
التوصيات

المقدمة6.1

:6.1.1التوصية

الاتحادصييو،(شديدظاهرنمطذاتالمعتدلةبالهيموفيلياالمصابينالمرضىيشملونقدأنهّمإلىالإشارةتجدر)الشديدالظاهرالنمطذاتBأوAالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة

كلًّحاجاتحسبمكيفّ ايالوقائالعلاجيكونأنيجبلكن،.كافة ًالأوقاتفيالنزفحالاتمنللوقايةالكافيالوقائيالعلاجالمرضىهؤلاءيتبّعأنبشدّةللهيموفيلياالعالمي

.وتفضيلهللمريض،الذاتيوالتقييمالفرديةّ،الدواءوحركياّتالمفاصل،وحالةالمريض،لنزفالظاهرالنمطالاعتباربعينأخذمعفرد،

أوالوتيرةأورعةالجحيثمن)الوقائيالعلاجنظامزيادةيجبالنزف،اختبارفيالمرضىاستمرحالفيأنهّالفرديةالحاجاتوفقالمكيفّالوقائيالعلاجيعني:الملاحظة

.النزفمنالوقايةأجلمن(مع االاثنيَْن

استخدامباحتماليقُرًّإنمّارضي،العالعلاجعلىالوقائيالعلاجبتفضيليوصيللهيموفيلياالعالميالاتحاديزاللابعيد،حدًّإلىمقيدّةالصحيةّالرعايةحيثالبلدانفي:الملاحظة

(الإجماع).حدة ًأقلوقائيعلاج

:6.1.2التوصية

الشديدةبالهيموفيلياالمصابينالأطفالالمرضىإلىبالنسبة A Bأو العامل)التخثرّعاملتركيزاتبواسطةالوقائيللعلاجمبكربإطلاقللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،

)الثامن (FVIII)/ التاسعالعامل (FIX) أجلمنالثالثة،السنقبلمثالي،وبشكلالمفاصلمرضظهورقبلأخرىإرقاءعوامل/عاملأيأو(الممدّدأوالقياسيالعمرنصفذي

(الإجماع).المفاصلاعتلالإلىيؤدّيقدممّاالهيموفيلي،المفاصلنزفذلكفيبماالاختراقي،والنزفالتلقائيالنزفمنالوقاية

:6.1.3التوصية

ببدءللهيموفيلياالعالميتحادالايوصيالوقائي،بالعلاجبعديبُاشرواولمالمفاصلضررعنمثبتةأعراضلديهموالذينبالهيموفيلياالمصابينوالبالغينالمراهقينإلىبالنسبة

(الإجماع).يليالهيموفالمفاصلاعتلالتقدّموإبطاءالاختراقي،والنزفالتلقائيوالنزفالهيموفيلي،المفاصلنزفحالاتعددمنالحدًّأجلمنالثلاثيالوقائيالعلاج

الوقائيالعلاجمنافع6.2

:6.2.1التوصية

للعلاجقياسيّةةكقاعدالأمدالطويلالمنتظَمالوقائيبالعلاجللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيالأطفال،سيمّالاالشديد،الظاهرالنمطذاتBأوAالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة

العلاجيكونلاعندما.المعيشةمستوىوتعزيزوالعظميالعضليالجهازصحةعلىوالمحافظةأخرى،واختراقيتلقائينزفوحالاتالهيموفيليالمفاصلنزفمنللوقاية

االعرضيالعلاجيعُتبرممكن ا،الوقائي .الطويلالأمدعلىالمفاصلتلفيمنعلنإنّماالحاد،النزفلحالاتأساسيًّاعلاج 

وضعويحُسّنلأفضصحةويؤمّنأخرى،هيموفيليةّنزفوحالاتالهيموفيليالمفاصلنزفللأطفالوالمنتظَمالمبكرالوقائيالعلاجيحدًّالطويل،الأمدعلى:الملاحظة

.المستقبليفجراحيةّ،عملياّتذلكفيبماالعظمي،الجهازفيتدخّلاتإلىالحاجةدونيحولوقدالاستشفاء،وحالاتالمستشفىإلىالزياراتعددمنويحدًّالمفاصل،

(الإجماع)

القياسيالعمرنصفذيبالعاملالوقائيالعلاج6.3

:6.3.1التوصية

عةجرعند(ممدّدأوقياسيعمرنصفذي)التخثرّعاملتركيزاتمعوقائيعلاجباعتماديوصىالشديد،الظاهرالنمطذاتBأوAالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة•

Clotting)التخثرّعامللتركيزالدواءحركياّتمواصفاتأساسعلى)الجرعاتتباعدومع factor concentrate)،علىالحصولكافة ًالأوقاتفيلهميسمحممّا

الجهازفةوظيوحمايةالأفرادوحاجاتحياةأنماطأساسعلىوالتلقائي،الاختراقيوالنزفالهيموفيليالمفاصلاعتلالمنالوقايةأجلمنيكفيبماجارً عامل

.والعظميالعضلي

اهدف ا(%1)دل/ود1قدرهمنخفضعاملمستوىكانالماضي،في:الملاحظة• للنزيفمعرّضينالمرضىيبقى،%1قدرهمنخفضمستوىمعاليوم،.ملائم 

الحدًّهذاإلىالمنخفضةالمستوياتأنإلىالأخيرةالدراساتتشُير.(أعلىأو%5-3تتجاوز)أعلىمنخفضةمستوياتاستهدافالسريرييّنالأطباءغالبيّةويفضّل

وفقذلكتكييفيجبلذا،.التخثرّعامللتركيزاتأكبربوتيرةتسريبعملياّتأوأكبرجرعاتأعلىمنخفضةمستوياتتستلزمقدلكن.أقلنزفحالاتتسُبب

(الإجماع).الدواءحركياّتأساسعلىالعاملمعتفاعلهوطريقةحياته،وأسلوبالفرد،أنشطةأساسعلىالشخصيةّالحاجات

:6.3.2التوصية

الوقائيالعلاجبزيادةلياللهيموفيالعالميالاتحاديوصياختراقي،نزفلحالاتيتعرّضونيزالونلاإنّمالهم،موصوفوقائيعلاجلنظامامتثلواالذينالمرضىإلىبالنسبة

.العظميالجهازفيالتدخلاتإجراءالضرورة،وعندالمنخفضةالمستوياتقياسمع

(لإجماعا).العلاجزيادةقبلالمثبطتطوّرلاختبارالخضوعالماضيفيلهالاستجابةبعدالملائمالعاملاستبداللعلاجيستجيبلامريضكلعلى:الملاحظة
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Extended))الممدّدالعمرنصفذيلعاملالوقائيالعلاج6.4 half-life

:6.4.1التوصية

العالميالاتحاديوصيالممدّد،العمرنصفذي(FIX)التاسعأو(FVIII)الثامنالعاملتركيزاتيستخدمونالذينالشديدالظاهرالنمطذيBأوAالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة

وحالاتالهيموفيليلالمفاصاعتلالمنالوقايةأجلمنالجرعاتتباعدومعكافيةبجرعاتالممدّدالعمرنصفذيالتخثرّعاملتركيزاتبواسطةالوقائيبالعلاجللهيموفيليا

(الإجماع).المفاصلوظيفةوحمايةوالاختراقيالتلقائيالنزف

العاملبغيرالاستبدالعلاجبواسطةالوقائيالعلاج6.5

:6.5.1التوصية

التلقائيزفالنوحالاتالهيموفيليالمفاصلاعتلالمنالوقايةبايميسيزومابالوقائيالعلاجشأنمنمثبطّات،دونمنالشديدالظاهرالنمطذاتAالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة

.والاختراقي

.البياناتهذهمثللىعبالحصولويوصيالمقاربةهذهمثلمعالمريضمحصلاتحولالأمدطويلةبياناتتوفّرمحدوديةإلىللهيموفيلياالعالميالاتحاديشُيرلكن،:الملاحظة

(الإجماع)

المكيفّةغير/الثابتةبالعاملالوقائيالعلاجنظم6.6

:6.6.1التوصية

الهيموفيلياإلمرضىبالنسبة A Bأو للهيموفيلياالعالميالاتحاديوصي،(الجمجمةداخلالنزفمثلا ً)للحياةمُهدّدلنزفيتعرّضونالذينالمرضىسيمالاالشديدة،/المعتدلة

)الثامنالعاملتركيزاتبواسطةالوقائيبالعلاج (FVIII )التاسعالعاملأو (FIX) للهيموفيلياايميسيزومابمثلا ً)عاملبلاالعلاجأو (A) مُهدّدمتكرّرنزفمنالوقايةأجلمن

االعلاجهذايعُتبر.للحياة .الفترةهذهخلالفيالأعلىهوالتكرارخطرأنبماالجمجمةداخللنزفالتعرّضبعدالأولى6-3الأشهرخلالفيجدًّامهمًّ

بارواختللعلاجللاستجابةجيّدةسريريةّمراقبةإلىالمرضىهؤلاءيحتاجالجمجمة،داخلالنزفحالفييحدثقدالذيالحادبالتعرّضمرتبطالمثبطّتطوّرأنبما:الملاحظة

(الإجماع).للمثبطّاتشائعمخبري

:6.6.2التوصية

الوصولجهازبإدخالهيموفيلياللالعالميالاتحاديوصيالمنتظمة،التخثرّعاملتركيزاتتسريباتتعُيققدالتيالوريديالوصولفيوالصعوباتالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة

Clotting))التخثرّعاملتركيزتسريبعملياّتتسهيلأجلمن(CVAD)المركزيالوريدي factor concentrateوهوحاليًّا،متوفّرآخرخيارثمة.الوقائيللعلاج

(الإجماع).المستقبلفيالجلدتحتعاملبلاأخرىعلاجاتتتوفّرقدبينماايميسيزوماباستخدام

الرعايةمقدّم/المريضوتثقيفالامتثال6.8

:6.8.1التوصية

ايتبّعونالذينالشديدالظاهرالنمطذاتBأوAالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة سجلاتحفظطريقةايةالرعمقدّمي/المرضىبتعليمللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيوقائيًّا،علاج 

(الإجماع).الهيموفيليامعالجةمراكزفيومتباعتهموالعلاجالنزفلنوباتالمناسبالوقتوفيدقيقة

التخثرّعاملتركيزاتإلىالمحدودالوصولذويللمرضىالجرعةالمتدنيالوقائيالعلاج6.10

:6.10.1التوصية

حتى)وقائيالالعلاجباعتمادبشدةللهيموفيلياالعالميالاتحاديوصيمحدودة،الصحيةّالرعايةحيثالبلدانفيالشديدالظاهرالنمطذاتBأوAالهيموفيلياإلمرضىبالنسبة

واختراقيتلقائينزفوحالاتالهيموفيليالمفاصلاعتلالمنالحدأجلمنبالعاملعرضيعلاجمعمقارنة)الأدنىالعاملجرعاتباستخدامالوحيدالخياريقضيعندما

.المفاصللوظيفةأفضلوحمايةأخرى
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