
据黄如方透露，至今为
止，由罕见病发展中心从零
到一培育出来的罕见病患
者组织，已达 30 多家。 它们
涵盖了不同的病种，HAE
（遗传性血管性水肿）、小飞
侠（面肩肱骨型肌营养不良
症）等等。

仅在 2017 年， 罕见病
发展中心就支持超过 50 家
患者组织，间接为超过 3000
个患者家庭提供服务，并孵
化出 6 家新患者组织。

“宣传罕见病本身没有
阻力， 但最大的困难在于
坚持。 ”黄如方告诉记者，
十年前， 很多人连“罕见
病”这三个字都没听说过。
在这种情况下， 要让他理
解病人的困难， 他是没办
法想象的。

“所以，我们提出了一
个口号叫‘改变从了解开
始’。我们见到人就发传单，
看到明星也一样。每一份传
单并不起眼，但这个行业可
以从当初的‘鲜为人知’发
展到现在的‘广为人知’，靠
的就是一份又一份传单。 ”

事实上，从“鲜为人知”
过渡到“广为人知”，在近十
年的中国罕见病事业发展
中，有无数的“黄如方”们在
进行着“接力棒”式的努力。
经过多年努力，“黄如方”们
也成功将 2008 年始被各国
承认的“国际罕见病日”引

入中国———即每四年一次
的 2 月 29 日。

2014 年， 在全球社交
媒体上蔓延的“冰桶挑战”，
进一步加快了罕见病的传
播推广，渐冻症成为了社会
舆论关注的焦点，也成为罕
见病传播的一个标志性事
件。 类似这样的传播手段，

“黄如方” 们也在一直移植
到其他病种上。

面肩肱肌营养不良症
是一种表现为骨骼肌进行
性无力和萎缩的罕见病，患
病率为 1/20000， 全世界有
70 万患者。由于该疾病导致
翼状肩胛， 犹如一对小翅
膀，所以这个群体也被称为

“小飞侠”。
今年 6 月 20 日， 是第

三届世界 FSHD（即面肩肱
肌营养不良症 ） 关爱日，黄
如方领导的罕见病发展中
心联合抖音等社交软件发
起了“橙子微笑挑战”，呼吁
全社会关注罕见病，关注小
飞侠。郭采洁、萧敬腾、关晓
彤、柳岩、邓亚萍等 20 多位
明星纷纷参与了这一挑战，
点赞关注者达数百万人。

从 2013 年开始， 罕见
病发展中心开始每年举办
中国罕见病高峰论坛， 今年
已是第七届。 这一高峰论坛
不仅是罕见病行业里规模最
大的一次会议， 还联结了罕
见病行业内不同的利益相关

方， 来共同讨论罕见病的相
关问题， 这不仅给公众和罕
见病患者提供了一个了解罕
见病的机会， 也在逐步影响
更多的医疗机构、药企。

“去年，一名西安的医
生参加了我们的大会后，回
去开始做罕见病的科研立
项，希望将西安地区的罕见
病工作做起来。 ”黄如方说，
不仅如此，已经有更多的国
外药企参与进来，调整在中
国的市场布局。

尴尬的是， 在中国，官
方仍然没有针对罕见病的
定义，罕见病立法在中国政
策层面也有着重重阻碍。 更
具体的现实是， 全世界为数
不多的罕见病治疗药物中，
只有 30%在国内上市， 而绝
大部分的已上市药物， 罕见
病患者家庭都无力承担。 黄
如方与诸多罕见病组织、患
者， 都期盼国家能针对罕见
病诊疗、药物研发、纳入医保
目录等出台更多利好政策。

2018 年 5 月 11 日，由
国家卫生健康委员会等五
部门联合制定的《第一批罕
见病目录》 正式公布， 多达
112 种罕见病被列入这一具
有官方指导意义的目录中，
黄如方称， 这为广大的罕见
病患者带来了福音， 罕见病
科研攻关、 医疗保障、 药品
的准入审批等问题上未来也
有了官方的参考和指导。
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罕见病发展中心主任黄如方：
关注罕见病就是关注自己的未来

羊城晚报记者 李国辉 实习生 罗梓茵

“只要有生命的传承，就有可能发
生罕见病”， 这是黄如方呼吁大众关
注罕见病最常说的一句话。

“假性软骨发育不全症”， 又称
“成骨不全症”或“脆骨病”，“瓷娃娃
病”，是一种罕见遗传性骨疾病，发病
率约十万分之三。 黄如方从小就发现
了自己与别人的不同之处， 如今的
他，仅有不到一米的身高。

“我这个疾病是一个渐进性的过
程， 它不是那种突发式的疾病。 在我
不懂事的时候， 因为这个病， 已经有
人开始欺负我了， 在我成长的过程中
也不断有人欺负我。 但是现在一步步
走过来，我已经免疫了。 ”

黄如方告诉羊城晚报记者， 很多
罕见病人就是在这个过程中变得越来
越消极，逐渐放弃自己的。

“我们常说‘疾病没有打败你，是
你自己把自己打败了’， 这是罕见病
群体里普遍存在的问题。 ” 黄如方接
受了自己的不同之处， 他走在北京的
大街上， 根本不会在乎别人异样的眼
光。 7 年前，黄如方在北京地铁面带微
笑、 坦然自信地通过检票闸机时，也
让公众认识了这一个在同事眼中的

“一米老大”。
黄如方希望通过自己与罕见病的

相处方式， 去影响更多的罕见病患
者。 这样的想法， 将他引导走上了罕
见病的公益推广之路。

“我也有过消极，绝望的时候，但是
我很清楚这样没有任何作用。 我一直提
倡的一种理念是： 如何与罕见病和平共
处？我认为，它就像一个调皮的小孩住在
我身体里面，我就像在与他和平相处。 ”

早在 2008 年，从大学毕业开始已

经做了两年艾滋病公益项目的黄如
方，和同是瓷娃娃病的王奕鸥一起，创
立了瓷娃娃罕见病关爱中心和公益基
金。 他们的初衷是通过瓷娃娃罕见病
关爱中心， 倡导全社会加强对罕见病
的关爱和救助， 而这一个机构也逐渐
成为全国范围内影响力和知名度最大
的罕见病公益组织之一。

随着“瓷娃娃”公益基金影响力扩
大， 许多不同病种的罕见病患者也找
上门，希望得到黄如方的帮助。但面对
纷繁复杂的各类罕见病， 仅凭“瓷娃
娃”公益基金是力不从心的。

“罕见病患者的平均确诊时间需
要 5 年，在中国仍有 60%以上的罕见
病患者并未被诊断。”黄如方告诉羊城
晚报记者， 中国有超过 1000 万罕见
病患者， 目前已知的 7000 种罕见病
中，全国只有不到 70 个病种成立了自
发的患者团体， 这也意味着， 其他
99%的患者群体也同样是罕见病的观
望者。

逐渐， 一个想法在黄如方心中萌
生， 他希望创建一个在罕见病领域的
枢纽型组织，从整体上关注罕见病，帮
助更多的罕见病病种孵化、 培育和创
建病患者的组织。

2013 年，黄如方创建的罕见病发
展中心正式成立。在他的构想中，罕见
病发展中心的职责， 一要为病人提供
信息上的服务， 让患者知道自己得的
罕见病究竟是怎么一回事； 二是对病
人进行关怀与救助，建立病友会、救助
家庭贫困患者等； 三是要让社会对罕
见病有更多更深入的了解； 四是向政
府和社会倡导罕见病事业上的政策，
给政府提供决策参考。
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“只要有生命的传承，就有可能
发生罕见病。 我的父母都是健康
的，生下了我却是有罕见病的。 那
么谁能保证自己的下一代，下下一
代不会是罕见病患者呢？ 关注罕见
病就是关注自己的未来。 ”黄如方
如是说。

黄如方不仅是一名“假性软骨
发育不全症”罕见病患者，近年来，
他还与诸多罕见病关注者一起，成
功将国际罕见病日（四年一度的 2
月 29 日）引入了中国，其领导的民
间公益组织罕见病发展中心， 旗下
已扶助超过 50 家罕见病组织机构。

但如今， 罕见病患者仍不得不
面对的现实是，在全球 7000 种罕见
病 中 ，80% 以 上 为 遗 传 性 疾 病 ，
95%的罕见病没有有效治疗方法；
中国有超过 1000 万的患者， 仍有
60%以上的罕见病患者并未被诊
断； 全世界为数不多的罕见病治疗
药物中， 只有 30%在国内上市，而
绝大部分的已上市药物， 患者家庭
都无力承担。

谈 谈罕见病诊疗
“至少约 60%的罕见

病患者未得到诊断”

羊城晚报：目前罕见病群体
在诊断和治疗上还存在哪些问
题？

黄如方： 最基本的问题是
罕见疾病的诊断率仍然非常
低。 目前，中国至少约 60%的

罕见病患者还没有被科学地
诊断出来；国内目前对于罕见
病患者的诊断体系还不够完
善，很多临床医生对罕见病不
够了解，导致病人无法被诊断
出来。

目前， 国内基因检测技术
在不断进步，罕见病的诊断率
在逐步提高。 现在一线城市的
临床医生都在运用基因检测，
很多医院还建立了相关的实
验室。

用不起药
“以量还价是目前与药

企的谈判策略”

羊城晚报： 在罕见病群体
中 ，存在“药神”吗？

黄如方：目前，缺医少药是
罕见病群体面临的最基本的问
题。 据我了解，有一部分罕见病
群体因为需要吃药， 而国内又

没有这种药， 所以只能靠海外
代购，带回来再分给病人们吃。

同时，治疗罕见病的药一般比
较昂贵，比如，庞贝病，基本上治疗
费用是每年 200 万元人民币。

羊城晚报：从长远来看 ，应
如何解决罕见病群体吃不起药
的问题？

黄如方：首先，治疗罕见病
的药价格在中国不应该这么
贵， 因为中国有庞大的病人群
体， 就有了与药企谈判的资

本———可以以量还价， 这也是
目前政府谈判的策略；第二，医
疗费用要探讨一个多方支付的
医保体系， 既不是由患者自行
承担，也不是由政府全部承担，
还要引入商业保险、药企、慈善
机构，病人自己也要出资。 这样
一来，病人的压力也小了，政府
的负担也小了。 假设某个病人
原来买药一年需要200万元，而
现在他一年只需要自己花十万
元，他就有了活下去的希望。
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对于未来， 黎鸡婆婆想得
不是很多。 “我自己的后事不
用怎么操心， 简单的办一下就
行。 如果我去世了， 她 （陈永
金 ） 兄弟姐妹这么多， 大家轮
流来照顾她都行。 我只是担心
我不在了， 会有人欺负她。 街
上邻里都经常提醒我， 要看好
她， 不要让她被欺负， 因为以
前就有人想欺负她。”

虽然黎鸡婆婆对未来很有
信心， 但是她的儿女们并没有
计划好母亲离世后该怎么办 。
“我们只能走一步看一步， 都是

有自己家庭的人。” 大儿子陈炳
楷说。

在黎鸡婆婆谈话的时候 ，
床上的陈永金突然又咿咿呀呀
地叫了起来。 黎鸡婆婆拿起水，
把她扶起来， 一边给她喂水 ，
一边轻轻地哼唱起了歌曲。

“我每次都会哼歌， 她很
喜欢听我唱歌， 我们每晚一起
听着收音机里的歌曲， 我觉得
比看戏还要开心。 别人都说我
唱得那么大声好像疯子， 但是
女儿喜欢， 我就很高兴。” 黎鸡
婆婆说。

一转眼就过去了四十多年，
丈夫也已离世了 15 年， 儿女们
都成家立业，黎鸡唯一的牵挂就
是小女儿陈永金，她总是不放心
别人来照顾她。 对她来说，照顾
小女儿已经是一种习惯。“她（陈
永金 ）从小就和我睡的，没有跟
其他人一起睡过。 ”黎鸡望着小
女儿，一脸温柔。

说起这么多年来坚持照顾
女儿的动力， 黎鸡婆婆很是感
慨，“出生到现在一直都是我照
顾的， 照顾习惯了没什么辛苦
的，如果我不照顾她，还有谁能
照顾她呢？ 经历了这么多事情，
我走开一下也不会放心。 ”

现在女儿不能走动，黎鸡不
用再像以前一样担心女儿出去
乱跑， 但也有了别的烦恼。 担
心一转身女儿不小心摔倒地
上， 担心女儿弄脏衣物。 而且
只要她一走开 ， 女儿就会乱
叫，十分扰民。

看着母亲年纪越来越大，照
顾妹妹越来越吃力，黎鸡婆婆的
大儿子陈炳楷也曾想过，把妹妹
送进养老院，但是黎鸡坚决不同
意。“外面养老院的人哪有我对

她这么细心， 我不会放弃她的，
我会照顾她一直到我去世。 ”黎
鸡说。

陈永金也有自己的脾气，她
看起来也不愿离开家和母亲。 如
果有人说要把她送走，她会发出
咿咿呀呀的声音表示反抗。 哥哥
姐姐们让她安静一点她不会听，
只有母亲黎鸡叫她安静一点，她
才会听话。 陈永金只听母亲的
话。

黎鸡老人说，陈永金一离开
家里就会生病。 有一次刚好有
医生来社区免费做检查， 陈炳
楷几个兄弟姐妹一起把陈永金
带去社区 ， 想让医生给她看
看， 结果回到家后陈永金就开
始发烧。 去拍残联照片， 回来
也是生病， 后来只能请拍照的
人或者看病的人来家里。 于是
陈炳楷也打消了送妹妹去养老
院的念头。

现在家里开支只靠着黎鸡
婆婆仅仅三千元的退休金。“政
府、邻里和志愿者们也送来一些
生活用品，”黎鸡说，并不在乎能
过得多么好，只要能跟女儿一起
有口饭吃就是最大的满足。

黎鸡婆婆已经好久没有出
过门了，走得最远的距离也就是
附近的小市场， 因为要买点吃
的。 大部分日子，她的生活用品
都由来看望她的子女、邻里和志
愿者们顺便带过来的。

每天早上六点黎鸡婆婆就
要起床 ，做饭 、喂饭 、打扫卫生
……直到深夜才能睡。 时不时要
起来看看女儿，给失禁的女儿换
衣物。

陈永金因为患有先天性聋
哑和智力障碍， 双腿发育不健
全，长年卧床，大小便容易失禁，
衣物都需要常常换洗，不然身上
就会长褥疮。 吃饭、上厕所和睡
觉等，她的每一件事都离不开老
母亲黎鸡。

黎鸡婆婆和女儿陈永金的
家非常简陋， 两张床， 两张桌

子， 几张椅子， 厕所没有门，有
些门窗甚至没有装玻璃。房子是
黎鸡婆婆因病退休之后自己建
的，那时候黎鸡婆婆的儿子也在
盖房子， 为了给子女减轻负担，
她自己去码头捡各种沙石来做
材料。

“你去村上随便问问，大家
都知道这房子是我一个人捡材
料回来建好的，大家都知道的。”
黎鸡婆婆说起自己建的房子十
分自豪。 常年在船上作业，她磨
炼出了一身好力气和坚定的勇
气，不愿麻烦他人。

家里有几条大狗，坦尾村里
家家户户挨得很近， 巷子很多，
人多杂乱，因为以前撞见过别人
欺负自己女儿，黎鸡婆婆担心照
看不过来，特地养着这几条大狗
来保护女儿。

88岁黎鸡：照料卧床女儿
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人如其名，她如母鸡般将自己天生残疾的女儿藏于翼下，为其遮风挡雨近半个世纪

年48

最小的孩子最深的痛

抚养女儿成为生活的全部

几十年没离家几里路

最担心自己去世后女儿受欺负

照顾习惯了没什么辛苦的“我不会放弃她的，我会照顾她一直到我
去世。 ”

8月10日，88岁的黎鸡对到访的羊城晚
报记者说。 广州市荔湾区大坦沙坦尾南四巷
22号的一间低矮的房子，是黎鸡和48岁小女
儿陈永金的安身之所。

人如其名，她如母鸡般将自己天生残疾的
女儿藏于翼下，为其遮风挡雨，照料着女儿的日
常生活。 谁曾想到，这一护就是近半个世纪。

黎鸡在2016年被选为“广州好人”，她和陈
永金就像二元一次方程里的“X”和“Y”，48年
的相守让这个人生的方程成为了邻里的佳话，
但这个方程的解却没人能想得出来，因为黎阿
婆已经88岁了，谁来接棒?
� � � � 8 月初， 广州知名志愿者尚丙辉发起的
“广州好人支援计划”，将黎鸡列入其中。
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黎鸡（左）和残疾女儿在家中接受记者采访

陈永金三岁的时候，黎鸡便发
现了她与其他孩子的不同。 陈永金
虽然能够认出家里人， 但是不能说
话，也听不太懂别人说话。之后黎鸡
也陆续找过医生来帮陈永金看病，
但都治不好。 有一次黎鸡请了一位
老中医来给女儿看病， 结果病不见
好转，女儿却对药过敏了，全身起了
很多红疹，黎鸡非常自责和担心。几
经周折，最后医院开了残障证明，黎
鸡把女儿带回家悉心照顾。

“她生下来就是这样的，是命
中注定的事情，可能是老天妒忌我
过得太好了，给我一个考验。 ”黎鸡

婆婆自嘲道，“以前在船上作业的
时候， 我救过很多掉落水里的人，
也经常给船上的工人们煲凉茶喝，
大家都认为我是个好人。 ”

黎鸡还在船上工作的时候，女
儿不小心掉进了河里三次，最终都
被平安救起。 于是她自己制作了一
种独特的背带叫“绑仔绳”，总是把
女儿背在背上。 河里有她不愿面对
的回忆，她有一个儿子就是不慎掉
进了河里夭折的。

有空的时候， 黎鸡婆婆会做
很多这种独特的背带“绑仔绳”，
送给周围的邻里， 感谢他们的帮

助， 希望这些背带能够保障孩子
们的安全。

在陈永金还能下地走路的时
候，有几次独自跑了出去，讲起这
件事黎鸡婆婆还历历在目， 十分
紧张。那天是傍晚六点多，丈夫去
开船， 留下儿子和女儿们在没有
盖好的房子里呆着。 没有人照看
的陈永金就跑了出去， 周围都是
池塘，还有很多大狗，黎鸡找得都
要发疯了， 最后发动全家人一起
才找了回来。从此之后，黎鸡更加
坚定了要照顾好女儿的决心，对
女儿更加寸步不离。

黎鸡说几十年了她自己都没
有舍得去看过一次医生， 平时有
点不舒服就煲些凉茶来对付。 自
己也没有得过什么大病， 黎鸡婆
婆认为是女儿带来的福气。“她
（陈永金 ）这么命苦，就是帮家里
分担了病痛， 所以我和她兄弟姐
妹才能健健康康。 ”

除了陈永金外， 黎鸡婆婆还

生育了八个子女， 大部分都出去
成家立业了，只有大儿子、大女儿
和二女儿偶尔来帮忙。“子女也要
工作也有自己的家， 能偶尔回来
看望我就很满足了， 我是吃了一
辈子苦的人， 希望子女们能轻松
点，也不愿意他们受这个苦了。 ”
黎鸡婆婆说。

黎鸡婆婆的八个子女都是在

船上出生的，一直在穗航公司的运
沙船上工作，跟着船队出去作业的
黎鸡婆婆， 并没有条件去医院生
育。 陈永金是最小的一个，也是唯
一一个在医院出生的女儿，因为那
时黎鸡婆婆已经是四十岁高龄产
妇了。没想到这个黎鸡婆婆认为出
生最娇贵的女儿， 没有娇贵起来，
竟然比别的小孩多这么多不幸。
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