
Какие заболевания входят в Перечень 
жизнеугрожающих и хронических 
прогрессирующих редких 
заболеваний и программу 
«14 высокозатратных нозологий»?

В России к орфанным заболеваниям относят более 260 
нозологий, но далеко не все из них являются основанием 
для получения льготных лекарств. Прежде всего, бесплатные 
препараты положены пациентам с заболеваниями из «Перечня 
жизнеугрожающих и хронических прогрессирующих редких 
(орфанных) заболеваний, приводящих к сокращению 
продолжительности жизни граждан или их инвалидности».  
В 2021 году в него входят: 

Идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура (синдром 
Эванса)

Дефект в системе комплемента

Преждевременная половая зрелость центрального 
происхождения

Нарушения обмена ароматических аминокислот 
(классическая фенилкетонурия, другие виды 
гиперфенилаланинемии)

Тирозинемия

Болезнь «кленового сиропа» (лейциноз)

Другие виды нарушений обмена аминокислот с разветвленной 
цепью (изовалериановая ацидемия, метилмалоновая 
ацидемия, пропионовая ацидемия) 

Нарушения обмена жирных кислот 

Гомоцистинурия 

Глютарикацидурия 

Галактоземия 

Другие сфинголипидозы: болезнь Фабри (Фабри-Андерсона), 
Нимана-Пика

Острая перемежающая (печеночная) порфирия

Нарушения обмена меди (болезнь Вильсона) 

Незавершенный остеогенез

Легочная (артериальная) гипертензия (идиопатическая) 
(первичная)

Источник: Постановление Правительства РФ от 26 апреля 2012 г. 
N 403

Также бесплатные лекарства положены пациентам 
с диагностированными заболеваниями, которые входят 
в программу «14 высокозатратных нозологий»: 

Гемофилия

Муковисцидоз

Гипофизарный нанизм

Болезнь Гоше

ЗНО лимфоидной, кроветворной и родственных им тканей,

Рассеянный склероз

Гемолитико-уремический синдром 

Юношеский артрит с системным началом

Мукополисахаридозы I, II и VI типов

Апластическая анемия неуточненная

Наследственный дефицит факторов II (фибриногена), VII 
(лабильного), X (Стюарта-Прауэра) 

Состояния после трансплантации органов и (или) тканей

Источник: Федеральный закон от 21.11.2011 № 23-ФЗ «Об основах 
охраны здоровья граждан» (ст. 44, ч. 7)
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