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Введение
Пульсоксиметрия является простым, надежным, 

неинвазивным методом оценки насыщения артери-
альной крови кислородом [1–2], широко использу-
емым в клинической практике. Помимо отделений 
анестезиологии и реанимации, согласно российским 
порядкам оказания медицинской помощи, пульсок-
симетрами должны быть оснащены многие врачеб-
ные кабинеты и отделения поликлиник и стациона-
ров [3–5].

Пульсоксиметрия в настоящее время является 
важнейшим инструментом в руках анестезиолога, 
позволяющим оценивать оксигенирующую функцию 
легких и диагностировать гипоксемию [6–7]. Тех-
нология метода пульсоксиметрии заключается в ис-
пользовании двух видов волн спектра света (660 нм 
и 940 нм), пропускаемых через сосуды микроцирку-
ляторного русла [6, 8]. Принцип работы пульсокси-
метра основан на том, что оксигемоглобин (HbO2) 
интенсивно поглощает инфракрасный свет (длина 

волны 940 нм), а дезоксигемоглобин (Hb) – красный 
спектр света (длина волны 660 нм). Таким образом, 
просвечивая красным и инфракрасным светом пуль-
сирующий кровоток в тканях (палец, мочка уха), дат-
чик пульсоксиметра, определяя степень поглощения 
красного и инфракрасного света, выдает показатель 
насыщения гемоглобина кислородом в процентах. 
Получение низких показателей пульсоксиметрии 
требует от клинициста проведения активного диа-
гностического поиска патологии дыхательной и сер-
дечно-сосудистой систем [9]. Однако данная ситуа-
ция характерна для подавляющего числа пациентов, 
имеющих нормальный гемоглобин.

В настоящее время известны гемоглобины 
с аномальными спектрами поглощения света. Так, 
например, карбоксигемоглобин имеет сходные с ок-
сигемоглобином спектры поглощения. Поэтому при 
отравлении угарным газом пульсоксиметр будет «за-
вышать» параметры SpO2 и демонстрировать нор-
мальные величины, тогда как ткани будут страдать 
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от гипоксии, поскольку значительная часть гемог-
лобина вместо кислорода соединена с монооксидом 
углерода (СО) [6]. Метгемоглобин, напротив, зани-
жает показатели пульсоксиметрии, т. к. одинаково 
активно поглощает спектры света как с длиной вол-
ны 660 нм (красный), так и с длиной волны 940 нм 
(инфракрасный) [10]. Поэтому пульсоксиметр бу-
дет показывать заниженные значения в диапазоне 
от 85% до 90%.

Как известно, молекула гемоглобина состоит 
из двух субъединиц β-глобина и двух α-глобина, со-
единенных с четырьмя молекулами гема, содержа-
щего железо [11]. Любая мутация, приводящая к из-
менению последовательности расположения только 
одной аминокислоты как в структуре α-глобина, так 
и β-глобина, приводит к гемоглобинопатии, причем 
доля аномального гемоглобина может колебаться 
в широких пределах – от 5–10% до 50%. Поэтому 
данные изменения могут протекать как бессимптом-
но, так и с ярко выраженными клиническими прояв-
лениями. Гемоглобинопатии в основном характери-
зуются тремя вариантами нарушений:

•	 развитием анемии вследствие низкой осмоти-
ческой резистентности эритроцитов;

•	 	нарушением соединения аномального гемогло-
бина с кислородом;

•	 	нарушением абсорбции аномальным гемогло-
бином красного и инфракрасного света.

Наиболее тяжелыми видами наследственных ге-
моглобинопатий являются серповидно-клеточная 
анемия и талассемия. При серповидно-клеточной 
анемии вследствие мутации вместо гемоглобина 
А синтезируется аномальный гемоглобин S. В ус-
ловиях гипоксии гемоглобин S полимеризуется и об-
разует длинные тяжи, в результате чего эритроциты 
приобретают серповидную форму. Эритроциты, не-
сущие гемоглобин S, обладают пониженной стой-
костью к лизису и низкой кислородо-транспортной 
способностью, поэтому у больных с серповидно-
клеточной анемией повышено разрушение эритро-
цитов в селезенке, укорочен срок их жизни, имеет 
место гемолиз, что клинически часто характеризует-
ся признаками хронической анемии и гипоксии [11].

При талассемии нарушается синтез одной из че-
тырех цепей глобина. Так, при нарушении синтеза 
β-цепи будут преобладать а-цепи, и наоборот. Бе-
та-талассемия обусловлена снижением продукции 
β-цепей гемоглобина. Неповрежденные а-цепи 
избыточно накапливаются в клетках эритропоэза, 
что ведет к повреждению мембраны и разрушению 
как клеток эритроидного ряда в костном мозге, так 
и эритроцитов в периферической крови. Неэффек-
тивный эритропоэз и гемолиз приводят к развитию 
гипохромной анемии. Причины повышенного ге-
молиза эритроцитов связаны с нарушенной струк-
турой клетки из-за неправильного соотношения 
цепей глобина в гемоглобине. Помимо укорочения 
жизни эритроцитов при данном заболевании проис-
ходит гибель клеток-предшественников эритроцитов 
в костном мозге [12].

Всего в настоящее время известно около 1000 
разновидностей аномальных гемоглобинов [13], од-
нако не более 65 гемоглобинопатий сопровождают-
ся низкими показателями пульсоксиметрии [9,14].
Одним из наиболее частых проявлений присутствия 
аномального гемоглобина является нарушение его 
связи с кислородом. В подавляющем большинст
ве случаев аномальный гемоглобин имеет низкое 
сродство к кислороду. В то же время гемоглобин 
Creteil, открытый в 70-х годах прошлого века, на-
против, характеризуется высоким сродством к кис-
лороду (сдвиг кривой диссоциации оксигемогло-
бина влево), поэтому имеет пониженный эффект 
Бора и не взаимодействует с дифосфоглицератом. 
Данный вид гемоглобина плохо переносит кисло-
род в ткани, т. к. остается полностью насыщенным 
кислородом [15]. Измерения in vivo показали, что 
лишь половина всего присутствующего гемоглоби-
на действительно участвует в переносе кислорода. 
Таким образом, полицитемия, характерная для этих 
пациентов, не должна корригироваться, поскольку 
она способствует поддержанию артериальных PаО2 
и Pvo2 близких к их нормальным значениям и, таким 
образом, защищает человека от возможной тканевой 
гипоксии. Повышенное сродство к кислороду имеет 
и открытый в 1985 г. гемоглобин Regina [16].

В самом крупном обзоре (М. Verhovsek et al., 
2010), посвященном встречаемости в клинике ано-
мальных гемоглобинов [9], авторы проанализирова-
ли все публикации по этой теме за 60 лет (с 1950 г. 
по 2010 г.). Рассматривались англоязычные статьи, 
где фигурировали пациенты с  SpO2 менее 95%, 
с аномальным вариантом гемоглобина и отсутствием 
респираторных и сердечно-сосудистых заболеваний. 
В итоге в анализ были включены только 25 публи-
каций, в которые вошел 41 пациент с низкими зна-
чениями SpO2 и подтвержденным вариантом ано-
мального гемоглобина. Возраст больных колебался 
от новорожденности до 65 лет. Мужчины и женщи-
ны в данной выборке встречались с равной частотой. 
В половине рассматриваемых случаев у родствен-
ников больных также регистрировался аномальный 
гемоглобин с низкими показателями SpO2. Авторы 
разделили гемоглобинопатии на две группы:

•	 	с одновременно низкими значениями SpO2 
и SaO2;

•	 	с низким SpO2 и нормальным SaO2.
В первую группу вошли такие гемоглобины, 

как Hb Bassett [17–18], Hb Rothschild [19–20], Hb 
Canebiere [21], Hb Kansas [22], Hb Beth Israel [23], 
Hb Titusville [24]. В эту же группу входит и откры-
тый 3 года назад Hb Venusberg – это ранее не из-
вестная кислород-аффинная гемоглобиновая мута-
ция β-глобина. Клинические симптомы включают 
низкий уровень насыщения кислородом, цианоз губ 
и ногтей, а также ограниченную физическую устой-
чивость к стрессу [25]. Все эти гемоглобинопатии 
представляют типичные варианты гемоглобинов, 
которые имеют пониженное сродство к кислороду, 
что приводит к низким показателям SpO2 и сопро-
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вождается заметным цианозом. Увеличение отно-
шения дезокси-Hb к окси-Hb и приводит к цианозу, 
при этом парциальное давление РаО2 остается нор-
мальным. Кривая диссоциации оксигемоглобина при 
данных гемоглобинопатиях сдвинута вправо, однако 
доставка кислорода к периферическим тканям мо-
жет быть усилена за счет лучшей его отдачи. Паци-
енты с данным типом гемоглобинопатии не требуют 
какого-либо лечения, однако низкие значения SpO2 
и цианоз могут ввести врача в заблуждение, резуль-
татом которого будет активная терапия гипоксемии 
с использованием ИВЛ и оксигенотерапии.

В 2007 г. в журнале «Chest» был описан клини-
ческий случай Hb Bassett у 63-летней женщины, 
поступившей на плановую операцию грыжесече-
ния [17]. При дыхании атмосферным воздухом SpO2 
у нее составляла 85% в покое и 81% – при нагрузке 
на велоэргометре, при этом РаО2 было 85 мм рт. ст. 
Пациентка не имела никаких отклонений со стороны 
сердечно-сосудистой и дыхательной систем. Особен-
ностью случая являлось то, что 15 лет назад женщи-
на перенесла острый панкреатит и длительное время 
находилась на ИВЛ через трахеостому. По воспоми-
наниям пациентки, у врачей имелись трудности от-
лучения ее от респиратора, пока случайно трахеосто-
ма не вывалилась, и женщина перешла на спонтан-
ное дыхание. Можно предположить, что как перевод 
на ИВЛ, так и длительная респираторная поддержка 
были обоснованы низким значениям SpO2.

Во вторую группу М. Verhovsek et al. (2010) от-
несли гемоглобины с низким сродством к кислоро-
ду, однако, имеющие нормальное SaO2. Такие гемо
глобинопатии, как Hb Lansing [26], Hb Bonn [27], 
Hb Cheverly [28–29], возникают вследствие мутации 
в α- и b-глобине. Hb Cheverly помимо прочего от-
личается увеличенной абсорбцией света с длиной 
волны в интервале между 600 нм и 660 нм по срав-
нению с нормальным контролем гемоглобина.

Одним из  недавно открытых аномальных ге-
моглобинов является гемоглобин Бонн, (Hb Bonn), 
впервые описанный в 2010 г. учеными боннского 
университета [27]. Hb Bonn представляет собой ра-
нее не известную мутацию в гемоглобине прокси-
мального α1-глобина с дополнительным максиму-
мом поглощения оксигемоглобином красного света 
(668 нм). При пульсовой оксиметрии это приводит 
к ложно низким значениям насыщения гемоглобина 
кислородом из-за неправильных расчетов в точке из-
мерения 660 нм (рис. 1).

Для данной гемоглобинопатии характерен незна-
чительный гемолиз, обусловленный пониженной ос-
мотической резистентностью эритроцитов [30].

Hb Bonn был впервые обнаружен у 4-летнего 
мальчика, поступившего на операцию по поводу 
перекрута яичка. Во время операции, выполненной 
в условиях общей анестезии, регистрировались низ-
кие значения насыщения гемоглобина кислородом 
(SpO2 – 88%), при подаче 100% О2 сатурация уве-
личилась до 91%. Проведенный анализ газов крови 
не выявил отклонений от нормы. Однако в после

операционном периоде ребенок был переведен в от-
деление кардиологии для исключения шунтирова-
ния крови в сердце. Впоследствии патология сердца 
была исключена. У 41-летнего отца мальчика низкие 
показатели пульсоксиметрии (SpO2 88%) были ис-
пользованы врачами для оценки степени тяжести 
синдрома сонного апноэ во сне с назначением ап-
паратной вентиляции под положительным давле-
нием. Узнав в ходе обследования о наличии у него 
аномального гемоглобина, занижающего показатели 
пульсоксиметрии, отец мальчика отказался от ноч-
ной аппаратной вентиляции без всякого вреда для 
своего здоровья. Авторы статьи подчеркивают, что 
знания о существовании аномальных гемоглобинов 
помогут избежать как дорогостоящих методов об-
следования, так и врачебных ошибок.

Клиническое наблюдение
Женщина 26 лет поступила в ГБУЗ «Родиль-

ный дом № 3» г. Твери 14.08.2014 г. с диагнозом: 
Беременность 38 недель, предлежание плаценты. 
В этот же день было выполнено кесарево сечение 
в условиях общей анестезии. По стечению обстоя-
тельств пульсоксиметр был подключен к беремен-
ной после перевода ее на ИВЛ. Каково было удив-
ление анестезиолога, когда он увидел, что SpO2 
составляет 78%, при этом у женщины отсутс-
твовал цианоз. Увеличение фракции подаваемого 
кислорода до 100% проблему не исправило. Сату-
рация повысилась только до 82%. Аускультация 
легких показала адекватную двухстороннюю вен-
тиляцию. Показатели гемодинамики были в норме 
(АД 130/80 мм рт. ст., ЧСС 90 в мин.). На второй 
минуте кесарева сечения был извлечен здоровый 
мальчик с оценкой 7–8 баллов по шкале Апгар. Вся 
операция прошла без осложнений за  35 минут. 
Во время операции женщина вентилировалась 100% 
кислородом, при этом показатели SpO2 не превыша-
ли 83%. По окончании операции было принято ре-
шение о продленной вентиляции 100% кислородом. 
Высказано предположение о тромбоэмболии легоч-

Рис. 1. Спектрофотометрия оксигемоглобина нормального и Hb Bonn
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ной артерии (ТЭЛА). Однако на ЭКГ признаки ТЭЛА 
отсутствовали. Анестезиолог принял решение бу-
дить родильницу и оценивать ситуацию клинически. 
После окончания действия седации и миорелаксации 
пациентка была в сознании с адекватным дыханием 
и стабильными параметрами гемодинамики. После 
экстубации состояние женщины было удовлетвори-
тельным, жалобы отсутствовали. При этом значе-
ния SpO2 составили 80%.

В последующие дни пребывания в  родильном 
доме никаких отклонений со  стороны сердеч-
но-сосудистой и дыхательной систем у женщи-
ны не отмечалось, сатурация оставалась низкой 
(SpO2 – 78–80%). Послеродовый период протекал 
без осложнений. Учитывая нестандартную клини-
ческую ситуацию, заподозрили генетическую ано-
малию гемоглобина. Перед выпиской в родильный 
дом были приглашены ее родители для проведения 
пульсоксиметрии. У матери SpO2 составила 99%, 
а у отца – 78%. При этом отец был клинически аб-
солютно здоровым мужчиной 56 лет, занимающим-
ся спортом. У родильницы и ее отца была взята 
кровь для лабораторных исследований. Единствен-
ным отклонением от нормы в обоих образцах крови 
явилось снижение осмотической резистентности 
эритроцитов на 30%. Учитывая сочетание низкой 
сатурации, по данным пульсоксиметрии, отсутс-
твия цианоза, пониженной осмотической резистен-
тности эритроцитов, мы предположили наличие 
у родильницы и ее отца гемоглобина Bonn. Им были 
даны разъяснения относительно имеющейся ге-

моглобинопатии. Спустя 3 года, в феврале 2017 г., 
у сына этой женщины после перенесенного ОРВИ 
развился гемолитико-уремический синдром (ГУС) 
с острым почечным повреждением, потребовав-
ший проведения заместительной почечной тера-
пии. У этого ребенка тоже была низкая сатурация 
(SpO2 – 78%). Ребенок выздоровел и в настоящее 
время чувствует себя хорошо. Возможно, низкая ос-
мотическая резистентность эритроцитов и спро-
воцировала развитие ГУС.

Обсуждение
В настоящее время около 7% населения плане-

ты имеют различные варианты гемоглобинопатий 
[31]. Встречаемость гемоглобинов с низкими по-
казателями пульсоксиметрии – достаточно редкое 
явление. Однако, проводя мониторирование, врач 
анестезиолог-реаниматолог должен знать, что низ-
кие показатели пульсоксиметрии не всегда говорят 
о гипоксемии. М. Verhovsek et al. [9] предложили 
алгоритм действий клинициста при выявлении 
у пациента низких показателей пульсоксиметрии 
(рис. 2).

Редко встречающиеся наследственные гемогло-
бинопатии могут привести к сложностям диагнос-
тики, потребности в  обширных дорогостоящих 
обследованиях легочной и  сердечно-сосудистой 
систем. Поэтому знание существования атипичных 
вариантов гемоглобина и гемоглобинопатий помо-
жет клиницисту принять верное решение и избежать 
врачебных ошибок.
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Фамильные истории гемоглобинопатий
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Рис. 2. Алгоритм действий клинициста при выявлении у пациента низких показателей пульсоксиметрии
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