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罕见病顾名思义为患病率
较低的疾病，它是一类慢性严重
性疾病，约有 50%的罕见病患者
在出生时或者儿童期即可发病，
病情常常进展迅速，死亡率高。
据专家介绍，目前我国的罕见病
面临“诊断率低、治疗率低”的两
大难题。每年2月的最后一天被
定为国际罕见病日。2 月 29 日，
2012 年罕见病学术研讨会将在
北京举行。

在诊断方面，由于罕见病的

症状涉及血液、骨科、神经、呼
吸、重症等多学科，不少医生对
于罕见病的认知有限，因此存在
高误诊、漏诊的现状。

对于确诊患者，在治疗上也
普遍存在着“用不起药”和“用不
上药”的困境。一方面，目前罕
见病的药物进口注册临床困难
大，患者虽急需用药，相关药物
无法顺利审批上市，罕见病患者
只能望药兴叹。而另一方面，国
内现在上市的罕见病药品通常

较为昂贵，在缺乏相关的报销医
疗制度的保障下，患者也很难承
担费用坚持治疗。

“罕见病的现状是严峻的。
先从诊断来说，其实罕见病在一
定程度上是可防可控的，加强早
期筛查，部分罕见病患者家庭的
遭遇是可以避免的。”北大妇产儿
童医院小儿神经内科杨艳玲教授
介绍说，“早诊早治可以有效提高
患者的生存希望和生活质量，比
如苯丙酮尿症，早期检查出来后

患儿按照疾病特征服用可服用的
食物，并接受药物治疗就可以维
持终生的健康和正常。”

“另外，面对已经诊断出来
的部分罕见疾病，如只有诊断而
无法给予药物及时治疗，也等于
无效治疗。目前，针对罕见病药
物在进口注册临床上遇到的阻
力，呼吁希望能够及早建立绿色
通道。”上海第二医科大学附属
新华医院小儿内科顾龙君教授
指出。 本报记者 潘波

“五胆”的药用价值？
除熊胆外，猪胆、牛胆、蛇胆和青鱼胆也常被民间使用
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2月29日为“世界罕见病日”

我国“罕见病”面临诊断用药两难

专家释疑“多菌灵”

撇开剂量
谈毒性无意义

日前，可口可乐向美国
食品药物管理局（FDA）报告
在自己及竞争对手的果汁中
发现了杀菌剂“多菌灵”。多
菌灵在美国没有被批准在柑
橘类产品中使用，也无安全
标准，所以检出即非法。科
普作家、科学松鼠会成员云
无心解释说，FDA 的风险评
估结论是该含量不带来安全
顾虑，因此不要求召回。

据了解，多菌灵属于苯
并咪唑类杀菌剂，是一种广
谱杀菌剂，在很多国家被批
准使用。中国农业大学食
品学院营养与食品安全系
主任何计国介绍，多菌灵属
农药，在我国广泛适用于谷
类、蔬菜、水果等农产品。
多菌灵低毒，其毒理作用主
要是通过影响细胞代谢物
质合成及其功能。

有部分研究认为多菌
灵能增加动物肝脏患肿瘤
的风险，但大部分学者认为
多菌灵的致癌性与杂质有
关。至于多菌灵本身及其
代谢转化产物是否具有致
癌性有待进一步研究。动
物实验表明多菌灵可能不
是一种致突物，其显性致死
突变实验为阴性。何计国强
调，从动物到人体的实验还
有一段距离。

云无心介绍说，欧盟允
许果汁中的最大残留量为
200ppb，此次可口可乐检出
的含量为35ppb。据了解，我
国《食品中多菌灵最大残留
限量标准》中柑橘最大残留
限量为 5mg/kg 或 5000ppb。
国家标准《饮料通则》规定，
果汁饮料的果汁(浆)含量须
大于或等于 10%；而纯果汁
饮品的果汁含量则必须达
到100%；果味饮料的果汁含
量也不能低于 5%。由此可
见，果汁饮料和果味饮料中
的果汁含量并不高。

专家表示，撇开剂量来
谈毒性毫无意义。果汁里的
多菌灵虽然是农药残留，但
在国家规定的安全范围内，
对人体健康没有影响。中国
农业大学食品学院副教授范
志红在微博里表示，果粒橙
的配料主要是水、白砂糖、果
葡糖浆、橙肉、浓缩橙汁、食
品添加剂（柠檬酸、柠檬酸钠、
beta-胡萝卜素）香精、VC。
其中标明，原果汁含量仅有
10%，并不是真正的果汁，建议
大家少喝果汁饮料。

本报记者 潘波
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创
意
摄
影/

本
报
记
者

王
远
征


