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摘 要：由糖尿病引起的非酮症高血糖偏侧舞蹈症(HC-NH)临床较为罕见。该文报道了5例HC-NH患者，均为老年女性，平均年龄70
岁，有糖尿病史，发病至入院时间4~30 d，糖化血红蛋白7.6%~17.5%。所有患者均自一侧肢体起病；1例患者头颅CT表现为发病对侧基

底节区稍高密度影；3例患者MRI提示基底节区（单侧或双侧基底节）高信号，病灶呈团片状或斑点状；1例无MRI异常表现。所有患者在

降糖或增加抗多巴胺能类药物治疗后症状缓解，预后良好。 [国际神经病学神经外科学杂志, 2022, 49(2): 65-69.]
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Abstract： Hemichorea associated with nonketotic hyperglycemia（HC-NH）caused by diabetes is relatively rare in clini⁃
cal practice. This article reported 5 cases of HC-NH patients. All patients were elderly women，with an average age of 70
years and a history of diabetes. The time from disease onset to admission ranged from 4 to 30 days，and the level of glycosyl⁃
ated hemoglobin ranged from 7.6% to 17.5%. All patients had disease onset from one limb；1 patient had slightly high-den⁃
sity shadow in the contralateral basal ganglia area on head CT scan；3 patients’showed high signal intensity in the basal
ganglia (unilateral or bilateral) on MRI, and the lesions were mass flakes or spots；1 patient had no abnormal manifestation
on MRI. All patients achieved the relief of symptoms and had a good prognosis after hypoglycemic therapy or the addition of
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非酮症高血糖偏侧舞蹈症（hemichorea associated with
non-ketotic hyperglycemia，HC⁃NH）又称为糖尿病纹状体

病（diabetic striatopathy，DS），是因糖尿病患者血糖控制

欠佳导致的肢体舞蹈样症状，表现为单个或多个肢体舞

蹈样动作，并可多次反复发生，而这些症状的出现主要取

决于血糖控制水平。关于HC⁃NH的病理生理机制尚未

完全了解，糖代谢异常［1-2］、脑微血管出血性损伤［3］、脑微

血管缺血性损伤［4］、离子沉积［5］、多巴胺能与雌激素［6］、自
身免疫因素［7］、神经变性因素［8］等均被认为可能是该病的

发病机制。目前对于该病的诊断主要是基于既往史、体

征及影像学特点进行，由于糖尿病为脑血管病的高危因

素，而HC⁃NH的CT表现为基底节区的高密度影，因此常

被误诊为脑血管病变。故对HC⁃NH的及时正确诊断有

关键意义，是指导后续治疗及预后判断的关键。本文将

对 5例我院诊断的HC⁃NH的诊疗进行概述，以期为该疾

病的临床诊疗提供部分参考。

1 病例资料

1. 1 病例1
患者，女性，52岁，入院前 4 d无诱因出现左侧肢体不

自主运动，休息无缓解。糖尿病史2年。

体查：左侧肢体肌力 4级，四肢腱反射（++），余神经

系统检查正常。

入院空腹血糖 20.58 mmol/L；糖化血红蛋白 17.50%；

血沉：28 mm/h；尿沉渣：葡萄糖（3+），尿酮体（-）；甲三项、

β-羟丁酸正常。

头部CT：右侧基底节区团片状稍高密度影，CT值约

53HU（图 1A）；头颈CTA：左侧大脑前动脉A1段缺如。头

部磁共振+SWI（图1B、图1C）：右侧尾状核头部、右侧豆状

核异常信号，SWI信号稍减低；右侧基底节区短 TI短 T2
信号，伴小斑片状稍长 T1稍长 T2信号，DWI及ADC信号

稍减低。

患者经过静泵胰岛素控制血糖（共 5 d），血糖平稳后

调整降糖方案为磷酸西格列汀片+阿卡波糖+二甲双胍缓

释片维持；同时予以吡拉西坦氯化钠护脑、神经节苷脂营

养神经等对症支持治疗。治疗 11 d后症状得到控制，第

12天出院。

随访：出院后 1个月复查头部MRI：与前MR片对比，

右侧尾状核头部、右侧豆状核见片状短 T1信号较前明显

吸收；右侧基底节区短T1短T2信号吸收。出院后 3个月

复查头部MRI：右侧尾状核头部、右侧豆状核片状短T1信
号范围较前稍缩小，范围约 35 mm×11 mm，SWI信号稍减

低；另右侧基底节区信号异常较前缩小，呈斑片状改变，

DWI及ADC信号稍减低。

1. 2 病例2
患者，女性，74岁，入院前 1个月无诱因出现右上肢

不自主运动，强行固定或入睡后停止。糖尿病史20余年；

入院 6年前患“脑梗死”，未遗留肢体活动障碍；血压偏

高2年。

体查：四肢腱反射（++），余神经系统检查正常。

辅助检查：入院随机血糖：9.1 mmol/L；空腹血糖 6.41

mmol/L；糖化血红蛋白 7.60%。电解质：钾 3.3 mmol/L、钠
146 mmol/L、氯112 mmol/L；尿常规：尿酮体（-）。

头部MRI+MRA：左侧额叶、双侧放射冠区见斑片状

长 T1长 T2信号影，边界清；双侧侧脑室前后角周围见对

称稍长T1稍长T2信号影，双侧基底节及放射冠区间多发

斑点状稍长 TI稍长 T2信号影，未见弥散信号。见图 2A
和图2B。

A：头部CT示右侧基底节区团片状稍高密度影，CT值约 53HU；B：头部MRI T1WI示右侧基底节区高信号；C：头部MRI T2WI
示右侧基底节区低信号。

图1 病例1患者CT和MRI成像
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脑电图：左侧额区、颞区、右侧中央区可见尖波。

患者经胰岛素控制血糖，入院第 3天及第 4天予氟哌

利多肌注改善舞蹈症状，同时给予甲钴胺营养神经，薄芝

糖肽改善植物神经功能等对症治疗。治疗第 7天症状得

到控制，于第15天出院。

1. 3 病例3
患者，女性，77岁，入院前 5 d无诱因出现左侧肢体不

自主运动，头部不自主摆动，步行欠稳，曾于外院检查诊

断为脑梗死，治疗后症状未改善。糖尿病史 6年；高血压

病史10年。

体查：四肢腱反射（++），余神经系统检查正常。

辅助检查：空腹血糖 4.96 mmol/L；电解质：钾 3.10
mmol/L、钙 2.06 mmol/L；心肌酶学：肌酸激酶 912.00 u/L、
肌酸激酶同工酶 34.00 u/L、乳酸脱氢酶 324.00 u/L、α羟丁

酸脱氢酶 253.00 u/L；糖化血红蛋白 14.80%；高敏肌钙蛋

白-I 0.013 ng/mL；尿沉渣：尿酮体（-）、尿糖（-）。

头部MRI+MRA：右侧脑室前角及体旁、左半卵圆区

见少许散在斑点状稍长 T1稍长 T2及 Flair高信号改变，

ADC高信号，DWI呈等信号改变（图 3A和图 3B）。头部

SWI：双侧额顶叶散在少许斑片状低信号。

患者经胰岛素降糖治疗和奥拉西坦营养神经等对症

治疗。入院第3天症状好转，第11天出院。

1. 4 病例4
患者，女性，67岁，入院前 4 d无诱因出现右下肢不自

主运动，强行固定或入睡后可停止，于当地诊所治疗未见

好转。糖尿病史6年；高血压病史5年。

体查：四肢腱反射（++），余神经系统检查正常。

辅助检查：空腹血糖 4.8 mmol/L；糖化血红蛋白

7.60%；电解质：钙 2.09 mmol/L、镁 0.67 mmol/L；心肌酶：

肌酸激酶 479.00 u/L、乳酸脱氢酶 271.00 u/L、α羟丁酸脱

氢酶219.00 u/L，尿酮体（⁃）。

头颅MRI：双侧大脑半球对称，灰白质界限清晰，双侧

侧脑室周围及半卵圆中心见斑点及斑片状长T1长T2信号

影，左侧基底节区见斑片状长T1长T2信号灶，Flair序列呈

低信号，各脑室及脑沟、裂、池对称性扩大增宽，中线结构

居中；头部SWI：左侧丘脑见小片状低信号，边缘尚清。

患者经二甲双胍片联合格列吡嗪片降糖治疗和神经

节苷脂、甲钴胺营养神经等对症支持治疗。第2天予氟哌

啶醇对症治疗。住院第7天症状好转。第9天出院。

1. 5 病例5
患者，女性，80岁，入院前 3个月无明显诱因出现右

侧肢体不自主扭动，右肘关节及膝关节疼痛，在当地医院

治疗后症状消失。入院前 1周再次出现右侧肢体扭动。

有高血压4年，糖尿病史1年。

体查：神经系统检查正常。

辅助检查：入院时随机血糖 7.2 mmol/L；糖化血红蛋

白9.50%；尿酮体（-）。

因经济限制未行影像学检查。予胰岛素控制血糖和

神经节苷脂钠、甲钴胺营养神经等治疗。入院第2天加地

西泮片，第 3天加苯海索片改善扭动症状，第 4天扭动症

状缓解。第 7天因症状加重停地西泮片调整为奋乃静片

后症状控制。第14天出院。

A：MRI T1WI示双侧脑室前角高信号，双侧基底节斑点状高

信号；B：MRI T2WI示双侧脑室前角等信号，双侧基底节斑

点状等信号。

图2 病例2患者头部MRI成像

A：MRI T1WI示双侧基底节区无异常；B：MRI T2WI示双侧

基底节区无异常。

图3 病例3患者头部MRI成像

表1 5例患者临床特点总结

病例

病例1
病例2
病例3
病例4
病例5

性别

女

女

女

女

女

年龄/岁
52
74
77
67
80

发病至入院时间

4 d
1个月

5 d
4 d
1周

起病血糖/(mmol/L)
20. 58
9. 1
4. 96
4. 8
7. 2

糖化血红蛋白/%
17. 5
7. 6
14. 8
7. 6
9. 5

血酮体

阴性

未查

未查

未查

未查

尿酮体

阴性

阴性

阴性

阴性

阴性

起病肢体

左侧肢体

右上肢

左侧肢体

右下肢

右侧肢体

住院时长/d
12
15
11
9
14
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2 讨论

HC-NH是糖尿病的一种罕见并发症［9］，目前认为是

对侧丘脑底核、豆状核及尾状核病变所致，多见于血糖控

制欠佳亚裔老年女性，发病率为 1/10万［10］。该病呈急性

起病，常在高血糖事件发生数周后发生［11］。发病年龄

（67.6±15.9）岁，男女比例 1∶1.7，发病时血糖和糖化血红

蛋 白 的 平 均 水 平 分 别 为 414 mg/dL（23 mmol/L）和

13.1%［12］。研究中 5例患者均为有糖尿病病史的老年女

性，平均糖化血红蛋白 11.4%（范围 7.6%~17.5%），入院时

平均血糖 9.33 mmol/L（范围 4.8~20.58 mmol/L），尿糖均阴

性，尿酮体均阴性，发病时血糖及糖化血红蛋白均未达平

均值，但糖化血红蛋白升高更明显，证实血糖的长期控制

水平与HC-NH发病关系更密切。研究中 4例患者有高

血压病史，目前尚未有高血压病与HC-NH的发病相关的

报道，二者是否有相关性待进一步探讨。

HC-NH以单侧不自主异常运动作为初始症状，以病

变部位对侧肢体近端为主，多累及单侧肢体，少数双侧受

累，面部及手部的不自主运动相对少见［13］，可能伴发癫

痫［14］。症状在紧张时加重，安静时减轻，睡眠时完全消

失［15］。绝大多数影像学表现为病变对侧CT或 T1 MRI基
底节高密度，T1WI呈高信号，在 T2WI可呈低信号、等信

号或高信号，以低信号为主［13，16-17］。受累区域为壳核、尾

状核和苍白球，有可能显示为双侧基底节损伤［13］，也有丘

脑、中脑、桥脑受累［18］或MRI无异常表现［19］。单侧舞蹈症

的临床表现与CT/MRI上的单侧病变高度相关，双侧神经

网络受损也可导致一侧症状［20］，而酮症性偏侧舞蹈综合

征多与双侧神经影像学受累显著相关［21］。研究认为这些

改变可能与糖代谢紊乱［1］、脑微血管缺血性损伤［24］、出血

性损伤［3］等相关。18F-氟脱氧葡萄糖正电子发射断层扫

描/CT（18F-FDG PET/CT）显示糖代谢降低［22］、单光子发射

计算机断层成像术（single-photonemission computed to⁃
mography，SPECT）显示患者基底节血流灌注减少，舞蹈

病运动侧对侧丘脑血流灌注增加［23］、磁共振波谱（magnet⁃
ic resonance spectrum，MRS）发现患侧基底节区 N-乙酰

天冬氨酸/肌酐（NAA/Cr）的比值下降、胆碱/肌酐（Cho/Cr）
的比值增高、并可出现乳酸峰［24］等，这些报道均从不同角

度证实了影像学改变的机制，但都缺乏大样本研究证实。

我们的研究中 5例患者均自一侧起病，左侧起病 2例；右

侧起病 3例，其中 1例伴随患侧肌力轻度下降；2例固定后

或睡眠中可缓解。除 1例因经济限制未行MRI检查外，

其余 4例均完善了MRI检查，有 3例MRI提示基底节区高

信号，累及单侧基底节或双侧基底节，病灶大小不一，呈

团片状或斑点状，并随时间的推移逐渐缩小；1例影像学

表现为对侧脑室前角、体旁及同侧半卵圆区少许斑点状

高信号改变，但这些病灶并非为责任病灶，属MRI无异常

表现的HC-NH。因而我们推测，HC-NH发病与MRI病

灶的存在及大小、位置之间无必然联系，在患者出现舞蹈

病时，及时完善脑 SPECT或PET等相关检查，有助于发病

机制的研究。

5例患者中有 2例经控制血糖成功治疗舞蹈病，3例
患者在控糖的基础上加用抗多巴胺能药物来控制症状，

其中 1例因反复发作故通过联合方案来控制症状；5例患

者预后均良好，血糖及舞蹈症状的控制是治疗关键。而

抗多巴胺能药物的有效性也与多巴胺依赖性级联反应导

致舞蹈症状的理论［25］契合，同时雌激素可拮抗黑质－纹

状体系统多巴胺的功能，导致纹状体系统多巴胺受体的

激活，诱发自主神经损伤，也许可以解释女性多发及HC-
NH患者在控制血糖的同时合用多巴胺受体拮抗剂氟哌

啶醇能一定程度上改善症状［6］。
虽然 5例病例都没有以不自主运动为特征的疾病家

族史，例如亨廷顿病；无吸烟、饮酒史；线粒体脑肌病、乳

酸性酸中毒和中风样发作也不太可能。但不能排除感染

性或自身免疫性舞蹈病，应进一步完善HIV、梅毒螺旋抗

体检测、红细胞沉降率和抗O抗体、免疫指标、血清铜蓝

蛋白等检查以排除由病毒、细菌、梅毒等病原体及获得性

免疫缺陷综合征、免疫系统疾病和抗磷脂综合征、肝／肾

小球变性引起的获得性舞蹈病。其次，所有患者均未在

发病后及时就诊，MRI在一定程度上缺乏时效性，基底节

区异常高信号可能在MRI扫描之前已消失。但本研究中

所有患者糖化血红蛋白明显升高，提示近6周血糖控制不

佳，入院后尿酮体阴性，单侧舞蹈样不自主运动逐渐加

重，影像学基底节区异常密度阴影，综合各项条件可诊断

为HC-NH。
临床实践中排除性诊断HC-NH花费大且耗时长，通

过病史、体征及影像学特点基本能及时识别HC-NH，即
使在基底节区没有发现异常高信号也应该考虑该诊断并

动态观察，通过纠正血糖及时逆转症状，可减少因延误诊

断和治疗而导致不可逆转的神经后遗症［26］。因HC-NH
发病与高血糖关系密切，长期有效的血糖纵向评估和治

疗亦是减少复发的关键。

志谢：北京思创贯宇 STPACS系统提供的技术支持（病例

影像资料）。
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