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摘  要 

非酮症性高血糖合并偏侧舞蹈症(hemichorea associated with non-ketotic hyperglycemia, HC-NH)在
临床上相对少见，1960年Bidwell首次报道，多见于长期血糖控制不良或新发糖尿病的老年患者，女性

多见，平均年龄70岁。其典型表现为：非酮症性高血糖、偏侧舞蹈症及症状肢体对侧纹状体核磁T1高信

号、CT高密度三联征。在临床上，对于新出现的舞蹈症，除应考虑脑卒中等常见原因外，如同时合并有

糖尿病，还应考虑非酮症性高血糖合并偏侧性舞蹈病的可能。在临床上遇到相关患者应注重详细精确的

病史询问、医学检验检查、体格检查，尽早诊断并针对病情给予积极专业的干预治疗，改善临床预后。

本文通过回顾分析1例非酮症性高血糖伴偏侧性舞蹈病的临床特征、发病机理及影像学特征、治疗及预

后，以加强临床医生对该病的认识，现将报道如下。 
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Abstract 
Hemichorea associated with non-ketotic hyperglycemia (HC-NH) is relatively rare in clinical prac-
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tice and was first reported by Bidwell in 1960. It is most common in elderly patients with long-term 
poor glycemic control or new-onset diabetes mellitus, and it is more common in females, with an 
average age of 70 years. Its typical manifestations are: non-ketotic hyperglycemia, lateralized cho-
rea and the triad of nuclear magnetic T1 high signal in the striatum contralateral to the sympto-
matic limb, and CT hyperdensity. In clinical practice, in addition to common causes such as stroke, 
the possibility of non-ketotic hyperglycemia combined with lateralized chorea should be consi-
dered in the case of new chorea, if it is combined with diabetes mellitus. In the clinical encounter 
with related patients, we should pay attention to the detailed and precise history inquiry, medical 
test and physical examination, and try our best to diagnose and give active and professional in-
terventions for the condition to improve the clinical prognosis. In this paper, the clinical features, 
pathogenesis and imaging characteristics, treatment and prognosis of one case of HC-NH were ana-
lyzed in retrospect in order to enhance the clinicians’ understanding of this disease, and are re-
ported as follows. 
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1. 引言 

糖尿病纹状体病(diabetic striatopathy, DS)是一种罕见的运动障碍综合征，被称为非酮症高血糖伴偏侧

性舞蹈病。它与基底神经节受累有关，表现为对侧不自主、连续、无规律的近端舞蹈样运动，伴有身体

一侧的连动成分。NH-HC 在患有 II 型糖尿病的老年患者中最常见亚洲人居多。相关文献报道多涉及女性

患者[1]。据相关文献报道，每 10 万人中约有 1 人患此病[2]。NH-HC 常急性起病，表现为一侧或双侧肢

体迅速、无规律、不自主的震颤及撅嘴、伸舌、挤眉、弄眼、等面部异常表情，这种不自主动作多发生

于单侧[3]。Oh 等人分析了 53 例 NH-HC 患者的临床表现，其中 6 例为双侧舞蹈样运动(11.4%)，47 例为

偏侧舞蹈样运动(88.6%)。在 48 名有舞蹈症状的患者中，30 名患者有上肢和下肢的舞蹈症状，14 名患者

出现了面部异常表情[1]。其临床症状与舞蹈病相类似，因此两者难以通过临床表现相鉴别。在血糖和血

压得到控制后，舞蹈病症状多数患者可缓解。虽然这种综合征通常发生在既往已知的糖尿病患者中，但

它也可能为糖尿病的首发症状。该病在血糖和血压得到控制后，舞蹈病症状多数患者可缓解。但我国对

非酮症性高血糖伴偏侧性舞蹈病了解甚少，往往可能会导致误诊和漏诊，最终延误病情。现报道我院收

治一名 81 岁的老年男性患者，2 天前出现双下肢肢体乏力伴反应迟钝。在使用降血糖、血压治疗后，出

院时可自主走动。通过该病例，加强临床医生对该病的认知，并可能危及生命。减少误诊和漏诊。 

2. 临床资料 

患者老年男性，81 岁，因“双下肢乏力 2 天，加重伴反应迟钝 1 天”入院，患者入院 2 天前无明显

诱因突发双下肢肢体乏力，入院当天因反应迟钝，伴行走不稳、跌倒头部落地，至我院急诊就诊，急查

血压 171/111 mmHg，血糖 22.8 mmol/L，行头颅及颈部 CT 提示：右侧基底节病变，考虑非酮症性高血

糖合并偏身舞蹈病可能(图 1)。患者既往体健，否认糖尿病及高血压病史。家属诉其近期有烦渴、多饮水。 
体格检查：发现患者意识清楚，双眼自主睁眼，疲倦、懒言，双侧鼻唇沟、额纹及口角对称，伸舌
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居中，双侧转颈及耸肩未见明显异常。肌力 V 级，病理征未引出。急诊予“尼群地平”控制血压，“重

组人胰岛素”控制血糖。初步诊断为“脑梗死”并立即转入神经外科行进一步治疗。 
入院后完善相关检查，患者头颅 MR 提示：双侧基底节区异常信号影，以右侧显著，右侧 Cho/NAA

比值增高，综合考虑非酮症高血糖偏身性舞蹈病改变(图 2、图 3)。生化检查提示：葡萄糖 3+，血脂、肝

肾功能、周围神经检查、心脏彩超、心电图、胸片检查均未见明显异常。经过控制血糖、血压，营养脑

神经等对症治疗后，患者乏力症状改善、反应较前好转。出院时患者临床症状明显改善，能够自主行走。

出院后随访 1 个月，患者生活基本自理，未出现乏力、反应迟钝等症状。 
 

 
Figure 1. CT scans of the brain 
图 1. 头颅 CT 

 

 
Figure 2. T1-weighted MR images  
图 2. MR T1 信号  
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Figure 3. T2-weighted MR images 
图 3. MR T2 信号 

3. 讨论 

偏身性舞蹈病是一种罕见的神经系统疾病，在 20 世纪 60 年代由 Bedwell 基金会首次在高血糖非酮

症危象的糖尿病患者中被发现[4]。其典型特征为非酮症高血糖三联症，MRI 表现为基底节高信号或 CT
表现为高密度，单侧不自主抽动影响对侧基底节区异常的上下肢[5]。它构成了 T1 加权影像及 MRI 上的

放射性纹状体高信号的三联体，血糖正常化后症状迅速消失；因此，它也被标记为糖尿病纹状体病变[6]。
然而，这些异常的运动也被认为是其他原因引起的，比如丘脑/基底节脑血管损伤和自身免疫性疾病、中

毒、恶性疾病和感染性疾病。 
虽然 NH-HC 可见于非酮症性高血糖发作，但确切的病理尚不清楚。目前已经有学者提出了一些假说

来解释 NH-HC 的机制，包括血脑屏障的破坏、点状出血、绝经后状态的影响、γ-氨基丁酸(GABA)的减

少和矿物质沉积[7] [8]。在非酮症性高血糖状态下，患者的代谢途径转变为无氧途径，被普遍认为会导致

三羧酸循环失活，迫使大脑代谢进入 GABA 分流。GABA 被用作产生琥珀酸的替代能源；然而，这一途

径只提供基底节所需能量的 10%~40%。因此，这种现象可能会导致代谢性酸中毒和随后的基底节功能障

碍，临床表现为舞蹈症[9]。最近有研究发现，相对的多巴胺能过敏，也可诱发舞蹈症发生[10]。 
高血糖和高粘滞血症被认为可以破坏血脑屏障，导致细胞内酸中毒和局部代谢障碍[11]。血管病变被

认为是由于血液的高粘滞性导致纹状体潜伏性缺血的一个可能的机制，随后出现运动功能障碍[12]。尽管

这一假说在单侧病变的 NH-HC 中没有得到证实，但在高血糖相关的偏侧视网膜区后的纹状体活检部分支

持了这一假说，后者显示神经元丢失、胶质增生和反应性星形胶质细胞增多[13]。 
在此病例中，患者在 CT (见图 1)和 MRI 上可见高信号的尾状核和豆状核(见图 2、图 3)，生化检测

检查提示血糖升高，结合影像学检查支持高血糖非酮症舞蹈症的诊断。目前已经有学者提出了一些假说

来解释舞蹈症的机制，包括相对的多巴胺能受体过敏，血供不足导致基底节一过性缺血，以及大脑代谢

转移到无氧途径导致 GABA 和乙酰胆碱减少，代谢性酸中毒导致基底节功能障碍[6] [13]。与报道的大多

数病例一致，该患者经过降糖、降压治疗后，舞蹈病症状就可以得到完全改善[14]。 
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Lin 等人在研究中汇报了 7 例类似的患者 CT 显示对侧壳核和尾状核密度增加，MRI 显示 T1 加权异

常高信号，T2 加权异常低信号[15]。影像学的特征表现的理论依据是急性损伤后神经元或神经胶质细胞

中钙的异常沉积、小血管的点状出血、血管外含铁血黄素沉积和双核细胞(肿胀的反应性星形胶质细胞具

有丰富的蛋白质含量)堆积[16]。Lin 等人随访 7 例相关患者，CT 和 MRI 显示病变分别在 3 个月和 11 个

月内完全消失[15]。在一项文献调查中，22 名患者中有 19 名在间隔 2 个月至 1.5 年后进行了脑部核磁共

振随访，随着舞蹈病的改善，高信号的基底节病变消失[1]，患者出院后继续予短效胰岛素控制血糖，门

诊随诊。1 月后随访，患者未出现任何舞蹈病样症状。 
大多数NH-HC患者预后良好，少数患者症状持续性存在[13]。大多数患者基底节影像学改变可消失。

控制血糖为该病最主要的治疗手段，在大多数的类似病例中，控制好患者的血糖，舞蹈病症状就可以得

到完全改善[10]。在本文报道的病例中，患者的临床症状随着血糖的控制明显好转或消失。然而根据 Chua
等人的研究表明，只有四分之一的患者仅对血糖控制有完全反应，76.2%的患者需要添加抗舞蹈症药物才

能成功治疗[17]。此外，对于严重持续性舞蹈症状，可用多巴胺受体拮抗剂来改善其不规律运动症状，如

氟哌啶醇、奋乃静、硫必利、氯丙嗪等，亦可联合使用地西泮、氯硝西泮；如果药物疗效欠佳，还可予

丘脑腹外侧、苍白球电凝或冷冻手术等；部分经药物治疗的患者可能会出现迟发性运动障碍等症状[18]。
由于多巴胺受体拮抗剂可能引起迟发性运动障碍，应注意使用剂量，采取个体化治疗方案。然而本例报

告中，患者早期发病过程舞蹈症症状不明显、不典型，因此未予多巴胺受体拮抗剂治疗。但给予甘精胰

岛素、奥拉西坦等治疗后，患者症状得到极大的改善。NH-HC 患者在临床上较为罕见，大部分患者临床

表现为舞蹈病样症状，少数患者症状不典型，缺乏特异性。部分患者既往并无糖尿病病史，因此该病也

易误诊、漏诊。如果临床医生可以做到早发现、早诊断、早治疗，对患者的健康及生活质量都有着重大

意义。 
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