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Recenzja pracy doktorskiej mgr Aleksandry Bieniaszewskiej
pt. ,,Prospektywna analiza zmian funkcji motoryki matej i duzej oraz

postawy ciata u pacjentow z rdzeniowym zanikiem mie$ni”

Przedstawiona mi do recenzji praca pt. ,Prospektywna analiza zmian funkgcji
motoryki matej i duzej oraz postawy ciata u pacjentéw z rdzeniowym zanikiem
migsni” zostata przygotowana pod kierownictwem promotora Pani Dr hab. n. o kf.
Ewy Gajewskiej, pracujacej w Katedrze i Klinice Neurologii Wieku Rozwojowego

Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu.

Gtéwnym celem rozprawy jest prospektywna analiza zmian motoryki matej i duzej
oraz postawy ciata u pacjentéw z rdzeniowym zanikiem mieéni. Praca realizowana
jest na podstawie cyklu publikacji, w ktérej sktad wchodzg dwie publikacje poglgdowe
| trzy prace oryginalne o tacznej punktacji punktacji Impact Factor 11,7 i majgce 365

punktéw Ministerstwa Edukacji i Nauki.

W sktad cyklu wchodzg trzy prace oryginalne:
- Bieniaszewska Aleksandra, Sobieska Magdalena, Gajewska Ewa. Prospective

Analysis of Functional and Structural Changes in Patients with Spinal Muscular




Atrophy — A Pilot Study. Biomedicines 2022, 10, 3187. DOI:
10.3390/biomedicines10123187 (Impact Factor: 4,7; punktacja MEiN: 100)

- Bieniaszewska Aleksandra, Sobieska Magdalena, Steinborn Barbara, Gajewska
Ewa. Examination of Upper Limb Function and the Relationship with Gross Motor
Functional and Structural Parameters in Patients with Spinal Muscular Atrophy.
Biomedicines 2023, 11, 1005. DOI: 10.3390/biomedicines11041005 (Impact Factor:
3,9; punktacja MEIN: 100)

- Bieniaszewska Aleksandra, Sobieska Magdalena, Gajewska Ewa. Functional and
Structural Changes in Patients with Spinal Muscular Atrophy Treated in Poland
during 12-Month Follow-Up: A Prospective Cohort Study. J. Clin. Med.2024,13,4232.
DOI: 10.3390/jcm13144232 (Impact Factor: 3,000 Publikacja MEiN: 140)

Oraz 2 prace pogladowe:

- Wiodarczyk (Bieniaszewska) Aleksandra, Gajewska Ewa. ,Przeglad metod oceny
funkcjonalnej analizujacych motoryke matg i duzg u chorych z rdzeniowym zanikiem
miesni"Neurologia Dziecieca 2019, 56, 23-26. DOI: 10.20966/chn.2019.56.437).
- Bieniaszewska Aleksandra, Gajewska Ewa History review of spinal muscular
atrophy. Aktualno$ci Neurologiczne 2022, 1, 32 38. DOI: 10.15557/AN.2022.0005)

W ostatnich latach zaobserwowano znaczny postep w diagnostyce i leczeniu
pacjentébw z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Od wrze$nia 2023 roku trzy
nowoczesne terapie — Spinraza (Nusinersen), Zolgensma (Onasemnogen
abeparwowek) i Evrysdi (Risdiplam), zostaty objete w Polsce peilng refundacjg.
Ponadto wraz z koricem 2022 roku we wszystkich wojewddztwach wprowadzone
zostaly badania przesiewowe w kierunku SMA. Leczenie spowodowato, ze pacjenci
zaczeli osiggac¢ kolejne kamienie milowe, co we wczeséniej poznanym, nieleczonym
obrazie klinicznym nie byto mozliwe. W oparciu o te wyniki i zmieniajacy sie obraz
kliniczny stworzono nowa klasyfikacje choroby bazujgcg na poziomie funkcjonalnym

dziecka, dzielgcag pacjentdéw na niesiedzacych, siedzacych i chodzacych.

W Polsce i na $wiecie poza pacjentami ze screeningu, terapig objete sg osoby,
ktére chorowaty na SMA na diugo przed wprowadzeniem leczenia. Skutki
nieleczonego przebiegu choroby, w tym ostabienie i stopniowy zanik miesni,
doprowadzity do dtugofalowych powiktan. Szczegolnie interesujgcym zagadnieniem
stato sie to, jak zastosowanie leczenia wplyneto na powstate juz wczesniej

zaburzenia w obrebie motoryki duzej, matej oraz postawy ciata. To wtasnie



dtugofalowa obserwacja grupy tych ,przejsciowych” pacjentéw, stanowi przedmiot

niniejszych badan.

Badanie polegato na prospektywnej analizie pacjentéw. Chorzy oceniani byli na
poczatku obserwacji oraz po 5 i 12 miesigcach. Do badania zrekrutowano 44
pacjentow z Katedry iKliniki Neurologii Wieku Rozwojowego Uniwersytetu
Medycznego im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu. Kryterium wigczenia stanowity
genetycznie potwierdzona diagnoza rdzeniowego zaniku miesni oraz $wiadoma
zgoda pacjenta. Kryterium wytgczenia — inne choroby genetyczne lub metaboliczne
wptywajgce na funkcje motoryczne dziecka, diagnoza w oparciu o screening oraz
brak Swiadomej zgody. Uczestnicy badania zostali podzieleni na trzy grupy:
niesiedzacy, siedzacy i chodzgcy w zaleznosci od prezentowanego przez nich

poziomu motorycznego.

Podczas badania dokonywano oceny motoryki duzej i matej oraz postawy ciata.

Motoryke duzg (parametry funkcjonalne) oceniano w przy uzyciu skali

Children's Hospital of Philadelphia Infant Test CHOP-INTEND (dla pacjentéw
niesiedzgcych) oraz Hammersmith Functional Motor Scale (HFMSE) (dla pacjentéw
siedzacych i chodzacych). Funkcje reki sprawdzano u pacjentéw siedzacych i
chodzacych za pomocg skali The Revised Upper Limb Module (RULM). Analiza
postawy ciata (parametry strukturalne) obejmowata ocene zakreséw ruchomos$ci i
pozycji neutralnych koriczyn gérnych i dolnych oraz ocene parametréw w obrebie

tutowia.

Wszystkie prace wchodzgce w sktad cyklu tgczy ciag przyczynowo-skutkowy.
Pierwsza praca poglagdowa (Przeglad metod oceny funkcjonalnej analizujgcych
motoryke matg iduzg u chorych zrdzeniowym zanikiem mie$ni) miata na celu
wyselekcjonowanie narzedzi diagnostycznych stuzgcych do oceny funkcjonalnej
pacjentéw z SMA. Wybrano skale CHOP-INTEND, HFMSE oraz RULM. Druga praca
poglgdowa (History review of spinal muscular atrophy) data podstawe do
wyznaczenia hipotezy badawczej, sprawdzajgcej jak wprowadzenie nowoczesnych
terapii wptyneto na zmiany strukturalne i funkcjonalne w nowopoznanym obrazie
klinicznym leczonego SMA. W ramach badan wiasnych skupiono sie na szukaniu
gtdbwnych obszaréw ulegajgcych poprawie badz pogorszeniu w obrebie motoryki

duzej, matej oraz postawy ciata, co z klinicznego punktu widzenia bytoby istotne dla



dostosowania witasciwego programu terapeutycznego. Sposrdéd trzech prac
oryginalnych dwie dotyczyty motoryki duzej i postawy ciata. Osobno analizowano
zmiany w dwoéch punktach czasowych — po pieciu oraz dwunastu miesigcach
(publikacja Prospective analysis of functional and structural changes in patients with
spinal muscular atrophy oraz Functional and structural changes in patients with
spinal muscular atrophy treated in Poland during 12-month follow-up: a prospective
cohort study) w celu sprawdzenia zmian krétko i dtugoterminowych. W obu pracach
pacjenci wykazali poprawe funkcjonalng. Ponadto zauwazono, ze zmiany
strukturalne negatywnie rzutujg na funkcje motoryki duzej, co moze sugerowaé, ze
skoncentrowanie terapii na zapobieganiu postepowaniu tych zmian moze skutkowac

wyzszym postepem funkcjonalnym lub brakiem jego pogorszenia.

Niezaleznie analizowano funkcje koriczyny gornej oraz jej zwigzek ze zmianami
motoryki duzej oraz parametrami strukturalnymi (Examination of upper limb function
and the relationship with gross motor functional and structural parameters in patients
with spinal muscular atrophy). W tym przypadku najwazniejszg obserwacjg byto to,
ze w obrebie motoryki matej wykazano wiekszg poprawe niz motoryki duzej. Moze to
sugerowaé, ze u pacjentéw siedzgcych — bo to ich dotyczyto gtéwnie badanie,
wystepuje wyzsza konieczno$é ciggtego uzywania konczyn goérnych do codziennej
lokomoc;ji i tym samym funkcja ta pozostaje na tym samym poziomie badz nawet

ulega poprawie.

Niniejszy cykl publikacji wskazuje na to, ze pogorszenie zmian strukturalnych
wystepuje gtébwnie w obrebie stawéw biodrowych i kolanowych i to one maja
najwiekszy wptyw na zmiany funkcji motoryki duzej. Nowoczesna terapia ma istotny
wptyw na przebieg zmian, co bylo widoczne w badanej grupie. Daje to duze nadzieje
na dalsze perspektywy pacjentéw z rdzeniowym zanikiem miesni, uzyskujgcych
aktualnie diagnoze przy pomocy badan przesiewowych i otrzymujgcych leczenie juz
w pierwszych, bezobjawowych tygodniach choroby. W przysztoSci to zmiany w
obrebie tej grupy beda rzutowaty na kolejny, jeszcze nie do korica poznany obraz
kliniczny tej choroby. Wazng informacjg ptynaca z prowadzonych badan jest fakt, iz
nie potwierdzono réznic funkcjonalnych i strukturalnych u leczonych pacjentéow z
SMA zwigzanych z rodzajem stosowanej terapii oraz réznic zwigzanych z liczba kopii
SMN2 — wymagatoby to jednak odrebnej analizy dotyczacy wszystkich leczonych

pacjentéw- moze taka praca mogtaby sie pojawi¢. Istniejg w cyklu publikacji pewne



niescistosci z liczebnoscig grup — w badaniu pilotazowym autorka prezentuje grupe
40 pacjentéw z czego niesiedzacych N=12 i siedzgcych N=25 - 12 ocenia w skali
Chop-Intend a 28 w skali Hammersmith rozumiem ze jest to btad edytorski (czy moze
3 pacjentéw nie ukonczyto badania?)

Ze wzgledu na to ze wszystkie prace byly juz poddawane recenzji przed
opublikowaniem w czasopismach naukowych nie zgtaszam innych uwag do

prezentowanej pracy.

Oceniajac dodatkowo dziatalno$¢ naukowg Doktorantki nalezy wspomnie¢, iz mgr
Aleksandra Bieniaszewska jest' dodatkowo wspoétautorkg dwoch rozdziatdw
,Diagnostyka fizjoterapeutyczna moézgowego porazenia dzieciecego- rola
fizjoterapeuty” i ,Usprawnianie w mézgowym porazeniu dzieciecym” w ksigzce pt.
Moézgowe porazenie dzieciece w praktyce pediatry i lekarza rodzinnego wydanej w
2024 roku. We wrze$niu 2024 mgr Aleksandra Bienaszewska zostata laureatem
konkursu ,Grant Naukowy 2024” organizowanego przez Krajowg Izbe

Fizjoterapeutow .
Whniosek koncowy

Rozprawe doktorskg mg Aleksandry Bieniaszewskiej oceniam bardzo wysoko
analiza zagadnien objetych tematem pracy doktorskiej zostata przeprowadzona
bardzo starannie, z duzym naktadem pracy.

W opiniowanej rozprawie doktorskiej mgr Aleksandra Bieniaszewska wykazata si¢
szerokg wiedzg i znajomoscig podejmowanej problematyki. W prezentowanej pracy
wiedze te w sposOb twoérczy rozwineta uzyskujgc wyniki wazne zaréwno z
naukowego jak i praktycznego punktu widzenia. Wykazata sie rowniez umiejetnoscig
organizowania i samodzielnego prowadzenia badan naukowych.

Poziom naukowy przedstawionej pracy jest bardzo wysoki.. Uwazam ze praca
mgr Aleksandry Bieniaszewskiej stanowi duzy wktad w opieke nad chorymi z
rdzeniowym zanikiem miesni. Rozprawa doktorska mgr Aleksandry Bieniaszewskiej
spetnia warunki okreslone w art.187 Ustawy z dnia 20 lipca 2018r Prawo o
szkolnictwie wyzszym i nauce (Dz. U.2018 poz. 1668) i w zwigzku z powyzszym
przedktadam Radzie Kolegium Nauk o Zdrowiu Uniwersytetu Medycznego im. Karola

Marcinkowskiego w Poznaniu wniosek o dopuszczenie mgr Aleksandry



Bieniaszewskiej do dalszych etapéw postepowania o nadanie stopnia doktora nauk
medycznych i nauk o zdrowiu w dyscyplinie nauk o zdrowiu. Jednoczes$nie ze
wzgledu na spetnienie kryterium  punktu 9 regulaminu postepowania w sprawie
nadania stopnia doktora (warunkiem wyréznienia jest opublikowanie czesci wynikéw
rozprawy w formie prac oryginalnych w recenzowanych czasopismach naukowych ,
co najmniej jednej z IF i za 140 punktéw lub co najmniej dwoéch prac z IF i za 100
punktow kazda) wnioskuje o wyréznienie pracy doktorskiej mgr Aleksandry

Bieniaszewskie;j.
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