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Аннотация. В последние годы для ряда жизнеугрожающих и хронических прогрессирующих редких (орфанных) заболеваний, при-
водящих к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности, полномочия по лекарственному обеспечению па-
циентов были переданы с регионального уровня на федеральный. К наиболее дорогостоящим заболеваниям, которые «остались» на 
уровне регионов, относятся пароксизмальная ночная гемоглобинурия (Маркиафавы-Микели), идиопатическая тромбоцитопениче-
ская пурпура (синдром Эванса), другие сфинголипидозы: болезнь Фабри (Фабри-Андерсона), Ниманна-Пика, а также легочная (ар-
териальная) гипертензия (идиопатическая) (первичная). Для того, чтобы оценить влияние на бюджет данных заболеваний и, как 
следствие, возможность федерализации соответствующего лекарственного обеспечения, разработана аналитическая модель приня-
тия решений, которая позволяет в режиме реального времени рассчитать, сколько потребуется средств в федеральном бюджете в за-
висимости от количества пациентов, стоимости лекарственной терапии и доли популяции пациентов, получающих то или иное ле-
чение в зависимости от течения заболевания. Кроме того, разработанная модель позволит оценить на региональном уровне необхо-
димые затраты на лекарственное обеспечение при данных заболеваниях, если данное полномочие останется на уровне субъектов 
РФ.
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Annotation. In recent years, for a number of life-threatening and chronic progressive rare (orphan) diseases, leading to a reduction in life 
expectancy of citizens or their disability, the powers to provide patients with drugs have been transferred from the regional level to the 
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number of patients, the cost of drug therapy and the proportion of the patient population receiving a particular treatment. depending on 
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Введение

В последние годы для ряда жизнеугрожающих и 
хронических прогрессирующих редких (орфанных) 
заболеваний, приводящих к сокращению продол-
жительности жизни граждан или их инвалидности, 

полномочия по лекарственному обеспечению паци-
ентов были переданы с регионального уровня на 
федеральный [1—6]. Так, с 2019 года Постановле-
нием Правительства Российской Федерации от 20 
ноября 2018 № 1390 «О внесении изменений в неко-
торые акты Правительства Российской Федерации 



— 47 —Общественное здоровье 
и организация здравоохранения

Public health and healthcare management

по вопросам совершенствования лекарственного 
обеспечения»  1 из Перечня жизнеугрожающих и 
хронических прогрессирующих редких (орфанных) 
заболеваний, приводящих к сокращению продол-
жительности жизни граждан или их инвалидности, 
5 заболеваний (гемолитико-уремический синдром, 
юношеский артрит с системным началом и мукопо-
лисахаридозы I, II и VI типов) были добавлены в пе-
речень «высокозатратных нозологий». В свою оче-
редь, с 1 января 2020 г. в перечень «высокозатрат-
ных нозологий» этим же путем были включены так-
же такие заболевания как апластическая анемия не-
уточненная и наследственные дефициты факторов 
II (фибриногена), VII (лабильного), X (Стюарта-
Прауэра)  2.

Среди заболеваний, лекарственное обеспечение 
которых осталось на уровне субъектов Российской 
Федерации (РФ), к наиболее дорогостоящим отно-
сятся пароксизмальная ночная гемоглобинурия 
(Маркиафавы-Микели), идиопатическая тромбоци-
топеническая пурпура (синдром Эванса), другие 
сфинголипидозы: болезнь Фабри (Фабри-Андерсо-
на), Ниманна-Пика, а также легочная (артериаль-
ная) гипертензия (идиопатическая) (первичная). 
Для того, чтобы оценить влияние на бюджет дан-
ных заболеваний, разработана аналитическая мо-
дель принятия решений, которая позволяет в ре-
жиме реального времени рассчитать, сколько по-
требуется средств в федеральном бюджете в зави-
симости от количества пациентов, стоимости ле-
карственной терапии и доли популяции пациентов, 
получающих то или иное лечение в зависимости от 
течения заболевания. Использование данной моде-
ли позволяет оценить возможность передачи отме-
ченных болезней на федеральное финансирование 
в области лекарственного обеспечения. Кроме того, 
разработанная модель позволит оценить на регио-
нальном уровне необходимые затраты на лекар-
ственное обеспечение при данных заболеваниях, 
если данное полномочие останется на уровне субъ-
ектов РФ.

Материалы и методы
В январе 2020 года для изучения и анализа ре-

альной ситуации и динамики основных показате-
лей доступности медицинской помощи и лекарст-

венного обеспечения пациентов с редкими заболе-
ваниями в регионах РФ по инициативе Экспертно-
го совета Комитета Государственной Думы по ох-
ране здоровья по редким (орфанным) заболевани-
ям председателем Комитета Государственной Думы 
по охране здоровья Д. А. Морозовым был органи-
зован запрос (от 13.01.2020 № 3.4—13/10) в адрес 
глав субъектов РФ с просьбой направить в Госу-
дарственную Думу РФ информацию по проблеме в 
формате предлагаемых стандартизированных та-
блиц [7]. В качестве материалов исследования ис-
пользованы данные, предоставленные регионами 
РФ в ответ на специально разработанные стандар-
тизированные таблицы, отправленные в субъекты 
РФ Экспертным Советом Комитета Государствен-
ной думы.

Сведения о количестве пациентов, распределе-
нии между лекарственной терапией были получены 
на основании проведенного опроса среди субъектов 
РФ. При этом данные параметры сделаны в модели 
вариабельными, т. е. в случае изменения исходных 
значений, новые вводные данные в режиме реаль-
ного времени могут быть подставлены в модель, ко-
торая автоматически проведет расчеты и будут по-
лучены обновленные актуальные результаты. Ана-
литическая модель принятия решений называется 
«Необходимое финансирование лекарственного 
обеспечения для ряда редких заболеваний». Модель 
разработана при помощи программы Microsoft® 
Excel® для Microsoft 365 MSO (16.0.13127.21694), 32-
разрядная версия.

В настоящей модели были использованы следую-
щие математические формулы для расчета экономи-
ческого бремени ряда редких заболеваний из Переч-
ня жизнеугрожающих и хронических прогрессиру-
ющих редких (орфанных) заболеваний? , приводя-
щих к сокращению продолжительности жизни 
граждан или их инвалидности.

Оценка стоимости на 1 ребенка в год с учетом до-
зировок и инструкции по медицинскому примене-
нию лекарственного препарата производилась по 
формуле 1:

Costдет = Price * Drugдет , (1)

где Costдет — стоимость на 1 ребенка в год с учетом 
дозировок и инструкции по медицинскому приме-
нению лекарственного препарата; Price — цена на 
лекарственный препарат (руб., без НДС); Drugдет — 
необходимое одному ребенку количество лекарст-
венного препарата в год (уп.).

Оценка стоимости на 1 взрослого в год с учетом 
дозировок и инструкции по медицинскому приме-
нению лекарственного препарата производилась по 
формуле 2:

Costвзр = Price * Drugвзр , (2)

где Costвзр — стоимость на 1 взрослого в год с уче-
том дозировок и инструкции по медицинскому при-
менению лекарственного препарата; Drugвзр — необ-
ходимое одному взрослому количество лекарствен-
ного препарата в год (уп.).

1 Постановление Правительства Российской Федерации от 
20.11.2018 г. № 1390 «О внесении изменений в некоторые акты 
Правительства Российской Федерации по вопросам совершенство-
вания лекарственного обеспечения». Доступно по: https://
www.garant.ru/products/ipo/prime/doc/72008856/. Ссылка активна на 
28.11.2021. [Decree of the Government of the Russian Federation 
N 1390 of November 20, 2018 «On amendments to certain acts of the 
Government of the Russian Federation on the issues of drug provision 
improvement». Available at: https://www.garant.ru/products/ipo/prime/
doc/72008856/. Accessed on 28.11.2021 (in Russian).]

2 Федеральный закон от 27.12.2019 N 452-ФЗ «О внесении изме-
нений в Федеральный закон «Об основах охраны здоровья граждан 
в Российской Федерации». Доступно по: http://www.consultant.ru/
document/cons_doc_LAW_341765/ Ссылка активна на 28.11.2021. 
[Federal Law N 452 of December 27, 2019 «On amendments to Federal 
Law «On the basic principles of public health care of citizens in the Rus-
sian Federation». Available at: http://www.consultant.ru/document/
cons_doc_LAW_341765/ Accessed on 28.11.2021 (in Russian).]
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Расчет необходимого финансирования на всех 
детей с изучаемыми заболеваниями в регистре про-
изводился во формуле 3:

Finдет = Nдет * Costдет * Shareдет , (3)

где Finдет — необходимое финансирование на всех 
детей с изучаемыми заболеваниями в регистре, руб.; 
Nдет — количество детей; Shareдет — доля детской по-
пуляции, которой показана данная лекарственная 
терапия, %.

Расчет необходимого финансирования на всех 
взрослых с изучаемыми заболеваниями в регистре 
производился во формуле 4:

Finвзр = Nвзр * Costвзр * Shareвзр , (4)

где Finвзр — необходимое финансирование на всех 
взрослых с изучаемыми заболеваниями в регистре, 
руб.; Nвзр — количество взрослых; Shareвзр — доля 
взрослой популяции, которой показана данная ле-
карственная терапия, %.

Расчет необходимого финансирования на всех 
пациентов с изучаемыми заболеваниями в регистре 
производился во формуле 5:

Finитого = Finдет + Finвзр , (5)

где Finитого — необходимое финансирование на всех 
пациентов с изучаемыми заболеваниями в регистре, 
руб.

Расчет необходимого финансирования на всех 
пациентов с изучаемыми заболеваниями в регистре 
на заданный временной интервал производился во 
формуле 6:

Finврем = Finитого * Y, (6)

где Finврем — необходимое финансирование на всех 
пациентов с изучаемыми заболеваниями в регистре 

на заданный временной интервал, руб.; Y — количе-
ство лет, на которое производится расчет.

Результаты

Рис. 1. Стартовая страница аналитической модели принятия решений «Необходимое финансирование лекарственного обеспечения для ряда редких 
заболеваний».

На рисунке 1 представлена стартовая страница 
аналитической модели принятия решений, на кото-
рой содержится в кратком виде основная информа-
ция о цели разработки данного инструмента, редких 
заболеваниях из Перечня жизнеугрожающих и хро-
нических прогрессирующих редких (орфанных) за-
болеваний, приводящих к сокращению продолжи-
тельности жизни граждан или их инвалидности, ко-
торые изучаются в модели, сведения о разработчике 
и контактная информация.

После нажатия на кнопку «Старт», расположен-
ную в правом нижнем углу, пользователь попадает 
на лист с описанием модели (Рисунок 2).

На данной странице представлена основная ин-
формация о том, как пользоваться моделью. Для 
удобства пользователя ячейки с возможностью вво-
да новых данных выделены желтым цветом. Нави-
гационная панель, позволяющая в одно нажатие пе-
реходить между разными листами модели, располо-
жена в верхней части каждого рабочего листа, за ис-
ключением титульного. При этом выбранный лист 
выделяется в данной панели цветом, позволяющим 
различить его среди других.

Основной рабочий лист модели — «Вводные 
данные». На нем содержится большое количество 
переменных значений, куда пользователь может 
внести собственные параметры (Рисунок 3).

Изначально в модели указаны данные, собран-
ные с субъектов РФ в ходе проведения депутатского 
запроса [7]. При этом в случае изменения исходных 
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параметров или наличия у пользователя более акту-
альных данных, а также в случае расчета прогноз-
ных значений возможен ввод в ячейки, выделенные 
желтым цветом, собственных цифровых значений. 
Модель при этом учитывает введенные данные в ре-
жиме реального времени и сразу использует их в 
расчетах.

Рис. 2. Страница с описанием аналитической модели принятия решений «Необходимое финансирование лекарственного обеспечения для 
ряда редких заболеваний».

Рис. 3. Фрагмент листа «Вводные данные» аналитической модели принятия решений «Необходимое финансирование лекарственного обес-
печения для ряда редких заболеваний».

Таким образом, пользователь модели может 
скорректировать такие параметры, как количество 
детей и взрослых, страдающих изучаемыми заболе-
ваниями, изменить долю детской и взрослой попу-
ляции, получающих представленные в модели ле-
карственные препараты для лечения этих болезней. 
Кроме того, в случае изменения стоимости лекарст-
венных препаратов, соответствующие значения так-
же подлежат корректировке. Наконец, количество 
упаковок в год, которые необходимы для лечения 
данными лекарственными препаратами одного ре-

бенка или одного взрослого пациента также пред-
ставлены на данном листе модели и подобно только 
что упомянутым параметрам, могут быть изменены.

В зависимости от введенных значений на данном 
листе, аналитическая модель принятия решений ав-
томатически производит расчёты по заданным фор-
мулам, в результате чего получаются значения дан-
ных вычислений, представленные на следующей ли-
сте — «Результаты» (Рисунок 4).

В качестве результатов, полученных на основа-
нии введенных параметров на предыдущем листе, в 
модели содержатся такие значения как стоимость 
на одного ребенка и одного взрослого в год с учетом 
дозировок лекарственных препаратов для лечения 
изучаемых редких заболеваний из Перечня жизне-
угрожающих и хронических прогрессирующих ред-
ких (орфанных) заболеваний, приводящих к сокра-
щению продолжительности жизни граждан или их 
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инвалидности, и инструкций по медицинскому при-
менению. Кроме того, в результате расчетов получе-
ны значения необходимого финансирования на всех 
пациентов в регистре с разделением на детей и 
взрослых.

Рис. 4. Фрагмент листа «Результаты» аналитической модели принятия решений «Необходимое финансирование лекарственного обеспече-
ния для ряда редких заболеваний».

На последнем листе модели, который называется 
«Выводы», представлены итоговые значения необ-
ходимого бюджета на лекарственное обеспечение 
указанной популяции пациентов для каждого из 4 
изучаемых редких заболеваний. При этом важно от-
метить, что болезнь Фабри (Фабри-Андерсона) и 
болезнь Нимана-Пика указаны в Перечне жизне-
угрожающих и хронических прогрессирующих ред-
ких (орфанных) заболеваний, приводящих к сокра-
щению продолжительности жизни граждан или их 
инвалидности, как одна болезнь. Таким образом, в 
случае решения о возможной передаче ее на феде-

ральный уровень, бюджет будет рассчитываться в 
целом для группы «E75.2 Другие сфинголипидозы: 
болезнь Фабри (Фабри-Андерсона), болезнь Нима-
на-Пика», что и было учтено в разработанной ана-
литической модели принятия решений на листе 
«Выводы».

Рис. 5. Лист «Выводы» аналитической модели принятия решений «Необходимое финансирование лекарственного обеспечения для ряда редких за-
болеваний».

При этом для лиц, принимающих решения, важ-
но понимать необходимое распределение бюджета 
не только на период в один год, но и иметь пред-
ставление о долгосрочном планировании как необ-
ходимой составляющей в финансировании. С этой 
целью в модели введена функция, позволяющая при 
помощи встроенной полосы прокрутки выбрать не-
обходимый временной горизонт от 1 до 10 лет. В ре-
жиме реального времени на листе «Выводы» модель 
рассчитает необходимое финансирование лекарст-
венного обеспечения пациентов, страдающих изуча-



— 51 —Общественное здоровье 
и организация здравоохранения

Public health and healthcare management

емыми заболеваниями, на указанный период. Дис-
контирование в настоящей модели не было учтено, 
т. к. речь идет о бюджете, который может быть вы-
делен на закупку лекарственных препаратов — не-
смотря на изменения со временем «ценности» бюд-
жетных средств, их количество, которое необходи-
мо запланировать в бюджете, не может быть сокра-
щено по причине дисконтирования.

Кроме выводов, представленных на данном ли-
сте модели, для удобства пользователя представлено 
графическое изображение результатов. На круговой 
диаграмме в режиме реального времени обновляют-
ся итоговые значения необходимого финансирова-
ния на всех пациентов, страдающих рассматривае-
мыми редкими заболеваниями (Рисунок 5).

Кроме того, в аналитической модели принятия 
решений разработана функция выбора для расчетов 
одного, нескольких или всех изучаемых заболева-
ний с целью оценки необходимого бюджета (рису-
нок 5). Модель в режиме реального времени пере-
считывает значения в соответствии с выбором 
пользователя и отражает числовые результаты, а 
также представляет графическое изображение рас-
считанных значений.

Обсуждение
В качестве значений по умолчанию в модель бы-

ли введены данные, полученные от субъектов РФ в 
результате проведенного депутатского запроса. Так, 
пароксизмальной ночной гемоглобинурией (Мар-
киафавы-Микели) на момент сбора данных страда-
ли 8 детей и 404 взрослых, идиопатической тромбо-
цитопенической пурпурой (синдромом Эванса) — 
925 детей и 3 492 взрослых, болезнью Фабри (Фа-
бри-Андерсона) — 31 ребенок и 76 взрослых, болез-
нью Нимана-Пика — 12 детей и 25 взрослых, легоч-
ной (артериальной) гипертензией (идиопатической) 
(первичной) — 182 ребенка и 736 детей. После рас-
чета стоимости необходимой лекарственной тера-
пии установили, что перевод финансирования ле-
карственного обеспечения при данных заболевани-
ях на федеральный уровень потребует выделения 20 
568 018 235 руб. в федеральном бюджете в год при 
заданной пациентской популяции.

Заключение
Практика лекарственного обеспечения пациен-

тов с заболеваниями из Перечня жизнеугрожающих 
и хронических прогрессирующих редких (орфан-
ных) заболеваний, приводящих к сокращению про-
должительности жизни граждан или их инвалидно-
сти, показывает важность привлечения средств фе-
дерального бюджета. Для пациентов с такими ред-
кими заболеваниями лекарственное обеспечение, 
организованное на федеральном уровне, стабиль-
нее и более предсказуемое, чем обеспечение за счет 
средств бюджета региона РФ по месту проживания 
пациента.

Разработана аналитическая модель принятия ре-
шений «Необходимое финансирование лекарствен-
ного обеспечения для ряда редких заболеваний». 

Данная модель позволяет оценить необходимое фи-
нансирование ряда редких заболеваний из данного 
Перечня в случае передачи на федеральный уровень 
полномочий по лекарственному обеспечению. При 
этом функционал модели позволяет изменять ис-
ходные параметры, такие как численность детской и 
взрослой популяции пациентов, страдающих этими 
болезнями, стоимость необходимых для лечения ле-
карственных препаратов и их распределение между 
возрастными группами, а также необходимую по-
требность в них в течение года. Наконец, модель по-
зволяет оценить необходимое финансирование на 
долгосрочный временной горизонт сроком до 
10 лет, а также включить в анализ одно, несколько 
или все изучаемые заболевания путем выбора поль-
зователем соответствующих значений.

Кроме того, разработанная модель может быть 
полезна уже в настоящее время на региональном 
уровне при планировании необходимого бюджета 
на лекарственное обеспечение при изучаемых забо-
леваниях.
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