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糖尿病性非酮症偏侧舞蹈症临床分析

聂祥玉，张婷，周晓萌，齐伟静，刘亚玲

河北医科大学第二医院神经内科，河北省石家庄市　０５００００

摘　要：目的　分析糖尿病性非酮症偏侧舞蹈症的临床特性、血清学检查、影像学检查、发病机制及治疗，以指导临床诊
断，提高对该病的认识。方法　回顾性分析我院收集的糖尿病性非酮症偏侧舞蹈症７例患者的临床资料。结果　７例患

者，男性３例，女性４例，年龄５３～８７岁，平均７２．１±１１．７岁。６例患者既往确诊为 ２型糖尿病，病史 １月 ～２０年，１例

既往无糖尿病病史。发病时随机血糖波动于７～２７ｍｍｏｌ／Ｌ，５例发病时随机血糖显著升高，２例发病时随机血糖偏高。６

例患者糖化血红蛋白均显著升高，１例未查。临床症状表现主要为单侧或双侧肢体或面部不自主运动。７例患者中，３例

头颅 ＣＴ高密度影 ＣＴ，４例阴性。２例 ＭＲＩＴ１Ｗ１高信号，３例未查，２例阴性。所有患者未复发类似症状，例 ４患者死于

肺癌。结论　出现不自主的偏身舞蹈动作的患者，既往血糖控制不佳或入院后查出高血糖，无论头颅 ＣＴ及 ＭＲＩ有无典

型影像学表现，控制血糖后不自主运动消失，均应考虑本病。积极控制血糖，可消除或减少舞蹈症状。
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　　偏侧舞蹈症多表现为一侧肢体的不自主的、
持续性的、无规律的肢体运动，偏侧舞蹈症的病因

可能为感染、中毒、代谢障碍、脑血管病、外伤、肿

瘤、药物等。非酮症糖尿病是引起偏侧舞蹈的少见

原因，而偏侧舞蹈症也是糖尿病少见的并发症之

一。糖尿病性非酮症偏侧舞蹈症（ｎｏｎｋｅｔｏｔｉｃｄｉａ
ｂｅｔｉｃａｎｄｈｅｍｉｃｈｏｒｅａ）被认为是一组以非酮症性高血
糖、偏侧舞蹈症及 ＣＴ基底节区高密度影及头颅
ＭＲＩ可见高信号灶为特点的综合征［１，２］，多见于血

糖控制不佳中老年糖尿病患者或其他原因引起的

高血糖症的中老年人，急性起病，临床表现为不自

主的偏身舞蹈动作。但临床上常忽略了高血糖这

个病因，导致漏诊或误诊，故本文对其临床特性、

血清学检查、影像学检查、发病机制及治疗进行分

析，以期提高对该病的认识，指导临床诊断。

１　对象与方法
１．１　研究对象

患者来源于 ２０１４年至 ２０１７年由河北医科大
学第二医院神经内科诊断为糖尿病性非酮症偏侧

舞蹈症 ７例，其中男性 ３例，女性 ４例，平均年龄
７２．１±１１．７岁。入院主诉主要为一侧肢体不自主
活动，可有双侧或者面部不自主活动，６例患者既
往确诊为 ２型糖尿病，病史 １月 ～２０年，１例既往
无糖尿病病史。

纳入标准：①至少单侧肢体或双侧肢体或面部
不自主运动；②在发病时随机血糖升高；③血糖控
制后不自主运动消失。

排除标准：①不符合纳入标准；②ＣＴ或者 ＭＲＩ
提示有脑血管病、炎症或者感染性、代谢性病变；

③病史提示有其他代谢紊乱，精神药物使用或已知
的退行性疾病史。

本研究通过河北医科大学第二医院伦理委员

会审查。

表１　患者一般资料

病例

编号

性

别

年龄

（岁）
主诉

糖尿

病史

偏侧

舞蹈症

家族史

１ 女 ７２ 口角及双下肢不自主运动１０ｄ １月 无

２ 女 ８７ 头部抖动２ｄ １月 无

３ 男 ６５ 左侧肢体不自主运动１０ｄ １６年 无

４ 男 ５３ 左侧偏身不自主运动１５ｄ ２年 无

５ 女 ８３ 右上肢不自主活动１个月 ２０年 无

６ 男 ６７ 发作性右上肢不自主活动６ｄ １月 无

７ 女 ７８ 左侧肢体不自主活动１０ｄ 无 无

１．２　研究方法
根据以上诊断纳入和排除标准，对符合要求的

病例的临床特性、血清学检查、影像学检查、发病

机制、治疗及预后进行分析及出院后随访结果进行

比较分析。

２　结果
２．１　临床特点及实验室检查

７例患者均为急性起病，临床症状表现主要为
单侧或双侧肢体或面部不自主运动，其中左侧肢体

３例，右侧肢体 ２例，双侧肢体 １例，面部 ２例。发
病时随机血糖波动于 ７～２７ｍｍｏｌ／Ｌ之间。６例患
者的糖化血红蛋白均显著升高，１例患者未查。见
表 ２。

表２　临床特点及实验室检查

病例

编号

起病

形式

不自主

运动部位

发病

随机血糖

（ｍｍｏｌ／Ｌ）

糖化血

红蛋白
尿酮体

１ 急性起病 上下肢及面部 ７．６ ８．４ Ｎ
２ 急性起病 头部 ２２ １０．１ Ｎ
３ 急性起病 左侧上下肢 １０．２ １０．１ Ｎ
４ 急性起病 左侧上下肢 ７．８７ １１．１ Ｎ
５ 急性起病 右侧下肢 １０ －－ Ｐ＋１
６ 急性起病 右侧上下肢 ２７．６ １４．３ Ｎ
７ 急性起病 左侧上下肢 ２３．３ １３．７ Ｎ

注：Ｐ：阳性，Ｎ：阴性；－－：未查

２．２　影像学检查、治疗及预后
７例患者中，３例头颅 ＣＴ高密度影，４例 ＣＴ阴

性；２例 ＭＲＩＴ１ＷＩ高信号，２例阴性，３例未查；其
中 １例患者 ＣＴ及 ＭＲＩ均阴性。见图 １。
６例应用降糖药物及氟哌啶醇后症状缓解。例

７既往无糖尿病病史，发病时血糖高，应用降糖药
物后，空腹血糖波动于 ５～６ｍｍｏｌ／Ｌ，三餐后血糖
波动于 ７～８ｍｍｏｌ／Ｌ，应用氟哌啶醇症状好转。出
院后例 ２、例 ３、例 ７仍有较轻微不自主抖动，所有
患者未复发类似症状，例 ４患者死于肺癌。见
表３。
３　讨论

糖尿病性非酮症偏侧舞蹈症是１９８５年由 Ｊｏｎｅｓ
等［３］首先报道，以非酮症性高血糖，偏侧舞蹈症及

对侧基底节区高密度影为主要特点。该病临床上

比较少见，有报道本病发病率小于 １／１０万，好发
于亚洲，女性和男性比率为 １．８［４］。本文例数较
少，未体现该比例。有报道，舞蹈症发作的同时常
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表３　影像学检查、治疗及预后

病例

编号

ＣＴ
高密度

病灶

ＭＲＩＴ１
高信号

缓解

时间

（ｄ）

降糖

药物
复发 死亡

死亡

原因

１ Ｎ Ｎ １６ ｍｉｇ Ｎ Ｎ Ｎ
２ Ｎ －－ ５ Ｎ Ｎ Ｎ Ｎ
３ Ｎ －－ １５ ｉｎｓ Ｎ Ｎ Ｎ
４ Ｙ －－ １３ ｖｏｇ Ｎ Ｙ 肺癌

５ Ｎ Ｙ ９ ｄｍｂ＋ａｃａ Ｘ Ｘ Ｘ
６ Ｙ －－ １５ ｍｉｇ Ｎ Ｎ Ｎ
７ Ｙ Ｙ １７ Ｉｎｓ Ｎ Ｎ Ｎ

注：Ｎ：没有；Ｙ：有；ｖｏｇ：伏格列波糖；ｍｉｇ：米格列醇；ｉｎｓ：胰岛素；ｄｍｂ：

二甲双胍；ａｃａ：阿卡波糖；Ｘ：表示随访失败；－－：未查。

伴有血糖显著增高，血糖值为 ９．３９～７０．２２ｍｍｏｌ／
Ｌ，尿酮体均为阴性。本病多发于血糖水平控制不
良的老年糖尿病患者，以亚洲女性更为多见［５］。

有报道，以舞蹈症为首发症状的糖尿病患者占

所有糖尿病患者的比例为０．０６４％［６］。本研究中１
例患者既往无糖尿病病史，出现偏侧舞蹈症时，发

现血糖升高。典型糖尿病临床诊断并不困难，但若

临床表现不典型，或以某一并发症为突出表现时，

对于糖尿病的诊断极易漏诊，延误治疗时机［７］。

注：Ａ和 Ｂ：头颅 ＭＲＩＴ１ＷＩ加权序列，箭头所示左侧岛叶短 Ｔ１信号；Ｃ：头颅 ＣＴ，右侧基底节高密度影；Ｄ：头颅

ＭＲＩＴ１ＷＩ加权序列，右侧基底节区可见条带状短 Ｔ１信号影。

图 １　例 ７患者头颅 ＭＲＩ及 ＣＴ所见

　　本研究报道，７例患者发病时随机血糖波动于
７～２７ｍｍｏｌ／Ｌ，５例发病时随机血糖显著升高，２
例发病时随机血糖偏高。６例患者的糖化血红蛋
白均显著升高，１例患者未查。一方面，经电话随
访，１例发病时血糖偏高患者，既往 １月前有血糖
大于 ２０ｍｍｏｌ／Ｌ病史，考虑持续高血糖状态可能引
起该病的发生；另一方面 ６例患者糖化血红蛋白均
偏高，考虑患者长期处于高血糖。因此，对于发病

时血糖不高，既往长期高血糖患者均不能除外本病

的可能。

糖尿病性非酮症偏侧舞蹈症患者神经影像学

表现具有一定特征性，表现为 ＣＴ基底节区高密度
影，或头颅 ＭＲＩＴ１ＷＩ可见高信号灶，Ｙａｈｉｋｏｚａｗａ
等［８］认为该影像学表现与钙或其他物质在神经元

或胶质细胞中的异常沉积有关。Ｍｅｓｔｒｅ等［９］认为

与高血糖引起血脑屏障功能破坏后引起含铁血黄

素沉积有关。Ｓｈａｎ等［１０］对一名患者 ＭＲＩＴ１ＷＩ高
信号区活检，发现病变区为肥胖型星形细胞聚积，

推测 ＣＴ平扫高密度及 ＭＲＩＴ１高信号可能为病变
区急性损伤后饲肥星形细胞质蛋白质水化层细胞

内的蛋白质水合层的作用，这些星形细胞表达亲锌

金属蛋白，致使病变区信号增高［１１］。

本研究影像检查结果显示，其中 ２例头颅 ＣＴ
未见高密度影，但 ＭＲＩＴ１ＷＩ可见高信号灶，故头
颅 ＣＴ无异常，并不能完全排除本病可能。推测
ＭＲＩ较 ＣＴ更为敏感。３例患者临床症状阳性，但
ＣＴ或 ＭＲＩ均为未见特征性改变，根据 ＣＴ或 ＭＲＩ
已排除脑血管病及出血，推测可能由于此 ３例发病
时病变区矿物质（锌、锰等）沉积未达到一定浓度，

但已发生功能障碍［１２］。因此，对于临床症状阳性，

应用降糖药物、多巴胺受体拮抗剂病情好转，但 ＣＴ
或 ＭＲＩ阴性患者，仍应考虑本病，给予降糖及对症
处理，减少后遗症的发生。

关于糖尿病性非酮症偏侧舞蹈症其发病机制

尚未明确。有学者认为，高血糖时增强无氧酵解，

抑制三羧酸循环，使得大量的 γ氨基丁酸（ＧＡＢＡ）
和乙酰胆碱被消耗，γ氨基丁酸是脑细胞能量的来
源，导致基底节区功能受损，出现偏身舞蹈症［１３］。

其他可能的机制［１４１６］包括：①高血糖血脑屏障破
坏，导致基底节区短暂性缺血。②高血糖可导致多
巴胺水平增高且敏感性增强，代谢率减低，激活直

接通路，抑制间接通路，造成豆状核、尾状核区域

神经环路紊乱，发生偏身舞蹈症。③雌激素可以拮
抗多巴胺神经元的功能，老年女性患者体内雌激素
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水平减低，导致纹状体系统多巴胺受体被激活，功

能亢进，因此，糖尿病偏侧舞蹈症多见于中老年女

性患者。

综上所述，部分糖尿病患者可以舞蹈症为首发

症状，应提高警惕，勿漏诊，延误治疗时机。既往

血糖控制不佳或入院后查出高血糖，急性起病，不

自主的偏身舞蹈动作，典型影像学头颅 ＣＴ表现为
基底节区高密度影，或头颅 ＭＲＩ可见高信号灶，或
控制血糖后，给予氟哌啶醇不自主运动消失。存在

以上临床特点，均应考虑本病。但对于部分患者发

病时血糖无显著升高，既往无糖尿病病史，或头颅

ＣＴ及 ＭＲＩ阴性，给予降糖及抗多巴胺治疗好转，仍
应考虑本病。
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