
CONSENSUS RECOMMENDATIONS

التشخيص المخبري والمراقبة: 3الفصل 
.سريفاستافاألوكيرس،ب.فغلانتولون،بيارتايوتاني،كلودرادوسلوكازماريك،إيمناغويدر،مونتالفاو،ليمادي.أسيلماراكاريتا،باولاديفرانسيسكو،كتشينستيف

التوصيات1.3

:3.1.1التوصية

المعداتاستخداممعمخبري ةالالتخثرفحوصاتفيوالخبرةبالمعرفةيتمت عكادرقبلمنومراقبتهالناعورالهيموفيلياتشخيصيتم  بأنالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي

تالتيالصحيحةوالكواشف .المُحدَّدالهدفلهذاعليهاالمصادقةتم 

(بالإجماعْ).الهيموفيلياالعالميالاتحادمختبردليلفيواردةالناعورومراقبةلتشخيصالمخبري ةالفحوصاتبشأنالتفاصيل:ملاحظة•

الفحص المخبري للتخثرّ 3.2
:3.2.1التوصية 

الهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالتاسع،/الثامنالعاملفعاليةأو،(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنأو(،(PTالبروثرومبينزمنلتحديددمعينةلجمعتحضيرا

.الدمسحبقبلضرورياليسالسابقةالليلةمنالصيام–المُعتادالغذائينظامهمعلىالناعورمرضىيحُافظبأن

(بالإجماعْ).بصري ةانظمةتستخدمالتيالتخث رقياسأجهزةاستخدامعندالتخث رزمنتحديدعلىالبلازمافيللشحومالعاليةالمستوياتتؤث رقد:ملاحظة•

:3.2.2التوصية

مرضىيتجنببأنالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،التاسع/)الثامنالعاملفعاليةأو(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنتحديدأجلمندمعينةلجمعتحضيرا

.الدمسحبقبلالمجهدةالتمارينالناعورهيموفيليا

وبالتالي،المرجعي؛المجالالىالخفيفAبالناعورالمصابينالمرضىلدىالثامنالعاملفعاليةمستوىمؤقتبشكلترفعأنالمُجهدةالتمارينأوللتوت ريمُكن:ملاحظة•

(بالإجماع).الوريدوخزقبلدقائقلبضعالمرضىيرتاحأنيجب

:3.2.3التوصية

تاريخأوعريفيالتوالرقموشهرته،المريضإسمبتسجيلفورًاالدمعي ناتعلىعلامةبوضعالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيBوAالهيموفيلياومراقبةتشخيصإلىبالنسبة

.المريضجانبمغادرةقبلذلكيجرىانويجبوتوقيتها،العينةجمعوتاريخالولادة،

(بالإجماع).جمعهابعدأوالعي نةجمعقبلمباشرةً الأنبوبتعليميجبكانماإذاحولإجماعيوجدلا:ملاحظة•

:3.2.4التوصية

()البروثرومبينزمنلتحديدالدمعيناتجمعبضرورةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي (PT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنأو(APTT)العاملفعاليةأو

18بدرجةحفظهامعالمعالجة،خلالالمُغط اةالهيدرات،ثنائيالصوديومثلاثيةمائيةسترات(%3.2حوالي)م0.109–م0.105تحويسيتراتأنابيبفيالتاسع/الثامن

ساعات8غضونفيتحليلهاويتم  دقائق،10عنتقللالفترةالأقلعلىغم1700بمقدارالغرفةحرارةبدرجةالدمعيناتتثفلأنيجب.والتخزينالنقلأثناءمئوي ة25–

.أوأقلمئوي ة35-بدرجةالعميقبالتجميدتخزينهاأو(FVIII:C)الثامنالعامللفعاليةساعات4)الجمعمن

.(FVIII)الثامنالعاملفعاليةفقدانإلىيؤد يقدهذالأن  مئوي ة8–2بدرجةسيتراتعلىالكاملالدمعيناتتخزينتجنبيجب:ملاحظة•

الثامنالعاملفعاليةتحديدقبلأشهر6حتىمئوية70-وبالدرجةأشهر3حتىمئوي ة35-درجةب(PPP)بالصفيحاتالفقيرةالبلازماعيناتتخزينيمُكن:ملاحظة•

زماالبلالتخزينالتلقائيالتذويبذاتالمجمداتاستخدامعدمويجب.عادةملائمغيريكونمئوي ة20-بدرجة(PPP)بالصفيحاتالفقيرةالبلازماتخزين.التاسعالعامل/

(بالإجماع).عالتاسالعامل/نالثامالعاملفعاليةأو(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنأو((PTالبروثرومبينزمنتحديدقبل((PPPبالصفيحاتالفقيرة

:3.2.5التوصية

العامل/الثامنالعاملفعاليةأو((APTTالمفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنأو((PTالبروثرومبينزمنتحديدأجلمنالدمعيناتبرفضالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي

.المستهدفالامتلاءحجممن%80منأقلعلىيحتويالجمعأنبوبكاناذاباستبدالهاأوالتاسع

بسيطعمصطنتطاولالطرقبعضباستخدامعليهاالحصولتمالتيالنتائجتبديقدالمستهدف،الامتلاءحجممن%90و%80بينتحويالجمعانابيبكانتاذا:ملاحظة•

(الإجماعب).التاسعالعامل/الثامنالعامللفعاليةطفيفمصطنعانخفاضأوAPTTالمفعلالجزئيالثرومبوبلاستينلزمنأوالبروثرومبينلزمن

:3.2.6التوصية

أوتخث رحدثاذاوباستبدالهاالتاسعالعامل/الثامنالعاملفعاليةأوAPTT))المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنلتحديدالدمعيناتبرفضالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي

.ومعالجتهاالعي ناتجمعاثناءتخثراوالمختبرفيانحلال

Prothrombin))البروثرومبينزمنعلىالمختبرفيالانحلالأثران:ملاحظة• time) (PTالمريضتدبيرعلىللتأثيركاف  غير.

المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنأو(PT)البروثرومبينزمنلتحديدجمعهاتموالتيالجسمفيدمانحلاللديهممرضىمنعيناتوتحليلقبوليمُكن:ملاحظة•

(APTT)(الإجماعب).التاسعالعامل/الثامنالعاملفعاليةأو



:3.2.7لتوصيةا

بواسطة(PT)البروثرومبينزمناختباربإجراءأيضًاالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،Aبالهيموفيليابإصابتهمسريرياشتباهبسببالتقييمقيدللمرضىالمخبريللاستقصاء

.بشري  نسيجيعاملعلىيحتويمخبريكاشف

بعضبالمصابينالمرضىبعض.أخرىعواملفينقصالحالاتهذهلمثليكونقد.بوجودهالسريريالاشتباهمنبالرغمAالناعوريستبعدالاحيان،بعضفي:ملاحظة•

كانإذالديهمطبيعيًّا(PT)البروثرومبينزمنويكون،السابعللعاملطبيعيةفعاليةيظهرونقدلكنالخفيف،بالناعورشبيهةاعراضلديهميكونقدالسابعالعاملاعواز

(بالإجماع).المرضتشخيصلايتمبحيثبشريغيرنسيجيعاملعلىيحتويالمخبريالكاشف

:3.2.8التوصية

الجزئيالثرومبوبلاستينلزمنتيجةناستخدامبعدملناعورالعالميالاتحاديوصيبالناعور،بإصابتهمسريرياشتباهبسببالتقييمقيدللمرضىالمخبري ةالاستقصاءاتإلىبالنسبة

BوأAالخفيفبالناعورالإصابةلاستبعادالمرجعيالمجالضمنAPTT))المفعل

(بالإجماع).الطبيعيالمجالضمن(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنيكونقدBوAالخفيفالناعورحالاتبعضفي:ملاحظة•

:3.2.9لتوصيةا

بلازمامنالحجممتساويمزيجعلىتحتويلعي نة(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينلزمنالطبيعيالمجالضمننتيجةبأنالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي

.ثامنعامللمثبطالمُحتملالوجودلاستبعادتستخدملاانيجبالمزيج،تحضيربعدفوراتحليلهاتم  المجمعةالطبيعيةوالبلازماالمريض

ساعةلفترةلاحقاممتدا(PNP)المجمعةالطبيعيةوالبلازماالمريضبلازمامنالحجممتساو  لمزيج(APTT))المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنيصُبح:ملاحظة•

(بالإجماع).الثامنللعاملمضادمُعدلمثبطعلىتحتويالمريضعينةكانتإذامئوي ة37بدرجةالحَضْنمنساعتيَْنإلى

:3.2.10التوصية

للعاملالواحدةالمرحلةمقايسةباستخدامللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،Aبالناعوربإصابتهمالسريريالاشتباهبسببالتقييمقيدللمرضىالمخبريالاستقصاءإلىبالنسبة

.الأوليالتشخيصعملخطةفيمعاً((FVIII:C)الثامنالعامللفعاليةلونيةومقايسةالثامن

.الطبيعيالمجالضمن(FVIII)ثامنعاملفعاليةالمقايستيَْنإحدىنتيجةأظهرتحالفيحتىالمقايستيَْنكلاإجراءيجب:ملاحظة•

الثامنالعاملفعاليةمن(%1دون)(دل/ود)1منأقلعلىتحتويالتيالثامنالعاملمعوزةالبلازمااستخدامالثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةتقتضي:ملاحظة•

،FII،FV،FIX،FX،FX،FXIالفيبرينوجين،(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنعلىتؤث رأنيمُكنهاالتيالأخرىالتخث رلعواملطبيعي ةمستوياتوعلى

FXII،وكاليكرين،بريHMWK(الإجماعب)

:3.2.11التوصية

للعاملالواحدةالمرحلةمقايسةباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،Bبالناعوربإصابتهمالسريريالاشتباهبسببالتقييمقيدللمرضىالمخبريالاستقصاءإلىبالنسبة

.الأوليالتشخيصعملخطةيالتاسع

.Bالهيموفيلياالأوليالتشخيصعملخطةفي(FIX)التاسعللعاملاللونيةالمقايسةدورحولتوصياتإعدادأجلمنكافيةغيرالحاليالوقتفيالبيانات:ملاحظة•

التاسعالعاملفعاليةمن(%1دون)(دل/ود)1منأقلعلىتحتويالتيالتاسعالعاملمعوزةالبلازمااستخدامالتاسعللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةتقتضي:ملاحظة•

،FII،FV،،FVIII،FX،FXIالفيبرينوجين،(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنعلىتؤث رأنيمُكنهاالتيالأخرىالتخث رلعواملطبيعي ةمستوياتوعلى

FXII،وكاليكرين،بري) HMWKالإجماعب)

:3.2.12التوصية

محلياً،معدةأوجاريةتكانتسواءاللمعايرة،المستخدمةالقياسية/المرجعيةالبلازماتكونأنيجبالتاسع،العامل/الثامنللعاملاللونيةاوالواحدةالمرحلةمقايساتإلىبالنسبة

.(ود)الدوليةبالوحداتالنتائجتصدرانويجب(WHO)العالمي ةالصحةلمنظمةالدوليالمعياروفقللتتب عقابلة

.(دل/ود)أومل/ودكالنتائجتصدرأنيجب:الملاحظة•

تتب عيمُكنلاوالتيجعي ةمركبلازماطبيعيةبلازماجميعةباستخدامالمقايسةتجرىعندمافقطللفعاليةالملائمةالوحدةهيالمئوي ةالنسبةتعُتبرالمبدا،حيثمن:ملاحظة•

.(الإجماعب).العالميةالصحةلمنظمةالدوليالمعيارالىبالرجوعفعاليتها

:3.2.13التوصية

باجراءالهيموفيلياعالميالالاتحاديوصيالتاسع،/الثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتباستخدامبالناعوربالإصابةسريرياشتباهبسببالمخبريالاستقصاءإلىبالنسبة

.الاختباربلازمالعيناتمختلفةتخفيفاتثلاثةباستخدامالتحليل

باستخدامالثلاثةللنتائجاينالتبمُعاملاحتسابذلك،لتقييمالطرقبينومن.متواز  بشكلبتحليلهاالاختباروبلازماالقياسي ةالبلازماتمديداتنتائجمقارنةيجب:ملاحظة•

100المتوسط/المعياريالانحراف)=التباينمُعامل:المُعادلة X).كانحالفي.عندئذالثلاثالنتائجمتوس طذكريجب،%15مناقلالثلاثالنتائجتباينمعاملكانإذا

مقايساتبعضعلى(LPA)ذئبيةتخث رمضاداتأومحد دةتخث رعواملتجاهمرضي ةمثب طاتوجوديؤث رأنيمُكن.النتائجفيالتدقيقيجب،%15منأكثرالتباينمُعامل

فيالعاملةفعاليتزدادالظروف،هذهكلفي.التداخليالتاثيرهذاالعلاجي ةالتخث رمضاداتبعضأيضاتظهرأنيمُكنكما.التاسعالعامل/الثامنللعاملالواحدةالمرحلة

الاختباربلازماتخَُفَّفعندماةدقأكثرفعاليةنتيجةعلىالحصولويتمأقل،بشكلالبلازماتمددعندماالعاملفعاليةتقديريقُلَّل.متزايدبشكلالبلازماتمديدمعالمقايسة

)بالإجماع).أكثر

:3.2.14التوصية

غير(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنكاشفباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي((LPAذئبيةتخث رمضاداتفيهاتحدثالتيالمجتمعاتفي•

)بالإجماع).التاسعالعامل/الثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتلاجراء(LPA)الذئبيةالتخث رلمضاداتحساس
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:3.2.15التوصية

انيجبالتيهيالمعايرةبمنحنىالمشمولالمجالضمنتقعالتيالاختبارعي ناتلتخفيفاتالتخث رزمنفقطالتاسع،العامل/الثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتكلفي

.الاختبارعينةفيالتاسعالعامل/الثامنالعاملفعاليةلحسابتستخدم

منحنىتوسيعالمقبولغيرمن.إضافيأوموسعمعايرةمنحنىإلىالحاجةتبرزقدشديد،أومعتدلBأوAناعورمرضىمناختبارعي ناتمقايسةعند:ملاحظة•

(بالإجماع).المعايرةبلازما/المرجعي ةللبلازماإضافيةخفيفاتتحليلدونمنبالتوقعالمعايرة

:3.2.16لتوصيةا

عدمويجب.تحليلهايتمالتيالاختبارعي ناتمندفعةكلمع(IQC)الداخلي ةالجودةلمراقبةعينةإدراجيجبالتاسع،والعاملالثامنالعاملمقايساتأنواعكافةإلىبالنسبة

.المادةلتلكالمستهدفالمجالضمنتقع((IQCالداخلي ةالجودةمراقبةعينةنتيجةأنمنالتأك دبعدالاالمريضمعالجةلغرضالنتائجإطلاق

الجودةمراقبةنتائجمععاملالتوكيفي ةالداخلي ةالجودةمراقبةلموادالمستهدفةالمجالاتتحديدلكيفي ةوصفالهيموفيلياالعالميللاتحادالمختبردليلفييتوفر:ملاحظة•

(بالإجماع).المجالخارجهيالتيالداخلي ة

:3.2.17التوصية

.%10مناقلالمقايساتبينالتباينمعامليكونأنيجب،(دل/ود)150-50المجالضمنالتاسعالعامل/الثامنالعاملفعاليةمعالداخلي ةالجودةمراقبةعيناتإلىبالنسبة

نالمعايرةمنحنىاستخدامانالدراساتبعضأظهرت:ملاحظة• جنبإلىجنباشاؤهانتمجديدمعايرةمنحنىاستخداممنالمُقايساتبينأعلىتباينبمعاملاتيرتبطالمخز 

(بالإجماع).المريضعي ناتمع

:3.2.18التوصية

عليهاالمصادقةتم تالتيالتاسعالعامل/الثامنالعاملمقايسةالمختبراتتستخدمبأنالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالتاسع،أوالثامنالعاملبتركيزاتالمعوضالعلاجلمراقبة

.للعلاجالمستخدمالمُحد دالتركيزمعللاستخدام

ةالتوصيةهذه:ملاحظة• (بالإجماع)والتاسعالثامنالعاملمنجزيئياالمُعد لةللأشكالخاصبشكلمهم 

:3.2.19التوصية

المُعايرةالثامنللعاملونيةاللالمقايسةأوالواحدةالمرحلةمقايسةباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالبلازما،منالمشتقةالثامنالعاملبتركيزاتالمعوضالعلاجلمراقبة

(بالإجماع).العالمي ةالصحةلمنظمةالدوليالمعياروفقتتب عهايمُكنقياسيةبلازمابواسطة

:3.2.20التوصية

أوالواحدةالمرحلةمقايسةمباستخداالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالطول،الكاملالمؤتلفالثامنالعاملعلىتحتويالتيالتخث رعواملبتركيزاتالمُعوَضالعلاجلمراقبة

(بالإجماع).العالمي ةالصحةلمنظمةالدولي  المعياروفقتتب عهايمُكنقياسي ةبلازمابواسطةوالمُعايرةالثامنللعاملاللونية

:3.2.21التوصية

الاتحاديوصيElocta®/Eloctate®)، G1 ،(rFVIIIFc) البشريالمناعيبالغلوبولينالمدمجالمؤتلفالثامنالعامل efmoroctocogalfaب  المعوضالعلاجلمراقبة

.(الإجماعب).العالمي ةالصحةنظمةلمالدولي  المعياروفقتتب عهايمُكنقياسيةبلازمابواسطةالمُعايرةالثامنللعاملاللونيةأوالواحدةالمرحلةمقايسةباستخدامالهيموفيلياالعالمي

:3.2.22التوصية

PEGylationإيثيلينالبوليغليكولبلمرةمعالمحذوفBالحقلذوالمؤتلفالثامنالعاملturoctocogalfapegolب  المعوضالعلاجلمراقبة kDa دالتونكيلو40

زمنعلىةالقائمالثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةأواللونيةالثامنالعاملمقايسةباسخدامالهيموفيلياالعالميالاتحادوصيي،(®N8-GP)،Esperoctالموقعالمُحد دة

®Actin®،Actin)يلاغيتشلحمضالمفعلةالكواشفبعضذلكفيبمامعتمدة،كواشفمعالمفعلالجزئيالثرومبوبلاستين FS،SynthAFax™،DG Synth™)

®Pathromtinللسيليكاالمفعلةالكواشفوبعض SL،SynthASil™)،ةالعالمي  الصحةلمنظمةالدولي  المعياروفقتتب عهايمُكنقياسي ةبلازمابواسطةالمُعايرة.

STA®-PTTأو،®APTT-SPالكواشفبواسطةالثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتتقُل ل:ملاحظة• Automate،أوTriniCLOT™ APTT HSهامبشكل

.(الإجماعب).استخدامهاعدمويجبN8-GPلـالثامنللعاملالحقيقةالفعاليةمن

:3.2.23التوصية

الموقعالمُحد دة((kDaدالتونكيلو60إيثيلينالبوليغليكولبلمرةمعالمحذوفBالحقلذوالمؤتلفالثامنالعاملdamoctocogalfapegolب  المعوضالعلاجلمراقبة

(BDD--( rFVIIIمبوبلاستينالثروزمنعلىالقائمةالثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةأواللونيةالثامنالعاملمقايسةباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي

®Actinيلاغيتشلحمضالمفعلالكاشفذلكفيبمامعتمدة،كواشفمعالمفعلالجزئي FSLللسيليكاالمفعلةالكواشفوبعض(Pathromtin® SL،SynthASil™)،

.العالمي ةالصحةلمنظمةالدولي  المعياروفقتتب عهايمُكنقياسي ةبلازمابواسطةالمُعايرة

.C.K®للكاولينالمفعلالكاشفأوActin®FSيلاغيتشلحمضالمفعلالكاشفبواسطةالثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتتبالغ:ملاحظة• Prestفيهامبشكل

STA®PTTوكواشف™APTT-SPمعالثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتتقل لكما.استخدامهاعدمويجبالثامنللعاملالحقيقيةالفعاليةتقدير Automate

.استخدامهاعدمويجبالثامنالعاملفعاليةمنهامبشكل

التشخيص المخبري والمراقبة: 3الفصل 



:3.2.24التوصية
المُحدّدةغير(kDa)دالتون كيلو20(PEGylation)إيثيلينالبوليغليكولبلمرةمعالكاملالمؤتلفالثامنالعامل)rurioctocogalfapegolبضو المعالعلاجلمراقبة

.المخبريةالمراقبةبشأنالتوصياتإغناءأجلمنالمخبريّةالمقايسةدراساتمنالمزيدبإجراءالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(®Adynovate®/Adynoviالموقع،

علىتحتوي التيالعيّناتفي(FVIII)الثامنللعاملالواحدةالمرحلةومقايساتاللونيةالمقايساتاستخدامتُقيّمالتيالأدبيّاتفيمتضاربةموجوداتثمة:ملاحظة•
rurioctocogalfapegol.(الإجماعب)

:3.2.25التوصية
الهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(®Afstyla؛(rVIII-SingleChain)السلسلةوحيدالمؤتلف(FVIII)الثامنالعامل)lonoctocogalfaبالمعوضالعلاجلمراقبة

.العالميّةالصحةلمنظمةالدوليالمعياروفقتتبّعهايُمكنقياسيّةبلازمابواسطةوالمُعايرةاللونية(FVIII)الثامنالعاملمقايسةباسخدام

الثامنالعاملفعاليةمستوى تقديرمنتُقلّل(FVIII)الثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةأنإلىيُشيركما.اللونيةبالمقايساتالمنتجمواصفاتموجزيوصي:ملاحظة•
(FVIII)(بالإجماع).الواحدةالمرحلةمقايسةاستخدامحالفي2بالمعاملالنتيجةضربويقترحاللونية،المقايسةنتيجةمعمقارنة  %45بحوالى

:3.2.26التوصية
التاسعللعاملللون المولّدةأوالواحدةالمرحلةمقايسةباسخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالبلازما،منالمشتقّة(FIX)التاسعالعاملبتركيزاتالمعوضالعلاجلمراقبة

(FIX)(بالإجماع).العالميّةالصحةلمنظمةالدوليّ المعياروفقتتبّعهايُمكنقياسيّةبلازمابواسطةالمُعايرة

:3.2.27التوصية
الواحدةالمرحلةمقايسةباسخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالمُعدّل،غيرالمؤتلف(FIX)التاسعالعاملعلىتحتوي التيالتخثّرعاملبتركازاتالمعوضالعلاجلمراقبة
.العالميّةالصحةلمنظمةالدوليالمعياروفقتتبّعهايُمكنقياسيّةبلازمابواسطةالمُعايرة(FIX)التاسعللعامل

(الإجماع).المؤتلف(FIX)التاسعالعامللركازة(FIX)التاسعالعاملفعاليةتقديرمنتُقلّلاللونية(FIX)التاسعالعاملمقايساتأنإلىيُشار:ملاحظة•

:3.2.28التوصية
العالميالاتحاديوصي،(®Alprolix،(rFIXFc)البشري G1المناعيالغلوبينمعالمدمجالمؤتلف(FIX)التاسعالعامل)eftrenonacogalfaبالمعوضالعلاجلمراقبة

معAPTTالمفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنعلىالقائمة(FIX)التاسعللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةأواللونية(FIX)التاسعالعاملمقايسةباستخدامالهيموفيليا
®Actin®،Actin)يلاغيتشلحمضالمفعلةالكواشفبعضذلكفيبماالمعتمدة،الكواشف FS،Actin® FSL)،للسيليكاالمفعلةالكواشفوبعض(Pathromtin®

SL،SynthASil™)للبوليفينولمفعلوكاشف(Cephascreen®)،ةالعالميّ الصحةلمنظمةالدوليّ المعياروفقتتبّعهايُمكنقياسيّةبلازمابواسطةالمُعايرة.

STA®-PTTالكواشفبواسطة(FIX)التاسعللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتتُقلّل:ملاحظة• Automateللكاولينالمفعلةالكواشفأو(C.K. Prest®)كبيربشكل
rFIXFcلالحقيقيةالفعاليةتقديرمن (Alprolix®)(بالإجماع).استخدامهاعدمويجب

:3.2.29التوصية
العالميالاتحاديوصي،(®ldelvion،(rFIX-RFP)البشري الألبومينمعالمدمجالمؤتلف(FIX)التاسعالعامل)albutrepenonacogalfaبالمعوضالعلاجلمراقبة

المفعلةالكواشفبعضذلكفيبماالمعتمدة،الكواشفمعAPTTالمفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنعلىالقائمةالتاسعللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةباستخدامالهيموفيليا
®Pathromtin)للسيليكا SL،SynthASil™)،(بالإجماع).العالميّةالصحةلمنظمةالدوليّ المعياروفقتتبّعهايُمكنقياسيّةبلازمابواسطةالمُعايرة

®Actinيلاغيتشلحمضالمفعلالكاشفبواسطة(FIX)التاسعللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتتُقلّل:ملاحظة• FSللكاولينالمفعلالكاشفأو(C.K. Prest®)تقديرمنكبيربشكل
rFIX-RFPلالحقيقيةالفعالية (ldelvion®)يلاغيتشلحمضالمفعلالكاشفبواسطةالواحدةالمرحلةمقايساتتبالغكما.استخدامهاعدمويجبSynthAFax®العاملمقايساتأو
rFIX-RFPلالحقيقيةالفعاليةتقديرفيكبيربشكلاللونيةالتاسع (ldelvion®)استخدامهاعدمويجب
:3.2.30التوصية

nonacogبالمعوضالعلاجلمراقبة beta pegol(التاسعالعامل(FIX)إيثيلينالبوليغليكولجزءمعالمؤتلف(PEGylation)40دالتون كيلو(kDa)(N9-GP)،
Refixia®/Rebinyn®)،التاسعالعاملمقايسةباسخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي(FIX)التاسعللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةأواللونية(FIX)زمنعلىالقائمة

للبوليفينولالمغعلالكاشفأو(™SynthAFax)يلاغيتشلحمضالمفعلةالكواشفبعضذلكفيبماالمعتمدة،الكواشفمع(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستين
(Cephascreen®)،العالميّةالصحةلمنظمةالدوليّ المعياروفقتتبّعهايُمكنقياسيّةبلازمابواسطةالمُعايرة.

بشكلتقديرهامنتُقلّلأوN9-GPلـ(FIX)التاسعللعاملالحقيقيةالفعاليةتقديرفيهامبشكل(FIX)التاسعللعاملالواحدةالمرحلةمقايساتغالبيّةتبالغ:ملاحظة•
المفعلالكاشفأو™SynthAFaxيلاغيتشلحمضالمفعلالكاشفتستخدمالتيالواحدةالمرحلةمقايساتتُعتبر.استخدامهاعدمويجبهام

(بالإجماع).N9-GPبواسطةالعلاجلمراقبةملائمة®Cephascreenللبوليفينول

التشخيص المخبري والمراقبة: 3الفصل 



:3.2.31التوصية
مقايسةباستخداملهيموفيليااالعالميالاتحاديوصيللايميسيزوماب،المتوقعةالمستوياتمنلديهمأنمنالتأكديجبوالذينايميسيزومابيتلقون الذينالمرضىإلىبالنسبة
."بالايميسيزومابخاصةبعيارياتالمقايسةومعايرةالاختبارلبلازماإضافيةمسبقتخفيفمرحلةعلىتشتملالتيالمعدّلة،الواحدةالمرحلة

مرضىعندالطبيعيالمستوى دون أوطبيعيًّا(APTT)المفعلالجزئيالثرومبوبلاستينزمنيكون قد،"للايميسيزومابعلاجيةتحتمستوياتعندحتى:ملاحظة•
(بالإجماع).دونهامنأومثبّطاتمعالشديد،Aالناعور

:3.2.32التوصية
الثامناملالعلونيةمقايسةباستخدامللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيايميسيزوماب،يتلقون الذينAالناعورمرضىلدى(FVIII)الثامنالعاملفعاليةتحديدأجلمن
(FVIII) العاشرالعاملعلىتحتوي(FX) المنشأالبقري.

يؤثّرقدكما.المنشأالبشري (FX)العاشرالعاملعلىتحتوي (FVIII)الثامنللعامللونيةمقايسةأيعلىالايميسيزومابيؤثّرالعلاجيّة،المستوياتعند:ملاحظة•
ولكنالمنشأ،البقري (FX)العاشروالعاملالمنشأالبشري (FIXa)المفعلالتاسعالعاملعلىتحتوي التياللونية(FVIII)الثامنالعاملمقايساتعلىالايميسيزوماب

(الإجماع).بهاالموصىالجرعاتيتلقون الذينالمرضلدىالمتوقّعةالمستوياتمنأعلىهيالتيايميسيزومابمستوياتعندفقط

:3.2.33التوصية
(FVIII)امنالثالعاملمقايسةباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيايميسيزوماب،يتلقون الذينالمرضىلدى(FVIII)الثامنالعاملمثبّطمستوياتتحديدأجلمن

(بالإجماع).المنشأالبقري (FX)العاشرالعاملعلىتحتوي التياللونية

:3.2.34التوصية
المرحلةمقايسةبواسطميسيزومابايمستوياتبقياسالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيلديهم،الايميسيزومابضدمعدلمضادجسمبوجوديُشتبَهالذينالمرضىإلىبالنسبة
.بالايميسيزومابخاصةبعيارياتالمقايسةومعايرةالاختبارلبلازماإضافيّةتمديدمرحلةعلىتشتملوالتيالمعدّلة،الواحدة
(بالإجماع).توفرتانالغاية،لهذهللأدويةالمضادةللأجسامالمعتمدةالمقايساتاستخدامأيضايمكن:ملاحظة

:3.2.35التوصية
إلىالعينةبتسخينالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(FVIII)الثامنالعاملفعاليةمن(دل/ود)5<تحتوي عينةفي(FVIII)الثامنالعاملضدالمثبطاتتحديدأجلمن

.الأقلعلىدقائق5لـ1700gعنتقللابسرعةالغرفةبحرارةوتثفيلهاالاختبارقبلدقيقة30لمدةمئوية56درجة
.مل/يوبي0.6حوالىهو(FVIII)الثامنالعامللمثبطبيثيسدا-نيميغينلمقايسةالكميالقياسحدان:ملاحظة•
سيتمّ والتي،(FVIII)الثامنللعاملكمصدرالموقاه(PNP)الطبيعيةالبلازماجميعةاستخدام(FVIII)الثامنالعامللمثبطبيثيسدا-نيميغينمقايسةتقتضي:ملاحظة•

(بالإجماع).المراقبةمزيجلتحضير(FVIII)الثامنالعاملمعوزةالبلازمامنمتساو  حجممعمزجها

:3.2.36التوصية
رجةدإلىالعينةتسخينبضرورةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(FIX)التاسعالعاملفعاليةمن(دل/ود)5<تحتوي عينةفي(FIX)التاسعالعاملضدالمثبّطاتتحديدل

(بالإجماع).الأقلعلىدقائق5لمدّة1700gعنتقللابسرعةالغرفةبحرارةوتثفيلهاالفحصقبلدقيقة30لمدةمئويّة56

:3.2.37التوصية
.بيثيسدا-نيميغينمقايسةباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(FVIII)الثامنالعاملضدالمثبطاتكميّةلتحديد

الثامنللعاملالنصفيالعمرتُقصّرمعدلة،غير(FVIII)الثامنللعاملالمضادةالأجساممنصغيرةنسبةإن.المعدلةالمضادةالأجسامبيثيسدامقايساتتكشف:ملاحظة
(FVIII)بيثيسدابمقايساتتكشفلاوهيالمسرب.

(بالإجماع).ملائمةأخرى توقيةطرق تتوفّرقد؛(PNP)المجمعةالطبيعيةالبلازمالتوقيةمُحدّدةطريقةنيميغينتعديليصف:ملاحظة

:3.2.38التوصية
(FIX)التاسعالعامل(/FVIII)الثامنالعاملفعاليةسوى استخدامبعدمالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(FIX)التاسعوالعامل(FVIII)الثامنالعاملمثبطاتكميّةلتحديد

.المثبطتراكيزلحسابالمراقبةمزيجفي(FIX)التاسعالعامل(/FVIII)الثامنالعاملمن%75و%25بينالمتبقي
مزيجفيمستواهامن%50منقريب ة(FIX)التاسعالعامل(/FVIII)الثامنللعاملالمتبقيةالفعاليةتكون عندمادقّة  المثبّطنتائجأكثرعلىالحصوليتم:ملاحظة•

(بالإجماع).المراقبة

:3.2.39التوصية
الثامنلعامللبيثيسدا-نيميغينمقايسةباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(مل/يوبي2دون )العيارالمنخفضة(FVIII)الثامنالعاملضدّ المثبطاتكميّةلتحديد
.(FVIII)الثامنللعاملالمتبقيةالفعاليةقياسأجلمناللونية

قياسيفالمحتملالتباينويقللاعلىنوعيةالثامنللعاملالواحدةالمرحلةمقايسةمنبدلااللونية(FVIII)الثامنللعاملبيثيسدا-نيميغينمقايسةاستخداميقدم:ملاحظة•
(بالإجماع).موجودغيرالمثبطيكون عندماخاطئايجابيمثبّطتقريراصداريتمبحيثخاطئتقديرإلىيؤدّيممّاالمتبقي،(FVIII)الثامنالعامل
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:3.2.40لتوصيةا
لمقايساتالنسبيّةةالدقتحديدأجلمنإضافيّةأبحاثإجراءبضرورةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالوراثي،الجينمتلقّيلدى(FVIII)الثامنالعامللفعاليةالكميللتحديد
.المرقئةالحمايةتوقّعفياللونيةوالمقايساتالواحدةالمرحلة

ونيةاللالمقايسةبواسطةالمسجّلةالنتائجمنتقريبًّاضعف1.6بنسبة(FVIII)الثامنالعامللفعاليةاعلىنتائجاباستمرارتُنتجالواحدةالمرحلةمقايسةأنيبدو:ملاحظة•
والاستجابةوالبلازميالمؤتلف(FVIII)الثامنللعاملالنوعيةالفعاليةبينالترابطإقامةإلىالحاجةتبرزقد.مورثياالمعدلة(FVIII)الثامنالعاملمنتجاتمنللعديد

(بالإجماع).المتلقّينلدى(FVIII)الثامنالعامللفعاليةدقيقلتحديدالسريرية

:3.2.41التوصية
لمقايساتلنسبيّةاالدقةلتحديدإضافيّةأبحاثإجراءبضرورةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالوراثي،التعديلمتلقّيلدى(FIX)التاسعالعامللفعاليةالكميللتحديد
.المرقئةالحمايةتوقّعفياللونيةوالمقايساتالواحدةالمرحلة

FIX)بادواالتاسعالعاملاستخدامتمّ :ملاحظة• Padua (R338Lالتاسعللعاملالوراثيللعلاج(FIX)التاسعالعاملمعمقارنة  أعلىنوعيةفعاليهلهلان(FIX)
FIX)بادواالتاسعالعامللفعاليةاعلىنتائجباستمرارتُنتجالواحدةالمرحلةمقايسةأنيبدو.الخام Padua)المقايسةبواسطةالمُسجّلةالنتائجمنمرة1.6بحوالى

FIX)بادواالتاسعالعامللفعاليةدقيقتحديدأجلمنوالبلازميالمؤتلف(FIX)التاسعللعاملالنوعيةالفعاليةبينالترابطإقامةمنبدلا.اللونية Padua)لدى
(بالإجماع).المتلقّين
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:3.4.1التوصية
االمخبريّةالنظملكافةالجودةضمانبرامجالتخثّرمختبراتتنفّذبأنبشدّةللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي اجودةبالالالتزامضمانعلىحرص  مصداقيّةضمانعلىوحرص 

(بالإجماع).وعلاجهالناعورتشخيصعنوالابلاغالمخبريّةالدمفحوصاتإجراءات

:3.4.2التوصية
طبيعيةبلازماعينات)الداخليةالجودةمراقبةعيناتمنالأقلعلىبمستويينداخليةجودةمراقبةبإجراءللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالإرقاء،تحري اختباراتإلىبالنسبة

(بالإجماع).الأقلعلىيوميًّاالاختباردفعاتلجميع(طبيعيّةوغير

:3.4.3التوصية
.وعلاجهالناعورخيصلتشمستخدمةمقايسةلكلالخارجيالجودةتقييمفيروتينيبشكلالسريريّةالمختبراتتشاركبأنبشدّةللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي

(بالإجماع).للهيموفيلياالمخبريةالفحوصاتوتوحيدتحسينمنالمختبراتIEQASللهيموفيلياالدوليلالتحادالتابعللجودةالدوليالخارجيالتقييممخططفيالمشاركةتمُك  ن:ملاحظة•

التشخيص المخبري والمراقبة: 3الفصل 
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