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·常州银驰物流有限公
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使用

·夏晓兵遗失起重机
指 挥 证 ，编 号 ：
320624197307056018，
声明作废

·常州市瑞之源大药房
有限公司遗失第二类
医疗器械经营备案凭
证，编号：苏常食药监
械经营备20156016号，
声明作废

本报讯（凃贤平 罗翔）今年夏天，
市民又添一个夜游好去处——舜山小镇
夜公园。7月1日起，每天下午3时至
晚上9时，市民游客可以尽享夏日漫游
时光。

夏天的快乐，玩水占了一半。舜
山小镇近 1.5 万平方米商船启航水世
界，顶级刺激赛道等市民来挑战。市
民游客可以和达人一起打水仗，在造
浪池感受海边冲浪体验，还可以带着
小朋友在渔民爷爷小屋前的“浅滩”玩
人力水车。

舜山小镇园区的夜晚更加丰富多
彩，大型打铁花秀、飞天凤凰秀、光影水
幕秀、水上音乐秀场嗨翻全场。

白天的猪猪乐园是现实版“疯狂动

物城”，可以看到温驯的梅花鹿、活泼可
爱的矮脚马、深沉的泊尔山羊……到了
晚上，猪猪乐园“变身”派对现场。暑期
限定超精彩主题巡游带游客瞬间进入童
话世界。在这里，不仅可以和猪猪乐园
的“明星”线下见面，还有小丑互动、魔术
演艺、传统高跷等。

舜山小镇是省重大项目和省重点文
旅项目，自5月开园以来，游人如织。整
个小镇高度嫁接农、文、旅、商、养产业，
形成了一条颇具特色的“农文旅+医康
养”深化融合的产业链。季子中心广场、
主题乐园、乡村MALL（商场）商业街
区、研学营地、度假酒店、季子书院、半农
公园、农业种植园和虞舜园，处处是景，
吸引不同层次和需求的观光者。

舜山小镇夜公园7月1日起开放

本报讯（赵霅煜 杨小霞）近日，市
儿童医院发现一例常染色体隐性遗传
病——Kleefstra综合征2型（KLEFS2）。
该病极为罕见，迄今为止，全球仅报道过
18例KLEFS2。这名2岁的罕见病患儿
因腹泻被家人带到市儿童医院就诊，通
过患儿外周血基因全外显子组测序
（WES）精准诊出KLEFS2。

一个月前，小宝因为吃坏了肚子急
性腹泻、发热，不想吃东西，人也没有精
神。在市儿童医院门诊医生的建议下，
他住到了消化营养科病房治疗。经过
用药观察，孩子的发热、拉肚子明显好
转，但床位医生殷志萍发现小宝生长发
育明显比同龄孩子落后，虽然已经2岁
多了，但体重只有11公斤，身高82厘
米。

殷志萍追问家长孩子的病史，发现
小宝出生后出牙、走路时间都晚于同龄
孩子，现在2岁多了，还不会喊“爸爸”

“妈妈”。他的饮食以粥、奶、烂面等流质
和半流质饮食为主，咀嚼能力差，直接影
响了他的营养摄入和生长发育。以前，
小宝因为生长发育迟缓，在当地康复机
构做过康复治疗，但一直没有找到确切
原因。

消化营养科主任史伟新查房后与小
宝父母商量，孩子急性肠炎的症状虽然

好转，但长期存在的发育迟缓原因不
明，需要进一步找到根源才能解决真正
的问题。在史伟新的建议下，小宝做了
血尿串联质谱检查、心脏彩超等检查，
他被发现还存在先天性心脏病房间隔
缺损。在MDT（多学科治疗）团队心脏
中心会诊后，小宝顺利完成了心脏修补
手术。

史伟新判断，先天性心脏病房间隔
缺损并不能直接导致小宝目前的发育
迟缓现状，孩子多系统发育异常，存在
基因突变、染色体异常的可能。

医务人员和小宝爸妈决定继续查
找根源。很快，全外显子组测序（WES）
报告显示孩子7号染色体上的KMT2C
基因第36号外显子存在杂合突变，这意
味着小宝患有罕见的Kleefstra综合征，
而该病正是导致孩子现在仍不会说话、
生长发育迟缓的罪魁祸首。

Kleefstra 综合征（KLEFS）是指一
种罕见的遗传性神经发育障碍，其特征
为智力残疾、语言和运动迟缓、行为异
常、面部外观异常以及其他可变的临床
特征。全球患病率极低。

史伟新表示，KLEFS2一般不危及
生命，此病例的及早发现有利于为患儿
提供对症支持治疗和早期干预，能够改
善预后、有效提高患儿生活质量。

孩子因腹泻就诊，
竟被查出全球不足百例的罕见病

■本报记者 刘燕涛 朱臻 图文报道

最近，“江南东坡园”推出的“为甚
酥”走红了。“为甚酥”出自苏轼对酥的描
写，凸显出“江南东坡园”这家老字号在
酥类食品制作开发中的匠心。“江南东坡
园”掌门人严国定表示，常州人制作酥类
食品，历史久、文化深、技术精，希望通过
这一代制酥人的努力，打响“常州酥”的
名号。

薪火相传
成就一代制酥老字号

“江南东坡园”的名号出自常州水产
有限公司海浪食品厂，也出自傅彩龙、杨
建平、赵亲仁、严国定等常州传统饮食文
化的坚守者，一代又一代薪火相传，让

“常州酥”久久飘香。
1989年夏天，严国定从上海水产大

学食品加工专业毕业、进入常州水产公
司罐头食品厂工作。当时，市场竞争激
烈，企业面临巨大挑战。水产公司特聘
傅家第五代传人傅彩龙进厂传授常州传
统食品东坡酥的制作技艺，并在产品中
添加芝麻等原料，使其具有香酥醇厚的
独特风味。

作为厂里为数不多的科班大学生，
严国定刻苦学习、努力钻研，不久就当上
了糕点车间主任，并将工作重点放在传
承和研发常州本土特色糕点上。他与同
事们几经周折，聘请原常州禾香村厂从
事糕点制作38年的名家杨建平老先生
到厂里传授常州传统食品的生产技术，
奠定了东坡酥的技艺基石，走上了挖掘
常州传统饮食、传承餐饮文化之路。

东坡文化
赋能“江南东坡园”品牌

2003 年，企业改制成立海浪食品
厂，在严国定的带领下，确定了以“江南
东坡园”为主体品牌、振兴常州传统食品
为发展方向。根据市场调研结果，严国
定压缩了近二十余种西点类食品的加工
经营，主攻宫廷桃酥、常州大麻糕、东坡
酥、龙城蟹壳黄、苏式月饼等产品，并加
强研发、改良口味、革新工艺、提升设备，
为传统食品焕发青春夯实基础。同时，
严国定发挥技术专长，为“江南东坡园”
品牌制定一系列全新标准，形成了生产
稳定、品质严控、技术领先的产品优势。

“江南东坡园”的常州麻糕，咸甜得当、香

酥适口，保存45天仍然松酥软、不发僵，
近年开发的纯素麻糕更得到各界好评。

技艺传承
弘扬“常州制酥文化”

常州有“江南美食之都”之称。严国
定深刻认识到，常州的制酥传统不仅是
一种技艺，更是一种文化，是常州餐饮文
化的重要组成部分，于是深度挖掘与弘
扬“常州制酥文化”成为近年来企业的重
要工作。

为挖掘苏东坡与饮食文化渊源，严
国定赴四川眉州、湖北黄州、杭州东坡博
物馆、海南儋州东坡书院、广东惠州等考
察，收集了大量文献资料，为推广东坡文
化做了许多基础性工作。在青果巷历史
文化街区，“江南东坡园”开设了形象店，
以东坡文化与常州传统文化为主基调，
以体验式销售的方式推广“江南东坡园”
常州传统食品，不仅让老常州品尝到久
违的常州老味道，也让外地游客通过“江
南东坡园”领略常州传统食品的精妙，体
验常州历史文化的魅力。

严国定告诉记者，近年来，“江南东
坡园”为一些名刹名寺定制净素麻糕，颇
受欢迎，而生产这些有根源传统、有市场
需求的食品正是企业提升发展的方向。
最近，他们还开发了“东坡酥系列”，八珍
酥、芡实酥、山楂酥、山药酥等营养型酥
类食品受到消费者青睐。如今，“江南东
坡园”在舜山小镇、瑞和泰、常州机场、常
州火车站均设有专柜，并在长三角城市
群多个文旅项目布局设点，还开设了线
上商城，提升全国性销售服务能力，让

“常州酥”飘香全国乃至海外。

让搅动苏东坡味蕾的这一口“酥”扬名，“江南东坡园”：

传承的不仅是制酥技艺，更是文化


