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Tytuł artykułu: Subjective sleep quality and fatigue assessment in Polish adult 

patients with primary immunodeficiencies: A pilot study. 
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II. WYKAZ STOSOWANYCH SKRÓTÓW 

 

AIS  

 

 

B-IPQ  

 

 

BMI  

 

 

DSM-5 

 

 

 

 

ESID 

 

 

FSS  

 

 

HADS  

 

 

HADS-A 

 

 

HADS-D 

 

 

ICQ  

 

 

Ateńska Skala Bezsenności  

(ang.: Athens Insomnia Scale) 

 

Skrócony Kwestionariusz Percepcji Choroby  

(ang.: Brief-Illness Perception Questionnaire) 

 

Wskaźnik Masy Ciała  

(ang.: Body Mass Index) 

 

Kryteria diagnostyczne zaburzeń psychicznych, piąta 

edycja 

(ang.: Diagnostic and Statistical Manual of Mental 

Disorders, fifth edition) 

 

Europejskie Towarzystwo ds. Niedoborów Odporności 

(ang.: European Society for Immunodeficiencies) 

 

Skala Nasilenia Zmęczenia  

(ang.: Fatigue Severity Scale) 

 

Szpitalna Skala Lęku i Depresji  

(ang.: Hospital Anxiety and Depression Scale) 

 

Szpitalna Skala Lęku i Depresji - podskala lęku 

(ang.: Hospital Anxiety and Depression Scale-Anxiety) 

 

Szpitalna Skala Lęku i Depresji - podskala depresji 

(ang.: Hospital Anxiety and Depression Scale-Depression) 

 

Kwestionariusz Postrzegania Choroby  

(ang.: Illness Cognition Questionnaire) 
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ICD-10 

 

 

 

IEI 

 

 

IUIS 

 

 

NRS 

 

 

PIDs 

 

 

PSQI 

 

Międzynarodowa Klasyfikacja Chorób, wersja dziesiąta 

(ang.: 10th revision of International Classification of 

Diseases) 

 

Wrodzone błędy odporności  

(ang.: Inborn errors of immunity) 

 

Międzynarodowa Unia Towarzystw Immunologicznych 

(ang.: International Union of Immunological Societies) 

 

Skala numeryczna 

(ang.: Numerical Rating Scale) 

 

Pierwotne niedobory odporności  

(ang.: primary immunodeficiencies) 

 

Indeks Jakości Snu Pittsburgh 

(ang.: Pittsburgh Sleep Quality Index) 

 

 

Słowa kluczowe w języku polskim: wrodzone błędy odporności, pierwotne 

niedobory odporności, subiektywna jakość snu, bezsenność, zmęczenie, lęk, 

depresja, percepcja choroby 

 

Słowa kluczowe w języku angielskim: inborn errors of immunity, primary 

immunodeficiencies, subjective sleep quality, insomnia, fatigue, anxiety, 

depression, illness perception 
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III. STRESZCZENIE W JĘZYKU POLSKIM 

Wstęp: Wrodzone błędy odporności (IEI), wcześniej określane jako pierwotne 

niedobory odporności, stanowią heterogenną grupę zaburzeń układu 

immunologicznego o przewlekłym przebiegu, charakteryzujących się 

nawracającymi infekcjami, tendencją do autoimmunizacji oraz zwiększonym 

ryzykiem nowotworów złośliwych. Przewlekły charakter choroby oraz konieczność 

regularnych interwencji diagnostyczno-terapeutycznych mogą wpływać na 

jakość snu i stan psychiczny pacjentów. Dotychczasowe badania nad IEI 

koncentrowały się głównie na mechanizmach patogenetycznych i fenotypie 

klinicznym, natomiast jakość snu oraz aspekty psychologiczne pozostawały mniej 

poznane. Niniejsza rozprawa stanowi kompleksową analizę tych zagadnień u 

dorosłych pacjentów z IEI. 

Cel: Celem pracy była kompleksowa ocena subiektywnej jakości snu, częstości 

występowania objawów bezsenności oraz nasilenia zmęczenia u dorosłych 

pacjentów z wrodzonymi błędami odporności w Polsce, a także identyfikacja 

klinicznych i psychospołecznych uwarunkowań tych zaburzeń. Ponadto celem 

pracy była ocena częstości i nasilenia objawów lękowych w badanej populacji, 

analiza ich związków z czynnikami klinicznymi, socjodemograficznymi oraz 

percepcją choroby, jak również określenie zmiennych determinujących poziom 

lęku u pacjentów z IEI. 

Materiał i metody: Wieloośrodkowe badanie przekrojowe objęło 105 dorosłych 

pacjentów z rozpoznaniem wrodzonych błędów odporności (55 kobiet, 50 

mężczyzn; średnia wieku 42 lata), rekrutowanych w czterech polskich ośrodkach 

referencyjnych (Gdańsk, Warszawa, Kraków, Bydgoszcz) w latach 2021–2022. Do 

oceny zastosowano narzędzia psychometryczne: Ateńską Skalę Bezsenności, 

Indeks Jakości Snu Pittsburgh, Skalę Nasilenia Zmęczenia, Szpitalną Skalę Lęku i 

Depresji, Skrócony Kwestionariusz Percepcji Choroby oraz Kwestionariusz 

Postrzegania Choroby. W analizie statystycznej wykorzystano testy porównań 

międzygrupowych, analizę korelacji, regresję wielokrotną oraz analizę ścieżkową. 

Wyniki: Złą subiektywną jakość snu stwierdzono u 45,7% pacjentów. Była ona 

istotnie związana z płcią żeńską, wyższym wskaźnikiem masy ciała, większą liczbą 

chorób współistniejących, częstszym występowaniem dolegliwości bólowych oraz 

większą liczbą zakażeń w okresie trzech miesięcy poprzedzających badanie. 

Predyktorami złej jakości snu były liczba chorób przewlekłych, obecność objawów 
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lękowych oraz częstość bólu w ciągu ostatnich trzech miesięcy. Objawy 

bezsenności stwierdzono u 44,6% pacjentów z IEI. Średni deklarowany czas snu 

wynosił 7,0±1,5 godziny, a u 32,6% badanych był krótszy niż 7 godzin. Średnia 

latencja snu wynosiła 41,2±53,1 minuty, a u 27% pacjentów przekraczała wartość 

uznawaną za prawidłową (30 minut). Predyktorami bezsenności były liczba 

chorób przewlekłych, obecność objawów lękowych oraz częstość bólu w 

ostatnich trzech miesiącach. Klinicznie istotne zmęczenie stwierdzono u 52,2% 

badanych. Jego predyktorami były płeć żeńska, liczba chorób przewlekłych, 

obecność objawów lękowych i depresyjnych oraz częstość bólu w ostatnich 

trzech miesiącach. Czynniki bezpośrednio związane z chorobą podstawową, w 

tym rodzaj IEI, typ leczenia substytucyjnego, opóźnienie rozpoznania, ciężkość 

zakażeń oraz częstość hospitalizacji z powodu infekcji, nie wykazywały istotnego 

związku z jakością snu, nasileniem objawów bezsenności ani zmęczeniem. Objawy 

lękowe stwierdzono u 36,2% pacjentów. Wyższy poziom lęku był istotnie związany z 

częstszym występowaniem bólu, młodszym wiekiem, brakiem stałego dochodu, 

gorszą jakością snu oraz większym nasileniem objawów depresyjnych. Stwierdzono 

także zależności między nasileniem lęku a bardziej negatywną emocjonalną i 

poznawczą reprezentacją choroby, silniejszym poczuciem bezradności, niską 

akceptacją choroby oraz niskim postrzeganiem korzyści wynikającym z jej 

doświadczenia. 

Wnioski: Zaburzenia snu, zmęczenie oraz objawy lękowe występują często u 

pacjentów z IEI i pozostają ze sobą w wzajemnych relacjach. Nasilenie lęku nie jest 

związane z obiektywnymi wskaźnikami ciężkości IEI, natomiast kluczową rolę 

odgrywa wielowymiarowa percepcja choroby. Negatywna reprezentacja 

poznawcza i emocjonalna choroby – obejmująca przekonanie o poważnych 

konsekwencjach choroby, poczucie braku kontroli, bezradność oraz niską 

akceptację – wiąże się z nasileniem objawów lękowych. Percepcja choroby jako 

aspekt potencjalnie modyfikowalny uzasadnia wdrożenie interwencji 

psychologicznych ukierunkowanych na modyfikację dysfunkcjonalnych 

przekonań. Zasadna jest rutynowa ocena jakości snu i stanu emocjonalnego jako 

integralnego elementu opieki nad pacjentami z IEI. Skuteczna kontrola bólu, 

leczenie zaburzeń snu oraz interwencje psychoterapeutyczne mogą przyczynić się 

do redukcji objawów lękowych i poprawy funkcjonowania pacjentów. 
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IV. STRESZCZENIE W JĘZYKU ANGIELSKIM  

Doctoral Thesis: “Analysis of subjective sleep quality and selected psychological 

factors in patients with primary immunodeficiencies.” 

 

Introduction: Inborn errors of immunity (IEI), previously known as primary 

immunodeficiencies, constitute a heterogeneous group of immune system 

disorders with a chronic course, characterized by recurrent infections, a tendency 

toward autoimmunity, and an increased risk of malignant neoplasms. The chronic 

nature of the disease and the need for regular diagnostic and therapeutic 

interventions may affect sleep quality and patients’ mental health. Previous 

studies on IEI have focused mainly on pathogenetic mechanisms and the clinical 

phenotype, whereas sleep quality and psychological aspects have remained less 

well explored. This dissertation provides a comprehensive analysis of these issues in 

adult patients with IEI. 

Aim: The aim of the study was to provide a comprehensive assessment of 

subjective sleep quality, the prevalence of insomnia symptoms, and the severity of 

fatigue among adult patients with inborn errors of immunity in Poland, as well as to 

identify clinical and psychosocial determinants of these disturbances. In addition, 

the study aimed to evaluate the prevalence and severity of anxiety symptoms in 

the studied population, analyze their associations with clinical and 

sociodemographic factors and illness perception, and determine the variables 

influencing anxiety levels in patients with IEI. 

Materials and Methods: A multicenter cross-sectional study was conducted in 105 

adult patients diagnosed with inborn errors of immunity (55 women, 50 men; mean 

age 42 years), recruited from four Polish reference centers (Gdańsk, Warsaw, 

Kraków, Bydgoszcz) between 2021 and 2022. Psychometric instruments used 

included the Athens Insomnia Scale, the Pittsburgh Sleep Quality Index, the 

Fatigue Severity Scale, the Hospital Anxiety and Depression Scale, the Brief Illness 

Perception Questionnaire, and the Illness Cognition Questionnaire. Statistical 

analysis included tests for between-group comparisons, correlation analysis, 

multiple regression, and path analysis. 

Results: Poor subjective sleep quality was found in 45.7% of patients. It was 

significantly associated with female sex, higher body mass index, a greater 

number of comorbidities, more frequent pain symptoms, and a higher number of 
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infections during the three months preceding the study. Predictors of poor sleep 

quality included the number of chronic diseases, the presence of anxiety 

symptoms, and pain frequency during the previous three months. Insomnia 

symptoms were found in 44.6% of patients with IEI. The mean reported sleep 

duration was 7.0±1.5 hours, and in 32.6% of participants it was shorter than 7 hours. 

The mean sleep latency was 41.2±53.1 minutes, and in 27% of patients it exceeded 

the value considered normal (30 minutes). Predictors of insomnia included the 

number of chronic diseases, the presence of anxiety symptoms, and pain 

frequency during the previous three months. Clinically significant fatigue was 

found in 52.2% of participants. Its predictors included female sex, the number of 

chronic diseases, the presence of anxiety and depressive symptoms, and pain 

frequency during the previous three months. Factors directly related to the 

underlying disease, including the type of IEI, the type of substitution therapy, 

diagnostic delay, severity of infections, and frequency of hospitalizations, did not 

show a significant association with sleep quality, insomnia severity, or fatigue. 

Anxiety symptoms were found in 36.2% of patients. Higher anxiety levels were 

significantly associated with more frequent pain symptoms, younger age, lack of 

stable income, poorer sleep quality, and greater severity of depressive symptoms. 

Associations were also observed between anxiety severity and a more negative 

emotional and cognitive representation of the disease, a stronger sense of 

helplessness, a lower illness acceptance, and a weaker perception of potential 

benefits resulting from the illness experience 

Conclusions: Sleep disturbances, fatigue, and anxiety symptoms are highly 

prevalent among patients with IEI and remain interrelated. Anxiety severity is not 

associated with objective indicators of IEI severity, whereas multidimensional illness 

perception plays a key role. Negative cognitive and emotional representation of 

the disease—encompassing beliefs about serious consequences, lack of control, 

helplessness, and low illness acceptance—is associated with increased anxiety 

symptoms. Illness perception as a potentially modifiable factor justifies the 

implementation of psychological interventions aimed at modifying dysfunctional 

beliefs. Routine assessment of sleep quality and emotional status is warranted as 

an integral element of care for patients with IEI. Effective pain control, treatment 

of sleep disturbances, and psychotherapeutic interventions may contribute to the 

reduction of anxiety symptoms and improvement of patient functioning. 
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V. WPROWADZENIE 

 

Wrodzone błędy odporności (ang. inborn errors of immunity, IEI), wcześniej 

określane jako pierwotne niedobory odporności (ang.: primary 

immunodeficiencies, PIDs), stanowią heterogenną grupę genetycznie 

uwarunkowanych zaburzeń układu immunologicznego. Ich istotą są mutacje w 

pojedynczych genach, które prowadzą do upośledzenia rozwoju lub funkcji 

określonych elementów odporności. Klasyfikacja wrodzonych błędów odporności 

jest regularnie aktualizowana przez Międzynarodową Unię Towarzystw 

Immunologicznych (ang.: International Union of Immunological Societies, IUIS). W 

najnowszym raporcie IUIS z 2024 roku wyszczególniono łącznie 555. zaburzeń z tej 

grupy, uwarunkowanych mutacjami w 504. różnych genach1. Współczesna 

klasyfikacja dzieli IEI na główne kategorie kliniczno-immunologiczne, obejmujące 

m.in.: złożone niedobory immunologiczne (ciężkie złożone niedobory 

immunologiczne i pokrewne), pierwotne niedobory przeciwciał (humoralne), 

choroby dysregulacji immunologicznej, wrodzone defekty liczby lub funkcji 

fagocytów, zaburzenia odporności wrodzonej, choroby autozapalne, niedobory 

dopełniacza, wrodzoną niewydolność szpiku oraz tzw. fenokopie IEI. Tak szeroka 

klasyfikacja odzwierciedla ogromną różnorodność fenotypów klinicznych tych 

zaburzeń oraz fakt, że praktycznie każda funkcjonalna część układu 

immunologicznego może być dotknięta mutacją wrodzoną. Konsekwencją jest 

nieprawidłowa funkcja układu immunologicznego, która czyni pacjentów 

podatnymi na ciężkie i nawracające infekcje, a także sprzyja występowaniu 

dysregulacji immunologicznej, m.in. autoimmunizacji, atopii czy rozwojowi chorób 

nowotworowych2. Chociaż poszczególne jednostki chorobowe z tej grupy są 

rzadkie, łącznie IEI występują częściej niż dawniej sądzono – według najnowszych 

danych dotykają około 1 na 1200 noworodków, co oznacza istotne obciążenie 

populacyjne2. W większości przypadków początek choroby przypada głównie na 

wiek dziecięcy, jednak choroba może wystąpić w każdym wieku3, z największą 

częstością występowania w przedziale wiekowym pomiędzy 20. a 40. rokiem 

życia.  

Kliniczne manifestacje IEI obejmują nawracające zakażenia, w tym 

szczególnie bakteryjne zakażenia górnych i dolnych dróg oddechowych oraz 

przewodu pokarmowego, zapalenie opon mózgowo-rdzeniowych, zapalenie 
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stawów oraz ropnie skóry i narządów wewnętrznych4. Infekcje niejednokrotnie 

mają ciężki przebieg i nie zawsze występuje adekwatna odpowiedź na 

standardowe leczenie5. W wyniku nawracających infekcji układu oddechowego 

u pacjentów z IEI może dojść do rozwoju rozstrzeni oskrzeli, przewlekłej 

obturacyjnej choroby płuc oraz śródmiąższowej choroby płuc6. Wirusowe infekcje 

układu oddechowego, przewodu pokarmowego i skóry również są powszechne7. 

Ponadto, defekty genetyczne związane z IEI prowadzą do atopii, autoimmunizacji 

oraz limfoproliferacji3. Najpoważniejszą konsekwencją kliniczną wrodzonych 

błędów odporności u dorosłych jest istotnie zwiększona predyspozycja do rozwoju 

nowotworów złośliwych, zwłaszcza chłoniaka oraz raka żołądka8. U pacjentów z 

ciężkimi niedoborami odporności mogą występować przewlekłe biegunki, 

zakaźne lub wynikające z enteropatii związanej z dysregulacją immunologiczną. 

Warto zauważyć, że objawy autoimmunizacji mogą poprzedzać występowanie 

objawów infekcyjnych9. Tak szerokie spektrum objawów klinicznych IEI u dorosłych 

wymaga kompleksowego, interdyscyplinarnego podejścia diagnostycznego i 

terapeutycznego. 

W przeciwieństwie do wielu innych jednostek chorobowych, w przypadku 

wrodzonych błędów odporności brak jest uniwersalnych wystandaryzowanych 

skal, umożliwiających obiektywną ocenę aktywności choroby10. W praktyce 

klinicznej oraz w badaniach naukowych powszechnie przyjmuje się zatem 

parametry pośrednie, takie jak częstość epizodów infekcyjnych oraz liczba 

zastosowanych cykli antybiotykoterapii, które stanowią umowny, lecz szeroko 

akceptowany wykładnik aktywności procesu chorobowego. Wskaźniki te, mimo iż 

nie odzwierciedlają w pełni złożoności fenotypu klinicznego pierwotnych 

niedoborów odporności, pozostają istotnym narzędziem w monitorowaniu 

przebiegu choroby i ocenie skuteczności stosowanej substytucyjnej terapii 

immunoglobulinami11. 

Przewlekły charakter wrodzonych błędów odporności oraz opisane 

powikłania mogą wpływać na różne aspekty życia pacjentów, w tym na wzorce 

snu. Ponadto, ze względu na częste procedury medyczne, konieczność stałego 

leczenia i monitorowania, nieprzewidywalny przebieg choroby oraz ryzyko rozwoju 

nowotworów, pacjenci są szczególnie narażeni na rozwój zaburzeń zdrowia 

psychicznego, takich jak lęk i depresja. Niestety, aspekty te przez długi czas 

pozostawały niedostatecznie zbadane u pacjentów z IEI. W ostatnich latach 
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wzrasta liczba badań analizujących stan psychiczny i jakość życia osób z 

wrodzonymi błędami odporności, ujawniając skalę tego problemu12. 

Sen jest fizjologicznym stanem organizmu, występującym cyklicznie w rytmie 

dobowym. Charakteryzuje się obniżoną wrażliwością na bodźce zewnętrzne, 

zmniejszoną aktywnością motoryczną i obniżoną aktywnością kory mózgowej. 

Podczas snu dochodzi do zwolnienia czynności serca, oddychania oraz innych 

procesów fizjologicznych, a także do chwilowej utraty świadomości13. Sen pełni 

kluczowe funkcje fizjologiczne, w tym regenerację fizyczną14, konsolidację 

pamięci oraz utrzymanie prawidłowego funkcjonowania układu 

odpornościowego15. Niemniej jednak, dokładny mechanizm tych procesów nie 

jest jeszcze w pełni poznany. Międzynarodowa Klasyfikacja Zaburzeń Snu 

identyfikuje siedem głównych kategorii tych zaburzeń, a mianowicie bezsenność, 

zaburzenia oddychania związane ze snem, hipersomnie, zaburzenia rytmu 

okołodobowego, parasomnie, zaburzenia ruchowe związane ze snem oraz inne 

zaburzenia snu16.  

Zmęczenie definiowane jest jako uczucie osłabienia i braku energii, które 

pojawia się w odpowiedzi na wysiłek fizyczny lub psychiczny. U zdrowych osób 

zmęczenie jest zjawiskiem przejściowym, które ustępuje po odpoczynku. Natomiast 

nasilone zmęczenie, które nie ustępuje po odpoczynku i ogranicza codzienne 

funkcjonowanie, jest uważane za odstępstwo od normy17. Przewlekłe zmęczenie, 

definiowane jako trwające dłużej niż sześć miesięcy, jest zjawiskiem stosunkowo 

powszechnym – w populacji ogólnej częstość jego występowania waha się od 

13% do 30%18. Jest ono częstsze u pacjentów z chorobami przewlekłymi, a 

najwyższa częstość występowania obserwowana jest u osób z chorobami 

autoimmunologicznymi19. Choć związek pomiędzy przewlekłymi schorzeniami a 

zmęczeniem został potwierdzony w wielu badaniach, mechanizmy leżące u jego 

podstaw nie zostały jeszcze w pełni wyjaśnione.  

Lęk w ujęciu klinicznym definiuje się jako stan psychiczny charakteryzujący 

się nadmiernym niepokojem, strachem i uczuciem napięcia wynikającym z 

antycypacji potencjalnego zagrożenia20. Odczuwanie lęku wiąże się z 

przewidywaniem przyszłych negatywnych wydarzeń i może być wywoływane 

zarówno przez czynniki zewnętrzne, takie jak stresujące wydarzenia, bodźce 

środowiskowe, jak i wewnętrzne, na przykład nieprzyjemne myśli21. Chociaż lęk jest 

powszechny u pacjentów z chorobami przewlekłymi22,23, nie jest on rutynowo 
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oceniany24. Ostatnie doniesienia naukowe wskazują na podwyższony poziom lęku 

wśród pacjentów z wrodzonymi błędami odporności w porównaniu z populacją 

nieobciążoną IEI25. Niemniej jednak, jak dotąd nie poznano czynników 

determinujących występowanie lęku w tej specyficznej grupie pacjentów, co 

stanowi istotną lukę badawczą. Wysoki poziom odczuwanego lęku może 

znacząco wpływać na jakość snu pacjentów, prowadząc do jej pogorszenia, a 

chroniczny niedobór snu może potęgować objawy lękowe. Zaburzenia snu są 

powszechnym problemem w populacji pacjentów z chorobami przewlekłymi 

19,26,27,28, a liczne badania wykazały dwukierunkowy związek między jakością snu a 

lękiem 29,30,31. 

Percepcja choroby jest terminem określającym subiektywne przekonania 

pacjentów na temat ich schorzenia32. Zgodnie z teorią samoregulacji zachowania 

stworzoną przez Leventhal’a, osoby doświadczające choroby tworzą własną 

reprezentację swojego stanu zdrowia33. Składa się ona z reprezentacji poznawczej 

i emocjonalnej34. Reprezentacja poznawcza obejmuje pięć wymiarów:  

– przyczyny choroby: przekonania pacjenta na temat czynników 

odpowiedzialnych za pojawienie się choroby, 

– konsekwencje choroby: przekonania pacjenta na temat wpływu 

choroby na jego życie, 

– identyfikacja: przekonanie dotyczącego tego, jakie objawy z jakim 

nasileniem związane są z daną chorobą,  

– przebieg i czas trwania choroby: przekonania pacjenta odnośnie 

przebiegu i tego, jak długo będzie trwała choroba,  

– poczucie kontroli: przekonania odnośnie możliwości kontrolowania 

schorzenia i pojawiających się objawów oraz skuteczności działań 

medycznych35.  

Reprezentacja emocjonalna obejmuje obawy i emocje związane z chorobą. 

Ponadto, ten model uwzględnia zrozumienie choroby przez pacjenta36. Percepcja 

choroby wpływa na reakcje emocjonalne oraz strategie radzenia sobie z 

codziennymi wyzwaniami związanymi z chorobą32. W ostatnich latach wzrosło 

zainteresowanie badaniami nad percepcją choroby u pacjentów z chorobami 

przewlekłymi, co wynika z jej wpływu na stan emocjonalny, stosowanie się do 

zaleceń, a w konsekwencji także na wyniki leczenia, a nawet śmiertelność. Co 

ważne, percepcja choroby jako aspekt poznawczy ma charakter modyfikowalny. 
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Zrozumienie mechanizmów, które kształtują przekonania pacjentów o chorobie, 

może przyczynić się do poprawy efektów terapeutycznych37. Pacjenci cierpiący 

na choroby przewlekłe mogą doświadczać różnorodnych negatywnych emocji, 

w tym smutku, strachu, drażliwości, poczucia bezradności czy złości, które 

znacząco wpływają na ich codzienne funkcjonowanie. Niezwykle istotne wydaje 

się więc, aby w opiece nad pacjentami z wrodzonymi błędami odporności 

uwzględniać nie tylko aspekty fizyczne choroby, ale również psychologiczne i 

społeczne.  
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VI. CELE PRACY 

 

Cele publikacji nr 1.  

1. Ocena częstości występowania objawów bezsenności oraz wybranych 

charakterystyk snu (długości i latencji snu) w populacji pacjentów z 

wrodzonymi błędami odporności (IEI) w Polsce. 

2. Ocena subiektywnej jakości snu w populacji polskiej dorosłych pacjen-

tów z IEI. 

3. Ocena częstości odczuwanego zmęczenia wśród dorosłych pacjentów 

z IEI w Polsce. 

4. Ocena czynników współistniejących i wpływających na subiektywną 

jakość snu, objawy bezsenności i nasilenie zmęczenia w badanej popu-

lacji. 

 

Cel publikacji nr 2.  

1. Ocena częstości występowania oraz nasilenia objawów lękowych u 

dorosłych pacjentów z wrodzonymi błędami odporności w Polsce.  

2. Ocena związków poziomu lęku z wybranymi danymi klinicznymi, socjo-

demograficznymi oraz czynnikami psychologicznymi. 
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VII. OMÓWIENIE PUBLIKACJI WCHODZĄCYCH W SKŁAD ROZPRAWY 

DOKTORSKIEJ 

 

Materiały i metody 

 

1. Projekt badania i populacja badana 

Przeprowadzono wieloośrodkowe, przekrojowe badanie obserwacyjne z udziałem 

dorosłych pacjentów (≥18 lat) z rozpoznaniem wrodzonych błędów odporności, 

ustalonym zgodnie z kryteriami diagnostycznymi Europejskiego Towarzystwa 

Niedoborów Odporności (ang.: European Society for Immunodeficiencies, ESID). 

Rekrutacja odbywała się w czterech polskich ośrodkach referencyjnych: 

Gdańsku, Warszawie, Krakowie oraz Bydgoszczy, w okresie od lutego 2021 do 

grudnia 2022 roku. Do badania włączono 105 pacjentów: 55 kobiet (52,4%) i 50 

mężczyzn (47,6%). Wszyscy uczestnicy wyrazili świadomą pisemną zgodę na udział 

w badaniu. Projekt badania uzyskał akceptację Niezależnej Komisji Bioetycznej do 

spraw Badań Naukowych przy Gdańskim Uniwersytecie Medycznym nr 

NKBBN/422/2017-2018. 

2. Dane kliniczne i socjodemograficzne 

U wszystkich pacjentów zebrano dane demograficzne obejmujące: wiek, 

płeć, poziom wykształcenia, miejsce zamieszkania oraz status zawodowy. 

Równolegle przeanalizowano parametry kliniczne, w tym typ i czas trwania 

wrodzonego błędu odporności, opóźnienie rozpoznania, stosowaną substytucyjną 

terapię immunoglobulinami (dożylną lub podskórną), częstość epizodów 

infekcyjnych wraz z ich ciężkością w okresie trzech miesięcy poprzedzających 

badanie oraz konieczność hospitalizacji w związku z zakażeniami w tym przedziale 

czasowym. Uwzględniono również obecność dolegliwości bólowych wraz z ich 

częstością i nasileniem, a także choroby współistniejące, ze szczególnym 

uwzględnieniem chorób autoimmunologicznych, nowotworowych oraz zaburzeń 

depresyjnych. 

Na potrzeby niniejszej pracy przyjęto trzystopniową klasyfikację ciężkości 

zakażeń. Infekcje o przebiegu łagodnym definiowano jako te, które były leczone 

wyłącznie objawowo i nie wymagały leczenia przyczynowego 

(antybiotykoterapii, terapii przeciwwirusowej czy przeciwgrzybiczej). Do kategorii 

zakażeń umiarkowanych zaliczano epizody wymagające wdrożenia leczenia 
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przyczynowego w warunkach ambulatoryjnych. Infekcje ciężkie definiowano jako 

epizody wymagające hospitalizacji niezależnie od rodzaju zastosowanego 

leczenia. 

3. Narzędzia badawcze 

Indeks Jakości Snu Pittsburgh (ang.: Pittsburgh Sleep Quality Index, 

PSQI) służy do oceny subiektywnej jakości snu w okresie miesiąca 

poprzedzającego badanie. Składa się z 19 pytań, które tworzą 7 komponentów: 

subiektywna jakość snu, czas zasypiania, czas trwania snu, efektywność snu, 

zaburzenia snu, stosowanie leków nasennych oraz zaburzenia funkcjonowania w 

ciągu dnia. Globalny wynik skali (zakres od 0 do 21 punktów) stanowi sumę 

wyników dla 7 domen. Wynik globalny ≤5 punktów uznawany jest za oznaczający 

dobrą jakość snu, natomiast wynik globalny wyższy niż 5 punktów odzwierciedla 

złą jakość snu38. 

Ateńska Skala Bezsenności (ang.: Athens Insomnica Scale, AIS) to 

kwestionariusz używany do pomiaru objawów bezsenności na podstawie kryteriów 

diagnostycznych dziesiątej wersji Międzynarodowej Klasyfikacji Chorób (ang.: 10th 

revision of International Classification of Diseases, ICD-10). Skala składa się z 8 

pytań ocenianych na skali od 0 do 3 punktów dla każdego pytania, przy czym 0 

oznacza „brak problemu", a 3 oznacza „bardzo poważny problem"39. Na 

podstawie walidacji polskiej wersji AIS, w prezentowanym badaniu przyjęto, że 

globalny wynik ≥8 punktów wskazuje na występowanie objawów bezsenności40. 

Skala Nasilenia Zmęczenia (ang.: Fatigue Severity Scale, FSS) to 

kwestionariusz służący do pomiaru występowania i nasilenia objawów zmęczenia, 

składający się z 9 twierdzeń. Osoba badana ocenia stopień zgodności z każdym 

stwierdzeniem na skali od 1 punktu („nie zgadzam się") do 7 punktów („zgadzam 

się"). Wynik ogólny stanowi średnią arytmetyczną wartości uzyskanych w 9 

twierdzeniach kwestionariusza, przy czym wynik ≥4 punkty wskazuje na 

występowanie klinicznie istotnego zmęczenia41. 

Szpitalna Skala Lęku i Depresji Szpitalna Skala Lęku i Depresji (ang.: Hospital 

Anxiety and Depression Scale, HADS) jest narzędziem składającym się z 14 pozycji, 

z których siedem dotyczy objawów lęku (ang.: Hospital Anxiety and Depression 

Scale-Anxiety, HADS-A), a siedem – objawów depresji (ang.: Hospital Anxiety and 

Depression Scale-Depression, HADS-D). Każde pytanie oceniane jest na 

czterostopniowej skali Likerta (0–3 punkty), co pozwala na uzyskanie maksymalnie 
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21 punktów w każdej podskali. Wyniki poniżej 8 punktów uznaje się za normę, 

wartości w przedziale 8–10 wskazują na umiarkowane nasilenie objawów 

lękowych lub depresyjnych, natomiast wartości ≥11 punktów świadczą o 

znacznym nasileniu tych objawów42. W badaniu zastosowano zmodyfikowaną 

wersję HADS (HADS-M), umożliwiającą dodatkowo ocenę poziomu drażliwości 

pacjentów przy użyciu sześciostopniowej skali Likerta, w której wyższy wynik 

odzwierciedlał wyższy poziom drażliwości. 

Skrócony Kwestionariusz Postrzegania Choroby (ang.: Brief-Illness Perception 

Questionnaire, B-IPQ) to narzędzie szeroko stosowane w ocenie percepcji 

poznawczej i emocjonalnej chorób u pacjentów z przewlekłymi schorzeniami. 

Składa się z ośmiu pytań ocenianych w skali od 0 do 10, a także z jednego pytania 

otwartego dotyczącego przyczyn choroby postrzeganych przez pacjenta34,35. 

Każde z ośmiu pytań odnosi się do konkretnego wymiaru postrzegania choroby: 

konsekwencje, czas trwania, kontrola osobista, kontrola poprzez leczenie, 

tożsamość objawowa, zrozumienie choroby, zaniepokojenie oraz odpowiedź 

emocjonalna. Ponadto, na podstawie wyników możliwa jest ocena reprezentacji 

emocjonalnej i poznawczej choroby. Wyższy globalny wynik w B-IPQ wskazuje na 

bardziej negatywne postrzeganie choroby. 

Kwestionariusz Postrzegania Choroby (ang.: Illness Cognition Questionnaire, 

ICQ) to narzędzie składające się z 18 pytań, które umożliwiają ocenę trzech 

wymiarów poznawczej reprezentacji choroby: bezradności, akceptacji oraz 

postrzeganych korzyści43,44. Bezradność wskazuje stopień bezsilności i 

beznadziejności, jakie pacjenci odczuwają w związku z ich stanem zdrowia i jego 

konsekwencjami. Akceptacja odnosi się do stopnia dostosowania i integracji 

stanu chorobowego z codzienną rzeczywistością. Postrzegane korzyści wskazują 

na stopień pozytywnych aspektów lub możliwości, jakie pacjenci dostrzegają w 

swoim stanie zdrowia. Każde pytanie jest oceniane na 4-stopniowej skali Likerta, 

od 1 („wcale nie") do 4 („całkowicie"), co daje zakres punktów od 6 do 24 dla 

każdej z podskal45. Wyższe wyniki w danej podskali wskazują na wyższy stopień 

odczuwanej bezradności, wyższy stopień akceptacji lub wyższy poziom 

postrzeganych korzyści związanych z chorobą. 

Numeryczna skala oceny bólu (ang.: Numerical Rating Scale, NRS) jest 

skalą jednowymiarową, w której pacjent określa natężenie dolegliwości 

bólowych, przypisując im wartość liczbową od 0 do 10. Wartość 0 oznacza 
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„całkowity brak bólu", natomiast 10 odpowiada „najsilniejszemu wyobrażalnemu 

bólowi". Wartości 1–3 interpretuje się jako ból o niewielkim nasileniu, 4–6 jako ból 

umiarkowany, a 7–10 jako ból silny. Dodatkowo analizowano częstość 

występowania bólu w odniesieniu do okresu trzech miesięcy poprzedzających 

badanie, a pacjenci określali, czy dolegliwości nie występowały wcale, pojawiały 

się jedynie przez kilka dni, występowały przez więcej niż 30 dni, czy też 

występowały niemal codziennie w tym przedziale czasowym. 

4. Analiza statystyczna 

Analizę statystyczną przeprowadzono z użyciem pakietu STATISTICA (wersja 

13, TIBCO Software Inc., Palo Alto, CA, USA) oraz programu AMOS do analizy 

ścieżkowej. Normalność rozkładu zmiennych testowano za pomocą testu Shapiro–

Wilka. Rzetelność zastosowanych skal oceniano przy użyciu współczynnika alfa 

Cronbacha – wartości współczynników dla podskal HADS, B-IPQ, ICQ oraz 

globalnego wyniku PSQI mieściły się w przedziale 0,75–0,88, co świadczy o 

zadowalającej spójności wewnętrznej narzędzi. 

Zmienne ciągłe analizowano przy użyciu testu t-Studenta dla zmiennych o 

rozkładzie normalnym oraz testu U Manna–Whitneya (dla porównań dwóch grup) 

lub testu Kruskala–Wallisa (dla więcej niż dwóch porównywanych kategorii) w 

przypadku zmiennych niespełniających założenia normalności rozkładu. Zmienne 

kategoryczne analizowano przy użyciu testu chi-kwadrat lub testu dokładnego 

Fishera. Zależności między zmiennymi ilościowymi oceniano za pomocą 

współczynnika korelacji Pearsona lub Spearmana, w zależności od spełnienia 

założeń parametrycznych. Przeprowadzono analizy regresji liniowej wielokrotnej w 

celu zbadania predyktorów wystąpienia objawów bezsenności, zmęczenia oraz 

złej subiektywnej jakości snu. W celu jednoczesnego zbadania bezpośredniego i 

pośredniego wpływu wielu czynników na poziom lęku zastosowano analizę 

ścieżkową (ang.: path analysis). We wszystkich analizach przyjęto poziom 

istotności statystycznej p < 0,05. 
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Omówienie publikacji 1. 

 

Subiektywna ocena jakości snu i zmęczenia u dorosłych polskich pacjentów z 

pierwotnymi niedoborami odporności: badanie pilotażowe.  

ang.: Subjective sleep quality and fatigue assessment in Polish adult patients with 

primary immunodeficiencies: A pilot study. 

 

Celem niniejszej pracy oryginalnej było przeprowadzenie kompleksowej 

oceny subiektywnej jakości snu, rozpowszechnienia objawów bezsenności oraz 

nasilenia zmęczenia w populacji dorosłych pacjentów z rozpoznaniem 

pierwotnych niedoborów odporności (PIDs) w Polsce. Zgodnie z aktualnym 

stanem wiedzy, do czasu publikacji wyników, nie prowadzono badań 

dotyczących częstości występowania objawów bezsenności oraz oceny jakości 

snu w tej specyficznej grupie chorych, co stanowiło przesłankę do podjęcia 

niniejszego badania pilotażowego. 

We wprowadzeniu scharakteryzowano pierwotne niedobory odporności 

jako heterogenną grupę schorzeń uwarunkowanych genetycznie, 

manifestujących się zaburzeniami w obrębie układu immunologicznego. 

Podkreślono, iż przewlekły charakter przebiegu choroby, podwyższone ryzyko 

rozwoju nowotworów złośliwych oraz postępujące uszkodzenie narządów mogą 

determinować zaburzenia wzorców snu oraz wpływać na występowanie zaburzeń 

psychicznych. Przedstawiono również aktualną klasyfikację zaburzeń snu oraz 

omówiono znaczenie zmęczenia przewlekłego w kontekście chorób przewlekłych, 

ze szczególnym uwzględnieniem schorzeń autoimmunologicznych 

Uzyskane wyniki przedstawiono w czterech podrozdziałach. W pierwszym 

podrozdziale zaprezentowano charakterystykę badanej populacji. Do badania 

włączono 92 uczestników: 48 kobiet (52,2%) oraz 44 mężczyzn (47,8%), ze średnią 

wieku wynoszącą 41,9 ± 13,9 lat. Najczęściej występującym rozpoznaniem był 

pospolity zmienny niedobór odporności, który stwierdzono u 51,1% badanych 

(n=47). W leczeniu 94,4% pacjentów otrzymywało substytucyjną terapię 

immunoglobulinami, przy czym u 85,1% stosowano preparaty podskórne. Średnie 

opóźnienie diagnostyczne wynosiło 7,2 ± 10,8 lat. Choroby współistniejące inne niż 

PIDs występowały u 66,3% uczestników badania. 



22 

W drugim podrozdziale przedstawiono wyniki dotyczące subiektywnej 

jakości snu oraz objawów bezsenności. Średni deklarowany czas snu wynosił 7,0 ± 

1,5 godziny, przy czym u jednej trzeciej pacjentów (32,6%) stwierdzono czas snu 

poniżej 7 godzin. Średnia latencja snu wynosiła 41,2 ± 53,1 minuty, z 

przekroczeniem wartości uznawanej za normę (30 minut) u 27% badanych. 

Objawy bezsenności według AIS przy przyjętym punkcie odcięcia ≥8 punktów 

stwierdzono u 44,6% pacjentów (n=41), natomiast zła jakość snu według 

kwestionariusza PSQI przy punkcie odcięcia >5 punktów stwierdzono u 45,7% 

badanych (n=42). Wykazano istotnie statystycznie częstsze występowanie złej 

jakości snu u kobiet w porównaniu z mężczyznami (58,3% vs 31,8%; p=0,013) oraz u 

pacjentów z wyższym Wskaźnik Masy Ciała (ang.: Body Mass Index, BMI), (25,4 ± 

4,9 vs 23,2 ± 4,6; p=0,026). Pacjenci z obniżoną jakością snu charakteryzowali się 

istotnie większą liczbą infekcji w okresie 3 miesięcy poprzedzających badanie (1,1 

± 1,4 vs 0,5 ± 0,9; p=0,03). Ponadto stwierdzono znamienną korelację między liczbą 

chorób współistniejących a wynikiem PSQI (r=0,45; p<0,001) oraz AIS (r=0,48; 

p<0,001).  

W trzecim podrozdziale omówiono wyniki dotyczące zmęczenia. Klinicznie 

istotne zmęczenie według FSS przy punkcie odcięcia ≥4 punkty stwierdzono u 

52,2% badanych (n=48). Zmęczenie występowało znamiennie częściej u 

pacjentów z wyższym BMI, większą liczbą chorób współistniejących oraz u osób z 

wywiadem choroby nowotworowej i chorobami autoimmunologicznymi. 

Wykazano również istotny związek między zmęczeniem a objawami bezsenności 

(p=0,022) oraz obniżoną jakością snu (p<0,001). 

W czwartym podrozdziale przedstawiono wyniki wieloczynnikowej analizy 

regresji liniowej. Model regresji dla AIS [F(13,78) = 5,32; p<0,001] wyjaśniał 38,2% 

wariancji zmiennej zależnej. Istotnymi predyktorami wyniku AIS były: liczba chorób 

współistniejących (β=0,23; p=0,050), obecność zaburzeń lękowych (β=0,71; 

p=0,014) oraz doświadczanie dolegliwości bólowych w okresie poprzedzającym 

badanie. Model regresji dla PSQI [F(13,78) = 3,80; p<0,001] wyjaśniał 28,6% 

wariancji, przy czym istotne predyktory stanowiły analogiczne zmienne. W modelu 

regresji dla FSS [F(13,78) = 4,14; p<0,001], wyjaśniającym 31% wariancji, istotnymi 

predyktorami były: płeć żeńska (β=-0,46; p=0,021), zaburzenia lękowe i depresyjne 

oraz częstość dolegliwości bólowych. 
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W dyskusji odniesiono uzyskane wyniki do dostępnego piśmiennictwa 

dotyczącego zaburzeń snu w innych chorobach przewlekłych, w tym w 

schorzeniach reumatologicznych, autoimmunologicznych, pulmonologicznych 

oraz onkologicznych. Podkreślono, iż zaburzenia snu mogą stanowić czynnik 

zwiększający podatność na infekcje u pacjentów z pierwotnie upośledzoną 

funkcją układu immunologicznego, przywołując badania dokumentujące związek 

między skróconym czasem snu a zwiększonym ryzykiem zapaleń płuc oraz infekcji 

górnych dróg oddechowych. Omówiono również znaczenie chorób 

współistniejących, ze szczególnym uwzględnieniem schorzeń 

autoimmunologicznych, w kontekście zaburzeń jakości snu. 

W podsumowaniu wskazano na ograniczenia badania, obejmujące 

relatywnie niewielką liczebność próby, heterogenność grupy badanej pod 

względem typu PIDs oraz zastosowanie wyłącznie subiektywnych narzędzi oceny 

jakości snu. Podkreślono konieczność prowadzenia dalszych badań z 

wykorzystaniem obiektywnych metod, celem pełniejszego scharakteryzowania 

determinant obniżonej jakości snu w tej specyficznej populacji pacjentów. 

Niniejsza praca stanowi pierwsze doniesienie dokumentujące wysoką częstość 

występowania zaburzeń snu oraz zmęczenia wśród dorosłych pacjentów z 

pierwotnymi niedoborami odporności. 

 

Wnioski: 

1. Objawy bezsenności wykazano u 44,6% dorosłych pacjentów z wrodzonymi 

błędami odporności (IEI). Średnia długość snu była krótsza w badanej gru-

pie pacjentów z IEI aniżeli w polskiej populacji ogólnej, a latencja snu była 

wydłużona, co wskazuje na zaburzenia procesu zasypiania. 

2. Częstsze występowanie objawów bezsenności stwierdzono u pacjentów z 

większą częstotliwością występowania dolegliwości bólowych oraz większą 

liczbą chorób przewlekłych.  

3. Złą subiektywna jakość snu stwierdzono u 45,7% dorosłych pacjentów z IEI. 

Była on istotnie związana z większą liczbą chorób przewlekłych, częstotliwo-

ścią dolegliwości bólowych, liczbą zakażeń w okresie trzech miesięcy po-

przedzających badanie, płcią żeńską oraz wyższym BMI. 
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4. Klinicznie istotne zmęczenie wykazano u 52,2% badanych pacjentów, a je-

go nasilenie wiązało się z większą liczbą chorób przewlekłych oraz wyższym 

BMI. 

5. Czynniki związane bezpośrednio z chorobą podstawową, takie jak rodzaj 

pierwotnego błędu odporności, typ stosowanego leczenia substytucyjne-

go, opóźnienie rozpoznania, ciężkość zakażeń oraz częstość hospitalizacji z 

powodu infekcji, nie pozostawały w związku z subiektywną jakością snu, na-

sileniem objawów bezsenności ani zmęczeniem. 

6. W prezentowanej pracy stwierdzono, że obecność objawów lękowych by-

ła związana z występowaniem objawów bezsenności, złą subiektywną ja-

kością snu oraz nasilonym zmęczeniem. 
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Omówienie publikacji 2.  

 

Lęk u dorosłych polskich pacjentów z wrodzonymi błędami odporności: badanie 

przekrojowe.  

ang.: Anxiety in Polish adult patients with inborn errors of immunity: a cross-

sectional study. 

 

Celem niniejszej pracy oryginalnej było oszacowanie częstości 

występowania oraz nasilenia objawów lękowych u dorosłych polskich pacjentów 

z rozpoznaniem wrodzonych błędów odporności. Dodatkowo celem pracy była 

ocena związków poziomu lęku z wybranymi danymi klinicznymi oraz 

socjodemograficznymi, jak i czynnikami psychologicznymi, takimi jak objawy 

depresyjne oraz percepcja choroby. Zgodnie z aktualnym stanem wiedzy, związki 

nie były dotychczas przedmiotem systematycznych badań naukowych, co 

stanowiło przesłankę do podjęcia niniejszego projektu badawczego. 

We wprowadzeniu scharakteryzowano wrodzone błędy odporności jako 

heterogenną grupę genetycznie uwarunkowanych schorzeń manifestujących się 

zwiększoną podatnością na infekcje, procesami autoimmunizacyjnymi, 

autozapalnymi oraz predyspozycją do rozwoju nowotworów złośliwych. 

Podkreślono, iż przewlekły charakter choroby, konieczność poddawania się 

powtarzalnym procedurom medycznym, wymóg stałego leczenia i nadzoru oraz 

nieprzewidywalny przebieg schorzenia predysponują pacjentów do rozwoju 

zaburzeń zdrowia psychicznego, w tym zaburzeń lękowych. Zaprezentowano 

również koncepcję percepcji choroby zgodnie z teorią samoregulacji zachowania 

stworzoną przez Leventhal’a (ang.: Common Sense Model), obejmującą 

reprezentację poznawczą i emocjonalną schorzenia, oraz omówiono znaczenie 

wyników raportowanych przez pacjentów (ang.: patient-reported outcomes) w 

kontekście holistycznej opieki medycznej. 

Uzyskane wyniki przedstawiono w czterech podrozdziałach. W pierwszym 

podrozdziale zaprezentowano charakterystykę badanej populacji. Do badania 

włączono 105 uczestników: 55 kobiet (52,4%) oraz 50 mężczyzn (47,6%), z średnią 

wieku wynoszącą 42,16 ± 14,1 lat. Średni czas trwania IEI wynosił 11,78 ± 10,4 lat, 

natomiast średnia liczba chorób przewlekłych – 2,13 ± 2,6. Większość pacjentów 

(81,9%) deklarowała występowanie dolegliwości bólowych w okresie 3 miesięcy 



26 

poprzedzających badanie, przy czym u 30,5% badanych ból występował niemal 

codziennie. W zakresie jakości snu ocenianej kwestionariuszem PSQI stwierdzono 

złą jakość snu (wynik >5 punktów) u 45,7% uczestników. 

W drugim podrozdziale przedstawiono wyniki dotyczące częstości 

występowania i nasilenia objawów lękowych. Objawy lękowe według skali HADS 

przy przyjętym punkcie odcięcia ≥8 punktów stwierdzono u 36,2% pacjentów 

(n=38). Ciężkie nasilenie lęku (wynik ≥11 punktów) występowało u 13,3% 

badanych (n=14), natomiast umiarkowane nasilenie (8–10 punktów) – u 22,9% 

uczestników (n=24). Analiza korelacyjna nie wykazała istotnych statystycznie 

związków między poziomem lęku a wiekiem pacjentów, czasem trwania IEI, liczbą 

chorób współistniejących ani liczbą infekcji w okresie poprzedzającym badanie. 

Spośród zmiennych socjodemograficznych jedynie status dochodowy wykazywał 

znamienny związek z poziomem lęku – pacjenci bez stałego dochodu 

charakteryzowali się istotnie wyższym nasileniem lęku w porównaniu z osobami 

posiadającymi stały dochód (8,92 ± 5,04 vs 5,43 ± 4,08; p=0,025). Spośród 

zmiennych klinicznych jedynie częstość występowania dolegliwości bólowych 

wykazywała istotny związek z nasileniem lęku (p<0,001). Pacjenci ze złą 

subiektywną jakością snu charakteryzowali się znamiennie wyższym poziomem 

lęku w porównaniu z osobami o dobrej jakości snu (8,10 ± 4,12 vs 3,91 ± 3,51; 

p<0,001). 

W trzecim podrozdziale omówiono wyniki dotyczące związków między 

percepcją choroby a nasileniem lęku. Analiza z zastosowaniem kwestionariusza B-

IPQ wykazała istotne statystycznie dodatnie korelacje między poziomem lęku a 

następującymi wymiarami percepcji choroby: konsekwencjami (r=0,273; p=0,005), 

tożsamością (r=0,246; p=0,011), obawami (r=0,389; p<0,001) oraz odpowiedzią 

emocjonalną (r=0,405; p<0,001). Stwierdzono również znamienne ujemne 

korelacje z osobistą kontrolą (r=-0,387; p<0,001) oraz rozumieniem choroby (r=-

0,265; p<0,001). Całkowity wynik percepcji choroby (r=0,416; p<0,001), 

reprezentacja emocjonalna (r=0,425; p<0,001) oraz reprezentacja poznawcza 

(r=0,372; p<0,001) wykazywały istotne dodatnie korelacje z nasileniem objawów 

lęku. W zakresie postrzegania choroby ocenianego kwestionariuszem ICQ 

stwierdzono dodatnią korelację między lękiem a bezradnością (r=0,208; p=0,033) 

oraz ujemne korelacje z akceptacją choroby (r=-0,379; p<0,001) i postrzeganymi 

korzyściami (r=-0,284; p=0,003). Ponadto wykazano silne dodatnie korelacje 
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poziomu lęku z nasileniem objawów depresji (r=0,721; p<0,001) oraz drażliwości 

(r=0,497; p<0,001). 

W czwartym podrozdziale przedstawiono wyniki analizy ścieżkowej (ang.: 

path analysis) służącej eksploracji związków przyczynowych między badanymi 

zmiennymi. Model charakteryzował się dobrym dopasowaniem do danych 

(RMSEA=0,038; p<0,05) i wyjaśniał 70,3% wariancji zmiennej zależnej. Istotnymi 

predyktorami wyższego poziomu lęku były: wyższy wynik drażliwości (Beta=0,615), 

wyższy wynik w skali HADS-D (Beta=0,598), wyższa reprezentacja emocjonalna 

(Beta=0,446), wyższa kontrola leczenia (Beta=0,271), niższa osobista kontrola 

(Beta=-0,198), niższe postrzegane korzyści (Beta=-0,214) oraz krótszy przewidywany 

czas trwania choroby (Beta=-0,218). Analiza moderacji wykazała, iż związek 

między konstruktem B a zmienną zależną był wzmacniany przez obniżoną jakość 

snu, niższą akceptację choroby, wyższą częstość występowania dolegliwości 

bólowych, młodszy wiek oraz mniejszą liczbę infekcji. 

W dyskusji odniesiono uzyskane wyniki do dostępnego piśmiennictwa 

dotyczącego współwystępowania lęku u chorych z przewlekłymi schorzeniami 

somatycznymi. Podkreślono, iż pomimo wysokiej częstości występowania zaburzeń 

lękowych w chorobach przewlekłych, zaburzenia te są często niedoszacowane i 

nieadekwatnie leczone. Przywołano badania, w których wykazano, iż 

nieodpowiednie leczenie objawów lękowych i depresyjnych może prowadzić do 

pogorszenia efektów terapii choroby podstawowej oraz zwiększonej śmiertelności. 

Omówiono znaczenie percepcji choroby jako potencjalnie modyfikowalnego 

aspektu chorób przewlekłych, wskazując na możliwość zastosowania terapii 

poznawczo-behawioralnej w celu poprawy percepcji choroby i redukcji nasilenia 

lęku. 

W podsumowaniu wskazano na ograniczenia badania, obejmujące ocenę 

występowania objawów lękowych wyłącznie z zastosowaniem skali HADS, bez 

weryfikacji według piątej edycji kryteriów diagnostycznych zaburzeń psychicznych 

(ang.: Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, fifth edition, DSM-5), 

oparcie się na danych deklarowanych przez pacjentów bez weryfikacji w 

dokumentacji medycznej oraz przekrojowy charakter badania uniemożliwiający 

obserwację progresji w czasie. Podkreślono, iż lęk u pacjentów z IEI nie wykazuje 

związku z cięższym przebiegiem choroby ani liczbą schorzeń współistniejących, 

natomiast istotne znaczenie kliniczne mają częstość występowania dolegliwości 
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bólowych oraz obniżona jakość snu. Stwierdzono, iż negawtyna percepcja 

choroby stanowi kluczowy czynnik powiązany z nasileniem lęku, co uzasadnia 

wdrożenie interwencji psychoterapeutycznych ukierunkowanych na modyfikację 

maladaptacyjnej percepcji choroby. Niniejsza praca stanowi pierwsze doniesienie 

oceniające percepcję choroby oraz jej związek z objawami lękowymi u 

pacjentów z wrodzonymi błędami odporności. 

 

Wnioski: 

1. Objawy lękowe stwierdzono u 36% dorosłych pacjentów z wrodzonym 

błędami odporności w Polsce. 

2. Wyższy poziom lęku był istotnie związany z częstością występowania do-

legliwości bólowych, młodszym wiekiem, brakiem stałego dochodu, złą 

subiektywną jakością snu i większym nasileniem objawów depresyjnych.  

3. Wykazano istotny związek pomiędzy wyższym poziomem lęku, a nega-

tywną emocjonalną i poznawczą reprezentacją choroby, silniejszym 

poczuciem bezradności, niższą akceptacją choroby oraz niższym po-

strzeganiem korzyści z niej wynikających. 
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VIII. PODSUMOWANIE CAŁOŚCI ROZPRAWY 

 

Rozprawa doktorska podejmuje istotny problem badawczy dotyczący 

subiektywnej jakości snu oraz wybranych czynników psychologicznych u 

pacjentów z wrodzonymi błędami odporności. Zagadnienie to dotychczas nie 

było szeroko analizowane, a dostępne badania koncentrują się głównie na 

obrazie klinicznym choroby, jej podłożu immunologicznym oraz powikłaniach 

somatycznych. 

Badaniem objęto ponad stu chorych w Polsce, a uzyskane wyniki wskazują 

na wysoką częstość występowania zarówno zaburzeń snu, jak i zaburzeń natury 

psychicznej. Zgodnie z wynikami uzyskanymi przy zastosowaniu narzędzi 

psychometrycznych, takich jak Ateńska Skala Bezsenności i Indeks Jakości Snu 

Pittsburgh, niemal połowa badanych prezentowała objawy bezsenności i złej 

jakości snu. Dodatkowo u ponad połowy uczestników badania stwierdzono 

objawy zmęczenia, w oparciu o wyniki Skali Nasilenia Zmęczenia. Wyniki tego 

badania wskazują na istotne współwystępowanie zaburzeń snu, dolegliwości 

bólowych oraz przewlekłego zmęczenia. Pacjenci zgłaszający dolegliwości 

bólowe, zwłaszcza występujące codziennie, istotnie częściej prezentowali złą 

subiektywną jakość snu oraz objawy bezsenności. Wyższa częstotliwość 

występowania bólu była powiązana z wyższym nasileniem objawów bezsenności 

oraz gorszą subiektywną jakością snu. Wykazano ponadto, że chorzy z wyższą 

liczbą schorzeń współistniejących cechowali się gorszą jakością snu i częstszym 

występowaniem objawów bezsenności w porównaniu z pacjentami o mniejszej 

współchorobowości. Nie stwierdzono natomiast zależności pomiędzy jakością snu 

a typem niedoboru odporności ani stosowaną formą terapii. Zaobserwowano 

jednak, że czynniki takie jak płeć żeńska oraz wyższy wskaźnik masy ciała były 

częściej obecne w grupie pacjentów ze złą jakością snu. Uzyskane wyniki 

potwierdzają, że zaburzenia snu, współwystępujące ze zmęczeniem, stanowią 

częsty problem w populacji chorych z IEI, a ich nasilenie pozostaje w związku z 

przewlekłym bólem oraz liczbą chorób współwystępujących. 

W badanej populacji pacjentów z wrodzonymi błędami odporności 

istotnym problemem klinicznym okazały się objawy lękowe i depresyjne. Uzyskane 

wyniki wskazują, że objawy lękowe są częstszym zaburzeniem niż objawy 

depresyjne wśród dorosłych pacjentów z IEI. Co istotne, obecność objawów 
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lękowych nie wykazała związku z obiektywnymi wskaźnikami ciężkości choroby 

podstawowej, natomiast kluczową rolę odgrywały czynniki psychologiczne. 

Wykazano, że wśród pacjentów, którzy osiągnęli wyższe wyniki w skali lęku, częściej 

obserwowano złą jakość snu oraz przewlekłe dolegliwości bólowe. Wyniki te są 

zgodne z wcześniejszymi doniesieniami, wskazującymi, że brak snu o charakterze 

regeneracyjnym stanowi czynnik ryzyka nasilonych objawów lękowych u osób z 

chorobami przewlekłymi. Dodatkowo wykazano, że młodszy wiek oraz brak 

stałego źródła dochodu sprzyjają wyższemu poziomowi lęku. Dalsze analizy 

potwierdziły ścisłe współwystępowanie lęku z objawami depresyjnymi i 

rozdrażnieniem, co wskazuje na złożony obraz negatywnej emocjonalności w tej 

grupie pacjentów. 

Istotnym wynikiem przeprowadzonych badań jest obserwacja świadcząca 

o silnych związkach objawów lękowych z wielowymiarową percepcją choroby 

pacjentów z wrodzonymi błędami odporności. Negatywna poznawcza 

reprezentacja choroby – obejmująca przekonanie o poważnych konsekwencjach 

i nasilonych objawach, poczuciu braku kontroli nad chorobą i jej objawami oraz 

trudności w jej zrozumieniu, towarzyszące poczucie bezradności, niska akceptacja 

oraz niski poziom dostrzeganych potencjalnych korzyści płynących z choroby – 

była istotnie powiązana z wyższym nasileniem objawów lękowych. Zależności te 

mogą mieć charakter dwukierunkowy: negatywne przekonania dotyczące 

choroby mogą nasilać lęk i obniżać nastrój, natomiast obecność objawów 

lękowych i depresyjnych sprzyjać może utrwalaniu negatywnego obrazu choroby. 

Uzyskane rezultaty wymagają dalszych badań z udziałem liczniejszych grup 

chorych. Dodatkowym czynnikiem modyfikującym omawiane zależności są 

objawy, takie jak przewlekły ból i bezsenność. 

Pacjenci z wrodzonymi błędami odporności stanowią populację obciążoną 

przewlekłym przebiegiem choroby oraz licznymi powikłaniami, a także wymagają 

regularnych interwencji terapeutyczno-diagnostycznych. W związku z powyższym 

mogą być dotknięci zaburzeniami emocjonalnymi, doświadczać dystresu 

psychicznego, lęku, złości, bezradności, bezsilności oraz różnego rodzaju 

negatywnych stanów afektywnych. Subiektywny obraz choroby jest uważany za 

istotniejszy dla pacjenta aniżeli mierzalne aspekty choroby, takie jak aktywność 

choroby czy skuteczność leczenia. Dlatego też niezbędna jest ocena stanu 

emocjonalnego pacjenta oraz postrzegania przez niego choroby. 
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Prezentowane badanie rzuca nowe światło na postrzeganie choroby przez 

pacjentów z wrodzonymi błędami odporności. Badania nad czynnikami 

determinującymi negatywną emocjonalność, zwłaszcza modyfikowalnymi, są 

ważne, ponieważ pozwalają na wdrożenie ukierunkowanych i skutecznych 

interwencji terapeutycznych. Na podstawie wyników omawianych badań można 

wnioskować, że pacjenci mogą odnieść korzyści z wprowadzenia konsultacji 

psychologicznej do protokołu diagnostyczno-leczniczego, a interwencje 

skoncentrowane na postrzeganiu choroby mogą być rozważane jako część 

holistycznego podejścia prowadzącego do poprawy stanu zdrowia pacjentów z 

wrodzonymi błędami odporności. Zasadna wydaje się rutynowa ocena jakości 

snu, występowania objawów bezsenności, stopnia nasilenia zmęczenia, objawów 

lękowych i depresyjnych, gdyż wymienione problemy są częste i nierzadko 

pozostają nierozpoznane. Wczesna identyfikacja objawów bezsenności oraz 

zaburzeń lękowych ma istotne znaczenie, ponieważ umożliwia wdrożenie 

interwencji poprawiających stan pacjenta. Skuteczna kontrola dolegliwości 

bólowych oraz leczenie zaburzeń snu mogą przyczynić się do redukcji objawów 

lękowych i poprawy ogólnego funkcjonowania. 
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