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Описывается методология построения моделей структур дан-
ных, цели, задачи и результаты разработки программного ком-
плекса управления медицинскими данными исследования методов
лечения β-талассемии. Цель разработки и внедрения оригиналь-
ного программного комплекса управления медицинскими данными
исследования методов лечения β-талассемии является накопление,
хранение и аналитическая обработка клинических и лабораторно-
диагностических данных пациентов с возможностью последующе-
го применения к ним инструментов фармакоэкономического ана-
лиза. Основным результатом разработки и внедрения программно-
го комплекса является формализация и автоматизация процессов
проведения исследований в области методов лечения данного ге-
матологического заболевания в научно-клинических учреждениях
системы здравоохранения Российской Федерации.
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Введение

В качестве области исследования выбраны методы лечения β-талас-
семии — генетического заболевания, вызывающего частичное или пол-
ное отсутствие синтеза β-глобиновых цепей, в результате чего происхо-
дит снижение синтеза гемоглобина [1]. Лечение этого заболевания требу-
ет проведения терапии и последующей трансплантации гемопоэтических
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стволовых клеток (ТГСК) [2], что является сложным и многокомпонент-
ным процессом на уровне организации оказания высокотехнологичной
медицинской помощи (ВМП) [1, 3]. По данным регистрационного иссле-
дования Объединенного Королевства около 50% пациентов с диагнозом
талассемия в Великобритании доживают до 35 лет [4]. Эти данные под-
тверждает исследование выживаемости и осложнений при проведении
терапии трансфузиями и дефероксамином, охватывающее 720 пациен-
тов, рожденных после 1970 г., из 7 медицинских центров в Италии, в ко-
тором 68% пациентов были живыми в 35 лет [5]. В развивающихся стра-
нах продолжительность жизни пациентов с талассемией не превышает 20
лет вследствие недоступности регулярных трансфузий и хелации [6]. В
России талассемия включена в перечень редких заболеваний, утвержден-
ный Министерством здравоохранения Российской Федерации [7]. По дан-
ным отечественных исследователей талассемией болеют чуть менее 1%
населения Российской Федерации.

Методы лечения β-талассемии и задачи анализа их эффек-
тивности

Существует два метода лечения β-талассемии: нерадикальная терапия,
включающая регулярные трансфузии эритроцитов, и радикальная —
ТГСК. Нерадикальная терапия имеет ряд серьезных осложнений. По-
стоянные трансфузии приводят к перегрузке железом, так как организм
человека не может самостоятельно выводить его избыточное количество.
Если вовремя не начать хелаторную терапию, избыточное железо мо-
жет привести к возникновению осложнений и дальнейшей смертности.
При проведении нерадикальной терапии у пациентов накопление железа
в тканях начинается через год после начала трансфузий [5], при этом
норма содержания железа варьируется в зависимости от пола и возрас-
та [8]. При нерадикальной терапии у трансфузионно-зависимых пациен-
тов, как следствие обязательного пожизненного переливания эритроци-
тов,возникают осложнения. Эти осложнения можно разделить на 4 груп-
пы: инфекции, переданные при трансфузии; трансфузионная перегруз-
ка железом; токсичность хелаторной терапии; бактериальные инфекции.
Другим серьезным недостатком является существенное ухудшение каче-
ства жизни пациента, что проявляется в их меньшей трудоспособности
из-за роста частоты трансфузий и необходимости постоянного получе-
ния фармакотерапии. Радикальным способом лечения β-талассемии яв-
ляется ТГСК — высокотехнологичный метод лечения и важный этапом
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терапии при многих гематологических заболеваниях, врожденных на-
рушениях иммунной системы, наследственных и приобретенных анеми-
ях, некоторых болезнях обмена и злокачественных новообразованиях [1].
Данный метод лечения предполагает длительную госпитализацию (более
30 дней: приживление трансплантата — 0–30 дней после ТГСК, период
приживления — 30–100 дней после трансплантации), длительный период
наблюдения после ТГСК более 360 дней и имеет ряд серьезных ослож-
нений — возникновение инфекций, острая реакция трансплантат против
хозяина (РТПХ), отторжение трансплантата, которые приводят к ле-
тальным исходам.

При этом оба способа лечения β-талассемии имеют свои ограничения.
Одним из существенных ограничений контроля данного заболевания у
пациентов является нерегулярность проведения нерадикальной терапии,
причиной которой является территориальная удаленность пациентов от
учреждений здравоохранения Российской Федерации и необходимость
проведения регулярных обследований. ТГСК тоже на сегодняшний день
в России имеет серьезные ограничения доступности,всего 6 учреждений
здравоохранения Российской Федерации имеют возможность оказывать
данный вид ВМП, при этом количество пациентов детского и подростко-
вого возраста с онкологическими, гематологическими и иммунологиче-
скими заболеваниями, которые нуждаются в проведении ТГСК, состав-
ляет несколько сотен в год [7]. Для решения задач контроля заболевания
и обеспечения доступности его методов лечения необходимы организация
учета и регистрации пациентов с диагнозом β-талассемии и их плано-
вых и регулярных наблюдений в учреждениях системы здравоохране-
ния Российской Федерации. Другим важным аспектом является анализ
стоимости лечения и оценки качества жизни данной группы пациентов
и разработка клинических рекомендаций оптимального применения обо-
их методов лечения β-талассемии как с клинической точки зрения, так
и с фармаэкономичской. Примером такой задачи являет анализ меди-
цинских данных пациентов с тяжелой формой β-талассемии и данных
изменения их качества жизни, в результате которого будет найдена пре-
дельная точка, в которой стоимость единицы эффективности от прове-
дения ТГСК меньше стоимости единицы эффективности от проведения
нерадикальной поддерживающей терапии.

Федеральное государственное бюджетное учреждение «Федеральный
научно-клинический центр детской гематологи, онкологии и иммуноло-
гии имени Дмитрия Рогачева» здравоохранения Российской Федерации
(ФГБУ «ФНКЦ ДГОИ имени Д. Рогачева» Минздрава России) являет-
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ся крупнейшим учреждением здравоохранения по лечению онкологиче-
ских, гематологических и иммунологических заболеваний у пациентов
детского и подросткового возраста [9], на его базе организованы научно-
клинические исследования в области детской онкологии, гематологии, и
иммунологии, включая регистрационное исследование пациентов с ди-
агнозом β-талассемии. Текущее развитие области научно-клинических
исследований в здравоохранении и международный опыт их организа-
ции [4–6] позволяют сделать выводы о необходимости разработки и внед-
рения информационных систем поддержки процессов накоплении и ана-
литической обработки их медицинских данных, с учетом особенностей и
задач конкретного регистрационного и научно-клинического исследова-
ния [10, 11]. Приведем опыт разработки и внедрения программного сред-
ства управления медицинскими данными исследования методов лечения
β-талассемии в подразделениях ФГБУ «ФНКЦ ДГОИ имени Д. Рогаче-
ва» Минздрава России.

Программный комплекс управления медицинскими данны-
ми исследования методов лечения β-талассемии

Цель разработки и внедрения программного комплекса управления
медицинскими данными исследования методов лечения β-талассемии
(ПК) — накопление, хранение и аналитическая обработка клинических
и лабораторно-диагностических данных пациентов с возможностью по-
следующего применения к ним инструментов фармакоэкономического
анализа. Основные задачи и особенности реализации ПК: организация
накопления и надежного хранения лабораторно-диагностических дан-
ных пациентов с возможностью их версионирования; реализация функ-
ции гибкой первоначальной настройки и последующего изменения схемы
данных в соответствии с особенностями предметной области без потери
ранее внесённых данных; реализация механизмов предоставления досту-
па к данным и внешним функциям системы, согласно ролевой модели;
реализация мощного модульного интерфейса и гибких многоуровневых
справочников и создание удобного интерфейса с пользователем; реали-
зация механизмов аналитической обработки данных; реализация инте-
грационных механизмов с другими информационными системами (ИС)
и их компонентами; реализация инструментов фармакоэкономического
анализакак компонента ПК.

Для решения вышеперечисленных задач в структуре ПК была выбра-
на архитектура web-приложения, включающая в себя хранилище дан-
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ных, серверное приложение и интерфейс с пользователем. В качестве ос-
новного хранилища данных была выбрана документо-ориентированная
система управления базами данных MongoDB. Информация в данной
системе представлена в виде документов, описываемых в близком к спе-
цификации JSON формате, что не требует обязательного описания схе-
мы таблиц и позволяет обеспечить гибкость первоначальной настройки
и изменение схемы структуры хранения данных при модификации моде-
ли предметной области. На уровне приложения, реализованного на язы-
ке программирования Ruby, реализована функциональность обработки и
контроля корректности данных, авторизации пользователей системы, ве-
дение журнала событий, вычисление производных полей, формирование
интерфейса системы и взаимодействие с внешними источниками данных.
Интерфейс с пользователем реализован как web-приложение с набором
доступных web-страниц, код которых формируется приложением ИС на
языке HTML на основе шаблонов на языке Slim. Для реализации динами-
ческих элементов интерфейса с пользователем используется JavaScript.

Для обеспечения контроля доступа к клиническим и лабораторно-
диагностическим данным ПК содержит модуль авторизации пользова-
телей, обеспечивающий получение доступа к функционалу ИС. Пользо-
ватель, прошедший этап авторизации, получает уникальный идентифи-
катор и доступ к функционалу ПК, включая формы идентификацион-
ных данных пациента с возможностью дополнять и изменять текущие
данные медицинские и лабораторно-диагностические данные (рис. 1).

Заключение

Приведен обзор текущего состояния области исследования и последу-
ющей разработки и внедрения информационных систем и технологий.
Разработана оригинальная информационная система, основное назначе-
ние которой — оптимизация процессов управления медицинскими данны-
ми исследования методов лечения β-талассемии. Отличительной особен-
ностью разработки является формализация информационных потоков
и процессов обработки лабораторно-диагностических данных биологии
трансплантации ГСК, реализация надежного версионированного храни-
лища исходных данных и результатов их обработки, гибких многоуров-
невых справочников, модуля аналитической обработки, генерации отчё-
тов и интеграции с информационными системами и их компонентами. В
дальнейшем планируется разработка и внедрение инструментов фарма-
коэкономического анализа как компонента программного комплекса.
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Рис. 1. Пример интерфейса ПК в части реализации представления кли-
ническихи лабораторно-диагностических данных пациента.
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