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Zakladni charakteristika

Klinika détské neurologie (KDN) slouzi jako referencni superkonzilidrni pracovisté pro vsechny
neurologické diagnézy détského véku pro celou CR a v ramci nékterych diagnosticko-lé&ebnych
program( (napt. chirurgické IéCby epilepsie) poskytuje péci i pacientim ze zahranici. Mame k dispozici
dvé plné zrekonstruovana lGzkova oddéleni s celkem 40 lGzky, véetné 6 lGzek JIP nizsiho typu a 6 l0zZek
video/EEG a polygrafického monitorovani. Soucasti pracovisté je poliklinika s nize uvedenymi
specializovanymi ambulancemi, kompletné vybavena elektrofyziologickd laboratof a DNA laborator
nabizejici molekuldarné-genetickou diagnostiku nékterych neurologickych onemocnéni détského véku.
KDN je také pre- i postgradudlnim vyukovym pracovistém a védecko-vyzkumnym centrem zapojenym do

mnoha mezioborovych i mezinarodnich projekt(.

Vroce 2019 jsme hospitalizovali 1.200 déti pri celkovém poctu hospitalizacnich uc¢tad 1.562. Bylo
provedeno 18.184 ambulantnich vysetfeni u 7.495 pacientd (unikatnich RC). V elektrofyziologické
laboratofi bylo provedeno 5.909 vykonl, z toho 3.405 EEG, 553 EMG, 1.456 EP a 495 dlouhodobych
video/EEG a polygrafii. V ramci epileptochirurgického programu bylo provedeno 28 resekénich operaci,

7 dlouhodobych intrakranialnich video/EEG studii a 6 primoimplantaci vagového stimulatoru.

Vysledky nasich védecko-vyzkumnych aktivit v r. 2019: 33 primarnich publikaci v ¢asopisech s IF se

souhrnnym IF 167,65; MUDr. Barbora Befiova a MUDr. Marie Glombova Uspésné ziskaly titul PhD.

Uznana centra

Centra uznand MZCR

= Centrum vysoce specializované péce pro farmakorezistentni epilepsie (Centrum pro epilepsie
Motol)

= Centrum vysoce specializované péce pro roztrousenou sklerézu a neuromyelitis optica

Centra s mezinarodni akreditaci v ramci Evropské referencni sité vzacnych onemocnéni (ERN)

= ERN pro vzacné a komplexni epilepsie (ERN EpiCARE)
= ERN pro vzacna neuromuskularni onemocnéni (ERN NMD)

= Centrum hereditarnich ataxii (v rdmci ERN RND)



Centra uznana odbornou spoleénosti CLS JEP

= Centrum pro poruchy spanku u déti

=  Neuromuskuldrni centrum pro détské pacienty

DalSi centra
= Epilepsy Research Centre Prague (EpiReC) - konsorcium 2. lékarské fakulty Univerzity Karlovy,

Fakultni nemocnice v Motole, Akademie v&d Ceské republiky a Ceského vysokého uleni

technického v oblasti translacniho epileptologického vyzkumu

Specializované ambulance
= Epileptologicka poradna
=  Ambulance pro poruchy spanku u déti
=  Ambulance pro rizikové novorozence a kojence
=  Poradna pro neuromuskularni onemocnéni
=  Ambulance pro aplikace botulotoxinu
=  Poradna pro neurokutanni onemocnéni
= Poradna pro zdnétliva a demyeliniza¢ni onemocnéni
= Neuroonkologickda ambulance
= Neurogeneticka ambulance
=  Ambulance pro dédi¢nd neurometabolicka a neurodegenerativni onemocnéni

= Psychologicka a neuropsychologicka poradna

Nové metody a postupy

=  Prvni pacientka se spindlni svalovou atrofii absolvovala genovou lécbu. Prvni a prozatim jediné
Ceské dité Uspésné podstoupilo unikatni genovou terapii spinalni svalové atrofie. Lécba se
uskutecnila v ramci klinické studie v Bostonu, USA.

= DNA laboratoF KDN zavedla metodiku celogenomového sekvenovdni. V nasi DNA laboratofi
bylo zavedeno vyhodnocovani dat z celogenomového sekvenovani (WGS). Metodika umoziuje
stanoveni diagndzy u vzacnych dosud nediagnostikovanych onemocnéni.

= Novd klinicka studie u svalové dystrofie typ Duchenne. Neuromuskuldrni centrum pro détské
pacienty otevrelo klinickou studii experimentalni 1é¢by vamorolonem u svalové dystrofie typ
Duchenne. Vamorolon je protizanétlivy experimentalni Iék na principu inhibice NF-kB, ktery by

mohl do budoucna nahradit béZné pouZivané kortikoidy.

Nové unikatni pfistrojové vybaveni
= Kaslaci asistent pro déti s dechovou nedostatecnosti. Neuromuskularni centrum pro détské
pacienty ziskalo edukacni grant od firmy Roche k nakupu kaslaciho asistenta a k edukaci jeho

uziti v 1é¢bé dechové nedostatecnosti u détskych pacient( s nervosvalovymi chorobami.



Vyznamné udalosti v r. 2019

Cestné uzndni ministra zdravotnictvi
za zdravotnicky vyzkum a vyvoj pro
rok 2019. Tym vedeny prof. Pavlem
Seemanem ziskal cestné uznani
ministra zdravotnictvi za
zdravotnicky vyzkum a vyvoj pro rok
2019 za mimoiradné  vysledky

dosazené v projektu aplikovaného

zdravotnického vyzkumu a
vyvoje (grant AZV 15-33041A: ,VyuZiti MPS panelu genu spojenych s détskou epilepsii a
epileptickou encefalopatii pro diagnostiku pricin epilepsie v CR").

AZV grantovy projekt v oblasti chirurgické Iécby epilepsie. Mezioborovy tym pod vedenim prof.
Pavla Krska ziskal AZV grant NV19-04-00369 ,Stratifikace pacienti s fokdlni kortikdlni dysplazii k
optimalizaci epileptochirurgie” na roky 2019-2022 s celkovym rozpoctem 16.444.000,- K¢.
Mezindrodni vyzkumny projekt u pacientii s malformacemi kortikdlniho vyvoje. Nase klinika se
stala oficidlnim ¢lenem mezinarodniho konsorcia projektu COST CA16118 zaméreného na
standardizaci klinické péce a zakladni a aplikovany vyzkum u pacientd s malformacemi
kortikalniho vyvoje.

Akreditace mezindrodni pacientské organizace PPMD (Parent Project Muscular Dystrophy).
Neuromuskuldrni centrum pro détské pacienty ziskalo jako prvni evropské centrum (a druhé
centrum mimo USA po lJihoafrické republice) akreditaci mezinarodni pacientské organizace
PPMD (Parent Project Muscular Dystrophy). Akreditace zaradila nasi kliniku mezi vysoce
kvalifikovana svétova neuromuskuldarni centra pro pacienty s DMD a zvySila tim
pravdépodobnost dostupnosti budouci inovativni 1é¢by véetné 1éCby genové.

Cena Jifiho Diamanta pro MUDr. Viléma Novdka. MUDr. Vilém Novak (PhD student prof. Krska)
ziskal Narodni neuropsychologickou cenu lJifiho Diamanta udélovanou Neuropsychologickou
sekci CMPS za nejlepsi praci v oboru neuropsychologie (Novdk et al., Generalized quasiperiodic
epileptiform activity in sleep is associated with cognitive impairment in children with drug-
resistant focal lesional epilepsy. Epilepsia, 2019).

Cena Ervina Adama pro Ing. Davida Stanka. Ing. David Stanék ziskal Cenu Ervina Adama
udélovanou 2. LF UK za nejlepsi publikaci autora do 35 let (Stanék et al., Detection rate of causal
variants in severe childhood epilepsy is highest in patients with seizure onset within the first four

weeks of life. Orphanet J Rare Dis., 2018).
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