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［摘要］ 为了指导儿童患者的临床输血实践，国家卫生健康委员会发布了卫生健康行业标准 《儿科输血指

南》（WS/T 795-2022）。输血是血液病患儿最常用的支持治疗手段之一，该指南对再生障碍性贫血、地中海贫血、

自身免疫性溶血性贫血、葡萄糖-6-磷酸脱氢酶缺乏症、急性白血病和骨髓增生异常综合征、免疫性血小板减少

症、血栓性血小板减少性紫癜等患儿的输血给出了指导和建议。该文介绍了 《儿科输血指南》 中血液病患儿输

血条款内容的证据与解读，希望对该指南的血液病患儿输血部分的理解和贯彻实施有所助益。
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transfusion provisions for children with hematological diseases in the "Guideline for pediatric transfusion", aiming to 

assist in the understanding and implementing the blood transfusion section of this guideline.
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血液病患儿因血液成分部分缺乏、减少或异

常改变而出现不同程度的贫血、出血、感染，反

复多次甚至长期输血是维持和抢救患儿生命的重

要措施。国家卫生健康委员会发布的卫生健康行

业标准 《儿科输血指南》（WS/T 795—2022）［1］（以

下简称 《指南》） 对再生障碍性贫血 （aplastic 

anemia, AA）、输血依赖型地中海贫血 （transfusion-

dependent thalassaemia, TDT）、非输血依赖型地中

海 贫 血 （non-transfusion dependent thalassaemia, 

NTDT）、 自 身 免 疫 性 溶 血 性 贫 血 （autoimmune 

hemolytic anemia, AIHA）、 葡 萄 糖 -6- 磷 酸 脱 氢 酶

（glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency, 

G6PD） 缺 乏 症 、 急 性 白 血 病 （acute leukemia, 

AL）、 骨 髓 增 生 异 常 综 合 征 （myelodysplastic 

syndrome, MDS）、免疫性血小板减少症 （immune 

thrombocytopenia, ITP）、血栓性血小板减少性紫癜

（thrombotic thrombocytopenic purpura, TTP） 等患儿

的输血给出了指导和建议。本文旨在阐述 《指南》

中血液病患儿部分条款内容的证据与解读，希望

对 《指南》 理解和贯彻实施有所助益。

1 关于AA的说明和解读

1.1　《指南》条款

《指南》 关于 AA 患儿输血的条款如下。

（1）“7.1.1 对于病情稳定的患儿，红细胞输血

阈值宜为 Hb<70 g/L。”

（2）“7.1.2 对于存在氧耗增加的病情 （如感

染、发热、疼痛等） 的患儿，红细胞输血阈值宜

适当提高。”

（3）“7.1.3 宜根据患儿具体病情选用相应的血

小板输血阈值：a） 对于病情稳定的患儿，血小板

输血阈值宜为 PLT<10×109/L；b） 对于存在发热、

感染、明显出血或正在接受抗胸腺细胞球蛋白治

疗的患儿，血小板输血阈值宜为 PLT<20×109/L。”

1.2　说明和解读

关于健康儿童达到充分组织氧合所需的血红蛋

白 （hemoglobin, Hb） 水平，现有资料有限，但动

物研究和慢性溶血性贫血患儿的临床观察资料表

明，研究对象通常可耐受20%的血细胞比容 （相当

于 Hb 大约为 67 g/L） 且无不良后果［2-3］。对于病情

稳定的患儿，目前的临床实践大多将 Hb 70 g/L 作

为输血阈值［4］，如果患儿存在氧耗增加的病情，则

适当提高阈值。值得注意的是，在儿童患者中，可

耐受且不会出现死亡及并发症的最小 Hb 浓度并不

一定是支持其生长和正常活动的最佳浓度。

除了一项回顾性研究［5］ 外，缺乏专门针对 AA

患儿的血小板 （platelet, PLT） 输注支持的文献，证

据主要来自针对接受强化化疗或接受同种异体造血

干细胞移植的可逆性骨髓衰竭患者的 PLT 输注的研

究［6-7］。建议对 PLT<10×109/L、正在积极治疗的稳

定AA患儿给予预防性PLT 输注；对于脓毒症患儿，

PLT宜维持在20×109/L以上；在抗胸腺细胞球蛋白

（antithymocyte globulin, ATG） 治疗期间，可能会发

生 PLT 减少更加严重的情况，这是由于 ATG 与 PLT

结合的交叉反应抗体的存在增加了 PLT 消耗，因此

ATG治疗期间，PLT宜维持在20×109/L以上［8］。

2 关于地中海贫血的说明和解读

2.1　关于TDT的说明和解读

2.1.1　《指南》条款　 《指南》 关于 TDT 的条款

如下。

（1）“7.2.1.1 宜对输血依赖型地中海贫血患儿

进行全面的血型鉴定和抗体筛查，为其专门制订

输血方案，将输血方案纳入整体诊疗计划，并根

据患儿健康状况和治疗效果适时调整。”

（2）“7.2.1.2 对于出现以下任何 1 种病情的患

儿，宜为其启动输血方案。a） 间隔 2 周以上的 2 次

血常规均为 Hb<70 g/L，且排除存在引起 Hb 下降的

其他病情 （如感染等）。b） 出现以下任何 1 种临床

表现：1） 严重的贫血症状；2） 生长发育迟缓；

3） 过度骨髓内造血引起的并发症 （如病理性骨折

和面容改变）；4） 明显的髓外造血。”

（3）“7.2.1.3 启动输血方案后，患儿通常需要

每 2~5 周输血 1 次。宜根据患儿 Hb 水平的下降趋

势、本次输血后和下次输血前宜达到或维持的 Hb

水平，估算所需输血量。”

“本次输血后的 Hb 水平宜达到 130~150 g/L。”

“下次输血前的 Hb 水平宜维持在 95~105 g/L。”
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（4）“7.2.1.4 宜为患儿选用与其 ABO、RhD 同

型，且与其 C、c、E、e 抗原表型匹配的红细胞输

注，以避免患儿产生针对这些抗原的同种免疫。”

2.1.2　说明和解读　 输血依赖是区分不同地中

海贫血表型及其严重程度的一个重要因素。TDT 和

NTDT 属于不稳定的分类，是可以互换的。患儿临

床参数、临床治疗方案的变化和进展以及其他疾

病情况等因素可能使患儿从一种分类转变成另一

种分类。因此，TDT 和 NTDT 主要代表患儿“当

前”的临床状态［9］。地中海贫血国际联合会发布

了 TDT 管理指南［10］ 和 NTDT 管理指南［9］，并定期

对其进行更新。

接受长期输血治疗的一个重要并发症是产生

一种或多种特异性红细胞抗体 （同种免疫）。在开

始输血治疗前，宜对患儿进行全面的红细胞抗原

分型，至少需包括 A、B、O、C、c、D、E、e。所

有的地中海贫血患儿宜输注 ABO 和 Rh （C、c、D、

E、e） 表型匹配的红细胞，避免产生同种免疫［10］。

启动长期输血方案的决定应基于对 TDT 的明

确诊断。该诊断应考虑分子缺陷、重复测量的贫

血严重程度、无效红细胞生成水平和临床标准

（如发育不良、贫血症状严重或者骨骼改变）。同

时，必须排除存在引起 Hb 暂时下降的其他病情

（例如感染）［10］。

《指南》 推荐的 TDT 输血方案是终生定期输

血，可促进正常生长，允许正常的身体活动，充

分抑制大多数患儿的骨髓活性，并最大限度地减

少输血后的铁累积量。此外，对于患有心脏病、

临床显著的髓外造血或其他疾病的患儿，以及在

较低 Hb 水平下无法充分抑制骨髓活性的患儿，可

能 适 合 维 持 更 高 的 输 血 前 目 标 Hb 水 平 （110~

120 g/L）。对于某些输血前背部疼痛的患儿，可能

在维持较高的输血前 Hb 水平时疼痛得到缓解。虽

然较短的输血间隔可能会降低总体血液需求，但

间隔的选择必须考虑其他因素，如患儿的学校或

工作时间表以及其他生活方式问题［10］。

2.2　关于NTDT的说明和解读

2.2.1　《指南》条款　 《指南》 关于 NTDT 的条款

如下。

（1）“7.2.2.1对于非输血依赖性地中海贫血患儿，

宜对患儿的生长发育、并发症和输血利弊等情况综合

分析，决定是否给予输注红细胞。不宜单纯以Hb水

平作为输血的决定依据，除非患儿Hb<50 g/L。”

（2）“7.2.2.2 对于出现 Hb 可能快速下降的病情

（如感染、手术） 的患儿，宜给予输注红细胞。”

（3）“7.2.2.3 对于出现以下病情的患儿，宜考

虑为其增加输血频次，并在取得稳定的临床疗效

后再次评估可否逐渐减少直至停止输血：a） 脾脏

迅速增大 （每年脾脏增大超过 3 cm） 伴 Hb 下降；

b） 生长发育迟缓；c） 运动耐量下降；d） 继发性

性发育迟缓，与骨龄不同步；e） 骨骼改变；f） 溶

血危象频发；g） 生活质量差。”

（4）“7.2.2.4 对于可能出现或已经出现以下并

发症的患儿，可考虑给予输注红细胞：a） 血栓或

脑血管疾病；b） 肺动脉高压伴或不伴继发性心力

衰竭；c） 髓外造血性假瘤；d） 腿部溃疡。”

（5）“7.2.3 宜为患儿选择与其 ABO、RhD 同

型，且与其 C、c、E、e 抗原表型匹配的红细胞输

注，以避免患儿产生针对这些抗原的同种免疫。”

2.2.2　说明和解读　 多年来的经验和研究表明，

NTDT 并不像从前认知的那样“良性”，随着时间

的推移，NTDT 可能发展成严重到危及生命的并发

症，甚至可能在频率、严重程度和/或器官受损伤

方面与 TDT 患儿不同，使它们几乎成为一种独特

的临床综合征。

Hb 水平不应成为输血需求的唯一决定因素。

一些 NTDT 患儿对低 Hb 水平的适应能力很强，患

儿活动、生长、发育和骨骼变化的早期出现是需

要考虑的因素［9］。虽然评估输血治疗在 NTDT 患儿

中的作用的临床试验缺乏，但观察性研究表明，

输血在预防和管理成人 NTDT 患儿经常遇到的以下

临床并发症方面发挥了作用：腿溃疡、血栓事件、

肺 动 脉 高 压 、 沉 默 性 脑 梗 死 和 髓 外 造 血 性 假

瘤［11-17］。这些观察结果也可以解释与定期输血的

β-地中海贫血患儿相比，某些 NTDT 类型的这些并

发症发生率较高的原因。

3 关于AIHA的说明和解读

3.1　《指南》条款

《指南》 关于 AIHA 患儿输血的条款如下。

（1）“7.3.1 AIHA 患儿存在自身抗体，其输血

相容性检测和适合输注血液选择的难度和耗时大

幅增加。”

“宜根据患儿输血相容性检测情况、贫血及其

临床表现的严重程度和病情进展速度等综合分析，

确定具体输血时机。”

“如果在不能排除存在同种抗体或不能明确同
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种抗体特异性的情况下给予输血，可能增加同种

抗体引发患儿发生溶血性输血反应的风险。因此

在这种情况下时宜避免或减少输血。”

“如果已排除患儿存在同种抗体或已明确同种

抗体特异性，输血适应证可适当放宽。”

（2）“7.3.2 对于急性 AIHA 且出现严重贫血症

状的患儿，宜给予输注红细胞。”

（3）“7.3.3 对于慢性 AIHA 患儿，红细胞输注

适应证如下：a） Hb>70 g/L，不宜给予输注红细

胞；b） Hb 50~70 g/L，且具有不能耐受的贫血症

状，宜考虑给予输注红细胞；c） Hb<50 g/L，宜给

予输注红细胞。”

（4）“7.3.4 宜根据 AIHA 患儿输血相容性检测

情况和输血需求的紧急程度，选用适宜的红细胞

输注：a） 对于血型检测尚未完成，需要紧急输血

的患儿，可选用 O 型洗涤红细胞；b） 对于血型已

确定，同种和 （或） 自身抗体检测尚未完成，需

要紧急输血的患儿，输注红细胞血型选择的最低

要求是 ABO、RhD 血型与患儿相容；其他血型宜

为 C、c、E、e、Jka和 Jkb抗原表型匹配，也可为 C、

c、E 和 e 抗原表型匹配；c） 对于不具有同种抗体，

且自身抗体不具特异性的患儿，宜选用与患儿

ABO、RhD 同型的红细胞；d） 对于具有 1 种或数

种特异性同种抗体的患儿，宜选用与患儿 ABO、

RhD 同型且患儿所具有的同种抗体对应抗原为阴

性的红细胞；e） 对于具有特异性自身抗体且有进

行性溶血的患儿，宜输注与患儿 ABO、RhD 同型

且自身抗体对应抗原为阴性的红细胞。”

（5）“7.3.5 给予 AIHA 患儿输注红细胞时，宜

选用较小剂量 （3~5 mL/kg），缓慢输注，密切观察

患儿反应情况，注意防范发生循环超负荷和溶血

性输血反应等输血不良反应的风险。”

（6）“7.3.6 对于极严重的 AIHA 患儿，如果药

品和输血治疗无效，宜为其实施血浆置换。”

3.2　说明和解读

尽管自身抗体的存在使得为 AIHA 患儿寻找相

容血液的难度加大，输血仍是 AIHA 患儿常用的支

持治疗手段［18］。AIHA 患儿的输血需要在风险和临

床需求之间寻找平衡。

患儿存在自身抗体本身并非输血的禁忌证。

在选择用于输注的红细胞之前，最重要的是排除

是否存在有潜在临床意义的同种抗体［19］。对于需

要紧急输血的患儿，临床医生应与输血科医师沟

通，制定输血决策。AIHA 患儿贫血严重时 （Hb

<50 g/L 时），可引起心血管受损，此时需要紧急输

血，以降低肺水肿、心肌梗死或心律失常导致死

亡的风险。输注的红细胞在 AIHA 患儿体内存活时

间与患儿自身红细胞相近，因此即使输注的红细

胞在循环中仅能存在较短的时间，一般也可帮助

改善贫血症状和体征［20］。

符合 ABO 疑难血型判定标准和紧急抢救输血

指征的患儿，应选择 O 型洗涤红细胞。对于 ABO、

RhD 血型已知，但尚未明确是否具有同种抗体的

患儿，可以输注抗原相匹配的 ABO、RhD 同型红

细胞。可将常见的具有临床意义的抗体考虑在内，

一般而言，做到 C、c、E 和 e 抗原表型匹配并不困

难。此外，由于 JK 抗体常导致急性溶血性输血反

应，有条件的输血科可为该类患儿提供 Jka和 Jkb抗

原表型匹配的红细胞。如果患儿没有检测到同种

抗体，则可以选择输注 ABO 和 Rh 同型的红细胞。

如果存在有临床意义的同种抗体，输入的红细胞

应无相应的抗原。如果自身抗体对单一抗原 （例

如 e 抗原） 有特异性，并且患儿有进行性溶血，则

应选择无该抗原的红细胞成分［19］。

对于 AIHA 患儿，降低溶血性输血反应可能性

的策略包括以缓慢的速度开始输血，并定期检测

血 浆 和 尿 液 样 本 有 无 游 离 血 红 蛋 白 。 输 注 3~

5 mL/kg 红细胞成分足以改善患儿贫血症状，同时

可 以 减 少 超 负 荷 和 输 注 不 相 容 血 液 引 起 的 并

发症［21］。

血浆置换应仅考虑用于输血或药物治疗无效

的极重度 AIHA 病例［21］。美国单采学会 （American 

Society for Apheresis, ASFA） 于 2019 年发布的临床

实践中治疗性单采使用指南 （第 8 版）［22］将血浆置

换作为重度冷抗体型 AIHA 的Ⅱ类适应证，表明血

浆置换可作为二线治疗，既可作为独立治疗，也

可与其他治疗方式结合使用。ASFA 指南还将血浆

置换作为重度温抗体型 AIHA 的Ⅲ类适应证，提示

血浆置换在治疗温抗体型 AIHA 中的作用尚未确

定，使用血浆置换的决定应取于患儿的个体情况。

4 关于G6PD缺乏症的说明和解读

4.1　《指南》条款

《指南》关于G6PD缺乏症患儿输血的条款如下。

“患儿出现下列任何 1 种病情时，宜给予输注

红细胞：a） Hb<60 g/L；b） 持续血红蛋白尿，溶

血的临床症状严重；c） 出现脑部缺氧或脑细胞水
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肿症状。”

4.2　说明和解读

G6PD 缺乏症患儿在无溶血发作时无需特殊治

疗。当出现急性溶血时，宜立即阻断诱因，并对

症治疗。当合并慢性溶血性贫血时，宜根据贫血

程度选择相应治疗，严重贫血可输注 G6PD 活性正

常的红细胞或全血［23］。轻、中型 G6PD 缺乏症急性

发作患儿可不用输血，可通过补充晶体液，维护

机体电解质与酸碱平衡，加上适当的药物治疗观

察。如患儿溶血持续数天未见好转，贫血进行性

加重，宜予以输血治疗。Hb<60 g/L，宜给予输血。

临床症状严重，血红蛋白尿持续，应迅速输血。

病情严重，患儿出现脑部缺氧或脑细胞水肿症状，

宜急速输血进行抢救。输血后病情不见好转或仍

有血红蛋白尿者，宜再次输血［24］。

5 关于AL和MDS的说明和解读

5.1　《指南》条款

《指南》 关于 AL 和 MDS 患儿输血的条款如下。

（1）“7.5.1 患儿 Hb<70 g/L 时，宜给予输注红

细胞。”

（2）“7.5.2 患 儿 的 血 小 板 输 血 阈 值 如 下 ：

a） PLT<10×109/L，宜给予预防性输注血小板；存

在明显出血、发热、高白细胞血症、PLT 快速下

降、凝血功能异常 （如急性早幼粒细胞白血病）

等病情时宜适当提高血小板输血阈值；b） 对于拟

接受大型侵入性操作或手术的患儿，血小板输血

阈值宜为 PLT 40×109/L~50×109/L；c） 对于拟接

受小型侵入性操作 （如骨髓穿刺活检和中心静脉

置管拔除） 的患儿，宜维持其 PLT>20×109/L。”

5.2　说明和解读

血液肿瘤患儿常常需要通过输血来缓解贫血

和预防出血。目前仍缺乏专门针对儿童血液肿瘤

患儿输血的研究证据，仅有少数儿童输血指南涉

及该类疾病患儿的输血阈值。目前的临床实践提

示，采用 Hb 70~80 g/L 作为输注阈值可能是合理

的。在急性期，儿科重症监护病房输血需求试验

研究结果支持阈值为 Hb 70 g/L，已有其他研究报

告采用这一阈值［4］。

一项 Cochrane 系统评价评估了骨髓抑制化疗

或干细胞移植后血液病患者预防性 PLT 输注的 PLT

阈值，结果显示使用较低阈值 （10×109/L） 不会

增加出血的风险，并可导致输血量减少［25］。上述

的研究对象包括青少年，但不包括更年幼的儿童

或婴儿。在对这一人群完成更多研究之前，对儿

童和较大的婴儿使用类似的指南是合理的［26］。

一篇系统综述纳入了 8 项在 PLT 减少患者中放

置中心静脉导管的观察性研究，并建议对放置中

心静脉导管前 PLT<20×109/L 的患者进行预防性

PLT 输注 ［27］。基于观察性数据，血液与生物治疗

促进协会 （Association for the Advancement of Blood 

& Biotherapies, AABB） 指南 （2015）［28］ 建议对 PLT

<50×109/L 的选择性诊断性腰椎穿刺成年患者预防

性输注 PLT。加拿大关于儿科血液学/肿瘤学患者

PLT 输血阈值指南建议，对于新诊断的儿童白血病

患儿进行诊断性腰椎穿刺时，输血阈值为 PLT<

50×109/L，对于需要腰椎穿刺的病情稳定的患儿，

输血阈值为 PLT<20×109/L，某些患儿可能需要更

高的输血阈值［29］。PLT>50×109/L 通常被认为是可

以安全进行大手术的标准水平，但目前还需更系

统的研究提供数据来支持该结论。

6 关于ITP的说明和解读

6.1　《指南》条款

《指南》 关于 ITP 患儿 PLT 输注的条款如下。

（1）“7.6.1 不宜给予预防性输注血小板。患儿

出现明显出血和 （或） 急需侵入性操作或手术且

其他治疗方法无效时，宜根据具体病情评估决定

是否给予输注血小板。”

（2）“7.6.2 出现严重出血 （如内脏出血、颅内

出血） 时，宜给予输注血小板。”

6.2　说明和解读

儿童 ITP 由抗 PLT 抗原的自身抗体导致，大多

数病因不详，但病毒或环境因素可诱发，也可能

继发于潜在的免疫缺陷［30］。ITP 患儿的 PLT 输注有

别于其他 PLT 减少症的患儿。PLT 与出血风险之间

的相关性较弱，只有很少的数据描述了不同水平

PLT 减少时发生有临床意义的出血风险。ITP 的出

血发生率不能从 PLT 功能异常相关的其他类型 PLT

减少症的出血发生率来推算，ITP 患儿循环中的

PLT 较年轻且止血效果可能更好［31］。在 PLT 相当

的情况下，ITP 患儿的出血表现严重程度往往低于

骨髓抑制导致 PLT 降低的患儿。此外，由于 ITP 患

儿体内存在抗 PLT 抗体，可破坏循环中的 PLT，因

此 ITP 患儿 PLT 输注通常出现免疫性 PLT 输注无

效。不宜将 PLT 输注作为出血的预防措施［32］。
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ITP患儿发生危及生命的出血（如颅内出血）或

需要急诊手术时，应迅速提升 PLT 至安全水平［33］。

关于ITP患儿严重出血时的PLT输注，目前尚无随机

对照研究，已有文献主要是基于病例报告、观察研

究和未设对照的干预研究［34］。对这些研究的评价显

示，大量、多次PLT输注，即便PLT没有明显提升，

也能有效止血。PLT输注联合免疫球蛋白注射，PLT

提升的维持时间更长，临床疗效更好［34-35］。

7 关于TTP的说明和解读

7.1　《指南》条款

《指南》 关于 TTP 患儿输血的条款如下。

（1）“7.7.1 宜尽快为患儿实施血浆置换。无法

为其实施血浆置换时，可给予输注 FFP。”

（2）“7.7.2 不宜给予输注血小板。在发生危及

生命的出血时可考虑给予输注血小板。”

7.2　说明和解读

TTP 可分为遗传性 TTP 和免疫性 TTP。遗传性

TTP 与导致 ADAMTS13 功能严重缺陷的体细胞突变

有关。免疫性 TTP 患儿体内大多可检测到针对

ADAMTS13 的自身抗体。9 岁以下儿童很少发生免

疫性 TTP，9 岁以上人群的发病率上升，且多为

女性［36］。

未经治疗的 TTP 患儿病死率高达 90%，早期启

动血浆置换可将病死率降至<15%［37］。ASFA 将 TTP

列为治疗性血浆置换的Ⅰ类适应证［22］。推荐血浆

置换作为 TTP 的首选治疗方案［38］。一旦诊断得到

确认，应紧急启动血浆置换［22］。如果不能立即进

行血浆置换，可以在患儿耐受的情况下给予大剂

量新鲜冰冻血浆 （fresh frozen plasma, FFP） 输注

（25~30 mL/kg），直到可以开始血浆置换［22，39］。

尽管 TTP 患儿存在严重的 PLT 减少，但有临床

意义的出血发生罕见。一项大型观察性研究结果

显示接受 PLT 输注的 TTP 患者比没有接受 PLT 输注

的患者动脉血栓形成的可能性更高［40］。现有的指

南和专家共识［4，34，38］ 均推荐 TTP 患儿仅在发生危

及生命的出血时才可输注 PLT。

8 关于血友病的说明和解读

8.1　《指南》条款

《指南》 关于血友病的条款如下。

（1）“7.8.1 对于血友病 A 型患儿，宜首选凝血

因子Ⅷ药品。无该类药品可用时，可选用冷沉淀

凝血因子或 FFP。”

（2）“7.8.2 对于血友病 B 型患儿，宜首选凝血

因子Ⅸ药品或凝血酶原复合物药品。无该类药品

可用时，可选用 FFP。”

（3）“7.8.3 对于在确诊前急需治疗的疑似血友

病患儿，可给予输注 FFP。”

8.2　说明和解读

随着各种长效凝血因子药品和非因子类药品相

继问世，血友病患儿的治疗策略发生了演变，血友

病治疗共识和指南也已更新。冷沉淀凝血因子已不

再是血友病患儿的标准治疗方法。凝血因子浓缩物

在治疗和预防出血方面表现出良好的安全性和有效

性。非因子类产品 （例如艾美赛珠单抗） 近年来也

为血友病患儿提供了一种替代的治疗方案。

凝血因子浓缩物是血友病的首选治疗方法，

主要有两种类型：由献血者捐献的血浆制成的病

毒灭活血浆衍生产品以及利用基因工程细胞和重

组技术制造的重组产品，可为治疗和预防出血提

供方便的高剂量凝血因子。凝血因子Ⅸ （factor Ⅸ, 

FⅨ） 浓缩物可分为两类，一类是纯的 FⅨ凝血因

子浓缩物，另一类除了 FⅨ外，还含有凝血因子

Ⅱ、Ⅶ和Ⅹ，称为凝血酶原复合物 （prothrombin 

complex concentrates, PCC）。血友病患儿优先使用

纯的 FⅨ凝血因子浓缩物，使用该产品时血栓形成

和弥散性血管内凝血的风险较 PCC 更低。PCC 在制

备过程中部分凝血因子可能会被激活，使患儿容

易发生血栓栓塞。

出于对冷沉淀凝血因子和 FFP 安全性和质量的

担忧，仅在无凝血因子浓缩物可用时考虑输注冷

沉淀凝血因子［41］。部分地区凝血因子浓缩物和其

他非因子类的药物获得受到限制，血友病患儿的

治疗仍依靠冷沉淀凝血因子或者 FFP［41］。冷沉淀

凝血因子中主要含有凝血因子Ⅷ、vWF、纤维蛋白

原、凝血因子􀃼等，可用于无凝血因子Ⅷ药品时

血友病 A 型患儿的治疗。FFP 中含有几乎全部的凝

血因子，尽管浓度较低，当无相应药品可用时，

FFP 可用于血友病 A 型和 B 型患儿的治疗。对于血

友病 A 型患儿，冷沉淀凝血因子优于 FFP。对于怀

疑有血友病，在等待凝血因子测定结果的同时，

可能适宜给予 FFP。一旦确诊，应给予适当剂量的

凝血因子浓缩物以获得满意的因子水平［41］。
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9 结语与展望

近年来在疾病治疗过程中，患儿的生活质量

评估逐渐得到广泛关注，如何对患儿生活质量进

行评估也已有明确的方法。医学进步不应仅体现

在患儿疾病的缓解，还应为患儿创造更好的生活

体验和提升幸福感。儿童和青少年因慢性疾病造

成身体机能失调，教育缺失和社会活动中断，这

对患儿的生长发育造成严重的影响。期待研究者

们未来在探讨血液病患儿的输血治疗时能更多地

考虑不同输血方案对患儿生活质量水平的影响。
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