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血友病性假瘤伴终末期血友病关节炎
(

例及文献复习
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血友病性假瘤是血友病相关并发症中非常罕见的一种!发

生率为
(-

!

*-

$

(

%

#因其少见!对临床医生而言!血友病性假

瘤的诊断较困难!尤其是针对无明确血友病病史的患者#此外

关于血友病性假瘤的治疗尚缺乏统一的标准和规范$

*

%

#作者

对本院骨科收治的
(

例血友病性假瘤患者的诊断及治疗并结

合文献进行分析和总结#

?

!

临床资料

!!

患者!男!

4/

岁!主因,右膝疼痛伴右小腿包块
4

年!加重

伴包块增大
(

月-入院#&

(

'病史#左膝反复疼痛
(/

余年!跛

行
*

年(既往史)否认出血倾向!否认长期激素类药物服用史!

否认过敏史及外伤+手术史#&

*

'查体#左下肢短缩及萎缩畸

形!双膝屈曲畸形&左侧
*/n

!右侧
(,n

'(左膝活动度
(,n

!右膝

关节活动度
/

!

)/n

(右膝关节肿胀伴膝关节周围皮温升高!局

部压痛&

k

'!右侧胫骨结节水平偏前外侧处可见
(

个
+./;Oe

4./;O

大小包块!质软!触之液波感!包块表面皮肤坏死约
1./

;Oe*.,;O

&图
(

'#&

1

'诊断#正"侧位
b

线片可见明显关节

间隙狭窄!骨赘形成!软骨下囊肿形成!右胫骨近端前外侧可见

(

个
0./;Oe1.,;O

大小溶骨性病灶!左侧膝关节骨性融合

表现&图
*

'#

图
(

!!

患者大体观%前(后(左(右'

图
*

!!

双膝正(侧位
b

线图像

图
1

!!

患者右胫骨矢状位及轴位
637

图像
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及
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确认右侧胫骨近端髓内溶骨性病损合并特征

性混杂密度信号影及环绕胫骨上端的液性包块&图
1

'#血小

板计数)

()+e(/

+

+

8

(凝血酶原时间)

((.TO@

(活化部分凝血活

酶时间)

T(.+O@

&正常值
*/

!

0/@

'#凝血因子检查提示)凝血

因子
7b

因子
1.1-

#血液内科会诊为终末期血友病&

5

型血

友病'性关节病合并右侧血友病性假瘤#&

0

'治疗#给予
7b

因

子输注&

)/7h

+

[

D

'

(

次!然后患者拒绝其余治疗并要求出院!

随即失访#

@

!

讨
!!

论

!!

血友病性假瘤则是指血友病患者的骨骼及周围的肌肉反

复出血而形成的一种累及骨组织的瘤样肿物!其发生率仅占严

重血友病患者的
(-

!

*-

$

1

%

#关于血友病性假瘤的治疗目前

尚无统一的标准或指南#文献报道的主要方法包括凝血因子

替代疗法!放疗及手术治疗等#凝血因子替代疗法可根据以下

公式对患者进行凝血因子补充!使其活性水平达到所需程度!

凝血因子补充量
a

&目标活性水平
_

基础活性水平'

e

体质量+

*

!患者术后每
(*<

复查
.

或
/

因子活性#建议目标值为术前

水平应不低于正常水平的
)/-

!可补充致正常水平!术后
1R

为
)/-

!术后
0

!

(/R

为
4/-

!术后
((

!

*(R

为
,/-

$

0

%

#然而

凝血因子费用高昂!来源受限!长期可导致抑制性抗体产生以

及血源性疾病的传播风险限制了凝血因子替代疗法的广泛应

用#鉴于放疗疗效的不确定性和高复发率$

,

%

!大多数学者认为

放疗不作为首选治疗方式!除非有手术禁忌或者凝血因子抑制

物产生的患者$

1

%

#

外科手术治疗同样是处理血友病性假瘤的有效手段!其主

要手术指征包括)假瘤生长迅速且替代疗法无法控制"重要结

构受压&血管和神经'"反复关节内出血导致滑膜炎"病理性骨

折"窦道出血并感染等#具体方法的选择依据假瘤的部位"肢

体功能的障碍"严重程度!患者的一般状况而定#通常认为单

纯假瘤以切除为主!涉及关节内血肿的宜同时切除病变增生的

滑膜组织(伴有严重关节毁损的患者!视关节周围软组织情况

行关节置换术或关节融合术(截肢术则主要针对存在肢体循环

严重障碍"巨大包块伴反复溃破感染"病理性骨折及巨大骨缺

损无法修复!以及其他预计手术时间长!创面巨大的复杂情况#

对于此类特殊患者而言$

,

%

!截肢术是最经济有效且最有利于恢

复的选择#该患者由于既往未诊断为血友病及未接受过凝血

因子替代治疗!且局部皮肤条件较差!双侧关节功能障碍明显!

拟先考虑采用持续凝血因子输注疗法!监测局部包块"皮肤坏

死及溶骨性病损变化情况!视情况行进一步手术治疗#

既往有血友病性假瘤患者在无凝血因子替代疗法的保护

下行穿刺活检或切开活检致术后大量出血!伤口反复出血!感

染!最终导致截肢情况$

4:T

%

!因此作者认为!不恰当的外科处理

将导致病情加重!致残率和治疗费用增加#总之!血友病性假

瘤的诊断及治疗相对复杂!基层医院开展困难#作者建议在专

业团队&骨科!血液内科及输血科等相关科室'的密切合作及技

术支持下!针对患者具体情况进行个性化处理#
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高压氧综合治疗严重一氧化碳中毒致心搏骤停
(
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林
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急性一氧化碳中毒&

2!6#

'重度可致昏迷"呼吸困难"脉

搏加速"血压或高或低!严重可呼吸"心跳停止!迅即死亡#现

将本院高压氧&

X5"

'综合治疗
(

例严重
2!6#

致心搏骤停患

者报道如下#

?

!

临床资料

!!

患者!男!

*1

岁!

*/(1

年
(*

月
*,

日
(,

)

//

在室内烧木炭

取暖!

(T

)

//

将门窗紧闭#

*/

)

//

朋友听到患者呻吟声!入室后

发现其意识不清!胡言乱语!无呕吐!无抽搐!无两便失禁!无呼

吸困难!予通风#

*(

)

,,

患者被送到本院急诊!查体)精神差!

体温不升!心率
(()

次+分!呼吸
**

次+分!血压&

5#
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#神志尚清!对答尚切题!双瞳孔等大等圆!直径
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!双侧病理征阴性#予高流量吸氧#查血气分析)
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