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Первичные иммунодефициты как гетерогенная группа орфанных заболеваний пред-
ставляют особый интерес для фармакоэкономической оценки применяемых медицин-
ских вмешательств вследствие разнообразия клинической картины и сложности 
стандартизации подходов. В связи с ростом выявляемости вследствие неонаталь-
ного скрининга и потенциалом к его расширению все более важным является 
не только вопрос лечения, но реабилитации таких пациентов для сохранения у них 
высокого качества жизни, а значит, и социальной и экономической активности. 
Цель исследования – фармакоэкономическая оценка технологии персонифициро-
ванной двунаправленной реабилитации на втором этапе у детей с первичными им-
мунодефицитами с изучением клинико-экономических особенностей метода перед 
включением его в существующие источники финансирования оказания медицинской 
помощи. 
Материалы и методы. Использована выборка пациентов из опубликованных дан-
ных по оценке клинической составляющей метода, основанной на определении пока-
зателя качества жизни. В данной работе для расчета затрат применяются данные 
расчетов прямых затрат на оказание помощи одному пациенту в рамках реализации 
протокола клинической апробации 2019-55-7. В качестве интегрального критерия кли-
нико-экономической эффективности был рассчитан QALY на один год жизни, проведен 
фармакоэкономический анализ дисконтирования по ставкам 3 и 5%, анализ «затраты-
эффективность», инкрементальный анализ «затраты-эффективность», прове-
дено сравнение результатов с порогом готовности платить на конец 2023 г. 
Результаты исследования. QALY за один год жизни составил 0,75. По результа-
там дисконтирования с 2019 г. сумма затрат снизилась с 603 071 до 452 303 руб. 
при ставке 5% и до 512 604 руб. при ставке 3%. По результатам проведения анализа 
«затраты-эффективность» стоимость одной единицы эффективности (QALY) 
в 2019 г. составляла 804 095 руб., в 2024 г. – 683 480 руб. при ставке 3% и 603 071 руб. 
при ставке 5%. По результатам проведения инкрементального анализа «затраты-
эффективность» стоимость одной дополнительной единицы эффективности 
(QALY) обходилась в 6 884 372 руб. в 2019 г., в 2024 г. она составляет 5 851 716 руб. 
для ставки 3% и 5 136 279 руб. для ставки 5%. 
Выводы. При сравнении с порогом готовности платить метод является погра-
нично приемлемым. Значительным фактором, вносящим наибольший вклад в общую 
стоимость затрат, являются расходы на приобретение материальных запасов. 
Для признания метода фармакоэкономически эффективным требуются дополни-
тельные критерии клинической эффективности. Перенос катамнеза на дореабили-
тационный этап, исключение обеспечения лекарственными препаратами на втором 
этапе реабилитации за счет средств медицинской организации служат путями сни-
жения затрат на метод. 

 
Введение. Лечение орфанных заболеваний представляет собой комплекс 

разнообразных дорогостоящих медицинских технологий. Первичные иммуно-
дефициты (ПИД) не являются исключением в результате высокой гетерогенно-
сти этих генетически опосредованных заболеваний [7]. Частота встречаемости 
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ПИД в РФ, согласно имеющимся данным, в среднем составляет 1,5 на 100 тыс. 
населения [8]. Сложность оказания медицинской помощи этой группе пациен-
тов связана не только с клиническим разнообразием, но и с недостаточной ди-
агностикой [5]. Неонатальный скрининг наиболее тяжелых форм, стартовав-
ший как национальный проект, позволил улучшить выявляемость, однако, 
в свою очередь, сформировал и новые вызовы [5]. 

После постановки диагноза пациенты нуждаются в длительном, иногда по-
жизненном, лечении, регулярном контроле заболевания и эффективности те-
рапии. Немаловажным аспектом сохранения высокого качества жизни у таких 
пациентов является реабилитация [5]. В настоящий момент медицинским со-
обществом не сформирована стратегия восстановительного и реабилитацион-
ного лечения для детей с ПИД из-за сложности выработки единых подходов 
вследствие клинической, соответственно, и терапевтической гетерогенности 
данной группы [5]. При этом игнорирование данного этапа может приводить 
к снижению качества жизни, интегрального критерия эффективности оказания 
медицинской помощи [12]. Снижение качества жизни приводит к ухудшению со-
циально-экономических условий жизни семьи, в которой есть ребенок с ПИД, 
за счет нарушения социализации, роста затрат семьи и уменьшения будущего 
вклада этих детей в экономику страны [13]. 

В 2022 г. группа ученых из Лечебно-реабилитационного научного центра 
(ЛРНЦ) «Русское поле» ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» Мин-
здрава России впервые опубликовала данные о применении персонифициро-
ванного метода двунаправленной реабилитации пациентов на втором этапе 
после выписки из стационара. Основой послужил предыдущий опыт центра по 
персонифицированной двунаправленной реабилитации детей, перенесших он-
кологические и гематологические заболевания [3]. Данный опыт является уни-
кальным и не имеет аналогов в стране и мире. 

В связи с ограниченностью ресурсов здравоохранения важным является ас-
пект фармакоэкономической оценки новой медицинской технологии перед вклю-
чением ее в стандарты оказания медицинской помощи и текущие источники ее 
финансирования [4]. Это важно для орфанных заболеваний, где масштабирова-
ние технологий ограничено вследствие небольшого количества пациентов,  
отчего затраты на оказание помощи таким пациентам зачастую выше, а масшта-
бирование опыта затруднено [1]. Оценка технологии также позволяет выявить 
факторы, влияющие на стоимость затрат, разработать пути их снижения. 

В нашем исследовании мы оценивали только прямые затраты на меди-
цинскую технологию. 

Цель исследования – фармакоэкономическая оценка технологии персо-
нифицированной двунаправленной реабилитации на втором этапе у детей 
с ПИД с изучением фармакоэкономических особенностей метода перед вклю-
чением его в существующие источники финансирования оказания медицин-
ской помощи. 

Материалы и методы. Метод персонифицированной реабилитации вто-
рого этапа у детей с первичными иммунодефицитами, предложенный специа-
листами ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» Минздрава России, пред-
ставляет собой двунаправленную реабилитацию в сочетании с катамнестиче-
ским обследованием в рамках госпитализации в ЛРНЦ «Русское поле» [6]. Су-
тью метода двунаправленной реабилитации является выявление уже имею-
щихся факторов риска снижения качества жизни, развившихся осложнений  
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заболевания и проводимого лечения (ретроспективное направление) с помо-
щью рутинного обследования на основе отечественных клинических рекомен-
даций и международных протоколов, а также учет возникновения новых, по-
тенциальных факторов риска и осложнений (проспективное направление). Ме-
тод схематично представлен на рис. 1. 

 

 
Рис. 1. Схематичное изображение метода двунаправленной реабилитации 

 
План катамнеза, как и план реабилитационных мероприятий, формировался 

персонифицированно. Катамнестическое обследование включало в себя лабора-
торные и инструментальные исследования. По результатам проведенного обсле-
дования восстановительное лечение могло включать следующие методы: лечеб-
ную физкультуру, физиотерапию, нейрокогнитивную и психокоррекцию. 

В финальную выборку было включено 78 детей с различными формами 
ПИД с медианой возраста 8,9 года (3–17 лет), медианой возраста постановки 
диагноза 5,7 года (0,2 года –16 лет), прошедших реабилитацию в ЛРНЦ «Русское 
поле» в период с 2020 по 2022 г. в течение 21 дня. Группа состояла из 59 маль-
чиков и 19 девочек. Нозологическая структура была следующей: 34% пациентов 
(n = 26) имели комбинированный ПИД, 27% (n = 21) – комбинированные ПИД, 
ассоциированные с синдромальными проявлениями, 15% (n = 12) – аутовоспа-
лительные заболевания, 10% (n = 8) – дефекты гуморального звена иммунитета, 
7% (n = 5) – дефекты фагоцитоза, 5% (n = 4) – дефекты врожденного иммуни-
тета, 2% пациентов (n = 2) – ПИД с иммунной дисрегуляцией. 

Для оценки качества жизни применялись детская и родительская формы 
русской версии опросника PedsQL 4.0 Generic Core Scales отдельно для сле-
дующих возрастных групп детей/подростков: 2–4 года, 5–7, 8–12 и 13–18 лет 
[3, 5, 6]. Пациенты и их родители проходили опрос дважды: до начала прохож-
дения реабилитации и после ее окончания. Опросник включает в себя 23 во-
проса, позволяющих судить о физическом, эмоциональном, социальном функ-
ционировании ребенка, жизни в школе. По результатам шкалирования рассчи-
тывался итоговый балл качества жизни. Более высокий балл говорил о более 
высоком качестве жизни пациента. 

Результаты родительской и детской форм опросника качества жизни до 
и после проведения реабилитации представлены в табл. 1. С целью объекти-
визации мы выбрали детскую форму как основу проведения фармакоэкономи-
ческого анализа за счет более высокого достигнутого реабилитационного  
результата, полученного в рамках опроса. 
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Таблица 1 
Результаты опроса качества жизни 

Вид  
функционирования 

Детская форма Родительская форма 
до  

реабилитации 
после  

реабилитации 
до  

реабилитации 
после  

реабилитации 
Физическое 67,74 74,10 66,18 68,64 
Эмоциональное 61,27 72,37 61,70 70,98 
Социальное 74,75 82,63 72,41 77,86 
Жизнь в школе 55,12 60,95 55,89 62,50 
Психосоциальное 65,21 75,73 64,77 72,57 
Суммарный балл 66,13 74,89 65,37 70,86 
QALY 1 год 0,66 0,75 0,65 0,71 

 
Суммарный балл после проведения реабилитации согласно детской 

форме составил 74,89 балла, увеличившись с 66,13 балла до начала восста-
новительного лечения. Таким образом, продемонстрирован положительный 
клинический эффект проведенной реабилитации. Согласно опыту ЛРНЦ «Рус-
ское поле», данный эффект сохраняется максимально до одного года. 

QALY (quality-adjusted life year) – год с поправкой на качество, год каче-
ственно прожитой жизни, общий показатель бремени болезней, где оценка ва-
рьируется от 1 – отличное здоровье до 0 – смерть. На основании полученных 
данных качества жизни, последующего повторного наблюдения пациента был 
рассчитан показатель QALY за один год жизни как произведение результатов 
суммарной шкалы оценки качества жизни на один год (продолжительность со-
хранности эффекта проведенной реабилитации) [14]. Расчет QALY на один год 
после проведения реабилитации составил 0,75. 

Стоимость прямых затрат, медицинских и немедицинских, по статьям расхо-
дов: затраты на оплату труда работников, расходы на приобретение материальных 
запасов, расходы на общехозяйственные нужды, была взята из протокола кли-
нической апробации 2019-55-7, опубликованного на сайте Министерства здра-
воохранения Российской Федерации, в котором смоделирована стоимость за-
трат усредненного случая реабилитации пациента с ПИД в рамках описывае-
мого метода и в соответствии с Приказом Министерства здравоохранения Рос-
сийской Федерации от 13 августа 2015 г. № 556 «Об утверждении Методиче-
ских рекомендаций по расчету финансовых затрат на оказание медицинской 
помощи по каждому протоколу клинической апробации методов профилактики, 
диагностики, лечения и реабилитации». Общая сумма затрат составляла 
603 071 руб. 00 коп. на одного пациента в 2019 г., когда начиналась апробация 
нового метода. Разбивка по статьям продемонстрирована в табл. 2. 

 
Таблица 2 

Прямые затраты на лечение одного пациента по статьям расходов, руб. 

№  
п/п 

Статья расходов 
Объем  

финансовых затрат 

1 
Затраты на оплату труда сотрудников, непосредственно  
связанных с оказанием медицинской помощи 116 733 

2 Расходы на приобретение материальных запасов 361 823 
3 Расходы на общехозяйственные нужды 124 515 

3.1 
В том числе на оплату труда сотрудников, не принимающих 
непосредственное участие в оказании медицинской помощи 46 693 

Итого 603 071 
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Проведен фармакоэкономический анализ: дисконтирование на пятилетнем 
горизонте при условии рекомендации ВОЗ об удешевлении нового метода на 3% 
и при условии ставки в 5% ежегодно [2, 10], анализ «затраты-эффективность», ин-
крементальный анализ «затраты-эффективность» на одну единицу QALY до и по-
сле анализа дисконтирования. 

Инфляционные риски и ожидания не учитывались. Проведено сравнение по-
лученных данных инкрементального анализа «затраты-эффективность» с поро-
гом готовности платить по состоянию на 2024 г. По результатам выделены фак-
торы, влияющие на стоимость затрат, и пути их снижения. 

Порог готовности платить определен как три показателя валового внут-
реннего продукта на душу населения, данные взяты из открытых источников 
на конец 2023 г., и составил 4 281 077 руб. при валовом внутреннем продукте 
на душу населения 1 427 026 руб. [9, 11]. 

Статистическая обработка результатов проводилась с использованием 
программного обеспечения MS Office. 

Результаты исследования и их обсуждение. По результатам дисконти-
рования затрат за пятилетний период с 2019 г. сумма затрат снизилась 
с 603 071 до 452 303 руб. при ставке 5% и до 512 604 руб. при ставке 3%. 

По результатам проведения анализа «затраты-эффективность» стоимость 
одной единицы эффективности (QALY) в 2019 г. составляла 804 095 руб., 
в 2024 г. – 683 480 руб. при ставке 3% и 603 071 руб. при ставке 5%. 

Результаты проведения инкрементального анализа «затраты-эффектив-
ность» графически представлены на рис. 2. 

 

 
Рис. 2. Сравнение результатов инкрементального анализа «затраты-эффективность»  

с порогом готовности платить 
 
Стоимость одной дополнительной единицы эффективности при применении 

данного метода с порогом готовности платить за весь период времени с учетом 
дисконтирования затрат оказывается дороже порога готовности платить, но де-
шевле двух таких порогов, что делает его погранично приемлемым. 

Значительным фактором, вносящим наибольший вклад в общую стои-
мость затрат, являются расходы на приобретение материальных запасов, что 
связано с необходимостью широкого катамнестического обследования паци-
ентов и коррекции проводимого лечения в случае выявления субкомпенсации 
или декомпенсации в течении ПИД. 
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Для клинически эффективной медицинской технологии, использующейся 
у пациентов, погранично приемлемая стоимость единицы дополнительной эф-
фективности относительно порога готовности платить требует дополнительных 
критериев клинической эффективности для признания метода персонифициро-
ванной двунаправленной реабилитации пациентов с ПИД фармакоэкономически 
эффективным и пригодным для включения в действующие источники оказания 
медицинской помощи. 

Необходимо отметить, что ПИД является орфанным заболеванием, к ко-
торому сложно применимы стандартные методы оценки технологий здраво-
охранения в силу нозологической редкости и гетерогенности группы. Воз-
можно, что комплексный подход, комбинация различных методов фармакоэко-
номической оценки позволят в будущем адекватнее оценивать медицинские 
технологии для орфанных заболеваний, в том числе совершенствуя систему 
оплаты лечения с их применением. 

В настоящем исследовании инфляционное давление на рост стоимости 
закупки материальных запасов не учитывается, однако в случае орфанных за-
болеваний инфляция является мощным фактором удорожания медицинской 
технологии. Потенциальным путем сокращения затрат является снижение 
доли материальных запасов в общей структуре затрат на оказание медицин-
ской помощи, что возможно достичь путем переноса катамнестического этапа 
на дореабилитационный период, как, например, это сделано для другой группы 
орфанных заболеваний – детей, страдающих онкологическими и гематологи-
ческими заболеваниями. Данная мера позволит сфокусироваться на реабили-
тационной составляющей и сократить пребывание пациента на реабилитаци-
онной койке с 21 до 14 дней. Помимо этого существенную лепту в снижение 
стоимости вносит благотворительный фонд «Круг добра», обеспечивая детей 
с ПИД необходимыми жизненно важными лекарственными препаратами, сни-
мая финансовое обременение с медицинских организаций. 

Значительным по значимости фактором может послужить продолжение 
реабилитационных мероприятий на третьем – амбулаторном – этапе с высокой 
преемственностью между этапами, что позволит отказаться от многократных 
госпитализаций на втором – стационарном – этапе и снизить затраты на более 
дорогом этапе. 

Выводы. При сравнении с порогом готовности платить метод является 
погранично приемлемым. Значительным фактором, вносящим наибольший 
вклад в общую стоимость затрат, являются расходы на приобретение матери-
альных запасов. Для признания метода фармакоэкономически эффективным 
требуются дополнительные критерии клинической эффективности. Перенос 
катамнеза на дореабилитационный этап, исключение обеспечения лекар-
ственных препаратами на втором этапе реабилитации за счет средств меди-
цинской организации служат путями снижения затрат на метод. 
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ASSESSMENT OF THE PHARMACOECONOMICAL EFFECTIVENESS OF SECOND STAGE  
PERSONALIZED REHABILITATION IN CHILDREN WITH PRIMARY IMMUNODEFICIENCIES:  

THE EXPERIENCE OF ONE CENTER 

Key words: rehabilitation, children, primary immunodeficiency, pharmacoeconomics, quality 
of life, assessment of healthcare technologies. 

Primary immunodeficiencies as a heterogeneous group of orphan diseases are of particular in-
terest for the pharmaco-economical assessment of applied medical interventions due to diversity 
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of their clinical presentation and complexity of standardizing approaches. In connection with in-
creasing detectability due to neonatal screening and the potential for its expansion, it is increas-
ingly important not only to treat, but to rehabilitate such patients as well in order to maintain 
a high quality of their lives, and therefore social and economic activity. 
The purpose of the research is a pharmaco-economical assessment of personalized bidi-
rectional rehabilitation technology at the second stage in children with primary immunodefi-
ciencies with the study of clinical and economic features of the method before including it in existing 
sources of financing for medical care. 
Materials and methods. A sample of patients from published data on evaluating the clinical 
component of the method was used based on determining the quality of life indicator. In this paper, 
data from calculations of direct expenses for providing care to one patient are used to calcu-
late the costs as part of implementing the 2019-55-7 clinical approbation protocol. As an inte-
gral criterion of clinical and economic efficiency, QALY was calculated for one year of life, a phar-
macoeconomical analysis of discounting at rates of 3 and 5%, a cost-effectiveness analysis, an in-
cremental cost-effectiveness analysis, and a comparison of the results with the threshold 
of willingness to pay for the end of 2023 were carried out. 
Research results. The QALY for one year of life was 0.75. According to discounting results, 
since 2019, the amount of expenses has decreased from 603,071 to 452,303 rubles at the 
rate of 5% and up to 512 604 rubles at the rate of 3%. According to the results of the cost-
effectiveness analysis, the cost of one unit of efficiency (QALY) in 2019 was 804,095 rubles, 
in 2024 – 683,480 rubles at the rate of 3% and 603,071 rubles at the rate of 5%. According 
to the results of the incremental cost-effectiveness analysis, the cost of one additional unit 
of efficiency (QALY) cost 6,884,372 rubles in 2019, in 2024 it is 5,851,716 rubles for the rate 
of 3% and 5,136,279 rubles for a 5% rate. 
Conclusions. When compared with the threshold of willingness to pay, the method is bor-
derline acceptable. A significant factor contributing the most to the total cost of expenses 
is the cost of purchasing inventory. Additional criteria of clinical efficacy are required to rec-
ognize the method as pharmaco-economically effective. The transfer of catamnesis to the 
pre-rehabilitation stage, exclusion of provision with medicines at the second stage of rehabil-
itation at the expense of the medical organization's funds serve as ways to reduce the cost of 
the method. 
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