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а сайте Медико-генетического центра
уже более 30 научных программ
диагностики наследственных
заболеваний, которые входят в

Перечень Фонда «Круг добра».
На это обратил внимание врачей директор Медико-генети-

ческого научного центра им. академика Н. П. Бочкова, акаде-
мик РАН, член экспертного совета Фонда «Круг добра» Сергей
Куцев.

Например, научно-диагностическая программа по еще
мало изученному в мире заболеванию PROS стала новым про-
ектом, который оказался востребованным и актуальным в
связи с возможностью предоставить больным детям терапию.
Врачи иногда видят пациентов, клиническая картина кото-
рых схожа с проявлениями PROS, однако до сегодняшнего
дня у них не было возможности провести точную диагностику.

Благодаря развитию диагностических возможностей
недавно выделили отдельную группу наследственных заболе-
ваний, которых объединяет генетическая причина – сомати-
ческие мутации в гене PIK3CA. Отсюда название PROS –

PIK3CA-ассоциированный спектр заболеваний. Клинические
проявления этой группы характеризуются чрезмерным
ростом части тела или конечности. Прогрессирование заболе-
вания приводит к необходимости проведения хирургического
лечения.

Знание причины заболевания и понимание механизма реа-
лизации изменения в гене привело к подбору эффективной
терапии, которая не только останавливает избыточный рост,
но и способствует регрессу уже развившихся изменений. 

НАША СПРАВКА
Мутации в генах – это изменения, которые происходят в ДНК как слу-

чайным образом, так и под действием разных факторов, например, хими-
ческих веществ, ионизирующих излучений. Они могут затрагивать как
отдельные «буквы» генетического кода, так и большие участки генома.
Мутации происходят постоянно, и это основной двигатель эволюции. Чаще
всего они бывают нейтральными, то есть ни на что не влияют, не приносят
ни вреда, ни пользы. В редких случаях встречаются полезные мутации –
они дают организму некоторые преимущества. Также встречаются вредные
мутации – из-за них нарушается работа важных белков. Они, наоборот,
происходят достаточно часто. 

онд «Круг добра» подписал 
соглашение о сотрудничестве с
Национальной ассоциацией 
комплаенс.

Это сделано по убеждению и решению председателя прав-
ления Фонда «Круг добра» А. Ткаченко, а комплаенс – это
именно тот подход в управлении организацией, который свя-
зан с оценкой и предотвращением рисков нарушения законо-
дательства, нормативных документов, правил и стандартов
надзорных органов отраслевых ассоциаций, а также саморе-
гулируемых организаций и кодексов поведения.

Протоиерей Александр Ткаченко заверил, что с момента соз-
дания в 2021 году Фонда «Круг добра» он уделяет очень большое
внимание соблюдению законодательства и иных нормативно-
правовых актов в сфере их деятельности, кодексов поведения в
сфере НКО, а также требований работы с бюджетными средства-
ми. Он отметил, что щепетильность «Круга добра» в отношении
работы с народным бюджетом подтверждена проверками, кото-
рые прошли в прошлом году со стороны контрольно-ревизион-
ного управления Федерального казначейства.

Александр Ткаченко: «Мы не собираемся останавливаться
в направлении повышения прозрачности деятельности фонда.
Соглашение с Национальной ассоциацией комплаенс –
результат этой работы. 

Также результатом должны стать дополнительные реко-
мендации и консультативная поддержка в процессе разработ-
ки алгоритмов взаимодействия с нашими партнерами, НКО,
контрагентами».

Президент Национальной ассоциации комплаенс Влади-
мир Балакин: «Мы как эксперты приложим максимальные
усилия для достижения результата, потому что система ком-
плаенс служит одному из ключевых принципов благотвори-
тельной деятельности – доверию, которое нужно не только
заслужить, но и поддерживать. Убежден, что мы с вами сей-
час открываем новую страницу в истории благотворительных
организаций».

По словам Александра Ткаченко, результатом работы фонда
и Национальной ассоциации комплаенс станет готовая модель
минимизации рисков нарушения законодательства, снижение
репутационных потерь и повышение устойчивости развития
некоммерческого сектора.

руг друзей 
Фонда «Круг добра» 
пополнился новыми 
единомышленниками.

Первая весенняя встреча участников «Круга друзей»
фонда получилась многолюдной и представительной. В него
вошли еще шесть НКО. Это Благотворительный фонд помощи
детям, страдающим буллезным эпидермолизом, «Дети-бабоч-
ки», Благотворительный фонд «Стеша» – помощи детям с ред-
кими заболеваниями и семьям, попавшим в трудную жизнен-
ную ситуацию, Фонд «Особая забота», оказывающий в том
числе юридическую помощь пациентам, Фонд «Острова» –
помощи людям с муковисцидозом, а также две межрегио-
нальные общественные организации: «Содействие инвалидам
с детства, страдающим болезнью Гоше и их семьям» и помощи
пациентам с заболеваниями, связанными с неконтролируе-
мой активацией комплемента, «Другая жизнь».

Представители организаций рассказали о своей работе и
приоритетах. 

Приветствуя новых друзей, заместитель председателя
правления Фонда «Круг добра» Анна Кудря обратила внима-
ние: «Ценность нашей неформальной площадки «Круг дру-
зей» состоит в возможности общаться, быстро находить реше-
ния в сложных ситуациях и сделать помощь тяжелобольным
детям более эффективной». 

Также Анна Кудря рассказала, что в тех регионах, где с
фондом работают общественные организации, быстрее оформ-
ляются заявки на обеспечение детей лекарствами и медицин-
скими изделиями.

О новостях по информационным технологиям и кибербезо-
пасности рассказал директор этого фонда Денис Куликов.
Так, в мае 2023 года родители начали получать уведомления
на «Госуслугах» о заключении договоров и поставке препара-
тов.  Разработка данного функционала реализуется специали-
стами Минздрава России и Минцифры России.

ервые виды 
кардиологической помощи 
вошли в Перечень
Фонда «Круг добра».

Фонд будет помогать детям с синдромом гипоплазии
левых отделов сердца (вариант врожденного порока сердца,
– прим. ред.) и при отхождении левой коронарной артерии
от легочного ствола. Новые виды кардиологической помощи

были предложены рабочей группой ведущих кардиологов
на экспертном совете фонда. Консультативная группа по
детской кардиологии при фонде была создана по инициати-
ве «Круга добра» в конце прошлого года. В нее вошли экс-
перты ведущих медицинских центров России. В их планах –
вынести на обсуждение экспертного совета и другие уни-
кальные виды помощи детям с врожденными пороками
сердца, которые пока не покрываются государственными
программами.
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Владимир ПУТИН
Президент РФ и инициатор создания
Фонда «Круг добра»   

Выступление на заседании Совета по
стратегическому развитию и национальным
проектам 15 декабря 2022 года.

– Чуть менее двух лет назад в России зарабо-
тал Фонд «Круг добра». За это время его помощь
получили свыше 4800 детей, болеющих тяжелы-
ми редкими заболеваниями. Фонд оплачивает
для них чрезвычайно дорогие лекарства и лече-
ние. И это помогает спасти жизни.

Напомню, что все начиналось с закупки
лекарств для детей с диагнозом «спинальная
мышечная атрофия», а сегодня фонд охваты-
вает уже 59 заболеваний. Перечень приобре-
таемых лекарств расширился почти в три раза.
Закупаются раздвижные протезы суставов и
другие, ранее недоступные для семей медицин-
ские изделия. Ведется поиск и доставка костно-
го мозга для трансплантации, в том числе из
зарубежных баз доноров.

В ближайшее время будет увеличен возраст,
до которого можно получать помощь этого
фонда, с 18 до 19 лет. Прошу это исполнить,
чтобы в течение года после совершеннолетия
аккуратно, без ущерба для пациента перевести
финансирование дальнейшей терапии за счет
средств, предусмотренных для взрослых.

Можно уверенно сказать: в рамках дей-
ствующих полномочий Фонд «Круг добра»
гарантирует лечение всем детям с тяжелыми
недугами. Его бюджета на это полностью хвата-
ет. Хочу это подчеркнуть – полностью хватает. 

А формируется он, напомню, за счет повы-
шенного налога на часть доходов граждан, кото-
рые зарабатывают свыше пяти миллионов руб-
лей в год. Я, кстати говоря, хочу обратиться к тем
гражданам, к людям, с которых этот налог взи-
мается: все деньги идут именно по назначению.

И обращаю внимание Правительства: уста-
навливаемые показатели деятельности фонда,
их выполнение вовсе не означают, что в даль-
нейшем можно ограничить финансирование
«Круга добра». Напротив, нужно развивать,
усиливать направления его работы. Ресурс для
этого имеется, в распоряжении фонда остаются
значительные суммы денежных средств.

Считаю правильным также использовать эти
средства на здоровье детей и для этого предла-
гаю расширить мандат фонда. Нужно пред-
усмотреть возможность оплаты за счет Фонда
«Круг добра» дополнительных видов и объе-
мов реабилитации больных детей.

У пациентов с редкими болезнями должна
быть возможность не только получать лечение,
но и проходить восстановление. В этой связи
необходимо предусмотреть оплату дорогостоя-
щих технических средств реабилитации и
финансирование разработки опорно-двига-
тельных аппаратов.

Кроме того, «Круг добра» возьмет на себя
закупку лекарств для детей с другими сложны-
ми заболеваниями, которые сейчас не финан-
сируются в полном объеме региональными
бюджетами. Я прошу Министерство здраво-
охранения, Татьяну Алексеевну Голикову все
это отрегулировать.

НАША СПРАВКА
Полное название фонда: Фонд поддержки детей

с тяжелыми жизнеугрожающими и хроническими
заболеваниями, в том числе редкими (орфанны-
ми) заболеваниями, «Круг добра». Создан 5 января
2021 года указом Президента РФ. Учредителем фонда
является Министерство здравоохранения РФ.

Спинальная мышечная атрофия (СМА) –
группа наследственных заболеваний, характери-
зующихся поражением скелетных мышц.

ПЕРСОНАльная 
хроника

редседатель правления 
Фонда «Круг добра» Александр Ткаченко
выступил в Совете Федерации РФ
с годовым отчетом.      (Подробности на стр. 5)

России с 1 января 2023 года начался 
расширенный неонатальный скрининг на
40 врожденных и наследственных 
заболеваний.  (Подробности на стр. 4)

се дети с хроническим гепатитом С скоро
получат необходимые 
лекарства для избавления 
от болезни. 

Дорогостоящее лечение для всех российских детей теперь
будет доступно благодаря Фонду «Круг добра», который уже
собирает заявки от регионов на обеспечение детей необходи-
мыми препаратами.

После дополнительных обсуждений набор документов уда-
лось свести к минимуму. Теперь фонду нужен только доку-
мент врачебной комиссии с назначением пациенту необходи-
мого препарата. Регионам дополнительно будет предоставлена
форма, в которую можно будет просто вписать необходимые
данные о пациенте, назначаемом препарате, дозировке и т. д.

За курс приема (8-12 недель) пациента избавят от вируса,
который вызывает приводящий к тяжелым последствиям хро-
нический гепатит С. 
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НАША СПРАВКА 
Муковисцидоз – генетическое забо-

левание, обусловленное мутацией гена
трансмембранного регулятора муковис-
цидоза. Характеризуется нарушением
секреции выделительных желез жизнен-
но важных органов с поражением прежде
всего дыхательного и желудочно-кишеч-
ного тракта, тяжелым течением и небла-
гоприятным прогнозом.

Болезнь Фабри (болезнь Андер-
сона-Фабри) — это редкое генетическое
заболевание, связанное с накоплением в
организме жирового вещества, извест-
ного как глоботриаозилцерамид (Gb-3,
GL-3, церамидтригексозид).

Сергей КУЦЕВ
Директор федерального
государственного бюджетного
научного учреждения «Медико-
генетический научный центр 
им. академика Н. П. Бочкова»,
главный внештатный специалист по
медицинской генетике Минздрава РФ

Родился 25 августа 1965 года в
г. Ростове-на-Дону. Окончил лечеб-
ный факультет Ростовского ор-
дена Дружбы народов медицин-
ского института (РОДНМИ).
Д. м. н., академик РАН. Женат.
Имеет дочь и внучку. Хобби –
классическая музыка.

– Сергей Иванович, про Вас
говорят, что Вы главный эксперт
Фонда «Круг добра», поскольку
основная часть его пациентов, у
которых редкие заболевания,
проходит через Вас?

– Вернее сказать, что я возглавляю ведущее
учреждение по медицинской генетике и на-
следственным заболеваниям. Мы занимаемся
научными исследованиями, консультировани-
ем и диагностикой, в том числе лабораторной.
Ну а все наследственные болезни являются
орфанными. И это 80 процентов всех таких ред-
ких патологий. Они чаще всего генетические, а
другие такими бывают очень редко.

Диагностика наследственных болезней
достаточно сложна. И бывает, что
пациенты только через несколько
лет получают правильный диагноз.
Это потому, что наследственные
болезни нередко маскируются под
частые обычные. Например, бронхи-
ты у ребенка в первые годы жизни.
Предполагается, что это заболева-
ние дыхательной системы, а оказы-
вается, что у него муковисцидоз.

Или, например, подросток
страдает от боли в руках, и счита-
ется, что это какой-то неврит, а на
самом деле проявление наслед-
ственного заболевания под назва-
нием «болезнь Фабри». Поэтому
даже если возникает клиническое
подозрение на наследственное за-
болевание, то путь к его молеку-
лярному подтверждению может
быть долгим. И нужен не только
клинический, но и, например, мо-
лекулярно-генетический диагноз,
чтобы найти мутации в определен-
ных генах.

А когда возникает подозрение
на наследственные болезни, боль-
шинство пациентов попадает к
нам в центр. Сегодня Перечень,
который опубликован на сайте
Фонда «Круг добра», включает в
себя большую часть заболеваний,
которые являются наследственны-
ми, и для которых разработана
эффективная патогенетическая те-
рапия.

Продолжение на стр. 4

Александр ТКАЧЕНКО
Председатель правления
Фонда «Круг добра»

Родился 1 марта 1972 года в
Ленинграде.

В 1989-1994 годах обучался в
Санкт-Петербургской духовной
семинарии, в 1994-1998 годах – в
Санкт-Петербургской духовной
академии. Во время учебы в семи-
нарии проходил обучение в меди-
цинских учреждениях США и Великобритании по специально-
сти «деятельность больничного капеллана». (Капеллан – свя-
щенник, совмещающий сан с какой-либо дополнительной (как
правило, светской) должностью, – прим. ред.).

В 1995 году был рукоположен в сан диакона (служил в
Софийском соборе Царского Села), в 1997 году – в сан пре-
свитера.

Член Общественного совета при Минздраве РФ.
В 2003 году инициировал создание Благотворительного

фонда «Детский хоспис» в Санкт-Петербургской епархии. В
2006 году этот фонд стал учредителем Медицинского центра
«Детский хоспис». 

1 июня 2010 года первый в России государственный дет-
ский хоспис начал свою работу, а Александр Ткаченко был
назначен его генеральным директором.

В 2011 году в поселке Лахта Приморского района Санкт-
Петербурга создал паллиативный центр «Детского хосписа»
для маленьких пациентов из регионов России, проходящих
лечение в Санкт-Петербурге.

В 2014 году распоряжением правительства Московской
области получил усадьбу Пржевальского в с. Константиново
для открытия в нем детского хосписа. В 2015 году распоря-
жением правительства Санкт-Петербурга получил здание в
г. Павловске – стационар хосписа для детей из Ленинградской
области.

Генеральный директор Императорского фонда исследова-
ния онкологических заболеваний.

В 2016 году протоиереем Александром Ткаченко был осно-
ван Детский хоспис в Санкт-Петербурге для помощи детям с
тяжелыми и неизлечимыми заболеваниями, а также членам
их семей. Учреждение представляет собой партнерство трех
организаций: Благотворительного фонда «Детский хоспис»,
Санкт-Петербургского государственного автономного учреж-
дения здравоохранения «Хоспис (детский)» и Автономной
некоммерческой организации «Детский хоспис».

В 2021 году назначен председателем правления Фонда под-
держки детей с тяжелыми жизнеугрожающими и хронически-
ми, в том числе редкими (орфанными) заболеваниями «Круг
добра», который был создан по инициативе Владимира
Путина.

Имеет благодарность Президента РФ, является лауреа-
том международной премии всехвального апостола Андрея
Первозванного «За веру и верность», награжден Почетной гра-
мотой Совета Федерации ФС РФ.

Общественные награды: императорская памятная медаль
«Юбилей всенародного подвига. 1613-2013 гг.» (Российский
императорский дом), медаль «За гуманитарные достижения»
Австрийского общества Альберта Швейцера. В 2014 году по
указу Президента РФ получил знак отличия «За благодеяние»,
а в 2016 году – Госпремию РФ за выдающиеся достижения в
области благотворительной деятельности. В 2018 году за
усердное служение Святой Церкви протоиерей Александр
Ткаченко был награжден орденом Преподобного Сергия Радо-
нежского. В 2019 году получил благодарность Министра здра-
воохранения РФ за заслуги в области здравоохранения и много-
летний добросовестный труд. Является лауреатом премии
имени Великой княгини Елизаветы Федоровны в номинации
«Бескорыстное служение делу милосердия, благотворительно-
сти и гуманитарного образования молодого поколения», лау-
реатом премии Правительства РФ в сфере образования.

Женат. Четверо детей.

– Благодаря тому, что был найден инструмент реализации
президентской инициативы о создании Фонда «Круг добра»
для помощи детям с редкими наследственными болезнями,
Россия вышла на одну из ведущих позиций в мире по обес-
печению лекарствами детей с этими орфанными заболевания-
ми, – рассказал на форуме «Сообщество» отец Александр. –
А бюджет фонда, опять же по предложению Путина, утвер-
жденному сенаторами, теперь формируется за счет разницы
между обычным 13-процентным налогом и повышенным на 2
процента для определенного круга лиц.

Таким образом, 15-процентная ставка НДФЛ применяется
для тех, кто имеет доход свыше 5 млн руб. в год. Помните, что
после введения плоской шкалы налогообложения неоднократ-
но обсуждалась тема, а не стоит ли повысить налог для людей

с более высокими заработками? И звучали доводы как за, так
и против, но, как вы помните, никто никогда не выступал про-
тив предложения о повышении налога, которое бы пошло на
покупку редких лекарственных препаратов для детей.

Хочу отметить, что все средства, поступающие в наш фонд
от повышения ставки налогообложения, идут на лекарственное
обеспечение детей. И за этим очень внимательно наблюдает и
Государственная Дума, и Совет Федерации, и Правительство, а
также Общественная палата, и мы, то есть Фонд «Круг добра»,
отчитываемся за то, на что направляются все эти средства.

Этот принцип участия общества в принятии решения с
самого начала был заложен в механизмы реализации инициа-
тивы Президента по созданию Фонда «Круг добра». Во все его
органы, которые принимают решение, вошли представители
экспертного сообщества, пациентских организаций и обще-
ственности. Например, членом экспертного совета фонда
является президент Всероссийского общества гемофилии,
председатель Всероссийского союза пациентов Юрий Алек-
сандрович Жулев, а членом попечительского совета фонда –
зампред Совета по правам человека при Президенте, директор
АНО «Авторский центр «Мир семьи» Ирина Владимировна
Киркора. 

И хочу отметить деятельность Алены Александровны
Куратовой, члена Общественной палаты России, руководите-
ля Благотворительного фонда «Дети-бабочки», с которым мы
реализуем программу повышения квалификации врачей по
ряду заболеваний.

Увы, специалистов по лечению орфанных заболеваний
сегодня очень не хватает, поэтому большая роль отводится
повышению квалификации врачей, работающих в субъектах.

Возвращаясь к работе органов фонда, отмечу, что эксперт-
ный совет «Круга добра» принимает решение о включении
новых заболеваний в его Перечень, а также о выборе лекарст-
венных препаратов и меди-
цинских изделий для спис-
ка закупок. 

Как только в мире
появляется новый препа-
рат для лечения орфанного
заболевания, он может
быть доступен благодаря
именно решению и деятель-
ности экспертного совета.

А попечительский совет
– это тот наш высший кол-
легиальный орган, который
принимает решения сам и
утверждает решения экс-
пертного совета.

К настоящему моменту у
фонда уже 4 500 пациентов.
На лекарственное обеспече-
ние детей с редкими заболе-
ваниями «Круг добра» на-
правил около 90 млрд руб-
лей. Наверное, если бы не
этот фонд, эти дети не  полу-
чили бы помощь – даже при
всем желании общества
помочь им, такой ресурс
найти сложно.

Так «Круг добра» стано-
вится неким добрым домом
для детей с орфанными за-
болеваниями. Благодаря
его деятельности была
решена самая болезнен-
ная проблема обеспечения
пациентов инновационны-
ми редкими лекарственны-
ми препаратами. Общест-
венные организации, с
которыми фонд активно
сотрудничает, могут сей-
час сосредоточить свою де-
ятельность на иных видах
помощи и детям, и членам
их семей. Это и психологи-
ческая поддержка, и обра-
зовательные, и досуговые
мероприятия.

(Выдержки из выступле-
ния председателя правле-
ния Фонда «Круг добра»
на форуме «Сообщество»
02 ноября 2022 года.) 
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Александр Ткаченко



Александр АПАЗОВ
Президент АО «Фармимэкс»

– Александр Дмитриевич, Ваша компания была первой в
России, которая стала осуществлять поставки орфанных пре-
паратов для лечения редких заболеваний. Тогда Фонда «Круг
добра» еще не существовало…

– Мы занимаемся этим с начала 2000-х годов, обеспечивая
помощь пациентам, лечение которых до этого было невозможно.
Часто оказываем и благотворительную помощь, так как между
государственными закупками порой возникают перерывы, свя-
занные с оформлением документов и проведением тендеров, а
лечение прерываться не должно. С нашим участием в России
стали контролируемыми такие болезни, как гемофилия, Гоше,
Фабри, мукополисахаридоз различных типов, пароксизмаль-
ная ночная гемоглобинурия, спинальная мышечная атрофия,
дистрофия Дюшена и другие (см. справку на стр. 2, 6, 9, 10, 11,
12), а пациенты получили возможность полноценной жизни.

– Теперь их можно будет контролировать и с
помощью неонатального скрининга?

– Совместно с МНГЦ им. академика
Н.П. Бочкова в 2022 году наша компания
сопровождала в том числе материально
пилотный проект по неонатальному скри-
нингу раннего выявления пациентов со
спинальной мышечной атрофией и пер-
вичными иммунодефицитами в восьми
регионах России. Дело в том, что ранняя
диагностика этих заболеваний имеет
принципиальное значение для дальнейше-
го лечения. С 2023 года неонатальный
скрининг проводится по всей России.

В течение многих лет «Фармимэкс» поддерживает образова-
тельные мероприятия, которые проводятся различными паци-
ентскими организациями. Одним из самых ярких начинаний
является наше участие в социальном проекте «Редкое искус-
ство помогать», задачей которого было привлечь внимание
широкой общественности к людям с редкими заболеваниями.

– Совместно с фондом какая еще ведется работа?
– Нас объединяет понимание необходимости разъяснять

обществу, что такое орфанные заболевания, как с ними жить
и как их лечить. Поэтому кроме обеспечения поставок пре-
паратов для их лечения «Фармимэкс» уделяет очень серьез-
ное внимание образовательным инициативам, программам в
области здравоохранения, и в том числе диагностики и тера-
пии редких болезней. Так, при нашей поддержке был создан
информационный портал «Помощь редким», на котором раз-
мещается информация, посвященная различным аспектам
помощи пациентам с такими заболеваниями как для специа-
листов здравоохранения, так и для всех лиц, вовлеченных в
процесс терапии и ухода за больными.

Продолжение на стр. 9

Сергей КУЦЕВ
Директор Медико-генетического научного центра
им. академика Н. П. Бочкова (продолжение)

– В прошлом году в ряде регионов был запущен расширен-
ный неонатальный скрининг. Почему он начался так поздно и
как это связано с Фондом «Круг добра»? Почему муковисци-

доз был в этом неонатальном скрининге с
2007 года, а других орфанных заболеваний в
нем не было?

– Неонатальный скрининг – это усто-
явшийся вид медицинской помощи. В
нашей стране его проводят с конца 80-х
годов, а с 1993 года он был внедрен уже
постановлением Правительства РФ во всех
регионах на два заболевания. Вначале это
были врожденный гипотиреоз и фенилкето-
нурия. А в 2006 году скрининг расширили
до обязательных исследований на 5 заболе-
ваний: кроме ранее упомянутых, еще адре-
ногенитальный синдром, муковисцидоз и
галактоземия. С 2023 года уже во всех

регионах на 36 заболеваний. Это те же самые 5 болезней
плюс еще спинальная мышечная атрофия (СМА), группа
первичных иммунодефицитов, нарушение обмена амино-
кислот, ацилкарнитины и др.

Пилотные проекты проводились в Приморском крае, в
Москве по наследственным болезням обмена. Был у нас в про-
шлом году такой пилотный проект по скринингу на СМА и
первичные иммунодефициты в 8 регионах. 

В 2022 году мы скринировали 200 000 новорожденных, а
сейчас идет их массовое обследование – уже более 1,3 млн дети-
шек проверили. Вопрос: почему это так нужно? Да потому что
для многих наследственных болезней исключительно важно
начать лечение в первые дни жизни ребенка. Это значит, что
препарат должен быть назначен как можно раньше.

Поэтому очень важно, чтобы был диагностический центр,
приемлемый для обследования всех новорожденных. Но для
этого требуется необходимое оборудование и тест-системы.

Неонатальный скрининг новорожденных это исключи-
тельно экономически эффективное мероприятие, что уже
давно доказано. Гораздо дешевле выявить пациентов и обес-
печивать их соответствующим лечением, которое позволит
избежать инвалидизации, чем лечить и обеспечивать инва-
лидов.

– Какова роль фонда в запуске этого широкого скрининга?
– Этот скрининг был принят решением председателя

Правительства РФ Мишустиным М. В. в 2021 году – 1 июня, в
День защиты детей.

– То есть это не инициатива фонда, а шло своим чередом?
– Да. Но важно то, что фонд сразу подключился к решению

вопросов, которые возникают при проведении скрининга, и к
оказанию первой помощи таким пациентам.

– Как Вам работается с Ткаченко? Может, он чем-то Вас
когда-то удивил или произвел особенное впечатление?

– Александр Евгеньевич всю свою жизнь посвятил больным
детям. Это уже впечатляет. он создал первый в России хоспис,
где действительно на высоком профессиональном уровне оказы-
вается медицинская помощь тем пациентам, которым уже,
казалось бы, помочь ничем нельзя, а это не всегда так.

Но даже если не можем вылечить ребенка, мы должны ему
помочь… А его руководство фондом – это как продолжение
деятельности Ткаченко, потому что вдруг оказалось, что мно-
гим детям, которые были паллиативные, можно помочь.

Батюшка Александр взялся за тяжелейшее дело – органи-
зацию работы «Круга добра», и он ее продолжает уже 3-й год.
Благодаря ему сейчас уже больше 5 000 детей получают доро-
гостоящие препараты. И таким образом фонд во главе с
Александром Евгеньевичем спасает им жизнь. Это, конечно,
всегда впечатляет.

Работа у нас такая, ежедневная, тяжелая. А Ткаченко дей-
ствительно может руководить, вникать и по делу говорить.

Вы знаете, он привлек в «Круг Добра» огромное количе-
ство экспертов, которые все работают бесплатно с большим
энтузиазмом. В общем, у него такой талант руководить, при-
глашая и увлекая за собой многих нужных людей.

Продолжение на стр. 6

НАША СПРАВКА 
Гипотиреоз – клинический синдром, развивающийся из-за длитель-

ной, стойкой недостаточности гормонов щитовидной железы в организ-
ме или при развитии резистентности (устойчивости) к гормону на ткане-
вом уровне.

Галактоземия – группа наследственных нарушений обмена углеводов,
вызывающих в организме накопление избытка галактозы и ее метаболитов.

Галактоза (от греч. galaktos «молоко») – это моносахарид, который
входит в состав лактозы (молочного сахара) и содержится во всех молочных
продуктах, включая грудное молоко. В течение дня люди потребляют про-
дукты, содержащие лактозу, из которой в кишечнике в результате гидроли-
за образуется галактоза.

Инвалидизация – это процесс нарастания доли лиц с инвалидностью,
обусловленный распространением инвалидизирующих патологий и внеш-
ними воздействиями, приводящими к инвалидизации.

Скрининг (от англ. screening «просеивание») — в медицине это процесс
быстрой сортировки внешне здоровых лиц на тех, кто не страдает опреде-
ленной патологией, и тех, кто предположительно имеет соответствующее
заболевание и/или факторы риска (условия, которые способствуют разви-
тию данного патологического состояния).

Фенилкетонурия, или болезнь Феллинга, — одно из серьезных
наследственных заболеваний, которое характеризуется главным образом
поражением нервной системы. Фенилкетонурия проявляется отставанием в
психомоторном развитии, прогрессирующим слабоумием, расстройствами
движений и мышечного тонуса.

Первичные иммунодефициты (ПИД) — врожденные, обычно насле-
дуемые нарушения иммунитета, обусловленные генетической недостаточ-
ностью того или иного звена иммунной системы, характеризующиеся ран-
ним началом, прогрессирующим течением и воспроизводимыми лабора-
торными данными.

Михаил МИШУСТИН 
Председатель Правительства РФ

– Заботиться о благополучии подрастающего
поколения нужно с самых ранних лет. Это задача
не только родителей, но и наша с вами, всего
государства. Ведь мы все хотим, чтобы дети
росли счастливыми и здоровыми.

Недавно в стране запустили уни-
кальную программу расширенного
неонатального скрининга. Она впер-
вые позволяет на самой ранней ста-
дии диагностировать 40 врожденных
и наследственных заболеваний и
незамедлительно оказывать помощь
и назначать необходимое ребенку
лечение. Речь идет о спасении
нескольких тысяч жизней малышей
ежегодно.

Закупили около 300 единиц меди-
цинского и лабораторного оборудо-
вания на общую сумму почти 1,5 млрд
рублей. Обучили специалистов.

Раньше такой скрининг был доступен только
в пилотных регионах, а в текущем году массо-
вые обследования новорожденных начались по
всей стране. И эта программа будет продолже-
на бесплатно для граждан.

Важна не только диагностика, но и своевре-
менное лечение. Для помощи детям с тяжелыми
редкими заболеваниями по инициативе, вы
знаете, Президента РФ был создан специ-
альный Фонд «Круг добра».

Он существует около двух лет. Но за столь
небольшое время поддержка уже оказана
более чем 5 тысячам ребят.

И в декабре по поручению главы государст-
ва было подготовлено очень важное решение,
по которому еще больше маленьких пациентов
смогут получать лекарства за счет Фонда «Круг
добра». Это детишки с так называемыми высо-
козатратными нозологиями (ВЗН).

НАША СПРАВКА
Нозология (от древнегреческого nosos «болезнь»

и logia «изучение») – отрасль медицинской науки,
занимающаяся классификацией заболеваний, кото-
рая требует знания их причин (а причина существует
только одна), воздействия, которое болезнь оказыва-
ет на организм, вызываемых симптомов и других
факторов.

Андрей НИКИТИН
Губернатор Новгородской области 

Родился 26 ноября  1979 года в г. Москве.
Окончил Государственный университет уп-
равления. Д. э. н. Женат. Есть дочь и сын.

– Ключевое слово в педиатрии сейчас – это
неонатальный скрининг, который позволяет
выявлять у новорожденных подозрения на СМА
(см. справку на стр. 2) и другие наследствен-
ные заболевания не в полтора года, а еще в пер-
вые дни жизни. Важно знать о рисках до появле-
ния первых симптомов и своевременно ввести
ребенку необходимый препарат. Если сделать
это вовремя, симптомы болезни могут вообще не
появиться, и человек будет жить нормальной
жизнью, развиваться без ограничений. Сколько
бы ни было таких детей у нас в области – нужно
помочь каждому, – сказал губернатор при под-
писании соглашения с Фондом «Круг добра» и
поблагодарил Александра Ткаченко и весь кол-
лектив фонда за совместную работу.

Н е о н а т а л ь н ы й  с к р и н и н г
р а с ш и р и т  д е я т е л ь н о с т ь  
Ф о н д а  « К р у г  д о б р а »
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А.Никитин, о. Александр



рамках «Времени эксперта» на заседании
Совета Федерации выступил председатель
правления Фонда «Круг добра» Александр
Ткаченко и ответил на вопросы сенаторов.

Валентина Матвиенко:
– Отец Александр, мы с Вами обсудили дорогостоящие опе-

рации, которые для детей будут бесплатными, но, допустим,
1-2 процента из них будут нуждаться в направлении на лече-
ние за рубеж. Фонд рассматривает такие заявки или нет? 

Александр Ткаченко:
– Да, он имеет возможность оплачивать лечение за рубе-

жом. Но до настоящего момента к нам таких заявок не посту-
пало. Как только они появятся, после рассмотрения техноло-
гии, которая требуется для лечения ребенка, решение будет
принято уже через несколько дней. Поэтому, если к нам при-
ходят обращения граждан с просьбой о какой-то уникальной
операции, которую нет возможности провести у нас в стране,
мы, конечно же, имеем полномочия это оплатить.

ОТВЕТЫ ОТЦА АЛЕКСАНДРА НА ВОПРОСЫ СЕНАТОРОВ
– Все ли инициативы по внесению поправок в Налоговый

кодекс, которые были предложены по инициативе «Круга
добра», уже реализованы или еще нет?

– Мы посчитали, что несправедливо облагать налогом на
добавленную стоимость деньги, поступившие на лекарства
детям. Поэтому обратились с просьбой к сенаторам, чтобы они
помогли принять изменения в закон, и, насколько я знаю, на
данный момент Минфин уже направил в Госдуму законо-
проект о том, что не зарегистрированные в России лекарства,
закупаемые для Фонда «Круг добра», будут освобождены от
НДС, и в ближайшее время мы ожидаем это решение.

– К настоящему времени экспертный совет фонда рас-
смотрел все орфанные, то есть редкие заболевания, для кото-
рых есть патогенетическое лечение?

– Да, как только новый лекарственный препарат проходит
регистрацию в одной из стран с устойчивой регуляторикой, он
может быть доступен для российских детей.

– А как родителям подать заявку для того, чтобы получить
нужное их детям лекарство?

– Чтобы сделать эту процедуру оперативной и прозрачной,
была создана информационная система, которая связана с
порталом «Госуслуги». Там через личный кабинет в этом пор-
тале родители могут подать заявление в наш фонд. На это ухо-
дит не больше 5-ти минут. 

И родители из списка лекарств могут выбрать то, что про-
писал лечащий врач, и все остальные личные документы под-
тягиваются автоматически. На то, чтобы сформировать
заявку и направить ее в фонд, тратится немного времени – по
постановлению Правительства, которое вышло в конце про-
шлого года, не более 7 дней. А у нас есть всего 14 дней для
того, чтобы ее рассмотреть и предоставить лечение пациенту.

– Кто покупает эти лекарственные препараты?
– Определены два учреждения, которые осуществляют

закупку лекарственных препаратов, зарегистрированных в
нашей стране. Федеральное казенное учреждение при Минздра-
ве РФ покупает их в рамках закона №44-ФЗ. А незарегистриро-
ванные лекарства приобретает фонд, потому что он имеет полно-
мочия тратить средства на их ввоз  на территорию страны.

Цена формируется совместно с Федеральной антимоно-
польной службой, которая участвует в переговорах и не допус-
кает завышать стоимость выше мировых. Благодаря участию
этой службы Фонд «Круг добра» смог снизить цены на
лекарственные препараты на 49 процентов.

Таким образом, за два года работы экономия фондом
средств на их закупку составила 11 млрд рублей. И все сред-
ства были направлены на оказание помощи детям. На данный
момент ее получили 5194 ребенка. Так наш фонд снял нагруз-
ку с регионов. А средства, которые они планировали для помо-
щи детям, могут направляться на развитие других программ
здравоохранения, в том числе и на помощь взрослым с орфан-
ными заболеваниями.

– Получается, что так Вы опять же помогаете и детишкам
с нередкими заболеваниями?

– Мы внимательно следим за всеми сборами, которые про-
исходят в социальных сетях или на телевидении. Часто они
помогают нам выявить тех пациентов, которых могли не заме-
тить региональные здравоохранения. Чтобы нам не упустить ни
одного такого ребенка, мы наблюдаем за ними и тут же обраща-
емся к родителям с предложением об оказании помощи.

Множество таких телесборов совершаются без врачебного
назначения. И деньги могут поступать на личные карточки
родителей без отчета. Российская благотворительность – это
некий феномен: у нас всегда будут люди, которые готовы
помочь. А «Круг добра» выстраивает взаимодействие с неком-
мерческими организациями для того, чтобы уменьшить количе-
ство необоснованных сборов и направить их усилия на другую

помощь детям, а это целый набор социальных услуг. И мы уже
видим, что сборы сократились на 90 процентов. Это подтвер-
ждает эффективность работы фонда. А все дети, которым
нужны орфанные лекарства, получают их от нас.

Также мы мониторим трудности, с которыми сталкивают-
ся родители. Большая часть проблем – в регионах. Поэтому
чтобы снять там эту напряженность, фонд начал подписывать
соглашение с каждым из тех, с кем мы взаимодействуем. Это
позволяет увеличить скорость поставки лекарств и обработки
заявок, а также обеспечить индивидуальное сопровождение
каждого пациента. Уже подписали соглашение с Московской
областью, с Калугой, и подписываем с Уральским федераль-
ным округом. Попросили Совет Федерации содействия в орга-
низации работы в субъектах и в подписании соглашений.

Фонд начал работу и на новых территориях. Там у нас есть
уже 9 пациентов, которые получили дорогостоящее лекарст-
во. Провели встречи с руководствами этих регионов и органа-
ми здравоохранения. Будем определяться и с лечебным
учреждением, которое сможет принимать лекарства, обес-
печивать их сохранность и готовить кадры, которые смогут
лечить детей с редкими заболеваниями. Надеемся, что вскоре
Единая государственная информационная система в сфере
здравоохранения (ЕГИСЗ) будет подключена и к новым терри-
ториям. Тогда родители смогут там сами подавать заявки. А
пока мы их получаем благодаря помощи близлежащих регио-
нов. Большое им спасибо за организацию такого взаимодей-
ствия.

Одна из тем, которая неоднократно обсуждалась в Совете
Федерации, – это недофинансирование программы высокозат-
ратных нозологий. И сенаторы во многом дали толчок к тому,
чтобы эта проблема была решена. Президент подписал
Федеральный закон, по которому фонд стал гарантом финанси-
рования программы «Высокозатратные нозологии». Это более
22 млрд рублей, которые Фонд «Круг добра» направил на
лекарственное обеспечение более 16 200 детей.

15 декабря на Совете по стратегическим развитиям и нацио-
нальным проектам Президент РФ озвучил несколько поруче-
ний, которые показывают направление развития фонда. И в
первую очередь обратил внимание на то, что есть лекарства,
закупка которых не в полной мере финансируется из бюджетов
регионов, потому что это дорогостоящее обязательство.
Поэтому Владимир Владимирович поручил нам эти лекарства
взять на себя. Они уже вошли в наш перечень, и в ближайшее
время мы их будем закупать. Огромная роль в подготовке этого
решения принадлежит Совету Федерации. Таким образом, наш
фонд теперь доступен для всех наших орфанных детей.

Путин также обратил внимание на то, что важно не только
лечить и предоставлять лекарства, но и обеспечить восстановле-
ние и реабилитацию. Сейчас прорабатывается и в ближайшее
время будет принято решение по приобретению на это дорого-
стоящих технических средств, в особенности тех, которые слу-
жат развитию опорно-двигательного аппарата.

Хочу отметить, что фонд форсирует развитие диагностики
в стране. И именно его создание послужило успешному разви-
тию программы неонатального скрининга на 36 нозологий.
Лекарства для них уже есть в нашем перечне. А приобретение
их позволит начать лечение новорожденных на досимптома-
тической стадии, когда ребенок родился, диагноз установили,
и оно буквально в течение нескольких дней будет предостав-
ляться пациентам за счет того, что уже сформированы эти
запасы в регионах. Так мы сможем спасти еще сотни жизней.

– Есть еще одна очень важная тема. Что нового в импорто-
замещении и развитии отечественного фармпроизводства?

– Отечественная наука может синтезировать, а производ-
ства – выпускать любые инновационные
лекарства. Фонд проводил встречи с раз-
личными учеными и институтами, кото-
рые это будут делать. Мы можем произво-
дить все эти препараты самостоятельно.
Хватит уже кормить западные компании.
К тому же создание отечественных
лекарств позволит обеспечить фармацев-
тическую стабильность и безопасность
нашей страны. Поэтому я прошу Совет
Федерации обратить внимание на совер-
шенствование законодательства в этой
сфере.

Хочу передать сенаторам низкий поклон
от родителей и детей, жизнь которых была
спасена благодаря участию Совета Феде-
рации, и, конечно, тех, кто доверил нам
свои средства на то, чтобы каждый ребенок
с диагностированным редким заболеванием
незамедлительно получал помощь.

Наша страна, действительно, социаль-
ная, так как приоритетом ее являются
дети!

А л е к с а н д р Тк а ч е н к о  о т в е ч а е т
н а  в о п р о с ы  с е н а т о р о в
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Юрий ЖУЛЁВ 
Президент Всероссийского общества
гемофилии, 
сопредседатель Всероссийского союза
пациентов

Родился 8 февраля 1967 года в г. Одессе.
Окончил Московский юридический
институт. Женат. Есть сын.

– Юрий Александрович, какие у
пациентов ожидания в связи с дея-
тельностью Фонда «Круг добра»? 

– Хочу поблагодарить Алексан-
дра Евгеньевича за столь напряженную
важную работу. Деятельность фонда
все время расширяется. Мы начинали с
лекарств и  медизделий. А сейчас гово-
рим о персонализированном лекарст-
венном обеспечении. Индивидуальное
лекарство для каждого пациента!

И даже обсуждаем лечебное питание, кото-
рое тоже может стать предметом деятельности
фонда. Орфанные заболевания – это целый осо-
бый мир пациентов с разными потребностями.

И очень важно, чтобы в область деятельно-
сти «Круга добра» вошла и реабилитация, пото-
му что мало пролечить, нужно потом восстанав-
ливать пациента порой всю жизнь, иногда эта-
пами. Действительно, это дом для детей с
орфанными заболеваниями, а в каждом доме
ребенок должен быть окружен теплом и забо-
той. Нужно не только дать ему какое-то
лекарство, но и сопроводить его. Я думаю, что
фонд и дальше будет играть все большую и
большую роль в нашей жизни.

Мы не устаем благодарить президента и орга-
ны власти за решение, которое пробило ситуацию
в нашей стране. И теперь с уверенностью можно
говорить, что Россия занимает одну из лидирую-
щих позиций в оказании помощи пациентам с
редкими заболеваниями. Но это не значит, что
проблема решена, хотя теперь у нас есть очень
серьезный фундамент в лице фонда.

В то же время помимо разных технических
моментов, которые, я уверен, мы решим, воз-
никает принципиально важный вопрос: «Что и
как мы сделаем для поддержки уже взрослых
пациентов?», потому что фонд тратит десятки,
думаю, что скоро уже сотни миллиардов руб-
лей, а заболевания таковы, что пара месяцев
без поддержки перечеркнет все достижения и
заслуги «Круга добра».

Мы не можем этого допускать и об этом
открыто говорим. Нас слышат, так как возраст
наших подопечных уже увеличен с 18 до 19 лет.
Будем и дальше работать вместе!

Если мы говорим о федерализации, то боль-
шие надежды возлагаем на поручение Прези-
дента РФ по вопросу о федерализации заболе-
ваний, которые пока относятся к регионально-
му бюджету. Поэтому выступаем с предложени-
ем централизации не только тех закупок, что
делаются за счет федерального бюджета, но и
региональных.

В



НАША СПРАВКА 
Мышечная дистрофия Дюшенна — наследственная про-

грессирующая мышечная дистрофия, характеризующаяся нача-
лом в раннем возрасте, симметричной атрофией мышц в сочета-

нии с сердечно-сосудистыми, костно-суставными
и психическими нарушениями, злокачественным
течением.

Дефицит лизосомной кислой липазы –
наследственное заболевание, которое поражает
печень, селезенку, сосуды и другие органы. В
результате снижения активности фермента ЛКЛ
нарушается обмен холестерина и триглицеридов,
накопление эфиров холестерина и триглицеридов в
печени, селезенке и других органах сопровождается

дислипидемией и повышением уровня общего холестерина и
ЛПНП в сыворотке крови.

Дислипидемия (ДЛП) – это нарушение нормального
(физиологичного) соотношения липидов (жиров) крови. При
длительном существовании приводит к развитию атеросклероза
и заболеваниям сердечно-сосудистой системы, увеличивая риск
развития таких серьезных заболеваний, как инфаркт и инсульт. 

Ахондроплазия – это врожденная патология, главным клини-
ческим признаком которой является низкий рост из-за существен-
ного укорочения нижних конечностей.

Таргетные препараты – это вещества, которые блокируют
рост и распространение опухоли, воздействуя на определенные
молекулы в опухолевых клетках («молекулярные мишени»), отве-
чающие за их рост, прогрессирование и распространение.

Михаил МУРАШКО
Министр здравоохранения РФ

Родился 9 января 1967 года в г.  Свердловске,
окончил Уральский государственный меди-
цинский институт, врач-гинеколог, д. м. н.
Женат, имеет двоих детей. 

– Фонд «Круг добра» – еще один уни-
кальный инструмент по обеспечению
лечением большого количества детей с
редкими патологиями. Начинали со спи-
нальной мышечной атрофии, а затем
фонд стал помогать уже по 59 группам
заболеваний. Стоимость годового лече-
ния каждого такого ребенка составляет в
среднем около 15 млн рублей. И начиная
с этого года, этот перечень расширен до
71 группы, в том числе включая лечение
детишек с высокозатратными заболева-
ниями.

Хочу отметить, что «Круг добра» все время
расширяет свою деятельность, привлекает все
новые и новые методы лечения и обеспечения
детей медицинской продукцией.

К тому же вопросам их реабилитации после
лечения в последние годы уделялось большое
внимание, и фонд тоже подключился к этим про-
цессам. На 44 процента возросло количество
прошедших реабилитацию и почти на 9 процен-
тов – специальных коек для этого. По новой
методике усовершенствованы и сами процессы.

– По инициативе Президента был создан
Фонд «Круг добра», и в целях его финанси-
рования введен специальный повышенный
налог на доходы свыше 5 млн рублей в год –
15 процентов вместо 13. И эта разница в 2
процента направляется на нужды больных
орфанными заболеваниями. Почему же на
многих каналах продолжается сбор средств
для больных детей? 

– Сегодня есть поручения Росздравнадзору,
Министерству здравоохранения и Фонду «Круг
добра» отслеживать такие обращения, которые
идут по ТВ, и по каждому такому случаю
выяснять, почему такое происходит.

Лично мое мнение, что прежде, чем запус-
кать какой-либо сбор средств, надо в первую
очередь обратиться в региональный Минздрав
или в Фонд «Круг добра». Все возможности у
нас есть, и разбирается каждый случай. Иногда
это идет сбор денег на какие-то немедицинские
дополнительные расходы, например, когда
мама с ребенком едет в крупную клинику в дру-
гом городе, и это сопряжено с дополнительны-
ми расходами для семьи и так далее. Поэтому
мы просим в таких случаях указывать, на что
собираются средства.

Бывает, что семья сама делает выбор в
пользу клиники за рубежом, хотя все то же
самое делается в наших медицинских клиниках.
Вот, например, в одном регионе собираются
средства на хирургическое лечение патологии
стопы. А те же операции выполняются у нас в
НМИЦ детской травматологии и ортопедии
имени Г. И. Турнера. Они делают такие уникаль-
ные операции, что к ним едут со всего мира. А
здесь идет сбор средств для того, чтобы поехать
за границу.

Поэтому, повторюсь, просим: пожалуйста,
дорогие друзья, если необходимо, сначала обра-
щайтесь за помощью в Росздравнадзор, в регио-
нальный Минздрав или в Фонд «Круг добра».

Да и сбор денег – это тема, которая сегодня
все-таки должна уйти на задний план. Если соби-
раются средства на немедицинские расходы,
пожалуйста, надо об этом корректно говорить.

Продолжение на стр. 9
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Александр ТКАЧЕНКО
Председатель правления Фонда «Круг добра»

До недавнего времени в Перечне Фонда «Круг Добра» было
58 заболеваний и 59 лекарственных препаратов и медицин-
ских изделий. Фонд самостоятельно закупает незарегистриро-
ванные лекарственные препараты, но договоры с поставщика-
ми проходят с участием Министерства здравоохранения и
Федеральной антимонопольной службы. Зарегистрированные
лекарственные препараты приобретает Федеральное казенное
учреждение при Минздраве РФ.

Каждый из договоров, поскольку они на десятки, а то и
сотни миллионов рублей, утверждает совет Фонда «Круг
Добра». Это высший орган, куда входит заместитель министра
здравоохранения, представители министерств труда и финан-
сов, а также руководитель Федеральной налоговой службы.
Все это обеспечивает финансовую прозрачность нашей дея-
тельности.

Очень важно отметить, что инструмент, который фонд реа-
лизовал для того, чтобы родителям было удобно подавать нам
заявление, это отдельный портал на сайте «Госуслуги». Через

него родители нам их подают, и буквально тут же их видят
органы здравоохранения субъекта и наш фонд. На это требу-
ется не больше 5-ти минут, и при этом все поступающие к нам
документы обоснованы поставленным диагнозом и назначени-
ем врачей, а субъекту отводится совсем немного времени для
обработки заявления.

Хочу добавить, что сейчас совершенствуется процедура
рассмотрения заявления, и мы ожидаем, что в ближайшее
время выйдет постановление Правительства, которое опреде-
лит максимальный срок, за который надо будет из заявления
родителей на оказание помощи сформировать заявку. Этот
срок не превысит 5-7 дней.

Наше сотрудничество с общественными организациями
позволяет сделать помощь детям комплексной, поэтому мы
видим взаимодействие с ними как один из важнейших прио-
ритетов нашей деятельности.

Родители – самые главные эксперты, которые могут рас-
сказать нам нелицеприятно, правдиво, честно о том, насколь-
ко фонд изменил жизнь
их детей и семей. 

К Р У Г  Д

Сергей КУЦЕВ
Директор Медико-генетического научного центра
им. академика Н. П. Бочкова  (продолжение)

– Сергей Иванович, как Вы оцениваете деятельность
Фонда «Круг добра»? Можете сказать, что уже изменилось?

– Хотя фонд обеспечивает лекарственными препаратами и
средствами реабилитации очень широкий круг пациентов, я
искренне считаю, что он создан для моих пациентов, для тех,
у кого наследственные орфанные заболевания. 

Это и муковисцидоз, о котором я говорил, и спинальная
мышечная атрофия, и миодистрофия Дюшенна, а также
дефициты лизосомной кислой липазы и щелочной фосфата-
зы (см. справку на стр. 2, 3, 6). В общем-то, для всех заболе-
ваний, для которых есть патогенетическое лечение. 

– Для пациентов это в чем выражается?
– Многие препараты, которые сейчас обеспечиваются

Фондом «Круг добра», спасают детские жизни. Достаточно
вспомнить спинальную мышечную атрофию. Для этого забо-
левания существует три лекарственных препарата, и все они
обеспечиваются этим фондом, так как являются жизнеспа-
сающими. А другие еще и могут не только увеличивать про-
должительность жизни, но и менять ее качество.

Так, для лечения ахондроплазии закупается препарат,
который ежегодно увеличивает рост этих пациентов на 2 см.
И это обеспечивает им более высокий уровень жизни и уве-
личивает ее продолжительность. Поэтому для пациентов это
спасение.

– Есть статистика по увеличению выживаемости?
– Да, конечно. На самом деле, когда «Круг добра» принима-

ет решение о том, что он будет финансировать лечение того или
иного заболевания, то предоставляются всегда данные о клини-
ческих исследованиях, которые показывают эффективность
той или иной терапии. Если у нас нет четких сравнительных
данных, то существуют и другие методы расчета.

Например, для пациентов с муковисцидозом использова-
ние таргетных препаратов увеличивает продолжительность
жизни более чем на 20 лет. К сожалению, до настоящего вре-
мени средняя продолжительность жизни пациента с этой
патологией в России была чуть больше 20 лет. А если пациен-
ты получают необходимые таргетные препараты, их жизнь
увеличивается.

– Когда Вы говорили про препараты для лечения спи-
нальной мышечной атрофии, наверное, имели в виду
Золгенсма, BIOCAD и еще..?

– Я имел в виду только зарубежные лекарства, которые
зарегистрированы у нас. Первый из названных Вами –
Онасемноген абепарвовек. Это международное непатентован-
ное наименование. Мы обычно говорим этими терминами, так
как не имеем права называть торговые наименования. Другие
два – это Рисдиплам и Нусинерсен. Вот эти зарубежные пре-
параты зарегистрированы. А BIOCAD пока только разрабаты-
вается и проходит клинические испытания, поэтому еще не
зарегистрирован. Когда после них его зарегистрируют, а обыч-
но это 2-3 года, тогда будем говорить и о нем.

– Но «Круг добра» покупает и незарегистрированные пре-
параты для своих пациентов.

– Фонд покупает незарегистрированные в Российской
Федерации, но зарегистрированные где-нибудь в другой стра-
не. При этом не в любой, а с устоявшейся регуляторикой в
обращении лекарственных средств по каждому препарату. То
есть, если препарат зарегистрирован FDA в Америке или EMA
– European Medicines Agency в Европе, то тогда препарат заку-
пается. А вот вообще нигде не зарегистрированный препарат
«Круг добра» покупать не может.

– Тот, что пока не зарегистрирован, будет таким же доро-
гим, как и другие препараты для лечения СМА?

– Да, уверен, что он будет недешевым. Потому что его
создание и клиническое исследование – это очень дорогие
процедуры.

Татьяна ЗМЕЙКОВА 
Руководитель направления «НаЦеЛены жить» 
АНО «Дом редких»

– Три года назад у моей дочери выявили нейрональный
цероидный липофусциноз 2-го типа (см. справку на стр. 10).

C момента создания Фонда «Круг добра» дети с НЦЛ2 начали
быстрее получать жизненно необходимые лекарства и возмож-
ность лечиться у себя дома. Благодаря этому фонду  сообщества
и некоммерческие организации перешли на другую ступень.
Теперь у нас появилась возможность сохранять свои моральные
и физические силы, которые мы раньше тратили на получение
лекарства для каждого ребенка, а еще на суды и сбор докумен-
тов. Теперь у нас появились новые возможности, в том числе и на
психологическое сопровождение. 

Мою дочь зовут Лероч-
ка, ей 6,5 лет, и она очень
мужественно переносит
все особенности лечения,
хотя ей приходится жить
с инородным телом в голо-
ве – это порт, в который
вводятся жизненно необ-
ходимые инфузии фер-
менто-заместительной те-
рапии. При этом она уже
посещает обыкновенный
детский сад, поет, танцует
и потихонечку готовится
к школе. 

Все благо: бдения и сна
Приходит час определенный;
Благословен и день забот,
Благословен и тьмы приход!

Александр Пушкин

Т. Ларионова, о. Александр, 
Т. Змейкова на форуме
«Сообщество»

Во время визита в Томскую область А. Ткаченко
побывал  в региональном реабилитационном центре
для детей с онкологическими заболеваниями «Аленка»



Александр РУМЯНЦЕВ
Председатель экспертного совета Фонда «Круг добра»

– Основная наша задача – это принятие решений о том,
какие орфанные заболевания можно включать в свой реестр.
Потому что если мы берем под контроль редкое заболевание,
то должны знать, чем его лечить: найдено ли лекарство, или
есть точечная терапия, которая позволяет излечить ребенка
или уменьшить у него количество осложнений. 

Фонд «Круг добра» – это живой организм. У нас появилось
три эксперта в области гематологии, онкологии и иммуноло-
гии. Это центр им. Димы Рогачева, центр Раисы Горбачевой в
Петербурге и Онкологический научный центр. Но встал
вопрос о большом количестве иммунодефицитов, которые
вошли в программу скрининга. И у нас появился еще один
экспертный центр им. Алмазова в Петербурге, один из круп-
нейших в нашей стране. При этом каждый из них связан с
фондом и является той рабочей группой, которая непосред-
ственно ведет пациентов, получающих лекарства.

– «Круг добра» ведет гематологические заболевания?
– Это ПНГ – пароксизмальная ночная гемоглобинурия с

определенными хроническими расстройствами, и там нужны
иммуноглобулины. Есть группа лимфопролиферативных
заболеваний, которые онкологи считают своими, но на самом
деле они онкогематологические. Их ведут гематологи. Это
острый лейкоз, злокачественная лимфома и так далее.

– Они, наверное, не орфанные?
– Все онкологические заболевания детей – орфанные.
– Как герой нашего выпуска проявляет себя в ваших дис-

куссиях? Ведь любое совещание предполагает столкновение
мнений, иначе зачем столько экспертов и представителей из
общественных организаций? Насколько отец Александр
миролюбив при отстаивании своей точки зрения или может
быть агрессивным?

– У Александра Евгеньевича очень сложная работа, пото-
му что он начал все создавать с чистого листа, хотя этот фонд
и был формально учрежден указом Президента РФ, и его рабо-
ту определили четыре постановления Правительства РФ, в
которых прописано, как он должен работать. Учредителем
фонда является Минздрав, у которого есть инструмент через
административные рычаги влиять на субъекты Федерации.
Но за медицину в регионах отвечают губернаторы. Поэтому
Ткаченко выезжает туда, общается с ними, просит помочь,
если надо.

Например, закупка лекарств осуществляется двумя орга-
низациями: основная – это специальное казенное предприя-
тие Минздрава, которое закупает зарегистрированные в
России лекарства, другая –  сам фонд. Только он может заку-
пать незарегистрированные у нас лекарства. Право на это про-

писано в Уставе Фонда «Круг добра». Потом эти лекарства
уходят в субъекты Федерации. Нам важно проследить за тем,
чтобы это лекарство было доставлено тому, кому его покупа-
ли. Здесь у нас двойной контроль экспертов.

– Александр Григорьевич, расскажите про самые слож-
ные медицинские вопросы, которые вам приходится решать.

– Например, для пациентов со спинальной мышечной атро-
фией есть три препарата в мире. Один из них используется через
рот, второй эндолюмбально, то есть введением в спинномозговой
канал, требующим специальных условий. А еще применяют
самый известный и раскрученный препарат Золгенсма. Он вно-
сится пациенту на вирусном носителе и способствует синтезу
того белка, которого не хватает у людей со спинальной мышеч-
ной атрофией. Особенностью этого генного препарата является
то, что он эффективен при как можно более раннем введении. В
идеале, чтобы это было в 3 месяца и до 6-ти месяцев. В некото-
рых случаях можно детям до года.

– Почему это так важно?
– Потому что расселение нервных клеток происходит пост-

натально в первые 3 месяца жизни. И если ввести такому
ребенку этот препарат всего один раз, то он получает доста-
точную возможность для развития в течение всей своей
жизни, может жить и функционировать, как человек. У него
не будет тяжелых неврологических расстройств, в результате
которых он мог бы даже умереть. 

– Очевидно, именно для таких случаев важен неонаталь-
ный скрининг?

– Мы были инициаторами и всячески поддерживаем прове-
дение неонатального скрининга на спинальную мышечную
атрофию. В прошлом году провели их на восьми территориях и
выявили достаточное количество пациентов с этой патологией.

Стараемся сократить время от момента выявления патоло-
гии до получения препарата. Потому что те, у которых  выявят
при неонатальном скрининге генетический дефект, они в тече-
ние первых трех месяцев должны получить лекарство.

Вторая группа заболеваний, в том числе болезнь Дю-
шенна (см. справку на стр. 6), тоже очень сложная. Она
также из группы нервно-мышечных болезней. А это 5 гене-
тических расстройств, и для каждого свое лекарство. И мы
сейчас полностью уже подготовлены к пятому дефекту.
Поэтому 80 процентов пациентов с миодистрофией Дюшенна
в Медико-генетическом научном центре имени академика
Н. П. Бочкова будут обеспечены необходимыми для их лече-
ния лекарствами.

– Это единственный центр на всю Россию?
– Да, его пациентов можно пересчитать по пальцам, но они

все требуют специальных условий. 
Продолжение на стр. 11
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Татьяна ЛАРИОНОВА
Многодетная мать

– Двое из моих деток имеют тяжелое наследственное забо-
левание – фенилкетонурию (см. справку на стр. 4). У первой
дочери оно было выявлено только в 9 месяцев. И второй мой
ребенок с ним же на диетотерапии уже с 6-го дня жизни.

Фенилкетонурия – это серьезное генетическое заболева-
ние, связанное со строжайшей диетой. И если моему ребен-
ку разрешено потреблять только 6 граммов белка естествен-
ного продукта, то всем здоровым детям – по 100-120 грам-
мов. Все остальное заменяют диетические низкобелковые
препараты и специальный гидролизат, который восполняет
обмен белка. 

И самое страшное то, что когда нарушается диета, под-
нимается уровень фенилаланина, и страдает головной мозг
ребенка. А она у меня отличница, заканчивает экономиче-
ский класс, что для нашей болезни является достижением. 

И вот этот волшебный звонок – нас включают в «Круг
добра», выделяют нам деньги. Мы сейчас находимся на
необходимой терапии, принимаем нужные лекарства, и идет
сложный момент адаптации. Но наши дети борцы, они такие
труженики! И они нам самим вселяют веру и надежду!

Хочу сказать огромнейшие слова благодарности «Кругу
добра» за все, что вы делаете, что спасаете жизни наших
детей, что даете нам веру, счастье, надежду на то, что наши
дети будут жить той нормальной жизнью, какой живут все, и
за то, что у нас в перспективе нет инвалидной коляски. 

Я хочу пожелать всем матерям, всем семьям, где дети
имеют сложнейшие генетические заболевания, которые нуж-
даются в дорогостоящей терапии, обрести вот такого же
надежного, не побоюсь этого слова, друга, защитника! Ведь
это так важно – знать, что твой ребенок на этом свете нужен,
что ты не один на один с этой бедой. Что за тобой такая мощ-
ная опора, как наша страна, которая тебя не бросит. 

Светлана ВАРФОЛОМЕЕВА
Директор НИИ детской онкологии и
гематологии им. Л. А. Дурнова 
НМИЦ онкологии им. Н. Н. Блохина
Минздрава России         

Родилась 12 декабря 1969 года.
Окончила педиатрический факуль-
тет Российского национального
исследовательского медицинского
университета им. Н. И. Пирогова.
Д. м. н. Профессор по специально-
сти «онкология».

– Светлана Рафаэлевна, какие
инновационные лекарственные
средства и препараты стали дос-
тупными для Ваших пациентов
благодаря «Кругу добра»?

– Раньше детям приходилось
устанавливать так называемые нераздвижные
эндопротезы. В этом случае детям, рост которых
не прекратился, приходилось делать несколько
операций. В то время как раздвижные эндопро-
тезы позволяют увеличивать длину протеза по
мере роста ребенка неинвазивно, с помощью
специальной магнитной установки. Это в разы
увеличивает качество жизни таких детей! 

Сегодня родителям не нужно организовывать
сбор средств на такой эндопротез. Достаточно
заполнить специальную форму на сайте
«Госуслуги», чтобы получить помощь от госу-
дарственного Фонда «Круг добра». Иннова-
ционная технология теперь оказывается в бук-
вальном смысле слова в одном клике от семьи
пациента.  

Кроме того, мы сотрудничаем с этим фондом
в оплате другой дорогостоящей помощи детям с
нейробластомой и саркомами. Так иммунотера-
пия позволяет улучшить результаты лечения с 40
до 80 процентов. В настоящий момент мы с
нетерпением ждем, что фонд начнет еще и помо-
гать в доставке трансплантата от неродственных
доноров из-за рубежа для наших детишек, нуж-
дающихся в трансплантации костного мозга. 

Наш НИИ детской онкологии и гематологии
Минздрава России – крупнейший транспланта-
ционный центр России для детей не только со
злокачественными новообразованиями, но и с
так называемыми предраковыми состояниями
(например, врожденной анемией). Ежегодно
мы выполняем больше 150 трансплантаций
костного мозга! Поэтому как никто понимаем
важность быстрой и грамотной доставки био-
логического материала. 

Кроме того, в нашем НИИ лечение получают
и «молодые взрослые» – пациенты старше 18
лет, начавшие терапию до совершеннолетия.
Это сложная категория больных, нуждающихся
в продолжении высокодозной противоопухоле-
вой терапии, полученной в детском возрасте, и
перешедших в категорию взрослых. Благодаря
помощи Фонда «Круг добра» эти пациенты не
прерывают начатое лечение, тем самым полу-
чая дополнительный шанс на жизнь.

Мы давно и активно сотрудничаем с
Благотворительным фондом «Круг добра». 

Одним из примеров такого взаимодействия
является лечение детей со злокачественными

новообразованиями опор-
но-двигательного аппарата.
Приоритетное направление
работы наших врачей – это
улучшение качества жизни
пациентов с помощью со-
хранения органов. К приме-
ру, при костных саркомах
(эндопротезирование). 

А именно, ежегодно в
наш институт поступает
порядка 60-80 детей, нуж-
дающихся в установке раз-
движных эндопротезов. 

Всего в России таких па-
циентов чуть больше 150.
Этим детям требуется заме-
на удаленной кости эндо-
протезом.

Александр МООР 
Губернатор Тюменской области

– Фонд «Круг добра» уже два года помогает нашим детям с
тяжелыми и редкими заболеваниями. К сожалению, течение
таких болезней можно контролировать только с помощью
дорогих лекарственных препаратов. Но далеко не всегда
семьи могут справиться с лечением своими силами. И здесь на
помощь приходит этот фонд, созданный в 2021 году по указу
Президента Российской Федерации. Сейчас среди подопечных
«Круга добра» 71 ребенок из Тюменской области. Уверен, что
каждый, нуждающийся в такой поддержке, получит необхо-
димую помощь.

Наши дети будут и дальше получать систематическую под-
держку от этого фонда. Каждая такая семья – это история
борьбы, надежды и большой любви. За каждой заявкой – ожи-
дания родителей, их огромный труд и терпение. Все ради
детей. Чтобы они могли спокойно жить и расти. Вместе с
«Кругом добра» будем делать все возможное для этого.

Мы убедились,
что консолидация
усилий дает больше
шансов и возможно-
стей. Уверен, что
подписание согла-
шения о сотрудни-
честве с Фондом
«Круг добра» помо-
жет сделать нашу
работу более эффек-
тивной и оператив-
ной, чтобы все нуж-
дающиеся в помощи
дети с редкими забо-
леваниями ощуща-
ли теплоту, под-
держку и внимание
к своей судьбе.

А.Ткаченко во время
посещения НМИЦ онкологии

им. Н. Н. Блохина
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Дмитрий ИВАНОВ 
Ректор Санкт-Петербургского государственного
педиатрического медицинского университета,
член экспертного совета Фонда «Круг добра», 
главный внештатный специалист-неонатолог
Минздрава России

Родился 18 апреля 1967 года в г. Ленинграде. Окончил
Ленинградский педиатрический медицинский институт.
Женат, двое детей. Хобби: философские книги.

– Дмитрий Олегович, Вы ведь с отцом Александром, в
миру Ткаченко, давно знакомы? Помните, как состоялось
знакомство?

– Знаком я с Александром Евгеньевичем, наверное, лет 8.
– По работе пересеклись, или какими-то другими тропами?
– Интересный вопрос. Обстоятельств, честно говоря, уже

не помню. Да, скорее всего, по работе, мы обсуждали паллиа-
тивную помощь.

Не могу сказать, что дружим, но у
нас товарищеские отношения, не
только по работе.

– На данный момент какие-то
совместные проекты есть?

– Нет. Был у нас совместный про-
ект – кафедра паллиативной медици-
ны, но потом Александр Евгеньевич
занялся очень вплотную «Кругом
добра», и, к сожалению, мы этот про-
ект пока отложили, потому что, как
Вы сами понимаете, руководить фон-
дом и заниматься кафедрой… Да еще
Ткаченко чаще в Москве на сего-
дняшний день, чем в Петербурге,
поэтому возможности такой физиче-
ски просто нет. 

А тогда, лет 6 тому назад, может, 5,
была идея открыть такую кафедру.
Нам вместе с ним очень хотелось вос-
питывать в том числе и специалистов в области паллиативной
медицины, поскольку был детский хоспис, и у нас в этом дет-
ском центре есть специалисты в разных областях, чтобы целе-
направленно преподавать будущим врачам осознанность веде-
ния детей, которые находятся в паллиативном статусе.

– Идея хорошая, и будем надеяться, что воплотите ее.
– Очень надеюсь, когда окончательно работа фонда станет

на накатанные рельсы, мы обязательно под руководством
Александра Евгеньевича доведем это дело до логического
конца.

– Как Вы думаете, какие качества Ткаченко характери-
зуют его как личность?

– Я бы, наверное, сказал, что это глубочайшая религиоз-
ность, патриотизм и ответственность.

– Можете вспомнить какой-нибудь случай, который про-
извел на Вас впечатление, значимый поступок, решение?

– Могу сказать, что когда батюшка Александр стал директо-
ром хосписа, мы очень часто контактировали с разными детьми,
среди которых были и те, кто находился в паллиативном стату-
се, и их было сложно куда-то устроить, потому что, как Вы сами
понимаете, медучреждения и хосписы сторонятся таких детей.

Когда я первый раз обратился к батюшке с такой пробле-
мой, вопрос был решен незамедлительно, и всегда так было.
Такая забота о неизлечимо больном ребенке была просто
потрясающей. Также помню, что когда речь шла о транс-
портировке к нам детей из других регионов, в том числе из
Крыма или Донбасса, Александр Евгеньевич неожиданно
предложил свою помощь.

Более того, сказал, что у него есть мили Аэрофлота, кото-
рые можно использовать на такое благое дело, и он готов
каждому ребенку, который будет нуждаться в транспорти-
ровке, в этом помогать. Его усилиями были перевезены
десятки, если не сотни детей из различных регионов нашей
страны, которым была нужна помощь в нашей федеральной
клинике.

Поэтому, Вы знаете, по сути говоря, я как-то очень часто
думаю, что героизм человека заключается в одном поступке.
На мой взгляд, вот это умение незаметно, тихо делать очень

важную работу, помогая
тысячам людей, это и есть ге-
роизм, и к тем качествам, ко-
торые я уже сказал Вам, я бы
добавил вот это. Как бы это ни
высоко, ни пафосно звучало,
это ежедневный подвиг.

– Все это потрясающе ин-
тересно. Но у батюшки Алек-
сандра, наверное, сейчас вре-
мени на службы не остается.
А ведь он действующий свя-
щенник, причем санкт-петер-
бургский?

– Да. Насколько я знаю, у
него есть время не только на
службу, но, поверьте, и на
исповедь, и на общение с кли-
риками, и с прихожанами, и
на храм тоже.

– То есть он что, ездит из
Москвы в Санкт-Петербург служить?

– Да. Более того, еще и строит храм.
– Да, грандиозный человек, и давно храм строится?
– Уже 3 года, и в ближайшее время будет закончен. Как Вы

сами понимаете, даже только строительство храма требует
огромного времени и сосредоточенности.

НАША СПРАВКА
Неонатолог – детский врач, который занимается лечением и профи-

лактикой целого ряда патологий новорожденных. Также неонатологи
пристально следят за малышами, особенностями их развития и роста в
течение нескольких месяцев (точные сроки зависят от выявленных пато-
логий и их осложнений).

Паллиативная помощь – всеобъемлющая помощь неизлечимо
больным гражданам, страдающим заболеваниями, которые не поддают-
ся излечению, и включает в себя медицинские вмешательства, мероприя-
тия психологического характера, уход, а также предоставление таким
пациентам социальных услуг, мер социальной защиты (поддержки).

Целью паллиативной помощи является улучшение качества жизни
пациентов, страдающих неизлечимыми заболеваниями.

А НАЧИНАЛОСЬ ВСЕ С ДЕТСКОГО ХОСПИСА
Валентина Матвиенко:
«Это был прецедент, когда мы поручили 
действующему священнику руководить хосписом, 
то есть бюджетным государственным учреждением»

Валентина МАТВИЕНКО 
Председатель Совета Федерации РФ

Родилась 7 апреля в г. Шепетовке
УССР. Окончила Ленинградский хими-
ко-фармацевтический институт.

– То, что делает отец Александр,  дей-
ствительно, великое дело. Он очень прин-
ципиальный, и мы рады, что нашли пра-
вильного человека. Это тот случай, когда
правильный человек на правильном
месте. Он никаким приказам не подчи-
няется! Действует только по своей совести
и задачам, которые перед ним поставлены. 

Вот некоторые пытались какие-то действия
предпринять, чтобы сделать из Фонда «Круг
добра» одно из медицинских учреждений… 

Не позволил никому вмешиваться, рулит как
положено, по совести. Спасибо ему огромное!
Потому что желающих потратить предназначен-
ные на лечение больных с орфанными заболе-
ваниями деньги туда-сюда было много.

Совету Федерации удалось включить в спи-
сок целый ряд назальных лекарств и снять
нагрузку с регионов, но оставались самые доро-
гостоящие, которые семьям больных детей
никак было не осилить.

А Владимир Владимирович, спасибо ему за
это огромное, нашел, как это можно сделать.
Предложил повысить налог богатых на 2 про-
цента и целевым образом направить эту повы-
шенную часть налога на закупку лекарств для
детей с орфанными заболеваниями. 

Это ни одного возражения в обществе не
вызвало, в том числе и у тех, кому повысили
налоги, потому что это на святое дело. 

Таким образом, был найден устойчивый
механизм финансирования. Сколько собрали
этих денег, столько в кубышку фонда и напра-
вили. И это очень правильно, так как в вопро-
сах, что нужно ребенку для выздоровления,
отец Александр руководствуется только реше-
нием врачей, а не рекомендациями лоббистов
из Интернета.

Очень правильно и то, что он не позволяет
вмешиваться бюрократам-чиновникам в свою
деятельность. Александр Евгеньевич, мы не
чиновники, не бюрократы, а Ваши партнеры, и
готовы Вам помогать! 

Я знаю, что Инна Юрьевна Святенко по
моему поручению уже неоднократно встреча-
лась с Вами. Вы обсуждали все, что нуждается в
поддержке, и на нас фонд добра может рассчи-
тывать. Именно его действиями хоть какой-то
груз с плеч родителей, а также с наших и всего
общества, мне кажется, уже снят. Это был ответ
на крик души.

Общество видело, что на глазах родителей
умирает ребенок, а дать ему лекарства не могло,
потому что по закону это было невозможно! Это
душераздирающая история. Поэтому еще раз
огромное спасибо Вам, отец Александр, и Вашей
команде, которая этим занимается.

А еще огромная Ваша заслуга, Александр
Евгеньевич, в создании в Санкт-Петербурге хос-
писа. Вы сумели объединить жителей этого
города, а я тогда была его губернатором. И это
был первый случай, когда мы священнику
поручили руководить хосписом, то есть бюджет-
ным государственным учреждением. Это был
прецедент, когда на государственную должность
был назначен действующий священнослужи-
тель. И как видите, не ошиблись, так как теперь
Вы уже сделали федеральную карьеру. 

Отец Александр: «Не устаю повторять: цер-
ковь может решать государственные задачи». 

Далее Валентина Ивановна предложила
сенаторам направить их усилия на то, чтобы
в каждом регионе как минимум появился один
хоспис – уникальное учреждение для тяжело-
больных детей, заверив, что отец Александр
научит, покажет, расскажет.

И попросила своих коллег отнестись к
этому неформально: «Потому что если это уми-
рающие на руках родителей дети с очень тяже-
лой историей, и другого выхода нет, пусть уж
они уходят в мир иной из сказки».

В 2019 году Президент РФ Владимир Путин посетил
Санкт-Петербургское госучреждение здравоохранения

«Хоспис (детский)».

О. Александр, Д. Иванов около
макета храма в Совете Федерации.



Александр АПАЗОВ
Президент АО «Фармимэкс»

(продолжение)

Родился 17 июня 1939 года в
г. Бахчисарай Крымской области
РСФСР. В 1962 году окончил
Пятигорский фармацевтиче-
ский институт по специально-
сти «провизор». К. фарм. н.,
доцент, академик Международ-
ной академии информатизации,
президент союза «Националь-
ная фармацевтическая пала-
та», более шести лет возглавлял
Межведомственную комиссию Совета безопасности РФ по
охране здоровья населения, член правления Российского союза
промышленников и предпринимателей, заместитель предсе-
дателя комиссии РСПП по индустрии здоровья, заместитель
председателя Президиума Всероссийского общественного сове-
та медицинской промышленности, член экспертного совета
Комитета Государственной Думы по охране здоровья по ред-
ким (орфанным) заболеваниям. 

Работал руководителем нескольких аптек, первым
заместителем начальника Ростовского аптечного управ-
ления, начальником аптечного управления Свердловского
облисполкома.

Женат, имеет дочь. Хобби – в основном разный спорт: в
молодости волейбол и баскетбол, в зрелом возрасте – теннис.

– Сегодня благодаря инициативе Президента РФ государст-
венное лечение таких сложных пациентов – детей – системати-
зировано и с его помощью объединено под эгидой Фонда «Круг
добра», с которым «Фармимэкс» тоже активно сотрудничает.

Владимир Владимирович не только позаботился о финан-
сировании этого фонда, направив в него отчисления от повы-
шенной ставки НДФЛ, которая введена для тех, у кого доход
свыше 5 млн рублей в год, но и создал прозрачную структуру,
эффективно управляющую этими бюджетными средствами, и
внимательно следит за ее деятельностью, а также указывает
направления для расширения деятельности «Круга добра».

Считаю создание этого фонда в поддержку больных
орфанными заболеваниями важной, своевременной и весьма
эффективной идеей. Из-за того, что эти болезни встречаются
редко, их мало исследовали, и борьба с ними особенно
затруднительна и высокозатратна, а их изучение не входит в
обязательную программу медицинских вузов, и, как след-
ствие, экспертов с такой специализацией мало. Но диагно-
стика и методы лечения редких болезней требуют глубоких
исследований, а затраты на лекарства, оперативное вмеша-
тельство, терапию и паллиативную помощь очень высокие.

Однако отворачиваться от таких больных, большая часть
которых дети, нельзя. На Фонд «Круг добра» и его руководи-
телей возложена важная миссия спасения этих сложных боль-
ных. С каждым годом увеличивается количество нозологий,
по которым работает фонд, поэтому все больше случаев, ранее
считавшихся безнадежными, перестают быть такими. 

Наша компания со своей стороны тоже прикладывает все
усилия к решению задач, поставленных перед этим фондом
нашим президентом.

– В сегодняшней ситуации организация поставок
лекарств, многие из которых иностранного производства, –
нелегкая задача. Как ее решаете? И какие есть варианты
импортозамещения в области орфанных препаратов?

– Благодаря установившимся за долгие годы связям нам
удается обеспечивать и сохранять все ранее осуществляемые
поставки. А еще несколько лет назад нами был взят курс на
импортозамещение, и мы, заручившись поддержкой госу-
дарства, осваиваем производство орфанных препаратов, в пер-
вую очередь препаратов крови. 

«Фармимэкс» стал инициатором создания в России совре-
менного производства препаратов из плазмы крови человека,
подписав специальный инвестиционный контракт, который
включает в себя строительство завода, плазмохранилища и соз-
дание 10 современных плазмоцентров для заготовки сырья для
производства таких препаратов в различных регионах России.

Так мы решаем задачи и импортозамещения, поскольку до
80-90 процентов, например, иммуноглобулинов, используемых
в стране, производится за рубежом. А также вносим огромный
вклад в программу «Гемофилия», практически полностью
закрывая потребность в плазматических препаратах.

– «Круг добра» их приобретает?
– Они тоже являются орфанными, но не входят в Перечень

лекарств, которые закупаются по линии фонда. Однако этот
список постоянно расширяется. С прошлого года в него входит
Иммуноглобулин человека нормальный для лечения таких
заболеваний, как синдром Иценко-Кушинга, синдром Гийена-
Барре, метахроматическая лейкодистрофия.

Людей с заболеваниями, для лечения которых применяют-
ся орфанные препараты, – менее одного человека на 10 тысяч
населения. Поэтому и выпускаются они не в объемах анальги-
на или противогриппозных вакцин, которые идут миллион-
ными упаковками, а в количестве, необходимом для опреде-
ленной небольшой группы больных. 

Мы закупаем и производим препараты редкие, и вводятся
они только в лечебных учреждениях или под наблюдением
врачей, но их нужно поставлять своевременно, в очень
жесткие сроки, чтобы не прерывалось лечение, иначе вместо
пользы будет нанесен вред. Это стимулирует нас искать и при-
менять новые технологии. 

– Вы их производите с нуля или из субстанций, которые
закупаете за рубежом? 

– И так, и так. Россия пока вынуждена закупать определен-
ные лекарственные препараты крови. Но мы планируем сейчас
наладить производство сначала субстанций плазмы крови для
фракционирования, а потом из нее такие препараты, как фак-
тор Виллебранда, альбумины, иммуноглобулины и т. д.

Для обеспечения производства лекарств из плазмы крови
человека необходимо, чтобы граждане понимали и принима-
ли участие в добровольном  донорстве – движении, которое
сейчас у нас развивается.

«Фармимэкс» принимает участие в разработке социально-
го проекта, посвященного добровольному донорству крови и
плазмы «+Я», задачей которого является увеличение числа
доноров. Так, в 2021 году только 0,9 процента населения
Российской Федерации сдавали кровь. А привлечение актив-
ной здоровой части населения страны позволит спасти и
сохранить жизни многим людям сегодня и завтра. 

– Как Вы оцениваете деятельность протоиерея Санкт-
Петербургской епархии Александра Евгеньевича Ткаченко,
который занял пост, аналогичный руководящим должностям
Министерства здравоохранения. Какой опыт он привнес в
отрасль?

– Прежде всего, необходимо отметить прозорливость руко-
водителя, который подбирал кандидата на должность предсе-
дателя Фонда «Круг добра», так как в данном случае высокая
нравственность этого священнослужителя полностью совпала
с целью и задачами для успешного выполнения фондом своих
обязательств.

Александр Евгеньевич целеустремленно, профессиональ-
но, грамотно и при этом за короткое время создал коллектив
единомышленников, что, безусловно, является основой
успешной работы. Но главное, что поставленная задача свое-
временно обеспечить лекарствами детей, страдающих редки-
ми патологиями, успешно выполняется.

В начале работы Фонда «Круг добра» возникало много про-
блем, для решения которых надо было срочно разрешить глав-
ные задачи, и это удавалось. Один из ярких примеров – включе-
ние в перечень детей, достигших восемнадцатилетнего возраста,
которых фонд будет теперь обеспечивать лекарствами. В этом
году такую помощь уже получат 260 пациентов такого возраста.

Считаю, главное, что привнес в отрасль Фонд «Круг
добра», – это понимание страданий людей, видение проблем и
своевременное их разрешение, то есть то, что является и
должно быть обязательным для работы организации здраво-
охранения.

– Что конкретно изменилось в системе обеспечения
орфанными лекарствами с появлением «Круга добра»?

– Прежде всего, за 2 года работы фонда существенно уве-
личился охват детей, болеющих редкими заболеваниями.
Теперь он осуществляется в 87 субъектах Российской
Федерации по 71 заболеванию с применением 59 лекарствен-
ных препаратов и медицинских изделий. 

Более пяти тысяч детей за это время получили такую
помощь на сумму, превышающую 100 млрд рублей. Это впе-
чатляющие результаты.

Обеспечение лекарствами детей и уже взрослых подро-
стков с орфанными заболеваниями – очень сложная задача,
как в логистике, так и в финансировании. Но создание Фонда
«Круг добра» позволило ее полностью и эффективно решить.
Это второе революционное новшество в фармации в новой
России, а первое – это введение программы «Дополнительное
лекарственное обеспечение», что позволило фармацевтиче-
ской службе значительно повысить качество обеспечения
граждан лекарствами.

НАША СПРАВКА
Синдромом Кушинга называют предклиническое состояние с повы-

шенным уровнем эндогенного кортизона, избыточная секреция которого
нередко приводит к ожирению и сахарному диабету.

Синдром Гийена-Барре – острая аутоиммунная воспалительная
полирадикулоневропатия, проявляющаяся вялыми парезами, наруше-
ниями чувствительности, вегетативными расстройствами. 

Метахроматическая лейкодистрофия – врожденное заболева-
ние, приводит к необратимым повреждениям мозга и других органов. 
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За 2 года работы фонда существенно увеличился 
охват детей, страдающих редкими заболеваниями.
Теперь помощь осуществляется уже в 87 субъектах
Российской Федерации по 71 заболеванию 
с применением 59 лекарственных препаратов 
и медицинских изделий. 

Александр Апазов

Михаил МУРАШКО
Министр здравоохранения РФ

(продолжение)

– Михаил Альбертович, какие еще меры
поддержки в регионах существуют для
детей, страдающих орфанными заболева-
ниями?

– В настоящее время начато проведение
расширенного неонатального скрининга на
врожденные и наследственные заболевания.

Принят закон, который позволяет создавать
производственные аптеки. При некоторых редких
патологиях есть необходимость именно в
лекарственных препаратах, создаваемых в таких
аптеках. Например, при муковисцидозе (см.
справку на стр. 3) есть ряд препаратов, которые
можно изготавливать самостоятельно и уйти от
закупки иностранных аналогов, и многое другое.

Кроме того, налажено диспансерное наблю-
дение орфанной категории пациентов плюс те
программы, которые сегодня позволяют предо-
ставлять лечение в рамках высокотехнологич-
ной помощи. Сегодня уже даже на выставках
представлена продуктовая линейка отечествен-
ных препаратов, которые используются как
продукты питания для определенной категории
взрослых и детей.

Наша задача сейчас – максимально локали-
зовать их у себя, в том числе с производством
премиксов, которые используются в целом для
разработки и производства этой продукции.

НАША СПРАВКА
Премикс — технологическое понятие, означаю-

щее предварительно смешанные сухие компоненты,
дозируемые в микроколичествах. Премиксы приме-
няются в технологических процессах, где производит-
ся сухое смешивание компонентов для решения про-
блемы неравномерности смешивания. Области
использования премиксов — фармацевтическая,
пищевая, комбикормовая, резинотехническая, поли-
мерная и другая промышленность.

Владимир МАЗУР
Губернатор Томской области 

Родился 19 июня 1966 года в селе
Крутоложное Первомайского района Томской
области. Окончил Томский государственный
университет по специальности «правове-
дение». В 2003 году – Российскую академию
государственной службы по специальности
«государственное и муниципальное управле-
ние». К. п. н. Женат, пятеро детей.

— «Круг добра»  в прошлом году помог в
приобретении лекарств для наших детей более
чем на 200 млн рублей. А на этот год фонд
одобрил заявки Томской области на 356 млн.
Подписанное с фондом соглашение позволит
нам сократить время на рассмотрение заявок и
быстрее оказывать помощь ребятишкам, ведь
наша задача – выявлять тяжелые заболевания
на ранней стадии и оперативно, эффективно
лечить их. Нет ничего важнее и ценнее детских
жизней, и мы будем за них бороться.

А. Ткаченко, В. Мазур



Фонд становится добрым домом для
детей с  орфанными заболеваниями

Александр Ткаченко
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Елена ПЕТРЯЙКИНА
Директор Российской детской
клинической больницы
(РДКБ) Минздрава России

Родилась 2 октября 1966 года в
г. Ташкенте. Закончила педиатри-
ческий факультет 2-го МОЛГМИ
им. Н. И. Пирогова (ныне – РНИМУ
им. Н. И. Пирогова). Д. м. н. 

Замужем, двое сыновей.

– Елена Ефимовна, пациентам
Вашей больницы доступны иннова-

ционные препараты, закупаемые Фондом «Круг добра»?
– Да, например, при нейрональном цероидном липофус-

цинозе 2-го типа применяется препарат Церлипоназа
альфа, вводимый интравентрикулярно. Это очень сложная
технология, требующая предварительной специфической
установки устройства, через которое будет вводиться ле-
карство.

Так, впервые в РДКБ было инициировано лечение при
ахондроплазии с использованием препарата Восоритид.
Пациентам, страдающим от спинальной мышечной атрофии,
вводилась Золгенсма и другие лекарства.

Это те случаи, когда медицинская технология введения
препарата требует определенного опыта врача и медицин-
ских сестер, поэтому терапия оказывается в экспертном
учреждении.

– Фонд направляет к вам пациентов, или Вы туда обра-
щаетесь, когда развитие болезни не укладывается в стан-
дартные государственные программы лечения?

– Процедура направления детей к нам прописана в норма-
тивных актах, регламентирующих работу фонда. Регион
обращается с заявкой в «Круг добра» и определяет место
поставки препарата. Так как в нашей больнице огромный
опыт лечения пациентов с деформацией черепно-челюстно-
лицевой области (синдром Робена), фонд закупает для них
дорогостоящие пластины. И поскольку их установка требует
навыков проведения высокотехнологичного оперативного
вмешательства, регион выбирает нашу клинику.

Также перед подачей заявки местная администрация
может обратиться в наше учреждение как к экспертному
центру для проведения федерального консилиума, и его
результаты учитываются при формировании заявки. А Фонд
«Круг добра» на этом основании осуществляет поставку.

Мы надеемся и в будущем продолжить сотрудничество с
региональными центрами и с фондом. Сегодня решается
вопрос о расширении деятельности «Круга добра» не только в
плане уникальных технологий, лекарственного обеспечения
инновационными препаратами, но и в части реабилитацион-
ных возможностей и технических средств для этого.

Российская детская клиническая больница обладает мно-
гопрофильным, уникальным центром медицинской реабили-
тации. При этом многие наши врачи, в том числе и реабили-
тологи, – эксперты фонда и консультируют региональных
врачей, а также учат реабилитации на дому.

Валерий АЛЕКСЕЕВ 
Руководитель Бюро расследований
Общероссийского народного фронта 

Родился 26 сентября 1981 года.
Окончил факультет международ-
ных экономических отношений
МГИМО МИД России. Женат, двое
детей.

– Валерий Андреевич, одно из
направлений работы возглавляе-
мого Вами бюро расследований –
закупки лечебного питания. Это
очень важно и для подопечных
«Круга добра».

– Произошло увеличение объема неона-
тального скрининга. В него вошли заболевания,
по которым требуется лечебное питание. А
адекватного ответа со стороны системы на это
нет. Нет ни лечебных продуктов для детей, кото-
рых будут выявлять, нет в достаточном количе-
стве и специалистов-диетологов.

У этих специалистов должны быть обязан-
ности, прописанные в документах, а это огром-
ное количество нормативов.

Мы в Бюро специально посмотрели, что же у
нас на портале госзакупок называется лечебным
питанием? Самый крупный контракт обнаружил-
ся в одной из областей Центральной России на
350 млн руб. Это оказалось обеспечение боль-
ниц обычной едой, а не лечебным питанием.

Такая путаница с терминами означает, что
лечебным питанием мы называем и индивиду-
альные смеси для лечения, и белковые смеси с
витаминами и минеральным комплексом, и
просто овсяную кашу. А это отторговывается как
лечебное питание. Значит, просто никто им не
занимается. То есть у нас эта система не конкре-
тизирована. Поэтому возникает путаница, и нам
приходится каждый раз уточнять, что мы гово-
рим о лечебном питании, а не просто о еде,
которую расфасовали в баночки… 

Поэтому, только проведя терминологиче-
скую границу на уровне нормативных докумен-
тов, можно определить, что является питанием
в больницах, что лечебным, что клиническим. И
тогда органы власти будут вынуждены взять на
себя ответственность за это.

После этого можно будет говорить о закуп-
ках. Но пока все, что известно: 80 процентов
онкологических пациентов покупают за свой
счет спортивное питание, в которое входят бел-
ковые смеси. Я сам их покупал, и знаю, что это
такое, так как невозможно позволить себе при-
обретать это за свой счет. 

Надо разработать нормативные документы
и создать соответствующую программу. В пита-
нии нужна такая же, как «Фарма-2020», про-
грамма. Несмотря на то, что она очень малень-
кая в государственных масштабах, жизнь и здо-
ровье миллионов детей того стоит.

У нас в СанПиНе прописано, что в школе
детям обязаны давать специальное питание для
компенсации недостаточности микроэлементов
и витаминов. Это гигантский рынок, но там
прямо написано – обязаны. В каждом регионе
своя недостаточность и свое лечебное питание.
Это должно коснуться и орфанных пациентов.

Александр Ткаченко обещал, что фонд рас-
смотрит эту проблематику. Но здесь критически
важно, чтобы и для уже взрослых с редкими
патологиями сохранялось лечебное питание.

– Разве у фонда есть полномочия зани-
маться не лекарством?

– Есть. Он же занимается вопросами  реаби-
литации, медицинскими изделиями, техноло-
гиями... А в законе о здравоохранении прямым
текстом написано, что лечебное питание – это
неотъемлемая часть лечения. Соответственно,
ссылаясь на это, фонд может взять на себя и
обеспечение лечебным питанием, урегулиро-
вав это изменением в своих внутренних доку-
ментах, что все-таки гораздо проще, чем менять
закон или принимать специальный о лечебном
питании. Поэтому уверен, что в отношении
детей с орфанными заболеваниями этот вопрос
в скорейшем времени будет решен. 

Ирина МЯСНИКОВА 
Председатель правления
межрегиональной общественной
организации «Помощь больным
муковисцидозом», 
сопредседатель Всероссийского
союза пациентов, 
председатель правления
Всероссийского общества редких
(орфанных) заболеваний (ВООЗ) 

Родилась 20 ноября 1959 года.
Окончила иняз им. Мориса Тореза. Двое
детей и двое внуков. Любит выращивать цветы.

– Ирина Владимировна, Вы возглавляете так много орга-
низаций…

– Они возникали одна за другой. И две из них входят во
Всероссийский союз – он объединяет  региональные общества,
а не отдельных пациентов.

А начала я свою общественную деятельность с муковисцидо-
за (см. справку на стр. 3), потому что мой сын 33 года страда-
ет этим орфанным недугом. Теперь в моей зоне ответственности
все редкие заболевания.

– Таким образом, «Круг добра» был создан для помощи
только больным редкими заболеваниями?

– Да, в основном. И у нас это была самая главная тема,
потому что много лет эта проблема вообще никак не решалась,
хотя мы очень активно работали в этом направлении.

Я окончила иняз, и английский язык помогает мне поддер-
живать связи с международным сообществом. Сейчас я не могу
поехать на конференцию во многие страны из-за невозможности
получить визу, но коллеги не оставляют нас без внимания.

– То есть Вы в курсе того, что происходит в мире.
– Да. И до пандемии мы очень активно сотрудничали, они

сюда приезжали, мы туда ездили, а в 2016 году даже на уров-
не ООН был создан комитет по редким болезням. В 2019 году
была принята резолюция о повышенном внимании к пациен-
там с редкими заболеваниями.

– И Россия теперь даже более продвинутая страна в
вопросах помощи таким больным.

– Зависит все от доступности лечения, входит препарат в
какие-то льготные перечни или нет.

– А в других странах кто оплачивает такое лечение?
– В основном страховка, но она не все расходы покрывает.

Стоимость лекарств так велика, что государству приходится
добавлять. В некоторых случаях у них приходится годами доби-
ваться помощи. Или родители больного ребенка ради него согла-
шаются на какую-то невыгодную малооплачиваемую работу
ради страховки, которая покрывает стоимость лечения детей.

– Вы сказали, у Вас сын болеет. Но он же взрослый, а
«Круг добра» помогает только детям.

– Все непросто. У него тяжелая форма, поэтому все очень
сложно. А в 90-е годы даже диагноз не всегда ставили. Сейчас
с введением неонатального скрининга все изменилось.

– Муковисцидоз входит в редкие заболевания?
– Он был туда введен последним, и это дало свой результат.
– Помог неонатальный скрининг?
– Его стали применять на муковисцидоз в 2007 году. Но

лечение его очень трудоемкое. Это 4 ингаляции в день, каж-
дая минут по 15-20. То есть в школу пойти не может, на рабо-
ту не может, пока их не сделал.

– А с собой ингалятор взять нельзя?
– Нет, нужно дома только на стационарном. В Англии уже

в те годы был достаточно неплохой уровень лечения, и они
стали думать, как нам помочь, передавать лекарства. Поэтому
через 4 года наши дети из умирашек стали превращаться в
обычных детей. Это был поразительный результат…

– Получается, что вылечить невозможно, но все же можно
нормально жить.

– Сейчас с нами уже больше 60 регионов. Появились бук-
вально несколько лет назад препараты, которые серьезно
поддерживают. Но они, к сожалению, не для всех мутаций,
пока только для двух наиболее частых. Сейчас получают
лечение около двух тысяч детей, больных муковисцидозом.
А взрослые пока остались за бортом. Увы, самому покупать
нереально. Пожизненно требуется примерно 26 млн рублей
в год, так как препараты для этого заболевания у нас не
зарегистрированы. 

– Вы также являетесь членом попечительского совета
фонда. Как часто собирается совет и в чем его функционал?

– Одобрять или не одобрять препараты и заболевания, кото-
рые фонд берется курировать.

– Ирина Владимировна, а предлагать в «Круг добра»
пациентов ваши НКО могут?

– Почему нет? Конечно. Сейчас очень сложное взаимодей-
ствие с региональными органами здравоохранения – они же не
подчиняются Минздраву, только губернаторам и руководите-
лям субъектов. И фонду они тоже не подчиняются, и все непро-
сто идет. Поскольку мы связаны с регионами через наши обще-
ственные организации, то люди через нас обращаются в фонд.
Например, было очень много вопросов по оформлению заявок.
Чтобы их снять, мы организовали встречу Александра
Евгеньевича с родителями. 

– Неужели региональные минздравы противодействуют?
– Просто пока нет отлаженной системы. Где-то есть ответ-

ственный сотрудник, где-то нет, где-то формальный и не отве-
чает за этого пациента…

Продолжение на стр. 12

НАША СПРАВКА
Нейрональный цероидный липофусциноз 2-го типа (болезнь

Янского-Бильшовского) связан с мутациями в гене CLN2. В возрасте 2-4
лет дети теряют способности, приобретенные в первые месяцы и/или
годы жизни, и развивается детская деменция.

Под термином интравентрикулярно понимается введение препара-
тов непосредственно в желудочковую систему головного мозга с помо-
щью соответствующих устройств.

Ахондроплазия – врожденное заболевание, при котором с первых
дней жизни голова увеличена, конечности укорочены.

Поздний детский нейрональный цероидный липофусциноз 2-го
типа – нейродегенеративное заболевание, вызванное дефицитом лизо-
сомального фермента трипептидилпептидаза-1 (TPP1).

Группа наследственных нейродегенеративных заболеваний,
характеризующихся эпилепсией, зрительными нарушениями, интеллек-
туальными и двигательными расстройствами.
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Александр РУМЯНЦЕВ  
Председатель экспертного
совета Фонда «Круг добра»,
научный руководитель 
НМИЦ детской гематологии,
онкологии и иммунологии
им. Дмитрия Рогачева,
депутат Государственной
думы, член комитета по
охране здоровья

(продолжение)

Родился 12 февраля 1947 года в
г. Новогеоргиевске (Украинская
ССР). В 1971 году с отличием
окончил педиатрический факультет 2-го Московского
Ордена Ленина государственного медицинского института
им. Н. И. Пирогова. Д. м. н., академик РАН. Женат, двое детей
и шестеро внуков.

– Александр Григорьевич, очень интересно, как организо-
вана работа экспертного совета. Вы все регулярно по видео-
связи встречаетесь, чуть ли не по два раза в неделю?

– Я был назначен правительством председателем экспертно-
го совета на 5 лет. В его состав включены 27 человек: врачи,
главные специалисты Минздрава России, многие по самым
сложным направлениям педиатрии, представители обществен-
ных, в том числе пациентских организаций. Например, такие,
как Жулев Ю. А. – руководитель Всероссийского общества
гемофилии, которое успешно работает с 1987 года. Также в
этот совет входит руководитель фонда СМА (спинальной
мышечной атрофии) и представители фонда нервно-мышеч-
ных заболеваний, таких, как миодистрофия Дюшенна (см.
справку на стр. 2, 6) и прочие.

Помимо них в него входят представители конфессий: право-
славные, иудеи, мусульмане и другие, потому что часть орфан-
ных заболеваний – это наследственные болезни, которые имеют
особенности в некоторых популяциях людей, в том числе и у
представителей религий. Например, болезнь Гоше у евреев
ашкенази, а у русских – синдром Неймегена или репарации
ДНК, которые встречаются исключительно у них.

Сейчас самый большой опыт в области синдрома Неймегена
имеет наш центр. Поэтому мы тут достигли очень серьезных
успехов. Поскольку у детей с таким заболеванием в силу того,
что у них имеется нарушение функции ДНК, часто встречаются
мутации, которые приводят к развитию рака, мы стали всех
своих онкологических пациентов проверять на это генное рас-
стройство. Если оно есть, единственная возможность побороть
болезнь – трансплантация костного мозга, которую наш центр и
проводит. 

Также экспертный совет принимает решение, какие
лекарства могут быть использованы, так как некоторые из
орфанных препаратов не зарегистрированы в России – они
настолько редки, что фирмы не заинтересованы в их закупке.

Препараты без регистрации, то есть в сопроводительной
документации которых не прописано использование для
детей, применяются не по инструкции, потому что на детях
запрещено проводить клинические исследования. Можно
только на взрослых.

Как только появляются новые лекарства, врачи-педиатры
забирают их у взрослых и начинают лечить детей. Все эти
моменты обсуждаются на наших экспертных заседаниях. И
после бурного голосования мы принимаем взвешенное реше-
ние по возможности их применения. А этот протокол поступа-
ет на утверждение уже в попечительский совет фонда. Но фонд
не может на основании принятия этого решения закупить

лекарства, поэтому идет запрос в субъекты Федерации, чтобы
они по специальной программе прислали выписки на своих
пациентов. Эти выписки концентрируются в специальных
центрах, где медики работают непосредственно с пациентами.

Три первых детских центра – это Институт клинической
педиатрии им. Ю. Е. Вельтищева, Российская детская клини-
ческая больница и Центр здоровья детей Минздрава России.
Там есть специалисты, которые ведут этих пациентов, и есть
отделения клинической генетики, которые занимаются кли-
ническими наблюдениями за этими больными. Именно там
работают эксперты.

Истории болезни из субъектов Федерации поступают в эти
экспертные советы, которые дают заключения о том, в каком
лечении ребенок нуждается, и персонально под него закупается
препарат. А для этого нужно определенное время.

– Какие конкретные случаи рассматриваете на эксперт-
ном совете?

– У нас было 5 000 человек, и 16 000 под наш
контроль добавилось из государственной програм-
мы «14 нозологий». И по всем пациентам рассмат-
риваем спорные случаи, которые возникают у экс-
пертов в связи с назначением лекарств. Или когда
мама хочет получить три лекарства одновремен-
но, многие сами покупают и приносят экспертам,
которые спрашивают, вводить или не вводить.

– Кто несет ответственность за здоровье
ребенка?

– По Конституции родители. Но благодаря экс-
пертному совету мы поняли, что нам нужно орга-
низовать клинические исследования, чтобы дать
оценку лечебным технологиям, которые исполь-
зуются. А фонд закупит подкожные иммуноглобу-
лины, которые доступны для введения на дому
родителями.

– Как Александр Евгеньевич с Вами взаимодействует?
– У меня с ним полный контакт, я же педиатр и с нуля соз-

давал центр Димы Рогачева, в котором работают 2 500 сотруд-
ников, и он является самым передовым центром в стране.

Да и у Александра Евгеньевича, конечно, есть определенный
организационный опыт. А я стараюсь его поддерживать в слож-
ных ситуациях. Он же бывает и между многих огней, так как
люди не хотят ждать, когда мы расширим список заболеваний,
хотя мы начинали с 2-4 заболеваний, а сейчас у нас 61 заболева-
ние, при этом на каждом заседании добавляются новые. 

Кроме того, мы принимаем решение не только в отноше-
нии лекарств, но и других средств медпомощи. Например,
чтобы помочь детям до 5-ти лет, больным первичным сахар-
ным диабетом, были закуплены специальные аппараты с дат-
чиком, которые показывают уровень сахара без проколов. 

На плечо ставится датчик, который один раз прокалывает,
а дальше подсасывает и показывает уровень глюкозы. Другим
пациентам с опухолями костей приходится делать очень
сложные операции, им нужны раздвижные суставы. Для
детей с тяжелыми поражениями кожи – специальные перевя-
зочные материалы, которые не производятся в России. 

А теперь представьте себе, что Ткаченко с нуля нужно было
создать аппарат, который всем этим будет заведовать, электрон-
ные базы пациентов, связь с территориями, все процессы там. 

Сегодня фонд находится в стадии серьезного развития.
Надеюсь, что Александр Евгеньевич выдержит. У него хоро-
шая аура, сильный характер и большой опыт по организации
первого в России хосписа для детей. И его можно в полной
мере назвать организатором православного дела. Но на наших
мероприятиях он в гражданском одеянии и с нами на светском
языке разговаривает.

11 мая 2023 года на пресс-конференции в ТАСС А. Ткаченко
представил результаты работы в 2022 и в начале 2023 года. 
К концу 2022 года у «Круга добра» было уже 5214 подопечных,
в Перечне – 59 редких заболеваний, для терапии фонд закупил
52 наименования дорогостоящих лекарственных препаратов... 
На начало мая 2023 года подопечных фонда – уже 6095, 
а в рамках программы ВЗН орфанных детей – около 16 тысяч. 
В Перечне заболеваний – 71 нозология.

НАША СПРАВКА 
Болезнь Гоше – это генетическое заболевание, характеризующееся

нарушением липидного обмена, недостаточностью лизосомальных фер-
ментов, накоплением гликолипидов в клеточных структурах. Симптомы
определяются типом патологии. Общими признаками являются увеличение
печени, селезенки, снижение свертываемости крови.

Синдром Неймегена является редким аутосомно-рецессивным
наследственным синдромом хромосомной нестабильности, при котором
наблюдается микроцефалия, иммунодефицит и склонность к злокачествен-
ным новообразованиям. 

Синдром Неймегена вызван мутациями в гене NBN, который участвует в
клеточном ответе на повреждения ДНК.

Андрей ВОРОБЬЕВ
Губернатор Московской области

Родился 14 апреля 1970 года в г. Красноярске. Окончил
Северо-Осетинский государственный университет им. К. Л. Хе-
тагурова, Всероссийскую академию внешней торговли Минис-
терства торговли РФ, Высшую школу экономики, Российскую
академию государственной службы при Президенте РФ. Имеет
степень МВА (мастер делового администрирования) по поли-
тическим и бизнес-коммуникациям. К. э. н.

– Фонд «Круг добра» – это инициатива Президента РФ. Этот
фонд решает очень чувствительную и важную задачу – помощь
детям с редкими и самыми сложными заболеваниями. А благо-

даря ресурсам, которые сегодня есть, они имеют возможность
получать все необходимые медикаменты.

С отцом Александром мы давно знакомы, это очень неравно-
душный человек. В Московской области
он уделяет большое внимание детям в
хосписе. Мне приятно, что мы формали-
зовали соглашение о совместной деятель-
ности. Но и без этого у нас было полное
взаимопонимание, стремление и жела-
ние помочь тем, кто в этом нуждается. 

Я вижу, насколько важна эта про-
грамма, потому что она позволяет детям
чувствовать себя в совершенно другом
физическом состоянии.

Сергей ВИССАРИОНОВ
Директор НМИЦ детской
травматологии и ортопедии 
им. Г. И. Турнера Минздрава России

Родился 26 сентября 1974 года. Окончил
Санкт-Петербургскую государственную пе-
диатрическую медицинскую академию. Член-
корреспондент РАН, д. м. н., профессор.

– Сергей Валентинович, интересно Ваше
экспертное мнение по деятельности Фонда
«Круг добра», Вы проводите операции детям
с редкими врожденными патологиями?

– Да, детям с тяжелыми деформациями
позвоночника и повреждениями позвоночного
столба. Была разработана методика для пациен-

тов с крайне сложной и
тяжелой врожденной де-
формацией позвоночника,
которая, например, сфор-
мировалась на фоне срос-
шихся ребер и блокирова-
ния тел позвонков. На ме-
дицинском языке это назы-
вается «нарушение сегмен-
тации боковых поверхно-
стей тел позвонков и сино-
стоз ребер».

Мы в компьютерной
программе планируем и
прорабатываем объем
хирургического вмеша-
тельства индивидуально
для каждого пациента.

Там же планируется и металлоконструкция,
либо реберно-реберная, либо реберно-позво-
ночная, которая по нашему техзаданию изго-
тавливает наш партнер индивидуально для
каждого ребенка. Сегодня нам их изготавлива-
ет белорусская фирма. 

Затем в ходе операции происходит реализа-
ция этого компьютерного планирования.
Устанавливается металлоконструкция либо
только на ребра, либо с опорой на позвоноч-
ник. И на этом первом этапе формируется нор-
мальный объем и форма грудной клетки, что
создает условия для нормального развития лег-
ких. Без такого хирургического вмешательства у
больного ребенка сформируется дыхательная
недостаточность, что, безусловно, будет влиять
на продолжительность его жизни. Вот такая
сложная бывает патология.

Еще несколько лет назад она считалась
практически инкурабельной, то есть этим паци-
ентам никак нельзя было помочь. Но вот в 2017-
2020 годах в рамках Программы союзного госу-
дарства была разработана технология такой
металлоконструкции. И теперь это все будет
реализовываться через Фонд «Круг добра».

Кроме того, уже сейчас осуществляем
хирургическое вмешательство, и первые
этапы реабилитации в стационаре для детей с
позвоночно-спинномозговой травмой – это
все в рамках высокотехнологичной медицин-
ской помощи (ВМП).

Но в последующем, когда они уже выписы-
ваются, если нужен аппарат ИВЛ для поддержки
дыхания, то эти дети остаются у этого аппарата.
А кому-то нужна функциональная кровать или
коляска для передвижения. И тогда это также
может иметь свое продолжение в формате
работы с ними в рамках Фонда «Круга добра».
Но это пока проект.

– Как Вам с Александром Евгеньевичем
работается? У него ведь нет специального
медицинского образования, ему, наверное,

приходится все с нуля объяснять?
– На что я сразу обратил внима-

ние, так это на то, что Александр
Евгеньевич очень скрупулезный и
очень детальный человек. Прежде
чем  садиться обсуждать какую-то
проблему, он ее прорабатывает. И
когда с ним начинаешь ее обсуждать,
то разговариваешь как с человеком с
медицинским образованием – на
одном языке.
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НМИЦ радиологии является флагманом, который факти-
чески формирует политику в онкологической отрасли
России. 
Чтобы, по-прежнему, оставаться локомотивом в отрасли,
центр должен формировать задачи и политику, 
четко формулировать стандарты безопасности и качества
в сфере онкологии

Михаил Мурашко

Ты не одна, 
ты в круге добра

Алена КУРАТОВА 
Учредитель и руководитель
Благотворительного фонда
«Дети-бабочки»,
член Общественной палаты РФ,
международный эксперт по
орфанным (редким)
заболеваниям, специалист по
организации здравоохранения,
член экспертного совета
Комитета Государственной думы
по охране здоровья

Родилась 24 мая 1982 года в г. Калининграде Московской
области (ныне – город Королев). Окончила Институт эконо-
мики и культуры по специальности «менеджмент». 

– Фонд «Дети-бабочки» – это единственный в стране
инфраструктурный фонд, специализирующийся на медицин-
ской и социальной помощи пациентам с орфанными заболева-
ниями – буллезным эпидермолизом и ихтиозом, который реа-
лизует 16 программ, сопровождающих подопечных на протя-
жении всей жизни. Это адресная помощь, госпитализация,
обучение медицинского сообщества; реабилитация эрготерапи-

ей, социальное и меди-
цинское сопровождение;
генетическое обследова-
ние, помощь отказным
детям, стоматология для
«бабочек», психологиче-
ская и юридическая
помощи, социально-пси-
хологическая адапта-
ция, помощь новорож-
денным и взрослым
подопечным, ЭКО для
родителей детей с бул-
лезным эпидермолизом.

Сейчас благодаря
такому комплексному
подходу можно избе-

жать ранней инвалидизации и смерти подопечных, а также
тяжелых осложнений. При поддержке фонда более 12000
медицинских специалистов из России и СНГ прошли специ-
альные образовательные программы по генным дерматозам. А
наш фонд занимает первое место в рейтинге RAEX.

– Алена Александровна, с чего начиналась история Фонда
«Дети-бабочки» и помощи пациентам с таким редким и серь-
езным заболеванием, как буллезный эпидермолиз? 

– В период первого декретного отпуска я частично занима-
лась волонтерской деятельностью. В октябре 2010 года начала
помогать годовалому Антону – отказнику, о котором узнала
благодаря волонтерскому проекту «Отказники.ру». Мальчик
страдал буллезным эпидермолизом. И уже через два месяца
совместно с единомышленниками направила документы на
регистрацию благотворительного фонда. Так 1 марта 2011
года был зарегистрирован Благотворительный фонд «Дети-
бабочки». В то время не было какой-либо информации, спе-
циализированной литературы на русском языке об этом ред-
ком заболевании. Мы начинали с нуля и стали первопроход-
цами в нашей стране по изучению этой редкой патологии.

Волонтеры переводили информацию о таких заболеваниях с
разных языков, а мы стали издавать книги об этом в России.

При поддержке фонда был разработан алгоритм ДНК-диаг-
ностики для различных форм буллезного эпидермолиза, и у
российских пациентов появилась возможность сдавать этот
анализ, что существенно облегчило нашу дальнейшую работу.
Начали обучать врачей, разработали стандарты помощи, соз-
дали свой регистр, перейдя к инфраструктурным проектам,
импортозамещению и разработке точечных препаратов для
наших орфанных больных.

Сейчас наш фонд основное внимание уделяет построению
системы медико-социальной помощи пациентам на государст-
венном уровне, разработке предложений по совершенствова-
нию законодательства, регулирующего правоотношения в
сфере организации помощи детям и взрослым с редкими забо-
леваниями.

В 2021 году мы инициировали создание орфанных МФЦ
(медико-функциональных центров). В том числе и в регионах
были созданы центры генных дерматозов, которые будут ока-
зывать пациентам с буллезным эпидермолизом, ихтиозом и
другими тяжелыми заболеваниями кожи квалифицирован-
ную медицинскую помощь на местах. Первый такой центр
был открыт в Московской области в 2021 году совместно с
НИКИ детства Минздрава Московской области. 

– Фонд «Круг добра» вам помогает?
– С его появлением мы поняли, что нам есть на кого опе-

реться. А разработанная нами медицинская информационная
система «Регистр генетических и других редких заболеваний»
упростила наше взаимодействие с Фондом «Круг добра» – все
позиции по потребностям для каждого пациента она рассчиты-
вает автоматически. Мы пошагово строили систему поддержки
больных, и теперь у нас есть возможность передать в надежные
руки большой блок нашей работы по адресной помощи детям-
пациентам с тяжелой формой буллезного эпидермолиза и
сосредоточиться на взрослых, совершенствовать программы по
реабилитации и госпитализации, покрывать расходы на высо-
котехнологичную медицинскую помощь и другие медицин-
ские вмешательства, не покрываемые за счет ФОМС, развивать
социальные и научные проекты.

В прошлом году мы запустили совместный проект с
«Кругом добра» по организации системной помощи пациен-
там с редкими  заболеваниями кожи в регионах страны, вклю-
чающий в себя образовательный модуль и практические кон-
силиумы с федеральными экспертами в области генных дер-
матозов.

За прошлый год 512 медицинских специалистов прошли
очное обучение и 312 – онлайн-обучение. Было проведено 275
врачебных консилиумов. Такие поездки по стране не только
помогают повысить квалификацию региональных медицин-
ских специалистов, но и дают возможность орфанным пациен-
там попасть на внеплановый осмотр к ведущим экспертам по
генным дерматозам, не посещая для этого Москву или Санкт-
Петербург, а также скорректировать при необходимости
схему лечения, ухода и питания. 

Благодаря совместной работе фондов за год нашего сотруд-
ничества были заложены основы по организации региональ-
ных систем от постановки диагноза до получения медико-
социальной помощи по месту жительства, а также обеспече-
ния пациентов пожизненно необходимыми медицинскими
изделиями и лекарственными препаратами.

На встрече с общественными организациями
руководитель Фонда «Круг добра» отец
Александр ответил на реплику Алены Куратовой
«Теперь я и мой фонд, мы не одни»: «Ты не
одна. Ты в круге добра». 
И рассказал впечатлившую его историю
девочки, больной буллезным эпидермолизом:

«Вспоминаю историю Сони Жирицкой из Калужской обла-
сти, когда врачи 14 лет назад, еще ничего не зная об этом забо-

левании и не понимая, что происходит с ребенком, на всякий
случай обработали кожу младенца антисептиком. Ужасный
случай. Наученный такими примерами, Фонд «Дети-бабочки»
реализует очень важную программу по повышению образования
врачей, рассказывая об организации ухода за такими детьми.

Для «Круга добра» очень важно взаимодействовать с людь-
ми и организациями, которые помогут дойти до каждого
пациента. Они знают нюансы жизни семей, где тяжело болеют
дети, и помогают найти персонифицированный подход в орга-
низации помощи».

НАША СПРАВКА:
Буллезный эпидермолиз – редкая болезниь, которая делает кожу

настолько  хрупкой и ранимой, что любое прикосновение, даже объятие,
может причинить ребенку боль и оставить незаживающую рану, поэтому во
всем мире таких детей называют «бабочками». Также этим термином опре-
деляется группа генетических и клинических заболеваний, характеризую-
щихся образованием пузырей и эрозий на коже и слизистых оболочках.

Ихтиоз – это диффузное нарушение ороговения верхнего слоя кожи
(эпидермиса), проявляющееся образованием чешуек, напоминающих
чешую рыбы. 

RAEX-– Агентство в области некредитных рейтингов среди благотво-
рительных НКО, специализирующихся на редких заболеваниях.

Эрготерапия – лечение физических или психических нарушений путем
использования специфически выбранной деятельности, с помощью кото-
рой человек может достигнуть максимального уровня функционирования в
повседневной жизни.

Это искусство и наука о том, как помочь людям изо дня в день уча-
ствовать в тех видах деятельности, которые важны для них, имеют значе-
ние для их здоровья и благополучия, путем вовлечения их в целенаправ-
ленную активность.

Ирина МЯСНИКОВА 
Председатель правления ВООЗ

(продолжение)
– Ирина Владимировна, как сейчас

обстоят дела с подачей заявок на орфанные
препараты?

– Сейчас немного легче стало, потому что
когда нужен препарат, заявку можно подать
через «Госуслуги». И на сайте Фонда «Круг
добра» есть ссылка. Эта заявка попадает авто-
матически в этот фонд и в орган здравоохране-
ния субъекта. А дальше там должны оформить
и направить заявку. На сайте есть исчерпываю-
щая информация, что нужно для оформления.
Если препарат не зарегистрированный, то
решение принимает федеральный консилиум.

– Как Вам вообще Александр Евгеньевич
как человек? 

– Вы знаете, мне кажется, что он очень дея-
тельный, милосердный, и в то же время в меру
строгий, потому что нет какого-то сю-сю, му-сю.
Но в то же время мы находим общий язык, и
никаких проблем я лично не испытываю.

Мне кажется, это очень подходящая лич-
ность для такой должности. Он многого не знал,
когда пришел в эту область, потому что это наш
целый мир, в котором все очень непросто.

Александр Евгеньевич очень старается быть
профессиональным, он в короткое время сумел
разобраться во всей нашей кухне, нашел нужных
людей, которые являются экспертами в этой
области. Он опирается на их мнение, но и не
боится сказать «нет» в сложных ситуациях, когда
это так действительно нужно, и это оправдано.
Он очень активный,
открыт к чужому мне-
нию, а это очень важно.
Очень целеустремлен-
ный и, на мой взгляд,
очень важное качество
– всегда тебя услышит.

– Попечительский
совет может отказать
экспертному?

– Было несколько
таких случаев, когда мы
направляли решения на
доработку. Например,
когда речь шла о диаг-
ностических системах
для детишек с диабе-
том, а фонд тогда не имел полномочий закупать
медизделия. Нужно было сначала поменять
законодательство.

– Как укрепляете корпоративные связи?
– Например, мы вместе ходили на спектакль

в Центр Солженицына. Так стараемся понять
друг друга. А еще у нас есть «Круг друзей» -
сообщество, которое нас всех объединяет.

– Очень сложные задачи решаете. Диву
даешься, как с этим жить. Спасибо за все,
что Вы и Всероссийское общество редких
(орфанных) заболеваний делаете.

Иллюстрированная информационно–публицистическая
газета «ПЕРСОНА» Май 2023 (73)
Зарегистрирована в Комитете по печати РФ
Регистрационный № 015890 от 24 марта 1997 г.
Издатель ООО «Фирма «ИНФОРМБЮРО»

Учредители: Е. Исакова, Т. Кривцова, Главный редактор Елена
Исакова, Адрес редакции: 123308, Москва, ул. Куусинена д.6,
к.3, тел. 8(499)943W87W10, ЕWmail: 4persona@mail.ru
адрес в Интернет: персона.рф
Номер подписан в печать 12 мая 2023 г.

Мнение редакции не всегда совпадает с мнением «Персон»
Редакция благодарит пресс-службы Администрации
Президента РФ, Совет Федерации РФ, НМИЦ онкологии им.
Блохина за предоставленные фотографии. Перепечатка
материалов только с письменного согласия редакции.

W на правах рекламы. Тираж до 50000 экз. Цена свободная.
Товарный знак «Персона»® 

Свидетельство о регистрации № 188659. 
Все права защищены.
Тираж отпечатан в типографии ООО

Александр ТКАЧЕНКО
Председатель правления 
Фонда «Круг добра»

– Всероссийское общество редких (орфан-
ных) заболеваний (ВООЗ) одним из первых
поддержало деятельность созданного по реше-
нию Президента России Фонда «Круг добра» и
постоянный участник встреч «Круга друзей»
нашего фонда. 

Эту площадку мы создали в первый год
нашей работы для неформального общения с
лидерами организаций, которые помогают
тяжелобольным детям и объединяют родите-
лей таких детей. 

А еще ВООЗ – наш надежный партнер и одна
из авторитетнейших в России организаций в
сфере помощи детям с редкими заболеваниями.
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