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CURRICULUM VITAE

Piiloha 1: odborny Zivotopis

Prof. MUDr. Jiri ZEMAN, DrSc
Klinika détského a dorostového lékatstvi VEN a 1. LF UK v Praze, Ke Karlovu 2, Praha 2,128 08

E-mail: Jzem@]Ifl.cuni.cz

Datum narozeni: 20.9. 1950 v Praze

Stav: Zenaty, 2 déti

Akademické vzdélani: Fakulta détského Iékatstvi UK 1969 - 1975
atestace I. a II. stupné z pediatrie 1979, 1983
atestace z lékarské genetiky 1995
disertace CSc., DrSc 1987, 2001
habilitace/jmenovani profesor 1990, 2001

Zaméstnani: VFN v Praze od 1979
1.LF KU od 1986
pfednosta KDDL 1.LF KU a VFN od 2006

Zahraniéni staze: Free University Berlin (4 mésice) 1984

Karolinska Institute, Stockholm (4 mé&s) 1991
Karolinska Hospital, Stockholm (2 més) 1992
Clenstvi a funkce v odbornych spole¢nostech:
Cesk4 pediatricka spole¢nost od 1975

predseda CPS CLS JEP od 2013
Spole¢nost Iékaiské genetiky od 1996
SSIEM od 1992
EMG (Europeam Metabol Group)
¢len ¢len vyboru od 2015
Védeckarada 1. LF UK od 1992
Védecka rada IPVZ 2011-2016
Cestna Elenstvi: Slovenska pediatricka spole¢nost 2013
Organizace kongresi: SSIEM 2001
EMG 2006
Cs. ped. kongres 2012,2014, 2016
Clenstvi v redakéni radé Acta Paediatrica od 2009
Prague Medical Report od 2004
CS-Pediatrie od 2009
Clenstvi v grant. agenturach ~ GA-CR predseda OK3 1993-1995
IGA-MZ predseda 05 2000-2006
Pedagogicka ¢innost : l.a2. LF UK, IPVZ (ILF) od 1986
Vedeni doktorskych studentli: pocet studentl, ktefi obh4jili Ph.D. 14
Grantové projekty: spolutesitel projektd v ramcei 6-7. RP EU 3

GA CR, IGA MZ hlavni fesitel a hodnoceni 4 13
nyni spolufesitel projektd v ramci AZV, GACR 3

Ocenéni: Cena MZ CR za védu: 3x v letech 1993, 2000, 2004
Cena MSTM za védu: 2011
zlatd medaile Univerzity Kaarlovy 2015
Publikacni ¢innost : monografie 1
kapitoly v monografiich 12
v Casopisech s [F 131
v Ceskych Casopisech 60
citace bez autocitaci 2250

Hirschiv index 28



Ptiloha 2: pfehled nejvyznamnéisi publikadni nebo odborné &innosti

Jifi Zeman - vybér nejvice citovanych praci (SCI):

I.

[

Houstek J, Klement P, Hermanska J, Houstkova H, Hansikova H, Van de Bogert C, Zeman J:
Altered properties of mitochondrial ATP-synthase in patients with a T-G mutation in the
ATPase | subunit a gene at position 8993 of mtDNA. BBA1995; 1271(2-3): 349-357. (IF
3,94; citovano 75x)

Horvath R, Hudson G, Ferrari G, Fitterer N, Ahola S, Lamantea E, Prokisch H, Lochmaller
H, McFarland R, Ramesh V, Klopstock T, Freisinger P, Salvi F, Mayr H, Santer R, Tesarova
M, Zeman J, Udd B., Taylor RW, Turnbull D.M., Suomalainen A, Zeviani M., Chinnery
P.F.: Phenotypic spectrum associated with mutations of the mitochondrial polymerase gamma
gene. Brain 2006; 129(7):1674-1684. (IF 8,2; citovano 211x)

Wraith JE, Scarpa M, Beck M, Bodamer O, De Meirleir L, Guffon N. Lund AM, Malm G.
Van der Ploeg, AT, Zeman J: Mucopolysaccharidosis type 1l (Hunter syndrome): a clinical
review and recommendations for treatment in the era of enzyme replacement therapy.
European J Pediatrics, 167, 3 ,267-277 (citovano 138x)

. Cizkova A, Stranecky V, Mayr JA, Tesarova M, Havlickova V, Ivanek R, Kuss AW,

Hansikova H, Kaplanova V, Vrbacky M, Hartmannové H, Honzik T, Drahota Z, Magner

M, Hejzlarovd K, Sperl W, Zeman J, Houstek J, Kmoch S. TMEM70 mutations cause isolated
ATP synthase deficiency and neonatal mitochondrial encephalocardiomyopathy.

Nat Genet. 2008 Nov;40(11):1288-90. (IF 30, citovino 84x)

Stiburek L, Vesela K, Hansikova H, Pecina P, Tesarova M, Cerna L, Houstek J, Zeman J:
Tissue-specific cytochrome ¢ oxidase assembly defects due to mutations in SCO2 and
SURF1. Biochemical Journal 2005; 392(3): 625-632. (IF 4,3; citovano 60x)

. Bohm M, Pronicka E, Karczmarewicz E, Pronicki M, Piekutowska-Abramczuk D, Sykut-

Cegielska J, Mierzewska H, Hansikova H, Tesarova M, Houstkova H, Houstek J, Zeman J;
Retrospective, Multicentric Study of 180 Children with Cytochrome ¢ Oxidase Deficiency.
Pediatr Res 2006; 59(1):21-6. (IF 2,88; citovidno 66x)

Pecina P., Houstkovéd H., Hansikova H., Zeman J., Hou§t&k J.: Genetic defects of cytochro-
me ¢ oxidase assembly Physiol Res.2004, (Suppl.) S213-S223. (IF= 1,14, citovano 69x)

. Haack TB, Haberberger B, Frisch EM, Wieland T, luso A, Gorza M, Strecker V, Graf E,

Mayr JA, Herberg U, Hennermann JB, Klopstock T, Kuhn KA, Ahting U, Sperl W,
Wilichowski E, Hoffmann GF, Tesarova M, Hansikova H, Zeman J, Plecko B, Zeviani M,
Wittig I, Strom TM, Schuelke M, Freisinger P, Meitinger T, Prokisch H. Molecular diagnosis
in mitochondrial complex ] deficiency using exome sequencing. J Med Genet. 2012
Apr;49(4):277-83 (1F=7,037, citovano 55x)

. Fornuskova D, Stiburek L, Wenchich L, Vinsova K, Hansikova H, Zeman J: Novel insights

into the assembly and function of human nuclear-encoded cytochrome ¢ oxidase subunits 4,
5a, 6a, 7a and 7b. Biochem J. 2010 May 27:428(3):363-74 (1F=4,654,citoviano 47x)

10. Linhart A, Palecek T, Bultas J, Ferguson JJ, Hrudova J, Karetova D, Zeman J, Ledvinova

J, Poupetova H, Elleder M, Aschermann M New insights in cardiac structural changes in
patients with Fabry's disease. Am Heart J 2000,139(6):1101-1108. (IF 3,1, citovano 130x)



Prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc. (*20. 9. 1950)
Pfiloha3 a4

Prof. MUDr. lJifi Zeman, DrSc. absolvoval Fakultu détského lékafstvi UK v Praze v roce 1975.
Vroce 1987 ziskal hodnost kandidata lékafskych véd, v roce 1999 hodnost doktora lékafskych
véd. Docentem byl jmenovén roku 1990 a profesorem vroce 2001. Je piednosta Kliniky
détského a dorostového Iékafstvi 1. LF UK a VFN, piedseda Ceské pediatrické spole¢nosti JEP a

fadu let se podili na organizaci zdravotni péce o déti v CR.

Védecka Cinnost prof. Zemana je zaméfena na oblast dédiénych poruch metabolismu. Je
hlavnim autorem ¢i spoluautorem nékolika monografii a 130 publikaci v ¢asopisech s IF. Ma
2250 citaci (bez autocitaci) a Hirschlv index je 28. Jako zvany fe¢nik prednaéel v mnoha zemich
EU, v Japonsku a Rusku.

Profesor Zeman vytvofil se svymi PhD studenty ,mitochondridlni tym”, ktery vyznamné
pfispél k prohloubeni znalosti v oblasti mitochondrialni biogeneze a mitochondrialnich funkci v
prenatalnim i postnatdlnim obdobi. 14 jeho PhD studentd jif obh&jilo. Se svymi
spolupracovniky z 1. LF UK a Fyziologického dstavu AV CR se podilel na objevu Ctyf novych
nemoci, mezi které patfi periferni porucha 6-pyruvoyl tetrahydrobiopterinsyntdzy (Eur. J
Pediatrics, 1983), homozygotni forma porfyria variegata (Lancet, 1985), neonatélni
mitochondrialni encefalo-kardiomyopatie (Nature Genetics, 2008) a porucha prenyltransferazy,

ktera zplsobuje novou poruchu glykosylace proteinl (Cell Metab, 2014). Podilel se i na objevu

genu pro mukopolysacharidozu typ IIt Ca genu pro jednu z kostnich dysplazii (Am J Hum Genet,
2006 a 20013).

Profesor Zeman pracoval v fadé komisi grantovych agentur (GA-CR, IGA MZ, AZV), opakované
jako pfedseda komise (GA-CR OK3 a IGA O5). Je &lenem fady odbornych spoleénosti a
redakcnich rad odbornych €asopist domacich i zahraniénich. Za védeckou préaci ziskal tfi Ceny

ministra zdravotnictvi a Cenu ministra Skolstvi, mladeZe a télovychovy.

References:

prof Wolfgang Sperl, University in Saltburg, Austria, e-mail W.Sperliisalk.at

prof. Jan Smeitink, University Nijmegen, Netherland e-mail: J.Smeitink/@cukz.umen.nl
prof. Ivo Baric, University of Zagreb, Croatia, e-mail ivo.bariciszg.hinet.hr

prof. Fritz Wijburg, MAC Amsterdam, Netherland, e-mail f.a. \wbmm vame.uva.nl

prof. Jolanta Sykut-Cegielska, University Warsaw, , e-mail j.cegielskaiczd. pl

prof. Peter Burgard, University Heidelberg, Germany,e-mail Peter. Burgard@med.uni-heidelbera.de




Priloha b

Souhlas s kandidaturou na ¢lena predsednictva

Grantové agentury Ceské republiky

5 Potvrzuji, 2e souhlasim s kandidaturou na ¢lena predsednictva Grantové agentury
Ceskeé republiky.

Zarovei souhlasim — nesouhlasim’ s pfipadnym navrZzenim na funkci predsedy
Grantové agentury Ceské republiky.

—

V Praze, dne 19.9.2016 s A
Prof. MUDr. Ji¥i Zeman, DrSc., FCMA

“{podpis)

! Nehodici se skrtnéte



PRILOHA é&islo 6

Doporuéeni navrhovatele

U profesora Jifiho Zemana se snoubi a jsou vyvazené zastoupeny viechny tfi oblasti,
které ma mit profesor lékarské fakulty — je vybornym a oblibenym ugitelem s obrovskym
zabérem, ktery pokryva celou, do podoborl nefragmentovanou, oblast détského lékafstvi.
Béhem své dlouhé uditelské drahy ovlivnil tisice Iékafl v prib&hu jejich studia na 1. a 2.
Iékafské fakulté UK v Praze. Za celoZivotni zasluhy o UK mu byla udélena zlata medaile
Univerzity Karlovy. Prof. Zeman je vynikajicim lékafem, skvélym diagnostikem, ktery ma
nesmirné pochopeni pro bolesti svych nemocnych.

V neposledni fadé je skvélym védcem, ktery travi v laboratofi hodné &asu. Vychoval
14 PhD student( biomediciny, ktefi v ramci svého studia publikovali vynikajici a vysoce
citované prace. Jako $kolitel jde svym PhD studentim pFikladem, sam publikoval 191
védeckych praci, které byly citovany 2250, HI index 28 je u klinického védce vysoky. Za
védeckou praci ziskal tfi Ceny ministra zdravotnictvi, Cenu ministra $kolstvi, mladeze
a télovychovy. Jak je mozné toto vSe stihnout? Také se ptam, nicméné profesor Zeman to
stiha a Zadnou oblast ,nesidi* na Ukor oblasti jiné. Je zarover i angazovanym détskym
Iekafem, ktery ma sv(jj obor rad a chce mu dat jednotny program vzdélavaci a dogkolovaci
s akcentem komplexnihe pohledu na nemocného. Tyto principy prosazuje také jako
pfedseda Pediatrické spolecnosti pfi Ceské Iékaiské spolecnosti Jana Evangelisty
Purkyné. Profesor Zeman je &lovékem renesancniho typu, je také vyznamnym sbératelem
staroZitnosti se zdravotnickou problematikou.

Takzvana vzacna onemocnéni, nékdy nazyvana také ,choroby sirotci predstavuji
velmi rozsahlou skupinu nemoci (néktefi odhaduji, Ze téchto chorob je az 8000), které se
v populaci vyskytuji s Cetnosti méné nez jeden postizeny na 2000 obyvatel. Velka &ast téchto
onemocneéni ma dédiénou komponentu a maji vyznamny zdravotnicky i socialni dopad. Mezi
témito chorobami zaujimaji velmi dilezité misto choroby spojené s postizenim ,energetické*
tovarny bufiky, mitochondrii. Jsou to onemocnéni velice zavazna, téZce postihujici
nemocného celou plejadou pfiznaki, onemocnéni maji velky vliv na celou rodinu a je obtiZzné
je diagnostikovat. Prof. Jifi Zeman se cely sv{j profesni Zivot v&nuje vzacnym onemocn&nim
a mitochondriainim onemocnénim obzviasté. Stal se svymi spolupracovniky u popisu &tyf
novych chorobnych jednotek — vzacnych onemocnéni. Bez nadsazky lze fici, Ze prof. Jifi
Zeman je zakladatelem mitochondrialniho lékafstvi a s nim spojeného vyzkumu
v Ceské republice s vyraznym pfesahem a dopadem evropskym i svétovym. Zalozil
mitochondrialni laboratof pfi Klinice détského a dorostového lékarstvi 1. Iékafské fakulty
Univerzity Karlovy a V$eobecné fakultni nemocnici v Praze 2. Laboratof je vyznamnym
centrem diagnostiky mitochondrialnich onemocnéni a centrem prvotfidniho, mezinarodné
vysoce uznavaného mitochrondrialniho vyzkumu zékladniho i aplikovaného.

Jsem pfesvédcen, Ze Prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc. A je bezesporu velice

vhodnym kandidatem pro élenstvi v predsednictvu GAGR?

V Praze dne 19.9. 2016 Prof. 7 Aleksi Sedo, DrSc,

Dékan 1. LF UK
; UNIVER”.!'la KARLOVA
LEKARSKA FAKULTA
@ ; DEH"\NAT 3
Katefinsk: . =. 121 08 Praha
| 1&: 0021875 (nC: CZ00216208




Pfiloha ¢. 7
Prof. MUDr. Jifi ZEMAN, DrSc, FCMA

Grantova agentura CR (GA CR) piedstavuje v sougasné dob& vyznamnou statni
instituci se zabéhlym portfoliem, stabilni skladbou panell a zakonem garantovanym
kalendaifem prabéhu hodnoticiho procesu. Vzhledem k diskutovanym zménam
spojenych s eventudlnim vytvoienim samostatného Ministerstva pro védu a vyzkum
CR bude tfeba udrZet rozpolet agentury v jasné definované rozpoctové kapitole
statniho rozpoétu s pravidelnym navySovanim rozpoétu nejen o kazdoro€ni inflaci,
ale i o trvalou potfebu navySovani financi, které by zohledfovaly potiebu rozvoje
védy v CR. Proto je tieba trvat na jiZ nastoupeném trendu agentury, ktera poukazuje
nejen na nutnost SirSiho a trvalého seznamovani celé Ceské spolecnosti
s vyznamnou Ulohou védy a vyzkumu pro budoucnost ale i na potfebu a postaveni
agentury, ktera se jako jedind v CR podili na organizaci zakladniho vyzkumu
v riznych oblastech védy.

GACR avéda v CR

V soudasnosti jde v CR na v&du v $ir§im slova smyslu cca 29 mid K& roéné, coz
zahrnuje prakticky vée, co s vyzkumem, vyvojem a inovacemi souvisi, vCetné
budovani infrastruktury, institucionalni podpory napfic¢ resorty a cilenych
operaénich program(. Pro viastni financovani projekta vyzkumu, ktery by byl
pfistupny Zadatellm bez o hledu na zfizowatele, ale fakticky slouZi jen 3 grantove
agentury — GA CR, TA CR a AZV s rognim rozpottem 3,8 mid, 2,96 mid a 1,5

mid K& Z nich TACR je urgen vyluén& pro aplikovany vyzkum, vyvoj a inovace a

AZV pokryva prakticky pouze aplikovany zdravotnicky vyzkum s maximaini
moznou 10% ucasti zakladniho vyzkumu. V souasné dobé tak pouze GA CR
primarné financuje zakladni vyzkum, i kdyZz fada jeho projektt ma v sobé i

vyrazny aplikaéni aspekt. To znamend, Zze pouze cca 13% financi na védu v CR je
dostupné pro projekty zakladniho vyzkumu, jejichZz FeSiteli mohou byt pracovnici
jak VS, tak AV CR a dalSich instituci nebo podnikd.



Granty GA CR

Dnes jsou k disposici 3 hlavni typy GA CR projektl, standardni, juniorské a
mezinarodni, mezi které je rozdélovano cca 2550, 270 a 45 mil K&. Tyto finance
jsou rozdélovany mezi 570, 73 a 15 projektl, které odpovidaji cca 90%, 9,5% a 0,5%
souéasnych finanénich moznosti GA CR. Primérna finanéni vyse grantové podpory
je cca 4,47 mil K¢ u standartniho projektu a 3,69 u juniorského projektu. Soucasné

grantové projekty jsou maximalné tfileté a jina délka projektl prakticky neexistuje.

Pfitom formalni aspekty vyuzivani grantovych prostfedkll jsou €asto pomérné
komplikované a velmi strikiné svazané predpisy véetné platovych limith, coZ
umoziiuje jen minimalni odchylky od planu jak vécnych (10%) tak osobnich
prostfedkl, kde o dfive mozné Upravy ve skladbé tymu, a zmén pracovniku je nutné
zadat, nebo nejsou viibec piipustné. Upravy financovani GA CR projekt( sice
umoznily pfidélit vétsi mnozstvi malych grantll, coZz pomohlo zvysit Uspésnost

zadatelld na dneSnich cca 28%, na druhé strané dnes chybi moznost

dlouhodobgisiho financovani proiektl, které by zajistily finan¢ni jistotu a klid pro

del$i obdobi pro badani UspéSnych vyzkumnych tym(“, stejné jako financovani
vétSich projektl typu center, které by sdruzovaly potencial vice skupin. Primérna
vyse financi standartniho grantu na jeden rok odpovida 1,49 mil K¢, pfitom roni
naklady jen na vedouciho védeckého pracovnika s hrubou mzdou 50 K& odpovidaji
cca 0,82 mil K¢. Financemi tak silné omezeny vyzkumny potencial projekt(l je navic

v silném protikladu s politikou hodnoceni vysledk(l projektd, kde samoziejmé

podminka vyluénosti dedikace pro viastni GA CR projekt je &im dal vice absurdnéjsi a
nutné vede ke sniZovani kvality vystupu za cenu jejich ,dedikacni unikatnosti®.
Samoziejmé, stéZejni je omezeny rozpotet GA CR z hlediska zasadniho roz$ireni

lidského potencialu védecké komunity v CR o nové, vysoce kvalifikované a nadéjné

ambiciézni pracovniky.

Potfeba diskuze a namét pro GA CR
- propagace v médiich
vySe rozpodétu
osobni angaZzovanost
stratifikace granti na 3-leté, 4-leté a5 leté

2



moznost vypisovani sdruzenych projekt
zjednodus$ovani omezujicich pfedpisl

prostor pro ambicidézni a unikatni, byt rizikové projekty
realisticky pfistup k vystupim a hodnoceni
pokracovani uspésnych projektl

Uroven hodnotiteld

20.9. 2016 prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc, FCMA



