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　　凝血因子Ⅺ缺乏症是一种由凝血因子Ⅺ异常

导致的遗传性出血性疾病，曾被称作血友病Ｃ。该

病常伴有活化部分凝血活酶时间（ａｃｔｉｖａｔｅｄｐａｒｔｉａｌ

ｔｈｒｏｍｂｏｐｌａｓｔｉｎｔｉｍｅ，ＡＰＴＴ）延长
［１］。与其他血友

病不同，凝血因子Ⅺ缺乏引起的出凝血功能异常一

般较轻，很少发生自发性出血，患者往往在创伤或

手术时发生明显异常的出血，具有一定的隐匿性和

显著的危害性。患有凝血因子Ⅺ缺乏症的妊娠妇

女，在分娩过程中极有可能发生严重的失血，危及

产妇生命［２］。此类产妇的剖宫产麻醉国内外报道均

较少，临床对其围产期麻醉管理的经验不足。本研

究总结了２例凝血因子Ⅺ缺乏症产妇的剖宫产麻醉

管理，现报告如下。

１　病例资料

１．１　病例１　患者女性，３２岁，６５ｋｇ，因“Ｇ２Ｐ１孕

３８＋４周，瘢痕子宫，发现凝血功能异常”入院。患者

自然怀孕，孕期定期产检，孕３７周时，在门诊查凝血

功能，ＡＰＴＴ 值未测出，３ｄ后复查 ＡＰＴＴ 为

４９．１ｓ。于孕３８＋４周复查ＡＰＴＴ为７７．６ｓ，进一步

查凝血因子发现，凝血因子Ⅺ为３９．３％，其余在正

常范围，考虑为凝血因子Ⅺ缺乏症。患者无淤斑、

淤点及齿龈出血等自发性出血史，无阴道流血。患

者６年前有剖宫产史，手术麻醉顺利，无异常出血。

平素月经量正常，否认家族性遗传病史。

患者入院后，予静脉滴注４００ｍＬ新鲜冰冻血

浆（ＦＦＰ），３ｄ后，复查ＡＰＴＴ为３８．３ｓ，凝血酶原

时间（ＰＴ）、国际标准化比值（ＩＮＲ）等在正常范围，

血小板计数为１６６×１０９／Ｌ。术前处理及ＡＰＴＴ监

测见表１。于入院第４天行择期剖宫产手术。患者

入室后，常规监测，开放外周静脉，给予腰麻硬膜外

联合麻醉，穿刺顺利，蛛网膜下腔注入０．５％罗哌卡

因２．５ｍＬ，置入硬膜外导管顺利，未见穿刺部位渗

血。麻醉效果满意，行子宫下段剖宫产术，手术过

程顺利，术中失血４００ｍＬ。术后３ｄ随访，产后阴

道出血量及ＡＰＴＴ见表２。术后２ｈ下肢可以自行

活动，连续随访３ｄ，下肢无感觉活动障碍。

１．２　病例２　患者女性，３２岁，因Ｇ１Ｐ０孕３８＋４周

来我院门诊产检，ＡＰＴＴ为７０．７ｓ，立即收入院观

察。抽血查凝血因子，显示凝血因子Ⅺ为１．２％。

患者既往无外伤后出血不止病史，否认家族遗传

史。入院后予静脉滴注ＦＦＰ４００ｍＬ／ｄ。入院第３

天，胎心有晚期减速征象，拟行急诊剖宫产终止妊

娠。急查出凝血功能，显示ＡＰＴＴ为３９．９ｓ，血小

板及其他凝血指标未见异常，术前处理见表１。入

手术室后，立即静脉滴注ＦＦＰ２００ｍＬ，随后于Ｌ３～４

行腰麻，蛛网膜下腔注入０．５％罗哌卡因２．５ｍＬ。

达到有效阻滞平面后，行子宫下段剖宫产。术中因

子宫收缩乏力，给予缩宫素和卡贝缩宫素后，宫缩

改善不明显，遂行双侧子宫动脉上行支结扎术＋Ｂ

Ｌｙｎｃｈ缝合。术中失血６００ｍＬ。术后３ｄ随访，产

后阴道出血量及ＡＰＴＴ见表２。术后３ｈ下肢恢复
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活动，连续随访３ｄ，下肢无感觉活动障碍。

两例新生儿无异常，两例产妇均于术后第５天

出院，随访未发现出血并发症。

表１　术前预防性治疗及犃犘犜犜监测结果

病　例 ＦＦＰ犞／ｍＬ ＡＰＴＴ狋／ｓ

病例１

　术前１ｄ ４００ ３９．８

　术前２ｄ ４００ ３９．１

　术前３ｄ ４００ ３８．３

病例２

　术前１ｄ ４００ ４５．６

　术前２ｄ ４００ ４０．８

　术前３０ｍｉｎ ２００ ３９．９

　　ＦＦＰ：新鲜冰冻血浆；ＡＰＴＴ；活化部分凝血活酶时间

表２　术后犉犉犘、出血及犃犘犜犜监测

病　例 ＡＰＴＴ狋／ｓ 阴道出血犞／ｍＬ ＦＦＰ犞／ｍＬ

病例１

　术后１ｄ ３７．５ １００ ２００

　术后２ｄ ３６．８ ６０ ２００

病例２

　术后１ｄ ３６．７ １５０ ４００

　术后２ｄ ４９．２ １００ ４００

　　ＦＦＰ：新鲜冰冻血浆；ＡＰＴＴ；活化部分凝血活酶时间

２　讨　论

凝血因子Ⅺ缺乏症在一般产妇中的发病率未

见报道。一项针对５４例东欧犹太孕妇的单中心调

查显示，７例孕妇合并有凝血因子Ⅺ缺乏，发病率高

达１３％
［３］。凝血因子Ⅺ缺乏可能使孕产妇于分娩

过程中或分娩后大量失血。最新研究［２］发现，合并

有凝血因子Ⅺ缺乏症的产妇产后出血发生率在经

阴道分娩的产妇中为１８％，在剖宫产产妇中为

２１％，均显著高于一般产妇。因此，评估凝血因子

Ⅺ缺乏症产妇的出血风险，做好相应的预防和处理

工作，选择合适的麻醉或镇痛方式，是麻醉医师应

特别关注的内容。

凝血因子Ⅺ在血液中通常以酶原形式存在，激

活后生成活化的凝血因子Ⅺ（Ⅺａ）。传统的凝血瀑

布学说认为，Ⅺａ是内源性凝血途径的成分之一，在

Ｃａ２＋的存在下能活化凝血因子Ⅸ，促进凝血过程的

发生；修正的凝血瀑布学说认为，凝血因子Ⅺ的主

要作用是在血凝块形成后促进凝血酶的持续生成，

并有间接抑制纤溶的作用，从而稳定已经形成的凝

血块［１］。通常怀孕本身不会影响Ⅺ因子的数量
［５］。

凝血因子Ⅺ缺乏程度与出血程度可能不相关，

即使是同样浓度的凝血因子Ⅺ，不同患者之间出血

程度也各不相同，可能还与基因型（纯合子或杂合

子）有关［５６］。因此很难预测该类患者的出血情况。

目前认为，既往有出血史的凝血因子Ⅺ缺乏症患

者，在手术中或妊娠分娩时，更易发生失血［２，４，７］。

Ｃｈｉ等
［７］分析了３０例凝血因子Ⅺ缺乏症的妊娠妇

女，发现在７例严重痔上黏膜钉合术（ＰＰＨ）患者

中，４例有出血病史。因此，麻醉医师应仔细询问出

血病史，有无合并其他凝血因子缺乏，同时考虑拟

手术部位是否为易出血（如口、鼻腔等）后，进行综

合判断。本研究中２例患者既往无手术或外伤后出

血史，但由于孕期凝血与纤溶系统均有改变。因

此，凝血因子Ⅺ缺乏对孕产妇的确切影响仍不确切。

分娩前是否需要预防性治疗，目前尚存一定争

议。ＷｉｅｗｅｌＶｅｒｓｃｈｕｅｒｅｎ等
［２］分析了１２项研究，

其中仅６项给予凝血因子Ⅺ缺乏产妇进行预防性治

疗，未行治疗的患者未见大量失血的报道。目前尚

缺少相关的指南和共识指导对此类患者的处理，需

要对不同患者进行个体化评估。对于有出血病史，

凝血因子Ⅺ活性低于１５％，或浓度＜２００Ｕ／Ｌ者，

主张积极进行预防性治疗［５，８］。Ｒｅｕｖｅｎｉ等
［９］回顾

分析了７４例（１９９６—２０１１年）凝血因子Ⅺ缺乏症孕

产妇的麻醉管理，其中４３例为严重凝血因子Ⅺ缺乏

（＜３０％），此类产妇大都接受了预防性治疗。对于

此类产妇，常预防性静脉滴注ＦＦＰ或凝血因子Ⅺ，

也可使用抗纤溶药物（如氨甲环酸等）［５，１０］。对于使

用何种血制品，要根据患者体内凝血因子Ⅺ缺乏的

严重程度，如严重缺乏需要直接静脉滴注凝血因子

Ⅺ，另外也需结合医院现有资源，如１例凝血因子Ⅺ

严重缺乏症患者合并硬膜下血肿，由于病情紧急，

没有凝血因子Ⅺ情况下输注了ＦＦＰ，患者病情得到

显著改善［１１］。凝血因子Ⅺ的半衰期平均为５２ｈ，输

注有血栓发生的风险；而ＦＦＰ半衰期为１０～６０ｈ，

输注则有容量超负荷以及疾病传播等可能。一般

ＦＦＰ输注剂量为２０ｍＬ／ｋｇ
［４］，但产妇在孕期循环

血容量增加，一次输入该剂量的ＦＦＰ可能加重循环

负担。本研究中２例患者术前静脉滴注 ＦＦＰ

４００ｍＬ／ｄ，输注３ｄ。病例２为急诊手术，在麻醉开

始前又予紧急静脉滴注ＦＦＰ２００ｍＬ，目的是进一

步提高循环血液中凝血因子Ⅺ的浓度，减少手术出

血。２例患者术后复查ＡＰＴＴ，显示ＡＰＴＴ得到改

善，因此选择椎管内麻醉。有研究［４］认为，当ＡＰＴＴ

达到正常范围时，血中的凝血因子Ⅺ水平一般提高
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