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Recenzja pracy doktorskiej
lek. med. Zuzanny Powichrowskiej opartej na monografii pt: ,, Zastosowanie metod
diagnostyki nieinwazyjnej we wezesnym rozpoznaniu choroby watroby zwigzanej z
operacja Fontana (FALD, Fontan-associated liver disease) u pacjentéw z czynnoS$ciowo

pojedyncza komorj.

Autorka w rozprawie doktorskiej zajela si¢ oceng choroby watroby Zwigzang z
operacja Fontana (FALD) u pacjentéw z czynnosciowo pojedyncza komorsa.

Jako lekarz zajmujgcy si¢ od wielu lat diagnostyka i leczeniem dorostych po operacji Fontana
z duzym zainteresowaniem przeanalizowatam przedstawiong do recenzji rozprawe. Z cala
odpowiedzialno$cig stwierdzam, Zze poruszona tematyka jest nowatorska, ma istotne znaczenie
naukowe oraz zawiera nowe informacje na temat tej zlozonej wrodzonej wady serca. Na
szczegolna uwage zastuguje uzupelienie schematu monitorowania pacjentéw  w odlegltym
okresie po operacji Fontana o systematycznie wykonywany panel badan majacy na celu
wykrycie FALD.

Przedstawiona mi do recenzji praca napisana jest jasno, pod wzgledem redakcyjnym nie budzi
zastrzezen a proporcje pomiedzy poszczeg6lnymi dziatami sg odpowiednio zachowane.

W czgsci wstepu Doktorantka w szerokim zakresie przedstawia aktualny stan wiedzy
dotyczacy patofizjologii krazenia Fontana i jego powiklan. Szczegélowo omawia wyniki
badari oceniajacych wydolno$¢ watroby w obserwacii odleglej w te] grupie chorych.

W uzasadnieniu dla przeprowadzenia badarn Doktorantka wskazuje na fakt, ze niewiele
Jest badan dotyczacych wystapienia FALD u dzieci. Diagnostyka FALD w wieku
pediatrycznym jest kluczowa dla zaplanowania wielospecjalistycznej opieki nad kazdym
pacjentem po operacji Fontana.

Doktorantka wyznaczyla sobie nastepujace cele badania:

1. ocena czestosci wystepowania FALD u dzieci,

2. ocena przebiegu klinicznego i stopnia nasilenia FALD,



3. ocena czynnikéw predysponujacych do wystapienia FALD,

4. ocena przydatnosci metod diagnostyki nieinwazyjnej we wezesnym rozpoznaniu i
monitorowaniu choroby.

5. Dodatkowym celem pracy bylo opracowanie i rozpowszechnienie standardu i
harmonogramu przesiewowych badan w kierunku FALD.

Doktorantka opiera swoja prac¢ na starannie przedstawionym protokole badania.
Badaniem zostato objetych 30 pacjentéw z rozpoznaniem ztozonej wrodzonej wady serca pod
postacig czynnosciowo pojedynczej komory po operacji Fontana wykonanej w latach 2006-
2015, ktorzy pozostajg pod opiekg IPCZD.

Nalezy podkresli¢ trafnos¢ doboru metod badawczych. Opis czedci metodycznej jest
przejrzysty. U kazdego chorego wykonano: ocene stanu klinicznego z oceng objawéw
niewydolnosci serca, badania: EKG oraz 24-godzinne badanie EKG metoda Holtera, badanie
echokardiograficzne, badania laboratoryjne oceniajace funkcje watroby wraz z oznaczeniem
punktacji w skali PELD/MELD, MELD-XI, APRI, skali Child-Turcotte-Pugh oraz analizg
FibroTest, USG jamy brzusznej z badaniem przeptywu metoda Dopplera w naczyniach
watrobowych, zyle wrotnej, naczyniach krezkowych, ocena spoistoéci watroby w elastografii
metodg USG (FibroScan) z oceng wg skali METAVIR , rezonans magnetyczny watroby z
elastografig metoda rezonansu magnetycznego z oceng wg skali METAVIR i dodatkowo
elastografie §ledziony. Protokét badania zostat zaakceptowany przez Komisja Bioetyczng
przy Instytucie ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”.

Wyniki pracy sg obszerne i przejrzyscie przedstawione w czytelnych tabelach i
rycinach.

Dyskusja jest obszerna, $wiadczy o doskonalej znajomosci przez lek Zuzanne
Powichrowska omawianej tematyki

Nalezy zaznaczy¢, ze przedstawione przez Doktorantke wnioski sa logiczne i sa
pochodng otrzymanych wynikéw. Na podstawie przeprowadzonej analizy Doktorantka
wysuneta nastepujace wnioski:

1. Cechy uszkodzenia watroby bez objawdw klinicznych jej niewydolnosci mozna stwierdzié
u prawie wszystkich pacjentéw w odlegtym okresie obserwacji po operacji metodg Fontana
(w badanym materiale $rednio 6,9 lat) juz w wieku pediatrycznym, nawet jezeli wyniki badan
kardiologicznych wskazuja na dobry efekt leczenia operacyjnego.

2. Réznicowanie wystepujgcej u wszystkich pacjentéw po operacji Fontana wzmozonej

spoistosci watroby stwierdzanej w elastografii metoda USG i MR jest mozliwe dzigki analizie



FibroTest. Podstawowa role we wzmozeniu spoistosci watroby w badanej grupie
pediatrycznej odgrywato przekrwienie narzadu.

3. U pacjentéw z hipersplenizmem, splenomegalig i Wwzmozong spoistoscia $ledziony nie
wykazano zwigzku pomiedzy ich wystapieniem a nasileniem FALD.

4. Czynnikami predysponujacymi do nasilenia FALD sg: pte¢ meska, wigksza masa ciata w
czasie operacji, otytos¢ w czasie badania i stopien niewydolnosci serca.

5. Dane uzyskane z badan oceniajacych stopien nasilenia FALD (elastografia metoda USG
FibroScan i metoda MR, ActiTest, FibroTest) sa przydatne w monitorowaniu pacjentow w
odlegtym okresie po operacji Fontana, uzupetniaja sic wzajemnie i moga by¢ podstawg do
podejmowania decyzji diagnostyczno-terapeutycznych.

6. Na podstawie wynikoéw przeprowadzonych badan uzupetiono stworzony na podstawie
dostgpnego pismiennictwa schemat monitorowania pacjentéw w odlegtym okresie po operacji
Fontana o systematycznie wykonywany panel badarn majacy na celu wykrycie FALD.
Schemat ten jest aktualnie rutynowo wykorzystywany w Klinice Kardiologii IPCZD.

Whiosek koncowy

Przedstawiony do oceny cykl prac oceniam bardzo wysoko i biorac pod uwage
tematyke, istotny wkiad w nauke wnosze do Rady Naukowej Instytutu “Pomnik-Centrum
Zdrowia Dziecka” o dopuszczenie lek. med. Zuzanny Powichrowskiej do dalszych etapow

przewodu doktorskiego.

Rownoczesnie ze wzgledu na unikalny i bardzo wysoki poziom naukowy
przedstawionych wynikéw wnosz¢ o wyréznienie rozprawy zgodnie z zasadami i

regulaminem Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” .
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