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综合新闻

新华社西宁 2 月 26 日电(记者陈凯、李亚
光)国道 345 线玉树通往杂多县的路段，是玉树
雪灾区保通抢通的重点区域。走在冰雪覆盖的
路上，四望茫茫，仿佛身处极地。

距离杂多县不到 100 公里处，一辆半挂货
车的车头滑下公路，望着陷于深达 60 厘米积雪
的车头，司机马勒赛一屁股坐在地上，无助、懊
恼而沮丧。

23 日晚，36 岁的马勒赛从青海省格尔木
市出发，满载 32 吨救灾物资前往遭受重度雪灾
的青海省玉树藏族自治州杂多县。

25 日凌晨，星夜兼程的马勒赛距离目的地
已经不足 100 公里，但道路积雪越来越厚，连日
冻融的积冰加上风吹雪致使路滑难行，车尾不
住摇摆。一个避让，马勒赛的卡车滑下了公路，
陷进了路边的积雪。

此时，连续清雪作业 10 多个小时的青海省
杂多公路段段长穆河翼已经返回工区准备休
息。接到救援电话，穆河翼连忙组织 7 人救援队
赶往事故地点。

凌晨 3 点，马勒赛陷车的国道 345 线多拉
麻科至杂多段刮起猛烈的侧风，雪点像小针一
样扎在众人脸上，气温逼近零下 30 摄氏度。

铲雪、垫土、装载机牵引……穆河翼一行用尽
了一切办法，满载的被陷卡车依旧纹丝不动。在海
拔接近 4400米的当地，剧烈的体力劳动让众人渐
渐体力不支，开始轮流休息。穆河翼催促嘴唇青
紫的马勒赛去车内睡觉，送上热水、泡面和棉衣。

25 日上午 10 点，记者赶到马勒赛受困点，
路边的雪堆旁，头发花白、皱纹满面的穆河翼正

用双手撑着插在雪地里的铁锨。
休息间隙，穆河翼拿出一根香烟，但打火

机怎么也打不着。“打火机在这里老罢工！”穆
河翼告诉记者，高原护路人经受恶劣天气的
常年洗礼，比同龄人显老。今年 47 岁的他已
在平均海拔 4400 米的当地路段坚守 23 年，

面相显得老很多。

玉树雪灾发生至今，穆河翼及班组 32 人
已在杂多抗雪抢通道路一线连续工作 38 天。

期间累计投入机械 411 台班，清理积雪 53 万
立方米，救援 264 辆救灾运输卡车，小型汽车
326 辆，救援受困人员 1740 人。

穆河翼调配了两辆装载车和一辆半挂卡
车空驶至马勒赛被困点。三台车、10 多人，转
移物资、腾空车辆、系上钢索，装载车开始牵
引发力。25 日下午 3时许，马勒赛的被陷卡
车脱困。

从装载车上跳下时，驾驶员贾进彪已连续

进行复杂作业 3个多小时。寒风中，他的头上的
一缕缕热气随风而散，一粒粒汗珠从脸颊滚落。

贾进彪告诉记者，这样的工作强度早已
成为近期常态。因连续降雪，国道 345 多拉
麻科至杂多段在近两个月内屡通屡断。为保
“救灾生命线”畅通，杂多公路段工作人员平
均每天清雪抢通工时达 12 小时，最长近 22
小时，连不少机械设备都“累倒了”。

看着为救援自己而劳累 24 小时的护路
人员，马勒赛连道感谢，声音有些呜咽：“你们
一直陪着我、帮助我，像亲人一样亲。”

“大家都在抗雪救灾，我们本就是一个战
壕的兄弟。”穆河翼说。

马勒赛驾车离开，因救援作业而短暂拥堵
的道路再度通畅。不少过往车辆纷纷摇下车窗，
为穿着橙色工作服的护路人员竖起大拇指。

顾不上感受赞美，也没时间好好休息。穆
河翼带领班组向玉树市上拉秀乡方向行进，
继续进行清雪作业。

“没办法停下来，感觉一直被推着走，哪
有积雪就得去哪，这是职责所在。”贾进彪说。

跟随护路人员的脚步，记者来到上拉秀
乡日玛村境内。国道 345 线旁，像山一样高
的干草堆周围挤满了牧民和微型面包车。

“今天是分发救灾草料的日子。”日玛村
牧民索南尼玛告诉记者，牲畜是牧民的命，饲
草是牛羊的命。没有政府的帮助和畅通的道
路，他们很难熬过这次雪灾。

看着清完雪离去的护路队，路边牧民挥
手致意。

“没办法停下来，哪有积雪就去哪”
玉树雪灾区的脱困时刻

▲ 2 月 25 日，青海省杂多公路段段长穆河翼在救援侧滑到路边的半挂卡车。

新华社记者李亚光摄

新华社北京 2 月 27 日电(记者陈芳、田晓
航)那曾是噩梦般的劫难。从 1 岁到 16 岁，王奕
鸥 6 次骨折。

已经 37 岁的奕鸥有双美丽清澈的蓝眼睛，
熟悉病情的人知道，这是有“瓷娃娃”之称的脆
骨症患者的典型症状之一：蓝色巩膜。

“木偶人”“玻璃人”……一个个看似美丽却
触目惊心的名字背后，是生命杀手——— 罕见病。
每年 2 月的最后一天，是国际罕见病日。在我
国，包括奕鸥在内的 2000 多万罕见病患者越来
越受到社会各界关注。

疾病虽然罕见，但社会关爱不罕至。继部分
抗癌药降价、进医保后，“保障 2000 万罕见病患
者用药”提上议程。成立中国罕见病联盟、对罕
见病药品给予增值税优惠……我国破解罕见病
难题迈出关键步伐。

病患有多少：没有冰桶行动，

你会知道渐冻症吗？

去年病逝的著名物理学家霍金，与渐冻症
抗争了 55 年。一场接力式的冰桶挑战，让更多
人知道了这种名为肌萎缩侧索硬化的罕见病。

目前，我国约有 20 万渐冻症患者。
全国政协委员、北京医学会罕见病分会

主任委员丁洁近年来一直致力于罕见病研
究、诊治。从 2013 年开始，其团队调研采集北
京市 30 余家三甲医院 5 年来罕见病住院病
历 40 余万份，发现罕见病患者的发病率逐年
增高。研究显示，80% 以上的罕见病由遗传
因素导致，50% 在出生或儿童期发病。一旦
配偶双方存在相同缺陷基因，下一代就有可
能患罕见病。

高误诊、高漏诊、用药难，是罕见病患者
共同的“病症”。中华医学会神经病学分会等
发布的多发性硬化患者生存报告显示，47%
的患者不能被立即确诊，38% 的患者被误诊
为其他疾病，最常被误诊的疾病为视神经脊
髓炎、血管病等。

没有对症药、有药价太高、医保难覆盖，

让一些罕见病患者“望药兴叹”。
中国罕见病联盟秘书长、北京协和医院

副院长张抒扬说，全世界范围内只有不到
5% 的罕见病有有效的药物治疗。无药可用，
是横在全球罕见病患者面前的一大难题。

丁洁援引一份针对 20 余种罕见病的
2133 个患者的调查显示，78% 的患者用药只
能报销 10% 以下或者全自费，其中超过六成
因无法负担费用支出而放弃治疗。

“我国人口基数大，即使发病率不高，但
各病种发病人数汇总起来也不是一个小数
字。”中国工程院院士、北京大学医学部主任
詹启敏介绍，10 年前，罕见病在我国几乎无
人知晓、少人问津。如今，在政府、社会组织、

医生、医疗研究机构和制药企业的共同努力
下，罕见病开始越来越多地“站到了聚光灯
下”。

治疗有多难：10 年救治 130

名戈谢病患者，累计投入 13 亿元

种类繁多、临床表现复杂多样导致确诊
难，是罕见病诊断和治疗的另一难题。甚至有
的罕见病患者，用了二三十年才确诊。

作为罕见病的一种，多发性硬化是严重、
终身、进行性、致残性的中枢神经系统疾病。
3 万多患者饱受折磨，许多人一开始却并不
知道自己患上了这个“相伴终身”的顽疾。

一种罕见病新药的研发周期通常在 10
年以上。截至 2016 年，我国上市的诊疗罕见
病的“孤儿药”为 189 种，相较于多达 6000 种
至 8000 种罕见病，远远不能满足治疗需求。

“肚大如鼓”、造成中枢神经系统受损的
戈谢病，其治疗一年需要动辄上百万元的药
费，对于一个普通家庭来说，无疑是天文数
字。“帮助 134 名戈谢病患者接受治疗，使他
们可以正常地工作、生活，有的已经结婚生
子，这是一个奇迹。”中华慈善总会常务副会
长王树峰介绍，针对戈谢病的思而赞援助项
目在中华慈善总会 2009 年开展以来，共发放
援助药品 5 . 7 万多支，价值 13 亿余元。

专家指出，罕见病涉及血液、骨科、神经、
肾脏、呼吸、皮肤及重症等多个学科，临床医
师普遍缺乏罕见病的专业知识。在我国，30%
以上的罕见病患者需要 5 位至 10 位医生诊

治才能确诊，科学诊断流程和相关临床路径、
多学科会诊机制有待完善。

“不可能要求所有医生都能治罕见病，但
至少要让他们有这种意识。”丁洁说，遇到某
些症状时，只要能想到罕见病的可能性，及时
将患者推荐到有诊治能力的医疗机构，就是
一种进步。

举措有多实：为 2000 多万罕

见病患者用药带来福音

最近召开的国务院常务会议指出，“加强
癌症、罕见病等重大疾病防治，事关亿万群众
福祉”。

国家卫生健康委医政医管局负责人表
示，我国将进一步推动罕见病管理工作制度
化和规范化，研究探索促进罕见病规范化诊
疗新路径，提高疾病诊疗和新药研发水平，努
力为罕见病患者提供及时、高效的医疗服务。

“应探索多学科联合，推进罕见病早诊早
治，努力降低死亡率。”张抒扬透露，我国计划
在 2020 年前初步完成国家罕见病注册登记
系统，开展超过 50 种 5 万例的罕见病注册登
记研究，推动数据共享研究。

加快“孤儿药”上市。目前，罕见病药品的
注册申请获得了优先审评审批。人们期待能
有更多的创新药物给患者带来福音。

优选临床需求迫切且已有明确治疗方
案、能大幅降低致残率和死亡率的罕见病进
入目录。专家呼吁建立多方救助模式，破解罕
见病患者诊治和用药困局。

疾病罕见，关爱不罕至
我国破解罕见病难题迈出关键步伐

新华社南昌 2 月 27 日电(记者
陈毓珊)江西省人民政府近日印发
文件，对基层反映强烈的“文山会
海”、材料过多过滥、督查考核频繁
等形式主义、官僚主义以及不担当、
不作为、慢作为等问题提出 21 条真
招、实招。

这份《全省政府系统推动“三减
三强两倡导”深化“五型”政府建设
推进高质量跨越式发展若干措施
(试行)》，聚焦推进精文简会、大干
项目、问题破解和狠抓工作落实等
重点问题，围绕精减文件简报、精减
会议活动、精减督查考核，强化问题
破解、强化大干项目、强化政务服
务，倡导“一线工作法”、倡导“尽职
尽责敢担当、不为乱为皆问责”，最
大程度地为基层“减负”“松绑”，推
进江西高质量、跨越式发展。

江西提出，坚决压减文件简报
数量，2019 年省政府及省政府办公
厅发文总量压减 10% 以上；全省各
级政府简报数量压减 20% 以上。大
力提倡发短文、发管用的文，对基层
反映强烈的“空头政策”“无效文
件”，视情严格实行责任倒查、严肃
问责。同时，严控会议数量和规模，
2019 年全省政府系统综合性会议
总量比上年再压减 1/3 以上。

此外，江西提出有效激励担当
作为，完善和落实容错纠错机制，锻造更多“闯将”“猛将”
“干将”，为创新者开道、为担当者担当、为干事者撑腰、为实
干者兜底，让干事创业者心无旁骛、轻装前行。
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据新华社北京 2 月 27 日
电(记者陈芳、田晓航)为鼓励
罕见病制药产业发展、降低患
者用药成本，从 3 月 1 日起，我
国将对首批 21 个罕见病药品
和 4 个原料药实行增值税优惠
政策。这将为我国罕见病患者
用药带来更大希望。

世界卫生组织将罕见病定
义为患病人群占总人口 0 . 65
‰至 1 ‰的疾病或病变。目前
国际确认的罕见病种类约有
6000 种至 8000 种，绝大部分
属于先天性、慢性病，30% 的
罕见病患者平均期望寿命不到
5 年。由于病种繁多，我国罕见
病患者已经形成一个相对较大
规模的群体。罕见病在医改中的
位置和患者相关的医疗保障制
度逐渐引起社会各界的关注。

最近召开的国务院常务会
议指出，要保障 2000 多万罕见
病患者用药。从 3 月 1 日起，对
首批 21 个罕见病药品和 4 个
原料药，参照抗癌药对进口环
节减按 3% 征收增值税，国内
环节可选择按 3% 简易办法计
征增值税。

从鼓励罕见病用药研发列
入规划，到《关于深化审评审批
制度改革鼓励药品医疗器械创
新的意见》等文件出台支持罕
见病药品研发上市的措施，再
到颁布第一批罕见病目录、成
立罕见病联盟、组建罕见病诊

疗协作网，国家规范罕见病诊疗、保障罕见病患
者用药的步伐不断加快。
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多学科协作诊疗

为罕见病患儿精准“把脉”

▲西安市儿童医院多个科室的医生在为一名疑似罕见病患儿进行
会诊（2 月 26 日摄）。

据介绍，西安市儿童医院儿童罕见病覆盖面广、就诊患儿人数多，
该院采取多学科协作诊疗模式，由多个科室专家组成医疗组，对罕见病
患儿进行会诊，制定个性化治疗方案。 新华社记者刘潇摄

新华社呼和浩特 2 月 27 日电(记者任军川、刘懿德)内
蒙古自治区锡林郭勒盟纪委监委 27 日发布消息，锡林郭勒
盟“2·23”重大事故中，西乌珠穆沁旗 5 名公职人员涉嫌严
重违纪违法，正接受纪律审查和监察调查。

这 5 名公职人员分别为西乌珠穆沁旗委常委、副旗长
高晓波，西乌珠穆沁旗应急管理局党组书记、局长司全成，
西乌珠穆沁旗林业和草原局党组书记、局长姚玉清(原任西
乌珠穆沁旗安全生产监督管理局党组书记、局长)，西乌珠
穆沁旗应急管理局党组成员包凤山，西乌珠穆沁旗安全生
产综合执法局局长高栋。

在锡林郭勒盟“2·23”重大事故中，上述 5 名公职人员
涉嫌严重违纪违法，目前正接受纪律审查和监察调查。

内蒙古“ 2·2 3 ”重大事故

5 名公职人员接受审查调查

据新华社天津 2 月 27 日电(记者毛振华)我国陆相页
岩油勘探开发实现重要突破。记者 27 日从中国石油大港油
田获悉，截至当日，两口页岩油水平井——— 官东 1701H 井、
官东 1702H 井已自喷超 260 天，原油日产稳定在 20 到 30
立方米，官东地区已形成亿吨级增储，标志着中国石油在
渤海湾盆地率先实现陆相页岩油工业化开发。

大港油田开发建设始于 1964 年 1 月，是继大庆、胜利
之后新中国自主开发的第三个油气田，勘探开发范围地跨
津、冀、鲁 25 个区、市、县。

页岩油是一种颇具潜力的石油来源，分为海相页岩油
和陆相页岩油。与美国大规模开发的海相页岩油相比，我
国陆相页岩油储量丰富，前景可期。据国际能源署预测，中
国页岩油资源丰富，可采资源量约 50 亿吨，仅次于俄罗斯
和美国，全球排第三位，主要分布于渤海湾、松辽、鄂尔多
斯、准噶尔等大型沉积盆地。

中国石油大港油田公司副总经理周立宏介绍，大港油
田破解常规油勘探观念禁区，成功定位陆相页岩油勘探开
发主区域，先后对 3 口井主力层段系统取心，进行厘米级岩
心精细描述和上万块次的分析，创新了陆相页岩油的富集
理论认识。

针对页岩油自身无自然产能，需要改造才能开采的难
题，大港油田形成了细粒沉积岩识别等 3 项国内外专利技
术和 16 项配套技术，支撑了页岩油勘探开发。

经过三年多实践，官东 1701H、官东 1702H 两口页岩
油水平井以 260 余天的长时间稳产，累产万方。一座规模可
观、潜力巨大的地下“宝藏”展现在世人面前。

中国石油大港油田形成

亿吨级陆相页岩油增储

据新华社北京 2 月 27 日电(记者陈芳、胡喆)克隆猴、
能治肿瘤的智能型 DNA 纳米机器人、最高精度的引力常
数 G值…… 27 日，科技部基础研究管理中心发布了 2018
年度“中国科学十大进展”。

基于体细胞核移植技术成功克隆出猕猴、创建出首例
人造单染色体真核细胞、揭示抑郁发生及氯胺酮快速抗抑
郁机制、研制出用于肿瘤治疗的智能型 DNA 纳米机器人、
测得迄今最高精度的引力常数 G值、首次直接探测到电子
宇宙射线能谱在 1TeV 附近的拐折、揭示水合离子的原子
结构和幻数效应、创建出可探测细胞内结构相互作用的纳
米和毫秒尺度成像技术、调控植物生长-代谢平衡实现可
持续农业发展、将人类生活在黄土高原的历史推前至距今
212 万年等 10 项重大科学进展入选。

“中国科学十大进展”遴选活动由科技部基础研究管理
中心牵头举办，至今已成功举办 14 届，旨在宣传我国重大
基础研究科学进展，开展基础研究科普宣传，促进公众理
解、关心和支持基础研究。

克隆猴等重大基础科研入选

2018 年度“中国科学十大进展”

江西提出精减文件简

报、会议活动和督查考核，

倡导“尽职尽责敢担当、不

为乱为皆问责”，在最大程

度地为基层“减负”的同

时，锻造更多“闯将”

国际罕见病日
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