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®eHunketoHypus (OKY) aBnsetca akTyanbHoi npo6aeMoil 34paBo0XpaHeHns B
Poccuitckoin ®eaepauuu u B Apyrux cTpaHax Mupa.

OKY npefcrtasnser co60ii reHeTM4ECKOE 3a60eBaHMe, Hacneayemoe no ayTto-
COMHO-PELIECCMBHOMY TUMY, CBA3AHHOE C HapyLUeHMeM MeTabonuaMa ammHo-
kucnot. Mpm atom fo 1 % cnyvaes ®KY npefctaBneHo atunuyHbIMU hopma-
MU, CBSA3AHHBIMW C MyTaLWAMM B OPYTUX FeHax, 0TBEHAOLLMX 3a KOLMPOBAHME
(hepmMeHTOB, 06ecneqnBatoLLMX CUHTE3 KohaKTopatheHnnanaHuHrnapoKcunass!
— TeTparngpo6uontepuHa (BH4). KnuHuyeckas kaptuHa 3abonesaHus passusa-
eTCA YXKe cnycTa 2-3 Heflenu nocne poXAEHUs U K LUECTUMECAYHOMY BO3pacTy
y pebeHka chopmupytotcs HeobpaTumble nameHeHus LIHC. [ns 60nbHbix OKY
XapakTepHa NporpeccupyroLas yMCTBEHHAA OTCTaNO0CTb, 3NUNENTUYECKNA CUH-
[POM W Apyrie NCMXOHEBPONOrMYeCKMe paccTpoincTaa.

losiBNeHne nekapcTBeHHbIX MeTofoB neveHus ®KY npeacrasnser 0co6blit
WHTEPEC, TaK KaK Ha TeKYLUi A MOMEHT OCHOBHbIM TepaneBTUYECKUM METOLOM
aBnsaeTca guerotepanus. B 2007 r. YnpasneHuem no KOHTPOJIO 3@ NULLEBLIMU
npogykTamn u nekapcteeHHbIMi npenaparamu CLUA (FDA) 6bin 0go6peH ne-
KapcTBeHHbI npenapat (J1M)KysaH, KOTOPbIA ABNSAETCA MEpBbIM Npenaparom
CMoco6HbIM 06ecneynTb opraHuam BH4 y 60nbHbIX DKY, N03B0ONAS TeM cambIM
CHW3NTb WHBANMAM3ALNIO, CMEPTHOCTb M NOBLICUTH KAYECTBO XWU3HU 6ONbHBIX.
B HacTosLLee BpemMs OCYLLECTBAAETCSA pernctpauus aaHHoro J1M Ha Tepputopun
P®,BB0OA KOTOPOro B NPAKTUKY NPUBEAET K POCTY 3aTpaT U Harpy3ku Ha 6t[-
XKET 3[paBOOXPaHeHNs. B CBA3M C 3TUM BO3HMKAET HEO6XOAMMOCTb npoBefe-
HWA (hapMAKOINUAEMUONOrMYECKOR 1 (hapMakoaKoHoMUYeckoi (DPIK) oLeHKu
Tepanuu, a TaKkxKe paspaboTKu METOLMYECKNX MOAXO0B K CO3LaHUI0 MOZenu
NeKapcTBeHHOro o6ecneveHns 60NbHbIx ¢ OKY.

Llenb uccnepoBanns — onpefenedne akTyanbHoCTH nposedeHus hapmakoanuie-
muonoruyeckoit n ®3K oLeHKN NekapcTBeHHoN Tepanii 60MbHbIX ¢ DKY B PO.

MeTopbl uccnegoBanus. IHDOPMALMOHHBIA NOUCK NPOBOAMNCS B 6a3aX AaHHbIX
LIHMB, Medline, Pubmed v B ceTu VIHTepHET N0 KNt04eBbIM CNIOBaM: «(hapMaKo3-
KOHOMMKa», «pharmacoeconomics», «®OKY», «pacnpoctpaHeHHOCTb DKY», «fe-
KapcTBeHHas Tepanus OKY», «anetotepanus npu OKY», «3arparbl», «3arTparbl-
3D heKTUBHOCTL>, «Cost-effectivenessanalysis», «ka4yecTBo Xn3Hu», «QALY>.

PesynbTtatbl. CornacHo ony6nnkoBaHHbIM AaHHbIM OKY BCTpedaetcs y 2 u3
10000 HoBopoXAaeHHbIX B EBpone, y 1 13 10000 B Poccuiickon defepauun. B
COOTBETCTBUM C nocTaHoBneHneM [pasutensctea P® ot 26 anpens 2012 r. No
403 Bce hopmbl 3a60/1eBaHNSA BKIHO4EHbI B [lepeyeHb XN3HeyrpoXxaroLLmx 1 Xpo-
HUYECKMX MPOrpecCUpYoLLNX peaknx (OptaHHbIX) 3a601eBaHUIA, MPUBOAALLMX K
COKpALLEHNO MPOACIKUTENbHOCTI XXU3HN FpaXKaaH Uian UX MHBANNMAHOCTY.

B xoae MHOPMaLMOHHOI0 NoucKa 6bin HalaeH psa CTaTei, NOCBALLEHHbIX Npa-
KTuKe nedeHns OKY kak B Poccun, Tak u 3a py6exxom. lpoBefeHHbIN aHanus
noKasas, Y10 BO MHOMMX CTPAHax Hapsdy ¢ AueToTepanuei M CUMNTOMaTUYeCKON
thapmakoTepanueir, WwWupoko npumensetca JIM KysaH, Lienecoobpa3HocTb npu-
MeHeHMs KoToporo aokasaHa ®3K nccneposaHunsamu. B 10 Bpems kak B Poccnii-
ckont ®efepaumm Takne GIK nccnesoBaHns OTCYTCTBYHOT.

3akntoyenue. Mposeneqne hapmakoanuaemuonoruyeckoin n ®3K oueHkn ne-
KapcTBeHHoN Tepanuu OKY ¢ Lenbio ONTUMU3aLMKA NEKapCTBEHHOrO 06ecrneye-
Hus HaceneHns Poccuiickon ®efepaumn aBRSETCA akTyanbHbIM.






