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【摘要】 《法国遗传性血小板疾病中心血小板无力症患者急诊管理共识建议》是法国遗传性

血小板疾病中心、法国急诊医学会、患者协会代表和 Orphanet 专家小组合作编写，由法国急诊医学

会 2023 年 06 月发表于《Orphanet 罕见病杂志》。该共识对血小板无力症( GT) 患者可能出现的紧

急情况、转运、麻醉相关风险和预防措施、联合用药及疫苗接种、器官和组织捐献等方面提出急诊管

理意见。现针对该共识核心要点进行解读，旨在方便临床医务人员了解 GT 的急诊管理，也希望能

为我国制定 GT 诊疗共识提供参考。
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血 小 板 无 力 症 ( Glanzmann' s Thrombasthenia，
GT) 属罕见的常染色体隐性遗传性血小板功能缺陷
性疾病，其发病机制为血小板膜糖蛋白 GPⅡb /Ⅲa
质量和数量异常表达导致血小板功能缺陷进而出现
自幼起病的反复皮肤黏膜出血、月经过多、外伤后出

血不止等出血症状［1-3］，出血情况、出血严重程度和

并发症不同［4］。GT 严重出血常突然发生，但除 GT
专家外的医疗专业人员可能因对该疾病的特征认知
不足且不能提供专业护理而不能迅速做出最优化处
理，GT 患者常面临大出血甚至失血性休克的风险。
目前，国际上尚无 GT 诊疗相关的指南，2023 年 6 月
法国急诊医学会、法国遗传性血小板疾病中心、患者
协会代表和 Orphanet 专家组成团队，以分析文献资
料和对全国临床医生的调查结果为基础，就 GT 患
者急诊管理方面提出了临床实用的建议，旨在帮助
除 GT 专家外的医务人员在紧急情况下做出决策，

并优化 GT 患者的临床管理。本文将针对指南中重
点提及的 GT 患者出血的分级及评估、危重患者的
转运、急救治疗三个方面进行解读。
1 GT 患者出血分级及评估

指南提出 GT 患者可能出现的自发和诱发性出
血分为: 危及生命的失血( 创伤、骨折、严重的子宫
出血、呕血、黑便、咳血等导致出血性休克) ; 影响功
能和预后的出血( 颅内出血、眼部损伤、口腔深部血
肿等) ; 轻度出血( 鼻出血、牙龈出血、拔牙、血尿等)

三个等级。孙博洋［5］和宣旻等［6］分别报道了104 例

和 84 例 GT 的临床研究，两者结果均提示 GT 患者
最常见的出血情况分别为皮肤瘀斑瘀点、鼻衄、牙龈
出血、月经出血，而血尿及消化道出血及其它出血情

况较少见，这与国外学者研究结果一致［7］。
指南提出 GT 患者出现严重出血时应进行紧急

评估，内容包括: 生命体征( 血压、心率和呼吸率、血氧
饱和度、体温) ; 全血细胞计数以评估血红蛋白水平的
下降; 血清肌酐和电解质水平; 常规凝血功能检查
( GT 患者血小板数目和凝血功能检查通常正常) ; 输
血前的血液筛查包括: ABO 及 Ｒh 血型、红细胞表型、
检测非规则凝集素、抗-HLA 和抗-αⅡbβ3 抗体。
2 转运
2. 1 转运到哪里? 急救调度员根据出血风险和急
诊科类型( 例如: 成人或儿童急诊科室，重症监护室/危
重症监护室) 引导救护车前往合适的医疗中心急诊科。
急诊科医生评估患者临床情况的严重程度，急救处理
后决定应被转运至内科、外科或重症监护病房。
2. 2 如何转运? 急救调度员根据临床情况，协助
确定是否需要一辆配备完整设备的救护车进行医疗
运输。运输方式( 陆地或直升机) 将取决于患者所
在地的可访问性、距离医疗中心的距离以及临床情
况的严重程度。
2. 3 什么时候转运? 如果患者出现威胁生命的大
出血，应立即从家里将患者转运至医疗机构，急诊医生
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在患者临床情况稳定后，将患者转运至相应住院科室。
我国目前尚无 GT 患者出现严重出血时进行紧急评估
和转运的相关报道，由于 GT 患者出血多为皮肤黏膜、
鼻和口腔等部位的轻度出血，故院前急诊人员及急诊
医务人员熟练掌握 GT 患者出血时紧急评估和转运要
点，可助 GT 患者得到及时有效的急救，减少 GT 患者
出现影响功能和预后的或危及生命的出血事件。
3 GT 患者急救治疗
3. 1 GT 患者的急救治疗包括即时治疗( 局部止血、冷
冻疗法、镇痛药、抗纤溶药物全身给药、红细胞输注) 和
特定疗法［血小板输注、重组人凝血因子Ⅶα( rFⅦα) ］，

其中强调了每隔 2h 以 90μg /kg 的剂量给予 rFⅦα，至
少应给予 3 次剂量，才能得出治疗是否有效的结论。
3. 2 指南提出了 GT 患者在皮肤损伤、鼻出血、牙
齿脱落或牙龈出血、重度月经出血四种常见的不同
特定临床情况下的治疗方案。鼻出血的治疗中强调
了如果常规压迫、冷敷、口服止血药失败应积极行鼻
中隔填塞。重度月经出血除了口服止血药、输血外
还强调了使用含有至少 30μg 乙炔雌酮的单相避孕
药以及治疗铁缺乏。
3. 3 紧急手术 手术前: 评估患者的出血史、紧急
血液采样结果以及手术的类型后由多学科团队进行
联合管理。手术中: 用外科手术和局部应用氨甲环
酸或生物粘合剂局部止血并定期评估出血量。手术
后: 持续监测出血情况，直到出血风险消失。值得注
意的是: GT 患者在手术前 1h 可输注血小板，后每
12-24h 输注 1 次［8］。对于血小板无效输注或无法
立即获得血小板的情况，应在手术前 10 分钟注射
rFⅦα，后每 2-3h 注射 1 次［9］。
3. 4 紧急分娩 紧急分娩治疗方案的选择应考虑患
者近期或过去有无血小板无效输注病史。手术前后输
注血小板和/或 rFⅦα，氨甲环酸进行辅助治疗，并在分
娩后的最初 12-24h 内定期监测血红蛋白水平，此外，协
助胎盘娩出，以减少失血并预防产后出血［10］。

GT 的根治性治疗方法是骨髓移植，临床上以对
症治疗为主，包括出血时局部压迫止血和 /或使用抗
纤溶药物，无效后则选择输注血小板，但输注血小板
后部分患者会出现针对 GPⅡb /Ⅲa 复合物和 /或
HLA 的抗血小板抗体进而导致血小板无效输注，故
输注 特 殊 配 型 血 小 板 是 目 前 治 疗 GT 主 要 方
法［11-12］。此外，对血小板输注无效或不佳、需行外
科手术或有创性操作的 GT 患者可使用 rFⅦα 预防
和治疗出血，rFⅦα 良好的耐受性和手术预防 /治疗
安全性使其已成为 GT 治疗策略中除了血小板输注
外的另一种不可或缺的方法［12］。我国早年已有报道

提出该指南中的 GT 治疗方案［13］，但未对 rFⅦα 具
体使用方法进行说明，也未提及 GT 患者不同特定
临床情况下的治疗方案。目前我国单支 rFⅦα 的价
格约为单次输注血小板价格的 3-4 倍，这可能是目
前 rFⅦα 尚不能在我国 GT 患者中全面普及的原因
之一。班建东等［14］报道了 1 例 GT 患者成功进行了
超声波龈上洁治术，但我国关于 GT 患者其它外科
手术及分娩的报道较少。该指南在急救治疗、紧急
外科手术和紧急分娩方面为我国急诊、妇产科和外
科医务人员提出了非常实用的建议。
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