
5
2021年1月18日 星期一

第969期 收稿邮箱：rmzxbmyzk@126.com
本周刊主编 毛立军 编辑部电话：(010)88146861
本版编辑/奚冬琪 校对/郑原圆 排版/姚书雅周 刊

如果您的亲人也在忍受罕见病的痛
苦，请扫描二维码，填写问卷并留言，说出
您身边的罕见病故事。

元旦过后的一段时间，
是乡镇基层迎接考核和应对
检查的繁忙时段。2020 年
由于新冠肺炎疫情影响，一
些会议、培训搁置。为了该
有的“留痕”“记录”和

“证据”，不少基层干部不得
不使出“十八般武艺”，纷
纷造档案、填表格、搞培
训、做材料、写报告，最后
都汇聚在“弄虚作假”上。
这就滋生出年复一年的“年
底综合征”，也折射出基层
治理的痼疾与困局。

基层负担重、压力大、头
绪多的状况，虽经近年来的
强力“减负”而有所纾缓，但
年底各种检查与考核纷至沓
来的频繁状况，却似乎没有多
大改观。尤其是 2020年受新
冠肺炎疫情的冲击，原有按部
就班的工作节奏被打乱，这也
给基层的“迎检”与“应考”提
出挑战。

比如，出于禁止人员聚
集、减少外出流动和保持社
交距离的疫情防控需要，许
多该开的会议被取消、该有
的培训被搁置、原计划支出
的经费也未能如期支付，这
本来属于 2020 年的特殊情
况和现实存在。但鉴于上级
原有的工作安排和既有制度
摆在那儿，该来的考核依
旧、该有的检查照常、该要
的留痕还得要。这显然不是

一种实事求是、特事特办的务
实作风，而是刻舟求剑的形式
主义和官僚做派。

对于基层工作和基层干
部，年底总结，不可或缺，检
查考核，也确有必要。但内容
要务实，形式要简约，方法
要对头、效果要显著。不能
图形式、走过场，为检查而
检查，为考核而考核，更不
能为追求数字光鲜、政绩可
人、资料健全和工作留痕，
就 放 任 弄 虚 作 假 、 胡 编 乱
造。形式主义空耗资源、折损
公信力。不办实事，老百姓的
信任感就会降低。

对基层检查考核，正确方
式应该是上级布置什么，就考
核什么，基层干了什么，就检
查什么。底线当为实事求是，
接地气，合民心。破除基层

“年底综合征”，就要准确把握
基层干部“为百姓服务”的职
责使命，坚守“简便易行管
用”的考核原则，让考核者多
用功而不是让被检者多费事，
避免考核给基层带来额外负
担。追溯工作要结合实际、注
重动态，不能搞“一刀切”，
更不能为弄虚作假开绿灯、留
空间。

基层“年底综合征”，得治！
张玉胜

我多想，你能在灿烂阳光下自由地撒
欢；

我多想，你能在愉快的课堂上脑瓜转
转；

亲爱的孩子，疾病让我们的世界变
小，但或许我们也可以把它变大，用想
象、用爱，把它充满；

亲爱的孩子，我牵着你的手，在命运
的碾轧中执拗伸展；

无论有多少苦痛，有多少不甘，我爱
你，分分秒秒，月月年年。

这首小诗记录了一位母亲与Dravet
家人相处的点滴。Dravet综合征 （Dra-
vet syndrome，DS），原称婴儿严重肌
阵挛性癫痫（severe myoclonic epi-
lepsy of infancy，SMEI），是一种在
婴儿期出现癫痫发作症状的发育性及癫
痫性脑病。大部分患者致病的原因是新
生的SCN1A基因突变，也是到目前为止
都没有完全治愈手段的罕见病症。患者
癫痫发作具有热敏感、易持续等特点，
猝死风险较高。同时，异常放电的脑病
特征会影响患者的认知、行为和语言。

对很多Dravet综合征家庭来说，能
拥有普通人的日常，就是他们心底最深
切的期盼。

被“灾难性癫痫”截断的幸福

2012年 4月 26日，河北邯郸的一个
家庭迎来了他们的第一个宝贝。家里人
给这个女娃娃起了乳名“双儿”。然而，
4个月时的一次疫苗注射后，双儿出现了
抽搐症状。全家人都吓坏了，抱起孩子
去医院，却没查出任何结果。此后，每
隔 5~7天，双儿就会发生一次不明原因
的抽搐。邯郸市的医院对此无能为力，
只说是癫痫，让一家人尽快带孩子去北
京检查。这一年的年底，双儿在北京儿
童医院被确诊为Dravet综合征。

从北京回到邯郸后，一家人开始尽
心尽力照顾孩子的生活。然而，双儿的
抽搐还是会出现：小发作、大发作、持
续发作、半夜发作……由于Dravet综合
征没有特效药，医生只能根据孩子对药
的敏感情况不断调药。于是，在随后的
几年里，每天吃药、住院就成了家常便
饭。双儿对光敏感、热敏感，饿到了、
吃撑了、休息不好、累了、受凉了，都
会发作，最多时一个月住院4次。经常住
院让双儿的爸爸不能正常上班，只能打
零工，最多时一天要打3份工。一家人负
债累累，只是为了这个承受病痛还坚持
的孩子。

医生曾告诉双儿家长，Dravet 综合
征发作越多对脑子越不好，可是双儿并
没有出现这种情况，而且教什么一学就
会。3岁的双儿就认识很多字，唐诗会三
四十首，数字更不用说，1到100念得很
顺溜。这也成了一家人唯一能从痛苦中
品到的一丝幸福。

然而，老天还是没有放过这个千疮
百孔的孩子。2020 年 6月的一个下午，
双儿吃饭时突然发作昏迷。这次病情来
势汹汹，抽搐不仅导致孩子咬到了舌
头，连牙齿都磕掉了一个。在河北省儿
童医院重症监护室，双儿手脚冰凉，瞳
孔放大，呼吸衰竭，应激性胃出血，舌
咬伤，持续高烧，还伴有重度肺炎并发
症。医生告诉双儿的父母，孩子已经没
有救治的价值了，即使抢救过来了，也
可能一辈子下不了呼吸机，再也醒不过
来。但是，没有一个家长舍得放弃自己
的孩子。双儿妈妈对医生说，就算砸锅
卖铁，就算最后变成植物人，也要尽全
力救治。因为那是她的宝贝，是一家人
精心呵护了8年的宝贝。

就这样，双儿的家人在重症监护室
外面的走廊等待了26天。生死抉择，病
情反复。直到住院快一个月时，双儿才
终于摘掉了呼吸机，回到普通病房。此
后，由于肌张力过高，双儿持续发烧，
只能靠胃管进食。在住院60天后，医生
劝双儿的父母带她回家。因为“就这样
了，醒不过来了”。

如今，带着昏迷的孩子回到家的双
儿妈妈，已经学会了吸痰、下胃管、拍
背……就算不断碰到新的护理问题，她
依然没有放弃。双儿妈妈说，“谁言寸草
心，报得三春晖”是孩子最爱念的诗。
她不需要孩子的报答，只愿“我陪昏迷
的你长大，你陪我变老可好？”

护理、经济双重压力，未来路在
何方

据文献报道，Dravet综合征发病率为
1/40000~1/20000。目前，我国尚未针对
Dravet综合征开展流行病学调查研究，但
以近 20年来中国新生儿数量比例计算，
国内Dravet综合征患者理论上约有1万~
2万人。

对于Dravet综合征患儿来说，由于
发病时容易出现癫痫持续状态，猝死
风险高，死亡率达10%。而有效预防和
控制癫痫发作，就成了防止患儿死亡的
首要工作。为此，成千上万的患儿家属
开始了无人可以替代的漫漫护理路。

王慕楠是一位患有Dravet综合征的
13岁男孩子的姥姥。外孙新新在10个月
时因为感冒发烧，第一次出现单侧手脚
抖动现象，半个月后再次出现相同症
状，并由原来的单侧手脚抖动发展为全
身大发作。在经过基因检测和一系列检
查后，最终被确诊为Dravet综合征。

自从新新出生，就一直由王慕楠照
料。患病后，孩子的病情由有热时发作
到无热时发作，又转为睡眠发作。为
此，王慕楠白天要照顾新新的一切生活
起居，晚上还要观察他的睡眠状况。一
旦感觉新新呼吸不对了，王慕楠都会马
上醒过来。

新新抽搐发作时，会导致无法呼
吸，发作时间长了有因为缺氧导致脑
损伤的可能，因此需要及时发现并立
即给予院前止惊药物，必要时还需要急
救车送往医院。一次发病还可能出现
多次发作，此时护理者必须片刻不离，
直到多次发作结束为止。而这样的“串
发”，现在王慕楠4天左右就要面临一次。

常年的24小时照料，让王慕楠睡眠
严重不足，担惊受怕、紧张恐惧的情绪更
是填满了她的每一天。多年的体力透支，
让她患上了乳腺癌，使得这个家庭的护理
工作雪上加霜。如今，新新身高、体重与

智力发展不均衡，认知障碍和运动功能不
协调，语言能力与生活技能也渐渐出现下
降与退步的趋势。而70岁的王慕楠已经
年老力衰，重疾缠身。“这种疾病的照料
目前全部由家庭成员去承担和消化，有时
甚至超出了家庭的承受范围。”让王慕楠
担忧的是，如果有一天她动不了了，不知
道新新的路要怎么走。

除了照护上的疲惫，Dravet 综合征
用药带来的经济压力也是难题。

2017 年 12 月 13 日，深圳宝宝小靖
迫不及待地来到了人间。7个月大时，小
靖出现了第一次高烧抽搐，11个月大时
因为洗热水澡又诱发了一次半小时的发
作。在前往深圳儿童医院住院检查后，
小靖吃上了第一个抗癫痫的药物。在控
制了5个月后，小靖又开始越来越频繁地
发作，药物怎么加量都没用。在其他病
友的建议下，小靖妈妈带着她踏上了去
北京的求医路，并开始同时吃两种药
物。在确诊为Dravet综合征后，为了控
制病情，医生又冒着风险建议小靖吃一
种在国外已经上市的药物。

就这样，一个一岁5个月的孩子每天
需要吃3种抗癫痫药。可即使如此，小靖
的病情还是没有得到有效控制。2020年
7月，医生又给小靖加上了第4种药。“3岁
的孩子已经吃上4个药了，每个月的花费
越来越高，真不知道还能撑多长时间。”小
靖妈妈说，因为孩子这个病时时刻刻都离
不开大人，所以自从小靖出生后，自己就
再没上过班，现在整个家庭的经济重担都
压在了孩子爸爸一个人身上。

“我们不想放弃，我们也盼着看到阳
光。”是每一个Dravet综合征患者家属的
愿望。“如果孩子情况好一些，最好能在
学习和就业方面得到社会的包容和帮
助，成为自食其力的劳动者。如果情况
不好，能有个收留他们的地方，以备家
人们在有困难和离世之后解决他们的生
存问题。”王慕楠希望国家政策能向患者
家庭倾斜，进一步完善社会福利，建立
更加完善的具有一定医疗资源的照护或
喘息服务机构。

目前，我国医疗保险及大病统筹无
法覆盖罕见病，罕见病治疗和用药医保
报销比例低，缺少针对罕见病的商业保
险，社会救助力量微弱。同时，由于我
国罕见病用药的研发生产水平不足，绝
大部分药物依赖代购或进口、价格昂
贵。对此，小靖妈妈最希望未来能用可
预期的保险支付体系吸引境外药物早日
来中国上市，同时也能把罕见病急救和
治疗纳入医保，切实减轻患者负担。

为了治愈，携手同行

平均1/30000的发病率，250万人的
人口基数中的一个……如果有亲人不幸患
上了 Dravet 综合征，该找何人诉说痛
苦？该去哪里寻求帮助？该从何处得到力
量？和很多罕见病一样，Dravet综合征患
者家属为了能够抱团取暖，也在进行着他
们的努力。

2016年，甜甜降生在北京的一个普通
家庭，但又有一点不普通的是，甜甜的爸爸
妈妈都是毕业于中国顶尖医科大学的高才
生。看着刚刚降生的女儿，夫妻俩曾畅想着

“将来孩子一定得上比我们更好的医学
院”。然而，让一家人始料未及的是，甜甜出
生没多久，就被确诊为Dravet综合征。

在经历了“承受痛苦、接受现实、勇
敢面对”一系列心理挣扎后，夫妻俩决定
用一切努力照顾好甜甜，并希望能用自己

的专业知识为这个罕见病群体做点什么。
甜甜妈妈发动了几位Dravet综合征

患儿家长，大家决定一起做一个专门服务
Dravet综合征的患者组织。定章程、学经
验、发动群里英语好的家长翻译英国患者
组织编写的 《Dravet综合征家庭指南》。
2018年5月4日，第一篇微信公众号文章
的发布，标志着这个以“为了治愈，携手
同行”为宗旨的Dravet综合征患者组织
正式成立。他们用疾病发现者——法国
Dravet医生名字的读音，将组织取名为

“卓蔚”。
英国手册打开了他们的眼界，也坚定

了参与疾病管理的信念。Dravet综合征是
罕见病，新手家长甚至是基层医院都不了
解该如何急救和护理。手册是家庭护理的
工具，涵盖了疾病介绍、治疗用药、家庭
护理、社会资源等丰富内容。编译手册并
免费提供，可以帮助家长在孩子确诊的第
一时间了解疾病、更好提供照护。

在经历一段时间的磨合之后，2020
年，“卓蔚倡导”迎来了收获的一年：5
月，“卓蔚公益服务中心”在民政部门正
式注册。10月初，在首届罕见病公益创新
大赛上提交的 《行稳致远计划：帮助
Dravet综合征患者改善蹲伏步态》项目获
得创新大赛最高奖，得到了基金会10万
项目支持资金。10月末，获得企业捐赠、
定向支持《皮卡丘爱心包公益项目》，帮
助Dravet综合征患者家庭早日确诊并接
受疾病、了解治疗干预措施。11月，启动

“监测指环需求调研与市场分析”，并联系
医疗器械企业共同开发在孩子癫痫发作
时，可以第一时间通知家属的血氧和心率
情况的医疗级穿戴设备。12月，启动“喘
息驿站”项目的策划，希望能够借鉴国外
互助喘息的模式，让照护者在长期的紧张
生活中得到一丝轻松，让孩子体验普通孩
童的童年乐趣。最近，大家准备编写一本
服务中文世界所有Dravet患者群体的家
庭照护手册，目前正在进行“最希望被解
答问题”的前期调查。

“卓蔚倡导”取得的成绩让所有参与
者在获得成就感的同时，也对组织未来的
发展有了很大信心。甜甜妈妈介绍，国外
的一些罕见病患者组织的运作非常成熟，
作用也很大，甚至能够推动相关新药的研
发。这也是他们非常羡慕和希望有朝一日
达到的。

因为拥有药学背景，甜甜妈妈一直非
常关注 Dravet 综合征的研究和药物研
发。她认为，我国罕见病药物研发工作进
展缓慢，很大程度上是因为研究罕见病可
以给医学进步和产业发展带来的价值并没
有被充分发现和重视。在她看来，罕见病
家庭面临的困境不是几个家庭的困境，而
是某一天可能很多家庭都会面临的困境；
攻克罕见病也不仅仅是解决几个家庭的问
题，而是可以帮更多人排除风险、解决后
顾之忧。蹲伏步态的研究也好、血氧监测
手环的开发也好、癫痫持续状态急救体系
的建立也好，探索研究、审评以核酸药物
为代表基因疗法等，它所帮助的可以是更
广大的受众。前两天，就有另外一个罕见
病患者组织向他们询问血氧心率监测设备
的事，希望大家能一起合作。

“我有时觉得，罕见病其实也是上天
给人类的特殊礼物。正是因为有了对这
些疾病的不断研究和攻克，我们对生命
的认知才会不断进步和提升。”甜甜妈妈
说，只要患者不放弃，在医生、科学
家、企业和政府等利益相关方的积极推
动下，Dravet综合征才会有可以期待的
未来。

我陪昏迷的你长大，你陪我变老可好？
——Dravet综合征患者的故事与期盼

本报记者 奚冬琪

近 日 ，《人 民 政 协
报》官方微信小程序“假
如我是委员”开设了“关
注 罕 见 病 ， 为 爱 呐

‘罕’”专题活动。为罕
见病患者搭建交流、互
助、建言的平台。为配合
小程序的专题活动，人民
政协报民意周刊不定期推
出相关专题报道，以小程
序“虚拟委员”的投稿为
线索，深入采访，为爱呐

“罕”。
本期，就让我们来了

解一下罕见病“Dravet综
合征”。

民意民意

时评时评

网友评论：

四川省乐山市犍为县政
协委员赵秉科：希望这个问
题能引起重视，及时纠正制
止“战时状态”的说法，规
范使用汉语名词。

网友心梦无痕：现在各
大媒体，包括部分官媒，也
都在讲“战时状态”，越来越多
的人就会疲倦，“战时状态”也
会逐步形成一种常态，就体现
不出来真正的意义了。

“战时状态”勿滥用
唐岩

新冠肺炎疫情暴发以来，
“战时状态”这个词开始经常见
诸报端，甚至出现在政府发布
会上。显然，这里所说的“战时
状态”，应是指“疫情防控战时
状态”，属于一种表达方式，本
质上更像是一种防疫应急动员
令，与法律层面上的“战时状
态”有着巨大的差别。但自
2020年全国性疫情结束后，零
星散发疫情的地区仍动辄宣布
进入“战时状态”，已呈日趋滥
用之势。不少民众对此产生了
困扰，也颇有微词。

实际上，“战时状态”一词
在法律法规层面上并不属于严
谨的表达，我国的法律体系中
没有“战时状态”这一表述，只
有与之相近的“国家紧急状
态”“战争状态”“战时管制”等。
我国宪法、突发事件应对法等
有关法律法规明确规定，只有
全国人大及其常务委员会、国
家主席和国务院可以依照相应
的权限和程序决定和宣布进入

“战争状态”或“国家紧急状
态”。新冠肺炎疫情发生以来，
地方政府宣布进入“战时状态”
的表述，最早来源于2020年2
月12日湖北省十堰市张湾区发
布的《张湾区全域实施战时管制
的紧急通告》。此后，湖北孝感、
内蒙古赤峰、北京顺义、吉林舒
兰、河北石家庄等多地在发生疫
情时宣布进入战时状态。

笔者认为，宣布“战时状
态”属于一个国家或地区最顶
格的应急响应机制，不宜滥用，
否则将带来诸多弊端：

疫情暴发初期，政府防治
经验缺乏、社会秩序混乱，宣布

“战时状态”可以引起全社会的
高度重视，同时强化政府部门
责任心、提升民众紧迫感，使防
控工作效率大大提高。但在政
府应急处置经验已足够成熟、
民众认知大为提高的当下，仍
动辄宣布进入“战时状态”，搞
得草木皆兵，反而会麻痹民众
的神经，进而削弱政府的威信。
一旦今后国家面临如动乱、战
争威胁等更大的危机时，很可
能产生“狼来了”现象。

其次，不利于引导民众树
立危机状态下的正确心态和法
治观念。自去年全国范围的疫

情得到控制以后，各地散发零星
疫情时，很少看到政府启动突发
公共卫生事件响应等级机制，取
而代之的是宣布进入“战时状
态”。这样的应对机制过于粗放，
且容易让民众对紧急状态下的应
对机制产生困扰。

此外，我国法律条文没有“战
时状态”的表述，而与之相近的

“战争状态”和“紧急状态”，地方
政府并无决定权。因此各地政府
宣布进入“战时状态”，恐有不规
范使用法律之嫌。为此建议：

一、官方使用“战时状态”要
合法、慎重，各级各地政府部门应
认真评估使用“战时状态”一词是
否规范，擅自宣布进入“战时状
态”是否合法合规。同时加强对媒
体用词的规范引导，如“战时状
态”应完整表述为“疫情防控战时
状态”，不能为了吸引眼球而片面
或夸大表述。

二、严格遵循应急响应机制，
科学、理性应对散发疫情，切忌把防
疫扩大化，搞得草木皆兵。各地政府
应在防控方法和管理细节上多下
工夫，而非一刀切地搞“战时管制”。

三、进一步完善相关法律体
系。我国目前应对紧急状态的法
律法规包括宪法、突发事件应对
法、传染病防治法、《突发公共卫
生事件应急条例》等，但体系并不
完善，对于紧急状态下政府的合
理授权和限制、如何保护公民基
本权利等方面缺乏条文体现。因
此建议进一步完善紧急状态法律
体系，并充分论证制定“紧急状态
法”的可行性。

（作者系江苏省南京市浦口
区政协委员）


