
توصيات

المقدمة5.1

:5.1.1التوصية
.البلازمامنالمشتقّةتلكعلىالمؤتلفةالتخثرعامللركازاتتفضيلعنالهيموفيلياالعالميالاتحاديُعربلاالناعور،لمرضىبالنسبة

(الإجماع).المريضوتفضيلاتوالتكلفة،التوفّر،ذلكفيبمامحليّة،معاييرعلىبناءً هذهالمنتجفئاتبينالاختياريتمأنيجب:ملاحظة•

المنتجاختيار5.2
:5.2.1التوصية
حمايةعنالمسؤولةميّةالرسالتنظيميةالهيئاتقبلمنقبولهاتمالتيالمنتجاتباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيبالناعور،المصابينللاشخاصبالنسبة
.(الفيروسيالتعطيل/الإزالةمثلاً )التصنيعوعمليّات(المنتجنقاوةمثلاً )البلازماجودةمراعاةمعوتعزيزها،العامةالصحة

واحدةخطوةهلالذيالمنتجمنتلقائياافضلالفيروسيللتخفيضخطوتينعلىتنطويًعمليّةبواسطةالبلازمامنالمشتقالمنتجاعتبارعدميجب:ملاحظة•
ستخدمت،الأخيرةالآونةوفي.دونهومندهنيغلافمعالفيروساتالخطوةهذهتعطلانيفضلواحدة،خطوةاستخدامحالفيالفيروسيللتعطيلمحدّدة

.الفيروسيالتعطيل/للإزالةمتعامدتَيْنخطوتَيْنالمرخّصةالمنتجات
مُضادوًالهيبارين،غرارعلىالتخثّر،مثبّطاتإدخالبسببالسابقةالمنتجاتمنأمان اأكثرالحالية(PCCs)البروثرومبينمركباتركازاتاعتباريجب:ملاحظة•

(الإجماع).Zو،Sو،Cوالبروتيينالثرومبين،

(CFCs)التخثّرعاملركازات5.3

:5.3.1التوصية
فرديةبمراقبةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالوقاية،تحسينمنسيستفيدونًوالذين(FVIII)الثامنالعاملركازاتيتلقونًالذينالناعورالمصابينللاشخاصبالنسبة
.الدوائيةللحرائك

كحرائخلالمنالبلازميالنصفيالعمرتحديديُمكن.المحسوبةالجرعةمنللتحققدقيقة30-15بالتسريببعدللعاملالذروةمستوىًقياسيجب:ملاحظة•
.(الإجماع).السكانلدىدوائيةحرائكتقديراتجانبإلىمحدودةعيّناتأخذمعأو(ساعة96-32فترةعلىمأخوذةدمعيّنة11-10)كاملةدوائية

:5.3.2التوصية
الجراحيًّملالعماحولالفترةتدبيرمثلاً )طويّلةزمنيّةلفترةضروريًللإرقاءالمستقرالتصحيححيث(FVIII)الثامنالعاملركازاتيتلقونًالذينالناعورإلمرضىبالنسبة

.المستمرالتسريباستخدامفيبالنظرالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(الاستجابةمنخفضةمثبطّاتمعمريضلدىشديدنزيففترةفيأو
أنيُمكنلكن،.شديدالالناعورمرضىعندتكلفةاقليكونًوقدالمستخدمةالتخثّرعامللركازاتالإجماليّةالكميّةتقليلإلىالمستمرالتسريبيؤدّيقد:ملاحظة•

.المتقطعةالدفقاتوالمستمرللتسريبالمستخدمةالجرعاتعلىالتكلفةتوفيرمقارنةتعتمد
مراقبةويجب.تركيبهإعادةبعدالتسريبجهازداخلالمُعينالتخثّرعاملركازةثباتيةومراقبةمخصصةمضخّاتاستخدامالمستمرالتسريبيتطلب:ملاحظة•

الإجراءقبلديسيلتر/دوليةوحدة100-80إلىالبلازماعاملمستوىًرفعيجب،الهيموفيليامرضىفي.المضخّةتعطّلعدممنللتأكّدمتكرّربشكلالمرضى
(الإجماع).مباشرة

:5.3.3التوصية
ركازاتمنبدلافقط(FIX)التاسعالعاملعلىيحتويًبمنتجالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،Bالناعورمرضىلدى(FIX)التاسعالعاملنقصمعالجةإلىبالنسبة
اتحتويًالتي،(PCCs)البروثرومبينمركّبات التصنيعخلالمفعلابعضهايُصبحقد،(X)والعاشر،(VII)والسابع،(II)الثانيالعاملمثلأخرى،تخثّرعواملعلىأيض 

.الخثاريًللانصمامالمريضتؤهبوقد
زاتركامنالعاليةالجرعاتمعملاحظتهتممامعمقارنةالأوعيةداخلالمنتشرللتخثّرأوللخثارمنخفضخطرالنقية(FIX)التاسعالعامللمنتجات:ملاحظة•

.الأقدمالجيلمن(PCCs)البروثرومبينمركبات

المرقئةالعوامل:5الفصل
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مُضادوًالهيبارين،غرارعلىالتخثّر،مثبّطاتإدخالبسببالسابقةالمنتجاتمعمقارنةأمان اأكثرالحالية(PCCs)البروثرومبينمركباتركازاتتُعتبر:ملاحظة•
فيثرللتخالمعززةالتخثّرعواملتتراكمقد،(الجراحةماحولالفترةتدبيرخلالمثلاً )المكثّفالعلاجحالاتفيذلك،معوً.Zو،Sو،Cوالبروتيينالثرومبين،

مستوياتعودةأجلمنعاليةبجرعات(PCCs)البروثرومبينمركباتركازاتاستخداميتمًّعندما.الخثاريّةالانصماميّةالمضاعفاتخطرتزيدانيمكنوالبلازما
(الإجماع).الخُثارمنالوقايةفيالنظريجبالطبيعي،الى(FIX)التاسعالعامل

:5.3.4التوصية
البروثرومبينمركّباتركازاتعلىالنقيّة(FIX)التاسعالعاملركازاتاستخدامبتفضيليوصىعالية،بجرعاتمطوّلعلاجإلىيحتاجونًالذينBالناعورإلمرضىبالنسبة

(PCCs).(الإجماع)
:5.3.5التوصية
.(PCCs)البروثرومبينمركّباتركازاتعلىالنقيّة(FIX)التاسعالعاملركازاتاستخدامبتفضيليوصىجراحيّة،لعمليّةيخضغونًالذينBالناعورإلمرضىبالنسبة

(الإجماع)
:5.3.6التوصية
.(PCCs)البروثرومبينمركّباتركازاتعلىالنقيّة(FIX)التاسعالعاملركازاتاستخدامبتفضيليوصىالكبد،فيبأمراضالمصابينBالناعورإلمرضىبالنسبة

(الإجماع)
:5.3.7التوصية
مركّباتركازاتعلىالنقيّة(FIX)التاسعالعاملركازاتاستخدامبتفضيليوصىللخثار،معروفميللديهمأوسابقخثارلديهمالذينBالناعورإلمرضىبالنسبة

(الإجماع).(PCCs)البروثرومبين
:5.3.8التوصية
ركازاتعلىالنقيّة(FIX)التاسعالعاملركازاتاستخدامبتفضيليوصىالمخثرة،بقدرتهامعروفةأدويةنفسهالوقتفييتناولونًالذينBالناعورإلمرضىبالنسبة
(الإجماع).(PCCs)البروثرومبينمركّبات

:5.3.9التوصية

الدوائيةكالحرائبمراقبةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالوقاية،تحسينمنسيستفيدونًوالذين(FIX)التاسعالعاملركازاتيتلقونًالذينBاالناعورإلمرضىبالنسبة
لخلًامنالبلازميالنصفيالعمرتحديديُمكن.المحسوبةالجرعةمنللتحققالتسريبعلىدقيقة30-15مروربعدللعاملالذروةمستوىًقياسيجب:ملاحظة•

(الإجماع).السكانلدىالدوائيةالحرائكتقديراتجانبإلىمحدودةعيّناتأخذمعأو(أسبوعَيْنإلىأسبوعفترةعلىمأخوذةدمعيّنة11-10)كاملةدوائيةحرائك
:5.3.10لتوصيةا

غليكولبلمرةمثلاً )المختلفةالتاثيرآليّاتبينبالتفضيلالتوصيةأجلمنالناعورمرضىلدىسريريّةسلامةمسائلأيةعنأدلّةلا،BأوAالناعورإلمرضىلنسبةبا
(الإجماع).التخثّرعامللركازاتالنصفيالعمرلاطالةالمستخدمة(الألبومينودمج،Fc-fusionودمج،(PEGylation)إيثيلينالبولي

:5.3.11التوصية
مخفّضتواترإلىالمديدالنصفيالعمرذاتالتخثّرعاملركازاتإلىالقياسيالنصفيالعمرذاتالتخثّرعاملركازاتمنينتقلونًالذينالناعورمرضىيحتاجعام،بشكل

االمديدالنصفيالعمرذاتالمنتجاتاستخداميُمكنلكنللجرعة، .الوقايةتحسينأجلمنأعلىقاعمستوياتعلىللمحافظةأيض 
(الإجماع).الفرديةالوقايةمنالمزيد5.3.9و5.3.1التوصيتَيْنوفقالدوائيةبالحرائكالموجهالجرعاتتحديديقدم:ملاحظة

التجاوزعوامل5.4
:5.4.1التوصية
باستخداماالهيموفيليالعالميالاتحاديوصيجراحيّة،عمليّةأوالحادالنزيفمضاعفاتمعالجةإلىيحتاجونًالذينمثبطمعAبالناعورالمصابينالأشخاصإلىبالنسبة

.تجاوزعامل
(الإجماع).(aPCC)المفعلةالبروثرومبينمركباتركازةأو(rFVIIa)المؤتلفالمفعلالسابعالعاملالتجاوزعواملتشمل:ملاحظة•

:5.4.2التوصية

المؤتلفالمفعلالسابعالعاملإعطاءيجب،(FIX)التاسعالعاملعلىتحتويًالتيالتخثّرعاملركازاتعلىتآقيةسوابقولديهمBمثبطمعبالناعورإلىبالنسبة•

(rFVIIa)المفعلةالبروثرومبينمركباتركازةاستخداميُمكنلاكونه(aPCC).(الإجماع)

:5.4.3التوصية
(الإجماع).النزفحوادثمنالوقايةأجلمنمثبّطمعالناعورلمرضىالمنتظَمةالوقايةفيبالنظرالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي•
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الأخرىًالبلازمامنتجات5.5
:5.5.1التوصية
الراسبعلىوتفضيلهايًّافيروسالمعطّلةالبلازمامنالمشتقةأوالمؤتلفةالتخثّرعاملركازاتباسخدامبشدّةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالناعور،إلمرضىبالنسبة

.(FFP)حديث االمجمّدةالبلازماأوالقريً
جودتهاحولمخاوفبسبب(FFP)حديث االمجمّدةالبلازماأوالقريًالراسبعلىوتفضيلهاالتخثّرعاملركازاتاستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديدعم:ملاحظة•

الوحيدالخيارنّهاأحيثالعالم،عبرأخرىًبلدانفيواسعنطاقعلىمستخدمةتزاللابأنّهاالواقعفيالهيموفيلياالعالميالاتحاديقرلكن،.وفعاليتهاوسلامتها
(FFP)حديث االمُجمَّدةالبلازما(الإجماع).للعلاجمعقولبسعراوالمتوفّر

:5.5.2التوصية
.والسلامةالجودةحولمخاوفبسبب(FFP)حديث االمجمّدةالبلازماباستخداميوصىلاالناعور،لمرضىبالنسبة

بسعراوالمتوفّرلوحيداالخيارأنّهاحيثالعالم،عبرالبلدانبعضفيواسعنطاقعلىمستخدمةتزاللابأنّهاالواقعفيالهيموفيلياالعالميالاتحاديقرلكن،:ملاحظة•
(الإجماع).للعلاجمعقول

:5.5.3التوصية
.والجودةالسلامةحولالمخاوفبسببالقريًالراسبباستخداميوصىلاالناعور،إلمرضىبالنسبة

بشدّةيشجع.ثّرالتخعاملركازاتعلىلاستخدامهمثبتةميزةتوجدلاحيثتخثّرعاملركازاتتوفّرعدمحالاتفيإلاالقريًالراسباستخدامتبريريمكنلا:ملاحظة•
(الإجماع).متاحةكانتاذاالفيروسي،التعطيلإجراءاتاستخدامعلى

أخرىًدوائيّةخيارات5.6
:5.6.1التوصية
.علاجياخيار ا(DDVAP)الديسموبريسينباعتبارالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،AالناعوروناقلاتالمعتدلأوالخفيفAالناعورإلمرضىبالنسبة

أنيجب.الفرديّة(FVIII)الثامنالعاملاستجابةتقييمأجلمنالعلاجيالاستخدامقبل(DDVAP)الديسموبريسينباختبارالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي:ملاحظة•
.اللازمةالعلاجومدةالمتحقّقة،والزيادةالمريض،عند(FVIII)الثامنللعاملالبدئيالفعاليةمستوىًمنكلعلى(DDVAP)الديسموبريسيناستخدامقراريعتمد

والصداع،البطني،الارتياحوعدموالرعاش،والاحمرار،القلب،دقّاتتسارع،(DDVAP)الديسموبريسينلاستخدامشيوع االأكثرالجانبيّةالآثارمنعام،بشكل:ملاحظة•
.الدميفشديدصوديومنقصأو/والدمضغطفيانخفاضإلىالمريضيتعرّضقدلكن،.ومؤقتةمعتدلةغالبيّتهاوتكونًالسريعالتسريبخلالسيمالا

ويجب(DDVAP)الديسموبريسيناستخدامعندالحذربتوخّيالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالولادة،أثناءوالمخاضخلالالحواملالنساءإلىبالنسبة:ملاحظة•
.الارتعاجقبلوماالارتعاجفياستخدامهتفادي

الحاجةتبرزقدوبالتالي،المضاعفات؛حدوثخطريرتفعوقد(للدواءالمقاومةتسارع)العلاجيّةالاستجابةتنخفضقدمتتالية،أيّام3منلأكثرجرعاتمع:ملاحظة•
(الإجماع).مطوّلةلفترةالعاملمنأعلىلمستوياتضرورةهناكيكونًعندماتخثّرعامللركازات

:5.6.2التوصية
في.كثبعنمراقبةتحتإلاذلكيتمًّألاويجبمتتاليةأيام3منلأكثر(DDVAP)الديسموبريسيناستخدامبعدمالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالبالغين،إلىبالنسبة

.يوميًّامرةعلىالتاليةاليوميّةالجرعةاقتصاريجبواحد،يومفيمرتَيْن(DDVAP)الديسموبريسينإعطاءحال
.السريعلتسريباخلالسيمالاوالصداع،البطني،الارتياحوعدموالرعاش،والاحمرار،القلب،دقّاتتسارعشيوع ا،الأكثرالملاحظةالجانبيّةالآثارعام،بشكل:ملاحظة•

.الدمفيللصوديومشديدنقصأو/والدمضغطفيانخفاضيحدثقدلكن،
الحاجةتبرزقدوبالتالي،المضاعفات؛حدوثخطرويرتفع(للدواءالمقاومةتسارع)العلاجيّةالاستجابةتنقصقدمتتالية،أيّام3منلأكثرجرعاتتناولمع:ملاحظة•

(الإجماع).مطوّلةلفترةالعاملمنأعلىلمستوياتضرورةهناكيكونًعندماتخثّرعاملركازاتإلى
:5.6.3التوصية
.المتتاليةأيامثلاثةتتجاوزلالفترةاليومفي(DDVAP)الديسموبريسينمنواحدةجرعةمنأكثراستخدامبعدمالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالأطفال،إلىبالنسبة

.السريعلتسريباخلالسيمالاوالصداع،البطني،الارتياحوعدموالرعاش،والاحمرار،القلب،دقّاتتسارعشيوع ا،الأكثرالملاحظةالجانبيّةالآثارعام،بشكل:ملاحظة•
.الدمفيللصوديومشديدنقصأو/والدمضغطفيانخفاضيحدثقدلكن،

تبرزقدتالي،وبالالمضاعفات؛حدوثخطريرتفعو(للدواءالمقاومةتسارع)العلاجيّةالاستجابةتنقصقدمتتالية،أيّامثلاثةمنلأكثرجرعاتتناولمع:ملاحظة•
(الإجماع).مطوّلةلفترةالعاملمنأعلىلمستوياتضرورةهناكيكونًعندماتخثّرعاملركازاتإلىالحاجة

:5.6.4التوصية
نتيجةللاختلاجاتالمرتفعالخطربسبباستطبابمضاد(DDVAP)الديسموبريسينانمنالهيموفيلياالعالميالاتحاديُحذّرالسنتَيْن،دونًالأطفالإلىبالنسبة

(الإجماع).الدمفيالصوديومونقصالسوائللاحتباس
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:5.6.5التوصية

بحذر(DDVAP)سينالديسموبريباستخدامالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيللخثار،أوالدمويةوالاوعيةالقلببامراضالاصابةلخطرالمعرضينالمرضىإلىبالنسبة
(الإجماع).القلبعضلةواحتشاءالخُثاريًالانصمامخطربسبب

:5.6.6التوصية

لاالناعور،فيمساعدةعالجةكمأوبمفردهليُستعملقيّم ابديلاً تشكّلالفيبرينلانحلالالمضادةالعواملبأنالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالناعور،إلمرضىبالنسبة
.هاوسقوطالأسنانوظهورالاسنانجراحةوفي(الطمثوغزارةالهضمي،والنزفالفمونزيفالرعاف،مثلاً )المخاطيّةالجلديةالنزوفعلىللسيطرةسيّما

ركازاتمعدامهااستخعدميجبلكن،.التجاوزعواملذلكفيبماالتخثّر،عامللركازاتقياسيّةجرعاتمعالفيبرينلانحلالالمضادةالعواملاستخداميُمكن:ملاحظة•
(الإجماع).الخُثاريًالانصمامخطرارتفاعبسببالبروثرومبينمركّبات

:5.6.7التوصية

هؤلاءلدىاستطبابادمضاستخدامهاكونًالفيبرينلانحلالالمضادةالعواملاستخدامضدالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيدموية،ببيلةالمصابينالمرضىإلىبالنسبة
(الإجماع).انسداديبوليلاعتلالالمرتفعالخطربسببالمرضى

:5.6.8التوصية

(عالإجما).كثبعنوبالمراقبةالفيبرينلانحلالالمضادةالعواملجرعةبتخفيضالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالكلوي،القصورلمرضىبالنسبة

العاملبغيرالمعيضةالعلاجات5.7
:5.7.1التوصية

.المنتظمةللوقايةايميسيزوماباستخداميجببانهالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيمثبّط،معAالناعورإلمرضىبالنسبة

(الإجماع).المنتظمةللوقايةايميسيزوماباستخدامبإمكانيّةالهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيمثبّط،دونًمنAالناعورإلمرضىبالنسبة:ملاحظة•
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