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摘要 目的：总结分析非酮症高血糖偏身舞蹈症（hemichorea associated with non-ketotic hyperglycemia，

HC-NH）的临床特征、影像学特点、治疗及预后。方法：回顾性分析2010年1月至2019年10月首都医科大

学附属北京友谊医院收治的6例HC-NH患者的临床特征、影像学表现及治疗预后情况。结果：6例患者的

平均年龄为（71.3±10.6）岁，女性占66.7%（4/6）；5例患者发病前已诊断为2型糖尿病，1例首次诊断2型糖尿

病；6例患者均出现偏身舞蹈样症状，其中1例合并面部不自主运动；入院血糖为5.8 mmol/L～26.8 mmol/L，

糖化血红蛋白6.6%～15.6%之间，平均为（11.2±3.0）%；平均血浆渗透压为（324.3±22.6）mmol/L，尿酮体均为

阴性。影像学检查显示5例患者在舞蹈症对侧基底核区的CT影像可见高信号或MRI扫描T1WI可见高信

号，1例患者基底核区未见明显异常信号。经积极控制血糖治疗后，5例患者偏身舞蹈样症状完全消失，1例

患者仍遗留轻度舞蹈样症状，给予硫必利对症治疗。结论：HC-NH是偏身舞蹈症的少见病因之一，可见于

首次诊断糖尿病的患者。高血糖非酮症、偏身舞蹈症状及特征性影像学可协助诊断。早期诊断，积极控制

血糖，预后好。
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舞蹈症是一种以肌张力减低和运动增多为表

现的锥体外系症状，多表现为肢体或面部的不规则、

迅速、不自主的舞蹈样动作。偏侧舞蹈症的病变部

位多位于对侧丘脑底核、基底核或其联系纤维 [1]。

偏侧舞蹈症常见病因包括脑血管病、神经系统变性

疾病、代谢、感染、肿瘤、自身免疫性疾病、药物或中

毒等，其中脑血管病最常见。非酮症高血糖偏身舞

蹈症（hemichorea associated with non-ketotic hyperg-

lycemia，HC-NH）是舞蹈症的少见病因之一，是表

现为非酮症高血糖，舞蹈症和核磁T1WI高信号的

一组疾病。非酮症性高血糖除偏身舞蹈症状之外，

还可有患侧肌张力减低、短暂性肌无力等神经功能

障碍的表现 [2]。本文对 6 例 HC-NH 患者的临床表

现、影像学及治疗转归进行分析，提高诊疗效果。

1 资料与方法

1.1 一般对象

回顾性分析 2010年 1月～2019年 10月首都医

科大学附属北京友谊医院收治的 6例HC-NH患者

的临床资料。所有患者排除脑血管病、风湿性舞蹈

病、Huntington舞蹈病、肝豆状核变性、药物或中毒、

慢性酒精中毒、甲状腺及甲状旁腺功能异常等全身

性疾病导致的舞蹈病。糖尿病的诊断符合 1999年

WHO的诊断标准，所有6例患者均无舞蹈症的家族

史。本研究经友谊医院伦理委员会批准。

1.2 方法

对6例患者的一般资料（性别、年龄、病程、既往

病史等）、临床表现、实验室检查结果、影像学结果、

治疗情况及预后进行回顾性分析和总结，见表1。

2 结果

2.1 一般资料

6 例患者中，男性 2 例，女性 4 例；年龄 63～

85 岁 ，平均（71.3 ± 10.6）岁；病程 2～90 d，平均

（25.3±33.1）d。急性起病 5 例，亚急性起病 1 例。

5 例患者发病前已诊断为 2型糖尿病，糖尿病病程

2～11年；1例患者为首次诊断糖尿病，以急性出现

的偏身舞蹈症为首发症状。

2.2 临床表现

6例患者均表现为偏身舞蹈症，1例仅累及左上

肢，余5例偏侧上下肢同时受累；其中1例患者伴有

面部不自主运动；上肢多表现为不自主的多个关节

的无节律的屈曲、扭动等，下肢多表现为行走不稳

或行走困难，面部表现为不自主的挤眉弄眼、噘嘴、

下颌摇动；舞蹈样症状均在安静时减轻，紧张时加

重，睡眠时可消失。6例患者均无舞蹈症受累肢体

的无力，查体无肌力减退，其中5例患者舞蹈症受累

侧肢体肌张力减低。6例患者均无部分性或全面性

癫痫发作。6例患者中2例既往有脑梗死病史并遗

留相应后遗症，此次均完善头 MRI 未见新发脑梗

死；2 例合并高血压，1 例既往有阵发性房颤病史。

6例患者均无舞蹈症及类似症状的家族史。

2.2 实验室检查

入院后完善血糖检查，血糖水平为5.8 mmol/L～

26.8 mmol/L，糖化血红蛋白水平为 6.6%～15.6%，

平均（11.2±3.0）% 。其中 1例入院时血糖水平在正
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常范围，进一步完善葡萄糖耐量实验：空腹血糖6.1 mmol/L，2小

时血糖 12.3 mmol/L，糖化血红蛋白 6.8%，首次诊断为 2型糖尿

病。所有患者入院后查尿酮体均为阴性，尿糖（+）～（++++）。

血浆渗透压290～349 mmol/L，平均（324.3±22.6）mmol/L，其中4

例血浆渗透压升高。完善C反应蛋白、甲状腺功能、血清铜蓝蛋

白、肿瘤标志物、肝肾功能、电解质检查，6例患者均未见异常。

1 例完善腰椎穿刺脑脊液检查，压力为 140 mmH2O，白细胞数

10 个/mm3，蛋白 50 mg/dL（25～45 mg/dL），免疫球蛋白、找菌、

病毒9项均为阴性。完善脑电图检查，6例均未见明显的周期性

侧向化癫痫样放电。

2.4 影像学检查

6例患者于就诊后均行头CT检查，CT检查距发病时间为

1～25 d，其中1例在舞蹈症对侧可见基底核区高密度影（图1A），

1例在舞蹈症对侧的壳核区可见稍高密度影（CT值46 Hu）。但

此2例患者分别由于股骨头置换术、金属假牙不能完善头MRI。

4例患者行头MRI检查，检查时间在起病后10～98 d；其中

1例在症状出现后98 d完成MRI检查，未见基底核区异常信号，

余3例在舞蹈症状对侧的基底核区可见T1WI高信号、T2WI等或

略高信号，弥散加权成像（diffusion weighted imaging，DWI）均

未见高信号，呈等或低信号（图 1B-D）。1例患者在 1月后复查

头颅MRI，T1WI病灶较前略减小，但未完全消失。

6例患者均完善脑血管检查，包括经颅多普勒超声、颈部血

管超声和头 CT 血管成像（computed tomography angiography，

CTA）或磁共振血管成像（magnetic resonance angiography，

MRA）。其中 1例影像学未见异常信号的患者MRA扫描可见

舞蹈症对侧大脑中动脉中度狭窄。

2.5 诊断

6例患者中有5例于起病2周内完善实验室及影像学检查，

根据高血糖、非酮症、偏身舞蹈症的症状及特征性的影像学改

变，除外血管性舞蹈症、副肿瘤性、遗传代谢性舞蹈症、肝豆状核

变性等疾病，并进行试验性治疗后，给予明确诊断。1例患者为

亚急性起病，最终于起病98 d后明确诊断。

2.6 治疗和预后

6例患者均给予监测血糖及降糖治疗，3例患者应用胰岛素

控制血糖，2例患者应用胰岛素联合口服降糖药控制血糖，1例

新诊断患者应用口服降糖药物后血糖控制效果好，未再加用胰

岛素。控制血糖后，6例患者的症状均较前有所减轻，其中2例

患者1周内症状消失，3例患者30 d内症状消失，1例偏身舞蹈同

时合并面部不自主运动的患者症状轻度缓解但未完全消失，给

予应用硫必利治疗后症状控制。

3 讨论

HC-NH 于 1960 年由 Bedwell[3]首次报道，是偏身舞蹈症的

相对少见病因之一，多急性或亚急性起病，可见于糖尿病血糖控

制欠佳的患者，也可见于首发的糖尿病患者。在本组病例中，5

例糖尿病患者病程不等，有 1例老年女性以急性偏身舞蹈症起

病，入院后首次诊断为2型糖尿病。全球来看，患病人群以亚洲

编号

1

2

3

4

5

6

基本信息

糖尿病史，入院血糖

17.8 mmol/L，尿酮体（-）

糖尿病史，入院血糖

19.6 mmol/L，尿酮体（-）

糖尿病史，入院血糖

26.8 mmol/L，尿酮体（-）

糖耐量异常病史，入院

血糖5.8 mmol/L，尿酮

体（-）

糖尿病史，入院血糖

21.3 mmol/L，尿酮体（-）

糖尿病史，入院血糖

13.6 mmol/L，尿酮体（-）

临床症状

右侧上下肢舞蹈样动作

右侧上下肢舞蹈样动作、

不自主运动

右侧上下肢舞蹈样动作、

投掷动作

左侧上下肢舞蹈样动作、

面部不自主运动

左侧上下肢舞蹈样动作

左上肢舞蹈样动作、投掷

动作

影像学

CT可见左侧基底核区高

密度影，不能行头MRI

CT可见左侧壳核稍高密

度影，不能行头MRI

MRI（T1WI）左侧基底核区

高信号

MRI未见明显异常信号

MRI（T1WI）右侧基底核区

高信号

MRI（T1WI）右侧基底核区

高信号

治疗

胰岛素

胰岛素+口服

降糖药物

胰岛素、氯硝

安定

口服降糖药、

硫必利

胰岛素、氯硝

安定

胰岛素+口服

降糖药

预后

治疗12天完全缓解

治疗5天完全缓解

治疗7天完全缓解

治疗后遗留轻度口周不

自主运动

治疗25天完全缓解

治疗12天完全缓解

表1 本组病例临床特点一览表

A B

C D

注：（A）1 例患者头部 CT 影像，左侧纹状体可见高信号；

（B）1例患者头部MRI影像，T1WI可见左侧基底核区条状高信

号；（C）1例患者头部MRI影像，T2WI可见左侧基底核区病灶呈

等信号；（D）1例患者头部MRI影像，DWI可见左侧基底核区病

灶呈等信号。

图1 本组患者头部CT及MRI影像
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人群居多[4-6]，女性多于男性[6]，老年人多见[5]，也有报道HC-NH

可见于新发糖尿病的中青年患者[7]中。本组病例均为老年人，

女∶男=2∶1，尿酮体均为阴性，与之前报道[8-10]相类似。

经典型的HC-NH表现为一组综合征：非酮症高血糖、偏身

舞蹈症、CT平扫舞蹈症对侧基底核区高密度影或MRI扫描中

T1WI相舞蹈症对侧基底核区高信号，此种类型最为多见。但除

了经典型之外，HC-NH还有其他 4型：①偏身舞蹈症伴非酮症

性高血糖，但 CT 或 MRI 无改变；②非酮症性高血糖伴 CT 或

MRI典型改变，但无舞蹈症的表现；③无高血糖，但有偏身舞蹈

症伴CT或MRI典型改变；④双侧舞蹈症，非酮症性高血糖，伴

CT或MRI典型改变。本组所有6例均为偏身舞蹈症，仅1例合

并面部不自主运动，无双侧舞蹈症，其中 5 例患者为经典型

HC-NH；仅有1例患者有偏身舞蹈症、非酮症性高血糖，但无影

像学改变，此患者于起病25天行头CT平扫未见异常，当地医院

给予氯硝安定控制症状，于起病50天复查头CT仍未见异常，于

起病98天行头MRI扫描未见异常高信号，入我院后完善副肿瘤

标志物、腰椎穿刺、风湿免疫系列、甲状腺系列等相关检查排除

继发性病因后，结合其糖尿病控制欠佳病史，非酮症性高血糖以

及偏身舞蹈症，最终诊断为HC-NH，积极控制血糖后，患者偏身

舞蹈症状明显好转，给予小剂量硫必利治疗。对于经典型病例

的识别相对容易，但对于一些非典型的、尤其是影像学上无明显

改变的病例，可在全面排除导致舞蹈症的其他因素的同时，尽早

进行试验性治疗--积极控制血糖并观察疗效，尽早识别非典型

性病例，及早予以治疗。

HC-NH典型的影像学改变是CT平扫舞蹈症对侧基底核区

高或稍高密度影，MRI 扫描中舞蹈症对侧基底核区T1WI高信

号，T2WI等或低或混杂信号，DWI可见略低、等或混杂信号，磁

敏感加权成像（susceptibility weighted imaging，SWI）可见低信

号，其中壳核、尾状核头、纹状体均可见异常信号。影像学异常

可以出现在发病后几天内，也可以出现在舞蹈症状出现之前[11]，

可以持续数月甚至数年，往往较运动症状消失更晚。除上述典

型影像学改变之外，也有报道[4,12]少数患者的影像学可以一直正

常；Lin[13]曾报道过1例HC-NH患者的病灶与舞蹈症肢体位于同

侧。HC-NH这种影像学改变机制尚不明确，有研究表明，非酮

症高血糖基底核损伤区存在缺血性或低代谢改变[14]，可能与血

脑屏障受损导致的微出血、微梗死导致的钙化、星形胶质细胞增

生、缺血-再灌注损伤、细胞水肿等有关[15]。CT高密度影和MRI

扫描T1WI高信号并非HC-NH所特有，尚需要与基底核区脑出

血、海绵窦血管瘤、神经纤维瘤病、钙化、锰沉积等进行鉴别。

目前HC-NH的发病机制尚不十分明确。Cervantes-Arriaga

等研究[16]认为HC-NH发病可能与高渗状态所致的渗透性脱髓鞘

有关；另一种观点则认为与非酮症相关，在非酮症高血糖状态下，

大脑的代谢方式转为无氧代谢，γ-氨基丁酸（gamma-aminobutyric

acid，GABA）不能再合成，GABA及醋酸盐很快被耗竭，从而使

乙酰胆碱的合成明显减少，导致代谢性酸中毒及能量产生障碍，

从而导致基底核功能障碍，纹状体-丘脑直接通路过度激活，丘

脑失抑制，出现舞蹈样症状[8]。有研究[17]通过18F-氟脱氧葡萄糖

正电子发射断层扫描（18F-FDG PEC/CT），发现病变侧基底核区

氟脱氧葡萄糖的摄取明显降低，这也说明基底核区尤其是纹状

体的功能障碍是HC-NH发病的重要途径。本组所有患者血糖

控制欠佳（糖化血红蛋白的平均值为 11.2%），伴发病时高血糖

非酮症状态，有66.7%（4/6）的病例处于高渗状态，提示这2种机

制可能都参与到HC-NH的发病过程中。但本组也有 1例患者

为非高渗状态，在高血糖非酮症状态纠正后，偏身舞蹈症状却未

完全消失，也有报道有患者因为血糖控制过快而出现舞蹈样症

状[4]，这是上述2种假说不能解释的。因此可能还有其他的机制

参与到HC-NH的发病中。有研究[18]认为中枢神经系统炎症可

能与HC-NH的发病有关。也有研究[14]认为是慢性缺血导致了

基底核区功能障碍，从而引起了HC-NH的发病。高血糖非酮症

患者往往都有慢性微血管病变的基础，存在慢性缺血，但未形成

真正的梗死，当高血糖非酮症情况下，基底核区局部血流量进一

步下降同时伴能量代谢障碍，导致基底核功能障碍，出现症状。

本研究所有患者均完善了血管相关检查，除 1例患者伴有病灶

侧大脑中动脉中度狭窄外，余病例未见明显大、中动脉狭窄的表

现，1例患者完善SWI检查未见明显微出血改变，今后的研究中

可以更多关注于HC-NH中小血管病变的研究。

HC-NH的治疗主要是积极控制血糖，大部分患者的症状能

够完全缓解，但仍有少数患者在控制血糖后遗留部分舞蹈样症

状 [19]。本组有 1 例患者遗留轻度舞蹈样症状。对于舞蹈样症

状，可以应用多巴胺受体拮抗剂，例如氟哌啶醇、氯丙嗪、硫必利

等，或者合用镇静类药物，例如安定、氯硝安定等。有些患者在

应用上述药物过程中会出现震颤、急性或迟发性肌张力障碍、帕

金森样症状等，因此要把握从小剂量滴定、逐渐加量、个体化治

疗的原则。

综上所述，HC-NH是舞蹈症的少见病因之一，典型表现为

非酮症高血糖、舞蹈症和CT扫描基底核区高信号或核磁T1WI

高信号。可见于血糖控制欠佳的糖尿病患者，也可见于首次诊

断糖尿病的患者，甚至舞蹈样症状可作为高血糖的首发症状。

本病的发病机制尚不明确，非酮症高血糖、高渗状态及微血管病

变可能参与其发病过程。提高对疾病的认识，尤其是提高对非

典型病例的识别，注意与其他继发性舞蹈症如血管性、感染性、

肿瘤、亨廷顿舞蹈症等的鉴别，尽早诊断，尽早积极控制血糖的

治疗，大部分患者症状可完全缓解。对于少部分仍遗留症状的

患者，可给予对症治疗。
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