
522

Использование имплантируемых 
венозных порт-систем при лечении 
детей с орфанными заболеваниями 
(мукополисахаридозами и болезнью 
Помпе): описание серии случаев

Клиническое наблюдение

М.Ю. Рыков1, И.В. Филинов2, Е.И. Петров2, Н.Д. Вашакмадзе2, А.К. Геворкян2, 3, Е.Н. Архипова2, 

И.В. Сильнова2, Е.Н. Басаргина2, 3, Н.В. Бучинская4, А.И. Иванов4, Е.А. Исупова4, М.М. Костик4, 

Н.А. Абрамова4, О.В. Калашникова4, В.Г. Часнык4, А.Е. Александров2, Д.А. Морозов2, 3, В.Г. Поляков1, 5

DOI: 10.15690/vsp.v14.i4.1394

1 Российский онкологический научный центр им. Н.Н. Блохина, Москва, Российская Федерация
2 Научный центр здоровья детей, Москва, Российская Федерация
3  Первый Московский государственный медицинский университет им. И.М. Сеченова, Москва, Российская 

Федерация
4  Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет, Санкт-Петербург, 

Российская Федерация
5 Российская медицинская академия последипломного образования, Москва, Российская Федерация

Многие орфанные заболевания у детей требуют проведения пожизненной и регулярной внутривенной ферментоза-
местительной терапии. В статье описан первый в России опыт имплантации 12 пациентам с мукополисахаридоза-
ми I и II типов и болезнью Помпе (возраст от 6 меc до 17 лет) венозных порт-систем с целью создания длительного 
венозного доступа. В настоящее время имплантируемые венозные порт-системы используются у 9 (75%) из 12 паци-
ентов. Отмечено 4 случая тромбоза у 3 пациентов. Все они успешно пролечены. У 1 пациента произошла ротация 
камеры порта мембраной вниз по причине нарушения техники имплантации. Корректировка положения камеры 
была выполнена в ходе повторного оперативного вмешательства.
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Many orphan diseases in children require life-long and regular intravenous enzyme replacement therapy. The article describes the first 
Russian practice of implanting venous port systems in 12 patients with type I and II mucopolysaccharidosis and Pompe disease (6 months 
to 17 years old) to create long-term venous access. Currently, implantable venous port systems are used in 9 (75%) of 12 patients. 4 cases 
of thrombosis are observed in 3 patients. All of them have been successfully treated. 1 patient had a rotation of the port camera with a 
membrane facing downwards due to violation of an implantation technique. The camera was adjusted during the second operation.
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ВВЕДЕНИЕ 
Имплантируемые венозные порт-системы (ИВПС) 

впервые начинали применять у пациентов с онкологи-
ческими заболеваниями, которым проводили длитель-
ные многократные и регулярные внутривенные инфузии 
химиотерапевтических и сопроводительных препаратов. 
Не менее актуальны системы длительного венозного 
доступа и в лечении детей с орфанными заболеваниями 
и ВИЧ-инфекцией, у которых внутривенные вливания 
выполняются регулярно и пожизненно.

Мукополисахаридозы — группа наследственных 
нарушений обмена веществ, характеризующаяся нако-
плением гликозаминогликанов вследствие дефекта 
или дефицита специфических лизосомных ферментов, 
что обусловлено мутациями соответствующих генов. 
Все типы мукополисахаридозов (в настоящее время 
описано 12) наследуются по аутосомно-рецессивному 
типу, за исключением синдрома Хантера, тип насле-
дования которого рецессивный, сцепленный с полом 
(с Х-хромосомой) [1, 2].

Болезнь Помпе1 (гликогеноз II типа) — редкое 
прогрессирующее, часто фатальное генетическое забо-
левание, обусловленное мутацией в гене GAA, кодирую-
щем фермент кислую �-глюкозидазу (кислую мальтазу; 
glucosidase alpha acid) [3]. Дефект кислой мальтазы при-
водит к нарушению расщепления гликогена и его нако-
плению в лизосомах и цитоплазме клеток миокарда 
(сократительной и проводящей систем), скелетных мышц 
и печени [3]. Дефицит фермента ассоциирован со зна-
чительным спектром клинических проявлений: от тяже-
лого стремительного течения (с выраженной мышечной 
гипотонией и гипертрофической кардиомиопатией, что 
приводит к летальному исходу на первом году жизни) 
до медленно, но неуклонно прогрессирующей миопатии 
с поражением дыхательной мускулатуры. Характер и сте-
пень тяжести необратимых повреждений органов и тка-
ней больного позволяют рассматривать болезнь Помпе 
и как гликогеноз II типа, и как лизосомальную патологию 
накопления, и как нейромышечное заболевание (мета-
болическая миопатия) в связи с клинически выраженной 
мышечной слабостью и гипотонией.

В настоящее время обеспечение венозного доступа 
у детей с описанными формами патологии является акту-
альной и нерешенной проблемой. Ниже описан первый 
в России опыт имплантации порт-систем детям с мукопо-
лисахаридозами и гликогенозами.

ОПИСАНИЕ СЕРИИ СЛУЧАЕВ 
В описание серии случаев включены 12 пациентов 

с мукополисахаридозами и болезнью Помпе в возрас-
те от 6 мес до 17 лет (средний возраст 6 лет), которым 
в 2011–2015 гг. были имплантированы венозные порт-
системы с целью проведения ферментозаместительной 
терапии (в Научном центре здоровья детей, Москва, 
и Клинике Санкт-Петербургского государственного педи -
атрического медицинского университета) и трансплан-
тации костного мозга (в НИИ детской онкологии, гема-
тологии и трансплантологии им. Р. Горбачёвой, Санкт-
Петербург).

В Научном центре здоровья детей ИВПС установлены 
5 пациентам: 3 с мукополисахаридозом II типа и 2 с болез-
нью Помпе. В Клинике Санкт-Петербургского государ-

ственного педиатрического медицинского университе-
та — также 5 пациентам: 2 с мукополисахаридозом I типа 
и 3 с мукополисахаридозом II типа. В НИИ детской онко-
логии, гематологии и трансплантологии ИВПС исполь-
зовались у 2 пациентов с мукополисахаридозом I типа. 
Таким образом, из 12 пациентов у 4 (33%) был диаг-
ностирован мукополисахаридоз I типа, у 6 (50%) — 
мукополисахаридоз II типа, у 2 (17%) — болезнь Помпе.

В клиниках Санкт-Петербурга установку ИВПС осу-
ществляли в условиях рентгеноперационной под общей 
анестезией с использованием масочного наркоза сево-
флураном. Имплантацию выполнял детский хирург. 
Доступ в верхнюю полую вену выполняли через подклю-
чичную вену. Предварительные УЗ-разметка и УЗ-нави-
гация не проводились.

В Научном центре здоровья детей 4 имплантации осу-
ществил научный сотрудник Российского онкологическо-
го научного центра им. Н. Н. Блохина (Москва), имеющий 
сертификаты онколога, детского хирурга, анестезиоло-
га-реаниматолога и педиатра. Силами детских хирургов 
Научного центра здоровья детей была выполнена еще 
одна имплантация, которая осложнилась ротацией каме-
ры порта мембраной вниз и лигатурным свищом (под-
робно см. далее). У 3 пациентов операцию выполняли 
в условиях рентгеноперационной, у 2 — в стандартной 
операционной с использованием С-дуги. У 4 детей для 
доступа в верхнюю полую вену была использована 
правая внутренняя яремная вена с предварительной 
УЗ-разметкой сосудов. В 1 случае для доступа в верхнюю 
полую вену была использована левая подключичная 
вена, при этом УЗ-разметка не выполнялась.

У 4 (33%) пациентов для доступа в верхнюю полую 
вену была выбрана внутренняя яремная, у 8 (67%) — 
подключичная вена. Все операции проведены с исполь-
зованием интраоперационной рентге носкопии: у 10 
(83%) пациентов — в рентгенопера ционных, у 2 (17%) — 
в стандартных операционных с использованием С-дуги.

Техника имплантации порт-систем не отличалась 
от применяемой у детей с онкологическими заболева-
ниями. Вначале выполняли катетеризацию внутренней 
яремной или подключичной вен по методу Сельдингера, 
далее в соответствующей подключичной области форми-
ровали подкожный карман, соединявшийся подкожным 
туннелем с местом пункции вены, по которому к карману 
проводили катетер порта. Далее на дно кармана под-
шивали камеру, которая соединялась с катетером, после 
чего мягкие ткани послойно ушивали. Подробно техни-
ка имплантации описана и проиллюстрирована в ряде 
ранее опубликованных работ [4, 5].

В настоящее время (июль 2015 г.) ИВПС используют-
ся у 9 (75%) из 12 пациентов. У 1 из них (с синдромом 
Хантера) наступил летальный исход по причине основ-
ного заболевания, у 2 больных с мукополисахаридо-
зом I типа ИВПС были удалены в связи с отсутствием 
необходимости проведения ферментозаместительной 
терапии после успешной трансплантации костного моз-
га. Случаев развития инфекционных осложнений или 
развития анестезиологических осложнений не зареги-
стрировано.

Отмечено 4 случая тромбоза у 3 пациентов. У 1 боль-
ного тромб был устранен введением 250 ЕД гепарина 
в камеру порта с экспозицией 20 ч. В остальных слу-

1  Иоанн Кассианус Помпе (J.C. Pompe; 1901–1945) — голландский патолог, впервые описал классические симптомы болезни 
в 1932 г.
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чаях использовали препарат, содержащий урокиназу, 
с экспозицией 15 мин. Все случаи тромбоза успешно 
 пролечены.

У 1 пациента произошла ротация камеры порта мем-
браной вниз по причине нарушения техники импланта-
ции. Положение камеры успешно исправлено с помощью 
повторного оперативного вмешательства. Ниже пред-
ставлено подробное описание этого редкого осложнения.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 
Пациент И., 5 лет, диагноз: «Мукополисахаридоз II типа 

(синдром Хантера) и задержка психоречевого разви-
тия. Множественный костный дизостоз: тугопод вижность 
крупных и мелких суставов конечностей. Грудопояснич-
ный кифоз. Кардиомиопатия, вторичная. Недоста точ-
ность митрального и трикуспидального клапана. Хрони-
ческая сердечная недостаточность 1-й ст. Помутнение 
роговицы периферическое, начальная стадия, миопиче-
ский астигматизм простой. Двусторонняя хроническая 
сенсоневральная тугоухость: справа — 3-й ст., слева — 
2–3-й ст. Гипертрофия небных миндалин II ст., свиса-
ние нижних полюсов в гортаноглотку. Аденоиды 1-й ст. 
Пупочная грыжа. Функциональные нарушения моторики 
толстого кишечника».

Диагноз был установлен в возрасте 2 лет 10 мес 
(май 2012 г.), в возрасте 3,5 лет (январь 2014 г.) начата 
ферментозаместительная терапия. Поступил в Научный 
центр здоровья детей для имплантации венозного 
порта. Поскольку имплантация выполнялась врачами 
детскими хирургами Научного центра здоровья детей, 
не имевшими к этому моменту как опыта имплантации, 
так и пункции внутренней яремной вены, для доступа 
в верхнюю полую вену была выполнена пункция левой 
подключичной вены. Далее операция была проведена 
по стандартной схеме за исключением того, что каме-
ра порта не была подшита к мягким тканям дна ее 
ложа в левой подключичной области. В результате этого 
произошло переворачивание камеры порта мембраной 

вниз спустя 3 нед после имплантации, что было обна-
ружено при рентгенологическом исследовании органов 
грудной полости после безуспешных попыток устано-
вить иглу Губера (рис. 1). Это сделало эксплуатацию 
ИВПС невозможной. Кроме того, у пациента развился 
лигатурный свищ в области послеоперационного рубца. 
Корректировку осложнения выполнил приглашенный 
научный сотрудник Российского онкологического науч-
ного центра им. Н. Н. Блохина. Несмотря на высокий 
риск развития инфекционных осложнений, была пред-
принята попытка интраоперационной коррекции ИВПС 
с целью избежания ее удаления. Под масочной анесте-
зией севофлураном был иссечен послеоперационный 
рубец, тупым и острым способами обеспечен доступ 
к ложу камеры порта. При ревизии отмечалось ее выра-
женное обрастание фиброзной капсулой. Капсула была 
рассечена, камера порта развернута с помощью пинце-
та мембраной к поверхности кожи и подшита к мягким 
тканям. Дополнительная лигатура наложена на место 
соединения катетера и камеры порта. После этого ткани 
были послойно ушиты, установлена игла Губера, и полу-
чен обратный ток крови. При выполнении контрольного 
интраоперационного рентгенологического исследова-
ния органов грудной полости зафиксировано правиль-
ное положение ИВПС (рис. 2). Как в раннем, так и в отда-
ленном послеоперационном периоде инфекционных 
осложнений не отмечено.

Приведенный пример иллюстрирует необходимость 
четкого соблюдения техники имплантации при макси-
мально быстром ее выполнении с целью минимизации 
пребывания пациента в наркозе. Это требует как боль-
шого клинического опыта, так и наличия необходимого 
ультразвукового и рентгенологического оборудования.

ОБСУЖДЕНИЕ 
Лечение пациентов с мукополисахаридозами 

В лечении пациентов с мукополисахаридозами 
используют трансплантацию гемопоэтических стволовых 

Рис. 1. Вид имплантируемой венозной порт-системы 
с перевернутой в сторону большой грудной мышцы мембраной 
камеры на рентгенограмме

Рис. 2. Рентгенограмма органов грудной полости 
после коррекции положения имплантируемой венозной 
порт-системы

Примечание. Нарушение положения камеры установлено 
по перевернутому изображению букв (TC вместо CT).

Примечание. Порядок букв на камере порта (СТ, стрелка) 
указывает на ее правильное положение.
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клеток (по строгим показаниям), а также ферментозаме-
стительную терапию препаратами с рекомбинантным 
человеческим ферментом. В последнем случае у паци-
ентов с мукополисахаридозом I типа (синдром Гурлер, 
Шейе, Гурлер–Шейе2) применяют препарат ларонида-
зу (рекомбинантная человеческая �-L-идуронидаза), 
с мукополисахаридозом II типа (синдром Хантера3) — 
идурсульфазу (очищенная форма лизосомального фер-
мента идуронат-2-сульфатазы), с мукополисахаридо-
зом VI типа (синдром Марото–Лами4) — галсульфазу 
(рекомбинантная человеческая N-ацетилгалактозамин 
4-сульфатаза). В настоящее время разрабатываются 
препараты для лечения детей с мукополисахаридо-
зом IV (синдром Моркио5) и VII типа (синдром Слая6). 
Внутривенная ферментозаместительная терапия осу-
ществляется ежемесячно [6].

Лечение пациентов с болезнью Помпе 

Единственный способ специфического лечения 
болезни Помпе — ферментозаместительная терапия с 
внутривенным введением рекомбинантной кислой гли-
козидазы человека (алглюкозидазы �), расщепляющей 
гликоген до глюкозы. Алглюкозидаза � представляет 
собой рекомбинантную форму человеческой кислой 
�-глюкозидазы и производится по технологии реком-
бинантной ДНК с использованием клеточной культуры 
яичника китайского хомячка. Установлено, что алглю-
козидаза � восполняет активность лизосомальной кис-
лой �-глюкозидазы, что приводит к стабилизации или 
восстановлению функций сердечной и скелетных мышц 
(включая дыхательные мышцы) [7].

Рекомендованный режим дозирования алглюкози-
дазы �: 20 мг/кг массы тела 1 раз каждые 2 нед, в/в. 
Инфузии следует проводить с постепенным увеличени-
ем скорости введения препарата. Начальная скорость 
составляет 1 мг/кг в час. При отсутствии реакций она 
должна быть увеличена до 2 мг/кг в час каждые 30 мин 
до достижения максимальной скорости 7 мг/кг в час. 
Инфузии препарата больным с инфантильной формой 
проводят с ограниченной скоростью, учитывая высокий 
риск декомпенсации сердечной недостаточности на фоне 
гиперволемии [8, 9].

Поскольку инфузии выполняют 1–2 раза/мес и 
пожизненно, система венозного доступа также должна 
быть рассчитана на длительное использование. В насто-
ящее время это возможно благодаря ИВПС, однако их 
установка требует применения общей анестезии, прове-
дение которой несет существенные риски.

Особенности анестезиологического пособия 

Высокий риск развития анестезиологических ослож-
нений связан с мультисистемностью поражения при 
описанных группах заболеваний и их непрерывным 
прогрессированием [10]. Анестезиологическая техни-
ка и риски анестезии у данной группы детей описа-
ны в ряде работ [11–13]. В частности, отмечено, что 
наиболее частые осложнения анестезиологического 
пособия связаны с трудностями интубации или невоз-

можностью ее проведения [12, 13]. В 2012 г. G. Frawley 
и соавт. провели анализ частоты осложнений анестезии 
у 17 пациентов на основании 141 анестезиологическо-
го пособия для обеспечения 214 оперативных вмеша-
тельств. Осложнения при использовании ларингеаль-
ной маски произошли в 20 (14,2%) случаях, затруднения 
при интубации — в 40 (25%), невозможность интубации 
отмечена у 2 (1,6%) пациентов. В зависимости от типа 
мукополисахаридоза осложнения интубации распре-
делились следующим образом: при болезни I типа — 
12%, II типа — 35%, VI типа — 87% случаев, а при МПС 
III и IV типов осложнений зарегистрировано не было 
[11]. С возрастом сложность проведения интубации 
увеличивается [14, 15]. Экстубация в послеопераци-
онном периоде представляет отдельный риск в свя-
зи с тем, что существует опасность постинтубацион-
ного отека легких или верхних дыхательных путей, 
требующая проведения экстренной реинтубации или 
трахеостомии [11, 12].

Другие риски связаны с вероятностью травматизации 
спинного мозга вследствие сужения спинномозгового 
канала [16], а также гипоплазией зуба СII-позвонка с раз-
витием атланто-аксиальной нестабильности [17, 18]. 
Во время проведения интубации при переразгибании 
в шейном отделе позвоночника происходит дополнитель-
ное сужение спинномозгового канала, что может приве-
сти к развитию тетрапареза [19, 20].

Пациенты с мукополисахаридозами вне зависи-
мости от типа болезни имеют кардиологические про-
явления заболевания [21, 22]. Наиболее часто это 
гипертрофическая кардиомиопатия, нарушения рит-
ма сердца и миксоматозная дегенерация клапанов 
с высоким риском развития стенозов и/или недоста-
точности клапанов сердца. Для оценки риска развития 
осложнений со стороны сердечно-сосудистой системы 
перед оперативным вмешательством рекомендовано 
проведение эхокардиографии с измерением давления 
в легочной артерии и оценкой работы клапанного аппа-
рата сердца.

В редких случаях осложнения анестезиологического 
пособия могут быть связаны с ограничением открытия 
рта в связи с поражением височно-нижнечелюстного 
сустава (у некоторых пациентов открытие рта возможно 
лишь на несколько сантиметров), что вызывает дополни-
тельные затруднения при интубации. Осложнить веноз-
ный и оперативный доступ у детей с мукополисахаридо-
зами могут повышенная плотность и малоподвижность 
кожи и подкожно-жировой клетчатки [12].

Для каждого пациента следует соотносить необходи-
мость оперативного лечения и риски, связанные с общей 
анестезией. Если есть такая возможность, следует совме-
щать несколько небольших оперативных вмешательств 
у одного ребенка за один наркоз. Кроме того, необходи-
мо максимально избегать интубации, если это возмож-
но, или минимизировать длительность ее проведения, 
иначе пациент оказывается зависимым от инвазивной 
поддержки дыхания даже после кратковременного инту-
бационного наркоза вследствие выраженной слабости 

2  Впервые был описан австрийским педиатром G. Hurler и немецким педиатром M. Pfaundler. Позднее американским офтальмоло-
гом Н. G. Scheie была описана форма болезни с более поздним началом и более доброкачественным течением. В последующем 
описана промежуточная форма болезни, названная синдромом Гурлер–Шейе.

 3  Впервые описан в 1917 г. канадским врачом C. A. Hunter (1873–1955).
 4  Впервые описан французскими учеными P. Maroteaux и M. Lamy.
 5  Впервые описан в 1929 г. уругвайским педиатром L. Morquio.
 6  Впервые описан американским биохимиком W. S. Sly.
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дыхательной мускулатуры [17]. Вместе с тем отмечено 
улучшение течения анестезии у детей после ферменто-
заместительной терапии или трансплантации костного 
мозга [9].

Имплантация порт-систем пациентам 

с орфанными заболеваниями 

Несмотря на актуальность темы, в отечественной 
литературе лишь в двух источниках описан опыт имплан-
тации порт-систем пациентам с неонкологическими забо-
леваниями. Первая работа была опубликована в 2013 г. 
и посвящена опыту Областного онкологического дис-
пансера (Иркутск), где в 2004–2012 гг. было имплан-
тировано 178 порт-систем 168 пациентам в возрасте 
от 9 мес до 78 лет. При этом лишь в 1 случае порт был 
установлен пациенту с муковисцидозом. Опыт эксплу-
атации порт-системы у этого пациента не описан [23]. 
Во второй работе, опубликованной соавторами данной 
статьи в 2014 г., отмечено, что ИВПС были установлены 
5 пациентам с мукополисахаридозами, однако никаких 
подробностей выполнения операций и результатов экс-
плуатации приведено не было [24].

Также опубликовано 11 зарубежных работ, посвя-
щенных рассматриваемой теме. Так, в нескольких ста-
тьях проанализирован опыт применения ИВПС у детей 
с орфанными заболеваниями [25–27]; в 2 — у детей 
с гемофилиями [28, 29]; в 3 — с ВИЧ-инфекциями 
[30–32], однако работы последней группы описыва-
ют опыт применения преимущественно у взрослых 
пациентов, и по этой причине в литературный обзор 
включены не были. Обращает на себя внимание тот 
факт, что частота инфекционных осложнений у боль-
ных ВИЧ была выше по сравнению с пациентами, кото-
рым ИВПС устанавливали для лечения онкологических 
заболеваний [27].

Особенно интересна работа, посвященная интрате-
кальному введению ферментов 6 пациентам с мукополи-
сахаридозом II типа с использованием спинальных порт-
систем [28]. Отметим, что в России такие порт-системы 
у детей никогда не применялись, хотя изначально были 
предназначены для купирования болевого синдрома 
путем интратекального введения анальгетиков [28].

В статье японских исследователей описан опыт уста-
новки ИВПС пациентке в возрасте 6 мес с болезнью 
Помпе, а также применяемая при этой манипуляции ане-
стезия. Интересно, что анестезия выполнялась с помо-
щью внутривенного введения кетамина и мидазолама 
в сочетании с масочной анестезией закисью азота. Такой 
вариант анестезиологического пособия, возможно, объ-
ясняется тем, что статья датирована 2009 г., поскольку 
в настоящее время оптимальным считается применение 
масочной анестезии cевофлураном [29].

В остальных работах также отмечено, что ИВПС — 
оптимальные приспособления для обеспечения дли-
тельного венозного доступа с целью проведения фер-
ментозаместительной терапии [27, 28]. Более того, это 
подчеркнуто и в клинических рекомендациях по лечению 
больных мукополисахаридозом [27].

В работе канадских исследователей описан опыт 
установки 2 внешних центральных венозных катете-
ров и 23 ИВПС 19 пациентам (средний возраст 5 лет) 
с гемофилией: 17 мальчикам с типом А и 2 — с типом 
В. Помимо этого, у 3 из них имелась ВИЧ-инфекция. 
Обращает на себя внимание высокая частота портас-
социированного сепсиса у этой категории пациентов 

(48%), развитие которого  у 5 больных потребовало уда-
ления ИВПС. У 1 пациента развился тромбоз подклю-
чичной вены. Возможно, столь высокий процент ослож-
нений объясняется не только особой сложностью этой 
группы пациентов, но и тем, что исследование было про-
ведено в 1996 г. [28]. Это предположение подтверждают 
и данные финских коллег, опубликованные в 2015 г. 
В исследование были включены 58 пациентов (средний 
возраст 1 год), которым было установлено 106 централь-
ных венозных катетеров, из них 49 ИВПС. Отмечено, 
что уровень катетерассоциированных инфекций был 
низким, а частота эксплуатации ИВПС — высокой: 
у 6 (10%) пациентов ИВПС использовались ежедневно, 
у 43 (74%) — 2 раза/нед [32].

Учитывая изложенное, необходимо наблюдение паци-
ентов в раннем послеоперационном периоде в отделе-
нии реанимации или интенсивной терапии независимо 
от объема оперативного вмешательства и проведение 
любого оперативного лечения только в многопрофиль-
ных стационарах с реанимационным отделением. Кроме 
того, следует избегать интубационной анестезии, огра-
ничиваясь масочной анестезией севофлураном в соче-
тании с внутривенной седацией пропофолом. Отдельный 
интерес представляет проведение масочной анестезии 
с использованием ксенона при непродолжительных опе-
ративных вмешательствах [28], однако в настоящее вре-
мя способ не сертифицирован для применения в педи-
атрической практике в России.

Для доступа в верхнюю полую вену представляется 
целесообразным катетеризировать внутреннюю ярем-
ную вену после предварительной УЗ-разметки, а в особо 
сложных случаях — выполнять пункцию вен непосред-
ственно с применением УЗ-навигации. Как показывает 
опыт ведения пациентов с онкологическими заболе-
ваниями, при использовании для доступа в верхнюю 
полую вену подключичных вен происходит перетирание 
катетера порта между I ребром и ключицей с наруше-
нием целостности катетера, что требует удаления ИВПС 
[4]. Как правило, катетеризировать подключичные вены 
предпочитают врачи, не имеющие опыта манипуляции с 
внутренними яремными венами.

Другим обязательным условием при имплантации 
порт-систем является применение интраоперационной 
рентгеноскопии. Именно рентгеноскопии, поскольку 
возможности стандартного передвижного рентгено-
логического аппарата ограничиваются лишь выпол-
нением рентгенологических снимков. Это, во-первых, 
занимает много времени, во-вторых, исключает воз-
можность коррекции положения проводника катетера 
порта с визуальным контролем. Кроме того, рентгено-
скопия должна применяться минимальное, но необхо-
димое число раз: после заведения в венозное русло 
проводника катетера порта и для определения уровня 
стояния катетера порта в верхней полой вене. При этом 
оптимальное положение дистального конца катетера — 
над местом впадения верхней полой вены в правое 
предсердие, с обязательным контролем ЭКГ для исклю-
чения возникновения экстрасистолий. ЭКГ-контроль 
предпочтителен и на фоне введения физиологического 
раствора для гарантированного исключения нарушений 
ритма сердца.

Сами имплантации следует выполнять бригадой из 
2 человек — хирурга и ассистента. Это сокращает время 
операции, минимизируя время нахождения пациента под 
наркозом.
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
ИВПС могут использоваться в педиатрической практи-

ке для проведения длительной ферментозаместительной 
терапии у больных с муковисцидозами и гликогенозами. 
Необходимо продолжить работу в этом направлении 
и провести контролируемое исследование для получения 

обоснованных выводов и выработки оптимальных кли-
нических рекомендаций. Однако это возможно только 
в рамках многоцентрового исследования с привлечени-
ем специалистов различных направлений, в т. ч. из кли-
ник, занимающихся лечением детей с онкологическими 
заболеваниями.

Авторы данной статьи подтвердили отсутствие финансовой поддержки исследования/конфликта интересов, о которых 
необходимо сообщить.
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