
! ! ! !申城已逐步建立部
分罕见病筛查网络

! ! ! !本报讯 （通讯员 胡希克 记
者 施捷）女子肺里洗出近 !万毫
升“牛奶”。近日，市一医院多学科
携手，为一名罕见的“肺泡蛋白沉
积症”患者实施全麻下大容量全肺
灌洗术。手术历时 "个小时，共用
去 !#$$$毫升生理盐水。术后，饱
受 "年胸闷、咳嗽之苦的张女士终
于重新感受到顺畅呼吸的快乐。

"年前体检时，张女士被查出
双肺有“弥漫性病变”，因反复出现
胸闷、咳嗽症状，辗转于多家医院，
但均未得到明确诊断。市一医院呼
吸科主任李强教授接诊后，考虑张
女士为罕见的肺泡蛋白沉积症。

据介绍，肺泡蛋白沉积症是一
种以肺泡内大量沉积磷脂蛋白样

物质为特点的肺部弥漫性疾病，患
者最终可因呼吸衰竭死亡，一般病
程在 "%#$年。此时，张女士双肺中
负责气体交换的肺泡由于被大量
异常蛋白挤压，氧分压已降至 &!

毫米汞柱，逼近 &$毫米汞柱的呼
吸衰竭标准，唯一能解救张女士
的，就是实施全肺灌洗术。

全肺灌洗是一项高风险手术，
灌洗过程中需两肺轮流灌洗，清洗
一侧肺的同时以机械通气的方式
维持另一侧肺的工作。灌洗会导致

通气功能障碍，而单肺通气则会明
显影响胸腔压力，稍微操作不当便
可造成双肺不可逆损伤。为保证灌
洗术顺利进行，呼吸科诊疗组邀请
麻醉科专家一起进行术前讨论，最
终制定了周密的手术方案。
手术当日，诊疗组将一根 '形

双腔管子插进张女士肺中，()摄氏
度的生理盐水通过管子源源不断
地注入，在肺中涤荡一圈后，又顺
着管子流出，原本清亮无色的生理
盐水已成乳白色。手术持续 "个多

小时，清洗时回收到的 #)&"$毫升
乳白色“牛奶”样液体，就是长期滞
留于患者肺泡内的异常蛋白。术后
张女士胸闷、咳嗽症状明显缓解，
氧分压从 &!毫米汞柱升至 *( 毫
米汞柱，并于 (日后康复出院。

据李强教授介绍，肺泡蛋白沉
积症极为罕见，发病率为百万分之
三点七，目前国际上报道不足千
例。因其症状与肺炎等常见肺部疾
病相似，极易漏诊误诊，且总体预
后较差。

! ! ! !上海儿童博物馆经
过一年闭馆修缮和展区
全面调整，近日重新对
外开放。该馆面对 (%#$

岁儿童，常设展区以“旅
行”为主题，包括序厅、
进入船舱、潜入深海、太
空旅行、返回地球等空
间，以及专为学龄前儿
童设计的“旅行 +家”
互动探索区。目前，儿博
馆实行入场免费、部分
精准服务有偿提供的开
放模式。图为参观者从
!旅行沙盘"拾级而上
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! ! ! !本周四、五两天，沪上一些高中
将举行高三联考，这也是新学期市
教育部门“减负令”后首个跨校学科
联考。有读者来电质疑，为什么教委
三令五申不得联考，却还是有学校我
行我素？不过，在采访中记者也听到
另一种声音，认为不妨对高三联考
网开一面，给予适当的禁令“豁免”。

周四周五两天联考
据记者手头掌握的一份多校

联考的日程表显示，周四上午 *时
开考语文，考两个半小时；下午考

英语和听力；第二天考数学及“加
(”科目。据了解，这类联考已举办
多年，基本上放在高三第二学期二
模考之前的一个月左右举行，也相
当于部分高中学校高三年级联合
开展的一次月考。参加的学校不仅
统一命题，还要像高考那样组织集
中统一阅卷，并按各科成绩排定学
校名次，然后各校校长会依照这份
成绩单回去再逐一“敲打”各科的
教师奋战二模考。
校际间自主举行的学科联考是

否合规，在目前的政策框架下，答案
显然是否定的。早在 !$#!年 "月，
为确保深入实施素质教育、减轻学
生课业负担，上海市教委“重拳出
击”：严禁中小学生参加联考或月

考，小学阶段不再进行期中考试或
考查。今年春季开学前，市教委又规
定：本学期将试点作业、考试（测验）
备案制；探索建立校长、教师信誉档
案，对督导检查、信访等渠道发现的
组织跨校联考等违规的相关责任人
记入信誉档案。

是否过于!一刀切"

但是，即便是在这样的高压态
势下，跨校联考仍屡禁不止，教育行
政部门的“禁考令”几乎不起什么约
束作用。对此，有业内人士提出，禁
止跨校联考的措施过于“一刀切”，
对于高一、高二年级还比较可行，而
高三年级是高考的重要备战年，如
果不搞跨校甚至跨区域联考，则很

难让学生知道自己在全市同级别学
校的学生中处于一个怎样的水平，
其意义甚至比区内统考都大，也有
助于学生理性填写高考志愿。

频繁考试有利有弊
从月考到区统考再到跨校联

考，“考考考，高三的法宝；分分分，
学生的命根”。对此，华东师大健康
教育与心理咨询中心特约督导陈默
说，现在的高中生得焦虑症的比例
正在悄然增加，容易出现每遇大考
就坐立不安、发脾气等较为强烈的
反应，这大多和高中生在青春期成
长中遇到的其他外因有关。比如，父
母要求过高或缺乏沟通产生的亲子
问题、异性交往过程中受到的挫折、

一直受父母焦虑影响等，这些不一
定和考试焦虑有关，但会激发考试
焦虑。
陈默表示，频繁的考试如果真

能让孩子“考疲掉”，其实反而是件
好事，可以令他们消除紧张情绪，能
用小考的平常心来对待大考。然而，
无论是老师还是家长都会强调每场
考试的重要性，还有些家长则会过
度关注单次考试里孩子的成绩起
伏，这些都会让孩子更易滋生焦虑。
“联考亦是如此，如果把一场考试当
做一次心理、学业的练兵倒未尝不
可，但如果过度看重结果，则会带来
打击自信、增加压力等许多负面效
应。”她说。

本报记者 王蔚 马丹

高三跨校联考该受禁令“豁免”吗
联考不符合当前政策规定 但也有声音希望对高三!网开一面"

! ! ! !本报讯 （通讯员 戴心怡 记
者 施捷）我国辅助生育领域又获
重大突破。复旦大学附属妇产科医
院上海集爱遗传与不育诊疗中心
成功应用自主研发、全球首创的
“胚胎植入前单体型连锁分析”（简
称 !"#）技术，精准扼杀“隐性遗
传病因”，迄今已有 ,名接受治疗
的染色体平衡易位携带者成功生
育健康宝宝。

若不是经历 - 次不明原因的
反复流产，结婚 )年的张晴（化名）

不会发现，自己是一种“隐性遗传
病因”———染色体平衡易位的携带
者。携带者外貌、智力和发育都正
常，但生育过程中屡屡碰壁：反复流
产、不孕不育，甚至生出异常胎儿。

平衡易位是一种常见的染色
体结构异常，由两条不同染色体发
生断裂重接形成，可能是家族遗
传，也可能是新发的，在正常人群
中有 $.#&/0$.!$/的发生率，在反
复流产或“试管婴儿”反复种植失
败的患者中发生率高达 "/%,/。

在医生帮助下，((岁的张晴取
得 !#枚卵子，配成了 ##枚有效胚
胎，并通过全基因组 123技术筛
选出 #枚染色体完全正常的囊胚。
这枚胚胎被种植进张晴的子宫后
顺利“开花结果”。同时，家庭易位
染色体向后代传递的可能性被彻
底根除。

专家解释说，以往通过植入前
诊断技术（即!第三代试管婴儿"）
来挑选拷贝数正常的胚胎进行移
植，可以降低流产风险，却不能区

分完全正常型胚胎和易位携带型
胚胎，也就是说，张晴仍有约 "$/

的几率生育平衡易位携带者子女，
他们长大后将再次承受反复流产、
死胎、生育畸形儿等风险。

而全基因组“123”方法，是通
过定位胚胎是否携带易位染色体
单体型，以及易位断裂点区域是否
发生同源重组，来判断胚胎的染色
体状态，成功实现正常型胚胎和易
位型胚胎的精准区分。与传统方法
相比，“123”具有全面筛查、准确
度高、普遍适用等明显优势。该技
术在研究阶段，得到了复旦大学
遗传工程国家重点实验室及遗传
与发育协同创新中心卢大儒教授
的指导。

! ! ! !本报讯 （记者 施捷）今天上
午，在上海市第二届罕见病宣传日
活动现场，复旦大学附属儿科医院
继建立国内首个儿科“诊断不明疾
病中心”之后，宣布再成立国内首个
儿童“疑难罕见病诊治中心”，同时
开设首个“疑难罕见病门诊”，以系
统评估罕见病患儿病情，帮助孩子
得到全流程的一体化医疗管理。

记者从市卫生计生委了解到，
上世纪 *$年代，本市在全国率先全
覆盖开展苯丙酮尿症新生儿筛查，
!$$) 年又对先天性肾上腺皮质增
生症和葡萄糖 &%磷酸脱氢酶缺乏
症进行全覆盖筛查，为罕见病儿童
的早发现、早诊断、早治疗提供保
障。!$##年，复旦大学、交通大学医
学院及其相关附属医院重点对法布
雷病、高氨血症等 #$种可防可治的
罕见病展开流行病学研究及临床诊
治规范研究，建立了筛查和检测方
法。!$#"年，本市对平山病、原发性
肥大性骨关节病、白塞病等 (种罕
见病开展联合攻关，探索治疗新方
法和新技术。截至目前，本市已逐步
建立部分罕见病的筛查网络。
上海还建立多渠道的罕见病诊

治保障机制。目前，除少部分罕见病
的有效治疗药品（如治疗戈谢氏病
的药品），本市罕见病治疗性诊疗项
目和绝大部分药品均已纳入基本医
疗保障范围。市少儿住院互助基金、
市慈善基金会对 $%#*岁本市户籍
苯丙酮尿症患儿每月补助 "$$元，
用于购买特殊奶粉。!$##年，本市
将罕见病特异性药物纳入少儿住院
互助基金支付范围；!$#! 年起，对
戈谢病、法布雷病、庞贝病、黏多糖
贮积症等 -种罕见病儿童每年给予
不超过 !$万元的救助。!$#-年成
立上海市罕见病防治基金会。
有关妇幼保健专家强调，尽管

整体而言，罕见病的诊治依然十分
困难，但随着新生儿疾病筛查技术
和分子生物学、细胞遗传学等检测
手段的广泛运用，罕见病的筛查和
诊断率正在不断提升。通过广泛宣
教避免近亲结婚，并对有遗传性疾
病家族史的夫妇进行遗传咨询、产
前诊断和选择性流产，可以避免将
疾病再遗传给下一代。

! ! ! !本报讯（记者 施捷）上海儿童
医学中心昨天与优艾贝（中国）集团
正式签约，将合作共建申城首家高
端儿童专科医院。
今年即将挂牌启用的上海艾儿

贝佳浦滨儿童医院坐落于黄浦江畔
的陆家嘴滨江大道。医院设有 #"$

张床位和手术室等，除提供儿内、儿
外所有儿科专业临床诊疗服务外，
同时设有眼科、耳鼻咽喉科、口腔
科、皮肤科、中医科及体检中心等，
行为发育儿科（儿童保健）、呼吸4哮
喘、内分泌学科等将是医院的重点
特色专科。首任院长由我国著名儿
童保健学科专家、上海儿童医学中
心金星明教授担任。

沪儿科医院首开
疑难罕见病门诊

高端儿童专科医院
即将落户浦东滨江

三代试管婴儿再升级 精准根除!隐性遗传病因"

全球首批“PGH”宝宝健康出生

市一医院为肺泡蛋白沉积症患者实施全肺灌洗术

女子肺里洗出近2万毫升“牛奶”
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