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·临床研究·

成年血友病患者日常生活活动能力及其影响因素分析

刘 颖1 赵 宏1 杜晓娟1 华宝来2

摘要

目的：了解成年血友病患者的日常生活活动(activity of daily living, ADL)能力并探讨其可能的影响因素。

方法：选取19—61岁成年男性血友病患者72例。分别采用血友病功能独立性评分（functional independence score

in haemophilia，FISH）和血友病关节健康评估表（haemophilia joint health score，HJHS）2.1版对患者的日常生活活

动(activity of daily living，ADL)能力及双肘、双膝和双踝关节的健康状况进行评定。

结果：72例患者的FISH平均分值为（20.65±4.42）分，98.61%的患者FISH评分低于正常值,其中自我照顾、转移和移

行功能评分低于正常值的患者百分比分别为80.56%、93.06%和94.44%。HJHS平均分值为（37.94±15.10）分。患者

受累关节数和 HJHS 评分对 FISH 评分有反向影响（P＜0.05），Pearson 系数分别为-0.460 和-0.606。FISH 评分与

HJHS中关节周围肌肉状况、关节活动度、关节疼痛及步态评分呈反比（P＜0.05），其中与关节周围肌肉状况、步态及

关节活动度评分的Pearson系数较高。

结论：多关节出血及关节肌肉功能减退对血友病患者的ADL能力有不利影响。其中肌肉无力、步态异常和关节活

动度减小是主要的影响因素。
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血友病（haemophilia）是由于凝血因子Ⅷ或Ⅸ缺乏所致

的一种遗传性出血性疾病。血友病患者关节、肌肉出血和功

能障碍的发生率非常高，其日常生活活动(activity of daily

living, ADL)能力的变化情况鲜有报道。本研究旨在通过调

查中国成年血友病患者ADL能力的现状，并探讨其可能的

影响因素，以期为提高血友病患者的功能独立性提供临床指

导和理论依据。

1 资料与方法

1.1 研究对象

纳入标准：①符合中华医学会血液学分会血栓与止血学

组制订的血友病诊断标准[1]；②年龄>18岁；③患者及家属理

解此次研究目的并签署知情同意书。

排除标准：①患有其它先天性遗传性疾病或发育异常

者；②合并严重的心、肺、肝、肾等重要脏器疾病者；③患有感
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染性疾病者；④拒绝接受一般情况调查、关节健康状况评估

或ADL能力评定者。

选取 2013年 5月—2016年 4月在北京协和医院血友病

门诊确诊的成年男性血友病患者 72例,A型血友病 62例，B

型10例；轻型8例，中型28例，重型36例；抑制物阳性2例，

阴性 70例；平均年龄（30.36±10.68）岁，年龄范围：19岁—61

岁。预防治疗 12例，按需治疗 60例。7例患者有 1—2个关

节发生过出血，65例患者有3个或3个以上关节出血史，受累

关节数超过 6个的有 15例。12例患者无肌肉出血史，43例

患者曾有1—2个肌肉发生过出血，肌肉出血部位数在3个以

上者 17 例。近 1 年出血频率 0—100 次,平均（19.22±20.86）

次。近1年替代治疗剂量0—30U/kg，平均(9.85±5.55)U/kg。

1.2 评定方法

采用血友病功能独立性评分（functional independence

score in haemophilia，FISH）量表评价血友病患者的ADL[2]。

该量表是评估血友病患者 ADL 能力的特异性量表。评定

时，由研究人员按照FISH量表中所列的各项内容，逐项示范

给患者并观察其完成情况。

采用血友病关节健康（haemophilia joint health score，

HJHS）评估表 2.1版对血友病患者的关节、肌肉功能状况进

行评定[3—8]。该量表是由血友病国际预防治疗研究组研发的

血友病关节健康状况的特异性量表。所有患者在接受评价

前，至少2周内无新发出血。

1.3 评分标准

FISH 量表的评价内容共分为 3 个方面，即自我照顾功

能、转移功能和移行功能，总分为32分。其中自我照顾功能

包括进食与洗漱、洗澡、穿衣 3项，最低分为 3分，满分为 12

分；转移功能包括轮椅转移、下蹲2项，最低分为2分，满分为

8分；移行功能包括步行模式、上下楼梯、跑步3项，最低分为

3分，满分为 12分。受试者在完成每项动作任务的过程中，

根据其是否有不适或者是否需要帮助等将评分划分为 4个

等级，分值分别为1、2、3、4分，4分表示完成动作时无困难或

不适，3分表示需要中等量帮助，2分表示需要少量帮助，1分

表示无法完成动作。评分越高，说明患者的ADL能力越好。

HJHS的评价内容包括双肘、双膝及双踝关节的肿胀情

况、肿胀持续时间、肌肉萎缩、运动时关节摩擦音、屈曲度降

低、伸展度降低、关节疼痛、肌力及总体步态九个方面。评分

越低，说明关节健康状况越好。

1.4 统计学分析

采用 SPSS 19.0 版统计软件包进行数据处理。相关性

研究应用Pearson相关分析方法进行

2 结果

2.1 血友病患者FISH及HJHS各项分值

72例成年血友病患者的FISH评分为(20.65±4.42)分，其

中 71 例患者 FISH 评分低于正常值 32 分，占所有受试者的

98.61%。而自我照顾、转移和移行功能下降的患者分别有

58 例（80.56%），67 例（93.06%）和 68 例（94.44%）。HJHS 评

分为(37.94±15.10)分，见表1。

2.2 血友病患者FISH评分的相关性分析结果

见表2。相关性分析结果表明，成年血友病患者FISH评

分与受累关节数呈负相关（P＜0.05），Pearson系数为-0.460,

与患者年龄、严重程度分级、近1年出血频率、肌肉出血部位

数、替代治疗方式和治疗剂量以及预防治疗疗程之间均无相

关性（P>0.05）。FISH评分与HJHS总分及其中关节周围肌

肉状况、关节活动度、关节疼痛及步态评分亦呈负相关（P＜

0.05），其中与关节周围肌肉状况、步态及关节活动度评分的

Pearson 系数较高，分别为-0.660，-0.519，-0.479。FISH 评分

与关节肿胀和关节摩擦音评分之间无相关性（P>0.05）。

3 讨论

血友病是一种性联隐性遗传性出血性疾病。关节、肌肉

及脏器自发性或轻微外伤后出血是其主要的临床表现。其

中关节出血最常见，占所有出血的70%—80%[9]。近年来，在

世界血友病联盟的支持和帮助下，中国血友病的防治现状有

了很大改观，特别是接受预防治疗的血友病患儿比例有了一

定的提高。但绝大多数成年血友病患者由于之前诊疗条件

的限制，不少患者在青少年甚至儿童时期即已出现肢体残

疾，严重影响患者的功能独立性和生活质量，因此迫切需要

受到更多的关注和干预。

Tlacuilo[10]等采用FISH量表对60例5—18岁的血友病患

者的研究表明，中、重度血友病患者的ADL能力明显下降，

主要表现在需要下肢负重的活动项目上，如下蹲、步行及上

下楼梯等，而轻度血友病患者的功能则无明显异常。本人之

前曾采用FISH量表对60例4—18岁的血友病患儿进行ADL

研究后发现[11]，约有 85%的患儿出现ADL能力下降，其中移

表1 血友病患者FISH及HJHS各项分值 （n=72）

评分项目

FISH

自我照顾

转移

移行

HJHS

肿胀情况

肌肉情况

关节ROM

摩擦音

关节疼痛

步态

均值±标准差

20.65±4.42

9.49±1.69

4.33±1.50

6.81±2.12

37.94±15.10

4.14±2.66

7.97±4.83

14.86±7.68

3.78±2.19

3.36±2.60

3.83±0.75

最大值

32

12

8

12

71

11

21

34

9

10

4

最小值

13

6

2

3

7

0

0

0

0

0

0
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行功能下降的患儿比例最高，其次为转移功能下降。本研究

发现，几乎所有的成年血友病患者均有不同程度的ADL能

力下降，较儿童患者更为普遍，其中以移行和转移功能下降

为著，与前述研究结果一致,而自我照顾功能的下降比例也

高达 80%。提示在成年患者中，除了最常见的膝、踝关节出

血对下肢负重活动的完成造成困难之外，上肢最常见的肘关

节出血所致的肘关节挛缩对其穿衣、进食、洗澡等自我照顾

功能也带来了极大的不便。

本研究还发现，影响成年血友病患者ADL能力的主要

因素包括受累关节数和关节健康状况。相关性分析结果表

明，FISH评分与受累关节数和HJHS总分及其中关节周围肌

肉状况、步态、关节活动度及关节疼痛评分均呈负相关（P＜

0.05），说明关节出血部位越多，ADL能力下降越明显，提示

尽量减少关节受累部位可能有助于防止ADL能力的受损。

关节健康状况越差，特别是关节周围肌肉萎缩或无力越严

重，步态异常越明显，关节活动度减小越显著，ADL能力下

降越大。提示在临床实践中，加强关节周围肌肉力量锻炼，

维持或扩大关节活动度以及纠正步行姿态，可能是提高血友

病患者ADL能力的关键[12]。

另外，本研究还观察了FISH评分与患者年龄、因子缺乏

的严重程度、近1年出血频率、肌肉出血部位数、替代治疗方

式和治疗剂量以及预防治疗疗程之间的关系，但未发现其间

有相关性（P>0.05）。原因可能是对于成年血友病患者来说，

ADL能力下降是反复多次出血后长期的累积效应，有些残

疾发生较早，甚至在儿童期即已出现。而绝大多数患者之前

均无条件接受规范的预防治疗或按需治疗，治疗剂量远未达

到世界血友病联盟的推荐标准，所以未起到应有的治疗效

果。

综上所述，成年血友病患者的功能独立性普遍下降。受

累关节数量和关节、肌肉功能减退与其ADL能力下降密切

相关。尽量减少关节出血，保护受累关节，改善关节、肌肉功

能状况，特别是加强关节周围肌肉力量锻炼、扩大关节活动

度和改善步态可能有助于提高血友病患者的ADL能力。
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表2 血友病患者的Pearson系数分析

相关因素

受累关节数-FISH

HJHS-FISH

肿胀情况-FISH

肌肉情况-FISH

关节ROM-FISH

摩擦音-FISH

关节疼痛-FISH

步态-FISH

年龄-FISH

严重程度分级-FISH

出血频率-FISH

肌肉出血部位数-FISH

替代治疗方式-FISH

治疗剂量-FISH

预防疗程-FISH

Pearson系数

-0.460

-0.606

-0.127

-0.660

-0.479

-0.199

-0.426

-0.519

-0.178

0.057

0.076

-0.166

0.134

-0.049

-0.042

P值

0.000

0.000

0.289

0.000

0.000

0.094

0.000

0.000

0.136

0.633

0.525

0.164

0.260

0.681

0.725
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