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　　［摘要］　目的　分析非酮症高血糖性偏侧舞蹈病偏侧投掷症（ＨＣＨＢ）患者的临床特征。方法　回顾性分析第二军医

大学长海医院收治的５例非酮症高血糖诱发的 ＨＣＨＢ患者的临床表现、实验室检查和影像学资料。患者年龄６５～８３

（７６．６±７．２）岁，其中女性４例、男性１例。结果　５例患者均为急性起病，４例表现为单侧肢体粗大的舞蹈样或投掷样不自

主运动，１例表现为全身性舞蹈症。病程中最高血糖１８．６～４４．６（２６．６±１０．５）ｍｍｏｌ／Ｌ，尿酮体阴性。脑ＭＲＩ检查显示４例

对侧基底节Ｔ１加权像呈高信号、１例双侧基底节Ｔ１加权像呈高信号，无水肿或占位效应，Ｔ２加权像多为等信号。３例行脑脊

液检查，蛋白水平均增高，细胞数正常；其中２例ＩｇＧ指数或ＩｇＧ鞘内合成率增高，经积极控制血糖和服用氟哌啶醇等药物治

疗后症状基本缓解。结论　非酮症高血糖性ＨＣＨＢ表现为非酮症高血糖、偏侧舞蹈症偏侧投掷症，ＭＲＩ显示对侧基底节

Ｔ１加权像高信号，偶累及双侧；早期诊治预后良好。
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第１１期．王静华，等．非酮症高血糖性偏侧舞蹈病偏侧投掷症的临床和影像学特征分析

　　 偏 侧 舞 蹈 病偏 侧 投 掷 症 （ｈｅｍｉｃｈｏｒｅａ

ｈｅｍｉｂａｌｌｉｓｍｕｓ，ＨＣＨＢ）以单侧肢体持续性舞蹈样

或投掷样不自主运动为临床表现特征，常由对侧基

底节（尤其是丘脑底核、尾状核和壳核）或其联系纤

维的病变所致［１］。急性脑卒中是ＨＣＨＢ最常见的

病因，此外感染、药物、代谢异常、神经变性疾病、肿

瘤和糖尿病非酮症高血糖也可引发此病［２］。非酮症

高血糖诱发的ＨＣＨＢ较为罕见，现报告第二军医大

学长海医院诊治的５例非酮症高血糖伴发的ＨＣＨＢ

的临床表现、影像学特征，并探讨其发病机制。

１　资料和方法

１．１　一般资料　收集第二军医大学长海医院临床

确诊的非酮症性高血糖伴发 ＨＣＨＢ住院患者５

例，其中男性１例、女性４例，年龄６５～８３（７６．６±

７．２）岁。所有患者均无家族史。发病４～２４ｄ入

院。参考ＷＨＯ（１９９９）糖尿病诊断标准，５例患者均

确诊为糖尿病，其中３例有糖尿病史，病程１个月至

３年；２例入院后确诊糖尿病。１例因咳嗽、发热就

诊于当地医院，输 ５％ 葡萄糖液后血糖升至

２０ｍｍｏｌ／Ｌ。２例有上呼吸道感染、胃肠炎病史。

２例合并高血压，１例合并高脂血症，１例有冠心病、

风湿性心脏病、左房室瓣狭窄、心房纤颤和心功能不

全史。本组病例均排除Ｈｕｎｔｉｎｇｔｏｎ舞蹈病及肝豆

状核变性、一氧化碳中毒、脑梗死及药物等原因导致

的舞蹈病。

１．２　检查指标　患者入院后均行血尿粪常规、血生

化、血清铜、铜蓝蛋白、甲状腺功能、血糖、糖化血红

蛋白、抗“Ｏ”、自身免疫抗体、红细胞沉降率、心电

图、胸片、颅脑ＣＴ、颅脑ＭＲＩ等检查。

１．３　颅脑ＭＲＩ和ＣＴ检查方法　ＭＲＩ检查：采用

ＧＥ或西门子１．５ＴＭＲＩ仪器，头颅正交线圈，选取

常规扫描序列，Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ横断位，ＦＬＡＩＲ序列

冠状位；部分患者同时增加弥散加权成像（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎ

ｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｉｎｇ，ＤＷＩ）。ＣＴ检查：采用ＣＴ机进

行常规横断位扫描，层厚６ｍｍ。

２　结　果

２．１　临床表现　５例均为急性起病。３例表现为左

侧偏侧舞蹈症，１例表现为右侧偏侧舞蹈症，１例表

现为全身性舞蹈症。主要为受累的肢体快速、大幅

度不规则的舞蹈样运动，伴同侧面部挤眉弄眼、呶

嘴、转颈等不自主运动；全身性表现为四肢和面部不

自主运动，左侧为著。舞蹈动作于睡眠中消失，清醒

时出现，紧张时加重。神经系统检查：颅神经未见异

常；患侧肢体持续性舞蹈样不自主运动，表现为各关

节不自主交替伸屈、内收、外展及扭转，同侧面部挤

眉弄眼、呶嘴等；患侧肌张力减低，肌力正常；病理反

射阴性，脑膜刺激征阴性。

２．２　实验室检查　患者病程中最高血糖１８．６～

４４．６（２６．６±１０．５）ｍｍｏｌ／Ｌ，入院后经过治疗，控制

空腹血糖６．８～９．４（７．７±１．０）ｍｍｏｌ／Ｌ。尿酮体

检测呈阴性。２例患者行动脉血气分析，未见异常。

自身免疫抗体检测均阴性，抗“Ｏ”正常，Ｃ反应蛋白

正常。风疹病毒、ＥＢ病毒、巨细胞病毒和单纯疱疹

病毒ＩｇＭ均阴性。５例均行胸部ＣＴ检查，其中２例

显示肺部轻度炎症。

３例行脑脊液检查，白细胞数均正常，蛋白水平均

增高（０．７７～０．８ｇ／Ｌ），ＩｇＧ水平均增高（７０．４～１１９．０

ｍｇ／Ｌ），１例ＩｇＧ指数增高（０．８２），２例鞘内ＩｇＧ合成

率增高（１２．５６、２２．５５ｍｇ／２４ｈ）。病毒抗体、细菌培

养、结核抗体及墨汁染色均阴性，未找到恶性细胞。

２．３　影像学检查　３例行头颅ＣＴ检查。其中１例

头颅ＣＴ显示双侧基底节高密度，６个月后复查ＣＴ

双侧基底节高密度消失；１例对侧基底节高密度；

１例基底节未见异常。３例均可见脑白质变性、陈旧

性腔隙灶。１例行ＣＴ血管造影（ＣＴＡ），提示未见

颅内动脉狭窄，灌注正常。见表１。

５例患者均行头颅ＭＲＩ检查（表１）。其中４例患

者ＭＲＩ对侧基底节Ｔ１加权像呈高信号，１例双侧基

底节Ｔ１加权像呈高信号，无水肿或占位效应；４例Ｔ２

加权像为等信号，１例Ｔ２ 加权像呈稍高信号；１例

ＤＷＩ未见明显高信号，１例ＤＷＩ无明显弥散受限；

２例增强后均可见病灶轻度强化（图１）。５例均累及

壳核，３例同时累及苍白球，１例同时累及尾状核。

５例均可见不同程度脑白质变性、陈旧性腔隙灶。

１例右侧颞叶陈旧性梗死灶，磁共振血管造影（ＭＲＡ）

显示双侧颈内动脉轻度狭窄。

１例２周后复查头颅ＭＲＩ显示病灶扩大，累及

右侧苍白球、壳核，Ｔ１ 加权像高信号，Ｔ２ 加权像稍

高信号。１例１３个月后复查头颅 ＭＲＩ显示Ｔ１ 加

权像高信号消失，ＤＷＩ显示低信号。

２．４　治疗与预后　５例患者经控制血糖并给予氟

哌啶醇（１例加服奥氮平）治疗后，舞蹈样动作症状

于３周内基本控制，１例１３个月时复查ＭＲＩ显示病

灶已消失，但仍有轻度舞蹈样动作，需服用小剂量奥

氮平控制。

·９１４１·
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表１　犎犆犎犅患者临床和影像学资料

病例 性别
年龄

（岁）

最高血糖水平

犮Ｂ／（ｍｍｏｌ·Ｌ－１）
症状 头颅ＭＲＩ 头颅ＣＴ

１ 女 ８３ ２０．０ 全身性 发病２ｄ时，双侧苍白球和壳核长Ｔ１加权像高信号、Ｔ２

　加权像等信号

双侧基底节高密度，６个月后

　复查呈等信号

２ 女 ８２ ２４．７ 左侧ＨＣ 发病２周时，右侧苍白球Ｔ１加权像高信号、Ｔ２加权像等

　信号；２周后复查右侧苍白球、壳核，Ｔ１加权像高信号

　明显增大，Ｔ２加权像稍高信号，轻度强化

基底节未见异常

３ 女 ７７ ２５．５ 右侧ＨＣ 发病２ｄ时，左侧壳核Ｔ１加权像高信号，Ｔ２加权像等信

　号；１３个月复查Ｔ１加权像高信号消失，ＤＷＩ低信号

４ 男 ７６ １８．６ 左侧ＨＣ 右侧壳核、苍白球和尾状核Ｔ１加权像高信号、Ｔ２加权像

　等信号，病灶轻度强化，ＤＷＩ未见明显高信号

５ 女 ６５ ４４．６ 左侧ＨＣ 发病１８ｄ右侧壳核片状Ｔ１加权像高信号、Ｔ２加权像低

　信号，ＤＷＩ无弥散受限

发病５ｄ，右侧壳核点状高密

　度；发病２０ｄ，ＣＴＡ未见颅

　内动脉狭窄，灌注正常

　　ＨＣ：偏侧舞蹈症；ＨＢ：偏侧投掷症；ＤＷＩ：弥散加权成像；ＣＴＡ：ＣＴ血管造影

图１　头颅犕犚犐检查典型影像

Ａ：头颅ＭＲＩＴ１加权像显示右侧壳核、苍白球和尾状核头部高信号；Ｂ：ＭＲＩＴ２加权像显示为等信号；Ｃ：ＭＲＩＤＷＩ未见弥散受限；Ｄ：ＭＲＩ

增强扫描病灶稍强化

３　讨　论

非酮症高血糖性ＨＣＨＢ是一种是以单侧肢体持

续性舞蹈样、投掷样不自主运动为特征的罕见疾病。

Ｂｅｄｗｅｌｌ在１９６０年首次报道高血糖相关的ＨＢＨＣ
［３］，

随后其他学者发现ＨＢＨＣ常见于老年女性，尤其亚

洲人，发病时血糖通常＞１０ｍｍｏｌ／Ｌ，酮体阴性，多发

生于老年糖尿病患者，也可为糖尿病的起始表现［４］。

本组病例中以老年女性为主，均为急性起病，４例累及

单侧肢体和面部，１例为全身性舞蹈病，病前均有非酮

症高血糖，最高血糖达到４４．６ｍｍｏｌ／Ｌ。部分患者发

病前曾有感染史，这在以往报道中少见。

非酮症高血糖性ＨＣＨＢ的ＣＴ和ＭＲＩ特征已

有较多报道，本组５例患者ＭＲＩ均可见壳核Ｔ１加

权像高信号，部分患者累及苍白球和尾状核，Ｔ２ 加

权像多表现为等信号，增强后轻度强化。以往报道

脑ＭＲＩ典型表现为对侧基底节Ｔ１加权像高信号，

壳核更常受累；无水肿或占位效应病灶，部分病灶可

扩展至中脑；Ｔ２加权像和ＦＬＡＩＲ像则多变，可表现

为低信号、高信号或等信号，异常信号可持续数

月［４］。对这种特征性影像学表现有各种学说解释，

包括急性梗死、片状出血、髓鞘溶解、钙沉积、继发代

谢异常的氨基丁酸和乙酰胆碱合成减少，或高黏滞

和血管性水肿等［５］。Ｃｈａｎｇ等
［６］测得此类患者高密

度灶的ＣＴ值为４０～５０ＨＵ，认为有出血可能。但

与常规血肿不同的是，病灶局限于壳核和尾状核，并

不累及丘脑和内囊等周围组织，无占位效应。ＭＲＩ

表现不支持片状出血的病变性质，因为纹状体Ｔ１加

权像高信号代表高铁血红蛋白（出血亚急性期），Ｔ２

加权像上也应表现为高信号，而本组病例和其他以

前报道的病例中基底节病灶Ｔ１加权像呈高信号，而

Ｔ２加权像以等信号为主，ＤＷＩ无明显改变。ＭＲＩ

磁敏感加权成像（ＳＷＩ）也不支持片状出血
［７］。磁共

振波谱分析（ＭＲＳ）表现为犖乙酰天冬氨酸（ＮＡＡ）

降低、胆碱（Ｃｈｏ）增高，提示有神经元的丢失、胶质

细胞增殖［８］。而且，高信号壳核活检显示仅有轻度

胶质细胞增殖和空泡形成或肥大星形细胞增殖，没

有铁或钙沉积［９］。活检所见结合单光子发射断层成

·０２４１·
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像（ＳＰＥＣＴ）和 ＭＲＳ表现，提示纹状体病灶机制可

能是大脑中动脉外侧纹状体分支供血不足导致轻度

缺血［１０］，但是Ｔ１加权像高信号和ＤＷＩ未见弥散受

限，不支持缺血。我们经治的３例患者起病前有发

热等感染病史，其脑脊液检查均有蛋白和ＩｇＧ水平

增高，２例鞘内ＩｇＧ合成率或ＩｇＧ指数增高；５例中

２例增强扫描病灶轻度强化。提示血脑屏障破坏和

非特异性炎症可能参与ＨＣＨＢ的发病。

非酮症高血糖ＨＢＨＣ的鉴别诊断包括临床表

现与ＣＴ、ＭＲＩ特征相似的疾病。临床表现为急性

起病的ＨＢＨＣ最常见为缺血性或出血性卒中，其

次为ＨＩＶ并发症、血管炎、中枢神经系统狼疮、占位

性病变和药物诱发（抗癫疒间药物、左旋多巴、口服避

孕药和神经安定药）等［１１］。本组病例中，根据ＣＴ和

ＭＲＩ特征性表现和实验室检查、病史有助于鉴别。

对于ＭＲＩ表现，必须考虑到其他原因导致的基底节

Ｔ１加权像高信号，如中毒性、代谢性或变性疾病，最

常见的是慢性肝性脑病，长期肠外营养时锰中毒、心

脏复苏后脑病、低血糖性昏迷、甲状腺功能低下等也

可有类似表现［１２］。这些疾病常累及双侧基底节，而

高血糖性ＨＢＨＣ常累及单侧、少数累及双侧（如本

组中的１例），但肝性脑病和锰中毒特征性Ｔ１加权

像高信号最常见于苍白球，而高血糖性ＨＢＨＣ常

累及壳核。

非酮症高血糖性ＨＢＨＣ患者的临床预后常较

好，症状在控制血糖后数小时、数天和数周后自发缓

解［１］。因此，控制血糖是基本治疗方法。然而，２０％

患者症状持续３个月以上，对这些病例进行相应的

药物治疗可以改善症状，临床上常用药为氟哌啶醇、

氯丙嗪、奋乃静等，有时可合并应用苯二氮卓类药

物，如氯硝西泮、地西泮等［１］。本组４例经过有效控

制血糖和小剂量氟哌啶醇、１例加用奥氮平，不自主

症状均得到有效控制。另外，基底节高信号表现是

可逆的，数月后ＣＴ和 ＭＲＩ表现可完全消失，这种

表现消失常较临床病程慢［４，１３］。本组病例中１例患

者２周后复查ＭＲＩ显示病灶较前明显扩大，１例６

个月复查ＣＴ显示病灶高密度消失，１例１３个月后

复查ＭＲＩ显示病灶消失，但仍有 ＨＣＨＢ症状，提

示影像学病灶消失与临床症状消失并不一致。

总之，非酮症性高血糖、ＨＢＨＣ和ＭＲＩ显示对

侧基底节Ｔ１ 加权像高信号构成非酮症高血糖性

ＨＢＨＣ这一罕见疾病的特征性三联征。早期认知

这种综合征并及时治疗很重要，纠正基础高血糖和

短期应用氟哌啶醇可很快改善症状而不留后遗症。

随着对该病认知水平的提高，有望使更多的患者得

到及时诊治，对其发病机制的研究也将进一步深入。
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［Ｊ］．ＡｎｎＮｅｕｒｏｌ，２００３，５４：７３２７４７．

［１１］ＨＡＷＬＥＹ ＪＳ， ＷＥＩＮＥＲ Ｗ Ｊ．Ｈｅｍｉｂａｌｌｉｓｍｕｓ：

ｃｕｒｒｅｎｔｃｏｎｃｅｐｔｓａｎｄｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．ＰａｒｋｉｎｓｏｎｉｓｍＲｅｌａｔ

Ｄｉｓｏｒｄ，２０１２，１８：１２５１２９．

［１２］ＬＡＩＰＨ，ＴＩＥＮＲＤ，ＣＨＡＮＧＭＨ，ＴＥＮＧＭ Ｍ，

ＹＡＮＧＣＦ，ＰＡＮＨＢ，ｅｔａｌ．Ｃｈｏｒｅａｂａｌｌｉｓｍｕｓｗｉｔｈ

ｎｏｎｋｅｔｏｔｉｃｈｙｐｅｒｇｌｙｃｅｍｉａｉｎｐｒｉｍａｒｙｄｉａｂｅｔｅｓｍｅｌｌｉｔｕｓ

［Ｊ］．ＡＪＮＲＡｍＪＮｅｕｒｏｒａｄｉｏｌ，１９９６，１７：１０５７１０６４．

［１３］唐乐梅，苗延巍，郑程程，张竞文，郎志谨．非酮症高血

糖偏身舞蹈症的颅脑ＣＴ及ＭＲＩ表现［Ｊ］．中国医学影

像技术，２０１２，２８：１７９３１７９６．
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