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回首數十年前，受限於醫療環境與對血友病認知不足，使得
血友病友因此延誤治療，進而導致許多不可回復的後遺症，
如關節受損或變形等症狀，嚴重危害了病友的身心健康。隨
著醫療環境與醫藥科技的進步，病友們能透過預防性凝血因
子注射，減少出血的可能，更進一步排除因出血而導致的後
遺症發生。現在，病友獲得良好醫療照護已能與常人一樣，
自在的享受生命中所有的美好與樂趣。
 
雖說相較於以往，醫療科技已有大幅進步，大部分病友也能
獲得良好的照護，但一般人對血友病的認識仍嫌不足，對血
友病常誤認為是血癌，導致病友求學及就業發生困難。為了
導正這樣的景況，多年來本會不斷地舉辦衛教活動，分享正
確的血友病相關知識，期望透過知識的分享，教導社會大眾
正確的認識血友病。
 
醫學環境與科技的發展，讓病友的身體更健康；病友團體的
努力，讓病友的心靈更快樂；醫學知識的分享，幫助大眾更
認識血友病，而《血友病管理準則》第二版的出刊，是讓血
友病照護再升級的寶典。
 
《血友病管理準則》是世界血友病聯盟(WHF)集結全球各地研
究與醫療機構之專家所出版。透過《血友病管理準則》第二
版中相關資訊的傳遞，建立血友病管理的照護標準。期盼病
友們能感受到這份用心，仔細閱讀準則中的相關資訊，讓身
體更健康、生活更美好。
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前言

血友病是一種最常見的先天性出血性血液凝固異常疾病，除了
出血的問題之外，還有許多可能因出血而發生的併發症。由於
目前仍沒有可治癒血友病的方法，對於患有血友病的病患，及
其家人要與血友病和平相處一生的方式，最重要的就是增加對
血友病的認識，瞭解如何處理出血的狀況，以及預防可能出現
的併發症。

《血友病管理準則》第二版可為病患與其家人，對於血友病
的診斷、照護、治療與併發症等多方面提供詳細的資訊，希
望能在這本書的幫助下，加上與醫師及其他醫療照護人員的
充分溝通，讓血友病患擁有健康的身心，能像一般人一樣擁
有正常及多采多姿的生活。

本書由世界血友病聯盟眾多專家組成的工作小組，收集最新
的文獻，並由從事血友病照護的專業人員提出意見修改而著
作，感謝其授權翻譯繁體中文，同時也特別感謝台中榮民總
醫院罕見疾病暨血友病中心王建得主任的審閱，拜耳醫療保
健事業群翻譯印刷，得以讓《血友病管理準則》第二版能順
利出版，於此謹致最高謝意。

祝各位會友平安快樂
編輯部

2015.01.17

感謝
感謝由專業機構協助進行文獻的檢索與證據的評定。此外，
由於準則中有許多建議是根據專家們的意見，因此本準則的
初稿還經眾多非寫作小組成員但從事血友病照護的其他專業
人士傳閱。作者們對於提出詳細評論意見的人士表示衷心感
謝。最後，我們還要感謝WFH職員 Jennifer Laliberté 和 Eliz-
abeth Myles 對完成本準則所做的卓越貢獻。WFH衷心感謝潘
文釗醫生(Dr.Man-Chiu Poon)、楊仁池教授(Prof. Renchi Yang)
、李魁星女士(Ms Kuixing Li)對簡體中文譯稿的審閱。

免責聲明
世界血友病聯盟(WFH)不為特定治療產品或廠商背書；WFH
亦不為任何出現在本文件的產品名稱背書。WFH不參與任何
醫療行為，在任何情況下也不會向特定人士推薦特定的治療
方式。給藥的劑量時程與其他治療方式都在持續更新，同時
也會不斷發現新的副作用。本準則旨在建立診療血友病的基
本照護標準，但不能代替醫療人員的建議及/或產品仿單的資
訊。任何治療必須根據病患的個人需要及可用的資源，妥善
規劃。
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血友病是一種罕見的疾病，其診斷和治療都很複雜。

這些基於實證的準則，提供了血友病診斷和一般治療，以及

處理其併發症，包括肌肉骨骼併發症、抗體和輸血傳播性感

染等的實用建議。世界血友病聯盟編寫本準則的目的，在於

幫助那些希望開始和/或已在維持血友病關懷計劃的專業醫療

人員，鼓勵對於缺乏足夠證據的照護能夠全世界標準化，並

激勵各種適當的研究進行。

ဈ࠲

由世界血友病聯盟（WFH）於2005年出版的血友病管理準則
第一版，已達到了為讀者提供實用性血友病綜合處理基本資訊

之目的。現在有多項理由需要對該準則進行修訂。其中最重要

的是，應該加入目前現有的最佳證據，各種最新的治療建議都

應基於這些證據。儘管預防治療的最佳劑量和用藥方案仍然須

進一步的研究證實，但近期有來自隨機分配對照試驗的高品質

數據，建立了凝血因子預防性治療的療效，與其優於發病期治

療的優勢。同時也更加認識到了使用最新開發、經過驗證、針

對特定疾病的臨床計量儀器，對血友病照護的結果做更深入評

估的需求。這次的修訂版除了更新每個部分的內容以外，也涉

及了上述這些問題。

本準則包括一些對血友病患者臨床處理的建議(診療聲明以粗

體字表示)。所有這些聲明都有文獻中最佳證據的支持，這些
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最佳證據有依據 2011 年 Oxford Centre for Evidence-Based 
Medicine(牛津實證醫學中心)的評級結果(請見附錄1)。我們同
時也使用包括了一些診療聲明之外的治療建議做為參考文獻，

這些參考文獻是未經評級的。

在編寫如本準則這樣的文獻時，人們常常會提出一個問題，也

就是在世界各國各地區醫療服務與經濟體制各異的環境中，準

則的普遍適用性到底如何？我們堅信，在全世界血友病的處理

原則都是相同的。若補充療法的藥物為血友病關懷計劃的主要

成本，那麼其差別主要在於使用凝血因子濃縮劑治療或者預防

出血的劑量。我們意識到這個現實差異，所以本準則中仍然包

含凝血因子濃縮劑補充療法的兩組劑量建議值。本準則是根據

已發表的各類文獻，和全球主要血友病照護中心的臨床診療做

法。然而，讀者應意識到，所推薦的較低劑量可能達不到最佳

的治療或預防效果，應作為在資源有限的條件下開始照護的起

點，在獲得治療數據和獲取更多凝血因子濃縮劑後，應逐漸提

高到更理想的劑量。

本準則第一版獲得廣泛接受的原因之一，是其易於閱讀的形式。

儘管修訂版增添了內容並擴大了資訊面，我們仍然保持了易於閱

讀的風格。我們希望本準則繼續為希望開展與仍然在維持血友病

關懷計劃的人士，提供作為有用的資料。此外，對本準則的大

量評論及對於診療聲明的廣泛共識，能促進全世界的照護診療

方式統一。更重要的是，我們希望本準則能在缺乏足夠證據的

領域中，激勵各種相關的研究進行。
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染等的實用建議。世界血友病聯盟編寫本準則的目的，在於

幫助那些希望開始和/或已在維持血友病關懷計劃的專業醫療

人員，鼓勵對於缺乏足夠證據的照護能夠全世界標準化，並
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由世界血友病聯盟（WFH）於2005年出版的血友病管理準則
第一版，已達到了為讀者提供實用性血友病綜合處理基本資訊

之目的。現在有多項理由需要對該準則進行修訂。其中最重要

的是，應該加入目前現有的最佳證據，各種最新的治療建議都

應基於這些證據。儘管預防治療的最佳劑量和用藥方案仍然須

進一步的研究證實，但近期有來自隨機分配對照試驗的高品質

數據，建立了凝血因子預防性治療的療效，與其優於發病期治

療的優勢。同時也更加認識到了使用最新開發、經過驗證、針

對特定疾病的臨床計量儀器，對血友病照護的結果做更深入評

估的需求。這次的修訂版除了更新每個部分的內容以外，也涉

及了上述這些問題。

本準則包括一些對血友病患者臨床處理的建議(診療聲明以粗

體字表示)。所有這些聲明都有文獻中最佳證據的支持，這些
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最佳證據有依據 2011 年 Oxford Centre for Evidence-Based 
Medicine(牛津實證醫學中心)的評級結果(請見附錄1)。我們同
時也使用包括了一些診療聲明之外的治療建議做為參考文獻，

這些參考文獻是未經評級的。

在編寫如本準則這樣的文獻時，人們常常會提出一個問題，也

就是在世界各國各地區醫療服務與經濟體制各異的環境中，準

則的普遍適用性到底如何？我們堅信，在全世界血友病的處理

原則都是相同的。若補充療法的藥物為血友病關懷計劃的主要

成本，那麼其差別主要在於使用凝血因子濃縮劑治療或者預防

出血的劑量。我們意識到這個現實差異，所以本準則中仍然包

含凝血因子濃縮劑補充療法的兩組劑量建議值。本準則是根據

已發表的各類文獻，和全球主要血友病照護中心的臨床診療做

法。然而，讀者應意識到，所推薦的較低劑量可能達不到最佳

的治療或預防效果，應作為在資源有限的條件下開始照護的起

點，在獲得治療數據和獲取更多凝血因子濃縮劑後，應逐漸提

高到更理想的劑量。

本準則第一版獲得廣泛接受的原因之一，是其易於閱讀的形式。

儘管修訂版增添了內容並擴大了資訊面，我們仍然保持了易於閱

讀的風格。我們希望本準則繼續為希望開展與仍然在維持血友病

關懷計劃的人士，提供作為有用的資料。此外，對本準則的大

量評論及對於診療聲明的廣泛共識，能促進全世界的照護診療

方式統一。更重要的是，我們希望本準則能在缺乏足夠證據的

領域中，激勵各種相關的研究進行。
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量評論及對於診療聲明的廣泛共識，能促進全世界的照護診療

方式統一。更重要的是，我們希望本準則能在缺乏足夠證據的

領域中，激勵各種相關的研究進行。
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1. 血友病是一種X染色體性

聯遺傳的先天性出血性疾

病 ， 因 第 八 凝 血 因 子

(FVIII)(A型血友病)或第九

凝血因子(FIX)(B型血友病)

缺乏所致。凝血因子的缺

乏是因為其各自基因突變

的結果。

2. 估計每10,000人中約有一

人為血友病患者。

3. 根據世界血友病聯盟全球

年度調查的估算，全球約

有40萬名血友病患者[1]。

4. A型血友病比B型血友病更

為常見，約占血友病患者

總數的 80-85%。

5. 血友病通常發生於母親那方

的男性親屬。但是，第八和

第九基因都容易產生新的突

變，在所有病例中，多達三

分之一者為自發突變所致，

之前並沒有家族病史。

6. 為了告知患者如何正確控

制，準確地診斷血友病勢

必不可少的。有以下病史

的患者應懷疑其是否有血

友病：

 ■嬰幼兒期容易出現瘀傷

 ■“自發性”出血(無明顯/已

知原因的出血)，特別是

關節、肌肉和軟組織的

出血

 ■外傷或手術後過量出血

7. 在所有患者中，約有三分

之二的患者會取得其家族

出血史。

8. 應依據凝血因子的檢測才

能明確診斷，證實FVIII或

FIX的缺乏。

出血表現

1. 血友病特有的表現型為出

血傾向。

2. 雖然出血傾向通常會伴隨

終身，但有些患有重度血

友病的孩子，可能直到開

始走路或跑步後才會有出

血症狀。

3. 輕度的血友病患者在沒有

外傷或手術時，可能不會

過量出血。

4. 血友病出血的嚴重程度，

通常與凝血因子濃度相關

，如表1-1所示。

5. 大多數的出血發生在體內

，在關節或肌肉中(請見表

1-3不同部位出血的約略頻

率)。

6. 有些出血可能會危及生命，

需要立即治療(請見第5章)。

血友病是一種罕見的疾病，其診斷和治療都很複雜。
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1. 照護的主要目的是預防和
治療因缺乏凝血因子所導

致的出血。

2. 只要可能，應當以特定的
凝血因子濃縮劑治療特定

的凝血因子缺乏症。

3. 在整合性照護機構，血友病
患者可以得到最好的照護

(請見第5頁“整合性照護”)。
4. 急性出血應盡快處理，最
好能在兩個小時內進行。

如果懷疑出血就應進行治

療。(第4級)[2]

5. 在出現出血症狀與徵兆之
前，通常患者就可感覺到

早期的出血症狀，通常被

描述為刺麻感或“前兆”。
6. 在急性出血的發作期，應
進行評估以確定出血部位

(如果臨床上不明顯)，並
應給予適當的凝血因子。

7. 在可能危及生命的嚴重出
血情況下，特別是頭部、

頸部、胸部以及胃腸道出

血等，應立即進行凝血因

子的治療，甚至應在完成

診斷評估之前開始。

8. 為應對緊急狀況的處理，
所有患者應隨身攜帶易於

查閱的血友病身份證明，

其中註明診斷、出血性疾

病的嚴重程度、抗體情況

、使用的治療產品類型、

治療嚴重、中度、輕度出

血的初始劑量、以及治療

醫生/門診的聯繫資訊。(第
5級)[3]

9. 給予desmopressin(DDAVP)
可充分提高FVIII的濃度(基
期濃度的三至六倍)。從而
控制A型血友病患者的輕度
或甚至中度出血。應適當

於個別病患中進行DDAVP
反應的檢測。(第3級)[4-6]

10.應精心呵護靜脈，它們是
血友病患的生命線。

■建議使用23或25號蝴蝶
針。

■除非緊急情況，否則切

勿切開靜脈。

■在靜脈穿刺後按壓三到

五分鐘。

■應盡可能避免使用靜脈

管路裝置，但有些兒童

可能需要使用。

11. 可採用輔助療法控制出
血，特別是在凝血因子濃

縮劑短缺時，輔助療法可

減少對濃縮劑的需求(請見
第9頁的“輔助療法”)。

12.若給予足夠劑量仍未緩解出
血時，需測定凝血因子濃

度。如凝血因子濃度出乎

意料地低，則應進行抗體

檢測(請見第40頁的“抗體檢
測”和第83頁的“抗體”)。

13.可經由預防性凝血因子補
充的方法來防治出血(請見
第10頁的“預防性凝血因子
替代療法”)。

14.可使用居家治療控制輕度/
中度的出血事件(請見第12
頁的“居家療法”)。

15. 鼓勵患者以規律的運動及
其他方式，來刺激正常的

精神運動發展，從而促進

強壯的肌肉、平衡與協調

的發展，並改善體能健康

(請見第7頁的“體能健康
和體能活動”)。

16.患者應盡量避免可能會造成
外傷的活動(請見第7頁的“
體能健康和體能活動”)。

表1-2 血友病之出血部位 [63] 表1-3 不同部位出血的約略頻率

  

 

 

  

 

 

  

 

 

 

 

  

  

  

嚴重

出血部位 大致頻率

70%–80%

關節血腫
■ 在樞紐關節內更
 為常見：踝關節、
 膝關節和肘關節
■ 在多軸關節內不
 太常見：肩、腕
 、髖關節

10%–20%肌肉

5%–10%其他的重大出血

<5%中樞神經系統 (CNS)

危及
生命

關節（關節血腫）

顱內

頸部/咽喉

胃腸道

肌肉，尤其在深層
（髂腰肌、小腿和前臂）

口腔內、牙齦、鼻腔和
泌尿生殖道的黏膜

表1-1 出血嚴重程度與凝血因子濃度之間的關係 [62]

   

  

  

 

  

 

 

 

嚴重程度 凝血因子濃度 出血情況

嚴重 < 1 IU/dl (< 0.01 IU/ml)
 或小於正常濃度的1%

關節或肌肉內自發性出血，
大部分情況下沒有明確的

止血問題

中度
1-5 IU/dl (0.01-0.05 IU/ml)
 或正常濃度的1-5%

偶爾出現自發性出血；
輕微外傷或手術時
出血時間延長

輕度 5-40 IU/dl (0.05-0.40 IU/ml)
或正常濃度的5-<40%

重大外傷或手術後嚴重出血，
自發性出血罕見

17.定期監測健康狀況和評估
疾病結果，是照護的關鍵

(請見第14頁的“監測健康
狀況和疾病結果”)。

18.應避免使用影響血小板功
能的藥物，特別是阿斯匹

靈(ASA)和非類固醇消炎
止痛藥 ( N S A I D )，某些
COX-2抑制劑除外。另一
個安全的止痛藥補充選擇

是paracetamol/acetamin-
ophen(請見第15頁的“疼痛
處理”)。

19.在進行任何侵入性治療或
檢查之前，應將凝血因子

濃度提高到適當的濃度(請
見第16頁的“外科手術和侵
入性治療或檢查”)。

20.良好的口腔衛生對於預防牙
周疾病和齲齒(易造成牙齦
出血)相當重要(請見第19頁
的“牙科照護和治療”)。
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頸部、胸部以及胃腸道出

血等，應立即進行凝血因

子的治療，甚至應在完成

診斷評估之前開始。

8. 為應對緊急狀況的處理，
所有患者應隨身攜帶易於

查閱的血友病身份證明，

其中註明診斷、出血性疾

病的嚴重程度、抗體情況

、使用的治療產品類型、

治療嚴重、中度、輕度出

血的初始劑量、以及治療

醫生/門診的聯繫資訊。(第
5級)[3]

9. 給予desmopressin(DDAVP)
可充分提高FVIII的濃度(基
期濃度的三至六倍)。從而
控制A型血友病患者的輕度
或甚至中度出血。應適當

於個別病患中進行DDAVP
反應的檢測。(第3級)[4-6]

10.應精心呵護靜脈，它們是
血友病患的生命線。

■建議使用23或25號蝴蝶
針。

■除非緊急情況，否則切

勿切開靜脈。

■在靜脈穿刺後按壓三到

五分鐘。

■應盡可能避免使用靜脈

管路裝置，但有些兒童

可能需要使用。

11. 可採用輔助療法控制出
血，特別是在凝血因子濃

縮劑短缺時，輔助療法可

減少對濃縮劑的需求(請見
第9頁的“輔助療法”)。

12.若給予足夠劑量仍未緩解出
血時，需測定凝血因子濃

度。如凝血因子濃度出乎

意料地低，則應進行抗體

檢測(請見第40頁的“抗體檢
測”和第83頁的“抗體”)。

13.可經由預防性凝血因子補
充的方法來防治出血(請見
第10頁的“預防性凝血因子
替代療法”)。

14.可使用居家治療控制輕度/
中度的出血事件(請見第12
頁的“居家療法”)。

15. 鼓勵患者以規律的運動及
其他方式，來刺激正常的

精神運動發展，從而促進

強壯的肌肉、平衡與協調

的發展，並改善體能健康

(請見第7頁的“體能健康
和體能活動”)。

16.患者應盡量避免可能會造成
外傷的活動(請見第7頁的“
體能健康和體能活動”)。

表1-2 血友病之出血部位 [63] 表1-3 不同部位出血的約略頻率

  

 

 

  

 

 

  

 

 

 

 

  

  

  

嚴重

出血部位 大致頻率

70%–80%

關節血腫
■ 在樞紐關節內更
 為常見：踝關節、
 膝關節和肘關節
■ 在多軸關節內不
 太常見：肩、腕
 、髖關節

10%–20%肌肉

5%–10%其他的重大出血

<5%中樞神經系統 (CNS)

危及
生命

關節（關節血腫）

顱內

頸部/咽喉

胃腸道

肌肉，尤其在深層
（髂腰肌、小腿和前臂）

口腔內、牙齦、鼻腔和
泌尿生殖道的黏膜

表1-1 出血嚴重程度與凝血因子濃度之間的關係 [62]

   

  

  

 

  

 

 

 

嚴重程度 凝血因子濃度 出血情況

嚴重 < 1 IU/dl (< 0.01 IU/ml)
 或小於正常濃度的1%

關節或肌肉內自發性出血，
大部分情況下沒有明確的

止血問題

中度
1-5 IU/dl (0.01-0.05 IU/ml)
 或正常濃度的1-5%

偶爾出現自發性出血；
輕微外傷或手術時
出血時間延長

輕度 5-40 IU/dl (0.05-0.40 IU/ml)
或正常濃度的5-<40%

重大外傷或手術後嚴重出血，
自發性出血罕見

17.定期監測健康狀況和評估
疾病結果，是照護的關鍵

(請見第14頁的“監測健康
狀況和疾病結果”)。

18.應避免使用影響血小板功
能的藥物，特別是阿斯匹

靈(ASA)和非類固醇消炎
止痛藥 ( N S A I D )，某些
COX-2抑制劑除外。另一
個安全的止痛藥補充選擇

是paracetamol/acetamin-
ophen(請見第15頁的“疼痛
處理”)。

19.在進行任何侵入性治療或
檢查之前，應將凝血因子

濃度提高到適當的濃度(請
見第16頁的“外科手術和侵
入性治療或檢查”)。

20.良好的口腔衛生對於預防牙
周疾病和齲齒(易造成牙齦
出血)相當重要(請見第19頁
的“牙科照護和治療”)。
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1. 整合性照護可促進身心健康
和生活品質，同時降低發病

率和死亡率。(第3級)[7-9]

2. 血友病是一種診斷和治療

極為複雜的罕見疾病。對

於這些患者，尤其是那些

重症患者，最佳的照護所

要求的不僅是治療急性出

血而已。

3. 要改善血友病患者的健康和

生活品質，其重點包括：

■預防出血和關節損傷

■及時治療出血

■控制併發症，包括：

▲關節和肌肉損傷，以

及其他的出血後遺症

▲抗體的發展

▲經由血液製品傳播的

病毒感染

 ■注重社會心理健康

整合性照護團隊

1. 根據臨床和全國性治療準
則所公認的方案(如有)，
由跨團隊的專業醫護人員

1. 照護的主要目的是預防和
治療因缺乏凝血因子所導

致的出血。

2. 只要可能，應當以特定的
凝血因子濃縮劑治療特定

的凝血因子缺乏症。

3. 在整合性照護機構，血友病
患者可以得到最好的照護

(請見第5頁“整合性照護”)。
4. 急性出血應盡快處理，最
好能在兩個小時內進行。

如果懷疑出血就應進行治

療。(第4級)[2]

5. 在出現出血症狀與徵兆之
前，通常患者就可感覺到

早期的出血症狀，通常被

描述為刺麻感或“前兆”。
6. 在急性出血的發作期，應
進行評估以確定出血部位

(如果臨床上不明顯)，並
應給予適當的凝血因子。

7. 在可能危及生命的嚴重出
血情況下，特別是頭部、

頸部、胸部以及胃腸道出

血等，應立即進行凝血因

子的治療，甚至應在完成

診斷評估之前開始。

8. 為應對緊急狀況的處理，
所有患者應隨身攜帶易於

查閱的血友病身份證明，

其中註明診斷、出血性疾

病的嚴重程度、抗體情況

、使用的治療產品類型、

治療嚴重、中度、輕度出

血的初始劑量、以及治療

醫生/門診的聯繫資訊。(第
5級)[3]

9. 給予desmopressin(DDAVP)
可充分提高FVIII的濃度(基
期濃度的三至六倍)。從而
控制A型血友病患者的輕度
或甚至中度出血。應適當

於個別病患中進行DDAVP
反應的檢測。(第3級)[4-6]

10.應精心呵護靜脈，它們是
血友病患的生命線。

■建議使用23或25號蝴蝶
針。

■除非緊急情況，否則切

勿切開靜脈。

■在靜脈穿刺後按壓三到

五分鐘。

■應盡可能避免使用靜脈

管路裝置，但有些兒童

可能需要使用。

11. 可採用輔助療法控制出
血，特別是在凝血因子濃

縮劑短缺時，輔助療法可

減少對濃縮劑的需求(請見
第9頁的“輔助療法”)。

12.若給予足夠劑量仍未緩解出
血時，需測定凝血因子濃

度。如凝血因子濃度出乎

意料地低，則應進行抗體

檢測(請見第40頁的“抗體檢
測”和第83頁的“抗體”)。

13.可經由預防性凝血因子補
充的方法來防治出血(請見
第10頁的“預防性凝血因子
替代療法”)。

14.可使用居家治療控制輕度/
中度的出血事件(請見第12
頁的“居家療法”)。

15. 鼓勵患者以規律的運動及
其他方式，來刺激正常的

精神運動發展，從而促進

強壯的肌肉、平衡與協調

的發展，並改善體能健康

(請見第7頁的“體能健康
和體能活動”)。

16.患者應盡量避免可能會造成
外傷的活動(請見第7頁的“
體能健康和體能活動”)。

所組成的小組，提供協調

性的整合性照護，可滿足

血友病患者及其家人廣泛

的需求。(第5級)[10-12]

2. 整合性照護團隊為擁有各

種專長和經驗的跨團隊小

組，致力於患者及其家人

的身體與社會心理健康。

3. 核心團隊應包括以下成員：

■一名醫療主任(最好是兒

科和/或成人血液專科的

醫師、或對止血有興趣

與專長的醫師）

■一名護理協調員 

▲協調所需照護

▲教育患者及其家屬

▲擔任當患者有突發問

題或需要追蹤的第一

聯絡人

▲能夠評估患者並提供

適當的初始照護

■一名骨骼肌肉專家(物理

治療師、職能治療師、

骨科醫師、風濕科醫師)

，可以解決預防與治療

方面的問題

■一名實驗室專業人員

■一名社會心理專家(最好

是社工或心理醫師)，熟

識可用的社區資源

4. 根據血友病中心內部的可

行性、受訓人員專長及機

構服務內容的不同，團隊

成員承擔的角色可能有所

不同。

5. 核心團隊的所有成員都應

該具有治療出血性疾病的

專業知識和經驗，並且能

讓患者方便及時地找到他

們。應隨時可提供適當的

急診照護。

6. 以下的支持資源是必要的：

■可進行精準凝血因子檢

測和抗體檢測的凝血實

驗室。

■必備適當的凝血因子濃

縮劑(血漿製劑或重組製

劑)，以及如可取得其他

輔助止血的藥物，如

desmopressin(DDAVP)

和傳明酸。

■如果沒有凝血因子濃縮

劑，可得到安全的血液

製品，如新鮮冷凍血漿 

(FFP) 和冷凍沉澱品。

■如有需要，可提供固定

和移動/支撐輔助器的模

具和/或夾板。

7. 整合性照護團隊還應包括

或可提供以下人員：

■慢性疼痛專科醫師

■牙醫

■遺傳學專科醫師 

■肝病專科醫師

■感染症專科醫師

■免疫學專科醫師

■婦科/產科醫師

■職業輔導員

8. 為確保在門診人員變動的

情況下仍有連續性的照護

，應明文寫下診療方案。

9. 整合性照護團隊應擁有為

家庭成員提供支援的資源

。這可能包括確定資源和

策略，以幫助應對：

■日常生活的風險和問題

，特別是處理出血方面

■患者於不同生長和發育

時期的改變(尤其是青春

期和老年期)

■ 教育和就業方面的問題

■ 生出另一個患病兒童的

風險與可能的抉擇

10.整合性照護團隊成員若能 

與患者/家屬建立長期的關

係，可促進患者的遵囑

性。

整合性照護計劃的功能

1. 為患者及其家庭提供或協

調入院(即住院期間)與門

診(門診就診及其他就診)

的照護與服務。

■患者應至少每年由全部核

心團隊成員看診一次(兒
童應每六個月一次)，進
行全面的血液、骨骼肌肉

與社會心理評估，並制定

、審核與改善個人的整合

性照護計劃。在這些回診

中，也可轉介其他服務。

(第5級)[13,14]

■應與患者一同制定照護

計劃，並向所有相關的

治療者與照護機構傳達

該計劃。治療者之間的

相互溝通是重要的。

■較小型的醫療中心與私

人醫師可在與整合性照

護中心經常諮詢的條件

之下，提供一些併發症

的初級照護與處理(特別

是為了那些住在離最近

的血友病治療中心很遠

的患者們)。

2. 當可取得凝血因子濃縮劑

時，開始提供訓練並監督

居家療法。

3. 教育患者、家人和其他照

顧者，以確保患者的需求

得到滿足。

4. 收集有關出血部位、治療

的類型與劑量、長期結果

評估(尤其是關於肌肉骨骼

功能的評估)、治療產生的

併發症及外科手術治療等

的資料。這些資訊最好以

電腦輸入的方式記錄，並

應由指定人員依照保密法

律和其他國家相關法規定

期更新和維護。系統性的

資料收集將：

■方便審核血友病治療中

心所提供的服務，協助

改善照護服務。

■有助於告知資源的分配。

■促進中心之間在資料共

用與發表方面的合作。

5. 如果可能，進行基礎和臨

床的研究。由於每個中心

的患者數目可能有限，因

此，臨床研究的進行最好

與其他血友病中心合作。

17.定期監測健康狀況和評估
疾病結果，是照護的關鍵

(請見第14頁的“監測健康
狀況和疾病結果”)。

18.應避免使用影響血小板功
能的藥物，特別是阿斯匹

靈(ASA)和非類固醇消炎
止痛藥 ( N S A I D )，某些
COX-2抑制劑除外。另一
個安全的止痛藥補充選擇

是paracetamol/acetamin-
ophen(請見第15頁的“疼痛
處理”)。

19.在進行任何侵入性治療或
檢查之前，應將凝血因子

濃度提高到適當的濃度(請
見第16頁的“外科手術和侵
入性治療或檢查”)。

20.良好的口腔衛生對於預防牙
周疾病和齲齒(易造成牙齦
出血)相當重要(請見第19頁
的“牙科照護和治療”)。
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1. 整合性照護可促進身心健康
和生活品質，同時降低發病

率和死亡率。(第3級)[7-9]

2. 血友病是一種診斷和治療

極為複雜的罕見疾病。對

於這些患者，尤其是那些

重症患者，最佳的照護所

要求的不僅是治療急性出

血而已。

3. 要改善血友病患者的健康和

生活品質，其重點包括：

■預防出血和關節損傷

■及時治療出血

■控制併發症，包括：

▲關節和肌肉損傷，以

及其他的出血後遺症

▲抗體的發展

▲經由血液製品傳播的

病毒感染

 ■注重社會心理健康

整合性照護團隊

1. 根據臨床和全國性治療準
則所公認的方案(如有)，
由跨團隊的專業醫護人員

1. 照護的主要目的是預防和
治療因缺乏凝血因子所導

致的出血。

2. 只要可能，應當以特定的
凝血因子濃縮劑治療特定

的凝血因子缺乏症。

3. 在整合性照護機構，血友病
患者可以得到最好的照護

(請見第5頁“整合性照護”)。
4. 急性出血應盡快處理，最
好能在兩個小時內進行。

如果懷疑出血就應進行治

療。(第4級)[2]

5. 在出現出血症狀與徵兆之
前，通常患者就可感覺到

早期的出血症狀，通常被

描述為刺麻感或“前兆”。
6. 在急性出血的發作期，應
進行評估以確定出血部位

(如果臨床上不明顯)，並
應給予適當的凝血因子。

7. 在可能危及生命的嚴重出
血情況下，特別是頭部、

頸部、胸部以及胃腸道出

血等，應立即進行凝血因

子的治療，甚至應在完成

診斷評估之前開始。

8. 為應對緊急狀況的處理，
所有患者應隨身攜帶易於

查閱的血友病身份證明，

其中註明診斷、出血性疾

病的嚴重程度、抗體情況

、使用的治療產品類型、

治療嚴重、中度、輕度出

血的初始劑量、以及治療

醫生/門診的聯繫資訊。(第
5級)[3]

9. 給予desmopressin(DDAVP)
可充分提高FVIII的濃度(基
期濃度的三至六倍)。從而
控制A型血友病患者的輕度
或甚至中度出血。應適當

於個別病患中進行DDAVP
反應的檢測。(第3級)[4-6]

10.應精心呵護靜脈，它們是
血友病患的生命線。

■建議使用23或25號蝴蝶
針。

■除非緊急情況，否則切

勿切開靜脈。

■在靜脈穿刺後按壓三到

五分鐘。

■應盡可能避免使用靜脈

管路裝置，但有些兒童

可能需要使用。

11. 可採用輔助療法控制出
血，特別是在凝血因子濃

縮劑短缺時，輔助療法可

減少對濃縮劑的需求(請見
第9頁的“輔助療法”)。

12.若給予足夠劑量仍未緩解出
血時，需測定凝血因子濃

度。如凝血因子濃度出乎

意料地低，則應進行抗體

檢測(請見第40頁的“抗體檢
測”和第83頁的“抗體”)。

13.可經由預防性凝血因子補
充的方法來防治出血(請見
第10頁的“預防性凝血因子
替代療法”)。

14.可使用居家治療控制輕度/
中度的出血事件(請見第12
頁的“居家療法”)。

15. 鼓勵患者以規律的運動及
其他方式，來刺激正常的

精神運動發展，從而促進

強壯的肌肉、平衡與協調

的發展，並改善體能健康

(請見第7頁的“體能健康
和體能活動”)。

16.患者應盡量避免可能會造成
外傷的活動(請見第7頁的“
體能健康和體能活動”)。

所組成的小組，提供協調

性的整合性照護，可滿足

血友病患者及其家人廣泛

的需求。(第5級)[10-12]

2. 整合性照護團隊為擁有各

種專長和經驗的跨團隊小

組，致力於患者及其家人

的身體與社會心理健康。

3. 核心團隊應包括以下成員：

■一名醫療主任(最好是兒

科和/或成人血液專科的

醫師、或對止血有興趣

與專長的醫師）

■一名護理協調員 

▲協調所需照護

▲教育患者及其家屬

▲擔任當患者有突發問

題或需要追蹤的第一

聯絡人

▲能夠評估患者並提供

適當的初始照護

■一名骨骼肌肉專家(物理

治療師、職能治療師、

骨科醫師、風濕科醫師)

，可以解決預防與治療

方面的問題

■一名實驗室專業人員

■一名社會心理專家(最好

是社工或心理醫師)，熟

識可用的社區資源

4. 根據血友病中心內部的可

行性、受訓人員專長及機

構服務內容的不同，團隊

成員承擔的角色可能有所

不同。

5. 核心團隊的所有成員都應

該具有治療出血性疾病的

專業知識和經驗，並且能

讓患者方便及時地找到他

們。應隨時可提供適當的

急診照護。

6. 以下的支持資源是必要的：

■可進行精準凝血因子檢

測和抗體檢測的凝血實

驗室。

■必備適當的凝血因子濃

縮劑(血漿製劑或重組製

劑)，以及如可取得其他

輔助止血的藥物，如

desmopressin(DDAVP)

和傳明酸。

■如果沒有凝血因子濃縮

劑，可得到安全的血液

製品，如新鮮冷凍血漿 

(FFP) 和冷凍沉澱品。

■如有需要，可提供固定

和移動/支撐輔助器的模

具和/或夾板。

7. 整合性照護團隊還應包括

或可提供以下人員：

■慢性疼痛專科醫師

■牙醫

■遺傳學專科醫師 

■肝病專科醫師

■感染症專科醫師

■免疫學專科醫師

■婦科/產科醫師

■職業輔導員

8. 為確保在門診人員變動的

情況下仍有連續性的照護

，應明文寫下診療方案。

9. 整合性照護團隊應擁有為

家庭成員提供支援的資源

。這可能包括確定資源和

策略，以幫助應對：

■日常生活的風險和問題

，特別是處理出血方面

■患者於不同生長和發育

時期的改變(尤其是青春

期和老年期)

■ 教育和就業方面的問題

■ 生出另一個患病兒童的

風險與可能的抉擇

10.整合性照護團隊成員若能 

與患者/家屬建立長期的關

係，可促進患者的遵囑

性。

整合性照護計劃的功能

1. 為患者及其家庭提供或協

調入院(即住院期間)與門

診(門診就診及其他就診)

的照護與服務。

■患者應至少每年由全部核

心團隊成員看診一次(兒
童應每六個月一次)，進
行全面的血液、骨骼肌肉

與社會心理評估，並制定

、審核與改善個人的整合

性照護計劃。在這些回診

中，也可轉介其他服務。

(第5級)[13,14]

■應與患者一同制定照護

計劃，並向所有相關的

治療者與照護機構傳達

該計劃。治療者之間的

相互溝通是重要的。

■較小型的醫療中心與私

人醫師可在與整合性照

護中心經常諮詢的條件

之下，提供一些併發症

的初級照護與處理(特別

是為了那些住在離最近

的血友病治療中心很遠

的患者們)。

2. 當可取得凝血因子濃縮劑

時，開始提供訓練並監督

居家療法。

3. 教育患者、家人和其他照

顧者，以確保患者的需求

得到滿足。

4. 收集有關出血部位、治療

的類型與劑量、長期結果

評估(尤其是關於肌肉骨骼

功能的評估)、治療產生的

併發症及外科手術治療等

的資料。這些資訊最好以

電腦輸入的方式記錄，並

應由指定人員依照保密法

律和其他國家相關法規定

期更新和維護。系統性的

資料收集將：

■方便審核血友病治療中

心所提供的服務，協助

改善照護服務。

■有助於告知資源的分配。

■促進中心之間在資料共

用與發表方面的合作。

5. 如果可能，進行基礎和臨

床的研究。由於每個中心

的患者數目可能有限，因

此，臨床研究的進行最好

與其他血友病中心合作。

17.定期監測健康狀況和評估
疾病結果，是照護的關鍵

(請見第14頁的“監測健康
狀況和疾病結果”)。

18.應避免使用影響血小板功
能的藥物，特別是阿斯匹

靈(ASA)和非類固醇消炎
止痛藥 ( N S A I D )，某些
COX-2抑制劑除外。另一
個安全的止痛藥補充選擇

是paracetamol/acetamin-
ophen(請見第15頁的“疼痛
處理”)。

19.在進行任何侵入性治療或
檢查之前，應將凝血因子

濃度提高到適當的濃度(請
見第16頁的“外科手術和侵
入性治療或檢查”)。

20.良好的口腔衛生對於預防牙
周疾病和齲齒(易造成牙齦
出血)相當重要(請見第19頁
的“牙科照護和治療”)。
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1. 整合性照護可促進身心健康
和生活品質，同時降低發病

率和死亡率。(第3級)[7-9]

2. 血友病是一種診斷和治療

極為複雜的罕見疾病。對

於這些患者，尤其是那些

重症患者，最佳的照護所

要求的不僅是治療急性出

血而已。

3. 要改善血友病患者的健康和

生活品質，其重點包括：

■預防出血和關節損傷

■及時治療出血

■控制併發症，包括：

▲關節和肌肉損傷，以

及其他的出血後遺症

▲抗體的發展

▲經由血液製品傳播的

病毒感染

 ■注重社會心理健康

整合性照護團隊

1. 根據臨床和全國性治療準
則所公認的方案(如有)，
由跨團隊的專業醫護人員

所組成的小組，提供協調

性的整合性照護，可滿足

血友病患者及其家人廣泛

的需求。(第5級)[10-12]

2. 整合性照護團隊為擁有各

種專長和經驗的跨團隊小

組，致力於患者及其家人

的身體與社會心理健康。

3. 核心團隊應包括以下成員：

■一名醫療主任(最好是兒

科和/或成人血液專科的

醫師、或對止血有興趣

與專長的醫師）

■一名護理協調員 

▲協調所需照護

▲教育患者及其家屬

▲擔任當患者有突發問

題或需要追蹤的第一

聯絡人

▲能夠評估患者並提供

適當的初始照護

■一名骨骼肌肉專家(物理

治療師、職能治療師、

骨科醫師、風濕科醫師)

，可以解決預防與治療

方面的問題

■一名實驗室專業人員

■一名社會心理專家(最好

是社工或心理醫師)，熟

識可用的社區資源

4. 根據血友病中心內部的可

行性、受訓人員專長及機

構服務內容的不同，團隊

成員承擔的角色可能有所

不同。

5. 核心團隊的所有成員都應

該具有治療出血性疾病的

專業知識和經驗，並且能

讓患者方便及時地找到他

們。應隨時可提供適當的

急診照護。

6. 以下的支持資源是必要的：

■可進行精準凝血因子檢

測和抗體檢測的凝血實

驗室。

■必備適當的凝血因子濃

縮劑(血漿製劑或重組製

劑)，以及如可取得其他

輔助止血的藥物，如

desmopressin(DDAVP)

和傳明酸。

■如果沒有凝血因子濃縮

劑，可得到安全的血液

製品，如新鮮冷凍血漿 

(FFP) 和冷凍沉澱品。

■如有需要，可提供固定

和移動/支撐輔助器的模

具和/或夾板。

7. 整合性照護團隊還應包括

或可提供以下人員：

■慢性疼痛專科醫師

■牙醫

■遺傳學專科醫師 

■肝病專科醫師

■感染症專科醫師

■免疫學專科醫師

■婦科/產科醫師

■職業輔導員

8. 為確保在門診人員變動的

情況下仍有連續性的照護

，應明文寫下診療方案。

9. 整合性照護團隊應擁有為

家庭成員提供支援的資源

。這可能包括確定資源和

策略，以幫助應對：

■日常生活的風險和問題

，特別是處理出血方面

■患者於不同生長和發育

時期的改變(尤其是青春

期和老年期)

■ 教育和就業方面的問題

■ 生出另一個患病兒童的

風險與可能的抉擇

10.整合性照護團隊成員若能 

與患者/家屬建立長期的關

係，可促進患者的遵囑

性。

整合性照護計劃的功能

1. 為患者及其家庭提供或協

調入院(即住院期間)與門

診(門診就診及其他就診)

的照護與服務。

■患者應至少每年由全部核

心團隊成員看診一次(兒
童應每六個月一次)，進
行全面的血液、骨骼肌肉

與社會心理評估，並制定

、審核與改善個人的整合

性照護計劃。在這些回診

中，也可轉介其他服務。

(第5級)[13,14]

■應與患者一同制定照護

計劃，並向所有相關的

治療者與照護機構傳達

該計劃。治療者之間的

相互溝通是重要的。

■較小型的醫療中心與私

人醫師可在與整合性照

護中心經常諮詢的條件

之下，提供一些併發症

的初級照護與處理(特別

是為了那些住在離最近

的血友病治療中心很遠

的患者們)。

2. 當可取得凝血因子濃縮劑

時，開始提供訓練並監督

居家療法。

3. 教育患者、家人和其他照

顧者，以確保患者的需求

得到滿足。

4. 收集有關出血部位、治療

的類型與劑量、長期結果

評估(尤其是關於肌肉骨骼

功能的評估)、治療產生的

併發症及外科手術治療等

的資料。這些資訊最好以

電腦輸入的方式記錄，並

應由指定人員依照保密法

律和其他國家相關法規定

期更新和維護。系統性的

資料收集將：

■方便審核血友病治療中

心所提供的服務，協助

改善照護服務。

■有助於告知資源的分配。

■促進中心之間在資料共

用與發表方面的合作。

5. 如果可能，進行基礎和臨

床的研究。由於每個中心

的患者數目可能有限，因

此，臨床研究的進行最好

與其他血友病中心合作。



- 7 -

1. 整合性照護可促進身心健康
和生活品質，同時降低發病

率和死亡率。(第3級)[7-9]

2. 血友病是一種診斷和治療

極為複雜的罕見疾病。對

於這些患者，尤其是那些

重症患者，最佳的照護所

要求的不僅是治療急性出

血而已。

3. 要改善血友病患者的健康和

生活品質，其重點包括：

■預防出血和關節損傷

■及時治療出血

■控制併發症，包括：

▲關節和肌肉損傷，以

及其他的出血後遺症

▲抗體的發展

▲經由血液製品傳播的

病毒感染

 ■注重社會心理健康

整合性照護團隊

1. 根據臨床和全國性治療準
則所公認的方案(如有)，
由跨團隊的專業醫護人員

所組成的小組，提供協調

性的整合性照護，可滿足

血友病患者及其家人廣泛

的需求。(第5級)[10-12]

2. 整合性照護團隊為擁有各

種專長和經驗的跨團隊小

組，致力於患者及其家人

的身體與社會心理健康。

3. 核心團隊應包括以下成員：

■一名醫療主任(最好是兒

科和/或成人血液專科的

醫師、或對止血有興趣

與專長的醫師）

■一名護理協調員 

▲協調所需照護

▲教育患者及其家屬

▲擔任當患者有突發問

題或需要追蹤的第一

聯絡人

▲能夠評估患者並提供

適當的初始照護

■一名骨骼肌肉專家(物理

治療師、職能治療師、

骨科醫師、風濕科醫師)

，可以解決預防與治療

方面的問題

■一名實驗室專業人員

■一名社會心理專家(最好

是社工或心理醫師)，熟

識可用的社區資源

4. 根據血友病中心內部的可

行性、受訓人員專長及機

構服務內容的不同，團隊

成員承擔的角色可能有所

不同。

5. 核心團隊的所有成員都應

該具有治療出血性疾病的

專業知識和經驗，並且能

讓患者方便及時地找到他

們。應隨時可提供適當的

急診照護。

6. 以下的支持資源是必要的：

■可進行精準凝血因子檢

測和抗體檢測的凝血實

驗室。

■必備適當的凝血因子濃

縮劑(血漿製劑或重組製

劑)，以及如可取得其他

輔助止血的藥物，如

desmopressin(DDAVP)

和傳明酸。

■如果沒有凝血因子濃縮

劑，可得到安全的血液

製品，如新鮮冷凍血漿 

(FFP) 和冷凍沉澱品。

■如有需要，可提供固定

和移動/支撐輔助器的模

具和/或夾板。

7. 整合性照護團隊還應包括

或可提供以下人員：

■慢性疼痛專科醫師

■牙醫

■遺傳學專科醫師 

■肝病專科醫師

■感染症專科醫師

■免疫學專科醫師

■婦科/產科醫師

■職業輔導員

8. 為確保在門診人員變動的

情況下仍有連續性的照護

，應明文寫下診療方案。

9. 整合性照護團隊應擁有為

家庭成員提供支援的資源

。這可能包括確定資源和

策略，以幫助應對：

■日常生活的風險和問題

，特別是處理出血方面

■患者於不同生長和發育

時期的改變(尤其是青春

期和老年期)

■ 教育和就業方面的問題

■ 生出另一個患病兒童的

風險與可能的抉擇

10.整合性照護團隊成員若能 

與患者/家屬建立長期的關

係，可促進患者的遵囑

性。

整合性照護計劃的功能

1. 為患者及其家庭提供或協

調入院(即住院期間)與門

診(門診就診及其他就診)

的照護與服務。

■患者應至少每年由全部核

心團隊成員看診一次(兒
童應每六個月一次)，進
行全面的血液、骨骼肌肉

與社會心理評估，並制定

、審核與改善個人的整合

性照護計劃。在這些回診

中，也可轉介其他服務。

(第5級)[13,14]

■應與患者一同制定照護

計劃，並向所有相關的

治療者與照護機構傳達

該計劃。治療者之間的

相互溝通是重要的。

■較小型的醫療中心與私

人醫師可在與整合性照

護中心經常諮詢的條件

之下，提供一些併發症

的初級照護與處理(特別

是為了那些住在離最近

的血友病治療中心很遠

的患者們)。

2. 當可取得凝血因子濃縮劑

時，開始提供訓練並監督

居家療法。

3. 教育患者、家人和其他照

顧者，以確保患者的需求

得到滿足。

4. 收集有關出血部位、治療

的類型與劑量、長期結果

評估(尤其是關於肌肉骨骼

功能的評估)、治療產生的

併發症及外科手術治療等

的資料。這些資訊最好以

電腦輸入的方式記錄，並

應由指定人員依照保密法

律和其他國家相關法規定

期更新和維護。系統性的

資料收集將：

■方便審核血友病治療中

心所提供的服務，協助

改善照護服務。

■有助於告知資源的分配。

■促進中心之間在資料共

用與發表方面的合作。

5. 如果可能，進行基礎和臨

床的研究。由於每個中心

的患者數目可能有限，因

此，臨床研究的進行最好

與其他血友病中心合作。
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1. 整合性照護可促進身心健康
和生活品質，同時降低發病

率和死亡率。(第3級)[7-9]

2. 血友病是一種診斷和治療

極為複雜的罕見疾病。對

於這些患者，尤其是那些

重症患者，最佳的照護所

要求的不僅是治療急性出

血而已。

3. 要改善血友病患者的健康和

生活品質，其重點包括：

■預防出血和關節損傷

■及時治療出血

■控制併發症，包括：

▲關節和肌肉損傷，以

及其他的出血後遺症

▲抗體的發展

▲經由血液製品傳播的

病毒感染

 ■注重社會心理健康

整合性照護團隊

1. 根據臨床和全國性治療準
則所公認的方案(如有)，
由跨團隊的專業醫護人員

所組成的小組，提供協調

性的整合性照護，可滿足

血友病患者及其家人廣泛

的需求。(第5級)[10-12]

2. 整合性照護團隊為擁有各

種專長和經驗的跨團隊小

組，致力於患者及其家人

的身體與社會心理健康。

3. 核心團隊應包括以下成員：

■一名醫療主任(最好是兒

科和/或成人血液專科的

醫師、或對止血有興趣

與專長的醫師）

■一名護理協調員 

▲協調所需照護

▲教育患者及其家屬

▲擔任當患者有突發問

題或需要追蹤的第一

聯絡人

▲能夠評估患者並提供

適當的初始照護

■一名骨骼肌肉專家(物理

治療師、職能治療師、

骨科醫師、風濕科醫師)

，可以解決預防與治療

方面的問題

■一名實驗室專業人員

■一名社會心理專家(最好

是社工或心理醫師)，熟

識可用的社區資源

4. 根據血友病中心內部的可

行性、受訓人員專長及機

構服務內容的不同，團隊

成員承擔的角色可能有所

不同。

5. 核心團隊的所有成員都應

該具有治療出血性疾病的

專業知識和經驗，並且能

讓患者方便及時地找到他

們。應隨時可提供適當的

急診照護。

6. 以下的支持資源是必要的：

■可進行精準凝血因子檢

測和抗體檢測的凝血實

驗室。

■必備適當的凝血因子濃

縮劑(血漿製劑或重組製

劑)，以及如可取得其他

輔助止血的藥物，如

desmopressin(DDAVP)

和傳明酸。

■如果沒有凝血因子濃縮

劑，可得到安全的血液

製品，如新鮮冷凍血漿 

(FFP) 和冷凍沉澱品。

■如有需要，可提供固定

和移動/支撐輔助器的模

具和/或夾板。

7. 整合性照護團隊還應包括

或可提供以下人員：

■慢性疼痛專科醫師

■牙醫

■遺傳學專科醫師 

■肝病專科醫師

■感染症專科醫師

■免疫學專科醫師

■婦科/產科醫師

■職業輔導員

8. 為確保在門診人員變動的

情況下仍有連續性的照護

，應明文寫下診療方案。

9. 整合性照護團隊應擁有為

家庭成員提供支援的資源

。這可能包括確定資源和

策略，以幫助應對：

■日常生活的風險和問題

，特別是處理出血方面

■患者於不同生長和發育

時期的改變(尤其是青春

期和老年期)

■ 教育和就業方面的問題

■ 生出另一個患病兒童的

風險與可能的抉擇

10.整合性照護團隊成員若能 

與患者/家屬建立長期的關

係，可促進患者的遵囑

性。

整合性照護計劃的功能

1. 為患者及其家庭提供或協

調入院(即住院期間)與門

診(門診就診及其他就診)

的照護與服務。

■患者應至少每年由全部核

心團隊成員看診一次(兒
童應每六個月一次)，進
行全面的血液、骨骼肌肉

與社會心理評估，並制定

、審核與改善個人的整合

性照護計劃。在這些回診

中，也可轉介其他服務。

(第5級)[13,14]

■應與患者一同制定照護

計劃，並向所有相關的

治療者與照護機構傳達

該計劃。治療者之間的

相互溝通是重要的。

■較小型的醫療中心與私

人醫師可在與整合性照

護中心經常諮詢的條件

之下，提供一些併發症

����ᝃ়ਰજ֝ᝃ়ަ

1. 應鼓勵患者進行體能活動
，以促進身體健康和正常

的神經肌肉發育，注重肌

肉力量的強化、協調性、

整體的體能健康、身體機

能、健康的體重與自尊心

。(第2級)[15]

2. 血友病患者的骨密度可能

會降低 [16,17]。

3. 對於肌肉骨骼功能有重大
障礙的患者，應鼓勵患者

在不妨礙關節健康的情況

下進行負重運動，以促進

形成並維持良好的骨密度

。(第3級)[16]

����ცѫᑁ٘

1. 輔助治療很重要，尤其是

在凝血因子濃縮劑數量有

限或無法獲取的地方，可

能減少治療產品需要的數

量。

2. 急救措施：除了用凝血因

子濃縮劑提高凝血因子的

濃度之外(或對輕度A型血

友病使用desmopressin)，

可使用保護措施(夾板)、休

4. 活動的選擇需順應個人的

喜好/興趣、能力、身體狀

況、當地習俗與資源。

5. 應鼓勵進行非撞擊性的運

動，如游泳、散步、高爾

夫球、羽毛球、射箭、自

行車、划船、帆船與乒乓

球等。

6. 最好避免身體強烈撞擊和

碰撞的運動，如足球、曲

棍球、橄欖球、拳擊、摔

跤，以及如摩托車越野賽

和滑雪等的高速運動，因

為除非患者對這些活動採

取了良好的預防措施，它

們可能會導致危及生命的

傷害。

的初級照護與處理(特別

是為了那些住在離最近

的血友病治療中心很遠

的患者們)。

2. 當可取得凝血因子濃縮劑

時，開始提供訓練並監督

居家療法。

3. 教育患者、家人和其他照

顧者，以確保患者的需求

得到滿足。

4. 收集有關出血部位、治療

的類型與劑量、長期結果

評估(尤其是關於肌肉骨骼

功能的評估)、治療產生的

併發症及外科手術治療等

的資料。這些資訊最好以

電腦輸入的方式記錄，並

應由指定人員依照保密法

律和其他國家相關法規定

期更新和維護。系統性的

資料收集將：

■方便審核血友病治療中

心所提供的服務，協助

改善照護服務。

■有助於告知資源的分配。

■促進中心之間在資料共

用與發表方面的合作。

5. 如果可能，進行基礎和臨

床的研究。由於每個中心

的患者數目可能有限，因

此，臨床研究的進行最好

與其他血友病中心合作。

7. 相較於那些可能缺乏保護

設備和監管的無組織活動

，更鼓勵進行有組織的體

育活動。

8. 在進行體能活動之前，患

者應諮詢骨骼肌肉專家，

討論活動是否合適、是否

需要護具、預防性治療(凝

血因子及其他方式)以及需

要的身體技能等。當患者

有任何問題或標靶關節

(target joints)時，這一點尤

為重要[18]。

9. 在活動中，特別是在無法
獲得凝血因子的地方，可

用支架或夾板保護標靶關

節。(第4級)[19,20]

10.出血後應逐步地開始恢復
活動，以盡量減少再次出

血的機會。

息、冰敷、加壓和抬高(英

文縮寫簡稱為PRICE)作為

肌肉和關節出血的輔助處

理方式。

3. 物理治療 /復健治療對於

肌肉骨骼出血後的功能改

善和恢復，及已患血友病

關節病變的患者們特別重

要(請見第80頁的“血友病

的物理治療原則”)。

4. 抗凝血纖維分解之藥物(例

如傳明酸、Epsilon amino-

caproic acid)是黏膜出血

及拔牙後出血有效的輔助

治療方法(請見第57頁的“

傳明酸”和第58頁的“Epsi-

lon aminocaproic acid”)。

5. 對於急性出血後的關節炎

症以及慢性關節炎，使用

某些COX-2抑制劑是明智

的做法(請見第15頁的“疼

痛處理”)。 
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1. 整合性照護可促進身心健康
和生活品質，同時降低發病

率和死亡率。(第3級)[7-9]

2. 血友病是一種診斷和治療

極為複雜的罕見疾病。對

於這些患者，尤其是那些

重症患者，最佳的照護所

要求的不僅是治療急性出

血而已。

3. 要改善血友病患者的健康和

生活品質，其重點包括：

■預防出血和關節損傷

■及時治療出血

■控制併發症，包括：

▲關節和肌肉損傷，以

及其他的出血後遺症

▲抗體的發展

▲經由血液製品傳播的

病毒感染

 ■注重社會心理健康

整合性照護團隊

1. 根據臨床和全國性治療準
則所公認的方案(如有)，
由跨團隊的專業醫護人員

所組成的小組，提供協調

性的整合性照護，可滿足

血友病患者及其家人廣泛

的需求。(第5級)[10-12]

2. 整合性照護團隊為擁有各

種專長和經驗的跨團隊小

組，致力於患者及其家人

的身體與社會心理健康。

3. 核心團隊應包括以下成員：

■一名醫療主任(最好是兒

科和/或成人血液專科的

醫師、或對止血有興趣

與專長的醫師）

■一名護理協調員 

▲協調所需照護

▲教育患者及其家屬

▲擔任當患者有突發問

題或需要追蹤的第一

聯絡人

▲能夠評估患者並提供

適當的初始照護

■一名骨骼肌肉專家(物理

治療師、職能治療師、

骨科醫師、風濕科醫師)

，可以解決預防與治療

方面的問題

■一名實驗室專業人員

■一名社會心理專家(最好

是社工或心理醫師)，熟

識可用的社區資源

4. 根據血友病中心內部的可

行性、受訓人員專長及機

構服務內容的不同，團隊

成員承擔的角色可能有所

不同。

5. 核心團隊的所有成員都應

該具有治療出血性疾病的

專業知識和經驗，並且能

讓患者方便及時地找到他

們。應隨時可提供適當的

急診照護。

6. 以下的支持資源是必要的：

■可進行精準凝血因子檢

測和抗體檢測的凝血實

驗室。

■必備適當的凝血因子濃

縮劑(血漿製劑或重組製

劑)，以及如可取得其他

輔助止血的藥物，如

desmopressin(DDAVP)

和傳明酸。

■如果沒有凝血因子濃縮

劑，可得到安全的血液

製品，如新鮮冷凍血漿 

(FFP) 和冷凍沉澱品。

■如有需要，可提供固定

和移動/支撐輔助器的模

具和/或夾板。

7. 整合性照護團隊還應包括

或可提供以下人員：

■慢性疼痛專科醫師

■牙醫

■遺傳學專科醫師 

■肝病專科醫師

■感染症專科醫師

■免疫學專科醫師

■婦科/產科醫師

■職業輔導員

8. 為確保在門診人員變動的

情況下仍有連續性的照護

，應明文寫下診療方案。

9. 整合性照護團隊應擁有為

家庭成員提供支援的資源

。這可能包括確定資源和

策略，以幫助應對：

■日常生活的風險和問題

，特別是處理出血方面

■患者於不同生長和發育

時期的改變(尤其是青春

期和老年期)

■ 教育和就業方面的問題

■ 生出另一個患病兒童的

風險與可能的抉擇

10.整合性照護團隊成員若能 

與患者/家屬建立長期的關

係，可促進患者的遵囑

性。

整合性照護計劃的功能

1. 為患者及其家庭提供或協

調入院(即住院期間)與門

診(門診就診及其他就診)

的照護與服務。

■患者應至少每年由全部核
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1. 應鼓勵患者進行體能活動
，以促進身體健康和正常

的神經肌肉發育，注重肌

肉力量的強化、協調性、

整體的體能健康、身體機

能、健康的體重與自尊心

。(第2級)[15]

2. 血友病患者的骨密度可能

會降低 [16,17]。

3. 對於肌肉骨骼功能有重大
障礙的患者，應鼓勵患者

在不妨礙關節健康的情況

下進行負重運動，以促進

形成並維持良好的骨密度

。(第3級)[16]
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1. 輔助治療很重要，尤其是

在凝血因子濃縮劑數量有

限或無法獲取的地方，可

能減少治療產品需要的數

量。

2. 急救措施：除了用凝血因

子濃縮劑提高凝血因子的

濃度之外(或對輕度A型血

友病使用desmopressin)，

可使用保護措施(夾板)、休

4. 活動的選擇需順應個人的

喜好/興趣、能力、身體狀

況、當地習俗與資源。

5. 應鼓勵進行非撞擊性的運

動，如游泳、散步、高爾

夫球、羽毛球、射箭、自

行車、划船、帆船與乒乓

球等。

6. 最好避免身體強烈撞擊和

碰撞的運動，如足球、曲

棍球、橄欖球、拳擊、摔

跤，以及如摩托車越野賽

和滑雪等的高速運動，因

為除非患者對這些活動採

取了良好的預防措施，它

們可能會導致危及生命的

傷害。

的初級照護與處理(特別

是為了那些住在離最近

的血友病治療中心很遠

的患者們)。

2. 當可取得凝血因子濃縮劑

時，開始提供訓練並監督

居家療法。

3. 教育患者、家人和其他照

顧者，以確保患者的需求

得到滿足。

4. 收集有關出血部位、治療

的類型與劑量、長期結果

評估(尤其是關於肌肉骨骼

功能的評估)、治療產生的

併發症及外科手術治療等

的資料。這些資訊最好以

電腦輸入的方式記錄，並

應由指定人員依照保密法

律和其他國家相關法規定

期更新和維護。系統性的

資料收集將：

■方便審核血友病治療中

心所提供的服務，協助

改善照護服務。

■有助於告知資源的分配。

■促進中心之間在資料共

用與發表方面的合作。

5. 如果可能，進行基礎和臨

床的研究。由於每個中心

的患者數目可能有限，因

此，臨床研究的進行最好

與其他血友病中心合作。

7. 相較於那些可能缺乏保護

設備和監管的無組織活動

，更鼓勵進行有組織的體

育活動。

8. 在進行體能活動之前，患

者應諮詢骨骼肌肉專家，

討論活動是否合適、是否

需要護具、預防性治療(凝

血因子及其他方式)以及需

要的身體技能等。當患者

有任何問題或標靶關節

(target joints)時，這一點尤

為重要[18]。

9. 在活動中，特別是在無法
獲得凝血因子的地方，可

用支架或夾板保護標靶關

節。(第4級)[19,20]

10.出血後應逐步地開始恢復
活動，以盡量減少再次出

血的機會。

息、冰敷、加壓和抬高(英

文縮寫簡稱為PRICE)作為

肌肉和關節出血的輔助處

理方式。

3. 物理治療 /復健治療對於

肌肉骨骼出血後的功能改

善和恢復，及已患血友病

關節病變的患者們特別重

要(請見第80頁的“血友病

的物理治療原則”)。

4. 抗凝血纖維分解之藥物(例

如傳明酸、Epsilon amino-

caproic acid)是黏膜出血

及拔牙後出血有效的輔助

治療方法(請見第57頁的“

傳明酸”和第58頁的“Epsi-

lon aminocaproic acid”)。

5. 對於急性出血後的關節炎

症以及慢性關節炎，使用

某些COX-2抑制劑是明智

的做法(請見第15頁的“疼

痛處理”)。 
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1. 預防性治療即通過靜脈注

射凝血因子濃縮劑以防止

預期性出血的治療。

2. 預防性治療的概念是基於

以下的觀察：凝血因子濃

度>1 IU/dl 的中度血友病患

者，很少出現自發性出

血，且其關節功能得到了

更好的保護 [21-24]。

3. 預防性治療能防止出血以
及關節的損壞，應做為治

療目標以維持正常的肌肉

骨骼功能。(第2級) [24-29]

4. 雖然不能始終維持凝血因

子濃度在1 IU/dl以上，但凝

血因子的預防性補充治療

已被證明是有效的。[26,29,30] 

5. 目前尚不明確是否所有患

者在進入成年期時，還應

繼續接受預防性治療。儘

管一些資料表明，部份年

輕成人患者無需預防性治

療也過得很好[31]，但是在

提供明確的建議之前，仍

需要進行更多的研究證實
[32]。

息、冰敷、加壓和抬高(英

文縮寫簡稱為PRICE)作為
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及拔牙後出血有效的輔助

治療方法(請見第57頁的“
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5. 對於急性出血後的關節炎

症以及慢性關節炎，使用

某些COX-2抑制劑是明智

的做法(請見第15頁的“疼

痛處理”)。 

 

表1-4 凝血因子替代療法方案的定義[64]

方案  定義 

  

 

 

 
 

 

出血期
(“按需要”)的治療

持續的預防性治療
初級預防

臨床上明顯出血時給予的治療

在沒有已紀錄的關節軟骨病變情況下，規律的
持續性*治療，**通過身體檢查和/或影像學檢
查確定，並在出現第二次臨床上明顯的大關節
出血和3歲以前開始

 

 

  
*  持續性的定義為意圖每年治療52週，基於這種考慮，一年中接受輸注的次數至少為
 45週(85%) 。
** 大關節=踝關節、膝關節、髖關節、肘關節和肩關節

階段性(“定期”)預防
為了防止出血而給予的治療，治療期每年不超
過45週

次級預防
規律的持續性*治療，在經已紀錄的身體檢查
和影像學檢查確認，2次或2次以上大關節**
出血之後，且在發生關節病變之前開始

三級預防 規律的持續性*治療，在有身體檢查和受影響
關節X光片所紀錄的關節病變發生後開始

6. 在反覆出血，尤其是標靶關
節出血的患者中，可進行四

至八週的短期預防性治療以

阻斷出血循環。這種治療可

與強化的物理治療或滑膜切

除術結合。(第3級)[33,34]

7. 預防性治療並不能使既有

的關節損傷逆轉，但它能

降低出血頻率，可能會減

緩關節病變的進展並提高

生活品質。

8. 目前，在那些資源受限的

國家進行預防性治療是一

種昂貴的治療方法，只有

在足夠的資源應用於血友

病照護時才可行。然而，

以長期的觀點來看，它是

具成本效益的，因為它消

減了後續處理損傷關節相

關的高額費用，並改善了

生活品質。

9. 在資源大為受限的國家

中，給予高頻次低劑量的

預防性治療或許更為切實

可行。

10. 為於全球普及預防性治
療，應設計一些成本效益

的研究以決定所需最低劑

量為何。

給藥與用法用量

1. 目前使用的兩種預防性治

療方案都有長期的統計數

據支持：

■Malmö方案：每劑25-40 

IU/kg，A型血友病患者

每週給藥3次，B型血友

病患者每週2次。

■Utrecht方案：每劑15-30 

IU/kg，A型血友病患者

每週給藥3次，B 型血友

病患者每週2次。

2. 然而，即使在同一個國家

中大家所遵循的預防性方

案也有很多種，最佳方案

仍有待確定。

3. 應根據年齡、靜脈管路、

出血表現型、活動及凝血

因子濃縮劑的供應情況等

，盡可能制定個人化的治

療方案。

4. 針對較年幼兒童的一種治

療選擇，是開始進行每週

一次的預防性治療，再根

據出血和靜脈管路的情況

逐步增加。

5. 最好能在早上進行預防性治

療，以應付全天的活動。

6. 在進行具有較高傷害風險
的活動前，建議給予預防

性凝血因子濃縮劑。(第4
級)[18,34,35]
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更好的保護 [21-24]。

3. 預防性治療能防止出血以
及關節的損壞，應做為治

療目標以維持正常的肌肉

骨骼功能。(第2級) [24-29]

4. 雖然不能始終維持凝血因

子濃度在1 IU/dl以上，但凝

血因子的預防性補充治療

已被證明是有效的。[26,29,30] 

5. 目前尚不明確是否所有患

者在進入成年期時，還應

繼續接受預防性治療。儘

管一些資料表明，部份年

輕成人患者無需預防性治

療也過得很好[31]，但是在

提供明確的建議之前，仍

需要進行更多的研究證實
[32]。
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1. 在適當與可能的情況下，

血友病患者應進行居家治

療。

2. 居家治療可讓患者立即獲
得凝血因子，因而是最理

想的早期治療，其結果能

減少疼痛、功能不全及長

期所造成的障礙，並顯著

減少因併發症所導致的住

院。(第3級) [36,37]

3. 更進一步的生活品質改善

包括更自由地旅遊和參加

體能活動、減少曠職以及

更高的就業穩定性[38]。

4. 理想的居家治療，是使用可

存放在家用冰箱，且容易配

製、安全的凝血因子濃縮劑

或其他的凍晶產品。

5. 居家治療必須由整合性照
護團隊密切監督，且只有

在患者得到充分的教育和

培訓後才開始進行。(第3
級)[36,37]

6. 教育應著重於血友病的一

般知識；出血及常見併發

症的識別；急救措施；劑

量計算；凝血因子濃縮劑

的配製、存放和使用；無

菌技術；靜脈穿刺的執行

(或中央靜脈導管的應用)

；記錄保存；針頭/銳器的

正確貯存和處置；以及血

液濺灑的處理。建立認證

計劃是有幫助的。

7. 患者或家長應維持出血的

記錄(手寫或電子版)，包

括出血日期與部位、使用

產品劑量和批號，以及不

良反應。

8. 在回診時應評估並檢查穿

刺的技術與出血記錄。

9. 對於具有適宜靜脈管路的

幼兒，且有主動並已受訓

過的家人，可開始家庭照

護。年紀較大的兒童及青

少年，可以在家人的支援

下學習自我注射。

10.植入式的靜脈留置針裝置
(Port-A-Cath，內植式輸液
管)可使穿刺簡單易行，在
較年幼的兒童實施預防性

治療時或許有需要。(第2
級)[39,40]。 

11.然而，需權衡與此裝置相
關的手術、局部感染與血

栓形成等風險，與開始強

化預防性治療的優勢。(第
2級) [41,42]

12.靜脈管路裝置必須保持絕
對乾淨，並在每次給藥後

充分沖洗管路以預防血栓

形成 [41]。 

6. 在反覆出血，尤其是標靶關
節出血的患者中，可進行四

至八週的短期預防性治療以

阻斷出血循環。這種治療可

與強化的物理治療或滑膜切

除術結合。(第3級)[33,34]

7. 預防性治療並不能使既有

的關節損傷逆轉，但它能

降低出血頻率，可能會減

緩關節病變的進展並提高

生活品質。

8. 目前，在那些資源受限的

國家進行預防性治療是一

種昂貴的治療方法，只有

在足夠的資源應用於血友

病照護時才可行。然而，

以長期的觀點來看，它是

具成本效益的，因為它消

減了後續處理損傷關節相

關的高額費用，並改善了

生活品質。

9. 在資源大為受限的國家

中，給予高頻次低劑量的

預防性治療或許更為切實

可行。

10. 為於全球普及預防性治
療，應設計一些成本效益

的研究以決定所需最低劑

量為何。

給藥與用法用量

1. 目前使用的兩種預防性治

療方案都有長期的統計數

據支持：

■Malmö方案：每劑25-40 

IU/kg，A型血友病患者

每週給藥3次，B型血友

病患者每週2次。

■Utrecht方案：每劑15-30 

IU/kg，A型血友病患者

每週給藥3次，B 型血友

病患者每週2次。

2. 然而，即使在同一個國家

中大家所遵循的預防性方

案也有很多種，最佳方案

仍有待確定。

3. 應根據年齡、靜脈管路、

出血表現型、活動及凝血

因子濃縮劑的供應情況等

，盡可能制定個人化的治

療方案。

4. 針對較年幼兒童的一種治

療選擇，是開始進行每週

一次的預防性治療，再根

據出血和靜脈管路的情況

逐步增加。

5. 最好能在早上進行預防性治

療，以應付全天的活動。

6. 在進行具有較高傷害風險
的活動前，建議給予預防

性凝血因子濃縮劑。(第4
級)[18,34,35]



- 13 -

1. 預防性治療即通過靜脈注

射凝血因子濃縮劑以防止

預期性出血的治療。

2. 預防性治療的概念是基於

以下的觀察：凝血因子濃

度>1 IU/dl 的中度血友病患

者，很少出現自發性出

血，且其關節功能得到了

更好的保護 [21-24]。

3. 預防性治療能防止出血以
及關節的損壞，應做為治

療目標以維持正常的肌肉

骨骼功能。(第2級) [24-29]

4. 雖然不能始終維持凝血因

子濃度在1 IU/dl以上，但凝

血因子的預防性補充治療

已被證明是有效的。[26,29,30] 

5. 目前尚不明確是否所有患

者在進入成年期時，還應

繼續接受預防性治療。儘

管一些資料表明，部份年

輕成人患者無需預防性治

療也過得很好[31]，但是在

提供明確的建議之前，仍

需要進行更多的研究證實
[32]。

���٣ᑁࣂ�

1. 在適當與可能的情況下，

血友病患者應進行居家治

療。

2. 居家治療可讓患者立即獲
得凝血因子，因而是最理

想的早期治療，其結果能

減少疼痛、功能不全及長

期所造成的障礙，並顯著

減少因併發症所導致的住

院。(第3級) [36,37]

3. 更進一步的生活品質改善

包括更自由地旅遊和參加

體能活動、減少曠職以及

更高的就業穩定性[38]。

4. 理想的居家治療，是使用可

存放在家用冰箱，且容易配

製、安全的凝血因子濃縮劑

或其他的凍晶產品。

5. 居家治療必須由整合性照
護團隊密切監督，且只有

在患者得到充分的教育和

培訓後才開始進行。(第3
級)[36,37]

6. 教育應著重於血友病的一

般知識；出血及常見併發

症的識別；急救措施；劑

量計算；凝血因子濃縮劑

的配製、存放和使用；無

菌技術；靜脈穿刺的執行

(或中央靜脈導管的應用)

；記錄保存；針頭/銳器的

正確貯存和處置；以及血

液濺灑的處理。建立認證

計劃是有幫助的。

7. 患者或家長應維持出血的

記錄(手寫或電子版)，包

括出血日期與部位、使用

產品劑量和批號，以及不

良反應。

8. 在回診時應評估並檢查穿

刺的技術與出血記錄。

9. 對於具有適宜靜脈管路的

幼兒，且有主動並已受訓

過的家人，可開始家庭照

護。年紀較大的兒童及青

少年，可以在家人的支援

下學習自我注射。

10.植入式的靜脈留置針裝置
(Port-A-Cath，內植式輸液
管)可使穿刺簡單易行，在
較年幼的兒童實施預防性

治療時或許有需要。(第2
級)[39,40]。 

11.然而，需權衡與此裝置相
關的手術、局部感染與血

栓形成等風險，與開始強

化預防性治療的優勢。(第
2級) [41,42]

12.靜脈管路裝置必須保持絕
對乾淨，並在每次給藥後

充分沖洗管路以預防血栓

形成 [41]。 

6. 在反覆出血，尤其是標靶關
節出血的患者中，可進行四

至八週的短期預防性治療以

阻斷出血循環。這種治療可

與強化的物理治療或滑膜切

除術結合。(第3級)[33,34]

7. 預防性治療並不能使既有

的關節損傷逆轉，但它能

降低出血頻率，可能會減

緩關節病變的進展並提高

生活品質。

8. 目前，在那些資源受限的

國家進行預防性治療是一

種昂貴的治療方法，只有

在足夠的資源應用於血友

病照護時才可行。然而，

以長期的觀點來看，它是

具成本效益的，因為它消

減了後續處理損傷關節相

關的高額費用，並改善了

生活品質。

9. 在資源大為受限的國家

中，給予高頻次低劑量的

預防性治療或許更為切實

可行。

10. 為於全球普及預防性治
療，應設計一些成本效益

的研究以決定所需最低劑

量為何。

給藥與用法用量

1. 目前使用的兩種預防性治

療方案都有長期的統計數

據支持：

■Malmö方案：每劑25-40 

IU/kg，A型血友病患者

每週給藥3次，B型血友

病患者每週2次。

■Utrecht方案：每劑15-30 

IU/kg，A型血友病患者

每週給藥3次，B 型血友

病患者每週2次。

2. 然而，即使在同一個國家

中大家所遵循的預防性方

案也有很多種，最佳方案

仍有待確定。

3. 應根據年齡、靜脈管路、

出血表現型、活動及凝血

因子濃縮劑的供應情況等

，盡可能制定個人化的治

療方案。

4. 針對較年幼兒童的一種治

療選擇，是開始進行每週

一次的預防性治療，再根

據出血和靜脈管路的情況

逐步增加。

5. 最好能在早上進行預防性治

療，以應付全天的活動。

6. 在進行具有較高傷害風險
的活動前，建議給予預防

性凝血因子濃縮劑。(第4
級)[18,34,35]



- 14 -

����ၥ೧ਰજॣ֝ٝٷ।഼ش

1. 至少每12個月進行一次定
期的標準評估，對每位患

者進行縱貫性的評估，及

早發現新的或潛在的問題

，以便對治療計劃進行修

改。(第3級) [14,26,43]

2. 每次嚴重出血後，患者應

由跨團隊的整合性照護團

隊看診。

3. 應評價以下事項，並審查

和強化教育：

■靜脈管路的相關問題

■止血的相關問題(出血記錄)

■替代治療產品的使用及

其反應

■肌肉骨骼狀態：通過關

節與肌肉的臨床評估，

以及每年或需要時的放

射學檢查，確認損傷與

功能(請見第75頁的“肌

肉骨骼併發症”)

■輸血傳播之感染：常見

的HIV、HCV和HBV，以

及參考資料中所提及的

其他感染(請見第87頁的

“血液傳播性感染及其他

與感染有關的併發症”)

■抗體的產生(請見第83頁

的“抗體”)

■整體的社會心理狀況

■牙齒/口腔健康

4. 有幾種血友病專用的評分方

法，可用來評定關節的損傷

與功能，包括活動和參與狀

況。這些方法包括：

■損害：

▲臨床：WFH身體檢查

評分 (又名Gilber t評

分)、血友病關節健康

評分 (HJHS)

▲放射學檢查：Petters-

son評分、核磁共振

與超音波評分

▲活動：血友病活動列

表(HAL)、小兒血友病

活動列表(PedHAL)、

血友病獨立功能性評

分 (FISH)

■健康相關之生活品質：

(Haemo Qol、加拿大血友
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1. 急性和慢性疼痛在血友病

患者中很常見。充分評估

疼痛的原因，對於指導正

確的處理方式相當重要。

靜脈管路引起的疼痛

1. 一般情況下，不給予止痛

藥物。

2. 對於有些兒童，在靜脈管

路部位施用局部麻醉噴霧

劑或乳膏可能有幫助。

關節或肌肉出血引起的疼痛

1. 在盡快給予凝血因子濃縮

劑止血的同時，通常仍需

要其他藥物來控制疼痛(見

表1-5血友病患者疼痛的處

理策略)。

2. 其他方式包括冰袋冷敷、固

定、使用夾板與拐杖等[44]。

術後疼痛

1. 應避免肌肉注射止痛藥。

2. 應與麻醉醫師協調處理術

後疼痛。

3. 一開始可給予靜脈注射的

嗎啡或其他麻醉性止痛

藥，之後可給予口服鴉片

類藥物，如 t ramado l、

codeine、hydrocodone或

其他藥物。

4. 疼痛減輕時，可使用parac-

etamol/acetaminophen。

慢性血友病關節病變導致的

疼痛

1. 若關節出血後沒有採用凝

血因子濃縮劑進行充分治

療，患者會出現慢性血友

病關節病變。

2. 治療包括功能訓練、適應
訓練與適當的止痛，如表

1-5血友病患者疼痛的處理

策略所示。(第2級) [15,45]

病結果：兒童生活評估工

具[CHO-KLAT])

5. 如需瞭解更多關於功能和

身體檢查評分，請參閱

WFH的評估工具概要，網

址於：www.wfh.org/as-

sessment_tools。

3. COX-2抑制劑在這種情形
下可發揮更大的作用。

 (第2級)[46,47]

4. 應避免使用其它非類固醇
消炎止痛藥(NSAID)。(第2
級) [48]

5. 當疼痛導致障礙時，可能需
要進行骨科手術。(第5級)[49]

6. 持續有疼痛的患者應轉診

給專業的疼痛管理團隊。
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1. 急性和慢性疼痛在血友病

患者中很常見。充分評估

疼痛的原因，對於指導正

確的處理方式相當重要。

靜脈管路引起的疼痛

1. 一般情況下，不給予止痛

藥物。

2. 對於有些兒童，在靜脈管

路部位施用局部麻醉噴霧

劑或乳膏可能有幫助。

關節或肌肉出血引起的疼痛

1. 在盡快給予凝血因子濃縮

劑止血的同時，通常仍需

要其他藥物來控制疼痛(見

表1-5血友病患者疼痛的處

理策略)。

2. 其他方式包括冰袋冷敷、固

定、使用夾板與拐杖等[44]。

術後疼痛

1. 應避免肌肉注射止痛藥。

2. 應與麻醉醫師協調處理術

後疼痛。

3. 一開始可給予靜脈注射的

嗎啡或其他麻醉性止痛

藥，之後可給予口服鴉片

類藥物，如 t ramado l、

codeine、hydrocodone或

其他藥物。

4. 疼痛減輕時，可使用parac-

etamol/acetaminophen。

慢性血友病關節病變導致的

疼痛

1. 若關節出血後沒有採用凝

血因子濃縮劑進行充分治

療，患者會出現慢性血友

病關節病變。

2. 治療包括功能訓練、適應
訓練與適當的止痛，如表

1-5血友病患者疼痛的處理

策略所示。(第2級) [15,45]

病結果：兒童生活評估工

具[CHO-KLAT])

5. 如需瞭解更多關於功能和

身體檢查評分，請參閱

WFH的評估工具概要，網

址於：www.wfh.org/as-

sessment_tools。

3. COX-2抑制劑在這種情形
下可發揮更大的作用。

 (第2級)[46,47]

4. 應避免使用其它非類固醇
消炎止痛藥(NSAID)。(第2
級) [48]

5. 當疼痛導致障礙時，可能需
要進行骨科手術。(第5級)[49]

6. 持續有疼痛的患者應轉診

給專業的疼痛管理團隊。
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1. 患者可能會因為一些與血

友病相關的併發症，或無

關的疾病需要手術治療。

對血友病患者進行手術時

，以下所列都是最重要的

議題。

2. 與其他病患相比，血友病

患者的手術將需要與醫療

團隊進行額外的規劃和交

流。

3. COX-2抑制劑在這種情形
下可發揮更大的作用。

 (第2級)[46,47]

4. 應避免使用其它非類固醇
消炎止痛藥(NSAID)。(第2
級) [48]

5. 當疼痛導致障礙時，可能需
要進行骨科手術。(第5級)[49]

6. 持續有疼痛的患者應轉診

給專業的疼痛管理團隊。

 

注意事項：
■ 如果因任何原因停用藥物一段時間，已使用並耐受高劑量麻醉類藥物的患者應以較
 低劑量重新開始使用這些藥物，或在醫師的指示下使用藥效較弱的止痛藥。
■ 高血壓和腎功能不全的患者應慎用 COX-2 抑制劑。

 

 
  

 

 

 

 

3. 需要手術的血友病患者最
好在整合性血友病治療中

心進行，或在諮詢該中心

的情況下進行。

 (第3級)[50,51]

4. 麻醉醫師應有治療出血性

疾病患者的經驗。

5. 需要足夠的實驗室支持，

以便對凝血因子濃度與抗

體測試進行可信的監測。

6. 術前評估應包括抗體篩檢
與抗體分析，特別是在補

充凝血因子療法的反應大

大低於預期時。

 (第4級)[52,53]

7. 若有需要，手術應安排在

一週的前幾天，及該天較

早的時間，以便得到最佳

的實驗室和血庫支持。

8. 應有充足劑量的凝血因子

濃縮劑，可用於手術中並

確保手術後癒合和/或康復

期間所需的劑量。

9. 如果沒有凝血因子濃縮劑

，則需要血庫提供充足的

血漿製品。

10.凝血因子濃縮劑的劑量和
持續時間取決於所執行手

術的類型(請見第98頁的表
7-1和第99頁的表7-2)。

11.外科手術的止血效果，可
根據國際血栓暨凝血學會

中，科學與標準化委員會

所定義的條件(請見表1-6
外科手術中充分止血的定

義 [64])。
12.輕度A型血友病的患者以及
首次接受強化凝血因子補

充療法的患者，因面臨產

生抗體的特定風險，應在

手術後4-12週重新篩檢。
 (第4級)[54]

13.對手術後接受持續輸注的
非重度A型血友病患者，同
時建議密切監測抗體[55]。

14.在進行侵入性檢查之前(如
腰椎穿刺、動脈血液氣體

測定或任何內視鏡切片檢

查)，有必要輸注凝血因子
濃縮劑/止血劑。

1 給予paracetamol / acetaminophen如果無效

嗎啡：使用緩釋劑型的產品，配合速效劑型的藥物治療突發性
疼痛。如果速效劑型產品的使用量超過每天4次，則增加緩釋劑型

COX-2 抑制劑（例如：celecoxib、meloxicam、nimesulide等）
或

Paracetamol/acetaminophen+codeine（3-4次/天）
或

Paracetamol/acetaminophen+tramadol（3-4次/天）

2

3
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1. 對血友病患者而言，至關

重要的是要保持良好的口

腔衛生，以預防易引起牙

齦出血的牙周疾病和齲齒 
[56]。

2. 從乳齒開始長出時，就應開

始進行定期的牙科檢查。

3. 每天應該用中等質地的牙

刷刷牙兩次，以清除菌斑

的堆積。

4. 應盡可能使用牙線或牙間

刷。

5. 在供水中不含天然氟化物

的地區，應使用含氟牙

膏，如適用時亦可開立氟

化物補充劑。

6. 對於年齡在10-14歲之間的

所有患者，應考慮牙齒矯

正評估，以確定是否有與

牙齒過度擁擠相關的任何

問題，這種情況不治療的

話可能導致牙周病。

7. 牙齒外科醫師與血友病團

隊之間的緊密聯繫，對於

提供綜合牙科照護是必不

可少的。

8. 充分利用牙齒外科醫師的
技術，治療可在局部麻醉

下安全進行。浸潤、黏膜

內乳頭和韌帶內注射通常

都在有凝血因子保障的情

況下(20-40%)進行，但對
於經驗豐富的人，無需凝

血因子保障即可進行這些

注射。(第4級)[57,58]

9. 在進行下齒槽神經阻斷或

舌浸潤麻醉前，可能需要

血友病部門的治療。

10.在口腔內進行拔牙或外科
手術時，應準備好止血處

理計劃，並諮詢血液科醫

師。(第3級)[51]

11.在牙科手術後通常會使用傳
明酸或epsilon aminocaproic 
acid (EACA)，以減少對補充
療法的需求。(第4級)[59,60]

12.僅在臨床上需要時開立口
服抗生素。

13.只要可能，在拔牙後也可
採用局部止血措施。典型

的產品包括氧化纖維素和

血纖維蛋白膠。

14.拔牙後，應建議患者避免
食用熱的食物和飲料，直

至感覺恢復正常為止。應

避免吸煙，因為這可能會

導致癒合問題。從治療後

的第二天開始，應定期用

溫鹽水漱口(一杯溫水內放
一茶匙鹽)，持續5至7天或
直至口腔痊癒為止。

15.牙科手術後長時間出血和/
或說話、吞咽或呼吸困難

時，應立即向血液科醫師/
口腔外科醫師報告。

16.必須避免使用非類固醇消
炎止痛藥(NSAID)和阿斯
匹靈。

17.每6小時服用一次適當劑量
的paracetamol/acetamin-
ophen，使用兩到三天，
將有助於防止拔牙後的疼

痛。

18.即使存在有經血液體液所

傳播感染，不應影響牙科

治療。

19.對有FVIII或FIX抗體的患者
進行牙科手術時，需要仔

細規劃預防出血 [61]。

表1-6 外科手術中充分止血的定義[64]

 

  

 

 

 

 
 

 

  
 

 

 

 

 
 

 

極佳

術中和術後的失血狀況與非血友病患者相似（在10%以內）。
■ 不需要額外劑量（計劃外）的FVIII/FIX/bypassing agents，
 以及
■ 需要輸注的血液成分類似於非血友病患者

良好

術中和/或術後失血量略有增加，超過對非血友病患者的預期
（預期的10-25%之間），但該差異經參與的外科醫師/麻醉醫
師判定為無臨床意義。
■ 不需要額外劑量（計劃外）的FVIII/FIX/bypassing agents，
 以及
■ 所需的血液類輸注與非血友病患者類似

尚可

術中和/或術後失血有增加，超過對非血友病患者的預期
（25-50%），並需要額外的治療。
■ 需要額外劑量（計劃外）的FVIII/FIX/bypassing agents，或
■ 比預計所需的血液類輸注量還要增加（2倍以內）

差/無

術中和/或術後失血顯著增加，大大超過對非血友病患者的預期
（>50%），需要介入處置，且除血友病因素之外無法以其他手
術/醫療問題解釋。
■ 出血而導致未預期的低血壓或須轉至ICU，或
■ 比預計所需的血液類輸注量大幅增加（>2倍）

注意事項：
■ 除了手術過程中估計的失血量，還可使用術前和術後血紅素濃度以及濃縮紅血球液
 輸注量的資料(如果相關)來估計手術失血量。
■ 手術止血應由參與的外科醫師和/或麻醉醫師進行評估，並應在術後72小時內完成
 記錄。
■ 手術可分為大手術或小手術。大手術的定義為超過連續 5 天以上需要止血支援的
 手術。
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1. 對血友病患者而言，至關

重要的是要保持良好的口

腔衛生，以預防易引起牙

齦出血的牙周疾病和齲齒 
[56]。

2. 從乳齒開始長出時，就應開

始進行定期的牙科檢查。

3. 每天應該用中等質地的牙

刷刷牙兩次，以清除菌斑

的堆積。

4. 應盡可能使用牙線或牙間

刷。

5. 在供水中不含天然氟化物

的地區，應使用含氟牙

膏，如適用時亦可開立氟

化物補充劑。

6. 對於年齡在10-14歲之間的

所有患者，應考慮牙齒矯

正評估，以確定是否有與

牙齒過度擁擠相關的任何

問題，這種情況不治療的

話可能導致牙周病。

7. 牙齒外科醫師與血友病團

隊之間的緊密聯繫，對於

提供綜合牙科照護是必不

可少的。

8. 充分利用牙齒外科醫師的
技術，治療可在局部麻醉

下安全進行。浸潤、黏膜

內乳頭和韌帶內注射通常

都在有凝血因子保障的情

況下(20-40%)進行，但對
於經驗豐富的人，無需凝

血因子保障即可進行這些

注射。(第4級)[57,58]

9. 在進行下齒槽神經阻斷或

舌浸潤麻醉前，可能需要

血友病部門的治療。

10.在口腔內進行拔牙或外科
手術時，應準備好止血處

理計劃，並諮詢血液科醫

師。(第3級)[51]

11.在牙科手術後通常會使用傳
明酸或epsilon aminocaproic 
acid (EACA)，以減少對補充
療法的需求。(第4級)[59,60]

12.僅在臨床上需要時開立口
服抗生素。

13.只要可能，在拔牙後也可
採用局部止血措施。典型

的產品包括氧化纖維素和

血纖維蛋白膠。

14.拔牙後，應建議患者避免
食用熱的食物和飲料，直

至感覺恢復正常為止。應

避免吸煙，因為這可能會

導致癒合問題。從治療後

的第二天開始，應定期用

溫鹽水漱口(一杯溫水內放
一茶匙鹽)，持續5至7天或
直至口腔痊癒為止。

15.牙科手術後長時間出血和/
或說話、吞咽或呼吸困難

時，應立即向血液科醫師/
口腔外科醫師報告。

16.必須避免使用非類固醇消
炎止痛藥(NSAID)和阿斯
匹靈。

17.每6小時服用一次適當劑量
的paracetamol/acetamin-
ophen，使用兩到三天，
將有助於防止拔牙後的疼

痛。

18.即使存在有經血液體液所

傳播感染，不應影響牙科

治療。

19.對有FVIII或FIX抗體的患者
進行牙科手術時，需要仔

細規劃預防出血 [61]。

表1-6 外科手術中充分止血的定義[64]
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1. 對血友病患者而言，至關

重要的是要保持良好的口

腔衛生，以預防易引起牙

齦出血的牙周疾病和齲齒 
[56]。

2. 從乳齒開始長出時，就應開

始進行定期的牙科檢查。

3. 每天應該用中等質地的牙

刷刷牙兩次，以清除菌斑

的堆積。

4. 應盡可能使用牙線或牙間

刷。

5. 在供水中不含天然氟化物

的地區，應使用含氟牙

膏，如適用時亦可開立氟

化物補充劑。

6. 對於年齡在10-14歲之間的

所有患者，應考慮牙齒矯

正評估，以確定是否有與

牙齒過度擁擠相關的任何

問題，這種情況不治療的

話可能導致牙周病。

7. 牙齒外科醫師與血友病團

隊之間的緊密聯繫，對於

提供綜合牙科照護是必不

可少的。

8. 充分利用牙齒外科醫師的
技術，治療可在局部麻醉

下安全進行。浸潤、黏膜

內乳頭和韌帶內注射通常

都在有凝血因子保障的情

況下(20-40%)進行，但對
於經驗豐富的人，無需凝

血因子保障即可進行這些

注射。(第4級)[57,58]

9. 在進行下齒槽神經阻斷或

舌浸潤麻醉前，可能需要

血友病部門的治療。

10.在口腔內進行拔牙或外科
手術時，應準備好止血處

理計劃，並諮詢血液科醫

師。(第3級)[51]

11.在牙科手術後通常會使用傳
明酸或epsilon aminocaproic 
acid (EACA)，以減少對補充
療法的需求。(第4級)[59,60]

12.僅在臨床上需要時開立口
服抗生素。

13.只要可能，在拔牙後也可
採用局部止血措施。典型

的產品包括氧化纖維素和

血纖維蛋白膠。
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1. 血友病是一種X染色體性聯

遺傳的疾病，其典型特色

是男性發病，女性攜帶缺

陷基因。

2. 隱性基因攜帶者包括：

■血友病患者的女兒

■有一個兒子患血友病，

且至少有另一個家庭成

員患血友病的母親

■有一個兒子患血友病，

且有一個家庭成員是已

知血友病帶因者的母親

■有兩個或兩個以上兒子

患血友病的母親

3. 血友病帶因者的預估平均

凝血因子濃度是健康族群

凝血因子濃度的50% [1,2]。

4. 大多數帶因者沒有症狀。

5. 凝血因子濃度為正常人凝

血因子濃度40-60%的帶因

者，可能有易於出血的傾

向[3]。

6. 有些帶因者的凝血因子濃

度可能在血友病範圍之內

，大多數處於輕度範圍，

但極少數帶因者由於極度

里昂化作用(lionization)，

其凝血因子可在中度或者

重度患者範圍內。(請見表

1-1)

7. 凝血因子濃度在血友病範

圍的帶因者，可出現與凝

血因子缺乏程度相當的出

血表現，特別是在創傷和

手術之後[3]。

8. 凝血因子濃度很低的女性

帶因者，常表現出月經過

多與醫療介入後發生出血

的症狀[3]。

9. 應將凝血因子濃度低的帶

因者視為適當程度的血友

病患者，並給予相對應的

治療。

10.避孕藥和抗凝血纖維分解

之藥物，對於控制月經過

多的症狀是有效的。

11.懷孕時FVIII濃度會顯著增

加。然而，FIX通常並沒有

明顯變化 [4]。

12.血友病患者的直系女性親
屬(母親、姐妹與女兒)應
該進行凝血因子濃度的檢

測，尤其是在進行任何侵

入性治療、生育之前，或

者出現症狀時。(第3級)[3,5]
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1. 血友病是一種X染色體性聯

遺傳的疾病，其典型特色

是男性發病，女性攜帶缺

陷基因。

2. 隱性基因攜帶者包括：

■血友病患者的女兒

■有一個兒子患血友病，

且至少有另一個家庭成

員患血友病的母親

■有一個兒子患血友病，

且有一個家庭成員是已

知血友病帶因者的母親

■有兩個或兩個以上兒子

患血友病的母親

3. 血友病帶因者的預估平均

凝血因子濃度是健康族群

凝血因子濃度的50% [1,2]。

4. 大多數帶因者沒有症狀。

5. 凝血因子濃度為正常人凝

血因子濃度40-60%的帶因

者，可能有易於出血的傾

向[3]。

6. 有些帶因者的凝血因子濃

度可能在血友病範圍之內

，大多數處於輕度範圍，

但極少數帶因者由於極度

里昂化作用(lionization)，

其凝血因子可在中度或者

重度患者範圍內。(請見表

1-1)

7. 凝血因子濃度在血友病範

圍的帶因者，可出現與凝

血因子缺乏程度相當的出

血表現，特別是在創傷和

手術之後[3]。

8. 凝血因子濃度很低的女性

帶因者，常表現出月經過

多與醫療介入後發生出血

的症狀[3]。

9. 應將凝血因子濃度低的帶

因者視為適當程度的血友

病患者，並給予相對應的

治療。

10.避孕藥和抗凝血纖維分解

之藥物，對於控制月經過

多的症狀是有效的。

11.懷孕時FVIII濃度會顯著增

加。然而，FIX通常並沒有

明顯變化 [4]。

12.血友病患者的直系女性親
屬(母親、姐妹與女兒)應
該進行凝血因子濃度的檢

測，尤其是在進行任何侵

入性治療、生育之前，或

者出現症狀時。(第3級)[3,5]

1. Stonebraker JS, Bolton-Maggs PH, Soucie JM, Walker 
I, Brooker M. A study of variations in the reported 
haemophilia A prevalence around the world. 
Haemophilia 2010;16(1):20-32.

2. Ingram GI, Dykes SR, Creese AL, Mellor P, Swan AV, 
Kaufert JK, Rizza CR, Spooner RJ, Biggs R. Home 
treatment in haemophilia: clinical, social and economic 
advantages. Clin Lab Haematol 1979;1(1):13-27.

3. Singleton T, Kruse-Jarres R, Leissinger C. Emergency 
department care for patients with haemophilia and von 
Willebrand disease. J Emerg Med 2010;39(2):158-65.

4. Castaman G, Mancuso ME, Giacomelli SH, et al. 
Molecular and phenotypic determinants of the 
response to desmopressin in adult patients with mild 
hemophilia A. J Thromb Haemost 2009;7(11):1824-31.

5. Franchini M, Zaffanello M, Lippi G. The use of 
desmopressin in mild hemophilia A. Blood Coagul 
Fibrinolysis 2010;21(7):615-9.

6. Mannucci PM. Desmopressin (DDAVP) in the 
treatment of bleeding disorders: the first twenty years. 
Haemophilia 2000;6(Suppl 1):60-67.

7. Berntorp E, Boulyzenkov V, Brettler D, et al. Modern 
treatment of haemophilia. Bull WHO 1995;73:691-701.

8. Kasper CK, Mannucci PM, Boulyzenkov V, et al.  
Haemophilia in the 1990s: Principles of treatment and 
improved access to care. Semin Thrombosis 
Haemostas 1992;18:1-10.

9. Soucie JM, Nuss R, Evatt B, Abdelhak A, Cowan L, 
Hill H, Kolakoski M, Wilber N; Hemophilia Surveillance 
System Project Investigators. Mortality among males 
with hemophilia: relations with source of medical care. 
Blood 2000;96:437–42.

10.   Colvin BT, Astermark J, Fischer K, Gringeri A, Lassila 
R, Schramm W, Thomas A, Ingerslev J; Inter 
Disciplinary Working Group. European principles of 
haemophilia care. Haemophilia 2008;14(2):361-74.

11.   Evatt BL. The natural evolution of haemophilia care: 
developing and sustaining comprehensive care 
globally. Haemophilia 2006;12(Suppl 3):13-21.

12.   Evatt BL, Black C, Batorova A, Street A, Srivastava A. 
Comprehensive care for haemophilia around the 
world. Haemophilia 2004;10(Suppl 4):9-13.

13.   Canadian Hemophilia Standards Group. Canadian 
Comprehensive Care Standards for Hemophilia and 
Other Inherited Bleeding Disorders, First Edition, June 
2007. http://www.ahcdc.ca/documents/ CanadianHe-
mophiliaStandardsFirstEdition070612_1. pdf 
(Accessed September 4, 2011).

14.   de Moerloose P, Fischer K, Lambert T, Windyga J, 
Batorova A, Lavigne-Lissalde G, Rocino A, Astermark 
J, Hermans C. Recommendations for assessment, 
monitoring and follow-up of patients with haemophilia. 
Haemophilia 2012 May;18(3):319-25.

15.   Gomis M, Querol F, Gallach JE, Gonzalez LM, Aznar 
JA. Exercise and sport in the treatment of haemophilic 
patients: a systematic review. Haemophilia 
2009;15(1):43-54.

16.   Iorio A, Fabbriciani G, Marcucci M, Brozzetti M, 
Filipponi P. Bone mineral density in haemophilia 
patients: a meta-analysis. Thromb Haemost 
2010;103(3):596-603.

17.   Wallny TA, Scholz DT, Oldenburg J, et al. 
Osteoporosis in haemophilia - an underestimated 
comorbidity? Haemophilia 2007;13(1):79-84.

18.   Seuser A, Boehm P, Kurme A, Schumpe G, Kurnik K. 
Orthopaedic issues in sports for persons with 
haemophilia. Haemophilia 2007;13(Suppl 2):47–52.

19.   Philpott J, Houghton K, Luke A. Physical activity 
recommendations for children with specific chronic 
health conditions: Juvenile idiopathic arthritis, 
hemophilia, asthma and cystic fibrosis. Paediatr Child 
Health 2010;15(4):213-25.

20.   Querol F, Aznar JA, Haya S, Cid A. Orthoses in 
haemophilia. Haemophilia 2002;8(3):407-12.

21.   Fischer K, Van der Bom JG, Mauser-Bunschoten EP, 
et al. Changes in treatment strategies for severe 
haemophilia over the last 3 decades: effects on 
clotting factor consumption and arthropathy. 
Haemophilia 2001; 7: 446-52.

22.   Löfqvist T, Nilsson IM, Berntorp E, Pettersson H. 
Haemophilia prophylaxis in young patients: a long- 
term follow-up. J Intern Med 1997;241:395-400.

23.   Nilsson IM, Berntorp E, Löfqvist T, Pettersson H. 
Twenty-five years’ experience of prophylactic 
treatment in severe haemophilia A and B. J Intern Med 
1992;232(1):25-32.

24.   Aronstam A, Arblaster PG, Rainsford SG, Turk P, 
Slattery M, Alderson MR, et al. Prophylaxis in 
haemophilia: a double-blind controlled trial. Br J 
Haematol 1976;33(1):81-90.

25.   Astermark J, Petrini P, Tengborn L, et al. Primary 
prophylaxis in severe haemophilia should be started at 
an early age but can be individualized. Br J Haematol 
1999;105:1109-13.

26.   Feldman BM, Pai M, Rivard GE, et al. Tailored 
prophylaxis in severe hemophilia A: interim results 
from the first 5 years of the Canadian Hemophilia 
Primary Prophylaxis Study. J Thromb Haemost 2006; 
4(6):1228-36.

27.   Fischer K, Van der Bom JG, Mauser-Bunschoten EP, 
et al. Effects of postponing prophylactic treatment on 
long-term outcome in patients with severe 
haemophilia. Blood 2002;99:2337-41.

28.   Gringeri A, Lundin B, Mackensen SV, et al; ESPRIT 
Study Group. A randomized clinical trial of prophylaxis 
in children with hemophilia A (the ESPRIT Study). J 
Thromb Haemost 2011;9(4):700-10.

29.   Manco-Johnson MJ, Abshire TC, Shapiro AD, et al. 
Prophylaxis versus episodic treatment to prevent joint 

disease in boys with severe hemophilia. NEJM 
2007;357(6):535-44.

30.   Petrini P. What factors should influence the dosage 
and interval of prophylactic treatment in patients with 
severe haemophilia A and B? Haemophilia 
2001;7(1):99-102.

31.   Fischer K, Van Der Bom JG, Prejs R, et al.
 Discontinuation of prophylactic therapy in severe 

haemophilia: incidence and effects on outcome. 
Haemophilia 2001;7(6):544-50.

32.   Hay CR. Prophylaxis in adults with haemophilia. 
Haemophilia 2007;13(Suppl 2):10-5.

33.   Kavakli K, Aydogdu S, Taner M, et al. Radioisotope 
synovectomy with rhenium186 in haemophilic 
synovitis for elbows, ankles and shoulders. 
Haemophilia 2008;14(3):518-23.

34.   Luchtman-Jones L, Valentino LA, Manno C; 
Recombinant Therapy Workshop Participants. 
Considerations in the evaluation of haemophilia 
patients for short-term prophylactic therapy: a 
paediatric and adult case study. Haemophilia 
2006;12(1):82-6.

35.   Petrini P, Seuser A. Haemophilia care in 
adolescents—compliance and lifestyle issues. 
Haemophilia 2009; 15 Suppl 1:15-9.

36.   Soucie JM, Symons J, Evatt B, Brettler D, Huszti H, 
Linden J; Hemophilia Surveillance System Project 
Investigators. Home-based factor infusion therapy and 
hospitalization for bleeding complications among 
males with haemophilia. Haemophilia 2001;7:198-206.

37.   Teitel JM, Barnard D, Israels S, Lillicrap D, Poon MC, 
Sek J. Home management of haemophilia. 
Haemophilia 2004;10(2):118-33.

38.   Szucs TD, Offner A, Kroner B, et al; European 
socioeconomic study group. Resource utilization in 
haemophiliacs treated in Europe: results from the 
European study on socioeconomic aspects of 
haemophilia care. Haemophilia 1998;4(4):498-501.

39.   Neunert CE, Miller KL, Journeycake JM, et al. 
Implantable central venous access device procedures 
in haemophilia patients without an inhibitor: systematic 
review of the literature and institutional experience. 
Haemophilia 2008;14(2):260-70.

40.   Valentino LA, Ewenstein B, Navickis RJ, Wilkes MM. 
Central venous access devices in haemophilia. 
Haemophilia 2004;10(2):134-46.

41.   Ljung R.The risk associated with indwelling catheters 
in children with haemophilia. Br J Haematol 
2007;138(5):580-6.

42.   Ragni MV, Journeycake JM, Brambilla DJ. Tissue 
plasminogen activator to prevent central venous 
access device infections: a systematic review of 
central venous access catheter thrombosis, infection 
and thromboprophylaxis. Haemophilia 
2008;14(1):30-8.

43.   Su Y, Wong WY, Lail A, Donfield SM, Konzal S, 
Gomperts E; Hemophilia Growth And Development 
Study. Long-term major joint outcomes in young adults 
with haemophilia: interim data from the HGDS. 
Haemophilia 2007;13(4):387-90.

44.   Hermans C, de Moerloose P, Fischer K, Holstein K, 
Klamroth R, Lambert T, et al; European Haemophilia 
Therapy Standardisation Board. Management of acute 
haemarthrosis in haemophilia A without inhibitors: 
literature review, European survey and recommenda-
tions. Haemophilia 2011;17(3):383-92.

45.   Vallejo L, Pardo A, Gomis M, et al. Influence of aquatic 
training on the motor performance of patients with 
haemophilic arthropathy. Haemophilia 
2010;16(1):155-61.

46.   Rattray B, Nugent DJ, Young G. Celecoxib in the 
treatment of haemophilic synovitis, target joints, and 
pain in adults and children with haemophilia. 
Haemophilia 2006;12(5):514-7.

47.   Tsoukas C, Eyster ME, Shingo S, et al. Evaluation of 
the efficacy and safety of etoricoxib in the treatment of 
hemophilic arthropathy. Blood 2006;107(5):1785-90.

48.   Eyster ME, Asaad SM, Gold BD, Cohn SE, Goedert 
JJ; Second Multicenter Hemophilia Study Group. 
Upper gastrointestinal bleeding in haemophiliacs: 
incidence and relation to use of non-steroidal 
anti-inflammatory drugs. Haemophilia 
2007;13(3):279-86.

49.   Rodriguez-Merchan EC. Musculoskeletal complica-
tions of hemophilia. HSSJ 2010;6:37-42.

50.   Batorova A, Martinowitz U. Intermittent injections vs. 
continuous infusion of factor VIII in haemophilia 
patients undergoing major surgery. Br J Haematol 
2000;110(3):715-20.

51.   Hermans C, Altisent C, Batorova A, et al.; European 
Haemophilia Therapy Standardisation Board. 
Replacement therapy for invasive procedures in 
patients with haemophilia: literature review, European 
survey and recommendations. Haemophilia 
2009;15(3):639-58.

52.   Mathews V, Viswabandya A, Baidya S, George B, Nair 
S, Chandy M, Srivastava A. Surgery for hemophilia in 
developing countries. Semin Thromb Hemost 
2005;31(5):538-43.

53.   Teitel JM, Carcao M, Lillicrap D, et al. Orthopaedic 
surgery in haemophilia patients with inhibitors: a 
practical guide to haemostatic, surgical and 
rehabilitative care. Haemophilia 2009;15(1):227-39.

54.   Kempton CL, Soucie JM, Miller CH, et al. In 
non-severe hemophilia A the risk of inhibitor after 
intensive factor treatment is greater in older patients: a 
case-control study. J Thromb Haemost 
2010;8(10):2224-31.

55.   Eckhardt CL, Van der Bom JG, Van der Naald M, 
Peters M, Kamphuisen PW and Fijnvandraat K. 
Surgery and inhibitor development in hemophilia A: a 
systematic review. J Thromb Haemost 
2011;9:1948–1958.

56.   Friedman M, White B, Dougall AJ. An audit of the 
protocol for the management of patients with 
hereditary bleeding disorders undergoing dental 
treatment. J Disab Oral Health 2009;10(4):151-55.

57.   Frachon X, Pommereuil M, Berthier AM, et al. 
Management options for dental extraction in 
hemophiliacs: a study of 55 extractions (2000-2002). 
Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod 
2005;99(3):270-5.

58.   Hewson I, Makhmalbaf P, Street A, et al. Dental 
surgery with minimal factor support in the inherited 
bleeding disorder population at the Alfred Hospital. 
Haemophilia 2011;17(1):e185-8.

59.   Coetzee MJ. The use of topical crushed tranexamic 
acid tablets to control bleeding after dental surgery 
and from skin ulcers in haemophilia. Haemophilia 
2007;13(4):443-4.

60.   Franchini M, Rossetti G, Tagliaferri A, et al. Dental 
procedures in adult patients with hereditary bleeding 
disorders: 10 years experience in three Italian 
Hemophilia Centers. Haemophilia 2005;11:504–9.

61.   Brewer A. Dental Management of Patients with 
Inhibitors to Factor VIII or Factor IX. Treatment of 
Hemophilia monograph no 45. Montreal: World 
Federation of Hemophilia, 2008.

62.   White GC 2nd, Rosendaal F, Aledort LM, Lusher JM, 
Rothschild C, Ingerslev J. Definitions in hemophilia. 
Recommendation of the scientific subcommittee on 
factor VIII and factor IX of the scientific and 
standardization committee of the International Society 
on Thrombosis and Haemostasis. Thromb Haemost 
2001;85(3):560.

63.   Aronstam A, Rainsford SG, Painter MJ. Patterns of 
bleeding in adolescents with severe haemophilia A. Br 
Med J 1979;1(6161):469-70.

64.   Definitions in hemophilia. Recommendations of the  
scientific subcommittee on factor VIII and factor IX of 
the scientific and standardization committee of the 
International Society on Thrombosis and Haemosta-
sis. JTH 2012 (in press).



- 24 -

1. 血友病是一種X染色體性聯

遺傳的疾病，其典型特色

是男性發病，女性攜帶缺

陷基因。

2. 隱性基因攜帶者包括：

■血友病患者的女兒

■有一個兒子患血友病，

且至少有另一個家庭成

員患血友病的母親

■有一個兒子患血友病，

且有一個家庭成員是已

知血友病帶因者的母親

■有兩個或兩個以上兒子

患血友病的母親

3. 血友病帶因者的預估平均

凝血因子濃度是健康族群

凝血因子濃度的50% [1,2]。

4. 大多數帶因者沒有症狀。

5. 凝血因子濃度為正常人凝

血因子濃度40-60%的帶因

者，可能有易於出血的傾

向[3]。

6. 有些帶因者的凝血因子濃

度可能在血友病範圍之內

，大多數處於輕度範圍，

但極少數帶因者由於極度

里昂化作用(lionization)，

其凝血因子可在中度或者

重度患者範圍內。(請見表

1-1)

7. 凝血因子濃度在血友病範

圍的帶因者，可出現與凝

血因子缺乏程度相當的出

血表現，特別是在創傷和

手術之後[3]。
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1. 在具備條件和可能的情況
下，應該對血友病患者具

風險的女性家庭成員，提

供帶因者狀況的基因檢測

，以便於進行基因諮詢，

以及如果家人要求，也可

進行產前診斷。(第4級)[6]

2. DNA突變分析可在某特定

家庭中確定引發血友病的

特殊基因突變，在技術上

已變得更加容易，也更加

廣泛地被採用。這有利於

識別帶因者及男性胎兒的

產前診斷。

3. 基因諮詢是幫助血友病患

者、帶因者及其家庭成員

，在更加知情的情況下做

出選擇的關鍵因素。

4. 產前診斷通常是在當發現

胎兒受到影響時，可決定

是否終止妊娠時進行。然

而，它亦可幫助家庭準備

並安排分娩。對受到影響

的胎兒，應盡量避免採用

助產的方式分娩。

5. 懷孕7-9週後，可用Y染色

體特定的PCR檢測母親的

血漿/血清，以便識別胎兒
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1. 通常在妊娠的第4至6個月
和最後3個月時，FVIII的濃
度可升高到正常範圍，所

以在妊娠的最後3個月應對
帶因者的FVIII濃度進行檢
測，以便向孕婦通知分娩

時，需對凝血因子濃度進

行調整的決定。(第3級)[4]

2. 在對凝血因子濃度很低
(<50 IU/dl) 的帶因者進行手
術或侵入性治療或檢查時

(包括分娩)，有必要進行凝
血因子補充療法。(第3級)[4]

3. 對於是否需要進行凝血因

子補充療法，必須在產前

期便做好規劃。

8. 凝血因子濃度很低的女性

帶因者，常表現出月經過

多與醫療介入後發生出血

的症狀[3]。

9. 應將凝血因子濃度低的帶

因者視為適當程度的血友

病患者，並給予相對應的

治療。

10.避孕藥和抗凝血纖維分解

之藥物，對於控制月經過

多的症狀是有效的。

11.懷孕時FVIII濃度會顯著增

加。然而，FIX通常並沒有

明顯變化 [4]。

12.血友病患者的直系女性親
屬(母親、姐妹與女兒)應
該進行凝血因子濃度的檢

測，尤其是在進行任何侵

入性治療、生育之前，或

者出現症狀時。(第3級)[3,5]

的性別[7,8]，或者在懷孕11

週以後，採用超音波檢查

法識別胎兒性別[9]。

6. 絨毛取樣術(CVS)或者切片
檢查是產前診斷的主要方

法，最好在懷孕9-14週內進
行。更早進行切片檢查可能

會引起包括胎兒肢體異常的

併發症。(第1級)[10-13]

7. 羊膜穿刺術可在懷孕後

15-17週內進行[11]。

8. 在提供服務的所在國家中

，瞭解並遵守與這些檢查

相關的法律是重要的。

9. 對於凝血因子濃度低(<50 

IU/dl)的帶因者，可能需要

進行止血支援治療，以防

止在產前診斷過程中發生

孕婦出血。

10.所有在產前診斷時使用的
侵入性檢查方法都可能引

起胎兒與母親的出血。如

果母親是RhD陰性的血型
，應輸注抗D抗原免疫球
蛋白。(第3級)[14]

11.著床前的基因診斷可以選

擇將沒有發生特殊突變的

胚胎植入子宮內[15]。

4. 對於懷有正常胎兒的帶因

者，其分娩方式應根據產

科適應症來確定。

5. 在分娩確診或疑診為血友
病嬰兒時，無論是陰道分

娩或是剖腹生產，均應為

無創傷性以降低產婦出血

的風險。(第3級)[4]

6. 陰道分娩時，應避免使用

產鉗和真空吸引，也應避

免對胎兒進行侵入性治療

或檢查，如胎兒頭皮的血

液取樣及胎兒頭皮電極的

使用[16]。
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侵入性檢查方法都可能引
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果母親是RhD陰性的血型
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4. 對於懷有正常胎兒的帶因

者，其分娩方式應根據產

科適應症來確定。

5. 在分娩確診或疑診為血友
病嬰兒時，無論是陰道分

娩或是剖腹生產，均應為

無創傷性以降低產婦出血

的風險。(第3級)[4]

6. 陰道分娩時，應避免使用

產鉗和真空吸引，也應避

免對胎兒進行侵入性治療

或檢查，如胎兒頭皮的血

液取樣及胎兒頭皮電極的

使用[16]。
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1. 通常在妊娠的第4至6個月
和最後3個月時，FVIII的濃
度可升高到正常範圍，所

以在妊娠的最後3個月應對
帶因者的FVIII濃度進行檢
測，以便向孕婦通知分娩

時，需對凝血因子濃度進

行調整的決定。(第3級)[4]

2. 在對凝血因子濃度很低
(<50 IU/dl) 的帶因者進行手
術或侵入性治療或檢查時

(包括分娩)，有必要進行凝
血因子補充療法。(第3級)[4]

3. 對於是否需要進行凝血因

子補充療法，必須在產前

期便做好規劃。
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1. 患有出血性疾病的病患必
須接種疫苗，但最好是以

皮下注射的方式接種，而

不是肌肉注射或真皮內注

射，除非事先輸注了凝血

因子濃縮劑進行保護。

 (第4級)[17]

2. 如果要進行肌肉注射：

■最好在凝血因子替代療

法後立刻進行。

■在注射前，先用冰袋對

注射部分冷敷5分鐘。

■應使用可得之最小號針

頭(通常為25-27號)。

■應該於注射部位按壓至

少5分鐘[18]。

3. 感染HIV的患者應避免接種

活病毒疫苗(例如口服小兒

麻痹疫苗、MMR等)

4. 感染HIV的血友病患者應該

接受肺炎鏈球菌疫苗，且每

年應接種流感病毒疫苗。

5. A型與B型肝炎的免疫接種
對所有血友病患者而言，

都是很重要的。這些免疫

接種對於感染HIV的患者
可能無效。(第4級)[19,20]
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1. 應對患者及其家庭成員提
供心理與社會援助。 [21,22]

2. 罹患血友病也是一種財務
負擔，它使正常生活中多
方面受到限制[23]。

3. 社工師和/或整合性照護團
隊的其他成員應該：
■以患者/家長能夠明白的
形式，盡可能提供許多
與血友病相關的生理、
心理、情感與經濟方面
的訊息。

■在疾病照護的各方面做
到公開、坦誠。

■讓患者/家長表達並克服
他們的情感問題，並讓
他們可提出各種問題，
耐心為他們提供照護服
務與支持。

■應與患病兒童交談，而
不只和其父母交談。如
果病童能得到適當的溝
通和教育，他們往往能
夠很好地理解他們的疾
病，並積極配合醫生的
治療。

■提醒家長不要忽略了病

童健康的兄弟姐妹。

■能發現患者疲勞和抑鬱的

警示跡象，這些都是慢

性疾病患者常見的症

狀。並提供應對的建

議。

■意識到文化背景可能會影

響到患者對疾病的看法。

■鼓勵患者在家中與工作

場所參加各種有益及休

閒的活動。

■和病友組織合作，以倡

導血友病照護，並為患

者的家庭成員及社區成

員提供教育。

■在沒有社工員的地方，

爭取當地團體與組織的

協助。

4. 對於懷有正常胎兒的帶因

者，其分娩方式應根據產

科適應症來確定。

5. 在分娩確診或疑診為血友
病嬰兒時，無論是陰道分

娩或是剖腹生產，均應為

無創傷性以降低產婦出血

的風險。(第3級)[4]
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產鉗和真空吸引，也應避

免對胎兒進行侵入性治療

或檢查，如胎兒頭皮的血

液取樣及胎兒頭皮電極的

使用[16]。
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的訊息。

■在疾病照護的各方面做
到公開、坦誠。

■讓患者/家長表達並克服
他們的情感問題，並讓
他們可提出各種問題，
耐心為他們提供照護服
務與支持。

■應與患病兒童交談，而
不只和其父母交談。如
果病童能得到適當的溝
通和教育，他們往往能
夠很好地理解他們的疾
病，並積極配合醫生的
治療。

■提醒家長不要忽略了病

童健康的兄弟姐妹。

■能發現患者疲勞和抑鬱的

警示跡象，這些都是慢

性疾病患者常見的症

狀。並提供應對的建

議。

■意識到文化背景可能會影

響到患者對疾病的看法。

■鼓勵患者在家中與工作

場所參加各種有益及休

閒的活動。

■和病友組織合作，以倡

導血友病照護，並為患

者的家庭成員及社區成

員提供教育。

■在沒有社工員的地方，

爭取當地團體與組織的

協助。

4. 對於懷有正常胎兒的帶因

者，其分娩方式應根據產

科適應症來確定。

5. 在分娩確診或疑診為血友
病嬰兒時，無論是陰道分

娩或是剖腹生產，均應為

無創傷性以降低產婦出血

的風險。(第3級)[4]

6. 陰道分娩時，應避免使用

產鉗和真空吸引，也應避

免對胎兒進行侵入性治療

或檢查，如胎兒頭皮的血

液取樣及胎兒頭皮電極的

使用[16]。
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1. 血友病患者可以擁有正常

的性生活 [24]。

2. 性愛活動有時可能會引起肌

肉出血(例如髂腰肌出血) 。

3. 血友病併發症可能會伴有

性功能障礙，包括缺乏性

慾或者陽痿。

4. 疼痛或者害怕疼痛可能會

影響性慾，血友病關節病

變可能會限制正常的性生

活。

5. 慢性HCV和HIV感染、與

年齡有關的疾病如高血壓

和糖尿病等，以及某些藥

物也會影響到性生活。

6. 某些情況下，口服磷酸雙

脂酶-5抑制劑(sildenafil、

tadalafil)可能有所幫助。

這些藥物在體外會輕微地

抑制血小板聚集，可能會

引起鼻充血而出現鼻出血

的現象。
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1. 老年血友病患者會不可避

免地受到與年齡有關的疾

病侵襲[24,25]。

2. 老年血友病患者的共患疾

病應該得到適當管理，因

為它們可能會加重與血友

病相關的各種問題，影響

到患者的生理和心理健

康，從而影響到他們的生

活品質。

骨質疏鬆症

1. 血友病患者的骨骼礦物質

密度(BMD)有所下降[26,27]。

2. 由於關節病變、關節活動

能力喪失以及肌肉萎縮等

情況加重而導致行動不

便，都與患者較低的BMD

有關 [27]。

3. 如果關節的健康情況允

許，應該鼓勵患者參加一

些負重活動(適宜的運動)，

這些活動有益於身體具有

並維持良好的骨密度。

4. 鈣和維生素D補充物同樣

也很重要，並可能需要給

予雙磷酸鹽藥物療法。在

開始長期雙磷酸鹽療法之

前，需要先進行牙科評估 
[28,29]。

肥胖症

1. 體重超重 (身體質量指數

[BMI] 25-30 kg/m2)和肥胖

症(BMI>30kg/m2)的人口比

例在增加當中[30]。

2. 缺乏活動可能是體重與

BMI增加的原因。

3. 身體質量指數(BMI)的升高

與下列因素有關：

■活動程度(ROM)明顯受

限[31]

■關節疼痛加劇

■形成標靶關節的風險增

加 [32]

■糖尿病、動脈硬化與心

血管疾病的風險增加，

而這些疾病會使關節損

傷更進一步地惡化。

4. 應建議病患定期做體能活

動。

5. 如果身體功能限制影響了

日常活動，可由熟悉血友

病的物理治療師建議適當

的補充活動。

6. 有些情況需要轉介給營養

師。

高血壓

1. 平均血壓值較高的血友病

患者，患高血壓的可能性

比正常人高一倍，且比一

般病患族群服用更多抗高

血壓藥物 [33,34]。

2. 鑒於有更大的出血風險，

應對患有高血壓的血友病

患者充分治療，並定期檢

測血壓。

3. 當沒有其他心血管風險因

素時，應維持收縮壓 �

140 mmHg及舒張壓����

mmHg 。

糖尿病(DM)

1. 血友病患者的糖尿病盛行

率尚無很好的文獻記錄，

但的確注意到在輕度血友

病患者中，有較高的糖尿

病患病率[35]。

2. 對於老年的血友病患者，

尤其是體重過重者，應該

每年進行血糖檢測。

3. 如果需要進行胰島素治療
，可在無出血併發症下給

予皮下注射法。(第5級)[24]

高膽固醇血症

1. 據報導，血友病患者的平

均膽固醇濃度是低於一般

族群[36]。

2. 對於有心血管疾病風險的

老年血友病患者，應該檢

測其膽固醇濃度 (總膽固

醇、高密度與低密度膽固

醇比例)。

3. 若膽固醇濃度高應進行治

療。一般來說，總膽固醇/

高密度膽固醇(HDL)的比

例不應高於8。

心血管疾病

1. 血友病患者死於缺血性心

血管疾病的風險似乎較

低，但由此因素而死亡的

人數正在增加當中 [34,37,38]。

2. 心肌梗塞的發生與先前使

用過凝血因子濃縮劑之間

可能有關聯[39,40]。

3. 有心血管疾病的血友病患

者應該諮詢心臟科醫師，

並接受適合個人情況的常

規照護[41,42]。

4. 對於發生急性冠狀動脈症

候群，需要進行經皮心臟

介入性治療(PCI)者：

■在經皮心臟介入性治療

(PCI)之前及治療後48小
時之內，應使用凝血因

子濃縮劑進行適當校正

。(第4級)[40,41,43]

■應避免達到高凝血因子

濃度，以預防阻塞性血

栓的形成。在完整的校

正過程中：可依照標準

的心臟病治療方式使用

肝素。可使用於PCI加上

支架治療中所用的糖蛋

白IIb/IIIa抑制劑(abcix-

imab、tirofiban)。

■如果在技術上可行，最

好選用橈動脈穿刺，而

不是使用股動脈，可先

行使用凝血因子濃縮

劑，減少腹膜後或腹股

溝出血。(第4級)[40,41,43]

■在給予雙重抗血小板療

法期間，應使用凝血因

子濃縮劑，通常約為2

週，目標的最低濃度為

30 IU/dl [41]。

■對於重度血友病患者，

不建議長期服用阿斯匹

靈。儘管資料尚不充

足，阿斯匹靈可能用於

有接受定期強化預防治

療的患者 [41]。

社會心理影響

1. 在老年患者中，行走不

便、關節病引起的疼痛

等，都會影響生活品質，

並可能造成獨立生活能力

的喪失 [44]。

2. 由於年輕時與血友病相關

負面經歷(例如住院)的記

憶，可能使患者需要面對

意想不到的情感問題。

3. 在家裡或工作環境上的適

應改變，以及適當的止痛

藥物，都可改善患者的生

活品質，並保持其獨立生

活能力。

4. 社工師、血友病護理師、

醫師及/或心理醫師應為患

者提供積極的社會心理方

面支持。
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1. 血友病患者可以擁有正常

的性生活 [24]。

2. 性愛活動有時可能會引起肌

肉出血(例如髂腰肌出血) 。

3. 血友病併發症可能會伴有

性功能障礙，包括缺乏性

慾或者陽痿。

4. 疼痛或者害怕疼痛可能會

影響性慾，血友病關節病

變可能會限制正常的性生

活。

5. 慢性HCV和HIV感染、與

年齡有關的疾病如高血壓

和糖尿病等，以及某些藥

物也會影響到性生活。

6. 某些情況下，口服磷酸雙

脂酶-5抑制劑(sildenafil、

tadalafil)可能有所幫助。

這些藥物在體外會輕微地

抑制血小板聚集，可能會

引起鼻充血而出現鼻出血

的現象。
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1. 老年血友病患者會不可避

免地受到與年齡有關的疾

病侵襲[24,25]。

2. 老年血友病患者的共患疾

病應該得到適當管理，因

為它們可能會加重與血友

病相關的各種問題，影響

到患者的生理和心理健

康，從而影響到他們的生

活品質。

骨質疏鬆症

1. 血友病患者的骨骼礦物質

密度(BMD)有所下降[26,27]。

2. 由於關節病變、關節活動

能力喪失以及肌肉萎縮等

情況加重而導致行動不

便，都與患者較低的BMD

有關 [27]。

3. 如果關節的健康情況允

許，應該鼓勵患者參加一

些負重活動(適宜的運動)，

這些活動有益於身體具有

並維持良好的骨密度。

4. 鈣和維生素D補充物同樣

也很重要，並可能需要給

予雙磷酸鹽藥物療法。在

開始長期雙磷酸鹽療法之

前，需要先進行牙科評估 
[28,29]。

肥胖症

1. 體重超重 (身體質量指數

[BMI] 25-30 kg/m2)和肥胖

症(BMI>30kg/m2)的人口比

例在增加當中[30]。

2. 缺乏活動可能是體重與

BMI增加的原因。

3. 身體質量指數(BMI)的升高

與下列因素有關：

■活動程度(ROM)明顯受

限[31]

■關節疼痛加劇

■形成標靶關節的風險增

加 [32]

■糖尿病、動脈硬化與心

血管疾病的風險增加，

而這些疾病會使關節損

傷更進一步地惡化。

4. 應建議病患定期做體能活

動。

5. 如果身體功能限制影響了

日常活動，可由熟悉血友

病的物理治療師建議適當

的補充活動。

6. 有些情況需要轉介給營養

師。

高血壓

1. 平均血壓值較高的血友病

患者，患高血壓的可能性

比正常人高一倍，且比一

般病患族群服用更多抗高

血壓藥物 [33,34]。

2. 鑒於有更大的出血風險，

應對患有高血壓的血友病

患者充分治療，並定期檢

測血壓。

3. 當沒有其他心血管風險因

素時，應維持收縮壓 �

140 mmHg及舒張壓����

mmHg 。

糖尿病(DM)

1. 血友病患者的糖尿病盛行

率尚無很好的文獻記錄，

但的確注意到在輕度血友

病患者中，有較高的糖尿

病患病率[35]。

2. 對於老年的血友病患者，

尤其是體重過重者，應該

每年進行血糖檢測。

3. 如果需要進行胰島素治療
，可在無出血併發症下給

予皮下注射法。(第5級)[24]

高膽固醇血症

1. 據報導，血友病患者的平

均膽固醇濃度是低於一般

族群[36]。

2. 對於有心血管疾病風險的

老年血友病患者，應該檢

測其膽固醇濃度 (總膽固

醇、高密度與低密度膽固

醇比例)。

3. 若膽固醇濃度高應進行治

療。一般來說，總膽固醇/

高密度膽固醇(HDL)的比

例不應高於8。

心血管疾病

1. 血友病患者死於缺血性心

血管疾病的風險似乎較

低，但由此因素而死亡的

人數正在增加當中 [34,37,38]。

2. 心肌梗塞的發生與先前使

用過凝血因子濃縮劑之間

可能有關聯[39,40]。

3. 有心血管疾病的血友病患

者應該諮詢心臟科醫師，

並接受適合個人情況的常

規照護[41,42]。

4. 對於發生急性冠狀動脈症

候群，需要進行經皮心臟

介入性治療(PCI)者：

■在經皮心臟介入性治療

(PCI)之前及治療後48小
時之內，應使用凝血因

子濃縮劑進行適當校正

。(第4級)[40,41,43]

■應避免達到高凝血因子

濃度，以預防阻塞性血

栓的形成。在完整的校

正過程中：可依照標準

的心臟病治療方式使用

肝素。可使用於PCI加上

支架治療中所用的糖蛋

白IIb/IIIa抑制劑(abcix-

imab、tirofiban)。

■如果在技術上可行，最

好選用橈動脈穿刺，而

不是使用股動脈，可先

行使用凝血因子濃縮

劑，減少腹膜後或腹股

溝出血。(第4級)[40,41,43]

■在給予雙重抗血小板療

法期間，應使用凝血因

子濃縮劑，通常約為2

週，目標的最低濃度為

30 IU/dl [41]。

■對於重度血友病患者，

不建議長期服用阿斯匹

靈。儘管資料尚不充

足，阿斯匹靈可能用於

有接受定期強化預防治

療的患者 [41]。

社會心理影響

1. 在老年患者中，行走不

便、關節病引起的疼痛

等，都會影響生活品質，

並可能造成獨立生活能力

的喪失 [44]。

2. 由於年輕時與血友病相關

負面經歷(例如住院)的記

憶，可能使患者需要面對

意想不到的情感問題。

3. 在家裡或工作環境上的適

應改變，以及適當的止痛

藥物，都可改善患者的生

活品質，並保持其獨立生

活能力。

4. 社工師、血友病護理師、

醫師及/或心理醫師應為患

者提供積極的社會心理方

面支持。
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1. 老年血友病患者會不可避

免地受到與年齡有關的疾

病侵襲[24,25]。

2. 老年血友病患者的共患疾

病應該得到適當管理，因

為它們可能會加重與血友

病相關的各種問題，影響

到患者的生理和心理健

康，從而影響到他們的生

活品質。

骨質疏鬆症

1. 血友病患者的骨骼礦物質

密度(BMD)有所下降[26,27]。

2. 由於關節病變、關節活動

能力喪失以及肌肉萎縮等

情況加重而導致行動不

便，都與患者較低的BMD

有關 [27]。

3. 如果關節的健康情況允

許，應該鼓勵患者參加一

些負重活動(適宜的運動)，
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1. 世界血友病聯盟(WFH)致

力為患者、家人與臨床醫

師提供其他遺傳性出血性

疾病的資訊與支持。許多

這些疾病的患者都在血友

病治療中心接受照護。

2. 本準則旨在血友病的治

療。最近一些有關溫韋伯

氏疾病(VWD)及罕見出血

性疾病的診斷與治療原則

方面的出版物，包括：

這些活動有益於身體具有

並維持良好的骨密度。

4. 鈣和維生素D補充物同樣

也很重要，並可能需要給

予雙磷酸鹽藥物療法。在

開始長期雙磷酸鹽療法之

前，需要先進行牙科評估 
[28,29]。

肥胖症

1. 體重超重 (身體質量指數

[BMI] 25-30 kg/m2)和肥胖

症(BMI>30kg/m2)的人口比

例在增加當中[30]。

2. 缺乏活動可能是體重與

BMI增加的原因。

3. 身體質量指數(BMI)的升高

與下列因素有關：

■活動程度(ROM)明顯受

限[31]

■關節疼痛加劇

■形成標靶關節的風險增

加 [32]

■糖尿病、動脈硬化與心

血管疾病的風險增加，

而這些疾病會使關節損

傷更進一步地惡化。

4. 應建議病患定期做體能活

動。

5. 如果身體功能限制影響了

日常活動，可由熟悉血友

病的物理治療師建議適當

的補充活動。

6. 有些情況需要轉介給營養

師。

高血壓

1. 平均血壓值較高的血友病

患者，患高血壓的可能性

比正常人高一倍，且比一

般病患族群服用更多抗高

血壓藥物 [33,34]。

2. 鑒於有更大的出血風險，

應對患有高血壓的血友病

患者充分治療，並定期檢

測血壓。

3. 當沒有其他心血管風險因

素時，應維持收縮壓 �

140 mmHg及舒張壓����

mmHg 。

糖尿病(DM)

1. 血友病患者的糖尿病盛行

率尚無很好的文獻記錄，

但的確注意到在輕度血友

病患者中，有較高的糖尿

病患病率[35]。

2. 對於老年的血友病患者，

尤其是體重過重者，應該

每年進行血糖檢測。

3. 如果需要進行胰島素治療
，可在無出血併發症下給

予皮下注射法。(第5級)[24]

高膽固醇血症

1. 據報導，血友病患者的平

均膽固醇濃度是低於一般

族群[36]。

2. 對於有心血管疾病風險的

老年血友病患者，應該檢

測其膽固醇濃度 (總膽固

醇、高密度與低密度膽固

醇比例)。

3. 若膽固醇濃度高應進行治

療。一般來說，總膽固醇/

高密度膽固醇(HDL)的比

例不應高於8。

心血管疾病

1. 血友病患者死於缺血性心

血管疾病的風險似乎較

低，但由此因素而死亡的

人數正在增加當中 [34,37,38]。

2. 心肌梗塞的發生與先前使

用過凝血因子濃縮劑之間

可能有關聯[39,40]。

3. 有心血管疾病的血友病患

者應該諮詢心臟科醫師，

並接受適合個人情況的常

規照護[41,42]。

4. 對於發生急性冠狀動脈症

候群，需要進行經皮心臟

介入性治療(PCI)者：

■在經皮心臟介入性治療

(PCI)之前及治療後48小
時之內，應使用凝血因

子濃縮劑進行適當校正

。(第4級)[40,41,43]

■應避免達到高凝血因子

濃度，以預防阻塞性血

栓的形成。在完整的校

正過程中：可依照標準

的心臟病治療方式使用

肝素。可使用於PCI加上

支架治療中所用的糖蛋

白IIb/IIIa抑制劑(abcix-

imab、tirofiban)。

■如果在技術上可行，最

好選用橈動脈穿刺，而

不是使用股動脈，可先

行使用凝血因子濃縮

劑，減少腹膜後或腹股

溝出血。(第4級)[40,41,43]

■《溫韋伯氏疾病的處理：來自英國血友病中心醫師組織的

指引》《血友病》2004年；10(3):218.231。 (Manage-

ment of  von Willebrand disease: a guideline from the 

■在給予雙重抗血小板療

法期間，應使用凝血因

子濃縮劑，通常約為2

週，目標的最低濃度為

30 IU/dl [41]。

■對於重度血友病患者，

不建議長期服用阿斯匹

靈。儘管資料尚不充

足，阿斯匹靈可能用於

有接受定期強化預防治

療的患者 [41]。

社會心理影響

1. 在老年患者中，行走不

便、關節病引起的疼痛

等，都會影響生活品質，

並可能造成獨立生活能力

的喪失 [44]。

2. 由於年輕時與血友病相關

負面經歷(例如住院)的記

憶，可能使患者需要面對

意想不到的情感問題。

3. 在家裡或工作環境上的適

應改變，以及適當的止痛

藥物，都可改善患者的生

活品質，並保持其獨立生

活能力。

4. 社工師、血友病護理師、

醫師及/或心理醫師應為患

者提供積極的社會心理方

面支持。

UK Haemophilia Centre Doctors’ Organization. Haemo-

philia 2004;10(3):  218.231.)

■《溫韋伯氏疾病的診斷、評估與治療》美國衛生福利部、

美國國家心肺與血液研究所、國立衛生研究院出版號

08-5832,2007年12月。www.nhlbi.nih.gov。(The Diagno-

sis, Evaluation and Management of  von Willebrand 

Disease. US Dept of  Health and Human Services, 

National Heart, Lung and Blood Institute NIH Publi- 

cation no. 08-5832, December 2007.www.nhlbi.nih.gov)

■《溫韋伯氏疾病：一本給家庭醫師的入門簡介》David 

Lillicrap 和 Paula James, 世界血友病聯盟，血友病治療

專著第47號，2009 年1月。 www.wfh.org。(Von Wille-

brand Disease: An Introduction for the Primary Care 

Physician. David Lillicrap and Paula James, World 

Federation of  Hemophilia Treatment of  Hemophilia 

monograph No 47, January 2009. www.wfh.org )

■《罕見出血性疾病》 Peyvandi F, Kaufman R, Selighson U 

等. 《血友病》 2006年6月；12 Suppl: 137-42。(Rare 

Bleeding Disorders. Peyvandi F, Kaufman R, Selighson 

U et al. Haemophilia 2006 Jul; 12 Suppl: 137-42.)

■《罕見凝血異常疾病》 Paula Bolton-Maggs，世界血友病

聯盟，血友病治療專著第39號，2006年4月。 

www.wfh.org。(The Rare Coagulation Disorders. Paula 

Bolton-Maggs, World Federation of  Hemophilia Treat-

ment of  Hemophilia No 39,  April 2006. www.wfh.org)
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1. 老年血友病患者會不可避

免地受到與年齡有關的疾

病侵襲[24,25]。

2. 老年血友病患者的共患疾

病應該得到適當管理，因

為它們可能會加重與血友

病相關的各種問題，影響

到患者的生理和心理健

康，從而影響到他們的生

活品質。

骨質疏鬆症

1. 血友病患者的骨骼礦物質

密度(BMD)有所下降[26,27]。

2. 由於關節病變、關節活動

能力喪失以及肌肉萎縮等

情況加重而導致行動不

便，都與患者較低的BMD

有關 [27]。

3. 如果關節的健康情況允

許，應該鼓勵患者參加一

些負重活動(適宜的運動)，

����ຉࡕј̐ॣ।ႪԨԴ̴мॣ।

1. 世界血友病聯盟(WFH)致

力為患者、家人與臨床醫

師提供其他遺傳性出血性

疾病的資訊與支持。許多

這些疾病的患者都在血友

病治療中心接受照護。

2. 本準則旨在血友病的治

療。最近一些有關溫韋伯

氏疾病(VWD)及罕見出血

性疾病的診斷與治療原則

方面的出版物，包括：

這些活動有益於身體具有

並維持良好的骨密度。

4. 鈣和維生素D補充物同樣

也很重要，並可能需要給

予雙磷酸鹽藥物療法。在

開始長期雙磷酸鹽療法之

前，需要先進行牙科評估 
[28,29]。

肥胖症

1. 體重超重 (身體質量指數

[BMI] 25-30 kg/m2)和肥胖

症(BMI>30kg/m2)的人口比

例在增加當中[30]。

2. 缺乏活動可能是體重與

BMI增加的原因。

3. 身體質量指數(BMI)的升高

與下列因素有關：

■活動程度(ROM)明顯受

限[31]

■關節疼痛加劇

■形成標靶關節的風險增

加 [32]

■糖尿病、動脈硬化與心

血管疾病的風險增加，

而這些疾病會使關節損

傷更進一步地惡化。

4. 應建議病患定期做體能活

動。

5. 如果身體功能限制影響了

日常活動，可由熟悉血友

病的物理治療師建議適當

的補充活動。

6. 有些情況需要轉介給營養

師。

高血壓

1. 平均血壓值較高的血友病

患者，患高血壓的可能性

比正常人高一倍，且比一

般病患族群服用更多抗高

血壓藥物 [33,34]。

2. 鑒於有更大的出血風險，

應對患有高血壓的血友病

患者充分治療，並定期檢

測血壓。

3. 當沒有其他心血管風險因

素時，應維持收縮壓 �

140 mmHg及舒張壓����

mmHg 。

糖尿病(DM)

1. 血友病患者的糖尿病盛行

率尚無很好的文獻記錄，

但的確注意到在輕度血友

病患者中，有較高的糖尿

病患病率[35]。

2. 對於老年的血友病患者，

尤其是體重過重者，應該

每年進行血糖檢測。

3. 如果需要進行胰島素治療
，可在無出血併發症下給

予皮下注射法。(第5級)[24]

高膽固醇血症

1. 據報導，血友病患者的平

均膽固醇濃度是低於一般

族群[36]。

2. 對於有心血管疾病風險的

老年血友病患者，應該檢

測其膽固醇濃度 (總膽固

醇、高密度與低密度膽固

醇比例)。

3. 若膽固醇濃度高應進行治

療。一般來說，總膽固醇/

高密度膽固醇(HDL)的比

例不應高於8。

心血管疾病

1. 血友病患者死於缺血性心

血管疾病的風險似乎較

低，但由此因素而死亡的

人數正在增加當中 [34,37,38]。

2. 心肌梗塞的發生與先前使

用過凝血因子濃縮劑之間

可能有關聯[39,40]。

3. 有心血管疾病的血友病患

者應該諮詢心臟科醫師，

並接受適合個人情況的常

規照護[41,42]。

4. 對於發生急性冠狀動脈症

候群，需要進行經皮心臟

介入性治療(PCI)者：

■在經皮心臟介入性治療

(PCI)之前及治療後48小
時之內，應使用凝血因

子濃縮劑進行適當校正

。(第4級)[40,41,43]

■應避免達到高凝血因子

濃度，以預防阻塞性血

栓的形成。在完整的校

正過程中：可依照標準

的心臟病治療方式使用

肝素。可使用於PCI加上

支架治療中所用的糖蛋

白IIb/IIIa抑制劑(abcix-

imab、tirofiban)。

■如果在技術上可行，最

好選用橈動脈穿刺，而

不是使用股動脈，可先

行使用凝血因子濃縮

劑，減少腹膜後或腹股

溝出血。(第4級)[40,41,43]

■《溫韋伯氏疾病的處理：來自英國血友病中心醫師組織的

指引》《血友病》2004年；10(3):218.231。 (Manage-

ment of  von Willebrand disease: a guideline from the 

■在給予雙重抗血小板療

法期間，應使用凝血因

子濃縮劑，通常約為2

週，目標的最低濃度為

30 IU/dl [41]。

■對於重度血友病患者，

不建議長期服用阿斯匹

靈。儘管資料尚不充

足，阿斯匹靈可能用於

有接受定期強化預防治

療的患者 [41]。

社會心理影響

1. 在老年患者中，行走不

便、關節病引起的疼痛

等，都會影響生活品質，

並可能造成獨立生活能力

的喪失 [44]。

2. 由於年輕時與血友病相關

負面經歷(例如住院)的記

憶，可能使患者需要面對

意想不到的情感問題。

3. 在家裡或工作環境上的適

應改變，以及適當的止痛

藥物，都可改善患者的生

活品質，並保持其獨立生

活能力。

4. 社工師、血友病護理師、

醫師及/或心理醫師應為患

者提供積極的社會心理方

面支持。

UK Haemophilia Centre Doctors’ Organization. Haemo-

philia 2004;10(3):  218.231.)

■《溫韋伯氏疾病的診斷、評估與治療》美國衛生福利部、

美國國家心肺與血液研究所、國立衛生研究院出版號

08-5832,2007年12月。www.nhlbi.nih.gov。(The Diagno-

sis, Evaluation and Management of  von Willebrand 

Disease. US Dept of  Health and Human Services, 

National Heart, Lung and Blood Institute NIH Publi- 

cation no. 08-5832, December 2007.www.nhlbi.nih.gov)

■《溫韋伯氏疾病：一本給家庭醫師的入門簡介》David 

Lillicrap 和 Paula James, 世界血友病聯盟，血友病治療

專著第47號，2009 年1月。 www.wfh.org。(Von Wille-

brand Disease: An Introduction for the Primary Care 

Physician. David Lillicrap and Paula James, World 

Federation of  Hemophilia Treatment of  Hemophilia 

monograph No 47, January 2009. www.wfh.org )

■《罕見出血性疾病》 Peyvandi F, Kaufman R, Selighson U 

等. 《血友病》 2006年6月；12 Suppl: 137-42。(Rare 

Bleeding Disorders. Peyvandi F, Kaufman R, Selighson 

U et al. Haemophilia 2006 Jul; 12 Suppl: 137-42.)
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1. 世界血友病聯盟(WFH)致

力為患者、家人與臨床醫

師提供其他遺傳性出血性

疾病的資訊與支持。許多

這些疾病的患者都在血友

病治療中心接受照護。

2. 本準則旨在血友病的治

療。最近一些有關溫韋伯

氏疾病(VWD)及罕見出血

性疾病的診斷與治療原則

方面的出版物，包括：
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 1. 正確的診斷是確保患者能

獲得適宜治療的關鍵。不

同的出血性疾病可以有非

常相似的症狀。

2. 只有通過全面與準確的實

驗室檢測服務，才能做出

正確的診斷。這需要實驗

室遵循嚴格的標準和規程

，具體要求包括：

■凝血實驗室檢測的專業

知識和技能

■使用正確的儀器設備和

試劑

■品質保證

3. 有關篩檢試驗和凝血因子

檢查的測定技術和特殊說

明方面之詳細資訊，請參

考世界血友病聯盟出版的

《血友病和其他出血性疾

病診斷:實驗室手冊，第二

版》[1]。

診斷原則

1. 了解血友病的臨床特性及

臨床診斷的適當性。

2. 利用篩檢試驗找出潛在的

出血原因。例如，血小板

計數、出血時間(BT)，或其

他血小板功能篩檢測驗、

凝血酶原時間(PT)及活化部

分凝血活酶時間(APTT)。

3. 依據凝血因子分析及其他

適當的特定調查確診。

技術方面

採集患者血液樣本前的準備

1. 雖然血液中過多的油脂可

能會影響某些自動分析

儀，但對調查可能的出血

性疾病而採集血液樣本之

前，通常不必禁食。

2. 應告知患者不要服用影響

檢測結果的藥物，如阿斯

匹靈，它會嚴重影響血小

板功能，並延長出血時

間。

3. 患者在靜脈穿刺之前應避

免劇烈運動。

4. 如果患者在採集血液樣本

過程中特別緊張，可能會

使FVI I I和溫韋伯氏因子

(von Willebrand factor)的

濃度暫時升高。

採集血液樣本

1. 應依照標準準則採集血液

樣本 [2]。

2. 最好在實驗室附近採集血液

樣本，以確保快速送檢。

3. 血液樣本應在採集後4小時

之內檢測。

4. 血液樣本的保存條件會影

響檢測結果。如果溫度較

高(>25°C)，FVIII的活性會

隨著時間喪失，而當血液

樣本保存在低溫(2-8°C)下

時，會導致低溫活化。因

此，血液樣本應盡可能保

存在20°C至25°C之間，但

不得超過4小時。

5. 靜脈穿刺必須保證無菌、

清潔，在紮上止血帶1分鐘

內且靜脈鬱滯之前採血完

畢。

6. 應將血液樣本採集至塑膠

針筒或真空採血管中。成

人應使用19-21號的針頭，

兒童則使用22-23號的針

頭。使用周邊靜脈導管或

非肝素化的中央靜脈導管

採血，可成功用於許多凝

血檢測。

7. 應避免自置留導管中的採

血做凝血檢測。

8. 應避免血液樣本起泡。如

有需要，可將採集的最初2

毫升血液樣本捨棄不用。

9. 血液樣本應該採集至含檸

檬酸鹽的試管中，也就是

內含0.105M–0.109M(濃

度3.2%)aqueous trisodi-

um citrate dihydrate，保

持血液和檸檬酸鹽的比例

為9:1。如果試管中液體體

積小於目標體積的80%，

會對測試結果產生不利影

響。目前已不再推薦使用

3 . 8 %這種較高濃度的

tirsodium citrat溶液。
10.採血後應立即徐緩地將試
管反覆倒轉，使血液樣本

和檸檬酸鹽溶液混勻。

11.假如血液樣本無法在採集後
4小時內檢測，可將血小板
稀少的血漿在-30°C下冷凍
並保存數週，或可在-70°C
下保存長達6個月[3]。通常

不宜在-20°C下保存。
12.冷凍血液樣本必須在37°C
下以4至5分鐘的時間快速
解凍，以避免形成冷凍沉

澱物。

血小板稀少血漿(PPP)的製備

1. 血小板稀少血漿(PPP)應依
照標準準則的要求製備[2]。

2. PPP是在室溫下(也就是非
在冷凍狀態 )，將至少
1700g的血液樣本離心10
分鐘製備。

3. 檢測前PPP可保存在室溫
下(20°C–25°C)。

4. 在採集血液樣本與製備過
程中發生溶血反應的血漿

不應進行分析。

終點監測

1. 目前許多實驗室都擁有某
種形式的半自動或全自動

凝血分析儀。用手動技術

精確判斷凝血測試的終點

需要相當的專業技能，尤

其是當凝血時間延長或纖

維蛋白原濃度低，且血栓

稀薄而脆弱的時候。

2. 手動檢測時，在觀察凝血
過程中應每5秒鐘將試管以
大約90°的角度傾斜3次，
傾斜時應讓試管浸在37°C
的水浴中。

篩檢試驗

1. 血小板計數、出血時間
( B T )、凝血酶原時間
(PT)、活化部分凝血活酶
時間(APTT)等指標可用於
篩檢懷疑有出血性疾病的

患者[4]。

2. 出血時間缺乏靈敏性和專
一性，而且傾向與操作技

術方法相關的誤差。所

以，如有可能，最好採取

血小板功能的其他測試，

例如血小板凝集度檢測 
[5,6]。

3. 以這些檢測結果為基礎，
可初步確定出血性疾病的

種類，以便引導後續的分

析(請見下面的表 3-1)。
4. 對於罹患輕度出血性疾病
的病患，包括一些血小板

功能缺陷、FXIII缺乏及有
纖維蛋白溶解缺陷的患

者，他們可能有出血的傾

向，但這些篩檢試驗可能

無法檢測出異常。

補正檢驗

1.用正常人血漿(PNP)進行補
正或混合檢驗，有助於確定
延長的凝血時間是否是因為
凝血因子的缺乏，或是因為
循環中抗體的抗凝作用所造
成的。如果不能進行凝血因
子分析，可用缺乏FVIII/FIX
的血漿做補正檢驗，來確定
是否為FVIII/FIX的缺乏。 
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稀少的血漿在-30°C下冷凍
並保存數週，或可在-70°C
下保存長達6個月[3]。通常

不宜在-20°C下保存。
12.冷凍血液樣本必須在37°C
下以4至5分鐘的時間快速
解凍，以避免形成冷凍沉

澱物。

血小板稀少血漿(PPP)的製備

1. 血小板稀少血漿(PPP)應依
照標準準則的要求製備[2]。

2. PPP是在室溫下(也就是非
在冷凍狀態 )，將至少
1700g的血液樣本離心10
分鐘製備。

3. 檢測前PPP可保存在室溫
下(20°C–25°C)。

4. 在採集血液樣本與製備過
程中發生溶血反應的血漿

不應進行分析。

終點監測

1. 目前許多實驗室都擁有某
種形式的半自動或全自動

凝血分析儀。用手動技術

精確判斷凝血測試的終點

需要相當的專業技能，尤

其是當凝血時間延長或纖

維蛋白原濃度低，且血栓

稀薄而脆弱的時候。

2. 手動檢測時，在觀察凝血
過程中應每5秒鐘將試管以
大約90°的角度傾斜3次，
傾斜時應讓試管浸在37°C
的水浴中。

篩檢試驗

1. 血小板計數、出血時間
( B T )、凝血酶原時間
(PT)、活化部分凝血活酶
時間(APTT)等指標可用於
篩檢懷疑有出血性疾病的

患者[4]。

2. 出血時間缺乏靈敏性和專
一性，而且傾向與操作技

術方法相關的誤差。所

以，如有可能，最好採取

血小板功能的其他測試，

例如血小板凝集度檢測 
[5,6]。

3. 以這些檢測結果為基礎，
可初步確定出血性疾病的

種類，以便引導後續的分

析(請見下面的表 3-1)。
4. 對於罹患輕度出血性疾病
的病患，包括一些血小板

功能缺陷、FXIII缺乏及有
纖維蛋白溶解缺陷的患

者，他們可能有出血的傾

向，但這些篩檢試驗可能

無法檢測出異常。

補正檢驗

1.用正常人血漿(PNP)進行補
正或混合檢驗，有助於確定
延長的凝血時間是否是因為
凝血因子的缺乏，或是因為
循環中抗體的抗凝作用所造
成的。如果不能進行凝血因
子分析，可用缺乏FVIII/FIX
的血漿做補正檢驗，來確定
是否為FVIII/FIX的缺乏。 
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診斷原則

1. 了解血友病的臨床特性及

臨床診斷的適當性。

2. 利用篩檢試驗找出潛在的

出血原因。例如，血小板

計數、出血時間(BT)，或其

他血小板功能篩檢測驗、

凝血酶原時間(PT)及活化部

分凝血活酶時間(APTT)。

3. 依據凝血因子分析及其他

適當的特定調查確診。

技術方面

採集患者血液樣本前的準備

1. 雖然血液中過多的油脂可

能會影響某些自動分析

儀，但對調查可能的出血

性疾病而採集血液樣本之

前，通常不必禁食。

2. 應告知患者不要服用影響

檢測結果的藥物，如阿斯

匹靈，它會嚴重影響血小

板功能，並延長出血時

間。

3. 患者在靜脈穿刺之前應避

免劇烈運動。

4. 如果患者在採集血液樣本

過程中特別緊張，可能會

使FVI I I和溫韋伯氏因子

(von Willebrand factor)的

濃度暫時升高。

採集血液樣本

1. 應依照標準準則採集血液

樣本 [2]。

2. 最好在實驗室附近採集血液

樣本，以確保快速送檢。

3. 血液樣本應在採集後4小時

之內檢測。

4. 血液樣本的保存條件會影

響檢測結果。如果溫度較

高(>25°C)，FVIII的活性會

隨著時間喪失，而當血液

樣本保存在低溫(2-8°C)下

時，會導致低溫活化。因

此，血液樣本應盡可能保

存在20°C至25°C之間，但

不得超過4小時。

5. 靜脈穿刺必須保證無菌、

清潔，在紮上止血帶1分鐘

內且靜脈鬱滯之前採血完

畢。

6. 應將血液樣本採集至塑膠

針筒或真空採血管中。成

人應使用19-21號的針頭，

兒童則使用22-23號的針

頭。使用周邊靜脈導管或

非肝素化的中央靜脈導管

採血，可成功用於許多凝

血檢測。

7. 應避免自置留導管中的採

血做凝血檢測。

8. 應避免血液樣本起泡。如

有需要，可將採集的最初2

毫升血液樣本捨棄不用。

9. 血液樣本應該採集至含檸

檬酸鹽的試管中，也就是

內含0.105M–0.109M(濃

度3.2%)aqueous trisodi-

um citrate dihydrate，保

持血液和檸檬酸鹽的比例

為9:1。如果試管中液體體

積小於目標體積的80%，

會對測試結果產生不利影

響。目前已不再推薦使用

3 . 8 %這種較高濃度的

tirsodium citrat溶液。
10.採血後應立即徐緩地將試
管反覆倒轉，使血液樣本

和檸檬酸鹽溶液混勻。

11.假如血液樣本無法在採集後
4小時內檢測，可將血小板
稀少的血漿在-30°C下冷凍
並保存數週，或可在-70°C
下保存長達6個月[3]。通常

不宜在-20°C下保存。
12.冷凍血液樣本必須在37°C
下以4至5分鐘的時間快速
解凍，以避免形成冷凍沉

澱物。

血小板稀少血漿(PPP)的製備

1. 血小板稀少血漿(PPP)應依
照標準準則的要求製備[2]。

2. PPP是在室溫下(也就是非
在冷凍狀態 )，將至少
1700g的血液樣本離心10
分鐘製備。

3. 檢測前PPP可保存在室溫
下(20°C–25°C)。

4. 在採集血液樣本與製備過
程中發生溶血反應的血漿

不應進行分析。

凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

終點監測

1. 目前許多實驗室都擁有某
種形式的半自動或全自動

凝血分析儀。用手動技術

精確判斷凝血測試的終點

需要相當的專業技能，尤

其是當凝血時間延長或纖

維蛋白原濃度低，且血栓

稀薄而脆弱的時候。

2. 手動檢測時，在觀察凝血
過程中應每5秒鐘將試管以
大約90°的角度傾斜3次，
傾斜時應讓試管浸在37°C
的水浴中。

篩檢試驗

1. 血小板計數、出血時間
( B T )、凝血酶原時間
(PT)、活化部分凝血活酶
時間(APTT)等指標可用於
篩檢懷疑有出血性疾病的

患者[4]。

2. 出血時間缺乏靈敏性和專
一性，而且傾向與操作技

術方法相關的誤差。所

以，如有可能，最好採取

血小板功能的其他測試，

例如血小板凝集度檢測 
[5,6]。

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

3. 以這些檢測結果為基礎，
可初步確定出血性疾病的

種類，以便引導後續的分

析(請見下面的表 3-1)。
4. 對於罹患輕度出血性疾病
的病患，包括一些血小板

功能缺陷、FXIII缺乏及有
纖維蛋白溶解缺陷的患

者，他們可能有出血的傾

向，但這些篩檢試驗可能

無法檢測出異常。

補正檢驗

1.用正常人血漿(PNP)進行補
正或混合檢驗，有助於確定
延長的凝血時間是否是因為
凝血因子的缺乏，或是因為
循環中抗體的抗凝作用所造
成的。如果不能進行凝血因
子分析，可用缺乏FVIII/FIX
的血漿做補正檢驗，來確定
是否為FVIII/FIX的缺乏。 

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  

表3-1篩檢試驗的詮釋

可能的診斷
凝血酶原
時間 (PT)

出血時間
(BT)

血小板
計數

活化部分凝血
活酶時間(APTT)*

* 活化部分凝血活酶時間(APTT)的檢測結果高度依賴實驗室所採用的分析方法。
** 當患有FXI、FXII、前激肽釋放肽(prekallikrein)或高分子量激肽原(high molecular 
 weight kininogen)缺乏症時，會出現同樣的模式。

正常

A型或B型血友病**

溫韋伯氏疾病(VWD)

血小板缺陷

正常

正常

正常

正常

正常

延長*

正常或延長*

正常

正常

正常

正常或延長

正常或延長

正常

正常

正常或減少

正常或減少
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診斷原則

1. 了解血友病的臨床特性及

臨床診斷的適當性。

2. 利用篩檢試驗找出潛在的

出血原因。例如，血小板

計數、出血時間(BT)，或其

他血小板功能篩檢測驗、

凝血酶原時間(PT)及活化部

分凝血活酶時間(APTT)。

3. 依據凝血因子分析及其他

適當的特定調查確診。

技術方面

採集患者血液樣本前的準備

1. 雖然血液中過多的油脂可

能會影響某些自動分析

儀，但對調查可能的出血

性疾病而採集血液樣本之

前，通常不必禁食。

2. 應告知患者不要服用影響

檢測結果的藥物，如阿斯

匹靈，它會嚴重影響血小

板功能，並延長出血時

間。

3. 患者在靜脈穿刺之前應避

免劇烈運動。

4. 如果患者在採集血液樣本

過程中特別緊張，可能會

使FVI I I和溫韋伯氏因子

(von Willebrand factor)的

濃度暫時升高。

採集血液樣本

1. 應依照標準準則採集血液

樣本 [2]。

2. 最好在實驗室附近採集血液

樣本，以確保快速送檢。

3. 血液樣本應在採集後4小時

之內檢測。

4. 血液樣本的保存條件會影

響檢測結果。如果溫度較

高(>25°C)，FVIII的活性會

隨著時間喪失，而當血液

樣本保存在低溫(2-8°C)下

時，會導致低溫活化。因

此，血液樣本應盡可能保

存在20°C至25°C之間，但

不得超過4小時。

5. 靜脈穿刺必須保證無菌、

清潔，在紮上止血帶1分鐘

內且靜脈鬱滯之前採血完

畢。

6. 應將血液樣本採集至塑膠

針筒或真空採血管中。成

人應使用19-21號的針頭，

兒童則使用22-23號的針

頭。使用周邊靜脈導管或

非肝素化的中央靜脈導管

採血，可成功用於許多凝

血檢測。

7. 應避免自置留導管中的採

血做凝血檢測。

8. 應避免血液樣本起泡。如

有需要，可將採集的最初2

毫升血液樣本捨棄不用。

9. 血液樣本應該採集至含檸

檬酸鹽的試管中，也就是

內含0.105M–0.109M(濃

度3.2%)aqueous trisodi-

um citrate dihydrate，保

持血液和檸檬酸鹽的比例

為9:1。如果試管中液體體

積小於目標體積的80%，

會對測試結果產生不利影

響。目前已不再推薦使用

3 . 8 %這種較高濃度的

tirsodium citrat溶液。
10.採血後應立即徐緩地將試
管反覆倒轉，使血液樣本

和檸檬酸鹽溶液混勻。

11.假如血液樣本無法在採集後
4小時內檢測，可將血小板
稀少的血漿在-30°C下冷凍
並保存數週，或可在-70°C
下保存長達6個月[3]。通常

不宜在-20°C下保存。
12.冷凍血液樣本必須在37°C
下以4至5分鐘的時間快速
解凍，以避免形成冷凍沉

澱物。

血小板稀少血漿(PPP)的製備

1. 血小板稀少血漿(PPP)應依
照標準準則的要求製備[2]。

2. PPP是在室溫下(也就是非
在冷凍狀態 )，將至少
1700g的血液樣本離心10
分鐘製備。

3. 檢測前PPP可保存在室溫
下(20°C–25°C)。

4. 在採集血液樣本與製備過
程中發生溶血反應的血漿

不應進行分析。

凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

終點監測

1. 目前許多實驗室都擁有某
種形式的半自動或全自動

凝血分析儀。用手動技術

精確判斷凝血測試的終點

需要相當的專業技能，尤

其是當凝血時間延長或纖

維蛋白原濃度低，且血栓

稀薄而脆弱的時候。

2. 手動檢測時，在觀察凝血
過程中應每5秒鐘將試管以
大約90°的角度傾斜3次，
傾斜時應讓試管浸在37°C
的水浴中。

篩檢試驗

1. 血小板計數、出血時間
( B T )、凝血酶原時間
(PT)、活化部分凝血活酶
時間(APTT)等指標可用於
篩檢懷疑有出血性疾病的

患者[4]。

2. 出血時間缺乏靈敏性和專
一性，而且傾向與操作技

術方法相關的誤差。所

以，如有可能，最好採取

血小板功能的其他測試，

例如血小板凝集度檢測 
[5,6]。

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

3. 以這些檢測結果為基礎，
可初步確定出血性疾病的

種類，以便引導後續的分

析(請見下面的表 3-1)。
4. 對於罹患輕度出血性疾病
的病患，包括一些血小板

功能缺陷、FXIII缺乏及有
纖維蛋白溶解缺陷的患

者，他們可能有出血的傾

向，但這些篩檢試驗可能

無法檢測出異常。

補正檢驗

1.用正常人血漿(PNP)進行補
正或混合檢驗，有助於確定
延長的凝血時間是否是因為
凝血因子的缺乏，或是因為
循環中抗體的抗凝作用所造
成的。如果不能進行凝血因
子分析，可用缺乏FVIII/FIX
的血漿做補正檢驗，來確定
是否為FVIII/FIX的缺乏。 

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  

表3-1篩檢試驗的詮釋

可能的診斷
凝血酶原
時間 (PT)

出血時間
(BT)

血小板
計數

活化部分凝血
活酶時間(APTT)*

* 活化部分凝血活酶時間(APTT)的檢測結果高度依賴實驗室所採用的分析方法。
** 當患有FXI、FXII、前激肽釋放肽(prekallikrein)或高分子量激肽原(high molecular 
 weight kininogen)缺乏症時，會出現同樣的模式。

正常

A型或B型血友病**

溫韋伯氏疾病(VWD)

血小板缺陷

正常

正常

正常

正常

正常

延長*

正常或延長*

正常

正常

正常

正常或延長

正常或延長

正常

正常

正常或減少

正常或減少
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診斷原則

1. 了解血友病的臨床特性及

臨床診斷的適當性。

2. 利用篩檢試驗找出潛在的

出血原因。例如，血小板

計數、出血時間(BT)，或其

他血小板功能篩檢測驗、

凝血酶原時間(PT)及活化部

分凝血活酶時間(APTT)。

3. 依據凝血因子分析及其他

適當的特定調查確診。

技術方面

採集患者血液樣本前的準備

1. 雖然血液中過多的油脂可

能會影響某些自動分析

儀，但對調查可能的出血

性疾病而採集血液樣本之

前，通常不必禁食。

2. 應告知患者不要服用影響

檢測結果的藥物，如阿斯

匹靈，它會嚴重影響血小

板功能，並延長出血時

間。

3. 患者在靜脈穿刺之前應避

免劇烈運動。

4. 如果患者在採集血液樣本

過程中特別緊張，可能會

使FVI I I和溫韋伯氏因子

(von Willebrand factor)的

濃度暫時升高。

採集血液樣本

1. 應依照標準準則採集血液

樣本 [2]。

2. 最好在實驗室附近採集血液

樣本，以確保快速送檢。

3. 血液樣本應在採集後4小時

之內檢測。

4. 血液樣本的保存條件會影

響檢測結果。如果溫度較

高(>25°C)，FVIII的活性會

隨著時間喪失，而當血液

樣本保存在低溫(2-8°C)下

時，會導致低溫活化。因

此，血液樣本應盡可能保

存在20°C至25°C之間，但

不得超過4小時。

5. 靜脈穿刺必須保證無菌、

清潔，在紮上止血帶1分鐘

內且靜脈鬱滯之前採血完

畢。

6. 應將血液樣本採集至塑膠

針筒或真空採血管中。成

人應使用19-21號的針頭，

兒童則使用22-23號的針

頭。使用周邊靜脈導管或

非肝素化的中央靜脈導管

採血，可成功用於許多凝

血檢測。

7. 應避免自置留導管中的採

血做凝血檢測。

8. 應避免血液樣本起泡。如

有需要，可將採集的最初2

毫升血液樣本捨棄不用。

9. 血液樣本應該採集至含檸

檬酸鹽的試管中，也就是

內含0.105M–0.109M(濃

度3.2%)aqueous trisodi-

um citrate dihydrate，保

持血液和檸檬酸鹽的比例

為9:1。如果試管中液體體

積小於目標體積的80%，

會對測試結果產生不利影

響。目前已不再推薦使用

3 . 8 %這種較高濃度的

tirsodium citrat溶液。
10.採血後應立即徐緩地將試
管反覆倒轉，使血液樣本

和檸檬酸鹽溶液混勻。

11.假如血液樣本無法在採集後
4小時內檢測，可將血小板
稀少的血漿在-30°C下冷凍
並保存數週，或可在-70°C
下保存長達6個月[3]。通常

不宜在-20°C下保存。
12.冷凍血液樣本必須在37°C
下以4至5分鐘的時間快速
解凍，以避免形成冷凍沉

澱物。

血小板稀少血漿(PPP)的製備

1. 血小板稀少血漿(PPP)應依
照標準準則的要求製備[2]。

2. PPP是在室溫下(也就是非
在冷凍狀態 )，將至少
1700g的血液樣本離心10
分鐘製備。

3. 檢測前PPP可保存在室溫
下(20°C–25°C)。

4. 在採集血液樣本與製備過
程中發生溶血反應的血漿

不應進行分析。

凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

終點監測

1. 目前許多實驗室都擁有某
種形式的半自動或全自動

凝血分析儀。用手動技術

精確判斷凝血測試的終點

需要相當的專業技能，尤

其是當凝血時間延長或纖

維蛋白原濃度低，且血栓

稀薄而脆弱的時候。

2. 手動檢測時，在觀察凝血
過程中應每5秒鐘將試管以
大約90°的角度傾斜3次，
傾斜時應讓試管浸在37°C
的水浴中。

篩檢試驗

1. 血小板計數、出血時間
( B T )、凝血酶原時間
(PT)、活化部分凝血活酶
時間(APTT)等指標可用於
篩檢懷疑有出血性疾病的

患者[4]。

2. 出血時間缺乏靈敏性和專
一性，而且傾向與操作技

術方法相關的誤差。所

以，如有可能，最好採取

血小板功能的其他測試，

例如血小板凝集度檢測 
[5,6]。

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

3. 以這些檢測結果為基礎，
可初步確定出血性疾病的

種類，以便引導後續的分

析(請見下面的表 3-1)。
4. 對於罹患輕度出血性疾病
的病患，包括一些血小板

功能缺陷、FXIII缺乏及有
纖維蛋白溶解缺陷的患

者，他們可能有出血的傾

向，但這些篩檢試驗可能

無法檢測出異常。

補正檢驗

1.用正常人血漿(PNP)進行補
正或混合檢驗，有助於確定
延長的凝血時間是否是因為
凝血因子的缺乏，或是因為
循環中抗體的抗凝作用所造
成的。如果不能進行凝血因
子分析，可用缺乏FVIII/FIX
的血漿做補正檢驗，來確定
是否為FVIII/FIX的缺乏。 

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  

表3-1篩檢試驗的詮釋

可能的診斷
凝血酶原
時間 (PT)

出血時間
(BT)

血小板
計數

活化部分凝血
活酶時間(APTT)*

* 活化部分凝血活酶時間(APTT)的檢測結果高度依賴實驗室所採用的分析方法。
** 當患有FXI、FXII、前激肽釋放肽(prekallikrein)或高分子量激肽原(high molecular 
 weight kininogen)缺乏症時，會出現同樣的模式。

正常

A型或B型血友病**

溫韋伯氏疾病(VWD)

血小板缺陷

正常

正常

正常

正常

正常

延長*

正常或延長*

正常

正常

正常

正常或延長

正常或延長

正常

正常

正常或減少

正常或減少

凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  
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凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  

凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

1. 儀器設備和試劑是任何實

驗室不可缺少的工具。下

列為進行精確的實驗室檢

測所必需的條件。

儀器設備

1. 一套 37°C ± 0.5°C 的水浴

箱。

2. 水浴附近具有良好的照明

光源，以便準確地觀察血

栓的形成。

3. 計時用的碼錶。

4. 可正確並精準量取0.1ml和

0.2ml體積的自動微量分注

器(固定或可變體積)。

5. 使用潔淨的鈉玻璃試管

(7.5 cm × 1.2 cm)進行凝

血測試。應盡可能避免重

複使用一次性的玻璃器皿

，除非能證明如此操作測

試結果不會受到影響。不

得重複使用凝血分析儀中

用過的塑膠器皿。

6. 目前市場上有大量半自動

與全自動血液凝固儀，且

數量日益增加。這些儀器

設備具有下列優勢： 

■精確讀取終點

■改善檢測精準度

■具備進行多項凝血分析

的能力 

■降低了觀察誤差(反應終

點通常以機電或光電方

法檢測)

■採用聚苯乙烯(透明)比

色管代替玻璃試管

7. 所有儀器設備需要進行妥

善保養，以保持良好的工

作狀態。 

■購買儀器設備時，應首

先考慮產品能得到專家

的定期保養，且有足夠

資源可供定期保養。 

■應檢查微量分注器，確

保能精確量取並轉移樣

本/試劑。 

■應定期檢查水浴、冰箱

與冷凍櫃的溫度。

8. 如果能夠嚴格遵守良好的

實驗室操作規程，使用基

本的儀器設備和操作技術

是可獲得準確結果的。這

些技能也能適應自動化程

度更高的新技術。

血液凝固儀的選擇

1. 許多凝血分析儀是儀器和

試劑一起以成套方式提供

的，這兩部分都會影響到

測試結果。在評估並挑選

一套檢測系統時，需要考

慮到此因素。其他需要考

慮的重要問題包括： 

■實驗室內要進行的檢測

種類、工作量及工作流

程

■操作需求(電源、空間、

濕度、溫度等)

■保養服務的需求和故障

時的反應時間

■檢測量與檢測項目

■成本

■是否有可使用來自其他

廠商試劑的能力

■用戶可自行制定檢測 

■主要分析方式與任何備

選方法之間的相似性 

■與血液樣本試管和當地

所使用的血漿儲存容器

之間的合適性 

■安全性的評估(機械、電

氣與微生物方面) 

■適當的培訓機會

2. 需要有關檢測系統性能特

點的資訊，可從不同的來

源取得，包括出版的文獻

與製造商的資料，但可能

也需要某種形式的當地評

估。需要考慮的方面有：

■對於篩檢試驗，測試精

準度目標為變異係數

(CV)小於3%；對於凝血

因子分析，則小於5%。

■殘留物 

■干擾的物質 

■試劑在分析儀器上的穩

定性 

■和其他方法的相似性 

■樣本識別

■資料處理、軟體與品質

控制 

■所需的培訓 

■可靠性

3. 請參考已發表大量有關評

估凝血分析儀的指引和建

議 [12,13]。

試劑

1. 確保供應某選定試劑的連

續性是一種很好的做法，

同時也應注意各批次的連

續性及長時間的保存期限

。如有可能，可要求供應

商為實驗室把同一批號的

產品成批留用。

2. 除非出現供貨問題或出現

令人疑惑的結果，否則不

建議改變材料來源。不同

品牌可能有完全不同的敏

感性，所以不宜同時使

用。

3. 必須遵守試劑附帶的說

明。

4. 應特別注意試劑的穩定

性。一旦試劑因每日使用

需求而經配製或解凍後，

端看保存與使用的狀況，

試劑可能會隨著時間變

質。

5. 一旦確定了某種合適的檢

測與其所使用的試劑，應

設定正常/參考值範圍，且

必須考慮當地的使用條

件。  

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  
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凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

1. 儀器設備和試劑是任何實

驗室不可缺少的工具。下

列為進行精確的實驗室檢

測所必需的條件。

儀器設備

1. 一套 37°C ± 0.5°C 的水浴

箱。

2. 水浴附近具有良好的照明

光源，以便準確地觀察血

栓的形成。

3. 計時用的碼錶。

4. 可正確並精準量取0.1ml和

0.2ml體積的自動微量分注

器(固定或可變體積)。

5. 使用潔淨的鈉玻璃試管

(7.5 cm × 1.2 cm)進行凝

血測試。應盡可能避免重

複使用一次性的玻璃器皿

，除非能證明如此操作測

試結果不會受到影響。不

得重複使用凝血分析儀中

用過的塑膠器皿。

6. 目前市場上有大量半自動

與全自動血液凝固儀，且

數量日益增加。這些儀器

設備具有下列優勢： 

■精確讀取終點

■改善檢測精準度

■具備進行多項凝血分析

的能力 

■降低了觀察誤差(反應終

點通常以機電或光電方

法檢測)

■採用聚苯乙烯(透明)比

色管代替玻璃試管

7. 所有儀器設備需要進行妥

善保養，以保持良好的工

作狀態。 

■購買儀器設備時，應首

先考慮產品能得到專家

的定期保養，且有足夠

資源可供定期保養。 

■應檢查微量分注器，確

保能精確量取並轉移樣

本/試劑。 

■應定期檢查水浴、冰箱

與冷凍櫃的溫度。

8. 如果能夠嚴格遵守良好的

實驗室操作規程，使用基

本的儀器設備和操作技術

是可獲得準確結果的。這

些技能也能適應自動化程

度更高的新技術。

血液凝固儀的選擇

1. 許多凝血分析儀是儀器和

試劑一起以成套方式提供

的，這兩部分都會影響到

測試結果。在評估並挑選

一套檢測系統時，需要考

慮到此因素。其他需要考

慮的重要問題包括： 

■實驗室內要進行的檢測

種類、工作量及工作流

程

■操作需求(電源、空間、

濕度、溫度等)

■保養服務的需求和故障

時的反應時間

■檢測量與檢測項目

■成本

■是否有可使用來自其他

廠商試劑的能力

■用戶可自行制定檢測 

■主要分析方式與任何備

選方法之間的相似性 

■與血液樣本試管和當地

所使用的血漿儲存容器

之間的合適性 

■安全性的評估(機械、電

氣與微生物方面) 

■適當的培訓機會

2. 需要有關檢測系統性能特

點的資訊，可從不同的來

源取得，包括出版的文獻

與製造商的資料，但可能

也需要某種形式的當地評

估。需要考慮的方面有：

■對於篩檢試驗，測試精

準度目標為變異係數

(CV)小於3%；對於凝血

因子分析，則小於5%。

■殘留物 

■干擾的物質 

■試劑在分析儀器上的穩

定性 

■和其他方法的相似性 

■樣本識別

■資料處理、軟體與品質

控制 

■所需的培訓 

■可靠性

3. 請參考已發表大量有關評

估凝血分析儀的指引和建

議 [12,13]。

試劑

1. 確保供應某選定試劑的連

續性是一種很好的做法，

同時也應注意各批次的連

續性及長時間的保存期限

。如有可能，可要求供應

商為實驗室把同一批號的

產品成批留用。

2. 除非出現供貨問題或出現

令人疑惑的結果，否則不

建議改變材料來源。不同

品牌可能有完全不同的敏

感性，所以不宜同時使

用。

3. 必須遵守試劑附帶的說

明。

4. 應特別注意試劑的穩定

性。一旦試劑因每日使用

需求而經配製或解凍後，

端看保存與使用的狀況，

試劑可能會隨著時間變

質。

5. 一旦確定了某種合適的檢

測與其所使用的試劑，應

設定正常/參考值範圍，且

必須考慮當地的使用條

件。  

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  
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凝血因子分析

1. 下列情況需進行凝血因子
分析：

 ■確定診斷

 ■監測治療輸注凝血因子

濃縮劑的監測，是透過

測量輸注前與輸注後的

凝血因子濃度來進行。

凝血因子濃度的恢復若

低於預期，及/或輸注凝

1. 儀器設備和試劑是任何實

驗室不可缺少的工具。下

列為進行精確的實驗室檢

測所必需的條件。

儀器設備

1. 一套 37°C ± 0.5°C 的水浴

箱。

2. 水浴附近具有良好的照明

光源，以便準確地觀察血

栓的形成。

3. 計時用的碼錶。

4. 可正確並精準量取0.1ml和

0.2ml體積的自動微量分注

器(固定或可變體積)。

5. 使用潔淨的鈉玻璃試管

(7.5 cm × 1.2 cm)進行凝

血測試。應盡可能避免重

複使用一次性的玻璃器皿

，除非能證明如此操作測

試結果不會受到影響。不

得重複使用凝血分析儀中

用過的塑膠器皿。

6. 目前市場上有大量半自動

與全自動血液凝固儀，且

數量日益增加。這些儀器

設備具有下列優勢： 

■精確讀取終點

■改善檢測精準度

■具備進行多項凝血分析

的能力 

■降低了觀察誤差(反應終

點通常以機電或光電方

法檢測)

■採用聚苯乙烯(透明)比

色管代替玻璃試管

7. 所有儀器設備需要進行妥

善保養，以保持良好的工

作狀態。 

■購買儀器設備時，應首

先考慮產品能得到專家

的定期保養，且有足夠

資源可供定期保養。 

■應檢查微量分注器，確

保能精確量取並轉移樣

本/試劑。 

■應定期檢查水浴、冰箱

與冷凍櫃的溫度。

8. 如果能夠嚴格遵守良好的

實驗室操作規程，使用基

本的儀器設備和操作技術

是可獲得準確結果的。這

些技能也能適應自動化程

度更高的新技術。

血液凝固儀的選擇

1. 許多凝血分析儀是儀器和

試劑一起以成套方式提供

的，這兩部分都會影響到

測試結果。在評估並挑選

一套檢測系統時，需要考

慮到此因素。其他需要考

慮的重要問題包括： 

■實驗室內要進行的檢測

種類、工作量及工作流

程

■操作需求(電源、空間、

濕度、溫度等)

■保養服務的需求和故障

時的反應時間

■檢測量與檢測項目

■成本

■是否有可使用來自其他

廠商試劑的能力

■用戶可自行制定檢測 

■主要分析方式與任何備

選方法之間的相似性 

■與血液樣本試管和當地

所使用的血漿儲存容器

之間的合適性 

■安全性的評估(機械、電

氣與微生物方面) 

■適當的培訓機會

2. 需要有關檢測系統性能特

點的資訊，可從不同的來

源取得，包括出版的文獻

與製造商的資料，但可能

也需要某種形式的當地評

估。需要考慮的方面有：

■對於篩檢試驗，測試精

準度目標為變異係數

(CV)小於3%；對於凝血

因子分析，則小於5%。

■殘留物 

■干擾的物質 

■試劑在分析儀器上的穩

定性 

■和其他方法的相似性 

■樣本識別

■資料處理、軟體與品質

控制 

■所需的培訓 

■可靠性

3. 請參考已發表大量有關評

估凝血分析儀的指引和建

議 [12,13]。

試劑

1. 確保供應某選定試劑的連

續性是一種很好的做法，

同時也應注意各批次的連

續性及長時間的保存期限

。如有可能，可要求供應

商為實驗室把同一批號的

產品成批留用。

2. 除非出現供貨問題或出現

令人疑惑的結果，否則不

建議改變材料來源。不同

品牌可能有完全不同的敏

感性，所以不宜同時使

用。

3. 必須遵守試劑附帶的說

明。

4. 應特別注意試劑的穩定

性。一旦試劑因每日使用

需求而經配製或解凍後，

端看保存與使用的狀況，

試劑可能會隨著時間變

質。

5. 一旦確定了某種合適的檢

測與其所使用的試劑，應

設定正常/參考值範圍，且

必須考慮當地的使用條

件。  

血因子的半衰期較預期

短，可能是有抗體存在

的早期指標。

 ■測試冷凍沉澱品的品質

檢測FVIII在冷凍沉澱品

中的濃度，可幫助對於

這種產品的品質控制。

2. 血友病帶因者的表現型檢

測缺乏敏感性和專一性。

某些確定的帶因者可能會

有正常的FVIII:C/VWF:Ag

比例。而基因型檢測法是

更精確檢測帶因者的一種

方法，所以值得推薦。

3. APTT一步分析法是最普遍

使用的技術。下列是一些

重要的分析特性：

■有FVIII和FIX缺陷的血漿
必定十分缺乏FVIII和FIX
凝血因子，例如含量 < 1 
IU/dl，但應含有正常濃
度的其他凝血因子。

■無論是商品或當地製備的

參考 /校正血漿，必須採
取國際單位進行校正(即
參照適當的世界衛生組織

[WHO]國際標準) 

■需有至少三種不同稀釋

度的參考血漿和檢測樣

本，才能是有效分析。

■使用單一種稀釋度的檢

測樣本，測試的精準度

明顯降低，在某些抗體

的存在時會得出很不準

確的結果。

■當分析來自中度或重度

血友病患者的檢測樣本

時，可能需要一條延長

或分別的校正曲線。如

果不進行額外的校正血

漿稀釋度分析，而僅靠

外推法來延長校正曲線

的做法是不能接受的。 
■當採用一步分析法診斷

某些已從遺傳學角度確

認為輕度A型血友病患
者時，他們具有正常的

FVIII活性，但在進行呈
色和二步凝血分析時，

活性便降低。有時也會

出現相反的情況。這就

意味著需要採取一種以

上的FVIII分析法，來檢
測所有類型的輕度A型
血友病患者[7,8]。

抗體檢測

1. 當APTT變長，且不能經由

將患者血漿與正常人血漿

(PNP)混合而加以完全補正

時，即應考慮到可能存在

某種形式的抗體。

2. 最常遭遇到止血功能方面

的抗體為狼瘡抗凝血因子

(LA)，它不針對某些特定

的凝血因子，因此應該予

以排除。

3. 被檢測血漿和正常血漿混

合物的APTT測試結果可能

難以解釋，尤其是當後天

性血友病中存在某種強力

的特異抗FVIII抗體時，一

開始可能有一個完全校正

的APTT值。

4. 大多數A型血友病患者在接

受補充療法後產生的FVIII

抗體，會顯示出一種特定

的模式：患者血漿與正常

血漿混合物的APTT是居間

的，也就是介於兩者的

APTT之間，而且當混合物

在37°C下培養1-2小時後，

其APTT會進一步延長。

5. 為了要確認一個直接針對

特定凝血因子的抗體，需

採用特定的抗體分析法。

6. 與原始的Bethesda分析法
相比，改良過的Nijmegen
分析法對於FVIII抗體的分
析能獲得更好的專一性和

靈敏度。(第1級)[9,10]7.
 檢測步驟如下：

■將經緩衝的正常人血

漿 (提供FVIII)與患者的

血漿混合後，在37°C下

培養。 

■ 2小時後，經由與緩衝正

常人血漿和缺乏FVIII的

血漿所組成的對照混合

物比較(和患者血漿的混

合物在同樣條件下培養

後)其中的FVIII，可測出

殘餘的 FVIII 。 

■使用殘餘FVIII和抗體之

間相互轉換的半對數曲

線，根據「100%殘餘 

FVIII = 0  BU / ml的抗體

，50%殘餘FVII I=1.0 

BU/ml的抗體」假說，

可將殘餘FVIII轉換為抗

體單位。假說的後半部

為國際所認可，確定抗

體活性的轉換方式。   

■當殘餘FVIII活性<25%時

，必須在稀釋後重新檢

測患者的血漿，以免低

估了抗體的效力。

■抗體測定值≧0.6 BU/ml

被視為在臨床上有顯著

意義[11]。

人員培訓

1. 即便是最簡單的凝血篩檢試

驗，本質上都是複雜的。

2. 對凝血檢測有興趣的實驗

室科學家/技術人員必須對

各種測試有深刻的理解，

以便能獲取精確的結果。

3. 在有些情況下，擁有一位

曾到專業中心受過進一步

培訓的實驗室科學家/技術

人員是很有益處的。  
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1. 儀器設備和試劑是任何實

驗室不可缺少的工具。下

列為進行精確的實驗室檢

測所必需的條件。

儀器設備

1. 一套 37°C ± 0.5°C 的水浴

箱。

2. 水浴附近具有良好的照明

光源，以便準確地觀察血

栓的形成。

3. 計時用的碼錶。

4. 可正確並精準量取0.1ml和

0.2ml體積的自動微量分注

器(固定或可變體積)。

5. 使用潔淨的鈉玻璃試管

(7.5 cm × 1.2 cm)進行凝

血測試。應盡可能避免重

複使用一次性的玻璃器皿

，除非能證明如此操作測

試結果不會受到影響。不

得重複使用凝血分析儀中

用過的塑膠器皿。

6. 目前市場上有大量半自動

與全自動血液凝固儀，且

數量日益增加。這些儀器

設備具有下列優勢： 

■精確讀取終點

■改善檢測精準度

■具備進行多項凝血分析

的能力 

■降低了觀察誤差(反應終

點通常以機電或光電方

法檢測)

■採用聚苯乙烯(透明)比

色管代替玻璃試管

7. 所有儀器設備需要進行妥

善保養，以保持良好的工

作狀態。 

■購買儀器設備時，應首

先考慮產品能得到專家

的定期保養，且有足夠

資源可供定期保養。 

■應檢查微量分注器，確

保能精確量取並轉移樣

本/試劑。 

■應定期檢查水浴、冰箱

與冷凍櫃的溫度。

8. 如果能夠嚴格遵守良好的

實驗室操作規程，使用基

本的儀器設備和操作技術

是可獲得準確結果的。這

些技能也能適應自動化程

度更高的新技術。

血液凝固儀的選擇

1. 許多凝血分析儀是儀器和

試劑一起以成套方式提供

的，這兩部分都會影響到

測試結果。在評估並挑選

一套檢測系統時，需要考

慮到此因素。其他需要考

慮的重要問題包括： 

■實驗室內要進行的檢測

種類、工作量及工作流

程

■操作需求(電源、空間、

濕度、溫度等)

■保養服務的需求和故障

時的反應時間

■檢測量與檢測項目

■成本

■是否有可使用來自其他

廠商試劑的能力

■用戶可自行制定檢測 

■主要分析方式與任何備

選方法之間的相似性 

■與血液樣本試管和當地

所使用的血漿儲存容器

之間的合適性 

■安全性的評估(機械、電

氣與微生物方面) 

■適當的培訓機會

2. 需要有關檢測系統性能特

點的資訊，可從不同的來

源取得，包括出版的文獻

與製造商的資料，但可能

也需要某種形式的當地評

估。需要考慮的方面有：

■對於篩檢試驗，測試精

準度目標為變異係數

(CV)小於3%；對於凝血

因子分析，則小於5%。

■殘留物 

■干擾的物質 

■試劑在分析儀器上的穩

定性 

■和其他方法的相似性 

■樣本識別

■資料處理、軟體與品質

控制 

■所需的培訓 

■可靠性

3. 請參考已發表大量有關評

估凝血分析儀的指引和建

議 [12,13]。

試劑

1. 確保供應某選定試劑的連

續性是一種很好的做法，

同時也應注意各批次的連

續性及長時間的保存期限

。如有可能，可要求供應

商為實驗室把同一批號的

產品成批留用。

2. 除非出現供貨問題或出現

令人疑惑的結果，否則不

建議改變材料來源。不同

品牌可能有完全不同的敏

感性，所以不宜同時使

用。

3. 必須遵守試劑附帶的說

明。

4. 應特別注意試劑的穩定

性。一旦試劑因每日使用

需求而經配製或解凍後，

端看保存與使用的狀況，

試劑可能會隨著時間變

質。

5. 一旦確定了某種合適的檢

測與其所使用的試劑，應

設定正常/參考值範圍，且

必須考慮當地的使用條

件。  

1. 品質保證（QA）是一個概

括性的詞彙，用來描述為

確保實驗室檢測及報告的

可靠性，而採取的所有措

施。

2. QA涵蓋診斷過程的所有方

面，即從採集血液樣本、

分離、分析及內部品質控

制，一直到提交結果報告

並確保將其送達臨床醫師

之處。

3. 每個相關人員都有責任確

保正確地遵守各項操作規

程。

內部品質控制 (IQC) 

1. 內部品質控制（IQC）旨

在確定於某一段時間內，

是否始終如一地採用一系

列的技術與程序。

2. 採取各項IQC的措施，是

為了保證實驗室的調查結

果足夠可靠，以協助臨床

決策、監測治療及診斷凝

血異常相關的疾病。

3. 在識別某項特定技術的精

確度時，IQC 尤其有用。

4. 對於血友病的篩檢測試，

應定期包括正常與異常的

血漿樣本。所有批次的檢

測中，至少應包括一個等

級的IQC 樣本。

外部品質評估(EQA)

1. 強烈建議實驗室參加一項

外部品質評估計劃(EQAS)

，以審核IQC系統的有效 

性。

2. EQAS可幫助確定實驗室

內各種檢測結果之間，以

及與其他實驗室之間的一 

致性。

3. 參加這種計劃有助於建立

實驗室和用戶之間的相互

信任。

4. 世界血友病聯盟（WFH）

的IEQAS計劃，是特地設

計用來滿足全球血友病治

療中心的需要。該計劃包

括診斷與處理出血性疾病

的相關分析。國家外部品

質評估服務署凝血部門所

聯合管理，可向WFH索取

詳細資料[14]。

5. 現在也有其他國家與國際

的品質評估計劃可使用。

6. 一個實驗室若要取得高度

的測試可靠性，並能成功

地參與EQAS，必須能獲

取各種適當的試劑，擁有

必要的技術以及適當經過

充分培訓的人員數。
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1. 儀器設備和試劑是任何實

驗室不可缺少的工具。下

列為進行精確的實驗室檢

測所必需的條件。

儀器設備

1. 一套 37°C ± 0.5°C 的水浴

箱。

2. 水浴附近具有良好的照明

光源，以便準確地觀察血

栓的形成。

3. 計時用的碼錶。

4. 可正確並精準量取0.1ml和

0.2ml體積的自動微量分注

器(固定或可變體積)。

5. 使用潔淨的鈉玻璃試管

(7.5 cm × 1.2 cm)進行凝

血測試。應盡可能避免重

複使用一次性的玻璃器皿

，除非能證明如此操作測

試結果不會受到影響。不

得重複使用凝血分析儀中

用過的塑膠器皿。

6. 目前市場上有大量半自動

與全自動血液凝固儀，且

數量日益增加。這些儀器

設備具有下列優勢： 

■精確讀取終點

■改善檢測精準度

■具備進行多項凝血分析

的能力 

■降低了觀察誤差(反應終

點通常以機電或光電方

法檢測)

■採用聚苯乙烯(透明)比

色管代替玻璃試管

7. 所有儀器設備需要進行妥

善保養，以保持良好的工

作狀態。 

■購買儀器設備時，應首

先考慮產品能得到專家

的定期保養，且有足夠

資源可供定期保養。 

■應檢查微量分注器，確

保能精確量取並轉移樣

本/試劑。 

■應定期檢查水浴、冰箱

與冷凍櫃的溫度。

8. 如果能夠嚴格遵守良好的

實驗室操作規程，使用基

本的儀器設備和操作技術

是可獲得準確結果的。這

些技能也能適應自動化程

度更高的新技術。

血液凝固儀的選擇

1. 許多凝血分析儀是儀器和

試劑一起以成套方式提供

的，這兩部分都會影響到

測試結果。在評估並挑選

一套檢測系統時，需要考

慮到此因素。其他需要考

慮的重要問題包括： 

■實驗室內要進行的檢測

種類、工作量及工作流

程

■操作需求(電源、空間、

濕度、溫度等)

■保養服務的需求和故障

時的反應時間

■檢測量與檢測項目

■成本

■是否有可使用來自其他

廠商試劑的能力

■用戶可自行制定檢測 

■主要分析方式與任何備

選方法之間的相似性 

■與血液樣本試管和當地

所使用的血漿儲存容器

之間的合適性 

■安全性的評估(機械、電

氣與微生物方面) 

■適當的培訓機會

2. 需要有關檢測系統性能特

點的資訊，可從不同的來

源取得，包括出版的文獻

與製造商的資料，但可能

也需要某種形式的當地評

估。需要考慮的方面有：

■對於篩檢試驗，測試精

準度目標為變異係數

(CV)小於3%；對於凝血

因子分析，則小於5%。

■殘留物 

■干擾的物質 

■試劑在分析儀器上的穩

定性 

■和其他方法的相似性 

■樣本識別

■資料處理、軟體與品質

控制 

■所需的培訓 

■可靠性

3. 請參考已發表大量有關評

估凝血分析儀的指引和建

議 [12,13]。

試劑

1. 確保供應某選定試劑的連

續性是一種很好的做法，

同時也應注意各批次的連

續性及長時間的保存期限

。如有可能，可要求供應

商為實驗室把同一批號的

產品成批留用。

2. 除非出現供貨問題或出現

令人疑惑的結果，否則不

建議改變材料來源。不同

品牌可能有完全不同的敏

感性，所以不宜同時使

用。

3. 必須遵守試劑附帶的說

明。

4. 應特別注意試劑的穩定

性。一旦試劑因每日使用

需求而經配製或解凍後，

端看保存與使用的狀況，

試劑可能會隨著時間變

質。

5. 一旦確定了某種合適的檢

測與其所使用的試劑，應

設定正常/參考值範圍，且

必須考慮當地的使用條

件。  

1. 品質保證（QA）是一個概

括性的詞彙，用來描述為

確保實驗室檢測及報告的

可靠性，而採取的所有措

施。

2. QA涵蓋診斷過程的所有方

面，即從採集血液樣本、

分離、分析及內部品質控

制，一直到提交結果報告

並確保將其送達臨床醫師

之處。

3. 每個相關人員都有責任確

保正確地遵守各項操作規

程。

內部品質控制 (IQC) 

1. 內部品質控制（IQC）旨

在確定於某一段時間內，

是否始終如一地採用一系

列的技術與程序。

2. 採取各項IQC的措施，是

為了保證實驗室的調查結

果足夠可靠，以協助臨床

決策、監測治療及診斷凝

血異常相關的疾病。

3. 在識別某項特定技術的精

確度時，IQC 尤其有用。

4. 對於血友病的篩檢測試，

應定期包括正常與異常的

血漿樣本。所有批次的檢

測中，至少應包括一個等

級的IQC 樣本。

外部品質評估(EQA)

1. 強烈建議實驗室參加一項

外部品質評估計劃(EQAS)

，以審核IQC系統的有效 

性。

2. EQAS可幫助確定實驗室

內各種檢測結果之間，以

及與其他實驗室之間的一 

致性。

3. 參加這種計劃有助於建立

實驗室和用戶之間的相互

信任。

4. 世界血友病聯盟（WFH）

的IEQAS計劃，是特地設

計用來滿足全球血友病治

療中心的需要。該計劃包

括診斷與處理出血性疾病

的相關分析。國家外部品

質評估服務署凝血部門所

聯合管理，可向WFH索取

詳細資料[14]。

5. 現在也有其他國家與國際

的品質評估計劃可使用。

6. 一個實驗室若要取得高度

的測試可靠性，並能成功

地參與EQAS，必須能獲

取各種適當的試劑，擁有

必要的技術以及適當經過

充分培訓的人員數。
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1. 品質保證（QA）是一個概

括性的詞彙，用來描述為

確保實驗室檢測及報告的

可靠性，而採取的所有措

施。

2. QA涵蓋診斷過程的所有方

面，即從採集血液樣本、

分離、分析及內部品質控

制，一直到提交結果報告

並確保將其送達臨床醫師

之處。

3. 每個相關人員都有責任確

保正確地遵守各項操作規

程。

內部品質控制 (IQC) 

1. 內部品質控制（IQC）旨

在確定於某一段時間內，

是否始終如一地採用一系

列的技術與程序。

2. 採取各項IQC的措施，是

為了保證實驗室的調查結

果足夠可靠，以協助臨床

決策、監測治療及診斷凝

血異常相關的疾病。

3. 在識別某項特定技術的精

確度時，IQC 尤其有用。

4. 對於血友病的篩檢測試，

應定期包括正常與異常的

血漿樣本。所有批次的檢

測中，至少應包括一個等

級的IQC 樣本。

外部品質評估(EQA)

1. 強烈建議實驗室參加一項

外部品質評估計劃(EQAS)

，以審核IQC系統的有效 

性。

2. EQAS可幫助確定實驗室

內各種檢測結果之間，以

及與其他實驗室之間的一 

致性。

3. 參加這種計劃有助於建立

實驗室和用戶之間的相互

信任。

4. 世界血友病聯盟（WFH）

的IEQAS計劃，是特地設

計用來滿足全球血友病治

療中心的需要。該計劃包

括診斷與處理出血性疾病

的相關分析。國家外部品

質評估服務署凝血部門所

聯合管理，可向WFH索取

詳細資料[14]。

5. 現在也有其他國家與國際

的品質評估計劃可使用。

6. 一個實驗室若要取得高度

的測試可靠性，並能成功

地參與EQAS，必須能獲

取各種適當的試劑，擁有

必要的技術以及適當經過

充分培訓的人員數。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

����ኽмϖʫጎᑡኾ

4̋мኾ

1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

4

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

����ኽмϖʫጎᑡኾ
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1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

4

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。

����յ̨мᆴୖ܈

1. 由於擔心冷凍沉澱品或新
鮮冷凍血漿(FFP)的品質與
安全性，世界血友病聯盟

(WFH)較支持使用凝血因
子濃縮劑。然而，世界血

友病聯盟意識到這些產品

仍在世界上許多國家廣泛

使用著，在那些國家，這

是他們唯一能夠獲得或負

擔得起的治療選擇。(第5
級)[1,2]

2. 冷凍沉澱品和新鮮冷凍血

漿未經病毒去活化處理(例

如加熱或溶劑 /去污劑處

理)，會增加傳播病毒病原

體的風險，隨著其頻繁使

用，情況會更加嚴重[1]。

3. 可採取一些措施以盡可能

降低傳播病毒病原體的風

險。這些做法包括：

■隔離血漿，直至完成對

捐血者HIV抗體、C型肝

炎抗體及HBsAg的檢

測，甚至再檢測。這種

做法在重複捐血者比例

很低的國家難以實施。

■用核苷酸檢驗(NAT)檢測

病毒—與生產凝血因子

濃縮劑相比，這項技術

與生產冷凍沉澱品有更

大的相關性，因為生產

凝血因子濃縮劑會經歷

病毒去活化的步驟[20]。

4. 輸注冷凍沉澱品比輸注凝

血因子濃縮劑更容易出現

過敏反應[21] 。

新鮮冷凍血漿(FFP)

1. 由於新鮮冷凍血漿(FFP)含

有所有的凝血因子，因此

有時用於治療凝血因子缺

乏症。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

2. 冷凍沉澱品比新鮮冷凍血
漿更適合治療A型血友病
。(第4級)[22]

3. 由於擔心FFP的安全性與
品質，如能避免，不建議

使用(第4級)[23]。然而，因

為FFP和cryo-poor血漿含
有FIX，所以在那些負擔不
起血漿來源FIX濃縮劑的國
家，它們可以用於治療B
型血友病。

4. 對FFP進行某種形式的殺

病毒處理(包括溶劑/去汙劑

處理)是可行的，建議使用

經過這種處理的FFP。然

而，殺病毒處理可能對凝

血因子有些影響。大規模

製備經溶劑/去污劑處理的

血漿，已證實會使減少

V W F最大多聚體的比例
[24,25]。

劑量/給藥.

1. 1ml新鮮冷凍血漿中含有1

單位的凝血因子活性。

2. 僅使用 F F P通常很難使

FVIII濃度超過30 IU/dl 。

3. FIX濃度很難超過25 IU/dl。

可 接 受 的 起 始 劑 量 為

15-20ml/kg。(第4級)[22]

冷凍沉澱品(Cryoprecipitate)

1. 冷凍沉澱品是用新鮮冷凍

血漿(FFP)在4°C下緩慢解

凍10-24小時所製備的。它

像一種不溶解的沉澱物，

是以離心機分離而得。

2. 冷凍沉澱品含有大量的 

FVIII(約3-5IU/ml)、VWF、

纖維蛋白原及FXIII，但不

含FIX或FXI。所得到的上

層清液稱為cryo-poor血

漿，其中含有其他凝血因

子，如VII、IX、X和XI。

3. 由於擔心冷凍沉澱品的安
全性與品質，並不建議用

於治療先天性出血疾病，

最好只用於無法取得凝血

因子濃縮劑的情況下。

 (第4級)[1,22,26]

4. 雖然已有採用少數捐血者

的血漿，經病毒去活化過

程製造冷凍沉澱品的製備

描述，但還不確定它是否

比傳統上採用大量捐血者

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。

的血漿製備濃縮劑，在病

毒安全或成本效益方面更

有優勢 [27]。

劑量/給藥.

1. 由 200-250ml FFP 製備的

一袋體積為30-40ml的冷凍

沉澱品中，含有70-80單位

的 FVIII。
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3. FVIII的半衰期大約為8-12

小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測患
者的凝血因子濃度以驗證計

算所得的劑量。(第4級)[11]

5. 劑量的計算方法是：患者

的體重(kg)乘以希望提高

的凝血因子濃度(IU/dl)，

再乘以0.5。

 

6. 應緩慢地靜脈輸注FVIII，
成年人的速度不超過每分

鐘3毫升，幼童的速度則為
不超過每分鐘100單位，
或依照產品說明的要求輸

注。(第5級)[12]

7. 後續劑量應根據FVIII的半

衰期，以及個別患者對特

定產品的恢復情況而定。

8. 儘管許多產品在配製後具

持久的穩定性，但最好還

1. 世界血友病聯盟(WFH)強
烈推薦治療血友病和其他

遺傳性出血疾病時，應使

用由血漿而來且經病毒去

活化，或是基因重組而來

的濃縮劑，而不使用冷凍

沉澱品或新鮮冷凍血漿。

 (第5級)[1,2]

2. WFH出版的《凝血因子濃

縮劑之評估準則》是一份

綜合性的資料，評述了影

響血漿來源產品的品質、

安全、許可證及評估等的

各種因素，也涉及選擇治

療血友病適當產品的重要

原則[2]。

3. W F H還出版並定期更新

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書，列出了目前

所有市面上的產品，以

及他們的製造細節 [3]。
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1. 由於擔心冷凍沉澱品或新
鮮冷凍血漿(FFP)的品質與
安全性，世界血友病聯盟

(WFH)較支持使用凝血因
子濃縮劑。然而，世界血

友病聯盟意識到這些產品

仍在世界上許多國家廣泛

使用著，在那些國家，這

是他們唯一能夠獲得或負

擔得起的治療選擇。(第5
級)[1,2]

2. 冷凍沉澱品和新鮮冷凍血

漿未經病毒去活化處理(例

如加熱或溶劑 /去污劑處

理)，會增加傳播病毒病原

體的風險，隨著其頻繁使

用，情況會更加嚴重[1]。

3. 可採取一些措施以盡可能

降低傳播病毒病原體的風

險。這些做法包括：

■隔離血漿，直至完成對

捐血者HIV抗體、C型肝

炎抗體及HBsAg的檢

測，甚至再檢測。這種

做法在重複捐血者比例

很低的國家難以實施。

■用核苷酸檢驗(NAT)檢測

病毒—與生產凝血因子

濃縮劑相比，這項技術

與生產冷凍沉澱品有更

大的相關性，因為生產

凝血因子濃縮劑會經歷

病毒去活化的步驟[20]。

4. 輸注冷凍沉澱品比輸注凝

血因子濃縮劑更容易出現

過敏反應[21] 。

新鮮冷凍血漿(FFP)

1. 由於新鮮冷凍血漿(FFP)含

有所有的凝血因子，因此

有時用於治療凝血因子缺

乏症。

4. 對於基因重組或血漿來源

濃縮劑的選擇，WFH並未

表達任何偏好，應依據使

用當地的標準來選擇這些

產品的種類。

5. 當前依據優良製造標準

(GMP)所製造的血漿來源

濃縮劑產品，對於脂質包

膜之病毒如HIV和HCV，具

可作為模範的安全紀錄。

6. 產品安全是於下列幾方面

努力的結果：

■加強對捐血者的選擇(排

除高危險捐血者)

■加強對血液的篩檢，包

括核苷酸檢驗(NAT)

■處理過程中，病毒去活

化和/或去除病毒步驟的

方法和數量。

7. 血漿來源製品有引起普里

昂蛋白傳染病的風險。目

前沒有檢查Creutzfeldt-Ja-

kob病變異型(vCJD)的可

靠篩檢方法，也沒有建立

將vCJD普里昂蛋白去活化

的生產步驟，目前這個問

題，是以排除來自認為有

風險捐血者的血漿來解決

的。隨著這個領域中新資

訊的增加，那些在為血友

病患者選擇凝血因子濃縮

劑方面做決策的人員，有

必要持續了解當前的科學

建議。

產品選擇

在選擇血漿來源濃縮劑時，需

要考慮血漿的品質及製造過

程。

應特別考慮兩個因素：

■產品純度

■病毒去活化/去除病毒

純度

1. 純度是指濃縮劑中所需成

分(如FVIII)相對於其他成

分的百分比。

2. 對於根據純度的產品分

類，目前尚無廣泛的一致

性意見。

3. 市面上濃縮劑的純度有很

大的不同。

4. 有些產品在其製造過程中

的某個階段有高或很高的

純度，但在以白蛋白穩定

後，便降低了最終純度。

一般來說，純度較高的產

品產量較低。因此，這種

濃縮劑就比較昂貴。

5. 純度較低的濃縮劑可能會

引起過敏反應[4,5]。對某種

特定產品反覆過敏的患者

，在輸注或使用較高純度

的濃縮劑之前，使用抗組

織胺劑可能會有幫助。

6. 血漿來源的FVIII濃縮劑可

能含有不同量的溫韋伯氏

因子(VWF)。因此，如果

用這種濃縮物治療溫韋伯

氏疾病(VWD)，確定這種

產品的溫韋伯氏因子含量  

(以測量ristocetin cofactor 

的活性)是重要的 [6]。

7. 對於FIX凝血因子缺乏症的
治療，使用只含有FIX凝血
因子的產品比使用凝血酶

原複合物濃縮劑更為合適

，因為後者還含有其他凝

血因子，如II、VII和X等凝
血因子，其中某些凝血因

子在製造過程中可能會被

活化。含有活化凝血因子

的產品易引發血栓栓塞。

 (第2級)[7,8]

8. 只要採取的去除病毒措施

得當，產品的病毒安全性

與純度並無關聯。

病毒去活化/去除病毒

1. 為確保血漿來源濃縮劑的

產品安全，最重要的步驟

就是病毒去活化[9]。

2. 在濃縮劑製造過程中合併

兩種特定的病毒減除步

驟，目前有日益增長的趨

勢。

■熱處理一般對帶或不帶

有脂質包膜的廣泛病毒

都有效果，包括HIV、

HAV、HBV和HCV。

■溶劑/去污劑處理對於

HBV、HCV和HIV都是有

效的，但是不能將非包

膜病毒去活化，如HAV。

3. 某些病毒(如人類微小病毒

B19)對於兩種類型的處理

方式都有抵抗力。目前還無

法將普里昂蛋白去活化。

4. 奈米過濾(超濾法)可去除

一些小的病毒，如微小病

毒。但目前的過濾技術還

無法消除傳播的風險[10]。

5. 不該想當然地認為使用合

併兩種減少病毒過程生產

的產品，就一定比只用一

種減少病毒過程生產的產

品好。

6. 如果只用一個過程減少病

毒，最好此過程能同時將

帶有或不帶有脂質包膜的

兩種病毒去活化。

 FVIII濃縮劑
1. FVIII濃縮劑是治療A型血

友病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品 [3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

劑量/給藥

1. 目前市面上的瓶裝凝血因

子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。

2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FVIII，可提高血漿FVIII濃
度大約2IU/dl。(第4級)[11]

是在配製後使用整瓶的

FVIII。

9. 有些人認為持續輸注可避
免出現濃度高峰與低峰，

因此對患者比較有益且更

為方便。然而，必須經常

監測患者以防出現輸注幫

浦的故障。(第3級) [13,14]

10. 持續輸注可能會降低凝血

因子濃縮劑的使用總量，

對重度血友病患者來說，

成本效益更高[15]。然而，

此成本效益的比較取決於

持續輸注和間歇性注射的

使用劑量[16]。

11.持續輸注的劑量應依據經

常進行的凝血因子分析和

清除率的計算結果而調

整。因為很高純度的FVIII

濃縮劑在室溫下的靜脈溶

液中至少可以穩定24-48小

時 ， 且 效 力 損 失 不 到

10%。因此，可以在24-48

小時內以相似的時數進行

靜脈持續輸注點滴。

FIX 濃縮劑

1. FIX濃縮劑是治療B型血友

病的首選。

2. 世界血友病聯盟所出版的

《凝血因子濃縮劑之登

錄》一書中，列出了當前

市面上所有血漿來源的產

品[3]。對於特定產品的詳

細介紹請參閱仿單。

3. FIX濃縮劑可分為兩類：

 ■純化的FIX濃縮劑，可以

是血漿來源的，也可以

是基因重組的。

 ■含有II、VII、IX和X等凝

血因子的FIX濃縮劑，也

被稱為凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，這種濃縮

劑很少使用。

4. 如果可能的話，B型血友
病的治療最好使用純化的

F I X濃縮劑，而不使用
PCC(第2級)[7,8]，尤其是在

以下情況：

■手術

■肝病

■長時間高劑量的治療

■以前患過血栓栓塞或者

有已知的血栓傾向

■同時使用可能導致血栓

形成的藥物，包括抗凝

血纖維分解之藥物。

2. 冷凍沉澱品比新鮮冷凍血
漿更適合治療A型血友病
。(第4級)[22]

3. 由於擔心FFP的安全性與
品質，如能避免，不建議

使用(第4級)[23]。然而，因

為FFP和cryo-poor血漿含
有FIX，所以在那些負擔不
起血漿來源FIX濃縮劑的國
家，它們可以用於治療B
型血友病。

4. 對FFP進行某種形式的殺

病毒處理(包括溶劑/去汙劑

處理)是可行的，建議使用

經過這種處理的FFP。然

而，殺病毒處理可能對凝

血因子有些影響。大規模

製備經溶劑/去污劑處理的

血漿，已證實會使減少

V W F最大多聚體的比例
[24,25]。

劑量/給藥.

1. 1ml新鮮冷凍血漿中含有1

單位的凝血因子活性。

2. 僅使用 F F P通常很難使

FVIII濃度超過30 IU/dl 。

3. FIX濃度很難超過25 IU/dl。

可 接 受 的 起 始 劑 量 為

15-20ml/kg。(第4級)[22]

冷凍沉澱品(Cryoprecipitate)

1. 冷凍沉澱品是用新鮮冷凍

血漿(FFP)在4°C下緩慢解

凍10-24小時所製備的。它

像一種不溶解的沉澱物，

是以離心機分離而得。

2. 冷凍沉澱品含有大量的 

FVIII(約3-5IU/ml)、VWF、

纖維蛋白原及FXIII，但不

含FIX或FXI。所得到的上

層清液稱為cryo-poor血

漿，其中含有其他凝血因

子，如VII、IX、X和XI。

3. 由於擔心冷凍沉澱品的安
全性與品質，並不建議用

於治療先天性出血疾病，

最好只用於無法取得凝血

因子濃縮劑的情況下。

 (第4級)[1,22,26]

4. 雖然已有採用少數捐血者

的血漿，經病毒去活化過

程製造冷凍沉澱品的製備

描述，但還不確定它是否

比傳統上採用大量捐血者

5. 純化的FIX產品沒有引起血

栓或瀰漫性血管內凝血

(DIC)的危險，但使用高劑

量PCC有可能會發生這種

危險。

劑量/給藥
1. 目前市面上的瓶裝凝血因
子濃縮劑，劑量範圍在

250至3000單位之間。
2. 在沒有抗體的情況下，靜
脈輸注體重每公斤1單位的
FIX，可提高血漿FIX濃度
大約1IU/dl。(第4級)[11]

3. FIX的半衰期大約為18–24
小時。

4. 在輸注後15分鐘，應檢測
患者的FIX濃度以驗證計算
所得的劑量。(第4級)[11]

5. 基因重組的FIX(rFIX)具有比
血漿來源產品較低的恢復率

，輸注體重每公斤1單位的
FIX，對成年人將提高大約
0.8 IU/dl的FIX活性，對15
歲以下的兒童將提高大約

0.7 IU/dl。rFIX恢復率較低
的原因目前尚不清楚[17]。

6. 計算劑量時，用患者的體
重(kg)乘以希望提高的凝

血因子濃度。

7. 應緩慢地靜脈輸注FIX濃縮
劑，成年人的速度不超過

每分鐘3毫升，幼童的速度
則為不超過每分鐘100單
位，或依照產品說明的要

求輸注。(第5級) [12]

8. 如果使用PCC，通常應以
上述速度的一半進行輸

注。請參考產品仿單之說

明。(第2級)[18]

9. 純化的FIX濃縮劑也可以用
連續輸注的方式給藥 (與
FVIII 濃縮劑相同)。

10.當對有抗-FIX抗體的患者
輸注FIX濃縮劑時，可能會
發生過敏反應。對於這類

患者，輸注凝血因子時應

同時使用hydrocor tisone 
[19]。轉用其他品牌的凝血

因子濃縮劑有時能減輕症

狀。

的血漿製備濃縮劑，在病

毒安全或成本效益方面更

有優勢 [27]。

劑量/給藥.

1. 由 200-250ml FFP 製備的

一袋體積為30-40ml的冷凍

沉澱品中，含有70-80單位

的 FVIII。
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1. 由於擔心冷凍沉澱品或新
鮮冷凍血漿(FFP)的品質與
安全性，世界血友病聯盟

(WFH)較支持使用凝血因
子濃縮劑。然而，世界血

友病聯盟意識到這些產品

仍在世界上許多國家廣泛

使用著，在那些國家，這

是他們唯一能夠獲得或負

擔得起的治療選擇。(第5
級)[1,2]

2. 冷凍沉澱品和新鮮冷凍血

漿未經病毒去活化處理(例

如加熱或溶劑 /去污劑處

理)，會增加傳播病毒病原

體的風險，隨著其頻繁使

用，情況會更加嚴重[1]。

3. 可採取一些措施以盡可能

降低傳播病毒病原體的風

險。這些做法包括：

■隔離血漿，直至完成對

捐血者HIV抗體、C型肝

炎抗體及HBsAg的檢

測，甚至再檢測。這種

做法在重複捐血者比例

很低的國家難以實施。

■用核苷酸檢驗(NAT)檢測

病毒—與生產凝血因子

濃縮劑相比，這項技術

與生產冷凍沉澱品有更

大的相關性，因為生產

凝血因子濃縮劑會經歷

病毒去活化的步驟[20]。

4. 輸注冷凍沉澱品比輸注凝

血因子濃縮劑更容易出現

過敏反應[21] 。

新鮮冷凍血漿(FFP)

1. 由於新鮮冷凍血漿(FFP)含

有所有的凝血因子，因此

有時用於治療凝血因子缺

乏症。

1. 除了常規的凝血因子濃縮

劑之外，還有一些藥物對

很多病患有相當大的價

值。它們包括：

■Desmopressin

■傳明酸

■Epsilon Aminocaproic Acid

Desmopressin (DDAVP)

1. Desmopressin(1-deami-

no-8-D-arginine vasopres-

sin, 也稱 DDAVP)是一種合

成的抗利尿激素類似物，

能提高血漿中 FVIII 和VWF

的濃度[28]。

2. 在輕度或中度A型血友病患
者中，DDAVP可使FVIII濃
度達到適當的治療濃度，因

此為治療首選，可避免使用

凝血因子濃縮劑的花費與潛

在危害。(第3級)[28,29]

3. DDAVP不影響FIX的濃度，

故對B型血友病無效。

4. 因為每個患者之間存有明顯
的差異，因此在治療之前，

應對每個患者的反應進行測

試。鼻腔用藥的DDAVP反
應變化更大，因此結果更難

預料。(第3級) [28,29]

5. DDAVP對血友病帶因者出
血的預防或治療尤其有

效。(第3級)[30]

6. 儘管DDAVP在孕婦中使用
尚未獲得許可，但有證據

證實它在其他方面正常的

孕婦中，可安全地用於分

娩過程及產後期間。應避

免在子癲前症和子癲症發

生時使用，因為此時孕婦

的VWF濃度已經很高了。
 (第3級)[31,32]

2. 冷凍沉澱品比新鮮冷凍血
漿更適合治療A型血友病
。(第4級)[22]

3. 由於擔心FFP的安全性與
品質，如能避免，不建議

使用(第4級)[23]。然而，因

為FFP和cryo-poor血漿含
有FIX，所以在那些負擔不
起血漿來源FIX濃縮劑的國
家，它們可以用於治療B
型血友病。

4. 對FFP進行某種形式的殺

病毒處理(包括溶劑/去汙劑

處理)是可行的，建議使用

經過這種處理的FFP。然

而，殺病毒處理可能對凝

血因子有些影響。大規模

製備經溶劑/去污劑處理的

血漿，已證實會使減少

V W F最大多聚體的比例
[24,25]。

劑量/給藥.

1. 1ml新鮮冷凍血漿中含有1

單位的凝血因子活性。

2. 僅使用 F F P通常很難使

FVIII濃度超過30 IU/dl 。

3. FIX濃度很難超過25 IU/dl。

可 接 受 的 起 始 劑 量 為

15-20ml/kg。(第4級)[22]

冷凍沉澱品(Cryoprecipitate)

1. 冷凍沉澱品是用新鮮冷凍

血漿(FFP)在4°C下緩慢解

凍10-24小時所製備的。它

像一種不溶解的沉澱物，

是以離心機分離而得。

2. 冷凍沉澱品含有大量的 

FVIII(約3-5IU/ml)、VWF、

纖維蛋白原及FXIII，但不

含FIX或FXI。所得到的上

層清液稱為cryo-poor血

漿，其中含有其他凝血因

子，如VII、IX、X和XI。

3. 由於擔心冷凍沉澱品的安
全性與品質，並不建議用

於治療先天性出血疾病，

最好只用於無法取得凝血

因子濃縮劑的情況下。

 (第4級)[1,22,26]

4. 雖然已有採用少數捐血者

的血漿，經病毒去活化過

程製造冷凍沉澱品的製備

描述，但還不確定它是否

比傳統上採用大量捐血者

7. 與其他血漿產品比較，

DDAVP的顯著優勢為顯著

較低的成本，及不存在任

何傳播病毒感染的風險。

8. DDAVP對於控制與止血性

疾病(包括某些先天性的血

小板疾病)相關的出血及縮

短出血時間也很有效。

9. 必須根據FVI I I的基期濃

度、預期之增加量及治療

的療程，來決定是否使用

DDAVP。

劑量/給藥

1. 雖然對大多數患者來說，

DDAVP均以皮下方式給

藥，但它也可以經靜脈輸

注或鼻腔噴霧給藥。重要

的是選擇正確的DDAVP劑

型，因為有些低劑量的產

品是用於其他的適應症。

2.  適當的劑型包括：

■靜脈注射用的4 µg/ml

■靜脈和皮下注射用的

 15µg /ml

■定量鼻腔噴霧的150 µg/次

3. 體重每公斤 ����ȝJ�的單一
靜脈或皮下注射劑量，可

提高FVIII濃度3-6倍。
 (第4級)[28,33]

4. 靜 脈 使 用 時 ， 通 常 將

D D A V P 稀 釋 到 至 少 

50–100 ml 的生理食鹽水

中，然後緩慢靜脈輸注約

20–30 分鐘。

5. 在靜脈或皮下給藥約60分

鐘後，可見濃度最高值的

反應。

6. 在幾天時間內密集反覆使
用DDAVP可能會引起反應
減弱(藥效漸減反應)。若
需要長期保持較高的凝血

因子濃度，可能需要凝血

因子濃縮劑。(第3 級)[34]

7. 快速輸注可能引起心跳過

速、面部潮紅、震顫和腹

部不適。

8. 對成人來說，每個鼻孔內
各噴入1.5mg/ml濃度的定
量藥物一次即為適當劑

量。而對體重在40 kg 以下
的患者，在單一鼻孔中噴

入單一劑量就足夠了。

 (第4級)[35,36]

9. 儘管有鼻內製劑，但有些

患者覺得使用困難，因此

藥效可能不如皮下給藥。

10.因其抗利尿的作用，可能
會出現水份滯留與低血鈉

症等問題。在反覆給藥的

情況下，應測量血漿滲透

濃度或血中的鈉濃度。

 (第4級)[28,37]

11.低血鈉症在大多數成年人

中並不常見。

12.由於水份滯留的可能性，
在給年幼兒童使用DDAVP
時應十分小心，不宜用於2
歲以下幼兒，因為水份滯

留可能會引發腦水腫，繼

而使他們特別有癲癇的風

險。(第4級)[38,39]

13.有輸注DDAVP後發生血栓
症(包括心肌梗塞)的案例報
告。對有心血管疾病病史

或風險的患者，在使用

DDAVP時應該特別小心。
 (第4級)[33]

傳明酸(Tranexamic acid)

1. 傳明酸是一種抗凝血纖維

分解之藥物，可競爭性地

抑制纖維蛋白分解酶原活

化為纖維蛋白分解酶。

2. 它可促進血栓的穩定性，在

血友病和其他出血性疾病中

是有效的輔助治療藥物[40]。

3. 常規使用單一傳明酸療法
對預防血友病關節血腫是

無效的。(第4級)[40]

4. 然而，它可有效控制皮膚
與黏膜表面出血(例如口腔
出血、鼻出血、月經過多

等)。(第2級) [41-43]

5. 傳明酸對於牙科手術特別
有效，可用於控制由長牙

和掉牙所引起的口腔出血

。(第4級)[42,44]

劑量/給藥

1. 傳明酸通常以口服錠劑給

藥，每日3至4次。也可以

每日靜脈輸注2至3次給

藥。還能以漱口水的劑型

提供。

2. 很少發生胃腸道不適 (噁

心、嘔吐或腹瀉 )的副作

用，減少劑量通常可使上

述症狀消失。在以靜脈注

射方式給藥時，必須緩慢

輸注，因為注射速度過快

會引起暈眩及低血壓。

3. 也有糖漿製劑可供兒童服

用。如果沒有糖漿製劑，

可將錠劑碾碎，溶解在清

水中，用於局部黏膜創傷

的止血。

4. 拔牙後通常可服用7天的傳

明酸，以預防術後出血。

5. 傳明酸是經腎臟排泄的，

如果有腎臟功能不全，必

須降低劑量以避免毒素聚

積。

6. 不可用傳明酸治療血尿

症，因為會阻礙尿道中血

栓的溶解，引起嚴重的阻

塞性尿道疾病，並可能造

成腎功能的永久喪失。

7. 同樣地，該藥物也不能用

於胸腔手術，可能會導致

形成不溶性的血腫。

8. 傳明酸可以單獨給藥，亦可
與標準劑量的凝血因子濃縮

劑同時給藥。(第4級)[45]

9. 傳明酸不能用於因FIX缺乏
而接受凝血酶原複合物濃

縮劑(PCC)治療的患者，

因為會增加血栓栓塞的風

險。(第5級)[46]

10.如果認為有必要使用此兩
種藥物治療，建議在最後

一劑的活化型凝血酶原複

合物濃縮劑(APCC)和給予
傳明酸之間，至少間隔12
小時。(第5級)[46]

11.相反地，合併使用傳明酸
和 r F V I I a加強止血效果
時，不太可能引發血栓栓

塞。(第4級)[47]

Epsilon Aminocaproic Acid

1. Epsilon Aminocaproic Acid 

(EACA)是一種類似於傳明

酸的藥物，但目前應用不

太廣泛，因為它的血漿半

衰期較短，效果較差，且

毒性較大 [40]。

劑量/給藥

1. EACA通常在成人的給藥方

式，是每4至6小時口服或

靜脈輸注一次，每日總量

不超過24g。

2. 也有 250 mg/ml 的糖漿製

劑。

3. 胃腸道不適是常見的併發

的血漿製備濃縮劑，在病

毒安全或成本效益方面更

有優勢 [27]。

劑量/給藥.

1. 由 200-250ml FFP 製備的

一袋體積為30-40ml的冷凍

沉澱品中，含有70-80單位

的 FVIII。

症；降低劑量通常有所幫

助。

4. 肌肉病變是報導過與EACA

治療有關的罕見不良反應(

但與傳明酸無關)，通常在

高劑量用藥後數週內發生。

5. 肌肉病變通常的表現為疼

痛，並有肌酸激酶濃度的升

高，甚至出現肌血球素尿

症。

6. 只要停止藥物治療，問題

就能全面解決。
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1. 由於擔心冷凍沉澱品或新
鮮冷凍血漿(FFP)的品質與
安全性，世界血友病聯盟

(WFH)較支持使用凝血因
子濃縮劑。然而，世界血

友病聯盟意識到這些產品

仍在世界上許多國家廣泛

使用著，在那些國家，這

是他們唯一能夠獲得或負

擔得起的治療選擇。(第5
級)[1,2]

2. 冷凍沉澱品和新鮮冷凍血

漿未經病毒去活化處理(例

如加熱或溶劑 /去污劑處

理)，會增加傳播病毒病原

體的風險，隨著其頻繁使

用，情況會更加嚴重[1]。

3. 可採取一些措施以盡可能

降低傳播病毒病原體的風

險。這些做法包括：

■隔離血漿，直至完成對

捐血者HIV抗體、C型肝

炎抗體及HBsAg的檢

測，甚至再檢測。這種

做法在重複捐血者比例

很低的國家難以實施。

■用核苷酸檢驗(NAT)檢測

病毒—與生產凝血因子

濃縮劑相比，這項技術

與生產冷凍沉澱品有更

大的相關性，因為生產

凝血因子濃縮劑會經歷

病毒去活化的步驟[20]。

4. 輸注冷凍沉澱品比輸注凝

血因子濃縮劑更容易出現

過敏反應[21] 。

新鮮冷凍血漿(FFP)

1. 由於新鮮冷凍血漿(FFP)含

有所有的凝血因子，因此

有時用於治療凝血因子缺

乏症。

1. 除了常規的凝血因子濃縮

劑之外，還有一些藥物對

很多病患有相當大的價

值。它們包括：

■Desmopressin

■傳明酸

■Epsilon Aminocaproic Acid

Desmopressin (DDAVP)

1. Desmopressin(1-deami-

no-8-D-arginine vasopres-

sin, 也稱 DDAVP)是一種合

成的抗利尿激素類似物，

能提高血漿中 FVIII 和VWF

的濃度[28]。

2. 在輕度或中度A型血友病患
者中，DDAVP可使FVIII濃
度達到適當的治療濃度，因

此為治療首選，可避免使用

凝血因子濃縮劑的花費與潛

在危害。(第3級)[28,29]

3. DDAVP不影響FIX的濃度，

故對B型血友病無效。

4. 因為每個患者之間存有明顯
的差異，因此在治療之前，

應對每個患者的反應進行測

試。鼻腔用藥的DDAVP反
應變化更大，因此結果更難

預料。(第3級) [28,29]

5. DDAVP對血友病帶因者出
血的預防或治療尤其有

效。(第3級)[30]

6. 儘管DDAVP在孕婦中使用
尚未獲得許可，但有證據

證實它在其他方面正常的

孕婦中，可安全地用於分

娩過程及產後期間。應避

免在子癲前症和子癲症發

生時使用，因為此時孕婦

的VWF濃度已經很高了。
 (第3級)[31,32]

2. 冷凍沉澱品比新鮮冷凍血
漿更適合治療A型血友病
。(第4級)[22]

3. 由於擔心FFP的安全性與
品質，如能避免，不建議

使用(第4級)[23]。然而，因

為FFP和cryo-poor血漿含
有FIX，所以在那些負擔不
起血漿來源FIX濃縮劑的國
家，它們可以用於治療B
型血友病。

4. 對FFP進行某種形式的殺

病毒處理(包括溶劑/去汙劑

處理)是可行的，建議使用

經過這種處理的FFP。然

而，殺病毒處理可能對凝

血因子有些影響。大規模

製備經溶劑/去污劑處理的

血漿，已證實會使減少

V W F最大多聚體的比例
[24,25]。

劑量/給藥.

1. 1ml新鮮冷凍血漿中含有1

單位的凝血因子活性。

2. 僅使用 F F P通常很難使

FVIII濃度超過30 IU/dl 。

3. FIX濃度很難超過25 IU/dl。

可 接 受 的 起 始 劑 量 為

15-20ml/kg。(第4級)[22]

冷凍沉澱品(Cryoprecipitate)

1. 冷凍沉澱品是用新鮮冷凍

血漿(FFP)在4°C下緩慢解

凍10-24小時所製備的。它

像一種不溶解的沉澱物，

是以離心機分離而得。

2. 冷凍沉澱品含有大量的 

FVIII(約3-5IU/ml)、VWF、

纖維蛋白原及FXIII，但不

含FIX或FXI。所得到的上

層清液稱為cryo-poor血

漿，其中含有其他凝血因

子，如VII、IX、X和XI。

3. 由於擔心冷凍沉澱品的安
全性與品質，並不建議用

於治療先天性出血疾病，

最好只用於無法取得凝血

因子濃縮劑的情況下。

 (第4級)[1,22,26]

4. 雖然已有採用少數捐血者

的血漿，經病毒去活化過

程製造冷凍沉澱品的製備

描述，但還不確定它是否

比傳統上採用大量捐血者

7. 與其他血漿產品比較，

DDAVP的顯著優勢為顯著

較低的成本，及不存在任

何傳播病毒感染的風險。

8. DDAVP對於控制與止血性

疾病(包括某些先天性的血

小板疾病)相關的出血及縮

短出血時間也很有效。

9. 必須根據FVI I I的基期濃

度、預期之增加量及治療

的療程，來決定是否使用

DDAVP。

劑量/給藥

1. 雖然對大多數患者來說，

DDAVP均以皮下方式給

藥，但它也可以經靜脈輸

注或鼻腔噴霧給藥。重要

的是選擇正確的DDAVP劑

型，因為有些低劑量的產

品是用於其他的適應症。

2.  適當的劑型包括：

■靜脈注射用的4 µg/ml

■靜脈和皮下注射用的

 15µg /ml

■定量鼻腔噴霧的150 µg/次

3. 體重每公斤 ����ȝJ�的單一
靜脈或皮下注射劑量，可

提高FVIII濃度3-6倍。
 (第4級)[28,33]

4. 靜 脈 使 用 時 ， 通 常 將

D D A V P 稀 釋 到 至 少 

50–100 ml 的生理食鹽水

中，然後緩慢靜脈輸注約

20–30 分鐘。

5. 在靜脈或皮下給藥約60分

鐘後，可見濃度最高值的

反應。

6. 在幾天時間內密集反覆使
用DDAVP可能會引起反應
減弱(藥效漸減反應)。若
需要長期保持較高的凝血

因子濃度，可能需要凝血

因子濃縮劑。(第3 級)[34]

7. 快速輸注可能引起心跳過

速、面部潮紅、震顫和腹

部不適。

8. 對成人來說，每個鼻孔內
各噴入1.5mg/ml濃度的定
量藥物一次即為適當劑

量。而對體重在40 kg 以下
的患者，在單一鼻孔中噴

入單一劑量就足夠了。

 (第4級)[35,36]

9. 儘管有鼻內製劑，但有些

患者覺得使用困難，因此

藥效可能不如皮下給藥。

10.因其抗利尿的作用，可能
會出現水份滯留與低血鈉

症等問題。在反覆給藥的

情況下，應測量血漿滲透

濃度或血中的鈉濃度。

 (第4級)[28,37]

11.低血鈉症在大多數成年人

中並不常見。

12.由於水份滯留的可能性，
在給年幼兒童使用DDAVP
時應十分小心，不宜用於2
歲以下幼兒，因為水份滯

留可能會引發腦水腫，繼

而使他們特別有癲癇的風

險。(第4級)[38,39]

13.有輸注DDAVP後發生血栓
症(包括心肌梗塞)的案例報
告。對有心血管疾病病史

或風險的患者，在使用

DDAVP時應該特別小心。
 (第4級)[33]

傳明酸(Tranexamic acid)

1. 傳明酸是一種抗凝血纖維

分解之藥物，可競爭性地

抑制纖維蛋白分解酶原活

化為纖維蛋白分解酶。

2. 它可促進血栓的穩定性，在

血友病和其他出血性疾病中

是有效的輔助治療藥物[40]。

3. 常規使用單一傳明酸療法
對預防血友病關節血腫是

無效的。(第4級)[40]

4. 然而，它可有效控制皮膚
與黏膜表面出血(例如口腔
出血、鼻出血、月經過多

等)。(第2級) [41-43]

5. 傳明酸對於牙科手術特別
有效，可用於控制由長牙

和掉牙所引起的口腔出血

。(第4級)[42,44]

劑量/給藥

1. 傳明酸通常以口服錠劑給

藥，每日3至4次。也可以

每日靜脈輸注2至3次給

藥。還能以漱口水的劑型

提供。

2. 很少發生胃腸道不適 (噁

心、嘔吐或腹瀉 )的副作

用，減少劑量通常可使上

述症狀消失。在以靜脈注

射方式給藥時，必須緩慢

輸注，因為注射速度過快

會引起暈眩及低血壓。

3. 也有糖漿製劑可供兒童服

用。如果沒有糖漿製劑，

可將錠劑碾碎，溶解在清

水中，用於局部黏膜創傷

的止血。

4. 拔牙後通常可服用7天的傳

明酸，以預防術後出血。

5. 傳明酸是經腎臟排泄的，

如果有腎臟功能不全，必

須降低劑量以避免毒素聚

積。

6. 不可用傳明酸治療血尿

症，因為會阻礙尿道中血

栓的溶解，引起嚴重的阻

塞性尿道疾病，並可能造

成腎功能的永久喪失。

7. 同樣地，該藥物也不能用

於胸腔手術，可能會導致

形成不溶性的血腫。

8. 傳明酸可以單獨給藥，亦可
與標準劑量的凝血因子濃縮

劑同時給藥。(第4級)[45]

9. 傳明酸不能用於因FIX缺乏
而接受凝血酶原複合物濃

縮劑(PCC)治療的患者，

因為會增加血栓栓塞的風

險。(第5級)[46]

10.如果認為有必要使用此兩
種藥物治療，建議在最後

一劑的活化型凝血酶原複

合物濃縮劑(APCC)和給予
傳明酸之間，至少間隔12
小時。(第5級)[46]

11.相反地，合併使用傳明酸
和 r F V I I a加強止血效果
時，不太可能引發血栓栓

塞。(第4級)[47]

Epsilon Aminocaproic Acid

1. Epsilon Aminocaproic Acid 

(EACA)是一種類似於傳明

酸的藥物，但目前應用不

太廣泛，因為它的血漿半

衰期較短，效果較差，且

毒性較大 [40]。

劑量/給藥

1. EACA通常在成人的給藥方

式，是每4至6小時口服或

靜脈輸注一次，每日總量

不超過24g。

2. 也有 250 mg/ml 的糖漿製

劑。

3. 胃腸道不適是常見的併發

的血漿製備濃縮劑，在病

毒安全或成本效益方面更

有優勢 [27]。

劑量/給藥.

1. 由 200-250ml FFP 製備的

一袋體積為30-40ml的冷凍

沉澱品中，含有70-80單位

的 FVIII。

症；降低劑量通常有所幫

助。

4. 肌肉病變是報導過與EACA

治療有關的罕見不良反應(

但與傳明酸無關)，通常在

高劑量用藥後數週內發生。

5. 肌肉病變通常的表現為疼

痛，並有肌酸激酶濃度的升

高，甚至出現肌血球素尿

症。

6. 只要停止藥物治療，問題

就能全面解決。
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1. 除了常規的凝血因子濃縮

劑之外，還有一些藥物對

很多病患有相當大的價

值。它們包括：

■Desmopressin

■傳明酸

■Epsilon Aminocaproic Acid

Desmopressin (DDAVP)

1. Desmopressin(1-deami-

no-8-D-arginine vasopres-

sin, 也稱 DDAVP)是一種合

成的抗利尿激素類似物，

能提高血漿中 FVIII 和VWF

的濃度[28]。

2. 在輕度或中度A型血友病患
者中，DDAVP可使FVIII濃
度達到適當的治療濃度，因

此為治療首選，可避免使用

凝血因子濃縮劑的花費與潛

在危害。(第3級)[28,29]

3. DDAVP不影響FIX的濃度，

故對B型血友病無效。

4. 因為每個患者之間存有明顯
的差異，因此在治療之前，

應對每個患者的反應進行測

試。鼻腔用藥的DDAVP反
應變化更大，因此結果更難

預料。(第3級) [28,29]

5. DDAVP對血友病帶因者出
血的預防或治療尤其有

效。(第3級)[30]

6. 儘管DDAVP在孕婦中使用
尚未獲得許可，但有證據

證實它在其他方面正常的

孕婦中，可安全地用於分

娩過程及產後期間。應避

免在子癲前症和子癲症發

生時使用，因為此時孕婦

的VWF濃度已經很高了。
 (第3級)[31,32]

7. 與其他血漿產品比較，

DDAVP的顯著優勢為顯著

較低的成本，及不存在任

何傳播病毒感染的風險。

8. DDAVP對於控制與止血性

疾病(包括某些先天性的血

小板疾病)相關的出血及縮

短出血時間也很有效。

9. 必須根據FVI I I的基期濃

度、預期之增加量及治療

的療程，來決定是否使用

DDAVP。

劑量/給藥

1. 雖然對大多數患者來說，

DDAVP均以皮下方式給

藥，但它也可以經靜脈輸

注或鼻腔噴霧給藥。重要

的是選擇正確的DDAVP劑

型，因為有些低劑量的產

品是用於其他的適應症。

2.  適當的劑型包括：

■靜脈注射用的4 µg/ml

■靜脈和皮下注射用的

 15µg /ml

■定量鼻腔噴霧的150 µg/次

3. 體重每公斤 ����ȝJ�的單一
靜脈或皮下注射劑量，可

提高FVIII濃度3-6倍。
 (第4級)[28,33]

4. 靜 脈 使 用 時 ， 通 常 將

D D A V P 稀 釋 到 至 少 

50–100 ml 的生理食鹽水

中，然後緩慢靜脈輸注約

20–30 分鐘。

5. 在靜脈或皮下給藥約60分

鐘後，可見濃度最高值的

反應。

6. 在幾天時間內密集反覆使
用DDAVP可能會引起反應
減弱(藥效漸減反應)。若
需要長期保持較高的凝血

因子濃度，可能需要凝血

因子濃縮劑。(第3 級)[34]

7. 快速輸注可能引起心跳過

速、面部潮紅、震顫和腹

部不適。

8. 對成人來說，每個鼻孔內
各噴入1.5mg/ml濃度的定
量藥物一次即為適當劑

量。而對體重在40 kg 以下
的患者，在單一鼻孔中噴

入單一劑量就足夠了。

 (第4級)[35,36]

9. 儘管有鼻內製劑，但有些

患者覺得使用困難，因此

藥效可能不如皮下給藥。

10.因其抗利尿的作用，可能
會出現水份滯留與低血鈉

症等問題。在反覆給藥的

情況下，應測量血漿滲透

濃度或血中的鈉濃度。

 (第4級)[28,37]

11.低血鈉症在大多數成年人

中並不常見。

12.由於水份滯留的可能性，
在給年幼兒童使用DDAVP
時應十分小心，不宜用於2
歲以下幼兒，因為水份滯

留可能會引發腦水腫，繼

而使他們特別有癲癇的風

險。(第4級)[38,39]

13.有輸注DDAVP後發生血栓
症(包括心肌梗塞)的案例報
告。對有心血管疾病病史

或風險的患者，在使用

DDAVP時應該特別小心。
 (第4級)[33]

傳明酸(Tranexamic acid)

1. 傳明酸是一種抗凝血纖維

分解之藥物，可競爭性地

抑制纖維蛋白分解酶原活

化為纖維蛋白分解酶。

2. 它可促進血栓的穩定性，在

血友病和其他出血性疾病中

是有效的輔助治療藥物[40]。

3. 常規使用單一傳明酸療法
對預防血友病關節血腫是

無效的。(第4級)[40]

4. 然而，它可有效控制皮膚
與黏膜表面出血(例如口腔
出血、鼻出血、月經過多

等)。(第2級) [41-43]

5. 傳明酸對於牙科手術特別
有效，可用於控制由長牙

和掉牙所引起的口腔出血

。(第4級)[42,44]

劑量/給藥

1. 傳明酸通常以口服錠劑給

藥，每日3至4次。也可以

每日靜脈輸注2至3次給

藥。還能以漱口水的劑型

提供。

2. 很少發生胃腸道不適 (噁

心、嘔吐或腹瀉 )的副作

用，減少劑量通常可使上

述症狀消失。在以靜脈注

射方式給藥時，必須緩慢

輸注，因為注射速度過快

會引起暈眩及低血壓。

3. 也有糖漿製劑可供兒童服

用。如果沒有糖漿製劑，

可將錠劑碾碎，溶解在清

水中，用於局部黏膜創傷

的止血。

4. 拔牙後通常可服用7天的傳

明酸，以預防術後出血。

5. 傳明酸是經腎臟排泄的，

如果有腎臟功能不全，必

須降低劑量以避免毒素聚

積。

6. 不可用傳明酸治療血尿

症，因為會阻礙尿道中血

栓的溶解，引起嚴重的阻

塞性尿道疾病，並可能造

成腎功能的永久喪失。

7. 同樣地，該藥物也不能用

於胸腔手術，可能會導致

形成不溶性的血腫。

8. 傳明酸可以單獨給藥，亦可
與標準劑量的凝血因子濃縮

劑同時給藥。(第4級)[45]

9. 傳明酸不能用於因FIX缺乏
而接受凝血酶原複合物濃

縮劑(PCC)治療的患者，

因為會增加血栓栓塞的風

險。(第5級)[46]

10.如果認為有必要使用此兩
種藥物治療，建議在最後

一劑的活化型凝血酶原複

合物濃縮劑(APCC)和給予
傳明酸之間，至少間隔12
小時。(第5級)[46]

11.相反地，合併使用傳明酸
和 r F V I I a加強止血效果
時，不太可能引發血栓栓

塞。(第4級)[47]

Epsilon Aminocaproic Acid

1. Epsilon Aminocaproic Acid 

(EACA)是一種類似於傳明

酸的藥物，但目前應用不

太廣泛，因為它的血漿半

衰期較短，效果較差，且

毒性較大 [40]。

劑量/給藥

1. EACA通常在成人的給藥方

式，是每4至6小時口服或

靜脈輸注一次，每日總量

不超過24g。

2. 也有 250 mg/ml 的糖漿製

劑。

3. 胃腸道不適是常見的併發

症；降低劑量通常有所幫

助。

4. 肌肉病變是報導過與EACA

治療有關的罕見不良反應(

但與傳明酸無關)，通常在

高劑量用藥後數週內發生。

5. 肌肉病變通常的表現為疼

痛，並有肌酸激酶濃度的升

高，甚至出現肌血球素尿

症。

6. 只要停止藥物治療，問題

就能全面解決。
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1. 除了常規的凝血因子濃縮

劑之外，還有一些藥物對

很多病患有相當大的價

值。它們包括：

■Desmopressin

■傳明酸

■Epsilon Aminocaproic Acid

Desmopressin (DDAVP)

1. Desmopressin(1-deami-

no-8-D-arginine vasopres-

sin, 也稱 DDAVP)是一種合

成的抗利尿激素類似物，

能提高血漿中 FVIII 和VWF

的濃度[28]。

2. 在輕度或中度A型血友病患
者中，DDAVP可使FVIII濃
度達到適當的治療濃度，因

此為治療首選，可避免使用

凝血因子濃縮劑的花費與潛

在危害。(第3級)[28,29]

3. DDAVP不影響FIX的濃度，

故對B型血友病無效。

4. 因為每個患者之間存有明顯
的差異，因此在治療之前，

應對每個患者的反應進行測

試。鼻腔用藥的DDAVP反
應變化更大，因此結果更難

預料。(第3級) [28,29]

5. DDAVP對血友病帶因者出
血的預防或治療尤其有

效。(第3級)[30]

6. 儘管DDAVP在孕婦中使用
尚未獲得許可，但有證據

證實它在其他方面正常的

孕婦中，可安全地用於分

娩過程及產後期間。應避

免在子癲前症和子癲症發

生時使用，因為此時孕婦

的VWF濃度已經很高了。
 (第3級)[31,32]

7. 與其他血漿產品比較，

DDAVP的顯著優勢為顯著

較低的成本，及不存在任

何傳播病毒感染的風險。

8. DDAVP對於控制與止血性

疾病(包括某些先天性的血

小板疾病)相關的出血及縮

短出血時間也很有效。

9. 必須根據FVI I I的基期濃

度、預期之增加量及治療

的療程，來決定是否使用

DDAVP。

劑量/給藥

1. 雖然對大多數患者來說，

DDAVP均以皮下方式給

藥，但它也可以經靜脈輸

注或鼻腔噴霧給藥。重要

的是選擇正確的DDAVP劑

型，因為有些低劑量的產

品是用於其他的適應症。

2.  適當的劑型包括：

■靜脈注射用的4 µg/ml

■靜脈和皮下注射用的

 15µg /ml

■定量鼻腔噴霧的150 µg/次

3. 體重每公斤 ����ȝJ�的單一
靜脈或皮下注射劑量，可

提高FVIII濃度3-6倍。
 (第4級)[28,33]

4. 靜 脈 使 用 時 ， 通 常 將

D D A V P 稀 釋 到 至 少 

50–100 ml 的生理食鹽水

中，然後緩慢靜脈輸注約

20–30 分鐘。

5. 在靜脈或皮下給藥約60分

鐘後，可見濃度最高值的

反應。

6. 在幾天時間內密集反覆使
用DDAVP可能會引起反應
減弱(藥效漸減反應)。若
需要長期保持較高的凝血

因子濃度，可能需要凝血

因子濃縮劑。(第3 級)[34]

7. 快速輸注可能引起心跳過

速、面部潮紅、震顫和腹

部不適。

8. 對成人來說，每個鼻孔內
各噴入1.5mg/ml濃度的定
量藥物一次即為適當劑

量。而對體重在40 kg 以下
的患者，在單一鼻孔中噴

入單一劑量就足夠了。

 (第4級)[35,36]

9. 儘管有鼻內製劑，但有些

患者覺得使用困難，因此

藥效可能不如皮下給藥。

10.因其抗利尿的作用，可能
會出現水份滯留與低血鈉

症等問題。在反覆給藥的

情況下，應測量血漿滲透

濃度或血中的鈉濃度。

 (第4級)[28,37]

11.低血鈉症在大多數成年人

中並不常見。

12.由於水份滯留的可能性，
在給年幼兒童使用DDAVP
時應十分小心，不宜用於2
歲以下幼兒，因為水份滯

留可能會引發腦水腫，繼

而使他們特別有癲癇的風

險。(第4級)[38,39]

13.有輸注DDAVP後發生血栓
症(包括心肌梗塞)的案例報
告。對有心血管疾病病史

或風險的患者，在使用

DDAVP時應該特別小心。
 (第4級)[33]

傳明酸(Tranexamic acid)

1. 傳明酸是一種抗凝血纖維

分解之藥物，可競爭性地

抑制纖維蛋白分解酶原活

化為纖維蛋白分解酶。

2. 它可促進血栓的穩定性，在

血友病和其他出血性疾病中

是有效的輔助治療藥物[40]。

3. 常規使用單一傳明酸療法
對預防血友病關節血腫是

無效的。(第4級)[40]

4. 然而，它可有效控制皮膚
與黏膜表面出血(例如口腔
出血、鼻出血、月經過多

等)。(第2級) [41-43]

5. 傳明酸對於牙科手術特別
有效，可用於控制由長牙

和掉牙所引起的口腔出血

。(第4級)[42,44]

劑量/給藥

1. 傳明酸通常以口服錠劑給

藥，每日3至4次。也可以

每日靜脈輸注2至3次給

藥。還能以漱口水的劑型

提供。

2. 很少發生胃腸道不適 (噁

心、嘔吐或腹瀉 )的副作

用，減少劑量通常可使上

述症狀消失。在以靜脈注

射方式給藥時，必須緩慢

輸注，因為注射速度過快

會引起暈眩及低血壓。

3. 也有糖漿製劑可供兒童服

用。如果沒有糖漿製劑，

可將錠劑碾碎，溶解在清

水中，用於局部黏膜創傷

的止血。

4. 拔牙後通常可服用7天的傳

明酸，以預防術後出血。

5. 傳明酸是經腎臟排泄的，

如果有腎臟功能不全，必

須降低劑量以避免毒素聚

積。

6. 不可用傳明酸治療血尿

症，因為會阻礙尿道中血

栓的溶解，引起嚴重的阻

塞性尿道疾病，並可能造

成腎功能的永久喪失。

7. 同樣地，該藥物也不能用

於胸腔手術，可能會導致

形成不溶性的血腫。

8. 傳明酸可以單獨給藥，亦可
與標準劑量的凝血因子濃縮

劑同時給藥。(第4級)[45]

9. 傳明酸不能用於因FIX缺乏
而接受凝血酶原複合物濃

縮劑(PCC)治療的患者，

因為會增加血栓栓塞的風

險。(第5級)[46]

10.如果認為有必要使用此兩
種藥物治療，建議在最後

一劑的活化型凝血酶原複

合物濃縮劑(APCC)和給予
傳明酸之間，至少間隔12
小時。(第5級)[46]

11.相反地，合併使用傳明酸
和 r F V I I a加強止血效果
時，不太可能引發血栓栓

塞。(第4級)[47]

Epsilon Aminocaproic Acid

1. Epsilon Aminocaproic Acid 

(EACA)是一種類似於傳明

酸的藥物，但目前應用不

太廣泛，因為它的血漿半

衰期較短，效果較差，且

毒性較大 [40]。

劑量/給藥

1. EACA通常在成人的給藥方

式，是每4至6小時口服或

靜脈輸注一次，每日總量

不超過24g。

2. 也有 250 mg/ml 的糖漿製

劑。

3. 胃腸道不適是常見的併發

症；降低劑量通常有所幫

助。

4. 肌肉病變是報導過與EACA

治療有關的罕見不良反應(

但與傳明酸無關)，通常在

高劑量用藥後數週內發生。

5. 肌肉病變通常的表現為疼

痛，並有肌酸激酶濃度的升

高，甚至出現肌血球素尿

症。

6. 只要停止藥物治療，問題

就能全面解決。
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1. 除了常規的凝血因子濃縮

劑之外，還有一些藥物對

很多病患有相當大的價

值。它們包括：

■Desmopressin

■傳明酸

■Epsilon Aminocaproic Acid

Desmopressin (DDAVP)

1. Desmopressin(1-deami-

no-8-D-arginine vasopres-

sin, 也稱 DDAVP)是一種合

成的抗利尿激素類似物，

能提高血漿中 FVIII 和VWF

的濃度[28]。

2. 在輕度或中度A型血友病患
者中，DDAVP可使FVIII濃
度達到適當的治療濃度，因

此為治療首選，可避免使用

凝血因子濃縮劑的花費與潛

在危害。(第3級)[28,29]

3. DDAVP不影響FIX的濃度，

故對B型血友病無效。

4. 因為每個患者之間存有明顯
的差異，因此在治療之前，

應對每個患者的反應進行測

試。鼻腔用藥的DDAVP反
應變化更大，因此結果更難

預料。(第3級) [28,29]

5. DDAVP對血友病帶因者出
血的預防或治療尤其有

效。(第3級)[30]

6. 儘管DDAVP在孕婦中使用
尚未獲得許可，但有證據

證實它在其他方面正常的

孕婦中，可安全地用於分

娩過程及產後期間。應避

免在子癲前症和子癲症發

生時使用，因為此時孕婦

的VWF濃度已經很高了。
 (第3級)[31,32]
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7. 與其他血漿產品比較，

DDAVP的顯著優勢為顯著

較低的成本，及不存在任

何傳播病毒感染的風險。

8. DDAVP對於控制與止血性

疾病(包括某些先天性的血

小板疾病)相關的出血及縮

短出血時間也很有效。

9. 必須根據FVI I I的基期濃

度、預期之增加量及治療

的療程，來決定是否使用

DDAVP。

劑量/給藥

1. 雖然對大多數患者來說，

DDAVP均以皮下方式給

藥，但它也可以經靜脈輸

注或鼻腔噴霧給藥。重要

的是選擇正確的DDAVP劑

型，因為有些低劑量的產

品是用於其他的適應症。

2.  適當的劑型包括：

■靜脈注射用的4 µg/ml

■靜脈和皮下注射用的

 15µg /ml

■定量鼻腔噴霧的150 µg/次

3. 體重每公斤 ����ȝJ�的單一
靜脈或皮下注射劑量，可

提高FVIII濃度3-6倍。
 (第4級)[28,33]

4. 靜 脈 使 用 時 ， 通 常 將

D D A V P 稀 釋 到 至 少 

50–100 ml 的生理食鹽水

中，然後緩慢靜脈輸注約

20–30 分鐘。

5. 在靜脈或皮下給藥約60分

鐘後，可見濃度最高值的

反應。

6. 在幾天時間內密集反覆使
用DDAVP可能會引起反應
減弱(藥效漸減反應)。若
需要長期保持較高的凝血

因子濃度，可能需要凝血

因子濃縮劑。(第3 級)[34]

7. 快速輸注可能引起心跳過

速、面部潮紅、震顫和腹

部不適。

8. 對成人來說，每個鼻孔內
各噴入1.5mg/ml濃度的定
量藥物一次即為適當劑

量。而對體重在40 kg 以下
的患者，在單一鼻孔中噴

入單一劑量就足夠了。

 (第4級)[35,36]

9. 儘管有鼻內製劑，但有些

患者覺得使用困難，因此

藥效可能不如皮下給藥。

10.因其抗利尿的作用，可能
會出現水份滯留與低血鈉

症等問題。在反覆給藥的

情況下，應測量血漿滲透

濃度或血中的鈉濃度。

 (第4級)[28,37]

11.低血鈉症在大多數成年人

中並不常見。

12.由於水份滯留的可能性，
在給年幼兒童使用DDAVP
時應十分小心，不宜用於2
歲以下幼兒，因為水份滯

留可能會引發腦水腫，繼

而使他們特別有癲癇的風

險。(第4級)[38,39]

13.有輸注DDAVP後發生血栓
症(包括心肌梗塞)的案例報
告。對有心血管疾病病史

或風險的患者，在使用

DDAVP時應該特別小心。
 (第4級)[33]

傳明酸(Tranexamic acid)

1. 傳明酸是一種抗凝血纖維

分解之藥物，可競爭性地

抑制纖維蛋白分解酶原活

化為纖維蛋白分解酶。

2. 它可促進血栓的穩定性，在

血友病和其他出血性疾病中

是有效的輔助治療藥物[40]。

3. 常規使用單一傳明酸療法
對預防血友病關節血腫是

無效的。(第4級)[40]

4. 然而，它可有效控制皮膚
與黏膜表面出血(例如口腔
出血、鼻出血、月經過多

等)。(第2級) [41-43]

5. 傳明酸對於牙科手術特別
有效，可用於控制由長牙

和掉牙所引起的口腔出血

。(第4級)[42,44]

劑量/給藥

1. 傳明酸通常以口服錠劑給

藥，每日3至4次。也可以

每日靜脈輸注2至3次給

藥。還能以漱口水的劑型

提供。

2. 很少發生胃腸道不適 (噁

心、嘔吐或腹瀉 )的副作

用，減少劑量通常可使上

述症狀消失。在以靜脈注

射方式給藥時，必須緩慢
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輸注，因為注射速度過快

會引起暈眩及低血壓。

3. 也有糖漿製劑可供兒童服

用。如果沒有糖漿製劑，

可將錠劑碾碎，溶解在清

水中，用於局部黏膜創傷

的止血。

4. 拔牙後通常可服用7天的傳

明酸，以預防術後出血。

5. 傳明酸是經腎臟排泄的，

如果有腎臟功能不全，必

須降低劑量以避免毒素聚

積。

6. 不可用傳明酸治療血尿

症，因為會阻礙尿道中血

栓的溶解，引起嚴重的阻

塞性尿道疾病，並可能造

成腎功能的永久喪失。

7. 同樣地，該藥物也不能用

於胸腔手術，可能會導致

形成不溶性的血腫。

8. 傳明酸可以單獨給藥，亦可
與標準劑量的凝血因子濃縮

劑同時給藥。(第4級)[45]

9. 傳明酸不能用於因FIX缺乏
而接受凝血酶原複合物濃

縮劑(PCC)治療的患者，

因為會增加血栓栓塞的風

險。(第5級)[46]

10.如果認為有必要使用此兩
種藥物治療，建議在最後

一劑的活化型凝血酶原複

合物濃縮劑(APCC)和給予
傳明酸之間，至少間隔12
小時。(第5級)[46]

11.相反地，合併使用傳明酸
和 r F V I I a加強止血效果
時，不太可能引發血栓栓

塞。(第4級)[47]

Epsilon Aminocaproic Acid

1. Epsilon Aminocaproic Acid 

(EACA)是一種類似於傳明

酸的藥物，但目前應用不

太廣泛，因為它的血漿半

衰期較短，效果較差，且

毒性較大 [40]。

劑量/給藥

1. EACA通常在成人的給藥方

式，是每4至6小時口服或

靜脈輸注一次，每日總量

不超過24g。

2. 也有 250 mg/ml 的糖漿製

劑。

3. 胃腸道不適是常見的併發

42.  Frachon X, Pommereuil M, Berthier AM, et al. 
Management options for dental extraction in 
hemophiliacs: a study of 55 extractions (2000-2002). 
Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod 
2005;99(3):270-5.

43.   Kouides PA, Byams VR, Philipp CS, et al. Multisite 
management study of menorrhagia with abnormal 
laboratory haemostasis: a prospective crossover study 
of intranasal desmopressin and oral tranexamic acid. 
Br J Haematol 2009;145(2):212-20.

44.  Franchini M, Zaffanello M, Lippi G. The use of 
desmopressin in mild hemophilia A. Blood Coagul 
Fibrinolysis 2010;21(7):615-9.

45.   Hvas AM, Sorensen HT, Norengaard L, et al. 
Tranexamic acid combined with recombinant factor 
VIII increases clot resistance to accelerated 
fibrinolysis in severe hemophilia A. J Thromb Haemost 
2007;5(12):2408-14.

46.   Luu H, Ewenstein B. FEIBA safety profile in multiple 
modes of clinical and home-therapy application. 
Haemophilia 2004 Sep;10 (Suppl 2):10-6.

47.   Giangrande PL, Wilde JT, Madan B, et al. Consensus 
protocol for the use of recombinant activated factor VII 
in elective orthopaedic surgery in haemophilic patients 
with inhibitors. Haemophilia 2009;15(2):501-8.

症；降低劑量通常有所幫

助。

4. 肌肉病變是報導過與EACA

治療有關的罕見不良反應(

但與傳明酸無關)，通常在

高劑量用藥後數週內發生。

5. 肌肉病變通常的表現為疼

痛，並有肌酸激酶濃度的升

高，甚至出現肌血球素尿

症。

6. 只要停止藥物治療，問題

就能全面解決。
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1. 除了常規的凝血因子濃縮

劑之外，還有一些藥物對

很多病患有相當大的價

值。它們包括：

■Desmopressin

■傳明酸

■Epsilon Aminocaproic Acid

Desmopressin (DDAVP)

1. Desmopressin(1-deami-

no-8-D-arginine vasopres-

sin, 也稱 DDAVP)是一種合

成的抗利尿激素類似物，

能提高血漿中 FVIII 和VWF

的濃度[28]。

2. 在輕度或中度A型血友病患
者中，DDAVP可使FVIII濃
度達到適當的治療濃度，因

此為治療首選，可避免使用

凝血因子濃縮劑的花費與潛

在危害。(第3級)[28,29]

3. DDAVP不影響FIX的濃度，

故對B型血友病無效。

4. 因為每個患者之間存有明顯
的差異，因此在治療之前，

應對每個患者的反應進行測

試。鼻腔用藥的DDAVP反
應變化更大，因此結果更難

預料。(第3級) [28,29]

5. DDAVP對血友病帶因者出
血的預防或治療尤其有

效。(第3級)[30]

6. 儘管DDAVP在孕婦中使用
尚未獲得許可，但有證據

證實它在其他方面正常的

孕婦中，可安全地用於分

娩過程及產後期間。應避

免在子癲前症和子癲症發

生時使用，因為此時孕婦

的VWF濃度已經很高了。
 (第3級)[31,32]
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7. 與其他血漿產品比較，

DDAVP的顯著優勢為顯著

較低的成本，及不存在任

何傳播病毒感染的風險。

8. DDAVP對於控制與止血性

疾病(包括某些先天性的血

小板疾病)相關的出血及縮

短出血時間也很有效。

9. 必須根據FVI I I的基期濃

度、預期之增加量及治療

的療程，來決定是否使用

DDAVP。

劑量/給藥

1. 雖然對大多數患者來說，

DDAVP均以皮下方式給

藥，但它也可以經靜脈輸

注或鼻腔噴霧給藥。重要

的是選擇正確的DDAVP劑

型，因為有些低劑量的產

品是用於其他的適應症。

2.  適當的劑型包括：

■靜脈注射用的4 µg/ml

■靜脈和皮下注射用的

 15µg /ml

■定量鼻腔噴霧的150 µg/次

3. 體重每公斤 ����ȝJ�的單一
靜脈或皮下注射劑量，可

提高FVIII濃度3-6倍。
 (第4級)[28,33]

4. 靜 脈 使 用 時 ， 通 常 將

D D A V P 稀 釋 到 至 少 

50–100 ml 的生理食鹽水

中，然後緩慢靜脈輸注約

20–30 分鐘。

5. 在靜脈或皮下給藥約60分

鐘後，可見濃度最高值的

反應。

6. 在幾天時間內密集反覆使
用DDAVP可能會引起反應
減弱(藥效漸減反應)。若
需要長期保持較高的凝血

因子濃度，可能需要凝血

因子濃縮劑。(第3 級)[34]

7. 快速輸注可能引起心跳過

速、面部潮紅、震顫和腹

部不適。

8. 對成人來說，每個鼻孔內
各噴入1.5mg/ml濃度的定
量藥物一次即為適當劑

量。而對體重在40 kg 以下
的患者，在單一鼻孔中噴

入單一劑量就足夠了。

 (第4級)[35,36]

9. 儘管有鼻內製劑，但有些

患者覺得使用困難，因此

藥效可能不如皮下給藥。

10.因其抗利尿的作用，可能
會出現水份滯留與低血鈉

症等問題。在反覆給藥的

情況下，應測量血漿滲透

濃度或血中的鈉濃度。

 (第4級)[28,37]

11.低血鈉症在大多數成年人

中並不常見。

12.由於水份滯留的可能性，
在給年幼兒童使用DDAVP
時應十分小心，不宜用於2
歲以下幼兒，因為水份滯

留可能會引發腦水腫，繼

而使他們特別有癲癇的風

險。(第4級)[38,39]

13.有輸注DDAVP後發生血栓
症(包括心肌梗塞)的案例報
告。對有心血管疾病病史

或風險的患者，在使用

DDAVP時應該特別小心。
 (第4級)[33]

傳明酸(Tranexamic acid)

1. 傳明酸是一種抗凝血纖維

分解之藥物，可競爭性地

抑制纖維蛋白分解酶原活

化為纖維蛋白分解酶。

2. 它可促進血栓的穩定性，在

血友病和其他出血性疾病中

是有效的輔助治療藥物[40]。

3. 常規使用單一傳明酸療法
對預防血友病關節血腫是

無效的。(第4級)[40]

4. 然而，它可有效控制皮膚
與黏膜表面出血(例如口腔
出血、鼻出血、月經過多

等)。(第2級) [41-43]

5. 傳明酸對於牙科手術特別
有效，可用於控制由長牙

和掉牙所引起的口腔出血

。(第4級)[42,44]

劑量/給藥

1. 傳明酸通常以口服錠劑給

藥，每日3至4次。也可以

每日靜脈輸注2至3次給

藥。還能以漱口水的劑型

提供。

2. 很少發生胃腸道不適 (噁

心、嘔吐或腹瀉 )的副作

用，減少劑量通常可使上

述症狀消失。在以靜脈注

射方式給藥時，必須緩慢
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輸注，因為注射速度過快

會引起暈眩及低血壓。

3. 也有糖漿製劑可供兒童服

用。如果沒有糖漿製劑，

可將錠劑碾碎，溶解在清

水中，用於局部黏膜創傷

的止血。

4. 拔牙後通常可服用7天的傳

明酸，以預防術後出血。

5. 傳明酸是經腎臟排泄的，

如果有腎臟功能不全，必

須降低劑量以避免毒素聚

積。

6. 不可用傳明酸治療血尿

症，因為會阻礙尿道中血

栓的溶解，引起嚴重的阻

塞性尿道疾病，並可能造

成腎功能的永久喪失。

7. 同樣地，該藥物也不能用

於胸腔手術，可能會導致

形成不溶性的血腫。

8. 傳明酸可以單獨給藥，亦可
與標準劑量的凝血因子濃縮

劑同時給藥。(第4級)[45]

9. 傳明酸不能用於因FIX缺乏
而接受凝血酶原複合物濃

縮劑(PCC)治療的患者，

因為會增加血栓栓塞的風

險。(第5級)[46]

10.如果認為有必要使用此兩
種藥物治療，建議在最後

一劑的活化型凝血酶原複

合物濃縮劑(APCC)和給予
傳明酸之間，至少間隔12
小時。(第5級)[46]

11.相反地，合併使用傳明酸
和 r F V I I a加強止血效果
時，不太可能引發血栓栓

塞。(第4級)[47]

Epsilon Aminocaproic Acid

1. Epsilon Aminocaproic Acid 

(EACA)是一種類似於傳明

酸的藥物，但目前應用不

太廣泛，因為它的血漿半

衰期較短，效果較差，且

毒性較大 [40]。

劑量/給藥

1. EACA通常在成人的給藥方

式，是每4至6小時口服或

靜脈輸注一次，每日總量

不超過24g。

2. 也有 250 mg/ml 的糖漿製

劑。

3. 胃腸道不適是常見的併發
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Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod 
2005;99(3):270-5.

43.   Kouides PA, Byams VR, Philipp CS, et al. Multisite 
management study of menorrhagia with abnormal 
laboratory haemostasis: a prospective crossover study 
of intranasal desmopressin and oral tranexamic acid. 
Br J Haematol 2009;145(2):212-20.
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47.   Giangrande PL, Wilde JT, Madan B, et al. Consensus 
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with inhibitors. Haemophilia 2009;15(2):501-8.

症；降低劑量通常有所幫

助。

4. 肌肉病變是報導過與EACA

治療有關的罕見不良反應(

但與傳明酸無關)，通常在

高劑量用藥後數週內發生。

5. 肌肉病變通常的表現為疼

痛，並有肌酸激酶濃度的升

高，甚至出現肌血球素尿

症。

6. 只要停止藥物治療，問題

就能全面解決。



- 60 -

1. Evatt BL, Austin H, Leon G, Ruiz-Sáez A, de Bosch N. 
Haemophilia therapy: assessing the cumulative risk of 
HIV exposure by cryoprecipitate. Haemophilia 
1999;5(5):295-300.

2. Farrugia A. Guide for the assessment of clotting factor 
concentrates, 2nd ed. Montreal: World Federation of 
Hemophilia, 2008.

3. Brooker M. Registry of Clotting Factor Concentrates,
 9th edition. Facts and Figures monograph no 6. 

Montreal: World Federation of Hemophilia, 2012.
4. Brettler DB, Forsberg AD, Levine PH, Petillo J, Lamon 

K, Sullivan JL. Factor VIII:C concentrate purified from 
plasma using monoclonal antibodies: human studies. 
Blood 1989 May 15;73(7):1859-63.

5. Recht M, Pollmann H, Tagliaferri A, Musso R, Janco 
R, Neuman WR. A retrospective study to describe the 
incidence of moderate to severe allergic reactions to 
factor IX in subjects with haemophilia B. Haemophilia 
2011 May;17(3):494-9.

6. Federici AB, Mannucci PM. Management of inherited 
von Willebrand disease in 2007. Ann Med 
2007;39(5):346-58.

7. Kim HC, McMillan CW, White GC, et al. Purified factor 
IX using monoclonal immunoaffinity technique: clinical 
trials in hemophilia B and comparison to prothrombin 
complex concentrates. Blood 1992;79(3):568-75.

8. Lippi G, Franchini M. Pathogenesis of venous 
thromboembolism: when the cup runneth over. Semin 
Thromb Hemost 2008;34(8):747-61.

9. Giangrande PL. Blood products for hemophilia: past, 
present and future. BioDrugs 2004;18(4):225-34.

10.   Burnouf T, Radosevich M. Nanofiltration of plasma- 
derived biopharmaceutical products. Haemophilia 
2003 Jan;9(1):24-37.

11.   Björkman S, Berntorp E. Pharmacokinetics of 
coagulation factors: clinical relevance for patients with 
haemophilia. Clin Pharmacokinet 2001;40(11):815-32.

12.   Hemophilia of Georgia. Protocols for the treatment of 
hemophilia and von willebrand disease. Hemophilia of 
Georgia, 2012. http://www.hog.org/publications/page/ 
protocols-for-the-treatment-of-hemophilia-and-von- 
willebrand-disease-2 (Accessed June 6 2012).

13.   Batorova A, Martinowitz U. Intermittent injections vs. 
continuous infusion of factor VIII in haemophilia 
patients undergoing major surgery. Br J Haematol 
2000;110(3):715–20.

14.  Martinowitz U, Luboshitz J, Bashari D, et al. Stability, 
efficacy, and safety of continuously infused sucrose- 
formulated recombinant factor VIII (rFVIII-FS) during 
surgery in patients with severe haemophilia. 
Haemophilia 2009;15(3):676-85.

15. Martinowitz U, Schulman S, Gitel S, et al. Adjusted 
dose continuous infusion of factor VIII in patients with 
haemophilia A. Br J Haematol 1992;82(4):729-34.

16. Mathews V, Viswabandya A, Baidya S, George B, Nair
 S, Chandy M, Srivastava A. Surgery for hemophilia in 

developing countries. Semin Thromb Hemost 2005 
Nov;31(5):538-43.

17.   Poon MC, Lillicrap D, Hensman C, Card R, Scully MF. 
Recombinant FIX recovery and inhibitor safety: A 
Canadian post-licensure surveillance study. Thromb 
Hemost 2002;87:431-5.

18.  Ruiz-Sáez A, Hong A, Arguello A, Echenagucia M, 
Boadas A, Fabbrizzi F, Minichilli F, Bosch NB. 
Pharmacokinetics, thrombogenicity and safety of a 
double viral inactivated factor IX concentrate 
compared with a prothrombin complex concentrate. 
Haemophilia 2005;11(6):583-8.

19.   Shibata M, Shima M, Misu H, et al. Management of 
haemophilia B inhibitor patients with anaphylactic 
reactions to FIX concentrates. Haemophilia 
2003;9(3):269-71.

20.   Chamberland ME. Surveillance for transfusion- 
transmitted viral infections in the United States. 
Biologicals 1998 Jun;26(2):85-8.

21.   O’Shaughnesy DF, Atterbury C, Bolton Maggs P, et al. 
Guideline for the use of fresh frozen plasma, 
cryoprecipitate and cryosupernatant. Br J Haematol 
2004;126(1):11-28.

22.   Stanworth SJ. The evidence-based use of FFP and 
cryoprecipitate for abnormalities of coagulation tests 
and clinical coagulopathy. Hematology Am Soc 
Hematol Educ Program 2007:179-86.

23.   Kasper CK. Products for clotting factor replacement in 
developing countries. Semin Thromb Hemost 2005 
Nov;31(5):507-12.

24.   Budde U, Drewke E. Von Willebrand factor multimers 
in virus-inactivated plasmas and F VIII concentrates. 
Beitr Infusionsther Transfusionsmed 1994;32:408-14.

25.   Chin S, Williams B, Gottlieb P, Margolis-Nunno H, 
Ben-Hur E, Hamman J, Jin R, Dubovi E, Horowitz B. 
Virucidal short wavelength ultraviolet light treatment of 
plasma and factor VIII concentrate: protection of 
proteins by antioxidants. Blood 1995 Dec 
1;86(11):4331-6.

26.   Chuansumrit A, Isarangkura P, Chantanakajornfung A, 
et al. The efficacy and safety of lyophilized 
cryoprecipitate in hemophilia A. J Med Assoc Thai 
1999;82(Suppl 1):S69-73.

27.   El-Ekiaby M, Sayed MA, Caron C, et al. Solvent- 
detergent filtered (S/D-F) fresh frozen plasma and 
cryoprecipitate minipools prepared in a newly 
designed integral disposable processing bag system. 
Transfus Med 2010;20:48-61.

28.   Mannucci PM. Desmopressin (DDAVP) in the 
treatment of bleeding disorders: the first 20 years. 
Blood 1997;90(7):2515-21.

29.   Franchini M, Rossetti G, Tagliaferri A, et al. Dental 
procedures in adult patients with hereditary bleeding 
disorders: 10 years experience in three Italian 
Hemophilia Centers. Haemophilia 2005;11:504–9.

30.   Leissinger C, Becton D, Cornell C Jr, Cox Gill J. High- 
dose DDAVP intranasal spray (Stimate) for the 
prevention and treatment of bleeding in patients with 
mild haemophilia A, mild or moderate type 1 von 
Willebrand disease and symptomatic carriers of 
haemophilia A. Haemophilia 2001;7(3):258-66.

31.   Mannucci PM. Use of desmopressin (DDAVP) during 
early pregnancy in factor VIII-deficient women. Blood 
2005;105(8):3382.

32.   Trigg DE, Stergiotou I, Peitsidis P, Kadir RA. A 
Systematic Review: The use of desmopressin for 
treatment and prophylaxis of bleeding disorders in 
pregnancy. Haemophilia 2012;18(1):25-33.

33.  Castaman G. Desmopressin for the treatment of 
haemophilia. Haemophilia 2008;14(Suppl 1):15-20.

34.  Mannucci PM, Bettega D, Cattaneo M. Patterns of 
development of tachyphylaxis in patients with 
haemophilia and von Willebrand disease after 
repeated doses of desmopressin (DDAVP). Br J 
Haematol 1992;82(1):87-93.

35.   Khair K, Baker K, Mathias M, et al. Intranasal 
desmopressin (Octim): a safe and efficacious 
treatment option for children with bleeding disorders. 
Haemophilia 2007;13(5):548-51.

36.   Rose EH, Aledort LM. Nasal spray desmopressin 
(DDAVP) for mild hemophilia A and von Willebrand 
disease. Ann Intern Med 1991;114(7):563-8.

37.  Sica DA, Gehr TWG. Desmopressin: safety 
considerations in patients with chronic renal disease. 
Drug Safety 2006;29:553–556.

38.  Das P, Carcao M, Hitzler J. DDAVP-induced 
hyponatremia in young children. J Pediatr Hematol 
Oncol 2005;27(6):330-2.

39.  Smith TJ, Gill JC, Ambruso DR, Hathaway WE. 
Hyponatremia and seizures in young children given 
DDAVP. Am J Hematol 1989;31(3):199-202.

40.   Mannucci PM. Hemostatic drugs. N Engl J Med 1998 
Jul 23;339(4):245-53.

41.   Coetzee MJ. The use of topical crushed tranexamic 
acid tablets to control bleeding after dental surgery 
and from skin ulcers in haemophilia. Haemophilia 
2007;13(4):443-4.

42.  Frachon X, Pommereuil M, Berthier AM, et al. 
Management options for dental extraction in 
hemophiliacs: a study of 55 extractions (2000-2002). 
Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod 
2005;99(3):270-5.

43.   Kouides PA, Byams VR, Philipp CS, et al. Multisite 
management study of menorrhagia with abnormal 
laboratory haemostasis: a prospective crossover study 
of intranasal desmopressin and oral tranexamic acid. 
Br J Haematol 2009;145(2):212-20.

44.  Franchini M, Zaffanello M, Lippi G. The use of 
desmopressin in mild hemophilia A. Blood Coagul 
Fibrinolysis 2010;21(7):615-9.

45.   Hvas AM, Sorensen HT, Norengaard L, et al. 
Tranexamic acid combined with recombinant factor 
VIII increases clot resistance to accelerated 
fibrinolysis in severe hemophilia A. J Thromb Haemost 
2007;5(12):2408-14.

46.   Luu H, Ewenstein B. FEIBA safety profile in multiple 
modes of clinical and home-therapy application. 
Haemophilia 2004 Sep;10 (Suppl 2):10-6.

47.   Giangrande PL, Wilde JT, Madan B, et al. Consensus 
protocol for the use of recombinant activated factor VII 
in elective orthopaedic surgery in haemophilic patients 
with inhibitors. Haemophilia 2009;15(2):501-8.

����ᘖ̴м�ᘖм༁�

55̴ׇ॑м٣څᑁ

1. 關節出血定義為，與基期

相比快速失去活動範圍，

並伴隨下列一種或多種情

況：關節疼痛或某種異常

感覺、關節部位皮膚明顯

腫脹和發熱[1]。

2. 患者常常將關節出血發作

描述為一種關節內麻刺和

緊縮的感覺。這種“預感”

會在臨床徵兆出現之前發

生。

3. 關節出血的最初徵兆是關

節部位的發熱加劇，及活

動時感到不適，尤其是動

到關節的活動範圍極限

時。

4. 後期症狀和徵兆包括靜止

時感到疼痛、腫脹、觸

痛，以及活動能力的嚴重

喪失。

5. 再出血定義為治療時或停

止治療後72小時內，情況

的惡化 [1]。

6. 在連續6個月內，出現3次

或3次以上自發性出血現象

的關節，稱為標靶關節。

7. 關節出血發生後，關節處

於屈曲狀態通常是最舒服

的體位，改變這種體位會

使疼痛加重。

8. 當患者試圖避免活動時，

會出現繼發的肌肉痙攣且

關節會“僵硬”。

9. 治療急性關節血腫的目

標，是盡快止住出血。理

想的治療是在患者有了“預

感”後立刻進行，而不是在

明顯腫脹和疼痛發生以

後。

10.應對患者進行臨床評估，

通常不需進行X光及超音波

檢查。

11.應給予適當劑量的凝血因
子濃縮劑，以提高患者的

凝血因子濃度(請見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第2級)[2-5]

12.表5-1中列出的定義，是對

急性關節血腫治療反應評

估的建議 [1]。

13.應告訴患者避免負重、受
壓，並應抬高患病的關

節。(第3級)[4]

14.考慮以夾板固定關節，直

至疼痛消失為止。

15.為了減輕疼痛，可以每隔4

至6小時在關節周圍敷以冰

塊/冰袋，每次15-20分鐘

，可能會有幫助。不要讓

冰塊直接接觸皮膚[39]。

16.假如出血無法停止，可能
需要進行第二次的凝血因

子輸注。如此給藥時，A
型血友病患者需要在12小
時內重複給予初始劑量的

一半，而B型血友病患者
則在24小時內重複給予初
始劑量的一半。(第3級)[4]

17. 如果患者的症狀持續3天以

上，則需對患者做進一步

的評估。如果症狀與徵兆

持續存在，應考慮患者是

否存有抗體、敗血性關節

炎或骨折。

18.在治療急性關節出血中，
必須積極地將復健作為重

點的一部份。(第2級) [4,6,7]

■一旦疼痛和腫脹開始消

退，應鼓勵患者將患病

的關節從舒適的位置改

1. 血友病患者的出血可發生

在不同部位。(請見表1-2和

表1-3)，每個部位的出血都

需要特定的處理方式。

2. 一般而言，大型內出血病

例的治療，應在安排其他

檢測時檢查並校正血色

素。同時應依需要監測血

液動力學的穩定性，例如

脈搏與血壓。

變為可有功能的位置，

並逐漸減少關節的屈曲

狀態，努力做到完全伸

展。

■應盡可能利用肌肉的主

動收縮來做到這一點。

一開始可以採用輕微的

被動協助，但如果發生

肌肉抑制現象，需加以

小心。

■必須鼓勵盡早開始主動

的肌肉控制，以將肌肉

萎縮減小到最低限度，

並防止慢性的關節活動

能力喪失。

■必須持續進行自主運動

和本體感覺訓練，直至

達到出血前的關節活動

範圍、機能得到恢復，

以及急性滑膜炎症狀消

失為止[8]。

■若能很明智地進行運

動，則在運動之前無需

進行凝血因子的補充療

法。

關節穿刺術

1. 以下情況應考慮採用關節穿
刺術(移除關節部位的血液)：
■在保守治療24小時後，
關節的出血、僵直與疼

痛未見改善

■關節疼痛無法減輕

■有危及肢體神經血管的

跡象

■局部或全身異常的溫度

升高，及ڏтཐ染的跡象

(敗血性關節炎)(第3級) 
[4,9,10]

2. 儘管進行了適當的凝血因

子補充療法，若仍有持續

出血就應考慮抗體是否為

起因。在欲進行關節穿刺

術以前，必須排除抗體的

存在。

3. 理論上及早移除血液可減

少對關節軟骨的傷害[10]，

如果有大量聚積的血液，

也會降低疼痛。

4. 出血發生後，關節穿刺術

最好盡早在無菌條件下進

行。

5. 必要時，應在48-72小時內
保持凝血因子濃度至少在

30–50 IU/dl 的條件下，進
行關節穿刺術。在不具備

上述凝血因子補充療法的

條件下，不應該進行關節

穿刺術。若患者有抗體，

如有必要，手術時應使用

其他適當的止血劑。(第3
級)[4]

6. 應使用至少16號的粗針頭。

7. 應使用輕微加壓的方式固

定關節。

8. 24-48小時之內應避免負重。

9. 應開始接受先前所提到的

物理治療。
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1. 關節出血定義為，與基期

相比快速失去活動範圍，

並伴隨下列一種或多種情

況：關節疼痛或某種異常

感覺、關節部位皮膚明顯

腫脹和發熱[1]。

2. 患者常常將關節出血發作

描述為一種關節內麻刺和

緊縮的感覺。這種“預感”

會在臨床徵兆出現之前發

生。

3. 關節出血的最初徵兆是關

節部位的發熱加劇，及活

動時感到不適，尤其是動

到關節的活動範圍極限

時。

4. 後期症狀和徵兆包括靜止

時感到疼痛、腫脹、觸

痛，以及活動能力的嚴重

喪失。

5. 再出血定義為治療時或停

止治療後72小時內，情況

的惡化 [1]。

6. 在連續6個月內，出現3次

或3次以上自發性出血現象

的關節，稱為標靶關節。

7. 關節出血發生後，關節處

於屈曲狀態通常是最舒服

的體位，改變這種體位會

使疼痛加重。

8. 當患者試圖避免活動時，

會出現繼發的肌肉痙攣且

關節會“僵硬”。

9. 治療急性關節血腫的目

標，是盡快止住出血。理

想的治療是在患者有了“預

感”後立刻進行，而不是在

明顯腫脹和疼痛發生以

後。

10.應對患者進行臨床評估，

通常不需進行X光及超音波

檢查。

11.應給予適當劑量的凝血因
子濃縮劑，以提高患者的

凝血因子濃度(請見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第2級)[2-5]

12.表5-1中列出的定義，是對

急性關節血腫治療反應評

估的建議 [1]。

13.應告訴患者避免負重、受
壓，並應抬高患病的關

節。(第3級)[4]

14.考慮以夾板固定關節，直

至疼痛消失為止。

15.為了減輕疼痛，可以每隔4

至6小時在關節周圍敷以冰

塊/冰袋，每次15-20分鐘

，可能會有幫助。不要讓

冰塊直接接觸皮膚[39]。

16.假如出血無法停止，可能
需要進行第二次的凝血因

子輸注。如此給藥時，A
型血友病患者需要在12小
時內重複給予初始劑量的

一半，而B型血友病患者
則在24小時內重複給予初
始劑量的一半。(第3級)[4]

17. 如果患者的症狀持續3天以

上，則需對患者做進一步

的評估。如果症狀與徵兆

持續存在，應考慮患者是

否存有抗體、敗血性關節

炎或骨折。

18.在治療急性關節出血中，
必須積極地將復健作為重

點的一部份。(第2級) [4,6,7]

■一旦疼痛和腫脹開始消

退，應鼓勵患者將患病

的關節從舒適的位置改

1. 血友病患者的出血可發生

在不同部位。(請見表1-2和

表1-3)，每個部位的出血都

需要特定的處理方式。

2. 一般而言，大型內出血病

例的治療，應在安排其他

檢測時檢查並校正血色

素。同時應依需要監測血

液動力學的穩定性，例如

脈搏與血壓。

變為可有功能的位置，

並逐漸減少關節的屈曲

狀態，努力做到完全伸

展。

■應盡可能利用肌肉的主

動收縮來做到這一點。

一開始可以採用輕微的

被動協助，但如果發生

肌肉抑制現象，需加以

小心。

■必須鼓勵盡早開始主動

的肌肉控制，以將肌肉

萎縮減小到最低限度，

並防止慢性的關節活動

能力喪失。

■必須持續進行自主運動

和本體感覺訓練，直至

達到出血前的關節活動

範圍、機能得到恢復，

以及急性滑膜炎症狀消

失為止[8]。

■若能很明智地進行運

動，則在運動之前無需

進行凝血因子的補充療

法。

關節穿刺術

1. 以下情況應考慮採用關節穿
刺術(移除關節部位的血液)：
■在保守治療24小時後，
關節的出血、僵直與疼

痛未見改善

■關節疼痛無法減輕

■有危及肢體神經血管的

跡象

■局部或全身異常的溫度

升高，及ڏтཐ染的跡象

(敗血性關節炎)(第3級) 
[4,9,10]

2. 儘管進行了適當的凝血因

子補充療法，若仍有持續

出血就應考慮抗體是否為

起因。在欲進行關節穿刺

術以前，必須排除抗體的

存在。

3. 理論上及早移除血液可減

少對關節軟骨的傷害[10]，

如果有大量聚積的血液，

也會降低疼痛。

4. 出血發生後，關節穿刺術

最好盡早在無菌條件下進

行。

5. 必要時，應在48-72小時內
保持凝血因子濃度至少在

30–50 IU/dl 的條件下，進
行關節穿刺術。在不具備

上述凝血因子補充療法的

條件下，不應該進行關節

穿刺術。若患者有抗體，

如有必要，手術時應使用

其他適當的止血劑。(第3
級)[4]

6. 應使用至少16號的粗針頭。

7. 應使用輕微加壓的方式固

定關節。

8. 24-48小時之內應避免負重。

9. 應開始接受先前所提到的

物理治療。
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1. 關節出血定義為，與基期

相比快速失去活動範圍，

並伴隨下列一種或多種情

況：關節疼痛或某種異常

感覺、關節部位皮膚明顯

腫脹和發熱[1]。

2. 患者常常將關節出血發作

描述為一種關節內麻刺和

緊縮的感覺。這種“預感”

會在臨床徵兆出現之前發

生。

3. 關節出血的最初徵兆是關

節部位的發熱加劇，及活

動時感到不適，尤其是動

到關節的活動範圍極限

時。

4. 後期症狀和徵兆包括靜止

時感到疼痛、腫脹、觸

痛，以及活動能力的嚴重

喪失。

5. 再出血定義為治療時或停

止治療後72小時內，情況

的惡化 [1]。

6. 在連續6個月內，出現3次

或3次以上自發性出血現象

的關節，稱為標靶關節。

7. 關節出血發生後，關節處

於屈曲狀態通常是最舒服

的體位，改變這種體位會

使疼痛加重。

8. 當患者試圖避免活動時，

會出現繼發的肌肉痙攣且

關節會“僵硬”。

9. 治療急性關節血腫的目

標，是盡快止住出血。理

想的治療是在患者有了“預

感”後立刻進行，而不是在

明顯腫脹和疼痛發生以

後。

10.應對患者進行臨床評估，

通常不需進行X光及超音波

檢查。

11.應給予適當劑量的凝血因
子濃縮劑，以提高患者的

凝血因子濃度(請見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第2級)[2-5]

12.表5-1中列出的定義，是對

急性關節血腫治療反應評

估的建議 [1]。

13.應告訴患者避免負重、受
壓，並應抬高患病的關

節。(第3級)[4]

14.考慮以夾板固定關節，直

至疼痛消失為止。

15.為了減輕疼痛，可以每隔4

至6小時在關節周圍敷以冰

塊/冰袋，每次15-20分鐘

，可能會有幫助。不要讓

冰塊直接接觸皮膚[39]。

16.假如出血無法停止，可能
需要進行第二次的凝血因

子輸注。如此給藥時，A
型血友病患者需要在12小
時內重複給予初始劑量的

一半，而B型血友病患者
則在24小時內重複給予初
始劑量的一半。(第3級)[4]

17. 如果患者的症狀持續3天以

上，則需對患者做進一步

的評估。如果症狀與徵兆

持續存在，應考慮患者是

否存有抗體、敗血性關節

炎或骨折。

18.在治療急性關節出血中，
必須積極地將復健作為重

點的一部份。(第2級) [4,6,7]

■一旦疼痛和腫脹開始消

退，應鼓勵患者將患病

的關節從舒適的位置改

表5-1 對急性關節血腫治療反應的定義[1]

注意：以上對急性關節血腫治療反應的定義，所涉及的是抗體陰性的血友病患者。
而對於使用bypassing agents作為止血保護、抗體陽性的患者或接受半衰期延長的
凝血因子濃縮劑的患者，這些定義則需要修正。

 

 
 

 

 

 

 

 

 

  

極佳

尚可

無

在初次注射8小時內，疼痛完全消失並且/或者出血症狀完全
消除，且在72小時內不需要進一步的補充療法。

在單一注射後大約8小時之內，疼痛明顯消失並且/或者出血
症狀有所改善，但要使症狀完全消失，在72小時之內仍需要
進行一劑以上的補充療法。

在初次注射後大約8小時內，疼痛中等地減輕並且/或者出血
症狀有中等的改善，在72小時之內仍需注射一次以上，但症
狀仍無法完全消除。

在初次注射後大約8小時內，只有很少的改善或沒有改善，
甚至病情惡化。

變為可有功能的位置，

並逐漸減少關節的屈曲

狀態，努力做到完全伸

展。

■應盡可能利用肌肉的主

動收縮來做到這一點。

一開始可以採用輕微的

被動協助，但如果發生

肌肉抑制現象，需加以

小心。

■必須鼓勵盡早開始主動

的肌肉控制，以將肌肉

萎縮減小到最低限度，

並防止慢性的關節活動

能力喪失。

■必須持續進行自主運動

和本體感覺訓練，直至

達到出血前的關節活動

範圍、機能得到恢復，

以及急性滑膜炎症狀消

失為止[8]。

■若能很明智地進行運

動，則在運動之前無需

進行凝血因子的補充療

法。

關節穿刺術

1. 以下情況應考慮採用關節穿
刺術(移除關節部位的血液)：
■在保守治療24小時後，
關節的出血、僵直與疼

痛未見改善

■關節疼痛無法減輕

■有危及肢體神經血管的

跡象

■局部或全身異常的溫度

升高，及ڏтཐ染的跡象

(敗血性關節炎)(第3級) 
[4,9,10]

2. 儘管進行了適當的凝血因

子補充療法，若仍有持續

出血就應考慮抗體是否為

起因。在欲進行關節穿刺

術以前，必須排除抗體的

存在。

3. 理論上及早移除血液可減

少對關節軟骨的傷害[10]，

如果有大量聚積的血液，

也會降低疼痛。

4. 出血發生後，關節穿刺術

最好盡早在無菌條件下進

行。

5. 必要時，應在48-72小時內
保持凝血因子濃度至少在

30–50 IU/dl 的條件下，進
行關節穿刺術。在不具備

上述凝血因子補充療法的

條件下，不應該進行關節

穿刺術。若患者有抗體，

如有必要，手術時應使用

其他適當的止血劑。(第3
級)[4]

6. 應使用至少16號的粗針頭。

7. 應使用輕微加壓的方式固

定關節。

8. 24-48小時之內應避免負重。

9. 應開始接受先前所提到的

物理治療。

良好
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1. 關節出血定義為，與基期

相比快速失去活動範圍，

並伴隨下列一種或多種情

況：關節疼痛或某種異常

感覺、關節部位皮膚明顯

腫脹和發熱[1]。

2. 患者常常將關節出血發作

描述為一種關節內麻刺和

緊縮的感覺。這種“預感”

會在臨床徵兆出現之前發

生。

3. 關節出血的最初徵兆是關

節部位的發熱加劇，及活

動時感到不適，尤其是動

到關節的活動範圍極限

時。

4. 後期症狀和徵兆包括靜止

時感到疼痛、腫脹、觸

痛，以及活動能力的嚴重

喪失。

5. 再出血定義為治療時或停

止治療後72小時內，情況

的惡化 [1]。

6. 在連續6個月內，出現3次

或3次以上自發性出血現象

的關節，稱為標靶關節。

7. 關節出血發生後，關節處

於屈曲狀態通常是最舒服

的體位，改變這種體位會

使疼痛加重。

8. 當患者試圖避免活動時，

會出現繼發的肌肉痙攣且

關節會“僵硬”。

9. 治療急性關節血腫的目

標，是盡快止住出血。理

想的治療是在患者有了“預

感”後立刻進行，而不是在

明顯腫脹和疼痛發生以

後。

10.應對患者進行臨床評估，

通常不需進行X光及超音波

檢查。

11.應給予適當劑量的凝血因
子濃縮劑，以提高患者的

凝血因子濃度(請見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第2級)[2-5]

12.表5-1中列出的定義，是對

急性關節血腫治療反應評

估的建議 [1]。

13.應告訴患者避免負重、受
壓，並應抬高患病的關

節。(第3級)[4]

14.考慮以夾板固定關節，直

至疼痛消失為止。

15.為了減輕疼痛，可以每隔4

至6小時在關節周圍敷以冰

塊/冰袋，每次15-20分鐘

，可能會有幫助。不要讓

冰塊直接接觸皮膚[39]。

16.假如出血無法停止，可能
需要進行第二次的凝血因

子輸注。如此給藥時，A
型血友病患者需要在12小
時內重複給予初始劑量的

一半，而B型血友病患者
則在24小時內重複給予初
始劑量的一半。(第3級)[4]

17. 如果患者的症狀持續3天以

上，則需對患者做進一步

的評估。如果症狀與徵兆

持續存在，應考慮患者是

否存有抗體、敗血性關節

炎或骨折。

18.在治療急性關節出血中，
必須積極地將復健作為重

點的一部份。(第2級) [4,6,7]

■一旦疼痛和腫脹開始消

退，應鼓勵患者將患病

的關節從舒適的位置改

表5-1 對急性關節血腫治療反應的定義[1]

注意：以上對急性關節血腫治療反應的定義，所涉及的是抗體陰性的血友病患者。
而對於使用bypassing agents作為止血保護、抗體陽性的患者或接受半衰期延長的
凝血因子濃縮劑的患者，這些定義則需要修正。

 

 
 

 

 

 

 

 

 

  

極佳

尚可

無

在初次注射8小時內，疼痛完全消失並且/或者出血症狀完全
消除，且在72小時內不需要進一步的補充療法。

在單一注射後大約8小時之內，疼痛明顯消失並且/或者出血
症狀有所改善，但要使症狀完全消失，在72小時之內仍需要
進行一劑以上的補充療法。

在初次注射後大約8小時內，疼痛中等地減輕並且/或者出血
症狀有中等的改善，在72小時之內仍需注射一次以上，但症
狀仍無法完全消除。

在初次注射後大約8小時內，只有很少的改善或沒有改善，
甚至病情惡化。

變為可有功能的位置，

並逐漸減少關節的屈曲

狀態，努力做到完全伸

展。

■應盡可能利用肌肉的主

動收縮來做到這一點。

一開始可以採用輕微的

被動協助，但如果發生

肌肉抑制現象，需加以

小心。

■必須鼓勵盡早開始主動

的肌肉控制，以將肌肉

萎縮減小到最低限度，

並防止慢性的關節活動

能力喪失。

■必須持續進行自主運動

和本體感覺訓練，直至

達到出血前的關節活動

範圍、機能得到恢復，

以及急性滑膜炎症狀消

失為止[8]。

■若能很明智地進行運

動，則在運動之前無需

進行凝血因子的補充療

法。

關節穿刺術

1. 以下情況應考慮採用關節穿
刺術(移除關節部位的血液)：
■在保守治療24小時後，
關節的出血、僵直與疼

痛未見改善

■關節疼痛無法減輕

■有危及肢體神經血管的

跡象

■局部或全身異常的溫度

升高，及ڏтཐ染的跡象

(敗血性關節炎)(第3級) 
[4,9,10]

2. 儘管進行了適當的凝血因

子補充療法，若仍有持續

出血就應考慮抗體是否為

起因。在欲進行關節穿刺

術以前，必須排除抗體的

存在。

3. 理論上及早移除血液可減

少對關節軟骨的傷害[10]，

如果有大量聚積的血液，

也會降低疼痛。

4. 出血發生後，關節穿刺術

最好盡早在無菌條件下進

行。

5. 必要時，應在48-72小時內
保持凝血因子濃度至少在

30–50 IU/dl 的條件下，進
行關節穿刺術。在不具備

上述凝血因子補充療法的

條件下，不應該進行關節

穿刺術。若患者有抗體，

如有必要，手術時應使用

其他適當的止血劑。(第3
級)[4]

6. 應使用至少16號的粗針頭。

7. 應使用輕微加壓的方式固

定關節。

8. 24-48小時之內應避免負重。

9. 應開始接受先前所提到的

物理治療。

良好
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1. 關節出血定義為，與基期

相比快速失去活動範圍，

並伴隨下列一種或多種情

況：關節疼痛或某種異常

感覺、關節部位皮膚明顯

腫脹和發熱[1]。

2. 患者常常將關節出血發作

描述為一種關節內麻刺和

緊縮的感覺。這種“預感”

會在臨床徵兆出現之前發

生。

3. 關節出血的最初徵兆是關

節部位的發熱加劇，及活

動時感到不適，尤其是動

到關節的活動範圍極限

時。

4. 後期症狀和徵兆包括靜止

時感到疼痛、腫脹、觸

痛，以及活動能力的嚴重

喪失。

5. 再出血定義為治療時或停

止治療後72小時內，情況

的惡化 [1]。

6. 在連續6個月內，出現3次

或3次以上自發性出血現象

的關節，稱為標靶關節。

�����аЮ̴м

7. 關節出血發生後，關節處

於屈曲狀態通常是最舒服

的體位，改變這種體位會

使疼痛加重。

8. 當患者試圖避免活動時，

會出現繼發的肌肉痙攣且

關節會“僵硬”。

9. 治療急性關節血腫的目

標，是盡快止住出血。理

想的治療是在患者有了“預

感”後立刻進行，而不是在

明顯腫脹和疼痛發生以

後。

10.應對患者進行臨床評估，

通常不需進行X光及超音波

檢查。

11.應給予適當劑量的凝血因
子濃縮劑，以提高患者的

凝血因子濃度(請見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第2級)[2-5]

12.表5-1中列出的定義，是對

急性關節血腫治療反應評

估的建議 [1]。

13.應告訴患者避免負重、受
壓，並應抬高患病的關

節。(第3級)[4]

14.考慮以夾板固定關節，直

至疼痛消失為止。

15.為了減輕疼痛，可以每隔4

至6小時在關節周圍敷以冰

塊/冰袋，每次15-20分鐘

，可能會有幫助。不要讓

冰塊直接接觸皮膚[39]。

16.假如出血無法停止，可能
需要進行第二次的凝血因

子輸注。如此給藥時，A
型血友病患者需要在12小
時內重複給予初始劑量的

一半，而B型血友病患者
則在24小時內重複給予初
始劑量的一半。(第3級)[4]

17. 如果患者的症狀持續3天以

上，則需對患者做進一步

的評估。如果症狀與徵兆

持續存在，應考慮患者是

否存有抗體、敗血性關節

炎或骨折。

18.在治療急性關節出血中，
必須積極地將復健作為重

點的一部份。(第2級) [4,6,7]

■一旦疼痛和腫脹開始消

退，應鼓勵患者將患病

的關節從舒適的位置改

變為可有功能的位置，

並逐漸減少關節的屈曲

狀態，努力做到完全伸

展。

■應盡可能利用肌肉的主

動收縮來做到這一點。

一開始可以採用輕微的

被動協助，但如果發生

肌肉抑制現象，需加以

小心。

■必須鼓勵盡早開始主動

的肌肉控制，以將肌肉

萎縮減小到最低限度，

並防止慢性的關節活動

能力喪失。

■必須持續進行自主運動

和本體感覺訓練，直至

達到出血前的關節活動

範圍、機能得到恢復，

以及急性滑膜炎症狀消

失為止[8]。

1. 肌肉出血可發生在身體的

任何肌肉中，通常是由於

直接打擊或突然伸展而引

起的。

2. 肌肉出血的定義為，由臨床

和 /或通過影像學檢查確

定，血液流入肌肉的現象，

通常伴隨有疼痛和/或腫脹

以及功能障礙，如由腓腸肌

出血所引起的跛行[1]。

3. 肌肉出血的早期確認和適

當治療是非常重要，可防

止肌肉永久性攣縮、再出

血及假性腫瘤的形成。

4. 對那些會涉及到神經血管

損害的肌肉出血部位，如

四肢的深屈肌群，需要立

即處理，以防止永久性的

損傷並喪失功能。這些肌

群包括：

■髂腰肌 (有引起股皮神

經、小腿神經和股神經

麻痹的風險)

■小腿上後方及後方深部   

(有引起脛後和腓神經深

部損傷的風險)

■前臂屈肌群(有引起佛克

曼氏缺血性攣縮的風險)

5. 出血可能發生於更為淺表

的肌肉，如肱二頭肌、膕

旁肌(小腿三頭肌)、腓腸

肌、四頭肌和臀肌。

6. 肌肉出血的症狀有：

■肌肉疼痛

■想保持肢體處於舒適的位置

■肌肉伸展時出現劇烈疼痛

■主動收縮肌肉時感到疼痛

■肌肉緊縮，觸碰時有觸痛

並可能出現腫脹

7. 盡快提高患者的凝血因子
濃度，最理想的是在患者

意識到最初不適症狀時或

出現創傷後立即進行。如

果有神經血管損傷，應根

據症狀的需要，保持凝血

因子的濃度長達5至7天或
更長時間。(請參見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第3級)[11-13]

8. 讓受傷部位得到休息，並

抬高肢體。

■若能很明智地進行運

動，則在運動之前無需

進行凝血因子的補充療

法。

關節穿刺術

1. 以下情況應考慮採用關節穿
刺術(移除關節部位的血液)：
■在保守治療24小時後，
關節的出血、僵直與疼

痛未見改善

■關節疼痛無法減輕

■有危及肢體神經血管的

跡象

■局部或全身異常的溫度

升高，及ڏтཐ染的跡象

(敗血性關節炎)(第3級) 
[4,9,10]

2. 儘管進行了適當的凝血因

子補充療法，若仍有持續

出血就應考慮抗體是否為

起因。在欲進行關節穿刺

術以前，必須排除抗體的

存在。

3. 理論上及早移除血液可減

少對關節軟骨的傷害[10]，

如果有大量聚積的血液，

也會降低疼痛。

4. 出血發生後，關節穿刺術

最好盡早在無菌條件下進

行。

5. 必要時，應在48-72小時內
保持凝血因子濃度至少在

30–50 IU/dl 的條件下，進
行關節穿刺術。在不具備

上述凝血因子補充療法的

條件下，不應該進行關節

穿刺術。若患者有抗體，

如有必要，手術時應使用

其他適當的止血劑。(第3
級)[4]

6. 應使用至少16號的粗針頭。

7. 應使用輕微加壓的方式固

定關節。

8. 24-48小時之內應避免負重。

9. 應開始接受先前所提到的

物理治療。

9. 以夾板將肌肉固定于一個

舒適的位置，並調整到疼

痛可忍受的功能位置。

10. 如果有效，為了減輕疼

痛，可每4至6小時在受傷

肌肉周圍用冰塊/冰袋冷敷

15-20分鐘。不要讓冰塊直

接接觸皮膚。

11.如果出血發生在引起腔室
症候群的要害部位，且需

要長期復健的情況下，需

要反覆輸注凝血因子長達2
至3天或更長的時間。(第5
級)[14,15]

12.應不斷監測患者是否存在
神經血管危害，某些情況

下可能需要實行筋膜切開

術。(第5級)[16,17]

13.由於肌肉出血可以導致嚴

重失血，所以必要時應檢

測血紅素並使之達到正常

濃度。

14.一旦疼痛消退，應立即開始
物理治療，且應循序漸進，

以完全恢復肌肉的長度、力

量及功能。(第4級)[12,18]

15.在此過程中使用凝血因子保

護療法是明智的決定，除

非物理治療師相當熟悉血

友病的治療。可能需要連

續使用石膏或夾板。如果

有神經損傷，將需要支具

固定。

16. 如果在物理治療期間疼痛

加重，可能表示有再出血

的現象，應定期進行評估
[9]。

髂腰肌出血

1. 此類型的肌肉出血有特殊

的臨床表現。症狀可能包

括下腹部、腹股溝及/或下

背部疼痛，以及髖關節在

伸展時疼痛，而在轉動時

不痛。可能會出現大腿肌

肉內部的感覺異常，或有

股神經壓迫的其他症狀，

像是失去膝反射及四頭肌

無力。症狀可能類似於急

性闌尾炎，包括陽性的布

魯伯氏徵象(Blumberg’s 

sign)。

2. 應立即提高患者的凝血因
子濃度，並根據症狀表現

，保持凝血因子的濃度長

達5至7天或更長時間(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[20-22]

3. 應該安排患者住院以便觀
察並控制疼痛。應保持完

全臥床休息，不要用拐杖

行走，因為行走時需要收

縮肌肉。(第4級)[20-22]

4. 以影像學檢查(超音波、CT
掃描或核磁共振攝影)來證
實診斷並監測恢復情況是

很有幫助。(第4級)[20-22]

5. 應限制患者的活動，直到
疼痛消退及髖部的伸展功

能改善。細心監督的物理

治療是恢復完全的活動能

力和功能，與防止再出血

的關鍵。建議在完全恢復

活動之前，應先完全恢復

髖部伸展功能。

 (第4級)[20-22]

6. 如果殘留的神經肌肉缺陷

持續存在，可能需要進一

步的矯具治療。
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1. 關節出血定義為，與基期

相比快速失去活動範圍，

並伴隨下列一種或多種情

況：關節疼痛或某種異常

感覺、關節部位皮膚明顯

腫脹和發熱[1]。

2. 患者常常將關節出血發作

描述為一種關節內麻刺和

緊縮的感覺。這種“預感”

會在臨床徵兆出現之前發

生。

3. 關節出血的最初徵兆是關

節部位的發熱加劇，及活

動時感到不適，尤其是動

到關節的活動範圍極限

時。

4. 後期症狀和徵兆包括靜止

時感到疼痛、腫脹、觸

痛，以及活動能力的嚴重

喪失。

5. 再出血定義為治療時或停

止治療後72小時內，情況

的惡化 [1]。

6. 在連續6個月內，出現3次

或3次以上自發性出血現象

的關節，稱為標靶關節。

�����аЮ̴м

7. 關節出血發生後，關節處

於屈曲狀態通常是最舒服

的體位，改變這種體位會

使疼痛加重。

8. 當患者試圖避免活動時，

會出現繼發的肌肉痙攣且

關節會“僵硬”。

9. 治療急性關節血腫的目

標，是盡快止住出血。理

想的治療是在患者有了“預

感”後立刻進行，而不是在

明顯腫脹和疼痛發生以

後。

10.應對患者進行臨床評估，

通常不需進行X光及超音波

檢查。

11.應給予適當劑量的凝血因
子濃縮劑，以提高患者的

凝血因子濃度(請見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第2級)[2-5]

12.表5-1中列出的定義，是對

急性關節血腫治療反應評

估的建議 [1]。

13.應告訴患者避免負重、受
壓，並應抬高患病的關

節。(第3級)[4]

14.考慮以夾板固定關節，直

至疼痛消失為止。

15.為了減輕疼痛，可以每隔4

至6小時在關節周圍敷以冰

塊/冰袋，每次15-20分鐘

，可能會有幫助。不要讓

冰塊直接接觸皮膚[39]。

16.假如出血無法停止，可能
需要進行第二次的凝血因

子輸注。如此給藥時，A
型血友病患者需要在12小
時內重複給予初始劑量的

一半，而B型血友病患者
則在24小時內重複給予初
始劑量的一半。(第3級)[4]

17. 如果患者的症狀持續3天以

上，則需對患者做進一步

的評估。如果症狀與徵兆

持續存在，應考慮患者是

否存有抗體、敗血性關節

炎或骨折。

18.在治療急性關節出血中，
必須積極地將復健作為重

點的一部份。(第2級) [4,6,7]

■一旦疼痛和腫脹開始消

退，應鼓勵患者將患病

的關節從舒適的位置改

變為可有功能的位置，

並逐漸減少關節的屈曲

狀態，努力做到完全伸

展。

■應盡可能利用肌肉的主

動收縮來做到這一點。

一開始可以採用輕微的

被動協助，但如果發生

肌肉抑制現象，需加以

小心。

■必須鼓勵盡早開始主動

的肌肉控制，以將肌肉

萎縮減小到最低限度，

並防止慢性的關節活動

能力喪失。

■必須持續進行自主運動

和本體感覺訓練，直至

達到出血前的關節活動

範圍、機能得到恢復，

以及急性滑膜炎症狀消

失為止[8]。

1. 肌肉出血可發生在身體的

任何肌肉中，通常是由於

直接打擊或突然伸展而引

起的。

2. 肌肉出血的定義為，由臨床

和 /或通過影像學檢查確

定，血液流入肌肉的現象，

通常伴隨有疼痛和/或腫脹

以及功能障礙，如由腓腸肌

出血所引起的跛行[1]。

3. 肌肉出血的早期確認和適

當治療是非常重要，可防

止肌肉永久性攣縮、再出

血及假性腫瘤的形成。

4. 對那些會涉及到神經血管

損害的肌肉出血部位，如

四肢的深屈肌群，需要立

即處理，以防止永久性的

損傷並喪失功能。這些肌

群包括：

■髂腰肌 (有引起股皮神

經、小腿神經和股神經

麻痹的風險)

■小腿上後方及後方深部   

(有引起脛後和腓神經深

部損傷的風險)

■前臂屈肌群(有引起佛克

曼氏缺血性攣縮的風險)

5. 出血可能發生於更為淺表

的肌肉，如肱二頭肌、膕

旁肌(小腿三頭肌)、腓腸

肌、四頭肌和臀肌。

6. 肌肉出血的症狀有：

■肌肉疼痛

■想保持肢體處於舒適的位置

■肌肉伸展時出現劇烈疼痛

■主動收縮肌肉時感到疼痛

■肌肉緊縮，觸碰時有觸痛

並可能出現腫脹

7. 盡快提高患者的凝血因子
濃度，最理想的是在患者

意識到最初不適症狀時或

出現創傷後立即進行。如

果有神經血管損傷，應根

據症狀的需要，保持凝血

因子的濃度長達5至7天或
更長時間。(請參見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第3級)[11-13]

8. 讓受傷部位得到休息，並

抬高肢體。

■若能很明智地進行運

動，則在運動之前無需

進行凝血因子的補充療

法。

關節穿刺術

1. 以下情況應考慮採用關節穿
刺術(移除關節部位的血液)：
■在保守治療24小時後，
關節的出血、僵直與疼

痛未見改善

■關節疼痛無法減輕

■有危及肢體神經血管的

跡象

■局部或全身異常的溫度

升高，及ڏтཐ染的跡象

(敗血性關節炎)(第3級) 
[4,9,10]

2. 儘管進行了適當的凝血因

子補充療法，若仍有持續

出血就應考慮抗體是否為

起因。在欲進行關節穿刺

術以前，必須排除抗體的

存在。

3. 理論上及早移除血液可減

少對關節軟骨的傷害[10]，

如果有大量聚積的血液，

也會降低疼痛。

4. 出血發生後，關節穿刺術

最好盡早在無菌條件下進

行。

5. 必要時，應在48-72小時內
保持凝血因子濃度至少在

30–50 IU/dl 的條件下，進
行關節穿刺術。在不具備

上述凝血因子補充療法的

條件下，不應該進行關節

穿刺術。若患者有抗體，

如有必要，手術時應使用

其他適當的止血劑。(第3
級)[4]

6. 應使用至少16號的粗針頭。

7. 應使用輕微加壓的方式固

定關節。

8. 24-48小時之內應避免負重。

9. 應開始接受先前所提到的

物理治療。

9. 以夾板將肌肉固定于一個

舒適的位置，並調整到疼

痛可忍受的功能位置。

10. 如果有效，為了減輕疼

痛，可每4至6小時在受傷

肌肉周圍用冰塊/冰袋冷敷

15-20分鐘。不要讓冰塊直

接接觸皮膚。

11.如果出血發生在引起腔室
症候群的要害部位，且需

要長期復健的情況下，需

要反覆輸注凝血因子長達2
至3天或更長的時間。(第5
級)[14,15]

12.應不斷監測患者是否存在
神經血管危害，某些情況

下可能需要實行筋膜切開

術。(第5級)[16,17]

13.由於肌肉出血可以導致嚴

重失血，所以必要時應檢

測血紅素並使之達到正常

濃度。

14.一旦疼痛消退，應立即開始
物理治療，且應循序漸進，

以完全恢復肌肉的長度、力

量及功能。(第4級)[12,18]

15.在此過程中使用凝血因子保

護療法是明智的決定，除

非物理治療師相當熟悉血

友病的治療。可能需要連

續使用石膏或夾板。如果

有神經損傷，將需要支具

固定。

16. 如果在物理治療期間疼痛

加重，可能表示有再出血

的現象，應定期進行評估
[9]。

髂腰肌出血

1. 此類型的肌肉出血有特殊

的臨床表現。症狀可能包

括下腹部、腹股溝及/或下

背部疼痛，以及髖關節在

伸展時疼痛，而在轉動時

不痛。可能會出現大腿肌

肉內部的感覺異常，或有

股神經壓迫的其他症狀，

像是失去膝反射及四頭肌

無力。症狀可能類似於急

性闌尾炎，包括陽性的布

魯伯氏徵象(Blumberg’s 

sign)。

2. 應立即提高患者的凝血因
子濃度，並根據症狀表現

，保持凝血因子的濃度長

達5至7天或更長時間(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[20-22]

3. 應該安排患者住院以便觀
察並控制疼痛。應保持完

全臥床休息，不要用拐杖

行走，因為行走時需要收

縮肌肉。(第4級)[20-22]

4. 以影像學檢查(超音波、CT
掃描或核磁共振攝影)來證
實診斷並監測恢復情況是

很有幫助。(第4級)[20-22]

5. 應限制患者的活動，直到
疼痛消退及髖部的伸展功

能改善。細心監督的物理

治療是恢復完全的活動能

力和功能，與防止再出血

的關鍵。建議在完全恢復

活動之前，應先完全恢復

髖部伸展功能。

 (第4級)[20-22]

6. 如果殘留的神經肌肉缺陷

持續存在，可能需要進一

步的矯具治療。
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1. 這屬於醫療急症。在評估

前應先治療。

2. 所有確診或疑診的頭部外

傷，以及顯著的頭痛，必

須按照顱內出血來治療。

突發的背部劇烈疼痛可能

與脊椎周圍的出血有關。

不要等待症狀進一步的發

展，或實驗室、放射學評

估的結果。

3. 當有嚴重外傷或出現早期
症狀時，應立即提高患者

的凝血因子濃度。是否需

追加劑量要依據影像學檢

查的結果。應保持適當的

凝血因子濃度，直到確定

病因為止。如果證實有出

血，應維持適當的凝血因

子濃度達10-14天。(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[23,24]

4. 顱內出血可能表示需要長
期的次級預防治療(3至6個
月)，尤其發現有相對較高

1. 肌肉出血可發生在身體的

任何肌肉中，通常是由於

直接打擊或突然伸展而引

起的。

2. 肌肉出血的定義為，由臨床

和 /或通過影像學檢查確

定，血液流入肌肉的現象，

通常伴隨有疼痛和/或腫脹

以及功能障礙，如由腓腸肌

出血所引起的跛行[1]。

3. 肌肉出血的早期確認和適

當治療是非常重要，可防

止肌肉永久性攣縮、再出

血及假性腫瘤的形成。

4. 對那些會涉及到神經血管

損害的肌肉出血部位，如

四肢的深屈肌群，需要立

即處理，以防止永久性的

損傷並喪失功能。這些肌

群包括：

■髂腰肌 (有引起股皮神

經、小腿神經和股神經

麻痹的風險)

■小腿上後方及後方深部   

(有引起脛後和腓神經深

部損傷的風險)

■前臂屈肌群(有引起佛克

曼氏缺血性攣縮的風險)

5. 出血可能發生於更為淺表

的肌肉，如肱二頭肌、膕

旁肌(小腿三頭肌)、腓腸

肌、四頭肌和臀肌。

6. 肌肉出血的症狀有：

■肌肉疼痛

■想保持肢體處於舒適的位置

■肌肉伸展時出現劇烈疼痛

■主動收縮肌肉時感到疼痛

■肌肉緊縮，觸碰時有觸痛

並可能出現腫脹

7. 盡快提高患者的凝血因子
濃度，最理想的是在患者

意識到最初不適症狀時或

出現創傷後立即進行。如

果有神經血管損傷，應根

據症狀的需要，保持凝血

因子的濃度長達5至7天或
更長時間。(請參見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第3級)[11-13]

8. 讓受傷部位得到休息，並

抬高肢體。

9. 以夾板將肌肉固定于一個

舒適的位置，並調整到疼

痛可忍受的功能位置。

10. 如果有效，為了減輕疼

痛，可每4至6小時在受傷

肌肉周圍用冰塊/冰袋冷敷

15-20分鐘。不要讓冰塊直

接接觸皮膚。

11.如果出血發生在引起腔室
症候群的要害部位，且需

要長期復健的情況下，需

要反覆輸注凝血因子長達2
至3天或更長的時間。(第5
級)[14,15]

12.應不斷監測患者是否存在
神經血管危害，某些情況

下可能需要實行筋膜切開

術。(第5級)[16,17]

13.由於肌肉出血可以導致嚴

重失血，所以必要時應檢

測血紅素並使之達到正常

濃度。

14.一旦疼痛消退，應立即開始
物理治療，且應循序漸進，

以完全恢復肌肉的長度、力

量及功能。(第4級)[12,18]

15.在此過程中使用凝血因子保

護療法是明智的決定，除

非物理治療師相當熟悉血

友病的治療。可能需要連

續使用石膏或夾板。如果

有神經損傷，將需要支具

固定。

16. 如果在物理治療期間疼痛

加重，可能表示有再出血

的現象，應定期進行評估
[9]。

髂腰肌出血

1. 此類型的肌肉出血有特殊

的臨床表現。症狀可能包

括下腹部、腹股溝及/或下

背部疼痛，以及髖關節在

伸展時疼痛，而在轉動時

不痛。可能會出現大腿肌

肉內部的感覺異常，或有

股神經壓迫的其他症狀，

像是失去膝反射及四頭肌

無力。症狀可能類似於急

性闌尾炎，包括陽性的布

魯伯氏徵象(Blumberg’s 

sign)。

2. 應立即提高患者的凝血因
子濃度，並根據症狀表現

，保持凝血因子的濃度長

達5至7天或更長時間(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[20-22]

3. 應該安排患者住院以便觀
察並控制疼痛。應保持完

全臥床休息，不要用拐杖

行走，因為行走時需要收

縮肌肉。(第4級)[20-22]

4. 以影像學檢查(超音波、CT
掃描或核磁共振攝影)來證
實診斷並監測恢復情況是

很有幫助。(第4級)[20-22]

5. 應限制患者的活動，直到
疼痛消退及髖部的伸展功

能改善。細心監督的物理

治療是恢復完全的活動能

力和功能，與防止再出血

的關鍵。建議在完全恢復

活動之前，應先完全恢復

髖部伸展功能。

 (第4級)[20-22]

6. 如果殘留的神經肌肉缺陷

持續存在，可能需要進一

步的矯具治療。

的反覆出血風險時(例如有
HIV感染)。(第4級)[23,25,26]

5. 需立即進行醫療評估並住

院治療。應進行腦部CT掃

描或核磁共振攝影檢查，

且應盡早進行神經內科方

面的諮詢。(第4級)[27,28]

6. 嚴重頭痛的出現，在免疫

功能不足的患者中也可能

是腦膜炎的一種表現。
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1. 這屬於醫療急症。在評估

前應先治療。

2. 所有確診或疑診的頭部外

傷，以及顯著的頭痛，必

須按照顱內出血來治療。

突發的背部劇烈疼痛可能

與脊椎周圍的出血有關。

不要等待症狀進一步的發

展，或實驗室、放射學評

估的結果。

3. 當有嚴重外傷或出現早期
症狀時，應立即提高患者

的凝血因子濃度。是否需

追加劑量要依據影像學檢

查的結果。應保持適當的

凝血因子濃度，直到確定

病因為止。如果證實有出

血，應維持適當的凝血因

子濃度達10-14天。(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[23,24]

4. 顱內出血可能表示需要長
期的次級預防治療(3至6個
月)，尤其發現有相對較高

1. 肌肉出血可發生在身體的

任何肌肉中，通常是由於

直接打擊或突然伸展而引

起的。

2. 肌肉出血的定義為，由臨床

和 /或通過影像學檢查確

定，血液流入肌肉的現象，

通常伴隨有疼痛和/或腫脹

以及功能障礙，如由腓腸肌

出血所引起的跛行[1]。

3. 肌肉出血的早期確認和適

當治療是非常重要，可防

止肌肉永久性攣縮、再出

血及假性腫瘤的形成。

4. 對那些會涉及到神經血管

損害的肌肉出血部位，如

四肢的深屈肌群，需要立

即處理，以防止永久性的

損傷並喪失功能。這些肌

群包括：

■髂腰肌 (有引起股皮神

經、小腿神經和股神經

麻痹的風險)

■小腿上後方及後方深部   

(有引起脛後和腓神經深

部損傷的風險)

■前臂屈肌群(有引起佛克

曼氏缺血性攣縮的風險)

5. 出血可能發生於更為淺表

的肌肉，如肱二頭肌、膕

旁肌(小腿三頭肌)、腓腸

肌、四頭肌和臀肌。

6. 肌肉出血的症狀有：

■肌肉疼痛

■想保持肢體處於舒適的位置

■肌肉伸展時出現劇烈疼痛

■主動收縮肌肉時感到疼痛

■肌肉緊縮，觸碰時有觸痛

並可能出現腫脹

7. 盡快提高患者的凝血因子
濃度，最理想的是在患者

意識到最初不適症狀時或

出現創傷後立即進行。如

果有神經血管損傷，應根

據症狀的需要，保持凝血

因子的濃度長達5至7天或
更長時間。(請參見第98頁
的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)。(第3級)[11-13]

8. 讓受傷部位得到休息，並

抬高肢體。

9. 以夾板將肌肉固定于一個

舒適的位置，並調整到疼

痛可忍受的功能位置。

10. 如果有效，為了減輕疼

痛，可每4至6小時在受傷

肌肉周圍用冰塊/冰袋冷敷

15-20分鐘。不要讓冰塊直

接接觸皮膚。

11.如果出血發生在引起腔室
症候群的要害部位，且需

要長期復健的情況下，需

要反覆輸注凝血因子長達2
至3天或更長的時間。(第5
級)[14,15]

12.應不斷監測患者是否存在
神經血管危害，某些情況

下可能需要實行筋膜切開

術。(第5級)[16,17]

13.由於肌肉出血可以導致嚴

重失血，所以必要時應檢

測血紅素並使之達到正常

濃度。

14.一旦疼痛消退，應立即開始
物理治療，且應循序漸進，

以完全恢復肌肉的長度、力

量及功能。(第4級)[12,18]

15.在此過程中使用凝血因子保

護療法是明智的決定，除

非物理治療師相當熟悉血

友病的治療。可能需要連

續使用石膏或夾板。如果

有神經損傷，將需要支具

固定。

16. 如果在物理治療期間疼痛

加重，可能表示有再出血

的現象，應定期進行評估
[9]。

髂腰肌出血

1. 此類型的肌肉出血有特殊

的臨床表現。症狀可能包

括下腹部、腹股溝及/或下

背部疼痛，以及髖關節在

伸展時疼痛，而在轉動時

不痛。可能會出現大腿肌

肉內部的感覺異常，或有

股神經壓迫的其他症狀，

像是失去膝反射及四頭肌

無力。症狀可能類似於急

性闌尾炎，包括陽性的布

魯伯氏徵象(Blumberg’s 

sign)。

2. 應立即提高患者的凝血因
子濃度，並根據症狀表現

，保持凝血因子的濃度長

達5至7天或更長時間(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[20-22]

3. 應該安排患者住院以便觀
察並控制疼痛。應保持完

全臥床休息，不要用拐杖

行走，因為行走時需要收

縮肌肉。(第4級)[20-22]

4. 以影像學檢查(超音波、CT
掃描或核磁共振攝影)來證
實診斷並監測恢復情況是

很有幫助。(第4級)[20-22]

5. 應限制患者的活動，直到
疼痛消退及髖部的伸展功

能改善。細心監督的物理

治療是恢復完全的活動能

力和功能，與防止再出血

的關鍵。建議在完全恢復

活動之前，應先完全恢復

髖部伸展功能。

 (第4級)[20-22]

6. 如果殘留的神經肌肉缺陷

持續存在，可能需要進一

步的矯具治療。

的反覆出血風險時(例如有
HIV感染)。(第4級)[23,25,26]

5. 需立即進行醫療評估並住

院治療。應進行腦部CT掃

描或核磁共振攝影檢查，

且應盡早進行神經內科方

面的諮詢。(第4級)[27,28]

6. 嚴重頭痛的出現，在免疫

功能不足的患者中也可能

是腦膜炎的一種表現。
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1. 這屬於醫療急症。在評估

前應先治療。

2. 所有確診或疑診的頭部外

傷，以及顯著的頭痛，必

須按照顱內出血來治療。

突發的背部劇烈疼痛可能

與脊椎周圍的出血有關。

不要等待症狀進一步的發

展，或實驗室、放射學評

估的結果。

3. 當有嚴重外傷或出現早期
症狀時，應立即提高患者

的凝血因子濃度。是否需

追加劑量要依據影像學檢

查的結果。應保持適當的

凝血因子濃度，直到確定

病因為止。如果證實有出

血，應維持適當的凝血因

子濃度達10-14天。(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[23,24]

4. 顱內出血可能表示需要長
期的次級預防治療(3至6個
月)，尤其發現有相對較高
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1. 這屬於醫療急症，因會導

致氣管阻塞，在評估前應

先治療。

2. 當發生嚴重創傷或症狀
時，應立即提高患者的凝

血因子濃度。在症狀消失

之前應保持凝血因子濃度

(請參見第98頁的表7-1和

第99頁的表7-2)。(第4級)
[15,29,30]

3. 住院治療並由專家進行評
估是必要的。(第5級) [15]

4. 為了預防有嚴重扁桃腺炎

的患者出血，除了細菌培

養及以適當的抗生素治療

之外，還需進行凝血因子

的治療。

���ཤ�.0�̴мࠋݎ�

1. 應立即提高患者的凝血因
子濃度。在出血停止並查

明病因之前，應保持凝血

因子濃度(請參見第98頁的
表7-1和第99頁的表7-2)。

 (第4級)[31,32]

2. 急性胃腸道出血可能以吐

血、便血或黑便表現。

3. 對於胃腸道出血和/或腹部

急性出血的徵兆，應進行

醫學評估並可能需要住院

治療。

4. 應常規檢測血紅素濃度，必

要時應治療貧血或休克。
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1. 腹部的急性出血，包括腹

膜後出血，可以腹痛和腹

脹表現，可被誤診為多種

感染或外科疾病。也有可

能表現為麻痺性腸阻塞。

可能有必要進行適當的放

射學檢查。

2. 應立即提高患者的凝血因
子濃度。在明確查明病因

之前，應保持凝血因子的

濃度 (請參見第98頁的表
7-1和第99頁的表7-2)，然
後諮詢專家進行適當的治

療。(第4級) [15,29,30]
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1. 眼部出血很不常見，除非

與創傷或感染有關。

2. 應立即提高患者的凝血因子
濃度。需要時應保持因子濃

度(請參見第98頁的表7-1和
第99頁的表7-2)。[15,29,30]

3. 應盡快讓眼科醫師評估患

者。

����ᜀ̴м

1. 治療無痛之血尿時應完全
臥床休息，並充分補給水

份(每m2的體表面積應給予

3L)長達48小時。強烈補充
水 份 時 ， 應 避 免 給 予

DDAVP。(第4級)[33]

2. 如果有疼痛或持續肉眼可
見的血尿，應提高患者的

凝血因子濃度(請參見第98
頁的表7-1和第99頁的表
7-2)，並注意血栓的形成與
泌尿道阻塞。(第4級)[33,34]

的反覆出血風險時(例如有
HIV感染)。(第4級)[23,25,26]

5. 需立即進行醫療評估並住

院治療。應進行腦部CT掃

描或核磁共振攝影檢查，

且應盡早進行神經內科方

面的諮詢。(第4級)[27,28]

6. 嚴重頭痛的出現，在免疫

功能不足的患者中也可能

是腦膜炎的一種表現。

5. 必要時應治療出血源。

6. 對於FVIII缺乏的患者，及

沒有在以凝血酶原複合物

濃縮劑治療的FIX缺乏患

者，EACA或傳明酸可用來

進行輔助治療。

3. 不要使用抗凝血纖維分解
之藥物。(第4級)[33]

4. 如果血尿(不論是肉眼可見

或顯微鏡下的)持續存在或

者反覆發作，有必要讓泌

尿科醫師評估病情。
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1. 這屬於醫療急症。在評估

前應先治療。

2. 所有確診或疑診的頭部外

傷，以及顯著的頭痛，必

須按照顱內出血來治療。

突發的背部劇烈疼痛可能

與脊椎周圍的出血有關。

不要等待症狀進一步的發

展，或實驗室、放射學評

估的結果。

3. 當有嚴重外傷或出現早期
症狀時，應立即提高患者

的凝血因子濃度。是否需

追加劑量要依據影像學檢

查的結果。應保持適當的

凝血因子濃度，直到確定

病因為止。如果證實有出

血，應維持適當的凝血因

子濃度達10-14天。(請參
見第98頁的表7-1和第99
頁的表7-2)。(第4級)[23,24]

4. 顱內出血可能表示需要長
期的次級預防治療(3至6個
月)，尤其發現有相對較高
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1. 這屬於醫療急症，因會導

致氣管阻塞，在評估前應

先治療。

2. 當發生嚴重創傷或症狀
時，應立即提高患者的凝

血因子濃度。在症狀消失

之前應保持凝血因子濃度

(請參見第98頁的表7-1和

第99頁的表7-2)。(第4級)
[15,29,30]

3. 住院治療並由專家進行評
估是必要的。(第5級) [15]

4. 為了預防有嚴重扁桃腺炎

的患者出血，除了細菌培

養及以適當的抗生素治療

之外，還需進行凝血因子

的治療。
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1. 應立即提高患者的凝血因
子濃度。在出血停止並查

明病因之前，應保持凝血

因子濃度(請參見第98頁的
表7-1和第99頁的表7-2)。

 (第4級)[31,32]

2. 急性胃腸道出血可能以吐

血、便血或黑便表現。

3. 對於胃腸道出血和/或腹部

急性出血的徵兆，應進行

醫學評估並可能需要住院

治療。

4. 應常規檢測血紅素濃度，必

要時應治療貧血或休克。
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1. 腹部的急性出血，包括腹

膜後出血，可以腹痛和腹

脹表現，可被誤診為多種

感染或外科疾病。也有可

能表現為麻痺性腸阻塞。

可能有必要進行適當的放

射學檢查。

2. 應立即提高患者的凝血因
子濃度。在明確查明病因

之前，應保持凝血因子的

濃度 (請參見第98頁的表
7-1和第99頁的表7-2)，然
後諮詢專家進行適當的治

療。(第4級) [15,29,30]
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1. 眼部出血很不常見，除非

與創傷或感染有關。

2. 應立即提高患者的凝血因子
濃度。需要時應保持因子濃

度(請參見第98頁的表7-1和
第99頁的表7-2)。[15,29,30]

3. 應盡快讓眼科醫師評估患

者。
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1. 治療無痛之血尿時應完全
臥床休息，並充分補給水

份(每m2的體表面積應給予

3L)長達48小時。強烈補充
水 份 時 ， 應 避 免 給 予

DDAVP。(第4級)[33]

2. 如果有疼痛或持續肉眼可
見的血尿，應提高患者的

凝血因子濃度(請參見第98
頁的表7-1和第99頁的表
7-2)，並注意血栓的形成與
泌尿道阻塞。(第4級)[33,34]

的反覆出血風險時(例如有
HIV感染)。(第4級)[23,25,26]

5. 需立即進行醫療評估並住

院治療。應進行腦部CT掃

描或核磁共振攝影檢查，

且應盡早進行神經內科方

面的諮詢。(第4級)[27,28]

6. 嚴重頭痛的出現，在免疫

功能不足的患者中也可能

是腦膜炎的一種表現。

5. 必要時應治療出血源。

6. 對於FVIII缺乏的患者，及

沒有在以凝血酶原複合物

濃縮劑治療的FIX缺乏患

者，EACA或傳明酸可用來

進行輔助治療。

3. 不要使用抗凝血纖維分解
之藥物。(第4級)[33]

4. 如果血尿(不論是肉眼可見

或顯微鏡下的)持續存在或

者反覆發作，有必要讓泌

尿科醫師評估病情。
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1. 治療無痛之血尿時應完全
臥床休息，並充分補給水

份(每m2的體表面積應給予

3L)長達48小時。強烈補充
水 份 時 ， 應 避 免 給 予

DDAVP。(第4級)[33]

2. 如果有疼痛或持續肉眼可
見的血尿，應提高患者的

凝血因子濃度(請參見第98
頁的表7-1和第99頁的表
7-2)，並注意血栓的形成與
泌尿道阻塞。(第4級)[33,34]
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1. 症狀取決於出血部位。

2. 對大多數淺表的軟組織出血

來說，沒有必要進行凝血因

子替代療法，使用按壓法或

冰敷可能有幫助[15, 29]。

3. 評估患者出血的嚴重度及

可能累及的肌肉、神經或

血管。排除含有重要器官

部位創傷的可能性。如頭

部或腹部。

4. 開放性區域出血，如腹膜

後區域、陰囊、臀部或大

腿，可能導致大量失血。

如果懷疑有這種情況，應

立即進行凝血因子治療。

5. 應定期檢測血紅素及生命

徵象。
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1. 有必要盡早諮詢牙科醫師

或口腔顎面外科醫師，以

便確定出血位置。最常見

的原因有：

■拔牙

■常由不良口腔衛生所引

起的牙齦出血

■創傷

2. 必須考慮在局部治療口腔

出血。這可能包括：

■用濕潤的紗布直接按壓

出血部位，保持至少15

分鐘。

■縫合傷口

■使用局部止血劑

■使用抗生素，尤其是對

於不良口腔衛生引起的

牙齦出血

■使用EACA或傳明酸作

為漱口液

3. 適當劑量的paracetamo-

l/acetaminophen有助於止

痛。

4. 對於正在用高劑量凝血酶
原複合物濃縮劑治療的FIX
缺乏患者，或者正在用活

化的凝血酶原複合濃縮劑

(APCC)治療並有抗體的患
者，應避免使用全身性的

抗凝血纖維分解之藥物(第
4級)。[35,36]

5. 也許需要在血友病中心指

導下所進行的凝血因子替

代療法。

6. 如果適用，可口服EACA
或傳明酸。(第4級)[37,38]

7. 應告知患者避免吞嚥血液。

8. 建議患者在出血停止後再

使用漱口液。

9. 建議患者吃較軟的食物幾天。

10.必要時應評估並治療患者

的貧血。
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1. 將患者頭部前傾以避免吞

嚥血液，並讓患者輕輕擤

出不牢固的血塊。用浸過

了冰水的紗布牢牢壓住鼻

翼前方軟的部分長達10-20

分鐘。

2. 通常不會需要凝血因子替

代療法，除非出血很嚴重

或反覆發生[15,29]。

3. 抗組織胺藥物與解充血藥

物有幫助，尤其對與過

敏、上呼吸道感染或季節

性變化有關的出血。

4. 如果出血持續不斷或者經

常發作，要評估是否有貧

血並給予適當治療。

5. 用紗布浸泡EACA或傳明酸

後局部敷用也有幫助。

6. 如果出血持續不斷或者反

覆發作，應諮詢耳鼻喉科

醫師。可能需要進行鼻腔

前部或後部填塞止血。

7. 可經由提高環境濕度、使用

鼻黏膜凝膠(如凡士林或食

鹽水滴液 /凝膠 )來保持濕

度，或者使用食鹽水噴劑。

3. 不要使用抗凝血纖維分解
之藥物。(第4級)[33]

4. 如果血尿(不論是肉眼可見

或顯微鏡下的)持續存在或

者反覆發作，有必要讓泌

尿科醫師評估病情。
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1. 治療無痛之血尿時應完全
臥床休息，並充分補給水

份(每m2的體表面積應給予

3L)長達48小時。強烈補充
水 份 時 ， 應 避 免 給 予

DDAVP。(第4級)[33]

2. 如果有疼痛或持續肉眼可
見的血尿，應提高患者的

凝血因子濃度(請參見第98
頁的表7-1和第99頁的表
7-2)，並注意血栓的形成與
泌尿道阻塞。(第4級)[33,34]
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1. 症狀取決於出血部位。

2. 對大多數淺表的軟組織出血

來說，沒有必要進行凝血因

子替代療法，使用按壓法或

冰敷可能有幫助[15, 29]。

3. 評估患者出血的嚴重度及

可能累及的肌肉、神經或

血管。排除含有重要器官

部位創傷的可能性。如頭

部或腹部。

4. 開放性區域出血，如腹膜

後區域、陰囊、臀部或大

腿，可能導致大量失血。

如果懷疑有這種情況，應

立即進行凝血因子治療。

5. 應定期檢測血紅素及生命

徵象。
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1. 有必要盡早諮詢牙科醫師

或口腔顎面外科醫師，以

便確定出血位置。最常見

的原因有：

■拔牙

■常由不良口腔衛生所引

起的牙齦出血

■創傷

2. 必須考慮在局部治療口腔

出血。這可能包括：

■用濕潤的紗布直接按壓

出血部位，保持至少15

分鐘。

■縫合傷口

■使用局部止血劑

■使用抗生素，尤其是對

於不良口腔衛生引起的

牙齦出血

■使用EACA或傳明酸作

為漱口液

3. 適當劑量的paracetamo-

l/acetaminophen有助於止

痛。

4. 對於正在用高劑量凝血酶
原複合物濃縮劑治療的FIX
缺乏患者，或者正在用活

化的凝血酶原複合濃縮劑

(APCC)治療並有抗體的患
者，應避免使用全身性的

抗凝血纖維分解之藥物(第
4級)。[35,36]

5. 也許需要在血友病中心指

導下所進行的凝血因子替

代療法。

6. 如果適用，可口服EACA
或傳明酸。(第4級)[37,38]

7. 應告知患者避免吞嚥血液。

8. 建議患者在出血停止後再

使用漱口液。

9. 建議患者吃較軟的食物幾天。

10.必要時應評估並治療患者

的貧血。
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1. 將患者頭部前傾以避免吞

嚥血液，並讓患者輕輕擤

出不牢固的血塊。用浸過

了冰水的紗布牢牢壓住鼻

翼前方軟的部分長達10-20

分鐘。

2. 通常不會需要凝血因子替

代療法，除非出血很嚴重

或反覆發生[15,29]。

3. 抗組織胺藥物與解充血藥

物有幫助，尤其對與過

敏、上呼吸道感染或季節

性變化有關的出血。

4. 如果出血持續不斷或者經

常發作，要評估是否有貧

血並給予適當治療。

5. 用紗布浸泡EACA或傳明酸

後局部敷用也有幫助。

6. 如果出血持續不斷或者反

覆發作，應諮詢耳鼻喉科

醫師。可能需要進行鼻腔

前部或後部填塞止血。

7. 可經由提高環境濕度、使用

鼻黏膜凝膠(如凡士林或食

鹽水滴液 /凝膠 )來保持濕

度，或者使用食鹽水噴劑。

3. 不要使用抗凝血纖維分解
之藥物。(第4級)[33]

4. 如果血尿(不論是肉眼可見

或顯微鏡下的)持續存在或

者反覆發作，有必要讓泌

尿科醫師評估病情。
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1. 處理表面撕裂傷時，應先

清理傷口，然後按壓並貼

上無菌膠條。

2. 對於深部撕裂傷，先提高凝
血因子濃度(請參見第98頁

的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)，然後縫合。(第4級)
[15,29,30]

3. 拆線時，可能需要先輸注

凝血因子濃縮劑。
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1. 處理表面撕裂傷時，應先

清理傷口，然後按壓並貼

上無菌膠條。

2. 對於深部撕裂傷，先提高凝
血因子濃度(請參見第98頁

的表 7 - 1和第 9 9頁的表
7-2)，然後縫合。(第4級)
[15,29,30]

3. 拆線時，可能需要先輸注

凝血因子濃縮劑。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

6

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

6

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

6

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。

1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。
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5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。

1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。

1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。

1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。

1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。

1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]
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1. 最常見的出血部位是四肢

的關節與肌肉。

2. 端看疾病的嚴重程度為

何，出血的發生可能會是

頻繁而沒有明確原因的

(請見表1-1)。

3. 在患有重度血友病的兒童

中，一般最初發生關節血

腫的時間是在兒童開始爬

行和走路時，通常會在2歲

之前，但偶爾也會更遲才

發生。

4. 如果治療不當，在孩子生

命的頭10至20年內，反覆

出血將導致關節與肌肉逐

漸惡化，且由於喪失運動

能力、肌肉萎縮、疼痛、

關節畸形與肌肉攣縮會造

成嚴重喪失功能 [1,2]。

滑膜炎

1. 發生急性關節血腫後，滑

膜會發炎、充血，且變得

十分脆弱。

2. 如果急性滑膜炎未治療，

會導致關節血腫的反覆發

生[1,2]。

3. 在此階段，需要用可移動

式夾板或加壓繃帶來保護

關節。

4. 應限制患者的活動，直至

關節的腫脹與溫度恢復到

基期狀態為止。

5. 對於某些病例，COX-2抑

制劑可能會有幫助。

6. 在發病早期，活動範圍可

被保留。應通過仔細的關

節檢查來鑑別診斷關節血

腫與滑膜炎。

7. 可經過超音波檢查或核磁

共振攝影(MRI)確認滑膜肥

大的存在。一般的放射線

診斷，尤其是MRI，可確

定軟骨變化的範圍。

8. 如果反覆出血，滑膜會長

期發炎並肥大，關節會出

現腫脹(這種腫脹通常不引

起緊繃，也不會特別疼

痛 )；這屬於慢性的滑膜

炎。

9. 隨著腫脹的繼續惡化，將

出現關節損傷、肌肉萎縮

並喪失活動能力，進而發

展為慢性血友病關節病

變。

10.治療的目的是盡快抑制滑

膜的發炎並保護關節功能

(第5級) [3 ,4 ]。治療選擇包

括：

■凝血因子替代療法，給

藥的頻率與劑量應足以

預防反覆出血的發生(第

2級)[5-8]如果能以足夠的

劑量提供濃縮劑，配合

強化物理治療的短期次

級預防治療(6-8週)會有

效益。

■物理治療(第2級)[9,10]，包

括：

 ▲每日運動以改善肌肉力

量並維持關節活動。

 ▲使用各種可得之治療

方式，降低繼發性發

炎的機會 [11]

 ▲功能性訓練 [12]

■給予NSAIDs(COX-2抑
制劑 )，可用來減輕發
炎。(第2級)[13,14]

■功能性支具，使關節可活

動但限制活動範圍，以防

滑膜受到擠壓，藉此可能

防止新的出血 [15]。

■滑膜切除術

滑膜切除術

1. 如果慢性滑膜炎持續存在，
且經常反覆出血，用其他方

法均無法控制，則應考慮滑

膜切除術。滑膜切除術的選

擇，包括化學性或放射性同

位素滑膜切除術，以及關節

鏡手術或開放性的外科滑膜

切除手術。(第4級)[16,17]

2. 非手術之滑膜切除術為首

選。

3. 使用純ß發射體(磷-32或釔
-90)的放射性同位素滑膜切
除術，高度有效且副作用

少，可於門診進行。

 (第4級)[18,19]

■對於注射單次的同位

素，給予單一劑量的凝

血因子通常就足夠了。

■這種切除術的術後復健

比手術相對容易些，但

仍需復健來幫助患者恢

復力量、本體感覺與關

節的正常功能。

4. 如果無法取得放射性同位

素，使用 r i f a m p i c i n或

oxytetracycline的化學性滑

膜切除術是一種適當的替

代方法[20,21]。

■化學性滑膜切除術需要

每週注射一次，直到滑

膜炎得到控制為止。

■這些注射所引起的疼痛

，需要在硬化劑注射之

前的數分鐘給予關節內

的xilocaine注射和口服

止痛劑 ( a c e t a m i n o -

phen/paracetamol 與鴉

片類藥物的複方藥物)，

並在每次注射前給予一

個劑量的凝血因子濃縮

劑。

■需要多次注射凝血因子

濃縮劑的花費將抵消化

學性藥物的低成本。

■建議採用與放射性滑膜

切除術相同的復健方

式。

5. 外科滑膜切除手術，無論是

開放性或關節鏡手術，在手

術過程中與長期復健期間都

需要使用大量的凝血因子。

手術必須由有經驗的團隊在

血友病治療中心進行。此方

式只有在其他侵入性較小而

療效相同的方式無效時才予

以考慮。

 慢性血友病關節病變

1. 慢性血友病關節病變從10

歲開始(有時甚至更早)隨時

可能發生，取決於出血的

嚴重程度與其治療情況。

2. 在關節血腫期間，血液對

關節軟骨的直接影響[1,2]使

關節病變開始發展。再加

上持續的慢性滑膜炎與反

覆的關節血腫加劇了病

情，導致關節軟骨發生不

可逆轉性損傷，從而引起

慢性血友病關節病變。

3. 隨著病情進展至軟骨消

失，會出現惡化的關節病

變，伴有下列症狀：

■繼發性軟組織攣縮

■肌肉萎縮

■成角畸形

4. 在攣縮後發生的肌肉出血

或神經病變，都可能加重

畸形。

5. 屈肌攣縮所引起最嚴重的

功能喪失，使得患者常常

失去活動能力。

6. 關節活動與負重都會引起

劇痛。

7. 隨著關節的退化，腫脹會

由於滑膜與關節囊的逐步

纖維化而消退。

8. 如果關節變得僵直，疼痛

可能減輕或者消失。

9. 在病情的不同階段，慢性

血友病關節病變有不同的

放射學影像特徵。

■放射學影像只能顯示晚

期的軟骨變化[22，23]。

■超音波或核磁共振攝影

的檢查將能夠顯示早期

的軟骨組織和軟骨變化
[24-26]。

■軟骨間隙狹窄可以是很輕

微，也可能完全消失。

■患者會發展出骨侵蝕與

軟骨下骨囊腫，引起關

節表面不規則，進而導

致成角畸形。

■纖維性/骨性的僵直可能

會出現 [27]。

10. 治療目的是改善關節功

能、減緩疼痛、並幫助患

者繼續/恢復正常的日常活

動。

11.慢性血友病關節病變的治

療選擇取決於：

 ■疾病的階段

 ■患者的症狀

 ■對患者生活方式與身體

機能的影響

 ■可得之各種資源

12.應使用適當的止痛藥物來
控 制 疼 痛 。 可 用 某 種

COX-2抑制劑來減輕關節
的疼痛   (請見第15頁的“疼
痛處理”部分)。(第2級)[13,14]

13.在此階段的治療，旨在保
護肌肉的力量及功能，經

指導的物理治療是非常重

要的一部份。如果物理治

療造成反覆出血，有必要

進行次級預防。(第2級)[9,10]

14.其他保守之療法包括：

 ■連續使用石膏以幫助矯

正畸形 [28,29]。

 ■以支具和矯形器幫助支持

疼痛且不穩定的關節[15]。

 ■助行器或助動器可減輕

負重關節的受力。

 ■改變家庭、學校或者工

作的環境以讓患者適

應，使他們便於參與社

區活動及就業，並促進

各種日常生活[30]。

15.如果這些保守措施無法有

效減輕疼痛和改善功能，

可以考慮外科介入療法。

根據需要矯正的特定病情

，外科手術可包括：

■關節外軟組織放鬆術以

治療攣縮。

■以關節鏡放鬆關節內的

沾黏並矯正夾擊[31]。

■以截骨術矯正成角畸形。

■涉及大關節 (膝、髖、

肩、肘)的嚴重疾病，需

要採取義肢替代治療 [32]。

■肘關節滑膜切除術加上

橈骨頭切除術 [33]。

■踝關節固定術可顯著減

輕疼痛、矯正畸形，並

明顯改善功能。最近在

踝關節替代手術方面的

進展，可為今後血友病

患者提供一個替代方

案。

16.為了進行任何的手術治療
，必須具備應有的資源，

包括充足的凝血因子濃縮

劑及術後的復健方式。(第
3 級)[36-38]

血友病的物理治療原則

1. 物理治療師、職能治療師

和/或復健科醫師應該是血

友病核心治療團隊的一部

分。從診斷開始，他們就

應該與患者及其家庭成員

一同參與治療，他們在患

者的整個生命中都十分重

要。

2. 他們在血友病患者治療中

的職責包括 [9,39-41]：

■評估

▲確定急性出血的部位

▲為患者終身做定期評估

▲術前評估

■教育

對患者及其家庭成員進

行有關肌肉骨骼併發症

及其治療方面的教育對

學校職員進行有關對兒

童適宜的活動、出血時

的緊急照護，以及出血

發生後所需的修改活動

方面的教育

■採用各種技術，包括水

療、熱療、冰敷、電神

經刺激、脈衝式治療、

超音波以及不同的矯

具，對急性出血、慢性

滑膜炎與慢性關節病變

進行治療，以減緩疼痛

並恢復功能

假性腫瘤

1. 對血友病來說，假性腫瘤

是一種潛在可能損傷肢體

並威脅生命的獨特病症，

其產生的原因是軟組織出

血的治療不當，通常是鄰

近骨骼的肌肉出血治療不

足，可能為繼發性所影響

的。這種病症最常見於長

骨與骨盆腔。

2. 如果不予治療，假腫瘤可

形成巨大的腫塊，壓迫鄰

近的神經血管並引起病理

性骨折。若穿過覆蓋其之

皮膚，可形成廔管。

3. 可經由局部腫塊的檢查確

診。

4. 放射線影像上的發現包括

軟組織腫塊與鄰近的骨破

壞。

5. 電腦斷層掃描與核磁共振

攝影(MRI)可對假性腫瘤做

出更為詳細與準確的評

估。

6. 治療取決於假性腫瘤的部

位、大小、生長速度及對

周圍結構的影響。治療選

擇包括凝血因子替代與監

測、抽吸與手術切除 。

 ■建議給予6週療程的凝血
因子治療，接著再做一

次MRI檢查。如果腫瘤
縮小，便繼續以凝血因

子治療再做MRI，如此
重複3次。(第4級)[42,43]

 ■如有必要，可進行手術

治療。如果腫瘤已縮小

，手術的進行會容易得

多。

 ■可先對假性腫瘤進行抽

吸，然後再注射纖維蛋

白凝膠、進行動脈栓塞

術或使用放射性療法，

如此可治癒某些病灶。

對於其他病灶可能需要

手術。(第4級) [44,45]

 ■對一些大型假性腫瘤，尤

其當它們侵蝕到長骨時，

可能需要手術切除，包括

截肢。在以手術治療血友

病患者時，大型的腹部假

性腫瘤特別有難度；此類

手術必須由有治療血友病

經驗的團隊進行。 

骨折

1. 骨折在血友病患者中並不
多見，可能是活動程度與
強度較低的緣故 [ 4 6 ]。然
而，血友病關節病變的患
者可能在嚴重喪失活動能
力的關節與骨質疏鬆的骨
骼附近，有發生骨折的風
險。

2. 骨折的治療需要立即進行
凝血因子濃縮劑替代療法
。(第4級)[46-48]

3. 凝血因子的濃度應提高至
少50%，並維持3至5天。

 (第4級)[3,46-48]

4. 在骨折穩定後，可維持較
低的凝血因子濃度長達
10-14天，以預防軟組織出
血。

5. 治療方案應該考慮骨折的
特定情況，包括在適當劑
量的凝血因子濃縮劑保護
下進行手術治療。

6. 應避免使用環形石膏；最
好使用夾板。(第4級)[46]

7. 複雜性/感染性骨折可能需
要外部固定器 [49]。

8. 長時間的固定會引起鄰近
關節的嚴重活動受限，應
該避免。(第4級)[46,47]

9. 骨折病情穩定後就應立即開

始物理治療，以便恢復活動

範圍、肌肉力量與功能[39]。

血友病的骨外科手術原則

對血友病患者實施手術應考慮

的重要事項(請參看第16頁的    

“外科手術和侵入性治療或檢

查”部分)。與骨外科手術有關

的特定議題包括：

1. 骨外科醫師應接受過血友

病患者手術治療方面的特

殊培訓 [3]。

2. 同時或分階段地進行多部
位的非急需手術時，應考

慮明智地使用凝血因子濃

縮劑。(第3級)[50]

3. 可使用局部的凝血增強
劑。在大範圍手術時，可

用纖維蛋白凝膠有效控制

滲血。(第3級) [36,51,52]

4. 對於血友病患者的術後護
理，需要密切監測疼痛狀

況，且在手術結束後期間

通常需要較高劑量的止痛

藥。(第5級) [36]

5. 與術後復健團隊的良好溝

通至關重要[39]。詳細瞭解

所做手術與手術中關節的

狀況，將有助於制定一個

適當的復健計劃。

6. 術後的復健應在有血友病

治療經驗的物理治療師指

導下進行。

7. 血友病患者的復健必須進

行較為緩慢。

8. 為了能進行適度的運動和

活動，必須適當地控制疼

痛。

9. 這些原則也適用於骨折固

定與假性腫瘤切除術。
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]

1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]

1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]

1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]

1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]

1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1. 血友病中的“抗體”指的是

中和凝血因子的 I g G抗

體。

2. 現今凝血因子濃縮劑都經

過適當的去活化處理，對 

FVIII和FIX產生有抵抗作用

的抗體，被認為是血友病

治療中最嚴重的併發症。

3. 如果患者對凝血因子無臨

床反應，應懷疑其體內是

否有新的抗體出現，尤其

是當該患者過去曾對治療

有過反應。在這種情況下

，對輸注的凝血因子所預

期的恢復率及半衰期都會

顯著降低。 

4. 與輕度或中度血友病患者

相比，重度血友病患者中

存有抗體的情況更為常

見。

5. 在A型血友病患者中，發

展出抗體的累積發生率(也

就是終生的風險)，在重度

患者中大約為20-30%，在

中度或輕度患者中則約為

5-10% [53-54] 。

6. 在已發展國家中，重度A

型    血友病患者產生抗體

的年齡中位數為3歲或以

下。在中度/輕度A型血友

病患者中，其年齡中位數

則接近30歲，常見於手術

時暴露於大量FVIII的情況

下[55,56]。

7. 在重度血友病患者中，抗

體不會改變出血的部位、

頻率或嚴重程度。而在中

度或輕度血友病患者中，

抗體可能會中和內源性所

生成的FVIII，因而使患者

的表現型轉變為重度。

8. 在中度 /輕度血友病患者

中，因抗體而加劇的出血

表現常使人聯想到那些在

後天性A型血友病患者(因

發生針對FVIII的自體抗體)

中所看到的情況，出血部

位更多發生在皮膚黏膜、

泌尿生殖器官與胃腸道
[ 5 7 ]。因此，在這些患者

中，因出血引起的嚴重併

發症或甚至死亡的風險很

大。

9. B型血友病患者中出現抗

體的比例較小，僅不到

5%[58]。

10. 在所有病例中，抗體均導

致凝血因子濃縮劑的替代

療法進行困難。因此，應

對接受凝血因子治療的患

者篩檢抗體的產生情況。

11.確認抗體的存在與效價的量
化應於實驗室中進行，最好

使用改良的Ni jmegen或
Bethesda分析法(請見第40
頁的“抗體檢測”部分)。

 (第1級)[59,60]

12.對兒童而言，應按下列條件
篩檢其抗體：在前20天暴露
於藥物下期間，每5天檢測
一次；在第21天到第50天
暴露於藥物下期間，每10天
檢測一次；一年至少檢測二

次，直到達150天都暴露於
藥物下。(第5級)[61]

13.對暴露天數超過150天的成年
人，除了6-12次每個月的評
估之外，對於先前用適量的

凝血因子濃縮劑替代療法曾

有反應，但現在卻無反應的

患者，有必要做抗體評估。

 (第3級)[56,62-64]

14.對於所有接受強化療法超過
5天的患者，在最後一次輸
注後4週內，也應對其進行
抗體檢測。(第4級) [63,65]

15.在手術前或恢復率分析結果
不如預期，以及在術後對出

血治療的臨床反應不理想時

，也應對抗體進行評估。

 (第2級)[53,63,66]

16.低反應性抗體是指抗體濃度

持續< 5 BU/ml, 而抗體濃度

� 5 BU/ml即為高反應性抗

體。

17.高反應性抗體傾向於持續存

在。如果很長一段時間未接

受治療，效價濃度可能會下

降甚至到無法檢測的程度，

但當再次輸注特定凝血因子

產品時，3到5天內便會再出

現免疫記憶性反應。

18.有些低反應性抗體可能是暫

時性的，儘管最近使用了凝

血因子濃縮劑，抗體仍會在

初始臨床記錄後的6個月內

消失。

19.用Bethesda抗體分析法可

能檢測不到效價極低的抗

體，但可經由輸注凝血因

子後半衰期(-1/2)縮短和/

或恢復不良來反應。

出血處理

1. 有抗體之患者所發生的出血
處理，必須諮詢有這方面治

療經驗的照護中心。

 (第5級)[63,67]

2. 治療產品的選擇應取決於抗
體的效價、對藥物的臨床反

應記錄、出血的部位與性

質。(第4級)[63,68]

3. 如果可能，對有低反應性抗
體的患者可用更高劑量的特

定凝血因子替代治療，過量

的凝血因子活性可中和抗

體，使出血停止。(第4級) 
[63,68]

4. 有高反應性抗體病史但低效
價的患者，在緊急狀況下可

使用類似方式治療，直到3
至5天後免疫記憶性反應的
出現，再使用只含所缺凝血

因子的濃縮劑做進一步治

療。(第4級)[63,68]

5. 用豬血漿製備的豬凝血因

子VIII可有效用於某些患者

的止血。在目前的臨床試

驗中，血漿來源製劑正在

被基因重組之豬凝血因子

VIII濃縮劑所取代。

6. 當抗體濃度>5 BU 時，如果

不進行超高劑量持續輸注治

療的話，用特定凝血因子替

代治療來抵抗抗體的效果可

能很差。

7. 可作為替代的製劑包括如

基 因 重 組 凝 血 因 子

VIIa(rFVIIa)的bypassing 

agent，和凝血酶原複合濃

縮劑(PCC)，包括其活化

形式製劑(APCC)。

8. 關節出血的治療證實，二
個劑量的rFVIIa和一個劑
量的APCC療效上基本是
相當的。(第2級) [69]。

9. 然而，值得注意的是，某
些患者對某種製劑的反應

比對其他製劑的反應還

好，這一點強調了個別化

治療的需要。(第2級)[69,70]

10.使用凝血酶原複合濃縮劑

(無論活化與否)治療B型血

友病並存在FIX抗體的患

者，都應該會出現免疫記

憶性反應，因為這些濃縮

劑都含有FIX 凝血因子。

11.另一方面，使用活化的凝

血酶原複合濃縮劑治療A

型血友病患者，出現免疫

記憶性反應的風險取決於

濃縮劑種類及其FVIII的含

量，風險通常不大。據估

計，APCC可在大約30%

有 FVIIII抗體的患者中引起

免疫記憶性反應。

12.儘管人們對採用免疫抑制

療法治療有抗體的患者一

直有興趣，但是它們的作

用尚不明確。對這種療法

是否能在患者治療中佔有

一席之地，尚未有一致的

看法。

B型血友病患者的過敏反應

1. 在產生抗體的B型血友病

患者中，有高達50%可能

有嚴重過敏反應，包括對

FIX輸注的全身性過敏反應

(anaphylaxis)。這種反應

可能是抗體產生的初始症

狀。

2. 對於新診斷的B型血友病
患者，特別是那些有家族

史和 /或基因缺陷而易於
產 生 抗 體 的 患 者 ， 以

F I X 濃 縮 劑 療的最初
10-20次應該在能治療嚴重
過敏反應的診所或醫院內

進行。過敏反應也可能會

在之後發生，但嚴重程度

會輕一些。(第4級)[71-72]

免疫耐受性的誘導

1. 對於產生抗體的重度A型
血友病患者，通常可經由

對其進行免疫耐受性的誘

導(ITI)治療來清除抗體。
 (第2級)[73,74]

2. 在ITI治療之前，高反應性
患者應避免使用FVIII製劑
，以便使抗體效價下降，

並避免抗體持續地記憶性

回升。一些患者也可能會

對 A P C C中失去活性的

FVIII分子產生免疫記憶性
反應。(第2級)[75]

3. ITI治療的理想藥物療程(產

品或劑量)仍有待確定。最

近一項比較一週三次50 

IU/kg和每日200 IU/kg的

國際性試驗被暫停了，原

因是在使用小劑量的受試

者中有安全性擔憂  (較多

間發性的出血案例)，目前

正在等待詳細的分析結果

及對分析數據的解釋[76]。

4. 中度/輕度血友病患者對ITI

治療的反應較不有利 [63]。

5. 對有抗體的B型血友病患

者進行 IT I治療的經驗有

限。治療原則與上述治療

A型血友病所提及的相

似，但成功率卻低得多，

尤其是那些產生與過敏體

質相關抗體的患者。

6. 在對FIX有嚴重過敏史的B

型血友病患者在進行ITI治

療期間，可能會發生腎病

症候群，且在停止ITI治療

後未必能逆轉。替代的治

療方案，包括免疫抑制療

法，都有成功的案例報

告。

患者轉換使用新的濃縮劑

1. 絕大多數的患者在轉換所

使用之藥品後不會導致抗

體的產生。

2. 但也有極少數以前治療過

的患者，在輸注了新的

FVI I I濃縮劑後產生了抗

體。

3. 在這些患者中，停止使用

新產品後抗體通常會消

失。

4. 對於轉換使用新凝血因子濃
縮劑的患者，應監測其抗體

產生的情況。(第2級)[53]

1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1.     在1980年代與1990年代初

期，經凝血因子產品所產

生及傳播的HIV、HBV和

HCV，導致了血友病患者

的高死亡率 [78,79]。

2.     在全世界進行的許多研究

顯示，經凝血因子濃縮劑

所傳播的HIV、HBV和HCV

目前幾乎已經完全消除 

[80,81]。

3.     這是實施多項降低風險措

施的結果，這些措施包括

小心篩選捐血者及血漿、

製造過程中有效的殺病毒

步驟，以及用於檢測各種

病原體的敏感診斷技術不

斷進步[82]。

4. 基因重組的凝血因子濃縮

劑已在過去20多年中得到

採用，特別是在已發展國

家中。它們對於降低感染

風險做出了極大的貢獻。

5. 新的挑戰與各種感染仍不

斷在出現，有許多新型感

染無法以目前的降低風險

措施控制，包括無脂質包

膜病毒及普里昂蛋白，其

診斷與滅除方式仍是一個

挑戰[81,83,84]。

6. 在這個快速變化的領域

中，隨著新治療方法不斷

出現，血友病患者的血液

傳播性感染最好由專業 人

員治療。

血友病患者感染HIV

處理原則

1. 在治療感染HIV的血友病患

者方面的知識和專業技

能，目前還僅限於系列病

例報告與個別案例報告。

因此，對於感染HIV的血友

病患者治療的資訊，目前

仍主要來自用於非血友病

患者的各項治療指引。

2. 作為血液成品安全回報作
業(hemovigilance)的一部
份，對於所有使用未經適

當病毒去活化的血漿來源

產品治療的血友病患者，

應至少每6-12個月或於臨
床上需要時進行H I V檢
查。(第4級)[85]

3. 對血友病患者H I V的診
斷、諮詢、開始治療與監

測，以及對HIV相關併發
症的治療，應該與非血友

病患者相同。(第2級)[86,87]

4. 目前在可使用的抗HIV藥
物中尚無對血友病患者出

現禁忌症。(第5級)[88-90]

血友病患者感染HCV

處理原則

1. 血友病患者的HCV評估應包

括：

■抗HCV血清學研究，以

確定是否感染

■抗HCV陽性患者應進行 

HCV聚合酶鏈鎖反應檢

測 (PCR)

■HCV PCR陽性患者的HCV 

基因型

■肝功能檢查以及對纖維

化與肝臟結構進行非侵

入性的評估。

2. 目前對HCV治療的標準藥
物是長效型干擾素(pegylat-
ed interferon, PEG-INF)和

ribavirin，能給予61%的血
友病患者持久的病毒學反

應。(第1級)[91-96]

3. 結合這些藥物與各種新的

抗病毒治療，可能改善持

久的病毒學反應率 [97]。

4. HCV基因型1與合併感染

HIV者，可預估對於抗HCV

治療所產生的反應較差。

5. 在無法完全消滅HCV的情
況下，建議對患有末期肝

臟併發症者做定期(每6-12
個月)的監測。(第3級)[98]

血友病患者感染HBV的

處理原則

1. 對於所有使用未經適當病
毒去活化的血漿來源產品

治療的血友病患者，應至

少每6-12個月或於臨床上
需要時，進行B型肝炎抗
原和B型肝炎抗體的檢測
。(第4級)

2. 活動性的HBV感染應依照

當地的傳染病指引與規程

處理。

3. 應對無HBV免疫性的患者
接種疫苗。在接種疫苗後

，應重新檢查是否有保護

性血清轉化。(第4級)[99-101]

4. 沒有血清轉化的血友病患
者應用B型肝炎疫苗的2倍
劑量重新接種疫苗。

 (第4級)[99,102]

血友病患者細菌感染的

處理原則

1. 血友病患者細菌感染的風

險因素包括靜脈導管的插

入、外科關節成形術與其

他手術的介入治療。[103-105]

2. 一般來說，應避免使用關

節抽吸法治療關節血腫，

除非在適當的凝血因子替

代療法與嚴格的無菌條件

下早期實施，以防感染 
[106,107]。

3. 出血會延誤痊癒並加重感

染，所以應很好地加以控

制[108]。

4. 感染HIV的患者(PWH)中控

制感染源極為重要 [109,110]。
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1. 圖7-1顯示出可能的凝血因

子替代治療方案與整體疾

病結果之間的相互關係，

描述了在選定凝血因子濃

縮劑劑量與治療方案時，

所需做出的各種選擇。

2. 儘管擁有完全正常的生活

應是凝血因子替代療法的

最終目標，但這對所有情

況的血友病患者來說並無

法立即實現。

3. 在全世界各地，可得的治

療藥物產品差別很大，因

此對於血友病患者的治

療，用藥的劑量永遠都會

是一個範圍。當全球治療

藥品可獲取之量隨著時間

改善時，所建議的較低劑

量可能會增加。

4. 表7-1與表7-2說明了在血

漿凝血因子最高濃度與替

代療法療程方面一般遵守

的原則，反應了在各個國

家的不同做法。表7-1說明

了沒有嚴重資源財力限制

國家的做法，而表7-2則反

應了治療藥物有限國家的

做法。

5. 表7-2中列出治療肌肉骨骼

出血的較低劑量，只能做

到避免大關節成為標靶關

節與致殘性畸形。

6. 表7-1中所列出的較高劑量

可避免關節損傷，但能達

到此目標的最佳劑量仍有

待確定。

7  

 

 
 
 

0 5 10 15 20 25 30 35 40 

 2008 Sep;6 Suppl 2:s4-11 

圖7-1 對不同齡患者的凝血因子替代療法策略及其對疾病結果的影響

7. 對於凝血因子替代療法之

劑量及方案所造成的肌肉

骨骼出血結果，能加以證

明的觀察性研究，在解釋

這些議題時有極其重要的

作用。

8. 在不同國家或甚至同一個

國家裡的不同治療中心，

預防性凝血因子濃縮劑替
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10. 在凝血因子濃縮劑供應受
到較大限制的情況下，預

防性治療可用每週2-3次，
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2. 儘管擁有完全正常的生活
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最終目標，但這對所有情

況的血友病患者來說並無

法立即實現。

3. 在全世界各地，可得的治

療藥物產品差別很大，因

此對於血友病患者的治

療，用藥的劑量永遠都會

是一個範圍。當全球治療

藥品可獲取之量隨著時間

改善時，所建議的較低劑

量可能會增加。

4. 表7-1與表7-2說明了在血

漿凝血因子最高濃度與替

代療法療程方面一般遵守

的原則，反應了在各個國

家的不同做法。表7-1說明

了沒有嚴重資源財力限制

國家的做法，而表7-2則反

應了治療藥物有限國家的

做法。

5. 表7-2中列出治療肌肉骨骼

出血的較低劑量，只能做

到避免大關節成為標靶關

節與致殘性畸形。

6. 表7-1中所列出的較高劑量

可避免關節損傷，但能達

到此目標的最佳劑量仍有

待確定。
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療藥物產品差別很大，因
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療，用藥的劑量永遠都會

是一個範圍。當全球治療

藥品可獲取之量隨著時間

改善時，所建議的較低劑

量可能會增加。

4. 表7-1與表7-2說明了在血

漿凝血因子最高濃度與替

代療法療程方面一般遵守

的原則，反應了在各個國

家的不同做法。表7-1說明

了沒有嚴重資源財力限制

國家的做法，而表7-2則反

應了治療藥物有限國家的

做法。

5. 表7-2中列出治療肌肉骨骼

出血的較低劑量，只能做

到避免大關節成為標靶關

節與致殘性畸形。

6. 表7-1中所列出的較高劑量

可避免關節損傷，但能達

到此目標的最佳劑量仍有
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1. 圖7-1顯示出可能的凝血因

子替代治療方案與整體疾

病結果之間的相互關係，

描述了在選定凝血因子濃

縮劑劑量與治療方案時，

所需做出的各種選擇。

2. 儘管擁有完全正常的生活

應是凝血因子替代療法的

最終目標，但這對所有情

況的血友病患者來說並無

法立即實現。

3. 在全世界各地，可得的治

療藥物產品差別很大，因

此對於血友病患者的治

療，用藥的劑量永遠都會

是一個範圍。當全球治療

藥品可獲取之量隨著時間

改善時，所建議的較低劑

量可能會增加。

4. 表7-1與表7-2說明了在血

漿凝血因子最高濃度與替

代療法療程方面一般遵守

的原則，反應了在各個國

家的不同做法。表7-1說明

了沒有嚴重資源財力限制

國家的做法，而表7-2則反

應了治療藥物有限國家的

做法。

5. 表7-2中列出治療肌肉骨骼

出血的較低劑量，只能做

到避免大關節成為標靶關

節與致殘性畸形。

6. 表7-1中所列出的較高劑量

可避免關節損傷，但能達

到此目標的最佳劑量仍有

待確定。

7. 對於凝血因子替代療法之

劑量及方案所造成的肌肉

骨骼出血結果，能加以證

明的觀察性研究，在解釋

這些議題時有極其重要的

作用。

8. 在不同國家或甚至同一個

國家裡的不同治療中心，

預防性凝血因子濃縮劑替

代療法的劑量是不同的。

9. 在資源較少受限的國家，
預防性凝血因子替代療法

的常用劑量為每次25-40 
IU/kg，每週2-3次（詳細
資料請見第1部分）。[1-3]

10. 在凝血因子濃縮劑供應受
到較大限制的情況下，預

防性治療可用每週2-3次，
每次 10-20 IU/kg 的較低劑
量開始治療。（第2級）[4,5]

表7-1 推薦的血漿凝血因子最高濃度與治療療程
（對於無嚴重資源財力限制之處）[6]

  

 

 

  

 
 

  
 

 
 

 

 

 

 
 

 

    

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

     

     

     

 
 

  
 

  

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

      

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

關節 40 - 60
1–2，若反應
不足時可延長

40 - 60 1–2，若反應
不足時可延長

表層肌/無神經血管
損傷 (除髂腰肌之外)

髂腰肌與深層肌，
有神經血管損傷或
大量失血
■ 起始

40 - 60

80 - 100

2–3，若反應不足
有時會延長 40 - 60

60 - 80

2–3，若反應
不足有時會延長

■ 維持

50

3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

30 - 60
3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

中樞神經系統/頭部
■ 起始

80 - 100 1 - 2 1 - 2

1–7 60 - 80 1–7

■ 維持
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8 - 21 30 8 - 21

咽喉和頸部
■ 起始 80 - 100 1–7 60 - 80 1–7

■ 維持 50 8–14 30 8–14

手術（重大）
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■ 維持
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1–3
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1–3
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腎臟
深撕裂傷 50 5–7 40 5–7

50 3–5 40 3–5

出血類型 療程（天）預期濃度
(IU/dl) 療程（天）預期濃度

(IU/dl)

A型血友病 B型血友病



- 97 -

����ኽмϖʫಭ̪٣ᑁ̅खڅያ

7ኽмϖʫጎܿ֝٣ᑁᑁധ

1. 圖7-1顯示出可能的凝血因

子替代治療方案與整體疾

病結果之間的相互關係，

描述了在選定凝血因子濃

縮劑劑量與治療方案時，

所需做出的各種選擇。

2. 儘管擁有完全正常的生活

應是凝血因子替代療法的

最終目標，但這對所有情

況的血友病患者來說並無

法立即實現。

3. 在全世界各地，可得的治

療藥物產品差別很大，因

此對於血友病患者的治

療，用藥的劑量永遠都會

是一個範圍。當全球治療

藥品可獲取之量隨著時間

改善時，所建議的較低劑

量可能會增加。

4. 表7-1與表7-2說明了在血

漿凝血因子最高濃度與替

代療法療程方面一般遵守

的原則，反應了在各個國

家的不同做法。表7-1說明

了沒有嚴重資源財力限制

國家的做法，而表7-2則反

應了治療藥物有限國家的

做法。

5. 表7-2中列出治療肌肉骨骼

出血的較低劑量，只能做

到避免大關節成為標靶關

節與致殘性畸形。

6. 表7-1中所列出的較高劑量

可避免關節損傷，但能達

到此目標的最佳劑量仍有

待確定。
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子替代治療方案與整體疾

病結果之間的相互關係，

描述了在選定凝血因子濃

縮劑劑量與治療方案時，

所需做出的各種選擇。

2. 儘管擁有完全正常的生活

應是凝血因子替代療法的

最終目標，但這對所有情

況的血友病患者來說並無

法立即實現。

3. 在全世界各地，可得的治

療藥物產品差別很大，因

此對於血友病患者的治

療，用藥的劑量永遠都會

是一個範圍。當全球治療

藥品可獲取之量隨著時間

改善時，所建議的較低劑

量可能會增加。

4. 表7-1與表7-2說明了在血

漿凝血因子最高濃度與替

代療法療程方面一般遵守

的原則，反應了在各個國

家的不同做法。表7-1說明

了沒有嚴重資源財力限制

國家的做法，而表7-2則反

應了治療藥物有限國家的

做法。

5. 表7-2中列出治療肌肉骨骼

出血的較低劑量，只能做

到避免大關節成為標靶關

節與致殘性畸形。

6. 表7-1中所列出的較高劑量

可避免關節損傷，但能達

到此目標的最佳劑量仍有

待確定。
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劑量及方案所造成的肌肉

骨骼出血結果，能加以證

明的觀察性研究，在解釋

這些議題時有極其重要的

作用。
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預防性凝血因子濃縮劑替

代療法的劑量是不同的。

9. 在資源較少受限的國家，
預防性凝血因子替代療法

的常用劑量為每次25-40 
IU/kg，每週2-3次（詳細
資料請見第1部分）。[1-3]

10. 在凝血因子濃縮劑供應受
到較大限制的情況下，預

防性治療可用每週2-3次，
每次 10-20 IU/kg 的較低劑
量開始治療。（第2級）[4,5]

表7-1 推薦的血漿凝血因子最高濃度與治療療程
（對於無嚴重資源財力限制之處）[6]
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1–2，若反應
不足時可延長

40 - 60 1–2，若反應
不足時可延長

表層肌/無神經血管
損傷 (除髂腰肌之外)

髂腰肌與深層肌，
有神經血管損傷或
大量失血
■ 起始

40 - 60

80 - 100

2–3，若反應不足
有時會延長 40 - 60

60 - 80

2–3，若反應
不足有時會延長

■ 維持

50

3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

30 - 60
3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

中樞神經系統/頭部
■ 起始

80 - 100 1 - 2 1 - 2

1–7 60 - 80 1–7

■ 維持

30 - 60

8 - 21 30 8 - 21

咽喉和頸部
■ 起始 80 - 100 1–7 60 - 80 1–7

■ 維持 50 8–14 30 8–14

手術（重大）
■ 起始 80 - 100 60–80

■ 維持
60 - 80
40 - 60
30 - 50

1–3
4–6
7–14

40–60
30–50
20–40

1–3
4–6
7–14

胃腸道
■ 起始 80 - 100 7-14 60–80 7–14

■ 維持 50 30

手術（重大）
■ 起始 50–80

1-5，取決於手術類型

50–80

1-5，取決於手術類型■ 維持 30–80 30–80

腎臟
深撕裂傷 50 5–7 40 5–7

50 3–5 40 3–5

出血類型 療程（天）預期濃度
(IU/dl) 療程（天）預期濃度

(IU/dl)

A型血友病 B型血友病
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1. 圖7-1顯示出可能的凝血因

子替代治療方案與整體疾

病結果之間的相互關係，

描述了在選定凝血因子濃

縮劑劑量與治療方案時，

所需做出的各種選擇。

2. 儘管擁有完全正常的生活

應是凝血因子替代療法的

最終目標，但這對所有情

況的血友病患者來說並無

法立即實現。

3. 在全世界各地，可得的治

療藥物產品差別很大，因

此對於血友病患者的治

療，用藥的劑量永遠都會

是一個範圍。當全球治療

藥品可獲取之量隨著時間

改善時，所建議的較低劑

量可能會增加。

4. 表7-1與表7-2說明了在血

漿凝血因子最高濃度與替

代療法療程方面一般遵守

的原則，反應了在各個國

家的不同做法。表7-1說明

了沒有嚴重資源財力限制

國家的做法，而表7-2則反

應了治療藥物有限國家的

做法。

5. 表7-2中列出治療肌肉骨骼

出血的較低劑量，只能做

到避免大關節成為標靶關

節與致殘性畸形。

6. 表7-1中所列出的較高劑量

可避免關節損傷，但能達

到此目標的最佳劑量仍有

待確定。

7. 對於凝血因子替代療法之

劑量及方案所造成的肌肉

骨骼出血結果，能加以證

明的觀察性研究，在解釋

這些議題時有極其重要的

作用。

8. 在不同國家或甚至同一個

國家裡的不同治療中心，

預防性凝血因子濃縮劑替

代療法的劑量是不同的。

9. 在資源較少受限的國家，
預防性凝血因子替代療法

的常用劑量為每次25-40 
IU/kg，每週2-3次（詳細
資料請見第1部分）。[1-3]

10. 在凝血因子濃縮劑供應受
到較大限制的情況下，預

防性治療可用每週2-3次，
每次 10-20 IU/kg 的較低劑
量開始治療。（第2級）[4,5]

表7-1 推薦的血漿凝血因子最高濃度與治療療程
（對於無嚴重資源財力限制之處）[6]

  

 

 

  

 
 

  
 

 
 

 

 

 

 
 

 

    

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

     

     

     

 
 

  
 

  

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

      

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

關節 40 - 60
1–2，若反應
不足時可延長

40 - 60 1–2，若反應
不足時可延長

表層肌/無神經血管
損傷 (除髂腰肌之外)

髂腰肌與深層肌，
有神經血管損傷或
大量失血
■ 起始

40 - 60

80 - 100

2–3，若反應不足
有時會延長 40 - 60

60 - 80

2–3，若反應
不足有時會延長

■ 維持

50

3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

30 - 60
3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

中樞神經系統/頭部
■ 起始

80 - 100 1 - 2 1 - 2

1–7 60 - 80 1–7

■ 維持

30 - 60

8 - 21 30 8 - 21

咽喉和頸部
■ 起始 80 - 100 1–7 60 - 80 1–7

■ 維持 50 8–14 30 8–14

手術（重大）
■ 起始 80 - 100 60–80

■ 維持
60 - 80
40 - 60
30 - 50

1–3
4–6
7–14

40–60
30–50
20–40

1–3
4–6
7–14

胃腸道
■ 起始 80 - 100 7-14 60–80 7–14

■ 維持 50 30

手術（重大）
■ 起始 50–80

1-5，取決於手術類型

50–80

1-5，取決於手術類型■ 維持 30–80 30–80

腎臟
深撕裂傷 50 5–7 40 5–7

50 3–5 40 3–5

出血類型 療程（天）預期濃度
(IU/dl) 療程（天）預期濃度

(IU/dl)

A型血友病 B型血友病

表7-2 推薦的血漿凝血因子最高濃度與治療療程
（對於有嚴重資源財力限制之處）

  

 

 

  

 
 

  
 

 
 

 

 

 

 
 

 

    

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

     

     

     

 
 

  
 

  

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

      

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

關節 10–20 1–2，若反應
不足時可延長 10–20 1–2，若反應

不足時可延長

表層肌/無神經血管
損傷 (除髂腰肌之外)

髂腰肌與深層肌，
有神經血管損傷或
大量失血
■ 起始

10–20

50–80

2–3，若反應不足
有時會延長 10–20

15–30

2–3，若反應
不足有時會延長

■ 維持

30 - 50
20 - 40

3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

10–20
3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

中樞神經系統/頭部
■ 起始

20–40

1–3 50–80 1–3

■ 維持

10 - 20

4–7
8–14

30–50
20–40

4–7
8–14

咽喉和頸部
■ 起始 30–50 1–3 30–50 1–3
■ 維持 10–20 4–7 10–20 4–7

手術（重大）
■ 起始 60–80 50–70

■ 維持
30–40
20–30
10–20

1–3
4–6
7–14

30–40
20–30
10–20

1–3
4–6
7–14

胃腸道
■ 起始 30–50 1–3

4–7

30–50 1–3
4–7■ 維持 10–20 10–20

手術（重大）
■ 起始 40–80

1-5，取決於手術類型

40–80

1-5，取決於手術類型■ 維持 20–50 20–50

腎臟

深撕裂傷 20–40 5–7 15–30 5–7
20–40 3–5 15–30 3–5

出血類型 療程（天）預期濃度
(IU/dl)

療程（天）預期濃度
(IU/dl)

A型血友病 B型血友病 Щ̂ᙌ

1. Astermark J, Petrini P, Tengborn L, Schulman S, Ljung 
R, Berntorp E. Primary prophylaxis in severe 
haemophilia should be started at an early age but can 
be in dividualized. Br J Haematol 1999 
Jun;105(4):1109-13.

2. Blanchette VS. Prophylaxis in the haemophilia 
population. Haemophilia 2010;16(Suppl 5):181-8.

3. Gringeri A, Lundin B, von Mackensen S, Mantovani
 L, Mannucci PM; ESPRIT Study Group. A randomized
 clinical trial of prophylaxis in children with hemophilia
 A (the ESPRIT Study). J Thromb Haemost 2011
 Apr;9(4):700-10.
 4. Fischer K, van der Bom JG, Mauser-Bunschoten EP, 

Roosendaal G, Prejs R, Grobbee DE, van den Berg 
HM. Changes in treatment strategies for severe

 haemophilia over the last 3 decades: effects on 
clotting factor consumption and arthropathy. 
Haemophilia 2001

 Sep;7(5):446-52.

5.     Wu R, Luke KH, Poon MC, Wu X, Zhang N, Zhao L,
 Su Y, Zhang J. Low dose secondary prophylaxis 

reduces
 joint bleeding in severe and moderate haemophilic
 children: a pilot study in China. Haemophilia 2011
 Jan;17(1):70-4.
6. Rickard KA. Guidelines for therapy and optimal 

dosages of coagulation factors for treatment of 
bleeding and surgery in haemophilia. Haemophilia

 1995;1(S1):8–13.
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表7-2 推薦的血漿凝血因子最高濃度與治療療程
（對於有嚴重資源財力限制之處）

  

 

 

  

 
 

  
 

 
 

 

 

 

 
 

 

    

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

     

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

     

     

     

 
 

  
 

  

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

      

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  
 

  

關節 10–20 1–2，若反應
不足時可延長 10–20 1–2，若反應

不足時可延長

表層肌/無神經血管
損傷 (除髂腰肌之外)

髂腰肌與深層肌，
有神經血管損傷或
大量失血
■ 起始

10–20

50–80

2–3，若反應不足
有時會延長 10–20

15–30

2–3，若反應
不足有時會延長

■ 維持

30 - 50
20 - 40

3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

10–20
3–5，有時延長
以作為物理治療
期間的次級預防

中樞神經系統/頭部
■ 起始
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10 - 20
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30–50
20–40

4–7
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咽喉和頸部
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手術（重大）
■ 起始 60–80 50–70
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30–40
20–30
10–20

1–3
4–6
7–14

30–40
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4–6
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■ 起始 30–50 1–3

4–7
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手術（重大）
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1-5，取決於手術類型■ 維持 20–50 20–50

腎臟

深撕裂傷 20–40 5–7 15–30 5–7
20–40 3–5 15–30 3–5

出血類型 療程（天）預期濃度
(IU/dl)

療程（天）預期濃度
(IU/dl)

A型血友病 B型血友病 Щ̂ᙌ
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6. Rickard KA. Guidelines for therapy and optimal 

dosages of coagulation factors for treatment of 
bleeding and surgery in haemophilia. Haemophilia

 1995;1(S1):8–13.



- 100 -

表7-2 推薦的血漿凝血因子最高濃度與治療療程
（對於有嚴重資源財力限制之處）
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■ 維持 10–20 4–7 10–20 4–7

手術（重大）
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20–40 3–5 15–30 3–5

出血類型 療程（天）預期濃度
(IU/dl)

療程（天）預期濃度
(IU/dl)
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試
驗
(n
-o
f-
1
)

的
系
統
性
回
顧

隨
機
分
配
試
驗
的
系
統

性
回
顧
、
巢
式
病
例
對

照
研
究
的
系
統
性
回
顧

、
以
您
提
出
問
題
相
關

的
患
者
所
做
的
隨
機
序

列
治
療
試
驗
(n
-o
f-
1
)、

或
是
有
戲
劇
性
效
果
的

觀
察
型
研
究

使
用
一
致
的
參
考
標

準
及
盲
化
的
個
別
橫

斷
性
研
究

初
期
(i
nc
ep
ti
on
)

世
代
研
究

隨
機
分
配
試
驗
或
有

戲
劇
性
效
果
的
觀
察

型
研
究

非
隨
機
對
照
之
世
代

研
究
/追
蹤
研
究
**

個
別
隨
機
分
配
試
驗

或
有
(特
別
)戲
劇
性

效
果
的
觀
察
型
研
究

非
連
續
性
研
究
或
未

使
用
一
致
參
考
標
準

的
研
究
**

世
代
研
究
或
隨
機
分

配
試
驗
的
對
照
組
*

非
隨
機
對
照
之
世
代

研
究
/追
蹤
研
究
(藥
品

上
市
後
監
測
)，
要
能

提
供
足
夠
的
樣
本
數

以
排
除
常
見
之
危
害

(關
於
長
期
危
害
必
須

要
有
足
夠
的
追
蹤
時

間
)*
*

系
列
病
例
報
告
、
病

例
對
照
試
驗
或
歷
史

對
照
試
驗
**

病
例
對
照
試
驗
、
或

低
品
質
或
無
獨
立
參

考
標
準
之
試
驗
**

系
列
病
例
報
告
或
病

例
對
照
試
驗
、
或
低

品
質
預
後
之
世
代
研

究
**

系
列
病
例
報
告
、
病

例
對
照
或
歷
史
對
照

試
驗
**

基
於
機
制
的
推
斷

基
於
機
制
的
推
斷

不
適
用

基
於
機
制
的
推
斷

切
合
當
地
環
境
調
查

的
系
統
性
回
顧
**

當
地
的
非
隨
機
抽
樣

調
查
**

問
題

第
4步
 (
第
4級
*)
 
第
5步
 (
第
5級
)

第
1步
 (
第
1級
*)

第
2步
 (
第
2級
*)
 
第
3步
 (
第
3級
*)

* 
  如
果
研
究
品
質
差
、
不
精
確
或
不
直
接
相
關

(研
究
中
的

P
IC

O
與
我
們
問
題
的

P
IC

O
不
盡
相
符

)，
因
為
試
驗
間
沒
有
一
致
性
或
絕
對
效
果
量

 
(a

b
so

lu
te

 e
ff

ec
t s

iz
e)
非
常
小
，
證
據
等
級
需
酌
情
下
降
；
相
反
的
，
如
果
絕
對
效
果
量
非
常
顯
著
，
可
考
慮
將
證
據
等
級
升
級
。

**
  一
般
而
言
，
系
統
性
回
顧
文
獻
優
於
單
一
研
究
文
獻
。

牛
津
實
證
醫
學
中
心
，

O
C

E
B

M
 證
據
品
質
分
級
工
作
小
組
。

“牛
津

20
11
年
之
證
據
等
級

” 
ht

tp
://

w
w

w
.c

eb
m
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d
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