
带您了解罕见病（五）

个子矮+左右手大小不一样，警惕Russell-Silver综合征！

Russell-Silver综合征又称原始侏儒症，是一种罕见的先

天性不对称身材矮小性发育综合征。早在1953年和1954年，

Silver医师和Russell医师分别报告一例相关病例。该病发病率

只有1/100000，致病原因并不单纯，基本上认为与遗传相

关，但致病基因不明确，在病因学上有多种遗传模式，通常

没有家族史，普遍上均是家族中的单一案例。
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二十届中央纪委三次全会公报二十届中央纪委三次全会公报二十届中央纪委三次全会公报

中共中央总书记、国家主席、中央军委主席习近平出席全会并发表重要讲话。李强、赵乐际、

王沪宁、蔡奇、丁薛祥、李希等党和国家领导人出席会议。

全会由中央纪律检查委员会常务委员会主持。全会深入学习贯彻习近平新时代中国特色社会主

义思想，全面贯彻落实党的二十大和二十届二中全会精神，回顾2023年纪检监察工作，部署2024年任

务，审议通过了李希同志代表中央纪委常委会所作的《深入学习贯彻习近平总书记关于党的自我革

命的重要思想，纵深推进新征程纪检监察工作高质量发展》工作报告。

来源：中央纪委国家监委网
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这是我们党坚持“两个结合”推进理论创新取得的新成果，是习近平新时代中国特色社会主义

思想的新篇章，标志着我们党对马克思主义政党建设规律、共产党执政规律的认识达到新高度。

纪检监察机关是推进党的自我革命的重要力量，要怀着深厚感情、怀着坚定信仰、怀着强烈使

命深学细悟，准确把握这一重要思想的精髓要义、实践要求，自觉贯彻到纪检监察工作全过程各方

面，以永远在路上的坚韧执着把党的自我革命进行到底。

这一重要思想深刻回答了我们党“为什么要自我革命”的重大问题，指明了确保全党永葆初

心、担当使命的根本任务；

深刻回答了我们党“为什么能自我革命”的重大问题，坚定了全党用好“第二个答案”、解

决大党独有难题的信心决心；

深刻回答了我们党“怎样推进自我革命”的重大问题，展现了党永葆生机活力、走好新的赶

考之路的光明前景。
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主要特征？

该病的主要特征是产前和产后患儿生长发育迟缓，如特

殊面容如三角形脸、前额突出及其他异常表现，包括性腺异

常，如尿道下裂、隐睾，心脏异常如室间隔缺损；骨骼发育

异常，如脊柱畸形、脊柱侧弯、驼背等。部分患儿还可能会

伴有低血糖症。患儿在6个月到3岁之间容易发生空腹低血

糖，应摄入足量葡萄糖。患儿皮下脂肪通常较少，因胃口不

佳而且比较瘦，所以长时间的治疗如手术等会有比较高的危

险性，产生急性低血糖。婴幼儿时期若出低张力现象则会有

发育迟缓的可能性，此时物理治疗的介入是必要的。同时必

须细心地观察是否有语言上说跟听的问题，若有任何迟缓现

象，也要快速地求助于相关治疗。

治疗方法？

该病目前并无特殊治疗方法，以对症治疗为主，可注射

生长激素改善患儿身高情况，或口服药物缓解胃肠道症状，

重者则需外科手术矫正畸形。

专家提醒：

医院小儿内分泌遗传代谢内科病房专家表示，发现小朋

友身高增长缓慢并伴有特殊面容，如人们常说的瓜子脸、前

额突出；左右身体发育不对称，如左右手不等大、左右肢体不等长等，家长们要提高警惕，带孩子及时就

医，明确诊断是否是Russell-Silver综合征，以尽早最大程度上改善患儿症状。

小儿内分泌遗传代谢内科病房 / 吴娜


