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　　罕见病又称“孤儿病”，在我国，将
“新生儿发病率小于 1/10000 、患病率小
于 1/10000、患病人数小于 14 万的疾病”
列为“罕见病”。罕见病中大约 80% 是由
遗传缺陷所导致，而又有约 50% 的罕见病
是在患者出生或儿童期即发病，故其危害是
相当大的。在“健康中国”战略的指导下，
我国罕见病防治工作得到了党和国家的高度
重视，出台了一系列政策措施。今年 2 月
29 日是第十七届“国际罕见病日”，我们
应加强对罕见病的科普，让罕见病被看见，
一起帮助罕见病患者、照料者及普通人群提
高意识并做出积极改变。今天我们就来认识
一种“天生会跳舞”的罕见病——— 亨廷顿
病。早在 2018 年国家卫健委等 5 部门联合
制定的《第一批罕见病目录》，亨廷顿病就
被列入其中。
　　亨廷顿病（ Huntington ’ s dis-
ease ， HD ）又称亨廷顿舞蹈症，该病是
1872 年由美国医学家乔治亨廷顿首先发现
和报道，并因此命名。 HD 是一种缓慢起
病，以不自主的舞蹈样运动、精神行为异常
和智能减退为特点的遗传性神经系统变性
病，为常染色体显性遗传，意味着父母双方

只要有一方患病，其子女就有 50% 的患病
机会。随着现代遗传学和基因学研究发现，
该病主要是位于 4 号染色体上的 HTT 基因
内 CAG 三核苷酸重复序列过度扩增所致。
由于 HTT 基因异常，蛋白丧失正常功能而
产生细胞毒性，杀死脑细胞，损害神经，从
而导致一系列的症状。
　　亨廷顿病在亚洲的患病率约为 0 . 4/
100000 ，在任何年龄段均可发病，但 30
～ 50 岁最常见，男女发病机会均等，呈缓
慢起病、进行性加重。根据发病年龄不同，
亨廷顿病患者可分为青少年型（≤ 2 0
岁）、成年型（ 21 ～ 59 岁）和老年型
（≥ 60 岁）。
　　其主要临床表现为：
　　一、运动功能障碍：表现为全身不自
主的舞蹈样动作，它是不受人的大脑控
制、没有目的、无规律的运动，常有挤眉
弄眼、伸舌、噘嘴巴等口面部怪异表情。
其他运动障碍形式有磨牙、颈部扭转或颈
部异常姿势、躯干扭转痉挛、肌肉僵硬、
运动迟缓、坐立不安、癫痫发作、步态不
稳、反复跌倒等表现，晚期累及膈肌、咽
喉肌等肌肉，可致呼吸费力、吞咽困难、

言语含混不清，最终患者卧床，生活能力
显著下降。
　　二、智能减退：亨廷顿病患者在病程
中几乎都有不同程度的智能受损。最主要
的特点是执行力和注意力受损，患者通常
意识不到自己的认知缺陷，且早期记忆力
下降亦不明显，故不易被发觉，但随疾病
进展，判断力和反应能力均下降，最终可
发展为痴呆。
　　三、精神行为异常：不同患者表现形式
多样，常见抑郁、淡漠、焦虑、躁狂、易被
激惹、攻击性行为、强迫、幻觉和妄想等。
约一半的患者存在抑郁症，抑郁状态或抑郁
症是该病最常见的精神症状之一，同时易激
惹也很常见。亨廷顿病患者具有较高的自杀
率，比普通人群高 4 ～ 6 倍，其中约 1/4
具有自杀倾向。
　　四、其他症状：包括多汗、唾液分泌过
多、失眠多梦、昼夜睡眠颠倒、体重下降、
躯体疼痛、尿失禁及性功能障碍等。
　　亨廷顿病同样相对少见，且临床表现多
样，易被误诊为风湿性舞蹈症、帕金森病、
神经棘红细胞增多症、遗传性共济失调等。
该病的诊断主要依靠典型临床表现、遗传家

族史及 HTT 基因检测（ CAG 重复次数
大于 35 次）。
　　目前亨廷顿病仍无法治愈，主要限
于对症和支持治疗，通过治疗可以缓解
患者的一些症状，并在某些方面一定程
度地改善生活质量，故本病强调综合协
同治疗，包括药物治疗、康复训练、心
理治疗等。在对症治疗的药物方面，氘
丁苯那嗪和丁苯那嗪是目前有明确适应
症用于治疗亨廷顿病相关舞蹈症的药
物，其能有效控制舞蹈样动作，改善患
者运动能力。我国于 2023 年 3 月 1 日起
正式实施的新版医保目录中，已将氘丁
苯那嗪片纳入医保乙类，列入可报销范
畴。对于亨廷顿病认知障碍，目前还没
有特效药物，以认知训练和心理辅导为
主。治疗精神行为异常则可采用抗精神
病药物如喹硫平、奥氮平或利培酮等，
须尽量单药使用，避免过量使用。非药
物治疗则包括饮食调整（该病患者常需
要高热量饮食）、心理治疗、康复训练
和物理支持等治疗，另外还要进行患者
教育，解决患者和家属的心理及社会
需求。

　　随着降温的到来，天气寒冷，安全隐
患随之增多。一个家庭，每个家庭成员的
安全牵动着全家人的幸福。生命只有在安
全中才能永葆活力，幸福只有在安全中才
能永具魅力。在安全问题上，容不得半点
麻痹和侥幸，必须防范在先、警惕在前。
只有这样，才能为我们的生命筑起安全的
屏障。
　　煤气中毒通常指的是一氧化碳中毒。
一氧化碳无色无味，比空气轻，易于燃
烧，燃烧时为蓝色火焰。空气中一氧化碳
含量如果达到 0 . 04%－0 . 06% ，就可使人
中毒。在不少没有加入集中供暖的市民家
中，烧煤炭取暖仍然不可缺少，这自然也
意味着极易发生一氧化碳中毒的情况。其
实，预防一氧化碳中毒最关键的是要保持
通风。因此，炉子安装的位置、烟筒的朝
向都非常有讲究。同时，有条件的家庭不
妨安装一氧化碳报警器，这在目前看来是
最靠谱的方法。
　　一、常见中毒原因
　　 1 . 在密闭居室中使用煤炉取暖、做
饭，由于通风不良，供氧不充分，可产生大
量一氧化碳积蓄在室内。包括门窗紧闭，又
无通风措施，未安装或不正确安装风斗，疏

忽大意，思想麻痹，致使煤气大量溢出；气
压低，煤气难以流通排出。
　　 2 . 城市居民使用管道煤气，如果管道
漏气，开关不紧，均可使煤气大量溢出，造
成中毒。
　　 3 . 使用燃气热水器，通风不良，洗浴
时间过长，造成中毒。
　　 4 . 冬季在车内发动汽车或开启车内空
调后在车内睡眠，都可能引起一氧化碳
中毒。
　　二、怎样识别一氧化碳中毒
　　 1 . 轻度中毒。中毒者会感觉到头晕、
头痛、眼花、全身乏力，这时如能及时开窗
通风，吸入新鲜空气，症状会很快减轻、
消失。
　　 2 . 中度中毒。中毒者可出现多汗、烦
躁、走路不稳、皮肤苍白、意识模糊、老是
感觉睡不醒、困倦乏力，如果采取有效措
施，基本可以治愈，很少留下后遗症。
　　 3 . 重度中毒。此时中毒者多已神志不
清，牙关紧闭，全身抽动，大小便失禁，面
色口唇现樱红色，呼吸、脉搏增快，血压上
升，心律不齐，肺部有啰音，体温可能上
升。极度危重者可持续深度昏迷，脉细弱，
不规则呼吸，血压下降，也可出现高热 40

摄氏度，此时生命垂危，死亡率高。即使有
幸未亡，也会遗留严重后遗症。
　　三、一氧化碳中毒急救原则
　　 1 . 应尽快让患者离开中毒环境，并立
即打开门窗，流通空气。
　　 2 . 患者应安静休息，避免活动后加重
心、肺负担及增加氧的消耗量。
　　 3 . 给予中毒者充分的氧气。
　　 4 . 对中毒较轻的病人，可以让他喝些
浓茶、鲜萝卜汁和绿豆汤等。
　　 5 . 神志不清的中毒患者必须尽快抬出
中毒环境，让病人平躺下，解开衣扣和裤
带。在最短的时间内，检查病人呼吸、脉
搏、血压情况，根据这些情况进行紧急
处理。
　　 6 . 中毒者呼吸心跳停止，立即进行人
工呼吸和心脏按压。还可以针灸，针灸时可
刺入人中、足三里、十宣等穴位。
　　 7 . 呼叫 120 急救服务，急救医生到现
场救治病人。
　　 8 . 病情稳定后，将病人护送到医院进
一步检查治疗。
　　四、一氧化碳中毒误区
　　 1 . 火炉烧旺前后没有煤气。煤气无
色、无味、看不见、摸不着，在不少人认为

不会产生煤气的时候，煤气却已存在了。
其实，所谓煤气就是煤、炭燃烧不完全时
产生的一氧化碳。只要有煤炭燃烧，就会
产生煤气，特别是氧气供给不足的燃烧，
如火炉在烧旺之前或将熄灭的时候，产生
的煤气更多。
　　 2 . 冻一冻能解毒。把人冻一冻或灌
些醋、酸菜汤就可解毒。发生煤气中毒
后，轻者只要把病人移到空气新鲜的地方
就可以逐渐恢复，重者使用高压氧舱治疗
效果也很好。但寒冷及醋、酸菜汤并无解
煤气之毒的作用，如果把病人抬到寒冷的
地方，反而会使病人因受凉感冒或并发肺
炎而加重病情，或因延误抢救时间而带来
严重后果。
　　 3 . 中毒后恢复健康就平安无事。有
些人认为，一氧化碳中毒经抢救恢复了健
康后就平安无事了。实际上有的中毒者过
2 周至 3 个月时间又突然出现痴呆、大小
便失禁、偏瘫等症状，往往被误诊为脑出
血、精神病等。其实，这仍是一氧化碳中
毒的特殊表现，只要把救治时间延长一
段，就可防止发生这些后续症状。
　　温馨提示：使用自烧炉子取暖的居
民，一定要做好炉具等的安全防范措施。

　　当前，我国 50% 以上的成年人和约
20% 的学龄儿童超重或肥胖，在部分城
市，儿童青少年超重、肥胖率已达 40% 。
随着社会经济的快速发展，居民生活方式
和膳食结构发生了显著变化，中国居民超
重/肥胖的患病率呈现明显上升趋势，超重/
肥胖人数不断增加。肥胖会引发一系列健
康问题，例如增加高血压、糖尿病、血脂
异常、冠心病、心肌梗死、卒中及部分肿
瘤等多种慢性病的风险。肥胖也可导致严
重的社会和心理问题，还会增加居民卫生
保健服务成本，造成医疗卫生负担的加重
等。近期某演员为拍摄电影，一年内减重
100 斤的新闻受到广泛关注，借此机会特
和广大居民朋友一起分享肥胖相关知识，
强化自我体重管理的能力，学会用科学的
方法预防肥胖。预防总是优于治疗，让我
们行动起来，科学管理体重。
　 　 一 、 儿 童 青 少 年 肥 胖 防 控 的
“52110 ”日常行动建议
　　儿童时期是获得健康知识，健康生活方
式和习惯形成的时期，也是肥胖预防的关键
期。因此，儿童肥胖防控是“健康中国
2030 ”的重要着力点。儿童肥胖防控
“ 52110 ”建议，有利于促进儿童青少年
的健康生活方式，预防肥胖。

　　“ 5 ”：每天吃 5 个成年人拳头大小
的蔬菜和水果。
　　“ 2 ”：每天使用电脑玩游戏、看电
视、玩手机等静态活动时间(不包括上课时
间）不超过 2 小时。
　　“ 1 ”：每天进行 1 小时以上中高强度
身体活动。
　　“ 1 ”：每天吃肉不超过 1 份(1 个普
通成年人手掌心大小)。
　　“ 0 ”：不喝含糖饮料。
　　二、健康体重管理及肥胖防控的膳食
建议
　　 1 . 保证膳食能量来源和营养素充足，三
餐合理。碳水化合物、蛋白质、脂肪比例、微量
营养素摄入量保持在合理水平；食不过量，达
到能量平衡或负平衡，维持健康体重。
　　 2 . 保持以植物性食物为主的平衡膳食
结构。增加全谷物消费，减少精白米面摄
入；在保证充足蔬菜摄入的前提下，增加深
色蔬菜摄入；增加富含优质蛋白质的豆类及
其制品摄入；增加新鲜水果摄入。
　　 3 . 优化动物性食物消费结构。改变较
为单一的、以猪肉为主的消费结构；增加富
含不饱和脂肪酸的水产品类、低脂或脱脂奶
类及其制品的摄入；适量摄入蛋类及其
制品。

　　 4 . 控制油、盐、糖和酒精等摄入。成
人每天食盐不超过 5 克，烹饪油不超过 25
～ 30 克，添加糖摄入不超过 50 克，最好
控制在 25 克以下；戒烟戒酒；少吃高盐和
油炸食品，减少含糖饮料，鼓励足量
饮水。
　　提倡以食物摄入多样化和平衡膳食为核
心，不同人群应按照每天的能量需要量，在
控制总能量摄入的前提下设计平衡膳食，逐
步达到膳食中的脂肪供能比 20% ～ 30% ，
蛋白质供能比 10% ～ 20% ，碳水化合物供
能比尽量控制在 50%～ 65%。
　　三、中国居民不同年龄人群推荐的身体
活动量
　　 1 . 0-6 月龄的婴儿：醒着时至少保持
30 分钟的俯卧姿势；7-12 月龄的婴儿：每天
俯卧位自由活动或爬行的时间不少于 30
分钟；
　　 2 . 12-24 月龄幼儿：每天活动时间不
少于 3小时。
　　 3 . 3-5 岁的学龄前儿童：每天身体活动
总时间应达到 180 分钟，每天户外活动至少
120 分钟，其中中等及以上强度的身体活动
时间累计不少于 60 分钟；应鼓励积极参与
玩游戏，使身体处于活跃状态，建议每天结合
日常生活多参与公园玩耍、散步等运动，适量

进行中高强度的有氧运动和户外活动；儿
童静坐时间每天应不超过 1小时。
　　 4 . 6-17 岁学龄儿童青少年：每天累
计进行至少 60 分钟的中高强度身体活
动，以有氧活动为主。其中，每周至少 3 天
的高强度身体活动；身体活动应形式多样，
其中，包括每周 3 天增强肌肉力量和/或骨
健康的运动；应至少掌握一项运动技能；儿
童静坐时间每天应不超过 2 小时。
　　 5 . 成年人：每周至少进行 150 分钟
的中等强度运动(如慢跑、游泳、骑车等)
或 75 分钟的高强度运动(如快跑、篮球、
羽毛球等)；主动身体活动每天至少达到
6000 步。
　　提示：以上人群为无运动禁忌证者。
如有慢性病或运动禁忌证，需咨询医生，
在专业人员的指导下进行运动。
　　此外，我们需要定期监测体重变化，要
经常关注自己的体重，预防体重增长过多
过快。成年后总的体重增长最好控制在 5
千克以内，超过 10 千克则患相关疾病的
危险将增加。我们是自己健康的第一责任
人，预防肥胖，从健康的生活方式开始，让
我们自律、自强，科学预防肥胖，拥有健康
的体魄、优美的身姿，自信、从容地拥抱美
好生活。

健康提示

  本报讯(记者刘菁 通讯员廖国梁)春季天气变
化无常，尤其到了倒春寒或气候乍暖还寒时，容易
引发肠胃疾病，尤其是脾胃不好的人，容易出现腹
泻、腹胀等不适症状。就如何在春季做好肠胃疾病
的预防，记者专访了桂林市人民医院消化内科主任
冯洁博士。
　　“春天天气变化比较快、早晚温差大、忽冷忽
热，易导致人体抗病能力下降。再加上春节的因
素，大家聚餐、走亲访友比较多，不同的饮食文化
和习惯也会对原有的肠道菌群形成冲击，对饮食方
面不太注意的话，比如吃了生冷、油腻的食物容易
诱发肠胃炎。”冯洁博士介绍，春季容易出现的肠
胃疾病有急性肠胃炎、肠胃型感冒、肠胃炎、消化
不良等。急性肠胃炎的发生多是因为吃了不干净的
东西，从而引起腹痛、腹泻；胃肠炎，主要症状表
现为恶心、呕吐、腹泻、腹痛、发烧；如果是胃肠
型感冒还会合并有鼻塞、咽痛的症状；消化不良，
会出现腹痛、腹胀、打饱嗝、腹泻等多种表现。此
外，冯洁博士还提醒，肠胃如有不适，需要及时到
医院就医。
　　那么该如何预防呢？冯洁博士提醒，在饮食、
保暖、运动等方面都要注意。首先，尽量不要打破
原有的饮食习惯，尽量吃温热的、新鲜的、富含维
生素 C 的食物，尽量不要吃腌制或者存放时间比
较久的食物，尤其不要吃冰的食物。特别是老人和
儿童，因为肠胃功能比较弱，在饮食的卫生和安全
方面要更加注意，比如稀饭、软食、粗粮、少量多
餐等。其次，春季乍暖还寒，不要过早脱掉保暖衣
物，气温下降会对人体的消化系统产生影响，造成
身体抵抗力下降，引发胃肠道疾病。同时，也要记
得适当运动，提高身体抵抗力是预防疾病的最佳途
径，可以适当散步、慢跑，但考虑到春季刚开始回
暖，气温变化大，锻炼前要多热身，锻炼后要注意
保暖，循序渐进地进行有氧运动，如慢跑、骑车都
是很好的选择。

如何预防肥胖？
□杨云芳（桂林医学院第二附属医院）

走近罕见病
——— 认识亨廷顿病

□王玉明（广西壮族自治区南溪山医院神经内科）

预防一氧化碳中毒安全常识
□汤辉（中国人民解放军联勤保障部队第九二四医院）

健康讲堂

春季肠胃炎多发需警惕

健康动态

南门社区

卫生服务中心开展

“民族团结一家亲”活动
　　本报讯（记者徐莹波 通讯员蒋业娟）近日，
中南大学湘雅二医院桂林医院、象山区南门社区卫
生服务中心开展了“民族团结一家亲”活动。本次
活动旨在弘扬民族团结精神，提高我市少数民族老
人的生活质量和健康水平，助力构建和谐社区。
　　在活动中，桂林医院、南门社区卫生服务中心
的医务人员为象山区南门街道民族社区的少数民族
老人提供了健康咨询，开展了免费的健康检查，并
举办了健康讲座，普及常见疾病的预防、治疗和自
我保健知识。此外，医务人员还为老人们发放慰
问品。

桂医附院获评“公立医院

高质量发展医疗服务能力

提升项目”建设单位

　　本报讯（记者徐莹波 通讯员徐宏艳）日前，
国家卫健委医院管理研究所公布了第二批“公立医
院高质量发展医疗服务能力提升项目”建设单位名
单，桂林医学院附属医院榜上有名。
　　据悉，“公立医院高质量发展医疗服务能力提
升项目”由国家卫健委医院管理研究所与中国医院
协会医疗联合体工作委员会共同设立，于 2022 年
4 月启动。该项目旨在聚焦高质量的医院管理和专
科服务能力提升，通过实施系列活动和专项工作，
为公立医院搭建学习与交流的平台，助力国内一批
大型公立医院率先发展，形成大型公立医院引领带
动周边医院共同发展的氛围，全面推动我国医疗卫
生事业高质量发展。
　　近年来，桂医附院坚持党建引领，围绕医院发
展中的关键问题，进行了一系列探索与创新，着力
推进医院高质量发展。该院还坚持以专科发展带动
诊疗服务能力提升，神经内科、麻醉科、核医学科
获评为国家临床重点专科建设项目， 25 个专科获
评为广西临床重点专科或重点建设专科， 16 个学
科获评为广西医疗卫生重点学科或重点培育学科。
该院相关人士表示，医院将以推进“公立医院高质
量发展医疗服务能力提升项目”建设为契机，补短
板，强弱项，将医院逐步打造成为现代化高质量发
展样板医院。


