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·临床研究·

影响成人血友病患者活动能力的相关因素分析

徐小静1 杨朝辉1,3 肖喜玲1 王 刚1 王华芳2 夏晓萱1 彭 轩1 汪衍雪1

摘要

目的：探索成人血友病患者的活动能力及其相关影响因素。

方法：收集44例成人血友病患者的基本信息，关节功能状况采用血友病关节健康评估表的中文版（HJHS 2.1）进行

评估，活动能力采用功能独立性评分表（FISH）和血友病活动列表（HAL）分别进行客观、主观方面的评估。

结果：评估了44例患者的264个关节，患者关节功能异常的比率为85.6%，HAL的平均分为62.9±19.91，FISH的平均

分为22.3±4.28。多元线性回归分析提示年龄、出血频率与活动能力总分呈负相关（P＜0.01），FISH中的自我照顾能

力评分与 HJHS 评分中的双肘评分及年龄呈负相关（P＜0.05），转移能力评分与双膝评分及年龄呈负相关（P＜

0.05），步行能力评分与双膝评分呈负相关（P＜0.001）；Pearson相关分析提示FISH和HAL评分与HJHS中的肌肉萎

缩情况、关节活动度、肌力、步态呈负相关（P＜0.05，P＜0.01），患者活动能力自评分数（HAL）和医师所评的分数

（FISH）呈高度相关（r=0.785，P＜0.001）；体重指数和凝血因子水平与活动能力评分的相关性无显著性意义（P＞

0.05）。

结论：关节功能状况、出血频率、年龄是活动能力的影响因素，提示成人血友病患者应采取综合治疗措施减少出血次

数、保护关节以提高活动能力。
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Abstract
Objective: To explore the activities of adults with hemophilia and their influencing factors.

Method: The basic information of 44 adults with hemophilia was collected and the status of joint function

was assessed by the Chinese version (HJHS 2.1) of the hemophilia joint health score. The status of activity

was evaluated by the functional independence score in hemophilia (FISH) objectively and by hemophilia activi-

ties list (HAL) subjectively.

Result: Two hundred sixty-four joints of 44 patients were evaluated, in which the rate of abnormal joint func-

tion was 85.6%,the mean score of HAL was 62.9±19.91 and the average score of FISH was 22.3±4.28. Multi-

ple linear regression analysis showed that there was negative correlation between the age,the bleeding frequen-

cy and the activity score(P＜0.01). The elbow score of HJHS and age were negatively correlated with the self-

care score of FISH(P＜0.05). There was negative correlation between the knee score of HJHS, the age and the

transfer score of FISH(P＜0.05). The knee score of HJHS was negatively correlated with the mobility score of

FISH(P＜0.001). Pearson correlation analysis showed that the scores of FISH and HAL were negatively correlat-

ed with the scores of muscle atrophy, the joint activity, the muscle strength and the gait in HJHS(P＜0.05,P＜

0.01) and the subjective score HAL was highly correlated with the objective score FISH(r=0.785,P＜0.001).

There was no significant correlation between the body mass index, the coagulation factor and the activity score
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血友病是一组X连锁隐性遗传的凝血因子缺乏

性出血性疾病，根据凝血因子缺乏的种类，将其分为

血友病 A（也称血友病甲，Ⅷ因子缺乏）、血友病 B

（也称血友病乙，Ⅸ因子缺乏），据估算在男性人群

中，血友病A的发病率约为1/5000，血友病B的发病

率约为 1/30000，关节肌肉出血占所有出血部位的

70%—80%[1]。关节反复出血容易导致关节退行性

病变，使患者的活动能力下降，而活动能力是生存质

量的重要决定性因素，尽管一定程度上血友病性关

节病降低了患者的活动能力，然而影响活动能力的

其他因素的研究较少[2]。目前国内外更多关注的是

儿童及青少年血友病患者的生存状况[3—4]，成人血友

病患者的活动能力状况报道较少，评定成人血友病

患者的关节健康状态，了解活动能力的影响因素，为

成人血友病患者临床管理提供指导，对帮助制定相

应的治疗方案，提高患者的生存现状具有重要意义。

1 对象与方法

1.1 研究对象

2016年 1月—2017年 1月，我院康复科门诊及

住院部收治的符合纳入标准的血友病患者。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 [5]；②年龄：≥18 岁，无严重

心、肝、肺、肾等重要器官疾病者；③无严重的外伤性

出血患者；④依从性好；⑤知情同意。

排除标准：①严重的外伤性出血或近 2周有新

发出血；②患有其他先天性遗传性疾病、发育异常、

其他原因所致骨关节疾病及身体功能障碍者；③年

龄＜18岁，合并有严重的心、肺、肝、肾等重要脏器

疾病者；④患有严重的感染性疾病者；⑤拒绝接受一

般情况调查或量表评定者；⑥检查不配合。

1.2 一般资料收集

自制调查问卷记录患者一般资料，包括年龄、身

高、体重、血友病类型、因子水平、出血频率、治疗方

式等。

1.3 关节功能状态评定

关节功能状况评估采用血友病关节健康评估表

中 文 版（hemophilia joint health score, HJHS

2.1）[6]，量表评估内容包括双肘、膝、踝6个关节的肿

胀情况、肿胀持续时间、活动时关节摩擦音、肌肉萎

缩情况、关节压痛、关节屈伸活动度、肌力8项内容，

加上总体步态的评定，分数范围 0—142分，分值越

高代表关节状况越差，如果每个关节临床检查 8项

中有1—3项异常，可以定为轻中度损伤，大于3项的

异常定为重度损伤，HJHS 中文版具有良好的信度

及效度。

1.4 活动能力评定

活动能力评定采用血友病患者功能独立性评分

表（functional independence score in haemophilia,

FISH）和成人血友病活动列表（haemophilia activi-

ties list, HAL）分别从医者和患者角度进行评估。

FISH量表包括自我照顾功能、转移功能、行走

功能三个维度，自我照顾功能涵盖进食、洗澡、穿衣

三项，转移功能涵盖从椅子上站起坐下、下蹲两项，

行走功能涵盖步行、上下楼梯、跑步三项，每项的评

分标准分为1、2、3、4分四个等级，1分表示不能完成

或完全需要帮助才能完成；2分表示需要部分帮助/

辅助器具/设备改造/环境改造才能完成；3分表示能

独立完成而不需要帮助或辅助器具，但有少许不安，

不能像正常人一样完成；4分表示能像正常人一样

完成，总分为32分，分值越高表示活动能力越好[7]。

成人 HAL 量表主要调查患者近 1 个月内从事

某项活动的难易程度，包括躺下/坐/跪/站立、下肢功

能、上肢功能、使用交通工具、自我照料、家务劳动、

休闲活动和体育活动七个维度，总共 42项，并从 42

项中生成上肢活动、基础下肢活动、复杂下肢活动三

(P＞0.05).

Conclusion: The age, joint function, bleeding frequency are influencing factors of the activities of adults with

hemophilia. Adults with hemophilia should take measures to reduce the number of bleeding and protect joints

to improve the activities.
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个项目，对主体、成分，以及整个问卷进行规范化评

分，评分在 0—100 之间，0 代表最差的活动功能状

态，100分代表最好的功能状态[8]。

HJHS、FISH 量表分别由两位经专业培训的医

务人员进行评定，HAL量表由患者根据自己的实际

情况填写。

1.5 统计学分析

研究采用SPSS 21.0版统计学软件进行数据处

理，计数资料采用百分比表示，计量资料用均数±标

准差表示，相关性分析采用Pearson相关分析、多元

线性回归分析（向后法）。

2 结果

2.1 一般资料

本研究收集了符合标准的男性血友病患者 44

例，平均年龄（29.48±10.79）岁，平均体重指数21.64±

3.02，平均出血频率（5.65±0.90）次/半年，见表1。

2.2 关节健康状况

44例成人血友病患者的 264个关节的HJHS评

分提示：67个肘关节异常，占 25.4%；81个膝关节异

常，占30.7%；78个踝关节异常，占29.5%；关节的总

异常率85.6%。见表2。

2.3 活动能力状况

HAL的平均分为 62.9±19.91，FISH的平均分为

22.3 ± 4.28，FISH 中自我照顾功能异常 30 例，占

68.2%，转移功能异常 36 例，占 81.8%，行走功能异

常44例，占100%。

2.4 活动能力影响因素的线性相关分析

Pearson 相关提示患者的 FISH 评分和 HAL 评

分均与年龄、HJHS 评分、出血频率呈负相关（P＜

0.05，P＜0.01），见表 3；FISH 评分和 HAL 评分与

HJHS 评分中的肌肉萎缩情况、关节活动度、肌力、

步态呈负相关（P＜0.05，P＜0.01），见表 4；FISH 中

的自我照顾功能与年龄、双肘、双踝评分呈负相关

（P＜0.05），FISH 中的转移功能与年龄、出血频率、

双膝、双踝评分呈负相关（P＜0.05），FISH中的行走

功能与年龄、体重指数、出血频率、双膝评分呈负相

关（P＜0.05），见表 5；患者活动能力自评分数

（HAL）和医师所评的分数（FISH）呈高度相关（r=

0.785，P＜0.001），见表3。

2.5 活动能力影响因素的多元线性回归分析

分别以FISH、HAL为因变量，以Pearson相关分

析有显著性意义的因素年龄、出血频率、HJHS为自

变量进行多元线性回归分析，再分别以FISH的三个

维度自我照顾功能、转移功能、行走能力为因变量，

Pearson相关有显著性意义的因素为自变量进行多

元线性回归分析，结果提示年龄、出血频率与FISH

呈负相关（P＜0.01，R2＝0.484），年龄、出血频率与

HAL 呈负相关（P＜0.01，R2＝0.409），HJHS 中双肘

评分、年龄与 FISH 中的自我照顾功能呈负相关

（P＜0.05，R2＝0.296），HJHS 中双膝评分、年龄与

FISH 中转移功能呈负相关（P＜0.05，R2＝0.606），

HJHS 中双膝评分与 FISH 中步行能力呈负相关

（P＜0.001，R2＝0.417），见表6。

3 讨论

1963 年之前血友病患者的死亡率是评价治疗

表1 44例患者基线资料 (x±s)

项目

A型
B型
轻度
中度
重度

预防治疗
按需治疗

产生抑制物
合并病毒性肝炎
系统康复治疗

非系统康复治疗

人数n(%)

39(88.6)

5(11.4)

4(9)

23(52.3)

17(38.7)

0(0)

44(100)

2(4.8)

7(16.0)

0(0)

44(100)

项目

年龄（岁）
身高（cm）
体重（kg）
体重指数

因子水平（%）
出血频率（次/半年）

均值

29.48±10.79

171.32±4.83

63.80±8.90

21.64±3.02

1.80±0.94

5.65±0.90

表2 各部位HJHS评分异常的关节数占
总关节数的百分比 (n,%)

关节数
百分比

左肘

34
12.9

右肘

33
12.5

肘关节

67
25.4

左膝

38
14.4

右膝

43
16.3

膝关节

81
30.7

左踝

35
13.2

右踝

43
16.3

踝关节

78
29.5

合计

226
85.6

表3 活动能力影响因素的Pearson相关分析

项目

FISH
r
P

HAL
r
P

①P＜0.05；②P＜0.01

年龄

-0.614
0.000②

-0.530
0.000②

体重
指数

-0.109
0.241

0.009
0.477

出血
频率

-0.324
0.016①

-0.354
0.009②

凝血因子
水平

-0.017
0.455

0.096
0.268

HJHS
评分

-0.580
0.000②

-0.541
0.000②

HAL

0.785
0.000②
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成功与否的指标，之后随着世界血友病联盟的建立

和替代治疗的普及，疾病相关的死亡变成了相对少

见的事件，但是反复出血导致的关节退行性病变所

带来的健康状态的恶化日益凸显[9]。为了更好地保

护关节，预防残疾，欧美等发达国家已开展了多学科

合作的综合防治模式，包括替代治疗、康复治疗、家

庭治疗、外科治疗、护理治疗等综合关怀。康复治疗

的目标旨在评估血友病患者的功能障碍，并针对功

能障碍，采取相应的措施，提高患者的身体功能和生

存质量。本研究 44例患者的替代治疗方式均为按

需治疗，没有患者进行系统的康复治疗。

HJHS 量表最初用来评估 4—18 岁的血友病儿

童的关节功能，但它的内容同样适用于成人，目前国

外有研究人员使用HJHS量表评估成人血友病患者

的关节功能 [4,10]。Timmer MA 等 [11]使用 HJHS 量表

和超声波检查评估了成年血友病患者的76个关节，

其中 33%的患者进行了预防治疗，发现 HJHS 评估

的关节的病变率为 39%，超声波检测出关节的病变

率为36%。本研究中HJHS评估患者关节功能异常

的比率为85.6%，明显高于国外。据报道，关节病变

可降低患者的活动能力[2,12]。本研究中HAL的平均

分为 62.9，低于Kempton研究的评分。本研究中患

者关节功能异常的比率明显高于荷兰学者的研

究[11]，HAL的平均分明显低于Kempton的研究数据，

考虑原因为发达国家预防治疗、康复治疗等综合治

疗实施得更好。本研究中的患者所得到的综合治疗

资源均不足。

通过分析患者活动能力的影响因素，本研究提

示出血频率、年龄、关节功能与活动能力呈负相关，

出血频率高、年龄大的成人患者的活动能力较差，与

有关报道一致[2,13]。频繁的出血不仅对患者出血部

位本身的结构和功能造成了损伤，而且使患者对活

动存有恐惧心理，长期制动导致肌肉萎缩、肌力下

降、本体感觉下降等，形成恶性循环而影响患者的活

动能力。随着年龄的增大，患者的关节肌肉累计出

血次数增加所致累积损伤而影响活动能力。Mo-

nahan等[12]的研究提示，关节功能和活动能力相关。

本研究结果表明双肘功能主要影响自我照顾能力，

双膝功能主要影响转移能力和行走能力。进一步分

析HJHS各维度与活动能力间的相关性，结果提示

肌肉萎缩情况、关节活动度、肌力、步态是活动能力

的主要影响因素，而关节肿胀情况、关节疼痛和活动

能力之间无明显相关性，推测其原因可能为患者的

入选标准为近2周无新发出血，关节肿胀、疼痛不明

显。以上结果提示：医务工作者需要对患者积极进

行健康宣教，使患者接受正规的治疗理念，积极保护

关节以减少出血事件的发生，患者在出血停止后尽

早进行康复治疗，防治肌肉萎缩、增强肌力、改善关

表4 活动能力与HJHS各维度间的Pearson相关分析

项目

FISH
r
P

HAL
r
P

①P＜0.05；②P＜0.01

关节肿胀
情况

0.033
0.830

0.014
0.927

肌肉
萎缩

-0.363
0.015①

-0.448
0.002②

摩擦音

-0.225
0.142

-0.236
0.112

关节
活动度

-0.659
0.000②

-0.580
0.000②

关节
疼痛

0.017
0.915

0.063
0.684

肌力

-0.347
0.021①

-0.361
0.016①

步态

-0.458
0.002②

-0.286
0.060①

表5 FISH各维度活动能力影响因素的
Pearson相关分析

项目

自我照顾能力
r
P

转移能力
r
P

行走能力
r
P

①P＜0.05；②P＜0.01

年龄

-0.362
0.008②

-0.616
0.000②

-0.453
0.001②

体重
指数

0.215
0.081

-0.172
0.132

-0.291
0.028①

出血
频率

-0.200
0.096

-0.257
0.046①

-0.295
0.026①

凝血因子
水平

0.062
0.344

-0.016
0.459

-0.085
0.291

双肘
评分

-0.457
0.001②

-0.183
0.117

0.113
0.232

双膝
评分

-0.193
0.105

-0.741
0.000②

-0.646
0.000②

双踝
评分

-0.307
0.021①

-0.303
0.023①

-0.164
0.144

表6 FISH及其各维度、HAL的影响因素的
多元线性回归分析

因变量/自变量

FISH
年龄

出血频率
自我照顾能力

年龄
双肘评分

转移能力
年龄

双膝评分
行走能力

双膝评分
HAL

年龄
出血频率

①P＜0.05；②P＜0.01

B值

-0.244
-1.559

-0.051
-0.114

-0.049
-0.160

-0.185

-0.982
-7.915

Beta

-0.616
-0.327

-0.299
-0.412

-0.289
-0.577

-0.646

-0.532
-0.357

t值

-5.492
-2.919

-2.259
-3.105

-2.431
-4.847

-5.479

-4.433
-2.977

P值

0.000②

0.006②

0.029①

0.003②

0.020①

0.000②

0.000②

0.000②

0.005②

R2

0.484

0.296

0.606

0.417

0.409

F值

19.255

8.629

31.478

0.020

14.185
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节活动度、矫正步态，使关节功能尽量恢复至出血前

状态，这些对改善患者活动能力具有重要意义[13—14]。

Biere-Rafi S 等[15]发现肥胖影响了患者的活动

能力，但本研究结果却未发现体重指数和活动能力

具有相关性，主要因为本研究的大部分患者的体重

指数在正常范围内。

虽然血友病患者的凝血因子水平相似，但其出

血频率和病情严重程度可能有所不同，因为出血的

发生与解剖、机械等因素有关，优势侧肢体出血多于

非优势侧，铰链型关节出血多于球囊型关节，滑膜的

结构和滑膜的纤溶活性的不同也可能导致出血的好

发程度不同[9]。本研究结果显示凝血因子水平与活

动能力的相关性无显著性意义，这和既往研究结果

一致[2]。可能因为该研究大部分患者为中、重度患

者，无法体现轻度患者和中、重度患者的差别。

本研究发现活动能力客观评分FISH和主观评

分HAL有较好的一致性，可分别从医者和患者角度

配合使用评估治疗效果。

研究中 16%的患者合并有慢性肝炎，大部分患

者因经济原因没有使用足量的凝血因子生物制剂，

而是使用血制品，由此带来的肝炎病毒感染风险不

容忽视。提倡患者少用血制品，也提示患者需要一

定的医疗救助以获得充分的治疗资源。

因客观因素和时间限制，本研究尚有不足之处，

评估关节功能的量表HJHS内容不包括肩关节、髋

关节，可能降低关节功能对活动能力的影响比重，未

来还需开发更加完善的量表以充分评估患者的关节

功能；另外，本研究样本量偏少。

综上所述，本研究中，血友病患者的关节功能、

活动能力均较发达国家差，与国内研究接近。年龄、

出血频率、关节相关的肌肉萎缩情况、关节活动度、

肌力、步态是影响患者活动能力的主要因素。国内

部分患者因经济原因和对疾病的认识不足，虽然开

展了替代治疗，但获得的康复指导等综合治疗水平

和发达国家相距甚远。我们应重视成人血友病患者

的活动能力状况，积极采取综合治疗措施提高患者

的活动能力，比如加强对血友病患者的健康教育普

及保护关节的相关知识；预防性使用凝血因子以减

少出血频率；一旦发生出血，在出血停止后积极进行

康复治疗，积极保护关节。
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