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E5_84_BF_E8_A1_80_E5_c22_609083.htm 血友病(hemophilia)是

一类由于遗传性凝血因子缺乏所引起的出血性疾病。其中由

于因子Ⅷ(ahg,ahf)缺乏所致者称血友病甲，因子Ⅸ( pte)缺乏

所致者称血友病乙，两病均为伴性隐性遗传。两者发病率之

比约为5:1，临床极为少见的属于常染色体显性遗传的因子m

缺乏，以往称为血友病丙，现多称为因子m或血浆凝血活酶

前质(pta)缺乏症。【诊断】（一）临床特点1. 发病特点 男孩

，自幼（以1岁左右较多）反复发生出血。一旦发病，持续终

身。发病越早，症状越重。2. 出血特点 可自发出血，但多有

外伤性诱因，于轻微创伤后即可从伤口渗血不止，甚至可持

续数天，皮肤单纯出血点少见，多为瘀斑、皮下血肿或深部

组织血肿，易发生关节出血，多见于膝关节，踝、肘、腕、

肩等关节亦可发生，反复出血可致关节畸形、功能障碍。其

他如鼻衄、泌尿道、消化道及胸腹腔出血亦可发生。3. 家族

史 家族成员中母系男性（如兄弟、姨表兄弟、舅等）有同样

出血史。（二）实验室检查1.凝血象检查 凝血时间延长(轻型

病例可正常)，凝血酶原消耗不良(约占70%患者)、出血时间

、凝血酶原时间均正常。活化的部分凝血活酶时间(aptt)延长

，凝血活酶生成试验不良。后两试验较为敏感。2.凝血因子

测定 用免疫学方法可测定血中因子Ⅷ:c及因子Ⅸ活动度

，&lt.2%为重型,2%～5%为中等型,5%～25%为轻型，25%

～45%为亚临床型。【鉴别诊断】(一)与其他出血性疾病鉴别

须与血管性假血友病、因子m缺乏症(表7一2)以及因子Ⅱ、Ⅴ



、Ⅶ、Ⅹ等缺乏症鉴别。(二)血友病类型之间的鉴别 主要根

据凝血酶原消耗试验或凝血活酶生成试验的纠正试验进行鉴

别(表7一2)。表7-2凝血酶原消耗纠正试验 纠正结果 纠正物

ahg缺乏 pic缺乏 pta缺乏 正常血浆 被纠正 被纠正 被纠正 正常

血清 不纠正 被纠正 被纠正硫酸钡吸附血浆 被纠正 不纠正 被

纠正 【治疗】（一）替代疗法 即补充所缺乏的凝血因子及失

血量，可选用：1.输血或血浆 出血量多时宜输全血，仅为补

充凝血因子宜输血浆，血友病甲应输采血6小时以内的新鲜血

或血浆，血友病乙也可输库存3周以内的血或血浆，一般轻症

可输血浆每次l 0ml/kg(可提高因子Ⅷ活性20%)，血友病甲每12

小时1次，血友病乙可每24小时1次(因因子Ⅸ半衰期较长)。2.

凝血因子浓缩制剂 重症患者必须用浓缩制剂，才能使血中所

缺凝血因子达有效水平。(1)用于血友病甲:有冷沉淀物和冻干

的因子Ⅷ浓缩制剂两种，国内常用的为后者，每袋100～200u

（1u = lml正常血浆中因子Ⅷ含量)，以50～100ml注射用水溶

化后静脉滴注。首次剂量要足，以后每12小时重复输注1次，

剂量为首次剂量的半量。每kg体重需要补充的因子珊的剂量

大约是:轻度出血8～14u，一般手术或严重出血10～25u，大手

术或颅内出血35～60u。(2)用于血友病乙:可用凝血酶原复合

物浓缩制剂。1u相当＋1 ml正常血浆中因子Ⅸ含量、补充1

u/kg可提高血浆因子Ⅸ0.5%～1%，因此制剂中尚含有激活的

多种凝血因子(凝血酶原、因子Ⅶ、Ⅹ等)，多次输注后可有

血栓形成的危险，因此在恢复了水分的制剂中宜加肝素5

～l0u/ml 。(二)药物治疗1.抗纤溶药物 常用6-氨基己酸(eaca)

、对羧基苄胺(pamba)等。有血尿时忌用，因可促使在泌尿道

形成小血块，导致尿路梗阻或肾功能损害。2.肾上腺皮质激



素 一般用于急性出血期，以减少出血，可用泼尼松1

～2mg/(kg?d)，连用7～10天，紧急时可静点地塞米松。3.1－

脱氨基－8右旋精氨酸加压素(ddavp)此药可使附着在血管壁

上的因子Ⅷ释放入血流，以利止血。用量为每次0.4μg/kg，

加生理盐水10ml缓慢静注(10～15分钟)，最初2～4天每8～12

小时1次，也可行鼻腔内滴注，每次0.5ml(每ml含1300μg)。4.

其他药物 有报道应用雷尼替丁治疗可增加血浆中因子Ⅷ: c浓

度，改善出血症状。口服炔诺酮每天l mg连用1～2个月，也能

改善症状。(三)局部处理1.关节出血及软组织血肿 局部包扎

，保持功能位，必要时关节腔穿刺抽出积血，并注入透明质

酸酶、蛋白酶。可先用冷敷，待出血停止、肿胀渐消时改用

热敷，早日进行功能锻炼，以防关节畸形。2. 唇、舌、口腔

粘膜出血 缝合伤口，局部应用纤维蛋白海绵浸透凝血酶制剂

或撒上纤维蛋白原粉剂压迫止血。（四）一般护理及注意事

项1. 对患儿加强护理，防止创伤及过度活动，注意口腔卫生

，避免经肌肉注射药物。2. 忌用抑制血小板功能的药物如阿

司匹林、潘生丁、消炎痛等。 100Test 下载频道开通，各类考

试题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


