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１　临床资料　患者男性，３２岁。自幼患血友病（Ａ型），入院

前１年无明显诱因出现左膝肿胀伴疼痛，未拍片。２个月后

活动时发生断裂，当地医院拍片示“左股骨下段肿瘤、病理性

骨折”，保守治疗。于２００５年６月来我院就诊收住。查体：

左大腿下段肿胀、压痛，表面无静脉曲张、局部皮温不高，左

膝关节无明显肿胀，左膝关节强直，屈曲１０°。入院诊断：

（１）左股骨下段假性肿瘤伴病理性骨折；（２）左膝血友病性骨

关节病；（３）血友病Ａ型。

　　辅助检查：Ｘ线检查示左侧股骨下段皮质破坏，骨皮质

不连续，骨质缺损，股骨周围软组织肿胀。股骨髁多房膨胀

囊性变，皮质菲薄，关节间隙变窄，关节面破坏。骨旁软组织

肿胀阴影（图１）。入院时监测Ⅷ因子活性为２．１０％（正常

５０％～１００％），部分凝血活酶时间（ＡＰＴＴ）６５．４ｓ（对照值

３０ｓ）。

　　治疗经过：入院后行活检术，止血带下进行，术后加压包

扎。术后渗血不止，第２日开始予Ⅷ因子治疗，每８ｈ８００Ｕ
静脉滴注，持续治疗３ｄ后渗血减少，Ⅷ因子减量，术后８ｄ
无渗血。病理报告未见肿瘤组织，１个月后行肿瘤人工膝关

节置换术。手术全麻，上止血带，切口约２０ｃｍ，术中见左股

骨下段被巨大囊腔包裹（图２），约２０ｃｍ×１０ｃｍ×１０ｃｍ，出

血约１００ｍｌ。围手术期Ⅷ因子支持，术前、术后３ｄ内每日

晨监测ＡＰＴＴ、Ⅷ因子活性。术晨监测Ⅷ因子活性为１８５％，

ＡＰＴＴ１９．９ｓ。术后首日 Ⅷ 因子活性为 １３６％，ＡＰＴＴ

２７．４ｓ。

图１　术前Ｘ线检查示股骨下段破坏

图２　术中见巨大囊肿包裹股骨下端

　　术后３ｄ内引流血性液７０ｍｌ，左膝未见肿胀，拔除引流

管，嘱患者进行功能锻炼。术后９ｄ发现左大腿下段肿胀，复

查Ⅷ因子活性３３．６％，ＡＰＴＴ２０．９ｓ，未检出Ⅷ因子抗体，加

大Ⅷ因子用量，局部加压包扎。经继续治疗２０ｄ，病情恢复

顺利，拍片示假体位置满意（图３）。

图３　术后Ｘ线检查示肿瘤假体位置良好

２　讨　论　血友病是一组遗传性凝血功能障碍性疾病，自

从有了凝血因子的替代疗法，血友病患者的外科手术不再为

禁忌。

　　血友病骨关节病多见膝关节，病理基础是关节内反复出

血，刺激滑膜增生，破坏关节软骨。早期预防性补充凝血因

子可以减少出血频率，但很难阻断进展。滑膜切除术可以阻

断病变的进展［１］，有手术切除、关节镜下清除、核素药物［２］注

射等方法。该病发展到中后期，关节破坏，手术融合或关节

置换成为治疗的选择［３］。
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　　血友病假性肿瘤的发病机制是骨内、骨膜下及骨附近软

组织反复出血，压迫骨质坏死，皮质变薄，软组织肿块形成。

较小的假肿瘤可采取凝血因子替代治疗或放疗破坏肿瘤血

管［４］等保守治疗；较大的、发展快的、有疼痛症状的可采取外

科手术。

　　对于血友病骨关节病后期和有保肢条件的症状重的血

友病假性肿瘤患者，关节置换可以明显改善患者关节功

能［５］。血友病患者的膝关节表面置换国外已多见报道。本

患者不是单纯的膝关节破坏，而且股骨下端骨性结构吸收缺

如，若想保肢恢复下肢结构和功能，只有选择肿瘤型假体。

目前，肿瘤型假体置换还少见报道。国外有报道首例巨大股

骨血友病假瘤的全股骨假体置换［６］。肿瘤型假体的置换，需

要手术暴露范围广、创伤大。这些无疑增加了血友病患者的

手术风险，预防出血成为治疗关键。其中，最重要的是围手

术期的替代治疗和凝血因子的监测。

　　本病例替代治疗所采用的公式：Ⅷ因子所需量＝（所需

要达到的水平—目前水平）×体质量×０．５。大手术前一般

认为Ⅷ因子活性应达到５０％～８０％，术前１０ｈ以及４ｈ两次

给药，术前监测Ⅷ因子活性＞５０％即可以手术；术后１～３ｄ
每８ｈ给药，保持Ⅷ因子活性＞５０％；术后４～７ｄ每１２ｈ给

药，保持Ⅷ因子活性４０％～５０％；术后８～１５ｄ保持Ⅷ因子

活性１０％～２０％。围手术期监测ＡＰＴＴ、Ⅷ因子活性及Ⅷ因

子抗体。

　　手术在全麻下进行，避免椎管内麻醉血肿形成造成神经

压迫。术中应尽可能减少创伤，上止血带，注意止血操作，骨

蜡封闭暴露松质骨创面，可使用明胶海绵、止血带及一些含

Ⅷ因子的生物蛋白胶减少术中、术后出血。有报道采取选择

性血管栓塞术控制血友病关节置换术后关节周围出血［７］。

　　本患者行肿瘤假体置换后，下肢结构得到重建，获得了

满意的关节功能，避免了截肢，术后１年随访恢复了日常生

活。我们认为在替代疗法的支持下，血友病的关节置换可以

取得满意疗效。
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