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　　血管性血友病（ｖｏｎ　Ｗｉｌｌｅｂｒａｎｄ　ｄｉｓｅａｓｅ，ＶＷＤ）
是最常见的遗传性出血性疾病〔１〕，以反复皮肤、黏
膜出血为主要临床表现。由于 ＶＷＤ在临床表现
上有较大的异质性，在诊断上依赖特殊实验检查，
易被忽视或误诊。结合以往国内 ＶＷＤ 诊疗指
南〔２－４〕和国际 ＶＷＤ研究成果〔５－６〕，中华医学会血
液学分会血栓与止血学组制定了“血管性血友病诊
断与治疗中国专家共识（２０１２版）”，这将对我国
ＶＷＤ规范化临床诊治起到积极推动作用。

ＶＷＤ患者以皮肤黏膜出血为主要特征，但在
临床表现上有较大的异质性〔７－９〕。轻型患者可无
自发性出血，仅在外伤后出现出血难止。重症者除
自发性皮肤黏膜出血外，可发生关节、肌肉出血或
内脏出血，严重者危及生命。在临床实践中，需注
意与其他原因所致的出血相鉴别。由于在健康人
群中也存在不同程度的出血症状，ＩＳＴＨ建议采用
评分法定量评估患者的出血严重程度，如男性积分

≥３分，女性积分≥５分提示存在出血过多，需进行
相应的实验室检查〔１０〕。
本共识推荐 ＶＷＤ实验室检查分三个步骤进

行。筛选试验可鉴别血小板数量异常、凝血功能异
常等其他病因引起出血，对可疑ＶＷＤ患者进行诊
断试验。ＶＷＤ诊断试验推荐进行血浆ＶＷＦ抗原
（ＶＷＦ：Ａｇ）、血浆 ＶＷＦ 瑞斯托霉素辅因子活性
（ＶＷＦ：ＲＣｏ）、血浆因子Ⅷ凝血活性（ＦⅧ：Ｃ）测定。
对ＶＷＤ患者需进行分型诊断试验以准确分型。

ＶＷＤ诊断依赖临床表现和全面的实验室检
查。结合文献资料〔５〕，本共识推荐的诊断试验各指
标的阈值为血浆 ＶＷＦ：Ａｇ＜３０％、ＶＷＦ：ＲＣｏ＜
３０％、ＦⅧ：Ｃ＜３０％。这不仅可以减少正常人群血
浆ＶＷＦ水平变异的对诊断的影响，也尽可能提高
对ＶＷＤ的诊断效率。由于ＶＷＤ基因突变的复杂
性，目前在ＶＷＤ的诊断中不常规进行ＶＷＦ基因
突变检测。鉴于ＶＷＦ：Ａｇ和ＶＷＦ：Ｒｃｏ检测的变
异系数较大，因而在临床实际工作中进行重复检测

＊基金项目：江苏省临床医学中心（Ｎｏ：ＺＸ２０１１０２）；２０１２江
苏省临床医学科技专项（Ｎｏ：ＢＬ２０１２００５）

１苏州大学附属第一医院 江苏省血液研究所 卫生部血栓与
止血重点实验室（江苏苏州，２１５００６）

常常很有必要，诊断或排除ＶＷＤ不应该只根据单
次实验室的检测值，除非大大低于正常值的下限。
在临床实践中，按上述标准诊断３型和２型 ＶＷＤ
多无困难，但１型 ＶＷＤ的诊断有时较为麻烦，尤
其是当血浆ＶＷＦ水平持续低于正常水平低限时。
尽管血浆ＶＷＦ水平受到血型、激素、年龄及应急
等多种因素影响，如患者血浆 ＶＷＦ水平＜３０％、
有明显的出血症状及阳性家族史者，可诊断为１型
ＶＷＤ〔１１〕。

ＶＷＤ需与血小板型 ＶＷＤ、获得性 ＶＷＤ、血
友病等相鉴别。血小板型 ＶＷＤ因血小板膜糖蛋
白ＧＰＩｂ链突变导致与 ＶＷＦ结合能力增强所致，
患者血小板与正常血浆混合后，也能被低浓度的瑞
斯托霉素诱导血小板聚集，借此可以与２Ｂ型ＶＷＤ
鉴别。获得性 ＶＷＤ常继发于良性或恶性Ｂ细胞
疾病、自身免疫性疾病、甲状腺功能减退症、恶性肿
瘤、药物（如丙戊酸钠，环丙沙星）等，患者血浆中抗
ＶＷＦ抗体诱发ＶＷＦ清除加速。３型ＶＷＤ和２Ｎ
型ＶＷＤ患者血浆因子Ⅷ活性显著降低，在临床表
现和实验室检查等方面与血友病相似，需注意鉴
别。建议将血浆 ＶＷＦ水平测定作为血友病筛查
项目之一，排除ＶＷＤ可能。

ＶＷＤ治疗目的是预防和控制出血。治疗策略
包括非替代治疗（如ＤＤＡＶＰ、抗纤溶药物）和使用
含ＶＷＦ组分的浓缩物进行替代治疗。ＶＷＤ治疗
方案的选择取决于 ＶＷＤ类型及其严重程度。建
议对初诊的ＶＷＤ患者进行ＤＤＡＶＰ诊断性治疗，
以判断对ＤＤＡＶＰ的反应情况，并为今后的治疗选
择提供依据。抗纤溶药物能够稳定止血栓，可以作
为重要的ＶＷＤ辅助治疗措施，主要用于皮肤黏膜
出血和月经出血过多患者。ＶＷＤ替代治疗首选中
纯度因子Ⅷ浓缩物，调整剂量和时间主要依据出血
发生的部位和严重程度，使用剂量和监测以因子Ⅷ
活性单位数和血浆因子Ⅷ活性水平作为参照。
此次制定的 ＶＷＤ诊疗中国专家共识可能会

存在不完备之处，有待听取同仁们的意见，再版时
予以修订。
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第十四届全国实验血液学学术会议征文通知

　　第十四届全国实验血液学学术会议将于２０１３年１１月１５－１６日在上海召开。会议由中国病理生理学
会实验血液学专业委员会主办，上海交通大学医学院附属瑞金医院上海血液学研究所承办。会议主题包括
血液肿瘤生物学和靶向治疗、干细胞和造血调控、血栓和血管生物学、血液免疫学等。本次大会采用特邀报
告、大会发言和分会讨论的形式，邀请国内外血液学领域著名专家学者就目前血液学研究的热点问题进行
广泛交流。
征文内容：以血液肿瘤生物学和靶向治疗、干细胞和造血调控、血栓和血管生物学、血液免疫学为主题，

涵盖白血病、造血干细胞移植、干细胞发育、淋巴瘤／骨髓瘤、骨髓增生异常综合征，红细胞疾病、止凝血疾病
等血液系统疾病基础和临床研究。
征文要求：凡未在全国性公开刊物上发表的论文均可投稿；征文要求５００字左右摘要１份。按标题、作

者单位、姓名、联系方式（通讯地址、联系电话、电子邮箱）、研究目的、方法、结果、讨论与结论撰写，摘要中不
要附图、表。截稿日期：２０１３年８月１５日（以网上投稿时间为准）。论文审定后，将于２０１３年９月发第二轮
通知。
大会专设青年论坛，论文要求第一作者必须是１９７３年１月１日以后出生的血液专业的青年医学工作

者，并且是课题的主要完成者，通讯作者同意并推荐，投稿时请注明“青年论坛”。
投稿方式：本次大会只接受网上投稿，统一采用 ＷＯＲＤ文档，注明“２０１３会议征文”，以附件形式发送

ＥＭＡＩＬ至大会邮箱：ｃｓｅｈ２０１３＠１２６．ｃｏｍ，不接受任何邮件投稿和纸质投稿。联系人：田伊俐（电话：０２１－
３４１８７１９２，传真：０２１－６４７４３２０６）。
本次会议已列入国家级继续医学教育项目，与会代表将获得国家级Ｉ类学分１０分。欢迎国内外同行

踊跃投稿，莅临参会。
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