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RECENZJA PRACY LEK. ALICJI GOSZCZANSKIEJ- CIUCHTY "MtODZIENCZA PADACZKA
MIOKLONICZNA- PRZEBIEG KLINICZNY W ZALEZNOSCI OD WIEKU ZACHOROWANIA ORAZ TYPU
PIERWSZYCH NAPADOW”

A. Ocena merytoryczna pracy

1.Trafnos¢ podjetej tematyki i jej oryginalnosé

Padaczka jest jednym z najczesciej spotykanych schorzen ukladu nerwowego. Wystepuje
we wszystkich populacjach z czestoscia szacowang na 05 do 1% i jest szczegdlnie istotna dla
populacji wieku rozwojowego, albowiem u wigkszosci pacjentow napady ujawniaja sie przed
ukonczeniem 18 roku zycia. Na uwage zastuguje mlodzieficza padaczka miokloniczna, albowiem
generalnie jej czgstos¢ wystgpowania szacuje si¢ na 5-10%, a w okresie dorastania to najczesciej
wystgpujaca z padaczek idiopatycznych (18%). U 3/4 chorych napady ujawniajg si¢ w drugiej
dekadzie Zycia, moga jednak, powyzej pierwszego roku zycia, pojawi¢ si¢ w kazdym wieku, Jest
zespotem heterogennym, w ktorym wystepuja trzy podstawowe typy napadéw. Po uwzglednieniu
przy podejmowaniu decyzji terapeutycznych okres§lonych danych klinicznych milodziencza
padaczka miokloniczna_ma u przewazajacej czgsci chorych dobre rokowanie, bowiem badania
populacyjne wskazuja, ze znaczaca czg$¢ pacjentow — po wlgczeniu wiasciwego leku
przeciwpadaczkowego ma szans¢ uzyskaé¢ kontrole napadow .Rownoczesnie jednak pozostali moga
rozwing¢ padaczke lekooporna, a to niejednokrotnie stanowi o gorszym stanie zdrowia i gorszym
statusie spolecznym oraz wykluczeniu ekonomicznym pacjenta i jego rodziny. W przypadku
padaczki mioklonicznej farmakoterapia jest postgpowaniem z wyboru. Od jej skutecznosci zalezy
jakos¢ zycia pacjenta i jego rodziny. Okredlajac prawdopodobiefistwo  ustgpienia lub
zminimalizowania ilosci napadéw jak réwniez w kwestii preferencji zyciowych, w tym rowniez
kierunku ksztalcenia i przyszlego zawodu staramy si¢ wzig¢ pod uwage jak najwiecej parametréow

pozostajacych w istotnym zwigzku z odpowiedzig na leczenie i rokowaniem

.Bardzo cenne sa w tym kontekscie wszelkie informacje pozwalajgce jak najtrafniej nie tylko
rozpozna¢ padaczke jako takg i wlasciwie rozpozna¢ napady padaczkowe, ale takze ustalié

wszystkie dodatkowe dane kliniczne pomocne przy wiaczeniu leku przeciwpadaczkowego.



Dlatego wybor tematu jest aktualny i trafny. Ponadto uwzglednienie réznic zwiazanych z wiekiem
ujawnienia pierwszych napadéw i dodatkowych parametréw klinicznych stanowi o oryginalnosci

dyzertacji.

2. Uzyskane rezultaty i ich znaczenie dla nauki i praktyki

Doktorantka wigczyta do analizy 100 pacjentow z miodziencza padaczka miokloniczna, ktorych
dane gromadzono w ciagu 15 lat. Przewazali wsrdd nich pacjenci powyzej 10 roku zycia -grupa
starsza (64%). W grupie miodszej w poréwnaniu ze starsza istotnie czesciej jako pierwszy typ
napadow wystapily napady nieswiadomosci (p< 0,0001), podczas gdy w grupie starszej czesciej na
poczatku wystgpowaly napady miokloniczne lub w drugiej kolejnosci uogélnione napady toniczno-
kloniczne. Grupa mtodsza okazata si¢ znamiennie bardziej lekooporna niz grupa starsza (p <.0,001).
Nie bylo natomiast roznicy w zapisie czynnosci bioelektrycznej moézgu oraz w obecnosci

fotowrazliwosci..

Dodatkowo uzyskane dane przemawiaja za tym, ze jesli w mlodszej grupie mamy do czynienia z
manifestacja kliniczng podtypu I klasycznego i pierwszymi napadami sa mioklonie lub uogdlnione
napady toniczno-kloniczne to wtedy u dotknigtych napadami pacjentéw czesciej obciazony jest
wywiad rodzinny i cze¢sciej dolaczaja si¢ napady nieswiadomosci niz u innych pacjentéw z JME, u
ktorych pierwsze objawy charakterystyczne dla typu klasycznego wystapily powyzej dziesigtego

roku zycia.

Odpowiedz na pytanie czy jest réznica migdzy charakterystycznymi cechami padaczki
mioklonicznej, ktéra rozpoczyna si¢ w wieku dziecigcym ( do 10 lat) a miokloniczng padaczka
rozpoczynajgca si¢ w wieku miodzienczym, czy zalezy to od typu pierwszych ujawnionych
napadéw i czy ma odzwierciedlenie w zapisie czynnosci bioelektrycznej mozgu jest podejsciem

nowym i majacym istotne znaczenie z naukowego i praktycznego punktu widzenia.
3. Poprawnosc¢ formalno- jezykowa, stylistyczna i interpunkcyjna

Praca jest napisana tadnym jezykiem, w wigkszosci jest poprawna stylistycznie i interpunkcyijnie.
Doktorantka nie ustrzegla si¢ jednak pewnych blgdéw, wsréd nich najczesciej jest to brak spacji

pomigdzy dwoma odrgbnymi stowami. W pracy zdarzajg si¢ nieliczne bledy gramatyczne.



B. Ocena metodologiczna
1.Dobdr literatury

Pismiennictwo jest wlasciwie dobrane, ,obejmuje duzg liczbg - 257 pozycji, z czego tylko 13 w
jezyku polskim (5%), 74 pozycje (30 %) opublikowano w ostatnich 5 latach. .Bogate pismiennictwo
jest bardzo dobrze wykorzystane w pracy.

2. Poprawnos¢ formutowania probleméw i hipotez ( zatozer badawczych);

Jako cele swojej pracy doktorantka okreslita po pierwsze charakterystyke obrazu klinicznego
mlodzienczej padaczki mioklonicznej w zaleznosci od wieku zachorowania i typu pierwszych
napadow. Po drugie za$ przeanalizowanie czy wiek zachorowania ma wplyw na odpowiedz na
leczenie farmakologiczne i lekooporno$¢ oraz dalsze rokowanie. Zardéwno cele pracy jak i hipotezy
sq trafnie sformulowane. Jedynie w drugim z przyjetych celéw korzystniejszym wydaje uzycie
sformutowania ustalenie zamiast przeanalizowanie Konsekwentna i rzeczowa analiza wszystkich
wytypowanych parametrow pozwolila na znalezienie odpowiedzi na postawione na poczatku pracy
hipotezy i umozliwila wyciggniecie wnioskéw dotyczacych dalszych badan jak réwniez

praktycznych konstatacji, ktére juz obecnie majg bardzo duzg wartos¢ praktyczna.

3. Trafnos¢ doboru metod i narzedzi badawczych, umiejetnos¢ ich zastosowania;

Praca jest bardzo kompleksowa, starannie usystematyzowana i skonstruowana. Bardzo dokladnie 1
przejrzyscie scharakteryzowano kryteria wlaczenia i wylaczenia pacjentéw. Analiza obejmowata
dane zgromadzone w utworzonej na potrzeby dyzertacji elektronicznej bazie pacjentéw, do ktorej
informacje wprowadzano retrospektywnie i prospektywnie.

Analizujac pozyskane dane uzyto test CHI%, ktéry jest w tym przypadku wiasciwym narzedziem do
statystycznych badarn poréwnawczych. Ponizej przedstawiono pewne, niewielkie zastrzezenia i
uwagi dotyczgce opisu metody statystycznej jak i zawartosci rozdziatu ,,Wyniki badani”.

W opisie metody statystycznej doktorantka pisze ,,Uzyskane wyniki przedstawiono jako wartosci
liczbowe i procentowe lub srednie”. Procenty i srednie to réwniez liczy, zapewne doktorantka
miata na mysli liczebnosci pacjentéw, odsetki wystepowania w grupach i $rednie. Warto bytoby

rowniez wspomniec w opisie o odchyleniu standardowym (SD) pokazanym dla grup wiekowych.



Od tabeli 4 w opisie kolumny ,Liczba pacjentéw” autorka wprowadzita skrét ,Lp” co wydaje sie
dos¢ niezreczne bowiem kojarzy sie z ,Lp.” liczbg porzadkowa. W pracach stosowana jest raczej
symbolika ,,n” lub ,N” zapisujac na przyktad ,liczebnosé grup n=70 (100%)".

Kolejna uwaga dotyczy sposobu podawania wieku w tabelach 9, 20. Generalnie nalezy przyjaé
zasade, Ze wartosci srednie dla analizowanych wielkosci mierzalnych powinny by¢ podawane z
jednym miejscem wiecej po przecinku anizeli wartosci wprowadzane do analizy, a odchylenie
standardowe tyle samo miejsc co $rednia. Dla przyktadu jezeli tabela 9 podaje wiek grupy od 2,0
do 10,0, to srednia wieku wystarczy by byta zapisana 6,39, a SD=2,55. Ta sama uwaga dotyczy
tabeli 20.

Ponadto w tabelach od 30a do 32b kolumne opisang ,,p<0,05” chyba lepiej bytoby wzorem tabel

wczesniejszych opisac po prostu “p” jako poziom istotnosci wyniku testu CHI2 .

4. Prawidtowos¢ uktadu pracy i struktury podziatu tresci;

Wstgp pracy poprzedza spis zawierajgcy wyjasnienie skrétow, ktory jest bardzo pomocny dla
czytelnika. Nasuwa sie jedynie uwaga, ze jest on moze nawet zbyt obszerny, albowiem
podawanie skrétéw nazw uzywanych jednokrotnie w pracy i nie majacych zwigzku z celami pracy
jest chyba niekonieczne.

Uktad pracy jest typowy: wstep,, cel pracy i hipotezy badawcze, opis badanych grup i metody,
wyniki, dyskusja, wnioski, piémiennictwo, spis tabel, spis rycin. Natomiast struktura jest nie w petni
typowa, albowiem bardzo obszerny jest wstep (51 stron) . Sadze, ze wynika to z tego, iz
doktorantka chciata przedstawic¢ jak najbardziej gruntowne wprowadzenie do rdznych aspektéw
problemu, ktéry jest przedmiotem badan. Sporo miejsca na przyktad poswiecono
neuroobrazowaniu (strony 44-49 ). Wydaje sig, ze niektore fragmenty mogtyby zostaé przeniesione
do dyskusji lub pominigte na przyktad dane dotyczace obrazowania standardowego i
czynnosciowego oraz patogenezy JME . Poswiecono im sporo miejsca, a stosunkowo w niewielkim

stopniu przystajg do zasadniczego nurtu dyzertacji w odniesieniu do tytutu i celu pracy.

5. Uwagi i propozycje

Autorka zachowuje krytycyzm w stosunku do swojej pracy wymieniajgc ograniczenia do ktorych
nalezy w duzej mierze retrospektywny sposéb zbierania informacji oraz przeprowadzanie analiz na
podstawie danych z jednego osrodka majgcego dtugg tradycje w leczeniu chorych z padaczka, co

moze wptywac na to, ze wiecej chorych z lekoopornymi napadami zgtaszato sie na leczenie.



Z kolei na podkreslenie zastuguje wtaczenie do analizy takich parametréw, ktérych dotychczas nie
uwzgledniano, jak na przykfad przebieg okresu okotoporodowego i podziat na grupy wiekowe.
Ponadto warta podkreslenia jest bardzo dojrzata i merytoryczna dyskusja $wiadczaca o znajomosci
problematyki i do$wiadczeniu autorki. Niewatpliwym walorem pracy s3 takze bardzo przejrzyste i
estetycznie dopracowane tabele i ryciny.

Z uwag recenzenta: do rozwazenia niewielkie przekonstruowanie drugiego z celéw pracy z zamiana
stowa przeanalizowanie na ustalenie. | ewentualnie pozostawienie tylko ,,odpowiedzi na leczenie
farmakologiczne” lub tylko ,,opornosci.”

Generalnie odczucia recenzenta analizujagcego catos¢ dyzertacji s3 nieco  ambiwalentne.
Wprawdzie z jednej strony niektére jej obszary moga wydawac sie troche zbyt historyczne i
szeroko oméwione bedac réwnoczesnie drugoplanowo zwigzane z podjetym tematem, jednak
drugiej strony cato$¢ stanowi pewnego rodzaju kompendium wiedzy na temat miodziericzej
padaczki mioklonicznej i dostarcza bardzo nowoczesng i kompleksowa wiedze co stanowi
niewatpliwie o silnych walorach poznawczych, przektadajgcych sie na wysoka wartosé

dydaktyczna.

Whiosek koncowy (konkluzja)

Uwagi recenzenta do przedstawionej pracy sa marginalne i w najmniejszym stopniu nie

deprecjonujg wartosci tworczej i edytorskiej rozprawy.

Uwazam, Ze rozprawa lek Alicji Goszezanskiej -Ciuchty pt ,,”"Mlodzienicza padaczka miokloniczna-
przebieg kliniczny w zaleznosci od wieku zachorowania oraz typu pierwszych napadéw” jest
oryginalnym dorobkiem naukowym i spetnia wymogi okreslone w ustawie o stopniach i tytule
naukowym oraz o stopniach i tytule w zakresie sztuki.

Mam przyjemnos¢ przedlozy¢ wniosek o dopuszczenie lek. Alicji Alicji Goszczanskiej- Ciuchty do

dalszych etapéw przewodu doktorskiego.

Rownoczesnie, ze wzgledu na znaczng warto$¢ naukows i praktyczng oraz staranng forme

edytorska rozprawy, wnosz¢ o wyroznienie pracy.

Z powazaniem Ewa Emich- Widera
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