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Recenzja
rozprawy na stopien doktora nauk medycznych i nauk o zdrowiu
w dyscyplinie nauki o zdrowiu mgr Aleksandry Bieniaszewskiej
pt. Prospektywna analiza zmian funkcji motoryki matej i duzej oraz postawy ciata
u pacjentéw z rdzeniowym zanikiem miesni
przygotowanej pod opiekg Promotorki dr hab. Ewy Gajewskiej
w Uniwersytecie Medycznych im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

Rdzeniowy zanik migsni (SMA, ang. Spinal Muscular Atrophy) to ciezka, postepujaca
choroba neurodegeneracyjna o podtozu genetycznym, charakteryzujagca sie
degeneracja neuronéw ruchowych rdzenia kregowego, co prowadzi do ostabienia
i zaniku miegsni. Jest to jedna z najczestszych choréb rzadkich o dziedziczeniu
autosomalnym recesywnym, spowodowana mutacjami w genie SMN1 (ang. Survival
Motor Neuron 1), ktéry koduje biatko niezbedne do przezycia neuronéw ruchowych.
W ostatnich latach nastapit przetom w terapii SMA, dzieki opracowaniu terapii
genowych. W zaleznosci od typu SMA choroba wplywa na zdolnosci motoryczne
pacjentéw w réznym stopniu, prowadzac do zaburzen zaréwno w zakresie motoryki
duzej, jak i matej oraz deformacji postawy ciata. Z perspektywy fizjoterapii kluczowe
jest wczesne rozpoznanie deficytow ruchowych iwdrozenie indywidualnie
dostosowanej terapii wspomagajace;j.

Motoryka duza u pacjentéw z SMA jest szczegdlnie uposledzona w wyniku ostabienia
miesni proksymalnych, co prowadzi do trudnosci w utrzymaniu pozycji siedzacej, stania
oraz chodu. Postepujaca hipotonia migsniowa sprzyja rozwojowi deformacji
ortopedycznych, takich jak skolioza, przykurcze stawowe i zwichnigcia bioder, co
zZnaczaco ogranicza samodzielno$¢ pacjentow. Motoryka mata réwniez ulega
ostabieniu, co objawia si¢ trudnosciami w precyzyjnych ruchach rak, utrudniajac
codzienne czynnosci, takie jak chwytanie przedmiotdw, pisanie czy obstuga urzadzen
elektronicznych.

Ocena postawy ciata pacjentéw z SMA ma kluczowe znaczenie w monitorowaniu
progresji choroby i doborze strategii terapeutycznych. Zaburzenia réwnowagi,
kompensacyjne wzorce ruchowe oraz ostabienie stabilizatoréow tutowia wymagaja
kompleksowego podejécia fizjoterapeutycznego, obejmujacego terapie manualng,
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¢wiczenia wzmacniajgce i techniki wspomagajace, takie jak ortezy czy gorsety
ortopedyczne.

Obszar badan nad SMA nieustannie sie rozwija, obejmujac zarbwno mechanizmy
patofizjologiczne, jak i strategie terapeutyczne. Dalsze badania nad farmakoterapia,
terapia komodrkowa oraz metodami edycji genowej mogg w przysztosci
zrewolucjonizowac leczenie tej choroby, jednak kluczowym wyzwaniem pozostaje
zrozumienie dtugofalowych skutkéw obecnych interwencji oraz indywidualizacja terapii
w zaleznosci od fenotypu i wieku pacjentow.

Pomimo rozwoju terapii farmakologicznych, fizjoterapia pozostaje nieodzownym
elementem leczenia pacjentow z SMA, wspierajagc ich funkcjonowanie oraz
spowalniajac skutki choroby. Dalsze badania nad mechanizmami wptywajacymi na
motoryke oraz rozwdj narzedzi oceny funkcjonalnej sg niezbedne do optymalizacji
strategii terapeutycznych i poprawy jakosci zycia pacjentéw. Stad tez podjety problem
badawczy wychodzi naprzeciw ogromnym potrzebom i oczekiwaniom zaréwno
naukowym jak i aplikacyjnym a jego wybor uwazam za trafny i aktualny.

Ocena formalna pracy

Rozprawa doktorska mgr Aleksandry Bieniaszewskiej sktada sie z cyklu pieciu publikacji
stanowigcych spdjng cato$¢. Dwie pierwsze publikacje maja charakter przegladéw
literatury, w ktérych Doktorantka charakteryzuje metody oceny stanu funkcjonalnego
i strukturalnego pacjentéw z SMA oraz analizuje odkrycia dotyczace samej choroby -
jej naturalnego przebiegu i etiologii oraz ewolucje w sposobach leczenia. Trzy
pozostate s3 opracowaniami oryginalnymi. kaczny wskaznik oddziatywania (IF) wynosi
11,700 przy tacznej liczbie punktéw MNiSW wynoszacym 365.

Cykl publikacji tworza kolejno:

1) Wlodarczyk (Bieniaszewska) Aleksandra, Gajewska Ewa. Przeglad metod
oceny funkcjonalnej analizujgcych motoryke mata i duza u chorych
z rdzeniowym zanikiem mig$ni. Neurologia Dziecigca 2019, 56, 23-26. DOI:
10.20966/chn.2019.56.437

2) Bieniaszewska Aleksandra, Gajewska Ewa. History review of spinal muscular
atrophy.  Aktualnosci  Neurologiczne 2022, 1, 32-38. DOL:
10.15557/AN.2022.0005

3) 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

4) Bieniaszewska Aleksandra, Sobieska Magdalena, Steinborn Barbara, Gajewska
Ewa. Examination of Upper Limb Function and the Relationship with Gross
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Motor Functional and Structural Parameters in Patients with Spinal Muscular
Atrophy. Biomedicines 2023, 11, 1005. DOI: 10.3390/biomedicines11041005.

5) 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. DOL: 10.3390/jcm13144232.

Pani mgr Aleksandra Bieniaszewska jest pierwszg autorka wszystkich artykutéw cyklu,
a jej wktad w ich opracowanie, zgodnie z zamieszczonymi o$wiadczeniami
wspotautorow, byt wiodacy.

W dostarczonym do recenzji Autoreferacie zawarto prezentacje przedmiotu badan, cel
rozprawy, oméwienie wchodzacych w cykl prac oraz wnioski. Znajduje sie w nim takze
prezentacja sylwetki Doktorantki z jej dotychczasowg aktywnoscig naukowa. Ponadto
znajduja sie w nim spis bibliografii, wykaz stosowanych skrétéw, streszczenie w jezyku
polskim i angielskim, oswiadczenia wspdotautorow, orzeczenie Komisji Bioetycznej oraz
kopie artykutéw wchodzacych w sktad cyklu publikacji.

Autoreferat napisany jest poprawnym i starannym jezykiem. Nie do korica odpowiadaja
mi sformutowania w spisie tresci takie jak Wykaz publikacji wchodzgcych w cykl czy
Przedmiot badan i komentarz. Moim zdaniem poprawniej brzmi: ,wchodzacych w sktad
cyklu” oraz ,przedmiot badan i jego komentarz” lub jakies inne doprecyzowanie.
Uwazam takze, ze bardziej prawidtowym okresleniem w badaniach dotyczacych ludzi
jest grupa badanych a nie materiat badawczy. Generalnie btedy stylistyczne pojawiaja
sie rzadko (np. str. 8,10,11,12,16). Podsumowujac, zaréwno uktad pracy jak i zawartosc¢
pod wzgledem formalno-jezykowym nie budzi zastrzezen.

Ocena merytoryczna pracy

Zaproponowany przez Doktorantke tytut rozprawy w mojej ocenie jest jasny,
precyzyjny i jednoznacznie wskazuje podjety problem badawczy. Magister Aleksandra
Bieniaszewska we wstepie przygotowanego Autoreferatu zwiezle scharakteryzowata
obszar badan. Szczegotowe uzasadnienia odnajdujemy w poszczegdlnych publikacjach
cyklu. Nastepnie Doktorantka scharakteryzowata grupe badanych wskazujac proces
rekrutacyjny, kryteria wiaczenia i wytaczenia oraz wykluczenia, ktére pojawity sie
w trakcie jej badania podtuznego. Do badan zakwalifikowano 44 osoby, ostatecznie
w koncowej analizie uwzgledniono 34 chorych, w tym 4 niesiedzacych, 23 siedzacych
i4 chodzacych. Nie do konca te dane s3 zbiezne z informacjami zawartymi
w poszczegdlnych artykutach, gdzie liczba badanych chorych oscylowata od 40 do 25.
Nastepnie zaprezentowano szczeg6towy opis metod oceny motoryki matej i duzej oraz
postawy ciata u pacjentow z SMA wykorzystanych w prezentowanej rozprawie
doktorskiej. Wybrane narzedzia to zwalidowane skale dedykowane badanej grupie
chorych i ich wyb6r jest w petni uzasadniony. Zaproponowany proces badawczy
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wskazuje, ze Doktorantka sprawnie porusza sie w analizowanym problemie badawczym
i posiada ku temu niezbedne kompetencje analityczne.

Doktorantka jako cel gtéwny rozprawy wskazata prospektywng analize zmian motoryki
matej i duzej oraz postawy ciata u pacjentéow z rdzeniowym zanikiem migsni. Tak
postawiony cel gtéwny nie budzi watpliwosci i uznaje za prawidtowy.

Nastepnie Doktorantka sformutowata cztery tezy dla rozprawy doktorskiej, ktére
moim zdaniem mozna byto takze nazwac celami szczegétowymi, gdyz sformutowaniu
.tezy” blizej do ,hipotezy”, ktérych Doktorantka w swojej pracy nie sformutowata:

* przedstawienie analizy piSmiennictwa na temat metod diagnostycznych
wykorzystywanych w pracy z pacjentem z rdzeniowym zanikiem miesni;
* opracowanie rysu historycznego prezentujgcego naturalny przebieg choroby;
* prospektywna analiza zmian motoryki matej i duzej oraz postawy ciata
u pacjentéw z SMA leczonych obecnie stosowanymi preparatami w dwéch
przedziatach czasowych — po 5 i po 12 miesigcach od rozpoczecia obserwacji;
* ocena zmian motoryki matej zachodzqcej u siedzqcych i chodzqcych pacjentow
z SMA.
Moim zdaniem bardziej precyzyjnym dla celu drugiego (biorgc pod uwage analize
przegladu, ktéry go realizuje) byloby sformutowanie np. ,opracowanie rysu
historycznego (historycznego przegladu) odkry¢ dotyczacych przebiegu choroby
i metod leczenia”. Cele (tezy) trzeci i czwarty sa oczywiscie najbardziej interesujace
naukowo. Jednakze analiza zaprezentowanego w Autoreferacie materiatu nie pozwala
w moim odczuciu na realizacje tak postawionego celu czwartego, i nie znajduje on
odzwierciedlenia w prezentowanych pracach, gdyz sugeruje, ze zostang poréwnani
pacjenci chodzacy i siedzacy, lub ze nie bedzie to analiza prospektywna,
w przeciwienstwie do celu trzeciego. Stad wnioskuje o jego rewizje, by precyzyjnie
okresli¢ cel realizowany w pracy czwartej.

W kolejnych czesciach Autoreferatu, Doktorantka prezentuje syntetyczny opis
wynikéw z poszczegdlnych artykutdow wchodzacych w sktad cyklu. Wybor
najwazniejszych aspektow i skondensowana prezentacja gtéwnych celéw i osiggniec
zawartych w poszczegdélnych publikacjach zostaly poczynione przez Doktorantke
w sposéb odpowiedni i przemyslany, dowodzac jej dojrzatosci naukowej. Ciekawym
rozdziatem jest takze Analiza ciaggu przyczynowo-skutkowego cyklu przewodu
doktorskiego, gdzie Doktorantka spojnie nakresla swdj tok pracy nad problemem
badawczym, ponownie wskazujac na przemyslany i uzasadniony proces jego realizacji.
Z raqji roli recenzenta, gdybym miata wskazac elementy do ewentualnego uzupetnienia,
to zasugerowatabym zaprezentowanie ogdlnej dyskusji catosci zebranych wynikéw
prezentowanej rozprawy w odrebnym podrozdziale, niejako pokazujgc catosciowe,
krytyczne spojrzenie na przeprowadzony proces badawczy.
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Pierwsza zaprezentowana publikacja, Przeglgd metod oceny funkcjonalnej
analizujgcych motoryke matq i duzq u chorych z rdzeniowym zanikiem miesni, realizuje
pierwszy zaproponowany cel dysertacji doktorskiej, i jak sama Doktorantka wskazata
byta podstawa do wyboru narzedzi badawczych w realizowanych badaniach whasnych.
W pracy zaprezentowano przeglad dostepnych narzedzi doktadnie je charakteryzujac
wskazujac takze ograniczenia. Interesuje mnie, dlaczego w pracy przegladowej w opisie
nie uwzgledniono SMA typu 0, z czego wynikato jego pominigcie? Prosze takze
o wyjasnienie, czy w literaturze przedmiotu nie ma testow dedykowanych pacjentom
z SMA typ 4?

Druga praca History review of spinal muscular atrophy realizuje drugi cel badawczy
dysertacji. Dokonano w niej historycznej analizy odkry¢ dotyczacych samej choroby —
jej naturalnego przebiegu i etiologii oraz ewolucji w sposobach leczenia, ktére
determinowaty rokowania i postepowanie wspomagajace np. dotyczace dziatan
fizjoterapeutycznych. Jak sama Doktorantka podkreslita w swoim Autoreferacie, analiza
ta stata sie¢ punktem wyjscia dla sformutowania problemu badawczego dotyczacego
obserwacji zmian w zakresie badanych parametréw, istotnych dla pracy
fizjoterapeutycznej.

Trzecia praca Prospective Analysis of Functional and Structural Changes in Patients with
Spinal Muscular Atrophy — A Pilot Study realizuje trzeci cel badawczy. To niejako
pierwsza praca oryginalna, ktérg Doktorantka rozpoczyna analize wskazanego
problemu badawczego. Celem pracy byta prospektywna analiza zmian funkgji
motorycznych oraz parametrow strukturalnych u pacjentéw z rdzeniowym zanikiem
migsni, poddawanych leczeniu farmakologicznemu i fizjoterapii. Grupa badanych
w Autoreferacie sie nie zgadza (siedzacych n=25, podczas gdy w artykule jest n=28),
rozumiem, Ze to pomyika. Jak wskazuje Doktorantka w przytoczonej pracy, to jedna
z pierwszych prac poszukujaca zwigzkéw funkcji motorycznych i parametrow
strukturalnych w przebiegu choroby, ktérej wyniki z perspektywy pracy
fizjoterapeutycznej moga okazaé sie niezwykle inspirujgce. | jak wnioskujemy
z podsumowania badan - tak bylo. Wprowadzenie nowoczesnych metod leczenia
doprowadzito do zmiany obrazu klinicznego choroby. Jak wskazuja wyniki badan
przedstawionych w recenzowanej pracy, Autorzy rekomenduja nie tylko ocene
funkcjonalng pacjentéw, lecz takze pogtebiong analize strukturalna. Takie podejscie
umozliwia lepsze dostosowanie strategii fizjoterapeutycznych oraz skuteczniejsze
monitorowanie progresji choroby. To wazna z perspektywy terapii pacjentow z SMA
rekomendacja.

Czwarta praca Examination of Upper Limb Function and the Relationship with Gross
Motor Functional and Structural Parameters in Patients with Spinal Muscular Atrophy
domyslam sie, ze realizuje czwarty cel, cho¢ w mojej ocenie nie jest to takie oczywiste,
lecz do tego watku wroce pod koniec recenzji. To druga praca oryginalna, w ktoérej
badano funkcje konczyny gérnej u pacjentéw z rdzeniowym zanikiem miesni oraz jej
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zwigzek z motorykg duzg oraz parametrami strukturalnymi u 25 pacjentow z SMA
typu 2. Dwunastomiesieczna obserwacja pacjentéw siedzacych i chodzacych wykazata
wieksza poprawe funkgji koniczyny gérnej niz ogélnej motoryki duzej oraz potwierdzita,
ze utrzymujace si¢ zmiany strukturalne miaty negatywny wptyw zaréwno na funkcje
motoryki matej jak i duzej u pacjentéw z SMA.

Ostatnia praca Functional and Structural Changes in Patients with Spinal Muscular
Atrophy Treated in Poland during 12-Month Follow-Up: A Prospective Cohort Study
podejmuje takze trzeci cel rozprawy i jest kontynuacjg pracy trzeciej, analizuje
dtugoterminowe zmiany badanych parametréw (ocena po 12-miesigcach). W trakcie
12-miesiecznej oceny nie stwierdzono istotnych statystycznie zmian strukturalnych.
Wiekszos¢ pacjentow wykazata jednak poprawe funkcji motorycznych, co moze
sugerowac, ze nowoczesna terapia skutecznie zahamowata postepujace ostabienie sity
migsniowej, przyczyniajagc si¢ do utrzymania, a nawet poprawy poziomu
funkcjonalnego. Jak Doktorantka stusznie podkresla w pracy, brak zmian
w poszczegdlnych pozycjach skali oceny nie zawsze oznacza brak postepu, lecz moze
wynikac z osiggnigcia maksymalnego wyniku juz na etapie poczatkowej obserwacji.

Zdaje sobie sprawe, ze Doktorantka bada chorych na chorobe rzadka, jednakze, to nie
zwalnia nas z trzymania pewnego rygoru dotyczacego proby klinicznej i jej
charakterystyk. Nie jest to tatwe w badaniach jednoosrodkowych. Jednakze biorac pod
uwage catos$¢ zebranego materiatu, chciatam prosi¢ Doktorantke o probe okreslenia
wplywu nastepujacych charakterystyk badanych chorych: intensywnos¢ i czestotliwosc¢
zajec fizjoterapeutycznych, czas od diagnozy do podjecia leczenia, czas od podjecia
leczenia do rozpoczecia badan bedacych przedmiotem niniejszej rozprawy. One dos¢
mocno mogy determinowal uzyskany progres leczenia ico za tym idzie efekty
oceniane w niniejszej pracy. Z jakimi zagrozeniami w opinii Doktorantki mogto sie to
wigzac¢ i co zrobiono by je zminimalizowa¢ w procesie badawczym? Kolejnym
zagadnieniem, ktore wydaje sie byc interesujace i w mojej ocenie nie wybrzmiato
wyrazne w Autoreferacie, to poréwnanie 5-miesiecznej i 12-miesiecznej obserwacji
pacjentow z SMA leczonych w Polsce. Co z nich wynika, jakie s3 prognozy
i rekomendacje z tych obserwacji ptynace, szczegdlnie w perspektywie pracy
fizjoterapeuty? Czy pacjenci poddani ocenie po 12 miesigcach, byli takze oceniani po
pieciu i mozna dokonac u nich obserwacji w tym zakresie?

Mgr Aleksandra Bieniaszewska konczy swdj Autoreferat prezentacjq czterech
whnioskow, ktére wynikajg z przeprowadzonych analiz i s3 w mojej ocenie trafnym jej
podsumowaniem. Uwazam jednak, ze nie do korica wspétgrajg z postawionymi tezami
/ celami z czgsci wstepnej (szczegodlnie dotyczgcymi prac oryginalnych). W mojej ocenie
warto je dopracowac (cele i hipotezy) by rzeczywiscie oddawaty bardzo ciekawy zakres
badan zrealizowany przez Doktorantke oraz byly spdjne z zaproponowanymi
wnioskami. Ta niespdjno$¢ pojawita sie takze w podsumowaniu pracy drugiej, gdzie

AKADEMIA WYCHOWANIA FIZYCZNEGO IM. E. PIASECKIEGO W POZNANIU
ul Krélowej Jadwigi 27/39, 61-871 Poznan
tel. 61 835 50 00, faks 61 835 50 99
kancelaria@awf.poznan.pl 6
awf.poznan.pl




Mﬂkademla Wychowania Fi ego
im. Eugeniusza Piaseckiego w Poznaniu

Doktorantka sugeruje, ze na jej podstawie, czy w jej wyniku zaproponowata hipoteze
badawcza, ktérej nastepnie nie zaprezentowata, a szkoda.

Wartym podkreslenia jest, ze mgr Aleksandra Bieniaszewska jest laureatka konkursu
.Grant Naukowy 2024" organizowanego przez Krajowa lIzbe Fizjoterapeutow
otrzymujac zewnetrzne finansowanie na dziatalno$¢ naukowa w ramach programu
Grant Junior. Aktywnie udziela sie jako fizjoterapeutka i szkoleniowiec. Miata juz okazje
zaprezentowac sie podczas miedzynarodowych konferencji naukowych, a jej dorobek
naukowy nie ogranicza sie do prac prezentowanych w cyklu rozprawy doktorskiej. To
dowodzi otwartosci Doktorantki na wspdiprace i nowe wyzwania naukowe
w dyscyplinie nauki o zdrowiu.

Podsumowanie i konkluzja koncowa

Przedstawiony do oceny cykl publikacji stanowi oryginalne i warto$ciowe ujecie
postawionego problemu badawczego. Autorka wykazata sie zaawansowana wiedza
oraz umiejetnosciami niezbednymi do prowadzenia samodzielnych badan naukowych.
Warto réwniez podkresli¢, istotne znaczenie pracy w konteksécie badan naukowych
i zastosowan klinicznych. Biorgc pod uwage powyzsze, stwierdzam, ze praca mgr
Aleksandry Bieniaszewskiej pt. Prospektywna analiza zmian funkcji motoryki matej
i duzej oraz postawy ciata u pacjentéw z rdzeniowym zanikiem miesni, odpowiada
wymaganiom stawianym pracom na stopien doktora w dziedzinie nauk
medycznych i nauk o zdrowiu, w dyscyplinie nauki o zdrowiu, ispetnia warunki
okreslone w art. 187 Ustawy z dnia 20 lipca 2018 r. Prawo o szkolnictwie wyzszym
i nauce (Dz.U. 2024.0.1571 t,j.). Dlatego wnosze do Kapituty Kolegium Nauk o Zdrowiu
Uniwersytetu Medycznego im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu o dopuszczenie
mgr Aleksandry Bieniaszewskiej do dalszych etapéw przewodu doktorskiego.

dr hab. Ida Laudanska-Krzeminska prof. AWF
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