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Первинні системні васкуліти (ПСВ) — це гетеро-
генна група захворювань невідомої етіології, 

основний морфологічний вияв яких — запалення й 
некроз стінки судин, а спектр клінічних виявів зале-

жить від типу, розміру та локалізації пошкоджених 
судин і тяжкості супутніх запальних порушень [18]. 
До ПСВ, які часто трапляються в європеоїдній попу-
ляції і мають несприятливий прогноз, належать асо-
ційовані з антинейтрофільними цитоплазматични-
ми антитілами (АНЦА-асоційовані) васкуліти (гра-
нулематоз із поліангіїтом (ГПА)  — гранулематоз 
Вегенера, мікроскопічний поліангіїт (МПА), еозино-
фільний гранулематоз із поліангіїтом (ЕГПА)  — 
синдром Чарга — Стросса) та вузликовий поліарте-

Мета роботи — дослідити довготривалу виживаність хворих із вузликовим поліартеріїтом (ВП) та з васкулітами, асоці-
йованими з антинейтрофільними цитоплазматичними антитілами (АНЦА-асоційовані васкуліти), з визначенням предикто-
рів низької виживаності.

Матеріали і методи. У дослідження залучено 53 хворих із ВП та 49 хворих з АНЦА-асоційованими васкулітами (грану-
лематоз із поліангіїтом (ГПА) — 27 осіб, мікроскопічний поліангіїт (МПА) — 10, еозинофільний гранулематоз із поліангії-
том — 12). Серед хворих з ВП 19 (35,8 %) жінок і  34 (64,2 %) чоловіки, вік у середньому — 41,5 року. Серед хворих з АНЦА-
асоційованими васкулітами — 34 (69,4 %) жінки і 15 (30,6 %) чоловіків, вік у середньому — 48,5 року. Тривалість спостере-
ження за хворими становила в середньому 92  міс для ВП і 62  міс для АНЦА-асоційованих васкулітів. Під час аналізу 
виживаності оцінювали демографічні, клінічні й лабораторні параметри, а також Бірмінгемський індекс активності васкулі-
тів (BVAS). Для дослідження кумулятивної виживаності хворих використовували метод Каплана — Мейєра, а для порівнян-
ня виживаності в групах — узагальнений критерій Вілкоксона — Гехана. Предиктори низької виживаності хворих визначали 
методом регресійного аналізу шляхом створення моделі пропорційних інтенсивностей Кокса.

Результати та обговорення. За час спостереження померли 15 (28,3 %) хворих із ВП і 6 (12,2 %) хворих з АНЦА-асоційо-
ваними васкулітами — 4 пацієнти з MПA і 2 з ГПА. Основними причинами смерті хворих із первинними системними васку-
літами були зумовлена активністю захворювання поліорганна недостатність (47,6 %), ниркова недостатність (23,8 %) та 
інфекційні ускладнення (28,6 %). За даними аналізу, 25 % пацієнтів із ВП помирають протягом перших 7 років, а 50 % таких 
хворих не живуть більше 17 років. Виживаність хворих із ВП та АНЦА-асоційованими васкулітами під час 1-го, 3-го, 5-го і 
10-го року спостереження становила 88,6; 84,2; 81,8; 68,2 % і 91,8; 87,6; 87,6; 76,7 % відповідно. Гендерні кумулятивні функції 
виживання хворих з різними первинними системними васкулітами статистично значуще не відрізняються, а у хворих з ВП 
вік у дебюті захворювання більше 60 років знижує виживаність. Несприятливі прогностичні чинники у хворих з ВП — під-
вищення рівня креатиніну більше 140 мкмоль/л, наявність міокардиту та вік більше 60 років, а у хворих з АНЦА-асоційова-
ними васкулітами — підвищення рівня креатиніну більше 176 мкмоль/л і наявність геморагічного альвеоліту.

Висновки. Незважаючи на стандартне лікування, прогноз пацієнтів з первинними системними васкулітами залишається 
несприятливим: кумулятивна виживаність хворих із ВП протягом перших десяти років знижується з 89 % (під час 1-го року) 
до 68 %, що нижче порівняно з хворими з АНЦА-асоційованими васкулітами — з 92 % (під час 1-го року) до 77 %. Предикто-
ри низької виживаності хворих з ВП  — підвищення рівня креатиніну більше 140 мкмоль/л, наявність міокардиту та вік 
більше 60 років, а у хворих з АНЦА-асоційованими васкулітами — підвищення рівня креатиніну більше 176 мкмоль/л та 
наявність геморагічного альвеоліту. Визначення несприятливих прогностичних факторів може мати значення для інтенси-
фікації схем індукційної терапії.

Ключові слова: первинний системний васкуліт, АНЦА-асоційовані васкуліти, вузликовий поліартеріїт, виживаність.
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ріїт (ВП). Враховуючи особливості патогенезу, ці 
васкуліти також називають некротизивними [4]. 
Незважаючи на стандартну терапію при ПСВ цито
статичними препаратами і глюкокортикоїдами, варі-
абельність перебігу захворювання та смертність 
залишаються високими. Смертність хворих з АНЦА-
асоційованими васкулітами у 2,6 разу перевищує 
середньостатистичну в загальній популяції [21].

За даними різних джерел, п’ятирічна вижива-
ність хворих з АНЦА-асоційованими васкулітами й 
ВП коливається в межах 68,0 — 86,8 % і 75,4 — 95,0 % 
відповідно [3, 6, 9, 17], і, на думку авторів, прогнозу-
вання перебігу ПСВ необхідне для вибору опти-
мальної терапевтичної стратегії, зокрема щодо 
своє­часного застосування імунобіологічної терапії. 
Наявні методи передбачення найближчого та від-
даленого прогнозу дають суперечливі результати й 
не отримали відображення в рекомендаціях щодо 
лікування хворих з ПСВ [13]. Так, за даними 
L. Guillevin та співавт., до несприятливих прогнос-
тичних чинників належать протеїнурія більше 1 г 
на добу, підвищення сироваткового рівня креатині-
ну більше 140 мкмоль/л, ураження шлунково-киш-
кового тракту (ШКТ), кардіоміопатія та ураження 
центральної нервової системи (ЦНС) [5]. Водночас 
у дослідженні O. F lossmann та співавт. продемон-
стровано несприятливе прогностичне значення 
зниження швидкості клубочкової фільтрації менше 
15 мл/хв, старшого віку хворих, високого Бірмін-
гемського індексу активності васкулітів (BVAS), 
анемії та лейкоцитозу [3]. В інших дослідженнях 
повідомляли про гірший прогноз хворих з уражен-
ням легень у дебюті захворювання [8], низьким 
рівнем альбуміну в сироватці крові [2, 7] та висо-
ким титром цитоплазматичних АНЦА [22]. Недо-
статня вивченість і суперечливі результати щодо 
виживаності хворих та прогнозування перебігу ВП 
й АНЦА-асоційованих васкулітів, відсутність таких 
досліджень в українській популяції хворих зумови-
ли необхідність виконання цієї роботи.

Мета роботи  — дослідити довготривалу вижи-
ваність хворих із вузликовим поліартеріїтом та з 
васкулітами, асоційованими з антинейтрофільни-
ми цитоплазматичними антитілами, з визначенням 
предикторів низької виживаності.

Матеріали і методи

Із загальної когорти 112 хворих з ВП та 87 хво-
рих з АНЦА-асоційованими васкулітами, які пере-
бували на лікуванні в ревматологічних відділеннях 
Центральної міської (Олександрівської) клінічної 
лікарні м. Києва та Київської міської клінічної 
лікарні № 3 в період від 1979 р. до 2013 р., інформа-
цію про подальший перебіг (одна чи більше повтор-
них госпіталізацій або амбулаторних візитів) та 
наслідок захворювання отримано про 47,3 і 56,3 % 
осіб відповідно. Отже, в аналіз залучено дані 53 

хворих з ВП і 49 хворих з АНЦА-асоційованими 
васкулітами (ГПА  — 27, МПА  — 10, ЕГПА  — 12 
осіб). Діагноз ПСВ встановлювали згідно з критері-
ями Американської колегії ревматологів (ACR) 
1990  р. [12] та критеріями Міжнародної погоджу-
вальної конференції у Chapel Hill (1993, 2012) [10, 
11]. В усіх хворих, які первинно потрапили під спо-
стереження до 1990 р., діагноз переглянули на пред-
мет відповідності вказаним критеріям.

Серед хворих з ВП було 19  (35,8 %) жінок і 
34  (64,2 %) чоловіки віком (на час встановлення 
діагнозу) від 11 до 70 років, у середньому  — 
(41,5 ± 12,5) року. Серед хворих з АНЦА-асоційо-
ваними васкулітами було 34  (69,4 %) жінки і 
15  (30,6 %) чоловіків віком від 20 до 77 років, у 
середньому — (48,5 ± 13,8) року.

Тривалість спостереження за хворими з ВП 
коливалася від 2 до 300  міс (у середньому  — 
(92,1 ± 76,7) міс), за хворими з АНЦА-асоційова-
ними васкулітами — від 1 до 178 міс (у середньо-
му  — (62,3 ± 51,8) міс). Усі пацієнти отримували 
базисне лікування ПСВ згідно з актуальними на 
відповідний відрізок часу вітчизняними й міжна-
родними рекомендаціями.

Методологія дослідження передбачала отриман-
ня інформації про долю пацієнтів за допомогою 
телефонного зв’язку та при планових госпіталізаці-
ях. Під час аналізу виживаності оцінювали демо-
графічні (вік, стать), клінічні (ураження шкіри, 
опорно-рухового апарату, верхніх дихальних шля-
хів, легень (зокрема геморагічний пульмоніт), сер-
цево-судинної системи, ШКТ, нирок та нервової 
системи) і лабораторні параметри (підвищення 
ШОЕ, анемія, лейкоцитоз, підвищення рівня креа-
тиніну, позитивність за АНЦА), а також Бірмінгем-
ський індекс активності васкулітів (BVAS) [14]. 
Клініко-лабораторна характеристика залучених у 
дослідження хворих наведена в табл. 1.

Аналіз виживаності передбачав як повні (спосте-
реження від встановлення діагнозу до летального 
результату), так і цензуровані спостереження (кон-
такт із хворими було втрачено до завершення спо-
стереження або на момент закінчення спостережен-
ня летальна подія не відбулася). Для дослідження 
кумулятивної виживаності хворих використовува-
ли метод Каплана — Мейєра, а для порівняння 
виживаності в групах  — узагальнений критерій 
Вілкоксона — Гехана. Предиктори низької вижива-
ності хворих визначали методом регресійного ана-
лізу за допомогою створення моделі пропорційних 
інтенсивностей Кокса, яка не пов’язана з жодними 
припущеннями щодо розподілу часу виживання і 
вважається непараметричною. Відмінність вважа-
ли статистично значущою при р < 0,05.

Статистичну обробку даних виконано з вико-
ристанням пакетів статистичних програм Statistica 
(StatSoft, I nc.). та M edCalc Statistical Software 
(MedCalc Software bvba; http://www.medcalc.org).
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Результати та обговорення
За час спостереження померли 15 (28,3 %) хво-

рих з ВП  і 6 (12,2 %) хворих з АНЦА-асоційовани-
ми васкулітами  — 4 пацієнти з M ПA  і 2 з ГПА. 
Основними причинами смерті хворих з ПСВ були: 
зумовлена активністю захворювання поліорганна 
недостатність (47,6 %), ниркова недостатність 
(23,8 %) та інфекційні ускладнення (28,6 %). За 
даними аналізу, 25 % осіб з ВП помирають протя-
гом перших 7 років, а 50 % таких хворих не живуть 
більше 17 років. Виживаність хворих з ВП протя-
гом 1-го, 3-го, 5-го та 10-го року спостереження, 
розрахована методом множинної оцінки Капла-
на — Мейєра, становила 88,6; 84,2; 81,8 і 68,2 % від-
повідно. На рис. 1 представлено кумулятивну 
криву виживаності хворих з ВП.

Результати, отримані в нашому дослідженні, 
практично не відрізняються від даних, отриманих 
французькою групою з вивчення васкулітів під час 
аналізу 384 хворих з ВП (табл. 2) [15].

Виживаність хворих з АНЦА-асоційованими 
васкулітами під час 1-го, 3-го, 5-го та 10-го року спо-
стереження виявилася вищою порівняно з хворими 
з ВП і становила 91,8; 87,6; 87,6 і 76,7 % відповідно. 
На рис. 2 представлено кумулятивну криву вижива-
ності хворих з АНЦА-асоційованими васкулітами.

Виживаність хворих з АНЦА-асоційованими 
васкулітами в українській популяції перевищує 
дані когорти Європейської групи з вивчення васку-
літів (EUVAS) [3]: під час 1-го та 5-го року вижива-
ність за нашими даними становила 92 і 88 % порів-
няно з 88 і 78 % за даними EUVAS. Це може бути 
зумовлено насамперед відмінностями в характе-
ристиках контингентів хворих: у нашому дослі-
дженні хворі були молодшого віку (середній вік — 
49 років порівняно з 61), були залучені хворі з 
ЕГПА та меншою була частка хворих з МПА (20 % 
порівняно з 47 %), відповідно, рідше спостерігало-
ся ураження нирок (53 % порівняно з 100 %).

Т а б л и ц я  1
Клініко-лабораторна характеристика хворих  
з ВП та АНЦА-асоційованими васкулітами  
на час встановлення діагнозу

Показник
ВП 

(n = 53)

АНЦА-
асоційовані 

васкуліти 
(n = 49)

Лихоманка, % 94,3 83,7

Схуднення, % 60,4 42,9

Ураження шкіри, % 41,5 26,5

Артрит, артралгії, % 50,9 32,7

Міозит, міалгії, % 75,5 16,3

Лімфаденопатія, % 1,9 0

Ураження верхніх ­
дихальних шляхів, %

0 36,7

Ураження легень, за винятком 
геморагічного альвеоліту, %

18,9 34,7

Геморагічний альвеоліт, % 0 10,2

Міокардит, % 5,7 4,1

Діастолічна артеріальна 
гіпертензія, %

24, 5 0

Ураження периферичної ­
нервової системи, %

28,3 8,2

Ураження ЦНС, % 5,7 2,0

Ураження ШКТ, % 11,3 2,0

Підвищення ШОЕ, % 67,9 73,5

Анемія, % 30,2 36,7

Лейкоцитоз, % 35,8 20,4

Тромбоцитоз, % 13,2 16,3

Еозинофілія, % 7,5 16,3

Протеїнурія, % 28,3 28,6

Підвищення рівня креатиніну, % 15,1 18,4

HBsAg, % 5,7 0

Антинуклеарні антитіла, % 1,9 6,1

Перинуклеарні АНЦА, % 14,3 32,7

Цитоплазматичні АНЦА, % 13,2 65,3

BVAS 22,3 ± 6,76 21,4 ± 5,47

Т а б л и ц я  2
Кумулятивний рівень виживаності хворих з ВП

Дослідження 1-й рік 5-й рік 10-й рік

Наше
88,6­

(84,2 — 92,9) 
81,8­

(76,2 — 87,4)
68,2­

(60,3 — 75,9)

Французька 
група 

89,3­
(86,0 — 92,6)

80,0­
(75,4 — 84,8)

68,1­
(61,6 — 75,4)

У дужках наведено 95 % довірчий інтервал.
Рис. 1. Кумулятивна виживаність хворих з ВП, 
визначена за методом Каплана — Мейєра (n = 53)
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Під час порівняння виживаності хворих з ПСВ 
залежно від статі виявлено, що гендерні кумулятив-
ні функції виживання статистично значуще не від-
різняються (р > 0,05) (рис. 3, 4). Для оцінки впливу 
віку, в якому дебютувало захворювання, на вижива-
ність хворих ми виокремили три вікові групи: 
до 40 років, 41 — 60 років і понад 60 років. У хворих 
з ВП вік у дебюті захворювання понад 60 років зна-
чно знижує виживаність (р < 0,05), тоді як вікові 
кумулятивні функції виживання хворих з АНЦА-
асоційованими васкулітами статистично значуще 
не відрізняються (р > 0,05; рис. 5, 6). Спостерігаєть-
ся чітка тенденція до нижчої виживаності хворих з 
АНЦА-асоційованими васкулітами у віці понад 60 
років, однак, на відміну від когорти EUVAS [3], вона 
не досягла рівня статистичної значущості через 
невелику кількість пацієнтів цієї вікової категорії 
(10 % порівняно з 53 % в когорті EUVAS).

Рис. 2. Кумулятивна виживаність хворих ­
з АНЦА-асоційованими васкулітами, визначена ­
за методом Каплана — Мейєра (n = 49)

Рис. 4. Гендерні особливості кумулятивної кривої 
виживаності хворих з АНЦА-асоційованими 
васкулітами

Рис. 3. Гендерні особливості кумулятивної кривої 
виживаності хворих з ВП

Рис. 6. Вікові особливості кумулятивної кривої 
виживаності хворих з АНЦА-асоційованими 
васкулітами

Рис. 5. Вікові особливості кумулятивної кривої 
виживаності хворих з ВП
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Для оцінки впливу активності васкуліту в дебю-
ті захворювання на виживання хворих розподіли-
ли за індексом активності васкулітів BVAS на три 
групи: з низькою (до 15 балів), середньою (16 — 
25 балів) та високою (більше 25 балів) активністю. 
Активність ПСВ у дебюті захворювання, оцінена 
за BVAS, не має значущого впливу на виживаність 
хворих ні з ВП, ні з АНЦА-асоційованими васкулі-
тами (р > 0,05; рис. 7, 8)).

За результатами проведеного регресійного аналі-
зу встановлено, що до статистично значущих чин-
ників низької виживаності хворих з ВП належать: 
підвищення рівня креатиніну більше 140 мкмоль/л 
(відносний ризик (ВР) 2,92; р < 0,05), наявність 
міокардиту (ВР 1,17; p < 0,01) та вік хворих більше 
60 років (ВР 1,02; p < 0,01). У табл. 3 наведено 
результати регресійного аналізу всіх чинників, 
щодо яких при одноваріантному аналізі отримано 
дані про їх імовірний взаємозв’язок з виживаністю.

Вплив діастолічної артеріальної гіпертензії на 
виживаність не був статистично значущим, оскільки 
не виконувався t-критерій (менше 2) [1]. Такі лабо-
раторні дані, як інфікування вірусом гепатиту В, 
ШОЕ, лейкоцитоз та анемія в дебюті захворювання, 
за даними узагальненого критерію Вілкоксона —  
Гехана, не впливають на летальність хворих з ВП.

У хворих з АНЦА-асоційованими васкулітами 
(МПА та ГПА) чинниками, що знижують вижива-
ність, є підвищення рівня креатиніну більше 
176  мкмоль/л (ВР 3,04; p < 0,01) та наявність 
геморагічного альвеоліту (ВР 1,94; p < 0,01). Інші 
клінічні (ураження верхніх дихальних шляхів 
(p = 0,39), легень (за винятком геморагічного аль-
веоліту) (р = 0,13), центральної та периферичної 
нервової системи (p = 0,21 і р = 0,36 відповідно), 
шкіри (p = 0,30), серцево-судинної системи 
(р = 0,72), опорно-рухового апарату (p = 0,51)) та 

лабораторні параметри (підвищення ШОЕ 
(р = 0,35), АНЦА-позитивність (р = 0,51), лейко-
цитоз (р = 0,44), анемія (р = 0,51)) статистично 
значуще не впливають на виживаність хворих з 
АНЦА-асоційованими васкулітами.

Результати регресійного аналізу параметрів, які 
впливають на виживаність хворих з ПСВ, загалом 
відповідають даним літератури. Так, наявність ура-
ження нирок є головним прогностично несприят-
ливим чинником як для хворих з ВП, так і для 
хворих з АНЦА-асоційованими васкулітами [15, 
17, 19, 20]. Відсутність геморагічного альвеоліту 
серед предикторів високої летальності, за даними 
EUVAS, зумовлена тим, що в їхньому аналізі врахо-
вано лише хворих з рандомізованих котрольованих 
досліджень, для яких наявність геморагічного аль-
веоліту була критерієм незалучення в дослідження 

Рис. 7. Кумулятивні криві виживаності хворих з ВП 
залежно від індексу активності васкулітів (BVAS) ­
у дебюті захворювання

Рис. 8. Кумулятивна виживаність хворих ­
з АНЦА-асоційованими васкулітами ­
залежно від індексу активності васкулітів (BVAS)­
 у дебюті захворювання

Т а б л и ц я  3
Результати регресійного аналізу чинників, що негативно 
впливають на виживаність хворих з ВП 

Показник

В
ід

но
сн

ий
 

ри
зи

к

С
та

нд
ар

тн
а 

по
хи

бк
а

t-
кр

ит
ер

ій

р

Схуднення –0,04 0,60 –0,07 0,94

Діастолічна артеріальна 
гіпертензія

–2,84 1,19 –1,96 0,02

Рівень креатиніну 
понад 140 ммоль/л

2,92 1,32 2,22 0,03

Ураження ЦНС –0,96 1,39 –0,69 0,48

Ураження ШКТ 0,78 0,79 0,99 0,32

Міокардит 1,17 0,34 3,47 0,00052

Вік понад 60 років 1,02 0,32 2,78 0,001
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[3]. На противагу деяким іншим дослідженням [3, 
22], ми не виявили зв’язку між анемією, лейкоцито-
зом, високим титром АНЦА і виживаністю хворих 
з АНЦА-асоційованими васкулітами, а також 
несприятливого прогностичного значення високо-
го індексу активності BVAS у дебюті захворювання.

Висновки

Незважаючи на стандартне лікування, прогноз 
хворих з первинними системними васкулітами 
залишається несприятливим: кумулятивна вижи-

ваність хворих з вузликовим поліартеріїтом під час 
1-го, 3-го, 5-го і 10-го року спостереження стано-
вить 89; 84; 82 і 68 %, а хворих з васкулітами, асоці-
йованими з антинейтрофільними цитоплазматич-
ними антитілами, — 92; 88; 88 і 77 % відповідно.

Предиктори низької виживаності хворих з вузли-
ковим поліартеріїтом — підвищення рівня креатині-
ну більше 140 мкмоль/л, наявність міокардиту та вік 
понад 60 років, а у хворих з васкулітами, асоційова-
ними з антинейтрофільними цитоплазматичними 
антитілами, — підвищення рівня креатиніну більше 
176 мкмоль/л і наявність геморагічного альвеоліту.

Долгосрочная выживаемость больных 	
с первичными системными некротизирующими васкулитами

О. Б. Яременко, Л. Б. Петелицкая

Национальный медицинский университет имени А. А. Богомольца, Киев

Цель работы  — изучить долговременную выживаемость больных с узелковым полиартериитом (УП) и васкулитами, 
ассоциированными с антинейтрофильными цитоплазматическими антителами (АНЦА-ассоциированные васкулиты), с 
определением предикторов низкой выживаемости.

Конфлікту інтересів немає.
Участь авторів: концепція і дизайн дослідження — О. Я.; збір і обробка матеріалу — Л. П.; статистичне опрацювання 
даних, написання та редагування тексту — О. Я., Л. П.

Khalafian АА. Statistica 6. 
Statystychnyi analyz danykh: 
pidruchnyk. [Statistica 6. Statistical 
analysis of data: a textbook.] (Rus). 
Moscow; 2008:512.
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Материалы и методы. В исследование включено 53 больных с УП и 49 больных с АНЦА-ассоциированными васкулита-
ми (гранулематоз с полиангиитом (ГПА) — 27 лиц, микроскопический полиангиит (МПА) — 10, эозинофильный грануле-
матоз с полиангиитом — 12). Среди больных с УП 19 (35,8 %) женщин и 34 (64,2 %) мужчины, возраст в среднем — 41,5 года. 
Среди больных с АНЦА-ассоциированными васкулитами — 34 (69,4 %) женщины и 15 (30,6 %) мужчин, возраст в среднем — 
48,5 года. Продолжительность наблюдения за больными составила в среднем 92 мес для УП и 62 мес для АНЦА-ассоцииро-
ванных васкулитов. При анализе выживаемости оценивали демографические, клинические и лабораторные параметры, а 
также Бирмингемский индекс активности васкулитов (BVAS). Для исследования кумулятивной выживаемости больных 
использовали метод Каплана — Мейера, а для сравнения выживаемости в группах — обобщенный критерий Вилкоксона — 
Гехана. Предикторы низкой выживаемости больных определяли методом регрессионного анализа с помощью создания 
модели пропорциональных интенсивностей Кокса.

Результаты и обсуждение. За время наблюдения умерли 15 (28,3 %) больных с УП и 6 (12,2 %) больных с АНЦА-ассо-
циированными васкулитами — 4 пациента с МПА и 2 с ГПА. Основными причинами смерти больных с первичными систем-
ными васкулитами были обусловленная активностью заболевания полиорганная недостаточность (47,6 %), почечная недо-
статочность (23,8 %) и инфекционные осложнения (28,6 %). По данным анализа, 25 % пациентов с УП умирают в течение 
первых 7 лет, а 50 % таких больных не живут дольше 17 лет. Выживаемость больных с УП и АНЦА-ассоциированными 
васкулитами во время 1-го, 3-го, 5-го и 10-го года наблюдения составила 88,6; 84,2; 81,8; 68,2 % и 91,8; 87,6; 87,6; 76,7 % соот-
ветственно. Гендерные кумулятивные функции выживаемости больных при различных первичных системных васкулитах 
статистически значимо не отличаются, а у больных с УП возраст в дебюте заболевания более 60 лет снижает выживаемость. 
Неблагоприятными прогностическими факторами у больных с УП являются повышение уровня креатинина более 140 
мкмоль/л, наличие миокардита и возраст старше 60 лет, а у больных с АНЦА-ассоциированными васкулитами — повышение 
уровня креатинина более 176 мкмоль/л и наличие геморрагического альвеолита.

Выводы. Несмотря на стандартное лечение, прогноз пациентов с первичными системными васкулитами остается небла-
гоприятным: кумулятивная выживаемость больных с УП в течение первых десяти лет снижается с 89 % (во время 1-го года) 
до 68 %, что ниже по сравнению с больными с АНЦА-ассоциированными васкулитами — с 92 % (во время 1-го года) до 77 %. 
Предикторами низкой выживаемости больных с УП являются повышение уровня креатинина более 140 мкмоль/л, наличие 
миокардита и возраст старше 60 лет, а у больных с АНЦА-ассоциированными васкулитами — повышение уровня креатини-
на более 176 мкмоль/л и наличие геморрагического альвеолита. Определение неблагоприятных прогностических факторов 
может иметь значение для интенсификации схем индукционной терапии.

Ключевые слова: первичный системный васкулит, АНЦА-ассоциированные васкулиты, узелковый полиартериит, выжи-
ваемость.

Long-term survival of patients 	
with primary systemic necrotizing vasculites
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The aim — to investigate long-term survival of patients with polyarteritis nodosa (PAN) and antineutrophil cytoplasmic antibody 
associated vasculitis (ANCA-associated vasculitis) and to determine predictors of poor survival.

Materials and methods. The study included 53 patients with PAN and 49 patients with ANCA-associated vasculitis (granulo-
matosis with polyangiitis (GPA)  — 27 persons, microscopic polyangiitis (MPA)  — 10 persons, eosinophilic granulomatosis with 
polyangiitis — 12 persons). Among patients with PAN were 19 (35.8  %) women and 34 (64.2  %) men, average age — 41.5 years. 
Among patients with ANCA-associated vasculitis there were 34 women (69.4  %) and 15 men (30.6  %), average age — 48.5 years. 
The median duration of follow-up was 92 months for PAN and 62 months for ANCA-associated vasculites. Survival was evaluated 
as a function of the main demographics, clinical and laboratory parameters and Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS). Sta-
tistical analyses used the Kaplan — Meier method to determine the cumulative survival and generalized Wilcoxon — Gehana criteria 
to compare survival in groups. Predictors of poor survival of patients were determined using regression analysis by creation of Cox’s 
proportional intensities model.

Results and discussion. During the observation period, 15 patients with PAN (28.3  %) and 6 patients with ANCA-associated 
vasculitis (12.2  %) — 4 MPA patients and 2 patients with GPA died. The main causes of death of patients with primary systemic 
vasculites were multiple organ failure due to disease activity (47.6  %), renal failure (23.8  %) and infectious complications (28.6  %). 
According to the analysis, 25  % of patients with PAN die within the first 7 years, and 50  % of patients with PAN do not live more 
than 17 years. The survival rates of patients with PAN and ANCA-associated vasculites at the 1st, 3rd, 5th and 10th years of follow-
up were 88.6  %, 84.2  %, 81.8  %, 68.2  % and 91.8  %, 87.6  %, 87.6  %, 76.7  %, respectively. Gender cumulative survival functions of 
patients with different primary systemic vasculites probably were no different, and in patients with PAN, the age at onset of the 
disease more than 60 years reduces survival. The presence of increased creatinine over 140 mkmol/l, myocarditis and age of patients 
over 60 years are poor prognostic factors in patients with PAN and increased serum creatinine over 176 mkmol/l and the presence of 
hemorrhagic alveolitis — in patients with ANCA-associated vasculites.

Conclusions. Despite standard treatment, the prognosis for patients with primary systemic vasculites remains unfavorable: the 
cumulative survival of patients with PAN during the first ten years decreased from 89  % (1st-year) to 68  %, which is lower compared 
to patients with ANCA-associated vasculites — from 92  % (1st-year) to 77  %. Predictors of poor survival rate of patients with PAN 
are increased creatinine over 140 mkmol/l, the presence of myocarditis and age of patients over 60 years and in patients with ANCA-
associated vasculitis — increased serum creatinine over 176 mkmol/l and the presence of hemorrhagic alveolitis. Determination of 
poor prognostic factors may be important for intensifying induction therapy schemes.

Key words: primary systemic vasculitis, ANCA-associated vasculitis, polyarteritis nodosa, survival.
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