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Dziatalnos¢ Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” w 2020 r. odbywata sie pomimo
trudnych warunkéw zwigzanych z pandemia koronawirusa w Polsce i na $wiecie. Instytut — jako
podmiot polskiego systemu ochrony zdrowia — wzigt czynny udziat w dziataniach majacych na
celu walke z pandemig. Na terenie IPCZD zorganizowano punkt wymazowy oraz punkt
szczepien. Niezaleznie od utrudnien zwigzanych z pandemig koronawirusa prowadzono
statutowg dziatalno$¢ kliniczng i naukowa. Instytut utrzymat tytut jednego z dziesieciu
najbardziej atrakcyjnych pracodawcow.

W 2020 r. w oddziatach IPCZD hospitalizowano 46 395 pacjentéw oraz udzielono 140 525
konsultacji w poradniach specjalistycznych szpitala. W ciggu tego roku wykonano kilka
innowacyjnych zabiegéw medycznych. Wsrdd nich — pierwszy w Polsce zabieg z uzyciem
najnowszej technologii do tréjwymiarowego mapowania serca — FAM Dx Udo. Korzyscig
z zastosowania technologii FAM Dx w trakcie zabiegdw ablacji zaburzen rytmu serca jest
zmniejszenie dawki sSrédoperacyjnego promieniowania rentgenowskiego przy zachowaniu
precyzji systemu w tworzeniu tréjwymiarowych map serca: Carto®3. W minionym roku odbyty
sie po raz pierwszy w Polsce 4 zabiegi resekcji tarczycy u dzieci z zastosowaniem aparatu
FLUOBEAM LX. Nowoczesny system obrazowania pozwala na precyzyjng $Srédoperacyjng
lokalizacje przytarczyc. Na uwage zastuguje rowniez przeprowadzony unikatowy zabieg
w leczeniu niedroznosci drég fzowych. Dzieki wprowadzeniu nowej procedury pacjenci s3
leczeni szybciej, skuteczniej i bezpieczniej.

Instytut ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” jako jednostka naukowo-badawcza posiadajaca
najwyzszg kategorie naukowa A+ uczestniczy w wielu projektach badawczych, w ktérych
czynny udziat biorg pracownicy naukowi IPCZD. W 2020 r. w Instytucie realizowano 27 grantéw
finansowanych ze srodkéw zewnetrznych, w tym 17 ze $rodkéw zewnetrznych krajowych
(NCN, NCBiR, MZ, ABM) oraz 10 ze Srodkéw Unii Europejskiej, w tym projekty takie jak:
RareScreen, EJP RD, conect4children, PreSTFibredkids oraz Orphanet Network (ONW). Ponadto
prowadzono: 42 granty wewnetrzne, 26 statutowych zadan badawczych (finansowanych
z subwencji Ministra Edukacji i Nauki), 24 projekty stuzgce rozwojowi mtodych naukowcéw
(finansowane w wewnetrznym trybie konkursowym) oraz 11 projektéw wewnetrznych (,,grant
na grant”) na badania stuzgce przygotowaniu wniosku aplikacyjnego o dofinansowanie
projektu finansowanego ze s$rodkdw pochodzacych ze zZrédet zewnetrznych. Realizujac
uprawnienia do nadawania stopni naukowych, Instytut w 2020 r. zakoriczyt nadaniem stopnia
doktora w dziedzinie nauk medycznych i nauk o zdrowiu 5 przewoddéw doktorskich oraz
nadaniem stopnia doktora habilitowanego w dziedzinie nauk medycznych i nauk o zdrowiu
4 postepowania habilitacyjne. Dwoje pracownikéw IPCZD otrzymato tytut profesora.

Rok 2020 byt rokiem sukceséw Instytutu w obszarze rozwoju dziatalnosci naukowej
w dziedzinie badan klinicznych. Instytut uzyskat dofinansowanie na utworzenie Centrum
Wsparcia Pediatrycznych Badan Klinicznych, ktére zapewni systemowe zaplecze dla
pediatrycznych badan klinicznych realizowanych przez IPCZD. Ponadto Instytut otrzymat
pierwsze w swojej historii niekomercyjne badania kliniczne, ktére bedzie prowadzit w roli




sponsora oraz osrodka z wtasnym zespotem badawczym. Dzieki dofinansowaniu Agencji Badan
Medycznych (ABM) realizowane bedg badania: ,Randomizowane, podwdjnie zaslepione
badanie kliniczne oceniajgce bezpieczenstwo i skuteczno$é rapamycyny w poréwnaniu do
wigabatryny w leczeniu profilaktycznym niemowlat ze stwardnieniem guzowatym” (VIRAP);
,0cena skutecznosci i bezpieczenstwa empagliflozyny w leczeniu neutropenii u pacjentéw
z glikogenozg 1b” (EMPATIa); ,Zastosowanie terapii celowanej u dzieci od 3. do 18. roku zycia
z rozpoznaniem rozlanego naciekajgcego glejaka mostu (diffuse intrinsic pontine glioma, DIPG)
w oparciu o wyniki badan genetycznych” (DIPGen). Ponadto IPCZD realizuje inne
niekomercyjne badania kliniczne: ,Profilaktyczne leczenie przetrwatego przewodu tetniczego
u wczesniakébw za pomocg acetaminofenu — paracetamol” (TREOCAPA), finansowane
w ramach grantu C4C, a takie przygotowane jest badanie kliniczne finansowane przez
Narodowe Centrum Badan i Rozwoju (NCBiR): ,Zastosowanie mezenchymalnych komodrek
macierzystych w celu uzyskania zrostu kostnego u chorych leczonych operacyjnie z powodu
skoliozy idiopatycznej”. Niekomercyjne badania sg realizowane réwnolegle do pozostatych.
W 2020 r. w IPCZD prowadzono 74 badania kliniczne. Warto wspomnie¢, ze w tym obszarze
Instytut — jako specjalistyczny osrodek pediatryczny — zostat wtgczony do struktury POLCRIN.

W ramach dziatalnosci szkoleniowej Instytut kontynuowat w 2020 r. wspodtprace z Uczelnig
tazarskiego w zakresie ksztatcenia studentdw kierunku lekarskiego. Realizowane byly zajecia
w formie seminariow, wyktadoéw oraz ¢wiczen w wybranych klinikach. Dotychczas w ramach
przedmiotu Propedeutyka pediatrii przeprowadzono 88 godz. seminariéw, 67 godz. wyktaddéw
oraz 288 godz. zajec¢ praktycznych w 10 klinikach Instytutu dla 42 studentdéw Il roku oraz
32 godz. seminariéw dla 42 studentdw IV roku. Ponadto na podstawie umowy zawartej
z Centrum Medycznym Ksztatcenia Podyplomowego (CMKP) w zakresie ksztatcenia
podyplomowego od poczatku roku w IPCZD zostaty utworzone nastepujace katedry: Katedra
Gastroenterologii Dzieciecej, Katedra Nefrologii Dzieciecej, Katedra Kardiologii Dzieciecej.
W ramach ww. jednostek prowadzone sg kursy specjalizacyjne oraz doskonalgce dla kadry
medycznej. Dotychczas przeprowadzonych zostato 12 kursdw.

W ramach dziatalnosci popularyzujacej badania naukowe Instytut wydat komiks
pt. ,Wedréwka tropem badan klinicznych”. Jest to préba zaprezentowania w przystepny dla
dzieci sposéb tematyki badan naukowych i klinicznych. Komiks zostat pozytywnie oceniony
przez recenzentdw naukowych — jako pomocne narzedzie w przekazywaniu wiedzy dotyczacej
badan klinicznych w pediatrii. Komiks jest do pobrania bezpfatnie ze strony www.nauka.czd.pl.

Rok 2020 byt takze rokiem kolejnych inwestycji i modernizacji infrastruktury Instytutu:

e Powstata kolejna — 8. linia metra, ktdra utatwia dotarcie do poradni specjalistycznych.
Projekt Piesze Metro powstat, aby utatwi¢ matym pacjentom i ich opiekunom
poruszanie sie po Instytucie. Kolorowe stacje zmniejszajg stres zwigzany z pobytem
w szpitalu i oczekiwaniem na badania lub wizyte.

e Rozpoczat swojg dziatalnos¢ Oddziat Dzienny Psychiatrii Dzieciecej w Osrodku
Psychiatrii dla Dzieci i Mtodziezy. Opieke nad dzie¢mi sprawuje wykwalifikowany
zespot terapeutyczny, skfadajacy sie z lekarza psychiatry dzieci i mtodziezy,
psychoterapeutéow — indywidualnych i pracujgcych z rodzing, pedagogdw specjalnych
oraz pielegniarki.




Otwarto Centralng Sterylizatornie. Centralna Sterylizatornia jest jednym z wazniejszych
pomieszczen placowek medycznych — to tam odbywajg sie dziatania eliminujace
zakazenia szpitalne, jakie wynikajg ze stosowania inwazyjnych technik medycznych.
Pomieszczenia nowego Dziatu Centralnej Sterylizacji i Dezynfekcji spetniajg wymagania
aktualnych przepiséw prawa i zostaty przystosowane do rodzaju planowanych dziatan.

Realizowano prace zwigzane z termomodernizacja 15 budynkéw IPCZD. Projekt
obejmuje m.in. montaz 14 instalacji ogniw fotowoltaicznych o tacznej powierzchni
1075 m?, wymiane os$wietlenia, wymiane instalacji wewnetrznych, ocieplenie przegrdd
zewnetrznych, wymiane elewacji w budynku gtéwnym, modernizacje instalacji
wentylacji, wymiane okien oraz wymiane drzwi. Celem remontu jest redukcja emisji
CO,, obnizenie kosztow zuzycia energii cieplnej oraz zmniejszenie zapotrzebowania na
energie pierwotng i koicowg w budynku.

Pacjenci z Kliniki Rehabilitacji moga korzystaé ze zmodernizowanej Pracowni
Hydroterapii. Zakres prac remontowych to m.in. wymiana niecek basenowych na
nowoczesne niecki stalowe oraz wymiana wszystkich okfadzin ceramicznych,
przebudowa fazienek i przebieralni dla pacjentéw, stworzenie sprawnego
i nowoczesnego systemu ogrzewania, wentylacji oraz klimatyzacji, wymiana okien.
Oprécz remontu pacjenci bedg mieli do dyspozycji hydrobieznie oraz wanny
z hydromasazem.

Przeniesiono Pracownie Immunologii Transfuzjologicznej z Bankiem Krwi do nowej
lokalizacji — blizej bloku operacyjnego.

Przeprowadzono kompleksowa modernizacje Zaktadu Diagnostyki Obrazowej, tworzac
nowoczesng, przyjazng pacjentowi przestrze. Zamontowano nowoczesne aparaty MRI
i CT. Ponadto w 2020 r. zmodernizowane zostato zaplecze sprzetowe Instytutu,
zakupiono m.in.:

o aparat do automatycznej izolacji RNA/DNA, ktéry zwiekszy 5-krotnie liczbe
badan
w kierunku zakazenia wirusem SARS-COV-2;

o 2 zestawy termowizyjne oraz reczng kamere termowizyjng. Urzgdzenia
wykorzystywane sg do triazu przy wejsciach do Instytutu, umozliwiajg wykrycie
0s6b
z podwyzszong temperaturg ciata.

Zapraszamy do odwiedzenia naszych serwisdw internetowych:

www.czd.pl

www.nauka.czd.pl




Dyrekcja Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”

R dr n. med. Marek Migdat

Z-ca Dyrektora ds. Nauki prof. dr hab. n. med. n. med. Piotr Socha

dr hab. n. med. Bozenna Dembowska-Bagiriska,

Z-ca Dyrektora ds. Klinicznych prof. IPCZD

Z-ca Dyrektora ds.

Administracyjno-Technicznych mgr inz. Janusz Zalewski

Z-ca Dyrektora ds. Pielegniarstwa mgr Anna Nagadowska

Z-ca Dyrektora ds. Ekonomiczno-

Finansowych mgr Katarzyna Nowosielska




Konsultanci krajowi i wojewddzcy w dziedzinach lekarskich i pielegniarskich
zIPCZD

Konsultanci krajowi

prof. dr hab. n. med. Katarzyna Dzierzanowska-Fangrat — mikrobiologia lekarska
prof. dr hab. n. med. Wiestawa Grajkowska — neuropatologia

dr n. med. Piotr Gastof — urologia dziecieca

dr n. med. Maria Miszczak-Knecht — kardiologia dziecieca

mgr Alicja Szewczyk — pielegniarstwo diabetologiczne

(zrédto: https://www.gov.pl/web/zdrowie/konsultanci-krajowi)

Konsultanci wojewddzcy

prof. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska — kardiologia dziecieca

prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Szalecki — endokrynologia i diabetologia dziecieca
prof. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska — genetyka kliniczna

dr n. med. Matgorzata Pac —immunologia kliniczna

mgr Teresa Pych — pielegniarstwo pediatryczne

(zrodto: https:/www.gov.pl/web/uw-mazowiecki/konsultanci2)




Rada Naukowa IPCZD

PREZYDIUM

Kierownik Zaktadu Immunologii,

Przewodniczgca Rady dr hab. Magdalena Narodowy Instytut Onkologii
Naukowej Chechlinska, prof. NIO-PIB im. Marii Sktodowskiej-Curie,

Panstwowy Instytut Badawczy Warszawa

prof. dr hab. n. med.

Zastepca Przewodniczacej e Gl

Rady Naukowej

Kierownik Kliniki Neurologii i Epileptologii,
IPCZD

-J6zwiak

Zastepca

Przewodniczgcego Rady prof. Qr hab. n. meq. Kierownik Kliniki Neurochirurgii, IPCZD
” Marcin Roszkowski

Naukowej
Przewodniczgcy Komisji dr hab. n. med. Dariusz Kierownik Kliniki Neonatologii, Patologii
Nauki Gruszfeld, prof. IPCZD i Intensywnej Terapii Noworodka, IPCZD

Przewodniczgcy Rady prof. dr hab. n. med. . . L ..

Ordynatoréw Bohdan Maruszewski Kierownik Kliniki Kardiochirurgii, IPCZD

prof. dr hab. n. med.

Przewodniczacy Rady Katarzyna Kotulska-

Kierownik Kliniki Neurologii i Epileptologii,

Ordynatoréow J63wiak IPCZD
Przewodniczgca Komisji
Koordynacji Egzamindéw dr hab. n. med. Justyna Zastepca Kierownika Kliniki Neonatologii,
Doktorskich oraz Czech-Kowalska, prof. Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka,
Ksztatcenia IPCZD IPCZD

Podyplomowego

POZOSTALI CZtONKOWIE

Kierownik Pracowni Elektrofizjologii

. .n. . Bi
prof. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska Klinicznej, Klinika Kardiologii, IPCZD

Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych, IPCZD
Zastepca Kierownika Kliniki Neonatologii,
dr hab. n. med. Justyna Czech-Kowalska, prof. IPCZD Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka,
IPCZD

dr n. med. Piotr Buda

dr hab. n. med. Bozenna Dembowska-Bagiriska,

orof. IPCZD Kierownik Kliniki Onkologii, IPCZD

Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej

prof. dr hab. n. med. Anna Dobrzarska Terapii Noworodka, IPCZD

Kierownik Zaktadu Mikrobiologii i

prof. dr hab. n. med. Katarzyna Dzierzanowska-Fangrat el ], Pe

prof. dr hab. n. med. Marek Gniadkowski Narodowy Instytut Lekdw, Warszawa

Kierownik Kliniki Nefrologii, Transplantac;ji
Nerek i Nadcisnienia Tetniczego, IPCZD
Emerytowany profesor CMKP, Centrum

prof. dr hab. n. med. Andrzej Habior Onkologii -Instytutu im. M. Sktodowskiej-

-Curie, Warszawa

prof. dr hab. n. med. Ryszard Grenda




prof. dr hab. n. med. Ewa Helwich

Kierownik Kliniki Neonatologii i Intensywnej
Terapii Noworodka; Instytut Matki
i Dziecka, Warszawa

prof. dr hab. n. med. Teresa Jackowska

Kierownik Kliniki Pediatrii; Centrum
Medyczne Ksztatcenia Podyplomowego,
Warszawa

prof. dr hab. n. med. Irena Jankowska

Kierownik Poradni Choréb i Transplantacji
Watroby, Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii,
IPCZD

prof. dr hab. n. med. Marek J6zwiak

Kierownik Katedry i Kliniki Ortopedii
i Traumatologii Dzieciecej, Uniwersytet
Medyczny im. Karola Marcinkowskiego
w Poznaniu

prof. dr hab. n. med. Elzbieta Jurkiewicz

Kierownik Zaktadu Diagnostyki Obrazowej,
IPCZD

prof. dr hab. n. med. Piotr Kalicinski

Kierownik Kliniki Chirurgii Dzieciecej
i Transplantacji Narzadéw, IPCZD

prof. dr hab. n. med. Andrzej Kamiriski

Kierownik Kliniki Chirurgii Dzieciecej,
Warszawski Uniwersytet Medyczny

prof. dr hab. n. med. Jarostaw Kierkus

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii, IPCZD

prof. dr hab. n. med. Katarzyna Kotulska-Jézwiak

Kierownik Kliniki Neurologii i Epileptologii,
IPCZD

dr hab. Maria Matgorzata Kowalska, prof. NIO-PIB

Kierownik Pracowni Markeréw
Nowotworowych, Narodowy Instytut
Onkologii im. Marii Sktodowskiej-Curie
Panstwowy Instytut Badawczy Warszawa

prof. dr hab. n. med. Janusz Ksigzyk

Kierownik Kliniki Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych, IPCZD

prof. dr hab. n. med. Mariusz Kusmierczyk

Kierownik Kliniki Kardiochirurgii
i Transplantologii, Narodowy Instytut
Kardiologii im. Prymasa Stefana Kardynata
Wyszynskiego, Warszawa

prof. dr hab. n. med. Dariusz Lebensztejn

Kierownik Kliniki Pediatrii, Gastroenterologii
i Alergologii Dzieciecej, Uniwersytet
Medyczny w Biatymstoku

dr hab. n. med. Bogumita Litwinska, prof. NIZP-PZH

Kierownik Zaktadu Wirusologii, zastepca dyr.
ds. naukowych; Narodowy Instytut Zdrowia
Publicznego — PZH, Warszawa

prof. dr hab. n. med. Ewa Matecka-Tendera

Kierownik Katedry i Kliniki Pediatrii,
Endokrynologii i Diabetologii Dzieciecej;
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

prof. dr hab. n. med. Magdalena Marczynska

Kierownik Kliniki Choréb Zakaznych Wieku
Dzieciecego, Warszawski Uniwersytet
Medyczny

prof. dr hab. n. med. Michat Matysiak

Kierownik Kliniki Pediatrii Hematologii
i Onkologii Warszawski Uniwersytet
Medyczny

HIEHCEHERCE 1 RESEARCH




prof. dr hab. n. med. Wojciech Mtynarski

Kierownik Kliniki Pediatrii, Onkologii,
Hematologii i Diabetologii; Uniwersytet
Medyczny w todzi

dr hab. n. med. Grzegorz Oracz, prof. IPCZD

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii, IPCZD

dr hab. Piotr Ptoszajski, prof. SGH

Kierownik Katedry Teorii Zarzadzania,
Kolegium Zarzgdzania i Finansow; Szkota
Gtowna Handlowa, Warszawa

dr hab. n. med. Sylwester Prokurat, prof. IPCZD

Zastepca Kierownika Kliniki Nefrologii,
Transplantacji Nerek i Nadcisnienia
Tetniczego, IPCZD

dr hab. n. med. Maciej Pronicki, prof. IPCZD

Kierownik Zakfadu Patologii, IPCZD

dr n. med. Dariusz Rokicki

Zastepca Kierownika Kliniki Pediatrii,
Zywienia i Choréb Metabolicznych, IPCZD

dr hab. n. med. Mariusz Stasiotek, prof. ICZMP

Klinika Neurologii, Sekretarz Naukowy;
Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki, £édz

prof. dr hab. n. med. Tomasz Szczepanski

Kierownik Kliniki Pediatrii, Hematologii
i Onkologii Dzieciecej, Slaski Uniwersytet
Medyczny, Zabrze

prof. dr hab. n. med. Anna Tylki-Szymariska

Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych, IPCZD

prof. dr hab. n. med. Adam Torbicki

Kierownik Kliniki Krazenia Ptucnego i Choréb
Zakrzepowych CMKP, Europejskie Centrum
Zdrowia, Otwock

prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Walczak

Kierownik Kliniki Pediatrii, Endokrynologii,
Choréb Metabolicznych i Kardiologii Wieku
Rozwojowego Pomorski Uniwersytet
Medyczny w Szczecinie

PRZEDSTAWICIEL MNiSW

dr Marta Anna Zapotoczna

Instytut Biotechnologii i Antybiotykow,
Warszawa

DYREKCJA IPCZD

dr hab. n. med. Bozenna Dembowska-Baginska, prof.

IPCZD

Z-ca Dyrektora ds. Klinicznych, IPCZD

dr n. med. Marek Migdat

Dyrektor, IPCZD

prof. dr hab. n. med. Piotr Socha

Z-ca Dyrektora ds. Nauki, IPCZD

) O
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Stopnie i tytuty naukowe nadane w 2020 r.

Przewody doktorskie zakoriczone nadaniem stopnia naukowego doktora

randomizacjg

Ocena czestosci prof. dr Zab.
. n. med.
Klinika Nefrologii, Y\{ys-tepowan!a prof. dr Andrzej
Transplantacji nadusmem.a tetnlczego hab. n. Januszewicz
tukasz Nerek i 20200625 | Zekomegoinzykaznim [,
Obrycki [ zwigzanego u dzieci i .
Nadcisnienia miodsiesy 2 Mieczystaw
Tetniczego  miogziezy z Litwin dr hab. Jacek
nadcisnieniem tetniczym Wolf
pierwotnym
F;];OJ' gr prof. dr hab.
Klinika Enterografia rezonansu med. rL]J'r:;E?a'
Gastroenterologii, magnetycznego w Elzbieta
Joanna Hepatologii ocenie zmian Jurkiewicz tebkowska
Sieczkowska- Patoloell, | 9020-09-17 "
Zaburzen strukturalnych u dzieci z prof. dr
-Gotub . . . . prof. dr hab.
Odzywiania i nieswoistym zapaleniem hab. n. n. med. n
Pediatrii jelit med. ) e
Jarostaw med. Bartosz
Kierkué Korczowski
Klinika dr hab.n. | dr hab. lwona
Neonatologii, . med. Maruniak-
Dorota Patologii i Czynm.k| r-yz.ylfa @ efeth Justyna -Chudek
L . 2020-09-17 leczenia ciezkich postaci
Bulsiewicz Intensywnej . " (. Czech- dr hab
- retinopatii wczesniakéw sk rhab.
Terapii -Kowalska, Magdalena
Noworodka prof. IPCZD Rutkowska
Analiz.a wystepowania prof. dr hab.
. zalleznyclh.od wieku - e o el B
Szpital odmiennosci w budowie hab. n Baren
Monika Wojewddzki nr 2 G szyszynki na podstawie me'd :
Zajac-Mnich im. Sw. Jadwigi przegladowych badan EI'bie;ca
Krélowej rezonansu Juriiewicz prof. dr hab.
w Rzeszowie magnetycznego mdzgu u n. med. Anna
dzieci i mtodziezy Walecka
Analiza th;stos’ci oraz prof. dr hab.
czynnikéw ryzyka n. med
. Klln;ka s .wys.tqp_le?a. pﬁ(Wlkfan orof. dr Elzbieta Pac-
ey | T | Ao
na patoloell, 1 y020-10-15 | P guwy med.
Wiernicka Zaburzen PEG metoda
Lo - Jarostaw prof. dr hab.
Odzywianiaii endoskopowa u dzieci — Kierkus n. med
Pediatrii wieloosrodkowe, B'artosz'
prospektywne badanie z Korczowski

13




Postepowanie habilitacyjne zakoriczone nadaniem stopnia naukowego doktora
habilitowanego

Przewodniczacy: prof. dr hab. n.
med. Bozena Romanowska-Dixon
Recenzenci: prof. dr hab. n. med.
Maria Forminska-Kapuscik, prof.
dr hab. n. med. Danuta

Klinika Ocena czynnikow i
Gastroenterologii, s Zwikfar'\ Karczewicz, ptk prof. dr hab. n.
Piotr Hepatologii 2020-02-20 secmvs)lo-nFa)cz niowych med. Marek Rekas
Czubkowski Zaburzen L y. . v Cztonkowie: dr hab. n. med.
Odavwiania i u dzieci i mtodziezy po ) )
Y viant transplantacji watroby Wiestawa Grajkowska, prof.
Pedlatrll IPCZD

prof. dr hab. n. med. Jerzy
Mackiewicz,

Sekretarz: dr hab. med. Marek
Szymczak, prof. IPCZD

Przewodniczacy: prof. dr hab. n.
med. Marian Klinger

Recenzenci: prof. dr hab. n. med.
Piotr Milkiewicz, prof. dr hab. n.
med. Andrzej Lange, prof. dr hab.

Wojciech Klinika Okulistyki | 2020-04-16 Choroba Coatsa n. med. Marta Wawrzynowicz-

Hautz u dzieci -Syczewska
Cztonkowie: prof. dr hab. n. med.
Katarzyna Bieganowska, prof. dr
hab. n. med. Lech Cierpka
Sekretarz: dr hab. n. med. Justyna
Czech-Kowalska, prof. IPCZD
Plerwotpe r.nedobory Przewodniczacy: prof. dr hab. n.
przeciwciat oraz . N
. . med. Andrzej Mackiewicz
zaburzen petli .
. Recenzenci: prof. dr hab. n. med.
interferon o s L
. . Wtodzimierz Maslinski, prof. dr
gamma/interleukina 12 -
Matgorzata Klinika jako przyktad rzadkich i hab. n. med. Jacek Roliiski, prof.
8 . 2020-04-16 |} przy . dr hab. n. med. Jacek Witkowski
Pac Immunologii ultrarzadkich .
wrodzonvch Cztonkowie: prof. dr hab. n. med.
. y Anna Dobrzanska, prof. dr hab. n.
niedoboréw e
odpornosci w aspekcie med. Macie] Siedlar
pe idemiolo ?i Sekretarz: dr hab. n. med.
_cp 10108, Grzegorz Oracz, prof. IPCZD
diagnostyki i leczenia
. . Przewodniczacy: prof. dr hab. n.
Zespo{.ataks!a med. Maria Matgorzata Sasiadek
teleangiektazja — .
e — Recenzenci: prof. dr hab. n. med.
g v Agata Filip, prof. dr hab. n. med.
uwarunkowana
. Tadeusz Pawetczyk, prof. dr hab.
Barbara Klinika choroba z defektem e
. . 2020-04-16 n. med. Maciej Siedlar
Pietrucha Immunologii naprawy DNA:

Cztonkowie: prof. dr hab. n. med.
Ewa Bartnik, prof. dr hab. n. med.
Anna Dobrzanska

Sekretarz: dr hab. n. med.
Grzegorz Oracz, prof. IPCZD

wspodtczesne wyzwania
diagnostyczne,
kliniczne i
terapeutyczne

) O




Postepowanie awansowe zakonczone nadaniem tytutu profesora

prof. dr hab. n. med. Agnieszka

Stowik
prof. dr hab. n. med. Elzbieta
Urasinska

Maciej Pronicki Zaktad Patologii 2020-09-28 prof. dr hab. n. med. J6zef Kobos
prof. dr hab. n. med. Justyna
Szumito

prof. dr hab. n. med. Teresa
Wierzba-Bobrowicz

prof. dr hab. n. med. Walentyna
Balwierz

prof. dr hab. n. med. Przemystaw
Nowacki

prof. dr hab. n. med. Radostaw Rola
prof. dr hab. n. med. Michat Jelen
prof. dr hab. n. med. Dariusz
Jaskdlski

Wiestawa Grajkowska | Zaktad Patologii 2020-09-28
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Stopnie naukowe w dziedzinie nauk medycznych

Postepowania doktorskie rozpoczete w 2020 r.

Zaktad Biochemii,

Ocena hipoglikozylacji transferyny
metoda elektroogniskowania jako

Anna ] Radioimmunologii i 2020-05-14 biomarkera w diagnostyce prof. dr h;j\b. n. mc?d.
Bogdanska Medycyny . - . | Anna Tylki-Szymariska
. pierwotnych i wtérnych zaburzen
Nuklearnej . I
glikozylacji biatek
Ocena skutecznosci leczenia stop
Anna Boryczka- p:z&z&t\o::ﬁ?: d:)rl;gzleg:ir;frma CIAELB IS
y Klinika Rehabilitacji | 2020-05-14 ) p i Matgorzata Syczewska,
-Trefler wktadek korygujacych lub metoda rof. IPCZD
wg Barbary Zukunft-Huber — prot.
badanie z randomizacja
Ocena skutecznosci nowoczesnego
s . N L dr hab. n. med.
Krzysztof Cieslik | Klinika Okulistyki 2020-12-17 leczenia miejscowego .
s Wojciech Hautz
siatkéwczaka
Klinika " Diagnostyka niedoboru stuchu u el E1S) i, (e
Gastroenterologii, . L Grzegorz Oracz, prof.
Aleksandra " dzieci z zespotem rodzinnej
Hepatologii, . L. . |IPCZD
Marach- , 2020-12-17 polipowatosci gruczolakowatej .
Zaburzen L promotor pomocniczy:
-Mocarska L (FAP, familial adenomatous
Odzywiania i — dr n. med. Katarzyna
Pediatrii polip Iwanicka-Pronicka
Klinika Nefrologii, Wptyw stezenia takrghmusu
. oznaczanego przed kolejng dawka
Nadciénienia na odlegta czynnosé przeszczepu rof. dr hab. n. med
Jacek Rubik Tetniczego i 2020-12-17 §fq czynnose p Py | prot. - M- med.
. nerki u dzieci mierzong Ryszard Grenda
Transplantacji L . "
Nerek szacowanym wskaznikiem filtracji

ktebuszkowej (eGFR)
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Pracownicy naukowi IPCZD

Tytut naukowy

prof. dr hab. n. med.
prof. dr hab.
prof. dr hab.
prof. dr hab.
prof. dr hab.

prof. dr hab.

prof. dr hab.

prof. dr hab.

prof. dr hab.
prof. dr hab.

prof. dr hab.

prof. dr hab.
prof. dr hab.

prof. dr hab.

prof. dr hab.
prof. dr hab.

prof. dr hab.

prof. dr hab.
prof. dr hab.
prof. dr hab.
prof. dr hab.
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n.

n.

n.

med.
med.
med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.

. med.
. med.
. med.

. med.

Imie i nazwisko

Krystyna Chrzanowska
Bozena Cukrowska
Elzbieta Czarnowska

Anna Dobrzanska

Katarzyna Dzierzanowska-Fangrat

Wiestawa Grajkowska

Ryszard Grenda

Irena Jankowska

Elzbieta Jurkiewicz

Piotr Kalicinski

Jarostaw Kierkus

Katarzyna Kotulska-J6zwiak

Janusz Ksigzyk

Mieczystaw Litwin

Bohdan Maruszewski

Joanna Pawtowska

Andrzej Piotrowski

Maciej Pronicki
Marcin Roszkowski
Piotr Socha

Anna Tylki-Szymanska

Jednostka organizacyjna

Zaktad Genetyki Medycznej
Pracownia Immunologii

Pion Zastepcy Dyrektora ds. Nauki
Sekcja Szkolen

Zaktad Mikrobiologii i Immunologii
Klinicznej

Pracownia Onkopatologii i Biostruktury
Medycznej

Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Poradnia Chordb i Transplantacji Watroby

Zaktad Diagnostyki Obrazowej
Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji
Narzadow

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii

Klinika Neurologii i Epileptologii
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Oddziat Nefrologii, Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Klinika Kardiochirurgii

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii

Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii
Zaktad Patologii

Klinika Neurochirurgii

Pion Zastepcy Dyrektora ds. Nauki

Poradnia Choréb Metabolicznych




Stopien naukowy
prof. dr hab. n. med.
dr hab. n. med.

dr hab. n.

dr hab. n.

dr hab. n.

dr hab. n.

dr hab. n.
dr hab. n.

dr hab. n.

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

dr hab. n.

dr hab. n.
dr hab. n.

dr hab. n.
dr hab. n.

dr hab. n.

dr hab. n.
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med.

med.

med.

med.

med.

med.

med.

med.
med.
med.

med.

med.

med.

med.

med.

med.

med.

med.

Imie i nazwisko
Katarzyna Bieganowska
Grazyna Brzeziniska-Rajszys

Justyna Czech-Kowalska

Piotr Czubkowski

Bozenna Dembowska-Bagirnska
Dariusz Gruszfeld

Andrzej Kansy

Maria tastowska
Grzegorz Oracz

Matgorzata Pac
Barbara Pigtosa
Barbara Pietrucha

Pawet Ptudowski
Sylwester Prokurat

Agnieszka R6zdzyriska-Swigtkowska

Teresa Stradomska

Matgorzata Syczewska

Marek Szymczak
Joanna Trubicka

Lidia Ziétkowska

Jednostka organizacyjna
Pracownia Elektrofizjologii Klinicznej
Klinika Kardiologii

Oddziat Neonatologii, Patologii i
Intensywnej Terapii Noworodka

Poradnia Choréb i Transplantacji
Watroby

Pion Zastepcy Dyrektora ds. Klinicznych

Oddziat Neonatologii, Patologii i
Intensywnej Terapii Noworodka

Oddziat Kardiochirurgii

Pracownia Onkopatologii i Biostruktury
Medycznej

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen. Odzywiania i Pediatrii

Oddziat Immunologii
Pracownia Zgodnosci Tkankowej
Poradnia Immunologiczna

Pracownia Radioimmunologii i Medycyny
Doswiadczalnej

Oddziat Nefrologii, Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Pracownia Antropologii

Pracownia Hormonéw Steroidowych i
Zaburzen Metabolizmu

Pracownia Diagnostyki Narzagdu Ruchu
Klinika Chirurgii Dzieciecej i
Transplantacji Narzgdow

Pracownia Onkopatologii i Biostruktury
Medycznej

Oddziat Kardiologii




Stopien naukowy
dr n. med.
dr n. wet.
dr n. med.
dr n. med. biol.
dr n. med.
dr n. med.
dr n. med.

dr n. med.
dr hab. n. med.

dr hab. n. med.
dr n. med.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. farm.

dr n. med. biol.
dr n. med.
dr n. med.

dr hab. n. med.

dr n. med.
dr n. med.
dr n. med.
dr n. med.
dr n. med.

dr n. med.
dr n. med.

dr n. med.

dr n. techn.

dr n. med.
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Imie i nazwisko
Agnieszka Bakuta
Joanna Bierfa
Dorota Broniszczak-Czyszek
Elzbieta Ciara
Joanna Cielecka-Kuszyk
Pawet Daszkiewicz
Maciej Dadalski

Hanna Dmernska

Dorota Dunin-Wasowicz
Hor Ismail
Katarzyna Iwanicka-Pronicka

Wojciech Janczyk

Dorota Jarzebicka

Maciej Jaworski

Dorota Jurkiewicz
Agnieszka Karkucinska-Wieckowska
Beata Kasztelewicz

Alina Kepka

Tomasz Kmieé

Monika Kowalczyk-Domagata
Zbigniew Kutaga

Matgorzata Markiewicz-Kijewska
Marek Migdat

tukasz Obrycki

Dorota
Piekutowska-Abramczuk

Katarzyna Popirnska

Agnieszka Sowiriska

Mikotaj Teisseyre

Jednostka organizacyjna

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii

Pracownia Immunologii

Oddziat Chirurgii Dzieciecej i
Transplantacji Narzgdow

Pracownia Genetyki Molekularnej

Pracownia Diagnostyki Histo- i
Cytopatologicznej

Oddziat Neurochirurgii

Pracownia Diagnostyki
Gastroenterologicznej

Poradnia Choréb Ptuc
Oddziat Neurologii i Epileptologii

Oddziat Chirurgii Dzieciecej i
Transplantacji Narzgdow

Osrodek Audiologii i Foniatrii

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii

Pracownia Densytometrii
Pracownia Genetyki Molekularnej

Pracownia Onkopatologii i Biostruktury
Medycznej

Pracownia Biologii Molekularnej

Pracownia Radioimmunologii i Medycyny
Doswiadczalnej

Oddziat Neurologii i Epileptologii

Pracownia Diagnostyki Nieinwazyjnej
Uktadu Krazenia

Zaktad Zdrowia Publicznego

Oddziat Chirurgii Dzieciecej i
Transplantacji Narzgdow

Pion Dyrektora

Oddziat Nefrologii, Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Pracownia Genetyki Molekularnej

Oddziat Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Pracownia Onkopatologii i Biostruktury
Medycznej

Poradnia Choréb i Transplantacji
Watroby




dr n. biolog. Joanna Trojanek Pracownia Diagnostyki Immunologicznej

Pracownia Hormonéw Steroidowych i

dr n. farm. Aldona Wierzbicka-Ruciriska Zaburzen Metabolizmu

dr n. med. Beata Wolska-Kusnierz Poradnia Immunologiczna

dr n. med. Malgorzata Zuk Oddziat Kardiologii

o Asstend
Stopien naukowy Imie i nazwisko Jednostka organizacyjna

Julita Borkowska Oddziat Neurologii i Epileptologii

dr n. med. Piotr Buda Oddziat I?ediatrii, Zywienia i Choréb

Metabolicznych

dr n. wf. Krzysztof Graff Oddziat Rehabilitacji Neurologicznej
Olga Gryniewicz-Kwiatkowska Oddziat Onkologii
Renata Grzywa-Czuba Pracownia Diagnostyki Immunologicznej
Beata Gurzkowska Zaktad Zdrowia Publicznego

dr n. med. Edyta Heropolitanska-Pliszka Poradnia Immunologiczna

dr n. med. Maja Klaudel-Dreszler ?:;J:i;r?eg;;si,r;;iriglfsga::if“atdog“’
Aneta Kotowska Zaktad Zdrowia Publicznego

Oddziat Chirurgii Dzieciecej i
Transplantacji Narzgdow

Pracownia Cytogenetyki i Hodowli
Tkanek

Grzegorz Kowalewski

Marzena Kucharczyk

Agnieszka Lecka-Ambroziak Oddziat Endokrynologii
Oddziat Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Anna Migdat Oddziat Kardiologii

Zaktad Biochemii, Radioimmunologii i
Medycyny Doswiadczalnej

dr n. fizjoter. Jolanta Marucha

Agnieszka Ochocinska

Magdalena Pelc Pracownia Genetyki Molekularnej
dr n. med. Marta Perek-Polnik Oddziat Onkologii
dr n. med. Dariusz Rokicki Oddziat I.Dediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych
dr n. med. Krzysztof Sadowski Oddziat Neurologii i Epileptologii
dr n. biolog. Katarzyna Semczuk Pracownia Diagnostyki Mikrobiologicznej
dr n. med. Sylwia Szymarniska Pracownia Autops;ji
Anna Swiader-Lesniak Pracownia Antropologii
dr n. med. Anna Wakulinska Oddziat Onkologii
Dorota Wicher Poradnia Genetyczna
pona Wi
dr n. med. Marta Wysocka-Mincewicz Oddziat Diabetologii
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Dziatalno$¢ Komisji Bioetycznej przy Instytucie , Pomnik-Centrum
Zdrowia Dziecka” w 2020 roku

SPRAWOZDANIE MERYTORYCZNE

Komisja Bioetyczna w ponizszym skfadzie zostata powotana przez Dyrektora Instytutu ,,Pomnik-
-Centrum Zdrowia Dziecka” w dniu 8 marca 2018 r. na trzyletnig kadencje.

Sktad:
e Przewodniczacy: dr hab. n. med. Sylwester Prokurat, prof. IPCZD
e Zastepca Przewodniczacego: mgr praw. Marcjanna Debska

Cztonkowie Komisji Bioetycznej:
e prof. dr hab. n. med. n. med. Wiestawa Grajkowska
e prof. dr hab. n. med. n. hum. Pawet tukéw
e lek. med. Jacek Rubik
e dr.n. med. Ludmita Bacewicz
e prof. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska
e prof. dr hab. n. med. Andrzej Piotrowski
e dr hab. Irena Jelonkiewicz-Sterianos, prof. APS — psycholog
e prof. dr hab. n. med. Katarzyna Kotulska-Jézwiak
e ks. Pawet Smierzchalski — teolog, Duszpasterstwo Stuzby Zdrowia
e drn. med. Matgorzata tyszkowska
e prof. dr hab. n. med. Rafat Paluszkiewicz — lekarz (chirurg, transplantolog kliniczny) —
WUM, Okregowa Rada Lekarska w Warszawie
e mgr piel. Ewa Szkiela — pielegniarka
o mgr farm. Bozena Tondys — farmaceuta

Sekretarz Techniczny: Anna Drewnowska

Komisja opiniowata:
e 17 nowych pediatrycznych badan klinicznych,
e 2 projekty badawcze aplikujgce o grant w konkursie Narodowego Centrum Nauki,
e 1 badanie miedzynarodowe,
e 13 grantéw statutowych,
e 1 doktorat,
e 10 zadan mtodego naukowca,
e 5 badan w ramach dziatalnosci kliniczne;j.

W ramach dziatan Komisji analizowano i oceniano istotne i majgce wptyw na bezpieczeristwo
uczestnikdw badania klinicznego zmiany w protokotach badan klinicznych lub dokumentacji
dotyczacej badanego produktu leczniczego, bedacej podstawg uzyskania pozwolenia na
prowadzenie badania klinicznego, okresowe raporty bezpieczeristwa i sprawozdania z postepu
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badan, jak rowniez dziatania i zdarzenia niepozgdane, ktdre wystgpity w prowadzonych
badaniach klinicznych i obserwacyjnych, w ktdrych pracownicy Instytutu byli gtéwnymi
badaczami badan wieloosrodkowych prowadzonych wyfacznie na terenie Polski lub
koordynatorami krajowymi w wieloosrodkowych badaniach miedzynarodowych.

Analizowano szereg raportéw o wystgpieniu zdarzen niepozadanych u pacjentéw dorostych
w zwigzku ze stosowanym leczeniem produktami medycznymi (w ramach badan klinicznych
poza Polsky), ktére rowniez byty stosowane w badaniach klinicznych pediatrycznych
prowadzonych w IPCZD.

22
@ N



Dziatalnos¢ Fundacji Towarzystwo Przyjaciot
Centrum Zdrowia Dziecka im. dr n. med. Jolanty
Chmielik

Organizacja Pozytku Publicznego

' Fundacja TowarZVStWO PrzyjaCioli 04-730 Warszawa-Miedzylesie

Centrum Zdrowia Dziecka Alela Driect Polsidch 20
tel./fax: 22 815 76 76

im. dr n. med. Jolanty Chmielik = te-228157028,2281573 30

Fundacja Towarzystwo Przyjaciét Centrum Zdrowia Dziecka dziatata w 2020 r. w sktadzie:

Prezes Fundaciji: mgr Elzbieta Goliiska

Wiceprezes: dr n. med. L. Pawet Chmielik

Cztonek Zarzadu: dr n. med. Marzena Olszaniecka

Ksiegowa Fundacji Hanna Forys$

1. Fundacja dokonata: zakupu aparatury, sprzetu i wyposazenia dla potrzeb Instytutu

»Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” za kwote 718 662,98 zt, w tym:

e Aparat do izolacji kwaséow nukleinowych w Zaktadzie Mikrobiologii i Immunologii
Klinicznej — 111 110,40 zt

e  Roboty budowlane (windy, klatki schodowe) — 98 478,04 zt

e Projekt i wykonanie graficznej aranzacji wind w budynku E—90 007,32 zt

e  Rozbudowa poczty pneumatycznej nadawczo-odbiorczej— 60 000,00 zt

e Zakup pomp strzykawkowych — Klinika Anestezjologii i Intensywnej terapii —
34 560,00 zt

e  Zakup 3 000 masek (COVID-19) —30 627,00 zt

e  Zakup basenu sanitarnego — Zaktad Diagnostyki Obrazowej — 25 812,00 zt

e Zakup kamery termowizyjnej bispektralnej—23 432, 61 zt

e Lupy chirurgiczne — Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzgdéw — 20 520,00 zt

e  Stanowisko analizy EEG — Klinika Neurologii i Epileptologii — 15 984,00 zt

o  tdzko dzieciece TOM 2 — Klinika Onkologii — 14 995,80 zt

e  Zakup pompy infuzyjnej — Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia
Tetniczego — 13 824,00 zt

e  Fotel zabiegowy wielofunkcyjny — Oddziat Otolaryngologii — 13 500,00 zt

e Podnosnik do zabiegdéw — Klinika Rehabilitacji — 10 412,68 zt

e Wirdwka laboratoryjna — Pracownia Farmakokinetyki — 10 029,54 zt

e  Zakup koncdwek do unitéw — Poradnia Stomatologiczna dla Dzieci i Mtodziezy —
8 000,00 zt

e  Zakup foteli do Izby Przyje¢ — 7 985,00 zt

e  Wyposazenie Osrodka Psychiatrii—7 973,04 zt
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o Woézki zabiegowe wielofunkcyjne — Zaktad Diagnostyki Obrazowej— 7 754,28 zt

e  Stét medyczny — Pracownia Diagnostyki Nieinwazyjnej Uktadu Krgzenia — 7 293,84 zt

e  Stét pod aparature medyczng — Pracownia Fizykoterapii —7 071,30 zt

e  Pompy strzykawkowe — Blok operacyjny —6 912,00 zt

e  Aplikatory APC ze szpatutkg — Blok operacyjny —6 176,52 zt

e  Wyposazenie Pracowni Fizykoterapii — 6 145, 48 zt

o  Wodzek anestezjologiczny — Poradnia Immunologiczna — 6 073,80 zt

e Szpatutki do rozwieracza mézgowego — Klinika Neurochirurgii — 5 870,88 zt

e  Ssak elektryczny Vario — Poradnia Audiologiczno-Foniatryczna — 5 724,00 zt

e  Wodzek do przewozenia chorych — 5 508, 00 zt

e  Wodzek opatrunkowy — Poradnia Laryngologiczna — 4 483,50 zt

e  Zabudowa szybg — Sekretariat Poradni Endokrynologii i Diabetologii w budynku RA —
4391,10 4

e Elektrody — Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii —
3 575,00 zt

e  Zakup laptopa — Osrodek Psychiatrii — 3 500,00 zt

e  Zakup aplikatoréw z filtrem — Blok operacyjny — 3 795,12 zt

e  Zakup komputera — Pracownia Biologii Molekularnej — 3 425, 55 zt

e  Zakup lezanek zabiegowych — Pracownia Fizykoterapii — 3 298,00 zt

e Zakup i montaz blatédw do pokoju opisowego — Zaktad Diagnostyki Obrazowej —
3 075,00 zt

e  Wymiana wykfadziny podtogowej w pok. 122, budynek G — 2 999,36 zt

e  Zastony do parawandéw podwieszanych — Klinika Kardiologii —2 792,10 zt

e  Zakup taboretéw z oparciem — Klinika Okulistyki — 2 681,40 zt

e  Zakup drona — Biuro Komunikacji i Marketingu — 2 199,00 zt

e  Zakup stotu do rehabilitacji — Oddziat Audiologii i Foniatrii —1 999,00 zt

o Woézki platformy — Dziat Logistyki — 1 689,43 zt

e Urzadzenie wielofunkcyjne — Oddziat Dializ— 1 832,70 zt

e Urzadzenie wielofunkcyjne — Poradnia Genetyczna — 1 832,70 zt

e  Stojak medyczny do kropléwek — Poradnia Immunologiczna — 1 333,80 zt

e  Chtodziarko—zamrazarka — Zaktad Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej — 1 678,60 zt

e  Zakup naroznika — Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego —
1 247,00 zt

o  Zakup 20 szt. krzeset — Zaktad Diagnostyki Obrazowej — 1 669,20 zt

e  Zakup dysku do rejestratora video — Biuro Komunikacji i Marketingu — 741,69 zt

e  Zszywacz elektryczny — Izba Przyjec¢ — 896,00 zt

o  Stolik do badan niemowlat i parawan — Zaktad Diagnostyki Obrazowej— 907,20 zt

e  Zakup szafy — Klinika Kardiologii — 799,00 zt
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2. Dofinansowania wyjazdoéw lekarzy na konferencje i zjazdy naukowe — kwota: 11 739,18 zt

taczna kwota: 730 362,16 zt

Informacje na temat Fundacji mozna znalez¢ na stronie: www.fundacja-tpczd.waw.pl

Fundacja jest organizacjg pozytku publicznego. Mozna jg wesprzeé, przekazujac 1% swojego
podatku dochodowego — podajgc nazwe Fundacji oraz nr KRS: 0000135261 na formularzu
rocznym PIT.
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Dziatalnosc lecznicza w 2020 r.

T S T R

OGOt.E!VI JELHED 596 596 30741 30555 109250 183,3 50,08% 51,6 3,6
tézkowe)
Audiologii- 12 12 4332 4332 1426 1188 | 32,47% 3610 03
-Foniatrii
Chirurgii Ogodlnej 37 37 2303 2287 6594 178,2 48,69% 62,2 2,9
Diabetologii 10 10 699 699 2090 209,0 57,10% 69,9 3,0
Endokrynologii 10 10 752 749 1980 198,0 54,10% 75,2 2,6
Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen 44 44 3994 3979 9394 213,5 58,33% 90,8 2,4
Odzywiania i Pediatrii
Immunologii 12 12 401 397 1760 146,7 40,07% 33,4 44
Kardiochirurgii 24 24 544 541 2956 123,2 33,65% 22,7 5,5
Kardiologii 48 48 1735 1724 9549 198,9 54,35% 36,1 5,5
Nefrologii,
Transplantacji Nerek i
coe . 36 36 1231 1226 5512 153,1 41,83% 34,2 4,5
Nadcisnienia
Tetniczego
Neonatologii,
Patologiii 57 57 1585 1557 13871 = 2434  6649% 27,8 8,9
Intensywnej Terapii
Noworodka
Neurochirurgii 25 25 1285 1279 5149 206,0 56,27% 51,4 4,0
N?urologll.l. 25 25 2038 2035 4874 195,0 53,27% 81,5 2,4
Epileptologii
OIT1 12 12 370 366 2050 170,8 46,68% 30,8 5,6
0oIT2 12 12 1010 1002 2899 241,6 66,01% 84,2 2,9
Okulistyki 14 14 1445 1440 3272 233,7 63,86% 103,2 2,3
Onkologii 57 57 1826 1793 10768 188,9 51,62% 32,0 6,0
Otolaryngologii 15 15 1037 1036 1465 97,7 26,68% 69,1 1,4
Pediatrii, Zywienia i
Choréb 50 50 2395 2372 9480 189,6 51,80% 47,9 4,0
Metabolicznych
Rehabilitacji
. . 35 35 398 389 6638 189,7 51,82% 11,4 17,1
Neurologicznej
Rehabilitacji 11 11 88 88 1453 1321  36,09% 8,0 16,5
Pediatrycznej
T’;’;‘Z’LZ':;:VC" 20 20 268 263 2816 1408 | 3847% 13,4 10,7
Urologii 18 18 1005 1001 3254 180,8 49,39% 55,8 3,3
Wieloprofilowy o
Oddziat Pediatryczny 12 12 0 0 0 0.0 0,00% 0,0 0,0
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OGOLEM

(oddaiaty daienne] 13 28 | 15654 15654 0 0,0 0,0% 0,0 0,0

Dializ 7 7 18 18 0 0,0 0,0% 0,0 0,0
stanowisk

Dzienny 6 6 1274 | 1274 0 0,0 0,0% 0,0 0,0
Chemioterapii stanowisk

bzienny Rehabilitacji 0 0 6673 6673 0 0,0 0,0% 0,0 0,0

Narzadu Ruchu
bzienny Rehabilitacji 0 0 6989 | 6989 0 0,0 0,0% 0,0 0,0

Neurologicznej
**Dzienny 15

Psychiatrii Dzieciecej stanowisk = e e g = LJLES e e
OGOLEM SZPITAL 596 596 46395 46209 @ 109250 183,3 50,08% 51,6 3,6
** 0d 1 marca 2020 r. (kontrakt NFZ) rozpoczeto udzielanie $wiadczen opieki zdrowotnej w Oddziale Dziennym Psychiatrii

Dzieciecej

Informacja ogélna: od dn. 13 marca 2020 r. ograniczenia przyje¢ do szpitala, rehabilitacji i odwotanie

wizyt ambulatoryjnych z powodu pandemii SARS-COV-2

0Od dn. 11 maja 2020 r. wznowienie przyje¢ do ambulatorium, rehabilitacji i szpitala w nowym rezimie sanitarnym.

Przeszczep watroby (rodzinny) 28
Przeszczep watroby (ze zwtok) 10
Przeszczep nerki (rodzinny) 3
Przeszczep nerki (ze zwtok) 18
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Liczba porad w Poradniach Specjalistycznych IPCZD w 2020 r.

Poradnia 411 | 393 | 197 | 152 | 285 366 & 296 129 | 340 376 280 | 255 3480
Alergologiczna

Poradnia Chirurgiczna 715 630 336 39 208 340 426 451 514 551 438 487 5135

Poradnia Chirurgii

Stomatologicznej dla 158 135 93 13 48 98 116 81 101 119 87 100 1149
Dzieci i Dorostych

Poradnia Choréb i

Transplantacji 447 401 409 411 424 397 354 328 485 536 | 479 430 5101
Watroby

Poradnia Choréb

X 362 361 210 61 147 241 169 260 349 274 | 247 307 2988
Metabolicznych

Poradnia Choréb Ptuc 216 198 188 229 146 211 150 190 202 209 166 184 2289
FEIELITE X 223 249 131 0 16 74 73 65 156 119 66 95 1267
Dermatologiczna

Poradnia

. . 369 463 424 399 448 476 425 311 398 445 | 416 394 4968
Diabetologiczna

FEIELITE X 518 476 576 476 510 614 459 414 532 500 @ 440 438 5953
Endokrynologiczna

Poradnia

Foniatryczno- 594 571 301 28 339 648 651 411 493 512 | 457 452 5457
-Audiologiczna

Poradnia

X 707 666 586 613 703 741 537 433 612 454 | 461 437 6950
Gastroenterologiczna

Poradnia Genetyczna 520 455 243 161 332 542 446 324 433 453 488 344 4741

Poradnia Ginekologii
Dzieciecej
Poradnia
Immunologiczna
Poradnia
Kardiologiczna
Poradnia
Konsultacyjna
Poradnia
Laryngologiczna
Poradnia
Logopedyczna
Poradnia Nefrologii i
Nadci$nienia 472 503 464 431 465 695 537 344 569 616 = 418 469 5983
Tetniczego

Poradnia

Neurologiczna i 1106 | 1057 614 281 1085 | 1100 | 1091 620 1062 | 1090 | 948 811 10865
Epileptologiczna

Poradnia

Okulistyczna

Poradnia

Onkologiczna Dzieci i 647 631 655 670 677 611 558 493 608 646 | 583 522 7301
Mtiodziezy

Poradnia

Psychiatryczna dla 532 383 220 232 353 364 236 281 413 388 327 296 4025
Dzieci i Miodziezy
Poradnia
Psychologiczna
Poradnia Rehabilitacji
Pediatrycznej

295 218 185 110 200 251 131 186 274 217 125 200 2392

322 286 232 90 145 307 390 251 339 326 241 305 3234

897 752 573 433 635 742 374 296 808 855 862 789 8016

27 17 9 4 18 14 16 6 16 13 10 14 164

834 716 350 87 376 447 407 390 521 476 386 465 5455

667 465 275 2 67 520 674 470 696 659 589 563 5647

1152 1021 585 139 181 297 421 305 667 545 522 602 6437

275 266 200 190 264 300 272 254 331 318 330 366 3366

459 334 209 104 253 285 144 189 331 221 191 143 2863

Poradnia

Stomatologiczna dla 521 468 244 61 201 396 369 365 382 354 | 235 330 3926
Dzieci

feladni . 152 144 144 175 145 115 165 114 154 131 | 133 129 1701
Transplantacji Nerek

Poradnia Urologiczna 571 579 260 23 89 215 199 191 357 407 | 330 370 3591
Poradnia Zywienia 636 598 583 604 632 636 646 631 682 647 643 654 7592
Poradnia 15 11 10 3 3 0 3 0 1 2 9 4 61
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Pediatryczna

Poradnia
Anestezjologiczna i
Leczenia Bolu
Poradnia
Anestezjologiczna
Poradnia Leczenia
Bélu

ZESPOL
KOORDYNACYIJNY ds.
LHW

ZESPOL KWALIFIKACII
| WERYFIKACII
CHOROB
ULTRARZADKICH
ZESPOL LECZENIA
BOLU

ZESPOL KWALIFIKACII
-SMA

SUMA

29

18

164

42

43

15087

0 0
0 0
17 11
0 219
0 108
454 276
32 42
13950 | 10162

0 0
0 0
30 21
0 151
0 67
511 601
31 27
6793 | 10262

12

167

123

749

32

13126

0 0 0
0 0 0
21 0 11
0 0 185
0 0 151
986 504 553
14 4 60
11756 | 9291 | 13786

0 0 0
0 0 0
30 13 33
179 0 249
69 0 118

394 429 420

15 19 23

13146 | 11368 | 11798
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678

5877

342
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Dziatalnos¢ naukowa

Granty NCN, NCBR i MZ

Zakoniczone w 2020 r.

Ewa Szczerbik (do
31.12.2018r.)
Matgorzata
Syczewska (od
01.01.2019 r. do
zakoriczenia
projektu)

Strategmed3/3060
11/1/NCBR/2017

6/1/3.1.1b/NPZ/20

Zbigniew Kutaga 17/100/630

6/1/3.1.1a/NPZ/20

Zbigniew Kutaga 17/100/631

UMO0/2019/03/%/N

Radostaw Jaworski 76/00388

30

Wirtualna Klinika Réwnowagi

Przeprowadzenie kompleksowych
badar epidemiologicznych
dotyczacych sposobu zywienia i
stanu odzywienia spoteczenstwa
polskiego ze szczegdlnym
uwzglednieniem matych dzieci,
wraz z identyfikacjg czynnikdw
ryzyka zaburzen odzywiania, oceng
poziomu aktywnosci fizycznej,
poziomu wiedzy zywieniowej oraz
wystepowania nieréwnosci w
zdrowiu w zakresie punktu 3.1.1

Przeprowadzenie kompleksowych
badar epidemiologicznych
dotyczacych sposobu zywienia i
stanu odzywienia spoteczenstwa
polskiego ze szczegdlnym
uwzglednieniem dzieci i mtodziezy
w wieku szkolnym, wraz z
identyfikacjg czynnikéw ryzyka
zaburzer odzywiania, oceng
poziomu aktywnosci fizycznej,
poziomu wiedzy zywieniowej oraz
wystepowania nieréwnosci w
zdrowiu w zakresie punktu 3.1.1
Ocena farmakokinetyki cefazoliny
stosowanej w antybiotykowej
profilaktyce okotooperacyjnej u
dzieci z wybranymi wrodzonymi
wadami serca leczonych z
zastosowaniem krazenia
pozaustrojowego — badanie
pilotazowe

2017-02-01

2017-06-01

2017-06-01

2019-11-07

2020-01-31

2020-12-31

2020-12-31

2020-11-06

1990 614,66

1498 260,50

1949 920,50

39 600,00

Pracownia
Diagnostyki
Narzadu
Ruchu

Zaktad
Zdrowia
Publicznego

Zaktad
Zdrowia
Publicznego

Klinika
Kardiochirurgii



Kontynuowane w 2020 r.

Marcin SLEATECI oL 2 WVkC:;Zf:::;i Ps;egcjaiu Klinika
: 5773/19/NCBR/20 S e 2016-01-01 | 2021-06-30 | 1867 500,00 @
Roszkowski 16 mezenchymalnych komérek Neurochirurgii
macierzystych
Zastosowanie nowych metod
rozpoznawania i leczenia padaczki
Katarzyna Strategmed3/3063 oraz zaburzen neurorozwojowych Klinika Neurologii
Kotulska-Jézwiak 06/4/NCBR/2017 u dzieci w oparciu o model 2017-04-01 | 2021-05-30 1655270,00 i Epileptologii
kliniczny i komérkowy padaczki
zaleznej od szlaku mTOR
Identyfikacja nowych zmian
genetycznych w nowotworach
UMO- mézgu o wysokim stopniu
Joanna Trubicka 2016/23/B/Nz2/03 zZtosliwosci u dzieci przy uzyciu 2017-07-25 | 2022-07-24 988 800,00 Zakfad Patologii
064 sekwencjonowania nowej
generacji oraz ocena ich
przydatnosci klinicznej
Odpowiedz immunologiczna a Klinika
UMO- sktad mikrobioty jelitowej u dzieci Gastroenterologii,
Piotr Socha 2018/31/B/NZ5/02 2 niealkoholow chorob 20190621 | 20230620 | 416 920,00 Hepatologii
735 sttuszczeniowa watroby i Zaburzen
nadci$nieniem tetniczym Odzywiania i
pierwotnym Pediatrii
Zaprojektowanie i ocena
UMO- wielogenowej sygnatury
Maria tastowska 2016/21/B/Nz2/01 transkrypcyjnej dla celéw 2017-04-06 | 2021-07-05 1183 900,00 Zaktad Patologii
785 diagnostyki molekularnej guzéw
maozgu u dzieci
Mapowanie punktéw ztaman u
objawowych nosicieli
UMO- zréownowazonych translokacji .
Marzena 2016/21/B/NZ5/02 | chromosomowych de nowow | 2017-0425 | 2021-04-24 | 51161500 | 22kfad Genetyki
Kucharczyk . o X Medycznej
541 celu identyfikacji nowych loci
powigzanych z zaburzeniami
rozwoju
Rozpoczete w 2020 r.

2 Klinika
przetworéw warzywno- "
owocowych nowej generacji Ceslimataretgl;
Piotr Socha FEIIRPHOTLIPHD- wzbogaconych btonnikowym 2020-01-01 | 2022-12-31 | 1186 965,00 Hepatologlu,
0102/17-00 R Zaburzen
preparatem ze skrobi Odsvwiania i
ziemniaczanej o wiasciwosciach Pzdiatrii
prebiotycznych z przeznaczeniem
dla dzieci i mtodziezy

Opracowanie i wdrozenie
innowacyjnej technologii

Sprawozdania z realizacji grantéw NCN, NCBR i MZ w 2020 roku w zatgczniku nr 1
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Granty sponsorowane przez Fundacje

a A oy Klinika
Rola hormonéw osi mézgowo- Gastroenterologii
RG3/2017 -jelitowej w rozwoju neofobii Hepatolo iig !
Anna Wiernicka ; - pokarmowej u dzieci z 2018-06-01 |2021-0531 | 247 546,00 patolegll,
(Fundacja Nutricia) R Zaburzen
genetycznie uwarunkowang Odsywiania i
nadwrazliwoscig na smak gorzki PZdiatrii

* w przypadku projektu trwajgcego sg to planowane naktady, w przypadku projektu zakoriczonego poniesione
koszty

Granty realizowane w ramach programow miedzynarodowych

HORYZONT 2020 — program ramowy w zakresie badan naukowych i innowacji (2014-
2020)

Infradev — European Klinika
Marek Migdat 777554 Paediatric Translational ID-EPTRI 2018-01-01 | 2020-04-30 408 350,00 Anestezjologii i
Research Infrastructure Intensywnej Terapii
conect4children
(Collaborative Network Klinika
Marek Migdat 777389 for c4c 2018-05-01 | 2024-04-30 2 775 703,00 Anestezjologii i
European Clinical Trials Intensywnej Terapii

For Children)

Europejski wspdlny
825575 program dotyczacy EJP RD 2019-01-01 = 2023-12-31 534 598,00
chordb rzadkich

Zaktad Genetyki
Medycznej

Krystyna
Chrzanowska

* w_przypadku projektu trwajgcego sg to planowane naktady, w przypadku projektu zakoriczonego poniesione
koszty

Trzeci Program Zdrowia Unii Europejskiej na lata 2014-2020

Zaktad Genetyki

Krystyna 831390 Orphanet Newtwork —

e oW ONW 20180601 = 2021-06:30 | 322 325,00 ]
Beata Wolska- 947180 Rejestr metadanychdla | \\eorrn | 2020-05-01 | 2023-0430 | 34079,20  Klinika Immunologii
Kusnierz ERN RITA

Europejski Rejestr Klinika Chirurgii

Piotr Kaliciriski 947629 Transplantacji PETER 2020-07-01 | 2023-06-30 142 684,50 BEtEEE
. Transplantacji
Dziecigcej a
Narzadow
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Program Wspétpracy Interreg V.A. Meklemburgia—Pomorze
Przednie/Brandenburgia/Polska

Innowacyjny polsko-

niemiecki
transgraniczny Rare
Matgorzata Pac INT10 program wczesnej Screen 2017-10-01 | 2021-09-30 581 049,00 Klinika Immunologii

diagnostyki i leczenia
chordb rzadkich u
noworodkéw

Grant sponsorowany przez Dairy Goat Co-operative (N.Z) Ltd

Wptyw karmienia

’ ) Klinika
niemowlat mieszankg "
na bazie mleka koziego NEaTEElE)
Dariusz Gruszfeld 362/2020 . GlraFFE 2020-04-01 = 2028-05-31 | 2 774 107,00 Patologii i
lub mleka krowiego na ; .
C2estoS¢ atOPOWeEO0 Intensywnej Terapii
® poweg Noworodka

zapalenia skory
* w przypadku projektu trwajacego sg to planowane naktady, w przypadku projektu zakoriczonego
poniesione koszty

Wspétpraca IPCZD w badaniach prowadzonych przez osrodki zagraniczne
i krajowe (na podstawie umowy miedzyosrodkowej)

Zbidr w instytucjach gram-
negatywnych i gram-
pozytywnych izolatéw bakterii
tlenowych u pacjentéw z
zakazeniami skory i gtebokich
warstw skory, zakazeniami
Jan Patzer 541/19 dolnych drég oddechowych, 2019-01-01 2020-01-01
zakazeniami
wewnatrzbrzusznymi,
zakazeniami krwi lub zakazeniami
drég moczowych, w celu
okreslenia profilu wrazliwosci
danych izolatéw
Celowana terapia naczyn

chtonnych i mikrowiencowych w
. ERA- .
Elzbieta zespole metabolicznym z

CVD/LYMIT- . L. . .
Czarnowska niewydolnoscig miokardium oraz

DIS/1/2017 .

zachowang frakcjg wyrzutowg

serca (HFpEF)

Zaktad
Mikrobiologii i
Immunologii
Klinicznej

LyMiT Dis 2017-07-01 2021-03-31 Zaktad Patologii
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Projekty szkoleniowe

Program Operacyjny Wiedza Edukacja Rozwdj (PO WER)

POWR.05.04.
Grazyna 00-00- Program wszechstronnego Power- Klinika
Brzezinska- 0161/18- szkolenia w kardiologii Kid 2018-10-01 | 2023-10-31 2351221,00 Kardiologii
-Rajszys 00/100/2018 interwencyjnej u dzieci 8
/569
Program wszechstronnego
roungsoq. | s sens gt S
Piotr Kaliciriski 00-00- 8 8 SIMVID | 2019-01-01 | 2021-12-31 | 4920 482,00 ool
dostepu) w oparciu o Transplantacji
0164/18-00 I .
zaawansowane techniki Narzadow
symulacji

* w przypadku projektu trwajacego s3 to planowane naktady, w przypadku projektu zakoriczonego poniesione koszty

Sprawozdania z realizacji projektow wspdtfinansowanych ze Srodkéw zagranicznych lub w ramach programéw
miedzynarodowych w 2020 roku w zatgczniku nr 2

Statutowe zadania badawcze

Znaczenie bariery jelitowej w patogenezie
celiakii wieku dzieciecego — ocena

236/15 Agm.elszka Zaktad Patologii 2015-11-01 2020-04-30 wybranych markerdw technikg
Sowiriska Lo - L
elektronowej mikroskopii transmisyjnej i
konfokalnej
Ocena sktadu ciata i tempa wzrastania
237/15 Anna Swiader- Pracownia Antropologii 2015-11-01 2020-12-31 pacjentéw z zespotem Silvera i Russella

leczonych ludzkim rekombinowanym
hormonem wzrostu

-Lesniak

Ocena powtarzalnosci pomiaréw gestosci
kosci i sktadu tkanek miekkich metoda
2016-08-16 2021-12-31 obwodowej tomografii komputerowej oraz
sprawnosci fizycznej i koordynacji ruchowej
metodg mechanograficzng u dzieci 5-18 lat

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

240/16 Maciej Jaworski

Ocena znaczenia bariery jelitowej
243/16 Joanna Bierta Zaktad Patologii 2016-08-16 2020-12-31 w patogenezie choroby Crohna u dzieci w
zaleznosci od wieku zachorowania

Joanna Zastosowanie optycznej koherentnej
244/16 Jedrzejczak- Klinika Okulistyki 2016-08-16 2020-08-15 tomografii oraz angiografii OCT u dzieci ze
-Mtodziejewska schorzeniami demielinizacyjno — zapalnymi
Klinika o I .
Wojciech Gastroenterologii Znaczenie i czgstos$¢ wystepowania
249/17 . - - 2017-08-07 2020-02-29 markeréw odpowiedzi autoimmunologicznej
Janczyk Hepatologii, Zaburzen u pacientéw z choroba Wilsona
Odzywiania i Pediatrii pad 3
Zaktad Biochemii,
Aldona Radioimmunologii i Ocena zaburzer immunologicznych u dzieci
250/17 Wierzbicka- g 2017-08-07 2020-12-31 ey
: Medycyny z makroAST
-Ruciriska P .
Doswiadczalnej
Klinika
251/17 Piotr ) Gastroerlterologn, ) 2017-08-07 2021-08-06 Ocena czynmkgw ry'zyka mla'zdzy'c.y u dzieci z
Czubkowski Hepatologii, Zaburzen nieswoistymi zapaleniami jelit
Odzywiania i Pediatrii
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253/17

254/17

255/17

256/18

257/18

258/18

259/18

260/18

261/18

263/19

264/19

265/19

266/19
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Zbigniew Kutaga

Anna Guzek

Matgorzata Zuk

Joanna Bierta

Mieczystaw
Szalecki

Joanna Ratyniska

Ewa Konopka

Barbara
Pietrucha

Violetta Wojno

Dorota Weso6t-
Kucharska

Julita Latka-
-Grot

Maja Klaudel-
-Dreszler

Andrzej Kansy

Zaktad Zdrowia

Publicznego Z0RAUEY
Osrodek A_udlf:logu i 2017-08-07
Foniatrii
Klinika Kardiologii 2017-08-07
Zaktad Patologii 2018-06-15
Klinika Fndokryn?logll i 2018-06-15
Diabetologii
Osrodek A_udlf:logu i 2018-06-15
Foniatrii
Zaktad Patologii 2018-06-15
Zes!)o? Poradni 2018-06-15
Specjalistycznych
Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen RS
Odzywiania i Pediatrii
Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb 2019-09-12
Metabolicznych
Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej 2019-09-02
Terapii Noworodka
Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen 2019-09-12
Odzywiania i Pediatrii
Klinika Kardiochirurgii 2019-09-12

o hr

2020-08-06

2020-05-31

2021-03-06

2021-06-14

2021-12-31

2021-06-14

2021-06-14

2021-06-14

2021-06-14

2022-09-11

2022-09-01

2022-09-11

2021-05-11

Trendy urodzeniowej masy ciata i trwania
cigzy w Polsce

Usprawnianie funkcji stuchowych i
fonologicznych dzieci z centralnymi
zaburzeniami przetwarzania stuchowego
(CAPD) z wykorzystaniem treningéw
stuchowych
Zastosowanie metod diagnostyki
nieinwazyjnej we wczesnym rozpoznaniu
choroby watroby zwiazanej z operacja
Fontana (FALD, Fontan-associated liver
disease) u pacjentéw z czynno$ciowo
pojedynczg komora
Znaczenie FABP1 i LSDP5 — biatek bioracych
udziat w transporcie i metabolizmie
ttuszczdw — w ocenie stopnia sttuszczenia/
zwidknienia watroby u pacjentéw z chorobg
Wilsona

Ocena endokrynologiczna dzieci z zespotem
Shwachmana — Diamonda

Zastosowanie Metody Tomatisa u dzieci z
centralnymi zaburzeniami stuchu

Monitorowanie diety bezglutenowej u dzieci
z celiakia — ocena przydatnosci nowych
bezinwazyjnych testéw badajacych peptydy
glutenu w moczu

Ocena stopnia nasilenia zmian ptucnych u
chorych z zespotem ataksja—teleangiektazja
(A-T) przy zastosowaniu
wysokorozdzielczego rezonansu
magnetycznego i czutych biomarkeréw
procesu zapalnego, w okresie
poprzedzajgcym progresje choroby w
kierunku zagrazajgcej zyciu niewydolnosci
oddechowej

Metoda endoskopowa jako wspomaganie
kompleksowego leczenia otytosci olbrzymiej
u nastolatkow

Czynnik wzrostu fibroblastéw-21 jako
marker skutecznosci leczenia dieta
ketogenna w chorobach mitochondrialnych

Optymalizacja dtugosci antybiotykoterapii w
oparciu o pomiary prokalcytoniny u
noworodkdw z sepsa o péznym poczatku —
badanie z randomizacjg

Ocena skutecznosci i bezpieczeristwa
szczepien przeciwko wirusowemu zapaleniu
watroby typu B, btonicy i tezcowi u dzieci po

przeszczepieniu watroby

Dtuga pentraksyna (PTX3) u dzieci z
wrodzonymi wadami serca po zabiegach
kardiochirurgicznych w krazeniu
pozaustrojowym — udziat w zespole
uogdlnionej odpowiedzi zapalnej (SIRS) oraz
jej potencjat diagnostyczny i terapeutyczny




267/19

268/20

269/20

270/20

271/20
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Kowalska
Katarzyna

Katarzyna
Iwanicka-
-Pronicka

Elzbieta
Moszczyriska

Dorota
Bulsiewicz

Edyta Czeku¢-
-Kryskiewicz

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Osrodek Audiologii i
Foniatrii

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

2019-09-12

2020-09-09

2020-09-16

2020-09-22

2020-09-25

Opracowanie receptury pokarmow
kontrastujacych wykorzystanych podczas
VFSS (Video Fluoroscopy Swallow Study)

2021-09-11

Znaczenie submikroskopowych
mikroaberracji chromosomowych o
charakterze delecji/duplikacji, ze
szczegdlnym uwzglednieniem zmian w locus
15q15.3, w etiopatogenezie niedostuchu
odbiorczego

2023-09-08

Czynniki prognostyczne cato$ciowego stanu
zdrowia psychospotecznego u pacjentéw w
wieku rozwojowym po zakoriczonym
leczeniu czaszkogardlaka

2022-09-15

Wlew z heparyny dla przedluzenia
uzytecznosci cewnikow centralnych u
noworodkéw — badanie randomizowane z
grupg kontrolng

2023-09-21

Wprowadzenie nowej metody
diagnostycznej — oznaczenie
metoksykatecholamin (metanefryny,
normetanefryny oraz 3-metoksytyraminy) w
dobowej zbiérce moczu oraz krwi metoda
LC-MS/MS.

2022-09-24




Granty wewnetrzne

$128/2013

$138/2014

$145/2016

$147/2016

$149/2016

$150/2017

$152/2017

$154/2017

$156/2017

$157/2017

$158/2017
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Alicja Korpysz

Anna Tylki-
-Szymanska

Ewa Pronicka

Bozena
Cukrowska

Matgorzata
Krajewska-
-Walasek

Ryszard Grenda

Wiestawa
Grajkowska

Joanna
Pawtowska

Bozena
Cukrowska

Bozenna
Dembowska-
-Bagiriska

Anna Dobrzarska

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Patologii

Zaktad Genetyki
Medycznej

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i Nadci$nienia
Tetniczego

Zaktad Patologii

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Zaktad Patologii

Klinika Onkologii

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej Terapii
Noworodka

2016-01-01

2014-08-01

2016-08-16

2016-08-16

2016-08-16

2017-04-01

2017-04-01

2017-04-01

2017-09-20

2017-09-20

2017-09-20

2021-12-31

2020-10-31

2020-08-15

2020-12-31

2021-05-31

2020-12-31

2020-09-15

2020-01-31

2021-05-31

2021-09-15

2020-09-19

Zmiany parametrow metabolizmu kostnego oraz
statusu kostno-miesniowego u dzieci z hipotrofig
wewnatrzmaciczna, przed i w trakcie
zastosowania hormonu wzrostu-ocena wartosci
predykcyjnych wczesnych badari biochemicznych

Ocena efektywnosci wieloletniego leczenia
pacjentéw z wybranymi wrodzonymi btedami
metabolizmu: deficytem biotynidazy, leucynoza,
kwasica propionowa, izowalerianowg i acyduria
glutarowa typu 1

Badania nad etiopatogeneza dysfunkcji
mitochondriéw u pacjentéw z negatywnym
wynikiem sekwencjonowania catego eksomu
(WES)

Genetyczne i serologiczne badania przesiewowe
w kierunku celiakii w grupach ryzyka ze
szczegdlnym uwzglednieniem krewnych oraz
chorych na cukrzyce typu 1 — opracowanie
algorytmu postepowania w populacji polskiej

Zespdt Kabuki: analiza fenotypu i genotypu z
wykorzystaniem nowych technologii
molekularnych i bioinformatycznych

Woczesna identyfikacja chorych po transplantacji
nerki o podwyzszonym ryzyku humoralnego
odrzucania (ang. antibody mediated rejection;
AMR) poprzez monitorowanie obecnosci
swoistych przeciwciat anty-HLA (ang. donor-
specific antibodies; DSA)

Poszukiwanie tta molekularnego warunkujgcego
wystepowanie padaczki u pacjentéw ze
stwardnieniem guzowatym

Charakterystyka wybranych parametréw
odpornosciowych w watrobie i krwi obwodowej
u dzieci z atrezjg drog zétciowych

Ocena profilu metabolicznego mikrobioty
jelitowej w kale dzieci z aktywng celiakia i na
diecie bezglutenowej w poréwnaniu do
cztonkdw rodziny z niskim i wysokim ryzykiem
genetycznym rozwoju choroby trzewnej

Ocena markeréw molekularnych na poziomie
zmian nukleotydowych oraz aberracji
chromosomowych w chtoniakach
limfoblastycznych u dzieci. Badania wstepne

Wptyw polimorfizméw pojedynczych
nukleotydéw (SNP) na obraz kliniczny
wrodzonego zakazenia wirusem cytomegalii




$160/2017

$161/2017

$162/2018

$163/2018

$164/2018

$165/2018

$166/2018

$167/2018

$168/2018

$169/2018

$170/2018

$171/2018

$172/2018
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Elzbieta
Jurkiewicz

Teresa Joanna
Stradomska

Mieczystaw
Litwin

Bozena
Cukrowska

Mieczystaw
Szalecki

Mieczystaw
Litwin

Jarostaw Kierku$

Katarzyna
Dzierzanowska-
-Fangrat

Katarzyna
Kotulska-J6iwiak

Dariusz Gruszfeld

Elzbieta
Jurkiewicz

Janusz Ksigzyk

Jacek
Michatkiewicz

Zaktad Diagnostyki
Obrazowej

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadci$nienia
Tetniczego

Zaktad Patologii

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcisnienia
Tetniczego

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Zaktad
Mikrobiologii i
Immunologii
Klinicznej

Klinika Neurologii i
Epileptologii

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej Terapii
Noworodka

Zaktad Diagnostyki
Obrazowej

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Zaktad
Mikrobiologii i
Immunologii
Klinicznej

2017-09-20

2017-09-20

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2021-12-31

2021-07-19

2021-06-14

2021-06-14

2020-12-14

2021-06-14

2021-06-14

2020-12-14

2021-06-14

2021-06-14

2021-12-31

2021-10-14

2021-06-14

Walidacja zastosowania elastografii rezonansu
magnetycznego (MREI — Magnetic Resonance
Elastography) w chorobach watroby w
pediatrycznej grupie wiekowej, z pozycji metody
0 ugruntowanej wartosci w ocenie watroby u
pacjentéw dorostych

Badanie poziomu kwasu fitanowego w surowicy
jako metoda réznicowania w chorobach
peroksysomalnych. Opracowanie wartosci
referencyjnyc.

Ustalenie podtoza molekularnego
niesyndromicznych postaci zespotu aorty
brzusznej z zastosowaniem sekwencjonowania
catego eksomu

Diagnostyka molekularna w alergii pokarmowej
— ocena profilu uczulenia u dzieci przy uzyciu
nowoczesnej technologii nanomacierzy ALEX

Weryfikacja doktadnosci oceny wieku kostnego
w populacji polskiej metodg automatyczng w
poréwnaniu z oceng tradycyjna, na podstawie

atlasu Greulich-Pyle

Opracowanie norm dtugosci nerek u zdrowych
dzieci i mtodziezy

Ocena wptywu indywidualnie dobranej diety
eliminacyjnej specyficznej dla NZJ na
przepuszczalnosé bariery jelitowej oraz
aktywnos$¢ choroby u dzieci z zaostrzeniem
choroby Crohna i wrzodziejgcego zapalenia jelita
grubego

Wielkoskalowe profilowanie ekspresji miRNA
komorkowego i wirusa Epsteina—Barr u
pacjentéw pediatrycznych po transplantacji
watroby z przewlekle wysokg wiremia
Badanie wybranych wskaznikdw odpowiedzi
zapalnej w poszukiwaniu mechanizmoéw
dziatania przeciwpadaczkowego inhibitoréw
szlaku mTOR u dzieci ze stwardnieniem
guzowatym — badanie pilotazowe

Wrodzone choroby metaboliczne jako przyczyna
wczesnej Smiertelnosci u noworodkow i
niemowlat — ocena epidemiologiczna z
wykorzystaniem spéjnego algorytmu
diagnostycznego

Walidacja urografii dynamicznej rezonansu
magnetycznego jako metody stuzacej ocenie
czynnosci nerek u pacjentéw pediatrycznych

Wptyw diety bogatobiatkowej z ograniczeniem
weglowodanéw ztozonych na stan odzywienia i
wyniki badan laboratoryjnych w chorobach
spichrzania glikogenu

Wptyw krétko-taricuchowych kwaséw
ttuszczowych (SCFAs) na wybrane parametry
odpornosciowe u dzieci z NAFLD




$173/2018

S174/2018

$175/2018

$176/2018

$177/2018

$178/2018

$179/2018

$180/2019

$181/2019

$182/2019

$183/2019

$184/2019

$185/2019

39

Marek Szymczak

Janusz Ksigzyk

Barbara Pigtosa

Lidia Ziétkowska

Lidia Ziétkowska

Piotr Socha

Hor Ismail

Krystyna
Chrzanowska

Krystyna
Chrzanowska

Agnieszka Madej-
-Pilarczyk

Marek Szymczak

Andrzej Kansy

Elzbieta
Jurkiewicz

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzadow

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Pracownia
Zgodnosci
Tkankowej

Klinika Kardiologii

Klinika Kardiologii

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzadow

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Genetyki
Medycznej

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzadow

Klinika
Kardiochirurgii

Zaktad Diagnostyki
Obrazowej

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-12

2019-12-16

2020-12-30

2021-06-14

2022-06-14

2021-06-14

2021-06-14

2021-06-14

2021-06-14

2022-09-01

2021-09-01

2022-09-01

2022-02-28

2022-08-31

2022-12-15

Retrospektywna analiza powiktan zétciowych u
dzieci po przeszczepieniu fragmentu watroby od
zywego dawcy

Stres oksydacyjny i wybrane markery zapalne
jako czynniki towarzyszace wystgpieniu epizodu
hiperamonemicznego u chorych z deficytami
enzymoéw cyklu mocznikowego (UCD)
Préba oceny przydatnosci réznicowania
efektorowych limfocytéw T pomocniczych za
pomoca oceny ekspresji receptorow
chemokinowych w diagnostyce réznicowej
ciezkich zmian zapalnych skéry

Analiza profilu klinicznego i molekularnego
kardiomiopatii przerostowej u dzieci

Analiza kliniczna i molekularna kardiomiopatii
pod postacig niescalenia migsnia lewej komory
serca u dzieci
Analiza profili metabolomicznych u dzieci
chorych na niealkoholowe sttuszczenie watroby
z wykorzystaniem chromatografii cieczowej
sprzezonej ze spektrometrig mas typu
kwadrupol z detekcja czasu przelotu (LC-
MS/QTOF)

Analiza wynikéw przeszczepiania nerek u
pacjentéw pediatrycznych ze schytkowg
niewydolnoscig nerek i dysfunkcja dolnych drég
moczowych

Ustalenie etiopatogenezy oraz ocena spektrum
objawow klinicznych u pacjentéw z
podejrzeniem zespotu Silvera i Russella bez
typowych zmian (epi)genetycznych

Zastosowanie mikromacierzy SNP w diagnostyce
chordb dziedziczonych autosomalnie recesywnie
na przyktadzie wielotorbielowatosci nerek

Analiza zmiennosci genotypowo-fenotypowych
wybranych kolagenopatii z wykorzystaniem
wielkoskalowych technik molekularnych

Analiza czynnosci nerek we wczesnym okresie
okotooperacyjnym u dzieci po transplantacji
watroby — badanie prospektywne

Ocena odlegtych wynikéw leczenia dzieci po
operacji catkowitego nieprawidtowego sptywu
2yt ptucnych (TAPVC). Polskie badanie
wieloosrodkowe — krajowy rejestr operacji
kardiochirurgicznych (KROK)

Walidacja ultrasonografii wzmocnionej
kontrastem jako metody stuzacej ocenie
unaczynienia i mikroperfuzji nerki
przeszczepionej, a takze diagnostyki zmian
ogniskowych w nerkach wtasnych




$186/2020

$187/2020

$188/2020

$189/2020

$190/2020

Bozena
Cukrowska

Bozenna
Dembowska-
-Bagiriska

Matgorzata Pac

Piotr Czubkowski

Anna Tylki-
-Szymarniska

Zaktad Patologii

Klinika Onkologii

Klinika Immunologii

Poradnia Chordb i
Transplantacji
Watroby

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

2020-09-09

2020-09-08

2020-09-16

2020-09-16

2020-09-18

2022-09-08

2022-09-08

2023-09-15

2022-09-15

2022-02-17

Mitochondrialny DNA w chorobach
autoimmunizacyjnych wieku dzieciecego —
badanie wariantéw genetycznych w cukrzycy
typu 1 i celiakii

Znaczenie somatycznych i germinalnych
markeréw molekularnych w diagnostyce
klinicznej hepatoblastoma

Ocena korelacji aktywnosci wybranych
sktadowych uktadu dopetniacza z fenotypem
klinicznym i genetycznym u dzieci z wrodzonymi
niedoborami uktadu dopetniacza

Ocena statusu serologicznego COVID-19 oraz
wptywu pandemii na jako$¢ zycia i opieke
medyczna u dzieci i mtodziezy po transplantacji
watroby

Analiza kliniczna, biochemiczna i molekularna
wrodzonych i wtdrnych zaburzer glikozylacji

Sprawozdania z realizacji ukoriczonych grantéw wewnetrznych oraz statutowych zadan badawczych w 2020 roku w
zataczniku nr 3.
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Badania naukowe/Prace rozwojowe stuzgce rozwojowi mtodych naukowcéw

M20/16

M22/17

M23/17

M24/17

M27/17

M29/18

M30/18

M31/18
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Mieczystaw
Litwin

Piotr Socha

Matgorzata
Krajewska-
Walasek

Mieczystaw
Litwin

Elzbieta
Jurkiewicz

Mieczystaw
Litwin

Mieczystaw
Litwin

Katarzyna
Bieganowska

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek
i Nadcisnienia
Tetniczego

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Zaktad Genetyki
Medycznej

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek
i Nadcisnienia
Tetniczego

Zaktad Diagnostyki
Obrazowej

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek
i Nadcisnienia
Tetniczego

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek
i Nadcisnienia
Tetniczego

Klinika Kardiologii

Renata Grzywa-
-Czuba

Sebastian
Wieckowski

Marlena Mtynek

Ewa Kowalska

Jedrzej Sarnecki

Paulina Halat-
-Wolska

tukasz Obrycki

Magdalena Pelc

2016-08-16

2017-08-07

2017-08-07

2017-08-07

2017-08-07

2018-07-24

2018-07-24

2018-07-24

2021-08-15

2021-03-31

2021-08-06

2021-08-06

2020-02-29

2021-07-31

2021-10-31

2022-07-31

Profil ekspresji
insulinopodobnego czynnika
wzrostu-1 (IGF-1), receptora

IGF-1 (IGF-1R) oraz
receptoréw naturalnego
uktadu odpornosci (NOD1 i
NOD2) w leukocytach krwi
obwodowej u dzieci z
nadcisnieniem tetniczym
pierwotnym (ntp)

Nieinwazyjna ocena
sttuszczenia i widknienia
watroby u otylych pacjentow
wykorzystujaca pomiary
elastograficzne i czynniki
genetyczne

Ocena wykorzystania
techniki array CGH w
diagnostyce prenatalnej
ptodéw z nieprawidtowym
wynikiem badania USG oraz
prawidtowym kariotypem

Profil metabolomiczny dzieci
chorych na nadcisnienie
tetnicze pierwotne za
pomoca analizy metody
chromatografii cieczowej z
detekcja mas LC-MS/QTOF

Ocena sztywnosci aorty i
masy lewej komory w
badaniu metoda rezonansu
magnetycznego u
pediatrycznych pacjentéw z
pierwotnym nadcisnieniem
tetniczym

Zespdt Alporta: okreslenie
profilu molekularnego,
ustalenie korelacji genotyp-
fenotyp, nowy model
diagnostyki i weryfikacja
obowigzujacych standardow
postepowania

Analiza rytmow cisnienia
tetniczego u dzieci i
mtodziezy z nadcisnieniem
tetniczym pierwotnym

Analiza profilu klinicznego i
molekularnego u pacjentéw
pediatrycznych z
polimorficzng arytmia
komorowg



M33/18

M35/18

M36/18

M37/19

M38/19

M39/19

M40/19

M41/19
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Dariusz
Gruszfeld

Mieczystaw
Szalecki

Wiestawa
Grajkowska

Irena
Jankowska

Joanna
Pawtowska

Krystyna
Chrzanowska

Krystyna
Chrzanowska

Bozena
Cukrowska

Klinika Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej Terapii
Noworodka

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Zaktad Patologii

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii
Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Patologii

Eliza Michalska

Jolanta Swiderska

Sylwia Szymariska

Patryk Lipinski

Dominika Kaps-
-Kopiec

Beata
Chatupczyniska

Matgorzata
Danowska

Agnieszka
Ochociriska

2018-07-24

2018-10-26

2018-10-26

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2021-02-22

2021-12-31

2021-10-25

2021-09-01

2023-03-01

2022-09-01

2022-09-01

2022-09-01

Przydatno$¢ monitora NIPE w
ocenie bélu pooperacyjnego
oraz ostrego u noworodkow

Ocena czestosci
wystepowania sttuszczenia i
widknienia watroby u
pacjentéw z cukrzycg typu 1
oraz wptyw czynnikow
genetycznych
Ekspresja tkankowa liganda
dla receptora
programowanej $mierci 1
(PDL-1) w biopsjach
endomiokardialnych
pacjentéw po
przeszczepieniu serca —
zwigzek z odrzucaniem
allograftu

Zastosowanie
sekwencjonowania
catoeksomowego w

diagnostyce rzadkich choréb
cholestatycznych watroby

Ocena czynnikow
wptywajacych na wyniki
leczenia pacjentow z
autoimmunizacyjnym
zapaleniem watroby

Analiza podtoza
molekularnego, ustalenie
korelacji genotyp-fenotyp i
weryfikacja modelu
diagnostyki genetycznej w
zespotach padaczkowych

Badanie profilu
molekularnego genu CYP1B1
w populacji polskich
pacjentéw z jaskrg pierwotng
wrodzong

Znaczenie wybranych
peptyddw i biatek
biologicznie czynnych w
przebiegu cukrzycy typu 1 u
dzieci: wptyw przestrzegania
i nieprzestrzegania $cistej
kontroli glikemii



M42/19

M43/19

M44/19

M45/19

M46/19

M47/20

M48/20

M49/20
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Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek
i Nadcisnienia
Tetniczego

Ryszard Grenda

Klinika
Gastroenterologii,
Jarostaw Hepatologii,
Kierkus Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Klinika Neonatologii,

Justyna Czech- Patologii i
-Kowalska Intensywnej Terapii
Noworodka
Katarzyna Klinika Neurologii i
Kotulska- Epileptologii
-J6iwiak pileptolog
Klinika
Gastroenterologii,
Piotr Socha Hepatolog]u,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii
Klinika
Gastroenterologii,
Joanna Hepatologii,
Pawtowska Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii
Agnlesz'ka Zaktad Genetyki
Made]- Medycznej
-Pilarczyk ¥ !
Klinika Neonatologii,
Justyna Czech- Patologii i
-Kowalska Intensywnej Terapii

Noworodka

tukasz Obrycki

Edyta Szymarniska

Aleksandra
Pietrzyk

Iwona Puzio-
Bochen

Katarzyna
Wotochowska

Marta Lipiec

Marzena
Kucharczyk

Katarzyna Chada-

-Borowiecka

Ocena uzytecznosci
catodobowego pomiaru
cisnienia centralnego u dzieci
i mtodziezy z nadcisnieniem
tetniczym pierwotnym

Stezenie zonuliny we krwi w
kale jako nieinwazyjny
biomarker przepuszczalnosci
jelit u pacjentow z
nieswoistymi chorobami jelit:
korelacja z lokalizacjg i
ciezkoscia choroby,
poréwnanie z kalprotektyna
w kale

Wykorzystanie oznaczen
stezenia neopteryny oraz
metabolitéw tryptofanu w
diagnostyce cytomegalii i
toksoplazmozy w okresie
noworodkowym

Wptyw opdznienia
rozpoczecia terapii
immunomodulujacej lekami |
linii na jej skutecznos¢ —
badanie w grupie pacjentéw
z SM o wczesnym poczatku

Zaburzenia potykania u
pacjentéw z SMA

Czy niskie stezenie
ceruloplazminy u pacjentéw
z potwierdzonym
molekularnie zespotem
Gilberta ma zwigzek z
uktadem heterozygotycznym
choroby Wilsona lub
rzadkimi mutacjami genow
zwigzanych z gospodarka
miedzig?

Analiza profilu klinicznego i
molekularnego w grupie
pacjentéw pediatrycznych z
albinizmem

Ocena zasobdw ustrojowych

witamin rozpuszczalnych w

ttuszczach u noworodkéw i
niemowlat z cholestazg



Projekty wewnetrzne — ,grant na grant”

G-G1/2019

G-G2/2019

G-G3/2019

G-G4/2019

G-G5/2019

G-G6/2019

G-G7/2020

G-G8/2020

G-G9/2020

G-G10/2020

G-G11/2020

Joanna Bierta Zaktad Patologii

Zaktad Biochemii,

Teresa Joanna Radioimmunologii i

Stradomska Medycyny
Doswiadczalnej
Pracownia
Matgorzata Diagnostyki Narzadu
Syczewska
Ruchu
Katarzyna Klinika Neurologii i
Kotulska- Epileptologii
-Joiwiak plleptolos
Klinika

Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Grzegorz Oracz

Klinika
Wojciech Gastroenterologii,
Janczyk Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii
Joanna .
Trubicka Zaktad Patologii
Wiestawa "
Grajkowska Zaktad Patologii
Agnieszka .
Rézdayriska- Pracownia
Antropologii

-Swigtkowska

Zaktad Mikrobiologii i

Joanna Immunologii
Trojanek . g
Klinicznej
Aldona Zalfiz!d BIOChemI.I.,.
y . Radioimmunologii i
Wierzbicka- Medveyn
-Ruciriska Wy

Doswiadczalnej

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-12

2019-09-12

2020-09-09

2020-09-09

2020-09-09

2020-09-09

2020-09-09

2021-09-01

2021-09-01

2021-09-01

2021-03-31

2021-09-11

2021-09-11

2022-09-08

2023-09-08

2022-09-08

2022-09-08

2022-09-08

Zaburzenia mitofagii hepatocytow w
patogenezie choroby Wilsona: poszukiwanie
nowych biomarkeréw do stratyfikacji pacjentow

Analiza profilu steroidowego w moczu metoda
chromatografii gazowej sprzezonej ze
spektrometrig mas (GC/MS) w diagnostyce
zespotu policystycznych jajnikow

Personalizacja parametréw bezwtadno$ciowych
segmentow ciata wykorzystujaca rezonans
magnetyczny (whole body) i system do pomiaru
geometrii ciata 3D

Przygotowanie wniosku grantowego dla
projektu: Poréwnanie rapamycyny i
wigabatryny w prewencji padaczki u niemowlat
ze stwardnieniem guzowantym

Ocena gospodarki weglowodanowej,
wapniowo-fosforanowej oraz metabolizmu
kostnego u dzieci z przewlektym zapaleniem

trzustki

Analiza wybranych parametrow
przepuszczalnosci bariery jelitowej u dzieci z
niealkoholowg chorobg sttuszczeniowa watroby
(NAFLD) — interwencyjne badanie otwarte

Fuzje gendw z rodziny NTRK i ich znaczenie w
patogenezie i leczeniu ztosliwych nowotworéw
maozgu u dzieci

Wyscidtczaki u dzieci — préba wyodrebnienia
markeréw prognostycznych i predykcyjnych

Opracowanie norm dla szerokosci szpary
powiekowej jako cechy niezbednej w
diagnostyce Ptodowego Zespotu Alkoholowego
(FAS) - badanie pilotazowe

Opracowanie metody oznaczania ekspresji
metaloproteinaz i ich endogennych inhibitoréw
w leukocytach i osoczu u dzieci z pierwotnym
nadcisnieniem tetniczym (NTP),
niealkoholowym sttuszczeniem watroby
(NAFLD) oraz otytosci prostej

Znaczenie wybranych mikro-RNA dla oceny
uszkodzenia watroby w wybranych chorobach
watroby

Sprawozdania z realizacji ukonczonych zadan badawczych stuzgcych rozwojowi mtodych
naukowcdéw w 2020 roku w Zatgczniku nr 3.
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Niekomercyjne badania kliniczne

Randomizowane, podwajnie
zaslepione badanie kliniczne

Katarzyna oceniajace bezpieczeristwo i

Kotulsk: AU skutecznos¢ rapamycyny w Klinika
GatlE.E /01/00034 . EC RIS VIiRAP 2020-04-01 | 2026-03-30 | 23119 125,00 Neurologii i
-Jéiwiak poréwnaniu do wigabatryny : "
-00 X X Epileptologii
w leczeniu profilaktycznym
niemowlat ze stwardnieniem
guzowatym
ey | LN | ST o
vsa /01/00054 3 Tunkeje komorek beta 1 prireN 2020-0501 | 2024-12-31 972 200,00 Endokrynologii |
Szalecki trzustki u dzieci z nowo R .
-00 Diabetologii
rozpoznana cukrzycg typu 1
Ocena skutecznosci i - —
Peris 2020/ABM bezpieczerstwa K|II’;ijiPeen(ijlaa::l’ll,
onn /01/00047 empagliflozyny w leczeniu EMPATIa 2020-10-01 2025-03-31 5282792,09 Y A
Rokicki " L Choréb
-00 neutropenii u pacjentow z

glikogenoza 1b Metabolicznych

Badania kliniczne produktéw leczniczych/badania obserwacyjne

W 2020 r. Instytut podpisat umowy na realizacje 22 nowych badan klinicznych
i obserwacyjnych, na tgczng kwote 3 308 tys. zt. Dodatkowo Instytut otrzymat dofinansowanie
z ABM w latach 2020-2027 na 4 projekty: 3 niekomercyjne badania kliniczne o wartosci facznej
44 987 tys. zt oraz 1 grant na Centrum Wsparcia Pediatrycznych Badan Klinicznych na kwote
9 494 tys. zt — do realizacji w latach 2021-2025.

W IV kwartale 2020 r. ztozono wniosek do URPL o zgode na niekomercyjne badanie kliniczne
lekébw w leczeniu profilaktycznym niemowlat ze stwardnieniem guzowatym (VIRAP),
przygotowywano dokumentacje do ztozenia na niekomercyjne badanie kliniczne ,Ocena
skutecznosci i bezpieczenstwa empagliflozyny w leczeniu neutropenii u pacjentéow
z glikogenozg 1b”, natomiast dla dwdch pozostatych grantdw rozpoczynajacych sie w 2021 r. —
,Centrum Wsparcia Pediatrycznych Badan Klinicznych” i ,Zastosowanie terapii celowanej
u dzieci od 3. do 18. r.z. z rozpoznaniem rozlanego naciekajacego glejaka mostu w oparciu
o wyniki badan genetycznych” (DIPGen) — przygotowano i otwarto przetargi na systemy
informatyczne, prace budowlane oraz zakup wyposazenia.

Dodatkowo uzyskano zgode z URPL i KB na niekomercyjne badanie kliniczne , Profilaktyczne
leczenie przetrwatego przewodu tetniczego u wczesniakdw za pomocg acetaminofenu —
paracetamol” (TREOCAPA), finansowane w ramach grantu c4c oraz ztozono wniosek o zgode
do URPL na niekomercyjne badanie kliniczne ,Zastosowanie mezenchymalnych komdrek

IM

macierzystych w celu uzyskaniu zrostu kostnego u chorych leczonych operacyjnie z powodu
skoliozy idiopatycznej”, finansowane w ramach grantu STATEGMED 1/EXPLORE ME.
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Dziedziny badan klinicznych/badann obserwacyjnych dotychczas realizowanych w naszym

osrodku:

46

choroby metaboliczne (choroba Gauchera, choroba Fabry’ego, heterozygotyczna
posta¢ hipercholesterolemii rodzinnej, choroba Huntera, choroba Niemanna—Picka
typu C, zespdt Morquio, alfa mannozydoza, mukopolisacharydoza typu |, choroba
Pompego, deficyt lizosomalnej kwasnej lipazy, hipertyrozynemia typu |, zaburzenie
cyklu mocznikowego);

diabetologia (cukrzyca typu 1i 2);

endokrynologia (niedobér hormonu wzrostu, zespot Turnera);

gastroenterologia (choroba Crohna, zaparcie czynnosciowe, wrzodziejgce zapalenie
jelita grubego, nadzerkowy refluks Zzotgdkowo-przetykowy, przewlekte zapalenie
watroby, leki stosowane po przeszczepie watroby, zespdt Alagille’a, cholestaza
wewnatrzwatrobowa, biegunka wywotana zakazeniem Clostridium  difficile,
niedokrwisto$¢ z niedoboru zelaza, choroba Wilsona);

immunologia (pierwotne niedobory odpornosci, zespot ataksji-teleangiektazji);
kardiologia (tetnicze nadcisnienie ptucne, kardiomiopatia rozstrzeniowa, objawowa
przewlekta niewydolnosé serca);

nefrologia (leki stosowane po przeszczepie nerki, przewlekta niewydolnosé nerek,
wtérna nadczynnos$¢ przytarczyc, nadcisnienie tetnicze, przewlekta choroba nerek
i hiperfosfatemia);

neurologia (stwardnienie guzowate, gwiazdziak podwyscidtkowy
olbrzymiokomodrkowy, padaczka, stwardnienie rozsiane w postaci rzutowo-remisyjne;j,
zespot Dravet, zespdt Lennoxa—Gastauta, encefalopatia, neurodegeneracja zwigzana
z kinazg pantotenianu, rdzeniowy zanik miesni);

okulistyka (bakteryjne zapalenie spojowek);

onkologia (leki stosowane przy chemioterapii przeciwnowotworowej, proliferujgcy
naczyniak wczesnodzieciecy, glejak o wysokim stopniu ztosliwosci, rdzeniak, guzy lite,
przerzutowy  miesak  prazkowanokomodrkowy, miesak  tkanek  miekkich
nieprazkowanokomorkowy, miesak Ewinga, pierwotne nowotwory ztosliwe OUN
wysokiego stopnia ztosliwosci, chtoniak Hodgkina);

urologia (zespdt nadreaktywnego pecherza, neurogenna nadreaktywnos¢ wypieracza).




Liczba badan klinicznych/obserwacyjnych realizowanych w Instytucie w latach 2013-2020
(stan na dzieri 31.12.2020 r.)
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Udziat pracownikéw Instytutu w zagranicznych wyjazdach naukowo-
-szkoleniowych

Zagraniczne podréze stuzbowe pracownikéw Instytutu
"Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka" w 2020 r.

= 16 m doniesienie ustne
> 14 :
g m kurs/szkolenie
2 12
H 10 m spotkanie robocze
i 8
ey wyktad
‘E 6
2 a4 m przewodniczenie sesji
=1
K 2 | | | m plakat
=] 0 || 1
- o - o o i e e B O W udziat bierny
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Miesigc podrozy

UWAGA - ze wzgledu na wprowadzony stan epidemii i wdrozone ograniczenia w okresie kwiecien—grudzien 2020 r.
konferencje, szkolenia, kursy odbywaty sie on-line.
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Udziat pracownikéw Instytutu w krajowych wyjazdach naukowo-
-szkoleniowych

Charakter udziatu w krajowych podrozach stuzbowych pracownikow Instytutu "Pomnik -
Centrum Zdrowia Dziecka" w 2020r.
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Konferencje naukowe/szkolenia zorganizowane z udziatem i/lub pod

patronatem IPCZD

XIX Ogdlnopolski Kampania Matio Fundacja Pomocy
Tydzien 2020-02-24 2020-03-01 s oizczne Polska Rodzinom i Chorym na
Mukowiscydozy P Mukowiscydoze
Standardy medyczne
w praktyce Konferencja
neonatologicznej i 2020-03-06 2020-03-07 kra'owaJ Warszawa Media Press
pediatrycznej VIlI )
edycja
XV Sympozjum
»Analiza ruchu — Konferencia Klinika Rehabilitacji IPCZD
teoria i praktyka w 2020-03-06 2020-03-06 kra'owaJ Warszawa Polskie Towarzystwo
zastosowaniach | Biomechaniki
klinicznych”
Sekcja Hepatologiczna i
Sekcja ds. Zespotu
Postepy w Konferencia Metabolicznego
hepatologii 2020-03-13 2020-03-14 kra'owaJ IPCZD Polskiego Towarzystwa
dzieciecej ) Gastroenterologii,
Hepatologii i Zywienia
Dzieci
Klinika Kardiologii IPCZD,
Konferencja Konferencia Sekcja Rytmu Serca PTK,
PediRhythm 2020-09-29 2020-09-30 . : on-line The Pediatric and
. miedzynarodowa R
IX edycja Congenital

Electrophysiology Society

Warsztaty dla

rodzicéw dzieci z 2020-10-19 2020-11-30 Warsztaty on-line Poradnia Specjalistyczna
trudnosciami w Vita Longa Warszawa
karmieniu

Warsztaty dla
lekarzy w trakcie

specjalizacji z Osrodek Polanika

immunologii — .
Warsztat Chrusty oraz ImmunoPoint Beata
»Oswajamy 2020-11-07 2020-11-08 v i .
hybrydowe platforma Wolska-Kusnierz
wrodzone .
. on-line
zaburzenia

odpornosci, czyli IEI
na wesoto”
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VIII Szkolenie
Medycznej Polskiej
Grupy Roboczej ds.

Pierwotnych

Niedoboréw
Odpornosci

2nd TransplantChild
Workshop on
translational
research ,,Novel
strategies in
paediatric
transplantation”

XVII Sympozjum
Interdyscyplinarne
"Postepy w
diagnostyce
obrazowej i
powiktania w
chirurgii dzieciecej"

Pediatra w WZO

Oswajamy PFAPA
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2020-11-27

2020-11-30

2020-12-11

2020

2020

2020-11-27

2020-11-30

2020-12-11

Spotkanie transmisja

hybrydowe on-line
Warsztaty .

. on-line

miedzynarodowe

Konferencja .

R on-line

krajowa

wydarzenie w formie
internetowej na
platformie
www.immunopoint.
pl

Cykl webinaréow

wydarzenie w formie
internetowej na

Kurs sk{aqajac’y sie platformie
z 3 webinarow . .
www.immunopoint.
pl

Klinika Immunologii
IPCZD, spotkanie
zorganizowane w ramach
J Project, we wspotpracy
z Polskim Towarzystwem
Immunologii
Doswiadczalnej i
Klinicznej, Komitetem
Immunologii i Etiologii
Zakazen Cztowieka PAN —
Komisji Immunologii
Klinicznej oraz grantu
fundacji JIMF

Spotkanie zrealizowane
w ramach ERN-
Transplant Child

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i Transplantacji
Narzaddéw IPCZD, Invest-
Druk,
Fundacja Wspieramy
Rozwdj CZD

ImmunoPoint Beata
Wolska-Kusnierz

ImmunoPoint Beata
Wolska-Kusnierz



Nagrody naukowe i wy

& .

réznienia 2020

Nagroda za
opublikowanie pracy
naukowej w dziedzinie
gastroenterologii i
hepatologii: A
heterozygous mutation
in GOT1 is associated
with familial macro-
aspartate
aminotransferase ()
Hepatol)

Nagroda za catoksztatt
dokonan naukowych

Nagroda w kategorii
Mtody Naukowiec — za
prace opublikowang w

2019 r.: Mapping of

breakpoints in balanced
chromosomal
translocations by
shallow whole-genome
sequencing points to

EFNAS5, BAHD1 and

PPP2R5E as novel
candidates for genes
causing human

Mendelian disorders

Nagroda dla
pielegniarek i
potoznych
specjalizujgcych sie w
cukrzycy, ktore wniosty
znaczacy wktad w
opieke diabetologiczna,
badania naukowe i
edukacje.

Nagroda za dziatalnos¢
naukowa
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Dr. Bares
Award

Nagroda
IPCZD

Nagroda
IPCZD

FEND
awards

Zarzad spotki
PRO.MED.CS Praha Czechy
a.s.
Z-ca Dyrektora ds.
Nauki IPCZD Polska
Z-ca Dyrektora ds.
Nauki IPCZD Polska
Foundation of Wielka
European Nurses Brytania
in Diabetes (FEND) | ="
Rektor
Uniwersytetu Jana Polska

Kochanowskiego w
Kielcach

emojodsaz

eujenpimApul

eujenpimApul

eujenpimApul

eujenpimApul

Maria Kulecka
Aldona
Wierzbicka-
-Ruciriska
Agnieszka
Paziewska
Michal Mikula
Andrzej Habior
Wojciech
Janczyk
Michalina
Dabrowska
Jakub
Karczmarski
Michal
Lazniewski
Krzysztof Ginalski
Anna
Czlonkowska
Piotr Socha
Jerzy Ostrowski

Radostaw
Jaworski

Marzena
Kucharczyk

Alicja Szewczyk

Mieczystaw
Szalecki

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii
i Medycyny
Doswiadczalnej/
Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywianiaii
Pediatrii

Klinika
Kardiochirurgii

Zaktad Genetyki
Medycznej

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii



Analiza bibliometryczna publikacji pracownikéw Instytutu w 2020*

ogotem 255 161 255 602.455 17360
polski artykut 100 19 100 29.594 1990
polski artykut w suplemencie/numerze

. 9 0 9 0.000 45
specjalnym etc.
elektroniczna werSJ.a w czasopismie 1 1 1 0.878 40
polskim
zagraniczny artykut 63 61 63 268.065 6305
elektroniczna wer.SJa w czasopismie 76 74 76 272.081 8330
zagranicznym

editorial w czasopismie zagranicznym 2 2 2 11.526 240
list do redakcji w czasopismie polskim 2 2 2 4.681 140
letter to editor w czasopismie ) ) ) 15.630 270

zagranicznym

ogdtem 255 161 255 602.455 17360.000
praca oryginalna (petne teksty) 129 116 129 451.801 12690.000
praca kazuistyczna 22 12 22 25.255 1015.000
praca pogladowo/przegladowa 102 33 102 125.399 3645.000
praca popularno-naukowa/inna 2 0 2 0.000 10.000
*zestawienie na dzien 15.02.2021 r. — prace afiliowane (dowolny autor podat afiliacje IPCZD) — bez prac z autorem wymienionym

w dodatku=appendix — tylko z czasopism — na podstawie Bazy Bibliograficznej Publikacji Pracownikdw IPCZD Expertus

Publikacje pracownikoéw IPCZD z najwyzszym IF (pierwszy autor z IPCZD)

1.

tukasz Obrycki, Janusz Feber, Tadeusz Derezifiski, Weronika Lewandowska, Zbigniew Kutaga,
Mieczystaw Litwin.

Hemodynamic patterns and target organ damage in adolescents with ambulatory
prehypertension.

Hypertension 2020 : Vol. 75, Nr 3, s. 826-834

Wskaznik Impact Factor ISI: 7.713

Punktacja MNiSW: 140.000

2.

Mieczystaw Litwin.

It is time for microcirculation.

Hypertension 2020 : Vol. 76, Nr 2, s. 327-329
Wskaznik Impact Factor ISI: 7.713

Punktacja MNiSW: 140.000

3.

Mieczystaw Litwin, Janusz Feber.

Origins of primary hypertension in children: early vascular or biological aging?
Hypertension 2020 : Vol. 76, Nr 5, s. 1400-1409

Wskaznik Impact Factor ISI: 7.713

Punktacja MNiSW: 140.000
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4.

Ewa Bernatowska, Matgorzata Skomska-Pawliszak, Beata Wolska-Kus$nierz, Matgorzata Pac,
Edyta Heropolitariska-Pliszka, Barbara Pietrucha, Katarzyna Bernat-Sitarz, Nel Dgbrowska-
Leonik, Nadia Bohynikova, Barbara Pigtosa, Anna Lutyriska, Ewa Augustynowicz, Ewa
Augustynowicz-Kope¢, Maria Korzeniewska-Kosetfa, Maria Krasiiska, Katarzyna Krzysztopa-
Grzybowska, Anna Wieteska-Klimczak, Janusz Ksigzyk, Teresa Jackowska, Mirjam van der Burg,
Jacques J.M. van Dongen, Jean-Laurent Casanova, Capucine Picard, Bozena Mikotué.

BCG Moreau vaccine safety profile and NK cells-double protection against disseminated BCG
infection in retrospective study of BCG vaccination in 52 Polish children with severe combined
immunodeficiency.

Journal of Clinical Immunology 2020 : Vol. 40, Nr 1, s. 138-146

Wskaznik Impact Factor ISI: 6.780

Punktacja MNiSW: 100.000

5.

Maria tastowska, Joanna Trubicka, Anna Sobocinska, Bartosz Wojtas, Magdalena Niemira,
Anna Szatkowska, Adam Kretowski, Agnieszka Karkucinska-Wieckowska, Magdalena Kaleta,
Maria Ejmont, Marta Perek-Polnik, Bozenna Dembowska-Bagiriska, Wiestawa Grajkowska, Ewa
Matyja.

Molecular identification of CNS NB-FOXR2, CNS EFT-CIC, CNS HGNET-MN1 and CNS HGNET-
BCOR pediatric brain tumors using tumor-specific signature genes.

Acta Neuropathologica Communications 2020 : Vol. 8, July 2020, Article 105

Wskaznik Impact Factor ISI: 6.270

Punktacja MNiSW: 140.000

6.

Matgorzata Pac, Teresa Bielecka, Katarzyna Grzela, Justyna Komarnicka, Renata Langfort,
Sylwia Koltan, Nel Dgbrowska-Leonik, Katarzyna Bernat-Sitarz, Maciej Pronicki, Hanna
Dmenska, Anna Pituch-Noworolska, Bozena Mikotu¢, Barbara Pigtosa, Katarzyna Tkaczyk, Ewa
Bernatowska, Irena Wojsyk-Banaszak, Katarzyna Krenke.

Interstitial lung disease in children with selected primary immunodeficiency disorders - a
multicenter observational study.

Frontiers in Immunology 2020 : Vol. 11, August 2020, Article 1950

Wskaznik Impact Factor ISI: 5.085

Punktacja MNiSW: 140.000

7.

Barbara Pigtosa, Beata Wolska-Kusnierz, Katarzyna Tkaczyk, Edyta Heropolitarnska-Pliszka,
Urszula Grycuk, Anna Wakulinska, Hanna Gregorek.

T lymphocytes in patients with Nijmegen Breakage Syndrome demonstrate features of
exhaustion and senescence in flow cytometric evaluation of maturation pathway.
Frontiers in Immunology 2020 : Vol. 11, June 2020, Article 1319

Wskaznik Impact Factor ISI: 5.085

Punktacja MNiSW: 140.000

8.

Alina Kepka, Agnieszka Ochocinska, Matgorzata Borzym-Kluczyk, Ewa Skorupa, Beata
Stasiewicz-Jarocka, Sylwia Chojnowska, Napoleon Waszkiewicz.

Preventive role of L-carnitine and balanced diet in Alzheimer's disease.

Nutrients 2020 : Vol. 12, Nr 7, s. e1987

Wskaznik Impact Factor ISI: 4.546

Punktacja MNiSW: 140.000

54
@ M



9.

Bozena Cukrowska, Joanna Beata Bierta, Magdalena Zakrzewska, Mark Klukowski, Elzbieta
Maciorkowska.

The relationship between the infant gut microbiota and allergy. The role of Bifidobacterium
breve and prebiotic oligosaccharides in the activation of anti-allergic mechanisms in early life.
Nutrients 2020 : Vol. 12, Nr 4, s. €946

Wskaznik Impact Factor ISI: 4.546

Punktacja MNiSW: 140.000

10.

Agnieszka Sowinska, Yasser Morsy, Elzbieta Czarnowska, Beata Oralewska, Ewa Konopka,
Marek Woynarowski, Sylwia Szymanska, Maria Ejmont, Michael Scharl, Joanna Beata Bierta,
Marcin Wawrzyniak, Bozena Cukrowska.

Transcriptional and ultrastructural analyses suggest novel insights into epithelial barrier
impairment in celiac disease.

Cells 2020 : Vol. 9, Nr 2, s. e516

Wskaznik Impact Factor ISI: 4.366

Punktacja MNiSW: 140.000

Publikacje pracownikow Instytutu w 2020 r. z najwyiszym IF

1.

Daan B.E. van Wessel, Richard J. Thompson, Emmanuel Gonzales, Irena Jankowska, Etienne
Sokal, Tassos Grammatikopoulos, Agustina Kadaristiana, Emmanuel Jacquemin, Anne Spraul,
Patryk Lipinski, Piotr Czubkowski, Nathalie Rock, Mohammad Shagrani, Dieter Broering, Talal
Algoufi, Nejat Mazhar, Emanuele Nicastro, Deirdre A. Kelly, Gabriella Nebbia, Henrik Arnell,
Bjorn Fischler, Jan B.F. Hulscher, Daniele Serranti, Cigdem Arikan, Esra Polat, Dominique
Debray, Florence Lacaille, Cristina Goncalves, Loreto Hierro, Gema Munoz Bartolo, Yael Mozer-
Glassberg, Amer Azaz, Jernej Brecelj, Antal Dezsofi, Pier Luigi Calvo, Enke Grabhorn, Ekkehard
Sturm, Wendy J. van der Woerd, Binita M. Kamath, Jian-She Wang, Liting Li, Ozlem Durmaz,
Zerrin Onal, Ton M.G. Bunt, Ton M.G. Bunt, Henkjan J. Verkade.

Genotype correlates with the natural history of severe bile salt export pump deficiency.
Journal of Hepatology 2020 : Vol. 73, Nr 1, s. 84-93

Wskaznik Impact Factor ISI: 20.582

Punktacja MNiSW: 200.000

2.

Magda Cannata Serio, Laurie A. Graham, Angel Ashikov, Lars Elmann Larsen, Kimiyo Raymond,
Sharita Timal, Gwenn Le Meur, Margret Ryan, Elzbieta Czarnowska, Jos C. Jansen, Miao He,
Can Ficicioglu, Pavel Pichurin, Linda Hasadsri, Berge Minassian, Alessandra Rugierri, Hannu
Kalimo, W. Alfredo Rios-Ocampo, Christian Gilissen, Richard Rodenburg, Johan W. Jonker,
Adriaan G. Holleboom, Eva Morava, Joris A. Veltman, Piotr Socha, Tom H. Stevens, Matias
Simons, Dirk J. Lefeber.

Mutations in the V-TPase assembly factor VMAZ21 cause a congenital disorder of glycosylation
with autophagic liver disease.

Hepatology 2020 : Vol. 72, Nr 6 s. 1968-1986

Wskaznik Impact Factor ISI: 14.679

Punktacja MNiSW: 200.000
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3.

Joanna Petryka-Mazurkiewicz, Lidia Ziétkowska, Monika Kowalczyk-Domagata, tukasz
Mazurkiewicz, Agnieszka Boruc, Mateusz Spiewak, Jolanta Misko, Katarzyna Bieganowska,
Magdalena Marczak, Grazyna Brzeziriska-Rajszys.

LGE for risk stratification in primary prevention in children with HCM.

JACC: Cardiovascular Imaging 2020 : Vol. 13, Nr 12, s. 2684-2685

Wskaznik Impact Factor ISI: 12.740

Punktacja MNiSW: 200.000

4.

Ilona Cuijpers, Steven J. Simmonds, Marc van Bilsen, Elzbieta Czarnowska, Gonzalez Miqueo,
Stephane Heymans, Annika R. Kuhn, Paul Mulder, Anna Ratajska, Elizabeth A.V. Jones, Ebba
Brakenhielm.

Microvascular and lymphatic dysfunction in HFpEF and its associated comorbidities.

Basic Research in Cardiology 2020 : Vol. 115, Nr 4, s. e39

Wskaznik Impact Factor ISI: 11.981

Punktacja MNiSW: 140.000

5.

Anika Bongaarts, Jackelien van Scheppingen, Anatoly Korotkov, Caroline Mijnsbergen, Jasper J.
Anink, Floor E. Jansen, Wim G.M. Spliet, Wilfred F.A. den Dunnen, Victoria E. Gruber, Theresa
Scholl, Sharon Samueli, Johannes A. Hainfellner, Martha Feucht, Katarzyna Kotulska, Sergiusz
Jézwiak, Wiestawa Grajkowska, Anna Maria Buccoliero, Chiara Caporalini, Flavio Giordano,
Lorenzo Genitori, Roland Coras, Ingmar Blumcke, Pavel Krsek, Josef Zamecnik, Lisethe Meijer,
Brendon P. Scicluna, Antoinette Y.N. Schouten-van Meeteren, Angelika Muhlebner, James D.
Mills, Eleonora Aronica.

The coding and non-coding transcriptional landscape of subependymal giant cell astrocytomas.
Brain 2020 : Vol. 143, Nr 1, s. 131-149

Wskaznik Impact Factor ISI: 11.337

Punktacja MNiSW: 200.000

6.

Florianne O.L. Vehmeijer, Leanne K. Kupers, Gemma C. Sharp, Lucas A. Salas, Samantha Lent,
Dereje D. Jima, Gwen Tindula, Sara Reese, Cancan Qi, Olena Gruzieva, Christian Page, Faisal I.
Rezwan, Philip E. Melton, Ellen Nohr, Georgia Escaramis, Peter Rzehak, Anni Heiskala, Tong
Gong, Samuli T. Tuominen, Lu Gao, Jason P. Ross, Anne P. Starling, John W. Holloway, Paul
Yousefi, Guun Marit Aasvang, Lawrence J. Beilin, Anna Bergstrom, Elisabeth Binder, Leda
Chatzi, Eva Corpeleijn, Darina Czamara, Brenda Eskenazi, Susan Ewart, Natalia Ferre, Veit
Grote, Dariusz Gruszfeld, Siri E. Haberg, Catherine Hoyo, Karen Huen, Robert Karlsson, Inger
Kull, Jean-Paul Langhendries, Johanna Lepeule, Maria C. Magnus, Rachel L. Maguire, Peter L.
Molloy, Claire Monnereau, Trevor A. Mori, Emily Oken, Katri Raikkonen, Sheryl Rifas-Shiman,
Carlos Ruis-Arenas, Sylvain Sebert, Vilhelmina Ullemar, Elvira Verduci, Judith M. Vonk, Cheng-
jian Xu, Ivana V. Yang, Hongmei Zhang, Weiming Zhang, Wilfried Karmaus, Dana Dabelea,
Beverly S. Muhlhausler, Carrie V. Breton, Jari Lahti, Catarina Almqvist, Marjo-Ritta Jarvelin,
Berthold Koletzko, Martine Vrijheid, Thorkild I.A. Sorensen, Rae-Chi Huang, Syed Hasan Arshad,
Wenche Nystad, Erik Melen, Gerard H. Koppelman, Stephanie J. London, Nina Holland,
Mariona Bustamante, Susan K. Murphy, Marie-France Hivert, Andrea Baccarelli, Caroline L.
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Relton, Harold Snieder, Vincent W.V. Jaddoe, Janine F. Felix.

DNA methylation and body mass index from birth to adolescence: meta-analyses of
epigenome-wide association studies.

Genome Medicine 2020 : Vol. 12, Nr 1, s. €105

Wskaznik Impact Factor ISI: 10.675

Punktacja MNiSW: 140.000

7.

Michael C. Fruhwald, Martin Hasselblatt, Karlina Nemes, Susanne Bens, Mona Steinbugl, Pascal
D. Johann, Kornelius Kerl, Peter Hauser, Eduardo Quiroga, Palma Solano-Paez, Veronica
Biassoni, Maraia Joao Gil-da-Costa, Marta Perek-Polnik, Marianne van de Wetering, David
Sumerauer, Jane Pears, Niklas Stabell, Stefan Holm, Heinz Hengartner, Nicolas U. Gerber,
Michael Grotzer, Joachim Boos, Martin Ebinger, Stefan Tippelt, Werner Paulus, Rhoikos
Furtwangler, Pablo Hernaiz-Driever, Harald Reinhard, Stefan Rutkowski, Paul-Gerhardt
Schlegel, Irene Schmid, Rol-Dieter Kortmann, Beate Timmermann, Monika Warmuth-Metz,
Uwe Kordes, Joachim Gerss, Karsten Nysom, Reinhard Schneppenheim, Reiner Siebert, Marcel
Kool, Norbert Graf.

Age and DNA methylation subgroup as potential independent risk factors for treatment
stratification in children with atypical teratoid/rhabdoid tumors.

Neuro-Oncology 2020 : Vol. 22, Nr 7, s. 1006-1017

Wskaznik Impact Factor ISI: 10.247

Punktacja MNiSW: 140.000

8.

Marjolein Bonthuis, Liz Cuperus, Nicholas C. Chesnaye, Sema Akman, Angel Alonso Melgar,
Sergey Baiko, Antonia H. Bouts, Olivia Boyer, Kremena Dimitrova, Carmen do Carmo, Ryszard
Grenda, Jame Heaf, Timo Jahnukainen, Augustina Jankauskiene, Lukas Kaltenegger, Mirjana
Kostic, Stephen D. Marks, Andromachi Mitsioni, Gregor Novljan, Runolfur Palsson, Paloma
Parvex, Ludmila Podracka, Anna Bjerre, Tomas Seeman, Jasna Slavicek, Tomas Szabo, Burkhard
Tonshoff, Diletta D. Torres, Koen J. Van Hoeck, Susanne Westphal Ladfors, Jerome Harambat,
Jaap W. Groothoff, Kitty J. Jager.

Results in the ESPN/ERA-EDTA Registry suggest disparities in access to kidney transplantation
but little variation in graft survival of children across Europe Marjolein Bonthuis.

Kidney International 2020 : Vol. 98, Nr 2, s. 464-475

Wskaznik Impact Factor ISI: 8.945

Punktacja MNiSW: 140.000

9.

Barbara Ogodrek, Lana Hamieh, Hanna M. Hulshof, Kathryn Lasseter, Katarzyna Klonowska,
Hugo Kuijf, Romina Moavero, Christoph Hertzberg, Bernhard Weschke, Kate Riney, Martha
Fuecht, Theresa Scholl, Pavel Krsek, Rima Nabbout, Anna C. Jansen, Barbora Benova, Eleonora
Aronica, Lieven Lagae, Paolo Curatolo, Julita Borkowska, Krzysztof Sadowski, Dorota
Domanska-Pakieta, Stef Janson, Piotr Koztowski, Matgorzata Urbanska, Jacek Jaworski,
Sergiusz J6zwiak, Katarzyna Kotulska, David J. Kwiatkowski.

TSC2 pathogenic variants are predictive of severe clinical manifestations in TSC infants: results
of the EPISTOP studly.

Genetics in Medicine 2020 : Vol. 22, Nr 9, s. 1489-1497
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Wskaznik Impact Factor ISI: 8.904
Punktacja MNiSW: 200.000

10.

Petr Dusek, Ralf Mekle, Marta Skowronska, Julio Acosta-Cabronero, Till Huelnhagen, Simon
Daniel Robinson, Florian Schubert, Marcus Deschauer, Antje Els, Bernd Ittermann, Gudrun
Schottmann, Vince |. Madai, Paul Friedemann, Thomas Klopstock, Tomasz Kmie¢, Thoralf
Niendorf, Jens Wuerfel, Susanne A. Schneider.

Brain iron and metabolic abnormalities in C190rf12 mutation carriers: A 7.0 tesla MRI study in
mitochondrial membrane protein-associated neurodegeneration.

Movement Disorders 2020 : Vol. 35, Nr 1, s. 142-150

Wskaznik Impact Factor ISI: 8.679

Punktacja MNiSW: 140.000




Dziatalnosc¢ szkoleniowa

Specjalizacje lekarzy w pediatrii

I

Nazwa kliniki

Klinika Pediatrii, Zywienia i Chor6b Metabolicznych

Klinika Endokrynologii i Diabetologii
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej

Terapii Noworodka

Klinika Kardiologii
Klinika Onkologii

Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Klinika Immunologii

Klinika Neurologii i Epileptologii

taczna liczba miejsc specjalizacyjnych w pediatrii

) O

Liczba miejsc
szkoleniowych

38

24

25

10

10

125

Wykorzystane miejsca (liczba oséb w

trakcie specjalizacji)

pracownicy

0

0

rezydenci

30

19

13

74



Liczba lekarzy specjalizujacych sie 42

w tym: rozpoczynajacych specjalizacje od poczatku 5

stomatologie dziecieca 1

radiologie i diagnostyke obrazowg 1

kardiologie dziecieca 1

kardiochirurgie 1

medycyne nuklearng 1

kontynuujacych specjalizacje 37

pediatrie metaboliczng 5

neonatologie 2

neurologie dziecieca 2

genetyke kliniczng 1

nefrologie dziecieca 5

immunologie kliniczna 1

transplantologie kliniczng 4

onkologie i hematologie dziecieca 2

gastroenterologie 1

gastroenterologie dzieciecg 5

kardiologie dziecieca 7

diabetologie 1

otolaryngologie dzieciecg 1

Liczba lekarzy, ktdrzy kontynuujg specjalizacje poza IPCZD w ramach -
przyznanych miejsc akredytacyjnych w innych placéwkach

neurochirurgie 1

Liczba lekarzy, ktdrzy ukonczyli specjalizacje 10

neurologie dziecieca 1

urologie dziecieca 1

onkologie i hematologie dziecieca 3

pediatrie 1

kardiologie dziecieca 1

transplantologie kliniczna 1

gastroenterologie dzieciecg 1

neuropatologie 1

’ ©




Wykorzystanie miejsc (liczba oséb
w trakcie specjalizacji)

Nazwa kliniki

Klinika Pediatrii, Zywienia i
Choréb Metabolicznych

Klinika Anestezjologii i
Intensywnej Terapii

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii
Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Poradnia Stomatologiczna dla
Dzieci
Poradnia Chirurgii
Stomatologicznej dla Dzieci i
Dorostych

Zaktad Diagnostyki Obrazowej

Klinika Urologii

Klinika Neonatologii, Patologii
i Intensywnej Terapii
Noworodka

Klinika Rehabilitacji

Zaktad Genetyki Medycznej

Klinika Kardiochirurgii

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego
Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego
Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Klinika Onkologii

61

Nazwa specjalizacji

pediatria
metaboliczna

anestezjologia i
intensywna
terapia

diabetologia

endokrynologia

endokrynologia i
diabetologia
dziecieca
stomatologia
dziecieca

chirurgia
stomatologiczna

radiologia i
diagnostyka
obrazowa

urologia dziecieca

neonatologia

rehabilitacja
medyczna

genetyka kliniczna

kardiochirurgia

nefrologia

nefrologia
dziecieca

transplantologia
kliniczna

onkologia i
hematologia
dziecieca

Liczba miejsc
szkoleniowych

(]

(o]

1©

I

lw

(6,

I

[o)]

(6,

100

(]

N

pracownicy

rezydenci

13

osoby
z zewnatrz



Klinika Immunologii

Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Klinika Chirurgii Dzieciecej i
Transplantacji Narzadow
Klinika Chirurgii Dzieciece;j i
Transplantacji Narzadéw

Klinika Kardiologii

w tym:

Klinika Neurologii i
Epileptologii

Klinika Okulistyki

Osrodek Audiologii i Foniatrii
Zaktad Patologii

Osrodek Otolaryngologii

Zaktad Medycyny Nuklearnej

62

immunologia
kliniczna

gastroenterologia

gastroenterologia
dziecieca

transplantologia
kliniczna

chirurgia dziecieca

transplantologia
kliniczna
kardiologia
dziecieca

neurologia
dziecieca
okulistyka
dziecieca
audiologia i
foniatria
neuropatologia
otolaryngologia
dziecieca
medycyna
nuklearna

|©

100

I

[o)]

I

(O8]

N

I

miejsc dla wojewddztwa mazowieckiego

miejsce dla wojewddztwa lubelskiego

2

8

10

2

6

6

3



Liczba lekarzy specjalizujacych sie 35
w tym: rozpoczynajacych specjalizacje od poczatku 4

chirurgie stomatologiczna

[y

radiologie i diagnostyke obrazowg

[y

genetyke kliniczng

w
=

kontynuujgcych specjalizacje
pediatrie metaboliczng
urologie dziecieca
neonatologie
genetyke kliniczng
nefrologie dziecieca
neurologie dziecieca
immunologie kliniczna
gastroenterologie dzieciecg
kardiologie dziecieca
endokrynologie i diabetologie dziecieca

N W OO WU WL, WL, NN

neuropatologie

[y
N

Liczba lekarzy, ktdrzy ukonczyli specjalizacje
pediatrie metaboliczng
urologie dziecieca
immunologie kliniczna
nefrologie dziecieca
genetyke kliniczng
neuropatologie

chirurgie dziecieca

R R R R W W R R,

gastroenterologie

’ ©




Liczba rezydentow specjalizujacych sie

Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych

Poradnia Stomatologiczna dla Dzieci
Poradnia Chirurgii Stomatologicznej dla Dzieci i Dorostych

Zaktad Diagnostyki Obrazowej

Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii

Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii
Noworodka

Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii
Noworodka

Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia
Tetniczego

Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia
Tetniczego

Zaktad Genetyki Medycznej
Klinika Onkologii
Klinika Onkologii
Klinika Okulistyki
Klinika Neurologii i Epileptologii

Klinika Immunologii

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i
Pediatrii

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i
Pediatrii

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i
Pediatrii

Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzadow
Klinika Kardiologii

Klinika Kardiologii
Klinika Endokrynologii i Diabetologii

Klinika Endokrynologii i Diabetologii

Klinika Kardiochirurgii

) O

143

pediatria

stomatologia dziecieca

chirurgia stomatologiczna

radiologia i diagnostyka
obrazowa

anestezjologia i
intensywna terapia

pediatria

neonatologia

pediatria

nefrologia dziecieca

genetyka kliniczna

pediatria

onkologia i hematologia
dziecieca

okulistyka

neurologia dziecieca

pediatria

pediatria

gastroenterologia

gastroenterologia
dziecieca

chirurgia dziecieca
pediatria

kardiologia dziecieca

pediatria

endokrynologia i
diabetologia dziecieca

kardiochirurgia

30

13

13

10



Liczba rezydentow, ktorzy ukonczyli specjalizacje

w
o

pediatrie

=
~

chirurgie dziecieca

radiologie i diagnostyke obrazowg

stomatologie dziecieca

anestezjologie i intensywna terapie

neonatologie

rehabilitacje medyczna

neurologie dziecieca

N B NP, WN PR

gastroenterologie dzieciecg

Specjalizacje magistrow

Liczba fizjoterapeutow, ktdrzy kontynuujq specjalizacje poza IPCZD 1

Liczba fizjoterapeutow, ktérzy ukonczyli specjalizacje 2

Liczba psychologoéw, ktérzy kontynuuja specjalizacje poza IPCZD 1

Liczba psychologoéw, ktorzy ukonczyli specjalizacje 0

|

Liczba farmaceutow, ktorzy kontynuuja specjalizacje poza IPCZD

Liczba farmaceutow, ktorzy ukonczyli specjalizacje

Liczba diagnostow, ktorzy kontynuujg specjalizacje poza IPCZD ‘ 7

w tym:

laboratoryjng genetyke medyczng

laboratoryjng immunologie medyczng

Liczba diagnostow, ktorzy ukonczyli specjalizacje 1
w tym:
mikrobiologie medyczna 1

65




Specjalizacje lekarzy w pediatrii

. . Wykorzystane miejsca (liczba oséb
Nazwa kliniki Liczba miejsc w trakcie specjalizacji)
szkoleniowych
pracownicy rezydenci
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych 38 0 30
Klinika Endokrynologii i Diabetologii 24 0 19
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen 25 0 13
Odzywiania i Pediatrii
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej 10 1 5
Terapii Noworodka

Klinika Kardiologii 10 0 5

Klinika Onkologii 6 0 1

Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i 4 0 5

Nadcisnienia Tetniczego

Klinika Immunologii 4 0 2

Klinika Neurologii i Epileptologii 4 0 0

taczna liczba miejsc specjalizacyjnych w pediatrii 125 1 74
Liczba szkolerr wewnetrznych zorganizowanych w Klinikach i Zaktadach 13
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii 2
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka 11
Poradnia Stomatologiczna dla Dzieci, Poradnia Chirurgii Stomatologicznej dla Dzieci i Dorostych 3
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Liczba przeszkolonych lekarzy w klinikach i zaktadach diagnostycznych z krajowych
placowek medycznych

w tym:
w Klinice Okulistyki 36
w Klinice Kardiologii 23
w Klinice Endokrynologii i Diabetologii 23
w Klinice Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego 21
w Klinice Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzern Odzywiania i Pediatrii 20
w Klinice Onkologii 18
w Zaktadzie Genetyki Medycznej 17
w Klinice Neurochirurgii 12
w Klinice Anestezjologii i Intensywnej Terapii 10

w Klinice Neurologii i Epileptologii
w Klinice Urologii Dzieciecej
w Zaktadzie Diagnostyki Obrazowej
w Klinice Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzgdow
w Klinice Immunologii
w Klinice Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka
w Klinice Rehabilitacji
w Osrodku Otolaryngologii
w Zaktadzie Medycyny Nuklearnej
w Pracowni Zgodnosci Tkankowej
w Klinice Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych
w Zaktadzie Patologii
w Zespole Poradni Specjalistycznych, w tym:

e w Poradni Ginekologii Dzieciecej

N N R R RPN SRR DO N 0O 0O

e w Poradni Stomatologicznej dla Dzieci

’ O




Praktyki studenckie/zawodowe w ramach zawartych uméw i porozumien ‘ 309
w tym:
Apteka Szpitalna 1
152 wtym:
Klinika Rehabilitacji stacjonarnie —9
on-line —143
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych 112
Klinika Neurochirurgii 44
Praktyki studenckie/zawodowe w ramach indywidualnych zgtoszen 16
w tym:

Apteka Szpitalna

Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzaddw

Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych

Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka

Klinika Neurochirurgii

Klinika Rehabilitacji

Klinika Urologii Dzieciecej

Zaktad Psychologii Zdrowia

Poradnia Psychiatryczna

Poradnia Stomatologiczna dla Dzieci i Mtodziezy

PR R R NN R R WL N

Pracownia Immunologii Transfuzjologicznej z Bankiem Krwi

W jednostkach organizacyjnych Instytutu przeszkolono ogétem 7
w tym:

w Klinice Rehabilitacji 2
w Zaktadzie Psychologii Zdrowia 2
w Zaktadzie Biochemii, Radioimmunologii i Medycyny Doswiadczalnej 2
w Osrodku Dziennym Psychiatrii Dzieciecej 1

) ©




Jednostka
organizacyjna

Klinika Urologii
Dzieciecej

Zaktad Diagnostyki
Obrazowej

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii
i Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Okulistyki

Zaktad
Mikrobiologii i
Immunologii
Klinicznej

Poradnia Choréb
Ptuc

Oddziat
Otolaryngologii/
Klinika Pediatrii,

Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcisnienia
Tetniczego

69

Temat posiedzenia

Mieszana dysgenezja gonad jako
jedna z postaci zaburzen
réznicowania pfci

Przetrwata kloaka — trudnosci w
postepowaniu diagnostycznym i
leczeniu operacyjnym

Popularyzacja wiedzy o badaniach
kontrastowych w USG, a przede
wszystkim sono-cystografii

Zastosowanie metod
densytometrycznych w
diagnostyce u dzieci i mtodziezy.
Interpretacja badan gestosci kosci
i ilosci tkanki

Posta¢ oczna toksokarozy

Zapalenie btony naczyniowej u
pacjentdw z mtodziericzym
zapaleniem stawow

Trudnosci i watpliwosci w
interpretacji wynikow badan
mikrobiologicznych — co kazdy
lekarz wiedzie¢ powinien, by
prawidtowo leczy¢ zakazenie

Terapia wziewna w schorzeniach
uktadu oddechowego

Powiktania wewnatrzczaszkowe
zapalenia zatok przynosowych na
podstawie trzech przypadkéw
klinicznych pacjentow leczonych w
IPCZD

Nerki w kotysce —to nerki na cate
zycie. Przypadek obrazujacy
programowanie ptodowe z

konsekwencjg — nadcisnienie
tetnicze

Referent/Referenci

lek. med. Kinga Kowalczyk
dr n. med. Maria Szarras-
-Czapnik

lek. med. Karina Felberg

lek. med. Anna Laskus

lek. med. Dorota Majak
prof. dr hab. n. med.
Elzbieta Jurkiewicz

dr n. farm. Maciej Jaworski

lek. med. Matgorzata
Danowska

lek. med. Joanna
Jedrzejczak-Mtodziejewska

mgr Anna Wojcieszek
prof. dr hab. n. med.
Katarzyna Dzierzanowska-
-Fangrat

dr n. med. Hanna Dmeniska

dr n. med. Tomasz
Grochowski
lek. med. Paulina Bararska
lek. med. Monika Moskwa
lek. med. Dariusz Dziedzic

prof. dr hab. n. med. Ryszard
Grenda
dr n. med. tukasz Obrycki

Data

07
stycznia
2020 .

14
stycznia
2020 .

21.01.
2020r.

4.02.
2020r.

18.02.
2020r.

3.03.
2020r.

10.03.
2020r.

Liczba
uczestnikow

58

37

27

105

51

60

39



Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Kardiologii

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Okulistyki

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywianiai
Pediatrii

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzadow

Zaktad Genetyki
Medycznej

Pracownia
Immunologii
Transfuzjologicznej
z Bankiem Krwi

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzadow
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Wrodzony przerost kory nadnerczy
— diagnostyka i leczenie

Zespot Pradera—Willego — obraz
kliniczny, trudnosci diagnostyczne
i terapeutyczne, aktualne metody

postepowania. Spojrzenie
neonatologa, endokrynologa
dzieciecego i endokrynologa
internisty — prezentacja na
podstawie przypadkéw chorych w
réznych grupach wiekowych

Podstawy interpretacji zapisu
elektrokardiograficznego u dzieci

Manifestacje skérne chordéb
endokrynologicznych

Choroba zezowa
Okulistyczne powiktania ogdlnego
stosowania izoretynoiny u dzieci

Leczenie otytosci i jej powiktan.
Otytosc¢ olbrzymia. Sttuszczenie
watroby

Rola chirurga w leczeniu otytosci

ABC dysmorfologii — ,nie taki
diabet straszny jak go malujg”

Zasady leczenia krwig i
preparatami krwiopochodnymi

Czy mozna ograniczy¢ stosowanie
preparatéow krwiopochodnych na
oddziatach chirurgicznych?

dr n. med. Elzbieta
Moszczynska
dr n. med. Agnieszka
Rudzka-Kocjan
lek. med. Elzbieta Marczak

lek. med. Agnieszka Lecka-
-Ambroziak
lek. med. Kamila Marszatek-
Dziuba

dr n. med. Anna Turska-
Kmieé

lek. med. Elzbieta Marczak
lek. med. Lidia Ruszkowska

lek. med. Anna Rogowska
lek. med. Klaudia
Rakusiewicz

lek. med. Violetta Wojno
dr n. med. Wojciech Jarczyk
prof. dr hab. n. med. Piotr
Socha
lek. med. Anna Swiercz
mgr Marcin Szary
mgr Joanna Pietrusinska-
-Nunziati

dr n. med. Marek
Stefanowicz

lek. med. Dorota Wicher
prof. dr hab. n. med.
Krystyna Chrzanowska

mgr Anna Kwiatek

dr n. med. Matgorzata
tyszkowska

16.06.
2020r.

06.10.
2020r.

20.10.
2020r.

03.11.

2020r.

17.11.

2020r.

01.12.

2020r.

15.12.

2020r.

31

42

16

71

67

45



Wykaz kurséw obowigzkowych dla lekarzy realizowanych w ramach planu
dydaktycznego

Centrum

Medycznego

Ksztatcenia

w Instytucie "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka" w 2020 r.

Rehabilitacja
0séb w wieku
rozwojowym

Kurs atestacyjny
z endokrynologii
i diabetologii
dzieciecej

Metody
diagnostyki
funkcjonalnej

Wprowadzenie
do specjalizacji
w dziedzinie
neurologii

Neuroonkologia
dziecieca

Pierwotnei
wtérne
nefropatie

Gastroenterolog
ia dziecieca

Medycyna
fizykalna i
balneologia

Gastroenterologia,
hepatologia,
zywienie dzieci

71

dr hab. n. Klinika
med. Rehabilitacji
Matgorzata
tukowicz o i

prof. dr hab. n.

Klinika
med. Endokrynologii i
Mieczystaw Diabetologii
Szalecki
dr hab. n. Klinika
med. Rehabilitacji
Matgorzata =
tukowicz WS
dr n. med. Katedra"
Tomasz Kmieé Ne.uro.logl_l
Dzieciecej
dr hab. n.
med. Bozenna Katedra
Dembowska- Onkologii
-Baginska, Dzieciecej
prof. IPCZD
prof. dr hab. n. Katedra
med. Ryszard Nefrologii
Grenda Dzieciecej
prof. dr hab. n. Katedra
med. Piotr Gastroenterologii
Socha Dzieciecej
Klinika
dr hab. n. Rehabilitacji
med.
Matgorzata
tukowicz ’,:::;. e |
dr hab. n. Katedra
med. Grzegorz .
Gastroenterologii
Oracz, prof. -
IPCZD

obowigzkowy

01-728/3- w rehabilitacji
09-010- medycznej
2020 specjalizacja
modutowa
obowigzkowy
w
01-796/3- | endokrynologii
03-002- i diabetologii
2020 dzieciecej —
specjalizacja
modutowa
obowigzkowy
01-728/3- w rehabilitacji
02-008- medycznej
2020 specjalizacja
modutowa
obowigzkowy
01-763/3- w neurologii
01-004- dzieciecej —
2020 specjalizacja
modutowa
obowigzkowy
i o)
06-001- dzieciecejg—
2020 s
specjalizacja
modutowa
obowigzkowy
01-798/3- w nefrologii
02-004- dzieciecej —
2020 specjalizacja
modutowa
obowigzkowy
w
LI oo
2020 gii dZ|'ec'|ece'J -
specjalizacja
modutowa
obowiazkowy
01-728/3- w rehabilitacji
05-011- medycznej —
2020 specjalizacja
modutowa
obowigzkowy
w
LS oo
2020 gii dZ|'ec'|ece'J -
specjalizacja
modutowa

20-24.04.
2020r.

11-22.05.
2020r.

18-20.05.
2020r.

01-05.06.
2020r.

08-10.06.
2020r.

07-09.09.
2020r.

07-11.09.
2020r.

14-25.09.
2020r.

21.09-
02.10.
2020r.

Podyplomowego

25

31

22

(o)}

12

13



Zaburzenia
réznicowania
ptci

Wprowadzenie
do genetyki
klinicznej

Diagnostyka i
leczenie
nowotworow
litych u dzieci

Postepy w
immunologii
klinicznej.
Pierwotne i
wtdrne
niedobory
odpornosci

Wprowadzenie
do specjalizacji
w dziedzinie
endokrynologii i
diabetologii
dzieciecej

Urologia
dziecieca

Transplantologia
kliniczna

Opieka
stomatologiczna
nad dzieckiem z

zaburzeniami
ogdlnoustrojowy
mi i choroba
przewlekta

Postepy w
kardiochirurgii
wrodzonych
wad serca

Chirurgia
onkologiczna i

onkologia
dziecieca

Hepatologia

72

dr hab. n.
med.
Matgorzata
Baka-
-Ostrowska

prof. dr hab. n.
med. Krystyna
Chrzanowska

dr hab. n.
med. Bozenna
Dembowska-

-Baginska,

prof. IPCZD

dr n. med.
Matgorzata
Pac

prof. dr hab. n.
med.
Mieczystaw
Szalecki

dr hab. n.
med.
Matgorzata
Baka-
-Ostrowska

prof. dr hab. n.
med. Ryszard
Grenda

dr n. med. Ewa
Krasuska-
-Stowinska

dr hab. n.
med. Andrzej
Kansy, prof.
IPCZD

dr n. med.
Adam Kowalski

prof. dr hab. n.
med. Joanna
Pawtowska

Klinika Urologii
Dzieciecej

Zaktad Genetyki
Medycznej

Katedra
Onkologii
Dzieciecej

Klinika
Immunologii

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Urologii
Dzieciecej

Katedra
Nefrologii
Dzieciecej

Poradnia
Stomatologii
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Dziatalnos¢ szkoleniowo-naukowa Pionu Pielegniarskiego

Aktywnos¢ Dziatu Organizacji Pracy Pielegniarskiej w zakresie ksztatcenia przed-
i podyplomowego pielegniarek i potoznych w 2020 r.

Kontynuowano wspofprace z:

e Mazowiecka Uczelniag Medyczng w Warszawie — realizacja zaje¢ praktycznych, praktyk
zawodowych studentéw Wydziatu Nauk Medycznych MUM, kierunek Pielegniarstwo
i potoznictwo (studia stacjonarne i niestacjonarne licencjackie i magisterskie);

e Prywatng Wyiszg Szkotg Nauk Spotecznych, Komputerowych i Medycznych
w Warszawie — organizacja Kursu Kwalifikacyjnego Nefrologia i Dializoterapia oraz
Kursu Kwalifikacyjnego w dziedzinie pielegniarstwa onkologicznego dla studentéw
kierunku Pielegniarstwo (studia stacjonarne licencjackie);

o Akademiag Zdrowia w Warszawie — organizacja specjalizacji w dziedzinie pielegniarstwa
pediatrycznego — |, Il i lll edycja, oraz specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa
operacyjnego.

Podpisano 29 indywidualnych uméw ze studentami uniwersytetéw medycznych na realizacje
pielegniarskich praktyk wakacyjnych.

Zorganizowano praktyki dla stuchaczy Policealnej Warszawskiej Szkoty Medycznej oraz
Zaocznej Policealnej Szkoty Medycznej Pascal na kierunku Opiekun medyczny.

Nagrody/tytuty naukowe/dyplomy

Lp. | Tytut Liczba personelu
1 | Doktor nauk o zdrowiu 1
2 | Magister pielegniarstwa 11
3 | Licencjat pielegniarstwa 18
Nagroda Foundation of European Nurses in Diabetes (FEND) dla
4 | pielegniarek i potoznych specjalizujgcych sie w cukrzycy, ktére wniosty 1
znaczacy wktad w opieke diabetologiczng, badania naukowe i edukacje
5 | Dyplom policealnej szkoty medycznej - opiekun medyczny 5
Specjalizacje
- |Ukofczone
Lp. | Nazwa szkolenia L|czb‘a P
uczestnikow
1 | Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa neonatologicznego 10
2 | Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa chirurgicznego 5
3 | Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa pediatrycznego 5
4 Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa anestezjologicznego i 3
intensywnej opieki
w trakcie:
5 | Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa pediatrycznego 3
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Kursy kwalifikacyjne

Lp.

Nazwa szkolenia

Liczba uczestnikow

1

Pielegniarstwo operacyjne

1

Kursy specjalistyczne

Lp. | Nazwa szkolenia L|czb.a P
uczestnikow
1 | Obwodowy i centralny dostep dozylny u pacjenta onkologicznego w 7
praktyce pielegniarskiej
2 | Wywiad i badanie fizykalne dla pielegniarek i potoznych 2
3 | Szczepienia ochronne (program dla pielegniarek) 1

Szkolenia/webinaria

LP. | Nazwa szkolenia Liczba uczestnikow

1 | Szkolenie dla pielegniarek i potoznych dokonujgcych przetaczania krwi i jej 58
sktadnikéw w zakresie PODSTAWOWYM

2 | Szkolenie dla pielegniarek i potoznych dokonujacych przetaczania krwi i jej 35
sktadnikéw w zakresie UZUPELNIAJACYM
NADANIE UPRAWNIEN Wstrzykniecia dozylne, kroplowe przetaczanie

3 dozylnych ptynéw innych niz krew i $rodki krwiopochodne — egzamin 21
koncowy.

4 | Awaryjna adaptacja do pracy w oddzale intensywnej terapii dla 291
pielegniarek i potoznych niepracujgcych w intensywnej terapii

5 Clininet — szkolenie w zakresie elektronicznej dokumentacji 402
krwiolecznictwa

6 | Clininet — szkolenie w zakresie elektronicznej dokumentacji medycznej 447

7 | Szkolenie z zakresu higieny rak w ramach prowadzonego przez IPCZD 35
programu WHO 5 Moments for Hand Higiene

g | Szkolenie dla pielegniarek, potoznych, opiekunek dziecigcych w zakresie 27
,Prawa pacjenta”

g | Szkolenie dla pielggniarek, pofoznych, opiekunek dziecigcych w zakresie 24
zdarzen niepozadanych

10 | Szkolenie stanowiskowe w Oddziale Dziennym Chemioterapii 6

11 | Szkolenie stanowiskowe w Oddziale Neonatologii, Patologii i Intensywnej 6
Terapii Noworodka
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Lp. Nazwa szkolenia L|czb‘a P
uczestnikow

1 | Rana, ktoérej nikt nie chce — jedno oblicze — trzy spojrzenia 4

2 | Owrzodzenie zylne w praktyce pielegniarskiej w dobie COVID-19 3

3 | Problemy w laktacji 1

4 | BOl ostry przewlekty 3

5 Webinarium dla pielegniarek szpitali i oddziatdw onkologicznych ,Wybrane 5
problemy wspdtczesnej onkologii”

6 Webinarium dla pielegniarek szpitali i oddziatow onkologicznych ,Badania 4
kliniczne cz. 1 2"

7 | Program edukacji onkologicznej 5

8 | Hematologia kliniczna i doswiadczalna 3

9 | Nowoczesne metody diagnostyki i leczenia owrzodzen zylnych podudzi 4

10 Podstawy leczenia ran — o czym warto wiedzie¢? 5

11 = Wysiek z rany — jak skutecznie nim zarzgdzac? 4

12 | Recepta — skuteczne narzedzie pielegniarki 5

13 ' Nowotwory mieloproliferacyjne Ph negatywne u dzieci i dorostych — rdznice 6

14 | Cukrzyca i zespot stopy cukrzycowej w najnowszych zaleceniach PTD 2

15 Organizacja pracy na sali operacyjnej w kontekscie redukcji zakazen miejsca 3
operowanego

16 | Zakazenia szpitalne — jak unikngc? 5

17 | Oczyszczanie rany — jak to zrobi¢ w praktyce? 5

18 Zmiany poprzedzajace powstawanie ran na stopach u chorych na cukrzyce: )
hiperkeratozy

19  Wiosenne spotkania neonatologiczne 5

20 | Postepy w anestezjologii i intensywnej terapii dzieci i noworodkéw 4

21 | Razem w immunoonkologii 4

22 | Polska Szkota Hematologii 3

23 | Powiktania w leczeniu onkologicznym 3

24 Webinarium: Cukrzyca a COVID-19 zorganizowane przez Stowarzyszenie PFED i 3
Firme Ascensia

25 Webinarium: Szkota opieki diabetologicznej dla zespotéw terapeutycznych 5
zorganizowana przez Stowarzyszenie PFED

% Webinarium: IV_Krakowskie Warsztaty Cigzowe on-line zorganizowane przez UJCM )
oraz Fundacje "Zy¢ z cukrzycg"

27 | Szkolenie: Tranportation of Dangerous goods — Mayo Clinic Laboratories 6

)8 Postepy w anestezjologii i intensywnej terapii dzieci i noworodkéw. Medius Sp. z 3
0.0.

29 Webinar: Prawne aspekty wykonywania szczepiern ochronnych. Centrum Edukacji 3
Medycznej

30 Hematologia dziecieca POZ i w Izbie Przyje¢. Przychodnia Szczecinska. Pediatria )
on-line

31 Epidemiologia choréb nowotworowych u dzieci i mtodziezy, spotkanie edukacyjne 4
z lek. M. Futrzenka. Wielkopolska Onkologia Dziecieca.

32 | Webinar: AML - co kazdy pacjent powinien wiedzie¢? Hematologia.pl 7

33 Standardy i nowosci w onkologii spersonalizowanej i interdyscyplinarnej. 3

Medevent.live
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Wydarzenie on-line: Pandemia SARS-CoV-2 —czyli co kazdy rodzic wiedzie¢
powinien. Akademia Umiejetnosci nowoczesnej potoznej.

Webinar onkologiczny: Zdrowie, regeneracja, skutecznos¢ w walce z bélem. Pod
dobrg opieka — czy zabraknie pielegniarek i potoznych — debata Gazety Wyborcze;j.
Poézne skutki leczenie choréb nowotworowych u dzieci i mtodziezy. Wielkopolska
Onkologia Dziecieca

Stany nagte w pediatrii cz. 2 — ptynoterapia.

Profilaktyka chordb zakaznych w erze COVID-19. Centrum Edukacji Medycznej
Powiktania w leczeniu onkologicznym

Webinar: Czy kaszel w dobie COVID-19 zawsze oznacza to samo? Rdéznicowanie
oraz farmakologiczne i niefarmakologiczne sposoby na kaszel u dziecka. PZWL
Konferencja on-line: Diagnostyka i leczenie pacjenta z czerniakiem z perspektywy
patomorfologa, dermatologa i onkologa

Webinar: Aspekty zycia z PBSZ — perspektywa hematologa i psychoonkologa
Webinar: Rados¢, spokdj i wymarzone zycie dzieki odpornosci psychicznej
Obwodowy i centralny dostep dozylny u pacjenta onkologicznego w praktyce
pielegniarki — seminarium szkoleniowe dla pielegniarek. PSPO Warszawa

Webinar: Terapia konopna oczami farmaceutdow. Teoria a praktyka

Polskie Towarzystwo Onkologii Klinicznej. Webinarium dla pielegniarek szpitali i
oddziatéw onkologicznych. Szkolenie zorganizowane w ramach Programu Edukacji
Onkologicznej

Webinar: Nagte przypadki w pediatrii. Drgawki gorgczkowe i utrata przytomnosci.
Pediatria on-line

Webinar: Nowe terapie w leczeniu nowotwordéw skory. PZWL

Webinar: Kontrowersje i nowe perspektywy w leczeniu nawrotowego/opornego
chtoniaka Hodgkina

Webinar: COVID-19, grypa i choroby ukfadu krazenia. Grypa — przystanek
szczepienia, roznicowanie, odmiennosci w obrazie klinicznym. Diagnostyka
Webinar: Rola uktadu immunologicznego w SARS-COV2 i mozliwosci terapii.
Pytania i odpowiedzi. Wydawnictwo Czelej

Wybrane problemy wspdtczesnej onkologii. Powiktania po przetoczeniu
sktadnikow krwi. Powikfania leczenia onkologicznego, hematologicznego.
Wypalenie zawodowe
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Praktyki/Staze

Praktyki wakacyjne — studenci uniwersytetow medycznych i stuchacze szkot policealnych

Lp. | Uczelnia Liczba
1 | Warszawski Uniwersytet Medyczny — Wydziat Nauki o Zdrowiu 15
2 | Radomska Szkofa Wyzsza 2
3 | Uniwersytet Medyczny w todzi 4
4 | Policealna Szkota Wyzsza Biznesu i Administracji w Warszawie 2
5 | Uniwersytet Medyczny w Olsztynie 1
6 | Mazowiecka Uczelnia Medyczna 3
7 | Uczelnia Medyczna MSC w Warszawie 3

Zajecia praktyczne studentow wydziatu pielegniarska/potoznictwa
8 | Mazowiecka Uczelnia Medyczna (dawniej Wyzsza Szkota Mazowiecka) w Warszawie 33
Staze uczestnikow szkolen podyplomowych
9 | Akademia Zdrowia, Warszawa. Przeprowadzenie stazu dla specjalizacji w dziedzinie 86
pielegniarstwa pediatrycznego (I, Il, Ill edycja)

10 Akademia Zdrowia, Warszawa. Przeprowadzenie stazu dla specjalizacji w dziedzinie 32

pielegniarstwa operacyjnego

11 | Prywatna Wyzsza Szkota Nauk Spotecznych, Komputerowych i Medycznych w 9

Warszawie - Kurs Kwalifikacyjny Nefrologia i Dializoterapia
12  Prywatna Wyisza Szkofa Nauk Spotecznych, Komputerowych i Medycznych w 7
Warszawie — Kurs Kwalifikacyjny w dziedzinie pielegniarstwa onkologicznego
Zajecia praktyczne - kierunek opiekun medyczny

13 Pascal Zaoczna Policealna Szkota Medyczna 1

14 | Policealna Warszawska Szkota Medyczna 3

Udziat personelu pielegniarskiego w konferencjach w 2020 r.

tacznie w konferencjach naukowo-szkoleniowych w tym zorganizowanych on-line wzieto udziat
50 pielegniarek i potoznych pracujgcych w IPCZD.

Dziatalno$¢ naukowo-szkoleniowa — mgr Alicja Szewczyk

e Opracowanie i aktualizacja we wspodfpracy ze Stowarzyszeniem Polska Federacja
Edukacji w Diabetologii zalecen postepowania dla pielegniarek/potoznych pracujgcych
z pacjentami chorymi na cukrzyce z podejrzeniem/zakazeniem SARS-CoV-2: ,Wybrane
i wskazane zalecenia postepowania dla pielegniarek/potoznych pracujacych
z pacjentami chorymi na cukrzyce. Pacjent z podejrzeniem/zakazeniem SARS-CoV-2";

https://www.gov.pl/web/zdrowie/wybrane-i-wskazane-zalecenia-postepowania-dla-
pielegniarekpoloznych-pracujacych-z-pacjentami-chorymi-na-cukrzyce-pacjent-z-
podejrzeniemzakazeniem-sars-cov-2
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Wspotpraca przy redakcji rozdziatu ,Edukacja terapeutyczna” w Zaleceniach
klinicznych dotyczacych postepowania u chorych na cukrzyce 2020 — Stanowisko
Polskiego Towarzystwa Diabetologicznego. Opracowanie przygotowywane jest przez
grupe ekspertéw z wielu dyscyplin klinicznych. Zalecenia odnoszg sie do rdznych
aspektow opieki klinicznej nad chorymi na cukrzycg. W Zaleceniach znajdujg
odzwierciedlenie wyniki badan klinicznych i eksperymentalnych, dane z obserwacji
epidemiologicznych, rejestrow diabetologicznych oraz ogdlny postep w diabetologii.

Diabetologia praktyczna, 2020, tom 6, nr 1, Wydawnictwo Via Medica, Gdansk 2020,
str. 24, ISSN 2451-0971

Wywiad: ,0 celach, wyzwaniach i rozwoju pielegniarstwa diabetologicznego”,
w: Analiza przypadkéw. Pielegniarstwo i potoznictwo. Nr 3-4/2020; temat numeru:
Pielegniarstwo diabetologiczne. Wydawca: Wydawnictwo Lekarskie PZWL Sp. z o0.0.

Udziat w pracach podzespotu zgodnie z Zarzgdzeniem Ministra Zdrowia z dnia
12 lutego 2020 r. w sprawie powotania Podzespotéw merytorycznych do spraw
opracowania zmian w zakresie ksztatcenia podyplomowego pielegniarek i potoznych

Wywiad: ,Jestem pielegniarkg. Wiele twarzy pielegniarstwa”. Kampania Nursing Now.
Dziedzina: Pielegniarstwo diabetologiczne. Magazyn Pielegniarki i Potoznej nr 5/2020,
str. 6-9

Publikacja artykutu: ,Noworodek i niemowle z cukrzycg. Wazne aspekty opieki dla
pielegniarki/potoznej i rodzicow”, w: Problemy pielegnacyjne noworodka
i niemowlecia. Potozna, nauka i praktyka. Poradnik dla pielegniarek i potoznych.
Wydawca: Wydawnictwo Lekarskie PZWL Sp. z 0.0.; 2020, str. 54-61

Wspotautorka pracy prezentowanej w sesji plakatowej na XXV Konferencji Fundacji
Europejskich Pielegniarek Diabetologicznych FEND 2020;
https://www.fend.org/conference

Wspotautorka rozdziatu: ,Rola pielegniarki w opiece diabetologicznej”,
w: Sieradzki J (red.). Cukrzyca. Wydawnictwo Via Medica, Gdarsk 2020; str. 996-999

Wspotautorka artykutu: ,,Relationship between loneliness and blood glucose control in
Diabetes”. BMC Public Health (2020) 20:1140 DOI: 10.1186/s12889-020-09241-z

Wspotautorka: ,Practical Guidelines for Nursing and Midwifery Diabetes care — 2020.
A position of the Polish Federation for Education in Diabetology”. Pielegniarstwo
XXI wieku. 2020; 19/3(72). DOI: 10.2478/pielxxiw-2020- 0022

Wspotautorka artykutu: ,The need for updating nurses’ knowledge and skills in the
field of recommendations for diabetes care”. Pielegniarstwo XXI wieku. 2020;19/3(72)
DOI: 10.2478/pielxxiw-2020-0019

Powotanie do rady programowej na kierunku Pielegniarstwo w kadencji 2020-2024
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego.




Podsumowanie

IPCZD jako placowka szkolgca Szkolenia w instytucjach zewnetrznych
Liczba uczestnikow Liczba szkolen . .
Liczba pracownikéw .
Rok W tym . Liczba
Oedtem racowni Instytutu uczestniczaca szkolefs
g0 P Y w szkoleniach
Instytutu

2014 58 8 3 236 18
2015 113 54 5 164 17
2016 114 34 4 118 18
2017 862 799 70 155 37
2018 1308 937 49 252 39
2019 1300 786 51 140 19
2020 1552 1352 64 191 35

80
O



Zatacznik nr 1

SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI GRANTOW NCN, NCBR | MZ W 2020 ROKU
GRANTY ZAKONCZONE W 2020 ROKU

Numer projektu: 6/1/3.1.1a/NPZ/2017/100/631

Tytut: Przeprowadzenie kompleksowych badan epidemiologicznych dotyczacych sposobu
zywienia i stanu odzywienia spoteczenstwa polskiego ze szczegélnym uwzglednieniem dzieci
i mlodziezy w wieku szkolnym, wraz z identyfikacja czynnikdw ryzyka zaburzen odzywiania,
oceng poziomu aktywnosci fizycznej, poziomu wiedzy Zywieniowej oraz wystepowania
nieréwnosci w zdrowiu

Akronim: Dzieci i mtodziez

Kierownik projektu: dr n. med. Zbigniew Kutaga

Realizowane zadania badawcze

Materiaty

Badanie byto realizowane za zgoda Komisji Bioetycznej przy IPCZD. Do udziatu w badaniu zostato
zaproszonych 7698 uczniow (4705 w szkotach podstawowych i 2993 w szkotach
ponadpodstawowych), zaréwno z terendw miejskich, jak i wiejskich z wszystkich wojewodztw w
Polsce, ze 111 szkot, ktérych dyrekcja wyrazita zgode na udziat w badaniu. Rodzice (opiekunowie
prawni) dzieci i mtodziezy oraz mtodziez, ktéra ukonczyta 16. r.z. wyrazali swojq zgode na udziat
w badaniu w formie pisemnej. W badaniu wzieto udziat 4650 dzieci i mtodziezy, w tym 2938 w
szkotach podstawowych i 1712 w szkotach ponadpodstawowych, ze 109 szkét. Pomiary
antropometryczne zostaty wykonane u 4185 ucznidw, w tym u 2682 ze szkét podstawowych
i 1503 ze szkét ponadpodstawowych. Sposréd ucznidw, u ktérych wykonano pomiary
antropometryczne, ankiety dostarczyto 4054 osoby.

Metody

W ramach badania u dzieci i mfodziezy wykonano pomiary antropometryczne
(wysokosé/dtugosé ciata, masa ciata, obwdd talii) oraz przeprowadzono badanie
z wykorzystaniem opracowanych w projekcie kwestionariuszy:

- Kwestionariusz oceny sposobu zywienia dzieci w szkotach podstawowych (FFQ);

- Kwestionariusz oceny sposobu zywienia mtodziezy w szkotach ponadpodstawowych (FFQ);

- Kwestionariusz oceny poziomu aktywnosci fizycznej dla szkét podstawowych;

- Kwestionariusz oceny poziomu aktywnosci fizycznej dla szkét ponadpodstawowych;

- Kwestionariusz oceny poziomu wiedzy zywieniowej dla rodzicéw szkét podstawowych;

- Kwestionariusz oceny poziomu wiedzy zywieniowej dla ucznidow szkét ponadpodstawowych;

- Kwestionariusz dot. sytuacji socjo-demograficznej rodziny.

Kwestionariusze FFQ do oceny sposobu zywienia dzieci i mtodziezy w szkotach podstawowych
i ponadpodstawowych zostaly opracowane na podstawie Kwestionariusza Czestotliwosci
Spozycia Zywnosci dla dzieci wykorzystywanego w badaniu ToyBox (Mouratidou T., 2019) oraz
poddane badaniu walidacyjnemu (metoda test-retest).

Analize uzyskanych danych zrealizowano z zastosowaniem metod statystyki opisowej
i wnioskowania statystycznego. Zmienne ilosciowe byly analizowane pod katem wartosci



odstajacych oraz spetniania zatozen rozktadu normalnego. Zastosowano testy parametryczne
oraz testy nieparametryczne. Zmienne jakosciowe analizowano z zastosowaniem testu Chi-
kwadrat. Wyznaczono z-score BMI, korzystajac z macro Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO),
a nastepnie (zgodnie z definiciag WHO) wyznaczono czestos¢ nadwagi, otytosci i niedowagi.
Wzory zywienia identyfikowano za pomocg analizy czynnikowej metoda gtéwnych sktadowych
(principal component analysis). Zebrane dane byly analizowane z uzyciem programu Excel,
pakietu statystycznego SAS 9.4, SAS Enterprise Guide 5.1 for Windows i pakietu statystycznego
STATISTICA.

Uzyskane wyniki

Czestos$¢ nadwagi (w tym otytosci) wynosita 31,9% (13,5%) i 25,8% (7,9%) odpowiednio dla
chtopcéw i dziewczat. Czestosé niedowagi w probie badanej wynosita 2,5% i 1,9% odpowiednio
dla chtopcéw i dziewczat. Zaréwno wsréd dzieci i miodziezy szkdt podstawowych, jak
i ponadpodstawowych zidentyfikowano po 3 wzory zywienia (dietary patterns), ktére byly
bardzo podobne, co znalazto odzwierciedlenie w nadaniu im takich samych nazw
,Prozdrowotny”, ,Stodki-zachodni”, ,Tradycyjny”. U dzieci i mtodziezy ze szkdt podstawowych
stodzone $niadaniowe pfatki zbozowe oraz stodkie dodatki do pieczywa byly jednymi
z charakterystycznych sktadowych wzoru ,,Stodki-zachodni”, podczas gdy u mtodziezy ze szkét
ponadpodstawowych takich sktadowych nie byto.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu
Raporty czesciowe za 2017, 2018 i 2019 rok przekazane do Ministerstwa Zdrowia.
Raport korcowy za lata 2017-2020.

Numer projektu: 6/1/3.1.1a/NPZ/2017/100/631

Tytut: Przeprowadzenie kompleksowych badan epidemiologicznych dotyczacych sposobu
zywienia i stanu odzywienia spoteczenistwa polskiego ze szczegéinym uwzglednieniem matych
dzieci, wraz z identyfikacjg czynnikow ryzyka zaburzen odzywiania, oceng poziomu aktywnosci
fizycznej, poziomu wiedzy Zywieniowej oraz wystepowania nieréwnosci w zdrowiu

Akronim: Mate dzieci

Kierownik projektu: dr n. med. Zbigniew Kutaga

Realizowane zadania badawcze

Materiaty

Badanie byto realizowane za zgodg Komisji Bioetycznej przy IPCZD. Do udziatu w badaniu zostato
wylosowanych 5640 dzieci w wieku 0-6 lat, zaréwno z terendw miejskich, jak i wiejskich
z wszystkich wojewddztw w Polsce. W 56 jednostkach podstawowe] opieki zdrowotnej
i w 2 oddziatach przedszkolnych w badaniu wzieto udziat 2659 dzieci, ktérych rodzice
(opiekunowie prawni) wyrazili zgode w formie pisemnej na udziat dziecka w badaniu.

Metody

W ramach badania u dzieci wykonano pomiary antropometryczne (wysoko$é/dtugosé ciata,
masa ciata, obwodd talii) oraz przeprowadzono badanie z wykorzystaniem opracowanych
kwestionariuszy:

- Kwestionariusz zywienia dzieci w wieku od urodzenia do 30 miesiecy (FFQ);

- Kwestionariusz czestosci spozycia zywnosci przez dzieci w wieku 3-6 lat (FFQ);



- Kwestionariusz oceny poziomu aktywnosci fizycznej dzieci w wieku 1-6 lat;

- Kwestionariusz oceny poziomu wiedzy zywieniowej rodzicdw dzieci do 6. r.z.;

- Kwestionariusz dot. sytuacji socjo-demograficznej rodziny.

W badaniu wykorzystano zmodyfikowany zwalidowany Kwestionariusz Czestotliwosci Spozycia
Zywnosci dla dzieci z badania ToyBox (Mouratidou T., 2019) oraz opracowany (na podstawie FFQ
ToyBox) i poddany badaniu walidacyjnemu (metoda test-retest), kwestionariusz FFQ dla dzieci
w wieku 0-30 miesiecy.

Analize uzyskanych danych zrealizowano z zastosowaniem metod statystyki opisowej
i wnioskowania statystycznego. Zmienne ilosciowe byly analizowane pod katem wartosci
odstajacych oraz spetniania zatozen rozktadu normalnego. W przypadku zmiennych ilosciowych
majacych rozktad normalny zastosowano testy parametryczne. W przypadku zmiennych, ktére
nie majg rozktadu normalnego, wykorzystano testy nieparametryczne. Zmienne jakosciowe
analizowano z zastosowaniem testu Chi-kwadrat. Postugujgc sie macro opracowanym przez
Swiatowa Organizacje Zdrowia (WHO), wyznaczono z-score BMI, a nastepnie (zgodnie z definicja
WHO) wyznaczono czestos¢ nadwagi, otytosci i niedowagi. Wzory zywienia identyfikowano za
pomocg analizy czynnikowej metodg gtéwnych sktadowych (principal component analysis).
Zebrane dane byly analizowane z uzyciem programu Excel, pakietu statystycznego SAS 9.4, SAS
Enterprise Guide 5.1 for Windows i pakietu statystycznego STATISTICA.

Uzyskane wyniki

Czestos$¢ nadwagi (w tym otytosci) wynosita 11,2% (3,7%) i 10,2% (3,4%) odpowiednio dla
chtopcéw i dziewczat (p > 0,05). Czestos¢ niedowagi w prébie badanej wynosita 1,04% (1,3%
i 0,8% odpowiednio dla chtopcow i dziewczat). W proébie badanej niski poziom wyksztatcenia
matki, niski poziom wyksztatcenia ojca, zamieszkanie na obszarze wiejskim, duzy cigzowy
przyrost masy ciata (= 18 kg), palenie papieroséw w cigzy przez matke oraz nadwaga u matki byty
istotnie zwigzane z wiekszg czestoscig nadwagi i otytosci u dzieci. Zaréwno w grupie wiekowej
ponizej 3 lat, jak i 3-6 lat zidentyfikowano po 3 wzory zywienia (dietary patterns), ktére nazwano
odpowiednio: ,Prozdrowotny”, , Stodki-zachodni”, , Tradycyjny” oraz ,Prozdrowotny”, ,Stodki-
tradycyjny” i ,Niemowlecy”. Wzér ,Prozdrowotny” sktadat sie gtédwnie z produktow
rekomendowanych, tj. warzywa, owoce, sery, ryby, kasze. Wzory ,Stodki-zachodni” i , Stodki-
tradycyjny” zdecydowanie nie sg prozdrowotne, gdyz w duzej mierze sktadajg sie z produktow
nierekomendowanych, tj. m.in. czekolady, stodkich serkéw i deserédw mlecznych. Wzér
,Niemowlecy” w grupie wiekowej ponizej 3 lat i, Tradycyjny” w starszej grupie wiekowej mozna
uznac za potencjalnie neutralne, cho¢ wzér , Niemowlecy” w zakresie formy podania zywnosci
jest nieodpowiedni do etapu rozwoju dziecka i umiejetnosci karmienia po 1. r.z. Nie wykazano
istotnych rdznic w srednich wartosciach BMI pomiedzy 1 a 5 kwintylem prezentowanych
wzordéw, przy czym w grupie wiekowej 3-6 lat, réznica w czestosci wystepowania nadwagi
i otytosci dla kwintyla 1 i 5 wzoru ,Prozdrowotny” byfa istotna, odpowiednio 16,2% i 6,9%
(p <0,01). W gérnym kwintylu wzoru ,,Prozdrowotny” byto istotnie wiecej dzieci mieszkajgcych
na obszarze miejskim oraz dzieci, ktérych matki deklarowaty wyzsze wyksztatcenie
w poréwnaniu do dzieci w dolnym kwintylu tego wzoru. W gérnym kwintylu wzoru ,Stodki-
zachodni” czy ,, Stodki-tradycyjny” byto istotnie wiecej dzieci, ktérych matki i ojcowie deklarowali
podstawowe/gimnazjalne/zawodowe wyksztatcenie w poréwnaniu do dzieci w dolnym kwintylu
tego wzoru.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu
Raporty czeSciowe za 2017, 2018 i 2019 rok przekazane do Ministerstwa Zdrowia.
Raport korcowy za lata 2017-2020.



Nr grantu: 2019/03/X/NZ6/00385 ,,Miniatura 3”

Tytut: Ocena farmakokinetyki cefazoliny stosowanej w antybiotykowej profilaktyce
okotooperacyjnej u dzieci z wybranymi wrodzonymi wadami serca leczonych z zastosowaniem
krazenia pozaustrojowego — badania pilotazowe

Kierownik grantu: dr n. med. Radostaw Jaworski

Niewtasciwa okotooperacyjna profilaktyka antybiotykowa (OPA) moze nawet kilkukrotnie
zwieksza¢ czesto$¢ wystepowania zakazen miejsca operowanego (ZMO) oraz powodowac
selekcje bakteryjnych szczepéw wielolekoopornych (MDR), a w przypadku stosowania zbyt
duzych dawek lekéw moze nasilaé¢ ich toksycznosé. U dzieci leczonych kardiochirurgiczne
z zastosowaniem krazenia pozaustrojowego (ECC) OPA nie jest jednoznacznie ustalona,
a obowigzujgce schematy dawkowania zapozyczone sg z wytycznych stosowanych u dorostych.
W zwigzku z powyzszym poznanie farmakokinetyki lekdw stosowanych w OPA u dzieci leczonych
kardiochirurgicznie z ECC moze zoptymalizowac schematy ich dawkowania. Przeprowadzone
dziatanie naukowe dotyczyto okreslenia stezen cefazoliny — popularnego antybiotyku
stosowanego w OPA — u matych dzieci operowanych kardiochirurgiczne w ECC. Oceniono, iz
stosowane schematy dawkowania cefazoliny moga nie by¢ wystarczajace do tego, aby przez caty
okres operacji utrzymywac poziomy leku uwazane za skuteczne. Na podstawie uzyskanych
wynikow stwierdzono takze, ze konieczne jest podawanie odpowiedniej dawki cefazoliny do
uktadu ECC z uwzglednieniem objetosci ptynowej uktadu krazenia pozaustrojowego. Na
podstawie przeprowadzonego dziatania naukowego nalezy uzna¢, iz dalsze badania w tym
obszarze sg niezbedne, zwilaszcza w aspekcie lekoopornosci i toksycznosci lekdw.
Przeprowadzone dziatanie dotyczyto wybranej grupy pacjentéow pediatrycznych, ktorzy
operowani byli z powodu wzglednie prostych wad wrodzonych serca, ale uzyskane wyniki
wskazujg, ze suboptymalne dawkowanie cefazoliny w OPA moze byc¢ istotnym problemem
w innych grupach pacjentéw pediatrycznych, w tym u noworodkdéw. Uzyskane wyniki
pilotazowego dziatania naukowego mogg by¢ przydatne zaréwno dla kardiochirurgdéw
dzieciecych, jak i operujgcych pacjentédw dorostych, a w szerszej perspektywie takze dla innych
dyscyplin zabiegowych. Przeprowadzone dziatanie naukowe stanowito réwniez istotny wkfad
w rozwdj naukowy gtdwnego badacza i byto podstawg do stworzenia interdyscyplinarnej grupy
naukowej z zakresu kardiochirurgii dzieciecej, mikrobiologii i farmakokinetyki lekéw. Uzyskane
wyniki zostang opublikowane w czasopismach naukowych i stanowig argument na rzecz
prowadzenia dalszych badan dotyczacych farmakokinetyki lekéw u pacjentdw pediatrycznych
leczonych kardiochirurgiczne z ECC. W przypadku ustalenia optymalnego schematu dawkowania
w tej grupie chorych, wymierne korzysci mogg takize odnies¢ inne grupy pacjentéow
poddawanych leczeniu operacyjnemu z ECC.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu

Jaworski R, Dzierzanowska-Fangrat K, Czajkowska A, Maruszewski B, Kansy A. Cefazolin
prophylaxis in children undergoing cardiac surgery with the use of cardiopulmonary bypass —is
the dosing correct?. Praca ztozona do czasopisma Journal of Antimicrobial Chemotherapy.



GRANTY KONTYNUOWANE W 2020 ROKU

Numer projektu: UMO-2018/31/B/NZ5/02735

Tytut: OdpowiedZz immunologiczna a sktad mikroflory jelitowej u dzieci z niealkoholowa
chorobga sttuszczeniowg watroby i nadcisnieniem tetniczym pierwotnym

Kierownik projektu: prof. dr hab. n. med. Piotr Socha

Cel projektu

NTP i SW charakteryzujg sie przewlektym, systemowym zapaleniem o stabym nasileniu, czesto
z wyktadnikami zespotu metabolicznego (dyslipidemia, insulinoopornosé¢, otytos¢, szczegdlnie
trzewna). Jednak u dzieci z SW rzadko wystepuje NTP, a dzieci z NTP raczej nie rozwijajg SW.
Skfad i stan aktywacji komdrek uktadu odpornosciowego podlega statej regulacji poprzez
dziatania metabolitow mikroflory jelitowej, co jest warunkiem ich prawidtowej odnowy
i homeostazy, co z kolei wptywa regulujgco na przepuszczalnos¢ nabtonka jelitowego oraz
jednoczesnie modyfikuje sktad mikroflory. Mechanizm ten jest przyczyng bardzo
zréznicowanych zmian w zakresie sktadu mikroflory w przebiegu wielu chordb
charakteryzujgcych sie przewlektym, systemowym zapaleniem. Dysbioza (zmiana sktadu
mikroflory) zmienia profil metabolitéw mikroflory, ktére nasilajg produkcje prozapalnych
komoérek uktadu odpornosciowego, powodujac zaburzenia w zakresie ich sktadu oraz profilu
aktywacji.

Materiaty

Do badania wfaczono: 2 dzieci otytych z NTP; 14 dzieci otytych z niealkoholowg chorobg
sttuszczeniowg watroby (NAFLD); 1 dziecko szczupte z NTP; 2 dzieci otytych z prawidtowym
cisnieniem tetniczym, bez choroby sttuszczeniowej watroby; 2 dzieci zdrowych z prawidtowym
BMI, w wieku 14-17 lat, rekrutowanych w Instytucie , Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”
w Warszawie.

Metody

Na podstawie kryteriow diagnostycznych wykonano nastepujgce badania w grupie dzieci

i mtodziezy wiaczonej do projektu:

a) badania antropometryczne z interpretacjg nadwaga/otytos¢ wedtug kryteriow 10TF;

b) pomiar cisnienia tetniczego metodg oscylometryczng, pomiar kompleksu $rédbtonek—
btona podstawna tetnicy szyjnej technikg ultrasonograficzng, ocena szybkosci fali tetna i jej
analiza z uzyciem Vicorder;

c) sttuszczenie watroby oceniane technikg fibroscan (wartosci Controlled Attenuation
Parameter — CAP > 250 dB/m), wzrostem aktywnosci ALT i/lub badaniem histologicznym
w biopsji watroby;

d) ocenajednojgdrzastych komarek krwi obwodowej (PBMCs) na stymulacje przez metabolity
mikroflory (ekstrakty wodne prébek katu) w zakresie:

produkcji cytokin pro- i przeciwzapalnych,

charakterystyki fenotypowej, tj. dystrybucji i stanu aktywac;ji limfocytéw T o funkcji

immunoregulacyjnej (komorki T-reg),

% profilem ekspresji gendw (transkryptom).
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Metody badan immunologicznych:

a) pre-inkubacja PBMC (18 godzin) w obecnosci lub nieobecnosci ekstraktow stolca
(metabolity mikroflory) oraz re-indukcja przez 72 godziny z przeciwciatami anty-CD3
(induktor limfocytow T),

b) ocena ekspresji cytokin technika immunoenzymatyczng ELISA (w hodowlach PBMC
indukowanych 18 i 72 godziny),

c) ocena fenotypu populacji limfocytéow regulatorowych (T-reg) przed i po aktywacji
(ekstrakty stolca + przeciwciata anty-CD3), technikg cytometrii przeptywowe;.

Analiza metagenomiczna mikroflory jelitowej: z uzyciem lon 16S™ Metagenomics Kit,
a sekwencjonowanie bedzie przeprowadzone w aparacie PGM z zastosowaniem zestawu lon
PGM™ Sequencing Kit w Zaktadzie Genetyki Centrum Onkologii w Warszawie. Metabolity
w ekstraktach stolca beda analizowane z uzyciem spektrometrii masowej we wspétpracy
z Zespotem Spektrometrii Mas Instytutu Chemii Organicznej. Ocena transkryptomu PBMCs: przy
uzyciu techniki sekwencjonowania RNA nowej generacji (NGS).

Uzyskane wyniki

Obecnie trwa zbieranie materiatu i wykonywanie ekstrakcji metabolitéw pochodzacych z porcji
katu w celu okresdlenia sktadu mikroflory jelitowej oraz jej metabolitéw w powigzaniu
z charakterystykg fenotypowg i czynnosciowg komodrek uktadu odpornosciowego krwi
obwodowej przed aktywacjg i po aktywacji z metabolitami mikroflory (wodne ekstrakty stolca)
u dzieci z NTP i SW oraz kontroli. Zbierane sg dane kliniczne dzieci zakwalifikowanych do udziatu
w projekcie.

Numer projektu: UM0O-2016/21/B/NZ2/01785

Tytut: Zaprojektowanie i ocena wielogenowej sygnatury transkrypcyjnej dla celéw diagnostyki
molekularnej guzé6w madzgu u dzieci

Kierownik projektu: dr hab. n. med. Maria tastowska, prof. IPCZD

Realizowane zadania badawcze w 2020 r.
Zadanie 6. Charakterystyka molekularna guzéw oparta na analizie DNA

Analiza wystepowania tandemowej duplikacji genu BCOR

Ekstrakcje DNA z tkanki guza wykonano pry uzyciu zestawu QlAamp DNA FFPE Tissue Kit
(Qiagen). Duplikacje 15 eksonu genu BCOR wykrywano przy pomocy reakcji PCR przy uzyciu
nastepujacych starteréw: BCOR_15F-TCCTCCCGCATATTTCGCTG oraz BCOR_15R-
-ACACACTGTACATGGTGGGTCC. Analize wykonano we wszystkich 7 guzach, ktére wykazaty
w badaniu NanoString obecnos$¢ ekspresji gendw nalezacych do sygnatury BCOR. Obecnosci
duplikacji wykryto w 4 guzach, brak duplikacji w 2 guzach, a w jednym przypadku nie uzyskano
miarodajnego wyniku.

Analiza wystepowania fuzji genéw MN1, RELA i YAP1

Analize wykonano w oparciu o sekwencjonowanie nowej generacji przy uzyciu instrumentu
MiniSeq (Illimina) oraz paneli Ampliseq Childhood Cancer Panel i FusionPlex Solid Tumor Starter
Kit.

Poddano analizie wszystkie guzy, ktdre wykazaty obecnos¢ sygnatury ekspresyjnej MN1, RELA
lub YAP1 w przeprowadzonym eksperymencie NanoString. Badanie fuzji genowych potwierdzito
wyniki uzyskane podczas analizy NanoString.




Zadanie 7. Korelacja wynikow badan biologicznych z czynnikami patologicznymi i klinicznymi

Podgrupy molekularne zidentyfikowane w oparciu o analize NanoString zostaty poddane
korelacjom biologiczno-klinicznym. Obejmowaty one analizy krzywych przezycia przy pomocy
metody Kaplana-Meiera oraz testy t-test i Fisher exact test.

Badania wykonano w 50 podnamiotowych guzach ependymoma, w zaleznosci od przynaleznosci
do podgrupy molekularnej. A, A1, A2 lub B. Wykazano, ze pacjenci, u ktorych wystepuja guzy
z grupy B, maja najlepsze szanse na przezycie w przeciwienstwie do pacjentdw z guzami z grupy
A, ktdre sg typowe dla wieku niemowlecego. Natomiast przynaleznosé do podgrup Al lub A2 nie
ma znaczenia klinicznego.

Przeprowadzono takze korelacje kliniczne i histopatologiczne w nowo zidentyfikowanych
guzach: “CNS NB-FOXR2”, CNS EFT-CIC”, “CNS HGNET-MN1” and “CNS HGNET-BCOR”, ale ze
wzgledu na bardzo rzadkie wystepowanie tych jednostek chorobowych wyniki przedstawiono
w formie opisowej.

Zadanie 8/9. Analiza wybranych markeréw biologicznych na poziomie biatek

Wykonano badania wybranych biatek przy pomocy immunohistochemii przy uzyciu systemu
Ventana BenchMark ULTRA IHC/ISH. Zbadano obecnos¢ biatek za pomoca nastepujgcych
przeciwciat: anti-GFAP clone EP672Y, anti-Ki-67 clone 30-9, anti-Olig2 clone EP112, anti-
Synaptophysin clone MRQ-40 oraz przeciwciato BCoR (C10). Preparaty zeskanowano przy
pomocy skanera Hamamatsu NanoZoomer 2.0 RS i poddano analizie. Wyniki korelowano
z poziomem ekspresji RNA oraz obrazem morfologicznym guzéw.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu

tastowska M, Trubicka J, Sobocinska A, Wojtas B, Niemira B , Szatkowska A, Kretowski A,
Karkucinska-Wieckowska A, Kaleta M, Ejmont M, Perek-Polnik M, Dembowska-Bagiriska B,
Grajkowska W, Matyja E. Molecular identification of CNS NB-FOXR2, CNS EFT-CIC, CNS HGNET-
MN1 and CNS HGNET-BCOR pediatric brain tumors using tumor-specific signature genes. Acta
Neuropathologica Communications (2020) 8:105.

https://doi.org/10.1186/s40478-020-00984-9.

Numer projektu: UM0-2016/21/B/NZ5/02541

Tytut projektu: Mapowanie punktow ztaman u objawowych nosicieli zréwnowazonych
translokacji chromosomowych de novo w celu identyfikacji nowych loci powigzanych

z zaburzeniami rozwoju

Kierownik projektu w IPCZD: mgr Marzena Kucharczyk

Zréwnowazone rearanzacje chromosomowe (ang. balanced chromosomal rearrangements;
BCRs), obejmujgce zréwnowazone translokacje chromosomowe (ang. balanced chromosomal
translocations; BCTs) oraz inwersje, sg stosunkowo czesto obserwowanymi strukturalnymi
aberracjami chromosomowymi. Wiekszos¢ nosicieli BCRs pozostaje bezobjawowa, jednakze
w niektérych przypadkach obecnos$¢ BCRs skutkuje ujawnieniem sie fenotypu klinicznego.
Mozna wiec przypuszczaé, ze w punktach ztaman u objawowych nosicieli BCRs zlokalizowane s3
wazne funkcjonalnie geny i (lub) elementy regulatorowe, ktérych uszkodzenie przyczynia sie
w konsekwencji do rozwoju choroby.



Celem prowadzonych badan jest mapowanie punktéw ztaman w rozdzielczosci pojedynczych
par zasad, zintegrowane z analiza mutacji w wyselekcjonowanych genach, u objawowych
nosicieli BCRs de novo oraz identyfikacja nowych loci powigzanych z zaburzeniami rozwoju
(ang. developmental disabilities; DDs).

Zrealizowane zadania badawcze:

Zadanie 1. Analiza kariotypu i izolacja DNA

Klasyczne badanie cytogenetyczne przeprowadzone u 7 pacjentéw z DDs pozwolito na
zidentyfikowanie odpowiednio 6 BCTs de novo oraz 1 inwersji de novo. Byty to:
(1) 46,XY,t(3;5)(q11.2;p13.1), (2) 46,XY,t(8;10)(p22;p11.21), (3) 46,XY,t(1;2)(p31.3;q33.1),
(4) 46,X,t(X;1)(q21.1;p21.1), (5) 46,XX,t(10;15)(p12.31;q23), (6) 46,XX,t(13;15)(q32.2;q13.3)
i (7) 46,XX,inv(2)(q31.1;937.3). Od pacjentéow tych pobrano krew obwodowg, a nastepnie
wyizolowano i zabezpieczono probki genomowego DNA do dalszych badan molekularnych.

Zadanie 2. Weryfikacja zréwnowazenia genomu

U 7 pacjentéw z BCRs de novo stwierdzonymi w tradycyjnym kariotypowaniu wykonane zostato
badanie array CGH (z uzyciem catogenomowych mikromacierzy oligonukleotydowych firmy
Agilent Technologies o rozdzielczosci 180K i 60K). Wykluczono dzieki temu obecnosé
submikroskopowych zmian liczby kopii fragmentéw DNA [mikrodelecji i (lub) mikroduplikacji],
zaréwno w punktach ztaman, jak i w innych regionach genomu, ktére mogty zostaé pominiete
w klasycznej analizie kariotypu.

Zadanie 3. Kwalifikacja pacjentéw do sekwencjonowania catogenomowego

Probki DNA 7 pacjentéw z BCRs de novo oraz prawidtowym wynikiem array CGH przekazane
zostaty nastepnie do WUM do dalszych badan.

U pacjentéw tych wykonano mapowanie punktéw ztaman BCRs na poziomie genomu,
zréwnoczesnym zawezeniem regionu obejmujgcego punkt ztamania do 5 kpz, z wykorzystaniem
sekwencjonowania catlogenomowego metoda mate pair (HiSeq1500, Illumina). W dalszej
kolejnosci punkty ztaman byty charakteryzowane na poziome sekwencji DNA w rozdzielczosci
pojedynczych par zasad poprzez celowane gtebokie sekwencjonowanie dtugich amplikonéw
(> 5 kpz) pokrywajgcych miejsce ztamania/potaczenia (MiSeq, lllumina). Natomiast regiony
zawezone do ~400 pz zsekwencjonowano przy pomocy metody Sangera. W ten sposdb
rozpoznano tacznie 11 uszkodzonych genéw zlokalizowanych w punktach ztaman BCRs: EPHAG,
PARD3, DLC1, NFIA, ATP7A, MLLT10, TLE3, STK24 i KLF13 (u pacjentow z BCTs) oraz UBR3
i TRAF3IP1 (u pacjenta z inwersjg). Na podstawie danych literaturowych oraz informacji
zawartych w internetowych bazach danych genetycznych i klinicznych mozna wnioskowaé, iz
geny te sg najbardziej prawdopodobnymi kandydatami odpowiadajgcymi za DDs u badanych
chorych.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu

Murcia Pienkowski V, Kucharczyk M, Rydzanicz M, Poszewiecka B, Pachota K, Mtynek M,
Stawinski P, Pollak A, Kosinska J, Wojciechowska K, Lejman M, Cieslikowska A, Wicher D,
Stembalska A, Matuszewska K, Materna-Kiryluk A, Gambin A, Chrzanowska K, Krajewska-
Walasek M, Ptoski R. Breakpoint mapping of symptomatic balanced translocations links the
EPHAG6, KLF13 and UBR3 genes to novel disease phenotype. J Clin Med. 2020: Vol. 9, Nr 5, s. 1245



Prezentacje wynikow badan na zjazdach i kongresach krajowych i miedzynarodowych

Kucharczyk M, Murcia Pienkowski V, Wojciechowska K, Lejman M, Pollak A, Rydzanicz M, Miynek
M, Pachota K, Madej-Pilarczyk A, Cieslikowska A, Wicher D, Biatecka M, Marczak A, Sielska-
Rotblum D, Berko P, Gutkowska A, Chrzanowska K, Krajewska-Walasek M, Ptoski R. Disruption
of the STK24 and KLF13 genes in a female patient with a de novo balanced chromosomal
translocation t(13;15) and a severe neurological phenotype. European Human Genetics Virtual
Conference, 06-09.06.2020, e-plakat

Numer projektu: UM0-2016/23/B/NZ2/03064

Tytut projektu: Identyfikacja nowych zmian genetycznych w nowotworach mézgu o wysokim
stopniu ztosliwosci u dzieci przy uzyciu sekwencjonowania nowej generacji oraz ocena ich
przydatnosci klinicznej

Kierownik projektu: dr hab. n. med. Joanna Trubicka, prof. IPCZD

Realizowane zadania badawcze

Zadanie 1. Opracowanie histopatologicznej i klinicznej bazy pacjentéw z nowotworami
o wysokim stopniu ztosliwosci.

Zakwalifikowano kolejnych pacjentéw do grupy tzw. discovery set. U wszystkich nowo
wiaczonych pacjentéw zostata przeprowadzona réwnolegta ocena histopatologiczna
nowotwordw przez dwéch nienaleznych neuropatologéw.

Zadanie 2. Identyfikacja nowotworéw z niejednoznacznym rozpoznaniem do kolejnych badan
molekularnych.

Na podstawie wynikédw uzyskanych metoda NanoString wytoniono grupe nowotwordw,
u ktorych profil ekspresji nie odpowiadat wstepnie postawionemu rozpoznaniu
histopatologicznemu (czes¢ B projektu). Nowotwory te zostaty zakwalifikowane do analizy
statutu metylacji DNA, ktéra zostanie wykonana we wspdtpracy z wspotpracy z osrodkiem
German Cancer Research Center DKFZ w Heidelbergu.

Zadanie 3. Kompleksowa analiza molekularna rzadkich i ultrarzadkich nowotworéw médzgu
wieku dzieciecego oraz walidacja uzyskanych wynikdéw.

3.1. Walidacja obecnosci patogennych wariantéw wystepujgcych na poziomie DNA

Obecnos¢ zidentyfikowanych na poziomie DNA, patogennych wariantéw molekularnych zostata
zweryfikowana przy uzyciu odpowiedniej dla charakteru danej zmiany metody m.in. technika
sekwencjonowania wg Sangera, RT-PCR i/lub MLPA. Przeprowadzona walidacja umozliwita
wskazanie markerdw charakterystycznych dla poszczegdlnych podtypdéw molekularnych
badanych nowotwordw, takich jak np.: tandemowa duplikacja w genie BCOR istotna dla
podgrupy nowotworéw neuroepitelialnych HGNET-BCOR.

3.2. Walidacja obecnosci patogennych wariantéw wystepujacych na poziomie RNA

Obecnos¢ zidentyfikowanych na poziomie RNA, patogennych wariantdw molekularnych zostata
zweryfikowana przy uzyciu metody sekwencjonowania kolejnej generacji z zastosowaniem
panelu do identyfikacji fuzji genowych. Przeprowadzona walidacja umozliwita wskazanie
markeréw charakterystycznych dla poszczegdlnych podtypdw molekularnych badanych



nowotwordw, takich jak: fuzje z udziatem gendw MN1, RELA czy ROS1, istotne dla nowotworéw
neuroepitelialnych HGNET-MN1, ependymoma czy podgrupy wrodzonych/niemowlecych
glejakdw o wysokim stopniu ztosliwosci. Jednoczesnie przeprowadzono analize korelacji
obecnosci zidentyfikowanych fuzji z poziomem ekspres;ji biatek fuzyjnych. Przyktad oceny profilu
ekspresji —Rycina 1.
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Ryc. 1. Ocena profilu ekspresji dla genu fuzyjnego C11orf95-RELA

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu w 2020 r.

tastowska M, Trubicka J, Sobocinska A, et al. Molecular identification of CNS NB-FOXR2, CNS
EFT-CIC, CNS HGNET-MN1 and CNS HGNET-BCOR pediatric brain tumors using tumor-specific
signature genes. Acta Neuropathol Commun 2020;8(1):105. Published 2020 Jul 10.
doi:10.1186/s40478-020-00984-9.

Konferencje

Ejmont M, Rydzanicz M, Grajkowska W, Perek-Polnik M, Sowirnska A, Koztowska M, tastowska
M, Pronicki M, Ptoski R, Dembowska-Bagiriska B, Trubicka J. Germline mutation in MHS2 gene in
pediatric patients with congenital and sporadic glioblastoma. Neuro-Oncology 2020: Vol. 22,
Supl. 3, s. iii455.19th International Symposium on Pediatric Neuro-Oncology (ISPNO 2020)
Karuizawa, Japan, 2020.12.13-2020.12.16.

Numer projektu: Strategmed/1/235773/19/NCBiR/2016

Akronim: Explore Me

Tytut projektu: Wykorzystanie potencjatu regeneracyjnego mezenchymalnych komaérek
macierzystych

Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Marcin Roszkowski

W 2020 r. trwaty procedury formalne, ktérych celem byto uzyskanie niezbednych zgdd
pozwalajacych na realizacje projektu, tj. zgody Ministra Zdrowia na pobieranie szpiku od zywego
dawcy oraz uzyskanie zgody Prezesa Urzedu Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobdéw



Medycznych i Produktéow Biobdjczych na przeprowadzenie w Instytucie niekomercyjnego
badania klinicznego ,, Zastosowanie mezenchymalnych komdrek macierzystych w celu uzyskaniu
zrostu kostnego u chorych leczonych operacyjnie z powodu skoliozy idiopatycznej”. Zespét
zaangazowany w projekcie zajmowat sie przygotowaniem obszernej merytorycznej
dokumentacji wymagane] przez zespoét kontrolujgcy MZ, w tym standardowych procedur
operacyjnych do Systemu Zarzgdzania Jakoscig IPCZD. Wyjasnienia i uzupetniong dokumentacje
Instytut odestat do Poltransplantu za posrednictwem Ministerstwa Zdrowia we wrze$niu 2020 .

Numer projektu: STRATEGMED3/306306/4/NCBR/2017

Akronim: EPIMARKER

Tytut projektu: Zastosowanie nowych metod rozpoznawania i leczenia padaczki oraz zaburzen
neurorozwojowych u dzieci w oparciu o model kliniczny i komérkowy padaczki zaleznej od
szlaku mTOR

Kierownik projektu: prof. dr hab. n. med. Sergiusz J6Zwiak

Celem badan jest:

1. Ustalenie klinicznych, elektroencefalograficznych i molekularnych biomarkeréw
lekoopornosci padaczki oraz rozwoju neuropsychiatrycznych w modelu prospektywnego
badania pacjentéw ze stwardnieniem guzowatym (TSC).

2. Ustalenie klinicznych, elektroencefalograficznych i molekularnych biomarkeréw nawrotu
padaczki po odstawieniu leczenia przeciwpadaczkowego u pacjentéw ze stwardnieniem
guzowatym, u ktérych w wyniku leczeniu uzyskano remisje napaddéw padaczkowych.

3. Stworzenie komérkowego modelu badawczego, odzwierciedlajgcego zmiany molekularne
i komérkowe w dojrzewajgcym mdzgu ze stwardnieniem guzowatym, stuzgcego dalszym
badaniom nad patogenezg padaczki oraz nad leczeniem antyepileptogennym
i przeciwpadaczkowym. Materiat stuzagcy do stworzenia tego modelu pochodzi od
pacjentéw uczestniczgcych w projekcie EPIMARKER.

Opis prac zrealizowanych w 2020 r. (materiaty, metody, uzyskane wyniki):

1. W 2020 r. do badania wfaczono kolejnych 13 pacjentéw do grupy WP1 spetniajacych
kryteria, zgodnie z protokotem badania. W badanej grupie odbyto sie tgcznie 95 wizyt. Do
konica 2020 r. badanie zakoriczyto 21 pacjentéw.

2. Materiat biologiczny w grupie WP1 na badania biomarkeréw epileptogenezy pobierany jest
w momencie wigczenia do badania, w chwili stwierdzenia lekoopornych napaddéw
padaczkowych lub po 6 miesigcach (w zaleznosci od tego, co nastgpi wczesniej) oraz na
koniec 12-miesiecznej obserwacji. W 2020 r. uzyskano tgcznie 92 zestawdw prébek krwi
w WP1.

3. Do badania w grupie WP2 wigczono 4 Pacjentdw spetniajgcych kryteria, zgodnie
z protokotem badania. Odbyto sie 31 wizyt. Ogétem badanie ukonczyto 12 pacjentéw.

4. Materiat biologiczny na badania biomarkeréw epileptogenezy pobierany jest w momencie
wiaczenia do badania, w chwili catkowitego odstawienia lekédw przeciwpadaczkowych,



10.

11.

12.

13.

w momencie nawrotu napadéw padaczkowych (o ile to nastgpi) oraz na koniec
12-miesiecznej obserwacji. W 2020 r. uzyskano facznie 30 zestawodw prébek krwi w WP2.

Zgodnie z protokotem badania, kazdy pacjent jest badany przez 12 miesiecy. U kazdego
pacjenta co 3 miesigce wykonywane jest badanie videoEEG, badanie ogdlnopediatryczne
i neurologiczne, a co pét roku badanie neuropsychologiczne.

W 2020 r. nie pobrano materiatu biologicznego w grupie kontrolnej, facznie na koniec 2020
r. liczebnos¢ grupy wynosi 80 pacjentdw. Poniewaz liczba ta spetnia pierwotne zatozenia,
ze wzgledu na sytuacje epidemiologiczng grupa kontrolna nie byta dodatkowo powiekszana
i pozostata na poziomie roku 2019.

Do bazy eCRF (zaprojektowanej na potrzeby projektu) sukcesywnie wprowadzane s3
wszystkie informacje dotyczace poszczegdlnych wizyt i procedur medycznych w projekcie.

Gtéwnym celem projektu Epimarker jest znalezienie biomarkeréw, ktére moglyby
przewidzie¢ odpowiedZ na wigabatryne u pacjentéw z padaczka. Aby to osiggnac,
przeprowadzono eksperyment z przebiegiem czasowym, w ktérym prébki krwi od
pacjentéw pobierano w 3 rdéznych punktach czasowych: ES, pobieranie krwi podczas
pierwszego wystgpienia objawdw padaczki; EO, pobieranie krwi przed pierwszym
wystgpieniem objawdw padaczki i ET, pobieranie krwi po pierwszym wystgpieniu objawoéw
padaczki. Dodatkowo analizowany byt materiat z odpowiednich grup kontrolnych dla
kazdego z tych punktédw czasowych, a takze z niewielkiej grupy pacjentéw, ktérzy nie
wykazywali zadnych objawdéw padaczki. Obecnie trwa analiza bioinformatyczna danych
RNAseq, jak i miRNAseq z podziatem danych na grupy pacjentow.

W 2020 r. rozpoczeto immunodeplecje prébek osocza z wykorzystaniem kolumny Multi
Affinity Removal Column Human-14 (Agilent).

Opracowano i wdrozono efektywne protokoty uzyskiwania iPSC, iPSC-NSC, iPSC-neuronéw
oraz organoidow od pacjentow z TSC. Uzyskano takze klony iPSC i ich pochodne od czesci
pacjentéw wypetniajgcych kryteria podstawowe zatozen projektu, a takze przeprowadzono
pilotazowa analize czesci uzyskanych iPSC-NSC i IPSC-neuronéw na poziomie
molekularnym, histologicznym i elektrofizjologicznym.

Przeprowadzono pordwnanie wczesnego i chronicznego podania rapamycyny na zmiany
fenotypowe neurondw uzyskanych od pacjentéw z TSC z réznym przebiegiem choroby.

Od poczatku projektu do korica 2020 r. przebadano metoda sekwencjonowania nastepnej
generacji DNA pozyskany od 82 pacjentéw. U 69 (tj. 84,1%) wykryto pewne zmiany
patogenne lub zmiany prawdopodobnie patogenne w sekwencji gendw TSC1/2.
Dodatkowo u 2 pacjentéw stwierdzono zmiany scharakteryzowane jako VUS (tzn. warianty
o niepewnym znaczeniu klinicznym), co oznacza, ze trzeba bedzie wykonaé badania
segregacji zmian genetycznych w rodzinie. Tym samym potwierdzenie diagnozy TSC
potwierdzono maksymalnie u 71 z 82 (tj. 86,6%) zakwalifikowanych do badania pacjentow.

W 2020 r. kontynuowano badania i prace nad algorytmem umozliwiajgcym przewidywanie
nawrotu padaczki po odstawieniu lekdw przeciwpadaczkowych, a takie wczesne
rozpoznawanie cech padaczki lekoopornej. Ponadto przystgpiono do finalizacji formowania
zbioréw danych, ktdre postuzg jako dane wejsciowe do algorytmu.



Opis najwazniejszych osiggniec:
1. Kontynuacja wtaczania nowych pacjentow do projektu.

2. Zsekwencjonowano 113 prébek catkowitego RNA i 115 prébek mikroRNA - otrzymano
wiarygodne wyniki.

3. Przeprowadzono analizy genéw TSC1 i TSC2 dla 31 pacjentow.

Rozwdj algorytmu predykcyjnego — stworzenie zbioru danych zawierajacych wszystkie istotne
cechy kliniczne oraz potaczenie ich z danymi pochodzacymi z badan EEG (istotne elementy);
podziat pacjentéw na grupy koricowe zgodnie ze stanem klinicznym.



Zatacznik nr 2

Sprawozdania z realizacji projektow wspotfinansowanych ze srodkéw
zagranicznych lub w ramach projektow miedzynarodowych w 2020 r.

GRANTY ZAKONCZONE W 2020 ROKU

e PTRI

EUROPEAN PAEDIATRIC TRANSLATIONAL RESEARCH INFRASTRUCTURE

Numer projektu: 777554
Tytut: Infradev — Europejska Infrastruktura Pediatrycznych Badan Translacyjnych
Akronim: ID-EPTRI

Kierownik projektu: dr n. med. Marek Migdat

W 2020 r. w ramach projektu European Paediatric Translational Research Infrastructure
(EPTRI) prace zwigzane byty z:
e dokonczeniem prac nad finalng wersjg D10.5 ,Ethical/regulatory review of the CDR”,
w ktérej IPCZD byto liderem w pakiecie WP 10 (lipiec 2020);
o spotkaniem EPTRI Stakeholders dotyczace przysztosci projektu EPTRI (09.07.2021 r.);
o  zfozeniem aplikacji do MNiSW wtgczajgcej projekt EPTRI do Polskiej Mapy Drogowej
ESFRI (28.02.2020);
e otrzymaniem listu poparcia od MNiSW dla projektu EPTRI w Polskiej Mapie Drogowej
ESFRI (21.07.2020 r.);
e pracg nad finalng wersjag Memorandum of Understanding w ramach projektu oraz
podpisanie tej umowy pomiedzy wszystkimi uczestnikami projektu (20.07.2020r.);
e udziatem w ,,EPTRI webinar: biotechnology to bring innovation in the paediatric drug
development” (02.10.2020);
e telekonferencjg EPTRI, podsumowujgcg dziatalno$¢ w roku 2020 (01.12.20207.)

IPCZD jako partner Konsorcjum projektu Infradev — European Paediatric Translational Research
Infrastructure (ID-EPTRI) byt liderem pakietu roboczego 10 (WP10). W ramach tej pracy Instytut
byt odpowiedzialny za koordynacje i nadzorowanie prac pozostatych WP pod katem
przestrzegania zasad etyki i uwarunkowan prawnych w Unii Europejskiej w badaniach
przedklinicznych.



Zespot WP10 jako materiat do oceny uzywat dokumentéw tworzonych w ramach pozostatych
WP, m.in. Deliverables. Ocena materiatu miata na celu przygotowanie analizy koricowej
w postaci Conceptual Design Report.

Metodami pracy w WP10 byty cykliczne TC z osobami zwigzanymi z pracg w ww. pakiecie
roboczym oraz wymiana dokumentacji wraz z komentarzami drogg mailowg z pozostatymi
uczestnikami projektu.

Analiza kor\cowa IPCZD w ramach projektu EPTRI umozliwita ztozenie Conceptual Design Report
(CDR) do Komisji Europejskiej zgodnego z prawem europejskim oraz przestrzegajgcymi zasad
etyki w badaniach przedklinicznych.

GRANTY KONTYNUOWANE W 2020 ROKU

.7 conect

*

* COLLABORATIVE NETWORK FOR EUROPEANI
CLINICAL TRIALS FOR CHILDREN

Numer projektu: 777389
Tytut: Wspdlna Sie¢ Europejskich Badan Klinicznych u Dzieci
Akronim: c4c

Kierownik projektu: dr n. med. Marek Migdat

Instytut "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka" bierze udziat w projekcie realizowanym w ramach
Inicjatywy Lekéw Innowacyjnych IMI2 — conect4children (COllaborative Network for European
Clinical Trials For Children) — akronim c4c. Projekt jest realizowany przez konsorcjum sktadajgce
sie z 44 partnerdw, firm i jednostek badawczych. Ogdlnym zatozeniem projektu jest stworzenie
duzej, opartej na wspétpracy platformy, ktéra utatwi opracowywanie i udostepnianie nowych
lekéw i terapii leczniczych (np. szczepionek, urzadzen, potaczen lekdéw/urzadzen), a takze
upowszechnianie wiedzy o obecnie dostepnych lekach wsréd wszystkich pacjentéw
pediatrycznych. Cel ten bedzie realizowany nie tylko poprzez udzielanie porad w kwestii jak
najlepszej realizacji badan, ale takze poprzez faktyczne utworzenie odpowiedniej infrastruktury
i najlepszych praktyk na rzecz planowania, realizacji i ukonczenia wszelkiego rodzaju badan
klinicznych (fazy I-IV) z udziatem wszystkich sponsoréw (branzowych i pozabranzowych), ktérych
wyniki bedzie mozna wykorzysta¢ w procedurze regulacyjnej, na potrzeby dopuszczenia lekéw
do obrotu oraz rozstrzygniecia istotnych kwestii naukowych dotyczacych juz dostepnych lekow.
W 2020 r. w ramach projektu Conect4Children (c4c) prowadzone prace zwigzane byty z:

e wprowadzeniem planu Matrix do przysztych SOP-éw;

e ujednoliceniem schematu organizacyjnego w stosunku do innych National Hubs

wspottworzacych konsorcjum c4c;



e udziatem w cyklicznych spotkaniach National Hubs za posrednictwem telekonferenc;ji
(comiesieczne);

e tworzeniem i implementacjg systemu IT do CFS;

e uzupetnieniem danych w CFS o jednostkach POLPEDNET;

e sprawdzeniem mozliwosci przeprowadzania badan komercyjnych we wskazaniach:
Multiple Sclerosis, Atopic Dermatitis;

e udziatem w Kick-Off Meeting dot. niekomercyjnego badania klinicznego TREOCAPA
(marzec 2020 r);

e udziatem w spotkaniu badaczy dot. niekomercyjnego badania klinicznego KD-CAAP
(08.10.20207r.);

o zfozeniem dokumentacji i uzyskaniem zgody Komisji Bioetycznej na badanie
niekomercyjne TREOCAPA i KD-CAAP (2020);

e  ztozeniem dokumentacji do URPL na prowadzenie niekomercyjnego badania klinicznego
TREOCAPA (2020);

e  podpisaniem stosownych uméw na prowadzenie niekomercyjnego badania klinicznego
TREOCAPA z jednostkami z Poznania i todzi;

e  analizg stanu funkcjonowania zaangazowania pacjentdw w doradztwo w zakresie badan
klinicznych (Young Patient Advisory Group, YPAG);

o cyklem szkolen dotyczacych Parent-Patient Involvement w ramach tworzonego YPAG
przy Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie;

o przekazywaniem informacji od SPoC do osrodkdéw sieci POLPEDNET w ramach badan
komercyjnych i niekomercyjnych;

e udziatem w c4c General Assembly 21.10.2020 .

Numer projektu: 831390
Tytut: Sie¢ Orphanet
Akronim: ONW

Kierownik projektu: Krystyna H. Chrzanowska

Cel projektu: umozliwienie utrzymania i rozwoju platformy Orphanet poprzez zintegrowang
dziatalnos$¢ wszystkich zespotdw narodowych tworzgcych konsorcjum.

Materiaty:
o pliki robocze przysytane z centrali Orphanetu w Paryzu do ttumaczenia na jezyk polski

oraz (po weryfikacji do implementacji) na stronie Orphanetu w jezyku polskim;

e prezentacje przedstawiane podczas telekonferencji oraz spotkan roboczych Rady
Zarzadzajgcej Orphanetu (Management Board, MB), sktadajgcej sie z koordynatoréw
krajowych oraz szkolen dla information scientiscts.



Metody (zwigzane z zadaniami IPCZD):

WP4 — Nomenklatura dotyczaca chordb i narzedzia umozliwiajgce wspdtprace
Zadanie 4.1: Utrzymanie i rozszerzenie nomenklatury i klasyfikacji chordb rzadkich
zaproponowanej przez Orphanet = ttumaczenie na jezyk polski.

WP5 - Informacja na temat chordb rzadkich i lekéw sierocych
Zadanie 5.3: prowadzenie i aktualizowanie encyklopedii Orphanet = ttlumaczenie na jezyk
polski.

WP6 — Katalog osrodkéw referencyjnych

Zadanie 6.1 Rozszerzanie i aktualizowanie listy Zrédet fachowej informacji we wszystkich krajach
nalezacych do sieci Orphanet = ustalanie i aktualizowanie informacji o dostepnych w Polsce
rejestrach pacjentéw, laboratoriach wykonujgcych badania genetyczne (w tym NGS),
identyfikowanie organizacji zrzeszajgcych pacjentéw w Polsce, w Europie i poza jej granicami.

WP7 — Umocnienie Orphanetu jako europejskiej bazy chordb rzadkich

Zadanie 7.3: Popularyzacja i podkreslanie roli Orphanetu oraz zacie$nienie wspotpracy pomiedzy
zespotami poszczegdlnych krajow nalezacych do sieci Orphanet = Komitet Operacyjny
(Operating Committee; OCC) zatwierdzit Rade Zarzadzajacg (Management Board; MB)
sktadajacag sie koordynatorow krajowych reprezentujacych 4 obszary geograficzne krajow
cztonkowskich.

Uzyskane wyniki i zrealizowane zadania:

o Okreslenie priorytetéw aktywnosci w pracy polskiego zespotu Orphanet na podstawie
dotychczas zdobytego doswiadczenia;

e  Prowadzenie strony internetowej w jezyku polskim, ktéra popularyzuje informacje
zwigzane z chorobami rzadkimi: http://www.orpha.net/national/PL-PL/index/strona-

tdwna

e Wedtug ostatniej analizy statystycznej, strona Orphanetu w  okresie
1.01.2019-31.12.2020 zostata odwiedzona przez 332 193 uzytkownikéw, poszukujgcych
informacji w jezyku polskim, ktérzy tgcznie odbyli 409 867 sesji;

e  Przeprowadzenie internetowej ankiety satysfakcji uzytkownikéw strony Orphanet
Polska;

e  Podsumowanie aktywnosci polskiego zespofu w ramach dziatalnosci konsorcjum
Orphanet.



Tabela 1. Parametry statystyczne — baza Orphanet (2020)

Parametry statystyczne Wynik w roku

2020

Liczba polskich osrodkow eksperckich specjalizujgcych sie w leczeniu 82

chordb rzadkich dostepna w bazie Orphanetu

Liczba polskich organizacji pacjentéw z chorobami rzadkimi dostepna w -

bazie Orphanetu

Liczba testdw diagnostycznych dotyczgcych chordb rzadkich dostepna w 464

polskiej bazie Orphanetu

Liczba chordéb rzadkich, dla ktérych dostepne sg testy diagnostyczne 369

dostepna w polskiej bazie Orphanetu

Liczba genéw warunkujacych choroby rzadkie, dostepna do identyfikacji w 232

testach diagnostycznych dostepna w polskiej bazie Orphanetu

Liczba streszczern chordb rzadkich przettumaczonych na jezyk polski, 1748

znajdujaca sie w bazie Orphanetu

Zmiany przeprowadzone w klasyfikacji choréb rzadkich, ktére Instytut wspéttworzy:

Zespot Orphanet Polska wprowadza zmiany w klasyfikacji choréb rzadkich zgodnie z wytycznymi

otrzymanymi z centrali INSERM, mieszczgcej sie w Paryzu. Ujednolicenie klasyfikacji i nadanie

wszystkim chorobom klasyfikowanym jako choroby rzadkie oddzielnego kodu ORPHA zostato
uwzglednione w Liscie Choréb Rzadkich opracowanej w jezyku polskim, ktéra jest dostepna na
polskiej stronie internetowej:

e na zlecenie Koordynatora Projektu (Ana RATH) ponownie zwalidowano 231 stron listy
obejmujgcej 20.956 nazw chordb i synoniméw, aktualizujgc nazwy wybranych choréb >
Petna lista chordb oraz Lista chordb rzadkich i synoniméw w porzgdku alfabetycznym po
poprawkach zostata przestana do centrali i aktualnie jest w trakcie prac redakcyjnych;
e ttumaczenia (m.in. dotyczace zakazenia SARS-CoV-2) i biezgce aktualizacje danych
przesytanych z centrali zgodnie z zatozonymi celami projektu.

Udziat w spotkaniach eksperckich:

e udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w cyklicznych spotkaniach Rady Zarzgdzajacej
Orphanetu (Management Board, MB), skfadajacej sie z koordynatoréw krajowych:
16.01.2020, 12.03.2020, 04.05.2020, 02.07.2020, 10.09.2020, 04.12.2020;
e udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w Orphanet Remote Annual Meeting 7-8.10.2020r.;
e udziat dr n. wet. Magdaleny Kalwas-Sliwiriskiej w szkoleniach dla information scientists;
e udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej oraz prof. Jolanty Wierzby w Workshop RD-CODE
Multistakeholders (virtual), (Orphanet, Prague coordination); 22-23.06.2020;

e udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w spotkaniach i pracach Scientific Committee
powotanego w ramach EJP RD Pillar 3, T14.1, z udziatem przedstawicieli Orphanetu, w celu
opracowania kursu szkoleniowego dla przedstawicieli krajow cztonkowskich, ktérzy beda
szkoli¢ w zakresie , Orphanet nomenclature & RD ontologies”, tj. nomenklatury chordb
rzadkich, klasyfikacji i kodéw ORPHA: 26.02.2020, 20.04.2020, 25.06.2020;



e udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w Orphanet Sustainability Task Force, grupie
powotanej przez Rade Zarzgdzajgcg Orphanetu (Management Board, MB) i majaca na celu
m.in.: okreslenie kierunkéw rozwoju Orphanetu w najblizszym czasie i kolejnych latach,
uwzgledniajac potencjalne Zrédta finansowania oraz potrzeby konsorcjum, ustalenie nowych
form ustug, dostepnych dla uzytkownikéw platformy oraz okreslenie priorytetéw aktywnosci;
e udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w przygotowaniu polskiego stanowiska dotyczgcego
pozycjonowania chordb rzadkich oraz udziatu Orphanetu w nowej perspektywie zdrowotnej
EU4Health 2021-2027, uzgodnionego z Ministrem Zdrowia oraz Statym Przedstawicielstwem
RP w EU.

e udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w pracach nad przygotowaniem polskiego
stanowiska dotyczacego kontynuacji misji konsorcjum Orphanet uzgodnionego z Ministrem
Zdrowia, ktére zostato przedstawione przez Prof. Chrzanowskg podczas Spotkania Steering
Group on Health Promotion, Disease Prevention and Management of Non-Communicable
Diseases (SGPP), wideokonferencja w dniu 25.11.2020.

3. Popularyzacja choréb rzadkich i publikacje bedace wynikiem realizacji projektu
(popularyzacja zagadnien zwigzanych z chorobami rzadkimi — 10 prezentacji w programie PPT) —
wymienione ponizej:

e  Chrzanowska K.: Puls Medycyny, debata: ,Choroby rzadkie — wyzwania diagnostyczne,
organizacyjne i terapeutyczne”, udziat w debacie

e  Chrzanowska K.: Konferencja Parlamentarnego Zespotu ds. Chordb Rzadkich: ,Choroby
rzadkie w Polsce — wyzwania, mozliwosci, rozwigzania”, 26.02.2020, udziat w dyskusji

e  Chrzanowska K.: Orphanet — problemy i wyzwania

Krajowe Forum na Rzecz Terapii Choréb Rzadkich, Spotkanie z okazji Swiatowego Dnia
Choréb Rzadkich, 29.02.2020, prezentacja PPT

e  Chrzanowska K.: Narodowy Plan dla Choréb Rzadkich — strategia na lata 2021-2023

V Kongres Wyzwan Zdrowotnych, panel ,Choroby Rzadkie w Polsce: Narodowy plan dla
Choréb Rzadkich — czy uporzadkuje i uczyni bardziej efektywng opieke nad pacjentami?”,
16.06.2020, prezentacja PPT

e Chrzanowska K.: Choroby rzadkie: definicja, epidemiologia, kodyfikacja, Zrddta
informacji (platforma Orphanet), Centrum Medyczne Ksztatcenia Podyplomowego, kurs
»Wprowadzenie do genetyki klinicznej”, 12-16.10.2020; wyktad (prezentacja PPT)

e  Chrzanowska K.: Narodowy Plan dla Choréb Rzadkich (NPCR) — obszary strategiczne dla
poprawy diagnostyki, leczenia i opieki medycznej oraz dostepu do wiarygodnych informacji,
XVI Forum Rynku Zdrowia, Sesja VI, ,,Choroby Rzadkie w Polsce —sam plan, nawet narodowy,
nie rozwigze wszystkich probleméw”, 19.10.2020, prezentacja PPT

e  Chrzanowska K.: Pozycja diagnostyki i poradnictwa genetycznego w Narodowym Planie
dla Chordéb Rzadkich, Spotkanie konsultantéw wojewddzkich z konsultantem krajowym
ds. genetyki klinicznej, 21.10.2020, prezentacja PPT

e  Chrzanowska K.: Narodowy Plan dla Choréb Rzadkich — kierunki poprawy diagnostyki
i opieki w chorobach rzadkich, w tym do lekdéw i $rodkdéw specjalnego przeznaczenia
zywieniowego

XVIII Miedzynarodowa Konferencja Polskiego Towarzystwa Farmakoekonomicznego, panel
dyskusyjny poswiecony nowym rozwigzaniom dotyczacym opieki nad pacjentami



z chorobami rzadkimi, w szczegélnosci w zakresie dostepu do lekéw, 16-17.11.2020,
prezentacja PPT oraz udziat w dyskusji panelowej

e  Chrzanowska K.: Narodowy Plan dla Chordb Rzadkich (NPCR) — plan operacyjny na lata
2021-2023, Narodowy Plan dla Chordob Rzadkich (NPCR) — kierunki poprawy diagnostyki
chordb rzadkich,

Narodowy Plan dla Choréb Rzadkich (NPCR) — wielospecjalistyczna, kompleksowa
i koordynowana opieka nad pacjentem w osrodkach eksperckich dla choréb rzadkich,
Konferencja ,,Choroby Rzadkie - Diagnostyka i leki dedykowane ich terapii — Wyzwania dla
Polski 2021”7, 16-19.11.2020, prezentacje PPT

e  Chrzanowska K.: Narodowy Plan dla Choréb Rzadkich (NPCR) — wczesna diagnostyka
choroby rzadkiej przepustka do wtasciwej terapii, XVII Konferencja Polskiego Towarzystwa
Farmakoekonomicznego ,,Farmakoekonomika w dobie pandemii — krétkookresowe korekty
czy dtugofalowe zmiany”, 26-27.11.2020, prezentacja PPT oraz udziat w dyskusji panelowe].

96 ' EUROPEAN JOINT

- _ N N
Y 1
Ly [ ]
agm™ y

3 ' oy et

Numer projektu: 825575
Tytut: Europejski wspdlny program dotyczacy chordéb rzadkich
Akronim: EJP RD

Kierownik projektu: Krystyna H. Chrzanowska

Celem wspétpracy w ramach EJP RD jest stworzenie warunkéw do wymiany wiedzy
i doswiadczen w obszarze opieki medycznej i innowacyjnych badan naukowych w zakresie
choréb rzadkich (ang. rare diseases; RD).

Akcje EJP RD opieraja sie n 4 gtdwnych filarach, wspierane koordynowaniem centralnym:

FILAR 1. Finansowanie/konsolidacja badan

FILAR 2. Skoordynowany dostep do danych i ustug

FILAR 3. Budowanie mozliwosci i wzmacnianie (capacity building)

FILAR 4. Szybkie przektadanie odkry¢ naukowych (tzw. translational research) na ich praktyczne
wprowadzanie do badan klinicznych.

MATERIAL
Materiaty zarédwno do dyskusji podczas telekonferencji, jak i podsumowania telekonferencji
przysytane sg z centrali EJP RD w Paryzu (INSERM).

METODY (zwigzane z zadaniami IPCZD)
IPCZD uczestniczy w zadaniach Filaru 2. oraz Filaru 3.



FILAR 0: Koordynacja i zarzadzanie (Coordination, Transversal Activities & Communication)

Udziat w spotkaniach on-line Executive Committee oraz General Assembly
1. 8.04.2020, g. 14:00-16:00: (1) dyskusja nad planem strategicznym majgcym na celu
utrzymanie efektywnej aktywnosci zgodnie harmonogramem programu EJP RD w warunkach
pandemii SARS-CoV-2; (2) symulacja mozliwych korekt realizacji budzetu w zwigzku
z kryzysem COVID; (3) prezentacja nowej organizacji strony internetowej EJP RD;
2. 07.07.2020, g. 9:50-16:00; (1) dyskusja nad optymalizacjg planu pracy na rok trzeci
i nastepne lata (nowe aktywnosci, mozliwosci wspotdziatania); (2) prezentacja aktualizacji
stanu budzetu, w tym mozliwych ,o0szczednosci” i zmian, ktdre nalezy wprowadzié¢ w trzecim
roku realizacji programu oraz dyskusja nad ostatecznym ksztattem budzetu EJP RD;
(3) prezentacja przegladu dziatari/badarn naukowych prowadzonych w ramach ERN
(Europejskich Sieci dla Chordb Rzadkich); (4) prezentacja eksperta/doradcy ds. etyki;
3. 25.11.2020, g. 14:00-16:00: (1) prezentacja kalendarza raportu technicznego
i finansowego; (2) dyskusja nad przygotowaniem materiatéw do spotkania ,Policy meeting”
(12-13 stycznia 2021); (3) informacje o zasadach rozliczania kwalifikowanych kosztow
podrdzy i optaty za rejestracje na konferencje w sytuacji pandemii;
4. EJPRD 2" General Assembly Consortium (Walne Zgromadzenie) Meeting 14-18.09.2020
(z powodu pandemii COVID-19 w trybie online); uczestniczyta prof. Krystyna Chrzanowska.

FILAR 2 Innowacyjny, skoordynowany dostep do danych i ustug w celu poprawy jakosci badan
naukowych w chorobach rzadkich

WP11 Wspdlna wirtualna platforma zawierajgca dane i Zzrédta przydatne do badan naukowych
nad chorobami rzadkimi.

Zadanie 11.2: Wspdlna wirtualna platforma zgodna z zasadami FAIR, umozliwiajgca fatwy dostep
do wiarygodnych rejestréw miedzynarodowych oraz wymiane informacji dotyczacych chordb
rzadkich (FAIR-compliant virtual platform for discovery of RD resources)

Udziat Prof. Krystyny Chrzanowskiej w spotkaniu online: Annual Retreat 4-6.05.2020:
(1) Integracja rejestréw i wirtualna platforma; (2) Zrédta wymiany i analizy danych naukowych;
(3) Metadata — wspdlne sktadowe danych; (4) Planowanie i konstrukcja rejestrow — istniejgce
i brakujgce standardy dziatan; (5) Narzedzia i dane niezbedne do badan klinicznych
i translacyjnych; (6) Raport na temat potrzeb ERNs oraz badaczy naukowych.

Udziat jw. w licznych spotkaniach roboczych (on-line)

FILAR 3: Budowa potencjatu (WP14 i WP18)
WP14 Training on data management and quality.

Zadanie 14.1 Orphanet training: Szkolenie w zakresie stosowania nomenklatury Orphanet

w chorobach rzadkich oraz ontologii (kodyfikacji) choréb rzadkich dla badar naukowych.

Prof. Krystyna Chrzanowska — udziat w pracach Scientific Committee (SciCom) — Orphanet
training nad przygotowaniem programu szkolenia w roku 2020; telekonferencja 1,5 godz.:
30.03.2020.

Zadanie 14.2: Szkolenie w zakresie standarddw i jakosci danych dotyczgcych genetyki/genomiki

w laboratorium i naukowej praktyce klinicznej (Quality assessments, Variant interpretation and




data management in the NGS diagnostics era); IPCZD (Warszawa) bedzie gospodarzem
szkolenia, ktére odbedzie w roku 2022.

Rok 2020: Prof. Krystyna Chrzanowska, jako ekspert brata udziat w kwalifikacji kandydatéw do
udziatu w szkoleniu online, ktére odbyto sie 12-14.10.2020; gospodarzem byt Uniwersytet w
Istambule, Turcja.

Zadanie 14.3: Szkolenie w zakresie strategii lepszych rozwigzan w przypadkach nierozpoznanych

choréb rzadkich (Training on strategies to fostersolutions of undiagnosed rare disease cases)
Prof. Krystyna Chrzanowska i Prof. Piotr Socha — udziat jako obserwatorzy.

WP18 Przygotowanie

Development and adaptation of training activities.

Zadanie 18.2: Ocena priorytetow strategicznych i rozwdj istniejgcych aktywnosci szkoleniowych
zgodnie ze specyficznymi potrzebami 13 krajow europejskich, ktdre jako ostatnie przystgpity do
UE (tzw. kraje UE-13).

Prof. Krystyna Chrzanowska jest wspoétkoordynatorem (co-lider) zadania 18.2. Zgodnie
z harmonogramem organizacja szkolen przewidziana jest od roku 2021.

W 2020 r. odbyto sie spotkanie/dyskusja nad przyjeciem programu szkoler oraz sposobu ich
organizacji.

13.02.2020: telekonferencja nad propozycjami zrdznicowania udziatu finansowego
w dziataniach Orphanet w odniesieniu do krajéow EU-13 (wstgpity do EU z opdznieniem)
i pozostatych krajéw EU-14.
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Yk Mecklenburg-\orpommern/Brandenburg/Poiska - EUROPEAN UNION
Numer projektu: INT10

Tytut: Innowacyjny polsko-niemiecki transgraniczny program wczesnej diagnostyki
i leczenia choréb rzadkich u noworodkéw — RareScreen

Akronim: RareScreen

Kierownik projektu: Matgorzata Pac

1. Czas trwania projektu przewidziano na okres 01.10.2017-31.10.2020. W ramach grantu
zaplanowano badania przesiewowe m.in. w kierunku SCID u 48 000 noworodkdéw polskich
(z woj. zachodniopomorskiego) oraz 78 000 noworodkéw niemieckich z terenu Pomorza
Przedniego-Meklemburgii i Brandenburgii. W badaniach wykorzystuje sie ilosciowg reakcje
tarnicuchowg polimerazy DNA (qPCR) dla oceny TREC i KREC z bibuty pobranej w pierwszych
dobach zycia noworodka. Badania wykonywane sg w laboratorium PUM/SPSK 1 w Szczecinie,
dokad bibuty z suchg kroplg krwi przesytane sg z catego obszaru woj. zachodniopomorskiego
oraz czesci Niemiec objetej badaniem. W przypadku watpliwosci badanie powtarzane jest z tej



samej probki, a nastepnie (o ile nadal sg watpliwosci) z kolejnej probki (nowe pobranie na bibute
— DBS). Przy podejrzeniu niedoboru odpornosci wykonywane jest badanie cytometryczne,
konsultowane z immunologiem odno$nie dalszego postepowania.

2. Badania rozpoczeto 22.10.2018 r. W okresie 01 -12. 2020 roku przebadano ogdétem 14 028
z Polski i 28 000 z Niemiec (dotyczy obszaréw objetych projektem: wojewddztwa
zachodniopomorskiego oraz z terenu Pomorza Przedniego — Meklemburgii i Brandenburgii).
W grupie polskich noworodkéw u 17 dzieci zaistniata koniecznos¢ powtdrzenia badania z drugiej
bibuty. Weryfikacji klinicznej wymagaty 3 noworodki, z ktérych 1 oczekuje na wynik badania
genetycznego. Wsrdd niemieckich noworodkéw u 25 zastosowano ponowng ocene TREC, KREC
z drugiej bibuty.

3. Zatozenia projektu przedstawione zostaty w prezentacjach podczas konferencji:

— ,Christmas Readings” Conference and J Project Meeting, Lwoéw, 10.12.2020 r.
M. Pac — ,,Newborn screening for T and B cell primary immunodeficiencies in the Polish-
German transborder area”, w ktdrej brato udziat 520 uczestnikoéw w trybie online

— Z uwagi na pandemie nie doszedt do skutku wyjazd na 4. konferencje ISNS MENA na
Cyprze w dniach 7-11.03.2020 r. Prezentacja ,,Newborn screening for SCID In the Polish —
German trans-border area: experiences from the first year of collaboration” odbyta sie w
formie on-line.

4. Wyniki pierwszych 14 miesiecy projektu zostaty opublikowane we Frontiers in Immunology:
Gizewska M, Durda K, Winter T, Ostrowska |, Ottarzewski M, Klein J, Blakenstein O, Romanowska
H, Krzywinska-Zdeb E, Patalan M, Bartkowiak E, Szczerba N, Seiberling S, Birkenfeld B, Nauck M,
von Bernuth H, Bernatowska E, Walczak M, Pac M. Newborn Screening for SCID and Other
Severe Primary Immunodeficiency In the Polish-German Transborder Area: Experience From the
First 14 Months of Collaboration. Frontiers in Immunology, 16.10.2020, doi:
102289/filmu.2020.01948.

5. Pozytywnie rozpatrzony zostat wniosek o przedtuzenie projektu o 6 miesiecy (1.12.2020-
—30.04.2020).



GRANTY ROZPOCZETE W 2020 ROKU

Gtra " E

Numer projektu: 362/2020

Tytut: Wptyw karmienia niemowlat mieszankg na bazie mleka koziego lub mileka
krowiego na czesto$¢ atopowego zapalenia skory

Akronim: GlraFFE

Kierownik projektu: dr hab. n. med. Dariusz Gruszfeld, prof. IPCZD

Cel badania:

Okreslenie wzglednego ryzyka rozwoju atopowego zapalenia skéry w ciggu pierwszych
12 miesiecy zycia u niemowlat karmionych mieszankg na bazie petnego mleka koziego
w poréwnaniu do niemowlat karmionych mieszanka na bazie mleka krowiego.

Opis prac zrealizowanych w 2020 r.:

1. W pierwszym kwartale 2020 r. realizowane byly prace zwigzane gtéwnie z
przygotowaniem Osrodka do rozpoczecia rekrutacji.

2. 26.02.2020 r. uzyskano pozytywna opinie Komisji Bioetycznej.

3. W zwigzku ze zmianami w protokole badania i formularzu swiadomej zgody na udziat
w badaniu (ICF) wystgpilismy ponownie do Komisji Bioetycznej z prosbg o zaopiniowanie
zmienionych dokumentéw. Pozytywna opinie uzyskalismy 7.10.2020 .

4. Osoby zaangazowane w realizacje projektu przeszty odpowiednie szkolenia z obstugi
narzedzi informatycznych — Study Management Tool (SMT) — kompleksowego systemu
stuzgcego do randomizacji, rejestracji wizyt i prowadzenia dokumentacji uczestnikéw
badania.

5. Zostata opracowana i przygotowana ulotka dla rodzicow odnosnie badania, ktérg
rozdysponowalismy do Osrodkéw wspomagajacych zespdt badawczy w procesie rekrutacji.

6. Odbywaty sie cykliczne (1x w miesigcu) wewnetrzne spotkania robocze zespotu
badawczego oraz spotkania on-line wszystkich zespotéw zaangazowanych w projekt, czyli
osrodkow z Polski, Niemiec i Hiszpanii.



Program Operacyjny Wiedza Edukacja Rozwoéj (PO WER)

Numer projektu: POWR.05.04.00-00-0161/18-00/100/2018/569
Tytut: Program wszechstronnego szkolenia w kardiologii interwencyjnej u dzieci
Akronim: PO WER Kid

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

Celem projektu PO WER Kid finansowanego ze srodkéw Europejskiego Funduszu Spotecznego
w ramach Programu Operacyjnego Wiedza Edukacja Rozwdj 2014-2020 jest zwiekszenie liczby
lekarzy przeszkolonych w zakresie dzieciecej kardiologii interwencyjnej na poziomie
podstawowym i zaawansowanym poprzez rozwdj ich kompetencji zawodowych i kwalifikacji,
w tym dziatania oparte na metodach symulacji medycznej. Projekt jest realizowany od
01.10.2018r., a jego zakonczenie planowane jest na 31.10.2023 r.

’ \ 4 WOJEWODZKI SZPITAL SPECJALISTYCZNY
‘ ’ WE WROCLAWIU

CENTRUM ZDROWIA DZIECKA

Projekt PO WER Kid realizowany jest we wspétpracy z Wojewddzkim Szpitalem Specjalistycznym
we Wroctawiu, Slaskim Uniwersytetem Medycznym w Katowicach oraz Uniwersytetem
Medycznym im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu.

W 2020 r. w ramach projektu odbywaty sie szkolenia lekarzy w zakresie dzieciecej kardiologii
interwencyjnej na poziomie podstawowym i zaawansowanym w oparciu o szkolenia na
symulatorach (Pracownia Kardiologicznej Symulacji Medycznej w IPCZD) oraz szkolenia
praktyczne prowadzone na biezgco w Pracowni Interwencji Sercowo-Naczyniowych IPCZD oraz
we wspotpracujacych osrodkach kardiologicznych.

Na aktualnym etapie szkolenie podstawowe (kursy teoretyczne z elementami symulacji oraz
szkolenia praktyczne) zakonczyt 1 lekarz w IPCZD, pozostate osrodki kontynuujg szkolenia na
poziomie podstawowym. Szkolenie zaawansowane (kursy teoretyczne z elementami symulacji
i szkolenie praktyczne dopuszczajgce do wykonywania kardiologicznych zabiegéw
interwencyjnych u pacjentéw w wieku 0-18 lat jako operator) ukonczyty 2 osoby (1 w IPCZD
i 1 w osrodku w Poznaniu). Szkolenie zaawansowane w projekcie kontynuowane jest przez
4 lekarzy. Pozostali uczestnicy programu mojg przewidziane szkolenia, zaczynajac od 2021 r.,
z koniecznoscig udziatu w kursach w czasie ich najblizszej edycji.



W trzecim kwartale 2020 r. wyloniono wykonawce w przetargu na zakup licencji na
oprogramowanie do segmentacji i tworzenia modeli 3D (jako wyposazenie Pracowni
Kardiologicznej Symulacji Medycznej). Oprogramowanie pomaga W opracowywaniu
anonimizowanych badan obrazowych pacjentéw z wadami serca, gwarantuje zgodnos¢
z prawdziwym obrazem u pacjenta, posiada certyfikaty CE i FDA. Podpisano umowe
z wykonawca.
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simvid

Numer projektu: POWER.05.04.00-00-0164/18

Tytut: Program wszechstronnego szkolenia w wideochirurgii (chirurgii minimalnego
dostepu) w oparciu o zaawansowane techniki symulacji medycznej

Akronim: PO WER simvid

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

Celem projektu jest utworzenie jedynego w Polsce Osrodka Symulacji Chirurgii Matoinwazyjnej
u Dzieci, ktéry umozliwi nabycie i sprawdzenie teoretycznych i praktycznych umiejetnosci
chirurgicznych w zakresie chirurgii minimalnego dostepu przez lekarzy rezydentéw i specjalistow
chirurgii dzieciecej i ogdlnej w warunkach symulacji podstawowych technik i wybranych operacji
wideochirurgicznych.

Dzieki utworzeniu osrodka mozliwe jest wyréwnywanie umiejetnosci lekarzy rezydentéw
i specjalizujgcych sie w chirurgii dzieciecej oraz lekarzy przeszkolonych w technikach chirurgii
minimalnego dostepu poprzez rozwdj kompetencji zawodowych i kwalifikacji lekarzy
z wykorzystaniem metod symulacji medyczne;.

W 2020 r. w ramach projektu:
= Utworzony w 2019 r. Osrodek Symulacji Chirurgii Matoinwazyjnej u Dzieci (OSCM) zostat
przeniesiony do nowego, bardziej komfortowego pomieszczenia na terenie IPCZD,
dedykowanego wytgcznie dla tych szkolen.
= W uzupetnieniu do wydanych w 2019 r. materiatéw dydaktycznych do kursu
podstawowego, w formie podrecznika zostaty wydane materiaty dydaktyczne do kursu
zaawansowanego.
= Zorganizowano 2 szkolenia na kursie podstawowym —w styczniu oraz wrze$niu 2020 .
= Wszyscy uczestnicy kursdw otrzymali nastepujace materiaty dydaktyczne:



v podrecznik w formie papierowej i elektronicznej Podstawy chirurgii
minimalnego dostepu;
v zdalny dostep do materiatéw.
= Przeszkolono 19 oséb w ramach kurséw w zakresie podstawowym.
=  Wszyscy uczestnicy kursu zdali egzamin (sktadajacy sie z czesci testowej oraz praktycznej)
i otrzymali na zakonczenie kursu Certyfikat podstawowych umiejetnosci w zakresie
wideochirurgii u dzieci.
= Prowadzona jest akcja informacyjna dotyczaca kursu w zakresie zaawansowanym, ktéry
jest przewidziany dla oséb, ktére ukonczyty kurs podstawowy lub posiadajg podstawowe
umiejetnosci w zakresie chirurgii minimalnego dostepu — pierwszy kurs zaawansowany
zaplanowany jest na luty 2021.
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Zatacznik nr 3

SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI UKONCZONYCH W 2020 ROKU GRANTOW
WEWNETRZNYCH, STATUTOWYCH ZADAN BADAWCZYCH ORAZ ZADAN
BADAWCZYCH StUZACYCH ROZWOJOWI MtODYCH NAUKOWCOW

Statutowe zadanie badawcze Nr 236/15

Tytut: Znaczenie bariery jelitowej w patogenezie celiakii wieku dzieciecego — ocena
wybranych markeréw technika elektronowej mikroskopii transmisyjnej i konfokalnej
Kierownik: dr n. tech. Agnieszka Sowinska

Cel badania

Celiakia (CD) jest chorobg o podtozu autoimmunologicznym, zwigzanym z wystepowaniem
W surowicy swoistych przeciwciat przeciwko transglutaminazie tkankowej typu 2 (tTG2 IgA),
bedacych odpowiedzig na spozycie glutenu z pszenicy, jeczmienia i zyta oraz charakteryzujgca
sie specyficznymi zmianami histologicznymi w jelicie cienkim u ludzi predysponowanych
genetycznie.

Peptydy glutenu ze swiatta jelita sg przenoszone przez nabtonek do blaszki wiasciwej réznymi
drogami: przez transport przezkomérkowy (ang. transcellular transport), w ktérym posredniczy
endocytoza po stronie Swiatta jelita lub okotokomoérkowy (ang. paracellular transport),
w ktérym uczestniczy kompleks nabtonkowych potgczen miedzykomérkowych (ang. epithelial
junctional complex ; EJC). Jest wiadomo, ze wigzanie deamidowanych peptyddéw glutenu (DPG)
przez komdrki prezentujgce antygen wzmacnia specyficzng dla glutenu odpowiedz komoérek T,
co prowadzi do wazrostu liczby limfocytdw srdodnabtonkowych, przerostu krypt, atrofii
mikrokosmkdéw w jelicie cienkim, a takze do stymulacji limfocytéw B i produkcji przeciwciat
skierowanych przeciwko DPG i tTG2.

Pomimo, ze znane sg mechanizmy prowadzgce do rozwoju celiakii, wcigz nie do konca
wyjasniona jest patogeneza CD. Chociaz gluten jest wprowadzany do diety we wczesnym
dziecinstwie, celiakia moze rozwingé¢ sie w kazdym wieku. Dlatego istnieje hipoteza, ze
uszkodzenie bariery nabftonkowej jelita moze poprzedza¢ wystgpienie zdarzen
immunologicznych wywotanych glutenem. W literaturze sugeruje sie znaczenie S$cistych
potaczen miedzykomdrkowych (ang. tight junction; TJ) — wierzchotkowej jednostki
strukturalnej miedzy sasiednimi komdrkami nabtonkowymi — dla patogenezy chordb
z uszkodzong barierg jelitowa. Przypuszcza sie, ze dysfunkcja TJ indukuje transport
immunogennych peptydéw glutenu do blaszki witasciwej i zwieksza aktywacje odpowiedzi
immunologicznej prowadzgacej do rozwoju CD.

Z danych literaturowych wiadomo, ze zonulina jest gtdwnym regulatorem przepuszczalnosci
jelitowej, a jej poziom zalezy od bakterii jelitowych oraz gliadyny, ktdra jest sktadnikiem
glutenu. Zonulina, przyczyniajgc sie do demontazu biatek wchodzacych w skfad potaczen
Scistych i rearanzacji cytoszkieletu komdrkowego, powoduje dysfunkcje TJ. W badaniach,
opartych gtéwnie na analizach immunohistochemicznych bioptatéw jelita cienkiego,
u pacjentdw z CD wykazano podwyzszong ekspresje biatka strukturalnego poréw w btonie



komoérkowej — klaudyny 2 oraz obnizong ekspresje biatek uszczelniajgcych pory — klaudyny 3
i 4, a takze biatka rusztowania zonula occludens (ZO) — 1. Badania bioptatéw dwunastnicy
pacjentéw z CD z zastosowaniem transmisyjnej mikroskopii elektronowej wykazaty poszerzenie
i zniszczenie struktury pofaczen TJ miedzy enterocytami. Brak jest jednak kompleksowych
badan poswieconych ultrastrukturze nabtonka jelitowego i EJC, w tym nie tylko TJ, ale takze
potaczen adhezyjnych (AJ) i desmosomow u pacjentéw z CD.

Dlatego celem projektu jest ocena bariery jelitowej u dzieci z celiakia w réznym stadium
rozwoju i w grupie kontrolnej w oparciu o analize ultrastruktury enterocytéw i potgczen
miedzykomdrkowych w nabtonku jelita cienkiego w korelacji z wynikami ekspresji wybranych
biatek wchodzgcych w sktad tych potaczen badanych za pomocg mikroskopii konfokalnej.

Opis zrealizowanych prac

Grupe badawczg stanowito 21 dzieci w wieku 2-16 lat, u ktérych podczas endoskopii pobierano
materiat biopsyjny z dwunastnicy. Bioptaty byty oceniane histologicznie przez dwodch
niezaleznych patologdw z zastosowaniem zmodyfikowanej klasyfikacji Marsha—Oberhubera.
Celiakie diagnozowano zgodnie z aktualnymi wytycznymi Europejskiego Towarzystwa
Pediatrycznej Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia (ESPGHAN). U 12 pacjentéw wykazano
jedng z dwéch postaci celiakii: aktywng (u 9 pacjentéw, w wieku 3-10 lat) lub potencjalng
(u 3 pacjentéw, w wieku 6-8 lat). Aktywng forme CD zdiagnozowano u pacjentéow z dodatnimi
przeciwciatami IgA przeciwko tTG2 (anty-tTG2-IgA) lub w przypadku niedoboru IgA, z dodatnim
anty-tTG2-1gG i ze zmianami histologicznymi opisanymi co najmniej jako Marsh 2. Potencjalna
celiakia byta wykazywana u pacjentdw z dodatnim anty-tTG2-IgA i prawidtowym obrazem
histologicznym bioptatéw jelita cienkiego (Marsh 0) lub ze zmianami histologicznych opisanymi
jako Marsh 1 (wzrost liczby IE > 25/100 enterocytéw). Ponadto u wszystkich pacjentow
z potencjalng CD zostat okreslony poziom przeciwciat przeciwko endomysium (anty-EMA-IgA)
przy uzyciu posredniego testu immunofluorescencyjnego (Euroimmun, Lubeka, Niemcy).
Miano 2 1 : 5 uznano za wynik dodatni. Grupe kontrolng stanowito 9 dzieci w wieku 2-15 lat
z czynnosSciowymi zaburzeniami jelitowymi, u ktdérych nie stwierdzono ww. przeciwciat
w surowicy, a w badaniach histopatologicznych nie potwierdzono zamian typowych dla celiakii.
Do badan z zastosowaniem transmisyjnego mikroskopu elektronowego (TEM) bioptaty jelita
cienkiego utrwalono w 4% roztworze glutaraldehydu i w 1% roztworze czterotlenku osmu
przygotowanych w buforze kakodylowym. Nastepnie tkanki sukcesywnie odwodniono we
wzrastajacych stezeniach etanolu i tlenku propylenu i zatopiono w zywicy Epon. Ultracienkie
skrawki wykontrastowano octanem uranylu i cytrynianem otowiu, i badano za pomoca
transmisyjnej mikroskopii elektronowej (Jem 1011; lJeol). Ultrastrukture enterocytéow
i potgczen miedzykomdérkowych w nabtonku jelita cienkiego wizualizowano przy
powiekszeniach od x5000 do x60000. Szerokosci i dtugosci pofaczern miedzykomédrkowych
i mikrokosmkoéw mierzono za pomocg programu morfometrycznego iTEM (Olympus) przy
powiekszeniu x60000. Analizy ultrastrukturalne przeprowadzono w 10 wybranych obszarach
tkanki i mierzono tylko struktury nabtonkowe na przekrojach podtuznych. Wykonano co
najmniej 5 pomiaréw kazdego rodzaju potgczenia miedzykomdérkowego/pacjenta i co najmniej
3 pomiary zwigzane z mikrokosmkami/pacjenta. Wyniki przedstawiono w nm.

Wykonano immunofluorescencyjne badania ekspresji biatek bedacych sktadowymi potaczen
Scistych (TJ): klaudyny 2 (CI-2) i klaudyny 3 (CI-3) w bioptatach jelita cienkiego. W badaniach
wykorzystano materiat utrwalony 4% roztworem formaliny i zatopiony w parafinie. W celu



wyeliminowania niespecyficznego wigzania przeciwciat drugorzedowych zastosowano
blokowanie 5% roztworem koziej surowicy w PBS (30min./RT). Biatka wizualizowano stosujgc
odpowiednie przeciwciata: krélicze anty-ludzka klaudyna 2 (1:100; Thermo Scientific), krélicze
anty-ludzka klaudyna 3 (1:100; Life Technologies) i inkubowano przez 24 godziny
w temperaturze 4°C. Nastepnie zastosowano drugorzedowe przeciwciata: kozie anty-krdlicze
znakowane Alexa Fluor 488 (1:500, Invitrogen) i inkubowano przez godzine w temperaturze
pokojowej. Preparaty analizowano z uzyciem mikroskopu konfokalnego (FluoView 1000,
Olympus) i wykonano zdjecia przy powiekszeniach mikroskopowych: x 40, x 40 zoom?2
i x40 zoom4.

Opis najwazniejszych osiggniec

Badania ultrastruktury enterocytéw wykazaty nieregularnie rozmieszczone i krotsze
mikrokosmki w rgbku szczoteczkowym u pacjentéw ze zdiagnozowang celiakia w poréwnaniu
do grupy kontrolnej. Mikrokosmki w CD byly pokryte warstwg glikokaliksu, miejscami
0 przerwanej ciggtosci i o rdéznej grubosci, ale bez znaczacych réznic w poréwnaniu z grupa
kontrolna.

U pacjentéw z aktywng formg celiakii (Marsh 2, 3) zaobserwowano wystepowanie
enterocytdw typu ptodowego z charakterystycznym systemem kanalikdbw w czesci
wierzchotkowej komodrek oraz poszerzenie przestrzeni miedzy sasiadujgcymi komorkami
w nabftonku jelita cienkiego. Inne struktury, takie jak szorstkie retikulum endoplazmatyczne
i poliribosomy, byty podobne pod wzgledem morfologii i liczby we wszystkich badanych
grupach.

Pofaczenia sciste byty znacznie wezsze w grupie pacjentdw z celiakiag w poréwnaniu do grupy
kontrolnej. Srednia szeroko$¢ TJ wynosita u pacjentéw z potencjalng CD — 9.06 nm, z aktywna
CD - 9.11 nm, a w kontroli — 10.28 nm. Natomiast pofgczenia adhezyjne (AJ) byty szersze
w grupie pacjentéw z Marsh 2 i 3 (szerokos$¢ 26.24 nm) w poréwnaniu do kontroli (23.54 nm).
W obu grupach CD desmosomy charakteryzowaty sie niesymetrycznym rozmieszczeniem biatek
i szerokos$¢ szczeliny w tych potaczeniach byta wieksza (33.38 nm) w grupie z celiakiag
potencjalng (Marsh 1) w poréwnaniu z kontrolg (29.82 nm). Nie wykazano statystycznie
istotnych réznic w dtugosci TJ, AJ i desmosomoéw pomiedzy badanymi grupami.

W badaniach z zastosowaniem mikroskopii konfokalnej zaobserwowano ekspresje klaudyny 2,
biatka strukturalnego poréw w btonie komdrkowej w grupie pacjentéw z aktywnga celiakiag
(Marsh 3). Natomiast nie wykazano réznic w ekspresji klaudyny 3, biatka odpowiedzialnego za
uszczelnienie szczeliny w potaczeniu Scistym TJ, miedzy grupg pacjentéw z celiakig i grupa
kontrolna.

Uzyskane wyniki nie potwierdzaja ogdlnie przyjetej hipotezy, ze zwiekszone przejscie
peptyddéw glutenu przez rozszczelnienie TJ poprzedza rozwdj celiakii. Wydaje sie zatem, ze
TJ nie odgrywa tak znaczacej roli w zwiekszonej przepuszczalnosci nabtonka w rozwoju CD.
Jednak z powodu zaburzenia struktury nabtonka, wykazanego na poziomie ultrastrukturalnym,
nieszczelna bariera jelitowa moze indukowac transport peptydéw glutenu do powiekszonych
przestrzeni miedzykomdrkowych i blaszki  wtasciwej oraz zwieksza¢ odpowiedz
immunologiczng na gluten we wczesnej fazie CD. Wzrost nieszczelnosci bariery jelitowej
wynikajacy z nieprawidtowosci nabftonka potwierdzajg wyniki badan ekspresji gendéw
w komérkach izolowanych z nabtonka jelita pacjentdw z celiakig i bez celiakii, ktére zostaty
wykonane z zastosowaniem metody sekwencjonowania nowej generacji (ang. Next Generation



Sequencing, NGS) we wspdtpracy z Uniwersytetem w Zurichu, Szwajcaria [A. Sowinska i in.,
Cells, 2020]. Analizy mRNA NGS wykazaty m.in. wzrost ekspresji gendw zwigzanych
z szczytowym regionem btony komdrkowej enterocytéw pacjentéw z CD w pordéwnaniu do
grupy kontrolnej.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu

Sowinska A, Morsy Y, Czarnowska E, Oralewska B, Konopka E, Woynarowski M, Szymariska S,
Ejmont E, Scharl M, Bierta JB, Wawrzyniak M, Cukrowska B. Transcriptional and Ultrastructural
Analyses Suggest Novel Insights into Epithelial Barrier Impairment in Celiac Disease. Cells 2020,
vol.9, 516; doi:10.3390/cells9020516

Cukrowska B, Sowiniska A, Bierta JB, Czarnowska E, Rybak A, Grzybowska-Chlebowczyk U.
Intestinal epithelium, intraepithelial lymphocytes and the gut microbiota — key players in the
pathogenesis of celiac disease. World J Gastroenterol. 2017 Vol. 23(42) s. 7505-7518

Bierta JB, Trojanowska |, Konopka E, Czarnowska E, Sowinska A, Cukrowska B. Diagnostyka
celiakii i badania przesiewowe w grupach ryzyka. Diagn Lab 2016 Vol. 52(3) s. 205-210

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach:

Sowinska A, Bierfa JB, Czarnowska E, Oralewska B, Woynarowski M, Szymanska §,
Cukrowska B. Potgczenia miedzykomérkowe w celiakii — zmiany ultrastrukturalne jako marker
nieprawidtowego funkcjonowania bariery jelitowej. X Ogdlnopolski Zjazd Polskiego
Towarzystwa Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci, 24.05. 2018-26.05.2018, Lublin,
plakat (wyrdznienie za najlepszg prezentacje)

Cukrowska B, Sowiniska A, Konopka E, Oralewska B, Kuszyk J, Bierta J, Czarnowska E.
Intraepithelial junctions in coeliac disease — ultrastructural changes and serological markers of
an impaired epithelial barrier. Konferencja ESPGHAN, 05.2018, Genewa, plakat (wyrdznienie za
najlepsza prezentacje)

Cukrowska B: Bariera jelitowa w celiakii i nieceliakalnej nadwrazliwosci na gluten. Wyktad; X
Ogélnopolski Zjazd Polskiego Towarzystwa Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci,
Lublin, 24-26.05.2018

Cukrowska B. Przepuszczalnos¢ bariery jelitowej — rola mikrobioty i zywienia. Wykfad; VI
Sympozjum Standardy Gastroenterologiczne, hepatologiczne i zywieniowe w praktyce lekarza
rodzinnego i pediatry. IPCZD, Warszawa, 24-25.11.2017

Cukrowska B. Czy gluten jest jedynym czynnikiem indukujgcym celiakie? Nowe spojrzenie na
patogeneze choroby trzewnej. Wykfad; IX Sympozjum PTGHiZDz, Bydgoszcz, 16-18.06.2016



Grant wewnetrzny nr $147/2016

Tytut: Genetyczne i serologiczne badania przesiewowe w kierunku celiakii w grupach ryzyka
ze szczegolnym uwzglednieniem krewnych oraz chorych na cukrzyce typu 1 — préba ustalenia
algorytmu postepowania

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

Cel projektu

Celiakia (CD) wystepuje u ok. 1% populacji europejskiej, rozwija sie w kazdym wieku i czesto
przebiega nietypowo. Na rozwdj CD szczegdlnie narazone sg osoby z grup ryzyka, do ktérych
nalezg m.in. krewni chorych i dzieci z cukrzycg typu 1 (T1D). W 2012 r. eksperci ESPGHAN
zaproponowali nowy schemat badain w grupach ryzyka, ktéry sugeruje, aby w pierwszej
kolejnosci wykonaé badania genetyczne, a testami serologicznymi [ocena przeciwciat przeciw
transglutaminazie tkankowej (tTG)] obja¢ tylko osoby z haplotypem HLA-DQ2 i/lub -DQS.
Zaproponowany schemat budzi jednak wiele kontrowersji, szczegdlnie brak jest
jednoznacznych wytycznych dotyczacych definicji ryzyka genetycznego. Dlatego celem
obecnego projektu jest préba opracowania algorytmu postepowania w grupach ryzyka
w populacji polskiej ze szczegdlnym uwzglednieniem krewnych pierwszego stopnia chorych na
CD oraz dzieci z T1D.

Opis realizowanych prac

Do badan witgczono 810 dzieci z T1D (401 dziewczat i 409 chtopcow) w wieku 9 miesiecy—18
lat, wsrdd ktorych badania serologiczne (przeciwciata anty-tTG-IgA i anty-deamidowane
peptydy gliadyny w klasie 1gG) przy uzyciu aparatu Phadia 100 wykonano u 798 (u 12 dzieci CD
byta rozpoznana przed wiaczeniem do badan). U dzieci z pozytywnymi wynikami badan
serologicznych wykonano endoskopie z pobraniem wycinkdw z dwunastnicy do oceny
histopatologicznej w zmodyfikowanej skali Marsha-Oberhubera. Genotypowanie haplotypu
HLA-DQ2/DQ8 i specyficznego dla CD w populacji polskiej polimorfizmu genu MSH5
w technologii dyskryminacji alleli z uzyciem zestawu odczynnikéw TagMan®SNP Genotyping
Assay w termocyklerze 7900HT Real-Time PCR (Life Technologies) wykonano u 262 dzieci
z T1D. Dodatkowo powtdrne badania serologiczne w kierunku CD wykonano u 154 krewnych
pierwszego stopnia chorych na CD, u ktérych we wczeéniejszym projekcie potwierdzono
genetyczng predyspozycje HLA-DQ2/DQ8 i nie wykryto przeciwciat specyficznych dla CD.
Dodatkowo u wybranych chorych z T1D bez CD w ciggu 3 lat obserwacji (n = 15), z T1D
i aktywng (nieleczong) CD (n = 15) oraz w tej samej grupie rok przed rozpoznaniem CD
(z negatywnymi wynikami badan serologicznych), dzieci z aktywng CD bez T1D (n = 15) oraz
w grupie kontrolnej dzieci z czynnosciowymi bélami brzucha bez rozpoznanej CD oceniano
stezenie markera uszkodzenia enterocytéw — I-FABP.

I-FABP badano réwniez po 6 miesigcach leczenia CD dietg bezglutenowa. I-FABP (w pg/ml)
mierzono w surowicy pacjentow za pomocg testu immunoenzymatycznego (Hycult Biotech).

Opis najwazniejszych osiggniec

Analiza badan serologicznych oraz histopatologicznych w grupie dzieci z T1D wykazata, ze
CD wystepuje u 7,53% dzieci. CD rozpoznano u 61 dzieci, przy czym tylko w 3 przypadkach CD
rozwineta sie przed rozpoznaniem T1D. CD nieco czeSciej wystepowata u dziewczat (n = 33,



54,10%) niz u chtopcoéw (n = 28, 45,90%) oraz u mtodszych dzieci (Sredni wiek zachorowania na
T1D, gdy wspotwystepowata CD wynosit 5,40 +£3,80 lat w poréwnaniu do 8,72 +4,32 lat u dzieci
bez CD, p < 0,05). CD rozpoznano w momencie diagnozy T1D u 16 dzieci (27,59%), w ciggu
pierwszych pieciu lat trwania T1D u 38 dzieci (65,51%), i zaledwie w 4 przypadkach (6,90%) po
5 latach trwania T1D. U 88,9% dzieci z T1D (n = 233) stwierdzono obecnos¢ haplotypu HLA-DQ2
i lub HLA-DQS, ale tylko 36,64% dzieci (n = 96) posiadato charakterystyczne dla populacji
polskiej polimorfizm pojedynczego nukleotydu (SNP) w genie MSH5. W poréwnaniu do
wszystkich pacjentéw wtgczonych do badan genetycznych (n = 262), iloraz szans (OR)
wystepowania CD dla grupy z haplotypem HLA-DQ2/DQ8 wynosit 1,1 (95% Cl: 0,62—2,09), dla
pacjentéw z SNP w MSH5 OR = 1,9 (95% Cl: 0,96-3,87), a dla pacjentéw z SNP w MSH5
i HLA-DQ2/DQ8 OR = 19 (95% Cl: 0,96-3,87). Haplotyp HLA-DQ2.DQ8 stwierdzono
u wszystkich pacjentéw z CD i T1D, podczas gdy tylko 65,2% z nich miato wariant ryzyka
w MSH5. Czutos¢ dla HLA wynosita 100%, jednak swoistos¢ tych badan byfa niska — 12,1%.
Badanie SNP w MSH5 obnizyto czuto$¢ badan genetycznych do 65,2%, ale zwiekszyta swoistos¢
do 67,4%.

W grupie krewnych dodatnie wyniki badan serologicznych stwierdzono u 3 krewnych (1,95%).
Badanie histopatologiczne bioptatow jelita cienkiego potwierdzito rozpoznanie CD u 2 z nich
(jedna osoba nie zgtosita sie na badanie endoskopowe). Najwyzsze stezenie I-FABP, znamiennie
statystycznie wyzsze w poréwnaniu do grupy kontrolnej (346 +£135), obserwowano u dzieci
z aktywa nieleczong CD zaréwno wspoétwystepujaca z T1D (1322 920), jak i bez
wspotwystepowania z T1D (1332 +1142). W obu grupach dieta bezglutenowa indukowat
obnizenie I-FABP do wartosci poréwnywalnych z grupg kontrolng (odpowiednio do wartosci
408+2860raz u dzieci rok przed zachorowaniem na CD stezenia I-FABP byty poréwnywalne
(odpowiednio 800 +398 i 756 +335) i byty znamiennie statystycznie w poréwnaniu zaréwno do
grupy kontrolnej, z CD oraz z T1D i wspdtwystepujacy leczonych dietg bezglutenowga. Badanie
ultrastrukturalne potwierdzity zaburzenia struktury nabtonka i potaczern miedzynabtonkowych
we wczesnej fazie CD.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Wyniki badan przedstawiono w 2 pracach oryginalnych (jedna w recenzji, BMC
Gastroenterology) oraz w 3 pracach poglagdowych. Obecnie przygotowywane sg 2 prace
oryginalne. Wyniki prezentowano réwniez na miedzynarodowych i krajowych konferencjach
naukowych.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu

Sowinska A, Morsy Y, Czarnowska E, Oralewska B, Konopka E, Woynarowski M, Szymariska S,
Ejmont M, Scharl M, Bierta JB, Wawrzyniak M, Cukrowska B. Transcriptional and ultrastructural
analyses suggest novel insights into epithelial barrier impairment in celiac disease. Cells 2020
Vol.9s.e516

Cukrowska B, Sowiriska A, Bierta A, Rybak A, Chlebowczyk-Grzybowska U. Intestinal epithelium,
intraepithelial lymphocytes and the gut microbiota — Key players in the pathogenesis of celiac
disease. World J Gastroenterol 2017 Vol 14 s. 7505-18.



Bierta JB, Konopka E, Trojanowska |, Cukrowska B. Celiakia — choroba dzieci i dorostych.
Diagnostyka i badania przesiewowe w grupach ryzyka. Laboratorium Medyczne 2019, Vol. 2 s.
40-46

Bierta J, Trojanowska |, Konopka E, Czarnowska E, Sowinska A, Cukrowska B. Diagnostyka
celiakii i badania przesiewowe w grupach ryzyka. Diagnostyka Laboratoryjna 2016 Vol 52 (3) s.
1-6

Groszek A, Szalecki M, Wysocka-Mincewicz M, Wajda-Cuszlag M, Oralewska B, Konopka E,
Trojanowska I, Bierta JB, Cukrowska B. The prevalence of celiac disease in patients with type 1
diabetes — assessment of the 3-year prospective study. Pediatric Diabetes 2016 Vol. 18, Supl.
24,s. 120 (abstrakt)

Majsiak E, Choina M, Golicki D, Gray AM, Cukrowska B. The impact of symptoms on quality of
life before and after diagnosis of coeliac disease: the results from a Polish population survey
and comparison with the results from the United Kingdom. BMC Gastroenterology (w recenzji,
nr rejestracji BMGE-D-20-00129R2)

Prezentacje wynikow badan na zjazdach i kongresach krajowych i zagranicznych

Groszek A, Szalecki M, Wysocka-Mincewicz M, Wajda-Cuszlag M, Oralewska B, Konopka E,
Trojanowska |, Bierta JB, Cukrowska B. The prevalence of celiac disease in patients with typel
diabetes — assessment of the 3-year prospective study. 42nd Annual Meeting of the
International Society for Pediatric and Adolescent Diabetes (ISPAD), 26.10- 29.10.2016,
Valencia, Spain, plakat

Bierta JA, Szalecki M, Wysocka-Mincewicz M, Wajda-Cuszlag M, Groszek A, Konopka E,
Oralewska B, Trojanowska |, Cukrowska B. Badania przesiewowe w kierunku celiakii u chorych
na cukrzyce typu 1 — wieloletnia obserwacja przeprowadzona w jednym os$rodku.
10 Ogélnopolski Zjazd Polskiego Towarzystwa Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci,
24.05. 2018-26.05.2018, Lublin, plakat

Majsiak E, Choina M, Cukrowska B. The frequency of testing and diagnosing with CD family
members of Polish patients with confirmed CD. 18th International Celiac Disease Symposium,
05.09-07.09.2018, Paris, France, poster

Cukrowska B, Konopka E, Wysocka-Mincewicz M, Groszek A, Oralewska B, Trojanowska |,
Bierta JB, Szalecki M. I-FABP — serological biomarker of an impaired epithelial barrier in
children with type 1 diabetes mellitus and celiac disease. 18th International Celiac Disease
Symposium, 05.09-07.09.2018, Paris, France, poster

Groszek A, Ambrozkiewicz F, Zeber-Lubecka N, Karczmarski J, Szalecki M, Wysocka-Mincewicz
M, Wajda-Cuszlag M, Oralewska B, Konopka E, Trojanowska |, Bierta JB, Paziewska A,
Dabrowska M, Ostrowski J, Cukrowska B. The frequency of celiac associated haplotypes in
Polish patients with type 1 diabetes. 45th Annual ISPAD Conference, 30.10.-02.11.2019,
Boston, USA, poster



Groszek A, Wysocka-Mincewicz M, Szalecki M, Wajda-Cuszlag M, Swiercz A, Baszyriska-Wilk M,
Oralewska B, Konopka E, Trojanowska |, Bierta JB, Cukrowska B. The frequency of celiac disease
in patients with type 1 diabetes — assessment of the 7-year observational study. 45th Annual
ISPAD Conference, 30.10-02.11.2019, Boston, USA, poster.

Statutowe zadanie badawcze nr 243/16

Tytut zadania: Ocena znaczenia bariery jelitowej w patogenezie choroby Crohna u dzieci
w zaleznosci od wieku zachorowania
Kierownik zadania: dr n. wet. Joanna Bierta

Cel badania

Celem projektu byta ocena bariery jelitowej (morfologicznej i immunologicznej) u dzieci
z chorobg Crohna (ChC) w réznym wieku postawienia diagnozy (< 10lat; 10-17 lat; 17 <)
i z grupy kontrolnej, w oparciu o badania ultrastrukturalne oraz ekspresje wybranych biatek
wchodzgcych w skfad potgczen miedzykomérkowych. Zatozono, ze badane zmiany
w potaczeniach komdrkowych nabtonka bedy szczegdlnie uwidocznione u najmtodszych
chorych, u ktérych bariera jelitowa jest niedojrzata. Poznanie tych zaleznosci miato na celu
pogtebienie wiedzy w zakresie patomechanizmu rozwoju choroby u dzieci z najciezszym
przebiegiem ChC.

Opis zrealizowanych prac

Na podstawie zgromadzonego materiatu badawczego wykonano dokumentacje fotograficzng
przy uzyciu mikroskopu TEM. Dokonano oceny stanu nabtonka bfony S$luzowej
z uwzglednieniem cech takich jak: obecnos$¢ i struktura mikrokosmkow, obecnosé/brak
glikokaliksu, obecnos$¢ komédrek apoptotycznych, struktura mitochondridw, stan siateczki
$rédplazmatycznej. Ponadto  wykonano dokumentacje = fotograficzna potaczen
miedzykomadrkowych, ktora postuzyta do opracowywania morfometrycznego
z uwzglednieniem parametrow takich jak: dtugosé i szerokosé potgczen scistych, dtugosc
i szerokos¢ potaczen przylegajgcych oraz liczba i dtugos¢ desmosomow.

Z blokéw parafinowych przygotowano preparaty do barwiedn immunofluorescencyjnych.
Opracowano metode barwienia przy uzyciu mikroskopu konfokalnego FV-1000 wybranych
biatek potaczen miedzykomdrkowych, np. ZO-1, I-FABP.

Metodg ELISA (Hycult Biotech) wykonano poréwnanie stezenia I-FABP (ang. intestinal fatty
acid — binding protein) w surowicy pacjentéw z aktywng celiakig (CD) oraz ChC.

Opis najwazniejszych osiggniec

Pacjenci z CD wykazywali istotnie statystycznie wyzsze stezenie I-FABP (1294 +1085pg/ml) niz
dzieci z ChC (285 +277pg/ml). Obserwowane u pacjentéw z ChC stezenie I-FABP odpowiadato
poziomowi notowanemu u dzieci zdrowych. Na podstawie uzyskanych wynikéw mozna
whnioskowac¢, ze marker I-FABP $wiadczy o uszkodzeniu nabtonka jelita cienkiego i jest
specyficzny dla pacjentéow z aktywng postacig CD, a nie moze stuzy¢ do okreslenia uszkodzen
jakie majg miejsce u pacjentéw z ChC. Wynik ten jest interesujgcy ze wzgledu na fakt, ze



zaktada sie w odniesieniu do pacjentdw z ChC obecnos¢ zmian na catej dtugosci przewodu
pokarmowego. Otrzymane wyniki potwierdzajg teze, ze u pacjentéw pediatrycznych z ChC
zmiany dotyczace btony Sluzowej jelita w gtdéwnej mierze sg zlokalizowane na obszarze jelita
grubego, zas w mniejszym stopniu w jelicie cienkim. Warto wiec rozwazy¢ w przysztosci
badania z uwzglednieniem markeréw surowiczych takich jak I-FABP i cytrulina (specyficznych
dla zmian w jelicie cienkim np. w celiakii) dotyczace pacjentéw pediatrycznych
z np. nieswoistymi zapaleniami jelit. Takie badania pozwolityby na ulepszenie nieinwazyjnych
metod diagnostycznych w odniesieniu do pacjentdw o niejasnej etiogenezie zmian przewodu
pokarmowego.

Na podstawie uzyskanych wynikéw badan nie udato sie okresli¢ zaleznosci pomiedzy wiekiem
pacjentéw, a zmianami ultrastrukturalnymi w btonie $luzowej jelita grubego pacjentéw z ChC.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Publikacje bedace wynikiem realizacji zadania

- Cukrowska B, Sowinska A, Bierta JB, Czarnowska E, Rybak A, Grzybowska-Chlebowczyk U.
Intestinal epithelium, intraepithelial lymphocytes and the gut microbiota — key players in the
pathogenesis of celiac disease. World Journal of Gastroenterology 2017: Vol. 23, Nr 42, 7505-
7518

W ramach zadania statutowego w ww. artykule zostata opisana prawidtowa struktura bariery
jelitowej i jej znaczenie w patomechanizmie chordb przewodu pokarmowego.

- praca oryginalna w przygotowaniu:

Comparison of I-FABP concentration in patients with celiac disease and Crohn's disease -
searching for a new marker of intestinal epithelial damage.

Publikacje wynikéw badan na zjazdach i kongresach zagranicznych

- Bierta J, Konopka E, Trojanowska |, Sowinska A, Czarnowska E, Szaflarska-Poptawska A,
Cukrowska B. Comparison of I-FABP concentration in patients with celiac disease and Crohn's
disease — searching for a new marker of intestinal epithelial damage. CYTO 2018 — 33"
Congress of the International Society for Advancement of Cytometry, 28.04-02.05.2018, Praga,
Czechy, abstrakt 196/B93 strona 175 (plakat)

Statutowe zadanie badawcze nr 244/16

Tytut zadania: Zastosowanie optycznej koherentnej tomografii oraz angiografii OCT u dzieci
ze schorzeniami demielinizacyjno-zapalnymi
Kierownik zadania: lek. med. Joanna Jedrzejczak-Mtodziejewska

Cel badania

Celem badania byta ocena zaniku warstwy widékien nerwowych siatkdwki (RNFL), kompleksu
komarek zwojowych (GCC) oraz przeptywu krwi przez tarcze nerwu wzrokowego w potgczeniu
z oceng funkcji wzrokowych u dzieci ze schorzeniami demielinizacyjno-zapalnymi.



Projekt zaktadat zbadanie pacjentéw podzielonych na nastepujace grupy:
e  pacjenci po przebytym zapaleniu nerwu Il (ON) (minimum 3 miesigce po wystgpieniu
objawow): 10 osdb;
e  pacjenci ze stwardnieniem rozsianym z zapaleniem nerwu Il w wywiadzie (SMON): 10
0so6b;;
e  pacjenci ze stwardnieniem rozsianym bez objawdw zapalenia nerwu Il w wywiadzie
(SM non — ON): 10 osdb;
e  pacjenci z chorobg Devica (NMO neuromielitis optica): 5 oséb;
e  grupa kontrolna: 20 oséb.
W badaniu wykorzystano aparat OCT (Optovue, Fremont, CA) w celu oceny uszkodzenia
widkien nerwowych siatkdwki oraz nerwu wzrokowego, a takze AngioVue Imaging System
(Optovue, Fremont, CA) w celu oceny mikrokrazenia na tarczy nerwu wzrokowego.
Ocena warstwy witdkien nerwowych siatkéwki oraz kompleksu komérek zwojowych
z wykorzystaniem optycznej koherentnej tomografii (OCT) znalazta uznanie w przypadku
pacjentéw neurologicznych do oceny stopnia uszkodzenia nerwu wzrokowego. System
obrazowania AngioVue jest nowa metodg umozliwiajagcg jednoczesng ocene struktury
siatkdwki, nerwu wzrokowego oraz ich mikrokrazenia.
Badania te pozwolity na wiarygodne, powtarzalne i nieinwazyjne zobrazowanie zmian
zachodzacych w nerwie wzrokowym i siatkbwce u pacjentdow ze schorzeniami
demielinizacyjno-zapalnymi.

Opis zrealizowanych prac

W trakcie realizacji projektu do badania udato sie zrekrutowac wieksza liczbe pacjentéw:
e  pacjenci po przebytym zapaleniu nerwu Il (ON) (minimum 3 miesigce po wystgpieniu
objawow): 16 0sdb;
e  pacjenci ze stwardnieniem rozsianym z zapaleniem nerwu Il w wywiadzie (SMON): 33
osoby;
e  pacjenci ze stwardnieniem rozsianym bez objawdw zapalenia nerwu Il w wywiadzie
(SM non — ON): 44 osoby;
e  pacjenci z chorobg Devica (NMO neuromielitis optica): 5 oséb;
e  grupa kontrolna: 27 oséb.

U 38 pacjentdw udato sie dodatkowo wykona¢ wzrokowe potencjaty wywotane, co umozliwito
korelacje zmian elektrofizjologicznych z wynikami uzyskanymi przy pomocy optycznej
koherentnej tomografii.

W przypadku pacjentdw ze stwardnieniem rozsianym dodatkowo zebrano dane dotyczace
rodzaju i dtugosci leczenia, zaawansowania zmian neurologicznych przy pomocy rozszerzonej
skali niewydolnosci ruchowej Kurtzkiego (skala EDSS z ang. Expanded Disability Status Scale).

Opis najwazniejszych osiggniec

1. Poszerzenie grupy pacjentéw z 55 zaktadanych pierwotnie do 125.

2. Zebranie dodatkowych danych dotyczacych oceny klinicznej u pacjentéw ze stwardnieniem
rozsianym.

3. Uzyskanie danych ze wzrokowych potencjatéw wywotanych.



Wykorzystanie uzyskanych wynikow

Publikacje bedace wynikiem realizacji zadania

Na podstawie wynikéw uzyskanych z badania planowana jest publikacja oraz rozprawa
doktorska pt. Zmiany w obrazie optycznej koherentnej tomografii (OCT) oraz angiografii OCT
(OCTA) u dzieci po przebytym zapaleniu nerwu wzrokowego w przebiegu stwardnienia
rozsianego. Przewdd doktorski otwarty 28.03.2019.

Publikacje wynikéw badan na zjazdach i kongresach zagranicznych

—  Jedrzejczak-Mtodziejewska J, Hautz W, Gotebiewska J. Optical coherence tomography
angiography in children with demyelinating inflammatory diseases. 4th International
Congress on OCT Angiography and Advances in OCT, 16-17.12.2016, Rzym, Wtochy
(prezentacja ustna)

—  Jedrzejczak-Mfodziejewska J, Hautz W. Optical coherence tomography angiography in
children with optic neuritis, multiple sclerosis or neuromielitis optica spectrum disorders.
45 Annual Meeting of the European Paediatric Ophthalmological Society, 30.05-1.06.2019,
Ryga, totwa (plakat)

Grant wewnetrzny nr $150/2017.

Tytut: Wczesna identyfikacja chorych po transplantacji nerki o podwyiszonym ryzyku
humoralnego odrzucania (ang. antibody mediated rejection; AMR) poprzez monitorowanie
obecnosci swoistych przeciwciat anty HLA (ang. donor-specific antibodies; DSA).

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

Cel badania
—  prospektywne wczesne wykrywanie oraz monitorowanie w czasie obecnosci swoistych
przeciwciat przeciwko niezgodnym antygenom dawcy (DSA) u biorcow pierwszego
i kolejnego przeszczepu nerki;
— ocena czestosci wystepowania DSA de novo u dzieci po transplantacji nerki;
— ocena zdolnosci wigzania dopetniacza przez DSA, przy potwierdzeniu ich wysokiego
stezenia (prég referencyjny: MFI > 3000);
— monitorowanie DSA u chorych leczonych z powodu humoralnego odrzucania
przeszczepu (antibody-mediated rejection; AMR);
— ocena skutecznosci tréjlekowej immunosupresji, w zakresie zdolnosci hamowania
wytwarzanie DSA;
— zdefiniowanie wartosci wskaznika ekspozycji na trdjlekowg immunosupresje wg
zmodyfikowanej skali Vasudeva, przy jakiej nie wystepuje wytwarzanie DSA de novo.

Opis zrealizowanych prac

W latach 2017- 2018 facznie prospektywng oceng objeto 56 pacjentéw w wieku 1-18 lat
(Srednio 11) po zabiegu przeszczepienia nerki, z czego 24-miesieczng obserwacje ukonczyto
36 (22 chtopcéw, 14 dziewczynek) a 12 miesieczng obserwacje zakonczyto 5 pacjentéw
(3 chtopcdéw, 2 dziewczynki). Pozostali pacjenci zostali wykluczeni z obserwacji z powodu
wczesnej utraty przeszczepu (bezposrednio po zabiegu) lub przekazania do dalszej opieki



w innym os$rodku. W analizowanej grupie pacjentéw u 38 z nich byt to pierwszy zabieg
przeszczepienia nerki, u 3 retransplantacja. U 40 pacjentdw stosowano tréjlekowaq
immunosupresje, w tym u 33 takrolimus/mykofenolan mofetylu/prednizon (TAC/MMF/Pred),
u 7 cyklosporyna/mycofenolan mofetilu/prednison (CsA/MMF/Pred), u 1 pacjenta terapie
dwulekowg takrolimus/prednison (TAC/Pred). Konwersja leczenia immunosupresyjnego
z powodu dziatann niepozadanych lekéw byta konieczna u 3 pacjentéw (u 2 zmiana MMF na
azatiopryne, u 1 cyklosporyny na takrolimus).

U pacjentow oceniano obecnos$é¢ i (posrednio) miano przeciwciat DSA (wyrazone jako MFI —
Mean Fluorescence Intensity) technikg multiplexow po 1., 3., 6., 12. i 24. miesigcu od
transplantacji. Oceniono takize stezenie podstawowego leku immunosupresyjnego
(takrolimusu lub cyklosporyny) po 3., 12. i 24. miesigcu po transplantacji, wyliczono s$rednig
warto$¢ wskaznika zmiennosci stezenia takrolimusu lub cyklosporyny we krwi oraz srednig
warto$¢ wskaznika sity immunosupresji wg zmodyfikowanej skali Vasudeva.

Oceniano systematycznie czynnos$¢ nerki przeszczepionej poprzez stezenie kreatyniny
i wyliczenie szacowanego wskaznika przesgczania ktebuszkowego (eGFR) wg zmodyfikowane;j
formuty Schwartz’a po 3., 12. i 24. miesigcu po transplantacji.

Metoda laboratoryjna

Ocene obecnos¢ i (posrednio) miano przeciwciat (wyrazone jako MFlI — Mean Fluorescence
Intensity) badano technikg multiplexéw po 1., 3., 6., 12. i 24. miesigcu po transplantacji.
Produkty LABScreen wykorzystujg mikrokulki pokryte oczyszczonymi antygenami HLA klasy |
lub klasy Il i odczynniki wstepnie zoptymalizowane dla wykrywania przeciwciat HLA klasy | lub
klasy Il w ludzkich surowicach. Do pozyskiwania i analizowania danych produkty LABScreen
wykorzystujgc analizator Luminex 100 i analizujgc 100 obszaréw kulek w jednym tescie.

Opis najwazniejszych osiggniec

Obecnos¢ DSA wykryto u 14 chorych (34%), u 7 z nich (17%) przeciwciata byly obecne w dniu
transplantacji, przeciwciata DSA powstate de novo wykryto u pozostatych 7 pacjentéw (34%) od
3. miesigca po transplantacji. DSA byty klasy | (anty-HLA A) — u 1 osoby, oraz klasy Il (anty HLA
DR, DQ) u 6 chorych, w kazdym przypadku MFI wynosito < 3000, w jednym przypadku miaty
charakter ,inwazyjny”, tj. wigzaty sktadowag dopetniacza clq (DSA Ciq:). Przezycie 2-letnie
czynnosci przeszczepu wyniosto 97,6%. Ostre odrzucanie przeszczepu < 2. roku po
transplantacji potwierdzone w biopsji nerki wystgpito u 7 pacjentéw (17%), w tym tylko
u 1 (14%), u ktorego wykryto obecnos¢ DSA; 1 z pacjentdw stracit graft z powodu odrzucania.
Mediana stezenia takrolimusu po 3 miesigcach od przeszczepienia wynosita 7,5 1,4 ng/ml; po
12 miesigcach 7,05 ng/ml £1,4 ng/ml, po 24 miesigcach 6,8 +2 ng/ml, w analogicznym okresie
dla cyklosporyny 147 £29ng/ml; 141 +48ng/ml; 120 £30ng/ml.

Srednia warto$¢ wskaznika zmiennosci stezenia tacrolimusu wynosita 25,1.

Oceniono ekspozycje na sumaryczne dziatanie tréjlekowej immunosupresji, stosujgc skale
Vasudeva (w modyfikacji stosowanej dla dzieciecych biorcéw przeszczepu nerki). Dla
pacjentdow otrzymujgcych w schemacie immunosupresji TAC/MMF/Pred po 1 miesigcu od
transplantacji wynosita 8,9 £3,2, po 24 miesigcach 5,2 +1,7, w analogicznym okresie dla
pacjentéw otrzymujacych leczenie immunosupresyjne w schemacie Csa/MMF/Pred wynosita
10,9 43,3, po 24 miesigcach 6 +£1,3.



Wykorzystanie uzyskanych wynikow

Prezentacja wynikow badan na zjazdach i kongresach

Prezentacja zjazdowa w trakcie XVIII Konferencji Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dzieciecej
(Warszawa, 12-14.11.2021).

Uzyskane wyniki w potaczeniu z retrospektywnymi wynikami (uzyskanymi odrebnie, poza
obecnym grantem i obejmujgcymi znaczgco wiekszg liczbe chorych) beda podstawg rozprawy
doktorskiej lek. Agnieszki Urzykowskiej, przewidywanej do otwarcia w pierwszym kwartale
2021r.

Niezaleznie od pracy doktorskiej w formie monografii czes¢ wynikéw bedzie przedtozona do
publikacji w Pediatric Transplantation w 2021 r.

Grant wewnetrzny nr $152/2017

Tytut grantu: Poszukiwanie tta molekularnego warunkujacego wystepowanie padaczki u
pacjentow ze stwardnieniem guzowatym
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Wiestawa Grajkowska

Cel badania

Celem projektu byta identyfikacja zmian molekularnych istotnych dla rozwoju
i przebiegu padaczki u pacjentéw ze stwardnieniem guzowatym (SG). W projekcie oceniono
peten profil molekularny (na poziomie zmian nukleotydowych oraz aberracji
chromosomowych) w grupie 50 pacjentéw z podejrzeniem SG z zastosowaniem
sekwencjonowania kolejnej generacji oraz zaleznej od ligacji multipleksowej amplifikacji sond
(MLPA).

Opis realizowanych prac

Do projektu zakwalifikowano 50 pacjentdw z podejrzeniem stwardnienia guzowatego. Dla
wszystkich wfaczonych do badan pacjentéw utworzono rejestr danych klinicznych
uwzgledniajacy dane takie, jak: wiek i pte¢ pacjenta, kliniczne manifestacje choroby oraz
informacje dotyczgce wystepowania objawdéw choroby u innych cztonkdédw w rodzinie, a takze
uzyskano zgody na wykonanie badan genetycznych. Z zabezpieczonego materiatu
biologicznego pacjentdéw wyizolowano preparaty genomowego DNA z leukocytéw krwi
obwodowej, a w przypadku wystepowania zmiany strukturalnej OUN wyekstrahowano
materiat genetyczny z bioptatu tkankowego. U wszystkich wtgczonych do badan pacjentéw
przeprowadzono analize mapowania zmian nukleotydowych w genach TSC1 i TSC2
z zastosowaniem sekwencjonowania kolejnej generacji (NGS). Zmiane markerowa
zidentyfikowano u 33 badanych pacjentéow (66%), w tym u 18 pacjentéw zmiana ta
wystepowata w genie TSC2 (54,5%) i u 15 pacjentéw w genie TSC1 (45,5%). Wsrod wszystkich
zidentyfikowanych zmian ponad 50% stanowity zmiany typu delecji/insercji lub zmiany
prowadzacej do powstania przedwczesnego kodonu stop. W grupie pacjentéw, u ktérych nie
zidentyfikowano zmiany w genie TSC1 lub TSC2 (17 pacjentéw) przeprowadzono analize zmian
liczby kopii (ang. Copy number variations, CNVs) w genach TSC1 i TSC2 z wykorzystaniem
zaleznej od ligacji multipleksowej amplifikacji sond (MLPA), zestawy odczynnikéw firmy MRC
Holland odpowiednio: P124 i P046-C1. W wyniku przeprowadzonej analizy u 3 pacjentéw



zidentyfikowano delecje w obrebie genu TSC2, w tym u 1 pacjenta rozlegtg heterozygotyczna
delecje w obrebie genu TSC2 i graniczagcym z nim regionem genu PDK1.

Analiza podtoza molekularnego wykonana u pacjentdw, u ktérych nie wykryto zmian typu SNP
i CNV w genach TSC1 i TSC2 (14 pacjentow), wykazata u 2 pacjentéw obecnos$¢ zmian
w genach: VHL i CHD2 warunkujacych wystepowanie rzadkich zespotdw genetycznych
zwigzanych z padaczka lekooporng, takich jak: zespét von Hippela i Lindaua (ang. von Hippel—
Lindau syndrome, #193300) i encefalopatia padaczkowa o wczesnym poczatku (ang. Epileptic
encephalopathy, childhood-onset, #615369). Dodatkowo u jednego pacjenta wykryto zmiane
w genie TFAP2A, ktérego defekty zwigzane sg z wystepowaniem zespotu skrzelowo-oczno-
-twarzowego (ang. Branchiooculofacial syndrome, #113620), w przebiegu ktérego
obserwowane sg wrodzone wady rozwojowe osrodkowego uktadu nerwowego.

Opis najwazniejszych osiggniec

Whnioski wynikajgce z dotychczas przeprowadzonych badan

1. Wiekszos¢ zmian zidentyfikowanych w badanej grupie pacjentéw wystepowata w genie
TSC2.

2. W obrazie morfologicznym zaobserwowano wysokg heterogennos¢ komérkowg w guzach
korowych, co moze ttumaczy¢ fakt, iz zmiany homozygotyczne (dotyczace obu alleli)
obserwowane bylty tylko w 37% badanych guzéw.

3. Zastosowanie sekwencjonowania NGS obejmujgcego analize 4800 gendéw wskazuje, ze
wspotczynnik TMB jest niski dla badanych guzéw korowych.

4. Zastosowanie analizy eksomu klinicznego metodg NGS umozliwia wykrycie zmian w genach
odpowiadajgcych za wystepowanie rzadkich i ultrarzadkich zespotéw genetycznych
zwigzanych z wystepowaniem padaczki, a tym samym postawienie wtasciwej diagnozy.

Czesc uzyskanych wynikdw zostata zaprezentowana na konferencjach:
— International Society of Paediatric Oncology (SIOP, Washington, USA, 2017.10.12-
2017.10.15), w sesji plakatowej (Grajkowska W. Congenital giant cell astrocytomas — a
comprehensive clinical, histopathological and molecular evaluation),
— 18th International Symposium on Pediatric Neuro-Oncology (ISPNO Denver, USA,
2018.06.30-2018.07.03), w sesji plakatowej [Grajkowska W. Subependymal giant cell
astrocytoma (SEGA) — a clinical, histopathological and molecular study].

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

W wyniku realizacji projektu opracowano panel genéw dedykowany pacjentom pediatrycznym
z padaczka lekooporng i algorytm diagnostyki molekularnej w tej grupie chorych. Dodatkowo
oszacowano czuto$é i specyficznos¢ opracowanego panelu NGS oraz koszty zwigzane z jego
wprowadzeniem do rutynowej diagnostyki.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu

Grajkowska W, Kotulska-Jozwiak K, Trubicka J, Roszkowski M, Jurkiewicz E, Dembowska-
Baginska B. Congenital giant cell astrocytomas — a comprehensive clinical, histopathological
and molecular evaluation. Pediatric Blood & Cancer. 2017 Vol. 64, Supl. 3, s. S304-S305.



Grajkowska W, Trubicka J, Kotulska-JéZwiak K, Roszkowski M, Dembowska-Bagifiska B.
Subependymal giant cell astrocytoma (SEGA) — a clinical, histopathological and molecular
study. Neuro-Oncology 2018 Vol. 20, Supl. 2, s. i183.

Grant wewnetrzny nr $154/2017

Tytut grantu wewnetrznego: Charakterystyka wybranych parametréw odpornosciowych
w watrobie i krwi obwodowej u dzieci z atrezjq drég zétciowych
Kierownik grantu: prof. dr hab. n.med. Joanna Pawfowska

Cel badania
Celem projektu jest ocena morfologii nacieku zapalnego w watrobie oraz profilu komdrek
regulujacych odpowiedZ immunologiczng u dzieci z atrezjg drég zétciowych.

Opis zrealizowanych prac

Do 31.12.2020 r. do badania wigczono 71 dzieci, w tym 42 pacjentéw z ADZ oraz 29 dzieci do
grupy kontrolnej. Zgodnie z protokotem badania — u pacjentéw z BA wykonano biopsje
watroby z oceng immunohistochemiczng (pobranie w ramach rutynowego postepowania
diagnostycznego), badania  laboratoryjne  (parametry  biochemiczne,  parametry
immunologiczne, genetyczne). W ramach grupy kontrolnej: u 12 dzieci bez atrezji drdg
z6fciowych wykonano biopsje watroby z oceng immunohistochemiczng — kontrola watroba
(w ramach rutynowego postepowania leczniczego). U 17 dzieci bez choroby watroby
wykonano badania laboratoryjne (parametry biochemiczne, parametry immunologiczne,
genetyczne) — kontrola krew. Wyniki przeprowadzanych badan poddano analizie statystycznej.
Wykonano ostateczng korelacje statystyczna.

Opracowano wyniki pod katem oceny ekspresji wybranych parametréw immunologicznych
w tkance watroby u dzieci z atrezjg drég zétciowych (ADZ) z aktywnym zakazeniem CMV/EBV
oraz dzieci bez zakazenia. Do tego retrospektywnego badania wigczono 31 dzieci
(14 dziewczynek, 17 chtopcéw, w wieku od 4 tygodni do 7 miesiecy) ze $wiezo rozpoznang
ADZ. Status zakazenia CMV i EBV potwierdzono oceng stezenia swoistych immunoglobulin IgM
i 18G i/lub metodg PCR. Ostatecznie utworzono dwie grupy pacjentéw: z aktywnym zakazeniem
CMV (grupa 1, n = 4), bez czynnego zakazenia lub bez przebytego zakazenia CMV/EBV (grupa 2,
n = 4). Badania przeprowadzono na chirurgicznych biopsjach watroby pobranych podczas
hepatoportoenterostomii. Prébki utrwalano w 4% zbuforowanej formalinie, w parafinie
i barwiono hematoksyling, PAS, PAS z diastazg i azanem. Obecno$¢ DNA wirusa CMV i EBER
(EBV RNA) w tkance badano technikg hybrydyzacji in situ. W celu wizualizacji cytotoksycznych
komérek T i komdrek NK wykonano barwienie immunohistochemiczne przeciwciatami
monoklonalnymi anty-CD8 i anty-CD57. Dodatkowo oceniono ekspresje CD56.

Opis najwazniejszych osiggniec

Nasze wyniki sugeruja, ze aktywna infekcja CMV indukuje zwiekszong infiltracje
cytotoksycznych komérek CD8 dodatnich, ktédre mogg odgrywac role w immunopatogenezie
BA. Oceniono réwniez przydatnos¢ immunohistochemicznego barwienia drdég zdtciowych
w ADZ. We fragmentach watroby, uzyskanych podczas hepatoportoenterostomii 10 pacjentéw
(6 chtopcdw, 4 dziewczynki) ze $wiezo rozpoznang ADZ wykonano barwienia H&E, PAS, Gomori



i Azan. Oceniono proliferacje przewodowg i ductal pale malformation(DPM) za pomocg
barwienia immunohistochemicznego z uzyciem cytokeratyn CK7 i CK19 oraz przeciwciata CD56
czasteczki adhezyjnej komoérek nerwowych. Wnioskujemy, ze proliferacja przewodowa
w strefie okoto wrotnej oraz DPM ukazane metodami immunohistochemicznymi s pomocne
w diagnostyce ADZ i pozwalajg na réznicowanie stadium rozwoju komérek zétciowych zgodnie
z wzorcem ekspres;ji.

Opracowano wyniki pod katem fenotypu oraz ekspresji gendw leukocytéw obwodowych
w ADZ. Za pomocg techniki wieloparametrowej cytometrii przeptywowej przebadano rozktad
limfocytow regulatorowych T i B w prébkach krwi petnej 25 dzieci ze Swiezo zdiagnozowang
ADZ (14 chiopcéw, 11 dziewczat, w wieku 4-30 tygodni) i 12 dobranych wiekowo grup
kontrolnych (8 chtopcéw, 4 dziewczynki). Wzér ekspresji gendw leukocytéw zbadano metodg
Real Time PCR w catej populacji leukocytdw wyizolowanych z prébek petnej krwi zylnej przez
wirowanie w gradiencie Histopaque, a nastepnie ekstrakcjg w odczynniku Trizol. Stwierdzono
niezmieniony rozktad komdrek T CD4+ i T-reg z niezmieniong ekspresjg CD31 pomimo silnej
reakcji prozapalnej, objawiajgcg sie zwiekszong populacja prozapalnych aktywowanych
limfocytow T i Breg. Zaobserwowano zwiekszong ekspresje gendw leukocytéw obwodowych,
o ktérych wiadomo, ze sg zaangazowane w zwtdknienie watroby (MMP-9, MMP-2, TIMP-1,
TIMP-2) i inne dziatania zapalne, w ktorych posrednicza leukocyty, w tym FoxP3, TGF-beta,
IL-1b, CD161, IL-6, IL-17A.

Zaplanowano szczegétowe opracowanie i prezentacje wynikdbw w ramach przewodu
doktorskiego lek. Marii Janowskiej otwartego w 2019r. przed Radg Naukowg IPCZD.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Prace zgtoszono na miedzynarodowy zjazd: 6th World Congress of Pediatric Gastroenterology,
Hepatology and Nutrition 2020 w Kopenhadze (tytut pracy: The impact of CMV infection on the
expression of selected immunological parameters in liver tissue in children with biliary atresia.
Autorzy: Maria Janowska, Joanna B. Bierta, Magdalena Kaleta, Aldona Wierzbicka-Ruciriska,
Joanna Cielecka-Kuszyk, Bozena Cukrowska, Joanna Pawtowska). Z powodu pandemii Sars-Cov-
2 kongres sie nie odbyt. Praca zostata ponownie zgtoszona na: 6th World Congress of Pediatric
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition 2021 w Wiedniu.

Druga praca zgtoszona na zjazd: 6th World Congress of Pediatric Gastroenterology, Hepatology
and Nutrition 2021 w Wiedniu (tytut pracy: Phenotype and gene signature of peripheral
leukocytes in primary biliary atresia. Autorzy: Maria Janowska, Anna Helmin-Basa, Joanna
Trojanek, lzabela Kubiszewska, Mafgorzata Wiese-Szadkowska, Joanna Pawtowska, Jacek
Michatkiewicz).

W czasopismie Standardy medyczne w 2020 r. opublikowany zostat artykut pt. Aktualne
poglgdy na etiopatogeneze atrezji drdog Zzdfciowych. Autorzy: Maria Janowska, Piotr
Czubkowski, Bozena Cukrowska, Joanna B. Bierta, Anna Ostoja-Chyzyriska, Joanna Cielecka-
Kuszyk, Joann Trojanek, Anna Helmin-Basa, Jacek Michatkiewicz, Joanna Pawtowska.

Przyjeto do publikacji w czasopismie Clinical and Experimental Hepatology artykut pt. The
usefulness of immunohistochemical staining of bile tracts in biliary atresia. Autorzy: Joanna
Cielecka-Kuszyk, Maria Janowska, Matgorzata Markiewicz, Piotr Czubkowski, Anna Ostoja-
Chyzynska, Joanna B. Bierfa, Bozena Cukrowska, Joanna Pawtowska.

W przygotowaniu pozostaje artykut pt. The impact of CMV infection on the expression of
selected immunological parameters in liver tissue in children with biliary atresia. Autorzy:



Maria Janowska, Joanna Cielecka-Kuszyk, Ewelina Kanarek, Joanna B. Bierta, Magdalena Kaleta,
Aldona Wierzbicka-Rucifiska, Bozena Cukrowska, Joanna Pawtowska. Praca zostanie zgtoszona
do czasopisma o zasiegu krajowym i miedzynarodowym.

W dniu 05.11.2019 r. odbyto sie posiedzenie kliniczne IPCZD pt. Panel dyskusyjny na temat
nowych poglgdow w etiologii atrezji drog zéfciowych, na ktérym réwniez zaprezentowano
wyniki badania. Wykfadowcy: prof. dr hab. n. med. Joanna Pawtowska, dr Maria Janowska, dr
hab. n. med. Piotr Czubkowski, prof. dr hab. n. med. Piotr Socha, dr Anna Ostoja-Chyzynska,
prof. dr hab. n. med. Bozena Cukrowska, dr n.med. Joanna Cielecka-Kuszyk.

Prezentacje wynikow badan na zjazdach i kongresach miedzynarodowych i krajowych
Janowska M, Bierta BJ, Kaleta M, Wierzbicka-Rucinska A, Cielecka-Kuszyk J, Cukrowska B,
Pawtowska J. The impact of CMV infection on the expression of selected immunological
parameters in liver tissue in children with biliary atresia. 6" World Congress of Pediatric
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition — Poster presentation (Abstract Reference A-
1158-0015-01835) — praca przygotowana do prezentacji — termin kongresu przeniesiony na
2021r.

Janowska M, Helmin-Basa A, Trojanek J, Kubiszewska |, Wise-Szadkowska M, Pawtowska J,
Michatkiewicz J. Phenotype and gene signature of peripheral leukocytes in primary biliary
atresia. 6th World Congress of Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition 2021 w
Wiedniu — praca zgtoszona do prezentacji.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu

Janowska M, Czubkowski P, Cukrowska B, Bierta JB, Ostoja-Chyzyniska A, Cielecka-Kuszuk J,
Trojanek J, Helmin-Basa A, Michatkiewicz J, Pawtowska J. Atrezja drég zétciowych — obraz
kliniczny i aktualne poglady na etiopatogeneze (Biliary atresia — clinical features and actual
opinion on etiology). Standardy Medyczne Pediatria 2020. Vol. 17, Nr 5, s. 598-603

Cielecka-Kuszyk J, Janowska M, Markiewicz M, Czubkowski P, Ostoja-Chyzyriska A, Bierfa JB,
Cukrowska B, Pawtowska J. The usefulness of immunohistochemical staining of bile tracts in
biliary atresia — artykut przyjety do publikacji w czasopismie Clinical and Experimental
Hepatology

Statutowe zadanie badawcze nr 249/17

Tytut zadania: Znaczenie i czesto$¢ wystepowania markeréw odpowiedzi
autoimmunologicznej u pacjentéw z choroba Wilsona
Kierownik zadania: dr n. med. Wojciech Janczyk

Cel badania
Celem badania byta ocena czestosci wystepowania markerédw zaburzen o charakterze
autoimmunizacyjnym oraz ich znaczenia klinicznego u pacjentéw z chorobg Wilsona.



Opis zrealizowanych prac

Zakonczono rekrutacje pacjentdw do badania. U badanych pacjentéw oznaczono markery
odpowiedzi autoimmunologicznej, wykonano podstawowe badania laboratoryjne oraz
elastografie dynamiczng (Fibroscan). Wyniki zostaly poddane analizie statystycznej
i podsumowaniu.

Opis najwazniejszych osiggniec

Do badania witgczono 47 dzieci w wieku srednio 11,6 lat z chorobg Wilsona, leczonych
preparatami cynku lub d-penicylaminy. U wszystkich pacjentdw wykonano podstawowe
badania laboratoryjne oceniajace czynno$¢ watroby, poziomy autoprzeciwciat tkankowych
oraz elastografie dynamiczng (Fibroscan) do oceny stopnia spoistosci/wtdknienia watroby (E)
oraz sttuszczenia watroby (Controlled Attenuation Parameter, CAP). W rezultacie u badanych
pacjentow stwierdzono niewielki wzrost transaminaz ALT-44U/1 (11-333), AST-34U/I (13-220)
[mediana, przedziat]. Fibroscan wykazat prawidtowg spoistos¢ watroby 4.7kPa (3.6-5.4)
i nieznaczne sttuszczenie watroby CAP-243dB/m (212-275) [mediana, dolny, gorny kwartyl].
Wykazano obecnos¢ autoprzeciwciat tkankowych: u ANA-60,8%, ASMA-30,4%, APCA-13%,
ANCA-2,2%, LKM-0%, tTG-0% pacjentdw. Analiza statystyczna nie wykazata zwigzku miedzy
obecnoscig specyficznych  przeciwciat a spoistoscia lub  stluszczeniem  watroby.
W podsumowaniu badania nalezy stwierdzi¢, ze u dzieci z chorobg Wilsona autoprzeciwciata
tkankowe wystepujg czesciej niz w ogdlnej populacji, aczkolwiek zaburzenia
autoimmunologiczne nie s zwigzane ze stopniem uszkodzenia watroby ocenianym
w elastografii dynamicznej.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Wyniki badania sg dalszym wktadem w wiedze na temat choroby Wilsona u dzieci. Po raz
pierwszy oceniono zwigzek markerdw proceséw autoimmunologicznych z przebiegiem choroby
Wilsona. Uzyskane wyniki stanowig ciekawy punkt wyjscia dla dalszych badah w obszarze
choroby Wilsona i procesdw autoimmunizacyjnych.

Publikacje bedace wynikiem realizacji zadania
— praca oryginalna, obejmujgca wyniki badania jest w trakcie przygotowania

Publikacje wynikéw badan na zjazdach i kongresach zagranicznych

— Janczyk W, Bierfa J, Cukrowska B, Socha P. Autoimmunity in children with Wilson's disease.
52" Annual Meeting of the European Society for Paediatric Gastroenterology, Hepatology and
Nutrition (ESPGHAN), 05-08.06.2019, Glasgow, Szkocja, plakat (prezentacja czeSciowych
wynikéw badania)



Statutowe zadanie badawcze nr 250/17

Tytut zadania: Ocena zaburzen immunologicznych u dzieci z makroAST
Kierownik zadania: dr n. farm. Aldona Wierzbicka-Rucinska

Cel badania
Celem badania jest ocena podklas 1gG i proteinogramu jako markerdw zaburzen
immunologicznych u dzieci z makroAST.

Opis zrealizowanych prac

Potagczenie enzymdéw z immunoglobulinami prowadzi do powstawania komplekséw ktére
charakteryzujg sie wysoka masg czasteczkowq i prowadzg do podwyzszenia ich aktywnosci
enzymatycznej. Celem projektu byto zbadanie czterech pozioméw podklas IgG w surowicy
u dzieci i mtodziezy z makroAST. W surowicy krwi zbadano podklasy 1gG w grupie 20 dzieci
z makroAST oraz u 19 oséb z grupy kontrolnej (bez makroAST) dopasowanej pod wzgledem
wieku/ptci przy uzyciu dostepnych testow handlowych (Siemens NAS dla IgG1 / 1gG2) i lateksu
N (dla 1gG3 / 1gG4), Siemens Healthcare Diagnostics, Niemcy.

Opis najwazniejszych osiggniec

Dla stezenia IgG 1, 2, 3 nie stwierdzono statystycznie istotnych réznic w surowicy u pacjentami
z makroAST i grupa kontrolng. Statystycznie istotnie obnizenie poziomu IgG4 stwierdzono
u pacjentéw z makroAST: 0,37 +0,41 g/, (p < 0,005). U pacjentéw z makroAST, u ktdrych
stwierdzilismy mutacje GOT1 pGIn208Glu, stezenie 1gG4 bylo niisze niz u pacjentéow
z makroAST bez badan genetycznych: 0,18 +0,12 g/l vs. 0,95 0,46 g/l, (p < 0,0015). Wyniki
analizy Spearmana (Rho = -0,10 ) sugerujg ujemng korelacje miedzy poziomem aktywnosci
IgG4 i AST u dzieci z kompleksem makroAST.

Wykorzystanie uzyskanych wynikow

Aktualnie w przygotowaniu jest praca poglgdowa opisujgca dotychczasowa wiedze na temat
makroAST.

Praca oryginalna jest w trakcie przygotowywania, gdyz z powodu pandemii, niektére etapy
badania ulegty wydtuzeniu.

Prezentacje posterowe — The European Society for Paediatric Gastroenterology Hepatology and
Nutrition (ESPGHAN).

1. Wierzbicka A, Kulecka M, Paziewska A, Jariczyk W, Mikula M, Habior A, Dabrowska M,
Kaczmarski J, tazniewski M, Oralewska B, Ginalski K, Cztonkowska A, Ostrowski J, Socha P.
Application of molecular methods for evaluation of a case of suspected macro-aspartate
aminotransferase. Journal of Pediatric Gastroenterology and Nutrition 2018;66(2):175

2. Wierzbicka-Ruciska A, Grzywa-Czuba R, Trojanek J, Oralewska B, Janczyk W, Paziewska A,
Ostrowski J, Michatkiewicz J, Socha P. Decline of 1gG 4 subclass serum levels in
children/adolescents with macroAST. Journal of Pediatric Gastroenterology and Nutrition 2020



Statutowe zadanie badawcze nr 253/17

Tytut zadania: Trendy urodzeniowej masy ciata i trwania cigzy w Polsce
Kierownik zadania: dr n. med. Zbigniew Kutaga

Cel badania

Oszacowanie zmiany masy urodzeniowej noworodkéw urodzonych w Polsce w latach
1980-2016 i dtugosci trwania cigzy oraz identyfikacja korelatéw socjoekonomicznych masy
urodzeniowe;j i trwania cigzy.

Opis zrealizowanych prac

Zrealizowano nastepujace prace:
— dane w bazie danych (zawierajacej ponad 17 min rekordéw) konwertowano do
formatu czytelnego dla programu statystycznego SAS, dokonujac jednoczesnie kodowania
ujednolicajgcego wartosci zmiennych na przestrzeni od 1980 do 2016 roku;
—  z zespolonej bazy danych usunieto rekordy z brakujgcg wartosciag masy urodzeniowej
oraz rekordy martwych urodzen;
— wyznaczono srednie masy urodzeniowe dla zywych urodzen w latach 1980-2016;
—  za pomoca testu trendu Jonckheere-Terpstra ustalono znaczacg istotnos¢ statystyczng
(p < 0,0001) zwiekszania masy urodzeniowej w latach 1980-2016;
— za pomocg uogdlnionych modeli liniowych zbadano zaleznosci miedzy masg
urodzeniowg w latach 2015-2016 a ptcig i liczbg urodzonych dzieci w grupie porodéw
pojedynczych, ustalono wysokg istotnos¢ statystyczng wptywu ptci (meska pteé zwigzana
z wyzszg Srednig masy urodzeniowej, p < 0,0001), a takze liczbg urodzonych dzieci (wiecej
niz 1 dziecko zwigzane z wyzszg $rednig masy urodzeniowej, p < 0,0001);
—  zidentyfikowano zmienne socjodemograficzne majgce wptyw na wielko$¢ masy
urodzeniowej i zbudowano model regresji z uwzglednieniem wptywu tych zmiennych wraz
ze zmienng PKB;
—  zidentyfikowano niezalezny wptyw zmiennej PKB na wartos¢ masy urodzeniowej;
— z pomocg programu AAPC JointPoint software ustalono istotnos¢ statyczng krzywych
trendu masy urodzeniowej i PKB w latach 1980-2016.

Opis najwazniejszych osiggniec

Najwazniejszym osiggnieciem jest ustalenie, iz trend zmiany PKB (Produktu Krajowego Brutto)
pokrywa sie z trendem zmiany sredniej masy urodzeniowej — p < 0,0001 niezaleznie od zmian
cech socjo-demograficznych dzieci i ich matek.
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Figure 1. Trends in birth weight and Gross Domestic Product in Poland in the years 1980-2016

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Artykut planowany do skierowania do publikacji w czasopismie Health Economics jest w trakcie
opracowywania. Wyniki zadania 253/17 moga tez by¢ prezentowane na konferencjach
dedykowanych problematyce ekonomicznych uwarunkowan stanu zdrowia dzieci, a takze ew.
w postaci monografii. Dodatkowo w ramach zadania podjeto wstepne prace nad
wyznaczeniem centyli urodzeniowej masy ciata w zaleznosci od wieku cigzowego.

Statutowe zadanie badawcze nr 254/17

Tytut zadania: Usprawnianie funkcji stuchowych i fonologicznych dzieci z centralnymi
zaburzeniami przetwarzania stuchowego (CAPD) z wykorzystaniem treningéw stuchowych
Kierownik zadania: mgr Anna Guzek

Cel badania

Celem badania byto poszerzenie dotychczasowej wiedzy o mozliwosciach usprawniania funkcji
stuchowych i fonologicznych u dzieci ze zdiagnozowanymi zaburzeniami przetwarzania
stuchowego poprzez terapie z wykorzystaniem Grupowego Treningu Stuchowego oraz
Aktywnego Treningu Stuchowego Neuroflow, a takze ocena wptywu treningdéw stuchowych na
inne sfery rozwoju dziecka, w szczegdlnosci na rozwdj jezykowy.

Opis zrealizowanych prac

Zgodnie z planem przeprowadzono rekrutacje pacjentéw do badania, nastepnie wykonano
petng diagnostyke zaburzen przetwarzania stuchowego, przeszkolono zespdét badawczy
w zakresie uzycia narzedzi zaplanowanych w badaniu. Po zakonczeniu procesu
diagnostycznego przeprowadzono treningi stuchowe dla dzieci zakwalifikowanych do badania,
po zakonczeniu ktérych dokonano ponownie petnej diagnostyki zaburzen przetwarzania
stuchowego.



Opis najwazniejszych osiggniec
Zebrany materiat badawczy pozwolit na ocene poziomu jezykowego oraz fonologicznego
u dzieci ze zdiagnozowanymi zaburzeniami przetwarzania stuchowego. Wykorzystane
narzedzia umozliwity ocene wybranych obszaréw w szerokim zakresie z odniesieniem ich do
normatywnego rozwoju dzieci bez zaburzen APD. Zgromadzona w toku przedmiotowego
projektu préba badawcza okazata sie niewystarczajaca do uzyskania wynikédw istotnych
statystycznie, ktére umozliwityby jednoznaczng ocene wptywu treningdw stuchowych na
rozwdj dziecka w badanych sferach. Ograniczenie stanowity ustalone kryteria wiaczajace do
badania wynikajgce wprost z norm dostepnych w uzytych narzedziach badawczych. Uzyskane
wyniki nalezy traktowaé jako wstepne i mogace postuzy¢ do dalszych badan w podjetej
tematyce.
Analiza zebranych danych pozwolita na wyznaczenie nowych celdéw badawczych. W efekcie
podjeto nastepujgce zagadnienia zwigzane z diagnozowaniem zaburzen przetwarzania
stuchowego:
1. Zasadnos$¢ wczesnej diagnostyki zaburzen przetwarzania stuchowego z wykorzystaniem
testdw oceniajgcych wyzsze funkcje stuchowe — artykut pt. Wczesna interwencja
w zaburzeniach przetwarzania stuchowego — profil zaburzen funkcji stuchowych, zalecenia
diagnostyczne i profilaktyczno-terapeutyczne u dzieci ponizej 7. r.Z. na ostatnim etapie
przygotowan.
2. Zwigzek pamieci stuchowej, stuchu fonemowego i zaburzen artykulacji z wyzszymi
funkcjami stuchowymi — badania na etapie analizy danych statystycznych.
3. Ocena powtarzalnosci uzyskiwanych wynikdw badan oceniajgcych wyzsze funkcje
stuchowe w zaleznosci od grupy wiekowej — opracowano baze danych 350 pacjentéw,
ktorych wyniki badan oceniajacych wyzsze funkcje stuchowe zostang poddane analizie
statystyczne;.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Wyniki uzyskane w zrealizowanym projekcie zostang wykorzystane do dalszych prac
badawczych w zakresie zaburzen przetwarzania stuchowego, o czym wspomniano wczesniej.
Znacznie wieksza liczebnos¢ grup badawczych pozwoli na uzyskanie istotnych statystycznie
wynikow, ktére zostang opisane w zaplanowanych artykutach.

Grant wewnetrzny nr $138/2014

Tytut grantu: Ocena efektywnosci wieloletniego leczenia pacjentéw z wybranymi
wrodzonymi btedami metabolizmu: deficytem biotynidazy, leucynozg, kwasicag propionowa,
izowalerianowgq i acydurig glutarowg typu |

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

Cel badania

Ocena efektywnosci leczenia/postepowania terapeutycznego w wybranych chorobach
metabolicznych: deficycie biotynidazy (BTD), acydurii glutarowej t 1(GA1), leucynozie (MSUD),
kwasicy propionowej (PA) i izowalerianowej (IA), polegajgcego na: (a) substytucji biotyny
w BTD; (b) suplementacji karnityny i diety z obnizong zawartoscig lizyny i tryptofanu



u pacjentéw w GA1; (c) diety z obnizong zawartoscig aminokwaséw rozgatezionych w MSUD
i PA; (d) diety niskobiatkowej i suplementacji glicyny w IA.

Opis zrealizowanych prac
Wykonano badania molekularne u pacjentéw genotyp/fenotyp.
Przygotowano publikacje.

Opis najwazniejszych osiggniec

Modyfikacje postepowania terapeutycznego u pacjentdow w zwigzku z uzyskanymi wynikami
genetycznymi.

Najwazniejszym osiggnieciem jest przeprowadzenie i zakonczenie badan molekularnych oraz
zestawienie uzyskanych wynikéw fenotypem w deficycie biotynidazy, kwasicy glutarowej typu
1i acydurii izowalerianowej.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Szymariska E, Sredzinska M, tugowska A, Pajdowska M, Rokicki D, Tylki-Szymanska A.
Outcomes of oral biotin treatment in patients with biotinidase deficiency — Twenty years
follow-up. Molecular Genetics and Metabolism Reports 2015: Vol. 5, s. 33-35; e-ISSN: 2214-
4269.

Pokora P, Jezela-Stanek A, Rézdzynska-Swigtkowska A, Jurkiewicz E, Bogdarska A, Szymanska
E, Rokicki D, Ciara E, Rydzanicz M, Stawinski P, Ptoski R, Tylki-Szymanska A. Mild phenotype of
glutaric aciduria type 1 in polish patients - novel data from a group of 13 cases. Metabolic
Brain Disease 2019: Vol. 34, Nr 2, s. 641-649; p-ISSN: 0885-7490; e-ISSN: 1573-7365

Szymanska E, Jezela-Stanek A, Bogdaniska A, Rokicki D, Ehmke vel Emczynska-Seliga E,
Pajdowska M, Ciara E, Tylki-Szymanska A. Long term follow-up of Polish patients with isovaleric
aciduria. Clinical and molecular delineation of isovaleric aciduria. Diagnostics 2020 : Vol. 10, Nr
10, s. €738; This article belongs to the Special Issue Diagnosis and Treatment of Pediatric
Metabolic Diseases; e-ISSN: 2075-4418.

Grant wewnetrzny $145/2016

Tytut grantu: Badania nad etiopatogenezg dysfunkcji mitochondriéw u pacjentéow
z negatywnym wynikiem sekwencjonowania catego eksomu (WES)
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Ewa Pronicka

Cel badania

Celem projektu byta identyfikacja defektéw mitochondrialnych u pacjentéw, u ktérych
sekwencjonowanie catego eksomu (WES) nie pozwolito na ustalenie przyczyny choroby.
Badanie byto kontynuacjg projektu statutowego IPCZD S136/13, w ktérym u 33% zbadanych
pacjentéw z podejrzeniem choroby mitochondrialnej (MD) nie zidentyfikowano patogennych
wariantéw odpowiedzialnych za choroby genetyczne u cztowieka.



Opis zrealizowanych prac

Podczas realizacji projektu zastosowano nowe podejscie badawcze, w ktérym wykorzystano
wysokospecjalistyczne techniki molekularne obejmujace analizy ~ genomiczne,
transkryptomiczne i proteomiczne.

Reanalize bioinformatyczng danych NGS przeprowadzono dla 44 pacjentéw. Badania
transkryptomu i/lub proteomu wykonano u 18 pacjentdow, dla ktdrych dostepne byly
fibroblasty. Eksperymenty przeprowadzono we wspodtpracy z osrodkiem w Monachium oraz
w Salzburgu, zgodnie z metodyka opisang w publikacjach.

Zintegrowane podejscie multi-omiczne pozwolito na zidentyfikowanie patogennych wariantéw
i potwierdzenie ich istotnego znaczenia klinicznego w 17 rodzinach. Defekty o dziedziczeniu
autosomalnym recesywnym obejmowaty geny: ACAD9, ATAD3A, ECHS1, F7, FDXR, NDUFBS,
POLR3A, SELENON, TBCD, VPS33B, YARS. W czterech z nich (ECHS1, POLR3A, TBCD, YARS)
udato sie wykaza¢ oburodzicielskie pochodzenie wykrytych wariantéw, potwierdzajgce
bialleliczne uszkodzenie genu, ktére korelowato z fenotypem pacjenta. W pozostatych
przypadkach, z powodu braku dostepnosci materiatu rodzicdw, nie byto mozliwe wykonanie
analizy segregacji zidentyfikowanych wariantéw. Defekty o charakterze autosomalnym
dominujgcym byly obecne w genach: ADPRHL2, CHD1, DYNC1H1, GNAO1, FBXO38.
W 4 pierwszych potwierdzono zwigzek przyczynowy znalezionego wariantu z chorobg
w badaniach rodzinnych, przez wykazanie jego pochodzenia de novo. Na podstawie analizy
bioinformatycznej danych WES, zidentyfikowano takze rzadki, patogenny wariant w genomie
mitochondrialnym (MT-ATP6).

Sekwencjonowanie mRNA wykazato w dziewieciu przypadkach zmieniony profil ekspres;ji
gendw, co potwierdzito istotne znaczenie kliniczne zidentyfikowanych wariantéw
molekularnych. U dodatkowych siedmiu pacjentéw zaobserwowano obnizenie ekspres;ji
wybranych gendéw oraz zmieniony profil proteomu (znaczng redukcje poziomu okreslonych
biatek), jednak dotychczas nie zidentyfikowano potencjalnie patogennych wariantéow
w wytypowanych genach.

Dwa geny: NDUFB8 i ADPRHL2 zostaty opisane po raz pierwszy w powigzaniu z chorobami
u cztowieka, z naszym wspodtautorstwem. Polscy pacjenci prezentowali odpowiednio objawy:
encefalopatii ze zmianami typu Leigh-like, hipotonii i zaburzenia oddychania (NDUFB8) oraz
objawy modzdzkowo-piramidowe, oczoplgs, obnizone napiecie i stopniowy zanik miesni
(ADPRHL2).

Opis najwazniejszych osiggniec

Poprzez zastosowanie nowoczesnego multi-omicznego podejscia badawczego uzyskano istotng
poprawe stopnia rozpoznawalnosci choréb genetycznych w badanej grupie. Przeprowadzone
badania doprowadzity do lepszego poznania problematyki medycyny mitochondrialnej, m.in.
poprzez identyfikacje nowych gendw i analize funkcjonalng nowych markeréw genetycznych.
Uzyskano molekularne potwierdzenie rozpoznania klinicznego dla kolejnych chorych dzieci,
rodzinom pacjentéw udzielono porady genetycznej z okresleniem ryzyka powtdrzenia choroby.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw
Identyfikacja nowych przypadkéw rzadkich choréb mitochondrialnych przyczynita sie do
lepszego poznania fenotypu tych chordb.



Wyniki wtasnych obserwacji rozpowszechniano w postaci publikacji, wystgpied na
konferencjach naukowych oraz wyktadéw na kursach dla lekarzy i diagnostow.

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu
—  Piekutowska-Abramczuk D, Assouline Z, Matakovic L et al. NDUFB8 Mutations cause
mitochondrial complex | deficiency in individuals with Leigh-like encephalomyopathy.
American Journal of Human Genetics 2018; Vol. 102, Nr 3, s. 460-467
- Piekutowska-Abramczuk D, Rutyna R, Czyzyk E et al. Leigh syndrome in individuals
bearing m.9185T>C MTATP6 variant. Is hyperventilation a factor which starts its
development? Metabolic Brain Disease 2018: Vol. 33, Nr 1, s. 191-199
- Danhauser K, Alhaddad B, Makowski C et al. Bi-allelic ADPRHL2 mutations cause
neurodegeneration with developmental delay, ataxia and axonal neuropathy. American
Journal of Human Genetics 2018; Vol. 103, Nr 5, s. 817-825
- Hayhurst H, de Coo IFM, Piekutowska-Abramczuk D et al. Leigh syndrome caused by
mutations in MTFMT is associated with a better prognosis. Annals of Clinical and
Translational Neurology 2019; Vol. 7, Nr 3, s. 515-524
- Stenton SL, Piekutowska-Abramczuk D, Kulterer L et al. Expanding the clinical and
genetic spectrum of FDXR deficiency by functional validation of variants of uncertain
significance. Human Mutation 2021: Vol. 42, Nr 3, s. 310-319

Publikacje wynikéw badan na zjazdach i kongresach zagranicznych
—  Piekutowska-Abramczuk D, Mierzewska H, Ciara E et al. Novel GNAOI mutation in a
patient with severe movement disorder. 50th Anniversary Meeting - European Human
Genetics Conference 2017, 27.05-30.05.2017, Kopenhaga, Dania, plakat
—  Piekutowska-Abramczuk D, Trubicka J, Jurkowska N et al. Mitochondrial polymerase
gamma related disorders; phenotypes, genetics and epidemiology in the Polish population.
International Meeting on Mitochondrial Pathology, EUROMIT 2017, 11.06-15.06.2017,
Kolonia, Niemcy, plakat
—  Piekutowska-Abramczuk D, Stenton SL, Gusic M et al. Novel FDXR pathogenic variants
expand the clinical spectrum related to human ferredoxin reductase defects. European
Human Genetics Conference 2018, 16-19.06.2018, Mediolan, Wifochy, plakat, Annual
Symposium of the Society for the Study of Inborn Errors of Metabolism SSIEM 2018,
04—-07.09.2018, Ateny, Grecja, plakat

Grant wewnetrzny $158/2017

Tytut grantu: Wptyw polimorfizméw pojedynczych nukleotydéw (SNP) na obraz kliniczny
wrodzonego zakazenia wirusem cytomegalii
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Anna Dobrzanska

Cel badania

Ustalenie zwigzku polimorfizmu SNP panelu 8 gendéw IL1B rs16944, IL12B rs3212227, 1L28B
rs12979860, CCL2 rs1024611, DC-SIGN rs735240, TLR2 rs5743708, TLR4 rs4986791,
TLR9 rs5743836 z ryzykiem zakazenia, obrazem klinicznym oraz z liczbg kopii wirusa we krwi



i w moczu u noworodkédw z wrodzonym zakazeniem CMV przed i po leczeniu
przeciwwirusowym.

Opis zrealizowanych prac

— W latach 2016-2019 w Kinice Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka
IPCZD wtaczono do projektu tgcznie 233 pacjentéw (141 w grupie kontrolnej i 92 w grupie
badanej).

— U zrekrutowanych pacjentéw dokonano oceny klinicznej, oznaczono badania z krwi (w tym
PCR CMV z krwi, moczu, ew. ptynu mdzgowo-rdzeniowego), wykonano badania obrazowe
(USG OUN i jamy brzusznej, MR médzgu) oraz niezbedne dodatkowe konsultacje [m.in.
audiologiczna (z badaniem ABR) i okulistyczna] przed rozpoczeciem leczenia i w trakcie
kontrolnej hospitalizacji. U dzieci bez zakazenia wirusem cytomegalii, stanowigcych grupe
kontrolng projektu, wykonano jednorazowo nastepujgce badania w trakcie hospitalizacji
w Klinice — ocena kliniczna, badania z krwi, w tym PCR CMV z moczu i krwi, USG OUN i jamy
brzusznej. Od wszystkich zrekrutowanych do badania dzieci (grupa kontrolna i badana)
zostata zabezpieczona krew na oznaczenie polimorfizméw SNP w panelu 8 gendw
(stanowita jg probka krwi pobrana na oznaczenie PCR CMV z krwi).

— W Zaktadzie Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej IPCZD pod opiekg dr n. med. Beaty
Kasztelewicz u wszystkich pacjentéw bioracych udziat w badaniu wykonano oznaczenie
polimorfizméw SNP w panelu 8 gendw: IL1B rs16944, IL12B rs3212227, IL28B rs12979860,
CCL2 rs1024611, DC-SIGN rs735240, TLR2 rs5743708, TLR4 rs4986791, TLRI rs5743836.

— Skompletowano baze danych, podsumowano wyniki, przeprowadzono analize statystyczna
zgromadzonych danych i zaprezentowano wyniki badan w postaci opublikowanych
artykutéw oraz przedstawionego plakatu na konferencji miedzynarodowej.

— W styczniu 2019 r. zostat otwarty przewdd doktorski lek. med. Dominiki Jedlinskiej-
-Pijanowskiej (Czynniki wptywajgce na obraz kliniczny i leczenie wrodzonego zakazenia
wirusem cytomegalii — promotor prof. IPCZD dr hab. n. med. Justyna Czech-Kowalska), dla
ktorego materiatem w swojej czesci jest prowadzony projekt i ktérego obrona jest
przewidziana na czerwiec 2021.

Opis najwazniejszych osiggniec

Przeprowadzone badania zakonczyty sie publikacjami w czasopismach polskich i zagranicznych,
w tym z IF, oraz przygotowaniem rozprawy doktorskiej przez lek. med. Dominiki Jedlifiskiej-
-Pijanowskie;.

Wyniki badan polimorfizméw SNP s3 zachecajace, ale wymagajg dalszych badan przed
ewentualng préba wprowadzenia ich do praktyki klinicznej. Jednakowoz prowadzone badanie
przetozyto sie w pewnym zakresie na praktyke kliniczng. Przyczynito sie do wypracowania
standardu postepowania z pacjentami z wrodzona cytomegalig z ustaleniem zakresu badan
diagnostycznych podczas hospitalizacji oraz w dtuzszej obserwacji pacjentow.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

a. Prezentacje wynikéw na konferencjach naukowych:

- ECCI 2020: European Congenital Cytomegalovirus Initiative, 13 — 14.11.2020 Paryz, Fully
Virtual Congress;



o

- Poster: Clinical, laboratory and genetic predictors of abnormal neuroimaging (MRI) in
newborns with congenital CMV infection. Czech-Kowalska J, Jedliiska-Pijanowska D,
Kasztelewicz B, Gradowska K, Pietrzyk A, Ktodzinska M, Michalska E, Niezgoda A,
Dobrzaniska A

The 7th International Congenital CMV Conference &17th International CMV Workshop

held 7-11 April 2019, at the Birmingham-Jefferson Convention Complex, Alabama, USA

(uczestniczyty w niej lek Dominika Jedliriska-Pijanowska — uhonorowana nagrodg Trainee

Support Award przez organizatoréw konferencji., prof. IPCZD Justyna Czech-Kowalska).

- Poster: Relationship between 1I-1B, 11-12B, 11-28B, CCL2, DC-SIGN, TLR-2, TLR-4 and
TLR-9 gene SNP polymorphisms and congenital cytomegalovirus infection.
Jedlinska-Pijanowska D, Czech-Kowalska J, Kasztelewicz B, Pleskaczyriska A.1,
Gradowska K, Pietrzyk A, Charusta-Sienkiewicz K, Pitat K, Dobrzarnska A.

- Poster: Predictors of abnormal cerebral MRI neuroimaging in newborns with

congenital CMV infection. Czech- Kowalska J, Jedlinska-Pijanowska D, Gradowska
K, Pietrzyk A, Klodzinska M, Michalska E, Niezgoda A, Kasztelewicz B, Charusta-
Sienkiewicz K, Dobrzanska A.
ECCI 2018- 2" European Congenital Cytomegalovirus Initiatice Congress, 11 — 15.05.2018,
Belgia, Bruksela.

- Prezentacja ustna: The role of CMV-DNA detection in cerebro-spinal fluid in
newborns with congenital CMV infection: a 6-year experience of a tertiary care
neonatal center. Czech-Kowalska J, Jedlinska D, Niezgoda A, Pietrzyk A, Gradowska
K, Kasztelewicz B, Michalska B, Rybkowska M, Dobrzarnska A.

- Poster: Antiviral treatment for congenital cytomegalovirus infection: A 6-year
experience of a single center. Jedlinska-Pijanowska D, Czech-Kowalska J,

Ktodzinska M, Pietrzyk A, Michalska E, Gradowska K, Jedlinska-Pijanowska D,
Czech-Kowalska J, Ktodzifska M, Pietrzyk A, Michalska E, Gradowska K,
Kasztelewicz B, Dobrzariska A.

. Publikacje petnotekstowe:

Jedlinska-Pijanowska D, Czech-Kowalska J, Dobrzanska A. Rola nieswoistej odpowiedzi
immunologicznej we wrodzonym zakazeniu wirusem cytomegalii (The role of innate
immunity in congenital cytomegalovirus infection). Stand Med Pediatria 2019; T.16; 766-
771

Jedlinska-Pijanowska D, Kasztelewicz B, Czech-Kowalska J, Jaworski M, Charusta-
Sienkiewicz K, Dobrzanska A. Association between single nucleotide polymorphisms (SNPs)
of IL1, IL12, IL28 and TLR4 and symptoms of congenital cytomegalovirus infection. PLoS
One. 2020;15(5):1-22; doi. org/10.1371/journal.pone.0233096

Jedlinska-Pijanowska D, Czech-Kowalska J, Ktodzinska M, Pietrzyk A, Michalska E,
Gradowska K et al. Antiviral treatment in congenital HCMV infection: The six-year
experience of a single neonatal center in Poland. Advances in clinical and experimental
medicine: official organ Wroclaw Medical University. 2020;29(10):1161-7.
Jedlinska-Pijanowska D, Kasztelewicz B, Dobrzaniska A, Dzierzanowska-Fangrat K, Jaworski
M, Czech-Kowalska J. Association between single nucleotide polymorphisms (SNPs) and
viral load in congenital cytomegalovirus infection. J Mother and Child. 2020;24(4):1-
15;d0i:10.34763/jmotherandchild.20202404.d-20-00014; w druku



- Czech-Kowalska J, Jedlinska-Pijanowska D, Kasztelewicz B, Kfodzinska M, Pietrzyk A,
Michalska E, Dunin-Wasowicz D, Gradowska K, Niezgoda A, Gruszfeld D, Dobrzariska A. The
limitations of cytomegalovirus DNA detection in cerebrospinal fluid of newborn infants
with congenital cytomegaly: a tertiary care neonatal center experience. J Pediatr Inf Dis
2021- aktualnie podczas 2. recenzji

Opublikowane prace, ktérych pierwszym autorem jest lek. Dominika Jedlinska-Pijanowska,
stanowig cze$¢ jej rozprawy doktorskiej — praca doktorska w druku.

Grant wewnetrzny $164/2018

Tytut grantu: Weryfikacja doktadnosci oceny wieku kostnego w populacji polskiej metodg
automatyczna w poréwnaniu z oceng tradycyjna, na podstawie atlasu Greulich-Pyle
Kierownik grantu: prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Szalecki

Cel badania

Ewaluacja wiarygodnosci oceny wieku kostnego wg programu BoneXpert w populacji dzieci
polskich w poréwnaniu z oceng wieku kostnego dokonang metoda tradycyjng dokonang przez
dwoch lekarzy — z Kliniki Endokrynologii i Diabetologii (atlas Greulich-Pyle) i Zaktadu
Diagnostyki Obrazowej (atlas Kopczynskiej-Sikorskiej). Ponadto celem pracy byta takie
ewaluacja powtarzalnosci oceny wieku kostnego metody tradycyjng pomiedzy rdéznymi
lekarzami z Zaktadu Diagnostyki Obrazowej oraz pomiedzy lekarzami z Zaktadu Diagnostyki
Obrazowej (tgcznie 15 lekarzy) a lekarzem z Kliniki Endokrynologii i Diabetologii IPCZD. Celem
pracy byta takie ocena, czy wystepuje zalezno$¢ miedzy etiologiag niedoboru wzrostu
(catkowity niedobdr hormonu wzrostu, cze$ciowy niedobér hormonu wzrostu, SGA) a relacjg
wieku kostnego do metrykalnego.

Opis zrealizowanych prac

W ramach grantu dokonano tgcznie oceny 2250 badan wieku kostnego wg atlasu Greulich-Pyle
i wprowadzono te dane do bazy pacjentéw, wigcznie z oceng wg programu BoneXpert
i z oceng radiologa, zgodnie z zatozeniami badania. Dla 1000 pierwszych badan w bazie danych
wyodrebniono takze pacjentéw z niedoborem hormonu wzrostu oraz urodzonych jako SGA
i uwzgledniono najwyzsze stezenie hormonu wzrostu w testach stymulacyjnych
(dot. pacjentow z niedoborem hormonu wzrostu).

Dokonano analizy statystycznej powyzszych wynikéw badan:

— dokonano analizy wptywu osoby oceniajgcej (lekarza z Zaktadu Diagnostyki Obrazowe;j
IPCZD) na wynik badania,

— poréwnano ze sobg dwie manualne oceny wieku kostnego — za pomocy atlasu
Greulich-Pyle przez lekarza z Kliniki Endokrynologii i Diabetologii IPCZD oraz za pomoca
atlasu Kopczynskiej-Sikorskiej przez lekarzy z Zaktadu Diagnostyki Obrazowej IPCZD,



— poréwnano doktadnos¢ oceny automatycznej wg programu BoneXpert z oceng
manualng (Srednig z ocen lekarza z Zaktadu Diagnostyki Obrazowej IPCZD i lekarza z Kliniki
Endokrynologii i Diabetologii IPCZD),

— oceniono takze zalezno$¢ pomiedzy diagnoza (catkowity lub czesSciowy niedobdr
hormonu wzrostu oraz SGA) a stosunkiem wieku kostnego do metrykalnego.

Whioski z badania
—  Ocena wieku kostnego metodg automatyczng (program BoneXpert - parametr BA GP)
odpowiada ocenie wieku kostnego metodg tradycyjng, manualng (Sredniej z dwdch ocen —
wg atlasu Greulich-Pyle oraz wg atlasu Kopczynskiej-Sikorskiej). Program BoneXpert moze
by¢ stosowany w populacji polskiej, ale tylko jesli bierzemy pod uwage parametr BA GP.
Parametr BA TW3 w programie BoneXpert rdzni sie istotnie statystycznie od wartosci
manualnej oceny wieku kostnego i nie moze by¢ stosowany w populacji dzieci polskich.
Wada programu BoneXpert (wersja 2.4.7.6.) jest brak mozliwosci oceny wszystkich zdje¢,
wg naszych danych system odrzucit 2,3% zdjec wieku kostnego.
— Nie ma istotnych statystycznie réznic pomiedzy ocenami wieku kostnego przez réznych
lekarzy z Zaktadu Diagnostyki Obrazowej IPCZD w zakresie oceny wieku kostnego.
— lIstniejg istotne statystycznie réznice pomiedzy ocenami wieku kostnego przez lekarzy
z Zaktadu Diagnostyki Obrazowej IPCZD (atlas Kopczynskiej-Sikorskiej) a ocenami lekarza
z Kliniki Endokrynologii IPCZD (atlas Greulich-Pyle).
—  Wiek kostny w populacji dzieci z catkowitym niedoborem hormonu wzrostu jest
bardziej opdzniony w stosunku do wieku metrykalnego w poréwnaniu z populacjg dzieci
urodzonych jako SGA. Réznica pomiedzy wiekiem kostnym a metrykalnym dzieci, u ktérych
rozpoznano catkowity lub czesciowy niedobdr hormonu wzrostu badz SGA jest wieksza niz
u dzieci bez ww. rozpoznan.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Wszystkie srodki z budzetu grantu zostaty wykorzystane zgodnie z przeznaczeniem.

Powyzisze wyniki badan zostaty wykorzystane w rozprawie na stopien doktora nauk
medycznych lek. med. Moniki Prokop-Piotrkowskiej (w momencie pisania sprawozdania
rozprawa jest w trakcie drugiej recenzji promotora — prof. dr hab. n. med. M. Szaleckiego).

Publikacje bedace wynikiem realizacji grantu

Prokop-Piotrkowska M, Marszatek-Dziuba K, Moszczyriska E, Szalecki M, Jurkiewicz E.
Traditional and new methods of bone age assessment —an overview.

Artykut zostat przyjety do publikacji w 2020 r., druk artykutu planowany jest na 2021 r.
(w zwigzku z tym dostepny jest tylko nr DOI: 10.4274/jcrpe.galenos.2020.2020.0091).

W planie sg kolejne publikacje.



Grant wewnetrzny $173/2018

Tytut grantu: Retrospektywna analiza powiktan zétciowych u dzieci po przeszczepieniu
fragmentu watroby od zywego dawcy
Kierownik grantu: dr hab. n. med. Marek Szymczak, prof. IPCZD

Cel badania

Retrospektywna analiza powiktan zétciowych po przeszczepieniach fragmentu watroby od
dawcy spokrewnionego ma stuzy¢ okresleniu czynnikéw ryzyka ich wystepowania oraz ocenie
dotychczasowego sposobu postepowania diagnostycznego i terapeutycznego w materiale
Kliniki Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzagdéw w latach 1999-2017.

Opis zrealizowanych prac

Analizie poddano dane demograficzne pacjentéw, szczegdétowe informacje dotyczace
przebiegu operacji przeszczepienia ze szczegdlnym uwzglednieniem parametréw przeszczepu
oraz sposobu zespolenia drég zdfciowych u 330 pacjentéw poddanym przeszczepieniu.
Przeanalizowano takze okres po transplantacji watroby pod wzgledem czasu wystapienia
powiktan, ich objawdw klinicznych, zastosowanej diagnostyki, postepowania terapeutycznego
oraz odlegtych wynikéw leczenia.

Czas obserwacji wynosit srednio 90,24 miesigca (od 1 dnia do 207 miesiecy). Powiktania
26tciowe wystgpity u 77 pacjentéw (23,33%): u 46 pacjentdéw (13,94%) stwierdzono przeciek
26tci, zwezenia drdég idtciowych zdiagnozowano u 32 pacjentow (9,7%), dodatkowo
u 3 pacjentéw (0,91%) doszto do zatkania drég zoétciowych ztogami zétci. Zidentyfikowano
nastepujace czynniki ryzyka rozwoju zwezenia zespolenia zétciowego: wczesna zakrzepica
tetnicy watrobowej (p = 0,014), wystepowanie epizodow ostrego odrzucania (p = 0,023).
Sposréd pacjentéw, u ktorych stwierdzono przeciek zotci 44 (95,65%) wymagato leczenia
operacyjnego, w tym w 11 (23,91%) przypadkach wiecej niz jednej interwencji. U 4 pacjentéw
z nieszczelnos$cig zespolenia doszto do rozwoju zwezenia drég zétciowych. W przypadku
pacjentéw ze zwezeniami drég zétciowych w 12 przypadkach (37,5%) leczenie polegato na
przezskdérnym rozszerzaniu drog zoétciowych (u dwojki pacjentow procedury miaty charakter
paliatywny), w 6 przypadkach (18,75%) z powodzeniem zastosowano endoskopowg
cholangiopankreatografie wsteczng, 11 pacjentéw (34,37%) wymagato operacyjnej
rekonstrukcji drog zétciowych, 1 pacjent wymagat retransplantacji, w 1 przypadku brak jest
obserwacji odlegtej.

Nie stwierdzono statystycznie istotnych rdinic w przezyciu przeszczepdéw oraz biorcow,
u ktorych doszto do rozwoju powikfan zétciowych w stosunku do grupy pacjentéw bez
powiktan.

Opis najwazniejszych osiggniec
Zebrane dane zostaty wykorzystane do przygotowania jednej publikacji oraz czterech doniesien
zjazdowych.

Publikacja bedaca wynikiem realizacji grantu;
— Szymczak M i wsp.: Inferior vena cava and venous outflow reconstruction in living
donor livertransplantation in children: a single-center retrospective study and literature
review. Annals Transplantation 2021: Vol. 26, s. €926217



Publikacje wynikéw badan na zjazdach i kongresach krajowych i zagranicznych
—  Szymczak M i wsp. The need of venous drainage reconstruction in living donor liver
transplantation - case reports. 10th Congress of the International Pediatric Transplant
Association, maj 2019, Vancouver, Kanada, plakat
—  Ciopinski M i wsp. Analiza czynnikdéw zwigzanych z powikfaniami zespolenia zétciowego
U pacjentdw po przeszczepieniu watroby od zywego dawcy. Xl Zjazd Polskiego
Towarzystwa Chirurgii Dzieciecej, maj 2019, Wroctaw, prezentacja ustna
—  Ciopinski M i wsp. Analysis of factors associated with biliary anastomotic strictures in
pediatric patients after living donor liver transplantation. 19th Congress of the European
Society for Organ Transplantation, wrzesien 2019, Kopenhaga, Dania, prezentacja ustna
—  Ciopinski M i wsp. Analiza czynnikéw wptywajacych na rozwdj powiktan zespolenia
z6fciowego u pacjentdw po przeszczepieniu fragmentu watroby od zywego dawcy. 14
Kongres Polskiego Towarzystwa Transplantacyjnego, pazdziernik 2019, Zakopane, plakat

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw
Catos¢ zebranego materiatu stanowi podstawe do przygotowania pracy doktorskiej lek. med.
Mateusza Ciopinskiego. Planowany termin ztozenia rozprawy doktorskiej 01.09.2021.

Zadanie badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca nr M27/2017

Tytut zadania: Ocena sztywnosci aorty i masy lewej komory w badaniu metodg rezonansu
magnetycznego u pediatrycznych pacjentéw z pierwotnym nadcisnieniem tetniczym
Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Elzbieta Jurkiewicz

Mtody naukowiec: lek. Jedrzej Sarnecki

Cel badania

Celem projektu byta ocena elastycznosci Scian aorty piersiowej oraz parametréw lewej komory
serca u miodziezy z pierwotnym nadcisnieniem tetniczym oraz pordwnanie tych danych
z wynikami otrzymanymi u normotensyjnych uczestnikdw badania.

Opis zrealizowanych prac
Wykonano badania obrazowe metody rezonansu magnetycznego u 80 pacjentéw. Na
podstawie wynikéw tych badan oraz zebranych danych klinicznych przeanalizowano badang
kohorte. Na podstawie wynikdw przygotowana zostata praca oryginalna pt. Hypertension
mediated organ damage in adolescents with isolated systolic hypertension — a cardiovascular
magnetic resonance study.

Opis najwazniejszych osiggniec

W badaniu stwierdzono wiekszg indeksowang mase lewej komory serca, wiekszg
koncentryczno$é¢ lewej komory serca, wiekszy rzut serca oraz wiekszg sztywnos$¢ aorty
piersiowej u pacjentéw z pierwotnym nadcisnieniem tetniczym w pordwnaniu z ich
normotensyjnymi réwiesnikami. Powyzsze parametry byty rédwniez wyzisze w poréwnaniu
z normotensyjnymi uczestnikami w podgrupie pacjentéw z izolowanym skurczowym
nadcisnieniem tetniczym oraz w podgrupie pacjentéw z izolowanym skurczowym
nadci$nieniem tetniczym, u ktérych wystepowato prawidtowe centralne cisnienie skurczowe.



Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Prezentacje wynikow badan na zjazdach i kongresach miedzynarodowych i krajowych
Sarnecki J, Obrycki t, Niemirska A, Litwin M. Pulse Wave Velocity In The Aortic Arch And
Distensibility Of Ascending Aorta In Adolescents With Elevated Blood Pressure (nr 196).
1st International Congress of Hypertension in Children and Adolescents (ICHCA) w Walencji,
9-11.02.2018; plakat i prezentacja

Sarnecki J, Obrycki t, Niemirska A, Litwin M. Predko$¢ fali tetna w tuku aorty oraz
rozszerzalno$é aorty wstepujgcej u nastolatkédw z nadcisnieniem biatego fartucha i rzekomym
nadcisnieniem tetniczym. XVI Zjazd Polskiego Towarzystwa Nadcisnienia Tetniczego (PTNT)
w Sopocie, 18-20.10.2018; prezentacja

Sarnecki J, Obrycki t, Zdun M, Jurkiewicz E. Diagnostic imaging in paediatric arterial
hypertension (nr P82). 54" Annual Meeting of the European Society of Paediatric Radiology
(ESPR) w Berlinie, 18-22.06.2018; plakat

Sarnecki J, Obrycki , Feber J, Litwin M. Aortic Stiffness and Left Ventricular Mass Assessed by
Cardiovascular Magnetic Resonance in Adolescents with White Coat Hypertension, Spurious
Hypertension and True Hypertension. 7th International Conference on Prehypertension,
Hypertension, Metabolic Disorders and Cardiovascular Disease (PreHT2020), 20-22.11.2020
(virtual); plakat i prezentacja ustna

Sarnecki J, Obrycki t, Feber J, Litwin M. Parametry lewej komory serca oraz sztywnos$¢ aorty
piersiowej oceniane metodg rezonansu magnetycznego u nastolatkdéw z nadcisnieniem
tetniczym biatego fartucha, rzekomym nadcisnieniem tetniczym i prawdziwym nadcisnieniem
tetniczym. XVIII Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskiego Towarzystwa Nefrologii
Dzieciecej, 12-14.11.2020r.; plakat i prezentacja ustna

Sarnecki J, Obrycki , Feber J, Litwin M. Aortic Stiffness and Left Ventricular Mass Assessed by
Cardiovascular Magnetic Resonance in Adolescents with White Coat Hypertension, Spurious
Hypertension and True Hypertension. ESH-ISH Joint Meeting in Glasgow, 11-14.04.2021; plakat
przyjety do prezentacji

Publikacje bedace wynikiem realizacji zadania

Hypertension mediated organ damage in adolescents with isolated systolic hypertension — a
cardiovascular magnetic resonance study. Praca oryginalna ztozona do czasopisma
Hypertension (ID manuskryptu: HYPE/2021/17325).

Mtodzi naukowcy uczestniczacy w realizacji zadania: Jedrzej Sarnecki, tukasz Obrycki.
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