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慢病防控
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关爱神经纤维瘤病患者 创新药开启治疗新篇章

急性起病伴红肿热痛，这是典型的痛风发作时强烈
的炎性反应，大多数痛风患者对此都有切身体会。

探寻痛点
正确止痛

5月17日“世界神经纤维瘤病关爱日”前

夕，复旦大学附属儿科医院院长、小儿神经内

科专家王艺教授介绍，神经纤维瘤病（NF）是

累及多系统、致畸率和致残率高、治疗难度大

的罕见病。其中，I型神经纤维瘤病（NF1）最

常见，推算中国发病率为5/100万，丛状神经

纤维瘤（PN）约占NF1的50%，I型神经纤维瘤

病-丛状神经纤维瘤（NF1-PN）会造成患儿持

续加重的疼痛、畸形、功能障碍和心理负担，

甚至危及生命，对患者及家庭造成沉重的经

济和心理负担。

神经纤维瘤病的遗传相关比例高，起病

年龄非常小，如果不加以医治，致残致死率

高。NF1诊疗路径明确，但疾病知晓度极低，

由于患者的临床表现较为多样，患者往往需

经过新生儿科、眼科、影像科、神经科、皮肤

科、肿瘤科等多学科联合诊疗后才能得到正

确的诊断。调研显示，NF1患者存在较为严

重的误诊、漏诊情况，从症状出现到确诊，平

均时间为3~5年。对于NF1这样有药可治的

罕见病来说，MDT模式（多学科联合诊疗）非
常重要，不同专业、不同科室的医生不断地积

累在NF1上的经验，凝聚和培养MDT团队，出

台更多的临床指南和相关的专家共识，提升

疾病诊疗水平和研究水平，相信战胜疾病指

日可待。

在靶向药物出现前，NF1治疗原则主要

是依据不同的发病症状进行对症治疗，包括

外科整形、手术切除肿瘤、放疗等。但85%的

NF1不可手术，手术风险大且复发率高，术后

复发风险为50%，且往往无法彻底切除所有

病灶，治疗效果有限。

作为中国首个且目前唯一获批的NF1治

疗药物，司美替尼的MEK靶向抑制的创新机

制可以帮助控制瘤体体积，延缓疾病进展，发

挥了关键性的“刹车”作用，是NF1药物治疗

从0到1的突破。

此外，神经纤维瘤病往往会给患者带来

容貌和其他身体外观上的损害，患者会受到

公众异样的目光、歧视和孤立。因此，要提高

对NF1的疾病认知，由社会各方协力，通过开

展大众科普、医生教育、推动将其纳入国家罕

见病目录等多项举措并举，提高全社会对神

经纤维瘤病的认知和关注。增加公众的认知

和对疾病病因的了解，改善公众对患者群体

的态度，消除疾病歧视，为NF1患者群体提供

更多关爱，帮助患者得到更好、更正规的医疗

诊治，持续推动我国临床诊疗在NF1领域的

进展。

王艺教授倡议要关注所有的罕见疾病，

尤其是靶向药物和修正治疗已明确的罕见

病，无论它是否在国家罕见病目录内，无论今

后是以目录的形式还是以定义的形式出现，

都需要有更完善、更有效的疾病管理保障机

制，这样整个社会的罕见病诊疗、管理和保障

支持的生态圈才能够健康地成长。 凌溯

专家点拨

高血压患者群体不断低

龄化。40岁至60岁人群因

工作忙碌、精神压力大、生活

不规律，是高血压高危患病

人群，但同时也是高血压诊

断率最低的人群，忽视日常

对血压的测量、控制和管

理。国际高血压学会（ISH）

发起“五月血压测量月”倡议

活动，这项全球活动旨在提

高公众对血压测量重要性的

认识。

高血压是导致心脏疾病

和卒中的首要风险因素。其

他并发症包括心力衰竭、周

边血管疾病、肾脏损伤、视网

膜出血和视力损伤。测量血

压是了解血压是否过高的唯

一方法。测量血压只需要短

短几分钟，就可以帮助降低

严重并发症出现的概率，甚

至挽救患者的生命。根据世

界卫生组织统计，全球约有

50%的高血压患者并未意识

到自己患病。提高高血压的

认知度、普及坚持测量血压

的重要性是提升血压达标率

的关键。

上海交通大学医学院附

属瑞金医院高血压科主任、

上海市高血压研究所所长、

中国高血压联盟主席王继光

教授表示，及早检出高血压

有助于最大程度地降低心肌

梗死、心力衰竭、脑卒中和肾

功能不全的风险。对于高血压患者来

说，延误诊断是患者面临的最大挑战，

而事实上测量血压并不复杂。早检

出、早治疗是预防高血压并发症的关

键。40岁至60岁的患者人群要建立

坚持测量血压的健康意识，有效地控

制血压，防止并发症的发生。

除了坚持测量血压以外，均衡饮

食和规律作息同样有助于控制血压和

平稳降压。高油高盐高糖的饮食会让

人超重肥胖，容易诱发高血压、高血

脂、糖尿病等慢性疾病。对此，国家卫

健委曾提出日常饮食要“三减”，具体

是“减油、减盐、减糖”。同时戒烟限

酒。此外，心态平和，精神愉悦，不熬

夜，不过度紧张焦虑，对高血压的防治

和管理也有积极作用。 柏豫

作为一种重要的疗法，传统中医中药适用

于乳腺癌治疗的各个阶段，包括“三阴性乳腺

癌”等特殊类型的患者。随着中医中药研究的

不断深入，中医中药逐渐成为乳腺癌治疗不可

或缺的方法之一，是现代医学治疗乳腺癌的有

力补充。在乳腺癌患者化疗、放疗过程中，在手

术、放疗、化疗之后，或者在患者出现复发或转

移时，中医中药都发挥着积极作用。

中医认为，乳腺癌属于中医“乳岩”范畴，疾

病特点是邪实与正虚并存，所以癌毒具有难治

性、转移性等特征，容易发生疾病迁延不愈或复

发扩散。在治疗中病情虚实夹杂，以实邪未祛、

正气已虚为主。机体在与癌毒抗争时，初期，正

气受损，如果到了晚期，将逐渐发展为五脏俱

虚，正气匮乏，癌毒迅速生长扩散。中医从患者

整体出发，辨证求因，审因论治，根据病情的发

展，有针对性地组合、调整中药用药，以“扶正祛

邪”为主要治疗法则，以补益气血、调节脏腑、纠

正阴阳偏差等具体治法，合理用药。

海派中医顾氏外科在应用中医中药治疗乳

腺癌方面，已经积累了一百多年的经验，形成了

辨证与辨病相结合的学术理论与经验，尤其对

乳腺癌在放化疗过程中的“减毒增效”、降低乳

腺癌的复发与转移率、延长生存期、提高生活质

量方面发挥了积极的作用。其中，顾氏外科的

“乳癌术后方”临床应用广泛。

中医中药作为癌症患者全身治疗方法之

一，治疗优势显著。一是“减毒增效”：减少放化

疗毒副作用、提高放化疗敏感性、改善放化疗患

者生活质量。大量的临床观察证实，放化疗配

合中医药的治疗可以起到增效减毒的作用，不

仅使机体对放化疗更加敏感，还可以减轻对机

体的损害，使患者更易于耐受后续治疗，也为后

续治疗赢得了时间。二是改善生活质量，延长

生存期。恶性肿瘤具有侵袭、转移等特征，在远

端组织，大量转移灶往往能侵袭并影响器官的

正常生理功能，也是造成癌症患者死亡的主要

原因之一。大量临床与实验研究证明，中医中

药对癌细胞有抑制增殖、抑制侵袭、降低迁移以

及诱导凋亡等作用，通过这些作用能够降低复

发与转移率，从而提高生存率以及生活质量。

在预防肿瘤复发和转移方面，中医中药多环节、

多步骤及多途径地发挥作用，尤其对于年纪较

大、身体虚弱、脏器功能衰退、无法进行手术的

乳腺癌晚期患者，中医中药的治疗作用得以充

分体现。

王小平（上海市中医医院主任医师、上海交
通大学医学院附属新华医院特聘专家）

中医中药可贯穿乳腺癌治疗全程肿瘤防治

有一种关节痛叫作痛风

痛风所致关节痛有点“特别”
痛风带来的剧烈疼痛、局部发红、皮温升

高、肿胀和失能，通常在12～24小时内达到高

峰。即使未进行治疗，初始发作大多会在数日

至数周内完全消退，有时伴随受累关节表面皮

肤的脱屑。痛风发作以夜间和清晨（午夜至早
晨 时之间）最为频繁，发作次数可能是白天的
2倍以上。

至少80%的痛风所致关节痛初始发作仅累

及单个关节，最常见为趾底部，尤其第一跖趾关

节，或膝关节。

炎症从主要受累关节向外蔓延，可能给人

以指（趾）炎、“香肠指/趾”或蜂窝织炎的印象，

或实际上由数个连续关节的关节炎或腱鞘炎

引起。

单个关节或部位受累，如踝关节、足背、腕

关节、手指或鹰嘴囊等，不仅是始发表现，而且

在痛风复发时更常见。其他可能受累的部位包

括滑囊、肩关节、髋关节和胸锁关节。

中轴关节受累并不常见，若发生在脊柱和

骶髂关节，腰椎是最常受累的区域。大多数表

现为急性或慢性背痛的确诊痛风病例与痛风石

相关，也可能存在神经系统受累的体征和症状。

有别于痛风，崴脚或外伤引起的关节疼痛，

通常有外部诱因。轻度患者可表现为活动时出

现疼痛症状、关节周围出现瘀斑；中度患者可出

现关节的剧烈疼痛，短时间内出现剧烈肿胀；重

度患者可出现骨折，因疼痛无法活动。

热敷、冷敷、药物，哪个更有效
在痛风性关节炎的急性发作期，不建议进

行热敷治疗，建议冷敷并抬高患肢。可以适当

外用止疼消肿药，包括非甾体膏药，不建议按揉

患处。

慢性痛风性关节炎可适当热敷，如果患者

比较耐受，应该不会造成较大问题。若患者最

近大量吃海鲜、喝酒，又同时进行热敷，有可能

会引发痛风性关节炎。

痛风性关节炎急性期的治疗主要是抗炎止

痛、消除炎症。常用的药物包括非甾体抗炎药、

秋水仙碱和糖皮质激素等。没有哪种药物适合

所有患者，建议根据医嘱选择合适的药物，并注

意避免不同药物的副作用。

痛风石的成因
痛风石是指高尿酸血症患者体内尿酸形成

的结晶，在皮下、肌腱等位置聚集，可引起周围

结缔组织的慢性炎症，且通常呈破坏性改变。

痛风石通常可见、可触及，位于耳部或关节周围

软组织中，包括关节腔、肌腱或滑囊，但可引起

皮肤变薄，呈现白色或黄色。痛风石的形成由

病史长短、血尿酸数值、血尿酸饱和度、血液pH

值，以及肝肾功能情况、个人体质、环境温度等

决定。若血尿酸特别高（＞   毫摩/升），则很
快形成痛风石，有些患者半个月内即可能有大

量痛风石形成、沉积；一般在3～4年内形成痛

风石，有时候可能延长至10年左右。

王璇 汤建平（同济大学附属同济医院风湿
免疫科） 图 IC
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