
یا توسط اورژانس رسیدگی  درمان صحیح بیماران ھموفیلی کھ بھ ھر دلیل در اورژانس مراکز درمانی حضور می یابند 
جھت پاسخ بھ این حاضر راھنمای توجھ خاصی را می طلبد کھ .درمان قرار می گیرندھای پیش بیمارستانی تحت مراقبت و 

.نیاز طراحی گردیده است

:اصول و مبانی کلی تشخیصی درمانی -الف
:بالینینکات مھم در ارزیابی١- الف

.توام استبیدیتی بالایگزینی فاکتور با موربایستی بدون فوت وقت صورت گیرد چرا کھ تاخیر در جاتریاژ این بیماران .١

نکتھ قابل توجھ نرمال بودن معاینھ . اساس درمان در یک خونریزی احتمالی تنھا بر اساس تاریخچھ بالینی می باشد.٢
بنابراین .فیزیکی در مراحل اولیھ خونریزی در بیمار ھموفیلی است کھ می تواند بھ سادگی درمانگر را بھ اشتباه اندازد

.ورت گیرد توصیھ میشود با شک بھ خونریزی تزریق فاکتور ص
د تجویز فاکتور در اگر آنان اظھار می دارند کھ مشکوک بھ خونریزی ھستن. بیمار یا ھمراه وی را باور داشتھ باشید.٣

.نظر گرفتھ شود
گرچھ این امر .توصیھ می گرددو یا ھماتولوژیست آنکال آشنا بھ ھموفیلی قویاَ بیمار مشاوره با ھماتولوژیست درمانگر .۴

.ر تجویز فاکتور بھ میزان مناسب بھ بیمار شودنباید سبب تاخیر د
در یک . در صورتیکھ علائم مانند درد شدید اندام،تنگی نفس و کاھش سطح ھوشیاری پس از تزریق فاکتور انعقادی .۵

:باید قرار گیردموارد زیر مد نظر بیماری بدون علائم فوق الذکر شروع شده باشد ھمواره احتمال
و حتی آنافیلاکتیک در مصرف فاکتورھای انعقادیبروز واکنش ھای آلرژیک 

)آنتی بادی مھارکننده(ادامھ خونریزی و تشدید علائم بھ دلیل مقاومت بھ فاکتور تزریق شده
ھمانند پارگی آنوریسم یا سایر وضعیت (وجود یا گسترش علت موضعی خونریزی فارغ از وضعیت انعقادی بیمار

)ھایی کھ نیازمند مداخلھ جراحی است
دوزاژ کم دارو یا تشخیص غلط ارائھ شده اولیھ توسط بیمار

فاکتور و پدیده ھای ترومبوتیکمصرف بیش ازحد

پاراکلینیکاقدامات تشخیصی ٢–الف 

تجویز فاکتور با دوز مناسب قبل از ھرگونھ اقدام تشخیصی قویا توصیھ می گردد و انجام ھرگونھ بررسی از قبیل .١
CTSCANز آن صورت می گیردو عکسبرداری پس ا.

.بررسی رادیولوژیک توصیھ نمی شودحادبرای ھمارتروز .٢
بدون تزریق میزان مناسب )جراحی،پونکسیون نخاعی و غیره(ھرگونھ اقدام و پروسیجر تھاجمی تشخیصی یا درمانی .٣

تھاجمی مذکور، در چنین مواردی بستھ بھ ضرورت، فوریت و میزان خطر اقدام .ممنوع استفاکتور درمانی انعقادی
بھتر است حداقل از نرمال شدن تست ھای روتین انعقادی پس از تزریق فراورده در صورت امکان مطمئن 

و اگر فرصت و امکان بررسی بیشتر وجود داشتھ باشد، سطح فعالیت فاکتورھای )BT,PT,PTTشمارش پلاکت،.(شد
.ھموستاتیک نایل شده باشدانعقادی و اندکس ھای تشخیصی بیماری اصلی بھ حداقل قابل قبولِ 

مگر با .نمی باشدPT,PTTھموفیلی نیازی بھ انجام بررسی ھای روتین ھمچون مسجل برای بیماران با تشخیص .۴
.درخواست ھماتولوژیست بیمار

تست ھای "بیماران واجد آنتی بادی مھارکننده"درصورت ضرورت برای اقدامات تشخیصی و درمانی تھاجمی در.۵
.نخواھد بودکمک کننده ) PTT,PT,BT(ی روتین انعقاد

اندیکاسیون ھای تزریق فاکتور ٣–الف 

)درد،تورم،گرمی موضعی،لنگش،محدودیت حرکتی در مفصل(ھرگونھ شک بالینی بھ ھماتوم یا ھمارتروز.١
.ھرنوع صدمھ جدی بھ سر،گردن،دھان و یا چشم ھا و یا وجود شواھدی از ھر نوع خونریزی در این نواحی.٢
.رد شدید و یا غیرطبیعی خصوصا بھ دنبال سابقھ تروماسرد.٣
.ھرنوع تورم و یا درد شدید در ھر ناحیھ ای از بدن.۴



.سوچور و ھموستاز داشتھ باشندزخم ھای باز کھ نیاز بھ اقدام جراحی از قبیل .۵
.سابقھ ھرنوع ترومایی کھ می تواند منجر بھ خونریزی داخلی گردد.۶
یھرنوع اقدام تھاجمی یا جراح.٧
.خونریزی شدید و غیر قابل کنترل از ھر ناحیھ از بدن.٨
خونریزی گوارشی .٩

)کوفتگی شدید(Sprainsشکستگی ھای حاد و .١٠
ھرگونھ درد شکمی ، لنگش،کمردرد و محدودیت حرکتی در مفصل ھیپ.١١

:نکات مھم شروع درمان : ۴_الف

.در نظر گرفتھ شود% ٠فاکتور در ھر خونریزی کھ میزان فاکتور انعقادی فرد نامشخص است سطح .١
فراورده ای دور ریختھ (دوز فاکتور مورد نیاز بیمار جھت جلوگیری از ھدر رفتن فاکتور با اندازه ویال ھماھنگ شود .٢

)نشود
تروماتیزه کردن بیمار منجر بھ تشکیل ھماتوم در محل .ماھرترین فرد بخش جھت رگ گیری بیمار ھموفیلی اقدام کند.٣

.مزبور می گردد

پشت دست ھا، پشت پاھا در اولویت رگ ھای دیستال.گھای عمقی ھمانند ناحیھ گردن،ران پرھیز گردداز رگ گیری ر.  ۴
.باشند می 

.در موقع رگ گیری از وارد نمودن فشار زیاد جھت فیکس کردن بچھ جلوگیری شود. ۵

اگر بیمار رگ مناسب ندارد با توجھ بھ ضیق اورژانسsetupھرچند اولویت، استفاده از آنژیوکت است  با توجھ بھ . ۶
.وقت با اسکالپ دوز اول تزریق گردد

.درصورت لزوم قبل از آن تزریق فاکتور صورت پذیرد. از تزریق عضلانی خودداری گردد. ٧

بھ جھت کاھش درد . استفاده از ترکیبات حاوی آسپیرین ، بروفن و سایر مسکن ھای غیر استروئیدی ممنوع می باشد. ٨
.وکسیب و نھایاتاَ ترامادول توصیھ می شودک، درمرحلھ بعد سلاستفاده از استامینوفن و کدئین ترتیب 

.قابل ذکر است کھ در بسیاری از بیماران در ھنگام مراجعھ فاکتور ھمراه خود دارند کھ توصیھ بھ مصرف آن می شود. ٩

گذشتھ باشد ناز زمان تھیھ آن ساعت ٣اند در صورتی کھ گاھی بیماران فاکتور مصرفی خود را در منزل حل نموده. ١٠
.توصیھ بھ مصرف آن می شود

.در ھمارتروزھای حاد اقدامات زیر قبل یا توام با تزریق فاکتور انعقادی صورت گیرد

RICE:

:Restبی حرکتی و استراحت مفصل، آتل گیریاستراحت ،

Ice Compression:استفاده از کمپرس یخ

:Elevationعدم راه رفتن،آویختن دست بھ شانھ و گردن(برروی مفصل مربوطھ،اریبالا بردن اندام مبتلا،عدم وزن گذ(...

توصیھ می شودیا ویلچردر ھمارتروز ھای اندام تحتانی استفاده از عصا



غیر اختصاصی خونریزیاستفاده از بندآورنده ھای :۵–الف 

.حفره دھان و بعضا زخم ھای باز خونریزی دھنده می توان از آنھا استفاده نموددر خونریزی ھای بینی 

:آنتی فیبرینولیتیک ١-۵

ترانسامیک اسید آنتی فیبرینولیتیک موجود در کشور می باشذ  کھ جھت ایجاد لختھ در خونریزی ھای غشاء مخاطی -
.با تزریق فاکتور از آنھا بھره بردکاربرد دارد و می توان بھ تنھایی و یا در موارد شدیدتر توام 

.در ھماچوری استفاده از این عوامل ممنوع است-

اطفال و بزرگسالان

.روز٣-٨ساعت برای ٨ھر 25mg/kgدوز خوراکی 
.ساعت٨ھر mg/kg25-10دوز وریدی  

:بند آورنده ھای موضعی : ٢-۵

در بازار ایرانمعرفی انواع عوامل بندآورنده موضعی موجود -١جدول 

عکسمورد استفادهویژگینام محصول
پودربندآورنده خونریزی کیتوھم

استریل و قابل جذب برای کلیھ 
خونریزی ھا کاربرد 

دارای اپلیکاتور قابل .دارد
انعطاف

 زخم ھای
زیرجلدی مخاطی

 قابلیت استفاده
روی پانسمان 
ھای موضعی

پد سلولزی اکسیده شده دارای کیتوسل
خاصیت بند آورندگی 
خونریزی می باشد

مخاطی-زخم ھای جلدی

SUN TOUCH فرآورده سلولزی درصورت
برخورد با خون بھ صورت ژل 

در می آید

 زخم ھای
زیرجلدی مخاطی

 قابلیت استفاده
روی پانسمان 
ھای موضعی

تامپون استوانھ ای بندآورنده سوپر اپی سل
خونریزی بینی مخصوص 

بزرگسالانکودکان و 

خونریزی بینی



دنتامپ و دنتال سل 
Dental cell

تامپون چھارگوش بندآورنده 
خونریزی دندان نرم و قابل 

انعطاف

خونریزی دندان و 
مخاط دھانی

Traumastem
Powder

پودر جھت بندآوردن 
خونریزی ھای سطحی

 خونریزی ھای
جلدی مخاطی

 قابلیت استفاده
روی پانسمان 
ھای موضعی

Celox Gauze گاز ھموستاتیک موثر در
بندآوردن خونریزی

زخم ھای جلدی مخاطی

Celox
Granvles

خونریزی جلدی Celoxگراپول پودری 
مخاطی

 قابلیت استفاده
روی پانسمان 
ھای موضعی

Celox A راه سریع با استفاده از
اپلیکاتور جھت استفاده از 

در زخم ھای Celoxگرانول 
عمقی کاربرد دارد

قابلیت استفاده در 
خونریزی زخم ھای 

عمقی

Celox Nose
bleed dressing

جھت Celoxپانسمان 
خونریزی بینی ھربستھ حاوی 

۵pad بوده کھ بھ راحتی
داخل بینی قرار می گیرد

خونریزی بینی

Glubran Tiss چسب استریل مایع آماده بھ
زخم ھا مصرف جھت استفاده

مانند پانسمان الاستیک روی 
زخم را می گیرد

خونریزی ھای جلدی 
مخاطی

Beriplast.set
Combi

جراحی
قلب،ارتوپدی،جراحی توراکس

چسب فیبرینی حاصل از 
فرآورده ٢مخلوط کردن 

فیبرینوژن (مستقل پلاسمایی 
)و ترومبین

کاربرد در خونریزی 
جلدی، ھای

مخاطی،جراحی ھای 
عمقی و ماژور



برنامھ ترخیص: ۶- الف

ساعت پس از تجویز فاکتور در ١اگر شرایط بالینی بیمار بھ حدی مناسب است کھ نیاز بھ بستری در بیمارستان ندارد حداقل 
ترجیحا ھماتولوژیست آشنا بھ ترخیص بیمار در ھر حال منوط بھ معاینھ دقیق پزشک اورژانس و . اورژانس تحت نظر بماند 

.ھموفیلی می باشد

بیمار با توضیح علائم ھشدار و توصیھ اکید کھ در صورت بدتر شدن شرایط بیمار سریعا بھ بیمارستان مراجعھ کند قابل ترخیص 
.است

:علائم ھشدار 

)گوارشی،ادراری، دھان و بینی(خونریزی شدید از غشاء مخاطی .١
یا کاھش محدوده حرکتی مفصل و لنگشدرد شدید، گرما، تورم و .٢
سردرد.٣
.تغییر در سطح ھوشیاری، کاھش بینایی،بلع مشکل یا دردناک.۴
.در صورت وجود تھوع، استفراغ و دردھای شکمی.۵

ترکیب کردن پودر برای آماده کردن محلول برای تزریق فاکتور:٧- الف

گرم کنید تا بھ دمای اتاق یا تدریجاَ در داخل دست یا دمای محیط را ) آب استریل برای تزریق(ویال حلال باز نشده.١
.برای مثال با استفاده از حمام آب برای مدت چند دقیقھ.برسدc◦٣٧ماکزیمم 

درپوش محافظ را از روی ویال پودر و ویال حلال بردارید و درپورش ھای لاستیکی ھردو ویال را ضدعفونی .٢
.قرار دھیدویال ھا را روی یک سطح صاف .کنید

.با توجھ بھ اینکھ ھر محصول دارای رابط مخصوصی می باشد بھ بروشور مربوطھ مراحعھ فرمایید.٣

بھ اھستگی حرکت ∞توجھ داشتھ باشد از تکان دادن شدید ویال دارو پرھیز کنید و با حرکات چرخشی بھ صورت .۴
.دھید تا محلول یکدست و شفافی تھیھ شود

.است کھ از کف کردن فرآورده جلوگیری شودتوجھ بھ این نکتھ ضروری .۵
.دارو بایستی با فیلتر مخصوص کشیده شود کھ توصیھ بھ مراجعھ بھ بروشور می شود.۶
.بھ آرامی سرنگ را بھ اسکالپ داخل فرآورده متصل نمایید و بھ صورت وریدی و آھستھ تزریق نمایید.٧
ره انفوزیون وریدی نشده و تنھا محلول حاصلھ از بھ ھیچ وجھ فرآورده ھای انعقادی داخل سرم، میکروست و غی.٨

.توصیھ شده تزریق وریدی شودفرآورده و حلال آن مستقیماَ و با سرعت مناسبترکیب 



:بدون مهارکننده Bو Aهموفیلیاورژانس دردرمان-ب
فراورده درمانی انتخابی فاکتور ) براساس گفتھ بیمار و ھمراھان و یا کارت پرونده معتبر ھمراه(بدون مھارکننده Bو Aھموفیلی 

VIII وIX فقط برای ھموفیلی(اتپرسیپیتانعقادی کنسانتره اعم از پلاسمایی و نوترکیب است کرایوA ( وFresh Frozen
plasma)برای ھموفیلیA وB (باشد و امکان تھیھ بھ موقع آن ناستفاده می شود کھ فاکتور انتخابی در دسترس فقط در مواردی

پلاسما و ساعت٨تا ۶ھر کیلوگرم وزن بدن۵کرایو حدود یک واحد بھ ازائ دوز اولیھحداقل میزان مصرف(.مقدور نباشد
تا ساعت یکبار ٢۴تا ١٢پاسخ بیمار ھر حجم دریافتی و بھ فواصل متناسب با تحمل سی سی بھ ازاء ھرکیلو گرم وزن بدن٢٠

)   می باشدزمان رسیدن بھ مرکز مجھز 

.صورت پذیرد)دقیقھ/واحد١٠٠(3ml/minبایستی طی FIXو FVIIIتزریق :نکتھ مھم

دوزاژ توصیھ شده درمانی در انواع خونریزی ھا -٢جدول 

محل خونریزیسطح ھموستاتیک فاکتورVIIIunit/kgفاکتور IXunit/kgفاکتور 
40 IU/kg20 IU/kg40%١(عضلھ بافت نرم(

40 IU/kg20 IU/kg40% خونریزی از غشای مخاطی
)٢() دندان،بینی،لثھ(

100IU/kg50 IU/kg100% خونریزی عضلات
ایلیوپسواس و 

)٣(رتروپریتوئن
40 IU/kg20 IU/kg40% خونریزی پایدار و شدید

مجاری ادراری کھ بھ 
و مایع کاملاستراحت 

)۴(درمانی پاسخ نداده باشد
60 IU/kg30 IU/kg60% ھمارتروز

100 IU/kg50 IU/kg100سر،گردن و گلو

:توضیحات جدول 

.در صورت تورم،درد شدید ساق یا ساعد و یا بی حسی دست یا پا بررسی از لحاظ کمپارتمان سندرم ضروری است)١(
از بند آورنده موضعی استفاده . دقیقھ تحت فشار قرار داده شود٣٠-٢٠درصورت خونریزی از بینی موضع حدود)٢(

.شود و در صورت عدم پاسخ دھی تزریق فاکتور مدنظر قرار گیرد
لذا سطح فاکتور . و رتروپریتوئن می باشدواسسایلیوپبررسی از لحاظ خونریزی عضلات شکم،ران، پشت نیازمند )٣(

علائم این خونریزی می تواند مانند .ھماتولوژیست آنکال رسانده شودو بھ اطلاعرسانده شود % ١٠٠بایستی بھ 
درد (و یا خونریزی عضلانی)مفصل ھیپ،لنگشو بی حرکتی در fixدرد مفصل ھیپ ، (خونریزی ھای مفصلی 

.باشد...)شکمی،خم شدن بھ جلو و 
کامل و برقراری دیورز و  استراحت تاسیونتزریق فاکتورھای انعقادی با ھیدراھرگونھ خونریزی ادراری باید قبل از )۴(

تزریق فاکتور انعقادی تنھا با .ساعت تحت نظر باشد و از مصرف آنتی فیبرینولتیک اجتناب گردد٢۴مطلق حداقل 
.نظر ھماتولوژیست مجاز می باشد

Aبرای ھموفیلیIU/kg۵٠شدید و متوسط دوز مناسب Bو Aبھ طور کلی در صورت خونریزی شدید در ھموفیلی )۵(
در ٢۵- IU/kg۴٠کمتر و تا حد دوزخفیف این Aبدیھی است در ھموفیلی .می باشدIU/kg120-100و 

.می باشدBدر ھموفیلی ۶٠- IU/kg٩٠وAھموفیلی
در .با توجھ بھ اینکھ این راھنمای درمانی تنھا در خصوص خونریزی ھای اورژانسی و خطرناک تھیھ شده است)۶(

و دسموپرسین توضیحی داده نمی DDAVPمورد اندیکاسیون، دوزاژ، روش استفاده و عوارض و احتیاطات مصرف 
.گرددشود و درصورت نیاز بھ اطلاعات بیشتر بھ رفرنسھای دیگر مراجعھ 



با مهارکنندهBو Aبیماران هموفیلی درمان اورژانس در–ج 
در . اتخاذ تصمیم درمانی مناسب جھت اینگونھ بیماران نیازمند مشاوره فوری با ھماتولوژیست و درمانگر بیمار می باشد

صورتیکھ بیمار دچار خونریزی شدیدی کھ تھدیدکننده حیات و یا تھدید کننده عضو بیمار می باشد، مطمئن ترین انتخاب 
) بستھ بھ شدت و اھمیت خونریزی(کیلوگرم/میکروگرم٩٠- ٢٧٠با دوز )Aryoseven(نوترکیب FVIIدرمانی استفاده از 

بستھ بھ شدت و (کیلوگرم /واحد٧۵- ١٠٠با دوز activate prothrombin complex concentrate (FEIBA)و 
ید و با توجھ بھ دیدگاه این راھنمای بالینی کھ درمان خونریزی ھای  شد.گزینھ درمانی مناسبی است) اھمیت خونریزی

ھر rFVII(Aryoseven)حداقل فواصل تزریق در مورد .حداکثر دوز در ھر دو دارو استفاده ی بیشتری دارد. بحرانی است
.)می باشد200IU/kgحداکثر دوز مجاز روزانھ فایبا .(ساعت می باشد۶-٨ھر FEIBAساعت و در مورد٢-۴

یا عوارض قبلی بیمار بھ آن فرآورده می /ملاک انتخاب ھریک از فرآورده ھا، در درجھ اول سابقھ پاسخ دھی و
در این موارد در خصوص سابقھ پاسخ بھ ھریک از این فراورده ھا استفاده از اطلاعات ھمراھان بیمارباشد لذا 

.جھت انتخاب فراورده مناسب می تواند کمک کننده باشد 

 مھم در مواردی کھ بیماران ھموفیلی نکتھBبھ احتمال بروز آنافیلاکسی و واکنش ھای با سابقھ مھارکننده با توجھ
انعقادی حتی ٩از مصرف فایبا بدلیل وجود فاکتور)مثبت مربوطھبخصوص در صورت وجود سابقھ (آلرژیک 

)حتیاطات لازمھو با رعایت اrFVIIaمگر درصورت عدم دسترسی بھ (المقدور خودداری شود 

با ) ترانس آمین(یبرینولیتیک ھا از مصرف توام آنتی فFEIBAاجتناب شود
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درمورد اختلالات انعقادي نادردرمان اورژانس –د

 انتخاب فراورده ھای درمانی

:در بیماری ھای نادر انعقادی بھ شرح زیر می باشدفرآورده ھای درمانی

Fresh Frozen Plasma تنھا فراورده  در دسترس قابل مصرف جھت کمبودFV و ھمچنین کمبود توامFV وFVIII
دسترس نمی باشد و یا در می باشد و البتھ در موارد اورژانسی سایر اختلالات نادر انعقادی کھ فراورده اختصاصی در

ده اختصاصی در دسترس نمی باشد و یا در مواردی کھ موارد اورژانسی سایر اختلالات نادر انعقادی کھ فراور
.تشخیص بیماری انعقادی مسجل نمی باشد قابل استفاده است

 و ھمچنین در اختلالات فیبرینوژن در صورتی کھ فراورده اختصاصی 13کرایوپرسپتات در موارد کمبود فاکتورھای
.در دسترس نمی باشد جایگزین مناسبی بھ شمار می رود

 ١٠و ٢،٧،٩کمپلکس پروتومبین شامل فاکتورھای(P.C.C) : ۴این فراورده در انواع مختلف و با غلظت ھای مختلف
سطح (®Uman complexفاکتوری ٣و ®Octaplexفاکتوری ۴فرم ٢فاکتور فوق در دسترس است کھ در ایران 

.موجود می باشد)بسیار ناچیز است٧فاکتور
 فاکتورVII1.2ویالھای (آریوسون فرم موجود در ایران است: نوترکیبmg,2.4mg (
 1000ویال ھای (فیبرینوژن کنسانترهmg(
 250فیبروگامین (کنسانتره ١٣فاکتورIU(
توصیھ بھ مصرفواع اختلالات خونریزی دھنده نادربرای تمام ان)ترانس آمین(آنتی فیبرینولیتیک ھا

.ساعت روزانھ می گردد۶ھر 1grو یا mg/kg 20-15ترانکسامیک اسید 
 خفیف حفره دھانی با استفاده از ...) حفره دھانی،بینی(بسیاری از موارد از خونریزی ھای مخاطی

قابل کنترل ھستند و فرد را بی نیاز از و بند آورنده ھای موضعی سامیک اسید یا سایر آنتی فیبرینولیتیک ھا کتران
.جایگزینی فاکتور می نمایند

 در خونریزی ھای مجاری ادراری و در مواردی کھ احتمال ترومبوز مطرح است توصیھ می شود از مصرف آنتی
.فیبرینولیتیک ھا خودداری شود

 بھ صورت ترانکسامیک اسیدبرای جلوگیری از خونریزی ناشی از جراحی و یا خونریزی ناشی از علل مامایی
.از جراحی باید مصرف گرددساعت قبل ٢خوراکی با داخل وریدی حداکثر 

امیک اسید توام با مصرف ترانکسPCC گو اینکھ تجربیات اخیر مصرف .باید صورت گیردنبھ علت خطر ترومبوز
یسک پایین ترومبوز توام بوده استبا رPCCترانسامیک اسید توام با 



شدید و جراحی ھای ماژور در بیماری ھای نادر راھنمای فراورده ھای مصرفی و دوزاژ آنھا در خونریزی ھای -٣جدول 
انعقادی

نوع اختلال 
انعقادی

خط دوم درصورت عدم دسترسی بھ خط اول
ملاحظاتخط اول

آفیبرینوژنمی
وفیبرینوژنمیپھای

Fibrinogen Conc. 50-100 mg/kg

ھردوروز یکبارتاتوقف خونریزی

Cryoprecipitate 1Bag for every 5-10 kg

یا              
FFP      15-25  CC/kg

ساعت١٢با فواصل ھر 

محلول انفوزیون فیبرینوژن باید -١
ساعت ٣تازه تھیھ شود و حداکثر تا 

.مصرف شود
٢-١گرم محلول ٨-٢مقدار -٢

mg/min۵درصد با سرعت 
انفوزیون گردد

ومبینرتکمبود پرو
PCC     20-40      IU/kg

)فاکتوری ترجیح دارد٣انواع (

:ساعت ادامھ یابد۴٨ھر درصورت نیاز
IU/PCC    10-20 kg

FFP      15-25  CC/kg
ساعت١٢با فواصل ھر 

FVFFP    15-25  ml/kgکمبود 
درصورت ادامھ خونریزی(

ml/kg10 ساعت١٢ھر(

درخونریزی ھای شدید توصیھ بھ 
پلاکت گرددزریقت

FVIIrFVIIaکمبود  30 µg/kg
دوز ٣ساعت حداقل برای ۶تا ۴ھر 

و Vوام فاکتور کمبود ت
VIII

FFP    15-25  ml/kg
FVIII   20-40 IU/kg

میشودساعت تکرار١٢درصورت لزوم ھر 
کمبود فاکتورھای 

Kوابستھ بھ ویتامین 
PCC    20-30   IU/kg

)فاکتوری ترجیح دارد۴انواع (
FFP 15-25 ml/kgPCC باید فاکتور ۴مناسب واجد ھر

دسترسی بھ لذا در صورت عدم باشد
موجود در PCCخط اول درمان،

بعنوان ( Uman Complex)ایران 
خط دوم درمان استفاده می شود

FXPCC    20-30   IU/kgکمبود 
)انواع سھ فاکتوری موجود ارجحیت دارد(

:ساعت ادامھ یابد٢۴ھر درصورت نیاز
IU/PCC    10-20 kg

ml/kgFFP 15-25

FXIکمبود 
____________

Tranexamic Acid  15-20  mg/kg ( IV)
(1gr every 6 hour)
FFP    15-25 ml/kg

دقت بھ عدم وجود ھماچوری در 
بیمار

FXIIIFXIII     10-40 IU/kgکمبود 
با احتساب زمان دریافت آخرین 

پروفیلاکسی و توجھ بھ خونریزی

FFP      15-25  ml/kg

Cryoprecipitate 1Bag for every  5-10 kg



در اختلالات خونریزی دھنده نادرخونریزی اورژانس دوران بارداری و زایماندرمان -۴جدول 

خط اولنوع اختلال انعقادی
خانم ھای :اختلالات فیبرینوژن

حاملھ با سطح فیبرینوژن کمتر از 
gr/lit0.5

دوران حاملگی پروفیلاکسی با
Fibrinogen   50-100   mg/kgدوبار درھفتھ

دوز روزانھ ادامھ میدھیم٣خونریزی زایمان تا در صورت عدم کنترل 
برای زایمان حین زایمان یا قبل از سزارینIU/kg40-20PCCکمبود پروترومبین

ساعت بعدIU/kg20 -10PCC۴٨درصورت لزوم 

FVFFPکمبود  15-25 ml/kgبرای زایمان حین زایمان یا قبل از سزارین.
وزد٣ساعت تا١٢ھرml/kg10FFPصورت لزومدر

دوز٣ساعت تا ۶تا ۴ھر FVIIAryoseven 15-30µ/kgکمبود 
FXPCCکمبود  20-40 IU/kg وزد٣درصورت لزوم تا حداقل
FXITranexamic Acid  15-20  mg/kg ( IV)کمبود  (1gr every 6 hour)

+
FFP    15-25 ml/kg

FXIII40کمبود  IU/kg -10Fibrogamminحین  زایمان
قبل از سزارین و یا حین زایمانFVIIIFFP  15-25  ml/kgو FVکمبود توام 

و ادامھ خونریزیلزومدر صورت
cc/kgFFP   10 40+ وزد٣ساعت برای ١٢ھر   IU/kg -20FVIII

کمبود فاکتورھای وابستھ بھ 
kویتامین 

PCC 20-30 IU/kgدوز٣حداقل برای

بھ فواصل متناسب با تحمل پاسخ FFP  15-20 ml/kgدر کلیھ موارد فوق در صورت عدم دسترسی بھ فاکتور انعقادی خاص 
.ساعت یکبار تزریق شود٢۴تا ١٢بیمار ھر 
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در بیماري فون ویلبرانددرمان اورژانس-ه

راھنمای مصرف فراورده ھا و دوزاژدر خونریزی ھای شدید بیماران فون ویلبراند-۵جدول 
دوزاژویال ھای موجود در کشور

)بروشور رسمی داروھابر حسب (

خط اول

Heamate 1200   Rco:IU )واحدفاکتورھشت ثبت شده۵٠٠روی جعبھ عدد  )
Heamate 600   Rco:IU )واحدفاکتورھشت ثبت شده٢۵٠روی جعبھ عدد  )

Heamate: 60-80 Rco:IU/kg Stat
سپس

Heamate: 40-60 Rco:IU/kg
و ساعت بستھ بھ پاسخ بیمار ١٢تا ٨ھر 

رساندن بیمار بھ مرکز درمانی
درصورت عدم وجود ھماچوری(

)ترانس آمین استفاده شود
*Wilate: 40-60 Rco:IU/kgدارند٨و RCOفاکتور از ھردوواحد۵٠٠ھمگی Wilateویال

سپس
Wilate: 20-40 Rco:IU/kg

Cryoprecipitate کیلوگرم وزن ٢حدودا یک کیسھ بھ ازای
بدن در ابتدا تزریق شود

خط دوم 
صورت در (

عدم دسترسی 
بھ فاکتورھای 

)کنسانتره
FFP 20تا حداکثر حجم مجازml/kg ٢در طی

ساعت تزریق شود
خط سوم

:زیر نویس جدول

 با توجھ بھ محاسبات ساده تر درمانگران خط اول در اورژانس ھا کھ با مصرفHeamate آشنایی ندارند بھتر است
.استفاده کنندWilateاز 

 با توجھ بھ عدم وجود فاکتورVIII درونزادendogen در بیمران فون ویلبراند خطر بروز حوادث ترومبوتیک در
.صورت مصرف مکرر و یا با فواصل کوتاھتر از معمول فاکتورھای کنسانتره وجود دارد

 ھر ویال فاکتورHeamate دارای برچسبی است کھ میزان فاکتور ھم براساسFVIII IU و ھم براساسVWF:RCO IU
.ذکر شده استکو فاکتور رسیتوستین واحد

دوزاژ داروھا باید براساس واحد رسیتوستین بھ ازای کیلوگرم وزن بدن تجویز شود.

:میزان فاکتور لازم جھت این بیمار .با خونریزی شدید و مقاوم بینی مراجعھ کرده است کیلوگرم ١٠کودک یک سالھ با وزن : ١مثال

Wilate، 60-40با دوز Rco:IU/kgمی باشد واحدی ۵٠٠ویال ١معادل
Heamate 80-60با دوز Rco:IU/kg معادل یک ویالRCO/250FVIII۶مورد نیاز می باشد٠٠.

:میزان فاکتور لازم جھت این بیمار .مراجعھ کرده است گوارشیبا خونریزی شدید کیلوگرم ۵٠سالھ با وزن ٢٠دختر : ٢مثال 

Wilate  60-40، با دوز Rco:IU/kgمی باشد لازم واحدی ۵٠٠ویال ۶تا ۴معادل
Heamate 80-60با دوز Rco:IU/kg ویال ٧تا ۵معادلRCO/250FVIII۶مورد نیاز می باشد٠٠.



:در خونریزیھای بیماری فون ویلبراندDDAVPراھنمای مصرف -۶جدول 

فون ویلبراند در صورت سابقھ پاسخ دھی قبلی بھ IIو Iقابل ذکر است کھ در خونریزی ھای خفیف و متوسط  تیپ 
DDAVP)با دوز ) دسموپرسینmcg/kg0.3 50بھ صورت داخل وریدی حل شده باCC دقیقھ تزریق ٣٠نرمال سالین در عرض

.گردد
).ممنوع است2Bتیپ استفاده از دسموپرسین بی فایده و در تیپ 2M/2Nذکر است در صورت محرز بودنقابل (

بطور کلی با توجھ بھ اینکھ مصرف دسموپرسین در خونریزی ھای خفیف و متوسط توصیھ می گردد و ھمچنین با توجھ 
حساس ناراحتی در شکم منجر گردد و ای، گر گرفتگی، لرزش و یا دتاکی کاربھ عوارض مصرف این دارو از جملھ 

مصرف دسموپرسین در شرایط ھمچنین با توجھ بھ خطر احتباس آب و نمک و بخصوص تشنج در کودکان و زنان باردار 
.خونریزی ھای شدید اورژانسی توصیھ نمی شود

فون ویلبرانددر درمان منوراژي
پروژستونی خط اول درمان در زنانی کھ دچار اختلال خونریزی دھنده - استروژنیوھای یتکنتراسپدرمان ھورمونی مخصوصا با 

.خیلی موثر ھستند٩راژی می باشد زیرا در افزایش سطح تمام فاکتورھای انعقادی بجز فاکتوروو من

درمانی باید خانم ھایی کھ دچار منورژای و یا ھرنوع خونریزی شدید واژینال ھستند قبل از اقدامVWDدرمان منوراژی در 
.توسط متخصص زنان معاینھ و ارزیابی شوند

راھنمای دوزاژ و نوع فرآورده مصرفی در منوراژی بیماران فون ویلبراند-٧جدول 

ملاحظاتخط دومخط اول
خانم ھایی کھ در حال حاضر قصد 

بارداری ندارند
قرص ھای ضدد بارداری ترکیبی 

انتخاب اول
IUD Levonorgestrelدرصورت عدم پاسخ دھی

Tranexamic Acid 10-25mg/kg
بھمراه

Wilate یاHeamate
برای ھر کدام۵دوز ذکر شده در جدول 

خانم ھایی کھ قصد بارداری دارند 
یا وضعیت نامعلوم است

Tranexamic Acid 10-25mg/kg
بھمراه

Wilate یاHeamate
برای ھر کدام۵دوز ذکر شده در جدول 



ان حاملگی و زایمانرزمد

انواع پاسخ دھندهمصرف دسموپرسین در خونریزی حین حاملگی ممنوع و در زمان زایمان برای بانوان مبتلا بھ.١
.و ناقلین فون ویلبراند با دوزاژ و نحوه صحیح مجاز استIIو Iتیپ 

درصد  معمولا در زمان زایمان ٣٠با سطح فاکتور بالای IIو مبتلایان بھ تیپ Iناقلین فون ویلبراند مبتلایان بھ تیپ .٢
در دوران چھ نیاز بھ تزریق فاکتور انعقادی و اقدامات  درمانی جایگزینی ندارند ولی درصورت خونریزی شدید 

.می توان استفاده کردHeamate , Wilateو چھ حین و پس از زایمان از فاکتورھای انعقادی حاملگی 
واحد بھ ازای ۶٠-۴٠با دوزWilate or Heamateدر زمان زایمان پیشگیرانھ باید فاکتور انعقادی IIIبیماران تیپ .٣

.باید تزریق شودکیلوگرم وزن بدن
.کولوژیست رسانده شودنیکلیھ بیماران باید در اسرع وقت بھ مرکز دارای ھماتولوژیست و ژ.۴
.ھت انجام سزارین آماده باشندخانم ھای ناقلی کھ مطمئن ھستند جنین مبتلا دارند بایستی ج.۵
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)گلنزمن، برنارد سولیرو سایر اختلالات پلاکتی: (اختلالات عملکرد پلاکتی -و
خطرناک و و یا خونریزی ھای مغزی )دھان،بینی،گوارش،ادراری(ختلالات معمولا خونریزی ھای مخاطی در این ا.١

.تھدیدکننده می باشند
در صورت اکیموز یا خونریزی ھای عضلانی اسکلتی معمولا اقدامی بیش از کمپرس یخ، پانسمان فشاری و عموما .٢

Transexamic Acid۵- بند الفک بھ.ر(.تا رساندن بھ مرکز مجھز و ھماتولوژیست ضرورت پیدا نمی کند(
کھ امکان استفاده از و یا در صورت خونریزی ھای گوارشی و زنان و ادراری تھدیدکننده حیاتدر خونریزی ھای .٣

وزن بدن ١٠kgواحد بھ ازای ھر ٢- ١وپ بھ میزان تزریق پلاکت ایزوگربنداورنده موضعی وجود نداشتھ باشد
:تجویز می شودمتناسب با شدت خونریزی

 پلاکت تزریق شده باید از نظر گروه خونیABO با گروه خونی دھنده ھم خوانی داشتھ باشد و در صورت عدم
.انتخاب گرددOاطلاع از گروه خونی دھنده پلاکت گروه 

 درصورت عدم دسترسی بھ گروه خونیO و عدم اطلاع از گروه خونی گیرنده تزریق ھر گروه خونی پلاکت تا
.تنھا در شرایط خونریزی ھای تھدید کننده حیات مجاز استتامین پلاکت مناسب

  رعایت ھمسانیRh در تزریق پلاکت در شرایط اورژانسی ضرورتی ندارد تنھا در صورتیکھ بھ دختر_Rh
بھ D)آنتی بادی ضد(ساعت اول بھتر است روگام٢۴در اسرع و قت و ترجیحا در طی .تجویز گردد+Rhپلاکت 

.مبیمار تزریق نمایی
 ھرچند از نظر علمی تزریق پلاکت کم لکوسیت و ترجیحاSingle donor بھ روش آفرزیس درصورت

و خطرناکدر شرایط اورژانسدسترسی بھ این فراورده ھا اولویت دارد ولیکن بھ دلیل اینکھ در غالب موارد 
.چ وجھ توصیھ نمی شوداصرار بھ مصرف این فراورده ھا بھ ھی،فراورده ھای مذکور در دسترس نمی باشند

البتھ در صورتیکھ شدت خونریزی خفیف تر باشد می توان تا تھیھ پلاکت ایده آل صبر کرد و بھتر است با عوامل 
) و بروز احتمالی مقاومت پلاکتی( نوترکیب از تزریق پلاکت رندم VIIبند آورنده موضعی و با تزریق فاکتور 

.جلوگیری نمود
 روشنی از مقاومت بھ پلاکت را ذکر میکند چون این پدیده معمولا ناشی از تحریک درصورتیکھ بیمار سابقھ

اصرار بر تجویز پلاکت از ھر نوع ضرورت نداشتھ و در شرایط .سیستم ایمنی علیھ پلاکت ھای دھنده می باشد 
.داشترا بر)نوترکیب فعالVIIمصرف فاکتور (و باید گام بعدی درماناورژانسی معمولا موثر نمی باشد

نوترکیب فعال VIIفاکتور -۴

در صورت بروز ھریک از شرایط ذیل مصرف آن توصیھ می گردد

عدم دسترسی بھ پلاکت.١
سابقھ واضح و شناختھ شده مقاومت پلاکتی در بیمار .٢
ساعت در شرایط خطرناک تھدید ٢تا ١با دوز و حجم مناسب در طی حداکثر عدم پاسخ بالینی بیمار بھ تزریق پلاکت .٣

.ساعت در خونریزی ھای شدید۴کننده حیات و یا 

:دوزاژ مصرفی

120-90دوزاژ مصرفی آریوسون .١ µ/kg ساعت می باشد۴- ٢ھر.
.دوز از دارو قابل پذیرش می باشد٣عدم پاسخ دھی بھ درمان حداقل پس از دریافت .٢
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