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建议

10.2 |滑膜炎
建议 10.2.1
对于血友病患者，WFH 建议在每次出血后定期对滑膜状况进行物理评估，最好使用超声波等合适的成像技术，直到情况得到
控制，因为仅靠临床评估不足以发现早期滑膜炎。CB

建议 10.2.2
对于患有慢性滑膜炎且无法获得常规预防的血友病患者，WFH 建议非手术治疗，包括 6-8 周的短期预防以控制出血；物理治
疗，改善肌力和关节功能；以及选择性 COX-2 抑制剂，以减轻疼痛和炎症。

• 备注：应该基于患者功能水平的个性化目标和实践慢慢开始物理治疗，并逐渐增加负重活动。
• 备注：对于急性疼痛和复发性出血的患者，支具可以稳定受影响的关节并限制活动，但建议谨慎使用，因为长期活动受限会
导致肌肉无力，所以即使使用支具，也建议进行静力训练。

• 备注：如果对非手术干预反应迟钝，应将滑膜炎的治疗升级为直接治疗，由当地专家进行治疗干预。CB

建议 10.2.3
对于患有慢性滑膜炎的血友病患者（仅以轻微疼痛和失去关节活动度为特征），WFH 建议咨询血友病治疗中心有经验的骨骼
肌肉专家。CB

建议 10.2.4
对于慢性滑膜炎的血友病患者，WFH 建议使用非手术滑膜切除术，即放射性滑膜切除术与纯 β 发射体（磷-32、钇-90、铼-
186 或铼-188），作为一线治疗方案。每一剂同位素应使用一剂 CFC。

• 备注：同位素的选择取决于注入关节和同位素的有效性。
• 备注：应至少固定关节 24 小时，然后采取渐进式康复，以恢复力量和功能。
备注：如果没有放射性同位素，替代方法是使用利福平或盐酸土霉素实施化学放射性滑膜切除术（每周注射一次，持续 5-6
周），每次治疗都需要一剂 CFC、一剂局部麻醉剂和口服止痛剂。CB

建议 10.2.5
对于患有慢性滑膜炎且非手术干预无效的血友病患者，WFH 建议仅由血友病治疗中心的经验丰富的团队进行滑膜切除术（最
好使用关节镜，不要切开）。CB

10.3 |血友病性关节病
建议 10.3.1
对于慢性血友病患者的预防和治疗，WHF 建议将定期替代治疗和旨在保持肌力和身体机能的物理治疗相结合，以减少出血的
频率。根据可用性和患者对治疗的反应，可以进行物理治疗（无论有没有因子覆盖）。CB

建议 10.3.2
对于血友病患者关节病变后遗症的预防和治疗，WFH 建议使用非手术措施，如支具、矫形器、活动辅助器、连续铸型和牵引
装置来帮助矫正屈曲挛缩。无论有没有因子覆盖，都可以完成这一疗法。CB
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建议 10.3.3
对于慢性血友病关节病变的血友病患者，如果非手术治疗不能有效缓解疼痛和改善功能，WFH 建议咨询骨科专家

采取手术干预方案，其中可能包括：

◦ 滑膜切除术和关节清创术；

◦ 使用关节镜松解关节内粘连，矫正撞击；

◦ 关节外软组织松解治疗挛缩；

◦ 截骨术矫正成角畸形；

◦ 关节固定术（踝关节）；

◦ 终末期关节炎的关节置换。

• 备注：必须提供充足的资源，包括充足的 CFC 或其他适当的止血剂（例如，对有抑制物的患者使用旁路制剂）

和术后康复服务，以提高任何外科手术的成功率。CB

10.4 | 肌肉出血

建议 10.4.1
对于所有伴有肌肉出血的血友病患者，应立即给予凝血因子替代治疗，如有必要，应观察与出血相关的神经血管

并发症。CB

建议 10.4.2
对于所有肌肉出血的血友病患者，WFH 建议根据 WHO 疼痛量表对疼痛进行详细的临床评估、分级和监测，因为

肌肉出血疼痛可能是可逆神经血管和组织损伤的早期指标。

• 备注：尽管存在许多疼痛评估量表，但 WHO 疼痛量表是首选，因为它是一个简单而通用的工具，可以对血友病

患者的疼痛进行统一测量，并生成可比较的人群水平结果数据，这对推进血友病治疗和研究很重要。CB

建议 10.4.3
有筋膜室综合征和神经血管损伤证据的血友病患者，在组织坏死造成不可逆损伤之前，需要在症状出现后 12 小时

内实施筋膜切开术。CB

10.5 | 假性肿瘤

建议 10.5.1
对于有软组织出血和可能存在假性肿瘤体征的血友病患者，WFH 建议进行临床评估，并酌情使用 X 光、超声波

和磁共振成像进行放射学确认。

• 备注：超声对于软组织假性肿瘤的一系列评估有效，而 MRI 在手术干预前提供了更详细的信息。

• 备注：可能需要 CT 扫描或 CT 血管造影，特别是对有大型假性肿瘤和/或术前计划的患者。CB

建议 10.5.2
对于出现早期小型假性肿瘤的血友病患者（在患假包膜之前），如果无法获得常规预防治疗，WFH 建议使用短期

（6-8 周）的凝血因子替代治疗，如果连续超声评估显示假性肿瘤正在萎缩，则可以继续治疗，4-6 个月后再进行

评估。CB

建议 10.5.3
对于患有大型假性肿瘤的血友病患者，WFH 建议对有假包膜的假肿瘤进行手术切除，该手术仅由血友病治疗经验

丰富的手术团队进行，并且尽可能在血友病治疗中心进行，随后安排密切监测和长期预防，以防止出血复发。CB

• 备注：术后第一年因子水平的波动可能增加出血复发的可能性。因此，密切监测和最佳校正因子水平是至关重

要的。CB
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CB：基于共识；CFC，凝血因子浓缩物；MRI，磁共振成像；CT，计算机断层扫描。

10.6 | 骨折
建议 10.6.1
对于发生骨折的血友病患者，WFH 建议立即使用凝血因子或其他止血剂进行治疗，并持续治疗，以保持足够高的凝血因子水
平，从而控制出血一周或更长时间，这取决于骨折部位或稳定性导致出血的可能性。随后，可维持较低的因子水平 10-14 天，
以防止软组织出血，稳定骨折状况。由于腔室综合征的风险，临床监测至关重要。CB

建议 10.6.2
对于发生骨折的血友病患者，WFH 建议使用夹板而不是全石膏，以避免腔室综合征（特别是在早期），对于开放性或感染性
骨折，建议使用外固定架。CB

建议 10.6.3
对于发生骨折的血友病患者，WFH 建议避免长时间的活动受限，并建议在骨折稳定后立即进行有监督的物理治疗和康复，以
恢复活动范围、肌力和功能。CB

10.7 | 血友病的骨科手术

建议 10.7.1
对于需要骨科手术的血友病患者，特别是在闭合处以及死腔或空腔存在渗液的患者，WFH 建议使用局部凝血增强剂和局部麻
醉药（利多卡因/利度卡因和/或布比卡因）与肾上腺素和纤维蛋白密封剂或喷雾剂来控制大手术野内的血液渗出。CB

建议 10.7.2
对于需要骨科手术的血友病患者，WFH 建议采用因子替代疗法和密切的疼痛控制和监测，并在术后立即使用更高剂量的镇痛
药。CB

建议 10.7.3
对于骨科手术后的血友病患者，WFH 建议由血友病治疗经验丰富的理疗师实施逐步康复治疗。CB

10.8 | 关节替代
建议 10.8.1
对于血友病患者，WFH 建议仅对非手术或其他手术治疗无效且伴有相关疼痛、功能障碍和无法参加日常生活活动的血友病患
者进行关节置换。

• 备注：在围手术期，可以使用氨甲环酸和纤维蛋白粘合剂来减少失血。
• 备注：理想情况下，应在手术当天开始物理治疗、早期活动和适当的渐进运动，以恢复运动和肌力。CB

10.9 | 骨骼肌肉并发症的心理社会影响

建议 10.9.1
对于患有慢性骨骼肌肉疼痛或功能限制的血友病患者，WFH 建议根据每个人的身体、情感、社会、教育和文化环境，制定满
足个体特定需求的社会心理干预措施。CB

建议 10.9.2
对于患有慢性骨骼肌肉疼痛或功能限制的血友病患者，WFH 建议进行具体的个体化心理社会评估和干预策略，以实现更好的
生活质量，策略包括心理社会咨询、教育和就业咨询以及财务规划。CB

建议 10.9.3
对于患有慢性骨骼肌肉疼痛或功能限制的血友病患者，WFH 建议提供支持网络、同伴指导和团体教育机会，以支持患者处理
肌肉骨骼并发症的能力，减少社会孤立，并加强复原力。CB
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