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危害极大、药物难寻、难以根治
据新华社 2017年2月28日是第

十个国际罕见病日。2014年的“冰桶
挑战”让更多人知道了“渐冻症”
（ALS）。目前世界上有超过 7000 种
罕见病，它们和 ALS 有着共同的特
征：对人体危害极大，药物难寻，几乎
没有有效的根治方法。

在我国罕见病患者的总人数已
经超过2000万，因为慢性、严重的病
痛折磨，以及长期的诊疗费用支出，
罕见病患者和家庭承受着巨大的经
济、精神负担，他们不仅需要医疗卫
生部门和全社会的关爱，更需要长期
的、科学的、精准的诊疗服务。

北京大学第一医院副院长、北京
医学会罕见病分会主委丁洁调研发
现，目前罕见病患者就医状况令人担
忧，突出表现为罕见病医疗保障政策
缺失。就医药治疗费用报销比例而
言，只能报销10%以下费用或者全部
自己承担的家庭占78%。

瓷娃娃、月亮孩子、不食人间烟
火的孩子……这些“动听”的名字却
代表着被罕见病病魔折磨的一个又
一个患者。

瓷娃娃又称成骨不全症，是一种
先天性遗传疾病，发病率约十万分之
三，即便是轻微的碰撞，也会造成严
重的骨折。月亮孩子是白化症患者

的代称……
安徽省立医院有关专家告诉记

者，罕见病虽然单个病种发病率低，
但是种类繁多，加上我国人口基数
大，因此临床上的患者并不“罕见”。

“罕见病约占人类疾病种类的
10%，但是其中仅有不到1%的罕见病
已有有效的治疗方法。”上海儿童医
学中心院长江忠仪告诉记者，因为罕
见病发病率低、有关专业知识认知有
限，易造成误诊或诊断周期长。

复旦大学附属儿科医院专家介
绍，由于罕见病的特殊性，加之儿童
疾病诊断的复杂性，儿科疑难罕见病
的诊治过程可谓“难上加难”。在一
些基层儿童医院由于缺乏专业的医
疗团队、特殊的辅助检查手段以及包
括基因测序等前沿技术的支撑，使得
其在治疗这类疾病时遇到了困难和
瓶颈。

罕见病患者“缺医”的同时还面
临着少药——记者采访了解到，不少
罕见病患者用药短缺——由于罕见
病因发病率低，药品市场需求小，导
致药品研发和生产成本过高、利润极
低，所以极少有企业愿意研发、生产。

2016 年9月，致力于罕见病精准
医学研究的“罕见病临床队列研究项
目”在中国医学科学院北京协和医院

的牵头下正式获批立项。该项目汇聚
了北京协和医院、阜外医院、上海瑞金
医院、四川大学华西医院、北京大学第
一人民医院在内的全国20家在罕见病
研究方面具有领先地位的单位参与，
我国罕见病研究的国家队就此组建。

作为较早进行儿童罕见病专业
研究的单位，复旦大学附属儿科医院
于 2016 年 3 月正式挂牌成立国内首
家儿科“诊断不明疾病中心”，由 29
名临床专家组成核心团队，目前已经
诊治 42 名极端复杂病例，年龄最小
的仅出生两天，总体诊断率达到
61.9%，达到国际先进水平。

“孕前和产前筛查是阻断罕见病
发生的最佳手段。”安徽省立医院产前
诊断和生殖医学中心副研究员吴丽敏
介绍，大多数罕见病是可以进行有效
预防的，在她看来，要尽可能降低罕见
病遗传病的发病率，主要策略就是三
级预防，一是婚前、孕前筛查；二是产前
筛查和产前诊断；三是新生儿筛查。

“曾怀过遗传病胎儿或生育过遗
传病孩子的夫妇、父母之一是遗传病
患者的夫妇、父母是遗传病基因携带
者的夫妇或有遗传病家族史的夫妇，
都应该做孕前、孕中筛查，可以阻断
先天缺陷患儿出生。”吴丽敏说。

■仇逸 鲍晓菁

皮肤病久治不愈不妨试试中医
据新华社 由于生活节奏快、精

神压力大、环境污染等因素，近年来
皮肤病患者十分常见，有些患者长期
受疾病困扰苦不堪言。安徽省立医
院中医皮肤病专家建议，中医治疗某
些特殊皮肤病疑难杂症更“拿手”，因
此建议一些皮肤病西医治疗效果不
理想的患者，不妨试试中医疗法。

合肥市民罗女士告诉记者，去年
3月份她查出了神经性皮炎，经过西

医治疗了好几个月后，依然会时常复
发。之后她又看了中医门诊，专家开
了一些中药饮片，吃了一个月汤药之
后，病情明显好转，至今仍未复发。

“临床上这样的患者不在少数。”
该院皮肤科医生徐媛媛告诉记者，对
于中医而言，治疗皮肤病有两大特
长，一是可以在发病早期就介入治
疗。历史上有名的神医扁鹊就可以
诊断出“疾在腠理”，而此时往往还达

不到西医的疾病标准。其次西医治
疗皮肤病一般都是局部治疗，而中医
由于是从整体观念护法，事实辨证论
治，既考虑局部治疗，又采取扶正培
本的方法，因此对一些反复发作、需
要整体调养的皮肤病有着西医意想
不到的效果，比如神经性皮炎、过敏
性皮肤病、红斑狼疮、慢性湿疹等中
医治疗的临床效果都比较好。

■鲍晓菁

——透视罕见病的应对之策

春季进补燕窝受青睐
专家支招识别天然燕窝

据新华社 燕窝被认为有“养阴
润燥、益气补中”的功效，是春季食补
的好选择，受到消费者青睐。然而，
由于其价格不菲，燕窝造假事件也层
出不穷。

据长沙市中医医院药剂科主任、
主任药师邓曼静介绍，燕窝主要有养
阴润燥、益气补中、化痰止咳等功效，
适应于久病虚损、肺痨咳嗽、痰喘、咯
血、吐血的病人，一般采取煎汤或蒸
服方式内服。

邓曼静说，燕窝尤其是血燕，是

昂贵滋补品，目前国内销售的燕窝大
多数从东南亚一些国家进口。出于
牟取暴利的目的，一些不法商家会把
普通的草燕的燕盏当作燕窝来出售，
还有一些不法分子用二氧化硫等给
假燕窝漂白，让它们在外观上与真燕
窝更接近。

邓曼静说，燕窝来源于雨燕科动
物金丝燕及多种同属燕类用唾液或唾
液与绒羽混合所筑成的巢窝，按照品
种不同有白燕、毛燕、血燕之分。天然
燕盏的形状、大小、厚薄、色泽等均不

一致，每盏的纤维组织呈不规则的状
态。完整的燕窝呈不整齐的半月形或
船形，常凹陷成兜状，一般长6厘米－
10厘米，宽3厘米－5厘米，表面呈现
黄白色或灰白色，放大镜下可见细小
羽毛；天然燕窝在光源下观看属于半
透明状，假的燕窝则完全不透光；真燕
窝质硬而脆，断面细腻，呈角质样光
泽，浸水后柔软膨胀，膨胀后的燕窝不
粘手，晶亮透明，轻压有弹性；天然燕
窝在经过火烧后，有头发烧焦的焦臭
味，气微腥，味微咸。 ■帅才

为迎接“三八”国际妇女节，上海
交通大学医学院附属新华医院乳腺
疾病精准诊治中心将举行“关爱女
性，健康先行”——乳腺疾病早诊早
治义诊活动，届时将邀请多学科专家
团队集体出诊，针对乳腺疾病高危人
群，就乳腺癌预防、早诊、精准治疗等
相关话题开展讲座，并现场提供一对
一的乳腺疾病诊治及健康指导服务。

时间：2017 年 3 月 8 日（星期
三）9:00－11:00

地点：新华医院门诊大厅

专家阵容
放射科

汪登斌主任医师
乳腺外科

韩宝三主任医师
吴萍主任医师
宋和平副主任医师

超声科
陈亚青主任医师

肿瘤科
郑磊贞主任医师

蒋马伟主任医师
夏士安主任医师

病理科
王立峰主任医师

中医科
吴敏主任医师

小贴士
各位患者请带上既往病史资料

（如影像图像及报告、就诊病历、出
院小结等），以便专家详细了解您的
情况。

义诊公告

走进小豆豆的奇想国
任何人的成长都离不开环境与

教育的影响，而对这种影响的评估一
般不是短时间可以做出的，也许需要
十年、二十年或者更长。

为什么这样说呢？因为环境与
教育的影响是一个潜移默化的过程，
是一个行为习惯养成的过程，也是一
个在反复思考与体验中形成价值观
的过程。《奇想国的小豆豆》一书的特
别价值在于，它可以与2003年出版的

《窗边的小豆豆》相对应，浑然成为一
个整体。前者是成年，后者是童年，
两者之间千丝万缕的联系清晰可见。

被誉为天才编曲家的宫川泰先
生有一项颇为自得的独门绝技，那
就是能将硬币塞进鼻孔里。黑柳彻
子是个好奇心很重的人，对宫川泰
先生的绝技羡慕不已。一次，她坐
新干线列车回家，看见四周没人，就
试着做了起来。正当她两只手跟两
枚硬币较上劲的时候，忽然传来了
一个女人的声音：“我想请您给我签
个名好吗？”

这就是典型的黑柳彻子行为模
式，她很容易沉浸在儿童般的淘气与
探索之中，并从中获得一般成年人难
以体验的快乐。其实，儿童许多天性
是人类优良品质的反映，只可惜许多
人在长大后丢失了这些珍宝。

2001 年纽约的苏富比拍卖行举

行了一次拍卖会，拍品是黑柳彻子非
常喜欢的好莱坞女影星凯瑟琳·赫本
的遗物。不料，她与一位男子为了赫
本的一枚戒指较上了劲，从底价五到
五十万日元叫到了八十万日元。这
时，她霍地站起身，冲着会场那边的
那名男子大声说：“请您高抬贵手，我
非常想要这个戒指！”结果，全场哄然
大笑起来。细想一下，这不正是儿童
式的坦白直率吗？不加掩饰，直截了
当，恰恰是黑柳彻子的一个特点。

在这个世界上，谁能够保持童心
不泯，谁就是幸福的人。 2003年，黑
柳彻子接受著名导演高桥昌也的邀
请，扮演一个九十二岁的老太太，她
发现台词非常难记。于是，她决定在
自己头脑中分别设一条 A 线和一条
B线，跟大家正常交谈时用 A线，处于
半痴呆状态时用 B线。

谁知，高桥先生笑着说：“随你的
便，不过我听说你说话好像一直用 B
线。”这真是画龙点睛之笔，黑柳彻子
的书，对她的人生经历耳熟能详，真
如高桥先生所说，她一直用 B线。其
实，所谓 B 线就是儿童路线，也是快
乐路线。

由此可以说，童年之可贵不仅是
儿童时期不可或缺的快乐，并且可以
为一生的幸福奠定坚实的基础。

（来源：新华读书）

《奇想国的小豆豆》
黑柳彻子
南海出版公司

会讲故事的卡德里，把一个又
一个非同寻常的审判拉进寻常人的
视野，从两千年前苏格拉底被审判，
到持续发酵多时的萨勒姆女巫案，
从法国大革命中断头台上的冤魂、
莫斯科审判中无以计数的冤案，再
到今日扑朔迷离的辛普森案……通
过对历史深处的案情回溯，传达出
对司法公正的呼吁。
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《如何听懂音乐》
作者：艾伦·科普兰
出版社：百花文艺出版社

《不公正的审判》
作者：萨达卡特·卡德里
出版社：华东师范大学出版社

《如何听懂音乐》不仅是一本深
入浅出、趣味十足的音乐普及读物，
更是一部真正的经典作品。如果你
是初探音乐领域的爱好者，在书里，
从贝多芬和莫扎特开始，从喜爱的歌
剧和乐剧开始，从电影音乐和当代电
子乐开始，扎实地入门吧。如果你已
对音乐有所体会，那就跟随伟大的作
曲家一起，从音乐的节奏、旋律、和
声、音色中，深入探寻乐曲里的奥义。

《知识社会史》
彼得·伯克
浙江大学出版社

越来越多的知识越来越难的选择

人的记忆是最简单的信息检索
途径，却容易犯错，还非常有限。因
而在不同时代，人们都希望获得更好
的记忆方法，包括文本信息转化为图
像、韵文或者特定的符号，借以缩短
记忆和检索的时间，增强效率。

即便借助这些方法，工业革命之
后的社会，要想成为一个博闻强识的
人，就越来越难了。信息和知识的
数量接近于指数型增长，编目分类
也越来越复杂。1841 年，大英博物
馆馆长安东尼·帕尼气设计出新式
编目条例。到了 19 世纪末期，各国
政府承揽的公共管理和服务大量增
加，需要保存的文档资料也翻番增
长，这驱动了现代意义上的档案学、
档案管理方式出现。到了二战以
后，计算机开始用于数据和档案整
理。进入互联网时代，信息可以更
为简便地检索获得，但要获得“真正
的知识”却似乎变得更难，人们开始
面对此前很少遇到过的艰难选择。

社交媒体进一步放纵了人们的懒
惰，这也是社交媒体频繁的流传低
劣可笑的谣言，却每每引发大量恐
慌性传播的根本原因。

检索信息，是为了获得有用的
信息、知识。“有用的知识”18世纪末
在英语等语言中成为标准用语。工
业革命的兴起使得实用知识获得前
所未有的重视。19 世纪，英国迎来
了“日不落帝国”的鼎盛岁月，陆军
与海军都支持科学界在全球范围内
搜寻实用知识。而这个世纪崛起的
美国、德国也非常重视“有用的知
识”。围绕这方面的国家竞争，19世
纪末开始大批量的涌现科学技术刊
物、社团、工业实验室，企业和资本
也更愿意在这方面投入赞助资金。
全球第一所建在大学之外的重要研
究机构是著名啤酒企业嘉士伯在
1875年设立的，而美国的通用电气、
标准石油、柯达、贝尔电话也都成立
了各自的实验室。

发现并更好地应用知识，在19世
纪末、20 世纪初以及之后的很多年
里，加速了工业国家的科技革命进
程，使得分工更趋细化的科学更加注
意为产业界和创新需要服务。而为
了让转化科学发现新知识的企业发
挥更好的效益，泰勒推出了科学管理
模型，之后美国企业界的订单促使更
多专业化的管理咨询和营销咨询机
构出现，使得知识的使用更具效益。

近代以来尤其是 20 世纪初以
来，各国政府在知识获得和应用上
也投入了大量资源，重点不仅包括
了军事情报信息和知识，而且还涉
及到经济、社会等其他领域。统计
学、计算机、互联网的应用变得普遍
之后，让政府收集处理信息的能力
进一步增强。

英国历史学家、剑桥大学文化史
荣休教授彼得·伯克长期致力于西
方史学思想、欧洲文化石、史学与社
会理论研究。彼得·伯克 2000 年推
出《知识社会史（上卷）：从古登堡到
狄德罗》，详细考量了欧洲中世纪末
期到 18 世纪中期的几个世纪内，知
识生产、传播、国家控制和商业化等
不同进程，并提供了一个全球各地
的知识、知识生产者在全球化进程
中被卷入世界体系的观察视角。该
书出版后受到学术界和大众读者的
积极好评。

我们现在看到的，是彼得·伯克
2012年的新作《知识社会史（下卷）：
从<百科全书>到维基百科》。这本
书延续上卷的形式，从宏观的、全球
性的视角来考量知识生产、传播和应
用的变迁，主题涵盖了众多过程，如
数量化、世俗化、职业化、专门化等。
这本书向读者展示了知识生产、传播
和应用，是如何从近代晚期的相对不
足，一步步发展到现代、当代的信息
过剩以及知识筛选困难，这一过程
中，跨学科、跨文化领域的博学者变
得越来越少，而知识生产和传播的专
业化对于经济、社会和文化又将产生
怎样的积极影响及负面问题。

全书第一部分讨论了18世纪中
期以来的知识实践，包括知识采集、
分析、传播和应用。18世纪可谓知识
大发现的世纪，欧洲殖民者大量采集
有关动物学、植物学、地理学及全球
其他地区历史的知识，也因此诞生出

洪堡等著名的博学者。知识采集，包
括科学考察、探险、考古发掘、社会调
查等，都必然受到采集者知识水平、
能力、价值理念及技术条件、资源支
持等因素的影响，这也为后续修正完
善提供了机会。在谈到知识分析时，
书作者列举了分类、解译、重构、评
估、计量和测绘、比较、阐释、理论化
等方式，以及不同方式的应用情况及
著名案例；关于知识传播，书作者强
调正式方式与非正式方式均具有重
要意义，而一些常常被学者忽视的方
式如展示对于促进公众与知识的亲
和，会起到书本、讲座等起不到的良
好作用。

全书第二部分叙述了18世纪中
期以来，科学进步和经济发展的副产
品即信息和知识被错置、摧毁、遗弃
的历史。当代社会号称信息社会，信
息和知识似乎无处不在，人们早就习
惯了通过网络或图书馆、书店等途
径，以很低成本获得信息和知识——
但人们其实没有意识到，现代、当代
社会跟漫长的古代非常接近的是，知
识具有很强的脆弱性。知识容易被
隐藏，比如学者出于专利申报及商业
利益的考虑而隐藏，又比如企业为避
免公众知道相关有害信息而隐藏，还
比如，不同国家和军事集团努力屏蔽
不利于本方利益的信息。另外，一些
国家和机构为了利益需要，还编造错
误知识、虚假信息。相比之下，摧毁
知识带给文明社会的威胁就更大，最
典型的例子就是哥伦布发现新大陆
之后，西班牙人几乎完整的摧毁了美
洲原生文明的文化印记；而二战期
间，德国和英国都竞相轰炸对方的文
化古城。

全书最后一部分分别从地理、社
会和年代三大视角来审视知识社会
史，来完成对知识创造、传播和应用
这一最具意义的人类集体活动的追
问。在近代历史上，欧洲大陆上层短
暂地出现过所谓的知识联邦，即不同
国籍的科学家、文化学者开展深入合
作，形成松散的专业协作关系。但这
一合作关系在19世纪到来之前就已
经宣告结束，很大程度上是因为知识
变得更为专业化，以及各国民族主义
的兴起。互联网时代，新的“知识联
邦”能否形成，则取决于商业力量的
作用。 （来源：新华读书）

在这个信息过剩的时代，真正
的知识才是奢侈品，那些构建底层
思维、突破心智边界的元知识，是一
个人可以脱颖而出的关键。什么样
的“知识”才值得我们花费精力去学
习？我们将有限的精力投入到何种

“知识”上才会发挥更大威力？这些
问题在本书中有精彩的阐述。

《好好学习》
作者：成甲
出版社：中信出版社


