
Журнал об орфанных заболеваниях

01/февраль/2016
www.rare-diseases.ru

16
ЗА КАЖДОЙ 
МОЛЕКУЛОЙ — 

ЖИЗНЬ
Орфанные 
заболевания 
должны стать 
госпрограммой



Ваня М., 4,5 года. 
«Чистый ангел» 



RARUS  Редкие заболевания в России www.rare-diseases.ru

101/февраль/2016 БУДЕМ ЗНАКОМЫ

К редким (орфанным) заболеваниям в рос-
сии относят нозологии с распространен-
ностью менее 10 человек на 100 тысяч 

населения. по оценке экспертов, в нашей стране 
редкими болезнями страдают более 2 миллионов 
человек. Это тысячи нозологий. И это страдания 
не только пациентов, но и их семей, на которые 
ложится бремя инвалидности одного из близких. 

несмотря на различие диагнозов, пациенты 
сталкиваются с одними и теми же проблемами: 
недостаточной информацией о заболевании, 
недоступностью диагностики, лечения и реаби-
литации. 

Общероссийская общественная организация 
«Всероссийское общество редких (орфанных) 
заболеваний» (ВООЗ) создана в 2012 году по 
инициативе пациентов, членов их семей и экс-
пертов. сегодня ВООЗ объединяет 400 пациен-
тов из 47 субъектов рФ с 63 редкими заболева-
ниями. 

Основная цель организации — помощь пациен-
там с редкими заболеваниями реализовать свое 
конституционное право на лечение, современ-
ную диагностику, реабилитацию и социальную 
поддержку.

ОснОвные направления рабОты
• поддержка и активное участие в продвижении
законодательных инициатив в области редких бо-
лезней.
• разработка и внедрение проектов, подчиненных
цели донесения проблем пациентов с редкими за-
болеваниями до представителей органов власти,
здравоохранения и широкой общественности.
• Оказание помощи в формировании сети орга-
низаций, оказывающих медицинскую и диагности-
ческую помощь пациентам с редкими заболевания-
ми в рФ.
• Организационная, информационная, просве-
тительская, исследовательская и другие виды дея-
тельности, направленные на улучшение качества
жизни пациентов с редкими заболеваниями и их
родственников.
• помощь в развитии любых видов связи среди са-
мих пациентов, а также между пациентами и про-
фессиональными общественными организациями,
объединение пациентов с редкими заболеваниями
в регионах рФ.
• Мониторинг лекарственного обеспечения паци-
ентов с редкими заболеваниями на территории рФ.
• Юридическая поддержка пациентов и членов их
семей.
• участие в международных проектах, направлен-
ных на создание новых подходов к лечению и диаг-
ностике редких болезней.

О ВсерОссийскОм ОбщестВе 
редких (орфанных) заболеваний (ВООЗ)
ВООЗ является чле-
ном Совета обще-
ственных организа-
ций по защите прав 
пациентов при Мин-
здраве РФ.

ВООЗ имеет соглаше-
ние о сотрудничестве 
с Росздравнадзором.
На сайте, поддер-
живаемом ВООЗ, 
представлена инфор-
мация для пациентов 
о новостях в нашей 
стране и о мировых 
новостях «орфанной» 
отрасли медицины. 

Организация издает 
журнал RARUS: «Ред-
кие болезни в Рос-
сии». Он распростра-
няется бесплатно. 

www.rare-diseases.ru 
vooz@bk.ru
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БУДЕМ ЗНАКОМЫ
О всерОссийскОм 
Обществе редких 
(Орфанных) забОлеваний 
(вООз)
Всероссийское общество 
редких (орфанных) заболеваний 
образовалось в 2012 году по 
инициативе пациентов, членов их 
семей и экспертов

ЗАГЛАВНОЕ
пУстЬ ГОлОс паЦиентОв 
с редкими 
забОлеваниями 
звУЧит силЬнее!
подводим итоги года и ставим 
задачи на будущее: что сделано 
и что предстоит сделать для 
защиты прав пациентов с редкими 
заболеваниями 

ЛЮДИ НОМЕРА
Врачи, пациенты, руководители 
общественных организаций 
говорят о том, как победить 
болезнь и как помочь тем, кому 
трудно

ПЛАНЫ НА ЖИЗНЬ
фОрмУла мастера
александр румянцев: 
«Эффективный путь 
организационных усилий показал 
дорогу к выздоровлению»

ТЕМА НОМЕРА: 
РЕДКАЯ ОНКОЛОГИЯ
От диаГнОза 
дО сетевОГО леЧения
Что такое редкая онкология

за каЖдОй мОлекУлОй — 
ЖизнЬ
Екатерина Захарова: почему 
«редким» пациентам остро 
необходима отдельная 
государственная программа

ЧелОвек пОпал
 в бОлЬниЦУ 
«Важно понимать, не за что мне это, 
а зачем мне это…» книга людмилы 
улицкой учит правильно относиться  
к болезни и жизненным испытаниям

прОфессиОнализм  
не пОдлеЖит ОбменУ 
Мария карева и Елизавета 
Орлова о том, почему каждый 
детский эндокринолог должен 
быть специалистом по орфанным 
болезням

ЖитЬ без «кнОпки»
григорий цейтлин: «реабилитация 
ребенка с онкологией 
органически связана с 
профилактикой инвалидности»

«маШка как симвОл 
веры»
«Она должна хотеть жить. 
сама хотеть…» Врач светлана 
Варфоломеева о том, как болезнь 
сплачивает семью

2 КАртА НОМЕрА 01/февраль/2016
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РАЗРАБОТКИ
в пОисках «вОлШебнОй 
таблетки»
руководитель проекта «биоинфор-
матика» Елена лукьянова: «Откры-
тие генетических тайн дает ключ  
к лечению разных подвидов рака» 

СЕМЕЙНАЯ ТЕРАПИЯ
правила для тех, 
ктО рядОм
«Терпеть, любить и чем-нибудь 
помочь» . советы психолога 
анастасии Чуриной

МАРШРУТНАЯ КАРТА
пУтЬ паЦиента
От подозрения на болезнь 
до реабилитации. пошаговая 
инструкция с помощью 
www.rakpobedim.ru

рУка пОмОщи
От семьи до хосписа. кто может 
быть рядом с тяжелобольным 
человеком

Отказали в лекарстве? 
надО действОватЬ
Обходим барьеры на пути 
к лечению. Оформляем жалобу 
правильно

ТРАЕКТОРИЯ СУДЬБЫ
назнаЧение на ЖизнЬ
несмотря на тяжелую болезнь, 
александр бочаров стал сильным 
и счастливым

ПСИХОАНАЛИЗ
страШный диаГнОз
понять, принять, надеяться 
и… строить будущее

МИРОВОЙ ОПЫТ
пОмОщЬ без ГраниЦ
В Европе консолидация 
специалистов разных стран 
позволяет противостоять 
орфанным заболеваниям

кОлиЧествО паЦиентОв 
в Центрах Экспертизы 
растет
Это дает возможность оценить 
плюсы и скорректировать 
недостатки системы

сети ЦентрОв Экспертизы
От науки и лучших технологий до 
социальной помощи

ОБСТОЯТЕЛЬСТВА И ЛЮДИ 
«лЮдям ваЖнее всеГО 
знатЬ, ЧтО ктО-тО идет  
к ним на пОмОщЬ» 
прекрасная леди Одри хепбёрн 
одной рукой помогала себе, 
второй — людям

ПАЦИЕНТСКИЕ 
ОРГАНИЗАЦИИ  �������������������50
БЛАГОТВОРИТЕЛЬНЫЙ 
АУКЦИОН ДЛЯ «РЕДКИХ»���� 51
СОБЫТИЯ �������������������������������52
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Дорогие Друзья!
на протяжении многих лет во всем мире отмечают 
особый день — День редких болезней. В этом году 
он выпадает на уникальную дату — 29 февраля.
пациенты и их семьи, врачи, эксперты и чиновники, 
просто неравнодушные люди в этот день напомина-
ют всему миру, что рядом с нами живут люди с очень 
редкими заболеваниями, для многих из которых 
даже еще не изобретено лечение. а для тех, у кого 
лечение уже есть, оно не всегда доступно... 

Они напоминают нам о том, что главная цен-
ность — это человек. независимо от того, какой он 
и есть у него редкое заболевание или нет. 

Это прекрасная традиция, и, возможно, в этот 
день мы сами можем стать немного лучше.

у нас в стране тоже появилась традиция — про-
водить в этот день открытое заседание совета по 
защите пациентов и телемост со всеми регионами 
россии. В прямом эфире можно задать и обсудить 
самые наболевшие вопросы. За одним столом с 
представителями Министерства здравоохранения 
появилась возможность сделать очередной ма-
ленький шаг для улучшения жизни больных с редки-
ми заболеваниями.

И как в новый год принято подводить итоги про-
шлого года, в День редких болезней можно обсу-
дить все, что было сделано и что предстоит. 

конечно, основная проблема, которая волну-
ет большинство пациентов, — это лекарственное 
обеспечение. Многие регионы столкнулись с тем, 
что выполнение наложенных на них законом обя-
зательств — тяжелая ноша. без крепкого плеча 
федеральной власти не обойтись. В этом году рука 
помощи была протянута как нельзя кстати. Для ре-
гионов были выделены средства, направленные на 
обеспечение лекарственными препаратами и ле-
чебным питанием больных с редкими заболевания-
ми, детей-инвалидов. хорошо, если бы эта помощь 
была оказана и в 2016 году и чтобы перебоев с ле-
карственным обеспечением не было.

наконец-то изменилась ситуация с протоколами 
по оказанию помощи больным с редкими заболе-
ваниями. уже некоторые из них созданы и опубли-

кованы на сайтах профессиональных организаций. 
Отчетливо обозначилась тенденция по активной 
позиции врачей, исследователей и ученых в обла-
сти редких болезней. Это приоритетное направ-
ление в медицине. Это направление, которое надо 
разделять и поддерживать.

Этот номер посвящен редким онкологическим 
заболеваниям. Орфанных препаратов для лечения 
такой группы болезней появляется все больше.  но 
они пока не входят в перечень редких заболеваний, 
лечение которых должно быть обеспечено за счет 
средств регионального бюджета. И для многих из 
пациентов вопрос лекарственного обеспечения 
стоит очень остро.

как должна быть построена система помощи 
больным с редкими болезнями, реабилитация и 
психологическая и социальная помощь, мы поста-
рались обсудить на страницах этого выпуска.

пусть голос пациентов с редкими заболеваниями 
звучит сильнее!

Ваши екатерина захароВа, 
ирина мясникоВа, марина терехоВа. 

Всероссийское общестВо 
редких (орФанных) заболеВаний Вооз

Пусть
с редкими ЗабОлеВаниями 

голос пациентов
ЗВучит сильнее!

29 февраля – 
Международный 
день редких 
болезней

О мероприятиях 
Международного 
дня редких болез-
ней – с. 51–52
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«Мы совершили революцию,  
потому что хотели сконцентриро-
вать усилия и сделать точку роста —  
междисциплинарное и межведом-
ственное объединение усилий на 
благо детей». 

«Отсутствие финансирования 
исследований и недостаток лабо-
раторий — головная боль лечения 
редких видов онкологии».

«нужно включить в список орфан-
ных заболеваний те, для лечения 
которых уже созданы препараты. 
потому что в нашей стране мно-
гие препараты почти недоступны. 
лечение есть, но больные не могут 
его получать». 

«наш подход в том, что 
реабилитация должна касаться  
и ребенка, и его семьи,  
а начинаться — как можно 
раньше и идти на всех этапах 
специализированной помощи».

«когда моя мать в очередной раз 
отправлялась в африку в качестве 
посла доброй воли ЮнИсЕФ, она 
часто говорила: "спасти всех — не в 
наших силах... однако людям важ-
нее всего знать, что кто-то идет к 
ним на помощь... что нам как обще-
ству небезразлична их судьба...". 
Именно поэтому я принял это при-
глашение».

«Заболевшему надо самостоя-
тельно искать ту самую соломинку. 
когда найдет — поймет смысл своей 
проблемы, болезни, страданий. 
И тогда ему станет легче все пере-
жить. Только это происходит не 
сразу. сначала — боль. И ты — ее 
заложник. у тебя глубокий стресс. 
И только близкие люди могут в этот 
момент помочь тебе...»

елизавета 
Орлова — 
о барьерах 
на пути 
лечения 
редких 
болезней 
обмена 
веществ

академик 
румянцев 
и его 
«формула 
мастера» 

Григорий 
Цейтлин: 
«и выле-
чить, и спа-
сти от инва-
лидности»

екатерина 
Захарова: 
что болит 
у «редкой» 
онкологии

пройдя тяжелое 
лечение, потеряв 
близкого челове-
ка, встал на ноги 
и создал уникаль-
ную организа-
цию, в которой 
помощь заболев-
шему человеку 
оказывают те, 
кто тоже прошел 
через лечение. 
Онкологических 
больных со ста-
жем и новичков 
объединяет  
праздник —  
«Общий день 
рождения».

сын известной ак-
трисы Одри хеп-
бёрн, ушедшей из 
жизни от одной 
из редких форм 
рака, в интервью 
одному из жур-
налов рассказал, 
почему он пошел 
по стопам своей 
матери не только 
в творчестве, но 
и по линии благо-
творительности, 
став послом 
доброй воли Дня 
больных редкими 
заболеваниями. 

александр 
бочаров,

Шон 
Хепбёрн 
Феррер, 
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алЕксанДр 
руМянцЕВ 

ФОрмула 
мастера

Генеральный 
директор  
Федерального 
научно-клини-
ческого центра 
(ФНКЦ) детской 
гематологии, 
онкологии  
и иммунологии 
им. Дмитрия  
Рогачева, глав-
ный детский 
гематолог  
Министерства 
здравоохра-
нения РФ, член 
правления  
Союза педиатров 
России, доктор 
медицинских 
наук, профессор, 
академик РАН

«Вы похожи на доброго доктора айболита», — замечаю я, ког-
да мы с александром григорьевичем румянцевым устраиваем-
ся для интервью. «я не добрый доктор. я злой! — парирует ака-
демик. — педиатры вообще агрессивны. И я объясню почему». 

…Все написанное по итогам разговора — не только о том, 
каким должно быть здравоохранение, чтобы эффективно про-
тивостоять тяжелым заболеваниям, к числу которых относится 
и «редкая» онкология. Это еще о том, что именно люди, а не 
счастливые обстоятельства являются причиной перемен. Что 
сила воли и ответственность способны за два-три десятка лет 
(это всего доля секунды для вечности!) радикально переменить 
ситуацию и добиться результата, на который будут равняться. 

главное в этой истории — феномен силы человека. силы, кото-
рая может превратить робкую надежду в реальность. Все это —  
об искусстве противостоять трудностям. Об искусстве жить. 

слово — генеральному директору академику Федерального 
научно-клинического центра (Фнкц) детской гематологии, он-
кологии и иммунологии им. Дмитрия рогачева, академику ран 
александру румянцеву.

«мы стали ОднОй из визитных картОЧек страны»
центр им. Дмитрия рогачева не похож на традиционные кли-
ники. яркие здания, новейшая аппаратура, созвездие специа-
листов, среди которых — зарубежные доктора с мировыми 
именами. центр объединил науку, диагностику, лечение, реа- 
билитацию детей с ранее безнадежными заболеваниями. 
Есть школа для больных детей, куда могут заглянуть именитый 
академик и министр образования… И все это — звенья одной 
цепочки, которые объединены двумя словами: «технология» и 
«инновация». 

Дети здесь являются пупом 
земли. не они для нас, а мы 
для них — такая позиция. на-
лажена высокотехнологичная 
помощь, клиника оснащена 
лучшим оборудованием, ведь 

тут находятся пациенты с хронически-
ми заболеваниями, такими как наслед-
ственные, многие из которых являются 
смертельными. Оперируют 16 хирургов 
всех специальностей — от нейрохирур-
гии до трансплантации суставов, орга-
нов. например, в год мы делаем более 
1500 операций, кроме того, более  
200 операций по трансплантации кост-
ного мозга у детей.

В мире это самый крупный центр такого 
профиля. Здесь работают 1800 сотруд-
ников. гигантская корпорация, в которой 
реализуется работа примерно с 10 000 
пациентов в год! Мы стали одной из ви-
зитных карточек нашей страны и локомо-
тивом клинической медицины. не только 
для гематологии/онкологии, но также для 
педиатрии и медицины в целом. а поче-
му? потому что показали эффективный 
путь организационных усилий, в основе 
которого лежит проведение коопериро-
ванных многоцентровых исследований 
по оптимизации лечения больных. Это 
наиболее эффективная форма трансля-
ции инновационных технологий в практи-
ку здравоохранения».

Эффективный путь организационных 
усилий показал дорогу к выздоровлению
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дети здесь являют-
ся пупом земли.  
не они для нас,  
а мы для них – 
такая позиция.

пОЧемУ педиатр —  
«злОй дОктОр»
Одной из краеугольных причин такого 
результата стала специфика задачи. 
Здесь противостоят тяжелому заболева-
нию у детей и подростков. а это значит, 
что нужно не только остановить болезнь, 
но и максимально уменьшить поврежда-
ющее действие болезни и лечения, пред-
усмотреть восстановление развития.

Основной парадигмой, целью 
детской медицины является 
то, что мы, педиатры, делаем 
расчет на полное излечение 
ребенка с восстановлением 

его биологической траектории раз-
вития. Он должен быть и остаться раз-
витым человеком общества. поэтому 
подход нашей клиники — ориентация 
на выздоровление и преодоление ри-
сков периода развития.

поясню. Для взрослых критерием эф-
фективного лечения является качество 
жизни, а для детей — обеспечение раз-
вития растущего организма: физическое, 
психическое, половое, биологическое, 
социальное. Это сложнее. И ребенок 
проходит своеобразное ОТк: он встре-
чается с болезнью, инфекциями, внешни-
ми факторами и должен не только выжить, 
но и адаптироваться к рискам, восстано-
виться, не отстать в развитии. Особенно 
это касается страдающих редкими забо-
леваниями, поскольку именно в детском 
возрасте эти патологии впервые реали-
зуются. Если ребенок не сможет адапти-
роваться к факторам риска в детстве, до 
взрослых может не дойти.

потому я и сказал: "злой доктор". пе-
диатры очень агрессивны именно пото-
му, что двигаются прогрессивно». 

клиника пОд идеЮ
команде академика румянцева удалось создать уникальный 
медицинский комплекс не под сложившуюся практику, а под 
идею. под понимание, что нужно бороться не только с болез-
нью, но и за развитие ребенка. «клиника построена на идее 
объединения быстро развивающихся высокотехнологичных 
дисциплин — гематологии, онкологии и иммунологии в едином 
ключе междисциплинарных проблем, ориентируясь на разви-
тие этих дисциплин и на развитие ребенка в условиях противо-
стояния тяжелому заболеванию», — поясняет александр ру-
мянцев.

самому маленькому пациенту здесь несколько дней. а исходя 
из идеи  сохранности развития пациента, в орбиту постепенно 
попадают все новые возрастные группы. В постсоветское время 
перешли к контролю подростков от 15 до 18 лет. Теперь под кон-
тролем и группа 19–21 год. сегодня речь о включении в цепочку 
уже и более старшего возраста. 

Центр 
им. Дмитрия 
Рогачева — 
это работа 
ученых, вра-
чей, психоло-
гов, педагогов 
с детьми 
разных возрас-
тов, комплекс 
звеньев — от 
диагностики  
и лечения  до 
реабилитации, 
в том числе 
социальной. 

прежде мировая наука и прак-
тика были заточены на взрос-
лых — на продление жизни.  
а мы пошли по новому пути. Да, 
сложному. но мы хотели быть 

честными в лечении и не играть в стати-
стику. слова признательности стране, 
которая позволила это сделать. Мы со-
вершили революцию не для того, чтобы 
завоевать имя, а потому что процесс был 
нужный и интересный, — в нашей гигант-
ской стране сконцентрировать усилия и 
сделать точку роста на междисциплинар-
ное и межведомственное объединение 
усилий на благо детей. И по сути стали 
“сколково” новых медицинских техноло-
гий, самым крупным в нашей сфере цен-
тром в мире». 

Ребенок прохо-
дит своеобраз-
ное ОТК :  
он встречает-
ся с болезнью, 
инфекциями, 
внешними фак-
торами и дол-
жен не только 
выжить,  
но и адапти-
роваться к 
рискам, вос-
становиться, 
не отстать  
в развитии.
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ЭвОлЮЦия терапии: 
тОЧнО в миШенЬ
контроль над ребенком начинается на 
самых ранних этапах — когда его еще 
нет, с доврачебных мер. 

например, возможна подго-
товка к зачатию. Может быть, 
кто-то посчитает такие меры 
слишком прагматичными, но 
они необходимы, ведь у муж-

чины и женщины, кроме любви, суще-
ствует “плановый проект” — ребенок, 
которого они хотят видеть здоровым.  
В истории были примеры, когда на тер-
риториях, где были распространены 
наследственные заболевания, закон 
обязывал родителей пройти перед реги-
страцией брака контроль. Такая довра-
чебная мера помогала. Многие пары, 
узнав, что могут родить нездоровое по-
томство, расставались. 
кроме того, сейчас можно ставить диаг-
ноз пренатально на этапе ранней бере-
менности, провести генетическое иссле-
дование эмбриона и плода и предлагать 
родителям прервать беременность, если 
риск выявлен. а при экстракорпораль-
ном оплодотворении можно получить 
несколько эмбрионов, провести их диаг-
ностику, отобрать здоровый… Всё это — 
примеры важности и возможности до-
брачных организационных мер». 

но если ребенок с патологией родился, то сегодня он может 
получать более щадящую терапию — таргетную. которая на-
целена на «мишень» — конкретную опухоль. 

Редкие забо-
левания ста-
ли золотым 
ключиком – они 
стимулирова-
ли появление 
таргетной, 
точечной, 
терапии, что 
особенно важно 
для маленьких 
детей.

клиническая, описательная, ме-
дицина уходит в прошлое. пото-
му что выяснилось: одна и та же 
клиническая картина заболева-
ния может иметь массу разных 

причин. В связи с этим большое значение 
имело выявление причин редких (орфан-
ных) заболеваний. В значительной мере 
именно благодаря этому для “узких” за-
болеваний генетического характера были 
получены препараты таргетной, точечной, 
терапии. потому что, как только выявле-
но генное нарушение, выяснена причи-
на болезни, наука и медики могут найти 
золотой ключик, позволяющий устранить 
клинические проявления заболевания. 
И тогда мы переводим смертельное за-
болевание в ранг хронического контро-
лируемого процесса, который зависит от 
лечения. Для многих редких заболеваний 
это означает продление продолжительно-
сти жизни до средней продолжительности 
жизни в стране». 
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В качестве примера можно привести 
самое частое орфанное заболевание у 
детей — острый лимфобластный лейкоз.  
В россии в год выявляется примерно 
1500 детей с ним: 4 человека на 100 ты-
сяч детского населения. когда стали бо-
лезнь расшифровывать, то эмпирически 
подобрали терапевтические режимы для 
двух групп этого заболевания, а затем 
выделились группы риска (возрастные, 
генетические, молекулярно-биологиче-
ские). И оказалось, что для оптимизации 
лечения существуют разные подходы, 
разные терапии. 

В итоге медицина достигла уди-
вительных результатов. сегодня 
в россии от всех разновидно-
стей лимфобластного лейкоза 
выживаемость больных превы-

сила 85 процентов! Это результат разви-
тых стран. а раньше показатель составлял 
порядка 10 процентов, почти все дети по-
гибали».

Благодаря 
инициативе 
врачей и под-
держке главы 
государства в 
России появил-
ся центр, кото-
рый по своему 
техническому 
оснащению яв-
ляется лучшим 
в мире.
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на пОправкУ пО прОтОкОлУ
В центре им. Дмитрия рогачева исповедуют подход, имеющий 
здесь силу аксиомы: любой успех является результатом орга-
низации процесса, следования технологии. Это когда лечение 
идет по протоколам, признанным эффективными, а действия 
каждого работника определены и доведены до него. Из ка-
чества организации всех участков медицинского конвейера 
складывается результат. 

В германии технология носит 
название “формула мастера”. 
Это понятный документ типа 
программы, который детально 
описывает все процессы: от 

того, как вы здороваетесь с пациентом, 
до того, как вы с ним прощаетесь… То есть 
прописана вся работа, в том числе меж-
дисциплинарная и межведомственная, 
для каждого специалиста. потому что ни-
каких национальных продуктов и “откры-
тий” в здравоохранении быть не может! 
Об этом еще антон павлович Чехов на-
писал, что “национальной науки нет, как 
нет национальной таблицы умножения”.
показательно, что феномен конвейе-
ра, который повышает эффективность 
труда через его разделение, появился 
в америке — в стране по сути надна-
циональной. И новый подход совершил 
революцию во многих отраслях, в том 
числе медицине. потому что подковыва-
ние блохи всегда кончается тем, что по-
сле смерти мастера повторить его трюк 
никто не может. И в здравоохранение 
пришло понимание: смысл имеют только 
оптимальная технология и качественная 
работа каждого участка медицинского 
конвейера.

Вообще с 1990-х годов, когда английский 
эпидемиолог арчи кокрейн обобщил ис-
следования по одной из тем и предложил 
создать библиотеку результатов коопе-
рированных исследований, основанных 
на доказательной статистике, любой ре-
зультат, полученный в отдельной клинике 
отдельным лицом, рассматривается обще-
ством только с точки зрения технологии. 
Если у меня есть опережающий позицию 
результат и я доказал его правоту стати-
стически, то он должен быть принят повсе-
местно. Это и есть технология — система, 
которая постоянно совершенствуется. Она 
должна лечить, исключая селекцию паци-
ентов и врачей, и не зависеть от отдель-
ной личности. решать должен общий труд 
врачей, которые вместе решают проблему  
и вместе продвигают лучшую позицию. 
И в нашей клинике идея технологии реа-
лизована. Мы организовали общество 
специалистов, объединяющее более 750 
человек. каждый из них известен — по-
фамильно! И всё это находится под кон-
тролем лечебной технологии. ребенок от 
калининграда до Владивостока лечится 
по единым стандартным протоколам, су-
ществует единая база данных, в режиме 
онлайн мы имеем связь со всеми».

Хирурги делают 
все — от нейрохи-
рургии до транс-
плантации 
органов.
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…стоит отметить, что даже сам архитектурный комплекс цен-
тра и его внутреннее устройство стали отражением «формулы 
мастера» — технологии. И в этом смысле — домом медицин-
ской культуры. 

Эти 70 тысяч квадратных ме-
тров мы строили два с полови-
ной года. ситуация с бюджет-
ным финансированием была 
непростая, но мы всё делали 

качественно, чтобы это соответствовало 
технологии. потому врачи не вылезали 
со стройки! сейчас подобный центр 
строится в голландии, знакомиться с 
опытом приезжали немцы, японцы, фи-
липпинцы. То есть свой опыт мы тиражи-
руем — наша клиника стала культурным 
домом медицинского сообщества». 

ревОлЮЦия из Германии
академик румянцев относится к людям, 
для которых проблем нет — есть зада-
чи. И задачи эти — прорывные, мас-
штабные. казалось бы, невозможные. 

Такова, например, история с появле-
нием в нашей стране передовых про-
токолов лечения. Дело в том, что для 
выявления эффективной терапии не-
обходимо рекрутирование большого 
числа больных. И первыми необходи-
мость кооперации поняли в Европе. Так 
появилась известная сегодня во всем 
мире группа BFM, объединившая кли-
ники берлина, Франкфурта и Мюнсте-
ра и способная сегодня рекрутировать 
тысячи пациентов с редкими заболе-
ваниями в год. кооперация позволяет 
объединить работу ученых и врачей, 
обобщать большой массив материала 
и определять наиболее эффективные 
методики. а обнаружив дефектные зве-
нья, быстро проблемы решать. Именно 
поездка в германию стала одним из по-
воротных пунктов. 

будучи главным гематологом 
страны, в 1989 году я попал на 
научную конференцию в Вей-
мар. скажу, что до этого соби-
рал информацию по пациен-
там с острым лимфобластным 

лейкозом. Оказалось, в нашей стране 
эту болезнь переживают 6,7 процента 
детей. И вдруг в Веймаре мы слышим:  

в развитых странах считается, что лечение менее 70 процентов 
пациентов является дефектом. я был потрясен. потому что, ока-
залось, мы находимся на чрезвычайно низком уровне…

Выяснилось, что за результатом, который в 10 раз превос-
ходил наш, стоит технология. Что именно соблюдение тех-
нологии является гарантом эффективного лечения. 

И вот я набрался наглости, обошел на конференции за-
рубежных специалистов и пригласил их в Москву. В февра-
ле 1990 года к нам приехали 15 специалистов из 8 стран.  
В основном из германии, но также из англии, Франции, ка-
нады, сша, Израиля. Мы поехали в Тульскую область, в по-
леново, где я собрал 300 советских врачей. целую неделю 
гости рассказывали нам, что представляет собой эта техно-
логия, какие условия должны быть соблюдены... Деликатесами 
наша страна тогда была небогата, так что я угощал гостей 
соленой капустой, вареной картошкой, селедкой и салом… 

когда гости уезжали, спросили, чем могут нам помочь. я по-
просил подготовить кадры. уже через три месяца каждый из них 
пригласил одного из врачей! а потом стало понятно, что мы не 
победим болезнь, пока не создадим собственную коопериро-
ванную группу, взяв на вооружение лучшие протоколы Европы, 
отказавшись от национальных продуктов, которым не предше-
ствовали опыт кооперированных работ и эволюция лечения». 

В итоге появилась кооперированная группа «Москва — 
берлин», которую возглавил доктор александр карачун-
ский. перемены произошли радикальные: появились не-
мецкие протоколы лечения, а с помощью финансирования 
одного из немецких фондов «кЭр-германия» в нашей стране 
создали сеть региональных центров, включая такие отда-
ленные территории, как хабаровск, Владивосток, Воронеж, 
красноярск, новокузнецк, Екатеринбург, калининград. Там 
по переведенным протоколам были подготовлены врачи. 
Такое стало возможно благодаря поддержке германских 
специалистов. по словам александра румянцева, немец-
кие специалисты экстра-класса до сих пор, даже на пенсии, 
сотрудничают с центром.

группа “Москва — берлин” до сих пор работает 
на наших протоколах. с 2015 года ведем уже чет-
вертый, охватив им не только детей и подростков, но 
и молодежь, и взрослых до 50 лет. Даже получили 
премию правительства за внедрение детских прото-

колов и протоколов для взрослых, потому что идеи лечения у 
них разные. 
Это и есть технология. И она теперь имеется в россии. когда 
медику не сверху спускают стандарт, а происходит коопера-
ция труда врачей, которые совместно решают вопросы и про-
двигают эту позицию. я уверен, что пройдет какое-то время и 
благодаря кооперативному подходу все виды опухолей будут 
успешно лечить». 

Урок географии. 
Школа – это 
еще и «акаде-
мическая реа-
билитация», 
жизнь продол-
жается. Дома 
тьюторами 
становятся 
родители.
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пО технОлОГии 
«кОрОлевских семей»
Еще одним решительным шагом, который 
предпринял румянцев, стал опыт привле-
чения средств гуманитарных организа-
ций. Идея тоже пришла во время рабо-
чей поездки, но на сей раз в австрию. 

Там я увидел, как директор го-
спиталя на телевидении расска-
зывал о проектах и привлечении 
гуманитарных средств. Тогда я 
понял, что возможны и необхо-

димы дополнительные источники для ле-
чения крохотных пациентов со сложными 
редкими заболеваниями. Ведь обществу 
такие люди малоинтересны, потому что 
заболевания не носят массовый характер.  
а в Европе, оказалось, вклад гуманитар-
ных обществ в бюджет крупных компаний и 
центров составляет примерно четверть от 
общего количества средств. 

Вернувшись в Москву, решился. напи-
сал письмо… раисе Максимовне горбаче-
вой. О том, что все королевские семьи и 
жены президентов поддерживают детей с 
тяжелыми заболеваниями, потому что дру-
гих возможностей помощи для этих паци-
ентов нет. 

И вот пригласили в кремль. наверное, 
посмотреть на меня: кто это такой смелый 
решился обратиться к супруге главы го-
сударства… а потом сказали, что раиса 
Максимовна идею поддержит, средства 
должны пойти на лекарства, которых в 
стране нет, и подготовку кадров». 

Так в руках главного гематолога 
страны оказался первый благотвори-
тельный чек на 100 тысяч долларов от 
южнокорейских бизнесменов. Затем — 
от общественной организации «гема-
тологи мира — детям», президентом 
которой являлся румянцев. помощь от 
«королевских особ» приходила неод-
нократно. Звучат такие имена и назва-
ния, как «Фонд горбачева», американ-
ский фонд Leukemia Society of America, 
патронессой которого являлась супру-
га президента сша мадам буш. Так, 
Leukemia Society of America направил 
военный грузовой транспорт с гумани-
тарной помощью. 25 траков вывозили 
медики из шереметьева, хранили и 
распределяли их по больницам… наи-
на Иосифовна Ельцина помогла реа-
лизовать проекты специа-лизирован-
ных центров в Екатеринбурге и рязани. 
клиника в Екатеринбурге стала лучшим 

Детальное 
обсуждение бу-
дущего центра 
состоялось  
в Кремле.  
Результат 
превзошел 
самые смелые 
мечты вра-
чей — Центр 
имени 
Дмитрия 
Рогачева стал 
одной из визи-
ток России. 

когда Владимир Владимирович путин встречался с 
нашим пациентом Димой рогачевым, он потом гово-
рил и с нашими врачами. Они сказали: "Мы можем 
многое, но нам нужна помощь в создании соответ-
ствующей материально-технической базы, которая 

будет отвечать технологиям". 
Мы были приглашены в кремль, где проект детально обсужда-

ли. путин нас услышал — что мы мечтали об абсолютно иннова-
ционном центре, мечтали тогда, когда не было еще и “сколково”. 
Такой проект мы реализовали. благодаря российским архитек-
торам и германским инженерам появился оригинальный ком-
плекс, который вошел в историю лучших зданий послевоенного 
времени.

скажу, что, когда мы только приступали к нему, я, конечно, 
мечтал, как все будет. но того, что получилось, даже не ожидал. 
сегодня мы можем делать всё. Действует специальный центр 
диагностики, включая всю лучевую диагностику. представлена 
вся линейка лучевых аппаратов, которые не имеют аналогов. 
например, аппарат, который дает точечное облучение, что для 
детей оптимально. Заинтересована молодежь, которая увидела: 
здесь можно творить, работать. Мы движемся. с точки зрения 
технических возможностей такого центра нет даже в германии». 

региональным центром гематологии и онкологии, ведет все 
виды работ, включая трансплантацию костного мозга. 
Такой подход  был гигантским толчком для изменения созна-
ния медицинского сообщества, которое начало учиться вы-
рываться из собственных границ на просторы, находить новые 
механизмы финансовых решений. И это тоже была очень важ-
ная технология — развитие механизма гуманитарной помощи 
медицинской отрасли». 

с именем президента россии Владимира путина связано по-
явление нынешней уникальной клиники — центра им. Дмитрия 
рогачева. 
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рОдители стали тЬЮтОрами
Еще одна внедренная позиция — «акаде-
мическая реабилитация». В центре дей-
ствует  госпитальная школа. 

учителя приходят к пациентам, 
которые страдают смертель-
но опасными заболеваниями.  
И появление педагога для та-
ких детей является знаком того, 

что у них есть “трудовой потенциал”. Это 
укрепляет веру пациентов в себя. 

совместно с выдающимися педагогами 
страны — академиком Евгением ямбургом 
и профессором сергеем шариковым — 
внедрили дистантное обучение детей, 
практически индивидуальное. но, когда 
взялись за него, стало ясно, что ребе-
нок, выйдя из больницы, в одиночку, без 
тьютора, помощника учителя, может не 
справиться. И мы подумали: почему бы не 
готовить родителей на тьюторов?»
 

подумали и сделали. появилась спе-
циальная госпрограмма, и в ноябре про-
шлого года первой группе помощников 
вручили дипломы государственного об-
разца. Идею поддержали министерства, 
вице-премьер Ольга голодец, которая 
провела в центре совещание с министра-
ми образования субъектов рФ. И процесс 
пошел в регионы. сейчас школы открыва-
ются в хабаровске, красноярске, красно-
даре, готовится в калининграде. 

Для меня как для доктора и ру-
ководителя центра эта работа 
очень важна, потому что она 
стала “академической реаби-
литацией” пациентов. Таким 

подходом и объясняется развитие цен-
тра, который наращивает социальную, 
реабилитационную инфраструктуру — 
всё, что работает на развитие больного 
ребенка и адаптацию его в обществе». 

От ОпераЦиОннОй — 
к пОлнОЦеннОй Жизни

Два года назад мы задумались 
над такой проблемой, — продол-
жает генеральный директор. — 

 Да, клиника у нас высокотехно-
логичная, лечим самыми иннова-

ционными методами, пациенты выздорав-
ливают, но… но выходят на улицу без очень 
важного компонента — реабилитации.  
а чтобы восстановить все функции, все си-
стемы ребенка, нужны другие подходы». 

по словам румянцева, развивающаяся сейчас в структуре цен-
тра служба реабилитации не имеет аналогов. скажем, идет ра-
бота по методикам нейрокогнитивной реабилитации, которые 
влияют на развитие нервной системы посредством мышечной ак-
тивности. Завезли “аппаратуру с мозгами”, которую используют 
для реабилитации космонавтов. благодаря Олимпийским играм 
такое оборудование в россии появилось. И способ получить его 
для реабилитационного центра нашли. 

когда нам говорят, что те или иные шаги мы предпри-
нимать не вправе, объясняем: мы — научный центр, у 
нас есть государственное задание по реабилитации. 
И мы хотим предложить такую историю, чтобы, выходя 
из больницы, ребенок не был обречен на роль инвали-
да “на кнопке”». 

а специалисты центра между тем ищут ответы на многие вопросы.
 

когда наши пациенты получают интенсивное лечение — 
проводятся лучевая терапия на область черепа, орга-
ноудаляющие операции, химиотерапия, транспланта-
ция костного мозга, организм переносит большую на-
грузку, инфекции, то оно останавливает развитие.
на каком уровне останавливается развитие? какие 

меры нужны, чтобы предупредить остановку? когда необходимо 
начать развитие? какие рекомендации должны получить родите-
ли? Все эти вопросы нужно отработать. В будущем, думаю, эта 
работа тоже должна превратиться в программу, протокол, техно-
логию, охватывающую всех детей страны с гематологическими и 
онкологическими заболеваниями».

текст: елена заВьялоВа

кто должен являться локомотивом ин-
новационных изменений в «наукоем-
ких» заболеваниях? Государство? 
Мы, педиатры, должны быть локомоти-
вом клинической медицины. Не только 
для онкологии и ее редких форм, но и 
медицины в целом. Мы, врачи, показы-
ваем эффективный путь организаци-
онных усилий для того, чтобы достичь 
максимальных целей, а именно: полного 
излечения ребенка и сохранения его ин-
дивидуальной траектории развития.

каким вы видите педиатра будущего?
Врач-педиатр — это специалист, контро-
лирующий развитие ребенка. Он и врач, 

и психолог, и учитель, и социальный ра-
ботник, и единственный представитель 
государства в семье. 

если бы у вас была возможность вы-
делить одну проблему, которую нуж-
но решить на государственном уровне  
в 2016 году, какую бы вы назвали? 
Считаю, что медицина для детей долж-
на быть бюджетной, государственной,  
а не страховой. Это уравняет права всех 
детей. Вне зависимости от кармана их 
родителей. Диагностика, лечение, веде-
ние детей, а также образование и лекар-
ственное обеспечение должны быть бес-
платными. 

кОрОткО О ваЖнОм

В реабилита-
ционно-лечеб-
ном центре 
чудесным 
образом появи-
лась «умная» 
аппаратура 
для  космонав-
тов и олимпий-
цев. Теперь она 
для детей. 

Фото: 
Владимир Аксенов
Также RARUS  
благодарит  
за фото Центр  
им. Дмитрия 
Рогачева
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редкие онкологические заболевания, как правило, входят в 
число редких болезней, частота которых менее 5 случаев на  
10 000 человек (по европейской классификации). но коли-
чество онкологических больных в определенный период на-
прямую зависит от смертности, поэтому за основу взято чис-
ло вновь диагностированных случаев в год. Исходя из этого, 
редкие формы онкологических болезней — это те, заболева-
емость которыми менее 6 случаев на 10 000 населения в год. 

Такой подход помогает определить статус онкологическо-
го заболевания и снизить риск ошибки. поскольку некоторые 
виды рака (например, рак яичек) редки, но хорошо поддаются 
терапии, а потому имеют высокую распространенность среди 
населения. Другие виды (например, мелкоклеточный рак лег-
кого) встречаются часто, но больные с таким диагнозом имеют 
короткую продолжительность жизни. а значит, и распростра-
нено такое заболевание мало. 

прОблемы, с кОтОрыми сталкиваЮтся бОлЬные
•	 поздно или неправильно поставлен диагноз;
•	нет доступа к конкретным видам лечения и клинической экс-
пертизы;
•	 из-за небольшого числа пациентов крайне мало клиниче-
ских исследований; 
•	из-за ограничений на рынке нет интереса к разработке но-
вых методов лечения; 
•	дефицит реестров и банков тканей.

В связи с этим пациенты, имеющие редкое онкологическое 
заболевание, сталкиваются с дополнительным бременем не-
определенности. Доступ к мнению экспертов имеет решаю-
щее значение, но, чтобы получить его, зачастую приходится 
преодолевать большие расстояния, что требует времени и сил. 

В Европе. Для решения этой проблемы было предложено 
создание европейских справочных сетей по редким онкологи-
ческим заболеваниям. 

сети являются общеевропейской базой данных специали-
стов и позволяют наладить обмен знаниями и опытом между 
врачами, работающими в разных государствах-членах Ес. 
Это помогает обеспечить доступ к самым передовым знаниям 
в области редких онкологических заболеваний и консультаци-
ям экспертов. Тогда врачи могут принимать информированные 
решения: о выборе или модификации методов лечения, об ор-
ганизации ухода за больными. В результате клинические ре-
зультаты улучшатся, а качество жизни пациентов — повысится.

текст: Вера зарУбина

Уровень смертности от редких 
видов рака продолжает расти. 
По одной из версий, из-за уве-

личения продолжительности жизни 
выросло число людей, страдающих 
редкими видами онкологических за-
болеваний. По другой — повлияли 
показатели выживаемости пациентов, 
имеющих более распространенные 
виды рака, чья продолжительность 
жизни за счет развития диагностики 
и терапии увеличивается. Но многие 
специалисты склоняются к тому, что 

500 
тысяЧ

новых случаев 
редкого рака 

диагностируется 
каждый год

«трУдная» бОлезнЬ —
ГенератОр изОбретений

От диаГнОЗа
дО сетеВОГО 

лечения

4,3 
миллиОна 

жителей Евро-
союза страдают 
редкими онколо-

гическими заболе-
ваниями. Таковы 
данные проекта 

RARECARE

22
прОЦента
доля редких 

заболеваний среди 
всех случаев онко-

логии 

источник: www.rarecancerseurope.org/about-rare-cancers
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• редкие виды рака кожи и меланома некож-
ных локализаций (1%);
• редкие злокачественные образования орга-
нов дыхания и грудной клетки (мезотелио-
мы, тиома, редкие виды рака легких, редкие 
виды рака груди) (8%);
•  редкие виды урогенитального рака (рак 
почки, рак мочевого пузыря, рак мочевыво-
дящих путей) (2%)
• редкие виды рака женских половых орга-
нов (рак шейки матки, рак яичников) (18%);

• редкие виды рака мужских половых орга-
нов ( рак простаты и яичек) (4%);
• редкие нейроэндокринные злокачествен-
ные опухоли (2%);
• редкие виды рака органов внутренней 
секреции (рак надпочечников, рак щито-
видной железы и паращитовидных желез) 
(4%);
• редкие виды рака ЦНС (рак головного 
мозга) (5%);
• саркомы (5%);

• редкие виды рака пищеварительной систе-
мы (рак пищевода, рак желудка, рак тонкой 
и толстой кишки, рак ободочной и прямой 
кишки, анальный рак, рак печени, рак желч-
ного пузыря, рак внутрипеченочных (внепе-
ченочных) желчных путей, рак поджелудоч-
ной железы) (14%);
• редкие виды рака головы и шеи (14%);
• редкие виды рака крови (лимфомы, лейкозы, 
миелодиспластические и миелопролифератив-
ные расстройства, новообразования) (22%);

принять тяжелое испытание, 
значит, научиться жить по-
другому. 

Кризис учит
болезнь сильно меняет жизнь 
человека, и неотъемлемой 
ее частью становится психо-
логический кризис. но в нем 
есть плюсы: человек учится 
жить в новой ситуации, при-
обретает ценный опыт.

Болезнь — это путь
я предлагаю вам работать с 
метафорой: рак — не конец, 
отчаяние и ужас, а путь, кото-
рый предстоит пройти. Вы не 
падаете в пропасть, а встае-
те на путь выздоровления 
и предпринимаете новые и 
новые шаги.  как и на любом 
пути, здесь могут возникать 
сложные повороты, препят-
ствия, отступления назад… 

но помните: дорогу осилит 
идущий. И вы — тоже. 

Нужно найти своего врача
крайне важно найти вра-
ча-онколога, с которым вы 
сможете построить дове-
рительные отношения, об-
ращаться к нему с тревогой 
и вопросами. нужно выде-
лить время на поиски такого 
врача. Ведь лечение рака — 
процесс сложный и долгий, и 
врач должен умело и понятно 
рассказывать о нюансах ле-
чения, самочувствия, прогно-
зах, развеять мифы о заболе-
вании и объяснять человеку 
его состояние на доступном 
языке. 

Полезно быть активным 
старайтесь структурировать 
свой день хотя бы до тех пор, 
пока позволяет самочув-

ствие: занимайтесь неслож-
ной работой по дому, читай-
те книги, смотрите любимые 
фильмы, общайтесь с до-
рогими людьми, выполняйте 
легкие физические нагрузки.

Вместе с родными 
и друзьями
поначалу будет трудно при-
нимать поддержку со сторо-
ны родственников, близких, 
друзей… но не отдаляйтесь 
от них, дайте себе почув-
ствовать их близость. Ведь 
именно они могут помочь 
справиться с происходя-
щим, объективно оценить 
ситуацию. стройте планы 
на будущее, цените каждый 
прожитый день и новое утро, 
давайте обещания и мыслите 
позитивно. Ведь именно это 
приближает вас к выздоров-
лению!

главная причина — недостаточное 
внимание ученых и государств к проб-
леме редких заболеваний. 

стереОтипы 
• редкие виды рака сложно диагности-
ровать.
• Лечение более длительно и менее эф-
фективно.
• Бюджеты на научные разработки вы-
деляются «со скрипом». 

тОЧки рОста
• Каждый человек должен иметь рав-
ные права на лечение — таков непре-

ложный закон этики цивилизованно-
го человеческого общества.
• Высокие вложения в исследование 
редких видов онкологии окупятся. 
Уже не раз доказано: открытия в сфе-
ре редких заболеваний способствова-
ли развитию новых областей диагно-
стики и терапии в телом. 

ЧемУ пОмОГ «редкий» рак
• исследования опухоли Вильмса, вы-
сокозлокачественной эмбриональной 
опухоли, происходящей из развиваю-
щихся тканей почек (относится к ред-
кой детской онкологии), послужили 

«моделью» для понимания генетики, 
эпигенетики и молекулярной биоло-
гии детского рака и онкологических 
заболеваний в целом. 
• исследователи из Националь-
ного института здоровья в США 
недавно проанализировали ткани 
пациентов, имеющих редкую эндо-
кринную опухоль — параганглио-
му, и обнаружили генетическую 
мутацию, которая приводит к уве-
личению эритроцитов в опухолях. 
Это открытие может повлиять на 
понимание и лечение других ви-
дов рака.

классификаЦия и ЧастОта встреЧаемОсти редких ОнкОзабОлеваний

бОлезные сОветы
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За каждОй 
мОлекулОй —

ЧтО ОбщеГО меЖдУ ОнкОлОГиЧескими 
и Орфанными бОлезнями
Еще 10 лет назад каждый врач с уверенностью бы сказал, что 
между онкологическими и редкими заболеваниями общего 
практически ничего нет. Онкологические болезни — частые, 
социально значимые, и более 30 миллионов людей на планете 
каждый год сталкиваются с этой страшной бедой. Для их лече-
ния применяют по определенным схемам лучевую и химиоте-
рапию, хирургическое лечение. 

а редкие болезни на то и редкие, что встречаются у единиц. 
Так, редкие (орфанные) болезни по определению, принятому в 
странах Европы, затрагивают менее чем 1 из 2000 жителей, 
а в россии — менее 1 из 10 000 жителей. И каждой из них 
страдают от нескольких десятков до нескольких тысяч людей в 
мире… Для их лечения нужны специальные препараты, которые 
относятся к категории орфанных (лекарства-сироты).

но в последнее время для лечения онкологических заболе-
ваний стали также применять препараты, которые имеют ста-
тус орфанных. И некоторые онкологические заболевания, точ-
нее — их отдельные формы, также стали относить к категории 
редких болезней. 

Изначально в список орфанных за-
болеваний онкологические болезни не 
входили (за редким исключением, на-
пример, опухоль Вильямса) и орфанных 
препаратов для лечения онкологических 
болезней было очень мало. но за по-
следние 20 лет появляется все больше 
препаратов для этой группы заболева-
ний. В настоящее время более 40% ле-
карств-сирот предназначено для лече-
ния различных видов опухолей.

некоторые из самых известных онко-
логических препаратов, 
имеют статус лекарств- сирот. 

как препараты для леЧения 
ОнкОлОГиЧеских бОлезней 
стали «сирОтами» 
Это случилось благодаря такому но-
вому направлению в лечении онколо-
гических заболеваний, как таргетная 
терапия (англ. target — цель, мишень). 
Таргетная терапия отличается от клас-
сической (лучевой терапии, химиоте-
рапии) тем, что не оказывает побочного 
воздействия на ткани всего организма 
и вызывает быструю гибель опухоли. 
Таргетные препараты влияют преиму-
щественно только на клетку-мишень, на 
опухолевую клетку. Они сконструиро-
ваны таким образом, что воздействуют 
на определенные молекулы, которые 
находятся в опухолевой клетке, и, бло-
кируя их, останавливают рост опухоли. 

Определение орфанного заболевания 
появилось в связи с чисто фармако-

экономическими предпосылками. Потому 
что разработка препаратов для лечения 
болезней, которые встречаются реже, чем  
1 на 2000 жителей, невыгодна и требуют-
ся особые экономические стимулы, чтобы 
фармкомпании были в этом заинтересо-
ваны. В 1983 году Конгресс США принял 
исторический законодательный акт (англ. 
Orphan Drug Act), согласно которому 
для компаний, создающих препараты для 
лечения редких болезней, определены 
стимулирующие налоговые льготы, воз-

можность монополии на оригинальный 
препарат в течение семи лет, выдаются го-
сударственные гранты на разработку пре-
паратов. В Европейском союзе (ЕС) был 
принят аналогичный закон (Regulation 
(EC) No 141/2000), в котором фармацев-
тические средства, разработанные для ле-
чения редких заболеваний, упоминаются 
как «сиротские лекарственные средства» 
(англ. Orphan Medicinal Products). Перво-
начально это положило начало созданию 
препаратов для лечения таких редких за-
болеваний, как болезнь Фабри, Гоше, му-
ковисцидоз. 

истОриЧеские закОны

жиЗнь
ЕкаТЕрИна 
ЗахарОВа

Председатель 
правления Все-
российского 
общества редких 
(орфанных) забо-
леваний (ВООЗ), 
заведующая 
лабораторией 
наследственных 
болезней обмена 
веществ ФГБНУ  
МГНЦ, д. м. н., 
профессор  
кафедры меди-
цинской генетики  
РМАПО

за рубежом
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Это началось с одного  из  
  тов,   который   применяют  для 
лечения хронического миелоидного 
лейкоза (хМл). пациенты, которые ра-
нее могли прожить всего 2–3 года от по-
становки диагноза, после применения 
этого таргетного препарата имели ре-
миссию на 5–10 лет! Это был настоящий 
прорыв, потому что не длительные изну-
ряющие курсы химиотерапии, а прием 
маленькой оранжевой таблетки позво-
лял остановить страшную болезнь. 

примерно в то же время компания 
Genentech занималась разработкой 
моноклональных антител, нацеленных 
на рецепторный белок HER2, который 
в больших количествах находится на 
некоторых клетках рака молочной же-
лезы. блокируя рецепторы, препарат 
подавлял сигнал, стимулирующий рост 
опухоли. 

казалось, путь для лечения онкологических болезней стал 
понятен. Важно найти, какие молекулы находятся на поверх-
ности опухолевой клетки, заблокировать их и подавить рост 
опухоли. 

но оказалось не все так просто. по мере изучения онкологиче-
ских болезней выяснилось, что опухоли очень разные. И онколо-
гические болезни, классифицируемые исключительно на разные 
типы по их гистохимическим характеристикам, стали подразде-
ляться на другие категории — в зависимости от их более тонких 
молекулярных характеристик. Эти формы рака оказались редки-
ми. Очень редкими. Они попали в категорию орфанных заболе-
ваний, а препараты для их лечения стали орфанными. 

Концепция «мишени» была сфор-
мулирована в начале прошлого 
века немецким ученым Паулем 
Эрлихом, и изначально это ка-

салось исследований, направленных на 
изобретение антибактериальных препа-
ратов. 

Мишень в данном случае — это фер-
мент (либо другая биологическая мо-
лекула), который присутствует в пато-
генном микроорганизме и необходим 
для его жизнеспособности, но при этом 
отсутствует в клетках тканей пациента. 
таким образом, лекарственные препара-
ты, обладающие способностью специфи-

чески ингибировать молекулы-мишени, 
должны демонстрировать высокую анти-
бактериальную активность при мини-
муме побочных эффектов. Подобный 
принцип лежит в основе действия «клас-
сических» противомикробных средств — 
антибиотиков, сульфаниламидов и т. д.

При таргетной терапии в онкологии 
эффективные противоопухолевые агенты 
должны обладать сходными свойствами. 
то есть угнетать рост опухолевых клеток 
и обладать нейтральным влиянием на 
нормальные ткани. Главная проблема — 
найти такие молекулы и охарактеризо-
вать их. 

пОпали «в яблОЧкО»

В последние 
годы появляет-
ся все больше 
лекарств для 
редких онко-
логических 
заболеваний. 
Некоторые 
имеют статус 
лекарств- 
сирот.

препа-
ра
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Для многих 
редких за-
болеваний 
клинические 
протоколы и 
рекомендации 
для лечения 
еще не созданы, 
и эксперты 
опираются на 
свой опыт и 
результаты 
клинических 
исследований 
небольшого чис-
ла пациентов.

не былО бы сЧастЬя, да несЧастЬе пОмОГлО 
Одно из самых интересных и неожиданных открытий — фено-
менальная   эффективность   препаратов при лечении редкого 

немелкоклеточного рака легкого. 
Изначально компания-производитель вложила огромные 

средства в разработку препарата, предполагая, что он будет 
эффективен при довольно распространенном раке легких. 
препарат был создан, но клинические испытания не под-
тверждали его эффективность. Дело дошло почти до скандала! 
потом загадка разрешилась: препарат действует на особый 
рецептор EGFR (англ. Epidermal Growth Factor Receptor) — ана-
лиз нуклеотидной последовательности его гена показал, что 
опухоли легких, характеризующиеся чувствительностью к пре-
паратам, содержат мутированную (измененную) форму дан-
ного рецептора. 

Выяснилось, что препарат эффективен только у единичных 
больных. И для этого небольшого числа пациентов с изме-
ненным белком EGFR препарат был очень эффективен. Толь-
ко таких пациентов очень мало, и эта форма рака легких по 
определению соответствует орфанному заболеванию! Таким 
образом, «рак легких» на самом деле является общим терми-
ном для ряда генетически различных заболеваний, каждое из 
которых обладает своими уникальными генетическими мише-
нями для лекарственной терапии.

Опыт применения ингибиторов EGFR,  
а также некоторых других препаратов 
свидетельствует о том, что наиболь-
шей привлекательностью для создания 
лекарств могут обладать те молекулы, 
которые демонстрируют не столько ко-
личественные, сколько качественные 
различия между нормальными и опухо-
левыми клетками. Иными словами, наи-
лучшими мишенями представляются не 
столько те белки, которых много в опухо-
левых клетках, сколько измененные бел-
ки. И систематический поиск мутаций 
в опухолевой Днк может стать новой 
страницей в стратегии создания специ-
фических средств лечения онкологиче-
ских болезней. 

персОнализирОванная 
медиЦина: кОстЮм 
индивидУалЬнОГО пОШива 
современное направление медицины — 
так называемая медицина, базирующая-
ся на принципе «4п»:
◆ предикативности (предсказательно-
сти), позволяющей прогнозировать за-
болевания на основе индивидуальных 
особенностей генома (создание веро-
ятностного прогноза здоровья на осно-
вании генетических исследований);
◆ превентивности (профилактики), рабо-
тающей на опережение и позволяющей 
предотвращать появление заболеваний с 

Отсутствие финансирования 
исследований и недостаток 
лабораторий — головная 
боль лечения редких видов 
онкологических заболеваний.

заболевания —
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помощью их профилактики, а также вакцин 
и препаратов для ремонта поврежденных 
генов;
◆ персонализации, основанной на ин-
дивидуальном подходе к каждому боль-
ному (создание уникального генетиче-
ского паспорта для лечения и контроля 
за здоровьем пациента);
◆ партисипативности (участия, парт-
нерства), основанной на широком сотруд-
ничестве врачей-специалистов и пациен-
тов, а также на превращении пациента 
из субъекта лечения в объект лечебного 
процесса.

И ключевое слово — персонализиро-
ванная медицина. Таргетная терапия — 
одна из причин появления персонализи-
рованной медицины. 

представьте себе будущее: при вы-
явлении заболевания врач, основываясь 
на индивидуальных характеристиках 
конкретного человека (на особенностях 
его генома), опухоли, которая только 
появилась, назначает индивидуальный 
препарат. То есть такой костюм индиви-
дуального пошива, в котором вам удоб-
но, все подогнано по фигуре, отработа-
на форма воротника, линия плеча, все 
четко и только под вас. 

И это — общее между орфанными за-
болеваниями и онкологическими болез-
нями. препараты для лечения орфанных 
болезней тоже высокоспецифичны. ска-
жем, заместительная ферментная терапия 
препаратом кислой мальтазы подходит и 
будет эффективна только для пациентов с 
болезнью помпе, лечение идуронатсуль-
фазой — только при мукополисахаридозе 
типа II, а ларонидазой — только при муко-
полисахаридозе типа I. 

спектр потенциальных мишеней и 
разработанных к ним таргетных пре-
паратов для лечения онкозаболеваний 
достаточно разнообразен. Это и препа-
раты, влияющие на работу ферментов, 
осуществляющих фосфорилирование, 
препараты, подавляющие развитие кро-
веносных сосудов в опухоли, препара-
ты, участвующие в транспорте некото-
рых молекул. 

лабОратОрная диаГнОстика: 
От ОпУхОли дО прОблемы
первый шаг на пути к персонализиро-
ванной медицине — это четкая и совре-
менная лабораторная диагностика. Для 
того чтобы таргетный препарат был на-
значен, необходимо знать определенные 
характеристики опухоли. Это звучит про-

сто, но на практике достаточно сложно, ведь тестирование явля-
ется дорогостоящим, и образец опухолевой ткани, полученный 
при биопсии, может быть недостаточным для проведения всех 
необходимых исследований. 

В лабораториях проводят исследование на наличие мута-
ций в определенных опухолевых генах, определяют особые 
белки на поверхности клетки, исследуют молекулы, которые 
могут «предсказывать» тяжесть опухолевого процесса. 

Также остается открытым вопрос, за счет каких средств долж-
но производиться это столь важное тестирование. В россии 
действует номенклатура медицинских услуг, которая включает 
различные медицинские и лабораторные исследования, мани-
пуляции, у каждый из которых есть собственный код. В действую-
щей номенклатуре тестирование на определенные молекуляр-
ные характеристики опухолей практически отсутствует. Такая 
ситуация не дает возможности включить его в программы ОМс, 
чтобы оно было оплачено из средств страховки. 

Чтобы тар-
гетный препа-
рат был
назначен, необ-
ходимо знать 
характери-
стики опухоли. 
Это достаточ-
но сложно, ведь 
тести-
рование явля-
ется дорого-
стоящим, и 
образец опухо-
левой тка-
ни, полученный 
при биопсии, 
может быть 
недостаточ-
ным для
проведения всех 
необходимых 
исследований.

www.rarecancerseurope.org
www.orpha.net
www.ONCOLOGY.ru

ОрГаниЗаЦии 
ПаЦиентОВ
Зарубежные:
www.ecpc.org
www.eurordis.org
www.rare-cancer.org
www.rarercancers.org.uk

Российские:
www.rakpobedim.ru
www.sodeystvie-cml.ru
www.patients.ru
 www.sarcoma.pro

ПрОФессиО-
нальнОе 
ОбщестВО 
ОнкОлОГОВ-
ХимиОтера-
ПеВтОВ 
www.rosoncoweb.ru

еВрОПейская 
ОрГаниЗаЦия 
ПО иЗучению 
и лечению 
рака (EORTC)
www.eortc.org 
На сайте которой 
можно найти инфор-
мацию о всех научных 
исследованиях, прово-
димых этой организа-
цией, список и коорди-
наты кооперированных 
групп, руководство по 
проведению и анализу 
клинических исследова-
ний в онкологии.

еВрОПейскОе 
ОбщестВО 
медиЦинскОй 
ОнкОлОГии 
(ESMO) 
www.esmo.org
Ведущая онкологи-
ческая организация 
Европы. Сайт содер-
жит организационную 
информацию, публику-
ет новости в области 
онкологии, в частно-
сти отчеты о съездах 
ASCO, подборки 
рефератов публикаций 
наиболее авторитет-
ных онкологических 
журналов, клинические 
рекомендации и т. д.

междунарОд-
ный  
ПОтиВОра-
кОВый сОюЗ 
(UICC) 
www.uicc.org
Организация, зани-
мающаяся поддерж-
кой противораковой 
борьбы на правитель-
ственном уровне,  
а также популяриза-
цией знаний  
в области онкологии.

наЦиОналь-
ный инсти-
тут рака сШа 
(NCI)
www.cancer.gov 
Организация, зани-
мающаяся проблема-
ми злокачественных 
новообразований  
в США. Сайт содер-
жит большое количе-
ство информации для 
специалистов  
и пациентов.

пОлезные ресУрсы 
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Остается не так много выходов: средства пациентов, благо-
творительных организаций и фондов или оплата за счет фар-
мацевтических компаний, которые заинтересованы в выявле-
нии пациентов с редкими формами заболеваний. 

Отдельная проблема — недостаток лабораторий, которые 
проводят такое тестирование. Они существуют только при 
крупных федеральных центрах, в регионах таких лаборато-
рий — единицы. И конечно, необходимость применения только 
сертифицированных наборов для генетического тестирования. 

классификаЦия и Определение: 
кОд имеет знаЧение
более 4,3 миллиона людей в Европе имеют диагноз редкой фор-
мы рака. несмотря на редкость каждой из них в отдельности, 
их доля составляет 22% от всех случаев онкологических забо-
леваний, включая все формы онкологических болезней у детей, 
диагностированных за год. И это объединяет их с редкими бо-
лезнями: индивидуально каждая форма редка, а в совокупно-
сти редкими заболеваниями страдают миллионы людей во всем 
мире. 

современная классификация болез-
ней, которой пользуются врачи в нашей 
стране и в мире, была создана более 
10 лет назад. Тогда еще не было отдель-
ных молекулярных форм опухолей. В те 
времена молекулярная диагностика 
только вставала на ноги. поэтому у не-
которых форм онкологических заболе-
ваний нет своего кода по Мкб-10, и он 
может появиться только после того, как 
классификация будет пересмотрена. 

Такая проблема затрагивает все ред-
кие болезни. Для российской Федера-
ции отсутствие индивидуального кода 
по Мкб порождает дополнительную 
преграду для того, чтобы заболевание 
попало в перечень редких болезней, 
лечение которых обеспечивается за 
счет средств бюджета региона (ст. 44 
ФЗ-323). 

недОстУпная дОстУпнОстЬ
Есть плохая новость. Еще одна общая 
со всеми орфанными заболеваниями 
проблема — это высокая стоимость 
препаратов для редких онкологических 
болезней. стоимость препарата высо-
кая, чтобы компания могла окупить свои 
затраты на разработку препарата, на-
правленного для лечения очень редкой 
формы заболевания, провела клини-

Между редкими болезнями и он-
кологическими заболевания-
ми все больше общего. Это и 
миллионы больных, и отсут-

ствие патогенетического лечения для мно-
гих заболеваний. А каждый год за счет 
более детальной молекулярной характе-
ристики опухолей открывают новые фор-
мы редких онкологических заболеваний. 

что можно констатировать? 
◆ трудности проведения клинических 
испытаний для новых препаратов. 
◆ труднодоступность лечения по при-
чине того, что препараты дорогостоя-

щие и не всегда их приобретение фи-
нансируется государством. 
◆ Отсутствие клинических рекомен-
даций, когда врачам приходится опи-
раться на экспертное мнение и личный 
опыт. 
◆ трудности диагностики заболева-
ний, когда подчас требуются специаль-
ные и довольно дорогостоящие методы 
лабораторного анализа. 

именно поэтому выделение редких за-
болеваний в отдельную государствен-
ную программу, имеющую отдельное 
финансирование, столь важно. 

заклЮЧение: Цена прОблемы — ЖизнЬ 

За молекулой стоит жизнь 
человека. который очень до-
рог родным и очень хочет 
жить. и каждый год жизни — 
это бесценно. нужны новые 
подходы для оценки шкалы 
«эффективность — затраты». 
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ческие испытания, вложила средства в 
обучение врачей, в распространение 
информации о препарате. 

пациенты, как правило, не могут са-
мостоятельно закупить препарат. нуж-
на поддержка государства. почему оно 
должно тратить огромные средства на 
обеспечение нескольких больных с ред-
кими заболеваниями, когда под дверью 
стоят тысячи больных с частыми болез-
нями, которые нуждаются в менее доро-
гостоящей, но тоже затратной терапии и 
лекарствах и хирургии? 

Этот вопрос уходит из категории 
фармакоэкономики в другую плоскость.  
В нашу человеческую плоскость. За все-
ми препаратами, молекулами, киназа-
ми и гистологическими характеристика-
ми, за историей болезни стоит история 
человека. который очень дорог родным, 
который сам очень хочет жить. И даже 
два-три полноценных года жизни — это 
бесценно. И статистика, и классическая 
фармакоэкономика тут не работают. 
Между тем стратегия возмещения во 
многих странах движется в направлении 
«нет эффекта — нет возмещения». но 
как установить эффективность? как по-
считать ее? Требуется развитие новых 
подходов для оценки соотношения «эф-
фективность — затраты». 

К
огда ребенок погибает, 
потому что бессильна 
медицина, — это траге-

дия, которую мы вынуждены с 
неизбежностью принять. Когда 
ребенок погибает, потому что 
на лечение не хватает денег, — 
это моральная катастрофа для 
общества, которое способно с 
этим примириться». 

«Для современной практики 
православия объяснение бо-
лезни и беды наказанием не 
так уж необычно — недаром в 
народе говорят: “Бог наказал”. 
и люди, когда с ними что-то 
случается, нередко ищут это-
му объяснение, спрашивая 
себя: за что мне послана бо-
лезнь или беда, почему боле-
ет мой ребенок? Вместо того 
чтобы прорываться сквозь 
беду или болезнь, человек по-
гружается в свое прошлое и 
действительно находит при-
чины, поскольку, как и все 
мы, делал что-то дурное. Од-
нако от этого ничего не меня-
ется. Вот почему поиски отве-
та на вопрос “За что?” — один 
из самых страшных тормозов, 
не только мешающих нам раз-
умно относиться к жизни, но 
и не позволяющих Богу бес-
препятственно в нашей жизни 
действовать. 
Представление, будто та или 
иная болезнь есть наказание 
Божие, — одна из ярчайших 
форм прямого непонимания 
того, чему нас учит иисус. Мы 
должны отказаться от такого 
видения болезни и беды. Если 

же пойдем этим путем, мы ни-
когда не справимся с тоской 
и унынием, которые, как пра-
вило, сопутствуют болезни и 
беде… Но из Евангелия ясно, 
что Бог не наказывает, а милу-
ет, не карает, а спасает. Образ 
карающего, убивающего Бога 
пришел к нам из языческих ре-
лигий и Ветхого Завета». 

«ваЖнО пОниматЬ, 
не за ЧтО мне ЭтО, 
а заЧем мне ЭтО»
Книга Людмилы Улицкой 
«Человек попал в больницу» 
создана к 20-летию Службы 
милосердия российской дет-
ской клинической больницы 
(рДКБ) и посвящена памяти 
о. Георгия Чистякова.
В издании собраны воспоми-
нания волонтеров, пациентов и 
врачей рДКБ, фрагменты про-
поведей о. Александра Меня и 
о. Георгия Чистякова, автоби-
ографические заметки о. Ге-
оргия, воспоминания о нем, 
материалы российско-фран-
цузского семинара по психо-
логической помощи детям с 
тяжелыми заболеваниями, пал-
лиативной медицине и соци-
ально-психологической реаби-
литации, которые проходили в 
течение ряда лет в рДКБ. 
издание не только зафиксиро-
вало исторические события, но 
и содержит много полезных на-
ставлений, которые учат пра-
вильно относиться к болезни и 
серьезным жизненным испыта-
ниям. 

подГотоВила Вера зарУбина

ЛюДМиЛа уЛицКая
«ЧеЛоВеК ПоПаЛ В БоЛьНицу» 

Важные слоВа

«

Препараты 
для редких 
видов онкологи-
ческих забо-
леваний очень 
дорогие, 
и пациенты, 
как правило, 
не могут сами  
закупить ле-
карство. Нуж-
на поддержка 
государства.
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C
Обмену 

ПрОФессиОналиЗм
не ПОдлежит 

специалисты Эндокринологического научного центра Мин-
здрава рФ рассказали, каких сотрудников они ждут в новое 
подразделение, какие заболевания нужно включить в пере-
чень орфанных и о недоступности препаратов для лечения эн-
докринных заболеваний.

с этого года в институте эндокринологии создано 
новое подразделение, которое занимается редкими 
(орфанными) эндокринными заболеваниями. Все эн-
докринные заболевания — это заболевания желез вну-
тренней секреции, которых в организме очень много. 

Это не только привычный нам "зоб", то есть щитовидная железа. 
Это и гипофиз, и поджелудочная железа, и надпочечники, и поло-
вые железы, и, кроме того, маленькие железы, диффузно разбро-
санные по всему организму. поэтому при эндокринных заболева-
ниях страдать может что угодно и клинические проявления бывают 
очень разнообразными. например, в организме существуют 
даже железы кишечника. Они настолько маленькие, что их не 
видно, однако из них могут образовываться опухоли. Эти опухо-
ли вырабатывают гормоны и поэтому дают тяжелые клинические 
проявления. Они могут вызывать жидкий стул у ребенка и при-
водить к обезвоживанию. Или вырабатывать лишний инсулин, 
отчего у ребенка будет падать сахар. найти такую опухоль —  
сложнейшая задача для врача.

больше половины детских эндокринных заболеваний являют-
ся орфанными, то есть редкими. но из всех существующих за-
болеваний в перечне орфанных болезней, утвержденных Мин-
здравом рФ, всего два. Это преждевременное половое развитие 
у детей и адренолейкодистрофия — сочетанное заболевание, 
при котором поражается нервная система. поскольку заболе-
вания орфанные, то болеют ими редко. В нашем регистре около 
300 детей со всей россии с преждевременным половым развити-
ем и порядка 30 — с адренолейкодистрофией.

Особенность лечения людей с эндокринными заболева-
ниями в том, что они должны постоянно получать препараты. 
Эндокринные заболевания не вылечиваются. Они требуют по-
стоянной заместительной или блокирующей терапии. прежде-
временное половое развитие — не смертельное заболевание, 
однако оно имеет множество неприятных эффектов. нехорошо, 
когда у пятилетней девочки, к примеру, преждевременно созре-

вают вторичные половые признаки. но не 
менее плохо, что одним из последствий 
заболевания становится низкорослость. 
без лечения такие дети достигают роста 
130–140 сантиметров. 

к счастью, существует препарат, ко-
торый блокирует половое развитие. ле-
чение преждевременного полового раз-
вития недорогое — от 6000 до 10 000 
рублей в месяц. но важно соблюдать 
основной принцип лечения — непрерыв-
ность. Если больной пропускает два-три 
дня от инъекции до инъекции, то секреция 
половых гормонов возобновляется и лече-
ние идет насмарку. поэтому очень важно, 
что заболевание внесли в перечень ор-
фанных, и теперь дети могут получать пре-
параты непрерывно».

список орфанных болезней нуж-
но расширять. на наш взгляд, 
главное — включить в список те 
заболевания, для лечения ко-
торых уже созданы препараты.  

к сожалению, в нашей стране многие пре-
параты почти недоступны. парадокс: лече-
ние есть, но больные не могут его получать. 

МарИя карЕВа

Детский эндокри-
нолог, заведую-
щая отделением 
опухолей эндо-
кринной системы 
у детей
Эндокринологи-
ческого научного 
центра Минздра-
ва РФ, к. м. н.

больше половины 
детских эндокрин-
ных заболеваний — 
орфанные.  
но в перечне  
минздрава рФ — 
их всего два.
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Это касается, к примеру, такого забо-
левания, как гиперинсулинизм. Это одно 
из заболеваний, которое важно включить 
в перечень орфанных болезней. 

при врожденном гиперинсулинизме 
нарушается внутриутробная закладка 
поджелудочной железы. В результате она 
вырабатывает больше инсулина, чем по-
ложено. Из-за этого у ребенка падает са-
хар. а уже от этого — страдает мозг. Дети 
с гиперинсулинизмом страдают слепотой 
или задержкой в развитии. Между тем эф-
фективный способ лечения заболевания 
найден. существует не такой уж и доро-
гой препарат — диазоксид, курс лечения 
которым в течение месяца не превышает 
200–300 долларов. 

препарат от гиперинсулинизма приду-
мали случайно. первоначально диазок-
сид использовали для снижения давления, 
но вскоре убедились, что он повышает 
уровень сахара в крови. 

проблема в том, что препарат не за-
регистрирован в россии и на каждого 
пациента нам приходится выбивать специ-
альное разрешение. сложно ответить на 
вопрос «почему так вышло?». наверное, 
потому, что у нас таких больных очень 
мало. наш регистр, в котором собраны па-
циенты со всей страны, насчитывает около  
100 человек, страдающих гиперинсули-
низмом. но важно сказать и о том, что на-
стоящего количества больных мы не знаем 
из-за того, что не все врачи могут распо-
знать орфанное заболевание у ребенка.

нам нужны курсы по диагностике ор-
фанных заболеваний. Для этого не тре-
буется учить людей на докторов хаусов. 
Требуется всего лишь грамотная инфор-
мационная политика здравоохранения. 
например, почему бы не проводить на 
медицинских конференциях образова-
тельные курсы по обнаружению орфан-
ных заболеваний. к сожалению, у нас 
не очень-то хорошо развито междисци-
плинарное образование. раз в пять лет 
каждый доктор обязан пройти сертифика-

ционные курсы. но почему-то эти курсы содержат информацию 
лишь о частых заболеваниях, а вот орфанные в программу не 
внесены. Это неправильно. 

Мы считаем, что каждый детский эндокринолог должен быть 
специалистом по орфанным заболеваниям. Ведь, как мы уже ска-
зали, больше половины детских эндокринных заболеваний явля-
ются орфанными.

нужно создавать и пациентские организации, главная задача 
которых — расширять кругозор не только врачей, но и чиновни-
ков. Власти предержащие должны иметь представление о том, 
что существует определенная категория людей, которая могла бы 
жить нормальной социальной жизнью, если бы им выделяли до-
статочно средств на лечение. Это действительно стоит делать, 
потому что без лечения люди с орфанными заболеваниями ста-
новятся инвалидами и социально неадаптированными, хотя им 
можно помочь.

сейчас в стране кризис, рубль в пике, доллар растет. а у нас, 
несмотря ни на что, — открыты вакансии. наше отделение ищет 
сотрудников. нужны санитарки, нянечки, врачи, медсестры, вос-
питатели и учителя. к сожалению, сегодняшний уровень меди-
цинского образования далек от совершенства. наши молодые 
медсестры с небольшим опытом работы не всегда хорошо подго-
товлены к работе с тяжелыми пациентами с эндокринными забо-
леваниями и часто не могут поставить капельницу. наше отстава-
ние в медицинском обучении — это отдельная тема. но научиться 
можно всему, если любить свое дело». 

текст: еВГения коробкоВа
Фото: Владимир аксеноВ

ЕлИЗаВЕТа 
ОрлОВа

Детский эндокри-
нолог, заведую-
щая отделением 
редких (орфан-
ных) заболева-
ний эндокринной 
системы Эндо-
кринологиче-
ского научного 
центра Минздра-
ва РФ, к. м. н.

без лечения они 
становятся инвали-
дами и социально 
неадаптированны-
ми людьми. Хотя 
им можно помочь.

В
жизни нет никакого смыс-
ла. Ни в чем нет смысла. 
Какой смысл в том, что 

самые прекрасные люди на зем-
ле умирают, заболевают?
только фанатики могут верить, 
что в этом есть смысл. Нуж-
но просто научиться принимать 
вещи такими, какие они есть. 
Необязательно, что всему есть 
причина. Однако это не значит, 
что каждый не может придать 
жизни свой собственный смысл. 
и здесь ключевое слово — лю-
бовь. Если в жизни нет любви, 
то человеку незачем жить. Мы 
живем, чтобы любить наших 
близких, друзей, природу, му-
зыку, увлечения, животных, воз-
любленных. тогда в жизни есть 

смысл. По крайней мере, я так 
смотрю на это».

В августе 2008 года 17-летней 
регине Стокке из маленького 
норвежского городка постави-
ли диагноз «острая лейкемия». 
Пару месяцев спустя она за-
вела блог под названием Face 
Your Fear. Он вскоре стал од-
ним из самых читаемых в Нор-
вегии. Блог регины, избранные 
комментарии читателей и вос-
поминания ее близких легли в 
основу этой книги — о муже-
стве жить и радоваться жизни 
даже на пороге смерти. О люб-
ви и дружбе и о том, как юная 
девушка преодолевает свой 
страх.

КНига региНы. ДНеВНиК ПосЛеДНего гоДа
«ПосМотри В Лицо сВоеМу страху»

Важные слоВа

«
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жить 
беЗ «кнОПки»

грИгОрИй 
цЕйТлИн

Доктор медицин-
ских наук ФГБУ 
«ФНКЦ детской 
гематологии, 
онкологии и 
иммунологии» 
Минздрава РФ, 
заведующий  
отделом  
социально-пси-
хологической 
реабилитации 
Лечебно-реаби-
литационного 
научного центра 
«Русское поле» 

Достижения в лечении детей с гематологическими и онколо-
гическими заболеваниями с безрецидивной выживаемостью 
70–95 процентов привели к накоплению в популяции детей- 
инвалидов, что требует разработки технологий комплексной —  
медицинской, психолого-социальной и педагогической — реа-
билитации. Вместе с тем необходимо признать, что система 
реабилитации этих детей у нас находится в самом начале ста-
новления, хотя имеет 35-летнюю историю. 

Так, в начале 80-х годов прошлого века реабилитационная 
помощь организована для больных с острым лимфобластным 
лейкозом с длительными ремиссиями в Московской Морозов-
ской Дкб. [1,2]

В 1990 году профессором л.а. Дурновым открыто первое в 
стране специализированное отделение реабилитации в ВОнц 
раМн ссср (ныне нИИ детской онкологии и гематологии рОнц 
им. н.н. блохина) на 30 коек, принимавшее детей из многих регио- 
нов страны. кроме медицинской, проводилась психолого-соци-
альная и педагогическая реабилитация больных детей, сиблингов 
и родителей, то есть были заложены основы семейной реабили-
тации. [3]

новый этап развития реабилитации связан с открытием  
в 1992 году в нИИ детской гематологии (ныне Фгбу Фнкц ДгОИ  
им. Дмитрия рогачева) по инициативе профессора а.г. румян-
цева, реабилитационного отделения на 50 коек для детей с ро-
дителями на базе санатория «русское поле» (Московская обл., 
Чеховский р-н). специалистами института на материале более 
15 тысяч детей были отработаны принципы медицинской реаби-
литации, включая санаторный этап. [4,5] В 2013 году санаторий 
«русское поле» преобразован в лечебно-реабилитационный на-
учный центр (лрнц) Фнкц ДгОИ им. Дмитрия рогачева. В лрнц 
создаются условия для комплексной реабилитации детей с онко-
логическими, гематологическими заболеваниями и иммунодефи-
цитами, включая детей раннего возраста. В 2015 году на основе 
разработанных совместно с Территориальным фондом медицин-
ского страхования Московской области научно-методических 
документов, клинических рекомендаций и медико-экономических 
стандартов впервые в стране утверждены дифференциальные 
тарифы на финансовое обеспечение 17 реабилитационных про-

грамм, что сделало доступным реабили-
тацию для всех детей-инвалидов россий-
ской Федерации.

хороший опыт реабилитации детей  
с онкологическими заболеваниями есть в 
детском санатории «солнечное» (санкт-
петербург), где в 1997 году открыто реа-
билитационное отделение для больных 
детей и здоровых сиблингов. Во Владиво-
стоке в 2011 году при приморском крае-
вом детском онкогематологическом цен-
тре открыто успешно функционирующее 
отделение восстановительного лечения.

актуальность создания системы реа-
билитации наших пациентов определя-
ется тем, что длительное тяжелое лече-
ние с применением противоопухолевых 
препаратов, облучения, калечащих опе-
раций нарушает развитие жизненно 
важных систем организма [6, 7, 8, 9], вы-
зывает нейрокогнитивные расстройства 
[10, 11], серьезные нарушения нутритив-
ного статуса. [12, 13] Также нарушаются 

специалистами ин-
ститута на материа-
ле более 15 тысяч 
детей были отра-
ботаны принципы 
медицинской реаби-
литации, включая 
санаторный этап.
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естественный ход психического и интел-
лектуального развития ребенка, разви-
тие и становление личности, его социа-
лизации. [14]

постоянная угроза жизни ребенка, хро-
нический эмоциональный стресс, матери-
альное неблагополучие, потеря работы, 
карьеры, ухудшение собственного здоро-
вья, отрыв от дома ставят родителей и всю 
семью на грань моральных и физических 
ресурсов. непонимание причин рака не-
избежно порождает у них идеи «вины» 
(передача болезни «по наследству», нака-
зание за прошлые прегрешения, за недо-
статочное внимание к ребенку). Высокий 
уровень стигматизации онкологических 
заболеваний, которые в общественном 
сознании представлены как «неизлечи-
мые», «заразные», «сакральные», низкий 
уровень общественной поддержки ощу-
щаются семьей как морально-психологи-
ческий вакуум; в период лечения распа-
даются 15–30% семей. [15, 16,1 7, 18] 

В трудном положении оказываются сиб- 
линги — братья и сестры больного ребен-
ка. Моральные и материальные ресурсы 
семьи, как правило, сосредоточены на 
больном ребенке, сиблинги оказываются 
на «периферии» семейного внимания с 
тяжелыми последствиями для своего раз-
вития и здоровья. [19, 20]   

Дети с онкологическими заболевания-
ми лечатся на протяжении многих меся-
цев, у них отмечается серьезное отста-
вание в учебе, что требует организации 
госпитальных школ и создания специаль-
ных программ академической реабили-
тации еще на этапе противоопухолевой 
терапии. [21, 22]

Отдаленные последствия лечения про-
являются в течение десятков лет и приводят 
к нарушению нормальной жизнедеятель-
ности и инвалидизации бывших пациентов 
онкопедиатрических клиник в подростко-
вом, молодом и последующих возрастных 
периодах. Особенно тяжелые отдаленные 
последствия, значительно снижающие ка-
чество жизни, отмечаются у детей после 
трансплантации гемопоэтических ство-
ловых клеток (Тгск), после интенсивной 
полихимиотерапии гемобластозов, после 
лечения опухолей головного и спинного 
мозга. [23, 24]  

Всё вышеперечисленное обосновывает 
необходимость создания системы ком-
плексной медико-психолого-социальной 
реабилитации больного ребенка, родите-
лей, сиблингов, что особенно актуально в 
нашей стране, где система адаптации де-

тей-инвалидов к сложным и постоянно меняющимся социальным 
условиям только начинает складываться. [25]

наш подход в построении системы реабилитационной помощи 
базируется на необходимости совмещения медицинской страте-
гии лечения детей с онкологическими (гематологическими) забо-
леваниями со стратегией медицинской и психолого-социальной 
реабилитации ребенка и его семьи на всех этапах специализи-
рованной помощи. Объектом и субъектом (!) реабилитации яв-
ляются больной ребенок и вся семья в целом, включая сиблингов. 
концепция организации комплексной реабилитации строится на 
идее создания в каждом регионе единого реабилитационного 
пространства — целостной системы комплексной реабилитации 
на всех этапах оказания специализированной помощи с привле-
чением медицинских, психологических, образовательных, куль-
турных, спортивных и других технологий и учреждений, органов 
социальной защиты населения. [26, 27]

реабилитация ребенка с онкологическим заболеванием орга-
нически связана с профилактикой инвалидности. реабилитацион-
ные мероприятия, проводимые в комплексе с лечением, являются 
первым этапом борьбы с инвалидностью. Чем раньше они начаты 
и чем они эффективнее, тем больше шансов ребенку достичь мак-
симальной реализации своего физического, интеллектуального и 
социального потенциала.

До сих пор бытует мнение, что реабилитацию надо начинать 
после окончания лечения, однако наша позиция, совпадающая 
с мнением зарубежных специалистов, состоит в том, что про-
цесс реабилитации должен быть синхронизирован с этапами 
специализированной помощи: I этап реабилитации — с эта-
пом лечения (клиника, дневной стационар); II этап — с этапом 
долечивания (профильный лечебно-реабилитационный центр);  
III этап (амбулаторно-поликлинический) — с этапом диспансер-
ного наблюдения.

I этап реабилитации осуществляется в федеральных центрах и 
отделениях гематологии/онкологии региональных детских лпу,  
а также в ОрИТ и дневных стационарах этих организаций. на-
правления реабилитации на этом этапе: профилактика и лече-

Постоянная 
угроза жизни 
ребенка, хро-
нический 
эмоциональ-
ный стресс, 
материальное 
неблагопо-
лучие, потеря 
работы,
карьеры, 
ухудшение 
собственного 
здоровья, от-
рыв от дома 
ставят роди-
телей и всю
семью на грань 
моральных и 
физических
ресурсов.
 



RARUS  Редкие заболевания в России www.rare-diseases.ru

26 тЕМА НОМЕрА рЕДКАя ОНКОЛОГия 01/февраль/2016

ние осложнений; ранняя физическая реабилитация; лечебное 
питание; логопедическое пособие (детям младшего возраста); 
психологическое сопровождение больного ребенка, сиблингов, 
родителей; академическая реабилитация (госпитальная школа); 
социальная помощь семье.

II этап реабилитации — этап долечивания, лечебно-реабили-
тационный — инновационная стратегия в отечественной детской 
гематологии/онкологии. лрнц «русское поле» — первый в рос-
сии профильный центр, осуществляющий комплексную реабили-
тацию детей с гематологическими, онкологическими заболева-
ниями и иммунодефицитами в стационарных условиях. Впервые 
в нашей стране есть условия для реабилитации детей раннего 
возраста, включая детей первого года жизни. До открытия лрнц 
1 июня 2014 года в стране вопросы реабилитации этой группы 
пациентов не ставились и не решались. Также впервые создают-
ся условия для реабилитации детей в перерывах между циклами 
интенсивной химиотерапии, лучевой терапии, оперативных вме-
шательств; после трансплантации гемопоэтических стволовых 
клеток (Тгск). Вопрос организации долечивания и реабилита-
ции этой группы пациентов в нашей стране поставлен впервые 
и позволит решать задачи профилактики, коррекции и лечения 
осложнений, в первую очередь инфекционных и вызванных хро-
нической рТпх. Обычно этот контингент пациентов получает 
необходимое лечение в профильных отделениях, что создает 
дополнительные риски инфекционных осложнений у иммуно-
компроментированных пациентов с участием нозокомиальной 
флоры, увеличивает летальность, уменьшает оборот специали-
зированных коек и удорожает лечение. 

III этап — амбулаторно-поликлинический (диспансерный) — 
проводится в медицинских организациях, оказывающих амбула-
торно-поликлиническую помощь, а также в профильных реаби-
литационных центрах (отделениях) восстановительного лечения 
(где они есть), в местных санаториях, в городских центрах меди-
ко-психолого-социальной реабилитации. В задачи этого этапа 
входит продолжение комплексной реабилитации с привлечени-

ем в том числе технологий санаторно-ку-
рортного оздоровления. большое внима-
ние уделяется лФк, методам адаптивной 
физической культуры, кинезиотерапии, 
аппаратной реабилитации. большое 
значение имеют психолого-социальная 
реабилитация ребенка и всех членов се-
мьи, академическая реабилитация. по-
мощь детям в реинтеграции в учебную 
среду очень важна, так как стигматиза-
ция онкологических заболеваний и свя-
занные с ней страхи нередко выливаются  
в агрессию со стороны администрации 
и родителей учеников, не желающих 
видеть в классе ребенка, перенесшего 
онкологическое заболевание, что часто 
препятствует возвращению ребенка в 
школу.

к дополнительным технологиям III эта- 
па относятся реабилитационный лагерь  
и городской семейный клуб — две компле-
ментарные программы психолого-социаль-
ной реабилитации детей с гематологиче-
скими и онкологическими заболеваниями. 
[28, 29]

В заключение необходимо отметить, 
что важнейшим условием и фактором 
формирования и развития в стране систе-
мы реабилитации детей с онкологически-
ми и гематологическими заболеваниями 
является создание нормативно-право-
вой базы и медико-экономических усло-
вий для семейной реабилитации, вклю-
чающей одновременную реабилитацию 
больных детей, сиблингов и родителей на 
I, II и III этапах реабилитации. 

Это создаст юридическое основание 
для финансирования профильных реаби-
литационных центров и специализирован-
ных санаторных баз в регионах, для под-
готовки врачей-реабилитологов и других 
специалистов, для организации службы 
катамнеза и формирования региональных 
и федеральной баз данных (регистров)  
о детях в ремиссии онкологических забо-

Необходи-
мо создание 
нормативно-
правовой
базы и медико-
экономических 
условий
для семейной 
реабилитации, 
включаю-
щей одновре-
менную реаби-
литацию боль-
ных детей, 
сиблингов и 
родителей на 
всех этапах.

большое значение 
имеют психолого- 
социальная реаби-
литация ребенка  
и всех членов семьи, 
академическая реа-
билитация.
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леваний, нуждающихся в реабилитацион-
ном лечения и психолого-социальном со-
провождении. 

Важным фактором развития системы 
реабилитации в стране должно стать 
проведение мультицентровых рандоми-
зированных клинических исследований 
с целью разработки и внедрения в прак-
тику региональных центров (отделений) 
детской гематологии/онкологии, сана-
торно-курортных организаций протоко-
лов комплексной реабилитации детей с 
различными нозологическими формами 
опухолей на всех этапах специального 
лечения. 
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нужно внедрить 
в практику прото-
колы комплексной 
реабилитации де-
тей с различными 
нозологическими 
формами опухолей 
на всех этапах спе-
циального лечения.

о
на должна хотеть жить 
дальше. Сама хотеть. 
Если этого не будет, то 

сколько бы ей ни было отпуще-
но жизнью, этого не будет».

Автор повести «Машка как 
символ веры» — главный дет-
ский онколог Центрального 
федерального округа рФ про-
фессор, доктор медицинских 
наук. Заведует отделением дет-
ской и подростковой онко-
логии Федерального научно-
клинического центра детской 

гематологии, онкологии и им-
мунологии. Когда заболевает 
Машка — вредная и противная 
маленькая Машка, вся семья 
сплачивается вокруг нее. Беда 
переворачивает привычную на-
лаженную жизнь вверх тормаш-
ками, заставляя забыть о ненуж-
ных спорах, ссорах и обидах. 
Выдвигая на первый план «за-
тертые» буднями вечные цен-
ности — любовь, дружбу, вер-
ность, мужество и стойкость. 
Умение прощать, верить и наде-
яться на лучшее. 

сВетЛаНа ВарфоЛоМееВа
«МашКа КаК сиМВоЛ Веры»

Важные слоВа

Иногда в обыч-
ной школе ад-
министрация 
и родители 
здоровых де-
тей не хотят 
видеть ребен-
ка, перенесше-
го онкологию.

13

15

«
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р
В ПОискаХ 

«ВОлШебнОй 
таблетки»

выявить известные мутации в генах канце-
рогенеза, характерные для других более 
детально изученных типов рака. Это по-
зволяет отнести конкретное орфанное 
заболевание к одному из часто встреча-
ющихся типов рака, для которого суще-
ствует таргетная терапия. Таким образом, 
если попробовать искать сходство между 
разными типами рака на основании их 
генетических профилей (иначе говоря, 
найденных патогенных мутаций), то боль-
ше вероятности, что найдется генетически 
похожий рак и разработанная для него те-
рапия будет также отлично действовать и 
в отношении редкого и неизученного типа 
опухоли. 

например, в случае заболевания Эрд-
гейма — Честера (редкая форма нелангер-
гансоклеточного гистиоцитоза) было от-
крыто, что у 50% пациентов присутствуют 
знаменитые мутации в положении p. v600 
в гене BRAF. Это значит, что для данных па-
циентов терапия препаратом zelboraf («Ве-
румафениб») будет успешной. 

Еще одно удивительное и вместе с тем 
неприятное свойство опухоли — ее спо-
собность постоянно эволюционировать, 
вырабатывать устойчивость к лекарствен-
ным препаратам. но и здесь изучение 
генетического профиля опухоли помогает 
ученым бороться и разрабатывать эф-
фективную терапию. Зная, какие мутации 
есть в опухоли, можно назначить пациенту 
комбинированную таргетную терапию (те-
рапию, направленную сразу на несколько 
мишеней), что, по данным последних ис-
следований, дает несравнимо лучшие ре-
зультаты.

Одно из самых больших достиже-
ний последних десятилетий — 
постепенно приходит осознание 

и понимание обществом того, что выле-
чить рак на ранней стадии гораздо легче, 
чем на предпоследней или последней. 
Значит, рак все-таки лечится. главное — 
поймать его как можно раньше. В связи 
с этим одним из самых главных направ-
лений медицины сегодняшнего дня явля-
ется ранняя диагностика рака. компания 
Illumina — лидер на рынке секвенирования 
Днк — анонсировала запуск разработ-
ки новейшего теста определения в крови 
пациента наличия Днк раковых клеток. 
Данный тест позволит диагностировать 
рак на очень ранней стадии тогда, ког-
да нет никаких симптомов и опухоль на-
столько мала, что не детектируется при 
стандартном скрининге. 

развитие медицины неразрывно связано с борьбой 
против онкологических заболеваний. Однако, несмо-
тря на многомиллионные вложения в исследования и 
поиск лечения, человечество так и не придумало за-
ветную "таблетку от рака". безусловно, было сделано 

множество открытий, ученым стали известны основные гены и их 
функции, играющие важную роль. 
 

но чем больше мы изучаем рак, тем более сложным и запутан-
ным он представляется. уже стало очевидно, что рак — не одно за-
болевание, от которого существует универсальное лечение. Это 
комплексная и многофакторная болезнь, которая требует индиви-
дуального подхода в терапии. ученые научились выделять для од-
ного и того же вида рака подтипы, которые различаются течением 
болезни и прогнозом на выздоровление. Для разных генетических 
профилей предложены и выведены на рынок препараты нового по-
коления, позволяющие лечить определенные типы онкологических 
заболеваний.

несмотря на то что придумать одну для всех таблетку от рака не 
удалось, прогресс очевиден: существенно снизилась смертность 
от таких онкозаболеваний, как рак молочной железы, рак матки и 
яичников, рак толстой и прямой кишки, рак простаты. 

с редкими (орфанными) онкологическими заболеваниями 
ситуация выглядит не столь оптимистично. на исследо-
вание таких заболеваний выделяется гораздо меньше 

средств, чем на такие часто встречающиеся виды, как рак мо-
лочной железы, рак легкого, базально-клеточный  и плоскокле-
точный рак кожи. Другая проблема редких онкологических за-
болеваний — мало статистического материала для изучения.  
а форм болезней слишком много — разных и фенотипически уни-
кальных, изучать каждый случай орфанного заболевания стано-
вится практически невозможно.

но здесь на помощь ученым приходит генетика. Исследования 
последних лет показали, что генотипирование опухоли позволяет 

ЕлЕна 
лукьянОВа

Руководитель 
проекта «Био-
информатика» 
Центра генетики 
и репродуктив-
ной медицины 
Genetico

В конце 1970-х был со-
вершен прорыв в моле-
кулярной биологии —  

открыт основной ген кан-
церогенеза тр53, основной 
функцией которого являет-
ся защита клетки от рака. 
После этого посыпались 
одни за другими открытия 

и других генов, ответствен-
ных за те или иные процес-
сы, происходящие в рако-
вой клетке, были выявлены 
основные сигнальные пути 
и процессы, нарушение (из-
менение) которых приводит 
к развитию онкологических 
заболеваний. На сегодня 

в мире подробно изучены 
механизмы регуляции ра-
боты генов канцерогенеза, 
определены мутации (так 
называемые генетические 
профили опухоли), нару-
шающие их функцию и тем 
самым приводящие к пато-
логическим состояниям. 

история
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когда тяжело заболел ребенок, 
родители встают перед трудным 
и важным вопросом: нужно ли со-

общать о заболевании?

сказатЬ или прОмОлЧатЬ
хотя взрослые часто стараются уберечь 
своих детей от знания тяжелого диагноза, 
дети все равно понимают, что они больны: 
плохое самочувствие, осмотры врачей, 
лекарства и процедуры… наконец, трево-
га, возникшая в семье… Все это говорит 
ребенку: что-то идет не так. И тогда есть 
огромный риск, что ребенок начнет объяс-
нять происходящее вольно, исходя из своих 
фантазий и страхов. поэтому лучше гово-
рить ребенку правду, это защитит его от 
неприятных мыслей («я болею, потому что 
плохо вел себя», «это я во всем виноват»).

кОГда
Откладывать этот диалог на долгое время 
после постановки диагноза не стоит: за 
это время ребенок может «обрасти» фан-
тазиями и страхами насчет своей болезни, 
а от них не так легко будет избавиться. 

кОмУ ГОвОритЬ
решение сказать ребенку правду — вер-
ное. но как это сделать? 

сказать сыну или дочери, что они тяже-
ло больны, по-настоящему нелегко. Во-
прос, кто возьмет на себя эту ответствен-
ность, должен решаться в каждой семье 
индивидуально. лучше, если родители 
сначала обсудят будущий диалог с пси-
хологом, другими родителями и лечащим 
врачом. 

конечно, рассказать о болезни может и 
врач, но тогда родные во время разговора 
должны быть рядом с ребенком, быть го-
товыми его поддержать, обнять, проявить 
свою любовь и поддержку. 

Если вы решили сделать это самостоя-
тельно, лучше заранее прорепетировать 
разговор. нужно выбрать для него место 
и время, когда можно будет создать спо-
койную и доверительную атмосферу. 

О Чем
само содержание разговора напрямую 
зависит от возраста и способности пони-
мать происходящее. Ориентируйтесь на 
индивидуальные качества своего ребенка. 

ГлавнОе — ЧестнО 
некоторые вопросы могут поставить вас в 
тупик, но старайтесь быть честным в эмо-
циях и словах, ведь дети хорошо считыва-
ют неискренность. 

недетский 
ВОПрОс

ПравилО 1 
родным и близким очень важно набраться 
терпения и сил, чтобы дать больному «по-
быть с собой».  Он должен принять случив-
шееся, выразить эмоции и страхи по этому 
поводу. 

ПравилО 2 
нужно быть чутким и внимательным ко 
всем эмоциональным проявлениям, будь то 
гнев, слезы, страх, боль, отчаяние. самое 
важное — быть готовым всегда выслушать, 
понять и принять своего близкого человека. 

ПравилО 3 
Вам тоже может понадобиться помощь.  
Для вас настал сложный период жизни. не 
бойтесь просить о поддержке родных, дру-
зей, обращаться к психологу.

ПравилО 4 
Друзьям важно найти баланс между на-
вязчивостью и невниманием из страха быть 
неуместным, невозможностью подобрать 
слова. бывает полезно и важно оказывать 
«точечную», но такую необходимую по-
мощь: забрать из садика (школы, секции) 
детей больного, погладить белье, приго-
товить обед, вместе съездить на прием к 
врачу или процедуры. Это кажется мело-
чью, но подобная помощь оказывается не-
заменимой в момент, когда обычные дела 
могут даваться с трудом — в силу плохого 
самочувствия или подавленного состояния 
больного. Такие повседневные акты добра 
могут очень облегчить жизнь и дать понять, 
насколько он ценен и важен другим людям.

текст: анастасия чУрина, психолоГ,  
администратор слУжбы  

«детский телеФон доВерия» цЭпп мГппУ

ПраВиЛа ДЛя тех, 
Кто ряДоМ

например, на вопрос «почему я?» до-
статочно честно сказать, что никто не зна-
ет, почему заболел именно он, и его вины 
в случившемся нет. 

«станет ли лучше?» — здесь тоже нельзя 
давать обещаний, но важно позитивно на-
строить ребенка, сказав, что врачи, роди-
тели, друзья делают все возможное, чтобы 
ему помочь. 

лейтмотивом всех разговоров с ребен-
ком относительно его болезни должны 
стать заботливая и участливая честность, 
готовность поддержать и выразить всю 
свою любовь.
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Путь ПаЦиента 

Никто не ждет, что он за-
болеет тяжелой болезнью, 
никто к этому специально не 
готовится… Но произойти 
это может c любым и в любое 
время.  
и одно из первых чувств — 
это растерянность. Человек 
не знает, что делать, кого 
просить о помощи. 
Первое — нужно сосредо-
точиться, собраться. Ведь 
потребуется много сил и тер-
пения. Второе — как только 
появились подозрительные 
симптомы, нужно начинать 
действовать. Давайте соста-
вим карту действий. 

При подготовке этого раздела были ис-
пользованы материалы, подготовленные
общественными организациями пациентов
и размещенные на их сайтах: 
www.rakpobedim.ru, www.sodeystvie-cml.ru,
www.patients.ru

ПОдОЗрения 
на бОлеЗньОт

реабилитаЦии
дО
ШаГ 1. местная пОликлиника
Диагностика начинается с осмотра врача 
в обычной поликлинике. на основании ва-
ших жалоб, осмотра и сделанных анали-
зов врач может предположить наличие он-
кологического заболевания и выдать вам 
направление на консультацию к онкологу 
для уточнения диагноза. 

помните, что участковый терапевт не 
может поставить диагноз онкологическо-
го заболевания и лечить его, он может 
только заподозрить и направить к необ-
ходимому специалисту. порой пациент не 
сразу попадает к онкологу, зачастую ему 
приходится обойти еще специалистов, это 
могут быть гастроэнтеролог, эндокрино-
лог и другие врачи. В зависимости от того, 
в какой области предполагается заболе-
вание.

ШаГ 2. враЧ-ОнкОлОГ
В зависимости от предполагаемого онко-
логического заболевания для подтверж-
дения диагноза, для уточнения стадии, 
локализации и распространенности он-
колог может провести ряд исследований:
• гистологическое исследование.
• рентгенографическое исследование.
• ультразвуковое исследование.
• Эндоскопическое исследование.

Знайте, что у вас 
есть право на кон-
фиденциальность 
и вы можете ре-
шить, кому хотите 
сообщить о своем 
состоянии, а кому 
нет. информируй-
те об этом вашего 
врача.

• компьютерная томография.
• Магнитно-резонансная томография.

Далее врач-онколог первичного он-
кологического кабинета или первичного 
онкологического отделения направляет в 
онкологический диспансер для постанов-
ки на учет.

Для понимания ситуации и для более 
результативного лечения стоит уточнить  
у врача:
• какой тип опухоли у вас найден, ее на-
звание.
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• где она расположена.
• распространилась ли она на другие ор-
ганы.
• как это лечится и какова вероятность 
положительного результата.
• какие есть варианты развития событий 
для пациента в данной ситуации.
• Что может случиться, к чему надо быть 
готовым в ближайшее время.

ШаГ 3. пОстанОвка на УЧет 
в ОнкОлОГиЧеский диспансер
В онкодиспансере уточняется диагноз и 
определяется схема дальнейшего ведения 
больного. Это может быть: 
• амбулаторное лечение;
• стационарное лечение;
• лучевая терапия;
• операция;
• медикаментозное лечение (химиоте-
рапия).

при необходимости высокотехноло-
гичной медпомощи (ВМп) медицинское 
заключение и результаты обследований 
передаются в комиссию по отбору паци-
ентов для оказания ВМп регионального 
органа управления здравоохранения. 
нуждается ли пациент в ВМп — решает 
лечащий врач, отправляющий документы.

комиссия в течение 10 рабочих дней 
принимает решение о наличии (отсут-
ствии) медпоказаний для ВМп. 

при положительном решении в тече-
ние следующих 3 рабочих дней комис-
сия оформляет пациенту талон на ока-
зание ВМп. Этот талон формируется 
в электронном виде в специализиро-
ванной информсистеме Минздрава и 
сразу же поступает на рассмотрение в 
комиссию медучреждения, куда предпо-
лагается госпитализировать пациента 
для проведения операции. сюда же по 
электронной почте пересылаются ре-
зультаты ранее проведенных анализов и 
обследований.

Медицинская комиссия онкологиче-
ского центра (клиники, больницы) в те-
чение 10 рабочих дней рассматривает 
документы и выносит решение с указа-
нием даты предполагаемой госпитали-
зации.

ШаГ 4. спеЦиализирОванная 
медиЦинская пОмОщЬ
при наличии медицинских показаний 
пациент имеет право на получение спе-
циализированной медицинской помощи 
в учреждениях здравоохранения других 
субъектов рФ и в федеральных государ-

ственных медицинских учреждениях, на-
ходящихся в ведении Минздрава рФ или 
иных ведомств.

В каких случаях пациент может получить 
направление:
• Если по заключению врачебной комис-
сии лпу инвалид нуждается в получении 
медицинской помощи в федеральном уч-
реждении другого города.
• при отсутствии на территории субъек-
та рФ возможности оказания гражданину 
отдельных видов специализированной ме-
дицинской помощи, в том числе:

✓ в случае необходимости установле-
ния окончательного диагноза при нети-
пичном течении заболевания;
✓ при отсутствии эффекта от лечения, 
от повторных курсов лечения и при ве-
роятной эффективности других мето-
дов лечения;
✓ в случае высокого риска хирургиче-
ского лечения в связи с осложненным 
течением основного заболевания или 
наличием сопутствующих;
✓ при необходимости дообследова-
ния в диагностически сложных случаях;
при необходимости повторной госпи-
тализации по рекомендации федераль-
ного государственного учреждения.

кто может выдать направление:
•	 на лечение в специализированную 
клинику другого субъекта рФ выдает 
Минздрав региона или медицинское уч-
реждение, которое не смогло оказать не-
обходимую помощь.
•	направление в подведомственное 
Минздраву рФ федеральное государ-
ственное учреждение выдает Минздрав 
региона. 
•	 при наличии экстренных показаний 
к госпитализации Минздрав региона 
направляет пациента на госпитализа-
цию в федеральное учреждение (по 
предварительному согласованию с его 
руководством). решение о госпитализа-
ции принимает комиссия федеральной 
клиники — в течение 10 дней с момента 
оформления талона на пациента. при 
очной консультации пациента — не бо-
лее 3 дней.
•	направить в федеральные клиники мо-
жет также департамент организации ме-
дицинской помощи Минздрава рФ, если 
региональный Минздрав не обеспечил 
такое направление. Для этого нужно пред-
ставить в департамент Минздрава рФ 
письменное обращение с персональными 
данными пациента и копиями медицинских 

При обращении  
в минздрав па-
циенты должны 
иметь:
• Заключение вра-
чебной комиссии 
лПу и (или)  
заключение глав-
ного внештатного 
специалиста регио- 
нального  
минздрава  
по профилю забо-
левания пациента. 
При направлении  
в федеральную 
клинику пациент 
должен иметь:
• документ, под-
тверждающий от-
сутствие эффекта 
от проводимой 
терапии при ока-
зании специализи-
рованной медицин-
ской помощи  
в учреждениях 
здравоохранения 
субъекта рФ.

документов, подтверждающих наличие 
медицинских показаний для оказания спе-
циализированной медпомощи.
•	 Также пациент может сразу обратить-
ся в федеральное государственное уч-
реждение при наличии необходимости 
оказания специализированной медицин-
ской помощи, в том числе экстренной. 
Если комиссия федерального учреждения 
принимает положительное решение, то 
пациента госпитализируют, а уже потом 
оформляют все необходимые документы. 
но необходимость срочной госпитализа-
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• при получении химио- и гормонотера-
пии;
• при сомнительном прогнозе;
• при наличии рецидивов и отдаленных 
метастазов;
• при прогрессировании течения заболе-
вания после паллиативного лечения.

Для установления инвалидности необ-
ходимо 3 условия:
• нарушение здоровья со стойким рас-
стройством функций организма (заболе-
вание);
• ограничение жизнедеятельности (в ре-
зультате заболевания). критерии, по кото-
рым определяется ограничение способно-
сти к самообслуживанию, передвижению, 
ориентации, общению, возможности кон-
тролировать свое поведение, обучению, 
трудовой деятельности;
• необходимость в мерах социальной за-
щиты (пенсия по инвалидности, реабили-
тационные мероприятия, лекарства).

неОбхОдимые дОкУменты:
•	паспорт гражданина рФ или заменяю-
щий его документ;
•	полис обязательного медицинского 
страхования;
•	направление на медико-социальную 
экспертизу от лечебного учреждения, ор-
гана социальной защиты населения или 
пенсионного обеспечения;
•	заявление на проведение медико-соци-
альной экспертизы;
•	медицинские документы, подтверждаю-
щие состояние здоровья.

прОЦедУра ОфОрмления
Кто оформляет. на МсЭ направляет ле-
чащий врач поликлиники по месту житель-
ства (онколог, терапевт, хирург). 

Какой документ оформляется. посыль-
ный лист, на котором врачи-специалисты 
сделают свои отметки. после сдачи ана-
лизов и обхода специалистов на основа-
нии сведений посыльного листа лечащий 
врач оформит медицинское заключение 
о состоянии здоровья онкологического 
пациента, даст обоснование необходи-
мости присвоения инвалидности и внесет 
всю необходимую информацию в карту 
больного.

Какие нужно пройти обследования. 
больной в обязательном порядке должен 
посетить участкового терапевта, сдать 
анализы крови (общий и биохимический) 
и мочи, пройти рентгенографическое ис-
следование грудной клетки, сделать Экг и 
уЗИ органов брюшной полости. В зависи-

срок больничного 
листа перед направ-
лением на мсЭ за-
висит от клиниче-
ского и трудового 
прогноза. если он 
благоприятный, то 
больничный лист 
могут продлевать до 
10 месяцев или даже 
до года. если небла-
гоприятный — 
выдают направление 
на медико-социаль-
ную экспертизу — 
не позднее чем че-
рез 4 месяца после 
начала лечения.

• Онкологическим 
больным квота на 
ВмП дается толь-
ко на хирурги-
ческое и лучевое 
лечение, на выпол-
нение операции  
с помощью робота, 
но не на химиоте-
рапию. 
• не факт, что всем 
больным нужна 
именно высокотех-
нологичная меди-
цинская помощь, 
путь к которой  
более длинный 
и сложный. боль-
шая часть онколо-
гических случаев 
лечится в рамках 
специализирован-
ной медицинской 
помощи.

ции нужно подтвердить медицинскими до-
кументами.

ШаГ 5. ОфОрмление 
инвалиднОсти
пациентам с онкологическими диагноза-
ми группа инвалидности присваивается 
после медицинского освидетельствова-
ния. процедура его прохождения регла-
ментируется «правилами признания лица 
инвалидом».

В каких случаях онкологический паци-
ент имеет право на получение инвалид-
ности:
• в случае радикальной терапии, когда 
больные закончили лечение, но утратили 
возможность работать из-за противопо-
казаний;

мости от конкретного диагноза могут быть 
назначены дополнительные врачебные 
консультации и исследования. 

Какие документы еще необходимы. 
к направлению в бюро медико-со-



RARUS  Редкие заболевания в России www.rare-diseases.ru

01/февраль/2016 МАрШрУтНАя КАртА 33

циальной экспертизы (бМсЭ) нужно 
приложить выписки из заключений ме-
дицинских стационаров, если человек 
находился там на лечении или был про-
оперирован. 

Если онкологическому больному ра-
нее была присвоена группа инвалидно-
сти по другому заболеванию, докумен-
ты об этом также нужно предоставить  
в бМсЭ.

работающие граждане должны полу-
чить еще один документ — характери-
стику с рабочего места. бланк доку-
мента можно получить в поликлинике 
или найти в Интернете. Заполняется 
форма сотрудником отдела кадров и 
подписывается руководителем орга-
низации. характеристика нужна для 

того, чтобы члены комиссии бМсЭ 
смогли оценить степень опасности ус-
ловий труда для здоровья пациента. 

Заявление. пишется на имя председа-
теля бюро по месту жительства или по-
стоянного пребывания.

В бМсЭ назначается дата проведе-
ния освидетельствования. по резуль-
татам специалистами бМсЭ будут 
установлены группа инвалидности па-
циента, степень необходимого огра-
ничения трудовой деятельности, на-
значена индивидуальная программа 
реабилитации.

ШаГ 6. леЧение пОсле выписки 
из стаЦиОнара
Диспансерное наблюдение. больные с он-
кологическими заболеваниями подлежат 
пожизненному диспансерному наблюде-
нию онколога и терапевта по месту жи-
тельства. проходить обследование нужно 
в течение первого года — один раз в три 
месяца, в течение второго года — один раз 
в шесть месяцев, в дальнейшем — один раз 
в год.

Выбор медицинской организации. па-
циент имеет право выбрать медицинскую 
организацию и врача, если ему удобнее 
наблюдаться в поликлинике в другом 
районе города. 

Чтобы получить прикрепление к новой 
поликлинике, пациент подает заявление 
на имя главного врача в эту поликлини-
ку. необходимо иметь при себе паспорт 
и полис ОМс. 

новая поликлиника и та, которую 
пациент хочет сменить, начинают пере-
писку, в результате которой пациента 
извещают о смене лпу и уведомляют 
также страховую компанию.

ШаГ 7. реабилитаЦия
после перенесенных операций или из-за 
осложнений онкологического заболева-
ния пациентам могут потребоваться тех-
нические средства реабилитации (Тср). 
например, протезы груди, противопро-
лежневые матрасы и подушки, памперсы, 
трости и другие. 

Кто может получить бесплатно. паци-
енты, которым установлена группа ин-
валидности и которые включены в про-
грамму реабилитации инвалида (Ипр). 

Куда необходимо обращаться. Долж-
но быть указано в Ипр. 

Какие документы нужны для обраще-
ния. паспорт, Ипр, справка МсЭ. Также 
нужно написать заявление. 

если пациент заре-
гистрирован в од-
ном районе, а полу-
чить прикрепление 
хочет, например, к 
поликлинике по ме-
сту работы, то врач 
по вызову на дом 
может не прийти.

Сколько ждать. 15 дней после подачи 
заявления. столько времени потребует-
ся, чтобы принять решение о постановке 
на учет по обеспечению Тср. 

Какие документы нужно получить. 
уведомление о постановке на учет по 
обеспечению Тср и направление на 
получение указанного средства. Если 
за Тср надо ехать в другой населенный 
пункт, одновременно с направлением 
выдаются документы на бесплатный 
проезд. 

Получение. Инвалиду должны сооб-
щить, когда подошла его очередь на по-
лучение Тср и куда ехать. 

реШение О леЧении: какие 
вОпрОсы нУЖнО задатЬ враЧУ
прежде чем начать лечение, пациент 
должен дать официальное согласие. 
правильный выбор методов лечения 
требует наличия достаточной инфор-
мации, чтобы сравнить возможные ва-
рианты. прежде чем принять решение, 
уточните несколько вопросов:
• к какому виду относится предполагае-
мое лечение и что потребуется от паци-
ента и семьи;
• является ли это лечение широко при-
меняемым и рекомендованным между-
народными регуляторными органами и 
профессиональными стандартами;
• какова вероятность, что лечение улуч-
шит состояние больного и продлит его 
жизнь;
• когда при положительном результате 
лечения пациент заметит улучшение со-
стояния;
• какие результаты даст лечение;
• насколько это лечение продлевает  
в среднем жизнь пациентов;
• если лечение не продлит жизнь, то 
сможет ли улучшить состояние и каче-
ство жизни;
• как часто наблюдается положитель-
ный эффект от лечения;
• какие побочные эффекты могут на-
блюдаться во время и после лечения, 
насколько они серьезны и как долго про-
должаются;
• можно ли предотвратить побочные 
эффекты;
• являются ли побочные эффекты потен-
циально опасными; если да, то какова их 
вероятность и что можно сделать, чтобы 
их избежать; 
• есть ли другие варианты лечения, в чем 
преимущества и недостатки каждого из них.

тексты: Вера зарУбина
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семЬя: бОлЬниЧный пО УхОдУ 
за взрОслыми и детЬми
Если заболел взрослый человек, лист нетрудоспособности по 
уходу выдается любому члену семьи. Тому, кто фактически осу-
ществляет уход за больным при амбулаторном лечении. 

больничный лист по уходу за взрослым оплачивается не бо-
лее чем за 7 календарных дней по каждому случаю заболева-
ния. И не более 30 календарных дней в году — по всем случаям 
ухода за этим членом семьи. 

Если заболел ребенок, то больничный лист выдается члену 
семьи при амбулаторном и стационарном лечении. сроки 
больничного и оплата зависят от возраста ребенка.

паллиативная пОмОщЬ: в стаЦиОнаре и дОма
Даже если больному не показано проведение противоопу-
холевой терапии (поскольку все варианты исчерпаны), это не 
значит, что больше нет никакого лечения. лечащий врач будет 
продолжать помогать жить как можно лучше, стараясь контро-
лировать симптомы болезни. 

паллиативная помощь призвана обеспечить оптимальный ком-
форт, функциональность и социальную поддержку пациентам и 
их семье на той стадии заболевания, когда специальное лечение, 
в частности противоопухолевое, уже невозможно. Это комплекс 
медицинских вмешательств, которые направлены на избавление 
от боли, облегчение других тяжелых проявлений заболевания, на 
замедление роста и прогрессирования опухоли и метастазов за 
счет поддерживающей химиотерапии или лучевого лечения. 

Такая помощь может оказываться на дому и в стационаре (хо-
списе). Онкобольные нуждаются в ней и симптоматическом ле-
чении на поздних стадиях заболевания. паллиативную помощь 
могут начать оказывать уже в стационаре онкодиспансера после 
окончательного определения, что болезнь неизлечима. В меди-
цинской выписке лечащий врач указывает, что пациент выписыва-
ется для симптоматического лечения по месту жительства. 

Выписку нужно предъявить участковому терапевту (или он-
кологу поликлиники), который должен оказывать пациенту ме-
дицинскую помощь. 

рука ПОмОщи
От семьи дО ХОсПиса

Отметим, что теперь для рецептов на 
обезболивающие препараты не требу-
ется рекомендаций онкологов. лечащий 
врач, в том числе терапевт поликлиники, 
имеет право самостоятельно или по ре-
шению врачебной комиссии назначать 
такой препарат и выписывать рецепты. 

Если пациент — инвалид, то получение 
и выписка препаратов обеспечиваются 
по федеральной льготе. Если инвалидно-
сти нет — по региональной льготе.

хОспис
когда в домашних условиях купировать 
боль не удается, можно обратиться за 
помощью в хоспис. Он имеет выездную 
службу (хоспис на дому) и стационар. 
хоспис на дому включает в себя услуги 
по уходу за больными, инъекции, корм-
ление, консультирование родственни-
ков. Врач хосписа при необходимости 
может провести коррекцию схемы про-

Больничный 
лист по уходу 
может полу-
чить любой 
член семьи. 
Тот, кто 
фактически 
ухаживает за 
больным при 
амбулатор-
ном лечении.
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тивоболевой терапии, которая была вы-
писана врачом поликлиники.

Для оформления в стационар хосписа 
нужно вызвать на дом участкового те-
рапевта, он выдаст направление само-
стоятельно или по решению врачебной 
комиссии лпу. кроме того, у пациента 
должна быть выписка (заключение), что 
он состоит на учете в городском онкоди-
спансере с онкологическим заболевани-
ем 4-й клинической группы. с этими до-
кументами можно обратиться в хоспис, 
его сотрудники должны помочь оформить 
остальные документы. 

Оформить в хоспис может и врач вы-
ездной бригады хосписа на дому. по-
казания к госпитализации: выраженный 
болевой синдром, не поддающийся 
адекватной терапии в домашних усло-
виях, отсутствие условий для обеспече-
ния надлежащего ухода на дому, отсут-
ствие родственников.

Д
а, такое случается со 
многими, с любым, 
но не с тобой, и я то-

же всегда так думал. Но ког-
да эта штука и меня настигла, 
я не был к этому готов, и пона-
чалу мне показалось, что речь 
идет о ком-то другом. “Синьор 
терцани, у вас рак”, — сказал 
врач. Но говорил он как бы 
не со мной, так что я действи-
тельно ничего не почувство-
вал — ни отчаяния, ни шока, 
словно это меня не касалось.
Это безразличие, удивившее 
меня самого, могло быть про-
сто инстинктивной формой 
защиты, способом сохранить 
лицо. Представьте, оно мне 
помогло. Посмотреть на себя 
со стороны — всегда на поль-
зу. Этому можно научиться». 

«Путешествия всегда были мо-
им образом жизни, и теперь  
я рассматривал болезнь как 
очередное путешествие, в ко-
тором я отправился не по соб-
ственной воле, для которого 
я не мог запастись географи-
ческими картами, к которому 
я был совсем не готов. Но из 
всех моих странствий оно ока-
залось самым значительным, 
самым ярким и насыщенным, 
ведь все происходящее напря-
мую касалось меня». 

«Подобно многим, я просто 
человек ищущий. Особых 
предрассудков у меня нет, но-
визна меня не насторажива-
ет, быть смешным я не боюсь. 
Нашел ли я идеальное лекар-
ство от своего рака? Нет, не 
нашел. Но зато я, по крайней 
мере, уверен, что такого ле-
карства не существует, пото-
му что в мире вообще не су-

ществует коротких и легких 
путей».

«”Эффект плацебо” — это вы-
ражение врачи произносят пре-
небрежительно, будто сам по 
себе эффект плацебо не пред-
ставляет никакого интереса.  
А ведь, если вдуматься, это же 
чудо, когда человек, думая, что 
его лечат, исцеляется сам!»

тициано терцани — один из 
самых видных и авторитет-
ных в италии журналистов.
Книга «Еще один круг на ка-
русели» вышла на родине 
терцани в 2004 году. В том же 
году автора не стало. Эта кни-
га — описание захватываю-
щего путешествия тициано 
терцани из Нью-Йорка в 
индию, таиланд, Гонконг, на 
Филиппины, в Гималаи. Весь 
этот путь автор проделал в 
поисках лекарства от страш-
ной болезни, внезапно пораз-
ившей его. Автор описыва-
ет не только разные способы 
лечения — от химиотерапии 
и облучения до деликатной 
аюрведической медицины и 
гомеопатии, но и жизнь в раз-
ных странах, их культуру, 
обычаи и традиции.
«Еще один круг на карусе-
ли» — не история болезни и 
не повествование о проща-
нии с жизнью, а скорее, на-
оборот, эта книга — исповедь. 
Человека, не смирившегося, 
но принявшего. Не опоздав-
шего, но научившегося успе-
вать жить в гармонии с ми-
ром и самим собой. рассказ 
об удивительном путешествии 
человека в поисках себя и из-
бавления от страха смерти. 

подГотоВила Вера зарУбина

тициаНо терцаНи          
«еще оДиН Круг На КарусеЛи»

Важные слоВа

Для оформле-
ния в стацио-
нар хосписа
нужно вы-
звать на дом 
участкового 
терапевта. 
Врач выдаст 
направление 
самостоя-
тельно или 
по решению 
врачебной
комиссии 
ЛПУ.

«
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1. естЬ реЦепт, нет препарата
после выписки из стационара уже в 
амбулаторных условиях пациент все 
еще нуждается в дорогостоящих пре-
паратах. И вот долгожданный рецепт 
на руках, а препарата — нет. Что де-
лать?

неОбхОдимО:
• обратиться с рецептом в льготную ап-
теку;
•при отпуске лекарства, положенного 
по федеральной льготе (лицам, имею-
щим инвалидность; причем при оформ-
лении инвалидности список льготных 
препаратов расширяется) или по регио- 
нальной льготе (лицам без инвалидно-
сти), сотрудник аптеки может заменить 
его на синоним (дженерик). Это право-
мерно при условии согласования с ле-
чащим врачом (он указывает свой теле-
фон на рецепте). 

ЧтО нУЖнО знатЬ, 
если лекарства в аптеке нет:
• рецепт ставят на отсроченное обслу-
живание, он регистрируется в специ-
альном журнале — «неудовлетворенный 
спрос»;
•	рецепт аптеке отдавать нельзя, на нем 
лишь должны поставить отметку и вернуть 
пациенту;
•	 аптека должна сформировать заявку 
и представить ее в письменном виде в 
уполномоченную фармацевтическую ор-
ганизацию, осуществляющую свою дея-
тельность в регионе;
• в фармацевтической организации за-
явка должна быть принята и зарегистри-
рована;
• при невозможности уполномоченной 
фармацевтической организации обеспе-
чить заявку аптека обязана обеспечить 
пациента за счет собственных запасов 
или закупить препарат самостоятельно;
• если при нахождении на отсроченном 
обслуживании срок действия рецепта 
истекает, то по такому рецепту возможен 
отпуск лекарственного средства без его 
переоформления (за исключением нар-
котических и подлежащих учету лекар-
ственных средств). 

если лекарствО не закУпленО
Если врачи (или аптека) утверждают, что 
лекарства нет:
• позвонить руководителю уполномо-
ченной в области лекарственного обес-
печения фармакологической компании в 
регионе, чтобы выяснить, есть ли на скла-
де необходимое лекарство и когда оно 
будет доставлено в льготную аптеку; 
• выяснить, по какой причине отсутству-
ет лекарство;
• сообщить, что рецепт принят аптекой 
на отсроченное обслуживание. Если 
препарат не предоставлен аптекой в те-
чение 15 дней, можно приобрести его за 
свой счет, сохранив документы об оплате 
и сам рецепт; 
• написать претензию в адрес уполно-
моченной фармакологической компании 
о компенсации потраченных денежных 
средств на приобретение льготного ле-
карства; 
• если претензия не удовлетворена, то 
эти действия будут основанием для об-
ращения в суд. Запомните: если за свой 
счет будет приобретен препарат по ре-
цепту, не поставленному на отсроченное 
обслуживание, то суд не примет реше-
ние о возмещении денежных средств.

2. нет реЦепта
Врач по месту жительства отказывает-
ся выписывать противоопухолевое ле-
карство, которое рекомендовал врач в 
федеральном центре. Это мотивирова-
но тем, что именно лечащий врач в ко-
нечном итоге несет ответственность за 
результаты лечения и ему принадлежит 
право принятия решений. В этом смысле 
рекомендации федеральных учреждений 
здравоохранения не имеют обязатель-
ной силы для лечащего врача. 
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ОфОрмляем ЖалОбУ 
правилЬнО

СЛЕДУЕТ:
• указать фамилию, имя (отчество); 
• указать группу инвалидности;
• указать, где и кем назначено лекар-
ство;
• указать, сколько раз лекарство полу-
чалось и при каких условиях (по льготно-
му рецепту, в стационаре) (в случае если 
лекарство уже предоставлялось);
• указать всех адресатов; 
• можно приложить копию справки 
МсЭ, выписной эпикриз, документы  
о назначении лекарства;
• дать ссылки на ответы из региональ-
ного Минздрава (если такие были), 
приложить ответы к жалобе в рос-
здравнадзор и прокуратуру. 

КАК НАПРАВЛЯТЬ:
• один экземпляр жалобы должен 
остаться у заявителя. на нем ставится 
отметка принявшего жалобу органа; 
• жалобу можно направить заказным 
письмом с уведомлением о вручении; 
• копию жалобы, адресованной 
Минздраву области, можно направить 
и в прокуратуру. Это не исключает на-
правления отдельной жалобы проку-
рору в случае отрицательного ответа 
из Минздрава.

ЕСЛИ ОТВЕТ ЗАДЕРЖИВАЕТСЯ
по правилам делопроизводства жа-
лобы передаются на исполнение 
конкретному лицу. поэтому нужно по-
звонить в приемную органа, в который 
вы обратились, и выяснить фамилию и 
телефон исполнителя. 
Затем звоните исполнителю и уточните 
сроки и содержание ответа.

Если врач говорит, что нет 
возможности бесплатного 
лечения, а аптекарь 
утверждает, что получить 
льготное лекарство нет 
возможности, то это — не 
приговор. бороться за право 
на жизнь можно и нужно. Да, 
для этого потребуются силы 
и время. но главное — ваша 
уверенность в своем праве.

Отказали 
в лекарстве? 
надО действОватЬ!
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Если врач не выписал лекарство и есть 
сомнения в объективности его реко-
мендаций, то пациенту нужно полу-
чить консультацию в другом онкодис- 
пансере или федеральном учрежде-
нии здравоохранения.

ЧтО предпринятЬ:
• написать жалобу в Минздрав обла-
сти об отказе в лекарственном обеспе-
чении;
• получить ответ (желательно в пись-
менной форме; срок рассмотрения жа-
лоб — 1 месяц);
• если из министерства придет отказ 
в лечении со ссылками на отсутствие 
финансирования и по федеральной, 
и по региональной льготе, нужно 
знать: право на получение медицин-
ской помощи и на получение льготно-
го лекарства не зависит от финанси-
рования; 
• если пациент имеет группу инва-
лидности — написать жалобу в рос-
здравнадзор. Он должен связаться с 
Минздравом области с просьбой ра-
зобраться в ситуации и обеспечить 
пациента лекарством. Если льготное 
лекарство не получено, следует об-
ратиться в прокуратуру. к жалобе 
приложить ответ из Минздрава (что-
бы обращение не было вновь отправ-
лено в региональный Минздрав); 
• если пациент не имеет группы ин-
валидности, то после отказа Мин-
здрава субъекта рФ жалобу нужно 
сразу направить в прокуратуру. 
Дополнительно можно написать об-
ращение в территориальный рос-
здравнадзор, который может выска-
зать свое мнение по сложившейся 
ситуации.
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ОБХОДИМ БАРЬЕРЫ НА ПУТИ ЛЕчЕНИЯ
когда впервые звучит диагноз «рак», начинается отсчет того драгоценного време-
ни, которого с каждой минутой становится все меньше и меньше. В такой ситуации 
нехватка бесплатных препаратов становится вопросом жизни и смерти. Драматич-
ность тем выше, чем дороже лечение. а оно, как правило, очень дорогое и может 
потребовать несколько миллионов рублей. позволить себе приобрести за свой счет 
препараты в случае с их перебоями может далеко не каждый.
Та же ситуация с медицинскими услугами, когда больному отказываются предостав-
лять их бесплатно. Время не ждет. Что делать пациенту и его родственникам? 

терапия закОнОм

прОблема 1
ОтказываЮт 

в медиЦинскОй 
пОмОщи

Все пациенты с 
онкологическими за-
болеваниями имеют 
право на получение 
бесплатной меди-
цинской помощи. 
Оно устанавлива-
ется программой 
государственных 
гарантий оказания 
гражданам рФ бес-
платной медицин-
ской помощи, еже-
годно утверждаемой 
правительством рФ.  
Что гарантируется. 
Онкологический 
больной имеет 
право на бес-
платное оказание 
специализирован-
ной медицинской 
помощи, некоторых 
диагностических 
исследований и 
хирургических 
вмешательств. 
Как финансируется. 
Оплата произво-
дится за счет регио-
нальных средств —  
субъекта рФ.  
Если помощь не 
может быть оказа-
на в регионе, то 
гражданин получа-
ет направление на 
высокотехнологич-
ную медицинскую 
помощь (ВМп), 
которая оплачива-
ется за счет средств 
федерального 
бюджета.

прОблема 2
бОлЬнОГО 

с 4-й стадией 
ОнкОлОГиЧе-

скОГО забОле-
вания не ставят 

на УЧет
Все пациенты ствавят-
ся на учет в онкологи-
ческом диспансере. 
Если при первичном 
обращении обна-
руживается поздняя 
стадия рака, то в ле-
чебно-профилакти-
ческом учреждении 
должны составить 
«протокол на случай 
выявления у больного 
запущенной формы 
злокачественного 
образования» 
(ф. № 027-2/у).
Должны быть 
отражены: 
• все этапы об-
ращения больного 
во все лечебные 
учреждения (со дня 
первичного обраще-
ния за медицинской 
помощью);
• лечебные учрежде-
ния, по вине которых 
произошла задержка 
в установлении свое-
временного диагноза 
и начала лечения. 
протокол направля-
ется в онкологический 
диспансер.  
Диспансер ставит  
на учет пациента  
Iv клинической груп-
пы. несоставление 
протокола — сокры-
тие несвоевременной 
диагностики рака.

прОблема 3 
за леЧение 

в стаЦиОнаре 
пО пОлисУ Омс 

с паЦиента 
взимается 

плата
Все услуги, вхо-
дящие в объем 
программы ОМс, 
включая лекар-
ственную терапию, 
должны оказываться 
бесплатно. Если от 
сотрудников меди-
цинского учрежде-
ния поступило пред-
ложение заплатить 
за услугу: 
• позвонить в регио- 
нальный Минздрав 
по телефону  горя-
чей линии с жалобой 
на требование 
оплатить лекарство 
и (или) услугу в 
стационаре;
• обратиться к 
главному врачу 
стационара;
• обратиться в 
страховую компа-
нию, позвонив по 
телефону, указанно-
му в полисе ОМс. 
Если все же при-
шлось заплатить за 
услугу, входящую в 
объем программы 
ОМс, или приоб-
рести лекарство за 
свой счет: 
• сохраните пла-
тежные документы и 
напишите заявление 
на имя главного 
врача с просьбой 
компенсировать 
затраты.

прОблема  4 
вместО ОриГи-
налЬнОГО ле-
карственнОГО 
средства пред-
лаГаЮт дЖене-

рики
бывают случаи, что 
пациенту не под-
ходит дженерик. Для 
получения ориги-
нального препарата 
нужно доказать 
индивидуальную не-
переносимость дже-
нерика и получить 
решение врачебной 
комиссии. Факт 
индивидуальной 
непереносимости 
препарата должен 
быть:
• зафиксирован  
в медицинской карте 
пациента;
• связан с примене-
нием препарата под 
Мнн;
• подтвержден ре-
шением врачебной 
комиссии;
• для подтвержде-
ния индивидуальной 
непереносимости 
лекарства дома нуж-
но вызывать врача 
или скорую помощь;
• сведения  
о лекарственной 
непереносимости 
врач должен на-
править в органы 
территориального 
росздравнадзора, 
заполнив «Изве-
щение о побочном 
действии.



RARUS  Редкие заболевания в России www.rare-diseases.ru

б

38 трАЕКтОрия СУДьБЫ 01/февраль/2016

наЗначение 
на жиЗнь

алЕксанДр 
бОЧарОВ 

Удивительный 
человек. Моло-
дой, красивый, 
энергичный.  
В столичной 
толпе вы даже 
не поймете, что 
перед вами — 
уникальный слу-
чай. Человек, 
который опро-
верг пессимисти-
ческие прогнозы 
и живет жизнью, 
полной планов, 
дел, любви.  
И обладает 
силой, какой мог 
бы позавидовать 
здоровый бога-
тырь.

без Обиды на сУдЬбУ
саша, основываясь на собственном опыте, скажу: когда че-
ловеку тяжело, ему необходимо задействовать как можно 
больше людей в свое окружение. Потому что сложно нести 
свою боль в одиночестве. или вы считаете, что человек дол-
жен самостоятельно найти ту волшебную соломинку, с по-
мощью которой и вынырнет из бездны горя и боли? 

Действительно, когда человек сталкивается с большой жиз-
ненной проблемой, то ищет помощи повсюду. Это я сужу 
и по себе, и по своим друзьям – онкологическим больным.  
И порой не столько сам ищет этого внимания, сколько люди 
начинают вокруг него виться, оказывать ему иногда прямо-таки 
запредельное внимание. И близкие, и родственники, и друзья. 
Особенно на начальном этапе. 

потом они устают. свои дела, проблемы, своя жизнь,  
в конце концов. а человек, привыкший к вниманию, начина-
ет требовать его постоянно. И раздражается, не понимая 
просьб повременить в чем-то ему помочь… Так что вни-
мание, конечно, важно. но оно должно быть умеренным. 
переучиваться, отвыкать от повышенного внимания очень 
сложно. 

а с другой стороны, эту боль, проблему никто не может  
в полной мере ощутить, кроме самого больного. люди спо-
собны посочувствовать. но понять, увы, нет. как бы человек 
ни делился своей болью с людьми. поэтому заболевшему 
надо самостоятельно искать ту самую соломинку. когда най-
дет — поймет смысл своей проблемы, болезни, страданий.  
И тогда ему станет легче все пережить. 

Только это происходит не сразу. сначала — боль. И ты — ее 
заложник. у тебя глубокий стресс. И только близкие люди мо-
гут в этот момент помочь тебе... но острота проходит. надо 
выравнивать ситуацию. И лучше это делать совместными уси-
лиями. как со стороны больного, так и со стороны его окру-
жения. 

сначала — боль. 
и ты — ее залож-
ник. у тебя глубо-
кий стресс. и толь-
ко близкие люди 
могут в этот мо-
мент помочь тебе...

несмотря на тяжелую болезнь, александр бочаров стал сильным и счастливым
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Первый период продолжителен? 
у каждого он свой. я знаю ребят, кото-
рые уже в 16 лет научились самостоя-
тельно справляться со своими пробле-
мами. Им просто излишняя опека была 
не нужна. И видел взрослых, которым 
требовалось попечение абсолютно 
всех людей, словно они — только что вы-
лупившиеся цыплята. удивительно, но их 
близкие считали подобное поведение 
нормой жизни. 

как тут быть? надо искать, вырабаты-
вать и больному, и его близкому окруже-
нию комфортный фон общения. но это 
происходит не сразу и не всегда спо-
койно. порой случаются и конфликтные 
ситуации. понимаете, тут ведь не то что 
поболел две-три недельки — и здоров.  
у нас это может тянуться год, два. Ино-
гда и больше.

то есть человек совершенно осознан-
но себя программирует на то, что его 
болезнь с ним всегда? 
Это в идеале. когда пациент уже осо-
знал и относится к болезни как к дан-
ности, он уже не ищет от нее полно-
го избавления. но учится жить с ней, 
справляясь с жизненными, бытовыми 
сложностями. Многие себя стараются 
уверить: вот сейчас этот отрезок болез-
ни закончится и начнется иной, более 
легкий. а этого может и не произойти. 
Тогда пациент приходит в уныние. 

встреЧа с бОГОм
Вы какие-то жизненные планы строите?
когда я заболел, то перестал планиро-
вать. я учусь жить, исходя из ситуации 

алЕксанДр 
бОЧарОВ 

Родился в 1988 году  
в Московской  
области.  
С детства любил 
футбол. Ему 
удалось наладить 
игры дворовых 
команд, вместе 
с районными 
властями он и 
его друзья стали 
организовывать 
активный отдых 
для молодежи.  
В 11-м классе 
на одной из игр 
получил травму 
колена, которая 
спровоцировала 
рост опухо-
ли — саркомы. 
Александр перенес 
несколько курсов 
химиотерапии, 
операций, ам-
путацию ноги 
и левого легкого. 
Сейчас он — один 
из организаторов 
Межрегиональной 
общественной 
организации «Со-
действие боль-
ным саркомой».

www.sarcoma.ru

в данный момент. конечно, подспудно мне хочется дойти до 
какого-то рубежа в течение какого-то времени. И ты это стро-
ишь, но сильно не цепляешься. потому что жизнь научила: бо-
лезнь или иные обстоятельство могут все кардинально поме-
нять. поэтому постоянно терпишь, думаешь, стараешься быть 
радостным к жизни. И сейчас, и в любых ситуациях. 

Что может отвлечь от боли: работа, путешествия, хобби?
Мне помогает вера в бога. регулярная исповедь, причастие.  
И господь каким-то светлым образом все устраивает. помо-
гает справляться с тоскливостью. Терплю, тружусь, и действи-
тельно получается.

когда это в первый раз произошло, я научился доверять богу. 
Верующим от рождения не был. стал во время болезни — лет во-
семь назад. Этому способствовало общение с моими верующи-
ми друзьями. я видел, как они помогают людям, не раздражаясь 
на них, а искренне сочувствуя, любя их. 

я познакомился с ними в российском онкологическом на-
учном центре имени блохина на каширском шоссе в Москве. 
Многих, увы, уже нет. с другими поддерживаю дружеские 
отношения. но не они привели меня в церковь. я слушал их 
разговоры, видел их поступки. начал молиться самостоятель-
но богу, чтобы хотя бы ощутить кусочек того, что имеют они. 
первое ощущение от молитвы было каким-то непонятным. но 
после болезнь оказалась не то чтобы пустяком… я просто пе-
рестал на нее так сильно реагировать. потом почувствовал 
мир и спокойствие. И понял: господь с нами рядом. стал при-
хожанином церкви святителя николая в кузнецах. а когда живу 
в подмосковье, молюсь в местной церкви. 

Быть прихожанином — это тоже определенная работа.
поначалу мне казалось, что это неимоверно тяжело, просто 
невозможно физически. потому что не понимал, зачем туда 
идешь, непонятным было само действо, происходящее в хра-
ме. а когда осмысленно — то несложно, и полтора часа службы 
протекают быстро. 

Родные и близкие значитель-
но облегчат своей помощью 
жизнь заболевшему человеку. 
Только в первый, пиковый, 
этап произошедшего их вни-
мание и забота должны быть 
максимальными. Но постоян-
но опекать даже тяжелоболь-
ного человека нельзя.

Человек, оказавшийся в 
сложной жизненной ситуации, 
должен сам осознать смысл 
происходящего. Он должен 
сам найти свою соломинку. 
Тогда ему легче станет пере-
жить проблему.

Интернет, мобильная связь 
позволяют легко и быстро 
общаться. Но важнее  
живое общение. Настоящая  
помощь — объятия. 

соВеты от аЛеКсаНДра БоЧароВа
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лЮбОвЬ приШла
я вижу у вас кольцо. Вы женаты?
Вдовец. Мы с женой познакомились в больнице. аня из красно-
ярска. Два с половиной года общались. наша ситуация, конечно, 
была рекордной, потому что мы оба больны, хотя был период ре-
миссии... 

Не было сомнений, когда создавали семью? 
наши шансы на семейную жизнь с точки зрения медицины были 
весьма шаткие. но если брать сторону духовную – иные, огром-
ные. 

Венчались в Москве. Через две недели уехали на обследо-
вание в германию, поскольку появилась такая возможность. Да 
и врачи горячо рекомендовали. буквально на следующий день у 
ани начались боли, выяснилось, что болезнь прогрессирует. Мы 
прожили год и три месяца в германии. Физически ане было тяже-
ло, но мы были абсолютно счастливы. И в последнюю ночь, уже 
умирая, она сказала мне: «я ни о чем не жалею». 

я не знаю, как моя жизнь сложится в дальнейшем, но это время 
навсегда останется в моей жизни светлым пятнышком. 

«Общий денЬ рОЖдения» — 
рОЖдение для нОвиЧкОв
Жизнь до болезни и после — две большие разницы. Навер-
няка вы многое переосмыслили и жизненные установки у вас 
поменялись. или все осталось неизменным? 
кардинально. Во время болезни у меня произошла переоценка 
ценностей — мировоззрение, общие направления мыслей.
 
Дипломированным специалистом все же удалось стать?
начинал я в университете радиотехники и автоматики. но до 
первой сессии не доучился — заболел. академка, отчисление… 
И вообще непонятные перспективы. но после химиотерапии по-
чувствовал себя помобильнее. И решил поступить в Московский 
университет экономики, статистики и информатики. не хотели до-

пускать меня по медицинским показаниям, 
так что пришлось пободаться с врачами. 

я знаю, что вы еще активно помогаете 
больным с редкими заболеваниями… 
Да, занимаюсь общественной деятельно-
стью в Межрегиональной общественной 
организации «содействие больным сар-
комой». наш лозунг — «спасение утопа-
ющего — дело рук самого утопающего». 
Знаете, когда люди вместе переживают 
тяжелые испытания, становятся ближе 
родных. у них возникает некое братство. 
как на войне. потому что на протяжении 
долгого периода времени, года или боль-
ше, ты проходишь с ними период от нача-
ла лечения до, положим, выпадения волос. 
Ты это преодолел и помогаешь теперь 
другому. И вместе с ним живешь в этом ис-
пытании. 

а потом вы встречаетесь? 
у нас есть фестиваль — «Общий день рож-
дения». люди приезжают со всех регионов 
в столицу, специально подгадывают, чтобы 
после обследований встретиться всем 
вместе. В последний раз такое событие 
собрало больше 80 человек. Едут с деть-
ми, женами. приходят друзья тех больных, 
кто ушел от нас…

Обязательно приглашаем новеньких. 
Мы рассаживаем их за общим столом так, 
чтобы они здесь же нашли друзей. Их надо 
вовлечь в круг. Ведь в больнице он видел и 
видит только тех, кто в очередной раз за-
хворал, у кого рецидив. И у него создает-
ся порочное убеждение, что других людей 
просто не существует. наша задача — вы-
рвать его из этого круга. Вот рядом с ним 
за одним столом сидят люди, у каждого за 
плечами своя непростая история. но они 
выстояли, побороли себя. И теперь у них 
семья, дети, жизнь!.. Да, у этого человека 
протез, но он катается на водных и горных 
лыжах. а этот — на коньках. Да, и у твоего 
соседа протез. И он боялся. а сегодня он 
работает. И чувствует себя нормальным 
человеком. 

конечно, сейчас в Интернете полно 
историй, снято много фильмов о таких, 
как мы. которых американцы называ-
ют «выжившими». но эти истории — как 
сказки. Далекие. Их нельзя потрогать 
руками. поговорить вживую. а у нас на 
фестивале можно. И люди начинают ве-
рить в себя. а вера для болезни — это 
лекарство. самое чудодейственное. 

текст: ирина долГополоВа
Фото: Владимир аксеноВ

Лозунг нашей 
общественной 
организации —  
«Спасение 
утопающе-
го — дело рук 
самого утопа-
ющего». Когда 
люди вместе 
переживают 
тяжелые 
испытания, 
становятся 
ближе родных. 
У них воз-
никает некое 
братство. Как 
на войне. 
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«Я окинула 
взглядом свою 
жизнь и сейчас 
получаю  
наслаждение 
от того, чего 
в ней недоста-
вало, и серьез-
но настроена 
вернуть то,
что было упу-
щено. Следо-
вать за своим 
даймоном 
ремеслен-
ничества, — 
женщины, 
которая
творит соб-
ственными 
руками»

К
огда я начала писать о том, 
насколько по-другому чув-
ствую себя после последнего 

рецидива, оказалось, что дискета, 
над которой я работала последние 
шесть месяцев, полнена. и это пра-
вильно. я начинаю заново, с чисто-
го диска.
Все это похоже на новое начало, но-
вое рождение. я изменилась очень 
серьезно и глубоко. Как легко, ког-
да ты не боишься того, что еще не 
произошло и, как тебе кажется, не 
произойдет, — хотя нельзя быть 
уверенной наверняка до того мо-
мента, когда страшное произойдет 
на самом деле. и только тогда ты 
поймешь, страшно тебе или нет.

и вот сейчас мне не страшно. Да, 
конечно, какая-то часть моей души 
все еще боится: как бы то ни было, я 
все еще остаюсь человеком. Во мне 
еще сидят несколько напуганных 
клоунов, но у них даже нет ролей со 
словами. Это безмолвные статисты, 
и сейчас они рады тому, что у них 
есть хотя бы такая работа! Не будь 
рецидива, я бы ни за что не узнала, 
что во мне совершился внутренний 
переворот. Когда я говорю, что бла-
годарна рецидиву, то говорю это 
искренне. Произошло что-то пре-
красное. С меня свалился тяжелый 
груз страха, который я таскала на 
себе. Свалился тихо, где-то посреди 
ночи, я не знаю точно, когда и как 
это произошло.

Еще я гораздо меньше боюсь 
будущего, возможности новых ре-
цидивов, которые могут стать при-
чиной жуткой смерти от рака, —  
я так много прочитала об этих смер-
тях. Если я заглядываю в этот пере-
улок, то понимаю, что за углом все 
еще притаились страшилища, но 
произошедшее изменение застави-
ло меня поверить: даже если мне 
придется пройти по этому переул-
ку, это будет довольно легко. Кен 
любит говорить: “Будь Свидетелем 
своей судьбы, а не ее жертвой”.  
и вот я просто внимательно отмечаю, 

что со мной происходит, а безмятеж-
ная радость и спокойствие шагают 
по переулку рядом со мной. Больше 
нет того камня, который я таскала на 
себе с момента первого шока, перво-
го ужаса. А если по дороге у меня 
возникнет искушение подбирать ка-
мушки, то, думаю, я смогу вернуть их 
туда, где им и положено лежать.

Что же я сейчас чувствую? Как 
ни странно, радостное волнение. 
Словно передо мной открылись 
прекрасные возможности. Есть 
отличный стимул опробовать но-
вые способы лечения рака — по-
лучается что-то вроде углублен-
ного курса экспериментальной 
терапии. я собираюсь испробо-
вать самые разные средства —  
и метаболическую терапию, и диету 
на основе сырой пищи с низким со-
держанием жиров, и стимуляцию 
иммунной системы, и духовное 
целительство, и китайские травы.  
я окинула взглядом свою жизнь 
и сейчас получаю наслаждение от 
того, чего в ней недоставало, и се-
рьезно настроена вернуть то, что 
было упущено. Следовать за своим 
даймоном ремесленничества, — 
женщины, которая творит собствен-
ными руками. Продолжать медита-
ции. По-прежнему обращать вни-
мание на психологические аспекты, 
на 20 процентов ответственные за 
возникновение недугов (впрочем, 
сколько бы процентов ни было).  
я больше не боюсь, что буду ру-
гать себя или испытывать комплекс 
вины. я больше не хочу во что бы то 
ни стало поступать правильно. Не 
хочу обороняться. Мне просто инте-
ресно, безумно интересно жить. и я 
хочу полнее охватить жизнь такой, 
какой я видела ее в детстве. Слиться 
со Вселенной». 

В книге описывается путь жиз-
ни, борьбы, духовного исцеления 
и смерти трейи Киллам Уилбер, 
жены философа Кена Уилбера, на 
протяжении пятилетней истории ее 
раковой болезни.

Эта книга рекомендована к про-
чтению всем, кто идет по пути осоз-
нанности и кто задается вопросами 
жизни и смерти, просветления и 
души.

Комментарии Кена, затраги-
вающие вопросы традиционных 
и альтернативных подходов к за-
болеванию и лечению, проблемы 
соединения мужских и женских 
путей жизни, восточных и запад-
ных традиций знания, в сочетании 
с дневниковыми записями трейи, 
с предельной честностью и ис-
кренностью повествующими о ее 
внутренних исканиях… Все это 
создает завораживающую картину 
совместного путешествия в поис-
ках здоровья и исцеления, обрете-
ния целостности и гармонии через 
страдание, смирение и внутреннее 
преображение.

Кен Уилбер — один из наиболее 
известных передовых философов 
современности, яркий предста-
витель трансперсональной пси-
хологии. Он признанный в ака-
демических кругах разработчик 
интегральной теории, объединив-
шей мистический опыт и науку, 
бизнес и искусство, философию и 
политику. 

КеН уиЛБер 
«БЛагоДать и стойКость: ДухоВНость и исцеЛеНие 
В истории ЖизНи трейи КиЛЛаМ уиЛБер»

Важные слоВа

«
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страШный 
диаГнОЗ

«у вас рак» �— эти три слова делят жизнь на «до» и «после», долго 
звучат в голове, заставляют сердце замирать, навязчиво предла-
гают мрачные картины будущего. Они вызывают страх, гнев, тоску, 
ужас, отчаяние. Если описывать состояние человека, услышавше-
го о своем диагнозе впервые, то можно выделить некоторые фазы 
в работе его переживания: первая реакция — оцепенение и шок.

ШОк: «ЭтО не сО мнОй, ЭтОГО бытЬ не мОЖет!»
Такое состояние может быть довольно коротким (минуты и 
часы), а может длиться несколько недель, постепенно сменяясь 
другой фазой. 

В этом время человек напряжен, зажат, скован, ему трудно ды-
шать, он не может есть, спать, пропадает сексуальное влечение. 
Он может быть слаб, неактивен, что может сменяться минутами 
суеты, чрезмерной двигательной и словесной активностью. со-
знание оглушено ощущением нереальности происходящего, объ-
ективная реальность теряет краски, притупляются чувства. 

Однако состояние шока предохраняет человека от столкнове-
ния с действительностью тяжелого диагноза сразу во всем объеме. 
Именно потому человек находится как бы не здесь и не сейчас — 
возникает «душевная анестезия». 

ОтриЦание: 
«ЭтО какая-тО ОШибка!»
поскольку болезнь и возможная инвалидизация требуют карди-
нального изменения жизни, часть больных может вовсе отрицать 
болезнь: «Это какая-то ошибка, этого не могло произойти со 
мной». 
Такая реакция — наиболее мощная из всех типов защиты. Она 
дает время принять неизбежность произошедшего, собраться с 
духом. 

сейчас больному особенно важно начать исследовать свои 
чувства, принимать их. В этом ему могут помочь близкие, врач, 
которому можно доверять, психолог — человеку очень важно дать 
возможность выговориться, заинтересованно выслушать все его 
тревоги и помочь выразить чувства. 

Общение со специалистами и информация из авторитетных 
источников помогут вам или вашему близкому лучше понять, что 
происходит, как это пережить. Это необходимо, чтобы лечение 
протекало эффективно и был сделан первый шаг на пути к выздо-
ровлению.

ОсОзнание: 
Гнев, ярОстЬ, завистЬ
Осознав, что болезнь — свершивший-
ся факт, что она грозит изменить, пусть 
и на какое-то время, привычный образ 
жизни, человек может испытать гнев. Это 
первое чувство, разрывающее пелену 
оцепенения. 

Оно также является нормальной реак-
цией на возникшее заболевание. Чело-
века, узнавшего свой непростой диагноз, 
мучает вопрос «За что, почему именно я?».

но этот вопрос скорее риторический и 
не имеет ответа. Тогда закономерно повы-
шается раздражительность, может возни-
кать ярость, а порой и вовсе больной на-
чинает испытывать зависть по отношению 
к здоровым людям и врачам, проявлять 
агрессию в их адрес. 

Такие реакции могут быть неожиданны-
ми даже для самого человека, но они за-
щищают его. И здесь родным больного бы-
вает сложно удержаться от осуждения и 
возмущения, но это необходимо сделать, 
чтобы как можно скорее наступило приня-
тие болезни. как и в первом случае, важ-
но принять чувства болеющего. а больно-

Первая реакция: 
это какая-то ошиб-
ка, этого не может 
быть!

понять, принять, надеяться и… строить будущее

как 
ПересПОрить 
уныние

Депрессия – ча-
стый спутник 
тяжелых жизнен-
ных ситуаций, 
связанных со здоро-
вьем. Как правиль-
но выстраивать 
коммуникацию 
с человеком, кото-
рый находится 
в таком состоя-
нии?  

Если депрессия за-
тягивается, человек 
может отказы-
ваться от химио-
терапии и операции, 
полагая что все 
бесполезно. Здесь 
задача родных — 
 убедить, что это 
не так. Что как бы 
тяжело ни было, 
продолжать лечение 
необходимо. Хотя 
бы ради родных и 
близких, которым 
тоже очень трудно. 
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му нужно осознать, как деструктивно по 
своей сути чувство вины, куда бы оно ни 
было направлено — на себя или на других. 

стоит вспомнить, как много людей стра-
дает от рака, и болезнь равняет всех — 
бедных и богатых, знаменитых и обычных 
людей. Это может произойти с каждым. 
Возможно, истории таких людей убедят, 
что ничьей вины в случившемся нет.

«сделка»
болезнь и стресс сильно истощают эмо-
циональные ресурсы человека. И тогда 
восприятие больного сильно сужается, 
концентрируется только на болезни и по-
пытке «договориться» с заболеванием. 

Такие «сделки» с болезнью выражаются 
в том, что человек подсознательно оттяги-
вает момент принятия случившегося и воз-
можные последствия для жизни, пытается 
«играть» с собственной жизнью: «Если я 
сейчас брошу курить, то не умру», «Если я 
вылечусь, буду помогать детям-сиротам и 
никогда не буду врать» и т. п. 

Эти предложения могут озвучиваться 
окружающим, болеющий делает порой 
абсурдные по своей сути предложения. 
Все это — тоже вполне естественные ре-
акции, помогающие человеку смириться с 
реальностью болезни или возможной кон-
чиной. больной может резко начать вести 
другой образ жизни, помогая всем, делая 
добрые дела, — посредством «хорошего 
поведения» он надеется избавиться от бо-
лезни. 

с течением времени ставки могут по-
нижаться и касаться все более конкрет-
ных целей («Вынесу переливание крови — 
больше ни о ком не подумаю плохо»).  
И здесь в разговоре с человеком следует 
принимать озвученную сделку. И не только 
выслушивать, но и активно обсуждать воз-
можные варианты. 

Все это со стороны здорового человека 
может показаться лишь игрой, но нельзя 
забывать, что для тяжелобольного такая 
сделка является долгожданным утешением 
и позволяет «встроиться» в новую реаль-

ность. Именно потому опасно навязчиво предлагать иные темы 
для разговоров человеку, у которого сознание сужено до постав-
ленного диагноза. Это вызывает непонимание, досаду, усталость. 

надежда на чудо дает силы жить дальше, но по сути — это по-
пытка убежать от действительности, поэтому ресурс ее ограни-
чен. необходимо набраться сил и идти дальше, минуя обещания 
тех, кто хочет нажиться на вашей болезни и отчаянии, — целите-
лей, «магов», альтернативных медиков. 

прежде чем прибегать к альтернативному лечению, даже если 
оно кажется вам более эффективным, чем традиционное, прове-
дите независимую экспертизу этого метода, проконсультируйтесь 
с другими специалистами, соберите всю возможную информа-
цию и отзывы. помните: цена слишком высока — это ваша жизнь!

депрессия
«сделки с болезнью» тоже расходуют много сил, когда человек 
наталкивается на то, что изменений к лучшему они не вызывают. 
И тогда появляется опасность возникновения депрессии. Чело-
век находится в горе, глубокой печали, его могут терзать чувство 
вины или обиды, скорбь по возможной утрате семьи, будущего. 
происходящее представляется в мрачных тонах. Человек будто 
наг и незащищен перед ударом судьбы и может потерять всякий 
интерес к жизни. 

Депрессия естественна и помогает больному принять реалии 
или внутренне подготовиться к расставанию с тем, что так дорого 
его сердцу. Все вышеперечисленные эмоции, чувства и мысли го-
ворят о приближении принятия.

принятие: 
смирение и… надеЖда
наконец принятие. пройдя через все трудности кризиса и испыта-
ния, вы обязательно научитесь принимать свою болезнь и направ-
лять всю энергию на выздоровление. на этом этапе выстраиваются 
«отношения с болезнью», человек обретает спокойствие, смире-
ние, готовность к любому исходу и надежду на выздоровление. 

Теперь человек может укрепиться в настоящем и быть «здесь 
и сейчас». был пройден долгий и трудный путь, и если человеку 
удается принять болезнь, лечение будет протекать наиболее эф-
фективно и успешно: все мысли, чувства, силы будут направлены 
на излечение.

текст: анастасия чУрина, психолоГ администратора 
слУжбы «детский телеФон доВерия» цЭпп мГппУ 

Беседа с человеком 
в депрессии — дело 
нелегкое. Неуместно 
чрезмерное ободре-
ние: это противо-
речит реальности, 
человек действи-
тельно находится в 
тяжелой ситуации 
и имеет полное 
право страдать. 
Близким людям 
крайне необходимо 
быть с человеком 
ровно столько, сколь-
ко ему требуется: 
сейчас больной очень 
нуждается в под-
держании значимых 
отношений, эмоцио-
нальном тепле. 

С человеком в со-
стоянии депрессии 
важно изъясняться 
простыми фразами, 
полными понима-
ния и заботы. 
Желательно, чтобы 
окружение не было 
ограничено близки-
ми родственниками. 
Чтобы друзья и кол-
леги также могли  
бы общаться 
с больным.

если человек при-
мет болезнь, то вся 
его энергия напра-
вится на выздоров-
ление.
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ПОмОщь 
беЗ ГраниЦ
Исторически сложилось, что медицина направлена в боль-
шей степени на распространенные, известные заболевания. 
В связи с чем больные с редкими заболеваниями сталкива-
ются с проблемой оказания высокоспециализированной 
медицинской помощи. недостаточное число специалистов, 
большая разбросанность пациентов по всей Европе. кроме 
того, многие лишены доступа к специалистам из-за отдален-
ности небольших населенных пунктов. 

Обойти эти проблемы помогают Европейские справоч-
ные сети, а также центры экспертизы, которые создаются по 
определенным редким заболеваниям. 

еврОпейские справОЧные сети: 
для враЧей и «редких» бОлЬных
каждая сеть обслуживает определенную группу редких забо-
леваний и объединяет центры экспертизы и медицинские уч-
реждения, которые расположены в разных странах Евросоюза. 

преимУщества сетей
•	специалисты могут интенсивно обмениваться знаниями и 
опытом. 
•	координируются оказание медицинской помощи и уход. 
•	Врачи в любой европейской стране могут своевременно 
найти необходимую информацию по лечению и ведению па-
циента. 
•	практикующие врачи могут обращаться за консультация-
ми к специалистам, которых нет в их собственных странах. 
•	пациенты могут рассчитывать на повышение качества по-
мощи. Даже если в их стране нет центра экспертизы по кон-
кретному заболеванию.

Центры Экспертизы пО редким забОлеваниям
В качестве центров экспертизы (цЭ) могут выступать группы 
клинических специалистов, медицинские центры или боль-
ницы, которые имеют возможность предлагать качествен-

В Европе консолидация опыта специалистов разных 
стран позволяет эффективно противостоять орфанным 
заболеваниям

Европейские 
справочные 
сети — это еди-
ная структура 
для оказания по-
мощи всем паци-
ентам с редкими 
заболеваниями 
в Европе. 

Взаимодействие 
центров эксперти-
зы является ключе-
вым вкладом в по-
становку диагноза 
и в лечение пациен-
тов. При этом пере-
мещается эксперти-
за, а не пациенты, 
происходит обмен 
данными, биоло-
гическими образ-
цами, рентгенов-
скими снимками 
и другими диагно-
стическими мате-
риалами, цифровы-
ми инструментами 
для телемедицины.  
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ную медицинскую помощь для лечения 
людей с редкими заболеваниями и для 
предоставления экспертных заключе-
ний. 
при этом необходимо наличие соот-
ветствующей аккредитации от нацио-
нальных органов здравоохранения 
государства-члена Ес. кроме того, 
центры экспертизы регулярно прохо-
дят повторную оценку. при несоот-
ветствии одному или нескольким тре-
бованиям они могут потерять статус. 
Даже если федеральная экспертиза 
не является необходимой. 
Требования к цЭ должны быть адапти-
рованы к особенностям заболевания. 
некоторые требования могут не при-
меняться, если это не влияет на каче-
ство медицинского обслуживания или 
если цЭ имеет стратегию по достиже-
нию соответствия этим требованиям в 
определенные сроки. 

Чем занимаЮтся
•	решают вопросы, связанные с заболеваниями или состоя-
ниями, которые требуют особого терапевтического подхода 
в связи с трудностью постановки диагноза. цель — предот-
вратить осложнения и (или) определить метод лечения. 
•	В рамках специализированной области здравоохране-
ния объединяют или координируют мультидисциплинарную 
медицинскую экспертизу. В том числе парамедицинские и 
социальные услуги. Это позволяет обеспечить специфиче-
ские потребности пациентов с редкими заболеваниями, 
связанные с лечением, реабилитацией и паллиативной по-
мощью. 
•	благодаря сотрудничеству с пациентскими организация-
ми учитывают мнения пациентов. 
•	Обучают специалистов из всех областей медицины, вклю-
чая парамедицинские и социальные специальности. В част-
ности, школьных учителей и людей, которые осуществляют 
домашний уход. 
•	Вместе с пациентскими организациями и Orphanet созда-
ют и предоставляют пациентам и их родственникам инфор-
мацию о медицинских специалистах и социальных работни-
ках. 
•	Вносят вклад в проведение исследований, способствуют 
более глубокому пониманию заболевания, совершенство-
ванию диагностики, ухода и лечения. В том числе вносят 
вклад в клиническую оценку отдаленных последствий новых 
методов лечения. 

текст: Вера зарУбина

В Европе созда-
на система по-
мощи больным 
с редкими за-
болеваниями вне 
зависимости 
от того, в какой 
стране живет 
пациент.

источник: www.dezinfo.net
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В
кОличестВО 
ПаЦиентОВ 
В ЦентраХ 
ЭксПертиЗы 
растет

нОрвеГия: не слОЖнО, а дОстУпнО
В норвегии насчитывается 30 тысяч человек с редкими заболева-
ниями и центры экспертизы работают уже по большинству из них. 
специалисты утверждают, что пациентам была оказана помощь, 
получить которую ранее было сложно. появился доступ к специа-
лизированной информации, медицинским исследованиям, про-
филактическим процедурам. кроме того, появилась возможность 
взаимодействия с пациентами, которые имеют схожий диагноз. 

В целом норвежские центры экспертизы покрывают около  
320 заболеваний, распределенных по группам. Есть крупные цен-
тры, которые обслуживают 60–70 заболеваний, и более мелкие. 
Финансирование осуществляется за счет государственного бюд-
жета, через целевые гранты. 

Все центры участвуют в исследованиях. главным образом —  
в клинических. 

но был выявлен существенный недостаток. норвегия — малень-
кая страна, поэтому в некоторых областях специалистам не хва-
тает опыта. необходимо развивать международное сотрудниче-
ство, чтобы диагноз можно было ставить быстро и точно.

франЦия: на пОмОщЬ прихОдят 
Общественные бОлЬниЦы
Во Франции центры экспертизы располагаются на базе обще-
ственных больниц. цель — обеспечить глобальный и скоордини-
рованный подход. улучшение ведения пациентов достигается 
благодаря связи с местными специалистами. центры способству-
ют улучшению практических и профессиональных знаний.  кроме 
того, во Франции действуют центры компетенции. Они на регио-

нальном уровне выбирают справочный 
центр (после он утверждается националь-
ным комитетом). 

В числе обнаруженных проблем на-
зывается отсутствие согласованности в 
охвате заболеваний. Есть группы забо-
леваний, которые хорошо обеспечены 
дополнительными центрами, а есть и те, 
которые нуждаются в большем внимании. 
сложности выявлены в коммуникации 

Появление таких 
центров себя оправ-
дало. Ведь число 
пациентов, кото-
рым оказывается 
помощь, с каждым 
годом растет. 

В Европе уже не первый год центры экспертизы обслуживают 
значительное количество людей, имеющих редкие заболе-
вания. Это дает нам возможность оценить плюсы и скоррек-
тировать недостатки данной системы.

Если в резуль-
тате разви-
тия и усовер-
шенствования 
такой систе-
мы все пациен-
ты с редкими 
заболеваниями 
найдут свой 
«дом», то есть 
окажутся в 
радиусе дей-
ствия хотя бы 
одной сети ЦЭ, 
то это авто-
матически 
откроет для 
них доступ ко 
всей системе 
Европейских 
справочных 
сетей. 
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ОснОвные характеристики 
и требОвания
• Возможности для выработки и со-
блюдения рекомендаций EURORDIS 
(Европейского альянса организаций 
больных редкими заболеваниями) по 
диагностике и лечению.
• Наличие программы управления 
качеством, включающей националь-
ные и европейские правовые требова-
ния, а также участие во внутренних 
и внешних проектах по управлению 
качеством.
• Возможность предлагать качествен-
ную медицинскую помощь в своей 
области. Наличие достижений по 
показателям качества. В частности, 
удовлетворенности пациентов.
• Высокий уровень экспертизы и боль-
шой опыт. Это должно быть подтверж-
дено документально. Например, коли-
чеством направлений на консультацию 
за год и обращений за экспертным за-
ключением. Кроме того, числом опу-
бликованных рецензий, грантов, ста-
вок, образовательных и тренинговых 
проектов.
• Наличие необходимых возможно-
стей для лечения пациентов с редки-
ми заболеваниями и для предоставле-
ния экспертных заключений.
• Участие в уникальных исследова-
ниях.
• Возможности участия в сборе дан-
ных для системы здравоохранения и 
клинических исследований.
• Возможности участия в клиниче-
ских исследованиях (если это приме-
нимо).
• Демонстрация мультидисциплин-
ного подхода: объединение медицин-

Во Франции цен-
тры экспертизы 
развернули на 
базе обществен-
ных больниц 

Фото 
toemigrate.com

между центрами, финансировании —  
из-за разного числа пациентов в различ-
ных центрах. 

И все же пациентские организации до-
вольны работой и результатом, ведь с каж-
дым годом процент пациентов, которые 
обратились за помощью в сеть, растет.

италия: и наУка, и забОта
Здесь были созданы региональные центры 
экспертизы. Они охватывают всю террито-
рию страны. кроме того, существуют меж-
региональные координационные центры, 
которые отслеживают и координируют 
работу центров. В некоторых регионах 
имеются собственные центры — для коор-
динации своей сети. 

Единых критериев у цЭ нет, но каждый 
разработан в соответствии с требова-
ниями конкретного региона. Все можно 
разделить на две группы. первая — ор-
ганизации с большим опытом, сотрудни-
чают с центрами других стран, отвечают 
за научную деятельность и разработки. 
Вторая группа центров обеспечивает 
комплексный уход за пациентами. Ос-
новная функция таких организаций — 
наладить связь между медицинскими 
работниками и учреждениями, которые 
обеспечивают немедицинские услуги. 
работа такой сети обеспечивает более 
быструю постановку диагнозов, а зна-
чит, и своевременное лечение, должный 
уход и ведение больного на протяжении 
всей жизни.

сети цеНтроВ эКсПертизы
от НауКи и ЛуЧших техНоЛогий До социаЛьНой ПоМощи

ских, парамедицинских, психологи-
ческих и социальных потребностей 
пациентов. Наличие, например, сове-
та по редким заболеваниям.
• Организация взаимодействия для 
непрерывности лечения в течение 
жизни пациента (ребенок — подро-
сток — взрослый), если это приме-
нимо. 
• Обеспечение непрерывности лече-
ния на всех стадиях заболевания.
• Сотрудничество с другими ЦЭ на 
национальном, европейском и меж-
дународном уровнях.
• Сотрудничество с пациентскими 
организациями.
• Связи со специализированными ла-
бораториями и другими учреждения-
ми.
• Организация направлений в ЦЭ вну-
три государств-членов ЕС и в другие 
страны ЕС, если применимо.
• Организация мер по улучшению 
качества медицинского обслужива-
ния. Особенно для сокращения вре-
мени постановки диагноза.
• Применение цифровых технологий 
в области здравоохранения, Напри-
мер, систем совместного ведения па-
циентов, систем телемедицины и об-
щих медицинских архивов.
• Национальный справочник офици-
альных ЦЭ должен находиться в пуб-
личном доступе, в том числе на порта-
ле Orphanet.
• ЦЭ в государствах-членах ЕС яв-
ляются ключевыми элементами буду-
щих сетей ЦЭ.

текст: Вера зарУбина
источник: www.eurordis.org
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«людям 
Важнее ВсеГО Знать, 
чтО ктО-тО идет 

к ним на ПОмОщь» 

Имя Одри хепбёрн занимает одну из верхних позиций в рейтин-
говом списке легенд американского киноэкрана. Звезда голливу-
да была не только одной из самых талантливых актрис прошло-
го столетия, но и признанной законодательницей моды. после 
окончания актерской карьеры Одри хепбёрн была назначена на 
должность специального посла ЮнИсЕФ. За пять лет с миссией 
ЮнИсЕФ Одри хепбёрн объездила более 20 стран мира, за-
ботясь о обездоленных детях и их семьях. причем сотрудничать с 
организацией актриса начала еще в 1954 году: принимала уча-
стие в передачах, транслируемых по радио.

поездка в сомали и кению осенью (с 19 по 24 сентября) 
1992 года стала для актрисы последней. Тогда у актрисы на-
чались сильные боли в животе. африканские врачи не смогли 
поставить диагноз, так как в их распоряжении не было соот-
ветствующего оборудования. Однако они предположили, что 

проблемы со здоровьем могут быть се-
рьезными, предложили прервать поезд-
ку, но хепбёрн отказалась.

В середине октября она отправи-
лась в лос-анджелес. Череда рутин-
ных тестов, проведенных в больнице 
цедарс синай, не выявила причину 
болей. было решено провести лапа-
роскопию, по результатам которой вы-
явили опухолевые ткани толщиной с 
лист бумаги, окутывающие последний 
сегмент тонкой кишки и начальный от-
дел толстой кишки. Медицинская ко-
манда решила, что это были метастазы 
из аппендикса.

Одри Хепбёрн, 
борясь со своей 
тяжелой болез-
нью, находила 
силы помочь  
обездоленным 
детям и их семьям

«Если тебе 
понадобится 
рука помощи, 
она всегда при 
тебе — твоя 
собственная. 
Когда станешь 
старше, пой-
мешь, что у 
тебя две руки: 
одна — чтобы 
помогать себе, 
другая — что-
бы помогать 
другим».

Одри 
Хепбёрн
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диаГнОз «рак аппендикса»
рак аппендикса очень редкий. Он диаг-
ностируется от нескольких сотен до 
2500 случаев в год. Это означает, что 
тот, кто столкнется с эти диагнозом, за-
частую может остаться без должной 
поддержки.

половину из этих случаев составляют 
в основном карциноидные опухоли, раз-
вивающиеся из клеток нервной и эндо-
кринной систем. Это медленно прогрес-
сирующий вид рака, который чаще всего 
обнаруживается случайно при патолого-
анатомическом исследовании аппендик-
са в случае плановых аппендэктомий или 
других операций.

более серьезное меньшинство опухо-
лей, примерно 30% случаев, по данным 
американского общества клинической 
онкологии, это аденокарциномы (карци-
номы бокаловидных клеток), когда ра-
ковые клетки производят чрезмерное 
количество муцина или желеобразной 
жидкости.

у Одри хепбёрн была именно адено-
карцинома. Опухоль душила ее кишечник, 
создавая препятствия, причиняя сильные 
боли. процесс был распространенным, 
опухоль вторглась в брюшину.

1 ноября 1992 года Одри перенесла 
первую операцию, в результате которой 
была отрезана часть ее кишечника. спу-
стя неделю начата внутривенная терапия 
фторурацилом (5-Фу) и лейковерином, 
данная лекарственная комбинация до сих 
пор используется для лечения рака тол-
стой кишки.

Менее чем через неделю после пере-
несенного первого этапа лечения Одри 
снова почувствовала сильные боли в 
животе. Это заставило врачей сплани-
ровать еще одну операцию. Она дли-
лась недолго. Врачи вышли и сказали, 
что опухоль растет в геометрической 
прогрессии.

Врачи хепбёрн проводили внутрибрю-
шинную химиотерапию.

В конечном итоге они решили, что рак 
был слишком агрессивен и распростра-
нен для продолжения лечения. после вы-
писки из больницы хепбёрн вернулась 
домой в швейцарию, где провела свое 
последнее рождество с робертом уолдер-
сом и двумя сыновьями. Она не могла вый- 
ти из дома, чтобы купить своим близким 
рождественские подарки. И тогда она по-
дарила то, что принадлежало ей: шарф, 
свитер, свечи. Это придало вещам еще 
большую ценность.

В течение следующих несколько недель Одри постоянно спала, 
с каждым днем все больше и больше. Ее болезнь прогрессиро-
вала. 19 января 1993 года доктор прописал ей морфин, чтобы 
купировать нестерпимую боль. 

20 января она тихо умерла во сне в возрасте 63 лет, оставив 
после себя наследие стиля и добрые дела.

пОсланник «редких» 
сын шон хепбёрн Феррер пошел по стопам своей матери не 
только в творческом направлении. как и она, не может оставать-
ся равнодушным к людям, нуждающимся в поддержке. сегодня он 
является послом доброй воли для больных редкими заболевания-
ми. Ведь он не понаслышке знает о проблемах, с которыми стал-
киваются больные редкими заболеваниями и их семьи в поисках 
лечения.

свОе реШение ШОн Объяснил так:
«...20 января 1993 года моя мать Одри хепбёрн скончалась от 
редкого рака — псевдомиксомы брюшной полости. когда мы 
узнали предварительный план лечения, который включал химио-
терапию (5 фторурацил и лейковерин), для нас, ее семьи, стало 
ясно, что данное заболевание не является приоритетным для фар-
макологических компаний. самый дорогой нам человек не может 
быть спасен...

“редкий” — это слово наиболее часто используется как обо-
значение чего-то “драгоценного”, уникального... ценного. а если 
сложить все эти драгоценные жизни, которые страдают от ред-
ких болезней, то примерное число составит 60 000 000...

когда моя мать в очередной раз отправлялась в африку в каче-
стве посла доброй воли ЮнИсЕФ, она часто говорила: “спасти 
всех — не в наших силах... однако людям важнее всего знать, что 
кто-то идет к ним на помощь... что нам как обществу небезразлич-
на их судьба”. Именно поэтому я принял это приглашение.

Тот дар, который выделял Одри хепбёрн на экране — ее 
стиль и гуманитарное подвижничество, — один на миллион. Та-
кая же к ней пришла и болезнь — редкая. актриса выдержала 
испытания чужой бедой и своей болью. 

Для меня большая честь стоять здесь и пролить свет на те 
группы людей, страдающих от редких заболеваний, которые 
вместе, в общем счете, являются силой, с которой будут счи-
таться...»

ИсТОЧнИк 
ornapelleg.blogspot.ru/p/
audreys-hepburn-sad-story-of.
html?m=1

ФОТО
www.theplace.ru/photos/
Audrey_Hepburn-mid1810.html
www.firenzemadeintuscany.
com/en/people/stories/in-
nome-di-audrey/

Шон Хепбёрн 
Феррер
Когда моя 
мать в оче-
редной раз 
отправлялась 
в Африку в 
качестве посла 
доброй воли 
ЮНИСЕФ, она 
часто говори-
ла: «Спасти 
всех — не в 
наших си-
лах... однако 
людям важнее 
всего знать, 
что кто-то 
идет к ним 
на помощь... 
что нам как 
обществу не-
безразлична их 
судьба». Имен-
но поэтому 
я принял это 
приглашение.
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Онкология — тяжелое испытание. а редкий рак — тяжелее 
кратно, потому что еще многие вопросы, связанные с диагно-
стикой, лечением орфанных заболеваний, не урегулированы 
или решаются сложно. куда и к кому обратиться за помощью?  
В общественные и пациентские организации. 

содействие больным саркомой
http://sarcoma.pro

Организация юридически оформилась в 2010 году. но все на-
чалось еще с конца 1990-х годов, с объединения больных на 
«7-м этаже» — больных, которые общались во время лечения в 
Москве в рОнц им. н.н. блохина и МнИОИ им. а.И. герцена.

Девиз организации — «спасение утопающих — дело рук са-
мих утопающих», поэтому волонтерами становятся сами боль-
ные. Так в организации появились саркоминки и праздник —  
«Общий день рождения». на нем встречаются те, кто еще ле-
чится, и те, кто лечился в прошлом. 

Основная цель организации — повысить качество жизни онко-
логических больных и их близких.
Задачи:
• представление и защита интересов пациентов с онкологи-
ческими заболеваниями, их психологическая и информацион-
ная поддержка, содействие расширению и реализации уста-
новленных им льгот и преимуществ;
• объединение усилий органов государственной власти, не-
коммерческих и коммерческих организаций и отдельных граж-
дан, изъявивших желание помочь работе организации, с целью 
активного решения медицинских, социальных и других проб-
лем пациентов c онкологическими заболеваниями;
• осуществление благотворительной деятельности www.vmeste.
yandex.ru/sarcoma, участие в благотворительных кампаниях и 
пропаганде благотворительности.

Организация входит в состав совета общественных организа-
ций по защите прав пациентов при Министерстве здравоох-
ранения российской Федерации.

движение против рака
http://www.rakpobedim.ru

Межрегиональное общественное дви-
жение «Движение против рака» создано 
онкологическими пациентами, их род-
ственниками и неравнодушными к проб-
леме онкологии представителями меди-
цинского сообщества при поддержке 
некоммерческого партнерства «равное 
право на жизнь». 

ядро движения составляют люди, су-
мевшие остановить болезнь или стре-
мящиеся к этому. но «Движение против 
рака» — не узкая пациентская орга-
низация. Это широкое общественное 
движение, в котором объединились 
виднейшие специалисты-онкологи, ли-
деры общественного мнения, политики, 
бизнесмены, люди творческих профес-
сий, спортсмены и журналисты. Отде-
ления действуют в 15 субъектах рФ. 

за ЧтО выстУпает 
«двиЖение прОтив рака»
•  государственные программы по со-
вершенствованию онкологической по-
мощи, а также система лекарственного 
обеспечения должны гарантировать 
доступ всем онкологическим и онко-
гематологическим пациентам, незави-
симо от стадии заболевания и степени 
инвалидности, к самым современным и 
эффективным средствам диагностики 
и лечения, как это принято в развитых 
странах мира.
•  Все расходы на лекарственное обес- 
печение онкологических пациентов, 
инновационные методы диагностики 
индивидуальных характеристик опухо-
ли должно взять на себя государство, 

мы Вместе
ПОмОщь В беде 
ПриХОдят сПеЦиалисты, 
ВОлОнтеры 
и сами ПаЦиенты

на
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блаГОтвОрителЬный 
аУкЦиОн для «редких»
сОстОится в инститУте рУсскОГО 
реалистиЧескОГО искУсства

В этом году совместно с Институтом русского реалистическо-
го искусства мы проводим благотворительный аукцион, чтобы 
собрать средства для помощи детям с очень редкими болез-
нями. Для маленьких пациентов нужны специальные витамины, 
лечебное питание www.rusrealart.ru.  

Вы можете помочь переводом любой суммы на наш счет. Или 
купить детскую картину на аукционе. 

аукцион состоится 
28 февраля в 12 часов по адресу: 
москва, дербеневская набережная,
д. 7, стр. 31

на сайте Всероссийского общества редких (орфанных) за-
болеваний  rarediseaseday.ru он продолжится и после 29 фев-
раля. 

Также мероприятия ко Дню редких болезней пройдут в санкт-
петербурге, уфе, саратове и других городах. 

а 29 февраля в Министерстве здравоохранения рФ состо-
ится открытое заседание совета общественных организаций 
по защите прав пациентов, функционирующего при министер-
стве. Заседание  будет посвящено Международному дню ред-
ких болезней и  транслироваться на все регионы россии. 

Мы объединяемся, чтобы голос пациентов с редкими забо-
леваниями был услышан! 

общероссийская общественная организация «Всероссийское обще-
ство редких (орфанных) заболеваний (Вооз)»  
http://rusrealart.ru

гарантирующее оказание бесплатной 
медицинской помощи.
•  В российской онкологии долж-
ны применяться самые современные 
стандарты и протоколы лечения, отра-
жающие последние достижения меди-
цины и принятые в развитых странах.

как мОЖнО УЧаствОватЬ 
в «двиЖении прОтив рака»
• Встречаться с онкологическими па-
циентами, членами их семей, расска-
зывать им о собственном опыте борь-
бы с заболеванием, поддерживать в 
них решимость справиться с болезнью.
• участвовать в проводимых движени-
ем мероприятиях — встречах, круглых 
столах, конференциях, школах пациен-
тов, привлекать туда новых участников.
• распространять информационные 
материалы движения о новейших ме-
тодах диагностики и лечения онколо-
гических заболеваний, участвовать 
самим и привлекать окружающих к об-
мену опытом на сайте движения www.
rakpobedim.ru.

«подари жизнь»
благотворительный фонд помощи детям  
с онкогематологическими и иными 
тяжелыми заболеваниями 
http://podari-zhizn.ru/main

учрежден 26 ноября 2006 года актри-
сами Диной корзун и Чулпан хама-
товой. у фонда есть два партнерских 
фонда. Один зарегистрирован в лон-
доне — Gift of Life, а второй — в сша — 
Podari Life. первыми сотрудниками 
фонда были те, кто много лет в каче-
стве волонтеров помогал врачам ле-
чить детей, а детям лечиться. 

задаЧи
•  сбор средств на лечение и реаби-
литацию детей с онкологическими и 
гематологическими заболеваниями;
•  помощь онкологическим и гемато-
логическим клиникам, где лечатся дети 
и молодые взрослые;
•  привлечение общественного вни-
мания к проблемам больных детей;
•  содействие развитию безвозмезд-
ного донорства крови;
•  оказание социальной и психологи-
ческой помощи больным детям;
•  содействие работе волонтерских 
групп при детских онкогематологиче-
ских клиниках.



RARUS  Редкие заболевания в России www.rare-diseases.ru

52  СОБЫтия 01/февраль/2016

МОскВа  
21 февраля 20:00 
Театр «школа драматического искусства» 
проводит благотворительный спектакль 
«граф нулин», посвященный Дню редких 
болезней.  спектакль — в поддержку бла-
готворительного фонда «Живи сейчас» и 
Общероссийской общественной органи-
зации «Всероссийское общество редких 
(орфанных) заболеваний (ВООЗ)». режис-
сер и главный актер спектакля Игорь ле-
сов является попечителем фонда «Живи 
сейчас». Он сделал этот подарок в память 
о своей маме, которая также болела бас.

29 февраля 
В Минздраве рФ пройдет Открытое за-
седание совета общественных организа-
ций по защите прав пациентов при Мин- 
здраве рФ, посвященное Международно-
му дню редких болезней с трансляцией во 
все субъекты рФ. представители органов 
власти, специалисты, пациентские обще-
ственные организации объединяются для 
того, чтобы обсудить и совместными уси-
лиями решить проблемы, стоящие перед 
людьми, страдающими редкими заболева-
ниями. Заседание будет транслироваться 
в режиме онлайн на сайте Министерства 
здравоохранения рФ. Это позволит обес-
печить активное участие представителей 
органов власти, врачей и пациентов из 
субъектов россии в этом значимом меро-
приятии.

В рамках заседания в формате телемо-
ста состоится брифинг, на котором руко-
водители департаментов Министерства 
здравоохранения рФ, региональных де-
партаментов здравоохранения и главные 
специалисты ответят на вопросы пациент-
ского сообщества и сМИ. 

будут ли люди с редкими заболеваниями, 
нуждающиеся в дорогостоящем лечении, 
обеспечены социальными государствен-
ными гарантиями в реалиях сегодняшнего 
дня? как повлияет импортозамещение на 
механизм сохранения качества лекар-
ственных препаратов? каковы перспекти-
вы федерального финансирования лечения 
пациентов с редкими заболеваниями?

на эти и другие вопросы ответят пред-
ставители Минздрава рФ, главный внеш-
татный специалист по медицинской гене-
тике Минздрава рФ сергей Иванович 
куцев, общественные организации паци-
ентов.

санкТ-пЕТЕрбург 
16 февраля
совещание в комитете по здравоохра-
нению санкт-петербурга по подготовке 
к круглому столу по редким заболевани-
ям.

25 февраля
научно-практическая конференция «ред-
кие заболевания». Организаторы: комитет 
по здравоохранению санкт-петербурга, 
профессиональная медицинская ассоциа- 
ция клинических фармакологов санкт-
петербурга. Вопросы к обсуждению: эффек-
тивность системы государственных закупок 
для обеспечения лекарственными средства-
ми пациентов с редкими (орфанными) забо-
леваниями, лекарственная терапия редких 
заболеваний, фармакоэкономика и оценка 
медицинских технологий в терапии редких 
заболеваний, раздел «средства, исполь-
зуемые для лечения редких заболеваний у 
детей» Формуляра лекарственных средств 
и современные клинические рекомендации 
по лечению редких болезней. цель конфе-
ренции: оптимизация лекарственного обе-
спечения, повышение профессионального 
уровня врачей, развитие идеологии клини-
ко-фармакологического подхода, принци-
пов доказательной медицины. председате-
ли: Татьяна Засухина, александр хаджидис, 
Валентина ларионова, Юрий Жулев. Для 
участия в конференции приглашаются врачи 
терапевтических и хирургических специаль-
ностей и фармацевты учреждений здраво-
охранения стационарного и амбулаторного 
типа взрослой и детской сети.

место проведения: 
батайский пер. 3а, 
гостиница «сокос олимпия Гарден».
Время проведения: 
25.02.2016, 14:00 — 18:00

26 февраля
круглый стол в гаООрДИ при участии 
вице-губернатора казанского О.а. и 
комитета по здравоохранению санкт-
петербурга. Организаторы — гаООрДИ 
и центр помощи пациентам «геном». 

28 февраля
Детский праздник в байкеровском клубе 
«башни», в программе – интерактивный 
кукольный спектакль, чаепитие, катание 
на мотоциклах. Организатор — «геном».

набЕрЕЖныЕ ЧЕлны 
8 февраля 
благотворительный турнир команд в пользу 
челнинских детей с муковисцидозом «Ма-
стер добрых дел». участники турнира — 
команды кВн из набережных Челнов, 
Елабуги и нижнекамска. Все собранные 
средства будут направлены на оказание 
помощи детям с муковисцидозом — закуп-
ку индивидуальных небулайзеров (ингаля-
торов). на сегодняшний день таких детей  
в городе — 18.

Организаторы — региональная обще-
ственная организация «центр развития 
социальных инициатив детей и молодежи 
республики Татарстан “свободная тер-
ритория”», местная городская молодеж-
ная общественная организация «клуб 
веселых набережночелнинцев» и местная 
молодежная общественная организация 
«городской студенческий совет».

уФа
стартует новый этап благотворительной 
акции «народная копеечка». Обществен-
ный фонд развития города в преддверии 
Международного дня спонтанного про-
явления доброты объявил о старте нового 
сезона акции «народная копеечка» и при-
гласил  всех уфимцев принять участие в 
добром деле. Международный день спон-
танного проявления доброты отмечается 
ежегодно 17 февраля — по всему миру 
добровольцы и некоммерческие органи-
зации проводят благотворительные меро-
приятия и акции в честь этого события. 

подробная информация: 
общественный фонд развития города, 
тел. 8 (347) 282-99-97. 

Все средства будут направлены на ор-
ганизацию мероприятия «День редких 
заболеваний» в поддержку подопечных 
Межрегиональной общественной орга-
низации пациентов с болезнью Фабри и 
другими редкими заболеваниями «Доро-
га к жизни», которое будет проводиться  
29 февраля. 

нОВОсИбИрск
24 февраля 
Международный день редких болезней 
будет отмечать центр помощи пациентам 
«геном» совместно с новосибирским от-
делением организации «Дорога к жизни». 

29 февраля 2016 ГОда – меЖдУнарОдный денЬ  редких бОлезней
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