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　　患者，女，６０岁，因“血糖控制不佳１０余年、右上肢不自主
运动２周”于２０２４年１月４日就诊于我院内分泌科。２０１４年患
者确诊为２型糖尿病，间断口服格列吡嗪、二甲双胍缓释片控制
血糖，未规律监测血糖。２０２３年１２月２１日患者无明显诱因出
现右上肢以远端为著的舞蹈样不自主运动，呈持续性。２０２４年
１月２日于当地医院行颅脑 ＣＴ结果示双侧基底节区见斑点状
低密度灶，双侧壳核部呈对称性密度增高，ＣＴ值约３９ＨＵ。为
求进一步治疗于１月４日来我院就诊，门诊以“２型糖尿病 糖尿
病性周围神经病变”收入内分泌科。既往史：血糖控制不佳１０余
年，无其他特殊疾病史。体格检查：Ｔ３６．４℃，Ｐ１３７次／分，Ｂｐ
１３９／７７ｍｍＨｇ，Ｒ２１次／分，ＢＭＩ１８．９ｋｇ／ｍ２，体型匀称，心脏、肺
脏、腹部体格检查均正常，右侧颈内动脉听诊区可闻及血管杂

音。神经系统体格检查：神志清，言语流利，双侧鼻唇沟对称，

伸舌居中，右上肢不自主舞蹈样动作，右上肢腱反射略活跃，右

上肢指鼻试验略笨拙，右上肢远端肌力４级、近端肌力５级，余
肢体肌力正常，四肢肌张力可，双侧病理征未引出，感觉检查正

常，颈软。完善相关辅助检查：尿常规 ＋尿沉渣：尿酮体（－），
葡萄糖（４＋）；糖化血红蛋白（ＨｂＡ１Ｃ）１１．５９％；血酮体（血清
β羟基丁酸）：酮体定量１．１８ｍｍｏ１／Ｌ（０．０３～０．５０ｍｍｏｌ／Ｌ，括
号内为正常参考值范围）；空腹血糖１６．２５ｍｍｏ１／Ｌ；生化功能：
总胆固醇７．１６ｍｍｏ１／Ｌ，甘油三酯１．９８ｍｍｏ１／Ｌ，低密度脂蛋白
胆固醇５．０１ｍｍｏ１／Ｌ；尿液生化检测：尿微量白蛋白３５．５ｍｇ／Ｌ；
血常规、促肾上腺皮质激素、肝功能、肾功能、甲状腺功能三项、

粪便常规、２４ｈ尿蛋白定量结果均基本正常。颈部血管及锁骨

下动脉彩超示右侧颈内动脉狭窄（７０％～９９％）；双侧颈动脉球
部、双侧颈内动脉、右侧锁骨下动脉稳定斑块。心脏及腹部超

声均未见异常。１月６日头颅ＭＲＩ检查结果：双侧基底节区Ｔ１
高信号，液体衰减反转恢复（ＦＬＡＩＲ）低信号，弥散加权成像混杂
信号；左侧放射冠区 ＤＷＩ稍高信号，多发长 Ｔ１、长 Ｔ２信号；双
侧额顶叶、放射冠去多发腔隙性脑梗死并部分软化；双侧脑室

周围轻度脱髓鞘改变（图１）。磁共振血管造影（ＭＲＡ）结果示
左侧大脑中动脉Ｍ２段局限性狭窄，脑血管动脉粥样硬化改变。
经神经内科会诊后当日转入我科继续治疗，考虑诊断：１．２型糖
尿病 酮症高血糖性偏身舞蹈症（ＨＢＨＣ）２型糖尿病合并大血
管病变 ２型糖尿病性周围神经病变；２．脑梗死（左侧放射冠
区）；３．脑动脉硬化并狭窄；４．颈动脉硬化并狭窄。１月１０日复
查：尿常规＋尿沉渣：葡萄糖（２＋）；血酮体、血常规、凝血功能、
Ｄ二聚体、肝功能、肾功能、同型半胱氨酸、Ｂ型钠尿肽（ＢＮＰ）结
果均正常。患者入院后给予甘精胰岛素泵基础１０．２５Ｕ／天、早
中晚餐前分别予６Ｕ、３．５Ｕ、５Ｕ持续皮下注射、二甲双胍缓释片
０．５ｇ每日２次口服降糖、瑞舒伐他汀１０ｍｇ每晚１次口服降
脂、阿司匹林片０．１ｇ每日１次口服祛血小板聚集、改善循环、
营养神经及对症支持治疗。１月１２日患者舞蹈样运动症状消
失。１月１５日患者未再出现舞蹈样运动，尿酮体阴性，血酮体
正常，血糖控制平稳，建议复查颅脑 ＭＲＩ，患者因经济原因拒
绝，病情稳定出院。出院后患者拒绝胰岛素治疗，改为达格列

净１０ｍｇ每日１次、西格列汀１００ｍｇ每日１次、阿卡波糖片早
７５ｍｇ午５０ｍｇ晚７５ｍｇ口服降糖治疗。

图１　２０２４年１月６日患者颅脑ＭＲＩ检查结果（Ａ：双侧基底节区Ｔ１高信号；Ｂ：双侧基底节区ＦＬＡＩＲ低信号；

Ｃ：双侧基底节区ＤＷＩ混杂信号；Ｄ：左侧放射冠区ＤＷＩ稍高信号；如箭头所示）

·２６８· 临床内科杂志２０２４年１２月第４１卷第１２期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ｄｅｃｅｍｂｅｒ２０２４，Ｖｏｌ．４１，Ｎｏ．１２



　　讨　　论
ＨＢＨＣ是一种临床上少见的以运动障碍为主要表现的锥

体外系疾病，表现为肢体各关节及面部快速、无规律、无目的、

不可控制的不自主运动。该病通常由脑血管病或非酮症糖尿

病引起，其他病因少见。糖尿病导致的 ＨＢＨＣ由 Ｂｅｄｗｅｌｌ［１］首
次报道，其是糖尿病罕见并发症，特征是舞蹈症、高血糖和基底

节病变三联征。在因血糖控制不佳住院的 ２型糖尿病患者
（ＨｂＡ１ｃ＞１０％）中约占０．５８％；而在因神经症状住院的患者
中，比例上升至１．２％［２］。一般病灶位于对侧锥体外系［３］，可

双侧同时发病。舞蹈症的发生机制为基底神经节投射到大脑

皮层的间接通路被过度抑制，间接通路与直接通路相互拮抗，

此时丘脑活动增加，出现舞蹈症。

ＨＢＨＣ的发病机制尚未完全阐明，分析可能的机制：代谢
紊乱学说、缺血损伤学说、雌激素学说及多巴胺学说。本例患

者血酮体阳性，酮体是肝脏脂肪酸氧化分解的中间产物，包括

乙酰乙酸、β羟基丁酸及丙酮，乙酰乙酸可合成γ氨基丁酸；血
酮体检测主要是通过检测血中 β羟基丁酸水平来反映糖尿病
患者血液中酮体水平［４］。目前使用的尿酮体测定方法只能测

定乙酰乙酸及丙酮，因此该患者入院时血酮体阳性、尿酮体阴

性的原因可能为β羟基丁酸水平较高。当基底节区结构及功
能受损时，γ氨基丁酸能细胞和乙酰胆碱能细胞丧失使乙酰胆
碱过少，相对多巴胺能作用亢进，造成动作增加和肌张力不全，

导致舞蹈样动作的发生。而在糖尿病酮症患者中，肝脏可产生

乙酰乙酸来重新合成 γ氨基丁酸，促进乙酰胆碱合成，所以偏
身舞蹈症在酮症患者中极其罕见［５］。该患者长期未规律监测

血糖，机体长期处于高水平血糖环境下，引起组织缺氧、酸中毒

及糖代谢障碍，最终出现了中枢神经系统损害，左侧放射冠区

多发新近脑梗死也可以用该原因解释，短暂性脑缺血是脑血管

痉挛、高渗高血糖及脑血流量减少造成的［６］。研究发现基底节

区长期缺血导致星形细胞增生可解释ＭＲＩ上基底节区的Ｔ１ＷＩ
高信号［７］。雌激素学说是因Ｏｈ等［８］于２００２年发表的 Ｍｅｔａ分
析结果而发现，非酮症高血糖性偏身舞蹈症男女患病比例为１：
１．７６。ＨＢＨＣ的发病机制可能与雌激素相关［９］，雌激素分泌减

少，对多巴胺抑制作用减弱［１０］，纹状体区多巴胺受体水平增

加，导致偏身舞蹈症的出现。另有研究显示，抗磷脂抗体增加

提示纹状体神经元的自身免疫炎症反应可能也是该病的发病

机制［１１］。因此，多种因素相互作用导致基底节区功能紊乱而

出现偏身舞蹈症，但该病的具体发病机制尚需进一步探索。

本例患者因“长期血糖控制不佳伴右上肢不自主舞蹈样运

动”入院，右上肢不自主运动发病１天内行头颅ＣＴ检查示双侧
壳核部呈对称性密度增高，入院后完善头颅ＭＲＩ可见双侧基底
节区Ｔ１高信号。本例患者影像学结果可见双侧基底节区同时
受累，但左侧基底节区表现更为显著，所以仅表现为右上肢远

端不自主运动。高血糖性偏身舞蹈症典型的影像学表现是 ＣＴ
的纹状体高密度和Ｔ１加权 ＭＲＩ的高信号［１２］。相关研究显示

基底节病变的Ｔ１ＷＩ高信号大部分是可逆的，且与舞蹈病的临
床改善相关［８］。该病影像学表现易误诊为脑血管病［１３］，特别

是合并脑梗死时更需谨慎鉴别，本例患者入院后体格检查发现

右上肢轻瘫，行头颅ＭＲＩ检查后出现放射冠新发脑梗死，但非

偏身舞蹈症的责任病灶。

鉴于该病的可逆性，早期识别与治疗不可缺少［１４］。目前

通常以治疗原发病为主，通过充分补液和给予胰岛素来降低血

糖水平是该病治疗的基础，２５％的患者可在控制血糖后症状缓
解或消失［１５］，如症状仍持续存在可加用多巴胺受体拮抗剂［８］

如氟哌啶醇治疗。研究发现多巴胺受体拮抗剂可通过减少对

基底节区间接通路的抑制缓解症状［１６］，疗效较为显著。现其

他治疗方法包括：抗精神病药物如氯丙嗪、舒必利、硫必利［１７］；

非典型抗精神病药物如利培酮及喹硫平；苯二氮卓类药物如地

西泮及氯硝西泮；抗癫痫药物如丙戊酸钠、托吡酯；选择性５羟
色胺再摄取抑制剂如艾司西酞普兰；难治性患者可采用脑深部

刺激［１８］，需采取个体化治疗方案。本例患者在积极控制血糖

８日后，症状完全消失，嘱患者出院后继续控制血糖，定期复查。
综上所述，酮症高血糖性偏身舞蹈症是 ＨＢＨＣ中病因罕

见的类型，发病机制尚不能完全明确，但结合患者的发病过程、

实验室及影像学检查结果可作出相应诊断，且在控制血糖及对

症支持治疗后一般预后良好。
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