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不能喝母乳，正常饮食将变成 智障，终生与特食为伴
PKU患儿，与美食绝缘，又挣扎在智障的边缘
本报记者 李倩 韩伟杰

PKU是pheny lk e-
tonuria的缩写，苯丙酮尿
症，是一种常染色体隐
性遗传疾病。患儿体内
的苯丙氨酸羟化酶基因
突变，不能正常代谢蛋
白 质 食 物 中 的 苯 丙 氨
酸，从而使苯丙氨酸及
其 代 谢 产 物 在 体 内 堆
积，并从尿中大量排出，
对患儿神经系统造成不
可逆的损伤。患儿主要
表现为：智力低下，癫痫
发作，尿臭等症状。PKU

患儿必须食用特殊食品
来 降 低 血 苯 丙 氨 酸 浓
度，防止神经系统的受
损。不治疗或者晚治疗
的患儿，99%都存在智能
障碍，甚至连生活都不
能完全自理。

在新生儿期对该病
进行筛查来做出早期诊
断，是目前唯一行之有
效的办法。在新生儿生
后72小时充分哺乳后，由
医生在孩子足跟上针刺
取血，然后将血吸附在
特定的滤纸上。一旦确
诊即可开始治疗，治疗
越早，效果越好。专家同
时提醒，如果父母在生
育一个PKU患儿以后，
若再次生育，不要有侥
幸心理，一定要做孕前
和产前检查，确保胎儿
不是PKU病儿在继续妊
娠到分娩。

◎相关链接◎

26日，中午11点40分。放在床
上的手机叮铃铃地响了起来，张兰
走进儿子的卧室，然后把铃声关
掉。这是午间闹钟的声音，提醒她
还有20分钟儿子就要放学了，该做
饭了。

芹菜炒蘑菇、菠菜拌粉丝，煮
好的地瓜米粥还在电饭煲里温着，
刚出锅的馒头在照进卧室的阳光
下冒着热气。这是张兰为儿子做的
再普通不过的一顿午餐，如果没有
人提醒，她也不刻意去想这馒头是
用剔除了蛋白质的特质淀粉蒸的，
大米并不是从稻壳里生出，而是用
特质淀粉造的，还有必须拒绝肉类
加入的炒菜……张兰只愿意想，在
走过楼前那条到处在卖烤鸭、炸鱼
的小街后，儿子能够喜欢吃她炒好
的芹菜蘑菇。

儿子很乖，常说自己喜欢吃土
豆，喜欢吃粉丝。但张兰知道，喜欢
吃这些也是没办法的事，“谁让孩
子患有苯丙酮尿症(PKU)呢。”

每两个星期，张兰就要去济宁
妇幼保健院一趟，买PKU患儿吃的
专用奶粉、专用淀粉和米。张兰没
有尝过用这种摸起来滑溜溜、像淀
粉一样的特质面粉蒸出的馒头啥

味，但她相信，热乎乎的馒头肯定
也很好吃，至少儿子没有吃得厌
烦。除了偶尔说自己不喜欢吃冬瓜
外，儿子对饭食并没有向张兰提出
太多要求。张兰有时候也想，是不
是以前把儿子教的太严了？

儿子小的时候，张兰一遍遍
地讲，什么东西能吃，什么东西不
能吃，别人给的东西不能随便吃。
亲戚塞到儿子嘴里一块红烧肉，
张兰会立马给儿子抠出来；儿子
喝了一口饮料，也得先吐了看看
成分配料再说。儿子13岁了，已经
知道自己能吃什么，不能吃什么。
普通孩子们爱吃的汉堡、面包，儿
子没吃过，也没说过想吃。只是母
子俩在一个桌上吃饭，有时候儿
子也问，“让我尝一口你们的馒头
啥味行不”。

“饭就是药，药就是饭，要想
学习好就得吃这些。”张兰告诉儿
子，也是告诉自己，儿子长成今天
这样的聪慧与帅气，确实离不开
这些特制食品。张兰有时候也想，
如果早几年知道有这些不含蛋白
质的特制食品，那个长得模样更
清秀的大儿子也许现在还好好
的。

张兰第一次听说PKU是在
1993年。新婚后的第二年，她和丈
夫拥有了一个模样俊秀的男孩，全
家都非常宠爱。但当孩子5个月大
时，却表现出与同龄孩子的不同。

“他不会笑，表情很呆，头发也开始
变黄。”夫妻俩带着孩子去医院检
查，济宁、济南跑了好几趟，医生告
诉他们，孩子得了苯丙酮尿症，没
有办法治疗。

那时候，张兰还不知道苯丙
酮尿症是孩子身体内缺少一种正
常代谢苯丙氨酸的代谢酶，也不知
道孩子不能吃蛋白质含量高的食

物，如果吃了，就很可能变成痴呆。
“年龄越大，症状越明显。晚上睡觉
很乖，但是白天就跟疯了一样。一
眼没看住，就往大公路上跑，也不
知道躲车，家里的玻璃也都被砸坏
了，没一块好的。”

大儿子已经错过了治疗的
机会，朋友都劝张兰再要一个孩
子，但孩子的病情让她没有信心
再生一个。直到听说济宁妇幼保
健院可以筛查治疗苯丙酮尿症，
张兰才下了决心。

2000年2月，天气正冷，一个
皮肤白皙，头发黝黑的男孩诞生

了。张兰让丈夫带着新生儿的血
片到妇幼保健院筛查，得出的结
果让她哭着坐完了月子，第二个
孩子竟然也是PKU患儿。“我当
时也想过放弃，不要他了，但是
他毕竟是个孩子，而且在济宁0-
6岁的患儿都可以免费治疗，既
然能治，我们也不想放弃。”

按照医生的要求，张兰严格
控制小儿子的饮食，每天按克称
量奶粉的重量，肉、蛋、鱼是绝对
不能碰，大豆、花生也一并拒绝，
蛋白质含量高于50的蔬菜也要
按量搭配。看着小儿子健康长

大，上了小学，张兰很是欣慰，但
老大却出了意外。

2009年5月的一个晚上，张兰
发现大儿子在发烧，并且喘气声很
粗，立即让丈夫出门去喊大夫，张
兰给孩子倒了一碗水。当时是凌晨
1点多，大夫走到床边看了看，告诉
她“孩子已经没有呼吸了”。

张兰把大儿子的东西都收了
起来，只留下一张小小的照片。她
也从不跟小儿子谈起已经离开的
哥哥，担心孩子心里有压力，只是
有时候她想，如果能够及时治疗，
老大现在也许还好好的。

两个孩子都是PKU患儿，张
兰也烦过，这好像是老天给她开的
一个玩笑，让她的孩子都摊上了这
种病。去参加济宁市妇女儿童医院
组织的PKU患儿家长联谊会，听
有的家长为孩子上学吃饭的事情
发愁，张兰觉得自己也很幸运。儿
子上幼儿园就在家门口，上小学挨
着姥姥家近，她都跟着全权负责儿
子的饮食。现在儿子上中学了，张
兰在济宁城区租了一间房子，每日
三餐为孩子做饭。

丈夫两年前去外地打工，张兰
也找了个零活做，半个月回老家打
理一下3亩田地。除了干活，张兰的
大部分时间都在想着做饭，怎么用

有限的食材给孩子做不一样的饭。
张兰说儿子很能吃蔬菜，一次都能
吃很多。“把西葫芦、西红柿、辣椒
拌在一起炒一炒，他很喜欢吃。”说
话时，张兰的眼睛里突然闪起了泪
光，“这13年，每天都在想怎么让孩
子吃好，又得控制着吃的东西，也
是没有办法。”

每个星期，张兰会有意在炒
白菜时加一点肥肉，儿子吃得总
是很香。快要过元旦了，张兰准
备着全家包水饺吃，水饺馅也是
白菜加点肥肉馅。儿子长大了，
张兰不想给他太大压力，不能让
他一点肉都不能碰。但是吃多
了，张兰又紧张，要赶紧给儿子

采个血样送到医院去查查。“苯
丙氨酸一高，就要想办法控制，
让他多吃点特制食品。”

家里的秤换了几个，奶粉一
顿喝几克，淀粉一次放多少，张
兰不用称也拿捏得很清楚。但
是，儿子早晚喝的奶粉，张兰还
是要称一称。这一罐奶粉290多
块钱，也就够喝两个星期。一个
月花在儿子吃饭上的钱要2000
多，靠丈夫外出打工赚钱，日子
过得很紧凑。“如果这一块的费
用能纳入医保报销就好了。”张
兰盼着国家能出台政策帮帮他
们这些PKU患儿的家庭。

看张兰每天称奶粉，儿子问其

他的孩子已经不喝了，自己还得喝
多久，但张兰不知道怎么回答儿
子。想到未来，张兰也很发愁，儿子
以后要工作结婚，虽然现在除了亲
戚之外的人都不知道儿子的病情，
但张兰知道，到了结婚的时候，总
要告诉对方。“也不要求他以后多
好多好，只要健健康康，能够照顾
好自己就行。”

张兰很少和儿子谈未来的
事情，但儿子会像大人一样说

“走一步，看一步”，“我现在只想
期末考试考个好成绩，如果考不
出好成绩，老妈也不要太念叨
我。”听着儿子的心愿，张兰笑
了。

两个PKU孩子，两个不同的命运

给孩子买特食，一月要花2000元

药就是饭，饭就是药

孩子成长，离不开特制食品

亲戚塞到儿子嘴里一块红烧肉，张兰会立马给儿子抠出
来；儿子喝了一口饮料，也得先吐了看看成分配料再说。

核 心

提 示

肉不能吃、鱼不能
吃、鸡蛋不能吃、大豆
不 能 吃 、花 生 不 能
吃……张兰的心里有
一张食物成分元素表，
食物的蛋白质含量是
警戒线。“吃了就会变
成痴呆，不吃就能健健
康康。”在先后拥有两
个PKU患儿，见证两个
孩子不一样的命运后，
张兰的生活就变成了
特制食品和低蛋白质
食物。怎么用它们做出
孩子爱吃的饭，这是张
兰想得最多的问题。

在济宁已发现的
131个PKU患儿的家庭
里，孩子如何吃饭是他
们忧虑最多的事。那些
每天用天平细心称量的
食物虽然没有丰富的蛋
白质，但却有着PKU患儿
的健康未来和每一个
PKU患儿家庭为此付出
的所有努力。

▲对PKU患儿而言，许多美食要
终生拒绝。

每天，给PKU患儿做饭也是道
大难题。


	Ht04-PDF 版面

