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［编者按］ 　 儿童血友病的家庭治疗能帮助患儿及照护者更好地进行疾病自我管理，进一步提高患儿的生活质量，帮助他

们更好地融入社会。 为指导中国儿童血友病家庭治疗的开展，为儿童家庭治疗的临床实践提供一份兼具实用性和前瞻性

的指导性文件，中国血友病治疗协作组儿科专业组借鉴国外最新共识以及国内儿童血友病家庭治疗的临床实践和经验，
形成本共识，以期为我国罕见病联盟血友病专业组下属的各级血友病中心（包括血友病综合管理中心、血友病诊疗中心和

血友病治疗中心）从事儿童血友病相关工作的临床医疗人员、卫生决策人员和相关科研工作人员指导儿童血友病家庭治

疗提供建议。 本共识适用于 １ 月龄至 １８ 岁确诊为血友病 Ａ 或血友病 Ｂ 的患儿，不适用于其他遗传性出凝血疾病、获得性

出凝血疾病患儿。
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血友病是一组 Ｘ 染色体连锁的隐性遗传性出

血性疾病，临床上主要分为血友病 Ａ（凝血因子Ⅷ
缺乏症）和血友病 Ｂ（凝血因子Ⅸ缺乏症）两型。
特征表现为出血倾向，临床可表现为关节、肌肉、
内脏和深部组织自发性或轻微外伤后出血难止。
血友病程度越严重则发病越早，重型血友病在儿

童期起病，而且需要终身治疗。 血友病综合关爱

的重要内容是在血友病多学科团队综合治疗指导

下、以家庭为中心开展血友病自我管理［１－２］。
血友病家庭治疗开始于 ２０ 世纪 ７０ 年代，是指

患儿在发生出血后或为预防出血自行或由家长 ／
监护人注射凝血因子（自我注射）以及在家庭内完

成血友病护理和康复的总称。 家庭治疗的理念在

发达国家已被广泛接受，如欧洲 ２０１７ 年的调查显

示：７６％～１００％的血友病患者（包括成人）采取了

家庭治疗；而儿童患者则 ９０％进行家庭治疗［３］。
我国家庭治疗刚刚起步，２００７ 年广州地区的一项

调查结果是 ２７．６％［４］，２０１６ 年北京、成都两所儿童

医院的调查显示，仅有 ４４．０％的血友病患儿开展了

家庭治疗［５］。
国内家庭治疗面临的挑战包括：年轻父母缺

乏对早期治疗重要性的认识，年长儿及家长相关

知识应用能力不足：无法识别出血的最初征兆、对
家庭治疗（自我注射）技术掌握有困难、存在畏惧、
缺乏信心；对疼痛、医院和注射器有畏惧心理；家
庭其他成员不会主动保证患儿的治疗依从性［６－７］。
但家庭治疗非常重要，可使患儿在出血时立即获

得治疗、未出血时会依从规律的预防治疗；家庭治

疗能显著减轻急慢性疼痛、减少残疾、减少因出血
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及其并发症住院、减少旷工或旷课，从而改善患儿

生活质量［８－９］。
２０２０ 年，新型冠状病毒肺炎疫情的发生给血

友病患儿就诊带来了不便，远程医疗逐步成为新

型的血友病治疗模式。 疫情更加需要家庭治疗，
而远程医疗的广泛开展也为家庭治疗提供了

便利［１０－１１］。
中国血友病治疗协作组儿科专业组专家在

２０２１ 年初共同发起并制订了本共识，旨在弥补目

前国内儿童血友病家庭治疗的空白，为推动我国

儿童血友病事业助力。

１　 出血的管理

１．１　 出血的识别　 大多数血友病患儿的出血事件

发生在血友病治疗中心之外，对患儿及其监护人

开展教育是出血管理的重要组成部分；特别是对

于关节和肌肉出血的识别，是自我管理的重要组

成部分，有利于迅速开展治疗，以减少出血导致的

短期和长期不良影响［１］。
急性关节出血的特征包括以下部分或全部：

“先兆”表现为疼痛、肿胀、关节局部皮温增高，以
及与之前相比活动受限或功能丧失［１２］（见表 １）。
尚不能用语言明确表达的患儿可能表现为烦躁哭

闹、不愿活动、姿势不自然、不愿活动肢体。 发现

此类异常表现后，需要对患儿进行仔细检查：（１）
去除患儿衣服，检查皮肤关节是否有青紫和瘀斑；
（２）触摸并尝试活动患儿的负重关节如踝关节、膝
关节、肘关节等，观察是否有一侧关节肿大、触摸

感觉更热或更饱满；较大幅度活动关节时，是否出

现活动受限、哭闹或抵抗，以判断患儿有无疼痛、
发热或肿胀。
１．２　 出血的替代治疗　 当血友病患儿发生出血事

件时需立即予以凝血因子替代治疗，不同出血情

况下所需达到的凝血因子水平见表 ２［２，１３］，输注凝

血因子后治疗反应的评估见表 ３。
不同药物及个体之间药物代谢动力学不同，

如条件允许应基于患儿药物代谢动力学、患儿活

动情况及个体对治疗的反应进行给药调整。 在较

小年龄患者中，所需的给药间隔可能更短，剂量可

能更大。 标准半衰期凝血因子用量的计算见表 ４，
目前国内尚无长效凝血因子真实世界临床应用

经验［１］。
１．３　 出血管理中的 ＰＲＩＣＥ 原则 　 ＰＲＩＣＥ 原则即

制动（ ｐｒｏｈｉｂｉｔｉｏｎ）、休息 （ ｒｅｓｔ）、冰敷 （ ｉｃｅ）、压迫

（ｃｏｍｐｒｅｓｓｉｏｎ）和抬高（ｅｌｅｖａｔｉｏｎ），是血友病患儿发

生关节和肌肉出血的辅助治疗手段，可以帮助止

血、缓解疼痛和减轻肿胀。 具体操作方法：制动和

休息是将出血肢体用枕头或吊带（绷带）抬高置于

舒适体位休息，限制出血关节活动；用毛巾包住冰块

（冰袋），敷于出血部位，持续 １５ ｍｉｎ，中止 ２０ ｍｉｎ，交
替进行；用弹力绷带或弹力袜包扎出血部位，并将

出血部位抬高至心脏高度以上以减缓出血。 冰敷

或冷敷时控制关节和肌肉出血的重要环节，及时

正确的冰敷或冷敷可缓解疼痛和肿胀；冰敷时长

不要超过建议的时间。 使用弹力绷带时应注意，
如肌肉出血怀疑有神经受损，则慎用加压法；给关

节进行包扎时应使关节稍弯曲，将其固定于功能

位置；不要包扎太紧；出血使用凝血因子后加压包

扎一般 １～２ｄ［１］。
１．４　 特殊情况下的出血识别及需要采取的措施

１．４．１　 危重症出血　 在可能危及生命的严重出血

事件中，即便是诊断评估未完成，也应立即进行凝

血因子替代治疗，切忌怀疑和等待。 （１）颅内出血

（通常由受伤引起）是血友病患儿死亡的主要原

因。 颅内出血可表现为头痛、恶心、呕吐、嗜睡、意
识混乱、笨拙、虚弱或失去意识。 所有头部外伤和

明显的头痛，无论确诊还是疑诊均应先按照颅内

出血治疗。 （２）颈部 ／咽喉部出血可由感染、损伤、
牙科注射或手术引起，是一种医疗急症，可导致气

道阻塞，出现颈部肿胀、吞咽困难和呼吸困难。
（３）严重危及生命的出血还包括消化道、胸部出血

等，急性胃肠出血可表现为呕血、便血或黑便。 胸

部出血如为肺出血则表现为咯血、口唇发绀、呼吸

急促、呼吸困难。

表 １　 关节出血症状和体征

出血类型 症状 体征

出血早期 在没有创伤的情况下，活动时感

到肿胀、僵硬、不适、疼痛或刺痛

的感觉。 通常被患儿描述为“预

兆”，有时很难与关节炎疼痛

区分

正常活动

中度出血 疼痛 肿胀，活动受限

严重出血 严重疼痛
明显肿 胀， 几 乎

完全限制移动
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１．４．２　 隐匿出血　 有些部位的出血易与其他疾病

相混淆，需进行超声、ＣＴ 或核磁共振等必要的影像

学检查来证实诊断。 髂腰肌出血有特殊临床表

现，症状包括下腹部、腹股沟和（或）下背部疼痛，

髋关节在外展时疼痛，还可出现大腿肌肉内感觉

异常以及急性阑尾炎样表现。 腹膜后出血可表现

为腹痛和腹胀，易误认为是肠梗阻等急腹症。

表 ２　 凝血因子的使用

出血部位及类型

血友病 Ａ 血友病 Ｂ

预期水平

（Ｆ Ⅷ：Ｃ，％）
疗程（ｄ）

预期水平

（Ｆ Ⅸ：Ｃ，％）
疗程（ｄ）

辅助治疗 备注

关节 ４０～６０ １～ ２（若反应不充

分可延长）

４０～６０ １～ ２（若反应不充

分可延长）

遵循“ＰＲＩＣＥ”原则

髂腰肌和深肌层有神经

血管损害
遵循“ＰＲＩＣＥ”原则

　 起始 ８０～１００ １～２ ６０～８０ １～２

　 维持 ３０～６０ ３～ ５（作为物理治

疗期间的预防，可

延长）

３０～６０ ３～ ５（作为物理治

疗期间的预防，可

延长）
中枢神经系统 ／ 头部

　 起始 ８０～１００ １～７ ６００～８０ １～７

　 维持 ５０ ８～２１ ３０ ８～２１

咽喉和颈部

　 起始 ８０～１００ １～７ ６０～８０ １～７

　 维持 ５０ ８～１４ ３０ ８～１４

胃肠 补充血容量，纠正水电解

质失衡，防止失血性休克

　 起始 ８０～１００ ７～１４ ６０～８０ ７～１４ 暂禁食，服用含止血敏

或去甲肾上腺素冰盐水

　 维持 ５０ ３０

肾脏 ５０ ３～５ ４０ ３～５ 减少活动、卧床休息、

饮水利尿、碱化尿液伴

有尿频、尿痛、腰背痛

时，可遵医嘱给予解痉

止痛药和抗生素

禁止使用抗

纤 溶 止 血

剂， 防 止 血

块阻塞泌尿

道导致肾功

能不全。
深部裂伤 ５０ ５～７ ４０ ５～７ 缝合处理

表 ３　 出血治疗的反应

治疗反应 表现

极好 首次输注后 ８ｈ 内疼痛完全缓解和（或）持续出血的迹象完全消失，出血发生后 ７２ｈ 内不需要进一步的因子替代治疗

好 在首次输注后约 ８ｈ 内显著缓解疼痛和（或）改善出血迹象，但在 ７２ｈ 内需要超过 １ 剂量的因子替代治疗才能完全缓解

一般 首次输注后约 ８ｈ 内适度缓解疼痛和（或）改善出血迹象，７２ｈ 内需要输注 １ 次以上，但没有完全缓解

无 首次输注后约 ８ｈ 内无改善或轻微改善，或病情恶化

注：表 ３ 内容引自文献［１２］
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表 ４　 标准半衰期凝血因子药物用量估算方法

项目 ＦⅧ ＦⅨ

半衰期 ８～１２ｈ １２～２４ｈ

给药方式 静脉注射 静脉注射

指南说明
静脉输注 １ 单位 ／ 公斤体重 ＦⅧ因子，可提高大约 ２ ＩＵ ／ ｄＬ

ＦⅧ因子水平

静脉输注 １ 单位 ／ 公斤体 重 ＦⅨ因子，可提高大约 １ ＩＵ ／ ｄＬ

ＦⅨ因子水平

按需治疗剂量 患儿体重（ｋｇ）×希望达到的因子水平（ＩＵ ／ ｄＬ）×０．５ 体重（ｋｇ）×希望达到的因子水平（ＩＵ ／ ｄＬ）
计算　 　 　 　

重组 ＦⅨ（ｒＦⅨ） 具有比血浆来源产品较低的回收率；

输注 １ 单位 ／ 公斤体重的 ＦⅨ因子，对 １５ 岁及以上患儿及

成年人将提高大约 ０．８ ＩＵ ／ ｄＬ 的 ＦⅨ活性，对 １５ 岁以下患

儿将提高大约 ０．７ ＩＵ ／ ｄＬ

举例 ５０ ｋｇ×４０ （ＩＵ ／ ｄＬ 预期因子水平）×０．５ ＝ １，０００ ＩＵ ＦⅧ ５０ ｋｇ×４０ （ＩＵ ／ ｄＬ 预期水平） ＝ ２０００ ＩＵ 血 浆来源的 ＦⅨ；

对 ｒＦⅨ，１５ 岁及以上患儿及成人剂量为 ２０００÷０．８ （或 ２０００
×１．２５） ＝ ２５００ ＩＵ ；１５ 岁以下患儿剂量为 ２０００÷０．７ （或

２０００×１．４３） ＝ ２８６０ ＩＵ

说明

使用剂量和频率应基于患儿 ＰＫ、活动情况及个体临床

应答调整。 在较小年龄患者中，所需的给药间隔可能更

短，剂量可能更大

２　 预防治疗

２．１　 定义　 血友病的预防治疗是指出血前有规律

的替代，对血友病患儿定期输注凝血因子浓缩物

或重组凝血因子，以保证血浆中凝血因子水平维

持在一定水平，从而减少出血、降低致残率、改善

患儿生活质量，是重型血友病和有关节病变损伤

的中或轻型血友病患儿的标准治疗。 对患儿应设

定年关节出血次数（ＡＪＢＲ）或年出血次数（ＡＢＲ）
的目标，以尽量避免关节损伤的发生以及由于关

节出血造成的不可逆性关节残疾［１－２］。
２．２　 预防治疗中凝血因子的用法用量　 方案：（１）
大剂量方案：每次凝血因子制品 ２５ ～ ４０ ＩＵ ／ ｋｇ，血
友病 Ａ 患者每周 ３ 次或者隔日 １ 次，血友病 Ｂ 患

者每周 ２ 次。 （２）中等剂量方案：每次 １５ ～ ３０ ＩＵ ／
ｋｇ，血友病 Ａ 患者每周 ３ 次，血友病 Ｂ 患者每周 ２
次。 （３）小剂量方案：血友病 Ａ 患儿每次 １０ ＩＵ ／
ｋｇ，每周给药 ２ 次或每 ３ 天 １ 次，血友病 Ｂ 患者每

次 ２０ ＩＵ ／ ｋｇ，每周 １ 次。 （４）其他方案：加拿大升

阶梯方案（仅限血友病 Ａ）对重型血友病 Ａ 患儿给

予约 ２０ ＩＵ ／ ｋｇ，以控制出血为目标，将治疗方案逐

步从每周 １ 次升级至隔日 １ 次。 （５）个体化预防

治疗：推荐开展个体化预防治疗，应用出血次数、
关节结构、功能的综合评价体系评估预防治疗疗

效，并应用药物代谢动力学精确计算和调整预防

治疗方案［１－２］。
２．３　 非凝血因子产品的应用　 艾美赛珠单抗是国

内目前获批的惟一用于血友病 Ａ 预防治疗的非因

子类产品，仅用于皮下给药。 最初 ４ 周的推荐剂量

为 ３ ｍｇ ／ ｋｇ，每周 １ 次（负荷剂量），后续的维持剂

量为 １．５ ｍｇ ／ ｋｇ 每周 １ 次，或 ３ ｍｇ ／ ｋｇ 每 ２ 周 １ 次，
或 ６ ｍｇ ／ ｋｇ 每 ４ 周 １ 次。 负荷剂量的第 １ 个月后

达到稳定状态。 需注意的是应用艾美赛珠单抗预

防治疗过程中出现突破性出血、创伤或手术等情

况，患儿仍需要 ＦⅧ产品（无抑制物患儿）或人重组

凝血因子Ⅶ产品（抑制物患儿）的替代治疗；同时

需要开展定期的特殊试验检测［２］。
２．４　 预防治疗的评估与治疗调整　 定期对血友病

患儿进行关节功能评估可为制定或调整预防治疗

方案以及处理关节病变提供依据。 血友病性关节

病的影像学评估是监测血友病预防治疗、关节病

进展和防止严重关节并发症的主要手段。 检查方

法包括 Ｘ 线、磁共振成像（ＭＲＩ）和超声。 其中，超
声检查经济、简便和实时，能够探测血友病性关节

病的关节积液、滑膜增生和关节浅表部位软骨破

坏，多普勒（Ｄｏｐｐｌｅｒ）超声能够显示急性期滑膜血

流信号增加，适合筛查和疾病进展监测。 ＭＲＩ 是

目前公认的诊断血友病性关节病的最敏感方法，
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具有多参数、多序列、多方位成像和软组织分辨率

高的特点，不仅能显示关节积液不同时期的出血

改变、滑膜增生和含铁血黄素沉积，而且能早期显

示软骨异常。 缺点是费用高、设备不普及、检查时

间长、年幼儿检查需要镇静剂等，含铁血黄素大量

沉积等疾病本身因素还可导致磁敏感伪影产生，
需要根据具体情况选择不同的检测方法进行

检测。
近年来开发的各种评估量表，为关节功能和

生活质量评估提供了可以量化的工具，建议采用

经过验证的量表如 ＨＪＨＳ 中文版、ＣＨＯ－ＫＬＡＴ 中文

版等进行评估［２］。

３　 自我注射

３．１　 开展自我注射的条件　 （１）药物的配备：正规

途径开具的凝血因子或者艾美赛珠、０．９％氯化钠

注射液、急救用药（地塞米松注射液、盐酸异丙嗪

注射液、肾上腺素注射液）；（２）无菌物品的配备：
一次性注射器或一次性输液器、一次性外周留置

针或一次性头皮钢针；（３）消毒剂的配备：安尔碘

或 ２％葡萄糖酸氯已定消毒液；（４）静脉通路：容易

建立外周静脉通路或者已经置入中心静脉导管；
（５）操作者能力：经过培训患儿或家长掌握自我注

射的知识和技能；（６）操作环境：环境安全、整洁，
自我注射时有可提供支持的陪同者；（７）支持系

统：一旦出现紧急情况可即刻获得医疗体系的支

持；（８）定期复诊：能够根据医嘱定期随诊，并及时

向血友病治疗中心反馈疗效。
３．２　 自我注射管理

３．２．１　 评估 　 评估患儿开展自我注射的愿望、血
管条件、家庭成员进行自我注射的潜力、可获得的

社会及医疗体系的支持。
３．２．２　 培训　 自我注射是开展家庭治疗的基本技

能，须由专业护士全程陪伴和指导血友病患儿或

家属学习相关方法和技巧，直至其能独立完成。
年龄较小患儿的自我注射或输注由父母或照护者

进行，随着患儿成长再转向自我治疗，一般在青少

年早期开始学习自我注射或自我输注。 患儿及家

庭成员经过培训、练习后应能够掌握：（１）血友病

基础知识；（２）正确计算所需凝血因子的剂量；（３）
正确评估应用凝血因子的时机；（４）正确储存凝血

因子；（５）描述并示范操作准备和注射因子的步

骤；（６）掌握外周静脉穿刺或者正确掌握中心静脉

导管使用方法；（７）掌握安全处理医疗废弃物的方

法；（８）掌握输注凝血因子的注意事项；（９）掌握输

注凝血因子可能出现的不良反应及处理方法。
３．２．３　 监督　 家庭治疗必须在血友病治疗中心的

密切监督下进行，并且需要在充分的教育和训练

后开始。 患儿及家庭成员需要保持与血友病治疗

中心的联系。
３．２．４ 　 记录 　 指导患儿及家长正确完成治疗记

录，准确记录自我注射的时间、途径、药物的名称、
剂量、批号、治疗效果以及自我注射过程中遇到的

困难或疑问。
３．３　 中心静脉导管的维护与使用　 血友病患儿进

行替代治疗需要良好的静脉通路，对于年龄较小

或者血管条件差的患儿可置入中心静脉导管，从
而使静脉注射变得更简单、更方便，以降低外周静

脉反复穿刺的痛苦，提高患儿生活质量［１４］。 血友

病患儿应用的中心静脉导管分为经外周静脉置入中

心静脉导管 （ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｌｙ ｉｎｓｅｒｔｅｄ ｃｅｎｔｒａｌ ｃａｔｈｅｔｅｒｓ，
ＰＩＣＣ）和完全植入式输液港（ｔｏｔａｌｌｙ ｉｍｐｌａｎｔａｂｌｅ ｖｅｎｏｕｓ
ａｃｃｅｓｓ ｐｏｒｔ，ＴＩＶＡＰ，简称 Ｐｏｒｔ），分别介绍如下。
３．３．１　 ＰＩＣＣ　 是指通过外周静脉穿刺置管，导管

尖端位于上腔静脉或下腔静脉的导管，一般可以

留置 １ 年（或遵循导管产品说明）。 血友病患儿可

选择的静脉有贵要静脉、头静脉、肘正中静脉和肱

静脉，首选贵要静脉，遵循先右臂后左臂、先上臂

后下臂的原则。
３．３．２　 输液港　 是一种完全植入体内的中心静脉

导管，其结构由注射座和导管两部分组成，根据注

射座植入部位分为胸壁港和手臂港，血友病患儿

多选择胸壁港。 输液港置入和移除属于外科手

术，需由有执照的独立执业医师或经认证的高级

实践护士来执行，使用时必须以安全的无损伤针

穿刺连接输液港注射座。
３．３．３　 导管的维护及使用　 所有中心静脉导管在

使用期间均应使用无菌敷料固定，导管末端连接

无针输液接头，定期进行维护。 在进行穿刺部位

护理、更换敷料和输液接头时均应使用无菌技术。
ＰＩＣＣ 和输液港的维护建议由从事静脉输液治疗的

专业人员完成，或在 ＰＩＣＣ 门诊完成。 （１）ＰＩＣＣ：至
少每 ７ 天维护 １ 次，维护内容包括冲洗导管、更换

透明敷料、更换输液接头（见图 １）。 （２）输液港：
无损伤针每 ７ 天需更换 １ 次，不连续使用也应至少

每月维护 １ 次（见图 ２）。
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图 １　 ＰＩＣＣ

图 ２　 输液港

３．３．４　 不良反应及处理　 （１）液体外渗：可表现为

局部肿胀，疼痛；处理方法为立即停止推注或滴

注，拔出留置针或头皮钢针，重新选择血管进行穿

刺后继续给药。 如经 ＰＩＣＣ ／输液港推注或滴注发

生液体外渗，则应尽快去医院请专业人员检查中

心静脉装置是否已损坏。 （２）过敏反应：可表现为

皮肤瘙痒、荨麻疹，甚至出现面色苍白、四肢湿冷、
胸闷、憋气、发绀、血压下降、脉搏消失等过敏性休

克表现。 处理方法：立即停止输液，到医院进行咨

询治疗，由医生决定后续治疗是否仍可在家中进

行；病情严重者需要立即到医疗单位抢救。 既往

有过敏史者建议到专业治疗中心治疗。

４　 家庭治疗中的药品管理

血友病是一种需要终生药物治疗的凝血障碍性

疾病，药品的管理与合理使用是其治疗关键之一。
４．１　 取药　 设立固定血友病开药门诊，血友病医

生定期为长期进行家庭治疗的患儿开具药品。 为

减少患者往返医院取药的频次，对于病情平稳的

血友病患者，可以适当开具不超过 １ 个月用量的凝

血因子。 “长处方”政策的实施在为患者提供便捷

的同时，也对正确储存提出了要求，遵守近效期先

用原则，以免出现药品过期现象。
４．２　 药品储存　 血友病患儿常用治疗药物如凝血

因子属于生物制品中的血液制品，对该类药物需

要严格的存储条件，以避免因高温或过低温导致

药物的失效。 凝血因子产品需避光保存于 ２ ～ ８℃
冰箱内，禁止冷冻。 需冷链运输。 不同品牌的凝

血因子储存条件需严格遵守药品说明书。 开展家

庭治疗的患儿及家属应该掌握药物的正确储存条

件、复溶方式和注射注意事项。
４．３　 登记与回收 　 为保障血友病患儿合理用药，
执行良好的国家医保政策。 针对血友病相关药品

实行 ＡＰＰ 登记与回收，实行“一人、一药、一码”制。
药品领取后患儿及家庭成员在 ＡＰＰ 进行逐一扫码

登记。 再次取药时将应用的药品空瓶及包装带回医

疗机构，还药率大于 ７０％方可允许开具下一次药品。
４．４　 合并用药的合理使用　 血友病患儿需使用止

痛镇痛药物时，需注意选择用药。 对感冒发热、腹
泻等常见疾病需合并用药时，尤其要注意药物对

出血的影响。 一些影响血小板功能或增加出血风

险的药物如阿司匹林、吲哚美辛、双嘧达莫等禁用

或慎用，活血化淤的中草药亦应避免使用。 必要

时尽量选用相对安全的含对乙酰氨基酚成分的药

物而非布洛芬进行解热镇痛。 开展家庭治疗的患

儿家长应养成阅读药品说明书的习惯，凡药品说

明上注有“抑制血小板聚集”或“防止血栓形成”字
样的药物，均属血友病患儿慎用或禁用药物［１５］。

５　 预防接种

血友病患儿应按免疫规划程序接种疫苗以降

低疾病感染的风险；但有接种后局部出血风险，可
输注因子预防或止血。

接种方式首选皮下而不是肌肉注射。 如必须

进行肌肉注射则须提前输注凝血因子进行保护，
并使用最小规格的针头（２５ ～ ２７ 号）注射。 疫苗接

种前注射部位冰敷 ５ ｍｉｎ，接种后注射部位按压至

少１０ ｍｉｎ，以减少出血和肿胀。
对于患有血友病伴人类免疫缺陷病毒（ＨＩＶ）

感染的患儿，世界血友病联盟（ＷＦＨ）建议患儿接

种肺炎链球菌疫苗、流感疫苗、甲型和乙型肝炎疫

苗。 同时，ＷＦＨ 建议此类患儿避免接种含有活病

毒的疫苗（如水痘、黄热病、轮状病毒、口服脊髓灰

质炎和麻腮风联合疫苗 ＭＭＲ） ［１］。
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６　 日常护理

６．１　 居家环境及安全措施　 需要给患儿营造安全

的日常生活空间，以避免出血或损伤的潜在危险。
表 ５ 汇总了不同年龄阶段应注意的一些问题。

表 ５　 不同年龄血友病患儿所需居家环境及安全措施

年龄 居家环境及安全措施

６～１２ 月龄 使用安全座椅；婴儿坐在椅子上时需要使用安

全绑带；不要单独把婴儿留在浴缸；楼梯上设

置安全门；移走较低位置的橱柜中的尖锐或易

碎的餐具；移走容易绊倒的家具；不要使用学

步车；把童车放在地板上而不是家具顶上防止

翻落；在凸出的桌角或边缘使用防撞垫；应在

婴儿床的围栏上罩上防护网，防止婴儿爬出围

栏，或者直接把床垫放在地上作为婴儿的床

学步期 放低儿童床垫的位置或直接放在地板上；不鼓

励无人监护的攀爬或从高处跳下的行为；使用

安全座椅；避免过度打闹；进行滑冰、骑自行车

等运动时佩戴头盔和护具；玩具应是安全的、

没有尖角

学龄前及学龄 患儿进入幼儿园 ／ 学校前考察学校的软硬件设

施是否安全，并和老师建立良好的关系，及时

沟通；携带血友病卡片（上面有基本情况介绍、

监护人及治疗中心的联系方式）；穿高帮鞋或

靴可以提供一定的踝部保护

　 注：表中内容引自文献［１６］

６．２　 生活方式

６．２．１　 口腔护理　 血友病患儿保持良好的口腔卫

生非常重要，可预防牙周炎和龋齿引起的牙龈出

血，尽可能避免过多的口腔治疗。 在患儿 ３ 岁之前

就开始去口腔科定期检查，并告知口腔科医生患

儿的血友病病史，以便在出现问题时尽可能寻求

血友病医生的会诊，口腔科医生和血友病团队之

间紧密联系和合作，对于提供良好的综合口腔护

理和管理必不可少。 血友病患儿应从牙齿萌生时

开始定期口腔科检查。 建议使用含氟牙膏及中等

质地的牙刷。 拔牙或口腔内手术时，应咨询血友

病团队的血液科医生，提前监测有无凝血因子抑

制物，制定凝血因子输注计划。 手术后可采用局

部止血措施如氧化纤维素、纤维蛋白胶、凝血酶

（外用）等［１７－１８］。
６．２．２　 饮食　 血友病患儿和正常人一样需要建立

健康的生活方式，包括饮食、体重管理和日常活动

及运动。 饮食应参照中国人群膳食指南，在保持

食物多样化、均衡饮食的基础上，少进食过热、过
硬及油炸食品，避免饮酒及进食各种刺激性食物。
超重或肥胖的患儿应咨询营养师，接受体重管理

措施。 血友病患儿的骨密度低于正常，摄入足量

的维生素 Ｄ 和钙有利于维持骨骼健康［１，１７］。

７　 日常活动及运动

日常活动及运动可促进身体素质和身体机

能，强化肌肉力量，促进身体协调性，从而更好地

保护关节，减少关节出血和关节损害。 坚持运动

能避免肥胖导致的关节负担加重，缓解压力和焦

虑，保持健康的身心状态。 日常活动及运动的选

择应结合个人的喜好、兴趣、能力、身体状况。 应

鼓励血友病患儿进行非对抗性运动，如游泳、散
步、高尔夫球、羽毛球、自行车、乒乓球等。 最好避

免身体强烈对抗和碰撞的运动，如足球、橄榄球、
拳击、摔跤以及高速运动。 在体育运动前建议咨

询相关专业人员，了解应佩戴哪种防护装备，同时

必须有足够的替代治疗以保证合适的凝血因子谷

浓度，防止出血。
运动危险度分级参考美国血友病基金会（Ｎａ⁃

ｔｉｏｎａｌ Ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ） “运动危险系数评分

表”（见表 ６）。

表 ６　 运动危险系数评分表

危险评分 运动内容

安全（１ 分） 水上运动、射箭、椭圆机、钓鱼、飞盘投掷、高尔

夫、徒步、浮潜、健身自行车、游泳、太极、步行

安全－中度

危险（１．５ 分）

自行车、循环训练、飞盘、高尔夫、健身球、划船

机、滑雪机、跑步机、举重（阻抗训练）、普拉提、

塑身训练

中度危险（２ 分） 有氧运动、保龄球、有氧拳击、潜水（休闲）、跳

绳、跳舞、攀岩（室内）、轮滑划船、跑步 ／ 慢跑、

冲浪、网球、简易棒球、极限飞盘、瑜伽

中度危险－高度

危险（２．５ 分）

棒球、篮球、排球、垒球、橄榄球（美式）、壁球、

啦啦队操、体操运动、田径运动、空手道、跆拳

道、武术 ／ 功夫、骑马、冲浪、漂流、滑冰、滑雪

（下坡）、滑雪（屈膝旋转法）、滑雪板、滑板滑

水、水肺潜水、滑板车（非电动）、山地自行车

高度危险（３ 分） 自行车越野赛、摩托车赛、雪地摩托、滑板车（电

动）、潜水（竞技）、拳击、摔跤、足球、英式橄榄

球、曲棍球、长曲棍球、举重、攀岩（野外）、蹦床

　 注：表中内容引自文献［１９］
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８　 社会心理

在开展家庭治疗中，血友病医疗团队应该对

患儿及其家庭成员提供社会心理方面的支持。 以

下建议可供参考：（１）通俗易懂地为患儿及家长提

供血友病生理、心理及经济负担等方面的信息；
（２）鼓励患儿及家长表达感受和提出问题，耐心倾

听、解答；（３）尽可能提供关怀服务和援助，做到公

开、坦诚；（４）要意识到文化背景可能会影响患儿

及家长对疾病的看法；（５）重视和患儿的直接交

谈，而不仅限于与其父母交谈。 如果患儿得到良

好的沟通和教育，常能很好地理解病情并积极配

合医生进行治疗；（６）提醒家长不要忽略了自身及

其他家庭成员（包括患儿健康的兄弟姐妹等）；（７）
及时识别患儿及家长的疲倦、焦虑、抑郁等负面情

绪状态，并提供对应的建议及资源；（８）鼓励患儿

在家及学校参加各种有益和休闲的活动；（９）鼓励

患儿及家长建立互助支持团体，寻求社会工作者

的帮助，或争取当地相关组织的协助［１］。

９　 综合评估 ／随访和培训管理

９．１　 随访和评估 　 ＷＦＨ 建议血友病患儿每 ６ 个

月接受 １ 次多学科团队的综合评估（轻中度患儿

可能需要的评估频率更低）。 使用标准化的、经过

验证的评估工具对患儿进行定期的评估可以帮助

了解治疗方案是否适合患儿，也是血友病疾病管

理的重要部分。 评估中最核心的指标是出血情况

（包括关节和肌肉的出血）。 出血对于骨骼肌肉及

其他系统的影响通常由以下几方面衡量：关节的

结构、关节的功能、活动强度、参与度。 多种血友

病特异性评分方法可用来评定关节损伤和功能，
评估活动度和参与度的方法包括患儿自我报告和

评估者的观察所见。 其他的评估内容还包括：抑
制物情况、相关经济因素等［１］（见表 ７、表 ８） ［２０－２１］。

表 ７　 国外常用的评估指标及说明

评估内容 评估工具 说明

关节结构及功能 出血 理想状态下持续观察期为 １ 年

使用年化出血率（ＡＢＲ）

使用推荐的出血定义

体格检查 ＨＪＨＳ 评分

影像学 超声或 ＭＲＩ 评估，早期病变

Ｐｅｔｔｅｒｓｓｏｎ 评分，评估晚期的骨关节病变

　 活动度 评估者观察到的 ＦＩＳＨ 评分

患者自我报告的 ＰｅｄＨＡＬ 评分，４ 岁以上患儿

　 参与度 误工 ／ 误学天数

就业状态 全职工作情况

　 经济因素 因子消耗

血友病相关手术

因病就诊（门 ／ 急诊）次数

住院天数

效用分析
　 抑制物

首次筛查：每 ５ 个暴露日检测 １ 次，直至第 ２０ 个暴露

日；在第 ２１ 和第 ５０ 个暴露日之间，每 １０ 个暴露日检测

１ 次；之后 １ 年至少检测 ２ 次，直至第 １５０ 个暴露日

１５０ 个暴露日后的评估：每年；治疗反应不佳的患儿；手

术前后；产品转换以后

表 ８　 血友病患儿家庭治疗随访评估指标及频率

评估内容 基线 每个月 每 ３ 个月 每半年 每年 每两年

出血 √ √
关节功能 √ √（病变关节） √（非病变关节）
Ｘ 线 √（病变关节） √（病变关节）
ＭＲＩ √（病变关节） √（病变关节） √（非病变关节）
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续表８

评估内容 基线 每个月 每 ３ 个月 每半年 每年 每两年

超声 √ √（病变关节） √（非病变关节）
活动度 √ √
生活质量 √ √

９．２　 家庭治疗的教育和培训　 家庭治疗必须由多

学科团队密切监管，且应在患儿和（或）监护人得

到充分的教育和培训后再开始进行。 教育应着重

于血友病的一般知识；出血及常见并发症的识别；
急救措施；剂量计算；凝血因子药品的配制、存放

和使用；无菌技术；静脉穿刺的实施；记录的保存；
针头及锐器的正确贮存和处置；血液溢出的处理。

１０　 结语

血友病作为一种遗传性疾病会伴随终身，开
展家庭治疗的意义重大；现代发达的网络和信息

也为开展家庭治疗提供了便利。 本共识正是从血

友病患儿的管理需求出发，对开展儿童血友病家

庭治疗中建立专业化的全国血友病医疗护理网

络、加强患儿及监护人的健康教育和培训、提高医

患间的对接、及时处理家庭治疗中的各种突发情

况、改善药物的可及性等关键问题给出了专业的

指导与建议。 未来随着家庭治疗模式的开展，长
效凝血因子、非凝血因子止血药物及基因治疗等

新药、新手段逐步应用，血友病患儿健康成长将成

为现实。
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