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Recenzja

Rozprawy na stopien doktora nauk medycznych i nauk o zdrowiu w

10752 Katowice, dyscyplinie nauki o zdrowiu mgr Aleksandry Bieniaszewskiej zatytutowane;j

| Medykéw 16 . 8 ~ ) A ]
o edren »Prospektywna analiza zmian funkcji motoryki matej i duzej oraz postawy

ciata u pacjentow z rdzeniowym zanikiem miesni”.

Kierownik Kliniki
prof. dr hab. n. med.
Justyna Paprocka
tel.: (+48 32) 207-16-01

Oméwienie pracy
SEKRETARIAT

tel.: (+48 32)207-16-00 Przedstawiona do recenzji praca pt. ,Prospektywna analiza zmian funkcji
fax: (+48 32) 207-16-15 motoryki matej i duzej oraz postawy ciata u pacjentéow z rdzeniowym zanikiem
e miesni” zostata przygotowana pod kierownictwem promotora Pani Dr hab. n. o
kf. Ewy Gajewskiej, pracujgcej w Katedrze i Klinice Neurologii Wieku

Rozwojowego Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu.

Rdzeniowy zanik miesni byt chorobg, w ktérej objawy mogly pojawié sie w
kazdym wieku, wczesne ich wystapienie wigzato sie z bardziej niekorzystnym
przebiegiem klinicznym. Wprowadzone w ciggu ostatnich lat metody leczenia
SMA zmieniajg przebieg naturalny choroby: hamujg postepowanie zaburzen
i chronig przed utratg nabytych funkcji ruchowych, a zastosowane odpowiednio
wczesnie mogg zapobiec wystapieniu objawdw. Gtéwnym i wspdélnym celem
rozprawy doktorskiej (na bazie trzech prac oryginalnych) byta prospektywna
analiza zmian motoryki matej i dgiej oraz postawy ciata u pacjentow z
rdzeniowym zanikiem mie$ni a zatem fizjoterapeutyczna analiza zmian
funkcjonalnych i strukturalnych u pacjentéw z SMA poddanych leczeniu

farmakologicznemu i rehabilitacji.

Przedstawiong do oceny rozprawe doktorska rozpoczynaja: Wykaz stosowanych
skrétéw, po ktérych umieszczony jest Wykaz publikacji stanowigcych prace

doktorskg. W nastepnej kolejnosci pojawiajg sie: Opis aktywnosci naukowej
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doktorantki, Przedmiot badari i komentarz (Wstep, Cel rozprawy, Omowienie
prac wchodzqcych w sktad cyklu, Analiza ciqgu przyczynowo-skutkowego cyklu
przewodu doktorskiego, Wnioski), Pismiennictwo, Streszczenie komentarza w
jezyku polskim i angielskim, Kopie artykutéw wchodzqcych w cykl publikacji,
Pisemne oswiadczenia wspétautoréw, Orzeczenie komisji bioetycznej.

Prace doktorska stanowi monotematyczny cyk! pieciu artykutéw (dwie prace
pogladowe, trzy prace oryginalne), w ktérych mgr Aleksandra Bieniaszewska jest
pierwszym autorem. Pierwsza publikacja pt. ,Przeglad metod oceny
funkcjonalnej analizujacych motoryke matg i duzg u chorych z rdzeniowym
zanikiem mieéni" pojawita sie w czasopismie Neurologia dziecigca w 2019 roku
(Wtodarczyk (Bieniaszewska) Aleksandra, Gajewska Ewa. Neurologia Dziecigca
2019, 56, 23-26. DOI: 10.20966/chn.2019.56.437). Kolejny artykut pt. ,History
review of spinal muscular atrophy” zostat opublikowany w czasopi$mie Przeglad
Neurologiczny w 2021 roku (Bieniaszewska Aleksandra, Gajewska Ewa History
review of spinal muscular atrophy. Aktualnosci Neurologiczne 2022, 1, 32 38.
DOI: 10.15557/AN.2022.0005). W nastepnych trzech latach ukazaty sig
wchodzgce w sktad cyklu 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. DOl
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 Functiona! 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)

Sumaryczny IF cyklu wynosi 11,7 a w punktacji Ministerstwa Nauki i Szkolnictwa

Wyzszego- 365 punktow.
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Ocena i uwagi recenzenta

Dwie prace pogladowe dowodzg szerokiej i kompleksowej wiedzy Doktorantki
na temat rysu historycznego oraz analizy funkcjonalnej motoryki duzej i matej u
pacjentow z rdzeniowym zanikiem migsni oraz stanowig doskonata teoretyczna
baze dla dalszych badani. W pracach oryginalnych dokonywano oceny pacjentéw
w skalach funkcjonalnych (skala CHOP-INTEND, HFMSE, RULM) oraz oceny
strukturalnej pod katem wystepowania przykurczéw (ewaluacji podlegaty
zakresy ruchomosci koriczyn gérnych i dolnych oraz pozycje neutralne stawow).
Miarg przykurczu okreslano brak mozliwosci osiggania przez dziecka pozycji
neutralnej. Za pomocg goniometru ewaluacji podlegaly nastepujgce elementy:
- w obrebie korczyny gérnej: zgiecie ramienia, odwiedzenie ramienia, zgiecie
fokcia oraz supinacja przedramienia

- w obrebie koriczyny dolnej: zgiecie biodra, zgiecie kolana oraz zgiecie
grzbietowe stopy.

Oceny parametrow tutowia wykonywano w oparciu o : rotacje gtowy w odcinku
szyjnym, kat rotacji tutowia, wyprost biodra.

W pracy zatytutowanej “Prospective Analysis of Functional and Structural
Changes in Patients with Spinal Muscular Atrophy — A Pilot Study” grupa badana
byta ztozona z podgrupy pacjentdw niesiedzgcych (N=12 SMAI, terapia
nusinersenem N=3, terapia risdiplamem N=7) i siedzgcych (N=28, w tym
SMA1=2, SMA2=18, SMA3=8; terapia Nusinersenem N=18, terapia Risdiplamem
N=10).

Poréwnawcza ocena funkcjonalna pozwolita na zestawienie wyjsciowych
wynikdw uzyskanych w skalach CHOP-INTEND (dla pacjentéw z SMA1) oraz
HFMSE (dla pacjentéw z SMA2 i SMA3) z wynikami po okresie $rednio 5
miesiecy. Zaréwno w grupie pacjentdw niesiedzacych jak i siedzacych
zaobserwowano brak pogorszenia lub poprawe, w wiekszym nasileniu w grupie
siedzgcych pacjentow. W klinicznej ocenie prezentowanych w pracy podgrup
istotny byt czas od postawienia diagnozy do momentu rozpoczecia leczenia
nusinersenem czy risdiplamem. W tym przypadku wynosit on $rednio 13 i 18
miesiecy, odpowiednio w grupie niesiedzgcych i siedzgcych pacjentéw z SMA.

Podano takze czas od rozpoczecia leczenia do pierwszej oceny, ktéry wynosit
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okoto 15 miesiecy (zakres: 7-32 miesigcy). W mojej opinii dwa powyzsze
elementy mogly w znaczacy spos6b zawazy¢ na otrzymanych wynikach badan.
Jednoczeénie wazng informacjg ptynaca z prowadzonych obserwaciji jest fakt, iz
nie potwierdzono réznic funkcjonalnych i strukturalnych u leczonych pacjentow
z SMA zwigzanych z rodzajem stosowanej terapii oraz réznic zwigzanych z liczba
kopii SMN2. Autorzy pracy zwracaja uwage na znaczenie przykurczow w stawach
biodrowych czy kolanowych.

W opisie pracy zawartej w rozprawie doktorskiej pojawia sig informacja na
temat 40-osobowej grupy badanej z podziatem na pacjentéw niesiedzacych
N=12 i siedzacych N=25. Czy czg$¢ ocenianych pacjentéw zostata wykluczona z
badania w czasie jego trwania?

W czwartej pracy cyklu pt. ,Examination of Upper Limb Function and the
Relationship with Gross Motor Functional and Structural Parameters in Patients
with Spinal Muscular Atrophy” oceniano funkcjg koficzyny gornej u pacjentow z
rdzeniowym zanikiem migsni oraz jej zwigzek z motorykg duzq i parametrami
strukturalnymi. Badaniem objeto 25 leczonych pacjentéw z genetycznie
potwierdzonym rozpoznaniem SMA typu 2 i 3 posiadajacych co najmniej funkcje
samodzielnego siadu. Pierwsza ocena zostata przeprowadzona po wtaczeniu do
badania, kontrolna po uptywie 12 miesiecy. Pacjenci wykazali wigkszq popraweg
w skali RULM (18 pacjentdw) niz w skali HFMSE (13 pacjentéw), Srednio o 1
punkt w kazdej skali. Podczas 12-miesiecznej obserwacji u pacjentdw siedzacych
i chodzacych wykazano wiekszg poprawe funkcji kofczyny gornej niz ogoblnej
motoryki duzej. W pracy wykazano réwniez, ze utrzymujgce sig zmiany
strukturalne miaty negatywny wptyw zaréwno na funkcje motoryki matej jak i
duzej u pacjentdw z SMA. Otrzymane wnioski z klinicznego punktu widzenia s3
istotne dla dostosowania wtasciwego programu terapeutycznego.

Znacznym ograniczeniem badania jest fakt réznego czasu postawienia diagnozy,
réznego czasu do rozpoczecia leczenia, réiny stan wyjéciowy pacjentow.
Nasuwa sie pewna refleksja, czy wyniki badar sa miarodajne na tak matych

grupach pacjentéw.

W ostatniej pracy wigczonej do cyklu “Functional and Structural Changes in

Patients with Spinal Muscular Atrophy Treated in Poland during 12-Month
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Follow-Up: A Prospective Cohort Study” ocena poréwnawcza zmian
funkcjonalnych i strukturalnych (wyjsciowa i po 12 miesigcach) dotyczyta 34
pacjentéw podzielonych na 3 grupy: niesiedzgcy, siedzgcy, chodzacy. Podczas
12-miesiecznej analizy nie zaohbserwowano istotnie statystycznych zmian
strukturalnych w zakresach ruchomosci lub przykurczach stawowych. Analizujac
parametry w obrebie tutowia wykazano, ze w grupie pacjentéw niesiedzacych
doszto do pogorszenia parametru rotacji odcinka szyjnego w prawo oraz
wyprostu prawego biodra. Analizujgc zakresy ruchomosci i wartosci pozycji
neutralnych w konczynach dolnych wykazano, ze w grupie pacjentéw
niesiedzacych wiekszos¢ pozycji neutralnych, okreslajacych wartos¢ przykurczu
stawowego ulegty pogorszeniu. Nastepnie poréwnywano wyniki uzyskane w
skalach CHOP-INTEND oraz HFMSE- nie wykazano istotnych statystycznych
zmian. W przypadku tej publikacji dodatkowo wyrdzniono bardzo przydatny
parametr MAX. Obejmowat on dzieci, ktére nie mogty wykaza¢ poprawy z
powodu osiggniecia maksymalnego wyniku podczas pierwszego badania i
réwnoczesnie nie wykazaty pogorszenia w drugim badaniu.

Podsumowujgc, na bazie opublikowanych prac oryginalnych wykazano, ze
jednoosrodkowa grupa pacjentéw z SMA uzyskata poprawe funkcjonalng,
wieksza w obrebie motoryki matej anizeli w motoryce duzej, natomiast na stan
funkcjonalny pacjentéw najbardziej istotny wptyw miaty zmiany w postawie
ciata, gtéwnie w obrebie stawdéw kolanowych i biodrowych. Pewnym
ograniczeniem jest liczebnos¢ badanych grup i podgrup oraz ich heterogenno$é
pod wzgledem czasu postawienia rozpoznania poszczegdlnych typow SMAI
rozpoczecia leczenia oraz wyjsciowego stanu klinicznego pacjentdéw. Niemniej
doswiadczenia jednego osrodka sa bardzo istotne pod wzgledem tak

szczegbtowej i rzetelnej analizy funkcjonowania pacjentéw z SMA.
Podsumowanie

Dyzertacja zostata opracowana w nowym trybie prezentacji monotematycznego
dorobku naukowego. Wszystkie zatgczone prace uzyskaty pozytywne opinie

recenzentéw, a publikujgce je czasopisma znajdujg sie na liscie MNiISW,

dodatkowo cztery czasopisma sg oceniane wspotczynnikiem oddziatywania (IF).
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Zastuguje na uznanie bardzo dobrze przestawiona metodyka badan, nalezycie i
szczegbtowo scharakteryzowana grupa badana z uwzglednieniem istotnych
informacji dla klinicznej jej oceny oraz odpowiednio przeprowadzona analiza
statystyczna. Dodatkowym atutem przedstawionych prac oryginalnych jest
dyskusja podkreslajaca wtasciwy sposéb analizy zebranych danych klinicznych
oraz poréwnujaca wtasne wyniki z innymi doniesieniami naukowymi. Z uwagi na
zmiane obrazu klinicznego pacjentéw z SMA zwigzanego ze stosowang terapia
bardzo istotny jest fakt prawidtowej oceny funkcjonalnej pacjentow
(odpowiednio do poziomu motorycznego) celem zaplanowania efektywnej
fizjoterapii.

Whioski ptyngce z przeprowadzonej pracy badawczej stanowig doktadng
odpowied? na postawione cele i hipotezy badawcze. Kazda z prac cyklu zawiera
pi$miennictwo zwigzane z omawianym zagadnieniem. Oceniana dyzertacja pt.
,Prospektywna analiza zmian funkcji motoryki matej i duzej oraz postawy ciala
u pacjentdw z rdzeniowym zanikiem miesni” wskazuje na umiejgtnos¢ mgr
Aleksandry Bieniaszewskiej na samodzielne prowadzenie pracy naukowej.
Oceniajac dzialalnoé¢ naukowg Doktorantki nalezy wspomnie¢, iz mgr
Aleksandra Bieniaszewska jest ponadto wspofautorem dwoéch rozdziatow
,Diagnostyka fizjoterapeutyczna mdzgowego porazenia dzieciecego- rola
fizjoterapeuty” i ,Usprawnianie w mézgowym porazeniu dziecigcym” w ksigzce
pt. Mézgowe porazenie dziecigce w praktyce pediatry i lekarza rodzinnego
wydanej w 2024 roku. We wrze$niu 2024 mgr Aleksandra Bienaszewska zostata
laureatem konkursu ,Grant Naukowy 2024” organizowanego przez Krajowg lzbg
Fizjoterapeutow.

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. Zgodnie z punktem 9 regulaminu
postepowania w sprawie nadania stopnia doktora (warunkiem wyréznienia jest

opublikowanie czesci wynikéw rozprawy w formie prac oryginalnych w
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recenzowanych czasopismach naukowych , co najmniej jednej z IF i za 140
punktéw lub co najmniej dwéch prac z IF i za 100 punktéw kazda) praca
doktorska mgr Aleksandry Bieniaszewskiej spetnia warunki pozwalajgce na

ztozenie wniosku o wyrdznienie pracy doktorskiej.

Z wyrazami szacunku,

Prof. dr hab. n. med. Justyna Paprocka

paniet
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