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 Следует отдельно отметить нововведения законопроекта, 
касающиеся вопросов редких (орфанных) заболеваний и 
организации медицинских мероприятий по паллиативной 
помощи, необходимость регулирования которых 
продиктована социальной незащищенностью нуждающихся 
в паллиативной помощи и больных редкими заболеваниями 
в силу тяжести течения заболеваний и потребности в 
дорогостоящем лечении.   

 Даны определения редких (орфанных) заболеваний, 
закреплены гарантии оказания  бесплатного оказания 
гражданам медицинской помощи, лекарственного 
обеспечения больных редкими (орфанными) 
заболеваниями, осуществляемой за счет средств бюджетов 
субъектов Российской Федерации,  

 При этом государство возлагает на себя полномочия по 
обеспечению за счет средств федерального бюджета 
лекарственными препаратами граждан, страдающих 
определенной группой заболеваний (7 нозологий). 



Статья 44. Медицинская помощь гражданам, страдающим редкими (орфанными) 
заболеваниями 

 1. Редкими (орфанными) заболеваниями являются заболевания, которые имеют распространенность не 
более 10 случаев заболевания на 100 000 населения. 

2. Перечень редких (орфанных) заболеваний формируется уполномоченным федеральным органом 
исполнительной власти на основании статистических данных и размещается на его официальном сайте 
в информационно-телекоммуникационной сети Интернет.  

3. Перечень жизнеугрожающих острых и хронических прогрессирующих редких (орфанных) 
заболеваний, приводящих к сокращению продолжительности жизни гражданина или его инвалидизации, 
из числа заболеваний, указанных в части 2 настоящей статьи, утверждается Правительством 
Российской Федерации.  

4. В целях обеспечения граждан, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, 
утвержденный в соответствии с частью 3 настоящей статьи, лекарственными препаратами 
осуществляется ведение Федерального регистра лиц, страдающих жизнеугрожающими острыми и 
хроническими прогрессирующими редкими (орфанными) заболеваниями, приводящими к 
сокращению продолжительности жизни гражданина или его инвалидизации (далее в настоящей 
статье - Федеральный регистр), содержащего следующие сведения: 
1) страховой номер индивидуального лицевого счета гражданина в системе обязательного пенсионного страхования (при наличии); 
2) фамилия, имя, отчество, а также фамилия, которая была у гражданина при рождении; 
3) дата рождения; 
4) пол; 
5) адрес места жительства; 
6) серия и номер паспорта (свидетельства о рождении) или удостоверения личности, дата выдачи указанных документов;  
7) дата включения в Федеральный регистр;  
8) вид заболевания или состояния;  
9) иные сведения, определяемые Правительством Российской Федерации. 

5. Ведение Федерального регистра осуществляется уполномоченным федеральным органом 
исполнительной власти в порядке, установленном Правительством Российской Федерации. 

6. Органы государственной власти субъектов Российской Федерации осуществляют ведение 
регионального сегмента Федерального регистра и своевременное представление сведений, 
содержащихся в нем в уполномоченный федеральный орган исполнительной власти в 
соответствии с порядком, установленным Правительством Российской Федерации. 



* 

* 9. Финансовое обеспечение граждан 
зарегистрированными в установленном порядке на 
территории Российской Федерации лекарственными 
препаратами для лечения заболеваний, включенных в 
Перечень жизнеугрожающих острых и хронических 
прогрессирующих редких (орфанных) заболеваний, 
приводящих к сокращению продолжительности жизни 
гражданина или его инвалидизации (за исключением 
заболеваний, указанных в пункте 2 части 1 статьи 15), 
осуществляется за счет средств бюджетов субъектов 
Российской Федерации. 



ПОСТАНОВЛЕНИЕ ПРАВИТЕЛЬСТВА 
РФ ОТ 26 АПРЕЛЯ 2012 Г. N 403 "О 

ПОРЯДКЕ ВЕДЕНИЯ 
ФЕДЕРАЛЬНОГО РЕГИСТРА ЛИЦ, 

СТРАДАЮЩИХ 
ЖИЗНЕУГРОЖАЮЩИМИ И 

ХРОНИЧЕСКИМИ 
ПРОГРЕССИРУЮЩИМИ РЕДКИМИ 
(ОРФАННЫМИ) ЗАБОЛЕВАНИЯМИ, 
ПРИВОДЯЩИМИ К СОКРАЩЕНИЮ 
ПРОДОЛЖИТЕЛЬНОСТИ ЖИЗНИ 

ГРАЖДАН ИЛИ ИХ ИНВАЛИДНОСТИ, 
И ЕГО РЕГИОНАЛЬНОГО 

СЕГМЕНТА" 

Что регулирует право больного с редким заболеванием? 



Редкие заболевания, приводящие к сокращению 
продолжительности жизни граждан или 

инвалидности: 
 

 «Перечень 24» и правила ведения реестра больных.  
 

  Утверждены перечень жизнеугрожающих и хронических 
прогрессирующих редких (орфанных) заболеваний, 
приводящих к сокращению продолжительности жизни 
граждан или их инвалидности, и Правила ведения 
Федерального регистра страдающих ими лиц и его 
регионального сегмента.  

  В перечень входят 24 заболевания.  
 Для каждой позиции приведен код по Международной 

статистической классификацией болезней и проблем, 
связанных со здоровьем, X пересмотра. (ПНГ – D59.5, 
аГУС –D59.3) 

  Регистр является федеральной информсистемой, 
включающей региональные сегменты.  

 Оператором системы является Минздравсоцразвития 
России. Он отвечает за ее бесперебойное 
функционирование.  

  Регистр ведет Министерство, сегменты - уполномоченные 
органы исполнительной власти регионов. Последние 
пользуются информацией от медорганизаций, а при ее 
отсутствии - данными, полученными на основании 
запросов во внебюджетные госфонды.  

  Регистр ведется в электронном виде с применением 
автоматизированной системы. Регистровой записи 
присваивается уникальный номер, указывается дата ее 
внесения.  

  По каждому лицу приводятся ФИО, дата рождения, адрес 
места жительства, серия, номер паспорта (свидетельства о 
рождении) или удостоверения личности, серия и номер полиса ОМС, 
диагноз заболевания, сведения о выписке и отпуске лекарств и др 

 

 

УТВЕРЖДЕН 
постановлением Правительства 

Российской Федерации 
от 26 апреля 2012 г.  №  403 

 
 

 
 
 
 

П Е Р Е Ч Е Н Ь  
жизнеугрожающих и хронических прогрессирующих редких 

(орфанных) заболеваний, приводящих к сокращению 
продолжительности жизни граждан или их инвалидности 

 
 

  Код 
заболевания* 

   
1. Гемолитико-уремический синдром D59.3 
2. Пароксизмальная ночная гемоглобинурия 

(Маркиафавы-Микели) 
D59.5 

3. Апластическая анемия неуточненная D61.9 
4. Наследственный дефицит факторов 

II (фибриногена), VII (лабильного),  
X (Стюарта-Прауэра) 

D68.2 

5. Идиопатическая тромбоцитопеническая 
пурпура (синдром Эванса) 

D69.3 

6. Дефект в системе комплемента D84.1 
7. Преждевременная половая зрелость 

центрального происхождения 
Е22.8 

8. Нарушения обмена ароматических 
аминокислот (классическая фенилкетонурия, 
другие виды гиперфенилаланинемии) 

Е70.0, Е70.1 

9. Тирозинемия Е70.2 
10. Болезнь "кленового сиропа" Е71.0 
11. Другие виды нарушений обмена аминокислот 

с разветвленной цепью (изовалериановая 
ацидемия, метилмалоновая ацидемия, 
пропионовая ацидемия) 

Е71.1 

12. Нарушения обмена жирных кислот Е71.3 
13. Гомоцистинурия Е72.1 



 

 
УТВЕРЖДЕНЫ 

постановлением Правительства 
Российской Федерации 

от 26 апреля 2012 г.  №  403 
 

 
 
 
 
 

П Р А В И Л А  
ведения Федерального регистра лиц, страдающих 

жизнеугрожающими и хроническими прогрессирующими 
редкими (орфанными) заболеваниями, приводящими к 
сокращению продолжительности жизни граждан или их 

инвалидности, и его регионального сегмента 
 
 

1. Настоящие Правила устанавливают порядок ведения 
Федерального регистра лиц, страдающих жизнеугрожающими и 
хроническими прогрессирующими редкими (орфанными) заболеваниями, 
приводящими к сокращению продолжительности жизни граждан или их 
инвалидности (далее - Федеральный регистр), и регионального сегмента 
Федерального регистра (далее - региональный сегмент). 

2. Федеральный регистр является федеральной информационной 
системой, включающей региональные сегменты. Министерство 
здравоохранения и социального развития Российской Федерации является 
оператором указанной системы и обеспечивает ее бесперебойное 
функционирование. 

3. Федеральный регистр ведется в электронном виде с применением 
автоматизированной системы путем внесения регистровой записи с 
присвоением уникального номера регистровой записи и указанием даты ее 
внесения. 

4. Ведение Федерального регистра осуществляется Министерством 
здравоохранения и социального развития Российской Федерации 
на  основании содержащихся в региональном сегменте сведений о лицах, 
страдающих заболеваниями, включенными в перечень жизнеугрожающих 
и хронических прогрессирующих редких (орфанных) заболеваний, 
приводящих к сокращению продолжительности жизни граждан или их 
инвалидности, утвержденный постановлением Правительства Российской 
Федерации от 26 апреля 2012 г.  №  403  (далее - перечень). 

1. Настоящие Правила устанавливают порядок ведения 
Федерального регистра лиц, страдающих жизнеугрожающими и 
хроническими прогрессирующими редкими (орфанными) 
заболеваниями, приводящими к сокращению 
продолжительности жизни граждан или их инвалидности (далее 
- Федеральный регистр), и регионального сегмента 
Федерального регистра (далее - региональный сегмент). 
2. Федеральный регистр является федеральной 
информационной системой, включающей региональные 
сегменты. Министерство здравоохранения и социального 
развития Российской Федерации является оператором 
указанной системы и обеспечивает ее бесперебойное 
функционирование. 
3. Федеральный регистр ведется в электронном виде с 
применением автоматизированной системы путем внесения 
регистровой записи с присвоением уникального номера 
регистровой записи и указанием даты ее внесения. 
4. Ведение Федерального регистра осуществляется 
Министерством здравоохранения и социального развития 
Российской Федерации на  основании содержащихся в 
региональном сегменте сведений о лицах, страдающих 
заболеваниями, включенными в перечень жизнеугрожающих и 
хронических прогрессирующих редких (орфанных) заболеваний, 
приводящих к сокращению продолжительности жизни граждан 
или их инвалидности, утвержденный постановлением 
Правительства Российской Федерации от 26 апреля 2012 г.  №  
403  (далее - перечень).  
5. Ведение регионального сегмента осуществляется 
уполномоченными органами исполнительной власти 
субъектов Российской Федерации. 
 

ВСЕ больные должны быть включены в Регистр!!! 

Включение больного в 
Регистр – главное условие 
и гарантия обеспечения 

необходимой медицинской 
помощью 



9. Федеральный регистр и региональный сегмент содержат следующие сведения о лицах, страдающих заболеваниями, 
включенными в перечень: 
а) страховой номер индивидуального лицевого счета в системе обязательного пенсионного страхования (при наличии); 
б) фамилия, имя, отчество, а также фамилия, данная при рождении; 
в) дата рождения; 
г) пол; 
д) адрес места жительства (с указанием кода по Общероссийскому классификатору административно-территориальных 
образований); 
е) серия, номер паспорта (свидетельства о рождении) или удостоверения личности, дата выдачи указанных документов; 
ж) серия и номер полиса обязательного медицинского страхования и наименование страховой медицинской 
организации, его выдавшей; 
з) сведения об инвалидности (в случае установления группы инвалидности или категории "ребенок-инвалид"); 
и) диагноз заболевания (состояние), включая его код по Международной статистической классификации болезней и 
проблем, связанных со здоровьем; 
к) наименование медицинской организации, в которой гражданину впервые установлен диагноз заболевания, 
включенного в перечень; 
л) сведения о включении в Федеральный регистр лиц, имеющих право на получение государственной социальной 
помощи в соответствии с Федеральным законом "О государственной социальной помощи"; 
м) сведения о выписке лекарственных препаратов для медицинского применения для лечения заболевания, 
включенного в перечень; 
н) сведения об отпуске лекарственных препаратов для медицинского применения для лечения заболевания, 
включенного в перечень; 
о) сведения о медицинской организации, выдавшей направление на включение сведений о лицах, страдающих 
заболеваниями, включенными  
в перечень, в Федеральный регистр (направление на внесение изменений  
в сведения о лицах, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, извещение об исключении указанных 
сведений из Федерального регистра), - наименование, основной государственный регистрационный номер, код по 
Общероссийскому классификатору предприятий и организаций; 
п) дата включения сведений (внесения изменений в сведения)  
о лицах, страдающих заболеваниями, включенными в перечень,  
в Федеральный регистр;  
р) дата исключения сведений о лицах, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, из Федерального 
регистра; 
с) уникальный номер регистровой записи. 



10. Региональный сегмент ведется уполномоченными органами исполнительной власти субъектов Российской 
Федерации и формируется на основании сведений о  лицах, страдающих заболеваниями, включенными в 
перечень. Эти сведения представляются в уполномоченный орган исполнительной власти субъекта Российской 
Федерации, в котором указанные лица проживают, медицинскими организациями, в которых эти лица 
находятся на медицинском обслуживании, в том числе медицинскими организациями, находящимися в 
ведении Федерального медико-биологического агентства и Федеральной службы исполнения наказаний. 
11. В случае если сведения, предусмотренные подпунктами "а", "ж" и "л" пункта 9 настоящих Правил, не 
представлены медицинской организацией, уполномоченный орган исполнительной власти субъектов Российской 
Федерации самостоятельно запрашивает соответствующие сведения в государственных внебюджетных фондах. 
12. Медицинские организации осуществляют: 
а) представление в уполномоченные органы исполнительной власти субъектов Российской Федерации 
направлений на включение сведений о лицах, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, в 
региональные сегменты в течение 5 рабочих дней со дня установления диагноза заболевания, включенного в 
перечень, по форме и в порядке, которые утверждаются Министерством здравоохранения и социального 
развития Российской Федерации; 
б) представление в уполномоченные органы исполнительной власти субъектов Российской Федерации 
направлений на внесение изменений в сведения о  лицах, страдающих заболеваниями, включенными в 
перечень, содержащиеся в региональных сегментах, и извещений об исключении указанных сведений из 
региональных сегментов по форме и в порядке, которые утверждаются Министерством здравоохранения и 
социального развития Российской Федерации; 
в) регистрацию выданных направлений и извещений, предусмотренных подпунктами "а" и "б" настоящего пункта, в 
журнале, форма которого утверждается Министерством здравоохранения и социального развития Российской 
Федерации. 
13. Сведения о лицах, которым диагноз заболевания, включенного в перечень, установлен до вступления в 
силу постановления Правительства Российской Федерации от 26 апреля 2012 г. №  403, подлежат включению в 
региональный сегмент. 



14. Сведения, указанные в подпунктах "а" и "б" пункта 12 и пункте 13 настоящих Правил, представляются на бумажном 
носителе и (или) в электронном виде. 
15. При внесении изменений в сведения, указанные в подпунктах "а", "б" и "г" - "о" пункта 9 настоящих Правил, 
должны быть сохранены уникальный номер регистровой записи и история внесения изменений. 
Сведения о лицах, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, или их изменения сохраняются в течение 
3 лет с даты исключения сведений из Федерального регистра. 
16. В случае выезда лиц, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, за пределы территории 
субъекта Российской Федерации, в котором они проживали, в связи с изменением места жительства или на 
срок более 6 месяцев сведения о них подлежат исключению из регионального сегмента этого субъекта 
Российской Федерации и включению в региональный сегмент субъекта Российской Федерации, на территорию 
которого въехал гражданин, в срок не более 10 дней с момента получения соответствующей информации. 
В случае выезда за пределы территории Российской Федерации на постоянное место жительства, а также в случае 
смерти лиц, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, сведения о них подлежат исключению из 
регионального сегмента. 
17. Уполномоченные органы исполнительной власти субъектов Российской Федерации в течение 5 рабочих дней со 
дня получения от медицинских организаций сведений, предусмотренных подпунктами "а" и "б" пункта 12 и пунктом 
13 настоящих Правил, осуществляют внесение соответствующих изменений в региональный сегмент. 
  



 Федеральный Закон от 21.11.2011 №323-ФЗ «Об основах охраны 
здоровья граждан в Российской Федерации», в соответствии со 
статьей 4 (п.1, 2, 4, 5 и 6) и статьями 16, 44 и 83 которого за 
органами власти субъектов Российской Федерации лежит прямая 
обязанность по обеспечению граждан лекарственными препаратами 
для лечения заболеваний, включенных в Перечень 
жизнеугрожающих и хронических прогрессирующих редких 
(орфанных) заболеваний, приводящих к сокращению жизни 
гражданина или его инвалидизации (утвержденный Постановлением 
Правительства РФ от 26 апреля 2012 г. №403 и в который входит 
пароксизмальная ночная гемоглобинурия). 

 
 Постановление Правительства РФ от 30.07.1994 г. №890, 
регламентирует порядок лекарственного обеспечения граждан на 
региональном уровне за счет средств бюджетов субъектов 
Российской Федерации, и в соответствии с которым больные имеют 
право на бесплатное обеспечение всеми показанными для их 
лечения средствами независимо от наличия их в существующих 
подзаконных ограничительных списках или перечнях, как инвалиды, 
относящиеся к категории льготной группы населения, а также как 
граждане, страдающие гематологическим заболеванием, 
относящимся к категории заболеваний «цитопения», также указанной 
в данном Постановлении    

Регламентируюшие Законодательные акты 
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•  Фармацевтическим компаниям и производителям медицинского 
оборудования необходимо развивать коммерческую инфраструктуру 
в регионах.

•  Стратегия выхода на рынок должна разрабатываться с учетом 
местных особенностей и обеспечивать структурированный подход 
к пониманию потребностей на уровне отдельных регионов.

•  Необходимо совершенствовать стратегию управления каналами 
и работы с заинтересованными лицами, уделяя больше внимания 
сотрудничеству с региональными дистрибьюторами и развитию 
устойчивых отношений с местными органами власти. 

Основные стратегические вопросы, которые должны поставить перед 
собой фармацевтические компании и производители медицинского 
оборудования:

•  В достаточной ли мере наша стратегия предусматривает развитие 
региональной инфраструктуры и коммерческих ресурсов?

•  Есть ли у нас кадровый потенциал, необходимый для разработки 
и проведения региональных программ?

Принятие решений на уровне регионов: 
участники процесса и игроки 

!!! 



Как это должно работать? 



!

Министру!здравоохранения!

Чеченской!Республики!

!г:ну!АХМАДОВУ!Ш.С.!

!

!

От!ФИО,%%
Проживающей:!указать%

Контактные!данные:!указать%телефон%и%e3mail!
!

!

Глубокоуважаемый!Шахид!Саидович!!

!

!

!!!!!!!!!!Обращаюсь! к! Вам! с! просьбой! спасти! моего! ! тяжелобольного! ребенка,!

Агамирзаева! Мовла! Хасановича,! 6:ти! лет! (09.04.2006! г.р.),! страдающего! тяжелой!

формой!редкого!заболевания!атипичного! гемолитико:уремического!синдрома! (аГУС).!

В!настоящее!время!у!него!нарушена!функция!жизненоважных!органов,!отказали!почки,!

ему! проводится! интенсивная! терапия,! плазмообмены,! диализ,! его! жизнь! может!

оборваться! в! любую! минуту.! Смертность! при! этом! заболевании! достигает! 75%! в!

первый!год!с!момента!заболевания.!Для!спасения!жизни!моего!ребенка!срочно!нужен!

препарат! экулизумаб.! ! Экулизумаб! рекомендован! по! жизненным! показаниям!

консилиумами!ведущих!российских!специалистов!(копии!прилагаю),!данный!препарат!

единственный! в! мире! имеет! показания! для! патогенетического! лечения! аГУС,! он! не!

имеет!альтернативных!методов!лечения!и!аналоговых!замен.!

!!!!!!!!Наше! заболевание! включено! в! Перечень! жизнеугрожающих! и! хронических!

прогрессирующих!редких!(орфанных)!заболеваний,!приводящих!к!сокращению!жизни!

гражданина! или! его! инвалидизации! (утвержденный! Постановлением! Правительства!

РФ!от!26!апреля!2012!г.!№403),!!и!согласно!статьей!4,!16,!44!и!83!Федерального!закона!

от! 21.11.2011! №323:ФЗ! «Об! основах! охраны! здоровья! граждан! в! Российской!

Федерации»! за! органами! власти! субъектов! Российской! Федерации! лежит! прямая!

обязанность! по! обеспечению! ! необходимого! патогенетического! лечения! ! моего!

ребенка! из! средств! бюджета! региона.! Помимо! всего! прочего,! мой! сын! должен!

обеспечиваться! согласно! Постановления! Правительства! РФ! от! 30.07.1994! г.! №890,!

которое! регламентирует! порядок! лекарственного! обеспечения! таких! больных,! и! в!

соответствии! с! которым! он,! как! страдающий! тяжелым! гематологическим!

заболеванием,! имеет! право! на! бесплатное! обеспечение! любым! показанными! для!

лечения! средствами! независимо! от! наличия! их! в! существующих! подзаконных!

ограничительных!списках!или!перечнях.!

!!!!!!!!!

!!!!!!!!!Спасти! моего! сына! может! только! Ваше! решение! о! закупке! для! него! препарата!

Экулизумаб,! необходимого! ему! по! жизненным! показаниям.! Судьба! нашей! семьи! и!

жизнь! ребенка! в! Ваших! руках,! убедительно! просим! принять! срочные! меры! для! его!

спасения.!!!!

!!

!!!!!!!!!С!надеждой!и!благодарностью!!

!

!

Приложения:!!копии!заключений!консилиумов!!(приложить).!
!

!

Дата:!!!!!указать!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!Подпись:!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!указать%ФИО!!!!!!!!!!!!!!!!!!
!

Обязательно 
получить входящий 
номер и дату 
регистрации 
обращения! 

Срок ответа на Ваше 
обращение –  30 
календарных дней! 

В случае жизненных 
показаний требовать 
ответа нужно уже через 
10 календарных дней! 

Как это должно работать? 

Если у Вас есть заключение консилиума об 
необходимости лечения по жизненным 
показаниям, необходимо сразу же обращаться: 
 
1.   К лечащему врачу по месту жительства – с 

просьбой подготовить и направить заявку на 
препарат по инстанции (или направление на 
врачебную комиссию (ВК) 

2.   К главному врачу лечебного  учреждения по месту 
жительства  - письменно! - с просьбой назначить 
ВК для определения тактики дальнейшего лечения. 

3.   К главному специалисту по показаниям  
(гематологу, нефрологу) - письменно! - 
подготовить и направить заявку на препарат в 
региональный исполнительный орган власти 
(департамент, комитет, минздрав) 

4.   В региональный исполнительный орган власти - 
письменно! - с просьбой обеспечить 
жизненнонеобходимым лекарственным 
препаратом в кратчайшие сроки. 



 Требовать у главврача 
лечебного учреждения по месту 
жительства и главного 
специалиста по профилю 
заболевания (письменно! с 
регистрацией заявления) 
проведения врачебной комиссии 
(ВК) с вынесением ЗАКЛЮЧЕНИЯ 

 Отказывать в проведении ВК не 
имеют права 

 Провести обязаны в срок 10 
календарных дней 

*  (Приказ Минздравсоцразвития 
РФ "Об организации 
деятельности врачебной 
комиссии медицинской 
организации" от 24 сентября 
2008 г. N 513н) 

 

В тексте заявления указать: 
… в связи с дальнейшим прогрессированием 
имеющегося у меня тяжелого жизнеугрожающего 
заболевания ПНГ (аГУС) для определения тактики 
моего дальнейшего лечения прошу в срочном 
порядке назначить мне Врачебную Комиссию с 
привлечением медицинских экспертов, имеющих 
опыт ведения данного крайне редкого 
заболевания, и провести ее с учетом 
рекомендаций, данных Консилиумом (указать 
федеральное учреждение которое дало 
заключение консилиума) от (указать дату 
консилиума),  требований статьей 4, 16, 44 и 83 
Федерального закона от 21.11.2011 №323-ФЗ «Об 
основах охраны здоровья граждан в Российской 
Федерации», Постановлений Правительства РФ 
от 26 апреля 2012 г. №403 и от 30.07.1994 г. 
№890,  а также в сроки и в соответствии с 
требованиями Федерального Закона РФ от 
21.11.2011 №323-ФЗ и приказа МЗ РФ от 24 ноября 
2008г. №513н «Об организации деятельности 
врачебной комиссии медицинской организации»… 



* Пациент принадлежит к категории лиц, имеющих 
право на получение государственной социальной 
помощи (Постановление Правительства №890 от 
1994 г., Закон №323-ФЗ от 2011 г., Постановление 
Правительства №403 от 26.04.2012 г. («24 редкие 
жизнеугрожающие заболевания»);  

и 
* Лекарственное средство жизненно необходимо 
больному (например, в случае недостаточности 
лекарственной терапии при лечении отдельных 
заболеваний, нетипичного течения болезни, при 
индивидуальной непереносимости или 
недостаточной эффективности препаратов, 
входящих в существующие Перечни) 



Если тот или иной препарат отсутствует в ограничительных списках, а 
препарат жизненно необходим и не подлежит замене, то: 

1. Документы пациента ( выписка с рекомендациями о назначенном лечении , 
копии справки из пенсионного фонда о том, что пациент не отказался от 
предоставленных ему льгот, выписка из амбулаторной карты пациента, копия 
решения врачебной комиссии лечебного учреждения по месту жительства 
пациента) подаются на Врачебную Комиссию (ВК) МЗ,  

2. Решается вопрос об обеспечении пациента данным лекарственным средством. 

3.  О принятом решении МЗ   информирует Управление здравоохранения  района 
проживания пациента, направляя копии протоколов заседания ВК МЗ с указанием 
принятого решения (либо обеспечить, либо отказать в обеспечении или 
рекомендует лечащему врачу произвести равнозначную замену данного 
лекарственного препарата). 

4.  Если МЗ   принято положительное решение об обеспечении данным 
препаратом, то пациенту присваивается код льготы, уполномоченной 
организации даётся команда на закупку препарата. 

5.  Лечащий  врач выписывает  пациенту бесплатный рецепт – и в течение 10 суток 
препарат должен быть выдан. 



 Пунктом 3 Постановления Правительства Российской Федерации № 890 от 30 июля 
1994 г. «О государственной поддержке развития медицинской промышленности и 
улучшения обеспечения населения и учреждений здравоохранения лекарственными 
средствами и изделиями медицинского назначения», утверждён «Перечень групп 
населения и категорий заболеваний, при амбулаторном лечении которых 
лекарственные средства и изделия медицинского назначения отпускаются по 
рецептам врачей бесплатно». 
  Среди категорий заболеваний, дающих право на бесплатное получение 
лекарственных средств, перечислены и онкогематологические заболевания. В 
соответствии с вышеназванным постановлением лица, страдающие 
гематологическими заболеваниями, гемобластозами , цитопениями, 
наследственными гемопатиями имеют право бесплатно получать по рецепту 
врача следующие лекарственные средства: цитостатики, иммунодепрессанты, 
иммунокорректоры, стероидные и нестероидные гормоны, антибиотики и другие 
препараты для лечения данных заболеваний и коррекции осложнений их 
лечения.  
 

Таким образом, даже не являющиеся инвалидами больные 
гематологическими заболеваниями (в том числе ПНГ, аГУС) имеют 

право на льготное получение лекарственных средств.   
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«Путь пациентов» в Санкт-Петербурге 
 
 

            Национальная  Ассоциация    организаций 
   больных    редкими  заболеваниями  «Генетика» 
                                                                                      ОГРН  1087800002553          ИНН  7842013677 
                                                     191123,  Санкт-Петербург,  ул.  Захарьевская  д.31  офис  36 
                                                                    тел/факс:  (812)  319  34  23 
       Федеральная  бесплатная  горячая  линия  8-800-555-00-48 
                                                                                                          email: nacgenetic@mail.ru 
                                                                                                                   www.rarediseases.ru 
                               
       

 
 Председателю                                                                       

Комитета  по  здравоохранению  
Правительства  Санкт-Петербурга 

  ЩЕРБУК  Ю.А. 
  

 
Глубокоуважаемый Юрий  Александрович! 

 
 Национальная  Ассоциация  «Генетика»  обращается к  Вам  в  связи  с  острой  ситуацией с  

лечением      двух   жителей   Санкт-Петербурга,   Максимовой   Ольги   Викторовны,   1985   г.р.   и  
Силяевой   Светланы   Александровны,   1980   г.р.   страдающих   редким   тяжёлым    
жизнеурожающим  заболеванием  - пароксизмальной  ночной  гемоглобинурией (ПНГ).     

 Данное   заболевание   развивается   в   результате   приобретённого   дефекта   гена,   его 
распространённость  в  среднем  составляет  2-6 случаев на  1 000 000  населения.  ПНГ поражает  в  
основном   молодых,   трудоспособных   людей.  Всего,   опираясь   на   имеющиеся  
эпидемиологические   данные, в   Российской   федерации   имеется несколько   сотен   таких  
больных.  Из  них  около  трети  страдают  тяжёлыми  формами заболевания.  35% больных  ПНГ  
умирают  в   течение  5  лет   с  момента  постановки  диагноза  в   связи  с  неожиданным  развитием  
тромбозов,   почечной   и   печёночной   недостаточности,   эмболии   лёгких,   абдоминальной  
ишемии.      Постоянный   гемолиз,   анемия,   диспное,   поражения   жизненноважных   органов  
(печень,   сердце,   мозг,   почки)      и   выраженное   ухудшение   физических   функций   приводят 
пациентов  к  лишающим  трудоспособности  последствиям и  инвалидизации. 
            Поскольку  ПНГ  опасна  для  жизни  и  имеет  прогрессирующий  характер  с  внезапными  
обострениями с   непредсказуемыми   последствиями,   чрезвычайно   важно   своевременно   её  
диагностировать  и  лечить  с  применением  современных  высокоэффективных  методов  терапии.   
К  сожалению,  методы  лечения,  применяемые  в  настоящее  время   у  вышеуказанных  больных, 
недостаточно   эффективны, что   приводит   к   прогрессивному   ухудшению   их   состояния   и  
высокому  риску  внезапных  осложнений  и смерти.  
           Сегодня   во   всём   мире   широко   доступны   методы патогенетического   лечения   с  
использованием   нового   поколения   моноклональных   антител (МНН   – Экулизумаб), 
позволяющих   быстро   и   эффективно   остановить   гемолиз   практически   у   100%   больных.  При  
этом   выживаемость   больных   ПНГ   при   применении   данного   препарата   становится  
сопоставима   здоровой   популяции. Экулизумаб относится   к   орфанным   (сиротским)  
препаратам.  Он активно   применяется   во  многих   странах  мира   у   больных  ПНГ с   2007   г. по  
программам бесплатного   государственного   обеспечения   и   высоко   зарекомендовал   себя   с  
клинической  точки  зрения,    практически  полностью  предотвращая  риск  развития  осложнений  
со  стороны  жизненно  важных  органов  и  инвалидизации,  обеспечивая  напрямую  связанное  с  
этим  увеличение  продолжительности  и  качества  жизни 
           Применение  Экулизумаба   у   больных   с   тяжёлой  формой  ПНГ значительно   уменьшает   
потребности  в  сопроводительной  (симптоматической  терапии),  оперативном  (хирургическом) 
лечении,  реабилитации,  а  также  уменьшает частоту  и  длительность  госпитализаций.     
  

 
 

            Национальная  Ассоциация    организаций 
   больных    редкими  заболеваниями  «Генетика» 
                                                                                      ОГРН  1087800002553          ИНН  7842013677 
                                                     191123,  Санкт-Петербург,  ул.  Захарьевская  д.31  офис  36 
                                                                    тел/факс:  (812)  319  34  23 
       Федеральная  бесплатная  горячая  линия  8-800-555-00-48 
                                                                                                          email: nacgenetic@mail.ru 
                                                                                                                   www.rarediseases.ru 
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Копия: Председателю                                                                       
Комитета  по  здравоохранению  Правительства  
Санкт-Петербурга                                                    г- ну  
ЩЕРБУК  Ю.А. 

  
 

Глубокоуважаемый Георгий  Сергеевич! 
 

 Национальная   Ассоциация   «Генетика»   обращается к   Вам   в   связи   с   острой   ситуацией,   
сложившейся   с   лечением   определенной   группы   больных,   жителей   Санкт-Петербурга,  
страдающих   жизнеугрожающим   заболеванием   пароксизмальной   ночной   гемоглобинурией  
(ПНГ).   

 Данное   заболевание   относится к   группе   тяжелых   редких   болезней, его 
распространённость   составляет   несколько случаев на   миллион населения.   ПНГ поражает   в  
основном  молодых,  трудоспособных  людей.    Из  них  около  трети  страдают  тяжёлыми  формами 
заболевания.  35% больных  ПНГ  умирают  в  течение  5  лет  с  момента  постановки  диагноза  в  связи  
с  неожиданным  развитием  тромбозов,  почечной  и  печёночной  недостаточности,  эмболии  лёгких, 
абдоминальной   ишемии.   ПНГ   опасна   для   жизни   и   имеет   прогрессирующий   характер   с  
внезапными   обострениями   с   непредсказуемыми   последствиями,   приводя   к   потере   
трудоспособности  и  инвалидизации. 
             К   сожалению,   методы   лечения,   применяемые   в   настоящее   время   у   вышеуказанных  
больных,  недостаточно  эффективны, что  приводит  к  прогрессивному  ухудшению  их  состояния  и  
высокому  риску  внезапных  осложнений  и смерти.  
           Сегодня   во   всём   мире   широко   доступны   инновационные   методы лечения   с  
использованием  нового  поколения  моноклональных  антител (МНН  – Экулизумаб), позволяющих  
быстро   и   эффективно   остановить   гемолиз и   болезнь практически   у   100%   больных.   При   этом  
выживаемость   больных   ПНГ   при   применении   данного   препарата   становится   сопоставима  
здоровой  популяции.  
            В   настоящее   время   в   г.Санкт-Петербург   имеется   пять больных   с   тяжёлым    
прогрессирующим   течением   пароксизмальной   ночной   гемоглобинурии   и   высоким   риском  
жизнеугрожающих   осложнений,   которым   необходим   препарат   экулизумаб   по   жизненным  
показаниям (список  прилагается в  приложении  1   ),   что  подтверждено федеральными  органами  
здравоохранения,   где   наблюдаются   больные   (СПбГМУ   им.акад.И.П.Павлова ИДГиТ   им.  
Р.М.Горбачевой,  ФГУ  РосНИИ  гематологии  и  трансфузиологии)  а   также  главным  гематологом  
Комитета  по  здравоохранению Правительства  Санкт-Петербурга профессором  Абдулкадыровым 
К.М. 
 
   



Что происходит на практике, и что в таких случаях делать? 

Если не смотря на все обращения и 
рекомендации специалистов от 

чиновников продолжают поступать 
отказы?  



Что происходит на практике, и что в таких случаях делать? 

Обращаться в вышестоящие инстанции: 
 Депутатам местного законодательного собрания 

  Губернатору 
  Росздравнадзор 

 Министерство здравоохранения РФ 
  Государственную Думу и Совет Федерации 

  Уполномоченному по правам ребенка 
  Администрацию Президента РФ 

  Прокуратуру 
  Суд 



Первые надежды 



Первые надежды 



Первые результаты 
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XeHaPTaMCHT PDBHTHS YRPMaMeBTHHCCKOFO Pb1HKa H Pb1HKa MeAHMHHCKO;
TCXHHKH, PaCCMOTPeB BaY e O6PameHHe, HOcTyHHBm ee H3 AAMHHHCTPRMHH
IR PoccHiicKo; Oeae/auHH o'r 13.02.2012 X2 A26-14-151857 no Bonpocypealmell'ra
=broTHOrO SCKaPCTBCHHOFO O6ecHeqeHHS Pe6eHKa O HMHYHHO; EKaTePHHBI

,GonbHo; peaKuM aasoneBaHHeM GATHHHHHaS YOPMa reMOSHTHKO-yPCMHHCCKOFO
CHH#POMRII, HPCHaPaTOM HOA TOPFOBBIM Ha3BRHHeM GCOSHPHCII, COO6WaeT
cnenyDuAee.

B HacTosm ee BPeMS HPHHST P elepM bHbl; 3aKOH OT 21.11.2011 X2 323-*3
4406 ocHoBax oxpaHbl 3AOPOBbS rpaalaH B POCCH;CKO; PeaepaqHHhh

, B KOTOPOM
aaHo onpeleneHHe PeAKHX (OPYaHHLIX) 3a6O=eBaHH;y a TaKMe HOSOAeHHS 06
o6ecneqeHHH rpa-qaH =eKapcTBeHHbIMH npenapaTaMH anE neqeHHs 3a6oleBaHH;

,

BKSD HeHHLG B HepeqeHb MH3HeXFPOMaD W HX OCTPBIX H XPOHHECCKHX
nporpeccHpyDmHx PCAKHX (OPYaHHBIX) 3a6OneBaHH;, HPHBOASWHX K coKpameHo
HPOAOSMHTeSBHOCTH MH3HH FPaMAaHHHa HnH erO HHBaSHRH3aMHH.

HepeqeHb <H3HeyrPO<aDmHX OCTPLIX H XPOHHHeCKHX HPOFPCCCHPN WHX
peaKHx (opYaHHbIX) 3a6o=eBaHH;, HPHBOASDAHX K coKpameHHm
npoaolmHTenbHocTH <H3HH rpamlaHHHa HSH er0 HHBaSHAH3aMHH, YOPMHPyeTCS H
yTBep-aaeTcs HPaBHTeSBCTBOM POCCH;CKO; PelepaqHH H3 HHCSa 3a6OSeBaHH;,
Bxor mHx B nepeqeHb PeAKHX (OPYaHHBIX) 3a6OSeBaHH;, KOTOPBI; Pa3Pa6aTb1BaeTcS
ynonHoMoqeHHblM YCACPaSLHLIM OPraHOM HCHOSHHTeSLHO; BSaCTH Ha OCHOBRHHH
CTaTHCTHECCKHX AaHHBIX H PrMemaeTcs Ha erO OYHMHaSLHOM CaiTe B CeTH
fr#t/TepHeT)).

CTaTSEMH 16 H 83 Bblmeyxu aHuoro m eaepr suoro 3axoHa 3a opraHaMH
HCHO/HHTCSBHO; BSRCTH Cy6%eKTOB POccH;cKO; O elepauHH 3aKPeHSeHbI
nonHoMoqHs Ho o6ecneqeHHm rparlaH 3aPCFHCTPHPOBaHHBIMH B YCTaHOBSeHHOM
nopsaKe Ha TCPPHTOPHH POCCHXCKO; PCACPaUHH SeKaPCTBeHHBIMH HPCHaPaTaMH
ASS SeHCHHS 3a6OSeBaHH;, BKSDVCHHBIX B HCPCVCHL MH3HeYFPOMaDWHX H
xpoHHqecKHx nporpeccHpm mHx PCAKHX (OPYaHHLIX) 3a6o=eBaHH2y HPHBOD WHX K
COKPJW CHHD HPOAOSMHTeSLHOCTH MH3HH rPaMJaHHHa HSH erO HHBRSHAHOCTH.

B MCSSX PeaSH3aqHH HOSOMCHH; PelepanbHoro 3aKOHa Ha OYHMHaSBHOM
caiTe M HH3APaBCOUPM BHTHS POCCHH B CeTH GZ HTCPHCTh) PD MCW eH HPOeKT
nepeqHs PeAKHX (OPYaHHLIX) 3a6OneBaHH;, B KOTOPbI; BKSDHeHO YHOMSHYTOe B
O6PaWCHHH 3a6OSeBaHHe GATHHHHHBI; FCMOSHTHKO-yPCMHHCCKH; CHHZPOMIh.

KpoMe Toroy3a6oseBaHHe GFeMOSHTHKO-YPCMHHCCKH; CHHAPOMC) B= D HeHO B
HPOCKT HCPCHHS MH3HeYFPONaD W HX H XPOHHHCCKHX HPOFPCCCHPN W HX PeAKHX
(OPYaHHBIX) 3a60SeBaHH;, HPHBOASWHX K COKPaWCHHD HPOAOSMHTCSLHOCTH MH3HH
rpaxWaH HSH HX HHBaHHAHOCTH.

YKD aHHBI; B o6pam eHHu nexapcTBeHHsl; npenapaT Hoa ToproBblM HD BaHHeM
rfconHpHcp (MeeayHapoaHoe HeHaTCHTOBaHHOC HaHMeHOBRHHe 9KySH3yMa6)
3aperHcTpHpoBaH Ha TePPHTOPHH POCCHXCKO; PeaepaqHH (PY OT 11.11.2011
X2 J/7-001159, AmexcHoH mapMa #bqTepHemHn Capl, IHBeiqapuq).

iononHuTenbHo HHYOPMHPYeM, qTO SeKaPCTBCHHOe O6eCHeqeHHe rpar aH
PoccHicKo; OeaepauHH Ha PCFHOHanBHOM yPOBHe 3a CHëT CPCACTB 6Da=eTOB
cy6weKToB PoccHicKo; O eaepauHH ocym ecTBnseTcs B COOTBeTCTBHH C
nocTaHoBneHHeM HpaBHTenscTBa PoccHicKo; O eaepaquH oT 30.07.1994 X2 890
GO FOCYAaPCTBeHHO; HOAAePMKe PD BHTHS MeAHMHHCKO; HPOMBIY SeHHOCTH H
yIyEmeHHH o6ecneqeHHs HaceleHHs H yqpexWeHH; 3apaBooxpaHeHHx
SCKaPCTBeHHBIMH CPeACTBaMH H H3AeSHSMH MeAHMHHCKOrO Ha3HaqeHHS)).

XaHHBIM HOCTaHOBSeHHeM ZPaBHTeSBCTBR POCCH;CKO; PelepaqHH
OHPeAeSeHbI rpynnbl HaceseHHs H KaTeFOPHH 3a6OSeBaHH;, HPH aMUySaTOPHOM
JeHeHHH KOTOPBIX SCKaPCTBCHHBIe CPeACTBa H H3AeSHS MeAHMHHCKOFO HaaHaqeHHs
oTnycKam Tcs HO PeuenTaM Bpaqe; 6CCHSaTHO HSH C SO-HPOMeHTHO; CKHAKOX.

CorlacHo BblmeyK% aHHOMy HOCTaHOBSeHHD ZPaBHTeSBCTBa POCCH;CKO;
OeaepaqHH X2 890 AeTH-HHBaSHALI B BO3PaCTe AO 18 SeT O6ecHeqHBamTcS BceMH
JeKaPCTBCHHBIMH CPeACTBaMH H CPCACTBaMH MCAHMHHCKO; PCa6HSHTaMHH HO
peuenTaM Bpaqe; 6ecH=aTHo.

YHHTBIBaS BbIm eH3SO<eHHOey Bam e O6Pam eHHe HaHPaBSCHO B alpec
A4HHHCTePCTBO 3APaBOOXPaHeHHS VeSSUHHCKO; O6SacTH.

iHpexTop ienapTaMeHTa t) :.0. s4HxainoBa
l'IalloBa O.C.
606-16-60

Разъяснения Минздрава РФ 



«Сколько бы это не стоило,  
мы не можем не лечить редкие заболевания в России в 21 веке»       

 // Вельмяйкин С.Ф. // 
 

21 мая 2012 года  проведено заседание «круглого стола» Комитета Государственной Думы по 
охране здоровья на тему: «О ходе реализации Федерального закона «Об основах охраны 
здоровья граждан в Российской Федерации. Совершенствование законодательства в сфере 
здравоохранения на федеральном и региональном уровнях». 
 
Ключевым, в ходе работы круглого стола было, выступление Вельмяйкина С.Ф., директора 
правового департамента МЗиСР РФ, который подтвердил необходимость особого внимания к 
лечению пациентов с редкими заболеваниями: 
«Короткий список» из 24 орфанов, принятый в апреле этого года и запланированный к 
обеспечению за счет регионов, по планам МЗиСР будет перенесен в программу «7 
нозологий» в 2014 году. В случае отказов в обеспечении пациентам следует 
руководствоваться постановлением №890 от 1994 года, которое никто не отменял и 
при невыполнении норм закона обращаться в прокуратуру и суды».  
 
На вопрос вице-президента «Союза пациентов и пациентских организаций по редким 
заболеваниям» («СПИПОРЗ») Мещеряковой Е.А. о том, что необходимо сделать пациентам с 
редкими заболеваниями, представителям общественных организаций инвалидов – пациентов с 
редкими заболеваниями, для выполнения принятых норм законодательства и получения 
скорейшей помощи от государства, участниками круглого стола было предложено 
аккумулировать жалобы пациентов и отказы региональных чиновников, проводить 
разъяснительную работу и осуществлять дальнейшую политику взаимодействия с 
законодательной и исполнительной властью, представителями врачебного сообщества. 

 



Право выбора врача и лечебного учреждения 

В  с о о т в е т с т в и и  с  Р о с с и й с к и м 
законодательством (статьи 10, 19,21 закона 
РФ №323-ФЗ от 21.11.2011) больной и имеет 
право выбора медицинской организации и 
врача для оказания ему медицинской помощи 
а также принятия экспертных решений и 
рекомендаций.  

Порядок реализации данного права прописан в 
Приказе Министерства здравоохранения и 
социального развития Российской Федерации 
(Минздравсоцразвития России) от 26 апреля 
2012 г. N 406н 
"Об утверждении Порядка выбора гражданином 
медицинской организации при оказании ему 
медицинской помощи в рамках программы 
государственных гарантий бесплатного 
оказания гражданам медицинской помощи» 
 

Нужно только осознанное желание и 
письменное заявление в выбранную 

медицинскую организацию 



НСУ («набор социальных услуг») 

* «Федеральные льготники», не отказавшиеся от лекарственной 
части набора социальных услуг, могут получать льготные 
лекарства по «федеральной льготе»  и «программе 7 
нозологий». 

* «Федеральные льготники», отказавшиеся от лекарственной 
части набора социальных услуг, могут получать льготные 
лекарства по «программе 7 нозологий». Федеральные льготники, 
в том числе отказавшихся от лекарственной части набора 
социальных услуг, могут быть обеспечены не входящими в 
льготные перечни лекарствами по решению врачебной комиссии 
поликлиники (диспансера). 

* Отказавшихся от лекарственной части набора социальных услуг 
федеральные льготники сохраняют право на обеспечение 
входящими в льготные перечни лекарствами за счёт 
регионального бюджета.  
 
 

31 



В сфере здравоохранения ожидаются 
быстрый рост и масштабные 
преобразования, обусловленные большим 
объемом неудовлетворенного спроса, 
вниманием со стороны федеральных 

органов власти с одновременным 
наличием  структурированной программы 
реформ и  нормативно-правовых основ их 
реализации. 
 
 Произойдут серьезные изменения в 
следующих областях: 

  финансирование, 

  стандарты медицинской помощи,  

  свобода выбора медицинского 
учреждения для пациентов и 

  принятие решений на региональном 
уровне власти. 



Однако, чтобы  добиться регламентированного 
законодательством права, необходимо быть 
упорным и настойчивым, оперативно 
приспосабливать свои активности в соответствии 
с происходящими изменениями ситуации. 
 
НИКТО КРОМЕ НАС САМИХ это не будет делать!!! 
 



Тот, кто отчаивается и прекращает 
борьбу, играет на руку нерадивым 
чиновникам и обрекает самого себя и 
своих родных. 
 
В сложившихся условиях, когда 
существует достаточная нормативно-
правовая база и гарантии государства, 
необходимо только воля и желание 
добиться своего права на жизнь и 
здоровье — или же упустить огромные 
возможности, которые открылись 
сегодня перед больными с редкими 
заболеваниями.  



СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ!!! 


