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Recenzja
pracy na stopien doktora nauk medycznych pt. »Charakterystyka wybranych
chor6b metabolicznych z dominujjcy ekspresja w watrobie” lek. Patryka

Lipinskiego.

Przedmiotem ciekawej, zwlaszcza dla mnie pediatry, gastroenterologa, gastroenterologa
dziecigcego i bylego biochemika pracy doktorskiej lek. Patryka Lipinskiego, byta
charakterystyka wybranych choréb metabolicznych z dominujgcg ekspresja w watrobie.
Etiologia hepeto- i hepatosplenomegalii jest niezwykle zréznicowana. Obejmuje m.in.
przyczyny  zapalne, naczyniowe, krgzeniowe, nowotworowe, szeroko rozumiane
cholestatyczne i, bedace przedmiotem rozprawy, metaboliczne. Wszystkie te czynniki zawart
doktorant w swoich przejrzystych i pouczajacych publikacjach przegladowych w Pediatrii
Polskiej, bedacych zresztg czgscig rozprawy i §wiadczacych o szerokiej wiedzy doktoranta na
tematy chor6b metabolicznych angazujgcych w swym przebiegu m. in. watrobe.

Ukiad pracy jest skrétowym, Jak dla mnie moze zbyt skrétowym, podsumowaniem
dokonan doktoranta, w postaci zbioru publikacji dotyczacych zasadniczych tredci rozprawy: 3
oryginalnych, 3 pogladowych i Jednego opisu przypadku. Na podkreglenie zastuguje faczny IF
publikacji bedgcych czedeig rozprawy wynoszacy 7,591.

Wstep

Jest moim zdaniem dogé lakoniczny, i choé¢ znajduje si¢. w nim odnoénik do
odpowiednich prac pogladowych zamieszczonych w rozprawie i opublikowanych w Pediatrii
Polskiej, to doktorant mégt sie w nim pokusié o obszerniejszy rzut oka na metabolizm watroby,
zgodny zresztg z jego szerokg wiedza na ten temat. We wstepie, ale niestety i w kolejnych
podrozdziatach, doktorant czgsto postuguje sie okresleniem wmanifestacje”, ,,manifestuje sig”
itp. cho¢ moim zdaniem zdecydowanie lepiej brzmi po polsku ,,0bjawia sig”, ,,ujawnia sig w

postaci” itp.,



Cele pracy

Cele pracy okreslone sa jasno i precyzyjnie.

Jesli jednak chodzi o cel pierwszy to zamiast ,.,oraz analiza przydatnosci najnowszych
mozliwosci  diagnostycznych w postaci  przewleklej  narzgdowej deficytu  kwasnej
sfingomielinazy i innych sfingolipidozach” lepiej brzmialoby i oddawato sens zdania: »Oraz
analiza przydatnosci najnowszych mozliwosci diagnostycznych w rozpoznawaniu przewleklej
narzqdowej postaci deficytu kwasnej sfingomielinazy i innych sfingolipidoz”.

Cele trzeci i czwarty w zasadzie niczym si¢ nie réznig i mogty by by¢ celem wspélnym

czyli trzecim,

Streszczenie

Zdecydowanie podoba mi sie uktad polegajacy na  podsumowaniu osiggnieé
doktoranta w postaci znalezionych nowych aspektéw przebiegu, diagnostyki i korelacji
genetyczno-fenotypowych. Niestety w tytutach tych podsumowan doktorant nie ustrzegl sie
pewnych niezrecznosci Jjezykowych.

I tak proponowatbym:

s Przeprowadzona analiza pozwolita  na  wykazanie dotychczas
niepublikowanych aspektow przebiegu  przewlekiej narzgdowej postaci
deficytu kwasnej sfingomielinazy:”

e L Przeprowadzona  analiza pozwolita  na  wykazanie dotychczas
niepublikowanych aspektéw choroby spichrzania estréw cholesterolu:”

s, Przeprowadzona  analiza pozwolita  na  wykazanie dotychczas
niepublikowanych aspektéw deficytu transaldolazy:”

o Tutaj tez powinno byé raczej. ,wiglednie dobrego rokowania i
dtuzszego prreiycia pacjentow” a nie »mozliwosci
wzglednie .. ..........."

* L, Przeprowadzona  analiza pozwolita  na  wykazanie dotychczas
niepublikowanych aspektéw wrodzonej postaci choroby Niemanna-Picka

typu C:”
Nastr. 10. u géry: oraz znaczny przyrost masy ciata przez matki w czasie cigzy” lepiej

brzmiatoby ,,oraz znaczny priyrost masy ciata u ich matek podczas cigzy”.



Str. 11.: ,poczqwszy od postaci wrodzonych do objawiajgcych sig dopiero dorostosci”
brzmie¢ powinno: ,poczawszy od postaci wrodzonych do objawiajgcych si¢ dopiero w
dorostosci”,

Str. 11.: ,Jliczba opiséw wrodzonej postaci NPC w literaturze Jest niewielka, co wynikac
moze z cigzkiego i postepujgcego przebiegu szybko prowadzgcego do zgonu”. Brak w tym
zdaniu orzeczenia gdyz NPC to skrét nie zawierajgcy w sobie choroby. Proponowatbym:
»liczba opiséw wrodzonej postaci choroby NPC w literaturze (wolg w pismiennictwie) jest
niewielka, co wynika¢ moze 7 cigzkiego i postepujgcego jej przebiegu szybko prowadzgcego
do zgonu”.

Str. 11.: ,,W opisywanym przypadku narastajgey poziom aktywnosci chitotriozydazy”

proponowatbym: ,, W opisywanym przypadku narastajgca aktywnosé chitotriozydazy”

Podsumowanie
Podsumowanie jest zwiezte i oddaje przedstawione w rozprawie tresci. Jedyna uwaga

dotyczy ,,pozioméw siegajacych....” —w tym migjscu wolatbym ,,aktywnosci siegajgcych.....”

Uwagi i zastrzezenia

Pod wzglgdem edytorskim praca nie budzi moich zastrzezen i jest staranna. Pewne
uwagi natury jezykowej umiescitem wyze;.

Najwigksze moje zastrzezenie budzi zamieszczone na koficu rozprawy bogate
pismiennictwo (137 pozycji) do ktérego w zadnym z miejsc swojego tekstu doktorant si¢ nie
odnosi — to po co ono si¢ tam znalazto? Podobnie brak mi w tresci, czyli streszczeniu,
odnosnikéw do zamieszczonych dalej publikacji wiasnych — nie jest to powszechnie przyjety
sposob pisania jakiejkolwiek pracy naukowej.

Przedstawione prace opublikowane i juz pierwotnie pozytywnie zaopiniowane przez
recenzentow odpowiednich czasopism zwalnialy mnie z ponownego ich recenzowania, a
zamieszczone polskie prace pogladowe ujmujace kwestie bedgce przedmiotem rozprawy
doktorskiej catkowicie mnie satysfakcjonuja i pozwolily mi przypomnieé¢ sobie o problemach
czg$ciowo zapomnianych lub z ktérymi rzadko mam kontakt, a co wazniejsze, poszerzyé moja
wiedzg wyniesiong ze studiéw i pracy w Zaktadzie Biochemii WUM.

Brak mi takze, jak w wigkszosci zresztg rozpraw opartych na dorobku publikacyjnym,
szerszej dyskusji w ktorej doktorant mogtby sie wykazaé wiedza, erudycja i krytycznym

spojrzeniem na wiasny dorobek - ale c6z, takie czasy.



Podsumowanie

Analizujge catg prace doktorska i dorobek doktoranta, pomimo pewnych uwag gléwnie
Jeézykowej czy interpunkcyjnej natury oraz zastrzezefi dotyczgcych pismiennictwa |
odnosnikéw w tekscie oceniam je bardzo wysoko. Rozprawa stanowi oryginalne rozwigzanie
problemu naukowego oraz wskazuje na umiejetnoéé doktoranta samodzielnego prowadzenia
pracy naukowej. O$wiadczenia wspotautoréw  publikacji bedacych czescia rozprawy
doktorskiej wskazuja na znaczny udziat doktoranta w ich powstawaniu, W zwigzku z tym
wnioskuj¢ do Rady Naukowej Instytutu »Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” aby dopuécita

lek. Patryka Lipinskiego do dalszych etap6w przewodu doktorskiego.




