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为了推动我国血友病中心建设，中国血友病协

作组于 2019年制订了我国各级血友病中心的建设

标准［1］，旨在帮助血友病中心进行多学科职能建设，

提高血友病管理水平。在此基础上，我们将上述标

准细化为具体评估细则，以便有关医院对照该细则

进行自我评估和能力建设。2020年，中国血友病协

作组联合中国罕见病联盟联合发起我国血友病中

心能力建设项目，对于自愿提出申请的医院进行现

场检查和能力评估。截至 2023年 12月底，共 334家
医院向国家血友病病例信息管理中心提交数据，

187家自我评估达标后提交申请，158家医院通过数

据审核，116家医院通过现场检查并获得授牌，其中

综合管理中心7家、诊疗中心36家、治疗中心73家。

为了进一步提高我国血友病防治水平，我们近

期制订并更新了血友病诊疗相关指南［2-7］。在此基

础上，参照 2023年发表的加拿大和欧洲血友病相关

组织的文件［8-9］，我们对此前的血友病中心建设标准

进行更新，希望在新的起点上进一步提高各级血友

病中心能力建设。

1 血友病中心分级及其职能

根据血友病中心的多学科管理职能分为三级

（该建议的血友病中心职能为各级血友病中心必备

要求）：

1.1 血友病治疗中心：

1.1.1 为当地接受预防治疗的患者和急性出血患

者提供安全有效的血友病治疗药物及注射治疗。

安全有效的治疗药物指必备的凝血因子浓缩制剂

（血浆源性凝血因子或基因重组凝血因子）及其他

辅助止血药物。

1.1.2 参与国家及地区的血友病登记项目；记录、

保存数据（患者登记信息、医疗文件和数据管理）。

常年随访的血友病患者至少 20例，向国家血友病病

例信息管理中心录入的有效病例数不低于 20例。

随访内容需要更新，每年至少1次。

1.1.3 为血友病患者/看护者进行血友病相关疾病

的知识宣教，鼓励及指导患者/看护者开展家庭治疗

及康复锻炼。

1.1.4 接受血友病诊疗中心或血友病综合管理中

心提供的多学科支持；及时将本中心无法处理的血

友病患者转诊至血友病诊疗中心或血友病综合管

理中心进行诊治。

1.2 血友病诊疗中心：

除了血友病治疗中心必须具备的职能以外，需

具备以下职能（或通过与其他医疗机构和/或指定的

血友病综合管理中心进行合作达到要求）：

1.2.1 可明确诊断血友病及评估血友病/治疗相关

的并发症

1.2.1.1 出凝血实验室检查包括活化部分凝血活酶

时间（APTT）、凝血酶原时间（PT）、凝血酶时间

（TT）、纤维蛋白原活性（Fg）、凝血因子Ⅷ和凝血因

子 IX活性水平（FⅧ：C及 FIX：C）测定、vWF抗原

（vWF：Ag）、抑制物测定（APTT混合纠正试验及抑

制物定量试验）。

1.2.1.2 对肌肉关节进行多方位评估，包括：
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体格检查：HJHS评分及 Gilbert评分等。影像

学评估检查：包括X线、超声波检查和/或MRI检查。

1.2.2 为血友病患者制定常规凝血因子替代治疗

方案和随访方案：包括但不限于预防治疗方案、按

需治疗方案及定期生活质量评估。长期随访的血

友病患者至少 50例，向国家血友病病例信息管理系

统录入的有效病例不低于 100例。随访内容需要更

新，每年至少1次。

1.2.3 与血友病综合管理中心合作，为血友病及相

关并发的治疗提供综合管理方案。

1.2.3.1 为合并抑制物的患者提供具体的预防、止

血治疗及免疫耐受诱导治疗方案。

1.2.3.2 对出血及常见的肌肉、骨骼、关节并发症制

定个体化的综合治疗方案，选择适宜技术进行物理

治疗与康复。

1.2.4 在紧急情况下可以为血友病患者提供必要

的治疗，可以由急诊室完成。血友病诊疗中心需提

供24 h咨询及诊疗指导。

1.2.5 为血友病治疗中心提供咨询和支持；并与

血友病综合管理中心合作，接受多学科支持（详见

表 1）。

1.3 血友病综合管理中心：

在血友病诊疗中心的职能基础上，具备完整的

血友病专业和多学科综合管理能力，并作为三级转

诊中心，可处理复杂的血友病相关并发症；能满足

血友病患者及家庭的需求，促进患者及家属身心及

社会健康；为血友病诊疗中心和治疗中心提供培训

和专业指导。

此外，还需具备以下职能（可通过与其他医疗

机构进行合作而达到要求）：

1.3.1 由有经验的医务人员对血友病患者提供临

床诊疗服务，包括急诊服务（可由综合管理中心急

诊科提供）。

1.3.2 实验室检查包括诊断血友病以及其他罕见

遗传性出凝血疾病所需的各种检测项目，包括特殊

的凝血因子测定。此外，能够监控治疗并对抑制物

进行检测。

1.3.3 建立由血友病专科医生、护士、儿科、检验科

等专业人员（详见表 1）组成的综合关怀团队，对血

友病患者进行综合管理。其中血友病专科/儿科医

生及护士担负核心角色，负责根据患者的实际需求

召集及协调多学科团队共同合作。

1.3.4 按照国家相关政策做好并保证良好的质量

控制，确保与诊疗有关的所有实验室检测准确可

靠。及时参加国家卫生健康委员会临床检验中心

出凝血实验室检查的质控项目。

1.3.5 维护血友病患者的医疗记录；必须记录所有

采取的治疗以及出现的不良反应，常年随访的血友

病患者至少 200例；及时向国家血友病病例信息管

理系统录入患者的诊疗信息，录入的有效病例不低

于500例。随访内容需要更新，每年至少1次。

1.3.6 为患者及其家属提供疾病相关的教育，独立

或联合其他血友病中心为患者的家庭治疗计划提

供建议并组织相关培训、宣教活动。

1.3.7 对所有手术（包括骨科和口腔科等）、输血相

关并发症（如艾滋病和肝炎）、儿科保健、遗传和社

会关怀以及其他咨询提供专业指导。

1.3.8 参加血友病诊疗指南的修订及血友病诊疗

体系和技术准入规范的制定。

1.3.9 向其他医疗机构（包括尚未建立血友病中心

的医疗机构）提供血友病咨询，且支持相关医院的

血友病治疗。

1.3.10 接收省级进修医生、护士和实验室技术人

员，帮助培养血友病专业的医护人员及实验室检测

专业技术人员。

1.3.11 负责相关区域或全国的血友病继续教育培

训。定期与对口的其他血友病中心进行远程会诊

表1 各级血友病中心多学科科室/专业人员配置

血友病治疗中心

血液科/儿科

护理

急诊科

药剂科

血友病诊疗中心

血液科/儿科

护理

急诊科

检验科

康复理疗科

骨科/其他外科

影像科

口腔科

传染病科

药剂科

输血科（血库）

血友病综合管理中心

血液科/儿科

护理

急诊科

检验科

康复理疗科

骨科/其他外科

影像科

口腔科

传染病科

药剂科

输血科（血库）

妇产科

社会心理

遗传咨询
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及指导。开展血友病相关研究项目，参与国内及国

际临床研究。积极与医保等机构沟通，为血友病患

者争取政策支持，促进我国血友病综合关怀工作的

发展。

综合管理中心还应定期回顾及分析相关数据。

以计算机输入的方式记录并保存，由指定人员按照

个人信息保护法和其他国家法规定期进行更新和

维护。涉及的数据指标包括但不限于：出血表型、

治疗类型、治疗方案、长期结果的评估（特别是骨骼

肌肉功能的评估）、可能与治疗有关的并发症（抑制

物、病毒感染等）；死亡记录和死亡原因分析，外科

手术登记。还应考虑遗传性出血性疾病对患者社

会健康的影响，包括患者的生活质量及因出血而缺

课或误工的天数。系统数据收集将方便审核，协助

改善医疗服务资源分配；促进中心之间的数据共享

和发布。

2 各级血友病中心多学科科室/专业人员配置

血友病治疗中心须配备具有血友病治疗经验

的血液科或儿科医生和护士。血友病治疗中心所

在医院应该设有急诊科，能够在节假日或夜间为出

血的血友病患者提供凝血因子的紧急输注。

血友病诊疗中心和血友病综合管理中心可通过

与其他医疗机构进行合作达到相应要求（详见表1）。
血友病诊疗中心和综合管理核心科室及职责：

2.1 血液科/儿科：具有治疗出血性疾病的专业知识

和临床经验。随时可提供适当的急诊治疗及/或电

话指导。

2.2 护理：协调患者及家庭所需的护理工作；对患

者及家属进行宣教；能够初步评估患者并提供适宜

的首要照护。

2.3 检验科的凝血检查及相关的“操作时间”。

血友病诊疗中心必须在工作日工作时间内为

常见的遗传性出血性疾病患者提供诊断/鉴别诊断

所需的实验室检查项目，为具有抑制物的患者提供

针对性的检查。

血友病综合管理中心的出凝血项目实验室可

以是中心内部也可以隶属于检验科，在一个“操作

时间”（从标本采集到出报告的时间）内至少提供一

组凝血检查结果。凝血检查清单如表 2所示。有关

出凝血检验项目必须参加国家卫生健康委员会临

床检验中心的室间质评。

2.4 康复理疗科：为急性骨骼肌肉出血后及慢性血

友病肌肉关节并发症的功能改善和恢复提供治疗，

并指导患者自我锻炼。职责包括：

2.4.1 评估

•急性出血的评估

•定期骨骼肌肉关节结构及功能评估、日常生

活活动及生活质量评估

•围术期功能评估

2.4.2 治疗

•采用各种康复治疗技术包括冷疗、神经肌肉

电刺激、水疗、低频脉冲磁场治疗、低中频、超声波

治疗、运动疗法及矫形支具等对出血后早期、慢性

滑膜炎、慢性关节病变以及术后进行康复治疗，减

缓疼痛，恢复功能。

2.4.3 培训

•对患者及家庭成员进行骨骼肌肉并发症及治

疗相关康复培训；

•对患者进行日常基础的自我锻炼及出血后功

能恢复训练的培训；

表2 血友病诊疗中心和血友病综合管理中心检验项目要求

检验项目

PT、APTT、TT、纤维蛋白原定量及混

合纠正试验

FⅧ：C、FⅨ：C、VWF抗原测定

抑制物测定

因子Ⅱ、Ⅴ、Ⅶ、Ⅹ、Ⅺ、Ⅻ活性测定

血小板聚集实验

病毒学检测：HBV、HCV、HIV

血友病诊疗中心

是否要求

是

是

是

是

否

是

从标本采集到出报告的时间

4 h内/每周7 d

48 h内/每周7 d

48 h内/每周7 d

48 h内/每周7 d

无

无

血友病综合管理中心

是否要求

是

是

是

是

是

是

从标本采集到出报告的时间

4 h内/每周7 d

24 h内/每周7 d

24 h内/每周7 d

24 h内/每周7 d

无

无
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•对多学科其他成员进行康复知识相关培训；

2.5 骨科：为骨骼肌肉急性出血或因慢性出血造成

的并发症以及外伤后骨骼肌肉的损伤进行骨科处

理。职责包括：

2.5.1 术前充分的评估，确定适宜的手术方案，由

血液科医师协助制定围术期替代治疗方案，与患者

及家属充分沟通；

2.5.2 正确的围术期处理

•术前：常规检查及抑制物检查、影像学检查、

静脉置管、麻醉准备等；

•术中：凝血因子替代治疗（麻醉前开始）、监护

措施；

•术后：凝血因子替代治疗、疼痛管理、早期康

复、特殊处理、并发症的监测及处理，功能恢复及

随访。

2.6 影像科：及早发现亚临床出血及关节病变，对

治疗效果进行随访，以便调整患者的治疗剂量及治

疗策略。

3 各级血友病中心如何合作

各级血友病中心需要有效联络。血友病治疗

中心在为当地血友病患者提供日常治疗和紧急救

治方面起关键作用。患者可能需要通过血友病诊

疗中心和血友病综合管理中心，获得更全面的管理

（如为抑制物患者进行手术）。建议以区域为单位，

以血友病诊疗中心为核心，形成血友病管理医联

体。血友病综合管理中心作为三级转诊中心，为血

友病诊疗中心提供支持和指导。

4 对血友病综合管理中心人员的要求

4.1 中心负责人和/或主要骨干需接受过血友病的

专门培训。

4.2 中心有血友病专职护士。

4.3 中心具有较完整的血友病防治多学科团队（详

见表1）
4.4 中心有专人负责将初诊患者的信息录入全国

的登记系统，并定期录入患者的治疗信息、药品使

用信息及并发症/不良事件等。

（杨仁池执笔）

参与讨论与修订的专家（以专家所在单位的首

字母排序，同一单位专家按照姓氏首字母排序）：重

庆医科大学附属第二医院（陈姝）；河南省人民医院

（雷平冲）；南方医科大学南方医院（孙竞）；山东省

血液中心（房云海、张心声）；上海交通大学医学院

附属瑞金医院（王学锋）；山西医科大学第二医院

（杨林花）；首都医科大学附属北京儿童医院（吴润

晖）；苏州大学附属第一医院（余自强）；西安交通大

学第一附属医院（张梅）；中国科技大学附属第一医

院（吴竞生、郑昌成）；中国医学科学院北京协和医

院（王书杰、陈丽霞、赵永强）；中国医学科学院血液

学研究所血液病医院（薛峰、杨仁池、张磊），中南大

学湘雅医院（赵谢兰）。
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