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РЕФЕРАТ
          Отчет: 113 с., 6 ч., 12 рис., 7 табл., 44 источника, 2 приложения
ДОСТУПНОСТЬ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ, ЗДОРОВЬЕ, ЗДРАВООХРАНЕНИЕ, ИНВАЛИДНОСТЬ, КАЧЕСТВО МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ, КОНТИНГЕНТ ПАЦИЕНТОВ,  МЕДИЦИНСКАЯ ПОМОЩЬ, МЕДИЦИНСКАЯ УСЛУГА, МЕДИЦИНСКОЕ ВМЕШАТЕЛЬСТВО, ОРФАННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ, ПАЦИЕНТ С ОРФАННЫМ ЗАБОЛЕВАНИЕМ.
	Объектом исследования является доступность медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями.
	Цель работы - проведение комплексного научного анализа правового регулирования в сфере здравоохранения и оценки действующего законодательства Российской Федерации в аспекте обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями.
	Методология НИР включает в себя комплекс теоретических подходов и научно-практических методов: системного анализа, экспертных оценок фокус-групп из числа пациентов и  специалистов систем здравоохранения и социальной защиты, сравнения, аналогий; методов социологического исследования ; других научных методов.
	В результате научно-исследовательской работы:
- проведен анализ действующего законодательства Российской Федерации по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями, в том числе на федеральном и региональном уровне;
	- произведено экспертное исследование фокус-групп специалистов систем здравоохранения и социальной защиты, в результате чего получена оценка специалистами состояния и путей повышения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями;
- выявлена специфика «барьеров», обуславливающих ограничение возможностей населения реализовать свое право на доступность медицинской помощи;
- определены проблемы и противоречия действующего законодательства, влияющие на обеспечение доступности медицинской помощи населению, обоснованы пути их преодоления;
- разработаны научно-обоснованные предложения по совершенствованию действующего законодательства по обеспечению доступности медицинской помощи населению;
- представлен отчет публичного обсуждения экспертами (круглый стол) разработанных предложений по совершенствованию действующего законодательства по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями, с приложением персонифицированных экспертных оценок;
- подготовлен отчет о научно-исследовательской работе, который включает пакет разработанных предложений по совершенствованию действующего законодательства по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями.
Новизна результатов научно-исследовательской работы заключается  в разработке научно-методического обеспечения и методических рекомендаций, направленных на внедрение разработанных предложений в систему действующего законодательства по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями.
Разработанные предложения рекомендуются к внедрению законодательным и исполнительным органам, органам здравоохранения и  социальной защиты, медицинским и социальным организациям.
Значение проведенного исследования заключается в целом в том, что подготовленные предложения будут способствовать совершенствованию законодательной базы для обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями.
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ОПРЕДЕЛЕНИЯ
В настоящем отчете о НИР применяют следующие термины с соответствующими определениями:
Инвалидность означает нарушение здоровья со стойким расстройством функций организма, обусловленное заболеваниями, последствиями травм или дефектами, приводящее к ограничению жизнедеятельности человека и вызывающее необходимость его социальной защиты.
Контингент пациентов включает совокупность всех лиц, страдающих данной болезнью, обратившихся в медицинскую организацию, как в текущем, так и в предыдущие годы. Показатель исчисляется как отношение числа пациентов, состоящих на учете в организациях здравоохранения на конец года, к численности населения на конец года.
Медицинская помощь - это комплекс мероприятий, направленных на поддержание и (или) восстановление здоровья и включающих в себя предоставление медицинских услуг.
Медицинская услуга – это медицинское вмешательство или комплекс медицинских вмешательств, направленных на профилактику, диагностику и лечение заболеваний, медицинскую реабилитацию и имеющих самостоятельное законченное значение.
Медицинское вмешательство – это выполняемые медицинским работником по отношению к пациенту, затрагивающие физическое или психическое состояние человека и имеющие профилактическую, исследовательскую, диагностическую, лечебную, реабилитационную направленность виды медицинских обследований и (или) медицинских манипуляций, а также искусственное прерывание беременности.
Методология планирования – система принципов, показателей, методик и методов разработки и обоснования плановых решений. Отражает инструментарий планирования.
Орфанные лекарственные препараты - лекарственные препараты, предназначенные исключительно для диагностики или патогенетического лечения (лечения, направленного на механизм развития заболевания) редких (орфанных) заболеваний
Перечень редких (орфанных) заболеваний формируется уполномоченным федеральным органом исполнительной власти на основании статистических данных и размещается на его официальном сайте в сети "Интернет".
Редкие (орфанные) заболевания - заболевания, которые имеют распространенность не более 10 случаев заболевания на 100 тысяч населения.
Стационарное учреждение социального обслуживания – медико-социальное учреждение, предназначенное для постоянного проживания лиц, нуждающихся в уходе, бытовом и медицинском обслуживании.
Частота распространения заболеваний определяется отношением числа пациентов к среднегодовой численности населения.















ВВЕДЕНИЕ
В последние годы государством были предприняты значительные усилия, направленные на решение проблем в сфере здравоохранения, касающихся повышения доступности и качества медицинской помощи и социально медицинских услуг разным категориям населения, включая лиц с редкими (орфанными) заболеваниями 
	На основе отечественного  и мирового опыта, государство предпринимает шаги, позволяющие сделать реальными планируемые качественные изменения медицинской помощи и сопровождающей ее системы социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями. Для достижения указанных целей и решения задач по повышению доступности и усилению качества медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями государством были выделены средства   в рамках программы государственной программы «Развитие здравоохранения», а также региональных программ модернизации здравоохранения. Начиная с 2012 года, объявленного годом орфанных заболеваний, стали очевидными признаки преодоления негативных тенденций в диагностике и лечении этих заболеваний. Заложены основы дальнейшего улучшения медицинской помощи, услуг и обслуживания лиц с орфанными заболеваниями. 
	Ключевую роль в позитивных, инновационного характера изменениях, применительно к лицам с орфанными заболеваниями, сыграло совершенствование действующего законодательства, в котором получили отражение определения орфанных заболеваний, перечней лекарственных средств, предназначенных для этих больных, а также определены меры по профилактике орфанных заболеваний, диагностике, медицинской помощи, предоставлению социально медицинских услуг этим лицам, а также их реабилитации. Приняты законодательные акты, ориентированные на  достижение более высокого уровня доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг, в числе которых:
Федеральный закон от 21.11.2011г. №323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан  в Российской Федерации».
Федеральный закон от 22.11.2010г. № 326-ФЗ «Об обязательном медицинском страховании в Российской Федерации».
Предпринятые усилия по упорядочению правового регулирования на федеральном и региональном уровне дали свои положительные результаты. К настоящему моменту удалось добиться определенных сдвигов в  организации медицинской помощи, стандартизации деятельности, повышении эффективности и результативности функционирования систем здравоохранения и социальной защиты с учетом интересов больных с редкими заболеваниями. 
Между тем, как показал опыт реализации действующего законодательства и в его развитие формирования разного уровня нормативных правовых актов, выявляются проблемы и противоречия законодательства, влияющие на обеспечение доступности медицинской помощи и предоставление социально-медицинских услуг этой категории населения. Данные обстоятельства требуют изучения и научно-обоснованной разработки путей их преодоления. 
В контексте выше изложенного целью настоящей научно-исследовательской работы (далее – НИР) стало проведение комплексного научного анализа правового регулирования в сфере здравоохранения и оценки действующего законодательства Российской Федерации в аспекте обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями. 
Соответственно установленным в Контракте требованиям к выполнению НИР для достижения поставленных целей в рамках НИР осуществлены следующие работы: 
- проведен анализ действующего законодательства Российской Федерации по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями;
- проведен анализ деятельности по исполнению действующего законодательства Российской Федерации в рассматриваемой области.
- проведено социологическое исследование пациентов и  специалистов системы здравоохранения и социальной защиты (оказывающих медицинскую помощь и социально-медицинские услуги лицам с редкими заболеваниями) для выявления проблем и путей повышения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями;  
- дана оценка проблем и противоречий действующего законодательства, влияющих на доступность медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями, с обоснованием путей их преодоления;
- проведено публичное обсуждение экспертами (круглый стол) разработанных предложений по совершенствованию действующего законодательства по доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями и подведены итоги этого обсуждения;
- разработаны научно-обоснованные предложения по совершенствованию действующего законодательства   по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями (итоговый пакет).
На основе полученных результатов исследования, итогов экспертных оценок подготовлен настоящий отчет по научно-исследовательской работе, включая пакет разработанных предложений по совершенствованию действующего законодательства по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями. 
Структура отчета включает: введение, 6 глав, заключение, определения, список литературы, приложения.



1 Анализ действующего законодательства Российской Федерации по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями

В Российской Федерации 2012 год объявлен Годом орфанных заболеваний, что позволило привлечь внимание органов власти и широкой общественности к проблемам  таких больных. Одной из стратегических задач общественного здравоохранения стало совершенствование организационных, клинических и научно-методологических механизмов медико-профилактической помощи больным с редкими заболеваниями. 
Нормативно-правовой основой для решения проблем больных с орфанными заболеваниями  послужил вступивший в силу новый Федеральный закон от 21 ноября 2011 года № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации». Обеспечение доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями представляет собой целенаправленные действия, предназначенные для осуществления комплекса медицинских, организационно-управленческих, административно-технологических, финансово-экономических, социальных, научно-методических, научно-образовательных и иных мероприятий, направленных на реализацию прав граждан из числа  лиц с редкими заболеваниями на получение медицинской помощи и социально-медицинских услуг с ожидаемыми результатами в виде сохранения и повышения качества жизни, сохранения и укрепления здоровья, создания условий для развития личности. 
Таблица 1.1 демонстрирует результаты проведенного в ходе настоящего исследования анализа действующего законодательства Российской Федерации, регулирующего обеспечение доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями. Законодательство в рассматриваемой области разноплановое,  представлено законами федерального уровня и в их развитие подзаконными актами федерального и регионального уровня.
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Таблица 1.1 - Законодательство Российской Федерации по редким (орфанным) заболеваниям
														(по состоянию на 01.09.2015)
	№
	Название нормативного правового акта
	Номер статьи в законе, главы или параграфа в ином акте
	Содержание
	Комментарии и предложения

	1
	2
	3
	4
	5

	Законодательство РФ по регулированию учета лиц с редкими заболеваниями

	1.
	Федеральный закон от 21.11.2011 № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации»
	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 тысяч населения.



	1. Определение редких заболеваний основано на количественных показателях их распространенности. Этот подход одностороний, он и не раскрывает главного - жизне-угрожающей сущности нарушений здоровья. 

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

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











3. В целях обеспечения граждан, страдающих заболеваниями, включенными в перечень, утвержденный в соответствии с частью 3 настоящей статьи, лекарственными препаратами и специализированными продуктами лечебного питания осуществляется ведение Федерального регистра лиц, страдающих жизнеугрожающими и хроническими прогрессирующими редкими (орфанными) заболеваниями, приводящими к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности (далее в настоящей статье - Федеральный регистр), содержащего следующие сведения:
(в ред. Федерального закона от 25.11.2013 N 317-ФЗ)
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) диагноз заболевания (состояние);
9) иные сведения, определяемые Правительством Российской Федерации.
5. Ведение Федерального регистра осуществляется уполномоченным федеральным органом исполнительной власти в порядке, установленном 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 порядке, установленном Правительством Российской Федерации.

	2. Узаконен перечень редких (орфанных) заболеваний и определен порядок формирования этого перечня.  Установлен уполномоченный орган, который утверждает перечень - Правительство Российской Федерации.
В перечне речь идет о жизнеугрожающих и хронических прогрессирующих редких (орфанных) заболеваниях, приводящих к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности 
Очевидно, что в таком случае есть и иные орфанные заболевания, которые будучи редкими, тем не менее, не рассматриваются как жизнеугрожающие и хронические прогрессирующие редкие (орфанные) заболевания, приводящие к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности Если этих действительно так, то данную позицию надо отразить в соответствующей статье закона.

Утвержден Федеральный регистр лиц, страдающих жизнеугрожающими и хроническими прогрессирующими редкими (орфанными) заболеваниями, приводящими к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности, а также порядок ведения данного регистра.
Обращает внимание то, что в данном параграфе статьи закона, указаны основания для включения лиц с орфанными заболеваниями в регистр. Такими основаниями являются принадлежность к  лицам, страдающим жизнеугрожающими и хроническими прогрессирующими редкими (орфанными) заболеваниями, приводящими к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности. Данное обстоятельство позволяет сделать вывод, что иные лица с орфанными заболеваниями в этот регистр не входят и потому на них не распространяются права на обеспечение лекарственными препаратами и специализированными продуктами лечебного питания. Этот факт надо отразить в законе

















Определена роль субъектов Российской Федерации, как субъектов  осуществления ведения регионального сегмента Федерального регистра. Они обязаны своевременно представлять сведения, содержащихся в регистре, в уполномоченный федеральный орган исполнительной власти в порядке, установленном Правительством Российской Федерации.


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


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




	2. Узаконен перечень редких (орфанных) заболеваний и определен порядок формирования этого перечня.  Установлен уполномоченный орган, который утверждает перечень - Правительство Российской Федерации.

В перечне речь идет о жизнеугрожающих и хронических прогрессирующих редких (орфанных) заболеваниях, приводящих к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности 
Очевидно, что в таком случае есть и иные орфанные заболевания, которые будучи редкими, тем не менее, не рассматриваются как жизнеугрожающие и хронические прогрессирующие редкие (орфанные) заболевания, приводящие к сокращению продолжительности жизни граждан или их инвалидности Если этих действительно так, то данную позицию надо отразить в статье закона.


	
	
	2. Статья 55. Применение вспомогательных репродуктивных технологий

	Вспомогательные репродуктивные технологии представляют собой методы профилактики наследственных заболеваний для семей с высоким риском передачи генетического заболевания потомству, а также  методы лечения бесплодия, при применении которых отдельные или все этапы зачатия и раннего развития эмбрионов осуществляются вне материнского организма (в том числе с использованием донорских и (или) криоконсервированных половых клеток, тканей репродуктивных органов и эмбрионов, а также суррогатного материнства).

	

	
	
	Статья 30. Профилактика заболеваний и формирование здорового образа жизни.

	[bookmark: OLE_LINK13][bookmark: OLE_LINK14][bookmark: OLE_LINK15][bookmark: OLE_LINK18][bookmark: OLE_LINK19][bookmark: OLE_LINK20]Неонатальный скрининг новорожденных является важнейшей программой профилактики  заболеваний  осуществляется  органами государственной власти, медицинскими организациями, путем разработки и реализации комплексной системы мер, направленных на раннее выявление заболеваний и их лечения на доклинической стадии. Перечень заболеваний, на которые проводится скрининг утверждается Правительством Российской Федерации и формируется в установленном им порядке.

	

	
	
	Статья 14. Полномочия федеральных органов государственной власти в сфере охраны здоровья

	К полномочиям федерального органа исполнительной власти, осуществляющего функции по выработке и реализации государственной политики и нормативно-правовому регулированию в сфере здравоохранения (далее - уполномоченный федеральный орган исполнительной власти), относятся:
1) проведение единой государственной политики в сфере здравоохранения, разработка и реализация программ формирования здорового образа жизни и других программ в сфере охраны здоровья, реализация мер по развитию здравоохранения, профилактике заболеваний, санитарно-эпидемиологическому благополучию населения, оказанию медицинской помощи, санитарно-гигиеническому просвещению, неонатальному скринингу новорожденных;
	

	2.
	Федеральный закон от 12.04.2010 № 61-ФЗ «Об обращении лекарственных средств»
	Статья 4. Основные понятия, используемые в настоящем Федеральном законе
	6.1) орфанные лекарственные препараты - лекарственные препараты, предназначенные исключительно для диагностики или патогенетического лечения (лечения, направленного на механизм развития заболевания) редких (орфанных) заболеваний
	

	
	
	Статья 20. Экспертиза документов, представленных для определения возможности рассматривать лекарственный препарат для медицинского применения при осуществлении государственной регистрации в качестве орфанного лекарственного препарата
	Определен порядок экспертиз документов, касающихся  лекарственных препаратов, пригодных для использования лечения орфанных заболеваний
	Необходимо внести дополнение в Закон, касательно возмещения затрат по проведению квалифицированных исследований, а также на развитие медицинского оборудования для редких заболеваний за счет средств федерального бюджета. Ускорить процедуру экспертизы и регистрации  орфанного лекарственного препарата.

	
	
	Статья 21. Решение о возможности рассматривать лекарственный препарат при осуществлении государственной регистрации в качестве орфанного лекарственного препарата
	Утвержден порядок принятия решения о регистрации лекарственного препарата, как пригодного для лечения орфанных заболеваний
	Ускорить процедуру экспертизы и регистрации  орфанного лекарственного препарата.

	3.
	Постановление Правительства Российской Федерации от 26.04.2012 г. № 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»
	
	Содержит описание порядка  ведения федерального регистра лиц
	1. Перечень редких болезней, утверждаемый  Правительством Российской Федерации должен формироваться на основании определенных критериев, которые были уже предложены МЗ РФ общественным Советом по защите прав пациентов и главными внештатными специалистами МЗ РФ. Кроме того, должен быть определен порядок формирования перечня и сроки его пересмотра. С 2012 года Перечень редких заболеваний не пересматривался, также не ясно, как и кем, он должен формироваться.
2. В соответствии с п.9 части 4 статьи 44 предлагаем внести изменения в Постановление Правительства Российской Федерации от 26 апреля 2012 г. № 403 в части внесения в Федеральный регистр дополнительных сведений характеризующих клиническую картину течения редкого заболевания и проводимую терапию лекарственными препаратами (продуктами лечебного питания).

	4.
	Приказ Минздрава России от 15.11.2012 № 917н «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи больным с врожденными и (или) наследственными заболеваниями»
	
	Утвержден порядок оказания медицинской помощи больным с врожденными и (или) наследственными заболеваниями
	Необходимо внести пункт о необходимости диагностики и лечения за рубежом для людей с генетическими отклонениями, в случае если такая диагностика и лечение неосуществимы в Российской Федерации и не приносят эффективного результата.

	5.
	Приказ Минздравсоцразвития России от 19.12.2011 № 1571н«Об утверждении Административного регламента Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации по предоставлению государственной услуги по направлению граждан Российской Федерации на лечение за пределы территории Российской Федерации за счет бюджетных ассигнований федерального бюджета»
	  Статья 50. Предоставление государственной услуги включает в себя следующие административные процедуры:
	Административный регламент по предоставлению государственной услуги по направлению граждан Российской Федерации на лечение за пределы РФ, включая:
 1) прием, регистрация и рассмотрение документов;
2) взаимодействие с органами и организациями, участвующими в предоставлении государственной услуги;
3) подготовка и проведение заседания комиссии Министерства по направлению граждан Российской Федерации на лечение за пределы территории Российской Федерации (принятие решения о предоставлении или об отказе в предоставлении государственной услуги);
4) заключение с иностранной организацией договора о проведении лечения пациента за пределами территории Российской Федерации;
5) заключение с пациентом (сопровождающим лицом) договора о выделении средств
	Необходимо упростить процедуру подачи документов и процедуры получения квоты для диагностики и лечения за рубежом для лиц с редкими (орфанными) заболеваниями.

	6.
	Приказ Минздравсоцразвития РФ от 22.03.2006 № 185 «О массовом обследовании новорожденных детей на наследственные заболевания»
	
	В приказе установлен порядок проведения массового обследования новорожденных
	Медико-генетическое обследование в настоящее время проводятся по 5 позициям. Необходимо увеличить медико-генетическое обследование по крайней мере до 30 позиций.

	7.
	Информационно-методическое письмо «О порядке проведения пренатальной (дородовой) диагностики нарушений развития ребенка у беременных женщин в 2015 году» (утв. Минздравом России 19.03.2015 № 15-4/607)
	
	В информационно-методическом письме определен порядок проведения пренатальной (дородовой) диагностики нарушений развития ребенка у беременных женщин
	Необходимо увеличить медико-генетическое обследование до 30 позиций.

	8.
	Приказ Минздрава РФ от 23.05.1997 № 162 «О создании федеральной системы эпидемиологического мониторинга врожденных и наследственных заболеваний и пороков у детей»
	
	Приказом определен порядок эпидемиологического мониторинга врожденных и наследственных заболеваний и пороков у детей
	Необходимо увеличить медико-генетическое обследование до 30 позиций.

	9.
	Приказ Минздрава России от 28.12.2000 № 457 «О совершенствовании пренатальной диагностики в профилактике наследственных и врожденных заболеваний у детей»
	
	В приказе определены меры, направленные на усиление роли пренатальной диагностики в профилактике наследственных и врожденных заболеваний у детей
	Необходимо увеличить медико-генетическое обследование до 30 позиций.

	10.
	Приказ Минздрава РФ от 30.12.1993 № 316 «О дальнейшем развитии медико-генетической службы Министерства здравоохранения Российской Федерации»
	
	Приказ определяет перспективы  развития медико-генетической службы Министерства здравоохранения Российской Федерации. В нем описаны 5 позиций, по которым проводится медико-генетическое обследование
	Необходимо увеличить медико-генетическое обследование до 30 позиций.

	11.
	Проект Концепции «Ранняя помощь детям с генетическими отклонениями» (2017-2019гг.).
	
	Концепция содержит план мероприятий, программу сопровождаемого проживания и социального и профессионального сопровождения как детей так и взрослых с генетическими отклонениями, ввиду их низких коммуникативных навыков и социальной изоляции и неприятия окружающих людей.
	1. Необходимо дополнительно включить в проект 
2. Необходимо дополнить задачу №1 следующими направлениями:
- обучение врачей-лаборантов-генетиков новым технологиям, правилам интерпретации результатов тестирования  
- создание региональных сегментов и на их основе федеральной базы данных по неонатальному скринингу;
- создание федерального центра по неонатальному скринингу с целью методического обеспечения данной программы, контролю качества неонатального скрининга;
- создание нормативно-правовой базы для проведения расширенного скрининга новорожденных на наследственные болезни обмена веществ.
3. Необходимо дополнить задачу №2 следующими направлениями:
- внедрение современных методов молекулярно-генетической диагностики наиболее распространенных наследственных моногенных и хромосомных заболеваний.
- внедрение в практику отечественного здравоохранения методов пренатальной и преимплантационной диагностики наследственных заболеваний
- создание нормативно-правовой базы для проведения диагностики наследственных заболеваний (постнатальной, пренатальной и преимплантационной)
- разработка и внедрение программы софинансирования  мероприятий по диагностике наследственных заболеваний из средств федерального и/или регионального бюджета.
4. Необходимо дополнить задачу №1 следующими направлениями:
- создание нескольких научно-клинических специализированных Центров на базе существующих Федеральных учреждений для оказания медицинской помощи больным с наследственными болезнями;
-вместо метаболического центра утвердить название Центра как Всероссийский центр врожденных и наследственных заболеваний;
- расширение программы высокозатратных нозологий как за счёт включения новых форм болезней,  так и за счет новых лекарственных препаратов и лечебного питания;
5. Необходимо дополнить задачу №4 следующими направлениями:
- разработка профессионального стандарта врача-лаборанта – генетика;
- введение специальности врач диетолог метаболического профиля;
- создать государственную целевую программу по генетическим  заболеваниям с прописыванием конкретной стоимости мероприятий (диагностики генетических заболеваний, стоимости диагностического оборудования и расходных материалов для регионов и др.) и указанием ответственных за каждый блок. 

	Законодательство РФ, опосредованно касающееся регулирования медпомощи лицам с редкими заболеваниями

	1.
	Федеральный закон от 21.11.2011 № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации»
	Статья 2. Основные понятия, используемые в настоящем Федеральном законе
	21) качество медицинской помощи - совокупность характеристик, отражающих своевременность оказания медицинской помощи, правильность выбора методов профилактики, диагностики, лечения и реабилитации при оказании медицинской помощи, степень достижения запланированного результата.
	Такая трактовка больше отражает результаты медобслуживания

	
	
	Статья 40. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение
	1. Медицинская реабилитация - комплекс мероприятий медицинского и психологического характера, направленных на полное или частичное восстановление нарушенных и (или) компенсацию утраченных функций пораженного органа либо системы организма, поддержание функций организма в процессе завершения остро развившегося патологического процесса или обострения хронического патологического процесса в организме, а также на предупреждение, раннюю диагностику и коррекцию возможных нарушений функций поврежденных органов либо систем организма, предупреждение и снижение степени возможной инвалидности, улучшение качества жизни, сохранение работоспособности пациента и его социальную интеграцию в общество.
2. Медицинская реабилитация осуществляется в медицинских организациях и включает в себя комплексное применение природных лечебных факторов, лекарственной, немедикаментозной терапии и других методов.
3. Санаторно-курортное лечение включает в себя медицинскую помощь, осуществляемую медицинскими организациями (санаторно-курортными органи-зацииями) в профилактических, лечебных и реабилитационных целях на основе использования природных лечебных ресурсов, в том числе в условиях пребывания в лечебно-оздоровительных местностях и на курортах.(в ред. Федерального закона от 25.11.2013 N 317-ФЗ)
4. Санаторно-курортное лечение направлено на:
1) активацию защитно-приспособительных реакций организма в целях профилактики заболеваний, оздоровления;
2) восстановление и (или) компенсацию функций организма, нарушенных вследствие травм, операций и хронических заболеваний, уменьшение количества обострений, удлинение периода ремиссии, замедление развития заболеваний и предупреждение инвалидности в качестве одного из этапов медицинской реабилитации.
5. Порядок организации медицинской реабилитации и санаторно-курортного лечения, перечень медицинских показаний и противопоказаний для медицинской реабилитации и санаторно-курортного лечения утверждаются уполномоченным федеральным органом исполнительной власти.
	Необходимо создать государственную целевую программу по генетическим  заболеваниям с прописыванием конкретной стоимости мероприятий (диагностики генетических заболеваний, стоимости диагностического оборудования и расходных материалов для регионов и др.) и указанием ответственных за каждый блок.






Необходимо четко определить порядок направления на санаторно-курортное лечение, а также указать постоянное место жительства и обследование родителей по программе профилактической диспансеризации.

	
	
	Статья 10. Доступность и качество медицинской помощи
	Доступность и качество медицинской помощи обеспечиваются:
1) организацией оказания медицинской помощи по принципу приближенности к месту жительства, месту работы или обучения;
2) наличием необходимого количества медицинских работников и уровнем их квалификации;
3) возможностью выбора медицинской организации и врача в соответствии с настоящим Федеральным законом;
4) применением порядков оказания медицинской помощи и стандартов медицинской помощи;
5) предоставлением медицинской организацией гарантированного объема медицинской помощи в соответствии с программой государственных гарантий бесплатного оказания гражданам медицинской помощи;
6) установлением в соответствии с законодательством Российской Федерации требований к размещению медицинских организаций государственной системы здравоохранения и муниципальной системы здравоохранения и иных объектов инфраструктуры в сфере здравоохранения исходя из потребностей населения;
7) транспортной доступностью медицинских организаций для всех групп населения, в том числе инвалидов и других групп населения с ограниченными возможностями передвижения;
8) возможностью статью 10 Федерального закона от 21 ноября 2011 года № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации» (Собрание законодательства Российской Федерации, 2011, № 48, ст. 6724) дополнить пунктом 9 следующего содержания:
«9) оснащением медицинских организаций оборудованием для оказания медицинской помощи с учетом особых потребностей инвалидов и других групп населения с ограниченными возможностями здоровья.».
	Прописаны многочисленные параметры оценки доступности и качества медицинской помощи лицам с редкими заболеваниями. Однако не разъяснен порядок реализации прав больных с орфанными заболеваниями на доступность и качество медицинской помощи с учетом  соответствующих, определенных законом, условий достижения  должной доступности и качества медицинской помощи. 


	2.
	Федеральный закон от 01.12.2014 № 419-ФЗ «О внесении изменений в отдельные законодательные акты Российской Федерации по вопросам социальной защиты инвалидов в связи с ратификацией Конвенции о правах инвалидов
	Статья 24
	Определены изменения в отдельные законодательные акты Российской Федерации по вопросам социальной защиты инвалидов в связи с ратификацией Конвенции о правах инвалидов
	Среди внесенных изменений особого внимания требуют механизмы оказания медицинской помощи с учетом особых потребностей инвалидов, в том числе инвалидов из числа лиц с орфанными заболеваниями. Соответствующий механизм может быть определен в   Приказе Минздрава России о порядке оснащения  медицинских организаций оборудованием для оказания медицинской помощи с учетом особых потребностей инвалидов и других групп населения с ограниченными возможностями здоровья, в том числе с генетическими отклонениями, которые приводят к орфанным заболеваниям.

	3.
	Постановление Правительства РФ от 28.11.2014 № 1273 «О Программе государственных гарантий бесплатного оказания гражданам медицинской помощи на 2015 год и на плановый период 2016 и 2017 годов»
	III. Перечень заболеваний и состояний, оказание медицинской помощи при которых осуществляется бесплатно, и категории граждан, оказание медицинской помощи которым осуществляется бесплатно
	В соответствии с законодательством Российской Федерации отдельным категориям граждан осуществляются:
- пренатальная (дородовая) диагностика нарушений развития ребенка у беременных женщин, неонатальный скрининг на 5 наследственных и врожденных заболеваний и аудиологический скрининг.
	1. Необходимо увеличить скрининг беременных женщин с 5 до 30  наследственных и врожденных заболеваний, включив их число женщин с отягощенной наследственностью и (или) врожденными заболеваниями.
2. Необходимо  дополнить Программу «7 нозологий» с 7 до 30  наследственных и врожденных заболеваний, по которой из федерального бюджета производится закупка наиболее дорогостоящих лекарств для лечения в амбулаторных условиях.

	4.
	Постановление Правительства РФ от 19.06.2015 № 609 «О предоставлении в 2015 году из федерального бюджета иных межбюджетных трансфертов бюджетам субъектов Российской Федерации в целях улучшения лекарственного обеспечения граждан»
	
	Определен порядок применения технологии социально-экономического выравнивания  возможностей регионов для исполнения ими мер по лекарственному обеспечению граждан, в том числе лиц с орфанными заболеваниями
	Следует уточнить критерии и показатели, на основе которых осуществляется расчет субсидий регионам для выравнивания  возможностей регионов для исполнения ими мер по лекарственному обеспечению граждан, в том числе лиц с орфанными заболеваниями

	5.
	Приказ Минздрава России от 30.12.2014 № 956н «Об информации необходимой для проведения независимой оценки качества оказания услуг медицинскими организациями, и требованиях к содержанию и форме предоставления информации о деятельности медицинских организаций размещаемой на официальных сайтах Министерства здравоохранения РФ, органов государственной власти субъектов РФ, органов местного самоуправления и медицинских организаций в информационно-телекоммуникационной сети «Интернет»
	
	Определен порядок получения и использования  информации, необходимой для проведения независимой оценки качества оказания услуг медицинскими организациями
	Механизм проведения независимой оценки качества оказания услуг медицинскими организациями  недостаточно конкретен

	6.
	Приказ Минздрава России от 29.12.2012 № 1705н «О порядке организации медицинской реабилитации»
	
	Определены подходы к организации медицинской реабилитации
	Необходимо определить более четко методические и административно-технологические действия заинтересованных субъектов-исполнителей и пациентов

	7.
	Приказ Минздрава России от 11.03.2013 № 121н «Об утверждении Требований к организации и выполнению работ (услуг) при оказании первичной медико-санитарной, специализированной (в том числе высокотехнологичной), скорой (в том числе скорой специализированной), паллиативной медицинской помощи, оказании медицинской помощи при санаторно-курортном лечении, при проведении медицинских экспертиз, медицинских осмотров, медицинских освидетельствований и санитарно-противоэпидемических (профилактических) мероприятий в рамках оказания медицинской помощи, при трансплантации (пересадке) органов и (или) тканей, обращении донорской крови и (или) ее компонентов в медицинских целях»
	
	Установлены требования к организации и выполнению работ (услуг) при оказании разных видов медицинской помощи, медицинских экспертиз и различного характера мероприятий
	Следует разработать технологии оценки оказания разных видов медицинской помощи, медицинских экспертиз и различного характера мероприятий

	8.
	Приказ Минздрава России от 14.04.2015 № 187н «Об утверждении Порядка оказания паллиативной медицинской помощи взрослому населению»
Приказ Минздрава России от 14.04.2015 № 193н «Об утверждении Порядка оказания паллиативной медицинской помощи детям»
	
	Определен порядок оказания паллиативной медицинской помощи взрослому и детскому населению
	Необходимо усиливать финансовую поддержку оказания паллиативной помощи больным в целом и, в частности, больным с орфанными заболеваниями. В настоящее время в России соответствующие организации получают поддержку от государства, покрывающую около 1/3 бюджета этой организации. Однако, в реальности паллиативная помощь формируется преимущественно на основе личных денежных средства.




Указанные в данной аналитической таблице предложения могут быть представлены в уполномоченные органы для использования в целях совершенствования законодательства по доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями. 

2 Анализ деятельности на федеральном и региональном уровне по исполнению действующего законодательства Российской Федерации

Исследование обеспеченности доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями на федеральном и региональном уровне по исполнению действующего законодательства Российской Федерации проводилось путём изучения исполнения действующего законодательства, нормативной документации, специальной литературы, сообщений средств массовой информации,  применения методов системного анализа, экспертных оценок, сравнения и аналогий; методами опросов пациентов, медицинских и социальных работников, практических наблюдений в медицинских и социальных организациях и обобщений.
На федеральном и региональном уровне исполнение действующего законодательства Российской Федерации в плане обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями происходит по ряду направлений, среди которых ключевыми являются: преимущественно финансовое и административно-технологическое и, гораздо в меньшей степени, инфраструктурное и кадровое.
Административно-технологическое обеспечение медицинской помощи и предоставления социально-медицинских услуг связаны с принятием федеральных и региональных распорядительных нормативных правовых документов в виде приказов, распоряжений, методических и инструктивных материалов. Финансовое обеспечение  связано с использованием региональных бюджетных и внебюджетных средств, а также федеральных субсидий в целях оказания медицинской помощи и социально-медицинских услуг больных с редкими заболеваниями из числа жителей региона.
Изучение доступности в рассматриваемой области осуществлялось с учётом признаков, изложенных в статье 10 Федерального закона «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации» от 21 ноября 2011 г. № 323-ФЗ. Из выявленных показателей доступности медицинской помощи выделены наиболее значимые. Сравнительная оценка весомости выделенных индикаторов доступности выполнена с применением системы КРI (keyperformanceindicators) – ключевых индикаторов исполнения. Для объективности и сравнимости данных, КРI должны быть счётными показателями, которые могут быть как количественными, так и качественными. Учитывая, что в системе КРI рекомендуется учитывать от двух до пяти индикаторов, в настоящей работе ограничились тремя. Наиболее  значимые индикаторы доступности представлены в таблице 2.1, из которой следует, что наиболее весомым является наличие достаточного квалифицированного медицинского и иного персонала.
	Таблица 2.1 - Наиболее значимые показатели доступности медицинской помощи, предоставляемой населению
	№ п/п
	Наименование показателей, характеризующих и влияющих на доступность медицинской помощи населению
	Весомость показателя

	1
	Наличие достаточного квалифицированного медицинского и иного персонала
	0,5

	2
	Укомплектованность оборудованием всех медучреждений 
	0,3

	3
	Финансовая доступность медицинской помощи и лекарственных препаратов
	0,2

	4
	Итого:
	1



Рассмотрим более подробно отдельные направления деятельности по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг рассматриваемому контингенту, с учетом выявленных ранговых значений: 
	Кадровое обеспечение связано с  наличием достаточного количества квалифицированного медицинского и иного персонала, который задействован в оказании медицинской помощи и предполагает: 
- наличие  необходимого для удовлетворения потребностей больных с орфанными заболеваниями количества квалифицированных врачей и других работников медицинских организаций, имеющих высшее медицинское образование;
- наличие достаточной численности квалифицированного среднего медицинского и иного персонала;
- укомплектованность медицинских учреждений младшим медицинским персоналом и вспомогательным персоналом без медицинской подготовки;
- укомплектованность достаточным количеством специалистов, обеспечивающих предоставление социально-медицинских услуг, подбор, эксплуатацию и ремонт медицинского оборудования различного назначения, включая средства реабилитации и ухода за больными. 
Согласно проведенным опросам пациентов, специалистов медицинского профиля и социальных работников (более подробная информация представлена в последующих главах, в  настоящее время ситуация в кадровом обеспечении применительно к больным с редкими заболеваниями практические нерешенная. Только около 30% медицинских и социальных работников знают об орфанных заболеваниях, имеют соответствующие навыки и способны заниматься помощью этим клиентам и оказывать им соответствующие услуги. Очевидно, что описанное состояние означает низкий уровень доступности медицинской помощи больным с орфанными заболеваниями.
Важным показателем реализации принимаемых решений и успешного внедрения правовых норм, направленных на кадровое обеспечение, является организация специальной профессиональной подготовки персонала лечебно-профилактических и медицинских учреждений. Специалисты любого профиля в указанных областях деятельности должны быть осведомлены о таких больных.  Несомненно, большую роль играет материальное стимулирование персонала и, прежде всего, за счет должного уровня заработной платы. 
В субъектах федерации все еще много проблем, связанных с качеством медицинского обслуживания больных с редкими заболеваниями, здесь необходимо создавать в областных, краевых, республиканских центрах специализированные структуры, которые  должны оказывать консультативные услуги жителям из всех муниципальных образований региона касательно редких заболеваний. Надо ввести в штаты государственных органов власти должность  главного специалиста области (края или республики) по орфанным заболеваниям, для того, чтобы больные со столь сложными нарушениями здоровья могли своевременно получать квалифицированную помощь.
Учитывая малочисленность рассматриваемой категории больных, в стране должны существовать 1-2 хорошо оборудованных специализированных центра, в которые регулярно будут направляться с целью динамического наблюдения такие больные. Также эти центры должны быть уполномочены в принятии решений по установлению диагноза.
В большинстве регионов в региональных программах планируется интенсификация подготовки кадров, перепрофилирование и дополнительное обучение специалистов, а также усиление их рационального территориального и внутриведомственного распределения.
	Субъекты РФ в последние годы осуществляют целенаправленную деятельность по формированию и реализации региональных программ модернизации здравоохранения, в свете которых была проведена инвентаризация материально-технической базы учреждений здравоохранения, в том числе по таким параметрам, как ресурсная обеспеченность, техническое состояние зданий и сооружений, оснащённость учреждений здравоохранения медицинским оборудованием, укомплектованность медицинскими кадрами. Однако при этом относительно медицинской помощи больным редкими заболеваниями в регионах практически нигде не акцентуировано внимание на усиление деятельности в интересах больных с орфанными заболеваниями по данным направлениям. 
Так называемые точки роста в связи с проведением достаточно больших мероприятий по улучшению регионального здравоохранения, повлияли на повышение качества здоровья граждан. Однако, применительно к больным с орфанными заболеваниями инфраструктурные изменения практически не произошли. Устранить недостатки, касающиеся обеспечения доступности медицинской помощи этой категории населения не удалось. Результаты разных опросов  (в том числе и проведенного в рамках настоящей работы) больных с орфанными заболеваниями, а также результаты разных тематических форумов демонстрируют недовольство около 80% этих граждан состоянием и качеством работы учреждений, предоставляющих им медицинские и социально-медицинские услуги. Такая оценка положения дел объясняется тем, что в учреждениях нет современного специального оборудования, необходимого для больных с орфанными заболеваниями и не планировалось его приобретать. Как отмечалось выше, уровень квалификации медицинского персонала относительно орфанных заболеваний повсеместно низкий, в ЛПУ, как правило, не внедряются специальные технологии для проведения медицинских манипуляций, диагностики и лечения больных с орфанными заболеваниями. Ресурсы недостаточные для обеспечения качественной медицинской помощи, а те, что имеются, из-за неподготовленности персонала к работе с такими больными не используются или используются не эффективно. 
Для преодоления указанных проблем в регионах разрабатываются и реализуются целевые программы, неправленые на модернизацию здравоохранения и в них отражены вопросы медицинской помощи и предоставления социально-медицинских услуг больным с орфанными заболеваниями, однако они не раскрывают механизма  и системности деятельности. 
Региональные программы инфраструктурных преобразований, предусмотренные федеральными программами стратегического  социально-экономического развития России,  должны обеспечить повышение качества и доступности медицинской помощи во всех регионах страны. Этот фактор влияния на существенные перемены применительно к медицинской помощи больным орфанными заболеваниями следует активизировать и целенаправить на получение ожидаемых позитивных перемен. В таких программах следует предусматривать пути и механизм внедрения новых технологий оказания медицинской помощи больным с редкими заболеваниями по месту их жительства.  Благодаря этому граждане могут получать качественную медпомощь не только в краевых (областных) больницах, но и по месту жительства в конкретных муниципальных образованиях городского и сельского типа. Надо использовать потенциал создаваемых в регионах крупных межрайонных многопрофильных и специализированных центров. Внедрение современных информационных технологий, включая телемедицину, электронный документооборот, электронную медицинскую карту позволяет использовать все эти новшества с учетом интересов и потребностей  лиц с орфанными заболеваниями. 
Сегодня сложившаяся структура медицинских учреждений и подразделений характеризуется наличием дефицита учреждений и их кадрового наполнения, оказывающих специализированную помощь больным с редкими заболеваниями. От таких больных территориальные поликлиники стремятся побыстрее «избавиться», направляя их в региональные центры квалифицированной помощи. Эту практику следует сделать управляемой, формализованной, финансово обеспеченной для оказания помощи пациентам и тем учреждениям, которые принимают больных с орфанными заболеваниями. Не надо «гонять» больных из одного учреждения в другое, ссылаясь на трудности оказания им медпомощи из-за незнания специфики орфанных заболеваний, что имеет место сегодня во всех регионах. 
В 2014-2015  годах произошло закрытие ряда профилей коек, что соответственно должно привести к межмуниципальной и межрегиональной интеграции, особенно в отношении специализированной медпомощи. По мнению многих специалистов, эта ситуация не вызовет снижения доступности медицинской помощи только при условии управляемости  такой интеграции и поддержки (в том числе финансовой) больных с орфанными заболеваниями,  поскольку не все пациенты смогут позволить себе транспортные и иные расходы, связанные с тем, что им необходимы затраты, чтобы добраться до квалифицированной медицинской помощи. На это нужны, помимо личных денежных средств, временные затраты. Плановая разработка маршрутов для транспортирования в больницы соответствующего профиля касаются лишь экстренных пациентов. 
Учитывая указанные обстоятельства, представилось актуальным при анализе доступности медицинской помощи уделить особое внимание отдельным категориям населения, среди которых  больные с орфанными заболеваниями. 
Исследование доступности медицинской помощи для лиц с орфанными заболеваниями показало, что в силу ряда нерешенных на протяжении длительного времени вопросов сложилось положение, когда оказание медицинской помощи и предоставление социально-медицинских можно оценить как низкого уровня. От общей оценки уровня доступности медицинской помощи обозначенным категориям населения целесообразно перейти к результатам анализа доступности по основным индикаторам. Наиболее весомым индикатором снижения доступности для этих категорий населения было определено наличие недостаточного количества квалифицированного медицинского персонала.
Изучение содержания научных работ, публикаций в СМИ, имеющихся статистических данных, позволило сделать следующие выводы. Сегодня остро не стоит вопрос  о приоритете интереса пациентов при оказании медпомощи. Лица с орфанными заболеваниями вынуждены чаще обращаться за неотложной помощью или в частные клиники из-за невозможности получить в ЛПУ по месту проживания первичной и иной полноценной медпомощи. 
Анализ состояния дел в отношении оказания медицинской помощи больным с орфанными заболеваниями, несмотря на выше указанные упущения и проблемы, и позволяет утверждать, что такая работа проводится на федеральном и региональном уровне. Однако осуществляемые действия, опирающиеся на нормативно правовые документы федерального и регионального уровня, не имеют долгосрочных целей, ориентированы на текущее и оперативное управлении, недостаточно ресурсов, чтобы выровнять финансовое положение этой области здравоохранения во всех субъектах Российской Федерации. Разграничение полномочий между органами государственной власти различного уровни и органами местной власти предусматривает полномочия в сфере организации различных видов медицинской помощи и соответствующие расходные обязательства каждого уровня власти. Предоставление медпомощи по объемам и спектру услуг больным с орфанными заболеваниями неодинаковое в разных регионах, что определяется как особенностями каждого отдельного региона, так и численностью этих больных и степенью их потребностей в дорогостоящих препаратах. Сбалансированное выравнивание положения может быть только при использовании таких моделей финансирования медицинской деятельности, которые учитывают реально сложившуюся многосубъектность источников финансирования, разную форму собственности  исполнителей работ (услуг), рыночные отношения. Жесткая ориентация на одноканальное финансирование, без правового обеспечения механизма формирования одноканальности ограничивает права граждан, затрудняет работу учреждений здравоохранения.
Оценка финансовой доступности медицинской помощи и лекарственных препаратов применительно к больным орфанными заболеваниями, выявила негативные тенденции в результатах для исследуемых категорий населения, жителей всей страны. Для правового обоснования и тем самым оправдания расширения введения платных медицинских услуг, в Федеральный закон [5, статья 10] включено понятие «гарантированного объёма медицинской помощи в соответствии с программой государственных гарантий бесплатного оказания гражданам медицинской помощи». Это положение приводит к возможности произвольной трактовки государственных гарантий бесплатных медицинских услуг, а при отсутствии желания и финансовых трудностях можно и не включать  какие-то виды помощи, что и имеет место в отношении больных с орфанными заболеваниями. Всё это крайне негативно отражается на доступности медицинской помощи, особенно малообеспеченным категориям населения из числа больных с орфанными заболеваниями. Даже в рамках вышеназванных программ государственных гарантий, разрабатываемых регионами, многие услуги для больных с орфанными заболеваниями оказываются платными. ЛПУ стремятся расширять количество платных палат.  Многие из больных орфанными заболеваниями не работают, а потому они  не могут  оплачивать  даже жизненно важные для них медуслуги и приобретать лекарства за свой счет. Получается, что  такие больные лишены возможности получить полноценную медицинскую помощь и социально-медицинские услуги по причине отсутствия необходимых денежных средств. Для этих больных весьма остро встает вопрос о квотах в специализированные центры, время ожидания квоты нередко таково, что это негативно отражается на состоянии здоровья, а порой и жизни. Анализ соотношения бесплатных и платных медицинских услуг для этой категории больных показал его зависимость от озабоченности региональных и муниципальных органов здравоохранения проблемой обеспечения доступности и качества медицинской помощи и социально-медицинских услуг  таким больным, а также уровень контроля со стороны Минздрава РФ. 
Люди с редкими заболеваниями имеют право на ряд  лекарственных препаратов бесплатно, но нередко они испытывают большие трудности в их получении. Стало обычной практикой отсутствие необходимых лекарств в стационарах, что вынуждает больных приобретать лекарственные препараты за свой счёт. Социологические опросы пациентов и медработников подтверждают отсутствие и недостаточность лекарственных средств в стационарах, на что указали около 70% госпитализированных больных. То же подтверждают социологические опросы руководителей больничных учреждений: около половины руководителей отметили качественные и количественные недостатки в  лекарственном обеспечении. Постоянный рост цен на лекарственные препараты приводит к тому, что  больные орфанными заболеваниями не в состоянии их приобретать в необходимом количестве. 
Среди современных управленческих технологий активно используется мониторинг удовлетворенности населения обеспечением доступности и качества медицинской помощи. Мониторинг позволяет выявить тенденции и закономерности процессов, определить проблемные области и на этой основе принимать целенаправленные решения по совершенствованию деятельности.
Одной из областей мониторирования в регионах должно стать изучение положение дел с оказанием медицинской помощи и социально-медицинских услуг больным с орфанными заболеваниями. Результаты мониторинга  станут основой совершенствования организационно-управленческой деятельности и нормотворчества для повышений доступности и качества медицинской помощи и социально-медицинских услуг  лицам с редкими (орфанными) заболеваниями.








3 Итоги социологического исследования пациентов и  специалистов системы здравоохранения и социальной защиты (оказывающих медицинскую помощь и социально-медицинские услуги лицам с редкими заболеваниями) для выявления их состояния и путей повышения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями

3.1. Итоги социологического исследования пациентов 
С целью проведения социологического опроса пациентов с орфанными заболеваниями была специально разработана анкета из 31 вопроса, представленная в приложении 1.  Опрос проводился методом слепой выборки путем рассылки анкет больным орфанными заболеваниями, являющимися членами Межрегиональной Благотворительной Общественной организации  «Союз пациентов и пациентских организаций по редким заболеваниям».
	В социологическом опросе приняли участие жители 11 субъектов Российской Федерации, включая: Москву, Нижний Новгород, Амурскую область, Башкорстан, Московскую область, Хабаровский край, Самарскую область, Карачаево-Черкессию, Татарстан, Тюменскую область, Краснодарский край, а также ряда отдельных городов (Владивосток, Симферополь,  Челябинск, Уфа, Чебоксары).
          В опросе участвовал 31 человек, из них 13 мужчин (42 %), 18 женщин 
(58 %), как это показано на рисунке 3.1.1. 

Рисунок 3.1.1 - Половой состав респондентов
	Наибольшее количество из числа участвовавших (15 человек или 48 %) находятся в возрасте от 30 до 39 лет. В возрасте от 19 до 29 лет было 8 человек или 26 %, от 40 до 50 лет 5 человек или 16 %, от 16 до 18 лет 3 человека или 10 %. Таким образом, большинство (84%) составили лица  в возрасте  до 40 лет.
	В таблице 3.1.1 представлен спектр заболеваний, которыми страдали опрошенные лица. У респондентов отмечены следующие редкие заболевания: болезнь Гоша, острая перемежающаяся порфирия, несовершенный остеогенез, муковисцидоз, анходроплазия, болезнь Люмпе, сирингомиелия.
	Таблица 3.1.1. - Структура редких заболеваний, отмеченных у лиц, участвовавших в социологическом опросе, и оценка своего состояния здоровья  этими лицами (абс. чел.)

	Заболевание
	Оценка респондентами своего состояния здоровья

	
	Плохое/ с ухудшением
	Удовлетворительное/ без изменений
	Хорошее самочувствие
	Отличное, есть прогресс.
	Затрудняюсь ответить
	итого

	Болезнь Гоше
	1
	
	3
	4
	
	8

	Болезнь Люмпе
	
	1
	
	
	
	1

	Острая перемежающаяся порфирия
	3
	
	
	
	
	3

	Несовершенный остеогенез
	
	2
	
	
	
	2

	Муковисцидоз
	1
	8
	3
	
	
	12

	Ахондроплазия
	
	1
	
	
	
	1

	Сирингомилия
	
	1
	
	
	
	1

	Затруднились с ответом
	
	
	
	
	3
	3

	Итого
	5
	13
	6
	4
	3
	31



Согласно данным таблицы 3.1.1,  из 31 опрошенного, 3(9,7%) не знали о том, каким заболеванием они страдают, кроме того, именно эти лица не могли дать оценку своего состояния здоровья. Позитивные перемены под воздействием лечения отметили 10 человек (32,3%), тогда как 2/3 не ощущали позитивных изменений под воздействием принимаемых препаратов, 5 человек указали, что их состояние, несмотря на принимаемые препараты,  ухудшается. 
Как продемонстрировано на рисунке 3.1.2, у респондентов достаточно высокий уровень образования – 77,3% из них имеют высшее и среднее профессиональное образование (19 человек или 61,3 % имеют высшее образование, 5 человек или 16 % имеют среднее профессиональное образование (техникум).  Особо обратим внимание на то, что 2 респондентам присвоена ученая степень доктора наук, 1 человек закончил последовательно аспирантуру и докторантуру. 4 человека или 13 % имеют начальное образование. Можно сделать вывод о том, что в большинстве своем, участвующие в социологическом опросе имеют высокий уровень образования в силу мотивации на ценностно-ориентированные достижения в жизни. 

Рисунок 3.1.2 - Образование респондентов, участвовавших в опросе
	Несмотря на то, что опрошенные лица с орфанными заболеваниями имеют высокий уровень профессионального образования, из их числа работают 11 человек или 35 %, а остальные являются безработными - 20 человек или 65 %.  Как утверждают  безработные лица, участвующие в опросе,  они не могут работать, из-за состояния здоровья.	Вместе с тем, все опрошенные хотели бы в полной мере реализовывать свой профессиональный потенциал и творческие устремления.
	Один из респондентов отметил, что работа носит характер подработки на дому время от времени, так как работодатели, в том числе и государственные, не заинтересованы в трудоустройстве инвалидов.
	Большинство принимавших участие в опросе инвалидов имеют болезнь с рождения: 26 человек или 84 %, проявление болезни произошло во взрослом возрасте у 5 человек или 16 %. Большинство лиц, участвовавших в социологическом опросе имеют инвалидность (27 человек или 87 %), остальные  находятся в стадии  ее оформления.
	Для лиц с орфанными заболеваниями предусмотрена процедура медико-генетической экспертизы, которая является для них бесплатной и осуществляется в установленном порядке. Однако, как показало настоящее исследование, не все эти лица пользуются данным правом, что иллюстрирует рисунок 3.1.3. На вопрос о прохождении медико-генетической экспертизы ответы респондентов распределились следующим образом:
         - проходили медико-генетическую экспертизу 22 человека или 71 %;
        - не проходили медико-генетическую экспертизу  7 человек или 23 %;
       - затруднились ответить на вопрос 2 человека или 6 %, 7 человек или 22,5 % имеют родственников, которые болеют той же болезнью, 20 человек или 64,5 % не имеют больных родственников, 4 человека  или 13 % затруднились с ответом. 

Рисунок  3.1.3 – Распределение ответов респондентов о прохождении медико-генетической экспертизы
	Рассмотрим содержание ответов по другим вопросам, вошедшим в анкету настоящего социологического опроса.	
На вопрос о вхождении его болезни в перечень редких (орфанных) заболеваний  28 респондентов или 90,3 % ответили положительно. Как указывалось выше, 3 человека не знали какое у них заболевание. Такое обстоятельство позволяет констатировать, что люди, страдающие орфанными заболеваниями, достаточно просвещены о рисках для своей жизни и неблагоприятном исходе заболевания. Они вполне отчетливо осознают значимость  заместительной терапии и последствий неадекватности рекомендованного им препарата.
На вопрос "Существует или принят стандарт лечения Вашего врожденного (наследственного) заболевания"  19 человек или 61,3 % ответили - да, затруднились с ответом - 6 человек или 19,35 %, 6 - человек или 19,35 % ответили - нет.  Таким образом, уровень информированности этих больных о важнейшей технологии  медицинской помощи является низким, что, несомненно, отрицательно отражается на доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг этим больным.
	На вопрос, как часто Вы, посещаете врача по поводу Вашего заболевания, были получены следующие ответы:
	- не более двух раз в год - 13 человек или 42 %;
	- более двух раз в год, но не чаще одного раза в месяц - 10 человек или 32 %;
	- чаще одного раза в месяц - 5 человек или 16 %;
	- не более одного раза в 5 лет – 3 человека или 10%.
           Структуру указанных ответов иллюстрирует  рисунок  3.1.4.


Рисунок 3.1.4 – Частота посещения врача по поводу орфанного заболевания
         Результаты настоящего социологического опроса позволили выявить, что для респондентов особо важным является санаторно-курортное лечение. Направление на санаторно-курортное лечение и в медико-социальный реабилитационный центр, как показано на рисунке 3.1.5, оказалось затруднительным для значительной части респондентов. Из числа ответивших на вопрос о таком направлении 22 человека или 71 % указали на то, что испытывают трудности, касающиеся  получения соответствующих путевок.  8 человек или 26 % таких трудностей не имели, 1 респондент или 3 % затруднились ответить.

Рисунок 3.1.5 - Получение санаторно-курортного лечения и направления в медико-социальный реабилитационный центр
	На вопрос «как часто Вы получаете путевку на санаторно-курортное лечение или направление лечащего врача в медико-социальный реабилитационный центр» только 4 человека или 13 % ответили, что получают направление один раз в 2-3 года, 2 человека или 6 % получали один раз в 5 лет, 9 человек или 29 % не обращались по данному поводу (они не знали, что имею право на санкурлечение на условиях бесплатности), затруднились с ответом 6 респондентов или 19 % (эти лица также не знали о своих правах на санкурлечение и не знали о роли  такого лечения в свое медико-социальной реабилитации). Очевидно, что доступность санаторно-курортного лечения для больных орфанными заболеваниями низкая, а информированность о своих правах в этой области недостаточная.
Получение лекарственных препаратов практически для всех больных с орфанными заболеваниями является жизненно необходимым.  Это подтверждают ответы респондентов, в которых они указывают на то, что регулярно принимают препараты. 	Подавляющее большинство респондентов (25 человек или 81 %) ответили "да, постоянно" принимают лекарственные препараты по назначению врача, 8 человек или 26 % принимают только при плохом самочувствии, затруднились ответить 2 человека (6,5%) либо указали на то, что не принимают препараты ответили также 2 человека (6,5 %). Среди причин, по которым люди не принимают лекарства, выписанные им врачом, был ответ – «существующие лекарственные препараты не эффективны при данном заболевании».
	Значительная часть лекарственных препаратов, которые выписывает врач, входит в перечень орфанных лекарственных препаратов. На соответствующий вопрос о таком положении дел, положительно ответили "да" 24 человека или 77 %, "нет" - 7 человек или 23 %.
	Как показано на рисунке 3.1.6, на вопрос «выписывает ли Вам по Вашей просьбе лечащий врач дорогостоящие лекарственные препараты», респонденты ответили: 
 - да, всегда - 15 человек или 48,4 %; 
           - да, но с большими трудностями - 5 человек или 16,2 %; 
          - нет - 10 человек или 32,2 %; 
           - затруднились ответить - 1 человек или 3,2 %.

Рисунок 3.1.6 – Структура ответов на вопрос о выписке лечащим врачом дорогостоящих лекарственных препаратов
В случае отказа или невозможности лечащего врача в выписке необходимых лекарственных препаратов, респонденты тратят в месяц на их покупку личные денежные средства в следующих размерах: 
менее 1000 руб. - 1 человек или 3,2 %, 
от 3000 до 5000 руб. - 6 человек или 19,4 %, 
свыше 8000 руб. - 13 человек или 42 %, 
от 5 000 до 80 000 руб. - 1 человек или 3,2 %, 
затруднились ответить- 10 человек или 32,2 %. 
На рисунке 3.1.7 приведена структура расходов больных с орфанными заболеваниями в месяц на лекарственные препараты.

Рисунок 3.1.7 - Расходы больных с орфанными заболеваниями в месяц на лекарственные препараты
Рисунок 3.1.7 позволяет сделать вывод о том, что больные орфанными заболеваниями на лекарственные препараты вынуждены тратить значительные личные денежные средства. Такая необходимость связана с недостатками лекарственного обеспечения больных, которые не удовлетворены эффективностью воздействия выписываемых им врачами препаратов и вынуждены самостоятельно решать вопросы приобретении более  важных (полезных) по их мнению препаратов.
          Кроме лекарственных препаратов, одним из наиболее востребованных видов медицинской помощи оказалось хирургическое вмешательство, которое перенесло большинство  опрошенных больных орфанными заболеваниями, а именно, 23 человека или 74 %.
	Качество медицинской помощи является важным условием улучшения состояния здоровья больного. Провести оценку такого качества было предложено респондентам в одном из вопросов анкеты. Ответы на этот вопрос распределились так, как это показано на рисунке 3.1.8.  

Рисунок 3.1.8 - Оценка респондентами качества медицинской помощи
Распределение ответов на вопрос «как бы Вы оценили качество оказываемой медицинской помощи» было следующим:
	- отличное качество медицинской помощи, благодаря чему лечение дает положительный результат, есть прогресс в состоянии здоровья,  отметили 3 человека (или 9,7 %);
	- хорошее качество медицинской помощи, что способствует стабильности состояния здоровья,  отметили 7 человек или 22,6 %;
	- удовлетворительное качество медицинской помощи, состояние здоровья без изменения - 12 человек или 38,7 %;
	- плохое качество медицинской помощи, а от проводимого лечения становится хуже - 9 человек или 29 %.
Оценка отношения респондентов к возможности получения направлений, квот, медицинских заключений для получения медицинской помощи за рубежом.
	Диагностика и лечение за пределами Российской Федерации в случае, когда все разрешенные в Российской Федерации методы лечения были использованы, а осуществляемое лечение, официально врачами было признано неэффективным, требуется 12 респондентам (или 38,7 %).  Несмотря на это, у больных возникали проблемы с получением медицинского заключения врачебной комиссии федерального медицинского учреждения о наличии медицинских показаний для направления пациента на обследование и/или лечение за пределы территории Российской Федерации за счет средств федерального бюджета у 6 человек или 19 %.
	Высокотехнологичная медицинская помощь в последнее время стала доступной для значительной части населения. Однако проблемы с получением квоты на получение высокотехнологичной медицинской помощи возникли у 13 респондентов или 42 %, а у 17 человек или 54,8 % таких трудностей не возникло. Затруднился ответить  на данный вопрос 1 человек или 3,2 %.
Возможности получения социально-медицинских услуг
	Большинство  опрошенных адаптировались к сложным для них социально-бытовым условиям, в том числе  благодаря предоставлению социально-медицинских услуг.	Социально-бытовой статус респондентов оказался следующим:
	- живу с родителями (другими родственниками) - 14;
	- живу в съемной квартире - 2;
	- живу самостоятельно в собственной квартире (доме, комнате) -1;
	- проживаю с собственной семьей, без детей - 4;
	- проживаю с собственной семьей, с ребенком (детьми) -5;
	- проживаю один/одна - 3; 
	- проживаю один/одна с ребенком (детьми) -2;
	- проживаю в стационарном учреждении социального обслуживания в отдельной комнате -1.
	Учитывая, что подавляющее большинство опрошенных лиц проживает в открытом обществе, значительная часть опрошенных  нуждается в предоставлении социальных услуг и социальной помощи. Особую положительную роль в повышении качества жизни этих больных играют социально-медицинские услуги, которые оказываются этим лицам медицинскими и социальными работниками, а также членами семьи. Однако отношение к получению указанных услуг и социальной помощи у этих больных оказалось неоднозначным. Только 4 человека или 13 % указали, что им предоставляется социальная помощь в виде материальной помощи один раз в год. 15 опрошенных или 48,4 % заявили о потребности в социальной помощи, 14 человек или 45,2 % отказались от социальной помощи. Затруднились ответить - 2 человека или 6,4 %. Получив такие ответы, исследователи решили провести с опрошенными более глубокую проработку  вопроса об их потребностях в социальной помощи и соответствующих услугах. Результаты оказались следующими.
	Когда респондентам была представлена информация о видах и формах социально-медицинских услуг, социальной помощи и финансовых основаниях их получения (т.е. о том, что они бесплатные), а также  дана возможность выбрать, какую социальную помощь и поддержку они хотели бы получить, то респонденты изменили свое первоначальное мнение. опрошенные изъявили желание получить виды социальной помощи и поддержки, перечисленные ниже:
         посещение кружков, клубов по интересам посещение курсов по адаптации к самостоятельной жизни в социуме (сопровождаемое проживание) - 6;
компьютерные курсы на базе территориального центра социального обслуживания - 5;
проведение в квартире доступа к услугам Интернет при его отсутствии - 3;
услуги по социальному туризму - 4;
услуги мобильной социальной службы - 1;
медицинские и санитарно-гигиенические услуги - 6;
услуги по уборке и ремонту квартиры (дома) - 5;
услуги по доставке продовольственных и промышленных товаров - 4;
услуги по техническому обслуживанию и ремонту технических средств реабилитации инвалидов - 6;
социальный патронаж - 7;
транспортные услуги на базе территориального отдела социального обслуживания - 6;
услуги службы «социального такси» - 8;
услуги социального работника, в том числе при оформлении медицинских документов для госпитализации и лечения, в том числе при выезде на диагностику и лечение за пределы Российской Федерации - 2;
услуги психолога - 7;
услуги юриста - 9;
услуги парикмахера - 5;
бытовые услуги (стирка; химчистка; ремонт одежды, обуви) - 4;
горячее питание - 1;
материальная помощь - 12;
вещевая и продовольственная помощь - 2;
услуги ассистентов (помощников) при социальном сопровождении - 4;
услуги наставников (тьюторов) при поиске работы и производственной адаптации на рабочем месте - 2;
затрудняюсь выбрать - ответили 2 человека, но при этом указали, что хотели бы все или многое.
Замечания и предложения по улучшению доступности и качества представляемой медицинской помощи людям с редкими (орфанными) заболеваниями, сформулированные опрошенными пациентами
	1. Необходимо увеличить число врачей, подготовленных по вопросам диагностики и лечения больных с орфанными заболеваниями (формулировка пациентов «Побольше высококвалифицированных специалистов).
	2. Врачи на региональном уровне не всегда доносят до пациента информацию, полученную от лечебных учреждений федерального уровня, в которых эти пациенты получают медицинскую помощь (возможно, у врачей нет соответствующей информации). Соответственно, пожелание - улучшить коммуникацию между лечебными учреждениями разных уровней и сделать медико-социальную помощь людям с редкими (орфанными) заболеваниями более системной.
	3. Необходимо активное внедрение новых лекарственных средств для лечения редких заболеваний, мотивированное вовлечение в изучение этих заболеваний российских медиков.
	4. Медицинская помощь малоэффективная, врачи ссылаются на незнание орфанных болезней, поэтому пациентам приходится самим рекомендовать врачам, какие надо сделать назначения. 
	5. Оказать содействие больным орфанными заболеваниями в налаживании контактов с другими такими больными для их  объединения в сообщество для общения. 
	6. Следует предпринять меры по обеспечению реальной доступности пациентам редких дорогостоящих препаратов, их наличии в стране, в конкретных городах, в аптеках, в стационарах. Прекратить практику отказа со стороны врачей заниматься изучением редких заболеваний при появлении больного с орфанным заболеванием на приеме. Врач должен  получать соответствующие взыскания, если он игнорирует утвержденные перечни лекарств и выписывают неподходящие больному препараты.  В случае необходимости оказать пациенту финансовую помощь для приобретения дорогостоящего лекарства (в частности, больные указали на препарат «Нормосанг», который, с их слов, можно приобрести только за пределами РФ, поскольку в России его просто нет).
	7. К людям с редкими заболеваниями необходим нестандартный подход в лечении. Нужно вводить в медицинскую практику понятие редкого пациента, при взаимодействии с которым врач может и должен применять индивидуальный подход. Присваивать пациенту с редкими болезнями некий особый код помощи. Чтобы любой медицинский работник знал, что он имеет дело с необычным заболеванием и был особенно внимателен. 
	8. Назначить в каждом регионе ответственного врача по редким заболеваниям. Чтобы он имел право назначать лекарства и обследования, а также контролировал правильность действий и консультировал других врачей. Именно в случаях с редкими заболеваниями очень большой процент врачебных ошибок.
	9. Разработать схему организации бесперебойного обеспечения редких больных лекарствами. У пациента нет времени ждать, когда появиться необходимый ему препарат, так как, как правило, без лекарств качество его жизни резко ухудшается. Судебные разбирательства отказов больным с редкими заболеваниями в обеспечении дорогостоящими препаратами крайне негативно отражается на здоровье и психологическом состоянии больного (ждать судебных решений и их исполнения для такого больного – угроза жизни).
	10. Надо выпустить памятку с утвержденным перечнем лекарств, предназначенных для лечения конкретных орфанных заболеваний. Проинформировать больного (в том числе и в памятке) о возможных последствиях при неправильном лечении.
	11. Необходимо внести изменение в статью 44 Федерального закона № 323-ФЗ о необходимости диагностики и лечения за рубежом для людей с генетическими отклонениями, в случае если такая диагностика и лечение неосуществимы в Российской Федерации и не приносят эффективного результата.
	12. Внести изменение в статью 22 Федерального закона № 442-ФЗ о необходимости организации социального сопровождения, в том числе по адаптации к самостоятельной жизни в социуме (сопровождаемое проживание) граждан, страдающих редкими (орфанными) заболеваниями.
13. Улучшить лекарственное обеспечение препаратами, которые рекомендованы специалистами в федеральных центрах и являются залогом нашего стабильного состояния и полноценной жизни. Готовить знающих специалистов по заболеванию, работающих в регионах, тем самым сделать медицинскую помощь доступнее и качественнее.
14. Упростить процедуру согласования назначения и выписывания лекарственных средств. В настоящее время, данная процедура излишне усложнена и затянута, так как требует прохождения большого количества инстанций (комиссия в поликлинике, окружная комиссия, комиссия субъекта РФ и т.п.). Все эти комиссии собираются, как правило, 1 раз в два месяца, поэтому, в случае коррекции терапии, получение пациентом жизненно необходимого препарата может затянуться на период от нескольких месяцев до года. Таким образом, пациент остается без необходимого лечения, что ставит под угрозу его здоровье и жизнь.
Упростить процедуру получения редких, доростоящих препаратов в случаях ухудшения состояния, исключив дублирование и много этапность. При назначении по жизненным показаниям какого-то конкретного такого препарата врачом или врачебной комиссией федерального центра, пациенту, чтобы получить лекарственное средство необходимо пройти врачебную комиссию в специализированном уполномоченном учреждении, например,  в онкодиспансере по месту жительства. В этом учреждении врачебная комиссия (получается повторно) должна принять решение о назначении этого препарата. Но в большинстве случаев она отказывает в назначении необходимого лекарственного средства. Причины отказов, о которых заявляют врачи: 
- врачи не знают об этом препарате;
- не имеют опыта использования этого лекарственного средства.
- в инструкции к препарату нет диагноза пациента в списке болезней, для лечения которых используется препарат (при этом препарат может входить в ЖНВЛП);
- препарат не входит в льготные перечни лекарственных средств;
- препарат не входит в стандарт медицинской помощи;
- предложение альтернативной схемы лечения, которая у данного пациента уже ранее показала свою полную неэффективность.
Указанные действия врачей неправомочные. Это подтверждают ниже приведенные положения соответствующих документов. В приказе Минздравсоцразвития от 5 мая 2012 г. N 502н (ред. 02.12.2013г.) в функциях врачебной комиссии указано: 4.7. принятие решения о назначении лекарственных препаратов при наличии медицинских показаний (индивидуальная непереносимость, по жизненным показаниям):
- не входящих в соответствующий стандарт медицинской помощи;
- по торговым наименованиям. 
В приказе Минздрава России от 20.12.2012 N 1175н (ред. от 30.06.2015) указано: по решению врачебной комиссии пациентам при оказании им медицинской помощи в стационарных условиях назначаются лекарственные препараты, не включенные в перечень жизненно необходимых и важнейших лекарственных препаратов, в случае их замены из-за индивидуальной непереносимости, по жизненным показаниям.
Возможное решение проблемы: вынести из области принятия решения врачебной комиссии по месту жительства принятие решения о назначении препарата, если его уже назначила по жизненным показаниям врачебная комиссия федерального профильного медицинского центра. ЛПУ по месту жительства должно принять как данность такое назначение и следовать ему.    
	15. Не допускать замены лекарственных препаратов дженериками. Запретить осуществлять неадекватную замену  в аптеке бесплатных лекарственных препаратов, по сопутствующим заболеванием. У многих больных такая  замена приводит к тяжелым последствиям. 
	Добиться стабильности финансирования закупок препаратов в регионах. Недопущение использования препаратов, производство которых начато  частными организациями без должных репутационных характеристик и без проведения должной проверки последствий для больного этих препаратов. Нередко дилерами таких препаратов выступают врачи поликлиник, на что указывают многие их опрошенных лиц.
16. Активное внедрение новых лекарственных средств для лечения редких заболеваний, участие  российских медиков в изучении редких заболеваний совместно с зарубежными партнёрами; целенаправленное повышение квалификации профильных врачей в поликлиниках.
	17. Организовывать открытые встречи пациентов с редкими заболеваниями, с привлечением врачей-специалистов всех профилей. Это должно расширить профессиональный кругозор врачей и повысить их квалификацию (что называется без отрыва от производства). 
	18. Оказывать содействие в трудоустройстве больных с редкими заболеваниями. Организовывать рабочие места для таких людей.
19. Усовершенствовать процесс получения лекарственных средств по торговому наименованию по жизненным показаниям, индивидуальной непереносимости и т.п. Дело в том, что в настоящее время данный процесс не урегулирован должным образом и существует только на «бумаге». В реальности же закупки препаратов осуществляются исключительно по одному критерию – стоимости лекарственного средства, а его качество и эффективность, по сути, отходит на второй план. Однако в случае с орфанными заболеваниями, замена одного препарата на другой, даже имеющего тоже Международное непатентованное название (далее – МНН), может привести к резкому ухудшению состояния здоровья пациента, т.к. для лиц, страдающих орфанными заболеваниями, лекарственные средства подбираются индивидуально, с учетом особенностей их организма, можно сказать, что каждая доза такого препарата выстрадана пациентами и врачами, поэтому лицам, страдающим орфанными заболеваниями, назначать препараты, руководствуясь только одним критерием – МНН, не допустимо.
	20. Вернуть выписывание и получение орфанных препаратов обратно в поликлиники по месту жительства. Дело в том, что в настоящее время, пациенту, страдающему орфанным заболеванием, чтобы выписать и получить лекарственное средство, необходимо пройти длительную процедуру. Сначала следует обратиться в поликлинику, которая расположена в другом районе и до нее еще необходимо добраться на нескольких видах транспорта, что особенно трудно сделать инвалиду, а потом ждать своей очереди, так как врач, выписывающий орфанные препараты, параллельно оказывает медицинскую помощь еще и другим пациентам, записавшимся к нему на прием. После получения рецепта, необходимо обратиться в аптеку, расположенную уже по другому адресу, также не по месту жительства пациента, чтобы забрать препарат. Если же он отсутствует в аптеке, то приходиться ехать еще раз. Таким образом, процесс выписывания и получения необходимого лекарственного средства занимает, в лучшем случае, целый день. Зачем все это было сделано, не понятно, кроме проблем для пациентов, многие из которых являются инвалидами, данная реформа ровным счетом ничего не принесла.
	21. Организовать социальную, психологическую помощь, обеспечение путевками в санаторий, обеспечение нужными жизненно важными препаратами, обучение специалистов в регионах.
	22. Повышение и поддержание квалификации врачей в регионах на должном уровне путем регулярных обучающих мероприятий.
 
3.2. Итоги социологического исследования  специалистов системы здравоохранения и социальной защиты (оказывающих медицинскую помощь и социально-медицинские услуги лицам с редкими заболеваниями)
В качестве экспертов по случайной выборке выступили врачи-организаторы здравоохранения, проходящие переподготовку на кафедре организации здравоохранения и общественного здоровья в Российской медицинской академии последипломного образования в октябре 2015 года. 	
Количество опрошенных специалистов - 78. Анкета включала в себя 15 вопросов, включая место проживания (прилагается). 
Эксперты представляют 18 регионов Российской Федерации (см. таблицу 3.2.1).
	
Таблица 3.2.1 - Количество ответов экспертов
	№ п/п
	Субъект РФ
	Количество ответов
	Количество ответов, %

	1.
	Москва
	45
	57,69

	2.
	Московская область
	12
	15,38

	3.
	Волгоградская область
	1
	1,28

	4.
	Республика Коми
	4
	5,13

	5.
	Камчатский край
	1
	1,28

	6.
	Тюменская область
	1
	1,28

	7.
	Кабардино-Балкария
	1
	1,28

	8.
	Приморский край
	3
	3,85

	9.
	Республика Карелия
	1
	1,28

	10.
	Томская область
	1
	1,28

	11.
	Республика Калмыкия
	1
	1,28

	12.
	Курская область
	1
	1,28

	13.
	Тульская область
	1
	1,28

	14.
	Архангельская область
	1
	1,28

	15.
	Тверская область
	1
	1,28

	16.
	Вологодская область
	1
	1,28

	17.
	Пермский край
	1
	1,28

	18.
	Смоленская область
	1
	1,28



Неравномерность представительства от субъектов РФ объясняется случайной выборкой экспертов.
Как показано на рисунке 3.2.1, 80,8% экспертов представляют  работников бюджетных учреждений здравоохранения (63 чел.), 7,7% - работников казенных учреждений (6 чел.), 5,1 % - работников автономных учреждений (4 чел.).

Рисунок 3.2.1 - Количество опрошенных работников учреждений
39 экспертов (50%) - работники медицинских учреждений субъектов Российской Федерации, 29 экспертов (37,2%) - работники Федеральных медицинских учреждений, 7 экспертов (9,0%) - работники медицинских учреждений частной формы собственности.
44 эксперта (56,4%) работают в амбулаторно-поликлинических учреждениях, 5 экспертов (6,4%) работают в стационарах, 15 экспертов (19,2%) работают в поликлинике и стационаре, 10 экспертов (12,8%) работают в научно-исследовательских организациях, в других учреждениях работают 4 эксперта (5,1 %).
Стаж работы экспертов: до 5 лет - 6 (7,7%); 5-10 лет - 12 (15,4%); 10-20 лет - 16 (20,5%); 20-30 лет - 21 (26,9%); более 30 лет - 23 (29,5%) ( рисунок 3.2.2).

Рисунок 3.2.2 - Стаж работы экспертов
Важнейшее значение для совершенствования любой деятельности приобретает наличие или отсутствие нормативной базы, регулирующей тот или иной вид деятельности. Не является исключением и организация оказания медицинской помощи лицам с редкими заболеваниями.  Знают о том, что медицинская помощь при редких (орфанных) заболеваниях регулируется законодательно 57 экспертов (73,1 %). Слышали о том, что эта деятельность регулируется законодательно - 8 экспертов (10,3%). Не знают о таком регулировании - 7 экспертов (8,97%). 6 экспертов (7,7%) - затруднились ответить.
Не менее важным, на наш взгляд, является то, каково представление экспертов о редких заболеваниях и то, что они относят к редким заболеваниям. Ответы только 20 экспертов (25,6%)  совпали с законодательным определением редких (орфанных) заболеваний – не более 10 случаев на 100000 населения. 38  экспертов (48,2%) считают, что редким (орфанным) заболеванием можно считать  заболевания, которые имеют распространенность не более 5 случаев заболевания на 100000 населения.  4  эксперта высказали мнение о том, что редкими  заболеваниями можно считать заболевания, которые имеют распространенность не более 20 случаев заболевания на 100000 населения. 16 (20,5%) экспертов затруднились ответить на данный вопрос (см. рисунок 3.2.3). 

Рисунок 3.2.3 - Представление экспертов о редких заболеваниях
В соответствии с названием темы данной научно-исследовательской работы «Разработка предложений по совершенствованию законодательства по доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями» вполне обоснована необходимость измерения знаний врачей о законодательном определении понятия «доступность медицинской помощи». Ответы на данный вопрос анкеты представлены в таблице 3.2.2.
	Таблица 3.2.2 - Измерение знаний врачей о законодательном определении понятия "доступность медицинской помощи"
	Считаете ли Вы, что в российском законодательстве в достаточной степени определено понятие «доступность медицинской помощи»

	Варианты ответа
	Количество ответов
	Количество ответов, %

	Да, в законодательстве определено понятие «доступность медицинской помощи»
	15
	19,2

	В законодательстве понятие «доступность медицинской помощи» определено не полностью
	29
	37,2

	Понятие «доступность медицинской помощи» в законодательстве не определено
	21
	26,9

	Затрудняюсь ответить
	13
	16,7



	Очевидно, что существующие в настоящее время многочисленные варианты определения доступности медицинской помощи не способствуют одинаковому восприятию этого понятия. Отсутствие однообразной трактовки «доступность медицинской помощи» у медицинских работников, руководителей органов здравоохранения на региональном и федеральном уровне и пациентов не способствует принятию адекватных решений по проблемам доступности медицинской помощи. 
	В этой связи, актуальным представляется выявленный в нашем исследовании факт, свидетельствующий о необходимости использования однозначной, понятной для медицинских работников и пациентов трактовки понятия «доступность медицинской помощи», которая имела бы комплексный характер, поддерживалась бы органами управления здравоохранения. 69 экспертов (88,5%) поддерживают необходимость однозначного, понятного и для медицинских работников, и для пациентов значения понятия «доступность медицинской помощи». Особую актуальность вышеперечисленное приобретает для организации доступности медицинской помощи лицам с редкими (орфанными) заболеваниями.  
Данный факт подтверждается оценками экспертов существующего состояния доступности медицинской помощи, полученные в нашем исследовании (см. таблицу 3.2.3).
	Таблица 3.2.3 - Оценки существующего состояния доступности медицинской помощи лицам с орфанными заболеваниями

	Оценка
	Количество ответов
	Количество ответов, %

	Отлично
	0
	0

	Хорошо
	12
	15,4

	Удовлетворительно
	31
	39,7

	Неудовлетворительно
	10
	12,8

	Затрудняюсь оценить
	25
	32,1



Очевидно, что доступность медицинской помощи лицам с редкими заболеваниями в значительной степени связана с организацией лекарственного обеспечения (рисунок 3.2.4). Мнения экспертов таковы:
- 5 экспертов (6,4%) считают, что лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано в полном объеме и проблем не существует;
- 36 экспертов (46,2%) высказали мнение о том, что лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано не в полном объеме и существуют некоторые проблемы; 
- мнение 18 экспертов (21,8%) заключается в том, что лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано не в полном объеме и существуют серьёзные проблемы;
- 2 эксперта высказали мнение о том, что лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями не организовано;
- 18 экспертов (23,1%) затруднились высказать свое мнение.

Рисунок 3.2.4 - Мнение экспертов относительно проблем, связанных с лекарственным обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями
Экспертам было предложено оценить готовность медицинских учреждений, в которых они работают, организовать оказание медицинской помощи больным с редкими заболеваниями. Ниже представлены данные экспертами оценки:
- медицинское учреждение полностью готово организовать оказание медицинской помощи таким больным – такую оценку не дал ни один эксперт;
- медицинское учреждение частично готово организовать оказание медицинской помощи таким больным – такую оценку дали 5 экспертов;
- медицинское учреждение больше готово, чем не готово организовать оказание медицинской помощи таким больным – такую оценку дали 21 эксперт;
	- медицинское учреждение больше не готово, чем готово организовать оказание медицинской помощи таким больным – так готовность оценили 22 эксперта;
	- затруднились оценить готовность медицинского учреждения к организации оказания медицинской помощи таким больным 27 экспертов.
Экспертам также было предложено оценить готовность медицинских работников учреждения, где работает эксперт, оказывать медицинскую помощь больным с орфанными заболеваниями.
Ниже представлены оценки, данные экспертами:
- медицинские работники учреждения, в котором работает эксперт, полностью готовы оказывать медицинскую помощь больным с орфанными заболеваниями - такую оценку не дал ни один эксперт;
- медицинские работники учреждения, в котором работает эксперт, частично готовы оказывать медицинскую помощь больным с орфанными заболеваниями  - такую оценку дали 5 экспертов;
- медицинские работники учреждения, в котором работает эксперт, больше готовы, чем не готовы оказывать медицинскую помощь больным с орфанными заболеваниями – 24 эксперта;
- медицинские работники учреждения, в котором работает эксперт, больше не готовы, чем готовы оказывать медицинскую помощь больным с орфанными заболеваниями – так оценивают готовность 19 экспертов;
- 26 экспертов затруднились оценить готовность медицинского учреждения, в котором они работают оказывать медицинскую помощь больным с редкими заболеваниями.
	Экспертам было предложено оценить организацию оказания медицинской помощи больным с редкими заболеваниями в регионах, которые они представляют. Данные об оценках представлены в таблице 3.2.4.
	Таблица 3.2.4 - Оценка организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионах, где работают эксперты

	Оценка
	Количество ответов
	Количество ответов, %

	Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на высоком уровне и никогда никаких вопросов не возникает
	6
	7,7

	Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на среднем уровне и иногда возникают вопросы и проблемы
	35
	44,9

	Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на среднем уровне и вопросы и проблемы возникают достаточно часто
	24
	30,8

	Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на низком уровне и вопросы и проблемы возникают практически в каждом случае заболевания
	7
	8,97



	Экспертам было предложено обозначить мероприятия, которые необходимо осуществить в первую очередь для повышения доступности медицинской помощи лицам с редкими заболеваниями. Ниже представлены предложения респондентов. 
Мероприятия, предложенные экспертами:
1. Улучшить информационное обеспечение по проблемам оказания медицинской помощи данной группе пациентов.
2. Улучшить бесплатное обеспечение данной группы пациентов современными медикаментами.
3. Обеспечить достаточное финансирование для организации оказания медицинской помощи лицам с редкими заболеваниями, в том числе и по специальным программам.
4. Обеспечить подготовку квалифицированного персонала для оказания медицинской помощи пациентам данной группы.
5. Уточнить законодательство по данной проблеме на Федеральном уровне, в том числе и по доступности медицинской помощи.
6.  Обеспечить мероприятия по доступности медицинской помощи, в том числе решить юридические проблемы и прозрачности расходов на оказание медицинской помощи данной группе пациентов.
7. Обеспечить в регионах возможность диагностики и лечения лиц с редкими заболеваниями в соответствии со стандартами Министерства здравоохранения РФ.
8. Ликвидировать существующие проблемы с лекарственным обеспечением лиц с редкими заболеваниями.
9. Усилить информационное обеспечение населения по проблемам орфанных заболеваний, в том числе использовать интернет-ресурсы и телевидение.
10. Увеличить финансирование лекарственного обеспечения за счет целевых субсидий регионам.
11. Рассмотреть возможность создания специализированных центров для лечения больных орфанными заболеваниями.
12. Обеспечить информированность больных данной группы о медицинских учреждениях, где можно получить специализированную медицинскую помощь, информированность о порядке получения лекарственных препаратов, информированность о запрещенных к применению лекарственных препаратов. 
13. Обеспечить пациентам данной группы получения в медицинских учреждениях медицинской помощи вне очереди.
14. Сохранить и обеспечить деятельность медицинских центров и отделений, специализирующихся на диагностике и лечении орфанных заболеваний.
15. Оказывать медицинскую помощь лицам с орфанными заболеваниями за счет средств федерального бюджета, в том числе и за пределами Российской  Федерации.
Выводы и предложения.
1. Выявленное в исследование мнение экспертов подтверждает предположение о том, что существующая нормативная база не в полной мере определяет понятие «доступность медицинской помощи», что препятствует адекватному использованию данного словосочетания и регламентации действий для ее достижения.
2. Большинство (53 из 78) экспертов высказали мнение о том, что лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано не в полном объеме и существуют различные по степени серьёзности проблемы. В мероприятиях, которые нужно осуществить для повышения доступности медицинской помощи лицам с редкими заболеваниями, эксперты отметили необходимость ликвидации указанных проблем.
3. Исследование выявило, что степень готовности медицинских учреждений к организации оказания медицинской помощи больным с редкими заболеваниями требует повышения. Мнения экспертов по данному вопросу, особенно количество воздержавшихся, свидетельствуют об этом. Аналогичные проблемы выявлены и при исследовании степени готовности медицинских работников оказывать медицинскую помощь данной категории больных.
4. Исследование выявило, что организация оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионах, где работают эксперты,  находится на уровне, требующем улучшения. 66 из 78 экспертов, участвующих в исследовании высказали мнение об этом.
5. Предложенные экспертами мероприятия затрагивают все аспекты для возможной коррекции проблем, препятствующих совершенствованию доступности оказания медицинской помощи лицам с редкими (орфанными) заболеваниями. 


	4 Оценка проблем и противоречий действующего законодательства, влияющих на обеспечение доступности медицинской помощи и предоставлении социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями, с обоснованием путей их преодоления 

Обязательность всеобщей бесплатной медицинской помощи населению закреплена в статье 41 Конституции Российской Федерации1. Положение Конституции имеет особое значение для всех граждан страны, но оно наиболее актуальное для лиц с редкими заболеваниями, поскольку на протяжении всей своей жизни они вынуждены использовать дорогостоящие лекарственные препараты, дорогостоящее обследование и медицинские, в том числе хирургические вмешательства. 
Включение в число индикаторов доступности медицинской помощи такого критерия, как финансовое обеспечение медицинской помощи и критерия бесплатности медицинской помощи, несомненно, указывает на необходимость упорядочения оценки выработанных показателей. В программах государственных гарантий бесплатного оказания гражданам медицинской помощи следует использовать положения статьи 41 Конституции РФ: "Медицинская помощь в государственных и муниципальных учреждениях здравоохранения оказывается гражданам бесплатно за счет финансирования деятельности этих учреждений из соответствующего бюджета". 
Обязательное медицинское страхование в России не является собственно страхованием.  В условиях "одноканального" финансирования оно вполне вероятно станет дублировать функции казначейства. Следует обратить внимание на необходимость усиления прозрачности деятельности Фондов ОМС в связи с перечислением им бюджетных денег негосударственным страховым компаниям.
В статье 10 Федерального закона «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации» от 21 ноября 2011 г. № 323-ФЗ понятия доступность и качество медицинской помощи объединены в одной статье под общим названием, имеют общие формы проявления идентификации. Таким образом, по существу трактуются как синонимы, что размывает самодостаточность этих категорий и противоречит статье 2 этого же закона, где понятие доступность не раскрывается, а понятие качества медицинской помощи структурно уточнено, оно включает в себя «совокупность характеристик отражающих своевременность оказания медицинской помощи, правильность выбора методов профилактики, диагностики, лечения и реабилитации при оказании медицинской помощи, степень достижения запланированного результата». При таком подходе доступность медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с орфанными заболеваниями можно рассматривать либо лишь, как один из показателей качества медицинской помощи, характеризующий возможность её получения бесплатно, своевременно и без больших затрат времени всеми категориями населения. Либо полагать, что в законе не раскрыто определение понятия «доступность».
В соответствии со ст.2 ФЗ № 323-ФЗ от 21 ноября 2011 года «Об основах охраны здоровья  граждан в РФ» медицинская помощь - это комплекс мероприятий, направленных на поддержание и (или) восстановление здоровья и включающих в себя предоставление медицинских услуг.
Весьма проблематичным является то, что социально-медицинские услуги на практике определяются каждым регионов по-своему. Авторами настоящей работы изучены и обобщены соответствующие региональные нормативные документы и ниже предложен перечень таких услуг. Полагаем, что данный перечень может рассматриваться как базовая ориентировочная  основа для принятия распорядительного документа на федеральном уровне.  Эти услуги направлены на  повышение качества жизни пациентов, профилактику утяжеления их заболеваний, медицинскую и социальную реабилитацию.
Перечень
социально-медицинских услуг  лицам с орфанными заболеваниями
- содействие в получении социально-медицинских услуг, предусмотренных законодательством Российской Федерации;
- систематическое наблюдение за состоянием здоровья;
- проведение медицинских процедур в соответствии с назначением лечащих врачей;
- санитарно-просветительская работа;
- проведение мероприятий, направленных на профилактику обострений хронических и предупреждение инфекционных заболеваний;
- комплексное, с учетом особенностей соответствующего орфанного заболевания, медико-социальное обследование при поступлении в медицинские и социальные учреждения, проведения первичного медицинского осмотра и первичной санитарной обработки, организации первой доврачебной помощи, направлении при наличии показаний на лечение в стационарное медицинское учреждение;
- проведение в детских учреждениях лечебно-профилактической, противоэпидемической работы, медико-психологическая реабилитация детей;
- содействие в оказании специализированной помощи детям с орфанными заболеваниями, воспитываемым дома: осуществление лечебных оздоровительных мероприятий для детей, направление их (при необходимости) в лечебные учреждения, содействие в оформлении документов на освидетельствование учреждениями медико-социальной экспертизы;
- оказание санитарно-гигиенической помощи самостоятельно проживающим инвалидам с орфанными заболеваниями, а также детям с орфанными заболеваниями, проживающим с родителями, временно неспособными заботиться о них или пренебрегающими родительскими обязанностями;
- содействие в обеспечении больных орфанными заболеваниями (согласно медицинским показаниям) лекарственными средствами и изделиями медицинского назначения;
- содействие в предоставлении больным с орфанными заболеваниями, нуждающимся в оздоровлении, соответствующих услуг и направлении их на санаторно-курортное лечение;
- подготовка лиц с орфанными заболеваниями к сознательному и ответственному отцовству и материнству, их гигиеническое и половое просвещение, профилактика венерических заболеваний и СПИДа;
- проведение мероприятий, направленных на снятие стрессового состояния, вызванного сложившейся жизненной ситуацией, выведение из состояния посттравматического стресса с помощью медицинских учреждений и с привлечением психологов и психотерапевтов;
- социально-медицинский патронаж больных и инвалидов с орфанными заболеваниями.
Исходя из выше указанных положений, следует констатировать, что в соответствии с действующим законодательством, медицинская помощь в целом и, в частности применительно к больному с орфанным заболеванием, – это возможность осуществления медицинским работником по отношению к пациенту, затрагивающие физическое или психическое состояние человека и имеющие профилактическую, исследовательскую, диагностическую, лечебную, реабилитационную направленность, виды медицинских обследований и (или) медицинских манипуляций, а также искусственное прерывание беременности. Таким образом, обобщенно можно утверждать, что доступность медицинской помощи обеспечивается осуществлением медицинским работником по отношению к пациенту медицинских обследований и (или) медицинских манипуляций.
Обратим внимание на то, что в научной литературе наиболее часто встречается определение доступности медицинской помощи, как интегрального показателя возможности пациента получить необходимую в конкретный момент времени медицинскую помощь для:
- сохранения жизни;
- диагностики, предотвращения и ликвидации состояний здоровья, угрожающих жизни;
- диагностики и лечения болезней различной этиологии;
- реабилитации после болезней и восстановления жизненных функций организма;
- профилактики заболеваний.
Представляется, что такая трактовка не отвечает сущности доступности, поскольку в указанном определении речь идет об отдельных критериях и показателях оценки ожидаемых результатов обеспечения доступности медицинской помощи. С точки зрения авторов настоящей работы доступность следует определять, исходя из обеспечения доступности для субъектов по отношению к которым ее (доступность) можно рассматривать. В этом контексте предлагаем рассматривать доступность медицинской помощи, как создание для медицинского работника соответствующих условий (возможности) осуществлять, а для пациента получать, необходимые виды медицинских обследований и (или) медицинских манипуляции, в определенный, конкретный период времени. Для больных с орфанными заболеваниями это особенно актуально, поскольку настоящее исследование выявило низкий уровень осведомленности медицинских и социальных работников об особенностях этих нарушений здоровья, а порой просто о незнании, что такие заболевания есть. 
В ФЗ № 323-ФЗ определено понятие медицинская деятельность как профессиональная деятельность по оказанию медицинской помощи, проведению медицинских экспертиз, медицинских осмотров и медицинских освидетельствований, санитарно-противоэпидемических (профилактических) мероприятий и профессиональная деятельность, связанная с трансплантацией (пересадкой) органов и (или) тканей, обращением донорской крови и (или) ее компонентов в медицинских целях.
Профессиональная деятельность определяется компетенциями и квалификацией медперсонала, задействованного в оказании медицинской помощи пациенту, а потому уровень обеспечения доступности медицинской помощи  напрямую зависит от уровня квалификации соответственно компетенциям медицинского работника.
Таким образом, создание возможности осуществлять медицинские манипуляции (в широком смысле слова) во взаимосвязи с медицинской деятельностью предполагает:
- наличие медицинского работника соответствующего профиля и квалификации;
- наличие необходимых для проведения манипуляций лекарственных препаратов;
- наличие инфраструктурного обеспечения проведения манипуляций;
- наличие единых для всех медицинских работников на всей территории страны правил проведения медицинских манипуляций.
В действующем законодательстве, как ключевые, введены понятия:
- «медицинский работник»; под таким работником подразумевается физическое лицо, которое имеет медицинское или иное образование, работает в медицинской организации и в трудовые (должностные) обязанности которого входит осуществление медицинской деятельности, либо физическое лицо, которое является индивидуальным предпринимателем, непосредственно осуществляющим медицинскую деятельность;
- «фармацевтический работник» и определение - физическое лицо, которое имеет фармацевтическое образование, работает в фармацевтической организации и в трудовые обязанности которого входят оптовая торговля лекарственными средствами, их хранение, перевозка и (или) розничная торговля лекарственными препаратами для медицинского применения (далее - лекарственные препараты), их изготовление, отпуск, хранение и перевозка;
- «лечащий врач», который рассматривается, как врач, на которого возложены функции по организации и непосредственному оказанию пациенту медицинской помощи в период наблюдения за ним и его лечения.
Такое правовое сужение понятийного аппарата применительно медицинской помощи  в целом и особенно при специфике таких заболеваний, как редкие, вызывает серьезные затруднения в оценке доступности больным с орфанными заболеваниями, как впрочем и при других заболеваниях, адекватной медпомощи. К тому же доступность медицинской помощи дифференцируется на доврачебную, врачебную, квалифицированную и др.
В соответствии с Законом "Об основах охраны здоровья граждан в РФ" граждане с 15 лет имеют право самостоятельно распоряжаться своим здоровьем и при этом присутствие его законных представителей, которые бы могли повлиять на решение ребенка - необязательно. В этой ситуации для медицинских работников возникают  юридические проблемы, созданные несовершенством закона. Выполняя медицинское вмешательство без согласия родителей, врачи нарушают и нормы Семейного кодекса. Рассматриваемые проблемные положения закона "Об основах охраны здоровья граждан в РФ противоречат положениям Конвенции о правах ребенка, согласно которой "каждое человеческое существо до достижения 18-летнего возраста является ребенком". В многочисленных международных документах указывается на необходимость дополнительной защиты несовершеннолетних в связи с тем, что ребенок, ввиду его физической и умственной незрелости, нуждается в специальной охране и заботе, включая надлежащую правовую защиту. Сложные коллизии возникают в тех случаях, когда дети, особенно подросткового и юношеского возраста, страдают редкими заболеваниями сопряженными с уродующими нарушениями здоровья. Конечно молодые люди стремятся избавиться от уродства и стремятся сделать это любым путем (например стать волонтерами при испытании новых методов лечения). Опасные осложнения медицинских вмешательств не пугают этих людей.  Положение молодого человека с орфанным заболеванием еще более усугубляется в условиях болезни, когда ему сложно, а порой и невозможно осознать свое состояние, осмыслить необходимость проведения того или иного медицинского вмешательства и всю опасность связанных с этим вмешательством рисков для его здоровья и жизни. Именно в такой ситуации защиту интересов ребенка должны обеспечивать его законные представители (родители, усыновители, опекуны).
Проблема возникает не только по поводу защиты законных интересов несовершеннолетних, но и по поводу исполнения законных обязанностей их родителями и защиты профессиональной чести медицинских работников, которые выполняют свои профессиональные обязанности, но в условиях правовых коллизий становятся субъектами ответственности, принимающими на себя ответственность за юридические неточности.
Социально-медицинские услуги  лицам с ограниченными возможностями здоровья следует не только упорядочить, на что обращено внимание выше, но и переориентировать на модернизацию технологий их предоставления, особенно детям.  Предлагаем ряд таких технологий, которые должны получить отражение в действующем законодательстве и, прежде всего, применительно к больным детям с орфанными заболеваниями. 
Технологии социально-медицинских услуг детям-инвалидам в области дошкольного и школьного образования и воспитания. Дошкольное и школьное образование и воспитание детей-инвалидов с орфанными заболеваниями основано на учете индивидуальных особенностей образовательных потребностей и потому носит характер специального образования.
Специальное образование - это область, где необходимы социально-медицинские услуги, планируемые и реализуемые на  междисциплинарном подходе. Ключевую роль приобретают услуги, касающиеся определения ограничений жизнедеятельности ребенка-инвалида с редким заболеванием, в том числе в образовании, сопровождения и осуществления комплексных реабилитационных услуг, профилактики нарушений здоровья, минимизации отклонений в развитии, раннего медико-психолого-педагогического вмешательства.
Деятельность традиционных сетевых специальных дошкольных и школьных учреждений дифференцируется по типам учреждений, что связано с особенностями контингента детей, характерного для соответствующего типа учреждения. В последние годы происходило создание новых комплексных медико-диагностико-образовательных  центров помощи детям с особенностями психофизического развития. Основой современных изменений системы специальной помощи детям-инвалидам является воплощение идеи ориентации не на нарушения здоровья или дефект, а на потенциальные возможности ребенка, который рассматривается составной частью социума, и в этом свете социально-медицинские услуги должны быть ориентированы на включение ребенка-инвалида с редким заболеванием в различные виды жизнедеятельности с преимущественной интеграцией в общество. Согласно такой трактовке в процессе медико-социальной экспертизы и разработке ИПР необходимо не только устанавливать ограничения жизнедеятельности, но обязательно определять реабилитационный потенциал ребенка и пути его реализации с установкой на социальную интеграцию.
Другой современный подход связан с развитием моделей интегрированного обучения, которое должно быть ориентировано на способности ребенка и возможности предоставить ему набор социально-медицинских услуг по выявлению способностей и их развитию в  соответствующих потребностям ребенка-инвалида в условиях инклюзивной реабилитационно-образовательной среды. Создание данной среды является само по себе комплексной социально-медицинской услугой, включающей безбарьерную среду, специальные образовательные программы, технико-технологическое обеспечение доступности знаний, навыков и умений, подготовку педагогического и иного персонала, участвующего в образовательном процессе и воспитании детей-инвалидов.
Процесс коррекционной работы с ребенком-инвалидом в дошкольных и школьных учреждениях требует комплексных социально-медицинских услуг, осуществляемых с учетом нарушений здоровья и/или развития, а также специфики отклонений от нормы. Данный комплекс услуг можно разделить на два блока:
- первый блок включает услуги по индивидуальному отбору детей относительно приоритетности того или иного вида и формы обучения, типа учреждения образования;
- второй блок включает услуги по комплексному обследованию и разработке индивидуальной коррекционной программы развития ребенка.
Медико-психолого-педагогическая помощь детям-инвалидам с орфанными заболеваниями предполагает оказание набора социально-медицинских услуг, прежде всего ориентированных на детей с особенностями развития. В этот набор входят следующие услуги:
- консультативно-методическая работа с родителями;
- услуги по социальной адаптации ребенка и формирование у него предпосылок к учебной и другой деятельности;
- услуги по обеспечению системного взаимодействия структур образования, здравоохранения, социальной защиты и других, а также подведомственных им учреждений и предприятий.
Следует отметить, что социально-медицинские услуги, как неотъемлемая составляющая системы помощи детям-инвалидам, должны реализовываться в разных организационных формах, по научно-обоснованной методологии, быть методически адекватными.
Дети с орфанными заболеваниями, воспитывающиеся в домашних условиях, могут обучаться в группах кратковременного пребывания при учреждениях компенсирующего и комбинированного вида, при дошкольных отделениях (группах) специальных (коррекционных) образовательных учреждений. Для таких детей также предназначены и иные образовательные учреждения:
- для детей, нуждающихся в психолого-педагогической и медико-социальной помощи в условиях разновозрастных воспитательных групп для детей дошкольного возраста; центры диагностики и консультирования, психолого-медико-социального сопровождения, психолого-педагогической реабилитации и коррекции;
оздоровительные образовательные учреждения санаторного типа для детей, нуждающихся в длительном лечении в условиях групп для детей дошкольного возраста;
учреждения дополнительного образования: центры дополнительного образования детей, детские оздоровительные центры различного профиля и др.
Таким образом, ребенок-инвалид с редким заболеваниемм может обучаться как в условиях специализированных (компенсирующего или коррекционного вида), так и в условиях интегрированного (совместного с нормально развивающимися детьми) воспитания. 
Обеспечение реализации права и комфортных условий обучения детей-инвалидов с редкими заболеваниями в образовательных учреждениях, получения образования с целеориентацией на их участие в трудовой деятельности является особо значимой чертой современного цивилизованного общества. Развитие информационных технологий, научно-технический прогресс и кардинальное преобразование профессиональной деятельности, появление ее новых видов резко расширили возможности социальной интеграции различных категорий детей-инвалидов, в том числе и с орфанными заболеваниями, на основе появления новых технологий удовлетворения их особых образовательных потребностей. Благодаря обучению и целенаправленной социализации, дети-инвалиды, ранее рассматривающиеся как обреченные быть на иждивении у государства, становятся полноценными членами общества, для которых во взрослой жизни вполне доступна трудовая деятельность и достижение полной или частичной экономической самодостаточности и независимого образа жизни. 
Социальная адаптация детей-инвалидов с редкими заболеваниями во многом зависит от отношения к ней семьи ребенка. Прежде всего, это касается выбора образовательной среды и образовательного учреждения. В этом контексте позитивную роль могут сыграть социально-медицинские услуги, направленные на работу с семьей ребенка, с учетом таких факторов, как демографический состав семей, их социально-демографические ресурсы, возраст членов семьи.
Факторы целесообразно подразделить на две группы:
1. Первая группа - социально-демографические факторы, связанные с составом семьи. К ним относятся: неполная семья; полная  семья; наличие в составе семьи других инвалидов.
2. Вторая группа – факторы, связанные с социально-демографическими ресурсами родителей, которые включает возрастные и образовательные характеристики. 
Важнейшим условием для успешности социальной адаптации и  связанной с ней ранней профориентации является своевременность предоставления социально-медицинских услуг с учетом возраста ребенка-инвалида и оценки его реабилитационного потенциала с учетом специфики орфанного заболевания. 
Реабилитационный потенциал характеризует степень способности ребенка-инвалида к взаимодействию с социальной средой, а также комплекс его биологических и психологических характеристик. При установлении реабилитационного потенциала учитываются также социально-средовые факторы, позволяющие в той или иной степени реализовать потенциальные возможности ребенка. 
Реабилитационный потенциал разделяется на три уровня: высокий, удовлетворительный и низкий. Медицинская оценка уровня реабилитационного потенциала основывается на показателях ограничений жизнедеятельности детей-инвалидов и степени их выраженности. Идентификация проявлений ограничений жизнедеятельности у детей-инвалидов разного возраста является принципиальной, поскольку позволяет объективизировать решения медико-социальных экспертов, целенаправленно разрабатывать ИПР ребенка-инвалида, прогнозировать траекторию его профориентации и профобразования с целевым ориентиром на потенциально пригодное рабочее место с учетом интересов личности и общества.
Указанный принцип мог бы использоваться при оказании социально-медицинских услуг семьям детей-инвалидов с орфанными заболеваниями, что будет способствовать их осознанной влюченности в процесс адаптации ребенка с долгосрочной перспективой его профессиональной реабилитации и трудовой жизни. В этом плане можно утверждать не только об адаптации ребенка, но и о социальной адаптации семьи, воспитывающей ребенка-инвалида.
Трактовка показателя реабилитационного потенциала и его использование могут быть более широкими, если учитывать роль в процессах социальной адаптации семей. Согласно обобщенным исследованиям разных авторов установлено, что 69,2% детей имеют удовлетворительный реабилитационный потенциал, чуть менее трети (27,9%) – низкий и только 3% детей – высокий. 
[bookmark: w10]Возраст и реабилитационный потенциал ребенка-инвалида определяют потребность в таких социально-медицинских услугах, как продолжительный в течение жизни уход и в помощь при обучении. Для социализации ребенка в плане подготовки к его будущей трудовой жизни особо важное значение имеют правильная организация ухода и посредством такого ухода осуществление привития ребенку-инвалиду ряда навыков самоухода, социальных норм поведения, соблюдения личной гигиены, организации бытовой жизнедеятельности, создание своего личного пространства (игрового, учебного, рабочего).
Важно обратить внимание на то, что уход в большинстве случаев осуществляют члены семьи. По продолжительности времени ухода все трудозатраты членов семей распределяются по нескольким основным группам: 
1. Уход осуществляют родители детей-инвалидов. При этом основная нагрузка падает на женщин. По данным исследования, продолжительность ежедневного ухода за детьми-инвалидами составила:
у матерей – 4 –10 часов и более для половины семей (49%); 
у отцов – до 4 часов для большинства семей (93%). 
2. Часть обязанностей по уходу берут на себя близкие родственники, причем 40% из них затрачивают от 4 часов в день и более. 
3. В 26% семей в уходе участвуют братья и сестры; половина из них
затрачивает от 1 до 2 часов в день.
Дети дошкольного возраста нуждаются в более продолжительных затратах времени, независимо от степени их реабилитационного потенциала (диаграмма 3). Поэтому на уход за ними в большинстве случаев (62%) затрачивается от 5 до10 часов и более. С возрастом продолжительный уход требуется только для части детей, имеющих низкий реабилитационный потенциал. Уход за детьми школьного возраста в 60% случаев требует от 1 до 4 часов в день.
Потребности детей-инвалидов в уходе и ключевая роль в этом уходе членов семьи обуславливает необходимость организации такого вида социально-медицинских услуг, как обучение родителей и других заинтересованных членов семьи детей-инвалидов, в обучении уходу.
Дети-инвалиды, находящиеся в дошкольных и школьных образовательных учреждениях, как правило, пользуются соответствующими услугами по уходу. Дети, нуждающиеся в посторонней помощи и уходе по медицинским показаниям, посещают в основном специализированные учреждения (77%), причем более половины из них находятся в них 5-6 суток в неделю.
Подавляющее большинство детей-инвалидов в возрасте от 8 до 18 лет обучаются в образовательных учреждениях (87%), в том числе, в общеобразовательных школах – 73% детей (из них 18% используют
коррекционные учреждения или коррекционные классы для детей с патологией развития – 24% детей). Около 10% детей этого возраста проходит или уже прошла профессиональную подготовку и профессиональное обучение. Не получают образование около 5% детей-инвалидов.
Детям-инвалидам с орфанными заболеваниями, обучающимся в общеобразовательных школах, сложнее, чем их ровесникам усвоить программу обучения в силу ограниченных возможностей здоровья, частых перерывов в обучении по болезни. Основная нагрузка по оказанию социально-медицинских услуг по уходу и обучению за тяжелыми детьми-инвалидами школьного возраста ложится на  специальные учреждения. 
Социально-медицинские услуги, касающиеся детей-инвалидов с орфанными заболеваниями из числа  школьников, обязательно должны быть направлены на их здоровьесбережение путем профилактики ухудшения состояния здоровья, недопущения переутомления и стрессов.
Вывод. Для устранения обозначенных проблем и противоречий необходимо правовое упорядочение в области вышеуказанных регуляторных механизмов. Отсутствие такого упорядочения не позволяет обеспечить доступность медицинской помощи, сообразно столь необходимым для оценки должного уровня доступности стандартам. В свою очередь такие стандарты можно разработать на основе формализованных и утвержденных норм, принципов и механизмов реализации для разных видов медицинской помощи.
	




5 Итоги публичного обсуждения экспертами (круглый стол) разработанных предложений по совершенствованию действующего законодательства по доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями

Для обсуждения на «круглом столе» были вынесены группы вопросов, ориентированных на оценку экспертами, разработанных в ходе настоящей работы, предложений (далее Предложения) по совершенствованию действующего законодательства по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями.
1. Группа первая включала вопросы, касающиеся необходимости уточнения определения понятия «доступность медицинской помощи»:
1. Группа вторая включала вопросы, позволяющие определить, могут ли считаться синонимами категории «доступность» и «качество» применительно к медицинской помощи
2. Группа третья включала вопросы, касающиеся необходимости унифицировать определение категории «доступность медицинской помощи и социально-медицинских услуг»
3. Группа четвертая включала вопросы о необходимости изменения нормативно-правового обеспечения категории «доступность медицинской помощи» и «социально-медицинских услуг»
4. Группа пятая включала вопросы, касающиеся порядка разработки и нормативно-правового утверждения понятия «доступность медицинской помощи».
	2. Группа шестая – вопросы, касающиеся Предложений  по изменению нормативно-правового регулирования доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с орфанными заболеваниями.
Эти вопросы касались:
- законодательной базы, регулирующей доступность медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с орфанными заболеваниями;
- условий и ресурсов, необходимых для обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с орфанными заболеваниями;
-требований к обеспечению условий и порядку предоставления медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с орфанными заболеваниями;
- влияния разграничения полномочий между федеральными органами власти  и органами власти субъектов Российской Федерации;
- механизма выравнивания финансового обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с орфанными заболеваниями в субъектах РФ.
3. Группа шестая – вопросы, касающиеся Предложений  по изменению нормативно-правового регулирования отдельных аспектов доступности 
В ходе дискуссии, в которой приняли участие 12 и участники настоящей НИР, принципиальных замечаний к Предложениям не сделано, внесены некоторые уточнения, было единодушно принято решение поддержать разработанные Предложения и рекомендовать их как итоговые в данной НИР и для последующего представления.

	










6 Предложения по совершенствованию законодательства Российской Федерации по обеспечению доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями (итоговый пакет)

1. Разделить законодательно понятия «доступность» и «качество» медицинской помощи, выделив два самостоятельных параграфа в статье 10 Федерального закона от 21 ноября 2011 г. № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан Российской Федерации». 
2. Законодательно утвердить определение: «доступность медицинской помощи - это создание для медицинского работника возможности осуществлять, а для пациента получать, необходимые медицинские манипуляции, в определенный, конкретный период времени».
3. Законодательно утвердить основные характеристики доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями.
4. Законодательно определить условия и ресурсы, необходимые для обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями, в том числе:
- наличие медицинского работника(ов), соответствующего профиля и квалификации;
- наличие необходимых для проведения манипуляций лекарственных препаратов;
- наличие инфраструктурного обеспечения проведения манипуляций;
- наличие единых для всех медицинских работников на всей территории страны правил проведения медицинских манипуляций и этики поведения в отношении больных с редкими заболеваниями;
- принципы, нормы и механизмы обеспечения необходимыми для проведения манипуляций лекарственными средствами.
5. Замечания и предложения по улучшению доступности и качества представляемой медицинской помощи и социально-медицинских услуг людям с редкими (орфанными) заболеваниями, сформулированные на основе результатов опросов пациентов:
	5.1. Необходимо увеличить число врачей, подготовленных по вопросам диагностики и лечения больных с орфанными заболеваниями (формулировка пациентов «Побольше высококвалифицированных специалистов).
	5.2. Врачи на региональном уровне не всегда доносят до пациента информацию, полученную от лечебных учреждений федерального уровня, в которых эти пациенты получают медицинскую помощь (возможно, у врачей нет соответствующей информации). Соответственно, пожелание - улучшить коммуникацию между лечебными учреждениями разных уровней и сделать медико-социальную помощь людям с редкими (орфанными) заболеваниями более системной.
	5.3. Необходимо активное внедрение новых лекарственных средств для лечения редких заболеваний, мотивированное вовлечение в изучение этих заболеваний российских медиков.
	5.4. Медицинская помощь малоэффективная, врачи ссылаются на незнание орфанных болезней, поэтому пациентам приходится самим рекомендовать врачам, какие надо сделать назначения. 
	5.5. Оказать содействие больным орфанными заболеваниями в налаживании контактов с другими такими больными для их  объединения в сообщество для общения. 
	5.6. Следует предпринять меры по обеспечению реальной доступности пациентам редких дорогостоящих препаратов, их наличии в стране, в конкретных городах, в аптеках, в стационарах. Прекратить практику отказа со стороны врачей заниматься изучением редких заболеваний при появлении больного с орфанным заболеванием на приеме. Врач должен  получать соответствующие взыскания, если он игнорирует утвержденные перечни лекарств и выписывают неподходящие больному препараты.  В случае необходимости оказать пациенту финансовую помощь для приобретения дорогостоящего лекарства (в частности, больные указали на препарат «Нормосанг», который, с их слов, можно приобрести только за пределами РФ, поскольку в России его просто нет).
	5.7. К людям с редкими заболеваниями необходим нестандартный подход в лечении. Нужно вводить в медицинскую практику понятие редкого пациента, при взаимодействии с которым врач может и должен применять индивидуальный подход. Присваивать пациенту с редкими болезнями некий особый код помощи. Чтобы любой медицинский работник знал, что он имеет дело с необычным заболеванием и был особенно внимателен. 
	5.8. Назначить в каждом регионе ответственного врача по редким заболеваниям. Чтобы он имел право назначать лекарства и обследования, а также контролировал правильность действий и консультировал других врачей. Именно в случаях с редкими заболеваниями очень большой процент врачебных ошибок.
	5.9. Разработать схему организации бесперебойного обеспечения редких больных лекарствами. У пациента нет времени ждать, когда появиться необходимый ему препарат, так как, как правило, без лекарств качество его жизни резко ухудшается. Судебные разбирательства отказов больным с редкими заболеваниями в обеспечении дорогостоящими препаратами крайне негативно отражается на здоровье и психологическом состоянии больного (ждать судебных решений и их исполнения для такого больного – угроза жизни).
	5.10. Надо выпустить памятку с утвержденным перечнем лекарств, предназначенных для лечения конкретных орфанных заболеваний. Проинформировать больного (в том числе и в памятке) о возможных последствиях при неправильном лечении.
	5.11. Необходимо внести изменение в статью 44 Федерального закона № 323-ФЗ о необходимости диагностики и лечения за рубежом для людей с генетическими отклонениями, в случае если такая диагностика и лечение неосуществимы в Российской Федерации и не приносят эффективного результата.
	5.12. Внести изменение в статью 22 Федерального закона № 442-ФЗ о необходимости организации социального сопровождения, в том числе по адаптации к самостоятельной жизни в социуме (сопровождаемое проживание) граждан, страдающих редкими (орфанными) заболеваниями.
	5.13. Улучшить лекарственное обеспечение препаратами, которые рекомендованы специалистами в федеральных центрах и являются залогом нашего стабильного состояния и полноценной жизни. Готовить знающих специалистов по заболеванию, работающих в регионах, тем самым сделать медицинскую помощь доступнее и качественнее.
	5.14. Упростить процедуру согласования назначения и выписывания лекарственных средств. В настоящее время, данная процедура излишне усложнена и затянута, так как требует прохождения большого количества инстанций (комиссия в поликлинике, окружная комиссия, комиссия субъекта РФ и т.п.). Все эти комиссии собираются, как правило, 1 раз в два месяца, поэтому, в случае коррекции терапии, получение пациентом жизненно необходимого препарата может затянуться на период от нескольких месяцев до года. Таким образом, пациент остается без необходимого лечения, что ставит под угрозу его здоровье и жизнь.
5.15.Упростить процедуру получения редких,  дорогостоящих препаратов в случаях ухудшения состояния, исключив дублирование и многоэтапность. При назначении по жизненным показаниям какого-то конкретного такого препарата врачом или врачебной комиссией федерального центра, пациенту, чтобы получить лекарственное средство необходимо пройти врачебную комиссию в специализированном уполномоченном учреждении, например,  в онкодиспансере по месту жительства. В этом учреждении врачебная комиссия (получается повторно) должна принять решение о назначении этого препарата. Но в большинстве случаев она отказывает в назначении необходимого лекарственного средства. Причины отказов, о которых заявляют врачи: 
- врачи не знают об этом препарате;
- не имеют опыта использования этого лекарственного средства.
- в инструкции к препарату нет диагноза пациента в списке болезней, для лечения которых используется препарат (при этом препарат может входить в ЖНВЛП);
- препарат не входит в льготные перечни лекарственных средств;
- препарат не входит в стандарт медицинской помощи;
- предложение альтернативной схемы лечения, которая у данного пациента уже ранее показала свою полную неэффективность.
Указанные действия врачей неправомочные. Это подтверждают ниже приведенные положения соответствующих документов. В приказе Минздравсоцразвития от 5 мая 2012 г. N 502н (ред. 02.12.2013г.) в функциях врачебной комиссии указано: 4.7. принятие решения о назначении лекарственных препаратов при наличии медицинских показаний (индивидуальная непереносимость, по жизненным показаниям):
- не входящих в соответствующий стандарт медицинской помощи;
- по торговым наименованиям. 
В приказе Минздрава России от 20.12.2012 N 1175н (ред. от 30.06.2015) указано: по решению врачебной комиссии пациентам при оказании им медицинской помощи в стационарных условиях назначаются лекарственные препараты, не включенные в перечень жизненно необходимых и важнейших лекарственных препаратов, в случае их замены из-за индивидуальной непереносимости, по жизненным показаниям.
Возможное решение проблемы: вынести из области принятия решения врачебной комиссии по месту жительства принятие решения о назначении препарата, если его уже назначила по жизненным показаниям врачебная комиссия федерального профильного медицинского центра. ЛПУ по месту жительства должно принять как данность такое назначение и следовать ему.    
	5.16. Не допускать замены лекарственных препаратов дженериками. Запретить осуществлять неадекватную замену  в аптеке бесплатных лекарственных препаратов, по сопутствующим заболеванием. У многих больных такая  замена приводит к тяжелым последствиям. 
	5.17. Добиться стабильности финансирования закупок препаратов в регионах. Недопущение использования препаратов, производство которых начато  частными организациями без должных репутационных характеристик и без проведения должной проверки последствий для больного этих препаратов. Нередко дилерами таких препаратов выступают врачи поликлиник, на что указывают многие их опрошенных лиц.
	5.18. Активное внедрение новых лекарственных средств для лечения редких заболеваний, участие  российских медиков в изучении редких заболеваний совместно с зарубежными партнёрами; целенаправленное  повышение квалификации профильных врачей в поликлиниках.
	5.19. Организовывать открытые встречи пациентов с редкими заболеваниями, с привлечением врачей-специалистов всех профилей. Это должно расширить профессиональный кругозор врачей и повысить их квалификацию (что называется без отрыва от производства). 
	5.20. Оказывать содействие в трудоустройстве больных с редкими заболеваниями. Организовывать рабочие места для таких людей.
	5.21. Усовершенствовать процесс получения лекарственных средств по торговому наименованию по жизненным показаниям, индивидуальной непереносимости и т.п. Дело в том, что в настоящее время данный процесс не урегулирован должным образом и существует только на «бумаге». В реальности же закупки препаратов осуществляются исключительно по одному критерию – стоимости лекарственного средства, а его качество и эффективность, по сути, отходит на второй план. Однако в случае с орфанными заболеваниями, замена одного препарата на другой, даже имеющего тоже Международное непатентованное название (далее – МНН), может привести к резкому ухудшению состояния здоровья пациента, т.к. для лиц, страдающих орфанными заболеваниями, лекарственные средства подбираются индивидуально, с учетом особенностей их организма, можно сказать, что каждая доза такого препарата выстрадана пациентами и врачами, поэтому лицам, страдающим орфанными заболеваниями, назначать препараты, руководствуясь только одним критерием – МНН, не допустимо.
	5.22. Вернуть выписывание и получение орфанных препаратов обратно в поликлиники по месту жительства. Дело в том, что в настоящее время, пациенту, страдающему орфанным заболеванием, чтобы выписать и получить лекарственное средство, необходимо пройти длительную процедуру. Сначала следует обратиться в поликлинику, которая расположена в другом районе и до нее еще необходимо добраться на нескольких видах транспорта, что особенно трудно сделать инвалиду, а потом ждать своей очереди, так как врач, выписывающий орфанные препараты, параллельно оказывает медицинскую помощь еще и другим пациентам, записавшимся к нему на прием. После получения рецепта, необходимо обратиться в аптеку, расположенную уже по другому адресу, также не по месту жительства пациента, чтобы забрать препарат. Если же он отсутствует в аптеке, то приходиться ехать еще раз. Таким образом, процесс выписывания и получения необходимого лекарственного средства занимает, в лучшем случае, целый день. Зачем все это было сделано, не понятно, кроме проблем для пациентов, многие из которых являются инвалидами, данная реформа ровным счетом ничего не принесла.
	5.23. Организовать социальную, психологическую помощь, обеспечение путевками в санаторий, обеспечение нужными жизненно важными препаратами, обучение специалистов в регионах.
	5.24. Повышение и поддержание квалификации врачей в регионах на должном уровне путем регулярных обучающих мероприятий, 





ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В России правовое регулирование обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями осуществляется разноуровневыми нормативными актами (различных отраслей права, как частного, так и публичного). 
В соответствии с п.1 ст. 3 Федерального закона Российской Федерации от 21 ноября 2011 г. N 323-ФЗ "Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации", «законодательство в сфере охраны здоровья основывается на Конституции Российской Федерации и состоит из настоящего Федерального закона, принимаемых в соответствии с ним других федеральных законов, иных нормативных правовых актов Российской Федерации, законов и иных нормативных правовых актов субъектов Российской Федерации». Согласно п.2 этой же статьи «нормы об охране здоровья, содержащиеся в других федеральных законах, иных нормативных правовых актах Российской Федерации, законах и иных нормативных правовых актах субъектов Российской Федерации, не должны противоречить нормам настоящего Федерального закона».
В процессе настоящего исследования выявлены противоречия действующего законодательства, касающиеся обеспечения доступности медицинской помощи и социально-медицинских услуг лицам с редкими заболеваниями. Результаты исследования позволили охарактеризовать барьеры для полноценного обеспечения получения медицинской помощи и социально-медицинских услуг этим лицам из-за отсутствия должного механизма взаимодействия субъектов отношений в сфере охраны здоровья данных граждан. Такое взаимодействие необходимо установить посредством упорядочения и координации норм действующего законодательства и механизма правопременения. 
Разработан пакет предложений по совершенствованию действующего законодательства и устранения его противоречий.
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Приложение А
Анкета выборочного социологического опроса 
пациентов с редкими заболеваниями
ЦЕЛЬ ОПРОСА: узнать мнение пациентов с редкими (орфанными) заболеваниями о доступности и  качестве  представляемой медицинской помощи
Опрос проводится в рамках специального исследования, инициированного Государственной Думой РФ,  для совершенствования действующего законодательства
Убедительно просим Вас принять участие в опросе и ответить на поставленные в анкете вопросы, обведя кружком тот вариант ответа, который соответствует Вашему мнению. Опрос - анонимный. Если  среди ответов или  вопросов нет  формулировки, которую,	 по вашему мнению, надо ввести в опрос, то просим  дополнить анкету в соответствующем пункте вопроса или дополнительно сформулировать вопрос отдельным пунктом и ответить так, как Вы считаете нужным.

1. Пол (один ответ):
1) мужской;
2) женский.
2. Ваш возраст (один ответ):
1) от 16 до 18 лет;
2) от 19 до 29 лет;
3) от 30 до 39 лет;
4) от 40 до 50 лет;
5) от 51 до 55 лет для женщин/60 лет для мужчин.
3. Ваше образование (один ответ):
1) аспирантура, докторантура
2) доктор наук, кандидат наук
3) высшее профессиональное, незаконченное высшее профессиональное;
4) среднее профессиональное (техникум, колледж);
5) начальное профессиональное (ПТУ);
6) общее среднее (10-11 классов);
7) неполное среднее (8-9 классов)
8) начальное
4. Работаете ли Вы в настоящее время? (один ответ):
1) да;
2) нет.
5. Имеете ли Вы инвалидность? (один ответ):
1) да (отметьте группу инвалидности: первая, вторая, третья)
2) нет.
6. Страдаете ли Вы каким-либо врожденным (наследственным) заболеванием? (один ответ):
1)да 
2)нет.
7. Каков диагноз Вашего врожденного (наследственного) заболевания? (укажите):

8. Входит ли Ваше заболевание в перечень редких (орфанных) заболеваний (один ответ):
1) да;
2) нет.
9. Существует или принят стандарт лечения Вашего врожденного (наследственного) заболевания? (один ответ):
1) да; 
2) нет
3) затрудняюсь ответить.
10. Как давно Вы страдаете врожденным (наследственным) заболеванием? (один ответ):
1) с самого рождения;
2) с детских лет (укажите, сколько Вам было лет, когда установили диагноз:_________);
3) в возрасте старше 18 лет.
11. Страдаете ли кто-нибудь из Ваших родственников таким же или каким-либо подобным врожденным (наследственным) заболеванием? (один ответ):
         1)да:
Если да, укажите каким именно:_______________________________
___________________________________________________________

Кто этот родственник (мать, отец, дядя, тетя, дедушка, бабушка и т.д.):
__________________________________________________________ 
2)нет.
12. Проходили ли Вы или Ваши родственники медико-генетическую экспертизу? (один ответ)
1) да: я проходил; родственник проходил
2) нет: я не проходил, родственник не проходил
3) затрудняюсь ответить в отношении себя, 
4) затрудняюсь ответить в отношении родственников.
13. Как часто Вы посещаете врача по поводу Вашего заболевания? (один ответ):
1) не более двух раз в год;
2) более двух раз в год, но не чаще одного раза в месяц;
3) чаще одного раза в месяц;
4) другой ответ: укажите______________________________.
14. Возникали ли у Вас проблемы с получением санаторно-курортного лечения или направления в медико-социальный реабилитационный центр? (один ответ):
1) да (укажите в чем состояли эти затруднения:___________________
_________________________________________________________
2) нет.
15. Как часто Вы получаете путевку на санаторно-курортное лечение или направление лечащего врача в медико-социальный реабилитационный центр? (один ответ):
1) не более раз в 5 лет;
2) раз в 2-3 года;
3) один раз в год;
4) другой ответ: укажите ___________________________________
16. Были ли у вас хирургические вмешательства? (один ответ):
1) да. Если да, укажите какие именно________________________
_______________________________________________________ 
2) нет.
17. Принимаете ли Вы какие-нибудь лекарственные препараты по назначению врача? (один ответ)
1) да, постоянно;
2) только при плохом самочувствии;
3) приходилось ли вам заниматься самолечением: нет, да(укажите почему__________________________________________________
_________________________________________________________
4) не принимаю (укажите почему___________________________
_______________________________________________________
18. Входят ли эти лекарственные препараты в перечень орфанных лекарственных препаратов? (один ответ):
1) да;
2) нет;
19. Выписывает ли Вам по Вашей просьбе лечащий врач дорогостоящие лекарственные препараты?
1) да, всегда;
2) да, но с большими трудностями ( в чем состоят эти трудности:___
_______________________________________________________
3) нет.
20. В случае отказа или невозможности лечащего врача в выписке Вам необходимых лекарственных препаратов, сколько Вы тратите в месяц на их покупку лекарств за свой счет? (один ответ):
1) менее 1000 руб.;
2) от 1000 до 3000 руб.;
3) от 1000 до 3000 руб.;
4) от 3000 до 5000 руб.;
5) от 5000 до 8000 руб.;
6) свыше 8000 руб.;
7) затрудняюсь ответить.
21. Как бы Вы оценили качество оказываемой медицинской помощи?
1) отличное, лечение дает положительный результат, есть прогресс;
2) хорошее, состояние здоровья стабильное;
3) удовлетворительное, состояние здоровья без изменений;
4) плохое, от проводимого лечения становится хуже.
22. Требуется ли Вам диагностика и лечение за пределами Российской Федерации в случае, когда все разрешенные в Российской Федерации методы Вашего лечения были использованы или лечение признано неэффективным? (один ответ):
1) да;
2) нет.
3) Обращались ли Вы за направлением Вам на обследование и лечение в зарубежные медучреждения: да, нет
4) Были ли Вы в зарубежных лечебно-диагностических или реабилитационных центрах: да, нет
Если да, то дайте оценку качества оказанной вам медпомощи:___
_____________________________________________________
23. Возникали ли у Вас проблемы с получением направления лечащего врача в федеральное медицинское учреждение для решения вопроса о направлении Вас на обследование и/или лечение за пределы территории Российской Федерации за счет средств федерального бюджета? (один ответ):
1) да;
2) нет.
24. Возникали ли у Вас проблемы с получением медицинского заключения (рекомендации) врачебной комиссии федерального медицинского учреждения о наличии медицинских показаний для направления пациента на обследование и/или лечение за пределы территории Российской Федерации за счет средств федерального бюджета? (один ответ):
1) да (укажите какие:_____________________________________
__________________________________________________
2) нет.

25. Возникали ли у Вас проблемы с получением квоты на получение высокотехнологичной медицинской помощи? (один ответ):
1) да (укажите какие:_____________________________________
______________________________________________________
2) нет.
26. Ваше семейное положение:
          1)замужем (женат)
          2) незамужем
          3) есть дети: нет, есть (укажите сколько -1, 2, 3,________)
27.Ваш социально-бытовой статус:
1) живу с родителями (другими родственниками);
2) живу в съемной квартире;
3) живу самостоятельно в собственной квартире (доме, комнате);
4) проживаю с собственной семьей, без детей;
5) проживаю с собственной семьей, с ребенком (детьми);
6) проживаю один/одна, 
7) проживаю один/одна с ребенком (детьми);
8) проживаю в стационарном учреждении социального обслуживания в отдельной комнате;
9) проживаю в стационарном учреждении социального обслуживания с соседями (укажите, сколько с вами вместе проживает человек и какой размер комнаты – до 18 кв.м, другое – уточните сколько кв. метров____________________).
28. Нуждаетесь ли Вы в предоставлении социальных услуг или социальной помощи? (один ответ):
1)да;
2)нет.
2)затрудняюсь ответить
29. Предоставляются ли Вам социальные услуги и/или социальная помощь:
          1)да (укажите какая организация предоставляет ________________
_______________________________________________________________)
          2)нет (укажите почему____________________________________
____________________________________________________________)

30. Какие виды социальных услуг или социальной помощи Вам необходимы? (выберите 5 наиболее значимых для Вам видов):
1) надомное социальное или социально-медицинское обслуживание в территориальном отделе социального обслуживания;
2) посещение кружков, клубов по интересам;
3)  посещение курсов по адаптации к самостоятельной жизни в социуме (сопровождаемое проживание);
4) компьютерные курсы на базе территориальном центре социального обслуживания;
5) проведение в квартире доступа к услугам Интернет при его отсутствии;
6) услуги по социальному туризму;
7) услуги мобильной социальной службы;
8) медицинские и санитарно-гигиенические услуги;
9) услуги по уборке и ремонту квартиры (дома);
10) услуги по доставке продовольственных и промышленных товаров;
11) услуги по техническому обслуживанию и ремонту технических средств реабилитации инвалидов;
12) социальный патронаж;
13) транспортные услуги на базе территориального отдела социального обслуживания;
14) услуги службы «социального такси»;
15) услуги социального работника, в том числе при оформлении медицинских документов для госпитализации и лечения, в том числе при выезде на диагностику и лечение за пределы Российской Федерации;
16) услуги психолога;
17) услуги юриста;
18) услуги парикмахера;
19) бытовые услуги (стирка; химчистка; ремонт одежды, обуви)
20) горячее питание;
21) материальная помощь;
22) вещевая и продовольственная помощь;
23) услуги ассистентов (помощников) при социальном сопровождении;
24) услуги наставников (тьюторов) при поиске работы и производственной адаптации на рабочем месте.
25)затрудняюсь ответить
           26)Другое (укажите):

______________________________________________________________________





Приложение В
Анкета
 экспертного социологического исследования «Оценка состояния и пути повышения доступности медицинской помощи лицам с редкими заболеваниями.
1. Знаете ли Вы, что медицинская помощь при редких (орфанных) заболеваниях регулируется законодательно?
1. Да, я знаю об этом регулировании в полном объеме
2. Да, я знаю об этом частично
3. Я  слышал(а) об этом 
4. Нет, я не знаю об этом регулировании
5. Затрудняюсь ответь

2. Какие заболевания можно считать редкими (орфанными)?
1. Заболевания, которые имеют распространенность не более 5 случаев заболевания на 100000 населения
2. Заболевания, которые имеют распространенность не более 10 случаев заболевания на 100000 населения
3. Заболевания, которые имеют распространенность не более 20 случаев заболевания на 100000 населения
4. Затрудняюсь ответить
3. Считаете ли Вы, что в российском законодательстве в достаточной степени определено понятие «доступность медицинской помощи»
1. Да, в законодательстве определено понятие «доступность медицинской помощи»
2. В законодательстве понятие «доступность медицинской помощи» определено не полностью
3. Понятие «доступность медицинской помощи» в законодательстве не определено.
4. Затрудняюсь ответить.
4. Дайте оценку организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе, где вы работаете
1. Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на высоком уровне и никогда никаких вопросов не возникает.
2. Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на среднем уровне и иногда возникают вопросов и проблемы.
3. Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на среднем уровне и вопросы и проблемы возникают достаточно часто.
4. Организации оказания медицинской помощи при редких заболеваниях в регионе находится на низком уровне и вопросы и проблемы возникают практически в каждом случае заболевания.
5. Ваше мнение по поводу лекарственного обеспечения пациентов с орфанными заболеваниями 
1. Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано в полном объеме и проблем не существует
2. Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано не в полном объеме и существуют некоторые проблемы.
3. Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано не в полном объеме и существуют серьёзные проблемы
4. Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями не организовано 
5. Затрудняюсь ответить
6. Оцените существующее состояние доступности медицинской помощи лицам с орфанными заболеваниями.
1. Отлично
2. Хорошо
3. Удовлетворительно
4. Неудовлетворительно
5. Затрудняюсь оценить
7. По Вашему мнению, нужно ли, чтобы в Российской Федерации понятие «доступность медицинской помощи» имело однозначное, понятное и для медицинских работников и пациентов значение?
1. Да, необходимо
2. Можно, чтобы было как сейчас
3. Нет, нет никакой необходимости
4. Затрудняюсь ответить
8. На ваш взгляд какие мероприятия необходимо осуществить в первую очередь для повышения доступности медицинской помощи лицам с орфанными заболеваниями (напишите)

_______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________

9. Готово ли медицинское учреждение, в котором Вы работаете (работали),  организовать оказание медицинской помощи больным с орфанными заболеваниями?
1. Готово полностью
2. Готово частично
3. Больше готово, чем не готово 
4. Больше не готово, чем готово
5. Затрудняюсь ответить

10. Готовы ли медицинские работники учреждения , в котором Вы работаете (работали) оказывать медицинскую помощь больным с орфанными заболеваниями? 
1. Готовы полностью
2. Готовы частично
3. Больше готовы, чем не готовы 
4. Больше не готовы, чем готовы
5. Затрудняюсь ответить
2. Сведения о себе
11. Вы работаете
1. В бюджетном учреждении здравоохранения
2. В казенном учреждении здравоохранения
3. В автономном учреждении здравоохранения
 12. Ваше учреждение здравоохранения 
1. Федеральное
2. Областное (республиканское, краевое)
3. Частное
13. Вы работаете
1. в амбулаторно-поликлиническом учреждении
2. в стационаре
3. в поликлинике и стационаре
4. в ВУЗе
5. в НИИ
6. Другое (указать)________________________________________
14. Ваш стаж работы
1. до 5 лет
2. 5–10лет
3. 10-20 лет
4. 20-30 лет
5. более 30 лет
15. Вы проживаете
 1.  Регион (республика, край, область)____________________(укажите название)
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Мужчины	Женщины	13	18	
Образование	
Высшее образование	Среднее профессиональное образование (техникум)	Начальное образование	Доктор наук	Докторнатура, аспирантура	19	5	4	2	1	


Медико-генетическая экспертиза	Проходили 	Не проходили	Не знают	22	7	2	
Посещение врача	Не более двух раз в год	Более двух раз в год, но не чаще одного раза в месяц	Чаще одного раза в месяц	Другой ответ	13	10	5	5	
Продажи	Испытывают трудности	Не испытывают трудности	Затруднились ответить	22	8	1	
Число инвалидов	Да, всегда	Да, но с большими трудностями	Нет	Затруднились ответить	15	5	10	1	
Число инвалидов	Менее 1000 руб.	От 3000 до 5000 руб.	Свыше 8000 руб.	От 5000 до 80000 руб.	Затруднились ответить	1	6	13	1	10	
Число инвалидов	Отличное, лечение дает положительный результат, есть прогресс	Хорошее, состояние здоровья стабильное	Удовлетворительное, состояние здоровья без изменения	Плохое, от проводимого лечения становится хуже	3	7	12	9	
Работники бюджетных учреждений	Количество экспертов	Количество экспертов, %	63	80.8	Работники казенных учреждений	Количество экспертов	Количество экспертов, %	6	7.7	Работники автономных учреждений	Количество экспертов	Количество экспертов, %	4	5.0999999999999996	


До 5 лет	От 5 до 10 лет	От 10 до 20 лет	От 20 до 30 лет	Более 30 лет	7.6999999999999999E-2	0.15400000000000033	0.20500000000000004	0.26900000000000002	0.29500000000000032	До 5 лет	От 5 до 10 лет	От 10 до 20 лет	От 20 до 30 лет	Более 30 лет	До 5 лет	От 5 до 10 лет	От 10 до 20 лет	От 20 до 30 лет	Более 30 лет	
Не более 10 случаев на 100000 населения	20	Не более 5 случаев на 100000 населения	38	Не более 20 случаев на 100000 населения	4	Затруднились ответить	16	


Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано в полном объеме и проблем не существет	5	Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано не в полном объеме и существуют некоторые проблемы	36	Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями организовано не в полном объеме и существуют серьезные проблемы	17	Лекарственное обеспечение пациентов с орфанными заболеваниями не организовано	2	Затруднились высказать свое мнение	18	


