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患者 女性，63 岁。主因左侧肢体不自主运动

1 周，于 2010 年 12 月 16 日入院。患者入院前 1 周无

诱因突发左侧肢体持续性不自主舞蹈样动作，不受

意识控制，以上肢显著，入睡后症状消失。发病过

程中伴双侧下肢麻木、膝关节肿痛，但无发热、头

痛、呕吐，无肢体无力、构音障碍及大小便失禁，精

神、饮食及睡眠正常。既往 2 型糖尿病病史 25 年，

曾经间断口服金芪降糖片（具体剂量不详），但血糖

控制不理想。否认家族性舞蹈病病史，以及心脏

病、慢性肝病、风湿热、甲状腺疾病病史；否认化学

毒物接触史，无烟酒不良嗜好。

入院后诊断与治疗经过 （1）体格检查：各项

生命体征平稳。双侧膝关节肿胀，左侧足背动脉搏

动减弱。内科检查无特殊。神经科检查神志清楚，

言语流畅。脑神经检查无异常。左侧上肢持续性

舞蹈样动作，表现为快速、不规则、无目的性的不自

主运动；上肢肘、腕、指等关节交替伸屈、扭转。四

肢肌力、肌张力正常，腱反射阳性，病理征未引出。

双侧下肢痛觉减退，共济检查无异常。（2）实验室检

查：空腹血糖 24.55 mmol/L（3.90 ~ 6.20 mmol/L），餐

后 2 h 血糖 19.35 mmol/L（3.90 ~ 6.20 mmol/L）；尿糖

定量呈强阳性（+++），酮体阴性，尿蛋白强阳性

（+++）；糖化血红蛋白 15.70%（4% ~ 6%），血清钠

129 mmol/L（135 ~ 145 mmol/L），尿 素 氮（BUN）

11.60 mmol/L（2.86 ~ 8.20 mmol/L）。血常规、肝功能

试验、甲状腺功能测定各项指标均于正常值范围。

临 床 免 疫 学 检 查 类 风 湿 因 子（RF）和 抗 核 抗 体

（ANA）呈阴性反应。（3）影像学检查：下肢血管彩色

超声检查双侧股动脉内膜呈不均匀增厚。X 线检查

双侧膝关节呈退行性骨关节炎改变，左侧膝关节腔

内存在游离体。头部 CT 扫描（2010 年 12 月 16 日）

显示，右侧壳核密度显著增高，脑萎缩、脑白质稀疏

（图 1）。头部 MRI 扫描（2010 年 12 月 18 日）T1WI 序
列右侧壳核呈高信号，T2WI 相对应区域呈等信号，

边界不清但无明显水肿。根据实验室及辅助检查

结果，临床诊断：非酮症性高血糖合并偏侧舞蹈症

（HC⁃NH）；2 型糖尿病；糖尿病肾病；糖尿病周围神

经病变。根据血糖水平予以普通胰岛素 6 ~ 8 IU 加

入生理盐水中静脉滴注，以及抗精神病丁酰苯类药

物氟哌啶醇 2 mg（2 次/d）控制其舞蹈症状；同时静

脉滴注奥拉西坦 2 g（1 次/d）改善脑代谢，灯盏花素

50 mg（1 次/d）活血化瘀，牛痘疫苗接种家兔炎症皮

肤提取物（神经妥乐平）2 支（1 次/d）经静脉滴注，营

养神经。经连续治疗 3 d，实验室检查显示空腹血糖

7.54 mmol/L，餐后 2 h 血糖 4.22 mmol/L；尿糖定量、

酮体均呈阴性，尿蛋白阳性（++）。停用普通胰岛

素，予二甲双胍（甲福明）肠溶胶囊 0.25 g 餐前 30min
口服（3 次/d）、阿卡波糖 50 mg 随餐（3 次/d），上述药

物继续治疗 1 周后临床症状与体征完全消失，出

院。出院后随访 2 周余，血糖控制平稳，舞蹈症状未

再发作，复查头部 CT（2011 年 1 月 4 日）右侧基底节

区改变，进一步行 MRI 检查显示副鼻窦内增高密度
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影，考虑炎性改变（图 2）。

讨 论

非酮症性高血糖合并偏侧舞蹈症由 Jones 等［1］

于 1985 年首先报告。近年来，随着报道病例的增

多，逐渐被人们所认识，典型患者表现为三联征，即

非酮症性高血糖、偏侧舞蹈症和症状肢体对侧纹状

体 T1WI 高信号、CT 平扫为高密度影。该病临床十

分少见，其临床表现多样，高血糖、临床症状及影像

学改变三者之间无绝对的一致性，极易误诊。该综

合征多发生于血糖水平控制不良的老年糖尿病患

者，以女性更为多见［2］。目前对其潜在的病理生理

学机制尚不明了，推测与糖尿病、脑血管病变所致

的急性血⁃脑脊液屏障功能障碍及高血糖性代谢紊

乱有关［3］。一般认为，非酮症性高血糖合并偏侧舞

蹈症患者由于基底节微血管病变存在慢性缺血但

尚未形成梗死，当发生高血糖时，其局部脑血流量

显著减少、葡萄糖代谢衰竭，细胞能量代谢转以无

氧代谢为主，三羧酸循环被抑制，脑细胞以γ⁃氨基丁

酸（GABA）作为能量来源，酮症患者有乙酰乙酸作

为再合成 GABA 的底物，而非酮症者则因脑组织

GABA 迅速耗竭而使基底节正常功能活动损害，临

床表现为偏侧舞蹈症［2］。老年女性易发，考虑与女

性绝经后由于雌激素分泌减少，使黑质⁃纹状体系统

多巴胺能受体产生超敏现象有关［4］。老年人发生偏

侧舞蹈症，最常见的原因是基底节急性脑血管病如

脑梗死或脑出血，另外代谢性疾病、神经系统变性

疾病、遗传性疾病、药物不良反应等也可导致舞蹈

症，如糖尿病、甲状腺功能亢进、风湿病、系统性红

斑狼疮、肝豆状核变性、慢性进行性舞蹈病、抗精神

病药物不良反应、一氧化碳中毒、颅内占位性病变

等，临床上需结合患者既往史及家族史、实验室检

查及头部影像学检查以资鉴别。

非酮症性高血糖合并偏侧舞蹈症的另一特点

为特征性影像学改变：CT 平扫症状肢体对侧的纹状

体呈高密度影；MRI 检查 T1WI 为高信号、T2WI 呈等

或稍低信号。病灶边界清楚，周围无水肿及占位效

应。部分病例影像学表现呈可逆性改变，随着临床

症状的好转而逐渐消失，而基底节区的其他结构性

或代谢性损害则无此特征性改变，故此为该病的特

异性表现，为该综合征的早期诊断提供了线索。为

避免误诊、误治，认识该病的临床表现及影像学特

征至关重要。目前对非酮症性高血糖合并偏侧舞

蹈症患者这一典型影像学表现的形成机制解释不

一，包括可逆性钙盐或某种不明物质沉积、胶质细

胞增生、代谢紊乱引起的斑片状出血、脑缺血等［5］。

国内洪雁和张本恕［6］通过对伴有偏侧舞蹈症的非酮

症高血糖患者的临床资料进行分析和文献研究，认

为非酮症高血糖、偏侧舞蹈症 MRI 显示的纹状体 T1

高信号可构成一临床综合征，影像学改变可能表现

为由代谢紊乱引起的斑片状出血，导致基底神经节

运动环路受损，从而产生舞蹈症状。

非酮症性高血糖合并偏侧舞蹈症的患者预后

较好，积极控制血糖则患者锥体外系症状即可消

失，此为非酮症性高血糖合并偏侧舞蹈症的典型特

征，亦是诊断指标之一。治疗原则包括：积极控制

血糖，减轻或控制舞蹈症状，改善脑循环等对症治

疗。主要采用多巴胺受体阻断药，如抗精神病药物

中的丁酰苯类药物氟哌啶醇、吩噻嗪类药物氯丙嗪

或奋乃静等均可获得满意疗效，视病情需要尚可配

伍应用镇静催眠药氯硝西泮、地西泮等，本文患者

经胰岛素控制血糖、氟哌啶醇控制舞蹈症状，取得

明显疗效。由于多巴胺受体阻断药可引起帕金森

样症状与体征，因此服用时应从小剂量开始，缓慢

加量，根据患者病情施行个体化治疗方案。此外，

这两种药物不宜长期服用。
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图 1 肿瘤由合体滋养层细胞和细胞滋养成分组成 HE 染色 低倍放大 图 2 肿瘤间质可见大量出血、坏死 HE 染色 低倍放
大 图 3 光学显微镜观察，β⁃hCG 表达阳性 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） 低倍放大

Figure 1 Choriocarcinoma with syncytiotrophoblastic giant cells and cytotrophoblasts HE (low power magnified) Figure 2
Hemorrhage and necrosis are seen in tumor stroma HE (low power magnified) Figure 3 Light microscopy shows positive expression
for β⁃hCG Immunohistochemical staining (EnVision, low power magnified)
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中枢神经系统生殖细胞肿瘤可发生于任何年龄，好发年龄 < 25 岁，而绒毛膜癌（绒癌）发病年龄则早 10 年。绒癌是颅内最

少见的生殖细胞肿瘤，主要有两种细胞组成：合体滋养层细胞和细胞滋养层成分，这两种成分的双层排列是绒癌的重要诊断特

点（图 1）。扩张的间质血管、血液湖和大量出血坏死常见（图 2），细胞滋养层细胞成分核分裂象增多，而于合体滋养层细胞则

鲜见；其他生殖细胞肿瘤以单个或簇状合体滋养层细胞多见，特别是生殖细胞瘤和未成熟畸胎瘤。绒癌细胞表达人绒毛膜促

性腺激素（β⁃hCG，图 3）、人胎盘催乳素（hPL）和细胞角蛋白（CK）。

（天津市环湖医院病理科阎晓玲供稿）
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