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城事

明确病因后，小姑娘及其家人终
于看到了希望。北京大学第一医院
宁夏妇女儿童医院自2023年起，就
开设了遗传代谢性疾病科杨艳玲教
授名医工作室，每月均有1次远程会
诊，杨艳玲教授会根据患儿具体情况
制定详细的治疗方案，并有专业的团
队定期随访。这对小姑娘一家来说
可谓雪中送炭，免去了一家人赴外地
就医的奔波之苦。

9月24日，小姑娘通过视频与杨
艳玲教授“云端”见面了，在与孩子家
长充分沟通后，杨艳玲为小姑娘制定
了详细的治疗方案。经过1个月的治
疗，小姑娘的体重增长了1.5千克，生
化检查报告单上的各项指标也趋于正
常。复查腹部超声，孩子的肝、脾、双
肾器官大小也已基本恢复。如今孩子
的病情正在逐渐好转，各项身体机能
也在逐渐恢复。

5岁女孩瘦得出奇却有严重脂肪肝
竟是罕见遗传代谢病 1000万人中仅有1例

记者沈亚婷 文/图

5 岁的小姑娘吃得很多却瘦得出奇，呈现出营养不良的状

态。可是生化检查报告单上的一系列数据和结果却恰恰相反：脂

肪肝，肝、脾、双肾肿大，完全是小胖子才会有的数据。这是怎么一

回事？北京大学第一医院宁夏妇女儿童医院为孩子做了基因检

测，孩子被确诊为患有1000万人中才有1例的罕见遗传代谢病。

为进一步深化“放管服”改
革，打造群众家门口的公安政务
服务“便利店”，今年10月份，银
川市公安局在全市42个派出所
和6个车管所设立公安业务综合
服务窗口，实现车驾管、出入境、
户籍等多项公安政务服务事项
在家门“一站式”办理，打通服务
群众“最后一公里”。

市民王师傅的驾驶证于今
年 10 月份到期。近日，他在
社区微信群得知驾驶证到期
更换业务可以在辖区派出所

办理了，于是他便就近前往永
宁 县 公 安 局 李 俊 派 出 所 办
理。王师傅说：“以前办理驾
驶证到期更换业务，得去几十
公里以外的车管所，现在在辖
区派出所就能办理，既省时间
又省事，很方便。”据李俊派出
所户籍民警刘晓霞介绍，该派
出所已于 10 月底开始全面办
理车驾管业务，目前已经有不
少群众办理了驾驶证更换业
务与丢失补办业务。

记者李思源王希政

本报讯（记者 马鑫 班占洋）11月13
日22时许，宁夏西部热电有限公司的工
作人员在兴庆区文化东路与玉皇阁北
街交叉口，有条不紊地安装护栏，搭建
隔离带，对这里漏水的供热管网进行抢
修作业。

据了解，该公司接到辖区长相忆供
热中心发出超量失水警报后，第一时间
派遣人手前往现场进行查漏，依托老旧
管网统计台账，工作人员迅速将漏点锁
定。漏点所敷设的是长相忆供热中心

的输热主管道，该管道辐射面积12.5万
平方米，保障着1800户居民的冬季采
暖。因管道超龄服役，管体老化锈蚀，
发生了严重破裂，结合供热中心统计及
现场勘测，该处失水量超过110吨/天，
已经导致居民家中失温，严重影响供热
质量。

为了尽快完成抢修任务，抢修人员
有序展开施工，将积水排空后对破裂口
进行了焊接，历经4个小时，终于成功修
复破口，完成抢修。

吃得多不长肉 营养不良却有脂肪肝

7月30日，北京大学第一医院宁
夏妇女儿童医院遗传代谢性疾病科主
任毛新梅正在坐诊，一个5岁的小女
孩在家长的陪伴下走进了诊室。小女
孩瘦得出奇，皮下几乎摸不到脂肪，一
副营养不良的样子。

是不好好吃饭吗？小女孩的妈
妈苦笑着摇摇头：恰恰相反，孩子吃
得挺多，但就是不长肉。原来，小女
孩自出生以来体重就增长缓慢，平时
食量较大，且喜欢吃碳水类食物和肉
类，但还是经常感到饿。孩子吃得
多，却怎么也不长肉，皮下脂肪菲薄，
表现出营养不良的状态。毛新梅给
孩子量了身高体重，122厘米，体重仅
有18.5千克，BMI指数（国际上衡量
人体胖瘦程度以及是否健康的一个
常用指标）为13.4，而正常的5岁儿童
应该不低于18.5。

小姑娘的妈妈带着她辗转多家
医院进行营养治疗，却始终没有改
善。经人介绍，母女二人来到了毛
新梅主任门诊就诊。毛新梅仔细查
体，详细询问孩子病史，为其完善血
代谢、腹部超声等检查。检查结果
出来后，毛新梅皱起了眉头：较为严
重的脂肪肝，肝、脾、双肾肿大……
这完全是一个营养过剩的肥胖者才
会有的身体指标，可小女孩却恰恰
相反，是严重的营养不良，这太矛盾
了。经过综合考虑，毛新梅认为孩
子可能患有罕见遗传代谢病，建议
完善基因检测。

1个月后，基因检测结果证实了
毛新梅的判断，小姑娘患有先天性全
身性脂肪营养不良2型——一种非常
罕见的常染色体隐性遗传病，发病率
仅有一千万分之一。

京宁专家联手诊治 一个月后病情好转

医生毛新梅正在坐诊。

我市42个派出所和6个车管所

实现多项政务“一站式”办理
迅速锁定漏点 跑出供热抢修“加速度”

工作人员开展抢修工作。记者马鑫摄
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