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 معاونت درمان وزارت بهداشت و درمان –خونی ارثی مادرزادیتدوین: کمیته علمی مشورتی بیماریهای  تنظیم و

 نویسندگان :

 عشقی )نویسنده مسئول( پیماندکتر -1

 دکتر حسن ابوالقاسمی -2

 خانم دکتر زهرا بدیعی -3

 دکتر غلامرضا توگه -4

 دکتر عبدالمجید چراغعلی -5

 حنطوش زاده راضیه  ردکت -6

 محمد عقیقیدکتر  -7

 دکتر مهران کریمی -8

 دکتر بیژن کیخایی -9

 خانم دکتر نرگس بیگم میربهبهانی -10

 

 

 

 

 

 

 

 

 تحت نظارت فنی:

 معاونت درمان  مدیریت درمان بیماریهای

 استانداردسازی و تدوین راهنماهای سلامت  گروه

 و تعرفه سلامت یاستانداردساز ،یفن آور یابیدفتر ارز

 

 بهزاد کلانتریدکتر جمشید کرمانچی، دکتر 

 فرانک ندرخانی، دکتر مریم خیری
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 دمه:قم

 ،بین المللیمراجع طبق يكی از رژيمهای درمانی مورد تايید  ،تزريق مستمر و منظم فاکتور پیش از بروز خونريزیپروفیلاکسی به معنی 

باور عمومی بر آن است که پروتكل های محاسبات و است.  برای بالا بردن سطح خونی فاکتور و پیشگیری از بروز خونريزی

بلكه مراجعات و تزريقات  نیاز به فراورده بیشتری دارد نه تنهاو دفعات متعدد هفتگی  شورهای توسعه يافته با دوز بالااستاندارد ک

لذا تدريجا روشهای درمانی  ی دهد.مكرر بر کیفیت زندگی بويژه در کودکان که دسترسی به رگ محیطی مناسب نیز ندارند را کاهش م

حتی در کشورهای توسعه يافته مانند کانادا مطالعه و پس از تايید کارآيی پیشگیرانه ديگری با دوز و دفعات کمتر در جهان مطرح و 

بروز  و دفعات کم در جلوگیری از از سوی ديگر شروع هرچه زودتر پیشگیری اولیه و با دوز مورد استقبال قرار گرفت.مناسب 

توصیه شده کشوری پروفیلاکسی  لذا پروتكل روز مواجهه اول در مطالعات مختلف نقش خود را ثابت نمود. 50مهارکننده بويژه در 

که بطور خلاصه با دوزاژ بسیار   "روش پیشگیری مستمر اولیه با دوز و دفعات پايین و تغییر دوزاژ پلكانی"در ايران عبارتست از 

 ات افزايش تزريق تعداد ،خاصدر صورت بروز خونريزی با شرايط هفته( شروع شده و تنها  )يكبار در تپايین و حداقل دفعا

 :تدوين شده است زير می يابد. اين پروتكل بر مبنای

 2،3روش شروع پیشگیری با دوز بسیار کم و يكبار در هفته -

 4روش درمان پلكانی و تدريجی کانادا -

 

 انه هموفیلی:الف( عنوان پروتکل درمان پیشگیر

 سال 15( و کمتر از %1زير   9و  8شديد )فاکتور  A,Bدر بیماران هموفیل  درمان پیشگیری از بروز خونريزی

Prophilaxis of bleeding in haemophiliac sever haemophia A,B (< 1% factor VIII,IX< 15 y/o( 

 

 : درمان های مختلفب( تعریف و تشریح 

 ر خونريزيهاي بيماران هموفيليدرمانهاي مرسوم د -الف

 درمان در بیماران هموفیلی به روشهای ذيل انجام میگیرد:

 emandDOn  ( در صورت لزومموردی يا) تخريب شديد ،  که علیرغم درمان پس از بیست سال پس از حمله خونريزی: درمان

 ه است(.روش بوداين م سنین برای تما درمان رسمی هموفیلی 93در ايران تا سال ) 1مفصلی ايجاد خواهد شد.

  Home Therapy:)مستندسازی های مربوطه  نوعی روش ترجیحی از درمان موردی است که شروع درمان و )درمان در منزل

   در اسرع وقت در منزل انجام میگیرد که باز هم پس از بروز خونريزی است.

 وگیری از خونريزی بوده و قبل از بروز خونريزی تزريق )پیشگیری از بروز خونريزی(: اين روش درمانی جهت جل پروفیلاکسی

 فاکتور توصیه می شود و به انواع زير طبقه بندی می شود:

پیشگیری موقت و کوتاه مدت: برنامه درمان صرفا بدلايل خاص و جهت پیشگیری از برخی خونريزی ها در دوره های کوتاه  .1

 هفته سال( می باشد انجام میشود.  45ثر حداکهفته های سال ) % 85و منقطع که جمعا کمتر از 
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 .هفته سال( با دوزاژ و برنامه منظم ادامه دارد 45در تمامی سال )حداقل در  پیشگیری منظم و دراز مدت: برنامه درمان مستمراً .2

 اين روش بسته به موقعیت شروع درمان به سه نوع تقسیم میشود:

قبل از هرگونه يافته بالینی و تصوير برداری از آسیب مفصلی در کلیه  : شروع برنامه درمانیپیشگیری منظم مستمر اولیه .2.1

مفاصل در و قبل از دومین خونريزی خونريزی مفاصل بزرگ صورت می گیرد و اولین دوز پیشگیرانه بعد از اولین 

 سالگی انجام می شود.  3قبل از سن   و نیزبزرگ 

بل از هرگونه يافته بالینی و تصوير برداری از آسیب مفصلی در : شروع برنامه درمانی قپیشگیری منظم مستمر ثانويه .2.2

کلیه مفاصل بزرگ صورت می گیرد و اولین دوز پیشگیرانه بعد از دومین خونريزی بالینی مفاصل بزرگ يا بعد از 

 سالگی انجام می شود.  3شروع 

تصويربرداری در ساختمان غضروفی  : شروع برنامه درمانی بعد از بروز آسیب بالینی وثالثه پیشگیری منظم مستمر .2.3

يا آسیب ساير مفاصل صورت  حداقل يكی از مفاصل و با هدف جلوگیری از تخريب بیشتر و/ استخوانی مفصلی در

 میگیرد.

 .مچ پا و شانه است ،آرنج ،مفاصل زانو ملشا ،مفاصل بزرگ* 

 د.شبامی د فوق( )ذکر شده در بن بزرگمفاصل مفاصل، شامل کلیه مفاصل به استثنای ساير * 

 

 ضرورت انجام پروفيلاکسي با دوز پايين در ايران: -ب

دارند  1U/CAPITAمقدور بودن براساس توصیه رسمی منابع علمی: در کشورهايی که مصرف فاکتور با میزان بیش از  (1

دوز بالا در کشورهای با روش های با  روش های با دوز پايین نه تنها مقدور بوده بلكه در متون معتبر و مرجع توصیه میشود.

 .5توصیه شده است U/CAPITA 3-1ن و ساير پروتكل های بینابینی در مصارف بی U/CAPITA 3مصرف بیش از 

روشهای با دوز پايین نه تنها در طولانی مدت بلكه در کوتاه مدت و میان مدت نیز از نظر صرفه اقتصادی کوتاه مدت:  (2

 .اقتصادی مقرون به صرفه است

نتیجه کاهش تخريب مفصلی و بهبود کیفیت  درفیت زندگی و صرفه اقتصادی بلند مدت: کاهش دفعات خونريزی وبهبود کی (3

 6تاخیر و کاهش نیاز به اعمال جراحی تعويض مفصل تا دهه پنجم و ششم  زندگی بیماران با

ارزيابی کیفیت زندگی تراز شده  با متعدد بعمل آمدهمروری ثابت شده در مطالعات  ( بالاترCost – Utility) فايده-هزينه (4

QALY با  و بر اساس آخرين مطالعات مرور سیستماتیک موجود در خصوص هزينه اثر بخشی روش های موجود استاندارد(

 7،8،9،10دوز بالاتر از برنامه کشوری( به صرفه بودن پروفیلاکسی را تايید میكنند.

یص داده شده : شروع زودرس پروفیلاکسی با دوز کم بعنوان يک متغیر کاهش ريسک بروز مهار کننده ها در بیماران تازه تشخ (5

هزينه ترين و شديد ترين عارضه درمان هموفیلی در بیماران تازه  مستقل سبب کاهش ريسک بروز مهارکننده بعنوان پر

 2،11تشخیص داده میشود.
 



                                                                                                                                             

      

5 

 

 :روش و برنامه درمانی 

o :شرايط انتخاب بيماران براي درمان پيشگيرانه 

ماه گذشته در پرونده داشته  3شديد بدون مهارکننده: کلیه بیماران بايد يک تیتر آنتی بادی منفی در  Bو  Aفیلی همو (1

که سابقه بروز مهارکننده دارند ولی بعدا تیتر آنها منفی شده باشد بايد حداقل دو تیتر منفی در  بیمارانی باشند.

 روز مواجهه داشته باشد. 10دو تیتر منفی به فواصل  ماهه علیرغم دريافت فاکتور انعقادی و/يا 3فواصل 

 سال می باشد.( 15)اين درمان صرفاً برای کودکان زير  سال 15رعايت سن پايان  (2

پايان آن بسته به منابع موجود و مجوز وزارت و  باشد میسالگی  15بعبارتی شروع اين پروتكل در سنین قبل از تبصره: 

 .می باشدمتبوع 

o الدين :رضايت مكتوب و 

  به انجام تزريقات وريدی قبل از بروز خونريزی با آگاهی ازعوارض تزريقات از رگ محیطی 

  رعايت دفعات مراجعه در هفته و استمرار درمان 

  تكمیل فرمهای ثبت درمان 

 

o :مباني درمان 

  ثالثه ثانويه/ / اولیه اعم از  مستمر پروفیلاکسی (1

  پلكانیمبتنی بر روش تنظیم شروع و ادامه با دوز پايین و دفعات کم  (2

 روز مواجهه اول درمان 50در حداقل  مبتنی بر داروهای پلاسمايی (3

 

o ثبت گزارشات: 

جهت ارزيابی های دوره ای فرآيند درمان از جنبه های  و سالیانه سامانه بصورت مستمر ثبت اطلاعات ضروری در پرونده/

روش پلكانی  ،تكل )اعم از عدم رعايت دوزاژ يا دفعات تزريقبالینی و مديريتی ضروری است. در صورت عدم رعايت پرو

 .شودمی عدم وارد کردن اطلاعات از تحويل فاکتور به مرکز مربوطه خود داری و غیره( و نیز در صورت  افزايش دوز

 بزرگنمره راديولوژيک مفاصل و  نمره بالینی 

 نمره کیفیت زندگی 

  :سیر درمان  در سابقه/ کتورانتی بادی ضد فتیتر آ ،وضعیت ويرولوژیآزمايشات دوره ای 

 و داروهای مصرفی بیماری های همراه 

  تعدا د مراجعات سرپايی بدلیل خونريزی و درمان آن(ABR)  

 در يكسال گذشته تعداد روزهای بستری ناشی از بیماری هموفیلی يا درمان آن 

 تعداد و مشخصات ويال های مصرفی 
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 رائه خدمتارزیابی حین  ا 

 شديد  Aبرنامه درماني پروفيلاکسي در هموفيلي  -1ماره ل شجدو

 † تشدید درمانمرحله دوم  † تشدید درمانمرحله اول  دوزاژ شروع گروه

يا  خونريزی مهم نسج نرم /

 ∞مفصلی نداشته اند 
- - - 

يا  خونريزی مهم نسج نرم /

هر ه ولی ب، مفصلی داشته اند

 دلیلی فاکتور نگرفته اند

 Unit/kg 25* 

 يک بار در هفته

Unit/kg 25* 

 دو بار در هفته

Unit/kg 25* 

 سه بار در هفته

 روز مواجهه 50 ≥گروه   
Unit/kg 25* 

 يک بار در هفته

Unit/kg 25* 

 دو بار در هفته

Unit/kg 25* 

 سه بار در هفته

 روز مواجهه  50<گروه 
Unit/kg 50 -25* 

 يک بار در هفته

Unit/kg 35 -25  

 تهدو بار در هف

Unit/kg 35 -25  

 سه بار در هفته

 

 :1جدول شماره  توضیحات

کلیه اقدامات جراحی مینور يا ماژور الكتیو از  : دراين بیماران بهتر است هیچ فرآورده انعقادی کنسانتره تا حد امكان تزريق نشود و∞

 بیمار تحت نظر باشد.به تعويق افتد و ترجیحا تا سال دوم زندگی بدون تزريق فاکتور و ... جمله ختنه 

 

برای جلوگیری از بروز  مجاز دوزاژ در هر روز با لحاظ کردن حداکثر دوز :روز مواجهه اول بیماران 50رعايت دوز پايین در *: 

واحدی در  250با توجه به اينكه ويالهای از سوی ديگر با توجه به سن و وزن پايین کودکان در اين بازه زمانی . ضروری استمهارکننده 

 ،ولی اگر در محاسبه تا يک ويال کامل مصرف نشد ؛معمولا رعايت اين حداکثر دوز مقدور است، اين دسته سنی غالبا استفاده می شود

عايت دوز پايين جهت ر افزايش داد. برای گرد کردن دوز تام تا حد يک ويال در هر نوبت دوز را Unit/kg 35می توان حداکثر تا 

ويالهاي  ،ويالهاي توزيعي به مراکز پيشگيري %20حداقل حتما سال و نيز جلوگيري از هدر رفتن دارو  5بويژه در کودکان زير 

  .باشدواحدي  250

 

 تغییر به مرحله اول و دوم مشروط به بروز يكی از شرايط زير است: شرايط تشديد درمان: :†

 رخ دهد میبايست تشديد  م بدون تروما يا علت جانبی علیرغم پیشگیری با برنامه فعلیبروز يک خونريزی خطرناک و مه

 درمان صورت گیرد.

  در طی سه خود بخودی و بدون تروما يا علت واضح در هريک از مفاصل  )تكراری يا غیر تكراری( خونريزی مفصلی  3بروز

 پیشگیری با برنامه فعلیعلیرغم ماه اخیر 

  پیشگیری با برنامه فعلیعلیرغم  در طی سه ماه اخیرخودبخودی و بدون تروما يا علت واضح م بافت نرم خونريزی مه 4بروز 
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تغییر می دهیم که يكی از تشديد کرده يا به عبارت ديگر از مرحله شروع به مرحله اول و از مرحله اول به دوم تنها در شرايطی برنامه را 

 سه حالت فوق رخ داده باشد.

 شديد  Bبرنامه درماني پروفيلاکسي در هموفيلي  -2 شماره جدول

 †مرحله اول تغییر دوزاژ شروع گروه

 - - يا مفصلی نداشته اند  خونريزی مهم نسج نرم /

علیرغم  ،يا مفصلی داشته اند خونريزی مهم نسج نرم /

 .تعداد روز هايی که تا کنون فاکتور گرفته اند

Unit/kg 50 -30* 

 يک بار در هفته

Unit/kg 50 -30* 

 دو بار در هفته

 

 :2شماره  جدول توضیحات

ترجیحا . اکنون ارائه نشده استت  B*: با توجه به اينكه پروتكل خاصی برای جلوگیری از بروز مهارکننده در پیشگیری اولیه هموفیلی

نافیلاکسی در آانعقادی با توجه به خطر  با حداقل دوز توصیه شده تا راند شدن برای يک ويال موجود اقدام گردد. شروع تزريق فرآورده

 درمانگاه مجهز انجام شود. ، درروز مواجهه اول 15تا  10اين بیماران بهتر است در

 است. A هموفیلی برنامه مانند درمان اول مرحله به تغییر شرايط: †

o :درمان خونريزي هاي موردي در حين پروفيلاکسي 

حاد مطابق برنامه ل جراحی در حین برنامه پروفیلاکسی درمان خونريزی يا ضرورت اعما در صورت بروز خونريزی و/ (1

 يابد. انجام گرفته و پس از بهبود کامل برنامه درمان پیشگیرانه ادامه میبسته جامع هموفیلی  بر اساس درمانی توصیه شده

حتی اگر با درمان مناسب ماه  6بار يا بیشتر خونريزی خود بخودی در يک مفصل در طی  3 در صورت بروز مفصل هدف ) (2

 12و حداکثر  4( برنامه کوتاه مدت پیشگیری تشديد يافته به مدت حداقل درد و محدويت حرکتی کاملا مرتفع شده باشد

، (synoviorthesis) اقدامات فیزيوتراپی تقويت عضلانی و افزايش محدويت حرکتی  با يا بدون سینوردزيسمراه ه هفته به

 :توصیه می شود

 فیلی در هموA  :مشابه پروتكل مرحله دوم تغییر می باشدUnit/kg 25 هسه بار در هفت 

  در هموفیلیB  :مشابه پروتكل مرحله اول تغییر می باشد Unit/kg 30-50   دو بار در هفته 

کاهش ا رپس از پايان درمان پیشگیرانه تشديد يافته موقتی )پروفیلاکسی مفصل هدف( می توان تدريجا دفعات تزريق هفتگی 

)مثلا در فردی که با . ولی نبايد به سطح درمان پیشگیرانه قبلی که بیمار در آن دچار مفصل هدف شده کاهش يابد ؛داد

 ،تحت درمان يک بار در هفته دچار مفصل هدف شده است پس از طی درمان پیشگیرانه کوتاه مدت مفصل هدف Aهموفیلی 

 (.ر در هفته کاهش دادحداکثر می توان ادامه پیشگیری را به دو با

واجد مهار کننده برنامه درمان پیشگیرانه  Bنیز بیماران هموفیلی  تیتر بالا و واجد مهار کننده با Aهنوز برای بیماران هموفیلی   (3

ولی در موارد خونريزی های مكرر از جمله خونريزی مفصل هدف  ؛مستمر با فاکتورهای میانبر انعقادی تايید نشده است

  میانبر انعقادی بايد انجام گیرد.پیشگیرانه کوتاه مدت با داروهای درمانهای 
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 ارزیابی بعد از انجام پروسیجر 

o  در بیماران هموفیلیA به درمان القا تحمل ايمنی تغییر  هارکننده در حین درمان پیشگیرانه،در صورت بروز م 

 مهار Aاهت درمان مذکور در بیماران هموفیلی برنامه درمان القا تحمل ايمنی( ولی با توجه به شب براساسمی يابد.)

توصیه میشود در اين دسته خاص از بیماران  ،با مرحله دوم تشديد پروتكل پیشگیری موجود 5کننده با تیتر کمتر از 

 روز در میان ادامه يابد.يک  Unit/kg50  درمان پیشگیرانه با دوز

o  در بیماران هموفیلیB در منزلبه درمان موردی  ن درمان پیشگیرانه،هارکننده در حیدر صورت بروز م (Home 

therapy )  .تغییر خواهد يافت 

o ی ثبت و گزارش منظم خونريز( هاABR,AJR) 

o سال 15بالای  بیمار به  سن صورت رسیدن رد قطع برنامه پروفیلاکسی 

 

 ارائهو جهت تجویز  پزشکیدانشگاه های علوم شده درمانگر هموفیلی مورد تایید و معرفی صاحب صلاحیت پزشکان د( 

 :خدمت

 بالغین فوق تخصص خون و سرطان کودکان/ -

 اطفال / داخلی ینمتخصص -

 (مورد تايید و معرفی شده دانشگاه های علوم پزشكی ،دوره ديده) پزشک عمومی -
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