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建议
2.2  | 综合护理
建议 2.2.1
对于血友病患者，WFH 建议由具有血友病专长和经验的多学科专业医护人员组成的团队协调提供综合护理。
• 备注：综合护理小组的核心成员应包括一名医务主管、护士协调员、肌肉骨骼专家、医学实验室专家、心理社会专家以及患
者和家庭护理人员。核心小组成员在不同的中心所承担的作用可能不同，这取决于中心受过培训的工作人员的数量和专门知识
以及服务的组织情况。CB

建议 2.2.2
对于血友病患者，WFH 建议提供和使用：
◦ 随时提供合适紧急护理；
◦ 能够进行凝血因子分析和抑制物试验的凝血实验室；
◦ 合适的凝血因子浓缩物 (CFC)，血浆源性或重组，以及其他止血药物，如去氨加压素 (DDAVP)，emicizumab 和抗纤溶药物；
◦ 安全血液成分，如新鲜冷冻血浆 (FFP) 和经充分筛选、测试和/或（如果没有 CFC）病毒灭活的冷凝蛋白质；
◦ 模型和/或夹板固定和移动/支持辅助（根据需要）；
◦ 解决某些人可能遇到的具体医疗和健康相关问题的其他专家，

（根据需要）。CB

建议 2.2.3
对于所有血友病患者，WFH 建议制定书面的临床管理方案，以确保在临床人员发生变化时能够持续提供护理。CB

建议 2.2.4
对于血友病患者，WFH 建议进行多学科检查，包括血液病、肌肉骨骼病和
核心综合护理团队成员至少每年进行一次生活质量评估（儿童每 6 个月一次）。
• 备注：较小的中心和家庭医生可以提供一些血友病并发症的初级护理和管理，以及与血友病综合护理中心的频繁咨询，特别
是对距离最近的血友病治疗中心较远的患者。
建议 2.2.5
对于所有血友病患者，WFH 在可能的情况下，在患者登记处收集系统的数据，以便
分配资源，支持改善提供护理服务，并促进中心之间的合作，
共享数据并进行研究。CB

建议 2.2.6
WFH 建议向血友病患者、其家庭成员和其他照顾者提供适当的教育，使他们能够自我管理和充分了解这种疾病，以预防出血
和相关并发症，并进行生活规划。CB

建议 2.2.7
对于血友病患者及其家人，WFH 建议与患者组织合作，推广和/或引导教育和娱乐活动，让他们可以发现新的兴趣和能力，并
与血友病社区的不同成员建立支持网络。CB

2.3 | 健身和体育活动
建议 2.3.1
对于血友病患者，WFH 建议推广有规律的身体活动和健身，特别注意骨骼健康、肌肉加强、协调、身体机能、健康体重和积
极的自尊。CB

建议 2.3.2
对于血友病患者，WFH 建议推广非接触性运动。患者应避免高接触和碰撞运动和高速运动，
除非患者已采纳了足以涵盖此类活动的预防方案，并接受了有关潜在风险和其他必要保护措施的合适教育。
• 备注：选择体育活动时，应考虑个体的身体条件和能力、偏好和兴趣、当地风俗习惯和现有资源。CB
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建议 2.3.3
对于血友病患者，WFH 建议在进行运动和体育活动之前咨询理疗师或其他肌肉骨骼专家，讨论自己是否适合其特定病况的活
动，以及对特定的身体技能和/或防护装备的要求。CB

2.4 | 辅助管理
建议 2.4.1
对于肌肉或关节出血的血友病患者，WFH 建议除了增加因子水平外，还应遵循 PRICE 原则（保护、休息、冰敷、加压、抬
高）。CB

建议 2.4.2
对于关节或肌肉出血好转的血友病患者，WFH 建议在有血友病经验的理疗师的监督下逐步重新开始身体活动，以评估运动发
育和协调能力是否恢复正常。
• 备注：对于关节或肌肉出血好转的血友病儿童，理疗师和家庭护理者应保持密切联系，讨论并决定适合儿童逐步康复的运动
和活动。CB

建议 2.4.3
对于确诊血友病性关节病或肌肉骨骼出血恢复后的血友病患者，WFH 建议进行物理治疗和康复活动。CB

建议 2.4.4
对于血友病患者，WFH 建议单独使用抗纤溶药物（如氨甲环酸、epsilon 氨基己酸[EACA]）或作为辅助治疗，特别是在控制粘
膜出血和侵袭性牙科手术中。CB

2.5 | 家庭疗法
建议 2.5.1
应教导血友病患者（或儿童照护者）如何居家自我护理，并让患者了解如何识别出血以及掌握输注或自我输注的能力，并终生
监测患者的静脉输液技能。CB

建议 2.5.2
对于血友病患者，应该详细记录给予的所有治疗（原因、批号、单位数量等），并用于制定个体化的治疗计划。CB

建议 2.5.3
对于血友病患儿，可考虑使用中心静脉通路装置，促进提前进行出血治疗
和预防治疗。CB

2.6 | 疼痛管理
建议 2.6.1
对于急性或慢性疼痛的血友病患者，WFH 建议使用适合年龄的疼痛评估工具来确定病因并指导适当的治疗。CB

建议 2.6.2
对于静脉通路疼痛、不适或焦虑的血友病患者，WFH 建议在静脉通路部位使用局部麻醉喷剂或药膏。CB

建议 2.6.3
对于因关节或肌肉出血而伴有剧烈疼痛的血友病患者，WFH 建议立即给予能够止血的凝血因子、止痛药，并酌情采取固定、
压迫和夹板等辅助措施以减少疼痛。CB

建议 2.6.4
对于血友病和术后疼痛的患者，WFH 建议与麻醉师或疼痛专家协调，对术后疼痛进行适当管理。CB

建议 2.6.5
对于术后疼痛的血友病患者，WFH 建议使用类似于无血友病患者使用的止痛剂，包括，在适当的情况下，使用静脉注射吗啡
或其他麻醉止痛剂，然后口服阿片类药物
（如曲马多、可待因、氢可酮等）和扑热息痛/对乙酰氨基酚来镇痛。
• 备注：除选择性 COX-2 抑制物外，不应将 NSAID 用于血友病患者。
• 备注：不建议肌肉注射镇痛剂。CB
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建议 2.6.6
对于需要疼痛管理的血友病和慢性血友病患者，WFH 建议在使用适当的止痛剂的同时进行功能训练和适应。CB

建议 2.6.7
对于血友病和慢性血友病关节病患者，WFH 建议实施疼痛管理教育，包括使用补充疼痛管理技术（例如，冥想，分散注意力，
正念，或音乐疗法）。CB

建议 2.6.8
对于因慢性血友病性关节病而伴有疼痛的儿童和成人血友病患者，WFH 建议使用扑热息痛/对乙酰氨基酚、选择性 COX-2 抑制
剂、曲马多或吗啡，并避免使用其他 NSAID。可待因可用于 12 岁以上的儿童，但更小的儿童则禁忌使用。
• 备注：这些药物的长期使用可能会产生依赖性或成瘾的风险，以及器官损伤，因此必须仔细监测。
• 备注：应该将持续疼痛的患者转诊至专门的疼痛管理团队。CB

建议 2.6.9
对于因慢性血友病性关节病而导致伤残性疼痛的血友病患者，WFH 建议将其转诊至骨科专家，以考虑进行骨科手术。CB

建议 2.6.10
对于患有血友病的儿童和成人，WFH 建议根据缓解疼痛的合适方法对牙齿或口腔疼痛进行临时治疗，并将其转诊至牙科专业
医护人员进行评估。CB

2.7 | 牙科护理管理
建议 2.7.1
对于患有血友病的儿童和成人，WFH 建议提供包括定期预防性牙科和口腔保健的血友病综合护理。CB

建议 2.7.2
对于血友病患儿，WFH 建议在第一次出牙时（大约 6 个月大）或 1 岁之前转诊至指定的牙科护理中心，以减少血友病患者的
并发症、发病率、费用以及与口腔疾病有关的健康和心理社会影响。CB

建议 2.7.3
对于血友病成年人，WFH 建议向他们提供适当的成人牙科服务和程序，以及终生的定期牙科评估，以使用循证和个体化的预
防性牙科方案监测和保护口腔健康。CB

建议 2.7.4
对于血友病患者，WFH 建议将预防性牙科和口腔护理作为优先事项，以确保口腔达到最佳健康
和卫生状态，预防牙周病和龋齿，这些疾病容易导致牙龈出血、牙齿疼痛、牙齿脱落、咀嚼困难和社会影响。CB

建议 2.7.5
对于所有血友病患者，WFH 建议开展关于良好口腔卫生重要性的教育，以预防牙齿问题和并发症，包括说明每天使用软质或
中等软硬程度牙刷和含氟牙膏刷牙两次，以清除菌斑沉积物；刷牙后，不应该冲掉牙膏，而应该留在口中（“吐出来，但不要
冲掉”），以最大限度地利用氟化物。
• 备注：应鼓励使用牙线或牙间刷，以确保彻底清除菌斑。
• 备注：肘部或肩部活动限制的患者可能从改良或电动牙刷和牙线辅助中受益。CB

建议 2.7.6
对于 6 岁及以下的血友病儿童，WFH 建议父母/护理人员监督他们刷牙。CB

建议 2.7.7
对于血友病患者，WFH 建议，只有在与血液病专家协商后，才能根据个性化止血管理计划的情况，进行拔牙或其他口腔内的
侵入性手术（例如，牙齿种植、牙周手术或牙龈活检）。CB

建议 2.7.8
对于血友病患者，WFH 建议在术前和术后进行牙科干预时使用全身或局部的氨甲环酸或氨基己酸 (EACA) 作为辅助治疗，以减
少因子替代治疗的需要。CB
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CB，基于共识；CFC，凝血因子浓缩物；DDAVP，去氨加压素；EACA，氨基己酸；FFP，新鲜冰冻血浆；IDB，下牙槽牙块；NSAID，非甾
体抗炎药；PRICE，保护、休息、冰敷、加压、抬高。

建议 2.7.9
对于需要拔牙的血友病患者，WFH 建议采取局部止血措施。典型的步骤包括伤口缝合，局部使用抗纤维蛋白溶解剂、氧化纤
维素、纤维蛋白密封剂（适当使用）。
• 备注：建议患者保持软性饮食，术后至少 3-5 天仔细刷洗伤口部位，以避免干扰牙槽内的血块和伤口愈合。CB

建议 2.7.10
对于血友病患者，WFH 建议在牙科治疗中使用局部麻醉，作为疼痛和焦虑管理的重要组成部分。如果牙科专业医护人员使用
局部麻醉和血管收缩剂进行注射，或者使用一次性细针缓慢注射，那么大多数牙科注射对血友病患者的风险较低。CB

建议 2.7.11
如果血友病患者需要高风险肌肉内口腔注射，这些注射通常与提供的外科牙科治疗相关（如下牙槽神经阻滞 [IDB]，上牙槽神经
阻滞，或在口腔底或舌血管组织注射），WFH 建议术前采取全身止血措施以避免血肿的风险。应与血液学家协商确定这些措
施。
• 备注：替代性的低风险局部麻醉给药途径（如单牙牙周膜内麻醉或 4% 阿替卡因颊部浸润注射）是 IDB 的有效替代方案，它
可以在乳牙和恒下颌磨牙进行牙科手术。CB

建议 2.7.12
对于血友病患者，WFH 建议使用抗纤溶药物作为口腔卫生治疗管理中有效的辅助治疗，使患者能够获得由牙科护理师提供的
常规牙科护理。CB

建议 2.7.13
对于血友病患者，WFH 认为，血液传播感染的存在并不影响牙科治疗的安全性，因为目前所有牙科学科都强制实行严格的普
遍交叉感染程序，并建议全面牙科服务的规定，而不考虑其传染性或免疫状况如何。CB

2.8 | 从儿科护理过渡到成人护理
建议 2.8.1
对于患有血友病的儿童和青少年，应提供持续的教育和技能发展支持，包括自我输注能力和其他自我效能技能，以获得必要的
血友病知识，以便在他们从儿科护理过渡到成人护理之前自行管理自己的病情。
• 备注：综合护理小组应支持年轻患者及其家属度过过渡时期。在可能的情况下，首次就诊应由儿科和成人血液科医生进行。
CB

建议 2.8.2
对于接受预防治疗的血友病青少年，WFH 建议进行个人教育和培训，最好是由血友病护士协调员进行，以确保对血友病有足
够的了解，并支持坚持预防和自我护理管理。这应该包括了解依从性的测量，以及可能导致出血率变化的因素和风险。CB

建议 2.8.3
对于 12-18 岁患有血友病的青少年，WFH 建议举办各年龄组的血友病营，以促进同侪团体的支持，发展他们的自我输注技能
和对坚持治疗的重要性的理解。CB
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