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本报讯 （特约记者杨静）国内首
个《罕见病类特殊医学用途配方食品
行业报告》近日发布。《报告》根据罕见
病患者对特医食品的需求程度，将罕
见病所需特医食品划分为四星到一星
四个级别，其中，四星的重要紧急程度
最高。

特医食品，即特殊医学用途配方
食品，虽然名字带有“食品”二字，但
是对于多种罕见病的治疗来说，可以
说是“救命药”，被罕见病患者称为

“药奶”。

在国家《第一批罕见病目录》公布
的121种罕见病中，有32种需要特医
食品。其中，18种罕见病对特医食品
的需求尤为紧急与重要，患者需及时、
终生、足量使用，且这些特医食品无法
被现有的已注册肠内营养制剂所取
代。这18种罕见病包括13种氨基酸
代谢和有机酸代谢相关疾病，2种脂
肪酸氧化代谢障碍和2种碳水化合物
代谢障碍相关疾病，以及1种难治性
癫痫相关疾病。

《报告》由上海交通大学医学院附

属新华医院、上海市儿科医学研究所、
上海市儿童罕见病诊治中心、病痛挑
战基金会及中国营养学会医用食品与
营养支持分会联合发布。

据上海市儿科医学研究所所长、
上海市儿童罕见病诊治中心主任、上
海交通大学医学院附属新华医院消化
营养学教授蔡威介绍，罕见的常染色
体隐性遗传病——苯丙酮尿症，是罕
见病中少数可治疗的疾病，早期诊断
并通过终身饮食治疗，该病患者可拥
有正常的智力、健康和寿命。数据显

示，苯丙酮尿症在中国的平均发病率
为1/11800。据不完全统计，通过新
生儿疾病筛查，我国已筛查出约12万
名苯丙酮尿症患者。经过新华医院等
数十年的工作，苯丙酮尿症患者已经
可以在国内吃上自己的特医食品。

蔡威表示，能够进入医院的特医
食品，目前仅有适用于苯丙酮尿症的
3款产品；对于尚缺乏用于治疗的特
医食品的其他罕见病，医生和临床营
养师在治疗时往往缺乏关键武器。

《报告》提到，患者目前在购买所

需特医食品时普遍面临困惑和挑战，
包括不稳定的购买渠道，对所购产品
安全性的担忧，以及产品品类有限
等。同时，患者面临较大的经济负担，
除部分特医食品可部分报销以外，其
他病种特医食品均为自费，给家庭带
来较大压力。

《报告》呼吁，政府、企业、医务工
作者、患者家庭、慈善机构等各方应共
同推进我国在特医食品领域的健康有
序发展，助力每一个罕见病家庭拥有
健康正常生活。

在我国公布的121种罕见病中，有32种需要特医食品

给罕见病患者更多合适的“药奶”

本报讯 （记者王潇雨 通讯员
沙丽娜）近日，在2023年美国心脏病
学会年会上，中南大学湘雅二医院周
胜华教授团队对其完成的“梗阻性肥
厚型心肌病的立体定向放射治疗—首
次应用人体研究”进行了报告。这一
原创性研究表明，立体定向放射治疗
有可能成为治疗药物难治性症状性梗
阻性肥厚型心肌病的新选择。

梗阻性肥厚型心肌病是一种室间
隔心肌非对称性肥厚导致左心室狭
小、左心室流出道梗阻的致死性疾病，
临床上以晕厥和猝死为主要特征。该
病全球发病率为0.2%~0.5%。目前，
传统药物对其治疗效果有限，且不能
改善患者预后。非药物治疗方法经历
了从有创到微创的发展过程，但仍未
摆脱并发症风险高等局限。

立体定向放射治疗是一种精确的
高剂量放射治疗技术，具有放疗疗程
短、单次放射剂量大、放疗分次少的特
点。虽然该技术在肿瘤领域取得较大
进展，但其在心血管疾病领域的应用
经验较少，治疗的安全性和有效性尚
不明确。

周胜华带领心内科与肿瘤科、放
射科团队通力合作，经历5年探索，在

动物试验的基础上，结合大量常规心
脏CT、磁共振成像及介入影像反复研
究，建立了立体定向放射治疗精准照
射梗阻性肥厚型心肌病患者室间隔，
以减轻室间隔肥厚和左心室流出道梗
阻的方法。

2021年3月31日，团队完成了全
球首例梗阻性肥厚型心肌病无创精准
放射消融手术，随后又对4位症状性

梗阻性肥厚型心肌病患者的室间隔靶
区进行了放射消融治疗，并完成了1
年随访。

研究发现，5位患者临床症状明
显改善，6分钟平均步行距离从190
米增加到412米；静息平均压差从基
线88毫米汞柱降低到52毫米汞柱；
瓦尔萨尔瓦动作后平均压差从101毫
米汞柱降低到74毫米汞柱。同时，心
电图监测显示PR间期及QRS间期未
发生明显改变。此外，在术后及1年
的随访中，没有放射相关并发症及不
良事件发生。

“我们将结合多模态影像融合、人
工智能等技术，设计更加符合心脏靶
区照射特点的直线加速器，最终让该
技术在心脏疾病领域应用更成熟。”周
胜华说。

梗阻性肥厚型心肌病治疗有新选择

本报讯 （特约记者衣晓峰）一项
由中国农业科学院哈尔滨兽医研究所
团队与哈尔滨医科大学、中国科学院天
津工业生物技术研究所的科研人员合
作完成的研究，揭示了肠出血性大肠杆
菌适应宿主环境并发挥毒力的奥秘，为
开发抗感染药物提供了新的可能性。
相关学术论文近日发表在国际微生物

学权威期刊《微生物学杂志》上。
专家介绍，肠出血性大肠杆菌

（EHEC）属于食源性致病菌，可分为
O157、O26、O111等血清型，主要定
殖于牛羊等反刍动物的肠道内。人群
也普遍容易中招，常见于老人和儿童，
感染后可导致出血性结肠炎、出血样
腹泻、溶血性尿毒综合征、血栓性血小

板减少性紫癜等，如治疗不及时，极易
造成死亡。其中，肠出血性大肠杆菌
以O157∶H7血清型毒力最强，流行
最为广泛，但人们对其感染和适应宿
主能力的分子机制始终缺乏了解。

在国家自然科学基金青年基金和
中国农科院创新工程的资助下，杨大
为、杨永武等多位科研人员通过生物

信息学方法，成功鉴定到功能未知的
双组份信号转导系统 lmvK/lmvR，
其主要编码于O157∶H7菌株，在大
肠杆菌其他致病型中罕见。进一步研
究发现，lmvK/lmvR基因与另外6个
基因共同构建成了OI167基因岛,这
一基因岛能够感应、利用甘露糖，进而
调控三型分泌系统的表达。

研究人员发现，在细胞、类器官及
动物感染模型上，进一步显示出该基
因岛具有促进肌动蛋白聚集与细菌黏
附和定殖的功能，由此揭示了肠出血
性大肠杆菌适应宿主环境并发挥毒力
的重要机制，为今后的新药研制提供
了理论依据。

肠出血性大肠杆菌毒力调控机制被揭示

□本报记者 李季

“血栓性微血管病很少见，产科遇
到这种病更为少见。此病发病急、进
展快、凶险，且与某些妊娠并发症有较
多类似的表现；诊断难度大，易误诊，
患者肾功能恶化的可能性及死亡率较
高，预后较差。”郑州大学附属郑州中
心医院产科一病区主任李瓅介绍，近
日，一名孕产妇突发血栓性微血管病，
该院多科室齐心合力奋战1个月，终
于成功抢救患者。

2022年12月，这名已孕35周在
家养胎的孕妇早上起床后，突然感到
腹部不适。她听家里人说，孕后期可
能会有肚子疼、紧等不适，躺了一会，
症状好转，就没当回事。但不一会，意
外发生了，家人发现孕妇口吐白沫、全
身抽搐、嘴歪眼斜、小便失禁、呼之不
应。家人立即拨打“120”，救护车将
孕妇送到当地医院。医生考虑孕妇患
有子痫，立即为其进行剖宫产。

孩子是生下来了，可孕产妇还是
昏迷不醒。血常规、肝肾功能、凝血及
心功能等各种检验结果明显异常，提
示各脏器功能严重受损，患者病情不
断恶化而且进展很快。2022年12月
20日 24时，孕产妇被转运到郑州大

学附属郑州中心医院重症监护室
（ICU）。

“孕产妇来院时处于昏迷状态，血
压高，查头颅、胸CT，提示双侧侧脑室
异常信号影，考虑为缺血缺氧性脑病，
双侧肺部感染性病变。”该院 ICU主
任徐兰娟说。

降压、抗炎、维持生命体征等各项
抢救措施有序进行……李瓅立即联系
肾内科、神经内科等相关科室会诊，最
终得出结论为血栓性微血管病。

为明确诊断、制订合理有效的治
疗方案，医生们立即申请北京协和医
院远程会诊。北京专家会诊后肯定了
医院对患者病情的判断和治疗方案。
经过努力，患者的病情得到缓解，各项
指标达标后转出ICU。在产科一病区
继续治疗期间，患者尿少，血小板值再
次降低。为保证调整后的治疗方案有
效实施，医生们再次申请北京大学第
三医院远程会诊，经过专家组充分讨
论，治疗方案得到认可。

在治疗过程中，该院住院医师随
时关注患者的病情变化及各项检验指
标情况，护士精心护理，指导患者康复
训练。由于此病需要持续血浆置换及
血滤，该院医师马静茹每天与血库联
系。经过1个月的治疗，该患者病情
得到控制，终于顺利出院。

血栓性微血管病孕产妇获救

精彩瞬间
医学的

新疆有了
首个康养行业协会

本报讯 （特约记者张楠 刘青）
近日，乌鲁木齐市康养协会成立，这是
新疆维吾尔自治区首个康养行业协会。

目前，乌鲁木齐市已进入老龄化
社会。为大力发展乌鲁木齐市的康
养、医养结合工作，来自全市医疗卫
生、健康管理、养老等康养相关行业的
34家企事业单位共同发起成立乌鲁
木齐市康养行业协会。今后，乌鲁木
齐市康养行业协会将在乌鲁木齐市卫
生健康委的带领下，促进医疗卫生与
养老服务紧密对接，激发各类服务主
体的潜力和活力，面向医养结合机构
开展“远程医疗+护理服务”，并依托
乌鲁木齐智慧养老服务平台，为老年
人提供紧急呼救等关爱照护服务。

整合医学分会
在京成立

本报讯 （首席记者姚常房）3月
19日，全国卫生产业企业管理协会整
合医学分会在京成立。会上，全国卫
生产业企业管理协会会长窦熙照指
出，现代医学急需一次“合”的革新与
改进，实现各领域先进医学知识和临
床经验的最佳整合。

窦熙照表示，随着生命学科的研
究和现代诊疗技术的快速发展，医学
体系逐步分科细化，带来了医学知识
碎片化和非系统化的问题。当前，面
对疾病进程的慢性化、人口结构老龄
化、致病因素多样化以及病理改变的
复杂化，现代医学要将医学各研究领
域先进的理论知识和临床技能加以整
合，并根据具体情况，形成系统性、全
方位的疾病诊疗体系。

全国卫生产业企业管理协会整合
医学分会将坚持中西医结合，促进预
防、治疗、康复的融合，探索可量化、可
标准化的整合医学发展路径。

高脂高糖饮食
为何会导致脂肪肝

据新华社北京3月 19日电 美
国研究人员通过动物实验发现，高糖
高脂的西式饮食会改变消化道微生物
群的组成，使有害代谢物产量增加，导
致非酒精性脂肪肝，抗生素治疗可以
缓解病情。

非酒精性脂肪肝是肝硬化、肝癌
等的重要诱因，美国密苏里大学哥伦
比亚分校的这项研究从细胞和分子层
面上加深了对其发病机制的理解。相
关论文最近发表在英国《自然·通讯》
杂志上。

研究人员用低胆碱、高脂肪、高糖
的典型西式饮食喂养小鼠，发现小鼠
消化道里一种特定细菌含量增加，产
生更多的2-十八烯酸单甘油酯，导致
小鼠出现与人类非酒精性脂肪肝相似
的症状。

通过饮用水给予由多种抗生素组
成的“鸡尾酒”药物后，小鼠肝脏的炎
症得到抑制，肝脏肥大和脂肪积聚的
情况也有缓解。

3月19日，在第 12 个世界唐氏综合征日即将来临之际，河北省
邯郸市广平县妇幼保健院组织医疗小分队走进该县天鹅湖公园，开
展“重视产前筛查，孕育健康宝宝”主题宣传活动。现场医护人员为
群众发放宣传资料、讲解产前基因筛查的重要性和必要性，引导孕
妇主动接受产前筛查。

通讯员杨海斌 魏莹莹 特约记者李湛祺摄影报道

唐氏综合征筛查
宣传进公园

（上接第1版）
经过多年探索和磨合，相关服务

不断拓展完善，签约率逐年提高，该
模式也在全市推广。2017年，杨凌
团队获评全国最美家庭医生团队，次
年又勇夺“江苏省十强家庭医生团
队”第一名。

杨凌团队的 10人都是女性，被
社区居民亲切地称为“十朵金花”。
作为领头的“大金花”，杨凌尤其热
心肠。贫困老人来看病，她自掏腰包
付挂号费、药费；空巢癌症老人临终，
她陪伴了最后一段时光；为行走不便
的骨折患者排忧解难，两次挽救网
瘾少年的生命，为患焦虑症的爷爷做
了4年心理疏导，帮助饱受抑郁症折
磨的夫妻顺利就业重拾信心……“家
家都有我的电话和微信。”杨凌说，她
的手机里也都是社区“家人”的联系
方式，一天到晚，任何时间，来电来信
必复。

很多人知道杨凌，源于她曾7次
在非工作场合对突发的危重患者进
行急救。有几次被路人的手机记录

下来，在网上收获大量赞扬。这是什
么急救“易感体质”？面对记者的打
趣，杨凌连连表示“没那么邪乎”：“除
了两次是出差碰巧在高铁上救人。
其他的，都发生在社区附近。”她解
释，很多人遇到这种情况首先想到的
是打“120”，但在花山湾，除了打

“120”，居民还会第一时间打给她。
“因为我对社区情况太熟了，他们觉
得我会更快赶到。”事实也证明了大
家的判断，于是，她还被称为社区老
人身边的“120”。

杨凌感叹，这是一份厚重的信赖，
自己将在接下来的日子里为大家多做
点事儿，让大家的幸福感更强一点。

而今，她正谋划着稳扎稳打地开
展更多工作：在慢病管理和老年人居
家养老、医养结合方面再有点儿突破，
除了医护服务外，增加一些心理疏导
工作，尽可能让老人在家里安心养老；
对于失独老人、孤寡老人、空巢老人，
在家庭医生签约服务中设计一些个性
化服务包；做好社区内养老机构的健
康宣教和健康管理培训……

杨凌：为了“家人”幸福感更强

（上接第1版）
人工智能的应用效能在很多预

防、诊疗场景中得以体现。
“一次扫描，就能实现包括肺结节、

胸部骨折、肺炎等方面的多次筛查。”
一位创伤骨科主任医师介绍，以胸部
骨折为突破口，集肺结节、胸部骨折、
肺炎AI三类证于一体的“胸肺全三类
辅助诊断产品”，也就是俗称的“胸肺
三件套”，可极大提高检查的效能。

在甲状腺筛查中，借助甲状腺超
声辅助诊断系统，能实时同步分析超
声影像，给出较为准确的判断结果，在

一定程度上实现复杂病症的超声定
性、定位、边界分割等辅助诊断。

多一分安全保障

在效率提升的同时，让基层医务
人员更为安心的是，人工智能技术的
应用，让其诊疗过程中多了一位能切
磋的“同行”，质量安全多了一层保
障。当然，机器人也不是万能的，它仅
仅是医生的辅助系统，这一点荣国红
心里也非常清楚。因此，和这位搭档

一起工作，他们比平常更为谨慎。
一位患者因胃痛难耐来湖北省仙

桃市郭河镇卫生院就诊，该院医生王
鹏问诊后，初步判断其患有胆管炎。

“智医助理”弹出的“急性阑尾炎”引起
了王鹏的注意，便对其进一步问诊。

“右下腹压痛反跳痛明显……”最终检
查结果显示，系统判断正确。

“智医助理”机器人可以在一定程
度上帮助医生堵住风险漏洞。它具备
辅助基层医生问诊的不少条件：储存
着海量医学专业教材、临床指南和经
典病例等资料，能为医生提供智能诊
断、危重病及转诊提示、疾病图谱分
析、检查检验建议等。“临床中同症异
病较多，它的提示尤为重要。”王鹏说。

同样的案例也在湖北省恩施土家
族苗族自治州红土乡卫生院发生。

71岁的向女士一天前出现头晕症状，
在家人的陪同下来到该院急诊科就
诊。急诊科医生刘洋对向女士诊断
时，辅诊系统提示的“脑卒中”引起刘
洋警觉。“根据系统提示进一步问诊后
判断，向女士的病情描述更加符合脑
卒中症状，随即将患者转诊到上级医
院进行头颅核磁共振检查及治疗。”刘
洋说。

“患者多了一位健康守门人。”恩
施州卫生健康委副主任吴军说，“智医
助理”辅诊系统降低了漏诊误诊率，该
系统目前已实现恩施州基层医疗卫生
机构全覆盖。”

记者在采访中了解到，通过持续
创新、深化应用，我国“机器人+医疗”
拓展的领域和场景越来越多，与医务
人员的协作也变得紧密起来。

辅助机器人：医生身边的小助手


