Roczne sprawozdanie dyrektora
Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia
Dziecka" z wykonania zadan w 2021 r.

pod redakcjg Dziatu Badan Naukowych i Wspdtpracy z Zagranicq

G

INSTYTUT
"POMNIK - CENTRUM ZDROWIA DZIECKA"

Warszawa 2022



Spis tresci

LA A ] o OO OO OT OO PP TOORPROON 4
Dyrekcja Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia DZiecka” .........eeeeiiieeeeiiiie e 7
Konsultanci krajowi i wojewddzcy w dziedzinach lekarskich i pielegniarskich z IPCZD.........c.cccoecveevieennnenn. 8
RAA@ NAUKOWA IPCZD ...ttt sttt ettt ettt s s e sae e sbee s bt et e enneeme e emeesneenbeereenreen 9
Stopnie i tytuty Naukowe NAadane W 2021 M....ccoiiieeeieee ettt e e et e e e aer e e s eaae e e e satreeeeseaeesnneeas 12
Przewody doktorskie zakonczone nadaniem stopnia naukowego doktora ........cccceeeveiveeeeciieeccvee e, 12
Postepowanie habilitacyjne zakoriczone nadaniem stopnia naukowego doktora habilitowanego........... 15
Postepowanie awansowe zakoriczone nadaniem tytutu profesora........cccceeceenieiiiiiniciniinieceeee, 15
Stopnie naukowe w dziedzinie NAUK MEAYCZNYCN ...cc.uviiiiiiiiiiiieece e s 16
Postepowania doktorskie rozpoczete W 2021 I ......eeiuieiiuiieiieeiie ettt 16
PracoOWNICy NAUKOWI IPCZD ........oiiuiiiiiieiiieeeite ettt sttt et ettt et e sae e st e bt e saee e be e e saae e bt e e sanessneeesanesanees 17
o =Ty o] o1V 1SRRI 17
PrOfESOIOWIE INSTYLUTU...eiiiiiiiiciiiee ettt et et e e ettt e e e et e e e etteeeesabaeeeettaeessseaessntaeaeenstaeesansaaeesssnaaans 18
AGTUNKC ettt ettt e h e bt e s b et et s e e s bt e sbee s b e e sb e e bt e n bt eae e e bt e eb e e b e e b e e b e ea b e satesatenneenre 19
F YLy T o PP PSP PP PR OPRPROE 20
Pracownicy badawezo-tEChNICZNI.....cc.uiiiiiiiieiiee et 21
Pracownicy biblioteczni i informacji NAUKOWE] ..........eeeiiiiiiiiiiee ettt et e e e earae e e aaee e 21
Dziatalno$¢ Komisji Bioetycznej przy Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” w 2021 roku ......... 22

Dziatalno$¢ Fundacji Towarzystwo Przyjaciét Centrum Zdrowia Dziecka im. dr n. med. Jolanty Chmielik w

2020 [ ettt ettt h et a b b e bt s b e e bt et e e Rt SR et e b e e R e e b e ea bt e R Rt e Rt e sheesheenhe e bt e bt eateeneeeheenbe e beeareas 24
Dziatalno$¢ Kapituty Medalu ,,Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka” W 2021 I.....ccccevevvernereneenniieeneeenie. 26
Dziatalnos¢ 1€CZNicza W 2021 FOKU ...ovuviiiiiiiiiieiieit ettt s s e 27
Hospitalizacja W 0ddziatach .........eeiieieeecec e e e e ae e e e e ens 27
(o = To [T ToIY e =T ol = | L1y A ord o 1= SRR 31
DziatalNOoSE NAUKOWA ......oviiiiiiiiiicce et 32
Projekty realizowane W 2021 FOKU .......eeiecuiiieieiieeeiitee e ettt e et e ettt e e e st e e esateeesaaeeeesnbaeeeenteeesnnsneessnsseeaans 32
Granty NCN, NCBR T ABM ...ttt e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e eeseseeeseseseseeeseeeeeeeeenasenens 33

ZAKONCZONE W 2021 I ittt ettt ettt ettt et e sb e s bt e bt e sat e st e et e e be e bee s bt e sbeesateeteenbeens 33

KONTYNUOWANE W 2021 Ieoieieiiicecc e 34
Granty sponsorowane przez Fundacje, inne podmioty........cccuiieieiiiiiiiiiieee e e eeararee e 37
Granty realizowane w ramach programow miedzynarodoWych ..........ccccuviiiiiiieieiiie e 37

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

2020) -ttt ettt ettt e be e bt e bt e sh et ea et e et e beeeheeeheeeabeeabe e be e bt e aheeeabeeateeteens 37
Trzeci Program Zdrowia Unii Europejskiej na lata 2014-2020.......ccccoeccuviieeeeeeeecccnrieeeeeeenn, 38
Program Wspdtpracy Interreg V.A. Meklemburgia—Pomorze

Przednie/Brandenburgia/PolSKa.........ccueeceieeieeiieeece ettt et 38
Grant sponsorowany przez Dairy Goat Co-operative (N.Z) Ltd ......ccceecvveeeeiiieeeecieee e, 38

© K %

REACL LENCE 1Y S AR



Wspdtpraca IPCZD w badaniach prowadzonych przez osrodki zagraniczne i krajowe ........ccccceeeveeeiennnnes 39

Projekty SZKOIENIOWE, INNE......ccueiii et e e e e s e e e e tte e e s ateeeesntaeeeestaeesansaaeesnneeeaans 40

Program Operacyjny Wiedza Edukacja Rozwdj (PO WER)........cuveeeriiiieeeieee e 40
Statutowe zadania BAdAWEZE .......oueiiiiieee e et 41
GraNTY WEWNEIIZNE. .ciiiiiiiiiiiiiiiieiiiieeeeeeeeeeeeeeteeeeeeeeeeeteteteteeeteteteteteteteteteteteterererereteretetererererererererererereeererenen 43
Badania naukowe / Prace rozwojowe stuzgce rozwojowi mtodych naukowcOw..........cccvevvereinerenenenee. 48
Projekty wewngtrzne — ,,8rant Na rant” .......oo i 51
Niekomercyjne badania KliNICZNE.........ooiiiiiiiii et 53
Badania kliniczne produktow leczniczych / badania 0bSerwacyjne.........cocevevenererieiienienenese e 55
Udziat pracownikdéw Instytutu w zagranicznych wyjazdach naukowo-szkoleniowych ..........ccccccoeeeeneennne 57
Udziat pracownikow Instytutu w krajowych wyjazdach naukowo-szkoleniowych ........ccccccveeeeiveeeiinennnn. 59
Konferencje naukowe/szkolenia zorganizowane z udziatem i/lub pod patronatem IPCZD w 2021 . ....... 60
Nagrody naukowe i wyréznienia pracownikOw INstytutu W 2021 F..ccc.eeevieeiiieniennieenieeee e 62
Analiza bibliometryczna publikacji pracownikOw Instytutu W 2021 I ...ccccvvieiiiiiieeeciiee et 64
Ocena merytoryczna publikacji pracownikOw Instytutu W 2021 1. .ccc.eeevieeiiieniienieenieeeiee e 64
Wszystkie publikacje/osiggniecia — zestawienie na dzien 3.01.2022 1. ...ccocovveceeeieereeeeecreenre et 65
Publikacje pracownikow IPCZD z najwyzszym IF (pierwszy autor z IPCZD) ........cccvveeevciiieeecieeeceiiee e 66
Ranking jednostek za rok 2021 wg wartosci wskaznika Impact Factor........cccceeeuveeeiciiieeecieee e, 70
DZiatalNOSE SZKOIBNIOWA .. .couvieiiieiiieiieeiereee ettt st st sb ettt et ebe e b e b et eanesanesaeenees 71
Specjalizacje [€Karzy W PeAIAtIii.......ieicciieecciiee et e e e e st e e e et a e e s ata e e e s abbeeeeentaeeeennaeas 71
Specjalizacje PracoOWNIKOW INSTYLULU .....eeiuiiiiiiiiieeeee ettt st e e s 72
Specjalizacje lekarzy SP0za INSEYTULU ..o...eiiuiiiiiiiii ettt st e e e s 75
Specjalizacje [EKarzy reZydENTOW ........cc.uiii ittt e e e e et e e e st e e e e sate e e eeabaeeesabbeeeenstaeeeennaeas 76
SPECIAlIZACIE MAGISTIOW ...veiieiiiiiieciiee ettt e e et eeetta e e e e ba e e e estteeeseabaaeesabaeaeastseesessaeeesabseeeessaeesssenas 77
Szkolenia WewngtrzoddzZiatOWe .......cooeeiiii it e s e et e e e enneeas 78
Praktyki ZAWOOOWE ....ccooeiiiiiiiei e e e e e sttt e e e e e e s abataeeeeeesesabtaeaeeeesessstaeeeeessnnsssnnns 80
Posiedzenia NAUKOWO-SZKOIENIOWE........c...eiiiiiiiiiiiciiect et 82

Wykaz kursow obowigzkowych dla lekarzy realizowanych w ramach ksztatcenia specjalizacyjnego w

Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia DZI€CKa” .........ceieiiiiiiiiiie ettt eeaae e e saaeeeens 85
Dziatalnos¢ szkoleniowo-naukowa Pionu Pielegniarski@go.........cccueeeeiiieeieiiiic et 93
Tytuty ZAWOAOWE/AYPIOMY ...oouviiiiiiiciece ettt ettt ettt e s e e s te e beebeeabeeaaestaesbeenbeenbeeasesanenras 94
Publikacje zespotu pielegniarskieg0o IPCZD..........ccoicuueeeeiiieeeeiee e ceieee e st e ee e e e ssaee e e staeesessteesssnseaeesnneeeans 94
Yo Lol T 1 [ o] [T TSP 95
KUFSY KWalTfIKACYTNE e et e e e e e e et e e e e e e e seabbtaeaaeeeseabataeeeaassennsnnnes 95
Kursy specjalistyczne/doksztatCajgCe/iNNe ........eccuiiiieicie ettt aae s 96
Y4 (] 1= o T P PP TP RSP STRUPROPPPOTRN 97
PIAKEYKI/STAZE «vveiteieiteeeeiee ettt ettt et eeete e e tve et e estaeeebeeestaeebeeeasaeebeseasaeentesensseentesenseeentesenseeentesenseeents 102
POOSUMOWANIE ...c.eiiiiiiii ettt sttt ettt r et s e sen e s meesreenneeateme s emeesneesreenreennees 103

© K %

REACL LENCE 1Y S AR



Wstep

Instytut ,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” (IPCZD, Instytut) to jeden z najwiekszych szpitali
pediatrycznych w Polsce, w ktérym leczone sg dzieci z catego kraju. Placowka petni podwdjng role:
instytutu badawczego podlegtego bezposrednio Ministerstwu Zdrowia oraz wysokospecjalistycznego
szpitala.

W ciggu ponad 40 lat istnienia IPCZD regularnie otrzymuje za swojg dziatalno$¢ nagrody oraz
wyrdznienia. W 2021 r. Instytut ponownie znalazt sie w TOP10 najbardziej atrakcyjnych pracodawcéw
(9. miejsce w kategorii Zdrowie/Medycyna) oraz na 4. miejscu w rankingu , Liderzy zarzadzania —
najlepiej zarzadzane szpitale publiczne wediug BFF Banking Group”. Ponadto Instytut zostat
wymieniony w rankingu tygodnika Polityka jako Szpital Przysztosci, ktory poprzez wprowadzanie
innowacyjnych rozwigzan zwieksza komfort oraz zmniejsza poziom stresu u dzieci i ich opiekunéw.
W artykule wspomniano o zmodernizowanych korytarzach i poradniach, a takze o projektach: Piesze
Metro, Bajkowa Strefa Wind, Autem na Blok. Instytut zostat laureatem konkursu ,Dzieciecy Szpital
Przysztosci” w kategorii Blizej Domu za prowadzony program ,Zywienie pozajelitowe i dojelitowe
w warunkach domowych”.

W 2021 r. w IPCZD hospitalizowano w oddziatach 67 343 pacjentéw oraz udzielono 173 649 konsultacji
w poradniach specjalistycznych. Rok ten obfitowat réwniez w wiele wyréznien i nagréd, ktoére
przyznano Instytutowi i jego pracownikom.

W ramach dziatalnosci medycznej przeprowadzono kilka nowatorskich zabiegéw operacyjnych
z wykorzystaniem innowacyjnego sprzetu. Wsréd nich — pierwsza w Polsce operacja przeszczepienia
watroby, wymagajaca jednoczasowego zastosowania krazenia pozaustrojowego (ECMO) oraz zabieg
implantacji stentdw do oskrzeli gtdwnych u niespetna 2-letniego pacjenta. Zabieg przeprowadzony
zostat dzieki wspétpracy z lekarzami z Hiszpanii. Warto tu podkresli¢ wysoka wartos¢ wspétpracy
miedzynarodowej Instytutu, w ramach ktdrej odbyta sie wizyta referencyjna w Zaktadzie Diagnostyki
Obrazowej lekarzy radiologdw oraz technikow medycznych z uniwersytetu medycznego Karolinska
Instytut ze Sztokholmu.

Instytut ,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” jako jednostka naukowo-badawcza posiadajaca
najwyzszg kategorie naukowg A+ uczestniczy w wielu projektach badawczych, w ktérych czynny udziat
biorg pracownicy naukowi IPCZD.

W 2021 r. realizowano 28 grantdw finansowanych ze srodkdw zewnetrznych. Z wykorzystaniem zrédet
krajowych (Narodowe Centrum Nauki, Narodowe Centrum Badan i Rozwoju i Agencja Badan
Medycznych) Instytut realizowat 18 grantéw. Ponadto prowadzono 14 ,grantéw na grant”, 33 granty
wewnetrzne, 17 statutowych zadan badawczych oraz 23 zadania stuzgce rozwojowi mtodych badaczy
(finansowane z dotacji podmiotowej przyznanej przez Ministra Edukacji i Nauki na utrzymanie
potencjatu badawczego, wytaniane w wewnetrznym trybie konkursowym). Efektem prac badawczych
byty liczne publikacje, wytyczne, rekomendacje.

Instytut ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” otrzymat pozytywnag opinie Zarzadu ERN panstw
cztonkowskich UE w Konkursie na Cztonkostwo w Europejskich Sieciach Referencyjnych dla pieciu Sieci:
ITHACA, MetabERN, PaedCan-ERN, RARE-LIVER, RITA. Dotychczas Instytut uczestniczyt w dwéch
sieciach: TRANSCHILD i EpiCARE.
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Rok 2021 byt rokiem sukceséw Instytutu pod wzgledem rozwoju dziatalnosci naukowej w obszarze
badan klinicznych. Jako pierwsze w Polsce rozpoczeto dziatalnos¢ Centrum Wsparcia Pediatrycznych
Badan Klinicznych w IPCZD. Dzieki dofinansowaniu otrzymanemu z Agencji Badan Medycznych
stanowi¢ bedzie ono systemowe zaplecze dla pediatrycznych badan klinicznych realizowanych
w Instytucie. Ponadto Instytut rozpoczat 4 kolejne niekomercyjne badania kliniczne, ktére bedzie
prowadzit w roli sponsora i osSrodka z wtasnym zespotem badawczym. Niekomercyjne badania kliniczne
sg realizowane réwnolegle do pozostatych badan. W 2021 r. w IPCZD prowadzonych byto 91 badan
klinicznych i obserwacyjnych.

W ramach dziatalnosci popularyzujacej badania naukowe Instytut przeprowadzit i rozstrzygnat konkurs
plastyczny ,Badania kliniczne oczami dzieci”. Konkurs byt oparty o komiks stworzony w celu
przyblizenia tej tematyki dzieciom.

Rok 2021 to takze rok kolejnych inwestycji i modernizacji infrastruktury Instytutu:

e Centrum Choréb Rzadkich. To unikatowy osrodek w Polsce, ktérego funkcjonowanie zaktada,
Ze pacjent, z nieznang czesto chorobg, bedzie w centrum uwagi najlepszych specjalistow
z réznych dziedzin. Otrzyma tutaj kompleksowe wsparcie — od postawienia diagnozy az po
leczenie. Wszystko w jednym miejscu.

e Gabinet terapii biologicznej dla dzieci z nieswoistymi chorobami zapalnymi jelit. W Klinice
Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii zostat uruchomiony ,Gabinet
terapii biologicznej dla dzieci z nieswoistymi chorobami zapalnymi jelit (choroba
Lesniowskiego-Crohna i wrzodziejgce zapalenie jelita grubego)”. Terapig biologiczng w Klinice
Gastroenterologii jest leczonych okoto 100 pacjentow.

e Bajkowe windy prowadzace na Blok Operacyjny. W dniu 18.02.2021 r. w IPCZD odbyto sie
uroczyste otwarcie nowej ,Strefy Wind”, czyli 2 dodatkowych wind z klatkg schodowsg,
przeznaczonych dla personelu i pacjentéw jadacych na Blok Operacyjny. Specjalnie do tego
projektu stworzono grafiki ,Bajkowa Kraina”, ktére pozwolg naszym pacjentom na kazdym
z 11 pieter wkroczyé¢ do innej bajkowej krainy, m.in. na Daleki Wschéd, do Meksyku, do
Dzungli, na Madagaskar, na Marsa, do Kociego Miasta itp. Mamy nadzieje, ze nowe kolorowe
przestrzenie pozwolg dzieciom zapomniec o stresie zwigzanym z podrézg na Blok Operacyjny.

o Hol rejestracji do poradni specjalistycznych. W ramach generalnego remontu powstata
przestrzern dedykowana naszym matym pacjentom, kawiarnia, pokdj dla matek i dodatkowe
tazienki.

e Aplikacja Pacjenta Centrum Zdrowia Dziecka. Aplikacja powstata, aby pomdc najmtodszym
pacjentom oraz ich rodzicom — szczegdlnie tym, ktérzy przygotowujq sie do pierwszej wizyty
w Centrum Zdrowia Dziecka. Bezpieczna nawigacja do szpitala oraz przewodnik po budynku,
niezbednik informacji czy intuicyjny profil pacjenta s teraz dostepne na smartfonach.

e Pracownia Kardiologicznej Symulacji Medycznej. Pracownia zostata przeniesiona do nowej
lokalizacji, w ktorej realizowany jest projekt POWR.05.04.00-00-0161/18 ,Program
wszechstronnego szkolenia w kardiologii interwencyjnej u dzieci” (POWER Kid). Celem
programu jest zniesienie deficytu dzieciecych kardiologéw interwencyjnych poprzez
wyszkolenie odpowiedniej liczby lekarzy, w tym podczas zaje¢ z wykorzystaniem technik
symulacji medycznej. Poza symulatorami zakupionymi na potrzeby szkolen dla uczestnikéw
projektu pracownia symulacji zostata wyposazona w symulatory diagnostyczne, sprzet
audiowizaulny i komputery zabezpieczajgce potrzeby edukacyjne oséb spoza prowadzonego
projektu POWER Kid.

e Kontynuowano prace termomodernizacyjne budynkdéw Instytutu.

o Instytut realizowat réwniez kilka inwestycji aparaturowych zwigzanych z dziatalnoscia
naukowa:

o Adaptacja pomieszczen dla potrzeb wysokospecjalistycznego laboratorium Rare-

GenomePL.



Infrastruktura bioinformatyczna do analizy danych z sekwencjonowania Nowej

Generacji (NGS).
Zakup aparatu echokardiograficznego.
Aparat do elastografii dynamicznej wraz z oprogramowaniem oraz gtowicami.

Zapraszamy do odwiedzenia naszych serwisdw internetowych:

www.czd.pl

www.nauka.czd.pl
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Dyrekcja Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”

Dyrektor Instytutu 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 orof. IPCZD

Z-ca Dyrektora ds. Administracyjno-

ing. 7 .
Technicznych mgr inz. Janusz Zalewski

Z-ca Dyrektora ds. Pielegniarstwa mgr Anna Nagadowska

Z-ca Dyrektora ds. Ekonomiczno-

Finansowych mgr Katarzyna Nowosielska

©®

S EACELENCE 14 SEARE




Konsultanci krajowi i wojewodzcy w dziedzinach lekarskich i pielegniarskich z
IPCZD (stan na 31.12.2021r.)

Konsultanci krajowi

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

dr n. med. Piotr Gastot — urologia dziecieca

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

mgr Alicja Szewczyk — pielegniarstwo diabetologiczne

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

Konsultanci dla wojewoédztwa mazowieckiego

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 hab. n. med. Matgorzata Pac, prof. IPCZD — immunologia kliniczna

mgr Teresa Pych — pielegniarstwo pediatryczne

dr Karina Felberg - urologia dziecieca

(zrédto: https://www.gov.pl/web/uw-mazowiecki/konsultanci2)
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Rada Naukowa IPCZD

W dniu 26.05.2021 r. odbyty sie wybory cztonkéw Rady Naukowej Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka"
na lata 2021-2024. Wyboru dokonano sposrdd pracownikéw naukowych Instytutu. Jest to VIII kadencja Rady
Naukowej IPCZD.

PREZYDIUM

Dr hab. Magdalena
Chechlinska, prof. NIO-PIB

Przewodniczaca Rady
Naukowej

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

Zastepca Przewodniczacej
Rady Naukowej

Prof. dr hab. n. med.
Marcin Roszkowski

Zastepca Przewodniczacego
Rady Naukowej

Przewodniczacy Komisji Dr hab. n. med. Dariusz

Nauki Gruszfeld, prof. IPCZD
Przewodniczacy Rady Prof. dr hab. n. med.
Ordynatorow Katarzyna Kotulska-Jézwiak

Przewodniczaca Komisji
Koordynacji Egzaminow
Doktorskich oraz
Ksztatcenia
Podyplomowego

Dr hab. n. med. Justyna
Czech-Kowalska,
prof. IPCZD

Kierownik Zaktadu Immunologii, Narodowy
Instytut Onkologii im. Marii Sktodowskiej-
-Curie Panstwowy Instytut Badawczy,
Warszawa

Kierownik Kliniki Neurologii i Epileptologii,
IPCZD

Kierownik Kliniki Neurochirurgii, IPCZD

Kierownik Kliniki Neonatologii, Patologii
i Intensywnej Terapii Noworodka, IPCZD

Kierownik Kliniki Neurologii i Epileptologii,
IPCZD

Zastepca Kierownika Kliniki Neonatologii,
Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka,
IPCZD

POZOSTALI CZtONKOWIE

Dr n. med. Piotr Buda

Prof. dr hab. n. med. Katarzyna Dzierzanowska-Fangrat

Prof. dr hab. n. med. Marek Gniadkowski

Prof. dr hab. n. med. Wiestawa Grajkowska

Prof. dr hab. n. med. Ryszard Grenda

Prof. dr hab. n. med. Andrzej Habior
Prof. dr hab. n. med. Ewa Helwich

Prof. dr hab. n. med. Tomasz Hryniewiecki

Dr hab. n. med. Hor Ismail

Prof. dr hab. n. med. Teresa Jackowska
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Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych, IPCZD

Kierownik Zaktadu Mikrobiologii
i Immunologii Klinicznej, IPCZD

Narodowy Instytut Lekow, Warszawa

Zaktad Patomorfologii, IPCZD

Kierownik Kliniki Nefrologii, Transplantacji
Nerek i Nadci$nienia Tetniczego, IPCZD
Emerytowany profesor CMKP, Centrum

Onkologii - Instytutu im. M. Sktodowskiej-

-Curie, Warszawa
Kierownik Kliniki Neonatologii i Intensywne;j
Terapii Noworodka, Instytut Matki i Dziecka,
Warszawa

Dyrektor Narodowego Instytutu Kardiologii
im. Stefana Kardynata Wyszynskiego —

Panstwowy Instytut Badawczy, Warszawa

Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji

Narzaddw, IPCZD
Kierownik Kliniki Pediatrii, Centrum Medyczne
Ksztatcenia Podyplomowego, Warszawa

&




Prof. dr hab. n. med. Irena Jankowska

Prof. dr hab. n. med. Marek Jozwiak

Prof. dr hab. n. med. Elzbieta Jurkiewicz

Prof. dr hab. n. med. Piotr Kalicirski
Prof. dr hab. n. med. Andrzej Kaminski

Prof. dr hab. n. med. Jarostaw Kierkus
Dr hab. Maria Matgorzata Kowalska, prof. NIO-PIB
Prof. dr hab. n. med. Janusz Ksigzyk

Prof. dr hab. n. med. Mariusz Kusmierczyk

Prof. dr hab. n. med. Dariusz Lebensztejn
Prof. dr hab. n. med. Anna Liberek

Dr hab. n. med. Bogumita Litwinska, prof. NIZP-PZH
Prof. dr hab. n. med. Marek Mandera
Prof. dr hab. n. med. Magdalena Marczynska
Prof. dr hab. n. med. Michat Matysiak

Prof. dr hab. n. med. Grzegorz Oracz

Dr hab. n. med. Matgorzata Pac, prof. IPCZD

Dr hab. Piotr Ptoszajski, prof. SGH

Prof. dr hab. n. med. Maciej Pronicki

Kierownik Poradni Choréb i Transplantacji
Watroby, Klinika Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii,
IPCZD
Kierownik Katedry i Kliniki Ortopedii
i Traumatologii Dzieciecej, Uniwersytet
Medyczny im. Karola Marcinkowskiego,
Poznan
Kierownik Zaktadu Diagnostyki Obrazowej,
IPCZD
Kierownik Kliniki Chirurgii Dzieciecej
i Transplantacji Narzadéw, IPCZD

Kierownik Kliniki Chirurgii Dzieciecej,
Warszawski Uniwersytet Medyczny

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii, IPCZD
Kierownik Pracowni Markeréw
Nowotworowych, Narodowy Instytut
Onkologii im. Marii Sktodowskiej-Curie
Panstwowy Instytut Badawczy, Warszawa
Kierownik Kliniki Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych, IPCZD
Kierownik Kliniki Kardiochirurgii
i Transplantologii, Narodowy Instytut
Kardiologii im. Prymasa Stefana Kardynata
Wyszynskiego, Warszawa
Kierownik Kliniki Pediatrii, Gastroenterologii
i Alergologii Dzieciecej, Uniwersytet
Medyczny, Biatystok
Kierownik Oddziatu Pediatrii Szpitala
Sw. Wojciecha, Wydziat Nauk o Zdrowiu
z Oddziatem Pielegniarstwa i Instytut
Medycyny Morskiej i Tropikalnej, Gdanski
Uniwersytet Medyczny
Kierownik Zaktadu Wirusologii, zastepca dyr.
ds. naukowych, Narodowy Instytut Zdrowia
Publicznego - PZH, Warszawa

Kierownik Kliniki Neurochirurgii Dzieciecej,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach

Kierownik Kliniki Chordb Zakaznych Wieku
Dzieciecego, Warszawski Uniwersytet
Medyczny
Kierownik Kliniki Pediatrii Hematologii
i Onkologii, Warszawski Uniwersytet

Medyczny

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii, IPCZD

Kierownik Kliniki Immunologii, IPCZD

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

Kierownik Zaktadu Patomorfologii, IPCZD



Zastepca Kierownika Kliniki Pediatrii, Zywienia
i Choréb Metabolicznych, IPCZD

Klinika Neurologii, Sekretarz Naukowy;
Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki, todz
Kierownik Kliniki Pediatrii, Hematologii
Prof. dr hab. n. med. Tomasz Szczepanski i Onkologii Dzieciecej, Slaski Uniwersytet

Medyczny, Zabrze

Dr n. med. Dariusz Rokicki

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

Kierownik Pracowni Diagnostyki Narzagdu

Prof. dr hab. n. med. Matgorzata Syczewska Ruchu, IPCZD

Kierownik Kliniki Krgzenia Ptucnego i Chordéb
Prof. dr hab. n. med. Adam Torbicki Zakrzepowych CMKP, Europejskie Centrum
Zdrowia, Otwock

Dr hab. n. med. Joanna Trubicka, prof. IPCZD Zaktad Patomorfologii, IPCZD

PRZEDSTAWICIEL MNiSW

Kierownik Katedry i Kliniki Chirurgii i Urologii
Prof. dr hab. n. med. Piotr Czauderna Dzieci i Mtodziezy, Gdanski Uniwersytet
Medyczny

DYREKCJA IPCZD

Dr hab. n. med. Bozenna Dembowska-Baginska, 7-ca Dyrektora ds. Klinicznych, IPCZD

prof. IPCZD
Dr n. med. Marek Migdat Dyrektor, IPCZD
Prof. dr hab. n. med. Piotr Socha Z-ca Dyrektora ds. Nauki, IPCZD



Stopnie i tytuty naukowe nadane w 2021 r.

Przewody doktorskie zakoriczone nadaniem stopnia naukowego doktora

Retrospektywna ocena

Klinika tosci prof. dr hab. n.
wartosci Sps
- med. Elzbieta
. Gastroentero!.ogu, diagnostycznej MRCP prof. dr hab. n. CEm
Elwira Hepatologii, i A ZKwianianc
. . g 2021-02-11 w poréwnaniu do med. Grzegorz
Kotodziejczyk Zaburzen L
Odivwiania ECPW u dzieci z Oracz
i Peydiatrii przewlektym dr.hab. n.. r.'n’ed..
zapaleniem trzustki Michat Lipirski
Ocena dr hab. n. med. Hor prof. dr hab,' .
autotransplantacji Ismail, prof. IPczD | ™ med. Maciej
nerki jako Bagtaj
Klinika Chirurgii chirurgicznego sposobu
Ka;at;zYna TDnec:eceJ |" 2021-05-20 leczenia naf:lasmema promotor
ataz ransp an’taql naczynlowo-. . pomocniczy: dr n. prof. dr hab. n.
Narzadow -nerk'owego u dzieci med. Marek med. Tomasz
z '.ZOI(_’WEme ) Stefanowicz Jakimowicz
zwezeniem tetnic
nerkowych
Ocena czynnosci prof. dr hab. n.
jentd d. A
) watroby u pacjentow ST €1 BT i me' nna
Dorota Poradnia z autosomalng Liberek
i 2021-05-20 med. Irena
Wicher Genetyczna recesywng prof. dr hab. n.
. . . Jankowska
wielotorbielowatoscig med. Bartosz
nerek Korczowski
prof. dr hab. n.
Czynniki wptywajace na med. Barbara
Dominika ¥ p.V. 13 dr hab. n. med. Krélak-Olejnik
. - " obraz kliniczny
Karolina Klinika Neurologii 2021-06-10 i leczenie wrodzonego Justyna Czech-
Jedlifiska- i Epileptologii Jakazenia wirusemg Kowalska, prof. prof. dr hab. n.
-Pijanowska i IPCZD med. Wanda
cytomegalii Furmaga-
-Jabtonska
Ocena prof. dr hab. n. e jr ::at; n:
. . endokrynologiczna med. Mieczystaw med. Flotr
Agnieszka Klinika daieci z zespotem Szalecki Albrecht
Bogusz- Endokrynologii 2021-09-16 Shwachm’a)na— romotorll', rof
Wojcik i Diabetologii o p e P " prof.drhab.n.
iamonda r hab. n. med. med. Andrze]
Grzegorz Oracz Kedzia
prof. dr hab. n.
med. Mirostaw
Ocena hipoglikozylacji Bik- )
transferyny metoda -Multanowski
LN oty |90 e
: viedyeyny - y021-10-07 | 130 med. Anna Tylki- Agnieszka
Bogdariska Doswiadczalnej diagnostyce _Szymaniska tugowska, prof.
i Radioimmunologii pierwotnych IPiN
i wtérnych zaburzen
glikozylacji biatek prof. dr hab. n.
med. Grzegorz
Wegrzyn

®
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Grzegorz
Stawomir
Kowalewski

Katarzyna
Pregowska

Mikotaj
Danko

Jacek Jerzy
Rubik

Klaudia
Rakusiewicz

Klinika Chirurgii
Dzieciecej

i Transplantaciji
Narzadow

Klinika Kardiologii

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek
i Nadcisnienia
Tetniczego

Klinika Okulistyki

2021-10-07

2021-10-07

2021-10-28

2021-10-28

2021-11-18

Ocena wybranych
czynnikow ryzyka
wystapienia
przewlektej choroby
nerek u dzieci
w odlegtym czasie po
przeszczepieniu
watroby

Analiza dobowe;j
zmiennosci okresu
repolaryzacji u dzieci
z zespotem
wydtuzonego QT

Wptyw mieszaniny
zywieniowej o
zwiekszonej zawartosci
kwasow ttuszczowych
omega-3 na funkcje
watroby u dzieci
pozostajacych na
przewlektym zywieniu

Wptyw stezenia
takrolimusu
oznaczanego przed
kolejng dawkga na
odlegty czynnosc
przeszczepu nerki u
dzieci mierzong
szacowanym
wskaznikiem filtracji
ktebuszkowej (EGFR)

Analiza zmian
naczyniowych
siatkéwki u dzieci
z niewydolnoscia serca
W przebiegu
kardiomiopatii
rozstrzeniowej przy
pomocy angiografii
opartej na optycznej
koherentnej tomografii
komputerowe;j
siatkdwki

prof. dr hab. n.
med. Marek
Szymczak,

promotor Il: dr n.

med. Dorota
Broniszczak-
-Czyszek

prof. dr hab. n.
med. Katarzyna
Bieganowska,
promotor
pomocniczy:
dr n. med. Maria
Miszczak-Knecht

prof. dr hab. n.
med. Janusz
Ksigzyk

prof. dr hab. n.
med. Ryszard
Grenda

dr hab. n. med.

Lidia Ziétkowska

prof. IPCZD,
promotor

pomocniczy: dr n.

med. Krystyna
Kanigowska

prof. dr hab. n.
med. Marta
Wawrzynowicz-
-Syczewska

dr hab. n. med.
Dorota Drozdz,
prof. UJ

prof. dr hab. n.
med. Jadwiga
Moll

prof. dr hab. n.
med. Rafat
Baranowski

prof. dr hab. n.
med. Agnieszka
Szlagatys-
Sidorkiewicz
dr hab. n. med.
Ewa
Toporowska-
Kowalska, prof.
UM w todzi

prof. dr hab. n.
med.
Magdalena
Durlik

prof. dr hab. n.
med. Alicja
Debska-Slizier

prof. dr hab. n.
med. Beata
Naumnik

prof. dr hab. n.
med. Jerzy
Szaflik

prof. dr hab. n.
med. Lestaw
Szydtowski



Monika
Prokop-
Piotrkowska

Anna
Swiader-
Lesniak

Anna
Niezgoda

Katarzyna
Pasternak-
-Pietrzak

Anna
Rogowska

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Pracownia
Antropologii

Klinika
Neonatologii,
Patologii
i Intensywnej
Terapii Noworodka

Klinika
Endokrynologii
i Diabetologii

Klinika Okulistyki

Poréwnanie metody
automatycznej
i tradycyjnej
oznaczania wieku
kostnego. Ocena wieku
kostnego u dzieci
niskorostych
o wybranej etiologii:
catkowity niedobor
hormonu wzrostu,
czesciowy niedobdr
hormonu wzrostu,
mata masa
urodzeniowa

2021-11-18

Ocena rozwoju
fizycznego i sktadu ciata
polskich pacjentéw
z zespotem Silvera
i Russella
z uwzglednieniem
zréznicowanego
podtoza
(epi)genetycznego

2021-11-25

Zastosowanie testu
westernblot IgG/1gM
we wczesnej
diagnostyce wrodzone;j
toksoplazmozy

2021-11-25

Ocena czynnikéw

prognostycznych

nawrotu choroby

i jakosci zycia

pacjentéw z chorobg
Cushinga w materiale

osrodka Instytut

,Pomnik-Centrum

Zdrowia Dziecka”

2021-12-09

Ocena zwigzku
uszkodzenia
mikrokrazenia
siatkdwki oraz nerwu
wzrokowego
z uszkodzeniem
narzgdowym u dzieci z
nadci$nieniem
tetniczym

2021-12-09
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prof. dr hab. n.
med. Mieczystaw
Szalecki

prof. dr hab. n.
med. Krystyna
Chrzanowska,
promotor
pomocniczy: dr n.
med. Dorota
Jurkiewicz

dr hab. n. med.
Dariusz Gruszfeld,
prof. IPCZD

prof. dr hab. n.
med. Mieczystaw
Szalecki

prof. dr hab. n.
med. Mieczystaw
Litwin

prof. dr hab. n.
med. lwona
Ben-Skowronek

prof. dr hab. n.
med. Urszula
Zaleska-
Dorobisz

prof. dr hab. n.
med. Olga Haus

prof. dr hab. n.
med. Andrzej
Kedzia

prof. dr hab. n.
med. Elzbieta
Pac-
-Kozuchowska

dr hab. n. med.
Renata
Bokiniec

prof. dr hab. n.
med. Artur
Mazur

prof. dr hab. n.
med. Jerzy
Starzyk

prof. dr hab. n.
med. Andrzej
Januszewicz

prof. dr hab. n.
med. Dariusz
Kecik



Postepowanie habilitacyjne zakonczone nadaniem stopnia naukowego doktora
habilitowanego

przewodniczgcy komisji

habilitacyjnej: prof. dr hab. n. med.
Piotr Lass
recenzenci: prof. dr hab. n. med.

Katarzyna Niedostuch Jerzy Kuczkowski, prof. dr hab. n.
5 iedostuch w
tucja Osr.odek" med. Andrzej Kukwa, prof. dr hab.
. Audiologii 2020-05-20 chorobach o
Iwanicka- . . . . n. med. Anna Latos-Bielenska, prof.
. i Foniatrii mitochondrialnych .
-Pronicka dr hab. n. med. Jolanta Wierzba

cztonek: prof. dr hab. n. med. Irena
Jankowska
sekretarz: dr hab. n. med.
Matgorzata Pac, prof. IPCZD

Postepowanie awansowe zakonczone nadaniem tytutu profesora

Klinika Gastroenterologii, Hepatologii,

Prof. dr hab. n. med. Grzegorz Oracz AT Okl | PedTE 2021-02-26

Prof. dr hab. n. med. Malgorzata Pracownia Diagnostyki Narzadu Ruchu 2021-03-22
Syczewska

Prof. dr hab. n. med. Marek Szymczak Klinika Chirurgii Dzieciece i 2021-02-26

Transplantacji Narzadow

®
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Stopnie naukowe w dziedzinie nauk medycznych

Postepowania doktorskie rozpoczete w 2021 r.

Ocena skutecznosci

trojlekowego schematu

) - Klinika
immunosupresji Nefrologii,
Agnieszka G w zapobieganiu wytwarzania | prof. dr hab. n. med. = Transplantacji
Urzykowska de novo swoistych przeciwciat Ryszard Grenda Nerek
anty-HLA (ang. Donor-specific i Nadcisnienia
antibodies; DSA) u dzieci po Tetniczego
transplantacji nerki
Analiza fenotypu wrodzonych dr hab. n. med.
zaburzen glikozylacji Aleksandra Jezela-
w zakresie rzadkich -Stanek, prof. Klinika Pediatrii,
Milena 2021-04-22 i zagrazajacych zyciu IGiChP, Zywien'ia i
Greczan o o Choréb
objawdw, z uwzglednieniem promotor Metabolicznych
genotypu, historii naturalnej pomocniczy: dr n.
i leczenia med. Dariusz Rokicki
prof. dr hab. n. med.
Woptyw leczenia Janusz Ksigzyk Klinika Pediatrii,
LA L 2021-04-22 empagliflozyng na przebieg promotor Zywien’ia i
Kaczor Choréb
glikogenozy 1b pomocniczy: dr n. Metabolicznych
med. Dariusz Rokicki
dr hab. n. med.
Czynnik wzrostu fibroblastow Aleksandra Jezela-
Dorota 21 (FGF21) jako marker -Stanek, prof. Klinika Pediatri
Weso6t- 2021-04-22 skutecznosci leczenia dietg IGiChP Z\g:;g's !
-Kucharska ketogennga pacjentéw promotor

z chorobg mitochondrialng

®
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pomocniczy: dr n.
med. Dariusz Rokicki

Metabolicznych



Pracownicy naukowi IPCZD

Profesorowie

prof. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska Zaktad Genetyki Medycznej
prof. dr hab. n. med. Bozena Cukrowska Pracownia Immunologii
Dzier: ka-
prof. dr hab. n. med. Katarzyna ue;;a:;(::tls a Zaktad Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej
prof. dr hab. n. med. Wiestawa Grajkowska Pracownia Onkopatologl.l | Biostruktury
Medycznej
prof. dr hab. n. med. Ryszard Grenda Klinika .NEfro!(?g!I’ T.ranspl.j:\ntaql Nerek
i Nadcisnienia Tetniczego
prof. dr hab. n. med. Irena Jankowska Poradnia Choréb i Transplantacji Watroby
prof. dr hab. n. med. Elzbieta Jurkiewicz Zaktad Diagnostyki Obrazowej
orof. dr hab. n. med. Piotr Kalicinski Klinika Chirurgii DZIECIE;(,:ej i Transplantacji
Narzadéw
prof. dr hab. n. med. Jarostaw Kierkus Oddziat Gast’roen-tert'alo.gn,' Hep'atoll.ogu,
Zaburzen Odzywiania i Pediatrii
prof. dr hab. n. med. Katarzyna Kotulska-J6zwiak Klinika Neurologii i Epileptologii
. Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb
prof. dr hab. n. med. Janusz Ksigzyk [ T
prof. dr hab. n. med. | Mieczystaw Litwin Odduai. Nefro.lf)g.u, Transpl_antaql Nerek
i Nadcisnienia Tetniczego
prof. dr hab. n. med. Bohdan Maruszewski Klinika Kardiochirurgii
Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii,
prof. dr hab. n. med. Grzegorz Oracz Zaburzer Odzywiania i Pediatrii
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii,
prof. dr hab. n. med. Joanna Pawtowska N o iy O
prof. dr hab. n. med. Maciej Pronicki Zaktad Patomorfologii
prof. dr hab. n. med. Marcin Roszkowski Klinika Neurochirurgii
prof. dr hab. n. med. Piotr Socha Zastepca Dyrektora ds. Nauki
prof. dr hab. n. med. = Matgorzata Syczewska Pracownia Diagnostyki Narzadu Ruchu
orof. dr hab. n. med. Marek Szymczak Klinika Chirurgii DZIECIQE:ej i Transplantacji
Narzadéw
prof. dr hab. n. med. Anna Tylki-Szymanska Poradnia Choréb Metabolicznych

©
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Profesorowie Instytutu

prof. dr hab. n. med. Katarzyna Bieganowska Pracownia Elektrofizjologii Klinicznej
dr hab. n. med. Grazyna Brzeziniska-Rajszys Klinika Kardiologii

Oddziat Neonatologii, Patologii i Intensywnej

dr hab. n. med. Justyna Czech-Kowalska T A

dr hab. n. med. Piotr Czubkowski Poradnia Chordb i Transplantacji Watroby

dr hab. n. med. Bozenna Demb.o’wska- Zastepca Dyrektora ds. Klinicznych

Baginska
dr hab. n. med. Dariusz Gruszfeld Oddziat Neonatolo_g.u, Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

dr hab. n. med. Andrzej Kansy Oddziat Kardiochirurgii

dr hab. n. med. Alina Kepka Pracownia Radlollrr?munolog_u i Medycyny
Doswiadczalnej

dr hab. n. med. Maria tastowska Pracownia Onkopatologl'l i Biostruktury

Medycznej

dr hab. n. med. Matgorzata Pac Oddziat Immunologii

dr hab. n. med. Barbara Pigtosa Pracownia Zgodnosci Tkankowej

dr hab. n. med. Barbara Pietrucha Poradnia Immunologiczna

dr hab. n. med. Pawet Ptudowski Pracownia Radlo,m?munolog-u | Medycyny
Doswiadczalnej

. . Rézdzynska- . .
dr hab. n. biol. Agnieszka Pracownia Antropologii

-Swiatkowska
Pracownia Hormondw Steroidowych i

dr hab. n. med. Teresa Stradomska 7aburzen Metabolizmu

dr hab. n. med. Joanna Trubicka Pracownia Onkopatologl_l i Biostruktury
Medycznej

dr hab. n. med. Lidia Ziotkowska Oddziat Kardiologii

REACL LENCE 1Y S AR




Adiunkci

dr n. weteryn.

dr n. med.

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

dr n. med.

dr n. med.

dr n. farm.

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. med.
dr n. med.
dr n. med.
dr n. techn.
dr n. biol.
dr n. farm.
dr n. med.
dr n. med.

dr n. med.

dr n. med.

Joanna

Piotr

Dorota
Elzbieta
Joanna
Pawet
Maciej
Hor
Katarzyna
Wojciech
Dorota
Maciej
Agnieszka

Beata

Tomasz
Monika
Zbigniew
Matgorzata

Marek

Elzbieta

tukasz
Dorota
Katarzyna
Agnieszka
Joanna
Aldona
Beata
Anna

Marta

Matgorzata

Bierta

Buda

Broniszczak-
-Czyszek

Ciara
Cielecka-Kuszyk
Daszkiewicz
Dadalski
Ismail
lwanicka-Pronicka

Janczyk

Jarzebicka

Jaworski

Karkucinska-
Wieckowska

Kasztelewicz

Kmieé
Kowalczyk-Domagata
Kutaga
Markiewicz-Kijewska

Migdat

Moszczyniska

Obrycki

Piekutowska-
Abramczuk

Popiriska
Sowiriska
Trojanek
Wierzbicka-Ruciriska
Wolska-Kusnierz
Wiernicka

Wysocka-Mincewicz

Zuk

®
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Pracownia Immunologii

Oddziat Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Oddziat Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji
Narzadow

Pracownia Genetyki Molekularnej
Pracownia Diagnostyki Histo- i Cytopatologicznej
Oddziat Neurochirurgii

Pracownia Diagnostyki Gastroenterologicznej

Oddziat Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji
Narzadow

Osrodek Audiologii i Foniatrii

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Pracownia Densytometrii

Pracownia Onkopatologii i Biostruktury
Medycznej

Pracownia Biologii Molekularnej
Oddziat Neurologii i Epileptologii

Pracownia Diagnostyki Nieinwazyjnej Uktadu
Krazenia

Zaktad Zdrowia Publicznego

Oddziat Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji
Narzadow

Dyrektor IPCZD

Oddziat Endokrynologii

Oddziat Nefrologii, Transplantacji Nerek
i Nadcisnienia Tetniczego

Pracownia Genetyki Molekularnej

Oddziat Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Pracownia Onkopatologii i Biostruktury
Medycznej

Pracownia Diagnostyki Immunologicznej

Pracownia Hormondw Steroidowych i Zaburzen
Metabolizmu

Poradnia Immunologiczna

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Oddziat Diabetologii

Oddziat Kardiologii

&



Asystenci

dr n. med.
dr n. med.

dr n. wych. fiz.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. fizjoter.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. med.

dr n. biol.
dr n. med.

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

dr n. med.

Anna
Julita

Krzysztof
Olga

Renata

Beata

Edyta

Kamil
Dominika
Maja
Aneta
Grzegorz
Marzena
Agnieszka

Jolanta
Matgorzata
Anna
Agnieszka

Magdalena

Marta

Klaudia

Dariusz

Jacek

Krzysztof

Katarzyna
Edyta

Sylwia
Anna
Anna

Dorota

Bogdariska
Borkowska

Graff

Gryniewicz-
-Kwiatkowska
Grzywa-Czuba

Gurzkowska

Heropolitanska-
-Pliszka

Janowski
Jedlinska-Pijanowska
Klaudel-Dreszler
Kotowska
Kowalewski
Kucharczyk
Lecka-Ambroziak

Marucha
Matuszczyk
Migdat
Ochociriska

Pelc

Perek-Polnik

Rakusiewicz

Rokicki

Rubik

Sadowski

Semczuk
Szymanska
Szymarnska

Swiader-Lesniak
Wakuliriska
Wicher
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Pracownia Wad Metabolizmu
Oddziat Neurologii i Epileptologii
Oddziat Rehabilitacji Neurologicznej

Oddziat Onkologii

Pracownia Diagnostyki Immunologicznej
Zaktad Zdrowia Publicznego
Poradnia Immunologiczna
Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii
Oddziat Neurologii i Epileptologii
Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii
Zaktad Zdrowia Publicznego
Oddziat Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji
Narzadow

Pracownia Cytogenetyki i Hodowli Tkanek

Oddziat Endokrynologii

Oddziat Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych
Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii
Oddziat Kardiologii

Zaktad Biochemii, Radioimmunologii i Medycyny
Doswiadczalnej

Pracownia Genetyki Molekularnej

Oddziat Onkologii

Oddziat Okulistyki

Oddziat Pediatrii, Zywienia i Choréb
Metabolicznych
Oddziat Nefrologii, Transplantacji Nerek
i Nadcisnienia Tetniczego
Oddziat Neurologii i Epileptologii
Pracownia Diagnostyki Mikrobiologicznej

Oddziat Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Pracownia Autopsji
Pracownia Antropologii
Oddziat Onkologii

Poradnia Genetyczna



Julia

Marek

Natalia
Sylwia

Iwona

Anna
Emilia
Dariusz
Dorota

Paulina
Magdalena

lwona
Justyna
Dorota
Bozena
Elzbieta
Dominika
Mariusz
Danuta
Agnieszka
Natalia
Ewa
Katarzyna
Drn. o zdr. Aleksander
llona
Matgorzata

Weronika

Pracownicy badawczo-techniczni

Burzyriska
Kowalska

Szczerbik

Wojcik

Pracownicy biblioteczni i informacji naukowej

Baranowska
Cichosz
Cwiek
Drewnowska
Florianczyk
Forys
Gagata
Gtowacka
Gozdz
Grzabka
Jeda
Lemieszka
tukomska - Tyll
Morawska
Ornat
Piotrowicz
Piotrowska
Ruszczyriska
Szyperek
Swierkula
Tertelis
Wisniewski
Wojtarkowska
Wojtyto

Woznicka-Sulak
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Pracownia Biologii Molekularnej

Pracownia Hormondw Steroidowych i Zaburzen
Metabolizmu

Pracownia Diagnostyki Narzagdu Ruchu

Pracownia Radioimmunologii i Medycyny
Doswiadczalnej

Dziat Badan Naukowych i Wspdtpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspotpracy z Zagranicg

Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspédtpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspédtpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspotpracy z Zagranicg

Zaktad Zdrowia Publicznego
Dziat Badan Naukowych i Wspotpracy z Zagranicg
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspédtpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspédtpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspotpracy z Zagranicg
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspotpracy z Zagranicg
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspédtpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspotpracy z Zagranicg
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspétpracy z Zagranica
Dziat Badan Naukowych i Wspotpracy z Zagranicg




Dziatalnos¢ Komisji Bioetycznej przy Instytucie ,Pomnik-Centrum Zdrowia
Dziecka” w 2021 roku

Komisja Bioetyczna w ponizszym sktadzie zostata powotana na trzyletnig kadencje przez Dyrektora Instytutu
,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” w dniu 2.03.2021 r. (Zarzagdzenie nr 8/21).

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

Cztonkowie Komisji Bioetycznej:
e prof. dr hab. n. med. Wiestawa Grajkowska
e prof. dr hab. n. hum. Pawet tukéw
e drn. med. Jacek Rubik
e drn. med. Ludmita Bacewicz
e prof. dr hab. n. med. Katarzyna Kotulska-Jézwiak
e  ks. Pawet Smierzchalski — teolog, Duszpasterstwo Stuzby Zdrowia
e drn. med. Matgorzata tyszkowska
e mgr piel. Ewa Szkiela — pielegniarka
e mgrfarm. Bozena Tondys — farmaceuta

Sekretarz Techniczny: Anna Drewnowska

W zwigzku ze ztozong przez mgr farm. Bozene Tondys rezygnacjg powotano do sktadu Komisji dr n. med. Anne
Cieslik — farmaceute (Zarzadzenie nr 9/21) z dnia 1.04.2021 r.
W 2021 r. odbyto sie 11 posiedzen Komisji Bioetycznej. Wszystkie posiedzenia odbywaty sie w formie zdalne;.
Komisja opiniowata:
= 9 nowych pediatrycznych badan klinicznych,
= 1 projekt badawczy NCBIR,
= 2 badania miedzynarodowe,
= 18 statutowych zadan badawczych,
= 33 granty wewnetrzne,
= 23 zadania mtodego badacza,
= 15 grantéw na grant,
= 4 doktoraty,
= 10 prac do publikacji,
= 15 badan w ramach dziatalnosci kliniczne;.
Analizowano i oceniano istotne i majgce wptyw na bezpieczenstwo uczestnikéw badania klinicznego:
° zmiany w protokotach badan klinicznych lub dokumentacji dotyczacej badanego produktu leczniczego,
bedacej podstawg uzyskania pozwolenia na prowadzenie badania klinicznego;
° okresowe raporty bezpieczenstwa i sprawozdania z postepu badan;
° dziatania i zdarzenia niepozadane, ktére wystapity w prowadzonych badaniach klinicznych

i obserwacyjnych, w ktérych pracownicy Instytutu byli gtéwnymi badaczami badan wieloosrodkowych
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prowadzonych wytacznie na terenie Polski lub koordynatorami krajowymi w wieloosrodkowych
badaniach miedzynarodowych;

raporty o wystgpieniu zdarzend niepozadanych u pacjentéw dorostych w zwigzku ze stosowanym
leczeniem produktami medycznymi (w ramach badan klinicznych poza Polskg), ktore réwniez byty

stosowane w badaniach klinicznych pediatrycznych prowadzonych w IPCZD.

©®
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Dziatalnos¢ Fundacji Towarzystwo Przyjaciét Centrum Zdrowia Dziecka im. dr
n. med. Jolanty Chmielik w 2021 r.

' Fundacja Towarzystwo Przyjacié} Organizacja Pozytku Publicznego

. . 04-730 Warszawa
Centrum Zdrowia Dziecka Aleja Drieci Polskich 20

im. dr n. med. Jolanty Chmielik tel./fax: 22 81576 76
tel.: 22 8157028, 22 815 73 30

Fundacja Towarzystwo Przyjaciét Centrum Zdrowia Dziecka dziatata w 2021 r. w sktadzie:

Prezes Fundacji: mgr Elzbieta Golinska

Wiceprezes: dr n. med. L. Pawet Chmielik

Cztonek Zarzadu: dr n. med. Marzena Barbara Olszaniecka
Ksiegowa Fundacji: Hanna Forys

Dokonania Fundacji:

e  Zakup aparatury, sprzetu i wyposazenia dla potrzeb Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” za kwote
739 115,56 zt, w tym:

1. zakup polisomnografu dla Osrodka Dzieci i Mtodziezy 125 000,00

2. wykonanie oraz montaz grafik w strefie wind w budynku E 118 514,64

3. wymiana wyktadziny w pomieszczeniach Dziatu Zarzgdzania Infrastrukturg 19 999,80

4, zakup ksigzek dla pacjentéw IPCZD 11 157,74
zakup lodéwki i czajnika dla Kliniki Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia

5. . 1 008,99
Tetniczego

6. zakup wyposazenie dla Osrodka Dzieci i Mtodziezy 4732,82

7 zakup dwdch walizek ratunkowych dla Oddziatu Intensywnej Terapii 1 869,98

8. zakup pokrowca na sprzet do rehabilitacji w Klinice Rehabilitacji 400,00

9. zakup i montaz laboratoryjnego systemu oczyszczania wody dla Pracowni 811,80

Radioimmunologii
10. | zakup i montaz wyktadziny dla Poradni Nefrologicznej 2 999,97
zakup redestylarki do oczyszczania wody dla Zaktadu Radioimmunologii,

11. . .. L . 10 676,40
Biochemii i Medycyny Doswiadczalnej
12. | zakup loddwki i krzeset biurowych dla Oddziatu Onkologii 3987,99
13. | zakup klimatyzatorow dla Oddziatu Dziennej Rehabilitacji 6 000,00
14. | zakup farb dla Bloku operacyjnego oraz Oddziatu Intensywnej Terapii 5990,10
16. | zakup materiatéw do sprzetu medycznego dla Kliniki Neurochirurgii 20 495,16
17, zak'up.drukarki.laserowej dla Radioimmunologii, Biochemii i Medycyny 360,00
Doswiadczalnej
18. | defibrylator dla Bloku operacyjnego 2 900,00
19. | zakup naroznika do pokoju socjalnego w Klinice Kardiochirurgii 2 147,00
20. | laptop z oprogramowaniem Microsoft dla Kliniki Kardiologii 3 950,59
21. | zakup foteli dla Oddziatu Pediatrycznego 1 480,00
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22. | stot rehabilitacyjny dla Kliniki Neurologii i Epileptologii 2 346,08
23. | wyposazenie kuchni dla Dziatu Gastronomii 1230,11
24. | zakup 2 karetek transportu medycznego dla Dziatu Logistyki 341 413,56
remont oraz zakup farb dla Kliniki Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia

25. Tetniczego oraz Oddziatu Dializ 1923,93

26. | montaz oston na grzejniki w korytarzach IPCZD 4 570,00

27. | zamrazarka dla Pracowni Zgodnosci Tkankowe;j 19 188,00

)8, zalfup njobilnego urz.aldzer\ia chirurgicznego — fizjodyspensera dla Poradni 1491591
Chirurgii Stomatologicznej

29. | zakup taboretow dla Zaktadu Diagnostyki Obrazowej 1459,45

30. | zakup wytrzasarki dla Pracowni Zgodnosci Tkankowej 4 040,55

. Dofinansowanie wyjazddéw lekarzy na konferencje i zjazdy naukowe — kwota: 11 739,18 zt.

taczna kwota zakupow oraz dofinansowania wyjazdéw: 750 854,74 zi.

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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http://www.fundacja-tpczd.waw.pl/

Dziatalnos¢ Kapituty Medalu ,,Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka” w 2021 r.

W dniu 16.10.2021 r. odbyt sie IV Koncert ,,Wielcy Artysci Matym Pacjentom” zorganizowany przez
Panig Patrycje Piekutowska i Fundacje Virtuosa. Dochdd z koncertu zostat przeznaczony na generalny
remont Izby Przyjec. Podczas tego wydarzenia Pani Patrycji Piekutowskiej zostat wreczony Medal
»Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka” — w podziekowaniu za blisko trzyletnie zaangazowanie Artystki
w proces rewitalizacji Instytutu, w tym remonty kilku poradni, utworzenie nowego Banku Krwi,
budowe wind, dofinansowanie rozwoju Osrodka Symulacji Kardiologii Interwencyjnej, przebudowe
wejscia do Poradni Specjalistycznych. Dzieki wsparciu i zaangazowaniu Pani Patrycji Piekutowskiej nasz

szpital staje sie nowoczesnym i przyjaznym osrodkiem dla pacjentéw i ich opiekundw.

W dniu 23.11.2021 r. w Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” odbyto sie uroczyste wreczenie
Medalu ,,Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka” Pani Prezes Krystynie Aldridge-Holc z Fundacji Polsat.
Medal jest podziekowaniem za wieloletnig wspotprace Pani Prezes z Instytutem w zakresie wsparcia
modernizacji wielu oddziatéw (Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka, Klinika
Neurologii i Epileptologii, Osrodek Chirurgii Matoinwazyjnej u Dzieci), a takze nieoceniong pomoc dla
naszych pacjentéw i ich opiekundéw. Dzieki zaangazowaniu Pani Prezes powstato Centrum Chordb

Rzadkich im. Fundacji Polsat, ktére jest unikatowym osrodkiem w Polsce.

Zgodnie z Regulaminem Kapituty przyznane mogg by¢ nastepujgce odznaczenia:

e Medal z Dyplomem ,,Przyjaciel Centrum Zdrowia Dziecka” za szczegdlne zastugi zwigzane z ideg
powstania, opracowaniem programu medycznego, wspieraniem dziatalnosci i rozwoju Instytutu
,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”;

e Statuetka z Dyplomem ,Meritus pro nati” dla zastuzonych pracownikéw IPCZD za wybitne
osiggniecia dla Instytutu;

e Dyplom — dla zastuzonych pracownikéw IPCZD za wybitne osiggniecia dla Instytutu.


https://www.czd.pl/aktualnosci/uroczyste-otwarcie-centrum-chorob-rzadkich-im-fundacji-polsat-w-instytucie-pomnik-centrum-zdrowia-dziecka
https://www.czd.pl/aktualnosci/uroczyste-otwarcie-centrum-chorob-rzadkich-im-fundacji-polsat-w-instytucie-pomnik-centrum-zdrowia-dziecka

Dziatalnosc lecznicza w 2021 roku

Hospitalizacja w oddziatach

Hospitalizowani wg oddziatow NFZ jednokrotnie w okresie 01.01-31.12.2021 r.

iat Audiologii
?fod:;:triiumo = 6801 8 15 140 7 52 8 6295 4 26 39 9 11 80 34 22 9 42

Oddziat Chirurgii
Ogodlnej

Oddziat
Diabetologii

2706 44 32 183 | 25 71 36 1670 13 | 112 | 116 @ 26 69 83 77 87 39 23

824 0 9 32 1 10 0 737 2 5 5 0 0 12 1 6 0 4

Oddziat Dializ 23 0 0 0 0 0 0 21 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2

Oddziat Dzienny
Chemioterapii
Oddziat Dzienny
Psychiatrii 3033 10 32 21 0 0 0 2907 0 0 1 0 0 0 0 0 49 13
Dzieciecej

Oddziat Dzienny

Rehabilitacji 13390 8 15 167 0 31 0 12984 14 14 7 16 0 0 14 43 12 65
Narzadu Ruchu

Oddziat Dzienny

Rehabilitacji 11051 0 0 39 0 0 10 10844 | 0 0 18 5 1 16 21 0 0 97
Neurologicznej
Oddziat
Endokrynologii
Oddziat
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii
Oddziat
Immunologii
Oddziat
Intensywnej 310 6 11 25 6 5 11 159 0 6 19 8 8 12 13 11 6 4
Terapii |

Oddziat

Intensywnej 998 34 44 112 13 37 29 359 4 37 59 33 36 44 63 66 15 13
Terapii Il
Oddziat
Kardiochirurgii
Oddziat
Kardiologii
Oddziat
Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcisnienia
Tetniczego
Oddziat
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej
Terapii
Noworodka
Oddziat
Neurochirurgii
Oddziat
Neurologii i 2377 128 54 150 32 77 115 1134 9 83 80 52 121 57 76 120 67 22
Epileptologii

1487 22 43 68 17 75 7 676 4 77 71 53 77 85 91 99 17 5

930 15 20 39 B 29 9 661 9 20 16 18 5 29 17 29 2 9
6315 138 | 100 | 375 | 53 | 184 | 150 3646 98 | 197 | 130 | 91 | 246 | 259 | 127 @ 382 | 95 44

461 16 1 22 10 9 11 260 0 5 10 17 15 13 9 38 21 4

317 4 21 60 2 5 2 146 0 1 19 8 4 14 20 6 5 0

1726 17 117 | 286 9 18 25 824 6 32 121 27 13 78 94 29 22 8

1495 40 54 94 25 46 64 783 7 43 48 11 63 43 37 90 35 12

1787 8 7 133 4 21 8 1305 10 59 33 8 15 76 31 26 8 35

1354 54 41 106 | 28 48 36 460 0 89 90 58 36 54 100 | 136 9 9

Oddziat Okulistyki 1748 75 79 61 32 83 85 867 8 58 19 68 65 55 54 82 39 18

Oddziat Onkologii 1789 39 48 60 44 74 45 833 12 58 79 61 65 87 83 159 25 17

Oddziat

. 1333 2 6 56 3 7 6 1193 0 5 11 5 7 12 4 10 3 3
Otolaryngologii

U hr
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Oddziat Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych
Oddziat
Rehabilitacji
Neurologicznej
Oddziat
Rehabilitacji
Pediatrycznej
Oddziat
Transplantacji
Narzadow
Oddziat Urologii
Dzieciecej

2998

386

150

283

1431

84

14

27

19

55

21

47

240

35

93

29

11

119

17

37

73

26

30

1690
233
117

60

892

hr
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13

33

97

10

42

93

13

20
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21

27

50

11

49

51

12

10

29

102

24

29

65

37

14

27

26



Wskazniki

;‘:"' Wykorzystania — Pobytu
S S < - tézka 2 chorego
‘I : e
o e 3 2 2
™ S ‘s o s
: F 5 &,
o, a H
E dniach w % w dniach
wv
OGOLEM (oddziaty 596 506 38471 38288 138528 2324 63,68 64,5 3,6
tézkowe)
Audiologii- 12 12 6625 | 6625 6902 | 5752 157,15 @ 5521 1,0
-Foniatrii
Chirurgii Ogélnej 37 37 2819 2807 9130 246,8 67,42 76,2 3,3
Diabetologii 10 10 782 781 2839 283,9 77,78 78,2 3,6
Endokrynologii 10 10 884 884 2534 253,4 69,42 88,4 2,9
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen 44 44 5955 5946 13923 316,4 86,69 135,3 2,3
Odzywiania
i Pediatrii
Immunologii 12 12 450 447 2502 208,5 57,12 37,5 5,6
Kardiochirurgii 24 24 561 558 3361 140,0 38,37 23,4 6,0
Kardiologii 48 48 1892 1882 10347 215,6 59,06 39,4 5,5
Nefrologii,
Transplantacji Nerek 36 36 1502 1493 7336 203,8 55,83 41,7 4,9
i Nadcisnienia
Tetniczego
Neonatologii,
| bEmel 57 57 1740 1704 14152 2483 68,02 30,5 8,3
i Intensywnej Terapii
Noworodka
Neurochirurgii 25 25 1679 1664 5575 223,0 61,10 67,2 3,4
ewrElen 25 25 2256 2252 5823  232,9 63,81 90,2 2,6
i Epileptologii
0OIT1 12 12 338 334 1995 166,3 45,55 28,2 6,0
0OIT2 12 12 1130 1125 3005 250,4 68,61 94,2 2,7
Okulistyki 14 14 1651 1649 4159 297,1 81,39 117,9 2,5
Onkologii 57 57 1794 1766 11778 206,6 56,61 31,5 6,7
Otolaryngologii 15 15 1261 1261 2268 151,2 41,42 84,1 1,8

Pediatrii, Zywienia
i Chordb 50 50 2900 2882 12990 259,8 71,18 58,0 4,5
Metabolicznych

Rehabilitacji 35 35 367 362 7804 | 2230 61,09 10,5 21,6
Neurologicznej
Rehabilitacji

. . 11 11 141 137 2555 232,3 63,64 12,8 18,6
Pediatrycznej
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Transplantacji

' 20 20 339 333 2999 150,0 = 41,08 17,0 9,0
Narzadow
Urologii 18 18 1405 1396 4551 252,8 69,27 78,1 3,3
Wieloprofilowy
12 12 0 0 0
Oddziat Pediatryczny 0,0 0,00 0,0 0,0
OGOLEM
28 | 28872 28872 ()} 0,0 0,0 0,0 0,0
(oddziaty dzienne) 13
Dializ 7 stanowisk 7 22 22 0 0,0 0,0 0,0 0,0
DRIz 6 stanowisk 6 1455 1455 0 00 00 0,0 0,0
Chemioterapii
Dzienny Rehabilitacji 0 0 | 13343 13343 0 00 | 00 0,0 0,0
Narzadu Ruchu
Sz e e 0 0 11032 11032 0 00 00 0,0 0,0
Neurologicznej
. . e 15
Dzienny Psychiatrii , 15 | 3020 3020 0 00 00 0,0 0,0
Dzieciecej stanowisk
OGOLEM SZPITAL 596 596 67343 67160 = 138528 232,4 63,68 64,5 3,6

Przeszczep watroby (rodzinny) 18
Przeszczep watroby (ze zwtok) 10
Przeszczep nerki (rodzinny) 8
Przeszczep nerki (ze zwtok) 33

®
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Poradnie Specjalistyczne

Liczba porad w Poradniach Specjalistycznych IPCZD w 2021 r.

Poradnia 297 319 355 381 379 403 393 259 548 678 419 369 4800
Alergologiczna

Poradnia
Chirurgiczna
Poradnia Chirurgii
Stomatologicznej
dla Dzieci i
Dorostych
Poradnia Choréb i
Transplantacji 372 445 492 404 401 408 310 352 604 664 446 300 5198
Watroby

Poradnia Choréb
Metabolicznych
Poradnia Choréb
Ptuc

Poradnia
Dermatologiczna
Poradnia
Diabetologiczna
Poradnia
Endokrynologiczna
Poradnia
Foniatryczno - 444 505 584 599 494 558 528 459 777 831 442 540 6761
Audiologiczna
Poradnia
Gastroenterologiczn 440 488 471 465 497 575 519 420 646 820 500 478 6319
a

Poradnia
Genetyczna
Poradnia
Ginekologii 259 288 331 304 326 333 264 262 365 519 314 265 3830
Dziecigcej

Poradnia
Immunologiczna
Poradnia
Kardiologiczna
Poradnia
Konsultacyjna
Poradnia
Laryngologiczna
Poradnia
Logopedyczna
Poradnia Nefrologii
i Nadcisnienia 433 414 477 533 568 526 404 324 541 824 526 383 5953
Tetniczego
Poradnia
Neurologiczna i 839 1024 1092 848 932 1084 983 572 1272 1581 1044 821 12092
Epileptologiczna
Poradnia
Okulistyczna
Poradnia
Onkologiczna Dzieci 492 504 557 511 531 556 506 527 716 880 572 508 6860
i Miodziezy
Poradnia
Psychiatryczna dla 320 359 458 428 365 388 195 323 428 560 407 354 4585
Dzieci i Mtodziezy
Poradnia

504 518 618 571 587 549 615 587 766 857 507 495 7174

100 127 141 130 129 117 102 113 161 128 96 112 1456

343 302 302 260 351 255 192 257 367 448 264 213 3554

205 206 260 246 212 259 201 145 295 379 215 216 2839

82 131 214 208 178 175 133 84 251 288 188 121 2053

443 458 594 579 510 579 530 435 742 900 588 614 6972

406 419 500 456 439 506 429 311 617 867 507 508 5965

444 534 622 526 512 607 559 556 674 973 641 489 7137

296 352 422 391 381 446 288 344 397 576 339 400 4632

532 894 977 873 807 750 393 333 1035 1337 704 678 9313

26 13 19 22 15 24 23 15 20 24 23 20 244

386 400 547 525 450 564 503 537 701 937 643 521 6714

584 837 948 812 779 835 704 696 1230 1559 831 681 10496

583 658 909 809 846 959 787 820 1140 1441 902 844 10698

X 369 432 465 378 303 353 272 322 432 481 230 248 4285
Psychologiczna

Poradnia
Rehabilitacji 167 254 289 184 288 280 293 132 359 393 199 119 2957
Pediatrycznej
Poradnia

Stomatologiczna dla 309 328 356 420 459 400 439 391 498 532 296 279 4707
Dzieci

Poradnia
Transplantacji 147 154 169 137 134 117 131 149 172 223 154 137 1824
Nerek
Poradnia
Urologiczna

433 546 611 505 565 596 404 479 888 1018 653 589 7287

Poradnia Zywienia 648 674 689 651 679 702 667 685 714 1230 660 155 8154

Poradnia
Pediatryczna

Poradnia
Anestezjologiczna

Poradnia Leczenia
BolU 25 22 29 12 27 30 14 18 40 58 28 29 332

SUMA 10930 12613 14536 13205 13173 13960 11820 10926 17430 22049 13348 11508 165498
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Dziatalno$¢ naukowa

Projekty realizowane w 2021 roku

W 2021 r. realizowano 28 grantdw finansowanych ze srodkéw zewnetrznych. Z wykorzystaniem zrédet
krajowych (NCN, NCBIiR, MZ i ABM) Instytut realizowat 18 grantéw, w tym: w 4 grantach zakonczono
prace badawcze, w 7 grantach kontynuowano prace badawcze, a w 5 rozpoczeto prace badawcze.

Zakonczono realizacje zadan w 2 projektach w ramach programoéw miedzynarodowych — projekty ONW
(Trzeci Program Zdrowia Unii Europejskiej na lata 2014-2020) i RareScreen (Program Wspdtpracy
Interreg V A Meklemburgia-Pomorze Przednie/Brandenburgia/Polska). Prace kontynuowane byty
w 4 projektach realizowanych w ramach programéw miedzynarodowych, w ktérych IPCZD jest
partnerem, tj. projekcie c4c (Program Horyzont2020), EJP RD (Program Horyzont2020), MERITA (Trzeci
Program Zdrowia Unii Europejskiej na lata 2014-2020) i PETER (Trzeci Program Zdrowia Unii
Europejskiej na lata 2014-2020) oraz w 1 projekcie finansowanym ze zrédta Sponsora zagranicznego
Dairy Goat Co-operative (NZ) Ltd. o akronimie GlraFFE.

Instytut otrzymuje réwniez srodki na realizacje grantéw od fundacji. W 2021 r. rozpoczeto realizacje
grantu pt. ,,Doswiadczenia pacjenta pediatrycznego na sciezce diagnostycznej”, finansowanego przez
Siemens Healthcare Sp. z 0.0. Zakoriczono realizacje grantu pt. ,,Rola hormondw osi mézgowo-jelitowej
w rozwoju neofobii pokarmowej u dzieci z genetycznie uwarunkowang nadwrazliwos$cig na smak
gorzki”, finansowanego przez Fundacje Nutricia.

Kontynuowano wspodtprace z Warszawskim Uniwersytetem Medycznym przy realizacji projektéw
LyMiT Dis pt. ,,Celowana terapia naczyn chtonnych i mikrowiencowych w zespole metabolicznym
z niewydolnoscig miokardium oraz zachowang frakcjg wyrzutowg serca (HFpEF) (=heart failure with
preserved ejection fraction)”.

W dniu 14.05.2021 r. pomiedzy Ministerstwem Funduszy i Polityki Regionalnej a Uniwersytetem
Kardynata Stefana Wyszyriskiego zostata podpisana umowa na realizacje projektu pt. ,Srodowiskowe
Centrum Zdrowia Psychicznego dla dzieci i mfodziezy: systemowe wsparcie dla mieszkancow m.st.
Warszawa w Dzielnicy Bemowo, Wawer i Zoliborz”. IPCZD jako partner otrzyma 6 014 972,92 zt na
realizacje projektu. Otrzymane $rodki zostang przeznaczone m.in. na utworzenie Srodowiskowego
Centrum Zdrowia Psychicznego na terenie szpitala.

W 2021 r. prowadzono 14 ,grantdw na grant”, 33 granty wewnetrzne, 17 statutowych zadan
badawczych oraz 23 zadania stuzgce rozwojowi mtodych badaczy, finansowane z dotacji podmiotowe;j
przyznanej przez Ministra Edukacji i Nauki na utrzymanie potencjatu badawczego, wytaniane
w wewnetrznym trybie konkursowym.



Granty NCN, NCBR i ABM

Zakonczone w 2021 r.

UMO-
2016/21/B/
NZ2/01785

Maria
tastowska

Zaprojektowanie i
ocena wielogenowej
sygnatury
transkrypcyjnej dla
celéw diagnostyki
molekularnej guzow
médzgu u dzieci

2017-04-06

2021-04-05

1183 900,00

Zaktad
Patomorfologii

UMO-
2016/21/8/
NZ5/02541

Marzena
Kucharczyk

Mapowanie punktow
ztaman u objawowych
nosicieli
zrbwnowazonych
translokacji
chromosomowych de
nowo w celu
identyfikacji nowych
loci powigzanych z
zaburzeniami rozwoju

2017-04-25

2021-04-24

511 615,00

Zaktad Genetyki
Medycznej

STRATEGME

D1/235773/

19/NCBR/20
16

Marcin
Roszkowski

Wykorzystanie
potencjatu
regeneracyjnego
mezenchymalnych
komdrek macierzystych

2016-01-01

2021-06-30

1867 500,00

Klinika
Neurochirurgii

hr
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Kontynuowane w 2021 r.

Zastosowanie nowych
metod
rozpoznawania i
leczenia padaczki oraz
Katarzyna Strategmed zaburzen
Kotulska- 3/306306/4  neurorozwojowych u |2017-04-01 2022-03-31 = 1655 270,00

Klinika Neurologii i

-J62wiak /NCBR/2017 dzieci w oparciu o ERlepslect
model kliniczny i
komorkowy padaczki
zaleznej od szlaku
Mtor.
Odpowiedz
immunologiczna a
_skfad mikrobioty Klinika
Jelitowej u dzieciz Gastroenterologii
UMO- niealkoholowa Hepatologii !
Piotr Socha 2018/31/8/ choroba 2019-06-21 |2022-06-20 416 920,00 >
NZ5/02735 sttuszczeniowa Zéburzep .
watroby i Odzy\A'llan'|.a i
. Pediatrii
nadci$nieniem
tetniczym
pierwotnym
Opracowanie i
wdrozenie
innowacyjnej
technologii
przetwordéw
warzywno- Klinika
POIR.04.01. owocowych rlm.owej Gastroentero!f)gii,
Piotr Socha ~ 02-00- generack 2020-01-01 2023-03-31 118696500  opatologl,
0102/17-00 wzbog'aconych Z?burzer\ '
btonnikowym Odzywiania i
preparatem ze skrobi Pediatrii
ziemniaczanej o
wtasciwosciach
prebiotycznych z
przeznaczeniem dla
dzieci i mfodziezy
Dorota 2020/ABM/ Centrum Wsparcia I\?:Le:o?;j:hni
03/00013- Pediatrycznych Badan | 2021-01-01 | 2025-12-31 | 9493 704,64 .
Gagata . Wspdtpracy z
00 Klinicznych .
Zagranica

®
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Projekty finansowane przez Agencje Badan Medycznych realizowane w 2021 r.

Katarzyna
Kotulska-
-Jéiwiak

Marta
Wysocka-
-Mincewicz

Dariusz
Rokicki

Bozenna
Dembowska-
-Bagiriska

Katarzyna
Kotulska-
-Jéiwiak

Joanna
Trubicka

2019/AB
M/01/00
034-00

2019/AB
M/01/00
054-00

2020/AB
M/01/00
047-00

2020/AB
M/01/00
040-00

2020/AB
M/01/00
054-00

2021/AB
M/01/00
027

Randomizowane,
podwadjnie zaslepione
badanie kliniczne
oceniajace
bezpieczenstwo i
skuteczno$¢ rapamycyny
w poréwnaniu do
wigabatryny w leczeniu
profilaktycznym
niemowlat ze
stwardnieniem
guzowatym

Ocena wptywu
fenofibratu na funkcje
komorek beta trzustki u
dzieci z nowo
rozpoznang cukrzyca
typu 1

Ocena skutecznosci i
bezpieczenstwa
empagliflozyny w
leczeniu neutropenii u
pacjentéw z glikogenoza
1b

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

Wieloosrodkowe,
randomizowane,
podwadjnie zaslepione,
kontrolowane placebo
badanie oceniajgce
skutecznosé i
bezpieczeristwo
rapamycyny w
lekoopornej padaczce
zwigzanej ze
stwardnieniem
guzowatym

Otwarte
randomizowane badanie
kliniczne 1l fazy
oceniajace
bezpieczenstwo i
skuteczno$¢
rapamycyny w leczeniu
rzadkich i ultrarzadkich
choréb osrodkowego
uktadu nerwowego
zwigzanych z aktywacja
szlaku mTOR u dzieci-
BraimTOR.

©

ViRAP 2020-04-01
PRIFEN 2020-05-01
EMPATIa 2020-10-01
DIPGen 2021-01-04
Rare-TS 2021-07-01
BraimTOR 2021-09-01

hr
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2026-03-30

2024-12-31

2025-03-31

2026-12-31

2027-06-30

2027-08-31

Klinika
Neurologii i
Epileptologii

23119 125,00

Klinika
Endokrynologii
i Diabetologii

972 200,00

Klinika
Pediatrii,
Zywienia i
Choréb
Metabolicznych

5282 792,09

Klinika

17 096 384,95 Onkologii

Klinika
Neurologii i
Epileptologii

16 880 726,88

Klinika
Onkologii /
Klinika
Neurologii i
Epileptologii

9999 868,26



Ocena skutecznosci
stosowania ambroksolu
(ABX) u polskich
pacjentéw z chorobg
Gauchera, w tym
postacig
neuronopatyczng (GD

. Klinika
i
Sl M/02/00 Zygotyczne) AXGD 2021-09-01 = 2023-06-30 = 3329 089,50 Zywienia i
Lipinski mutacji c.1448T>C n

014-00 Choréb

(p.Leu483Pro) w genie
GBA oraz z postaciami
GD zwigzanymi z
nosicielstwem innych
wariantow GBA, na
podstawie obrazu
klinicznego i analiz
multiomicznych- AxGD

Metabolicznych

Sprawozdania z realizacji grantéw NCN, NCBR i ABM w 2021 roku w zatgczniku nr 1.

© v %
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Granty sponsorowane przez Fundacje, inne podmioty

Anna RG3/2017 Rola hormondw osi 2018-06-01 2021-05-31 247 546,00 Klinika
Wiernicka (Fundacja madzgowo-jelitowej w Gastroenterologii,
Nutricia) rozwoju neofobii Hepatologii,
pokarmowej u dzieci z Zaburzen
genetycznie uwarunkowang Odzywiania i
nadwrazliwoscig na smak Pediatrii
gorzki
Elzbieta Siemens Doswiadczenia pacjenta  2021-03-31 | 2022-06-30 205410,00 Zaktad Diagnostyki
Jurkiewicz Healthcare pediatrycznego na Sciezce Obrazowej
Sp.zo.0. diagnostycznej

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

Granty realizowane w ramach programéw miedzynarodowych

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

conect4children
(Collaborative Klinika
Marek Migdat =~ 777389 Network for 4 2018-05-01 2024-04-30 2775703,00 Anestezologii
European Clinical Intensywnej
Trials For Terapii
Children)
Europejski
Krystyna = g 0cp5  Wsplnyprogram oo 5019.01:01 2023-12-31 53459800 22<iad Genetyki
Chrzanowska dotyczacy chordb Medycznej
rzadkich

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

©®
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Trzeci Program Zdrowia Unii Europejskiej na lata 2014-2020

Krystyna Orphanet Zaktad Genetyki
1 NW 2018-06-01 2021-06- 22 32
Chrzanowska 831390 Newtwork — ONW 0 018-06-0 021-06-30 |~ 322 325,00 Medycznej
Beata Rejestr Klinika
Wolska- 947180 metadanych dla MERITA 2020-05-01 | 2023-04-30 34 079,20 Immunologii
-Kusnierz ERN RITA &
Piotr Europejski Rejestr thlzlichh;lfrig"
L, 947629 Transplantacji PETER 2020-07-01 2023-06-30 142 684,50 &oe) .
Kalicinski R Transplantacji
Dzieciecej 2
Narzaddéw

Program Wspotpracy Interreg V.A. Meklemburgia—Pomorze Przednie/Brandenburgia/Polska

Matgorzata
Pac

INT10

Innowacyjny
polsko-niemiecki
transgraniczny
program wczesnej
diagnostyki i
leczenia choréb
rzadkich u
noworodkéw

Rare

2017-10-01
Screen

2021-09-30

581 049,00

Klinika
Immunologii

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

Dariusz
Gruszfeld

362/2020

Whptyw karmienia
niemowlat
mieszankg na bazie
mleka koziego lub
mleka krowiego na
czestos¢ atopowego
zapalenia skory

GlraFFE | 2020-04-01

2028-05-31

2774 107,00

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej
Terapii
Noworodka

* w przypadku projektu trwajgcego s3 to planowane naktady, w przypadku projektu zakoriczonego — poniesione

koszty
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Wspétpraca IPCZD w badaniach prowadzonych przez osrodki zagraniczne i krajowe

Celowana terapia naczyn

Chtonnych i
mikrowiencowych w
Elzbieta ERA- zespole metabolicznym z . Zaktad
Czarnowska CVD/LYMIT- niewydolnoscia LyMiT Dis = 2017-07-01 2021-03-31 Patologii
DIS/1/2017

miokardium oraz
zachowang frakcja
wyrzutowg serca(HFpEF)

©®
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Projekty szkoleniowe, inne

Program Operacyjny Wiedza Edukacja Rozwéj (PO WER)

Grazyna
Brzezinska-
-Rajszys

POWR.05.04.0

0-00-0161/18-

00/100/2018/
569

Program
wszechstronnego
szkolenia w
kardiologii
interwencyjnej u
dzieci

Power-
Kid

2018-10-01

2023-10-31

2 351 221,00

Klinika
Kardiologii

Piotr
Kalicinski

POWR.05.04.0
0-00-0164/18-
00

Program
wszechstronnego
szkolenia w
wideochirurgii
(chirurgii
minimalnego
dostepu) w oparciu
0 zaawansowane
techniki symulacji

SIMVID

2019-01-01

2022-12-31

4920 482,00

Klinika
Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzadow

Marta
Bakowska

POWR.04.01.0
0-00-
DMO01/20

Srodowiskowe
Centrum Zdrowia
Psychicznego dla
dzieci i mtodziezy:

systemowe wsparcie
dla mieszkancow
m.st. Warszawa w
Dzielnicy Bemowo,
Wawer i Zoliborz

PO WER
Sczp
DiM

2021-05-01

2023-09-30

6014 972,92

Pracownia
Psychologii
Pediatrycznej

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

koszty

Sprawozdania z realizacji grantow miedzynarodowych w 2021 roku przedstawione sg w zatgczniku nr 2.

hr
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Statutowe zadania badawcze

240/16

251/17

255/17

256/18

257/18

258/18

259/18

260/18

Maciej
Jaworski

Piotr
Czubkowski

Matgorzata
Zuk

Joanna Bierta

Mieczystaw
Szalecki

Joanna
Ratyniska

Ewa Konopka

Barbara
Pietrucha

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Klinika Kardiologii

Zaktad
Patomorfologii

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Osrodek Audiologii
i Foniatrii

Zaktad
Patomorfologii

Zespot Poradni
Specjalistycznych

©

2016-08-16

2017-08-07

2017-08-07

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

hr
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2022-12-31

2021-08-06

2021-03-06

2021-09-30

2021-12-31

2022-09-30

2021-07-14

2021-06-14

Ocena powtarzalnosci pomiaréw
gestosci kosci i sktadu tkanek
miekkich metodq obwodowej
tomografii komputerowej oraz
sprawnosci fizycznej i koordynacji
ruchowej metoda
mechanograficzng u dzieci 5-18 lat.

Ocena czynnikdw ryzyka miazdzycy
u dzieci z nieswoistymi zapaleniami
jelit.

Zastosowanie metod diagnostyki
nieinwazyjnej we wczesnym
rozpoznaniu choroby watroby
zwigzanej z operacjg Fontana
(FALD, Fontan-associated liver
disease) u pacjentow z
czynnosciowo pojedynczg komora.

Znaczenie FABP1 i LSDP5 — biatek
biorgcych udziat w transporcie i
metabolizmie ttuszczéw — w ocenie
stopnia sttuszczenia/zwtdknienia
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 badajgcych
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 zagrazajace;j
zyciu niewydolnosci oddechowe;j.



261/18

263/19

264/19

265/19

266/19

268/20

269/20

270/20

271/20

Violetta
Wojno

Dorota Wesot-
Kucharska

Julita Latka-

Grot

Maja Klaudel-
Dreszler

Radostaw
Jaworski (do
31.08.2020 r.)
Andrzej Kansy
(od 01.09.2020
r.)

Katarzyna
Iwanicka-
Pronicka

Elzbieta
Moszczynska

Dorota
Bulsiewicz

Edyta
Czekuc-

Edyta

Kryskiewicz

Poradnia
Gastroenterologicz
na

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej Terapii
Noworodka

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Klinika
Kardiochirurgii

Osrodek Audiologii
i Foniatrii

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej Terapii
Noworodka

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

2018-06-15

2019-09-12

2019-09-02

2019-09-12

2019-09-12

2020-09-09

2020-09-16

2020-09-22

2020-09-25

2022-06-14

2022-09-11

2022-09-01

2022-09-11

2021-12-31

2023-03-08

2022-09-15

2023-09-21

2022-09-24

Metoda endoskopowa jako
wspomaganie kompleksowego
leczenia otytosci olbrzymiej u
nastolatkow.

Czynnik wzrostu fibroblastéw-21
jako marker skutecznosci leczenia
dietg ketogenng w chorobach
mitochondrialnych.

Optymalizacja dtugosci
antybiotykoterapii w oparciu o
pomiary prokalcytoniny u
noworodkow z sepsg o péznym
poczatku — badanie z randomizacja.

Ocena skutecznosci i
bezpieczenstwa szczepien
przeciwko wirusowemu zapaleniu
watroby typu B, bfonicy i tezcowi u
dzieci po przeszczepieniu watroby.

Dtuga pentraksyna (PTX3) u dzieci z
wrodzonymi wadami serca po
zabiegach kardiochirurgicznych w
krgzeniu pozaustrojowym - udziat w
zespole uogodlnionej odpowiedzi
zapalnej (SIRS) oraz jej potencjat
diagnostyczny i terapeutyczny.

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

Czynniki prognostyczne
catosciowego stanu zdrowia
psychospotecznego u pacjentow w
wieku rozwojowym po
zakoriczonym leczeniu
czaszkogardlaka.

Wlew z heparyny dla przedluzenia
uzytecznosci cewnikéw centralnych
u noworodkdw - badanie
randomizowane z grupg kontrolna.

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



Granty wewnetrzne

$128/2013 Alicja Korpysz
Matgorzata
$149/2016 Krajewska-
-Walasek
sise/p017  ooena
Cukrowska
Bozenna
S157/2017 Dembowska-
-Bagiriska
Elzbieta
$160/2017 o
Jurkiewicz
Teresa Joanna
$161/2017
Stradomska

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Patologii

Klinika Onkologii

Zaktad
Diagnostyki
Obrazowej

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii
i Medycyny
Doswiadczalnej

©

2016-01-01

2016-08-16

2017-09-20

2017-09-20

2017-09-20

2017-09-20

hr
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2021-12-31

2022-09-30

2021-12-31

2022-09-15

2023-06-30

2022-07-19

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

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

Ocena profilu metabolicznego
mikrobioty jelitowej w kale
dzieci z aktywna celiakia i na
diecie bezglutenowej w
poréwnaniu do cztonkéw
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

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

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



$162/2018

$163/2018

$165/2018

$166/2018

$167/2018

$168/2018

$169/2018

Mieczystaw
Litwin

Bozena
Cukrowska

Mieczystaw
Litwin

Jarostaw
Kierku$

Katarzyna
Dzierzanowsk
a-

-Fangrat

Katarzyna
Kotulska-
-Jézwiak

Dariusz
Gruszfeld

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcisnienia
Tetniczego

Zaktad Patologii

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

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2022-12-31

2021-09-30

2021-11-15

2022-06-30

2022-06-14

2023-03-14

2022-03-14

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

Opracowanie norm dtugosci
nerek u zdrowych dzieci i
mtodziezy

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

Wielkoskalowe profilowanie
ekspresji miRNA komorkowego
i wirusa Epsteina-Barr u
pacjentow pediatrycznych po
transplantacji watroby z
przewlekle wysoka wiremig

Badanie wybranych
wskaznikéw 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 niemowlgt —
ocena epidemiologiczna z
wykorzystaniem spdjnego
algorytmu diagnostycznego



$170/2018

$171/2018

$172/2018

$174/2018

$175/2018

$176/2018

$177/2018

$178/2018

Elzbieta
Jurkiewicz

Janusz B.
Ksigzyk

Jacek
Michatkiewicz

Janusz B.
Ksigzyk

Barbara
Pigtosa

Lidia
Ziotkowska

Lidia
Zidtkowska

Piotr Socha

Zaktad
Diagnostyki
Obrazowej

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Zaktad
Mikrobiologii i
Immunologii
Klinicznej

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Pracownia
Zgodnosci
Tkankowej

Klinika Kardiologii

Klinika Kardiologii

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2018-06-15

2022-06-30

2022-10-14

2022-06-14

2023-02-28

2023-06-14

2021-12-31

2022-06-30

2022-06-14

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

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

Wptyw kroétko-tancuchowych
kwasow ttuszczowych (SCFAs)
na wybrane parametry
odpornosciowe u dzieci z
NAFLD

Stres oksydacyjny i wybrane
markery zapalne jako czynniki
towarzyszace wystgpieniu
epizodu hiperamonemicznego
u chorych z deficytami
enzyméw cyklu mocznikowego
(ucDb)

Préba oceny przydatnosci
réznicowania efektorowych
limfocytow T pomocniczych za
pomoca oceny ekspresji
receptoréw 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 miesnia lewe;j
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)



$179/2018

$180/2019

$181/2019

$182/2019

$183/2019

$184/2019

$185/2019

$186/2020

Hor Ismail

Krystyna
Chrzanowska

Krystyna
Chrzanowska

Agnieszka
Madej-
-Pilarczyk

Marek
Szymczak

Andrzej Kansy

Elzbieta
Jurkiewicz

Bozena
Cukrowska

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzgdow

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Genetyki
Medycznej

Poradnia
Genetyczna

Klinika Chirurgii
Dziecigcej i
Transplantacji
Narzgdow

Klinika
Kardiochirurgii

Zakfad
Diagnostyki
Obrazowej

Zaktad Patologii

2018-06-15

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-12

2019-12-16

2020-09-09

2022-09-14

2022-09-01

2022-09-01

2022-09-01

2022-09-01

2022-08-31

2022-12-15

2022-09-08

Analiza wynikow
przeszczepiania nerek u
pacjentow pediatrycznych ze
schytkowg niewydolnoscia
nerek i dysfunkcjg dolnych droég
moczowych

Ustalenie etiopatogenezy oraz
ocena spektrum objawéw
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 wynikow
leczenia dzieci po operacji
catkowitego nieprawidtowego
sptywu zyt ptucnych (TAPVC).
Polskie badanie
wieloosrodkowe — krajowy
rejestr operacji
kardiochirurgicznych (KROK)

Walidacja ultrasonografii
wzmocnionej kontrastem jako
metody stuzacej ocenie
unaczynienia i mikroperfuzji
narzgdoéw miazszowych, a takze
zmian ogniskowych u
pacjentow pediatrycznych

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



Znaczenie somatycznych i

Bozenna
L B germinalnych markeréw
$187/2020 Dembowska- Klinika Onkologii 2020-09-08 2023-09-08 .
., molekularnych w diagnostyce
-Baginska . .
klinicznej hepatoblastoma
Ocena korelacji aktywnosci
wybranych sktadowych uktadu
. dopetniacza z fenotypem
Matgorzata Klinika . .
$188/2020 . 2020-09-16 2023-09-15  klinicznym i genetycznym u
Pac Immunologii L .
dzieci z wrodzonymi
niedoborami uktadu
dopetniacza
Ocena statusu serologicznego
. s COVID-19 oraz wptywu
i Poradnia Chordb i P
Piotr . pandemii na jakos¢ zycia i
$189/2020 ) Transplantacji 2020-09-16 2022-09-15 . o
Czubkowski opieke medyczng u dzieci i
Watroby .. "
mtodziezy po transplantacji
watroby
) Klinika Pediatrii, Analiza kliniczna, biochemiczna
Anna Tylki- s , : i
$190/2020 S sk Zywienia i Choréb = 2020-09-18 2022-02-17 i molekularna wrodzonych i
-Szymarnska
g Metabolicznych wtérnych zaburzen glikozylacji

Sprawozdania z realizacji ukoniczonych grantéw wewnetrznych oraz statutowych zadan badawczych w 2021 r. w
zatgczniku nr 3.
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Badania naukowe / Prace rozwojowe stuzgce rozwojowi mtodych naukowcéw

Profil ekspresji
insulinopodobnego czynnika

Klinika Nefrologii, wzrostu-1 (IGF-1), receptora
Transplantacji IGF-1 (IGF-1R) oraz receptorow
. . Renata Grzywa- L.
M20/16 Mieczystaw Nerek i Czuba 2016-08-16 2021-08-15 naturalnego uktadu odpornosci
Litwin Nadciénienia (NOD1 i NOD2) w leukocytach
Tetniczego krwi obwodowej u dzieci z
nadcisnieniem tetniczym
pierwotnym (ntp)
Klinika Nieinwazyjna ocena
Gastroenterologii, sttuszczenia i wtdknienia
Hepatologii, Sebastia trob tytych jentd
M22/17 | Piotr Socha epatologl eRastan 1 5017.08-07  2021-0331 | oY U OVER padentow
Zaburzen Wieckowski wykorzystujgca pomiary
Odzywiania i elastograficzne i czynniki
Pediatrii genetyczne
Ocena wykorzystania techniki
array CGH w diagnostyce
Matgorzata . . p
. Zaktad Genetyki Marlena prenatalnej ptodow z
M23/17  Krajewska- . 2017-08-07 2021-08-06 . . -
Medycznej Mtynek nieprawidtowym wynikiem
-Walasek X
badania USG oraz
prawidtowym kariotypem
- . Profil metabolomiczny dzieci
Klinika Nefrologii, .
. chorych na nadcisnienie
. Transplantacji i .
Mieczystaw ) tetnicze pierwotne za pomoca
M24/17 . Nerek i Ewa Kowalska 2017-08-07 2022-08-06 . -
Litwin . analizy metoda chromatografii
Nadcisnienia X R R
] cieczowej z detekcjg mas LC-
Tetniczego
MS/QTOF
Zespot Alporta: okreslenie
Klinika Nefrologii, profilu molekularnego,
) Transplantacji ) ustalenie korelacji genotyp-
Mieczystaw . Paulina Halat-
M29/18 Litwin Nerek i e 2018-07-24 2022-07-31 fenotyp, nowy model
Nadcisnienia diagnostyki i weryfikacja
Tetniczego obowigzujacych standardéw
postepowania
Klinika Nefrologii, . P
. Analiza rytmow cisnienia
) Transplantacji X L -
Mieczystaw . A tetniczego u dzieci i mtodziezy
M30/18 . Nerek i tukasz Obrycki 2018-07-24 2021-10-31 . .
Litwin o z nadcisnieniem tetniczym
Nadcisnienia X
] pierwotnym
Tetniczego
Analiza profilu klinicznego i
Katarzyna molekularnego u pacjentéw
M31/18 ) Y Klinika Kardiologii Magdalena Pelc | 2018-07-24 2022-07-31 i Eo4p _J §
Bieganowska pediatrycznych z polimorficzng
arytmia komorowa
Klinika
Neonatologii, L. .
. . Przydatno$é monitora NIPE w
Dariusz Patologii i N A L .
M33/18 . Eliza Sarkaria 2018-07-24 2021-02-22 ocenie bdlu pooperacyjnego
Gruszfeld Intensywnej B
. oraz ostrego u noworodkéw
Terapii
Noworodka

®
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M35/18

M36/18

M37/19

M38/19

M39/19

M40/19

M41/19

M42/19

M43/19

Mieczystaw
Szalecki

Wiestawa
Grajkowska

Irena
Jankowska

Joanna
Pawtowska

Krystyna
Chrzanowska

Krystyna
Chrzanowska

Bozena
Cukrowska

Ryszard
Grenda

Jarostaw
Kierkus

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Zaktad Patologii

Poradnia Choréb i
Transplantacji
Watroby

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Genetyki
Medycznej

Zaktad Patologii

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcisnienia
Tetniczego

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Jolanta
Swiderska

Sylwia
Szymariska

Patryk Lipinski

Dominika Kaps-
-Kopiec

Beata
Chatupczynska

Matgorzata
Danowska

Agnieszka
Ochocinska

tukasz Obrycki

Edyta
Szymarnska

2018-10-26

2018-10-26

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2019-09-02

2021-12-31

2022-06-30

2022-09-01

2023-03-01

2022-09-01

2022-09-01

2022-09-01

2022-09-01

2022-09-01

Ocena czestosci wystepowania
sttuszczenia i widknienia
watroby u pacjentéw z
cukrzyca typu 1 oraz wptyw
czynnikéw genetycznych

Ekspresja tkankowa liganda dla
receptora programowane;j
$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 czynnikéw
wptywajgcych 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 jaskra
pierwotng wrodzong

Znaczenie wybranych
peptyddéw i biatek biologicznie
czynnych w przebiegu cukrzycy
typu 1 u dzieci: wptyw
przestrzegania i
nieprzestrzegania Scistej
kontroli glikemii

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

Stezenie zonuliny we krwi i w
kale jako nieinwazyjny
biomarker przepuszczalnosci
jelit u pacjentéw z
nieswoistymi chorobami jelit:
korelacja z lokalizacja i
ciezkoscig choroby,
poréwnanie z kalprotektyng w
kale



Ma44/19

M45/19

M46/19

M47/20

Mm48/20

M49/20

Justyna
Czech-
-Kowalska

Katarzyna
Kotulska-
-Jéiwiak

Piotr Socha

Joanna
Pawtowska

Agnieszka
Madej-
-Pilarczyk

Justyna
Czech-
-Kowalska

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej
Terapii
Noworodka

Klinika Neurologii
i Epileptologii

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Zaktad Genetyki
Medycznej

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej
Terapii
Noworodka

Aleksandra
. 2019-09-09 2022-09-08
Pietrzyk
lwona Puzio-
2019-09-12 2022-06-01
-Bochen
Katarzyna
2019-11-15 2022-11-14
Wotochowska
Marta Lipiec 2020-09-09 2022-09-08
Marzena
2020-09-09 2023-09-08
Kucharczyk
Katarzyna
Chada- 2020-09-23 2023-09-22
-Borowiecka

© K %
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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 gendw 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 cholestaza



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

Joanna Bierta

Teresa Joanna

Stradomska

Matgorzata
Syczewska

Katarzyna
Kotulska-Jézwiak

Grzegorz Oracz

Woijciech Janczyk

Joanna Trubicka

Wiestawa
Grajkowska

Agnieszka
Rézdzynska-
-Swiatkowska

Zaktad Patologii

Zaktad
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Biochemii,

Pracownia
Diagnostyki
Narzadu Ruchu

Klinika Neurologii i
Epileptologii

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Zaktad Patologii
Zaktad Patologii

Pracownia
Antropologii

©

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

hr
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2022-05-01

2022-04-30

2023-02-28

2022-06-30

2022-12-31

2022-09-30

2022-09-08

2022-09-08

2022-09-08

Zaburzenia mitofagii hepatocytéw w
patogenezie choroby Wilsona:
poszukiwanie nowych biomarkerow
do stratyfikacji pacjentow

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

Personalizacja parametréw
bezwtadnosciowych segmentéw
ciata wykorzystujgca 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
zlosliwych nowotworéw madzgu u
dzieci

Wyscidtczaki u dzieci — proba
wyodrebnienia markeréw
prognostycznych i predykcyjnych

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



G-G10/2020

G-G11/2020

G-G12/2021

G-G13/2021

G-G14/2021

Joanna Trojanek

Aldona
Wierzbicka-
-Rucinska

Dariusz Gruszfeld

Mieczystaw
Litwin

Teresa Joanna
Stradomska

Zaktad
Mikrobiologii
Immunologii
Klinicznej

Zaktad  Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika
Neonatologii,
Patologii i
Intensywnej Terapii
Noworodka

Klinika  Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcisnienia
Tetniczego
Zaktad  Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

©

2020-09-09

2020-09-09

2021-08-26

2021-08-26

2021-08-26
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2022-09-08

2022-09-08

2023-08-25

2023-08-25

2023-08-25

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

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

Whptyw wczesnego transferu tresci
jelitowej na parametry wzrastania i
funkcje dystalnego odcinka
przewodu pokarmowego u
noworodkéw i niemowlat z
wytoniong stomig

Ocena przydatnosci oznaczania in-
situ biomarkeréw przewlektego
uszkodzenia przeszczepu nerki w
materiale biopsyjnym

Réznicowanie diagnostyczne w
chorobach peroksysomalnych —
poszukiwanie nowych mutacji
genetycznych



Niekomercyjne badania kliniczne

Randomizowane,
podwdjnie
zaslepione badanie
kliniczne
oceniajace
bezpieczenstwo i
skutecznos¢

Katarzyna
Kotulska-
-Joiwiak

2019/AB
M/01/00
034-00

rapamycyny w ViRAP 2020-04-01
poréwnaniu do
wigabatryny w

leczeniu
profilaktycznym
niemowlat ze
stwardnieniem
guzowatym
Ocena
skutecznosci i
bezpieczenstwa
empagliflozyny w
leczeniu
neutropenii u
pacjentéw z
glikogenoza 1b
Zastosowanie
terapii celowanej u
dzieci od 3 do 18
roku zycia z
rozpoznaniem
rozlanego
naciekajacego
glejaka mostu
(diffuse intrinsic
pontine glioma —
DIPG) w oparciu o
wyniki badan
genetycznych
Ocena wptywu
fenofibratu na
funkcje komérek
beta trzustki u
dzieci z nowo
rozpoznang
cukrzyca typu 1
Wieloosrodkowe,
randomizowane,
podwajnie
zaslepione,
kontrolowane
placebo badanie
oceniajace
skutecznosc i
bezpieczenstwo
rapamycyny w
lekoopornej
padaczce
zwigzanej ze
stwardnieniem
guzowatym

2020/AB
M/01/00
047-00

Dariusz 2020-10-01

Rokicki

EMPATIa

2020/AB
M/01/00
040

Bozenna
Dembowska-
-Baginska

DIPGen 2021-01-04

2019/AB
M/01/00
054-00

Marta
Wysocka-
-Mincewicz

PRIFEN 2020-05-01

2020/AB
M/01/00
054

Katarzyna
Kotulska-
-Jézwiak

Ra-Re TS

hr
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2021-07-01

Klinika
Neurologii i
Epileptologii

2026-03-30 | 23 119 125,00

Klinika
Pediatrii,
Zywienia i
Choréb
Metabolicznych

2025-03-31 5282792,09

Klinika

17 096 384,95 Glcles

2026-12-31

Klinika
Endokrynologii
| Diabetologii

2024-12-31 972 200,00

Klinika
Neurologii i
Epileptologii

2027-06-30 16 8g0 726,88




Joanna
Trubicka 2021/AB
(Marta Perek- M/01/00
Polnik/ 027-00
Krzysztof
Sadowski)
2021/AB
Patryk
Lipiﬁ\s,ki T
014-00

Otwarte
randomizowane
badanie kliniczne Il
fazy oceniajace
bezpieczenstwo i
skutecznos¢
rapamycyny w
leczeniu rzadkich i
ultrarzadkich
choréb
osrodkowego
uktadu nerwowego
zwigzanych z
aktywacja szlaku
mTOR u dzieci-
BraimTOR

Ocena
skutecznosci
stosowania
ambroksolu (ABX)
u polskich
pacjentow z
choroba
Gauchera, w tym
postacia
neuronopatyczng
(GD typu Ill, GD3)
wynikajaca z
homozygotycznej
mutacji c.1448T>C AxGD
(p.Leu483Pro) w
genie GBA oraz z
postaciami GD
zwigzanymi z
nosicielstwem
innych wariantéw
GBA, na podstawie
obrazu klinicznego
i

BraimTOR | 2021-09-01

analiz
multiomicznych-
AxGD" Akronim:

AxGD

2021-09-01
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2027-08-31

2023-06-30

9999 868,26

3329 089,50

Klinika
Onkologii/
Klinika
Neurologii i
Epileptologii

Klinika
Pediatrii,
Zywienia i
Choréb
Metabolicznych



Badania kliniczne produktéw leczniczych / badania obserwacyjne

W 2021 r. w IPCZD rozpoczeto realizacje 2 niekomercyjnych badan klinicznych o akronimach DIPGen
oraz Ra-RE TS, ktore uzyskaty finansowania ABM w 2020 r. Kontynuowano realizacje projektéow: VIRap
i EMPATia. Ponadto ztozono 4 nowe wnioski w ramach kolejnych konkurséw ABM na niekomercyjne
badania kliniczne na tgczng wartos$¢ 26,2 min zt. Otrzymano dofinansowanie na 2 projekty (akronimy:
BraimTOR i AxGD) na faczng warto$¢ 11,3 min zt i rozpoczeto ich realizacje w IV kwartale 2021 r.
Zwiekszono liczbe realizowanych komercyjnych badan klinicznych i obserwacyjnych do 91 w stosunku
do 81 badan w roku 2020 (wzrost o ok. 11%). W wyniku realizacji badan osiggnieto dochdd w wysokosci
1, 547 min zt.

Podpisano 21 uméw na nowe badania komercyjne na tagczng wartosé 3,5 min zt.

Dziedziny badan klinicznych / badan obserwacyjnych dotychczas realizowanych w naszym osrodku:

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

e diabetologia (cukrzyca typu 1i 2);

e endokrynologia (niedobdr hormonu wzrostu, zespét Turnera);

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

e immunologia (pierwotne niedobory odpornosci, zespot ataksji-teleangiektazji);

e kardiologia (tetnicze nadci$nienie ptucne, kardiomiopatia rozstrzeniowa, objawowa przewlekta
niewydolnos¢ serca);

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

e neurologia (stwardnienie guzowate, gwiazdziak podwysciétkowy olbrzymiokomdrkowy,
padaczka, stwardnienie rozsiane w postaci rzutowo-remisyjnej, zesp6t Dravet, zespo6t Lennoxa—
Gastauta, encefalopatia, neurodegeneracja zwigzana z kinazg pantotenianu, rdzeniowy zanik
miesni);

o okulistyka (bakteryjne zapalenie spojéwek);

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

e urologia (zespo6t nadreaktywnego pecherza, neurogenna nadreaktywnos¢ wypieracza).
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Udziat pracownikdéw Instytutu w zagranicznych wyjazdach naukowo-szkoleniowych

Charakter udziatu w zagranicznych podrdzach stuzbowych
pracownikow Instytutu "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka"
w2021r.
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Charakter udziatu w zagranicznych podrézach stuzbowych

Zagraniczne podroéze stuzbowe pracownikéw Instytutu "Pomnik-
Centrum Zdrowia Dziecka" w 2021 r. w podziale na odwiedzone kraje
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Forma udziatu w wydarzeniach, konferencjach naukowo-szkoleniowych
pracownikow Instytutu "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka"
w 2021 r. w podziale na jednostki
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Jednostka w Instytucie "Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka"
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Udziat pracownikdéw Instytutu w krajowych wyjazdach naukowo-szkoleniowych

Charakter udziatu w krajowych podrézach stuzbowych pracownikéw
Instytutu "Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka" w 2021r.
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Forma udziatu pracownikdéw IPCZD w wydarzeniach, konferencjach
naukowo-szkoleniowych i kursach na terenie krajuw 2021 r.
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Konferencje naukowe/szkolenia zorganizowane z udziatem i/lub pod patronatem IPCZD w 2021 .

»NeoCentrum” - |
Wielospecjalistyczne
Forum - Noworodek

w Centrum Uwagi

2021-01-09 2021-01-09

XX Ogolnopolski
Tydzien
Mukowiscydozy

2021-02-22 2021-02-28

XVI Sympozjum
»Analiza ruchu -
teoria i praktyka w
zastosowaniach
klinicznych”

2021-03-05 2021-03-05

Konferencja
»Najskuteczniejsza
ochrona przed
zakazeniami w
okresie pandemii” w
ramach XII
Ogodlnopolskiego
Dnia Szczepien

2021-04-10 2021-04-10

11l Zjazd Polskiego
Towarzystwa
Urologii Dzieciecej

2021-10-02 2021-10-02

V Posiedzenie
Zgromadzenia
0Ogolnego Polskiej
Sieci Badan
Klinicznych w
Centrum Wsparcia
Pediatrycznych
Badan Klinicznych
Warsztaty dla lekarzy
w trakcie
specjalizacji z
immunologii —
»Oswajamy
wrodzone zaburzenia
odpornosci, czyli IEI
na wesoto”

2021-10-02 2021-10-02

2021-10-08 2021-10-09

Narastajacy problem
krétkowzrocznosci
wsrod dzieci w
Polsce ,,UWAGA
krétkowzrocznosc”

2021-10-14 2021-12-31

©

Konferencja
krajowa

Kampania
spoteczne

Konferencja
krajowa

Konferencja
krajowa

Konferencja
krajowa

Konferencja
krajowa

Warsztaty
hybrydowe

Kampania
informacyjno-
edukacyjna
obejmujaca
dziatania
edukacyjne,
reklamowe, social
media, PR

hr
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Warszawa

Polska

on-line

Warszawa

on-line

Warszawa

Osrodek Polanika
Chrusty oraz platforma
on-line

Polska

Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka
IPCZD
Oddziat Neonatologii,
Miedzyleski Szpital
Specjalistyczny w
Warszawie
Matio Fundacja Pomocy
Rodzinom i Chorym na
Mukowiscydoze
Patronat merytoryczny
IPCZD

Pracownia Diagnostyki
Narzadu Ruchu Kliniki
Rehabilitacji IPCZD,
Polskie Towarzystwo
Biomechaniki

IPCZD
Polskie Towarzystwo
Pediatryczne
Polskie Towarzystwo
Immunologii
Doswiadczalnej i
Klinicznej - Sekcja
Wakcynologii
Polska Akademia Nauk
Komitet Immunologii i
Etiologii Zakazen
Cztowieka
Polskie Towarzystwo
Urologii Dzieciecej
Patronat naukowy
IPCZD

Agencja Badan
Medycznych,
IPCZD

ImmunoPoint Beata
Wolska-Kusnierz

On Board Public Relation

Sp. z. 0. 0. Hoya Lens
Poland Seiko Optical
Polska Patronat

merytoryczny IPCZD oraz
Polskiego Towarzystwa

Optometrii i Optyki



V International
Conference “Vitamin
D-minimum,
maximum, optimum”
EVIDAS 2021

1 Ogélnopolska
Studencka
Konferencja
Neonatologiczna
NeoCentrum Junior

XVII Konferencja
Naukowa
»Narastajace
problemy u dzieci i
mtodziezy we
wspotczesnym
Swiecie”

IX Konferencja
Polskiej Grupy
Roboczej ds.
Pierwotnych
Niedoboréw
Odpornosci
XVIII Sympozjum
Interdyscyplinarne
»Problemy chirurgii
dzieciecej i pediatrii”
VIl Konferencja
Naukowo-
Szkoleniowa dla
Mtodych Lekarzy
specjalizujacych sie
w Chirurgii Dzieciecej
i Pediatrii

Pediatra w WZO

2021-10-15

2021-11-06

2021-11-27

2021-12-03

2021-12-10

2021

2021-10-16

2021-11-06

2021-11-27

2021-12-04

2021-12-11

Konferencja
miedzynarodowa

Konferencja
krajowa

Konferencja
krajowa

Konferencja
krajowa

Konferencja
krajowa

Cykl webinariow

hr
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Warszawa

on-line ze
streamingiem na zywo

on-line

on-line

Warszawa

wydarzenie w formie
internetowej na
platformie
www.immunopoint.pl

European Vitamin D
Association
Medius Sp. z 0.0.
Patronat merytoryczny
IPCZD
Studenckie Koto
Naukowe Kliniki
Neonatologii, Patologii i
Intensywnej Terapii
Noworodka IPCZD
Koto Naukowe
Neonatologii Uczelni
tazarskiego

Fundacja Mederi

Patronat naukowy IPCZD

Patronat naukowy
IPCZD, J Project, Polskie
Towarzystwo
Immunologii
Doswiadczalnej i
Klinicznej, Fundacja JMF

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji Narzadéw
IPCZD
Polskie Towarzystwo
Chirurgéw Dzieciecych
InvestDruk
Fundacja Wspieramy
Rozwdéj CZD
Sans-Souci

ImmunoPoint Beata
Wolska-Kusnierz
Patronat merytoryczny
IPCZD



Nagrody naukowe i wyrdznienia pracownikow Instytutu w 2021 r.

Podwdjna terapia
biologiczna - opis
przypadku

Czy biatko I-FABP
moze by¢
wczesnym
markerem celiakii u
dzieci z cukrzyca
typu 1?

praca kazuistyczna
Progressiye
bronchiectasis and
CMC in patient with
STAT1 GoF-a rare
case of primary
immunodeficiency

Cardiovascular Risk
Assessment in
Children With

Chronic Cholestatic
Liver Diseases

Hemodynamic
Patterns and Target
Organ Damage
in Adolescents With
Ambulatory
Prehypertension

pierwsza
nagroda w sesji
przypadkow
klinicznych

nagroda za
Najlepsza Prace
Opublikowana
przez Mtodego

Naukowca w

roku 2020 r.

nagrode dla
Wybitnego
Naukowca w
latach 2018-
2020 w
kategorii
ponizej 40. r.z.

nagroda za
najlepsza
prezentacje
ustng

nagroda
wyrodznienie w
ramach
konkursu za
najlepsze prace
opublikowane
w Advances in
Respiratory
Medicine w
okresie
miedzyzjazdow
ym - Adv.
Respir, Med.
2020; 88(3):
271-277.

nagroda
naukowa dla
mtodego
naukowca

nagroda
naukowa w
kategorii
otwartej za
prace
opublikowana
w 2020r.

Komitet Naukowy
pod przewodnictwem
Prof. Grazyny
Rydzewskiej VIl edycja
Zakopianiskich Dni
Jelitowych
09-10.10.2021 r.
Zakopane

Polska

IX Zjazd Polskiego
Towarzystwa
Nefrologii Dzieciecej
30.09-02.10.2021 r.
Szczecin

Polska

IX Zjazd Polskiego
Towarzystwa
Nefrologii Dzieciecej
30.09-02.10.2021 r.
Szczecin

Polska

X1 Ogdlnopolski Zjazd
Polskiego
Towarzystwa
Gastroenterologii,
Hepatologii i Zywienia
Dzieci
21-23.10.2021r.
Katowice

Polska

Jury pod
przewodnictwem
Moniki Szturmowicz
XXXVI Zjazd Polskiego
Towarzystwa Choréb
Ptuc

Polska

27-30.05.2021 r.

on-line
Polska

IPCZD

IPCZD Polska
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krajowy

krajowy

krajowy

krajowy

krajowy

krajowy
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Lek. rezydent
Magdalena
Wilazto

Dr n. med. tukasz
Obrycki

Dr n. med. tukasz
Obrycki

Mgr Agnieszka
Ochocinska

Dr n. med. Hanna
Dmeriska

Lek. med. Kamil
Janowski

Dr n. med. tukasz
Obrycki

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcis$nienia
Tetniczego

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadci$nienia
Tetniczego

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii
i Medycyny
Doswiadczalnej

Poradnia Choréb
Ptuc

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii,
Zaburzen
Odzywiania i
Pediatrii

Klinika Nefrologii,
Transplantacji
Nerek i
Nadcisnienia
Tetniczego



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

Dlaczego mierzy¢
hormon anty-
Mullerowski (AMH)
w pediatrycznych
zaburzeniach
rozwoju ptci (DSD)?

Ocena
hipoglikozylacji
transferyny metoda
elektroogniskowani
a jako biomarkera
w diagnostyce
pierwotnych i
wtérnych zaburzen
glikozylacji biatek

Identyfikacja
mutacji w genach
szlaku sygnatowego
Ras/MAPK i analiza
ich korelacji z
fenotypem
zespotow: Noonan,
sercowo-twarzowo-
skérnego oraz
Costello

Ocena rozwoju
fizycznego i sktadu
ciata polskich
pacjentow z
zespotem Silvera i
Russella z
uwzglednieniem
podtoza
epigenetycznego

nagroda
naukowa w
kategorii
otwartej za
prace
opublikowang
w 2020 .

nagroda
komitetu
naukowego
zjazdu

nagroda
indywidualna za
catos¢ dorobku
naukowo-
badawczego

wyrézniona
rozprawa na
stopien doktora
nauk
medycznych

wyrézniona
rozprawa
doktorska

wyroézniona
rozprawa
doktorska

IPCZD Polska

Wroctawskie
Spotkanie Medycyny

Laboratoryjnej Polska

2021-03-17

European Federation
of Clinical Chemistry
and Laboratory
Medicine

Belgia

Rada Naukowa IPCZD Polska

Rada Dyscypliny Nauk
Medycznych
Warszawskiego
Uniwersytetu
Medycznego

Polska

Rada Naukowa IPCZD Polska

krajowy krajowy zagraniczny krajowy krajowy

krajowy

Zaktad
Patomorfologii

Dr hab. n. med.
Maria tastowska

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii
i Medycyny
Doswiadczalnej

Mgr Agnieszka
Ochocinska

Zaktad Biochemii,

Mgr Agnieszka Radioimmunologii

Ochocinska i Medycyny
Doswiadczalnej
Zaktad Biochemii,
Mgr Anna Radioimmunologii
Bogdariska i Medycyny

Doswiadczalnej

Zaktad Genetyki
Medycznej

dr n. med. in. ozdr.
Magdalena Pelc

Zaktad Genetyki
Medycznej

mgr Anna
Swiader-Lesniak


https://www.konferencje.umed.wroc.pl/wroclawskiespotkanieml/
https://www.konferencje.umed.wroc.pl/wroclawskiespotkanieml/
https://www.konferencje.umed.wroc.pl/wroclawskiespotkanieml/

Analiza bibliometryczna publikacji pracownikow Instytutu w 2021 r.

Ocena merytoryczna publikacji pracownikéw Instytutu w 2021 r.

(tylko prace petne z czasopism — afiliowane do IPCZD — bez prac wieloosrodkowych z autorem w
Appendix* — zestawienie na dzier 3.01.2022 r. na podstawie Bazy Bibliograficznej Publikacji
Pracownikéw IPCZD Expertus)

Ogoétem 294 209 294 934.868 22375.000
Praca kazuistyczna 22 16 22 43.217 1375.000

Praca oryginalna (petne teksty)
http://www.czd.pl/cgi- 174 163 174 758.234 17440.000

bin/expertus3w.cgi
Praca pogladowa/przegladowa
http://www.czd.pl/cgi- 97 30 97 133.417 3555.000
bin/expertus3w.cgi
Praca popularno-naukowa/inna
http://www.czd.pl/cgi- 1 0 1 0.000 5.000
bin/expertus3w.cgi

®
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http://www.czd.pl/cgi-bin/expertus3w.cgi
http://www.czd.pl/cgi-bin/expertus3w.cgi
http://www.czd.pl/cgi-bin/expertus3w.cgi
http://www.czd.pl/cgi-bin/expertus3w.cgi
http://www.czd.pl/cgi-bin/expertus3w.cgi
http://www.czd.pl/cgi-bin/expertus3w.cgi
http://www.czd.pl/cgi-bin/expertus3w.cgi

Wszystkie publikacje/osiggniecia — zestawienie na dzien 3.01.2022r.

Ogétem 524 255 495 1228.846 29401.000

rozprawa doktorska 17 0 17 0.000 136.000

elektroniczna wersja

o ) 5 3 5 10.174 320.000
w czasopi$mie polskim
elektroniczna wersja
o . 114 108 114 477.224 11105.000

W czasopi$mie zagranicznym
grupa badawcza

) ) 13 12 13 148.863 1810.000
(czasopismo zagraniczne)
rozprawa habilitacyjna 1 0 0 0.000 0.000
polski artykut 86 18 86 44.662 2565.000

polski artykut w
suplemencie/numerze 5 0 5 0.000 25.000
specjalnym etc.

streszczenie w czasopiSmie

. 5 0 5 0.000 40.000
polskim
polska ksigzka (monografia 4 0 3 0.000 60.000
naukowa 3; inne 1)
rozdziat w polskiej ksigzce
(monografia naukowa 63; inne 134 0 122 0.000 1255.000
71)
praca w polskich materiatach
) 6 0 0 0.000 0.000
zjazdowych
zagraniczny artykut 82 78 82 391.533 8080.000
editorial w czasopismie
. 2 2 2 11.275 280.000
zagranicznym
streszczenie w czasopiSmie
i 34 34 34 145.115 3600.000
zagranicznym
rozdziat w zagranicznej ksigzce
. 7 0 7 0.000 125.000
(monografia naukowa)
raca w zagranicznych
o g M 9 0 0 0.000 0.000

materiatach zjazdowych

®
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Publikacje pracownikéw IPCZD z najwyiszym IF (pierwszy autor z IPCZD)

1.

Autorzy: Wolska-Kus$nierz Beata, Pastorczak Agata, Fendler Wojciech, Wakuliniska Anna, Dembowska-Bagiriska
Bozenna, Heropolitanska-Pliszka Edyta, Pigtosa Barbara, Pietrucha Barbara, Katwak Krzysztof, Ussowicz Marek,
Pieczonka Anna, Drabko Katarzyna, Lejman Monika, Kottan Sylwia, Gozdzik Jolanta, Styczynski Jan, Fedorova
Alina, Miakova Natakia, Deripapa Elena, Kostyuchenko Larysa, Krenova Zdenka, Hlavackova Eva, Gennery Andrew
R., Sykora Karl-Walter, Ghosh Sujal, Albert Michael H., Balashov Dmitry, Eapen Mary, Svec Peter, Seidel Markus
G., Kilic Sara S., Tomaszewska Agnieszka, Wiesik-Szewczyk Ewa, Kreins Alexandra, Greil Jphann, Buechner Jochen,
Lund Bendik, Gregorek Hanna, Chrzanowska Krystyna, Mtynarski Wojciech.

Tytut oryginatu: Hematopoietic stem cell transplantation positively affects the natural history of cancer in
Nijmegen breakage syndrome. Czasopismo: Clinical Cancer Research; 2021: Vol. 27, Nr 2, s. 575-584

Uwagi: These authors contributed equally to this study as first authors: Beata Wolska-Kusnierz, Agata Pastorczak,
Uwagi: These authors contributed equally as senior authors: Krystyna Chrzanowska, Wojciech Miynarski

p-ISSN: 1078-0432; e-ISSN: 1557-3265

Praca afiliowana przez IPCZD

Stowa kluczowe angielskie: Nijmegen breakage syndrome ; cancer ; hematopoietic stem cell transplantation
Charakt. formalna: zagraniczny artykut

Charakt. merytoryczna wg PBN: Oryginalny artykut naukowy

Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)

Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 12.531 Punktacja MNiSW: 200.000

PMID: 33082212 DOI: 10.1158/1078-0432.CCR-20-2574

2.

Autorzy: Kotulska Katarzyna, Kwiatkowski David J., Curatolo Paolo, Weschke Bernhard, Riney Kate, Jansen Floor,
Feucht Martha, Krsek Pavel, Nabbout Rima, Jansen Anna C., Wojdan Konrad, Sijko Kamil, Gtowacka-Walas Jagoda,
Borkowska Julita, Sadowski Krzysztof, Domarska-Pakieta Dorota, Moavero Romina, Hertzberg Christoph, Hulshof
Hanna, Scholl Theresa, Benova Barbara, Aronica Eleonora, de Ridder Jessie, Lagae Lieven, J6zwiak Sergiusz.

Tytut oryginatu: Prevention of epilepsy in infants with tuberous sclerosis complex in the EPISTOP trial.
Czasopismo: Annals of Neurology; 2021: Vol. 89, Nr 2, s. 304-314, p-ISSN: 0364-5134; e-ISSN: 1531-8249
Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: zagraniczny artykut

Charakt. merytoryczna wg PBN: Oryginalny artykut naukowy

Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)

Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 10.422 Punktacja MNiSW: 200.000

Projekt/grant: EPISTOP: 7th Framework Program of the European Commission within the Large-Scale Integrating,
602391-2

PMID: 33180985 WOS: W0S:000592500500001 DOI: 10.1002/ana.25956
3.
Autorzy: Rogowska Anna, Obrycki tukasz, Kutaga Zbigniew, Kowalewska Claudia, Litwin Mieczystaw.

Tytut oryginatu: Remodeling of retinal microcirculation is associated with subclinical arterial injury in
hypertensive children.

Czasopismo: Hypertension; 2021: Vol. 77, Nr 4, s. 1203-1211

© K %
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p-ISSN: 0194-911X; e-ISSN: 1524-4563

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: zagraniczny artykut

Charakt. merytoryczna wg PBN: Oryginalny artykut naukowy

Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)

Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 10.190 Punktacja MNiSW: 140.000

PMID: 33583198 DOI: 10.1161/HYPERTENSIONAHA.120.16734

4.

Autorzy: Pac Matgorzata, Casanova Jean-Laurent, Reisli Ismail, Marodi Laszlo.
Tytut oryginatu: Editorial: Advances in primary immunodeficiency in Central-Eastern Europe.
Czasopismo: Frontiers in Immunology; 2021: Vol. 12, May 2021, Article 667727
e-ISSN: 1664-3224

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: editorial w czasopismie zagranicznym

Charakt. merytoryczna wg PBN: Artykut przeglagdowy

Charakt. merytoryczna: praca poglagdowa/przegladowa

Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 7.561 Punktacja MNiSW: 140.000

PMID: 34084169 PMCID: PMC8168433 DOI: 10.3389/fimmu.2021.667727

5.

Autorzy: Janiec Agnieszka, Halat-Wolska Paulina, Obrycki tukasz, Ciara Elzbieta, Wéjcik Marek, Ptudowski Pawet,
Wierzbicka Aldona, Kowalska Ewa, Ksigzyk Janusz, Kutaga Zbigniew, Pronicka Ewa, Litwin Mieczystaw.

Tytut oryginatu: Long-term outcome of the survivors of infantile hypercalcaemia with CYP24A1 and SLC34A1
mutations.

Czasopismo: Nephrology Dialysis Transplantation; 2021: Vol. 36, Nr 8, s. 1484-1492
p-ISSN: 0931-0509; e-ISSN: 1460-2385

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: zagraniczny artykut

Charakt. merytoryczna wg PBN: Oryginalny artykut naukowy
Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)
Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 5.992 Punktacja MNiSW: 140.000
Projekt/grant: NSC, 2014/15/B/Nz5/03541

PMID: 33099630 DOI: 10.1093/ndt/gfaal78

6.

Autorzy: Cukrowska Bozena, Ceregra Aldona, Maciorkowska Elzbieta, Surowska Barbara, Zegadto-Mylik Maria
Agnieszka, Konopka Ewa, Trojanowska llona, Zakrzewska Magdalena, Bierta Joanna Beata, Zakrzewski Mateusz,
Kanarek Ewelina, Motyl llona.

© K %
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Tytut oryginatu: The effectiveness of probiotic Lactobacillus rhamnosus and Lactobacillus casei strains in children
with atopic dermatitis and cow's milk protein allergy: a multicenter, randomized, double Blind, placebo
controlled study.

Czasopismo: Nutrients; 2021: Vol. 13, Nr 3, s. e1169

e-ISSN: 2072-6643

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: elektroniczna wersja w czasopismie zagranicznym
Charakt. merytoryczna wg PBN: Oryginalny artykut naukowy
Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)

Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 5.717 Punktacja MNiSW: 140.000

Projekt/grant: National Centre for Research and Development, N R12-0101-10/2011
Projekt/grant: IPCZD, $163/2020

DOI: 10.3390/nu13041169

7.

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

Tytut oryginatu: Transcriptional profiling of paediatric ependymomas identifies prognostically significant groups.
Czasopismo: The journal of pathology. Clinical research; 2021: Vol. 7, Nr 6, s. 565-576

Uwagi: These authors contributed equally to the first authorship: Maria tastowka, Ewa Matyja
e-ISSN: 2056-4538

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: elektroniczna wersja w czasopismie zagranicznym

Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)

Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 5.638 Punktacja MNiSW: 140.000

Projekt/grant: National Science Centre, Poland, 2016/21/B/NZ2/01785

Projekt/grant: National Science Centre, Poland, 2016/23/B/NZ2/03064

PMID: 34314101; PMCID: PM(C8503892 WOS: W0S:000677692900001 DOI: 10.1002/cjp2.236
8.

Autorzy: Moszczynska Elzbieta, Marczak Elzbieta, Szalecki Mieczystaw, Kadziotka Krzysztof, Roszkowski Marcin,
Zagata-Lesnicka Patrycja.

Tytut oryginatu: The effects of sampling lateralization on bilateral inferior petrosal sinus sampling for pediatric
Cushing's disease - a single Endocrinology Centre experience and review of the literature.

Czasopismo: Frontiers in Endocrinology; 2021: Vol. 12, April 2021, s. e650967
e-ISSN: 1664-2392

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: elektroniczna wersja w czasopismie zagranicznym
Charakt. merytoryczna wg PBN: Oryginalny artykut naukowy

Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)

© K %
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Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 5.555 Punktacja MNiSW: 100.000

DOI: 10.3389/fend0.2021.650967

9.

Autorzy: Buda Piotr, Friedman-Gruszczyriska Joanna, Ksigzyk Janusz.

Tytut oryginatu: Anti-inflammatory treatment of Kawasaki disease: comparison of current guidelines and
perspectives.

Czasopismo: Frontiers in Medicine; 2021: Vol. 8, Nr November, Article 738850
e-ISSN: 2296-858X

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: elektroniczna wersja w czasopi$mie zagranicznym

Charakt. merytoryczna wg PBN: Artykut przeglagdowy

Charakt. merytoryczna: praca pogladowa/przeglagdowa

Jezyk publikacji: EN

Impact Factor: 5.091 Punktacja MNiSW: 70.000

DOI: 10.3389/fmed.2021.738850

10.

Autorzy: Czech-Kowalska Justyna, Jedlinska-Pijanowska Dominika, Pleskaczyfiska Agata, Niezgoda Anna,
Gradowska Kinga, Pietrzyk Aleksandra, Jurkiewicz Elzbieta, Jaworski Maciej, Kasztelewicz Beata.

Tytut oryginatu: Single nucleotide polymorphisms of interleukins and toll-like receptors and neuroimaging results
in newborns with congenital HCMV infection.

Czasopismo: Viruses - Basel; 2021: Vol. 13, Nr 9, Article 17783

Uwagi: These authors contributed equally to this work: Justyna Czech-Kowalska, Dominika Jedlinska-Pijanowska
Uwagi: This article belongs to the Special Issue Toll-Like Receptors in Antiviral Immunity

e-ISSN: 1999-4915

Praca afiliowana przez IPCZD

Charakt. formalna: elektroniczna wersja w czasopi$mie zagranicznym

Charakt. merytoryczna wg PBN: Oryginalny artykut naukowy

Charakt. merytoryczna: praca oryginalna (petne teksty)

Jezyk publikacji: EN
Impact Factor: 5.048 Punktacja MNiSW: 100.000

© K %
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Ranking jednostek za rok 2021 wg wartosci wskaznika Impact Factor

(stan na dn. 16.02.2022r.)
taczna wartosé IF dla IPCZD: 939.442

1. Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii 216.291
2. Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych 173.683
3. Zaktad Patomorfologii 166.153
4. Klinika Neurologii i Epileptologii 116.358
5. Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego 83.983
6. Zaktad Biochemii, Radioimmunologii i Medycyny Doswiadczalnej 81.164
7. Zaktad Genetyki Medycznej 80.137
8. Klinika Onkologii 67.277
9. Klinika Endokrynologii i Diabetologii 59.670
10. Klinika Immunologii 54.658
11. Zaktad Diagnostyki Obrazowej 50.149
12. Klinika Kardiologii 41.801
13. Klinika Okulistyki 41.442
14. Klinika Neurochirurgii 38.159
15. Zaktad Zdrowia Publicznego 37.583
16. Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzagdow 36.006
17. Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka 31.791
18. Zaktad Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej 29.769
19. Klinika Kardiochirurgii 22.957
20. Pracownia Zgodnosci Tkankowej 15.394
21. Klinika Rehabilitacji 12.934
22. Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii 9.343

23. Zaktad Audiologii, Laryngologii i Foniatrii 9.087

24, Pracownia Antropologii 6.919

25. Zaktad Medycyny Nuklearnej 6.587

26. Pion Zastepcy Dyrektora ds. Pielegniarstwa 6.121

27. Sekcja Dziatu Kontraktowania i Rozliczania Swiadczen 3.709

28. Zaktad Psychologii Zdrowia 2.863

29. Klinika Urologii Dzieciecej 2.696

®
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Dziatalnosc¢ szkoleniowa

Specjalizacje lekarzy w pediatrii

Wykorzystane miejsca

. Liczba miejsc (liczba oséb w trakcie specjalizacji)
Nazwa kliniki .
szkoleniowych Lekarze
Pracownicy = Rezydenci
spoza IPCZD
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb
. 38 0 36 0
Metabolicznych
Klinika Endokrynologii i Diabetologii 24 0 19 1
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen
T 25 1 17 0
Odzywiania i Pediatrii
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej 10 1 3 0
Terapii Noworodka
Klinika Kardiologii 10 1 4
Klinika Onkologii 6 0
Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i a g 5 i
Nadci$nienia Tetniczego
Klinika Immunologii 4 0 1 0
Klinika Neurologii i Epileptologii 4 0 1 0
taczna liczba miejsc specjalizacyjnych w
C JSC spec) yiny 125 3 84 1

pediatrii

®

FEACULENCE ISR




Specjalizacje pracownikéw Instytutu

Liczba lekarzy specjalizujacych sie 38
w tym:
stomatologia dziecieca 1
pediatria 3
kardiologia dziecieca 7
kardiochirurgia 1
medycyna nuklearna 1
pediatria metaboliczna 2
neonatologia 2
neurologia dziecieca 2
genetyka kliniczna 2
nefrologia dziecieca 3
immunologia kliniczna 2
transplantologia kliniczna 5
onkologia i hematologia dziecieca 1
gastroenterologia dziecieca 6
Liczba lekarzy, ktorzy kontynuujg specjalizacje poza IPCZD w ’
ramach przyznanych miejsc akredytacyjnych w innych placéwkach
neurochirurgia 2
Liczba lekarzy, ktorzy ukonczyli specjalizacje 16
neurologia dziecieca 1
endokrynologia i diabetologia dziecieca 1
onkologia i hematologia dziecieca 4
anestezjologia i intensywna terapia 1
kardiologia dziecieca 1
nefrologia dziecieca 2
gastroenterologia dziecieca 1
neuropatologia 1
pediatria metaboliczna 3
diabetologia 1

®
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Wykorzystanie miejsc

o Nazwa Liczba miejsc (liczba oséb w trakcie specjalizaciji)
Nazwa kliniki . .
specjalizacji szkoleniowych . . Osoby
Pracownicy Rezydenci
z zewnatrz
Klinika Pediatrii, Zywienia i pediatria g 0
Choréb Metabolicznych metaboliczna
. . anestezjologia i
Klinika Anestezjologii i .
. . intensywna 25 16
Intensywnej Terapii .
terapia
Klinika Endokrynologii i
. K . . diabetologia 6 0
Diabetologii
endokrynologia i
Klinika Endokrynologii i . y g
. . diabetologia 9 4
Diabetologii o
dziecieca
Poradnia Stomatologiczna stomatologia a 3
dla Dzieci dziecieca
Poradnia Chirurgii . .
. . L. chirurgia
Stomatologicznej dla Dzieci i . 3 1
stomatologiczna
Dorostych
radiologia i
Zaktad Diagnostyki . 2
. diagnostyka 15 13
Obrazowej
obrazowa
Klinika Urologii urologia dziecieca 5 0
Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej neonatologia 12 0
Terapii Noworodka
. o rehabilitacja
Klinika Rehabilitacji 4 1
medyczna
enetyka
Zaktad Genetyki Medycznej 2 . g 6 0
kliniczna
Klinika Kardiochirurgii kardiochirurgia 5 1
Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek i nefrologia 8 0
Nadci$nienia Tetniczego
Klinika Nefrologii, .
. . nefrologia
Transplantacji Nerek i L. 8 1
el . dziecieca
Nadcisnienia Tetniczego
Klinika Nefrologii, .
. . transplantologia
Transplantacji Nerek i . 2 0
i . . kliniczna
Nadci$nienia Tetniczego
onkologia i
Klinika Onkologii hematologia 11 5
dziecieca
L. . immunologia
Klinika Immunologii . 9 0
kliniczna

©
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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 Narzadéw
Klinika Chirurgii Dzieciecej i
Transplantacji Narzadow

Klinika Okulistyki

Klinika Kardiologii

w tym:

Klinika Neurologii i
Epileptologii
Osrodek Audiologii i
Foniatrii

Zaktad Patologii

Osrodek Otolaryngologii

Zaktad Medycyny
Nuklearnej
Oddziat Dzienny Psychiatrii
Dzieciecej

gastroenterologia

gastroenterologia
dziecieca

transplantologia
kliniczna

chirurgia
dziecieca
transplantologia
kliniczna
okulistyka
dziecieca
kardiologia
dziecieca

neurologia
dziecieca

audiologia i
foniatria

neuropatologia

otolaryngologia
dziecieca
medycyna
nuklearna
psychiatria dzieci
i mtodziezy

|00

(o))
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miejsce dla wojewddztwa lubelskiego

2

2

miejsc dla wojewddztwa

mazowieckiego
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Specjalizacje lekarzy spoza Instytutu

Liczba lekarzy specjalizujgcych sie

N
(o))

w tym:
chirurgia stomatologiczna
psychiatria dzieci i mtodziezy
pediatria metaboliczna
urologia dziecieca
genetyka kliniczna
nefrologia dziecigca
neurologia dziecieca
immunologia kliniczna
gastroenterologia dziecieca
kardiologia dziecieca
neuropatologia

audiologia i foniatria

R RPN D ND WRLR NP NPRN

pediatria

[y
=

Liczba lekarzy, ktorzy ukonczyli specjalizacje
endokrynologia i diabetologia dziecieca
urologia dziecieca
immunologia kliniczna
nefrologia dziecieca
chirurgia stomatologiczna
neonatologia

kardiologia dziecieca

R R R R RN R W

gastroenterologia dziecieca

®
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Specjalizacje lekarzy rezydentéow

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 Rehabilitacji

Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia
Tetniczego
Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadci$nienia
Tetniczego

Klinika Onkologii

Klinika Onkologii

Klinika Okulistyki

Klinika Neurologii i Epileptologii

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
Oddziat Dzienny Psychiatrii Dzieciecej
Oddziat Otolaryngologii

© N %

161

pediatria

stomatologia dziecieca

chirurgia stomatologiczna

radiologia i diagnostyka
obrazowa
anestezjologia i intensywna
terapia

pediatria

rehabilitacja medyczna

pediatria

nefrologia dziecieca

pediatria

onkologia i hematologia
dziecieca

okulistyka
pediatria
neurologia dziecieca

pediatria

pediatria

gastroenterologia

gastroenterologia dziecieca
chirurgia dziecieca
pediatria

kardiologia dziecieca

pediatria
endokrynologia i
diabetologia dziecieca
kardiochirurgia
psychiatria dzieci i mtodziezy

otolaryngologia dziecieca

rue N ot
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36

13

16
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pediatria

[EEN
w

chirurgia dziecieca

radiologia i diagnostyka obrazowa

okulistyka

anestezjologia i intensywna terapia

neonatologia

rehabilitacja medyczna

neurologia dziecieca

genetyka kliniczna

gastroenterologia dziecieca

N N R N R R R R RPN

endokrynologia i diabetologia dziecieca

Specjalizacje magistrow

Liczba diagnostow, ktorzy kontynuuja specjalizacje poza IPCZD 6

w tym:
laboratoryjna genetyka medyczna 4
laboratoryjna diagnostyka medyczna 1
laboratoryjna immunologia medyczna 1

Liczba fizjoterapeutdow, ktorzy kontynuuja specjalizacje poza IPCZD

‘ Liczba psychologow, ktérzy kontynuujg specjalizacje poza IPCZD

‘ Liczba farmaceutéw, ktérzy kontynuuja specjalizacje poza IPCZD

©®
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Szkolenia wewnatrzoddziatowe

Liczba szkolen wewnetrznych zorganizowanych w Klinikach i Zaktadach 52
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzenn Odzywiania i Pediatrii 1
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka 28

Poradnia Stomatologiczna dla Dzieci

Poradnia Chirurgii Stomatologicznej dla Dzieci i Dorostych °
Klinika Kardiologii 8
Klinika Endokrynologii i Diabetologii 1
Zaktad Patomorfologii 1
Pracownia Zgodnosci Tkankowej 4

©®
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Liczba przeszkolonych lekarzy w klinikach i zaktadach diagnostycznych z krajowych

placéwek medycznych 419

w tym:
Klinika Okulistyki 83
Klinika Kardiologii 36
Klinika Endokrynologii i Diabetologii 30
Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego 25
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburze Odzywiania i Pediatrii 28
Klinika Onkologii 31
Zaktad Genetyki Medycznej 8
Klinika Neurochirurgii 22
Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii 15
Klinika Neurologii i Epileptologii 26
Klinika Urologii Dzieciecej 7
Zaktad Diagnostyki Obrazowej 8
Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzagdow 9
Klinika Immunologii 5
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka 7
Klinika Rehabilitacji 9
Osrodek Otolaryngologii 8
Zaktad Medycyny Nuklearnej 1
Pracownia Zgodnosci Tkankowej 2
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych 5
Osrodek Dzienny Psychiatrii Dzieciecej 1
Zaktad Psychologii Zdrowia 2
Zaktad Biochemii, Radioimmunologii i Medycyny Doswiadczalnej 2
Zespot Poradni Specjalistycznych, w tym: 1
e Poradnia Stomatologiczna dla Dzieci 1

®
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Praktyki zawodowe

Praktyki studenckie/zawodowe w ramach zawartych uméw i porozumien 279
w tym:
Apteka Szpitalna 10
Klinika Rehabilitacji 97 w tym:
stacjonarnie — 68
on-line — 29
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych 15
Klinika Neurochirurgii 13
Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii 12
Izba Przyjec 5
Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzagdow 26
Klinika Endokrynologii i Diabetologii 10
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii 17
Klinika Immunologii 3
Klinika Kardiochirurgii 14
Klinika Kardiologii 8
Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego 13
Klinika Neurologii i Epileptologii 8
Klinika Okulistyki 1
Klinika Onkologii 16
Klinika Urologii Dzieciecej 2
Osrodek Audiologii i Foniatrii 5
Osrodek Psychiatrii dla Dzieci i Mtodziezy 1
Zaktad Psychologii Zdrowia 3
Praktyki studenckie/zawodowe w ramach indywidualnych zgtoszen 53
w tym:
Apteka Szpitalna 2
Klinika Chirurgii Dzieciecej i Transplantacji Narzagdéw 28
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych 3
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka 1
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzern Odzywiania i Pediatrii 1
Klinika Neurologii i Epileptologii 1

Klinika Rehabilitacji

Osrodek Psychiatrii dla Dzieci i Mtodziezy 1
Zaktad Biochemii, Radioimmunologii i Medycyny Doswiadczalnej 2
Zaktad Diagnostyki Obrazowej 1

®
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Poradnia Stomatologiczna dla Dzieci i Dorostych 2

Zaktad Genetyki Medycznej 1
Zaktad Patomorfologii 1
Inne 318
w tym:
Studenci z Uczelni tazarskiego — zajecia (llI, IV, V rok) 189
Studenci z Uniwersytetu Kardynata Stefana Wyszynskiego — zajecia (lll rok) 120
Wizyty obserwacyjne: studenci EUROMED 9
Liczba przeszkolonych lekarzy z zagranicznych placéwek medycznych 8
w tym:
Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii 3
Klinika Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii Noworodka 1
Klinika Pediatrii, Zywienia i Choréb Metabolicznych 3
Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego 1
W jednostkach organizacyjnych Instytutu przeszkolono ogétem 48
w tym:
Klinika Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzern Odzywiania i Pediatrii 1
Klinika Rehabilitacji 21
Zaktad Psychologii Zdrowia 5
Zaktad Diagnostyki Obrazowej 1
Zaktad Biochemii, Radiologii i Medycyny Doswiadczalnej 5
Zaktad Genetyki Medycznej 10
Apteka Szpitalna 1
Osrodek Dzienny Psychiatrii Dzieciecej 4

®
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Posiedzenia naukowo-szkoleniowe

Jednostka organizacyjna

Poradnia
Stomatologiczna dla
Dzieci, Poradnia
Chirurgii
Stomatologicznej dla
Dzieci i Dorostych

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

Klinika Immunologii

Klinika Okulistyki

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

Temat posiedzenia

Woczesne i odlegte powiktania
leczenia przeciwnowotworowego
W jamie ustnej u pacjentow w
wieku rozwojowym

Klinika i mikrobiologia zaostrzen
oskrzelowo-ptucnych u pacjentéw
chorych na mukowiscydoze
leczonych w IPCZD

Cytomegalia nabyta w grupach
ryzyka — wczesniaki i dzieci po
przeszczepieniu narzadu — réznice
i podobieristwa w postepowaniu

Spektrum objawdw, czyli jaki
specjalista moze podejrzewac
chorobe autozapalng?

Retinopatia wczesniakow:
etiologia, obraz kliniczny i
wspotczesne metody leczenia

Diagnostyka alergii IgE-zaleznej w
oparciu o komponenty
alergenowe jako narzadzie
nowoczesnej alergologii w
Instytucie ,,Pomnik-Centrum
Zdrowia Dziecka”

Hipotrofia wewnatrzmaciczna —
,putapki” endokrynologiczne i
strategia leczenia

Jatrogenna niedoczynnos¢ kory
nadnerczy wywotana przewlekta
steroidoterapia — zalecenia
endokrynologiczne dla pacjentow
pozostajacych na przewlekiej
steroidoterapii, schemat
odstawiania glikokortykoidéw,
badania czynnosci nadnerczy po
ich odstawieniu

Zakazenia pooperacyjne u
noworodkow i matych niemowlat
— spojrzenie interdyscyplinarne

hr
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Liczba

Data -
uczestnikow

Referent/Referenci

| Drn. med. Ewa Krasuska-

Stawinska
Lek. stom. Anna Matosek-
Rutkowska

Dr n. biolog. Katarzyna
Semczuk

Mgr Anna Wojcieszek

Dr n. med. Hanna Dmeriska
Lek. med. Anna Smorczewska-
-Kiljan

Prof. dr hab. n. med. Katarzyna
Dzierzanowska-Fangrat

2021-01-05 | 32

Dr hab. n. med. Justyna Czech-
-Kowalska, prof. IPCZD

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

2021-01-12 56

Dr n. med. Beata Wolska-

- 2021-02-02
-Kusnierz

70

Dr hab. n. med. Wojciech

Hautz 2021-02-16

34

Mgr Agnieszka Ochocinska
Lek. med. Barbara Surowska
Dr n. med. Monika Szychta

2021-03-02 | 45

Dr n. med. Alicja Korpysz

Lek. med. Urszula Watrobiriska 2021-03-16

52

Dr n. med. Elzbieta
Moszczyniska
Lek. med. Karolina Kot

2021-03-30 | 93

Dr n. med. Julita Latka-Grot

Dr hab. n. med. Radostaw
Jaworski

Dr n. med. Dorota Broniszczak-
Czyszek

2021-04-13 | 52




Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

Zaktad Psychologii
Zdrowia

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Kardiologii

Klinika Okulistyki

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji Narzagdow

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Osrodek Otolaryngologii

Zespot wieloobjawowego boélu
miejscowego jako istotny problem
interdyscyplinarny — analiza
przypadkdéw dzieci
hospitalizowanych w IPCZD

Mikrobiota w zdrowiu i chorobie

Rozwdj psychiczny w wyniku
trudnych doswiadczen. Czynniki
osobowosciowe i Srodowiskowe
sprzyjajace pozytywnym zmianom
u mtodziezy po transplantacji
nerki i watroby

Co mozesz zrobi¢, aby pomdc
dziecku pozostac¢ spokojnym
podczas pobierania krwi?

Autoimmunologiczny zespot
wielogruczotowy typu 1 (APS 1) —
problem wielospecjalistyczny

Diagnostyka zaburzen
steroidogenezy nadnerczowej z
wykorzystaniem analizy profilu
steroidowego w DZM —
interpretacja wyniku

Nefropatia kontrastowa i
uktadowe wtdknienie nefrogenne
—ryzyko i zapobieganie

Nowe kierunki leczenia otytosci
podwzgdrzowej

Niefarmakologiczne leczenie
zaburzen rytmu serca u dzieci — co
pediatra wiedzie¢ powinien

Przesiewowe badania okulistyczne
u dzieci.

Ocena funkcji wzrokowych u dzieci
z retinopatig wczesniakéw

Wykorzystanie laseréw do
leczenia wad naczyniowych u
dzieci

Wybér drogi karmienia dziecka z
choroba jelit, chorobg nerwowo-
miesniowa, chorobg serca

Zasady opieki nad pacjentem
pediatrycznym z tracheostomia

Lek. med. Maciej Bronikowski
Lek. med. Anna Szumowska
Dr n. med. Piotr Buda

Dr n. med. Maria Grochowska
Dr n. hum. Anna Jakubowska-
-Winecka

2021-04-27

Prof. dr hab. n. med. Katarzyna

Dzierzanowska-Fangrat 2021-05-11

Dr n. hum. Anna Jakubowska-
-Winecka
Mgr Marta Biernacka
2021-05-25

Mgr Agnieszka Ochocinska

Dr n. med. Anna Malinowska
Dr n. med. Edyta
Heropolitanska-Pliszka

Dr n. med. Ewa Krasuska-

-Stawinska 2021-06-08

Mgr Anna Siejka

Dr n. med. Marianna Lichosik

Lek. med. Karolina Kot 2021-06-22

Lek. med. Agnieszka Bogusz-
-Wojcik
Dr n. med. Wojciech Janczyk

Dr n. med. Maria Miszczak-

Knecht 2021-10-05

Lek. med. Klaudia Rakusiewicz

Lek. med. Agnieszka Czeszyk 2021-10-19

LEk',m,ed' Agnieszka Ostoja- 2021-11-02
Chyzynska

Prof. dr hab. n. med. Jarostaw

Kierkus

Prof. dr hab. n. med. Piotr

Socha

Dr n. med. Anna Wiernicka

Mgr Marcelina Przezdziek

2021-11-16

Lek. med. Matgorzata Pysz-Kué

Dr n. med. Tomasz Grochowski 2021-11-30

70

43

47

51

39

54

41

40

66

38



Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

Stany przedcukrzycowe —
diagnostyka i leczenie

Inne typy cukrzycy: cukrzyca
posterydowa, NODAT (new onset
diabetes after transplantation) i
cukrzyca w mukowiscydozie —
patofizjologia i leczenie

Wespot w zespdt — znane i mniej
znane parametry
czerwonokrwinkowe w
diagnostyce niedokrwistosci u
niemowlat

®
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Lek. med. Anna Swiercz
Lek. med. Marta Baszynska-
-Wilk

Lek. med. Jolanta Swiderska

2021-12-07

Dr n. med. Agata
Pleskaczyriska 2021-12-14
Mgr Elzbieta Kalinowska

A

59

40



Wykaz kurséw obowigzkowych dla lekarzy realizowanych w ramach ksztatcenia

specjalizacyjnego w Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”

Choroby
neurometaboliczne

Podstawy
gastroenterologii
dzieciecej dla lekarzy
pediatréw oraz
medycyny rodzinnej

Diagnostyka i leczenie
zaburzen
przewodzenia i rytmu
serca u dzieci

Wybrane patologie
uktadu krazenia

Postepy w
kardiochirurgii
wrodzonych wad
serca u noworodka

Diagnostyka i leczenie
wad wrodzonych
serca —cz. |

Kurs atestacyjny z
endokrynologii i
diabetologii dzieciecej

Diagnostyka i leczenie
wad wrodzonych
serca—cz. Il

Neurourologia
dziecieca

Nowotwory uktadu
moczowo-ptciowego u
dzieci

dr n. med.
Dariusz Rokicki

dr hab. n. med.
Grzegorz Oracz

prof. dr hab. n.
med. Katarzyna
Bieganowska

dr hab. n. med.
Lidia Ziétkowska,
prof. IPCZD

dr hab. n. med.
Andrzej Kansy

dr n. med.
Monika
Kowalczyk

prof. dr hab. n.
med.
Mieczystaw
Szalecki

dr n. med.
Matgorzata Zuk

dr n. med.
Lidia Skobejko-
-Wtodarska

dr n. med.
Piotr Gastot

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Katedra
Gastroenterologii
Dzieciecej

Katedra
Kardiologii
Dzieciecej

Katedra
Kardiologii
Dzieciecej

Klinika
Kardiochirurgii

Katedra
Kardiologii
Dzieciecej

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Katedra
Kardiologii
Dzieciecej

Klinika Urologii
Dzieciecej

Klinika Urologii
Dzieciecej

©

01-795/3-05-
003-2021

01-797/0-00-
008-2021

01-762/3-04-
007-2021

01-762/3-05-
008-2021

01-747/3-03-
003-2021

01-762/3-02-
006-2021

01-796/3-03-
002-2021

01-762/3-03-
005-2021

01-791/3-04-
004-2021

01-791/3-05-
001-2021

hr

FEACULENCE ISR

obowigzkowy w
pediatrii
metabolicznej —
specjalizacja
modutowa

doskonalacy dla
lekarzy pediatrow
i medycyny
rodzinnej

obowigzkowy w
kardiologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
kardiologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
kardiochirurgii-
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
kardiologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
endokrynologii i
diabetologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
kardiologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
urologii dzieciecej
— specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
urologii dzieciecej
— specjalizacja
modutowa

01-02.03.2021

15-16.03.2021

15-19.03.2021

22-26.03.2021

07-09.04.2021
ODWOLANY

19-23.04.2021

10-21.05.2021

17-21.05.2021

17-18.05.2021r.

ODWOtANY

19-20.05.2021
ODWOLANY

10

74

23

17

30

16

33



Diagnostyka i leczenie
nowotworéw litych u
dzieci

Podstawy leczenia
zywieniowego dla
lekarzy pediatrow oraz
medycyny rodzinnej

Neuroonkologia
dziecieca

Wprowadzenie do
specjalizacji w
dziedzinie neurologii

Wprowadzenie do
specjalizacji w
dziedzinie nefrologii
dzieciecej

Terapia zajeciowa

Gastroenterologia
dziecieca

Pierwotne i wtérne
nefropatie

Wprowadzenie do
specjalizacji w
onkologii i hematologii
dzieciecej

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

prof. dr hab. n.
med.

Jarostaw Kierkus

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

dr n. med.
Tomasz Kmieé

prof. dr hab. n.
med.
Mieczystaw
Litwin

dr n. med.
Maria
Grochowska

prof. dr hab. n.
med.
Piotr Socha

prof. dr hab. n.
med.
Ryszard Grenda

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

Katedra Onkologii
Dzieciecej

Katedra
Gastroenterologii
Dzieciecej

Katedra Onkologii
Dzieciecej

Klinika Neurologii
i Epileptologii

Katedra Nefrologii
Dzieciecej

Klinika
Rehabilitacji

Fundusde
] |

Katedra
Gastroenterologii
Dzieciecej

Katedra Nefrologii
Dzieciecej

Katedra Onkologii
Dzieciecej

01-755/3-05-
001-2021

01-797/0-00-
002-2021

01-755/3-06-
002-2021

01-763/3-01-
002-2021

01-798/3-01-
001-2021

01-728/3-04-
021-2021

01-797/3-01-
001-2021

01-798/3-02-
002-2021

01-755/3-01-
003-2021

hr
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obowigzkowy w
onkologii i
hematologii
dzieciecej-
specjalizacja
modutowa

doskonalacy dla
lekarzy pediatrow
i medycyny
rodzinnej

obowigzkowy w
onkologii i
hematologii
dzieciecej-
specjalizacja
modutowa

obowiagzkowy w
neurologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
nefrologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
rehabilitacji
medycznej —
specjalizacja

modutowa

obowigzkowy w
gastroenterologii
dzieciecej-
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
nefrologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
onkologii i
hematologii
dzieciecej-
specjalizacja
modutowa

24-28.05.2021

07-08.06.2021

07-09.06.2021

07-11.06.2021

14-17.06.2021

21-23.06.2021

21-25.06.2021

20-22.09.2021

20-24.09.2021

14

44

14

27

13

30

18

15



obowigzkowy w
Gastroenterologia, dr hab. n. med. Katedra gastroenterologii
R . 01-797/3-02- . 20.09-
hepatologia, zywienie Grzegorz Oracz, Gastroenterologii dzieciecej — 19
o o 003-2021 o 01.10.2021
dzieci prof. IPCZD Dzieciecej specjalizacja
modutowa
obowigzkowy w
L. dr hab. n. med. Katedra neurologii
Padaczka i inne stany ) . 01-763/3-05- o 27-29.09.2021
L. Dorota Dunin- Neurologii dzieciecej — 0
napadowe u dzieci N L 004-2021 o ODWOLANY
-Wasowicz Dzieciecej specjalizacja -
modutowa
obowigzkowy w
. Klinika rehabilitacji
T . dr n. med. Maria Rehabilitacii 01-728/3-04- d K 04-06.10.2021 16
erapia zajeciowa medycznej — -06.10.
pia zale Grochowska ehabilitacji 023-2021 veznel
specjalizacja
1 v modufowa
obowigzkowy w
prof. dr hab. n. < " b/
enetyce
Wprowadzenie do med. Zaktad Genetyki 01-709/3-01- g . y.
. . . klinicznej — 11-15.10.2021 13
genetyki klinicznej Krystyna Medycznej 004-2021 L
specjalizacja
Chrzanowska
modutowa
obowigzkowy w
hirurgii
Klinika Chirurgii C |r4urg|.|
. dr n. med. o dzieciecej —
Podstawy leczenia Dzieciecej i 05-702/3-08- T 12-14.10.2021
. o Matgorzata . specjalizacja 0
zywieniowego u dzieci Transplantacji 010-2021 ODWOtANY
tyszkowska i modutowa (kurs
Narzadow
zgtoszony przez
Klinike)
Podstaw
i . doskonalacy dla
gastroenterologii dr hab. n. med. Katedra o,
S " 01-797/0-00- | lekarzy pediatréw
dzieciecej dla lekarzy Grzegorz Oracz, Gastroenterologii ) 13-14.10.2021 48
o, L 009-2021 i medycyny
pediatréw oraz prof. IPCZD Dzieciecej L
N rodzinnej
medycyny rodzinnej
Postepy w obowigzkowy w
immunologii immunologii
_‘mmunologll dr n. med. Klinika 01-746/3-04- munolog
klinicznej. Pierwotne i . klinicznej — 18-19.10.2021 16
| X Matgorzata Pac Immunologii 005-2021 L
wtérne niedobory specjalizacja
odpornosci modutowa
obowigzkowy w
dr hab. n. med. Katedra neurologii
. i N 01-763/3-03- o
Onkoneurologia Dorota Dunin- Neurologii | dzieciecej — 18-19.10.2021r. 18
-Wasowicz Dzieciecej specjalizacja
modutowa
obowigzkowy w
dr hab. n. med. " " 51 . y .
. L Klinika Urologii 01-791/3-07- urologii dzieciecej | 18-22.10.2021
Urologia dziecieca Matgorzata Baka- o o 0
Dzieciecej 002-2021 — specjalizacja ODWOtANY
-Ostrowska
modutowa
obowigzkowy w
. dr hab. n. med. Katedra neurologii
Postepujace . " 01-763/3-04- L
i Dorota Dunin- Neurologii dzieciecej — 20-22.10.2021 20
encefalopatie ) L 005-2021 o
-Wasowicz Dzieciecej specjalizacja
modutowa
Podstawy leczenia doskonalgcy dla
R prof. dr hab. n. Katedra o,
zywieniowego dla . 01-797/0-00- lekarzy pediatrow
o, med. Gastroenterologii . 08-09.11.2021 58
lekarzy pediatréw oraz ) . L 004-2021 i medycyny
. Jarostaw Kierkus$ Dzieciecej o
medycyny rodzinnej rodzinnej

©
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Postepy w
kardiochirurgii
wrodzonych wad
serca

Choroby
autoimmunizacyjne u
dzieci i oséb dorostych

Hepatologia

Transplantologia
kliniczna

Wprowadzenie do
specjalizacji w
dziedzinie
endokrynologii i
diabetologii dzieciecej

Opieka
stomatologiczna nad
dzieckiem z
zaburzeniami
ogoélnoustrojowymi i
chorobg przewlektg

Aktualnosci w
kardiologii dzieciecej -
dla kardiologow i
lekarzy
zainteresowanych

Chirurgia onkologiczna
i onkologia dziecieca

Zaburzenia
réznicowania pfci

Wprowadzenie do
specjalizacji w urologii
dzieciecej

dr hab. n. med.
Andrzej Kansy

dr hab. n. med.
Matgorzata Pac,
prof. IPCZD

prof. dr hab. n.
med. Irena
Jankowska

prof. dr hab. n.
med.
Ryszard Grenda

prof. dr hab. n.
med.
Mieczystaw
Szalecki

dr n. med.
Ewa Krasuska-
-Stowirska

dr hab. n. med.
Lidia Ziétkowska
prof. IPCZD

dr n. med.
Adam Kowalski

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

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

Klinika
Kardiochirurgii

Klinika
Immunologii

Katedra
Gastroenterologii
Dzieciecej

Katedra Nefrologii
Dzieciecej

Klinika
Endokrynologii i
Diabetologii

Poradnia
Stomatologii
Dzieciecej

Katedra
Kardiologii
Dzieciecej

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji
Narzaddéw

Klinika Urologii
Dzieciecej

Klinika Urologii
Dzieciecej

01-747/3-02-
002-2021

01-746/3-02-
004-2021

01-797/3-03-
006-2021

01-798/3-04-
004-2021

01-796/3-01-
001-2021

01-785/3-02-
001-2021

01-762/0-00-
011-2021

01-702/3-04-
003-2022

01-791/3-06-
003-2021

01-791/3-01-
005-2021

obowigzkowy w
kardiochirurgii —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
immunologii
klinicznej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
gastroenterologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
nefrologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
endokrynologii i
diabetologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
stomatologii
dzieciecej —
specjalizacja
modutowa

doskonalacy dla
lekarzy
kardiologéw
dzieciecych,
kardiologow i
lekarzy
pozostatych
specjalizacji

obowigzkowy w
chirurgii
dzieciecej-
specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
urologii dzieciecej
— specjalizacja
modutowa

obowigzkowy w
urologii dzieciecej
— specjalizacja
modutowa

08-10.11.2021

15-16.11.2021

15-19.11.2021

22-24.11.2021

22-26.11.2021

22-26.11.2021r.

25-26.11.2021

22-26.11.2021

29.11-
01.12.2021r.

06-10.12.2021

17

20

29

89

20



obowigzkowy w
dr hab. n. med. Katedra neurologii
. X N 01-718/3-02- o 29.11-
Neurologia dziecieca Dorota Dunin- Neurologii dzieciecej — 56
i o 020-2021 T 03.12.2021
-Wasowicz Dzieciecej specjalizacja
modutowa
obowigzkowy w
dr hab. n. med. d "y
Sylwester Katedra Nefrologii 01-798/3-03 nefrologii
Dializoterapia v wecra Tetrolog dzieciecej—  06-08.12.2021 6
Prokurat, prof. Dzieciecej 003-2021 o
specjalizacja
IPCZD
modutowa
obowigzkowy w
prof. dr hab. n. Katedra gastroenterologii
L . 01-797/3-04- L
Leczenie zywieniowe med. Gastroenterologii 007-2021 dzieciecej — 06-10.12.2021 21
Jarostaw Kierkus Dzieciecej specjalizacja
modutowa
. . - . . obowigzkowy w
Podstawy chirurgii Klinika Chirurgii i .
. prof. dr hab. n. L chirurgii
plastycznej i Dzieciecej i 01-702/3-07- L.
oo med. . dzieciecej — 13-15.12.2021 23
rekonstrukcyjnej u ) . Transplantacji 002-2021 o
L. Piotr Kalicinski , specjalizacja
dzieci Narzadow
modutowa
Razem 901

hr
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Posiedzenia naukowo-szkoleniowe

Jednostka organizacyjna

Poradnia
Stomatologiczna dla
Dzieci, Poradnia
Chirurgii
Stomatologicznej dla
Dzieci i Dorostych

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

Klinika Immunologii

Klinika Okulistyki

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Temat posiedzenia

Wczesne i odlegte powiktania
leczenia
przeciwnowotworowego w
jamie ustnej u pacjentéw w
wieku rozwojowym

Klinika i mikrobiologia
zaostrzen oskrzelowo-
ptucnych u pacjentéw chorych
na mukowiscydoze leczonych
w IPCZD

Cytomegalia nabyta w grupach
ryzyka — wczesniaki i dzieci po
przeszczepieniu narzadu —
réznice i podobienstwa w
postepowaniu

Spektrum objawdw, czyli jaki
specjalista moze podejrzewac
chorobe autozapalng?

Retinopatia wczesniakow:
etiologia, obraz kliniczny i
wspdtczesne metody leczenia

Diagnostyka alergii IgE-
zaleznej w oparciu o
komponenty alergenowe jako
narzadzie nowoczesnej
alergologii w Instytucie
,Pomnik-Centrum Zdrowia
Dziecka”

Hipotrofia wewnatrzmaciczna
— ,putapki” endokrynologiczne
i strategia leczenia

Jatrogenna niedoczynnosc
kory nadnerczy wywotana
przewlekta steroidoterapig —
zalecenia endokrynologiczne
dla pacjentéw pozostajgcych
na przewlektej steroidoterapii,
schemat odstawiania
glikokortykoidéw, badania
czynnosci nadnerczy po ich
odstawieniu

©
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Referent/Referenci Data

Dr n. med. Ewa Krasuska-
-Stawinska

Lek. stom. Anna Matosek-
-Rutkowska

Dr n. biolog. Katarzyna
Semczuk

Mgr Anna Wojcieszek

Dr n. med. Hanna Dmeriska
Lek. med. Anna
Smorczewska-Kiljan

Prof. dr hab. n. med.
Katarzyna Dzierzanowska-
-Fangrat

2021-01-05

Dr hab. n. med. Justyna
Czech-Kowalska, prof.
IPCZD

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

2021-01-12

Dr n. med. Beata Wolska-

. 2021-02-02
-Kusnierz

Dr hab. n. med. Wojciech

Hautz 2021-02-16

Mgr Agnieszka Ochociriska
Lek. med. Barbara
Surowska

Dr n. med. Monika Szychta

2021-03-02

Dr n. med. Alicja Korpysz
Lek. med. Urszula
Watrobinska

2021-03-16

Dr n. med. Elzbieta
Moszczynska
Lek. med. Karolina Kot

2021-03-30

hr

Liczba
uczestnikow

32

56

70

34

45

52

93



Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

Klinika Pediatrii,
Zywienia i Choréb
Metabolicznych

Zaktad Mikrobiologii i
Immunologii Klinicznej

Zakfad Psychologii
Zdrowia

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Zaktad Biochemii,
Radioimmunologii i
Medycyny
Doswiadczalnej

Klinika Nefrologii,
Transplantacji Nerek i
Nadcisnienia Tetniczego

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Kardiologii

Zakazenia pooperacyjne u
noworodkéw i matych
niemowlat — spojrzenie
interdyscyplinarne

Zespot wieloobjawowego bélu
miejscowego jako istotny
problem interdyscyplinarny —
analiza przypadkow dzieci
hospitalizowanych w IPCZD

Mikrobiota w zdrowiu i
chorobie

Rozwaj psychiczny w wyniku
trudnych doswiadczen.
Czynniki osobowosciowe i
Srodowiskowe sprzyjajace
pozytywnym zmianom u
mtodziezy po transplantacji
nerki i watroby

Co mozesz zrobi¢, aby pomadc
dziecku pozostaé spokojnym
podczas pobierania krwi?

Autoimmunologiczny zespot
wielogruczotowy typu 1 (APS
1) — problem
wielospecjalistyczny

Diagnostyka zaburzen
steroidogenezy nadnerczowe;j
z wykorzystaniem analizy
profilu steroidowego w DZM —
interpretacja wyniku
Nefropatia kontrastowa i
uktadowe widknienie
nefrogenne —ryzyko i
zapobieganie

Nowe kierunki leczenia
otytosci podwzgdrzowej

Niefarmakologiczne leczenie
zaburzen rytmu serca u dzieci
— co pediatra wiedzie¢
powinien

Dr n. med. Julita Latka-Grot
Dr hab. n. med. Radostaw
Jaworski

Dr n. med. Dorota
Broniszczak-Czyszek

Lek. med. Maciej
Bronikowski

Lek. med. Anna Szumowska
Dr n. med. Piotr Buda

Dr n. med. Maria
Grochowska

Dr n. hum. Anna
Jakubowska-Winecka

Prof. dr hab. n. med.
Katarzyna Dzierzanowska-
-Fangrat

Dr n. hum. Anna
Jakubowska-Winecka
Mgr Marta Biernacka

Mgr Agnieszka Ochociriska

Dr n. med. Anna
Malinowska

Dr n. med. Edyta
Heropolitanska-Pliszka
Dr n. med. Ewa Krasuska-
-Stawinska

Mgr Anna Siejka

Dr n. med. Marianna
Lichosik

Lek. med. Karolina Kot
Lek. med. Agnieszka
Bogusz-Wajcik

Dr n. med. Wojciech
Janczyk

Dr n. med. Maria Miszczak-
-Knecht

2021-04-13

2021-04-27

2021-05-11

2021-05-25

2021-06-08

21-06-22

2021-10-05

52

70

43

47

51

39

54



Klinika Okulistyki

Klinika Chirurgii
Dzieciecej i
Transplantacji Narzadéw

Klinika
Gastroenterologii,
Hepatologii, Zaburzen
Odzywiania i Pediatrii

Osrodek Otolaryngologii

Klinika Endokrynologii i
Diabetologii

Klinika Neonatologii,
Patologii i Intensywnej
Terapii Noworodka

Przesiewowe badania
okulistyczne u dzieci.

Ocena funkcji wzrokowych u
dzieci z retinopatia
wczesniakow

Wykorzystanie laseréw do
leczenia wad naczyniowych u
dzieci

Wybér drogi karmienia dziecka

z choroba jelit, choroba

nerwowo-miesniowa, chorobg

serca

Zasady opieki nad pacjentem
pediatrycznym z
tracheostomia

Stany przedcukrzycowe —
diagnostyka i leczenie

Inne typy cukrzycy: cukrzyca
posterydowa, NODAT (new
onset diabetes after
transplantation) i cukrzyca w
mukowiscydozie -
patofizjologia i leczenie

Wespdt w zespot —znane i
mniej znane parametry
czerwonokrwinkowe w
diagnostyce niedokrwistosci u
niemowlat

Lek. med. Klaudia
Rakusiewicz

Lek. med. Agnieszka
Czeszyk

Lek. med. Agnieszka Ostoja-
-Chyzynska

Prof. dr hab. n. med.
Jarostaw Kierkus

Prof. dr hab. n. med. Piotr
Socha

Dr n. med. Anna Wiernicka
Mgr Marcelina Przezdziek

Lek. med. Matgorzata Pysz-
-Ku¢

Dr n. med. Tomasz
Grochowski

Lek. med. Anna Swiercz
Lek. med. Marta Baszynska-
-Wilk

Lek. med. Jolanta Swiderska

Dr n. med. Agata
Pleskaczynska
Mgr Elzbieta Kalinowska

hr &
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2021-10-19

2021-11-02

2021-11-16

2021-11-30

2021-12-07

2021-12-14

41

40

66

38

59

40



Dziatalnos¢ szkoleniowo-naukowa Pionu Pielegniarskiego

Aktywnos¢ Dziatu Organizacji Pracy Pielegniarskiej w zakresie ksztatcenia przed- i podyplomowego pielegniarek

i pofoznych w 2021 r.

Podjeto wspodtprace z:

Wyiszg Szkotg Inzynierii i Zdrowia w Warszawie — umowa o organizacji zaje¢ praktycznych (klinicznych)
i porozumienie w sprawie studenckiej praktyki zawodowej na kierunku pielegniarstwo;

Medyczng Szkota Policealng MEDYK w Otwocku — realizacja zaje¢ praktycznych i praktyk zawodowych
dla stuchaczy kierunkéw: opiekunka dziecieca, opiekun medyczny, technik sterylizacji medycznej;

Communal noncommercial enterprise of Lviv Regional Council ,Western Ukrainian Specjalized Pediatric
Medical Centre” LWOW - realizacja stazy obserwacyjnych dla pielegniarek w Klinice Anestezjologii —
OIT 2;

Wojewddzkim Specjalistycznym Szpitalem Dzieciecym (Olsztyn, ul. Zotnierska 18a) — realizacja szkolenia
w zakresie uroterapii i urodynamiki.

Kontynuowano wspotprace z:

Gdanskim Uniwersytetem Medycznym (Gdansk, ul. M. Sktodowskiej-Curie 3a) — realizacja studenckich
praktyk wakacyjnych;

Warszawskim Uniwersytetem Medycznym — Wydziat Nauk o Zdrowiu (Warszawa, ul. Zwirki i Wigury 61)
— realizacja studenckich praktyk wakacyjnych;

Prywatng Wyzszg Szkotg Nauk Spotecznych, Komputerowych i Medycznych w Warszawie — organizacja
Kursu Kwalifikacyjnego Nefrologia i Dializoterapia oraz Kursu Kwalifikacyjnego w dziedzinie
pielegniarstwa onkologicznego;

Collegium Mazovia (dawniej Wyzsza szkota Finansow i Zarzadzania, Siedlce, ul. Sokotowska 161)
z siedzibg w Otwocku, ul. Armii Krajowej 13 — porozumienie o wspotpracy z chwilg uzyskania zgody na
uruchomienie kierunku pielegniarstwo;

Akademia Zdrowia lzabela tajs z siedzibg w Justynowie, ul. Gtdwna 81 — organizacja specjalizacji
w dziedzinie pielegniarstwa pediatrycznego, specjalizacji w dziedzinie pielegniarstwa operacyjnego,
specjalizacji w dziedzinie pielegniarstwa onkologicznego;

Wojskowym Instytutem Medycznym z siedzibg w Warszawie, ul. Szaseréw 128 — realizacja zaje¢
stazowych dla uczestnikéw kursu kwalifikacyjnego w dziedzinie pielegniarstwo kardiologiczne.

Podpisano 125 indywidualnych umoéw ze studentami uniwersytetow medycznych na realizacje pielegniarskich

praktyk wakacyjnych.

Zorganizowano praktyki dla stuchaczy Policealnej Warszawskiej Szkoty Medycznej oraz Zaocznej Policealnej

Szkoty Medycznej Cosinus na kierunku Opiekun medyczny.

© K %
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Tytuty zawodowe/dyplomy

Lp. Tytut Liczba personelu
1. | Magister pielegniarstwa 12

2. | Licencjat pielegniarstwa 13

3. | Licencjat potoznictwa 1

4. Dyplom policealnej szkoty medycznej — opiekun medyczny 7

Publikacje zespotu pielegniarskiego IPCZD

Lp. Tytut publikacji Autorzy \
1. Factors associated with loneliness in Ewa Kobos, Alicja Szewczyk, Janina Kokoszka-Paszkot,
patients with diabetes mellitus. Beata Dziedzic

Nursing Open 2021; 8:517-524.
2. The impact of the COVID-19 pandemic | Rita Forde, Liga Arente, Davide Ausili, Kristin De

on people with diabetes and diabetes Backer, Mette Due-Christensen, Amanda Epps, Anne
Fitzpatrick, Moira Grixti, Sijda Groen, Arja Halkoaho,
Claudia Huber, Marjolein M lversen, Unn-Britt
Johansson, Claudia Leippert, Seyda Ozcan, Julie Parker,
Ana Christina Paiva, Adina Sanpetreanu, Marie-Alice
Savet, Svetic-Cisic Rosana, Alicja Szewczyk, Maite
Valverde, Eugenia Vlachou, Angus Forbes, FEND
COVID-19 consortium

services: A pan-European survey of
diabetes specialist nurses undertaken
by the Foundation of European Nurses
in Diabetes survey consortium.
Diabetic Medicine

3. Zalecenia w opiece diabetologicznej Alicja Szewczyk, Natasza Tobiasz-Katkun, Anna
,Practical Guidelines for Nursing and Stefanowicz-Bielska,
Midwifery Diabetes care — 2020. A Ewa Kobos, Mirostawa Mtynarczuk, Justyna Kapusciok,
position of the Polish Federation for Jolanta Michatowska
Education in Diabetology

4. The need for updating nurses’ Alicja Szewczyk, Ewa Kobos

knowledge and skills in the field of
recommendations for diabetes care.
Pielegniarstwo XXI wieku

5. Udziat w opracowaniu raportu Raport zostat opracowany przez
specjalistycznego "Jak wykorzystac interdyscyplinarny zespot ekspertéw Fundacji
potencjat telemedycyny w Telemedyczna Grupa Robocza we wspotpracy z
diabetologii". Raport dostepny na ekspertami z Polskiego Towarzystwa
stronie: www.telediabetologia.info Diabetologicznego oraz ekspertami Srodowiska

pielegniarstwa diabetologicznego — Ewa Kobos,
Alicja Szewczyk, Beata Stepanow

®
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Specjalizacje

Ukoriczone:

1. Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa neonatologicznego

2 Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa chirurgicznego 2

3. Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa pediatrycznego 22

4 Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa anestezjologicznego i 12
intensywnej opieki

5. Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa epidemiologicznego 1

W trakcie:

6. Specjalizacja w dziedzinie pielegniarstwa pediatrycznego 3

Kursy kwalifikacyjne

Liczba

Lp. Nazwa szkolenia _
uczestnikow

Pielegniarstwo operacyjne
Powikfania w leczeniu onkologicznym
Pielegniarstwo anestezjologiczne i intensywnej opieki

Pielegniarstwo epidemiologiczne
Pielegniarstwo operacyjne

Pielegniarstwo kardiologiczne
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Dyplomowany perfuzjonista w kardiochirurgii
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Kursy specjalistyczne/doksztatcajace/inne

Lp. = Nazwa szkolenia Sl .
uczestnikow
1. | Wywiad i badanie fizykalne dla pielegniarek i potoznych 1
2. | Szczepienia ochronne (program dla pielegniarek) 11
3. | Edukator w cukrzycy dla pielegniarek i potoznych 2
" Wykonanie i interpretacja zapisu elektrokardiograficznego u dorostych dla 5
pielegniarek i potoznych
5 Leczenie ran dla pielegniarek 2
6 Higiena rany pooperacyjnej 7
7. | Opieka nad pacjentem z zatozonym portem dozylnym 2
8 Prewencja zakazen odcewnikowych i powiktan niezakaznych 11
9 Problemy pediatryczne w okresie pandemii Covid-19 1
10. | Nowe swiadczenie "KLPR-2" — dlaczego warto przyjrze¢ mu sie blizej? 1
11. | Zapobieganie zakazeniom — produkty pod specjalnym nadzorem 1
12. Praca personelu medycznego w czasie pandemii koronawirusa (COVID-19) | 1
13, Profilaktyka zakazen a sprzatanie i dezynfekcja w placéwkach ochrony 1
zdrowia
14. | Nerwiak zarodkowy wspoétczulny u dzieci 3
15. | Aktualne zagadnienia hematologii dzieciecej — spojrzenie lekarza pediatrii 1
16. | Rana trudna do wygojenia — co zrobic, aby skrdci¢ czas gojenia 4
17. Akademia Pielegniarstwa Onkologicznego , Wybrane Problemy 1
Wspdtczesnej Onkologii”
18. Leczenie przeciwnowotworowe 5
19. | Rany nowotworowe — przydatne wskazéwki 1
20. Praktyczne aspekty opieki pielegniarskiej 1
21.  Ochrona skdry podczas leczenia onkologicznego 1
22. Wybrane problemy wspdtczesnej onkologii 1
23. | Specjalista radzi — trudne pytania wokét pediatrii 1
24. Czego bojg sie bakterie — opatrunek z jodopowidonem w leczeniu ran 1
25. | Srebro. Fakty i mity w leczeniu ran 1
26. Integracja i organizacja pracy w zespole 15
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Szkolenia

Lp. = Nazwa szkolenia Liczba
uczestnikow
1. Szkolenie dla pielegniarek i potoznych dokonujgcych przetaczania krwiijej | 44
sktadnikdw w zakresie PODSTAWOWYM (I edycja)
2. Szkolenie dla pielegniarek i potoznych dokonujgcych przetaczania krwiijej @ 161
sktadnikéw w zakresie UZUPEENIAJACYM (VI edycja)

3. NADANIE UPRAWNIEN Wstrzykniecia dozylne, kroplowe przetaczanie 13
dozylnych ptynéw innych niz krew i srodki krwiopochodne — egzamin
koncowy

6. CliniNet — szkolenie w zakresie elektronicznej dokumentacji medycznej 427

7. Szkolenie z zakresu higieny rgk w ramach prowadzonego przez IPCZD 491
programu WHO 5 Moments for Hand Hygiene

8. Aktualizacja instrukcji pobierania krwi na posiew i ekspozycji zawodowej 157

9. Szkolenie dla pielegniarek, potoznych, opiekunek dzieciecych w zakresie 19
,Prawa pacjenta”

10. @ Szkolenie dla pielegniarek, potoznych, opiekunek dzieciecych w zakresie 13
zdarzen niepozgdanych

11. | Szkolenie stanowiskowe w Oddziale Dziennym Chemioterapii 10

12. | Szkolenie stanowiskowe w Oddziale Neonatologii, Patologii i Intensywnej 9
Terapii Noworodka

13. | Szkolenie stanowiskowe w Klinice Anestezjologii — OIT 1 9
14. Szkolenie w zakresie uroterapii i urodynamiki 3
15. | Szkolenie dla pielegniarek z Ukrainy w Klinice Anestezjologii — OIT 2 2
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Lp. Nazwa szkolenia/webinarium/konferencji Liczba
uczestnikow

1. Powikfania w leczeniu onkologicznym — webinarium 4
Akademia Pielegniarstwa Onkologicznego — Badania kliniczne cz. 1i2 — 6
webinarium

3. Wytyczne postepowania miejscowego w ranach zakazonych —webinarium | 3
4. Razem w immunoonkologii — mozliwosci w leczeniu wybranych 3
nowotworoéw litych, praktyczne aspekty opieki i terapii, dziatania
niepozgdane. Asertywnosc¢ — jak zy¢ w zgodzie ze sobg i innymi? —
webinarium dla pielegniarek szpitali i oddziatéw onkologicznych
5. Szczepienie przeciw Covid-19 pacjentdw z SM. Co powinna wiedzieé¢ 2
pielegniarka — webinarium

6. ,Rodzaje nowotwordw i objawy alarmujgce u najmtodszych dzieci” — 4
webinarium

7. Owrzodzenie zylne w praktyce pielegniarskiej w dobie COVID-19 3

8. Nerwiak zarodkowy wspdtczulny u dzieci — Konferencja Naukowo- 3
Szkoleniowa

9. Stany nagte w pediatrii cz. 2 — ptynoterapia 5

10. Rodzaje nowotworéw i objawy alarmujgce u nastolatkéw — webinarium 1

11. | ,Ratunku — pacjent z rang przewlektq... co robié?” —webinarium 1

12. Akademia Pielegniarstwa Onkologicznego — Praca personelu medycznego 1
w czasie pandemii koronawirusa (Covid-19) cz. Il — webinarium

13. | Pacjenci z nowotworami skory — wyzwania diagnostyczno-terapeutyczne— | 1

webinarium

14. APO Wybrane Problemy Wspétczesnej Onkologii cz. 1 — webinarium

15. | APO Leczenie przeciwnowotworowe — webinarium

16. APO Powiktania w leczeniu onkologicznym cz. 1. Niedozywienie w chorobie @ 1
nowotworowej

17. | Forum Leczenia Ran. Rana trudna do wygojenia — co zrobi¢, aby skrdci¢ 1
czas gojenia? Praktyczne wskazéwki —webinarium

18. APO Wybrane Problemy Wspétczesnej Onkologii czes¢ 1i 2. Wzmocnienie | 5
wizerunku profesjonalnej pielegniarki

19. | Powiktfania w leczeniu onkologicznym czes$¢ 1i 2 — Akademia 3
Pielegniarstwa Onkologicznego cz. Il — webinarium

20. Srebro. Fakty i mity w leczeniu ran. Postepowanie z rang — Forum Leczenia | 1
Ran — webinarium

21. | Czego bojg sie bakterie - opatrunek z jodopowidonem w leczeniu ran — 1
webinarium

22.  Hormony, Witamina D a Covid-19 — Jak mozemy sobie poméc? — 1
webinarium

23. | 4 proste kroki do wygojenia kazdej rany — webinarium

24.  APO Wybrane Problemy Wspodtczesnej Onkologii- cz.1 — webinarium

25. | Szczepienia przeciw COVID-19 — webinarium dla pielegniarek

26. Leczenie ran w domu pacjenta- praktyczne wskazéwki — Conva Tec Polska
27. | ,,Ochrona skory podczas leczenia onkologicznego” — webinarium

© N %
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28.
29.
30.
31.

32.
33.

34.

35.
36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.
43.
44.
45.
46.

47.

48.

49.
50.

51.

52.

53.

54.

Nerwiak zarodkowy wspodtczulny u dzieci — 26-27.02.2021 r. — webinarium
XXIV Kongres Polskiego Towarzystwa Onkologii Klinicznej

Leczenie wspomagajace w onkologii — Akademia Pielegniarstwa
Onkologicznego — webinarium

Praktyczne aspekty opieki pielegniarskiej — Akademia Pielegniarstwa
Onkologicznego — webinarium

Program Edukacji Onkologicznej — sesja online

Leczenie przeciwnowotworowe — Akademia Pielegniarstwa
Onkologicznego — webinarium

Powikfania w leczeniu onkologicznym — Akademia Pielegniarstwa
Onkologicznego — webinarium

Wytyczne postepowania miejscowego w ranach zakazonych — webinarium
Webinarium dla pielegniarek szpitali i oddziatéw onkologicznych ,Wybrane
problemy wspdtczesnej onkologii”

Webinarium dla pielegniarek szpitali i oddziatéw onkologicznych ,,Badania
kliniczne cz. 1i 2"

Webinarium zorganizowane przez Stowarzyszenie PFED i Firme Ascensia —
,Cukrzyca a COVID-19”

Webinarium ,Szkota opieki diabetologicznej dla zespotéw
terapeutycznych” zorganizowana przez Stowarzyszenie PFED

B4l ostry przewlekty

Jak pomdc dziecku radzié sobie z trudnymi emocjami. Wielkopolska
Onkologia Dziecieca. Fundacja Pomocy Dzieciom z chorobami
nowotworowymi w Poznaniu. Webinarium

Program edukacji onkologicznej

Hematologia kliniczna i doswiadczalna

Nowoczesne metody diagnostyki i leczenia owrzodzen zylnych podudzi
Podstawy leczenia ran — o czym warto wiedzie¢?

Rodzice i rodzenstwo dziecka z chorobg nowotworowg. Wielkopolska
Onkologia Dziecieca. Fundacja Pomocy Dzieciom z chorobami
nowotworowymi w Poznaniu. Webinarium

Empatia a choroba onkologiczna dziecka. Wielkopolska Onkologia
Dziecieca. Fundacja Pomocy Dzieciom z Chorobami Nowotworowymi w
Poznaniu. Webinarium

Chtoniaki — rokowanie i dostepnos¢ nowoczesnych metod leczenia.
Szkolenie dla pielegniarek. Fundacja Pokonaj Chtoniaka

Cukrzyca i zespot stopy cukrzycowej w najnowszych zaleceniach PTD
Optymalna ptynoterapia: kluczowa rola personelu pielegniarskiego.
MedEXPERT. Szkolenie dla pielegniarek

Ochrona skéry podczas leczenia onkologicznego. Polskie Towarzystwo
Onkologii Klinicznej. 17.06.2021 r. Webinarium

Opieka i terapia u schytku zycia. Akademia Terapii Zajeciowej, 6.08.2021 r.
Webinarium

Dlaczego dzieci chorujg na nowotwory — Wielkopolska Onkologia Dziecieca.

Fundacja Pomocy Dzieciom z chorobami nowotworowymi w Poznaniu.
Webinarium

Aktualne zagadnienia hematologii dzieciecej — spojrzenie lekarza pediatry
11.03.2021 r. Webinar, kurs medyczny

© N %
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55.

56.

57.

58.
59.

60.
61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.

68.

69

70.

71.

72.

73.

COVID-19 i jego powiktania u dzieci, kiedy podejrzewac, jak rozpoznawac?
Centrum Edukacji Medycznej. Webinarium

Problemy pediatryczne w okresie pandemii Covid-19. Wielkopolskie Forum
Pediatrii. Konferencja

Powiekszone wezty chtonne u dzieci. Kiedy jest to objaw alarmujgcy?
Wielkopolska Onkologia Dziecieca. Fundacja Pomocy Dzieciom z
Chorobami Nowotworowymi w Poznaniu. Webinarium

Powikfania w leczeniu onkologicznym

Obwodowy i centralny dostep dozylny u pacjenta onkologicznego w
praktyce pielegniarki — seminarium szkoleniowe dla pielegniarek. PSPO
Warszawa

Webinarium: Nowe terapie w leczeniu nowotwordéw skéry. PZWL
Wybrane problemy wspétczesnej onkologii. Powiktania po przetoczeniu
sktadnikéw krwi. Powiktania leczenia onkologicznego, hematologicznego.
Wypalenie zawodowe

IV Konferencja naukowo-szkoleniowa pt. Wyzwania naukowe i zawodowe
we wspotfczesnym pielegniarstwie. Kielce, 15-17. 04. 2021 r. plakat,
wystgpienie ustne

Praktyczne zalecenia w pielegniarskiej i potozniczej opiece
diabetologicznej. Co nowego? XXIl Zjazd Naukowy Polskiego Towarzystwa
Diabetologicznego. Warszawa. Wystgpienie ustne

Edukacja w cukrzycy stan faktyczny. Forum Ekspertéw ds. Cukrzycy
.Warszawa 6.07.2021 r. Wystgpienie ustne

Dziecko z cukrzycg — poznaj prawdziwg historie oczami diabetologa i
rodziny. Centrum Edukacji, 16.02.2021 r. Webinarium

Need for knowledge and skills update among paediatric nurses regarding
type 1 diabetes in children. A pilot study. Virtual FEND Conference,
24.09.2021 r. Wspodtautorstwo wystgpienia ustnego

XV Ogodlnopolska Konferencja PFED ,,Magia wspotpracy interdyscyplinarnej
— gtos pielegniarek diabetologicznych”, Warszawa, 23-24.10.2021 r.
Wspodtautorstwo wystgpienia w sesji plakatowej

XXI Miedzynarodowa Interdyscyplinarna Konferencja Naukowo-
Szkoleniowa im. dr J. Fetlinskiej: ,Zywienie — inwestycja w zdrowie?”
Ciechandéw. Wystgpienie ustne

Edukacja i wsparcie — podstawy skutecznej terapii w cukrzycy. Xl edycja
Konferencji - Diabetologia 2021. Warszawa, 3.11.2021 r. Wystgpienie ustne
Xl Konferencja im. J. W. Grotta. Diabetologia oparta na faktach.
Konferencja on-line

VIl Konferencja Naukowa ,,Praktyczne aspekty leczenia chorych na
cukrzyce typu 1”. Konferencja on-line

Wieczér z pielegniarstwem diabetologicznym. Organizator Polska Federacja
Edukacji w Diabetologii 24.02.2021 r. ,Hiperglikemia i edukacja w réznych
typach cukrzycy w swietle zalecert PTD 2021”

,Wysitek fizyczny w cukrzycy typu 2”7 21.04.2021 r. ,Aspekty
psychologiczne w pielegniarstwie diabetologicznym w dobie COVID- 19”.
Konferencja on-line,



74.

75.

XV Ogdlnopolskiej Konferencji Polskiej Federacji Edukacji w Diabetologii
(PFED) ,Magia wspétpracy interdyscyplinarnej w pielegniarstwie — Gtos
pielegniarek diabetologicznych” - tryb hybrydowy

4 pory roku z diabetologig — wiosna”. Organizator Polska Federacja
Edukacji w Diabetologii 17.05.2021 r. Konferencja on-line



Praktyki/Staze

Praktyki wakacyjne — studenci uniwersytetéw medycznych i stuchacze szkét policealnych

Lp. Uczelnia Liczba uczestnikéw
1. Warszawski Uniwersytet Medyczny — Wydziat Nauki o Zdrowiu 59
2. Radomska Szkota Wyzsza 2
3. Uniwersytet Medyczny w todzi 2
4, Uniwersytet Medyczny w Poznaniu 1
5. Uniwersytet Medyczny w Gdarisku 2
6. Uniwersytet Medyczny w Lublinie 2
7. Akademia Hutniczo-Ekonomiczna w todzi 4
8. Uniwersytet Medyczny w Olsztynie 2
9. Uczelnia tazarskiego 1
10. Mazowiecka Uczelnia Medyczna 5
11. Uczelnia Medyczna MSC w Warszawie 2
12.  UKSW Warszawa 27
13. COLLEGIUM MAZOVIA 5
14. AWF Warszawa 8
15. | SZKOtA PLANOWANIA STRATEGICZNEGO Dgbrowa Gornicza 1
16. | WUMed Warszawa, ul. Bobrowiecka 2
Zajecia praktyczne studentéw wydziatu pielegniarskiego/potoznictwa

17, Mazowiecka Uczelnia Medyczna (dawniej Wyzsza Szkota Mazowiecka) w 91

Warszawie
Staze uczestnikow szkolen podyplomowych
18, Akademia Zdrowia, Warszawa. Przeprowadzenie stazu dla specjalizacji w 33
dziedzinie pielegniarstwa pediatrycznego (IV edycja)
19, Akademia Zdrowia, Warszawa. Przeprowadzenie stazu dla specjalizacji w 31
dziedzinie pielegniarstwa operacyjnego
Prywatna Wyzsza Szkota Nauk Spotecznych, Komputerowych i Medycznych w
Warszawie - Kurs Kwalifikacyjny Nefrologia i Dializoterapia
Warszawska Okregowa Izba Pielegniarek i Potoznych — przeprowadzenie stazu
dla specjalizacji w dziedzinie pielegniarstwa pediatrycznego

Zajecia praktyczne - kierunek opiekun medyczny

20.

21.

22. Collegium Stuzb Medycznych i Spotecznych Warszawa
23. | Policealna Warszawska Szkota Medyczna
24. COSSINUS Warszawa

®
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Podsumowanie

IPCZD jako placéwka szkolgca Szkolenia w instytucjach zewnetrznych
Liczba uczestnikow Liczba szkolen . i
Liczba pracownikow .
Rok W tym . Liczba
i . Instytutu uczestniczaca .
Ogodotem  pracownicy . szkolen
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
2021 1589 1353 66 257 90

®
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Zatacznik nr 1
Sprawozdania z realizacji grantdw NCN, NCBR, MZ, ABM w 2021 .

GRANTY ZAKONCZONE W 2021 R.

Nr grantu: UM0-2016/21/B/NZ2/01785

Tytut: Zaprojektowanie i ocena wielogenowej sygnatury transkrypcyjnej dla celow diagnostyki
molekularnej guzéw moézgu u dzieci

Kierownik: dr hab. n. med. Maria tastowska

Pomimo znacznego postepu w leczeniu guzdw mdzgu u dzieci nie udaje sie wyleczy¢ znacznego odsetka
pacjentéw. Diagnoza i rokowanie opierajg sie przede wszystkim na czynnikach klinicznych
i histopatologicznych, co w erze profilowania genetycznego nowotworow zdecydowanie wymaga
uzupetnienia o kryteria biologiczne.

Dlatego celem badan byto wprowadzenie nowej klasyfikacji molekularnej guzéw madzgu u dzieci,
opartej na profilu aktywnosci szeregu gendw markerowych, w uzupetnieniu do dotychczas
stosowanych badan patomorfologicznych i klinicznych.

Badania oparte byly na rGwnoczesnej analizie aktywnosci, czyli ekspresji wielu gendw (na podstawie
ilosci kopii RNA), przy uzyciu nowej techniki molekularnej NanoString nCounter® Analysis System oraz
analizach biologiczno-klinicznych.

Analizg objeto 230 pacjentédw z rozpoznaniem agresywnych guzéw moézgu, diagnozowanych
i leczonych w Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie”.

Dokonano identyfikacji 5-10 gendw markerowych charakterystycznych dla poszczegélnych rodzajow
guzdéw modzgu w oparciu o analize wynikédw surowych danych mikromacierzy, zdeponowanych
w dostepnej publicznie bazie danych Gene Expression Omnibus.

W wyniku przeprowadzonych eksperymentoéw i analizy bioinformatycznej poziomu aktywnosci genéw
markerowych zidentyfikowano cztery nowe kategorie molekularne guzéw madzgu u dzieci, nazwane
,»,CNS NB-FOXR2”, ,,CNS EFT-CIC”, ,,CNS HGNET-MN1"” oraz,,,CNS HGNET-BCOR”, ktdrych nie mozna byto
dotad zdiagnozowac przy pomocy analizy patomorfologicznej. Jest to pierwsze na swiecie doniesienie
na temat mozliwosci diagnostycznych techniki NanoString w wykrywaniu tego rodzaju guzow.
Ponadto zidentyfikowano takze po cztery grupy molekularne w guzach ependymoma: RELA fusion
positive, YAP1 fusion positive, PFA i PFB oraz w guzach medulloblastoma: grupa WNT, SHH, Grupa 3
i Grupa 4. Co wazne z klinicznego punktu widzenia — wykazano, ze pacjenci, u ktdrych wystepujg guzy
z grupy PFB, majg najlepsze szanse na przezycie, w przeciwienstwie do pacjentéw z guzami z grupy
PFA. Obydwie grupy byty dotad niemozliwe do zdiagnozowania przy pomocy analizy
patomorfologiczne;.

W konsekwencji w wyniku projektu zaprojektowano i przetestowano wielogenowg ekspresyjng
sygnature, ktéra moze znalez¢ zastosowanie w przysztych badaniach klinicznych w neuroonkologii
dzieciecej. Ma to ogromne znaczenie w praktyce, gdyz zastosowana nowatorska technika umozliwia
analize zdegradowanego RNA pochodzgcego z materiatu bloczkdw parafinowych, ktoéry jest rutynowo
zabezpieczanym materiatem w codziennej praktyce szpitalne;j.

Pozytywne przetestowanie nowego systemu w odniesieniu do guzéw moédzgu u dzieci umozliwi
podobne podejscie do analizy innych nowotwordw, w tym nowotwordéw wystepujgcych u dorostych.
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Numer projektu: UM0-2016/21/B/NZ5/02541

Tytut: Mapowanie punktéow ztaman u objawowych nosicieli zrédwnowazonych translokacji
chromosomowych de novo w celu identyfikacji nowych loci powigzanych z zaburzeniami rozwoju
Kierownik projektu w IPCZD: mgr Marzena Kucharczyk

Zrownowazone rearanzacje chromosomowe (ang. balanced chromosomal rearrangements; BCRs),
obejmujace zréwnowazone translokacje chromosomowe (ang. balanced chromosomal translocations;
BCTs) oraz inwersje, sg stosunkowo czesto obserwowanymi strukturalnymi aberracjami
chromosomowymi. Wiekszo$¢ nosicieli BCRs pozostaje bezobjawowa, jednakie w niektérych
przypadkach obecnos¢ BCRs skutkuje ujawnieniem sie fenotypu klinicznego. Mozna wiec przypuszczac,
ze w punktach ztaman u objawowych nosicieli BCRs zlokalizowane sg wazne funkcjonalnie geny i/lub
elementy regulatorowe, uszkodzenie ktérych przyczynia sie w konsekwencji do rozwoju choroby.
Celem przeprowadzonych badan byto mapowanie punktéw ztaman w rozdzielczosci pojedynczych par
zasad, zintegrowane z analizg 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 wykonane u 16 pacjentéw z DDs pozwolito na zidentyfikowanie
15 BCTs de novo oraz 1 inwersji de novo. Byly to odpowiednio:
(1)  46,XY,t(5;8)(922;913), (2) 46,XY,t(2;11)(931;921), (3) 46,XX,t(10;15)(g11.2;q13),
(4) 46,XX,t(5,14)(q13.2;q24.3), (5) 46,XX,t(6;14)(p25;q13), (6) 46,XY,t(10;22)(g26.1;q12.3),
(7) 46,XX,t(1;16)(p13.2;q13), (8) 46,XY,t(5;8)(p13;921.2), (9) 46,XY,t(2;8)(q31;q24.1),
(10) 46,XY,t(3;5)(q11.2;p13.1), (11) 46,XY,t(8;10)(p22;p11.21), (12) 46,XY,t(1;2)(p31.3;933.1),
(13) 46,X,t(X;1)(q21.1;p21.1), (14) 46,XX,t(10;15)(p12.31;923), (15) 46,XX,t(13;15)(q32.2;q13.3) oraz
(16) 46,XX,inv(2)(g31.1;937.3). Od pacjentow tych pobrano krew obwodowa, a nastepnie
wyizolowano i zabezpieczono prébki genomowego DNA do dalszych badan molekularnych.

Zadanie 2. Weryfikacja zrdwnowazenia genomu

U 16 pacjentéw z BCRs de novo stwierdzonymi w tradycyjnym kariotypowaniu przeprowadzone zostato
badanie array CGH (z uzyciem catogenomowych mikromacierzy oligonukleotydowych firmy Agilent
Technologies o rozdzielczosci 180K i 60K). Wykluczono dzieki temu obecnos$é¢ submikroskopowych
zmian liczby kopii fragmentéw DNA (mikrodelecji i/lub mikroduplikacji), zaréwno w punktach ztaman,
jak i w innych regionach genomu, ktére mogty zosta¢ pominiete w klasycznej analizie kariotypu.

Zadanie 3. Kwalifikacja pacjentdw do sekwencjonowania catogenomowego

Prébki DNA 16 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, z rGwnoczesnym
zawezeniem regionu obejmujgcego punkt ztamania do 5 kpz, z wykorzystaniem sekwencjonowania
calogenomowego metoda mate pair (HiSeq1500, lllumina). 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, Illumina). Natomiast regiony zawezone do ~400 pz zsekwencjonowano
przy pomocy metody Sangera.

W ten sposéb rozpoznano tgcznie 22 uszkodzone geny zlokalizowane w punktach ztaman BCRs: EFNA5,
EBF3, LARGE, PPP2R5E, TXNDC5, ZNF423, NIPBL, BAHD1, RET, TRPS1, SLC4A10, EPHAG6, PARD3, DLC1,
NFIA, ATP7A, MLLT10, TLE3, STK24 i KLF13 (u pacjentéw z BCTs) oraz UBR3 i TRAF3IP1 (u pacjenta
z inwersjg). Na podstawie danych literaturowych oraz informacji zawartych w internetowych bazach




danych genetycznych i klinicznych stwierdzono, iz geny te s najbardziej prawdopodobnymi
kandydatami odpowiadajgcymi za DDs u badanych chorych.
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Tytut: Opracowanie i wdrozenie innowacyjnej technologii produkcji przetworéw warzywno-
-owocowych nowej generacji wzbogaconych btonnikowym preparatem ze skrobi ziemniaczanej
o wiasciwosciach prebiotycznych z przeznaczeniem dla dzieci i mtodziezy

Akronim: PreSTFibredkids

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

Realizowane zadania badawcze

Do badania akceptacji 5 muséw warzywno-owocowych oraz badania preferencji smaku zrekrutowano
10 dzieci z prawidtowa masg ciata oraz 13 dzieci z nadwagg i otytoscig — facznie do Etapu 4 badania
zrekrutowano 23 dzieci w wieku 6-10 lat. Etap 4 zrealizowano w okresie marzec — wrzesien 2021.

Do badania skutecznosci preparatu btonnikowego - dekstryny ze skrobi ziemniaczanej
o wtasciwosciach prebiotycznych, w okresie pazdziernik 2021 — grudzien 2021 zrekrutowano 92 dzieci
w wieku 6-10 lat z nadwagg lub otytoscia.

W etapie 4 badania zostaty zrealizowane nastepujgce zadania:

Po uzyskaniu poinformowanej zgody rodzicow na udziat dziecka w badaniu oraz zgody na
przetwarzanie danych osobowych dla celéw badania akceptacji wydawano rodzicom musy warzywno-
-owocowe, tak aby dzieci testowaty w domu musy co drugi dzien, zapisujgc na kartach obserwacji
wyniki oceny. Pozyskane dane z kart oceny w fazie badania akceptacji wprowadzono do bazy danych.
Uwzgledniono raportowanie zdarzen niepozadanych.

Przeprowadzono badanie preferencji smaku. Dzieciom (w obecnosci rodzica lub rodzicow)
przedstawiano do poréwnania musy warzywno-owocowe. Dzieci wskazywaty, ktéry mus preferujg ze
wzgledu na smak. Preferencje smakow zostaty udokumentowane.

Dane z fazy badania preferencji muséw zostaty wprowadzone do bazy danych.
Raportowano wystepowanie zdarzen niepozadanych.

Wykonano obliczenia dla badania akceptacji i badania preferencji smaku dla grup dzieci z prawidtowa
masg ciata i dzieci z nadwaga lub otyloscia oraz dla catej grupy badanej. Opracowano raport
z wykonywania etapu 4.

W ramach etapu 5 po uzyskaniu poinformowanej zgody rodzicdw dziecka z nadwagg lub otytoscig
przeprowadzono badania antropometryczne, bioimpedanc;ji, ci$nienia krwi, fibroskanu, echo serca,
usg tt. szyjnych, panel laboratoryjnych badan gospodarki weglowodanowo-lipidowe] oraz uktadu
immunologicznego. Pacjentom uczestniczagcym w badaniu zostaty udzielone indywidualne porady
dietetyczne i psychologiczne. Po wigczeniu do badania uczestnicy badania zostali losowo
(randomizacja) przydzieleni do grupy otrzymujgcej mus warzywno-owocowy z dekstryng (grupa
badana), a w grupie kontrolnej mus warzywno-owocowy bez dekstryny. Rodzice dzieci uczestniczacych
w badaniu zostali zaopatrzeni w musy warzywno-owocowe przez firme Tymbark MWS Sp. z 0.0. Sp. K.



Uzyskane wyniki

W ramach etapu 4 projektu przeprowadzono badania akceptacji i badanie preferencji smakéw. Wyniki
badan akceptacji wskazujg na odmienng percepcje smakowa u dzieci z nadwagg lub otytoscig. Do etapu
5 wybrano nastepujgce musy: (1) jabtko-brzoskwinia-pasternak, (2) jabtko-marchew-pigwowiec oraz
(3) jabtko-wisnia-marchew. Wyniki etapu 5 bedg dostepne w | kwartale roku 2023.

Problemem potencjalnie mogacym wptyngé na realizacje badania jest stan pandemii Covid-19.
W dotychczasowych dziataniach podjete srodki umozliwity prowadzenie badania zgodnie z planem,
niemniej jednak pandemia pozostaje nadal zidentyfikowanym czynnikiem ryzyka.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu:

Publikacje bedg opracowane po zakonczeniu Etapu 5 projektu.
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Tytut: Ocena skutecznosci i bezpieczeistwa empagliflozyny w leczeniu neutropenii u pacjentéw
z glikogenoza 1b

Akronim: EMPAtia

Kierownik projektu: dr n. med. Dariusz Rokicki

Realizowane zadania badawcze

Celem badania jest ocena skutecznosci i bezpieczeristwa leczenia neutropenii u pacjentéw
z glikogenozg 1b inhibitorem SGLT2 — empagliflozyng (preparat: Jardiance®).

Projekt ma charakter otwartego badania klinicznego. Leczenie empagliflozyng zostanie wiaczone
u wszystkich pacjentéw. Czas trwania leczenia i obserwacji pacjentéw bedzie wynosit 24 miesigce.
Badaniem zostanie objeta grupa 20 pacjentéw pediatrycznych i dorostych z GSD Ib, w wieku od
4 tygodni zycia, spetniajacych kryteria wtgczenia do badania, po uzyskaniu swiadomej zgody na udziat
w badaniu.

Informacje o projekcie dostepne sg pod linkiem Niekomercyjne badanie kliniczne EMPAtia - IPCZD.

Zadanie nr 1. Przygotowanie protokotu badania i jego rejestracja

Zadanie realizowane byto w okresie 01.10.2020-31.12.2021 r. W wyniku realizacji zadania opracowano
petng dokumentacje wymagang do ztozenia projektu badania w celu wydania opinii przez Komisje
Bioetyczng oraz uzyskania zgody na prowadzenie badania przez URPL. Przygotowano procedury
operacyjne badania oraz podjeto inne niezbedne dziatania majgce na celu umozliwienie rozpoczecia
badania.

Zadanie 2. Zarzadzanie (administracyjne) projektem

Zadanie obejmuje biezgce administrowanie realizacjg projektu, czyli wszystkie dziatania niezbedne do
utrzymania projektu w okreslonych terminach, jakosci i budzecie. W ramach realizacji zadania osoby
zaangazowane, w zaleznosci od roli petnionej w projekcie, podejmuja czynnosci dotyczace:
zatrudnienia i wynagrodzen, nadzoru nad zespotem badawczym, komunikacjg z innymi jednostkami
biorgcymi udziat w badaniu, biezgcym rozliczaniem projektu — m.in. przygotowywaniem raportéw
i informacji dla Agencji Badan Medycznych.

Wykaz publikacji

Kaczor M, Rokicki D, Greczan M et al. SGLT2 Channel Inhibitor — Breakthrough in the Treatment of
Neutropenia in Patients with Glycogen Storage Disease Type 1b? JIMD Report; 2022; in press
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Numer projektu: 2020/ABM/01/00040

Tytut: Zastosowanie terapii celowanej u dzieci od 3. do 18. roku Zycia z rozpoznaniem rozlanego
naciekajacego glejaka mostu (diffuse intrinsic pontine glioma — DIPG) w oparciu o wyniki badan
genetycznych

Akronim: DIPGen

Kierownik projektu: dr hab. n. med. Bozenna Dembowska-Baginska, prof. IPCZD

Realizowane zadania badawcze

Rozlane naciekajgce glejaki mostu stanowig ok. 8-10 % wszystkich nowotwordéw osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN) u dzieci. Mimo ze w ostatnich dekadach dokonat sie spektakularny postep
w leczeniu nowotwordéw wieku dzieciecego, nie dotyczy to DIPG, w ktorym Srodkowa catkowitego
przezycia waha sie miedzy 8 a 12 miesiecy.

Podstawag leczenia DIPG jest radioterapia. W licznych badaniach klinicznych nie wykazano znamiennej
korzysci ze stosowania chemioterapii, pozostawiajgc napromienianie jako jedyng opcje leczniczg dla
tych chorych. Ponadto z uwagi na stan neurologiczny pacjentéw i ryzyko jego pogorszenia po
interwencjach neurochirurgicznych, przy jednoczesnym braku wptywu uzyskanego wyniku badania
patomorfologicznego guza na leczenie pacjenta i okres jego przezycia, jeszcze do niedawna nie
wykonywano rutynowo biopsji tego typu guzéw. Stad brak wszechstronnej wiedzy o molekularnych
wiasciwosciach tych nowotwordw u dzieci. W ostatniej dekadzie rozwdj badann molekularnych
w nowotworach u ludzi przyczynit sie do powstania nowych skutecznych terapii celowanych i poprawy
wynikéw leczenia w wybranych nowotworach. Dlatego tez, nalezy poszukiwac takich rozwigzan u dzieci
z DIPG.

Zidentyfikowanie biomarkeréw, w tym zmian molekularnych réznicujgcych nowotwory o zblizonych
cechach histologicznych, markeréw prognostycznych i rokowniczych oraz celéw molekularnych
pozwoli na postawienie prawidtowego rozpoznania, prognozowanie przebiegu choroby
nowotworowej i optymalizacje jej leczenia poprzez wprowadzenie terapii celowanych. W rezultacie
oczekuje sie poprawy wynikoéw leczenia w tej grupie chorych.

Projekt zaktada przeprowadzenie ujednoliconego postepowania diagnostyczno-terapeutycznego
u okoto 100 dzieci z DIPG.

U kazdego pacjenta witaczonego do projektu zostang wykonane badania obrazowe rezonansem
magnetycznym, a nastepnie biopsja guza w celu ustalenia rozpoznania histopatologicznego
i identyfikacji istotnych markeréw molekularnych. Analiza molekularna przeprowadzona zostanie
z wykorzystaniem technologii NGS (ang. Next Generation Sequencing) na poziomie DNA i RNA poprzez
sekwencjonowanie catego eksomu (ang. Whole Exome Sequencing, WES) oraz z zastosowaniem paneli
celowanych (identyfikacja fuzji genowych). Analizowany bedzie zaréwno materiat genetyczny z tkanki
nowotworowej, jak i referencyjny z limfocytéw krwi obwodowe] pacjenta. Badania bedg prowadzone
dwutorowo. W pierwszym etapie identyfikowane bedg zmiany molekularne umozliwiajgce wtgczenie
pacjentow do wytypowanych w projekcie grup terapeutycznych. Celem drugiego etapu badan
molekularnych bedzie okreslenie petnego profilu molekularnego DIPG oraz wskazania ewentualnych
nowych, istotnych celéw terapeutycznych.



Po biopsji pacjenci beda kwalifikowani do napromieniania wedtug standardowego postepowania
w DIPG. W trakcie radioterapii wszyscy pacjenci beda otrzymywaé syrolimus. Dalsze leczenie
systemowe bedzie ustalone w oparciu o stwierdzane cele molekularne z zastosowaniem produktéw
leczniczych zarejestrowanych w innych wskazaniach, a ktére w badaniach przedklinicznych lub
klinicznych wykazujg dziatanie hamujace rozwdj glejaka (syrolimus vs syrolimus w potgczeniu
z trametynibem). Wszystkie wymienione produkty zostaty dopuszczone do obrotu u ludzi w innych
wskazaniach i wykazujg w badaniach przedklinicznych i klinicznych aktywnos¢ przeciwnowotworowa
w glejakach, co uzasadnia medycznie ich zastosowanie w DIPG.

Projekt ma charakter innowacyjny, poznawczy i aplikacyjny. Zaplanowana w projekcie liczba pacjentéw
zapewni wiarygodnosé wynikdéw i przyczyni sie do poszerzenia wiedzy w tym zakresie. Spodziewamy
sie, ze wprowadzenie terapii celowanych przyczyni sie do poprawy wynikdw leczenia w postaci
wydtuzenia przezycia wolnego od progresji oraz przezycia catkowitego, a takze do poprawy jakosci
zycia leczonych. Ocena petnego profilu molekularnego moze wskaza¢ nowe cele terapeutyczne dla tej
grupy pacjentéw.

Osiggniete wyniki postuzg w przysztosci planowaniu i organizowaniu dalszych badan klinicznych. Leki
stosowane w badaniu (syrolimus i trametynib) s3 w Polsce dostepne i zarejestrowane w innych niz
przedmiot badania wskazaniach.

Badania biomarkeréw wykonywane bedg w Polsce, w Zaktadzie Patologii Pracowni Onkopatologii
i Biostruktury Medycznej IPCZD we wspdtpracy z Zaktadem Genetyki Medycznej. Analiza
bioinformatyczna oraz statystyczna w zakresie identyfikacji korelacji kliniczno-molekularnych wsparta
zostanie narzedziem analityczno-bazodanowym utworzonym przez podwykonawce z siedzibg
w Polsce, dedykowanym nowotworom dzieciecym, co przyczyni sie do powstania unikatowego
narzedzia wspomagajacego opracowanie optymalnego leczenia dla tej grupy nowotwordw.
Utworzenie repozytorium danych genetycznych uzyskanych z materiatu pobranego od
przewidywanych 100 pacjentédw bedzie unikalng w skali Swiatowej bazg danych molekularnych.

Projekt jest na etapie rekrutowania pacjentéw. W 2021 r. wigczono jednego pacjenta, planowanych
jest witaczanie ok. 25 pacjentdw rocznie.

Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu

Raporty z realizacji projektu do Agencji Badan Medycznych.
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Numer projektu: 2020/ABM/03/00013
Tytut: Centrum Wsparcia Pediatrycznych Badan Klinicznych
Akronim: CWpediBK

Kierownik projektu: mgr Dorota Gagata

Celem projektu jest utworzenie i rozwdj Centrum Wsparcia Pediatrycznych Badan Klinicznych, ktére
ma doprowadzi¢ do zwiekszenia liczby badan klinicznych prowadzonych w populacji pediatrycznej
w Polsce wraz ze zwiekszeniem liczby ich uczestnikow.

W ramach projektu realizowane sg 4 zadania:

1. Zaangazowanie kadry CWBK.

2. Adaptacja/modernizacja oraz wyposazenie CWBK.

3. Zakup systemow jakosciowych i innych systemdw wspierajgcych.
4. Zarzadzanie administracyjne projektem.

Opis prac zrealizowanych w 2021 r.

W strukturze IPCZD utworzono jednostke organizacyjng pn. Centrum Wsparcia Badan Klinicznych.
W ramach projektu przeprowadzono gruntowng modernizacje budynku Z, gdzie usytuowano Centrum
(koszt ok. 2,6 miIn zt) oraz dostosowano pomieszczenia do wymogow prowadzenia badan klinicznych.
Prace remontowo-modernizacyjne obejmowaty prace wewnatrz i na zewnatrz budynku Z.
Zaadaptowano parter i poziom -1 na potrzeby przyjmowania pacjentéw badan klinicznych. Powstaty
3 w petni wyposazone gabinety lekarsko-zabiegowe. Zainstalowano dodatkowg linie poczty
pneumatycznej. Zmodernizowano pomieszczenia biurowe na | pietrze, dodatkowo stworzono
multimedialng sale konferencyjna oraz pokoje dla koordynatoréw oraz monitoréw.

Wszystkie zakupy dokonywane byty zgodnie z ustawg zamowien publicznych.

W dniu 27.07.2021 r. nastgpito oficjalne otwarcie CWpediBK. W efekcie zespotom badawczym
udostepniono nowe gabinety i pomieszczenia administracyjne. Zgodnie z harmonogramem
realizowanych zadan zatrudniono personel —tgcznie 6,25 etatéw finansowanych ze srodkéw projektu.
W sktad zespotu CWpediBK wchodzg: radca prawny, sekretarka medyczna, specjalisci:
ds. bezpieczenstwa farmakoterapii, ds. produktu badanego, ds. zarzadzania ambulatorium, ds. analiz
statystycznych, ds. archiwizacji, ds. jakosci, monitorowania badan, ds. tworzenia dokumentacji
i ds. rozliczen.

Stworzono autorski system zarzadzania badaniami klinicznymi — SZBAK, ktéry daje mozliwos$¢ bardziej
kompleksowego i wygodniejszego zarzadzania danymi zbieranymi w CWpediBK, a takze mozliwosé
analizy wprowadzanych danych.

W 2021 r. zwiekszono liczbe realizowanych komercyjnych badan klinicznych i obserwacyjnych do 91,
w stosunku do 81 badan w 2020 r. (wzrost o ok. 11%). W wyniku realizacji badan osiggnieto dochéd
w wysokosci 1,547 mlin zt oraz podpisano 21 umdw na nowe badania komercyjne na taczng wartosc
3,5 min zt.



Publikacje bedace wynikiem realizacji projektu

W ramach promocji wewnetrznej Centrum Wsparcia Pediatrycznych Badan Klinicznych wspdlnie
z Dziatem Badan Naukowych i Wspdtpracy z Zagranicg oraz patronujgcym zastepca dyrektora ds. nauki
przygotowane beda specjalne programy edukacyjne dla mtodych lekarzy w celu aktywizacji nowych
gtéwnych badaczy w wieku ponizej 40. roku zycia.

Informacje nt. dziatalnosci Centrum przekazywane sg poprzez newsletter Dziatu Badarh Naukowych
i Wspétpracy z Zagranicg, a takze strony internetowej Dziatu Badan Naukowych i Wspdtpracy
z Zagranica.
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Numer projektu: 2021/ABM/01/00027

Tytut: Otwarte randomizowane badanie kliniczne Il fazy oceniajgce bezpieczerstwo i skutecznos¢
rapamycyny w leczeniu rzadkich i ultrarzadkich choréb o$rodkowego uktadu nerwowego zwigzanych
z aktywacja szlaku mTOR u dzieci

Akronim: BraimTOR

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

Realizowane zadania badawcze

Projekt BraimTOR ma charakter wieloosrodkowego kontrolowanego badania klinicznego majacego na
celu ustalenie bezpieczenstwa i skutecznosci leczenia rapamycyng w populacji pacjentéw z szerokim
spektrum patologii OUN zwigzanym z defektami szlaku mTOR.

Badanie bedzie przeprowadzone w grupie 100 pacjentéw, obejmujace] dzieci z padaczka lekoopornag
(uwarunkowang zaburzeniami rozwojowymi kory moézgowej i nowotworami typu LEATS) oraz dzieci
z glejakami o wysokim stopniu ztosliwosci (ang. high grade glioma — HGG).

Realizacja projektu ma celu wypracowanie najbardziej optymalnego leczenia dla grupy chorych, gdzie
aktualny stan wiedzy medycznej nie oferuje zadnych rozwigzan lub s3 one mato skuteczne.

Projekt BraimTOR zostat najwyzej oceniony przez ekspertow w ramach Konkursu na niekomercyjne
badania kliniczne w obszarze chordb rzadkich o numerze ABM/2021/1.

Zadanie 1. Przygotowanie protokotu badania i jego rejestracja

W ramach realizacji zadania podjeto dziatania majace na celu przygotowanie dokumentacji badania
neurologicznego (BraimTOR-NEURO) oraz onkologicznego (BraimTOR- ONKO) do ztozenia do URPL
i KB. Organizowano spotkania robocze z udziatem wszystkich partneréw oraz przedstawicieli jednostek
IPCZD zaangazowanych w realizacje projektu.

Zadanie 2. Zarzadzanie badaniem

Zadanie obejmuje biezgce zarzadzanie badaniem: zbudowano zesp6t badawczy kierowany przez lidera
projektu oraz dwdch gtéwnych badaczy.



Zatacznik nr 2

Sprawozdania z realizacji projektow wspadtfinansowanych ze srodkow
zagranicznych lub w ramach projektow miedzynarodowych w 2021 r.

GRANTY ZAKONCZONE W 2021 R.

Numer projektu: 831390

Tytut: Sie¢ Orphanet

Akronim: ONW

Kierownik projektu: prof. dr hab. n. med. Krystyna H. Chrzanowska

Polska, reprezentowana przez Instytut ,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” (IPCZD) w Warszawie,
wzieta udziat w kolejnym projekcie w ramach Trzeciego Programu Unii w dziedzinie zdrowia
(2014-2020) pt. ,Orphanet Network” (akronim: ONW 831390; 2018-2021), przygotowanym przez
Institut National de la Sante et de la Recherche Medicale (INSERM, Francja) w odpowiedzi na
zaproszenie Agencji Wykonawczej ds. Konsumentéw, Zdrowia, Rolnictwa i Zywnoéci (CHAFEA).

Jednostka organizacyjng w IPCZD realizujacg ww. projekt byt Zaktad Genetyki Medycznej. Krajowym
koordynatorem projektu w Polsce byta prof. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska (kierownik
Zaktadu Genetyki Medycznej IPCZD), natomiast kierownikiem projektu byta prof. dr hab. n. med.
Matgorzata Krajewska-Walasek. W realizacji projektu uczestniczyto dwdch information scientists
finansowanych ze Srodkéw UE i Ministerstwa Zdrowi: (1.) od 15 listopada 2018 do 17 marca 2021;
(2.) od 1 marca do 15 czerwca 2021.

Ponadto powotani zostali eksperci zewnetrzni/partnerzy w osobach: prof. dr hab. n. med. Rafat Ptoski
(Uniwersytet Medyczny w Warszawie), prof. dr hab. n. med. Jolanta Wierzba (Uniwersytet Medyczny
w Gdarisku), prof. dr hab. n. med. Robert Smigiel (Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu).

Projekt rozpoczat sie w dn. 1.06.2018 r. i zgodnie z planem miat sie zakonczy¢ w dn. 31.12.2020 r.
(31 miesiecy), ale z uwagi na problemy spowodowane pandemia SARS-CoV-2 zostat przedtuzony do
dn. 30.06.2021 r. (w ramach planowanego budzetu).

Komitet Operacyjny projektu (OOC Operating Committee) powotat Rade Zarzadzajgcg (Management
Board; MB), ktéra sktadata sie z 27 koordynatoréow krajowych reprezentujgcych 4 obszary
geograficzne krajow cztonkowskich.

CELE ogolne projektu ONW 831390

1. Zapewnienie spotecznosci oséb zainteresowanych chorobami rzadkimi (ang. rare diseases, RD)
narzedzi umozliwiajgcych wzajemng wspotprace. Dotyczy to w szczegdlnosci wykazu RD, ktory
umozliwia wspdlne, interdyscyplinarne (tgczace dziedziny ochrony zdrowia oraz badan naukowych)
dziatania pomiedzy krajami.



2. Zapewnienie wiarygodnych informacji na temat chordb rzadkich, zwtaszcza za pomocg
encyklopedii dostepnej w kilku jezykach.

3. Utworzenie katalogu specjalistycznych ustug, majgcych pomdc pacjentom, lekarzom i osobom
zainteresowanym uzyskaé¢ fachowa wiedze na temat konkretnej choroby w Europie i poza jej
granicami oraz dostarczy¢ informacji niezbednych do wsparcia dziatan regulujgcych.

4. Kontynuacja rozwoju i umacnianie roli Orphanetu jako referencyjnej bazy danych na temat RD
poprzez nawigzywanie i zacie$nianie wspoétpracy pomiedzy ogdlnoeuropejskg siecig Orphanet
a Europejskimi Sieciami Referencyjnymi (European Reference Networks, ERNs) w zakresie
uzyskiwania, korygowania i rozpowszechniania wiedzy na temat choréb rzadkich.

Zadania IPCZD zaplanowane w ramach projektu ONW byty realizowane w ramach 4 pakietéw:

WP4: Nomenklatura dotyczgca chordb rzadkich i narzedzia umozliwiajgce wspétprace; Zadanie 4.1:
Utrzymanie i rozszerzanie oraz ttumaczenie nomenklatury i klasyfikacji chordb rzadkich
zaproponowanej przez Orphanet (8 jezykdw narodowych, w tym jezyk polski).

WP5: Informacja na temat chordb rzadkich i lekéw sierocych; Zadanie 5.3: Prowadzenie
i aktualizowanie encyklopedii Orphanet, w tym: 5.3.1 Tworzenie streszczen i definicji.

WP6: Katalog osrodkéw referencyjnych; Zadanie 6.1: Zbieranie informacji na temat centréw
eksperckich, laboratoridw/osrodkéw genetycznych, rejestrow pacjentéw i biobankdow, projektéow
badawczych i badan klinicznych, organizacji zrzeszajgcych pacjentéw z chorobami rzadkimi w Europie
i poza jej granicami.

WP7: Umocnienie Orphanetu jako europejskiej bazy chordb rzadkich; Zadanie 7.3: Podkreslenie roli
Orphanetu i zaciesnienie wspoétpracy pomiedzy zespotami z poszczegélnych krajow.

Do information scientists nalezato zbieranie danych, ttumaczenie biezgcych dokumentéw oraz
wprowadzania danych i ich aktualizacji na platforme VPN, z wykorzystaniem odpowiednich procedur
i programéw zabezpieczajgcych poufnos¢. Do obowigzkdw koordynatora w IPCZD nalezata m.in. stata
walidacja zbieranych danych oraz ttumaczen. W wybranych rodzajach danych walidacja byta
przeprowadzana przez odpowiednich ekspertow, przede wszystkim biologdw molekularnych,
pracujgcych w Zaktadzie Genetyki Medycznej IPCZD, jak réwniez wspdtpracujgcych specjalistow
z réznych dziedzin medycyny. Wyniki tych dziatan zostaty opublikowane w Orphanet Reports Series
Collection. Dane aktualizowane byty co rok; po kazdej aktualizacji przeprowadzana byta ich walidacja
przez koordynatora projektu.

W ramach prac nad projektem ONW nie udato sie pozyskaé¢ dodatkowych srodkdw z Ministerstwa
Zdrowia na ttumaczenia i korekty ttumaczen tekstow zamieszczanych w encyklopedii Orphanet.

Od 17.04.2018 r. na miedzynarodowej stronie portalu Orphanet udostepniona jest strona
w jezyku polskim, na ktérej zamieszczane sg materiaty ttumaczone z jezyka angielskiego. Pacjenci
oraz ich rodziny, a takze lekarze specjalisci oraz ogét spoteczenstwa majg dostep do bezptatnych,
wysokiej jakosci, systematycznie uaktualnianych, wiarygodnych informacji o chorobach rzadkich oraz
do specjalistycznej wiedzy, m.in. do katalogu centréw eksperckich, listy laboratoriow wykonujgcych
badania diagnostyczne, wykazu toczacych sie projektdw badawczych i badan klinicznych oraz
dziatajgcych na terenie krajow cztonkowskich organizacji pacjentéw. Orphanet wspodtpracuje ze
specjalistami z catego Swiata, aby zapewnié rzetelne dane naukowe na temat chordb rzadkich oraz
utatwic¢ nawigzywanie miedzynarodowych kontaktow i wspotpracy w zakresie chordb rzadkich.



Realizacja zadan projektu ONW w IPCZD do dn. 30.06.2021 r.

WP4. Nomenklatura dotyczgca chordb rzadkich i narzedzia umozliwiajgce wspotprace; Zadanie 4.1:
Utrzymanie i rozszerzanie oraz ttumaczenie nomenklatury i klasyfikacji choréb.

IPCZD jako wykonawca kolejnych grantdw pozyskiwanych przez Orphanet od szeregu lat uczestniczy
w pracach nad ujednoliceniem klasyfikacji i nadaniu wszystkim chorobom rzadkim oddzielnych
unikatowych kodéw ORPHA. W ramach realizacji tego zadania Lista choréb rzadkich i synoniméw
w porzadku alfabetycznym, wraz z numerami ORPHA, byta na biezgco dwukrotnie (2019 i 2020)
aktualizowana i uzupetniana o nowe jednostki chorobowe z ttumaczeniem na jezyk polski. Ostatnia
wersja jest dostepna na polskiej stronie internetowej: http://www.orpha.net/national/PL-

PL/index/strona-gtéwna/ w zaktadce Seria Raportéw Orphanetu.

Petna lista, w tatwym do wykorzystania formacie XML, jest dostepna do bezptatnego pobrania na
platformie Orphadata http://www.orphadata.org/cgi-bin/inc/productl.inc.php.
Umozliwia to zintegrowanie nomenklatury Orphanetu z systemami informatycznymi w placéwkach

opieki zdrowotnej.

WP5: Informacja na temat chordb rzadkich i lekéw sierocych; Zadanie 5.3: Prowadzenie
i aktualizowanie encyklopedii Orphanet, w tym: 5.3.1 Tworzenie streszczen i definicji (Tabela).

1. Aktualizacja, weryfikacja i walidacja nazw wybranych choréb rzadkich i synoniméw

W roku 2019 zaktualizowano, zweryfikowano i zwalidowano nazwy wybranych chordéb rzadkich
i synoniméw z listy obejmujgcej 20 956 nazw choréb rzadkich, dokument liczy 231 stron — Lista
chordb rzadkich i synonimoéw w porzadku alfabetycznym.

W roku 2020 zaktualizowano, zweryfikowano i zwalidowano nazwy wybranych chordéb rzadkich
i synoniméw wybranych z listy obejmujacej ponad 22 318 nazw choréb (wiecej o 1362 rekordy)
dokument liczy 410 stron — Lista chordéb rzadkich i synoniméw w porzadku alfabetycznym.

2. Ttumaczenia z jezyka angielskiego na polski nowo utworzonych i zmienionych nazw choréb
rzadkich i synonimow
Baza nazw chordb rzadkich i synoniméw jest stale, regularnie uaktualizowana.

tacznie przettumaczono 981 nowo utworzonych i zmienionych nazw choréb rzadkich i synonimoéw,
w tym:

359 nazw w latach 2018-2019,
634 nazw w latach 2020-2021.

3. Ttumaczenia z jezyka angielskiego na polski streszczen z encyklopedii choréb rzadkich Orphanet
Ttumaczenie tekstéw zamieszczanych w encyklopedii Orphanet jest zmudne i wymaga wysoce
specjalistycznej wiedzy oraz bardzo dobrej znajomosci medycznego jezyka angielskiego.
W omawianym projekcie ttumaczenia te byly wykonywane przez Zespdét Orphanet Polska. Nalezy
podkresli¢, ze po przettumaczeniu kazdy tekst musiat by¢ zosta¢ zwalidowany przez eksperta,
a nastepnie odpowiednio sformatowany i przekonwertowany w celu umieszczenia — w zaleznosci od
specyfiki tekstu — w odpowiednim programie komputerowym napisanym na potrzeby platformy
Orphanet. Te ostatnie czynnosci (techniczne) byty wykonywane przez information scientist.


http://www.orpha.net/national/PL-PL/index/strona-główna/
http://www.orpha.net/national/PL-PL/index/strona-główna/
http://www.orphadata.org/cgi-bin/inc/product1.inc.php

W roku 2018 w bazie Orphanetu znajdowato sie 1088 przettumaczonych na jezyk polski streszczen
choréb rzadkich; w roku 2019 liczba ta wzrosta do 1254. W okresie 2020-2021 polski zespét
Orphanet wykonat ttumaczenia kolejnych 800 streszczen. Ogdlna pula streszczern wzrosta do 1888
(zwalidowane teksty sg stopniowo wprowadzane do systemu).

Warto podkresli¢, ze ttumaczenia tekstow naukowych (m.in. streszczen) przygotowywane Zespot
Orphanet Polska umozliwiajg uzyskanie wiarygodnych, sprawdzonych danych dotyczgcych wybranych
choréb rzadkich, w tym informacji z zakresu: etiologii, klasyfikacji, osrodkéw eksperckich, testéw
diagnostycznych, organizacji zrzeszajacych pacjentéw, projektéw badawczych, badan klinicznych
i lekow sierocych dla kazdej z choréb.

WP6: Katalog osrodkéw referencyjnych; Zadanie 6.1: Zbieranie informacji na temat centréw
eksperckich, laboratoriéw/osrodkéw genetycznych, rejestréw pacjentéw i biobankdow, projektow
badawczych i badan klinicznych, organizacji zrzeszajgcych pacjentdéw z chorobami rzadkimi w Europie
i poza jej granicami.

W ramach projektu ONW nadal gromadzone byty i aktualizowane informacje o: osrodkach klinicznych
spetniajgcych kryteria EUCED dla os$rodkdw eksperckich dla chordb rzadkich, takze tych dziatajgcych
juz w Europejskich Sieciach Referencyjnych, medycznych wysokospecjalistycznych laboratoriach
diagnostycznych oferujgcych badania genetyczne i/lub niegenetyczne oraz o rejestrach pacjentéow
i biobankach. State miejsce na stronach Orphanetu majg organizacje pacjentdw zajmujace sie
chorobami rzadkimi. Informacje o projektach badawczych dotyczgcych rzadkich choréb pozyskiwano
dzieki przegladaniu wykazu badan finansowanych przez Narodowe Centrum Nauki oraz Narodowe
Centrum Badan i Rozwoju; na stronie internetowej Wspodlnotowego Serwisu Informacyjnego Badan
i Rozwoju CORDIS poszukiwano danych o projektach europejskich. Informacje o aktualnych
badaniach klinicznych w kierunku chordéb rzadkich wyszukiwano w wykazach badan klinicznych
dostepnych na stronach internetowych szpitali oraz Agencji badain Medycznych.

Na polskiej stronie startowej portalu ORPHANET (http://www.orpha.net/national/PL-PL) na biezgco

zamieszczane byly informacje o odbywajacych sie w Polsce konferencjach, spotkaniach lub innych
wydarzeniach zwigzanych z chorobami rzadkimi.

Ponadto wykonywane byty takze:

zadania zlecane przez zespot koordynujgcy w Paryzu, dotyczgce kontroli jakosci danych w bazie

danych Orphanetu,

— ttumaczenia i biezace aktualizacje danych przesytanych z centrali zgodnie z zatozonymi celami
projektu,

— przeprowadzenie internetowej ankiety satysfakcji uzytkownikéw Orphanetu Polska,

— dodatkowe ttumaczenia okoto 20 innych tekstéw o charakterze informacyjnym.

WP7: Umocnienie Orphanetu jako europejskiej bazy choréb rzadkich; Zadanie 7.3: Podkreslenie roli
Orphanetu i zacies$nienie wspoétpracy pomiedzy zespotami z poszczegdlnych krajow.

Wykonawcy projektu uczestniczyli aktywnie w konferencjach i telekonferencjach (od marca 2020
roku w wersji on-line z powodu pandemii SARS-CoV-19) oraz prowadzili korespondencje (pisanie


http://www.orpha.net/national/PL-PL

odpowiedzi, wyjasnien itp.) z koordynatorem projektu w Paryzu, MZ i innymi osrodkami
zainteresowanymi aktywnoscig portalu ORPHANET.

Prof. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska brata udziat w otwierajgcej prace nad projektem
konferencji ,Kick-off meeting” 18-10.10.2018 (Paryz, stacjonarnie) oraz w corocznych konferencjach
,Orphanet Annual Meetings”: 10-11.10.2019 (Paryz stacjonarnie), 7-8.10.2020 (remote — on-line).

Information scientist — dr Magdalena Kalwas-Sliwiriska, uczestniczyta w szkoleniach ,Orphanet
Annual Training”: 10-13.03.2019 (Paryz, stacjonarnie) oraz kilku szkoler on-line w roku 2020.

Prof. Krystyna Chrzanowska jako krajowy koordynator Orphanet uczestniczyta regularnie, co dwa
miesigce, w spotkaniach on-line Rady Zarzadzajgcej Orphanetu (Management Board, MB).

Rola Orphanetu i zacie$nienie wspodtpracy pomiedzy zespotami poszczegdinych krajow
cztonkowskich oraz popularyzacja zagadnien zwigzanych z chorobami rzadkimi

Ponizej wymieniono najwazniejsze konferencje / spotkania robocze z ramach projektu ONW,
w ktérych uczestniczyt polski zespdét Orphanetu, prezentujgc aktualne informacje na temat chordéb
rzadkich w Polsce i w Europie oraz uczestniczac w opracowaniu projektéw i plandw zwigzanych
z podkresleniem roli Orphanetu i zaciesnieniem wspodtpracy pomiedzy zespotami poszczegdlnych
krajéw cztonkowskich.

e  Conference e-Health Forum, session e-Health and Rare Diseases, Autorzy: A. Olry, A. Rath,
K. Chrzanowska, ,The importance of the traceability of rare diseases patients in health
information systems: the role of the ORPHA codification”, prezentacja prof. Krystyna
Chrzanowska), 20.09.2019 r., Sopot.

e Conference ,Rare diseases perspectives in Central-Eastern Europe” (satellite to General
Assembly meeting EJP RD); Autorzy: A. Olry, A. Rath, K. Chrzanowska, ,ORPHA coding”,
prezentacja prof. Krystyna Chrzanowska 16.09.2019 r., Gdansk.

e  XVII Miedzynarodowa Konferencja Choréb Rzadkich , Nie przegap choroby rzadkiej”, autorstwo
i prezentacja prof. Krystyna Chrzanowska pt. , Europejski Wspélny Program dotyczacy Chordb
Rzadkich (EJP RD)”, 27-30.06.2019 r., Serock.

e Wystgpienie prof. Krystyny Chrzanowskiej w Senacie Rzeczypospolitej Polskiej na konferencji pt:
,Choroby rzadkie i ultra rzadkie: stan aktualny, wyzwania i perspektywy”, 3.06.2019, Warszawa.

e  Szkolenie z zakresu projektu EU POWER, wyktad prof. dr hab. Krystyny Chrzanowskiej pt.
yIntegracja dziatan na rzecz choréb rzadkich — Polska w miedzynarodowej sieci Orphanet”,
08.05.2019 r., Warszawa.

e Konferencja z okazji Dnia Chordb Rzadkich: diagnostyka, leczenie i opieka, 28.02.2019 r.,
Warszawa; wystgpienie prof. dr hab. Krystyny Chrzanowskiej

e Spotkanie Krajowego Forum na rzecz terapii choréb rzadkich ORPHAN, 28.02.2019 r., Warszawa;
wystgpienie prof. dr hab. Krystyny Chrzanowskiej.

e Spotkanie robocze ekspertéw z krajow cztonkowskich EU: Workshop (virtual) RD-CODE
Multistakeholders (Orphanet & Prague, koordynacja); termin 22-23.06.2020. Udziat prof.
Krystyny Chrzanowskiej oraz prof. Jolanty Wierzby (Gdanski Uniwersytet Medyczny)
w dyskusjach na temat pozycji choréb rzadkich w poszczegdlnych krajach cztonkowskich,
organizacji opieki zdrowotnej oraz funkcjonowania narodowych plandw/strategii dla chordb
rzadkich.



29.02.2020 r. Krajowe Forum na Rzecz Terapii Choréb Rzadkich, Spotkanie z okazji Swiatowego
Dnia Choréb Rzadkich, prof. Krystyna Chrzanowska prezentacja PPT: ,Orphanet — problemy
i wyzwania”.

16.06.2020 r. V Kongres Wyzwan Zdrowotnych, panel ,,Choroby Rzadkie w Polsce: Narodowy
plan dla Chordéb Rzadkich — czy uporzadkuje i uczyni bardziej efektywng opieke nad
pacjentami?”, Krystyna Chrzanowska , Narodowy Plan dla Chordéb Rzadkich — strategia na lata
2021-2023” (prezentacja PPT).

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

26-27.11.2020 r.,, XVl Miedzynarodowa Konferencja Polskiego ~ Towarzystwa
Farmakoekonomicznego: ,Farmakoekonomika w dobie pandemii — krétkookresowe korekty czy
dtugofalowe zmiany”. Prof. Krystyna Chrzanowska, prezentacja PPT: ,,Narodowy Plan dla Choréb
Rzadkich (NPCR) — wczesna diagnostyka choroby rzadkiej przepustkg do wtasciwej terapii”.

Udziat w innych spotkaniach eksperckich

Spotkanie robocze ekspertéw z krajow cztonkowskich EU: Workshop (virtual) RD-CODE
Multistakeholders (Orphanet & Prague, koordynacja); termin 22-23.06.2020. Udziat prof.
Krystyny Chrzanowskiej oraz prof. Jolanty Wierzby (Gdanski Uniwersytet Medyczny)
w dyskusjach na temat pozycji choréb rzadkich w poszczegdlnych krajach cztonkowskich,
organizacji opieki zdrowotnej oraz funkcjonowania narodowych plandw/strategii dla chordb
rzadkich.

Udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w 4 spotkaniach on-line i pracach Scientific Committee
(SciCom) powotanego w ramach EJP RD Pillar 3, T14.1, z udziatem przedstawicieli Orphanetu
(wspdlne dziatanie). Celem byto opracowanie ram i zawartosci modutu szkoleniowego dla
przedstawicieli krajow cztonkowskich, ktérzy beda szkoli¢ pracownikéw nauki i lekarzy w swoich
krajach w zakresie nomenklatury choréb rzadkich, klasyfikacji i kodéw ORPHA (tzw. ,training for
trainers”).

Udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej oraz prof. Jolanty Wierzby w prezentacji opracowanego
modutu oraz w szkoleniu dla przedstawicieli krajow cztonkowskich EU, ktére obyto sie on-line
w dniach 3-4.11.2020: ,,Orphanet nomenclature & RD ontologies for RD research. Training for
trainers (TfT)”.

Udziat prof. Krystyny Chrzanowskiej w przygotowaniu polskiego stanowiska dotyczgcego
pozycjonowania choréb rzadkich oraz udziatu Orphanetu w nowej perspektywie zdrowotnej
EU4Health 2021-2027, uzgodnionego z Ministrem Zdrowia oraz Statym Przedstawicielstwem RP
w EU.

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

W ostatnim roku realizacji projektu ONW prof. Krystyna Chrzanowska aktywnie uczestniczyta

w spotkaniach grupy powofanej przez Rade Zarzadzajacg Orphanetu, Orphanet Sustainability Task



Force, majgcej na celu: okreslenie kierunkéw rozwoju i potrzeb konsorcjum Orphanetu w kolejnych
latach, poszukiwanie potencjalnych dodatkowych/alternatywnych zrédet finansowania (partnerstwo)
oraz planowanie nowych form ustug dostepnych dla uzytkownikdw platformy i okreslenie
priorytetdw aktywnosci. Platforma Orphanet nadal bedzie aktywnie wspdtpracowac z Europejskimi
Sieciami Referencyjnymi dla Chordb Rzadkich, korzystajgc ze wspétfinansowania w ramach programu
EU4Health.



ek Mecklenburg-Vorpommern/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

Czas trwania projektu obejmowat okres 22.10.2018-30.04.2021 r. W ramach grantu wykonano
badania przesiewowe w kierunku SCID i innych limfopenii Ti B u 101 012 noworodkdéw, w tym 37 025
polskich (z woj. zachodniopomorskiego) oraz 63 987 niemieckich (z terenu Pomorza Przedniego-
Meklemburgii i Brandenburgii).

W badaniach wykorzystano sie ilosSciowg reakcje tanicuchowg polimerazy DNA (gPCR) dla oceny TREC
i KREC z bibuty pobranej w pierwszych dobach zycia noworodka. Badania wykonywane byty
w laboratorium PUM/SPSK 1 w Szczecinie, dokad bibuty z suchg kroplg krwi przesytano z catego
obszaru woj. zachodniopomorskiego oraz czesci Niemiec objetej badaniem. W przypadku watpliwosci
badanie powtarzano badanie z tej samej prdbki, a nastepnie (o ile nadal byty watpliwosci) z kolejnej
probki (nowe pobranie na bibute — DBS). Przy podejrzeniu niedoboru odpornosci wykonywano
badanie cytometryczne, konsultowane z immunologiem (IP CZD dla noworodkéw polskich, CHARITE —
dla niemieckich) odnosnie dalszego postepowania, w tym poszerzonej diagnostyki immunologicznej
i genetycznej w w/w osrodkach immunologicznych.

W efekcie badan przesiewowych i diagnostyki rozpoznano: na terenie Polski 1 dziecko z zespotem
NBS, 1 dziecko z agammaglobulinemiag (AR — IGLL1), 1 dziecko z delta-talasemig, 1 dziecko
z przejSciowym obnizeniem TREC/KREC w efekcie leczenia immunosupresyjnego matki. Na objetym
projektem obszarze Niemiec rozpoznano 2 dzieci z SCID/CID, 1 z agammaglobulinemig (AR IGLL1).

Publikacje

M. Gizewska, K. Durda, T. Winter, |. Ostrowska, M. Ottarzewski, J. Klein, O. Blakenstein,
H. Romanowska, E. Krzywinska-Zdeb, M. Patalan, E. Bartkowiak, N. Szczerba, S. Seiberling,
B. Birkenfeld, M. Nauck, H. von Bernuth, E. Bernatowska, M. Walczak, M. Pac: 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 r.,
doi: 102289/filmu.2020.01948.

Wyktady w ramach konferencji

1. Maria Gizewska — Newborn screening for SCID In the Polish-German trans-border area:
experiences from the first year of collaboration. ISNS MENA, Cypr, 7-11.03.2020r.

Z uwagi na pandemie konferencja i wyktad odbyty sie on-line.

2. Matgorzata Pac — Newborn screening for T and B cell primary immunodeficiencies in the Polish-
German transborder area. “Christmas Readings” Conference and J Project Meeting, Lwdw,
10.12.2020 .
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COLLABORATIVE NETWORK FOR EUROPEAN
CLINICAL TRIALS FOR CHILDREN

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

Akronim: c4c

Kierownik projektu: dr n. med. Marek Migdat

Celem projektu jest zwiekszenie roli Europy w badaniach klinicznych w pediatrii zaréwno poprzez

stworzenie zaplecza do ich prowadzenia, jak i narzedzi pozwalajgcych na wykorzystanie aktualnie

posiadanych informacji dla rozwoju wiedzy na temat lekéw stosowanych u dzieci. Poprzez

uczestnictwo w tym programie IPCZD ma szanse na udziat w wiekszej ilosci badan klinicznych

sponsorowanych zaréwno przez przemyst farmaceutyczny, jak réwniez srodowiska akademickie.

Realizowane zadania badawcze w 2021 r.

Udziat w opracowywaniu strategii dziatania National Hub Polska po skorczeniu projektu
Udziat w cyklicznych spotkaniach National Hub w trybie telekonferencyjnym (co miesigc)
Udziat w cyklicznych spotkaniach omawiajgcych postep pracy w badaniach klinicznych
niekomercyjnych

Udziat w cyklicznych spotkaniach omawiajacych postep pracy w badaniach klinicznych
komercyjnych

Aktualizacja danych w CFS i jednostkach POLPEDNET

Udziat w spotkaniach koordynatoréw projektu Treocapa

Wypetnienie dokumentacji potrzebnej do ztozenia dokumentéw do URPL w ramach badania
niekomercyjnego KD-CAAP

Rozpoczecie rekrutacji do Young Patient Advisory Group — YPAG

Przekazywanie informacji od SPoC do osrodkéw POLPEDNET

IPCZD jako NH podpisato umowe o poufnosci z PPD oraz zostato przyjete do Paediatric
Investigator Network (PIN)

Udziat w c4c General Assembly

Sprawdzenie mozliwosci Osrodkéw w ramach POLPEDNET do prowadzenia badan klinicznych
w RSV, CKD, UC, Astma

Przygotowania do rozpoczecia nowych badan komercyjnych RSV (DAISY) oraz CKD (FIONA)
Sprawdzenie mozliwosci do badan klinicznych w obszarze COVID 19

Uczestnictwo zespotu POLPEDNET w warsztatach Parent Patient Involvment

Opracowywanie kursu Advanced GCP for nurses

Udziat w spotkaniu c4c financial report

Udziat w szkoleniu c4c ,Communication Webinar”



e Rozpoczecie cyklicznych spotkan c4c Young Investigators Meeting
e Udziat w Investigator meeting KD-CAAP
e Cykliczne spotkania ze sponsorem badania KD-CAAP



.‘ EUROPEAN JOINT

%9, RARE DISEASES

Numer projektu: 825575

Tytut: Europejski wspdlny program dotyczacy choréb rzadkich
Akronim: EJP RD

Kierownik projektu: prof. dr hab. n. med. Krystyna H. Chrzanowska

Celem wspotpracy 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 opierajg sie na 4 gtdéwnych 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 zarowno 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., Filaru 3 oraz Filaru 4.

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

e Prof. Krystyna Chrzanowska — cztonek Komitetu Wykonawczego (Executive Committee;
ExCom) EJP RD (od stycznia 2019)

e Prof. Krystyna Chrzanowska — cztonek Walnego Zgromadzenia EJP RD (General Assembly; GA)
(nominacja 07.05.2019)

e Prof. Krystyna Chrzanowska — cztonek Zespotu (Writing Group) opracowujgcego nowy projekt
»Europejskie Partnerstwo dla Choréb Rzadkich” (European Partnership on Rare Diseases)
w ramach perspektywy Horyzont Europa (#HorizonEU).

Udziat w spotkaniach on-line Komitetu Wykonawczego (Executive Committee, ExCom (regularnie co
2 miesigce), Walnego Zgromadzenia (General Assembly; GA), Rady Zarzadzajacej (Governing Board;
GB) oraz Rady Polityki (Policy Board; PB) EJP RD:

1. 12-13.01.2021 r.: wspdlne spotkanie ExCom 2z Radg Polityki (Policy Board) w celu:

(1) omoéwienia stanu zaawansowania obecnych dziatan oraz (2) przedstawienia i poddania
dyskusji planéw na przysztos¢ (od roku 2024);



10.

11.

02.03.2021 r.: omodwienie planu zréwnowazonego rozwoju (postepy) oraz stanu
zaawansowania prac we wszystkich grupach roboczych (WPs), jak réwniez ocena
zaangazowania w projekty naukowe finansowane przez EJP RD (w ramach Filaru 1.) -
przygotowania do przeglady srédokresowego;

16.04. oraz 19.04.2021 r., Mid-term Evaluation Meeting (Przeglad srodokresowy) spotkanie
cztonkéw ExCom z ekspertami Komisji Europejskiej, odpowiednio w pierwszym dniu Filar 0.
(WP1 — WP5) oraz Filar 2. (WP10 — WP 13), w drugim dniu Filary: 1. (WP6 — WP9), 3. (WP14 —
WP18) oraz 4. (WP19 — WP20); w ciggu dwdch dni facznie 5 sesji (20 prezentacji).

23.04.2021 r.: (1) omoéwienie przebiegu Przegladu srédokresowego (Mid-term evaluation
meeting); (2) plan pracy na 4. rok projektu — oméwienie/dyskusja; (3) aktualne informacje na
temat rozpoczecia prac nad nowym projektem Partnerstwo dla choréb rzadkich (RD
Parnership);

03.06.2021 r.: (1) krotkie (w punktach) przedstawienie przez lideréw poszczegdlnych
Filarobw 1-4 propozycji planowanych nowych dziatan i waznych zmian; krétka prezentacja
strategicznego seminarium (z partnerami WP2); (2) przygotowania do spotkania z Komitetem
Polityki (Policy Board) oraz Walnym Zgromadzeniem (General Assembly);

06.07.2021 r.: Trzecie coroczne spotkanie ExCom (catodniowe, hybrydowe, w Paryzu oraz
on-line) — (1) analiza budzetu; (2) dyskusja nad wydtuzeniem czasu trwania EJP RD;
(3) kompleksowe przedstawienie raportu oceny s$rodokresowej; (4) przygotowanie
odpowiedzi;

07-08.07.2021 r.: spotkanie cztonkéw ExCom z Radga Polityki (Policy Board; PB) oraz Rada
Zarzadzajacg (Governing Board; GB) (catodniowe, hybrydowe, w Paryzu oraz on-line):
(1) prezentacja 3-letnich osiggnie¢ EJP RD; (2) dyskusja i oczekiwane na opinie PB i GB na
temat planu aktywnosci w 4. Roku projektu; (3) dyskusja nad przygotowaniem przysztego
projektu Partnerstwa dla Choréb Rzadkich (RD Partnership) ukierunkowana na wspotprace
z przemystem.

20.07.2021 r.: 3. Raport ze spotkania F2F/on-line ExCom z Radg Polityki (PB) oraz Radag
Zarzadzajgca (GB) przedstawiony do przegladu i komentowania (termin do 29 lipca);

14-16.09.2021 r.: 3. (coroczne) spotkanie Walnego Zgromadzenia (General Assembly; GA)
oraz Konsorcjum (Consortium) EJP RD.

25.10.2021 r.: spotkanie ExCom (on-line): informacje o planach zwigzanych

z przygotowaniem Partnerstwa dla Choréb Rzadkich (RD Partnership).

28.10.2021 r.: 3. spotkanie grupy piszacej nowy projekt ,,Partnerstwo dla Choréb Rzadkich”
(RD Partnership) w ramach perspektywy Horyzont 2030; prof. Krystyna Chrzanowska
dofaczyta do grupy, uzyskawszy nominacje Ministra Zdrowia. W sktad grupy wchodzg
reprezentanci/delegaci krajow cztonkowskich EU i niektérych krajow stowarzyszonych oraz
przedstawiciele projektow/organizacji EU takich jak, m.in. ERNs, ERICA, Solve-RD.
Przewodniczacg Zespotu przygotowujgcego projekt jest dr Daria Julkowska, Koordynator
programu EJP RD.



12. 03.11.2021 r.: spotkanie ExCom (on-line) omdwienie organizacji prac zwigzanych
z przygotowaniem projektu ,Partnerstwo dla Chordb rzadkich” oraz przygotowan do
dwudniowego spotkania 1-2 grudnia.

13. 01-02.12.2021 r.: catodzienne dwudniowe spotkania EJP RD EXCom z udziatowcami
zewnetrznymi (hybrydowe, F2F (Paryz)/on-line) poswiecone dyskusji nad dtugofalowa
strategiag w zakresie badan naukowych i innowacji oraz przysztego partnerstwa. Bardzo
wazna dyskusja toczyta sie na temat powstania Sieci Naukowych Badan Klinicznych (Clinical
Research Networks).

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

WP11 Wspélna wirtualna platforma zawierajgca dane i Zrédta przydatne do badan naukowych nad
chorobami rzadkimi (Common virtual platform for discoverable data and resources for RD research)

Zadanie 11.2: Wspdlna wirtualna platforma zgodna z zasadami FAIR umozliwiajaca tatwy dostep do
wiarygodnych rejestrow miedzynarodowych oraz wymiane informacji dotyczacych chordéb rzadkich
(FAIR-compliant virtual platform for discovery of RD resources).

Podczas spotkania w ramach przegladu i oceny srédokresowej (Mid-Term Review meeting), ktory
odbyt sie w dniu 16.04.2021 r., omawiano postepy w budowie architektury wspdlnej wirtualnej
platformy (VP) do wyszukiwania danych i zasobow do badan rzadkich choréb. Przedstawiono
w skrécie standardy jakim muszg odpowiada¢ dane i meta-dane umieszczane na VP i potgczone z nig
zasoby zwigzane z chorobami rzadkimi.

W dniu 3.05.2021 roku, podczas spotkania ,Annual Retreat”, odbyfa sie interaktywna dyskusja
miedzy twdrcami filaru 2 a uzytkownikami koricowymi, tj. badaczami, przedstawicielami europejskich
sieci referencyjnych i europejskich grup rzecznikéw pacjentéw, ktérzy mieli okazje przekazac¢ swoje
opinie na temat stanu obecnego oraz dalszego rozwoju Wirtualne] platformy i zwigzanych z nig
dziatan.

FILAR 3: Budowa potencjatu (Capacity building) (WP14 i WP18)

WP14 Szkolenie w zakresie zarzadzania danymi i jakoscig (Training on data management and
Quality) IPCZD (Prof. dr hab. n. med. Krystyna Chrzanowska) uczestniczy w trzech zadaniach (14.1 —
jako cztonek Orphanetu, 14.2 — jako beneficjent, 14.3 — jako ekspert).

Zadanie 14.1 Orphanet training: Szkolenie w zakresie stosowania nomenklatury Orphanet

w chorobach rzadkich oraz ontologii (kodyfikacji) choréb rzadkich do badar naukowych (Training on

the Orphanet nomenclature and RD ontologies for RD research).

Prof. Krystyna Chrzanowska w 2020 brata udziat w pracach Task Force Scientific Committee (SciCom)
Orphanet/EJPRD training. Zespdt opracowywat materiaty szkoleniowe dotyczgce nomenklatury oraz
ontologii Orphanet w jezyku angielskim dla potrzeb badan naukowych w chorobach rzadkich.

W 2021 roku sesje szkoleniowe zostaty zorganizowane przez krajowe zespoty Orphanet w trzech
krajach cztonkowskich: Norwegia (8-9 marca; 35 uczestnikdw z wiodgcych Centréw Chordéb Rzadkich
i z Ministerstwa Zdrowia), Wtochy (10 wrzesnia; 17 uczestnikdw z catego kraju), Hiszpania
(30 wrzesnia oraz 7 pazdziernika; po 15 oséb). W Norwegii wyktady odbywaty sie w jezyku angielskim



z uwagi na dobrg powszechng znajomosc¢ tego jezyka, w Hiszpanii i we Wtoszech modut szkoleniowy
zostat przettumaczony na jezyki narodowe. W trakcie dyskusji z trenerami Orphanetu przygotowane
przez centrale materiaty zostaty nieco zmodyfikowane/dostosowane do lokalnych potrzeb.

Na rok 2022 zaplanowane s3 kolejne szkolenia w czterech krajach: Finlandia, Polska, Szwajcaria,
Turcja. Zesp6t Orphanet Polska (IPCZD) przettumaczy dostarczone materialy szkoleniowe
i przeprowadzi szkolenie dla przedstawicieli osrodkéw eksperckich chordb rzadkich z catego kraju.

Zadanie 14.2: Szkolenie w_ zakresie standardéw jakosci danych dotyczacych genetyki/genomiki

w_laboratorium i naukowej praktyce klinicznej (Quality assurance, variant interpretation and data

management in the NGS diagnostics era).

W 2021 roku prof. Krystyna Chrzanowska, jako cztonek zespotu ekspertéw, ponownie brafa udziat
w kwalifikacji kandydatéw do udziatu w 3. edycji szkolenia, ktére odbyto sie w wersji on-line w dniach
27-29.10; gospodarzem byt Instituto Superiore di Sanita w Rzymie (Wtochy).

Czwarta edycja kursu odbedzie sie w dniach 19-21.10.2022 roku; organizatorem jest Centre for Rare
Diseases, Tubingen University, Niemcy.

IPCZD (Warszawa) bedzie gospodarzem szkolenia, ktére odbedzie w dniach 18-20.10.2023 roku.

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

chordb rzadkich (Training on strategies to foster solutions of undiagnosed rare disease cases)

W 2021 roku prof. Piotr Socha wraz z zespotem przedstawit podczas 3. edycji kursu (12-14.04) dwie

prezentacie dotyczace trudnych diagnostycznie przypadkdw choréb rzadkich z  Kliniki
Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania i Pediatrii, IPCZD. Szkolenie odbyto sie w wersji
on-line.

23.11.2021 roku prof. Krystyna Chrzanowska brata udziat w spotkaniu on-line poswieconemu
przygotowaniu programu 4. edycji kursu, ktory odbedzie sie w dniach 11-13.04.2022 roku.

WP18 Przygotowanie i dostosowanie aktywnosci szkoleniowej do potrzeb (Development and
adaptation of training activities); IPCZD uczestniczy we wszystkich zadaniach tego Pakietu dziatan.
Prof. Krystyna Chrzanowska jest wspotkoordynatorem (co-lider).

Zadanie 18.1: Ocena potrzeb edukacyjnych i szkoleniowych (Evaluation of education and training
needs)

Zgodnie z harmonogramem w 2021 roku zostat przygotowany raport dotyczacy istniejacych luk
w szkoleniach oraz proponowanych rozwigzan. Zwrécono uwage na specyficzne potrzeby 13 krajéw
europejskich, ktdre jako ostatnie przystgpity do UE (tzw. kraje UE-13).

Opinie pozyskano podczas spotkar/dyskusji réznych gremiéw EJP RD:
1. Corocznych spotkan Komitetu Wykonawczego (ExCom): 3.07.2019; 7.07.2020, 6.07.2021);
2. Corocznych spotkan Rady Polityki (PB): 4.07.2019, 8.07.2020, 12.01.2021);

3. Corocznych spotkan Zgromadzenia Ogdlnego (GA: 16-19.09.2019, 14-18.09.2020,
14-16.09.2021;

4. Warsztatow ,Rare disease perspectives in Central — Eastern Europe”, 16.09.2019;



5. Podczas Przeglgdu srédokresowego EJP RD (Mid-term Evaluation Meeting), 19.04.2021;

6. Podczas spotkania ,Dostosowanie krajowych strategii dotyczacych choréb rzadkich”
(Alignment of national rare diseases strategies with EJP RD), 8.07.2021;

7. Podczas sesji poswieconej Sharing training needs and possible solutions for implementation in
Pillar 3 and Pillar 1/2/4, 15.09.2021.

W raporcie wskazano wymagane dziatania na trzech poziomach:
1. Organizacji (EJP RD),
2. Krajow cztonkowskich,
3. Europy iglobalnym.
Zaplanowano kontynuacje dziatan w tym zakresie w ramach Zadania 18.3.

Zadanie 18.2 Zestawienie dostepnych Zrédet (Compilation of existing resources)

Przeprowadzono doktadny przeglad dostepnych materiatéw edukacyjnych i szkoleniowych
w dziedzinie chordb rzadkich, w tym takze przygotowanych w ramach innych projektow. Zestawienie
wynikéw analizy przedstawiono podczas spotkania ExCom z Radg Polityki 12.01.2021.

Zaplanowano kontynuacje dziatan w tym zakresie w ramach Zadania 18.3.

Zadanie 18.3 Identyfikacja luk edukacyjnych i szkoleniowych (Identification of education & training
gaps)

W ramach tego zadania zaplanowano dalsze prace nad zagadnieniami wymienionymi w Zadaniu 18.1
i18.2.

Prace nad kolejnymi dwoma ostatnimi zadaniami bedg prowadzone w roku 2022:

Zadanie 18.4 Opracowanie propozycji rozwigzan w celu wypetnienia zidentyfikowanych Iluk
(Development of proposed solutions to fill the gaps identified)

Zadanie 18.5 Prace przygotowawcze umozliwiajgce adaptacje i/lub wdrozenie zwalidowanych
rozwigzan (Preparatory work to enable adaptation and/or implementation of validated solutions)

FILAR 4: Intensywne ttumaczenie projektdw badawczych i doskonalenie wynikéw badan klinicznych
(Accelerated translation of research projects and improvement outcomes of clinical studies)

Udziat IPCZD w filarze 4 zwigzany jest z realizacjg nowych zadan w ramach WP20 pn. ,Accelerating
the validation, use and development of innovative methodologies tailored for clinical trials in RDs”
(pol. ,,Badanie przydatnosci istniejgcych oraz opracowanie nowych narzedzi metodologicznych
w badaniach klinicznych w chorobach rzadkich”). W ramach WP20 przeprowadzony zostat nabor
projektéw demonstracyjnych dotyczacych walidacji i modyfikacji istniejgcych metodologii
statystycznych, ktére majg by¢ wykorzystywane w badaniach klinicznych w chorobach rzadkich.
Sposrdd zgtoszonych projektow wybrany zostat projekt EPISTOP IDEAL, ktory realizowany jest m.in.
przez IPCZD (kierownikiem projektu ze strony IPCZD jest prof. dr hab. n. med. Katarzyna Kotulska-
-Jéiwiak).



Celem niniejszego projektu jest powtdrna analiza wynikéw uzyskanych w ramach grantu EPISTOP,
realizowanego ze srodkéw 7PR KE, przy uzyciu nowatorskich metod statystycznych oraz ustalenie, czy
mozna na ich podstawie wskaza¢ wtasciwe dla choréb rzadkich metody statystyczne oraz metody
randomizacji w badaniach klinicznych.

Zgodnie z harmonogramem, w dniu 24.02.2021 roku uzyskano zgode Komisji Bioetycznej przy IPCZD
na prowadzenie badan. We wspdtpracy z partnerami w projekcie, matematykami i statystykami
z TTSi przygotowano dane w formie zagregowanej do analiz w ramach projektu. Przygotowano
rowniez dane dotyczace randomizacji pacjentdow. Plany analiz omawiano szczegétowo w trakcie
wideokonferencji w ramach projektu, ktére odbyty sie w dniach 19.02., 02.03., 28.04., 09.06., 06.07.,
29.09., 05.10., 02.11. oraz 14.12.2021 roku. Aktualnie wyniki sg analizowane.
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Numer umowy grantowej: 362/2020

Tytut: Wplyw karmienia niemowlat mieszankg na bazie mleka koziego lub mleka krowiego na
czestos¢ 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 mieszankga na bazie mleka krowiego.

Opis prac zrealizowanych w 2021 r.:

1. Odbywaly sie cykliczne (1x/miesigc) wewnetrzne spotkania robocze zespotu badawczego oraz
spotkania on-line wszystkich zespotéw zaangazowanych w projekt, czyli osrodkéw z Polski,
Niemiec i Hiszpanii — 11 spotkarn w 2021r.

Spotkanie badaczy — tzw. , kick off” meeting w Monachium 28-29.09.2021 r.

Liczba dzieci zrandomizowanych — 49.

Liczba dzieci na wizycie VO — 51.

Liczba dzieci na wizycie V4 — 15.

Liczba dzieci na wizycie V6 — 6.

Liczba dzieci, ktérym zostata pobrana i zabezpieczona krew — 15.

O N U A WwWN

Liczba wyjazdéw w celu rekrutacji poza IPCZD — 2 (Biatystok).

Ryzyka i problemy podczas realizacji prac:

Gtéwny problem to trudnosci z rekrutacjg nowych dzieci — docelowo zaplanowano w naszym osrodku
udziat 200 dzieci. W tym celu podejmowane sg liczne dziatania promocyjne i informacyjne poprzez
caty zespdt badaczy, zaréwno w tzw. social mediach, jak i w Srodowisku medycznym (lekarze,
pielegniarki). Najlepsze rezultaty wydaje sie mie¢ zaangazowanie w rekrutacje pielegniarek
Srodowiskowych.



Numer projektu: 947180

Tytut projektu: Rejestr metadanych dla ERN RITA

Akronim: MERITA

Kierownik projektu: dr hab. n. med. Beata Wolska-Kusnierz

Realizowane zadania badawcze w 2021 r.

WP 4: ERDRI Registration Team (ERT)

W dniu 9.11.2021 r. odbyto sie szkolenie on-line udostepnione bezptatnie przez Komisje Europejska,
dotyczace zbierania danych z kazdego rejestru RITA i rejestrowania ich na platformie ERDRI.

Oczekujemy na wyznaczenie konkretnych rejestréw dla naszego osrodka oraz zainicjowania
wspotpracy przez lideréw projektu. Kolejnym etapem — jeszcze nie rozpoczetym — jest zebranie
danych o wyznaczonych rejestrach oraz wprowadzenie ich do bazy danych.
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Transplantation
in Children
(ERN TRANSPLANT-CHILD)

Numer projektu: 947629

Tytut projektu: Europejski Rejestr Transplantacji Dzieciecej
Akronim: PETER

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

Realizowane zadania badawcze w 2021 r.:

e WP 5 Patients/Families outcomes. Legal and ethical issues

- Przygotowano ttumaczenia polskich wersji ankiet jakosci zycia dzieciecych biorcéw przeszczepow
(PedsTxQL) i przekazano do koordynatora sieci TransplantChild.

e WP 6 Registry Quality Assurance and monitoring — Zesp6t IPCZD jest liderem Working Package 6.

Ponizej podsumowanie dziatalnosci w ramach tego zadania:

Europejski Rejestr Transplantacji Dzieciecej (PETER) bedzie platforma skupiajgcg sie na przeszczepach
pediatrycznych w UE, w tym na wszystkich rodzajach przeszczepdw (tj. zardwno przeszczepach
narzadéw litych — SOT, jak i przeszczepach krwiotwdérczych komodrek macierzystych — HSTC).
W ramach tej platformy gromadzone informacje od klinicystéw i pacjentéw wiaczane s3 do
projektéw badawczych.

Zespot IPCZD, jako lider WP6 projektu PETER, zdefiniowat Plan Zapewnienia Jakosci Danych (QDAP)
dla rejestru, biorac pod uwage okreslone ramy danych jakosciowych.

Te ogdlne ramy obejmujg struktury zarzadzania, procesy i procedury zarzadzania jakoscig danych
i informacji, aspekty etyczne, takie jak koniecznosé uzyskania $wiadomej zgody na gromadzenie
danych pacjentéw oraz kwestie ochrony danych.

METODY | SRODKI

Nad oceng funkcjonowania rejestru i zgtaszaniem propozycji usprawnien w zakresie funkcjonowania
i jakosci rejestru pracowaliSmy podczas spotkan on-line. Propozycje te byty dokumentowane
w protokotach z kazdego spotkania.

Nasze doswiadczenie zdobyte w ciggu ponad 10 lat pracy z polskimi rejestrami transplantacyjnymi
i innymi rejestrami medycznymi opartymi na rozwigzaniach on-line pozwolito nam zgtosi¢ wiele
usprawnien.



PRACE WYKONANE W OKRESIE SPRAWOZDAWCZYM

Gtéwnymi dziataniami byty prace nad oceng i udoskonaleniem rejestru. Przygotowano kilka
propozycji ulepszenia struktury i dziatania rejestru. OsiggneliSmy zdefiniowanie ram jakosciowych
rejestru (filary: zarzadzanie, jako$¢ danych, jakos¢ informacji, kwestie etyczne, bezpieczenstwo
i prywatnos$é). Od momentu wprowadzenia danych pacjentéw do rejestru ponad 50 pacjentéw
z IPCZD zostato zgtoszonych do rejestru. Ostatnia wersja Planu Zapewnienia Jakosci zostata wystana
8.09.2021 r. Dostarczono propozycje wskaznikéw efektywnosci rejestru PETER oraz propozycje
Komitetu Zarzadzajgcego. Zdefiniowano krytyczne zagrozenia zwigzane z realizacja, takie jak brak
personelu do wprowadzania danych do rejestru w osrodkach uczestniczacych w projekcie.

DOTYCHCZASOWE DZIAtANIA UPOWSZECHNIAJACE | EWALUACYJNE ORAZ ICH NAJWAZNIEJSZE
REZULTATY

Dzieki dotychczasowym dziataniom udoskonalono interfejs do wprowadzania danych oraz
poprawiono merytorycznie gromadzone dane, co umozliwito rozpoczecie zbierania danych
w rejestrze w sposéb bezpieczny i z ograniczeniem niezamierzonych btedéw przy wprowadzaniu.
Kolejnym etapem powinno by¢ raportowanie on-line.



Program Operacyjny Wiedza Edukacja Rozwdj (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 Brzeziriska-Rajszys

Realizowane zadania badawcze

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 1.10.2018 r., a jego zakonczenie
planowane jest na 31.10.2023 r.

Projekt PO WER Kid realizowany jest we wspdtpracy z Wojewddzkim Szpitalem Specjalistycznym we

Wroctawiu, Slaskim Uniwersytetem Medycznym w Katowicach oraz Uniwersytetem Medycznym
im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu.

h ’ WOJEWODZKI SZPITAL SPECJALISTYCZNY
‘ ’ WE WROCLAWIU

W roku 2021 w ramach projektu odbywaty sie szkolenia lekarzy w zakresie dzieciecej kardiologii

CENTRUM ZDROWIA DZIECKA

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
wspdtpracujacych osrodkach kardiologicznych.

Na aktualnym etapie szkolenie podstawowe (kursy teoretyczne z elementami symulacji oraz
szkolenia praktyczne) zakonczyto dwdch lekarzy 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 3 osoby (1 w IPCZD, 1 w osrodku w Poznaniu
i 1 w Katowicach). Szkolenie zaawansowane w projekcie kontynuowane jest przez 4 lekarzy.

*
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Nabér nowych uczestnikéw do programu zostat juz zamkniety. W listopadzie 2021 r. odbyta sie
druga, ostatnia juz edycja kursu ,Morfologia ukiadu sercowo-naczyniowego i jego wad
rozwojowych dla kardiologéw interwencyjnych”. Leczenie interwencyjne wad wrodzonych serca
wymaga dogtebnego zrozumienia budowy prawidtowego serca oraz naczyn tetniczych i zylnych
w warunkach prawidtowych i przy obecnosci wad rozwojowych — temu wtasnie miat stuzy¢ program

przeprowadzonego kursu.



@ 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 Kalicifiski

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

Dzieki utworzeniu osrodka mozliwe jest wyrownywanie umiejetnosci lekarzy rezydentow
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 roku 2021 r. w ramach projektu w nowo utworzonym Osrodku Symulacji Chirurgii
Matoinwazyjnej u Dzieci przeprowadzono:
e 12 kurséw w zakresie podstawowym w terminach: 10-12.02, 17-19.02, 10-12.03, 17-19.03,
14-16.04, 21-23.04, 12-14.05, 19-21.05, 9-11.06, 16-18.06, 13-15.10, 8-10.12;
e 7 kursow w zakresie zaawansowanym w terminach: 24-26.02, 24-26.03, 28-30.04, 26-28.05,
23-25.06, 15-17.09, 17-19.11.

Podczas kursOw wszyscy uczestnicy otrzymali nastepujgce materiaty dydaktyczne:

e podrecznik w formie papierowej i elektronicznej ,Podstawy chirurgii minimalnego dostepu”;

e podrecznik w formie papierowej i elektronicznej ,Chirurgia minimalnego dostepu u dzieci —
podrecznik do kursu zaawansowanego”;

e zdalny dostep do materiatdbw opracowanych przez firme Symbionix (producent
zaawansowanych symulatoréw haptycznych).

Do konca grudnia 2021 r. przeszkolono 132 lekarzy, w tym 93 osoby w zakresie podstawowym
i 39 0séb w zakresie zaawansowanym.

Wszyscy uczestnicy kursu zdali egzamin (sktadajgcy sie z czeSci testowej oraz praktycznej)
i otrzymali na zakonczenie kursu ,Certyfikat podstawowych umiejetnosci w zakresie wideochirurgii
u dzieci” lub ,Certyfikat zaawansowanych umiejetnosci w zakresie wideochirurgii u dzieci”.
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Zatacznik nr 3

SPRAWOZDANIA Z REALIZACJI UKONCZONYCH W 2021 R. STATUTOWYCH ZADAN
BADAWCZYCH, GRANTOW WEWNETRZNYCH ORAZ ZADAN BADAWCZYCH
StUZACYCH ROZWOJOWI MLODYCH NAUKOWCOW

Statutowe zadania badawcze

Statutowe zadanie badawcze nr 251/17
Tytut: Ocena czynnikow ryzyka miazdzycy u dzieci z nieswoistymi zapaleniami jelit
Kierownik projektu: dr n. med. Piotr Czubkowski

Cel badania

Dysfunkcja srodbtonka naczyniowego jest uwazana za jeden z czynnikdw biorgcych udziat w patogenezie
nieswoistych zapalen jelit (NZJ), a przewlekty stan zapalny moze prowadzi¢ do przedwczesnego rozwoju
miazdzycy u pacjentéw. Celem projektu byta ocena kompleksu $réddbtonek—btona podstawna tetnicy
szyjnej (cIMT), szybkosci fali tetna (PWV), masy lewej komory serca (LVMi), FMD, parametréw gospodarki
lipidowej, stresu oksydacyjnego oraz wyktadnikéw zapalenia jako czynnikéw ryzyka miazdzycy u dzieci
z chorobg Le$niowskiego-Crohna (ChLC) oraz wrzodziejagcym zapaleniem jelita grubego (WZJG).

Opis zrealizowanych prac

Do badania zostato zrekrutowanych 40 pacjentdw: 23 z chorobg ChLC oraz 17 z WZJG. Wiekszos¢
pacjentéw miata wiasciwg diete, odpowiednig aktywnos¢ fizyczng oraz BMI. Nie stwierdzono istotnych
zdarzen sercowo-naczyniowych w badanej grupie.

U wszystkich pacjentéw przeprowadzono procedury zgodnie z protokotem badania. Wiekszo$¢ pacjentéow
(72,7%) pozostawato w remisji klinicznej, a u 81,8% stosowano leczenie biologiczne w trakcie prowadzenia
badan. Stwierdzono podwyzszone wartosci kalprotektyny u 50% pacjentéw. Ocena gospodarki lipidowej
wykazata podwyzszone wartosci LDLc (117 #33 mg/dL) oraz Lp(a) (24 £20mg/dL), jednak bez istotnych
réznic miedzy pacjentami z WZJG i ChLC. Parametry PWV i LVMi miescity sie w zakresie normy dla wieku.
Srednie wartoéci cIMT byty nieco podwyzszone bez réznic pomiedzy ChLC i WZJG (0,97-2,0). FMD (flow-
-mediated dilation) byto nieprawidtowe u 4 pacjentow.

Opis najwazniejszych osiggniec

Przeprowadzone badania wskazujg na wystepowanie subklinicznych zmian organicznych w uktfadzie
sercowo-naczyniowym oraz zaburzen lipidowych, a co za tym idzie podwyzszonego ryzyka powiktan
sercowo-naczyniowych w zyciu dorostym. Jest to bardzo wazina obserwacja, narzucajgca okresowe
badania uktadu sercowo-naczyniowego oraz prace w tej grupie pacjentéw nad zdrowym stylem zycia,
a w szczegdlnosci nad prawidtowg dietg oraz aktywnoscig ruchowa. Realne ryzyko w wieku przed
osiggnieciem dojrzatosci jest jednak niewielkie i wsrdd badanych pacjentéw nie wystgpity zadne powazne
powiktania kardiologiczne. Przedstawione wyniki wskazujg na konieczno$¢ dalszych dtugoterminowych
badan obserwacyjnych majgcych na celu korelacje z przebiegiem klinicznym choréb podstawowych oraz
stosowanym leczeniem.



Wykorzystanie uzyskanych wynikow

Wyniki zostaty zaprezentowane podczas konferencji:

Osiecki M., Obrycki t., Chudoba A., Litwin M., Wierzbicka A., Matuszczyk M., Kierkus J., Czubkowski P.: The
risk of cardio-vascular complications in paediatric inflammatory bowel disease.

52nd Annual Meeting EPSGHAN, 05- 08 June 2019, Glasgow, plakat

Streszczenie pracy jest opublikowane na tamach czasopisma:

Journal of Pediatric Gastroenterology and Nutrition, 2019 Vol. 68 Supl. 1 s. 582

W ramach grantu ukazata sie réwniez publikacja:

Czubkowski P., Osiecki M., Szymanska E., Kierku$ J.: The risk of cardiovascular complications in
inflammatory bowel disease. Clinical and Experimental Medicine 2020 Vol. 20 Nr 4 s. 481-491 IF-3.984
Aktualnie w trakcie jest przygotowanie publikacji oryginalnej: The risk of cardio-vascular complications in
paediatric inflammatory bowel disesase (celem publikacji w Journal of Pediatrics, IF-4.406).

Statutowe zadanie badawcze nr 255/17

Tytut: Zastosowanie metod diagnostyki nieinwazyjnej we wczesnym rozpoznaniu choroby watroby
zwigzanej z operacjg Fontana (FALD, Fontan-associated liver disease) u pacjentéw z czynnosciowo
pojedyncza komora.

Kierownik projektu: dr n. med. Matgorzata Zuk

Cel badania

Celem badania jest ustalenie czynnikdw predysponujgcych do wystgpienia FALD, opracowanie markeréw
wczesnej postaci FALD w okresie bezobjawowym choroby, ustalenie zwigzku pomiedzy wystgpieniem
FALD i PLE.

Spodziewane efekty praktyczne projektu to:

- ocena przydatnosci elastografii i analizy FibroTest w monitorowaniu pacjentdw po operacji Fontana,

- opracowanie i wdrozenie standardu wczesnego rozpoznawania FALD,

- opracowanie i rozpowszechnienie standardu i harmonogramu przesiewowych badani w kierunku FALD.

Opis zrealizowanych prac

W dniu 4.10.2017 r. uzyskano zgode Komisji Bioetycznej na realizacje zadania badawczego. Zgodnie
z zaplanowanym harmonogramem wykonano nastepujace czynnosci:

- utworzono baze danych,

- zidentyfikowano grupe pacjentéw wtaczonych do badania,

- ztozono zamdéwienia na planowane zakupy w ramach Rocznych Planéw Zakupdw,

- rozpoczeto negocjacje w sprawie zakupu analizy FibroTest, wybrano najkorzystniejszg oferte,

- zaplanowano hospitalizacje pacjentow wtgczonych do badania (wyznaczono terminy przyjecia,
poinformowano rodzicéw),

- przebadano 30 pacjentow (w tym dwukrotnie 26 pacjentéw),

- uzupetniono baze danych o wyniki wykonanych badan,

- przygotowano zgromadzone dane do analizy statystycznej i dalszego opracowania,

- opracowano wyniki wykonanych badan i wysunieto wnioski z przeprowadzonego projektu.



Opis najwazniejszych osiggniec

Wstepne wyniki w pofowie czasu trwania czesci prospektywnej badania wykazaty obecnos¢ dotychczas
nieopisywanej patologii $Sledziony w tej grupie pacjentéw.

Prowadzone zadanie badawcze pozwolito na opracowanie standardu opieki nad pacjentem po operacji
Fontana w IPCZD.

Wyniki wykonanych badan pozwolity na bardziej szczegétowg ocene stanu pacjentdw po operacji Fontana
i wptynety na podejmowanie dalszych decyzji terapeutyczno-leczniczych.

Opracowano standard postepowania z pacjentami po operacji Fontany w odlegtej obserwacji. Aktualnie
standard jest realizowany w Klinice Kardiologii w trybie hospitalizacji jednodniowych lub dtuzszych, jezeli

jest taka koniecznosé.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Dotychczasowe obserwacje pozwolity na:

- przygotowanie prezentacji plakatowej na konferencje AEPC w 2019 r.:

Powichrowska Z., Zuk M., Brzezifiska Rajszys G., Pawliszak P., Jurkiewicz E.: Liver and spleen assessment
in post-Fontan pediatric patients. 53 Annual Meeting of the Association for European Paediatric and
Congenital Cardiology, which was held in FIBES (Seville, Spain), 13-15.06.2019 r.

- stworzenie rozdziatu w publikacji:

Powichrowska Z., Zuk M.: Choroba watroby zwigzana z krgzeniem Fontana. W: Ksigzka "Choroby rzadkie"
pod red. A. Dobrzanska, t. Obrycki, P. Socha

- przedstawienie dotychczasowych obserwacji na wyktadach:

Powichrowska Z.: Pacjent po operacji Fontana - wyzwanie dla lekarzy wielu specjalnosci.

Wiecej niz zawat - Szkoleniowa Konferencja Kardiologiczna dla Studentéw, Warszawa, 22.03.2021 r.,
wyktad: Powichrowska Z.: Pacjent po operacji Fontana - wyzwanie dla lekarzy wielu specjalnosci
Posiedzenie wewnatrzszpitalne IPCZD dn. 29.03.2022 r. , wykfad.

Trwajg takze prace nad opracowaniem publikacji pt. ,Opieka nad pacjentem po operacji Fontana” do
czasopisma Standardy Medyczne w Pediatrii.

Na podstawie projektu zadania badawczego przygotowano konspekt pracy doktorskiej pt. ,,Zastosowanie
metod diagnostyki nieinwazyjnej we wczesnym rozpoznaniu choroby watroby zwigzanej z operacja
Fontana (FALD, Fontan-associated liver disease) u pacjentéw z czynnosciowo pojedynczg komorg”.
Konspekt pracy doktorskiej przedstawiono na posiedzeniu Komisji Nauki w dn. 14.03.2019 r. i na
podstawie uchwaty Rady Naukowej IPCZD wszczeto przewdd doktorski.

Aktualnie trwajg prace nad monografig do ztozenia pracy doktorskie;j.

Standard postepowania z pacjentami po operacji Fontany w odlegtej obserwacji

Follow-up pacjentéw po operacji metoda Fontana

(badania 1x/rok, wybrane badania rzadziej lub czesciej w zalezno$ci od stanu klinicznego)

1) Ocena kardiologiczna

- wywiad + ocena w skali NYHA
- NT-proBNP

- EKG + Holter EKG

- RTG klatki piersiowej



- ECHO + ew. angioCT na ocene tt.ptucnych i zespolenia Fontana
- badanie ergospirometryczne
- ew. cewnikowanie, limfografia MR.

2) Badania w kierunku PLE/PB + ocena immunologiczna

- wywiad: infekcje (i ich czestotliwos¢, w tym ,fagodne” wirusowe, skérne, grzybicze, afty, wykrztuszanie
odlewodw), szczepienia (w tym grypa, pneumokoki, ospa wietrzna), dolegliwosci brzuszne (bdle brzucha,
przelewania, wzdecia, biegunki ttuszczowe)

- badania laboratoryjne: biatko catkowite i albumina w surowicy; alfa-1-antytrypsyna w surowicy i w kale;
morfologia krwi obwodowej z rozmazem (liczba limfocytéw); subpopulacje limfocytéw (panel
podstawowy); immunoglobulina A, M, G

- ew. jesli sg wskazania: scyntygrafia znakowanymi albuminami

- konsultacja immunologiczna, profilaktyka ATB, dalsze kontrole i ich rodzaj
- konsultacja gastrologiczna.

3) Ocena metaboliczna

- gospodarka zelazem: poziom zelaza, ferrytyna, TIBC

- gospodarka wodno-elektrolitowa, wapniowo-fosforanowa i ukfad kostny: jonogram, wapn catkowity
i zjonizowany w surowicy, fosfor nieorganiczny w surowicy, witamina D

- badanie gestosci kosci catego szkieletu i odcinka ledZzwiowego kregostupa (densytometria po min.
2-tyg. okresie od badan z kontrastem).

4) Ocena funkcji watroby

- badania laboratoryjne: AspAT, AIAT, GGTP, fosfataza zasadowa, bilirubina catkowita i bezposrednia,
amoniak, uktad krzepniecia (w tym INR), alfafetoproteina, badania serologiczne dla WZW B i C (p/ciata
anty-Hbs, anty-HCV) -> + analiza w skalach: MELD, MELD-XI, Child-Pugh, APRI

- ewentualnie w zaleznosci od mozliwosci wykonania badan zabezpieczenie prébki krwi do pdzniejszej

analizy FibroTest (réznicowanie zapalenia i przekrwienia z widknieniem watroby) na badania: AIAT,
GGTP, bilirubina catkowita, haptoglobina, apolipoproteina A1, alfa-2-makroglobulina

- USG jamy brzusznej z oceng narzaddw migzszowych i oceng Doppler przeptywdédw w naczyniach:
wrotnych, watrobowych, krezkowych (w tym t. krezkowej gérnej) i nerkowych

- FibroScan (ocena spoistosci watroby: przekrwienia/wtdknienia) -> 2h przed na czczo, Vllip

- MRI watroby z elastografig MR (doktadna ocena migzszu watroby (zaleznos$ci od wskazan)

- ew. biopsja watroby w zaleznosci od wskazan.

5) Ocena funkgcji nerek
- badania laboratoryjne: bad. ogélne moczu, kreatynina, cystatyna C
- USG jamy brzusznej (jak wyzej).

Statutowe zadanie badawcze nr 256/18

Tytut: Znaczenie FABP1 i LSDP5 — biatek biorgcych udziat w transporcie i metabolizmie ttuszczéw -
w ocenie stopnia sttuszczenia/zwtéknienia watroby u pacjentéw z chorobg Wilsona

Kierownik projektu: dr n. wet. Joanna B. Bierta

Cel badania

Choroba Wilsona (WD) jest wynikiem defektu genetycznego transportera miedzi ATP7B. Dotychczas
opisano okoto 600 typéw mutacji, ktére skutkujg u dzieci petnym spektrum patologii watroby od stanu
bezobjawowego do zmian objawiajacych sie podwyzszonym poziomem enzymdéw watrobowych,
sttuszczeniem watroby, az po marskosé watroby. Dotychczasowe badania in vitro sugeruja, ze zwiekszona



endogenna ekspresja biatka wigzgcego kwasy ttuszczowe 1 (L-FABP) i biatka zwigzanego z kroplami
lipidu 5 (PLIN5) odgrywa kluczowg role w modulowaniu gospodarki lipidowej oraz w hamowaniu aktywacji
komoérek gwiazdzistych, odpowiedzialnych za produkcje kolagenu w procesie wtéknienia watroby.
W dostepnej literaturze brak jest informacji na temat stezenia obydwu tych biatek w surowicy pacjentéw
pediatrycznych w zaleznosci od sttuszczenia/wtdknienia watroby. Dlatego gtéwnym celem projektu byta
ocena przydatnosci oznaczenia stezenia dwoch biatek w surowicy pacjentéw z ChW w odniesieniu do
sttuszczenia/wtdknienia watroby: biatka biorgcego udziat w transporcie ttuszczéw zlokalizowanego
w watrobie — FABP1 (ang. fatty acid-binding protein 1) i perilipiny 5 (LSDP5, ang. lipid droplet-associated
protein 5) — biatka bioracego udziat w metabolizmie ttuszczéw.

Opis zrealizowanych prac

W ramach realizacji statutowego zadania badawczego do badan uzyto prébki surowicy pacjentéw z WD
(n = 74), pobrane w trakcie rutynowych wizyt w Poradni Hepatologicznej IPCZD. Na podstawie analizy
elatograficznej watroby (FibroScan®), przyjmujac za wartosci graniczne dla sttuszczenia CAP > 250 db/m,
zas dla wtdknienia LSM 2 6 kPa, pacjentéw podzielono na trzy grupy: WDO bez sttuszczenia i wtdknienia
(n =33), WD1 ze sttuszczeniem (n = 28), WD2 ze zwtdknieniem (n = 13). Jako kontrola postuzyty surowice
zdrowych dzieci w wieku odpowiadajgcym grupie badanej. Wszystkie probki surowic zbadano za pomoca
zestawu ELISA: L-FABP (HycultBiotech); Perilipina 5 (PLIN5) (MyBioSource). Do analiz statystycznych
wykorzystano program Stata Statistical Software oraz Graph Pad Prism 8.

Wykonano prébe oceny ekspresji FABP1 i LSDP5 w bioptatach 10 pacjentéw z ChW przy uzyciu mikroskopii
konfokalnej FV-1000 (Olympus).

Opis najwazniejszych osiggniec

Na podstawie przeprowadzonych badan udato sie okresli¢, ze nie ma istotnych statystycznie rdznic
w stezeniu FABP1 pomiedzy grupami dzieci zdrowych (MV=15.99 8,01 ng/mlL), WDO
(MV = 19,07 £12,02 ng/mL) oraz WD1 (MV=15,08 9,10 ng/mL). Grupa WD2 (z wtdknieniem watroby)
wykazywata istotnie statystyczng wyzszg koncentracje FABP1 w surowicy krwi (27,80 11,23 ng/mL)
w porownaniu do grupy kontrolnej (p = 0,002), WDO (p = 0,029) i WD1 (p = 0,002). Analiza statystyczna
wykazata pozytywnga korelacje (r = 0,46) z parametrem LSM, okreslajgcym zwtdknienie watroby, co
dodatkowo zostato potwierdzone przez analize regresji. Doktadnos¢ diagnostyczng FABP1 w wykrywaniu
wtdknienia okreslono za pomoca analizy ROC z obszarem pod krzywg ROC réwnym 0,790 (ryc. 2b).
Najlepsza warto$¢ odciecia stezenia FABP1 do rozpoznania wtdknienia wyniosta 24,59 ng/ml, z czutos$cig
0,692, swoistoscig 0,885, dodatnig wartoscig predykcyjng 56,25% i ujemng wartoscig predykcyjng 93,1%.
Nie wykazano istotnych statystycznie zaleznosci pomiedzy FABP1 a wartoscia CAP, okreslajgca
sttuszczenie watroby. Wykazano réowniez, ze poziom stezenia FABP1 w surowicy krwi wykazywat istotng
statystycznie (p < 0,0001) korelacje z aktywnoscig transaminaz ALT czy AST, zas wspotczynnik Pearsona
wykazat odpowiednior=0,42i0,36. Nie wykazano istotnych statystycznie zaleznos$ci pomiedzy poziomem
FABP1 a stezeniem cholesterolu czy tez stezeniem tréjglicerydow.

Badania stezenia LSDP5 wykazaty, ze nie byto istotnych statystycznie réznic pomiedzy jego koncentracjg
w grupie pacjentéw zdrowych (MV=7,72 #4,60 ng/mL), WDO (MV =7,72 +4.34 ng/mlL), WD1
(MV =6,05 +4,05 ng/mL), WD2 (MV = 8,15 +4,25 ng/mL). Jakkolwiek zaobserwowano istotne statystycznie
réznice pomiedzy grupg WD1 (ze sttuszczeniem watroby; 5,94 +3,50) a grupg dzieci otytych (p < 0,01) oraz
WD1 a WDO(p < 0,02). Analiza statystyczna nie wykazata zadnych zaleznosci pomiedzy stezeniem LSDP5
a aktywnoscig transglutaminaz, stezeniem cholesterolu, tréjglicerydéw czy FABP1.

Niestety z powodu wysokiej autofluorescencji uzyskane z analizy bioptatéw watroby wyniki nie pozwolity
na wykonanie analiz obrazu, pozwalajgcych na wyciagniecie jednoznacznych wnioskow.



Wykorzystanie uzyskanych wynikow

Uzyskane w projekcie wyniki stanowity podstawe do:

- przygotowania publikacji:

Bierta J.B., Jariczyk W., Konopka E., Wierzbicka-Rucinska A., Wieckowski S., Obrycki t., Sarnecki J., Kanarek
E., Cukrowska B., Socha P.: Fatty acid-binding protein 1 as a potential new serological marker of liver status
in children with Wilson disease; J. Pediatr. Gastroenterol. Nutr. 2021: Vol. 73, Nr 4, s. 455-462

- prezentacji wynikéw badan na zjazdach i kongresach krajowych i miedzynarodowych:

Bierta J.B., Jariczyk W., Konopka E., Wierzbicka-Rucinska A., Wieckowski S., Obrycki t., Sarnecki J., Kanarek
E., Cukrowska B., Socha P.: In search of markers of liver steatosis/fibrosis in children with Wilson's disease
— the importance of L-FABP and LSDP5; XVII Congress of the Polish Society of Experimental and Clinical
Immunology; 27-29.05.2021 r., Biatystok, wyktad

Bierta J.B., Jariczyk W., Konopka E., Wierzbicka-Rucinska A., Wieckowski S., Obrycki t., Sarnecki J., Kanarek
E., Cukrowska B., Socha P.: L-FABP as a potential new serological marker of liver status in children with
Wilson disease. 6th World Congress of Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition,
02-05.06.2021 r., Wieden, wydarzenie wirtualne, wykfad; publikacja: J. Pediatr. Gastroenterol. Nutr. 2021:
Vol. 72, Supl. 1, s. 816

Bierta J.B., Konopka E., Wierzbicka-Rucinska A., Wieckowski S., Obrycki t., Sarnecki J., Kanarek E.,
Cukrowska B., Socha P.: W poszukiwaniu nowych markeréw wspierajgcych monitorowanie pacjentéw
z chorobg Wilsona — znaczenie L-FABP i PLIN5. XI Ogdlnopolski Zjazd Polskiego Towarzystwa
Gastroenterologii, Hepatologii i Zywienia Dzieci (PTGHiZD), 21-23.10.2021 r. Katowice, on-line, plakat

Statutowe zadanie badawcze nr 257/18
Tytut: Ocena endokrynologiczna dzieci z zespotem Shwachmana—Diamonda
Kierownik projektu: prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Szalecki

Cel badania
Celem badania jest scharakteryzowanie zaburzern endokrynologicznych pacjentéw z zespotem
Shwachmana—-Diamonda.

Opis zrealizowanych prac

Projekt uzyskat akceptacje Komisji Bioetycznej przy IPCZD w 2018 r. (uchwata nr 33/KBE/2018 z dn.
10.10.2018 r.). Wszyscy pacjenci odbyli wizyty diagnostyczne i kontrolne w Poradni Endokrynologicznej
oraz w Oddziale Endokrynologii IPCZD.

Utworzono baze danych, przeanalizowano dostepne wyniki badan, poddano wyniki analizie statystycznej.
Zakupiono laptop. Zebrano piSmiennictwo niezbedne do przygotowania publikacji.

Opis najwazniejszych osiggnieé

Wyniki przeprowadzonego statutowego zadania badawczego zostaty opublikowane w 4 artykutach
w nastepujacych czasopismach: Italian Journal of Pediatrics, Endokrynologii Polskiej, Pediatric
Endocrinology, Diabetes and Metabolism oraz Standardach Medycznych.

Artykuty stanowity cykl prac w ramach rozprawy doktorskiej dr n. med. Agnieszki Bogusz-Wdjcik. Obrona
rozprawy doktorskiej miata miejsce w dniu 16.09.2021 r.

Z budzetu zadania zostaty sfinansowane réwniez koszty publikacji artykutu lek. Agnieszki Leckiej-
-Ambroziak w czasopisSmie Diagnostics (kwieciert 2021 r.).



Prezentacja wstepnych wynikéw badan odbyta sie podczas XXIV Sympozjum Polskiego Towarzystwa
Endokrynologii i Diabetologii Dzieciecej:

Bogusz-Wdjcik A., Kotodziejczyk H., Moszczyriska E., Prokop-Piotrkowska M., Oracz G., Szalecki M.:
Ocena rozwoju fizycznego dzieci z zespotem Shwachmana — Diamonda. XXIV Sympozjum Polskiego
Towarzystwa Endokrynologii i Diabetologii Dzieciecej, 03-05.10.2019 r., Lublin, plakat

Wykorzystanie uzyskanych wynikow
Wyniki zostaty opublikowane w 4 artykutach:

Bogusz-Wdjcik A., Kotodziejczyk H., Klaudel-Dreszler M., Oracz G., Pawfowska J., Szalecki M.: Somatic
development in children with Shwachman-Diamond syndrome. Ital J Pediatr. 2020; 46(1):1-7.

Bogusz-Wdjcik A., Kotodziejczyk H., Moszczynska E., Klaudel-Dreszler M., Oracz G., Pawtowska J., Szalecki
M.: Endocrine dysfunction in children with Shwachman-Diamond syndrome. Endokrynologia Polska
2021;72(3):211-216.

Bogusz-Wdjcik A., Kotodziejczyk H., Moszczyniska E., Klaudel-Dreszler M., Oracz G., Pawtowska J., Szalecki
M.: Growth hormone improves short stature in children with Shwachamn-Diamond syndrome. Pediatric
Endocrinology, Diabetes and Metabolism 2021; 27(2).

Bogusz-Wdjcik A., Oracz G., Szalecki M.: Zaburzenia endokrynologiczne u dzieci z zespotem Shwachmana—
—Diamonda. Standardy Medyczne 2021; 18:89-95.

Statutowe zadanie badawcze nr 260/18

Tytut: 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 poprzedzajacym progresje choroby w kierunku zagrazajgcej zyciu niewydolnosci
oddechowej

Kierownik projektu: dr hab. n. med. Barbara Pietrucha

Cel projektu

Celem projektu byta ocena przydatnosci rezonansu magnetycznego (MRI) do wczesnego wykrywania
zmian ptucnych u chorych z A-T i proba ich korelacji z aktualnym stanem klinicznym i czutymi
biomarkerami procesu zapalnego (CRP i SAA).

Opis zrealizowanych prac

MRI ptuc wykonano u 27 chorych z zespotem A-T, pacjentéw Poradni Immunologicznej IPCZD. W badanej
grupie znalazto sie 14 oséb ptci meskiej i 13 ptci zenskiej w wieku od 3 do 38,2 lat. Wszyscy chorzy spetniali
kryteria rozpoznania wg ESID (Europejskie Towarzystwo Niedoboréw Odpornosci). Po uzyskaniu pisemnej
zgody, wykonano MRI ptuc oraz jednoczasowo pobrano krew zylng w ilosci ok. 2,5-3 ml celem oznaczenia
parametréw prozapalnych: CRP oraz SAA. Badania prowadzone byty od kwietnia 2018 r. do lipca 2021 r.
U 4 pacjentéw stwierdzono masywne zmiany zapalne w MRI ptuc, co korelowato w wysokimi
wyktadnikami stanu zapalnego, u 6 pojedyncze zmiany pasmowate, u 1/3 pojedyncze powiekszone wezty
chtonne, natomiast az u 14 chorych nie stwierdzono zmian w ptucach.

Wszyscy badani mieli wykonane co najmniej jedno badanie MRI ptuc, a u 10 wykonano je dwukrotnie.
W sumie zostato wykonanych 37 badan MRI ptuc.



U chorych, u ktérych badanie zostato wykonane dwukrotnie, w poréwnaniu z badaniem pierwszym
u 2 pojawity sie nowe zmiany w ptucach, u jednego nastgpita regresja zmian po zastosowanym leczeniu,
a u pozostatych obraz MRI ptuc byt stabilny.

Whioski

1. MRI ptuc moze by¢ z powodzeniem stosowane do wykrywania wczesnych zmian w ptucach u chorych
z A-T i innych zaburzeniach przebiegajgcych z nadmierng wrazliwoscig na promieniowanie jonizujace.

2. Wykazano dodatnig korelacje pomiedzy podwyzszonym stezeniem SAA, a progresjg zmian ptucnych.

Opis najwazniejszych osiggniec

Prezentacja ustna pt. ,Zastosowanie rezonansu magnetycznego w obrazowaniu zmian w ukfadzie
oddechowym u dzieci — prezentacja wybranych przypadkdéw", XXIX Spotkanie Polskiej Grupy ERS,
Korbieléw 3-5.01.2020 r.

Wyktad pt. , Ataksja-Teleangiektazja - skrzyzowanie niedoboru odpornosci i nowotworzenia, patogeneza
i postepy w leczeniu”, konferencja ,,Immunologia Dorostych”, Warszawa, 25-26.09.2020 r.

Prezentacja plakatowa pt. ,Magnetic resonance imaging (MRI) in the evaluation of pulmonary alteration
in patients with Ataxia-Teleangiectasia", ESID 2021, sympozjum on-line, 27-29.09.2021 r.

W przygotowaniu 2 publikacje: ,Magnetic resonance imaging (MRI) in the evaluation of pulmonary
alteration in patients with Ataxia-Teleangiectasia” oraz ,, Acute phase proteins a useful diagnostics tool for
early detection changes of pulmonary aletration in Ataxia-Teleangiectasia patients”.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw
Uzyskane wyniki badan pozwolity na coraz szersze zastosowanie MRI do oceny zmian ptucnych u chorych
z A-T oraz intensyfikacje postepowania leczenia u pacjentéw ze zmianami ptucnymi.

Statutowe zadanie badawcze nr 266/19
Tytut: Dtuga pentraksyna (PTX3) u dzieci z wrodzonymi wadami serca po zabiegach
kardiochirurgicznych w krazeniu pozaustrojowym — udziat w zespole uogélnionej odpowiedzi zapalnej
(SIRS) oraz jej potencjat diagnostyczny i terapeutyczny
Kierownik projektu: dr hab. n. med. Andrzej Kansy, prof. IPCZD (od dn.01.09.2020 r.);

dr hab. n. med. Radostaw Jaworski (do dn. 31.08.2020 r.)

Cel projektu
Celem niniejszego badania prospektywnego byto okreslenie profilu zmian stezenia biatka dtugiej

pentraksyny (PTX3) w surowicy krwi w kolejnych obserwowanych przedziatach czasowych u dzieci
z wrodzonymi wadami serca operowanych kardiochirurgicznie w warunkach krazenia pozaustrojowego.
Podstawowg hipotezg poddawang weryfikacji byta hipoteza, ze poziom PTX3 osigga maksimum wczesnie
po zabiegu i zmniejsza sie w kolejnych godzinach pooperacyjnych umozliwiajgc doktadniejszy monitoring
SIRS w tym okresie. Réwnolegle oznaczane byty inne markery stanu zapalnego (leukocytoza, CRP
i prokalcytonina), w celu okreslenia znaczenia PTX3 w okresie okotooperacyjnym w SIRS na tle innych
markeréw. Dodatkowym celem badania byta préba oceny wptywu czynnikdéw okotooperacyjnych (w tym
rodzaju korekcji wady serca) i przebiegu okotooperacyjnego na wielko$¢ produkcji PTX3 w okresie
okotooperacyjnym przez organizm i zmiany jego stezenia wraz z uptywem czasu od zabiegu.



Opis zrealizowanych prac

Na zaproponowane badanie uzyskana zostata zgoda Komisji Bioetycznej dziatajgcej przy Instytucie
»Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” (uchwata nr 54/KBE/2019), na posiedzeniu w dniu 20.11.2019 r.

Do konca czerwca 2021 r. etap rekrutacji pacjentédw do badania zostat zakonczony — do badania
zrekrutowano 21 dzieci. Nastepnie w miesigcach lipiec—pazdziernik 2021 r. uzupetniono i zakoriczono
realizacje etapu oznaczen laboratoryjnych PTX3. Uzyskane wyniki nastepnie umieszczono w dedykowanej
do tego wewnetrznej bazie danych i poddano analizie. Do korica roku 2021 r. przygotowano ostateczng
wersje manuskryptu oraz oddano go do korekty jezykowej. Obecnie praca jest zgtoszona do publikacji —
w chwili pisania niniejszego sprawozdania praca zgtoszona jest do publikacji w czasopismie Perioperative
Medicine (IF 3,54).

Opis najwazniejszych osiggniec

- Opracowanie i przetestowanie metodologii oznaczania PTX3 w Pracowni Diagnostyki
Immunologicznej Zaktadu Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej IPCZD.

- Rekrutacja pacjentéw.

- Woykonanie oznaczen laboratoryjnych i analiza uzyskanych wynikéw.

- Przygotowanie pracy do druku.

U badanych dzieci zrekrutowanych do badania obserwowano istotny wzrost poziomdéw pentraksyny PTX3

w surowicy krwi w pierwszych dobach po operacjach kardiochirurgicznych z zastosowaniem krazenia

pozaustrojowego. Maksymalne wartosci PTX3 obserwowane byty juz w pierwszych 24 godzinach;

w kolejnych dobach obserwowano obnizanie sie badanego markera. Analiza kinetyki zmian PTX3

w pierwszych dobach pooperacyjnych wydaje sie bardziej korzystna anizeli tradycyjnie oznaczanych

markerdw stanu zapalnego (CRP, PCT) w monitorowaniu wczesnego okresu pooperacyjnego w aspekcie

ewentualnych powikfan infekcyjnych, jednakze mata liczebnos¢ grupy badanej nie pozwala na

wyciggniecie wnioskéw. Uzyskane wyniki nalezy traktowac jako wstepne, ktére mogg by¢ podstawg do

dalszych badan dotyczacych znaczenia PTX3 w ww. grupie pacjentéw obejmujgcych wiekszg liczebnosé

grupy badanej.

Wykorzystanie uzyskanych wynikow

Zatozeniem badania byto wykorzystanie wynikéw dziatania naukowego w celu doktadniejszego poznania
mechanizmdw SIRS w badanej grupie pacjentdw, co moze stanowié podstawe do prowadzenia dalszych
badan dotyczacych monitorowania SIRS oraz mozliwosci wptyniecia na jego intensywnos¢ w okresie
okotooperacyjnym. Uzyskane wyniki przyblizajg nam znaczenie markera zapalnego, jakim jest PTX3
w patofizjologii niespecyficznej odpowiedzi obronnej organizmu po zastosowaniu ECC, zwtaszcza
w kardiochirurgii dzieciecej. Wyniki badania mogg by¢ réwniez podstawg do usprawnienia wczesnej opieki
okotooperacyjnej w aspekcie stosowanej antybiotykowej profilaktyki okotooperacyjnej oraz utatwieniem
w podejmowaniu decyzji terapeutycznych dotyczacych wiaczenia szerokospektralnej antybiotykowej
terapii empirycznej u konkretnego pacjenta.

Uzyskane wyniki zostang opublikowane — przygotowano manuskrypt, ktéry obecnie jest w recenzji
w czasopi$mie Perioperative Medicine.



Granty wewnetrzne

Grant wewnetrzny nr $128/2013

Tytut projektu: Zmiany parametréw metabolizmu kostnego oraz statusu kostno-mie$niowego u dzieci
z hipotrofiag wewngtrzmacicznga, przed i w trakcie zastosowania hormonu wzrostu-ocena wartosci
predykcyjnych wczesnych badan biochemicznych

Kierownik projektu: dr n. med. Alicja Korpysz

Cel projektu
Opracowanie algorytmu diagnostycznego z wykorzystaniem nowoczesnych markeréw obrotu

chrzestnego i kostnego do wczesnej oceny wptywu terapii hormonem wzrostu na metabolizm kostny
u dzieci z niskg urodzeniowg masg ciata oraz identyfikacja pacjentéw gorzej odpowiadajgcych na
zastosowane leczenie. Badanie ma na celu :0znaczenie stezen parametrow gospodarki Ca-P (Ca, P, ALP,
250HD3, PTH, Ca/DZM) w czasie 0 i 6 miesiecy. Oznaczenie markerdw obrotu kostnego: markeréw
kosciotworzenia (P1INP) oraz markerdw resorpcji (Ctx; metodg automatyczng ECLIA na aparacie
Elecsysmarker), nastepnie markerow metabolizmu chrzestnego: markera tworzenia chrzastki
(NT-proCNP; metodg manualng ELISA) oraz markera metabolizmu tkanek miekkich (metoda manualna
RIA): marker syntezy kolagenu typu Il (PIIINP), oznaczenie (IGF I; metodg automatyczng ECLIA)
w 2 punktach czasowych (w czasie 0 i po 6 miesigcach) w surowicy krwi.

Badanie zakfada réwniez ocene sktadu ciata, statusu kostnego i miesniowego oraz wytrzymatosci
mechanicznej kosci i sity miesniowej przy pomocy badan densytometrycznych (DEXA), tomografii
komputerowej (pQCT) oraz mechanografii (platforma diagnostyczna Leonardo GRFP) — system Robin
przed, po 6 miesigcach i po roku terapii.

Opis zrealizowanych prac

Badanie przeprowadzono w 3 punktach czasowych: 0, po 6 i 12 miesigcach, z uwzglednieniem ww. metod
badawczych. Pobrano: krew na badanie wskaznikéw gospodarki Ca-P, markery obrotu kostnego,
metabolizmu chrzestnego, metabolizmu tkanek miekkich oraz IGF1. Wykonano ocene sktadu ciata, statusu
kostnego i miesniowego oraz wytrzymatosci mechanicznej kosci i sity miesniowej.

Zrekrutowano 20 pacjentéw SGA zakwalifikowanych do leczenia hormonem wzrostu w ramach programu
NFZ. Rekrutacja zostata zakoriczona w lutym 2020 r. Wszyscy pacjenci ukonczyli roczny plan badania.
Obecnie przygotowujemy prace do publikacji (etap — statystyka, opracowanie naukowe).

Opis najwazniejszych osiggniec
Najwazniejsze osiggniecia zostang przedstawione po opracowaniu naukowym badania.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw
Po opracowaniu naukowym badania.



Grant wewnetrzny nr $156/2017

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

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

Cel projektu

Celiakia (CD) to jedyna choroba o podtozu autoimmunizacyjnym, w ktérej znany jest czynnik zewnetrzny
niezbedny do rozwoju choroby — gluten. Rola peptydéw glutenowych w aktywacji proceséw
autoimmunizacyjnych jest dobrze poznana, jednak nie w petni wyjasnia immunopatogeneze CD, gdyz
pomimo wczesnego wprowadzania glutenu do diety niemowlat, choroba moze rozwingé sie w kazdym
okresie zycia. W projekcie zaktadamy, ze do aktywacji uktadu immunologicznego dochodzi u oséb
predysponowanych genetycznie spozywajgcych gluten, u ktérych jednoczesnie wspdtistniejg zaburzenia
profilu metabolicznego (metabolomu) mikrobioty zasiedlajgcej przewdd pokarmowy. Celem obecnego
projektu jest ocena profilu metabolicznego mikrobioty jelitowej w kale dzieci z noworozpoznang CD oraz
w trakcie leczenia dietg bezglutenowag w poréwnaniu do cztonkdw rodziny pozytywnych i negatywnych
pod wzgledem haplotypu HLA-DQ2/-DQS8.

Opis realizowanych prac

Do badania wtgczono 20 rodzin, tgcznie 79 pacjentow. Od wszystkich pobrano prébki katu oraz krwi.
Badanie serologiczne w kierunku celiakii (stezenia przeciwciat anty-TG-IgA i anty-DPG-IgG) w surowicy
krwi wykonano metoda chemiluminescencyjng przy uzyciu aparatu Phadia 100 (Termo Fisher Scientific).
Badanie metabolomu w tresci katowej zostato prowadzone z uzyciem aparatu TripleToF 5600+ firmy SCIEX
(USA) sprzegnietym z chromatografem cieczowym Symbiosis Pico wyposazonym w system SPE-on-line.
Badania przeprowadzono we wspdtpracy z Laboratorium Metabolomiki Weterynaryjnej Katedry Nauk
Fizjologicznej Wydziatu Medycyny Weterynaryjnej SGGW w Warszawie. Analiza haplotypu HLA-DQ2/-DQ8
zostata wykonana metodg dyskryminacji alleli w technologii TagMan z uzyciem DNA wyizolowanego
z krwinek jadrzastych krwi obwodowe;.

Opis najwazniejszych osiggniec

Serologiczne badania przesiewowe w kierunku CD w rodzinach chorych pozwolity na zdiagnozowanie
aktywnej CD u trzech matek. Ocena haplotypu potwierdzita obecnos¢ HLA-DQ2 i/lub HLA-DQS
u wszystkich chorych z CD. W rodzinach haplotyp HLA-DQ2/DQ8 wystepowat u 72,4% cztonkow rodzin.
Analiza metabolomu w grupie dzieci z CD w porédwnaniu do zdrowego rodzenstwa i rodzicéw wykazata
znaczace réznice (p < 0,05) w licznych szlakach metabolicznych. Obecno$é¢ réznic znamiennych
statystycznie w powyzej 20% zidentyfikowanych metabolitéw wykazano w przypadku metabolizmu
witaminy E i D, ttuszczow i kwaséw ttuszczowych, cholesterolu, czynnikdéw stanu zapalnego (leukotrieny
i prostaglandyny), wybranych aminokwaséw (beta-alanina) oraz czynnikdw sygnalizacyjnych w uktadzie
nerwowym (dynorfin). Dieta bezglutenowa wptywata znamiennie statystycznie na zidentyfikowane
metabolity, ale ciggle obserwowano rdzinice pomiedzy zdrowym rodzenstwem i rodzicami. Nie
zaobserwowano wptywu haplotypu HLA-DQ2/HLA-DQS8 na wyniki metabolomu tresci katowej u cztonkow
rodzin, u ktdrych nie wykryto celiakii.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Znaczenie programowania mikrobiotycznego (mikrobioty jelitowe] i jej metabolitéw) w rozwoju tolerancji
pokarmowej przedstawiono w pracy poglagdowej. W pracy oryginalnej przedstawiono wyniki dotyczace
zmian ultrastrukturalnych nabtonkéw jelitowych u dzieci z celiakig potencjalng i aktywng oraz na diecie



bezglutenowej i przedstawiono koncepcje dysbiozy jelitowe] (zaburzen sktadu mikrobiomu i aktywnosci
metabolomu) w aktywacji procesdow indukujgcych uszkodzenie bariery jelitowej w celiakii. Znaczenie
mikrobioty jelitowej i jej metabolomu w patogenezie celiakii zaprezentowano na sympozjach naukowych.

Publikacje

Sowinska A., Morsy Y., Czarnowska E., Oralewska B., Konopka E., Woynarowski M., Szymanska S., Ejmont
M., Scharl M., Bierta J.B., Wawrzyniak M., Cukrowska B.: Transcriptional and ultrastructural analyses
suggest novel insights into epithelial barrier impairment in celiac disease. Cells 2020 : Vol. 9, Nr 2, s. e516

Cukrowska B.: Microbial and nutritional programming - the importance of the microbiome and early
exposure to potential food allergens in the development of allergies. Nutrients 2018 Vol. 10 s. e1541

Bierta J.B., Majsiak E., Cukrowska B.: Sprawozdanie z XVIIIl Miedzynarodowego Sympozjum dotyczacego
celiakii. Standardy Medyczne Pediatria 2019: Vol. 16, Nr 5, s. 592-595

Udziat w konferencjach

Cukrowska B.: Programowanie mikrobiotyczne — wptyw mikrobioty jelitowej na rozwdj choréb
cywilizacyjnych. IX Konferencja z cyklu ,Zywno$¢, zywienie a zdrowie” pt. ,Zywnoé¢, zywienie a mikrobiom
cztowieka”, Warszawa, 23.11.2017 r., wyktad

Cukrowska B.: Przepuszczalnosc¢ bariery jelitowej — rola mikrobioty i zywienia. VI Sympozjum ,Standardy
Gastroenterologiczne, hepatologiczne i zywieniowe w praktyce lekarza rodzinnego i pediatry”, Warszawa,
24 —25.11.2017 r., wyktad

Sowinska A., Bierta J.B., Czarnowska E., Oralewska B., Woynarowski M., Szymanska S., Cukrowska B.:
Potaczenia miedzykomérkowe w celiakii - zmiany ultrastrukturalne jako marker nieprawidtowego
funkcjonowania bariery jelitowej. X Ogdlnopolski Zjazd Polskiego Towarzystwa Gastroenterologii,
Hepatologii i Zywienia Dzieci, Lublin, 24-26.05.2018 r., plakat

Cukrowska B., Konopka E., Wysocka-Mincewicz M., Groszek A., Oralewska B., Trojanowska I., Bierfa J.B.,
Szalecki M.: I-FABP - serological biomarker of an impaired epithelial barrier in children with type 1 diabetes
mellitus and celiac disease. International Coeliac Disease Symposium, ICDS, Paryz, 05-07.09.2019 r., plakat

Cukrowska B.: Czy o celiaki wiemy juz wszystko? XXII konferencji naukowo-szkoleniowej ,Postepy
w diagnostyce choréb autoimmunologicznych”, Szczecin, 25.11.2019 r., wyktfad

Grant wewnetrzny nr $163/2018

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

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

Cel projektu

Molekularna diagnostyka alergii (ang. component-resolved diagnostics, CRD) jest nowoczesng metodg
badawczg umozliwiajgcg oznaczenie stezen swoistych IgE skierowanych przeciwko okreslonym
molekutom (komponentom) alergenowym. Jedng z gtéwnych zalet tej metody jest uzyskanie informacji
na temat mozliwosci wystgpienia reakcji krzyzowych pomiedzy alergenami pokarmowymi i wziewnymi.
U matych dzieci diagnostyka molekularna jest pomocna w prognozowaniu uzyskania tolerancji



pokarmowej, a poznanie profilu uczulenia populacyjnego moze w przysztosci zaowocowacl
wprowadzeniem szczepionek przeciwalergicznych specyficznych dla danej populacji. Celem obecnego
projektu jest wprowadzenie metody CRD z uzyciem nanomacierzy ALEX w Pracowni Immunologii Zaktadu
Patologii oraz kompleksowa ocena molekularnego profilu uczulenia u dzieci z alergig pokarmowa.

Opis realizowanych prac

Do badan witgczono 55 dzieci z alergig pokarmowa. U wszystkich wykonano badanie przesiewowe metodg
immunoblotéw na obecnos¢ swoistych przeciwciat skierowanych wobec 27 alergendw oraz badanie
przeciwciat wobec 156 ekstraktow alergenowych i 126 molekut ze 166 zrédet alergenowych testem ALEX.

Opis najwazniejszych osiggniec

Opracowano procedure z uzyciem nanomacierzy ALEX. Uzyskane wyniki pokazaty, ze wtgczone do badan
dzieci z alergig najczesciej wykazywaty obecnos¢ przeciwciat wobec PR-10, biatek spichrzowych
i lipokaliny. Poréwnanie metody CRD z immunoblotem wykazato wysoka zgodnos¢, z wyjatkiem sytuacji,
gdy stwierdzano obecnos¢ w wysokim stezeniu przeciwciat przeciwko nieswoistym immunogennym
strukturom weglowodanowym (CCD). Technika ALEX umozliwita wykluczenie nieswoistych dodatnich
wynikéw uzyskanych metoda immunoblot.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Wdrozono kompleksowe badanie molekularne metodg ALEX jako badanie ptatne w Pracowni Immunologii
Zaktadu Patologii IPCZD. Uzyskane wyniki badan wykorzystano w publikacjach: jednej pracy oryginalnej
(Nutrients, IF = 5,717), dwéch pracach pogladowych dotyczgcych mikrobiomu i alergii (obie w Nutrients)
oraz 3 pracach w czasopismach polskich opisujgcych znaczenie nowej metody w diagnostyce alergii.
Uzyskane wyniki pozwolity na nawigzanie wspdtpracy z osrodkiem prof. R. Kurzawy.

Obecnie przygotowywana jest wspdlna publikacja.

Publikacje

Cukrowska B., Ceregra A., Maciorkowska E., Surowska B., Zegadto-Mylik M.A., Konopka E., Trojanowska
l., Zakrzewska M., Bierta J.B., Zakrzewski M., Kanarek E., Motyl |.: The effectiveness of probiotic
Lactobacillus rhamnosus and Lactobacillus casei strains in children with atopic dermatitis and cow's milk
protein allergy: a multicenter, randomized, double blind, placebo controlled study. Nutrients 2021 Vol.
13, Nr4,s. 1169

Cukrowska B., Bierta J.B., Zakrzewska M., Klukowski M., Maciorkowska E.: 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

Cukrowska B.: Microbial and nutritional programming - the importance of the microbiome and early
exposure to potential food allergens in the development of allergies. Nutrients 2018 Vol. 10 s. e1541

Majsiak E., Choina M., Cukrowska B.: Jeden czynnik sprawczy, rdozna manifestacja kliniczna — celiakia
a alergia na pszenice. Alergia 2020, Vol. 1; s. 35-38

Majsiak E., Choina M., Cukrowska B.: ALEX - nowe narzedzie diagnostyczne do diagnostyki molekularnej
alergii IgE-zaleznej. Alergia 2019, Vol. 3, s. 15-18



Majsiak E., Choina M., Bierta J.B., Cukrowska B.: Diagnostyka molekularna — innowacyjne narzedzie
diagnostyczne w alergologii. Lab. Medyczne 2019, Vol. 4, s. 37-42

Grant wewnetrzny nr $165/2018

Tytut projektu: Opracowanie norm dtugosci nerek u zdrowych dzieci i mtodziezy (akronim NUDA)
Kierownik projektu: prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Litwin

Gtowny wykonawca: dr n. med. tukasz Obrycki

Cel badania

Celem projektu jest opracowanie ultrasonograficznych norm dtugosci nerek u zdrowych dzieci
i mtodziezy w wieku 0-18 lat. Aktualne normy zostaty przygotowane w 1984 r. w oparciu o grupe
203 pacjentéw, wydajg sie wiec nieaktualne, gdyz jak wiemy z dotychczas opublikowanych badan dzieci
34 lata temu byty nizsze od aktualnych réwiesnikéw i zmianie ulegty réwniez mozliwosci obrazowania
ultrasonograficznego.

Opis zrealizowanych prac

Badanie przeprowadzono u tgcznie 1758 zdrowych ochotnikdw w wieku 0-18 lat. Do badania wtgczono
ucznidw szkét podstawowych, gimnazjum i przedszkola w Gniewkowie (Kujawsko-Pomorskie) oraz
uczniow liceum ogdlnoksztatcgcego w Inowroctawiu. W najmtodszej grupie wiekowej (0-6 lat) badania
byty przeprowadzane wsrdd pacjentéw Kliniki Pediatrii, Nefrologii i Alergologii Dzieciecej Wojskowego
Instytutu Medycznego w Warszawie, skierowanych do Kliniki z przyczyn pozanerkowych. Dodatkowo
wtaczono do badania kolejne osrodki pediatryczne w Warszawie i todzi. Ponadto udato sie réwniez
wiaczyé osrodki zagraniczne: w Wilnie i w Pradze.

U wszystkich pacjentdw badania wykonano ultrasonograficzny pomiar dtugosci nerek, przeprowadzono
pomiary antropometryczne — masa ciata, dtugo$é/wysokos¢ ciata, BMI, BSA. Oznaczono takze stezenie
kreatyniny w surowicy krwi w celu wykluczenia pacjentéw z niewydolnoscig nerek.

Opis najwazniejszych osiggniec

Przygotowane w oparciu o zgromadzony materiat wyniki zostaty opublikowane w formie artykutu
w renomowanym czasopismie nefrologicznym (Pediatric Nephrology, IF 3,71 pkt). Wstepne wyniki
projektu byty rowniez prezentowane na konferencjach krajowej i miedzynarodowe;j.

Publikacja
Obrycki t., Sarnecki J., Lichosik M. i wsp.: Kidney length normative values in children aged 0-19 years — a
multicenter study. Pediatr Nephrol 2021, doi: 10.1007/s00467-021-05303-5.

Udziat w konferencjach

Obrycki t., Sarnecki J., Lichosik M. i wsp.: Normy dtugosci nerek u zdrowych dzieci i mtodziezy — wyniki
wstepne. XVIII Konferencja Naukowo-Szkoleniowa Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dzieciecej,
12-14.11.2020 r.,on-line — prezentacja ustna

Obrycki t., Sarnecki J., Lichosik M. i wsp.: Renal length normative values in children aged 0-18 years —
multicenter study. 53" Annual Scientific Meeting of The European Society for Pediatric Nephrology,
Amsterdam, 16-19.09.2021 r., prezentacja ustna



Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Badanie pozwolito uzyska¢ wyniki, z ktérych beda mogli korzystac klinicysci na catym sSwiecie. Dtugosc
nerek ma bowiem istotne znaczenie nie tylko w trakcie diagnostyki nefrologicznej. Jej ocena jest
elementem kazdego badania ultrasonograficznego jamy brzusznej. Bardzo istotnym jest, by wykonujac
badanie, korzystac¢ z norm, ktére sg aktualne.

Na podstawie zgromadzonych w projekcie wynikéw przygotowano réwniez kalkulator online stuzacy
ocenie dtugosci nerek u dzieci i mtodziezy, z podaniem wartosci odpowiednich percentyli, dostepny na
stronie: www.kidneylength.com

Grant wewnetrzny nr $176/2018

Tytut naukowy projektu: Analiza profilu klinicznego i molekularnego kardiomiopatii przerostowej
u dzieci

Kierownik projektu: dr hab. n. med. Lidia Ziétkowska, prof. IPCZD

Cel badania

Celem naukowym projektu byto okreslenie fenotypu kardiomiopatii przerostowej u dzieci, analiza
przebiegu klinicznego oraz identyfikacja znanych i nowych czynnikéw genetycznych biorgcych udziat
w etiopatogenezie HCM.

Cele szczegotowe:

1. Okreslenie fenotypu choroby i korelacji fenotyp-genotyp u dzieci z HCM.
2. Ocena zmian morfologicznych i czynnosciowych prawej komory serca w przebiegu HCM u dzieci.

3. Analiza przebiegu klinicznego choroby oraz identyfikacja czynnikéw, ktére wptywajg na niepomysiny
przebieg choroby, w tym szczegdlnie na ryzyko wystgpienia nagtego zgonu sercowego oraz zgonu
z powodu niewydolnosci serca.

4. Préba okreslenia klinicznego modelu stratyfikacji ryzyka nagtego zgonu sercowego i zgonu z powodu
niewydolnosci serca u dzieci z HCM.

5. ldentyfikacja znanych i nowych czynnikdéw genetycznych (ustalenie etiologii) oraz okreslenie profilu
molekularnego HCM u dzieci z wykorzystaniem nowoczesnych technologii molekularnych (NGS).

Opis zrealizowanych prac

Zgodnie z zaplanowanym harmonogramem projektu:

Przygotowano baze danych klinicznych i molekularnych 102 pacjentéw biorgcych udziat w badaniu.
Zakwalifikowano i wtgczono do badania 102 pacjentow z fenotypem kardiomiopatii przerostowej (HCM)
- baza kardiologiczna.

U pacjentéw wiaczonych do projektu wykonano:

- kompleksowe badania kardiologiczne zgodnie z zaplanowang metodykg badan, w tym: badanie serca
metoda rezonansu magnetycznego;

- kontrolne badania kardiologiczne po rocznym okresie obserwacji zgodnie z zaplanowang metodyka
badan;

- wykonano genetyczne analizy molekularne na preparatach DNA wyizolowanych z krwi obwodowej
zgodnie z zaplanowana metodyka badan;


http://www.kidneylength.com/

W ramach grantu wykonano badania genetyczne metodg sekwencjonowania nowej generacji (NGS)
u 19 pacjentéw (14 analiz typu panel 1000 gendw i 5 analiz eksomowych (WES).

Zgromadzono materiat genetyczny (krew) od cztonkéw rodzin (krewni | stopnia), wykonano badania
genetyczne u krewnych | stopnia pacjentéw z HCM oraz przeprowadzono wizyty rodzin w Poradni
Genetycznej IPCZD celem udzielenia porady genetyczne;.

Opublikowano wyniki badan (tacznie realizowanych wczesniej oraz w ramach realizacji grantu)
w publikacjach wymienionych ponize;j.

Opis najwazniejszych osiggniec

Analiza obrazu klinicznego u dzieci z kardiomiopatig przerostowa wykazata, ze w badanej grupie
pacjentéw czesto stwierdzano rodzinne wystepowanie kardiomiopatii przerostowej u 51% dzieci oraz
nagtych zgondw sercowych w rodzinie az u 29% pacjentdow, co niewatpliwie nalezy uwzglednia¢ w ocenie
rokowania u tych chorych. Podobnie jak w doniesieniach piSmiennictwa, najczestszym objawem
klinicznym u dzieci z HCM byto postepujace ograniczenie tolerancji wysitku, epizody bdlu w klatce
piersiowej oraz omdlenia.

Wykazano, ze masywny przerost miesnia lewej komory powyzej 30 mm moze réwniez wystepowaé
u dzieci (w analizowanej grupie zostat on stwierdzony u 8,5% pacjentdow), co jest istotnym czynnikiem
rokowniczym w tej grupie chorych.

Wrodzone zaburzenia metaboliczne oraz wspdtistnienie zespotu genetycznego nalezy uwzgledniac
w protokole badan diagnostycznych dzieci z HCM z uwagi na ich istotny wptyw na przebieg kliniczny
choroby oraz rokowanie co do skutecznosci leczenia.

Wyniki analizowanego materiatu wykazaty, ze u 71% dzieci z HCM modyfikacja stylu zycia i odpowiednia
terapia farmakologiczna sg wystarczajace, natomiast u pozostatych 29% pacjentéw konieczna byta
intensyfikacja leczenia i dodatkowe interwencje medyczne.

U pacjentdow z objawowym zawezaniem drogi odptywu lewej komory, uposledzong tolerancjg wysitku
mimo stosowanego leczenia farmakologicznego, nalezy rozwazy¢ leczenie chirurgiczne, co poprawia
jakos¢ zycia i ma wptyw na rokowanie u tych chorych.

W populacji pediatrycznej nalezy rozpatrywac¢ dwa aspekty zgonu w przebiegu kardiomiopatii
przerostowej — nagly zgon sercowy oraz zgon z powodu postepujgcej niewydolnosci serca, a czynniki
prognostyczne sg inne dla obu tych modeli niepomysinego rokowania. Mtodszy wiek w momencie
rozpoznania HCM, wystepowanie objawdéw niewydolnos$ci serca, masywny przerost miesnia lewej
komory, wrodzone zaburzenia metaboliczne, wspétistniejagcy zespdt genetyczny sg czynnikami ztego
rokowania i zgonu z powodu niewydolnosci serca, natomiast nagte zatrzymanie krazenia, ztozone
tachyarytmie komorowe, dyspersja odstepu QTc sg istotnie zwigzane z wystgpieniem nagtego zgonu
sercowego. W analizowanym materiale pacjentéw z kardiomiopatig przerostowg wykazano obecnos¢
czynnikéw gtéwnych ryzyka SCD u 41% dzieci. Wyodrebniono grupe 14 (18%) pacjentow wysokiego ryzyka,
najbardziej zagrozonych wystgpieniem nagtego zgonu sercowego, u ktérych konieczne byto wdrozenie
terapeutycznych i profilaktycznych procedur medycznych zmniejszajgcych ryzyko wystgpienia SCD. Wyniki
analizowanych badan sugeruja, ze dzieci z kardiomiopatig przerostowg znajdujace sie w grupie wysokiego
ryzyka SCD powinny byé wyodrebnione juz w momencie rozpoznania choroby sposrdd tych pacjentow,
u ktérych ryzyko SCD jest niskie.

Ustalono i wdrozono postepowanie diagnostyczno-terapeutyczne u dzieci z HCM, ktdre obejmuje
regularng kliniczng stratyfikacje czynnikdw ryzyka nagtego zgonu sercowego, u pacjentéw z grupy
wysokiego ryzyka nie rzadziej niz co 12 miesiecy.

Wykazano, ze wszczepienie kardiowertera-defibrylatora jest skuteczng opcjg terapeutyczng takze
u mtodych pacjentéw z kardiomiopatig przerostowg zaréwno w prewenc;ji pierwotnej, jak i wtérnej SCD.



Czestos$¢ implantacji kardiowertera-defibrylatora w celu profilaktyki pierwotnej nagtego zgonu sercowego
byta poréwnywalna z danymi piSmiennictwa.

Dzieci z kardiomiopatig przerostowg (HCM) w 1. roku zycia majg zte rokowanie, jednak zadne z badan nie
opisato systematycznie tej heterogennej grupy. Celem badania wykonanego w ramach grantu byto
opisanie etiologii, fenotypu i wynikow HCM rozpoznanej u 25 niemowlat oraz witgczenie naszej grupy
dzieci do wieloosrodkowego badania europejskiego. Wyniki badan wykazaty, ze rokowanie u niemowlat
z HCM zalezy od obrazu klinicznego, fenotypu choroby i podstawowej etiologii, co podkresla znaczenie
postawienia trafnej diagnozy u tych pacjentéw. Zdarzenia arytmiczne wystepowaty rzadko, ale
wystepowaty w okresie niemowlecym u pacjentéw z syndromiczng HCM, co podkresla znaczenie
systematycznego podejscia do rozpoznania, badan przesiewowych i stratyfikacji ryzyka nawet u bardzo
mtodych pacjentéw z HCM.

Pacjenci z zespotem Noonan (NS) majg rézne spektrum zmian morfologicznych serca, ktére maja historie
naturalng oraz odpowiedZ na terapie inng oraz nietypowa w poréwnaniu do obserwowanej u dzieci
z niesyndromiczng chorobg serca. Nalezy podkresli¢ odrebnosci przebiegu klinicznego HCM u dzieci z NS,
takie jak: wysoka czestos¢ wspdtistniejacych wad wrodzonych serca (70%), prezentacja kliniczna objawoéw
we wczesnym okresie zycia (57% w 1. roku zycia) i 15% Smiertelnos¢ u pacjentéw, u ktérych HCM
rozpoznano ponizej 1. roku zycia. Wykrycie zespotu Noonan u dziecka ze zwezeniem zastawki ptucnej lub
kardiomiopatig przerostowg rozpoznang w niemowlectwie umozliwia wiarygodne poradnictwo
genetyczne oraz szybkie wdrozenie leczenia i specjalistycznych konsultacji okreslajacych przebieg kliniczny
choroby i jej rokowanie.

Badania zrealizowane w ramach grantu byty pierwszymi, w ktérych wykazano przydatnosé badania serca
metodg rezonansu magnetycznego (CMR) u dzieci z HCM w ocenie funkcji prawej komory (RV)
i powigzanie parametrow badania CMR ze zwezeniem drogi odptywu lewej komory i zwtdknieniem
miesnia sercowego ocenianym z uzyciem techniki pdZinego wzmocnienia po podaniu $rodka
kontrastowego gadolinium (LGE). Wyniki badan wykazaty, ze dzieci z HCM miaty znacznie obnizone
wskazniki mechaniki prawej komory (RV) w poréwnaniu z grupg kontrolng. Ponadto stwierdzono znaczne
zmniejszenie parametrow przemieszczenia RV w zawezajgcej HCM u dzieci w poréwnaniu z niezawezajaca
HCM. Kilka wskaznikéw mechaniki RV ulegto réwniez obnizeniu u dzieci z LGE w porédwnaniu z dzieémi
z HCM i bez wtdknienia w CMR. Wyniki pracy wykonanej w ramach grantu umozliwity lepsze zrozumienie
nieprawidtowej funkcji RV u dzieci z HCM. Wszystkie wskazniki mechaniki miesnia sercowego RV u dzieci
z HCM byty obnizone. Co wiecej, stopien zwezenia drogi odptywu lewej komory, a nie zwtdknienie miesnia,
wydaje sie by¢ czynnikiem wyzwalajgcym uposledzenie funkcji RV.

Nagty zgon sercowy (SCD) jest najbardziej nieprzewidywalnym nastepstwem kardiomiopatii przerostowej
(HCM) u dzieci i mtodych dorostych. Stratyfikacja ryzyka SCD jest najwazniejszg oceng dziecka z HCM.
W 2019 r. Norrish i in. zaproponowali zindywidualizowang ocene ryzyka dla dzieci z HCM okreslong za
pomocg prognostycznego algorytmu matematycznego, ktéry wykorzystuje pie¢ wstepnie wybranych
parametréw klinicznych (HCM Risk-Kids). W ramach realizacji grantu opracowalismy jednoosrodkowe
badanie w celu poréwnania tradycyjnego algorytmu American College of Cardiology Foundation
i American Heart Association (ACC/AHA) z nowg skalg HCM Risk-Kids dla naszej grupy dzieci i zbadali$my
przydatnosé oceny wtdknienia miesnia sercowego (LGE) w badaniu CMR w poprawie stratyfikacji ryzyka
SCD opracowanego przez ACC/AHA i HCM Risk-Kids. Wyniki naszych badan wykazaty, ze wtgczenie LGE
zaréwno do modeli ACC/AHA, jak i nowatorskich modeli HCM Risk-Kids zapewnito znacznie wieksze
mozliwosci oceny ryzyka wystgpienia SCD. W zwigzku z powyiszym istnieje potrzeba dalszych
wieloosrodkowych badan w celu potwierdzenia przydatnosci skali HCM Risk-Kids oraz znaczenia oceny
wtdknienia miesnia sercowego (LGE) dla tego modelu predykcyjnego.



W ramach realizacji grantu przeprowadzilismy badania, w ktérych poréwnane zostaty algorytmy
stratyfikacji ryzyka SCD w profilaktyce pierwotnej u dzieci z HCM opracowane przez ACC/AH i HCM
Risk-Kids z parametrami mechaniki przedsionkéw serca. Wyniki naszych badan wykazaty, ze nowa
strategia stratyfikacji ryzyka wykorzystujaca zindywidualizowany model HCM Risk-Kids jest w stanie
zidentyfikowaé dzieci wysokiego ryzyka z zadawalajgcg skutecznoscia. Wiaczenie jednak jednego
z wskaznikéw dynamiki przedsionkéw serca ocenianych w badaniu CMR poprawito obie strategie
stratyfikacji ryzyka ACC/AHA oraz HCM Risk-Kids i zapewnito doskonate wyniki w identyfikowaniu dzieci
z HCM, u ktérych wystgpity niepozadane zdarzenia arytmiczne.

Niedokrwienie miesnia sercowego spowodowane dysfunkcjg mikrokrazenia jest waznym
patofizjologicznym elementem kardiomiopatii przerostowej (HCM), sprzyjajgcym widknieniu miesnia
sercowego, niekorzystnej przebudowie lewej komory oraz wptywajgcym na przebieg kliniczny i rokowanie
u pacjentéw z HCM. Celem naszych badan byta ocena czestosci wystepowania i znaczenia klinicznego
niedokrwienia miesnia sercowego u dzieci z HCM za pomocg tomografii komputerowej emisyjnej
pojedynczego fotonu 99mTc-MIBI (SPECT). Wyniki naszych badan wykazaty, ze zaburzenia perfuzji miesnia
sercowego u dzieci z HCM mogg odzwierciedlaé proces niedokrwienia miesnia, ktdry wptywa na objawy
kliniczne i jest waznym czynnikiem wystgpienia niepozadanych zdarzen klinicznych i ryzyka zgonu u dzieci
z HCM. Niedokrwienie mie$nia sercowego u pacjentéw z HCM czesto koreluje z witdknieniem miesnia
sercowego.

Kardiomiopatia przerostowa jest najczestszg genetycznie uwarunkowang chorobg serca, dziedziczacg sie
gtéwnie w sposdb autosomalny dominujgcy. HCM u dzieci jest chorobg o bardzo zréznicowanym podtozu
genetycznym. Dlatego tez bardzo trudnym wyzwaniem jest ustalenie etiologii i wasciwe sklasyfikowanie
choroby pod wzgledem podtoza molekularnego, co z kolei ma zasadnicze znaczenie dla postepowania
terapeutycznego i rokowania. Ze wzgledu na duzg liczbe gendw zaangazowanych w patogeneze HCM
(n > 110), w tym réwniez genéw modyfikatorowych, zréznicowany charakter mutacji oraz trudnosci
w interpretacji rzadkich wariantéw sprawiajg, ze diagnostyka genetyczna w tej chorobie wcigz stanowi cel
wielu aktualnie toczacych sie badan. Niezwykle wazne jest rozpoznanie wrodzonych wad metabolicznych,
zaburzen mitochondrialnych i zespotéw genetycznych bedacych przyczyng kardiomiopatii przerostowej
u dzieci. Niezwykle istotne jest kierowanie na badania przesiewowe kardiologiczne i genetyczne
w kierunku kardiomiopatii krewnych pierwszego stopnia dziecka z kardiomiopatig przerostowa.

Badania w technologii NGS, przeprowadzone u dzieci z rozpoznaniem HCM pozwolity zidentyfikowad
podtoze molekularne choroby u 7 pacjentéw, co stanowi 39% grupy badanej. Patogenne lub potencjalnie
patogenne warianty zidentyfikowano w nastepujgcych genach: CBL/FLNC/MYBPC3, KRAS, LDB3, LZTR1,
MYH7, PTPN11, RIT1. W wiekszosci przypadkéw (5/7) przyczyng choroby byty defekty w genach
zwigzanych z zespotami z grupy rasopatii, giéwnie z zespotem Noonan, w ktérym HCM stanowi jeden
z istotniejszych objawdéw kardiologicznych. Zidentyfikowane warianty molekularne w wiekszosci
przypadkéw rasopatii miaty typowy, autosomalnie dominujacy, charakter dziedziczenia. U jednego
pacjenta zidentyfikowano HCM w przebiegu zespotu Noonan o nietypowym —autosomalnym recesywnym
trybie dziedziczenia, zwigzanym z biallelicznym defektem genu LZTR1. U 11 niespokrewnionych pacjentow
(61%) nie zidentyfikowano podtoza molekularnego HCM. Dane z badan NGS u wszystkich
niepotwierdzonych pacjentéw, beda systematycznie (w miare rozwoju wiedzy i identyfikacji nowych
genow/fenotypow) poddawane rozszerzonej analizie bioinformatycznej w celu ustalenia przyczyny
stwierdzanych zaburzen — defektu w innych genach. Pozwoli to na uzupetnienie wiedzy dotyczacej
etiologii HCM i jej diagnostyki réznicowe;j.



Publikacje wynikoéw badan

1.

Zidtkowska Lidia, Ciara Elzbieta, Piekutowska-Abramczuk Dorota, Wicher Dorota. Znaczenie badan
genetycznych w diagnostyce i leczeniu kardiomiopatii przerostowej u dzieci. Standardy Medyczne
Pediatria 2019: Vol. 16, Nr 4, s. 469-475. Punktacja MNiSW: 5.000.

Wicher Dorota, Ciara Elzbieta, Piekutowska-Abramczuk Dorota, Boruc Agnieszka, Zidtkowska Lidia.
Rodzinne badania przesiewowe i poradnictwo genetyczne u dzieci z kardiomiopatig przerostowa.
Przeglad Pediatryczny 2019: Vol. 48, Supl. 1, s. 88. Punktacja MNiSW: 20.000

Pelc Magdalena, Ziétkowska Lidia, Ciara Elzbieta, Krajewska-Walasek Matgorzata. Schemat
postepowania diagnostycznego i ocena obrazu klinicznego zespotu Noonan, ze szczegdlnym
uwzglednieniem wrodzonych patologii serca. Standardy Medyczne Pediatria 2020: Vol. 17, Nr 4,
s. 418-427. Punktacja MNiSW: 5.000.

Petryka-Mazurkiewicz Joanna, Ziétkowska Lidia, Kowalczyk-Domagata Monika, Mazurkiewicz tukasz,
Boruc Agnieszka, Spiewak Mateusz, Misko Jolanta, Bieganowska Katarzyna, Marczak Magdalena,
Brzezifska-Rajszys Grazyna. LGE for risk stratification in primary prevention in children with HCM.
JACC: Cardiovascular Imaging 2020: Vol. 13, Nr 12, s. 2684-2685. Punktacja: Impact Factor: 12.740.
Punktacja MNiSW: 200.

Zidtkowska Lidia, Mazurkiewicz tukasz, Petryka Joanna, Kowalczyk-Domagata Monika, Boruc
Agnieszka, Bieganowska Katarzyna, Ciara Elzbieta, Piekutowska-Abramczuk Dorota, Spiewak Mateusz,
Misko Jolanta, Marczak Magdalena, Brzezinska-Rajszys Grazyna. The indices of cardiovascular
magnetic resonance derived atrial dynamics may improve the contemporary risk stratification
algorithms in children with hypertrophic cardiomyopathy. Journal of Clinical Medicine 2021: Vol. 10,
Nr 4, s. e650. Punktacja: Impact Factor: 4.241. Punktacja MNiSW: 140.

Petryka-Mazurkiewicz Joanna, Ziétkowska Lidia, Mazurkiewicz tukasz, Kowalczyk-Domagata Monika,
Boruc Agnieszka, Spiewak Mateusz, Marczak Magdalena, Brzeziriska-Rajszys Grazyna. Right-ventricular
mechanics assessed by cardiovascular magnetic resonance feature tracking in children with
hypertrophic cardiomyopathy. PLoS One 2021: Vol. 16, Nr 3, S. E0248725. Punktacja: Impact Factor:
3.240. Punktacja MNiSW: 100.

Zidtkowska Lidia, Boruc Agnieszka, Sobieralska-tysiak Dorota, Grzyb Agnieszka, Petryka-Mazurkiewicz
Joanna, Mazurkiewicz tukasz, Brzezinska-Rajszys Grazyna. Prognostic significance of myocardial
ischemia detected by single-photon emission computed tomography in children with hypertrophic
cardiomyopathy. Pediatric Cardiology 2021: Vol. 42, Nr 4, s. 960-968. Punktacja: Impact Factor: 1.655.
Punktacja MNiSW: 70.

Norrish Gabrielle, Kolt Gali, Cervi Elena, Field Ella, Dady Kathleen, Ziétkowska Lidia, Olivotto lacopo,
Favilli Silvia, Passantino Silvia, Limongelli Giuseooe, Caiazza Martina, Rubino Marta, Baban Anwar,
Drago Fabrizio, McLeod Karen, llina Maria, McGowan Ruth, Stuart Graham, Bhole Vinay, Uzun Orhan,
Wong Amos, Lazarou Laz, Brown Elspeth, Daubeney Piers E.F., Lota Amrit, Delle Donne Grazia, Linter
Katie, Mathur Sujeev, Bharucha Tara, Adwani Satish, Searle Jon, Popoiu Ana, Jones Caroline B.,
Reinhardt Zdenka, Kaski Juan Pablo. Clinical presentation and long-term outcomes of infantile
hypertrophic cardiomyopathy: a European multicentre study. ESC Heart Failure 2021: Vol. 8, Nr 6,
s. 5057-5067. Punktacja: Impact Factor: 4.411. Punktacja MNiSW: 40.



Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

1. Ziétkowska Lidia, Boruc Agnieszka, Kowalczyk-Domagata Monika, Paszkowska Agata, Ptodzien Ewa,
Brzezifska-Rajszys Grazyna. Progression of echocardiographic parameters is a significant predictor of
adverse clinical course in children with hypertrophic cardiomyopathy. 15th Annual Conference of the
ESC Working Group on Myocardial & Pericardial Diseases. Belgrade, Serbia, 05-07.10.2018 r.
Prezentacja plakatowa.

2. Ziotkowska Lidia, Turska-Kmie¢ Anna, Boruc Agnieszka, Rybak Agata, Roginska Natalia, Kowalczyk
Monika, Ptodzieh Ewa, Brzeziska-Rajszys Grazyna. Ocena szczytowego pochtaniania tlenu w sercowo-
ptucnym tescie wysitkowym u dzieci z kardiomiopatia przerostowg - doniesienie wstepne22
Sympozjum Sekcji Rehabilitacji Kardiologicznej i Fizjologii Wysitku PTK. Jachranka, Polska,
2018.03.15-2018.03.17r. Prezentacja ustna.

3. Zidtkowska Lidia, Boruc Agnieszka, Kowalczyk-Domagata Monika, Turska-Kmieé¢ Anna, Paszkowska

Agata, Brzezinska-Rajszys Grazyna. Echocardiographic predictors of unfavourable outcome in children
with hypertrophic cardiomyopathy. 52nd Annual Meeting of the Association for European Paediatric
and Congenital Cardiology (AEPC). Athens, Greece, 2018.05.09-2018.05.12r. Prezentacja ustna.

4. Ciara Elzbieta, Pelc Magdalena, Wicher Dorota, Piekutowska-Abramczuk Dorota, Rydzanicz

Matgorzata, Chatupczyriska Beata, Chrzanowska Krystyna, Ptoski Rafat, Brzezifiska-Rajszys Grazyna,
Ziétkowska Lidia, Krajewska-Walasek Matgorzata. Biallelic mutations in LZTR1: a new inheritance mode
of the syndromic hypertrophic cardiomyopathy. SSIEM 2018; Annual Symposium of the Society for the
Study of Inborn Errors of Metabolism. Athens, Greece, 2018.09.04-2018.09.07r. Prezentacja
plakatowa.

5. Wicher Dorota, Ciara Elzbieta, Piekutowska-Abramczuk Dorota, Boruc Agnieszka, Ziétkowska Lidia.
Rodzinne badania przesiewowe i poradnictwo genetyczne u dzieci z kardiomiopatig przerostowa.
XXXV Zjazd Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego. Rzeszéw 05-07.09.2019 r. Prezentacja plakatowa.

6. Zidtkowska Lidia. Kardiomiopatia przerostowa jako czynnik ryzyka nagtego zgonu sportowca.
XIV Olimpijski Dzient Kardiologii i XIl Konferencja Sekcji Kardiologii Sportowej Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznego. Warszawa 07.12.2019 r. Wyktad.

7. Ziotkowska Lidia. Kardiomiopatia przerostowa ocena ryzyka nagtego zgonu u dzieci. XXVI Konferencja
Szkoleniowa Sekcji Elektrokardiologii Nieinwazyjnej i Telemedycyny Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznego, Kasprowisko 2020, Zakopane 04-07.03.2020 r. Wyktad.

8. Zidtkowska Lidia. Kardiomiopatie jako czynnik ryzyka nagtego zgonu sercowego u sportowcow.
XXIV Miedzynarodowy Kongres Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego (on-line) 16-19.09.2020 r.
Wyktad.

9. Zidtkowska Lidia. Physical activity in cardiomyopathies — new concept and new perspectives from 2020
AHA/ACC Sports Cardiology Guidelines. The International Congress on Electrocardiology — joint
meeting of the 21th Congress of the International Society for Holter and Noninvasive Electrocardiology
(ISHNE) and the 48th Congress of the International Society of Electrocardiology (ISE). 15-17.04.2021 r.
Wyktad.

10.Ziétkowska Lidia. ldentyfikacja korelacji fenotyp-genotyp cigglty problem w chorobach miesnia
sercowego. XVIIl Kongres Akademii po Dyplomie PEDIATRIA (kongres on-line) 14-15.05.2021 r. Wyktad.

11.Ziétkowska Lidia. Rola pediatry w badaniach przesiewowych rodzin u dzieci z kardiomiopatis.
XXXVI Zjazd Polskiego Towarzystwa Pediatrycznego. Warszawa 17-19.06.2021 r. Wyktad.

12.Zidtkowska Lidia. Czy wytyczne ESC 2020 wprowadzity bardziej liberalne podejscie do aktywnosci
fizycznej w kardiomiopatii przerostowej? Czego mi brakuje? 282. XXV Miedzynarodowy Kongres
Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego, Sekcja Kardiologii Sportowej PTK 22-25.09.2021 r. Wyktad.



Grant wewnetrzny nr $259/18

Tytut projektu: Monitorowanie diety bezglutenowej u dzieci z celiakig — ocena przydatnosci nowych
bezinwazyjnych testow badajacych peptydy glutenu w moczu

Kierownik projektu: dr n. med. Ewa Konopka

Cel badania

Celiakia (CD) to trwajaca cate zycie choroba autoimmunizacyjna charakteryzujaca sie nietolerancjg biatek
glutenu, ktéra leczona jest restrykcyjng dietg bezglutenowa. Pod wptywem leczenia dietetycznego
dochodzi u chorych do poprawy stanu klinicznego i obnizenia swoistych markeréw serologicznych:
przeciwciat skierowanych przeciwko czynnikowi inicjujgcemu CD, czyli gliadynie (AGA) i deaminowanym
peptydom gliadyny (anty-DPG) oraz autoprzeciwciat skierowanych przeciwko transglutaminazie
tkankowej typu 2 (anty-tTG2) i przeciwko endomyzjum miesni gtadkich (EMA). W praktyce klinicznej do
monitorowania diety stosuje sie oznaczanie stezenia przeciwciat w surowicy, jednak jest to narzedzie
niedoskonate, gdyz czas normalizacji wynikdw badan serologicznych jest osobniczo zmienny, trwa czesto
wiele miesiecy, a u niektérych chorych pomimo stosowania restrykcyjnej diety dodatnie autoprzeciwciata
nadal sg obecne. Dlatego tez poszukuje sie nowych metod, ktére w sposdb jednoznaczny pomoga
stwierdzié czy pacjent stosuje zalecang diete, czy nie popetnia btedéw dietetycznych nieswiadomie. Celem
obecnego projektu byta ocena przydatnosci w monitorowaniu diety bezglutenowej u dzieci z CD nowego
bezinwazyjnego testu wykrywajgcego w moczu obecnos¢ immunogennych peptydéw glutenu.

Opis zrealizowanych prac

Pobrano tacznie 27 prébek krwi i moczu od 16 pacjentéw. Kolejne prébki od tych samych pacjentéw
pobierano w odstepach 3-4 miesiecznych. Wykonano kompleksowe badania serologiczne obejmujgce
ocene stezenia przeciwciat AGA, anty-tTG2, anty-DPG, EMA w klasach IgA i IgG oraz badanie moczu na
obecnos$¢ immunogennych peptyddéw glutenu.

Opis najwazniejszych osiggniec

Podwyzszony poziom przeciwciat anty-tTG2 w klasie IgA lub w klasie 1gG (w przypadku deficytu IgA)
stwierdzono podczas pierwszego pobrania u 13 dzieci. Obecnos¢ peptyddw glutenu zaobserwowano
u 12 dzieci, przy czym dwoje z nich nie miato podwyzszonego poziomu przeciwciat anty-tTG2. U trojga
mimo podwyzszonego stezenia przeciwciat anty-tTG2 nie stwierdzono immunogennych peptydéw
glutenu w moczu, co wskazuje na wdrozenie diety bezglutenowej. Kolejne badania krwi i moczu po
3-4 miesigcach wykonano u 7 dzieci; u czworga z nich réwniez po 6-8 miesigcach od pierwszego pobrania.
Utrzymujacy sie podwyzszony poziom przeciwciat anty-tTG2 korelowat z obecnoscig peptydéow glutenu
w moczu w trzech przypadkach. Znaczacy spadek poziomu przeciwciat zaobserwowano u dzieci, u ktérych
W moczu nie stwierdzono obecnosci peptydéw glutenu, co wskazywato na przestrzeganie diety
bezglutenowe].

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

W Pracowni Immunologii Zaktadu Patologii IPCZD wdrozono procedure diagnostyczng ,Peptydy
glutenowe w moczu”, stuzacg do monitorowania przestrzegania diety bezglutenowej u chorych na
celiakie. Wyniki badan pozwolity na opublikowanie pracy oryginalnej (Nutrients, IF = 5,717) oraz pracy
poglgdowej, w ktérej opisano metody monitorowania diety bezglutenowej.



Publikacje

Ochocinska A., Wysocka-Mincewicz M., Groszek A., Rybak A., Konopka E., Bierta J.B., Trojanowska 1.,
Szalecki M., Cukrowska B.: Could I-FABP Be an Early Marker of Celiac Disease in Children with Type 1
Diabetes? Retrospective Study from the Tertiary Reference Centre. Nutrients 2022 Vol. 14 s. 414

Bierta J.B., Konopka E., Trojanowska |., Oralewska B., Stolarczyk A., Cukrowska B.: Nowe mozliwosci
monitorowania diety bezglutenowej w celiakii. Standardy Medyczne Pediatria 2021 Vol. 18 Nr 6
s. 783-788

Udziat w konferencjach

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

Cukrowska B.: Czy o celiakii wiemy juz wszystko? XXIlI konferencja naukowo-szkoleniowa , Postepy w
diagnostyce chordb autoimmunologicznych”, 25.11.2019 r., Szczecin, wykfad



Zadania badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca

Zadanie badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca nr M20/2016

Tytut zadania: 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)

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Litwin

Mtody naukowiec: mgr Renata Grzywa

Cel zadania

Projekt jest kontynuacjg kilkuletnich badan dotyczacych charakterystyki odpowiedzi immunologicznej

typu komérkowego u pacjentdw pediatrycznych z pierwotnym nadcisnieniem tetniczym.

W ramach obecnego projektu oceniono:

a. profil ekspresji insulinopodobnego czynnika wzrostu-1 (IGF-1), jego receptora — IGF-1R w leukocytach
krwi obwodowej,

b. ekspresje cytozolowych biatek sygnatowych w leukocytach, nalezgcych do grupy tzw. receptoréw typu
NLR (Nod like receptors): NOD1, NOD2, IPAF, NLRP3),

c. ekspresje cytokin (TGF-B, IL-6, IL-18, IL-1) w leukocytach krwi obwodowej u dzieci z NTP.

Poziom ekspresji ww. biatek receptorowych i cytokin korelowano z:

a. parametrami biochemicznymi w surowicy (profil lipidowy, poziom insuliny, glukozy),

b. wyktadnikami klinicznymi (zaburzenia hemodynamiczne, naczyniowe, uszkodzenia narzagdowe),

c. dystrybucjg subpopulacji limfocytéw regulatorowych T i B we krwi obwodowej.

Opis realizowanych prac

Projekt rozpoczeto w sierpniu 2016 r. Zrekrutowano 38 pacjentéw, w tym 10 ptci zenskiej) oraz

34 osobowag grupe kontrolng (w tym 15 ptci zeriskiej), w wieku 14-18 lat. Z wyizolowanego leukocytarnego

RNA oznaczono ekspresje mRNA dla wybranych genéw tj. Nod1, Nod2, RIPK2 (RICK), ASC, IGF-1, IL-18,

IGF-1R, IL-6, TGF-8, IL-18, caspase 1, IPAF, NLRP3, MMP-9, MMP-2 metodg real time PCR. Ekspresje mRNA

poszczegblnych gendw wyrazono jako zmiane ekspresji danego genu u pacjentéw z NTP w stosunku do

ekspresji tego genu w grupie kontrolnej (=1), oraz znormalizowanej w obu grupach do ekspresji genu

endogennego (GADPH).

Z osocza wykonano oznaczenia IGF-1 metodg ELISA. Poziom ekspresji receptora IGF-1w leukocytach oraz

dystrybucje subpopulacji regulatorowych limfocytdw T i B oceniano technikg wieloparametrycznej

cytometrii przeptywowe;j.

Rdéznice w zakresie ekspresji gendw oceniano przy pomocy testu t-Studenta. Réznice istotne statystycznie

przyjmowano przy p < 0,05.

Statystycznie istotne byty nastepujgce oznaczenia: poziom gendéw: Nod1 (1,59); Nod2 (1,85); NLRP3 (0,81);

caspasel (1,58); IGF-1 (2,39) z uwzglednieniem wszystkich pacjentéw); dla chtopcéw: IGF-1 (0,72), IGF-1R

(1,67); IL-6 (1,70); IL-16 (1,52), MMP9 (1,59), MMP2 (6,24). W pracy uzyskano réowniez szereg istotnych

korelacji.

Ponizej przedstawiono najwazniejsze istotne statystycznie zaleznosci (zakres r = 0,5-1):

1. Dodatnia korelacja ekspresji receptoréw Nod1 oraz Nod2 z ekspresjg IGF-1 jego receptorem
IGF-1R, a takze ekspresjg IL-6 oraz TGF-6.



2. Istnieje silnie dodatnia korelacja (r = 0,93) pomiedzy ekspresjg gendw Nod1 i Nod2 oraz ekspresj3
tych receptorow z ekspresjg genu RIPK2 (r = 0,89; r = 0,85), aktywujacego cytokiny prozapalne (IL-18,
IL-1B).

3. Ekspresja RIPK2 wykazuje odwrotng korelacje z odsetkiem limfocytéw T-regulatorowych
(Treg), (r =-0,84). Mozliwe dziatanie protekcyjne limfocytow T-regulatorowych.

4. Ekspresja czynnika IGF-1 wykazuje dodatnig korelacje z MMP9 (r = 0,56) i MMP2 (r = 0,64) (mozliwe
dziatania prozapalne) oraz odwrotng korelacje z PWV (predkos¢ fali tetna) ( r= -0,49); mozliwa
regulacja sztywnosci naczyn.

5. Ekspresja MMP9 koreluje negatywnie z odsetkiem subpopulacji silnie blokujgcych limfocytéw Treg
z ekspresjg GARP (dziatanie przeciwzapalne limfocytéw, r =-0,62).

6. Ekspresja MMP2 koreluje dodatnio z odsetkiem limfocytéw n Treg (r = 0,5) (mozliwe dziatanie
protekcyjne).

7. Odsetek limfocytéw z ekspresjg CD161 (produkujgcych 1L-17) koreluje dodatnio z RWT (ang. relative
wall thickness — grubos¢ sciany lewej komory) (r = 0,84) (potencjalne dziatanie prozapalne).

Opis najwazniejszych osiggniec

Realizacja projektu zakonczona. Otrzymano duzo znaczacych wynikdéw, ktdre potwierdzajg hipoteze
udziatu licznych sktadowych (biatek, czasteczek immunologicznych szlakéw sygnalizacyjnych) w rozwoju
nadci$nienia pierwotnego tetniczego. Pogtebienie wiedzy na temat mechanizméw powodujacych
nadcisnienie jest niezbedne do opracowania w przysztosci nowych terapii. Na tym etapie przygotowywane
sg publikacje i rozprawa doktorska.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw, publikacje

Uzyskane wyniki sg wykorzystane do przygotowana publikacji i rozprawy doktorskiej (w trakcie).

Do chwili obecnej powstata praca poglagdowa: Grzywa R.: Rola receptoréw NOD-podobnych (NLRs)
w patogenezie choréb metabolicznych, Postepy Biochemii, 2017, tom 63, zeszyt 3

Liczba mtodych naukowcéw, ktdrzy uczestniczyli w realizacji zadania

W projekcie uczestniczyto 2 mtodych naukowcow:

- Renata Grzywa-Czuba - gtéwny wykonawca, Pracownia Diagnostyki Immunologicznej, Zaktad
Mikrobiologii i Immunologii Klinicznej

- tukasz Obrycki — wykonawca, Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego.

Zadanie badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca nr M22/2017

Tytut zadania: Nieinwazyjna ocena sttuszczenia i widknienia watroby u otytych pacjentow
wykorzystujgca pomiary elastograficzne i czynniki genetyczne

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

Mtody naukowiec: dr n. med. Sebastian Wieckowski

Cel badania

Celem badania jest analiza sttuszczenia i widknienia watroby przy pomocy elastografii dynamicznej oraz
ocena zaleznosci wystepowania sttuszczenia watroby od obecnosci polimorfizméw gendw (PNPLA3,
TM6SF2, MBOAT7) u pacjentéw z nadwagg, otytoscig prostg i rozpoznanymi narzgdowymi powiktaniami
otytosci.



Opis zrealizowanych prac

Realizacje projektu rozpoczeto w dn. 7.08.2017 r. Na wykonywanie badan uzyskano wymagang zgode
Komisji Bioetycznej. W ramach grantu kwalifikowano rézne grupy pacjentéw z nadmierng masg ciata
z: Programu ,,PoZdro” Fundacji Medicover, Kliniki Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburze Odzywiania
i Pediatrii IPCZD, Kliniki Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadci$nienia Tetniczego IPCZD i Kliniki
Endokrynologii i Diabetologii IPCZD.

Rekrutacja do wszystkich potrzebnych badan zakonczyta sie w roku 2020 r.

Udato sie przebadaé wg przyjetego protokotu grupe okoto 60 pozaszpitalnych zdrowych ochotnikdw,
ktorzy stanowili grupe kontrolng do badan. Z profilaktycznego Programu ,,PoZdro” Fundacji Medicover
zrekrutowano grupe niespetna 100 oséb. W ramach rekrutacji pacjentéw z réznych klinik Instytutu udato
sie zrekrutowad okoto 400 pacjentdw z nadmierng masg ciata, z czego w ok. 200 przypadkach udato sie
wykonaé réwniez planowane badania genetyczne. Wszyscy pacjenci mieli wykonane zatozone badania
laboratoryjne, pomiar wtdknienia i sttuszczenia watroby metodg elastografii dynamicznej FibroScan®,
pomiary antropometryczne z bioimpedancja.

Prébki krwi do oznaczen badania genetycznego byty systematycznie wystane i oznaczone w Pracowni
w Homburgu. Na koniec 2021 r. udato sie uzyska¢ wyniki polimorfizmdéw oznaczanych gendéw
z wszystkich wystanych prébek.

Opis najwazniejszych osiggniec

Trudna i dtugotrwata rekrutacja mimo licznych problemoéw zostata w petni zakonnczona pod koniec 2021 r.
Wiekszos¢ wynikow uzyskano w 2020 r., obecnie trwa etap koncowego podsumowywania wszystkich
wynikéw, analizy statystycznej i przygotowywania publikacji w oparciu o osiggniete wyniki. Udato sie
zrekrutowac wystarczajaco liczng grupe kontrolna.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Aktualnie przygotowywana do publikacji sg cztery prace, w tym 1 praca poglagdowa i 3 prace oryginalne
Praca poglagdowa dotyczy posumowania dotychczasowej wiedze na temat dostepnej diagnostyki
wtdknienia i sttuszczenia watroby réznymi metodami z oceng ich czutosci i swoistosci w populacji
pediatrycznej. Rdwnolegle w przygotowaniu znajdujg sie trzy prace oryginalne wykorzystujgce uzyskane
wyniki. Niestety, mimo zaplanowanego terminu zakonczenia prac do konca 2021 r. nie udato sie
zrealizowad tego celu ze wzgledu na brak petnych danych oraz réwnoczesne przygotowywanie wszystkich
czterech prac. Obecnie artykuty bedg przygotowywane w ustalonej kolejnosci i w oparciu
o zmodyfikowang rozprawe doktorska.

Prezentacja wynikéw na zjazdach miedzynarodowych

Wyniki realizacji projektu zostaty przedstawione na VI World Congress of PGHAN w dn.02-05.06. 2021 r.
w Wiedniu w formie plakatu:

Wieckowski S. i wsp.: Association of anthropometric parameters and body composition with liver steatosis
and fibrosis in overweight and obese children.

Wieckowski S. i wsp.: Is type 1 diabetes mellitus (DM) an independent factor of liver steatosis and fibrosis
in children?

Wieckowski S. i wsp Liver steatosis is not a significant clinical complication of diabetes mellitus type 1 in
children.



Liczba mtodych naukowcéw biorgcych udziat w realizowaniu badania
W projekcie uczestniczyto 3 miodych naukowcéw: Sebastian Wieckowski, Jolanta Swiderska, Anna
Swigder-Leéniak.

Zadanie badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca nr M23/2017

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

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Matgorzata Krajewska-Walasek

Mtody naukowiec: mgr Marlena Mtynek

Cel badania

Gtéwnym celem projektu byta ocena efektywnosci wykorzystania w diagnostyce prenatalnej techniki
array CGH do diagnostyki zaobserwowanych w USG nieprawidtowosci u ptodu. Ze wzgledu na walory
diagnostyczne i poznawcze techniki array CGH obserwuje sie na swiecie ciggly wzrost zainteresowania
wykorzystywaniem tej metody do prenatalnych badan genetycznych. Dotychczas przeprowadzone analizy
z zastosowaniem tej techniki, wykazujg 5-15% wzrost wykrywalnosci submikroskopowych
niezréwnowazen genomu o znaczeniu klinicznym u ptodéw z anomaliami zaobserwowanymi w badaniu
USG, w pordwnaniu do klasycznych badan cytogenetycznych, pozostajgcych ciggle jeszcze ztotym
standardem w tego typu diagnostyce.

Opis zrealizowanych prac

W trakcie trwania projektu do badan zakwalifikowano 29 pacjentek (30 ptoddéw) z rozpoznanymi
w prenatalnym badaniu USG nieprawidtowosciami rozwojowymi u ptodu i/lub podwyzszonym NT = 3mm
oraz prawidtowym wynikiem kariotypu. Od pacjentek zabezpieczono materiat biologiczny (DNA izolowane
z tkanek pochodzenia ptodowego-trofoblastu lub amniocytéw) oraz dane kliniczne. Przeprowadzono
analize molekularng z wykorzystaniem mikromacierzy catogenomowych o rozdzielczosci 8x60K (Agilent
Technologies SurePrint G3 ISCA V2). Wytypowane w badaniu zmiany o potencjalnie istotnym znaczeniu
zostaty poddane analizie bioinformatycznej oraz interpretacji klinicznej z uwzglednieniem oceny korelacji
pomiedzy genotypem a fenotypem. W celu okreslenia pochodzenia stwierdzonych zmian patogennych
badania weryfikacyjne z wykorzystaniem innych metod (FISH lub MLPA) zostaty wykonane u rodzicow.
Wszystkim kobietom ciezarnym objetym badaniem udzielono odpowiedniej porady genetycznej
z uwzglednieniem oszacowania ryzyka powtdrzenia sie aberracji chromosomowej w przypadku kolejnej

cigzy.

Opis najwazniejszych osiggniec
Zastosowanie badania array CGH w badanej grupie przyczynito sie do poprawy wykrywalnosci
submikroskopowych niezréwnowazen genomu o znaczeniu klinicznym. Badania umozliwity
zidentyfikowanie zmian patogennych bedacych przyczyng zaburzei obserwowanych w USG u 3 z 30
przebadanych ptodéw (10%). Byty to:

- mikrodelecja 22g11.2 u ptody z wadg serca,

- duplikacja 2p25.3 oraz delecja 1943944 skutkujgce subtelomerowg translokacjg

niezréwnowazong u ptodu z podwyzszonym NT,

- duplikacja 13913.1932.1 oraz delecja 13932.1q34 u ptodu z licznymi wadami wrodzonymi.

Ponadto u 5 ptodéw (16,6%) stwierdzono obecnos¢ delecji i duplikacji o nieznanym znaczeniu klinicznym.



Uzyskane wyniki Swiadczg o wysokiej przydatnosci techniki array CGH w diagnostyce prenatalnej
w przypadku wystepowania niespecyficznych wad u ptodédw, po wczesniejszym wykluczeniu
w konwencjonalnym badaniu cytogenetycznym aberracji liczbowych i strukturalnych. Analiza array CGH
ma przewage nad klasycznymi technikami cytogenetycznymi poniewaz daje mozliwosé precyzyjnego
scharakteryzowania stwierdzonej aberracji dostarczajac tym samym dokfadniejszych informacji na temat
stanu zdrowia dziecka. Ponadto, w przypadku wykrycia u ptodu mikroaberracji, w tym niezréwnowazonej
translokacji subtelomerowej, pozwala na ustalenie (lub wykluczenie) za pomocg techniki FISH/MLPA jej
pochodzenia rodzicielskiego i ewentualne zastosowanie odpowiedniej profilaktyki [diagnostyka
prenatalna i (lub) preimplantacyjna] w kolejnych cigzach.

Wykorzystanie uzyskanych wynikow

Wyniki dotychczas przeprowadzonych badan zostaty zaprezentowane na miedzynarodowej konferencji
naukowej — American Society of Human Genetics 68th Annual Meeting, San Diego, 16-20.10.2018 r.,
w formie plakatu:

M. Mtynek, A. Cieslikowska, D. Wicher, M. Krajewska-Walasek, K. Chrzanowska: LLCAM partial deletion in
a Polish family with X-linked hydrocephalus: Clinical and molecular characterization.

Ze wzgledu na opdznienie realizacji niektérych etapdw badan w trakcie pandemii COVID-19 publikacja
podsumowujgca wyniki prowadzonych badan jest w przygotowaniu.

Liczba mtodych naukowcéw, ktorzy uczestniczyli w realizacji zadania
W realizacji zadania uczestniczyt 1 mtody naukowiec — Marlena Mtynek.

Zadanie badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca nr M30/20187

Tytut zadania: Analiza rytmow ci$nienia tetniczego u dzieci i mtodziezy z nadci$nieniem tetniczym
pierwotnym

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Litwin

Mtody naukowiec: dr n. med. tukasz Obrycki

Cel badania

Celem badania byta Fourierowska analiza rytmoéw cisnienia tetniczego u dzieci i mtodziezy z nadcisnieniem
tetniczym pierwotnym (NTP). Istotna z punktu widzenia klinicznego jest ocena, czy nieprawidtowosci
w zakresie rytmow cisnienia tetniczego i ich zmiennosci korelujg z wystepujacym w tej grupie pacjentéw
nadcisnieniowym uszkodzeniem narzagdowym i naczyniowym.

Opis zrealizowanych prac

Badania byly przeprowadzane u pacjentéw skierowanych do Kliniki Nefrologii, Transplantacji Nerek
i Nadcis$nienia Tetniczego IPCZD z powodu podwyzszonych wartosci ciSnienia tetniczego. U wszystkich
uczestnikdw badania, poza pomiarami przygodnymi cisnienia tetniczego prowadzonymi przez personel
pielegniarski, wykonano ambulatoryjny catodobowy pomiar ci$nienia tetniczego (ang. ambulatory blood
pressure monitoring, ABPM), pomiary masy lewej komory serca, cIMT, predkosci fali tetna (PWV) oraz
analiza fali tetna z oceng ci$nienia centralnego.

U wszystkich uczestnikéw badania byta ponadto przeprowadzana analiza Fourierowska rytmdw cisnienia
tetniczego (ocena s$redniego cisnienia tetniczego w ciggu dnia i nocy, spadku nocnego, ocena
wystepowania rytméw 24- i 12-godzinnych, okreslenie linii srodkowe] szacujacej statystyke rytmu
(MESOR), ocena amplitud (réznica pomiedzy MESOR a najwyzszg wartoscig ci$nienia tetniczego) i akrofazy



(czas od pdtnocy do najwyzszej wartosci cisnienia tetniczego podczas danego rytmu) rytmow rdznej
dtugosci (6-, 8-,12-, 24-godzinnych).

Do badania zakwalifikowano 294 pacjentéw (62 dziewczynki) w srednim wieku 15,0 +2,4 lata.

U 127 pacjentdw rozpoznano nadci$nienie biatego fartucha (white coat hypertension, WCH),
u 29 ambulatoryjny stan przednadcisnieniowy (prehypertension, PreHT), u 48 zdiagnozowano rzekome
nadci$nienie fartucha (ang. spurious hypertension, sHT), a ,prawdziwe” HT (true hypertension, tHT)
rozpoznano u 90 uczestnikdw badania. Nie byto réznic miedzy grupach pod wzgledem wieku, masy ciata
oraz BMI. Czestos¢ wystepowania rytmoéw 24-godzinnych wahata sie miedzy 77 a 88%, bez istotnych réznic
miedzy grupami. Czesto$¢ wystepowania rytmow 12-h wahata sie miedzy 50 a 60%, nie byta istotnie rézna
od wartosci prawidtowych i nie réznita sie takze istotnie miedzy grupami. Nie byto réwniez istotnych réznic
miedzy grupami w rytmach 6- i 8-godzinnych. Wsrdd pacjentéw ze wszystkich grup obserwowano,
w poréwnaniu z wartosciami prawidtowymi, istotnie obnizone wartosci 24-h amplitud. Nie byto natomiast
réznic w zakresie wartosci amplitud 12-, 8- i 6-godzinnych pomiedzy pacjentami z WCH, PreHT, sHT oraz
tHT, a takze w porédwnaniu do norm. 24-h akrofazy byty istotnie wydtuzone (w poréwnaniu do norm)
w grupie pacjentéw z sHT, 12-h akrofazy byly istotnie wydtuzone (vs norma) w grupach z PreHT, sHT oraz
tHT) przy braku istotnych réznic miedzy grupami.

Opis najwazniejszych osiggniec
Wyniki badania byty prezentowane na krajowych i miedzynarodowym konferencjach naukowych. Zostaty
rowniez opublikowane w prestizowym czasopi$Smie hipertensjologicznym Hypertension:
e publikacja: Obrycki t, Feber J, Derezinski T i wsp.: Hemodynamic Patterns and Target Organ
Damage in Adolescents With Ambulatory Prehypertension. Hypertension 2020;75:826-834.
—-1F 10,19.
e konferencja krajowa: Obrycki t, Feber J, Litwin M.: Zmiennos$¢ i rytmy cisnienia tetniczego u dzieci
i mtodziezy z nadci$nieniem tetniczym rzekomym, Zjazd Polskiego Towarzystwa Nadcisnienia
Tetniczego, Sopot, pazdziernik 2018 r. (prezentacja ustna)
e konferencja miedzynarodowa: Obrycki t, Feber J, Litwin M. Blood pressure variability and
rhythmicity in adolescents with spurious hypertension, American Society of Hypertension
Meeting, Chicago, wrzesien 2019 r. (prezentacja ustna)

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw prac

Jak wynika z naszych badan nadcisnieniu tetniczemu, ale takze nadci$nieniu biatego fartucha towarzysza
zaburzenia rytmow cisnienia tetniczego (m. in. czestsze wystepowania rytméw 12-h, nizsze amplitudy
rytmow 6-, 8- i 24-h, a takze opdznione 6-, 8-, 12- i 24-h akrofazy). Poniewaz, jak wynika z jednego
z opublikowanych do tej pory badan, ww. zaburzenia rytmdéw cisnienia tetniczego nie cofajg sie mimo
prowadzonego skutecznego leczenia hipotensyjnego, prawdopodobnym jest wiec, ze zaburzenia rytmow
cisnienia tetniczego sg zaburzeniem pierwotnym i mogg wyprzedza¢ pojawienie sie nadcisnienia
tetniczego.

Liczba mtodych naukowcoéw, ktdrzy uczestniczyli w realizacji zadania
W realizacji zadania uczestniczyt 1 mtody naukowiec — tukasz Obrycki.



Zadanie badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca nr M33/2018

Tytut zadania: Przydatnos¢ monitora NIPE w ocenie bélu pooperacyjnego oraz ostrego u noworodkow
Kierownik zadania: dr hab. n. med. Dariusz Gruszfeld, prof. IPCZD

Mtody naukowiec: lek. med. Eliza Sarkaria

Cel badania

Celem projektu jest zbadanie zwigzku pomiedzy skalami NIPS i COMFORT-B, ktére sg subiektywng metoda
oceny bélu standardowo wykorzystywang w Klinice Neonatologii, Patologii i Intensywnej Terapii
Noworodka a monitorem NIPE (Newborn Infant Parasympathetic Evaluation Index), mierzgcym aktywnosé
uktadu przywspétczulnego.

Opis realizowanych prac
W 2021 r. zakonczono rekrutacje pacjentéw. W sumie w badaniu wziety udziat 42 noworodki.
Przeprowadzono analize statystyczng uzyskanych danych.

Opis najwazniejszych osiggniec i wykorzystanie uzyskanych wynikéw

e Przyjeto do publikacji artykut: Sarkaria E., Gruszfeld D.: Assessing Neonatal Pains with NIPS and
COMFORT-B: Evaluation of NICU’s Staff Competences. Pain Research and Management — publikacja
w toku.

e Whyniki analiz zostang zawarte w monografii, bedacej rozprawag doktorskg pt. ,Ocena bdlu
pooperacyjnego w oddziale intensywnej terapii noworodka: zastosowanie skal klinicznych oraz monitora
NIPE” — manuskrypt w opracowaniu.

Liczba mtodych naukowcéw, ktérzy uczestniczyli w realizacji zadania
W realizacji zadania uczestniczyt 1 mtody naukowiec — Eliza Sarkaria.

Zadanie badawcze stuzgce rozwojowi mtodego naukowca nr M35/2018

Tytut zadania: Ocena czestosci wystepowania sttuszczenia i wiéknienia watroby u pacjentow
z cukrzyca typu 1 oraz wptyw czynnikoéw genetycznych

Kierownik zadania: prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Szalecki

Mtody naukowiec: lek. med. Jolanta Swiderska

Cel badania

Celem badania byta ocena czestosci wystepowania sttuszczenia i wtdknienia watroby u pacjentéw
z cukrzycg typu 1 (DM1) przy pomocy elastografii dynamicznej oraz ocena zaleznosci wystepowania
sttuszczenia i wtdknienia watroby od obecnosci polimorfizméw gendéw (PNPLA3, TM6SF2, MBOAT?7).

Opis zrealizowanych prac

Udato sie zakwalifikowa¢ ponad 100% pacjentow z planowanych grup (50 pacjentéw w grupie
z nadwaga/otytoscig, 150/100 planowanych pacjentéw z cukrzycg typu 1 oraz 50 z grupy kontrolnej)
u ktérych wykonalismy wszystkie planowane badania tzn. oznaczono parametry zwigzane z kontrolg
cukrzycy dla grupy z DM1 — hemoglobina glikowana HbAlc, wykonano pomiary cis$nienia tetniczego,
badania laboratoryjne oceniajgce czynnos$¢ watroby, profil lipidowy, witamina D, pomiar widknienia
i sttuszczenia watroby metoda elastografii dynamicznej FibroScan®, pomiary antropometryczne
z bioimpedancjg, USG jamy brzusznej pod katem cech sttuszczenia w USG. Ponadto wykonano analize



genetyczng krwi w kierunku polimorfizmu gendéw u dzieci zakwalifikowanych. Badania genetyczne byly
oznaczone w Pracowni w Homburgu. Zebrane sg dane kliniczne dzieci zakwalifikowanych do udziatu
w projekcie.

Opis najwazniejszych osiggniec

Wyniki statystycznie zostaty opracowane i na tej podstawie bedy przygotowane prace m.in. praca
pogladowa opisujgca dotychczasowg wiedze na temat mechanizméw patogenetycznych,
prawdopodobnie majgcych zwigzek w rozwoju NAFLD u pacjentéw z cukrzyca typu 1 i otytoscia.

Z uwagi na trudny okres zwigzany z pandemia nie udato sie opublikowaé prac. Prace pozostajg
W opracowaniu.

Wykorzystanie uzyskanych wynikéw

Grant przygotowany byt we wspodtpracy z Klinikg Gastroenterologii, Hepatologii, Zaburzen Odzywiania
i Pediatrii IPCZD stad na podstawie wspdlnych wynikdw prac zostaty stworzone abstrakty, ktore ukazaty
sie jako streszczenia w czasopismie zagranicznym.:

Wieckowski S., Swigder-Leéniak A., Swiderska J., Jariczyk W., Kutaga Z., Szalecki M., Socha P.: Association
of anthropometric parameters and body composition with liver steatosis and fibrosis in overweight and
obese children

Wieckowski S., Swigder-Lesniak A., Swiderska J., Jariczyk W., Szalecki M., Socha P.:

- Is type 1 diabetes mellitus (DM) an independent factor of liver steatosis and fibrosis in children?
- Liver steatosis is not a significant clinical complication of diabetes mellitus type 1 in children,
Journal of Pediatric Gastroenterology and Nutrition. Szczegéty 2021 : Vol. 72, Supl. 1, s.1007- 1009

Ponadto zaprezentowano abstract: Wieckowski S., Swigder-Leéniak A., Swiderska J., Jariczyk W., Szalecki
M., Socha P.: Anthropometric parameters and body composition influence on non-invasive assessment of
liver steatosis and fibrosis in overweight and obese children, The 29th European Childhood Obesity Group
(ECOG) Annual Meeting, Katowice, 13-16.11.2019 r.

Liczba mtodych naukowcoéw biorgcych udziat w realizowaniu badania:
Liczba mtodych naukowcéw bioracych udziat w badaniu — 6: Jolanta Swiderska, Magdalena Kowalska,
Paulina Troscianko, Sebastian Wieckowski, Magdalena Grabik, 1zabela Soszyriska.



