Prof. dr hab. n. med. Janusz Bohosiewicz Katowice, 04.04.2018 ..

RECENZJA

Przedstawiona mi do oceny praca doktorska lek. med. Marii Boczar pt.. ,,Wptyw
wrodzonej dysfunkcji uktadu nerwowego na funkcjonowanie i integracj¢ spoteczng dzieci
leczonych z powodu przepukliny oponowo-rdzeniowej” stanowi zwarty wydruk

komputerowy liczacy 169 stron.

Prace rozpoczyna wyjatkowo skrupulatny wykaz uzytych skrotoéw. Autorka wymienia

nawet skroty powszechnie znane, uzywane w zyciu codziennym.

Wstep, po okresleniu czestosci wystgpowania wady rozpoczyna si¢ od bardzo
interesujgcego przedstawienia historii rozpoznawania, a pozniej i leczenia tej wady na
przestrzeni wiekéw. Omawia doktadnie morfologie¢ i embriologi¢ przepukliny oponowo-
rdzeniowej, co ilustruje zdjeciami. Praktycznie we wstepie porusza wszystkie zagadnienia,
ktére powinny tam si¢ znalezé. A wigc: epidemiologie 1 etiologi¢ wady, zasady jej
rozpoznawania i leczenia zarowno post jak i prenatalnego. llustracyjnie przedstawia schematy
i zdjecia operacyjne. Porusza wazny temat profilaktyki w postaci zar6wno suplementacji
kwasem foliowym jak i1 fortyfikacji Zywnosci. Nie obawia si¢ réwniez poruszy¢ tematu
terminacji ciazy. Wstgp konczy przedstawieniem wypracowanych przez lata w Klinice
Chirurgii Dziecigcej Instytutu Matki 1 Dziecka zasad kompleksowego postepowania

z pacjentem z przepukling oponowo rdzeniowg od urodzenia do dojrzatosci.

Cel pracy zapowiada kompleksowa analize nastgpstw wczesnych i1 odlegltych dla

dziecka urodzonego z przepukling oponowo-rdzeniows.

Materiat 1 metodyke przedstawia autorka na kolejnych 6 stronach. Analizie poddano
grupe 34 pacjentow sposrod 50 operowanych w Klinice Chirurgii Instytutu Matki i Dziecka
w latach 2000-2005. Wsrod pozostatych czworo dzieci zmarlo, a dla 12-tu nie udalo si¢
zebra¢ pelnej dokumentacji. Przeprowadzono analize bezposrednio po urodzeniu, a nastepnie
powtornie U dzieci w wieku 8-13 lat. Ocena wstepna obejmuje bardzo wiele danych
z wywiadu, przebiegu operacji, oceny klinicznej wg skali Sharrada w aspekcie niedowtadow,

wystepowania wodoglowia i stanu uktadu moczowego. Ocena wtdérna jest powtorzeniem



badan przeprowadzonych po urodzeniu rozszerzona o0 informacje dotyczace rozwoju
psychicznego dziecka, testy mig$niowe obreczy barkowej, okreSlenie typu pecherza
neurogennego oraz neurogennych zaburzen mikcji 1 defekacji. Uzyskane wyniki poddane sg

analizie statystycznej.

Wyniki w formie tabelarycznej z nastepowym komentarzem przedstawia
doktorantka na kolejnych 43 stronach pracy. Ponad potowa matek nie stosowata profilaktyki
kwasem foliowym bez zwigzku z wiekiem matki, wyksztalceniem rodzicow czy miejscem
zamieszkania. Rozpoznanie prenatalne wady postawiono w 64,7% przypadkdéw, niestety
u wigkszosci W poznym okresie cigzy. Statystycznie czesciej rozpoznanie prenatalne stawiane
bylo u pacjentek mieszkajacych w miescie. Wiekszo$¢ ocenianych pacjentow miata rozlegte
i wysoko zlokalizowane wady, co odzwierciedla skala Sharrada, w ktorej 39,5% pacjentow
zaliczono do najcigzszej — pierwszej grupy, a wodogltowie aktywne wystapito u ponad 70%

dzieci.

Zabieg operacyjny wykonywano jak najwcze$niej, najczeSciej W pierwszej dobie,
a najczestsza metoda operacyjna to zastosowanie ptata Limberga. Doktorantka wykazata
statystycznie znamienng korelacj¢ miedzy rozlegloscia i lokalizacja wady, a czgstoScia
wystepowania zaburzen w oddawaniu moczu oraz poszerzenie ukladow kielichowo-
miedniczkowych. U 34 pacjentow poddanych analizie wtérnej stwierdza obecnos¢
probleméw z odlezynami u pacjentow operowanych metoda Limberga, u ktorych
wystepowala deformacja krggostupa. U szesciorga dzieci pojawila si¢ deformacja kregostupa
nie odnotowana przy urodzeniu. U dzieci, ktore operowano metoda Limberga analizowano
stan mig¢$ni obrgczy barkowej. Zaburzenia stwierdzono tylko u jednego dziecka. Odnotowano
bardzo wysoki odsetek powiktan w postaci zakazen CUN, koniecznos$ci wymiany cze$ci lub
catego uktadu zastawkowego oraz wystepowania padaczki. Powiklania te wigzaly si¢
statystycznie istotnie z ci¢zko$cig wady czyli jej lokalizacja i rozlegtoscig. Ocena dynamiki
niedowladow konczyn dolnych wykazala, ze zakres niedowladow po urodzeniu
w porownaniu z badaniem odleglym jest podobny. Chociaz u pigciu pacjentow z wada
zlokalizowang na poziomie ledzwiowym 1 krzyzowym stwierdzono poprawe motoryki
konczyn dolnych. Wsrod ocenianych dzieci chodzi samodzielnie lub w ortezach czy z pomoca

balkonika 10 dzieci. Dodatkowo 11 dzieci tylko cze$ciowo wspomaga si¢ wozkiem.

Analizujac problemy zwigzane z pecherzem neurogennym doktorantka stwierdza, ze

najczesciej wystepuje pecherz neurogenny III 1 IV typu. U prawie wszystkich dzieci



prowadzone jest czyste przerywane cewnikowanie. Mimo tego tylko 10 (30%) dzieci nie
moczy si¢ mi¢dzy cewnikowaniami. Podobnie zaparcie i brudzenie nie wystepowalo tylko

u 12 (35%) dzieci.

Dla oceny mozliwosci edukacyjnych doktorantka podzielita pacjentdow na cztery
grupy. Brak probleméw edukacyjnych odnotowano u 70% dzieci. Zaburzenia rozwoju
intelektualnego wystepuja istotnie statystycznie czesciej U dzieci z wodogltowiem zastawko-

zaleznym i zwigzanymi z tym powiktaniami.

Konsekwencje dla rodzin dzieci z przepukling oponowo-rdzeniowa wskazuja, co
wydaje sie¢ oczywiste, ze im ci¢zsze sg konsekwencje wady tym mniejsze sa mozliwosci
podjecia przez matke aktywnosci zawodowej. Kalekie dziecko w rodzinie w wigkszosci
przypadkéw nie prowadzilo do rozpadu rodziny czy decyzji negatywnej o urodzeniu

kolejnego dziecka.

Na zakonczenie tej czgsci pracy doktorantka przeprowadza analize  wplywu
czynnikow zwigzanych z istotg i leczeniem wady na jej spoteczne skutki. Dzieli pacjentéw na
dwie grupy: z najtagodniejszymi i najci¢zszymi spolecznymi skutkami uszkodzenia uktadu
nerwowego. Stwierdza, Ze najistotniejsze czynniki majace wpltyw na najci¢zsze skutki wady
to jej wysoka lokalizacja, deformacje krggostupa wodoglowie szczegdlnie wodogtowie
powiklane zakazeniami lub koniecznoscia wymiany ukladu zastawkowego. Ograniczone

kryteria (4 z 5) pozwolito zaliczy¢ do grupy dobrej 16 dzieci, a do grupy ,,ztej” 8 dzieci.

W dyskusji na 48 stronach doktorantka konsekwentnie analizuje uzyskane wyniki
i konfrontuje je z wynikami i opiniami z bogato cytowanego piSmiennictwa. Rozktad pftci jest
podobny do opisywanego w pi$miennictwie. Nie stwierdzono opisywanego w pi$miennictwie
rodzinnego wystgpowania wady, istotnego wptywu wieku matki, a takze wptywu czynnikow
socjoekonomicznych na stosowanie suplementacji kwasem foliowym. Fortyfikacja Zzywnosci
kwasem foliowym w USA przyniosta znaczne zmniejszenie czgstosci wystgpowania wady
uktadu nerwowego. Mimo zalecen ekspertow w Polsce takiej fortyfikacji nie wprowadzono.
Podkresla, zgodnie z piSmiennictwem wage¢ wczesnego badania ultrasonograficznego dla
profilaktyki wtornej. W Polsce rozpoznanie ultrasonograficzne wady stawiane jest czesto zbyt

pozno, znacznie pozniej niz w wielu krajach Europy 1 USA.

W analizowanym materiale duzg grupe stanowig dzieci z wysokimi postaciami wady.

W  pi$miennictwie autorzy obserwuja zwickszenie procentowego udzialu wad nizej



potozonych. Prawdopodobnie stuszna jest uwaga doktorantki moéwigca, ze wczesne
rozpoznanie wysokiej wady prowadzi w wielu krajach do terminacji cigzy. Badania
doktorantki potwierdzaja opini¢, ze zastosowanie testu Sharrada znajduje zastosowanie
Ww ocenie stanu neurologicznego zarowno wczesnej jak 1 poznej. Potwierdza tez obserwacje
innych autoréw, ze poziom czynnosciowego uszkodzenia nie zawsze odpowiada poziomowi

anatomicznemu.

Czestos¢ wystepowania wodogtowia w analizowanym materiale jest podobna do
podawanej w pismiennictwie. Podobnie im wyzsza wada tym cze¢éciej wystgpuje wodoglowie.
Mniejszg czestos¢ leczenia zastawkowego w analizowanym materiale autorka tlumaczy

wiekszg rozwagg w ustalaniu wskazan.

W przeciwienstwie do obserwacji innych autorow w analizowanym materiale wady
wspolistniejace odnotowano w mniejszym procencie przypadkow. Wiekszos¢ autorow

podziela poglad doktorantki, ze operacja powinna by¢ wykonana w pierwszej dobie zycia.

Autorka przedstawia liczne opisane w pismiennictwie metody zamkniecia przepukliny
. Analizujac przebieg gojenia stara si¢ wykazaé, ze operacja met. Limberga, stosowana
rutynowo w klinice od kilkudziesieciu lat stanowi najlepsze rozwigzanie szczegOlnie

w przypadku przepuklin rozlegtych i wysokich.

Kolejny temat rozwazan w dyskusji to odpowiedZ na pytanie, kiedy nalezy zatozy¢
zastawke lub zbiornik Rickhama. Doktorantka przytacza wiele opinii na ten temat sklaniajac
si¢ w oparciu o analiz¢ wlasnego materiatu do wydtuzania okresu obserwacji i jest przeciwna

zaktadaniu zastawki réwnoczasowo z operacja przepukliny oponowo-rdzeniowe;j.

Niewydolno$¢ nerek przez wiele lat byta przyczyng poznych zgondéw pacjentow
z przepukling oponowo-rdzeniowg. Stad doktorantka podkresla wage kontroli drog
moczowych i wczesnego stosowania przerywanego cewnikowania. Jest w tej opinii zgodna
z danymi z pisSmiennictwa. Wykazala statystycznie znamienng zalezno$¢ migdzy rozlegtoscia
i lokalizacja wady, a obecno$cia poszerzenia uktadéow kielichowo-miedniczkowych
u dziewczynek oraz czgstoscia wystgpowania klinicznych zaburzen wydalania moczu

u chtopcow.

Doktorantka potwierdza obserwacje innych autorow o zagrozeniach dla przysztosci

pacjenta zwigzanych z istniejacym od urodzenia lub nabytym skrzywieniem kregostupa.



Deformacje pierwotne wigzg si¢ najczesciej z wysoka postacig wady. Sugeruje, ze deformacje

pojawiajace si¢ pdzniej sg zwigzane z zakotwiczeniem rdzenia.

Jako pierwsza przeprowadzita doktorantka pdzng ocen¢ sprawno$ci mig$ni obreczy

barkowej po operacji Limberga. W wigkszos$ci przypadkow nie stwierdzita zaburzen.

Rozwazania na temat wodoglowia, powolujac si¢ na wielu badaczy i1 wilasne
obserwacje konczy stwierdzeniem, ze wodogltowie i1 zakazenia ukladu nerwowego oraz
wystepowanie padaczki wigzg si¢ czesciej z wysoka postacig wady oraz prowadza czesto do

pogorszenia stanu motorycznego pacjenta.

W grupie badanych pacjentow u 70% stwierdzono nietrzymanie moczu, co stoi
w sprzecznos$ci z publikacjami okre$lajacymi nietrzymanie moczu na poziomie okoto 25%.
Zdaniem doktorantki ta réznica wynika z ostrzejszych kryteriow oceny, nizszego wieku
ocenianych chorych 1 dluzszych przerw migdzy cewnikowaniami spowodowanych
problemami organizacyjnymi. Doktorantka stusznie podkresla, ze zaparcie stanowi czesty
i powazny problem u dzieci z przepukling oponowo-rdzeniowa. Leczenie zapar¢ powinno si¢
rozpocza¢ jak najwczesniej, by nie dopusci¢ do rozszerzenia i atonii esicy, i odbytnicy.
Przytacza liczne sposoby leczenia zaparcia przedstawiane w pismiennictwie podkreslajac
uwagi krytyczne dotyczace leczenia operacyjnego (operacja Malone). Doktorantka nie jest

zwolenniczka leczenia operacyjnego zaparc.

W zgodzie z wigkszos$cig autoroOw stwierdza, Zze na rozwdj intelektualny dzieci,
oceniany wspotczynnikiem IQ, najwiekszy wptyw ma wodogltowie oraz powiklania zwigzane

Z jego leczeniem.

Analiza prowadzona przez doktorantke nie potwierdza powszechnego pogladu

z piSmiennictwa moéwigcego, ze kalekie dziecko ma zwigzek z rozpadem rodziny.

W zakonczeniu dyskusji autorka przedstawia i uzasadnia swoj podzial na grupy
pacjentéw z lepszym lub gorszym rokowaniem. Pozwoli to na przedstawienie rokowania
jeszcze przed urodzeniem dziecka i przygotowania psychicznego rodzicéw do posiadania
1 opieki nad kalekim dzieckiem. Podkresla, ze powinna to by¢ opieka skoordynowana
i kompleksowa. Zdaniem autorki utworzenie os$rodkéw zajmujacych sie¢ kompleksowo
dzieémi  urodzonymi z  przepukling  oponowo-rdzeniowa jest  rozwigzaniem
najkorzystniejszym. Wiedza lekarza rodzinnego na ten temat jest niewystarczajaca. Poglad

ten podzielajg tez inni autorzy.



Whioski sg uzasadnione, wynikajg z przeprowadzonych badan i analiz. Odpowiadajg

zatozonym celom pracy.

Prace koncza: dobrze opracowane streszczenia w jezyku polskim i angielskim, spis

zdje¢ i tabel oraz wykaz pisSmiennictwa liczacy 327 pozycji.
Podsumowujac:

Jak na rozprawe¢ doktorskg jest to opracowanie niezwykle rozbudowane. Dowodzi
olbrzymiego doswiadczenia i rozleglej wiedzy doktorantki. Najwicksza warto$cig pracy sa
badania odlegle. Niezbyt duza liczba badanych nieco ogranicza mozliwo$¢ wysuwania
jednoznacznych wnioskéw. Doktorantka porusza bardzo wiele aspektow zwigzanych
z leczeniem 1 perspektywami zyciowymi dzieci urodzonych z przepukling oponowo-
rdzeniowa. Wstep liczy 15 stron, a dyskusja 48 stron. Ta proporcja, niespotykana
w rozprawach doktorskich, ktére dotychczas recenzowatem, $wiadczy o wysokiej jakosci

pracy i potwierdza olbrzymia wiedze doktorantki.

Cele pracy przedstawione s3 opisowo. Jest to oczywiScie wybdr autora pracy.
Osobiscie bardziej odpowiada mi precyzyjne przedstawienie celow, ktorym odpowiadatyby

okreslone wnioski.

Wyniki przedstawia doktorantka bardzo precyzyjnie, skrupulatnie
1 konsekwentnie. Stwierdzenie wysokiej czestosci wystgpowania wodoglowia oraz
wynikajacych z leczenia zastawkowego powiktan utwierdza mnie w przekonaniu o zaletach
wynikajacych z operacji prenatalnej, ktorej najwigksza korzyscig jest istotne zmniejszenie
wystepowania wodogltowia zastawko-zaleznego. W diagnostyce prenatalnej doktorantka pisze
jedynie o badaniu ultrasonograficznym. Do precyzyjnego ustalenia wskazan do operacji
prenatalnej konieczne jest wykonanie rowniez rezonansu magnetycznego. Zgadzam si¢
Z pogladem doktorantki, ze dziecko z przepukling oponowo-rdzeniowa powinno si¢ urodzi¢
cesarskim cigciem wbrew opiniom niektorych autorow. Z pracy jednak nie wynika, by dzieci

urodzone sitami natury mialy gorsze rokowanie.

Z doswiadczen recenzenta wynika, ze obecno$¢ zaparé ma istotny, niekorzystny
wplyw na zdolno$¢ trzymania moczu. Wytworzenie przetoki Malone pozwala na
zapobiegnigcie nietrzymaniu stolca i brudzeniu, co znacznie utatwia zycie w spoteczefstwie.
Nie obserwowalem cytowanej liczby powiktan po tej operacji. Poddaje to pod rozwage

w dalszej pracy doktorantki.



Doktorantka wielokrotnie podkresla zalety operacji met. Limberga. Ja uwazam, ze
korzystniejsze, a w wigkszosci przypadkdw mozliwe nawet w rozlegtych przepuklinach jest
osiowe uruchomienie i zeszycie migéni przykregostupowych. W przedstawionym materiale
u o$miu dzieci po operacji metoda Limberga pojawilo si¢ skrzywienie krggostupa nieobecne
przy urodzeniu — a jest to jednak operacja asymetryczna, zaburzajaca naturalne stosunki
anatomiczne w zakresie migéni grzbietu. Doktorantka wigze wtorne skrzywienia kregostupa
z zakotwiczeniem rdzenia. Chetnie wyslucham opinii doktorantki na ten temat w trakcie

obrony.

Recenzent zwykle zwraca uwage na niezrgczne sformutowania, bledy literowe,
gramatyczne itp. w tekscie. Gtoéwnie dla wykazania, ze prace doktadnie przeczytat. Ta praca
napisana jest bardzo starannie. Dla przyktadu podaje tylko: Listera nie Lisnera (str.6), wady
sg policzalne, a wigc liczba, a nie ilo$¢ (str.12), w drugiej wstawce ,,uciekto” jedno stowo,
w ocenie wieku matek lepsza informacje¢ daje mediana niz $rednia. Osobiscie wole stowo

,,socjalne” niz ,,spoteczne” w odniesieniu do trzymania moczu i stolca.

Niespotykany, liczacy 327 pozycji jest wykaz piSmiennictwa. Zwykle podchodze do
takiej liczby pismiennictwa krytycznie uwazajac, ze w czasach przegladarek internetowych
nie jest to trudne. W tym przypadku jednak z przyjemnoscia stwierdzam, ze doktorantka nie
tylko cytuje we wstepie, jak to zwykle bywa, ale dyskutuje z wszystkimi opiniami w tym
pisSmiennictwie zawartymi. Ponadto to piSmiennictwo zawiera wszystko, co pisali na temat
przepukliny oponowo-rdzeniowej polscy chirurdzy dziecigcy od czasu podjecia leczenia tej
wady w Polsce. W tym aspekcie opracowanie ma charakter historyczny, cenny dla przysztych

pokolen chirurgéw dziecigcych.

Rozprawe doktorskg oceniam bardzo pozytywnie. Stanowi ona oryginalne rozwigzanie
problemu naukowego, tym samym spelnia warunki okreslone ustawa o stopniach i tytutach
naukowych. Rekomenduj¢ Wysokiej Radzie Naukowej Instytutu Matki i Dziecka
w Warszawie dopuszczenie lek. med. Marii Boczar do dalszych etapow przewodu

doktorskiego.



