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АннотацияАннотация
Обоснование. Лекарственная помощь детям с редкими заболеваниями является неотъемлемой частью льготного 

лекарственного обеспечения осуществляется через Фонд поддержки «Круг добра». Цифровизация и стандартизация 
бизнес-процессов оборота лекарственных препаратов позволит устранить практические трудности и риски при реали-
зации лечения детей с редкими заболеваниями на региональном уровне.

Методология. При исследовании применялся комплекс научных методов системного, логического, структурного 
анализа. Объектами исследования были выбраны нормативно-правовые акты, Международная классификация болез-
ней, Государственный реестр лекарственных средств, Единый реестр зарегистрированных лекарственных средств Ев-
разийского экономического союза, товарно-учётные системы, аналитические данные с официальных сайтов органов 
власти, регулирующих вопросы редких заболеваний и Фонда поддержки детей с тяжёлыми жизнеугрожающими и хро-
ническими заболеваниями, в том числе редкими заболеваниям, «Круг добра».

Результаты. Выявлены региональные особенности цифровизации лекарственного обеспечения детей с редкими 
заболеваниями.

Заключение. Совершенствование нормативно-правовой базы цифровой трансформации и стандартизация перечня 
лекарственных препаратов, не имеющих государственной регистрации, на основе цифровой информации штрих-кода 
или Data-matrix кода, приведёт к оптимизации имеющихся цифровых ресурсов в сфере обеспечения лекарственными 
препаратами граждан, страдающих редкими заболеваниями на региональном уровне.
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AbstractAbstract
Background. Pharmaceutical care for children with rare diseases is an integral part of the state-sponsored drug benefit sys-

tem and is facilitated through the Circle of Kindness Foundation. The digitalization and standardization of business processes 
for the circulation of medicines will help eliminate practical challenges and mitigate risks in managing treatment for these 
children at the regional level.

Methods. The study employed a set of scientific methods, including system, logical, and structural analysis. The objects 
of the study were regulatory legal acts, the International Classification of Diseases (ICD), the State Register of Medicines, the 
Unified Register of Registered Medicines of the Eurasian Economic Union, inventory management systems, and analytical data 
from the official websites of government agencies regulating rare diseases and the "Circle of Kindness" Foundation for Support 
of Children with Severe Life-Threatening and Chronic Diseases.
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Results. Regional-specific aspects of digitalizing drug provision for children with rare diseases were identified.
Conclusion. Enhancing the regulatory framework for digital transformation and standardizing the list of unregistered med-

icines based on digital information from barcodes or Data Matrix codes will optimize existing digital resources in the field of 
pharmaceutical care for citizens with rare diseases at the regional level.
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Обоснование / Background
В  современных условиях лекарственная по-

мощь детям с  редкими заболеваниями является 
неотъемлемой частью льготного лекарственного 
обеспечения [1]. Количество пациентов с редкими 
заболеваниями в  субъектах РФ увеличивается [2], 
это требует перевода механизмов взаимодействия 
между государственными органами, медицински-
ми и фармацевтическими организациями в цифро-
вой формат. Цифровизация и  стандартизация биз-
нес-процессов оборота лекарственных препаратов 
будет способствовать повышению прозрачности, 
оперативности и  персонализации лекарственного 
обеспечения, что позволит устранить практические 
трудности и  риски при реализации лечения детей 
с редкими заболеваниями на региональном уровне.

Цели / Objective
Изучить особенности цифровизации лекар-

ственного обеспечения детей с  редкими заболева-
ниями на региональном уровне.

Задачи
Провести анализ состояния лекарственной по-

мощи детям страдающих редкими заболеваниями 
в Ярославском области.

Определить случаи редких заболеваний, выяв-
ленных и  зарегистрированных на территории ре-
гиона.

Изучить цифровые бизнес-процессы при обо-
роте лекарственных препаратов, применяемых при 
лечении редких заболеваний.

Методология / Methodology
Исследование проходило в  несколько этапов. 

На начальном этапе проводился анализ региональ-
ного лекарственного обеспечения детей с редкими 
заболеваниями. Второй этап включал выявление 
случаев редких заболеваний, зарегистрированных 
в  Ярославской области и  лекарственных препара-
тов для их лечения. На следующем этапе изучалось 
современное состояние цифровизации бизнес-про-
цессов оборота лекарственных препаратов (ЛП), 
поступающих в регион в рамках Фонда поддержки 
«Круга добра».

В ходе исследования применялся комплекс науч-
ных методов системного, логического, структурного 
анализа. Объектами исследования явились норма-
тивно-правовые акты, Международная классифика-
ция болезней (МКБ-10), Государственный реестр ле-
карственных средств (ГРЛС), Единый реестр зареги-
стрированных лекарственных средств Евразийского 
экономического союза, товарно-учётные системы 
(ТУС) региона и  медицинских организации, ана-
литические данные с официальных сайтов органов 
власти, регулирующих вопросы редких заболеваний 
и  Фонда поддержки детей с  тяжёлыми жизнеугро-
жающими и  хроническими заболеваниями, в  том 
числе редкими заболеваниям (Фонд «Круг добра»).

Результаты и обсуждение / Results  
and discussion

Лекарственное обеспечение детей с  тяжёлыми 
жизнеугрожающими и хроническими заболевания-
ми, в  том числе редкими заболеваниями осущест-
вляется через Фонд поддержки «Круг добра» [1].

Министерство здравоохранения Ярославской 
области (ЯО) эффективно сотрудничает с  Фон-
дом. При анализе данных отчётов Фонда за 2021–
2024  гг. [2] установлена динамика роста оказания 
лекарственной помощи детям с редкими заболева-
ниями в регионе (рис. 1).

Из рис. 1 видно, что за 4 года деятельности Фонда 
количество пациентов, нуждающихся в лечении ред-
ких заболеваний в ЯО, увеличилось почти в 2 раза, 
что указывает на наличие настороженности у меди-
цинских работников первичного звена Ярославской 
области [3]. В результате осуществляется ранняя по-
становка диагноза и  предоставление лекарственной 
терапии бóльшему количеству детей, что соответству-
ет целям Фонда и регионального здравоохранения.

В  ЯО на начало 2024 года зарегистрировано 
228  пациентов с  редкими заболеваниями, из них 
138 ребёнок. Нуждались в лекарственной помощи 
150 человек. За счёт средств областного и  феде-
рального бюджетов на обеспечение ЛП этих паци-
ентов в 2024 году было выделено свыше 149 млн. 
руб., почти половина из этой суммы предназнача-
лась для закупки ЛП детям [4].

https://doi.org/10.37489/2949-1924-0109
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Рис. 1. Статистические данные о пациентах с редкими заболеваниями, обеспеченных лекарственной те-
рапией
Fig. 1. Statistical data on patients with rare diseases provided with drug therapy

Нормативные документы регулируют взаимо-
действие органов власти в сфере здравоохранения, 
медицинских и  фармацевтических организаций 
различного уровня и профиля, а также отдельных 
медицинских работников при оказании медицин-
ской помощи детям с  редкими заболеваниями 
[5, 6]. Показано, что данные пациенты получа-
ют лекарственную помощь на базе медицинских 
организаций (МО) и  тактика их лечения согла-
совывается с  главными внештатными специали-
стами Министерства здравоохранения региона 

и специалистами федеральных МО. Решение о на-
значении ЛП принимается персонализировано, что 
позволяет оперативно реагировать на потребности 
пациента, а также минимизировать риски при ока-
зании лечения.

Следует отметить, что в  соответствии с прези-
дентской программой лекарственная помощь за 
счёт Фонда оказывается и пациентам в возрасте до 
19 лет [7]. В таблице 1 представлены данные о ко-
личестве пациентов, у которых заканчивается обе-
спечение из средств Фонда [8].

Таблица 1. Количество пациентов Фонда «Круг добра» в Ярославской области, достигших 19‑летнего возраста 
по годам
Table 1. Number of patients of the Foundation "Circle of Kindness" in the Yaroslavl region who have reached the age 
of 19 by year

Год Количество пациентов, чел. Предполагаемый объём финансирования, млн. руб.

2024 7

1 300,00
2025 6

2026 8

2027 5

Согласно данным табл. 1 органами исполни-
тельной власти в  сфере здравоохранения региона 
ведётся учёт пациентов, вышедших из‑под опеки 
Фонда (достигших возраста 19 лет). Это предус-
матривает обеспечение преемственности лекар-
ственной терапии при переходе пациента с  диа-
гнозом редкого заболевания из детской возрастной 
группы во взрослую [9], а  также финансирование 
лекарственной помощи данной категории граждан 
за счёт средств регионального бюджета ЯО. Таким 

образом, на региональном уровне осуществляется 
лекарственное обеспечение пациентов с  редкими 
заболеваниями, как детям, так и  граждан, достиг-
ших своего совершеннолетия, что направлено на 
своевременность и результативность лечения.

Далее изучены случаи редких заболеваний, вы-
явленных и зарегистрированных у детей и пациен-
тов, достигших возраста 18 лет в ЯО и лекарствен-
ная терапия, используемая для лечения данных за-
болеваний.
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По данным отчётов из открытых информацион-
ных источников установлено, что в  Ярославском 
регионе выявлено 15 нозологий из 17, вошедших 
в Перечень жизнеугрожающих и хронических про-
грессирующих редких заболеваний, приводящих 
к сокращению продолжительности жизни граждан 
или их инвалидности [10]. Оказание медицинской 
помощи пациентам с редкими заболеваниями в об-
ласти осуществляется в соответствии с положения-
ми об организации оказания медицинской помощи 

по видам медицинской помощи, порядками оказа-
ния медицинской помощи, с учётом стандартов ме-
дицинской помощи и на основе клинических реко-
мендаций [11]. Однако по некоторым редким забо-
леваниям отсутствуют клинические рекомендации 
[3, 6]. В таблице 2 приведён ряд редких заболева-
ний по классификации МКБ-10 [12], зарегистриро-
ванных на территории ЯО, по которым дети и па-
циенты старше 18 лет получают соответствующее 
лечение в рамках Фонда «Круг добра». 

Таблица 2. Редкие заболевания, зарегистрированные в Ярославской области
Table 2. Rare diseases registered in the Yaroslavl region

Жизнеугрожающее и хроническое прогрессирующее 
редкое заболевание, приводящее к сокращению 

продолжительности жизни граждан или их 
инвалидности

Код по 
МКБ-10

Лекарственный препарат, применяемый 
для лечения данного заболевания (МНН) 

Спинальная мышечная атрофия (СМА) G12.1 Нусинерсен

Х-сцепленная гипофосфатемия
(форма витамин-D-резистентного рахита) E83.3 Буросумаб

Первичный иммунодефицит D81.1 Иммуноглобулин (человеческий) 

Синдром Шерешевского-Тёрнера Q96.8 Соматропин

В табл. 2 представлены также и МНН ЛП, при-
меняемых при лечении данных заболеваний. Далее 
осуществлялся поиск государственной регистрации 
ЛП на официальных сайтах зарегистрированных 
лекарственных средств как в  России, так и  в  Ев-
разийском экономическом союзе (ЕАЭС) [13, 14]. 
В соответствии с ч. 2 Ст. 47 Федерального закона 

от 12.04.2010 № 61‑ФЗ «Об обращении лекарствен-
ных средств» ввозимые в РФ лекарственные сред-
ства должны содержаться в  Государственном рее-
стре лекарственных средств, или Едином реестре 
зарегистрированных лекарственных средств Евра-
зийского экономического союза. Результат анализа 
представлен в таблице 3.

Таблица 3. Сведения о государственной регистрации лекарственных препаратов, применяемых для лечения 
редких заболеваний
Table 3. Information on state registration of medicinal products used to treat rare diseases

Торговое 
наименование 

(МНН) 

Лекарственная 
форма Производитель

Наличие государственной регистрации

РФ ЕАЭС

Спинраза
(Нусинерсен) 

раствор 
для интратекального 
введения, 2,4 мг/мл, 

5 мл

Нидерланды, Биоген 
Нидерландз Б. В.

да да

Лантесенс®

(Нусинерсен) 
Россия, АО 
«Генериум»

Crysvita®

(Буросумаб) 

раствор
для инъекций

20 мг/мл, 1 мл
США нет нет

Cutaquig® 
(Иммуноглобулин 
(человеческий)) 

раствор
для инъекций

165 мг/мл, 48 мл
Австрия, Октафарма нет нет

Растан® (Соматропин) 

раствор
для подкожного 

введения
5 мг/мл, 3 мл

ОАО «Фармстандарт-
УфаВИТА» да да
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Из таблицы 3 видно, что не все ЛП зарегистри-
рованы на территории РФ и  ЕАЭС. Согласно ч. 5 
Ст. 13, ч. 3 и ч. 3.2 Ст. 47 Федерального закона от 
12.04.2010 № 61‑ФЗ «Об обращении лекарственных 
средств» государственной регистрации не подле-
жат ЛП, ввозимые в РФ для оказания медицинской 
помощи по жизненным показаниям конкретного 
пациента на основании разрешения, выданного 
уполномоченным федеральным органом исполни-
тельной власти, а также данным законом определён 
и  порядок ввоза не зарегистрированных ЛП. Сле-
довательно, данные не зарегистрированных ЛП не 
вносятся в ФГИС МДЛП.

Следующий этап исследования включал ана-
лиз цифровизации бизнес-процессов оборота ЛП, 
поступающих на территорию ЯО в  рамках Фонда 
«Круг добра». На функционирование этих процес-
сов в каждом регионе влияют федеральное законо-
дательство и нормативно-правовые акты субъектов 
РФ [15, 16, 17, 18].

Установлено, что бизнес-процессы взаимодей-
ствия участников лекарственного обеспечения де-
тей с редкими заболеваниями в ЯО осуществляются 
на федеральном, региональном и  учрежденческом 
уровнях. Однако анализ региональных и учрежден-
ческих ТУС показал, что не все бизнес-процессы 
функционируют в цифровом формате (рис. 2).

Данные рис. 2 свидетельствуют, что на совре-
менном этапе в Ярославском регионе лекарственные 
препараты, имеющие государственную регистра-
цию и  внесённые в  ФГИС МДЛП, поставляются 
в  «Организацию-получатель 1». Затем данные ЛП 

поступают в  аптечные организации (АО), которые 
осуществляют отпуск льготным категориям граж-
дан или в МО на основании решения об обеспече-
нии и потребности прикреплённых пациентов [19].

В уполномоченных АО отпуск этих ЛП произ-
водится по электронному рецепту с  отражением 
всех цифровых операций в региональной ТУС «1С: 
ЛЛО» и ФГИС МДЛП.

Известно, что МО оказывают медицинскую по-
мощь, как в амбулаторных условиях, так и в услови-
ях стационара. В первом случае, пациенты получают 
ЛП на основании накладных и актов передачи. Пе-
редача ЛП осуществляется МО, в которой ребёнок 
с редким заболеванием находится на лечении в ам-
булаторных условиях, законному представителю 
ребёнка либо ребёнку, достигшему возраста 18 лет. 
Во втором случае, если введение ЛП производится 
в стационарных условиях, то старшая медицинская 
сестра структурного подразделения оформляет по-
лучение ЛП по накладной и отражает операции по 
обороту в локальной ТУС «1С: Больничная аптека» 
с  применением электронного документооборота 
(ЭДО) и в личном кабинете МО МДЛП.

Следовательно, бизнес-процессы оборота за-
регистрированных ЛП, применяемых для лечения 
детей с  редкими заболеваниями в  рамках Фонда 
«Круг добра», фиксируется в цифровом формате.

Далее нами проведён анализ оборота ЛП, кото-
рые не зарегистрированы на территории РФ, для 
нужд пациентов Фонда. Установлено, что в  Ярос-
лавском регионе такие ЛП поступают в «Организа-
цию-получатель 2».

Фонд «Круг добра»

Министерство здравоохранения РФ

Организация-получатель 2 Организация-получатель 1

Пациент с редким заболеванием 

Медицинская 
организацияАптека ЛЛО Медицинская организация

аналоговый носительцифровой носитель

ФГИС 
МДЛП

Рис. 2. Схема цифрового взаимодействия участников лекарственного обеспечения детей с редкими забо-
леваниями
Fig. 2. Diagram of digital interaction between participants in drug provision for children with rare diseases
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Следует отметить, что в  настоящее время 
остаётся острым вопрос по расширению возмож-
ности оборота не зарегистрированных ЛП [20] 
в  случаях выздоровления пациента или его ле-
тального исхода.

Поскольку отсутствует стандартизированный 
подход к  созданию перечня не зарегистрирован-
ных ЛП, то внесение данных в ТУС МО произво-
дится на основании «Карточки товара», созданной 
вручную фармацевтическим или медицинским ра-
ботником, что увеличивает риски при переводе на 
русский язык с  иностранного наименования ЛП 
и  формировании сводной отчётности на аналого-
вых носителях.

Следовательно, передача сведений об обороте 
ЛП между участниками лекарственного обеспече-
ния детей с редкими заболеваниями проходит для 
зарегистрированных ЛП в цифровом формате, что 
позволяет осуществлять персонализированный 
подход с фиксацией всех бизнес-процессов: назна-
чения, оформления электронного рецепта или тре-
бования, обособленного учёта, отпуска и вывода из 
гражданского оборота ЛП. Тогда как, оборот не за-
регистрированных ЛП участниками лекарственно-
го обеспечения фиксируется в ручном режиме, при 
этом возникает вероятность ошибок при закупках 
ЛП, рост рутинных операций, и как следствие, по-
вышаются риски при оказании лечения.

Заключение / Conclusion
Результаты проведённого исследования по-

зволили выявить особенности цифровизации ре- 

гионального лекарственного обеспечения детей 
с редкими заболеваниями на примере Ярославской 
области. Министерством здравоохранения регио-
на совместно с Фондом «Круг добра» оказывается 
лекарственная помощь пациентам с  орфанными 
заболеваниями по 15 нозологиям. Лечение прово-
дится с применением ЛП, как зарегистрированных 
на территории РФ, так и не зарегистрированных, 
ввоз которых производится в соответствии с рос-
сийским законодательством. В связи с этим в ЯО 
поставки ЛП для лечения данной категории граж-
дан осуществляют две уполномоченные организа-
ции-получатели. Региональное здравоохранение 
осуществляет поддержку в  течение одного года 
после достижения этими детьми возраста 18 лет, 
в случае если до достижения указанного возраста 
они получали такую поддержку в рамках деятель-
ности Фонда.

Обозначенные особенности свидетельствуют, 
что определённый механизм по цифровизации биз-
нес-процессов работы с пациентами с редкими за-
болеваниями в настоящее время отработан и регио-
нам отводится значительная роль в их сопровожде-
нии при лекарственном обеспечении. Совершен-
ствование нормативно-правовой базы цифровой 
трансформации и  стандартизация перечня ЛП, не 
имеющих государственной регистрации, на основе 
цифровой информации штрих-кода или Data-matrix 
кода, приведёт к оптимизации имеющихся цифро-
вых ресурсов в  сфере обеспечения ЛП граждан, 
страдающих редкими заболеваниями на региональ-
ном уровне.
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