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偏侧舞蹈症是以影响一侧肢体远端的连续、

不自主、无节律及不规则扭曲样运动为特征的一

组锥体外系运动障碍 [ 1 ]。偏侧舞蹈症多以对侧基

底节区脑血管意外为常见原因，也可继发于颅内

肿瘤、颅内感染、代谢性疾病如甲状腺功能减退

症、自身免疫性疾病如系统性红斑狼疮等[2]，而因

非酮症性高血糖引起的偏侧舞蹈症则极为少见。

因目前尚无对本病确切的流行病学资料，粗略估

算其患病率 < 1 / 1 0 万，且以亚洲老年女性人群为

主，男女比例约1:1.76，而平均年龄>70岁 [3-5]。我

们近期诊治了1例老年男性患者，既往有糖尿病病

史，此次以偏侧舞蹈症为主要表现，现结合病例

及复习文献报道如下。

1  临床资料

患 者 ， 男 ， 8 2 岁 ， 因 “ 左 上 肢 不 自 主 运 动

1 周 ” 由 门 诊 拟 “ 上 肢 抖 动 待 查 ” 于 2 0 1 8 年 1 1
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[摘　要]	 偏侧舞蹈症的常见原因有对侧基底节区脑血管意外、颅内肿瘤、颅内感染、甲状腺功能减退症

等，而因非酮症性高血糖引起则极为少见。笔者近期诊治了一位非酮症性高血糖并发偏侧舞蹈症

的老年男性患者，其典型的影像学表现为头颅CT平扫显示纹状体高密度影及头颅MRI T1加权像显

示相同区域高信号改变。

[关键词]	 偏侧舞蹈症；非酮症性糖尿病；临床报道

Non-ketotic hyperglycemia with hemichorea in the elderly: 
A case report and literature review

ZHANG Lankun

(Department of Neurology, Second Affiliated Hospital of Nanjing University of Chinese Medicine, Nanjing 210017, China)

Abstract The common causes of hemichorea are cerebrovascular accident in the contralateral basal ganglia, intracranial tumors, 

intracranial infection, hypothyroidism, etc. However, non-ketotic hyperglycemia is a rare cause. The author recently 

diagnosed and treated an elderly male patient with non-ketotic hyperglycemia complicated with hemichorea, the typical 

imaging manifestations were that CT scan showed high density shadow of striatum and T1 weighted image of head MRI 

showed high signal in the same area.
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月 2 6 日 收住入院。患者1周前无明显诱因下出现左

上肢不自主运动，以远端腕关节过度屈伸及扭转

为主，无肢体麻木无力及言语障碍，无头痛头晕，

睡眠时症状缓解，1周来患者上述症状持续存在，遂

由家属陪同至我院求治。病程中患者无意识丧失，

无反应迟钝或思维混乱，无行走步态异常，无静止

性震颤，无肢体强直或抽搐，饮食及睡眠正常，小

便频，大便正常。既往有高血压病病史20余年，最

高160/100 mmHg (1 mmHg=0.133 kPa)，平素自服

硝苯地平30 mg，每天1次，血压控制尚可；有2型

糖 尿 病 病 史 1 5 年 ， 采 用 赖 脯 胰 岛 素 注 射 液 ( 优 泌

乐)8U-8U-6U于3餐前皮下注射，血糖控制较差；

有前列腺增生病史，目前自服坦索罗辛0.2 mg每晚

1次。否认家族性遗传性疾病病史。神经系统专科

检查：神志清楚，精神状态可，表情正常，无痛

苦、呆板表情，无失语及构音障碍，言语流利，

应答切题，记忆力、理解力、计算力、定向力等

高级认知功能无明显减退。粗测嗅觉、视觉、听

觉无异常，双侧瞳孔等大同圆，直径约3 mm，对

光反应灵敏，双侧眼球向左、向右、向上、向下

各方向运动灵活充分，未见眼球震颤，无复视及

视野缺损，双侧额纹、鼻唇沟对称，口角不歪，

悬雍垂居中，双侧软腭上抬正常，双侧咽反射灵

敏 ， 伸 舌 居 中 。 四 肢 肌 力 5 级 ， 左 上 肢 肌 张 力 减

低，余肢体肌张力正常，双上肢腱反射(+)，双下

肢腱反射(−)，双侧病理征(−)。左上肢可见不自主

舞蹈样扭转运动，指鼻试验试验无法配合，余肢体

共济运动稳准。双下肢体膝关节下针刺觉呈手套/
袜套样减退，关节位置觉、运动觉、震动觉无明显

减退。颈软无抵抗，脑膜刺激征(−)。全身皮肤泌

汗正常，皮肤颜色、温度正常。

2 0 1 8 年 1 1 月 2 6 日 行 辅 助 检 查 ： 随 机 血 糖 为

23.1 mmol/L(正常值3.88~6.1 mmol/L)；尿常规示

尿糖( + + + )，尿酮体( − )；肾功能+电解质示血清

钾4.33 mmol/L(正常值3.3~5.3 mmol/L)，血清钠 
132 mmol/L(正常值137~147 mmol/L)，氯99 mmol/L 
(正常值9 6 ~ 1 1 0  m m o l / L)，尿素1 1 . 4  m m o l / L (正

常 值 3 . 1 ~ 8 . 0  m m o l / L) ； 糖 化 血 红 蛋 白 ( H b A 1C ) 
(2018年11月27日)为16.1%(正常值4.5%~6.3%)；

血浆渗透压307 mOsm/L；动脉血气分析、血粪常

规、肝功能、甲状腺功能正常范围。头部CT平扫

(2018年11月26日)结果：1 )双侧基底节区腔梗；

2 )脑萎缩、脑白质变性；3 )右侧苍白球钙化，请

结合实验室检查(图1 )。头颅M R I平扫( 2 0 1 8年1 1
月28日)：1)双侧脑内多发缺血腔梗灶；2)脑白质

变性、脑萎缩；3 )右侧苍白球异常信号，考虑钙

化，请结合临床 ( 图 2 ， 3 ) 。颈动脉 + 椎动脉彩超

(2018年11月29日)：双侧颈动脉管壁内膜-中层局

部增厚，右侧椎动脉颅外段血流阻力增高。心脏

彩超(2018年11月29日)：二尖瓣、三尖瓣轻度反

流，左室舒张功能减退，轻度肺动脉高压。肝胆

胰脾及泌尿系统彩超(2018年11月29日)：胆囊附壁

结晶，前列腺增生，伴结石。神经传导速度测定

(2018年11月30日)：左侧尺神经复合肌肉动作电

位(compound muscle action potential，CMAP)波幅

正常，运动传导速度(motor conduction velocity，

M C V ) 减 慢 ； 右 侧 尺 神 经 C M A P 潜 伏 期 延 长 、

波 幅 较 对 侧 降 低 > 5 0 % ， 感 觉 传 导 速 度 ( s e n s o r y 
c o n d u c t i o n  v e l o c i t y，SC V )明显减慢；左侧正中

神经MC V减慢；双侧胫神经CM A P潜伏期延长、

波幅正常，MC V减慢；双侧腓总神经CM A P波幅

正常，MC V减慢；双侧尺神经感觉神经动作电位

(sensory ner ve action potential，SNAP)未引出，左

侧正中神经SNAP波幅正常，SCV减慢；右侧正中

神经SNAP未引出；左侧腓肠神经SNAP波幅正常，

SC V减慢；右侧腓肠神经SNAP波幅正常，SC V明

显减慢。提示神经性受损。

图1 头颅CT平扫示右侧苍白球、尾状核头稍高密度影(白

色箭头所指处)

Figure 1 CT plain scan of head shows slightly high-density 

shadow of right pallidum and caudate nucleus (white arrow 

points)
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根 据 患 者 临 床 表 现 及 辅 助 检 查 ， 临 床 诊 断

为：1)非酮症性高血糖伴偏侧舞蹈症；2)多发性腔

隙性脑梗死；3)2型糖尿病、糖尿病性周围神经病

变；4 )高血压病；5 )前列腺增生。根据患者血糖

水平，调整降糖方案为甘精胰岛素16U+赖脯胰岛

素14U-14U-10U皮下注射及口服二甲双胍0.5 g，每

天3次，强化降糖至7.6~12.1 mmol/L，约5 d后左

上肢舞蹈样不自主扭转运动基本消失，至2018年 
12月14日出院时逐渐调整甘精胰岛素14 U联合口服

二甲双胍0.5 g每天3次，及阿卡波糖50 mg每天3次

巩固降糖疗效；此外根据基础疾病状况，给予硝

苯地平控释片30 mg每天1次控制血压，拜阿司匹林

100 mg每晚1次抗血小板聚集，阿托伐他汀20 mg每

晚1次调脂稳定斑块，血塞通注射液0.4 g静脉滴注

联合前列地尔10 μg静脉注射改善微循环，甲钴胺

1 000 μg静脉注射营养神经等对症治疗。出院后1个

月进行电话随访，期间未再出现肢体舞蹈症状。

2  讨论

偏 侧 舞 蹈 症 是 一 种 比 较 少 见 的 锥 体 外 系 症

状，通常由基底节或其联系纤维受损引发对侧单

肢 和 / 或 面 部 的 不 自 主 、 不 规 则 的 舞 蹈 样 动 作 ，

病灶位于对侧椎体外系，包括尾状核、壳核、苍

白球、黑质、丘脑底核等大脑白质深部基底节区

的灰质核团。这些灰质核团组成多条功能不同的

复杂神经环路，对包括自主运动控制及维持肌张

力平衡等运动功能进行调节。当病灶选择性损伤

尾状核、壳核、丘脑底核而不累及苍白球黑质通

路，同时锥体束亦无明显损害时，病灶对侧肢体

即可出现偏侧舞蹈症状。

自从Bedwel l [6]于1960年首次报道非酮症性高

血糖合并偏侧舞蹈症以来，糖尿病的这一特殊并

发症逐渐且越来越多的受到关注。临床上典型的

非酮症高血糖性偏侧舞蹈症表现为三联征：非酮

症性高血糖、偏侧舞蹈症和症状肢体对侧纹状体

MRI T1加权像高信号或CT平扫高密度影，血糖正

常后症状消失[7]。本例患者入院时随机血糖明显高

于正常，尿糖强阳性(+++)，但尿酮体阴性，且头

颅影像学变化为症状肢体对侧纹状体MRI T1加权

像高信号及CT平扫高密度影，亦与国内外相关报

道 [7-8]符合。目前关于本病特征性影像学改变的形

成机制尚无统一意见，可能与血脑屏障受损导致斑

点状出血、局部缺血-再灌注损伤、高黏血症、髓

鞘破坏、胶质细胞增生、代谢障碍及可逆性钙盐或

某种未知物质沉积等多种假说有关[3,9-10]，仍有待进

一步研究。

目前对非酮症性高血糖合并偏侧舞蹈症的具

体病理生理机制尚不明确，文献研究可能与以下

因素有关。1 )代谢因素。正常情况下尾状核、壳

核神经核团的γ -氨基丁酸能神经元是一种作用于

基底节，对躯体过度运动具有强力抑制作用的抑

制性神经递质。糖尿病患者易并发微血管病变及

图2 头颅MRI-T1W1序列示右侧苍白球、尾状核头高信号

(白色箭头所指处)

Figure 2 MRI-T1W1 sequence of the head shows the head high 

signal of globus pallidus and caudate nucleus on the right side 

(white arrow points)

图3 头颅MRI-T2-FLAIR序列右侧苍白球、尾状核未见明显

异常信号(检查时患者配合欠佳)

Figure 3 No obvious abnormal signal is found in the right 

pallidum and caudate nucleus of MRI-T2-FLAIR sequence 

of the head (the patient did not cooperate well during the 

examination)
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微循环障碍，引起脑部血流量减少致脑组织慢性

缺血缺氧，尤以基底节区对缺血敏感。当长时间

处于高血糖状态时，基底节局部脑血流下降及糖

代谢衰竭，脑细胞代谢转变为无氧代谢为主，三

羧酸循环被抑制，脑细胞以γ -氨基丁酸为能量来

源，能量产生显著减少。糖尿病酮症患者有乙酰

乙酸作为再合成γ-氨基丁酸的物质，而非酮症患者

的γ -氨基丁酸将被很快耗竭且又无法重新合成，

导致其作用于基底节的抑制功能严重减弱，从而

引发舞蹈样不自主运动症状 [ 9 ]。此外，在高血糖

状态时，多巴胺能神经元活性改变，使多巴胺受

体上调，多巴胺分解代谢减少，使多巴胺水平增

高，通过增强基底核神经环路中直接环路的易化

作用和减弱间接环路的抑制作用，使基底核神经

环路正常运动调节功能紊乱，导致偏身舞蹈症的

发生。因而，临床上也常应用多巴胺受体拮抗剂

如氟哌啶醇用来缓解患者的舞蹈样症状，这在一

定程度上也反证了多巴胺能神经元活性的改变参

与了本病的发生 [4]。2)激素因素。既往研究 [4]发现

本病好发于老年女性，可能与雌激素缺乏有关。

雌激素对黑质纹状体系统中多巴胺有抑制作用；

绝经期后，女性体内的雌激素含量明显下降，对

多巴胺的抑制作用减弱，多巴胺受体浓度增加及

其敏感性增强，进而容易使老年女性糖尿病患者

并发偏侧舞蹈症 [11]。本病例为老年男性患者，与

大部分临床报道并不一致，考虑可能与老年男性

个人因素致血糖控制不理想及依从性差有关。3 )
其他如神经变性、自身免疫、炎症反应、外周血

中棘红细胞增多等诸多因素亦参与了本病的发病

过程[5,12-15]。

既往研究 [1 6]表明：持续高血糖状态可能与非

酮症性偏侧舞蹈症的发作密切相关，因而本病治

疗的关键是以快速有效控制血糖为主，在此基础

上酌情给予镇静药物如氯硝西泮、阿普唑仑等，

多数患者可获得良好疗效。本例患者发病入院时

随机血糖为23.1 mmol/L，且HbA1C为16.3%，这一

结果说明患者发病时处于高血糖状态，也佐证了

持续高血糖状态可能是非酮症性偏侧舞蹈症的发

作原因这一观点。本患者经胰岛素强化控制血糖

后，并未应用镇静药物，舞蹈症状反而较快缓解

消失，反证了积极控制高血糖是本病的首要有效

方案。然而，对于临床控制血糖后仍有舞蹈症状

存在及复发的患者[17-18]，需积极寻找诱发因素或合

并症，加用多巴胺受体拮抗剂氟哌啶醇或镇静剂

等综合治疗。

非酮症性高血糖导致的偏身舞蹈症临床较为

少见，虽然其具体发病机制尚不明了，但其多有

明确的病史及特征性的临床表现，结合相关实验

室检测及影像学检查结果，多可以及时作出诊断

及治疗。且此类患者在强化、有效控制血糖及对

症支持治疗后多数患者预后较好。笔者期望通过

本病例报告以增加临床医师对该病的认识，避免

误诊及延误治疗。
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