OPONENTSKY POSUDEK DISERTACNi PRACE

MUDr. Martin Hrebicek: ,,Prispévek k objasnéni molekularni podstaty vybranych

lysosomalnich onemocnéni*

Doktorska prace MUDr. Martina HfebiCka se zabyva skupinou stfadavych onemocnéni —
sfingolipidosami a jednim typem mukopolysacharidosy. Prace pfinasi nové poznatky v oblasti
deficitu prosaposinu, charakterizaci chitotriosidasy a homologniho human cartilage 39-kDa
glykoproteinu, o podilu vlivu inaktivace chromozomu X u heterozygotek Fabryho choroby a

objev genové podstaty Sanfillippo syndromu (MPS 1IIC).

Vlastni prace ma 42 stran a pfilohou jsou vytisky 5-ti Casopiseckych sdéleni. Prace je velmi
p&kné stylisticky zpracovana se ziejmou hlubokou znalosti problematiky. Uvod ma kvalitu

pfehledového ¢lanku a zaslouZil by si takového zvefejnéni. Jeho nazornosti by podle mého
nazoru prospéla graficka zpracovani popisovanych mechanizmd/déja. Citovana literatura je

zcela relevantni a recentni — podstatna ¢ast praci je vydana po r. 2007.

VSechny prace tvofici pfedloZzenou doktorskou praci byly publikovany v renomovanych
Casopisech s vysokym IF (suma IF vyS3i nez 30). Celkova citovanost publikaci tvoficich
doktorskou praci (celkové citovano 188 k datu psani posudku) svédci o jeji kvalité. MUDr.

Martin Hiebicek je jednou prvnim autorem a dvakrat hlavnim autorem pfiloZenych praci.

Do prace byva zvykem zaradit kompletni seznam praci doktoranda, ktery by v tomto pfipadé
znacné prekracoval obvykle kladené naroky. MUDr. Martin Hfebicek je autorem 52 ¢lanki

v databazi ISI WOK a jeho prace byly 722-krat citovany (bez autocitaci) a jeho h-index je 11.

Autor neponechal, s vyjimkou nékolika prepisul, vpravdé mnoho prostoru pro vytky, proto mam

nasledujici dotazy:

1) V oblasti lysosomalnich poruch do$lo v posledni dobé k vyznamnym pokrokim v IéEbé& (napf.
také butyldeoxynoijirimycin u Gaucherovy chroby na niz se doktorand podilel). Které dalSi

poruchy jsou z Vaseho pohledu nejsnaze terapeuticky ovlivnitelné a pro&?



2) V nékolika zemich je zaveden novorozenecky screening nékterych stfradavych onemocnéni.
Jaky je Va$ nazor na néj? Doporudil byste ho aplikoval a eventuelné v jakém rozsahu v CR v

soudasnosti?

Z prace samotné, jejich publikaCnich vystupu a ohlasu je zfejmé, Ze pfinasi pro obor nové a
vyznamné poznatky. MUDr. Martin Hiebi¢ek v pfedlozené disertaCni praci prokazala schopnost
tvarci védecké prace a kritické interpretace vysledkl. O zpUsobilosti doktoranda k samostatné

védecké praci neni pochyb a pfeji mu v ni mnoho Uspéch.

Na zakladé vysSe uvedenych skutec¢nosti doporucuji, aby byla prace prijata
k obhajobé a na zakladé uspésné obhajoby udélen MUDr. Martinu Hrebi€kovi
akademicky titul Ph.D. dle §47 Zakona o vysokych Skolach €. 111/98 Sb.

V Olomouci ¢tvrtek, 24. Cervence 2008

Doc. RNDr. Tomas Adam, PhD.

Laboratof dédiénych metabolickych poruch
Détska klinika, Univerzity Palackého v Olomouci a
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