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　 　 出凝血疾病主要由血管、血小板、凝血因子、纤
溶系统及其抑制物等止血相关环节的数量或功能异

常所致ꎬ病因包括遗传性与获得性ꎮ 其中部分疾病

符合罕见病定义(ＷＨＯ[１]:患病率低于 ０. ５‰ꎻ中
国[２]:患病率低于 ０. １‰)ꎮ 此类患者若发生关键部

位出血或止血困难ꎬ常危及生命ꎬ为首诊的急诊医师

带来极大诊疗挑战ꎮ
为规范血友病 Ａ(ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ Ａꎬ ＨＡ)、血友病 Ｂ

(ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ Ｂꎬ ＨＢ)、血管性血友病(ｖｏｎ Ｗｉｌｌｅｂｒａｎｄ
ｄｉｓｅａｓｅꎬ ＶＷＤ )、 血 栓 性 血 小 板 减 少 性 紫 癜

(ｔｈｒｏｍｂｏｔｉｃ ｔｈｒｏｍｂｏｃｙｔｏｐｅｎｉｃ ｐｕｒｐｕｒａꎬ ＴＴＰ)和获得

性血友病 Ａ(ａｃｑｕｉｒｅｄ ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ Ａꎬ ＡＨＡ)这五种罕

见出凝血疾病的急诊诊疗ꎬ中华医学会急诊医学分

会出血学组联合中华医学会血液学分会血栓与止血

学组成立专家组ꎬ基于临床实践经验和现有循证医

学证据ꎬ综合上述疾病的流行病学特征、临床表现、
病史、体格检查及实验室诊断特点ꎬ制定本诊疗专家

共识ꎮ 本共识旨在提高急诊医师的识别与诊治能

力ꎬ强调急诊快速识别、危险分层评估及多学科协作

的重要性ꎬ同时针对不同疾病提供可及的治疗策略

和药物使用建议ꎬ以优化多学科协作流程ꎬ实现救治

关口前移ꎬ最终改善患者预后ꎮ 鉴于此类疾病均属

罕见病范畴ꎬ急诊相关的循证医学证据相对有限ꎬ本
共识主要基于专家组的临床经验ꎮ 尚未列入国家罕

见病目录[３ － ４]的其他罕见出凝血疾病ꎬ暂不在本共

识中讨论ꎮ
文 献 检 索 覆 盖 ＰｕｂＭｅｄ、 Ｅｍｂａｓｅ、 Ｃｏｃｈｒａｎｅ

Ｄａｔａｂａｓｅ ｏｆ Ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ Ｒｅｖｉｅｗｓ、 Ｃｏｃｈｒａｎｅ Ｃｅｎｔｒａｌ
Ｒｅｇｉｓｔｅｒ ｏｆ Ｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄ Ｔｒｉａｌｓ、Ｗｅｂ ｏｆ Ｓｃｉｅｎｃｅ 核心合

集、Ｇｏｏｇｌｅ Ｓｃｈｏｌａｒ 以及中文数据库万方和中国知网

等数据库ꎮ 检索时限均为各数据库建库起至 ２０２５
年 １０ 月ꎮ 关键词包括:ｂｌｅｅｄｉｎｇ ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ、ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ
Ａ、 ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ Ｂ、 ａｃｑｕｉｒｅｄ ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ Ａ、 ｖｏｎ
Ｗｉｌｌｅｂｒａｎｄ ｄｉｓｅａｓｅ、 ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ / ｈｅｒｅｄｉｔａｒｙ ｔｈｒｏｍｂｏｔｉｃ
ｔｈｒｏｍｂｏｃｙｔｏｐｅｎｉｃ ｐｕｒｐｕｒａ、血友病、获得性血友病 Ａ、
血管性血友病、血栓性血小板减少性紫癜等ꎮ
１　 发病机制与流行病学

专家组推荐意见一:了解血友病、ＶＷＤ、ＴＴＰ
和 ＡＨＡ 的发病机制与发病率 /患病率数据ꎬ有助于

急诊医师掌握疾病特征ꎮ 熟悉表 １ 中的患者分布特

点(如性别、年龄、高发期)ꎬ可提升急诊识别能力ꎮ
血友病为 Ｘ 染色体连锁隐性遗传性出血性疾

病ꎬ分为 ＨＡ 和 ＨＢꎮ ＶＷＤ 是常染色体显性或隐性

遗传性出血性疾病[５]ꎮ ＴＴＰ 是一类罕见且严重的血

栓性 微 血 管 病ꎬ 根 据 血 管 性 血 友 病 因 子 ( ｖｏｎ
Ｗｉｌｌｅｂｒａｎｄ ｆａｃｔｏｒꎬ ＶＷＦ)裂解酶 (ａ ｄｉｓｉｎｔｅｇｒｉｎ － ｌｉｋｅ
ａｎｄ ｍｅｔａｌｌｏｐｒｏｔｅａｓｅ ｗｉｔｈ ｔｈｒｏｍｂｏｓｐｏｎｄｉｎ ｔｙｐｅ １ ｍｏｔｉｆ
１３ꎬ ＡＤＡＭＴＳ１３)活性缺乏的机制不同ꎬ分为先天性

ＴＴＰ(ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ＴＴＰꎬ ｃＴＴＰ)和免疫性 ＴＴＰ(ｉｍｍｕｎｅ －
ｍｅｄｉａｔｅｄ ＴＴＰꎬ ｉＴＴＰ) [６]ꎮ ＡＨＡ 患者中约 ５０％ 存在

明确诱因或伴发基础疾病ꎬ如自身免疫性疾病、恶性

肿瘤、药物相关因素或感染等[７]ꎮ
２　 临床表现

专家组推荐意见二:本共识所述五种罕见出凝
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血疾病急诊表现各异ꎬ血友病、ＶＷＤ 和 ＡＨＡ 以出

血为主要就诊原因ꎬＴＴＰ 以血栓性微血管病引发的

急性多器官损伤为突出表现ꎮ
尽管罕见出凝血疾病的临床表现多以出血为

主ꎬ但患者急诊就诊的直接原因并不总是与其典型

出血表现完全一致ꎮ 急诊医师在接诊此类患者时ꎬ
除关注出血表现的个体差异外ꎬ还需综合考量患者

的年龄、性别及病史等多方面因素ꎮ 表 ２ 基于专家

经验ꎬ列举患者急诊就诊可能的原因和常见临床

表现ꎮ
表 １　 五种罕见出凝血疾病发病机制与发病率 / 患病率

疾病
遗传性
/获得性

发病机制 发病率 /患病率 患者分布特点

ＨＡ 遗传性 Ｆ８ 基因突变导
致 ＦⅧ缺乏

(世界血友病联盟 ２０２０)出
生时 ２４. ６ / １０ 万男性(重度
９. ５ / １０ 万 男 性)ꎬ 女 性 罕

见[８]

ＨＡ 较 ＨＢ 更为常见[８]

ＨＢ 遗传性 Ｆ９ 基因突变导
致 ＦＩＸ 缺乏

(世界血友病联盟 ２０２０)出
生时 ５. ０ / １０ 万男性 (重度
１. ５ / １０ 万 男 性)ꎬ 女 性 罕

见[８]

ＶＷＤ 遗传性 ＶＷＦ 基 因 突 变
导致 血 浆 ＶＷＦ
数量减少或质量
异常

(基于转诊数据)患病率为
(０. ３ ~ １６. ５) / １０ 万ꎬ发病率

为 ０. ６ / １０ 万[９]

３ 型 ＶＷＤ 患病率为 ０. ５ /
１００ 万[９ － １０]

女性患病率略高于男性
女性月经及分娩期表现

明显[１１ － １２]

ＴＴＰ ＡＤＡＭＴＳ１３ 酶活
性降低 /缺乏致
ＵＬ － ＶＷＦ 积聚
引发微血管内血

栓[６]

发病率为(２ ~ ６) / １００ 万[６] 女性 ∶男性约为 ２ ∶ １ꎬ高
发年龄为 ３０ ~ ５０ 岁[６]

总体 ＴＴＰ 中ꎬｃＴＴＰ 仅占
５％ ꎻ儿童 ＴＴＰ 中ꎬｃＴＴＰ
占 ３０％ (新生儿期可发

病) [１３ － １４]

　 ｃＴＴＰ 遗传性 ＡＤＡＭＴＳ１３ 基因
突变

　 ｉＴＴＰ 获得性 ＡＤＡＭＴＳ１３ 自身
抗体产生

ＡＨＡ 获得性 循环中出现 ＦⅧ
自身抗体ꎬ导致
ＦⅧ活性降低

发病率为 １. ５ / １００ 万[７] 育龄女性的围产期(妊
娠期或生产 １ 年内)高

发[７]ꎬ≥６０ 岁高发ꎬ儿
童罕见[７]

　 　 注:ＨＡ 为血友病 ＡꎬＨＢ 为血友病 ＢꎬＶＷＤ 为血管性血友病ꎬＴＴＰ
为血栓性血小板减少性紫癜ꎬｃＴＴＰ 为先天性 ＴＴＰꎬｉＴＴＰ 为免疫性

ＴＴＰꎬＡＨＡ 为 获 得 性 血 友 病 Ａꎬ ＶＷＦ 为 血 管 性 血 友 病 因 子ꎬ
ＡＤＡＭＴＳ１３ 为血管性血友病因子裂解酶

ＨＡ、ＨＢ 和 ＶＷＤ 的发病机制均为凝血因子数

量减少或质量异常ꎬ但其主要出血部位存在差异ꎮ
ＨＡ 和 ＨＢ 相似ꎬ关节腔出血最常见(７０％ ~ ８０％ )ꎬ
其次是肌肉内出血(１０％ ~ ２０％ )ꎬ亦可见胃肠道、
泌尿道、中枢神经系统出血或拔牙后出血不止ꎬ外伤

或手术后延迟性出血为其特征性表现ꎮ 颅内出血是

致死致残的重要原因ꎬ也是急诊常见就诊原因之

一[１５]ꎮ 此外ꎬ气道周围血肿及可致神经血管损伤的

出血也需高度警惕[１６]ꎮ ＶＷＤ 患者多自幼发病ꎬ以
皮肤、黏膜出血为主ꎬ表现为皮肤瘀点瘀斑、鼻衄、齿
龈出血及女性月经过多ꎮ 重症者可发生内脏出血ꎬ
关节和肌肉血肿少见ꎮ 出血多为自发性或诱发于外

伤、围手术期ꎬ个体严重程度差异显著ꎮ 急诊常见就

诊原因包括妇科急性出血(如黄体破裂、严重月经

过多)及儿童反复鼻衄[１７ － １８]ꎮ
表 ２　 五种罕见出凝血疾病急诊就诊可能的原因和
常见临床表现(特征性临床表现以下划线予以标识)

疾病 急诊就诊的可能临床表现

ＨＡ 和 ＨＢ 关节腔出血ꎬ可致神经血管损害的肌肉出血、腓肠肌和前
臂肌群出血致肌肉痉挛及骨筋膜室综合征

髂腰肌等大肌群出血

颅内出血

上消化道出血

颈部 / 咽喉 / 气道周围血肿

胸腔出血

腹膜后出血ꎬ重要脏器、血管破裂出血

泌尿系统出血

ＶＷＤ 妇科出血(月经大量出血ꎬ卵巢出血如黄体破裂、异位妊
娠、囊肿破裂等ꎬ产后出血)

儿童反复鼻出血

拔牙后、外伤后止血困难

胃肠道出血

颅内出血

ｃＴＴＰ / ｉＴＴＰ 血小板减少

微血管病性溶血性贫血(ＭＡＨＡ)可伴有发热和神经精神
症状

脏器缺血缺氧损害(中枢神经系统、肾脏、胃肠道、心脏等)
皮肤出血(瘀点或紫癜)
颅内出血

ＡＨＡ 范围广泛的皮下出血

肌肉出血

严重的鼻出血、胃肠道出血和肉眼血尿

产妇宫腔、阴道出血ꎬ剖宫产切口、会阴切口持续渗血是
常见表现

　 　 注:ＨＡ 为血友病 ＡꎬＨＢ 为血友病 ＢꎬＶＷＤ 为血管性血友病ꎬＴＴＰ
为血栓性血小板减少性紫癜ꎬｃＴＴＰ 为先天性 ＴＴＰꎬｉＴＴＰ 为免疫性
ＴＴＰꎬＡＨＡ 为获得性血友病 Ａ

ＴＴＰ 的核心特征为微血管病性溶血性贫血

(ｍｉｃｒｏａｎｇｉｏｐａｔｈｉｃ ｈｅｍｏｌｙｔｉｃ ａｎｅｍｉａꎬ ＭＡＨＡ)和血小

板减少ꎮ 前者表现为血红蛋白下降伴破碎红细胞升

高、间接胆红素升高和乳酸脱氢酶(ＬＤＨ)升高ꎻ后
者多表现为皮肤、黏膜出血ꎬ重者可累及内脏或颅

内ꎮ 神经精神症状常见但缺乏特异性ꎬ呈发作性且

表现多变ꎮ 临床以 ＭＡＨＡ、血小板减少和神经精神

症状构成的“三联征”较为常见ꎻ若再伴肾脏损害及
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发热( > ３７. ５ ℃)则为“经典五联征”ꎬ但并非所有

患者均表现完整[６]ꎮ 多因血小板减少性相关出血

或溶血性贫血急诊就诊[１７]ꎮ
ＡＨＡ 患者既往多无出血史和家族史ꎬ表现为突

发自发性出血或轻微外伤后过度出血ꎮ 最常见的出

血部位是皮下(约 ８０％ ) [７]ꎬ其次为肌肉(约 ４０％ )ꎬ
其他部位包括泌尿生殖系、胃肠道、腹膜后及颅内

等ꎬ关节出血少见ꎮ 需特别警惕骨筋膜室综合征

(发生率通常 < ５％ )ꎬ虽少见但后果严重[１７]ꎮ 急诊

就诊多因严重出血事件ꎬ约 ７０％患者符合严重出血

标准ꎬ约 ２５％ 为非严重出血ꎬ约 ４％ 无出血表现ꎬ仅
因 ＡＰＴＴ 延长被诊断ꎮ 手术和外伤可加重出血ꎬ导
致伤口延迟愈合[１９]ꎬ应严格避免ꎮ
３　 急诊诊断路径

专家组推荐意见三:对于符合以下任一危险因

素的患者ꎬ应判定为“重症”并立即启动多学科合作

(ｍｕｌｔｉｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙ ｔｅａｍꎬ ＭＤＴ)及强化监护:①关

键部位出血ꎬ如颅内或其他中枢神经系统、眼、胸腔、
气道、心包、腹腔、腹膜后、消化道及具有致残、致畸

风险的关节 /肌肉出血ꎻ②血流动力学不稳定ꎬ包括

心率增快、收缩压 < ９０ ｍｍＨｇ 或较基础下降 > ４０
ｍｍＨｇ、体位性低血压或平均动脉压 < ６５ ｍｍＨｇ、
器官灌注不足[如尿量 < ０. ５ ｍＬ / (ｋｇ􀅰ｈ)]ꎻ③２４
小时内血红蛋白下降≥２０ ｇ / Ｌ 或需输注≥２ Ｕ 浓缩

红细胞的大量出血ꎻ④存在一个及以上器官功能不

全或衰竭ꎮ 一旦患者符合上述任一标准ꎬ急诊医师应

立即识别并启动管理流程ꎬ以防止病情进一步恶化ꎮ
专家组推荐意见四:急诊医师接诊后ꎬ应首先确

认患者是否存在明确的 ＨＡ、ＨＢ、ＶＷＤ、ＴＴＰ 或

ＡＨＡ 病史ꎬ确定后进行急诊危险分层ꎬ针对重症患

者立即启动 ＭＤＴꎬ并根据既往有效方案及急诊可

及药物启动治疗ꎮ
专家组推荐意见五:对于无确诊病史但临床表

现高度可疑的患者ꎬ急诊医师应进行针对性病史采

集及体格检查ꎬ排除常见疾病或药物引起的出血或

中毒后进行急诊危险分层ꎬ以识别重症患者并立即

启动 ＭＤＴꎬ及时开具出凝血筛查试验后初步判读

结果ꎮ 图 １ 诊断路径供参考ꎮ
专家组推荐意见六:筛查试验结果初步提示疑

为 ＨＡ、ＨＢ、ＶＷＤ、ＴＴＰ 或 ＡＨＡ 患者ꎬ如急诊条件

许可ꎬ可完善疾病特异性实验室检查(见图 １)ꎬ以协

助 ＭＤＴ 明确诊断ꎮ 对于确诊的 ｉＴＴＰ 和 ＡＨＡ 患

者ꎬ需尽快明确病因ꎮ

３. １　 病史采集

应首先明确患者既往是否确诊为 ＨＡ、 ＨＢ、
ＶＷＤ、ＴＴＰ 或 ＡＨＡꎬ并详细询问现病史、发病年龄、
用药史(重点关注抗血小板 /抗凝药物ꎬ如阿司匹

林、华法林等)、家族史及其他特殊情况ꎮ 同时评估

患者自杀倾向及潜在中毒 /服毒风险ꎮ 若本次就诊

前曾按其他出凝血性疾病予以治疗但无效者ꎬ亦可

考虑纳入本共识的诊疗流程ꎮ
３. ２　 体格检查及影像学检查

尽快完成生命体征评估ꎬ若患者存在关键部位

出血、血流动力学不稳定、大量出血或器官功能不全

等高危表现ꎬ应高度警惕重症可能ꎮ 本共识对“重
症”进行了明确界定(见专家组推荐意见三) [６]ꎬ临
床应据此进行急诊危险分层ꎬ及时识别重症患者并

启动 ＭＤＴ 管理ꎬ必要时行影像学检查ꎮ
３. ３　 实验室检查与诊断

３. ３. １　 筛查试验

应首先完成筛查性实验室检查(见图 １)ꎬ并将

相关项目纳入急诊实验室检查医嘱清单ꎬ便于快速

开具ꎮ 根据筛查结果初步判断疑似疾病类型ꎬ结合

临床表现及必要的专科检查进一步确诊[１７]ꎮ
３. ３. ２　 疾病特异性实验室检查[５ － ７ꎬ １５ꎬ １９ － ２０]

急诊环境中部分特异性实验室检查可能暂不可

及ꎬ但在条件允许时应尽早开具ꎬ以协助 ＭＤＴ 决策

并缩短诊治间隔ꎮ
血友病的确诊依赖 ＦⅧ活性(ＦⅧ:Ｃ)、ＦⅨ活性

(ＦⅨ:Ｃ)及血管性血友病因子抗原(ＶＷＦ:Ａｇ)的测

定ꎮ ＶＷＤ 的特异性检查为血浆 ＶＷＦ 水平检测ꎬ并
结合出血表现综合判断ꎮ ＴＴＰ 的诊断金标准为血浆

ＡＤＡＭＴＳ１３ 活性显著降低( < １０％ )ꎬ > ２０％ 者可基

本排除 ＴＴＰꎬ１０％ ~２０％者仍需结合临床进行判断ꎮ
ｉＴＴＰ 患者常伴 ＡＤＡＭＴＳ１３ 抑制物或 ＩｇＧ 抗体阳性ꎮ
对疑似 ＡＨＡ 患者应进行 ＡＰＴＴ 混合血浆纠正试验ꎬ
以筛查抑制物ꎮ
３. ３. ３　 鉴别诊断[５ － ７ꎬ １５ꎬ １９ － ２０]

本共识涉及的五种疾病鉴别诊断较为复杂ꎬ尤
其在急诊条件下特异性实验室检查不可及时ꎬ部分

病例需待 ＭＤＴ 合作确诊ꎮ 表 ３ 总结了主要鉴别疾

病供参考ꎮ
对于 ＶＷＤꎬ应注意排除获得性 ｖｏｎ Ｗｉｌｌｅｂｒａｎｄ

综合征(ＡＶＷＳ)ꎬ后者多见于无家族史的成年新发

出血患者ꎬ常合并血液肿瘤或心血管疾病等基础病ꎮ
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　 　 注:ＨＡ 为血友病 ＡꎬＨＢ 为血友病 ＢꎬＶＷＤ 为血管性血友病ꎬＴＴＰ 为血栓性血小板减少性紫癜ꎬＡＨＡ 为获得性血友病 ＡꎬＭＤＴ 为多学科
协作ꎬＰＴ 为凝血酶原时间ꎬＡＰＴＴ 为活化部分凝血活酶时间ꎬＴＴ 为凝血酶时间ꎬＦｉｂ 为纤维蛋白原ꎬＰＬＴ 为血小板ꎬＶＷＦ 为血管性血友病因
子ꎬＡＤＡＭＴＳ１３ 为血管性血友病因子裂解酶

图 １　 五种罕见出凝血疾病诊断路径

表 ３　 五种罕见出凝血疾病拟诊与鉴别诊断

疾病 需与之鉴别的疾病

ＨＡ
ＨＢ

ＶＷＤ、ＡＨＡ、遗传性 ＦⅪ / ＦⅫ等其他内源性凝血因子缺乏
症ꎮ ＨＡ 还需注意排除 ＦⅤ － Ⅷ联合缺乏症ꎬＨＢ 还需注意
排除维生素 Ｋ 缺乏

ＶＷＤ ＨＡ、ＨＢ、ＡＨＡꎬ获得性 ｖｏｎ Ｗｉｌｌｅｂｒａｎｄ 综合征(ＡＶＷＳ)、血小
板型 ＶＷＤ、遗传性血小板病等

ＴＴＰ ＩＴＰ、溶血尿毒综合征 ( ＨＵＳ)、不典型溶血尿毒综合征
(ａＨＵＳ)、弥散性血管内凝血( ＤＩＣ)、ＨＥＬＬＰ 综合征、Ｅｖａｎｓ
综合征、子痫、灾难性抗磷脂抗体综合征

ＡＨＡ 血友病 Ａ 伴抑制物、其他获得性内源性凝血因子缺乏症

　 　 注:ＨＡ 为血友病 ＡꎬＨＢ 为血友病 ＢꎬＶＷＤ 为血管性血友病ꎬＴＴＰ
为血栓性血小板减少性紫癜ꎬＡＨＡ 为获得性血友病 Ａ

对于血小板减少症ꎬ急诊医生需重点鉴别免疫

性血小板减少症( ｉｍｍｕｎｅ ｔｈｒｏｍｂｏｃｙｔｏｐｅｎｉａꎬ ＩＴＰ)和
ＴＴＰꎮ 后者虽更为罕见ꎬ但输注血小板会加重病情ꎬ
需高度警惕ꎮ 外周血涂片为重要鉴别依据:ＩＴＰ 红细

胞形态多正常[２０]ꎬ而 ＴＴＰ 可见破碎红细胞( > １％)ꎮ
ＡＤＡＭＴＳ１３ 活性及抑制物检测对于两者鉴别诊断以

及 ＴＴＰ 确诊有重要意义ꎮ

４　 治疗

专家组推荐意见七:针对本共识涉及的五种罕

见出凝血疾病ꎬ急诊治疗主要目标为稳定患者生命

体征ꎬ迅速控制出血ꎬ保护器官功能ꎬ积极推进

ＭＤＴ 合作与转诊ꎮ
专家组推荐意见八:针对本共识涉及的五种罕

见出凝血疾病ꎬ急诊启动治疗时ꎬ可按照本共识表 ４
列举的急诊即时治疗方案进行救治ꎬ同时可参考专

科首选治疗方案ꎮ 需注意可能存在尚未确定疾病分

型或药物不可及情况ꎮ
专家组推荐意见九:患者生命体征稳定ꎬ出血症

状控制后ꎬ应进行 ＭＤＴ 诊治ꎬ如考虑为遗传性疾

病ꎬ必要时引导患者行家族遗传罕见病筛查ꎮ
４. １　 急诊救治注意事项

急诊救治应首先稳定患者的生命体征ꎬ动态监

测意识状态、心率、血压、脉压、脉搏、呼吸、肢体温

度、皮肤和甲床颜色、周围静脉特别是颈静脉充盈情

况和尿量等[２１]ꎮ 对于意识障碍或排尿困难者ꎬ应留
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置导尿管[２２]ꎮ 避免不必要的深静脉穿刺ꎬ浅静脉穿

刺应由经验丰富的医师操作ꎬ并尽量减少穿刺次数ꎬ
穿刺后延长按压时间ꎮ 应避免肌肉注射及其他非必

要的有创操作[１８]ꎬ并避免使用抗凝剂和抗血小板药

物(例如阿司匹林和其他非甾体类抗炎药)ꎮ
若出现血流动力学不稳定的出血[休克指数

(心率 /收缩压) > １]或关键部位出血(如头颈部、筋
膜室综合征、中枢神经系统、胃肠道、大手术和严重

创伤等)ꎬ应立即联合多学科(急诊科、血液科、神经

内科、神经外科、消化科、普外科、血管外科和创伤外

科)实施紧急止血处理[２３]ꎮ 除迅速控制急诊出血

外ꎬ还应关注脏器功能保护ꎬ通过实施限制性容量复

苏及心、脑、肺、肾的针对性支持结合密切动态监测ꎬ
以降低缺血 －再灌注损伤和多器官功能障碍综合征

风险[２４]ꎮ 若患者出血需手术干预及限制性容量复

苏ꎬ可参考 «创伤失血性休克中国急诊专家共识

(２０２３)»制定的 ＭＤＴ 治疗方案[２１]ꎮ
４. ２　 疾病特异性止血治疗

如急诊患者有明确的既往诊断和用药史(包括

患者或家属携带的日常用药)ꎬ建议据此实施针对

性止血治疗ꎮ 如无明确既往用药信息ꎬ可参照本共

识所列五种罕见出凝血疾病的急诊止血治疗方案

(见表 ４)ꎬ急诊医师可根据药物可及性进行选择ꎮ
４. ２. １　 血友病

对于疑似血友病且出现严重出血的患者ꎬ若
急诊暂不能明确分型或替代治疗不可及ꎬ可先给

予冷沉淀或新鲜冰冻血浆[２５] ꎮ 专科治疗时ꎬ推荐

出血 １ 小时内立即行凝血因子替代治疗ꎬ无需等

待实验室或影像学结果ꎮ 根据«中国血友病管理

指南(２０２４ 年版)»ꎬＨＡ 首选基因重组 ＦⅧ制剂或病

毒灭活的血源性 ＦⅧ制剂ꎻＨＢ 首选基因重组 ＦⅨ制

剂、病毒灭活的血源性 ＦⅨ制剂或凝血酶原复合

物[１５]ꎮ 以急诊止血为目标ꎬ危重症患者或致命部位

出血的患者基础凝血因子水平可按 ０ 计算ꎮ 若 ＨＡ
患者出血轻微或无进行性出血ꎬＦⅧ水平≥５％ꎬ一
般无需紧急替代治疗ꎬ建议转入专科进一步评估与

管理[２６]ꎮ
表 ４　 五种罕见出凝血疾病特异性止血治疗方案

疾病

　 　 　 　 　 　 　 急诊处理　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 专科处理　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　
急诊即时治

疗方案＃
急诊即时治疗方案、剂量

(使用频次)
专科首选药物 专科首选药物剂量(使用频次) 其他药物 /注意事项

ＨＡ 冷沉淀或新
鲜冰冻血浆

１２ Ｕ 每次 １０ ｍＬ / ｋｇ
(每 ８ ~ １２ 小时 １ 次)

重组 ＦⅧ (ｒＦⅧ)
病毒灭活的血浆源性 ＦⅧ浓缩物

１０ ~ ５０ ＩＵ / ｋｇ(每 ８ ~ ２４ 小时 １ 次)
首剂根据公式∗计算

其他旁路途径药物或非因子制剂

ＨＢ 新鲜冰冻
血浆

１０ ｍＬ / ｋｇ(每 ２４ 小时 １ 次) 重组凝血因子Ⅸ(ｒＦⅨ)
病毒灭活的血浆源性 ＦⅨ浓缩物
凝血酶原复合物(ＰＣＣ)

１００ ~ １４０ ＩＵ / ｋｇ(每 ８ ~ ２４ 小时 １ 次)
首剂根据公式∗∗计算
５０ ~ １００ ＩＵ / (ｋｇ􀅰ｄ)

－

ＶＷＤ 冷沉淀或
新鲜冰冻
血浆

１２ Ｕ 每次
首次剂量 １０ ｍＬ / ｋｇ
维持剂量 ５ ｍＬ / ｋｇ

重组 ＶＷＦ 制剂(按需联合重组
ＦⅧ)

初始剂量:轻微出血为 ４０ ~ ５０ ＩＵ / ｋｇ
大出血为 ５０ ~ ８０ ＩＵ / ｋｇ
维持剂量:轻微出血为 ４０ ~ ５０ ＩＵ / ｋｇ
大出血为 ４０ ~ ６０ ＩＵ / ｋｇ(每 ８ ~ ２４ 小时 １ 次)

抗纤溶:
氨甲环酸或 ６ －氨基己酸
活动性血栓及血尿者禁用

血源性含 ＶＷＦ 的 ＦⅧ浓缩制剂
血浆来源 ＶＷＦ 制剂

根据制剂的 ＶＷＦ:ＲＣｏ 进行计算∗∗∗

根据制剂的 ＶＷＦ:ＲＣｏ 进行计算∗∗∗

－

ｃＴＴＰ 血浆输注 １０ ~ １５ ｍＬ / (ｋｇ􀅰ｄ) 重组 ＡＤＡＭＴＳ１３

新鲜冰冻血浆输注

第一天 ４０ ＩＵ / ｋｇꎬ第二天 ２０ ＩＵ / ｋｇꎬ第三天后
１５ ＩＵ / ｋｇ(每日 １ 次)
１０ ~ １５ ｍＬ / (ｋｇ􀅰ｄ)

慎用血小板输注

ｉＴＴＰ 血浆输注 初始剂量 １５ ~ ３０ ｍＬ / (ｋｇ􀅰ｄ)
维持剂量 １０ ~ １５ ｍＬ / ｋｇ 每次

新鲜(冰冻)血浆置换 ＋ 甲泼尼龙
(或地塞米松) ＋ 利妥昔单抗 /卡拉
西珠单抗

２０００ ~ ３０００ ｍＬ 或 ４０ ~ ６０ ｍＬ / ｋｇ
(每日 １ ~ ２ 次)
甲泼尼龙 ８０ ~ １２０ ｍｇ / ｄ 或
地塞米松 １５ ~ ２０ ｍｇ / ｄ
利妥昔单抗 ３７５ ｍｇ􀅰ｍ２(每周 １ 次)
卡拉西珠单抗 １０ ｍｇ / ｄ

慎用血小板输注ꎬ除非活
动性大出血

ＡＨＡ 凝血酶原复
合物(ＰＣＣ)

２０ ＩＵ / ｋｇ (每日 １ ~ ２ 次)ꎬ
建议不超过 １００ ＩＵ / (ｋｇ􀅰ｄ)

重组Ⅶ(ｒＦⅦａ) ９０ μｇ / ｋｇ(每 ２ ~ ３ 小时 １ 次)
－

　 　 注:ＨＡ 为血友病 ＡꎬＨＢ 为血友病 ＢꎬＶＷＤ 为血管性血友病ꎬＴＴＰ 为血栓性血小板减少性紫癜ꎬｃＴＴＰ 为先天性 ＴＴＰꎬｉＴＴＰ 为免疫性 ＴＴＰꎬ
ＡＨＡ 为获得性血友病 Ａꎻ＃专科首选药物不可及时ꎬ启动急诊即时治疗方案ꎻ∗所需 ＦⅧ剂量(ＩＵ) ＝ 体质量(ｋｇ) × (目标 ＦⅧ水平％ － 当前 ＦⅧ
水平％) ×０. ５ꎬ∗∗所需 ＦⅨ剂量(ＩＵ) ＝ 体质量(ｋｇ) × (目标 ＦⅧ水平％ － 当前 ＦⅧ水平％) ×１ꎬ∗∗∗每公斤体质量 １ ＩＵ 的 ＶＷＦ:ＲＣｏ 可使血浆
ＶＷＦ:ＲＣｏ 提高 ２ ＩＵ / ｄＬ
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　 　 专科治疗时ꎬ应根据出血部位及严重程度调整

目标凝血因子水平ꎮ ＨＡ 大出血时ꎬ推荐 ＦⅧ剂量

５０ ＩＵ / ｋｇꎬ使血浆 ＦⅧ水平达到 ８０％ ~ １００％ ꎻＨＢ 大

出血时ꎬ推荐 ＦⅨ剂量 １００ ~ １４０ ＩＵ / ｋｇꎬ使血浆 ＦⅨ
水平达到 ８０％ ~ １００％ [１６ － １７ꎬ ２７]ꎮ 血友病患者可能

产生针对外源性凝血因子Ⅷ或Ⅸ的抑制物[１５]ꎮ 若

替代治疗疗效欠佳ꎬ应及时检测抑制物ꎮ 对抑制物

阳性患者ꎬ应立即联合血液科调整方案ꎬ具体可参考

«血友病合并抑制物诊断与治疗中国指南(２０２３ 年

版)» [２８]ꎮ
４. ２. ２　 ＶＷＤ

针对活动性出血的 ＶＷＤ 患者应立即进行急救

止血ꎮ 急诊时可暂用冷沉淀或新鲜血浆ꎬ但需关注

潜在输血相关感染风险ꎮ 专科替代疗法首选重组

ＶＷＦ 制剂ꎬ亦可选用含 ＶＷＦ 的 ＦⅧ浓缩制剂或血

浆来源 ＶＷＦ 制剂[５]ꎮ 在中国已获批的重组 ＶＷＦ
制剂(注射用伏尼凝血素 α)含完整 ＶＷＦ 多聚体ꎬ
包括超大多聚体(ＵＬＭｓ)ꎬ半衰期长ꎬ可用于急诊出

血控制ꎮ 其初始及维持剂量应根据制剂的 ＶＷＦ 活

性和出血严重程度调整(见表 ４)ꎬ严重出血者维持

治疗时间 ２ ~ ３ 天ꎮ 其他止血药物如抗纤溶药物氨

甲环酸(２５ ｍｇ / ｋｇ 每日 ３ 次口服或 １５ ｍｇ / ｋｇ 每 ８ 小

时 １ 次静脉滴注)和 ６ － 氨基己酸(首剂 ４ ~ ５ ｇ 静

脉滴注ꎬ此后 １ ｇ / ｈ 静脉滴注至出血控制ꎬ２４ 小时总

量不超过 ２４ ｇ)亦可辅助止血[５]ꎮ
对于急诊未明确分型且出血严重者ꎬ不推荐去

氨加压素(ｄｅｓｍｏｐｒｅｓｓｉｎ ａｃｅｔａｔｅꎬ ＤＤＡＶＰ)作为首选

治疗用药[５]ꎮ 需注意重组 ＶＷＦ 不含 ＦⅧꎬ若患者基

线血浆 ＦⅧ:Ｃ 水平低于 ４０％ 或不详ꎬ为确保止血ꎬ
应在首次输注重组 ＶＷＦ 时给予重组凝血因子Ⅷ
(ｒＦⅧ)ꎮ 若 ＦⅧ:Ｃ 水平充足或暂不需提高ꎬ可仅给

予重组 ＶＷＦꎬ重复输注时应监测 ＦⅧ水平ꎬ以判断

是否追加 ｒＦⅧ[５ꎬ ２９]ꎮ
４. ２. ３　 ＴＴＰ

对怀疑 ＴＴＰ 的患者ꎬ应尽快启动治疗ꎮ 急诊初

始治疗可采用血浆输注ꎬ对于高度疑似或确诊病例ꎬ
血小板输注需极度谨慎ꎬ仅在危及生命的严重出血

时考虑使用[６]ꎮ
急诊后续及专科治疗中ꎬｃＴＴＰ 以替代治疗为

主[１４]ꎬ目标为快速提升 ＡＤＡＭＴＳ１３ 水平ꎮ 目前可

选病毒灭活的新鲜冰冻血浆( ＦＦＰ)输注ꎮ 急性期

ＦＦＰ 起始剂量为 １０ ~ １５ ｍＬ / ( ｋｇ􀅰ｄ)ꎬ直至血小板

计数恢复正常、症状改善ꎬ后续根据病情调整输注频

率[１４]ꎮ 国外已批准重组 ＡＤＡＭＴＳ１３ 药物用于 ｃＴＴＰ
治疗ꎬ可显著改善急性期发作并恢复血小板计

数[３０]ꎬ未来有望成为主要治疗选择ꎮ
ｉＴＴＰ 首选血浆置换疗法(ＰＥＸ)、糖皮质激素、

利妥昔单抗 /卡拉西珠单抗联合疗法ꎬ可显著降低病

死率[３１ － ３２]ꎮ 指南建议在疑似诊断后 ４ ~ ８ 小时内启

动 ＰＥＸ[３３ － ３４]ꎮ ｉＴＴＰ 置换时采用新鲜(冰冻)血浆ꎬ
每次置换量推荐为 ２ ０００ ~ ３ ０００ ｍＬ 或 ４０ ~ ６０
ｍＬ / ｋｇꎬ每日 １ ~ ２ 次ꎬ直至症状缓解、血小板计数连

续 ２ 天正常后ꎬ可逐渐延长置换间隔直至停止[６]ꎮ
若 ＰＥＸ 延迟超过 ６ 小时ꎬ可暂行血浆输注过渡[３５]ꎮ
糖皮质激素在病情缓解后逐渐减量至停用ꎮ 利妥昔

单抗在血浆置换后联用ꎬ并与下次置换间隔 ２０ ~ ２４
小时ꎮ 卡拉西珠单抗应于 ＰＥＸ 开始后尽早联用ꎮ
４. ２. ４　 ＡＨＡ

ＡＨＡ 急诊治疗的首要目标是控制急性出血ꎬ在
老年患者或伴有血栓形成危险因素者(如既往血栓

史、长期制动、卧床等)中需警惕血栓形成风险[７]ꎮ
临床判断需止血治疗时ꎬ应尽快给予 ｒＦⅦａ ９０

μｇ / ｋｇꎬ每 ２ ~ ３ 小时一次直至出血控制ꎻ如 ２４ 小时

后止血不佳ꎬ可考虑更换其他止血药物[７]ꎮ 亦可选

用 ＰＣＣ 止血ꎬ剂量一般 ２０ ＩＵ / ｋｇꎬ每日 １ ~ ２ 次ꎬ建
议不超过 １００ ＩＵ / ( ｋｇ􀅰ｄ)ꎬ且需密切监测血栓风

险[３６]ꎮ 舒索凝血素 α( ｓｕｓｏｃｔｏｃｏｇ ａｌｆａ)为重组猪因

子Ⅷ(ｒｐＦⅧ)制剂ꎬ可用于成年 ＡＨＡ 患者的按需治

疗和出血事件控制[３６]ꎮ

罕见出凝血疾病发病率低ꎬ但其急性事件(如
严重出血或 ＴＴＰ 急性发作)常进展迅速、危及生命ꎬ
对急诊医师的快速识别与初始治疗提出高要求ꎮ 本

共识基于专家临床经验及循证医学证据ꎬ针对急诊

诊断、鉴别与初始治疗流程提出可操作性建议ꎬ力求

在急诊层面实现早期识别、及时救治与规范转诊ꎮ
通过前移诊疗关口、强化 ＭＤＴꎬ有望提升罕见出凝

血疾病的救治效率与患者生存质量ꎮ 未来随着诊疗

手段、药物及人工智能技术的持续发展ꎬ急诊医学在

此类疾病的早期识别与精准干预中将发挥愈加重要

的作用ꎮ
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