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[摘要] 血友病是一种罕见的X染色体连锁隐性遗传性出血性疾病,出血是血友病患者最常见的急症,也
是血友病患者致死、致残、影响生活质量的主要因素。快速识别和规范诊疗对于改善患者预后具有重要意义。急

诊科是血友病患者出血的主要首诊科室,血友病出血急诊处置流程复杂,常常需要多学科联合诊疗和综合管理。
近期,由中华医学会血液学分会血栓与止血学组和中国血友病协作组共同制定了《血友病患者出血急诊管理中国

指南》。为更好地指导临床实践,本文拟对该指南进行解读。
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Abstract HemophiliaisarareX-linkedrecessivehemorrhagicdisease.Bleedingisthemostcommoncompli-
cationofhemophiliaandisalsothemainfactorleadingtodeath,disability,orreducedqualityoflifeforhemophil-
iapatients.Rapididentificationandstandardizedtreatmentofbleedingareofgreatsignificanceinimprovingthe
prognosisofpatients.Theemergencydepartmentistheprimarydepartmentforhemophiliapatientswithbleeding.
Theemergencytreatmentprocessforhemophiliahemorrhageiscomplexandoftenrequiresmultidisciplinaryman-
agement.Recently,theThrombusandHemostasisGroupoftheHematologyBranchoftheChineseMedicalAsso-
ciationandtheChinaHemophiliaCollaborationGroupjointlyformulatedtheChineseguidelinesonthemanage-
mentofbleedingeventsofhemophiliapatientsinemergency.Inordertoguideclinicalpractice,thispaperintends
tointerprettheguidelines.
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  血友病是一种罕见的X染色体连锁隐性遗传

性出血性疾病,可分为血友病A(凝血因子Ⅷ缺乏,
占80%~85%)和血友病B(凝血因子Ⅸ缺乏,占
15%~20%)[1]。出血是血友病患者最常见的急

症,也是血友病患者致死、致残、影响生活质量的主

要因素[2]。血友病患者的临床出血表现多样,可以

为自发性出血,也可以为手术或创伤后出血不

止[2]。急诊科是血友病急症的主要首诊科室,血友
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病出血急诊处置流程复杂,需要多学科联合诊疗和

综合管理[3]。中国血友病协作组已制订了一系列

血友病管理指南和共识,但血友病急诊规范化诊疗

指南尚空缺,因此由中华医学会血液学分会血栓与

止血学组和中国血友病协作组共同制定了《血友病

患者出血急诊管理中国指南》[3],本文将针对指南

中重要的部分作详细解读。
1 血友病出血急诊管理原则

该指南的第一部分重点介绍了血友病出血的

急诊管理原则。血友病患者急诊出血除第一时间

予以凝血因子替代治疗外,还需要通过病史采集、
体格检查和必要的辅助检查进行危险分层,并根据

危险分层开展分级诊疗。血友病患者急诊出血常

常伴有较多并发症,涉及科室较多,处置流程复杂,
在止血的同时,指南推荐针对出血诱因在多学科协

作下开展相关专科疾病的规范化治疗。
1.1 重视凝血因子替代治疗

血友病患者发生大出血或关键部位出血时,可
能会迅速导致休克或死亡,早期止血不及时也会发

生致残、脏器功能障碍等严重并发症。因此指南建

议对于上述出血情况,应尽快启动凝血因子替代治

疗,不能因为病史采集、体格检查或等待辅助检查

结果等因素延误凝血因子输注开始时间。在替代

治疗过程中,应注意监测患者凝血因子峰浓度和谷

浓度,根据药代动力学参数调节凝血因子剂量,对
于多次暴露或止血效果不理想的患者应及时进行

抑制物检测。凝血因子替代治疗效果不理想或存

在抑制物时,指南推荐使用重组活化人凝血因子Ⅶ
(rFⅦa)或凝血酶原复合物(PCC)等旁路制剂治

疗[4-5]。
1.2 尽快识别危及生命的大出血或关键部位出

血,提高分诊级别

快速识别大出血和有致死致残风险的关键部

位出血并据此开展分级诊疗,对于提高血友病出血

救治效果和改善预后具有重要意义。指南推荐急

诊科医生应通过重点病史采集、体格检查及超声、
CT等影像检查,快速判断患者的出血部位,评估生

命体征和出血量。对于关键部位出血(包括颅内及

脊柱内出血,咽喉部、气道、心包、腹腔内、腹膜后、
消化道,以及有致残、致畸风险的关节和肌肉出血)
或急性大出血导致血流动力学不稳定的患者[6][包
括心 率 增 快;收 缩 压<90 mmHg(1 mmHg=
0.133kPa)或下降>40mmHg或体位性血压变化

(站立时收缩压下降≥20mmHg或舒张压下降≥
10mmHg),或平均动脉压<65mmHg;器官灌注

不足(如尿量<0.5mL/kg/h)],建议提高急诊分

诊级别,尽快进入观察室或抢救室进行诊疗[7]。
需要注意的是,血友病髂腰肌及深部软组织出

血起始症状轻微,随着时间推移,出血可沿筋膜面

扩散,引起大量失血,危及患者生命[8]。腓肠肌、前
臂肌群、关节等部位出血虽然罕见发生失血性休

克,但可引起肌肉痉挛、骨筋膜室综合征等并发症,
存在较高的致残风险。此外,创伤引起的出血有时

也具有隐匿性及延迟性[9]。指南建议对于这些隐

匿性或延迟性出血的血友病患者适当延长急诊留

观时间[2,4]。
1.3 有针对性的进行病史采集和辅助检查选择

有效的病史采集和重点突出的体格检查,有助

于帮助急诊科医生迅速判断出血部位和出血严重

程度。指南推荐急诊科医生接诊时应询问患者出

血发生的时间、部位、症状,既往是否接受过预防治

疗、是否发生过严重出血,基础凝血因子水平和近

期抑制物水平检测结果,有无肝、肾、心脏及自身免

疫系统疾病等。重点针对出血部位进行专项检

查[10],如生命体征、意识状态、神经系统体征、呼吸

频率和节律、双侧呼吸音、腹部的压痛和移动性浊

音、关节肌肉的压痛和局部血肿等。
急诊医生在选择辅助检查时应尽量选择无创、

快速、诊断效率高的项目,指南建议初始的辅助检

查应包括血常规、凝血因子水平、肝肾功能、凝血功

能检查,同时针对不同出血部位完善X线、超声、
CT、MRI等影像学检查[11]。部分患者在足量因子

替代治疗下,出血仍得不到控制或无法明确病因,
可能需要接受穿刺、介入、内镜及外科手术等有创

诊疗手段。
尽管大多数情况下患者的血友病诊断是明确

的,但是对于出血严重、止血效果不理想的患者,指
南建议急诊科医生应进行相应的鉴别诊断,以核实

患者既往的血友病诊断是否准确以及是否存在炎

症、妊娠、自身免疫性疾病、恶性肿瘤等获得性血友

病的可能[2,12]。
1.4 兼顾出血并发症,重视 MDT协作诊疗,实施

个体化综合管理

血友病患者发生出血后常伴有多种并发症,如
疼痛、关节功能障碍、发热、感染、脏器功能衰竭等。
指南建议急诊科医生在控制出血的同时,要重视并

发症的识别和处理,以缓解患者症状和减少并发症

的发生。急诊科医生应根据患者的生命体征、容量

负荷、脏器功能及灌注等情况,按需合理使用止痛

药、血管活性药、抗生素、红细胞等,积极维持患者

正常体温,必要时实施气管插管、机械通气和肾替

代等支持治疗。
血友病患者的急诊出血往往涉及多个学科,指

南建议应成立血友病多学科协作组(MDT),由急

诊医生发起,以血液科、检验科、输血科、骨科、ICU
为基本组成,按需邀请相关科室加入,必要时也可

启动远程会诊,获得上级诊疗中心的指导,也可在

给予初始治疗病情稳定后通过绿色通道及时转
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诊[13]。
2 血友病各部位出血的急诊管理

指南重点介绍了中枢神经系统、颈咽喉、呼吸

系统、腹盆腔、消化道、呼吸系统、关节、肌肉及泌尿

系出血的主要症状、危险评分方法、辅助检查选择、
因子替代治疗方案及其他药物和有创诊疗手段。

对于血友病出血,急诊医生应熟悉各部位出血

的症状,在予以积极因子替代治疗的同时,应针对

出血原因开展疾病一体化治疗,指南引用《中国脑

出血诊治指南(2019)》[14]、《急性上消化道出血急

诊诊治流程专家共识》[15]、《中国血友病骨科手术

围手术期管理指南脑出血》[16]、《创伤失血性休克

中国急诊专家共识(2023)》[9]等国内外最新指南,
详细介绍了血友病各部位出血的一体化治疗方案。
例如,对于颅内出血的患者,应予以脱水、降压、控
糖、防治感染治疗,指南推荐采用GCS评分和脑出

血评分进行危险分层;真菌、结核等感染是血友病

患者呼吸系统出血的常见诱因,因此指南推荐对于

呼吸系统出血的患者应积极进行微生物学检测,以
寻找感染的证据;对于消化道出血的患者,指南推

荐在止血、维持有效循环血容量的同时,应重视质

子泵抑制剂、生长抑素及消化内镜下止血手段的应

用,推荐采用GBS评分进行危险分层;对于关节、
肌肉出血的患者应辅助“PRICE”一体化治疗(即保

护、休息与制动、局部冰敷、加压包扎和抬高患

肢)[17];对于泌尿系出血的患者,应严格因子替代

适应证,谨慎选择抗纤溶药物,以避免阻塞性肾衰

竭的发生。
血友病急诊出血处置流程复杂,涉及学科众

多,既有急诊科医生熟悉的出血急症的处理,也有

急诊科医生不熟悉的血友病的诊断、鉴别诊断及凝

血因子活性监测等,因此希望通过本指南的制订能

够让急诊科医生全面的掌握和熟悉血友病急诊出

血的流程,提高出血救治效率和效果,减少致死、致
残的发生,并且通过急诊科医生进行相关的宣教,
提高血友病患者对出血的认知水平和对预防治疗

的接纳度,最终改善血友病患者的生存质量。
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