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Первиннісистемніваскуліти(ПСВ)—цегетеро-
генна група захворювань невідомої етіології,

основнийморфологічнийвиявяких—запаленняй
некрозстінкисудин,аспектрклінічнихвиявівзале-

житьвідтипу,розміруталокалізаціїпошкоджених
судинітяжкостісупутніхзапальнихпорушень[18].
ДоПСВ,якічастотрапляютьсявєвропеоїднійпопу-
ляціїімаютьнесприятливийпрогноз,належатьасо-
ційовані з антинейтрофільними цитоплазматични-
миантитілами(АНЦА-асоційовані)васкуліти(гра-
нулематоз із поліангіїтом (ГПА) — гранулематоз
Вегенера,мікроскопічнийполіангіїт(МПА),еозино-
фільний гранулематоз із поліангіїтом (ЕГПА) —
синдромЧарга—Стросса)тавузликовийполіарте-

Мета роботи—дослідитидовготривалувиживаністьхворихізвузликовимполіартеріїтом(ВП)тазваскулітами,асоці-
йованимизантинейтрофільнимицитоплазматичнимиантитілами(АНЦА-асоційованіваскуліти),звизначеннямпредикто-
рівнизькоївиживаності.

Матеріали і методи.Удослідженнязалучено53хворихізВПта49хворихзАНЦА-асоційованимиваскулітами(грану-
лематозізполіангіїтом(ГПА)—27осіб,мікроскопічнийполіангіїт(МПА)—10,еозинофільнийгранулематозізполіангії-
том—12).СередхворихзВП19(35,8%)жінокі34(64,2%)чоловіки,вікусередньому—41,5року.СередхворихзАНЦА-
асоційованимиваскулітами—34(69,4%)жінкиі15(30,6%)чоловіків,вікусередньому—48,5року.Тривалістьспостере-
ження за хворими становила в середньому 92 міс для ВП і 62 міс для АНЦА-асоційованих васкулітів. Під час аналізу
виживаностіоцінювалидемографічні,клінічнійлабораторніпараметри,атакожБірмінгемськийіндексактивностіваскулі-
тів(BvaS).ДлядослідженнякумулятивноївиживаностіхворихвикористовувалиметодКаплана—Мейєра,адляпорівнян-
нявиживаностівгрупах—узагальненийкритерійВілкоксона—Гехана.Предикторинизькоївиживаностіхворихвизначали
методомрегресійногоаналізушляхомствореннямоделіпропорційнихінтенсивностейКокса.

Результати та обговорення.Зачасспостереженняпомерли15(28,3%)хворихізВПі6(12,2%)хворихзАНЦА-асоційо-
ванимиваскулітами—4пацієнтизmПaі2зГПА.Основнимипричинамисмертіхворихізпервиннимисистемнимиваску-
літами були зумовлена активністю захворювання поліорганна недостатність (47,6%), ниркова недостатність (23,8%) та
інфекційніускладнення(28,6%).Заданимианалізу,25%пацієнтівізВПпомираютьпротягомперших7років,а50%таких
хворихнеживутьбільше17років.ВиживаністьхворихізВПтаАНЦА-асоційованимиваскулітамипідчас1-го,3-го,5-гоі
10-горокуспостереженнястановила88,6;84,2;81,8;68,2%і91,8;87,6;87,6;76,7%відповідно.Гендернікумулятивніфункції
виживанняхворихзрізнимипервиннимисистемнимиваскулітамистатистичнозначущеневідрізняються,аухворихзВП
вікудебютізахворюваннябільше60роківзнижуєвиживаність.НесприятливіпрогностичнічинникиухворихзВП—під-
вищеннярівнякреатинінубільше140мкмоль/л,наявністьміокардитутавікбільше60років,аухворихзАНЦА-асоційова-
нимиваскулітами—підвищеннярівнякреатинінубільше176мкмоль/лінаявністьгеморагічногоальвеоліту.

Висновки.Незважаючинастандартнелікування,прогнозпацієнтівзпервиннимисистемнимиваскулітамизалишається
несприятливим:кумулятивнавиживаністьхворихізВПпротягомпершихдесятироківзнижуєтьсяз89%(підчас1-гороку)
до68%,щонижчепорівнянозхворимизАНЦА-асоційованимиваскулітами—з92%(підчас1-гороку)до77%.Предикто-
ри низької виживаності хворих з ВП — підвищення рівня креатиніну більше 140 мкмоль/л, наявність міокардиту та вік
більше60років,аухворихзАНЦА-асоційованимиваскулітами—підвищеннярівнякреатинінубільше176мкмоль/лта
наявністьгеморагічногоальвеоліту.Визначеннянесприятливихпрогностичнихфакторівможематизначеннядляінтенси-
фікаціїсхеміндукційноїтерапії.
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ріїт (ВП). Враховуючи особливості патогенезу, ці
васкуліти також називають некротизивними [4].
НезважаючинастандартнутерапіюприПСВцито-
статичнимипрепаратамиіглюкокортикоїдами,варі-
абельність перебігу захворювання та смертність
залишаютьсявисокими.СмертністьхворихзАНЦА-
асоційованими васкулітами у 2,6 разу перевищує
середньостатистичнувзагальнійпопуляції[21].

За даними різних джерел, п’ятирічна вижива-
ністьхворихзАНЦА-асоційованимиваскулітамий
ВПколиваєтьсявмежах68,0—86,8%і75,4—95,0%
відповідно[3,6,9,17],і,надумкуавторів,прогнозу-
вання перебігу ПСВ необхідне для вибору опти-
мальної терапевтичної стратегії, зокрема щодо
своєчасногозастосуванняімунобіологічноїтерапії.
Наявні методи передбачення найближчого та від-
даленогопрогнозудаютьсуперечливірезультатий
не отримали відображення в рекомендаціях щодо
лікування хворих з ПСВ [13]. Так, за даними
l.Guillevinтаспівавт.,донесприятливихпрогнос-
тичних чинників належать протеїнурія більше 1 г
надобу,підвищеннясироватковогорівнякреатині-
нубільше140мкмоль/л,ураженняшлунково-киш-
ковоготракту(ШКТ),кардіоміопатіятаураження
центральноїнервовоїсистеми(ЦНС)[5].Водночас
у дослідженні O. flossmann та співавт. продемон-
стровано несприятливе прогностичне значення
зниженняшвидкостіклубочковоїфільтраціїменше
15 мл/хв, старшого віку хворих, високого Бірмін-
гемського індексу активності васкулітів (BvaS),
анемії та лейкоцитозу [3]. В інших дослідженнях
повідомлялипрогіршийпрогнозхворихзуражен-
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
виживаностіхворихтапрогнозуванняперебігуВП
йАНЦА-асоційованихваскулітів,відсутністьтаких
дослідженьвукраїнськійпопуляціїхворихзумови-
линеобхідністьвиконанняцієїроботи.

Мета роботи — дослідити довготривалу вижи-
ваність хворих із вузликовим поліартеріїтом та з
васкулітами, асоційованими з антинейтрофільни-
мицитоплазматичнимиантитілами,звизначенням
предикторівнизькоївиживаності.

Матеріали і методи

Іззагальноїкогорти112хворихзВПта87хво-
рихзАНЦА-асоційованимиваскулітами,якіпере-
бувалиналікуваннівревматологічнихвідділеннях
Центральної міської (Олександрівської) клінічної
лікарні м. Києва та Київської міської клінічної
лікарні№3вперіодвід1979р.до2013р.,інформа-
ціюпроподальшийперебіг(одначибільшеповтор-
них госпіталізацій або амбулаторних візитів) та
наслідокзахворюванняотриманопро47,3 і56,3%
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).ДіагнозПСВвстановлювализгіднозкритері-
ями Американської колегії ревматологів (aCr)
1990 р. [12] та критеріями Міжнародної погоджу-
вальноїконференціїуChapelhill(1993,2012)[10,
11].Вусіххворих,якіпервиннопотрапилипідспо-
стереженнядо1990р.,діагнозпереглянулинапред-
метвідповідностівказанимкритеріям.

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-
нимиваскулітами—від1до178міс(усередньо-
му — (62,3±51,8) міс). Усі пацієнти отримували
базисне лікування ПСВ згідно з актуальними на
відповідний відрізок часу вітчизняними й міжна-
роднимирекомендаціями.

Методологіядослідженняпередбачалаотриман-
ня інформації про долю пацієнтів за допомогою
телефонногозв’язкутаприплановихгоспіталізаці-
ях. Під час аналізу виживаності оцінювали демо-
графічні (вік, стать), клінічні (ураження шкіри,
опорно-рухового апарату, верхніх дихальних шля-
хів,легень(зокремагеморагічнийпульмоніт),сер-
цево-судинної системи, ШКТ, нирок та нервової
системи) і лабораторні параметри (підвищення
ШОЕ,анемія,лейкоцитоз,підвищеннярівнякреа-
тиніну,позитивністьзаАНЦА),атакожБірмінгем-
ський індекс активності васкулітів (BvaS) [14].
Клініко-лабораторна характеристика залучених у
дослідженняхворихнаведенавтабл.1.

Аналізвиживаностіпередбачавякповні(спосте-
реження від встановлення діагнозу до летального
результату),такіцензурованіспостереження(кон-
тактізхворимибуловтраченодозавершенняспо-
стереженняабонамоментзакінченняспостережен-
нялетальнаподіяневідбулася).Длядослідження
кумулятивноївиживаностіхворихвикористовува-
ли метод Каплана—Мейєра, а для порівняння
виживаності в групах — узагальнений критерій
Вілкоксона—Гехана. Предиктори низької вижива-
ностіхворихвизначалиметодомрегресійногоана-
лізузадопомогоюствореннямоделіпропорційних
інтенсивностейКокса,яканепов’язаназжодними
припущеннями щодо розподілу часу виживання і
вважається непараметричною. Відмінність вважа-
листатистичнозначущоюприр<0,05.

Статистичну обробку даних виконано з вико-
ристаннямпакетівстатистичнихпрограмStatistica
(StatSoft, inc.). та medCalc Statistical Software
(medCalcSoftwarebvba;http://www.medcalc.org).
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Результати та обговорення
Зачасспостереженняпомерли15(28,3%)хво-

рихзВПі6(12,2%)хворихзАНЦА-асоційовани-
ми васкулітами — 4 пацієнти з mПa і 2 з ГПА.
ОсновнимипричинамисмертіхворихзПСВбули:
зумовлена активністю захворювання поліорганна
недостатність (47,6%), ниркова недостатність
(23,8%) та інфекційні ускладнення (28,6%). За
данимианалізу,25%осібзВПпомираютьпротя-
гомперших7років,а50%такиххворихнеживуть
більше17років.ВиживаністьхворихзВПпротя-
гом 1-го, 3-го, 5-го та 10-го року спостереження,
розрахована методом множинної оцінки Капла-
на—Мейєра,становила88,6;84,2;81,8і68,2%від-
повідно. На рис.1 представлено кумулятивну
кривувиживаностіхворихзВП.

Результати, отримані в нашому дослідженні,
практичноневідрізняютьсявідданих,отриманих
французькоюгрупоюзвивченняваскулітівпідчас
аналізу384хворихзВП(табл.2)[15].

Виживаність хворих з АНЦА-асоційованими
васкулітамипідчас1-го,3-го,5-гота10-горокуспо-
стереженнявиявиласявищоюпорівнянозхворими
зВПістановила91,8;87,6;87,6і76,7%відповідно.
Нарис.2представленокумулятивнукривувижива-
ностіхворихзАНЦА-асоційованимиваскулітами.

Виживаність хворих з АНЦА-асоційованими
васкулітами в українській популяції перевищує
данікогортиЄвропейськоїгрупизвивченняваску-
літів(EUvaS)[3]:підчас1-гота5-горокувижива-
ністьзанашимиданимистановила92і88%порів-
няноз88 і78%заданимиEUvaS.Цеможебути
зумовлено насамперед відмінностями в характе-
ристиках контингентів хворих: у нашому дослі-
дженніхворібулимолодшоговіку(середнійвік—
49 років порівняно з 61), були залучені хворі з
ЕГПАтаменшоюбулачасткахворихзМПА(20%
порівняноз47%),відповідно,рідшеспостерігало-
сяураженнянирок(53%порівняноз100%).

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

Ураженняшкіри,% 41,5 26,5

Артрит,артралгії,% 50,9 32,7

Міозит,міалгії,% 75,5 16,3

Лімфаденопатія,% 1,9 0

Ураженняверхніх
дихальнихшляхів,%

0 36,7

Ураженнялегень,завинятком
геморагічногоальвеоліту,%

18,9 34,7

Геморагічнийальвеоліт,% 0 10,2

Міокардит,% 5,7 4,1

Діастолічнаартеріальна
гіпертензія,%

24,5 0

Ураженняпериферичної
нервовоїсистеми,%

28,3 8,2

УраженняЦНС,% 5,7 2,0

УраженняШКТ,% 11,3 2,0

ПідвищенняШОЕ,% 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

Підвищеннярівнякреатиніну,% 15,1 18,4

hBsag,% 5,7 0

Антинуклеарніантитіла,% 1,9 6,1

ПеринуклеарніАНЦА,% 14,3 32,7

ЦитоплазматичніАНЦА,% 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)

Удужкахнаведено95%довірчийінтервал.
Рис. 1.КумулятивнавиживаністьхворихзВП,
визначеназаметодомКаплана—Мейєра(n=53)
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Під час порівняння виживаності хворих з ПСВ
залежновідстатівиявлено,щогендернікумулятив-
ніфункціївиживаннястатистичнозначущеневід-
різняються(р>0,05)(рис.3,4).Дляоцінкивпливу
віку,вякомудебютувалозахворювання,навижива-
ність хворих ми виокремили три вікові групи:
до40років,41—60роківіпонад60років.Ухворих
зВПвікудебютізахворюванняпонад60роківзна-
чно знижує виживаність (р<0,05), тоді як вікові
кумулятивні функції виживання хворих з АНЦА-
асоційованими васкулітами статистично значуще
невідрізняються(р>0,05;рис.5,6).Спостерігаєть-
сячіткатенденціядонижчоївиживаностіхворихз
АНЦА-асоційованимиваскулітамиувіціпонад60
років,однак,навідмінувідкогортиEUvaS[3],вона
не досягла рівня статистичної значущості через
невелику кількість пацієнтів цієї вікової категорії
(10%порівняноз53%вкогортіEUvaS).

Рис. 2.Кумулятивнавиживаністьхворих
зАНЦА-асоційованимиваскулітами,визначена
заметодомКаплана—Мейєра(n=49)

Рис. 4.Гендерніособливостікумулятивноїкривої
виживаностіхворихзАНЦА-асоційованими
васкулітами

Рис. 3.Гендерніособливостікумулятивноїкривої
виживаностіхворихзВП

Рис. 6.Віковіособливостікумулятивноїкривої
виживаностіхворихзАНЦА-асоційованими
васкулітами

Рис. 5.Віковіособливостікумулятивноїкривої
виживаностіхворихзВП
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Дляоцінкивпливуактивностіваскулітувдебю-
тізахворюваннянавиживанняхворихрозподіли-
лизаіндексомактивностіваскулітівBvaSнатри
групи: з низькою (до 15 балів), середньою (16—
25балів)тависокою(більше25балів)активністю.
Активність ПСВ у дебюті захворювання, оцінена
заBvaS,немаєзначущоговпливунавиживаність
хворихнізВП,нізАНЦА-асоційованимиваскулі-
тами(р>0,05;рис.7,8)).

Зарезультатамипроведеногорегресійногоаналі-
зувстановлено,щодостатистичнозначущихчин-
никівнизькоївиживаностіхворихзВПналежать:
підвищеннярівнякреатинінубільше140мкмоль/л
(відносний ризик (ВР) 2,92; р<0,05), наявність
міокардиту(ВР1,17;p<0,01)тавікхворихбільше
60 років (ВР 1,02; p<0,01). У табл.3 наведено
результати регресійного аналізу всіх чинників,
щодо яких при одноваріантному аналізі отримано
даніпроїхімовірнийвзаємозв’язокзвиживаністю.

Вплив діастолічної артеріальної гіпертензії на
виживаністьнебувстатистичнозначущим,оскільки
невиконувавсяt-критерій(менше2)[1].Такілабо-
раторні дані, як інфікування вірусом гепатиту В,
ШОЕ,лейкоцитозтаанеміявдебютізахворювання,
за даними узагальненого критерію Вілкоксона—
Гехана,невпливаютьналетальністьхворихзВП.

У хворих з АНЦА-асоційованими васкулітами
(МПАтаГПА)чинниками,щознижуютьвижива-
ність, є підвищення рівня креатиніну більше
176 мкмоль/л (ВР 3,04; p<0,01) та наявність
геморагічногоальвеоліту(ВР1,94;p<0,01). Інші
клінічні (ураження верхніх дихальних шляхів
(p=0,39),легень(завиняткомгеморагічногоаль-
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-асоційованимиваскулітами.

Результатирегресійногоаналізупараметрів,які
впливаютьнавиживаністьхворихзПСВ,загалом
відповідаютьданимлітератури.Так,наявністьура-
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,зумовленатим,щовїхньомуаналізіврахо-
ванолишехворихзрандомізованихкотрольованих
досліджень,дляякихнаявністьгеморагічногоаль-
веолітубулакритеріємнезалученнявдослідження

Рис. 7.КумулятивнікривівиживаностіхворихзВП
залежновідіндексуактивностіваскулітів(BvaS)
удебютізахворювання

Рис. 8.Кумулятивнавиживаністьхворих
зАНЦА-асоційованимиваскулітами
залежновідіндексуактивностіваскулітів(BvaS)
удебютізахворювання

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

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

ваністьхворихзвузликовимполіартеріїтомпідчас
1-го, 3-го, 5-го і 10-го року спостереження стано-
вить89;84;82і68%,ахворихзваскулітами,асоці-
йованими з антинейтрофільними цитоплазматич-
нимиантитілами,—92;88;88і77%відповідно.

Предикторинизькоївиживаностіхворихзвузли-
ковимполіартеріїтом—підвищеннярівнякреатині-
нубільше140мкмоль/л,наявністьміокардитутавік
понад60років,аухворихзваскулітами,асоційова-
ними з антинейтрофільними цитоплазматичними
антитілами,—підвищеннярівнякреатинінубільше
176мкмоль/лінаявністьгеморагічногоальвеоліту.

Долгосрочная	выживаемость	больных		
с	первичными	системными	некротизирующими	васкулитами

О. Б. Яременко, Л. Б. Петелицкая

НациональныймедицинскийуниверситетимениА.А.Богомольца,Киев

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

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.

KhalafianАА.Statistica6.
Statystychnyianalyzdanykh:
pidruchnyk.[Statistica6.Statistical
analysisofdata:atextbook.](rus).
moscow;2008:512.
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Материалы и методы.Висследованиевключено53больныхсУПи49больныхсАНЦА-ассоциированнымиваскулита-
ми(гранулематозсполиангиитом(ГПА)—27лиц,микроскопическийполиангиит(МПА)—10,эозинофильныйгрануле-
матозсполиангиитом—12).СредибольныхсУП19(35,8%)женщини34(64,2%)мужчины,возраствсреднем—41,5года.
СредибольныхсАНЦА-ассоциированнымиваскулитами—34(69,4%)женщиныи15(30,6%)мужчин,возраствсреднем—
48,5года.Продолжительностьнаблюдениязабольнымисоставилавсреднем92месдляУПи62месдляАНЦА-ассоцииро-
ванныхваскулитов.Прианализевыживаемостиоценивалидемографические,клиническиеилабораторныепараметры,а
также Бирмингемский индекс активности васкулитов (BvaS). Для исследования кумулятивной выживаемости больных
использовалиметодКаплана—Мейера,адлясравнениявыживаемостивгруппах—обобщенныйкритерийВилкоксона—
Гехана. Предикторы низкой выживаемости больных определяли методом регрессионного анализа с помощью создания
моделипропорциональныхинтенсивностейКокса.

Результаты и обсуждение.Завремянаблюденияумерли15(28,3%)больныхсУПи6(12,2%)больныхсАНЦА-ассо-
циированнымиваскулитами—4пациентасМПАи2сГПА.Основнымипричинамисмертибольныхспервичнымисистем-
нымиваскулитамибылиобусловленнаяактивностьюзаболеванияполиорганнаянедостаточность(47,6%),почечнаянедо-
статочность(23,8%)иинфекционныеосложнения(28,6%).Поданныманализа,25%пациентовсУПумираютвтечение
первых 7 лет, а 50% таких больных не живут дольше 17 лет. Выживаемость больных с УП и АНЦА-ассоциированными
васкулитамивовремя1-го,3-го,5-гои10-гогоданаблюдениясоставила88,6;84,2;81,8;68,2%и91,8;87,6;87,6;76,7%соот-
ветственно.Гендерныекумулятивныефункциивыживаемостибольныхприразличныхпервичныхсистемныхваскулитах
статистическизначимонеотличаются,аубольныхсУПвозраствдебютезаболеванияболее60летснижаетвыживаемость.
Неблагоприятными прогностическими факторами у больных с УП являются повышение уровня креатинина более 140
мкмоль/л,наличиемиокардитаивозрастстарше60лет,аубольныхсАНЦА-ассоциированнымиваскулитами—повышение
уровнякреатининаболее176мкмоль/линаличиегеморрагическогоальвеолита.

Выводы.Несмотрянастандартноелечение,прогнозпациентовспервичнымисистемнымиваскулитамиостаетсянебла-
гоприятным:кумулятивнаявыживаемостьбольныхсУПвтечениепервыхдесятилетснижаетсяс89%(вовремя1-гогода)
до68%,чтонижепосравнениюсбольнымисАНЦА-ассоциированнымиваскулитами—с92%(вовремя1-гогода)до77%.
ПредиктораминизкойвыживаемостибольныхсУПявляютсяповышениеуровнякреатининаболее140мкмоль/л,наличие
миокардитаивозрастстарше60лет,аубольныхсАНЦА-ассоциированнымиваскулитами—повышениеуровнякреатини-
наболее176мкмоль/линаличиегеморрагическогоальвеолита.Определениенеблагоприятныхпрогностическихфакторов
можетиметьзначениедляинтенсификациисхеминдукционнойтерапии.

Ключевые слова:первичныйсистемныйваскулит,АНЦА-ассоциированныеваскулиты,узелковыйполиартериит,выжи-
ваемость.

Long-term	survival	of	patients		
with	primary	systemic	necrotizing	vasculites

O. B. Iaremenko, L. B. Petelytska

О.О.ВоgomoletsNationalmedicalUniversity,Kyiv

The aim —toinvestigatelong-termsurvivalofpatientswithpolyarteritisnodosa(PaN)andantineutrophilcytoplasmicantibody
associatedvasculitis(aNCa-associatedvasculitis)andtodeterminepredictorsofpoorsurvival.

Materials and methods.Thestudyincluded53patientswithPaNand49patientswithaNCa-associatedvasculitis(granulo-
matosis with polyangiitis (GPa) — 27 persons, microscopic polyangiitis (mPa) — 10 persons, eosinophilic granulomatosis with
polyangiitis—12persons).amongpatientswithPaNwere19(35.8%)womenand34(64.2%)men,averageage—41.5years.
amongpatientswithaNCa-associatedvasculitistherewere34women(69.4%)and15men(30.6%),averageage—48.5years.
Themediandurationoffollow-upwas92monthsforPaNand62monthsforaNCa-associatedvasculites.Survivalwasevaluated
asafunctionofthemaindemographics,clinicalandlaboratoryparametersandBirminghamvasculitisactivityScore(BvaS).Sta-
tisticalanalysesusedtheKaplan—meiermethodtodeterminethecumulativesurvivalandgeneralizedWilcoxon—Gehanacriteria
tocomparesurvivalingroups.PredictorsofpoorsurvivalofpatientsweredeterminedusingregressionanalysisbycreationofCox’s
proportionalintensitiesmodel.

Results and discussion.duringtheobservationperiod,15patientswithPaN(28.3%)and6patientswithaNCa-associated
vasculitis(12.2%)—4mPapatientsand2patientswithGPadied.Themaincausesofdeathofpatientswithprimarysystemic
vasculitesweremultipleorganfailureduetodiseaseactivity(47.6%),renalfailure(23.8%)andinfectiouscomplications(28.6%).
accordingtotheanalysis,25%ofpatientswithPaNdiewithinthefirst7years,and50%ofpatientswithPaNdonotlivemore
than17years.ThesurvivalratesofpatientswithPaNandaNCa-associatedvasculitesatthe1st,3rd,5thand10thyearsoffollow-
upwere88.6%,84.2%,81.8%,68.2%and91.8%,87.6%,87.6%,76.7%,respectively.Gendercumulativesurvivalfunctionsof
patientswithdifferentprimarysystemicvasculitesprobablywerenodifferent,andinpatientswithPaN,theageatonsetofthe
diseasemorethan60yearsreducessurvival.Thepresenceofincreasedcreatinineover140mkmol/l,myocarditisandageofpatients
over60yearsarepoorprognosticfactorsinpatientswithPaNandincreasedserumcreatinineover176mkmol/landthepresenceof
hemorrhagicalveolitis—inpatientswithaNCa-associatedvasculites.

Conclusions.despitestandardtreatment,theprognosisforpatientswithprimarysystemicvasculitesremainsunfavorable:the
cumulativesurvivalofpatientswithPaNduringthefirsttenyearsdecreasedfrom89%(1st-year)to68%,whichislowercompared
topatientswithaNCa-associatedvasculites—from92%(1st-year)to77%.PredictorsofpoorsurvivalrateofpatientswithPaN
areincreasedcreatinineover140mkmol/l,thepresenceofmyocarditisandageofpatientsover60yearsandinpatientswithaNCa-
associatedvasculitis—increasedserumcreatinineover176mkmol/landthepresenceofhemorrhagicalveolitis.determinationof
poorprognosticfactorsmaybeimportantforintensifyinginductiontherapyschemes.

Key words:primarysystemicvasculitis,aNCa-associatedvasculitis,polyarteritisnodosa,survival.
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