oznaczenia  limfocytbw  pomocnicz)
wiasciwosciach komorek regulatorowych FoxP3+.

Opracowano metodologimmunofenotypowania prébek szpi
kostnego z wyznaczeniem rozktadu odsetkow
odzwierciedlajcego postpy dojrzewania poszczegolny:
populacji komdrkowych linii mieloidalnej, limfocytaej i
erytroidalnej. W trakcie walidacji pozosiaj oznaczenia
wewmtrzkomorkowej ekspresji  biatka kinazy tyrozynow
Brutona (Btk) (diagnostyka agammaglobulinemii gponej z
picia) i biatka Wiskott-Aldricha (WASP) z wykorzystanie
komercyjnie dosfpnych przeciwciat monoklonalnych.
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Fig. 5 Procedury wysokospecjalistyczne wykonanP WZD w latach 2003-2008
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Przeszczep ytroby Przeszczep nerki Operacje wad wrodzonych seraa Operacje wrodzonych wad serca u  Diagnostyczne cewnikowanie serca, Kardiologiczne zabiegi interwencyjne u
niemowht niemowht i aorty piersiowej  w biopsja mgsnia sercowego u dzieci dzieci do lat 18, w tym przezskérne
krazeniu pozaustrojowym do lat 18 zamykanie przeciekdw zyciem
zestawdw zamykagych
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WYKONANIE PROCEDUR WYSOKOSPECJALISTYCZNYCH
W OKRESIE STYCZE N-GRUDZIE N 2008r.

Chirurgia Ogolna i
Gastroenterologia,
OIT Il

Chirurgia Ogolna i

Przeszczepienieatroby 4/100/4/14/2008/72

Przeszczepienie nerki 9/100/5/14/2008/157

Kardiochirurgia OIT

Operacje wad wrodzonyc| I/ OIT Il, Oddz.
T 10/100/14/14/2008/17 Intensywnej Terapii
Noworodka

*  UWAGA UWZGL EDNIONO 1 PROCEDURE WYKONANA W RAMACH REALIZACJI MOWY
Z MINISTERSTWEM ZDROWIA REPUBLIKI BIALORU SI
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PROGRAMY POLITYKI ZDROWOTNEJ REALIZOWANE w 2008 ROK U

Nazwa programu NR UMOWY Realizatorzy
.Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chor
Uktadu Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008" — _
zakresie zadania obejmaupgo zakup wysokiej klas 5/6/1/2008/100 Pracownia
angiokardiografu ze stagj pomiaréw i rejestracj| ;2938 Cewnikowania Sercal
parametréw homodynamicznych dla sradkow i Angiografii
referencyjnych kardiologii dziegiej.
.Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chor
Uktadu Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008”" —
zakresie zadania obejmuopgo popraw dostpnaici do
zabiegbw kardiochirurgii - zakup aparatury { 5/5/13/2008/ Klinika
funkcjonupcych oddziatébw i klinik kardiochirurgii, z{ 100/2832 Kardiochirurgii
szczegblnym uwzgtnieniem oddzialow intensywng
terapii pooperacyjnej. Przedmiot umowy - zakup
monitorow nieinwazyjnych.
.Narodowy Program Rozwoju Medycyny Transplantacyyj
POLGRAFT na lata 2006-2009" w zakresie zakupuepr2 Klinika Chirurgii
specjalistycznego. Przedmiot umowy - zakup 13/13/2008/ Dzieciecej i
wielofunkcyjnego stotu operacyjnego z oprzytawaniem. | 100/3041 Transplantacji

Narzdoéw

.Narodowy Program Rozwoju Medycyn
Transplantacyjnej POLGRAFT na lata 2006-2009"
zakresie zakupu smtu specjalistycznego. Przedmi
umowy - zakup zgrzewarki, wdzenia do jatowe 13/14/2008/ Kriobank
homogenizacji tkanek, wdzenia do "suchegd 100/3042 Homogennych
rozmraania materiatu biologicznego. Zastawek Serca
.Narodowy Program Rozwoju Medycyny Transplantacyj
POLGRAFT na lata 2006-2009" w zakresie zada Kriobank
obejmupcego prace modernizacyjno - budowlane bal 13/15/2008/ Homoaennveh
tkanek i komorek. Przedmiot umowy - opracowa 100/3043 Zastavx?ek S>(/erca
dokumentacji.
.Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chor
Ukfadu Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008" — Klinika
zakresie zadania ,Przygotowanie i welsaie w drodkach Kardiochirurgii -
kardiochirurgii dziegicej programéw  leczenia ostn 5/59/1/2008/ koordynator programul
niewydolngci oddechowej i mechanicznego wspomagd 100/2998 prof. Bohdan '
krazenia metod zewnmntrzustrojowego natleniania ECM Marﬂszewski
(Extracorporeal Membrane Oxygenation) u noworodkd
dzieci".
.Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chor
Ukfadu Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008 Klinika
w zakresie zadania "KROK (Krajowy Rejestr Operd Kardiochirurgii -
Kardiochirurgicznych) - aigtos¢ realizacji zadania | 5/19/1/2008/ koordynator programul
kontynuacja". 100/2852 '

prof. Bohdan
Maruszewski
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.Narodowy Program Profilaktyki i Leczenia Chor
Ukfadu Sercowo-Naczyniowego na lata 2006-2008]
,POLKARD” w zakresie zadania "Poprawa opiqg
kardiologicznej nad dzieckiem z patolegiktadu kazenia
ze szczegdblnym uwzglnieniem oceny wynikow leczenig
lepszej jakéci zycia dzieci z wrodzonymi wadami serca
ciagtos¢ realizacji zadania - kontynuacja programu"”.

5/58/1/2008/
100/2887

Klinika Kardiologii -
koordynator programu:
prof. Wanda Kawalec

.,Narodowy Program zwalczania chor6b nowotworowys
- ,Modyfikacja i wdrazanie ujednoliconego progran
diagnostyki i kompleksowego leczenia nowotwor
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) u dzieci” ZAKY
PRZECIWCIAL, WERYFIKACJA PRZEBIEGU |
SPOSOBU LECZENIA, KOSZTY ORGANIZACJI SES
WERYFIKACYJNYCH.

4/12/31/2008/
100/2850

Klinika Onkologii -
koordynator programu:
prof. Danuta Perek

.,Narodowy Program zwalczania chor6b nowotworowy
- ,Modyfikacja i wdraanie ujednoliconego progran
diagnostyki i kompleksowego leczenia nowotwor
osrodkowego ukfadu nerwowego (OUN) u dzie
PROWADZENIE CENTRALNEJ WERYFIKACJ
BADAN, BADANIA MOLEKULARNE WYBRANYCH
ONKOGENOW.

4/12/32/2008/
100/2952

Klinika Onkologii -
koordynator programu:
prof. Danuta Perek

.Narodowy Program zwalczania choréb nowotworowys
- ,Modyfikacja i wdraanie ujednoliconego progran
diagnostyki i kompleksowego leczenia nowotwor
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) u dzie
UTRZYMANIE BAZY DANYCH, REJESTRACJA
PACJENTOW, OPRACOWANIE STATYSTYCZNE DLA
KAZDEGO NOWOTWORU OUN.

4/12/33/2008/
100/2953

Klinika Onkologii -
koordynator programu:
prof. Danuta Perek
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PROGRAMY LEKOWE REALIZOWANE w |-VI 2008r.

UMOWA 07R-1-00330-03-12-2008
.Leczenie szpitalne — terapeutyczne programy zdrowoe” Narodowy Fundusz Zdrowia

KOD
NAZWA PROGRAMY LEKOWEGO ZAKRESU REALIZATORZY
SWIADCZE N
Program leczenia przedwczesnego dojrzewania Poradnia
piciowego. 03.0000.013.02 Endokrynologiczna
Oddziat Chorob
Metabolicznych,
GBI Atz Diabetologii i
Endokrynologii
Program leczenia pierwotnych niedoborow Oddziat Immunologii
odporndci u dzieci z immunoglobulinami. 03.0000.014.02
Program leczenia dystonii gdhiowych toksya Oddziat Neurologii i
botulinows. 03.0000.015.02 Epileptologii
Poradnia Rehabilitaciji
03.0000.015.02 Pediatrycznej
Oddziat Rehabilitacji
03.0000.015.02 Pediatrycznej
Program leczenia mbzgowego paraia Oddziat Neurologii i
dzieckcego toksya botulinowa. 03.0000.016.02 Epileptologii
Oddziat Rehabilitacji
03.0000.016.02 Pediatrycznej
Poradnia Rehabilitaciji
03.0000.016.02 Pediatrycznej
Program leczenia przewlektego WZW typu B Poradnia Choréb i
lamiwudyn. 03.0000.019.02 Transplantacji Vitroby
Poradnia Transplantaciji
03.0000.019.02 Nk
Program leczenia niedokrwisth w przebiegu PNN Poradnia Nefrologii i
u pacjentow niedializowanych. 03.0000.023.02 Nadcgnienia Tetniczego
Program leczenia choroby GAUCHER'A Oddziat Choréb
imigluceraa. 03.0000.024.02 Me_tabollcznth,
Diabetologii i
Endokrynologii
Program leczenia niskorostych dzieci z SNP Oddziat Chorob
hormonem wzrostu. 03.0000.025.02 Me_tabollcznyc;h,
Diabetologii i
Endokrynologii
Poradnia
03.0000.025.02 Endokrynologiczna
Program leczenia niskorostych dziewcz ZT Oddziat Chorob
hormonem wzrostu. 03.0000.026.02 Me_tabollcznyc_h,
Diabetologii i
Endokrynologii
Poradnia
03.0000.026.02 Endokrynologiczna
Program leczenia choroby HURLER laronigaz Oddziat Chorob
03.0000.028.02  Metabolicznych,
Diabetologii i
Endokrynologii
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Program leczenia WZW typu B lub C interferone Poradnia Chorob i
alfa rekombinowanym. 03.0000.033.02 Transplantacji Vitroby

Program leczenia WZW typu B lub C interferone Poradnia Choréb i
alfa pegylowanym 03.0000.031.02 Transplantacji Vitroby
Program leczenia dzieci z zespotem PRADER Oddziat Chorob

WILLI hormonem wzrostu. Metabolicznych,
Endokrynologii i
Diabetologii
Poradnia

Endokrynologiczna

03.0000.037.02

03.0000.037.02

Program leczenia sepsy aktywnym biatkiem C Oddziat Intensywnej

03.0000.022.02

Terapii |
Program leczenia choroby SEIOWSKIEGO- Oddziat Gastroenterologii
CROHNA u dzieci. 03.0000.039.02 Hepatologii

PROGRAMY LEKOWE REALIZOWANE w VII-XIl 2008r.

UMOWA 07R-1-00330-03-02-2008
.Leczenie szpitalne — terapeutyczne programy zdrowoe” Narodowy Fundusz Zdrowia

KOD
NAZWA PROGRAMU LEKOWEGO ZAKRESU REALIZATORZY
SWIADCZE N
Poradnia Endokrynologiczna
Leczenie przedwczesnego dojrzewania 03.0000.057.04

piciowego u dzieci. Oddziat Choréb Metabolicznych

Endokrynologii i Diabetologii

Substancje w programie terapeutycznyn 03.0001.057.04 Poradnia Endokrynologiczna

leczenia przedwczesnego dojrzewania
piciowego u dzieci.

Oddziat Chordb Metabolicznych

Uit s 0k Endokrynologii i Diabetologii

Leczenie pierwotnych niedoboréw odpogcio

. 03.0000.058.04 Oddziat Immunologii
u dzieci.

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia pierwotnych [ 03.0001.058.02 Oddziat Immunologii
niedoboréw odporn@i u dzieci.

Oddziat Neurologii i Epileptologii

Leczenl_e dystonii ogniskowych i 03.0000.059.03 Poradnig Rehabil_itacji
potowicznego skurczu twarzy Pediatrycznej

Oddziat Rehabilitacji Pediatryczng
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Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia dystonii
ogniskowych i potowicznego skurczu twarz

Oddziat Neurologii i Epileptologii

03.0001.059.04

Poradnia Rehabilitacji
Pediatrycznej

Oddziat Rehabilitacji Pediatryczne

—_—

Leczenie spastycz&o w mézgowym
porazeniu dzieagcym

Oddziat Neurologii i Epileptologii

03.0000.060.04

Oddziat Rehabilitacji Pediatryczng

—

Poradnia Rehabilitaciji
Pediatrycznej

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia spastycsmiav
mdbzgowym porzeniu dzieatcym

Oddziat Neurologii i Epileptologii

03.0001.060.02

Oddziat Rehabilitacji Pediatryczne

—_—

Poradnia Rehabilitaciji
Pediatrycznej

Leczenie przewlektego WZW typu B
w odporndci na lamiwudye

03.0000.070.02

Poradnia Choréb i Transplantacii
Watroby

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia przewlektego WZ
typu B w odpornéci na lamiwudyer

03.0001.070.04

Poradnia Chorob i Transplantaci
Watroby

Leczenie niedokrwistzi w przebiegu PNN

03.0000.063.04

Poradnia Nefrologii i Nadénienia
Tetniczego

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia niedokrwigtd
w przebiegu PNN

03.0001.063.02

Poradnia Nefrologii i Nadénienia
Tetniczego

Leczenie choroby GAUCHER’A

03.0000.064.04

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia choroby
GAUCHER"A

03.0001.064.02

Oddziat Chordb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

Leczenie niskorostych dzieci z SNP

03.0000.065.02

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

Poradnia Endokrynologiczna

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia niskorostych
dzieci z SNP

03.0001.065.02

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

Poradnia Endokrynologiczna
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Leczenie niskorostych dzieci z ZT

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

03.0000.066.04

Poradnia Endokrynologiczna

Substancje czynne w programie

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

terapeutycznym leczenia niskorostych | 03.0001.066.04
dzieci z 2T Poradnia Endokrynologiczna
Leczenie choroby HURLER 03.0000.068.04 lelerE Cineitils R 90 A6

Endokrynologii i Diabetologii

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia choroby HURLE

03.0001.068.04

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

Leczenie przewlektego WZW typu B lub Q

03.0000.069.02

Poradnia Choréb i Transplantacii
Watroby

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia przewlektego WZ
typu B lub C

03.0001.069.02

Poradnia Chorob i Transplantaci
Watroby

Leczenia dzieci z zespotem PRADER-WIL]

03.0000.071.04

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

Poradnia Endokrynologiczna

Substancje czynne w programie

Oddziat Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

terapeutycznym leczenia dzieci z zespote| 03.0001.071.02
PRADER-WILLI : :
Poradnia Endokrynologiczna
Leczenie choroby LENIOWSKIEGO 03.0000.072.03 Oddziat Gastroenterologii i

CROHNA

Hepatologii

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczenia choroby
LESNIOWSKIEGO CROHNA

03.0001.072.09

Oddziat Gastroenterologii i
Hepatologii

Leczenie ¢tniczego nadénienia ptucnego

03.0000.074.02

Oddziat Kardiologii

Substancje czynne w programie
terapeutycznym leczeniathiczego
nadcgnienia ptucnego

03.0001.074.09

Oddziat Kardiologii

Kwalifikacja do programow leczenia
hormonem wzrostu

03.0000.075.04

Poradnia Endokrynologiczna

34



DZIALALNO SC
SZKOLENIOWA
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SPRAWOZDANIE
Z DZIALALNO SCI SZKOLENIOWEJ WY ZSZEJ KADRY MEDYCZNEJ

SPECJALIZACJIE LEKARZY: _
(wg rozporzdzenia Ministra Zdrowia z dnia 25.10.2005r. Zp&m. w sprawie specjalizacji lekarzy i lekarzy gsidiw)

Miejsca akredytacyjne przyznane przez Ministra ddaodla poszczegolnych klinik i zaktadéw IP CZD:

W PEDIATRII

i ) osoby z
pracownicy | rezydenci zewmntrz

Klinika Gastroenterolog_l_l, Hepatologii i o5 2 7 4
Immunologii

Klinika Patologii i Intensywnej Terapii
4 3 1 1
Noworodka

Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek 5
Nadcknienia Tetniczego

36



W POZOSTALYCH DZIEDZINACH MEDYCYNY

- Liczba Wykorzystanie miejsc: (liczba
Nazwa Kliniki / zaktadu Nazwa przyznanych 0s6b w trakcie specjalizacji)
specjalizacji miejsc pracownicy | rezydenci | osoby z
szkoleniowych zewnytrz
Klinika Anestezjologii i anestezjologia i 25 14 7 1
Intensywnej Terapii intensywna terapia
Klinika Chirurgii chirurgia dziecjca 12 4 5 6
Dzieckcej i Transplantacii transplantologia 4 6 - -
Narzadow kliniczna
Klinika Kardiologii kardiologia dziecica 14
W TYM DLA WOJEWODZTW:
mazowieckiego - 11 3 - 8
lubelskiego kardiologia dziecica 1
podkarpackiego 2
Klinika kardiochirurgia 5 2 1 1
Kardiochirurgii
Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii
wtym: gastroenterologia
1) Oddziat . transplantologia 8 4 - 2
Gastroenterologii Kliniczna 4 1 ) 1
2) Oddziat Immunologii | immunologia klinicznal 9 2 - 6
Klinika OnkO'OgII 0nko|ogia i
) . 6 1 - 1
hematologia dzieeta
Klinika Neurologii i neurologia dziegca 14 6 ) 4
Epileptologii
Klinika Nefrologii, nefrologia 8 1 - 3
Transplantacji Nerek i transplantologia
Nadcknienia Tetniczego Kliniczna 5 1 B
Klinika Patologii i
Intensywnej Terapii neonatologia 6 1 2 4
Noworodka
Klinika Rehabilitacji rehabilitacja medyczn3 14 1 4 4
Pediatrycznej
Zaktad Genetyki genetyka kliniczna 6 . 2 )
Medycznej
Zaktad Medycyny medycyna nuklearna 4 1 ) _
Nuklearnej
Zaktad Patologii stomatologia dzieeta 4 2 . 2
Jamy Ustnej
Klinika Choréb Endokrynologia 3 1 - 1
Metabolicznych,
Endokrynologii i diabetologia 4 1 - 1
Diabetologii
Klinika Urologii urologia dziecjca 5 1 ) 6
Dzieciecej
Ogotem 157 53 21 51
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|. SPECJALIZACJE PRACOWNIKOW INSTYTUTU

Liczba ogotem lekarzy specjalizugcych si -77
w tym:

kontynuupcy specjalizag -39

Liczba lekarzy, ktorzy kontynuuja specjalizacg poza IPCZD w ramach przyznanych miejsc
akredytacyjnych w innych placéwkach -9
w tym:

radiologk i diagnostyk obrazow -2

pediatre -1

neurochirurgs

Liczba lekarzy, ktérzy ukonczyli specjalizacg -10
w tym:
~anestezjologii intensywn terape -3
pediatre -2
laboratoryjm genetyk medycza -2
urologk dzieckca -1

genetyk kliniczna -1

ll. SPECJALIZACJE LEKARZY REZYDENTOW
@atrudnionych w IP CZD na czas oRamny tj. na czas odbywania specjalizacji)

Liczba ogo6tem rezydentéw specjalizujcych si -53
w tym:
kontynuupcy specjalizag -3
Liczba rezydentéw, ktorzy ukaaczyli specjalizacg -11
w tym:

rehabilitacg medyczia

neonatologj -1



[ll. SPECJALIZACJE LEKARZY SPOZA IPCZD

(zatrudnionych w innych placéwkach; odbyw@jch specjalizacje w IP CZD na podstawie skierowani#/@ewodzkiego
Osrodka Doskonalenia Kadr Medycznych - w ramach praygdadla IP CZD przez Ministra Zdrowia miejsc akreayjnych)

Liczba ogotem specjalizugcych si - 62

w tym:

rozpoczynajcy specjalizag - 23
kontynuupcy specjalizag -39
Liczba lekarzy, ktorzy ukonczyli specjalizacg -12

w tym:

kardiologk, dzieckca -3
immunologe kliniczna -3
urologk dzieckca -3
pediatre -2

onkologk i hematologt dzieckca -1

LICZBA OGOLEM LEKARZY SPECJALIZUJ ACYCH SIE W IP CZD -192

(dot. pracownikow, rezydentdéw, 0s6b spoza IPCZD)

IV. STAZ CZASTKOWY W RAMACH STAZU PODYPLOMOWEGO
Na sta czstkowy w pediatri{na podstawie uméw poraizy placowkanjiprzyjeto ogétem30 lekarzy

W tym:
staz w neonatologit 3 lekarzy

V. SZKOLENIA WEWNATRZODDZIALOWE

W Klinikach i zakltadach zorganizowatd8 szkola wewretrznych, w tym:

w Zaktadzie Patologii -9
w Klinice Neurochirurgii - 9
w Zaktadzie Biochemii i Medycyny Bwiadczalne] -19
w Klinice Neurologii i Epileptologii - 15
w Zaktadzie Patologii Jamy Ustnej -7
w Klinice Kardiologii - 6
w Klinice Chorob Metabolicznych, Endokrynologii idbetologii -5
w Klinice Pediatrii -9
w Klinice Niemowkcej -13
w Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej -10
w Klinice Okulistyki - 16
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Fig. 6 Liczba szkolewewmntrzoddzialowych zorganizowanych w IP CZD w lata€l®2-2008
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VI. SZKOLENIA INDYWIDUALNE LEKARZY SPOZA IP CZD
W Klinikach i zakladach diagnostycznych przeszkologotem321lekarzy, w tym:
w Klinice Kardiologii 69
w Klinice Anestezjologii i Intensywnej Terapii 44
w Klinice Gastroenterologii, Hepatologii i Immungio 29
W tvm: w Oddziale Gastroenterologii i Hepatologii 27
ym. w Oddziale Immunologii 2
w Zaktadzie Genetyki Medycznej 23
w Klinice Okulistyki 22
w Klinice Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadaienia Tetniczego 21
w Klinice Urologii 18
w Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej 15
w Klinice Neurologii i Epileptologii 14
w Klinice Chorob Metabolicznych, Endokrynologii idbetologii 14
w Klinice Onkologii 11
w Klinice Neurochirurgii 10
w Klinice Chirurgii Dzieckcej i Transplantacji Nasl6w 10
w Klinice Kardiochirurgii 6
w Klinice Pediatrii 5
w tym: w Poradni Dermatologicznej 2

w Klinice Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka
w Zaktadzie Diagnostyki Obrazowe;j

w Zaktadzie Patologii Jamy Ustnej

w Zaktadzie Psychiatrii

w Zaktadzie Medycyny Nuklearnej

w Zaktadzie Audiologii, Foniatrii i Laryngologii

w Zaktadzie Radioimmunologii

PR RPRPREPRNW
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Fig. 7 Liczba lekarzy odbywagych szkolenie indywidualne w IP CZD w latach 2(ID8
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VII. PRAKTYKI ZAWODOWE

W 2008t 563studentéw Akademii Medycznych, Uniwersytetéw i inhywyzszych uczelni orai8

stuchaczy szkét policealnych odbyto praktyki OGOLEM 581 0s6b
a) w ramach zawartych umow i porozurnsie - 443 osoby
w Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej 341
w Klinice Pediatrii 52
w Klinice Niemowkcej 25
w Pracowni Neuropsychologii Kliniki Neurochirurgii 18
w Aptece 5
w Zaktadzie Biochemii i Medycyny Bwiadczalnej 1
w Dziale Organizacji Pracy Klinicznej 1
b) w ramach indywidualnych zgtosie 138 os6b
w Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej 59
w Zaktadzie Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej 28
w Klinice Pediatrii 9
w Klinice Kardiologii 8
w Zaktadzie Audiologii, Foniatrii i Laryngologii 6
w Zakladzie Psychologii Zdrowia 4
w Zakladzie Zdrowia Publicznego 3
w Pracowni Neuropsychologii Kliniki Neurochirurgii 3
w Izbie Przygé 2
w Klinice Neurologii i Epileptologii 2
w Zakladzie Psychiatrii 2
w Poradni Pomocy Rodzinie 2
w Klinice Onkologii 1
w Klinice Kardiochirurgii 1
w Klinice Choréb Metabolicznych, Endokrynologii idbetologii 1
w Zakladzie Patologii 1
w Zakladzie Genetyki Medycznej 1
w Klinice Anestezjologii i Intensywnej Terapii 1
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Fig. 8Liczba os6b odbywagych praktyki w IP CZD w latach 2001-2008
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VIII.

Zorganizowand.8 posiedzé klinicznych o charakterze szkalegolnych z udziatem osob spoza IP CZD.

POSIEDZENIA KLINICZNE

q q q A q Liczba
Lp. | Jednostka organizacyjna Tematy posiedzen klinicznych Referent/referenci Data uczestnikéw
1 Klinika Gaﬁtroenterologii, Hepatologii i Sprawozdar'ne z prac prOJekFu UE - Eurowilson-Europejska baza Doc.dr hab. Piotr Socha 08.01.2008 36
Immunologii danych pacjentéow z choroba Wilsona.
2 Za..kl.ad .Mikrobiologii i Immunologii| Zaburzenia uktadu odpornosci a rozw6j chor6b limfoproliferacyjnych w Dr n.farm. Hanna Gregorek 22.01.2008 38
Klinicznej zespole NBS
3 Zaktad Genetyki Medycznej Zespoly o genetycznie uwarunkowanej niestabilnosci chromosomowej w Doc.dr hab.Krystyna
. . 05.02.2008 41
praktyce kliniczne;j. Chrzanowska
4 Klinika Choréb Metabolicznych, | Guzy kory nadnerczy u dzieci - diagnostyka, leczenie i diugofalowa Dr n.med. Maria Ginalska-
s » ’ : . 19.02.2008 26
Endokrynologii i Diabetologii obserwacja. Malinowska
5 | Klinika N logii i Epileptologii ioski ikaj i i ieni
inika Neurologii 1 Epileptologii Praktyczne Wl’llOSklh wynikajace z _poprawy (fhagnostykl stwardnienia Tt T, [Serstives Jogmeis 04.03.2008 04
guzowatego w okresie prenatalnym i w 1 roku zycia.
6 P .o . . .e
Kiiniag Eateloginiflntensywic) Slcrapii Postepy w rozpoznawaniu i leczeniu wrodzonego zakazenia HCMV Dr n.med. Malgorzata 18.03.2008 35
Noworodka Golkowska
7 | Klinika Gastroenterologii, Hepatologii | Zalozenia grantu UE - Poprawa diagnostyki i leczenia dzieci z
i Immunologii cholestatycznymi chorobami watroby prowadzacymi do niewydolnosci Prof.dr hab. Joanna Pawtowska | 01.04.2008 42
watroby.
8 | Klinika Rehabilitacji Pediat j i ieci: - - ia. -
inika Rehabilitacji Pediatrycznej Schorzenia krcgoslupa u dzieci: - choroba Scheuermanna, - dysplazja, Ty 15.04.2008 70
osteoporoza, -skrzywienia kregostupa
9 Klinika Kardiochirurgii Nowoczesne metody analizy wynikow operacji serca u dzieci - Prof.dr hab. Bohdan 06.05.2008 39
Europejska baza danych EACTS. Maruszewski T
10 P - . _
D C!’}().roll) Me.t.abohcznych, Neuropatia cukrzycowa u dzieci. Dol .Marta.t LRI 20.05.2008 28
Endokrynologii i Diabetologii Mincewicz
1 1 .. - .
gﬁgtﬁiynoloéﬁoirg?abetoi\(/)[giabOhCZHyCh7 Ocena wynikow leczenia polskich dzieci z tyrozynemia typu I. Dr n.med. Monika Pohorecka 03.06.2008 33
Khmka Gagtroenterologu, Hepatologii | Jakie ol;t_]gwy kliniczne moga wskazywa¢ na pierwotne niedobory Prof.dr hab. Ewa Bernatowska 17.06.2008 34
i Immunologii odpornosci?
1 3 P .o .o
ﬁgﬁinoiag;tmentemk)gu’ Hepatologii Rodzaje badan klinicznych: planowanie, wytyczne, blad systematyczny. Doc.dr hab. Piotr Socha 07.10.2008 35
14 | Klinika Nefrologii i Transplantacji Nerek | Dylematy etyczne nowoczesnej medycyny - problem kwalifikacji dzieci z
i Nadci$nienia Tetniczego uszkodzeniem wielonarzadowym do przewleklej terapii przedhuzajacej Prof.dr hab. Ryszard Grenda 21.10.2008 61
zycie.
15 | zaktad Biochemii i Medycyny | Genetyczne podtoze osteoporozy - wyniki badan populacji europejskie;j i .
s il polskiej - projekt GENOMOS. Dr n.farm. Marcin Kruk 04.11.2008 55
16 P . .o . .
%lrr;gg Anestezjologii i Intensywnej Leczenie ostrego boélu u dzieci. Dr Jakub Kalbowiak 18.11.2008 50
|| e A Rl o0 Wyniki wstepne projektu OLAF. Dr Zbigniew Kutaga 02.12.2008 25
18 | Zaklad Zdrowia Publicznego Doswiadczenia wlasne 2z wykorzystania bazy danych i pakietu ..
statystycznego do kontroli jakosci danych klinicznych. Dr Zbigniew Kulaga 16.12.2008 13
Razem uczestnikow 678
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Fig.8 Frekwencja na posiedzeniach klinicznych w&00

Srednia liczba 0s6b uczestnicgych w posiedzeniu — 38
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Fig. 9 Liczba 0s6b uczestnicych w posiedzeniach klinicznych w IP CZD w latach
2001-2008
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IX. KURSY PODYPLOMOWE
1. Udziat czynny (wyktady)

kursy specjalizacyjne organizowane w ramach ogdlsiego programu szkolenia Centrum

Medycznego Ksztatcenia Podyplomowego 3590s06b
w tym:
- na terenie Instytutu - 339
- poza Instytutem - 20
kursy w ramach doskonalenia zawodowego -2050s06b
w tym:
- na terenie Instytutu - 169
- poza Instytutem - 36

2. Udziat bierny (uczestnictwo)

kursy specjalizacyjne organizowane w ramach ogdltsiqego programu szkolenia Centrum

Medycznego Ksztatcenia Podyplomowego - 87 0s6b
w tym:
- na terenie Instytutu -49
- poza Instytutem -38
kursy w ramach doskonalenia zawodowego 96 osoby
w tym:
- na terenie Instytutu -25
- poza Instytutem -71

W IP CZD zorganizowan®7 kurséw w ramach ogdlnopolskiego programu szkolenia Centrum
Medycznego Ksztatcenia Podyplomowego (kursy spieej@jne i doskonate dla lekarzy oraz
lekarzy dentystéw), w ktérych uczestniczy8@4 osébz catego krajuw tym 74 pracownikow).
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WYKAZ KURSOW ZORGANIZOWANYCH NA ZLECENIE CENTRUM ME  DYCZNEGO KSZTALCENIA PODYPLOMOWEGO

w 2008r.
Lp. TEMAT CHARAKTER TERMIN KIEROWNIK ORGANIZATOR LICZBA
KURSU NAUKOWY KURSU UCZESTNIKOW

1 Echokardiografia w wadach wrodzonych serca u dzie specjalizacyjny 14.01- Prof.dr hab. Wanda Klinika Kardiologii 18
18.01.200 Kawalec

2 Wprowadzenie do kardiologii dzieciej. specjalizacyjny 28.01- Prof.dr hab. Wanda Klinika Kardiologii 10
01.02.200 Kawalec

3 Diagnostyka elektrograficzna u dzieci. doskonadcy zalecan 25.02- Doc.dr hab. Katarzyna Klinika Kardiologii 11
29.02.200 Bieganowska

4 Powiktania w anestezjologii. doskonadcy zalecan 03.03- Prof.dr hab. Tadeusz| Klinika Anestezjologii i Intensywnej -
07.03.200 Szreter Terapii

5 Neuroonkologia dziegca. specjalizacyjny 10.03- | Prof.dr hab. Danuta Per Klinika Onkologii 6
12.03.200

6 | Anestezjologia, intensywna terapia i ratownictwadyezne |  specjalizacyjny dla 10.03- Prof.dr hab. Tadeusz| Klinika Anestezjologii i Intensywnej 12

stanach nagtego zageniazycia. dentystow 12.03.200 Szreter Terapii

7 Rehabilitacja dzieci ryzyka. specjalizacyjny 10.03- Dr Anna tukaszewskal Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej o
14.03.200

8 Diagnostyka i leczenie gtéwnych choréb ngia wzroku u| doskonadcy zalecan 25.03- Prof.dr hab. Mirostawa| Klinika Okulistyki 4

dzieci. 26.03.200 Gratek

9 Postpy w hepatologii dzieete;. specjalizacyjny 31.03- Prof.dr hab. Joanna | Klinika Gastroenterologii, Hepatologi 10
02.04.200 Pawtowska i Immunologii

10 Powiktania w anestezjologi. doskonaicy zalecan 07.04- Prof.dr hab. Tadeusz| Klinika Anestezjologii i Intensywnej n
11.04.200 Szreter Terapii

11 llosciowa analiza chodu w praktyce klinicznej. doskonaicy 09.04- Dr inz. Matgorzata Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej 12
11.04.200 Syczewska

12 Choroby przewodu pokarmowego. doskonaicy 14.04- Doc.dr hab. Piotr Soch{ Klinika Gastroenterologii, Hepatologi 20
16.04.200 i Immunologii

13 Anestezjologia i intensywna terapia. specjalizacyjny 14.04- Prof.dr hab.Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej 19
18.04.200 Szreter Terapii

14 Wybrane zagadnienia z diagnostyki zagtabakteryjnych, doskonadcy 14.04- Prof.dr hab. Danuta | Zaktad Mikrobiologii i Immunologii

grzybiczych i pierwotniakowych. 18.04.200 Dzierzanowski- Klinicznej 14

Madalinska
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15 Niewydolnai¢ oddechowa u dzieci. doskonaicy zalecan 21.04- Prof.dr hab.Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej 8
23.04.200 Szreter Terapii
16 Kompleksowa opieka stomatologiczna nad pacjentam| specjalizacyjny 21.04- | Drn.med. Dorota Olcza Zaktad Patologii Jamy Ustnej 23
zaburzeniami ogéIlnoustrojowymi. 25.04.200 Kowalczyk
17 Onkologia dziegica. specjalizacyjny 21.04- | Prof.dr hab. Danuta Per Klinika Onkologii 58
25.04.200
18 Urologia dzieaica. specjalizacyjny 05.05- Doc.dr hab. Matgorzata Klinika Urologii Dzieckcej 20
09.05.200 Baka-Ostrowska
19 Anestezjologia i intensywna terapia. specjalizacyjny 12.05- Prof.dr hab.Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej 5
16.05.200 Szreter Terapii
20 Zaburzenia rénicowania pici. specjalizacyjny 26.05- Doc.dr hab. Malgorzatg Klinika Urologii Dzieciecej 5
27.05.200 Baka-Ostrowska
21 Diagnostyka obrazowa wad i choréb uktadu moczowd specjalizacyjny 28.05- Doc.dr hab. Matgorzata Klinika Urologii Dzieckcej 3
piciowego. 29.05.200 Baka-Ostrowska
22 Leczenie wad wrodzonych serca u dzieci. specjalizacyjny 02.06- Prof.dr hab. Bohdan Klinika Kardiochirurgii 13
06.06.200 Maruszewski
23 Powiktania w anestezjologii. doskonadcy zalecan 02.06- Prof.dr hab.Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej g
06.06.200 Szreter Terapii
24 Onkologia jamy ustnej i g&ci twarzowej czaszki w wieky specjalizacyjny 09.06- Dr n.med. Dorota Zaktad Patologii Jamy Ustnej 37
rozwojowym. 11.06.200 Olczak-Kowalczyk
25 Neurourologia dzieeta. specjalizacyjny 09.06- Dr n.med. Lidia Klinika Urologii Dzieckcej 1
13.06.2004 Skobejko-Wiodarska
26 Padaczka i inne stany napadowe u dzieci. specjalizacyjny 16.06- Dr n.med. Tomasz Klinika Neurologii i Epileptologii 18
18.06.200 Kmie¢
27 Anestezjologia i intensywna terapia dzieci. specjalizacyjny 16.06- Prof.dr hab. Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej 15
20.06.200 Szreter Terapii
28 Wybrane zagadnienia z okulistyki dziewj. doskonaicy 08.09- Prof.dr hab. Mirostawa Klinika Okulistyki 9
10.09.200 Gratek
29 Chirurgia noworodka. specjalizacyjny 15.09- Prof.dr hab. Piotr Klinika Chirurgii Dzieckcej i 9
19.09.200 Kalicinski Transplantacji Nagdow
30 Diagnostyka wrodzonych wad metabolizmu. doskonaicy 01.10- Doc.dr hab. Jolanta Klinika Choréb Metabolicznych, 27
03.10.200 Sykut-Cegielska Endokrynologii i Diabetologii
31 Wprowadzenie do immunologii kliniczne;. specjalizacyjny 06.10- Prof.dr hab. Ewa Klinika Gastroenterologii, Hepatologi 9
08.10.200 Bernatowska i Immunologii
32 | Wybrane zagadnieniazywienia i leczeniaywieniowego W specjalizacyjny 13.10- Dr n.med. Jarostaw | Klinika Gastroenterologii, Hepatologi 13
chorobach uktadu pokarmowego u dzieci. 15.10.200 Kierkus i Immunologii
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33 Rehabilitacja dzieci ryzyka. specjalizacyjny 13.10- Dr Anna tukaszewska| Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej 20
17.10.200

34 Postpy w diagnostyce i leczeniu wad serca u dzieci. specjalizacyjny 13.10- Prof.dr hab. Wanda Klinika Kardiologii 9
17.10.200 Kawalec

35 Diagnostyka i leczenie pierwotnych i wtérnych nefati. specjalizacyjny 13.10- Prof.dr hab. Ryszard Klinika Nefrologii, Transplantac;ji 26
17.10.200 Grenda Nerek i Naddinienia Tetniczego

36 Powiktania w anestezjologii. doskonaicy zalecan 13.10- Prof.dr hab. Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej 9
17.10.200 Szreter Terapii

37 Anestezjologia i intensywna terapia dzi@a. specjalizacyjny 20.10- Prof.dr hab. Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej 11
24.10.200 Szreter Terapii

38 Diagnostyka i leczenie zaburzeytmu serca u dzieci. specjalizacyjny 20.10- Doc.dr hab. Katarzyna Klinika Kardiologii 14
24.10.200 Bieganowska

39 Postpy w pediatrii. specjalizacyjny 20.10- Prof.dr hab. Janusz Klinika Pediatrii 20
31.10.200 Ksiazyk

40 llosciowa analiza chodu w praktyce klinicznej. doskonaicy 22.10- Dr inz. Malgorzata Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej 19
24.10.200 Syczewska

41 Metody biologii molekularnej w diagnostyce specjalizacyjny 03.11- Prof.dr hab. Danuta Zaktad Mikrobiologii i Immunologii

mikrobiologicznej. 05.11.200 Dzierzanowski- Klinicznej 19
Madalinska

42 Powiktania w anestezjologii. doskonaidcy zalecan 03.11- Prof.dr hab. Tadeusz | Klinika Anestezjologii i Intensywnej 7
07.11.200 Szreter Terapii

43 Patogeneza, klinika i leczenie retinopatii wacrakow. doskonadcy 06.11- Prof.dr hab. Mirostawa Klinika Okulistyki 13
07.11.200 Gratek

44 Diabetologia wieku rozwojowego. specjalizacyjny 13.11- Prof.dr hab. Elbieta Klinika Choréb Metabolicznych, 35
14.11.200 Piontek Endokrynologii i Diabetologii

45 Anestezjologia i intensywna terapia dzieci. specjalizacyjny 17.11- Prof.dr hab. Tadeusz| Klinika Anestezjologii i Intensywnej 14
21.11.200 Szreter Terapii

46 Diagnostyka elektrokardiograficzna u dzieci. doskonaicy 17.11- Doc.dr hab. Katarzyna Klinika Kardiologii 15
21.11.200 Bieganowska

47 Diagnostyka i leczenie guzéw litych u dzieci. specjalizacyjny 24.11- | Prof.dr hab. Danuta Per Klinika Onkologii 5
26.11.200

48 | Psychologiczne uwarunkowania zdrowia i choroby. tkala doskonaicy 24.11- Dr n.hum. Anna Zaktad Psychologii Zdrowia 12

i modyfikacja psychologicznych czynnikéw ryzyka. 26.11.200 Jakubowska-Winecka

49 Chirurgia onkologiczna i onkologia dzieca. specjalizacyjny 24.11- Dr Krzysztof Bogucki Klinika Chirurgii Dzieckcej i 15
28.11.200 Transplantacji Naudow

50 Fakomatozy - patogeneza, diagnostyka i leczenie. doskonadcy 24.11- Dr n.med. Dorota Klinika Neurologii i Epileptologii 20
28.11.200 Domaiska-Pakieta
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51 Choroby alergiczne wieku dziecego. doskonadcy 01.12- Prof.dr hab. Edbieta Klinika Choréb Metabolicznych, 14
03.12.200 Piontek Endokrynologii i Diabetologii

52 Zasady diagnostyki i leczenia tubulopatii oraz pezn doskonaicy 01.12- | Doc.dr hab. Jan Zawadq Klinika Nefrologii, Transplantacji 21

nawrotowej kamicy nerkowej. 03.12.200 Nerek i Naddinienia Tetniczego

53 | Wybrane zagadnienia z patomorfologii wieku rozwaggw. | doskonaicy zalecan 01.12- Dr med. Wiestawa Zaktad Patologii 6
05.12.200 Grajkowska

54 Wypalenie zawodowe &0dd lekarzy. doskonaicy 4.12.2008 Dr n.hum. Anna Zaktad Psychologii Zdrowia 8

Jakubowska-Winecka
55 | Anestezjologia, intensywna terapia i ratownictwadyezne specjalizacyjny dla 08.12- Prof.dr hab. Tadeusz| Klinika Anestezjologii i Intensywnej 16
w stanach nagtego zagemiazycia. dentystow 10.12.200 Szreter Terapii

56 Endokrynologia dziegta. doskonaicy zalecany  08.12- | Dr n.med. Maria Ginalsi{  Klinika Choréb Metabolicznych, 17
12.12.200 Malinowska Endokrynologii i Diabetologii

57 Kardiologiczne stany zagteniazycia. specjalizacyjny 08.12- Prof.dr hab. Wanda Klinika Kardiologii 7
12.12.200 Kawalec

RAZEM 824 osoby

Srednia liczba 0séb uczestnicgych w kursie — 15.
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Fig. 10 Liczba kurséw zorganizowanych w IP CZD tecenie Centrum Medycznego
Ksztatcenia Podyplomowego w latach 2001-2008
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Fig. 11 Liczba uczestnikdw na kursach zorganizowhny IP CZD na zlecenie Centrum
Medycznego Ksztalcenia Podyplomowego w latach 20008
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SPECJALIZACJE MAGISTROW

= wg rozporzdzenia Ministra Zdrowia z dnia 30.09.2002r. w spliawizyskiwania tytutu
specjalisty w dziedzinach mgjych zastosowanie w ochronie zdrowia

Miejsca akredytacyjne przyznane przez Ministra Zdrawia

Nazwa Kliniki Nazwa specjalizacji L!c_zba przyzngnych Liczba miejsc wykorzystanych
miejsc szkoleniowych|™ 51767 pracownikow przez osoby z
zewntrz
Klinika Rehabilitacji fizjoterapia
Pediatrycznej 9 3 4
Liczba magistrow, ktérzy kontynuuja specjalizacg poza IP CZD -3
w tym:
psychologe¢ kliniczna -2
fizjoterapk -1

= wg rozporzdzenia Ministra Zdrowia z dnia 16.04.2004r. w spliavepecjalizacji i uzyskiwania
tytutu specjalisty przez diagnostow laboratoryjnych

Liczba magistrow, ktérzy kontynuuja specjalizacg poza IP CZD -9
w tym:

mikrobiologk medyczia -5
laboratoryjm transfuzjologt medyczma -2
analityke kliniczna -1
laboratoryjra immunologe medyczia -1

SZKOLENIA INDYWIDUALNE MAGISTROW

W zaktadach IP CZD przeszkolono ogététmagistrow, w tym:

w Klinice Rehabilitacji Pediatrycznej -3
w Zaktadzie Psychiatrii -3
w Zaktadzie Psychologii Zdrowia -2
w Zaktadzie Audiologii, Foniatrii i Laryngologii -2
w Klinice Pediatrii -1

51



SPRAWOZDANIE Z DZIALALNO SCI SZKOLENIOWEJ
PIONU PIEL EGNIARSKIEGO W ROKU 2008

I. SPECJALIZACJIE

W tym:

ukonczono w dziedzinie piefjniarstwa pediatrycznego — 15 piphiarek z terenu Polski (w tym 6
pielggniarka z CZD)

w trakcie realizacji w dziedzinie pigjniarstwa epidemiologicznego — 28 pogiarek i potanych

z terenu Polski

1. WYKAZ KURSOW

. Dziat Organizacji 22
Nefrologia z o : 04.02.—
1. o : kwalifikacyjny Pracy (wtym 3
dializoterapa 30.04.2008 Pickgniarskiej osoby z CZD)
: . Dziat Organizacji 28
Piekgniarstwo o : 07.01. —
2. . kwalifikacyjny Pracy (wtym5
neonatologiczne 31.03.2008 Piekgniarskiej 0s6b 7 CZD)
Opieka nad dzieckiem AT Dziat Organizacji 33
- 06.06.2008
3. z choroly specjalistyczny Pracy (w tym 20
NOWOtworo L= Piekgniarskiej 0s6b z CZD)
Ve 24.10.2008 g )
09.06.— : .
Wykonywanie i ocenal . 30.06.2008 D IR Ny
4. z , specjalistyczny Pracy (wtym 2
testéw skérnych 06.10.— el osoby z CZD)
30.10.2008 g ) y
Dzial Organizacji 83
5. SarESE?ZntéOIa W doksztatcajcy 013 221;607 Pracy (wtym 2
yey T Piekgniarskiej osoby z CZD)
207 os6b
RAZEM (W tym 32
osoby z CZD)

Wszystkie szkolenia podyplomowe realizowag&oparciu o:
Rozporadzenie Ministra Zdrowia z dnia 29 fmiziernika 2003r. w sprawie ksztalcenia podyplomaweg

pielegniarek i potanych.

Decyzi administracyja Centrum Ksztatcenia Podyplomowego Bigliarek i Potanych
Umowy z Ministerstwem Zdrowia

lll. KURSY POZA IP — CZD

ukonczono  kurs  kwalifikacyjny ~w  dziedzinie ,Pigniarstwa  anestezjologicznego
Z intensywi opiela” — 7 piekgniarek z Kliniki Anestezjologii i Intensywnej Tqria

w trakcie kurs kwalifikacyjny z ,Organizacji i zas@zania” 2 osoby - piegniarki oddziatowe z CZD
ukonczono kurs kwalifikacyjny w dziedzinie ,Pigniarstwa onkologicznego” — 4 osoby z Kliniki
Onkologii
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- ukonczono kurs specjalistyczny w zakresie ,Leczenid réhosoby

- ukonczono kurs specjalistyczny w zakresie ,szczepiehronnych” — 1 osoba

- ukonczono kurs doksztatcgly w zakresie ,Krwiodawstwa i krwiolecznictwa” — A Jpiekgniarek
i potoznych z oddziatow klinicznych CZD

IV. SZKOLENIA WEWN ATRZSZPITALNE

1 Reanimacja, resuscytacja kazeniowo - oddechowa - 94
" | pielegniarki / potozne
> Reanimacja, resuscytacja kazeniowo - oddechowa - 16
" | opiekunki dzieciece
3. | Zesp6t Dziecka Maltretowanego 29
4. | Szkolenie w Oddziale Dziennym Chemioterapii 19
5. | Szkolenie dla opiekunek dziegcych 56
6 Dziat Organizacji Pracy Piekgniarskiej — Wlewy i 36
" | wstrzykniecia dazylne (nadanie uprawniai)
Zespot Zakazen Szpitalnychw tym szkolenie dla: w tym:
- lekarzy - 183
- pielegniarek / potanych - 663
- opiekunek dzieecych - 54
- rehabilitantéw / fizykoterapeutéw -7
- technikbw medycznych - 20
- farmaceutow - 22
- technikow farmacji - 8
71" biologéw -1
“| - dietetykow - 3
- dezynfektoréw - 25
- diagnostéw laboratoryjnych - 16
- kucharzy - 32
- sanitariuszy - 101
- sekretarek medycznych - 27
- pracownikéw kuchni (w6zkowy) - 4
- 5
RAZEM 1426 os6b

V. PRAKTYKI WAKACYJNE
Studentow Uniwersytetow Medycznych z catej Polskiydziatu:
- Lekarskiego — 6 osoby
- Piekgniarstwo / Poténictwo — 61 oso6b
- Inne —13 0s6b

VI. ZAJECIA PRAKTYCZNE Il rok Piekgniarstwo Stacjonarne pierwszego stopnia
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
- Kilinika Patologii Niemow¢cia - 20 os6b
- Klinika Nefrologii i Nadcénienia ttniczego - 19 oséb
- Klinika Pediatrii iZywienia Pozajelitowego — 7 0s6b
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VI. UDZIAL W TOWARZYSTWACH / ORGANIZACJACH NAUKOWYCH

Mgr Grazyna Piegda — v-ce Prezes Ogoélnopolskiego Stowarzyszenia Meeméw Pie¢gniarstwa
Czionek Polskiego Stowarzyszenia Bggliarek Pediatrycznych oraz Polskiego Stowarzysezeni
Piekgniarek Epidemiologicznych

mgr Maryla Serafinowicz — Cztonek Zadu Gtéwnego Polskiego Stowarzyszenia &jelarek
Pediatrycznych

mgr Teresa Pych — Konsultant wojewddzki w dziedziiekgniarstwa pediatrycznego (Mazowsze)
piel. specjalistka Maria Narojczyk — czionek Zespbbradczego Polskiego Stowarzyszenia
Piekgniarek Pediatrycznych, czionek Zaam Fundacji Ex Animo

piel. specjalistka Maria Podemska — prezes Fun@ifici Zywione Inaczej
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DZIALALNO SC
NAUKOWA
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DZIALALNO SC RADY NAUKOWEJ

Sktad Rady Naukowej IV kadencji

Prezydium Rady Naukowej:

1.

2.

Przewodniczca Rady Naukowej

Prof. dr hab. n. med. Wanda Kawalec

Zastepca Przewodnicacego Rady Naukowej

Prof. dr hab. n. med. Piotr Kalfki

Zastepca Przewodnicacego Rady Naukowej

Prof. dr hab. n. med. Malgorzata Krajewska-Walasek
Przewodniczcy Komisji ds. Nauki

Doc. dr hab. n. med. Piotr Socha

Przewodniczcy Komisji ds. Klinicznych (Rada Ordynatoréw)
Prof. dr hab. n. med. Marcin Roszkowski

Przewodniczca Komisji ds. Egzaminow Doktorskich i KsztatcenigPodyplomowego
Prof. dr hab. n. med. Joanna Pawtowska

Pozostali czionkowie Rady Naukowej:

CoNoOhrwNE

Prof. dr hab. n. med. Anna Balcerska

Dr n. med. Stawomir Barszcz

Prof. dr hab. n. med. Ewa Bernatowska

Doc. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska
Doc. dr hab. n. med. Piotr Buramki

Dr n. med. Beenna Dembowska-Baggka
Doc. dr hab. n. med. Anna Dobfiska

Prof. dr hab. n. med. Danuta Dzianowska-Madatiska
Prof. dr hab. n. med. Ryszard Grenda

Prof. dr hab. n. med. Jacek Grygalewicz
Prof. dr hab. n. med. Andrzej Habior

Dr hab. n. med. Teresa Jackowska

Prof. dr hab. n. med. Mirostaw Jarosz

Prof. dr hab. n. med. Sergiuszudak

Prof. dr hab. n. med. Andrzej Kaiwski

Prof. dr hab. n. med. Maria Katarzyna Kornacka
Prof. dr hab. n. med. Janusz #sik

Lek. Zbigniew Kutaga

Doc. dr hab. n. med. Bogumita Litiagka

Prof. dr hab. n. med. Bohdan Maruszewski
Prof. dr hab. n. med. Tadeusz Mazurczak

Dr n. med. Marek Migdat

Prof. dr hab. n. med. Przemystaw Oszukowski
Prof. dr hab. n. med. Danuta Perek

Prof. dr hab. n. med. Stanistaw Radowicki
Prof. dr hab. n. med. Kazimierz RoszkowSkiz
Prof. dr hab. n. med. Aldona Siska

Prof. dr hab. n. med. Henryk Skefiski

Doc. dr hab. n. med. Jolanta Sykut-Cegielska

Prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Walczak
Mgr farm. Zbigniew Wawer

Mgr biol. Aldona Wierzbicka

Dr n. med. Beata Wolska-Knierz

Prof. dr hab. n. med. Krzysztof Zieniewicz
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Terminy odbytych posiedzaé plenarnych Rady Naukowej

Inauguracyjne posiedzenie - 31 stycznia

2.

. posiedzenie

© 00 N O 0o b~ W

posiedzenie

. posiedzenie
. posiedzenie
. posiedzenie
. posiedzenie
. posiedzenie

. posiedzenie
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21 lutego

27 marca
17 kwietnia
15 maja

19 czerwca
18 winéa
160&iernika
18 grudnia



TYTULY | STOPNIE NAUKOWE

Tytut naukowy

Profesora Nauk Weterynaryjnych

Prezydent Rzeczypospolitej Polskiej Lech Karsky postanowieniem z dnia 30 czerwca 2008
roku nadat tytut naukowy profesora nauk weterynaygh Pani
dr hab. n. wet. ZBliecie Czarnowskiej.

Postpowanie kwalifikacyjne przeprowadzono na Wydzialedyicyny.
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STOPNIE NAUKOWE

a) wszczte przewody habilitacyjne

DOKTORA HABILITOWANEGO NAUK MEDYCZNYCH

Irena
Jankowska

6.03.2008

27.03.2008

IP CZD

Klinika
Gastroenterologii
Hepatologii i
Immunologii

Model postpowania
z chorymi
Z postpujaca rodzinry
cholestaz
wewrtrzwatrobowg

Prof. Wojciech
Cichy?

Prof. Mieczystawa
Czerwionka-
Szaflarsk&'

Prof. Franciszek
Iwanczak)
Prof. Marek HartleB

Dorota
Olczak-
Kowalczyk

17.09.2008

| Wydziat Lekarski
z Oddziatem
Stomatologicznym
Uniwersytetu
Medycznego w
Warszawie

Zaktad Patologii
Jamy Ustnej

Ocena stanu zdrowia
jamy ustnej u
pacjentow w wieku
rozwojowym po
transplantacji nerki lub
watroby.
Badania kliniczne i
laboratoryjne

Prof.
Ryszard Grenda

Y Recenzenci wyznaczeni przez Rathukowy IP CZD
9 Recenzenci wyznaczeni przez Centgdfiomisje ds. Stopni i Tytutéw
® Recenzent (wgpny) wyznaczony przez Komisfls. Nauki Rady Naukowej IP CZD



b) zakaiczone przewody habilitacyjne

Elzbieta Jurkiewicz

15.05.2008 r.

Zaktad
Diagnostyki
Obrazowej —

Pracownia
Rezonansu
Magnetycznego

Stwardnienie guzowate — ro
obrazowania &rodkowego
uktadu nerwowego metad
rezonansu magnetycznego

wykorzystaniem
réznorodnych technik
badania

Prof. Tadeusz Biegaki®
Prof. Wojciech Sobaniékt
Prof. Bogdan Prusgki®)
Prof. Matgorzata Szczerbo-
Trojanowsk&

Irena Jankowska

18.12.2008 r.

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii i
Immunologii

Model postpowania z
chorymi
Z postpujaca rodzinmy
cholestaz
wewntrzwatrobowg

Prof. Wojciech Cich¥
Prof. Mieczystawa Czerwionka-
Szaflarsk&
Prof. Franciszek Iwezak)
Prof. Marek HartleB

Y Recenzenci wyznaczeni przez Rathukow IP CZD
2 Recenzenci wyznaczeni przez Centgaflomisje ds. Stopni i Tytutdw
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a) wszcgte przewody

STOPNIE NAUKOWE

DOKTORA NAUK MEDYCZNYCH

Witold
Btaz

Bozena
Rewers

Dorota
Jagieltowicz

28.05.2008

28.05.2008

19.11.2008

Biatymstoku

19.06.2008

19.06.2008

18.12.2008

Szpital
Wojewddzki nr 2
w Rzeszowie

Zakfad
Diagnostyki
Obrazowej

Klinika
Kardiologii

Ocena przydatriai i
wiarygodngci
nieinwazyjnych bada
uktadu kazenia we
wczesnej wykrywalngi
wad wrodzonych serca u
noworodkéw

Wczesne i odlegte wyniki
przezskornej
walwuloplastyki aortalnej
u noworodkow

Ocena dinienia ttniczego
i wybranych parametréw
czynnaciowo-
anatomicznych uktadu
sercowo-naczyniowego u
dzieci po operacji
koarktacji aorty metogd
koniec do kaca

Prof. Wanda
Kawalec

Doc. Grayna
Brzeziiska-
Rajszys

Doc. Grayna
Brzeziiska-
Rajszys

Przewod doktorskidalzie przeprowadzony przez Wydziat Nauk o Zdrownivkrsytetu Medycznego w

2 Recenzent (wspny) wyznaczony przez Komisfls. Nauki Rady Naukowej IP CZD
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Prof. Ryszard
Lauterbach
Prof. Aldona
Siwinska

Prof. Aldona
Siwifiska
Prof. Andrzej Sysa

Prof. Jadwiga Moll
Dr hab. Andrzej
Rudziiski




b) zakaczone przewody

Ocena wynikow leczenia i
Klinika rekonstytucji uktadu
Gastroenterologii, | immunologicznego u pacjentoy
Beata o " s A Prof. Jerzy Kowalczyk
27.03.2008 Wolska- Hepatolog!l_ i Z pierwotnymi n|e_doboram| Prof. Ewa B e
e Immunologii — odporngci Bernatowska

usnierz . N

Oddziat po przeszczepieniu

Immunologii macierzystych komoérek
krwiotworczych

i Prof. Barbara
17.0:12.2008 VT Zaklad Genetyki Ocena rozwoju somatycznego

: : " Doc. Krystyna | rymkiewicz-KI K
; ; ] dojrzewania piciowego w ymkiewicz-Kluczyiska
wyréznieniem) Gajdulewicz Medycznej zespole Nijmegen Chrzanowska Prof. Jacek Zaremba

Kiinia Patologi Ocena wt;))iywu gancyklowiru na Prof. Bogumita
Malgorzata inika Patologii wybrane parametry
19.06.2008

. ? . : ; . Doc. Anna Milewska-Bobula
i Intensywnej biochemiczne i hematologiczng
Celense Terapii Noworodka u noworodkéw leczonych z Dl g I, SR ST
powodu cytomegalii wrodzone

16.1?2.2008 Monika il Ocena uktadu kgenia u dzieci

ze Zvezeniem Prof. Wanda
wyréznieniem) Kowalczyk Rargigiogn zastawki aortalnej NETTEE

Prof. Jan Ereéiski
Dr hab. Andrzej
Rudziski
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STOPNIE NAUKOWE UZYSKANE W INNYCH PLACOWKACH
DOKTORATY
1. Jolanta Stepowska dr n.reh. w zakresie rehabilitacji ruchowej.

Tytut pracy: Ocena tempa rozwoju psychomotoryczndgeci z zespolem Downa w zateici od choroby
wspotistniejcej.
Promotor: dr hab.n.med. prof. AWF Janusz Domaniecki

Uchwata Rady Wydziatu Rehabilitacji Ruchowej Akadievtychowania Fizycznego z dnia 22.07.2008r.
2. Agnieszka Zafczkowska dr n.tech. w zakresiegnierii materiatowe;.

Tytut pracy: Ksztattowanie wkaiwosci stopu tytanu Ti6A14V obrohkhybrydowa w aspekcie zastosowaa

biomateriaty kostne.

Promotor: prof.dr hab.n.wet. #Hieta Czarnowska
Uchwata Rady Wydziatu Mechanicznego Politechnikidikiej z dnia 20.02.2008 r.
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Fig. 12 Liczba habilitacji przeprowadzonych przesdNaukows IP CZD w latach 2001-2008

2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008
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Fig. 13 Liczba doktoratow przeprowadzonych przedeRdaukows IP CZD w latach 2001-2008
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Fig. 14Sredni czas trwania przewodu doktorskiego (lata)
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SAMODZIELNI PRACOWNICY NAUKI

a) PROFESOROWIE MIANOWANI (zatrudnieni na petnym etacie w IP CZD)

Prof.dr hab.n.med. Ewa Bernatowska — Klinika Gastterologii, Hepatologii i Immunologii,
kierownik Oddziatu Immunologii

Prof.dr hab.n.wet. Ebieta Czarnowska — Zaktad Patologii, kierownik Praci Mikroskopii Elektronowej

Prof.dr hab.n.med. Danuta Dzianowska—Madatiska — Zaktad Mikrobiologii i Immunologii Kliniczngj
kierownik Zaktadu

Prof.dr hab.n.med. Mirostawa Gratek — Klinika Oktyki, kierownik Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. Ryszard Grenda — Klinika NefyoJd ransplantacji Nerek i Nadaiienia Tetniczego,
kierownik Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. Sergiuszzgak — Klinika Neurologii i Epileptologii, kierowiki Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. Piotr Kaligski — Klinika Chirurgii Dziecgcej i Transplantacji Naszlow, kierownik
Kliniki,

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

Prof.dr hab.n.med. Malgorzata Krajewska-Walasekkial Genetyki Medycznej, kierownik Zaktadu
Prof.dr hab.n.med. Janusz Kaik — Klinika Pediatrii, kierownik Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. Bohdan Maruszewski — Klinikadachirurgii, kierownik Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. Bogumita Milewska-Bobula — KiimiNiemowé&ca, kierownik Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. Joanna Pawtowska — Klinika ®asterologii, Hepatologii i Immunologii,
kierownik Poradni Choréb i Transplantacjiatkbby,

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

Prof.dr hab.n.med. Ebieta Piontek — Klinika Chorob Metabolicznych, EkRdmologii i Diabetologii,
kierownik Poradni Diabetologicznej,

Prof.dr hab.n.med. Marcin Roszkowski — Klinik Nechourgii, kierownik Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. J6zef Bgo — Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i Immoligii, z-ca kierownika
Kliniki,

Prof.dr hab.n.med. Jerzy Socha — Kliniki Gastroebgii, Hepatologii i Immunologii, kierownik Klirki

Prof.dr hab.n.med. Anna Tylki-Szyrigka — Klinika Choréb Metabolicznych, Endokrynologii
Diabetologii
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b) EMERYTOWANI PROFESOROWIE
Prof.dr hab.n.med. Krystyna Kubicka — Klinika Kaoidigii, konsultant,

Prof.dr hab.n.med. Roman Lorenc — Zaktad BiochéMiédycyny Dawiadczalnej, konsultant naukowy,

Prof.dr hab.n.med. Ewa Pronicka — koordynator dgjamizacji laboratorium naukowego oraz
dziatalngci naukowej,

Prof.dr hab.n.med. Tadeusz Szreter — Klinika Argslegii i Intensywnej Terapii, konsultant ds.
szkoler z anestezjologii,

Prof.dr hab.n.med. Bogdan \&foewicz — Zaktad Patologii, konsultant - patomoofpdziectcy.

c) DOKTORZY HABILITOWANI (zatrudnieni na stanowisku docenta mianowanego),
Dr hab.n.med. Malgorzata Baka-Ostrowska — Klinikaldgii Dzieckcej, kierownik Kliniki,

Dr hab.n.med. Katarzyna Bieganowska — Klinika Kalatyii, kierownik Pracowni Diagnostyki Zabutze
Rytmu Serca,

Dr hab.n.med. Grgna Brzezhska-Rajszys — Zakiad Diagnostyki Obrazowej, kierdwRracowni
Cewnikowania Serca i Angiografii,

Dr hab.n.med. Piotr Burcagki — Klinika Kardiochirurgii, z-ca kierownika Kilii,

Dr hab.n.med. Danuta Citika Cedro — Klinika Gastroenterologii, Hepatoladinmunologii, kierownik
Pracowni Diagnostyki Gastroenterologii,

Dr hab.n.med. Krystyna Chrzanowska — Zaklad Gemnéfgdycznej, kierownik Poradni Genetycznej,
Dr hab.n.med. Bena Cukrowska — Zaktad Patologii, kierownik Pracolmnmunologii,

Dr hab.n.med. Anna Dobraska — Klinika Patologii i Intensywnej Terapii Novemka, kierownik
Kliniki,

Dr hab.n.med. Roman Janas — Zaktad Radioimmunokigiiownik Zaktadu,
Dr hab.n.med. Ebieta Jurkiewicz — Zaktad Diagnostyki Obrazowegazkierownika Zakfadu,

Dr hab.n.med. Joanna IKsyk — Zaklad Diagnostyki Obrazowej, Pracownia Cewmiknia Serca i
Angiografii,

Dr hab.n.med. Mieczystaw Litwin — z-ca dyrektora niguki,

Dr hab.n.med. Ewa Matunowicz — Zakfad Biochemii ediycyny Ddwiadczalnej, kierownik Pracowni
Zaburzé Metabolizmu,

Dr hab.n.human. Agnieszka Maryniak — Klinika Neumogrgii, kierownik Pracowni Neuropsychologii
Rozwojowej,

Dr hab.n.med. Jacek Michatkiewicz — Zaktad Mikrdb@i i Immunologii Klinicznej,

Dr hab.n.med. Jan Patzer — Zaktad Mikrobiologinmunologii Klinicznej,
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Dr hab.n.med. Maciej Pronicki — Zaktad Patologigrkwnik Zaktadu,
Dr hab.n.med. Piotr Socha — Klinika Gastroenteriglétgpatologii i Immunologii,

Dr hab.n.med. Jolanta Sykut-Cegielska — Klinika @bdVetabolicznych, Endokrynologii i Diabetologii,
kierownik Kliniki,

Dr hab.n.med. Janu$avietlinski — Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapkierownik Kliniki,
Dr hab.n.med. Marek Woynarowski — Klinika Gastr@salogii, Hepatologii i Immunologii.

(zatrudnieni na stanowisku adiunkta

Dr hab.n.med. Katarzyna Dziamowska-Fangrat — Zaktad Mikrobiologii i Immunologi
Klinicznej,

Dr hab.n.med. Irena Jankowska — Klinika Gastroefgii, Hepatologii i Immunologii.

Wwykaz wg stanu na dzi1.12.2008 r.)
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SPRAWOZDANIE
Z DZIALALNO SCI KOMISJI BIOETYCZNEJ

przy Instytucie ,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”
w 2008 roku.

W okresie od 1 stycznia do 31 grudnia 2008 r. éalbig 9 posiedzé Komisji Bioetyczne;j.

Podczas posiedaeaopiniowano:

5 nowych badaklinicznych

21 bada Klinicznych kontynuowanych (zmiany w protokotachday i broszurach badacza,
raporty SUSAR, sprawozdania okresowe, raportickave, itp.)

2 eksperymenty lecznicze

18 projektow badawczych aplikigych o granty Ministerstwa Nauki i Szkolnictwa Y¢yego

27 statutowych zadabadawczych i statutowych projektéw badawczych

5 innych projektow badawczych (wtasne badaczy pdnsorowane przez firmy farmaceutyczne)

6 prac doktorskich.

Cztonkowie Komisji Bioetycznej w ramach ksztatceniatawicznego uczestniczyli w ngstijacych

spotkaniach:

1. Konferencja pt.: "Badania kliniczne z udziatem d@ZieWarszawa, 9 maja 2008 r.: doc. Piotr

Gutkowski, prof. Bogumita Milewska-Bobula, dr farm. Krystyna tawicka, dr
med. Matgorzata tyszkowska, prof. Krystyna Rowetkaebicka,

Konferencja Naukowa: ,Badania kliniczne — szangagra@enia”, Warszawa, 8 marca 2008 r.:
prof. B. Milewska-Bobula

Sympozjum Szkoleniowe XXXVI Zjazdu Towarzystwa Imtistow Polskich pt.: ,Dylematy
etyczne w praktyce lekarskiej — czy lekarzam@dmowé pacjentowi pomocy?”, Warszawa, 24
kwietnia 2008 r.: prof. B. Milewska-Bobula

XI Europejski Kongres Katolickich Stowarzyszeekarskich, Gdask, 11-14 wrzénia 2008 r.:

Ks. Jozef Jachimczak, prof. Tadeusz Mazurczak,prof. B. Milewska-Bobula

W dniu 10 grudnia 2008 roku odbyloesbstatnie w tej 3-letniej kadencji posiedzenie Kgjmi

Bioetycznej, podczas ktérego Dyrektor Instytutur-nded. Maciej Pirég - weczyt wszystkim

Cztonkom Komisji okolicznéciowe dyplomy z podzkowaniami za dotychczasavprac.
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE

W 2008 roku realizowano 44 projektgdbwcze, tzw. granty, finansowane gedkow
Ministerstwa Nauki i Szkolnictwa Wgzego, w tym w 13 grantach zalkaono prace. W wyniku
rozstrzygneécia XXXIV i XXXV konkursu ogtoszonego przez Minisswo Nauki i Szkolnictwa
Wyzszego przyznano Instytutowi 7 nowych grantéw nalizagie bada naukowych. W ramach
wspotpracy z Centrum BadaMolekularnych i Makromolekularnych PAN w todzi jacz:to realizacg
bada& wspdlnych sieci naukowej ,Nowe zastosowania spskivpii magnetycznego rezonansu
jadrowego w chemii, biologii, farmacji i medycynieZawarto umow z Instytutem Metalurgii i
Inzynierii Materiatowej PAN w Krakowie na realizacjczsci zadania badawczego w ramach
strategicznego projektu badawczego zgodnego z amugmn wieloletnim na lata 2007- 2011 pt.: ,Polskie
Sztuczne Serce” ustanowionym Uchuvhlr 29/2007 Rady Ministréw z dnia 6 marca 2007r.

W 2008 roku realizowano ogoétem 76 utatych zada badawczych i 12 tzw. grantow
wewrgtrznych z dotacji podmiotowej przyznanej przez Mira Nauki i Szkolnictwa Waszego na

finansowanie podstawowej dziatakebstatutowej Instytutu.

W 2008 roku kontynuowano badania w @antpch przyznanych w latach 2004-2007
wspoffinansowanych zdgrodkéw zagranicznych. Rozpaga realizacg dwoch nowych projektéw:
.Effect of diet on the mental performance of chéidt oraz ,A European Platform of Integrated
Information Services for Researchers in the FidlRare Diseases and Orphan Drugs Supporting Team

and Project Building” w ramach 7 PR Unii Europegski

W roku 2008 kontynuowano badania, waeah wspotpracy z Instytutem Matki i Dziecka, do
projektu badawczego ,Nutritional factors affectimgne density and calcium — phosphorus metabolism in
children with cystic fibrosis — prospective multiter study”, sponsorowanego przez Nutricia Re$earc

Fundation.
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a) ukonczone w 2008 roku

PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty MNiSW

Lp.

Nr umowy

Kierownik grantu

Tytut grantu

Data rozp.

Data zak.

0593/P05/2005/28

Matgorzata Krajewska-Walasek

Identyfikacja subtelomerowych
przegrupowa chromosomowych
u pacjentéw z opfmieniem rozwoju
psychoruchowego, dysmaifi /lub wadami
wrodzonymi 0 niewyjgnionej etiologii.

2005-05-10

2008-09-09

0693/P05/2005/29

Ewa Popowska

Heterogenny charakter klasycznej formy
i wariantéw zespotu Retta - badanie udzia
genéw MECP2 i CDKL5 (STK9)
w patogenezie choroby.

2005-12-09

2008-06-08

0842/P05/2005/29

Danuta Dzietanowski-Madaliska

Szpitalne szczepy Klebsiella pneumonial
izolowane od pacjentéw trzech szpitali
pediatrycznych w Polsce: epidemiologid
oraz charakterystyka wygtujacych u nich
beta-laktamaz o rozszerzonym spektrun
substratowym (ESBL).

2005-11-28

2008-11-27

0848/P05/2005/29

Elzbieta Raynek

Ocena wraliwosci i molekularnych
mechanizmoéw oporrici na antybiotyki
szczepow Campylobacter jejuni
i Campylobacter coli izolowanych z
materiatu klinicznego oraz innycnodet -
badania wielogrodkowe.

2005-11-28

2008-11-27

0887/P05/2005/29

Dorota Olczak-Kowalczyk

Ocena ryzyka rozwoju, przebiegu
klinicznego i skuteczriwi profilaktyki
zmian przyzbia i sluzéwek jamy ustnej
u dzieci po transplantacji naxddw
unaczynionych leczonych z0ymi formami

immunosupresiji.

2005-11-28

2008-11-27

74




0888/P05/2005/29

Leczenie cgstoskurczu u dzieci metgd
przezskornej ablacji pdem o czstotliwosci
radiowej - ocena skutecztd metody
i powiktan.

Katarzyna Bieganowska

2005-11-28

2008-11-27

0889/P05/2005/29

Ocena uktadu kzenia u dzieci ze

Wanda Kawalec . ; )
zZwezeniem zastawki aortalnej (Promotorsk

2005-11-28

2008-05-27

0890/P05/2005/29

Molekularne podtge zaburz# funkcji
tancucha oddechowego u dzieci, ze
szczeg6lnym uwzgtnieniem mutac;ji
w genachgdrowego DNA oraz depleciji
mitochondrialnego DNA; nowe implikacjg
diagnostyczne i epidemiologiczne dla
populacji polskiej.

Ewa Pronicka

2005-12-12

2008-12-11

1138/T08/2005/29

Ksztaltowanie wigciwosci stopu tytanu
Ti6A14V w aspekcie zastosowaa
implanty kostne poprzez wytwarzanie
warstw kompozytowych.

Elzbieta Czarnowska

2005-12-01

2008-11-30

10

0915/P01/2006/31

llosciowe oznaczanie metabolitow amin

biogennych w ptynie mézgowo-rdzeniowy

w celu rozpoznawania wybranych defektd
neurotransmis;ji.

Katarzyna Kémierska

2006-10-05

2008-04-04

11

1124/P01/2007/32

Ocena wynikéw leczenia tyrozynemii typu
u dzieci z prob okreslenia wysokgci
optymalnej dawki NTBC (Promotorski).

Ewa Pronicka

2007-04-24

2008-04-23

12

PBZ-KBN-119/P05/04

Opracowanie standardéw
immunodiagnostycznych

i terapeutycznych dla pierwotnych
niedoboréw odporriei.

Ewa Bernatowska

2005-12-18

2008-12-01

13

PBZ-KBN-122-P05/01-10

Matgorzata Krajewska-Walasek e

zespotu Smitha, Lemlego i Opitza.

2005-12-12

2008-11-30
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty MNiSW

b) kontynuowane w 2008 roku

Lp.

Nr umowy/decyzji

Kierownik grantu

Tytut grantu

Data rozp.

Data zak.

0692/P05/2005/29

Krystyna Chrzanowska

Charakterystyka zaburzgrocesow rekombinaciji genoy

Ig/TCR u pacjentow z zespotem Nijmegen - zastosoav

do wczesnej diagnostyki choréb rozrostowych uktad
krwiotworczego i poprawy opieki nad chorymi.

2005-12-09

2009-12-08

0883/P05/2005/29

Ryszard Grenda

Poréwnanie skutecziai i bezpieczastwa dwéch
schematow profilaktyki potransplantacyjnej
osteopenii/osteoporozy u dzieci po przeszczepieeiki
(Promotorski).

2005-11-28

2009-11-27

1321/P01/2006/30

Jacek Michatkiewicz

Modulacja immunoreaktywnrsoi pateczek Helicobacter
pylori przez wybrane szczepy komensalnej mikroflor,
jelitowej na modelu jednefirzastych komorek krwi
obwodowej (PBMC).

2006-05-30

2009-05-29

1316/P01/2006/30

Katarzyna Dzieranowska-
Fangrat

Ocena rearafacji genéw immunoglobulin i receptoréw
limfocytow T oraz molekularnej zmieném szczepow
wirusa Epstein‘a-Barr jako czynnikow prognostyciny
rozwoju poprzeszczepowych zespotéw

limfoproliferacyjnych.

2006-05-24

2009-05-23

0839/P01/2006/30

Jan Patzer

Wystepowanie beta-laktamaz o rozszerzonym spektry
substratowym rod lekoopornych izolatéw pateczek
Pseudomonas aeruginosa.

2006-05-25

2009-05-24

0849/P01/2006/30

Elzbieta Jurkiewicz

Fuzja obrazéw rezonansu magnetycznego i SPECT |
metoda lokalizacji ogniska padaczkowego u dzieci
Z padaczk lekooporn przed leczeniem operacyjnym.

2006-05-30

2009-05-29

0624/P01/2006/31

Dorota Jurkiewicz

Molekularna diagnostyka zespotu Coffina i Lowry'ego
identyfikacja mutacji w genie RSK2.

2006-10-04

2009-10-03

0916/P01/2006/31

Sergiusz Jawiak

Badanie mechanizméw nowotworzenia w genetyczn
uwarunkowanych wielonagdowych nowotworach

w stwardnieniu guzowatym.

2006-11-23

2009-11-22
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117/ERA/2006/02/01

Elzbieta Czarnowska

Badanie biozgodrigi i bioaktywndci w warunkach in
vitro wytwarzanych warstw powierzchniowych. Badan
biozgodndci, bioaktywndci i aktywacji mediatorow
reakcji zapalnej w warunkach in vitro wytworzonych

warstw kompozytowych.

2006-12-15

2009-10-15

10

1121/P01/2007/32

Ewa Pronicka

Rozszerzenie diagnostyki w kierunku wrodzonych w4
metabolizmu o analizmetabolitow puryn i pirymidyn
(Promotorski).

2007-04-27

2010-04-23

11

1123/P01/2007/32

Anna Dobrzaska

Ocena przydatrigi oznaczania stenia prohepcydyny
w przebiegu zakaen bakteryjnych u noworodkow
(Promotorski).

2007-04-24

2009-04-23

12

1977/P01/2007/32

Joanna Pawtowska

Ocena czynnikéw ryzyka midzycy u pacjentow
po transplantacji wtroby.

2007-06-14

2009-12-13

13

1646/P01/2007/32

Marcin Roszkowski

Cyfrowa lokalizacja przestrzenna obszaru generacj
rytméw epileptogennych na podstawie zapisu EEG
Z elektrod powierzchniowych.

2007-05-11

2010-05-10

14

2135/P01/2007/32

Bogdan Waniewicz

Wypracowanie metody pozyskiwania komoérek
progenitorowych z grasicy pobranej podczas tymekto
kardiochirurgicznej w celu wykorzystania do re-autd

allotransplantacji oraz ocena hormonalna procesu
regeneracji grasicy po tymektomii.

2007-05-16

2009-05-15

15

4576/B/P01/2007/33

Marek Woynarowski

Woczesne wykrywanie przypadkéw
autoimmunologicznego zapaleniatvoby w rodzinach
obciazonych chorob. Ocena czukxi i swoistégci bada
przesiewowych oraz czynnikbw genetycznych
predysponujcych do zachorowania.

2007-10-11

2010-04-10

16

3180/B/P01/2007/33

Piotr Socha

Ocena skuteczioi leczenia suplementem oleju rybieg
niealkoholowej choroby sttuszczeniowejtvoby u dzieci
- badania z randomizacj

2007-10-01

2010-09-30

17

0678/B/P01/2007/33

Dorota Piekutowska-
Abramczuk

Deficyt LCHAD - ustalenie agstasci wystepowania
nosicielstwa choroby w Polsce, ze szczegblnym
uwzgkdnieniem regionu kaszubskiego.

2007-10-01

2010-03-31

18

3148/B/P01/2007/33

Jarostaw Kierksl

Ocena wptywu leczeniaywieniowego - enteralnego ng
bariery jelitowe i stan kliniczny w zaostrzeniu cbioy

Crohna u dzieci.

2007-10-01

2011-01-31
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Wptyw leczenia niefarmakologicznego
i farmakologicznego u dzieci z naéigieniem &tniczym

19 4253/B/P01/2007/33 Mieczystaw Litwin pierwotnym na zaburzenia metaboliczne, stres 2007-09-04 | 2009-09-03
oksydacyjny i uszkodzenie nadowe - badania
prospektywne.
Funkcjonalna ocena ustawienia miednicy pacjentow|
20 48/WR/US/07 Krzysztof Graff idiopatycznym bocznym skrzywieniemegjostupa w 2007-11-14 | 2009-12-31
procesie leczenia zachowawczego.
decyzje nr:
21 =N Ewa Pronicka Polska sié mitochondrialna MITONet.pl 2007-04-16 20009r.

i 2/E-36/BWSN-
0074/2008
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c) rozpoczte w 2008 roku

PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty MNiSW

Lp.

Nr umowy/decyzji

Kierownik grantu

Tytut grantu

Data rozp.

Data zak.

01/01/2008/N/DON

Janas Roman

Oznaczenie kortyzolu w prébkaélny wraz z zabezpieczenier

i wstepna obréblg materiatu badawczego dla potrzeb projek]

badawczego nr N N106 0196 33 pt.: ,Psychospoteczne
biologiczne uwarunkowania cech temperamentu u nidatd

2008-01-03

2009-10-15

0855/B/P01/2008/34

Jacek Michatkiewicz

Wybrane parametry aktywacji granulocytow i monoeytdwi
obwodowej oraz mediatory systemowej reakcji papalnej
u pacjentéw pediatrycznych zdusizczeniem atroby (sw)

oraz nadginieniem ¢tniczym pierwotnym (ntp).

2008-04-30

2011-04-29

1714/B/P01/2008/34

Hanna Gregorek

Ocena gammapatii monoklonalnych, zadawirusowych
i zaburzé rearanacji genéw TCR/Ig jako wczesnych
biomarkerow rozwoju choréb nowotworowych uktadu
limfoidalnego w zespole Nijmegen i ataksja-teleaktazja.

2008-04-30

2011-04-29

decyzja nr 68/E-
61/BWSN-0126/2008

Wanda Gradowska

Nowe zastosowania spektroskopii magnetycznego egman
jadrowego w chemii, biologii, farmacji i medycynie.

2008-05-20

2009r.

2268/B/P01/2008/35

Mieczystaw Litwin

Zaleznos¢ miedzy dystrybugi tkanki ttuszczowej a
uszkodzeniem nagdowym u pacjentéw z nadciieniem
tetniczym pierwotnym - badanie prospektywne.

2008-09-05

2010-05-21

0215/B/P01/2008/35

Ewa Bernatowska

Przewlekta neutropenia - obraz kliniczny, diagnkatyczynniki
prognostyczne oraz leczenie.

2008-09-11

2010-03-31

0056/B/P01/2008/35

Elzbieta Ciara

Udziat gendéw kodujcych biatka szlaku sygnalnego RedsPK
w patogenezie zespotéw Noonan, Sercowo-Twarz8karnego
i Costello.

2008-08-27

2011-08-26

0218/B/P01/2008/35

Barbara Pietrucha

Zaburzenia genetyczne u pacjentow z pierwotnyndatierami
odporndci: tworzenie bazy limfoblastoidalnych linii
komaérkowych i materiatu genetycznego.

2008-09-11

2011-09-10

0015/B/P01/2008/35

Grzegorz Oracz

Ocena cgstasci wyskpowania oraz ezkosci przebiegu
autoimmunologicznego zapalenia trzustki u dzieci.

2008-09-11

2011-09-10

10

8/02/WK/P01/2008

Elzbieta Czarnowska

Realizacja cgci zadania badawczego zgodnie z programe

wieloletnim na lata 2007-2011 ,,Polskie Sztuczne&e

2008-09-29

2010-12-31
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE - granty sponsorowane prz ez fundacje

Nutritional factors affecting bone density a

calcium - phosphorus metabolism in childr

with cystic fibrosis - prospective multicent
study.

Beata Oralewska
1 Nutricia Research Fundation (w ramach wspotpracy z
Instytutem Matki i Dziecka

2007-01-01 2009-04-30
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SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI UKO NCZONYCH w 2008r.
PROJEKTOW NAUKOWO-BADAWCZYCH FINANSOWANYCH ZE  SRODKOW
KRAJOWYCH — granty MNiSW

0593/P05/2005/28

Tytut:  Identyfikacja subtelomerowych przegrupowaa chromosomowych u pacjentéw
z op&nieniem rozwoju psychoruchowego, dysmori i/lub wadami wrodzonymi
0 niewyjasnionej etiologii

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

Celem projektu byta identyfikacja rearamcji w regionach subtelomerowych chromosoméw, jako
czynnika etiologicznego zaburze rozwojowych u pacjentobw =z opdieniem rozwoju
psychoruchowego, dysmagfi/lub wadami wrodzonymi.

Material: Badania zostaly przeprowadzone w grupie 149 pawmjergkierowanych do Poradni
Genetycznej IPCZD z ophieniem rozwoju umystowego, dysmarfi/lub wadami wrodzonymi
wystepujacymi sporadycznie lub rodzinnie, u ktérych za poma@tandardowego pagtowania
diagnostycznego nie udatlogsustalt przyczyny choroby. Podstawkwalifikacji byto badanie
kliniczne, zmierzajce do wykluczenia znanego zespoilu genetycznie wkawmwanedgo (przede
wszystkim uwarunkowanego jednogenowo) oraz prawigio wynik klasycznego badania
cytogenetycznego.

Metody: U wszystkich badanych przeprowadzono agahzetod, FISH z wyciem komercyjnego
zestawu sond subtelomerowych. Ponadto — celem ikacjif uzyskanego wyniku — zastosowano
swoiste sondy FISH, a tak przeprowadzono badanie technilLPA (z zestawem kitow
subtelomerowych), a w pojedynczych przypadkacitglwvych) réwniez metody HR-CGH.

U kazdego pacjenta, u ktorego aberracja subtelomerowtatzowykryta, przeprowadzono badanie
obojga rodzicow (celem wykluczenia wariantow polifireznych oraz ewentualnego nosicielstwa
subtelomerowej aberracji chromosomowej).

Uzyskane wyniki: Rearanacje subtelomerowe zostaty wykryte u 19 choryctgchpozcych z 16
rodzin. Stwierdzono nagiujace mutacje: del(1p36) u 3 badanych; der(1)t(1;3)o@5)pat;
der(1)t(1;22)(p36.1;911.23)mat; del(4p); der(4)jdpter-,pter+); del(5p); der(5)t(5;9)(pter-
pter+)mat; der(6)t(6;7)(g27;936)mat i der(7)t(€j27;936)mat; der(9)t(9;20)(pter-,pter+)pat;
del(9qter); der(10)t(4;10)(pter-,pter+)mat; der((®);12)(pter-,qter-)pat; del(14qter); del(229132u
badanych. U 3 chorych stwierdzono ponadto rodziwayiant del2q37. Rezultat taki dajeesti¢
aberracji subtelomerowych réwri2,7% (19/149), przy czym 42% wykrytych aberramiwvstato w
wyniku zréwnowaonych rodzinnych przegrupowaubtelomerowych.

Przeprowadzone badania potwierdzity fakt zmaego udziatu aberracji subtelomerowych w etiologii
zaburzé rozwojowych u chorych z optieniem rozwoju psychoruchowego, dysmgifiub wadami
wrodzonymi. Stosunkowo wysokagstas¢ tych rearamacji w badanej grupie pacjentow — 12,7% vs.
5,2% (okrélona w literaturzesrednia czstas¢), wskazuje na znagea role wiaciwej kwalifikaciji
pacjentow do testu subtelomerowego, przede wszystki oparciu o wnikliwe badanie
dysmorfologiczne oraz anadiz historii naturalnej choroby. Ponadto badanie tewaipliwie
przyczynito s¢ do wzbogacenia znajorkm obrazu klinicznego aberracji subtelomerowych,nca
tym wieksze znaczenigg wieksza¢ z nich nie manifestuje srozpoznawalnym fenotypem.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Gutkowska A., Tylki-Szymaska A., Bielaska B., Popowska E., Jurkiewicz D.,
Krajewska-Walasek M.:
A case described as translocation 15;15 revisetermea 15 UPD, resulting from isochromosome
15, in a PWS patient.
Eur. J. Med. Genet. 2005 Vol. 48 s. 207-209

2. Krajewska-Walasek M., Spodar K., Gutkowska A., G&dicz M., Marczak A,
Goryluk-Kozakiewicz B., Chrzanowska K.H.:
Submicroscopic subtelomeric 1qter deletion in a Both malformation syndrome — clinical
characteristics of distal 1q deletion and implicas for use of subtelomeric FISH analysis.
Chromosome Res. 2005 Vol. 13 suppl. 1 s. 19

3. Boyes L., Wallace A.J., Krajewska-Walasek M., Chmaska K.H., Clayton-Smith J.,
Ramsden S.:
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Detection of exons 8-16 of theBE3A gene in familial Angelman syndrome using a semi-
gquantitative dosage PRC based assay.
Eur. J. Med. Genet. (d. Ann.Genet-Paris) 2006 ¥®ls. 472-480

4. Ziotkkowska L., Kawalec W., Krajewska-Walasek M., r3ka-Kmie& A., Maruszewski B.,
Brzezihska-Rajszys G., Kowalczyk M., Daszkowska J.:
Cardiac outcome of children with 22q11 microdelet®yndrome and congenital heart defect.
Cardiol.Young 2006 Vol. 16 suppl. 2 s. 69

5. Mignon-Ravix C., Depetris D., Luciani J. J., CuoCq Krajewska-Walasek M., Missirian C.,
Collignon P., Delobel B., Croquette M.F., Monclg Kroisel P.M., Mattei M.G.:
Recurrent rearrangements in the proximal 15q11+gidbn: a new breakpoint luster specific to
unbalanced translocations.
Eur. J. Hum. Genet. 2007 Vol. 15 s. 432-440

6. Bialecka M., Jezela-Stanek A., Gajdulewicz M., Spold., Gutkowska A., Marczak A., Gurkau-
Malecha M., Kugaudo M., Marczak-Halupka A., Chrzaska K., Krajewska-Walasek M.:
Zespot Wolfa i Hirschhorna - charakterystyka kliama oparta na 12 przypadkach.
Pediatr. Pol. 2007 T. 82 nr 11 s. 846-853

7. Krajewska-Walasek M., Jezela-Stanek A., Gutkowskaviarczak A., Spodar K.:
Aberracje subtelomerowe w praktyce klinicznej.
Standardy Med. 2006 T. 3 nr 5 s. 484-489

8. Krajewska-Walasek M., Gutkowska A., Spodar K., Maic A., Gajdulewicz M., Jezela-Stanek
A., Chrzanowska K.H.:
The further delineation of 6q and 7 g subtelomdgletion phenotype: natura historie and review
of the literature.
Chromosome Res. 2007 Vol. 15 nr 1 s. 25-26

9. Gutkowska A., Gajdulewicz M., Marczak A., KrajewsWéalasek M.:
A boy with 9p deletion as the result of paterngbtic translocation t(9p;20q).
Chromosome Res. 2007 Vol. 15 nr 1 s. 27

10. Jezela-Stanek A., Dobrnska A., Krajewska-Walasek M.:
Choroby genomowe uwarunkowane aberracjami w regiogll na chromosomie 22 -
charakterystyka kliniczna i pagtowanie diagnostyczne.
Standardy Med. 2008 T. 5 nr 1 s. 20-29

11. Grabowska E., Jezela-Stanek A., Marczak-Hatupka Marczak A., Gutkowska A.,
Gajdulewicz M., Spodar K., Chrzanowska K., KrajeaKalasek M.:
Zespot delecji 22913 w praktyce klinicznej i cytogéycznej: opis nowego przypadku (zespot
Phelan i McDermid).
Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 1 s. 76-81

12. Jezela-Stanek A., Dobnrska A., Maksym-G@siorek D., Trzeciakowski W., Gutkowska A.;
Gajdulewicz M., Olczak-Kowalczyk D., Spodar K., CheKowalska J., Krajewska-Walasek M.:
Trisomy 22pter-q12.3 presenting with hepatic dysfiom - variability of cat-eye syndrome.
Clin.Dysmorphol. 2009 Vol 18 s. 13-17 (praca pe¢yjdo druku w 2008r., opublikowana w
styczniu 2009)

13. Jezela-Stanek A., Fisher Ch., Szarras-Czapnik hdhs R., Krajewska-Walasek M.:
X-linked o thalassaemia/mental retardation syndrome - awdBegonadal dysgenesis, caused by
a novel mutation in ATRX gene.
European Journal of Medical Genetics (praca wystendruku)

0693/P05/2005/29

Tytut: Heterogenny charakter klasycznej formy i wariantéw zespotu Retta — badanie udziatu
genéw MECP2 i CDKL5 (STK9) w patogenezie choroby
Kierownik grantu: dr n. med. Ewa Popowska

Zespot Retta (RTT, MIM#312750) jest pgstijaca chorola neurologicza, ktéra objawia i prawie
wytacznie u pacjentéw picizenskiej. RTT stanowi jedn z najczstszych przyczyn opfienia
umystowego u kobiet. Klasyczna forma i warianty m#s Retta g sprzzone z genenMECP2,
kodujacym biatko chromosomalne MeCP2. Ostatnio opisarkukpacjentow z objawami zespotu
Retto-podobnego, u ktorych stwierdzono obé&énmutacji w genieCDKL5 (STK9, kodupcym
biatkowa kinaz serynowo-treoninow
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Celem przeprowadzonych bada byla préba ustalenia molekularnego padiklasycznej formy i
wariantow zespotu Retta w populacji polskiej, zezegolnym uwzgidnieniem udziatu obu izoform
transkryptu MECP2_1i MECP2_3 genuMECP2oraz genuCDKL5 (STK9 w patogenezie choroby.
Badaniami ohjto 159 pacjentéw, wwdd ktérych wysipowalo 105 pacjentek z podejrzeniem
klasycznej formy lub wariantéw zespotu Retta ora pacjentdw z objawami upledzenia
umystowego, autyzmu lub encefalopaBiienetyczne badania molekularne obejmowaty:

1. identyfikacg mutacji i polimorfizméw w dwu izoformach transkiypMECP2_1 MECP2_2

2. badanie obecroi zmian w budowie konserwowanej sekwencji 3'UTRgMECP2

3. badanie obecroi wigkszych przegrupowaw budowie eksonéw 1, 2, 3 i 4 geMECP2
i otaczajcego regionu Xq28,

4. badanie obecroi delecji/duplikacji w genie CDKL5 i otaczgjym regionie Xp22 (geARX
oraz w genilNTNG],

5. poszukiwanie mutacji w wybranych eksonach (5, 7,18} 16, 17, 18, 19, 20 i 21) ge@DKL5
(STK9. Badania molekularne prowadzone byly na prepenatggenomowego DNA,
wyizolowanych z petnej krwi obwodowe;.

Przeprowadzone badania umiwity identyfikacje u 22 pacjentek dziewtiu réznych substytucji

nukleotydowych: pgiciu drobnych delecji: jednej insercji, i jednej egb-insercji, ktore

Zlokalizowane byly w eksonie 3 i 4 (gtdbwnie) geMECP2. U zadnej z wyej wymienionych

pacjentek nie wykryto mutacji w eksonie 1 i 2. Rdtioa wykryto dziesi¢ podstawié

nukleotydowych, z ktérych sgé&nie zmieniato informacji kodonu a cztery inne paowaty zmiag
informacji kodonu i wdczenie niespecyficznych aminokwaséw — wszystkielymidarakter zmian
polimorficznych. W grupie zidentyfikowanych mutatjit jeden przypadek rodzinnie wgptijacej
substytucji ¢.499C>T (p.R167W) u 3-letniej dziewakly z objawami autyzmu i zespotu Retto-
podobnego oraz jej matki, wykazogj lekla niepetnosprawni@ intelektuala. Badania regionu
3UTR (c.1123-1822 i ¢.1628-2827) wykazaty u dzesi pacjentek obeclé pieciu rdznych
podstawié nukleotydowych i jednej insercji (c.1548C>G, c.365T, c.2234G>A, ¢.2340C>G,
€.2367C>T i ¢.1557_1558insA), ktore marawdopodobnie charakter polimorficzny.

Identyfikacja daych przegrupowa w obrebie genuMECP2 przeprowadzona u 83 pacjentek nmow

technilky badawcz MLPA wykazata u 6 pacjentek obeddorozlegtych delecji, obejmagych

fragmenty genMECP2i sasiadupcy genlRAK1, usytuowany centromerycznie poza gendiCP2.

U trzech pacjentek delecja obejmowata region promooty, ekson 1 i locus geniRAK1, u jednej

pacjentki ekson 3 i kodagy fragment eksonu 4, a u dwu innych ekson 3, eksdocus gendRAKL.

Spasrdéd 41 badanych chtopcéw u jednego wykryto obécmiuplikacji catego genWMIECP2 igenéw

IRAK1, L1CAM IDH3G, SLC6A8lezacych po stronie centromerycznej od génECP2 Duplikacja

nie obejmuje gen®YBL1 zlokalizowanego po stronie telomeryczne;.

Badania gendwCDKL5, ARX i NTNG1 przeprowadzondechnikhy MLPA u 37 dziewcat i 39

chtopcow pozwolity wykrg u jednej pacjentki obec&®d delecji calego genlARX na jednym

chromosomie X. Analiza wybranych eksonéw geZIDKL5 wykazata,ze zadne spé&rdéd badanych

101 chorych dzieci nie posiada mutacji w tym genie.

Prezentowane powgj wyniki bad&, otrzymane w ramach realizacji tematu naukoweg®

0693/P05/2005/29, stanawilrugi etap badania molekularnego padi&lasycznej formy i wariantow

zespotu Retta. Uwzgtiniajpc wyniki obu etapow naky stwierdzé, ze klasyczna forma zespotu Retta
wystepuje u dziewcat, natomiast réne warianty choroby obserwowargeusdziewcat i w mniejszym
stopniu u chtopcéw.

Dotychczasowe badania wykazatg, glbwnym genem odpowiedzialnym za objawy klasygforeny

i wariantow zespotu Retta w populacji polskiej jeggn MECP2. Zmiany w budowie genu

zidentyfikowano u 92 pacjentek i jednego pacjenta.

Wyniki uzyskane w trakcie realizacji omawianego jektu wskazuj, ze diagnostyka molekularna

zespotu Retta powinna poleggaa poszukiwaniu zmian w budowie geMECP2 w pierwszej

kolejndéci drobnych mutacji w eksonie 4 (gtéwnie) i eksoBiea nasfpnie identyfikacji wgkszych

przegrupowa w genieMECP2 i otaczajcym regionie Xg28 (delecji u dziewglz a duplikacji u

chtopcéw). Analiza genéw CDKL5, ARX i NTNG1 obarczona jest bardzo niskim

prawdopodobigstwem wykrycia mutacji patogennych.
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Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Popowska E., Tylki-Szynfeska A., Jurkiewicz D., Borucka-Mankiewicz M., Czakn K.,
Ciara E., Kloska A., Kowalski P., Piekutowska-Abiuk D., Olszaniecka M., Chrzanowska K.,
Krajewska-Walasek M.:

MECP2gene R167W mutation in a girl with autism/Reteligyndrome and her mildly mentally
retarded mother.
Eur. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 16 suppl. 2 s. 55

2. Popowska E., Jurkiewicz D., Ciara. E., Borucka-Mewicz M., Kowalski P.,
Piekutowska-Abramczuk D., Gajdulewicz M., Spoday Bhrzanowska K., Tylki-Szynigka A.,
Krajewska-Walasek M.:

Large genomic rearrangements in thE=CP2 gene in Polish patients with Rett syndrome.
Eur. J. Hum. Genet. 2007 Vol. 15 suppl. 1 s. 223

Prezentacje wynikow bada na zjazdach i kongresach ngdzynarodowych i polskich:

1. Popowska E., Tylki-Szynfeska A., Jurkiewicz D., Borucka-Mankiewicz M., Czakn K.,
Ciara E., Kloska A., Kowalski P., Piekutowska-Abiuk D., Olszaniecka M., Chrzanowska K.,
Krajewska-Walasek M.:

MECP2gene R167W mutation in a girl with autism/Reteligyndrome and her mildly mentally
retarded mother.

Eur. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 16 suppl. 2 s. 55ropean Human Genetics Conference,
Barcelona, Hiszpania, 31.05-3.06.2008

2. Popowska E., Jurkiewicz D., Ciara. E., Borucka-Mawicz M., Kowalski P., Piekutowska-
Abramczuk D., Gajdulewicz M., Spodar K., Chrzanosvdk, Tylki-Szymaska A., Krajewska-
Walasek M.:

Large genomic rearrangements in thE=CP2 gene in Polish patients with Rett syndrome.
Eur. J. Hum. Genet. 2007 Vol. 15 suppl. 1 s. 228ogean Human Genetics Conference, Nicea,
Francja, 16-19.06.2007

3. Popowska E., Krajewska-Walasek M., Tylki-Szyiskea A., Chrzanowska K., Spodar K.,
Gajdulewicz M., Piekutowska-Abramczuk D., Kowals$ki, Borucka-Mankiewicz M., Ciara E.,
Jurkiewicz D.:

Rozlegle delecje w geniRIECP2 u pacjentek z eika forma zespotu Retta. 1l Polski Kongres
Genetyki, SGGW Warszawa, 18-20.09.2007, streszaz#ni47, doniesienie ustne i plakat.

4. Jurkiewicz D., Popowska E., Ciara E., Borucka-Mamkcz M., Gajdulewicz M.,
Chrzanowska K., Tylki-Szymigka A., Krajewska-Walasek M.:

Molecular diagnostics of Rett syndrome in Polishiges. European Scientific Conference
Symposium on Rett Syndrome ,,Knowing more abort Bghdrome”, Gdask, 2006, wyktad na
zaproszenie organizatorOw sympozjum

0842/P0O5/2005/29

Tytut: Szpitalne szczepyKlebsiella pneumoniaeizolowane od pacjentow trzech szpitali
pediatrycznych w Polsce: epidemiologia oraz charaktystyka wystpujacych u nich beta-
laktamaz o rozszerzonym spektrum substratowym (ESBL

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Danuta Dzier zanowska-Madalinska

Realizowane zadania badawcze:

1. Kolekcjonowanie szczepOipneumoniae

Materiat: 56 szczepow z Kliniki Pediatrii, Hematologii i Qolkgii szpitala AM w Warszawie przy
ul. Litewskiej (2003-2005), 220 szczepow z Ginekitano-Potaniczego Szpitala Klinicznego AM
w Poznaniu (2000-2004), 126 szczepdéw zngeh klinik IPCZD, (2004-2006), powodigych
zarOwno zakzenia objawowe jak i kolonizacje. Do dalszych hade/brano wielooporne szczepy
ESBL+ wykazujce zwhzek epidemiczny w czasie i miejscu izolacji, orazystkie szczepy ESBL+
z OIT.
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Metody: Identyfikacja: Api 20 E bio-Merieux; oznaczeniea#liwosci na antybiotyki: E-test AB
Biodisk, Solna, Szwecja.

2. Wykrywanie enzyméw ESBL

Materiat: SzczepyK.pneumoniae54 ze szpitala AM w Warszawie przy ul. Litewskigp, ze szpitala
AM w Poznaniu i 126 z IP CZD.

Metody: PCR-multipleks: DNA izolowano przyzyciu odczynnikbw z zestawu Genomic. Mini
(A&A Biotechnology, Gdask). Do amplifikacji czsci rdzeniowej genu stosowano pary starterow
swoistych dla gtéwnych rodzin enzyméw: TEM, SHVTX

Wyniki : W przypadku niektorych szczepdw uzyskano 2 lygrd&lukty PCR, mogee wskazywa na
obecné¢ enzymow naleacych do 3 rodzin. Doktadna identyfikacja wymaga&kvwsencjonowania
poszczegoélnych produktéw. Do sekwencjonowania mttygano produkty reakcji uzyskane dla
pojedynczych par starteréw swoistych dla gtownyadizin enzymoéw: TEM, SHV i CTX.

3. Sekwencjonowanie:

Materiat: K.pneumonia&CTX-M+: 62 szczepy z IP CZD, 23 szczepy ze szpitsil w Warszawie

i 14 szczepoOw ze szpitala AM w Poznaniu.

K.pneumoniaeTEM+: 37 szczepbw z IP CZD, 10 szczepbw ze sazpitaM w Warszawie i 6
szczepow ze szpitala AM w Poznaniu.

K.pneumonia&sHV+: 20 szczepdéw z IP CZD i 14 szczepdw ze slephadd w Warszawie.

Metody:

Mutacje r@nicujace poszczegoblne enzymy w @bie kazdej rodziny ESBL Igq poza fragmentem
rdzeniowym, zatem niegtine byto uzyskanie i sekwencjonowanie fragment@aezajcych fragment
srodkowy z lewej i z prawej strony. W tym celu zgpktowano startery amplifikagce lewy i prawy
fragment dla genu kadej rodziny. Sekwencjonowanie xBego fragmentu wykonano w Pracowni
Sekwencjonowania DNA IBB PAN.

Uzyskane sekwencje opracowano przy pomocy progr@inG Free Workbench 4.0 i programu
FinchTV oraz ztaono w kompletne sekwencje gendw (fragment lewy -strgam, fragment
rdzeniowy i fragment prawy — downstream), ktéreGuarano z sekwencjami w banku genow dla
najcz:sciej wystpujacych w Polsce enzymow.

Wyniki:

Liczba szczepow sekwencjonowanych CTX-M+ | 61 23 14

CTX-M-3 50 23 14

CTX-M-15 11 - -

Liczba szczep6w sekwencjonowanych TEM+ 37 10 6

TEM-47 9 2

TEM-48 20 7 6

TEM-86 4 1

TEM-130 2 -

TEM-132 2 -

Liczba szczepow sekwencjonowanych SHV+ 20 14 -

SHV-1 11 4

SHV-5 9 10

4. Typowanie genetyczne szczeplvpneumoniae

Metoda: PFGE

Wyniki : (dokumentacja w postaci zdji dendrogramow)

IP CzD -  Kilinika 36 2 2,2

Niemowlkca i Klinika

Patologii i Intensywne

Terapii Noworodka

IP CZD — Klinika Pediatrii 10 1 6/4

IP CZD - OIT 26 5 212, 312, 212, 2/2, 3/2

AM Warszawa 53 6 8/8, 8/8, 3/3, 3/3, 2/2, 2/2

AM Pozna 110 6 31/17, 48/28, 8/5, 6/2, 6/3,
2/2

85



Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Publikacja w druku: High diversity of ESBLs proddcby Klebsiella pneumoniaésolates from
children.

Prezentacje wynikow bada na zjazdach i kongresach ngdzynarodowych i polskich:

1. Kaminska W., Dzietanowska-Fangrat K., Dzieanowska D., Matysiak M., Szumatakol A.,
Owedyk M., Gadzinowski J.:
Hospital strains of Klebsiella pneumoniae in thpediatric hospitals in Poland: epidemiology and
prevalence of extended-spectrum beta-lactamade€Bopean Congress of Chemotherapy and
Infectious Diseases, Budapeszt, 25-28.10.2006aplak

2. Kaminska W., Dzietanowska D., Semczuk K., Borowiec D., Badpt M., Matysiak M., Szumata-
Kakol A., Owedyk M., Gadzinowski J.:
EpidemiologiaKlebsiellaspp. wytwarzajcych ESBL w trzech szpitalach pediatrycznych. XXVI
Zjazd Mikrobiologbw, Szczecin, 4-7.09.2008, plakat

0848/P05/2005/29

Tytut: Ocena wrazliwosci i molekularnych mechanizmow oporndci na antybiotyki szczepow
Campylobacter jejunii Campylobacter coliizolowanych z materiatu klinicznego oraz innych
zrédet — badania wielogrodkowe

Kierownik grantu: dr n. med. El zbieta Razynek

Materiat: tacznie zgromadzono 421 szczep@ampylobacterZ prébek katu dzieci wyizolowano
209 szczepow klinicznych w tym 177 szczeépgmpylobacter jejunoraz 32 szczep€ampylobacter
coli. W tym samym okresie wyizolowano z tusz kurzycmdiawych krajowych 85 szczepdw
Campylobacter jejunoraz 105 szczepo®@ampylobacter coliZ wody wyodebniono 22 szczepy w
tym 8 szczepdéw Campylobacter jejunioraz 14 szczepoéwCampylobacter coli Wszystkie
wyodrebnione szczepgZampylobactez wymienionychzrodet g przechowywane w banku szczepéw
w -70°C.

Metody: Do izolacji pateczelCampylobacter jejuni/colz probek katu #yto podiary selektywnych
zalecanych przez WHO. lzolacfCampylobacterz tusz kurzych prowadzono zgodnie z procedur
Polskiej Normy: PN-EN ISO 10272-1:2006-Horyzontainetoda wykrywania i oznaczania bakterii

z rodzajuCampylobactespp Izolacje Campylobacter z prébek wody prowadzono wg. HPA&iad
Method ,Detection ofCampylobacteispecies in water”. Identyfikagjgatunkove wyrostych kolonii
prowadzono metodami klasycznymi oraz techfiCR. Ocea wrazliwosci wyizolowanych szczepéw
prowadzono metadE-test na podia gotowym Mueller-Hinton (firmy Oxoid) zgodnie zleaeniem
producenta. Ocenmolekularnych mechanizméw opo#eg tj. wykrywanie mutacji punktowych
odpowiedzialnych za oporé®d na chinolony i makrolidy, prowadzono meioMAMA PCR oraz
metody PCR-RFLP. Opornig na tetracyklig, wykrywanie genuet(o), byto badane metadPCR. Do
weryfikacji uzyskanych wynikbw zastosowano analsekwencyja DNA wybranych szczepéw.
Opracowakmy i wdrazylismy meto& typowania genetycznego PGFE. Analipolimorfizmu
dlugcéci fragmentdw restrykcyjnych prowadzitly po trawieniu enzymamiSmad lub Kpnl
genomowego DNA i rozdziale welu agarozowym metad elektroforezy w zmiennym polu
elektrycznym.

Uzyskane wyniki: Analiza uzyskanych warfoi MIC dla 421 wyod¢bnionych szczepow
Campylobacter wykazala,ze szczepy z gatunkC.coli byly czsciej oporne (87%) na badane
antybiotyki niz szczepy z gatunkC.jejuni (65%). Szczepy kliniczn€.jejuni i C.coli izolowane z
prébek katlu dzieci z objawami biegunki, byly wysoseazliwe na erytromycys, azytromycys.
Natomiast odnotowdlimy szczepy oporne na gentamyey2,2%) ampicylie (18%), tetracyklire
(26%) oraz wysok oporndg¢ tych szczepowC.jejuni i C.coli na ciprofloksacyg 60% i 75%,
odpowiednio. Wrod 145 opornych klinicznych szczepow40% byto jednoczmie opornych na dwa
antybiotyki. Najczsciej izolowano szczepy o wzorze opofaioCl + TC (26,2%). Przeprowadzona
analiza wraliwosci szczepow Kklinicznych wyodbnionych w kolejnych latach, wskazata na
znamienny statystycznie (p<0.0001) wzrosistaci izolacji szczepow wieloopornych. W populacii
szczepbw izolowanych z gsa kurzego, wyodbniono szczepy C.coli wysoko oporne
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(MIC>256mg/l) na erytromycyyt W kolejnych latach obserwowano statystycznie zeany p=0,005

wzrost opornéci szczepow izolowanych z msia kurzego na ciprofloksacyr{56%-100%) oraz na

tetracyklirg (0%-56%).Wszystkie izolowane szczepy z wody bybprme na jeden (28%) lub kilka

(72%) badanych antybiotykéw. Uzyskano dpbkorelaci pomidzy wynikami wraliwosci

uzyskanymi w metodzie E-test dla szczep&hjejuni i C.coli z wynikami uzyskanymi w

molekularnych metodach. Typowanie genetyczne palkedZampylobacter ujawnito wysokie

zréznicowanie genetyczne klinicznych izolaté®:jejuni, jak i izolatow C.coli. Uzyskano te same

wzory makrorestrykcji (MR) z wykorzystaniem restigkSmd i Kpnl dla izolatéw kurzych

Z izolatami z prébek wody.

Whioski:

1. Wysoka aktywn&t azytromycyny i erytromycyny wobec szczepow klimgeh daje podstagvwdo
stosowania ich jako lekéw pierwszego rzutu leczé&maimpylobakteriozy.

2. Wysoka oporn& na chinolony i fluorochinolony oraz tetracykdirklinicznych szczepéw C.jejuni
i C.coli eliminuje je z terapii empirycznej.

3. Szczepy z misa kurzego, stanowiwazne zrodto szczepdw opornych i wieloopornych gmgch
dla zdrowia ludzi.

4. Wykonana analiza poréwnawcza genotypdw wyizolowarsaczepdéw wskazata na potencjalne
drogi transmisji szczepow oporny€tampylobactew srodowisku - pierwsze dane krajowe.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Rozynek E., Dzietanowska-Fangrat K., Korsak D., Konieczny P., Wardak Szych J.,
Jarosz M., Dzietanowska D.: Comparison of Antimicrobial ResistanE&€ampylobacter jejuni
and Campylobacter coli Isolated from Humans and Chicken Carcasses in nBola
J. Food Protect. 2008 Vol. 71 nr 3 s. 602-607

2. Rozynek E., Dzietanowska-Fangrat K., Szczdiska B., Dzietanowska D.: Multiple antibiotic
resistance itCampylobactespp. isolated from hospitalised children in Poldndng 2002—2007.
Clin. Microbiol. Inf. 2008 Vol. 14 suppl. 7 s. 607

Prezentacje wynikow bada na zjazdach i kongresach ngidzynarodowych i polskich:

1. Rozynek E., Antos-Bielska M., Trafny E.A., Korsak DMackiw E., Dziezanowska D.:
Molekularna analiza poréwnawcza szczep@ampylobacter jejunizolowanych od dzieci z
objawami biegunki oraz z prébek tusz handlowyctckatr- praca wyraniona na XXVI Zjedzie
Polskiego Towarzystwa Mikrobiologobw ,Drobnoustroje wyzwania i nadzieje”, Szczecin,
4-7.09.2008

0887/P05/2005/29

Tytuk: Ocena ryzyka rozwoju, przebiegu klinicznegoi skuteczndgci profilaktyki zmian przyz ebia
i sluzowek jamy ustnej u dzieci po transplantacji naradéw unaczynionych leczonych rénymi
formami immunosupresiji

Kierownik grantu: dr n. med. Dorota Olczak-Kowalczyk

Materiat: 70 pacjentdw ogolnie zdrowyckrédnia wieku 10,8 £ 4,2 lat) i 220 pacjentosve@nia

wieku 13,41 + 4,25 latjrednio 3,41 = 2,5 lat po przeszczepienigtraby (n=98) lub nerki (n=122)

leczonych immunosupresyjnie z zastosowaniem: Ca-4@{1), takrolimusu (n=108) lub sirolimusu

(n=11).

Metody:

= Kliniczna ocena stanu higieny jamy ustnej (Pll), atdych tkanek @ow (puw/PUW,
zmodyfikowany DDE), dziset (Gl i rozrostu dzset), zmian chorobowych na btonikizowej
jamy ustnej;

= Analiza retrospektywna wygtowania zmian chorobowych na btosiazowej jamy ustnej;

= Laboratoryjna diagnostyka mykologiczna oraz w kidaw infekcji HCMV (badania serologiczne,
obecndci DNA wirusa w leukocytach krwi, badania histogatpczne i molekularne);

= Analiza statystyczna uzyskanych wynikow.
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Wyniki: Stan higieny byt gorszy u pacjentéw po transplgntzarzdu niz w grupie kontrolnej i u
leczonych CsA i takrolimusem. Stwierdzono podapozestaéé wystepowania prochnicy u dzieci
zdrowych (81,36%) i biorcow nagdu (87,14%). Intensywrsé prochnicy byta najwksza u biorcéw
watroby. Odnotowano wzrost zaniedbdeczniczych wraz z uplywem czasu po transplantacji
Uszkodzenia niepréchnicowe szkliwaegziej wysepowaly po transplantacji na@u niz w grupie
kontrolnej (odpowiednio: przebarwienia - 13,8%4%, znetnienia i hipoplazja - 25,45% i 14,49%).
Przebarwienia e#ciej - u biorcéw wgtroby, a zmtnienia i hipoplazj - u biorcéw nerki. Zapalenie
dziaset odnotowano u 73,63% biorcéw ngghz i u 42,82% dzieci ogolnie zdrowych. WadioGI byly
wyzsze u biorcow nerki niwatroby oraz u leczonych CsA miakrolimusem. U 11,11% leczonych
takrolimusem i 70,29% leczonych CsA waysit rozrost dziset. Czynnikami ryzyka zmian rozrostowych
dziaset byly: leczenie CsA, j&rednia dawka dzienna iggenie we krwi, leki z grupy blokeréw kanatu
wapnhiowego, estas¢ kolonii drazdzakdw, warté¢ Gl. Zmiany chorobowe na btonigluzowej
obserwowano eZciej u biorcéw nargdéw niz w grupie kontrolnej oraz u biorcéw nerkiznwatroby i

u leczonych CsA nitakrolimusem. Byty to:gzyk czarny (16,21%), kandydoza jamy ustnej (10,81%)
zapalenie &ow ust (9,72%), RAS minor (11,35%). €&ras¢ ich wystpowania wzrastata wraz z
uptywem czasu po transplantadiandidaspp czsciej izolowano z jamy ustnej u 34,05% biorcow
narzdu i 27,14% dzieci og0lnie zdrowych. Zmianom nani@ciluzowej jamy ustnej i zapaleniom
dziaset czsto towarzyszyta aktywna infekcja HCMV (75,86%). tetéat genetyczny HCMV
stwierdzono bezpwednio w tkance pobranej z 1/18 zmiany chorobowej

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Olczak-Kowalczyk D., Bedra BSmirska E., Pawtowska J., Grenda R.:
Zmiany w jamie ustnej u pacjentéw po transplantagjizdéw unaczynionych w zatacsci od
rodzaju stosowanej immunosupresji - badanie pitee.
Czas. Stomatol. 2006 T. 59 nr 11 s. 759-768

2. Olczak-Kowalczyk D.Smirska E., Kluge P., Cukrowska B:
Changes in oral mucosa during CMV infection in pateafter renal transplantation.
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2007 T. 11 nr 3-408-110

3. Olczak-Kowalczyk D., Garczewska B., PawtowskaSijrska E., Matosek A., Wrzaiewska D.,
Syczewska M., Grenda R.:
Candida-type fungal in the oral cavity in childrefter liver or kidney transplantatation on
calcineurine-inhibitors based immunosupression.
Dent. Med. Probl. 2008 T. 45 nr 2 s. 121-129

4. Olczak-Kowalczyk D., Pawtowska Kmirska E., Syczewska M., Grenda R.:
Ocena stanu btonyluzowej u pacjentow w wieku rozwojowym po przespieaiu nerki lub
watroby.
Nowa Stomatol. 2008 nr 2 s. 58-64

5. Olczak-Kowalczyk D., Pawlowska J., Smirska E., Syczewska M., Remiszewski A.,
Syczewska M., Grenda R.:
Ocena stanu tkanek mineralizowanyeb@w u pacjentow w wieku rozwojowym po transplaritacj
nerki lub watroby. Czs¢ | - Czstasé i intensywnaé¢ choroby préchnicowej.
Nowa Stomatol. 2008, 3, 79-85

6. Olczak-KowalczykD., Pawtowska J.Smirska E., Syczewska M., Remiszewski A., Syczewska
M., Grenda R.:
Ocena stanu tkanek mineralizowanyeb@w u pacjentéw w wieku rozwojowym po transplaritacj
nerki lub watroby. Cz$¢ Il - Zaburzenia rozwojowe tkanek twardyctbaw.
Nowa Stomatol. 2008, 3, 86-91

7. Olczak-Kowalczyk D., Pawilowska J., Witkowska-Vogtt ESmirska E., Syczewska M.,
Kowalczyk W., Grenda R.:
Zmiany w jamie ustnej u pacjentéw w wieku rozwojowyo transplantacji nerki lubatroby w
przebiegu infekcji cytomegalowirusem.
Stomatol.Wspo6tcz. 2008 T. 15 nr 1 s. 8-16

8. Olczak-Kowalczyk D., Pawlowska J., Cukrowska B.,u¢@d P., Witkowska-Vogtt E.,
Dzierzanowska-Fangrad KVrzesniewska D., Matosek ASmirska E., Grenda R.:
Local presence of Cytomegalovirus (CMV) and Candigp. versus pathological changes in the
oral cavity mucosa in patients after liver and kgtransplants.
Ann. Transplant. 2008 T. 13 nr 4 s. 28-33
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9. Olczak-Kowalczyk D., Matosek A., Wrgzeiewska D.,Smirska E., Pawtowska J., Grenda R.:
Zmiany w jamie ustnej i problemy terapeutyczne jg@déw po przeszczepach ngdaw
unaczynionych.

Stomatol. Wspétcz. 2008 T. 15 ns18-16

0888/P05/2005/29

Tytut: Leczenie czstoskurczu u dzieci metog przezskdrnej ablacji pradem o czstotliwosci
radiowej — ocena skutecznéci metody i powiktan

Kierownik grantu: doc. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska

W okresie od rozpoegzia do kaca grantu w 2008 roku wykonano 241 i zabiegéw ablRE
poprzedzonych inwazyjnymi badaniami elektrofizjotapymi u 223 pacjentowsfedni wiek w czasie
badania 14,9 lat) Kliniki Kardiologii z tachyarytami.

U wszystkich zebrano szczeg6towe dane z wywiaddmepgowadzono pefnocerg uktadu kazenia
oraz nieinwazyja diagnostyk arytmii.

Prawidlowg anatom¢ serca miato 202 dzieci, w 7 przypadkach rozpoznkaaliomiopat, u 5
ADSII, 4 miatlo wypadanie przedniego pfatka zastadkiudzielnej, 1 sten@zz niedomykalnécia
Ao, 1 dziecko miato wad typu wspdlnej komory, 1 zespét Ebsteina, 1 po lEpa miesnia
sercowego, 1 po podgdaniu przewoduetniczego.

Zabieg ablacji wykonywano w znieczuleniu miejscowjub ogllnym. Elektrody diagnostyczne i
ablacyjra wprowadzano najezciej nakluwajc przezskorniezyte lub/i tetnice udows po stronie
prawej. Po zastosowaniu odpowiedniego programutdggiji i analizie zapisow EKG z powierzchni
klatki piersiowej i elektrogramow z witrza serca rozpoznano u 123 dzieci zesp6t preekscytl 71
nawrotny cestoskurcz wztowy, 10 dzieci mialo agtoskurcz typu long RP’, 9 badanych ektopiczny
czestoskurcz przedsionkowy, w 10 przypadkach rozpoanamstoskurcz komorowy. Sgodd 123
dzieci z zespotem preekscytacji (gtéwnie z zespdléRW) u 111 pierwszy zabieg byt skuteczny, 12
dzieci wymagato powtoérzenia ablacji z dobrym efekter 3 nie udato siusuraé¢ dodatkowej drogi
przewodzenia. U 71 dzieci z gstoskurczem wztowym wykonano z dobrym efektem abkadjib
modyfikacg drogi wolnej, w 4 przypadkach gstoskurcz nawrdécit i wykonano drugi zabieg. U
wszystkich dzieci z estoskurczem typu long-RP’ leczenie abdaBF bylo skuteczne. U dzieci z
ektopicznym cgstoskurczem przedsionkowym dobry efekt leczenisskayo u 5 spwdd 9 dzieci.
Préke leczenia ablagjRF podgto u 10 dzieci ze ztmna arytmia komorowa, w 5 przypadkach zabieg
byt skuteczny. W 5 przypadkach zastosowano systektreanatomiczny CARTO.

W bezpgrednim okresie po badaniu elektrofizjologicznymbieaji RF obserwowano praejowe
zmiany okresu repolaryzacji w zapisach EKG, u 1 jg@d#a spowodowano catkowity blok
przedsionkowo-komorowy z koniecZnly wszczepienia stymulatora serca, u 1 pacjentki apiigt
zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-komorowedok (B11°), rejestrowano zaburzenia rytmu
serca pod postagipojedynczych pobudse dodatkowych komorowych i nadkomorowych oraz
tachykarde zatokows. Zdarzaty si krwiaki w okolicy wkhu, u 3 pacjentdow utworzyt sitetniak
rzekomy.

W sumie w okresie trwania projektu wykonano 24liegibablacji RF u 223 dzieci, u 18 dzieci
konieczne byly ponowne zabiegi z dobrym efekterf%j, U 10 pacjentow, w tym u 5 ze zémymi
komorowymi zaburzeniami rytmu serca nie udatousiurac zrodta arytmii.

W podsumowaniu naty stwierdzé, ze przezskorna ablacja RF jest bardzo skuteoztod, leczenia
dzieci z cgstoskurczami, zwtaszcza tzw. nadkomorowymi.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Bieganowska K., Szumowski t., Walczak F., Zi6tkowskidia, Rekawek J, Szymaniak E.,
Brzeziiska-Paszke M., Miszczak-Knecht M., Tomyn-Drabik Kawalec W.:
Skuteczne leczenie ablacjRF trwalego cgstoskurczu przedsionkowo-komorowego u
osmioletniej dziewczynki prowadzi do regresji objawokardiomiopatii tachyarytmicznej.
Kardiol. Pol. 2005 T. 62 nr 6 s. 619-624

2. Miszczak-Knecht M., Walczak F., Szumowski t.ckBwek J., Daszkowska J., Kaszuba A.,
Kepski R., Bieganowska Katarzyna, Kawalec Wanda.:
Objawowa bradykardia — czy zawsze jest wskazaniemvsizczepienia ukladu stymuisgpgo?
Rola ablaciji.
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Kardiol. Pol. 2006 T. 64 nr 11 s. 1316-1320

3. Bieganowska K., Bkawek J., Szumowski t., Szymaniak E., Braska-Paszke M., Miszczak-
Knecht M., Glinka-Kazimierska E., Kawalec Wandawsd I., Walczak F.:
Zespot Morgagni-Adams-Stockesa po wstrzgkii adenozyny u pacjentki z zespotem WPW.
Kardiol. Pol. 2006 T. 64 nr 11 s. 1451-1455

4. Szumowski L., Walczak F., Przybylski A., Maryniak.,ASzufladowicz E., Derejko P.,
Bieganowska K., Bodalski R., Orczykowski M., Steski M., Miszczak-Knecht M., Szwed A.:
Ablacja katecholaminergicznego wieloksztalttnegoestaskurczu komorowego z widkien
Purkinjego - opis przypadku.
Kardiol. Pol. 2007 T. 65 nr 3 s. 319-326

5. Miszczak-Knecht M., Walczak F., Bieganowska K., Merewski B., Szumowski t., Zubrzycka
M., Brzezihska-Rajszys G., Bodalski R., Kawalec W.:
Dwie postacie agtoskurczu nawrotnego u chorej z zespotem Ebsfaingzyry ekwiwalentow
zespotu MAS. Rola przezskornej ablacji, operazgpinki Amplatza.
Kardiol. Pol. 2007 T. 65 nr 8 s. 1012-1017

6. Bieganowska K., Szumowski t., Miszczak-Knecht Mzy®aniak E., Brzehska-Paszke M.,
Rekawek J., Kaszuba A., Walczak F.:
Radiofrequency catheter ablation in children witniogentricular nodal reentry tachycardia.
Turkish J. Pediatr. 2007 Vol. 49 nr 3

7. Miszczak-Knecht M., Bieganowska K., Szumowski t.rz&inska-Paszke M., ¢awek J.,
Szymaniak E., Tomyn-Drabik M., Walczak F., Kawal¢c
Clinical and electrophysiological findings in patie with WPW syndrome post-cardiac arrest.
Turkish J. Pediatr. 2007 Vol. 49 nr 3

8. Bieganowska K., Szumowski t., Miszczak-Knecht Mzy®aniak E., Brzenska-Paszke M.,
Rekawek J., Kpski R, Kaszuba A., Kawalec W., Walczak F.:
Ablacja dodatkowej drogi lub drég przewodzenia iedz
Folia Cardiol. Excerpta 2007 T. 2 supl. C s, 20

9. Bieganowska K., Szumowski t., Miszczak-Knecht Mgk&wvek J., Brzefiska-Paszke M.,
Szymaniak E., Kaszuba A., Daszkowska-York J., KewaV., Walczak F.:
Nawrotny czstoskurcz wzlowy u dzieci - znaczenie leczenia algRjF.
Folia Cardiol.Excerpta 2007 T. 2 supl. C s. 20

Prezentacje wynikow bada na zjazdach i kongresach ngdzynarodowych i polskich:

1. Bieganowska K. i wsp.:
Zespot Morgagni-Adams-Stockesa po wstrzgkii adenozyny u pacjentki z zespolem WPW.
XV Konferencja Sekcji Rytmu Serca PTK, Szczecir1,0896.2006

2. Miszczak-Knecht M. i wsp.:
Ablacja RF u dzieci jako metoda leczeniastpskurczu nadkomorowego. fidadczenia wkasne,
prezentacja ustna

0889/P05/2005/29 (Promotorski)

Tytut: Ocena uktadu krazenia u dzieci ze zwzeniem zastawki aortalne;.
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Wanda Kawalec

Doktorantka: lek. med. Monika Kowalczyk

Wstep:

Zwezenie drogi odptywu lewej komory stanowi okoto 5%dmarodzonych serca, przy czym w 75%

wyskepuje pod postagi zwegzenia zastawkowego aorty. Objawy kliniczne i konseheje

hemodynamiczne zale od stopnia nasilenia patologii i wieku dziecka.dBtawowym celem

wczesnego leczenia jest zapobieganie przerostaakodizeniu i widknieniu lewej komory.

Cele:

1. Ocena obrazu klinicznego z#enia zastawki aortalnej u dzieci parey 3 rokuzycia, kedacych
pod opielg Kliniki Kardiologii IPCZD.

2. Ocena korelacji pomadzy stopniem zaawansowania wady w standardowym nada
echokardiograficznym a objawami klinicznymi, zmiemaw zapisie EKG i zmianami
radiologicznymi.
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3. Ocena funkcji misnia sercowego metad TDI oraz czynnéci lewej komory w badaniu
echokardiograficznym.

4. Préba ustalenia kompleksowych kryteriow uweggliajcych funkcg migsnia sercowego w
kwalifikacji do leczenia zwzenia zastawki aortalnej u dzieci pakey 3 rokuzycia.

Materiat i metody:

Grup; badar stanowito 48 dzieci w wieku od 3 do 18 rokycia ze zwzeniem zastawki aortalnej

(SA). Na podstawie maksymalnego gradientmieinia lewa komora-aorta (gr. LK-Ao) ocenianego w

standardowym badaniu echokardiograficznym dzieadzmono na 3 grupy: grupa | z niewielkim

zwezeniem zastawki (gr.LK-Ao <40mmHg) - 20 dzieci $wednim wieku 11,6 lat, grupa Il z

umiarkowanym zwzeniem (gr.LK-Ao >40 -<60mmHg) - 17 dziecisednim wieku 10 lat, grupa IV

Z ciezkim zwezeniem (gr.LK-Ao >60mmHg) - 11 dzieci wrednim wieku 14,5 lat. W grupie

kontrolnej byto 41 dzieci wrednim wieku 10,2 lat. W metodyce uwgdihiono badanie podmiotowe i

przedmiotowe oraz badanie RTG klatki piersiowepigaEKG, 24-godzinne monitorowanie EKG

metod, Holtera, préb wysitkowa, standardowe badanie echokardiograficzne oraz ktien
echokardiograéi dopplerowsk.

Wyniki:

Najstarsze dzieci byty w grupie ze¢gkim zwezeniem. Najczsciej obserwowanym objawem

podmiotowym byto szybsze g¢ozenie si. Narastanie gradientu LK-Ao zwdane bylo ze

zwigkszeniem prawdopodoliistwa wysgpowania tego objawu. W badaniu przedmiotowyrgstae
wystepowania dzenia w dotku jarzmowym i szmeru nadrticami szyjnymi wzrastala z narastaniem
stopnia SA. Sylwetka serca oceniana w badaniu leglaznym zmniejszata siwraz z nastaniem
gradientu LK-Ao. W zapisie EKG obserwowano gkgzenie amplitudy zatamka S w odprowadzeniu

V1, zatamka R w odprowadzeniu V6 oraz sumy zataRka V6 i S w V1, a take sumy zatamkdéw R

w odprowadzeniu | i lll z progresjSA. W badaniu echokardiograficznym stwierdzar®najczsciej

zastawka aortalna byta trzyptatkowa. Wzrost makdgegn gr. LK-Ao korelowatl ze zmniejszeniem

pola powierzchni zastawki aortalnej (AVAc). W gra@ umiarkowanym i ezkim zwgzeniem AVAC
byto nizsze ni w grupie z niewielkim zwzeniem i grupie kontrolnej. Oceniana na podstawsah&
echokardiograficznego geometria LK byla prawidlow@7% dzieci z niewielki umiarkowamn SA;
przebudow LK obserwowano u 19% w catej grupie z SA; przeno$$4% dzieci, w tym przerost
dosrodkowy u 33%, a adodkowy u pozostatych 21% we wszystkich grupach BAstandardowym
badaniu echokardiograficznym funkcja skurczowa Lk wszystkich grupach byta prawidtowa.

Obserwowano niewielkie zmiany w funkcji rozkurczgwewej komory, w badaniu metadopplera

predkosci fali E i A przeptywu przez zastawkdwudzielr byty wyzsze u dzieci ze zgeniem

zastawki, natomiast stosunek E/A bytsuy, przy czym tylko mdkosé fali A przekraczata wartei
prawidlowe. W badaniu metadDopplera tkankowego gdkosci fali S1' i E’ ruchu zastawki
dwudzielnej byly nisze, natomiast stosunek E/E’ byt #8gy w grupie ze zgieniem zastawki, co

wskazuje na dysfunkgj skurczova i rozkurczove lewej komory. Narastanie maksymalnego i

sredniego gr. LK-Ao korelowato ze zmianami obserwowai w TDI. Nie obserwowano istotnych

zaburzé rytmu serca i przewodnictwa w 24 godzinnym zapiEKG. W probie wysitkowej
rownowanik metaboliczny byt najaszy w grupie z ezkim zwezeniem. Kryteria dodatniej préby
wysitkowe] spetniato 67% pacjentéw, zmiany odcinkd >2mm obserwowano u 26% dzieci

Z r&znym stopniem zezenia zastawki.

Whioski:

1. Obraz Kliniczny zwzenia zastawki aortalnej u dzieci pavey 3 roku zycia zaley od stopnia
zaawansowania wady. Wraz z progiesfwezenia nasilaj sie objawy podmiotowe i
przedmiotowe, odchylenia w zapisie EKG, pogarszayniki proby wysitkowej i zwgkszap
zmiany w standardowym badaniu echokardiograficznym.

2. Zmiany anatomiczne i czynéciowe w uktadzie kizenia wysgpuja nie tylko w cezkiej, ale
réwniez w niewielkiej i umiarkowanej postaci 2#enia zastawki aortalnej.

3. Badanie metogd Dopplera tkankowego wykazuje zmiany czyémioskurczowej i rozkurczowej
lewej komory w umiarkowanym, a nawet niewielkimezeniu, zanim pojawii sie odchylenia od
normy w standardowym badaniu echokardiograficznym.

4. Obowiazujace kryteria kwalifikupce do leczenia w zgweniu zastawki aortalnej oparte na
gradiencie cinien lewa komora - aorta w badaniu inwazyjnym, objawathicznych, zapisie
EKG i wyniku proby wysitkowej, naley rozszerzy o ocer ukfadu kgzenia w standardowym
badaniu echokardiograficznym oraz w dopplerowskatjokardiografii tkankowej. Pojawienie; si
i/lub narastanie zaburizeczynndci skurczowej i rozkurczowej lewej komory b stanowd
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dodatkowe kryterium zakwalifikowania dziecka dozegia przezskornego lub chirurgicznego,
nawet przy niszym gradiencie g&hien lewa komora-aorta.

Wyniki grantu opublikowano jako rozpraw ¢ doktorska w 2008 roku.
Obrona przewodu doktorskiego odbyta dhia 16 padziernika 2008r.

0890/P05/2005/29

Tytuk: Molekularne podto ze zaburzex funkcji tancucha oddechowego u dzieci, ze szczegdlnym
uwzglednieniem mutacji w genach adrowego DNA oraz deplecji mitochondrialnego DNA; nave
implikacje diagnostyczne i epidemiologiczne dla papacji polskiej

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Ewa Pronicka

Gtownym celem podgtych bada byto wprowadzenie dotychczas niedgstych w kraju metod

diagnostyki choréb mitochondrialnych u dzieci, vezzgoéinéci defektow fosforylacji oksydacyjnej

zwiazanych z mutacjami w genacidfowych i deplecji mitochondrialnego DNA, a fakproba oceny

czestasci wystepowania tych zaburiewn populacji polskiej.

Materiat:

Badania prowadzono w materiale retrospektywnym kgrdONA, zamraone tkanki, hodowle

fibroblastéw od pacjentéw diagnozowanych w lata®84t2004 oraz prébki DNA pacjentow IPN z

fenotypem rdzeniowego zaniku ¢hii po wykluczeniu mutacji w genie SMN), a t&kw materiale

prospektywnym (pacjenci zgtoszeni w trakcie redaliz@rojektu). Kwalifikacja do grupy badanej

prowadzona byta wedlug wlasnego schematu diagrostgo choroby mitochondrialnej, ktory

obejmuje metody kliniczne [CT, MRS, EV, GC-MS, M3V aminokwasy, biotynidaza, inne],

enzymatyczne [spektrofotometryczna analiza komgwkd-IV RC w homogenacie regnia i

fibroblastéw], morfologiczne [msien: RRF, deficyt COX, inne] i molekularne [powszechnatacje

MtDNA A3243G, G8344A, T8993G/C]. Wskazania do pdszania mutacji w genach strukturalnych

kompleksu I, w genach sktadania kompleksu I¥ctecha oddechowego oraz oceny stopnia deplecji

MtDNA w przypadkach z obrazem klinicznym MDS (mitoadrial depletion syndrome) ustalano w

oparciu o fenotyp kliniczny.

Metody:

W identyfikacji mutacji odpowiedzialnych za wyptenie choroby mitochondrialnej uweaghiano:

= geny pdrowe kompleksu | (NDUFS1, NDUFS2, NDUFS3, NDUFSMDUFS6, NDUFS7,
NDUFS8 i NDUFV1, NDUFV2);

= wybrane genygdrowe skladania kompleksu IV (SURF1, SCO2);

= geny mitochondrialne (geny kompleksu I: ND1, NDZ2D3y ND4, ND4L, ND5, ND6; geny
tRNA: tRNALeu i tRNALys; gen kompleksu V: ATP®6).

Badanie prowadzono przez wyszukanie zmutowanych liemmdw i analiz polimorfizmu

konformacji  pojedynczych nici (SSCP). Identyfikacj mutacji prowadzono poprzez

zsekwencjonowanie zmienionych produktow PCR, a wkswaici przypadkéw sekwencjonowanie

catego genu, zaczyngj od regionéw, w ktérych wysgbuja mutacje powtarzalne (przyzyciu

automatycznego analizatora DNA typu ABI PRISM 3itthy Applied Biosystems).

W ocenie deplecji mtDNA w bioptatach ¢#nia i watroby metod klasyczra wprowadzoa w

pocatkowym okresie badazasipiono ostatecznie nowocgeejsz metody oparty 0 technik Real

Time PCR (jako mniej zawodn wymagajica dostpnadsci znacznie mniejszej ikoi badanej tkanki).

W wybranych przypadkach dla identyfikacji deficjkampleksu V wprowadzono do badanetod

BN Page zamiast zaplanowanej metody spektrofotgumie;.

W trakcie prowadzenia baflanie znaleziono uzasadnienia dla e¢pstie planowanych badaz

wykorzystaniem siRNA.

Wyniki i oméwienie:

Razem w trakcie prowadzenia projektu nadaj sé do interpretacji wyniki uzyskano u 126

pacjentéw, w tym z podejrzeniem deficytu | — 12edzi z podejrzeniem deficytu IV — 58 dzieci, z

podejrzeniem deficytu V — 8 dzieci oraz z podejiegen deplecji mtDNA - 50 dzieci. W ramach

projektu zbadano ponadto w kierunku mute®ffO2287 prébek DNA pacjentow po wykluczeniu

molekularnym SMA).

W 31% przypadkow badanych w trakcie trwania prajekB9 pacjentéw) ustalono pode

molekularne choroby mitochondrialnej, co uiiwito udzielenie porady genetycznej w ekBzaci
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rodzin. Przeprowadzone badania molekularne pozywostalt ostateczne rozpoznania rgmtjacych

standéw chorobowych:

1. Zespot Leigha z deficytem IV kompleksu i mutacjamgenieSURF1w 5 nowych przypadkach
(najcz:sciej powszechna polska mutacja ¢.845_846delCT, pogedyncze inne mutacje: €.752-
1G>C; ¢.688C>T i ¢.800_801insT); w trzech innychdzinach z deficytem biatka SURF1
diagnostyka prenatalna zapewnita urodzenie zdrowedpsistwa probanda.

2. Deficyt kompleksu IV z mutacjami w gen®CO2- u 15 dzieci z 13 rodzin (powszechna mutacja
1541G>A /p.E140K)/).

3. Mutacje mtDNA - u 13 niespokrewnionych pacjentowtylio mutacje w genie podjednostki ND6
kompleksu | 14487T>C (Met>Val), w genie tRNALeul432>G, w genie tRNALys 8363G>A,
w genie ATP6, 8993T>C (Leu>Pro), 8993T>G (Leu>Arggdna o niewyjénionej patogenrici
9016A>G (lle>Val).

4. Analiza 7-9 genéw koduagych apdrowe podjednostki strukturalne kompleksu lIzadnym z 12
badanych przypadkow (zakwalifikowanych na podstasieecnéci deficytu kompleksu | w
migsniu) nie wykazata mutacji patogennych. Jedynym wigkn odchyleniem byla substytucja
polimorficzna (c.438T>C) w genie NDUFS4 w jednyrnzypadku.

5. Badania 38 dzieci z atrobowym lub m¢sniowym fenotypem MDS ujawnity deplecmtDNA
w 8/10 bioptatéw misniowych i w 9/27 bioptatéw wirobowych, razem u 14 pacjentow (u 5 z
fenotypem wgtrobowym i 3 z fenotypem redniowym). Na podstawie danych z literatury
potwierdzonych wynikami badawtasnych za doln granie normy dla deplecji mtDNA w
migsniu i watrobie przygto referencyja wartcé¢ 0,7 (stosunek mMtDNA/nDNA). Nie
obserwowano wyraych zalenosci stosunku mtDNA/NnDNA od wieku badanego pacjenta.
Réwnolegle z ocendeplecji mtDNA u pacjentéw z podejrzeniem MDS przevadzono badania
w kierunku mutacji wybranych genéw odpowiedzialnyz wysgpowanie deplecji mtDNA, w
tym w genie kinazy dezoksyguanozynyGUOK), kinazy tymidyny TK) i polimerazy gamma
(POLG. Mutacje w formie homozygotycznej lub heterozyganej zidentyfikowano w 5 na 14
przypadkow z deplegjmtDNA (MDS).

6. Panel bad@nad patologi mitochondriow uzupetniono niedgpia wczeniej ocen aktywnaci
kompleksu V metodl proteomicza (SDS-Page). Metoda pozwolita po raz pierwszy wjkra
identyfikackg deficytu kompleksu V w mgéniu u rodzéstwa z fenotypem zespotu Bartha.

Whioski:

Kompleksowe badania nad patolpgiitochondriéw u dzieci potwierdzagnaczacy udziat tych bada

w diagnostyce rinicowej choréb o nieustalonej etiologii i wielonaapwej symptomatologii. Wyniki

wskazuj na maliwos¢ znacznej nierozpoznawakw chorob mitochondrialnych o dziedziczeniu

mendlowskim (z mutacjami w genacidjowych, nDNA).

W czasie 3-letniego projektu ustalono tto molekoalub enzymatyczne choroby mitochondrialnej u

39 dzieci (31% badanych), w znacznegkgizaici pagsmiertnie, na podstawie badania zagaoych

bioptatow mégsni i/lub watroby oraz wycinkow tkanek pobranych w czasie dekcj

Szczegolnie amto wykrywano w populaciji polskiej mutaciv genie SURF1(w zespole Leigha),

mutacg w genieSCO2(w zespole podobnym do rdzeniowego zanikgsm) oraz mutacje w genie

GUOK (w postpujacej niewydolnéci watroby). Wczesny poatek, szybki przebieg i nieporéipe

rokowanie, a tate staba znajonio tematyki wrdéd lekarzy, mog powodowa, ze wiele dzieci

obarczonych tymi rzadkimi defektami genetycznymiienm na terenie kraju bez wkwego
rozpoznania.

Wyniki projektu uzupetniaj i poszerzaj mazliwosci diagnostyczne dagine dotychczas w kraju.

Warunkiem prawidtowego wykorzystania nowych techioéidawczych (identyfikacja mutacji nDNA,

ocena deplecji mtDNA) jest upowszechnienie wiedgymptomatologii choréb mitochondrialnych u

dzieci oraz przestrzeganie standardow ¢gustania, w tym sposobu pobierania, zabezpieczenia i

przekazywania dosoodka medycyny mitochondrialnej materiatu z hiagasmiertnych.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Weglewska-Jurkiewicz A., Jakdbkiewicz-Banecka J.niuka E., Wgrzyn G.:
False positive results of mitochondria  DNA depletdeletion due to single nucleotide
substitutions causing appearance of additional IPvulrestriction sites.
Diagn. Mol. Pathol. 2007 Vol. 16 nr 2 s. 116-120

2. Karkucinska-Wkckowska A., Czajka K., Wasilewski M., Sykut-CegiasJ., Pronicki M.,
Cukrowska B., Pronicka E., Zabtocki K., Dusagii J., Wickowski M.:
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10.

11.

12.

13.

Blue native electrophoresis: an additional usetdl tto study deficiencies of mitochondrial
respiratory chain complexes.

Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2006 T. 10 nr 3-49%598

Pronicka E., Piekutowska-Abramczuk D., Pronicki MKarczmarewicz E., Kowalski P.,
Szymaiska-ebinska T., Sykut-Cegielska J.:

Mitochondrial disorders in infants and small chédr - causes, symptoms, diagnosis and
prognosis.

Lab. Med. 2006 nr 1 s. 41

Bohm M., Pronicka E., Karczmarewicz E., Pronicki, NPiekutowska-Abramczuk D., Sykut-
Cegielska J., Mierzewska H., Hansikova H., VeselaTkksarowa M., Houstkova H., Houstek J.,
Zeman J.:

Retrospective, multicentric study of 180 childreithwcytochrome C oxidase deficiency. Pediatr.
Res. 2006 Vol. 59 nr 1 s. 21-26

Pronicki M., Sykut-Cegielska J., Matyja E., nBka K., Piechota J., Bartnik E., Szyieka-
Debinska T., Karczmarewicz E.:

Diagnostic skeletal muscle biopsy in a boy with A3& mitochondrial DNA (MELAS) mutation

- pathology of "classical" mitochondral disorder.

Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2007 T. 11 nr 1-21s44

Pronicki M., Sykut-Cegielska J., Matyja E., Musiatoz J., Karczmarewicz E., heka K.,
Piechota J., Piekutowska-Abramczuk D., KowalskButnik E.:

G8363A mitochondrial DNA mutation is not a rare sauof Leigh syndrome - clinical,
biochemical and pathological study of an affecteittic

Folia Neuropathol. 2007 T. 45 nr 4 s. 187-191

Pronicki M., Matyja E., Mierzewska H., Karczmarewi€., Czarnowska E., Szyrska-Dzbinska
T., Karkucihiska-Wickowska A., Kdmierska K., Kmié T., Migdal M., Sykut-Cegielska J.:
Secondary respiratory chain dysfunction mimickinigoehondrial disorders - the role of skeletal
muscle pathology in multidisciplinary diagnostic nkout.

Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2007 T. 11 nr 3-41s96

Pronicki M., Matyja E., Piekutowska-Abramczuk D.zygaiska-Dcbinska T., Karkudiska-
Wiegckowska A., Karczmarewicz E., Grajkowska W., Kénie, Popowska E., Sykut-Cegielska J.:
Light and electron microscopy characteristics o# tmuscle of patients with SURF1 gene
mutations associated with Leigh disease.

J. Clin. Pathol. 2008 Vol. 61 s. 460-466

Piekutowska-Abramczuk D.:

Molekularne podtge zespotu Leigha.

Neurol.Neurochir.Pol. 2008 T. 42 nr 3 s. 238-250

Piekutowska-Abramczuk D., Pronicka E., Krajewskald§ak M.:

Rola genu SURF1 w patogenezie zespotu Leighaspnego z deficytem aktywloi oksydazy
cytochromu c.

Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 3 s. 211-216

Pronicka E., Piekutowska-Abramczuk D., Pronicki M.:

Choroby mitochondrialne u dzieci - podé biochemiczne i molekularne, ze szczegdlnym
uwzglkdnieniem zespotu Leigha.

Post. Bioch. 2008 T. 54 nr 2 s. 161-168

Pronicki M., Kowalski P., Szynfeka-Dxbinska T., Karkuaiska-Wkckowska A., Piekutowska-
Abramczuk D., Sykut-Cegielska J., Matyja E.:

Neurogenic pattern of skeletal muscle involvementhildren with SCO2 gene mutations. Clin.
Neuropathol. 2008 Vol. 27 suppl. 3 s. 165

Pronicki M., Kowalski P., Szyniteska-Dxbinska T., Karkuadiska-Wkckowska A., Piekutowska-
Abramczuk D., Sykut-Cegielska J., Matyja E:

Skeletal muscle pathology in children with SCO2eyemutations.

Folia Neuropathol. 2008 T. 46 nr 4 s. 311

Prezentacje wynikow bada na zjazdach i kongresach ngidzynarodowych i polskich:

1.

Weglewska-Jurkiewicz A., Jakdbkiewicz-Banecka J.niuka E., Wgrzyn G.:

Analysis of two substitutions in the mitochondriggne coding for ND5, which may potentially
cause false positive results in detection of mtDietion or depletion. Workshop on mtDNA
depletion syndromes. XXIX European Metabolic MegtiEMG), Warsaw, 30 May—1 June 2007
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10.

11.

Piekutowska-Abramczuk D., Kowalski P., Popowska Hirkiewicz D., Ciara E., Borucka-
Mankiewicz M., Sykut-Cegielska J., Mierzewska Harzmarewicz E., Krajewska-Walasek M.,
Pronicka E.:

Diagnostyka molekularna zabufzéunkcji kompleksu | tacucha oddechowego u pacjentow z
encefalopatiami mitochondrialnymi. 1l Polski KongreGenetyki, SGGW Warszawa, 18-
20.09.2007, streszczenia s.129-130, plakat

Kowalski P., Piekutowska-Abramczuk D., PopowskaTenska K., Piechota J., Jurkiewicz D.,
Borucka-Mankiewicz M., Ciara E., Krajewska-Walasé¢k Pronicka E.:

Diagnostyka molekularna choréb mitochondrialnychPwlsce. 1l Polski Kongres Genetyki,
SGGW Warszawa, 18-20.09.2007, streszczenia s. 62§, doniesienie ustne i plakat
Kowalski P., Piekutowska-Abramczuk D., PopowskaFEanicki M., Pronicka E.:

Molekularna diagnostyka deficytu SCO2 u polskicttjpatéw. 1l Polski Kongres Genetyki,
SGGW Warszawa, 18-20.09.2007, streszczenia s.G2Q@1)

Kowalski P., Piekutowska-Abramczuk D., Popowska Fofiska K., Piechota J., Bartnik E.,
Mierzewska H., Taybert J., Rokicki D., Sykut-Cegial J., Kmié T., Karczmarewicz E.,
Bielecka L., Szymiska T., Weckowska A., Pronicki M., Czarnowska E., Pronicka E.

Analiza DNA w chorobach mitochondrialnych — wynikivlasne warszawskiej grupy
mitochondrialnej. XII Sympozjum Sekcji Wrodzonychad/Metabolizmu Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego, Puttusk, 15-16.10.2007, doniesigstiee

. Wegleaska-Jurkiewicz A.:

Deplecja mtDNA jako marker choroby mitochondrialpajiziedziczeniu mendlowskim — wphe
wyniki bada whasnych. XII Sympozjum Sekcji Wrodzonych Wad Msikzmu Polskiego
Towarzystwa Pediatrycznego, Pultusk, 15-16.10.2007

Kowalski P.:

Analiza DNA w chorobach mitochondrialnych — wynikivlasne warszawskiej grupy
mitochondrialnej. XII Sympozjum Sekcji Wrodzonychad/Metabolizmu Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego, Pultusk, 15-16.10.2007

Taybert J., Wglewska-Jurkiewicz A., Pronicki M., Kowalski P., yaanska-Dcbinska T.,
Jakdbkiewicz-Banecka J., Socha P., Sykut-Cegielskaegrzyn G., Pronicka E.:

Mitochondrial depletion syndrome (MDS) associatéthwlesoxyguanine kinase geri@GUOK)
mutations in infants — five Polish cases identifl®d retrospective study. 11th Asian-European
Workshop on Inborn Errors of Metabolizm (AEWIEM}&il and Jeju, Korea, 18-23 April 2008
Karkucinska-Weckowska A., Sykut-Cegielska J., Pronicki M., dskowski M.R., LebiedZiska
M., Taybert J., Pleskac#igka A., Dobrzaska A., Pronicka E.:

Respiratory chain complex V deficiency in a boyhwvgevere neonatal lactic acidosis and 3-
mathylglutaric aciduria/dilated cardiomyopathy ofis holder brother. Bari International
Symposium on ,Mitochondrial Physiology and PathglpgBari, ltaly, 22-26 June, 2008,
Symposium abstracts book, SC5.13

Piekutowska-Abramczuk D., Kowalski P., PopowskaHREgnicki M., Karczmarewicz E., Sykut-
Cegielska J., Krajewska-Walasek M., Pronicka E.:

Mitochondrial and nuclear mutations in Polish Leighatients — clinical characteristics. Bari
International Symposium on ,Mitochondrial Physiojognd Pathology”, Bari, Italy, 22-26 June,
2008,Symposium abstracts book, SC5.21

Weglewska-Jurkiewicz A., Jakdbkiewicz-Banecka Jegvwyn G., Pronicka E.:

Quantitative analysis of mitochondrial DNA contemtpatients with mitochondrial diseases by
Real-Time polimerase chain reaction. Bari Inteva Symposium on ,Mitochondrial
Physiology and Pathology”, Bari, Italy, 22-26 Ju@08,Symposium abstracts book, SC5.30

1138/T08/2005/29

Tytut: Ksztaltowanie wilasciwosci stopu tytanu Ti6A14V w aspekcie zastosowiana implanty
kostne poprzez wytwarzanie warstw kompozytowych

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. wet. El zbieta Czarnowska

Stabe widciwosci mechaniczne hydroksyapatytow (HAp), a przedeysikim ich kruchéé¢, s
przyczyry kontrowersji zwiazanych z ich szerokim zastosowaniem na implantygatidresowe.
Dlatego obecnie badania koncendruja opracowaniu proceséw wytwarzania powtok HAp w
aspekcie ksztattowania ich struktury i wdavosci, w tym réwnie: biologicznych.
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Celem projektu byto opracowanie warunkOéw wytwarzania na stopieartyt Ti6Al4V warstwy
kompozytowej, ztaonej z dyfuzyjnej warstwy fosforku tytanu -sPi ktéra stanowitaby podwarsgw
dla cienkich powtok hydroksypatytu. Badania ukidmmane byly na ksztattowanie mikrostruktury,
skladu fazowego i chemicznego oraz topografii poxgleni TP nie tylko w celu zapewnienia dobrej
odporndci korozyjnej oraz odporrici na wycie przez tarcie stopu tytanu, ale réwniviekszenie
osteoinduktywnéci przez wytworzenie cienkiej i o dobrej przyczefrigowtoki HAp.

Materiat i metody: Na probkach ze stopu tytanu Ti6Al4V wytworzono aggthybrydows poprzez
pofaczenie bezpmdowego chemicznego nakladania powloki niklowo-fosfeej z obrébk w
warunkach wytadowania jarzeniowego warstwy dyfueyiypu TiP+Ti-Ni. Powloki hydroksyapatytu
(HA) wytworzono metodami: (i) PLD (za pomplasera ekscymerowego) - o grgbio2.5+ 0.5u m

w postaci litej oraz wysp érednicy10.8 mm i grubéci ok.500nm (ii) przez patzenie metody zol-
zel i elektroforezy (ZE} w postaci litej o grub&ei okoto 1um. Wiasciwosci biomateriatow badano w
mikroskopie skaningowym z mikroanaiZEDS — morfologia, mikrostruktura i sktad chemiggn
dyfraktometru rentgenowskiego (XRD — sktad fazowspektroskopii fotoelektronéw (XPS — skiad
chemiczny), mikroskopii transmisyjnej (mikrostrukdld, mikroskopu sit atomowych (AFM -
topografia powierzchni) profilometru skaaoggo (chropowatg), metod potecjodynamiczn w
roztworach Ringer'a i Hanka (odporgokorozyjm). Ich biozgodnéc i osteoinduktywnéé badano w
warunkachin vitro z osteoblastami linii Saos-2 z zastosowaniem fi&cinmmunohistochemicznych
(rozmieszczenie i ekspresja biofilmu fibronektynfgrma i rozmieszczenie receptora CD49e,
rozmieszczenie i apoptoza komorek — mikroskop Keaifoy), ELISA (poziom IL-1 i IL-6, TNk i
TGF$1), mikroskopii skaningowej z mikroanaliz(EDS, XPS — bioaktywrié, morfologia i
rozmieszczenie komorek).

Wyniki: Na podstawie badamikrostruktury, sktadu fazowego i chemicznego opweano warunki
wytwarzania warstw typu T®P+Ti-Ni, o charakterze dyfuzyjnym, o kontrolowantgjpografii
powierzchni i drobnoziarnistej mikrostrukturze (lki@s¢ ziarna poniej 1 um), o niskim stanie
napezen whasnych sciskapcych (okoto -150 MPa), wysokiej porownywalnej zeopsm tytanu
Ti6Al4V odpornaci korozyjnej, ktore mgna wytwarzé na detalach o skomplikowanych ksztattach.
Warstwy charakteryzowaly esiwyzsz niz referencyjny stop tytanu bioaktywstda i biozgodndcia
(zwiekszapc adhez, proliferacg i aktywna¢ metabolicza osteoblastow). Powtoki HA wytworzone
metodami PLD i ZE uwalnialy w edych ilosciach dosrodowiska biologicznego w warunkadm
vitro jony wapnia (Ca) i fosforu (P), a hodowane na risteoblasty w rinym stopniu adherowaty,
proliferowaty, umieraty w apoptozie oraz syntetyadyfosfataz zasadow (ALP) i czynnik wzrostu
TGF$1. Najwikce] TGF$1 syntetyzowaty osteoblasty inkubowane ngPTii HAp(ZE). Stop tytanu
Ti6AlI4V w warstwami TiP i HAp wytworzony metod ZE charakteryzowal si najlepsa
osteoinduktywnécia, podobnie jak HAp wytworzony metedPLD w postaci ,wysp” dczac
wiasciwosci hydroksypatytu i TP, ktory pomimo niskiej adhezji komérek na nim vemiszych
godzinach inkubacji sprzyjat osteoinduktyvénow dalszej obserwacji.

Whnioski: Wytworzenie cienkich powtok HAp o gruba okoto 2.5um (metoe, PLD) i okoto 1pm
(metoda zolzel) umaliwia dodatkowo zwikszenie aktywn@i biologicznej osteoblastow, cedrie
odgrywa istotra rolg w wytwarzaniu implantow kostnych o kontrolowanejoZgodndci
dtugookresowym tytkowaniu. Ponadto, dyfuzyjna warstwaHieliminuje podstawowe wady stopu
tytanu. Wytworzenie HAp na implantach kostnych mytaych z warstw TisP w postaci ,wysp”
mogtoby zwekszy¢ istotnie osteoinduktywr$é w obszarze wszczepu.

Uzyskane wyniki wskazdgj ze wytwarzanie warstwy dyfuzyjnej z sP na powierzchni stopu tytanu
jako podiaa dla powtoki hydroksyapatytu jest perspektywictachnily ksztattowania wisciwosci
implantow kostnych.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Czarnowska E., Zagzkowska A., Sowiska A., Wierzcha T.:
Composite layer with Ti3P external zone producedtitanium alloy for bone applications.
Adv. Sc. Technol. 2006 Vol. 49 s. 240-245
2. Zajaczkowska A., Sowiska A., Cukrowska B., Godlewski M.M., Skotek E.,3d/\W .,
Wierzcha T.:
Biozgodna¢ warstwy kompozytowej typu Ti3P+Ti-Ni z powlgkydroksyapatytu.
Inz. Biomater. 2006 T. 9 nr 58-60 s. 212-214
3. Zajaczkowska A., Sowiska A., Godlewski M.M., WierzchoT., Czarnowska E.:
Warstwa Kompozytowa ze strefpowierzchniow Ti3P wytworzona na stopie tytanu dla
zastosowania na implanty kostne.
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Technik Dent. 2006 wyd. spec;j. s. 274-278

Czarnowska E., Zagzkowska A., Major R., Morgiel J., Wierzchd .

Ksztattowanie wiégciwosci implantow tytanowych metodami Zynierii  powierzchni.
Inz. Powierzchni 2007 nr 3 s. 13-18

Czarnowska E., Zagzkowska A., Major L., Morgiel J., Wierzchd ..

Structure and properties of titanium phosphidesdpeced on the Ti6AI4V titanium alloy.
Adv. Materials Sci. 2007 Vol. 7 nr 3 s. 5-11

Zajaczkowska A., Mréz W., Stoch A., DlugoA., Borowski T., Wierzchn T., Czarnowska E.:
Oddziatywanie powtok hydroksyapatytowych wytworzohyr&@nymi metodami na Ti3P na
aktywnai¢ biologiczry osteoblastéw linii Saos-2.

Inz. Biomater. 2008 T. 11 nr 77-80 wyd. spec;j. s. $609

Czarnowska E., Zagzkowska A., Godlewski M.M., Mr6z W., Sobczak J.,ievécha T.:
Combination of hydroxyapatite islets with Ti3P swé layer produced on titanium alloy for bone
implants.

J. Nanosci. Nanotechnol. (w druku)

Zajaczkowska A., Brudek M., Wierzchdl ., Czarnowska E.:

Osteoblast-like cells response to hydroxyapatitging of various properties.

Acta Biochim. Pol. 2008 T. 55 supl. 3 s. 310

Zajaczkowska A.:

Ksztattowanie wiciwosci stopu tytanu Ti6Al4V obrébkhybrydows w aspekcie zastosowana
biomateriaty kostne. Praca doktorska — obronion822008, promotor: Czarnowska E.

Prezentacje wynikow bada na zjazdach i kongresach ngdzynarodowych i polskich:

1.

10.

Czarnowska E., Zagzkowska A., Sowiska A., Wierzcha T.:

Biozgodna¢ warstwy kompozytowej typu Ti3P+Ti-Ni z powlak hydroksyapatytu. XVI
Conference on Biomaterials in Medicine and Veterymdedicine, Rytro, 13-16.09.2006, plakat
Zajaczkowska A., Sowiska A., Godlewski M.M., WierzchoT., Czarnowska E.:

Warstwa kompozytowa ze stgefpowierzchniow Ti3P wytworzona na stopie tytanu dla
zastosowania na implanty kostne. VII Konferencj@rBaterialy i Mechanika w Stomatologii,
Ustron, 19-22.10.2006, plakat

Wierzcha T.:

Nowa generacja biomateriatdw tytanowych odetarosciach ksztattowanych metodamizimierii
powierzchni. Seminarium pt. ,Wspéiczesne aplikaojadbki cieplnej i cieplno-chemicznej”,
Miedzynarodowe Targi Pozaskie, Pozna, 12.06.2007, referat

Czarnowska E., Zagzkowska A., Godlewski M.M., Mr6z W., Wierzchd .:

Combination of hydroxyapatite in form of islandstiwiTisP surface layer produced o titanium
alloy for bone implants. NanoSmat 2007, Algarvetigalia, 9-11.07.2007, referat

Czarnowska E., Zagzkowska A., Mréz W., Sobczak J.W., Wierzah:

Ksztattowanie wiéciwosci biomateriatow tytanowych metodamiziymierii powierzchni. XV
Krajowa Konferencja Biocybernetyki i zgnierii Biomedycznej, Wroctaw, 12-15.09.2007, refter
Wystawa ,Polish Materials Research” zorganizowareep Ministerstwo Nauki i Szkolnictwa
Wyzszego oraz Polskie Towarzystwo Materialoznawczeromat'’2007, Norymberga, 10-
13.09.2007,

Wierzcha.T.:

Materialy z wystawy EuroMat 2007 ,From Nano Desigm#omaterials to Reliable Turbine”,
rozdziat ,Surface Engineering means New materials25035

Czarnowska E., Zagzkowska E., Major L., Morgiel J., Wierzchor .

Structure and properties of titanium phoshides peced on the Ti6AI4V titanium alloy. Tytan i
jego stopy. 9th Scientific Conference Titanium arid Alloys. Gdaisk-Sobieszewo,
24-26.09.2007, referat

Zajaczkowska A., Brudek M., Wierzchdl ., Czarnowska E.:

Osteaoblast-like cells response to hydroxyapatitatings of various properties. Congress of
Biochemistry and Cell Biology, 43 Meeting of PolisBiochemical Society, Olsztyn,
7-11.09.2008, plakat

Zajaczkowska A., Mréz W., Stoch A., DiugcE., Borowski T., Wierzcho T., Czarnowska E.:
Effects of HAp produced by different methods onPTsurface layer on biological activity of
osteoblasts Saos-2 line. XVII Conference on Biommtein Medicine and Veterinary Medicine,
Rytro, 11-15.10.2008, plakat
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11. Zajaczkowska A., Czarnowska E., Wychale&i P., Wojtowicz A., WierzchoT.:
Dental titanium implants modification by sF surface layer. 7 Annual Scientific Meeting
European Association for Osseointegration, Warsza®#£0.09.2008, plakat

12. Wierzcha T.:
Ksztattowanie wiéciwosci stopow niklu i tytanu metodami hybrydowymi. VKonferencja
Naukowa ,Irzynieria Powierzchni” — INPO’2008, Wista-Jawornik12.2008, referat zapraszany.

13. Zajaczkowska A.:
Ksztattowanie wiéciwosci stopu tytanu Ti6AI4V obrohkhybrydows w aspekcie zastosowana
biomaterialy kostne. Politechnika +tb6dzka, Wydziat edhhaniczny, Instytut kynierii
Materiatowej, £6d, 22.02.2008 - obrona doktoratu

0915/P01/2006/31

Tytut: llo sciowe oznaczanie metabolitbw amin biogennych w phg mdzgowo-rdzeniowym
(PMR) w celu rozpoznawania defektéw neurotransmisji

Kierownik grantu: mgr in z. Katarzyna Kusmierska

Wrodzone zaburzenia przewodnictwa nerwowegrgyczyr cigzkich, posgpujacych encefalopatii
ujawniapcych st w okresie wczesnego dziéstwa. Weksza¢ chordb, jeeli zostanie rozpoznana
wczesnie, mae by skutecznie leczona przyczynowo. Diagnostyka laiboyma zaburzé polega
gtébwnie na ildciowym oznaczaniu szerokiego spektrum neurotramstvit i ich metabolitow w
ptynie mézgowo-rdzeniowym (PMR). Istatrklinicznie grug zaburzé stanowa defekty szlakow
biosyntezy amin biogennych, takich jak serotond@pamina, noradrenalina i adrenalina. Najbardziej
przydatny do wykrywania tych defektéw okazat girofil stzen trzech metabolitow: kwasu 5-
hydroksyindolooctowego (5-HIAA), kwasu homowaniwmego (HVA) oraz 3-orto-metyl-dopy (3-
OMD). W/w zwiazki wyskpuja w PMR w bardzo niskich, nanomolowyclkzniach, a ich iléciowe
oznaczanie polega na rozdziale matagsokosprawnej chromatografii cieczowej (HPLC)etekcji
przy wyciu bardzo czutego i specyficznego dla amin bioyeh detektora elektrochemicznego. Do
chwili obecnej oznaczono ¢genia metabolitbw amin biogennych w 152 probkach PiRrych,

u ktérych kwalifikacje do badania ustalono w IPCZIMiDz w okresie ostatnich 2 lat. Opracowano
wstepny zakres wartai referencyjnych dla nagiujacych grup wiekowych, 0,2 - 0,6 m.(HVA: 400

— 1000 nmol/L; 5-HIAA: 300 — 1000 nmol/L; 3-OMD: @G- 300 nmol/L), 0,6 — 1. (HVA: 300 —
1000 nmol/L; 5-HIAA: 200 — 1000 nmol/L; 3-OMD: <10@mol/L), 1 — 4 rz. ( HVA: 200 — 800
nmol/L; 5-HIAA: 100 — 600 nmol/L; 3-OMD < 50 nmolJL> 4 r. (HVA: 100 — 600 nmol/L; 5-HIAA:
50 — 400 nmol/L; 3-OMD: < 50 nmol/L).

Nieprawidtowe wyniki HVA, 5-HIAA i 3-OMD (obnienia s¢zen metabolitbw kwanych amin
biogennych) uzyskano u 16 chorych.

U 11 chorych z nieprawidtowymi wynikami metabolitéamin biogennych przeprowadzono test
obciazenia fenyloalanig. U 6 chorych stwierdzono wysokiegstnia fenyloalaniny w osoczu po 1, 2 i
4 godzinie od podania aminokwasu oraz wysoki stelsithe/Tyr (brak wzrostuegenia tyrozyny po
podaniu fenyloalaniny), co wskazuje na zaburzerggabolizmu BH (pteryn).

U 5 chorych z nieprawidtowym wynikiem testu openia fenyloalanig analiz pteryn w PMR
przeprowadzono u prof. Jakobsa (Holandia). Uzyskameniki pozwolily na wskazanie
prawdopodobnej lokalizacji niedoboru enzymatycznegaym: deficytu cyklohydrolazy GTP (6
pacjentow), deficytu syntazy 6-pirogronylo-tetrafgliopteryny (1 pacjent), deficytu hydroksylazy
tyrozyny (5 pacjentow), deficytu reduktazy sepiaptewej (1 pacjent) — potwierdzonego badaniem
molekularnym (nowa mutacja ¢.1330C>G (p.N127K),icjefi dihydropterydowej reduktazy (1
pacjent) — potwierdzony badaniem enzymatycznym ataficytu (3-hydroksylazy dopaminy (1
pacjent). S{zenie katecholamin w jednorazowej zbiérce moczu lpfdawidiowe u wszystkich 14
pacjentéw. U powsszych chorych wdczono leczenie preparatami I-dopy oraz u chorydefcytem
BH, dodatkowo 5-hydroksytryptofanem i preparatem,BH dwojga chorych uzyskano catkowite
ustpienie objawdw, u 4 chorych znaezmpoprave funkcjonowania, pozostali chorzy w trakcie
wprowadzania leczenia. Na podstawie uzyskanych kdymistwierdzono réwnie pewry zaleznosé
pomigdzy profilem amin biogennych a uszkodzeniem uktadozapiramidowego w innych
jednostkach chorobowych. Zateoi¢ ta powinna stasig przedmiotem dalszych batla
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Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1.

Szymaiska K., Kuémierska K., Mierzewska H.:

Wrodzone zaburzenia metabolizmu amin biogennydhriyp.

Neurol. Dziec. 2007 T. 16 s. 41-49

Kusmierska K., Szymaska K., Matunowicz E., Chmielewski D., Jansen E.E.\Jdacobs C.,
Sykut-Cegielska J., Pronicka E.:

Analysis of cerebrospinal fluid (CSF) for the diagis of biogenic amines metabolizm disorders:
Polish experience.

J. Inherit. Metab. Dis. 2007 Vol. 30 suppl. 1 s713

Kusmierska K., Szymiska K., Mierzewska H.:

Wrodzone zaburzenia metabolizmu amin biogennyciloehlemiczna prezentacja.

Neurol. Dziec. 2007 T. 16 supl. s. 39

Szymaiska K., Kuémierska K., Mierzewska H.:

Wrodzone zaburzenia metabolizmu amin biogennyclinickna prezentacja.

Neurol. Dziec. 2007 T. 16 supl. s. 39-40

Kusmierska K., Jansen E.E.W., Jakobs C., Matunowi¢cRBkicki D., Szymaska K., Meilei D.,
Thony B., Blau N., Pronicka E., Sykut-Cegielska J.:

Sepiapterin reductase deficiency in a 2-year-otepawith incomplete response to treatment, but
short-term follow-up.

J. Inherit. Metab. Dis.2008 (publikacja w drukedbie opublikowana w 2009r.)

Szymaiska K., Kiémierska K., Sykut-Cegielska J., Rokicki D., Mierzka H., Chmielewski D.,
Jansen E.E.W., Jakobs C., Thony B., Blau N., Makioo E.M., JGwiak S., Pronicka E.:
Disorders of biogenic amines neurotransmissionsRaxperience.

Eur. J. Paediatr. Neurol. 2008 Vol. 12 suppl. $X9

Prezentacje wynikow bada na zjazdach i kongresach ngdzynarodowych i polskich:

1.

Kusmierska K., Szymiska K., Mierzewska H.:

Identyfikacja zaburzemetabolizmu amin biogennych u pierwszych polskiabjentow — badania
wstgpne. XI Sympozjum Polskiej Grupy Metabolicznej PPiRjtusk, 9-10.10.2006

Kusmierska K., Szymiska K., Mierzewska H.:

Aminy biogenne. Zaburzenia neurotransmisji — problediagnostyczne i terapeutyczne. Casus
pro diagnosi. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa WORNBz, Warszawa, 23.02.2007,
doniesienie ustne

Kusmierska K., Szymaska K., Matunowicz E., Chmielewski D., Jansen E.E.\Jdacobs C.,
Sykut-Cegielska J., Pronicka E.:

Analysis of cerebrospinal fluid (CSF) for the diagis of biogenic amines metabolizm disorders:
Polish experience. Annual Symposium of the Socifetly the Study of Inborn Errors of
Metabolism, Hamburg, Germany, 4-7.09.2007, plakat

Kusmierska K., Szymiska K., Mierzewska H.:

Wrodzone zaburzenia metabolizmu amin biogennychioehemiczna prezentacja. V Zjazd
Polskiego Towarzystwa Neurologéw Dzignych, Biatystok, 21-23.06.2007, doniesienie ustne
Szymaiska K., Kuémierska K., Mierzewska H.:

Wrodzone zaburzenia metabolizmu amin biogennychinickna prezentacja. V Zjazd Polskiego
Towarzystwa Neurologéw Dziegiych, Biatystok, 21-23.06.2007, doniesienie ustne

Kusmierska K., Jansen E.E.W., Jakobs C., Matunowi¢RBkicki D., Szymaska K., Meilei D.,
Thony B., Blau N., Pronicka E., Sykut-Cegielska J.:

Sepiapterin reductase deficiency in a 2-year-otepawith incomplete response to treatment, but
short-term follow-up. International Conference omtrahydrobiopterin, Phenyloketonuria and
Nitric Oxide Synthase, St. Moritz, Szwajcaria, ZB88.2008, doniesienie ustne

Szymaiska K., Kiémierska K., Sykut-Cegielska J., Rokicki D., Mierzka H., Chmielewski D.,
Jansen E.E.W., Jakobs C., Thony B., Blau N., Makioo E.M., JGwiak S., Pronicka E.:
Disorders of biogenic amines neurotransmissionisRaxperience. International Conference on
Diagnosis and Treatment in Pediatric Neurology, 8&ar, Poland, 14-17.05.2008, doniesienie
ustne
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1124/P01/2007/32 (Promotorski)

Tytuk: Ocena wynikow leczenia tyrozynemii typu 1 udzieci z prom okreslenia wysokdaci
optymalnej dawki NTBC

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Ewa Pronicka

Doktorantka: lek. med. Monika Pohorecka

Materiat i metody:

Badaniem olgto 19 dzieci z TT1 z 17 rodzin.aSto wszystkie przypadki tyrozynemii typu 1

rozpoznane w Polsce w latach 1986-2006. Od 1983'BC otrzymywato 13 dzieci. Stanowity one

grupe badan, w ktérej wyr@niono podgrup 6 dzieci, u ktorych leczenie rozpeta p&no, po 2 rz.
oraz podgrup 7 dzieci, u ktorych leczenie rozpeta wczénie, przed 2 ¢. Grup odniesienia

(referencyjm) stanowito 6 dzieci z TT1, ktére nigdy nie otrzywwaty preparatu NTBC.

Dla potrzeb pracy ustawiona zostata metoda oznaztrienia NTBC w surowicy. W agu 2 lat

poziom NTBC monitorowano réwnolegle z innymi badani biochemicznymi. Ponadto u 5 dzieci z

TT1, przeprowadzono test ohzénia jednorazowdawky NTBC, w celu okrélenia farmakokinetyki

leku.

Podsumowanie wynikéw i wnioski:

1. Historia naturalna przebiegu tyrozynemii typu 1 relfkéeryzuje si wyskpowaniem ostrej lub
przewlekiej niewydolnéci watroby i/lub przewlekiej tubulopatii z objawami krzicy. Kryzy
porfirio-podobne § we wlasnym materiale rzaglkmanifestacj choroby. Historycznie choroba
nieuchronnie prowadzita do zgonu, ktéry u wszystkiolskich dzieci nagpit przed 10 rokiem
zycia.

2. Leczenie NTBC znamiennie poprawia rokowanie, w taas przgycia dzieci oraz jak& zycia
wyrazona prawie catkowitym ugpieniem, np. brakiem wskazao leczenia szpitalnego.

3. Woczesne (porkj 2 rokuzycia) wprowadzenie NTBC znosi lub bardzo znaczgienicza ryzyko
rozwoju hepatocarcinoma, przynajmniej w 12-letnknesie obserwacji.

4. Przebieg krzywej obgienia jednorazow dawky NTBC w wysokdci 1 mg/kg masy ciata ma
charakter dwufazowy (przypomina ,siodetko”), qimjac po raz pierwszy stenie maksymalne
po 2,5 godzinach, a naphie w 8 - 10 godziniesednio odpowiednio 38,3 i 36,47 umol/l).

5. Sredni czas poitrwania NTBC w surowicy u dzieci migynema typu 1 jest wyranie krotszy ni
u zdrowych dorostych i wynosi 12,3 godziny w por@miu do 54 godzin. Uzasadnia to
podawanie dzieciom leku dwa razy na elob

6. Bezparednie i pdrednie parametry = zahamowania syntezy  bursztynytoaoe
(bursztynyloaceton, AFP, funkcja nerek iatvoby) nie ujawnity odchyl® po 7-dniowym
odstawieniu preparatu (i po uprzednim 7-dniowym imjsaeniu dawki o 25%). Przyczyna
przedhizonego dziatania leku, pomimo krotkiego okresu mdtria pozostaje do wyjaienia (np.
dwufazowa eliminacja, rewersja enzymatyczna, mzatéo&¢ ocenianych biomarkeréw).

7. Wyniki wiasne nie daj wystarczajcych argumentow dla zekszania dawki NTBC, ktéra u
polskich pacjentéw wynosirednio 0,72 mg/kg/dab Nie ustalono optymalnego zakresu
terapeutycznego leku, jednak znacznenide miedzy poziomem NTBC w surowicy pacjentow, a
aktualnie podawandawky uzasadniaj proke indywidualnego jej dostosowywania dazgnia
NTBC w surowicy.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1. Pohorecka M.:
Rozprawa doktorska, IP CZD 2008 Warszawa
2. Pohorecka M., Wawer Z., Filipek M., Sykut-CegielskaPronicka E.:
Pharmacokinetics of NTBC (nitisinone) following engle dose to 5 children with tyrosinemia
type 1.
J. Inherit. Metab. Dis. 2008 Vol. 31 suppl. 1 s. 5
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PBZ-KBN-119/P05/04

Tytut  zadania  badawczego: Opracowanie  standardéw  immunodiagnostycznych
i terapeutycznych dla pierwotnych niedoboréw odporsci, w ramach projektu badawczego
zamawianego nrPBZ-KBN-119/P05/2005

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

Wykonane zadania w ramach projektu:

1.

Polski Rejestr Pierwotnych Niedoboréw Odpadiio

Polska Grupa Robocza ds. Pierwotnych Niedoborowo@ugci w okresie realizacji projektu
powickszyta rejestr o dane kliniczne i laboratoryjne dpoych pacjentéw z pierwotnymi
niedoborami odporrigi. Ogdtem w Polskim Rejestrze PNO jest 1150 pdéjerz catej Polski, w
tym rowniez z innych drodkéw. Dane tessrowniez wprowadzane do Paneuropejskiego rejestru
pierwotnych niedoboréw odporfm, Paneuropean Registry on line (serwer we FregilpurW
opracowaniu rejestru krajowego PNP uczestniczylyystkie bioace udziat w projekcie wodki.
Dane z rejestru shy do opracowa statystycznych, a naginie publikacji. Rejestr oraz inne
informacje zwazane z realizagj projektu mana znalé¢ na stronach Oddziatu Immunologii
(http://immunologia.czd.pl, lub wchogz przez strog www.czd.pl, ktéra powstata w ramach
realizacji projektu UE EURO-POLICY-PID (SP23-CT-Z3006411).

Standardy diagnostyczne pierwotnych niedoboréw ougoi:

Polska Grupa Robocza ds. Pierwotnych Niedoboroéwo@dgci opracowata oraz opublikowata
standardy diagnostyczne i terapeutyczne dla:

przewlektej choroby ziarniniakowe;j

pospolitego zmiennego niedoboru odpdcidCEJI, 2007: 32(1))

standardy diagnostyczno-terapeutyczne oraz stapgastpowania profilaktycznego

u pacjentow z brakiem lub dysfunkgjedziony (CEJI 2007: 32 (4): 216-220)

standardy diagnostyczne, terapeutyczne oraz zagsstypowania profilaktycznego

w uogblnionych zakgeniach BCG u chorych z pierwotnymi niedoborami aodpéci
(opublikowane w CEJI, 2007; 32(4))

cigzkiego ztzonego niedoboru odporfm

ciezkiego ztazonego niedoboru odporém sprzzonego z chromosomem X

niedoboru ekspresji antygenéw MHC klasy Il

zespotu Wiskott-Aldrich

zespotu hiper IgM spezonego z chromosomem X i innych postaci zespoturHigpd

zespotu limfoproliferacyjnego sprzonego z chromosomem X

standardy i procedury diagnostyczne u chorych zlaberem Iga, niedoborem podklas IgG,
wybiérczym niedoborem IgM

zespotu hiper-IgE

zespotu Griscelli

wrodzonych zaburZeskltadowych dopetniacza.

Standardy s wprowadzane na strerinternetowd, publikowane w formie leafletoéw, prezentowane
podczas konferencji i zjazdéw towarzystw naukowyiczebran szkoleniowych dla lekarzy
pediatrow, lekarzy rodzinnych, lekarzy immunologéw specjalizupcych s¢ z zakresu
immunologii klinicznej oraz przekazywane jako wedasciwego leczenia pacjentow

Z przewlekd choroly ziarniniakowa, pospolitym zmiennym niedoborem odpadcio asplerd. lub
dysfunkcp sledziony do wyznaczonych sdkéw internistycznych, ktére obejnaujopieka
pacjentow powyej 18 rokuzycia. Zasady pogpowania z pacjentami z brakiem lub dysfuakcj
sledziony zostaty opublikowane w formie broszurygmaaczonej zaréwno dla lekarzy rodzinnych
i pediatrow, jak i dla samych chorych i ich rodzin.

Osrodek Krakowski — przekazat propozycje standardagaostycznego i terapeutycznego dla
zespotu Wiskott-Aldrich, niedoboru ekspresji antyge MHC klasy 1l, zespotoéw hiper-IgM,
zespotu limfoproliferacyjnego sprzonego z chromosomem X.

Osrodek opracowat tale szczegotowe metody wykorzystywane w diagnostyieglaborow
odporndci, m.in. rutynow ocery podstawowych i subpopulacji limfocytow krwi obwaouej,
poszerzon ocerg subpopulacii limfocytéw, ekspresantygenéw/receptoréw obecnych

na powierzchni komérek jedrgrzastych przy tyciu metody cytometrii troj- i czterokolorowej,
ocere odpowiedzi limfocytéw na aktywagjn vitro metod, cytometrii przeptywowe;.
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Osrodek todzki — opracowat i wdegt metody cytometrii przeptywowej w diagnostyce
przewlekiej choroby ziarniniakowej i innych zaburz&omorek zernych; oceniano funkcje
komorekzernych (wybuch tlenowy, fagocytoza, ekspresjistzk adhezyjnych metaatytometrii
przeptywowej z uyciem Phago- i Burst-Testu) w grupie dzieci zdrotvy pacjentéw z CGD.
Osrodek wykonat badania epidemiologiczne pierwotnyigtloboréw odporniei oparte

0 screening immunodiagnostyczny ze szczegélnym ledmgeniem oceny aktywroi uktadu
dopetniacza i skladowej CH50. Na podstawie uzys&anwynikéw bada, wywiadéw oraz
przebiegu klinicznego pacjentow z CGD opracowaplldikowat wspdlnie z innymi @odkami
kryteria diagnostyczne CGD oraz algorytm pgpsivania leczniczego i zasady profilaktyki
zakazen w CGD (CEJI, 2007: 32(1)).

Osrodek Wroctawski — przedstawit propozycje standardfiagnostyczno-terapeutycznych dla
niedoboréw IgA, podklas IgG 1-4, niedoboréw IgM gEL Zespdt opracowat procedury
diagnostyczne i normy dla IgA, podklas IgA, podKig&, IgE oraz IgD.

Wspalnie z innymi érodkami opublikowat standardy diagnostyczne orgpgtm postpowania
terapeutycznego i profilaktycznego u chorych z ptiggm zmiennym niedoborem odportd
(CEJI, 2007: 32(1)).

Osrodek Poznaski - opracowat propozycje standardow diagnostydenapeutycznych dla
zespotu Griscelli oraz zespotu Hiper-IgE; ponadfoodek czynnie uczestniczyt w tworzeniu
rejestru pierwotnych niedoboréw odpofnop zarowno krajowego jak i paneuropejskiego.
Wdrozono przesiewowe badania uktadu odpéona dzieci z nawracagymi zakaeniami uktadu
oddechowego, dzki ktérym ustalono rozpoznanie PNP u kilkorga dizie¢ chorych z PNP
dokonano analizy zmian oskrzelowo-ptucnych. W oétatroku zainicjowano wielokierunkowe
badania nad etiopatogemezpospolitego zmiennego niedoboru odpdoio poszerzaic
diagnostyk immunofenotypow o limfocyty B pamgci.

Osrodek Biatostocki — opracowat standardy diagnostgezterapeutyczne dla pacjentéw z
brakiem i dysfunkgj sledziony, ktére zostaty opublikowane w CEJI 2002:(8): 216-220 oraz
byly rozpowszechniane w czasie ogélnopolskich Watéw Wakcynologicznych pt. "Pacjenci z
niedoborami odporrigi, a szczepienia ochronne” (Krakow, 30.11-01.1@7)0i Konferencji
Naukowo-Szkoleniowej Oddzialu Biatostockiego Podgla Towarzystwa Pediatrycznego
(8.12.2007). Wspdlnie z odkiem Warszawskim opublikowat w/w standardy i ahs
postpowania u chorych z brakiem Ilub dysfunkcgledziony w formie broszury do
rozpowszechniania &od lekarzy pediatrow i lekarzy rodzinnych orazmfod i ich rodzin.
Osrodek Warszawski — zrealizowat zadania @ze@ne z koordynagj dziatalngci innych
osrodkdéw,  wspotuczestniczeniem w  opracowywaniu, doskeniu i wdrgeniu
wysokospecijalistycznych procedur diagnostycznychrapgeutycznych oraz pepbwania
profilaktycznego w pierwotnych niedoborach odpdnio Stworzyt podstawy do prowadzenia
internetowej bazy danych pacjentow z niedoboranpiooaicgci w oparciu o PanEuropean ESID
registry on line, prowadzi i jest odpowiedzialny raorzenie Ogoblnopolskiego Rejestru
Pierwotnych Niedoboréw Odporsa.

W Oddziale Immunologii opracowano standardy diatyeze, terapeutyczne oraz zasady
postpowania profilaktycznego w uogolnionych zak&aiach BCG u chorych z pierwotnymi
niedoborami odporriai (opublikowane w CEJI, 2007; 32(4)).

Osrodek wspdtuczestniczyt w opracowaniu standardowagmidstyczno-terapeutycznych dla
przewlektej choroby ziarniniakowej, pospolitego emmego niedoboru odpors oraz dla
pacjentéw z brakiem i dysfunkcjsledziony, ktére zostaly opublikowane w CEJIsr@lek
Warszawski zorganizowat samodzielnie lub wspotureesyt w organizacii licznych zjazdéw

i konferencji, majcych na celu propagowanie wiedzy nt. pierwotnycbdaboréw odporni
oraz szczepie w stanach zaburzonej odpogob wsrdd lekarzy pediatréw, rodzinnych oraz
immunologéw.

Osrodek wdrayt nowe metody diagnostyczne w oparciu o badantarsgtryczne, m.in. ocen
dojrzewania linii limfocytéw B we krwi obwodowejdzpiku kostnym, ocenekspresji BTK u
chorych z podejrzeniem agammaglobulinemii spopej z chromosomem X.

Organizowanie zjazdéw i spotkaPolskiej Grupy Roboczej ds. Pierwotnych Niedoborow
Odporndci (www://immunologia.czd.pl).

W dniach 17-18.05.2007r. w Poznaniu i Kiekrzu odby konferencja ,Standaryzacja w
immunologii”, ktorej organizatorem byt koordynatgrantu zamawianego PBZ-KBN-119/P05/04
— prof. JarZeromski, a wspotorganizatorem $r@dek Warszawski. Sympozjum zgromadzito 100
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uczestnikow z Polski, Niemiec i Holandii. Uczestniki byli wszyscy podwykonawcy projektu
oraz zaproszeni goie z grodkéw zagranicznych.

W dniach 13-15.12.2007 w Zakopanem odbyta\siSzkota Immunologii, zorganizowana przez
Osrodek Warszawski. Spotkanie zgromadzito ponad &fb esuczestnikow z Polski, Holandii,
Hiszpanii, Ukrainy, Albanii, Serbii i Lotwy. W czastrwania sympozjum odbylo esspotkanie
wspoétwykonawcow projektu, na ktorym prezentowansigm prac w realizacji poszczegdélnych
zada. Sympozjum byto wspoffinsowane gedkow grantu UE EURO-POLICY-PID (SP23-CT-
2005-006411) oraz PBZ-KBN-119/P05/04.

W ramach realizacji zadawynikajacych z grantu (rozpowszechnianie wiedzy nt. pienyoh

niedoborow odporniei) wygtoszono szereg wyktadow dla lekarzy rodzicimy

- Bernatowska E.: Profilaktyka chorob zakgch u dzieci. £6d, 3.02.2007r., wyktad dla
lekarzy rodzinnych

- Pac M.: Profilaktyka zaken u dzieci. Sympozjum ,Aktualne trendy w pediatriBzczecin,
24.02.2007, wyktad

- Bernatowska E.. Paogiowanie diagnostyczno-terapeutyczne u dzieci z wagrymi
niedoborami odporrigi. Posiedzenie PTP - oddz. Wroctaw, Wroctaw—Triehn
23.03.2007, wyktad.

- Bernatowska E.: Profilaktyka zaleh w niedoborach odpordo. Kolegium lekarzy
rodzinnych Lancet, Biatystok, 24.03.2007, referat

- Bernatowska E.: Choroby zakee a niedobory odporsad. Konferencja ,,Cztowiek w obliczu
choréb zakanych”, Bydgoszcz, 14.09.2007, wyklad.

- Bernatowska E.: Choroby zakee - profilaktyka. Sympozjum ,Aktualne trendy w jeedii”,
Katowice 15.09.2007, wyktad

- Bernatowska E.: Program szczepiechronnych na rok 2007, Il Konferencja Oddziatu
Biatostockiego PTP, Biatystok, 12-14.10.2007, wykia

- Pac M.: Profilaktyka zakan u dzieci. Konferencja szkoleniowa dla lekarzy iadgch
i pediatréw, Zielona Gora, 27.10.2007, wykfad

Utworzenie i rozszerzenie strony internetowej: wiimrmunologia.czd.pl:

Utworzona w 2006 roku strona internetowa jest uakiana i rozszerzana. Zawiera informacje nt.
organizowanych przezdbdek Warszawski i PolgkGrup; Robocz ds. Niedoboréw Odporioi
zjazdow, sympozjow i szkate a take materiaty dotyce standardéw diagnostycznych

i terapeutycznych w okénych niedoborach odporéc (opracowane przez ESID oraz przez
Polsky Grups Robocz ds. Niedoboréw Odpordoi).

Czs¢ tych danych mizna znale¢ na stronach grantu PBZ-KBN-119/P05/2005:
www.diagnostyka.immuno.pl, ktéra sa bieaco aktualizowane.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1.

Szczawhska-Poptonyk A., Popiel A., Bborowicz A., Pietrucha B., Bernatowska E.:

Nijmegen breakage syndrome. Diagnostic difficultiga primary immunodeficiency.
Centr. Eur. J. Immunol. 2005 T. 30 nr 3-4 s. 83-88

Bernatowska E.:

The primary immunodeficiency network on Europead aational levels — where are we now?
Centr. Eur. J. Immunol. 2005 T. 30 nr 3-4 s. 75-77

Roos D., de Ber M., Kéker M.Y., Singh-Gupta Whlin A., Palmblad J., Sanal O., Kurenko-
Deptuch M., Jolles S. and Wolach B.:

Chronic granulomatous disease caused by mutatibes than the common GT deletion in NCF1,
the gene encoding the p4% component of the phagocyte NADPH oxidase.

Hum. Mutat. 2006 Vol. 27 s. 1218-1229

Pac M., Bernatowska E.:

Polish experience with immunoglobulin replacemergatment by subcutaneous infusion.
Centr. Eur. J. Immunol. 2005 T. 30 nr 3-4 s. 78-82

Mikotu¢ B., Bernatowska E., Motkowski R., Pietrucha B., I$¥a-Kumierz B., Pac M.,
Kurenko-Deptuch M.:

Prevention of infection in patients with an absemndysfunctional spleen.

Centr. Eur. J. Immunol. 2007 T. 32 nr 4 s. 216-220
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6. Bernatowska E., Wolska-Knierz B., Pac M., Kurenko-Deptuch M., Zwolska Zas@nova J.L.,
Piatosa B., van Dongen J., Roszkowski K., MikotB., Klaudel-Dreszler M., Liberek A.:
Disseminated bacillus Calmette-Guerin infection anchunodeficiency.

Emerg. Inf. Dis. 2007 Vol. 13 nr 5 s. 799-801

7. Wolska-Kunierz B., Bajer A., Caccio S., Heropofitka-Pliszka E., Bernatowska E., Socha P.,
van Dongen J., Bednarska M., Paziewska AsISIE.:

Cryptosporidium infection in patients with primary immunodeficiencies.
J. Pediatr. Gastroenterol. Nutr. 2007 Vol. 45 sr 458-464

8. van Zelm M.C., Geertsema C., Nieuwenhuis N., dal&®d., Conley M.E., Schaff C., Tezcan I.,
Bernatowska E., Hartwig N.G., Anders E.A.M., Liczm&, Kondratenko 1., van Dongen J., van
der Burg M.:

Gross deletions involving IGHM, BTK, or artemis: rhodel for genomic lesions mediated by
transposable elements.
Am. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 82 s. 320-332

9. Bajer A, Bednarska M., Caccio S., Wolska-4fierz B., Heropolitaska-Pliszka E., Bernatowska
E., Wielopolska M., Paziowska A., Welc-kEallak R., Shski E.:

Genotyping of Cryptosporidium isolates from Huméinical casus in Poland.
Parasitol. Res. 2008 Vol. 103 s. 37-42

10. Wolska-Kusnierz B., Kurenko-Deptuch M., Bernatowska E.:

Trudnaci w rozpoznawaniu leczeniu powikta infekcyjnych u chorych z pierwotnymi
niedoborami odporriai.
Przegl. Epidemiol. 2008 T. 62 s. 123-131

PBZ-KBN-122/P05/01-10

Tytut zadania badawczego: Badania nad stoscia wystepowania zespotu Smitha, Lemlego
i Opitza, w ramach projektu badawczego zamawianegor PBZ-KBN-122/P05/2004

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

Cel badan: Okreslenie cazstasci wystpowania zespotu SLO w Polsce poprzez prospekiywn
identyfikacg wszystkich nowych przypadkow tego zespotu na przesi trzech lat.

Materiat i metodyka: W realizacji projektu uczestniczyly — poza Zaktad€mnetyki IPCZD - inne
osrodki genetyczne w Polsce oraz wykorzystano strgktarganizacyja Polskiego Rejestru
Wrodzonych Wad Rozwojowych (PRWWR).

Dokfadne informacje o sposobie rozpoznawania zesptiO uzyskato ponad 2500 lekarzy. Na tej
podstawie zgtaszali oni do Rejestru dzieci podejgza & choroke (w wieku od 0 do 18 rokuycia).
Zgtoszeniami olgto rowniez martwo urodzone dzieci podejrzane o zespét SLQ@ plady, u ktorych
zespot ten podejrzewano prenatalnie.

Rozpoznanie kliniczne choroby weryfikowano za pognooada biochemicznych (stenie
cholesterolu oraz 7- i 8- dehydrocholesterolu wowicy lub ptynie owodniowym) i/lub
molekularnych (analiza genDHCR7), odpowiednio w Pracowni ZaburzeMetabolizmu Zakiadu
Diagnostyki Laboratoryjnej IPCZD oraz Zakladzie @siki Medycznej IP CZD.

W czasie trwania projektu (2006-2008) podejrzehiercby zostato wysusie u 256 chorych (z tego
u 115 w badaniu prenatalnym).

Wyniki: Zespot rozpoznano w 27 przypadkach (4 pre- orazp@&tnatalnie; w 3 przypadkach
rozpoznanie potwierdzono na podstawie badania e6dzi ktérych dziecko zmarto w okresie
noworodkowym z podejrzeniem zespotu SLO).

Biorac pod uwag czestas¢ zywych urodzé w Polsce w latach 2006-2008ednia czstas¢ zespotu
SLO wyniosta 1 : 83 169ywo urodzonych. Natomiast prewalencja choroby wupegji Polski w
tych latach zostata oszacowana na 1: 866 578.

Najczsciej wyskpujacym wskazaniem do diagnostyki w kierunku omawianegspotu byto: w
okresie prenatalnym — zgliszona przezierrio karku ptodu oraz nieprawidtowy wynik testu PAPP-A,
natomiast w okresie postnatalnym — mnogie wady opawe.

Spasréd chorych z potwierdzonym rozpoznaniem: 3zei zostaly zakéczone przedwczesnym
terapeutycznym porodem, 13 zmarto z powodikith wad wrodzonych, 11 wykazuje opdenie
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rozwoju psycho-fizycznego z typowymi cechami dysindtylko u 2 stwierdza s fagodniejsz
post& choroby).

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu:

1.

10.

11.

Krajewska-Walasek M.:
Badania nad eastascia wyskpowania zespotu Smitha, Lemlego i Opitza. Materiafgprmacyjne
dla pediatréw, neonatologéw oraz potikéw i ginekologbéw. Warszawa, 2006.

. Jezela-Stanek A., Matunowicz E., Ciara E., PopowskaGoryluk-Kozakiewicz B., Spodar K.,

Czerwiecka M., Jezuita J., Nowaczyk M.J.M., Krajks¥¥Valasek M.:

Maternal urinary steroid profiles in prenatal diagis of Smith-Lemli-Opitz syndrome: first
patient series comparing biochemical and moleilaties.

Clin. Genet. 2006 Vol. 69 nr 1 s. 77-85

Ciara E., Popowska E., Piekutowska-Abramczuk Drkidwicz D., Borucka-Mankiewicz M.,
Kowalski P., Goryluk-Kozakiewicz B., Nowaczyk M.J.MKrajewska-Walasek M.:

OS carrier frequency in Poland as determined bgesing for Trpl51X and Val326LdDHCR7
mutations.

Eur. J. Med. Genet. 2006, 49, 499-504. SLOS cafreguency in Poland as determined by
screening for Trp151X and Val326Leu DHCR7 mutatidfisr.J.Med.Genet. (d. Ann.Genet-Paris)
2006 Vol. 49 s. 499-504

Krajewska-Walasek M., Jezela-Stanek A., Spodai@&@jdulewicz M., Malunowicz E., Ciara E.,
Materna-Kiryluk A., Goryluk-Kozakiewicz B., PopowslE., Chrzanowska K.,

Latos-Bielgiska A.:

Badanie nad estcscia zespotu Smitha, Lemlego i Opitza w Polsce poprigentyfikowanie
nowych przypadkoéw choroby - rola chirurga dzéeeigo w realizacji projektu.

Standardy Med. 2006 T. 8 nr 26 s. 111

Krajewska-Walasek M., Jezela-Stanek A., Spodai@&@jdulewicz M., Malunowicz E., Ciara E.,
Materna-Kiryluk A., Goryluk-Kozakiewicz B., Popowsle., Chrzanowska K.,

Latos-Bielgiska A.:

Zespot Smitha, Lemlego i Opitza - kiedy podejrzéwak diagnozowé.

Pediatr. Pol. 2006 T. 81 nr 6 s. 403-408

. Jezela-Stanek A., Krajewska-Walasek M.:

Zespot Smitha, Lemlego i Opitza - historia natuaaldiagnostyka oraz zalecane gpsivanie z
pacjentem i jego rodzin

Standardy Med. 2006 T. 3 nr 1 s. 78-85

Jezela-Stanek A., Krajewska-Walasek M., Matunowick.:

Cholesterolopatie, czyli zespoly uwarunkowane womymi zaburzeniami w biosyntezie
cholesterolu.

Standardy Med. 2007 T. 4 nr 1 s. 9-18

Jezela-Stanek A., Malunowicz E., Ciara E., Popovisk#iotrowicz M., Spodar K.,

Gajdulewicz M., Kostyk E., Pyrkosz A., Kruczek AQbersztyn E., Wolnik-Brzozowska D.,
Krajewska-Walasek M.:

Charakterystyka kliniczna grupy 50 polskich choryzizespolem Smitha, Lemlego i Opitza.
Klinika Ped. 2007 T. 15 nr zjazd. s. 161

Krajewska-Walasek M., Jezela-Stanek A., Spodad§jdulewicz M., Malunowicz E., Ciara E.,
Materna-Kiryluk A., Wolnik-Brzozowska D., Gorylukdzakiewicz B., Popowska E.,
Chrzanowska K., Latos-Bielska A.:

Czgstaé¢ wyskpowania zespotu Smitha, Lemlego i Opitza: Drugi rélknkcjonowania
ogolnopolskiego systemu prospektywnego rejestraavaaivych przypadkéw choroby.

Klinika Ped. 2007 T. 15 nr zjazd. s. 162

Jezela-Stanek A., Malunowicz E., Ciara E., Popovisk#iotrowicz M., Gajdulewicz M.,

Kostyk E., Spodar K., Kruczek A., Pyrkosz A., Olatys E., Wolnik-Brzozowska D.,
Krajewska-Walasek M.:

Clinical forms of Smith-Lemli-Opitz syndrome anckthrelation to mutations in tieHCR7gene

- classification based on a group of 50 Polishepdsi.

Eur. J. Hum. Genet. 2007 Vol. 15 suppl. 1 s. 89

Krajewska-Walasek M., Korniszewski L., Ciara E., idMwwicz E., Jezela-Stanek A.,
Gajdulewicz M., Spodar K., Popowska E., Maternayklik A., Chrzanowska K.H.,
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12.

13.

14.

15.

Latos-Bieléiska A.: Smith-Lemli-Opitz syndrome — novel mutatisith a mild phenotype.
Eur. J. Hum. Genet. 2007 Vol. 15 suppl. 1 s. 89-90

Witsch-Baumgartner M., Bertranpetit J., Bieth Estitll X., Gasparini P.,

Krajewska-Walasek M., Schénitzer D., Seemanova 3pegrling K., Syrrou M., Talmud P.,
Utermann G., Wollnik B. Witsch-Baumgartner M., Bartpetit J., Bieth E., Estivill X., Gasparini
P., Krajewska-Walasek M., Schonitzer D., SeemarteyaSperling K., Syrrou M., Talmud P.,
Utermann G., Wollnik B.:

DHCR7 mutation carrier rates in Europeans-Signifieafor the Prevalance of

the Smith-Lemli-Opitz Syndrome.

Eur. J. Hum. Genet. 2007 Vol. 15 suppl. 1

Jezela-Stanek A., Ciara E., Malunowicz E.M. , Kemeiwski L., Piekutowska-Abramczuk D.,
Popowska E., Krajewska-Walasek M.:

Mild Smith-Lemli-Opitz syndrome: further delineatioof 5 Polish cases and review of the
literature.

Eur. J. Med. Genet. 2008 Vol. 51 s. 124-140

Jezela-Stanek A., Fisher C., Szarras-Czapnik Mb@is J., Krajewska-Walasek M.:

X-linked alfa thalassaemia/mental retardation sgn@ - a case with gonadal dysgenesis, caused
by a novel mutation in ATRX gene.

Eur. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 16 suppl. 2 s. 92

Witsch-Baumgartner M., Schwentner I., Gruber M.nl& P., Bertrranpetit J., Bieth E.,

Chevy F., Clusellas N., Estivill X., Gasparini G@iros M., Kelley R.l., Krajewska-Walasek M.,
Menzel J., Miettinen T., Ogorelkova M., Rossi Mcata ., Schinzel A., Schmidt K.,

Schonitzer D., Seemanova E., Sperling K., SyrrouTalmud P., Wollnik B., Krawczak M.,
Labuda D., Utermann G.:

Age and origin of major Smith-Lemli-Opitz syndromGLOS) mutations in European
populations.

J. Med. Genet. 2008 Vol. 45 s. 200-209
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PROJEKTY NAUKOWO-BADAWCZE WSPOLFINANSOWANE ZE SRODKOW ZAGRANICZNYCH w 2008 roku

Data Data . . . . .

006411 . . - i
Policy-oriented and harmonising research activitigbe
(SP%I:(’)-SCZE-lz)OOS- 2005-02-01| 2008-01-31| Ewa Bernatowska field of primary immunodeficiency diseases (PIDs). EURO-POLICY-PID

Early Nutrition programming - long term EfficacycdBafety
4 007036 2005-04-15| 2010-04-14 Jerzy Socha Trials and integrated epidemiological, geneticnai) EARNEST
consumer and economic research.
Jerzy Socha
212652 2008-03-01| 2013-02-28 (od 01.01.20009r. Effect of diet on the mental performance of chifdre NUTRIMENTHE
Dariusz Gruszfeld)
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rozpoczcia zakaiczenia

Matgorzata A European Network of Centre$ Reference

2 2006122 2007°06-011 S2010:05-51 Krajewska-Walasek for Dysmorphology.

DYSCERNE

Data Data . . . . .

Data Data . . . . .
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SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI PROJEKTOW NAUKOWO-BADAW CZYCH
WSPOLFINANSOWANYCH ZE SRODKOW ZAGRANICZNYCH

PROJEKTY KONTYNUOWANE W 2008r.

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

Tytut w jezyku polskim: Wrodzone zaburzenia glikozylacji: euopejska si€ rozwoju badan,
diagnostyki i leczenia rosmcej grupy rzadkich zaburzen - projekt koordynowany przez University
of Leuven, Belgia

Kierownik: dr n. med. Maciej Adamowicz

W roku 2008 zrealizowano napujace zadania zawarte w trzech pakietach pracy:

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

Izoformy transferyny (iTf) oznaczono w 1422 suraaie dzieci kierowanych do laboratorium z klinikorgdni
IPCZD (1104 pacjentow), zZmdkow pediatrycznych z obszaru Polski (318 pagjghbraz dzieci z Lotwy (26
pacjentow). ITf badano metpagniskowania izoelektrycznego (IEF). Nieprawidtowsory iTf stwierdzono u
12 dzieci. Byli to pacjenci: Chlopiec KM w wiekul2/ z 11 Kliniki Choréb Dzieci PAM w Szczecinie. lapjenta

w kilku kolejnych badaniach obserwowano typ | wzaaform (%CDT - 54,1).

W obrazie klinicznym dominowaty objawy ze stroniely naradow i uktadéw oraz nieprawidtowy rozktad
tluszczu w tkance podskérnej i dysmorfia charaktygozna dla deficytu fosfomannomutazy (PMM). Niska
aktywna¢ PMM w fibroblastach pacjenta potwierdzita rozpareaCDG-la (Badanie enzymatyczne wykonano
w Nijmegen). Laboratorium w Nijmegen potwierdziikte rozpoznanie kliniczne deficytu PMM u drugiego
pacienta z typem | wzoru iTf (%CDT-25,5), dziewdzdydiPM z Kliniki Patologii Noworodka IPCZD.
Dziewczynka z eizkimi objawami wielonargdowymi zmarta z powodu niewydolfw krazeniowo-
oddechowej. Nieprawidtowy wzor iTf typu Il z podiszeniem frakcji trisjalo-, disjalo, monosjalo-, ast
obserwowano u dziewczynki KI w wieku 5-ciu tygodnill Kliniki Choréb Dzieci PAM w Szczecinie
(wczesniak, zamartwica, wiotkd). W kolejnym badaniu, po 16 dniach, wzér ulegimalizacii, ale powrdcit do
wartasci nieprawidtowych po 6-ciu tygodniach. Badaniefazm olAT potwierdzito uogdlnione zaburzenie
glikozylacji. Przyczyna nieprawidtowoi pozostaje do ustalenia. Innego rodzaju, niegawly wzor iTf typu Il
obserwowano u pacjenta SzW w wieku 4 migsiz osty niewydolndcia watroby o nieustalonej przyczynie z
Kliniki Gastrologio i Hepatologii IPCZD. Wz6r chataryzowalo podwgszenie frakcji asjalo- i
monosjalotransferyny z zachowaniem prawidtowych teer disjalotransferyny. Nieprawidiowy wzor
normalizowat si w trakcie leczenia, wraz z poprawliniczna, ale powracat do wardoi nieprawidtowych przy
zaostrzeniu choroby. Takie same nieprawidkmivobserwowano wczgie u pacjenta MO rowniez nawrotami
ostrej niewydolnéci watroby o nieustalonej przyczynie oraz u pacjentkz Bidzkodzeniem atroby w przebiegu
zespotu HLH o niewyjmionej etiologii. U pacjentéw stwierdzono niepralwdy, unikatowy obraz izoform
alAT. Do wyjanienia pozostaje przyczyna nieprawidtowej glikogjjlglikoprotein u w/iw pacjentéw. U dwojga
pacjentow BW (Klinika Gastroenterologii IPCZD) i 8 z Oddziatu Noworodkowego z Kielc nieprawidiowa
glikozylacja transferyny byta prawdopodobnie wtédeegalaktozemii. U pacjenta BW nieprawidtowe iTefighy
catkowitej normalizacji po 23 dniach leczenia gligitminacyjr. Pacjenci zostali przekazani do Instytutu Matki i
Dziecka celem potwierdzenia rozpoznania galaktazéiyp | wzoru iTf stwierdzono u trzech pacjentow z
totwy. Jest to rodzsstwo, dziewczynka AA w wieku 10 lat i chtopiec AS updledzeniem rozwoju
psychoruchowego i objawami ocznymi (ocaspl zez) oraz noworodek VM z olmdnym wywiadem
rodzinnym zmarty w wieku 1,5 migsia z rozpoznaniem zespotu wad wrodzonych i objaveansirony wielu
narzdow. Dalsze badania celem ustalenia rozppmndzieci z totwy przeprowadza laboratorium w Niges.

U kolejnych dwoch pacjentdw, MM z Il Kliniki Chorolbzieci PAM ze Szczecina oraz VK z Rygi
nieprawidlowy obraz iTf (wysoka wald trisjalotransferyny i obeciéé dodatkowych frakcji) odpowiadat
obecnéci wariantu genetycznemu transferryny. Badanie véiorgodzicow dziewczynki MM potwierdzito
rozpoznanie. Bardzo rzadko spotykany wzér iTf zngmv podwyszeniem wszystkich frakcji katodowych
stwierdzono u dziewczynk$Z w wieku 1-ego miesca z Il Kliniki Choréb Dzieci PAM w Szczecinie z
rozpoznaniem choroby Hirschsprunga. Obraz izofetil u dziewczynki byt take nieprawidtowy, sugerag
brak kaicowych cukrow na glikanach. Tego typy zmiany wskana obecn@ w krazeniu neuraminidazy
usuwajcej kwas sjalowy z glikanow. Surowice pacjentkitatyswystane do Nijmegen celem potwierdzenia
takiej maldiwosci. Do Nijmegen wystano rownieDNA rodziny R ze stwierdzonymi wcggej zaburzeniami
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glikozylacji (szécioro rodzéstwa w wieku 3-22 lat, w tym czworo z demlizeniem rozwoju umystowego i
dysplazjami kostnymi o niewy§aionej etiologii) celem ustalenia rozpoznania mggehetycza W roku 2008
ustalono przyczyn obnizonej glikozylacji u pacjenta SG éeka, wielonargdowa choroba w okresie
noworodkowym z obkkami, zakrzepig, pora&eniem czterokaczynowym i zgonem w wieku 5-ciu miesy).
Badania biochemiczne i molekularne (Prof. Lehleniwdrsytetu w Regensburgu i prof. Bodamer ze Sapita
Dzieckcego Uniwersytetu Wiedskiego) wykazaty obecéu chiopca deficytu mannozylotransferazy | (CDG-

1K).

WP-4 — rozpowszechnianie wiedzy o wrodzonych zalzeniach glikozylaciji:
Na zjazdach i spotkaniach w kraju i za grarpczedstawiono:

1.

pacjenta GC z przewlektym zapaleniegtraby naladujpcym chorolg Wilsona: M. Adamowicz M.:
Fenotyp néladujacy chorole Wilsona u dzieci z zaburzeniami glikozylacji. Waegy - Choroba
Wilsona, grant EUROWILSON, Warszawa, MiedzeszynQ22008, prezentacja ustna,

pacjenta SG z rozpoznaniem CDG-Ik: Adamowicz M.ekxba J., Neuman-Laniec M., Rokicki D.,
Lefeber D., Morava E.Wevers RA., Lehle L., Schmidt W., Bodamer O.A. k&yCegielska J.:
Congenital disorder of glycosylation type Ik (CDIg:la new patient with severe clinical phenotype.
Euroglycanet meeting. Congenital disorders of giytation, Worms, Germany, 1-4.10.2008,
prezentacja ustna, plakat.

Pacjenci z rozpoznaniem CDG byli tematem nagpujacych prac opublikowanych w 2008r.:

1.

Adamowicz M., Socha P.:

Udziat niedoboru glikozylacji w patologii stroby na przyktadzie wrodzonych zabuizglikozylaciji
(CDG), galaktozemii i fruktozemii.

Med. Sci. Rev. - Hepatologia 2008 T. 8 s. 63-71

Morava E., Lefeber D.J., Urban Z., de Meirleir Meinecke P., Gillessen Kaesbach G.,
Sykut-Cegielska J., Adamowicz M., Salafsky I., REnd., Lemyre E., van Reeuwijk J., Brunner
H.G., Wevers R.A.:

Defining the phenotype in an autosomal recessivis ¢axa syndrome with a combined congenital
defect of glycosylation.

Eur. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 16 s. 28-35

Morava E., Wosik H., Karteszi J., Guillard M., Adawicz M., Sykut-Cegielska J., Hadzsiev K.,
Wevers R.A., Lefeber D.J.:

Congenital disorder of glycosylation type Ix: rewvieof clinical spectrum and diagnostic steps.
J. Inherit. Metab. Dis. 2008 Vol. 31 nr 3 s. 4545

Truin G., Guillard M., Lefeber D.J., Sykut-Cegiedsk.,, Adamowicz M., Hoppenreijs E.,

Sengers R.C., Wevers R.A., Morava E.:

Pericardial and abdominal fluid accumulation in @emital Disorder of Glycosylation type la. Mol.
Genet. Metab. 2008 Vol. 94 s. 481-484

Morawa E., Wosik H.N., Sykut-Cegielska J., Adamamli¢., Guillard M., Wevers R.A.,

Lefeber D.J., Cruysberg J.R:

Ophthalmological Abnormalities In Children With QGganital Disorder Of Glycosylation Type I. Br.
J. Ophthalmol. 2008 Nov 19. (praca w druku)

Sturiale L., Barone R., Palmigiano A, Ndosimao CBtiones P., Adamowicz M., Jaeken J., Garozzo
D.:

P Multiplexed glycoproteomic analysis of glycosidat disorders by sequential yolk
immunoglobulins immunoseparation and MALDI-TOF MS.

Proteomics. 2008, Vol. s. 3822-32

WP-9 — koordynacja aktywnasci osrodkow peryferyjnych i dziatania majace na celu stopniowe
zwigkszenie liczby érodkéw uczestniczcych w realizacji projektu z Europy i innych krajow:

Mgr Janis Jasko ze State’s Children University hHasz Rygi (Lotwa) odbyt tygodniowe szkolenie w
Pracowni Zaburze Metabolizmu w zakresie wykrywania wrodzonych zalefurgliozylacji metod
elektroogniskowania (1-7.09.2008).
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EARNEST (007036)

Tytut w j ezyku polskim: Wczesne programowaniezywieniowe — diugofalowa ocena skutecz8a i
bezpieczéstwa badan klinicznych, badania epidemiologiczne, eksperymeatne, genetyczne oraz
ocena ich efektéw ekonomicznych — projekt koordynoany przez University of Munich, Niemcy
Kierownik: prof. dr hab. n. med. Jerzy Socha

Hipoteza badawcza:

= zywienie postnatalne pozwala ,programaiéenotyp w wieku péniejszym - badanie diugofalowe z
wczesniejsz interwency kliniczna,

= kontynuacja obserwacji grupy dzieciaomzonej do projektu CHOP przez okres do wiekungkenia
lat 6 (lata 2005-2010).

Materiat: Kohorta dzieci uczestnigeych w projekcie CHOP i nadal pozogtajch w badaniu.

W chwili obecnej w IPCZD pozostaje w badaniu 11tedzw grupie karmionej sztucznie oraz 33 dzieci

w grupie karmionej piersi

Metody:

= pomiary antropometryczne: po porodzie, w wieku 33,31, 4 Y2, 5, 5 ¥4, 6 lat,

= ankiety: m.in. 3 dniowy zapig/wienia, status socjoekonomiczny, historia medygzna

= Dbadania laboratoryjne - krew: morfologia, IGF-1tét&free), leptyna, leptin BP, adiponektyna,
cholesterol, TG, apolipoproteiny Al i B, insulirmpinsulina, glukoza, high sensitive CRP,

= pomiar cénienia ttniczego, bioimpedanciji, ultrasonograficzny pomiatima media thickness” oraz
grubaici podskarnej i brzusznej tkanki ttuszczowej, dokpaktywndci fizyczne;j.

Uzyskane wyniki: Badanie w trakcie realizacji - wyniki spodziewanrep®d koniec okresu realizacji,

czyli za ok. 1 - 2 lata.

Poskpy w realizacji:

1. W pazdzierniku 2007 r. ztono do recenzji w NEJM podstawgwpublikacg ,Anthropometric
results”, stanowica podsumowanie rezultatbw badania, obepoygh hipotez podstawow, tj.
wplyw diety z rG@na zawartdcia biatka na parametry antropometryczne w wieku Zdaiwny autor
prof. Berthold Koletzko, wspétautorzy — Dariusz &feld, Anna Dobrzsska) - praca zostata
wystana do NEJM, Lancet, BMJ, gdzie nie zostatskeeptowana do druku, pomimo korzystnych
recenzji, dlatego zfmna do kolejnego czasopisma - American Journalliofdal Nutrition: recenzja
otrzymana we wrzmiu 2008 r. - praca wymaga uzupetnienia przed gabj.

2. Zgodnie z wczéniejszym planem przygotowano kolejne prace, powokij s na hipotez
podstawow, ktére mag zost& wystane po przyciu powyzszej do publikacii.:

= |nsulin like growth factor axis and amino acid garaoncentrations in infants with various protein
intake - data from the chop study. Piotr Socha @&&@ra) — praca przygotowana do wystania,

= Nutrient Intakes in the First Two Years of Life Kive European Countries. The EU Childhood
Obesity Project: A Randomized Clinical Trial on tlrly Type of Feeding. Giovannini M.
(Mediolan, Wiochy),

= Introduction of complementary feeding in 5 differ&uropean countries. Sonia Schiess (Monachium,
Niemcy) — praca przygotowana do wystania,

= Influence of feeding patterns on kidney growth imalhy babies. Joaquin Escribano (Tarragona,
Hiszpania) — praca przygotowana do wystania.

3. Zakmczono realizagj badania wszystkich dzieci w ramach 3 wizyty (T54).

4. W pazdzierniku 2007 r. rozpoe wykonywanie pomiaréw ,infima media thickness amrbio-
impedancji u dzieci 5-letnich (T60). W chwili obegnok. 75% pomiarow zostato wykonanych,
obrazy zarejestrowane.

5. Pocawszy od kwietnia 2008 r. pierwsze z kohorty dzisghosity sk na 6 wizyt w ramach projektu
EARNEST (T66), podczas ktorej oprocz rutynowych [mdw antropometrycznych i
kwestionariuszy dietetycznych pobierane prébki krwi do bada laboratoryjnych oraz
przeprowadzana jest ocena rozwoju neurologicznezgrpsychologa.

6. 30 padziernika 2008 r. podpisano kontrakt z KompisEuropejsk na realizag projektu
NUTRIMENTHE (,The Effect of Diet on Mental Performee of Children”), ktéry umadiwi miedzy
innymi dalsza obserwagj kohorty dzieci CHOP/EARNEST w latach 2010-2013.
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Problemy:

=  Wskanik ,drop-out” ok. 40%, ale aktualnie pozostajebditay. Sytuacja przedstawiaegpodobnie w
pozostatych frodkach, kontynuowano dziatania n@@ na celu zaglcenie do dalszego
uczestniczenia. Z catej kohorty europejskiej paaiosbk. 800 dzieci.

= Zorganizowano spotkanie integracyjne na tereni&Z[P@ dniu 21 czerwca 2008 r., w czasie ktdérego
przedstawiono badaczy, a rodzice oraz dzieci ucimzgte w projekcie mieli okazjwzia¢ udziat w
zabawach, konkursach i przedstawieniu teatralnyopaviaty si¢ takze media (TVP). Efektem tego
spotkania oraz szeregu innych dzialayto pozyskanie do ponownego udzialu w badanikokga
dzieci.

NUTRIMENTHE (212652)

Tytut w jezyku polskim: Wplyw wczesnegozywienia na rozw0j poznawczy dzieci — projekt
koordynowany przez Universidad de Granada, Hiszpasai

Kierownik: prof. dr hab . n. med. Jerzy Socha (od @.01.2009 dr. n. med. Dariusz Gruszfeld)

Hipoteza badawcza:

Badania naukowe dowoglzze wczesnezywienie mae wplywa na przyszly rozwdj neurologiczny

dziecka.

Dotychczasowe dowody na ,prograrg” rolg diety w rozwoju érodkowego uktadu nerwowego oparte

sa gldbwnie na modelach zwiegzych, badaniach retrospektywnych, obserwacyjny@dr @tosunkowo

nielicznych i krotkofalowych badaniach klinicznyzlinterwency zywieniowa.

Dzieci karmione naturalnie (po#l®iatka 1,5-krotnie mniejszanu karmionych sztucznie) mayvyzsze

IQ (Lucas 1992). Z drugiej strony padaickszej ilcici biatka w diecie powoduje wgzy poziom IGF-1

w surowicy, odgrywajcego istota role w rozwoju OUN, w neuroprotekcji, heurogenezie, Imieacji,

synaptogenezie (Martin 2005; Gluckman, 1998; Nikld2000; Torres-Aleman, 2000; Gunnell, 2005).

Wyniki badania CHOP (EU Childhood Obesity Study)tvgerdzap podwyzszony poziom IGF-1 u

niemowht 6 mieseécznych karminych sztucznie. Wysoka ekspresja IGH ke sk z intensywniejszym

wzrostem mézgu (Carson, 1993), podczas gdy brare&is genu IGF-1 hamuje wzrost (Beck, 1995).

Wskazuje to na istogrrolg IGF-1 w rozwoju érodkowego uktadu nerwowego.

Zadania zawarte w zateniach projektu NUTRIMENTHE asrealizowane w ramach nagtijacych

pakietéw roboczych (WPs):

1. WORKPACKAGE 1: Odlegte efekty sposobuzydiania kobiet cjzarnych na rozwéj poznawczy i
behawioralny ich dzieci w wieku przedszkolnym — &@é z udzialem 7 000, wieloetnicznej
populacji dzieci przedszkolnych - The Generatio8tRdy

2. WORKPACKAGE 2: Odlegly wptyw suplementacji olejelybim oraz zrégnicowania genetycznego
na zachowanie u dzieci - the Avon Longitudinal $tofilParents and Children (ALSPAC)

3. WORKPACKAGE 3: Dtugofalowa obserwacja dzieci szkalh, ktérych matki otrzymywaty w gty
n-3 LCPUFA oraz/lub kwas 5-methyl-tetrahydrofoliowy

4. WORKPACKAGE 4: Diugofalowa obserwacja dzieci gpa@ajacych w okresie niemowtym diet o
roznej zawartéci biatka — EU Childhood Obesity Study, CHOP

5. WORKPACKAGE 5: Ocena efektow suplementacji mikroedmtami na rozwdj neurologiczny
dzieci w wieku przedszkolnym i szkolnym

6. WORKPACKAGE 6: Ocena ilkciowa niezlkdnego zapotrzebowania na n-3 LC PUFA dla
prawidtowego rozwoju neurologicznego dzieci

7. WORKPACKAGE 7: Utworzenie i standaryzacja jednajite wielokulturowego zestawu testow do
oceny rozwoju neurologicznego dzieci europejskich

8. WORKPACKAGE 8: Analiza polimorfizmu genetycznego dodatkowych czynnikow
determinugcych interakcje pomidzy wczesnynkywieniem a rozwojem neurologicznym

9. WORKPACKAGE 9: llgciowa analiza laboratoryjna wybranych markeréw bamicznych

W IPCZD realizujemy zadania wynikgje z pakietow roboczych Nr 4, 7, 9.

Materiat: Kontynuacja obserwacji grupy dzieciaskonej do projektu CHOP w latach 2002-2003 do

wieku lat 9 (lata 2008-2013).

W chwili obecnej w IP CZD pozostaje w badaniu ok Hzieci, a w Europie¢znie ok. 800.
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Metody:

1. WP 4: Dlugofalowa obserwacja dzieci spiywajacych w okresie niemowdcym diete o roznej
zawartosci biatka — EU Childhood Obesity Study, CHOP
Projekt jest kontynuagjrozpocztego w 2002 roku programu CHOP (dawniej CHOPIN, pPR
Obejmuje on obserwagikliniczna kohorty ok. 1500 dzieci w 5 krajach Europy (Polskelgia,
Niemcy, Hiszpania, Witochy). Od 2005 roku jest kantgwany i wspéifinansowany przez Komisj
Europejsk w ramach ,Early Nutrition Programming of Adult H#a— long term follow up of
efficacy and safety trials and integrated epideagmal, genetic, animal, consumer and economic
research” — akronim EARNEST (6PR, www.metabolicgpaanming.org). Obserwacja
obejmuje:

= ocerg rozwoju neurologicznego w wieku 82 roku przy pognaestawu testow analizigych:
pami¢, koncentrag uwagi, umiegtnosci werbalne i funkcje wykonawcze — psycholog dzeg|

= oraz dalsg ocer antropometryczn (m.in. w celu udokumentowania bezpietztva stosowania

niskiej poday biatka w diecie niemowt) — pediatrzy,

doktadmy ocerg sparycia makro- i mikroelementéw diety — dietetycy,

analiz aktywndaci fizycznej — pediatrzy i dietetycy,

analiz; wptywu statusu socjoekonomicznego na rozwoj negiokny — pediatrzy i dietetycy,

ocena poziomu wybranych wskakoéw hormonalnych (IGF-1, IGF BP3) i biochemiczhywe krwi -

mikroelementy %elazo, cynk), witaminy grupy B, profil aminokwasoprofil kwaséw ttuszczowych.

2. WP 7: Utworzenie i standaryzacja jednolitego, wielkulturowego zestawu testéw do oceny
rozwoju neurologicznegoi dzieci europejskich
Grupa badaczy z Polski (psycholodzy dziegj pediatrzy) uczestniczy w opracowywaniu zestawu
testow do oceny neurorozwojowej, ich ttumaczertiumaczeniu zwrotnym, a naghie walidacji w
populacji dzieci polskich dla celéw badawczych

3. WP 9: llosciowa analiza laboratoryjna wybranych markeréw biodhemicznych
Laboratorium IPCZD, jako jedno z 3 centralnych lathoriéw jest zaangawane w wykonywanie
oznaczé dla zewntrznych grodkdw prowadacych badania kliniczne i obserwacyjne.

Wyniki: Badanie w trakcie realizacji - wyniki spodziewaresed koniec okresu realizacji, czyli za ok. 4

lata.

Poskpy w realizacji:

= 30 pé&dziernika 2008 r. podpisano kontrakt z KorisgEuropejsk na realizag projektu
NUTRIMENTHE (The Effect of Diet on Mental Performamnof Children), w latach 2008-2013,

= zakaiczono ustalenia dotyaze wyboru testow do oceny neurorozwojowej i prgysino do etapu
zakupu i ttumacaetestéw,

= zakmczono ustalenia dotygze wyboru jednolitych testow dietetycznych do ocesporycia
poszczegdlnych skladnikdéw pokarmowych (makro i mikementéw diety),

= przygotowano kwestionariusze na kolejne miesiprojektu.

RareDiseasePlatform (201230)

Tytut w j ezyku polskim: Europejska Platforma Ustug Zintegrowanej Informacji dla Badaczy w
dziedzinie Rzadkich Chorob i Zespotu Wspierajcego Leki Sieroce oraz Budowanie Projektu -
projekt koordynowany przez Institut National De La Sante Et De La Recherche Medicale
(INSERM), Francja

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

Celem projektu jest stworzenie lepszych warunkow naukowej wsg@@hpr midzycsrodkowej i
miedzynarodowej w dziedzinach zygianych z badaniami nad chorobami rzadkimi (RD, Rzseases).
Utworzona kdzie oraz bigaco aktualizowana i uzupetniana lista wszystkichjgktbw pawieconych
tematyce dotycej RD, finansowanych zaddet publicznych w Europie, w trakcie ich trwaniasta i
adresy kontaktowe udaginione lgda wszystkim zainteresowanym naukowcom za agegikonawcow.
Mozliwa jest take, m.in. deklaracja poszukiwania partneréw, inwemcja dosipnej
wysokospecijalistycznej aparatury badawczej, diatyoarej i terapeutycznej. Projekt powinien
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przyczynt sig do lepszej integracji polskich badaczy w eurogejsgrzestrzeni badawczej (European
Research Area) i prowadzilo upowszechnienia krajowych agnie¢ w dziedzinie RD.

W roku sprawozdawczym uczestniczono w spotkanitrikezowym projektu w Paryu, przygotowano
ankiety zgtoszeniowe dla potrzeb krajowych. Zidéktwano 10 polskich projektow finansowanych ze
zrédet MNiISW (projekty statutowe) oraz 9 projektour@pejskich, ktére spetniakryteria wymagane dla
umieszczenia ich w europejskiej bazie danych ptojgkv oparciu o sie@ ORPHANET). Procedura
rejestracji tych projektow jest w trakcie.

Publikacje:

1. Pronicka E., Sykut-Cegielska J.:
Orphanet Polska - w europejskiej sieci jako szaytmny sytuacji chorob rzadkich na przyktadzie
wrodzonych wad metabolizmu u dzieci.
Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 6 s. 704-711

RD PORTAL (2006119)

Tytut w jezyku polskim Platforma kompleksowej opieki nad paogntami 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-Cegitska

Realizowane zadania badawcze

1. Upowszechnianie wiedzy o kompleksowej opiece najepéami z rzadkimi chorobami poprzez:

= Przygotowanie i przestanie odpowiedzi na tzw. pmani konsultacg zgtoszom przez Komisg
Europejsk pt. ,Rzadkie choroby: wyzwania dla Europy”.

= Przygotowanie dla dziennikarzy informacji nt. dghbjatiblicznej i europejskiej sieci Orphanet.

= Poinformowanie rodzicéw pacjentéw z rozpoznanierodzonych wad metabolizmu wymagaych
leczenia dief ubogobiatkow o istnieniu europejskiej sieci Orphanet, zapozmame stroa
internetov i mozliwosciach jej wykorzystania — podczas |l Ogolnopolskie@eminarium
Szkoleniowego dla rodzicéw i dzieci z wrodzonymidaei metabolizmu aminokwasow, 07.06.2008
w IPCZD.

= Udziat w dwoch pierwszych posiedzeniach ZespohQimrob Rzadkich w Ministerstwie Zdrowia w
dniach 29.07.2008r. i 08.09.2008r. z wygtoszenieanzaproszenie wyktadu pt. ,Francuski Plan
Narodowy dla rzadkich choréb (na tle inicjatyw eueskich)”.

= Przygotowanie dla konsultanta krajowego w dziedzipiediatrii (do negocjacji z Narodowym
Funduszem Zdrowia i Ministerstwem Zdrowia) wykaziodzonych wad metabolizmu rozpoznanych
dotychczas w kraju oraz kilku szczegétowych promjizzozliczaniaswiadcze dotyczcych choréb
rzadkich (w tym bezpwednio do Prezesa NFZ) z podiemiem pilnej potrzeby wyodbnienia
pediatrii metabolicznej, jako specyficznej i bardosztownej gazi pediatrii.

= Opracowanie materiatéw informacyjnych do wiziewej edycji Orphanet Network Newsletter.

2. Zbieranie i przekazywanie do bazy danych Orphaaekiet dotyczcych stowarzyszepacjenckich i
rodzicielskich (po uzyskaniu ich zgody).

Udziat w konferencjach

= Organizacja, przewodniczenie w Komitecie Naukowymwigtoszenie wykladu przez J. Sykut-
Cegielsk na pierwszej konferencji Eastern European Metabdtiademy (EEMA), Warszawa, 28-
29.11.2008.

= Sykut-Cegielska J.:
Badania kliniczne u dzieci z rzadkimi chorobami,féd¢zawa, 09.05.2008, wyktad

= Sykut-Cegielska J. - zaprezentowanie Sekcji Wrogelbrwad Metabolizmu Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego podczas | i Il Konferencji FederBgiskich Towarzystw Pediatrycznych, Warszawa,
14.03.2008 i 14.11.2008.

= Sykut-Cegielska J.:
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Selective screening for inborn errors of metabali$tih Asian-European Workshop on Inborn Errors
of Metabolism (AEWIEM), Seoul and Jeju, Korea, 18a24.2008, wykiad

Sykut-Cegielska J.:

Inborn errors of metabolism (IEM) as a cause ofrolegical manifestation. International Conference
on ,Diagnosis and Treatment in Pediatric Neurolodyarszawa, 14-17.05.2008, wyktad
Sykut-Cegielska J.:

Inicjatywy na rzecz pacjenta z chogotzadk. Polska na tle Europ. Ogoélnopolska Konferencja RKU
Chorob Rzadkich pt. ,Ars Vivendi — sztukgcia”, Warszawa, 13.09.2008, wyktad

Sykut-Cegielska J.:

Wprowadzenie do pediatrii metabolicznej. Kurs doskgey CMKP ,Diagnostyka wrodzonych wad
metabolizmu”, Warszawa, 01.10.2008.

Publikacje:

1.

Pronicka E., Sykut-Cegielska J.:

Orphanet Polska - w europejskiej sieci jako szaosany sytuacji choréb rzadkich (ch.rz.) na
przyktadzie wrodzonych wad metabolizmu u dzieci.

Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 6 s. 704-711

. Taybert J., Sykut-Cegielska J.:

Orphan diseases in hepatology: Known and new itsigh
E&C Hepatol. 2008 Vol. 4 nr 1 s. 55-59

DYSCERNE (2006122)

Tytut w jezyku polskim: Europejska Sig Centréow Referencyjnych dla rozpoznawania i leczeni
rzadkich zespotdw dysmorficznych — projekt koordynevany przez University of Manchester,
Wielka Brytania

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

Podstawowymi zadaniamirealizowanego projektu o nazwie DYSCERNE (A Euspé\etwork of
Centres of Reference for Dysmorphology) s

opracowywanie standardéw dotycych diagnostyki i leczenia rzadkich zespotéw dydiopnych,
rozpowszechnianie informacji na temat tych zabwrzarowno wrod krajowych érodkow/zaktadow
genetyki medycznej, jak i$0d pacjentow i ich rodzin,

stworzenie elektronicznego systemu diagnostyki agbch zespoldw  dysmorficznych,
umazliwiajacego klinicystom konsultowanie z ekspertami zrodkdéw referencyjnych drag
elektroniczm trudnych przypadkoéw klinicznych zégu zespotow wad wrodzonych (Dysmorphology
Diagnostic System - DDS).

W ramach realizacji powgzych zada, w roku 2008:

na konferencji Europejskiego Towarzystiwa Genetykzto@ieka (ESHG) w Barcelonie
przedstawiono szczeg6towy opis funkcjonowania ftoj®YSCERNE (czerwiec 2008),
uczestniczono w spotkaniu grup zaammyeanych we wdrzanie i funkcjonowanie projektu
(pazdziernik 2008, Manchester),

prezentowano szczegOty dotyce dziatania projektu oraz rozpowszechniano wieda temat
wspoétpracy poszczegolnych srodkéw diagnostycznych ze spbi  krajowym arodkiem
koordynupcym (wrzesié@ 2008, Konferencja na Uniwersytecie Medycznym w linib; czerwiec,
pazdziernik 2008, Spotkanie Dysmorfologiczne, IPCZD),

zorganizowano spotkania polskich dysmorfologbw (@ear czerwiec oraz pdziernik 2008,
IPCZD),

opracowywano dokumenty dla celéw internetowej platfy diagnostycznej (DDS) oraz
przeprowadzono oceriunkcjonowania jej testowej wersji (grudzi2008).
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Publikacje:

1. Gardner S., Griffiths P.M., Strong K., Day R., Danm., Kerr B., Brunner H., Dallapiccola B.,
Devriendt K., Krajewska-Walasek M., Philip N., Clag-Smith J.:
DYSCERNE: An electronic Dysmorphology Diagnosticstm (DDS).
Eur. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 16 suppl. 2 s. 100
2. Krajewska-Walasek M.:
Dziecko z dysmor#i: wczoraj i dzs.
Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 6 s. 604-612

OLAF (PL0O080)

Tytut w j ezyku polskim: Opracowanie norm cknienia tetniczego dla populacji dzieci i mtodzigy w
Polsce

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

Koordynator projektu: lek. med. Zbigniew Kutaga

Projekt obgty jest Honorowym Patronatem Ministerstwa Edukblgrodowej

Cel gléwny projektu badawczego:

Opracowanie normy €mienia ttniczego w postaci siatek centylowych (centyle:-165625-50-75-90-95-

99) dla pici, wieku i wysokii ciata (centyle wysokai ciala: 5-10-25-50-75-90-95) dzieci i miodzyew

wieku 7-18 lat, reprezentatywnej dla populacji pidp

Cele dodatkowe projektu badawczego:

1. Opracowanie normy: €stcsci tgtna, wysokéci ciata, masy ciata, wskaika masy ciata (BMI),
grubaici faldéw skorno-ttuszczowych: podtopatkowego, bamgo brzucha, na tylnej powierzchni
ramienia oraz sumy fatdow (poditopatkowego, boczrtegacha i tylnej powierzchni ramienia),

2. Obwodow talii bioder w postaci siatek centylowyderftyle: 3-5-10-15-25-50-75-85-90-95-97) dla
pici i wieku dzieci i mtodzigy w wieku 7-18 lat, reprezentatywnych dla populagiskiej.

3. Okreslenie cazstasci wyskpowania nadwagi i otykwi w populacji dzieci polskich w wieku
7-18 lat.

4. ldentyfikacja ekspozycji na czynniki obesogenng&r@dowisku szkolnym.

Materiat (dokumentacja badania):

Do konca 2008 r. w ramach projektu zbadano i nadestarnda#itadu Zdrowia Publicznego dokumentacj

11 387 uczniéw z 283 szkdt, patmnych na terenie wszystkich wojewodztw Polski.

Metody:

1. Prowadzenie elektronicznej bazy danych OLAF, w ojpian Microsoft Office Access 2007

2. Kontrola jakdci i spojngci danych

3. Analiza statystyczna danych z zastosowaniem pakiatystycznego SAS 9.1

Wyniki :

1. Baza danych OLAF, zawietgja ponad 11 000 rekordéw uczniéw w wieku 7-18 lat

2. Wyniki wstepne projektu OLAF zostaty opublikowane w czasopigmaedycznych

Zadania realizowane w roku 2008:

Koordynacja pracy zespotow badawczych projektu OLAF

Przeprowadzenie sesji standaryzacyjnych pomiarokomwywanych przez zespoty badawcze.

Wykonywanie losowania na Il poziomie doboru losoweg

Monitoring i ewaluacja projektu.

Organizacja Il Konferencji Szkoleniowej badaczy (ézawa, 4-5.09.2008).

Nadzor nad zachowaniem reprezentaty$éenproby.

Promocja projektu.

Prowadzenie dokumentacji projektu.

Przeprowadzenie badania u 11 387 uczniow z 283.szko

10 Tworzenie bazy danych OLAF.

11. Opracowanie wynikéw wgpnych.

OCoNoObhwhE

116



Publikacje:

1. Kutaga Z., Litwin M., Zajczkowska M.M., Wasilewska A., Morawiec-Knysak A.,
Rézdzynska A., Grajda A., Gurzkowska B., Napieralska Eariicka K., Swiader A., Zespot
Badawczy OLAF:
Poréwnanie wartei obwodow talii i bioder dzieci i miodzig polskiej w wieku 7-18 lat z
wartasciami referencyjnymi dla oceny ryzyka sercowo-nawawego — wyniki wsipne projektu
badawczego OLAF (PL0O080).
Standardy Med. 2008 T. 5 nr 4 s. 473-485

2. Kufaga Z., Litwin M., Zagczkowska M.M., Wasilewska ASwiader A., Radzynska A., Napieralska
E.,Grajda A., Gurzkowska B., Barwicka K., Zesp6t Barja©OLAF:
Regionalne rénice parametrow antropometrycznych oranieinia ttniczego uczniow w wieku 7-18
lat - artykut skierowany do Probleméw Higieny i Epidenoigii (aktualnie w recenzji) zostanie
opublikowany w numerze datowanym na rok 2008.

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

Tytut w j ezyku polskim: Immunopatogeneza choréb przewodu pokanowego o podiau zapalnym
(choroba trzewna, nieswoiste zapalenia jelit) — pjekt realizowany we wspodipracy z University
Medical Centre Utrecht, Holandia

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

Projekt stanowi cg¢ programu mgdzynarodowego University Medical Center Utrecht (OM
finansupcego zadania m@e na celu nawkaniescistej wspotpracy naukowej wiadych europejskich
jednostek naukowych i stworzenie sieci instytut@mwnteresowanych dalsavspoétprag.

Cel: Celem projektu jest poznanie molekularnych mechméwe prowadzcych do uszkodzenia bariery
jelitowej zwiazanych z rozwojem choréb zapalnych ukladu pokarngaywev tym celiakii i nieswoistych
zapala jelit (IBD) oraz stworzenie banku DNA pacjentowlgiach chorych na celiaki

Materiat i metody: Wykonywanie w DNA izolowanym z krwi obwodowe]j panjow analizy haplotypu
oraz ocena polimorfizmu gendéw nieaganych z ukladem HLA ze szczegdlnym uweziglieniem genu
dla miozyny IXB, tj. biatka mogcego odgrywarole w tworzeniu paiczen miegdzynabtonkowych. Ocena
ekspresji miozyny IXB metodami immunohistochemiaznyv bioptatach jelitowych. Badanie zabuize
szczelnéci bariery jelitowe] na poziomie ultrastrukturalnym zastosowaniem technik mikroskopii
elektronowej.

Wyniki: Na obecnym etapie realizacji projektu wyizolowdddA z krwi obwodowej 450 pacjentéw z
celiakia i 30 z IBD. U 190 chorych na celigkwykonano oceg haplotypu HLA-DQ2 i —DQ8. U
wszystkich pacjentéw z celiakistwierdzono w/w haplotypy ze znaazprzewag heterozygotycznego
haplotypu HLA-DQ2 (>80%). Zebrano réwnid zabezpieczono biopsje jelitowe od 37 pacjentow
(12 z celiaka, 15 IBD) oraz 20 kontrolnych pacjentow do ba&adamolekularnych,
immunohistochemicznych i utrastrukturalnych. Analiw mikroskopie elektronowym pokazata zmiany
utrastrukturalne mikrokosmow jelitowych oraz ga#er miedzynabtonkowych u pacjentéw z celiakNa
obecnym etapie opracowano rowniaetod immunohistochemiczndo oceny ekspresji miozyny IXB w
materiale tkankowym.

Publikacje: Trzy artykuty oraz jedno streszczenie prezentawastnie na V Ogolnopolskim Sympozjum
Polskiego Towarzystwa Gastroenterologii, Hepataliogywienia Dzieci, Poznig 2008:

1. Romanogd., Rybak A., Wijmenga C., Wapenear M.:
Molecular diagnosis of celiac disease: are we tiet?
Expert. Opin. Med. Diagn. 2008 Vol. 2 nr 4 s. 39%4
2. Cukrowska B., Rybak A., Burda-Musmka B., Zegadto-Mylik M., Socha J.:
Anti-Saccharomyces cerevisiae antibodies (ASCA) rhildren with celiac disease.
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 T. 12 nr 1-2-$29
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3. Rybak A., Szperl M., Burda-Mus#igka B., Socha J., Cukrowska B.:
Review on the genetic background of the celiacadise
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 T. 12 nr 1-2-8. 5

4. Burda-Muszyiska B., Cukrowska B., Rybak A., Socha J.:
Trudnaci diagnostyczne i terapeutyczne w celiakii atopowe u dzieci.

Pediatr. Wspotcz.(Gastroenterol. Hepafgiw. Dziec.) 2008 T.10 supl. 1 s. 23
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SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI PROJEKTOW NAUKOWO-BADAWCZ YCH
WSPOLFINANSOWANYCH ZE SRODKOW ZAGRANICZNYCH

PROJEKTY UKQVCZONE W 2008r.

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

Tytut w jezyku polskim: Strategia i harmonizacja bada naukowych w dziedzinie pierwotnych
niedoboréw odporndci (PNO) - projekt koordynowany przez Karolinska Institute, Szwecja
Kierownik: prof. dr hab. n. med. Ewa Bernatowska

Wykonane zadania w ramach projektu:
Wykonanie strony internetowej http://immunologialgd, ktéra ma sky¢ informacji i nast¢pujacym
zadaniom:
Strona zawiera aktualne informacje o pierwotnyaldaborach odporgoi. Odbiorcami g lekarze
zajmupcy sk diagnostyl i leczeniem pierwotnych niedoboréw odpaicio lekarze pierwszego
kontaktu, organizacje gdowe i pozarzdowe, osoby prywatne zainteresowagdematyly. Strona
jest platforma dla zadé wspotwykonawcow, na ktérej Polska Grupa Robocza Risrwotnych
Niedoboréw Odpornii zamieszcza standardy diagnostyczne, terapewyaa pierwotnych
niedoborow odpornii.
Wspotudziat w tworzeniu Paneuropejskiego Rejestriervtnych Niedoboréw Odporiai,
PaneuropeaRegistry on line:
Od 02.2006 wprowadzono do rejestru dane klinicznabioratoryjne kolejnych 76 pacjentéwz
pierwotnymi niedoborami odporéo. Podgto dziatania na rzecz zgkszenia zgtaszalsoi
pacjentdbw z zespotem Nijmegen Breakage Syndrom &% Nubregistry on line, podrejestru,
utworzonego w ramach Europejskiego Towarzystwa dhieddw Odpornéci. Oddziat Immunologii
petni rok administratora tego rejestru.
Standardy diagnostyczne pierwotnych niedoboréwooutci:
Polska Grupa Robocza ds. Pierwotnych Niedoboréwo@udgci opracowata kryteria rozpoznawania
przewlektej choroby ziarniniakowej, standardy diasfyczne i terapeutyczne, ktére uzyskaly
rekomendacje catej Grupy.
Wspolpraca z Europejskimi $@dkami Diagnostyki i Leczenia Pierwotnych Niedaher
Odporndci:
We wspotpracy z Zakladem Immunologii, UniwersytetiRoterdamie kierowanym przez profesora
J.J. van Dongena zdiagnozowano kolejnych 10 pasjentpierwotnymi niedoborami odporst.

. Organizacja sympozjéw edukacyjnych

= Zorganizowano kolejne, czwarte sympozjum edukacyjitee mtodych immunologéw z Europy
Centralnej i Wschodniej - The™4School of Clinical Immunology; Integration for prary
immunodeficiency. Sympozjum zorganizowane w migjgsei Ruciane- Nida, 8-10.06.2006,
zgromadzito 42 uczestnikow z Ukrainy, totwy, PoJdkiemiec i Holandii.

= W dniach 4-7.10.2006r. na zpzie Europejskiego Towarzystwa Niedoborow Odpécho
uczestniczyto 5 lekarzy z Oddziatu Immunologii, &ani Zgodnéci Tkankowej IPCZD oraz
pielegniarka immunologiczna. Zjazd odbylesiv Budapeszcie. Prezentowanych byto 5 donfesie
plakatowych oraz wspétprzewodniczono sesji ImmugoéWw Centralnej i Wschodniej Europy.

= W dniu 8-9.12.2006r. zorganizowano sympozjum ntenkdtnych Niedoborow Odporsa:
terazniejsza¢ i przysziége” z okazji 25-lecia Oddzialu Immunologii. Tematenmiodacym byla
wczesna diagnostyka i leczenie pierwotnych nieddlvondpornéci. Uczestnikami byli pediatrzy i
lekarze rodzinni oraz immunolodzy Kkliniczni zrodkoéw diagnostyki pierwotnych niedoboréw
odporndci z Polski. Wyktad inauguracyjny wygtosit wspotprgacy od 2000 r. z IPCZD, profesor
J.J.M. van Dongen z Uniwersytetu Erazma w Rotterdarktéry zostal odznaczony orderem
“Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka”.

= W dniach 13-15.12.2007r. w Zakopanem odbyka\siSzkota Immunologii, zorganizowana przez
Osrodek Warszawski. Spotkanie zgromadzito ponad 66bos uczestnikbw z Polski, Holandii,
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Hiszpanii, Ukrainy, Albanii, Serbii i totwy. W czes trwania sympozjum odbyto ¢sispotkanie
wspoétwykonawcow projektu, na ktorym prezentowancstgmo prac w realizacji poszczegolnych
zada. Sympozjum bylo wspoHfinansowane g@dkéw grantu UE EURO-POLICY-PID (SP23-CT-
2005-006411) oraz PBZ-KBN-119/P05/04.

Publikacje:

1.

10.

Trelinski J., Chojnowski K., Kurenko-Deptuch M., Kasznitk, Bernatowska E., Robak T.:
Successful treatment of refractory autoimmune thraegtopenia with rituximab and cyclosporin A
in a patient with chronic granulomatous disease.

Ann. Hematol. 2005 Vol. 84 s. 835-836

Mitui M., Bernatowska E., Pietrucha B., Piotrowskastrzbska J., Eng L., Nahas S., Teraoka S.,
Sholty G., Purayidom A., Concannon P., Gatti R.:

ATM gene founder haplotypes and associated muttioRolish families with ataxia-telangiectasia.
Ann. Hum. Genet. 2005 Vol. 69 s. 657-664

Liberek A., Korzon M., Bernatowska E., Kurenko-Degt M., Rytlewska M.:
Vaccination-related Mycobacterium bovis BCG infenti

Emerg. Inf. Dis. 2006 Vol. 12 nr 5 s. 860-861

Bernatowska E., Mikoits B., Krzeski A., Pitosa B., Gromek l.:
Chronic rhinosinusitis in primary antibody immundidient patients.

Int. J. Pediatr. Otorhi. 2006 Vol. 70 s. 1587-1592

Gardulf A., Nicolay U., Asensio O., Bernatowska Back A., Carvalho B.C., Granert C., Haag S.,
Hernandez D., Kiessling P., Kd., Pons J., Niehues T., Schmidt S., SchulzeokieBM.:

Rapid subcutaneous IgG replacement therapy istefbeand safe in children and adults with primary
immunodeficiencies - a prospective, multi-natiostaldy.

J.Clin.Immunol. 2006 Vol. 26 nr 2 s. 177-185

Bernatowska E., Wolska-Knierz B., Pac M., Kurenko-Deptuch M., Pietrucha Bwolska Z.,
Piatosa B., Roszkowski K., MikotuB., Klaudel-Dreszler M.:

Risk of BCG infection in primary immunodeficienchildren. Proposal of diagnostic, prophylactic
and therapeutic guidelines for disseminated BCGedbagn experience in the Department of
Immunology, Children's Memorial Health InstituteWarsaw between 1980-2006.

Centr. Eur. J. Immunol. 2007 T. 32 nr 4 s. 221-225

Bernatowska E., Wolska-Knierz B., Pac M., Kurenko-Deptuch M., Zwolska Zasanova J.L.,
Piatosa B., van Dongen J., Roszkowski K., MikoBt, Klaudel-Dreszler M., Liberek A.:
Disseminated bacillus Calmette-Guerin infection anchunodeficiency.

Emerg. Inf. Dis. 2007 Vol. 13 nr 5 s. 799-801

Wolska-Kusnierz B., Bajer A., Caccio S., Heropofitka-Pliszka E., Bernatowska E., Socha P., van
Dongen J., Bednarska M., Paziewska AasKi E.:

Cryptosporidium infection in patients with primary immunodeficiencies.
J. Pediatr. Gastroenterol. Nutr. 2007 Vol. 45 sr 458-464

van Zelm M.C., Geertsema C., Nieuwenhuis N., ded&idD., Conley M.E., Schiff C., Tezcan I.,
Bernatowska E., Hartwig N.G., Sanders E.A.M., Ligeml., Kondratenko I., van Dongen J., van der
Burg M.:

Gross deletions involving IGHM, BTK, or artemis: #odel for genomic lesions mediated by
transposable elements.

Am. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 82 s. 320-332

Mikotu¢ B., Kayhty H., Bernatowska E., Motkowski R.:

Immune response to the 7-valent pneumococcal catguyaccine in 30 asplenic children.
Eur. J. Clin. Microbiol. Infect. Dis. 2008 Vol. &7 923-928
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EUROWILSON (LSHM-CT-2004-503430)

Tytut w jezyku polskim: Choroba Wilsona: stworzenie europejskej klinicznej bazy danych i
opracowanie projektu wybranych losowo kontrolowanyth badan klinicznych - projekt
koordynowany przez University of Sheffield, WielkaBrytania

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

Cel: Zbieranie danych nt. zachoroivana chorob Wilsona od specjalistow z Eurog§rodkowej i
Wschodniej:

Rozwinkto sig ekspertéw w zakresie hepatologii, neurologii iipg&il, ktérzy zajmuj sie pacjentami z
choroly Wilsona w Europie Wschodniej. Przeprowadzono szkiel podczas spotka lekarzy
raportupcych o zachorowaniach oraz w oparciu o indywidudtnatakty drog mailowa. Rozwinkto
system raportowania w Niemczech w oparciu o akbgdrProf. Schmidta i Prof. Mollera. Spotkanie
ekspertow w Marburgu 19 wr@da 2006r. pozwolito na pogie kolejnych aktywnych dziadaw
zakresie popularyzacji projektu oraz ewaluacii iskedurologicznej. Uzyskano duy liczbe zgtoszé
pacjentow z Grecji i Turcji, co nalg ttumaczy rozwinigciem sieci kontaktow w tych krajach

i przeszkoleniem grupy lekarzy rapodcych. Pocatkowo nie uwzgtdniano krajéw nie naiacych do
Unii Europejskiej, podjte starania w Turcji okazatyesby¢ jednak bardzo skuteczne.

Liczba pacjentéw raportowanych z Austrii, Czechgdi@r, Niemiec i Polski jest relatywnie wysoka (ryc.
1), jednake znaczna &%¢ pacjentdw z Niemiec jest wprowadzona retrospekigwn

Tabela 1 pokazuje liczby prospektywnie wprowadzbngacjentéw od 2005r. Znagliczbe pacjentow
wprowadzono w Chorwaciji.

Poniewa istnialy problemy z raportowaniem pacjentbw we ¥#ech z inicjatywy P. Sochy,
A. Dhawana i L. d’Antiga zorganizowano w Padwie Z2-¢zerwca 2007r. sympozjum szkoleniowe dla
lekarzy-ekspertébw witoskich. W sympozjum uczestriiczyok. 50 o0s6b. Dyskutowano metody
diagnostyczne, objawy kliniczne oraz technicznebjmmy zwihzane z bag danych (prezentacja dr M.
Dadalskiego).

Zmieniono organizagjraportowania pacjentow we Wioszech twgrrdwa centralnesoodki raportujce
pod kierownictwem L. d’Antiga i P. Vajro.

Efekt szkolenia nalgy ocené bardzo wysoko, gdypo szkoleniu w bazie danych raportowano kolejnych
20 pacjentow w agu 5 miesicy, a przed szkoleniem wprowadzono 6 pacjentéwagicR,5 roku.

W dniach 21-24 maja 2008r. w Wenecji odbylye swarsztaty szkoleniowe dla pediatrow
- hepatologébw z Europy w ramach ,szkoty letniej ESFAN", na ktérych doc. Piotr Socha miat
prezentag na temat choroby Wilsona i projektu EurowilsoneZemtacja styta pozyskaniu kolejnej
grupy ekspertow raportagych o zachorowaniach na chogobWilsona i potencjalnych
wspotpracownikow w ramach badanterwencyjnych.
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Ryc. 1 Liczba zgtoszonych pacjentéw z chardtilsona z poszczegdlinych krajéw.
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Figure 1: Geographical distribution of family records shared on darabase

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 81 18
Greece 10 17
Hungary 10 10
Italy 58 26
Netherlands 16 3
Poland 38 08
Romania 22 1
Slovakia 5 1
Spain 40 5
Switzerland 8 3
Turkey 70 15
United Kingdom 60 25
326 270
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Wskazniki raportowania postta do wyboru krajéw, ktére zostarwtaczone do dalszych batlanetod
leczenia w chorobie Wilsona. Liczebgo walidowanych pacjentéw w poszczegollnych krajach
przedstawiono na ryc. 1iw tab. 1.

Dzialania promocyjne na rzecz projektu i informacyjne o chorobie Wilsona:

W ramach projektu Eurowilson przygotowano stramernetova www.eurowilson.org, ktéra prezentuje
informacje na temat projektu badawczego, podaje #antaktowe ekspertéw i lekarzy wprowadzgich
dane o pacjentach z chosoWilsona, zawiera dziat informaciji klinicznej nariat choroby dla lekarzy
oraz dziat informacji dla dzieci <12zr.i starszych pacjentéw. Informacje dla pacjentéestaty
przygotowane réwniew wersji gzykowej polskiej i § kazdorazowo polecane jako lektura osobom z
nowo-rozpoznasmchorola Wilsona.

Foldery informacyjne o chorobie Wilsona zostatymavadzone podczas konferencji i spathkekarzom
zajmupcym sk choroly Wilsona.

Przygotowanie filmu szkoleniowego w zakresie zastsania skali neurologicznej:

Pod kierunkiem Prof. Anny Cztonkowskiej walidowaskak oceny neurologicznej w chorobie Wilsona.
W oparciu o przygotowansak neurologicza przygotowano film instrukteowy, wraz z odpowiednim
testem szkoleniowym. Film w iéci 2000 kopii rozprowadzany jest obecniesréd lekarzy
zainteresowanych chorabVilsona i potencjalnie wspotpraaaych z baa Eurowilson. W przypadku
projektowania bada z randomizag bedzie stanowd narzdzie opisu objawow neurologicznych u
pacjentéw przed interwengcj w czasie leczenia.

Stowarzyszenie pacjentow z chorapWilsona:

W Polsce w 2006 roku powotano stowarzyszenie paojerz choroh Wilsona, co stwarza nie tylko
wymierne korzyci dla tej grupy chorych, ale pozwala na lepaeryfikacg raportowania zachorowiaz
terenu naszego kraju, lepsaopularyzagj projektu i skuteczniejsze planowanie oraz prowaizbada
interwencyjnych w przyszkai.

Prezentacje wynikow, spotkania naukowe i warsztaty:

W dniach 16-20 sierpnia 2008 r. w Iguassu w Brazgdbyt sk trzeci Swiatowy Kongres
Gastroenterologii, Hepatologiiywienia Dzieci.

Program naukowy spotkania obejmowat sesje temagycza ktérych przedstawiano prace pdglve,
wybrane doniesienia oryginalne (ustne rozszerzonezeptacje plakatow) oraz podsumowania i
stanowiska grup ekspertow.

Na sesjach hepatologicznych omawiano choroby mbtabe watroby, w tym szczegodlp uwag;
zwrocono na chorabWilsona i wsgpne wyniki projektu Eurowilson, ktérego celem bydtworzenie
europejskiej bazy danych pacjentéw z chardlvilsona. Piotr Socha prezentowat wyniki projektu
dotyczice czstego wystpowania choroby Wilsona w dwoch generacjach, caargugerowa wyzsz
niz dotychczas kalkulowana €z#cs¢ wystpowania heterozygot w populacjach europejskich. aféoh
Jarczyk, Piotr Socha, Maciej ddlalski i Roderich van Houven prezentowali wynikiczenia D-
penicillamirg i cynkiem u dzieci z chorabWilsona. Ws¢pne wyniki z Polski skyty do dyskusji nad
planem badania klinicznego z randomizaacjpacjentéw z postagcivatrobows choroby Wilsona.

W dniu 29 lipca 2008 r. zorganizowano w Warszawieddeszynie warsztaty na temat choroby Wilsona
Z udziatem 50 ekspertow z Polski. Przedyskutowaioblpmy kliniczne i naukowe oraz ustalono grup
wspotpracownikéw, ktérzy potencjalnie mpgzia¢ udziat w planowanym badaniu interwencyjnym.

Publikacje i streszczenia przygotowane w ramach pjektu:

1. Wiggelinkhuizen M., Tilanus M.E.C., Bollen C.W., blwen R.H.J. and The EuroWilson Consortium:
Systematic review: clinical efficacy of chelatoreats and zinc in the initial treatment of Wilson
disease — praca przygotowana do publikacji

2. Socha P., Tanner S., Taylor R. for Eurowilson:

Wilson disease in two generations — the value ofilfascreening in children. Eurowilson database
records. TrzeciSwiatowy Kongres Gastroenterologii, HepatologiiZywienia Dzieci, Iguassu,
Brazylia, 16-20.08.2008, materiaty zjazdowe, siteemie pracy prezentowanej w formie ustnej

3. Jaiczyk W., Dydalski M., Schmidt H., Houwen R., Socha P.:

Zinc vs penicillamine treatment in pediatric patiemvith Wilson disease and liver presentation.
Trzeci Swiatowy Kongres Gastroenterologii, H epatologiywienia Dzieci, Iguassu, Brazylia, 16-
20.08.2008, materialy zjazdowe, streszczenie ppaeyentowanej w formie ustnej
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PRIOMEDCHILD (036266 ERAC)

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

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

W zwiazku z decyzj Ministra Nauki i Szkolnictwa Wiszego o powierzeniu realizacji projektow typu

ERA-NET Narodowemu Centrum Batla Rozwoju zadania IP CZD zwiane z realizagj projektu
PRIOMEDCHILD zostaly przekazane do NCBIR z dnietlipta 2008r.
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STATUTOWE ZADANIA BADAWCZE REALIZOWANE w 2008 r

Lp

Tytut zadania

Kierownik zadania

Jednostka
organizacyjna

Ocena przydatri@i oznaczania poziomu prokalcytonin

w surowicy krwi w diagnostyce oraz w monitorowani

skutecznéci leczenia respiratorowego zapalenia ptuc
pacjentow Oddziatu Intensywnej Terapii.

dr n. med. Marek
Migdat

Klinika Anestezjologii i
Intensywnej Terapii

Przydatné¢ mikrodializy w monitorowaniu zaburge

metabolicznych w okresie okotooperacyjnym u

noworodkow i niemowdt poddawanych zabiegom
kardiochirurgicznym.

doc.dr hab. n. med.
JanusAwietlinski

Klinika Anestezjologii i
Intensywnej Terapii

Zastosowanie tromboelastometrii rotacyjnej (ROTEM
jako szybkiej metody diagnostycznej wanécowaniu
zaburzé wyskpujacych w trakcie operacji
przeszczepienia atroby u dzieci.

doc.dr hab. n. med.
JanusAwietlinski

Klinika Anestezjologii i
Intensywnej Terapii

Zastosowanie tromboelastometrii rotacyjnej (ROTEM
jako przyt&zkowej metody oceny zabunzé&rzepnicia w

doc.dr hab. n. med.

Klinika Anestezjologii i

4 okresie okotooperacyjnym u dzieci wymagajch JanusAwietlinski Intensywnej Terapii
korekcji wady serca w kgeniu pozaustrojowym.
Przydatnéc_trpmbolastometr’u W dlggqostyce pablize doc.dr hab. n. med. | Klinika Anestezjologii i
5 krzepnicia u noworodkow. Wielawodkowe, o : -
e JanusAwietlinski Intensywnej Terapii
prospektywne badanie kliniczne.
L L Klinika Chirurgii
o | e | O med Lucimia | Drieckce
Bacewicz i Transplantaciji
watroby. .
Narzadow
dr n. med Klinika Chirurgii
7 Kompendium pt.: "Przygotowanie i prowadzenie paiz€ Maig'orzat.a Dziecicej
po przeszczepieatroby". Markiewicz-Kijewska [ TransplqntaCJl
Narzdow
Poréwnanie skuteczia dwoch protokotow _— : .
: . . Klinika Chirurgii
immunosupresji takrolimusem z lub bez dodatku U
; . dr n. med. Joanna Dzieckcej
8 mykofenolanu mofetilu w celu wczesnego, catkowiteg . : ..
o - o : Teisseyre i Transplantaciji
odstawienia sterydoterapii u dzieci po przeszczepie .
Narzdow
watroby.
Klinika Chirurgii
9 Ocena sposoboéw i wynikéw leczenia chirurgicznegd prof. dr hab. n. med. Dziecicej
nadcénienia naczyniowonerkowego u dzieci. Piotr Kalicinski i Transplantacji
Narzdow
Klinika Chirurgii
Zastosowanie chirurgii matoinwazyjnej w chirurgii dr n. med. Dziecicej
10 : . . : : ..
onkologicznej u dzieci. Pawet Nachulewicz i Transplantaciji
Narzadow
Klinika Chirurgii
11 Ocena wynikow przeszczepiania nerek u dzieci dr n. med. Hor Ismail ~ Dziecicej
z dysfunkcy pecherza. i Transplantaciji
Narzadow
Klinika Chordéb
12 Diagnostyka neuropatii cukrzycowej u dzieci prof. drhab. n. med. Metabolicznych,
i mtodziezy z cukrzya typu 1. Elzbieta Piontek Endokrynologii
i Diabetologii
Klinika Chordéb
13 Ocena zmian wa@odkowym ukfadzie nerwowym prof. dr hab. n. med. Metabolicznych,
u dzieci i mtodziey z cukrzyea typu 1. Elzbieta Piontek Endokrynologii
i Diabetologii
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Ocena gospodarki wapniowo-fosforanowegs$tgsci

doc.dr hab. n. med.

Klinika Chorob
Metabolicznych,

14 | kosci u pacjentéw z wrodzonymi wadami metabolizm Jolanta Sykut- Endokrynologi
aminokwasOw pozostajych na diecie ubogobiatkowej Cegielska i Diabetologi
Klinika Chordéb
. doc.dr hab. n. med )
Leczenie prenatalne wrodzonego przerostu nadnerd Metabolicznych,
15 . . e . Jolanta Sykut- -
oraz obserwacja rozwoju dzieci leczonych in utero. ; Endokrynologii
Cegielska i =
i Diabetologii
Ocena bezpiechstwa stosowania diety ketogennej jak Klinika
16 leczenia uzupetniagego w padaczce opornej na leki | dr inz. Anna Gastroenterologii,
dzieci, ze szczegbélnym uwzglnieniem parametrow Stolarczyk Hepatologii
gospodarki lipidowe]. i Immunologii
Ocena przydatrigi testow oddechowych w diagnostycqy doc.dr hab. n. med. Kika -
: : ) ; \ Gastroenterologii,
17 monitorowaniu leczenia wybranych choréb przewod Danuta Celiska- Hepatologii
pokarmowego i wtroby. Cedro _ep an
i Immunologii
Ocena skuteczioi chimerycznego mysio-ludzkiego Klinika
18 przeciwciata przeciwko TNFa (infiksimab - preparat| prof. dr hab. n. med. Gastroenterologii,
REMICADE) w indukcji remisji u pacjentow Jozef Ryko Hepatologii
pediatrycznych z efka postaci choroby Crohna. i Immunologii
Rola immunoglobulinopodobnych receptorow komérg NI
9 P yC P doc.dr hab. n. med. Gastroenterologii,
19 cytotoksycznych w przebiegu klinicznym : .
; . . Marek Woynarowski Hepatologii
autoimmunologicznego zapaleniatvoby. . .
i Immunologii
Ocena rozktadu tkanki ttuszczowej, wydatku doc.dr hab. n. med Gast:f)lrrillt(earolo 0
20 energetycznego i zaburzenetabolicznych u dzieci . s : logtt,
i Piotr Socha Hepatologii
ze stluszczeniemagroby. : .
i Immunologii
Analiza genéw -kandydatow i ich wptyw na powstavea Klinika -
; : S ; doc.dr hab. n. med. Gastroenterologii,
21 nieswoistych zapatgjelit (choroby Crohna i . .
o o Piotr Socha Hepatologii
wrzodziepcego zapalenia jelita grubego). : -
i Immunologii
Weryfikacja obowdzujacych obecnie norm stenia dr n. med. Gastgg]rzlssrolo i
22 | immunoglobulin IgG, IgA, IgM, IgD w rénych grupach Beata Wolska- Hepatologii gt
wiekowych w populacji zdrowych dzieci polskich. Kusnierz i Immunologi
23 Ocena odlegly(_:h vv_ynlko_w leczenia dzieci dr n. med. Andrzej Klinika Kardiochirurgii
z hemodynamicznie pojedyrickomon. Kansy
Ocena wynikéw leczenia choroby Kawasaki ze zmian{ prof. dr hab. n. med. - . .
& w tetnicach wigicowych. Wanda Kawalec NIl (Rerelelen
Kardiomiopatia przerostowa - obraz kliniczny, czijnn
25 ryzyka i markery uszkodzenia gdhia sercowego w [Pt CI7 [, s etk Klinika Kardiologii
L Wanda Kawalec
populacji dziecjcej.
o o prof. dr hab. n. med. -~ : .
26 Ocena uktadu kzenia u dzieci z zespotem Marfana. Wanda Kawalec Klinika Kardiologii
et e —_ dr n. med. . . .
27 Ocena uktadu keenia u dzieci z zespotem Alagille'a. Anna Turska-Kmié Klinika Kardiologii
Zmiany zapalne w méniu sercowym - diagnostyka dr n. med. -~ : .
28 i leczenie. Lidia Ziolkowska |  Klinika Kardiologi
Klinika Nefrologii,
29 P&na konwersja cyklosporyny na takrolimus w prof. dr hab. n. med.| Transplantacji Nerek
immunosupresji u dzieci po transplantacji nerki. Ryszard Grenda i Nadcknienia
Tetniczego
Ocena rozktadu tkanki thuszczowej w zaiesci od Klinika Nefrologi
.pollmorflzr'nu EEARg, CZV'.‘”".‘OW I|p|@0vyych doc.dr hab. n. med. | Transplantacji Nerek
30 i obserwacje kliniczne u dzieci z nagfieniem : - 3 e
. Mieczystaw Litwin i Nadcknienia
tetniczym. X
Tetniczego
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Zastosowanie tmych typow zespolekostnych czotowo-

dr n. med. Stawomir

31 podstawnych w wadach czaszki i operacjach Klinika Neurochirurgii
. Barszcz
rekonstrukcyjnych.
32 Badanie apoptozy w nowotworach zmanych ze dr n. med. Katarzynal]  Klinika Neurologii
stwardnieniem guzowatym. Kotulska i Epileptologii
Rola zakaenia cytomegalowirusem w diagnostyce dr n. med. Klinika Neurologii
33 i terapii Zespotu Guillain-Barre w oparciu o tedkini Dorota Dunin- S o9
X . ; ; i Epileptologii
biologii molekularnej. Wasowicz
34 Badanie ekspresji RNA u pacjentow z NBIA. Sl meq. Tomasz Kl!mka_\ Neurolc_)_gu
Kmieé i Epileptologii
Leczenie zmian nagdowych (wzrok, stuch)
35 wystepujacych w przebiegu zaken wrodzonych &7 Tiei.chzena Klinika Niemowleca
z grupy TORCH - badanie prospektywne. b
Ocena V\_/piyvx{u wczesnej reh_ab|I_|taCJ| na popag_esﬁanu. prof. dr hab. n. med.
zdrowia dzieci z zaburzeniami neurorozwojowymi ; ; - :
36 X S . Bogumita Milewska- Klinika Niemowleca
spowodowanymi zak&niami wrodzonymi Bobula
z grupy TORCH.
37 Chirurgia z&my. Wszcz_ep_y soczewk zwijalnych drn. me_d. Klinika Okulistyki
u dzieci. Krystyna Kanigowska|
38 Ocena Wynlkoyv Iec;em_a S|at_kowczaka za poanoc dr n. med. Wojciech Klinika Okulistyki
laserowej, przerenicznej termoterapii. Hautz
39 Nowotwory okresu nqworodkovyego. Diagnostyka | prof. dr hab. n. med. Klinika Onkologii
i specyfika leczenia. Danuta Perek
dr n. med.
40 Nowotwory u miodziey. Bozenna Dembowskal Klinika Onkologii
Baginska
IL-6, PCT oraz CRP w diagnostyce za&aw okresie dr n. med. Dariusz : il Pat_ologu -
41 " I Intensywnej Terapii
okotooperacyjnym u noworodka. Gruszfeld
Noworodka
Ocena sgzenia glinu w surowicy krwi dzieci przewlekld
42 zywionych pazajelitowo i ocenaggeni 17 r;gdﬁggarzyna Klinika Pediatrii
a glinu w preparatach dgwienia pozajelitowego. P
43 PaCJem_:l Z zespotem W|I|amsz_:1: cha_rakt_erystyka mgr I_-|enry_k Klinika Pediatrii
antropologiczna, grupy referencyjne i siatki ceonye. Rysiewski
Réznicowanie stanéw gaczkowych o nieustalonej elfial 1L
44  gaczxowy J Anna Wieteska- Klinika Pediatrii
etiologii. :
Klimczak
Kinematyka i praca mini (EMG) podczas wchodzenia drinz. - .
45 schodzenia po schodach u zdrowych dzieci w wiek Malgorzata e Rehabllltacp
Pediatrycznej
6-18 lat. Syczewska
Urodynamiczna ocena zmian czyiaiopecherza u
noworodkow i niemowvdt do 3 mz. po leczeniu wady dr n. med
dysraficznej rdzenia. Ocena zatesci pomiedzy czasen e - _— .
46 o : : . . Lidia Skobejko- Klinika Urologii
wdrozenia leczenia ukierunkowanego na wyréwnani
: : : Wiodarska
zaburzé czynndci a rozwojem zmian
w narzdach ukladu moczowego.
Badanie poziomu prokalcitoniny jako markera stany . .
zapalnego u pacjentéw z X-ALD/AMN w przebiegu dr n. med. Za!<lad Biochemii
47 N i Medycyny
procesu demielinizaciji. Joanna Stradomska o .
Doswiadczalnej
Optymalizacja procesu oznaczania wybranych cukroy d Zaktad Biochemii
; . . r n. med. "
48 moczu, metogl GC, jako markeréw przepuszczadnb i Medycyny
o ; Joanna Stradomska o 3
jelitowej. Doswiadczalnej
Makroenzymy - przydatr$é diagnostyczna, obserwacj mgr Aldona Zal_dad Rleaiel
49 e o : . i Medycyny
kliniczne u dzieci. Wierzbicka

Doswiadczalnej

50

Ocena poziomu markeréw obrotu kostnego w odniesig
do statusu kostnego u dzieci zdrowych w celu

opracowania warkei odniesienia w zafmosci od wieku.

prof. dr hab. n. med.
Roman S. Lorenc

Zaktad Biochemii
i Medycyny
Doswiadczalnej
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Ocena aktywnéri enzymatycznej kompleksowreucha
oddechowego mitochondriéw serca ludzkiego mgtod

prof. dr hab. n. med.

Zaktad Biochemii

il spektrofotometryczpi histochemicza Ewa Pronicka ! [\/Ie_dycyny 3
o : Doswiadczalnej
w kardiomiopatiach u dorostych.
Zmiany parametréw metabolizmu kostnego oraz stiat . .
o . - Zaktad Biochemii
kostno-mésniowego u dzieci leczonych hormonem dr n. farm. Maciej .
52 i Medycyny

wzrostu — ocena waroi predykcyjnych wczesnych
bada biochemicznych.

Jaworski

Doswiadczalnej

Wptyw wyréwnania metabolicznego i metody leczeraa

dr n. med. Pawet

Zaktad Biochemii

53 sktad ciata i metabolizm kostny dzieci i mtodaje : i Medycyny
Ptudowski o :
z cukrzya typu |. Doswiadczalnej
Zapotrzebowanie w witam#D pacjentéw dr n. przyr. Zaktad Biochemii
54 | z pierwotnym nadéhieniem &tniczym - ocena metodan Elzbieta i Medycyny
statystycznymi i dynamicznymi. Karczmarewicz Doswiadczalnej

Rola zabiegéw kardiologii interwencyjnej u pacjemtd

doc.dr hab. n. med.

Zakfad Diagnostyki

. funkcjonalnie jeda komow serca. Joanna Ksizyk Obrazowej
56 Objawy ze strony uktadu oddechowego i ichazek dr n. med. Hanna Zakiad Fizjologii
Z atopi u dzieci urodzonych przedwcree. Dmenska Oddychania
Opracowanie i wdrzenie metody identyfikacji .
57 najczstszej mutacji, 1528G>C, w genie HADHA e g'oprgv)\//;kiwa Za:az?j (is:::tykl
u chorych z podejrzeniem deficytu LCHAD. P y !
Opracowanie i wdrzenie analizy sekwenciji :
58 mikrosatelitarnych do diagnostyki molekularnej Dorg:aan:EigWicz Zaszﬁ %ggg.tyk'
pacjentéw z zespotem Retta. y )
59 Zespot Cohena - badania kliniczne zmieszajdo 26 I(irr h:,:bhg' 20 Zaktad Genetyki
poprawy wczesnej diagnostyki. Chrzén)éwska Medycznej
60 | 'dentyfikacia rozpoznawalnych Kinicznie telomerauiy pmf',\f;}hg‘rbz'a':émed' Zaklad Genetyki
mikrodelecji 4p, 5p, 9p, 1p36 oraz 22q13. Krajews?(a-Walasek Medycznej
61 Identyfikacja chorych z tagodna postazespotu Smitha, Alek(i;\rr]l.dge\?ézela- Zaktad Genetyki
Lemlego i Opitza. Stanek Medycznej
Ocena znaczenia rokowniczegatimbowego wskanika
62 | ekstrakcji u niemowdt z niedra@naoscia drogzotciowych s rll.aTn?:s. kgnna Zaklilehdkll\élaercliqygqyny
w czasie obserwacji klinicznej po zabiegu Kasai. !
Ocena przydatriwi fuzji obrazéw (SPECT/CT)
uzyskiwanych metadtomografii komputerowej
pojedynczego fotonu (SPECT) z tomogxafi
63 | komputerow (CT) dla funkcjonalnego i anatomiczneg e rll'arpn?fs'kgnna Zaklilahdkll\e/lae%yeqyny
obrazowania zmian chorobowych. Poréwnanie wynik !
tacznej analizy obrazéw SPECT i CT
z wynikami uzyskanymi tylko w badaniu SPECT.
64 Rola pompy efflux w opornei pateczek Campylobacte dr n. przyr. Zak:?r?]rmlzggloiliog”
jejuni na antybiotyki. Elzbieta Raynek K“nicznejg
Analiza genotypowa i fenotypowa szczepow prof. dr hab. n. med. Zaktad Mikrobiologii
65 Streptococcus pneumoniae izolowanych z zeka Danuta i Immunologii 9
inwazyjnych i z nosicielstwa od dzieci leczonych w Dzierzanowski- Kliniczne'g
IP-CZD. Madaliaska )
Ocena przydatrigi badania gammapatii monoklonalny: dr n. przvr Zakfad Mikrobiologii
66 u dzieci po przeszczepieatmoby, Hanna. greyc.Jrek i Immunologii
do monitorowania rozwoju i leczenia PTLD. 9 Klinicznej
doc.dr hab. n. med Zaktad Mikrobiologii
67 Opornag¢ Gram-ujemnych pateczek na karbapenemy .Jan Pa.tzér ' i Immunologii
Klinicznej
68 Przeciwciata ASCA w diagnostyce i monitorowaniu| doc.dr hab. n. med. Zakiad Patologi

nieswoistych zapaigjelit.

Bozena Cukrowska
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Opracowanie metod izolacji i identyfikacji biatek

doc.dr hab. n. med.

69 tancucha oddechowego i ich wdemnie do diagnostyki . Zaktad Patologii
. . . Bozena Cukrowska
choréb mitochondrialnych.
Badanie roli kinazy mTOR w patogenezie nowotworo dr n. med. .
[C osrodkowego uktadu nerwowego u dzieci. Wiestawa Grajkowskd 2l PRI
Opracowanie metod badania amplifikacji wybranych
71 onkogenow_ oraz meprgmdiom cytogenetycznygh . dr n. me(_j. | Zaktad Patologii
w operacyjnym materiale tkankowym nowotworéw | Wiestawa Grajkowska
glejowych drodkowego uktadu nerwowego u dzieci.
Ocena ekspresji biatekftaucha oddechowego w
hodowlach fibroblastéw i tkankach gnia pacjentéw doc.dr hab. n. med. .
72 . . : L . " Zaktad Patologii
metodami immunohistochemicznymi Maciej Pronicki
oraz immunomorfologicznymi.
Kardiomiopatia przerostowa - badania biatelctacha
73 oddec;howego w m}inlu sercowym w mgtenale doc.d_r r_lab. n._mc_ed. Zaklad Patologii
operacyjnym pacjentéw dorostych i dzieci poddanyc| Maciej Pronicki
miomektomii ze wskazaterapeutycznych.
Analiza zmian immunomorfologicznych w przewodac dr n. med.
74 zotciowych w korelacji z badaniami klinicznymi Joanna Cielecka- Zaktad Patologii
u dzieci z cholestazwewmtrzwatrobows. Kuszyk
Stan zdrowia jamy ustnej u chorych z przewdekt 1 i, IS0, Zaktad Patologii Jamy
75 ) ; Dorota Olczak- X
niedoczynnécia kory nadnerczy. Ustnej
Kowalczyk
Ocena wplywu ozonoterapii na sktad mikroflory kiesiz dr n. med. .
76 dziastowych u pacjentéw z niedoborami odpaitio Dorota Olczak- Ziiey 5::2;99" Jeedry
Kowalczyk )
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Fig.17 Statutowe zadania badawcze oraz granty wtezvre realizowane w latach 2001-2008.
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PROJEKTY BADAWCZE - GRANTY WEWN ETRZNE REALIZOWANE w 2008 r.

Lp | Nrgrantu Tytut grantu Kierownik grantu
1 | s 94/2005 Dysfunkcja mitochondriéw w chorobach serca a eksjpre prof. dr hab. n. med.
czynnikéw transkrypcyjnych PPARa, PPAR-g i PGC-1. Elzbieta Czarnowska
Badanie wptywu marketingu produktéywnosciowych na lek med
2 | S95/2005 zachowania (postawy) konsumpcyjne dzieci i mtodgzie Zbianiew Klj{a a
oraz ich zwazku z wysgpowaniem otytéci. 9 9
Analiza zgonéw w Polsce w latach 1999-2003 w pogjutassob lek med
3 | S96/2005 od 0 do 25 rokuycia dla wyodebnienia kategorii zgonow e '
. A Zbigniew Kutaga
mozliwych do uniknicia.
Ocena fenotypowych i czynéciowych wyktadnikow aktywaciji rof. dr hab. n. med
4 | S 98/2006 leukocytow krwi obwodowej u pacjentow z objawamiRSl| P Ja.nusz K. K '
(Systemic Inflammatory Response Syndrome). wy
Monitorowanie zakzenia wirusem CMV sposobem éldowego
oznaczania DNA wirusa metea@CR (polimerazowa reakcja dr n. med.
5 | S 99/2006 . . ; o :
tancuchowa) w okresie pooperacyjnym u dzieci po preasgie Marek Szymczak
watroby - wdrazenie metody.
6 | s100/2006 Ocena ekspresji biatka ATM w komdrkach krwi obwoapw dr n. med.
u chorych z zespotem ataksja-teleangiektazja. Barbara Pietrucha
Niewydolnas¢ serca u dzieci z wadami wrodzonymi serca prof. dr hab. n. med.
7 | S101/2006 : . )
a mechanizmy neurohumoralne, komoérkowe i molekelarn Wanda Kawalec
8 | $102/2006 Badanie rozktadu komérek pagni immunologicznej prof. dr habn. med.
w populacji dzieci zdrowych. Ewa Bernatowska
Weryfikacja obowizujacych obecnie norm &tenia dr n. med
9 | S103/2006 immunoglobulin IgG, IgA, IgM, IgD w ranych grupach ' :
. M S ) Beata Wolska-Kénierz
wiekowych w populacji zdrowych dzieci polskich.
10 | s104/2006 Ocena dynamiki rozwoju umystowego u chorych z zé&spo doc.dr hab. n. med.
Nijmegen - badania podtae. Krystyna Chrzanowska
Ocena przydatrigi telemetrycznego zapisu EKG u dzieci docdr hab. med.
11 | S105/2007 : " X
W rozpoznawaniu arytmii serca. Katarzyna Bieganowska
Ocena cgstaosci wystpowania arytmii i wynikow terapii dr n.med
12 | S106/2007 we wczesnym okresie po kardiochirurgicznym leczeniu ‘ .
- Joanna Rkawek
wrodzonych wad serca u dzieci.
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SPRAWOZDANIA Z ZAKO NCZONYCH W 2008 ROKU
ZADAN STATUTOWYCH ORAZ GRANTOW WEWN ETRZNYCH

Grant wewnetrzny nr S99/2006

Tytut grantu: Monitorowanie zakazenia wirusem CMV sposobem iléciowego oznaczania DNA
wirusa metods PCR (polimerazowa reakcja taicuchowa) w okresie pooperacyjnym u dzieci po
przeszczepie wtroby — wdrozenie metody

Kierownik grantu: dr n. med. Marek Szymczak

Wstep:

Wirus CMV (wirus cytomegalii) naley do rodziny Herpesviridae i jest szeroko rozpowbnéony w
zdrowej populacji. Oceniagiiz 80-90% dorostej populaciji w Polsce jest bezobjaywaivnosicielami.
Zakaenie wirusem CMV stanowi istotny problem u pacjentgo transplantaciji nagdoéw, a zwlaszcza
po przeszczepie atroby. Zwiazane jest to ze stalym przyjmowaniem przez pacyergiinych lekow
immunosupresyjnych  (cyklosporyna, tacrolimus, dgthro mykofenolan mofetilu, globuliny
antylimfocytarne), szczegolnie we wczesnym okrggieprzeszczepie. Zakenie wirusem CMV mee
mie¢ charakter pierwotnej infekcji, reaktywacji endogego zakzenia lub na zakania innym szczepem
wirusa. Kliniczny przebieg zakania wirusem CMV po transplantacjiatioby moe mig przebieg
zréznicowany poczwszy od bezobjawowej serokonwersji; po posta ciezkiego wielonarzdowego
zakaenia zagrzajacego zyciu pacjenta. Wraz z wprowadzaniem nowych lekéwnimosupresyjnych
powinno s§ udoskonalé metody rozpoznawania zake wirusowych, na ktdre natani s pacjenci po
przeszczepie i magych wplyw na przgycie pacjentbw po transplantacji. U chorych po LTx
najczstszym umiejscowieniem zatenia jest przeszczepionaatwoba. Objawy zakeenia zaréwno
kliniczne jak i laboratoryjne (wzrost poziomu transinaz) praktycznie magoy¢ nie do odranienia od
objawow ostrego odrzucania nade. Dotychczasowe metody rozpoznawania zekiia CMV oparte na
serologii, wykrywaniu wczesnego antygenu wirusazonaetodzie jakéciowej PCR nie § w pelni
wystarczajce dla widciwego monitorowania zakania CMV i prowadzenia opieki nad pacjentami.
Najczulszym testem statagsinetoda ildciowego oznaczania DNA wirusa CMV metogolimerazowej
reakcji taxcuchowej — PCR.

Cel: Celem prowadzonego zadania badawczego bylo @die nowej metody monitorowania statusu
zakaenia wirusem CMV - iléciowego oznaczania DNA wirusa CMV metogolimerazowej reakcji
tancuchowej — PCR u dzieci po przeszczeparaby.

Pacjenci: Badaniem oljto gruge 15 pacjentow (7 dziewati 8 chtopcow) w wieku od 8 miegiy do 16
lat, u ktérych w okresie od paziernika 2006 do kwietnia 2007 wykonano przeszaezgpoby pobranej
ze zwiok lub od dawcy rodzinnego. Wskazania dogzeeepu przedstawia tabela 1.

Tab. 1 Wskazania do przeszczemiraby

Przyczyna niewydolngci watroby Liczba pacjentow
Atrezja drégzotciowych 5
Wibknienie watroby 2
PSC 1
Hepatoblastoma 2
Autoimmunologiczne zapalenieatmoby 1
Choroba Wilsona 3
Niedobér alfa 1 antytrypsyny 1
tacznie 15
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Metodyka: Badania wykonywane byly w chwili kwalifikacji dzika do przeszczepu, oraz wagu
pierwszego miegca po transplantacji w odgiach tygodniowych (5 badal kazdego pacjenta).

W ramach monitorowania zakenia CMV wykonywano kalorazowo peilny panel bagtaCMV IgG,
IgM, antygen pp65 (EIA), PCR metpgakosciowa w leukocytach krwi obwodowej oraz PCR metod
ilosciowa w leukocytach i osoczu.

Analizie poddana zostala korelacja pedzy dotychczas stosowanymi metodami oraz wplyw
zastosowania nowej metody na prowadzenie pacjeptotransplantacji wiroby.

CMV badanie serologiczne:Podstawowymi badaniami diagnostycznymibgdania oparte na serologii,
ktore pozwala na wykrycie swoistych przeciwciat klasy IgM i Ig@a pomoa testu ELISA.
Przeciwciata pojawiaj sic w okrelonym czasie od zakenia i dlatego badania te nie pozwalag
wczesne rozpoznanie infekcji CMV. Obegaprzeciwciat klasy IgGwiadczy

o zakaeniu CMV, ale nie pozwala ztdicowa® zakaenia aktywnego od latentnego. Obeg&no

i poziom przeciwciat z klasy IgMwiadcz o aktywnym zakzeniu CMV. Badania te shka gtdwnie do
okreslania stanu serologicznego pacjenta przed LTx ata®cy narzdu, co pozwala na wtzenie
profilaktyki u pacjentdw po przeszczepie.

Oznaczanie wczesnhego antygenu pp65 (ElARiagnostyk antygendw pp65 wirusa CMV wdrach
leukocytéw krwi obwodowej wykonywano metpdmmunocytochemiczn APAAP, polegajcej na
reakcji antygendéw wirusa z przeciwciatami monoklogeni (C10, C11) CLONAB firmy Biotest. Za
dodatni wynik testu uwa sk stwierdzenie nawet pojedynczych dodatnich leukibeytZa znamienny
wynik przyjmowano 10 leukocytéw pozytywnie zabarmgch na antygen pp6b5.

Jakosciowe oznaczanie CMV DNA:Obecné¢ CMV DNA w leukocytach krwi obwodowej wykrywano
metod, in—house nested PCR z zastosowaniem starterowstywioi dla genu kodagego wczesny
antygen wirusa, opisanych w publikacji Brytting $pv Cytomegalovirus DNA detection of an immediate
early protein gene with nested primer oligonucliedi J Virol Methods. 1991;32:127-38. Jako kontroli
dodatniej uywano DNA szczepu wzorcowego CMV AD169. Uzyskaneodpkty amplifikacii
poddawano elektroforezie #elu agarozowym wybarwionym bromkiem etydyny.

llosciowe oznaczanie CMV DNA:Poziom wiremii CMV oznaczano w leukocytach krwi ainlowe;j i
osoczu przy gyciu testu komercyjnego Amplicor CMV Monitor (Roghe zakresie liniowéci pomiaru
od 600 do

100 000 kopii wirusowego DNA na 1 mL osocza (suyi

Wyniki: Status serologiczny CMV:

10 pacjentow zakwalifikowanych do LTx bytlo CMV spazytywnych w klasie 1gG, 5 seronegatywnych.
Troje pacjentéw seronegatywnych otrzymato adrad dawcy CMV(+), dwoje od dawcy CMV(-). &hdd
biorcow seropozytywnych 9 przeszczepiono sadrad dawcy CMV (+), jednemu od dawcy CMV (-).
(Tabela 2)

Tab. 2 Status CMV (dawca, biorca) w trakcie przespa vatroby

Biorca CMV (+) Biorca CMV (-)

Dawca (+) Dawca (-) Dawca (-) Dawca (+)

9 1 2 3

10

Zgodna¢ grup gtdbwnych:

U 8 pacjentdbw przeszczepiono ratzgodny grupowo, u 4 pacjentdéw niezgodny, ale layigpiny w
grupach gtéwnych, u 3 nad niezgody i niekompatybilny( AB do A, A do 0, B 6.

Immunosupresja:

U 11 pacjentbw po przeszczepieatwby zastosowano jako pierwatnmmunosupresgj schemat
dwulekowy: Sirolimus (Prograf) i Mykofenolan mofleti (Cell-Cept). Jeden pacjent otrzymywat
trojlekowa immunosupresj Prograf, Cell-Cept i sterydy. U trzech pacjentavktérych przeszczepiono
watrobe niezgodr i niekompatybilma w grupach gtéwnych stosowano silnigjssnmunosupresgj stosujc
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u tych pacjentéw podawanie przeciwciat przeciwkoeporowi interleukiny 2: (Basiliximab-Simulect
lub Daclizumab-Zenapax) wedtug schematu: 1, 4ddida po zabiegu.

Profilaktyka CMV:

U 4 dzieci jako profilaktyk zakaenia CMV zastosowano w 3-4 dobie po LT gancycldaitylnie:

2 pacjentdw ze statusem biorca(+) dawca(+), 1 pade statusem biorca(-) dawca (-), 1 pacjent ze
statusem biorca (-) dawca (+).

Poréwnanie metod oceny zakaia CMV:

Zastosowana ikziowa metoda oceny wiremii CMV (test Amplicor CMV avlitor) nie nadaje sido
pomiaru wirusowego DNA w leukocytach krwi obwodowgjoniewa we wszystkich badaniach
uzyskano wyniki niewzne, mimo doniesie literaturowych o maiwosci jej wykorzystania w materiale
komorkowym. Uzadnego pacjenta nie wykryto rowai€MV DNA testem ildciowym w osoczu, nawet
w przypadkach serologicznych cech aktywnego zekia (serokonwersja lub wzrost miana swoistych
IgG). U trzech pacjentow (CMV seropozytywnych przadeszczepem) stwierdzono obegn@€MV
DNA w leukocytach metagdjakosciowa, aczkolwiek inne metody tj. serologia i wykrywaniezesnego
antygenu nie potwierdzity u nich aktywnego zak@a CMV. U jednego pacjenta, u ktérego stwierdzono
dodatni wynik swoistych przeciwciat w klasie IgMyskano w dwéch badaniach EIA dodatnie barwienie
jader (1x1 adro, 1x2 adra), aczkolwiek wynik ten uznano za nieznamienny.

Whioski:

Badanie wykazalaze test Amplicor CMV Monitor do iléciowej oceny CMV DNA nie jest przydatny do
monitorowania zakeenia CMV u dzieci po przeszczepieatvoby. By maze wynika to ze specyfiki
pacjentéw lub niedostatecznej czigpmetody. Badani pacjenci z zaemia otrzymywali profilaktyk
zakaenia CMV (gancyklowir), zwlaszcza w przypadku letize ostrego odrzucania przeszczepionej
watroby oraz powtarzane dawki przeciwciatl odpdaiowych (Flebogamma), co mogio wphi na
wyniki oznaczé ilosciowych. Rozwizaniem mogtoby by wprowadzenie metody ifgsiowego
oznaczania CMV DNA w leukocytach lub zastosowanigego testu o wkszej czutéci. W przypadku
tych pacjentéw badania serologiczne i PCR §akmwy okazaty si bardziej wiarygodne.

Publikacja w trakcie przygotowywania.

Zadanie statutowe nr 131/06

Tytut zadania: Ocena skutecznéci mysio-ludzkiego przeciwciata przeciwko TNF-alfa(infliksimab,
preparat Remicade) w indukcji remisji u pacjentéw z cigzka postach choroby Lesniowskiego —
Crohna

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. J6zef Ryko

Cel: Analizie poddano 18 dzieci zegka postaci choroby Léniowskiego - Crohna (CD), u ktérych

stosowano leczenie infliksimabem w schemacie OgZg6dni w dawce 5 mg/kgrednia wieku wynosita

15,4 lat, asredni czas trwania choroby - 4,4 lat. 8 pacjent&o uz po leczeniu chirurgicznym, a u 5

obserwowano obeckd aktywnych przetok okotoodbytniczych. Wszyscy pacje otrzymywali

jednoczénie leczenie imunomodulage (azatiopryna lub metotreksat). Ogddiniczna i endoskopow

przeprowadzono przed piervsdawla infliksimabu i 8 tygodni po trzeciej dawce (14 ryeh).

Wyniki: U 13 pacjentéw (72%) uzyskano popealttiniczna, u 11 (61%) endoskopawU 4 pacjentéw

po 3 wlewach leku nie uzyskano poprawy. U jednemgjgnta po drugim wlewie leku wygito powazne

dziatanie niepgadane — leukopenia, powodag konieczn& zakaiczenia terapii. Spood 5 pacjentow z

aktywnymi przetokami zamkegie uzyskano u 3 (60%). Stwierdzono istotny wzroasy ciata pacjentow

(52; 38; 55 vs. 57; 37,2; 65 kg) [mediana; dolnyakiyl; gérny kwartyl]. Nie stwierdzono istotnej zamy

w zakresie BMI.

Whnioski:

1. Infliksimab wykazuje skuteczié w indukcji remisji u okoto 70% pacjentéw zegka postaca CD
oraz u okoto 60% z aktywnymi przetokami.

2. Infliksimab jest bezpieczny w indukcji remisji CDdzieci, aczkolwiek konieczny jest staty kliniczny
i laboratoryjny monitoring dziataniepazadanych.
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Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Dadalski M., Kierki J., Ryko J., Szczepski M., Socha P., Socha J.:
Efficacy and safety of three doses of infliximab iherapy of Crohn's disease in children.
J. Pediatr. Gastroenterol. Nutr. 2006 Vol. 42 supp@. S41-42.

2. Socha P., Szczefiski M., Kierkws J., Rybak A., Bdalski M., Ryko J., Socha J.:
Perianal Crohn's disease presentation in infanaguiri@g surgery and infliximab treatment.
J. Pediatr. Gastroenterol. Nutr. 2006 Vol. 42 supm. S51.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Dadalski M., Kierki J., Ryko J., Socha P., Szczés&i M., Szymaska E., Socha J.:
Ocena skuteczioi i bezpieczéastwa infliksimabu w indukcji remisji u dzieci z e¢ka postaci
choroby Lé&niowskiego-Crohna.
Gastroenterol. Pol. 2008 T. 15 supl. 1 s. 35.

2. Ryzko J., Szczepmki M., Woynarowski M., Socha P., Ggka-Cedro D., Teisseyre M. aBalski
M., Kierkus J., Socha J.:
Analiza obrazu klinicznego i terapii nieswoistycpalé jelit u dzieci w materiale Instytutu ,Pomnik
- Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie.
Pediatr. Wspotcz. (Gastroenterol. Hepafglw. Dziec.) 2008 T.10 nr 1 s. 13-17.

3. Dadalski M., Kierkiu J., Ryko J.:
Rola infliximabu w leczeniu choroby dréowskiego-Crohna u dzieci i mtodziew swietle wynikow
badania REACH.
Przegl. Gastroenterol. 2007 T. 2 nr 4 s. S24-S26.

4. Kierkus J., Dadalski M., Szczepsski M., Socha P., R¥o J.:
Ocena skuteczroi i bezpieczastwa infliximabu w indukcji remisji u dzieci z chuim Crohna.
Klinika Ped. 2007 T. 15 nr zjazd. s. 150.

5. Ryzko J., Dydalski M., Kierkis J.:
Leczenie biologiczne u dzieci i miodzie z nieswoistymi  zapaleniami jelit.
Pediatr. Wspotcz.(Gastroenterol. Hepafglw. Dziec.) 2007 T. 9 nr 3 s. 141-145.

6. Szczepaski M., Rybak A., Socha P., Kierkud., Socha J.:
Choroba Léniowskiego-Crohna w wieku niemoygadym - opis przypadku.
Essentia Med. 2006 nr 3 supl. s. 46.

Zadanie statutowe nr 134/06

Tytut zadania: Analiza genéw- kandydatéw i ich wphyv na powstawanie nieswoistych zapaigielit
(choroby Crohna i wrzodziejacego zapalenia jelita grubego)

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

Zatozenia projektu: Genetyczne warianty i ich zgaek z nieswoistym zapaleniem jelit.
Celemprojektu byta identyfikacja genéw wywohdgych nieswoiste zapalenie jelit (choeoBrohna

i wrzodziepce zapalenie jelita grubego). Dotychczas badang wezrakresie swoich funkcji obejmowaty
gtébwnie rozpoznanie choroby i odpowieda antygen (NOD2/CARD15). Za pomoanalizy podczen
przebadano tie odcinki gendéw, w ktérych regionie zlokalizowargeny zwizane z daym
prawdopodobigstwem z wysfipowaniem choroby Crohna. Do takich miejsc genonlazgdocus IBD4
(odcinek chromosomu 14q11-12), gd locus genowe w pdiych badaniach w pfiych populacjach
opisano jako podejrzane o amek z chorob Crohna (Ma, Inflammatory Bow Dis 1999, Duerr, Am
J Human Genetics 2000; Vermeire, Gastroenterol@§p2Duerr, Gastroenterology 2001). Powstawanie
choroby Crohna w nowych badaniach jestaasne z mechanizmem apoptozy jako gtdwnym
mechanizmem choroby: limfocyty T z blaszki wdavej sciany jelita pacjentow z chorabCrohna
wykazup opornd¢ na mechanizmy apoptozy indukowanejzmgmi czynnikami (Boirivant,
Gastroenterology 1999; Ina, J Immunology 1999; ydarenature Med. 2000; Itoh, Gut 2001). Badania te
pozwalaj podejrzewd, ze zaburzenia apoptozy limfocytéw T prowadio zapalenia jelita. Infliximab
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jest przeciwcialem p-ciw TNF-alfa i stanowi skutegzmetod leczenia choroby Crohna (Hanauer,
Lancet 2002).Infliximab indukuje apoptpzzarbwno w obwodowych monocytach (Lugering,
Gasroenterology 2001) jak rowaiev limfocytach T z blaszki wkziwej (ten Hove, Gut 2002). Te
mechanizmy dziatania Infliximabu dodatkowo potwisg hipotez apoptozy jako jednego z gtéwnych
zaburzé prowadacych do powstania choroby Crohna i w ten sposébamgk na geny apoptozy jako
interesugce geny warunkgige powstawanie nieswoistych zapgjelit.

Ostatnio, w trakcie realizacji projektu, zwréconwage na kolejne polimorfizmy genow tlumage
ryzyko powstawania choréb zapalnych jelit. Eurokiejs amerykaskie badania skanowania genomu w
poszukiwaniu zwizku z ryzykiem choréb pozwolity na identyfikacjel&mych genéw: ATG16L1 and
IL23R. W populacji dorostych pacjentow z chogoBrohna na Wgrzech stwierdzono wgz czestosc
heterozygotyczrizi IL23R 381GIn (70% vs. 34%, p=0.037) (Lakatos Bzamosi T, Szilvasi A, Molnar
E, Lakatos L, Kovacs A, Molnar T, Altorjay |, Papp, Tulassay Z, Miheller P, Papp J; The Hungarian
IBD Study Group, Tordai A, Andrikovics H. ATG16LTd IL23 receptor (IL23R) genes are associated
with disease susceptibility in Hungarian CD paseilig Liver Dis. 2008 May 20).

Analiza genow metad sekwencjonowania i analiza ich wysbwania mog wskaz& na genetyczne
zaburzenia u pacjentow z chogolrohna i wrzodziecym zapaleniem jelita grubego i stanowi cel
proponowanego badania. Dotychczasowe doniesiepiapwlacji polskiej dotycz pacjentéw dorostych.
Przebieg badania:Od 495 pacjentow, ich rodzin (rodzice i ewentuahtdz@éstwo) oraz os6b zdrowych
pobrano krew w celu izolacji DNA i oceny polimoniimi gendw zwizanych z ryzykiem wyspienia
choréb zapalnych jelit. Przygotowano ujednoligoankiet zbierania danych klinicznych i dane
wprowadzano do elektronicznej bazy danych (bazarzona w Klinice Gastroenterologii, Hepatologii i
Immunologii). Krew przesylano do Berlina (Charitt@rof. H. Shmidt), gdzie izolowano DNA i
oznaczano polimorfizmy.

Ze wzgkdu na europejskie i amerykgkie prace nad poszukiwaniem zmku polimorfizmu gendéw
z wyshpieniem choréb zapalnych metpdgenome-wide association scans” prowadzone jesreze
pocatku 2008r i publikowane w 2008r ostatecznie dopigrkoncu 2008r partnerzy niemieccy pelijw
ustaleniach z nami decyzje o wyborze badanych genéeeptor dla IL23, zaproponowano PPAR alfa i
gamma) do dalszych batlaObecnie oczekujemy na wyniki badania polimorfizvwu grupie 485
badanych. Po uzyskaniu wynikéw planowana jest ichliza w oparciu o kompleinbaz Kliniczna
danych stworzon w oparciu o wypelnione ankiety. Ponadto obserwagjgsokiej czstcsci
»hiekorzystnych” polimorfizméw NOD2 w rodzinach hkawych chorych staly i podstaw do
przygotowania badania pilotawego ,przepuszczaldoi jelitowe]” u 0séb z polimorfizmami - zdrowych

i chorych (réwnie w oparciu o wspétpracz Prof. Schmidtem).

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Dadalski M., Kierki J., Szczepaski M., Schmidt H., Buning C., Szymska S., Ryko J., Socha P.:
Czestaé¢ mutacji genu NOD2/CARD15 u dzieci z nieswoistynpa@niem jelit iich zwjzek z
obrazem klinicznym choroby Crohna, (w trakcie drukazasopimie Standardy Medyczne).

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Szczepaski M., Kierkus J., Schmidt H., Nawrocka K., Socha PadBlski M., Bunning C., R¥ko J.:
Mutacje genu NOD2/CARD15 u polskich dzieci z niestyon zapaleniem jelit — ocenagstasci,
dystrybuciji i korelacji z klinicza postaci choroby.

Klinika Ped. 2007 T. 15 nr zjazd. 149.

2. Dadalski M., Socha P., Kierku., Ryko J., Szczepski M.:

Ocena cgstasci wyskpowania i dystrybucji polimorfizmu genu NOD2/CARD15dzieci z chorob
Lesniewskiego-Crohna i ich rodzin.
Pediatr. Wspotcz. (Gastroenterol. Hepafglw. Dziec.) 2008 T. 10 supl. 1 s. 31.

3. Dadalski M., Socha P., Kierku., Ryko J., Szczepgski M., Schmidt H., Buning C., Szymska S.,
Socha J.:

The frequency and distribution of NOD2/CARD15 ggpmaymorphisms in children with Crohn
disease and their Familie.
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4. Dadalski M., Socha P., Kierkuw., Ryko J., Szczepgmski M., Schmidt H., Buning C., Szymska S.,
Socha J.:
The frequency and distribution of NOD2/CARD15 ggrdymorphisms in children with ulcerative
colitis and their families.

Najwazniejsze prace dulace efektem projektuasobecnie przygotowywane w oparciu o wspotgrac
partnerem niemieckim.

Grant wewnetrzny nr S100/2006

Tytut grantu: Ocena ekspresji biatka ATM w komérkach krwi obwodowej u chorych z zespotem
ataksja-teleangiektazja

Kierownik grantu: dr n. med. Barbara Pietrucha

Wstep:

Zespot ataksja-teleangiektazja (A-T) jest rzadkimeleukladowym schorzeniem charakterymyjm sk
postpujaca ataksj mazdzkowa, teleangiektazjami, niedoborami odpoitip nadwraliwoscia na
promieniowanie jonizajce oraz znacznie zekszonym ryzykiem rozwoju choréb nowotworowych. A-T
spowodowany jest mutacyv genieATM (ataxia telangiectasia mutated). Z uwagi na zriacniekszone
ryzyko nowotworzeni proteina ATM, a szczegolniefjgjkcja w komorce, stanowi de zainteresowanie
wsrod badaczy na catygwiecie.

Celem projektu jest wprowadzenie nowej metody diagnostycznej iafsrej ekspregj biatka ATM w
komérkach krwi obwodowej u chorych z zespotem AKIora pozwoli na szybkie potwierdzenie
rozpoznania.

Materiat i metody:

Od pacjentéw z podejrzeniem A-T pobrano krew obwagonyizolowano komorki B, ktére naginie
zostaly zakaone wirusem EBV. W ten sposob uzyskano gmieertelne” limfoblastoidalne linie
komorkowe (LCL, lymphoblastoid cell lines). Z lizat LCLs po wyekstrahowaniu biatekdrowych
wykonano oznaczenie proteiny ATM metdd/estern-Blot.

Wyniki:

Pobrano krew od 37 pacjentéw z podejrzeniem zespdiu podjeto proke wyprowadzenia LCL. Siedem
hodowli zostato zamemnych do dalszych baflaZ LCL, ktérych dalsza hodowla byla nientiva,
wyizolowano DNA. Z lizatbw LCL po wyekstrahowaniuiakek jadrowych wykonano oznaczenie
proteiny ATM metod Western-Blot. W lipcu 2007 roku trzy linie zostatystane do Medical School w
Hanowerze do laboratorium dr Thilo Dork, gdzie pgolstudent biotechnologii UJ Witold Nowak
przeprowadzit badania genetyczne. Badanie Westkrn-B wykrycie biatka ATM, pozwolito na
wykluczenie zespotu A-T ujednego chorego. Natotmiagkonana analiza molekularna u dwdch
pozostatych pacjentéw urowita wykrycie mutacji w obydwu allelach genu ATMedna z mutacji genu
ATM dotychczas nie byla jeszcze opisywana w literzgswiatowej.

Wdrozenia: Uzyskane wyniki przyczynity si do wdra@enia nowych procedur diagnostycznych
w Zaktadzie Patologii w latach 2007-2008.

= Metoda hodowli komorkowych linii limfoblastoidalnic

= Detekcja biatka ATM metagdWestern-Blot

Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Pietrucha B., Heropolitska-Pliszka E., Gatti R., Bernatowska E.:
(2007) Ataxia-telangiectasia: guidelines for diagis@nd comprehensive care.
Centr. Eur. J. Immunol. T. 32 nr 4 s. 234-238.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Heropolitaxska-Pliszka E., Pietrucha B., Bernatowska E.:
(2008) Ataksja-teleangiektazja: obraz klinicznygghostyka i leczenie - w druku.
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2.  Pietrucha B., Heropoliteska-Pliszka E., Cukrowska B., Bernatowska E.:
(2007) Ataxia telangiectasia: Clinical manifestataind diagnosis.
Ann. Diagn. Paediatr. Pathol. T. 11 nr 1-2 s. 5-8.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. J&wiak S., Pietrucha B.:

(2007) Ataxia-telangiectasia (Louis Bar Syndrome).
Revista SNPCAR Vol. 10 nr 3 s. 49. Wygsienie ustne.

2. Pietrucha B., Heropoliteka-Pliszka E., Kmie T., Chmielewski D., Gatti R., Bernatowska E.:
(2008) Ataxia-Telangiectasia: guidelines for diagigo and comprehensive care.
Eur. J. Paediatr. Neurol. Vol. 12 supl. 1 s. 6. Wjyienie ustne

3. Pietrucha B., Heropolitska-Pliszka E., Cukrowska B., Arasimowicz E., Nowdak Bernatowska
E., Gatti R.:

(2008) Clinical and molecular study of 45 Polishigrats with ataxia-telangiectasia syndrome.
Ataxia-Telangiectasia Workshop 2008, April 22-26ht€u Prince Hotel at Lake Biwa, Japan.
Plakat.

4.  Nowak W., Thilo D., Pietrucha B., Cukrowska B.:

(2008) Novel kinase-dead ATM Mutation in Polish APRtient. Ataxia-Telangiectasia Workshop
2008, April 22-26, Ohtsu Prince Hotel at Lake Biwapan. Plakat.

5. Pietrucha B., Heropolitska-Pliszka E., Kmie T., Chmielewski D., Gatti R.,Bernatowska E.:
(2008) Ataxia-telangiectasia: guidelines for diagjas@nd comprehensive care. Twenty seven years
of experience with 100 polish patients.

Centr. Eur. J. Immunol. T. 33 supl. 1 s. 154-138ké&k.

Zadanie statutowe nr 79/05
Tytut zadania: Ocena wynikow leczenia choroby Kaweaki ze zmianami w gtnicach wiencowych
Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Wanda Kawdec

Wstep:

Choroba Kawasaki jest uogolnionym zapaleniem naczgieznanej etiologii, najggciej wystpujacym

u dzieci poniej 5 roku zycia (okoto 80-85%). dtniaki w obkbie ttnic wiencowych stanova
najistotniejsze powiktanie tej choroby zaréwno wziéaostrej jak i w okresie obserwacji ze watil na
ryzyko zawatu mgsnia sercowego. Powiktania kardiologiczraegbdwna przyczyr, zgonow.

Cele:

1. Zebranie danych epidemiologicznych dotygzh dzieci hospitalizowanych lub konsultowanych w
osrodkach referencyjnych z powodu choroby Kawasgkiviiktan kardiologicznych.

2. Zebranie danych dotygzych rodzaju zmian w ukladzie dgenia w przebiegu choroby, sposobu
leczenia podstawowego choroby oraz leczenia sp&EgEtnego powikia kardiologicznych.

3. Optymalizacja procesu diagnostyczno-terapeugaru dzieci z powiktaniami kardiologicznymi w
przebiegu choroby Kawasami.

Metodyka i materiat: Dla celow programu opracowano program komputerowlp, ktorego
wprowadzono dane wszystkich pacjentow. Rejestr aiyty ostrej i przewlekiej fazy choroby.
Rejestrowano: wszystkich pacjentéw z charélawasaki, ktorzy zachorowali w 2007 roku i bylzpjeci

do csrodka referencyjnego oraz wszystkich pacjentéwrzgt@achorowali na chorgbkawasaki przed
2007 rokiem, a w okresie zbierania danych zglosidi do arodka referencyjnego w celu kontroli
ambulatoryjnej lub w celu hospitalizacji. Dest do bazy danych dotygzej ostrej fazy choroby
realizowany byt za pomacformularza na stronie www.kardiologiadzieci.pl. @dia 1 stycznia do 31
grudnia 2007 roku wprowadzane dane do internetdvegly danych. 4cznie do internetowej bazy
wpisano dane 120 dzieci w ostrej fazie choroby i@takl) oraz 71 dzieci z okresie obserwacji po
przebytej chorobie Kawasaki (ankieta 2).

138



Wyniki: W osrodkach referencyjnych kardiologii dziecej w 2007 roku zarejestrowano dane 120
pacjentéw dotycxe ostrej fazy choroby Kawasaki, w tym w 2007 rakachorowato 49 dzieci.
Najwiecej ankiet nr 1 (43%) i nr 2 (72%) wprowadzono WABD, ktory jest érodkiem

0 najwickszym i najdtiszym déwiadczeniu w leczeniu choroby Kawasaki. Prawie §88¢jentow byto

w wieku do 2 rokwycia, obserwowano dominacje piceskiej (1.7:1). Szczyt zachorowae zmianami

w uktadzie kazenia stwierdzono w styczniu.

Ponizej 10 dnia choroby ustalono rozpoznanie u 56 %ocizigle u @ 37.5% chorob rozpoznano
powyzej 10 dnia jej trwania, zbyt pao, aby zapobiec rozwojowi zmian wricach wigicowych. W
grupie pacjentéw ze zmianami wtricach wiécowych a& w 65% przypadkéw chorebrozpoznano
powyzej 10 dnia choroby, natomiast w grupie bez zmiaengowych tylko u 35% dzieci choreb
rozpoznano powaej 10 dnia choroby. Najezcie] wystpujacymi objawami w ostrej fazie choroby byta
goraczka i zmiany w olgbie jamy ustnej. Postgpetnoobjawow choroby Kawasaki rozpoznano u 68%
dzieci na podstawie wygtowania 5 lub 6 podstawowych objawéw. U pozostajyabjentow rozpoznano
chorolz na podstawie wyspowania 4 lub mniejszej liczby objawéw. Najéziej obserwowanym
powiktaniem kardiologicznym byly zmiany wethicach wiécowych (62,5%)— najezciej bylo to
poszerzenie lewegtnicy wiencowej. W lewej gtnicy wieacowej zmiany wysipowaly czsciej niz w
prawej (54 versus 43 dzieci). Plyn w worku osiepdaim obserwowano u 16% dzieci. Inne powiktania
kardiologiczne obserwowano u mniefi0% pacjentéw.

Standardowe leczenie immunoglobulinami w prawidiowawce 2g/kg otrzymato tylko 75% dzieci.
Okoto 16% dzieci ze zmianami w uktadzieykenia w przebiegu ostrej fazy choroby wymagato laizze
kilkoma kursami immunoglobulin dolz poszerzenia leczenia o steroidy, antybiotyki, leki
przeciwkrzepliwe, fibrynolityczne, leki antyarytraioe, diuretyki. Aspiryaw duzej dawce otrzymywato
80% dzieci, lek stosowanérednio przez 9 dni. Mat dawlke aspiryny jako kontynuagjleczenia
stosowano u 82% dzieci.

Okres obserwacji pacjentéw z chogokawasaki wynosito od 1 roku do 10 lat. Najgzdej - 41dzieci
(58%) - okres obserwacji wynosit od 1 roku do 3 lat

W badaniu echokardiograficznym zmiany w pravegpicy wiencowej obserwowano u 8 dzieci (11,3%);
w lewej ttnicy wiencowej u 10 dzieci (14%). Funkcja skurczowa leweankoy byta prawidiowa u 61
dzieci, obntona u 3 pacjentéw. Wielké lewej komory byta prawidtowa u 61 dzieci, hatonhia® lewa
komora byta powikszona. Niedomykalrsé zastawek przedsionkowo-komorowych obserwowano u 17
dzieci, natomiast zastawek komorovetriczych u 2 pacjentow.

W zapisie EKG zmiany obserwowano u 9 dzieci; u 4tgpgowat patologiczny zatamek Q, u 3 zmiany
odcinka ST-T, u 2 tachykardia zatokowa. W 24-godigin monitorowaniu EKG metad Holtera
obserwowano pojedyncze pobudzenia nadkomorowezietlkd i komorowe u 2 pacjentow.

Badania laboratoryjne ocemiag gospodark lipidowa wykonano u 14 dzieci. Poziom cholesterolu
catkowitego byt podwgszony u 4 dzieci; poziom LDL byt pargj normy u 1, powsej hormy u 2 dzieci;
poziom HDL ponkej normy obserwowano u 4 dzieci. Poziom trojglickny byt obnkony u 1 i
podwyzszony u 1 pacjenta.

Koronarograf w odlegtym okresie po przebyciu choroby Kawasalkenano u 8 dzieci, wtym u 2
dzieci zmiany stwierdzono w obgthicach wigicowych, u 1 zmiany dotyczyly tylko lewegthicy
wiencowej, o wyniku 4 badabrak jest danych, jedno badanie byto prawidtowe.

SPECT serca wykonano u 8 pacjentéw, zaburzeniagestwierdzono u 2 dzieci.

Wielorzedowa tomografe komputerow tetnic wiehcowych wykonano u 6 dzieci, w 3 przypadkach
obserwowano zwapnienia wthicach wiécowych, w 2 przypadkach badanie nie wykazalo zmian
tetnicach, o wyniku 1 badania brak jest danych.

Whnioski:
1. Konieczne jest szkolenie lekarzy pediatréw i lekaiadzinnych w zasadach rozpoznawania choroby
Kawasaki

2. Konieczne jest upowszechnienie wiedzy o zasadazetea choroby Kawasaki

3. Konieczne jest uwzgtnienie w systemie opieki ambulatoryjnej monitoroveauktadu kgzenia
u dzieci po przebyciu choroby Kawasaki.

Publikacje:

=  Whyniki badania g opublikowane w sprawozdaniu programu POLKARD 22068
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= W opracowaniu jest rozdziat dotyex nagtego zgonu sercowego u dzieci w monografagiy zgon
sercowy” pod redakgjprof. M. Dluzniewskiego, w ktdrym uwzgtiniona zostata choroba Kawasaki.
Rozdziat ten zostanie ztony w redakcji do 31 stycznia 2009.

= W opracowaniu jest publikacja dotyca objawéw choroby Kawasaki oraz zmian w uktadzie
Krazenia.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

Problem choroby Kawasaki z uwzdhieniem wynikoéw badazadania statutowego byt przedstawiony na
6 konferencjach naukowo- szkoleniowych ,Standardpgadostyczno-terapeutyczne w kardiologii
dzieckcej w praktyce lekarza pediatry i lekarza rodzirofegktére byly organizowane w ramach
programu POLKARD 2006 — 2008, w ktérycitinie wzeto udziat 690 lekarzy. Kaly z uczestnikdw
otrzymat materiaty szkoleniowe, w ktérych uweadhiono réwnie chorole Kawasaki.

Zadanie statutowe nr 80/05

Tytut zadania: Kardiomiopatia przerostowa — obraz Hiniczny, czynniki ryzyka imarkery
uszkodzenia mgsnia sercowego w populacji dzieecej

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

Wstep:

Kardiomiopatia przerostowa (ang. Hypertrophic Camgjopathy = HCM) jest pierwoin czsto
rodzinnie wys¢pujaca chorola, migsnia sercowego charakteryzog sig przerostem lewej komory przy
braku innej patologii takiej jak zmenie zastawki aortalnej lub naéizienie ttnicze. Kardiomiopatia
przerostowa wyspuje u 0,2% populacji (1/500) i jest prawdopodobmiagjczstsz genetycznie
uwarunkowan choroly, serca. Charakteryzuje ¢siduza réznorodndcia fenotypowa i genotypovy.
Przebieg kliniczny zaley od stopnia dysfunkcji lewej komory, zygainej z podwgszonym cdnieniem
rozkurczowym (z powodu upgledzenia relaksacji i napetniania niepodatnej maeetej lewej komory),
zwezenia drogi odpltywu lewej komory, ufledzenia rezerwy wigowej, niedokrwienia mknia
sercowego, komorowych i nadkomorowych zabfirzgtmu serca. Kardiomiopatia przerostowa jest
choroly o bardzo zrénicowanej patogenezie, niejednakowym przebiegiéow@niu.

Cel badan:

1. Ocena obrazu klinicznego kardiomiopatii przevasj u dzieci.

2. Ocena loséw pacjentow z kardiomiopatizerostow.

3. Préba okrdenia czynnikow ryzyka nagtego zgonu w badanej grggieci.

4. Poréwnanie obrazu klinicznego, czynnikdw ryzyiganu i wynikdéw leczenia u dzieci i dorostych

z kardiomiopati przerostow.

Materialy i metody: Badania obejmowalty: wywiad rodzinny (wgpbwanie kardiomiopatii
przerostowej, nagtych zgonéw u czionkéw rodziny)ywiad dotycacy wysepowania u pacjenta
objawow (omdlenia, zastalymia, bdél w klatce piersiowej, duszt), badanie przedmiotowe
z uwzgkdnieniem klasy wydolmei wg NYHA, badanie radiologiczne klatki piersiowepadanie
spoczynkowe ekg oraz 24-godzinny zapis ekgedniony zapis ekg (g0e potencjaly=LP), dyspetsj
QT, badanie echokardiograficzne, badania krwi olwaa] (enzymy sercowe CPK, CK-MB, troponiny
), badania metaboliczne, badanie izotopowe (ockalkcji wyrzutowej komor serca) oraz badanie
scyntygrafii  perfuzyjnej misnia sercowego — SPECT w wybranych przypadkach, rbada
hemodynamiczne - w wybranych przypadkach, bippsisnia sercowego - w wybranych przypadkach
(ocena histologiczna, immunohistochemiczna, ultw&stiralna, oznaczanie czynnikbw wzrostowych:
biatko koneksyna Cx 43 w kardiomiocytach), badasektrofizjologiczne - w wybranych przypadkach,
badanie rodzicow oraz rodmwa pacjentéw z kardiomiopatprzerostow (ewentualnie badanie ekg
oraz echo wykonywane w rejonie), opracowanie drzeygaealogicznego dla kdego dziecka z
kardiomiopaty przerostow.

Wyniki: Badaniami ohgto 68 dzieci z kardiomiopatiprzerostow, ktorzy byli hospitalizowani w Klinice
Kardiologii w latach 2002-2008r, w wieku od 2 migsi do 18 latsrednio 10,7 lat.
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= Objawy kliniczne takie jak zastalkguia stwierdzano u 11 pts (16,2%), omdlenia u 10%,
kotatanie serca u 10 (14,7%), 17 pts odczuwato dldatce piersiowej (1 klasa CCS), 8 dzieci
(11,8%) uczucie dusziai, 37 dzieci (54%) zgtaszatoereliwosé¢ (klasa wg NYHA | — 35pts, 1l — 29
pts, lll — 4pts) oraz u 4 pacjentow (5,9%) wayslio nagte zatrzymanie kzenia.

= W badaniu ekg u 25 pts (36,8%) stwierdzano zmiafwyi Su 47 (69,1%) przerost LK, u 10 (14,7%)
wspoétistniat przerost PK, u 14 pts (20,6%) wepstwato wydtizenie QTc >0,44 a u 27 pts (39,7%)
stwierdzano dyspeksQTc >=50ms.

= W badaniu Holtera u 8 dzieci (11,8%) stwierdzanazagy nieutrwalonego estoskurczu
komorowego, u 32 pts (47,1%) zarejestrowano polnidzéodatkowe komorowe, w tym u 3 dzieci
(4,4%) powyej 1000/dob.

= W badaniu echokardiograficznym serca u 47 dziectyppwat przerost asymetryczny ¢imia LK, u
21 przerost koncentryczny. Zawajaca postd HCM stwierdzono u 28 pts a postaoniuszkovy
HCM u 2 dzieci. Grub& migsnia przegrody midzykomorowej wynositasrednio 15,6mm [od
6,59mm do 40,3mm, w tym >=30mm u 3 pts (4,4%)]. Mdiesieniu do powierzchni ciata gruido
migsnia przegrody midzykomorowej wynositasrednio 245,7%gredniej normy dla BSA, w tym
istotny przerost >=200%redniej normy stwierdzono u 44 pacjentéw. Grdbmiesnia tylnejsciany
LK wynositasrednio 8,7mm (od 4,0mm do 20mm), co w odniesielniypowierzchni ciatla wynosito
srednio 136%sredniej normy dla BSA (od 82,4% do 320%). Zaanie w drodze odptywu LK
(gradient skurczowy >=30mmHgtwierdzono u 18 dzieci (26,5%).

= Leczenie operacyjne — wygie migsnia z drogi odptywu LK wykonano u 6 dzieci, 2 pts
zakwalifikowano do zabiegu, u 2 pts zakwalifikowahyodzice nie wyrazili zgody na zabieg.

U 1 pacjenta wykonano ablacjRF przegrody midzykomorowej, u 1 dziecka wszczepiono
stymulator serca, u 5 pacjentéw ICD, u 1 dzieckkamano przeszczep serca, 1 pacjent oczekuje na
przeszczep serca.

* DUZE CZYNNIKI RYZYKA NAGLEGO ZGONU SERCOWEGO stwierdnm u 31 dzieci
(45,6%): zatrzymanie krenia w wywiadzie u 3 pacjentdéw, nagly zgon sercawyodzinie u 15
dzieci, masywny przerost mdnhia przegrody midzykomorowej >=30mm u 3 pts, nieutrwalony
czestoskurcz komorowy u 8 dzieci, omdlenia u 10 pezaorieprawidtow reakcg cisnienia ttniczego
w trakcie wysitku u 10 dzieci.

Whnioski:

= Przebieg kliniczny kardiomiopatii przerostowej uedz jest bardzo rinorodny, dlatego tezaréwno
wyniki leczenia jak i rokowaniegdrudne do przewidzenia.

= Kompleksowa diagnostyka kardiologiczna jest komecz dziecka z kardiomiopatiprzerostow
celem okrélenia czynnikow rokowniczych oraz wskazeych, ktory pacjent pediatryczny ma
najwicksze ryzyko progresji choroby i ryzyko nagtego agon

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Zidtkowska L., Kawalec W., Rgowska K., Rkawek J., Jagieftowicz D., Turska-KndieA.:
Zespot genetyczny u pacjentki z kardiomiopgtrzerostow i przetrwatym przewodemnetniczym.
Standardy Med. 2005 T. 7 nr 23 s. 87-90.

2. Ziotkowska L., Kawalec W., Turska-KmieA.:

Kardiomiopatia przerostowa —aghnasci wieku dzieatcego.
Kardiol. Dypl. 2006 nr 4 s. 44-52.

3. Ziotkowska L., Kawalec W., Turska-KmieA., Pregowska K., Bieganowska K.,
Tomyn-Drabik M., Kowalczyk M.:

Postpy w diagnostyce i leczeniu kardiomiopatii przeosgtj u dzieci.
Standardy Med. 2006 T. 3 nr 2 s. 147-151.

4. Ziotkowska L., Kawalec W., Rgowska K., Turska-Kmige A., Tomyn-Drabik M., Daszkowska J.,
Bieganowska K., Biernatowicz M., Mirecka-Rola AgiBc A.:

Hypertrophic cardiomyopathy in children - clinicptofile in different type of left ventricular
hypertrophy.
Kardiol. Pol. 2007 T. 65 nr 8 supl. 3 s. S110-111.
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Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Ziotkowska L., Kawalec W., Rgowska K., Turska-KmieA., Tomyn-Drabik M.,

Mirecka-Rola A., Daszkowska J.: Comparison of cliprofile in children with different types of
left ventricular hypertrophy in hypertrophic candigopathy.
Cardiol. Young 2007 Vol. 17 suppl. 1 s. 59.

2. Ziotkowska L., Kawalec W., Turska-KmieA., Prgowska K., Boruc A., Kowalczyk M.:
Identification of high-risk patients among childrewith hypertrophic cardiomyopathy.
Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 1 s. 19.

3. Czarnowska E., Pronicki M., Brudek M., Turska-Kiie, Ziétkowska L.:

PPARalfa and PGC-1lalfa expression in myocardialigsof the girl with cardiac hypertrophy and
decreased skeletal muscle cytochrome c oxidasétgcti
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 T. 33 nr 1-25s3Q.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachaazdowych:

= Ziolkowska L., Pegowska K., Kawalec W., Turska-KndéieA., Tomyn-Drabik M., Gorbacz-
Mrowiec t., Rekawek J., Jagiettowicz D., Kubicka K.:
,Obraz kliniczny kardiomiopatii przerostowej w metde Kliniki Kardiologii IP CZD w latach
1986-2005" Clinical course of patients with hypepinic cardiomyopathy hospitalized in the
department of cardiology CMHI in 1986-2005; Pemik XXI Konferencji Kardiologicznej —
Postpy w diagnostyce i leczeniu wad wrodzonych serz@burzé rytmu serca u dzieci - Biologia
molekularna w wadach wrodzonych serca u dzieciudlkia wiedza i praktyczne wskazéwki dla
klinicysty - Klinika Kardiologii IP CZD oraz Cergrof Excellence Paediatric Research Centre -
focusing on effective child treatment — 21.10.2008Barszawa, str 84-87.

= 42th  Annual Meeting of the Association for Europedtaediatric Cardiology (AEPC)
16-19.05.2007r., Warszawa
Prezentacja plakatowa: Ziétkowska L., Kawalec WegBwska K., Turska-Kmie A., Tomyn-
Drabik M., Mirecka-Rola A., Daszkowska J.:
Comparison of clinical profile in children with tifrent types of left ventricular hypertrophy in
hypertrophic cardiomyopathy.

= XI Mi edzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Kardimpgego 20-22.09.2007 r. Wraot
Prezentacja ustna: Zidtkowska L., Kawalec Wggewska K., Turska-Kmie A., Tomyn-Drabik
M., Daszkowska J., Bieganowska K., Biernatowicz MJirecka-Rola A., Boruc A.
Hypertrophic cardiomyopathy in children - clinicptofile in different type of left ventricular
hypertrophy.

. 43rd Annual Meeting of the Association for Europed&taediatric Cardiology (AEPC)
21-24.05.2008 r. Wenecja
Prezentacja ustna: Ziétkowska L., Kawalec W., Tarkknie¢ A., Prgowska K., Boruc A.,
Kowalczyk M.:
Identification of high-risk patients among childreith hypertrophic cardiomyopathy.

Wieloosrodkowe programy badawcze krajowe:
Ogolnopolski rejestr pacjentéw z kardiomiopgirzerostow.
Badanie wieloérodkowe ogolnopolskie w latach 2005-2008.
Koordynator badania: Instytut Kardiologii w WarsZaw
Wspétwykonawca: Klinika Kardiologii IPCZD — L. Zikbwska

Posiedzenie kliniczne IP CZD:
Ziolkowska L.: "Postpy w diagnostyce i leczeniu kardiomiopatii przeovstj u dzieci” 17.01.2006.
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Zadanie statutowe nr 83/05
Tytut zadania: Zmiany zapalne w mgsniu sercowym - diagnostyka i leczenie
Kierownik zadania: dr n med. Lidia Ziétkowska

Wstep:
Zapalenie mgsnia sercowego (zms) charakteryzuje sibecndécia naciekdédw zapalnych w mfiniu
sercowym, ztaonych z komorek jedngjirzastych (gtéwnie limfocytow T) oraz martwicuszkodzeniem
kardiomiocytow nietypowym dla zawatu. Mimo ogrompegostpu wiedzy, rozwoju nowoczesnych
technik badawczych w dziedzinie biologii molekulgtn immunologii, genetyki, chemii biatek
rozpoznanie i leczenie zapaleniacénia sercowego oraz jego ngsitw jest nadal trudne. Zms n®o
przebiega catkowicie bez objawéw Klinicznych lub pod postaciewydolngci serca o ,nagtym”
pocatku, arytmii, a u starszych dzieci bélu w klatcergiowej. Wariantami przebiegu zapalenigdmia
sercowego u dzieciagscatkowite wyzdrowienie, rozwdj kardiomiopatii razeniowej, arytmogennej
kardiomiopatii prawej komory, nagty zgon lub utrayjate si cechy przetrwalego procesu zapalnego w
biopsji endomiokardialnej z/lub bez objawéw klimigzh. Biopsja misnia sercowego z ocen
immunohistochemicznjest wiarygodnym badaniem diagnostycznym, lect 7@biegiem inwazyjnym.
Wynikaja z tego ograniczenia diagnostyczne, szczegOlnie ajmtadszych dzieci. Dlatego #e
poszukiwanie nieinwazyjnych metod diagnostycznychzapaleniu misnia sercowego takich jak
scyntygrafia z gyciem znakowanych technetem przeciwciat antygrasytéonych jest szczegdlnie
istotne. W literaturze zagadnienia ukazate wiele prac wykazujcych, ze u pacjentéw z zapaleniem
migsnia sercowego i kardiomiopatirozstrzeniowq pozapala stwierdza s podwyzszony poziom
cytokin. Oznaczanie w surowicy Kkrwiegenia cytokin metogl immunoenzymatyczn (ELISA) oraz
okreslenie profilu cytokin mae odgrywa istotm role w rozpoznaniu i prognozowaniu przebiegu procesu
zapalnego w mginiu sercowym.
Cel badan: Celem bada byto: 1.0krglenie przydatnéci badania scyntygraficznego ¢fmia sercowego
z wyciem znakowanych technetem przeciwciat przeciwkanglocytom w rozpoznawaniu zmian
zapalnych w misniu sercowym. 2.Ustalenie korelacji wynikbw badacyntygraficznych magnia
sercowego z wynikami biopsji endomiokardialnej. @®lenie przydatngéci biochemicznych markeréw
uszkodzenia kardiomiocyta we krwi obwodowej w razpmwaniu zapalenia géinia sercowego oraz ich
korelacja z wynikami biopsji endomiokardialnej. 4éba odlegtych wynikéw leczenia zapalenigdmia
sercowego, pozapalnej kardiomiopatii rozstrzenipvpgizapalnej kardiomiopatii arytmogennej prawej
komory. 5.0cena skuteczw leczenia gamma-globulinami pacjentéw ze zmianaapalnymi w
migsniu sercowym.
Materiat i metody:

Czs¢ | - Badania prospektywne
Badania wykonano u 11 dzieci, hospitalizowanych imie Kardiologii IP CZD w latach 2005-2008 z
rozpoznaniem Klinicznym zms, kardiomiopatii orazbwaer rytmu serca o podejrzewanej etiologii
zapalnej. Wykonano nagujace badania: wywiad z uwzginieniem przebytej w ostatnim okresie
infekcji ,grypopodobnej”, badanie przedmiotowe 2ncklasy NYHA, badania laboratoryjne (CPK, CK-
MB, troponina |, oznaczenie miana przeciwciat pig@drusowych, oznaczanie cytokin prozapalnych we
krwi obwodowej, profil bad& metabolicznych wg opracowanego protokotu, badahkig, sredniony
zapis ekg (LP), 24 godz. zapis ekg, badanie ecdagnaficzne, radiologiczne klatki piersiowej, bada
izotopowe z ocenfrakcji wyrzutowej RV i LV, badanie izotopowe (sttygrafia mesnia sercowego z
uzyciem przeciwciat przeciwko granulocytom znakowéanyechnetem) przed i po leczeniu oraz bigpsj
migsnia sercowego (z ocerhistologiczra, immunohistochemiczy ultrastrukturala) przed i po leczeniu
u wybranych pacjentéw.

Czs¢ 1l - Badania retrospektywne i aktualna ocena
Wykonano badania i anatizetrospektywa u 11 dzieci, leczonych w Klinice Kardiologii IPOZw
latach 1995-1997 z powodu zms, pozapalnej kardipatiorozstrzeniowej, pozapalnej kardiomiopatii
arytmogennej prawej komory (u pacjentow tych wykumaiopsg endomiokardialy). W grupie tej
leczono gamma-globulinami 5 dzieci, nie leczono gam-globulinami 6 pacjentéw. Retrospektywna
ocena wynikow leczenia przeprowadzona zostata rdstpwie aktualnych badakardiologicznych
wykonywanych u pacjentéw do 18 rokycia w czasie hospitalizacji w Klinice Kardiolod® CZD oraz
okresowych wizyt w Poradni Kardiologicznej IP CZPBrotoké6t kontrolnych badakardiologicznych
obejmowal: badanie przedmiotowe, rutynowy i 24@ody zapis ekg metadHoltera, LP, badanie
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echokardiograficzne, badanie izotopowe z acémakcji wyrzutowej RV i LV, radiologiczne Klatki
piersiowej, w wybranych przypadkach kontrplibiopsg endomiokardialm wedtug indywidualnych
ustale.
Wyniki: Sredni okres od poatku objawéw klinicznych zms do rozpoznania wyndsb2 + 3 m-ce.
Sparéd 11 pacjentdéw z rozpoznanym zms, 8 dzieci habpitwano w momencie rozpoznania choroby
oraz po 6, 12 i 24 miegiach od rozpoznania zms. Pozostatych 3 dzieci tadgmwano w momencie
rozpoznania zms oraz po 6 i 12 maesich, oczekuj oni na kontrolne badania kardiologiczne po 24
miesgcach. U wszystkich pts wygiowata ngczliwos¢, niewydolnd¢ serca u 4, komorowe zaburzenia
rytmu serca u 4, kotatanie serca u 3, b6l w kb U 10 dzieci stwierdzono dodatni wynik scyntygraf
uzyciem p/ciat antygranulocytarnyckr( HLR 1,90). EMB wykazata u 10 pts cechy zms, pt bez cech
zms. W kontrolnej scyntygrafii po 6 m-cach u 1&gt HLR wynosit 1,86, kontrolna EMB wykonana u
8 pts wykazata cechy przetrwatego zms. Kontrolngntygrafia wykonana po 12 m-cach u 11 pts
wykazatasrednh wartas¢ HLR 1,74, a po 24 m-cah wykonana u 8 dzéeetna wartas¢ 1,65. W trakcie
kolejnych hospitalizacji w kontrolnych badaniachhecsercasrednia wielké¢ LK zmniejszata si
(112;110;107;111%r. normy), natomiastsrednia warté¢ frakcji wyrzutowej zwekszata st
(58;61;64;65%).
Spasréd 11 dzieci, u ktérych rozpoznano zms w latacdbt8997 aktualne badanie echo u 4 pts wykazato
utrzymywanie si prawidtowej funkcji i wielkdci LK; u 3 dzieci z zms i rozstrzeniLK stwierdzono
progresg choroby do kardiomiopatii rozstrzeniowej, u 2 dkig zms i rozstrzeni LK stwierdzono
normalizacg wielkosci i funkcji LK, u 2 pts z powikszeniem i dysfunkejskurczows LK oraz cechami
DCM w biopsji endomiokardialnej (bez cech zms) dnego z nich stwierdzono nadal cechy DCM,
u drugiego zanormalizacg wielkosci i funkcji LK.
Whnioski:
= U 83,3% dzieci z dodatnim wynikiem badania syntfigra uzyciem znakowanych technetem
przeciwciat antygranulocytarnych EMB wykazata cezins
= Kontrolna scyntygrafia wykonana po 6, 12, 24 mijesth od rozpoznania zms wykazata cechy
przetrwatego zms lub ugiienie zmian zapalnych w m8niu sercowym
= Scyntygrafia misnia sercowego 2° "TCAGA jest przydata metod, w rozpoznawaniu zms oraz
w monitorowaniu przebiegu procesu zapalnego w dkrebserwacji u dzieci z zms, jakkolwiek
dalsze badaniaakonieczne, aby ocehjej czuta¢ i specyficznéé.
= W okresie obserwacji 13 lat progregjapalenia nesnia sercowego do kardiomiopatii rozstrzeniowe;j
stwierdzono u 27% dzieci.

Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Ziotkowska L., Kawalec W., Biernatowicz-Gdz M., Kamiaska A., Turska-Kmié A., Boruc A.,
Czarnowska E., Pronicki M., Tomyn-Drabik M., Braesdia-Rajszys G.:
Diagnostic value of noninvasive scintigraphy win#lc-Anti-Granulocyte antibody in children with
clinically suspected myocarditis - a preliminarpoe.
Cardiol. Young 2007 Vol. 17 suppl. 1 s. 84.

2. Ziotkowska L., Kawalec W., Biernatowicz M., Kafiska A., Turska-Kmié A., Boruc A.,
Czarnowska E., Pronicki M., Tomyn-Drabik M., Braeia-Rajszys G.:
Scintigraphy with 99mTc-Anti-Granulocyte antibodg a new diagnostic method in children with
clinically suspected myocarditis: a preliminary ogp
Eur. Heart J. Suppl. 2007 Vol. 28 suppl. s. 602.

3. Swiatek-Rawa E., Zidtkowska L., Biernatowicz M., Katska A., Kawalec W., Turska-KmieA.,
Czarnowska E., Pronicki M., Brzéska-Rajszys G., Grajkowska W.:
Scintigraphy with 99m Tc-Anty-Granulocyte antibody children with clinically suspected
myocarditis.
Eur. J. Nucl. Med. Mol. I. 2007 Vol. 34 suppl. 233865.

4. Czarnowska E., Brudek M., Szperl M., Ziotkowska Grajkowska W., Kawalec W.:
Enhanced PPAR alpha attendances unfavourable gsogreé myocarditis, a preliminary study.
Eur. Heart J. Suppl. 2008 Vol. 29 suppl. 1 s. 132.

5. Swiatek-Rawa E., Ziotkowska L., Biernatowicz M., Kamska A., Kawalec W., Boruc A., Turska-
Kmie¢ A., Pronicki M., Brzeziska-Rajszys G.:
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The usefulness of scintigraphy with 99 m Tc-Antia@ulocyte antibody for diagnosis and follow-up
in children with myocarditis.
Eur. J. Nucl. Med. Mol. I. 2008 Vol. 35 suppl. 23364.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

Ziotkowska L., Kawalec W., Turska-KnieA.:

Zapalenie mgsnia sercowego - nowe movosci diagnostyczne i terapeutyczne.

Standardy Med. 2008 T. 10 nr 33 supl. 32 s. 11 -14.

Ziotkowska L.:

Kardiomiopatie i zapalenie giinia sercowego. W: Wady wrodzone serca u miodoctanic
dorostych. Poradnik dla lekarzy podstawowej opiekiowotnej, pod red. K.Kubickiej i W.Kawalec.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 141-166.

Ziotkowska L., Kawalec W., Biernatowicz MSwiatek-Rawa E., Turska-KméeA., Czarnowska E.,
Pronicki M., Tomyn-Drabik M., Boruc A., Brzeska-Rajszys G.:

Scintigraphy with 99mTc-anti-granulocyte antibody a new diagnostic method in children with
myocarditis.

Kardiol. Pol. 2007 T. 65 nr 8 supl. 3 s. S180.

Brudek M., Czarnowska E., Cukrowska B., ZiotkowskaKawalec W.:

PPAR-alpha expression in patients with myocarditid dilated cardiomyopathy.

Kardiol. Pol. 2007 T. 65 nr 8 supl. 5 s. S481-48.

Czarnowska E., Cukrowska B., Ziotkowska L., RodiaBrudek M., Grajkowska W., Kawalec W.:
Prognostic value of ICAM-1 and IL-10 in children twi biopsy proven myocarditis.
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2007 T. 11 nr 3-45s76.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. 42th Annual Meeting of the Association for Europ&aediatric Cardiology (AEPC)
16-19.05.2007 r. Warszawa
Prezentacja plakatowa: Ziétkowska L., Kawalec WerBatowicz-Gadz M., Kaminska A.,Turska-
Kmie¢ A., Boruc A., Czarnowska E., Pronicki M., Tomyn&bik M., Brzezhska-Rajszys G.:
Diagnostic value of noninvasive scintigraphy witBn®rc-Anti-Granulocyte antibody in children
with clinically suspected myocarditis - a prelimipaeport.

2. Kongres Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznggn09.2007 r. Wiede
Prezentacja plakatowa: L. Ziotkowska, W.KawalecBMrnatowicz, A.Kamiska, A.Turska-Kmig,
A.Boruc, Czarnowska E., Pronicki M., Tomyn-Drabik,NBrzezihska-Rajszys G.: Scintigraphy with
99mTc-Anti-Granulocyte antibody as a new diagnosti&thod in children with clinically suspected
myocarditis: a preliminary report.

3. Xl Miedzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Kardimngego, Wroctaw 20-22.09.2007r.
Prezentacja plakatowa: Zidtkowska L., Kawalec WierBatowicz M.,Swiatek-Rawa E., Turska-
Kmie¢ A., Czarnowska E., Pronicki M., Tomyn-Drabik M.,olic A., Brzeziska-Rajszys G.:
Scintigraphy with 99mTc-anti-granulocyte antibody @ new diagnostic method in children with
myocarditis;

Brudek M. , Czarnowska E., Cukrowska B., ZiotkowskaKawalec W.: PPAR-alpha expression in
patients with myocarditis and dilated cardiomyopgath

4. Ziotkowska L.:

Zapalenie mgsnia sercowego - nowe mowosci diagnostyczne i terapeutyczne. VII Ogdlnopolska
Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Sekcji KardiologiDzieckcej Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznego — Wady wrodzone serca — rozpoadeczenie, rokowanie, nowa w kardiologii
dzieckcej. Pozna 5-6.09.2008 r.
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Tytut zadania badawczego: Ocena skuteczfoi i bezpieczéstwa immunosupresji z wczesnym
wycofaniem steroidébw — poprzez pordéwnanie schematéwdaclizumab+takrolimus+mykofenolan
mofetylu+ 4 dawki steroiddbw oraz takrolimus+ mykoknolan mofetylu+ steroidy. Badanie
randomizowane, wielodrodkowe

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

Celembadania byta ocean wptywu wczesnego wycofaniaistéw ze schematu immunosupresji na:

= tempo wzrostu u dzieci po transplantacji nerki

= Czestaé¢ wystkpowania nadénienia ttniczego i zaburzelipidowych

= CzZeStad¢ wystkepowania ostrego odrzucania przeszczepu

Schemat badania:

= prospektywne poréwnanie dwoch réwnolegle leczongolp, z randomizagjdo dwdch ramion
badania:

Ramk 1: Takrolimus + MMF + Daclizumab + kortykosteroi(iyzien 0-4)

Ramk 2: Takrolimus + MMF + kortykosteroidy

Diagram badania:

[- - - - e Leczenie -------------------- |
Doba 0 1 7 14 28 60 91 183
2 3 4 5 6 7 8
l Tacrolimus/MMF/Daclizumab) Steroidy (Doba 0-4)

Randomizacja

Tacrolimus/MMF/Steroidy

Pacjenci:

TAC/MMF/MAB TAC/MMF/Steroidy
/Steroidy (4d) N =98
N =98

Chiopcy n (%) 66 (67.3) 59 (60.2) 0.298t
Dziewczynki n (%) 32 (32.7) 39 (39.8) 0.298t
Wiek (lata) n (%)

2-5 16 (16.3) 11 (11.2)

6-11 27 (27.6) 35 (35.7)

=12 55 (56.1) 52 (53.1)
Sredni wiek (SD) 10.8 (4.2) 11.3 (4.1) 0.407%
Dojrzatas¢ piciowa

Pre-pubertal 48 (49.0) 52 (53.1) 0.568t

Pubertal 50 (51.0) 46 (46.9)
Masa ciata (kg)

Srednia (SD) 34.6 (15.8) 34.2 (14.6) 0.839%

Mediana 33.5 (8.0-73.0) 33.0 (10.0-76.0)
Wzrost (cm)
Srednia (SD) 134.4 (24.9) 136.8 (23.9) 0.499%

Mediana (range) 139.1 (77-177) 140.0 (84-185)
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Wyniki:

Zmiana wysokéci ciata SDS*r + SD 0.17 £0.40 0.04 £0.30
Zmiana wysokeéci ciata SDS*, adjustowana do dojrzédo 0.17 £0.32 0.03+£0.32
ptciowej | danych wyjsciowychr. + SD

Zmiana w obgbie grup 0.14

(Tacrolimus/MMF/MAB/Steroids(4d) -
Tacrolimus/MMF/Steroids)

95% ClI (0.04; 0.23)

p- 0.005

Czestas¢ wystkpowania przebiegu klinicznego po transplantacjez bbecnéci ostrego odrzucania
(Kaplan-Meier)

1.00 —

0.90 4

0.80 —

0.70 4

0.60 —

0.50 —

0.40 —

0.30 4

Proportion of event free patients

0.20 4

0.10 4

0.00 —

0 7 14 28 91 183
Day

Tacrolimus/MMF/MAB/Steroids(4d) - ----- Tacrolimus/MMF/Steroids

Treatment

Nadcisnienie tetnicze: Ogoélna czstas¢ wyskpowania nadénienia byta podobna, niemniej w drugim
mieshcu obserwaciji astasé ta byto istotnie risza u chorych z grupy bezsteroidowej (p = 0.036).
Wsréd chorych demonstragych nietoleranegj glukozy — problem ten wygtowat istotnie rzadziej w
grupie chorych bezsteroidowych (p < 0.001). ( 3v46.3% )

Podsumowanie:Wczesne wycofanie steroidow nie wpdym ujemnie na czynrié nerki, ani czstas¢
ostrego odrzucania, a jednoézie spowodowalo istothe prgyieszenie tempa wzrostuzjw okresie
pierwszych 6 miesty obserwacji. Dodatkoavkorzyscia jest nizsza czstas¢ nadcgnienia ttniczego oraz
epizodoéw nietolerancji glukozy w grupie chorychZesych schematem bezsteroidowym.

Zadanie statutowe nr 86/05

Tytut zadania: Zastosowanie r@nych typéw zespolé kostnych czotowo-podstawnych w wadach
czaszki i operacjach rekonstrukcyjnych

Kierownik zadania: dr n. med. Stawomir Barszcz

Celem zadania bylo zbadanie skuteczcio wykorzystania nowych technik zesp@lecraniofixéw
tytanowych i sztywnych materiatow wchtanialnych pagem:

1. trwatosci zespold,

2. tatwosci wykorzystania,
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3. wystepowania powikta (migracji, zakaen, osteolizy obocznej itp.)

Zaplanowano nasgpujace etapy realizacji zadania:

1. Ustalenie metodologii bafla dla ujednolicenia kryteriow Kklinicznych, radiolaghnych
i antropologicznych;

2. Analiza materialu retrospektywnego oraz kontyfauabierania materiatu klinicznego;

3. Zakaiczenie zbierania materiatu klinicznego i opracowatanych; Publikacje dotygze zastosowania
craniofixobw tytanowych w operacjacitiesnienia czaszki u dzieci, rozwoju czaszki u dzieoi p
operacjach izolowanych kraniosynostoz i ¢pstej ocena wykorzystania sztywnych materiatow
wchtanialnych dla uzupetniania ubytkéw i zespodeian oczodotow u dzieci; Prezentacje wynikow
na Kongresie PTNch.

Zrealizowano:

1. Ustalono metodologibadai i ujednolicono kryteria kliniczne, radiologicznarmtropologiczne;

2. Zebrano materiat retrospektywny dotycy chorych z wrodzonymi deformacjami czaszki
spowodowanymi tzw. kraniosynostpz(przedwczesnym zagpigciem szwOw czaszkowych),
zaadaptowano metody antropometryczne do pomiarésezkzw badaniach CT w rekonstrukcji 3D;

3. W okresie ohjtym sprawozdaniem wykonano 54 zabiegi rekonstrukeptowo-podstawnych w
réznych patologiach przyayciu craniofixéw tytanowych i mikroptytek niewchianych tytanowych
do zespol# kostnych.

4. Wyodrebniono jednorodmgrupe 12 chorych w wieku od 3 do 18 miesy, operowanych
Z powodu pierwotnego izolowanego trdfrogtowia. W tej grupie rekosnstrukcje czotowo-passe
wykonano z wykorzystaniem zaciskoéw kostnych tytaydwtypu craniofix. Skuteczi$é zespolé
oceniano wykorzystgg badania tomografii komputerowej czaszki w rekanstach CT3D. W
przed i pooperacyjnych badanich CT3D obserwowanch@asanie kta goérnego obramowania
oczodotow, ktory przyto za miag¢ trwatosci zespolenia kostnego w rekonstrukcjach czotowo-
podstawnych typu ,lateral canthal advancement’logfing forehead”. Zbadano ponadtogstmic
wystepowania powikla osteosyntezy przy ayciu w/w zaciskdéw: zakeenie, osteoliza, migracja
zacisku, wystpienie wtérnej deformacji kostnej.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Barszcz S., Roszkowski M., Kaesza A., Gadaj P.:
Short-term results of titanium clamp fixations lire tsurgical treatment of craniosynostosis in childr
Neurol. Neurochir. Pol. 2004; 38, 5(supl.2): 76.

2. Barszcz S., Roszkowski M., Koiesza A., Daszkiewicz P.:
Cranial titanium clamps in frontoorbital reconstians in the treatment of non-syndromic
trigonocephaly in infants. Praca nie zostata datyek zaakceptowana do druku w czasojs
Neurol. Neurochir. Pol. Oczekujemy na deeyjtej sprawie.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Jubileuszowy Zjazd PTNch Krakéw 21-237daiernika 2004; Barszcz S., Roszkowski M. $kiesza
A., Daszkiewicz P., Gadaj P.:
Wczesne wyniki wykorzystania zaciskow tytanowyclperacjach kraniostenoz u dzieci.
Wystapienie ustne.

Zadanie statutowe nr 112/06

Tytut zadania: Badanie mechanizmow apoptozy w nowweiorach zwigzanych ze stwardnieniem
guzowatym

Kierownik zadania: dr n. med. Katarzyna Kotulska

Cel: Realizacja projektu trwata w latach 2006-2008. \khtgzasie zrealizowano nagtijace zadania
badawcze:
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1. Zgromadzono materiat tkankowy (zamooy oraz w formie blokéw parafinowych) ze zmian
naradowych usuwanych pacjentom ze stwardnieniem guzowaZebrano 6 guzy typu SEGA, 2
ogniska dysplazji korowej, 2 guz nerki oraz 8 guzsékéry. Jeden z guzoéw mdézgu pochodzit z
osrodka w Niemczech —soodek ten zwrdcit gi do nas z propozygjprzebadania rzadkiego w TSC
guza mébzgu okolicy podwzgorza.

2. Cze$¢ materialu zabezpieczono do badekspresji genéw (mRNA), wykorzystaj zakupione
pojemniki do zamrzania tkanek w ciektym azocie.

3. Wykonano badania immunohistochemiczne i molekulaeigranego materiatu podtem ekspresji
biatek reguluacych apoptog (bcl-2, bax, bad, pbad, kaspazy), aztalbiatek regulujcych szlak
MmTOR w guzach zgromadzonych w czasie trwania ptojek takke w guzach zbankowanych
wczeniej (guzy serca).

4. Prowadzono, wykonano profil biochemiczny, a mgpsie zamraono hodowle tkankowe z 3
usungtych guzéw mozgu oraz 6 guzéw skory.

5. Przygotowano do druku publikacje i opublikowan@snaczenia zjazdowe oraz artykuty pmpiwe i
oryginalne.

Wykazano,ze zarbwno guzy serca, guzy skory, jak i guzy tyfaraymiokomérkowych gwiadziakow

podwysciotkowych, zwhzane ze stwardnieniem guzowatym ceghipprawidtowdci regulacji szlaku

apoptozy. Guzy te majzwickszono ekspresj promupcego apoptag biatka bax w stosunku do
dziatapcego antyapoptotycznie biatka bcl-2. Jest to ziseznowe i zaskakafe, gdy w wiekszaci
nowotworow przewza ekspresja bcl-2. Jak wyniklo z kolejnych praspeksja bax i bad me podlega
wptywom kompleksu TSC1/TSC2.

W wypadku guzéw serca zaobserwowany w wyniku badalizowanych w ramach niniejszego projektu

wzorzec zaburzZeregulacji apoptozy m® odpowiadé za ich spontanicanregrest obserwowan w

warunkach klinicznych. Rola zaburzekspresji biatek regulagych apoptoz w patogenezie i przebiegu

klinicznym guzoéw skory i guzow mdzgu wymaga dalsepada.

Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Grajkowska W., Kotulska K., Matyja E., Larysz—Brygz, Mandera M., Roszkowski M., Dorfiska-
Pakieta D., Lewin—Kowalik J., dwiak S.:

Expression of tuberin and hamartin in tuberousresle complex-associated and sporadic focal
cortical dysplasia of Taylor’'s balloon cell type.
Folia Neuropathol. 2008 T. 46 nr 1 s. 43-48.

2. Hasselblatt M., Javiak J., Mayer K., Monoranu C.M., Schweitzer T.,rkB N.U., Krauss J.,
Schropp C., Bleier S., Kotulska K., Rutkowski Setgch T., Soerensen N., Kersting C., Roggendorf
W., Paulus W.:

Hypothalamic papillary tumor in a patient with tubes sclerosis.
Am J Surg pathol. 2008 Vol. 32 nr 10 s. 1578-1580.

3. J&wiak J., Wiodarski P., Bikowska B., Gallus R., Kiska K., Jdwiak S.:

Skin lesions in tuberous sclerosis show upreguiatb the mTOR pathway and increased Bax
expression.
Eur. J. Pediatr. Neurol. 2008 Vol.12 Suppl.1 s.26.

4. Kotulska K., Larysz-Brysz M., Grajkowska W., zhak J., Wiodarski P., Sahin M.,
Lewin-Kowalik J., Doméaska-Pakieta D., Jviak S.:

Cardiac rhabdomyomas in tuberous sclerosis conmgtlew apoptosis regulation and mTOR pathway
abnormalities.
Pediatr. Devel. Pathol. 2007, Jul 30, Epub aheautiof.

Publikacje w pismiennictwie polskim:
1. Domaiska—Pakieta D., Kotulska K., ddiak S.:

Stwardnienie guzowate — pegy w diagnostyce i leczeniu.
Neurol. Dziec. 2008 T. 17 nr 33 s. 11-22.
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2. Domaiska-Pakieta D., Kotulska K., Adiak S., Zegadto-Mylik M., Polnik D., Ceregra A.mdany
skorne w stwardnieniu guzowatym — przydatnkliniczna, wspoéiczesne pagly na patomechanizm
powstawania i leczenie.

Przegl. Dermatol. 2007 T. 94 nr 6 s. 689-694.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Kotulska K., Grajkowska W., Iiak J., Jawiak S.:
Focal cortical dysplasia with balloon cells andr@kationship with tuberous sclerosis. Abstracts of
International Research Symposium Tuberous Scle@rsisplex, Rome, 24-26 May 2007, s.8.

Zadanie statutowe nr 113/06

Tytut zadania: Rola zakazenia cytomegalowirusem i diagnostyce i terapii zesfu Guillain-Barre w
oparciu o techniki biologii molekularnej

Kierownik zadania: dr n. med. Dorota Dunin-Wasowicz

W okresie od roku 2006 do 2008 w Klinice NeurologiEpileptologii IP CZD leczono 22 dzieci ( 9
dziewczynek,13 chlopcow), u ktérych na podstawigawbw klinicznych oraz badadiagnostycznych
(badania ogdlnego ptynu mozgowo-rdzeniowego oraabia przewodnictwa nerwdw) rozpoznano ®str
demielinizacyja polineuropat ( zespét Guillain-Barre). Najmtodsze dziecko midttata, najstarsze 17,
mediana wieku pacjentow wynosita 10 lat. U wszydthpacjentow wykonywano badania serologiczne w
kierunku zakaenia cytomegalowirusem. Badania DNA HCMV w ptynadtrojowych przeprowadzano
metody, polimerazowej reakcji fecuchowej (PCR).Wykrywanie DNA HCMV w plynie mdzgowo
rdzeniowym wykonywano metacested- PCR. Aktywne zakenie cytomegalowirusem potwierdzono u
3 dzieci (13,6%).Przewlekiinfekcje HCMV stwierdzono u 12

(54,5%) pacjentow. Nie wykryto DNA HCMV w badanyptynach mézgowo-rdzeniowych. U pacjentéw
z aktywnym zakzeniem HCMV w badaniach elektrofizjologicznych stwieono polineuropai
aksonalno-demielinizacyjn Obserwowano wspolistnienie neuroboreliozy i zakéa HCMV u
immunokompetentnego pacjenta i polineurapaterwéw czaszkowych. DwoOch pacjentow leczono
gancyclowirem.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Dunin-Wasowicz D., Jawiak S., Dzieranowska-Fangrat K., Tomaszek K., Borkowska J.,
Kaczorowska M.:
Zakaenie cytomegalowirusem u dzieci i mlodaiez zespotem Guillain-Barre. Praca tadbie
wydrukowana w Pediatr. Pol. w numerze 1/2009.

Zadanie statutowe nr 139/06
Tytut zadania: Badanie ekspansji RNA u pacjentow NBIA
Kierownik zadania: dr n. med. Tomasz Kmi&

U dzieci z rozpoznantypowa postacai NBIA (encefalopatia posgpujaca z odkladaniem sizelaza w
moOzgu) i z obecniwia mutacji PANK2 i u dzieci z nietypawpostaci NBIA bez mutacji PANK2
wykonano badania okresowe kliniczne, neurologiczolajlistyczne, neuroobrazowe MR mobzgu w
okresie 2 lat zadania statutowego. Ponadto uzup®ni wykonano badania molekularne RNA w
wymienionych grupach pacjentow z NBIA (dawniej za@spn Hallervordena-Spatza), ktére zak
wykonywane § we wspoipracy z Instytutem Genetyki Cziowieka w rdohium (Instytut fur
Humangenetik des Klinikums rechts der Isar der fiestihen Universitat). Uzyskane do chwili obecnej
wyniki bada& molekularnych, klinicznych, neuroobrazowych poddae/ § gikebokiej analizie
statystycznej i klinicznej.
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Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

Przygotowywane jest wspéllnie z Instytutem Genetgkilowieka w Monachium podsumowanie
uzyskanych wynikow badau pacjentéw polskich z chorgbNBIA (Encefalopatii posfpujacej z
odktadaniem sizelaza w mdzgu) do publikacji w medycznym czasmjpeé zagranicznym.

Zadanie statutowe nr 114/06

Tytut zadania: Leczenie zmian naradowych (wzrok, stuch) wysgpujacych w przebiegu zakaen
wrodzonych z grupy TORCH — badanie prospektywne

Kierownik zadania: dr n. med. Bazena Lipka

W ostatnim roku realizacji projektu prowadzono koihte badania pacjentéw, polegz na
specjalistycznej ocenie klinicznej (pediatrycznejokulistycznej, audiologicznej), badaniach
laboratoryjnych (testy serologiczne, badania mdkke), neuroobrazowych, VEP, BAEP. Badanie
ukonczyto 79 z wyjciowej grupy 87 pacjentéw, w tym 41 chtopcow, 38edzzynek, u ktorych
stwierdzono zmiany w nagdzie wzroku i/lub stuchu w przebiegu zakaia wrodzonego, w tym:
wirusem cytomegalii (72), pierwotniakiefioxoplasma gondii6) oraz wirusem tgczki (1). U 1 dziecka
Zmiany oczne uznano ostatecznie jako defekt wrodimz zwhzku z zakaeniem wrodzonym. U 1
niedostuch zostat okfny jako nasipstwo wady rozwojowej mézgoczaszki. U 2 dzieci nedch
wykryty badaniem otoemisji akustycznej zostat wyldlony w toku dalszej obserwacji. U 2 niemgiwl
wykluczono zakzenie wirusem cytomegalii. Kolejnych dwoje dzieczgmvalo badanie. W Kaowej
ocenie odchylenia w badaniu okulistycznym stwierdzou 39/79 niemowat, wtym u 32/72 z
cytomegaly (zmiany miaty charakter trwaty u 14) oraz u wskigt z toksoplazmagi rézyczka (trwaty
charakter zmian u wszystkich badanych). U 51/7@cizizyskano nieprawidtowy wynik badania stuchu,
uszkodzenie dotyczyto 50 dzieci z zakmiem wirusem cytomegalii i 1 z agczka, natomiast nie
wystapito uzadnego dziecka z toksoplazmoizyskano popragstyszenia u 5 dzieci, u 3 obserwowano
progresg, z tego u 2 przégiowa, u 4 utrzymuj sie zaburzenia mowy. 4czne wystpowanie zmian
w naradzie wzroku i stuchu stwierdzono u 11/79 dzieci %4 z badanej grupy. Leczenie
przeciwwirusowe gancyklowirem zastosowano u 37 dzecytomegali; leczenie przeciwpasgtnicze
zastosowano u wszystkich 6 dzieci z wrodzonym zzani@m toksoplazmowym. Dzieci pozosigmod
dalsz specjalistycza opieky haszego rodka.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Lipka B., Milewska-Bobula B., Radziszewska-Kokap\., Trzebicka A., Rosowska A.: Zaburzenia
neurosensoryczne w przebiegu wybranych zaka wrodzonych w materiale wlasnym.
Artykut zostat ztazony do druku w Pediatr. Pol.

Zadanie statutowe nr 115/06

Tytut zadania: Ocena wplywu wczesnej rehabilitacji na poprawe stanu Zdrowia dzieci
z zaburzeniami neurorozwojowymi spowodowanymi zakzeniami wrodzonymi z grupy TORCH
Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Bogumita Milewska-Bobula

Ze wzgkdu na reorganizagjKliniki Rehabilitacji i zmiar Kierownictwa Kliniki, kontynuacja bacaw
ramach zadania odbywatee s op&nieniem. Ostatecznie udalce gednak wprowadzi zmodyfikowany
program realizacji zadania, w #hktérego ocena stanu zdrowia dzieci powinraalby¢ najwczéniej
po ukaczeniu przez dzieci 2 rokiycia, ponkej aktualnie uzyskane wyniki.

W okresie od 1 czerwca 2005r do 30 wgrda 2008r zakwalifikowanych i skierowanych do Kkni
Rehabilitacji zostato 169 dzieci z rozpoznanym vinik¢ke Niemowkcej wrodzonym zakaeniem wirusa
cytomegalii i wrodzonym zaganiem toksoplazmowym (znamxa jest przewaga dzieci z wrodzon
cytomegaly — ponad 90%). Poniewaniektorzy rodzice, ze wzgllu na znacznodlegid¢ od miejsca
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zamieszkania do naszego Instytutu, zadecydowalrowgdzeniu rehabilitacji dzieci w swdku
najblizszym ich miejsca zamieszkaniagdb zgtosili se z dzieckiem tylko jednorazowo, rehabilitacji i
ocenie kacowej poddanych jest 111 dzieci.

Liczba dzieci zakwalifikowanych do usprawniania @léfnych latach byta nagiujaca:

2005r - 29 dzieci
2006r — 33 dzieci
2007r - 31 dzieci
2008r — 18 dzieci

razem — 111dzieci

W grupie tej rehabilitacja prowadzona jest vnmgm trybie:

1. wytacznie w warunkach ambulatoryjnych — 95 dzieci

2. rozpoczgcie rehabilitacji bezpwednio w Oddziale Dziennym Rehabilitacji neurolamiej — 6 dzieci

3. rozpoczcie rehabilitacji bezpwednio w Oddziale Rehabilitacji Pediatrycznej —d@eci.
Liczba pobytow w Oddziale Dziennym Rehabilitacji elogicznej lub w Oddziale Rehabilitacji
Pediatrycznej wynosi od 1 do 4, w zaiesci od stanu klinicznego dzieci oraz od okresu rezpca
leczenia (np. dzieci urodzone w 2005r versus dzigcidzone w 2008r.). Tak pos¢powanie
rehabilitacyjne z zasady kompleksowe jestzaiéowane w zaknosci od stanu klinicznego dzieci.
Wszystkie dzieci pozostajw opiece wielospecjalistycznej koordynowanej przespot lekarski
Kliniki Niemowlecej przez 1 - 2 lat. Tak w Klinice Niemowécej rozpoczynane jest usprawnianie
ruchowe i udzielany jest instruktala rodzicoéw przez technika rehabilitanta.

Publikacja w pismiennictwie polskim:

1. Milewska-Bobula B., Bbrowska-Leonik N., Juszczyk E., Lipka BZeromska J., Syczewska M.:
Neuro-Motor Therapy of Infants with Congenital Qyiegalovirus Infection and Congenital
Toxoplasmosis — Elary Evaluation.

Pol. J. Environ. Stud. 2006 Vol. 15 nr 6B s.259-264

Kolejna publikacja mdiwa bedzie po zakaczeniu bada, to jest po ukaczeniu przez dzieci 2 laycia.

Zadanie statutowe nr 88/05
Tytut zadania: Chirurgia zaémy. Wszczepy soczewek zwijalnych u dzieci
Kierownik zadania: dr n. med. Krystyna Kanigowska

Wszczep sztucznej soczewki w czasie operacyjnegmigtsa zamy jest praktykowas procedus
chirurgiczry korygupca powstah wad refrakcji u dzieci powsyej drugiego rokuwycia. Sztuczne twarde
soczewki wewatrzgatkowe wykonane z polimethylmetakrylatu (PMM#)od ponad 50 lat stosowane i
rekomendowane ze wzglu na wysok biokompatybilné¢ materiatu. Soczewki akrylowe zwijalne
hydrofilne lub hydrofobowe tak popularne w chirurga¢my u dorostych i coraz ezciej wdrazane u
pediatrycznych pacjentéw wymagajzczegétowej oceny w odlegtym okresie obserwacji.

Celempracy byta ocena przydatstd soczewek zwijalnych zastosowanych u dzieci.

Materiat i metody: Badaniami ohjto 30 oczu u 28 dzieci ( u dwojga opetapjzeprowadzono w obu
oczach) w wieku od 3 do 17 lat z¢éma wrodzor, pourazow lub bezsoczewkowégia pooperacyjan. W

23 oczach wszczepu soczewki zwijalnej dokonanomzasie operacji usugtia znetniatej soczewki w 7
oczach jako wszczepu wtérnego celem korekcji paapgnej bezsoczewkowoi. Operacje wykonywane
byly przez jednego chirurga z zastosowaniem tejegaechniki operacyjnej. Implant umieszczano w
komorze tylnej lub w worku soczewkowym w zatesci od przebiegu operacji i zaistniatych warunkéw
anatomicznych. Przedoperacyjnie standardowe pomiawgy implantu obliczane byly na podstawie
bada przy wyciu autorefraktometru, keratometru

i ultradzwiekow wykorzystujc formuk SRK Il, ocena koméresrddbtonka przeprowadzana byta
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w mikroskopie konfokalnym, oceny odcinka przednidgotozenia soczewki dokonywano w lampie
szczelinowej. W grupie poddanych analizie pacjent@wokresie pooperacyjnym oceniano efekty
czynngciowe, powsta pooperacyjnie wagrefrakcji, utazenie IOL, cénienie wewntrzgatkowe, liczl
komoreksrodbtonka. Badania te wykonywane byly w pierwszymecim i 6smym tygodniu po operaciji.
Okres obserwacji wynosit od 2 do 23 migsi.

Rezultaty: We wszystkich poddanych analizie oczach dokonanacrxepu zwijalnej, hydrofilnej,
akrylowej soczewki, wzadnym przypadku nie wygiity powiktania srodoperacyjne unienibwiajace
wykonania zamierzonej procedury chirurgicznej. Weszystkich przypadkach naptta rownie
zdecydowana poprawa ostcowzroku. W okresie pooperacyjnym korekcja sfengzlo dali wymagana
byta w 26 oczach i zawieralaesiv przedziale od — 1,5 dsph do +2,25 dsph. Koeekglindryczra
zastosowano w 14 oczach — nie przekraczata onaddyb WartG¢ mocy wszczepiane] soczewki
wewrtrzgatkowej sigata od 16 do 27 dsph. Powiklania pooperacyjneistotnym czynnikiem
wplywajacym na kacowa ocere skutecznéci leczenia operacyjnego. W poddanym analizie redeer
w okresie pooperacyjnym wygtit w jednym przypadku gsty wyskk widknikowy w komorze przedniej i
biatkowe precypitaty na powierzchni optycznej immgla Zastosowane intensywne leczenie
przeciwzapalne miejscowe i ogolne (antybiotyko érgsidoterapia) pozwolito uzyskakoncowa dobi
ostra¢ wzroku. Pooperacyjny wzrost soienia srédgatkowego notowano w 4 oczach. Zastosowanie
leczenia miejscowego pozwolito na regutacisnienia. Analiza komorekrodbtonka w mikroskopie
konfokalnym ( w okresie przed i pooperacyjnym) waka na zachowanie ich liczby w milimetrze. W
91% badanych oczu liczba komorek nie zmienigaxsporéwnaniu

z okresem przedoperacyjnym w 9% utrat@aia od 5% do 14%. We wszystkich operowanych

i poddanych analizie oczach nie obserwowano dysfokay decentracji implantu w dilugim okresie
obserwacji nie stwierdzono réwaietworzenia s btony za&my wtérne;.

Whioski: Poddajc ocenie wpltyw mikkiej, hydrofobowej soczewki na otacze¢ tkanki mana
stwierdzt, ze jej obecn& nie prowokuje zwikszonych odczyndw zapalnych ze strony btony
naczyniowej jak réwnie nie dziata destrukcyjnie na komorkidédbtonka rogéwki. Spetnia réwrie
prawidtowo swoje zadanie w korygowaniu optycznynwvptatej po operaciji wady refrakcji. Mipa zatem
stwierdzt, ze wykorzystanie w chirurgii Zany u dzieci sztucznych zwijalnych soczewek jestadet
bezpieczn i przydatr dla rehabilitacji wzrokowe;j.

Prace wystane do druku w Klinice Okulistycznej:

1. Kanigowska K., Gratek M., pa B., Chipczijiska B.:
Implantacja sztucznej soczewki weatnrzgatkowej w anomaliach rozwojowych soczewki uedzi-
opis przypadkow.

2. Kanigowska K., Gralek M.:
Sztuczne soczewki wewtnzgatkowe u dzieci twarde PMMA czy zwijalne ? @dadczenia whasne.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Kanigowska K., Gratek M.:
Zastosowanie sztucznych akrylowych soczewek vagnesgatkowych w chirurgii z&my u dzieci —
doswiadczenia wiasne.
Okulistyka 3(11)/2008- zeszyt pod redakgjrofesora Jerzego Szaflika.

Zadanie statutowe nr 117/06

Tytut zadania: Ocena sgzenia glinu w surowicy krwi dzieci przewleklezywionych pozajelitowo i
ocena sgzenia glinu w preparatach dozywienia pozajelitowego

Kierownik zadania: dr n. med. Katarzyna Popinska

Celem badania byta ocenagznia glinu w substratach dgwienia pozajelitowego i ocenaggénia glinu
w surowicy krwi u dzieci przewleklgywionych pozajelitowo.
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Preparaty stosowane wywieniu pozajelitowym bdace zrédtem fosforu, wapnia, pierwiastkow
sladowych, witamin mogby¢ zanieczyszczone glinem. Glin spowodowa osteomalagj

u pacjentéw przewlekleywionych pozajelitowo. Glin mae wywier& toksyczne dziatanie na OUN
noworodka, mge mie€ wplyw na wysipienie osteopenii u wcgeiakow. Glin mae odgrywa rolg
w patogenezie cholestazy zwénej z odkladaniem glinu w aivobie u pacjentdw pozostaych na
zywieniu pozajelitowym. Gg¢ substratow daywienia pozajelitowego dystrybuowana jest

w opakowaniach szklanych mggych réwnie stanowé zrédto glinu. Za dawk ,bezpieczn” glinu
otrzymar, z zywienia pozajelitowego uwa st ~2 ug/kg/doh, za ,niebezpieczyi ~15-30 ug/kg/dob,~
~toksyczmy” 60 ug/kg/dole. Nie ustalono dawki bezpiecznej dla noworodkowedzhemodializowanych.
Dawka ,bezpieczna” jest rozumiana jako dawka, ktdiea powoduje odktadaniaesglinu w tkankach.
Dawka ,niebezpieczna” powoduje odktadanie glinu w tkankach bez ich dysfunkcji. Z kolei dawka
soksyczna” powoduje odktadanieesglinu w tkankach i ich dysfunkgj Dopuszczalne stenie glinu w
ptynach o duej obgtosci wynosi do 25 ug/l. Stwierdzono ngstijace stzenia glinu (ug/l) w substratach
do zywienia pozajelitowego stosowanych w warunkachtaspych i domowych:

20% Glukoza 26 20% MgSO4 0
40 % Glukoza 12 Aqua pro inj

10 % Primene 60 Solvertyl 30
10% Aminoven 16 20% ClinOleic 110
Vamin 18 19 20% Lipofundin MCT/LCT 55
10% NaCl 4 20% Intralipid plasic 5
15% KCI 0 Soluvit 10
10% Calcium gluc 6000 Vitalipid 500
Glycophos 2 Cernevit 80
Peditrace 48

Addamel 700

U 24 pacjentow w wieku 2-20 lagrédni wiek 8,5 lat) przewleklgywionych pozajelitowo od 2 do 14,7
lat ($rednio 5,7 lat) oceniono ¢enie glinu w surowicy krwi. Wskazaniem do przewsia zywienia
pozajelitowego byt zespot krétkiego jelita u 17 etdj zaburzenia motoryki przewodu pokarmowego u 6
dzieci i choroba Crohna u 1 dziecka. 46% pacjeng®izywionych pozajelitowo przez 7 dni w tygodniu,
a 17% przez 6 dni w tygodniu. Padglinu z zywienia pozajelitowego wynosita od 5,81 do 29,64
ug/kg/dole, przy tym u wszystkich dzieci poddyta powyej dawki bezpiecznej, a u 9 dzieci pada
przekraczata dawkuwazam za niebezpieczn tj. 15 ug/kg/dob. Podwyszone s{zenie glinu — powyej

20 ug/l w surowicy stwierdzono u 10 pacjentow, wekszaci zywionych diugotrwale przez 7 dni w

tygodniu. W grupie tej skenie glinu w surowicy powsej 30 ug/l stwierdzono u 7 pacjentow, wtymu 1 z

nich wynosito 55 ug/I.

Whnioski:

- Pomimo,ze w poréwnaniu do poprzedniego badania opublikogarve Nutrition Vol. 15 No 9 1999
preparaty dozywienia pozajelitowego asw mniejszym stopniu zanieczyszczone glinem, nadal
stwierdza si podwyzszone sizenie glinu w surowicy krwi u znacznej gzi dzieci przewlekle
zywionych pozajelitowo.

W rejestracji preparatow daywienia pozajelitowego i w oboazkowej informacji producenta
0 preparacie powinnoguwzgkdniat zanieczyszczenie glinem.

Praca jest przygotowywana do publikacji.
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Zadanie statutowe nr 142/06

Tytut zadania: Pacjenci z zespolem Williamsa: charkterystyka antropologiczna, grupy
referencyjne i siatki centylowe

Kierownik zadania: mgr Henryk Rysiewski

Zespot Willamsa jest chorabuwarunkowan genetycznie, wywotanmikrodelecy w obrbie diugiego
ramienia chromosomu 7 (7q11.23), obejmogj miedzy innymi gen elastyny. Na podstawie danych
pomiarowych gromadzonych w wyniku wieloletnich bad&1. pacjentéw IP CZD, opracowano dla
zespotu siatki centylowe masy ciata, jego wysekowartgci wskaznika Rohrea oraz temp przyrostéw
rocznych masy ciata (ryc. od 1 do 8). Za atkijem siatek odnogzych sé do temp przyrostow masy
ciata, pozostate wykéono wykorzystuac srednie arytmetyczne i odchylenia standardowe grup
wiekowych, oraz wartei zmiennej losowej U, odczytane z tablic kwantydzkiadu normalnego na
poziomiep — tegokwartyla. Trzeba tu zauvigé, ze empiryczne wartei M

i S zasipiono wartdciami uogoélnionymi. Siatki dla temp przyrostbw masiata wykrélono na
podstawie dystrybuanty.

Ograniczajc sk do najwaniejszych wynikéw pracy stwierdzonee niektére z nich potwierdzajgtan
wiedzy na temat zespotu inneszaozostag w sprzeczneri z tym stanem. Wyniki nie potwierdzaglla
przyktadu hipotezy o wydionym okresie ptodowym pacjentow z zespotem Wilkamktéry obejmuje
zaledwie 1.5% badanych. W literaturze przedmiotdkpeila sk zmiennad¢ ekspresji poszczegdélnych
cech. Przyjmuje sj ze dziecko z zespotem Williamsa charakterystycznvegmgiadu nabiera dopiero po 6.
roku zycia. Wswietle wynikow pracy rénice te ujawnigj si¢ takze

w pa&zniejszym wieku, skoro chociby pod wzgédem masy i wysokiei ciata a zapewne ta& obwodu
glowy s1 one znamienne statystycznieeddy osobnikami z grupy wiekowej 10-14 lat oraz st ch.
Dotyczy to zaréwno dziewat, jak i chtopcow.

Poroéwnania pacjentow z zespotem Williamsa z @niezdrowymi wskazujeze znamiennie statystycznie
uskpuja im pod wzgkdem wikszaici cech branych pod uwagDotyczy to zwlaszcza wymiaréw gltowy,
gdzie r@nice te narastajz wiekiem doprowadzag w konsekwencji do wytamego matogtowia, ale tak
dla przykfadu diugéci konczyn dolnych. W przypadku masy, dhégo tutowia, gkbokasci klatki
piersiowej i by moze wysokdci ciata r@&nice te wraz z uptywem lat wydapie uleg& zmniejszeniu.
Znamienne jest tu szczegOllnie narastanieniod w dlugdci konczyn dolnych skojarzone ze
zmniejszaniem sgitych r&nic w diugdci tutowia. Szczegdlnie w przypadku dziewczynekvpadzi to do
wyraznej asymetrii charakterystycznej dla osobnikéw, torych obserwuje s8i przedwczesne
dojrzewanie. Narastanieetpokcsci klatki piersiowej prowadzi

w konsekwencji do tak zwanej szewskiej klatki, estjjednym z charakterystycznych objawéw

w zespole Williamsa.

Dla pacjentéw z zespotem Williamsa charakterystgciest dua wysokad¢ i szerokéé¢ czerwieni
wargowej. Znamiennie statystycznie (w relacji déedzzdrowych) ujawnia gito szczegolnie odiaie
do wysokdci czerwieni wargowej dziewczynek. Dane ofimie chtopcoéw s na tyle nieliczneze nie
pozwalaj na uogoélnienie wnioskow.

Zadanie statutowe nr 150/06

Tytut zadania: Optymalizacja procesu oznaczania wytanych cukrow w moczu, metoa GC, jako
markerow przepuszczalndci jelitowej

Kierownik zadania: dr n. med. Teresa J. Stradomska

Jako markery przepuszczadeo jelitowej zastosowano mannitol i laktutozProbki badane stanowity
prébki moczu przechowywane w temp. < - 25°C. Praedzono oznaczenia cukrow w probkach od 24
chorych oraz od 12 oséb z grupy kontrolnej. Deryzatg w/w markerow chemicznych przeprowadzano
metod, estryfikacji do pochodnych trojsililowych iacylgeh. Do preparatyki organicznej naje
stosow& 150p| moczu. Estry mannitolu i laktulozy oznaczandentyfikowano na chromatografie GC
Hewlett Packard 5890 series Il z detektorem ploimigo-jonowym FID. Analiz instrumentala
rozdziatu chromatograficznego upochodnionych cukréwkonywano na kolumnach kapilarnych
o srednicy 0.25ID o niewielkim stopniu polared. Jako gaz nimy zastosowano hel o przeptywie 2,3
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ml/s. W analizie chromatograficznej otrzymujemy odpednio pik mannitolu po ~26 min, a pik
laktulozy po ~ 36 min procesu.

Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Musialik-Swietlinska E., Stradomska T.J., Brozek G., Zejda J., GocVecek-Wiodarska D.,
Marciniak S. Swietlinski J.:
Effect of perinatal asphyxia and patent ductusrimdas on gut mucosal permeability in premature
babies.
Arch. Dis. Child. 2008 Vol. 93 suppl. 2 s. A320.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Musialik-Swietlinska E., Stradomska T.J., Brozek G., Zejda J., GgocVHecek-Wiodarska D.,
MarciniakS., Swietlinski J.:
Intestinal permeability in preterm infants in radat to perinatal asphyxia and clinical condition on
admission to NICU. Pediatric Academic Societies'&i#n Society for Pediatric Research Joint
Meeting, Honolulu, 2-6.05.2008r. Plakat.

Zadanie statutowe nr 151/06
Tytut zadania: Makroenzymy - przydatnosé diagnostyczna, obserwacje kliniczne u dzieci
Kierownik zadania: mgr Aldona Wierzbicka

Celempracy byla ocena tworzenia komplekséw makroenzynuaego wynikiem jest wzrost aktywsod
enzymoOw w surowicy krwi. Patogeneza powstawaniaroekzymow nie jest do kea poznana. Obecnie
proponuje si 2 hipotezy powstawania makroenzyméw: zaburzeniardocji immunologicznej oraz
teorie antygenow, w wyniku czego dochodzi do produkcji autoprzedakdN badaniu wzito udziat 165
dzieci (72 dziewczynki i 93 chltopcow) w wieku oddd 18 grednio 9,5) lat ze wzrostem aktywiwd
aminotransferazy alaninowej, asparaginianowej ilamyy z chorobami wtroby kwalifikowanych do
leczenia niefarmakologicznego kierowanych do Oddz&astroenterologii, Poradni Gastrologicznej oraz
Poradni Choréb i Transplantacji dtvoby Kliniki Gastroenterologii, Hepatologii i Immologii IP-CZD.

Z badania wykluczono pacjentow

z potwierdzonym zak&niem HCV i HBV, cholestazi przewlekh oraz ostg niewydolndgcia watroby. U
wszystkich badanych dzieci zastosowano jednakovingrsat badania: po 10-12 godzinnym gtodzeniu
jednorazowo pobierano krewzgly tokciowej w celu oznaczenia makroenzymow.

Whioski: Wystgpowanie makroaspat stwierdzono u 38 pacjent6\v28§o badanych), makroalat u 6 os6b
(. 3,6%) a makroamylazemi zaobserwowano u 7 o0séb (. 4,2%), potwierdzentecodci
makroenzymow pozwolito unikit inwazyjnej i kosztownej diagnostyki, np. biopsjtwoby oraz bddow

w interpretacji wynikow bada Pomimo rzadkeci wyskpowania makroenzyméw rozpoznanie takich
zaburzé biochemicznych jest wae z klinicznego punktu widzenia.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Jaxczyk W., Wierzbicka A., Socha P., Oralewska B., foswgka J., Socha J.:
Identyfikacja makroenzymow dsdd dzieci z hipertransaminazena nieznanej etiologii.
Klinika Ped. 2007 T. 15 nr zjazd. 143.
2. Jaaczyk W., Wierzbicka A., Socha P., Pawtowska J.|€vaka B., Socha J.:
MakroAST u dzieci z hipertransaminazanai nieznanej etiologii - €stas¢ wystepowania i metody
identyfikaciji.
Pediatr. Wspotcz. (Gastroenterol. Hepafghw. Dziec.) 2008 T. 10 supl. 1 s. 39.
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Zadanie statutowe nr 182/07

Tytut zadania: Ocena aktywngci enzymatycznej kompleksow tacucha oddechowego
mitochondriéw serca ludzkiego metod spektrofotometryczm i histochemiczry

w kardiomiopatiach u dorostych

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Ewa Pronika

Cel pracy: Ocena defektow kompleksow nleucha oddechowego mitochondriow w prébkach serc

zakwalifikowanych do przeszczepu z powodu Kkardigratd rozstrzeniowej i kardiomiopatii

niedokrwiennej.

Materiat badawczy:

1. Tkanki zabezpieczone wedtug standardowych procedtrakcie przeszczepu z serc pacjentow z

rozpoznan kardiomiopat rozstrzeniow (n = 7) i niedokrwieng (n = 16 ):

= |lewa komora, 2 cm pod zastay&ortalra.

2. kryteria wyhczenia:

= fizjologiczne kryteria niewydolnii tkankowe;j.

Metodyka oznacz@: Oznaczanie aktywroi kompleksow tacucha oddechowego mitochondriow w

bioptatach mgsnia sercowego metadspektrofotometryczp Bioptaty mgsniowe byly homogenizowane

w 9 obgtosciach 10mM buforu fosforanowego pH 7,4. Homogermty odwirowywane przez 15 minut

przy 1000xg. W uzyskanych supernatantach oznacakhavnaé syntazy cytrynianowej, kompleksow

tancucha oddechowego mitochondriéw (1, II, 1, IV, H Ill) oraz zawarté biatka niekolagenowego.

Wyniki wyrazono jako procent aktywdoi syntazy cytrynianowej mierzonej w nanomolach

przeksztatconego substratu na ménuta miligram biatka niekolagenowego (nmol/min/magtika). Takie

przedstawianie wynikéw unibwito normalizacg danych. Do codziennej gdzyoznaczeniowej kontroli

laboratoryjnej ayto migsnia brzuszatego 3-miesiznego szczura rasy Wistar-outbred.

= Syntaza cytrynianowa. Aktywsé mierzono w obecrici DTNB, przy dtugdci fali 412nm, po
dodaniu szczawiooctanu jako substratu.

=  Kompleks I (oksydoreduktaza NADH-ubichinon, E.C.2%3). Utlenianie NADH przez kompleks |
przebiegato z wykorzystaniem decylubichinonu jakoeptora elektronéw. Mieszanina reakcyjna o
sktadzie - 35mM bufor fosforanowy pH 7,5, 5mM MgCI28mM NaCN, zawierata 0,25% BSA,
0,002% antymycyny i 0,1mM decylubichinonu. Reeakgapocatkowano dodaniem 0,225mM
NADH. Mierzono spadek absorpcji vstawy dla utlenienia NADH przy dtugai fali 340 nm.

= Kompleks Il (oksydoreduktaza bursztynian-ubichin@hC.1.3.99.1). W pomiarze wykorzystano
redukcg 2,6mM DCIP w obecn@i 16mM bursztynianu; przy diugo fali 600 nm. Mieszanina
reakcyjna zawierata 50mM bufor fosforanowy pH 7% mM NaCl, 0,092mM DCIP, 1mM PMS.
Kompleks Il (oksydoreduktaza ubichinon - cytochromE.C.1.10.2.2.). Pomiar dotyczyt utleniania
zredukowanego decylubichinonu przez kompleks lMlykorzystaniem cytochromu ¢ jako akceptora
elektronéw. Zredukowany decylubichinon uzyskiwaméiuibupc w 37 OC 3mg decylubichinonu
rozpuszczonego w 393 mikrolitrch DMSO z 72 mikralihi nasyconego dwutionianu. Mieszanina
reakcyjna o sktadzie 35mM bufor foforanowy pH B&M MgCl, 1,8mM NaCN, zawiera 0,25%
BSA, 0,125mM cytochrom c, 0,05mM rotenon.

= Kompleks IV (oksydaza cytochromu c, E.C.1.9.9.1tyAvnos¢ oksydazy cytochromu ¢ oznaczano
metody spektrofotometryczn stosujc 1% cytochrom ¢ w 10mM buforze fosforanowym pH.7,0
Cytochrom c redukowano przy pomocy dwutionianuprdevadza pH do warfai 7,0.

= Kompleks I+l (oksydoreduktaza bursztynian - osoom c). Mieszanina reakcyjna zawiarat
55mM bufor fosforanowy pH 7,5, 0,9mM NaCN, 0,1mMtashrom c. Reakej zapocatkowano
przez dodanie bursztynianu. Liniowy wzrost absaommigrzono przy diugéri fali 550nm.

= Biatko niekolagenowe oznaczano metdawry, po wythceniu biatka kolagenowego 0,005 N NaOH
i odwirowaniu (10 min przy 600xg).

= Wszystkie pomiary dokonywano w %D, w kaicowej obgtosci 1ml, za pomog spektrofotometru
Hitachi U-2000, wyposanego w program komputerowy do badania kinetykiyeratycznej
(Hitachi Instruments, Inc.1991)

= Do codziennej midzyoznaczeniowej kontroli laboratoryjnejywano mgsnia brzuszatego pobranego
od 3-mies¢cznych szczuréw rasy Wistar-outbred (hodowanychdagoz NIH Guide for the Care
and Use of Laboratory Animals) pozbawionych uprizeddostpu do paszy przez 24 godziny
zamraonego i przechowywanego w cieklym azocie.
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= Analiza statystyczna w oparciu o test T Studenfaagramie STATISTICA.

Wyniki: Badania przeprowadzono w bioptatach lewej komoryl@u pacjentéw z kardiomiopati
niedokrwiena (Tabela 1) i u 7 pacjentbw z kardiomiopatiozstrzeniow (Tabela 2). Wyniki
zinterpretowano wzgtem wartéci kontrolnych opracowanych uprzednio (Tabela 3).

Tabela 1. Aktywnéci enzymatyczne kompleksdw tancucha oddechowegachmindriow w bioptatach

lewej komory serca u pacjentow z kardiomiopaiedokrwienn.

26 288,3 12,4 8,1 7,2 84,5 13,0
29 387,1 11,7 13,5 3,5 45,9 12,6
3 405,3 11,9 15,8 3,4 29,4 2,1
2 502,3 9,5 11,3 3,0 30,6 1,0
12 481,6 15,1 15,5 3,1 40,0 4,3
14 438,2 8,1 13,9 3,6 30,6 3,5
5 481,8 10,8 7.8 3,1 50,4 6,6
8 436,3 11,0 12,1 3,4 46,3 5,5
16 436,1 13,8 10,9 2,9 40,5 3,0
10 4543 11,2 9,1 2,8 41,0 1,0
21 4477 4,3 8,9 4,3 47,2 10,3
22 460,1 5,2 6,8 0,9 33,0 9,5
13 327,0 11,5 14,4 3,1 30,7 7,3
15 321,0 11,8 10,9 3,9 46,9 7,3
4 4527 9,3 13,3 3,4 30,3 2,1
11 178,5 10,6 18,0 5,6 91,4 10,4
Srednia 406,1 10,5 11,9 3,6 44,9 6,2
SD 83,7 2,7 3,1 1,3 17,7 3,9
zakres 322,4-489,8] 7,8-13,2 8,8-15,0 23-49 | 272-626| 2,3-10,1
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Tabela 2. Aktywnéci enzymatyczne komplekséwileucha oddechowego mitochondriéw w bioptatach
lewej komory serca u pacjentéw z kardiomiopatizstrzeniow.

Tabela 3. Zakresy wartoi odniesienia dla aktywrdoi enzymatycznej komplekséwreucha

oddechowego w lokalizacjach ¢dhia sercowego: prawa komora, lewa komora, przegroda
migdzykomorkowa (Tabela 1).

Citrate synthase (CS) 473,745,9 499,7+146,8 483,8462,6

nmol/min./mg protein n=10 n=8

n=9

Complex I (%SC) 7|’17=_+120'2 9,§£§,5 8,§£S2;,4
Complex Il (%SC) 5463_1201’4 52:5?,3 39,232,1

Wzgledem opracowanych uprzednio waiib odniesienia zaobserwowano patologie w aktyigno

kompleksu IV u pacjentéw z kardiomiopatiiedokrwienrn zakodowanych przez wspotwykonawcéw z
Instytutu Kardiologii pod nr 2,3,4,10,14,16.

Publikacje:
Wyniki zostara opracowane w formie publikacji po analizie klimeg badanych pacjentéw.
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Zadanie statutowe nr 64/04

Tytut zadania: Opracowanie i wdroze nie metody identyfikacji najczstszej mutacji, 1528G>C,
w genieHADHA u chorych z podejrzeniem deficytu LCHAD

Kierownik zadania: dr n. przyr. Ewa Popowska

Kwasy tluszczowessgtdwnym substratem energetycznym dladmia sercowego i mini szkieletowych
podczas wyczerpagych c¢wiczen fizycznych (Wanders i wsp., 1999). Potencjalna rgiae
zmagazynowana jest w tkance tluszczowej w postadjplicerydow, ktére pod wptywem lipazy
lipoproteinowej ulegaj hydrolizie i uwalniag kwasy ttuszczowe.

Utlenianie kwasow tluszczowych m® nastpowa poprzez alfa-, beta- lub omega-oksydaprzy czym
podstawowy mechanizm stanowi beta-oksydacja.

Beta-oksydacja kwaséw tluszczowych jestzeloym procesem, ktéry zachodzi w mitochondriach i
stanowi spirad powtarzagcych s¢ kolejno reakcji: utleniania zwzanego z redukgjFAD, uwodnienia,
utleniania patczonego z redukgjNAD" oraz tiolizy, zachodgej z udziatem CoA. W kalym cyklu
tancuch weglowodorowy zostaje skrocony o dwa atomggia i powstag nosniki energii FADH, NADH

I acetylo-CoA. Uzyskany acetylo-CoA jest ngmstie wykorzystywany dla produkcji glukozy i ciat
ketonowych. W cyklu bierze udziat szereg enzymévalikeujacych poszczegoélne reakcje, specyficzne dla
diugo- (12-18 atomoéw ggla), srednio- (6-14 atoméw ggla)

i krétko-tahcuchowych (4-6 atomow agla) kwasow tluszczowych (Stryer L. 2000). W prayka
wadliwie funkcjonujcego utleniania kwasoéw tluszczowych dochodzi do$laglzenia zaopatrzenia
organizmu w energj a take do ujawnienia toksycznego dziatania povestggh acylowych pochodnych
karnityny. Do tej pory zidentyfikowano 15adych jednostek chorobowych, ktére wynikaj zaburzé
mitochondrialnego utleniania kwasoéw ttuszczowyctan®wi one niezwykle wana grup; wrodzonych
wad metabolizmu.

W procesie beta-oksydacji kwasow tluszczowych tikaylejne etapy Kkatalizuje mitochondrialne
tréjfunkcyjne biatko (MTP), zieone z 4 podjednosteki 4 podjednostelg. Alfa-podjednostka posiada
aktywnas¢ dehydrogenazy diugo#auchowego 3-hydroksyacylo-CoA i hydratazy enoilcAGQdJchida i
wsp., 1992; Jackson i wsp., 1992). a beta-podjakiacktywnd¢ tiolazy. Geny dla obu podjednostek,
odpowiednioHADHA i HADHB, zlokalizowane g na chromosomie 2 w regionie p23 i usytuowane w
ukladzie glowa-glowa na przeciwlegtych niciach DNAXang i wsp., 1996). Zmiany w budowie
kompleksu mog prowadzt do deficytu aktywnéci jednego lub wszystkich enzyméw i charakteryzuj
sie bogatym spektrum objawow klinicznych.

Gen HADHA zbudowany jest z 20 eksonow i obejmuje obszar 52 Kksony 1 i 2 koduaj peptyd
sygnalny, eksony 3-7 kodujdomer hydratazy, eksony 8-10 kodujegion kcznikowy, o0 nieznanej
funkgciji, a eksony 11-20 kodugomer dehydrogenazy (Kamijo i wsp., 1994, lljst i wsj096).

Deficyt dehydrogenazy diugoftauchowego 3-hydroksyacylo-CoA (LCHAD, MIM: 14345@ziedziczy
sig¢ w trybie autosomalnym recesywnym. Choroba objasitawe wczesnym dziefstwie w postaci
atakéw hipoglikemii wywotanych diugim gtodzenienpvpoduje przypadki nagtejmierci a take jest
przyczyry, kardiomiopatii, miopatii n@sni szkieletowych, retinopatii, neuropatii

i hepatomegalii. Diagnez choroby opiera 8i na identyfikacji daych ilosci kwasow 3-hydroksy-
dikarboksylowych w moczu i obecéwm charakterystycznego profilu acylokarnityny w wicy
(spektroskopia masowa) oraz badaniu aktyd@nenzymu LCHAD w wgtrobie, misniu, limfocytach lub
fibroblastach. W ostatnich latach corazé&iej stosowaneasgenetyczne badania molekularne, ktore
weryfikuja rozpoznanie kliniczne. Do chwili obecnej opisafor&nych mutacji w genie podjednosiki
(HADHA), zwiazanych z deficytem LCHAD (Biological Databases —MIQ). Transwersja 1528G>C w
egzonie 15, powodaga podstawienie glutaminy w miejsce kwasu glutamigo (E510Q, w biatku
dojrzatym okrélana jako E474Q), jest najgriej wyskpujaca mutaci u pacjentdw z izolowanym
deficytem LCHAD - 65-95% uszkodzonych alleli (Simssp., 1995, lljst wsp., 1996, Tyni i wsp., 1999,
den Boer i wsp., 2002, Olpin i wsp., 2005). Zmi&rlalje sk w centrum katalitycznym domeny LCHAD,
co prowadzi do znacznego obania aktywnéci enzymu, ché nie wptywa na ilé¢ tworzonego biatka.
Aktywnos¢ pozostatych enzymoéw oznaczana jest na poziomi® @@ wartéci prawidtowych (Olpin i
wsp., 2005). Wsgpne badania wykonane przy wspotpracy z Zaktademetykn Cztowieka PAN w
Poznaniu i z Aarhus University Hospital, Researdatit Jor Molecular Medicine w Skejby Sygehys
(Dania) wskazuj, ze réwnieg w populacji polskiej dominuje mutacja E510Q. Mydada zostata
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zidentyfikowana u wszystkich chorych na jednym aldu allelach, co unitiwia wykorzystanie jej jako

markera choroby.

Celem zrealizowanego tematu statutowego nr 64/@3dgyracowanie i wdreenie metody PCR-RFLP do

identyfikacji najczstszej mutacji, 1528G>C oraz optymalnych warunkdwaliay PCR-SSCP i analizy

sekwencjonowania do wyszukiwaniazngch mutacji w genieHADHA u polskich pacjentow z

podejrzeniem deficytu LCHAD.

Materiat i metody: Badaniami ohjto 44 pacjentow i 29 cztonkow ich rodzin. 8$za¢ pacjentow

zostata wyselekcjonowana w oparciu o wyniki prowadego przez IP-CZD skriningu selektywnego w

zakresie rozpoznawania wrodzonych wad metabolizkWu.pieciu rodzinach obarczonych chotob

przeprowadzono diagnostylprenataln. Zrodiem preparatéow DNA byly suche krople krwi na wé

Guthriego lub prébkiéwiezej krwi obwodowej pobranej na EDTA.

Badania molekularne polegaly na

1. amplifikacji eksonu 15 i w niektdrych przypadkachmifikacji innych eksonéw gend ADHA,

2. przeprowadzeniu analizy PCR-RFLP dla eksonu 15 pasyosowaniu enzymu restrykcyjnego Pstl,

3.  przeprowadzeniu analizy PCR-SSCP dla eksonu 15,

4 przeprowadzeniu analizy PCR-SSCP dla innych eksogéwu HADHA w celu wyszukania
zmienionych fragmentéw genu,

5.  identyfikacji mutacji poprzez wyznakowanie znacamk fluorescencyjnymi i sekwencjonowanie
zmienionych fragmentéw genu na automatycznym aaialize DNA typu ABI PRISM 310 (firmy
Applied Biosystems).

Wyniki: We wszystkich przypadkach przeprowadzono amplifikaeksonu 15 w celu wykrycia

najczstszej mutacji, ¢.1528G>C, a w kilku przypadkacdatkowo amplifikagj innych eksonéw w celu

identyfikacji nieznanej mutacji na drugim allelungegHADHA

Obecné¢ mutacji €.1528G>C byla wykrywana metodami PCR-SS®RER-RFLP i/lub analig

sekwencjonowania. Zastosowanie analizy PCR-SSCRy#oycia mutacji w formie heterozygotycznej i

homozygotycznej przedstawia ryc. 1.
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Ryc. 1. Analiza PCR-SSCP fragmentu eksonu 15 gRxIDHA

Rozdziat elektroforetyczny produktéw reakcji PCRowadzono w 8%rzelu poliakrylamidowym, w
temperaturze pokojowej, przez 18 godzin.

1 heterozygota G/C w pozycji 1528, @homozygota C/C w pozyciji 1528
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Ryc. 2. Analiza PCR-RFLP eksonu 15 gétADHA 1

Produkty reakcji PCR trawiono endonuklgazPstl, a nagpnie poddawano rozdziatowi
elektroforetycznemu na 2% agarozie.
Obecndé¢ mutacji ¢.1528G>C prowadzi do powstania noweggsuoérestrykcyjnego dla enzymu
Pstl.
1 homozygota C/C w pozycji 1528

Rycina 2 przedstawia zastosowanie analizy PCR-RFidentyfikacg nowego miejsca restrykcyjnego
specyficznego dla enzymu Pstl w egzonie 15. W @digp obecn&i mutacji pojawiato s nowe
miejsce restrykcyjne w sekwencji eksonu i po traavieenzymem Pstl powstawaly mniejsze fragmenty
DNA (ok. 200 pz i ok. 100 pz), ktore identyfikowanglektroforetycznie nazelu agarozowym.
Stwierdzona obecsé mutacji 1528G>C na jednym allelu (obeéfigednego pyzka prawidtowego i
dwéch mniejszych pekéw na zelu elektroforetycznym) lub na dwéch allelach geiwak peazka
prawidiowego, obecrsé dwoch mniejszych pekow na zelu elektroforetycznym) byta nagnie
potwierdzona przez sekwencjonowanie zmutowanegurfeatu.

W przypadkach poszukiwania nowych mutacji przep®eaa zostata amplifikacja wszystkich egzonéw
a nastpnie analiza SSCP i sekwencjonowanie zmutowanegurientu.

Przeprowadzone badania pozwolity na molekulaigentyfikacg deficytu LCHAD u 19 pacjentéw,
obecnd¢ nosicielstwa choroby u 1 pacjenta oraz wykluczewisicielstwa uszkodzonego gedADHA U

20 badanych osob.

Wieksza¢ chorych dzieci (ok. 90%) posiada powszechtacg ¢.1528G>C (ekson 15) na obu allelach,
a jedynie ok. 10% posiada powszeghmutacg na jednym i ina mutac (delecg ¢.761_764del w
eksonie 8, substytugjc.266T>G w eksonie 4, substyteicg.1828C>G w eksonie 17, substytucj
€.1220+1G>C w intronie 12) na drugim allelu. U riedzv chorych dzieci stwierdzono obeétho
bezobjawowego nosicielstwa choroby, a u 11 czionkpokrewnionych rodzin wykluczono obeéfo
nosicielstwa zmutowanego genu. Badania prenataykenane u giciu matek atzarnych, pochodgych

Z rodzin obarczonych choralvykazaty,ze w jednym przypadku ptdd posiada prawidiosekwenci na
obu allelach genu, a w czterech przypadkach ptadyosicielami mutacji ¢.1528G>C na jednym allelu
genuHADHA

Identyfikacja substytucji ¢.1528G>C prowadzona byietod, PCR-RFLP i metodami PCR-SSCP

i PCR-sekwencjonowanie. We wszystkich przypadkatizymano zgodne wyniki, co wskazujee
powyzsze techniki badawcze mpdpy¢ wymiennie stosowane do identyfikacji najsisze] mutacji w
genieHADHA. Oczekuje si, ze opracowanie i wdéenie nowej procedury diagnostycznej pozwoli na
szybly identyfikacg deficytu LCHAD i umaliwi wczesne zastosowanie odpowiedniego leczenia

i wlasciwej diety u chorych.

Pacjentom zalecagsniska poda dtugotaicuchowych kwasow ttuszczowych i petne pokrycie katane.

W stanach szczeg6lnie wzammego katabolizmu (np. infekcja, goeka, operacja, szczepienie) stosuje
sie ponadto poda hiperkalorycza z wykorzystaniem gtonej glukozy podawanej dginie. W celu
uniknigcia przediaonego gtodzenia, skracaggprzerwy medzy karmieniami, w tym przemvnocry,
zwiaszcza u najmniejszych dzieci (Lund i Leon2@)1; den Boer i wsp., 2002).
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Wczesne rozpoznanie i diagnoza deficytu LCHAD, »z#za przed pojawieniemesnajckzszych
objawéw, zanim dojdzie do nieodwracalnego uszkoidzeinodkowego uktadu nerwowego, ma ogromne
znaczenie, esto decydujce o przeyciu dziecka.

Prowadzony od kilkunastu lat w IP-CZD program skmu selektywnego, wykorzystgy technik
chromatografii gazowej, sprzonej ze spektrometrimasowy (GC/MS) oraz tandemowej spektrometrii
mas (tandem MS), przyczynitesiv znacznym stopniu do zgkiszenia liczby rozpozmazaburzé beta-
oksydacji kwaséw ttuszczowych (Pronicka i wsp., 20Bzacuje sijednak,ze w okoto 40% badanych
rodzin, przed ustaleniem wgl@wej diagnozy, doszto do zgonu co najmniej jedndgecka z deficytem
aktywnaici LCHAD. Nalezy podkréli¢, ze deficyt LCHAD jest w Polsce najgiej ujawniajcym sk
klinicznie defektem z tej grupy choréb. Uprzednadénia i diagnostyka prowadzona w ramach tematu
statutowego nr 64/04 wykazata obe@hd®4 rodzin (37 pacjentéw) z potwierdzonym molekuiar
deficytem LCHAD - tabela 1. Zidentyfikowana dotyzhs grupa polskich pacjentéw ngtedo
najwiekszych naswiecie, co wskazuje na wysplczestas¢ wystepowania choroby w naszym kraju. Z
naszych déwiadczeé i obserwacji wynika,ze czsta¢ wyskpowania deficytu LCHAD w populacii
polskiej mae by¢ porownywana z egtasciami w innych krajach regionu basenu Morza Baliggk.

Tabela 1. Charakterystyka molekularna polskichgadw z deficytem LCHAD

Liczba rodzin Allel 1 Allel 2 Liczba alleli 1528G/C

27 €.1528G>C (p.Glu510GIn) €.1528G>C 54
(p-Glu510GiIn)

2 €.1528G>C (p.GIlu510GIn) C.761_764delAGAA 2

(p.GIn254fsX268)

1 €.1528G>C (p.Glu510GIn) €.266T>G 1
(p.Val89Gly)

1 €.1528G>C (p.Glu510GIn)| ¢.1828C>G (p.Arg610Gly) 1

1 €.1528G>C (p.Glu510GIn) €.1220+1G>C 1
IVS 12: +1G>C

2 €.1528G>C (p.GIlu510GIn) ? 2

t acznie L acznie
34 61 (89.7%)

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Piekutowska-Abramczuk D., Olsen R.K.J., AnderseB. BKjeldsen M., Knudsen I., Gradowska W.,
Popowska E., Jurkiewicz D., Kowalski P., BoruckamMiewicz M., Ciara E., Sykut-Cegielska J.,
Pohorecka M., Polowska M., Krajewska-Walasek M.edérsen N., Pronicka E.: Molecular
background of LCHAD deficiency in Poland. Interioatal Workshop on Advances in Paediatrics —
Metabolomics, Tartu, Estonia, 29-30.04.2005 137s.

2. Piekutowska-Abramczuk D., Olsen R.K.J., Andrese8.BBischoff C., Kjeldsen M., Knudsen I.,
Gradowska W., Pohorecka M., Sykut-Cegielska J.pRsga E., Krajewska-Walasek M., Gregersen
N., Pronicka E.:

High carrier frequencies in Poland and Denmarkilier prevalent 1528G>C mutation causing long-
chain 3-hydroxy-acyl-CoA dehydrogenase deficieddyHADD). 6" International Congress on Fatty
Acid Oxidation. Clinical, biochemical and moleculaspects. Egmond aan Zee, Holandia,
8-10.06.2005r., s. 68

3. Piekutowska-Abramczuk D., Popowska E., Jurkiewicz Rowalski P., Ciara E., Borucka-
Mankiewicz M., Sykut-Cegielska J., Gradowska W.,ajkwska-Walasek M., Pronicka E.:
Molekularna diagnostyka deficytu LCHAD w populagfliskiej. Il Polski Kongres Genetyki, SGGW
Warszawa, 18-20.09.2007 r., streszczenia s. 133-134
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Grant wewnetrzny nr S104/2006

Tytut grantu: Ocena dynamiki rozwoju umystowego u tiorych z zespotem Nijmegen — badania
podituzne

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

Zespot Nijmegen (Nijmegen Breakage Syndrome — N&fayakteryzuje simatogtowiem, specyficznym
fenotypem, zaburzeniami odpo&eooraz predyspozysjdo chorob nowotworowych.
Celem bada byta ocena funkcjonowania psychologicznego (ikiel@lnego i spoteczno-emocjonalnego)
pacjentbw z NBS. W badaniach poszukiwano charagtgegnych dla tego zespotu cech w
funkcjonowaniu psychicznym, czyli specyficznego dgmpu behawioralnego oraz oceniano dynamik
zmian deterioracyjnych, ujawnigych st podczas obserwacji diugoterminowej. Drugi pozionali
obejmowal ewentualne zwaki tych cech z genotypem. Przig, ze dwe podobiéstwo interpersonalne
tych osob, przy jednoczesnej znacznej odmiécindcswiadczeér osobistych w zakresie wychowania i
treningu spotecznego, m® sugerowa istnienie specyficznego fenotypu behawioralnegmiyego dla
tego zespotu genetycznego.
Badaniami ohjto tacznie 32 chorych z NBS (13 dziewczynek i 19 chiapcbedacych pod opiek IP-
CZD (spdrod 62 znajdujcych s¢ w psychologicznej bazie danych), od wieku poniefgoego do
wczesnej doroskei. Konsultacjom psychologicznym poddawano pacjeniiorzy w tym czasie zgtosili
sic do IP-CZD na wizyty kontrolne i hospitalizacje. ditnci byli badani kompletem testéw
psychologicznych stosowanych w zalesci od wieku dziecka. Wyniki testéw analizowano
psychometrycznie, neuropsychologicznie oraz §eiowo i klinicznie. Stopié op&nienia rozwoju
psychoruchowego i upgledzenia umystowego pacjentéw oceniano na podstawsialés 10 Rewizji
Migdzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Chor6b ioBleméw Zdrowotnych (ICD-10) oraz
Klasyfikacji Amerykaskiego Towarzystwa Psychiatrycznego (DSM-IV). Pogenie funkcjonowania
emocjonalno-spotecznego wykorzystywano: wywiad dzicami, rozmow psychologicza z pacjentem,
obserwagj psychologicza pacjenta.
W wyniku bada stwierdzono,ze najczsiciej w badanej grupie pacjentdw wygstija nasgpujace
problemy psychologiczne:
= trudndci w funkcjonowaniu poznawczym;
= systematyczne obianie s¢ poziomu funkcjonowania poznawczega, @ poziomu up@edzenia
umystowego (zwykle w stopniu umiarkowanym) w okeedorastania;
= w obrazie dysfunkcji poznawczych domiazjaburzenia parati, zwlaszcza krotkoterminowej
I bezpdredniej;
= problemy w nawjzywaniu widgciwych relacji interpersonalnych i budowaniu z8kych wezi
emocjonalnych (w rodzinie, a pdiej rowniez z partnerem);
= trudncci w adaptacji do zmienionej sytuacji zdrowotnejjiciowej oraz akceptacji wlasnych
ograniczé;
= problemy w podtrzymywaniu aktywla spolecznej i kontaktu z tzw. otwarpotecznécia,
w tym z grup. rowiesnicza;
= jstotne trudnéci w kontynuowaniu edukaciji i realizacji obawku szkolnego oraz —4nod starszych
pacjentéw — znalezieniu zatrudnienia iziwosci aktywizacji spoteczne;j.
Dlugoterminowd¢ prowadzonych obserwacji, w pokeniu ze zrénicowaniem wiekowym badanej
grupy, pozwolita na sformutowanie tez dotycych przebiegu rozwoju os6b z NBS. Wnioskideoparte
zarowno na indywidualnych analizach przebiegu rgawpoznawczego poszczegolnych pacjentéw
(kilkukrotne badania tego samego pacjenta), jakniéwna efektach eksploracji tego zjawiska w calej
grupie.
Charakterystyczna dla badanej grupy jest specyicziiynamika rozwoju psychoruchowego
i poznawczego. Do okresu przedszkolnego ogolny éppsychomotoryczny jest wzglnie prawidtowy,
co jest nietypowe w przypadku matogtowia.zRi@j zaznacza sisystematyczna deterioracja rozwoju,
obnizajaca funkcjonowanie poznawcze badanych do poziomuilegwenia umystowego, w ktoérym
dominup problemy z pamicia. Komplementarnie do tego pebtaja sic problemy w funkcjonowaniu
spoteczno-emocjonalnym (labiléig niedojrzatéé, negatywizm), przy silnej tendencji do uczestnatw
zyciu spotecznym, pomimo braku kompetencji w tymreaie.
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Pacjenci z NBS wykazgj specyficza dynamik rozwoju poznawczego oraz charakterystyczne
zaburzenia w funkcjonowaniu spoteczno-emocjonalnyigtypowe dla uptdedzenia umystowego o innej
etiologii.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Korzeniewska J.:

Analiza funkcjonowania psychologicznego pacjentévzespotem Nijmegen (NBS) w konteke
koncepcji fenotypu behawioralnego.

W: Studia z psychologii w KUL, pod red. P.Franc iOtrebskiego. Wyd. KUL Lublin 2006 T. 13
s. 207-215

2. Korzeniewska J., Chrzanowska K.H., Dembowska-Bsigi B.:

Funkcjonowanie poznawcze emocjonalno-spoteczne pacjentéw zespotem Nijmegehkontekcie
koncepcji fenotypu behawioralnego.
Standardy Med. 2007 T. 4 nr 2 s. 216-219.

3. Korzeniewska J., Dembowska-Bagka B., Perek-Polnik M., Perek D., Chrzanowska K.H.
Funkcjonowanie psychologiczne pacjentow z zespotmnetycznymi predysporagymi do rozwoju
nowotworow (Zespot Recklinghausena, Zesp6t Nijmggen fenotyp behawioralny a odlegte
nastpstwa leczenia.

Onkologia Polska 2008 T.11 supl. 1 s. 66.

Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Korzeniewska J., Chrzanowska K.H., Dembowska-Bsigi B.:
Specific behavioral phenotype of patients with Nigan breakage syndrome.
Genet. Counsel. 2008 Vol. 19 nr 1 s. 114.

Publikacja w przygotowaniu do druku:

1. Korzeniewska J., Dembowska-Bagka B., Wakuliska A., Chrzanowska K. H.:
Psychological functions of patients with Nijmegeme&kage Syndrome (NBS) in framework of
behavioral phenotype concept.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych :

1. Korzeniewska J., Chrzanowska K., Dembowska-Bsi@ B.:

Funkcjonowanie psychologiczne pacjentéw z Zespoliimegen. Il Ogélnopolska Konferencja
Naukowo-Szkoleniowa ,Problemy diagnostyki, rehaadji i rozwoju dziecka niepetnosprawnego”,
Lublin, 25-27.09.2006 r., materiaty zjazdowe.

2. Korzeniewska J., Chrzanowska K., Dembowska-Bsigi B., Gajdulewicz M., Wakuiska A.:
Psychological Function in Patients with Nijmegene&itage Syndrome. Conference on ataxia
telangiectasia and Nijmegen Breakage Syndrome, éigm, Holandia, 26-28.04.2006 r., materiaty
Zjazdowe.

3. Korzeniewska J., Chrzanowska K., Dembowska-Bsi@i B.:

Specific behavioral phenotype of patients with Nigan Breakage Syndrome. Eighteenth European
Meeting on Dysmorphology, le Bischenberg, Frangj@,09.2008 r., materiaty zjazdowe.

4. Korzeniewska J., Dembowska-Bagka B., Marta Perek-Polnik M., Chrzanowska K., Relke:
Psychological status and specific behavioral phgreoof patients with genetic syndromes predispose
to cancer (von Recklinghausen Disease, Nijmegerdi®yme). 48 Congress of the International
Society of Paediatric Oncology, Berlin, Niemcy, 2408, International Society of Paediatric
Oncology, SIOP Abstract book 2008.

5. Korzeniewska J., Chrzanowska K., Dembowska-Bsi@ B.:

Funkcjonowanie psychologiczne pacjentéw z Zespolifmegen, II Ogdélnopolska Konferencja
Naukowo-Szkoleniowa ,Problemy diagnostyki, rehaadji i rozwoju dziecka niepetnosprawnego”,
Lublin, 25-27.09.2006 r. Wyspienie ustne.
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6. Korzeniewska J., Dembowska-Bagka B., Perek-Polnik M., Perek D., Chrzanowska: K.:
Funkcjonowanie psychologiczne pacjentow z zespotmmetycznymi predysporagymi do rozwoju
nowotworow (Zespdt Recklinghausena, Zespét Nijmégen fenotyp behawioralny a odlegte
nastpstwa leczenia. IV Zjazd Polskiego Towarzystwa Qogid i Hematologii Dzieacicej,
Biatowieza, 11-14.06.2008 r. Wygtienie ustne.

7. Korzeniewska J., Chrzanowska K., Dembowska-Bsi@ B.:

Specific behavioral phenotype of patients with Nigen Breakage Syndrome. Eighteenth European
Meeting on Dysmorphology, le Bischenberg, Frangj@,09.2007 r. Wygpienie ustne.

8. Korzeniewska, Dembowska-Baigka B., Perek-Polnik M., Chrzanowska K., PerekH3ychological
status and specific behavioral phenotype of patiaith genetic syndromes predispose to cancer (von
Recklinghausen Disease, Nijmegen Syndromé).@éngress of the International Society of Pediatric
Oncology, Berlin, Germany, 2-6.10.2008 r. Plakat.

Inne opracowania:

Informator dla rodzicow pt. ,Rozwdj dzieci z zespt Nijmegen”.

Planowane jest wydanie informatora w postaci bngsZDbecnie opracowanie to jest wykorzystywane w
formie wydruku komputerowego i udg@phiane rodzicom pacjentow z zespotem Nijmegen pasicz
rozméw psychologicznych na temat przysziego rozwadajeci.

Zadanie statutowe nr 166/06

Tytut zadania: Ocena znaczenia rokowniczego atrobowego wskanika ekstrakcji (HEF) u
niemowlat z niedroznoscia drog z6tciowych w czasie obserwaciji klinicznej po zabiegiasai
Kierownik zadania: dr n. med. Anna Kaminska

Zadania badawcze zawarte w wymienionym projekcie przewidywaly amali20 niemowht

z hyperbilirubinemi, diagnozowanych w kierunku niedrwsci drég zétciowych, u ktérych wykonana

bedzie cholescyntygrafia z ocgmatrobowego wskanika ekstrakcji w momencie diagnostyki, 3 miesi

I 12 miesgecy po zabiegu operacyjnym lub wéneej jezeli dzieci kzda wymagaly kwalifikacji do

przeszczepieniaatroby.

W 2008 roku zostal zebrany i przeanalizowany maleaui dzieci z hyperbilirubinerai w momencie

diagnostyki w kierunku niedémosci drogzotciowych, 3 miesice po zabiegu Kasai i ugzi dzieci po 1

roku od zabiegu Kasai.

Zebrany materiat zamieszczono w pracy przedstayiaad-uropejskim Zjgdzie Medycyny Nuklearnej

w Monachium.

Streszczenie:

Operacja Kasai jest uznawana za podstayvavetod w leczeniu atrezji drégéiciowych. Jednate

wyniki leczenia operacyjnego ¢€#o @ nieprzewidywalne i nie przynogzzamierzonego efektu

terapeutycznego. Cholescyntygrafia daje zimws¢ oceny czynnéciowe] mizszu watroby

a najistotniejszym parametrem obliczanym na podstabadania scyntygraficznego dynamicznego

watroby jest watrobowy wskanik ekstrakcji (HEF), ktéry odzwierciedla funkcjeepatocytow. HEF

jest miag zdoIngci hepatocytéw do wychwytu radiofarmaceutyku z krwi

Cel:

1. Analiza korelacji wartéci HEF w cholescyntygrafii wykonanej po zabiegu #iasparametrow
biochemicznych u pacjentéw z atrgdrégzétciowych (BA), ktérzy przeszli zabieg Kasai.

2. Ocena wartéci prognostycznej HEF u niemoatlz BA w okresie pooperacyjnym po zabiegu Kasai.

Materiat i metody:

Analiza prospektywn objetych zostato 10 niemowt z BA. W momencie diagnostyki i 3 migse po

zabiegu Kasai wszystkie dzieci mialy wykonane ozea@ parametrow biochemicznych i

cholecystografi z ocem HEF przy uyciu metody dekonwolucyjneSredni wiek dzieci w momencie

diagnostycznego badania cholescyntygraficznego sily®.4 dni (SD+23.8), a w momencie zabiegu

Kasai 65.8 dni (SD+18.1)sredni czas midzy diagnostycznym badaniem cholescyntygraficznym

a zabiegiem Kasai wynosit 9.4 dni (SD+9.2).
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Wyniki:

W momencie diagnostyki i 3 mi@sie po zabiegu Kaséiednia warté¢ HEF wynosita odpowiednio 87%
(SD+0.07) i 85% (SD=+0.2)redni poziom bilirubiny catkowitej wynosit odpowiei 7.3 mg/dl (SD+2.6)
I 4.0 mg/dl (SD+5.2) @redni poziom bilirubiny bezgoedniej wynosit 6.0 mg/dl (SD+2.4) i 3.4 mg/d|
(SD%4.2). Spé&rdd tych 10 niemowak , u 4 dzieci HEF byt prawidtowy (>90%) zaréwnobadaniu w
momencie diagnostyki jak i 3 migee po zabiegu Kasai a poziom bilirubiny catkowitdgilirubiny
bezpgredniej spadt pouej <1.0 mg/dl 3 miegcte po zabiegu Kasai. U 6 dzieci HEF byt nieprawigto
(<90%) w momencie diagnostyki. U 2 z 6 tych niemgWEF wzrost do wartei prawidtowych (>90%)

i poziom bilirubiny catkowitej i bilirubiny bezgoedniej spadt pouej <1.0 mg/dl 3 miegte po zabiegu
Kasai. U pozostatych 4 dzieci HEF byt nieprawidto(w®0%) w momencie diagnostyki i 3 migse po
zabiegu Kasai, u 3 z tych dzieci poziom bilirubeatkowitej i bilirubiny bezpéredniej byt podwyszony,
a u 1 niemowdcia spadt <1,0 mg/dl 3 miegie po zabiegu Kasai. Nie znaleziosadnej zalenosci
migdzy HEF a ALAT, ASPAT i GGTP.

Whioski:

HEF obliczony w czasie badania cholescyntygrafigena dzieci z atrezjdrog zotciowych pokazuje
dobr korelacg z poziomem bilirubiny calkowitej i bezpedniej 3 miegsice po zabiegu Kasai.
Niemowkta z atrezj drogzotciowych i nieprawidtowymi wartéiami HEF mog mie¢ gorsze rokowanie
po zabiegu Kasai.

Publikacje:

Po zebraniu pozostalego materiatu u dzieci po Ui mukzabiegu Kasai wyniki zostanpublikowane.

Zadanie statutowe nr 165/06

Tytut zadania: Ocena przydatngci badania gammapatii monoklonalnych u dzieci po peszczepie
watroby do monitorowania rozwoju i leczenia PTLD

Kierownik zadania: dr n. farm. Hanna Gregorek

Zatozenia projektu: Potransplantacyjne choroby limfoproliferacyjne (Bllwciaz stanowsa powane

powiklanie po przeszczepach r@tawych, pomimo znacznego pgsti w ich zapobieganiu i leczeniu.

Czestas¢ wystepowania PTLD u biorcéw wtroby wynosi ok. 2-10%, w tym ok. 2-3% u doroshjctio

ponad 10% u dzieci.

PTLD nie jest chorabjednostkow, ale zespotem, ktéry dotyczy szerokiego spektrigprawidtiowych

hiperplastycznych (zapalne lub reaktywne) i nowatweych rozrostéw limfocytéw, zwykle komérek B

(85-90%), w wgkszasci przypadkow zawieragych wirus Epsteina-Barr (EBV). Rozrost nowotworowy

dzieci pojawia s zwykle w chgu pierwszego roku po przeszczepietraby, chocia PTLD maze

réwniez pojawic sie wiele lat po przeszczepie na skutek diugotrwabhepunosupresji.

Gltownym zalgeniem projektu, stanowéego kontynuaej i podsumowanie kilkuletnich bafla

prowadzonych przez nasz zespot, byta préba znalezibiomarkeréw pozwalagych na wczesne

wykrywanie rozwoju PTLD u dzieci po przeszczepigraby.

Na podstawie uzyskanych wynikow chdietly uzyska odpowiedzi na nagbujace pytania:

= czyiu jakiego odsetka pacjentéw obecne jest wwiay biatko monoklonalne (BM);

= czy istnieje zalenos¢ migdzy obecnécia biatka monoklonalnego a zateniem wirusem EBV i/lub
CMmyv,

= czy monitorowanie gammapatii monoklonalnej (GM)uli/l zakaenia wirusowego w okresie
przednowotworowym ma by cennym markerem prognostycznym, pozwg@in na wczesne
rozpoznanie klonalnej proliferacji limfocytow i zalpieganie rozwojowi PTLD poprzez modyfikacj
leczenia immunosupresyjnego.
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Materiat i Metody:

Grupa badana:

Grupe badan stanowito 50 dzieci po przeszczepiatmwby, w tym 30 dziewczynek i 20 chiopcow,
znajdupcych s¢ pod stad opiela Poradni Transplantacji ¥ttoby, Kliniki Gastroenterologii,
Hepatologii i Immunologii oraz Kliniki Chirurgii Deciecej i Transplantacji Naadéw IP-CZD.
Sredni wiek (mediana) pacjentow w momecie LTx wyhdsirok; zakres: 0.16m — 16.16 lat. Od
wszystkich badanych pobierano kreyinag bez dodatku antykoagulantow

i na EDTA, w okresie gdy nie stwierdzano objawOwnikiznych rozrostu nowotworowego uktadu
limfoidalnego, a nagpnie w odsipach 3-6 miegtznych podczas systematycznych kada
kontrolnych. W przypadku pojawieniaeddiatka monoklonalnego i/lub naraste¢go poziomu EBV
DNA, a take wystpienia niespecyficznych objawéw klinicznych (navajace infekcje, ldne
stolce, hipoproteinemia, anemia, itp.) nasuaeypth podejrzenie w kierunku rozwoju PTLD,
zwiekszano cgstotliwos¢ bada do 3-4 tygodni, wprowadzgj jednoczenie modyfikagjleczenia
immunosupresyjnego i/lub  przeciwwirusowego. Ogolncharakterystyl& grupy badanej
przedstawiono w tabeli 1.

Tabela 1. Kliniczna i serologiczna charakterystyRapacjentow po przeszczepiatroby

Parametry Pacjenci (no.)
Wiek w czasie transplantacji (LTx)* 12 mo. (0.16 - 16.16
30/20
Pled (ZIM)
Wskazania do LTx
e Atrezja drégzétciowych (BA) 32/50 (64%)
»  Atrezja drégzotciowych + HBV 1/50
«  Pierwotna agammaglobulinemia + HCV 1/50
«  Marskaé watroby o nieustalonej etiologii 1/50
e Autoimmunologiczne zapalenieatvoby 2/50
(AIH)
e Ostra niewydoln& watroby 1/50
e Ostra niewydoln& watroby na tle wzw A 11/?500
e Cholestaza
. SN 2/50
e Torbiele drégzotciowych 2/50
e Niedoborol-antytrypsyny 1/50
e 1/50
+  SCID/BMTx/GVHD/zesp.z.d:** 4/50
¢ Inne wskazania
Rodzaj przeszczepu 35/50 (70%)
* Rodzinny 15/50 (30%)
e Ze zwlok
Czas obserwacji (lata) 2-6
« EBVDNA (+) 36/50 (72%)
e Biatko monoklonalne (BM) 22/50 (44%)
« PTLD 6/50 (12%)

* mediana; zakres; **- zesp6t zaniku dedgriowych

Badane parametry:

Zgodnie z zatgeniami projektu wykonano nagijace badania:

stezenie klas gtéwnych immunoglobulin (G, A, M) metodefelometrycza BN ProSpec; Dade
Behring, Niemcy);

oznaczenie i charakterystykbiatka monoklonalnego metadimmunofiksacji z zastosowaniem
Hydragel Double K20 i surowic przeciwko ludzkim Igi@A, IgM, IgD, x i A (Sebia, Francja);
oznaczenie iliciowe EBV DNA metod RT-PCR i jakéciowe CMV DNA metod PCR;

bezwzgkdng liczbe komérek NK (CD56) oznaczono u 15 dgstych do bada pacjentéw metag
dwubarwnej cytometrii przeptywowej (Coulter FlowtGgneter, USA).

168



lll.  Analiza statystyczna:

Korelacje médzy zmiennymi analizowano testem korelacji Speaan&&nice poziomu wiremii EBV

DNA u pacjentéw z obectioia BM i bez analizowano testegf.

Wartcé¢ p<0.05 przygto za istotn statystycznie.

IV. Omowienie wynikéw bada

Obecnd¢ BM, $wiadczcego o klonalnej ekspansiji limfocytow B, wykazan@2upacjentow (44%).

U 16 z nich (72,7%) stwierdzono obeéa@ojedynczego pasma klonalnego (monoklonalne), zasic

gdy u pozostatych 6 (27,3%) wykazano obecéndwodch, trzech, a nawet czterech niezayeh

klonalnych pasm biatkowych (oligoklonalne). Najéziej wystpowata gammapatia typu Ig& [ub 1) —

u 21 z 22 pacjentow (95,5%), ngstie IgM (5/22 — 22,7%) - tabela 2. khdnego dziecka nie

stwierdzono obecrioi BM typu IgA.

Zmienrg hipergammaglobulinemj dotyczca jednej lub wicej klas immunoglobulin, stwierdzono

u 19 z 50 (38%) badanych dzieci, w tym u 13 (68,4%8cne bylo tylko biatko monoklonalne lutzznie

z EBV DNA, u 2 (10,5%) tylko z EBV DNA i u 4 pacjg&w (21%) BM i EBV DNA nie wykryto. Bardzo

wazna informach jest fakt wykrycia BM u 9 z 22 pacjentow (40,9%) ktérych prawidtowe gtenie

catkowitych immunoglobulin ‘maskowato’ obecito nieprawidiowych biatek. W trakcie modyfikacji

leczenia, catkowity zanik syntezy biatka monoklovego obserwowano u 11 z 22 pacjentéw (50%),

podczas gdy u pozostatych 11 (50%) oscylowakadmyi catkowitym zanikiem

a ponown reaktywacj po zwkkszeniu poziomu immunosupresji.

Testem RT-PCR EBV DNA wykryto u 36 z 50 badanyclediz(72%) w ilgci od 219 do 171802

kopii/ug DNA genomowego. U wkszaici pacjentdbw poziomy wiremii ulegaly zmianom w degs

wykazupc tendengj spadkow do catkowitego zaniku EBV DNA po zastosowaniu &ia
antywirusowego i/lub modyfikacji immunosupresji.ekiniej, rownie w tej grupie dzieci obserwowano

w kilku przypadkach ponovareplikacg wirusa po zwikszeniu poziomu lekéw supresyjnych.

W grupie pacjentéw z obecnym BM (n=22) EBV DNA stwdzono u 17 dzieci (77,3%), podczas gdy

CMV DNA wykryto tylko u 4 z nich (18%). Nie wykazaristotnych statystycznie zdic

w wysokaci srednich poziomoéw EBV DNA mdzy pacjentami EBV DNA +/BM + (n=17)

a pacjentami EBV DNA +/BM- (n=19) (p>0.05). Przytttenonitorowania parametrow laboratoryjnych w

pofaczeniu z modyfikagj immunosupresji przedstawiono na rycinie 1.

We wstpnych badaniach ikziowych komoérek NK (CD56) nie wykazano istotnychiamw poréwnaniu

do normy dla odpowiednich grup wiekowych, nie prda@no wec tych bada ze wzgkdu na wysoki

koszt odczynnikdw.

Szdciu sparéd 50 pacjentow po LTx (12%) rozwoe PTLD, potwierdzone badaniami

histopatologicznymi materiatu biopsyjnego. W okegsoprzedzagym rozwoj PTLD u wszystkich dzieci

w tej grupie obecny byt EBV DNA w krwi obwodowej u 4 z nich wykazano syntezbiatka

monoklonalnego. U jednego dziecka, ktére nie symtmvalo BM wykazano gboky

hipogammaglobulinerai PTLD wystpita miedzy 3 a 13 miegcem po LTx. W materiale biopsyjnym
dostpnym do bad&d od 4 pacjentow wykazano obedfoEBV DNA. Charakterystyk grupy

przedstawiono w tabeli 3.

Podsumowanie: Przedstawiony projekt badawczy stanowi kompleksowcere przydatngci

monitorowania wiremii EBV DNA, biatka monoklonalregoraz catkowitych immunoglobulin jako

czynnikOw prognostycznych rozwoju PTLD u dziecilpbx. Najwazniejsze obserwacje i wyptywgie z

nich wnioski § nastpujace:

1. Zaden z proponowanych w projekcie badawczym par@mwetstosowany pojedgzo, nie spetnia
funkcji czynnika ‘ostrzegawczego’ przed nowotworogkspangj komorek uktadu limfoidalnego.

2. Obecndé¢ biatka monoklonalnego me by ‘maskowana’ przez prawidtowe lub nawet otamie
poziomy catkowitych immunoglobulin.

3. Oznaczanie gtenia samego 1gG w surowicy nie wykazuje obéchap. gammapatii monoklonalnej
typu IgM i maze by przyczym op&nienia rozpoznania.

4. Czestas¢ zakaenia i aktywnej replikacji EBV DNA jest znaczna otgczy 72% badanych dzieci,
jednake sama jego obecfio nie stanowi jednoznacznego kryterium dla klonaleg&gspansiji
limfocytéw B, ktéra w danym momencie o by poliklonalna. Istotne znaczenie dla rozwoju
niekontrolowanej proliferacji limfocytow B zakanych EBV w kierunku ekspansji klonalnej ma nie
tylko poziom wiremii, ale, midzy innymi, stopi@ supresji swoistych limfocytow T
cytotoksycznych.
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5. Bialko monoklonalnegswiadczice o klonalnej proliferacji limfocytéw B, nie byt obecne mimo
ujemnych wynikoéw badaEBV DNA.

6. Hipergammaglobulinemia, hipogammaglobulinemia, Kmatmonoklonalne, EBY DNA meag
pojawig sig i zanik& w réznym okresie prowadzonej terapii.aBtwskazana jest systematyczna
kontrola tych biomarkeréw jednoczasowo, zwlaszczionelacji z aktualnym stanem Klinicznym i
parametrami biochemicznymi.

7. Jak wykazaty dotychczasowe obserwacje, w wielu gaaikach obecrici biatka monoklonalnego
(16/22) i wysokich pozioméw EBV DNA, natychmiastowaodyfikacja leczenia prowadzita do
systematycznego spadku obu parametrbwl@catkowitego zaniku, oraz poprawy stanu klinegnm
pacjentow.

Publikacje:

Wyniki bada zostarl przedstawione w przygotowanym do druku artykule:

1. Gregorek H., Jankowska I., Dzianowska-Fangrat K., Pawtowska J., Teisseyrie Jsztetewicz
B.:
Monitoring of monoclonal gammopathy and EBV loaddanseful predicctors of PTLD
development in children after liver transplantation
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Tabela 2. Izotyp biatka mono/oligoklonalnego i mmziwiremii EBV DNA u 21 dzieci po LTx, u ktorych wipita gammapatia monoklonalna

*BC- torbiele drogzétciowych; **BA- atrezja drog:6tciowych
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Tabela 3. Wysfpowanie gammapatii monoklonalnej, poziom immunbglm i EBV DNA u 6 dzieci w okresie poprzedaeym wystpienie PTLDpo
przeszczepie giroby

1. IgMk 5.68 1.36  24.70 + + 0.58
2. lgGK 23.00 1.65 2.10 + nb 0.75
3. lgM« + IgG A 9.42 1.65 8.80 + + 0.25
4, lgGk 31.10 2.05 0.81 + + 1.08
5. lgGk 24.90 2.75 1.47 + + 0.66
6. Nw* 3.62 0.44 1027 + + 0.5

e Nw — nie wykryto;
kolor czerwony powyzej wartaci prawidtowych dla wieku;
— poniej wartgci prawidtowych dla wieku;
** tkanka pobrana w okresie diagnozy PTLD
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Zadanie statutowe nr 118/06
Tytuta zadania: Opornos¢ Gram-ujemnych paleczek na karbapenemy
Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Jan Patzer

Cel: Powany problem terapeytyczny stanowi opof€io Gram-ujemnych paleczek zwlaszcza
wieloopornych szczepéwPseudomonas aeruginosa pateczek z rodziny Enterobacteriaceae
wytwarzapcych pB-laktamazy o rozszerzonym spektrum substratowym B(BESi indukowary
chromosomalyp B-laktamaz AmpC. W tych przypadkach w terapii stosowarng k&arbapenemy,
imipenem i meropenem, ktdre charakteryzsig najszerszym spektrum aktywéod antybakteryjnej w
poréwnaniu do innych antybiotykow. Konsekwensgerokiego stosowania karbapenemow jest selekcja
szczepow klinicznych opornych nadrupe antybiotykow. Celem projektu byto zbadanie mechindiw
opornagci na karbapenemy klinicznych szczepow Gram-ujerngateczek izolowanych od dzieci
leczonych w IP-CZD.

Materialy i metody: Szczepy klinicznePseudomonas aeruginoga = 1374) izolowano od dzieci

leczonych w IP CZD w latach 2003-2007. \&li&os¢ izolowanych szczepdw na antybiotyki oznaczano

okreslajac MIC (najmniejsze skenie hamujce wzrost bakterii) przy ayciu metody rozcigczeh w

agarze stosaf podiaze Muellera Hintona.

Obecnd¢ metalof-laktamaz i integronéw wykrywano przyzyciu specyficznych primerow metgd

PCR. Efflux badano oznaczaj MIC dla karbapenemdéw w obecwed i bez inhibitora. Mechanizm

oporndci na karbapenemy badano rowingzy wyciu metody Real time PCR.

Wyniki:

1. Analiza wynikbéw oznaczania metpdrazkowo-dyfuzyjm wrazliwosci na antybiotyki dla szczepow
klinicznych pateczek z rodziny Enterobacteriaceadowanych od dzieci leczonych w IP-CZD w
latach 2003-2007 wskazujeze wszystkie izolaty charakteryzowaty ¢ siwrazliwoscia na
karbapenemy. \Wod pateczek niefermentgych izolowanych w tym samym okresie czasu wykryto
szczepyPseudomonas aeruginosgporne na imipenem imeropenem, 2 szcz@sgudomonas
putida ale nie znalezionzadnego opornego szczefainetobacter sp

2. Na podstawie wynikéw oznaczania MIC antybiotykfiaktamowych dla szczep6®. aeruginosa
(n=1374) wyizolowanych w latach 2003-2007 wykrytmeond¢ 226 szczepdw (16.4%) opornych na
imipenem, a 138 szczepow (10%) opornych réwngdeena meropenem. Odsetek szczepgdw
aeruginosaopornych na imipenem wynosit 13.5-18.4%, natomigstrnych na meropenem wzrost z
7.3% w 2003 roku do 12.7% w 2007 roku.

3. Szczepy P. aeruginosa ktére posiadaty wysokie watid® MIC (>32 mg/l) dla imipenemu
i meropenemu oraz byly rownoénée oporne na inne antybiotykp-laktamowe sprawdzono przy
uzyciu Etestu MBL na obecrié metalof-laktamaz. Pozytywny wynik Etestu MBL potwierdzono
nastpnie przy zastosowaniu metody PCR stasyrimery specyficzne dla enzymow IPM i VIM. W
siedmiu szczepacPR. aeruginosai dwéch szczepacP. putidawykryto enzymy z rodziny VIM
.(Tabela). W wyniku sekwencjonowania produktow paRCR stwierdzonaze szczepy
P. aeruginosao serotypie O:6 oraP. putidaposiadai genblaVIM4, ktory byt juz wykrywany w
szczepacl®. aeruginosazolowanych w IP-CZD w latach 1998-2001. Natomist szczepy
P. aeruginosao serotypie O:4 posiadajgen blaVIM-2. W 2007 roku nie wykryto szczepdw
wytwarzapcych metald3-laktamazy.
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Pacjent . . . . Sero- [ Numer
Wiek Oddziat Materiat Izolacja Bakteria typ szczepu
NW. | 41 | F | Rehabilitacja irnutht? 25.07.2003| P. aeruginosa| 0:6 | 266/03
F.W. 2| M Immunologia kat 4.12.2003 | P. aeruginosa| O:4 414/03
K.J. 2| M Immunologia mocz 26.02.2004| P. aeruginosa| O:4 89/04
DS. | 512 | M Chirurgia mocz 22.11.2005( P. aeruginosa| O:6 395/05
P.L. 3/12 | M OJOM BAL 29.03.2006| P. aeruginosa| O:6 38/06
K.K. 131 F Pediatria ileostomia | 16.05.2006( P. aeruginosa| O:6 61/06
L cewnik : ;
MP. | 6/12 | F Pediatrias - 2.11.2006 | P. aeruginosa| O:6 147/06
N : NE
M.N. 91 F Chirurgia redon 6.12.2002 P. putida - 283/02
, . , NE
FK. [ 5dni | M Urologia kat 5.09.2003 P. putida - 229/03

4. Wrazliwos¢ na imipenem i meropenem szczep®wv aeruginosacharakteryzujcych sg niskim
poziomem oporni na karbapenemy (MIC = 8-32 mg/l) porownywano beandci i braku Phe-
Arg-b-naftylamidu MC207,110 inhibitora effluxu (gkinego usuwania antybiotyku z komorki).
Wykryto, ze wéréd 63 szczepOw o niskim poziomie opdaitiona karbapenemy 23 szczepy \8
obecndci inhibitora effluxu wraliwe na karbapenemy.

5. Metoda Real-time PCR. Wykonano kilka sddadczén ze szczepamiP. aeruginosao niskiej
oporngci na karbapenemy przy zastosowaniu primeréw dbaigerD, odpowiedzialnego za zmiany
przepuszczalrigi w $cianie komoérkowej, oraz gendémexB, mexFmexYdla systemow effluxu.
Dotychczas nie udatoesivystandaryzowatej metody.

Publikacja w pismiennictwie zagranicznym:

1. Patzer J.A., Walsh T.R., Weeks J., Dzsarowska D., Toleman M.A.:
Emergence and persistence of integron structumb®hiang VIM genes in The Children’s Memorial
Health Institute, Warsaw, Poland, 1998-2006.
J. Antimicrob. Chemoth. (w druku).

Zadanie statutowe nr 157/06
Tytut zadania: Przeciwciata ASCA w diagnostyce i moitorowaniu nieswoistych zapald jelit
Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Baena Cukrowska

Wstep:

Nieswoiste zapalenia jelit (IBD), tj. choroba shéowskiego-Crohna i wrzodzigge zapalenie jelit to
choroby, w ktérych szczegolnie ¢sto pojawiaj sig problemy diagnostyczne. Ostatnie doniesienia
pokazuj, ze badanie poziomu przeciwciat skierowanych przeociwkazdzom piekarskim (Anty-
Saccharomyces Cereviciae Antibodies, ASCAYenoy¢ pomocne, zwtaszcza u dzieci,

w potwierdzeniu rozpoznania i ocenie stopieniaakiyci procesu chorobowego.

Cel: Celem projektu jest wypracowanie optymalnej metbdgania przeciwciat ASCA oraz ocena ich
przydatndci w diagnostyce IBD.

Materiat, metody, pacjenci: Przeciwciata ASCA oznaczano dwoma metodami: mgetod
immunofluorescencji pwedniej (IIF) oraz metad immunoenzymatyczn (ELISA) w surowicy
pacjentéw z IBD (n=20) oraz w grupie pacjentéw zpmznagn choroly trzewry (n=23). Przeciwciata
oceniano w Klasie IgA i 1gG.

Wyniki: Badania pokazatye oba testy (IIF i ELISA) magby¢ wykorzystane do oceny poziomu ASCA
w surowicy. W grupie pacjentéw z IBD dodatnie pimetata w obu klasach znaleziono u wszystkich
chorych, u ktérych w biopsji potwierdzono zmianypahe o daym i srednim nasileniu. U pacjentéw
bedacych w stanie remisji poziom przeciwciat byt nigkb poniej progu detekcji. Ocena wygbbwania
ASCA u pacjentow z celiakipokazataze przeciwciata te nieasswoiste dla IBD. \rod 23 pacjentow z
rozpoznan celiakia u 26% stwierdzono obecfioASCA w klasie IgAi/lub IgG, w tym u 13% byly to
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przeciwciata w klasie IgA (3 pacjentow), a u 21,T50pacjentdéw) w klasie 1gG. U dwoch pacjentéw
z celiaki, u ktorych obserwowano najuszy poziom ASCA oprécz zmian histopatologicznych
typowych dla choroby trzewnej (Marsh 1ll) stwierdwonieswoiste nacieki zapalne w btogliezowej.
Whnioski: Uzyskane wyniki pokazuaj ze przeciwciata ASCA nieasswoiste dla IBD, ale magby¢
pomocne

w diagnostyce i monitorowaniu pacjentow z nieswaorstzapaleniami jelit.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Cukrowska B., Rybak A., Burda-Musmka B., Zegadto-Mylik M, Socha J.:
Anti-Saccharomyces cerevisiae antibodies (ASCA) r@hildren with celiac disease.
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 T. 12 nr 1-2-%29

2. Cukrowska B.:
ASCA antibodies in diagnosis of inflammatory bowease in children.
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008, 12 (3-4), w druk

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Cukrowska B., Rybak A., Burda-Musmska B., Zegadto-Mylik M., Socha J.:
Anti-Saccharomyces cerevisiae antibodies in Palsliren with celiac disease. International
Coeliac Disease Symposium, Amsterdam 6-8 April 2@0&kat przygty do prezentaciji.

Wdrozenia:
Uzyskane wyniki przyczynity sido wdrazenia nowej procedury diagnostycznej w ZaktadziePBgti w
2008 roku:
= Ocena obecrigi przeciwciat ASCA (anti-Saccharomyces cerevisagibodies) w surowicy
metod, immunoenzymatyczni immunofluorescencji pwedniej.

Zadanie statutowe nr 158/06

Tytut zadania: Opracowanie metod izolacji i identyfkacji biatek tancucha oddechowego i ich
wdrozenie do diagnostyki choréb mitochondrialnych

Kierownik zadania: doc. dr hab. n. med. Baena Cukrowska

Wstep:

Okreslenie aktywndci biatek kompleksow #gcucha oddechowego metpdBlue Native i testu
aktywnaici w zelu jest pomocne w potwierdzaniu rozpoznania d&dieyaktywndaci komplekséw
mitochondrialnych. Okrdenie deficytu poszczegolnych podjednostek kompleks tancucha
oddechowego metadWestern Blotting pozwala na potwierdzenie przycayaku lub obnienia
aktywnaici danego kompleksu oraz na ukierunkowanie haggnetycznych.

Cel: Celem projektu jest opracowanie metod izolacji atitendriéw z bioptatéw méniowych i hodowli
fibroblastéw oraz wprowadzenie metod proteomiczngchdiagnostyki deficytow aktywroi biatek
komplekséw tacucha oddechowego w w/w tkankach.

Materiat i metody: Od pacjentéw z podejrzeniem choroby mitochondeigfpobrano biopsje radnia
czworogtowego uda. Dodatkowo pobrano bigpskéry w celu uzyskania hodowli fibroblastow.
Dopracowano metaed oczyszczania frakcji mitochondrialnej pozyskiwarepioptatu mgsniowego:
poprzez dodatkowe wirowanie z przyspieszeniem 30X uzyskano frakej komorkows o wyzszej
zawartdci biatek mitochondrialnych. Izolowane mitochondtiadano elektroforetyczne i okleno
aktywnas¢ |, I, IV i V kompleksu metod testu w zelu. Badano tate obecné& podjednostek
komplekséw tacucha oddechowego oraz innych biatek, ktérych nake by przyczym zaburzé w
dziataniu tacucha oddechowego (np. biatko SCO2 i SCO1). Ze &deglna wysoki poziom tta
w przypadku blotéw, do ktérych wywotywaniaywano zestawu Amplified Opti-4 CN Goat Anti-Mouse
Detection Kit firmy Bio-Rad, zmieniono drugedowe przeciwcialo na przeciwciatlo skoniugowane z
alkaliczry fosfataz z zestawu Immun_Blot Assay Kit Goat Anti-Mouse Ig@Ei+L) Alkaline
Phosphatase.
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Wyniki: Zgromadzono 22 biopsje @dnia czworogtowego uda oraz 20 hodowli fibroblastéw.
Przebadano 11 linii fibroblastéw, wykorzystajtechnik Western Blotting i zestaw przeciwciat Human
Total OXPHOS Detection Kit firmy Mitosciences poésiizono 5 deficytow IV kompleksu zgzianych z
brakiem podjednostki IV. Przebadano fibroblastyagjentow metodl elektroforezy Blue Native i testu
aktywnaici kompleksow OXPHOS, jednak ze weggli na za maly udziat biatek mitochondrialnych w
oczyszczonej frakcji komérkowej, uzyskane wynikitiaidne do interpretacii

i niejednoznaczne. W przypadku elektroforezy BNestti aktywnéci w zelu, okrélono na 2x10
minimalrg liczbe komérek w hodowli fibroblastéw skéry ludzkiej, kenzra do efektywnej izolaciji
frakcji wzbogaconej w blony mitochondrialne. W pgraglku bioptatéw mesniowych uzyskano frakcje
komérkowe znacznie bogatsze w biatka mitochondeiaRfrzebadano 12 bioptatowesdtiiowych metod
elektroforezy Blue Native i testu aktyw§m kompleksow OXPHOS welu. Stwierdzono znaczne
obnizenie aktywnéci V kompleksu u 2 pacjentow. Deficyty aktywdad V kompleksu nie byly do tej
pory diagnozowane w IP CZkadma metod, biochemiczn. Potwierdzono 3 deficyty aktywsgoi IV i 2
deficyty aktywndci | kompleksu u pacjentéw badanych uprzednio netddhistochemicznymi i
spektrofotometrycznymi. U 1 pacjentki stwierdzonoog@lniony deficyt aktywnéci wszystkich
komplekséw OXPHOS, przy wysokim poziomie biatka mygotowywanych standardowo prébach. U 7
pacjentoéw podjto proky stwierdzenia obecioi lub braku biatek SCO1

i SCO2 w izolowanych mitochondriach z génia szkieletowego, jednak ze wgdl na mata
specyficznéé zakupionych przeciwciat uzyskane wyniki nigjednoznaczne.

Publikacja w pismiennictwie polskim:

Wyniki przedstawiono w 2 publikacjach (jedna pubtija w druku)

1. Karkuciaska-Weckowska A., Czajka K., Wasilewski M., Sykut-Ceglas J., Pronicki M.,
Cukrowska B., Pronicka E., Zabtocki Zabtoci., Dussii J., Weckowski M.R. (2006):
Blue Native Electroforesis: an additional usefubiolt to study deficiencies of mitochondrial
respiratory chain complexes.
Ann. Diagn. Paediatr. Pathol. 2006 T.10 nr 3-89%92.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Wieckowska A. i wsp.:
Badania nad aktywroia oksydazy cytochromowej w gfiniu urodzéstwa z HOGA. Xl
Sympozjum Polskiej Grupy Metabolicznej Polskiego waazystwa Pediatrycznego, 2006r.
Wystapienie ustne.

2. Karkucinska-Weckowska A., Sykut-Cegielska J., Pronicki M., dskowski M.R., LebiedZiska M.,
Pleskaczyska A., Dobrzaska Dobrzyiska., Pronicka E.:
Respiratory chain complex V deficiency in a boy hwigevere neonatal lactic acidosis and 3-
methylglutaconic aciduria/dilated cardiomyopathy &is older brother. Bari International
Sympodium on ,Mitochondrial Physiology and Pathgfb82-26 czerwca 2008 r. Plakat.

Wdrozenia: Uzyskane wyniki przyczynity gi do wdraenia nowej procedury diagnostycznej w
Zakladzie Patologii w 2007 roku:
=  Wykrywanie deficytbw kompleksow t@ucha oddechowego metodami proteomicznymi w
diagnostyce choréb mitochondrialnych.
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Zadanie statutowe nr 161/06

Tytut zadania: Ocena ekspresiji bialek tacucha oddechowego w hodowlach fibroblastow

i tkankach miesnia pacjentow metodami immunohistochemicznymi oraimmunomorfo-logicznymi
Kierownik zadania: doc dr hab. n. med. Maciej Proncki

Materiat i metody:

Materiat badawczy stanowito 11 hodowli fibroblasto®2 bioptatow mgsni. Hodowle komdérkowe

(6 przypadkow) i bioptaty ménia (10 przypadkow) w grupie badanej pochodzity macjentow

diagnozowanych w latach 1996-2007 z podejrzenieoratly mitochondrialnej. We wszystkich tych

przypadkach dospne byly wyniki wykonanej wczaiej oceny aktywngéci kompleksow tacucha

oddechowego w mgniu metod histochemiczg i spektrofotometryczn W grupie poréwnawczej

(referencyjnej) znalazio &i6 hodowli fibroblastéw pacjentow, u ktérych ostatieie wykluczono

chorolz mitochondriala. Dla linii fibroblastéw oceniano 3 metody przygatpwania do bada

immunohistochemicznych:

1. hodowla na szkietkach nakrywkowych,

2. zwirowywanie za pomacwirOwki cytologicznej na szkietka podstawowe,

3. zamraanie zawiesiny fibroblastbw w medium do przyvaaia tkanek, a naginie krojenie
skrawkoéw mraeniowych.

Badano cytochemicznie aktyw§ftoenzymow oksydacyjnych: dehydrogenazy bursztyniajd®DH),

dehydrogenazy NADH (NADH-D), oksydazy cytochrom@QOX) i barwienie w kierunku lipidéw (olil

red O).

W badaniach immunocytochemicznych zastosowano pvegeda monoklonalne (MitoScience)

przeciwko nasfpujacym jadrowym i mitochondrialnym podjednostkom 1 i IV kotegsu tacucha

oddechowego: COX I, COX II, COX IV, COX Va, COX VI&IDUFS3, NDUFAG6. Oceniano preparaty

barwione znacznikami enzymatycznymi (DAKOCytomatiofnVision+System-HRP(AEC) i

immunofluorescencyjnymi (Alexa-Fluor 488, 7AAD, Malular Probes USA).

W bioptatach misni przeprowadzono anadizSDS i BN-PAGE wg wczmiej opisanej modyfikacji

wiasnej (Karkuaiska-Weckowska i wsp Ann Diagn Ped Pathol 2006; 10: 89-9%alizz SDS

przeprowadzono tak w hodowlach fibroblastow. Badania prowadzono retenmale zélepionym.

Sporadzono dokumentagj mikrofotograficza wszystkich zakodowanych przypadkow w celu

przeprowadzenia analizy poréwnawczej.

Whyniki i wnioski: Po rozkodowaniu numeréw pacjentéw stwierdzono pehgodndé obecnie

uzyskanych wynikéw z wynikami wcgaiejszymi. We wszystkich sgeiu hodowlach komérkowych

pochodzcych od pacjentow z zespotem Leigha spowodowanyracjami w genieSURF1wykazano

gleboki deficyt COX w metodzie SDS-PAGE. W badaniachmiunocytochemicznych wykazano

obecné¢ badanych podjednostek kompleksowidiacha oddechowego ozrym nasileniu obminia w

stosunku do kontrolnych hodowli fibroblastow, cazpstaje w zgodzie z mechanizmem dysfunkcji IV

kompleksu w mutacjach gerBURF1 (zaburzenie tworzenia stabilnego holoenzymu mirhecadci

jego podjednostek biatkowych). Zauwedne obnienie dotyczyto ekspresji podjednostek COXII

i COXVlc (odpowiednio mitochondrialnaagrowa).

Takze w 10 badanych bioptatach esni pochodacych od pacjentow z innymi chorobami

mitochondrialnymi wykazano korelacjwynikow PDS-PAGE i BN-PAGE z wcgsiej uzyskanymi

wynikami bada spektrofotometrycznych i histochemicznych.

Wykazano brak przydat§o hodowli fibroblastow skéry do oceny cytochemiegraktywndci 1V

kompleksu tacucha oddechowego ze wgdli na brak mdiwosci uzyskania czytelnych preparatow,

mimo zastosowania licznych modyfikacji metodologipzh. Uzyskano w petni czytelne

i powtarzalne wyniki w przypadku pozostatych enzyméksydacyjnych (SDH, NADHD). Uzyskana

rozbieznos¢ nalery prawdopodobnie ttumacéyrakiem stabilngci katalitycznej COX

w zastosowanych warunkach preparatyki.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Pronicki M., Szymaska-Dxbinska T., Karkudiska-Wieckowska A., Krgkiewicz E., Karczmarewicz
E., Bielecka L., Piekutowska-Abramczuk D, Sykut-@égka J., Cukrowska B., \ikowski M.:
Assessment of respiratory chain function in culiurgkin fibroblasts using cytochemistry,
immunocytochemistry and SDS-PAGE.

Ann.Diagn.Paed.Patrol. 2008, w druku.
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Prezentacja zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Sykut-Cegielska J., Wekowski M., Pronicki M., Szymeska-Debinska T.,
Karkucinska-Weckowska A., Czajka K., Dus#gki J., Kémierska K., Pronicka E.:
Low muscle cytochrome oxidase activity in hypertngmia and gyrate atrophy syndrome. Bari
International Symposium on ,Mitochondria Physiolognd Pathology”, 22-26 June 2008,
Symposium abstracts book, SC5.5.

2. Karkucinska-Weckowska A., Sykut-Cegielska J., Pronicki M., &akowski M.R.,
Lebiedziska M., Taybert J., Pleskadska A., Dobrzaska A., Pronicka E.:
Respiratory chain complex V deficiency in a boy hwievere neonatal lactic acidosis and 3-
methylglutaric aciduria/dilated cardiomyopathy @$ lolder brother. Bari International Symposium
on ,Mitochondria Physiology and Pathology”, 22-261@ 2008, Symposium abstracts book SC5.13.

Zadanie statutowe nr 162/06

Tytut zadania: Kardiomiopatia przerostowa — badania biatek tancucha oddechowego w mgéniu
sercowym w materiale operacyjnym pacjentéw doroshft i dzieci poddanych miomektomii ze
wskazan terapeutycznych

Kierownik zadania: doc dr hab. n. med. Maciej Proncki

Wprowadzenie:

Kardiomiopat¢ przerostowd (HCM — hypertrophic cardiomyopathy) charakteryzumerwotny

symetryczny lub asymetryczny przerosteénia sercowego, gitéwnie lewej komory i/lub przegrody

miedzykomorowej, prowadgzy do zaburzenia naptywu krwi w rozkurczu.

Cz$¢ autorow przyjmuje stanowiskoze wszystkie przypadkiscisle rozumianej kardiomiopatii

przerostowej powstajna tle genetycznym i zazane g z mutacjami genow biatek sarkomeru. Poznano

dotychczas ponad 100 mutacji 12 genéw — m. in.rgktgiezkiego taicucha beta miozyny, sercowej

troponiny T, alfa tropomiozyny, biatka C s#hcego miozyr i innych. Dziedziczenie tych postaci jest

autosomalnie domingge z rGnym stopniem ekspresji. Mechanizm powstawania pstar mgsnia

sercowego nie jest poznany, przypuszczalnie jemwigkiem kompensacyjnym. Widomo jednaie

fenotyp kardiomiopatii przerostowej (przerost lewaymory serca) me mig€ réwniez inne tto

patogenetyczne i wygtowa migdzy innymi w chorobach mitochondrialnych, ataksjeBricha, zespole

Noonana, dystrofii miotonicznej, czyli zespotacbhiorobach niezwizanych bezpwednio z mutacjami

biatek sarkomeru.

Cel: Celem pracy byto poddanie badaniom materiatu tkeuelgm (mgsnia sercowego) resekowanego ze

wskaza terapeutycznych z obszaru lewej komory pacjentdstytutu Kardiologii i Instytutu Pomnik

Centrum Zdrowia Dziecka z obrazem HCM w celu ékmeia pierwotnych lub wtérnych defektéw

aktywnaci tancucha oddechowego.

Materiat i metody: Materiat tkankowy 6 pacjentow (5 dorostych i jedimecko) zostat bezgrednio po

pobraniu w czasie zabiegu operacyjnego zaomp (shap freezing) oraz zabezpieczony do bhada

ultrastrukturalnych. Kompleksowa ocena obejmowata:

» badania mikroskopowdwietlne (histologia, histochemia z agkzeniem aktywnsci oksydazy
cytochromowej, immunomorfologia, morfometria),

» badania ultrastrukturalne (mikroskopia elektrondsaasmisyjna),

» badania spektrofotometryczne aktywoidkompleksow tacucha oddechowego,

= badania proteomiczne komplekséwidacha oddechowego.

W badaniach wykorzystano deghe techniki badawcze stosowane we wilasnym labduatadla oceny

zaburza funkcji tancucha oddechowego w bioptatackeénia szkieletowego.

W czsci dotyczcej bada proteomicznych dostosowano metddolacji mitochondriéw do materiatu

bedacego przedmiotem badlaprzeprowadzono wsine izolacje mitochondridw z gginia sercowego

wotu. Aktywnas¢ enzymatycze kompleksow tacucha oddechowego w mitochondriach serca wotu

przyjeto jako kontro¢ pozytywra do dalszych badasaktywndci tych komplekséw w materiale ludzkim.

Wyniki i oméwienie:

U wszystkich pacjentéw w rutynowym badaniu mikrgstvo$wietinym stwierdzono obecté

morfologicznych wyktadnikéw kardiomiopatii przerostej w postaci przerostu kardiomiocytow,
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widknieniasrodmiazszowego, zaburaearchitektoniki okrélanych w literaturze mianem ,cardiomyocyte
disarray”.

W ocenie aktywn¢ci enzymow oksydacyjnych (dehydrogenaza bursztymien— SDH, dehydrogenaza
NADH — NADHD, oksydaza cytochromu ¢ — COX) nie stvdzono zaburZeaktywndci analogicznych
do obserwowanych w m¥niu szkieletowym w przypadku chorob mitochondriginy w tym w
szczegolnéci deficytu COX, ani widkien i naczysilnie SDH-dodatnich. Dotyczy to rowii@acjentki,

u ktérej stwierdzono uprzednio cytochemiczny defieOX w misniu szkieletowym (Czarnowska i
wsp. Ann Diagn Ped Pathol 2008).

W badaniach histochemicznych stwierdzono niewielkumulacg lipidéw w kardiomiocytach

w barwieniu oil red O u dwojga pacjentow. Przypusicie pozostaje to w zwiku z wtornym
zaburzeniem metabolizmu lipidébw w przebiegu chorabgadniczej, ze wzglu na bardzo nasilone
zmiany przerostowe.

Przeprowadzono izolagjmitochondriow z materialu podbranego od 3 pacjentdetod, opisama
wczesniej dla mesni szkieletowych (Karkudiska-Weckowska i wsp. Ann Diagn Ped Pathol 2006; 10:
89-92). Aktywnd¢ kompleksow tacucha oddechowego analizowano za pamelektroforezy Blue
Native. We wszystkich analizowanych przypadkachestitzono aktywng& kompleksu IV.

Wyniki bada ultrastrukturalnych oraz basianarkeréw stanu zapalnego zostaty uwdgione

w sprawozdaniu kicowym grantu wewgtrznego S-94 (kierownik prof. E. Czarnowska). Zgedn

z zalweniem, materiat byt wykorzystywany rownolegte w ahidprojektach badawczych. Z punktu
widzenia udziatu zaburaefosforylacji oksydacyjnej w patogenezie HCM, wyintke nie okazaly si
przydatne poza przypadkiem przytoczonym uprzedamidogvarzysacym deficytem COX w msniu
szkieletowym), w ktorym obecne byly w kardiomioatia zmienione koncentryczne grzebienie
mitochondrialne. U pozostatych pacjentow obserwawgetdynie polimorfizm i rozrzedzenie macierzy
mitochondrialnej. Materiat pobrany w 6 przypadkactiomektomii u pacjentéw z HCM pozostaje
zabezpieczony do ewentualnych dalszych hada

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Pronicki M., Grajkowska W., Czarnowska E., Szper] Manicka K.:
Patomorfologiczne aspekty kardiomiopatii.
Standardy Med. 2006 T. 3 nr 1 s. 86-90.
2. Czarnowska E., Pronicki M., Brudek M., Turska-Kn#e,, Zidtkowska L.:
PPARalfa and PGC-1lalfa expression in myocardialugsof the girl with cardiac hypertrophy and
decreased skeletal muscle cytochrome c oxidasetgcti
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 T. 33 nr 1-25530.

Zadanie statutowe nr 186/07

Tytut zadania: Analiza zmian immunomorfologicznychw przewodachzétciowych w korelacji
z badaniami klinicznymi u dzieci z cholestag wewmtrzw agtrobowg

Kierownik zadania: dr n. med. Joanna Cielecka-Kuszi

Celem projektu bylo wprowadzenie do rutynowej diagnostykkonywanej w Zakladzie Patologii
wybranych w czasie projektu przeciwciat monokloyalm majacych znaczenie diagnostyczne przy
ocenie uszkodzenia drégoéiciowych w bioptatach wtrobowych. Dla osigniecia tego celu
przeprowadzono badania histopatologiczne i immutobhemiczne na 45 bioptatachtwbowych za
pomoa 10 przeciwciat monoklonalnych. Ze wgdu na zastosowanie nowych odczynnikdow
przeznaczonych do badania tkanki zatopionej w ldacz parafinowych, modglny przebada
retrospektywnie materiat pochady od 26 pacjentdw z cholestaavewnatrzrodzinrg PFIC-2
potwierdzom badaniami genetycznymi (Tab. 1), 17 pacjentowrezat drog z6tciowych (Tab.2) i 2
pacjentow z torbial drogzoétciowych-jako grupa kontrolna.
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Tab. 1. Pacjenci z PFIC-2

Nr Wynik badania genetycznego
1 GLU(297)GLY (HET)

2 GLU(297)GLY (HET)

3 ASP(482)GLY 2 mutation to be foutHET)

4 GLU(297)GLY

5 D(482)G 2nd mutation to be found

6 ASP(482)GLU % mutation to be foufHET)

7 ASP(482)GLY (HOM)

8 ASP(482)GLY (HOM)

9 1bp deletion in aa 303 2 nd mutation to be found
10 +GLU(297)GLY (HOM)

11 ASP(482)GLY (2° mutation) (HET)

12 R(948)C 2nd mutation to be found

13 ASP(482)GLY (HOM)

14 ASP(482) GLY

15 + ASP(482)GLYHOM)

16 ASP(482)GLU ¥ mutation to be foun (HET)
17 ASP(482)GLY (HET) GLU(297)GLY(HET)

18 T(121)OP 2nd mutation to be found

19 +ASP(482)GLU ¥ mutation to be foufHET)
20 +THR(859)ARG2" mutation to be foun(HET)
21 ASP(482)GLYHET) ALA(588)VAL(HET)

22 D (482)G/E (297)G

23 ASP(482)GLY (HET) ARG(520)STOP (HET)
24 +ASP(482)GLYHET) 2" mutation to be found
25 +ASP(482)GLYHET) 2™ mutation to be found
26 + ASP(482)GLYHOM)

Tab. 2 Pacjenci z atrezfirogzotciowych

Nr Wiek w momencie operacji Kasai (dni)
1 52
2 60
3 61
4 48
5 68
6 38
7 42
8 63
9 63
10 55
11 65
12 63
13 39
14 48
15 55
16 69
17 58
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Materiat kliniczny: Wszyscy pacjenci mieli oznaczane rasface parametry laboratoryjne:
1. aktywna¢ aminotransferaz: alaninowej (ALT), asparaginianowfAST), oraz gamma-
glutamylotranspeptydazy (GGTP), fosfatazy zasad@Mep),
2. stezenie bilirubiny catkowitej, bez@oedniej,
3. proteinogram,
4. czas i wskanik protrombinowy, ptytki krwi.
Obraz kliniczny wszystkich 26 pacjentéw z pstjaca rodzinry cholestagz wewratrzwatrobow (PFIC
ang. progressive familial intrahepatic cholestasis) dawniej okrélana jako choroba Bylera
charakteryzowat gizottaczky o zmiennym przebiegéwiadem skoéry, hepatomegaliObraz kliniczny
wszystkich 17 pacjentéw z niedrmscia drogzotciowych zwhzany byt z pospujacym uszkodzeniem
drog zotciowych icholestaz zoOftaczka ze steniem bilirubiny catkowitej w osoczu > 5 mg/dl i
bilirubiny bezpdredniej > 20% stenia bilirubiny w osoczu, odbarwione stolce, cienaadarwienie
moczu oraz hepatomegalia. W badaniach laboratarkijmarowno u pacjentéw z PFIC-2 jak i z atgez]
drog zétciowych dominowaty hiperbilirubinemia z przewafyakcji zwiazanej, podwyszona aktywn@
watrobowych enzyméw kanalikowych (gammaglutamylotmemtydaza GGTP), fosfataza zasadowa
(ALP) oraz aminotransferaza alaninowa (ALAT) i aotiansferaza asparaginowa (AST). Ocena bioptatu
watrobowego byta jedynym wskaikiem stopnia uszkodzenia struktur westvewatrobowych, w tym
obecnéci duktopenii, proliferacji przewodowotciowych i zmian typu ,Ductal Plate Malformation”.
Zaden z parametrow laboratoryjnych nie odpowiadahmom obserwowanym w bioptacietnobowym
(stopier wtoknienia narzdu, uszkodzenie dragtciowych, nacieki zapalne w przestrzeniach wroknyc
Materiat tkankowy: Materiat tkankowy pod postaci45 bioptatow wtrobowych (26 pobranych od
pacjentow z PFIC-2, 17 pobranych od pacjentéw ezatrdrog zotciowych, 2 pobranych pacjentéw
Z torbieh drdg zétciowych-jako grupa kontrolna) oceniano histopagidznie za pomagcskali wedtug
Batts i Ludwig (1995). Na wszystkich skrawkach piawx@vych wykonywano nasgpujace barwienia:
H&E, PAS, PAS’, Azan, Gomori (Tab. 3). Badania inmohistochemiczne przeprowadzono za pamnoc
przeciwcial monoklonalnych na skrawkach parafindwymetod EnVision. Wybrane przeciwciala
monoklonalne byty z grupy cytokeratyn: CK7, CK8, &K CK19, oraz czynnikbw zapalnych: OV-6,
CD71, LFA-1, ICAM-1, CD68.

Tab. 3 Zmiany histopatologiczne u dzieci w chaest

Cholestaza

Zona 1l 100% 100%

Zona 2 38% 47%

Zona 3 19% 35%

Przewodziki 19% 69%

Przewody 19% 75%

Duktopenia 46% 0% CK7, CK18

Cholangitis 57% 41% CK56, OV-6, CD71, CD56,
CD68

Cholangiolitis 57% 100% CK56, OV-6, CD71, CD56,
CD68

Proliferacja przewodzikéwbtciowych 54% 100% CK7, CK18

Martwica lkesowa 57% 81% IFA-1, ICAM-1

Transformacja olbrzymiokomorkowa 76% 87%

Struktury ptodowe przewoddwotciowych 11% 100% CK19, CK18

Ductal plate malformation 0% 35% Ck19, CK18

Wioknienie CD-68

Stopier 1-2 61% 41%

Stopier 3 39% 59%

Podsumowanie: Ze wzgkdu na dua przydatné¢ diagnostycza badania immunohistochemicznego
ekspresji cytokeratyn CK7, CK19 w przewodaahciowych wprowadzitam to badanie jako rutynowe
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przy ocenie zmian przewodowych i przewodzikowyclazostruktur ptodowych wygbujacych w
watrobie u pacjentow z atrezfrogzotciowych i rodzinm cholestag wewratrzwatrobows typu PFIC-2.
Badanie to mzna zastosowarowniez w cenie histopatologicznej innych zespotow duktogenych
wystepujacych u dzieci.

Jednoczénie z moich aktualnych bafiavynika, ze badania cytokeratyny CK18, CD68, CD56,
OvVv-6, CD71, LFA+1, ICAM+1 wydaj si¢ niespecyficzne dla tych schofze nie maj
znaczenia diagnostycznego. Z tego powodurmmaa nich zrezygnowa

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Powyzsze badania zostaty opublikowane w artykule:
Cytokeratin expression in the liver in cholestéitier diseases.
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 nr 3 —4.

Grant wewnetrzny nr S94/2005

Tytut grantu: Dysfunkcja mitochondriow w chorobach serca a ekspresja czynnikow
transkrypcyjnych PPARa, PPARyi PGC-1

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. wet. El zbieta Czarnowska

Cel: Liczbg i funkcje kataboliczne mitochondriéw w kardiomidagh kontrolug czynniki: PGC-&

i z rodziny PPARs (PPARI PPARy), a zatem ich ekspresja peomie& znaczenie dla patogenezy choréb
serca i jako wyktadnik uszkodzenia egnia sercowego. Dlatego celem naukowym projektu byta
weryfikacja znaczenia w #Aych chorobach serca czynnikow transkrypcyjnych R®Ai ich
koaktywatora PGCd w regulacji metabolizmu kardiomiocytow poprzez ami aktywndci i liczby
mitochondriéw w komorkach.

Materiat i metody: Badano fragmenty tkanki gfinia sercowego pobranego od (i) 12 pacjentéw (wiek
10,57+1,30 lat) z zapaleniem ¢fmia sercowego (ZMS) we wczesnym etapie choroby

(1-2 tygodnie po wysapieniu objawdw klinicznych) (I EMB) i po leczenioK. 3 miesice pé&niej)

(I EMB); (ii) 7 pts. (4 dzieci, wiek 14,25+1,06t|a3 dorgli, wiek 45,76+19,25) z kardiomiopati
przerostow (HCM); (iii) 14 pts. (wiek od 4 do 22 miesy.) z ubytkiem w przegrodzie
migdzykomorowej (VSD). Badania wykonano metodami tpatologicznymi (barwienie HE, Trichrom
Massona, Perodic Acid Schiff Reaction (PAS) i PAS dimastaz), immunohistochemicznymi
(przeciwciata anty- PPARI PPARy, PGC-In kaspaza 3y-aktyna mésni gtadkich (SMAY))

i histochemicznymi (ekspresja dehydrogenazy bunsatowej (SDH) i oksydazy cytochromu ¢ (COX))
oraz w transmisyjnym mikroskopie elektronowym. Pamypi morfometryczne wykonano programami
Cell’i iTEM (Olympus, Germany).

Whyniki: W tkankach misnia sercowego badano widknienie, przerost kardioyiw, liczle jader

z wysok ekspresj PGC-In, PPAR i PPARy, liczbe kardiomiocytow SMAx(+) i apoptotycznych oraz
liczbe, wielkos¢, struktue i rozmieszczenie mitochondriow w kardiomiocytaahtakee ich aktywnéé¢
metaboliczy.

Wyniki bada wykazaly wys¢powanie u pacjentéw z ZMS korelacjigdizy aktywacy PGC-I

i PPARn. Jednoczénie u pts., u ktérych proces zapalny ulegat wygaiszeé nie prowadzit do
przebudowy serca — grupa ZMS/N, czynniki PGCi1PPARx byly aktywne we wczesnym etapie
choroby odpowiednio w 10,91+6,34% i 1,3+1,49%gr. Ponadto, w komorkach ¢ania sercowego

u tych chorych zwikszata si liczba i wielk@¢ mitochondriéw §rednia wielkéé¢ 0,59+0,34in7), a ich
metabolizm byt zwizany z aktywa utylizach glukozy (kardiomiocyty nie wykazywaly cech
gromadzenia glikogenu, a liczne miaty fenotyp pleglo(SMAa(+)). Natomiast u pts. u ktérych
rozwirgta sk kardiomiopatia rozstrzeniowa — grupa ZMS/DCM -nasilekspresja obu czynnikéw
wystepowata w wekszaci jader (PGC-tt w 59,61+16,2% i PPAR w 90,48+8,39% ), mitochondria
byly liczne i powikszone {rednia wielkd¢ 0,66+0,41:im?), a kardiomiocyty pojedyncze SM#+)

i liczne z obfitym glikogenem. Ponadto, populacjamiérek naciekéw zapalnych w tkanceefnia
sercowego charakteryzowatg birakiem makrofagéw we wczesnej fazie zapaleniap@ZMS/DCM n=
8+7,05 vs. ZMS/N 54,7+26,9/nif), a w pé&nej licznymi limfocytami CD8(+) (odpowiednio ZMS/DM
n= 88+16,4 vs. ZMS/N 6,1+4,8//mfh
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U pts. z HCM mitochondria byly bardzo liczne i potirficzne, ekspresja PGGrli PPARu
wystepowata tylko w pojedynczychagirach kardiomiocytéw, natomiast liczne kardiomigcyiyty
SMAa(+), a w cytoplazmie wszystkich kardiomiocytow graxiait sk glikogen.

U pts. z VSD wysoka ekspresja PPd\Ryta zr&nicowana i wysipowata w Gr.l z wysokim gradientem
skurczowym dinien LK-PK w >10% lub w Gr.IlI z niskim gradientem skaowym cknien LK-PK w
<3% jader kardiomiocytéw. U wszystkich pts. w kardiomitagh wystpowaty mitochondria w
zwiekszonej liczbie, niektére byly obgkniete, ale uzadnego pacjenta nie znalezionozyith lub
polimorficznych. Cech charakterystycznkomoérek mgsnia sercowego byto gromadzenie glikogenu w
cytoplazmie. Analiza wykazata korela@kspresji PPAR z gradientem skurczowymsaien LK-PK.
Whioski: Uzyskane wyniki badawskazuj na ré&ny stopié aktywacji czynnikbw PGC-1 i PPAR
w miesniu sercowym PK u pts z ZMS, DCM i HCM oraz w PPpts z ubytkiem w przegrodzie
miedzykomorowej w zaleosci od wielkaci wady. Nie zaobserwowano zygku miedzy ekspregjtych
czynnikbw a liczh mitochondriow. Natomiast wydaje e¢size liczba kardiomiocytow o wysokiej
ekspresji PPAR w jadrach komérkowych miata wptyw na metabolizngénia sercowego

i modyfikack obrazu klinicznego choroby. sliebadania na wikszej liczbie pts potwierdzityby te
obserwacje to ekspresja PP&Rv jadrach kardiomiocytéw mogtaby byczynnikiem predykcyjnym
przebiegu ZMS i wykfadnikiem uszkodzeniaemia sercowego w HCM i VSD.

Publikacje w pismiennictwie zagranicznym:

1. Czarnowska E., Brudek M., Szperl M., Zibétkowska Grajkowska W., Kawalec W.:
Enhanced PPAR alpha attendances unfavourable gsogfemyocarditis, a preliminary studgur.
Heart J. 2008 Vol. 29 suppl. 1 s. 132.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Brudek M., Czarnowska E., Cukrowska B., Zi6lkowskaKawalec W.:
PPAR-alpha experssion in patients with myocarditid dilated cardiomyopathy.
Kardiol. Pol. 2007 T. 65 nr 8 supl. 5 s. S481-482.

2. Czarnowska E., Brudek M., Turska-KriéA., Zidtkowska L., Kawalec W., Grajkowska W.,
Maruszewski B.:
Association between cardiomyocyte PPARalfa expoessind heart LV-RV gradient pressure in
infants with ventricular septal defect.
Acta Biochim. Pol. 2008 T. 55 supl. 3 s. 229.

3. Czarnowska E., Cukrowska B., Zidtkowska L., RodiaBrudek M., Grajkowska W.,
Kawalec W.:
Prognostic value of ICAM-1 and IL-10 in children tWi biopsy proven myocarditis.
Ann. Diag. Paediatr.Pathol. 2007 T. 11 nr 3-4 s765

4. Czarnowska E., Pronicki M., Brudek M., Kndi&urska A., Ziétkowska L.:
PPARN and PGC-1 expression on myocardial tissue of tinewgth cardiac hypertrophy and
decreased skeletal muscle cytochrome c oxidasetgcti
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008; T. 33 nr 1-2530.

Zadanie statutowe nr 168/06
Tytut zadania: Stan zdrowia jamy ustnej u chorych zprzewlekta niedoczynndcia kory nadnerczy
Kierownik zadania: dr n. med. Dorota Olczak-Kowalczk

Pierwotnej niedoczynrioi kory nadnerczy, zwlaszcza zwanej z autoimmunologicznym zespotem
wielogruczotowym typu 1, esto towarzyszy kandydoza jamy ustnej. Zaburzenignm@ci kory
nadnerczy magsprzyj& wyskpowaniu rownie innych zmian chorobowych w tkankachekiich

i twardych jamy ustnej.

Cel: Ocena stanu zdrowia jamy ustnej z uwdgieniem obecni drazdzakow z rodzajuCandidaoraz
podstawowych parametroé$liny u dzieci i mtodocianych z przewlekhiedoczynnécia kory nadnerczy
o réznej etiologii.
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Pacjenci i metody:31 pacjentowgedni wiek 15,47+4,21) z pierwatmiedoczynnécia kory nadnerczy
(5 0s6b z Zespotem 3A, 15 - z APS typ 1 lub 2;-Zniedoczynnixia kory nadnerczy

0 innej etiologii) oraz 21 pacjentow ogolnie zdrahygredni wiek 12,53+4,43). Badania obejmowaty
kliniczng ocerg stanu zdrowia jamy ustnej, tj. stanu higieny (Gtajiene Index wg Greena

i Vermilliona), uzbienia (prochnica i jej intensywi® /PUW/puw), zaburzenia rozwojowe szkliwa,
dziagset (Gingival Index wg Lde i Sillness ), blorjuzowej jamy ustnej oraz badan@ceniajce
parametrysliny (test Saliva-Check Buffet) i laboratorgmiagnostyk mykologiczry. Wyniki poddano
analizie statystyczne.

Whyniki : Stwierdzono dostateczny stan higieny jamy ustmepacjentéw z niedoczynécia kory
nadnerczy i dobry w grupie kontrolnej. Zapaleniéasket obserwowano u 18 pacjentdéw z zaburzeniami
endokrynologicznymi oraz u 14 oséb zdrowych. Nas#lestanu zapalnego byty najpksze u chorych z
Zespotem 3A{rednie Gl = 1,79 + 0,85; mediana 2,0). Intensy&¢naréchnicy byta wysza u pacjentéw

z zaburzeniami endokrynologicznymi (najmyga w Zespole 3A-puw+PUW = 20,08). U badanych z
niedoczynnécia kory nadnerczy eZciej niz w grupie kontrolnej wygpowaly: zaburzenia rozwojowe
szkliwa (odpowiednio: u 18/31 i u 4/ 21), ddaaki z rodzajuCandida (odpowiednio: u 20/31 oraz
u 4/21), kandydoza jamy ustnej (odpowiednio: u 14i3u 2 /21). Cgséciej obserwowano zmiany
chorobowe na Dbtonigluzowej (najczsciej zapalenie &éw ust, gzyk obtazony i melanoplakj).
Stwierdzono wysz kwasowd¢ sliny spoczynkowej rednie pH = 6,7; mediana 7,2) w poréwnaniu z
grupa kontrolm (Srednie pH = 7,3; mediana 7,6). Najsze wartéci parametréwsliny (pH sliny
spoczynkowej, il& wydzielanejliny stymulowanej i zdoIng buforowa) odnotowano w Zespole 3A.
Whnioski: Przewlekta niedoczyndé kory nadnerczy sprzyja wygiowaniu zaburze rozwojowych
szkliwa, intensywng¢ci préchnicy i obecriei Candida spp w jamie ustnej. Niekorzystne zmiany
parametrow sliny w Zespole 3 A predysporwjdo rozwoju préchnicy o daej intensywnéci

i kolonizacji jamy ustnej dralzakami. Istnieje zalanos¢ migdzy obecnécia Candida spp. w jamie
ustnej, a stanem higieny i nasileniem zapalenigsdibraz intensywrigia prochnicy.

Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Olczak-Kowalczyk D., Ginalska-Malinowska M., Daszkicz M., Gozdowski D.:
Przewlekta pierwotna niedoczynito kory nadnerczy u dzieci i miodze w aspekcie
stomatologicznym.
Dent. Med. Probl. 2008 T. 45 nr 2 s. 121-129.

W przygotowaniu do druku:

1. Olczak-Kowalczyk D., Daszkiewicz M., Korzeniowska,Nbinalska-Malinowska M.:
Pacjent z przewlekt niedoczynnécia kory nadnerczy w gabinecie stomatologicznym
(Nowa Stomatologia).

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. Ginalska-Malinowska M., Olczak-Kowalczyk D.
Asialia: next ,A” to triple-A syndrome? Europeancsaty for Paediatric Endocrinology (ESPE)
Rotterdam The Netherlands, June 30-July 3, 2006;
Horm. Res. 2006 Vol. 65 suppl. 4 s. 121.

2. Ginalska-Malinowska M., Olczak-Kowalczyk D.
Asialia: kolejne A w zespole 3A.
Klinika Ped. 2007 T. 15 nr zjazd.

3. Olczak-Kowalczyk D., Daszkiewicz M., Korzeniowska,Nbinalska-Malinowska M.:
Problemy stomatologiczne pacjentdw z niedoczyoio kory nadnerczy’- plakat.
Wystpienie (przygte) na XIV TORWSKA KONFERENCE STOMATOLOGICZNA
EXPODENT 2008, 17-18 pgdziernika 2008 roku.
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Grant wewnetrzny nr S95/2005

Tytut grantu: Badanie wptywu marketingu produktow zywnosciowych na zachowania (postawy)
konsumpcyjne dzieci i mtodzigy oraz ich zwihzku z wysgpowaniem otyt&ci

Kierownik grantu: lek. med. Zbigniew Kutaga

Kontekst: Modyfikowalnymi czynnikami warunkaiymi prawidtows masg ciata g styl i srodowisko
zycia. W zwhzku z wprowadzeniem gospodarki wolnorynkowej (jegneentoéw) pojawity si nowe,
wczesniej nieznane zaggenia. Jednym z nich okazujee spromocja produktéwzywnosciowych
prowadaca do nadmiernej konsumpcji. Nadmierna konsumpcigwynikapca z fizjologicznych
potrzeb), w przypadkwywnosci jest szkodliwa. W wielu badaniach przeprowadztnyv krajach
Europy, Ameryki P6inocnej, Australii i in. wykazano

wplyw promocji zywnosci na zwekszory konsumpai i skutki zdrowotne w postaci hadwagi i ot§é
Najlepiej udokumentowane jest oddziatywanie tel@ako nasnika reklam gywnaosci).

W Polsce nasilenie perswazyjnego oddziatywanisarakiweksza sg.

Cel: Celem grantu wewgtrznego byta ocena wptywu marketingu (reklamy) mkidw zywnosciowych
na zachowania konsumpcyjne dzieci i miodyieoraz ich zwazku z wys¢powaniem otytéci, jak
rowniez poznanie czynnikbw wpltywagych na podatrié przekazu marketingowego produktéw
zywnaosciowych.

Materiat i metoda: Sporzadzono przegld literatury fachowej w przedmiotowym temacie; pskano
dane na temat ogdalnaici telewizji (ATV), natzenia emisji i ogldalngci reklamzywnosci w telewizji
(GRP) w podziale na 2 grupy wiekowe: 4-15 i 16{i@miary dotyca stacji telewizyjnych stanowgych
powyzej 80% ogidalnaci tj.: TVPL, TVP2, TVN, POLSAT, TV4; pozyskano révez dane dotycze
poziomu sprzeda poszczegodlnych kategotriywnosci w Polsce. Wspnie przeprowadzono poréwnanie
wartasci BMI dzieci warszawskich w latach 1996-99 i 208@chodzcych z dwéch odibnych bada
(prowadzonych przez PracownhAntropologii Zakladu Rozwoju Dzieci i Miodzig Instytutu Matki i
Dziecka oraz Zaktad Epidemiologii Katedry MedycyBypotecznej Akademii Medycznej im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu). Do interpretacji analvanych danych postano s¢ migdzynarodow
definicja nadwagi i otyléci opracowan przez International Obesity Task Force (postucmijse
punktami odgicia, ang. cut-off poinfs ktéra zostata opracowana na ogolnokrajowych biadh
przeprowadzonych u dzieci w Brazylii, Holandii, §apurze, Stanach Zjednoczonych i Wielkiej
Brytanii. Porownanie to pozwolito na wykazanie znyiavartgci BMI w czasie.

Opracowano metodologi pomiarow wysipowania w szkole czynnikbw obesogennych, ktére
przyczyniaj sie do nadwagi i otyléci ucznidw. Czynniki obesogenne sprzyf@ zmniejszeniu
wydatkowania energii to: brak boisk sportowych,gainastycznych, ze¢ wychowania fizycznego (lub
ich ograniczenie), zwolnienia dzieci z ¢ajwychowania fizycznego, brak dodatkowych ezaj
sportowych, brak treneréw i nauczycieli w-f, bradtztu sportowego, podczas gdy czynniki obesogenne
sprzyjapce zwkkszeniu spgycia energii to promocjaywnaosci na terenie szkoty, obecftolub brak
stotéwki zapewniajcej wyzywienie, asortyment produktéaywnosciowych

w sklepiku dziatajcym na terenie szkoty w szczegdnbdostpnasé produktéw wysokoenergetycznych
i 0 niskiej wartdci odzywczej, obecn& automatow to sprzedp stodzonych, gazowanych napojéw i
stodyczy. Metodologi badania opracowano w formie protokotu badawczegdizowanego z funduszy
zewretrznych (poza grantem wewtnznym; ze wzgidu na ska wydatkow zwizanych z konieczrigia
pozyskania diej ilosci danych, ocena hipotez badawczych zaproponowarmawcie wewstrznym
zostata przeniesiona do projektu ,Opracowanie noimienia ttniczego dzieci i mtodzigy w Polsce”
OLAF-PL0080). Wybrane paramettyodowiska obesogennego, w tym proba kwantyfikak§ipezycji
na reklamy wsrodowisku szkolnym oraz domowym, zos{arestawione z @stcscia wystpowania
nadwagi i otytdci wsréd dzieci

i mtodziezy w wieku 6,5 do 18,5 lat.

W toku prac w ramach grantu wegtrznego przygotowano ekspergyat. ,, Techniki marketingowe

i kanaly sprzedsy zywnaosciowych dla dzieci w konteékie otytagsci populacji wieku rozwojowego”
zawierajca rowniez propozycje legislacyjne. Implementacja dowodéw r@egadzonej wiedzy)
naukowych i dostarczanie praktycznych razeh spotecznéciom jest jednym z wanych elementéw
misji zdrowia publicznego Madon T., Hofman K.J., Kupfel., Glass R.l. Implementation
Science.Science 2007;318:1728-1)72@&spomniane propozycje legislacyjne stanpwroby krajowej
implementacji zgromadzonej wiedzy na temat wptyekiamyzywnaosci na zdrowie dzieci

i mlodziezy ze szczegblnym uwzglnieniem kontekstu profilaktyki otyoi.
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Publikacje w pismiennictwie polskim:

1. Kufaga Z., Barwicka K.:
Zwiazek midzy reklam zywnosci a nasileniem wyspowania nadwagi i otykei dzieci i
miodziezy.
Standardy Med. 2007 T. 4 nr 3 s. 245-250.

2. Kufaga Z., Barwicka K.:
Reklamasrodowiskiem dziecka — przegl bada i danych dotycacy wptywu reklamy na zdrowie
dziecka”.
Probl. Hig. Epidemiol. 2008 T. 89 nr 1 s.120-127.

Prezentacje zjazdowe i publikacje w wydawnictwachjazdowych:

1. ,Reklama produktéwzywnaosciowych jako czynnik ryzyka nadwagi i otgd” Ogoélnopolska
Konferencja Naukowa UwarunkowarSaodowiskowe i Profilaktyka Chorob Wieku Rozwojowego
Lublin 16-18 listopada 2006r. Plakat.

Grant wewnetrzny nr S96/2005

Tytut grantu: Analiza zgonéw w Polsce w latach 19992003 w populacji 0séb od 0 do 25 roku
zycia dla wyodrebnienia kategorii zgonow mdliwych do uniknigcia

Kierownik grantu: lek. med. Zbigniew Kutaga

Materiat: Pozyskano z Gtéwnego Umdu Statystycznego bazlanych indywidualnych rekordéw roku
2006. Pozyskano ban zgonach dzieci i mtodzig w wieku 1 — 19 lat do 1985 do 1998 roku.

Metody: Wykonano wstpna obrobke danych dokonu scalenia baz danych z poszczegoéinych lat
w jedry catci¢. Obliczono surowe wspoétczynniki umierafitdo wg gtdwnych przyczyn zgondow.
Przeprowadzono anadizrendéw zgondw w ditszym ni pierwotnie zatéono czasie tj. od 1985 roku do
2005r. Dla zgonéw, ktorych przyczybyto samobojstwo obliczono wspétczynniki surowe

w okresie od 1985r. do roku 2005 w podziale na toiawies (miejsce zamieszkania osoby zmartej).
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Wyniki:

Ryc. 1. Trendy umieralr$oi catkowitej dzieci i mtodzigy w latach 1985-2005.
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Ryc. 2. Trendy umieralrdé wg wieku z powodu zachorowdgnon-external cause)
dzieci i mtodziey w latach 1985-2005.
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Ryc. 3. Trendy umieralrdoi dzieci i mtodziey wg wieku z przyczyn zewgtrznych w latach 1985-2005.
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Ryc. 4. Trendy umieralrdoi z powodu samobojstw dzieci i mtodzyew wieku 10-19 lat w podziale na
miasto i wig w latach 1985-2006.
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Tab. 1 Metoda samoboéjstwa dzieci i mtodyiv wieku 10-19 lat w latach 1985-2006

Liczba Liczba Liczba
. % . % A %
zgonow zgonow zgonow

postizelere zbronpainel |03 | 16 | 6 | 05 | o0 | 15

skok z yvysokém lub rzucenie si 051 4.4 155 13.7
pod obiekt w ruchu

jme | 32 [ 06 | 5 |04 3 |05

Publikacje:
* przygotowywanesdwie publikacje danych o trendach zgonow;
» planowane jest opublikowanie artykutow w czasopismaedycznych angielskaycznych.
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SPONSOROWANE BADANIA KLINICZNE LEKOW

prowadzone w Instytucie ,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” w roku 2008

Ocena skuteczioi i bezpieczéstwa stosowania produktu Klinika Choréb
1 BIR-MC-GDEN badanego w leczeniu dzieci z "Zespotem Turnerast.Pr| Eli Lilly Polska Sp. z 0.0. Metabolicznych, badanie w
BI9R-MC-GDFN + poprawka z dnia 18 maja 2004 do pr Warszawa Endokrynologii i trakcie
B9-MC-GDFN - faza przediona Diabetologii
Wieloosrodkowe, diugoterminowe badanie otwartej fazy . .

2 A1481156 celu oceny bezpiec#stwa doustnego stosowania produk Az \I/DVoIska I Z /0. Klinika Kardiologii b?d?(n'.e W
badanego u pacjentow, ktérzy ulayli badanie A1481131 arszawa faKcie
1-roczne, wieloérodkowe, randomizowane, kontrolowan

placebo badanie kliniczne z zastosowaniem podwéjepgj
proby, w grupach rownolegtych, z ngstzym 2-letnim Zakiad Biochemii i
okresem leczenia w warunkach préby otwartej, ogacéa Medvevn
3 2003100- bezpieczéstwo i skuteczn&@ dziatania doustnego produkt|]  Sanofi-Aventis Sp. z 0.0 Doéwia)élcﬁa)llnej badanie w
HMR40031/30001 | badanego, podawanego w dobowej dawce 2,5 mg luimé, Warszawa /Klinika Rehabilitac trakcie
dzieciom z chorofptamliwych kaci (osteogenesis Pediatrvcznei
imperfecta) w przedziale wiekowym od 4 do 16 laitmr y )
2003100-HMR40031/3001
Badanie 3 fazy, podwdjnie dapione, randomizowane, : :
kontrolowane placebo, oceniag bezpieczestwo i G"eaF’ SISIEIEER [11E (.U = Klinika
, . .| CRO: Kendle International . :
GS-US-103-0518 skuteczr_m.c proqutu badanego, stosowanego u dzieci Inc.: Kendle Branches Gastroenterq_lqgu, badanl_e w
mitodziezy (w wieku od 2 do 18 .) z przewlektym Sp. z (’) 0. Oddziat w Polsce Hepatologii i trakcie
zapaleniem watroby typu B ' .V\./arszawa Immunologii
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Migdzynarodowe, randomizowane, podwojiepe badanig
kliniczne oceniajce skuteczn& i bezpieczastwo produktu
badanego podawanego raz dziennie w poréwnanilcelmia

EFC5314 u noworodkéw i niemowlat z wrodzonymi wadami sexca Sanoflv,?/\;(;:ggwsapz 0-0. Klinika Kardiologii b?giglig W
ktorych wykonano paliatywne zespolenie systemowmips
(np. zmodyfikowane zespolenie Blalock - Taussing).
Badanie fazy drugiej w pojedynczym ramieniu metod
otwartej préby stosowania produktu badanego w skejau
Z temozolomidem u dzieci z nawrotowym lub opornyam 1 Pfizer Polska Sp. z o.o. - .. badanie w
RIS leczenie rdzeniakiem oraz u dzieci z nowozdiagn@aoun Warszawa itle eniefE] trakcie
glejakiem o wysokim stopniu Ztwosci.
Wieloosrodkowe, otwarte badanie kliniczne stosowania Shire Human Genetic Klinika Choréb
TKT034 produktu badanego jako Enzymatycznej terapiicpazej u Therapies AB, Szwecja; Metabolicznych, badanie w
pacjentow z chorabGauchera, wczesniej leczonych CRO - Quintiles Eastern Endokrynologii i trakcie
Iminogluceras. Holdings GmbH, Wied& Diabetologii
Wieloosrodkowe, randomizowane, prowadzone w grupa
réwnolegtych metogl podwojnej slepej préby badanie : : - ..
" X . Novartis Pharma Services| Klinika Nefrologii,
oceniagce wplyw 12-tyganlowego st.osowanla HELLL AG Szwajcaria; Transplantacji N%rek badanie w
CVAL489K2302 badanego w poréwnaniu z enalaprilem na skurczows CRO: PPD Pola’n d Nadcénienia trakcie
cisnienie ttnicze krwi mierzone w pozycji siedzacej u dzig S Z'O 0. Warszawa Tetniczedo
Z nadcisnieniemetniczym w wieku 6 do 17 lat. p-20.0. ¢ 9
14 tygodniowe wielogrodkowe, randomizowane,
prowgdzgne w grupach rc')\(vr_loleg%ych m%deéjr.‘?j Novartis Pharma Services| Klinika Nefrologii
SUEEE] 00 CEOIENTS GEER.LD SRUTDErD, [0 BT, AG Szwajcaria; Transplantacji Ner’ek badanie w
CVAL489K2302E1 bezpieczéstwo stosowania produktu badanego w CRO: PPD Pola'nd Nadcknienia trakcie
poréwnaniu z enalaprilem u dzieci z nadéeniem Sp. z 'O o.Warszawa Tetniczego

tetniczym w wieku 6 do 17 lat.
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Wieloosrodkowe, randomizowane, prowadzone w grupa
réwnolegtych metogl podwojnej slepej préby badanie

Novartis Pharma Services

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek

oceniajce wptyw 6-tygodniowego stosowania produkty AG Szwaicaria: Nadcgnienia badanie w

10 | CVAL489K2303 badanego na skurczowerienie ttnicze krwi u dzieci z ) J ' Tetniczego .

. , : CRO: PPD Poland trakcie
nadcisnieniemetniczym w wieku 1 do 5 lat z naginym 2
. Sp. z 0.0.Warszawa
tygodniowym okresem placebo.
Otwarte badanie fazy przedtuzonej oceniajace Novartis Pharma Services Klinika Nefrglogu,
. S , : A Transplantacji Nerek :
11 | CVAL489K2303E1 bezple_czéstwo tolerangj i skutecz_nég 18 t_ygodnlowego AG Szwajcaria; e e e badanl_e w
leczenia produktem badanym dzieci w wieku 1 doz 7. CRO: PPD Poland - trakcie
e ; etniczego
nadcgnieniem gtniczym. Sp. z 0.0.Warszawa
Wieloosrodkowe, podwojnie slepe badanie oceniajacqg Abbot Laboratories Poland Klinika
12| M06-806 AM 01 bezpieczéstwo, skuteczni@ i farmakokinetyk produktu Sp.zo.0, Gastroenterologii, badanie w
badanego u dziecigednh i cigzka postaci choroby CRO: Paragon Biomedical Hepatologii i trakcie
Crohna. Warszawa, Immunologii
Postmarketingowe, kohortowe badanie obserwacyjng : :

13 M03-681 produktu badanego w grupie dzieci p@ji24 miesica Aelogii LEBOEIDTES Mok Klinika Kardiologii badam_e W
e o9 E Sp. z 0.0. Warszawa trakcie
zycia z hemodynamicznie istatmvrodzorm, wady serca.

12-tygodniowe, wielogrodkowe, podwajniglepe,
randomizowane, kontrolowane placebo badanie prooves
w grupach réwnolegtych ocenagie skutecznds
farmakodynamik i bezpieczastwo dwoch dawek produkit Sanofi-Aventis Sp. z 0.0 badanie w
14 EFC5722 badanego stosowanych w leczeniu dzieci i mtagzie Warszawap. e Klinika Urologii trakcie

wieku 2-16 lat z podwsszonym c$nieniem mikcyjnym
pochodzenia neurogennego z dodatkowym 40-tygodnioy
okresem obserwacji w warunkach préby otwartej
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12-tygodniowe, otwarte, wieléoodkowe, nie poréwnawcz

badanie oceniage farmakodynamikoraz bezpieczetwo
produktu badanego stosowanego w leczeniu dzieci i

mtodziezy w wieku 2-16 lat z wodonerczem wggtijacym

15 EFC6269 W powiazaniu z podwyszonym cinieniem mikcyjnym SEMENAVETIE B, 7 8.8 Klinika Urologii badam.e w
. Warszawa trakcie
pochodzenia neurogennego z dodatkowym 40 -
tygodniowym okresem obserwacji w warunkach préby
otwartej
randomizowane, kontrolowane placebo, wigtodkowe, Klinika Nefrologii,
16 NV20234 prowadzone metadpodwajnieslepej proby badanie F. Hoffmann-La Roche Ltd.] Transplantacji Nerek | badanie w
oceniajce produkt badany w standardowej i wysokiej da CRO: Quintiles Nadcknienia trakcie
w leczeniu grypy u pacjentéw z okona odporndcia. Tetniczego
Wieloosrodkowe otwarte badanie w celu oceny Shire Human Genetic Klinika Choréb
17 HGT-ELA 038 bezpieczastwa i wyniku klinicznego w chorobie Huntera Therapies, INC; Metabolicznych, badanie w
pacjentow w wieku 0-5 lat otrzymagych enzymatyczn CRO: Pharma Net Endokrynologii i trakcie
terapk zastpcz produktem badanym Sp. z 0.0.Warszawa Diabetologii
Wieloosrodkowe badanie Il fazy sprawdzege skutecznit, . . Klinika
tolerancg, bezpieczastwo i farmakokinetyk produktu CioL EETTE AE, cziElE Gastroenterologii, badanie w
18 ZLB06_001CR C ’ CRO - IFE Polska . ;
= badanego stosowanego u pacjentéw z pierwotnym z Hepatologii i trakcie
: . Sp. zo.0. Lod -
niedoborem odporrai. Immunologii
L . — Shire Human Genetic Klinika Choréb
lo| HoToCBoM | oemomiene bedeni ponadione et O, | Therapes ncUSA | Metabolanycn, | badariew
chorota Gauchera typu 1 CRO - Quintiles Eastern Endokrynologii i trakcie
ypu L. Holdings GmbH Austria Diabetologii
. , , e umowa
Wieloosrodkowe, randomlzowgne, poQWOJnlslm)lgng, Eisai Global Clinical . . podpisana -
kontrolowane placebo. Badanie oceniaj skuteczni i N Klinika Neurologii i
20 | E2090-E044-312 ] " ; Development, Eisai Limited ; .. planowana
bezpieczéastwo stosowania produktu badanego u pacjen . : Epileptologii L
; Wielka Brytania realizacja w
pediatrycznych. 2009r
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Badanie przedtuzone prowadzone metpbby otwartej
bedace kontynuagj wielocsrodkowego, randomizowanegqa

rowadzonego metacgodwdjnie slepej prob Szl (Glglos]] Elliee] umowa
P 9 NOJ 'EPE) proby, ... | Development, Eisai Limited - - podpisana -
kontrolowanego placebo badania ocefuago skuteczrig i . . Klinika Neurologii i
21 | E2090-E044-313 : : Wielka Brytania; : - planowana
bezpieczéstwo stosowania produktu badanego w terag CRO intiles E Epileptologii lizac
dodanej u pacjentéw pediatrycznych z padaezkapadami . Quihitlise astern realizacja w
. : Holdings GmbH Austria 20009r.
czesciowymi.
Otwarte, wieloérodkowe, badanie z dawkvielokrotrm umowa
majace na celu ustaleme optymalnej dawki pgkawej E Hoffman-La Roche CRO Klinika Nefrglogu, podpisana -
podawanego diylnie produktu badanego w celu . : Transplantacji Nerek
22 NH19707 ; . . S . Quintiles Eastern Holdings e planowana
podtrzymania leczenia anemii u pacjentow pediatrycla z . Nadcgnienia L
A GmbH Austria ; realizacja w
przewlekh chorola nerek poddawanych hemodializie Tetniczego 20001
Randomizowane, wieldoodkowe, m¢dzynarodowe, umowa
badanie fazy 3B, prowadzone metadwartej proby w Klinika Chordb .
, : . podpisana -
grupach rownolegtych produktu badanego w leczeniu Genzyme Europe B.V. Metabolicznych,
23 AGAL06207 L . . . L planowana
uprzednio nie leczonych chtopcow z rozpoznaniemaib Holandia Endokrynologii i o
) (i - . 2 realizacja w
Fabry'ego bez efkich objawow Diabetologii
20009r.
Wieloosrodkowe otwarte badanie, dotyce oceny
skutecznéci diugotrwatego bezpiec#stwa oraz toleranciji Klinika Nefrologii umowa
rzy powtérnym zastosowaniu produktu badanego u : inika Netrolog, podpisana -
przy pc ! . Abbott Laboratories Poland Transplantacji Nerek
24 MO06-807 pacjentow pediatrycznych z chogoBrohna, u ktérych Yo planowana
N o Sp. z 0.0. Warszawa Nadcgnienia o
uzyskano odpowiedkliniczna w badaniu klinicznym o nr Tetniczedo realizacja w
Protokotu M06-806 @niczeg 2000,
Randomizowane badanie prowadzone memmmtwadjnie
slepej proby w grupach rownolegtych, majace oéeni
bezpieczéstwo i skuteczn& produktu badanego w formig Klinika rozmowy
I e . Procter & Gamble .
tabletek o opdlnionym uwalnianiu a 400g przyjmowango : . Gastroenterologii, wstepne/
25 2007017 : : A Pharmaceuticals, USA; CR( FF -
12 godzin przez okres 6 tygodni przez dzieci i @atgjw Hepatologii i negocjacje
. . ! AbCRO, Warszawa -
mitodocianych z mato lub umiarkowanie aktywnym Immunologii umowy

wrzodziepcym zapaleniem jelita
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Badanie kliniczne fazy lll, ocenigje skuteczni, Octapharma AG Klinika rozmowy
26 GAM10-03 bezpieczéstwo i kinetylke produktu badanego w leczeniu Sw?tzerlan d: ' Gastroenterologii, wstepne/
substytucyjnym chorych z pierwotnymi niedoborami CRO: Moninol S : 2 0.0 Hepatologii i negocjacje
odporndgci : POl Sp. 2 0.0. Immunologii umowy
Dlugoterminowe, wielogrodkowe badanie fazy IV Sandoz GmbH, Austria, Klinika Chordb rozmowy
27 EP00401 dotyczce bezpieczestwa i skuteczniei terapii produktem CRO:Pharmaceutical Metabolicznych, wstgpne/
EP00-402 badanym u niskorostych dzieci z niedoborem urodzeej Research Associates Sp. Endokrynologii i negocjacje
masy ciata 0.0., Warszawa Diabetologii umowy
Wieloosrodkowe, prowadzone metpgodwajnieslepej
préby w grupach réwnolegtych z mawoscia
d}ugotermlnowclegolleczenla podtrzyr@u_jego prpwaszoneg Janssen-Cilag Internationa Klinika rozmowy
metod, otwartej proby badanie, ocenie¢ bezpieczestwo i . ..
, 2 o N.V., Belgia Gastroenterologii, wstepne/
28 RABGRD-3003 | skuteczné¢ produktu badanego o opponym uwalnianiu wi A - .
: : L . ) CRO: Quintiles Poland Hepatologii i negocjacje
formie kropli, u pacjentow pediatrycznych w wiekd b do Sp. 7 0.0.. Warszawa immunologii UMOW
11 lat z objawowym i nagtrkowym refluksenzotadkowo- p.20.0., 9 y
przetykowym.
Wieloosrodkowe, prowadzone metp@odwojniesiepej
proby w grupach rownolegtych z iwoscia wycofania, Johnson & Johnson .
. S . Klinika rozmowy
randomizowane, kontrolowane placebo, badanie ogeerial Pharmaceutical Research Gastroenterologii wstpne/
29 RABGRD-3004 bezpieczastwo i skuteczni produktu badanego & Development, logtl, pne/
o o N . L Hepatologii i negocjacje
op&nionym uwalnianiu, u pacjentow pediatrycznych w CRO: Quintiles Poland immunologii UMOW
wieku od 1 do 11 lat z objawowym/naetkowym refluksem Sp. z 0.0., Warszawa 9 y
zotadkowo-przetykowym.
Randomizowane, railzynarodowe, wielawodkowe
kontrolowane badanie fazy 2/3 ustata zakres r0ZmMo
dawkowania, prowadzone w czterech grupach metod| MacroGenics, Inc., USA WSk r\llé)//
30| CP-MGAO031-01 podwadjnieslepej proby oceniage u dzieci i dorostych ze CRQO Parexel Polska Klinika Pediatrii ne og'ac'e
swiezo rozpoznas cukrzya typu 1 skutecznig i Sp. z 0.0., Warszawa U?TIO\JN yJ

bezpieczéstwo produktu badanegogdacego (...) nie
wiazacym sk z fragmentem Fc receptora.
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Klinika Choréb rozmowy
Pfizer Polska Sp. z 0.0., Metabolicznych, wstepne/
31 HZHELLE Warszawa Endokrynologii i negocjacje
Diabetologii umowy
Dlugoterminowe badanie oceniag bezpieczesto u (0ZMo
pacjentéw z wrodzonymi sinicznymi wadami serca, Sanofi-Aventis Sp. 7 0.0 WSk r\]’g
32 LTS10916 witaczonych do badania CLARINET, u ktérych wykonan Warszawalll | Klinika Kardiologii ne og'ac'e
paliatywne zespolenie systemowo-ptucneawdiunkcjonuje u?noj ]
w dniu ukaczenia pierwszego rokiycia Wy
Wlfe_looérodkovye, randomlzowane,ko,nt_rplowane z Dr Ealk Pharma GmbH Klinika
SOEITE], L [FIIE dotycacg skutgczmm : toleranql reprezentowana przez Gastroenterologii badanie
33 BUC38/AIH produk_tu badaneg.o W porownaniu ze stosowaniem PAREXEL Polska Sp.z 0.0 Hepatologii i zakaiczone
Prednisonu u pacjentow z rozpoznanym czynnym Warszawa (CRO) immunologii
autoimmunologicznym zapalenienatnoby. 9
Faza II/IIIA czsciowo slepe, randomizowane, aktywnie
kontrolowane, wielogrodkowe, prowadzone w grupach BioPartners GmbH Klinika Pediatrii -
34 réwnolegtych badanie bezpiedstwa, skutecznai i L : : . badanie
BPLG-003 f . : o Szwajcaria CRO: Accelsiors Oddziat ,
armakokinetyki/farmakodynamiki produktu badanego Budapest, Wgr Endokrvnologii zakaczone
podawanego u dzieci z zaburzeniami wzrostu pest y ynolog
spowodowanymi niedoborem hormonu wzrostu.
Badanie oceniage bezpieczestwo, tolerandg,
farmakokinetyk oraz immunogenr$é produktu badanego : ,
3 zwiekszonym powinowactwie w stosunku do wirusa (g Medllmmune, (elbsy . L badanie
5 MI-CP124 : : : ; . o CRO: PPD Development Klinika Pediatrii ,
ulepszonym dziataniu przeciwko wirusowi) syncitium Warszawa zakmczone
nablonka drog oddechowych (RSV) u dzieci z
hemodynamicznie istotnymi, wrodzonymi wadami serc
Wieloosrodkowe, otwarte, prospektywne badania dotycz BIOTEST Klinika
klinicznej skutecznosci i bezpiedmtwa oraz wlascivw&ei , L Gastroenterologii, badanie
o] ErebsiEioTEST farmakokinetycznych produktu badanego u pacjentéw Gz 'Al‘:cgfsnr:gﬂnKllnISChe Hepatologii i zakaczone
pierwotnym niedoborem odporém (PID). 9 Immunologii
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Wieloosrodkowe, randomizowane, otwarte badanie klinic
oceniajace farmakokinetygk farmakodynamik po

. A . SO Klinika
pojedynczym i wielokrotnym podaniu dwéchznych dawek| Gastroenterologii badanie
37 | 3001B3-333-WW produktu badanego w postaci zawiesiny granulek | Wyeth Sp. z 0.0., Warszaw. logt, -
-~ : D Hepatologii i zakmczone
dojelitowych u niemowdt od 1 do 11 miegtazycia z .
. . . : Immunologii
podejrzenientotadkowo-przetykowej choroby refluksowej
"Wieloosrodkowe, otwarte badanie kliniczne oceniajac
bezpieczéstwo podawania dwdch zdych dawek produktu Klinika
badanego w postaci zawiesiny granulek dojelitowych Gastroenterologii, badanie
R niemowht od 1 do 11 miesiacgcia z podejrzeniem BT ek Z EHE, BRI Hepatologii i zakaczone
zotadkowo-przetykowej choroby refluksowej". Immunologii
Wieloosrodkowe , randomizowane, podwojnigizgpione
badanie z podgruapkontrolr otrzymupca placebo po Klinika
zaprzestaniu leczenia, ocenEg skuteczr i Gastroenterologi badanie
39 | 3001B3-329-WW bezpieczastwo produktu badanego w postaci granulef Wyeth Sp. z 0.0., Warszaw logil, ,
g : Co 2 Hepatologii i zakaczone
dojelitowych u niemowdt od 1 do 11 miegtazycia z immunologii
objawowa zotadkowo-przetykovy chorola refluksowa. 9
Ocena skuteczrioi i bezpieczéstwa stosowania produktu
badanego w leczeniu choroby refluksowej przelykERB)
u niemowht w wieku od 1 do 11 miegtazycia wicznie. Klinika
40 D9614C00096 Wieloosrodkowe, randomizowane badanie fazy lll, AstraZeneca Pharma Polar]  Gastroenterologii, badanie
prowadzone metadpodwdjnie slepej proby w poréwnani Sp. z 0.0., Warszawa Hepatologii i zakaczone
do placebo, z zastosowaniem rownolegtej grupy lkodmeyj Immunologii
oraz z maliwoscia przerwania leczenia;
: o . King Pharmaceuticals
Randomizowane, prowadzone metqbdwojnejslepej
; Al Research and Developmen - .
préby, kontrolowane placebo, wieksodkowe, prowadzong . Klinika Nefrologii,
w grupach réwnolegtych badanie nad acekutecznéci Inc._, U.SA’ Transplantacji Nerek badanie
41 K726-06-4003 . . . : ' CRO- Quintiles Eastern Tf ,
bezpieczéstwa i reakcji pacjenta na podawane dawki . A Nadcgnienia zakaczone
. ol o Holdings GmbH, G Wiede .
produktu badanego w leczeniu n&ddénia u dzieci i Tetniczego

miodziezy"

Quintiles Poland Sp. z o.0.
Warszawa
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Randomizowane, podwadjnie slepe, kontrolowane placed
stopniowan dawky, prowadzone w réwnolegtych grupac

42 A1481131 badanie produktu badanego podawanego doustniezeriec PflzerVI\D/gler;Z;g. £0.0. Klinika Kardiologii zabkecl;ijc?zncl)ie
dzieci w wieku od 1 do 16 lat zthiczym naddinieniem
ptucnym.
Badanie I/l fazy oceniajace bezpieaigivo i eksploracyijn badanie
43 3066K1-139-US | stosowanego dglnie produktu badanego u dzieci leczony Wyeth Sp. z 0.0., Warszaw| Klinika Onkologii sakahczone
z powodu nawrotu lub opornej postaci guzéw litych.
Badanie oceniage bezpiecaestwo, tolerowanie,
farmakokinetyk oraz immunogenr$é produktu badanego .
44 MI-CP124-S2 stosunku do wirusa syncytium nabtonka oddechoweg PPD F\;\?L?Q;jasv% Z0.0., Klinika Pediatrii zabk?l(ijgzn(l)?]e
(Respiratory Syncytial Virus - RSV) u dzieci z
hemodynamicznie istotnymi, wrodzonymi wadami serc
52-tygodniowa, miedzynarodowa, wiekpodkowa, otwarta
préba kliniczna, bdaca uzupetnieniem badania gtdéwnegc
oceniajaca stosowanie produktu badanego u dzieci i Novo Nordisk Pharma badanie
45 NN304-1690 miodziezy z cukrzyg typu 1 w wieku od 3 do 17 lat, Sp. z 0.0., Warszawa. Klinika Pediatrii zakaiczone

leczonych schematem zianym z insuliny pokrywajcej
zapotrzebowanie podstawowe i insuliny okotopositkpve
insuling aspart jako insulinokotopositkovs; badanie fazy
[llb

199




INNE PROGRAMY BADAWCZE

Lp

Temat

Sponsor badania

Jednostka organizacyjna

Status badania

Ocena wraliwosci bakterii Gram+ i Gram- na okileny
zestaw antybiotykow.

Astra Zeneca Pharma Poland
Sp. z 0.0., Warszawa

Zakfad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

program zakaczony

"Swiatowy Program Kontroli Przeciwgrzybiczej"
ARTEMIS DISK 2008

Giles Scientific Inc., USA w imieniy
(Sponsor) Pfizer Pharmaceuticals |

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

program w trakcie
realizacji

"Swiatowy Program Kontroli Przeciwgrzybiczej"
ARTEMIS VI COLLECTION 2008

Pfizer Polska Sp. z 0.0.,

Zakfad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

program w trakcie
realizacji

Ustuga dot. konsultingu w ramach Europejskiego Ketui
Doradcow Rejestru choroby Fabry'ego.

Genzyme Europe B.V., Holandia

Klinika Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

program w trakcie
realizacji

Ustuga dot. konsultingu w ramach Europejskiego Ketui
Doradcéw Rejestru choroby Gaucher.

Genzyme Europe B.V., Holandia

Klinika Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

rozmowy wsgpne/
negocjacje umowy

Ustuga dot. konsultingu w ramach Europejskiego Ketui
Doradcéw Rejestru choroby MPS |.

Genzyme Europe B.V., Holandia

Klinika Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

rozmowy wsgpne/
negocjacje umowy

Gromadzenie, przetwarzanie i przechowywanie przazz@me danych
klinicznych dotycacych pacjentéw z chorabFabry'ego, Gauchera,

MPS-I, Pompego.(Rejestry)

Genzyme Europe B.V., Holandia

Klinika Choréb Metabolicznych
Endokrynologii i Diabetologii

rozmowy wsgpne/
negocjacje umowy
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USers| G MEmie CRIyE ZEinel 2 realPargoaiant [ileznege PPD Poland Sp. z 0.0., Warszaws Klinika Pediatrii program zakaczony
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UDZIAL. PRACOWNIKOW IP CZD
w zagranicznych zjazdach, sympozjach i konferencjdcnaukowych w 2008 r.

Liczba
: zjazdow/ Liczba . .
Lp. Kra| sygnpozj(wl uczestnikow oSy AL
konferenciji
plakat prezentacja wyklad przewodn_i_czenie
ustna sesji
1 Australia 2 3 2 = = =
2 Austria 2 2 = = = =
3 Belgia 5 5 = 1 = =
4 Biatoru$ 2 2 = 1 1 -
S Brazylia 1 8 12 9 1 =
6 Chiny 1 3 1 - - -
7 Czechy 11 14 1 1 2 =
8 Finlandia 1 1 1 1 = =
9 Francja 10 19 6 1 1 1
10 Grecja 3 5 2 - - =
11 | Hiszpania 6 18 7 4 = =
12 | Holandia 4 10 3 3 = =
13 Islandia 1 4 1 = = =
14 Japonia 1 4 2 = = =
15 Kanada 3 4 = 2 1 =
Korea
16 | botudniowa ! 8 B 8 B }
17 Litwa 1 1 = 1 = =
18 totwa 1 1 = = 1 =
19 Malezja 1 2 = = = =
20 Malta 1 1 = = = =
21 Niemcy 18 32 16 5 3 1
22 | Norwegia 1 1 = = 1 =
23 | Portugalia 3 10 2 = 3 1
24 Rosja 1 1 = = = =
25 RPA 1 2 1 = = =
26 | Slowacja 1 1 = 1 = =
27 Syria 1 1 = 2 = =
28 | Szwajcaria 7 10 = 6 = =
29 Szwecja 1 2 = 1 = =
30 Turcja 6 9 2 1 1 1
31 Ukraina 3 5 = 1 1 =
32 USA 15 19 4 8 1 -
33 Wegry 1 1 = = = -
g || MELE 4 6 4 3 1 -
Brytania

35 Wiochy 18 42 7 11 9 4
Razem 139 251 74 65 27 8
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WYJAZDY NAUKOWO-SZKOLENIOWE*
pracownikow IP CZD w 2008 r.

Razem 96 618

* szkole, kursy, stze, seminaria naukowe, prace badawcze, inne celenau
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11.

12.
13.

14.

15.

16.
17.

18.
19.

20.
21.
22.
23.

24.
25.

26.
27.
28.
29.
30.
31.
32.
33.

34.
35.

ZAGRANICZNE ZJAZDY, SYMPOZJA | KONFERENCJE NAUKOWE,
w ktérych uczestniczyli pracownicy IP CZD w 2008r.

3rd Advances Against Aspergillosis Conference, MiBaach, USA, 16 — 19.01.2008

3rd PID Meeting, Valletta, Malta, 17 — 19.01.2008

Deep Brain Stimulation for Dystonia Meeting, Beylibermany, 11 — 12.02.2008

East-West Immunogenetics Meeting, Prague, Czechlitepl3 — 14.02.2008

Clinical Experts Forum, Prague, Czech Republic:-15.02.2008

The 14th World Congress of Anesthesiologists, Clappen, South Africa, 2 — 7.03.2008
Conference Pediatric & Adolescent Osteosarcoma. grpes from the past, prospects for the
future, Houston, USA, 6 — 8.03.2008

European Conference on Psychology and Visual Impait, Huizen, The Netherlands,

10 -12.03.2008

2008 ISCD Annual Meeting, San Francisco, USA, 15:03.2008

ESC Biannual Meeting of the Working Group on Depehental Anatomy and Pathology,
Alberobello, Italy, 12 — 15.03.2008

Symposium “Covering the field - full spectrum CMAadagement”, Paris, France,

14 - 15.03.2008

2" World Immune Regulation Meeting, Davos, Switzedlah7 — 20.03.2008

11th Prague Workshop on Catheter Ablation with Lidemonstrations, Prague, Czech
Republic, 16 — 18.03.2008

Konferencja ,Chirurgia klatki piersiowej i jamy hrzznej u dzieci”, Kijéw, Ukraina,

19 - 21.03.2008

International Conference on TetrahydrobiopterinlJPEnd NOS, St. Moritz, Switzerland,

23 —28.03.2008

23rd Annual EAU Congress, Milan, Italy, 26 — 2921808

1st Global "Master Class" on Childhood Bacteriasiteatory Diseases, Brussels, Belgium,

29 - 30.03.2008

20th Hydrocephalus Symposium, Neuchatel, Switzdrlan- 4.04.2008

International Symposium on Dietary Therapies foildfsy and Other Neurological Disorders,
Phoenix, USA, 2 — 5.04.2008

4th ELITA-ELTR Winter Meeting, Cortina d'’Ampezzdaly, 3 — 5.04.2008

Course on cardiac catheterization and intervent2@@8, Milan, Italy, 4 — 5.04.2008

"Current realities and new perspectives in asthmd @OPD Management”, Prague, Czech
Republic, 5 — 6.04.2008

8th European Congress on Clinical and Economic étspef Osteoporosis and Osteoarthritis,
Istanbul, Turkey, 9 — 12.04.2008

EU LSD Symposium, Paris, France, 10.04.2008

9th European Conference on Pediatric and Neonatalildtion, Montreux, Switzerland,

10 -12.04.2008

IV Naukowa Konferencja Mukowiscydozy, Lwéw, Ukrajh@ — 13.04.2008

6th European Union Osteoporosis Consulation Paeeitivg, Brussels, Belgium, 16.04.2008
International Symposium The Ethic and Law in theaof Health, Istanbul, Turkey,

17 —19.04.2008

AGAH Annual Meeting Safety and Risk Management irariBlational Medicine, Weimar,
Germany, 18 — 19.04.2008

11th Asian-European Workshop on Inborn Errors oftddlelism (AEWIEM), Seoul, South
Korea, 18-23.04.2008

18th European Congress of Clinical Microbiology &mféctious Diseases, Barcelona, Spain,
19 - 22 April, 2008

INT Symposium 2008 "Demonstrating early nutritiorogramming in humans and animal
models”, Granada, Spain, 23.04.2008

International Ataxia-Telangiectasia Workshop 200goto, Japan, 22 — 26.042008

XIXth Annual Meeting of the ESPU, Nice, France,-226.04.2008

43% Annual Meeting of the European Association for 8tady of the Liver (EASL), Milan,
Italy, 23 — 27.04.2008
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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.
71,
72,
73.
74,

75.
76.

1st International Osteoporosis Academy, PragueclCRepublic, 25 — 26.04.2008

1st Pan-Mediterranean Congress of EndocrinologyMetabolism, Palermo, Italy,
1-4.05.2008

2008 Pediatric Academic Societies Annual Meetingnélulu, United States, 2 — 6.05.2008
7th Central European Congress of Rheumatology,uetagzech Republic, 8 — 10.05.2008

9th European Congress of Neuropathology, Athense€, 8 — 10.05.2008

EUGT/ERNDIM National Representatives Meeting, BaSelitzerland, 9.05.2008

Predex Meeting, Stockholm, Sweden, 9.05.2008

IPTA Council Meeting, Washington, USA, 10.05.2008

Congress of the European Society of Pediatric Neugery, Montreux, Switzerland,

11 - 15.05.2008

Heart Rhythm Society's Annual Scientific Sessi@ea) Francisco, USA, 14 — 17.05.2008
43rd Annual Meeting of the Association for Europ@aediatric Cardiology, Venice, ltaly,

21 —24.05.2008

ESPGHAN Hepatology Summer School 2008, Venicey @l — 24.05.2008

18th Spring Meeting of the European Congenital H8argeons Association, Venice, Italy,

21 - 25.05.2008

35th European Symposium on Calcified Tissues, Baneg Spain, 24 — 28.05.2008

European Human Genetics Conference 2008, BarceSpadn, 31.05 — 3.06.2008

Workshop on Rare Disorders of the MAPK pathway: r€uoir status/Future Directions,
Barcelona, Spain, 30 — 31.05.2008

40" EMG Meeting 2008, Heidelberg, Germany, 30.05 -6 2008

11th Congress of European Society of Developmenarmacology, Rotterdam, The
Netherlands, 4 — 7.06.2008

3rd International Probiotic Conference 2008, Stamokovec, Slovakia, 4 — 7.06.2008

18" Annual Meeting of the European Childhood Obesitgup, Porto, Portugal, 5 — 7.06.2008
European School of Nuclear Medicine, Prague, CRagublic, 6 — 7.06.2008

6th International Symposium on Pneumococci and fPoeoccal Diseases, Reykjavik, Iceland,
8-12.06.2008

31st European Cystic Fibrosis Conference, PrageeciCRepublic 11 — 14.06.2008

The Annual European Congress of Rheumatology, Fanasice, 12 — 15.06.2008
HYPERTENSION 2008, Berlin, Germany, 14 — 19.06.2008

International Symposium on the Hybrid Approach ton@enital Heart Disease, Columbus,
USA, 16 — 18.06.2008

9th European Congress of Pediatric Surgery (EUPBS#fgnbul, Turkey, 18 — 21.06.2008
Cardiostim 2008, Nice, France, 18 — 21.06.2008

NHS 2008 Beyond Newborn Hearing Screening, Cermmbtaly, 19 — 21.06.2008

World Summit on Pediatric and Congenital Heart 8ty@ervices, Education and Cardiac Care
in Children and Adults with Congenital Heart Diseaglontreal, Canada, 19 — 21.06.2008
17th Meeting of ES - PCR (European Society of Radi&Clinical Research), Innsbruck,
Austria, 19 — 21.06.2008

13th International Congress on Infectious Diseasaala Lumpur, Malaysia, 19 — 22.06.2008
15th Symposium on Infections in the ImmunocompreshisHost Program Overview,
Thessaloniki, Greece, 22 — 25.06.2008

Bari International Symposium on Mitochondrial Ploysgy and Pathology, Bari, Italy,

22 — 26.06.2008

17th International Parma Echo Meeting, Parma, ,|@fly— 27.06.2008

XIl Mi gdzynarodowa konferencja "Nauka a jakaycia", Wilno, Litwa, 25 — 29.06.2008
IPOKRATES Clinical Seminar: Cardiovascular IntemsiCare in Neonates and Children,
Zurych, Switzerland, 26 — 28.06.2008

10th International Symposium on Mucopolysaccharadel Related Diseases, Vancouver,
Canada, 26 — 29.06.2008

World Ophthalmology Congress, Hong Kong, Chinapg8- 2.07.2008

13th International Symposium on Pediatric Neuro-@ogy, Chicago, USA, 29.06 — 2.07.2008
4th EHC Round Table of Stakeholders, Brussels,iBeigl.07.2008
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78.

79.

80.
81.
82.
83.
84.
85.
86.

87.
88.
89.
90.
91.
92.

93.
94.

95.

96.

97.
98.

99.

100.

101.

102.
103.
104.
105.

106.
107.
108.
109.

110.
111.
112.

113.
114.

55th Annual International Congress, British Asstioizgs of Paediatric Surgeons, Salamanca,
Spain, 2 - 5.07.2008

Posiedzenie Nomenclature Working Group of the h#gonal Society for Nomenclature of
Paediatric and Congenital Heart Disease, Cape @94, 2 — 11.07.2008

School of MRI, Advanced MR Imaging of the Musculekdtal System, Moscow, Russia,
3-5.07.2008

2008 Joint International Congress of ILTS, Elitd i&age, Paris, France, 8 — 12.07.2008
XXIX International Congress of Psychology, Berldermany, 20 — 25.07.2008

XXII International Congress of the Transplantat®wociety, Sydney, Australia, 10 — 14.8. 2008
3rd World Congress ESPGHAN, Iguazu Falls, Bra#l-120.08.2008

The International Conference on Arginine and Pydimgs 2008, London, UK, 26 — 31.08.2008
European Society of Cardiology Congress, Munichrn@ay, 30.08 — 3.09.2008

4th  Workshop "Focus on Lymphocytic Leukemia and pwemas in  Primary
Immunodeficiency” New York, USA, 1 — 4.09.2008

NCCN 3rd Annual Congress: Hematologic Malignanddmsy York, USA, 5 — 6.09.2008

45" SSIEM Annual Symposium, Lisbon, Portugal, 2 — 2098

11th International Symposium on Urolithiasis, NiEeance, 2 — 5.09.2008

54th Annual Meeting of Paediatric Pathology Societglsinki, Finland, 4 — 6.09.2008

8th EVRS Congress, Prague, Czech Republic, 6 =ZD08

17th Annual Meeting of European Society for MovemAnalysis for Adults and Children,
Antalya, Turkey, 8 — 13.09.2008

TSC International Conference, Brighton, UK, 11 -0832008

41st Annual Meeting of European Society for Paedi&tephrology, Lyon, France,

11 —14.09.2008

30th American Society for Bone and Mineral Rese@mwhual Meeting, Advancing the Future,
Montreal, Canada, 12 — 16.09.2008

30th European Society for Clinical Nutrition and tsleolism Congress, Florence, Italy,

13 -16.09.2008

XXVI Congress of the ESCRS, Berlin, Germany, 137-09.2008

22nd European Assaociation for Cardio-Thoracic Syr@genual Meeting, Lisbon, Portugal,

13 -17.09.2008

5th Meeting of the Hunter Syndrome European Ex@erncil, Frankfurt am Main, Germany,
16.09.2008

17th Congress of the European Academy of Dermayadogl Venerology, Paris, France,

17 — 21.09.2008

47th Annual Meeting of the European Society fordvaeic Endocrinology, Istanbul, Turkey,
20 — 23.09.2008

8th European Congress of Epileptology, Berlin, Gamyn 21 — 25.09.2008

Seminar “Pediatric Nephrology/Endocrinology”, Salalp, Austria, 21 — 27.09.2008

European Molecular Genetics Quality Network Meeti@gford, UK, 22 — 23.09.2008

11th International Workshop on Multiple Endocrinedglasia, Delphi, Greece,

25 —27.09.2008

Konferencja Ministerstwa Zdrowia Republiki Biatokisj, Minsk, Biatori, 25 — 28.09.2008
ISN Nexus Symposium Transplantation and the KidR®me, Italy, 25 — 28.09.2008

8th Congresso Societa Italiana di Psicologia SaRibeigo, Italy, 1 — 4.10.2008

40th Congress of the International Society of RatediOncology, Berlin, Germany,

2 -6.10.2008

2nd World Conference on Magic Bullets, Nirnbergtr@amny, 3 — 5.10.2008

European Respiratory Society Annual Congress, IBgBermany, 4 — 8.10.2008

Consensus on pertussis booster vaccination in EU®O®.P.E.), Frankfurt am Main, Germany,
6.10.2008

Konferencja polsko - biatoruska, 8k, Biator, 9 — 10.10.2008

World Rett Syndrome Congress, Paris, France, 101012008
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124.

125.

126.
127.

128.
129.
130.

131.
132.

133.

134.

135.
136.

137.

138.
139.

American Academy of Pediatrics 2008 National Cagriee and Exhibition Joint Meeting of the
AAP Section on Urology and Pediatric Urology NurSpecialists (PUNS), International
Children Contience Society (ICCS), and SocietyHetal Urology (SFU), Boston, USA

11 -13.10.2008

Annual Congress of the European Association of arcMedicine, Munich, Germany,

11 - 15.10.2008

7th European Union Osteoporosis Consultation Peeeting, Brussels, Belgium, 13.10.2008
National Resource Centre for Tuberous Sclerosis,Y#ar Anniversary, Oslo, Norway,
16.10.2008

13th Meeting of the European Society for Immunadeficies, Hertogenbosch, The
Netherlands, 16 — 18.10.2008

International Scientific Symposium: The Next Fremsi in Pediatric Nephrology. Escape
Network Investigator Meeting, Heidelberg, Germaty—~ 19.10.2008

13th Manchester Dysmorphology Conference, Manchddi¢, 28 — 31.10.2008

XXV Zjazd czeskich i stowackich alergologéw i klaznych immunologéw, Praga, Czechy,
29.10-1.11.2008

Xl Kongres czeskich i stowackich immunologéw z isdem gdci zagranicznych, Praga,
Czechy, 29.10 - 1.11.2008

The First Paediatric Expert Day Growth Falteringow to catch - up?, Budapest, Hungary,
31.10.2008

64 Nestle Nutrition Workshop: Microbial - Host Ingetion: Tolerance vs. Allergy, Sydney,
Australia, 2 — 6.11. 2008

Congenital Cytomegalovirus Conference, Atlanta, USA 7.11.2008

International Treatment of Complex CHD in Adultsedtures and live case demonstrations,
Massa, Italy, 6 — 7.11.2008

10th Meeting of the Committee of National AdvisdBsiyssels, Belgium, 8.11.2008

Workshop on "DNA repair disorders and cancer", Nigan, The Netherlands, 14 — 15.11.2008
Pneumococcal Conjugate Vaccines: Bridging to theeréu EMEA Pneumococcal Summit,
Istanbul, Turkey, 16 — 18.11.2008

1st International Congress of UNESP, Rome, Itafy;-119.11.2008

Consensus on pertussis booster vaccination in EU©®.P.E.), Berlin, Germany,

20 - 22.11.2008

Konferencja organizowana przez Lwowski Narodowywérisytet Medyczny, Lwow, Ukraina,
27 —28.11.2008

21 symposium - Interdisziplinare Studiengruppe &lgrasplatation im Kindes - und
Jugendalter, Hirtenzarten, Germany, 28 — 29.11.2008

6th Meeting of Al Bassel Heart Society, Damascysia$29.11 — 2.12.2008

Invited Business Meeting. Assessment of Scien@aoperation Possibility CMHI and BBM,
Melsungen, Germany, 30.11 — 2.12.2008

Conference on Antibody Induction in Solid Organrigplant: Confronting PTLD, Rome, ltaly,
4 -6.12.2008

62th Annual Meeting of American Epilepsy Societgagle, USA, 5 —9.12.2008

4th International Baltic Congress of Anaesthesiplagd Intensive Care, Riga, Latvia,

11 -13.12.2008
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Fig. 18 Liczba zagranicznych wyjazdow pracowniké®dzD w latach 2001-2008
(Liczba uczestnikow zjazdow, sympozjéw, konfereacjkowych oraz wyjazdéw naukowo-szkoleniowycimyicim)
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Fig. 19 Liczba wizyt zagranicznych naukowcow w IPBCw latach 2001-2008
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WIZYTY GO SCI ZAGRANICZNYCH w IP CZD w 2008r.
(w tym pobyty naukowo— szkoleniowe)

: o : . . Termin : :
Lp. | Nazwisko i Imig Kraj Miejsce zatrudnienia nobytu Jednostka zapraszajca gacia
1 Moller Jens Niemcy Klinikum Saarbrucken 18 - 22.02.08| Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
2 Sweet David I;/y ;f;l:]?a Regional Neonatal Unit, Royal Maternity Hospitaglfast 18 - 22.02.08| Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
3 Bachman Tom USA University San Bernardino 18 - 22.02.08| Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
4 Simbruner George Austria University of Innsbruck 18 - 22.02.08| Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
5 Bibian Paolo Wiochy NEIEIE el el IQ}E?;']\S CENE, (DB IS, 14 - 15.07.08| Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
6 Tillqvist Paul Szwecja Glyvorex Transplantation AB, Lund 2 -3.03.08 il Caing] D2|ec§cej [ T e
Narzdow
7 Prof. Ure Benno Niemcy Medizinische Hochschule Hannover 11-16.12.08 Al Chlrurg||ND2|eCE;,ceJ [ T e
arzadow
8 Prof. Foker John USA University of Minnesota, Minneapolis 14 -16.12.08 il ] D2|ec§cej [ T e
Narzadow
Dr n. med. Omarova . . Klinika Chorob Metabolicznych,
9 Kulyan Kazachstan Uniwersytecki Instytut Medyczny, Almaty 1-4.12.08 Endokrynologii i Diabetologi
Dr n. med. DashkevicZ . . . : : Klinika Chorob Metabolicznych,
10 Eleonora Biatorus Instytut Hematologii, Uniwersytet Medyczny, ik 1-4.12.08 Endokrynologii i Diabetologii
Dr n. med. . : Klinika Choréb Metabolicznych,
11 Kikembayeva Raushaf Kazachstan Instytut Pediatryczny, Semipatagk 1-4.12.08 Endokrynologii i Diabetologi
12 Prof. Muratowska Macedonia Instytut Hematologii, Skopje 1-4.1208 Klinika Choréb Metabolicznych,

Oliviera

Endokrynologii i Diabetologii
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Klinika Choréb Metabolicznych,

13 Gucev Zogan Macedonia Uniwersytecki Szpital Dzieecy, Skopje 1-4.12.08 Endokrynologii i Diabetologi
Dr n. med.Preiss . : . : Klinika Chorob Metabolicznych,
14 Michael Niemcy Children Hospital, Mainz 1-4.12.08 Endokrynologii i Diabetologii
15 27 7). GBE, e S Szwecja Karolinska University, Oddziat w Umea 2-4.12.08 At Clierely _l_\/!etz_;tbollczny(_:_h,
Isa Endokrynologii i Diabetologii
Prof. van Dongen : . : ) Klinika Gastroenterologii, Hepatologii i
16 Jacques Holandia Erasmus University, Rotterdam 13-18.05.08 Immunologii - Oddziat Immunologii
17 et Ve D) Holandia Erasmus University, Rotterdam 27 -29.11.08 Kiika Gastrpenterolpgu, Hepatolog|| :
Jacques Immunologii - Oddziat Immunologii
. Fraunhofer Institute for Computer Architecture Suaftware . L
18 Mgr Haufe Stefan Niemcy Technology FIRST, Berlin 8-12.06.08 Klinika Neurochirurgii
19 Prof. Nolte Guido Niemcy SIS (TETITE H9l Copey Archlt_ecture CHTIRENE 8-12.06.08 Klinika Neurochirurgii
Technology FIRST, Berlin
20 Prof. Curatolo Paulo Wiochy Department of Child Neurology, Tor Vergata Univeyrsif 14 - 17.05.08 Klmlka_\ Neurolc_)_gn i
Rome Epileptologii
21 | Prof. Boltshauser Euge] Szwajcaria Department of Child Neurology, Kinderspital, Zurich | 14 - 17.05.08 Kllnllzli)eillé\lpiglrgé?igll :
22 D17 med._ e USA Epilepsy Center, Neurological Institute, Clevelaiahic 14 - 17.05.08 Klmlka_\ Neurolc_)_gn !
Ingrid Epileptologii
23 Prof. Chaugani Harry USA Department of Neurology, Ch!ldren s Hospital of Kigan, 14 - 17.05.08 Kllnlka_l Neurol(_)_gn i
Detroit Epileptologii
24 Dulac Olivier Francja Service de Neuropediatrie, Hopltal Saint-VincenPdel, 14 - 17.05.08 Klmlka_\ Neurolc_)_gn i
Paris Epileptologii
25 Hartig Monika Niemcy Instytut Genetyki Cztowieka w Monachium 10 - 13.08.08 Klmlka.‘ Neurol(_)_gn '
Epileptologii
Dr n. med. Ksizek : : : _ . .
26 Susan USA Szpital okulistyczny w Chicago 8 -9.08.08 Klinika Okulistyki
27 | Prof. Greenwald Mark USA Szpital okulistyczny w Chicago 8 - 15.08.08 Klinika Okulistyki
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Dr n. med. Collins

28 Megan USA Szpital okulistyczny w Chicago 8 -15.08.08 Klinika Okulistyki
29 | Drn. med Hafez EhaQ Egipt Physiotheraphy Department, Cairo University 25 - 26.08.08 Klinika Rehabilitacji Pediatrycznej
Dr n. med. Zaccara Department of Urology and Nephrology, Bambino Gesy ) . G
30 Antonio Wiochy Children's Hospital, Rome 7-11.04.08 Klinika Urologii Dzieciccej
31 Drn. mGe(()JIr.aI;]ackgren Szwecja University Children Hospital, Uppsala 18 - 20.09.08 Klinika Urologii Dzieciecej
32 Prolgolfgtr;]rergann Niemcy Urologische Universitaet Klinik, Aachen 18 - 21.09.08 Klinika Urologii Dzieciecej
33 Prof. Oswald Josef Austria Medical University of Innsbruck 18 - 21.09.08 Klinika Urologii Dzieciecej
34 | Prof. Riccabona Marcu Austria Paediatric Urology, Bermehrzige Schwestern Linz 18 - 21.09.08 Klinika Urologii Dzieciccej
35 Prof. Sillen Ulla Szwecja Queen Silvia Children's Hospital, Gothenburg 18 - 21.09.08 Klinika Urologii Dzieciecej
36 Dr n. med. Sixt Rune Szwecja Queen Silvia Children's Hospital, Gothenburg 18 - 21.09.08 Klinika Urologii Dzieciecej
Dr n. med. Ransley Wielka . L - L
37 Philip Brytania Portal Hospital Paediatric Urology, London 18 - 21.09.08 Klinika Urologii Dzieciecej
38 Drn. g’ﬁa%h\;iia R Francja Paediatric Urology Foundation Lenvel, Nice 19 - 21.09.08 Klinika Urologii Dzieciecej
Dr n. med. . Paediatric Urology, The Queen Silvia Children's pitzd, - L
39 Abrahamsson Kate Szwecja Gothenburg 6.11.08 Klinika Urologii Dzieciecej
Dr n. med. .Zaccara Department of Urology and Nephrology, Bambino Gesl . L
40 Antonio Wiochy Children’s Hospital, Rome 6.11.08 Klinika Urologii Dzieciecej
41 Mgr Jasko Janis totwa DEREmmEn. el SEnEts Séi&ggs Cileirem LimvEiEi Al el 1-7.09.08 | Zakiad Biochemii i Medycyny Dawiadczalnej
42 Prof. Maruszko Jurij Ukraina Klinika Pediatrii, Kijowski Uniwersytet Medyczny 12()5i1210-8 Zaktad Fizjologii Oddychania
Lek med. Dorofiejev . T 15.11 - - . .
43 Dmitij Ukraina tuganski Uniwersytet Medyczny 15.12.08 Zakfad Fizjologii Oddychania
44 Mgr Douskova Czechy Department of Immunology and Gnotobiology, Acadeshy 26 - 29 08.08 Zaklad Patologii

Dagmara

Science of the Czech Republic, Novy Hradek
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Dr n. med. Wapenaar

45 Martin Holandia Department of Medical Genetics, University of Grayen 17 - 20.11.08 Zaktad Patologii

46 | Mgr Veenstra Monique] Holandia Department of Genetics, University of Groningen E:5L7121%)8 Zaktad Patologii

47 Bleken Sidsel Norwegia Ambasada Norwegii w Polsce 13.05.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
48 Rysst - Jensen Vibekq Norwegia Ministry of Foreign Affairs, Norway 12.06.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
49 Bleken Sidsel Norwegia Ambasada Norwegii w Polsce 12.06.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
50 Vestmann Bjarni Islandia Ministry of Foreign Affairs, Iceland 12.06.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
51 Andersen Stine Norwegia Financial Mechanism Office, Brussels 12.06.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
52 Sverisson Hjortur Norwegia Financial Mechanism Office, Brussels 12.06.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
53 Minarik Matus Norwegia Financial Mechanism Office, Brussels 12.06.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
54 Erdal Anders Norwegia Ministry of Foreign Affairs, Norway 12.06.08 Zaktad Zdrowia Publicznego
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KRAJOWE KONFERENCJE NAUKOWE
w ktorych brali udziat pracownicy IP CZD

»10 lat programéw udarowych w Polsce. Jakopieki nad chorym z udarem. Co gggiicto, co
jeszcze mina zrobé?”; Warszawa; 14.11.2008

1st Meeting of Eastern European Metabolic AcadeBBMA); Warszawa; 28-29.11.2008

2nd Joint Meeting of the Congenital Heart Surgedosiety and the European Congenital Heart
Surgeons Association; Warszawa; 11-12.09.2008

33rd European Society of Neuroradiology Annual teg Krakéw; 18.21.09.2008

3rd Warsaw Conference of Paediatric Urology ,Vesiceteral reflux”; Warszawa;
19-20.09.2008

6th Meeting of the EBMT Pediatric Disease Workiragtl ; Pozna; 02-04.06.2008

EAU 8th Central European Meeting; Warszawa; 2422008

Endokrynologia, leczenie hormonalne w ginekologiierzba; 17-20.04.2008

European Association for Osseointegration ; Warsza8-20.05.2008

Europejski Tydzié na rzecz Szczepiena temat ,Szczepienia ochronne. Polska perspekiywa
Swiatowe wytyczne”; Warszawa; 23.04.2008

Forum dyskusyjne. Endokrynologiczne uwarunkowan&spotu Metabolicznego i PCO.
Zagraajace zyciu ostre stany w endokrynologii — rozpoznawarzapobieganie i leczenie;
Warszawa; 28-29.11.2008

Ginekologia po dyplomie Il Kongres Akademii; Waraza 24-25.10.2008

HPV Masterclass Europe 2008; Warszawa; 26-27.08.200

| Central European Conference on Pheochromocytiiaaszawa; 13.12.2008

| Interdyscyplinarna Konferencja Naukowa-Majowkaoeléj Fizjoterapii; Wroctaw;
30.05-01.06.2008

| Jesienna Gérska Szkota Immunologii; Mystakowit®;13.09.2008

| Kongres Akademii po Dyplomie—Kardiologia; Warszg\80-31.05.2008

| Letnia Konferencji Hematologii i Onkologii Dziegiej oraz Przeszczepu Komorek
Macierzystych; Piechowice; 19-21.06.208

| Nadbaltyckie Sympozjum Pigdniarstwa Anestezjologicznego i Intensywnej Opieki;
Gdask-Sobiszewo; 17-19.10.2008

| Sympozjum Sekcji Neuroonkologii Polskiego Towastwya Neurochirurgéw; Kazimierz
Dolny; 11-12.12.2008

| Wiosenna Mazurska Szkota Immunologii; Stare S&&y10.05.2008

Il Biatowieskie Sympozjum Naukowe ,Diagnostyka c#enie raka ptuca”; Bialowha ;
14-16.02.2008

Il Dolnoslaskie Sympozjum Alergologii i Immunologii KliniczngyVroctaw; 22.01.2008

Il Europejska Konferencja ,Probiotyki i ich zastesania”; Krakow; 15-17.10.2008

Il Konferencja Srodowiskowe uwarunkowanie i profilaktyka choréb kierozwojowego”;
Kazimierz Dolny; 09-10.10.2008

Il Konferencja Federacji Polskich Towarzystw Pedgieznych ,Profilaktyka—jak jest, jak
powinno by"; Warszawa; 13-14.03.2008

Il Konferencja Onkologii Okulistycznej; Krakow; 234.05.2008

Il Konferencja Szkoleniowa Projektu OLAF; WarszaWw4:05.09.2008

Il Kurs Transplantologii Praktycznej; Warszawa; 1&10.2008

Il Ogolnopolski Uniwersytecki DzieDiabetologii; Warszawa; 05.04.2008

Il Sympozjum ,Wiosha z Fizjoteraghi Warszawa; 18.04.2008

I Sympozjum Naukowe ,Standaryzacja w Immunologii¥/l Konferencja Naukowo-
Szkoleniowa ,Pospy Immunopatologii w Diagnostyce Klinicznej”; Py 27-29.11.2008

Il Sympozjum technikéw elektroradiologii z cyklu gBanie radiologiczne w ortopedii’;
Warszawa; 04.10.2008
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61.
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64.

65.

Il Sympozjum Wideochirurgii u dzieci; Wroctaw; 26-29.2008

Il Warszawskie Spotkania Diabetologiczne ,Rpgtw diabetologii”; Warszawa; 22.11.2008

Il Biatostockie Dini Gastroenterologii ,Ostre staw gastroenterologii”; Biatystok; 19.01.2008
IIl Jesienne Radiologiczne Spotkania Naukowe ; Wigrl11-13.09.2008

Il Konferencja Federacji Polskich Towarzystw Pedieznych pod patronatem Zadu
Gtéwnego Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego; Yéava; 13-14.11.2008

Il Konferencja Kardio-Prenatal; Nowa Gdynia k/t2@8.11.2008

Il Konferencja Naukowa Instytutu Aterotrombozy ‘&btromboza-ryzyko, prewencja,
leczenie nagpstw”; Warszawa; 23.02.2008

Il Konferencja Polskiego Towarzystwa WakcynologiSzczepienia zmieniaj swiat”;
Warszawa; 09-11.10.2008

Il Kongres Polskiego Towarzystwa Medycyny RodzinWeéroctaw; 18-21.09.2008

Il Mazowieckie Spotkania Onkologiczne; Warszaw@:;28.11.2008

Il Miedzynarodowa Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Edikacdiabetologiczna—
terazniejsza¢ a wyzwania przysziei”; Warszawa; 05-06.12.2008

[l Mi edzynarodowa Konferencja Stomatologii Praktycznegirg$¥awa; 17-19.04.2008

Il Ogolnopolska Konferencja ,Problemy diagnostykighabilitacji i rozwoju dziecka
niepetnosprawnego”; Lublin; 22-24.09.2008

[Il Ogolnopolski Zjazd Pielgniarek i Potéanych z Oddziatéw Neonatologicznych ,Opieka nad
noworodkiem chorym i intensywnie leczonym”; Warsza®0-21.06.2008

[Il Ogolnopolskie Spotkania Neonatologiczne; Pokvag k/Prudnika; 17-18.10.2008

[l Ogélnopolskie Sympozjum ,Inwazyjne zalenia grzybicze”; Warszawa; 26.05.2008

Il Poznaiskie Zywieniowe Warsztaty Pediatryczne; Poans8.12.2008

lIl Studencka Konferencja Kota Naukowego Wspierad&bb z Autyzmem. Autyzm w szkole;
Warszawa; 22.11.2008

Il Sympozjum ,Analiza ruchu—teoria i praktyka wstasowaniach klinicznych”; Warszawa;
07.03.2007

Interdyscyplinarna Szkota Zimowa “Pegy w intensywnej Terapii Noworodkowej i
Dzieckcej”. Spotkanie Naukowe Ogélnopolskiego Programfirilgacego i Standaryzagego
Praktyki Kliniczne w Neonatologii oraz Intensywndjerapii Dziecécej; Szczyrk; 18-
22.02.2008

International Conference—Diagnosis &Treatment Idi&eic Neurology; Warszawa,;
14-17.05.2008

International Congress in Fetal Medicine; Warszad%a10.09.2008

IV Gdanskie Repetytorium Nefrologiczne POST ASN MEETINGJask; 11-12.01.2008

IV Karpacka Konferencja Diabetologiczna; Krakéw:1%.05.2008

IV Konferencja ,Niebezpieczne zoonozy XXI wieku—swkaroza, toksoplazmoza,
echinokokoza”; Warszawa; 11.06.2008

IV Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Swoiste probietaczenia choréb uktadu nerwowego
u kobiet”; Warszawa; 08.03.2008

IV Konferencja Polskiego Towarzystwa Optometrii iptgki i Polskiego Towarzystwa
Soczewek Kontaktowych; Warszawa; 31.05-01.06.2008

IV Konferencja Sekcji Piebniarstwa i techniki medycznej ,Pégniarstwo kardiologiczne—
nadzieje i wyzwania”; Ustiig 03-05.10.2008

IV Mi edzynarodowy Zjazd Polskiego Towarzystwa Kardio—kochirurgow; Warszawa;
12-13.06.2008

IV Ogolnopolskie Sympozjum Neonatologiczne ,Szkdtgwienia Noworodka i Matego
Dziecka”; Tler; 09-11.05.2008

IV Zjazd Polskiego Towarzystwa Onkologii i HematmidDzieciecej; Biatowieza ;
11-14.06.2008

IX Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Alergia, Astmiegmunologia Kliniczna”; £6d;
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19-21.06.2008

IX Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Astma, Alergid?OChP-Standardy Diagnostyczno-
terapeutyczne”; Jachranka; 04-07.09.2008

IX Miedzynarodowa Konferencja Alergologéw, Pulmonologébmimunologéw Klinicznych;
Ryn; 02-04.10.008

IX Miedzynarodowa Konferencia Naukowa zimieria Stomatologiczna-Biomateriaty”;
Ustran; 19-22.06.2008

IX Naukowy Zjazd PT Ultrasonograficznego; Tor29.05-01.06.2008

IX Ogolnopolskie Spotkania farmacji onkologicznéjarszawa; 04.09.2008

IX OgoInopolskie Sympozjum ,Blok Operacyjny—orgaamia i funkcjonowanie”; Warszawa;
12-13.06.2008

IX Sympozjum Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dzigeej; Pultusk; 29-31.05.2008
Jesienna Szkota Zaken—konferencja Polskiego Towarzystwa ZaéaSzpitalnych; Warszawa,
24-25.10.2008

Jubileuszowa Konferencja Przegli Pediatrycznego; £éd20-21.09.2008

Konferencj ,Deformacje i zespoty boloweckgostupa”; Ryn; 05-07.09.2008
Konferencja-Europejskie Centrum Maciefigywa ,Diagnostyki i leczenia nieptodém’;
Warszawa; 31.05.2008

Konferencja ,Badania ultrastrukturalne-wczoraj,sdjutro; Pozna; 24.10.2008

Konferencja ,Edukacja, profesjonalizm, bezpiamste/o”; Skocin k/'Warszawy;

23-24.10.2008

Konferencja ,Posipy w pediatrii, od teorii do praktyki”; Opole; 282008

Konferencja ,Rodzina dzieci bez przys&d; Warszawa; 29.02.2008

Konferencja ,V4-CF-lepiej? Dlaczego nie? Razenvemy wicej”; Wieliczka; 20-22.11.2008
Konferencja ,Wybrane zakania w populacji wieku rozwojowego”; Biatystok; 22.2008
Konferencja ,Wygréa wyscig z zakaeniami szpitalnymi w kontékie funkcjonowania
oddziatéw Anestezjologii i Intensywnej Terapii’;slarnia; 16-18.04.2008

Konferencja ,Onkologia w Polsce 2008” ; Warszaw&;12.2008

Konferencja ,Pospy w badaniach nad mutacjami dynamicznymi w chochba
neurologicznych” IPiN; Warszawa; 12.06.2008

Konferencja ,, Réwnowaga funkcji dopaminergicznycWarszawa; 18-19.04.2008
Konferencja ,Advance-zapobieganie powiklaniom cykyz typu 2-misja mdiwa’;
Warszawa; 15.10.2008

Konferencja ,Bez kodowania—przetom doktadcidkontroli glikemii”; Warszawa; 29.02.2008
Konferencja ,Dziecko jako pacjent przed i po uradeg& Krakow; 18-19.10.2008

Konferencja ,Jubileusz 100-lecia Polskiego Towatags Kardiologicznego”; Warszawa;
29.11.2008

Konferencja ,Leczenie zwojaka zarodkowego wspoieegb”; Krakow; 14.11.2008
Konferencja ,M6zgowe Pofanie Dziecice—standardy i kontrowersje” ; Kielce; 04-05.12.200
Konferencja ,Niegrzeczne dzieci czy zesp6l Aspaageliagnoza, terapia i edukacja dzieci z
Zespotem Aspergera-ujecie kompleksowe”; Warszawd; 212008

Konferencja ,Nowe mdiwosci terapeutyczne w leczeniu cukrzycy typu 27; Warsa,
18.03.2008

Konferencja ,,0goInopolski Rejestr Cukrzycy WiekuZzRmjowego”; £o6d; 12-13.12.2008
Konferencja ,Posipy w pediatrii—od teorii do praktyki”; Warszawa;.26.2008

Konferencja ,Praktyczne podeje do nowoczesnych szczefieWarszawa; 22.02.2008
Konferencja ,Profilaktyka choréb alergicznych uelal’; Warszawa; 23.02.2008

Konferencja CRDE ,Badania kliniczne z udzialem d#ieWarszawa; 09.05.2008

Konferencja i zebranie naukowo-szkoleniowe OddziBlolncslaskiego PTORL; Wroctaw;
19.04.2008

216



101. Konferencja Laboratorium Psychoedukacji ,Co namtaos z tych lat?—wptyw idei lat
siedemdziegtych na rédne obszary wspéiczesswd ze szczegdélnym uwzglnieniem
psychoterapii”; Warszawa; 30.05.2008

102. Konferencja lokalnych koordynatorow transplantaSjara Kiszewa k/Gdaka; 14.11.2008

103. Konferencja Mgdzynarodowa , Autyzm i szczepienia—czy istniejeaaek?”; Warszawa;
25-26.10.2008

104. Konferencja Mgdzynarodowa w UKSW ,O godidé i zdrowie dziecka”; Warszawa;
29-30.05.2008

105. Konferencja Naukowa ,Aktualrici w Neonatologii”; Warszawa; 31.01.2008

106. Konferencja Naukowa ,Badania kliniczne—szanse raaia”; Warszawa; 08.03.2008

107. Konferencja Naukowa ,Diagnostyka zaka wirusowych cziowieka szesgeych sé drog
krwi—wyzwania i nadzieje XXI wieku”; Zegrze; 23-24.2008

108. Konferencja Naukowa organizowana przez KknikNeonatologii, Intensywnej Terapii
Noworodka oraz HIPP; Warszawa; 30.10.2008

109. Konferencja Naukowa organizowana przez Komiguropatologii i Neuroonkologii Komitetu
Nauk Neurologicznych PAN ,Choroby infekcyjne ukfaderwowego”; Warszawa; 07.11.2008

110. Konferencja Naukowa Polskiego Towarzystwa Nefraiagego; Bydgoszcz; 27-28.09.2008

111. Konferencja Naukowa Stowarzyszenia Neuropatolog@skrch ,Podide neuropatologiczne
otepienia w chorobachsoodkowego uktadu nerwowego”; Warszawa; 05-07.058200

112. Konferencja Naukowa ,Wspétczesne problemy klinigzosychologiczne i spoteczne w bdlach
glowy u dzieci i mtodzigy”; Gdansk; 25.10.2008

113. Konferencja Naukowo Szkoleniowa Lekarzy rodzinny@lojeniow k/Szczecina; 12.01.2008

114. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Rola @ighiarki naczelnej i oddzialowej w profilaktyce
zwalczania zakeen szpitalnych”; Warszawa; 15-16.05.2008

115. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Standardy diagyemto-terapeutyczne w kardiologii
dzieckcej w praktyce lekarza pediatry i lekarza rodzirategarodowy program profilaktyki i
leczenia chorob uktadu sercowo-naczyniowego POLKARDG-2008; Olsztyn; 21.06.2008

116. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Standardy diagyemto-terapeutyczne w kardiologii
dzieckcej w praktyce lekarza pediatry i lekarza rodzirafegarodowy program profilaktyki i
leczenia choréb ukfadu sercowo-naczyniowego POLKARDO06-2008; Zielona Gora;
07.06.2008

117. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Standardy diagyemto-terapeutyczne w kardiologii
dzieckcej w praktyce lekarza pediatry i lekarza rodzirategarodowy program profilaktyki i
leczenia choréb uktadu sercowo-naczyniowego POLKARDG-2008; Rzeszow; 13.09.2008

118. Konferencja Naukowo—Szkoleniowa ,Trudid diagnostyczno-terapeutyczne w reumatologii
dzieckcej”; Kazimierz Dolny; 28-30.03.2008

119. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Aspekty prawne wrykwania zwodéw piegniarki i
potoznej”; Warszawa; 04-05.09.2008

120. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Leczenie chordkezaych”; Bydgoszcz; 18-19.09.2008

121. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Udziat pighiarek w profesjonalnej opiece nad
pacjentem”; Ciechnéw; 23.10.2008

122. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Zalemia jako problem zdrowia publicznego”;
Dzwirzyno k/Kotobrzegu; 10-12.01.2008

123. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa MEDIUS 2008 #Ré oblicza alergii”; Warszawa;
19.01.2008

124. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddzialu Warszaeghi Polskiego Towarzystwa
Dermatologicznego ,Dermatologia w codziennej praktiekarskiej”; Warszawa; 13.09.2008

125. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddzialu Warszaeghi Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego ,Alergie XXI wieku—#he oblicza”; Warszawa; 08.03.2008

126. Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddziatu Warszaeghi Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego ,Co dalej po wakcynologii?”; Warsaa®0.12.2008
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132.

133.

134.
135.

136.

137.

138.

139.
140.

141.

142.

143.

144.

145.

146.
147.

148.
149.
150.
151.

152.
153.

Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddzialu Warszaegi Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego ,Ortopedia dla pediatry — praktyoaskazéwki’; Warszawa; 02.02.2008
Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Oddziatu Warszaegli Polskiego Towarzystwa
Pediatrycznego ,Zwiedzajwiat, podr&uj bezpiecznie, czyli z medycympodr&y za pan brat
... Warszawa; 07.6.2008

Konferencja Polskiego Towarzystwa Hepatologiczngigosepy w Hepatologii”; Mikotajki;
22-24.06.2008

Konferencja Problemowa Bibliotek Medycznych. Naukowformacja medyczna w Polsce.
Biblioteki medyczne wobec potrzedpodowisk medycznych oraz perspektywy ich rozwoju w
realiach Unii Eurpejskiej; Bydgoszcz; 15-17.09.2008

Konferencja samondlu dzielnicy Rembertéw ,Jak przeciwdziéteotytosci u dzieci?”;
Warszawa; 27.11.2008

Konferencja sprawozdawcza z Il roku realizacji Bktj Badawczego Zamawianego pt.
.Etiopatogeneza chordb dziedzicznych cziowieka.Béalapatologii molekularnej choréb
dziedzicznych z wykorzystaniem metod genomiki itpooniki” IMiD; Warszawa; 28.02.2008
Konferencja Szkoleniowa dla piginiarek i potanych rodzinnych realizagych swiadczenia w
podstawowej opiece zdrowotnej. Naczelna Radagh@rek; Warszawa; 29-30.09.2008
Konferencja Szkoleniowa dla uczestnikow rejestréakieoterapii serca; £&d 04.04.2008
Konferencja Warsztaty Psychologiczne-Trudny pagjgnodni rodzice—psychologiczne aspekty
pracy pediatry; Warszawa; 02.12.2008

Konferencja wojewodzka ,System opieki nad dzieckiemrodzirm w stwbie dziecku
krzywdzonemu”; Bochnia; 16-17.12.2008

Konferencja z cyklu:,Zwalczanie otydoi i innych przewlektych chordb niezak@ych- priorytet
Komisji Europejskiej Swiatowej Organizacji Zdrowia” 4iZ; Warszawa; 26.09.2008
Konferencja. Ostrimie, dziecko! Profilaktyka krzywdzenia matych diiecWarszawa;
10.04.2008

Kongres Biochemii i Biologii Komorki; Olsztyn; 071109.2008

Laboratory Diagnostics in Pediatrics. KonferencjalsRiego Towarzystwa Diagnostyki
Laboratoryjnej; Krakéw; 11.06.2008

LXXIl Wiosenna Konferencja PTK-XV Midzynarodowa Konferencja Kardiologiczna- IX
Warsztaty Kardiologii Inwazyjnej; Zabrze; 06-07.2608

Miedzynarodowa Konferencja Naukowa ,Dni Medycyny Spatej i Zdrowia Publicznego”;
Rzeszéw; 11-13.09.2008

Miedzynarodowa Konferencja Naukowa—Uwarunkowania rgawaieci i mtodziey wiejskiej;
Biata—Podlaska; 12-13.06.2008

Miedzynarodowa Konferencja Naukowo-Szkoleniowa. Ast&largia, POChP-Chory, Lekarz,
Piekgniarka — Edukacja Chorych. ; Warszawa; 25-28.0820

Miedzynarodowa Konferencja Polskiego Towarzystwa Bicmaaiki ,Biomechanics’08” ;
Wroctaw; 31.08-03.09.2008

Miedzynarodowe Dni Inwalidy; Zgorzelec; 28-29.03.2008

Miedzynarodowe Seminarium ,Szczepienia ochronne —ityeges w przysziéc; Warszawa;
19.02.2008

Miedzynarodowe Sympozjum Okulistyka—nowe terapie; \Wrnocl12-14.06.2008

New Frontiers in Cardiovascular Research; Krak@®v9©.06.2008

Nowoczesna Pediatria—Podyplomowa Szkota Polskiegowarzystwa Pediatrycznego;
Warszawa; 31.05-01.06.2008

Oddziat Chirurgii Dziegjcej, Chirurgii Noworodka, Traumatologii i UrologiDzieciecej
szpitala WojewoOdzkiego; Zielona Géra; 24.10.2008

Oddziat Szczedski PTP ,Posipy w gastroenterologii dziegiej”; Szczecin; 19.04.2008
Ogodlnopolska Konferencja “Bezpiecziagvienie”; Pozna; 7-08.11.2008
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167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.

183.
184.

Ogodlnopolska Konferencja Logopedéw ,Zaburzenia koikacji jezykowej”; Krakow;
20.09.2008

Ogodlnopolska konferencja naukowa “Rugiarka w procesie rehabilitacji” ; Perty - Tarndwes
Gory; 19-20.09.2008

Ogodlnopolska Konferencja Naukowa. Wady postawyacialdzieci i mtodzigy; Bielsko-Biala;
06-08.06.2008

Ogodlnopolska Konferencja Naukowo-Dydaktyczna ,Althwéci w Gastroenterologii”;
Warszawa; 25.10.2008

Ogodlnopolska Konferencja PKU i Choréb Rzadkich ,Afsvendi—sztukazycia”; Warszawa;
26.10.2008

Ogolnopolska Konferencja Psychiatrow Dzieci i Mty ; Warszawa; 28-30.03.2008
Ogodlnopolska Sesja Naukowa ,Transplantologia w ¢&IsSKN AM w Warszawie ;
Warszawa; 05.04.2008

Onkologia Dziegjca w praktyce lekarza rodzinnego; Rzeszow; 13.1820

Patologia cizy; Wierzba; 12-14.06.2008

Podyplomowa Szkota Polskiego Towarzystwa Alergalagego ,Nowoczesna Alergologia”;
Warszawa; 08.11.2008

Polska Szkota Hematologii i Onkologii Dziecej; Kazimierz Dolny; 23-25.10.2008

Polska Szkota Onkologii i Hematologii Dziecej; Nakczéw; 08-10.05.2008

Polski Komitet Narodowy UNICEF ,Funkcjonowanie ptalsowej opieki medycznej
Swiadczonej dzieciom w Polsce”; Warszawa; 05.06.2008

Polsko Wiloskie Sympozjum Dwustronne ,Aktualne wymiea zywienia klinicznego”;
Warszawa; 17.11.2008

Polsko-Amerykaskie spotkanie Pediatréw i Chirurgéw Dzignich; Rzeszéw; 13-14.06.2008
Posiedzenie Komisji Epidemiologii Chorob Zakgch i Bioterroryzmu Rady Sanitarno—
Epidemiologicznej ,Strategia rozwoju Programu Spiae Ochronnych”; Warszawa;
16.04.2008

Posiedzenie Naukowe todzkiego Oddziatu Polskiegevaraystwa Okulistycznego; téd
19.09.2008

Posiedzenie Oddzialu Mazowieckiego Polskiego Toysiwa Urologicznego; Warszawa;
06.11.2008

Posiedzenie Oddzialu Zachodniopomorskiego Polskie@warzystwa Neurologéw
Dzieciecych; Szczecin; 21.11.2008

Postepy w nefrologii i nadaiieiu tniczym; Katowice; 27-29.11.2008

Postpy endokrynologii; Jurata; 05-07.06.2008

Postpy w Terapii Dermatologicznej i Mikologicznej; Kaxpz; 28.02 01.03.2008

Program kwalifikacji do leczenia kardiochirurgicgaoew miejscu zamieszkania dziecka; Kielce;
15-16.05.2008

Program szkolenia Neonatologicznego w kardiologiiediecej. POLKARD 2006-2008;
Bydgoszcz; 18-20.03.2008

Program szkolenia Neonatologicznego w kardiologiediecej. POLKARD 2006-2008; Tof
08-10.05.2008

Rare Disease—Fostering Awarness and acces to @geatrin central and eastern European
Countries; Konstancin; 03-05.10.2008

Rebif New Formation a Balanced Choice in MS; Wansz&l9.01.2008

Seminarium “Nowoczesna sterylizacja”; Warszawa32008

Seminarium “Ptodowy Zesp6t Alkoholowy—od diagnozytérapii”’; Warszawa; 04.06.2008
Sesja Naukowa z okazji XV-lecia Oddziatu Neurolaljiiecicej; Olsztyn; 18.10.2008
Spotkanie Dysmorfologiczne organizowane w ramactZ-RBN-122/01-10, DYSCERNE-
Europejska Sie Centrow Referencyjnych dla rozpoznawaia i leczersadkich zespotow
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dysmorficznych, Komisji Genetyki Medyczej KomitetGenetyki Cztowieka i Patologii
Molekular; Warszawa; 23.03.2008

185. Spotkanie Grupy Roboczej Polskiego Towarzystwa ®edjii Dzieckcej ds. przygotowania
zalecd ,Postpowanie z noworodkiem i niemogdiem z podejrzeniem wady wrodzonej uktadu
moczowego powztym prenatalnie”; £64; 03.10.2008

186. Spotkanie naukowe ,Wielonardowe zakaenia grzybicze—aktualne spojrzenie na narastaj
problem kliniczny”; Warszawa; 13.03.2008

187. Spotkanie Warszawskiego Oddziatu Neurologow Dzmaih; Warszawa; 12.06.2008

188. Sympozjum “Profilaktyka i leczenie w podstawowejeme pediatrycznej”; Wista;
10-12.09.2008

189. Sympozjum ,Wspomaganie dzieci z zespotami genetytznWady cewy moczowej”; Lublin;
22-24.09.2008

190. Sympozjum ,Aktualne trendy w pediatrii”; Gask; 27.09.2008

191. Sympozjum ,Leczenie dietetyczne jako element gasivania behawioralnego w prewencji i
terapii zespotu metabolicznego dzieci i mtodyie Warszawa; 18.04.2008

192. Sympozjum MITONET Mitochondrion 2008; Warszawa; 11172008

193. Sympozjum Naukowe ,In memorial Tadeusz Natansonfo®éaw; 07.11.2008

194. Sympozjum Naukowe ,| Naukowe Warsztaty Krakowskiest- Conference ,Krakow
Educational Workshop on Congenital Heart Defecedtton the 100th anniversary of the first
successful heart operation in a child; Krakéw; $406.2008

195. Sympozjum Naukowe ,Metoda Kaltenborna—aspekty tgorme i kliniczne”; Konstancin;
08.11.2008

196. Sympozjum Naukowe—Aktualdoi w Neonatologii; Watcz; 19-21.09.2008

197. Sympozjum Naukowo-Szkoleniowe ,Ginekologia 2008rdtdy posipowania, najnowsze
doniesienia”; Warszawa; 12.04.2008

198. Sympozjum satelitarne XXXVI Zjazdu Towarzystwa mmistow Polskich ,Dylematy etyczne w
praktyce lekarskiej-czy lekarz m® odméwé pacjentowi pomocy?”; Warszawa; 24.04.2008

199. Sympozjum Sekcji Pediatrycznej Polskiego Towarzgshiabetologicznego; Zakopane;
03-05.10.2008

200. Sympozjum StatSoft Polska ,Analiza danych w progear8tatistica-przegt”; Warszawa;
30.09.2008

201. Sympozjum StatSoft Polska ,Zastosowanie statystyldta miting w badaniach naukowych”;
Warszawa; 23.10.2008

202. Swiatowy Dzier Serca 2008; Zan§é; 28.09.2008

203. The Past, Present and Future of the Impact Faatdr @ther Tools pd Scientometrics;
Warszawa; 26.09.2008

204. Udziat w Ogolnopolskiej Konferencji Logopedycznejrydndici w porozumiewaniu i
jezykowym jako problem interdyscyplinarny”; Warszaw:-14.09.2008

205. V Konferencja Naukowa ,Zagbczy Zesp6t Munchhausena. Aspekty medyczno—prawne.
Interdyscyplinarne przeciwdziatanie przemocy wobigeci”’; Warszawa; 29.11.2008

206. V Konferencja Naukowo-Szkoleniowa ,Rola pighiarki naczelnej i oddzialowe] w
profilaktyce zakaen szpitalnych”; Warszawa; 15.05.2008

207. V Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Righiarek Alergologéw; Rynia k/Warszawy; 02-
04.10.2008

208. V Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskiego Towatesa Mukowiscidozy; Rzeszow; 10-
13.04.2008

209. V Kongres Akademii po Dyplomie—Pediatria ,Praktyezaspekty w pediatri-oméwmy to na
przypadkach”; Warszawa; 04-05.04.2008

210. V Krajowa konferencja Szkoleniowa Ginekologia igmtictwo 2008; Krakéw; 21-22.11.2008

211. V Krajowe Forum Rynologiczne, Sekcja Rynologii iifCingii Plastycznej Twarzy Polskiego
Towarzystwa Otolaryngologéw—Chirurgéw Glowy i SzyWarszawa; 05-07.12.2008
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237.
238.
239.
240.

241.
242.

243.

V Ogodlnopolskie Sympozjum Polskiego Towarzystwa tfaemterologii, Hepatologii i
Zywienia Dzieci; Pozng 16-18.05.2008

V Sympozjum Sekcji Neurochirurgii Dziegiej PTNCh; Zakopane; 06-09.03.2008

VI Gdanskie Warsztaty Nefrologiczne; Gikk; 19-21.06.2008

VI Konferencja Naukowo Szkoleniowa Chirurgii Nowdi@; Warszawa; 15-16.12.2008

VI Lodzkie Spotkania Neonatologiczne “Zaburzenidrolegiczne okresu noworodkowego”;
Spala; 25-27.09.2008

VI Mi edzynarodowa Konferencja Studenckich Két Naukowy@tuchotazy; 16-17.05.2008
VI Miedzynarodowe Sympozjum Pepy w Chirurgii i Transplantacji \Atroby; Warszawa; 14-
16.11.2008

VI Sympozjum ,Posipy w Immunosupresji w Przeszczepianiu Mdd@v Unaczynionych”;
Krakéw; 12-14.12.2008

VI Sympozjum Chirurgiczno-Neonatologiczne ,Optyrzalgja Diagnostyki i Leczenia
Chirurgicznego Wad Wrodzonych u noworodkéw”; Waveaal4-16.12.2008

VI Sympozjum Sekcji Jaskry PTO; ££0d09.11.10.2008

VII Konferencja Naukowa AWF Warszawa—pgsf W ocenie zabur#erozwoju fizycznego;
Warszawa; 03.05.2008

VII Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Sekcji KardiglbDzieciecej Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznego “Wady wrodzone serca —rozpoznamhéezenie, rokowanie, nowc w
kardiologii dziectcej”; Pozna Bochnia; 05-06.09.2008

VIl Krajowa Zjazd Konferencja Krakowskiego OddzialeTP i Medycyny Praktycznej;
Krakéw; 19-20.09.2008

VII Warszawskie ForunZywieniowe; Warszawa; 27-28.11.2008

VIII Konferencja Polskiego Towarzystwéywienia Pozajelitowego i Dojelitowego; Jachranka;
19-22.06.2008

VIl Krajowe Warsztaty Zywieniowe ,Metody ankietowe w badaniackywieniowych”;
Marozek k/Olsztyna; 02-04.09.2008

VIII Krakowskie Dni Dializoterapii; Krakéw; 04-06.2008

VIII Interdyscyplinarny Kongres Naukowy ,Nowe kiatki i metody diagnostyki i leczenia
schorzé i obrazen naradu ruchu”; Warszawa; 21-23.11.2008

VIII Mi edzynarodowy Interdyscyplinarny Kongres Naukowy ,Novkierunki i metody
diagnostyki i leczenia schonzé obrazen narzdu ruchu”; Warszawa; 21-23.11.2008

VIII Ogélnopolska Konferencja Medycyny Paliatywnidpspicjum 2008 i VI Ogoélnoposlkie
Forum Onkologii i Psychoonkologii; Tofin09-10.05.2008

VIII Sympozjum Polskiego Towarzystwa Transplantaegjo; Bydgoszcz; 11-13.09.2008

VIII Zachodniopomorskie Dni Nefrologii Dziegiej; Borne Sulinowo; 11-13.04.2008
Warszawskie Sympozjum Psychiatryczne ,Przebieg.uzZagmia psychiczne — ide okresy
zycia”; Warszawa; 08.03.2008

WarsztatyZywieniowe ,Bebilon—Szkota Zywienia” Polskie Towarzystwo Gastroenterologii,
Hepatologii iZywienia Dzieci; Warszawa; 17.04.2008

Warsztaty—Choroba Wilsona; Warszawa; 29.07.2008

Wiosenne Podlaskie Spotkania Neonatologiczne;4eei@Gonadz; 18-19.04.2008

X Miedzynarodowa Konferencja Sekcji ElektrokardiologiieMwazyjnej i Telemedycyny
Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego; Zakopare8.03.2008

XI Europejski Kongres Katolickich Stowarzyszeekarskich; Gdask; 11-14.09.2008

Xl jazd Polsiego Stowarzyszenia Rgiarek Epidemiologicznych; Mikofajki; 16-18.04.200
XI Konferencja Cukrzycy typu 1; Zakopane; 10-122008

Xl  Seminarium Centrum Systemow Informacyjnych: elfiynarodowa Klasyfikacja
Funkcjonowania, Niepetnosprawdubi Zdrowia (ICF) oraz jej zastosowania; Warszawa,
14-16.11.2008

Xl Zjazd Polskiego Towarzystwa Medycyny Nuklearngjliwice; 04-06.09.2008
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275.

Xl Zjazd Polskiego Towarzystwa Nadgienia Tetniczego; Warszawa; 16-18.10.2008

XIl Doroczna Konferencja IMS “Szpital i jego AptekdVyzwania 2009”; Warszawa;
07.10.2008

XII Mi edzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Kardimngego; Pozng
25-27.09.2008

Xl Ogolnopolska Konferencja ,Jakéw opiece zdrowotnej”; Krakéw; 12-13.05.2008

Xl Ogolnopolskie Sympozjum Diabetologiczne VI Ogdépolskiego Forum Profilaktyki i
Leczenia Otytéci; Torun; 12-13.09.2009

Xl Ogélnopolskie Sympozjum Kierowniczej KadryMedywj ,Profilaktyka i zwalczanie
zakaen szpitalnych”; Warszawa; 06-07.11.2008

Xl Sympozjum Naukowo-Szkoleniowe Sekcji RehabdjtaKardiologicznej i Fizjologii
Wysitku PTK ,Postpy rehabilitacji”; Ustraé; 27.02-01.03.2008

Xl Sympozjum Sekcji Zapobieganiepocie i Rehabilitacji Stabowidzych PTO.

IX Sympozjum Sekcji Ergoftalmologii PT®/arszawa; 28-29.11.2008

Xl Congress of Polish Society of Experimental &léhical Immunology; Krakow;
14-17.05.2008

XIIl International Congress of Histochemistry angt@hemistry ICHC 2008 ,Imaging of Cell
Dynamics”; Gdask; 23-27.08.2008

XIll Konferencja Naukowa ,Biomateriaty w medycynigeterynarii”; Tytro; 16-19.10.2008
XIlI Konferencja Szkoleniowo—Naukowa ,Remisja Fujiktalna w chorobach afektywnych”;
Zakopane; 15-17.02.2008

XIll Konferencji Naukowo-Szkoleniowej ,,Pogty w leczeniu dialigz otrzewnow”; Kazimierz
Dolny; 26-27.05.2008

XIll Kongres Polskiego Towarzystwa Gastroenterdtogdansk; 13-15.06.2008

Xl Sympozjum  Sekcji Kardiologii  Eksperymentalnej Polskiego  Towarzystwa
Kardiologicznego; Biatystok; 16-18.10.2008

XIV Jesienna Szkota Endokrynologii; Zakopane; 27122008

XIV Konferencja Stowarzyszenia Neuropatologéw PiclskWarszawa; 05-07.06.2008

XIV Konferencja Szkoleniowa ,Opieka paliatywna rdmecmi”; Rynia k/Warszawy;
19-23.09.2008

XIV Ogoélnopolska Konferencja Stomatologiczna EXPQNDE2008; Toru; 17-18.10.2008

XIV Rzeszowskie Dni Gastroenterologii; Rzesz6w;(#509.2008

XIV Wioctawskie Spotkanie Ultrasonograficzne; Wihaelek; 29.03.2008

XIX Konferencja Sekcji Rytmu Serca Polskiego Towatwa Kardiologicznego oraz |lli
Konferencja Szkoleniowa Sekcji Righiarstwa i Techniki Medycznej PTK-Elektroterapia
Serca; Rytko k/Staregm&za; 25-28.06.2008

XIX Sympozjum Polskiej Grupy European RespiratoogiSty; Ustra; 06-09.03.2008

XIX Wielodyscyplinarne Forum Osteoporotyczne ,Reatija zaleag Unii Europejskiej w
osteoporozie—standardy, wdemia, innowacje”; Warszawa; 17.05.2008

XL VII Dzien Kliniczny Parazytologii Lekarskiej; t.dcl 04.04.2008

XLIIl Zjazd Polskiego Towarzystwa Otolaryngologo@hirurgéw Glowy i Szyi; £6d;
04-07.06.2008

XV Sympozjum Naukowo-Szkoleniowe ,Pepy w alergologii i parazytologii”; Krakéw;
12-15.11.2008

XVI Miedzynarodowy Zjazd Polskiego Towarzystwa Anestegjiblo Intensywnej Terapii;
Krakoéw; 24-27.09.2008

XVI Otikongres, Najnowoczmiejsze technologie w wdzeniach wspomaggaiych styszenie;
Dzwirzyno; 11-13.04.2008

XVI SympozjumJagiellaskiego Centrum BadaViedycznych; Krakéw; 05-07.06.2008

XVIII Sympozjum Polskiego Towarzystwa Endokrynoloizieciecej; Gdask; 04-06.09.2008
XX Zjazd Polskiego Towarzystwa Neurologicznego; Wagv; 03-06.09.2008
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277.
278.
279.
280.
281.
282.
283.

284.
285.
286.

287.
288.

XXI Annual Meeting of European Musculo-Skeletal Olugy Society; Warszawa;
14-16.05.2008

XXI Konferencja Polskiego Towarzystwa EpileptologVarszawa; 29-31.05.2008

XXIX Zjazd Polskiego Towarzystwa Dermatologiczne§mwzna; 03-06.09.2008

XXVI Dni Farmacji Szpitalnej; Wista; 02-04.06.2008

XXVI Ogélnopolskie Sympozjum Neonatologiczne; Parkaekrz; 28-29.11.2008

XXVI Sympozjum ,Szczepienia Ochronne”; Warszawa;0482008

XXVI Zjazd Polskiego Towarzystwa Mikrobiologéw; Szxin; 04-07.09.2008

XXX Kongres Unii Europejskich Foniatréw i [l Ogdbpolska konferencja Sekgciji
Audiologicznej i Foniatrycznej; Pozha08-10.05.2008

XXX Zjazd Polskiego Towarzystwa Chorob Ptuc; Katogi 17-20.09.2008

XXXIII Zjazd Naukowy Polskiego Towarzystwa Psychgicznego; Pozmng 24-27.09.2008
XXXIV Sympozjum Polskiego Towarzystwa Chirurgbw Beicych ,Postpy w chirurgii
endokrynologicznej u dzieci oraz Nowoczesne teagielw medycynie”; Bydgoszcz;
16-18.10.2008

XXXVI Sympozjum Sekcji Dziegicej Chirurgii Urazowej PTChD; Biatystok; 02-04.100B
XXXVIII Kongres Naukowy Polskiego Towarzystwa Urgiieznego; Wista; 19-21.06.2008
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KONFERENCJE NAUKOWE ZORGANIZOWANE PRZEZ IP CZD

Data:
07 marca 2008, Warszawa, IP CZD

Liczba uczestnikow: 60 wtymz IP CZD: 8

Data:
18 kwietnia 2008, Warszawa

Liczba uczestnikow: 420 wtym z IP CZD: 6

wtymz IP CZD: 1

Przewodniczcy sesjom: 9

Data:
18 kwietnia 2008, Warszawa, |IP CZD

Liczba uczestnikow: 200 w tym z IP CZD: 40

wtymzIP CZD: 3

Przewodniczcy sesjom: 6
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Data:
04-05 wrzénia 2008 Warszawa, IP CZD

Liczba uczestnikow: 28 wtym z IP CZD: 9

Data:
19-20 wrzénia 2008, Warszawa

Liczba uczestnikow: 100 wtymz IP CZD: 11

wtymz IP CZD: 3

Przewodnicacy sesjom: 12

Data:
21-22 listopada 2008, Warszawa, IP CZD

Liczba uczestnikow: 180 w tym z IP CZD: 50

225



Data:
27-28 listopada 2008, Warszawa, IP CZD

Liczba uczestnikow: 300 w tym z IP CZD: 90

wtymz IP CZD: 3

Przewodniczcy sesjom: 7

Data:
29 listopada 2008, Warszawa, IP CZD

Liczba uczestnikow: 200 w tym z IP CZD: 30

wtymz IP CZD: 4

Przewodnicacy sesjom: 8

Data:
05 grudnia 2008, Warszawa, IP CZD

Liczba uczestnikow: 120 w tym z IP CZD: 60
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Data:
05-06 grudnia 2008, Warszawa

Liczba uczestnikow: 400 w tym z IP CZD: 50

wtym z IP CZD: 3

Przewodniczcy sesjom: 9

Data:
14-16 grudnia 2008, Warszawa

Liczba uczestnikow: 420 w tym z IP CZD: 100

wtym z IP CZD: 12

Przewodniczcy sesjom: 22
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KONFERENCJE NAUKOWE ZORGANIZOWANE POD PATRONATEM IP  CZD

Data:
17-22 lutego 2008, Szczyrk

Pod patronatem

IP CzD

Polskie Towarzystwo Neonatologiczne
Polskie Towarzystwo Medycyny Perinatalneja
Sekcja Pediatryczna Polskiego Towarzystwa AnesbesjoIntensywnej Terapii
SekcjaZywienia Polskiego Towarzystwa Gastroenterologii &tefogii i Zywienia Dzieci
Konsultant Krajowy ds. Pediatrii

Konsultant Krajowy ds. Neonatologii

Katedra Epidemiologiblgskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

Liczba referatow: 63 wtym z IP CZD: 24

Data:
17 maja 2008, Warszawa

Pod patronatem
IP CZD

Liczba referatéw: 13 wtymz IP CZD: 3
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Data:
02 lipca 2008, Katowice

Pod patronatem
IP CzD
Prof. Dr hab. Ewa Helwich Krajowy Konsultant w dizénie Neonatologii

Liczba referatéw: 4 wtymz IP CZD: 1

Data:

02 grudnia 2008, Warszawa

Pod patronatem
IP CzD
Prof. Dr hab. Ewa Helwich Krajowy Konsultant w dizénie Neonatologii

Liczba referatow: 4 wtymzIP CZD: 1

Data:
02-05 pddziernika 2008, Konstancin

Pod patronatem

IP CzZD

Minister Zdrowia: Ewa Kopacz
NFZ

Liczba referatéw: 33 wtym z IP CZD: 5
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UDZIAL. PRACOWNIKOW IP CZD
W KRAJOWYCH SYMPOZJACH | KONFERENCJACH NAUKOWYCHw 2008 .

Liczba konferenciji, w ktérych uczestniczyli
pracownicy Instytutu

Liczba prezentowanych plakatéw 0000 % 00|

Organizowanych przez IH Objetych Patronatem
CZD IP CZD

Liczba uczestnikow ogotem 2428 870
Liczba wygtoszonych referatow ogotem 185 117

Liczba przewodniczych sesjom
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CZLONKOSTWO

zagranicznych towarzystw naukowych,
zarzaddw polskich towarzystw naukowych,
komitetoéw i komisji PAN,
rad naukowych w innych placéwkach,
redakcji czasopism naukowych,
innych waznych gremiéw

Adamczyk-Zientara Matgorzata
- Polskie Towarzystwo Terapii Poznawczej i Belwaialnej - cztonek

Bacewicz Ludmita
- European Pediatric Surgical Association - kelo
- Polska Misja Medyczna — Specjalista Krajowyrdsownictwa medycznego Fawowej Stray
Paarnej

Baka-Ostrowska Matgorzata
- European Academy of Paediatric Urology - celon
- European Society for Paediatric Urology - ok
- Educational Committee of European Societyfaediatric Urology — cztonek
- American Academy of Pediatrics Section on bgyl- cztonek
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych - czionek
- Polskie Towarzystwo Urologiczne - czionek
- Urologia Polska - cztonek Komitetu Naukowego
- Przegid Chirurgii Dziecgcej — cztonek Rady Redakcyjnej
- Konsultant krajowy w dziedzinie urologii dziecej — od 2002 r.

Bernatowska Ewa
- European Society for Immunodeficiencies - neloZaradu
- Polskie Towarzystwo Wakcynologiczne — cziodekzdu
- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej — V-ce Prezes do 2008 r.
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- Komisja Immunologii Klinicznej PAN - cztonelddl 998 r.
- Komisja Immunoterapii PAN - cztonek od 1994 r.
- Przegid Pediatryczny - cztonek Rady Naukowej
- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego
- Medycyna po Dyplomie — cztonek Rady Programjowe
- Miedzynarodowy Komitet Doradczy Pacjentéw z Niedobwr@dporndci — cztonek Rady
Naukowej od 1998 r.
- Swiatowy Komitet Doradczy ds. Bezpiedztwa SzczepieWHO — czionek od 2002 r.
- Konsultant Wojewédzki w dziedzinie immunologlinicznej dla wojewédztwa mazowieckiego

Bialecka Magdalena
- European Society of Human Genetics — czlonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki — cztonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych — ceé
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Bieganowska Katarzyna
- Association of European Paediatric CardiolgiPC) — czlonek
- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne — przewadinca Komisji Rewizyjnej - od 2007 r.
- Sekcja Elektrokardiologii Nieinwazyjnej i Telemayny PTK —skarbnik od 2004 r.
- Rada Naukowa Instytutu Kardiologii — cztonek diD2 r.
- Rada Naukowa Wojskowego Instytutu Medycznegotengk - 2008-2012 r.
- Folia Cardiologica Experta — cztonek Rady Nau#p redaktor dzialu ,Kardiologia dziega”
- Konsultant Wojewddzki w dziedzinie kardioloditieckcej dla wojewddztwa mazowieckiego —
od 2001 r.

Birbach Mariusz
- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgéwztanek
- Polskie Stowarzyszenia Bankowania Tkanekerozk
- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — cztonek

Borkowska Julita
- Polskie Towarzystwo Neurologow Dziecych — sekretarz Zagdu Gtéwnego od 2007 r.

Borucka-Mankiewicz Maria
- European Society of Human Genetics — czlonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki — cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka - cztonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - czén

Broniszczak Dorota
- European Pediatric Surgical Association - ielo

Brudek Magdalena
- Polskie Towarzystwo Biologii Komérki — cztonekl 2007 r.

Brzezinska-Rajszys Grayna
- Association of European Paediatric Cardiol0giPC) - cztonek
- European Society of Cardiology - cztonek
- Miedzynarodowe Towarzystwo Kardiologii Interwencyjiéad Wrodzonych Serca - cztonek
- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonekZzdu

Burczynski Piotr
- European Association of Cardiothoracic Surd&#&CTS) - czionek
- Sekcja Torakochirurgiczna Polskiego Towarzgs®hirurgéw - cztonek Zagdu
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych — czionek
- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgéwzanek zatayciel

Burzynska Barbara
- Stowarzyszenie Polska Federacja Edukacji vb&ialogii — cztonek zakyciel
- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Pediatrycznych — cztlonek

Celinska-Cedro Danuta
- ESPGHAN (European Society of Paediatric Gastrerology, Hepatology and Nutrition) —
cztonek grupy roboczej ds. zaka Helicobacter pylori
- Gastroenterologia Polska — cztonek Komitetdakeyjnego
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Chmielinska Elzbieta
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ambé

Chrzanowska Krystyna
- European Association for Cancer Research edstawiciel Polski od 2002 r., cztonek Rady
- European Society of Human Genetics - cztonek
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Ggrmiego - czitonek Komisji Rewizyjnej
od 1999rr.
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka - cakn
- Komisja Neurogenetyki Komitetu Nauk Neurolagigch PAN — czionek od 1999 r.
- Editorial Board Journal of Applied Geneticgyrilan Genetics section — cztonek od 2008 r.

Chyzynska Anna
- European Pediatric Surgical Association - kelo

Ciara Elzbieta
- European Society of Human Genetics - cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cziowieka — czlione
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - czén

Cielecka-Kuszyk Joanna
- Polskie Towarzystwo Patologéw Dziecych — czionek Zaedu
- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — cztonek
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology -onek Editorial Board
- Paistwowa Komisja Egzaminacyjna w dziedzinie patomlogio — cztonek od 2007 r.

Cukrowska Bozena
- European Society for the Study of Celiac Déseaczionek
- Polskie Towarzystwo Patologéw Dzigmych — skarbnik
- Rada Naukowa Wydziatu Ochrony Zdrowiaiftaowej Wyzszej Szkoty Zawodowej
w Ciechanowie — czionek 2008-2012 r.
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathologyedaktor naczelny od 2007 r.
- Recenzent Grant Agency of Czech Republic (GRERd 2003 r.
- Recenzent Grant Agency of Czech Academy aér&ss — od 2003 r.

Czarnowska Elzbieta

- Nucleus Working Group on Developmental Anatomgt &athology of the European Society
of Cardiology — cztonek Zagdu 2004 — 2010 r.

- Nucleus Working Group on Developmental Anatomgt &mbriology of the European Society
of Cardiology — cztonek 2008-2010 r.

- Polskie Towarzystwo Patologéw Dzignych — sekretarz od 2007 r.

- Sekcja Biomateriatéw Komitetu Nauki o Mateaich PAN — czlonek 2003

- Annals of Paediatric Diagnostic Pathology tenek Zespotu Redakcyjnegood 2005 r.

- Annals of Paediatric Pathology —Editorial Bibad 2005 r.

- Barcelona Abstract Reviewing Committee, Wd&lghgres of Cardiology — cztonek

- Vienna Abstract Reviewing Committee, Europ8auiety of Cardiology, European Congress of
Cardiology — cztonek

- Sekcja Biologii Medycznej Ministerstwa Naulk$izkolnictwa Wyszego — cztonek Zespotu
Recenzentow od 2007 r.
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Czerwiecka Maria
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ambé

Czubkowski Piotr
- IPTA International Pediatric Transplant Assticin - cztonek

Czyz Jerzy
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych — cztonek

Daniszewska-Urbanowska Malgorzata
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa N&agow Dziececych — czlonek Zaedu
od 2007 r.

Daszkiewicz Pawet
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Nehiwurgéw — cztonek Komisji Rewizyjnej

Dembowska-Baghska Bazenna
- International Society of Paediatric Oncolo§y@P) — czionek
- Committee for Orphan Medicinal Products (COMPj)amach European Medicines Agency —
czionek
- Paediatric Working Group w ramach European igleds Agency — reprezentant COMP

Dmenska Hanna
- European Respiratory Society — czionek

Dobrzanska Anna

- Europejskie Towarzystwo Medycyny Perinatalnegtonek

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN — czionek 2002640 r.

- Rada Naukowa przy Ministrze Zdrowia — czton2®06 — 2010 r.

- Rada Naukowa Instytutu Giticy i Chordb Ptuc — cztonek 2008-2012 r.

- Medicover — cztonek Rady Naukowej

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Przewodnik Lekarza - czlonek Rady Naukowej

- Standardy Medyczne - czlonek Rady Naukowej

- Postpy Neonatologii - cztonek Rady Naukowej

- Biuletyn Krajowych Konsultantow Medycznych ztanek Rady Naukowej

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cdkdRady Naukowej

- Konsultant Krajowy w dziedzinie Pediatrii - @802 r.

- Krajowa Rada Egzaminéw Lekarskich — czlonek

- Komisja Egzaminacyjna w egzaminie testowynmyst i praktycznym na lIspecjalizacji z
zakresu pediatrii - przewodnica

- Zespo6t do spraw Koordynacji Zad&ynikajacych z Pilotau Programu Rmdowego ,Wczesna
wielospecjalizacyjna, kompleksowa, skoordynoava chgta pomoc dziecku zagronemu
niepetnosprawrcia lub niepetnosprawnemu oraz jego rodzinie’— cziomekvotanie przez
Ministra Edukacji Narodowej i Sportu

- Zespot roboczy do spraw kwalifikacji placowadk programu pilotzoweg WWKSC — czlonek,
powotanie przez Ministra Edukacji Narodow&jdortu

- Zespot Ekspertow ds. Programu Szcze@ehronnych przy Ministerstwie Zdrowia —
przewodniczca od 2006 r.

- Zespot Ekspertéw ds. opracowywania kryteribuierci mézgu - cztonek - powotanie przez
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Ministra Zdrowia

- Zespot ds. produktow leczniczych przeznaczbrda stosowania w medycynie wieku
rozwojowego — cztonek

- Zespot Ekspertéw ds. fortyfikowanigwnosci kwasem foliowym — czionek, powotanie przez
Ministra Zdrowia

- Zespot Ekspertow ds. zakea uktadu oddechowego u dzieci — czionek od 2007 r.

Drewniak Tomasz
- International Pediatric Transplant Associatiaztonek

Drobczynski Lukasz
- Polskie Lekarskie Towarzystwo Radiologiczreetonek

Dunin-W gsowicz Dorota
- Ifantile Spasms Society - czionek

Dzierzanowska Danuta
- FESCI (Federation of European Society of Chtterapy and Infection) - cztonek
- European Society of Clinical Microbiology aimfectious Diseases — reprezentant Polski
od 2002 r.
- International Society of Chemotherapy - czione
- Polskie Towarzystwo Mikrobiologéw — cztonekntmwowy od 2005 r.
- Sekcja Chemioterapii PTL - wiceprezes
- Komitet Etiopatogenezy i Zakeh Cztowieka PAN — cztonek
- Komitet Bada nad zagreeniami przy Prezydium PAN — czionek od 2007 r.
- Rada Naukowa Wojskowego Instytutu Higieny idgmniologii - cztonek od 1996 r.
- Rada Naukowa Ratwowego Zaktadu Higieny - czionek od 1996 r.
- Rada Naukowa Narodowego Instytutu Zdrowia leabkgo — cztonek
- Postpy Mikrobiologii - cztonek Rady Redakcyjnej od 19097
- Medycyna Praktyczna - Pediatria - cztonek RRdgakcyjnej
- Medical Science Monitor - cztonek redakgciji
- Klinika Pediatryczna — cztonek redakgc;ji
- Pediatria Polska — cztonek redakgc;ji
- Centralna Komisja do Spraw Tytutu Naukowe@&iapni Naukowych — cztonek od 2003
- Sekcja Zdrowia Publicznego i Kultury Fizyczidinisterstwa Nauki | Informatyzacji — cztonek

Dzierzanowska-Fangrat Katarzyna
- European Society of Clinical Microbiology anddctious Diseases - cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Bwiadczalnej i Klinicznej — cztonek
- Polskie Towarzystwo Mikrobiologéw — cztonek
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Mikobhgéw — cztonek Zamdu od 2008 r.

Felberg Karina
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych — cztonek

Ferek-Pokrywka Sylwia
- European Association of Nuclear Medicine (EANMztonek

Gastot Piotr

- European Academy of Paediatric Urology - celon
- European Society for Paediatric Urology - ok
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- Sekcja Urologii Polskiego Towarzystwa Chirurgbziecicych — cztonek Zaeglu

- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Qfgjéwv Dziececych - cztonek Zardu

- Sekcja Videochirurgii PTChDz — cztonek Zgia

- Polskie Towarzystwo Urologiczne — cztonek

- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych — czionek

- Konsultant Wojewddzki w dziedzinie urologiiideiccej dla obszaru wojewddztwa mazowieckiego
—od X 2006 r.

Ginalska-Malinowska Maria
- European Society for Paediatric Endocrinolg8PE) - cztonek od 1996 r.
- Polskie Towarzystwo Endokrynologéw Dzignich — czlonek Zaedu od 1998 r.
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — cztlonek
- Zesp6t Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu &% - sekretarz

Goltkowska Malgorzata
- European Society for Paediatric Infectiouseaises (ESPID) — cztonek
- World Society for Paediatric Infectious DiseagWSPID) — czionek

Goryluk-Kozakiewicz Bozena
- European Society of Human Genetics — cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki — cztonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ambé

Gradowska Wanda
- Society for the Study of Inborn Errors of Metabol (SSIEM) — czionek od 1996 r.

Graff Krzysztof
- Polskie Towarzystwo Fizjoterapii - cztonek

Grajkowska Wiestawa
- European Confederation of Neuropathologicali&@s — cztonek
- Polskie Towarzystwo Patologéw Dzignych — prezes od 2007 r.
- Polskie Towarzystwo Patologéw — wiceprzeworiga Oddziatu Warszawskiego od 2004 r.
- Komisja Neuropatologii i Neuroonkologii KomiteNauk Neurologicznych PAN —
cztonek 2003-2006 r.; 2007-2010 r,
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology tenek Zespotu Redakcyjnego od 2005 r.
- Stowarzyszenie Neuropatologow Polskich — ozkoziaradu od 2005 r.

Gralek Mirostawa
- European Contact Lens Society of Ophthalmalsg+ cztonek od 1993 r.
- European Society of Cataract and Refractivg&nes — czlonek od 1994 r.
- European Retina, Macula and Vitreus Societgtenek od 2000 r.
- European Paediatric Ophthalmology Societyterek od 2004 r.
- Polskie Towarzystwo Okulistyczne — czlonekZddu Oddziatu £6dzkiego od 2004 r.
- Polskie Towarzystwo Okulistyczne — cztonekZadu od 2003 r.
- Sekcja Kontaktologiczna Polskiego Towarzys@aulistycznego —przewodnigeza od 2004 .
- Uniwersytet Medyczny w todzi — cztonek Radytédry Pediatrii od 1999 r.
- Medycyna Praktyczna - Pediatria — cztlonek Rddykowej od 2004 r.
- Zespot ekspertow do zaopiniowania wnioskovatek o uznanie specjalizaciji w dziedzinie
okulistyki CMKP od 2001 r.
- Komisja egzaminacyjna w dziedzinie okulistgtM (egzamin ustny) — od 2004 r.
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Gregorek Hanna
- Polskie Towarzystwo Immunologii Beiadczalnej i Klinicznej - cztonek
- Word Journal of Gastroenterology — cztoneki@&thl Board od 2005 r.

Grenda Ryszard

- European Society of Organ Transplantation (ESQztonek od 1995 r.

- International Pediatric Nephrology Associat{tithNA) - czionek od 1998 r.

- International Society of Nephrology (ISN) {azek od 1997 r.

- European Society of Pediatric Nephrology (E¥RNztonek od 2001 r.

- International Pediatric Transplant AssociafithTA) — cztionek od 2002 r.

- European Dialysis and Transplant Associatieuropean Renal Association (EDTA/ERA) —
cztonek od 1993 r.

- Polskie Towarzystwo Nefrologiczne - cztoneld@hej Komisji Rewizyjnej od 2004 ..

- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne- cztodakzadu Gtdwnego od 2003 r.

- Polskie Towarzystwo Nefrologii Dziegiej - cztonek

- Komisja Nefrologiczna Komitetu Patofizjolodfilinicznej Wydziatu VI Nauk Medycznych PAN —
od 1997 r.

- Komisja SchorzeNarzdowych Komitetu Rozwoju Cztowieka PAN — przewodaimyz

- Pediatric Transplantation, New York - cztonBlady Naukowej

- Nefrologia i Dializoterapia Polska - redakixiatu: Nefrologia Dziegica od 1997 r.

- Standardy Medyczne - czionek Rady Naukowe] @@ r.

- Nefrologia i Nadginienie Tetnicze - cztonek Rady Naukowej

- Klinika Pediatryczna - czlonek Rady Naukowej

- Dializa i Ty - cztonek Rady Naukowej

- Medycyna Praktyczne — cztonek redakcji

Gubrynowicz Ryszard
- Advisory Council of the International Spegebmmunication Association - cztonek od 1994 r.
- Instytut Podstawowych Probleméw Techniki PAtzionek Rady Naukowej od 2002 r.
- Archives of Acoustics - cztonek redakciji od6¥2., redaktor dziatu audio-akustyki
- International Students Electronic Journal peeésh Communication - cztonek redakcji od 1996 r.

Gurkau-Malecha Matgorzata
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ard

Gutkowska Anna
- European Society of Human Genetics - cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki — cztonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ambé

Gutkowski Piotr
- European Respiratory Society — czionek
- Polskie Towarzystwo Ftyzjopneumonologicznezternek Zaradu Oddziatu Warszawsko-
Otwockiego

Hautz Wojciech

- European Vitreoretinal Society — czionek 00&60.
- Sekcja Kontaktologiczna Polskiego Towarzys@aulistycznego — sekretarz od 2005 r.
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Heropolitanska-Pliszka Edyta
- Europejskie Towarzystwo Pulmonologiczne —nelood 2008 r.
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — cztonek
- Polskie Towarzystwo Dermatologiczne — cztonek

Ismail Hor
- International Pediatric Transplant Associatiotztonek
- European Pediatric Surgical Association — cztonek
- European Society for Organ Transplantation —rezko

Janas Roman
- Mayo Clinic Alumni Association — cztonek od9©r.

Jankowska Irena
- European Society of Pediatric Gastroenterologpatology and Nutrition (ESPGHAN) — cztonek

Jaworski Maciej
- Sekcja Chordb Metabolicznych &b Dzieci | Miodziezy przy Polskiej Fundacji Osteoporozy —
cztonek zespotu badawczo-organizacyjnego 2088 r.

Jobs Katarzyna
- European Dialysis and Transplant Associati®uropean Renal Association (EDTA/ERA) —
cztonek
- International Society of Nephrology (ISN) {azek

Joézwiak Sergiusz
- Europejskie Towarzystwo Neurologéw Dzigich — cztonek Komisji Ksztatcenia od 2001 r.
- Polskie Towarzystwo Neurologow Dziecych - Przewodnicgy Zaradu Gtéwnego od 2003 r.
- Polskie Towarzystwo Rehabilitacji Neurologiegr czlonek Zargu Gtéwnego od 2002 r.
- Komisja Neurologii Rozwojowej Komitetu NauleNrologicznych PAN - od 1996 r.
- Komisja Neurogenetyki PAN - cztonek
- Journal of Child Neurology - cztonek redakcji
- European Journal Paediatric Neurology — c#aedakcji
- Klinika Pediatryczna - czlonek redakcji
- Neurologia Dziegica - czlonek redakcji
- Neurologica — czlonek redakcji
- Medycyna Praktyczna — cztonek redakcji
- International Scientific Advisory Board of Tetous Sclerosis Alliance (USA) — czlonek
- Rada Medyczna Polskiego Stowarzyszenia Chamgctwardnienie Guzowate — cztonek
- Konsultant Krajowy w dziedzinie neurologii dziecej — od listopada 2008 r.

Jurkiewicz Dorota
- European Society of Human Genetics — czlonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - caén

Kaminska Anna
- European Association of Nuclear Medicine (EANM)onek

Kanigowska Krystyna
- European Society of Cataract and Refractive Sungje- cztonek od 2008 r.
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- Sekcja Medycyny Estetycznej Polskiego Towarzydtekarskiego — czionek od 2008 r.

Kaliciniski Piotr
- European Society for Organ TransplantationJES- cztonek Zargu od 2007 r.
- Miedzynarodowe Towarzystwo Transplantacji u DziecT@P— cztonek Zargdu od 2007 r.
- International Pediatric Transplant Associatimztonek
- European Pediatric Surgical Association - nelo
- British Association of Pediatric Surgeons tenek
- Polskie Towarzystwo Chirurgdéw Dziecych — czionek Zarglu
- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — cztoAakzadu
- Polska Akademia Medycyny - cztonek
- Pediatric Transplantation - cztonek Komitetedgkcyjnego od 1996 r.
- European Journal of Pediatric Surgery — EdiioiEastern Europe
- Annals of Transplantation - czionek Komitetadakcyjnego od 1995 r.
- Standardy Medyczne - czionek Komitetu Redakegp
- Przegid Chirurgii Dzieckcej — cztonek Komitetu Redakcyjnego
- Krajowa Rada Transplantacyjna przy Ministrzg@via — przewodnicgy
- Konsultant Krajowy w dziedzinie chirurgii dziecej — od 2008 r.
- Rada Wydzialu Medycznego Uniwersytetu Rzeskmge — cztonek

Karczmarewicz Elzbieta
- European Calcified Tissue Society — czionek
- Sekcja Chor6b Metabolicznych &b Dzieci | Miodziezy przy Polskiej Fundacji Osteoporozy —
cztonek zespotu badawczo-naukowego — od 2008 r

Kasinska Ewa
- Polskie Towarzystwo Lekarskie — Sekcja Medyckistetycznej — cztonek od 2008 r.

Kasztelewicz Beata
- European Society of Clinical Microbiology almfectious Diseases — cztonek od 2007 r.

Kawalec Wanda

- Association for European Pediatric Cardiol@8i£PC) - delegat krajowy kardiologdéw dziecych
z Polski

- Komisja ds. specjalizacji AEPC - czlonek

- Sekcja Kardiologii Dziegtej Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego —
czlonek Zargdu od 2004 r.

- Komisja Planowania i Rozwoju Polskiego Towatzya Kardiologicznego — cztonek od 2004 r.

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN — przewodnica od 2007 r.

- Rada Naukowa Instytutu Matki i Dziecka — caknr- 2007-2011 r.

- Biblioteka Pediatrii Wydawnictwa Lekarskiegd\WL — przewodniczca Komitetu Redakcyjnego

- Standardy Medyczne — cztonek Rady Naukowej

- Klinika Pediatryczna — cztonek Rady Naukowej

- Pediatria Polska — cztonek Komitetu Naukowego

- Pediatria po Dyplomie (Pediatries in Reviewyd. polskie) — redaktor naczelny

- Konsultant krajowy w dziedzinie kardiologiiidziecej - od 2001 r.

- Rada Programowa ,Narodowego Programu ProfilaktLeczenia Chordb Uktadu Sercowo-
Naczyniowego POLKARD €ztonek od 2006 .

- Kapituta Orderu Przyjaciel IP CZD — cztonek

- Honorowy cztonek Polskiego Towarzystwa Neolwaicznego

- Honorowy cztonek Polskiego Towarzystwa Pegi@nego
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Kierku § Jarostaw _
- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki dZywieniu Cztowieka PAN — cztonek

Kieryl Maciej
- Stowarzyszenie Muzykoterapeutdw Polskich ezk
Klaudel-Dreszler Maja
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne — cztlonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii B@iadczalnej i Klinicznej — cztonek Oddziatu Gakiego

Kmieé Tomasz
- Polskie Towarzystwo Neurologéw Dziecych — cztonek Komisji Rewizyjnej
- Towarzystwo Gilles de la Touretta w Warszawigztonek Zaradu
- Komisja Chordob Naczyniowych Wieku RozwojowedgaN — czionek
- Komisja Neurologii Dziegcej Komitetu Nauk Neurologicznych PAN — czionek 2€010 r.

Kowalczyk Kinga
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych - czlonek

Kowalik Agnieszka
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Digtie- cztonek
- Polskie Towarzystwo Naukywieniowych - cztonek
- Ogolnopolska Sekcja Wrodzonych Wad MetabolizZoiskiego Towarzystwa Pediatrycznego —
cztonek

Kowalski Pawet
- European Society of Human Genetics — czlonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ard

Krajewska-Walasek Matgorzata
- European Society of Human Genetics - cztonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka — wicgwodnicaca od 2002 r.
- Polskie Towarzystwo Genetyki - cztonek
- Komisja Genetyki Medycznej Komitetu Genetykit@vieka i Patologii Komdrkowej PAN —
przewodniczca od 1996 r.
- Komisja Neurogenetyki Komitetu Nauk Neurolagigch PAN - czionek od 1994 r.
- Komisja Wrodzonych Wad Rozwojowych KomitetuzZrmju Cztowieka PAN — cztonek od 1997 r.
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ard

Kry skiewicz Edyta
- European Calcified Tissue Society - cztonek

Ksiazek Joanna
- International Society of Nephrology (ISN) {azek

Ksigzyk Janusz
- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN — cztonek od 2007 r.
- KomisjaZywienia Klinicznego i Patologii Metabolicznych Koimiu Patofizjologii Klinicznej PAN —
cztonek od 2007 r.
- Komisja Fizjologii, Dietetyki i ProfilaktykZywieniowej Komitetu Nauki &ywieniu Cziowieka PAN
— cztonek od 2007 r.
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- Medycyna Praktyczna — Pediatria — czionek Rdaykowej

- Klinika Pediatryczna — cztonek Rady Naukowej

- Journal of Pediatrics and Neonatology — cZkdfemitetu Redakcyjnego

- Pediatria Wspétczesna, Gastroenterologia, téépgia i Zywienie Dzieci — cztonek redakcji

- Rada do Spraw Monitoringu (zgodnie z Ustawdnia 11 maja 2001 r. o warunkach zdrowotnych
ZYyWNosci i zywienia) - cztonek

Ksigzyk Joanna
- Association of European Paediatric Cardiolg¢PC) - cztonek od 1992 r.
- European Society of Cardiology - cztonek 087 8.
- Sekcja Kardiologii Dziegtej Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego — przémiozca
- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonek
- Sekcja Kardiologii Inwazyjnej Polskiego Towgsiwa Kardiologicznego - cztonek od 1997 r.

Kutaga Zbigniew
- Komisja ds. Miernikow Rozwoju, Zdrowia i JakbZycia Dzieci i Mtodziey Komitetu Rozwoju
Cziowieka PAN - czionek
- Warszawska Okgowa Izba Lekarska — czionek

Kurenko-Deptuch Magdalena
- European Society for Immunodeficiencies - nelo
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Beiadczalnej i Klinicznej — cztonek

Latoszynska Joanna
- International Society of Nephrology (ISN) tazek

Litwin Mieczystaw
- International Society of Nephrology (ISN) “4arzek
- International Pediatric Nephrology Associat{tihNA) — cztonek
- The European Medicines Agency (EMEA) — altéymaember od 2007 r.
- Polskie Towarzystwo Nadgiienia Tetniczego — czlonek
- Pediatric Nephrology — redaktor i recenzent
- Journal of Human Hypertension - recenzent
- Journal of American Society of Nephrology egrzent
- American Journal of Kidney Diseases - recenhzen
- Standardy Medyczne — redaktor
- Hypertension — wydanie polskie — cztionek Rildyikowej
- Pediatria Polska — recenzent

Lorenc Roman

- Polish Biochemical Society - cztonek od 1965 r

- Polish Biochemistry Society - czitonek od 1982

- President of Calcium and Phosphate Metabofisting Group European Society for Clinical
Investigation - cztonek od 1976 r.

- American Society for Bone Mineral Researcltonek od 1979 r.

- Bone and Tooth (UK) - czionek od 1981 r.

- European Fundation for Osteoporosis and Bdeed3es - reprezentant Polski

- Multidisciplinary Osteoporotic Forum - przewuodzacy od 1990 r.

- International Federation of Societies of &kal Diseases Member of Advisory Counci. —
od 1974 .
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- European Fundation for Osteoporosis and Bdeed3es - cztonek Rady Naukowej od 1997 r.
- International Society for Clinical Densitometr cztonek od 1994 r.
- Certified Clinical Densitometrist - cztonek 8600 r.

tukomska-Tyll Bozena
- Stowarzyszenie Polska Federacja Edukacji vb&ialogii — cztonek zatyciel

tyszkowska Malgorzata
- Home Artificial Nutrition przy ESPEN eztonek grupy roboczej od 2003 r.
- Postpy Zywienia Klinicznego — sekretarz redakcji od 2006 .

Madalinski Kazimierz
- Komitet Etiopatogenezy i Zakah PAN — czionek
- Paistwowy Zaktad Higieny — cztonek Rady Naukowej
- Instytut Hematologii — czlonek Rady Naukowej

Matunowicz Ewa
- European Society for Paediatric EndocrinologyREB- cztonek od 1996 r.

Marczak Aleksandra
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka — cztonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ambé

Markiewicz Matgorzata
- European Pediatric Surgical Association - kelo

Maruszewski Bohdan
- Europejskie Towarzystwo Kardio - Torakochimg(EATS) - cztonek Zargu od 2007 r.
- Association for European Pediatric Cardiol@8i£PC) - cztonek Zarmgdu od 2007 r.
- Europejski Komitet Wad Wrodzonych Serca EAGT&tonek
- Komisja Bazy Danych EACTS - cztonek
- Europejska Baza Danych Wad Wrodzonych Seifaieci - dyrektor
- Europejskie Towarzystwo Kardiochirurgéw Dzigxich (ECHSA) — Prezydent od 2008 r.
- Amerykaskie Towarzystwo Torakochirurgéw (Society of ThacaBurgeons - STS) — przedstawiciel
EACTS w Komitecie Wad Wrodzonych Serca STS
- Miedzynarodowy Komitet Nomenklatury Wad Wrodzonychc@er cztonek i wspotprzewodnigzy
- Polskie Towarzystwo Kardio-Torakochirurgéwzianek Zaradu
- Klub Kardiochirurgéw Polskich - prezes

Maryniak Agnieszka
- International Neuropsychological Society otk
- Sekcja Psychologii Klinicznej Dziecka Polsldefowarzystwa Psychologicznego —
wiceprzewodnica od 2004 r.
- Komisja Psychologii i Psychopatologii WiekuZ&Rmjowego Komitetu Rozwoju Cztowiek PAN
- cztonek
- Komisja Neuropsychologii Komitetu Nauk Neurgicznych PAN - czionek

Michatkiewicz Jacek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Klinicznej id®wiadczalnej - cztonek
- Polskie Towarzystwo Cytometrii Przeptywowejzlonek
- Wydziat Farmacji Collegium Medicum Uniwersytéim. M.Kopernika w Bydgoszczy — cztonek
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Rady Naukowej

Migdat Marek
- European Society of Paediatric and Neonatal fitenCare — cztonek
-The European Medicines Agency (EMEA) Komitet Pagizzny - Londyn — staty przedstawiciel
Polski - kadencja 2007-2009

Mikotajczyk Kinga
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych - czlonek

Milewska-Bobula Bogumita

- European Forum for Good Clinical Practice 2605 r.

- Komitet Parazytologii PAN — cztonek od 2003 r.

- Komisja ds. Toksoplazmozy Komitetu ParazytolBg\N — przewodniczca od 2003 r.

- Magazyn Lekarza Rodzinnego — czionek Rady Naek

- Zespot Ekspertow ds. akredytaciji w dziedzpeeliatrii przy Ministrze Zdrowia — cztonek od 2002

- Program Powszechnych Przesiewowych B&gtachu u Noworodkéw przy Fundacji Wielkiej
OrkiestrySwigtecznej Pomocy — wiceprzewodnica Rady Programowej - od 2004 r.

- Zespot Ekspertéw do zaopiniowania wnioskéw adsknie szkolenia specjalizacyjnego w dziedzinie
neonatologii - od 2003 r.

- Komisja Rewizyjna Fundacji W&P — przewodnicga od 2005 r.

Narojczyk Maria
- Zesp6t Doradczy Polskiego StowarzyszeniacBighrek Pediatrycznych — cztonek
- Fundacja Ex Animo — czionek Zadu

Olczak-Kowalczyk Dorota
- Polskie Towarzystwo Stomatologiczne — czionek

Oracz Grzegorz
- European Pancreatic Club — cztonek
- International Pancreatology Association - nelo

Pac Matgorzata
- European Society for Immunodeficiencies - nelo
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - czionek
- Polskie Towarzystwo Immunologii B@iadczalnej i Klinicznej — cztonek

Pawinska Alicja
- International Society of Infectious Diseasegtonek
- Polskie Towarzystwo Mikrobiologéw — cztonek ikisji Rewizyjnej od 2004 r.
- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Mikobogéw — cztonek Zaggu od 2008 r.

Pawlak Janina
- Polskie Towarzystwo Terapii Poznawczo-Behaalitgj — czlonek od 2002 r.

Pawlowska Joanna
- European Society of Paediatric Gastroentegglbgpatology and Nutrition (ESPGHAN) — od 1999 r.
- International Pediatric Transplant AssociatiBfA — cztonek od 2002 r.
- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — prezektel
- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagdli Zywienia Dzieci - Przewodnigza Sekcji
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Hepatologicznej
- Polskie Towarzystwo Gastroenterologiczne erzk
- Polskie Towarzystwo Transplantologiczne - nelo
- KomisjaZywienia Dzieci i Modzigy Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN - cztonek
- Pediatria Wspétczesna, Gastroenterologia, téépgia i Zywienie - cztonek Komitetu Nauk od 1999 r.
- Clinical and Experimental Hepatology — cztoakmitetu Naukowego
- Standardy Medyczne — cztonek Komitetu Naukoweg
- Annals of Transplantation — cztonek Komitetaukowego

Patzer Jan
- Hospital Infection Society - cztonek

Perek Danuta
- International Society of Pediatric Oncologyd8) - cztonek od 1988 r.
- Polskie Towarzystwo Onkologii | Hematologii iBziccej — prezes
- Komisja Onkologii Wieku Rozwojowego PAN - cakek
- Polska Unia do Walki z Rakiem - cztonek zgitel i cztonek Zarzdu
- Polska Unia dla Onkologii - cztonek Rady Nawkp
- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Redakcgme
- Pediatria &Medycyna Rodzinna — cztonek rediakc;j

Perek-Polnik Marta
- International Society of Paediatric Oncolo§@P) — cztonek

Piatosa Barbara
- European Federation of Immunogenetics — czionek
- Polskie Towarzystwo Immunogenetyczne — cztoneklsg Rewizyjnej od 2008 r.
- Polskie Towarzystwo Transplantacyjne — cztonek
- Polskie Towarzystwo Cytometryczne — cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Klinicznej i Bwiadczalnej - cztonek

Piegdai Grazyna
- Stowarzyszenie Mengeréw Pietgniarstwa — wiceprezes od 2008 r.
- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Pediatrycznych — czionek od 1996 r.
- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Epidemiologicznych — czionek od 1995 r.

Piekutowska-Abramczuk Dorota
- European Society of Human Genetics — czlonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - ard

Pietraszek-Jezierska Etbieta
- European Society of Anaesthesiology - cztonek

Pietrucha Barbara
- European Society for Immunodeficiencies - nelo
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - czionek
- Polskie Towarzystwo Immunologii B@iadczalnej i Klinicznej — cztonek
- Polskie Towarzystwo Dermatologiczne — cztondk2008 r.

Piontek Elzbieta
- Endokrynologia Pediatryczna - czitonek KomitBedakcyjnego od 2002 r.
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- Nowa Kilinika - cztonek Rady Naukowej
- Klinika Pediatryczna - czlonek Rady Naukowdji®94 r.

- Endokrynologia, Diabetologia i Choroby Przenyidiaterii Wieku Rozwojowego — cztonek redakcji

- Zespot Ekspertow ds. Akredytacji z pediatidztonek
- Zespo6t ds. uznania specjalizacji z pediatriiskanych za gramic- cztonek

- Komisja Egzaminacyjna do przeprowadzani@spsowego egzaminu z pediatrii — cztonek od 2003 r.

- Konsultant medyczny programu edukacyjno-epid&gicznego ,Wolné¢ oddechu, zapobiegaj
astmie”, realizowanego przez Departament Pojirddrowia i Gswiaty Zdrowotnej Gtéwnego
Inspektoratu Sanitarnego

Pir6g Maciej
- Biuro Rzecznika Praw Dziecka — cztonek Radyktavej od 2007 r.

- Rada programu zdrowotnego pt. ,Narodowy Progrdapobiegania Nadwadze i Oty#d oraz
Przewleklym Chorobom Niezaksym poprzez PoprawZywienia i Aktywndici Fizycznej na lata

2007-2011" — Zagpca Przewodniccego od 2007 r.
- Rada Konsultacyjnej Agencji Oceny Technoldg@dycznej — cztonek od 2007 r.
- Polskie Stowarzyszenie Dyrektoréw Szpitaliieeprezydent od 2003 r.
- Stowarzyszenie Mengerow Opieki Zdrowotnej, Oddziat Warszawski — czlooel 2003 r.
- Zespot Konsultantéw Spotecznych przy Ministzz¥owia — cztonek od 2005 r.

- Komisja ds. Produktow Leczniczych Przeznaczbngyo Stosowania w Medycynie Wieku Rozwojowego
Urzdu Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobow Mexyrch i Produktow Biobojczych —

czlonek od 2005 r.

Ptudowski Pawet
- Sekcja Chordb Metabolicznych &b Dzieci | Miodziezy przy Polskiej Fundacji Osteoporozy —
cztonek Zargdu — od 2008 r.

Podemska Maryla
- Fundacja — Dziedywione Inaczej - prezes

Polnik Dariusz
- European Pediatric Surgical Association - nelo
- International Society of Pediatric Surgicalddlogy - czlonek

Popowska Ewa
- European Society of Human Genetics — czlonek
- Polskie Towarzystwo Genetyki — czionek
- Polskie Towarzystwo Genetyki Cztowieka — czionek
- Komisja Biologii Molekularnej Komitetu Genetykiztbwieka i Patologii Molekularnej Wydziatu
Nauk Medycznych PAN — cztonek
- Krajowa Izba Diagnostéw Laboratoryjnych - czén

Prokurat Sylwester
- European Dialysis and Transplantation Ass@iaEuropean Renal Association (EDTA/ERA) —
od 1993 r.
- International Society of Nephrology (ISN) {azek od 1997 r.
- International Pediatric Transplant Associafit®TA) - cztonek

Pronicka Ewa

- The Society for the Study of Inborn Errordvtdtabolism (SSIEM) - czionek
- Ogolnopolska Sekcja Wrodzonych Wad Metaboli#oiskiego Towarzystwa Pediatrycznego —
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cztonek
- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN - (4. kadencj2607-2009)
- Komisja Endokrynologii i Choréb Metabolicznyklomitetu Rozwoju Cztowieka PAN — cztonek
- Komisja Genetyki Komitetu Patofizjologii KomdiPAN
- Komisja SchoraeNarzdowych Komitetu Rozwoju Cztowieka PAN - cztonek
- Przegid Pediatryczny - cztonek Rady Naukowej
- Klinika Pediatryczna - czlonek redakcji
- Medycyna Praktyczna — Pediatria — czlonek kejila
- Pediatria Polska — cztonek redakcji
- Endokrynologia, Diabetologia i Choroby PrzenyisMaterii Wieku Rozwojowego — cztonek redakcji

Pronicki Maciej
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology — celo@espotu Redakcyjnego od 2007 r.

Pych Teresa
- Konsultand wojewddztwa mazowieckiego w dziagzpiekgniarstwa pediatrycznego

Radziszewska-Konopka Marzanna
- International Society of Audiology — czione#t 2004 r.
- Audiofonologia — czlonek Rady Naukowej od 2006
- Otoacoustic Emissions Portal Zone — czionekiketu redakcyjnego od 2004 r.

Romanowska Ewa
- European Society of Clinical Microbiology almfectious Diseases — cztonek od 2007 r.

Roszkowski Marcin

- European Society for Pediatric Neurosurgegzionek Komitetu Wykonawczego, prezes Komitetu
(z wyboru) — 2004-2008 r.; 2008-2010 r.

- Polskie Towarzystwo Neurochirurgéw — cztonedniisji Rewizyjnej Zaradu Gtéwnego

- Zarad Gléwny Polskiego Towarzystwa Neurochirurgéw —adddr stron internetowych od 2005 r.

- Sekcja Neurochirurgii Dziegiej Polskiego Towarzystwa Neurochirurgdéw - zpsé przewodnicego
Sekcji od 1992 r.

- Komisja Naddinienia Srodczaszkowego i Obgku Mézgu Komitetu Nauk Neurologicznych PAN -
od 1996 r.

- Komitet Nauk Neurologicznych PAN — cztonek2@D7 r.

- Neurologia i Neurochirurgia Polska - czionetdé&gium Redakcyjnego

Rézycka Bogumita
- Mazowiecka Regionalna 8i&zpitali Promujcych Zdrowie —przewodniaza od 2007 r.
- Stowarzyszenie Polska Federacja Edukacji vb&izlogii — cztonek - zalgyciel
- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Pediatrycznych - cztonek
- FORUM Biuletyn Polskiego Stowarzyszenia Bielarek Pediatrycznych — czlonek redakcji

Rutynowska-Pronicka Olga
- International Society of Paediatric Oncol¢§yOP) - cztonek

Ryzko Jézef
- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagdli Zywienia Dzieci — V-ce Przewodnigzy
- Polskie Towarzystwo Gastroenterologiczne emzk
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
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- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki dZywieniu Cztowieka PAN - cztonek

- Pediatria Wspdiczesna, Gastroenterologia, tdéggia i Zywienie - z-ca redaktora naczelnego
od 1999r.

- Pediatria Polska - cztonek Komitetu Naukowego

- Standardy Medyczne - czionek Komitetu Naukaoaveg

- Medycyna Praktyczna — Pediatria — cztonek KetniNaukowego

- Twoj Lekarz Rodzinny — cztonek Komitetu Naulenyo

- Przegid Medyczny UR — Z-ca redaktora

- Gastroenterologia Polska — cztonek Komitetddkeyjnego

Semczuk Katarzyna
- Sekcja Chemioterapii Polskiego Towarzystwadrskiego — cztonek od 2008 r.

Serafinowicz Maryla
- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Pediatrycznych — czionek Zgia

Skobejko-Wiodarska Lidia
- European Academy of Paediatric Urology - celon
- European Society for Paediatric Urology — nelo
- European Association of Urology — cztonek
- European Paediatric Surgeons Associationenekt
- International Continence Society — cztonek
- International Children’s Continence SocietyzAonek
- Sekcja Urologii Polskiego Towarzystwa Chirungbziecicych — cztonek Zaegu
- Polskie Towarzystwo Urologiczne - czionek
- Polskie Towarzystwo Chirurgéw Dziecych — czionek

Socha Jerzy
- European Society of Paediatric Gastroentegglbigpatology and Nutrition (ESPGHAN) — czlonek
- European Society of Parenteral and Enterafifiat (ESPEN) - cztonek
- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne - cztonek
- Polskie Towarzystwo Gastroenterologczne —retaZaradu Kota Warszawskiego
- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagdli Zywienia Dzieci — cztonek honorowy
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- KomitetZywienia Cztowieka PAN — wiceprzewodnigz .
- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki dZywieniu Cztowieka PAN — przewodnigzy
- InstytutZywnosci i Zywienia — cztonek Rady Naukowej — Il kadencja
- Pediatria Wspdiczesna, Gastroenterologia, tdépgia i Zywienie - czionek Komitetu Naukowego
od 1999r.
- Nowa Pediatria - cztonek Komitetu Naukowego
- Standardy Medyczne — przewodnitz Rady Naukowej Pediatrycznej
- Klinika Pediatryczna - czionek Komitetu Nauleyo
- Pediatria Praktyczna — cztonek Komitetu Nauégov
- Biblioteka Pediatrii Wydawnictwa Lekarskieg@\WL — cztonek Komitetu Naukowego
- Postpy Chirurgii Dzieckcej — cztonek Komitetu Naukowego
- Przegid Medyczny UR — czionek Komitetu Naukowego

Socha Piotr
- European Society of Paediatric Gastroentekolbigpatology and Nutrition (ESPGHAN) Liver
Committee — sekretarz
- ESPGHAN - przewodnigzy NAFLD Working Group
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- Polskie Towarzystwo Gastroenterologii, Hepagili Zywienia Dzieci — sekretarz od 2006 r.

- Polskie Towarzystwo Gastroenterologiczne +etekz Zargdu Oddzialu Warszawskiego

- Polskie Towarzystwo Badaad Miadzyca — czlonek Zargdu

- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — cztonek

- Pediatryczne Forum Profilaktyki Choréb Cywdleyjnych — czionek Zagelu

- KomisjaZywienia Dzieci i Modzigy Komitetu Nauki aZywieniu Cztowieka PAN - cztonek

- Standardy Medyczne - redaktor naczelny od 2000

- Journal of Pediatrics and Neonatology — Caeedi

- Pediatria Wspdiczesna, Gastroenterologia, tdéggia i Zywienie Dziecka — cztonek Komitetu
Naukowego

Stepowska Jolanta
- Polskie Towarzystwo Fizjoterapii - cztonek

Stolarczyk Anna
- Polskie Towarzystwo Naukywieniowych — cztonek Zaszlu Oddziatu Warszawskiego
- KomisjaZywienia Dzieci i Mtodziey Komitetu Nauki &Zywieniu Cztowieka PAN - sekretarz
od 1997 r.

Stradomska Teresa
- European Study Group of Lysosomal Disease&[HES — czionek od 1999 r.

Syczewska Matgorzata
- European Society for Movement Analysis of Ad@nd Children (ESMAC) — sekretarz/skarbnik
od 2006 r.
- Polskie Towarzystwo Biomechaniki — cztonekl1®96 r.; cztonek Zasdu — od 2008 r.

Sykut-Cegielska Jolanta
- The Society for the Study of Inborn Errordvdtabolism SSIEM (the Society for the Study of
Inborn Errors of Metabolism) — cztonek od 2000
- SSIEM - czlonek korespondent (z wyboru) na Roigkurop Wschodni — od wrzénia 2005 r.
- Sekcja Wrodzonych Wad Metabolizmu PTP — czionakztiu
- Komisja Endokrynologii i Choréb Metabolicznyklomitetu Rozwoju Cztowieka PAN —
cztonek od 2007

Szalecki Mieczystaw
- European Society for Paediatric Endocrinol(g$PE) - czionek
- International Society for Pediatric and Adolest Diabetes (ISPAD) — cztonek
- Sekcja Pediatryczna Polskiego Towarzystwa &iabgicznego — Przewodnigzyy Komisji
Rewizyjnej
- Polskie Towarzystwo Endokrynologéw Dzigmich — cztonek Komisji Rewizyjnej
- Zesp6t Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu ¥ - wiceprzewodniezy (3 kadencja)

Szewczyk Alicja
- Stowarzyszenie Polska Federacja Edukacji vb&ialogii — przewodnicza
- Polskie Stowarzyszenie Righiarek Pediatrycznych — cztionek
- Federation of European Nurses in Diabetetonek

Szreter Tadeusz

- Polskie Towarzystwo Anestezjologii i Intensywigjrapii — cztonek honorowy
- Polskie Towarzystwo Piginiarek Anestezjologii i Intensywnej Terapii — azék honorowy
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- Foundation for European Education in Anaesthegiol- cztonek

- Children of the World Anaesthesia Foundation vi8dry Board — cztonek

- Komisja Patofizjologii Anestezji PAN — cztonek

- Medycyna Praktyczna — Pediatria — czionek Radykideve|

- Anestezjologia i Intensywna Terapia — cztonek yRdukowe;j

- Centrum Egzaminéw Medycznych (CEM) — cztonek Kvegj Komisji Egzaminacyjnej w zakresie
anestezjologii i intensywnej terapii

Szufladowicz-Waniak Jolanta
- SIGIA (Sekcja Ginekologii Dziegtej) — czionek
- EFSUMB (Europejskie Towarzystwo Ultrasonogerafie) — cztonek
- Polskie Towarzystwo Ginekologiczne - cztonek

Szymczak Marek
- International Pediatric Transplant Associatiotztonek
- European Society for Organ Transplantation -rozko

Smirska Ewa
- International Society of Nephrology (ISN) — czétn

Swiatek-Rawa Elzbieta
- European Association of Nuclear Medicine (EANMztonek

Swietlinski Janusz
- Union of European Neonatal and Perinatal $iesie- czlonek Zaezdu
- Polskie Towarzystwo Anestezjologii i Intensywii@rapii — Sekcja Pediatryczna — czionek Zdte
- Polskie Towarzystwo Neonatologiczne — czionekzza@u
- Journal of Pediatrics and Neonatology — cztomelakciji
- Postpy w Neonatologii — cztonek Rady Naukowej

Taybert Joanna
- The Society for the Study of Inborn Errordvtdtabolism (SSIEM) - czionek

Turska-Kmieé Anna
- Association for European Pediatric Cardiol@8i£PC) - cztonek
- Sekcja Wad Serca Polskiego Towarzystwa Kaodioznego - skarbnik od 2004 r.
- Sekcja Kardiologii Dziegtej Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego — sekmbd 2004 r.

- Oddziat Warszawski Polskiego Towarzystwa Peglianego — cztonek Komisji Rewizyjnej od 2007 r.

- Komitet Rozwoju Cztowieka PAN — sekretarz @XD2 r.

- Konsultant wojewddzki w dziedzinie kardiologizieckcej dla wojewddztwawictokrzyskiego —
od 2002 r.

- Grupa Robocza dotypza kardiologii dziegicej Programu POLKARD - cztonek od 2006 r.

Tylki-Szymanska Anna
- European Study Group on Lysosomal Diseas@nek od 1994 r.
- European Study Group on Gaucher Disease nekitod 1996 r.

Walewska-Wolf Malgorzata
- SIGIA (Sekcja Ginekologii Dziegtej) — cztonek
- Polskie Towarzystwo Endokrynologiczne — czione
- Polskie Towarzystwo Ginekologiczne - cztonek
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Wawer Zbigniew
- International Association Therapeutic Drug Moriitg & Clinical Toxicology (Kanada) — cztonek
od 1999r.
- Polskie Towarzystwo Toksykologiczne — czionelk26d1 r.
- Polskie Towarzystwo Farmaceutyczne — czionek
- Towarzystwo Terapii Monitorowanej (Léd— cztonek od 1993 r.

Wierzbicka Aldona
- International Arteriosclerosis Society (IAS) 4areek od 2002 r.
- Polskie Towarzystwo Badahad Miadzyca — cztonek od 1999 r.
- Polskie Towarzystwo Diagnostyki Laboratoryjneggztonek od 1999 r.
- Polskie Towarzystwo Hepatologiczne — cztonek 6a72r.

Wisniewska Barbara
- Sekcja Logopedyczna Zadu Gtéwnego Towarzystwa Kulturgzyka - cztonek od 1990 r.

Witkowski Daniel
- Komisja Endokrynologii i Choréb Metabolicznyitomitetu Rozwoju Cztowieka PAN - czionek

Wolska-Kusnierz Beata
- European Society for Immunodeficiencies - neko
- Polskie Towarzystwo Pediatryczne - cztonek
- Polskie Towarzystwo Immunologii Beiadczalnej i Klinicznej - cztonek

Woynarowski Marek
- European Society of Paediatric Gastroentesglbigpatology and Nutrition (ESPGHAN) — czlonek
- Pediatria Wspdiczesna, Gastroenterologia, tdégia i Zywienie Dziecka — cztonek Komitetu
Naukowego

Wozniewicz Bogdan
- European Society of Pathology — czionek
- Pediatric Pathology Society - cztonek
- Polskie Towarzystwo Patologii Dziecgj - czlonek
- Annals of Diagnostic Paediatric Pathology A¢tmwy edytor
- Kardiochirurgia i Torakochirurgia Polska —azék kolegium redakcyjnego
- Fundacja na Rzecz Ochrony Systemu Immunologiga - prezes

Wysocka-Mincewicz Marta
- Il Lokalna Komisja Etyczna ds. Badaa Zwierztach przy UM w Warszawie- cztonek

Zielinska-Michatkiewicz Maria
- Poskie Towarzystwo Psychiatryczne — czionek
- Polskie Towarzystwo Psychoterapii PoznawcBehawioralnej - cztonek

Zidtkowska Lidia
- Association of European Paediatric Cardiolg¢PC) - cztonek od 2005 r.

Zubrzycka Maria

- Association of European Paediatric Cardiol0gPC) - cztonek od 1998 r.
- European Society of Cardiology - cztonek
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- Polskie Towarzystwo Kardiologiczne - cztonek
- Sekcja Kardiologii Inwazyjnej Polskiego Towgsiwa Kardiologicznego — czlonek

Zwolinski Piotr

- Komisja Neurofizjologii Klinicznej Komitetu Ne&k Neurologicznych PAN — cztonek od 1993 r.
- EpiSwiat dla Lekarzy — redaktor naczelny od 2003 r.
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Fig. 20 Liczba publikowanych petnych artykutow videh 2001-2008
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Fig. 21 Liczba abstraktéw w latach 2001-2008
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Fig. 22 Abstrakty w latach 2001-2008 wg uzyskangjktacji
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Fig. 23 Liczba artykutéw z listy filadelfijskiej
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Fig. 24Srednia liczba punktow Impact Factor za petne adykuisty filadelfijskiej
ordeednia liczba punkéw KBN za petne artykuty na jegimpracownika naukowego
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Fig. 25Srednia liczba abstraktéw zagranicznych i polskidzaizyskanych punktéw na jednego

pracownika naukowego

16,19

16,37

17,27

14.85
13,26

12,5

1,8

2,18 (1,59

D,0

2001

2002

2003

2,3

2004

261

2,09

2,27

2005

1,93

2006

2,7€

2,8

2007

2008

@ Srednia liczba
abstraktéw na
osole

B Srednia liczba
pkt. IF na osod

@ Srednia liczba
pkt. KBN na
osole




Fig. 26Srednie liczby: petnych artykutoéw z Listy Filadetfijiej, polskich artykutéw oraz uzyskanych
punktéw IF na jednego pracownika naukowego
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Fig. 27 Publikacje og6tem pracownikéw IP CZD w &t£2001-2008 wg liczby uzyskanych punktéw
(artykuty, monografie, streszczenia polskie i zagrane oraz prace doktorskie i habilitacyjne)
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STATYSTYKA | ANALIZA BIBLIOMETRYCZNA PUBLIKACJI
z okresu 2002-2008

taczna liczba Lz prac liczba prac taczna vt:g;f:; vilgtzc?;
e liczba prac | praczIF “ plll(rllak't\lacm “ &uﬁig\a}&m Wallr't:oéé pulzlétscji p,\Lljlr'lllgtSa\;:\}'i
i
ogbtem 752 227 683 677 600.190| 4126.000f 5971.000
zagraniczny artykut 76 71 76 76 286.277| 932.000| 1348.000
abstract w czasophie 136 128 136 136 283.428| 1444.000f 2509.000
Rozdziat w zagranicznej ksice 6 0 6 6 0.000 72.000 42.000
polski artykut 297 15 243 224 15.568 | 729.000 | 1011.000
polski fragment 131 13 116 129 14.917 | 504.000 643.000
polska monografia 6 0 6 6 0.000 50.000 23.000
Rozdziat w polskiej kaizce 87 0 87 87 0.000 | 261.000 261.000
Rozprawa doktorska 10 0 10 10 0.000 80.000 80.000
Rozprawa habilitacyjna 3 0 3 3 0.000 54.000 54.000
wozna | icaba | ezbaprac | iczbapracz | hacena | (BER | G
e liczba prac | praczIF TG punk_taclz[ LB punktacji punktacji
KBN MNiSW IF KBN MNiSW
ogbtem 741 183 707 516 424,131 3649.500] 4535.000
zagraniczny artykut 58 50 58 58 128.036| 632.000 | 1012.000
abstract w czasofiie 131 117 131 131 277.256| 1397.000] 2166.000
Rozdziat w zagranicznej kgice 6 0 6 6 0.000 66.000 42.000
polski artykut 318 8 296 177 11.039 | 888.000 761.000
polski fragment 149 8 137 65 7.800 | 356.500 274.000
polska monografia 7 0 7 7 0.000 65.000 18.000
Rozdziat w polskiej ksizce 66 0 66 66 0.000 | 187.000 204.000
Rozprawa doktorska 5 0 5 5 0.000 40.000 40.000
Rozprawa habilitacyjna 1 0 1 1 0.000 18.000 18.000
taczna liczba liczbal prac " liczba prac z f = laczna vtgl:'fc?:c vtgitzc??é
2006 liczba prac | praczIF Z[ITECE) punk_taqa izl 2 punktacji punktacji
KBN MNiSW IF KBN MNiSW
ogblem 679 174 636 636 422.038| 3452.000] 4826.000
zagraniczny artykut 76 69 76 76 215.271| 903.000 | 1306.000
abstract w czasophie 83 78 83 83 191.707] 921.000| 1510.000
Rozdziat w zagranicznej ksice 3 0 3 3 0.000 34.000 36.000
polski artykut 298 18 275 275 11.946 | 896.000| 1013.000
polski fragment 128 9 108 108 3.114 | 341.000 381.000
polska monografia 7 0 7 7 0.000 58.000 65.000
Rozdziat w polskiej ksizce 77 0 77 77 0.000 | 233.000 449.000
Rozprawa doktorska 6 0 6 6 0.000 48.000 48.000
Rozprawa habilitacyjna 1 0 1 1 0.000 18.000 18.000
ogbtem 653 173 624 376.175 3508.000
zagraniczny artykut 61 54 61 132.785 662.000
abstract w czasagnie 130 108 130 234.239 1309.000
Rozdziat w zagranicznej kgice 1 0 1 0.000 7.000
polski artykut 244 4 221 4,942 670.000
polski fragment 121 7 115 4.209 460.000
polska monografia 12 0 12 0.000 88.500
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Rozdziat w polskiej ksizce 72 0 72 0.000 205.500
Rozprawa doktorska 11 0 11 0.000 88.000
Rozprawa habilitacyjna 1 0 1 0.000 18.000

. iczba prac %z
ogbtem 686 160 636 408.816 3257.000
zagraniczny artykut 48 43 48 159.662 612.000
abstract w czasofinie 124 111 124 245,189 1279.000
polski artykut 264 5 216 3.136 573.000
polski fragment 105 1 103 0.829 324.000
polska monografia 8 0 8 0.000 66.000
Rozdziat w polskiej ksizce 127 0 127 0.000 293.000
Rozprawa doktorska 7 0 7 0.000 56.000
Rozprawa habilitacyjna 3 0 3 0.000 54.000

. iczba prac %z
ogblem 701 117 660 249.361 3027.500
zagraniczny artykut 42 39 42 84.523 400.000
abstract w czasofinie 123 71 123 159.986 1099.000
Rozdziat w zagranicznej kgice 5 0 5 0.000 24.000
polski artykut 270 2 234 1.800 561.500
polski fragment 152 5 148 3.052 553.000
polska monografia 6 0 6 0.000 56.000
Rozdziat w polskiej ksizce 91 0 90 0.000 208.000
Rozprawa doktorska 9 0 9 0.000 72.000
Rozprawa habilitacyjna 3 0 3 0.000 54.000

. iczba prac %z
ogbtem 615 137 567 318.220 2686.000
zagraniczny artykut 61 59 61 185.183 714.000
abstract w czasophie 88 77 88 132.566 833.000
Rozdziat w zagranicznej kgice 2 0 2 0.000 10.000
polski artykut 272 0 237 0.000 526.500
polski fragment 95 1 82 0.471 265.500
polska monografia 7 0 7 0.000 60.000
Rozdziat w polskiej ksizce 80 0 80 0.000 167.000
Rozprawa doktorska 7 0 7 0.000 56.000
Rozprawa habilitacyjna 3 0 3 0.000 54.000

266




PRACE W PISMIENNICTWIE ZAGRANICZNYM | PI  SMIENNICTWIE KRAJOWYM
Z LISTY FILADELFIJSKIEJ
oraz prace zagraniczne spoza listy filadelfijskiej

1. Arasimowicz E., Siniarska-Wataka A., Perek-Polnik M., Syczewska M., Perek D.:
Somatic development of children and adolescengs tife CNS tumours surgery.
Pol. J. Environ. Stud. 2008 Vol. 17 nr 4A s. 15-19
IF: 0.627

2. Bajer A., Bednarska M., Caccio S., WolskasKigerz B., Heropolitaska-Pliszka E.,
Bernatowska E., Wielopolska M., Paziewska A., Wedk:ciak R., Shski E.:
Genotyping of Cryptosporidium isolates from huménical cases in Poland.
Parasitol. Res. 2008 Vol. 103 s. 37-42
IF: 1.512

3. Bal D., Kraska-Dziadecka A., Gradowska W., GryffHeA.:
Investigation of a wide spectrum of inherited metatdisorders by 13C NMR spectroscopy.
Acta Biochim. Pol. 2008 T. 55 nr 1 s. 107-118
IF: 1.261

4, Bernier P.L., Ota N., Tchervenkov C.I., Jacobs, BRllin G., Kurosawa H., Mavroudis C.,
Cicek S.M., Al-Halees Z., Elliott M.J., Jatene M.Bonas R.A., Kinsley R.H., Krautzer C.,
Leon-Wyss J., Liu J., Maruszewski B., Nunn G.R.miRaz-Marroquin S., Sandoval N., Sano S.,
Sarris G.E., Sharma R., Spray T.L., Ungerleider R¥Angni-Angate H., Ziemer G.:
An invitation to the medical students of the watddjoin the global coalition to improve care for
children and adults with congenital heart diseasess the world.
McGill J. Med. 2008 Vol. 11 nr 2 s. 185-190

5. Bober K., MusialikSwietlinska E., Adamiec-Poniewierka E., BajJ., Bielecki I., Koszutski T.,
Wiecek-Wiodarska D., Goc B., Szydiowski Kwietlinski J.:
Tracheal agenesis: perioperative management oftage correction.
Pediatr. Anesth. 2008 Vol. 18 nr 10 s. 982-983
IF: 1.461

6. Bredrup C., Matejas V., Barrow S., Blahova K., Backauer D., Folwer D.J., Gregson R.M.,
Maruniak-Chudek I., Medeira A., Mendonca E.L., Kadd., Koenig J., Krastel H., Kroes H.Y.,
Saggar A., Sawyer T., Schittkowski MSwietlinski J., Thompson D., VanDeVoorde R.G.,
Wittebol-Post D., Woodruff GZurowska A., Hennekam R., Zenker M., Russel-Eggitt |
Ophthalmological aspects of Pierson syndrome.

Am. J. Ophthalmol. 2008 Vol. 146 nr 4 s. 602-611
IF: 2.628

7. Cedzyiski M., Madaliiski K., Gregorek H.,Swierzko A., Nowicka E., Obtutowicz K.,
Dzierzanowska-Fangrat K., Wojda U., Rabczenko D., Kawakdm
Possible disease-modifying factors: the mannanibinkctin pathway and infections in hereditary
angioedema of children and adults.
Arch. Immunol. Ther. Ex. 2008 T. 56 s. 69-75
IF: 1.689

267



10.

11.

12.

13.

14.

15.

Checchia P.A., Karamlou T., Maruszewski B., Ohy& RBronicki R., Dodge-Khatami A.:
Haematological and infectious complications asdediawith the treatment of patients with
congenital cardiac disease: consensus definitiamm the Multi-Secietal Database Committeee for
Pediatric and Congenital Heart Disease.

Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 226-233

IF: 0.912

Clarke D.R., Lacour-Gayet F., Jacobs J.P., Jacahs Maruszewski B., Pizarro C., Edwards F.H.,
Mavroudis C.:

The assessment of complexity in congenital carslimgery based on objective data.

Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 169-176

IF: 0.912

Clarke D.R., Breen L.S., Jacobs M.L., Franklin RT@bota Z., Maruszewski B., Jacobs J.P.:
Veryfication of data in congenital cardiac surgery.

Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 177-187

IF: 0.912

Cox T.M., Aerts J.M.F.G., Belmatoug N., CappellviD., vom Dahl S., Goldblatt J., Grabowski
G.A., Hollak C., Hwu P., Maas M., Martins A.M., Mig P., Pastores G.M., Tylki-Szynska A.,
Yee J., Weinreb N.:

Management of non-neuronopathic Gaucher diseasé wjitecial reference to pregnancy,
splenectomy, bisphosphonate therapy, use of bieersadnd bone disease monitoring.

J. Inherit. Metab. Dis. 2008 Vol. 31 s. 319-336

IF: 1.668

Curatolo P., Bombardieri R., ddiak S.:
Tuberous sclerosis.

Lancet 2008 Vol. 372 s. 657-668

IF: 28.638

Czornak K., Chughtai S., Chrzanowska K.:

Mystery of DNA repair: the role of the MRN complard ATM konase in DNA damage repair.
J. Appl. Genet. 2008 T. 49 nr 4 s. 383-396

IF: 0.967

de Hass T., Hasselt N., Troost D., Caron H., Pap®i, Zadravec-Zaletel L., Grajkowska W.,
Perek-Polnik M., Osterheld M.C., Ellison D., Baas\Fersteeg R., Kool M.:

Molecular risk stratification of medulloblastomatipats based on immunohistochemical analysis of
MYC, LDHB, and CCNB1 expression.

Clin. Cancer Res. 2008 Vol. 14 s. 4154-4160

IF: 6.250

Dragojew S., Marczak A., Maszewski J., lInicki B&wiak Z.:

The induction of apoptosis by daunorubicin and ud&in in human trisomic and diabetic
fibroblasts.

Cell. Mol. Biol. Lett. 2008 Vol. 13 nr 2 s. 182-194

IF: 1.676

268



16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

Dzierzanowska-Fangrat K., Michatkiewicz J., Cielecka-Kus3d., Nowak M., Cetiska-Cedro D.,
Rozynek E., Dzietanowska D., Crabtree J.E.:

Enhanced gastric IL-18 mMRNA expression in Helicabapylori-infected children is associated
with macrophage infiltration, IL-8, and IL-1beta IR expression.

Eur. J. Gastroenterol. Hepatol. 2008 Vol. 20 s-319

IF: 1.830

Flisiak R., Horban A., Gallay P., Bobardt M., Sebjah S., Wiergiska-Drapalo A., Siwak E.,
Cielniak 1., Higersberger J., Kierku., Aeschlimann C., Grosgurin P., Nicolas-Metral Dumont
J.M., Porchet H., Crabbe R., Scalfaro P.:

The cyclophilin inhibitor Debio-025 shows potentidrepatitis C effect in patients coinfected with
hepatitis C and human immunodeficiency virus.

Hepatology 2008 Vol. 47 nr 3 s. 817-826

IF: 10.734

Franklin R.C., Jacobs J.P., Krogmann O.N., Beland. Miiello V.D., Colan S.D., Elliott M.J.,
Gaynor J.W., Kurosawa H., Maruszewski B., Stellin T&hervenkov C.I., Walters Ill H., Weinberg
P.M., Anderson R.H.:

Nomenclature for congenital and paediatric cardiisease: Historical perspectives and The
International Pediatric and Congenital Cardiac Code

Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 70-80

IF: 0.912

Gawecka A., Michatkiewicz J., Kornacka M.K., Luckiez B., Kubiszewska I.:

Immunologic properties differ in preterm infantgifelive oil vs soy-based lipid emulsion during
parenteral nutrition:

JPEN - J. Parenter. Enter. Nutr. 2008 Vol. 32 ar 448-453

IF: 1.773

Gtadkowska-Dura M., Dzieanowska-Fangrat K., Dura W.T., van Krieken J.H.,J.M.

Chrzanowska K., van Dongen J., Langerak A.W.:

Unigue morphological spectrum of lymphomas in Nigme breakage syndrome (NBS) patients
with high frequency of consecutive lymphoma formati

J. Pathology 2008 Vol. 216 s. 337-344

IF: 5.423

Gordon C.M., Bachrach L.K., Carpenter T.O., Crabtid.J., El-Hajj Fuleihan G., Kutilek S.,
Lorenc R., Tosi L.L., Ward K.A., Kalkwarf H.J.:

Dual energy X-ray absorptiometry interpretation agygbrting in children and adolescents:

The 2007 ISCD pediatric official positions.

J. Clin. Densitom. 2008 Vol.11 nr 1 s. 43-58

IF: 1.579

Grajkowska W., Kotulska K., Matyja E., Larysz-Brydd., Mandera M., Roszkowski M.,
Domaiska-Pakieta D., Lewin-Kowalik J., 2diak S.:

Expression of tuberin and hamartin in tuberousrssle complex-associated and sporadic cortical
dysplasia of Taylor's balloon cell type.

Folia Neuropathol. 2008 T. 46 nr 1 s. 43-48

IF: 1.140

269



23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

Hasselblatt M., Javiak J., Mayer K., Monoranu C.M., Schweitzer T.,rkr N.U., Krauss J.,
Schropp C., Bleier S., Kotulska K., Rutkowski Setbch T., Sorensen N., Kersting C., Roggendorf
W., Paulus W.;

Hypothalamic papillary tumor in a patient with tubes sclerosis.

Am. J. Surg. Pathol. 2008 Vol. 32 nr 10 s. 15786158

IF: 4.181

Hautz W., Gratek M., Niwald A., Seroazska M., Trzebicka A.:

Results of the treatment of retinopathy with the aglaser photocoagulation in children treated in
the Department of Ophthalmology of the Children‘srivbrial Health Institute Warsaw Poland in
years 1996 - 2006.

Pol. J. Environ. Stud. 2008 Vol. 17 nr 1A s. 57-60

IF: 0.627

Hautz W., Gratek M., Niwald A.:

Treatment of Coats' disease with the use of trapifipty thermotherapy.
Pol. J. Environ. Stud. 2008 Vol. 17 nr 1A s. 16B16

IF: 0.627

Hopkin R.J., Bissler J., Banikazemi M., ClarkeEng C.M., Germain D.P., Lemay R.,
Tylki-Szymaiska A., Wilcox W.R.:

Characterization of fabry disease in 352 pedigiaitents in the fabry registry.

Pediatr. Res. 2008 Vol. 64 nr 5 s. 550-555

IF: 2.839

Jacobs J.P., Jacobs M.L., Mavroudis C., Backer, Cdcour-Gayet F., Tchervenkov C.1.,

Franklin R.C., Beland M.J., Jenkins K.J., Waltér$il, Bacha E.A., Maruszewski B.,

Kurosawa H., Clarke D.R., Gaynor J.W., Spray T3tellin G., Ebels T., Krogmann O.N.,

Aiello V.D., Colan S.D., Weinberg P.M., Giroud J,MEverett A., Wernovsky G., Elliott M.J.,
Edwards F.H.:

Nomenclature and databases for the surgical trestofecongenital cardiac disease - an updated
primer and an analysis of opportunities for improeat.

Cardiol.Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 38-62

IF: 0.912

Jacobs J.P., Rychlik G., Tulzer G., Fouron J.C.ullaD., Tworetzky W., Maruszewski B.,
Acharya G., Huhta J.C.:

A vision for an International Society for Fetal aPérinatal Cardiovascular Disease.

Curr. Opin. Pediatr. 2008 Vol. 20 s. 532-537

IF: 2.013

Jacobs M.L., Jacobs J.P., Franklin R.C., MavroQdjd acour-Gayet F., Tchervenkov C.I.,

Walters Ill H., Bacha E.A., Clarke D., Gaynor J.\8pray T.L., Stellin G., Ebels T., Maruszewski
B., Tobota Z., Kurosawa H., Elliott M.J.:

Databases for assessing the outcomes of the tnetatfhigacients with congenital and paediatric
cardiac disease - the perspective of cardiac surger

Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 101-115

IF: 0.912

270



30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

37.

Janas R., Janas J., Warnawin K., Szalecki M.:

Role of the rat gastrointestinal mucosa in catabobf endothelin peptides.
Regul. Peptides 2008 Vol. 151 nr 1-3 s. 7-13

IF: 2.442

Jezela-Stanek A., Ciara E., Malunowicz E., Kornissdé L., Piekutowska-Abramczuk D.,
Popowska E., Krajewska-Walasek M.:

Mild Smith-Lemli-Opitz syndrome: Further delineatioof 5 Polish cases and review of the
literature.

Eur. J. Med. Genet. 2008 Vol. 51 s. 124-140

IF: 1.857

Jbézefczuk J., Wianiewicz B.:
Clear cell colitis: A form of microscopic colitis ichildren.
World J. Gastroenterol. 2008 Vol. 14 nr 2 s. 235-23

J&wiak J., Jawiak S., Wiodarski P.:

Possible mechanisms of disease development indubeclerosis.
Lancet Oncol. 2008 Vol. 9 s. 73-79

IF: 12.247

Jurecka A., Zikanowa M., Tylki-Szymaka A., Krijt J., Bogdaska A., Gradowska W.,

Mullerova K., Sykut-Cegielska J., Kmoch S., Proai¢k:

Clinical, biochemical and molecular findings in sevPolish patients with adenylosuccinate lyase
deficiency.

Mol. Genet. Metab. 2008 Vol. 94 s. 435-442

IF: 2.550

Kaczorowska M., Kmié T., Jacobs C., Kagski M., Kroczka S., Salomons G.S., Struys E.A.,
J&wiak S.:

Pyridoxine-dependent seizures caused by alpha arailipic semialdehyde dehydrogenase
dediciency: The first Polish case with confirmeddbiemical and molecular pathology.

Child. Neurol. 2008 Vol. 23 nr 12 s. 1455-1459

IF: 1.240

Kaptoge S., da Silva J.A., Brixen K., Reid D.M.oger H., Nielsen T.L., Andersen M., Hagen C.,
Lorenc R., Boonen S., de Vernejoul M.C., StepaAdams J., Kaufman J.M., Reeve J.:
Geographical variation in DXA bone mineral densityyoung European men and women. Results
from the Network in Europe on male osteoporosisNICE study.

Bone 2008 Vol. 43 nr 2 s. 332-339

IF: 3.966

Kepka A., Szajda S.D., Styputkowska A., WaszkiewiczMinkowska A., Chojnowska S.,

Zwierz K.:

Urinary fructose-1,6-bisphosphatase activity as arker of the damage to the renal proximal
tubules in children with idiopathic nephrotic syodre.

Clin. Chem. Lab. Med. 2008 Vol. 46 nr 6 s. 831-835

IF: 1.741

271



38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

Klupa T., Benbenek-Klupa T., Malecki M., Szalecki, 8ieradzki J.:

Clinical usefulness of a bolus calculator in madimtegy normoglycaemia in active professional
patients with type 1 diabetes treated with contirsusubcutaneous insulin infusion.

J. Int. Med. Res. 2008 Vol. 36 s. 1112-1116

IF: 0.750

Kubalska J., Chmara M., Limon J., Wierzbicka A.plRrat S., Kowalik A., Mierzewska H.,
Defesche J.C., Pronicka E.:

Clinical course of homozygous familial hyperchoéestemia during childhood: report on 4
unrelated patients with homozygous or compoundrbeggous mutations in LDLR gene.

J. Appl. Genet. 2008 T. 49 nr 1 s. 109-113

IF: 0.967

Langdahl B.L., Uitterlinden A., Ralston S.H., Trikebs T.A., Balcells S., Brandi M.L., Scollen S.,
Lips P., Lorenc R., Obermayer-Pietsch B., Reid D.Bruges Armas J., Arp P.P., Bassiti A.,
Bustamante M., Husted L.B., Carey A.H., Perez GAnd®obnig H., Dunning A.M.,
Fahrleitner-Pammer A., Falchetti A., KarczmarewiiczKruk M., van Leeuwen J., Masi L.,

van Meurs J.B.J., Mangion J., McGuigan F., Mellidoy L., Mosekilde L., Nogues X., Pols H.,
Reeve J., Renner W., Rivadeneira F., van Schoor,Nosinnidis J.P.:

Large-Scale analysis of association between polghisms in the transforming growth factor beta
1 gene (TGFB1) and osteoporosis: The GENOMOS study.

Bone 2008 Vol. 43 nr 5 s. 969-981

IF: 3.966

Lavery G.G., Walker E.A., Tiganescu A., Ride J$hackleton C.H., Tomlinson J.W.,

Connell J.M., Ray D.W., Biason-Lauber A., Matunoavie., Arlt W., Stewart P.M.:

Steroid biomarkers and genetic studies reveal iwatoig mutations in hexose-6-phosphate
dehydrogenase in patients with cortisone reduatefieiency.

J. Clin. Endocrinol. Metab. 2008 Vol. 93 nr 10 823-3832

IF: 5.493

Litwin M., Wuhl E., Jourdan C., Niemirska A., Shehl., Jobs K., Grenda R., Wawer Z.,
Rajszys P., Mehls O., Schaefer F.:

Evolution of large-vessel arteriopathy in paediapratients with chronic kidney disease.
Nephrol. Dial. Transplant. 2008 Vol. 23 s. 2552-255

IF: 3.167

Litwin M., Sladowska J., Syczewska M., Niemirska A., Daszkowkkantoniewicz J.,

Wierzbicka A., Wawer Z.:

Different BMI cardiovascular risk thresholds as kaas of organ damage and metabolic syndrome
in primary hypertension.

Pediatr. Nephrol. 2008 Vol. 23 s. 787-796

IF: 1.936

tukaszkiewicz J., Karczmarewicz E., Pludowski Rwdrski M., Czerwiski E., Lewiski A.,
Marcinowska-Suchowierska E., Milewicz A., Spatgli M., Lorenc R., EPOLOS group:

Feasibility of simultaneous measurement of bons#ébion and bone resorption markers to assess
bone turnover rate in postmenopausal women: An EP®&tudy.

Med. Sci. Monitor 2008 T. 14 nr 12 s. PH65-70

IF: 1.607

272



45.

46.

47.

48.

49.

50.

5l.

52.

Madej-Pilarczyk A., Kmié T., Fidziaiska A., Rkawek J., Niebréj-Dobosz I., Turska-Knid\.,
Nestorowicz K., JAwiak S., Hausmanowa-Petrusewicz |.:

Progeria caused by a rare LMNA mutation p.S143aated with mild myopathy and atrial
fibrillation.

Eur. J. Paediatr. Neurol. 2008 Vol. 12 nr 5 s. 430-

IF: 0.861

Malinowska M., Jakobkiewicz-Banecka J., Kloska Aylki-Szymaiska A., Czartoryska B.,
Piotrowska E., Wgrzyn A., Wegrzyn G.:

Abnormalities in the hair morphology of patients ttwi some but not all types of
mucopolysaccharidoses.

Eur. J. Pediatr. 2008 Vol. 167 nr 2 s. 203-209

IF: 1.277

Maryniak A., Bielawska A., Walczak F., Szumowskj Bieganowska K., ekawek J.,
Brzezihska-Paszke M., Szymaniak E., Miszczak-Knecht M.:

Long-term cognitive outcome in teenage survivorarofiythmic cardiac arrest.
Resuscitation 2008 Vol. 77 s. 46-50

IF: 2.550

Mazur A., Figurski S., PloskoA., Meijer J., Zoetekouw L., Wirébska S.,

Sykut-Cegielska J., Gradowska W., van Kuilenburg.R.:

Dihydropyrimidine dehydrogenase deficiency presentiith psychomotor retardation in the first
Polish patient.

Acta Biochim. Pol. 2008 T. 55 nr 5 s. 787-790

Mierzewska H., Schmidt-Sidor B., Lewandowska E gji@rwska W., Kémierska K.,

Jurkiewicz E., Sfpien T., Rafalowska J.:

Clinical, biochemical, neuropathological and molacufindings of the first Polish case of
adenylosuccinase deficiency.

Folia Neuropathol. 2008 T. 46 nr 1 s. 81-91

IF: 1.140

Mikotu¢ B., Kayhty H., Bernatowska E., Motkowski R.:

Immune response to the 7-valent pneumococcal catgugccine in 30 asplenic children.
Eur. J. Clin. Microbiol. Infect. Dis. 2008 Vol. Z7 923-928

IF: 2.309

Morava E., Lefeber D.J., Urban Z., de Meirleir einecke P., Gillessen-Kaesbach G.,
Sykut-Cegielska J., Adamowicz M., Salafsky I., REn&, Lemyre E., van Reeuwijk J.,

Brunner H.G., Wevers R.A.:

Defining the phenotype in an autosomal recessitis taxa syndrome with a combined congenital
defect of glycosylation.

Eur. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 16 s. 28-35

IF: 4.003

Morava E., Wosik H., Karteszi J., Guillard M., Adawicz M., Sykut-Cegielska J., Hadzsiev K.,
Wevers R.A., Lefeber D.J.:

Congenital disorder of glycosylation type Ix: Rewief clinical spectrum and diagnostic steps.

J. Inherit. Metab. Dis. 2008 Vol. 31 nr 3 s. 45®45

IF: 1.668

273



53.

54.

55.

56.

S7.

58.

59.

60.

Motyl I., Klewicka E.,Slizewska K., Cukrowska B., Libudzisz Z.:

Modulation in the intestinal microbiota by probtiactobacillus strains in children with atopic
dermatitis.

Biotechnology 2008 special volume serie F s. 318-32

Niwald A., Gratek M., Ligenza L., Hautz W.:

Infections in preterm newborns and developmeni@shold retinopathy of prematurity.
Pol. J. Environ. Stud. 2008 Vol. 17 nr 1A s. 17217

IF: 0.627

Niwald A., Gralek M., Hautz W.:

Neonatal risk factors of progression of retinopathprematurity.
Pol. J. Environ. Stud. 2008 Vol. 17 nr 1A s. 10310

IF: 0.627

O‘Donnel A.M., Doi T., Hollwarth M., Kaliaiski P., Czauderna P., Puri P.:

Deficient alfa-smooth muscle actin as a cause métfanal intestinal obstruction in childhood.
Pediatr. Surg. Int. 2008 Vol. 24 s. 1191-1195

IF: 0.690

Paluszkiewicz R., Zieniewicz K., Kalinowski P., @lak I., Hevelke P., Pacho R., Lechowicz W.,
Kalicinski P., Krawczyk M.:

Safety of living donor in pediatric liver transptation — analysis of 100 consecutive donors.
Hepato-Gastroenterol. 2008 Vol. 88 s. 2166-2170

IF: 0.904

Patzer J., Dzieganowska D., Turner P.J.:

Trends in antimicrobial susceptibility of Gram-ntiga isolates from a paediatric intensive care unit
in Warsaw: results from the MYSTIC programme (192D07).

J. Antimicrob. Chemoth. 2008 Vol. 62 s. 369-375

IF: 4.038

Petersen C., Harder D., Abola Z., Alberti D., Backe Chardot C., Devenport M., Deutschmann
A., Khelif K., Kobayashi H., Kvist N., Leonhardt, Melter M., Pakarinen M., Pawtowska J.,
Peterson A., Pfister E.D., Rygl M., Schreiber Rok@ D., Ure B., Veiga C., Verkade H.,

Wildhaber B., Yerushalmi B., Kelly D.:

European biliary atresia registries: summary ofrafgsium.

Eur. J. Pediatr. Surg. 2008 Vol. 18 nr 2 s. 111-116

IF: 0.678

Peczkowska M., Erlic Z., Hoffmann M.M., Furmanek Mwikia J., Kubaszek A., Prejbisz A.,
Szutkowski Z., Kawecki A., Chojnowski K., Lewczuk ALitwin M., Szyfter W., Walter M.A,,
Waullivan M., Eng C.M., Januszewicz A., Neumann H.:

Impact of screening kindreds for SDHD p.Cysll1X asammon mutation associated with
paraganglioma syndrome type 1.

J. Clin. Endocrinol. Metab. 2008 Vol. 93 nr 12 818-4825

IF: 5.493

274



61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.

68.

Piotrowska E., Jakoébkiewicz-Banecka J., Tylki-Szyshka A., Liberek A., Maryniak A.,
Malinowska M., Czartoryska B., Puk E., Kloska Aibérek T., Baraska S., §grzyn A.,

Wegrzyn G.:

Genistin-rich soy isoflavone extract in substratduction therapy for Sanfilippo syndrome: An
open-label, pilot study in 10 pediatric patients.

Curr. Ther. Res. 2008 Vol. 69 nr 2 s. 166-179

IF: 0.475

Ptudowski P., Litwin M. Sladowska J., Antoniewicz J., Niemirska A., Wier&aa.,

Lorenc R.:

Bone mass and body composition in children and emgents with primary hypertension:
preliminary data.

Hypertension 2008 Vol. 51 s. 77-83

IF: 7.194

Pronicki M., Matyja E., Piekutowska-Abramczuk Dzygaiska-Debinska T.,
Karkucinska-Wickowska A., Karczmarewicz E., Grajkowska W., Kénie, Popowska E.,
Sykut-Cegielska J.:

Light and electron microscopy characteristics ef tuscle of patients with SURF1 gene mutations
associated with Leigh disease.

J. Clin. Pathol. 2008 Vol. 61 s. 460-466

IF: 2.426

Ratajska A., Czarnowska E., Ciszek B.:

Embryonic development of the proepicardium and carg vessels.
Int. J. Dev. Biol. 2008 Vol. 52 s. 229-236

IF: 2.830

Rauch A., Thiel C.T., Shindler D., Wick U., Crow. Ekici A.B., van Essen A.J., Goecke T.O.,
Al-Gazali L., Chrzanowska K., Zweier C., Brunner@d. Becker K., Curry C.J., Dallapiccola B.,
Devriendt K., Dolfler A., Kinning E., Megarbane AMeinecke P., Semple R.K., Spranger S.,
Toutain A., Trembath R.C., Voss E., Wilson L., Hekam R., de Zegher F., Dorr H.G., Reis A.:
Mutations in the pericentrin (PCNT) gene cause grdial dwarfism.

Science 2008 Vol. 319 s. 816-819

IF: 26.372

Romanos J., Rybak A., Wijmenga C., Wapenaar M.C.:
Molecular diagnosis of celiac disease: are we thet2
Expert. Opin. Med. Diagn. 2008 Vol. 2 nr 4 s. 39%4

Rozynek E., Dzietanowska-Fangrat K., Korsak D., Konieczny P., WadakSzych J., Jarosz M.,
Dzierzanowska D.:

Comparison of antimicrobial resistance of Campytbajejuni and Campylobacter coli isolated
from humans and chicken carcasses in Poland.

J. Food Protect. 2008 Vol. 71 nr 3 s. 602-607

IF: 1.886

Seeman E., Devogelaer J.P., Lorenc R., Spect@riken K., Balogh A., Stucki G., Reginster J.Y.:
Strontium ranelate reduces the risk of vertebegitfrres in patients with osteopenia.

J. Bone Miner. Res. 2008 Vol. 23 nr 3 s. 433-438

IF: 6.004

275



69.

70.

71.

72.

73.

74.

75.

76.

Siwicki J.K., Rymkiewicz G., Btachnio K., Rygier, Kuzniar P., Ptoski R., Janusz A., Skurzak H.,
Chrzanowska K., Steffen M.:

Spontaneously immortalized T lymphocytes from Nijme Breakage Syndrome patients display
phenotypes typical for lymphoma cells.

Leukemia Res. 2008 Vol. 32 nr 4 s. 569-577

IF: 2.561

Socha P.:
Nutritional management of cholastic syndromes ifdblbod.
Annal. Nestle 2008 Vol. 66 nr 3 s. 137-147

Socha P., Litwin M.:

Scurvy diagnosed in a pediatric liver transplanaidiwg combined kidney and liver transplantation.
Pediatr. Transplant. 2008 Vol. 12 s. 257-260

IF: 1.505

Stakkestad J.A., Lakatos P., Lorenc R., Sedaraghié¢ate C., Reginster J.Y.:

Monthly oral ibandronate is effective and well talied after 3 years: the MOBILE long-term
extension.

Clin.Rheumatol. 2008 Vol. 27 s. 955-960

IF: 1.644

Strautnieks S., Byrne J., Pawlikowska L., CebeaawerD., Rayner A., Dutton L., Meier Y.,
Antoniou A., Stieger B., Arnell H., Ozcay F., Al.ssaini H., Bassas A., Verkade H., Fischler B.,
Nemeth A., Kotalova R., Shneider B., Cielecka-Kiksdy, McClean P., Whitington P., Sokal E.,
Jirsa M., Wali S., Jankowska I., Pawtowska J., Migrgani G., Knisely A., Bull L., Thompson R.:
Severe bile salt export pump deficiency: 82 différ@BCB11 mutations in 109 families.
Gastroenterology 2008 Vol. 134 nr 4 s. 1203-1213

IF: 11.673

Sturiale L., Barone R., Palmigiano A., Ndosimao CBtiones P., Adamowicz M.,

Jaeken J., Garozzo D.:

Multiplexed glycoproteomic analysis of glycosylatio disorders by sequential yolk
immunoglobulins immunoseparation and MALDI-TOF MS.

Proteomics 2008 Vol. 8 nr 18 s. 3822-3832

IF: 5.479

Szczeadiski P., Lamparska D., Gryff-Keller A., Gradowska:W.

Identification of 2-[2-nitro-4-(trifluoromethyl)bayl]-cyclohexane-1,3-dione metabolites in urine
of patients suffering from tyrosinemia type | witte use of 1Hand 19F NMR spectroscopy.

Acta Biochim. Pol. 2008 T. 55 nr 4 s. 749-752

IF: 1.261

Szeliga M., Matyja E., Obara M., Grajkowska W., feki T., Albrecht J.:

Relative expression of mMRNAS coding for glutaminasdéorms in CNS tissues and CNS tumors.
Neurochem. Res. 2008 Vol. 33 nr 5 s. 808-813

IF: 1.811

276



7.

78.

79.

80.

81.

82.

83.

Szyfter W., Wrébel M., Radziszewska-Konopka M., fBayHarris J., Karlik M.:

Polish Universal Neonatal Hearing Screening Progrdrgear experience (2003-2006).
Int. J. Pediatr. Otorh. 2008 Vol. 72 s. 1783-1787

IF: 0.851

Tchervenkov C.l., Jacobs J.P., Bernier P.L., $telli, Kurosawa H., Mavroudis C., Jonas R.A.,
Cicek S.M., Al-Halees Z., Elliott M.J., Jatene M.Rinsley R.H., Kreutzer C., Leon-Wyss J.,

Liu J., Maruszewski B., Nunn G.R., Ramirez-Marrgg@., Sandoval N., Sano S., Sarris G.E.,
Sharma R., Shoeb A., Spray T.L., Ungerleider R¥ngni-Angate H.,

Ziemer G.:

The improvement of care for paediatric and congéc#rdiac disease across the World: a challenge
for the World Society for Pediatric and Congeniiiglart Surgery.

Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 63-69

IF: 0.912

Thierfelder N., Demuth I., Burghardt N., Schmelz Bperling K., Chrzanowska K., Seemanova E.,
Digweed M..

Extreme variation in apoptosis capacity amongstplyoid cells of Nujmegen breakage syndrome
patients.

Eur. J. Cell Biol. 2008 Vol. 87 nr2s. 111-121

IF: 3.224

Truin G., Guillard M., Lefeber D.J., Sykut-Cegiadsk., Adamowicz M., Hoppenreijs E.,
Sengers R.C.A., Wevers R.A., Morava E.:

Pericardial and abdominal fluid accumulation ingemital disorder of glycosylation type la.
Mol. Genet. Metab. 2008 Vol. 94 s. 481-484

IF: 2.550

van Meurs J.B., Trikalinos T.A., Raiston S.H., Bdle S., Brandi M.L., Brixen K., Kiel D.P.,
Langdahl B.L., Lips P., Ljunggren O., Lorenc R.,é@hayer-Pietsch B., Ohlsson C., Pettersson U.,
Reid D.M., Rousseau F., Scollen S., Van Hul W., édpm L., Akesson K., Benevolenskaya L.I.,
Ferrari S.L., Hallmans G., Hofman A., Husted L.Bruk M., et all , and GENOMOS Study |,
Ptudowski P., Karczmarewicz E., Jaworski M.:

Large-scale analysis of association between LREJ&P6 variants and osteoporosis.

JAMA - Am. J. Med. Assoc. 2008 Vol. 299 nr 11 s7121290

IF: 25.547

van Zelm M.C., Geertsema C., Nieuwenhuis N., da&idD., Conley M.E., Schiff C., Tezcan I.,
Bernatowska E., Hartwig N.G., Sanders E.A.M., Litand., Kondratenko I., van Dongen J.,

van der Burg M.:

Gross deletions involving IGHM, BTK, or artemis: odel for genomic lesions mediated by
transposable elements.

Am. J. Hum. Genet. 2008 Vol. 82 s. 320-332

IF: 11.092

Vener D.F., Jacobs J.P., Schindler E., Marusze®skhndropoulos D.:

Databases for assessing the outcomes of the tnetahgatients with congenital and paediatric
cardiac disease - the perspective of anaesthesia.

Cardiol. Young 2008 Vol. 18 suppl. 2 s. 124-129

IF: 0.912

277



84.

85.

86.

87.

88.

89.

90.

Wagenaar-Bos Ineke G.A., Drouet C., Aygoren-PuisunBork K., Bucher B., Bygum A., Farkas
H., Fust G., Gregorek H., Hack E., Hickey A., Jollemelka H., Kapusta M., Kreuz W., Longhurst
H., Lopez-Trascasa M., Madadiki K., Naskalski J., Nieuwenhuys E., Ponard Dyehsson L.,
Verga L., Waage N.E., Wagner E., Zingale L., Cictd van Ham M.:

Functional C1-Inhibitor diagnostic in hereditary gmedema: Assay evaluation and
recommendations.

J. Immunol. Methods 2008 Vol. 338 s. 14-20

IF: 1.947

Waszkiewicz N., Szajda S.D., Jankowska Agpka A., Dobryniewski J., Szulc A.,

Zwierz K.:

The effect of the binge drinking session on thevigt of salivary, serum and urinary beta-
hexosaminidase: Preliminary data.

Alcohol Alcoholism 2008 Vol 43 nr 4 s. 446-450

IF: 2.092

Weber S., Taylor J.C., Winyard P., Baker K.F., alt-Brown J., Schild R., Knuppel T.,
Zurowska A.M., Caldas-Afonso A., Litwin M., Emre Shiggeri J.M., Bakkaloglu A., Mehls O.,
Antignac C., Network E., Schaefer F., Burdine R.:

SIX and BMP4 mutations associate with anomalousdgddevelopment.

J. Am. Soc. Nephrol. 2008 Vol. 19 s. 891-903

IF: 7.111

Witsch-Baumgartner M., Schwentner |., Gruber M.nBm P., Bertrranpetit J., Bieth E., Chevy F.,
Clusellas N., Estivill X., Gasparini G., Giros MKelley R.I., Krajewska-Walasek M., Menzel J.,
Miettinen T., Ogorelkova M., Rossi M., Scala |.,h8zel A., Schmidt K., Schonitzer D.,
Seemanova E., Sperling K., Syrrou |., Talmud P.]INiloB., Krawczak M., Labuda D.,

Utermann G.:

Age and origin of major Smith-Lemli-Opitz syndroif#l_OS) mutations in European populations.
J. Med. Genet. 2008 Vol. 45 s. 200-209

IF: 5.535

Wiodarski P., Maksym R., Otdak M., dgiak S., Wéjcik A., Jawiak J.:

Tuberin-heterozygous cell line TSC2angl as a mimdeliberous sclerosis-associated skin lesions.
Int. J. Mol. Med. 2008 Vol. 21 s. 245-250

IF: 1.847

Wiodarski P., Boszczyk A., Grajkowska W., Roszkowdk J&wiak J.:
Implication of active Erk in the classic type ofrhan medulloblastoma.
Folia Neuropathol. 2008 T. 46 nr 2 s. 117-122

IF: 1.140

Wraith J.E., Tylki-Szymaska A., Guffon N., Lien Y.H., Tsimaratos M., VelioA.,
Germain D.P.:

Safety and efficacy of enzyme replacement therafly agalsidase beta: An international,
open-label study in pediatric patients with fabigedse.

J. Pediatr. 2008 Vol. 152 s. 563-570

IF: 4.017

278



91.

Ziotkowska L., Kawalec W., Turska-KmieA., Krajewska-Walasek M., Brzemka-Rajszys G.,
Daszkowska J., Maruszewski B., Buragki P.:

Chromosome 22qg11.2 microdeletion in children witbnatruncal heart defects: frequency,
associated cardiovascular anomalies, and outcoliogvfiog cardiac surgery.

Eur. J. Pediatr. 2008 Vol. 167 nr 10 s. 1135-1140

IF: 1.277

279



10.

PRACE ORYGINALNE | KAZUISTYCZNE
W PISMIENNICTWIE KRAJOWYM

Aniukiewicz M., Kocyla-Karczmarewicz B.:
Zmiany okulistyczne w zespole Bardeta i Biedlaisquzypadku.
Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 5 s. 553-556

Arasimowicz E., Syczewska M..:
Metoda predykcji wzrostu u dzieci z achandroplazj
Endokrynol. Diab. Chor .Przem. Mat.Wieku Rozw. 20084 nr 4 s. 79-83

Bakuta A., Socha P., Pawtowska J., Socha J., KiskciP.:
Marskas¢ watroby u dwojga niemowit w przebiegu niedoboru alfal-antytrypsyny.
Przegl. Gastroenterol. 2008 T. 3 nr 3 s. 136-138

Banasik K., Witulska K., Czecligka A., Migdat M. Swietlifiski J.:

Ostra niewydoln& nerek jako powiklanie cewnikowanigty pepowinowej
- opis przypadku.

Standardy Med. 2008 T. 5 nr 2 s. 225-227

Bekieshiska-Figatowska M., Jurkiewicz E., Uliasz M., Mazak T., Barszcz ., Grajkowska W.,
Roszkowski M.:

Medulloblastoma with extensive nodularity: US, GildaMRI findings.

Pol. J. Radiol. 2008 T. 73 nr 4 s. 32-35

Bieganowska K., Miszczak-Knecht M.¢clRawek J., Szumowski L., Brzémka-Paszke M.,
Kepski R., Walczak F.:

Napady "stabego" lub "mocnego" kotatania sercaargjlz nawrotnym egtoskurczem wziowym.
Kardiol. Pol. 2008 T. 66 nr 9 s. 1008-1012

Biernacka M., Tarnowski A., Zawadzki B.:

Modyfikacja Kwestionariusza Temperamentu (FCZ-KT) dadania os6b niepetnosprawnych
ruchowo.

Nowiny Psychol. 2008 nr 1 s. 41-55

Btaz W., Kawalec W.Zuk M., Turska-Kmié A.:

Mozliwoséci diagnostyczne przewodozatgch wad wrodzonych serca w oddziale noworodkowym,
wyniki programu POLKARD.

Standardy Med. 2008 T. 5 nr 1 s. 63-67

Bodalski R., Maryniak A., Walczak F., Szumowski dedynak Z.:

Szklanka wody czy ablacja? - napadskteych arytmii przedsionkowych w czasie ptywania w
jeziorze u chorej z jawnym zespotem Wolffa-Parkires@Vhite‘a i z tagodnymi napadami kotatania
serca przez kilka dekagycia.

Kardiol. Pol. 2008 T. 66 nr 12 s. 1346- 1349

Bogaczewicz J., Sysadrzejowska A., Arkuszewska C., Hawro T., KarczmacevE., Lorenc R.,
Pludowski P., Zbek J., Waniacka A..:

Czy chorzy na toczerumieniowaty wymagajsuplementacji witaminD - doniesienie wgpne.
Przegl. Dermatol. 2008 T. 95 nr 4 s. 365-369

280



11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Bogaczewicz J., Sysadkzejowska A., Arkuszewska C., Hawro Tahgk J., Karczmarewicz E.,
Lorenc R., Pludowski P., Waiacka A.:

Potrzeba suplementacji witaminy D u chorych nadhcamieniowaty uktadowy.

Reumatologia 2008 T. 46 nr 4 s. 223-229

Broniszczak D., Bacewicz L., Kasprzyk W., Kowalgkj Malesza I., Ganowicz J.,
Kalicinski P.:

Rekanalizacja przetoki przetykowo-tchawiczej porapg wrodzonej atrezji przetyku.
Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 67-70

Chipczyhska B., Gratek M., Hautz W., Kocyla-Karczmarewicz B
Diagnostyka naczyniaka limfatycznego oczodotu edlzijego leczenie.
Okulistyka 2008 T. 11 nr 3 s. 35-38

Cukrowska B., Rybak A., Burda-Musmka B., Zegadto-Mylik M., Socha J.:
Anti-Saccharomyces cerevisiae antibodies (ASCAhitdren with celiac disease.
Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 T. 12 nr 1-2-$29

Cukrowska B., Ceregra A., Rosiak I., Klewicka Hiz8wvska K., Motyl 1., Libudzisz Z.:

Whplyw probiotycznych szczepdw Lactobacillus casmigoasei na przebieg kliniczny wyprysku
atopowego i uktad immunologiczny u dzieci z aleq@bkarmowvy na biatka mleka krowiego.
Pediatr. Wspditcz. (Gastroenterol. Hepafgiw. Dziec.) 2008 T.10 nr 2 s. 15-18

Czarnowska E., Pronicki M., Brudek M., Turska-Kmi&., Ziotkowska L.:

PPARalfa and PGC-1lalfa expression in myocardigliisof the girl with cardiac hypertrophy and
decreased skeletal muscle cytochrome ¢ oxidasetgcti

Ann. Diag. Paediatr.Pathol. 2008 T. 33 nr 1-2 s3@5

Czerwionka-Szaflarska M., KeRycharsla E., Szaflarska-Poptawska A., Gronkowska
Wozniakowska-G@sicka T., Kupg J., Figlerowicz M., Liberek A., Pawlowska J.:

Analiza zwhzku przebiegu zakania wirusem zapaleniaatvoby typu C oraz skuteczfa leczenia
dzieci i mtodziey z antygenami HLA A.

Pol. Merk. Lek. 2008 T. 25 s. 124-131

Dabrowska-Leonik N., Milewska-Bobula B., CzeszkoZkbrowska J Swiercz E.:

Wrodzone zakzenie wirusem cytomegalii (CMV) jako prawdopodobmaypzyna pseudoanomalii
Pelgera-Hueta u niemogdia.

Pediatr.Pol. 2008 T. 83 nr 5 s. 566-569

Fijotek J., Wiatr E., Gawryluk D., Bestry |., Betoaska E., Jabitski W., RoszkowskBlisz K.:
Przewlekta choroba ziarniniakowa wykryta u 42-lejihorej.
Pneumonol. Alergol. Pol. 2008 T. 76 nr 1 s. 58-65

Friedman-Gruszcaska J.:
Ocena przydatrigi klinicznej oznaczania gtenia biatka CRP w chorobach infekcyjnych u dzieci.
Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 1 s. 49-53

Friedman-Gruszcagka J., Popiska K., Semczuk K., Kgtyk J.:

Odcewnikowe zakeenia krwi jako powiklaniezywienia pozajelitowego u dziectywionych
pozajelitowo w warunkach domowych.

Post.Zywienia Klin. 2008 T. 3 nr 3 s. 20-22

281



22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

Garczewska B., Kamska W., Dzietanowska D.:

Fenotypowa i genotypowa charakterystyka szczepémdida albicans izolowanych od pacjentéw
hospitalizowanych w Instytucie "Pomnik - Centrunr@dia Dziecka..

Med. Daw. Mikrobiol. 2008 T. 60 s. 231-241

Grabowska E., Jezela-Stanek A., Marczak-HatupkaMarczak A., Gutkowska A., Gajdulewicz
M., Spodar K., Chrzanowska K., Krajewska-Walasek M.

Zespot delecji 229g13 w praktyce klinicznej i cytogéycznej: opis nowego przypadku (zespot
Phelan i McDermid).

Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 1 s. 76-81

Gratek M., kepa B., Kanigowska K., Niwald A., Klimcza&laczka D., Hautz W., Serocagka M.:
Zastosowanie btony owodniowej i soczewek terapaumych w leczeniu choréb powierzchni oka u
dzieci.

Kontaktol. Opt. Okul. 2008 nr 1 s. 27-30

Haponiuk I., Nachulewicz P., Laniewski-Wotk P.,Bmynski P., Maruszewski B.:

Thoracoscopic obliteration of the left atrial apgage in paediatric protein S deficiency and
neurological complications - prophylaxis of throrebabolic stroke.

Kardiochir. Torakochir. Pol. 2008 T. 5 nr 3 s. 257t

Heropolitaiska-Pliszka E., Roviska E., Olczak-Kowalczyk D., Zegadto-Mylik M.,
Matosek A., Pietrucha B., Bernatowska E.:

Leukoplakia in a patient with autoimmune polyglaladisyndrome type 1.

Ann. Diag. Paediatr. Pathol. 2008 T. 33 nr 1-21s38

takze: Centr. Eur. J. Immunol. 2008 T. 33 supl. 1

Hyla-Klekot L., Grenda R., Pulcer B.:

Nieskuteczn&t rituximabu w leczeniu eizkiego zespolu nerczycowego na pcadimgniskowego
segmentalnego stwardnienigltiszkdw nerkowych u dziecka z niedomagynndci nerek.

Pol. Merk. Lek. 2008 T. 24 nr 150 s. 519-522

Jakubowska-Winecka A., Pietraska J.:

W poszukiwaniu psychologicznych uwarunkawefektéw leczenia. Poczucie kontroli zdrowia a
wspOtpraca w procesie terapeutycznym.

Standardy Med. 2008 T. 5 nr 4 s. 464-472

Jankowska I., Neuhoff-Murawska J., Socha P., Paskawl., Socha J.:
Aspekty klinicznezywienia dzieci z przewlektcholestaz - na podstawie wybranego przypadku.
Przegl.Gastroenterol. 2008 T. 3 nr 3 s. 139-142

Jankowska |., Pawtowska J., Socha P., Wierzbick&AMwicz D., Teisseyre M., Socha J.:
Ocena czynnikéw zapalnych u pacjentéw z zespoteagifié‘a.
Standardy Med. 2008 T. 5 nr 1 s. 42-44

Jurecka A., Popowska E., Tylki-Szyfiska A., Kubalska J., Ciara E., Krumina Z., Sykugigéska
J., Pronicka E.:

Deficyt fosforybozylotransferazy hipoksantynoguamirej - Kliniczna, biochemiczna oraz
molekularna charakterystyka pacjentéw.

Przegl.Ped. 2008 T. 38 nr 3 s. 227-236

282



32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

Jurecka A., Tylki-Szymiaska A., Gradowska W., Stonimska E., Smald R., Sykut-Cegielska J.:
Bardzo rzadki przypadek klasycznej ksantynurii (yp
Reumatologia 2008 T. 46 nr 2 s. 95-98

Jurkiewicz E., Milewska-Bobula B., Pakuta-$Giesza |., Lipka B., Dunin-Wsowicz D.,
Gotkowska M.:

Ré&znorodn@é¢ obrazu rezonansu magnetycznego (MR) mézgu u dziegiodzonym zakseniem
wirusem cytomegalii  (CMV). Retrospektywna analiza ynwikbw bada pacjentow
hospitalizowanych w Instytucie "Pomnik-Centrum Adia Dziecka" w Warszawie.

Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 4 s. 380-385

Kalicinski P., Ismail H., Broniszczak D., Teisseyre J.c&gicz L., Markiewicz-Kijewska M.,
Szymczak M., Nachulewicz P., Dembowska-Baga B., Kluge P., Kéiesza A., Kowalski A.,
Stefanowicz M., Kasprzyk W., Krawczyk M..:

Non-resectable hepatic tumors in children - rolévelr transplantation.

Ann. Transplant. 2008 T. 13 nr 2 s. 37-41

Kanigowska K., Gratek M.:

Zastosowanie sztucznych akrylowych soczewek wagnwgatkowych w chirurgii zémy u dzieci —
doswiadczenia wiasne.

Okulistyka 2008 T. 11 nr 2 s. 37-40

Kanigowska K., Gratek M., Grajkowska W., Pronicki:M
Pupillary block glaucoma in child with persistegplrplastic primary vitreus - case report.
Klinika Oczna 2008 T. 110 nr 7-9 s. 297-300

Kansy A., Tobota Z., Burc#gki P., Birbach M., Maruszewski P., Maruszewski B.:

Analiza wynikow leczenia wad wrodzonych serca u omakow z nisk mag ciata na podstawie
danych EACTS.

Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 81-86

Kasprzyk W., Bacewicz L., Kwiatkowski D., Polnik ,DBroniszczak D., Nachulewicz P.,
taniewski-Wotk P., Jezierska E., Jodkowski W., Messka M., Rytko D.:

Odma optucnowa - zty prognostyk p#geia noworodkéw z wrodzarprzepuklirg przeponow.
Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 77-80

Kazmirczuk R., Kusza K., Prokurat A., Chrupek M., tanski-Wolk P., Byszewski A.,
Kalicinski P.:

Wplyw manewru Pringle‘a zastosowanego u dzieci padcresekcji guzow atroby na terapi
ptynowa i srddoperacyja utrat krwi.

Pol. Merk. Lek. 2008 T. 25 s. 23-26

Kepa B., Gratek M., Kanigowska K., Chipadska B.:
Zmiany w narzdzie wzroku w przebiegu zakenia patkiem grizlicy - obserwacje whasne.
Klinika Oczna 2008 T. 110 nr 7-9 s. 265-268

Kepa B., Gratek M., Adach K., Chipcigka B., Kocyta-Karczmarewicz B., Seroagka M.:

Wystepowanie wad refrakcji i zeza u dzieci urodzonyckepivczénie.
Okulistyka 2008 T. 11 nr 2 s. 45-48

283



42.

43.

44,

45.

46.

47.

48.

49.

50.

sl.

Klimczak-Slaczka D., Gratek M., Cidik K.
Centralna grubé rogéwki a problem nadéiienia ocznego u dzieci z mukopolisacharydiypu .
Magazyn Lekarza Okulisty 2008 nr 4 s. 254-257

Korzeniewska J., Perek-Polnik M., Drogosiewicz Blembowska-Bagiska B.,

Samardakiewicz M., Perek D.:

Zaburzenia funkcjonowania intelektualnego i psypoéscznego u pacjentow po kompleksowym
leczeniu nowotworéw @odkowego uktadu nerwowego.

Onkol. Pol. 2008 T. 11 nr 2 s. 65-69

Kutaga Z., Litwin M., Zajczkowska M., Wasilewska A., Morawiec-Knysak A., A#ynska A.,
Grajda A., Gurzkowska B., Napieralska E., BarwikkaSwiader A., i Zesp6t Badawczy OLAF :
Poréwnanie wartei obwoddéw talii i bioder dzieci i miodzig polskiej w wieku 7-18 lat z
wartasciami referencyjnymi dla oceny ryzyka sercowo-naawedgo - wyniki wsgpne projektu
badawczeg OLAF (PL0080).

Standardy Med. 2008 T. 5 nr 4 s. 473-485

Lipiec E., Gratek M., Niwald A.:
Zespot suchego oka w przebiegu mtodeimego idiopatycznego zapalenia stawow.
Klinika Oczna 2008 T. 110 nr 1-3 s. 35-39

Lipka B., Milewska-Bobula B., Dunin-4éowicz D., Sykut-Cegielska J., Pronicka E., Proinidk
Czarnowska E.:

Wiotkos¢ miesniowa u niemowdt - wyzwanie diagnostyczne dla pediatry.

Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 1 s. 33-38

tuba M., Bossowski A., Kulikowska J., Urban M., 8as-Czapnik M., Rutkowski R.,
Parol T., Gsiorek T., Sawicka B., Skrzydio M.:

Przedwczesne dojrzewanie piciowe w przebiegu gamsahtoma podwzgorza.
Endokrynol.Diab.Chor.Przem.Mat.Wieku Rozw. 20083 nr 4 s. 257-261

Matunowicz E.:

Nieklasyczna postawrodzonego przerostu kory nadnerczy z powodu fiedo21-hydroksylazy
(nk-wpn) u dziewczynek i kobiet z objawami andragenji.

Endokrynol.Ped. 2008 T. 7 nr 1 s. 9-18

Markiewicz-Kijewska M., Szymczak M., Ismail H., Reoat S., Teisseyre J., Socha P.,
Jankowska I., Chaynska A., Kalichski P., Migdat M.:

Liver transplantation for fulminant Wilson's disesis children.

Ann. Transplant. 2008 T. 13 nr 2 s. 28-31

Milczewska J.Zydak J., Kassur-Siemiska B., Wieteska-Klimczak A.:

Zapadalné na infekcje drég oddechowych orazestmé¢ hospitalizacji dzieci urodzonych
przedwczénie i poddanych profilaktyce zaken wirusem RS.

Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 3 s. 264-269

Mozol K., Haponiuk I., Byszewski A., Maruszewski B.

Cost-effectiveness of mini-circuit cardiopulmonasypass in newborns and infants undergoing
open heart surgery.

Kardiol. Pol. 2008 T. 66 nr 9 s. 925-931

284



52.

53.

o4,

55.

56.

S7.

58.

59.

60.

Niwald A., Piotrowski A., Gratek M.:
Analiza wybranych neonatalnych czynnikow ryzykawoju retinopatii wczéniakow.
Klinika Oczna 2008 T. 110 nr 1-3 s. 31-34

Nowicka E., Friedman-Gruszazska J., Blaska M., Popiska K., Ksizyk J.:

Ocena wplywu oleju rybiego omega-3 lub emulsji MOTT na cholestazzwiazara z zywieniem
pozajelitowym u dzieci z zespotem krétkiego jelita.

Post.Zywienia Klin. 2008 T. 3 nr 3 s. 28-32

Olczak-Kowalczyk D., Pawilowska J., Cukrowska B., u¢@ P., Witkowska-Vogtt E.,
Dzierzanowska-Fangrat K., Wrggiewska D.Smirska E., Grenda R.:

Local presence of cytomegalovirus and Candida epews oral lesions in liver and kidney
transplant recipients.

Ann. Transplant. 2008 T. 13 nr 4 s. 28-33

Olczak-Kowalczyk D., Garczewska B., PawtowskaSinjrska E., Matosek A., Wrzaiewska D.,
Syczewska M., Grenda R.:

Candidia-type fungal infections of the oral cavitychildren after liver or kidney transplantation o
calcinuerine-inhibitors based immunosupression.

Dent. Med. Probl. 2008 T. 45 nr 2 s. 121-129

Olczak-Kowalczyk D., Ginalska-Malinowska M., Daszkicz M., Gozdowski D.:

Przewlekla pierwotna niedoczynito kory nadnerczy u dzieci i miodzg w aspekcie
stomatologicznym.

Endokrynol. Ped. 2008 T. 7 nr 4 s. 39-48

Olczak-Kowalczyk D., Pawtowska Smirska E., Syczewska M., Grenda R.:

Ocena stanu btongluzowej u pacjentébw w wieku rozwojowym po przesgieaiu nerki lub
watroby.

Nowa Stomatol. 2008 nr 2 s. 58-64

Olczak-Kowalczyk D., Pawtowska Smirska E., Remiszewski A., Syczewska M.,

Grenda R.:

Ocena stanu tkanek mineralizowanyebh@v u pacjentéw w wieku rozwojowym po transplantacj
nerki lub watroby. Cz$¢ Il - Zaburzenia rozwojowe tkanek twardyctbaw.

Nowa Stomatol. 2008 nr 3 s. 86-91

Olczak-Kowalczyk D., Pawtowska Smirska E., Remiszewski A., Syczewska M.,

Grenda R.:

Ocena stanu tkanek mineralizowanyeh@v u pacjentéw w wieku rozwojowym po transplantacj
nerki lub watroby. Cz$¢ | - Czestasé i intensywndé préchnicy.

Nowa Stomatol. 2008 nr 3 s. 79-85

Olczak-Kowalczyk D., Matosek A., Wraeiewska D.Smirska E., Pawlowska J.,

Grenda R.:

Zmiany w jamie ustnej i problemy terapeutyczne (cjgaOw po przeszczepach ngiaw
unaczynionych.

Stomatol. Wspétcz. 2008 T. 15 nr 1 s. 8-16

285



61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.

68.

69.

70.

Olczak-Kowalczyk D., Pawtowska J., Witkowska-VoBtt Smirska E., Syczewska M.,
Kowalczyk W., Grenda R:

Zmiany w jamie ustnej u pacjentéw w wieku rozwojowyo transplantacji nerki lub atroby w
przebiegu infekcji cytomegalowirusem.

Stomatol. Wspoétcz. 2008 T. 15 nr 6 s. 8-14

Oralewska B., Oracz G., Bko J., Kierks J., Socha J.:

Ocena zastosowania litotrypsji zestmzustrojovy fala uderzeniow w leczeniu przewlekiego
zapalenia trzustki u dzieci.

Przegl. Gastroenterol. 2008 T. 3 nr 2 s. 98-101

Popinska K., Lyszkowska M., Kskyk J., Podemska M., Patska B., Kierkd J., Socha J.,
Tondys B.:

Wptyw dlugotrwatego zywienia pozajelitowego dzieci z niewydokui jelit na ich rozwgj
fizyczny, mineralizagj kosci i funkcje watroby.

Post.Zywienia Klin. 2008 T. 3 nr 3 s. 24-27

Rysiewski H., Ksizyk J., Wieteska-Klimczak A.:

Wskazniki  wagowo-wzrostowe w ocenie stanu zgdienia pacjentow: préba konfrontacji
oczekiwa auksologicznych z rzeczywigta matematycza

Standardy Med. 2008 T. 10 nr 35 supl. s. 106-111

Ryzko J., Szczepsski M., Woynarowski M., Socha P., Gadka-Cedro D., Teisseyre M.,

Dadalski M., Kierki$ J., Socha J.:

Analiza obrazu klinicznego i terapii nieswoistychpalé jelit u dzieci w materiale Instytutu
,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie.

Pediatr. Wspdicz. (Gastroenterol. Hepafghw. Dziec.) 2008 T.10 nr 1 s. 13-17

Sawicka B., Bossowski A., Urban M., Szalecki M.pin R., Skrzydto M., Wysocka J.:

Analiza stzenia adiponektyny, rezystyny i leptyny w surowicgwk u dzieci i mtodziey ze
schorzeniami tarczycy.

Endokrynol. Ped. 2008 T. 7 nr 1 s. 19-27

Semczuk K., Dzieranowska-Fangrat K., Dmska H., Dzietanowska D.:

Czestas¢ wystpowania fenotypéw small colony variant$réd szczepéw Staphylococcus aureus
izolowanych od dzieci chorych na mukowiscyeloz

Med. Daw. Mikrobiol. 2008 T. 60 s. 319-328

Semczuk K., Dzieanowska-Fangrat K., Dmeka H., Dzietanowska D.:

Ocena wytwarzania biofilmu przez szczepy Staphydous aureus izolowane od dzieci chorych na
mukowiscydoz.

Med. Daw. Mikrobiol. 2008 T. 60 s. 311-318

Seroczyiska M., Kocyla-Karczmarewicz B., Gratek M., JusdkoChipczyiska B., kepa B.,
Adach K.:

Zastosowanie immunoglobuliny ludzkiej w leczenipal@nia btony naczyniowej u dzieci.
Okulistyka 2008 T. 11 nr 2 s. 29-32

Sobiecki J.R., Ossowski M., Sobczak J.agakowska A., Czarnowska E., Wierzéhb.:

Bioaktywnai¢ warstw tlenoazotowanych na stopie tytanu Ti6A14V.
Inz. Biomater. 2008 T. 11 nr 77-80 s. 86-89

286



71.

72.

73.

74.

75.

76.

7.

78.

79.

Stefanowicz M., Bacewicz L., Ganowicz J., KwiatkéwdV., Kalicinski P., Kaciesza A.,
Burczyhski P.:

Flebektazjayly szyjnej wewrtrznej prawej u noworodka - opis przypadku.

Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 219-222

Syczewska M., Skalski K., Pomianowski S., Szczekbik

Functional outcome following the implantation oftimodal/bipolar radial head endoprosthesis.
Preliminary results.

Acta Bioengineering and Biomechanics 2008 T. 1P sr43-49

Syczewska M., Dembowska-Bagka B., Perek-Polnik M., Kalinowska M., Perek D.:
Postural sway in children and young adults, sumgal CNS tumours.
Adv. Med. Sci. 2008 T. 53 nr2 s.256-262

Syczewska M., Wihiewski A., Jakubczak-Morawska M., Madej M., Kalvgka M.
Problemy funkcjonalne pacjentek z zespotem Turne@iesienie wgpne.
Endokrynol. Diab. Chor. Przem. Mat. Wieku Rozw. 00 14 nr 3 s. 157-159

Szymczak M., Kantiski A., Kalicinski P., Broniszczak D., Bacewicz L., Ganowicz J.:
Poréwnanie wynikéw rinych sposobéw rekonstrukcji przelyku z jelita uedzioperowanych w
Instytucie "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka".

Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr1s. 1-8

Woynarowski M., Piwczgska K., Dzietanowska-Fangrat K., Waiak M., Socha J.:

Persistence of HBV-DNA in children treated withdrferon alpha for chronic hepatitis B infection:
long-term follow-up.

E&C Hepatol. 2008 Vol. 4 nr 1 s. 28-31

Woynarowski M., Wdniak M., Pawlowska J., Lebensztejn D., Socha J.leli&lewicz W.,
Chmurska-Motyka T., Czaja-Bulsa G., Gorczyca A.adezak B., Korczowski B., Kuydowicz G.,
Liberek A., Mierzejewska-Rudnicka A., Rtwska J., Skomra S., Smukalska E., Stfaka E.,
Wiecek S., Zaleska I., Zdanowska-Ruska:

Autoimmune hepatitis in Polish children: Healthctaellities, epidemiology, and standards of care
assessed by a pediatric autoimmune hepatitis group.

E&C Hepatol. 2008 Vol. 4 nr 2 s. 66-70

Woynarowski M., Waniak M., Pawlowska M., Lebensztejn D., Socha J.Jelitewicz W.,
Chmurska-Motyka T., Czaja-Bulsa G., lficaak B., Korczowski B., Kuydowicz G., Liberek A.,
Mierzejewska-Rudnicka A., Pgrska J., Rokitka M., Skomra S., Smukalska E., Sfrsia E.,
Wiecek S., Zaleska |., Zdanowska-Ruska:

Mozliwosci organizacyjne leczenia autoimmunologicznego teagia watroby u dzieci i mtodzigy
w Polsce w ocenie Pediatrycznej Grupy Autoimmuniglogego Zapalenia Wiroby (PEGAZ).
Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 3 s. 235-239

Woynarowski M., Igny I., Celinska-Cedro D., Albrecht P., Czaja-Bulsa G., Dauk$zev.,
Fyderek K., Hapyn E., Jarocka-Cyrta E., J6zefczuldrczowski B., Kowalska-Toporowska E.,
Landowski P., Mé&lana J., Mierzwa G., Rowicka G., Pigrek W., Pytrus T., Skomra S., \&/bl.:
Stan dziecgicej endoskopii w Polsce w 2007 r.

Pediatr. Wspdicz. (Gastroenterol. Hepafghw. Dziec.) 2008 T.10 nr 3 s. 158-163

287



80.

81.

82.

83.

84.

85.

86.

87.

88.

89.

Woynarowski M., Wicek S., Celiska-Cedro D., Teisseyre M.:
Endoskopia przewodu pokarmowego u matych dzieci.
Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 91-96

Wysocka-Mincewicz M., Piontek E., Gromek |., Skwex 2., Jowiak S.:

Nieprawidtowaci we wzrokowych potencjatach wywotanychzle wyréwnanych metabolicznie
dzieci z cukrzye typu 1.

Endokrynol. Ped. 2008 T. 7 nr 1 s. 49-56

Zagorecka E., Motkowski R., Stolarczyk A., SochaPfotrowska-Jastebska J., Socha J.:
Realizacja zalede zywienia uzupetniajcego w grupie niemowl uczestnicgcych w projekcie
badawczym "Nawykiywieniowe a stan agwienia niemowdt w Polsce".

Pediatr. Pol. 2008 T. 83 nr 2 s. 136-149

Zajaczkowska A., Mréz W., Stoch A., Dlugde., Borowski T., WierzchoT.,

Czarnowska E.:

Oddziatywanie powilok hydroksyapatytowych wytworzohyr&nymi metodami na Ti3P na
aktywnai¢ biologiczry osteoblastéw linii SAOS-2.

Inz. Biomater. 2008 T. 11 nr 77-80 wyd.specj. s. 96098

Zajaczkowska A., Borowski T., Rajchel B., Wierze¢hd., Czarnowska E.:

Odpowied biologiczna osteoblastéw linii SAOS-2 inkubowanyola warstwie Ti3P+(Ti-Ni)
implantowanej jonami wapnia.

Inz. Biomater. 2008 T. 11 nr 77-80 wyd.spegcj. s. 99-10

Ziotkowska L.:

Duze serce w przegilowym RTG klatki piersiowej u 10-letniego chtopch@em w okolicy serca i
goraczka.

Pediatr. Dypl. 2008 T. 12 nr 5 s. 107-110

Ziotkowska L., Mirecka-Rola A., Turska-KmieA., Daszkowska J., Kawalec W.:
Trudndici diagnostyczno-terapeutyczne w infekcyjnym zapialevsierdzia - opis przypadku.
Standardy Med. 2008 T. 10 nr 33 supl. 32 s. 95-97

Zubrzycka M., Brzefiska-Rajszys G., Tomyn-Drabik M., Ksyk J., Rewers B.
Rzadki przypadek sinicy zagmgacej zyciu u noworodka - opis przypadku.
Standardy Med. 2008 T. 10 nr 33 supl. 32 s. 107-109

Zadkowski T., Nachulewicz P., Ganowicz J., Perekxik E ., Kdciesza A., Hachulska H.,
Kluge P., Bacewicz L., Kaliéski P.:

Torakoskopowa resekcja jako metoda leczenia sekaggightuc.

Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 105-110

Zurowska A., Zagedzon 1., Batasz |., LatosAgka J., Szczepiaka M., Ziotkowska H.,

Stefaniak E., Makulska I., Jander A., Bdé D., Wiercihski R., Zajczkowska M., Socik B.,
Kipigroch H., Sité G.:

Peritonitis in 203 children treated with peritondgllysis in Poland during 2000-2003.

Adv. Clin. Exp. Med. 2008 T. 17 nr 2 s. 167-172

288



REDAKCJE MONOGRAFII

Spirometria dla lekarzy, pod red. T.M. Zielonki, Wibinskiego i P. Gutkowskiego.
Gornicki - Wydawnictwo Medyczne Wroctaw 2008 s. 751

Zakazenia szpitalne, pod red. D. Dztanowskie;j.
Wydawnictwo alfa-medica press Bielsko-Biata 2008-851

Zottaczki, pod red. J. Pawlowskiej i I. Jankowskiej.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 1-121

Przewlekie choroby nerek, pod red. R. Grendy iakulbowskiej-Wineckiej.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 wyd.13:121

Wady wrodzone serca u miodocianych i dorostych.aéuik dla lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 wyd. 5250

Polskie szkoty kardiologiczne, kardiochirurgiczr@rdiologii dziecicej, pod red. J. Kucha, J.

Skalskiego i W. Kawalec.
Wydawnictwo Naukowe PWN Warszawa 2008 s. 1-379

289



ROZDZIALY W MONOGRAFIACH ZAGRANICZNYCH

J&wiak S., Domaska-Pakieta D., Kotulska K., Szymkiewicz-Dangel Dynin-Wasowicz D.,
Jurkiewicz E., Respondek -Liberska M.:

Epilepsy and mental retardation in tuberous scigm@mmplex - Can we prevent them?

In: Biology of Seizure Susceptibility in DevelopiBgain, ed. T. Takahashi, Y. Fukuyama.

John Libbey Eurotext, Montrouge, France 2008 s-2211

J&wiak S., Pascual-Castroviejo I.:

Encephalocraniocutaneous lipomatosis (Haberlandreyme).

In: Neurocutaneous Disorders. Phakomatoses and fttameaplastic Syndromes, ed. M. Ruggieri,
I. Pascual-Castroviejo, C. Di Rocco.

Springer Wien New York 2008 s. 517-526

J&wiak S.:

Leopard syndrome.

In: Neurocutaneous Disorders. Phakomatoses and fttameaplastic Syndromes, ed. M. Ruggieri,
I. Pascual-Castroviejo, C. Di Rocco.

Springer Wien New York 2008 s. 427-434

J&wiak S., Borkowska J.:

Neurocutaneous melanosis.

In: Neurocutaneous Disorders. Phakomatoses and fttameaplastic Syndromes, ed. M. Ruggieri,
I. Pascual-Castroviejo, C. Di Rocco.

Springer Wien New York 2008 s. 473-482

J&wiak S., Migone N., Ruggieri M.:

The tuberous sclerosis complex.

In: Neurocutaneous Disorders. Phakomatoses and fitameaplastic Syndromes, ed. M.Ruggieri,
I. Pascual-Castroviejo, C. Di Rocco.

Springer Wien New York 2008 s. 181-228

Szalecki M., Starzyk J., Wojcik M.:

Recombinant human growth hormone treatment in pigtievith growth deficiency and Crohn's
disease: New perspectives.

In: Crohn's disease: Etiology, pathogenesis anderventions, ed. J. N. Cadwaller.
Nova Science Publishers, Inc. New York 2008 s. 2PG-

290



ROZDZIALY W MONOGRAFIACH POLSKICH

Bacewicz L.:

Chirurgia dziegjca i transplantacyjna.

W: Narzdzie, protezy i szwy chirurgiczne, pod red. K. Badiego.
Wydawnictwo Makmed Lublin 2008 wyd. Il s. 69-80

Barszcz S., Semczuk K.:

Zakazenia w neurochirurgii.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 200822-338

Bernatowska E., Held-Ziétkowska M.:

Stany zaburzonej odporém.

W: Zapalenia zatok przynosowych, pod red. A. Krzgh i |. Gromek.
Wydawnictwo Via Medica Gdak 2008 wyd. k. 245-258

Borowiec D.:

Mechanizmy bakteryjnej oporéc na antybiotyki.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 2008 85-496

Dobrzaiska A.:

Zaburzenia endokrynologiczne i metaboliczne.

W: Podstawy neonatologii, pod red. J. Szczapy.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 s. 349-373

Dobrzaska A.:

Zaburzenia hematologiczne.

W: Podstawy neonatologii, pod red. J. Szczapy.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 s. 203-226

Dzierzanowska D.:

Zakazenia miejsca operowanego.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D.Dzianowskiej.
Wyd. alfa-medica press Bielsko Biata 2008 s. 298-30

Dzierzanowska D., Dziganowska-Fangrat K.:

Zasady racjonalnej antybiotykoterapii ostrego zapial ucharodkowego.

W: Infekcyjne zapalenia drég oddechowych u dziex.-1.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 (mdtlecyjne) s. 51-57

Dzierzanowska D., Dziganowska-Fangrat K.:

Zasady racjonalnej antybiotykoterapii ostrego zapial blonysluzowej nosa i zatok przynosowych.
W: Infekcyjne zapalenia drég oddechowych u dziex.-1.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 (mdtlacyjne) s. 44-50

Dzierzanowska D., Dzigmnowska-Fangrat K.:

Zasady racjonalnej antybiotykoterapii zapaleniapkduzowej gardta i migdatkow.
W: Infekcyjne zapalenia dr6g oddechowych u dziex.-1.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 (matgredukacyjne) s. 58-64

201



11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

Dzierzanowska D.:

Antybiotyki stosowane w leczeniu zaie szpitalnych.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 2008 7-200

Dzierzanowska D.:

Leki przeciwgrzybicze stosowane w leczeniu zakaszpitalnych.
W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 200231-226

Dzierzanowska D.:, Fangrat A.:

Patogeny bakteryjne zateh szpitalnych.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.
Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 20083

Dzierzanowska D.:

Zakazenia w chirurgii jamy brzuszne.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 200836-314

Dzierzanowska D.:

Zakazenia w kardiochirurgii.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.
Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 20085-321

Dzierzanowska D.:

Zakazenia w ortopedii.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 200839-342

Garczewska B.:

Patogeny grzybicze zaken szpitalnych.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.
Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 2008 4-89

Garczewska B.:

Szpitalne zakzenia grzybicze.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 2008389-425

Grenda R.:

Choroby nerek u dzieci - oghnasci.

W: Choroby nerek, pod red. M. Mliwca.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL wyd. | s. 393-406

Grenda R., Chrzanowski W.:

Plazmafereza lecznicza.

W: Rozpoznawanie i leczenie chorob nerek - wytyczatecenia i standardy
postpowania, pod red. B. Rutkowskiego i S. Czekalskiego
Wydawnictwa Medyczne terMedia Po#an2008 s. 342-348

292



21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

Grochowska M., Semczuk K.:

Czynna rejestracja zaken zakladowych w zaktadach opieki zdrowotnej w Palsce
W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.

Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 200831-536

Grochowska M.:

Organizacja systemu utrzymania czystav zaktadzie opieki zdrowotnej.
W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.

Wydawnictwo Alfa medica press Bielsko Biata 200836-458

Grochowska M., Semczuk K., Zacharska H.:
Definicje kliniczne i podziat zakan szpitalnych.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D.Dzianowskiej.
Wyd. alfa-medica press Bielsko Biata 2008 s. 546-54

Gutkowski P.:

Badanie spirometryczne u dzieci.

W: Spirometria dla lekarzy. pod red. T. M. ZielonW. Lubinskiego i P. Gutkowskiego.
Gornicki Wydawnictwo Medyczne Wroctaw 2008 s. 1251

Gutkowski P.:

Préba prowokacyjna.

W: Spirometria dla lekarzy. pod red. T. M. ZielonW. Lubinskiego i P. Gutkowskiego.
Go6rnicki Wydawnictwo Medyczne Wroctaw 2008 s. 69-74

Gutkowski P.:, Lubiski W.:

Proba rozkurczowa.

W: Spirometria dla lekarzy. pod red. T. M. ZielonW. Lubinskiego i P. Gutkowskiego.
Gornicki Wydawnictwo Medyczne Wroctaw 2008 s. 63-68

Kalicinski P.:
Leczenie chirurgiczne guzéwatvoby.

W: Onkologia i hematologia dziegia, pod red. A. Chybickiej i K. Sawicz-Birkowskiej.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 765-780

Kalicinski P.:

Nieswoiste zapalenie jelit.

W: Powiktania w chirurgii dziegcej, pod red. J.Czernika.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 s. 197-202

Kalicinski P.:

Powiktania w chirurgii trzustki u dzieci.

W: Powiktania w chirurgii dzieecej, pod red. J. Czernika.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 s. 191-196

Kalicinski P.:
Przeszczepienie naddw jamy brzusznej.

W: Powiktania w chirurgii dziegcej, pod red. J.Czernika.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 s. 485-496
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29.

30.

31.

32.

33.

34.

37.

38.

39.

Kalicinski P.:

Przeszczepianie efci watroby odzywych dawcow u dzieci.

W: Przeszczepianieatroby odzywiego dawcy, pod red. M. Krawczyka i W. Patkowskie
Wydawnictwo Czelej Lublin 2008 wyd. | s. 85-92

Kalicinski P.:

Wskazania i przeciwwskazania do przeszczepieateolwy odzywych dawcéw u dzieci.
W: Przeszczepianieatroby odzywiego dawcy, pod red. M. Krawczyka i W. Patkowskie
Wydawnictwo Czelej Lublin 2008 wyd. | s. 79-84

Kaminska W.:

Molekularne metody typowania drobnoustrojow odpal@ielnych za zakeenia szpitalne i
zaktadowe.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.

Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 200859-474

Kaminska W.:

Zakazenia szpitalne uktadu moczowego.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa -medica press Bielsko Biata 200858-375

Kaminski A., Pawlowska J.:

Wyniki przeszczepiania fragmentwtroby u dzieci.

W: Przeszczepianieatroby odzywego dawcy, pod red. M. Krawczyka i W. Patkowskieg
Wydawnictwo Czelej Lublin 2008 wyd. | s. 99-104

Kasztelewicz B.:

Patogeny wirusowe zaken szpitalnych.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wyd. alfa-medica press Bielsko Biata 2008 s. 90-114

Kasztelewicz B., Dzietlanowska D.:

Szpitalne zakaenia wirusowe.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D.Dzianowskiej.
Wyd. alfa-medica press Bielsko Biata 2008 s. 426-43

Kawalec W.:

Uktad krazenia.

W: Podstawy neonatologii, pod red. J. Szczapy.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 s. 169-202

Kawalec W.:

Atrezja zastawki tréjdzielnej.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K.Kubickiej i W.Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 83-89
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40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

47.

Kawalec W.:

Catkowity nieprawidtowy ptucny sphyvylny.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshetradnik dla lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 76-82

Kawalec W.:

Czynndgciowo pojedyncza komora.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 90-92

Kawalec W.:

Kanat przedsionkowo-komorowy (ubytek przegrody geienkowo-komorowej).

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRbradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 37-43

Kawalec W.:

Koarktacja aorty.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 103-110

Kawalec W.:

Przetrwaly przewdc:tniczy.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 44-48

Kawalec W.;

Ubytek przegrody midzyprzedsionkowe;.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshetradnik dla lekarzy podstawowe]j opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 23-29

Kawalec W.:

Zwezenie drogi odptywu lewej komory.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K.Kubickiej i W.Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 111-121

Kawalec W.:

Zwezenie drogi odptywu prawej komory.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 122-128
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48.

49.

50.

ol.

52.

53.

4.

55.

Ksiazyk J., Kawalec W.:

Szkota Krystyny Kubickiej.

W: Polskie szkoty kardiologiczne , kardiochirurgiez kardiologii dziecicej,
pod red. J. Kucha, J. Skalskiego i W. Kawalec.

Wydawnictwo Naukowe PWN Warszawa 2008 s. 357-369

Kubicka K.:

Anomalia Ebsteina.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 93-97

Kubicka K.:

Artezja etnicy ptucnej bez ubytku przegrody ¢gdizykomorowe.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 72-75

Kubicka K.:

Artezja zastawkigtnicy ptucnej z ubytkiem przegrody eizykomorowe;j.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 65-71

Kubicka K.:

Nadcknienie ptucne.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 129-135

Kubicka K.:

Przetazenie wielkich pnigtniczych.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshehradnik dla lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 57-64

Kubicka K.:

Tetralogia Fallota.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 49-56

Kubicka K.:

Ubytek przegrody midzykomorowe;j.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 30-36
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56.

57.

58.

59.

60.

61.

62.

63.

Kubicka K.:

Wspdélny pig tetniczy.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshetradnik dla lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej, pod red. K.Kubickiej i W.Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 98-102

Kubicka K., Kawalec W.:

Wstep. Dane epidemiologiczne i populacyjne.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 9-23

Kubicka K.:

Zespot Eisenmengera.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRbradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 136-140

Litwin M.;

11-letni chiopiec z nadé@iieniem #tniczym i obustronnym odptywem epherzowo-
moczowodowym.

W: Nadcknienie ttnicze w przypadkach klinicznych, pod red. A. Jaeugcza, A. Wecka

i W. Zgliczynskiego.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 s. 269-

Litwin M.:

14-letni chlopiec z nad@iieniem ttniczym opornym na leczenie.

W: Nadcknienie ttnicze w przypadkach klinicznych, pod red. A. Jaeugicza, A. Wecka
i W. Zgliczynskiego.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 s. 278-

Litwin M.:

16-letni otyly chtopiec z nad@iieniem ¢tniczym.

W: Nadcknienie ttnicze w przypadkach klinicznych, pod red. A. Jaeugcza, A. Wecka
i W. Zgliczynskiego.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 s. 275-

Litwin M.;

16-letnia dziewczynka =z ¢kim nadcénieniem ttniczym, hipolaliemi i zasadowig
nieoddechow.

W: Nadcknienie ttnicze w przypadkach klinicznych, pod red. A. Jaewgcza, A. Wecka

i W. Zgliczynskiego.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 s. 276-

Lorenc R.:

Wczesne zapobieganie osteoporozie.

W: Profilaktyka w pediatrii, pod red. B. Woynaroviek

Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 wyd. Iktwalnione i rozszerzone s. 144-149
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64.

65.

66.

67.

68.

31.

70.

71.

72.

Maryniak A.:

Psychologiczna analiza sytuacji pacjentéw z napgdowmigotaniem przedsionkéw.

W: Migotanie przedsionkéw - postacie, mechanizmgsipowanie, rola ablacji, pod red.

F. Walczaka, £.. Szumowskiego i J. Sieberta.

Wydawnictwo Serce dla Arytmii. Fundacja na RzeczWugju Elektrofizjologii 2008 wyd. | s. 281-284

Maryniak A.;

Psychospoteczne problemy miodocianych i mtodyclostgch z wadami wrodzonymi serca.

W: Wady wrodzone serca u miodocianych i doroshfebradnik dla lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 239-248

Michatkiewicz J.:

Zakazenie, SIRS, sepsagegka sepsa, wstig septyczny.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 200229-248

Pawiiska A.:

Diagnostyka kity.

W: Czynniki zak@ne przenoszone przez krew, pod red. E. Brojer.

Wydawnictwo-Grodek Informacji Naukowej OINPHARMA Sp. z o0.0. Waasva 2008 wyd. |
s. 239-245

Pawiska A.:

Szpitalne zapalenie ptuc.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 200886-392

Pawiiska A.:

Zakazenia zwizae ze stosowaniem cewnikow centralnych.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D.Dzianowskiej. Wyd. alfa-medica press
Bielsko Biata 2008 s. 343-357

Pawiiska A., Antoniewicz-Papis J.:

Powiklania bakteryjne, zwkane z transfugjkrwi i metody ich zapobiegania.

W: Czynniki zakane przenoszone przez krew, pod red. E. Brojer.
Wydawnictwo-Grodek Informacji Naukowej OINPHARMA Sp. z o0.0. Waasva 2008 wyd. |

s. 161-179

Perek D.:

Nowotwory agrodkowego uktadu nerwowego.

W: Onkologia i hematologia dziegia, pod red. A. Chybickiej i K. Sawicz-Birkowskiej.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 323-345

Perek D.:

Podstawy chemioterapii.

W: Onkologia i hematologia dziegia, pod red. A. Chybickiej i K. Sawicz-Birkowskiej.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 118-131
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73.

74.

75.

76.

77.

78.

79.

80.

81.

82.

Perek D.:

Siatkéwczak.

W: Onkologia i hematologia dziegia, pod red. A. Chybickiej i K. Sawicz-Birkowskiej.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 346-356

Pronicka E.:

Zapobieganie krzywicy.

W: Profilaktyka w pediatrii, pod red. B. Woynaroviek

Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 2008 wyd. Iktwalnione i rozszerzone s. 141-143

Romanowska E.:

Mechanizmy opornii grzybow na leki przeciwgrzybicze.
W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 2008%7-507

Ryzko J., Kierky J.:

Choroba Léniowskiego-Crohna u dzieci.

W: Choroba Léniowskiego-Crohna - 100 lat diagnostyk i terapiidped. G. Rydzewskiej
i E.Maleckiej-Panas.

Wydawnictwa Medyczne terMedia Pazisa203-208

Ryzko J., Kierk$ J., Olek A.:

Postpowanie dietetyczneziywieniowe w nieswoistych chorobach zapalnych jelit.

W: Choroba Léniowskiego-Crohna - 100 lat diagnostyk i terapidped. G. Rydzewskiej
i E. Maleckiej-Panas.

Wydawnictwa Medyczne terMedia Pozrna 193-202

Semczuk K.:

Oznaczanie mechanizmow opogaicdrobnoustrojow.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskie;.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 2008@3-530

Szreter T.:

Czynna¢ gruczotéw endokrynnych w stanie waisa septycznego u dzieci.

W: Endokrynologia wieku rozwojowego - co nowegod ped. E. Otto-Buczkowskiej.
Wydawnictwo Cornetis sp. z 0.0. Wroctaw 2008 wyd. 272-285

Szreter T.:

Oddychanie.

W: Oddychanie. Klatka piersiowa, pod red. K. KusZy Szkulmowskiego.
Wydawnictwo UNI-DRUK s.j. Luba 2008 s. 117-124

Szreter T.:

Wymiana gazowa.

W: Oddychanie. Klatka piersiowa, pod red. K. KusZy Szkulmowskiego.
Wydawnictwo UNI-DRUK s.j. Luba 2008 s. 125-130

Swietlinski J., MusialikSwietlinska E.:

Zaburzenia okotoporodowe.

W: Podstawy neonatologii, pod red. J. Szczapy.
Wydawnictwo Lekarskie PZWL Warszawa 208849-70
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83.

84.

85.

86.

87.

Turska-Kmie A.:

Niewydolna¢ serca.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshetradnik dla lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 167-190

Turska-Kmig A.:

Pooperacyjne zaburzenia rytmu serca.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 209-226

Wieczyiska J., Raynek E.:

Szpitalne zakzenia przewodu pokarmowego.

W: Zakaenia szpitalne, pod red. D. Dzianowskiej.
Wydawnictwo Alfa-medica press Bielsko Biata 200883-408

Wojsk-Banaszak |., Dzieanowska D., Dzietlanowska-Fangrat K., Bioorowicz A.:
Pozaszpitalne zapalenie pluc.

W: Infekcyjne zapalenia dr6g oddechowych u dziex.-1.

Wydawnictwo Medycyna Praktyczna Krakéw 2008 (mdtlacyjne) s. 5-29

Ziotkowska L.:

Kardiomiopatie i zapalenie gginia sercowego.

W: Wady wrodzone serca u mtodocianych i doroshRtradnik dla lekarzy podstawowe] opieki
zdrowotnej, pod red. K. Kubickiej i W. Kawalec.

Wydawnictwo Lekarskie PZWL 2008 wyd. | s. 141-166
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10.

PRACE DOKTORSKIE | HABILITACYJNE

Dadalski M.:
Ocena wartgci nieinwazyjnych testéw diagnostycznych w chordMidgsona.
Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008 s. 8-119

Dembowska-Bagjiska B.:

Ocena stanu zdrowia oraz probleméw psychospotebzdzieci i mtodziey po leczeniu zidiwych
nowotworow érodkowego uktadu nerwowego.

Rozprawa habilitacyjna, IP CZD Warszawa 2008 s54-1

Dzierzanowska-Fangrat K.:

Ocena systemowej i miejscowej odpowiedzi immunalogej na zakaenie Helicobacter pylori u
dzieci.

Rozprawa habilitacyjna, IP CZD Warszawa 2008 s6 7-8

Gajdulewicz M.:

Ocena rozwoju somatycznego i dojrzewania piciomggeespole Nijmegen.
Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008

s. 10-156

Gotkowska M.:

Ocena wptywu gancyklowiru na wybrane parametry ldmiczne i hematologiczne u noworodkéw
leczonych z powodu cytomegalii wrodzone;j.

Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008 s. 8-165

Jankowska I.:
Model postpowania z chorymi z pogtujaca rodzinry cholestag wewntrzwatrobows.
Rozprawa habilitacyjna, IP CZD Warszawa 2008 s08-2

Jurecka A.:

Ocena wysipowania wrodzonych wad metabolizmu puryn i pirymidy Polsce. Charakterystyka
kliniczna i wystpowanie w ranych stanach chorobowych (zespotach objawéw).

Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008 s. 10-153

Kowalczyk M.:
Ocena ukfadu kzenia u dzieci ze zggeniem zastawki aortalne;.
Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008 s. 7-159

Polnik D.:

Ocena czynnikéw wptywagych na wczesne wyniki leczenia noworodkéw z wrogno
wytrzewieniem.

Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008 s. 6-118

Spodar K.:

Historia naturalna zespotu Pradera i Willego: b&al&orelacji pomidzy genotypem a fenotypem
choroby.

Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008 s. 10-284
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11. Stepowska J.:
Ocena tempa rozwoju psychomotorycznego dzieci gaesy Downa w zalaosci
od choroby wspdlistniegej.
Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008

12. Wolska-Kusnierz B.:
Ocena wynikéw leczenia i rekonstytucji uktadu immlogicznego u pacjentéw z pierwotnymi
niedoborami odporrigi po przeszczepieniu macierzystych komoérek krwistaych.
Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008 s. 8-142

13. Zajaczkowska A.:

Ksztalttowanie wiéciwosci stopu tytanu Ti*A14V obrokkhybrydows w aspekcie zastosowaa
biomateriaty kostne.
Praca doktorska, IP CZD Warszawa 2008
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10.

11.

PRACE POGLADOWE, STANDARDY, ZALECENIA
W PISMIENNICTWIE KRAJOWYM

Adamowicz M., Socha P.:

Udzial niedoboru glikozylacji w patologii atroby na przyktadzie wrodzonych zabuize
glikozylacji (CDG), galaktozemii i fruktozemii.

Med. Sci. Rev. - Hepatologia 2008 T. 8 s. 63-71

Antoniewicz J.:
Nadcknienie ttnicze u dzieci - od rozpoznania do terapii.
Klinika Ped. 2008 T. 16 nr 3 s. 304-310

Bacewicz L., Kalichski P., Ksidz |., Markiewicz-Kijewska M., Brzeaska-Rajszys G.,
Broniszczak D., Polnik D., Kowalski A., koiesza A., Dzik E., Kluge P.:
Hemodynamicznie istotne patologie naczyniowe watiaeh mizszowych u noworodkéw i
niemowht.

Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 133-138

Baka-Ostrowska M.:
Odptyw pecherzowo-moczowodowy a zatemia uktadu moczowego.
Pol. Merk. Lek. 2008 T. 24 supl. 4 s. 95-97

Baka-Ostrowska M.:
Zakazenia uktadu moczowego - spojrzenie urologa dzéagjo.
Pol. Merk. Lek. 2008 T. 24 supl. 4 s. 90-94

Barszcz S., Roszkowski M., Kcesza A., Daszkiewicz P.:
Neuroendoskopia u noworodkow i niematyl
Przegl. Chir. Dziec. 2008 T. 3 nr 3-4 s. 205-212
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CYTOWANIA

Fig. 28 Liczba cytow@prac opublikowanych przez pracownikéw Instytutwpihik — Centrum Zdrowia Dziecka”
(wg informacji uzyskanej z &odka Informacji Naukowej Biblioteki Gtownej Politkniki Warszawskiej)
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SPRAWOZDANIE Z DZIALALNO SCI BIBLIOTEKI NAUKOWEJ W 2008 ROKU.

l. Ksiggozbior

* Staninwentarza na dA&1.12.2008 r.: 13.299 vol. ksek o wartdci 454.409,07 zt.
* W okresie sprawozdawczym przybylo 95 vol.akek, 3 broszury i 12 dysertaciji.

Il. Czasopisma

W 2008 r. wptyrto do Biblioteki Naukowej 115 tytutéw czasopism rgednych w tym:
30 tytuty zagraniczne i 85 tytutéw krajowych.

* Na dzied 31.12.2008 r. w zbiorach Biblioteki Naukowej zastfowano 4.134 vol.
czasopism.

Il. Bazy elektroniczne
e W 2008 r. Biblioteka Naukowa udeghiata 8 medycznych baz elektronicznych: A-to-Z,
Blackwell Synergy, Elsevier (ScienceDirect), OVIEplska Bibliografia Lekarska,
Proquest Medical Library, Tez-MeSH, Science Online.
*  Wiekszai¢ aktualnie prenumerowanych czasopism zagraniczdgshpna byta take w
wersji elektroniczne;j.

Liczba tytutéw elektronicznych czasopism petnoteksiwych w latach 2003-2008

Blackwell
- - 410 410 410 420

Synergy
OoVID - - - - 5 7
Proquest
Medical - 903 903 903 903 903
Library
Elsevier

: _ 650 1675 1764 1823 1863 1962
(ScienceDirect)
Science Online - - - - 1 1
Prenumerata

_ 23 24 25 16 29 28
online
Razem 673 2602 3076 3142 3206 3314
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Fig. 29 Liczba tytutéw elektronicznych w latach 202008
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Fig. 30 Liczba pobranych artykutéw z wybranych pamotekstowych w latach 2003-2008
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Udostepnianie zbiorow

* Nadzier 31.12.2008 r. zarejestrowanych byto w Biblioteaukbwej 1.858 czytelnikow.

* W ciagu roku przybyto 26 czytelnikow, ubyto 81. Odnotawa620 odwiedzin w czytelni
(w tym: udos¢pniono na miejscu 609 kgiek | 882 czasopisma).

e Zdostpu do baz medycznych i internetu w czytelni skoiags426 osob.

* Na zewntrz wypazyczono 1.076 kaiek i 1.057 czasopism.

V.  Wypozyczenia miedzybiblioteczne

* W 2008 r. Biblioteka Naukowa otrzymata zamowierdaak. 2498 artykutow.
Wiksza¢ udostpniono ze zbioréw wiasnych i bezptatnych wersjkaienicznych.
» Pozostate zaméwiono: w Gtéwnej Bibliotece Lekargkienych bibliotekach krajowych
- 90, poprzez system doc@med - 472 i system SUBGRO
e Zinnych bibliotek wypayczono 2 prace doktorskie, do innych bibliotek vayst 24
kopie artykutoéw i 3 prace doktorskie.
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VI.  Dziatalnosé¢ informacyjna Biblioteki Naukowej obejmuje

Udzielanie informacji katalogowych, adresowych bllgraficznych w oparciu o zbiory
wiasne Biblioteki, medyczne bazy danych i zbionyyich bibliotek medycznych.
Opracowanie i wdraanie nowych form ustug bibliotecznych.

Udzielanie indywidualnych instrukig w zakresie poszukiwania najnowszych informacji
z zakresu nauk biomedycznych w bazach i serwisdemetowych.

Weryfikacja danych bibliograficznych.

Dazenie do powgkszania zasobOw Biblioteki udgpnianych w wersji elektroniczne;.
Prowadzenie wobec dostawcéw baz danych i prenunayst czasopism
elektronicznych polityki umdiwiajacej jak najszerszy dagi do zrodet z komputeréw
domowych aytkownikow.

VIl.  Wykaz wazniejszych kosztéw poniesionych przez BibliotakNaukowa

w 2008 r.:

1. zagranicznych 11.129,94 zt.
w tym z dzialalnéci statutowej 704,00 zi.

Z grantw 10.425,94 zi.

2. polskich 7.611,86 zt.
w tym z dziatalnéci statutowej 7.018,79 zi.

z dziatalndéci ogolnozaktadowej 336,57 zt.

Z grantow 256,50 zi.

Prenumerata czasopism medycznych polskich: 8.182,00 z.
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