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Цель исследования – оценить динамику общей заболеваемости ассоциированными с антинейтрофильными цитоплазматическими 
антителами (АНЦА) системными васкулитами (СВ) у взрослого населения за 2022–2023 гг. и структуру этой патологии, по 
данным ФГБНУ «Научно-исследовательский институт ревматологии им. В.А. Насоновой» (НИИР им. В.А. Насоновой), в 
федеральных округах (ФО) и в целом в Российской Федерации. 
Материал и методы. В работе представлены данные мониторинга, полученные в результате качественной и количественной 
обработки ответов на федеральный запрос в исполнительные органы субъектов Российской Федерации в сфере организации 
медицинской помощи и лекарственного обеспечения пациентов с АНЦА-ассоциированными СВ (АНЦА-СВ) за 2022–2023 гг. 
экспертами ФГБНУ «Национальный научно-исследовательский институт общественного здоровья им. Н.А. Семашко» (ННИИОЗ 
им Н.А. Семашко). В одноцентровое ретроспективное исследование включены взрослые (≥18 лет) пациенты с АНЦА-СВ, проходившие 
амбулаторное или стационарное лечение в НИИР им. В.А. Насоновой с 1 сентября 2020 г. по 1 октября 2024 г., по данным системы 
«Интерин».  
Проведен анализ общей заболеваемости АНЦА-СВ взрослого населения в абсолютных (общее число зарегистрированных больных  
≥18 лет) и относительных (число больных на 100 тыс. взрослого населения за соответствующий период) показателях в целом в 
Российской Федерации, в восьми ФО и трех регионах в соответствии с климатическими условиями и географической широтой 
(Северный, Центральный и Южный). Проанализирована частота выполнения прижизненного морфологического исследования почки 
и/или слизистой оболочки полости носа для подтверждение диагноза АНЦА-СВ. 
Результаты и обсуждение. По данным ННИИОЗ им Н.А.Семашко, за 2022 и 2023 гг. выявлено 1785 пациентов с АНЦА-СВ, общая 
заболеваемость гранулематозом с полиангиитом (ГПА) в Российской Федерации за 2022–2023 гг. варьировалась от 2,63 до 1,86 на 
100 тыс. взрослого населения, микроскопическим полиангиитом (МПА) – от 0,79 до 1,11 и эозинофильным гранулематозом с 
полиангиитом (ЭГПА) – от 1,16 до 0,98. Наибольшая заболеваемость взрослого населения АНЦА-СВ и максимальный темп ее 
убыли выявлены при ГПА (-29,28%) и ЭГПА (-15,52%), а максимальный прирост – при МПА (40,51%) в Северном регионе. Обращает 
на себя внимание существенное различие этих показателей в ФО. По данным НИИР им. В.А. Насоновой, диагноз АНЦА-СВ 
подтвержден у 506 пациентов, преимущественно у женщин (63%), проживающих в Центральном регионе (р<0,001). Наблюдался 
гендерный градиент АНЦА-СВ в зависимости от региона. У 67 (13,2%) АНЦА-негативных больных с атипичной картиной АНЦА-СВ 
чаще проводилось прижизненное морфологическое исследование почки (71,6%), чем слизистой оболочки полости носа (28,3%), 
р<0,001. 
Заключение. Пилотное исследование позволило выявить особенности общей заболеваемости и гендерных различий нозологических форм 
АНЦА-СВ в регионах и ФО, а также низкую частоту проведения прижизненного морфологического исследования почки/слизистой 
оболочки полости носа у данной когорты, что требует более углубленного изучения факторов, влияющих на анализируемые показатели. 
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Гранулематоз с полиангиитом (ГПА), микроскопический 
полиангиит (МПА) и эозинофильный гранулематоз с поли-
ангиитом (ЭГПА) – первичные системные васкулиты (СВ), 
поражающие в основном мелкие и средние сосуды. Сходство 
клинических и морфологических признаков, связанных с 
антинейтрофильными цитоплазматическими антителами 
(АНЦА) к протеиназе 3 (аПР3) или миелопероксидазе 
(аMПO), лежит в основе классификации нозологических 
форм АНЦА-ассоциированных СВ (АНЦА-СВ). Тем не 
менее каждое из этих заболеваний имеет свои особенности. 
Так, для ГПА характерно выявление аПР3, поражение пазух 
носа, легких и почек, реже орбит. При MПA обычно опре-
деляются аMПO АНЦА и более тяжелое течение гломеру-
лонефрита, чем при ГПА, полиневропатия, поражение кожи, 
реже легких. ЭГПА имеет некоторые общие черты с другими 
АНЦА-СВ, однако все больше данных свидетельствует о 
том, что это отдельное заболевание с уникальным патоге-
незом, особенностями клинической картины (бронхиальная 
астма, эозинофилия, периферическая невропатия, в 30% 
случаев наличие АНЦА, преимущественно аМПО) и тера-
певтическими подходами [1].  

Поражение почек при AНЦA-СВ является частым и 
наиболее распространенным предиктором летальности. Био-
псия остается «золотым стандартом» диагностики ГПА/МПА, 

и ее выполнение настоятельно рекомендуется многими экс-
пертами [2–4]. Вместе с тем она может быть проведена не у 
каждого пациента, при этом начало лечения не должно откла-
дываться в ожидании гистологического исследования [2, 5]. 
Роль биопсии особенно важна при отрицательном результате 
определения AНЦA и локальной форме ГПА.  

Без лечения прогноз заболевания неблагоприятный, на-
значение иммунодепрессантов и/или генно-инженерных био-
логических препаратов (ГИБП) улучшает выживаемость. Со-
гласно данным эпидемиологических исследований, глобальная 
распространенность АНЦА-СВ составляет 48–184 случая на  
1 млн пациенто-лет [6, 7]. Пик заболеваемости приходится 
на возраст 45–55 лет в итальянской когорте [8] и на 65– 
74 лет в когорте Великобритании [9]. В последние два-три 
десятилетия наблюдается сдвиг заболеваемости ГПА и МПА 
в сторону более старшего возраста [10]. АНЦА-СВ также 
может развиваться у детей, но эпидемиологические данные 
недостаточно изучены. Первичный васкулит в детском 
возрасте диагностируется у 3% больных, госпитализированных 
в педиатрические ревматологические отделения, преимуще-
ственно это ГПА с распространенностью от 0,88 до 1,8 на  
1 млн пациенто-лет [11]. В недавнем систематическом обзоре 
и метаанализе показано, что глобальная заболеваемость 
АНЦА-СВ достигает 17,2 случая на 1 млн пациенто-лет (13,3–
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Objective: to assess the trends in overall incidence and the distribution of antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)-associated systemic vas-
culitis (AAV) in the adult population in federal district and across the Russian Federation during 2022–2023, based on data from the Nasonova 
Research Institute of Rheumatology. 
Material and methods. The study is based on data collected via a federal-level inquiry addressed to regional healthcare departments concerning 
the organization of care and drug provision for patients with AAV in 2022–2023. The responses were qualitatively and quantitatively analyzed 
by experts from the N.A. Semashko National Research Institute of Public Health (Semashko NRIPH). Additionally, a retrospective single-center 
study was conducted involving adult patients (≥18 years) with AAV who received outpatient or inpatient care at the V.A. Nasonova Research In-
stitute of Rheumatology (Nasonova RIR) from September 1, 2020, to October 1, 2024, with data obtained from the “Interin” system. Incidence 
was analyzed in absolute (the total number of registered patients aged ≥18) numbers and relative numbers (per 100,000 adult population) across 
Russia, in eight federal districts, and three climate/geography-based regions (Northern, Central, Southern). The frequency of antemortem kidney 
and/or nasal mucosa biopsy for diagnosis of AAV was also assessed. 
Results and discussion. According to Semashko NRIPH, a total of 1,785 AAV patients were identified during 2022–2023. The national incidence 
of granulomatosis with polyangiitis (GPA) ranged from 2.63 to 1.86 per 100,000, microscopic polyangiitis (MPA) from 0.79 to 1.11, and 
eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) from 1.16 to 0.98. The greatest incidence and maximal rate of decrease was seen in GPA 
(-29.28%) and EGPA (-15.52%), while MPA showed a maximal increase in incidence (+40.51%) in the Northern region. Substantial differences 
were noted across federal districts. 
Based on data from the Nasonova RIR, AAV was confirmed in 506 patients, most of whom were women (63%) from the Central region (p<0.001), 
with a gender gradient by region. Among 67 (13.2%) ANCA-negative patients with atypical presentations, kidney biopsy was more commonly 
performed (71.6%) than nasal mucosa biopsy (28.3%), p<0.001. 
Conclusion. This pilot study revealed regional and gender-related differences in AAV incidence across Russia, as well as low frequency of ante-
mortem biopsy of kidney/nasal mucosa. These findings warrant further in-depth investigation into factors influencing these trends. 
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21,6), заболеваемость ГПА – 9,0, МПА – 5,9 и ЭГПА –  
1,7 [12]. Однако существует значительная географическая 
вариативность заболеваемости АНЦА-СВ. Так, данная па-
тология чаще встречается у европеоидных и азиатских народов 
и реже – у афроамериканцев. Кроме того, отмечены геогра-
фические различия в спектре заболеваний: ГПА с аПР3 ре-
гистрируется преимущественно у европеоидных мужчин в 
возрасте 35–50 лет, особенно в Северной Европе, в то время 
как MПA с аMПO – в Южной Европе и азиатских регионах, 
при этом мужчины и женщины болеют с одинаковой частотой, 
однако на момент диагностики заболевания они на 10 лет 
старше, чем пациенты с ГПА [7, 13]. Эпидемиологические 
данные, касающиеся АНЦА-СВ, в Российской Федерации 
существенно ограничены [14, 15]. 

Цель исследования – оценить динамику общей забо-
леваемости АНЦА-СВ взрослого населения Российской 
Федерации за 2022–2023 гг. и структуру этой патологии, 
по данным ФГБНУ «Научно-исследовательский институт 
ревматологии им. В.А. Насоновой» (НИИР им. В.А. Насо-
новой), в федеральных округах (ФО) и в целом в Российской 
Федерации. 

Материал и методы. В работе использованы данные мо-
ниторинга, полученные в результате обработки ответов на 
федеральный запрос в исполнительные органы субъектов 
Российской Федерации в сфере организации медицинской 
помощи и лекарственного обеспечения пациентов с АНЦА-
СВ за 2022–2023 гг. экспертами ФГБНУ «Национальный 
научно-исследовательский институт общественного здоровья 
им. Н.А. Семашко» (ННИИОЗ им Н.А. Семашко). В одно-
центровое ретроспективное когортное исследование включали 
взрослых (≥18 лет) пациентов с АНЦА-СВ, проходивших, 
по данным системы «Интерин», амбулаторное или стацио-
нарное лечение в НИИР им. В.А. Насоновой с 1 сентября 
2020 г. по 1 октября 2024 г. Диагноз АНЦА-СВ был установлен 
в соответствии с классификационными критериями EULAR 
(European Alliance of Associations for Rheumatology) и ACR 
(American College of Rheumatology) 1990 и/или 2022 гг. и/или 
определением, принятым на согласительной конференции 
в Чапел-Хилле в 2012 г. [3, 4, 16–18]. Из исследования были 
исключены пациенты, у которых отсутствовали необходимые 
данные для верификации диагноза АНЦА-СВ.  

Исследование было одобрено локальным этическим ко-
митетом НИИР им. В.А. Насоновой. Все пациенты подписали 
информированное согласие на участие в исследовании.  

Проведен анализ общей заболеваемости АНЦА-СВ 
взрослого населения в абсолютных (общее число зареги-
стрированных больных ≥18 лет) и относительных (число 
больных на 100 тыс. взрослого населения в соответствующий 
период) показателях в целом в Российской Федерации, в 
восьми ФО и трех регионах в соответствии с климатическими 
условиями и географической широтой (Северный, Цент-
ральный и Южный) [19–21]. Помимо общеклинического 
обследования, у всех больных определяли содержание глю-
козы, трансаминаз, общего белка с фракциями, креатинина, 
мочевины, СРБ, аПР3, аМПО, антинуклеарного фактора, 
ревматоидного фактора. Для диагностики патологии легких, 
придаточных пазух носа и орбит выполняли мультиспи-
ральную компьютерную томографию. Проанализирована 
частота проведения прижизненного морфологического ис-
следования почки и/или слизистой оболочки полости носа 
для подтверждения диагноза АНЦА-СВ. 

Статистическую обработку данных выполняли с ис-
пользованием пакета анализа данных Statistica 10 для Windows 
(StatSoft Inc., USA). Различия считали статистически значи-
мыми при p<0,05. 

Результаты. По материалам экспертов ННИИОЗ  
им. Н.А. Семашко, за 2022–2023 гг. выявлено 1785 пациентов 
с АНЦА-СВ. Общая заболеваемость ГПА в Российской Фе-
дерации за 2022 г. составила 0,36 на 100 тыс. взрослого насе-
ления, МПА – 0,09 и ЭГПА – 0,13, а в 2023 г. – 0,10; 0,03 и 
0,04 соответственно. Наибольшая заболеваемость взрослого 
населения АНЦА-СВ и максимальный темп ее убыли вы-
явлены при ГПА (-29,28%) и ЭГПА (-15,52%), а максимальный 
прирост – при МПА (40,51%) в Северном регионе (табл. 1). 
Минимальная заболеваемость за 2022 и 2023 гг. ГПА (0,49 и 
0,61) и ЭГПА (0,13 и 0,18) зафиксирована в Центральном, а 
МПА (0,15 и 0,18 соответственно) – в Южном и Центральном 
регионах.  

Наибольшие показатели общей заболеваемости в 2022 и 
2023 гг. ГПА (1,09 и 1,16 соответственно) и ЭГПА (0,46 и 
0,49) зарегистрированы в Южном ФО, тогда как МПА – в 
Сибирском (0,18) и Приволжском ФО (0,61), наименьшие – 
в Северо-Кавказском, Дальневосточном и Центральном ФО. 
Самый высокий темп прироста первичной заболеваемости 
взрослого населения МПА (1120%) и ЭГПА (85,71%) на-
блюдался в Приволжском, а ГПА (200%) – в Северо-Кав-
казском ФО. В то же время значимый темп убыли заболе-
ваемости АНЦА-СВ отмечен в Центральном ФО, причем 
ГПА и ЭГПА – в Северо-Западном (-40 и -31,25% соответ-
ственно) и Сибирском (-64,52 и -14,29%; см. табл. 1) ФО. 

За анализируемый период в НИИР им В.А. Насоновой с 
диагнозом СВ было направлено 1856 пациентов, из них 587 
с АНЦА-СВ. В результате комплексного обследования в ста-
ционарных (49% случаев) и амбулаторных (51%) условиях 
диагноз АНЦА-СВ подтвержден у 511 пациентов, в том числе 
у 506 из Российской Федерации и у 5 из других стран СНГ: 
Кыргыской Республики (ГПА – 2 и МПА – 1), Республики 
Таджикистан и Республики Молдова (ГПА – по 1 пациенту).  

Согласно классификационным критериям EULAR/ACR 
и определению, принятому на согласительной конференции 
в Чапел-Хилле в 2012 г. [3, 4, 16–18], в 399 (78,8%) случаях 
верифицирован ГПА, в 96 (19%) – МПА и в 11 (2,1%) – 
ЭГПА (табл. 2). Данные ННИИОЗ им. Н.А. Семашко за 
2022 и 2023 гг. подтвердили превалирование пациентов с 
ГПА (61 и 58,7% соответственно; p<0,001), в то же время в 
2022 г. ЭГПА регистрировался значимо чаще, чем МПА 
(p<0,001). 

По материалам НИИР им. В.А. Насоновой, дебют ГПА 
значимо чаще наблюдался в молодом (36,4±4,7 года), а ЭГПА 
и МПА – в среднем (52,3±13,7 и 56,3±9,6 года соответственно; 
p=0,02; см. табл. 2) возрасте. В первые 6 мес диагноз АНЦА-
СВ был установлен только у 201 (37,7%) пациента, преиму-
щественно с ГПА (73,1%; р<0,001), чаще в Центральном, 
Приволжском и Сибирском ФО (р=0,02). 

Среди больных АНЦА-СВ, наблюдавшихся в НИИР  
им. В.А. Насоновой, женщин было несколько больше, чем 
мужчин (соотношение мужчины/женщины – 1:1,6; p=0,001; 
см. табл. 2). ЭГПА и ГПА чаще диагностировали у женщин 
(в 72,7 и 66,1% случаев соответственно; p<0,001), тогда как 
МПА – у мужчин (53,1%; p<0,02; см. табл. 2). Интересно, 
что ГПА значимо чаще регистрировался у женщин (средний 
возраст – 41,08±4,7 года) в Северном (88,8%) и Центральном 
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(66,5%) регионах, а у мужчин (средний возраст – 
46,5±3,9 года) – в Южном (40,5%), р=0,02. Вместе с 
тем МПА значимо чаще встречался у мужчин (средний 
возраст – 49,2±6,1 года) в Северном регионе (62,5%; 
р<0,001), а у женщин (54,7±6,1 года) – в Южном (57,1%; 
р<0,01). Примечательно, что ЭГПА не обнаружен в 
Северном регионе, но в Центральном регионе он чаще 
выявлялся у мужчин (55,5%; средний возраст – 47,2±5,3 
года), а в Южном – у женщин (у 100%, средний 
возраст – 57,5±4,2 года), p<0,02 (табл. 3).  

Мы отметили, что в НИИР им. В.А. Насоновой 
значимо чаще наблюдались пациенты с ГПА, которые 
проживали в Центральном, Южном, Северо-Кавказском 
и Приволжском ФО, тогда как из Северо-Западного и 
Дальневосточного ФО поступило минимальное коли-
чество больных с данной патологией (р<0,001), что, 
вероятно, обусловлено наличием в этих регионах рев-
матологических центров. Интересно, что большинство 
мужчин с данной патологией были из Южного и Севе-
ро-Кавказского ФО (р<0,001; см. табл. 3). Больные с 
МПА чаще проживали в Центральном, реже – в Си-
бирском ФО, не было пациентов из Дальневосточного 
ФО. ЭГПА наиболее часто регистрировался в Цент-
ральном ФО, преимущественно у мужчин (55,5%) и не 
обнаружен в Северо-Западном, Приволжском, Ураль-
ском, Сибирском и Дальневосточном ФО (см. табл. 3).  

В НИИР им. В.А. Насоновой эпитопная специ-
фичность АНЦА была изучена у всех пациентов, ги-
перпродукция аПР3 встречалась чаще, чем аМПО (68,5 
и 17,3% соответственно; p<0,01). У 3 (0,5%) пациентов 
одновременно выявлялись аПР3 и аМПОа. При ГПА в 
подавляющем большинстве случаев обнаруживались 
аПР3 (86%), а при МПА – аМПО (88,5%; p=0,001). У 4 
из 11 больных ЭГПА определялись аМПО (45,4%). 
АНЦА не выявлены у 65 (13%) пациентов: у 52 (80%) с 
ГПА, у 7 (11%) с ЭГПА и у 6 (9,2%) с МПА. Клиническая 
картина ГПА у АНЦА-негативных больных 
соответствовала локальной форме, которая 
характеризовалась изолированным поражением ЛОР-
органов и/или глаз, и встречалась преимущественно у 
женщин (85,1%). АНЦА-негативный вариант МПА 
несколько чаще диагностировался у мужчин (63,6%). 
Для ЭГПА тест на АНЦА не является специфичным 
или чувствительным, что и было подтверждено в 
настоящем исследовании (см. табл. 2).  

У 68,3% пациентов, преимущественно с МПА 
(93%), выявлено поражение почек с протеинурией  
>0,2 г/сут, гематурией (эритроцитурия/макрогематурия) 
и повышением содержания сывороточного креатинина 
>125 мкмоль/л (см. табл. 2). У 67 (13,2%) негативных 
по АНЦА больных и/или с атипичной картиной АНЦА-
СВ (см. табл. 2) чаще проводилось прижизненное мор-
фологическое исследование почки (71,6%), чем слизи-
стой оболочки полости носа (31,3%; р<0,001), причем 
в 67,2% случаев эти исследования осуществлялись по 
месту жительства больных в Центральном, Приволж-
ском, Уральском и Сибирском ФО. Преимущественно 
гистологическое исследование выполнялось у пациентов 
с МПА (14,5%) и ГПА (12,7%) и значимо чаще – 
биопсия почки, чем слизистой оболочки полости носа 
и кожи (14,5 и 8,5% соответственно; p=0,03). Для ве-Та
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рификации локальной формы ГПА (4,2%) и ЭГПА (18,1%) 
использовалось морфологическое исследование слизистой 
оболочки полости носа (см. табл. 2). 

Все пациенты, наблюдаемые в НИИР им. В.А. Насоновой, 
принимали глюкокортикоиды (ГК). 75,6% больных АНЦА-
СВ, преимущественно из Центрального, Северо-Западного, 
Северо-Кавказского, Приволжского и Южного ФО, получали 
ритуксимаб (РТМ). Меполизумаб был назначен 3 пациентам 
с ЭГПА из Центрального ФО. Цитостатики до назначения 
РТМ применяли 74% больных (см. табл. 2), в большинстве 
случаев (68,3%) – циклофосфамид (ЦФ; медиана суммарной 
дозы – от 3 [0,2; 1] до 7 [1,5; 3] г), 10,2% пациентов использовали 
микофенолата мофетил (ММФ; 1,5–2 г/сут), 10,6% – аза-
тиоприн (АЗА; 100–150 мг/сут) и 2,3% – метотрексат (МТ; 
15–20 мг/нед). У 3,3% пациентов, главным образом с МПА 
(2,3%), проводилось сочетанное лечение РТМ и ММФ. 

Обсуждение. Результаты пилотного эпидемиологического 
исследования свидетельствуют о масштабности проблемы 
АНЦА-СВ для нашей страны. Настоящая работа позволила 
составить «портрет» патологии с общей заболеваемостью в 
Российской Федерации за 2022–2023 гг.: преимущественно 
выявлялся ГПА (2,63–1,86 на 100 тыс. взрослого населения), 
несколько реже – МПА (0,79–1,11) и ЭГПА (1,16–0,98; см. 
табл. 1). Наибольший темп прироста общей заболеваемости 
взрослого населения отмечен по МПА (137,70%), тогда как 
наибольший темп ее убыли – по ЭГПА (-16%) и ГПА  
(-13,71%). Медиана возраста дебюта болезни составила 41 
[18; 77] год, а верифицировать диагноз в первые 6 мес удалось 
только в 37,7% случаев. 

В исследованиях конца ХХ в., посвященных АНЦА-СВ, 
сообщалось о пике заболеваемости в возрасте 65–74 лет в 
Великобритании и Финляндии [9, 22]. По данным на начало 
XXI в., в Великобритании пиковый возраст заболеваемости 
АНЦА-СВ составил 55–69 лет (скорректированный коэф-
фициент заболеваемости – 6,8; 95% ДИ 4,9–9,6), что, вероятно, 
связано с большей возможностью определения АНЦА [23]. 
В Индии средний возраст начала заболевания – 40 лет, а в 
Японии – 65 лет [24]. Ретроспективное исследование с ис-
пользованием большой национальной базы данных Китая 
показало, что распространенность заболевания достигает 
0,25 случая на 1000 стационарных пациентов, а средний 
возраст на момент установления диагноза – 60,0±15,6 года 
[25]. Заболеваемость AНЦА-СВ в возрасте от 0 до 17 лет со-
ставляет 0,45 на 1 млн пациенто-лет во Франции [26] и 3,2 
на 1 млн пациенто-лет в Швеции [27].  

Многочисленные данные свидетельствуют о большей 
частоте АНЦА-СВ у мужчин, чем у женщин (от 1,07:1 до 
1,48:1) [28–30]. Однако, по нашим наблюдениям, эта патология 
преобладала у женщин (63%), которые значимо чаще про-
живали в Центральном регионе России (р<0,001), что, воз-
можно, обусловлено лучшей территориальной доступностью 
обследования и лечения в НИИР им. В.А. Насоновой.  

В Европе общая распространенность АНЦА-СВ примерно 
одинакова в разных популяциях, однако соотношение числа 
больных ГПА и MПA меняется в зависимости от региона.  
В северных европейских популяциях ГПА встречается чаще, 
чем MПA, а в южных чаще выявляется MПA [31–33]. Пяти-
летняя распространенность ГПА в Южной Австралии выше, 
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Таблица 2. Общая характеристика пациентов с АНЦА-СВ, наблюдавшихся в НИИР им В.А. Насоновой (n=506) 
Table 2. General characteristics of the patients with AAV followed at the  Nasonova RIR (n=506)

Показатель                                                                                                        ГПА (n=399)                  МПА (n=96)                   ЭГПА (n=11)

Примечание. Данные представлены как n (%), если не указано иначе.

Мужчины                                                                                                          135 (33,8)                        51 (53,1)                           3 (27,2) 
Женщины                                                                                                         264 (66,1)                        45 (46,8)                           8 (72,7) 
 
Возраст на момент установления диагноза, годы, М±SD                 36,4±15,7                        52,3±13,7                         48,2±9,2 
 
Обследование:  
    стационарное                                                                                               184 (46,1)                        57 (57,5)                           7 (63,6) 
    амбулаторное                                                                                               215 (53,8)                        39 (39,3)                           4 (36,3) 
 
аПР3                                                                                                                    343 (86)                            4 (4,1)                               – 
 
аМПО                                                                                                                 3 (0,7)                               81 (84,3)                           4 (45,4) 
 
аМПО + аПР3                                                                                                 1 (0,2)                               2 (2)                                  – 
 
АНЦА-                                                                                                               52 (13)                              6 (6,2)                               7 (63,6) 
 
Поражение почек                                                                                           254 (63,6)                        89 (93)                              3 (27,2) 
 
Прижизненное морфологическое исследование: 
    почки                                                                                                              34 (8,5)                             14 (14,5)                           – 
    слизистая оболочка полости носа                                                         19 (4,7)                             –                                        2 (18,1) 
 
Лечение:  
    РТМ                                                                                                                304 (76,1)                        74 (77)                              5 (45,4) 
    меполизумаб                                                                                                –                                        –                                        3 (27,2) 
    ЦФ до терапии ГИБП                                                                               290 (72,6)                        56 (58,3)                           – 
    ММФ                                                                                                              35 (8,7)                             17 (17,7)                           – 
    АЗА                                                                                                                  49 (12,2)                           5 (5,2)                               1 (9) 
    МТ                                                                                                                   11 (2,7)                             –                                        2 (18,1) 
    монотерапия ГК                                                                                          –



чем в том же широтном регионе Новой Зеландии, что может 
быть обусловлено различными факторами окружающей 
среды. J.L. O'Donnell и соавт. [34] из Новой Зеландии описали 
положительный градиент (различие) заболеваемости ГПА с 
севера на юг. Это подтверждает гипотезу о том, что риск за-
болеваемости, зависящий от географической широты, может 
быть идентичным в обоих полушариях Земли. В юго-восточной 
Австралии ГПА встречается чаще, чем в Южной Европе, в 
то время как при MПA наблюдается обратная ситуация. 
[33–35]. Данные о заболеваемости в Индии ограничены, од-
нако серии случаев свидетельствуют о более частом выявлении 
ГПА, чем МПА [24].  

Версию зависимости заболеваемости АНЦА-СВ от гео-
графической широты мы решили проверить с использованием 
данных ежегодных статистических материалов экспертов 
ННИИОЗ им Н.А. Семашко за 2022–2023 гг. Так, макси-
мальная общая заболеваемость ГПА, ЭГПА и МПА отмечалась 
в Северном регионе и наименьшая – в Центральном (см. 
табл. 1). При этом наибольший темп убыли заболеваемости 
взрослого населения с ГПА (-29,28%) и ЭГПА (-15,52%) за-
регистрирован в Северном регионе (р<0,002), тогда как ее 
максимальный прирост по ГПА (24,49%) и ЭГПА (38,46%) – 
в Центральном (р<0,001), а МПА (20%) – в Южном (р<0,02). 
При анализе общей заболеваемости в ФО за 2 года выявлена 
высокая частота ГПА (2,25 на 100 тыс. взрослого населения) 
и ЭГПА (0,98) в Южном, а МПА (0,39) – в Северном регионе 
(р=0,02). Наибольший темп прироста заболеваемости взрос-
лого населения МПА (1120%) и ЭГПА (85,71%) отмечен в 
Приволжском (р<0,001), а ГПА (200%) – в Северо-Кавказском 
ФО (р<0,001). Значимый темп убыли заболеваемости взрослого 
населения всеми нозологическими формами АНЦА-СВ на-
блюдался в Центральном, а ГПА и ЭГПА – в Северо-
Западном и Сибирском ФО (см. табл. 1), что, вероятно, об-
условлено появлением в анализируемый период инфекции 
COVID-19. 

Таким образом, представленные данные не подтвердили 
гипотезу о градиенте заболеваемости АНЦА-СВ в Российской 
Федерации. Вероятно, это обусловлено тем, что основная 
зона расселения, которая составляет около 30% площади 
страны, включает Центральный, Южный, Северо-Кавказский 
и Приволжский ФО, где проживает свыше 72% населения.  

Однако, по данным НИИР им. В.А. Насоновой, отмечен 
положительный гендерный градиент у мужчин с ГПА и у 
женщин с МПА из Северного региона по сравнению с 
Южным (11,1 против 40,5% и 37,5 против 57,1% соответ-
ственно; р<0,002). Обратная закономерность наблюдалась у 
женщин с ГПА и у мужчин с МПА, у которых в Северном 
регионе патология верифицировалась значимо чаще, чем в 
Южном (в 88,8 против 59,4% и в 62,5 против 42,8% случаев 
соответственно; р<0,01). При ЭГПА выделить данную зако-
номерность не удалось, вероятно, из-за небольшого количества 
пациентов (см. табл 3). Для получения более корректных 
данных требуется проведение многоцентрового исследования.  

Клиническая симптоматика также различается в зави-
симости от страны проживания пациентов с АНЦА-СВ. 
Верхние дыхательные пути (ВДП) и легкие наиболее часто 
поражаются у пациентов с ГПА из разных географических 
регионов. Локальная форма ГПА встречается в 79–91% 
случаев в различных когортах из Азии, за исключением ки-
тайских пациентов, у которых вовлечение ВДП отмечено 
только в 50% наблюдений [36–39]. Наши данные согласуются 

с результатами китайских авторов. Поражение легких при 
АНЦА-СВ определяется у 66–77% пациентов в исследова-
ниях из Индии, Китая и Кореи, в то время как в Японии 
отмечалась более высокая частота легочных проявлений 
(до 85%) [36–40].  

К наиболее прогностически значимым клиническим 
признакам АНЦА-СВ относится поражение почек – АНЦА-
ассоциированный гломерулонефрит (АНЦА-ГН). В Вели-
кобритании и Японии выявлена высокая распространенность 
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Таблица 3. Структура АНЦА-СВ в регионах и ФО Российской  
Федерации, по данным НИИР им. В.А. Насоновой (n=506), n (%) 
Table 3. Structure of AAV across regions and federal districts of the  
Russian Federation, based on data from the Nasonova RIR (n=506), n (%)

Регион и субъекты РФ           ГПА                   МПА               ЭГПА 
                                                     (n=399)             (n=96)             (n=11)

Северный регион: 
    мужчины                               3 (11,1)              5 (62,5)            – 
    женщины                              24 (88,8)           3 (37,5)            – 
    всего                                       27 (6,7)              8 (8,3)              – 
 
Центральный регион: 
    мужчины                               89 (33,4)           40 (54)              5 (55,5) 
    женщины                              177 (66,5)         34 (45,9)          4 (44,4) 
    всего                                       266 (66,6)         74 (77)              9 (81,8) 
 
Южный регион: 
    мужчины                               43 (40,5)           6 (42,8)            – 
    женщины                              63 (59,4)           8 (57,1)            2 (100) 
    всего                                       106 (26,5)         14 (14,5)          2 (18,1) 
 
Центральный ФО: 
    мужчины                               74 (34,1)           36 (52,9)          5 (55,5) 
    женщины                              143 (65,8)         32 (47)              4 (44,4) 
    всего                                       217 (54,3)         68 (71)              9 (82) 
 
Северо-Западный ФО:  
    мужчины                               2 (33,3)              2 (66,6)            – 
    женщины                              4 (66,6)              1 (33,3)            – 
    всего                                       6 (1,5)                3 (3,1)              – 
 
Северо-Кавказский ФО:  
    мужчины                               18 (35,2)           4 (66,6)            – 
    женщины                              33 (64,7)           2 (33,3)            1 (100) 
    всего                                       51 (12,7)           6 (6,2)              1 (9) 
 
Южный ФО: 
    мужчины                               25 (45,4)           2 (25)                – 
    женщины                              30 (54,5)           6 (75)                1 (100) 
    всего                                       55 (13,7)           8 (8,3)              1 (9) 
 
Приволжский ФО:  
    мужчины                               15 (30,6)           4 (66,6)            – 
    женщины                              34 (69,4)           2 (33,3)            – 
    всего                                       49 (12,2)           6 (6,2)              – 
 
Уральский ФО: 
    мужчины                               1 (16,6)              2 (50)                – 
    женщины                              5 (83,3)              2 (50)                – 
    всего                                       6 (1,5)                4 (4,1)              – 
 
Сибирский ФО: 
    мужчины                               –                         1 (100)              – 
    женщины                              9 (100)               –                       – 
    всего                                       9 (2,2)                1(1)                   – 
 
Дальневосточный ФО:  
    мужчины                               –                         –                       – 
    женщины                              6 (100)               –                       – 
    всего                                       6 (1,5)                –                       – 



АНЦА-ГН [41]. K. Yamagata и соавт. [41] продемонстрировали, 
что поражение почек при данной патологии в Японии в 
88,1% случаев ассоциировано с МПА и аМПО, в то время 
как в Европе только у 50% пациентов выявлены аМПО и у 
33,3% – аПР3. Аналогичные данные были получены и в 
нашем исследовании. По сравнению с работами европейских 
авторов в индийских и корейских исследованиях поражение 
почек наблюдалось реже – у 33–51% пациентов, тогда как в 
Японии – у 65%, что совпадает с показателями в европейских 
странах [36–38].  

В Китае и Японии выявлено значительное преобладание 
MПA и аMПO, на которые приходилось около 80% случаев 
AНЦА-СВ, в отличие от более высокой распространенности 
ГПА и ПР3-АНЦА в европеоидной популяции и у пациентов 
из Индии и Кореи [24, 25, 41, 42]. Наши данные подтвердили 
эти результаты с превалированием пациентов с ГПА (78,8%) 
и аПР3 (68,5%).  

Наибольшую трудность представляет распознавание изо-
лированных форм АНЦА-СВ, при которых титры АНЦА в 
сыворотке крови не повышаются. По данным НИИР  
им. В.А. Насоновой, у 65 пациентов с «серонегативным» ва-
риантом АНЦА-СВ преобладала локальная форма ГПА (80%; 
см. табл. 2). Часто именно эта группа больных требует про-
ведения биопсии слизистой оболочки полости носа, реже 

почки, что имеет ключевое значение для диагностики АНЦА-
СВ и своевременного начала лечения. Некоторые исследо-
ватели рекомендуют выполнение биопсии даже макроско-
пически неизмененной слизистой оболочки полости носа 
для подтверждения/опровержения диагноза у пациентов с 
повышенным титром АНЦА при отсутствии четких признаков 
поражения ВДП [43]. 

Заключение. За последние два десятилетия изучение 
эпидемиологии АНЦА-СВ продемонстрировало различия 
в заболеваемости и клинических особенностях патологии 
в разных странах мира. В нашем исследовании проанали-
зирована общая заболеваемость, темп ее прироста/убыли у 
взрослого населения и гендерные особенности в зависимости 
от географического региона и ФО Российской Федерации. 
Прижизненное морфологическое исследование почки и/или 
слизистой оболочки полости носа проводится небольшому 
количеству пациентов, несмотря на рекомендации EULAR 
и ACR. Российская Федерация – многонациональная страна, 
и коренные народы, проживающие на территории входящих 
в ее состав субъектов, могут иметь особенности распро-
странения, гендерного состава и течения АНЦА-СВ, что 
требует разработки национальной программы для ком-
плексного подхода к изучению данной патологии на госу-
дарственном уровне.
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