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Uvod

Klinika détského a dorostového lékarstvi 1. LF UK a VFN (KDDL) vznikla v roce 1992
spojenim IIl. a IV. détské kliniky v Détském aredlu na Karlové (DAK), kde sidli i Ustav
dédiénych metabolickych poruch (UDMP), ambulantni pracovisté détské gynekologie,
genetiky, klinické psychologie, télovychovného lékarstvi a kalmetizacni stanice.

Z komplementarnich obor( v DAK pracuji laboratore hematologie, biochemie, pracovisté
radiodiagnostické, mikrobiologické oddéleni s antibiotickym stfediskem, toxikologicka
laboratof a ustavni [ékdrna VFN.

KDDL poskytuje vysoce kvalifikovanou diagnostickou a Ié¢ebnou péci resuscitacni,
intenzivni, standardni i rehabilitacni pro déti vSech vékovych kategorii.

KDDL ma tti lGzkové stanice, denni stacionar, vieobecnou ambulanci a détskou polikliniku
se 13ti odbornymi ordinacemi. KDDL navic zajistuje i Iékarskou sluzbu prvni pomoci pro déti
a dorost. Vétsina déti je IéCena ambulantné, naro¢néjsi ambulantni vykony (transfuze,
zatéZzové a expozicni testy, diagnostické instrumentalni vykony, enzymova substitu¢ni
terapie, biologicka terapie) jsou provadény na dennim stacionafi. Témér polovina pacient( je
mimoprazska a na kliniku pfichazi ke konzilidrnim vysetfenim z celé CR. Vétsina déti je k
hospitalizaci pfijimana s doprovodem.

KDDL se specializuje na intenzivni a resuscitacni péci. Ve spolupraci s dopravni sluzbou
Pragomedica a.s., jejiz sanity vybavené pro podporu vitalnich funkci jsou umistény v arealu
DAK, zajistuje ,transport na sebe”. Kromé konvencnich i nekonvencnich zplsobu ventilace,
Fizené hypotermie a hemo-eliminaénich metod je KDDL jedinym détskym pracovistém v CR,
které organizuje a provadi |é¢bu pomoci extrakorpordlni membranové oxygenace (ECMO).

KDDL se ve spolupréci s UDMP podili na diagnostice a |é¢bé pacientd s dédi¢nymi
poruchami metabolismu a s Urologickou klinikou 1. LF a VFN na diagnostice a terapii déti s
vrozenymi uropatiemi. Prioritou je rovnéz péce o déti s revmatickymi chorobami, poruchami
pojiva a onemocnéni zazivaciho traktu, véetné poruch vyzivy.

Na KDDL pracuje Centrum komplexni péce o déti s perinatalni zatézi (CKP).
Multidisciplinarni tym zajistuje diagnostickou a lé¢ebnou péci v oblasti somatické,
neurosenzorické, psychické i behavioralni, jejimzZ cilem je potfeba minimalizovat dopad
nezralosti ¢i perinatalniho inzultu na dité a jeho rodinu.

Konziliarni sluzby pro KDDL zajistuji kliniky a oddéleni VFN, Klinika détské chirurgie a
traumatologie Thomayerovy nemocnice a 3.LF UK a Ortopedicka klinika Institutu pro dalsi
vzdélavani zdravotnickych pracovnik(l a 1.LF UK nemocnice Na Bulovce. Komplexnost péce o
hospitalizované déti zajistuje materska skola a zakladni skola pfi nemocnici, ptsobi zde i
zdravotni klauni.

KDDL zajistuje pregradualni vyuku pediatrie pro studenty vseobecného lékarstvi a
stomatologie, pro bakalarské i magisterské studium oSetfovatelstvi a intenzivni péce a pro
zakyné strednich a vyssich zdravotnickych skol. KDDL se podili na PhD. programu 1. LF UK a je
plné zapojena do postgradualni vychovy v oborech détského lékarstvi a ma i dalsi aktivity v
kontinualnim vzdélavani zdravotnickych pracovniki. Na KDDL dlouhodobé stazuji lékafi v
pfipravé na atestaci z praktického lékarstvi pro déti a dorost. Klinika se vyznamné podili na
fadé vyzkumnych program( 1. LF UK a VFN a aktivné je zapojena do fady ceskych i
mezinarodnich grantd.

Cinnost KDDL podporuje Svejcardv nadaéni fond détem — Karlov, o jeho? naplni a aktivitach
referuje posledni kapitola roéenky. Na klinice plisobi Sdruzeni celiak(i CR s poradnou pro
pacienty s bezlepkovou dietou.
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Z: Zacek Petr <Petr.Zacek@vfn.cz>; Zahorakova Daniela <Daniela.Zahorakova@vfn.cz>; Zajicek Robert <Robert.Zajicek@vfn.cz>; Zajicova
Docekalova Dagmar <Dagmar.ZajicovaDocekalova@vfn.cz>; Zeman lJiri <Jiri.Zeman@vfn.cz>; Zemankova Jitka <lJitka.Zemankova@vfn.cz>;
Zemanova Jana <Jana.Zemanova@vfn.cz>; Zoubkova lvana Ilvana.Zoubkova@vfn.cz

1.LF UK

prednosta: prof. MUDr. Jiti Zeman, DrSc. jiri.zeman@If1.cuni.cz
english taught courses: MUDr. Martin Magner, Ph.D. martin.magner@Ifl.cuni.cz
profesofi:

prof. MUDr. Pavla DoleZalova, CSc. pavla.dolezalova@If1.cuni.cz
prof. MUDr. Pavel Martasek, DrSc. pavel.martasek@If1.cuni.cz
hostujici profesor: prof. Dick Tibboel, MD, PhD j.illsley@erasmusmc.nl
docenti:

doc. MUDr. Tomas Honzik, Ph.D. tomas.honzik@If1.cuni.cz

doc. MUDr. Jozef Hoza, CSc. jozef.hoza@If1.cuni.cz

odborni asistenti:

MUDr. Jana Augustinova jana.fabianova@If1.cuni.czMUDr.
MUDr.Michaela Buganova, Ph.D. michaela.bodnarova@Ifl.cuni.cz
MUDr. Dita Cebecauerova, Ph.D. dita.cebecauerova@Ifl.cuni.cz
MUDr. Olga Cerné olga.cerna@Ifl.cuni.cz

MUDr. Sarka Dolezalova sarka.dolezalova@If1.cuni.cz

MUDr. Nabil El-Lababidi nabil.ellababidi@If1.cuni.cz

MUDr. Eva Flachsova, Ph.D. eva.flachsova@If1.cuni.cz

MUDr. Pavel Frithauf, CSc. pavel.fruhauf@Ifl.cuni.cz

Mgr. Lucie Hruskova lucie.hruskova@If1.cuni.cz

MUDr. Petr Klement, Ph.D. petr.klement@Ifl.cuni.cz

MUDr. Jitka Kominova jitka.kominova@If1.cuni.cz

MUDr. Pavel Kopecky pavel.kopecky@If1.cuni.cz

MUDr. Petr Kotatko petr.kotatko@If1.cuni.cz

MUDr. Vaclav Kredba, CSc. vaclav.kredba@If1.cuni.cz

MUDr. Jitka Kytnarova, Ph.D. jitka.kytnarova@Ifl.cuni.cz

MUDr. Jan Langer jan.langer@If1.cuni.cz

MUDr. David Lorencik david.lorencik@If1.cuni.cz

MUDr. Martin Magner, Ph.D. martin.magner@Ifl.cuni.cz

MUDr. Véra Malinova vera.malinova@Ifl.cuni.cz

MUDr. Daniela Markova daniela.markova@Ifl.cuni.cz

MUDr. Jan Melichar jan.melichar@If1.cuni.cz

MUDr. Dana Némcova dana.nemcova@Ifl.cuni.cz

MUDr. Pavla Pokorna, Ph.D. pavla.pokorna@Ifl.cuni.cz

MUDr. Martin Prchlik martin.prchlik@If1.cuni.cz

MUDr. Katefina Ruczaj katerina.ruczaj@If1.cuni.cz

MUDr. Vaclav Sebrori vaclav.sebron@If1.cuni.cz

MUDr. Pavel Srnsky pavel.srnsky@If1.cuni.cz

MUDr. Peter Szitanyi, Ph.D. peter.szitanyi@Ifl.cuni.cz

MUDr. Jana Tukova, Ph.D. jana.tukova@Ifl.cuni.cz

MUDr. Vaclav Vobruba, Ph.D. vaclav.vobruba@Ifl.cuni.cz

Mgr. Alzbéta Vondrackovd, Ph.D. alzbeta.vondrackova@Ifl.cuni.cz
MUDr. Blanka Zlatohlavkova, Ph.D. blanka.zlatohlavkova@Ifl.cuni.cz

védecti pracovnici :

Mgr. Jana Cesnekova jana.cesnekova@If1.cuni.cz

MUDr. Mohamed Farrag, Ph.D. mohamed.farrag@If1.cuni.cz
RNDr. Hana Hansikova, CSc. hana.hansikova@Ifl.cuni.cz

RNDr. Martina Halkova, Ph.D. martina.pejznochova@Ifl.cuni.cz



Ing. Zdenék Kejik, Ph.D. zdenek.kejik@If1.cuni.cz

MUDr. Hana Kolarova hana.kolarova@Ifl.cuni.cz

RNDr. Jarmila Krélovd, CSc. jarmila.kralova@Ifl.cuni.cz

Mgr. Jana KfiZova jana.spacilova@Ifl.cuni.cz

Mgr. Vendula Kucerovd Vidrovd vendula.kucerova@Ifl.cuni.cz
Ing. Petra Lelkova petra.strachotova@Ifl.cuni.cz

MUDr. Bc. Karel Medek karel.medek@If.cuni.cz

Mgr. Nina Ondruskovd nina.ondruskova@Ifl.cuni.cz

Mgr. Marie Rodinova marie.rodinova@Ifl.cuni.cz

Ing. Tomas Stas tomas.stas@If1.cuni.cz

RNDr. Lukas Stibarek, Ph.D. lukas.stiburek@If1.cuni.cz

Mgr. Hana Stufkova hana.kratochvilova@If1.cuni.cz

Ing. Markéta Tesafova, Ph.D. marketa.tesarova@Ifl.cuni.cz
Ing. Katefina Veseld, Ph.D. katerina.vesela@If1.cuni.cz

RNDr. Daniela Zahordkova, Ph.D. daniela.zahorakova@Ifl.cuni.cz

vyzkumni a koordinacni pracovnici :

Mgr. Mgr. Josef Bulant josef.bulant@If1.cuni.cz

Vladimir Kofensky vladimir.korensky @If1.cuni.cz

Mgr. Lubomir Kralik lubomir.kralik@If1.cuni.cz

Mgr. Jana Kucerova jana.prochazkova@If1.cuni.cz

Alena Puchmajerova alena.puchmajerova@Ifl.cuni.cz

MUDr. Kgosietsile Ponalo Tlhakanelo kgosietsile.tlhakanelo@If1.cuni.cz

instruktorka vyuky:
MUDr. Zuzana Vancikova, CSc. zuzana.vancikova@Ifl.cuni.cz

technicky pracovnik:
Ing. Vladimir Beranek vladimir.beranek@If1.cuni.cz

organizacni pracovnice :
Mgr. Kamila Rezkova kamila.rezkova@If1.cuni.cz

zdravotni laborantky :

Radka Bradova radka.bradova@Ifl.cuni.cz

Eva Horova eva.horova@Ifl.cuni.cz

Suzana Knopova suzana.knopova@Ifl.cuni.cz

Bc. Ivana Kucerova ivana.kucerova@Ifl.cuni.cz

Daniela Sedlackova daniela.sedlackova@Ifl.cuni.cz

Eva Trefilova eva.trefilova@Ifl.cuni.cz

Dagmar Zajicovd Docekalovd dagmar.docekalova@Ifl.cuni.cz
knihovnice :

Olga Benesova olga.benesova@Ifl.cuni.cz

sekretdrky:
Blanka Albrechtova blanka.albrechtova@Ifl.cuni.cz
Jana Schlosserova jana.schlosserova@If1.cuni.cz (MD)

4. Externi spolupracovnici

doc. MUDr.Alice Baxova, CSc., genetické oddéleni 1. LF a VFN

doc.MUDr.Hana Houstkova, CSc, détska klinika IPVZ TN

as. MUDr. Edita Kabickova, Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF a FNM
as.MUDr.Pavel Kabicek, CSc., détska klinika IPVZ TN

prim. MUDr. Jaroslava LukeSova, kojenecky Ustav — Détské centrum FTN
doc.MUDr.lva Pfihodova, Ph.D. — neurologicka klinika 1.LF UK a VFN

as. MUDr. Frantiek Schneiberg, Ustav vefejného zdravotnictvi a medicinského prava 1. LF
MUDr.Natdlia Szitanyi, prakticky lékaf pro déti a dorost

MUDr. Antonin Sipek, genetické oddéleni 1. LF a VFN

MUDr. Lenka Veprekova, l.interni klinika 1. LF a VFN

kolektiv pracovnikt Ustavu dédiénych poruch metabolizmu 1.LF UK a VFN



5. Zakladni statistické udaje

porovnani 2015 | 2016

lGzka pocet 61 61

primérna osSetrovaci doba dny 3,8 3,6

pfijati v¢. doprovod( pocet 4.598 4,532

déti s doprovodem % 67 66,5

prijati pacienti pocet 2.747 2.722

mimoprazsti pacienti % 44 a4

pfijati na JIRP % 9,5 9,3

primérna osetrovaci doba JIRP dny 12,3 10,9

ambulantni kontakty celkem pocet 49.313 | 52.319

2016

odborné ordinace kontakty 42.509
pacienti (URC)

gastroenterologie, hepatologie, vyZiva 1. 2.567

dr.Friihauf, dr.Szitanyi, dr.El-Lababidi

mgr.Darkova, Bc.Weidenthalerovd, Hornikova,DiS

endokrinologie, diabetologie, obezitologie 2. 2.414

dr.Kytnarova, dr.Moravcova

neurologie 3. 1.963

dr.Klement, dr.Koumarova, dr.Hanusova, doc. Pfihodova

pneumologie 4. 1.919

dr.Kotatko, dr.Vancikova, dr.Tukova

nefrologie 5. 1.901

dr.Langer, dr.DoleZalov3, dr.Flachsova, dr.Buganova

revmatologie 6. 1.174

prof.Dolezalova, doc.Hoza, dr.Némcova

kardiologie, lipidologie 7. 1.074

doc.Urbanova, dr.Kredba, dr.Kominova

rehabilitace 8. 921

doc.Smolikova, mgr.Mirovska, mgr.Vranova, mgr.Ramesova

centrum komplexni péce o déti s perinatalnim rizikem 8. 803

dr.Markova, dr.Rausova, dr.Weberova, dr.Knézu

genetika, metabolické vady 9. 802

prof.Zeman, doc.Honzik, dr.Magner

alergologie 11. 443

dr.Vancikova

stacionar 12. 233

dr.Malinova, dr.Mazurova

poruchy pfijmu potravy 12.

dr.Bélorova

hematologie* 13. kontakty: 1009

dr.Veprekova

vseobecna a pfijmova ambulance
dr.Hrdlickova

pacienti/kontakty
2.247/5.289

Iékarska sluzba prvni pomoci (po — pa: 17 — 7, so, ne, svatky: 24 hod.)

3.532/4.521

*ordinace vedena externim spolupracovnikem, neni zahrnuta do celkového souctu




Hospitalizovani podle diagnézy (hodnoceny chorobopisy diagnosticky uzaviené v r. 2016)

A, B infekce, C nadory, D hematologie, E endokrinologie a metabolizmus, F dusevni choroby a
poruchy chovani, E neurologie, H o¢ni/ORL, | kardiologie, J respirace, K gastrointestinalni o., L kozni
0., M nemoci svalové, kosterni a pojivové tkané, N urogenitalni o., O gynekologie, P perinatalni 0., Q
vrozené vady, R symptomy, S poranéni, T otravy, Z faktory ovliviujici zdravotni stav a kontakt se

zdravotnickymi sluzbami, Z Zeny, M muZi

ABf/C|D|E|F|G|H| T |J|K|LIM|N|]O|P|Q|R|S |T|Z
m7Z 97| 1 |17 |140|101| 77 | 19 | 16 |166|110( 19 |133| 61 | 1 |102|33 |172| 4 |23 | 18
M|136| O | 24 |152| 78 |108| 18 | 22 |226|146| 17 | 79 | 43 | O |110| 41 |150| O | 28 | 16

LGZkova kapacita KDDL

podlazi oddéleni lGZka nadstandartni | 1Gzka pro
pacientd pokoje doprovod
pfizemi JIRP 15
novorozenci - rooming in 2 2 2
1.patro kojenci — standartni l(izka 12 2 19
expektaéni aizolaéni lizka 6
metabolickd jednotka 4
2.patro | vétsi déti a dorost — standartni l(Zka 19 3 5
intenzivni l0Zka 3
celkem 61 7 26




6. Historické statistiky

Vyvoj oSetfovaci doby
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7. Komplement

vykon 2015 | 2016
ultrasonografie v¢. echokardiografie 8502 | 8753
EKG 1615 | 1647
Holter EKG 49 45
24 hodinovd monitorace TK 125 | 151
EEG a polygrafie 1423 | 1487
otoakustické emise 285 | 191
spirometrie 2432 | 2562
bronchoskopie 63 61
bodypletysmografie 57| 117
esofagogastroduodenoskopie 191 | 183
perkutdnni endoskopickd gastrostomie 11 9
jicnova pH metrie 74 60
z toho impedancni 5 5
kolonoskopie a rektoskopie 37 49
necilend jaterni biopsie - 4
dechové testy s laktdézou 115 | 135
oxid dusnaty ve vydechovaném vzduchu -| 657
stanoveni okluznich tlakd branice - 52
expozicni potravinové testy 68 74
punkce kloubu s vySetfenim vypotku/aplikaci 58 65
svalova a kozni biopsie 92 50
mitochondridlni laborator - analyzy 1062 | 1164
prevozova sluzba pro kriticky nemocné déti 922 | 928




8. Pedagogicka ¢innost

Pregradudlni vyuka:

pediatrie pro obor lékafstvi 1. LF UK

pediatrie pro obor stomatologie 1. LF UK

pediatrie pro cizojazy¢né studenty 1. LF UK

vybrané kapitoly z pediatrie pro 2. LF

pediatrie pro bakalarské studium denni i externi 1. LF UK
pediatrie pro posluchace specidlni pedagogiky PF UK
pediatrie pro posluchace FTVS

pediatrie pro posluchace oSetfovatelstvi FF UK

nutriéni terapeutky 1.LF UK, bakalarské i magisterské studium

Postgradualni vyuka:

» postgradudlni studenti : Mgr. Jana Cesnekova, MUDr. Mohamed Sameh Hussein Farrag,
MUDr.Veronika Dvorakova, MUDr. Nabil El-Lababidi, MUDr.Sarka Fingerhutova,
MUDr.Karolina Hronova, MUDr .Silvie Kelifovd,MUDr.Hana Kolarova, Mgr.Lubomir Kralik,
Mgr.Hana Kratochvilova, MUDr.Jan Kulhanek, Ing. Petra Lelkova, MUDr.Jitka Obrsalova,
MUDr.Stella Mazurova, MUDr.,Bc.Karel Medek, MUDr.Jan Sirc, MUDr.Martin Trefny,
Mgr.Marie Rodinova, Mgr.Nina Ondruskova, Mgr Jana Kfizova

« klinika je akreditovdna MZ CR k postgradualnimu $koleni v oborech: détské Iékarstvi, détska
gastroenterologie a hepatologie, détskd revmatologie, détska kardiologie, détska nefrologie,
metabolickd medicina

e dlouhodoba stdz v rdamci pfipravy na atestaci z praktického lékafstvi pro déti a dorost:
MUDr.Malkovskda, MUDr.Piruncéikova, MUDr.Pekarska, MUDr.Pafizkova, MUDr.Proklpkova,
MUDr.Sedlackovda, MUDr.Vyhnankova

Vyuka SZP:

prakticka vyuka oSetfovatelstvi v pediatrii
prakticka vyuka rehabilitacnich pracovnik
prakticka vyuka zachranaru



9. Publikace
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Szitanyi P. Problematika détské vyZivy. In: Zlatohlavek a kol. Klinickd dietologie a vyZiva. Current
Media 2016: 93-124.
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Frithauf P, Sliva J, AmbroZzova H, Kotlarova L. Bacillus clausii — probiotikum rezistentni véi antibiotikaim.
Biotherapeutics. 2016;6(3):38-39.

Gray S, Raschetti R, Beser OF, Elicin PU, Aversa S, Pamuk G, Ozdil M, Berlese P, Ferreira-Magalh3es
M, Magner M, Ignat A, Lupu VV, Zsigmond B, Ghazaryan H, Rosenbaum S, Bendavid M, Bacquet M,
Varga N, James D, Bon A, Vecchio D. European Young Pediatricians Association: Laying the
Foundations for Collaboration, Integration, and Networking among Pediatricians of the Future. J
Pediatr. 2016 Apr;171:324-5.e1.
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M, Weissglas-Volkov D, Shomron N, Gozes |, Gurwitz D. RGS2 expression predicts amyloid-p
sensitivity, MCl and Alzheimer's disease: genome-wide transcriptomic profiling and bioinformatics
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Hansikova H., Ondruskova N., Honzik T., Vesela K., Horova E., Svecova S, Tesafova M., Zeman J.
Aktivita fosfomanomutazy 2 u pacientl s podezienim na dédi¢nou poruchu glykosylace. Klin.
Biochem. Metab., 24 (45), 2016, No. 2, p. 67-74.

Harris J, Ramelet AS, van Dijk M, Pokorna P, Wielenga J, Tume L, Tibboel D, Ista E. Clinical
recommendations for pain, sedation, withdrawal and delirium assessment in critically ill infants and
children: an ESPNIC position statement for healthcare professionals. Intensive Care Med. 2016
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Heringer J, Valayannopoulos V, Lund AM, Wijburg FA, Freisinger P, Bari¢ |, Baumgartner MR, Burgard
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consortium. Impact of age at onset and newborn screening on outcome in organic acidurias. J Inherit
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Hradsky O (ed). El-Lababidi N, Vancikova Z, et al. Diagnostika a Iécba refluxniho onemocnéni u déti:
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10. Ocenéni, atestace, obhajoby

Studentska védeckd konference: sekce postgradualni klinicka, sdilené 2. a 3. misto

MUDr. Hana Kolarova, Mitochondridlni optické neuropatie — optimalizace diagnosticko-
terapeutického algoritmu, Skolitel: doc.Honzik

Mgr. Ondruskova — 2/2016 - ocenéni ¢asopisu Prague Medical Report za nejlepsi publikaci
v roce 2015: Nina Ondruskova, Tomas Honzik, Jitka Kytnarova, Martin Matoulek, Jiri Zeman
and Hana Hansikova. lIsoelectric focusing of serum apolipoprotein C-lll as a sensitive
screening method for the detection of O glycosylation disturbances. Prague Med Rep.
2015;116(2):73-86. doi: 10.14712/23362936.2015.48.

Atestace: MUDr., Bc. Karel Medek — détské Iékarstvi

Obhajoby Ph.D.: MUDr. Jitka Kytnarova — obor preventivni medicina

Vyznam IGF1 a vybranych polymorfism0 v IGF1 genu pro postnatalni rist déti SGA/IUGR a
extrémné nezralych novorozenct, skolitel: prof.Zeman

Lucie Zdrazilova, Bakaldrskad prdce: Congenital disorders of glycosylation: alpha-
dystroglycanopathies. Pfirodovédecka fakulta UK v Praze, kvéten 2016, skolitel: RNDr. H.
Hansikova, CSc.

Bc. Tereza Danhelovska. Diplomovd prdce, Kapacita mitochoindridlniho energetického
metabolismu v kultivovanych koznich fibroblastech. Universita Karlova v Praze,
Prirodovédecka fakulta, Praha ¢erven 2016, vedouci prace Ing. Markéta Tesarova, Ph.D.

Bc. Zaneta Dosoudilova. Diplomovd prdce. PROTEIN ANALYSIS OF SELECTED MITOCHONDRIAL
PROTEINS IN THE MUSCLE TISSUE OF PORCINE MODEL OF HUNTINGTON'S DISEASE.
Universita Karlova v Praze, Pfirodovédecka fakulta, Praha zari 2016, vedouci prace MUDr. Jifi
KlempiF, PhD.

11. Granty

¢islo grantu

nazev grantu

resitel/spoluresitel

PRVOUK
P24/LF1/3

Molekularni, bunécna a patofyziologicka
podstata nemoci

doc. Vokurka
spoluresitel: prof. Zeman

PRVOUK P49/2.LF
205049

Geneticka podstata zavaznych chorob
détského véku

koordinator: prof. Zeman

SVV UK Experimentalni metody v biomediciné ing. Kmoch, prof. Zeman

260148/2016

14-36804G Centrum mitochondrialni biologie a patologie | dr. Housték, prof. Zeman
(MITOCENTRUM)

Univerzitni Centrum pro studium vzacnych geneticky prof. Zeman,

vyzkumna centra podminénych onemocnéni prof. Martasek

UNCE 204011

GACR 13-07223S

Funkce lidské protedzy ClpXP a ATPazy LACE1
v mitochondridlni biogenezi a proteinové

mgr. Stiburek




homeostaze

Cesko-Norsky
vyzkumny
program 7F14308

Srovnavaci studie Huntingtonovy choroby
pomoci biochemickych,
imunocytochemickych a molekularné
genetickych metod na tkanich a burikach
mysi, miniprasete a ¢lovéka

resitel: prof. Motlik

spoluresitel:
dr. Hansikova

Vyzkumny zamér

Diagnostika a lIécba geneticky podminénych

fesitel: prof. Kvasnicka

RVOVFN64165 poruch Il spoluresitel: prof. Zeman
Mz CR AZV 16- Mitochondrialni onemocnéni s o€nimi doc. Honzik
32341A komplikacemi — studium rizikovych faktord a

optimalizace diagnosticko-terapeutického

algoritmu
EUROFEVER, Mezinarodni registr autoinflamatornich prof. Dolezalova
mezinarodni projekt: onemochéni
EAHC 2007332

PHARMACHILD
FP7-HEALTH-2010-
single-stage 26035

Long-term PHARMacovigilance for Adverse
effects in Childhood arthritis focussing on
Immune modulatory drugs

prof. DoleZalova

EPOCA - PRINTO

A multinational study of the Epidemiology,
treatment and Outcome of Childhood
Arthritis

prof. DoleZalova

SHARE EAHC Single Hub and Access point for paediatric prof. Dolezalova
201112 02 Rheumatology in Europe
IGA MZ CR - NT/ Kvalita Zivota déti s juvenilni idiopatickou prof. DoleZalova

14149-3/2013.

artritidou: vyznam nelékarskych profesi v
komplexnim lécebném programu.

Brainworks The International Childhood CNS Vasculitis prof. DoleZalova
Outcome Study

PRES PVDI (Pediatric Vasculitis Damane Index) prof. DoleZalova

Paediatric Vasculitis

Outcome Study

ABI-JIA-PO1 Anti-Biopharmaceutical Immunization: prof. DoleZalova

ID-RBC: 2013- Prediction and analysis of clinical relevance

A01268-37 to minimize the risk of immunization in

Juvenile Idiopathic Arthritis patients

NT13120-4/2012

Onemocnéni zptisobené mutacemi v MECP2
genu v Ceské Republice a vliv dalich
genetickych determinant na jejich
fenotypové projevy

mgr. Zahorakova

NT11331-6

Molekularni patologie a geneticka
diagnostika Parkinsonovy nemoci

prof. Martdsek




COST BM1004 Vyskyt poruch autistického spektra dr. Markova
u rizikovych novorozenct.
Projekt je soucasti mezinarodni spoluprace v
oblasti ¢asné diagnostiky autistickych poruch
NF-CZ11-OV-1- Nové metody v nasledné péci o déti s dr. Markova
009-2015 perinatalni zatézi v CKP KDDL VFN
GA UK 252213 Molekularni patologie porfyrii détského véku | dr.Medek
GA UK 870214 Proteomicka identifikace substratti a mgr.Cesnekova
adaptorovych protein mitochondrialnich
ATP -dependentnich proteaz
GA UK 1308214 Studium funkce proteinu ACBD3 ve vztahu k | mgr. Kratochvilova

mitochondrialnimu energetickému
metabolismu buriky

MSMT 7 E13034

Clonidine for Sedation of Paediatric Patients
in the Intensive Care Unit

dr.Pokorna

GAUK275215 Studium dopadu deficience proteinu cox17 Mgr. Marie Rodinova
2015-2017 na energeticky metabolismu Garant: dr. Hansikova
COST LD15099 Srovnavaci studie u Huntingtonovy nemoci: dr. Hansikova

10/2015-12/2017

bioenergeticka funkce mitochondrii u
pacientd a u transgenniho miniprasete

AZV15-28208A
5/2015-12/2018

rve

Urceni pFicin vzacnych geneticky
podminénych nemoci pomoci metod analyzy
genomu a zhodnoceni pfinosti tohoto
pFistupu pro klinicko-diagsnostickou praxi

prof. Kmoch/prof. Zeman

AZV 1528616A
5/2015-12/2018

Mitochondrialni dysfunkce pfi bipolarni
afektivni poruse

dr. Hroudova/dr.
KaliSova/Ing Tesafova

AZV16-31932A
4/2016-12/2019

Molekularni mechanismy dédi¢nych poruch
glykoslyace

Dr. Hansikova/doc. Honzik

16-32341A
4/2016-12/2019

Mitochondrialni onemconéni s o¢nimi
komplikacemi-studium rizikovych faktord a
optimalizace diagnosticko-terapeutického
algoritmu

doc.Honzik

AZV16-33018A
4/2016-12/2019

Transgenni a faramkologicka komplementace
dédi¢ného defktu mitochondrialni ATP
syntazy

dr. Mracek/prof. Zeman

Magistrat Poradna pro praiské celiaky garant: dr.Frihauf
hl.m.Prahy

Mz CR Pokracovani provozu Poradny pro celiaky garant: dr.Frihauf
Mz CR Aktualizace Rukovéti celiaka garant: dr.Frihauf
Urad vlady CR - Zpravodaj dalsi informacni materialy o garant: dr.Frihauf
VIadni vybor pro celiakii a provoz internetovych stranek

zdravotné

postiZzené obcany




KU stfedocéeského
kraje

Narona edukace klientd ze stfedoceského
kraje v Poradné pro celiaky

garant: dr.Frihauf

German Registry
for Clinical Trials

ProCeDE, Prospective Celiac Disease
Diagnosis Evaluation

dr. Szitanyi,
dr. Friihauf




12. Extramuralni funkce

prof. Dolezalova

predsedkyné akreditaéni komise MZ CR pro obor détska revmatologie

predseda Pracovni skupiny détské revmatologie pfi Pediatrické spole¢nosti CLS JEP

¢len vyboru Revmatologické spole¢nosti CLS JEP za détskou revmatologii

¢len redakénich rad: Ceskd revmatologie, Pediatric Rheumatology (BioMed Central)

¢len Paediatric Rheumatology International Society (PRES), zastupce pro CR, ¢len vyboru odpovédny
za Clinical Affairs 2006-2012

predseda pracovni skupiny pro systémové vaskulitidy pfi PRES 2007-2013, ¢len pracovnich skupin pro
juvenilni dermatomyositidu a periodické horecky pfi PRES, ¢len mezinarodniho Vyboru pro vychovu a
vzdélavani v détské revmatologii pti PRES

Paediatric Rheumatology International Trials Organisation (PRINTO) - feditel narodniho
koordinaéniho centra

EULAR (European League Against Rheumatism) Paediatric Rheumatology Standing Committee -
zastupce CR

EMA — expert pro obor détské revmatologie

dr.Frithauf

¢len akreditaéni komise MZ CR pro obor détska gastroenterologie a hepatologie
¢len zkudebni komise pro aprobace v oboru pediatrie MZ CR

¢len vyboru Pracovni skupiny pro détskou gastroenterologii a vyzivu CPS
lektor katedry pediatrie IPVZ

revizni Iékaf — specialista pro pediatrické obory odboru revize UP VZP
¢len redakéni rady ¢asopisu Pediatrie pro praxi

predseda spravni rady Svejcarova nadaéniho fondu détem — Karlov
doc.Honzik

¢len akreditaéni komise MZ CR pro obor détské |ékarstvi

¢len redakéni rady Cesko-slovenska Pediatrie

¢len Society for Study of Inborn Errors of Metabolism

¢len zkudebni komise pro aprobace v oboru pediatrie MZ CR

¢len zkusebni komise pro atestace z pediatrie na 1.LF UK a VFN



doc. Hoza

¢len akreditaéni komise MZ CR pro obor détské |ékarstvi, dorostové lékafstvi, détska revmatologie,
revmatologie

predseda oborové komise védecké rady CLK pro détské lékafstvi

¢len zkudebni komise pro aprobace v oboru pediatrie MZ CR a pro atestace z pediatrie IPVZ

¢len redakéni rady Cesko-slovenska pediatrie

dr. Kotatko

mistopredseda Spolecnosti pro détskou pneumologii
¢len akreditaéni komise MZ CR pro obor détské pneumologie

dr. Malinova

Pompe Registry European board of advisor

prof. Martdsek

¢len Bioetické komise Rady vlady pro védu, vyzkum a inovace, mistopredseda

¢len Etické komise MZ CR

¢len Bioetické komise Rady Evropy

¢len Ceské lékaiské akademie

¢len U¢ené spole¢nosti CR

¢len védecké rady Univerzity Karlovy v Praze

¢len spravni rady, Biomedicinské centrum, Lékarska fakulta UK v Plzni

¢len kolegia dékana 1. LF UK

¢len Slovenské komise pro védecké hodnosti (DrSc, biochemie, molekularni biologie, genetika a
mikrobiologie)

¢len Akademického snému AV CR

¢len Ceského narodniho komitétu pro biochemii a molekuldrni biologii

koresponduijici ¢len (CR a SR), Society for Study of Inborn Errors of Metabolism

¢len redakénich rad ¢asopisu: Nitric Oxide, Tohoku Journal of Experimental Medicine, Folia Biologica,
Casopis lékat( ¢eskych

BIOCEV, Biotechnologické a biomedicinské centrum AV a UK ve Vestci, feditel

prim. Srnsky

védecky sekretaF Sekce intenzivni mediciny CPS

as. Szitanyi

zastupce CR v EMA (European Medicines Agency) — pediatricky vybor (PDCO)
zastupce vedouciho subkatedry KVIMP - IPVZ



¢len akreditaéni komise MZd CR pro obor KVIMP

&len pracovni skupiny pro vyZivu déti MZ CR

¢len — ESPEN faculty member (Evropska spolec¢nost klinické vyZivy a intenzivni metabolické péce)
¢len ESPGHAN (Evropska spole¢nost détské gastroenterologie, hepatologie a vyZivy)

¢len vyboru SKVIMP (Spolecnost klinické vyZivy a intenzivni metabolické péce)

externi spolupracovnik SUKL — pediatricky vybor

mluvdi Nutriéniho tymu VFN

doc. Urbanova

¢len vyboru Ceské spole¢nosti pro aterosklerézu

¢len Evropské spolecnosti pro aterosklerdzu

¢len Evropské spolecnosti pro prevenci aterosklerdzy v détstvi

¢len European Society for Sudden Infant Death Syndrome

¢len Pracovni skupiny preventivni kardiologie

MEDPED (Make early diagnoses ro Prevent early deaths) — ndrodni centrum pro pediatricka
pracovisté v CR

dr. Vobruba

¢len akreditaéni komise MZ CR pro obor intenzivni medicina

predseda sekce intenzivni mediciny Ceské pediatrické spoleénosti

prof. Zeman

predseda vyboru Ceské pediatrické spole¢nosti

¢len redakéni rady Acta Paediatrica

¢len redakéni rady Medical Prague Report

¢len redakéni rady Cesko-slovenska pediatrie

¢len védeckeé rady 1. LF UK

¢len Society for Study of Inborn Errors of Metabolism
¢len Deutsche Gesselschaft fiir Stoffweschselkrankheiten

¢len Ceské lékaFské akademie



Svejcartiv nadaéni fond détem — Karlov

Sidlo nadacniho fondu: 129 01 Praha 2, Ke Karlovu 2
Spojeni: telefon 224957801, e-mail: fruhauf.pavel@vfn.cz
¢islo ucétu: 21536111/0100

ICO: 60457367, DICO: 002-60457367

Spravni rada nadacniho fondu:

predseda: MUDr. Pavel Frihauf, CSc.

MUDr. Véclav Vobruba — vedouci JIRP

Dagmar Skyvova — Sdruzeni celiaki CR

Svejcarova nadace détem — Karlov byla zaloZena v r.1994 z iniciativy prof.MUDr. Josefa Svejcara,
DrSc., ktery strdvil ¢ast svého profesiondlniho Zivota v Nalezinci, tj. nynéjSim Détském aredlu Karlov.

Vr. 1999 se nadace podle novych legislativnich Uprav pfeménila na nadacni fond.

Cilem nadacniho fondu je podporovat cinnost Kliniky détského a dorostového lékarstvi, zvySovat
odbornou i lidskou Uroven péce o déti i mimo naSe pracovisté, zlepSovat rehabilitaci, socializaci,
dietni mozZnosti a pracovni zaclenéni chronicky nemocnych déti. Nadacni fond se rovnéz snazi
zlepSovat podminky pro déti i doprovazejici rodi¢e pfi ambulantni péci i nezbytnych pobytech v

nemocnici.

Zprava o ¢innosti nadaéniho fondu:

| vtomto roce nadacni fond podporoval ¢innost bezplatné poradny pro bezlepkovou dietu, kterou
v prostorach kliniky provozuje Sdruzeni celiaki Ceské republiky.

Z nadacnich prostredk( jsme podpofili mésicni studijni pobyt ve Filadelfii zaméstnance kliniky
MUDr.El- Lababidiho.

Nadacni fond pomohl pfi organizaci vanocniho odborného seminare jehoz se ucastnili i byvali
pracovnici kliniky.

Z prostfedkd nadacéniho fondu jsme pro kliniku pofidili fibrogastroskop (72.597 K¢), pro jednotku
intenzivni péce resuscitacni kufr s vybavenim (11.051 K¢) a nakoupili nabytek pro ambulanci kliniky
(4.929 Kg).

Fond rovnéz hradil vytiSténi rocenky kliniky (12.850K¢).

Stav u¢tu k 1.1.2016: 158.405,63

31.12.2016: 240.832,24



Darci:

mésic darce Ke
leden Oldfich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Lukds Lener 500
unor Oldfich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Lukas Lener 500
bfezen |Zuzana Kutinovd 500
Oldfich Krulik 200
Lukas Lener 500
ELIPROM 40.000
duben Oldfich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Lenka Cihelkova 10.000
Lukds Lener 500
kvéten | Zuzana Kutinovd 500
Lukas Lener 500
Jaromir Hajek 5.000
cerven | Zuzana Kutinova 500
Lukds Lener 200
cervenec | Zuzana Kutinova 500
NESTLE Cesko 20.000
Lukds Lener 500
srpen Zuzana Kutinova 500
Lukds Lener 500
zafi Zuzana Kutinova 500
Ota Zdhora 8.000
VATS PRAGUE spol.s.r.o. 30.000
Lukas Lener 500
fijen Zuzana Kutinova 500
Lukas Lener 500
listopad |Zuzana Kutinova 500
Lukas Lener 500
prosinec | Zuzana Kutinova 500
ing.Daniel Buchtela 2.000
MUDr.lvan Klicha 4.444
Vlasta Vankova 100
4 P & P spol.s.r.o. 79.860
Lukds Lener 500
Petr Dvordk 10.000
Tomas Kneslik 3.000
Lucie Citerbartova 20.000




Dovolujeme si touto cestou podékovat vsem darclim a rovnéz vedeni VFN za moZnost provozovat

¢innost nadacniho fondu v prostorach nemocnice.



