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» Wplyw wrodzonej dysfunkcji uktadu nerwowego na funkcjonowanie i integracje
spofecznq dzieci leczonych z powodu przepukliny oponowo-rdzeniowej”

Wady dysraficzne obejmujg bardzo szerokie spektrum nieprawidtowosci rozwojowych ukfadu
nerwowego. Z perspektywy chirurga dziecigcego przez wiele lat stanowity one bezdyskusyjnie
najczestsze wskazanie do interwencji operacyjnej w pierwszych dniach zycia u noworodkdéw
obarczonych anatomicznymi wadami wrodzonymi. Poznanie aspektéw etiologicznych i znakomity
postep medycyny perinatalnej zmienity jednak oblicze tej wady w ostatnich dekadach.
Wprowadzenie zasad prewencji wad ukfadu nerwowego poprzez przyjmowanie kwasu foliowego
oraz mozliwos¢ wczesnego rozpoznania wady w okresie rozwoju wewngtrzmacicznego w znacznym
stopniu przyczynity sig do zmiany epidemiologii tych wad. Wprowadzenie interwencji
podejmowanych in utero” to kolejny ,kamieri milowy” na drodze postepu leczenia wad
rozszczepowych.

Wady rozszczepowe prowadza do nieodwracalnych zmian w ukfadzie nerwowym. Sam zabieg
operacyjny wykonywany ,in utero” lub w pierwszych dobach Zzycia moze wylgcznie zmniejszyé ryzyko
dalszych uszkodzen, ale nie moze odwrdcic nastgpstw dokonanych zmian anatomicznych rdzenia
kregowego. Oprécz zaburzeri motorycznych koriczyn dolnych i czestych deformaciji kregostupa, to
wodogtowie, manifestujgce sig najczgsciej w okresie noworodkowym oraz zaburzenia czynnoéci
dolnych drég moczowych wraz z zaburzeniami czynnosci motorycznej jelita stanowia najistotniejszy
element patofizjologii wad rozszczepowych. Decydujg one o trwalym kalectwie i niepetnosprawnosci
pacjentéw obarczonych takim wadami i musza wptywaé na ich rozwdj spoteczny i socjalny oraz
codzienne funkcjonowanie ich rodzin.

Leczenie wad rozszczepowych nie ma ram czasowych i wykracza daleko poza zakres przyjetych w
praktyce czynnosci czysto medycznych i rehabilitacyjnych. Ocena wynikéw leczenia tych dzieci jest



niezwykle trudna, gdyz po pierwsze musi uwzgledniac wpltyw samej wady na wiele ukfadow i
narzagdow, jak i fakt, ze wiele powiktart moze wystapi¢ lub nasili¢ sie dopiero w pdiniejszych okresach
rozwoju. Z tego tez wzgledu tylko wieloletnie obserwacje pacjentéw z wadami rozszczepowymi
niosg ze sobg obiektywny potencjat badawczy.

Dlatego z wielkim zainteresowaniem podjatem sie oceny rozprawy doktorskiej lek. med. Marii Boczar.
Przedmiotem jej rozprawy doktorskiej jest ocena odlegtych efektéw wad rozszczepowych i ich
wptywu na funkcjonowanie i integracje spoteczng . Wybdr tematu rozprawy uwazam za niezwykle
istotny z klinicznego i naukowego punktu widzenia. To rzadko poruszane i mato poznane zagadnienie
i jego wyniki mogg wplynad na stosunek do pacjentéw z tymi wadami i ich rodzin, nie tylko w ujeciu
czysto medycznym. Doktorantka reprezentuje Klinike Chirurgii Dzieci i Mtodziezy Instytutu Matki i
Dziecka w Warszawie, a wiec wiodacy, nie tylko w skali krajowej, o$rodek leczenia wad
rozszczepowych. To pionierski osrodek, w ktérym po raz pierwszy w Polsce zostaly opracowane i
wdrozone do praktyki klinicznej zasady kompleksowej opieki lekarsko-rehabilitacyjnej u dzieci z
wadami rozszczepowymi, zostaly stworzone zasady nowoczesnego leczenia chirurgicznego oparte na
technice Limberga oraz opracowane zasady profilaktyki wad uktadu nerwowego kwasem foliowym.
Doktoranta jest zatem kontynuatorkg wspanialej szkoly stworzonej przez prof. W. Poradowsk3 i prof.
K. todzinskiego, a dzié reprezentowana przez jej Promotora — prof. dr hab. E. Sawicka. To s dla
mnie niepodwazalne argumenty, gwarantujgce najwyiszy poziom badan naukowych.

Przedstawiona mi do oceny rozprawa zostata napisana zgodnie z zasadami przyjetymi dla takich
opracowan naukowych. Pierwsza czes¢ stanowi wstep, bedacy w mojej ocenie znakomitym,
zwigztym kompendium wiedzy na temat etiologii, patogenezy i aspektéw klinicznych wad
rozszczepowych opartym na najnowszych doniesieniach z pi$§miennictwa medycznego z zakresu nauk
podstawowych i klinicznych. ZatoZenia i cele rozprawy zostaly przez Doktorantke jasno i precyzyjnie
okreslone, a to jeden z najwazniejszych elementow kazdej rozprawy doktorskiej rzutujacy na jej
warto$¢ naukows, gdyz wyznacza wszystkie pozostate elementy projektu. Zgodnie z przyjetymi
zafozeniami Doktorantka objefa badaniami dzieci operowane w reprezentowanym przez nig oérodku
w latach 2000-2005, tak by méc obiektywnie ocenic odlegly wyniki nastepstw wady i podjetego
leczenia. Zaletg jest fakt, ze wszystkie dzieci operowane byly przez ten sam zespét chirurgéw
dziecigcych i objete tym samym programem wielospecjalistycznej opieki lekarsko-rehabilitacyjne;j.
Pewne zastrzezenia moze natomiast budzic liczebnosc grupy badawczej. Szkoda, ze niekompletna
dokumentacja medyczna byta przyczyna wytaczenia az 12 dzieci.

Wszyscy pacjenci z grupy badawczej zostali poddani bardzo szczegétowej ocenie klinicznej.
Wyjatkowa wartos¢ ma ocena wtérna podjeta w odleglym okresie od leczenia operacyjnego. To
najbardziej wartosciowy element pracy badawczej podjetej przez doktorantke. Nie mam zadnych
zastrzezen do metodyki badar realizowanych w ramach projektu badawczego, a zakres
analizowanych elementéw i parametréw Swiadczy o dojrzatosci warsztatu naukowego Doktorantki.
Jako recenzent uwazam, ze Doktorantka nieco szerzej powinna opisa¢ schemat opieki nad dzieémi
operowanymi w reprezentowanym przez nig osrodku. Jak czesto dzieci sa poddawane badaniom
kontrolnym i kto jest odpowiedzialny za opieke urologiczna, ortopedyczna i inne elementy
postepowania lekarsko-rehabilitacyjnego?.

Wyniki podjgtych przez Doktorantke badari zostaly przedstawione w bardzo przejrzysty i klarowny
sposdb. Forma graficzna pracy zastuguje na wyréznienie. Analiza statystyczna uzyskanych wynikéw



zostata przeprowadzona zgodnie z wymogami nowoczesnych prac naukowych i stanowi wazne
uzupetnienie projektu badawczego. Z formalnego punktu widzenia istotny jest brak definicji rozlegtej
wady oraz klinicznych zaburzert wydalania moczu. To wazny element, ktéry powinien zostaé
bezwzglednie uzupetniony w publikacji.

Komentujgc prezentowane przez lek. M. Boczar wyniki, pragne podkresli¢ kilka z nich. Zaskakujacy
jest wysoki odsetek matek z wyzszym wyksztalceniem. W wielu poprzedzajacych rozprawe
doniesieniach statym trendem byta dominacja rodzicéw z niskim stopniem wyksztatcenia, nie tylko w
Polsce. Niestety smutnym jest fakt, ktdry musze potwierdzi¢ takze jako reprezentant oérodka
chirurgii dziecigcej we Wroctawiu wskazujacy na bardzo niski odsetek kobiet przyjmujgcych kwas
foliowy jako prewencja wad wrodzonych ukfadu nerwowego. To jest bardzo wainy element
zastugujacy na interdyscyplinarng dyskusje wsrdd lekarzy wielu specjalno$ci. Pomimo wysokiego
odsetka rozpoznan prenatalnych wady, zaskakuje duza liczba porodéw sitami natury (11) w
przedstawianym materiale. Doktorantka przedstawia w swojej grupie dzieci operowane przed co
najmniej kilkunastu lat wigc ponizsza uwaga nie odnosi bezposrednio do niej, ale raczej do strategii
postgpowania w reprezentowanym przez nig oérodku i dotyczy leczenia aktywnego wodogtowia. Az
u 7 noworodkdw wszczepiony zostat zbiornik Rickhama jako pierwszy etap leczenia wodogiowia. W
poZniejszym okresie u tych pacjentéw wszczepiono zestaw drenujacy ukfad komorowy. W tej
podgrupie odnotowano powiktfania wymagajace rewizji uktadu drenujacego w 1 roku zycia az u 4
nich, a wigc w wigkszym odsetku niz dla cafej grupy badawczej . Jednoczesnie az 3 na 4 dzieci z catej
grupy u ktérych odnotowano powikiania infekcyjne, miato wstepnie zatozony zbiornik Richkama. Ten
fakt wymaga doktadniejszego omoéwienia. W tabeli 7 i tabeli 12 istnieje mata rozbieznosé¢ pomiedzy
liczbami dzieci ze zbiornikiem Rickhama. W tej drugiej pacjent nr 9 nie jest odnotowany jako pacjent
z grupy ze zbiornikiem.

Analiza sposobu lokomogiji i badania czynnosci obreczy barkowej to bardzo oryginalne i szczegdinie
wartosciowe elementy projektu i zastuguja na szczegdlne wyréznienie.

W czesci poswieconej analizie aspektéw urologicznych zwraca uwage wysoki odsetek dzieci z
odptywem pgcherzowo-moczowodowym. Zgodnie z nowoczesnymi zasadami proaktywnego
postgpowania u wigkszosci zostato wprowadzone czyste przerywane cewnikowanie, ale brak jest
informaciji jak wiele z nich wymagato formalnych zabiegéw operacyjnych augmentacji i u ilu z nich
zatozono przetoke Mitrofanoffa. Podobnie, odnosnie leczenia zaparg, brak jest danych o zabiegach
zatoZenia przetoki do wstepujgcego ptukania jelita grubego. Te dane bytoby bardzo cennym
uzupetnieniem rozprawy i analizy odleglych wynikéw.

Bardzo cenna jest analiza wynikéw w odniesieniu do nieprawidtowego rozwoju intelektualnego.
Autorka bardzo trafnie wskazata na powikiania infekcyjne jako czynniki wysokiego ryzyka zaburzen
intelektualnych i padaczki.

W czesci " dyskusja" Doktorantka zestawita uzyskane przez siebie wyniki z doniesieniami innych
autoréw. Cytowane pismiennictwo obejmuje wszystkie najwazniejsze doniesienia z tego zakresu
opublikowane w literaturze medycznej krajowej i zagranicznej. Sposéb przeprowadzenia dyskusji
dowodzi dojrzatosci naukowej Doktorantki i jej zdolnosci do krytycznej analizy uzyskanych wynikéw
wtasnej pracy badawczej. To bardzo wainy element warsztatu naukowego, ktéry w przypadku
Doktorantki oceniam wysoko.



Zaprezentowane przez Doktorantke wnioski wynikajg bezposrednio z podjetych badan i sg
zrozumiate i wazne z klinicznego punktu widzenia. Jedyna uwaga dotyczy wniosku 4, ktéry w obecne;j
formie jest raczej przedstawieniem uzyskanych wynikow niz ich wtasng interpretacja

W petni popierajgc rozprawe doktorskg jako wazng z klinicznego punktu widzenia, uwazam, ze
Autorka powinna kontynuowac swdj projekt badawczy. Zachecatbym jg goraco do realizacji
podobnych badan ale juz wielo$rodkowych, w ktérych mogta by stac sie jednym z liderdow grupy
badawczej.

Z petna odpowiedzialnoscia zwracam sie do Wysokiej Rady Naukowej Instytutu Matki i
Dziecka w Warszawie o dopuszczenie lek. med. Marii B. Boczar do dalszych etapéw
przewodu doktorskiego.

Dysertacja doktorska ,,,, Wpfyw wrodzonej dysfunkcji uktadu nerwowego na
funkcjonowanie i integracje spofeczngq dzieci leczonych z powodu przepukliny oponowo-
rdzeniowej” spetnia kryteria i warunki stawiane rozprawom doktorskim przewidziane
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ustawa.



