
МЕДИЦИНСКИЙ ВЕСТНИК СЕВЕРНОГО КАВКАЗА 
2023. Т. 18. № 3

Medical news of north caucasus
2023. Vоl. 18. Iss. 3

257

Хронические заболевания печени – серьезный 
вызов современному здравоохранению [1]. 
Цирроз печени (ЦП) является одиннадцатой 

по частоте причиной смерти в мире [2, 3]. В про-
цессе развития ЦП возникает полиорганная дис-

функция с осложнениями, ограничивающими про-
должительность жизни [4]. Из-за коагулопатии 
при ЦП повышается риск кровотечений и тромбо-
зов, асцит формируется более чем у 50 % больных 
ЦП в течение 10 лет [5]. Пациенты с декомпенси-
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Изучение продолжительности жизни больных циррозами печени (ЦП) и анализ структуры причин их летальности 
до сих пор представляют научный и практический интерес. В исследовании представлены данные по общей вы-
живаемости и причинам летальности 994 пациентов с ЦП. Медиана общей выживаемости (ОВ) у пациентов с ЦП 
Чайлд – Пью С составила 22,2 месяца, В – 59,8 месяца, А – не достигнута. При В-стадии ЦП наименьшие показатели 
ОВ были у пациентов с алкогольной этиологией и неалкогольной жировой болезнью печени, худшим прогнозом об-
ладали пациенты, злоупотребляющие алкоголем (медиана ОВ 13,9 месяца). Подтверждены значимые различия по 
частоте развития печеночной недостаточности, которая преобладает в структуре летальности среди всех наблюда-
емых пациентов.
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The study of the life expectancy of patients with liver cirrhosis and the analysis of the causes of their mortality structure 
are still of scientific and practical interest. The study presents data of the 994 patients with liver cirrhosis overall survival and 
causes of mortality. Median of overall survival (OS) in Child – Pugh C class was 22.2 months, B class was 59.8 months, and 
A class was not achieved. The lowest indicators of OS were in B class of patients with liver cirrhosis of the alcohol etiology 
and non-alcoholic fatty liver disease, the patients with alcohol addiction had the worst prognosis (median of 13.9 months). 
Statistically significant differences in the occurrence of liver failure, which prevails in the structure of mortality among all 
observed patients, were confirmed. 
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ЗН – злокачественные новообразования
ОВ – общая выживаемость

НАЖБП	– неалкогольная жировая болезнь печени 
ЦП	 – цирроз печени
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рованным ЦП имеют вероятность развития гепа-
торенального синдрома в 40 % случаев в течение 
5 лет [6]. Летальность от ЦП за 30 лет увеличилась 
с 5,6 до 12,4 случаев на 100 000 населения [7]. 
Продолжительность жизни больных ЦП зависит 
как от класса по шкале Чайлд – Пью, так и от эти-
ологических факторов, среди которых вирусные 
гепатиты, злоупотребление алкоголем, хрониче-
ская интоксикация, неалкогольный стеатогепа-
тит, первичный билиарный холангит и ряд других. 
Высокая доля употребления алкоголя определена 
в качестве ключевого этиологического фактора, 
при котором наблюдается наименьшая средняя 
продолжительность жизни – 54,4 года [8]. При 
этом в мировой практике отмечается снижение 
летальности от ЦП алкогольной и вирусной этио-
логии и неуклонно растет влияние неалкогольной 
жировой болезни печени (НАЖБП) [9]. 

В отечественной литературе встречаются лишь 
отдельные публикации, посвященные оценке про-
должительности жизни пациентов с ЦП и влиянию 
различных факторов на их выживаемость. При этом 
такие наблюдательные исследования строятся по 
факту обращения пациентов в ту или иную медицин-
скую организацию. Существует недостаток проспек-
тивных исследований по оценке продолжительности 
жизни больных  ЦП с учетом данных о причинах ле-
тальности. 

Цель исследования: оценка выживаемости и при-
чин летальности у пациентов с циррозом печени.

Материал и методы. В проспективное наблю-
дательное исследование вошли 994 пациента с ЦП, 
получающие лечение и наблюдающиеся в Областном 
гепатологическом центре на базе Свердловской об-
ластной клинической больницы № 1 в период с 2015 
по 2022 г. По основному этиологическому фактору 
пациенты были разделены на группы: вирусные ЦП, 
алкогольные ЦП, циррозы в результате НАЖБП, ЦП 
другой этиологии. В зависимости от исходной стадии 
ЦП по шкале Чайлд – Туркотт – Пью пациенты были 
также разделены на 3 группы: А (368 человек), В (370) 
и С (256). Проведена оценка общей выживаемости, 
вероятности умереть в течение года и структуры при-
чин летальности.

Статистическая обработка результатов иссле-
дования осуществлялась в программных продуктах 
Statistica 10.0 (StatSoft, США), Excel (Microsoft, США) с 
расчетом среднестатистических показателей (сред-
ние и медианные значения, стандартная ошибка вы-
борки, стандартное отклонение и др.). Оценка досто-
верности межгрупповых различий осуществлялась по 
результатам расчета непараметрического критерия 
Манна – Уитни для несвязанных выборок.

Результаты и обсуждение. Половозрастная ха-
рактеристика групп была сопоставима и статистиче-
ски не различалась. Группа Чайлд – Пью А: мужчин 
153 (41,6 %), женщин 215 (58,4 %), средний возраст 
55,4 года. Группа В: мужчин 167 (45,1 %), женщин 
203 (54,9 %), средний возраст 54,4 года. Группа С: 
мужчин 130 (50,8 %), женщин 126 (49,2 %), средний 
возраст 52,5 года. Группы также значимо не отлича-
лись по основной этиологической причине цирро-
за. Вирусные гепатиты были причиной ЦП в 58,2 % 
случаев в группе А, в 58,7 % в группе В, в 49,2 % в 
группе С, алкоголь – 13,6 %, 18,7 %, 30,9 % соответ-
ственно. 

Летальные исходы зафиксированы у 438 больных. 
Основными причинами смерти были печеночная не-
достаточность – 305 пациентов (69,6 %), злокаче-
ственные новообразования (ЗН) печени – 45 (10,3 %), 

другие ЗН – 33 (7,5 %), COVID-19 – 26 (5,9 %), сердеч-
но-сосудистая патология – 21 (4,8 %), острая хирур-
гическая патология – 12 (2,7 %), отравление алкого-
лем – 9 (2,1 %). 

Медиана времени наблюдения для всех больных 
была 41 месяц. Медиана общей выживаемости у па-
циентов с ЦП Чайлд – Пью С составила 22,2 месяца, 
В – 59,8 месяцев, А – не достигнута (рис. 1). 
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Рис. 1. Выживаемость пациентов с ЦП различных классов

Показатели общей выживаемости статистически 
значимо отличались в группах. При этом этиоло-
гия также значимо влияла на общую выживаемость. 
Больные ЦП Чайлд – Пью А с алкогольной этиологией 
имели худший прогноз, а с НАЖБП – лучший (рис. 2). 
При В-стадии ЦП наименьшие показатели ОВ были у 
пациентов с алкогольной этиологией и НАЖБП. Ме-
дианы составили 42,7 и 37,4 месяца соответственно, 
а при наличии вирусных гепатитов – 72 месяца. 
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Рис. 2. Выживаемость пациентов с ЦП различной этиологии

У пациентов с ЦП Чайлд – Пью С различия в общей 
выживаемости были не так очевидны. Однако худшим 
прогнозом обладали опять же пациенты, злоупо-
требляющие алкоголем. Медиана ОВ у них была все-
го 13,9 месяца. 

К летальным исходам от печеночной недостаточ-
ности относили случаи развития печеночно-почечной 
недостаточности, кровотечения из варикозно расши-
ренных вен пищевода, печеночной энцефалопатии, 
спонтанного бактериального перитонита. Смерти от 
сердечно-сосудистой патологии, хирургической па-
тологии (в том числе травмы), инфекционных заболе-
ваний не были связаны с патологией печени. Струк-
тура летальности пациентов представлена в таблице 
дифференцированно по классу Чайлд – Пью с указа-
нием статистической достоверности попарных меж-
групповых различий на основе р-критерия.
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Таблица
Структура летальности пациентов с ЦП

Показатель Чайлд –
Пью А

Чайлд –
Пью В

Чайлд –
Пью С Р-критерий *

Число  
умерших  
пациентов

63 182 193

Печеночная 
недостаточ-
ность

28
44,4 %

118
64,8 %

159
82,4 %

A:B p=0,003
B:C  

p<0,0001
A:C  

p<0,0001

ЗН 17
27,0 %

27
14,8 %

11
5,7 %

A:B p=0,048
B:C p=0,006

A:C  
p<0,0001

COVID-19 8
12,7 %

12
6,6 %

6
3,1 %

A:B p=0,208
B:C p=0,182
A:C p=0,01

Сердечно- 
сосудистые
заболевания

4
6,3 %

11
6,0 %

6
3,1 %

A:B p=0,828
B:C p=0,264
A:C p=0,436

Инфекция 2
3,2 %

6
3,3 %

2
1,0 %

A:B p=0,6
B:C p=0,247
A:C p=0,546

Острая хи-
рургическая 
патология

2
3,2 %

5
2,7 %

5
2,6 %

A:B p=0,8
B:C p=0,8
A:C p=0,8

Отравление 
алкоголем

2
3,2 %

3
1,6 %

4
2,1 %

A:B p=0,8
B:C p=0,9
A:C p=0,9

* Критический уровень значимости, соответствующий 
вероятности статистической ошибки первого рода 0,05 при 
наличии четырёх групп, составляет 0,0085.

Как видно из представленных данных, между паци-
ентами с разными классами ЦП наблюдаются стати-
стически значимые различия по частоте печеночной 
недостаточности, которая преобладает в структуре 
летальности среди всех наблюдаемых пациентов и 
значимо нарастает с переходом к более выраженно-
му ЦП. Также обращает на себя внимание тот факт, 
что среди пациентов, отнесенных по Чайлд  – Пью к 
классу С, статистически реже летальный исход свя-
зан с ЗН печени, чем у пациентов с ЦП классов А и 
В (вероятно, в связи с меньшим числом случаев до-
жития до развития ЗН). Частота наблюдения иных 

причин летальности, таких как COVID-19 или иная ин-
фекция, сердечно-сосудистая патология, острая хи-
рургическая патология и отравление алкоголем, ста-
тистически значимо не отличается среди пациентов с 
разными классами ЦП.

При сравнении структуры летальности у пациен-
тов с ЦП различной этиологии (вирусной, алкоголь-
ной или НАЖБП) также практически не наблюдалось 
статистически значимых различий за исключением 
доминирования фактора отравления алкоголем у па-
циентов с ЦП алкогольной этиологии по сравнению с 
пациентами с ЦП вирусной этиологии (p=0,002), что 
вполне логично. Вне зависимости от ведущего эти-
ологического фактора в структуре летальности пре-
обладает печеночная недостаточность (67,7–70,7 %), 
следующими по значимости причинами летальности 
являются злокачественные новообразования (7,0–
17,0 %) и COVID-19 (3,5–10,7 %).

Заключение. Основными причинами смерти 
больных циррозом печени были печеночная недо-
статочность (69,6 %), ЗН (17,8 %), COVID-19 (5,9 %), 
сердечно-сосудистая патология (4,8  %), острая хи-
рургическая патология (2,7  %), отравление алкого-
лем (2,1 %). 

Медиана ОВ у пациентов с ЦП Чайлд – Пью С со-
ставила 22,2 месяца, В – 59,8 месяца, А – не достиг-
нута. Больные ЦП Чайлд – Пью А с алкогольной этио-
логией имели худший прогноз, а с НАЖБП – лучший. 
При В-стадии ЦП наименьшие показатели ОВ были у 
пациентов с алкогольной этиологией и НАЖБП. Ме-
дианы составили 42,7 и 37,4 месяца соответствен-
но, а при наличии вирусных гепатитов  – 72 месяца. 
У пациентов с ЦП Чайлд – Пью С худшим прогнозом 
обладали пациенты, злоупотребляющие алкоголем. 
Медиана ОВ у них была всего 13,9 месяца. 

Между пациентами с разными классами ЦП на-
блюдаются статистически значимые различия по ча-
стоте развития печеночной недостаточности, кото-
рая преобладает в структуре летальности среди всех 
наблюдаемых пациентов и значимо нарастает с пере-
ходом к более выраженному классу ЦП. Среди паци-
ентов, отнесенных по Чайлд – Пью к классу С, стати-
стически реже летальный исход связан с ЗН печени, 
чем у пациентов с ЦП классов А и В.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов. 
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STICKLER SYNDROME. GENETIC HETEROGENEITY.  
CLINICAL POLYMORPHISM. NOVEL MUTATIONS
Kadurina T. I. 1, Vorontsova T. N. 2, Osinovskaya N. S. 1, 3, Gulamshaeva A. N. 4
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Синдромы Стиклера – заболевания соединительной ткани из группы наследственных коллагенопатий, связан-
ные с высоким риском поражения органа зрения (регматогенная отслойка сетчатки, аномалии стекловидного тела, 
миопия высокой степени, катаракта и др.) и опорно-двигательного аппарата (ранний артрит, гипермобильность су-
ставов, скелетные деформации и др.). Данное исследование посвящено описанию генетической гетерогенности и 
клинического полиморфизма синдромов Стиклера, а также особенностям их клинического течения у двух пациен-
тов с новыми мутациями. 

Ключевые слова: синдромы Стиклера, коллаген, отслойка сетчатки, стекловидное тело, глаукома, генотип-фе-
нотип, новые мутации

Stickler syndrome is a connective tissue disorder from the group of hereditary collagenopathies, associated with 
ophthalmologic manifestations (rhegmatogenous retinal detachment, vitreous abnormalities, myopia, cataract etc.) and 
musculoskeletal problems (precocious arthritis, joint hypermobility, skeletal abnormalities etc.). This article describes 
genetic heterogeneity and clinical polymorphism of Stickler syndrome, and presents Stickler syndrome clinical progression 
in 2 patients with novel mutations.

Key words: Stickler syndromes, collagen, retinal detachment, vitreous, glaucoma, genotype-phenotype, novel mutations
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