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【摘要】 目的 总结青少年型亨廷顿病患者临床表型及 IT15 基因胞嘧啶⁃腺嘌呤⁃鸟嘌呤（CAG）重

复突变特点。方法 采用聚合酶链反应结合荧光标记毛细管电泳片段分析方法，对 159 个亨廷顿病家

系 272 名成员进行 IT15 基因 CAG 重复序列检测，并对其中 10 例青少年期发病患者的临床表现、影像学

特征以及临床表型与基因型相关性进行分析。结果 经基因检测共发现 211 例携带异常扩展的 IT15 基

因 CAG 重复序列，其中 10 例为青少年型亨廷顿病患者，临床表现各异，主要以不自主运动和认知功能障

碍为主；发病年龄平均（12.50 ± 4.55）岁，IT15 基因 CAG 重复序列平均（63.70 ± 14.83）个，Pearson 相关分

析显示，二者呈负相关关系（r = ⁃ 0.865，P = 0.001）。结论 青少年型亨廷顿病与成年型亨廷顿病患者临

床表现不同，前者主要表现为认知功能障碍；对于无明确家族史、临床表现疑似亨廷顿病的患者，基因检

测是明确诊断的依据；亨廷顿病发病年龄与 IT15 基因 CAG 重复次数呈负相关，但不能完全解释发病年

龄的变异性，尤以青少年型亨廷顿病患者显著，可能存在其他遗传调节因素。
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【Abstract】 Objective To investigate the clinical features and dynamic mutation of 10 cases with
juvenile⁃onset Huntington's disease (HD). Methods The cytosine⁃adenine⁃guanine (CAG) repeats of IT15
gene were detected by polymerase chain reaction (PCR) and capillary electrophoresis in 272 individuals of
159 pedigrees with preliminary diagnosis of HD. The correlation between clinical features and expanded
CAG repeats in the IT15 gene of 10 cases with juvenile⁃onset HD were studied carefully. Results Among
211 individuals carried expanded CAG repeats, 10 cases onset before 20 years of age. The predominant
clinical manifestations were involuntary movement and cognitive impairment. The average age of onset was
(12.50 ± 4.55) years, and the average CAG repeat number of IT15 gene was 63.70 ± 14.83. Pearson
correlation analysis showed that the age of onset was significantly and negatively correlated with the CAG
repeat number (r = ⁃ 0.865, P = 0.001). Conclusions 1) The juvenile ⁃ onset case of HD presented with
different clinical features compared with adult ⁃ onset cases. The most common presentation is cognitive
decline. 2) Analysis of CAG repeats of IT15 gene is necessary for the diagnosis of juvenile ⁃onset case of
HD with no family history. 3) The variability in age of onset is not completely explained by the effects of
expanded CAG repeats of IT15 gene, which is more prominently for the juvenile⁃onset cases, therefore, it is
suggested that other factors may modulate the age of onset.
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亨廷顿病［HD，在线人类孟德尔遗传数据库

（OMIM）编号：143100］是常染色体显性遗传性神经

变性病，发病年龄 30 ~ 50 岁，病程 15 ~ 20 年，临床主

要表现为舞蹈样动作、进行性认知功能减退和神经

精神症状，影像学可见尾状核和大脑皮质萎缩［1⁃4］。

致病基因 IT15 定位于 4p16.3，第 1 外显子内存在高

度多态性胞嘧啶⁃腺嘌呤⁃鸟嘌呤（CAG）重复序列，

该重复序列异常扩展导致亨廷顿病［5］。亨廷顿病发

病率为 5 ~ 8/10 万［6］，通常于成年期发病，具有明显

的外显不全和延迟外显。青少年型亨廷顿病较为

少见，临床表型存在异质性。本研究回顾分析 10 例

青少年型亨廷顿病患者的临床资料，对其临床表型

和 IT15 基因 CAG 重复突变进行细致分析。

对象与方法

一、研究对象

研究对象均来自 2005 年 8 月-2016 年 5 月中日

友好医院运动障碍与神经遗传病研究中心收集的

159 个临床拟诊为亨廷顿病家系共 272 名成员，均

为汉族，男性 143 名，女性 129 名；年龄 6 ~ 72 岁，平

均（36.76 ± 13.73）岁。本研究经中日友好医院道德

伦理委员会审核批准，所有受试者及其家属均知情

同意并签署知情同意书。

二、研究方法

1. 样本采集 空腹采集所有受试者外周静脉血

5 ml，以质量分数为 3.8%枸橼酸钠进行抗凝，标准

酚氯仿法提取基因组 DNA。

2. 聚合酶链反应 根据 IT15 基因第 1 外显子

CAG 重复片段两侧的序列设计引物，由北京赛百盛

基因技术有限公司合成，正向引物（F 引物）序列：5'⁃
AGTAAGGCCTTCGAGTCCCTCAAGTCCTCC ⁃ 3'；反

向 引 物 （R 引 物 ） 序 列 ： 5' ⁃
AAACTCACGGTCGGTGCAGCGGCTCCTCAG ⁃ 3'。
PCR 反应体系共 25 μl，依次加入 dNTPs 2.50 mmol、
2 × GC 缓冲液Ⅰ12.50 μl、正向引物和反向引物分别

5 pmol、模板 DNA 100 ng 和 r⁃Taq 1U，加灭菌去离子

水补充至 25 μ l；反应条件为 95 ℃预变性 5 min，
95 ℃ 90 s、62.5 ℃ 60 s、72 ℃ 120 s，共循环 35 次，

72 ℃延伸 10 min。 PCR 扩增产物行质量分数为

1.5%的琼脂糖凝胶电泳共 40 min，电压 100 V，对出

现 2 条电泳条带的样本进行基于毛细管电泳的片段

分析。

3. 基于毛细管电泳的片段分析 采用荧光标记

引物进行 PCR 扩增反应，引物序列包括经 D4 荧光

标记的上述正向引物和反向引物，其中 D4 荧光标记

的正向引物由生工生物工程（上海）股份有限公司

合成。PCR 反应体系共计 25 μ l，依次加入 dNTPs
2.50 mmol、2 × GC 缓冲液Ⅰ12.50 μl、正向引物和反

向引物各 5 pmol、模板 DNA 100 ng 和 r⁃Taq 1U，加灭

菌 去 离 子 水 补 充 至 25 μ l。 采 用 美 国 Beckman
Coulter 公司生产的 CEQ8000 核酸分析仪对 PCR 扩

增产物进行片段分析：甲酰胺 20 μl，以 0.25 μl CEQ
DNA Size Standard Kit⁃600 片段作为标准内标，异源

双链聚合酶链反应（HD⁃PCR）扩增产物 1 μ l 混匀、

上样；预设程序进行电泳分离，分离条件为毛细管

温度达 50 ℃时，90 ℃变性 120 s，2 kV 电压下注入样

本 30 s、4.80 kV 电压下电泳 70 min，以预设的分析参

数进行片段分析。

4. 统计分析方法 采用 SPSS 13.0 统计软件进

行数据处理与分析。采用 Kolmogorov⁃Smirnov 检验

和 Shapiro⁃Wilk 检验（N < 50）行正态性检验；呈正态

分布的计量资料以均数 ± 标准差（x ± s）表示，发病

年龄与 IT15 基因 CAG 重复序列的相关分析采用

Pearson 相关分析。以 P ≤ 0.05 为差异具有统计学

意义。

结 果

基因检测显示，159 个亨廷顿病家系共 272 名

成员中 211 例携带异常扩展的 IT15 基因 CAG 重复

序列，其中已发病且临床资料完整患者 149 例，男性

83 例 ，女 性 66 例 ；年 龄 9 ~ 69 岁 ，平 均（42.52 ±
12.81）岁 ；发 病 年 龄 6 ~ 66 岁 ，平 均 为（38.25 ±
12.34）岁；IT15 基因 CAG 重复序列 36 ~ 80 个，平均

（45.10 ± 7.55）个。Pearson 相关分析显示，发病年龄

与 IT15 基因 CAG 重复序列呈负相关（r = ⁃ 0.750，P =
0.000）。211 例携带异常扩展 CAG 重复序列的患者

中 10 例于青少年期发病，9 例为父系遗传，其中 7 例

有明确家族史，余 1 例为母系遗传。10 例青少年型

亨廷顿病患者的临床资料参见表 1。
一、临床特征

例 1（患者 3） 男性，19 岁，主因不自主运动伴

震颤 2 ~ 3 年，于 2008 年 5 月 12 日至我院运动障碍与

神经遗传病研究中心就诊。患者 3 年前无明显诱因

出现不自主运动伴震颤，行走易跌倒，易受惊吓。

门诊神经系统检查：神志清楚，语言流利，反应尚

可，面部有摔伤；眼球各向活动充分，未见明显眼
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震；四肢肌力 5 级、肌张力正常，双侧指鼻试验明显

意向性震颤，双侧跟⁃膝⁃胫试验尚稳准，直线行走稍

差，腱反射正常，病理征阴性。影像学检查：头部

MRI 显示，大脑皮质轻度萎缩，尾状核头部明显萎缩

（图 1a）。患者家系可追溯 4 代共 2 例患者，均为男

性，呈常染色体显性遗传。其父现年 41 岁，于 35 岁

发病，神经系统检查可见不自主运动，双侧指鼻试

验稳准、双侧快复轮替动作笨拙、直线行走稍差。

例 2（患儿 4） 男性，14 岁，主因间断性不自主

耸肩、动作不协调 4 年，于 2008 年 7 月 23 日至我院

运动障碍与神经遗传病研究中心就诊。患儿 4 年前

无明显诱因出现不自主耸肩，行走不协调，向左侧

倾倒，双腿僵硬，睡眠欠佳，睡眠中踢腿、打拳等动

作较多。门诊神经系统检查：神志清楚，言语欠流

利，智力下降；眼球各向活动缓慢，未见明显眼震，

可见角膜色素环；四肢肌力 5 级，上肢肌张力 5 级、

下肢肌张力增高，双侧指鼻试验和跟⁃膝⁃胫试验欠

稳准，腱反射活跃，病理反射未引出。影像学检查：

头部 MRI 显示，大脑皮质中度萎缩，尾状核头部明

显萎缩（图 1b）。患者家系可追溯 3 代共 4 例患者，

男性 3 例，女性 1 例，呈常染色体显性遗传。其父于

35 岁发病，表现为不自主运动、行走不稳，于 43 岁

因心肌梗死死亡；其姑母亦表现出相似症状。

例 3（患儿 6） 男性，16 岁，主因运动功能下降

伴智力减退 2 年，于 2009 年 9 月 8 日至我院运动障

碍与神经遗传病研究中心就诊。患儿 2 年前无明显

诱因出现动作笨拙、运动功能下降、智力减退等症

状与体征，进行性加重。神经系统检查：神志清楚，

言语欠流利，反应迟钝；双眼上下视不能，眼球各向

活动缓慢，未见明显眼震；四肢肌力 5 级、肌张力增

高，双侧指鼻试验笨拙但尚稳准，双侧快复轮替动

作笨拙，行走时可见肌张力障碍姿势，颈部和肩部

歪斜，腱反射亢进，病理反射未引出。影像学检查：

头部 MRI 显示，大脑皮质轻度萎缩，尾状核头部轻

度萎缩（图 1c）。无明确家族史，其父现年 38 岁，其

母 40 岁，均无相似临床症状，神经系统检查未见明

显异常。

例 4（患者 10） 男性，28 岁，主因行走不稳伴

言语模糊 8 年，于 2015 年 5 月 27 日至我院运动障碍

与神经遗传病研究中心就诊。患者 8 年前无明确诱

因出现行走不稳、言语模糊，反应较慢，不自主抖

动，进行性加重。门诊神经系统检查：神志清楚，口

吃，构音障碍；面部不自主运动，姿势异常，四肢小

幅度不自主抖动；眼球各向活动欠充分，未见明显

眼震；四肢肌力 5 级、肌张力增高，双侧快复轮替动

作笨拙，双侧指鼻试验和跟⁃膝⁃胫试验欠稳准，腱反

射对称，病理征可疑阳性。影像学检查：头部 MRI
显示，大脑皮质轻度萎缩，尾状核头部中度萎缩（图

1d）。患者家系可追溯 4 代共 4 例患者，男性 2 例，女

性 2 例，呈常染色体显性遗传。其父现年 53 岁，于

表 1 10 例青少年型亨廷顿病患者临床资料

Table 1. The clinical features of 10 cases with juvenile⁃onset HD

*CAG repeat number were inherited from normal mother (normal repeats) and affected father (abnormal repeats)，CAG 重复次数分别遗传自正常
母亲（正常重复序列）和患病父亲（异常重复序列）；#CAG repeat number were inherited from normal father (normal repeats) and affected
mother (abnormal repeats)，CAG 重复次数分别遗传自正常父亲（正常重复序列）和患病母亲（异常重复序列）。—，unknown，未知；+，positive，
阳性；-，negative，阴性。CAG，cytosine⁃adenine⁃guanine，胞嘧啶⁃腺嘌呤⁃鸟嘌呤

Case

1
2
3
4
5
6
7
8
9

10

Sex

Male
Male
Male
Male
Male
Male

Female
Female
Female

Male

CAGrepeats
15/47*
19/49#
16/43*
20/80*
17/73*
15/69*
15/68*

9/79*
15/79*
18/50*

Age ofonset(year)
17
15
16
10

6
14
12

7
9

20

Age(year)
18
25
19
14
14
16
15

9
11
28

The age of onset ofparents/the age of parentswith no symptoms (year)
Father 31
Mother —

Father 35
Father 35
Father 36
Father 38(no symptoms)
Father 36(no symptoms)
Father 31
Father 30
Father 40

Clinical features
Involuntarymovement

-
+
+
+
+
-
+
+
+
+

Dystonia
-
-
-
-
-
+
-
-
-
-

Cerebellarsign
-
+
+
+
+
+
+
+
+
+

Tremor
-
-
+
-
-
-
-
-
-
-

Mental and behavioraldisorders
+
-
-
-
+
-
-
+
-
-

Cognitiveimpairment
+
+
-
+
+
+
+
-
-
-

Neuroimaging features
Caudate nucleusatrophy

—

—

+
+
+
+
—

—

+
-

Corticalatrophy
—

—

+
+
-
+
—

—

+
+
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40 岁发病，就诊时全身呈大幅度不自主运动；其他

家系成员无法追溯。

二、IT15 基因 CAG 重复片段分析

共 10 例青少年型亨廷顿病患者，男性 7 例，女

性 3 例；年龄 9 ~ 28 岁，平均（32.00 ± 5.88）岁；发病

年龄 6 ~ 20 岁，平均（12.50 ± 4.55）岁；IT15 基因

CAG 重复序列 43 ~ 80 个，平均（63.70 ± 14.83）个。

Pearson 相关分析显示，发病年龄与 IT15 基因 CAG
重复序列呈负相关（r = ⁃ 0.865，P = 0.001）。

讨 论

亨廷顿病是一种以运动障碍为突出表现的常

染色体显性遗传性神经变性病，多于中年期隐匿起

病，临床表现除进行性加重的舞蹈样动作、认知功

能障碍和行为异常“三联征”外，还伴有共济失调、

吞咽困难和构音障碍［7］，主要病变部位位于纹状体

（包括尾状核和壳核）和大脑皮质，病残率较高，严

重影响患者生活质量，目前全世界范围内其发病率

为 5 ~ 10/10 万 ［8］。 亨 廷 顿 病 最 早 于 1872 年 由

Huntington［9］系统描述而得名，于 1993 年克隆出其

致病基因 IT15 基因，定位于 4p16.3，包含 67 个外显

子，其 mRNA 包含 13 474 个核苷酸，编码 1 个包含

3142 个氨基酸残基的蛋白即亨廷顿蛋白（Htt）［10⁃11］，

其第 1 外显子内存在一段高度多态性 CAG 重复序

列，该重复序列异常扩展可以导致亨廷顿病。

亨廷顿病发病年龄为 24 ~ 46 岁，平均（35.8 ±
11.8）岁；病程 7 ~ 16 年，平均（11.6 ± 5.6）年［12］，约

25％患者于 50 岁甚至 70 岁后发病，临床症状轻

微。成年型亨廷顿病临床表现多以运动障碍、智力

减退和精神行为异常为主；青少年型亨廷顿病临床

少见，发病率 0.50 ~ 1.00/10 万，占成年型的 1/10［13］，

多为父系遗传，20 岁前发病，临床表现与成年型不

同，主要表现为运动障碍、肌强直、腱反射亢进、眼

动异常、严重认知功能障碍，特别是 10 岁前发病患

者，临床常出现帕金森样表现，如肌张力障碍、震

颤、运动迟缓等。本研究经基因检测确定 159 个亨

廷顿病家系共 211 例患者携带异常扩展的 CAG 重复

序列，其中 149 例已发病，绝大多数于成年期发病，

仅 10 例于青少年期发病，8 例表现为小脑体征、7 例

出现不自主运动、6 例出现认知功能障碍、3 例出现

精神行为异常、1 例出现震颤、1 例无明确家族史患

者出现肌张力障碍。10 例患者中 4 例发病年龄 ≤

10 岁，分别为 10、6、7 和 9 岁；IT15 基因 CAG 重复序

列分别为 80、73、79 和 79 次，其中，10 岁发病的患儿

4 临床表现为不自主运动、行走不稳、智力下降、睡

眠中出现打拳、踢腿等动作；6 岁发病的患儿 5 表现

为行走姿势异常、足内翻、双上肢和面部不自主抖

动、智力下降、反应较慢、情绪异常；7 岁发病的患儿

8 表现为行走易跌倒、不自主运动、学习成绩较差、

性格孤僻；9 岁发病的患儿 9 表现为双侧快复轮替

动作笨拙、不自主运动，上述 4 例患儿均无舞蹈样动

作。国外曾报道多例青少年型亨廷顿病患者，例

如，Yoon 等［14］报告 3 例 10 岁前发病的患儿，CAG 重

复序列分别为 120、100 和 93 次，早期表现为精神行

图 1 4 例青少年型亨廷顿病患者头部 MRI 检查所见 1a 例 1（患者 3）横断面 T1WI 显示大脑皮质轻度萎缩（粗箭头所示），尾状核
头部明显萎缩（细箭头所示） 1b 例 2（患儿 4）横断面 T2WI 显示大脑皮质中度萎缩（粗箭头所示），尾状核头部明显萎缩（细箭头所
示） 1c 例 3（患儿 6）横断面 T2WI 显示大脑皮质轻度萎缩（粗箭头所示），尾状核头部轻度萎缩（细箭头所示） 1d 例 4（患者 10）
横断面 T2WI 显示大脑皮质轻度萎缩（粗箭头所示），尾状核头部中度萎缩（细箭头所示）

Figure 1 Head MRI findings of 4 patients with juvenile ⁃ onset HD Axial T1WI of Case 3 showed mild atrophy of cerebral cortex
(thick arrow indicates) and obvious atrophy of the head of caudate nucleus (thin arrow indicates, Panel 1a). Axial T2WI of Case 4
showed moderate atrophy of cerebral cortex (thick arrow indicates) and obvious atrophy of the head of caudate nucleus (thin arrow
indicates, Panel 1b). Axial T2WI of Case 6 showed mild atrophy of cerebral cortex (thick arrow indicates) and the head of caudate
nucleus (thin arrow indicates, Panel 1c). Axial T2WI of Case 10 showed mild atrophy of cerebral cortex (thick arrow indicates) and
moderate atrophy of the head of caudate nucleus (thin arrow indicates, Panel 1d).

·· 600



中国现代神经疾病杂志 2017 年 8 月第 17 卷第 8 期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, August 2017, Vol. 17, No. 8

为异常、烦躁、多动、共济失调、易跌倒，后期均出现

严重构音障碍。Ribai 等［15］研究显示，29 例法国青

少年型亨廷顿病患者中 19 例（65.52%）最常见症状

是严重认知功能障碍和精神行为异常，包括酒精和

药物依赖及精神障碍，平均发生于发病后 6 年；3 例

出现肌阵挛伴头部震颤，3 例为舞蹈样动作，1 例为

进行性小脑共济失调；10 岁前发病的患者均为父系

遗传。Patra 和 Shirolkar［16］报告 1 例 IT15 基因 CAG
重复序列为 83 次的青少年型亨廷顿病患者，8 岁发

病，临床表现为严重癫 发作、共济失调、运动迟缓、

易跌倒，无明确家族史，病情进展较快，9 岁时出现

严重抽搐发作，病程中无舞蹈样动作；头部 MRI 显
示双侧尾状核对称性 T2WI 高信号，轻度萎缩。我们

研究团队曾报告 1 例少年型亨廷顿病患儿，其父未

发病，但是携带 CAG 中间重复等位基因［17］。青少年

型亨廷顿病与成年型亨廷顿病患者临床表型的差

异提示受累神经核团不完全相同，可能与神经系统

发育过程有关。

临床上有些疾病表型与亨廷顿病极为相似，应

注意鉴别诊断。（1）类亨廷顿病 1 型（HDL1 型）：呈常

染色体显性遗传，发病年龄 21 ~ 34 岁，致病基因为

PRNP 基因；临床以精神症状为主，此外还表现为共

济失调、构音障碍、协调能力差、认知功能障碍、痴

呆、舞蹈样动作、面部不自主运动和肌强直等［18］。

（2）类亨廷顿病 2 型（HDL2 型）：呈常染色体显性遗

传，发病年龄 35～40 岁，致病基因为 JPH3 基因，其

变位剪切体处存在一段多态性 CAG 重复序列，正常

重复次数为 6 ~ 28 次，≥ 41 次为异常重复次数；临

床主要表现为肌张力障碍、舞蹈样动作、肌强直、构

音障碍、运动迟缓、痴呆、动作性震颤和精神症状

等；头部影像学显示纹状体萎缩［19］。（3）类亨廷顿病

3 型（HDL3 型）：呈常染色体隐性遗传，发病年龄为

3 ~ 5 岁，致病基因定位于 4p15.3；临床表现为共济失

调、痉挛、舞蹈样动作、肌张力障碍、癫 发作、锥体

外系症状和精神症状等；头部影像学显示尾状核和

额叶皮质萎缩［20］。（4）类亨廷顿病 4 型（HDL4 型）：

又称脊髓小脑共济失调 17 型（SCA17 型），呈常染色

体显性遗传，发病年龄 19 ~ 48 岁，致病基因为 TBP
基因，其第 3 外显子区存在一段多态性 CAG 重复序

列，正常重复次数为 25 ~ 42 次，异常重复次数为

45～66 次；临床表现为共济失调、构音障碍、意向性

震颤、精神症状、痴呆、肌阵挛、肌张力障碍和舞蹈

样动作等［21］。

多项研究显示，CAG 重复序列 < 27 次为正常等

位基因，不引起疾病；27 ~ 35 次为可引起突变的等

位基因，不引起疾病，但在减数分裂过程中易发生

扩展突变，使后代致病；36 ~ 40 次易发生外显不全，

其根本原因是代间传递不稳定，使后代重复发生明

显扩展，携带者可能发病也可能不发病；> 40 次为完

全外显的异常等位基因，引起疾病［22⁃26］。对于无明

确家族史的散发病例，应通过基因检测明确诊断，

同时还应对其父母进行基因检测，以免漏诊。

发病年龄与扩展的 CAG 重复序列呈负相关，但

仅能解释 50% ~ 70%的发病年龄变异性。有文献报

道，青少年型亨廷顿病患者 CAG 重复序列 > 50 次，

成年期发病患者 CAG 重复序列约为 40 次［27］。本研

究家系中 211 例携带异常扩展的 IT15 基因 CAG 重

复序列的患者中 149 例已发病，CAG 重复序列约为

40 次的患者多于成年期发病，如携带 43 次 CAG 重

复序列的患者发病年龄多 ≥ 40 岁。本研究 10 例青

少年型亨廷顿病患者中 4 例 CAG 重复序列 ≤ 50 次，

分别为 47、49、43 和 50 次，相对应的发病年龄分别

为 17、15、16 和 20 岁，尤其是重复 43 次的患者 16 岁

即发病，提示青少年型亨廷顿病患者存在其他调节

因素影响发病年龄，有学者认为可能与 DNA 稳定性

相关遗传调节因素有关［28］。

亨廷顿病是一种常染色体显性遗传性神经变

性病，逐渐出现运动障碍、认知功能障碍和情感障

碍。由于越来越多的家系后代逐渐具备一定的医

学常识，看到上一代病情后，难免产生恐惧心理。

目前该病尚无有效治疗方法，基于对家系患者的明

确诊断开展产前诊断和植入前诊断，中断致病突变

的传递，对家系后代十分重要。此外，康复训练和

心理指导对神经变性病患者及其家属也是至关重

要的，亨廷顿病患者应尽早开展运动功能和认知功

能康复，对于情感和精神障碍，应尽早予心理指导；

家属也应充分了解该病特点和病程规律，采取相应

的照料，亦需要心理支持。国外最新文献报道，神

经变性病动物模型显示，海藻糖具有抑制异常蛋白

质聚集、保护神经细胞的作用，可能对于多聚谷氨

酰胺类疾病具有一定延缓疾病发展的作用［29］。与

此同时，深入研究亨廷顿病相关遗传调节因素，对

发病机制和干预治疗的探索具有重要意义。
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