
福医协和医院、附一医院等医
院均已开展ALS的临床、影像和基
础研究，探索疾病早期诊断的生
物标志物和治疗靶点，参与国
内、国际药物临床研究，使符合条
件的患者能参加新药临床研究。

不久前，广州的渐冻症患
者王先生（化名）被邹漳钰推荐
参加一项全球性、多中心的针
对FUS基因突变渐冻症患者的
新型基因药物试验。

在福医协和医院完善肌电
图等检查后，王先生符合初筛
条件，已于6月初启程前往设在
韩国的分中心，进行临床研究
入组的正式筛查。

“尽管目前还没有特效的
治疗药，但包括药物治疗在内
的综合治疗对改善患者的生活
质量和延长生存期有重要的作

用，而且也有越来越多国内、国
际药企加入到渐冻症的药物研
发中来。”邹漳钰说。
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□本报记者 陈坤
躺在床上，厦门的胡先生把生

平经历逐字打下，3万多字集结成
书，取名《人生万里铿锵行》。他还
向报纸投稿，得到的稿费用来资助
失学的贫困儿童。

这一系列操作，对正常人来
说，可能不算十分困难，但胡先生
完成这一切，凭借的是浑身上下唯
一能动的眼球，以及一台眼动仪。

胡先生患上的是渐冻症，学名
叫肌萎缩侧索硬化（ALS）。这是
一种持续进展、不可逆的神经系统
退行性疾病，患者大脑和脊髓的运
动神经细胞不明原因地逐渐减少，
运动能力逐渐丧失，肌肉也因此失
去营养支持，逐渐萎缩。

2018年5月22日，国家卫生健
康委员会等五部门联合发布了《第
一批罕见病目录》，肌萎缩侧索硬
化被收录其中。

每年的 6 月 21 日是世界渐冻
症日。专家估计，在福建，渐冻症
患者大约有 1200 人。面对渐冻
症，福建有一群医护和患者没有坐
以待毙，他们用经历告诉更多患者
和家属，在胜利还未到来之前，首
先要好好活着。

患病前，胡先生曾游历过十几
个国家。他当过公务员、老师，也
曾下海经商。患病后，他的活动范
围仅剩下 30 平方米的房间，准确
地说，是2米2长的一张床。原本
轻简的房间被呼吸机、眼动仪、监
护仪、咳痰机、轮椅、护工睡的小床
挤满。

这是一名渐冻症患者被“冻”

住的过程，也是患者逐渐社会性死
亡的过程：随着行动越来越不便，
身上的“装备”越来越多，患者不能
动、不能吃喝、不能说话，失去了交
流能力。渐冻症也被称为“比癌症
还要残酷的绝症”。

胡先生一度十分消沉，儿子也
很无措，脑子里第一次闪现放弃的
念头。

这种消极情绪也徘徊在很多渐
冻症患者的家庭中。福州的林阿姨
告诉记者，女儿患上渐冻症后，一位
护士朋友告诉她，这种病好不了，不
用浪费时间。他们走了很多弯路，
后来才知道，渐冻症的照护相对专
业，非专科的医护也未必了解。

福建医科大学附属协和医院
（以下简称福医协和医院）神经内
科主任医师邹漳钰告诉记者，根据
流行病学资料估算，福建约有1200
位渐冻症患者。

确诊后，随着病情的进展，病
人的症状越来越多、越来越重，能
够延缓病情发展的药物却有限，一

系列具体的问题摆在病人和家属
面前：肢体疼痛该怎么办？吞咽困
难吃不下饭怎么办？什么时候需
要胃造瘘？呼吸困难该怎么办？
气切后如何护理病人？

因此，对渐冻症患者及家属来
说，专业的护理与治疗同样重要。

2014年，福医协和医院神经内
科建立了“福建解冻家园”微信群，
入群的都是福建地区的渐冻症患
者及家属，胡先生是第一批群友之
一。在群里，医护会不定期科普渐
冻症的医学和护理知识。

随后，线上的科普逐渐扩展到
线下。2020年，福医协和医院联合
北京东方丝雨渐冻人罕见病关爱
中心成立国内首个渐冻人康复护
理公益课堂，授课的嘉宾有神经内
科、康复科、营养科等多学科专家，
听课的除了患者和家属，还有医护
人员、康复工作者和残联工作人
员。公益课堂至今已开班4期，获
益的患者和家属达300余人次，还
有不少人跨省来听课。

福医协和医院神经内科护师
陈丽霞即是公益课堂的授课者，她

告诉记者，不少家属不断学习，从
最初对护理一窍不通，到后来吸
痰、造瘘管护理、气管切开护理样
样精通。

也正是在公益课堂，胡先生的
儿子学会了胃造瘘护理、吸痰护
理、气切护理、呼吸机使用护理，努
力赶上父亲病情发展的速度。如
今，胡先生的眼球也“冻”住了，但
在这之前，他争分夺秒地用眼动仪
记录下生平经历，将3万多字集结
成书，取名《人生万里铿锵行》。儿
子说，那一刻，父亲仿佛又站在了
世界的中央。

用眼睛写下书 把稿费资助贫困儿童
在福建，这群人在硬刚渐冻症

在邹漳钰看来，渐冻症
的治疗有两个关键期，一是
初诊后，病人需要用药和康
复锻炼方面的指导，二是渐
冻症中晚期，由于口咽部肌
肉和呼吸肌无力萎缩，患者
容易吞咽困难导致营养不
良，进食频繁呛咳导致吸入
性肺炎，加上呼吸困难，一口
痰、一场小感冒都足以引发
肺部感染、呼吸衰竭。

渐冻症晚期患者面临无
处兜底的困境：在救治重症
患者方面，虽然综合性医院
的优势明显，但护理和呼吸
机等设备资源有限，无法让
病人长期住院；一般的养老
机构不具备抢救能力，无法
承担照顾这类患者的责任；
在家照顾，家属又担心应付

不了病情变化。
好消息是，福州在这方面

迈出了探索的第一步。2022
年 10 月，在中国残疾人联合
会康复部的指导和支持下，由
北京东方丝雨渐冻人罕见病
关爱中心创建的国内首家
ALS 康复护理站在福州市国
德医院落地，至今已有 10 多
位渐冻症患者入住。

医院为每位病人配备了
呼吸机、监护仪、咳痰机等仪
器，必要时还能进行气管切开
和纤支镜手术，并聘省级三甲
医院的专家担任护理站的特
约医疗专家，定期提供指导。

一项研究显示，多数渐冻
症照护者期望得到政府、专业
人员的支持，在医保制度、社
区服务等方面获得帮助。

国内首家ALS康复护理站落户福州 更好地活着
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▲渐冻症患者老杨（化名）
做了胃造瘘手术后，营养状况大
为改观，过生日时，他在孙女的
帮助下，完成了切蛋糕的动作


