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1. Uvod

Klinika détského a dorostového lékatstvi 1. LF UK a VFEN zajistuje kromé klasické pediatrické
péce i plné€ specializovanou péci v oblasti diagnostiky a terapie dédi¢nych metabolickych poruch
pro viechny vékové kategorie, a to jako jediné pracovisté v Ceské republice. Provadi celopopu-
lagni novorozenecky screening dédiénych metabolickych poruch pro dvé tietiny regioni v Ceské
republice.

Na Klinice détského a dorostového Iékatstvi 1. LF UK a VFN (KDDL) se kombinuje dlou-
holeta tradice nejstariho pediatrického pracovisté v Cechach s nejmodernéjiimi diagnostickymi
a terapeutickymi pfistupy. Détska klinika vznikla z ptivodniho nalezince v budovach na Karlové
vroce 1875. 14. tinora 1895 rozhodl Zemsky sném na navrh zemského vyboru o finan¢nim zajisté-
ni stavby nového nalezince v ulici Ke Karlovu. Rozsahla stavba ¢tyt budov se spole¢nym dvorem
byla dokonéena v roce 1901 a dodnes slouzi pro Gcely pediatrie.

KDDL, ktera vznikla v roce 1992 spojenim III. a IV. détské kliniky v Détském arealu Karlov
(DAK), poskytuje vysoce kvalifikovanou diagnostickou a lééebné-preventivni péci pro déti ze
spadové oblasti a ve vybranych oborech také vysoce specializovanou pediatrickou péci pro déti
a mladistvé ze viech regiont CR. Predeviim se jedna o tyto oblasti: resuscitaéni péce, dédiéné me-
tabolické poruchy (DMP), détska revmatologie, gastroenterologie, pneumologie a péce o rizikové
novorozence. U dlouhodobé sledovanych pacientt, které neni mozné ptedat do péce internich
obortt (DMP a nekteré dalsi uzké specializace) pecuje KDDL i o pacienty starsi 19 let. KDDL
zajidtuje vysoce specializovanou neonatologickou pééi pro Stredocesky kraj. Uzka spoluprace
mezi KDDL a Ustavem dédi¢nych metabolickych poruch VEN a 1. LF UK vyustila 1. zati 2017
ve spojeni téchto pracovist’ ve velké biomedicinské centrum.

KDDL ma tfi lizkové stanice, denni stacionaf, v§eobecnou ambulanci a détskou polikliniku
s odbornymi ordinacemi, navic zajist'uje i 1ékaiskou sluzbu prvni pomoci pro déti a dorost. Vét-
testy, diagnostické instrumentalni vykony, enzymova substitu¢ni terapie, biologicka terapie) jsou
provadény na dennim stacionati. Téméf polovina pacientil je mimoprazska a na kliniku ptichazi ke
konziliarnim vySetienim z celé CR. Nicméné zastoupeni nejéastéjsich diagnoz hospitalizovanych
détskych pacienti je podobné jako v celé CR. Vétsina déti je k hospitalizaci ptijimana s dopro-
vodem. Ve spolupréci s dopravni sluzbou Pragomedica a.s., jejiz sanity vybavené pro podporu
vitalnich funkci jsou umistény v arealu DAK, zajistuje ,.transport na sebe. Kromé konvenénich
i nekonvencnich zptisobt ventilace, fizené hypotermie a hemo-eliminac¢nich metod je KDDL jedi-
nym détskym pracovistém v CR, které organizuje a provadi 1é¢bu pomoci extrakorporalni mem-
branové oxygenace (ECMO).

KDDL se podili s Urologickou klinikou 1. LF a VFN na diagnostice a terapii déti s vrozenymi
uropatiemi. Prioritou je rovnéz péce o déti s revmatickymi chorobami, autoinflamatornimi one-
mocnénimi, poruchami pojiva a onemocnéni zazivani, véetné poruch vyzivy. Na KDDL pracuje
Centrum komplexni péce pro déti s perinatalni zatézi (CKP). Multidisciplinarni tym zajist'uje dia-
gnostickou a lécebnou péci v oblasti somatické, neurosenzorické, psychické i behavioralni, jejimz
cilem je potfeba minimalizovat dopad nezralosti ¢i perinatalniho inzultu na dit¢ a jeho rodinu.
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Pracovisté metabolického centra KDDL (diive Ustav d&diénych metabolickych poruch —
UDMP) je ¢lenéno na: klinickou ambulanci, diagnostické laboratofe DMP (biochemicka labo-
ratof, laboratof DNA diagnostiky, laboratoi sekvena¢niho centra VFN, enzymologicka laboratof,
laboratote tkanovych kultur, laboratof pro studium mitochondrialnich poruch) a vyzkumné la-
boratofe (laboratof pro studium vzacnych nemoci, laboratof cilené metabolomiky a vyzkumna
cast laboratofe pro studium mitochondrialnich poruch), soucasti je i Narodni centrum lékarské
genomiky.

Konziliarni sluzby pro KDDL zajist'uji kliniky a oddéleni VFN, Klinika détské chirurgie a trau-
matologie Thomayerovy nemocnice a 3. LF UK a Ortopedicka klinika Institutu pro postgraduélni
vzdélavani ve zdravotnictvi a nemocnice Na Bulovce. Komplexnost péce o hospitalizované déti
zajistuje matei'ska Skola a zdkladni skola pii nemocnici, pisobi zde také zdravotni klauni.

V oblasti vzacnych onemocnéni se KDDL zapojila do mezinarodnich evropskych siti vysoce
specializované péce (European Reference Networks, ERN). Pracovisté proslo naroénym mezi-
narodnim auditem a je soucasti sit¢ MetabERN (European Reference Network for Hereditary
Metabolic Disorders, MetabERN), ERN-RITA (European Reference Network for Revmatic, Im-
munodeficiency, AutoInflammatory and Autoimmune diseases) a ERN-EYE (European Reference
Network for Eye diseases). KDDL se dale podili na ¢innosti mezinarodnich konsorcii a registrti
pro pacienty s DMP, tj. sit¢ E-HOD a U-IMD.

KDDL zajistuje pregradualni vyuku povinné volitelného pfedmétu patobiochemie a prede-
v§im vyuku pediatrie pro studenty vSeobecného 1ékafstvi a zubniho lékafstvi, pro bakalaiské
i magisterské studium oSetfovatelstvi a intenzivni péce a pro zakyné stiednich a vyssich zdravot-
nickych skol. KDDL se podili na Ph.D. programu 1. LF UK a je pln¢€ zapojena do postgradualni
vychovy v oborech détského lékatstvi a podili se na kontinudlnim vzdélavani zdravotnickych
pracovnikti. Na KDDL dlouhodobé stazuji 1ékati v piipravé na atestaci z praktického lékatstvi pro
déti a dorost.

Vyzkum v KDDL je zaméten piedevsim na oblasti vzacnych onemocnéni, DMP a revmato-
logickych onemocnéni v détském veéku, KDDL je soucasti Narodniho centra Iékatrské genomiky.
Laboratofe KDDL predstavuji vyznamnou technologickou a intelektudlni platformu s pfesahem
do dalsich medicinskych obort (napf. kardiologie, neurologie, nefrologie, oftalmologie ¢i psychi-
atrie). Védecka expertiza KDDL integruje molekularni, biochemické a bunééné a tkanové biolo-
gické s klinickymi aspekty studovanych onemocnéni. Pracovnici KDDL objevili nebo vyznamné
piispéli k objeviim fady novych chorob na klinické, biochemické i molekularni trovni, vedle toho
se také podili na vyvoji a testovani novych diagnostickych a terapeutickych postupii. Vysledky
jejich prace byly opakované ocenény v CR a zahrani¢i.
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3. Zaméstnanci

VFN
Lékari

Jméno Titul Atestace a specializovana zpusobilost

Kmenovi 1ékari

Honzik Tomas Doc., MUDr., Ph.D. Pediatrie
Lékatska genetika
Klinicka vyziva a intenzivni metabolicka péce
Zeman Jifi Prof., MUDr., DrSc. Pediatrie 2.st
Lékatska genetika
Dolezalova Pavla Prof., MUDr., CSc. Pediatrie 2.st
Détska revmatologie
Kozich Viktor Prof., MUDr., CSc. Lékatska genetika
Martasek Pavel Prof., MUDr., DrSc Interni 1ékafstvi 2.st.
Lékatska genetika
Hoza Jozef Doc., MUDr., CSc. Pediatrie 2.st.
Dorostové 1ékatstvi
Jesina Pavel Doc., MUDr., RNDr., Pediatrie
Ph.D. Klinicka biochemie

Lékatska genetika
Klinicka vyziva a intenzivni metabolicka péce

Magner Martin Doc., MUDr., Ph.D. Pediatrie

Lékatska genetika

Klinicka vyziva a intenzivni metabolicka péce
Urbanova Zuzana Doc., MUDr., CSc. Pediatrie

Détska kardiologie
Piihodova Iva Doc., MUDr., Ph.D. Pediatrie

Neurologie 1.st

Détska neurologie

Srnsky Pavel MUDr. Pediatrie

Intenzivni medicina
Neonatologie

Vobruba Vaclav MUDr., Ph.D. Pediatrie 2.st.

Intenzivni medicina

Cerna Olga MUDr. Pediatrie 2.st.

Intenzivni medicina

Lorencik David MUDr. Pediatrie

Intenzivni medicina
Neonatologie

Pokorna Pavla MUDr., Ph.D. Pediatrie

Intenzivni medicina
Neonatologie

Leden Pavel MUDr., Ph.D. Anesteziologie a intenzivni medicina
EDIC (The European Diploma
in Intensive Care Medicine)
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Hridel Jan MUDr. Pediatrie
Hiidelova Linda MUDir. Pediatrie
Matikova Martina MUDr. Pediatrie
Rosenberg Veronika MUDr. Pediatrie
Frithauf Pavel MUDr., CSc. Pediatrie 2.st.
Détska gastroenterologie a hepatologie
El — Lababidi Nabil MUDr. Pediatrie
Détska gastroenterologie a hepatologie
Szitanyi Peter MUDr., Ph.D. Pediatrie 2.st
Détska gastroenterologie a hepatologie
Klinicka vyziva a intenzivni metabolicka péce
Malinova Véra MUDr. Pediatrie 2.st
Kolarova Hana MUDr., Ph.D. Pediatrie
Mazurova Stella MUDr. Pediatrie
Klement Petr MUDr., Ph.D. Pediatrie
Détska neurologie
Koumarova Lydie MUDr. Pediatrie
Détska neurologie
Vitnerova Lenka MUDr. Pediatrie
Détska neurologie
Prakticky Iékaf pro déti a dorost
Jakoubek Vit MUDr., Ph.D. Pediatrie
Détska neurologie
Prakticky lékar pro déti a dorost
Kotatko Petr MUDr. Pediatrie
Tuberkuldza a respira¢ni onemocnéni
Détska pneumologie
Vancikova Zuzana MUDr., CSc. Pediatrie
Tuberkuldza a respiraéni onemocnéni
Détska pneumologie
Alergologie a klinicka imunologie
Tukova Jana MUDr., Ph.D. Pediatrie
Kopickova Dagmar MUDr. Pediatrie
Alergologie a klinicka imunologie
Langer Jan MUDr. Pediatrie 2.st
Détska nefrologie
Buganova Michaela MUDr., Ph.D. Pediatrie
Détska nefrologie
Dolezalova Sarka MUDr. Pediatrie
Nefrologie
Détska nefrologie
Flachsova Eva MUDr., Ph.D. Pediatrie
Kredba Vaclav MUDr., CSc. Pediatrie 2.st
Détska kardiologie
Intenzivni medicina
Riicklova Kristyna MUDr., Ph.D. Pediatrie 2.st
Détska kardiologie
Augustynova Jana MUDr. Pediatrie
Détska kardiologie
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Kominova Jitka MUDr. Pediatrie

Détska kardiologie
Kytnarova Jitka MUDr., Ph.D. Pediatrie

Endokrinologie

Détska endokrinologie
Moravcova Alexandra MUDr. Pediatrie

Endokrinologie
Némcova Dana MUDr. Pediatrie 2.st

Revmatologie

Détska revmatologie
Fingerhutova Sarka MUDr. Pediatrie
Markova Daniela MUDr. Pediatrie
Knézi Evzenie MUDr. Pediatrie

Neonatologie
Janska Pavla MUDr. Pediatrie

Rehabilitace a fyzikalni medicina
Rausova Pavla MUDr. Pediatrie

Specializovana zpusobilost PLDD
Pokorna Véra MUDr. Détské Iékatstvi

Neonatologie

Prakticky Iékaf pro déti a dorost
Orendacova Barbora MUDr., Mgr. Klinicka logopedie

Specialni pedagogika
Lamrova Katefina MUDr. Pediatrie

Neonatologie
Hruba Eva MUDr. Pediatrie 2.st

Lékatska genetika
Kostalova Eva MUDr. Pediatrie

Détska neurologie

Lékatska genetika
Jahnova Helena MUDr. Neurologie

Détska neurologie

Lékatska genetika
Hiebicek Martin MUDr., CSc. Lékarska genetika
Uhlikova Petra MUDr. Psychiatrie

Détska psychiatrie
Bélorova Jitka MUDr. Pediatrie
Sebesta Ivan MUDr., CSc. Klinicka biochemie
Sikora Jakub MUDr., Ph.D. Zatazen do oboru Patologie
Kulhanek Jan MUDr. Zatazen do oboru Pediatrie
Sepela Adam MUDr. Zatazen do oboru Pediatrie
Krejbichova MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie
Buresova Jitka MUDr. Zarazena do oboru Pediatrie
Kelifova Silvie MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie
Cechova Anna MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie
Ruczaj Katefina MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie
Dvorakova Veronika MUDr. Zarazena do oboru Pediatrie
Srp Radoslav MUDr. Zatazen do oboru Pediatrie
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Andrejkova Zuzana MUDr. Zarazena do oboru Praktickeé Iékarstvi
pro déti a dorost

Machova Dominika MUDr. Zatazena do oboru Praktické 1ékaistvi
pro déti a dorost

Chvalova Jana MUDr. Zatazena do oboru Praktické 1ékaistvi
pro déti a dorost

Svestkové Natalie MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie

Martincova Andrea MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie

Ptackova Hana MUDr. Zarazena do oboru Pediatrie

Makovska Anna MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie

Anteneova Nicole MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie

Jireckova Jitka MUDr. Zatazena do oboru Pediatrie

Stastny Ota MUDir. Zatazen do oboru Pediatrie

Externisté: Lékaiska pohotovostni sluzba pro déti a dorost

Schutznerova Eliska MUDr. Zarazena do oboru Praktické 1¢katstvi
pro déti a dorost

Piruncikova Jana MUDr. Praktické 1ékatstvi pro déti a dorost

Honzkova Alzbéta MUDr. Zatazena do oboru Praktické Iékatstvi

pro déti a dorost

Cirmanova Veronika MUDr. Pediatrie

Externisté: Pirevozova sluzba pro patologické novorozence

Tanuska Daniel MUDr. Anesteziologie a resuscitace 1., 2.st
Picha Jifi MUDr. Pediatrie 2.st

Klinicka vyziva a intenzivni metabolicka péce
Hrdlicka René MUDr., Ph.D. Pediatrie

Anesteziologie a resuscitace 1.st
Intenzivni medicina

Sirc Jan MUDr. Pediatrie
Neonatologie

Berka Ivan MUDr. Pediatrie
Neonatologie

Halbrstat Jifi MUDr. Pediatrie
Neonatologie

Psychologové

Fleischnerova Alena Mgr.

Hermankova Renata Mgr., Ph.D.

Dostalova Veronika Mgr.

Kofinek Daniel Mgr.

Mickova Hana Mgr.

Centrum provazeni

Hrachova Jana Mgr.

Hofova Iveta Magr.
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Nelékarsky zdravotnicky personal

Nelékai'sky zdravotnicky personal — klinicka ¢ast KDDL

Jana Pyskata | Be. | vrchni sestra, détska sestra
Oddéleni kojencii a batolat

Fremutova Martina Be. stani¢ni sestra, détska sestra
Andrews Katarina vSeobecna sestra
Cocerjenco Cristina Be., DiS vSeobecna sestra
Dvorakova Dana détska sestra
Fendrichova Bohdana Be. détska sestra
Matuskova Zlata DiS vSeobecna sestra
Melounkova Katefina détska sestra
Pavlikova Lucie Be. vSeobecna sestra
Perakrestava Natallia vSeobecna sestra
Peskova Markéta DiS détska sestra

Javorska Hana Be. v§eobecna sestra
Jitickova Michaela DiS vSeobecna sestra
Smirnova Larysa vseobecna sestra
Slavikova Iveta Be. vSeobecna sestra
Sebestikova Zaneta prakticka sestra
Tydlitatova Eva v§eobecna sestra
Vitkova Barbora vSeobecna sestra
Oddéleni vétSich déti a dorostu

Bejckova Veronika stanicni sestra, détska sestra
Bendova Jana DiS. détska sestra

Drizalova Marie (Muzikova) Be., DiS. détska sestra
Hamplové Petra vSeobecna sestra
Jirova Monika prakticka sestra
Kocanova Pavlina Be. vSeobecna sestra
Kohoutova Dana détska sestra

Kolarova Katefina vSeobecna sestra
Novotna Rut DiS. détska sestra
Paszycova Monika détska sestra
Soukupova Pavlina détska sestra
Strejckova Alena détska sestra

Volfova Petra Be. vSeobecna sestra
Oddéleni JIRP

Baskova Martina Mgr. stani¢ni sestra, détska sestra
Altmanova Katefina détska sestra

Berna Lenka Be. zdravotnicky zachranar
Bruckova Lucie DiS., Mgr. détska sestra

Buzkova Lenka détska sestra

Cihakova Jitka détska sestra

Diirrova Pavla détska sestra
Eibichova Kristyna praktickd sestra
Forisekova Diana Be. zdravotnicky zachranar
Hola Ivana détska sestra
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Hor¢ickova Lucie v§eobecna sestra
Huliakova Maria DiS., Mgr. détska sestra
Jirankova Jitka détska sestra
Klepalova Markéta détska sestra
Kolafova Klara détska sestra
Madlova Radka DiS. détska sestra
Malik Roman MBA vSeobecna sestra
Malinska Lucie détska sestra
Nepozitkova Veronika détska sestra
Pacova Lenka Be. vSeobecna sestra
Pavlatova Zaneta prakticka sestra
Pichova Hana Be. détska sestra
Porkatova Lucie prakticka sestra
Ptihodova Vanda détska sestra
Rakova Kamila détska sestra
Ruzickova Petra v§eobecna sestra
Semeradova Jana DiS. détska sestra
Sklarova Martina détska sestra
Sojkova Marcela Mgr. détska sestra
Solomko Olena vSeobecna sestra
Siisserova Nikola Be. v§eobecna sestra
Simanek Michal zdravotnicky zachranat
Svarcova Pavlina Be. détska sestra
Topolova Michaela v§eobecna sestra
Blahova Katetina prakticka sestra
Ambulance v§eobecna / LSPP

Konopikova Miroslava stani¢ni sestra, détska sestra
Frithbauer Ruzickova Ladislava détska sestra
KruliSova Libuse détska sestra
Machackova Olga détska sestra
Malinska Olga détska sestra
Oubramova Jitka détska sestra
Stielkova Helena vSeobecna sestra
Uhlikova Dagmar détska sestra
Zemankova Jitka détska sestra
Denni stacionar

Kahounova Marcela détska sestra
Kopecka Véra détska sestra
Ambulnace alergologie

Bilkova Jitka vSeobecna sestra
Ambulance détské nefrologie

Bukvova Jarmila détska sestra
Gregorova Erika Megr. v§eobecna sestra
Ambulance détské neurologie / EEG

Jetabkova Ludmila

v§eobecna sestra

Veverkova Dagmar

détska sestra
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Ambulance détské gastroenterologie / endoskopicky salek

Kajali¢ova Dragana vSeobecna sestra
Kosinova Jitka détska sestra
Ambulance détské endokrinologie a diabetologie
Kubi¢kova Romana | détska sestra
Ambulance détské kardiologie
Ruzic¢kova Petra | détska sestra
Ambulance détské revmatologie
Saifridova Melania détska sestra
Slavikova Lenka vSeobecna sestra
Sebkova Stanislava détska sestra
Ambulance détské pneumologie
Snorkova Dagmar détska sestra
Tiserova Katefina vSeobecna sestra
Ambulance fyzioterapie
Ramesova Magdalena fyzioterapeut
Vranova Markéta Be. fyzioterapeut
Centrum komplexni péce pro déti s prenatalni zatézi
Haskovcova Eliska Mgr. ergoterapeut
Kunzmannova Renata Be. fyzioterapeut
Machackova Katetina vSeobecna sestra
Mirovska Dagmar Mgr. fyzioterapeut
Novotna Véra détska sestra
Plucnarova Radmila vSeobecna sestra
Sichova Jaroslava vSeobecna sestra
Smolikova Libuse Doc., PaedDr., Ph.D. fyzioterapeut
Ambulance metabolického centra
Blahova Sarka Be. stani¢ni sestra, v§. sestra + nutri¢ni
Cieslarova Denisa DiS. nutri¢ni terapeut
Dvorackova Jitka détska sestra
Horakova Kristyna vSeobecna sestra
Pencova Magdaléna Be. vSeobecna sestra + nutri¢ni
Mlééna kuchyn
Bauerova Kvéta vSeobecna sestra
Coufalova Jana détska sestra
Michalkova Jana vSeobecna sestra
Vrbatova Hana vSeobecna sestra
Sanitafi / pomocny personal
oSetfovatelka 1
sanitaf / sanitarka 13
délnik / d€lnice ve zdravotnictvi 7
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Analytici, genetici a laboranti

Diagnostické laboratoire DMP

Peskova Karolina Ing. primar, garant odb. 801
Klimova Eva vrchni laborant
Biochemicka laboratoi DMP

Bartl Josef RNDr., Ph.D. biochemik, zastup primare
Hornik Petr RNDr., Ph.D. biochemik

Chrastina Petr Ing. biochemik

Jandova Jana Megr. biochemik

Martincova Olga Ing. biochemik

Bartova Pavlina laborant

Dobiasova Jana laborant

FleiSmanova Irena sanitat

Hodik Jakub Ing. laborant

Husakova Petra laborant

Chodorova Ivana laborant

Koubikova Hana laborant

Paulova Markéta laborant

Pribylova Marcela laborant

Sukové Tereza Ing. laborant

Zoulova Vendulka laborant

Biochemicka laboratoir DMP — novorozenecky screening

Kubatova Jana laborant
Mosnickova Markéta Ing. laborant
Pinkasova Renata laborant

Enzymologicka laboratoi DMP

Poupétova Helena Ing. biochemik
Berna Linda Ing., Ph.D. biochemik
Honzikova Jitka Ing. biochemik
Fialova Michala laborant
Laboratoi DNA diagnostiky DMP

Vlaskova Hana Mgr. genetik
Storkanova Gabriela Ing., Ph.D. genetik
Hnizdova Bouckova Michaela laborant
Stolnaja Larisa MUDr. laborant
Wiederlechnerovéa Helena Dis. laborant
Laborator tkanovych kultur DMP

Novakova Markéta Ing. genetik
Satrova Katefina laborant

Sekvenaéni centrum

Dvoiidkova Lenka RNDr., CSc. genetik, zastup primare, garant odb. 816
Novakova Markéta Ing. genetik
Reboun Martin Magr. genetik
Svacinova Renata Ing. biochemik
13
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Laboratof pro studium mitochondrialnich poruch (LPSMP)

Hansikova Hana RNDr., CSc. biochemik, vedouci laboratoie

Berankova Kamila Ing. genetik

Dosoudilova Zaneta Magr. biochemik

Tesatova Markéta Ing., Ph.D. genetik

Vesela Katefina Ing., Ph.D. genetik

Vondrackova Alzbéta Mgr., Ph.D. genetik

Zahorakova Daniela RNDr., Ph.D. genetik

Berankovéa Hana Mgr. laborant

Dvotakova Ivana laborant

Knopové Suzana laborant

Puchmajerova Alena laborant

Trefilova Eva laborant

Zajicova-Docekalova Dagmar laborant

Vojikova Iveta administrativa

Schlosserova Jana administrativa (LPSMP)
1. LF. UK
Pi‘ednosta:

doc. MUDr. Tomas Honzik, Ph.D.; tomas.honzik@If1.cuni.cz; 22496 7733

English taught courses: pediatrie/pediatrics:
doc. MUDr. Martin Magner, Ph.D.; martin.magner@]If1.cuni.cz; 7792

Patobiochemie I/Pathobiochemistry I:
MUDr. Martin Hiebicek, CSc.; martin.hrebicek@If1.cuni.cz; 7208

Nérodni centrum lékarské genomiky:
prof. Ing. Stanislav Kmoch, CSc.; stanislav.kmoch@]f1.cuni.cz; 7691

Sekretariat:
Blanka Albrechtova; blanka.albrechtova@Ifl.cuni.cz; 7734
Lenka Linkova; lenka.linkova@]lf1.cuni.cz; lenka.linkova@vfn.cz; 7820

Profesori:

prof. MUDr. Pavla Dolezalova, CSc.; pavla.dolezalova@]Ifl1.cuni.cz; 7770
prof. Ing. Stanislav Kmoch, CSc.; stanislav.kmoch@]f1.cuni.cz; 7691
prof. MUDr. Viktor Kozich, CSc.; viktor.kozich@If1.cuni.cz; 7679

prof. MUDr. Pavel Martasek, DrSc.; pavel.martasek@If1.cuni.cz; 7755
prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc.; jiri.zeman@]If1.cuni.cz; 7043

Docenti:

doc. MUDr. Tomas Honzik, Ph.D.; tomas.honzik@If1.cuni.cz; 7733
doc. MUDr. Jozef Hoza, CSc.; jozef.-hoza@]fl.cuni.cz; 7811
doc. RNDr. MUDr. Pavel Jesina, Ph.D.; pavel.jesina@vfn.cz; 7708
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doc. MUDr. Petra Liskova, MD, Ph.D.; petra.liskova@If1.cuni.cz; 7138
doc. MUDr. Martin Magner, Ph.D.; martin.magner@]If1.cuni.cz; 7792

Odborni asistenti:

MUDr. Jana Augustinova; jana.augustinova@vin.cz; 7809

RNDr. Asfaw Befekadu, CSc.; asfaw.befekadu@lf1.cuni.cz; 7154
MUDr. Michaela Buganova, Ph.D.; michaela.buganova@vfn.cz; 7767
MUDr. Jitka BuresSova, jitka.buresova@vfn.cz; 7779

MUDr. Olga Cerné; olga.cerna@If1.cuni.cz; 7779

MUDr. Sarka Dolezalova; sarka.dolezalova@]fl.cuni.cz; 7767

RNDr. Lenka Dvorakova, CSc.; lenka.dvorakova@]Ifl.cuni.cz; 7701
MUDr. Nabil El-Lababidi; nabil.ellababidi@]f1.cuni.cz; 7074

MUDr. Sarka Fingerhutova; sarka.fingerhutova@vfn.cz; 7777

MUDr. Eva Flachsova, Ph.D.; eva.flachsova@Ifl1.cuni.cz; 7767
MUDr. Pavel Frithauf, CSc.; pavel.fruhauf@]f1.cuni.cz; 7801

Mgr. Lucie Hruskova; lucie.hruskova@lfl.cuni.cz; 7158

MUDr. Martin Hiebicek, CSc.; martin.hrebicek@If1.cuni.cz; 7208
MUDr. Silvie Kelifova; silivie.kelifova@vtn.cz; 7790

MUDr. Petr Klement, Ph.D.; petr.klement@]fl.cuni.cz; 7779

MUDr. Hana Kolatova, Ph.D.; hana.kolarova@]fl.cuni.cz; 7791
MUDr. Jitka Kominova; jitka.kominova@lfl.cuni.cz; 7809

MUDr. Pavel Kopecky; pavel.kopecky@Ifl.cuni.cz; 7411

MUDr. Petr Kotatko; petr.kotatko@If1.cuni.cz; 7743

MUDr. Véclav Kredba, CSc.; vaclav.kredba@lfl.cuni.cz; 7809
MUDr. Lucie Krejbichova; lucie.krejbichova@vfn.cz; 7798

MUDr. Jitka Kytnarova, Ph.D.; jitka.kytnarova@]Ifl.cuni.cz; 7741
MUDr. Jan Langer; jan.langer@If1.cuni.cz; 7767

RNDr. Jana Ledvinova, CSc.; jana.ledvinova@]If1.cuni.cz; 7032
MUDr. David Lorenc¢ik; david.lorencik@]If1.cuni.cz; 7779

MUDr. Véra Malinova; vera.malinova@lfl.cuni.cz; 7794

MUDr. Gabriele Maloskova; gabriela.maloskova@vtn.cz; 7469
MUDr. Daniela Markova; daniela.markova@lf1.cuni.cz; 7343

MUDr. Stella Mazurova; stella.mazurova@vtn.cz; 7791

MUDr. Dana Némcova; dana.nemcova@]Ifl.cuni.cz; 7074

MUDr. Pavla Pokorna, Ph.D.; pavla.pokorna@]f1.cuni.cz; 7783, 7779
MUDr. Martin Prchlik; martin.prchlik@lf1.cuni.cz; 7779

MUDr. Vaclav Sebron; vaclav.sebron@lfl.cuni.cz; 7469

MUDr. Jakub Sikora, Ph.D.; jakub.sikora@lf1.cuni.cz; 7041

MUDr. Pavel Srnsky; pavel.srnsky@lf1.cuni.cz; 7736

Ing. Mgr. Blanka Stiblirkova, Ph.D.; blanka.stiburkova@lfl.cuni.cz; 234 075 319
MUDr. Peter Szitanyi, Ph.D.; peter.szitanyi@If1.cuni.cz; 7077
MUDr. Ota Stastny; ota.stastny@vfn.cz; 7793

MUDr. Jana Termerova, jana.termerova@lfl.cuni.cz; 7470

MUDr. Jana Tukova, Ph.D.; jana.tukova@lfl.cuni.cz; 7743

MUDr. Zuzana Vanc¢ikova, CSc.; zuzana.vancikova@lfl.cuni.cz; 7791
MUDr. Vaclav Vobruba, Ph.D.; vaclav.vobruba@]If1.cuni.cz; 7464
MUDr. Blanka Zlatohlavkova, Ph.D.; blanka.zlatohlavkova@lf1.cuni.cz; 7444
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Védelti pracovnici:

Mgr. Veronika BareSova, Ph.D.; veronika.baresova@If1.cuni.cz; 7031
Ing. Linda Berna, Ph.D.; linda.berna@]If1.cuni.cz; 7033, 7034

RNDr. Josef Bodor, CSc.; josef.bodor@]If1.cuni.cz

Mgr. Kristyna Brejchova, Ph.D.; kristyna.brejchova@]lf1.cuni.cz; 7086
RNDr. Daniela Burska, Ph.D.; daniela.burska@lf1.cuni.cz; 7749

Mgr. Jana Cesnekova; jana.cesnekova@Ifl.cuni.cz; 7749

RNDr. Robert Dobrovolny, Ph.D.; robert.dobrovolny@]fl.cuni.cz; 7031
Ing. Cubica Dud’akova, Ph.D.; lubica.dudakova@lfl.cuni.cz; 7139
RNDr. Hana Hansikova, CSc.; hana.hansikova@lfl.cuni.cz; 7748

RNDr. Hana Hartmannova, Ph.D.; hana.hartmannova@]If1.cuni.cz; 7052, 7016
Ing. Katetina Hodanova, Ph.D.; katerina.hodanova@lfl.cuni.cz; 7668
Ing. Ivana Jedlickova; ivana.jedlickova@]lfl.cuni.cz; 7062

Ing. Zdenék Kejik, Ph.D.; zdenek kejik@If1.cuni.cz; 325 873 012, 7755, 325 873 004
RNDr. Jarmila Kralova, CSc.; jarmila.kralova@]fl.cuni.cz; 7755

RNDr. Jakub Krijt; jakub.krijt@If1.cuni.cz; 7647, 7682

Mgr. Matya$ Krijt; matyas.krijt@lf1.cuni.cz; 7691, 325 873 007

doc. RNDr. Ing. Vladimir Krylov, Ph.D.; vladimir.krylov@]Ifl.cuni.cz 221 951 773
Mgr. Jana Kiizova; jana.spacilova@If1.cuni.cz; 7749

RNDr. Ladislav Kuchat, Ph.D.; ladislav.kuchar@lf1.cuni.cz; 7031

Ing. Filip Majer, Ph.D.; filip.majer@]If1.cuni.cz; 7758

MUDr. Michal Malina, Ph.D.; michal.malina@]f1.cuni.cz; 7139

Ing. FrantiSek Malinka; frantisek.malinka@]f1.cuni.cz

Mgr. Petra Melenovska; petra.melenovska@lfl.cuni.cz

Ing. Dita Musalkova, Ph.D.; dita.musalkova@lf1.cuni.cz; 7668

Mgr. Patricia Norambuena, Ph.D.; patricia.norambuena@]If1.cuni.cz; 7169
Mgr. Lenka Noskova, Ph.D.; lenka.noskova@lf1.cuni.cz; 5643, 5642
Ing. Markéta Novakova; marketa.novakova@lfl.cuni.cz; 7749

RNDr. Nina Ondruskova, Ph.D.; nina.ondruskova@lfl.cuni.cz; 7749
Mgr. Jana Padérova; jana.paderova@Ifl.cuni.cz; 7052

Ing. Lenka Piherova; lenka.piherova@lf1.cuni.cz; 7032

Ing. Helena Poupétova; helena.poupetova@lfl.cuni.cz; 7032

Mgr. Anna Piistoupilova; anna.pristoupilova@lf1.cuni.cz; 7139

Mgr. Marie Rodinova; marie.rodinova@If1.cuni.cz; 7749

MUDr. Ivana Rybic¢kova, Ph.D.; ivana.krabcova@lfl.cuni.cz; 7034

Mgr. Jitka Rybova; jitka.rybova@lfl.cuni.cz; 7233

Mgr. Martin Reboun; martin.reboun@If1.cuni.cz; 7155

Mgr. Pavla Sauerova; pavla.sauerova@lfl.cuni.cz; 7668

Ing. Jitka Sokolova; jitka.sokolova@]Ifl.cuni.cz; 7668, 7682

Ing. Olga Souckova; olga.souckova@lfl.cuni.cz; 3007, 7062

Ing. Lenka Steiner-Mrazova; lenka.mrazova@lfl.cuni.cz; 7139

RNDr. Lukas Stibirek, Ph.D.; lukas.stiburek@If1.cuni.cz; 7748

Mgr. Viktor Stranecky, Ph.D.; viktor.stranecky@]f1.cuni.cz; 325 873 007
Mgr. Vaclava Skopové; vaclava.skopova@Ifl.cuni.cz; 3008, 7690, 7139
Ing. Gabriela Storkanova, Ph.D.; gabriela.storkanova@]f1.cuni.cz; 7232
Mgr. Hana Stufkové; hana.kratochvilova@Ifl.cuni.cz; 7748

Ing. Markéta Tesatova, Ph.D.; marketa.tesarova@If1.cuni.cz; 7748
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Ing. Katetina Veseld, Ph.D.; katerina.vesela@lfl.cuni.cz; 7238

Mgr. Hana Vl1askova; hana.vlaskova@lfl.cuni.cz; 7232

RNDr. Alena Vrbacka, Ph.D.; alena.cizkova@lfl.cuni.cz; 7681

Ing. Petr Vyletal, Ph.D.; petr.vyletal@lfl.cuni.cz; 7681

RNDr. Daniela Zahorakova, Ph.D.; daniela.zahorakova@lfl1.cuni.cz; 325 873 015, 7758
Ing. Marie Zikanova, Ph.D.; marie.zikanova@]If1.cuni.cz; 7668

Mgr. Martina Zivné, Ph.D.; martina.zivna@If1.cuni.cz; 7689

Vyzkumni a koordina¢ni pracovnici:

Mgr. Mgr. Josef Bulant; josef.bulant@]If1.cuni.cz; 7758

Vladimir Kofensky; vladimir.korensky@]fl.cuni.cz; 7158, 7755

Mgr. Lubomir Kralik; lubomir.kralik@lf1.cuni.cz; 7758

Alena Puchmajerova; alena.puchmajerova@Ifl1.cuni.cz; 7758

MUDr. Kgosietsile Ponalo Tlhakanelo; kgosietsile.tlhakanelo@lf1.cuni.cz; 7158, 7755
Mgr.Lucie Zdrazilova; lucie.zdrazilova@lf1.cuni.cz; 7748

Ing. Nikol Volfova; nikol.volfova@vfn.cz; 7749

Mgr. Tereza Danhelovskd; tereza.danhelovska@vtn.cz; 7749

Organizac¢ni pracovnice:

Ing. Eva Oliveriusova; eva.oliveriusova@]Ifl.cuni.cz; 7680
Ing. Petra Oliveriusova, petra.oliveriusova@lfl.cuni.cz; 7224

Administrativni pracovnici:
JanaSchlosserova; jana.schlosserova@vfn.cz; 7749

Laboranti:

Blanka Bilkova; blanka.bilkova@]If1.cuni.cz; 7239

Magr. Zaneta Dosoudilova; zaneta.dosoudilova@lfl.cuni.cz; 7753
Michaela Hnizdova Bouckova; michaela.bouckova@lfl.cuni.cz; 7233
Séarka KalaSova; sarka.kalasova@Ifl.cuni.cz; 7138

Suzana Knopova; suzana.knopova@lfl.cuni.cz; 7754

Mgr. Lucia Krouska; lucia.krouska@lf1.cuni.cz; 7694

Lenka Kryspinova; lenka.kryspinova@lf1.cuni.cz; 7084

Katefina Satrova; katerina.satrova@If1.cuni.cz; 5643, 5642

Daniela Sedlackova; daniela.sedlackova@Ifl.cuni.cz; 7753

Jana Sovova, jana.sovova@Ifl.cuni.cz; 7034

Eva Trefilova; eva.trefilova@lfl.cuni.cz; 7750

Bc. Helena Treslova; helena.myskova@]If1.cuni.cz; 7062

Miroslav Votruba; miroslav.votruba@]fl.cuni.cz; 7062

Dagmar Zajicova Docekalova; dagmar.docekalova@lfl.cuni.cz; 7750

Knihovnice:

Olga Benesova; olga.benesova@Ifl.cuni.cz; 7755

IT:
Bc. Jakub Zajan
Petr Kulisek; petr.kulisek@vtn.cz; 7214
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Externi spolupracovnici

doc. MUDr. Alice Baxova, CSe, UBLG 1. LF a VFN

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

as. MUDr. Pavel Kabicek, CSc, détska klinika IPVZ TN

as. MUDr. Edita Kabickova, Ph.D., Klinika détské hematologie a onkologie 2. LF a FNM
prim. MUDr. Jaroslava LukeSova, Kojenecky ustav — Détské centrum FTN

MUDr. Natalia Szitanyi, prakticky 1ékaf pro déti a dorost

MUD:r. Antonin Sipek, UBLG 1. LF a VEN

MUDr. Lenka Veptekova, I. interni klinika 1. LF a VFN

4. Zakladni statistické udaje

Porovnani 2017/2018, odborné ordinace, v§eobecna a pfijmova ambulance, LSPP

porovnani 2017 2018

luzka pocet 61 61

pramérna osetfovaci doba dny 3,25 2,84

prijati v¢. doprovodi pocet 4.482 4.690

deéti s doprovodem % 65,1 71,2

prijati pacienti pocet 2.715 2.740

mimoprazsti pacienti % 47 46

pfijati na JIRP % 8,1 8,1

prumérna osetfovaci doba JIRP dny 11,5 11,6

ambulantni kontakty celkem pocet 52.360 56.308

2018

odborné ordinace kontakty 47.127
pacienti (URC)

ambulance metabolického centra I. 3274

prof. Zeman, doc. Honzik, doc. Jesina, doc. Magner,

dr. Jahnova, dr. Hrub4, dr. Kost'alova, dr. Hermankova,

Bc. Blahova, Be. Pencova, Cieslarova, DiS

gastroenterologie, hepatologie, vyziva 2. 3191

dr. Frithauf, dr. Szitanyi, dr. El-Lababidi

mgr. Dankova, Be. Weidenthalerova, Hornikova, DiS

endokrinologie, diabetologie, obezitologie 3. 2242

dr. Kytnarova, dr. Moravcova
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nefrologie 4. 1897
dr. Langer, dr. Dolezalova S, dr. Flachsova,

dr. Buganova

neurologie 5. 1721
dr. Klement, dr. Koumarova, doc. Pfihodova

pneumologie 6. 1601
dr. Kot’atko, dr. Vanéikova, dr. Tukova

revmatologie 7. 1209
prof. Dolezalova P, doc. Hoza, dr. Némcova

kardiologie 8. 1178
dr. Kredba, dr. Kominova, dr. Riicklova, doc. Urbanova

centrum komplexni péce pro déti s perinatalnim rizikem | 9. 1123
dr. Markova, dr. Rausova, dr. Lamrova, dr. Knézt

rehabilitace 10. 834
doc. Smolikova, mgr. Mirovska, mgr. Vranova,
mgr. RameSova

alergologie 11. 662
dr. Vanc¢ikova, dr. Kopickova

stacionar 12. 139
dr. Malinova, dr. Mazurova

poruchy pfijmu potravy 13. 51
dr. Bélorova

hematologie* 14. kontakty: 931

dr. Vepiekova

v§eobecna a pfijmova ambulance pacienti/kontakty
2441/4249

lékar'ska sluzba prvni pomoci (po — pa: 17-7, 3921/5032

so, ne, svatky: 24 hod.)

*ordinace vedena externim spolupracovnikem, neni zahrnuta do celkového souctu
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Odborné ambulance (URC/pocet kontakt)
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Hospitalizovani podle diagnézy (hodnoceny chorobopisy diagnosticky uzaviené v r. 2018)
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Hjeny (133 | 0 |28 (174|107 72 | 14 | 10 (167 |141| 24 |136

61

77

30

138

29

B muzi|133| 1 |36 |215|54 | 83 | 18 | 16 |251|140| 13 | 61

48

118

36

146

24

A, B infekce, C nadory, D hematologie, E endokrinologie a metabolizmus, F dusevni choroby
a poruchy chovani, G neurologie, H o¢ni/ORL, | kardiologie, J respirace, K gastrointestindlni o., L kozni, M nemoci svalové,
kosterni a pojivové tkané, N urogenitalni o., P perinatalni 0., Q vrozené vady, R symptomy, S poranéni, T otravy
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Porovnani percentualniho zastoupeni diagnoz,
pro které jsou nejéastéji hospitalizovany déti v CR na détskych oddélenich (%)

= ¢R 2017

mKDDL 2018

E86 dehydratace, A09 akutni gastroenteritis, AO8 stievni infekce, J20 akutni bronchitis, J04 akutni laryngotracheitis, J35 chronické nemo-
ci mandli, R10 bolest bficha, SO0 povrchni poranéni hlavy, SO6 nitrolebni poranéni, R55 kolaps, N10 akutni pyelonefritis,
118 pneumonie, P07 poruchy v souvislosti s nezralosti, R59 kieCe, S52 zlomenina predlokti, J03 angina, K35 appendicitis, G40 epilepsie

5. Klinicky komplement

vykon 2017 2018
ultrasonografie v¢. echokardiografie 8768 8935
EKG 1682 1621
Holter EKG 51 48
24 hodinova monitorace TK 142 103
EEG a polygrafie 1561 1142
otoakustické emise 64 104
spirometrie 2650 2869
bronchoskopie 64 89
bodypletysmografie 188 5
esofagogastroduodenoskopie 183 202
perkutanni endoskopicka gastrostomie 10 14
jicnova pH metrie 73 70
z toho impedan¢ni 21 6
kolonoskopie 44 50
necilena jaterni biopsie 13 6
dechové testy s laktozou 136 170
oxid dusnaty ve vydechovaném vzduchu 550 489
stanoveni okluznich tlaki branice 72 63
expozi¢ni potravinové testy 78 82
punkce kloubu s vysetfenim vypotku/aplikaci 60 51
prevozova sluzba pro kriticky nemocné déti 854 726
21
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6. Diagnostické laboratoie DMP

Provadéji specializovana laboratorni vysetfeni pro diagnostiku a monitorovani pacientii v oblasti biochemické
genetiky a ptibuznych obor(, zaroven zajistuji celoplo$ny screening dédi¢nych metabolickych poruch u novo-

rozencti narozenych ve spolupracujicich porodnicich.

2017 2018

Novorozenecky Pocet vySetienych novorozenci 85606 85572
screening Pocet rescreeningli 4815 4658

Pocet diagnostikovanych pacienti 28 23

z novorozeneckého screeningu

Incidence 1:1470 1:2500
Biochemicka Pocet vysetienych vzorku 6221 5722
laboratof DMP Pocet vySetienych pacienttl 3359 3363

Pocet novych pacientt v dif. dg. DMP 2026 1872
Enzymologicka Pocet vysetfenych vzorkt 1220 1413
laboratof DMP « Aktivita v séru/plazm@ 838 1151

« Aktivita v suché krevni kapce 556 465

« Aktivita v leukocytech 152 120

Pocet vySetienych pacienti v dif. dg. DMP 1131 1282

Pocet diagnostikovanych pacienti 29 33

na urovni enzymu

Prenatalni diagnostika 5 4
Laboratot DNA Pocet vySetienych probandi 181 202
diagnostiky DMP Pocet vySetfenych rodinnych piislusniki 231 277

Pocet diagnostikovanych pacientii na arovni genu | 90 118

Prenatalni diagnostika 14 8
Sekvenacni centrum Pocet vySetfenych pacientt - 159

* NGS metabolicky panel - 45

* NGS panel kardiomyopatii - 24

* NGS panel CZECANCA - 90
Laboratof tkanovych Pocet zpracovanych tkani od novych pacienttl 48 40
kultur DMP Pocet rozpéstovanych zamrazenych linii 25 31

Biochemicka cast
Laboratof pro studium
mitochondrialnich Pocet vysetienych pacientti 410 475
poruch Pocet novych pacientd v dif. dg. mitochondridlniho 390 420

onemocnéni

Geneticka Cast

Pocet vySetienych probandt 565 556

Pocet vysetienych rodinnych pfislusniki 143 230

Prenatélni diagnostika 6 5

Pocet diagnostikovanych pacientii na irovni genu 117 75

rocenka_2018.indd 22

@

07.02.19 15:34



7. Historické statistiky

Osetifovaci doba
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Mimoprazsti hospitalizovani
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8. Pedagogicka ¢innost

Pregradualni vyuka:

. Pediatrie pro obor vseobecné lékarstvi 1. LF UK (celkem ¢tyfi osmitydenni bloky /7+1 tyden zkouseni/
v akademickém roce pro studenty 6. rocniku magisterského programu vseobecné 1ékaistvi, osm skupin
studentll v kazdém bloku, 192 tfihodinovych stazi a 45 piednasek pro kazdou skupinu/blok); garant —
prof. Zeman

o Pediatrie pro obor vSeobecné lékarstvi pro cizojazycné studenty 1. LF UK (jeden osmitydenni blok v aka-
demickém roce pro studenty 6. ro¢niku magisterského programu vseobecné Iékarstvi, osm skupin studen-
tu, 192 tithodinovych stazi a 42 pfednasek); garant — prof. Zeman

«  Pediatrie pro zubni lékarstvi 1. LF UK (dva ¢trnactidenni bloky v akademickém roce pro studenty 4. roc-
niku, 14 dvouhodinovych seminait v kazdém bloku a osm dvouhodinovych stazi); garant — doc. Magner

o  Pediatrie pro zubni lékarstvi pro cizojazycné studenty 1. LF UK (jeden ¢trnactidenni blok v akademickém roce
pro studenty 4. ro¢niku, osm dvouhodinovych seminaiti a osm dvouhodinovych stazi); garant — doc. Magner

o Kilinicka propedeutika 1. LF UK pro studenty 3. ro¢niku magisterského programu vSeobecné lékarstvi
(dva dvouhodinové seminafe k tématu klinicka propedeutika v pediatrii); garant — prof. Vrablik, vyucujici
za KDDL 1. LF UK — doc. Hoza, doc. Magner

o Klinickad propedeutika pro cizojazycné studenty 1. LF UK pro studenty 3. ro¢niku magisterského progra-
mu vSeobecné lékatstvi (dva dvouhodinové seminaie k tématu klinicka propedeutika v pediatrii); garant
— prof. Vrablik, vyucujici za KDDL 1. LF UK — doc. Magner, dr. El Lababidi

o Pediatricka propedeutika 1. LF UK povinné volitelny pfedmét pro studenty 5. ro¢niku magisterského
programu vSeobecné 1ékaistvi (jednotydenni blok v akademickém roce, pét pétihodinovych stazi u luz-
ka); garant — doc. Magner

o Diferencidlni diagnostika v pediatrii a neonatologii 1.LF UK povinné volitelny pfedmét pro studenty
5.-6. ro¢niku magisterského programu vseobecné Iékarstvi (dvousemestralni vyuka, dvé hodiny tydné,
celkem 60 hodin); garant — doc. Honzik, doc. Magner, dr. Zlatohlavkova

o Pediatrie se zamérenim na vyzivu pro obor nutricni terapeut 1. LF UK (forma kombinovana — devét
hodin seminaft v zimnim i letnim semestru; forma prezencni — dvacet hodin seminaiti v letnim i zimnim
semestru); garant — as. Szitanyi, doc. Houstkova

o Wyziva déti pro obor nutricni specialista 1. LF UK (forma kombinovana — zimni semestr prvni roénik
— 12 hodin seminafi; forma prezencni — zimni semestr prvni rocnik — 13 hodin seminéit; forma kombi-
novana — letni semestr druhy ro¢nik — Sest a ptil hodin seminafti; forma prezencni — letni semestr druhy
ro¢nik — 15 hodin seminaft, 18 hodin praktickych stazi); garant — as. Szitanyi, doc. Houstkova

o Wybrané kapitoly z pediatrie pro 2. LF UK (pét pétihodinovych seminait v akademickém roce); garant —
prof. Lebl, vyucujici za KDDL 1. LF UK — prof. Zeman

o Whbrané kapitoly z pediatrie pro cizojazycné studenty pro 2. LF UK (jeden pétihodinovy dopoledni blok
seminaid v akademickém roce); garant — prof. Lebl, vyucujici za KDDL 1. LF UK — prof. Zeman

e Patobiochemie I — deédicné metabolické poruchy 1. LF UK povinné volitelny pfedmét pro studenty
3. ro¢niku magisterského programu vseobecné lékaistvi (sedm dvouhodinovych seminaii); garant — prof.
Kozich

e Patobiochemie I — dédicné metabolické poruchy pro cizojazycné studenty 1. LF UK povinné volitelny
predmét pro studenty 3. ro¢niku magisterského programu vseobecné lékatstvi (sedm dvouhodinovych
seminai); garant — prof. Kozich

e Klinicka biochemie 1. LF UK povinny pfedmét pro studentky 6. roéniku magisterského programu vseo-
becné Iékatstvi (osm dvouhodinovych seminaft k tématu dédicné metabolické poruchy); garant — prof.
Zima, vyucujici za KDDL 1. LF UK — doc. Jesina

e Klinicka biochemie pro cizojazycné studenty 1. LF UK povinny pfedmét pro studenty 6. ro¢niku magis-
terského programu vseobecného 1ékarstvi (dva dvouhodinové seminaie k tématu dédicné metabolické
poruchy); garant — prof. Zima, vyucujici za KDDL 1. LF UK — doc. JeSina
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*  Biochemie vyzivy 1. LF UK pro nutri¢ni terapeutky (jeden dvouhodinovy seminaf); garant — prof. Zima,
vyucujici za KDDL 1. LF UK — doc. JeSina

»  Kazuistiky z laboratorni diagnostiky 1. LF UK volitelny pfedmét pro studenty 4.-6. ro¢niku magisterské-
ho studia programu v§eobecného 1ékaistvi (jeden dvouhodinovy seminaf); garant — prof. Zima, vyucujici
za KDDL 1. LF UK — doc. Jesina

e Klinicka genetika pro 2. LF UK (jeden dvouhodinovy seminat v akademickém roce), garant — prof. Ma-
cek, vyucujici za KDDL 1. LF UK — prof. Kozich

«  Biologie buiitky 1. LF UK volitelny ptedmét; garant — prof. Raska, UBLG 1.LF UK a VFN. Rozsah za
akademicky rok - 24 vyucovacich hodin pfednasek (vyucujici za KDDL 1. LF UK — dr. Sikora, dr. Hul-
kova, prof. Kmoch; oduceno Sest vyucovacich hodin pfednasek)

e Prakticky kurz DNA diagnostiky 1. LF UK volitelny pfedmét pro studenty 4.-6.ro¢niku magisterského
programu v§eobecné lékafstvi (dvanact vyukovych hodin — tfi a pal dne v laboratofi); garant — Ing. Ve-
sela, RNDr. Hansikova

o Prakticky kurz DNA diagnostiky 1. LF UK pro cizojazycéné studenty volitelny piedmét pro studenty
4.-6.rocniku magisterského programu vSeobecné I€katstvi (dvanact vyukovych hodin — tii a ptil dne v la-
boratofi); garant — Ing. Vesela, RNDr. Hansikova

o Prakticky kurz Priprava rekombinantnich proteini jako podklad pro strukturdlni biologii 1. LF UK voli-
telny predmét. Rozsah za akademicky rok - 18 vyucovacich hodin. Garant — Ing. Zikanova

o Prakticky kurz aplikace technologii DNA cipii v diagnostice geneticky podminénych onemocnéni 1. LF
UK volitelny pfedmét. Rozsah za akademicky rok - 10 vyucovacich hodin. Garant — prof. Kmoch

o Prakticky kurz bunécnych kultur s aplikaci pro studium dedicnych metabolickych poruch 1. LF UK voli-
telny pfedmét. Rozsah za akademicky rok - 21 vyucovacich hodin. Garant — Dr. Asfaw

o  Prakticky kurz konfokalni mikroskopie: vicecetné fluorescencni znaceni, dekonvoluce, kolokalizace, 3D
rekonstrukce 1. LF UK volitelny pfedmét. Rozsah za akademicky rok — 15 vyucovacich hodin — Garant —
Dr. Dobrovolny, doc. Hubalek Kalbacova

o Ocni lékarstvi 1. LF UK, garant — prof. Heissigerova, O¢ni klinika 1.LF UK a VFN. Rozsah za akade-
micky rok - 50 vyu€ovacich hodin (vyuéujici za KDDL 1. LF UK — doc. Liskova; odu¢eno osm hodin
prednasek ¢esky a dvé hodiny anglicky)

Dalsi pregradudlni vyuka:

e Pediatrie pro obor fyzioterapie 1. LF UK

*  Pediatrie pro obor ergoterapie 1. LF UK

*  Pediatrie pro obor adiktologie 1. LF UK

e Pediatrie pro obor vieobecna sestra 1. LF UK

e Osetiovatelska péce v pediatrii pro obor vSeobecna sestra 1. LF UK

e Ofetiovatelska péce v pediatrii pro obor porodni asistentka 1. LF UK

o Intenzivni péce v pediatrii a neonatologii 1. LF UK pro studenty magisterského programu osetfovatelstvi
v intenzivni péci

»  Intenzivni péce v pediatrii 2 1. LF UK pro studenty magisterského programu osetiovatelstvi v intenzivni péci

e Pediatrie pro posluchace FTVS

*  Pediatrie pro posluchace specialni pedagogiky PF UK

e Pediatrie pro posluchace osetiovatelstvi FF UK

*  Pokrocila praktika z biochemie I pro posluchace PiF UK

«  Laboratorni stanoveni analytii v mediciné pro posluchate VSCHT

e Glykosfingolipidy pro posluchace PiF UK

e Obecné zdklady patologie a patofyziologie pro posluchace 3. LF UK

Zmény v pregradualni vyuce v roce 2018:

* S finan¢ni podporu 1. LF UK a VEN byla kompletné rekonstruovana poslucharna KDDL

*  Byly vytvofeny zapoctové testy z pediatrie (doc. Honzik, doc. Magner a kol.). Obsahuji 50 témat po 10 otaz-
kach, odpovédi multichoice. Kromé testovani a udélovani zapocti jsou urceny pro opakovani uciva pro
studenty 6. ro¢niku magisterského programu vSeobecné 1ékatstvi.
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¢ Byla rozsitena vyuka pediatrie v pfedmétu Klinicka propedeutika pro studenty 3. ro¢niku magisterského
programu vseobecné lékaistvi.
e Byly ptipravené nové okruhy otazek pro statni zavére¢nou zkousku z pediatrie.

Diplomanti:

Be. Daniel Kolafik, Be. Katefina Bittenglova, Bc. Tomas Zdobinsky, Be. Lucie Zdrazilova, Bc. Monika
Chylova, Bc. Katefina Priigova, Be. Alena Cerna, Be. Tereza Kmochova

Bakaléfi: Ursula Sereghy, Ivan Sonsky

Diplomovou praci v roce 2018 obhajili:

Bc. Lucie Zdrazilova. Diplomova prace. Analyza obsahu dolicholu v mo¢i u pacientti s dédi¢nymi poruchami
glykosylace pomoci hmotnostni spektrometrie. Pfirodovédecka fakulta UK v Praze, kvéten 2018, skolitel:
RNDr. H. Hansikova, CSc.

Postgradualni vyuka:
Doktorské (Ph.D.) studijni programy v biomediciné — studenti KDDL uvedeni dle oborovych rad (OR):

OR Biochemie a patobiochemie

Mgr. Jana Moravikova, Mgr. Lucie Zdrazilova, Mgr. Veronika Vachova, Ing. Nikol Volfov4, Ing. Michaela
Ktizkova, Mgr. Tereza Danhelovska, Mgr. Matyas Krijt, Ing. Olga Souckova, MUDr. Karel Medek, Mgr. Ma-
rie Rodinova (mateiska dovolend), Mgr. Jana Tesafova (Cesnekova), Mgr. Jana K¥izova (mateiska dovolena)

OR Fyziologie a patofyziologie cloveka
MUDr. Sarka Fingerhutové

OR Molekularni a bunécna biologie, genetika a virologie
Ing. Ivana Jedli¢kova, Mgr. Martin Reboun, Ing. Lenka Piherova, Mgr. et Mgr. Anna Pfistoupilové

OR Preventivni medicina

MUDr. Stella Mazurova, MUDr. Nicole Anteneova, MUDr. Jitka JireCkova, MUDr. Lenka Murgasova,
MUDr. Natalie Svestkova, MUDr. Anna Cechova, MUDr. Silvie Kelifova, MUDr. Jan Kulhanek, MUDr.
Pavlina Skalickd, MUDr. Lucia Hlavata, MUDr. Jitka BureSova (Obrs§alova), MUDr. Veronika Dvorakova
(matefska dovolena), MUDr. Bohdan Kousal, MUDr. Nabil El-Lababidi

OR Zobrazovaci metody v lékarstvi
MUDr. Radoslav Srp

Disertac¢ni praci v roce 2018 obhajili:
OR Biochemie a patobiochemie
MUDr. Hana Kolarova, Ph.D.; Mgr. Jitka Rybova, Ph.D.

Zahraniéni staze (>3 mésice) v roce 2018:
Ing. Olga Souckové — The Pennsylvania State University, Department of Chemistry, USA

Postgradualni vyuka:

+  Pokroky v biologii buitky (oborova rada Biologie a patologie buiiky); garant — prof. Raska, UBLG
1. LF UK a VFN. 32 vyucovacich hodin pfednéasek, vyucujici za KDDL 1. LF UK — dr. Sikora,
dr. Hilkova, prof. Kmoch; oduceno Sest vyucovacich hodin pfednasek

«  Pokroky v molekularni biologii a genetice (Ustav molekularni genetiky, AV CR), vyucujici za KDDL
1. LF UK - prof. Kmoch; oduceny dvé vyucovaci hodiny prednasek

+  klinika je akreditovana MZ CR k postgradualnimu $koleni v oborech: détské Iékatstvi, détska gastroente-
rologie a hepatologie, détska revmatologie, détska kardiologie, détska nefrologie a 1ékaiska genetika

KDDL je akreditované mezinarodni spolec¢nosti SSIEM pro postgradualni vyuku v oboru ,,metabolic
medicine
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Vyuka SZP:

» prakticka vyuka oSetfovatelstvi v pediatrii
» praktickd vyuka rehabilitacnich pracovnikti
» praktickd vyuka zachranait

9. Publikace
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tabolismu. Ces-slov Pediat, 2018 73(6): 348-364.

5. Cechova A, Ondruskova N, Tesafova M, Hansikova H, Zeman J, Honzik T. Deficit fosfomanomutazy
2: klinickd, biochemické a molekularng-genetické charakteristika 22 pacientii diagnostickych v Ceské repub-
lice. Ces-slov Pediat, 2018 73(6): 365-374.

6. Peskova K, Chrastina P, Bartl J, Adam T, Votava F, Honzik T, KoZich V. Novorozencky screening dédi¢-
nych metabolickych poruch v Ceské republice. Ces-slov Pediat, 2018 73(6): 390-394.

7. Floriankova M, Blahova S, Pencova M, Honzik T, Jesina P. Nutri¢ni terapie u pacientll s dédi¢nymi
poruchami metabolismu. Ces-slov Pediat, 2018 73(6): 395-407.

8. Magner M, Kolarova H, Honzik T. Pokroky v 1écbé dédicnych metabolickych poruch s neurologickou
symptomatologii. Neurol praxi, 2018 19(2):100-103.

9. Jesina P.: Diagnostika lysozomalnich stfadavych onemocnéni. Remedia, ro¢nik 28, ¢islo 6/2018. 1-8

10. MurgaSova L, Jurovéik M, Biskupova V, Pavlickova J, Magner M: Mukopolysacharidézy z pohledu
otorinolaryngologa. Prehledovy ¢lanek Otorinolaryngologie a foniatrie, 2018; 67, €. 3, 62-67.

11. Magner M, Jire¢kova J: Pompeho nemoc. Neurol Praxi, 2018; 19(3),224-227.

12. Klement P, Hridel J: Diagnostika a 1é¢ba déti s akutnimi kfeCemi na pediatrické jednotce intenzivni péce.
Cas Lek Ces, 2018; 157:130-132.

13. Friihauf P, El-Lababidi, Szitanyi P: Celiakie déti a dospivajicich. Cas Lek Ces, 2018, 157:117-121.

14. Zeman J, Zeman L: Pohled do historie zdravotni péce o déti v Praze. Cas Lek Ces, 2018, 157:113-116.
15. EL-Lababidi N: Extraczofagealni manifestace gastroezofagealniho refluxniho onemocnéni z pohledu
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gastroenterologa. Casopis praktickych 1ékata pro déti a dorost, VOX pediatrie, 2018; C. 7, ro¢nik 18.

16. Fingerhutova S, DoleZalova P. Aktualni moznosti 1é¢by juvenilni idiopatické artritidy adalimumabem.
Farmakologické revue, 2018; C. 4,433-437.

17. Magner M, Jire¢kova J: Lécba Pompeho nemoci. Acta Medicinae 13/2018, 38-40.

18. Fingerhutova S, Dallos T, Bouchalové K, Brejchova I, Franova J, Jancova E, JaroSova K, Kobrova K,
Macku M, Malcova H, Minxova L, Némcova D, Schuller M, Skalickd E, Vargova V, Dolezalova P: Péce
0 pacienty s autoinflamatornimi onemocnénimi: Cesko-slovenska adaptace prekladu evropskych doporudeni
SHARE. Ces-slov Pediat, 2018; 73(4): 209-220.

19. Fingerhutova S, Dallos T, Bouchalové K, Brejchova 1, Franova J, Jancova E, JaroSova K, Kobrova K,
Mackt M, Malcova H, Minxova L, Némcova D, Schuller M, Skalicka E, Vargova V, Dolezalova P: Péce
o pacienty s autoinflamatornimi onemocnénimi: Cesko-slovenska adaptace piekladu evropskych doporu¢eni
SHARE. Ces. Revmatol, 2018, ¢.1,26: 8-22.

20. David J, Riicklova K, Urbanova V, Dolezalova P. Case Report: Unexpected Benefit of Echocardiography
in Childhood Polyarteritis Nodosa. Klin Padiatr, 2018, Dec 11.

21. Frithauf P. Probiotika v prevenci infekei u déti v predskolnich zafizenich. Pediatr pro Prax 2018, 19(1):
54-56.

22. Friihauf P. Nemlécné piikrmy kojenct (komplementarni vyziva). Pediatr pro Prax 2018, 19(4): 206-207.
23. Friihauf P. Stfevni mikrobiota a moznosti ovlivnéni. Praktické 1ékarenstvi. 2018, 14(2): 70-72.

24. Friihauf P. Probiotika v prevenci infekci u déti v predSkolnich zatizenich. Pediatr pro Prax 2018, 19(1):
54-56.

Monografie

1. Kozich V, Kraus J, Majtan T (May 2018) Cystathionine B-Synthase (CBS) Deficiency: Genetics. In: eLS.
John Wiley & Sons Ltd, Chichester. http://www.els.net [doi: 10.1002/9780470015902.a0005935.pub3]

Kapitoly v knize @
1. Skalicka P, Huna L, Jarova N: Trendy soudobé oftalmologie — Komplikace syndromu suchého oka a jejich
feSeni. 1. vydani. Galén, Praha. 2018. 156 s. ISBN 978-80-749-2377-7.

2. Skalicka P, Liskova P, Huna L.: Oftalmologie — Nemoci rohovky. 1. vydani. Maxdorf, Praha. 2018. 380 s.
ISBN 978-80-7345-580-4.

3. Kousal B: Vysetfovaci metody a postupy et Nemoci sitnice. In: Heissigerova J. a kol.: Oftalmologie. Max-
dorf, Praha. 2018; 380 s. ISBN: 978-80-7345-580-4.

4. Kousal B: Dystrofie makuly. In: Studnicka J. et al: Onemocnéni sitnice a cévnatky v praxi. Mlada fronta
a.s., Praha. 2018; 423 s. ISBN 978-80-204-4945-0.

5. Kousal B: Léciva s antiproliferacnim u¢inkem. In: Suchopar J. a kol.: Compendium — Lé¢iva pouzivana
v podminkach CR. Panax Co, s.r.0., Praha, 2018, 1139 s., ISBN 978-80-902806-7-0.

6. Havlin O, Kolnikova M, Jesina P, Oslejskova H: Niemann-Pickova choroba typu C — vzacné neurodege-
nerativni onemocnéni. In: Oslejskova H a kol. Aktudlni kapitoly z détské neurologie pro praxis. Solen. 2018,
str. 90-94.

7. Pokorna P: Opioidy v détské intenzivni péci. In Jifi Kozak, Jan Lejcko, Ivan Vrba a kol. Opioidy: Mlada
Fronta a.s., Praha. 2018; s 332-350. ISBN 978-80-204-4550-6.

8. Floriankova M, Vecka V, Staiikova B, Szitanyi P, Zak A: Specifika lipidového metabolizmu u pacientii
s mentalni anorexii, s 1-6. In: Atherosklerosa 2018 sbornik, Diagnostika, 1é¢ba, prevence v détském i dospé-
1ém véku, s 107. ISBN 978-80-905595-5-4.

9. Szitanyi P. Enteralni a parenteralni vyziva v pediatrii, s 126-131. In Ktizova J, Kiemen J, Kotrlikova E,
Svagina S a kolektiv. Enteralni a parenteralni vyziva. Mladé fronta a.s., 2018, s 148. ISBN 978-80-204-5009-8.
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Organizované konference a zvané prednasky

Organizace konferenci

Magner M. Preceptorship Huntertiv syndrome, 20.-21. ¢ervna 2018 v Praze, organizator a odborny garant
kurzu. Akce byla zapsana v Centralnim registru akei CLK pod &. 0003/52065/18.

Magner M. CLN2 Masterclass 2018, 26.-28. fijna 2018, Local organising Committee

Liskova P. 3rd LHON CEE Expert Forum, Praha, 29.-30. listopadu 2018

Pokorna P. IPOKRaTES foundation “Evidence Based Pharmacotherapy in Newborns and Children: Imple-
mentation In Daily Clinical Practice. Praha, 9-11. dubna 2018)

Pokorna P. General Assembly CloSed meeting, Praha, 11.— 12. dubna 2018

Kozich V. 43rd FEBS Congress, Praha, 7.-12. ¢ervence 2018

Martasek P. 43rd FEBS Congress, Praha, 7.-12. ¢ervence 2018

Zvané prednasky

Magner M. CLN2 Masterclass 2018, Praha, 26.-28. fijna 2018

Magner M. CEE MPS II expert meeting, Zagreb, 23. listopadu 2018

Kolarova H. First European LHON Forum, Frankfurt, 26.-27. kvétna 2018

Kolarova H. 3rd LHON CEE Expert Forum, Praha, 29.-30. listopadu 2018

Kolarova H. SSIEM Academy, London, 23.-24. dubna 2018

Liskova P. 3rd LHON CEE Expert Forum, Praha, 29.-30. listopadu 2018

LiSkova P. EVER, Nice, Franice, 4.-6. fijna 2018

Dud’akova L. EVER, Nice, Franice, 4.-6. fijna 2018

Liskova P. ERN-EYE program, Firenze, Italie, 10.-12. f{jna 2018

Szitanyi P. ESPGHAN congress, Zeneva, gV}'/carst 9-12. kvétna 2018

Sikora J. 16th International Conference on Rare Diseases ,,Understanding rare diseases®, Serock, Polsko,
28. Cervna — 1. ¢ervence 2018

Kucha¥ L. Shire Fabry Preceptorship, Praha, 22.-24. biezna 2018

Dobrovolny R. Shire Fabry Preceptorship, Praha, 22.-24. biezna 2018

Pokorna P. IPOKRaTES foundation “Evidence Based Pharmacotherapy in Newborns and Children: Imple-
mentation In Daily Clinical Practice. Praha, 9-11. dubna 2018)

Pokorna P. General Assembly CloSed meeting, Praha, 11.— 12. dubna 2018

Pokorna P. Analgo-sedation scoring should be considered as a quality indicator: Pro-/Con debate, Pafiz,
Franice, 30. fijna - 3. listopadu 2018

Pokorna P. EuroELSO Congress on ECMO-ECLS, Praha, 23.-26. kvétna 2018

Pokorna P. C4C-Horizon The Connect4Children project (c4c): collaboration in neonatal and pediatric clinical
pharmacology “round table”, Praha, 11. fijna 2018

Hiidel J. EuroELSO Congress on ECMO-ECLS, Praha, 23.-26. kvétna 2018

Kozich V. 45th ICBDSR Annual Meeting, Praha, 30. zafi-3. fijen 2018

Kozich V. 11th ISNS Regional Meeting, Praha, 14.-17. fijna 2018

Stiburkova B. FRIAS interdisciplinary team, University of Freiburg, Némecko, 17.-18. zati 2018
Dolezalova P. 25th European Paediatric Rheumatology Congress, Lisabon, 5.-8. zati 2018

Dolezalova P. Excellence in Pediatrics Conference 2018, 10th Edition, Praha 6.-8. prosince 2018

10. Mezinarodni spoluprace

Doc. Honzik, Dr. Hansikova

KU Leuven, Leuven, Belgie — vyzkum v oblasti poruch glykosylace (prof. Matthijs, dr. Witters)

Radboud University Medical Center, Nejmigen, Nizozemi — vyzkum v oblasti poruch glykosylace (prof.
Lefeber)

Mayo Clinic, Rochester, MN, USA — vyzkum v oblasti poruch glykosylace (prof. Morava)

Slovac Academy of Science, Bratislava, Slovensko — vyzkum v oblasti poruch glykosylace (dr. Pekanovéa)
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Dr. Hansikova

University of Oslo, Oslo, Norsko — vyzkum v oblasti Huntingtonovy choroby (prof. Eide)

RNDr. Ondruskova

Védecky pobyt: v ramci projektu mobility (8/2018-2/2019), Centre for Gene Regulation and Expression
(GRE), School of Life Sciences, University of Dundee (Skotsko, UK)

Dr. Kolaiova, doc. Honzik

Ludwig Maximilian University Munich, Munich, Némecko — vyzkum v oblasti mitochondrialnich optickych
neuropatii (prof. Klopstock)

Doc. Liskova, Dr.Dud’akova

UCL 100, Velka Britanie (prof. Alison Hardcastle) — vyzkum dystrofii rohovky

Medical College of Wisconsin, USA (prof. Elena Semina) — vyzkum dysgenezi pfedniho segmentu oéniho
Albert Einstein College of Medicine, USA (prof. Ales Cvekl) - vyzkum dysgenezi pfedniho segmentu o¢niho
Dr. Sikora

Albert Einstein College of Medicine, USA (prof. Steven U. Walkley) — vyzkum lysosomalnich stfadacich
onemocnéni

Medical College of Wisconsin, USA (prof. Jeffrey A. Medin) - vyzkum lysosomalnich stfadacich onemocnéni
Dr. Pokorna

Erasmus MC — Sophia Children’s Hospital, Rotterdam, the Netherlands (Prof. Karel Allegaert, Prof Dick
Tibboel)

Leiden Academic Center for Drug Research, Leiden University, Leiden, the Netherlands (Elke H.J. Krekels,
MSc, PhD)

The George Washington University School of Medicine and Health Sciences, Washington DC, USA (Prof
John van den Anker)

University of Basel Children’s Hospital, Basel, Switzerland (Prof John van den Anker)

KU Leuven, Leuven, Belgium (prof Karel Allegaert)

ESPNIC pharmacology section co-chair P Pokorna

Prof. KoZich

UK s University of Zurich, Svycarsko (prof. Baumgartner)

University of Colorado, Danver, USA (prof. Krause)

Institute of Oncology, Budapest’, Mad’arsko (Dr. Nagy)

University Koeln, Némecko (Prof. Schwarz)

Bambino Jesu Hospital, Rim, Italie (Dr. Diosine-Vici)

Ing. Stiburkova

National Defense Medical College, Japan (spoluprace s konsorciem EuroGout/GlobalGout, s tymem prof. Matsui)
Prof. Martasek

Tel Aviv University, Sackler Faculty of Medicine (prof. Ilana Gozes, prof. David Gurwitz)

The Hebrew University of Jerusalem, Institute for Drug Research, Israel (prof. Amiram Goldblum)
University of Bar Ilan, Faculty of Life Sciences, Ramat Gan, Israel (prof. Gal Yadid)

Université Paris Diderot, Institut Jacques Monod, Francie (prof. Jean-Michel Camadro)

Max Planck Institute for Heart and Lung Research, Bad Nauheim, Némecko (prof. Didier Stainier)

Inserm U1149 CRI, team 4, Paris, Francie (prof. Herve Puy)

University of Maryland, Department of Pharmaceutical Sciences, Maryland, USA (prof. C.S.Raman)

Prof. Kmoch a Dr. Zivna

Wake Forest School of Medicine, Winston-Salem, North Carolina, USA (prof. Anthony J. Bleyer) — vyzkum
dédi¢nych nefropatii

Broad Institute of MIT and Harvard, Boston, Massachusetts, USA (Eric Lander, Ana Greka) — vyzkum tubu-
lointersticialnich nefropatii podminénych mutacemi v genu MUCI

Dr. Zikanova

The Pennsylvania State University, Department of Chemistry, USA (prof. Stephen Benkovic) — vyzkum puri-
nosomu — PhD studentka Ing. Olga Souckova zde v roce 2018 absolvovala pétimésicni staz

Lineberger Comprehensive Cancer Center, Qing Zhang Lab, Chapel HillLUSA (prof. Quing Zhang) — ADSL
jako onkogenni ovladac¢
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11. Uéast postgradualnich studenti
na mezinarodnich védeckych konferencich

MUDr. J. Kulhanek 27th Meeting of ES-PCR, Bratislava, 21.-22. ¢ervna 2018

Ing. M. K¥iZkova 43rd FEBS Congress, Praha, 7.-12. ¢ervence 2018

MVDr. K. Pavelcova 38th EWRR, Zeneva, gvycarsko, 22.-24. inora 2018,

Mgr. J. Bohata CECR, Zahteb, Chorvatsko, 6.-8. prosince 2018

MUDr. 8. Fingerhutova Advanced Educational Course on Autoinflammatory syndromes, Jeruzalém,
4.-7. biezna 2018

Mgr. T. Danhelovska 13th konference on Mitochondrial Physiology, MIP2018/MitoEAGLE, Jurmala, Litva,
18.-21. zari 2018

Mgr. T. Daiihelovska AussieMit, Melbourne, Australie, 29. listopadu - 1. prosince, 2018

Mgr. M. Rodinova 20th European Bioenergetics Conference, Budapest, Mad’arsko, 25.-30. srpna, 2018
Mgr. M. Rodinova EHDN conference, Viden, Rakousko, 13.-16. zaii 2018

Mgr. N. Volfova 19. Studentska védecka konference 1. LF UK, 17. kvétna 2018

Mgr. N. Volfova 43rd FEBS Congress, Praha, 7.-12. ¢ervence 2018

Mgr. N. Volfova 9th World Congress on targeting mitochondria, Berlin, Némecko, 23.-25. fijna 2018
Mgr. L. Zadrazilova 43rd FEBS Congress, Praha, 7.-12. ¢ervence 2018

Mgr. L. ZadraZilova SSIEM Annual Symposium, Atény, Recko, 4.-7. zaii 2018

Mgr. L. ZadrazZilova MiPschool Tromso-Bergen, Bergen, Norsko, 20.-24. fijen 2018

Mgr. L. Zadrazilova 32nd Czech-Slovak conference Bioenergetics, Vranovska Ves, 11-13. fijna 2018
MUDr. S. Mazurova SSIEM Annual Symposium, Atény, Recko, 4.-7. zati 2018

MUDr. P. Skalicka 19. Studentska védecka konference 1. LF UK, 17. kvétna 2018

MUDr. K. Medek 19. Studentska védecka konference 1. LF UK, 17. kvétna 2018

Megr. J. Cesnekova 19. Studentska védecka konference 1. LF UK, 17. kvétna 2018

Mgr. J. Cesnekova 9th World Congress on targeting mitochondria, Berlin, Némecko, 23.-25. fijna 2018
Mgr. J. Cesnekova Vyroéni konference SVV a UNCE 2018. Praha, CR, 12. prosince 2018

Mgr. J. Rybova ISSCR Annual Meeting, Melbourne, Australie, 20.-23. ¢ervna 2018

Mgr. M. Krijt 19. Studentska védecka konference 1. LF UK, 17. kvétna 2018

Mgr. 1. Jedli¢kova Genomics of Brain Disorders, Hinxton, Cambridge, UK, 23.-25. dubna 2018

Mgr. 1. Jedlickova 16th International Conference on Neuronal Ceroid Lipofuscinoses (Batten Disease),
London, UK, 12.-16. zaii 2018

Mgr. 1. Jedli¢kova 19. Studentska védecka konference 1. LF UK, 17. kvétna 2018

Ing. L. Piherova ESHG conference, Milano, Italie, 16.-19. ¢ervna 2018

12. Hostujici profesori — KDDL

Prof. C. S. Raman, Ph.D. — University of Meryland, Baltimore, USA

Prof. D. Tibboel, MD, Ph.D. — University Medical Center Rotterdam, Erasmus MC, Rotterdam, The
Netherlands

Prof. A. J. Bleyer, MD, Ph.D. — Wake Forest School of Medicine, Winston-Salem, North Carolina, USA

13. Jmenovaci Fizeni, habilitace, atestace, ocenéni, patenty

Jmenovaci Fizeni profesorem v oboru détské lékaistvi— VR 1. LF UK
Doc. MUDr. Tomas Honzik, Ph.D.
Téma: dédicné poruchy glykosylace

Habilata¢ni Fizeni

doc. MUDr et RNDr. Pavel Jesina, Ph.D.
Téma: mitochondridlni nemoci zptisobené genetickymi poruchami F1Fo-ATP syntazy
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Atestace
MUDr. Hana Kolafova, Ph.D.; MUDr. Sarka Fingerhutova, MUDr. Martina Matikova, MUDr. Veronika Ro-
senberg — détské 1ékaistvi

Ocenéni

1.19. SVK 1. LF UK: Mgr. Tereza Daiihelovska — 2. misto v sekci postgradualnich posterovych sdéleni
2.19. SVK 1. LF UK MUDr. Pavlina Skalicka, Ing. Ivana Jedli¢kova, MUDr. Karel Medek — cena GRADA
3. MUDr. Hana Kolafova, Ph.D. — Cena feditelky VFN pro mladé védce 2018; Cena Ceské pediatrické
spole¢nosti CLS JEP pro mladé pediatry 2018; Cena Josefa Hlavky pro rok 2018 pro nejlepsi studenty a ab-
solventy

4. MUDr. Jan Kulhanek — 1.misto, 27th Meeting of ES-PCR, Bratislava, 2018

5. Vyroéni cena Ceské glaukomové spoleénosti za nejlepsi piednasku v oblasti glaukomu za rok 2017 — Kon-
trova L, Fichtl M, Li§kova P, Dud’akova L, Riizickova E. — Familiarni vyskyt glaukomu.

6. EVER 2018 - Best poster award: Poster: Verification of splicing alteration caused by a novel SLC4A11 in-
tronic mutation using an autologous induced pluripotent stem cell-derived corneal endothelial-like cell model.
(Dr. Brejchova)

7.ARVO 2018 - Hot topic award: Poster: Molecular genetic investigation of two distinct monogenic disorders
with ocular involvement in a large consanguineous Roma family. (Dr. Dud’akova)

8. Cena Spolecnosti 1ékaiské genetiky a genomiky CLS JEP za &lanek ,,Autosomal-dominant corneal endothe-
lial dystrophies CHED1 and PPCDI are allelic disorders caused by non-coding mutations in the promoter
of OVOL2%, autofi Alice E Davidson, Petra Liskova, Cerys J Evans, Lubica Dudakova, Lenka Noskova,
Nikolas Pontikos, Hana Hartmannova, Katefina Hodarnova, Viktor Stranecky, Zbyn¢k Kozmik, Hannah J
Levis, Nwamaka Idigo, Noriaki Sasai, Geoffrey J Maher, James Bellingham, Neyme Veli, Neil D Ebenezer,
Michael E Cheetham, Julie T Daniels, Caroline MH Thaung, Katerina Jirsova, Vincent Plagnol, Martin Fili-
pec, Stanislav Kmoch, Stephen J Tuft, Alison J Hardcastle.

9. Dr. Sikora — znovu jmenovan ,,visiting assistant professor — Dominick P. Purpura Department of Neu-
roscience, Albert Einstein College of Medicine, USA

10. 2018 The Folia Biologica Prize za ¢lanck Reboun et al. X-chromosome Inactivation Analysis in Different
Cell Types and Induced Pluripotent Stem Cells Elucidates the Disease Mechanism in a Rare Case of Muco-
polysaccharidosis typ II in Female

11. Vladimir Mixa, Pavel Heinige, Vaclav Vobruba (eds). Détska pfednemocni¢ni a urgentni péce. Mlada
fronta a.s., 2017, ISBN 978-80-204-4643-5. Knize byla udélena cena 3. cena predsednictva CLS JEP o nej-
lepsi védeckou publikaci v r. 2017. Zarovei dostala 1.cenu CSARIM.

12. Zlata medaile Univerzity Karlovy: prof. MUDr. Pavel Martasek, DrSc

13. Cena hejtmanky Stfedoceského kraje v kategorii “Vzdélavani, véda a vyzkum”: prof. MUDr. Pavel Mar-
tasek, DrSc

Patenty a uZitné vzory

1. Kral V, Havlik M, Kaplanek R, Dolensky B, Ruml T, Rimpelova S, Bfiza T, Kejik Z, Martasek P, Kralova
J, Dolensky B, Rak J, Sedo A. An asymmetric derivative of Troger‘s base with tetramethinium substitution
and its use. Patent, ¢islo zapisu 307234, ¢islo piihlasky PV 2015-923, udéleni: 07. 03. 2018

2. Kejik Z, Jakubek M, Kral V, Martasek P, Louma M

Epigeneticky doplnék krmné smési pro skot. Uzitny vzor, Cislo zapisu 32448; cislo prihlasky 2018-35637,
zapsano: 27. 12. 2018
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14. Granty a smluvni vyzkum

¢islo grantu

nazev grantu

fesitel/spolufesitel

Progres Q26/LF1 Molekulova, bunécna a patofyziologicka | doc. Vokurka,

2017-2021 podstata nemoci 11 spolufesitel doc. Honzik,
prof. Zeman, prof. Kmoch,
prof. Martasek

Progres Q32/LF2 Transla¢ni medicina v pediatrické praxi: prof. Lebl,

2017-2021 etiologie, patogeneze, diagnostika a tera- | koordinator prof. Zeman

pie zavaznych onemocnéni détského veku

SVV UK 260367/2018 Experimentalni metody prof. Kmoch

v biomediciné VI.

UK PRIMUS/17/MED/6 Studium purinového metabolismu jako dr. Zikanova

2018-2020 potencialniho cile protinadorové terapie

GACR 14-36804G Centrum mitochondrialni biologie dr. Houstek,

2014-2018 a patologie (MITOCENTRUM) prof. Zeman

Univerzitni vyzkumna centra

Centrum pro studium vzacnych

prof. Kmoch, spolufesitelé

POWR.04.03.00-
1P.07-00-003/18, A 2018-2020

UNCE 204064 geneticky podminénych onemocnéni prof. Zeman, prof. Martasek
FV20572, MPO, TRIO Adjuvantni terapie spolufesitel
2017-2021 prof. Martasek
Vyzkumny zamér RVO- Diagnostika a 1écba geneticky fesitel: prof. Kvasnicka
VEN64165 podminénych poruch II spolufesitel: doc. Honzik
Biochemicka genetika dédi¢nych
metabolickych poruch
Horizon 2020 Project C4C-IMI: The Connect4Children dr. Pokorna, prof. Slanaf
777384-C4C, A2018-2024 project; Innovative medicine iniciative
THE OPERATIONAL The PRINTO Evidence-based Revision | prof. Dolezalova
PROGRAMME KNOWLEDGE | of the International League Against
EDUCATION Rheumatism (ILAR) Classification
DEVELOPMENT criteria for juvenile idiopathic Arthritis
IV Priority Axis
Competition no.:

PROGRAMME: 2014-2018

INEA/CEF/ICT/ Grant Evropské komise/INEA v oblasti | prof. Dolezalova
A2017/1529B18 projektu Evropskych referen¢nich siti
Action No 2017 EU-IA-0090 pro vzacna onemocnéni (ERN):
2018-2019 CEF Telecom ERN RITA Core Services
IT Helpdesk
CloSed INNOVATIVE CLONOI Clonidine for Sedation dr. Pokorna

of children in intensive care units

EAHC, Project No 2007332,

The PRES European Network of Regis-

prof. Dolezalova

PRINTO Project tries for Autoinflammatory Diseases in

2015-2025 Childhood (EuroFever)

GAUK 542217 Vyznam protein ACBD3 v energetickém | Mgr. Danhelovska
2017-2019 metabolism v riiznych bunéénych liniich | garant: Ing.Tesafova
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analyzy genomu a zhodnoceni pfinost
tohoto piistupu pro klinicko-diagnostic-
kou praxi

GAUK 250361 Genetické pfic¢iny a molekularni Dr. Skalicka

2017-2019 mechanismy vzniku vzacnych garant: doc. Liskova
onemocnéni rohovky

GAUK 82318 Vyvojové anomalie oka Mgr. Moravikova

2018-2020 a jejich molekularné geneticka piicina garant: doc. Liskova

AZV15-28208A Urceni pficin vzacnych geneticky prof. Kmoch / prof. Zeman

2015-2018 podminénych nemoci pomoci metod

AZV 1528616A

Mitochondrialni dysfunkce pii bipolarni

dr. Hroudova / dr. KaliSova /

u vybranych lidskych onemocnéni

2015-2018 afektivni poruse Ing Tesafova
AZV16-31932A Molekularni mechanismy dédi¢nych dr. Hansikova /

2016-2019 poruch glykosylace doc. Honzik
AZV17-30965A Mitochondrialni onemocnéni Ing. Tesatova / prof. Zeman
2017-2019 s instabilitou mitochondrialni DNA

AZV 16-30384A Metabolismus organickych prof. Kozich / dr. Krijt /
2016-2019 a anorganickych sloucenin siry ing. Pravenec

AZV 16-33923A
2016-2019

Novy test pro klasickou a variantni
Niemann-Pickovu chorobu typu C.
Zjisténi patogenity Castych alel
spojovanych s pozdnimi formami NPC

dr. Hiebicek

AZV 16-33002A
2016-2019

Kloubni sonografie u déti s juvenilni
idiopatickou artritidou: Hodnoceni subkli-
nické synovitidy a poskozeni kloubu

prof. Dolezalova

AZV 17-30500A
2017-2020

Kongenitalni katarakty — vyuziti metod
sekvenovani nové generace v diagnostic-
kém a 1écebném algoritmu

doc. Liskova,
spolufesitel doc. Honzik

AZV 17-32727A
2017-2020

Inovacni strategie pro personalizovanou
medicinu: molekularni piistupy cilené
na vliv dédi¢nych metabolickych chorob
zpusobenych mutacemi v PPO.

spolufesitel prof. Martasek

GACR 17-123558
2017-2021

Mechanismy vzniku primarnich
onemocnéni endotelu rohovky

doc. Liskova

CHAFEA (Evropska komise)
777259 — U-IMD
2/2018-1/2021

Unified European Registry for Inherited
Metabolic Disorders — U-IMD

prof. Koelker /
prof. Kozich

Mezinarodni pro-
jekt POWR.04.03.00-
1P.07-00-003/18

Genetically determined
diseases — education and diagnosis
(EDUGEN)

prof.Cegielska /
prof. Kozich

16-32341A
2016-2019

Mitochondrialni onemocnéni s oénimi
komplikacemi-studium rizikovych
faktori a optimalizace
diagnosticko-terapeutického algoritmu

doc. Honzik
spolufesitel: doc. Liskova

AZV16-33018A2016-2019

Transgenni a farmakologicka
komplementace dédi¢ného defektu
mitochondrialni ATP syntazy

dr. Mracek / prof. Zeman
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AZV17-29786A
2017-2020

Identifikace a charakterizace genetickych
faktorti dédi¢ného tubulointersticialniho
onemocnéni ledvin

dr. Zivna

AZV15-33297A

iPS bunééné modely X-vazanych

dr. Dobrovolny

2015-2018 lysosomalnich nemoci s postizenim
srde¢ni funkce jako nastroj
pro vyvoj novych diagnostickych
a terapeutickych postupt
LM2015091 Narodni centrum lékaiské genomiky prof. Kmoch
EF 16 013/0001634 Narodni centrum I¢kaiské genomiky — prof. Kmoch
modernizace infrastruktury a vyzkum
genetické variability populace
GACR 14-21903S Studium genetické architektury prof. Kmoch
2014-2018 impulsivniho nasilného chovani
AZV 15-28979A Studium prevalence poruch de novo dr. Zikanova

2015-2018 syntézy purinti u pacienttl
s neurologickym postizenim
QJ1610515, Vliv vyzivy na epigeneticky profil spolufesitel prof. Martasek
Ministerstvo zemédélstvi u ¢eského strakatého skotu.
2016-2018
GAUK 11022 Studium purinosomu a jeho strukturniho | Ing. Souckova
2017-2018 a funk¢niho propojeni s mitochodridlni garant: dr.Zikanova
siti v transgennich modelech
Caenorhabditis elegans
GAUK 580716 Vyuziti sekvenovani nové Mgr. Reboun
2016 -2018 generace pro vysvétleni garant: dr. Dvotakova

fenotypovych projevii u pacientek
s X-vazanymi onemocnénimi

smluvni vyzkum
podporovany firmou
Amicus Therapeutics UK

Demonstration of functional effect
of chemical chaperones in human
iPSC-derived cardiomyocytes
model of Fabry disease with
selected mutations

dr. Dobrovolny

DOT/04/03/006943/2018

smluvni vyzkum podporovany | Podpora diagnostiky prof. Kmoch / dr. Kuchat
firmou Actelion Niemann — Pickovy choroby

Pharmaceuticals CZ, s.r.o. typu C

Ministerstvo zdravotnictvi CR | Poradna pro celiaky dr. Frithauf
—PVP/99/4131/18

Utad vlady CR, VVZPO - Sdruzeni celiakii Ceské republiky dr. Frithauf
26047/2017-VVZ a ostatni souvisejici ¢innosti

Hl. m. Praha — Poradna pro prazské celiaky dr. Frithauf
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15. Svejcariiv nadaéni fond détem — Karlov

Sidlo nada¢niho fondu: 129 01 Praha 2, Ke Karlovu 2
¢islo tctu: 21536111/0100
ICO: 60457376, DICO: CZ 60457376

Spravni rada nadac¢niho fondu: pfedseda: MUDr. Pavel Frithauf, CSc., MUDr. Véclav Vo-
bruba, Ph.D., Dagmar Skyvova rozhodla na svém podzimnim zasedani o své rekonstrukci, takze
v soucasné dob¢ pracuje ve slozeni: piedseda MUDr. Pavel Srnsky, MUDr. Pavel Frithauf, CSc,
doc. MUDr. Tomas Honzik, PhD, MUDr. Olga Cern, doc. MUDr. RNDr. Pavel Jesina, PhD, Be.
Jana Pyskatd, Lenka Linkova, Mgr., Bc. Simona Sedlackova, Mgr. Renata Kaplicka, revizor: Ing.
Ida Kupsova, MBA

Svejcarova nadace détem — Karlov byla zaloZena v r. 1994 z iniciativy prof. MUDr. Josefa
Svejcara, DrSc., ktery stravil &ast svého profesionalniho Zivota v Nalezinci, tj. nyngjsim Détském
arealu Karlov. V r. 1999 se nadace podle novych legislativnich uprav pfeménila na nada¢ni fond.

Cilem nada¢niho fondu je podporovat ¢innost Kliniky détského a dorostového 1ékatstvi, zvy-
Sovat odbornou i lidskou Groven péce o déti i mimo nase pracovisté, zlepSovat rehabilitaci, soci-
alizaci, dietni moznosti a pracovni zaclenéni chronicky nemocnych déti. Nada¢ni fond se rovnéz
snazi zlepsovat podminky pro déti i doprovazejici rodice pii ambulantni péci i nezbytnych poby-
tech v nemocnici.

Stav Gétu
k1.1.2018:310 602 K¢
k31.12.2018: 325 588,08 K¢

Investice v r. 2018: tisk rocenky 8.034,
infusni pumpa 69.999 pro oddéleni JIRP,
vapoterm 211.671 JIRP,

nabytek 13.470 pro odd¢leni kliniky,
tonometr 39.116 — nefrologicka ambulance.
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Darci
leden Oldtich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vanikova 100
Lukas Lener 500
Ota Zahora 10 000
anor Oldtich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Vlasta Varikova 100
Lukas Lener 500
biezen Oldfich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vankova 100
Lukas Lener 500
duben Oldtich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vainikova 100
Lukas Lener 500
Denisa Havlickova 150 000
kvéten Oldfich Krulik 200
Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vanikova 100
Lukas Lener 500
Nutricia a.s. 15 000
cerven Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vankova 100
Lukas Lener 500
ELIPROM spol. s.r.o. 40 000
cervenec Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vanikova 100
Lukas Lener 500
Markéta Kvapilova 500
srpen Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vaiikova 100
Lukas Lener 500
zaii Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vatikova 100
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Lukas Lener 500
fijen Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vanikova 100
Lukas Lener 500
Ota Zahora 10 000
listopad Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vankova 100
Lukas Lener 500
Daniel Buchtela 2 000
prosinec Zuzana Kutinova 500
Vlasta Vanikova 100
Lukas Lener 500
Katetina Kaskova 8 000
Metaboli Med s.r.o0. 30 000
Marcela Dvofadkova 2 000
Martin Dienstbier 5000
Radan Hanzl 20 000
Petr Simanek 20 000
Tomas Kneslik 3000
Libor Winkler 3500
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