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前言 

糖尿病是一個最常被忽略的慢性病

之一，除了症狀常常被忽略外，另外就是

許多患者不知道自己有糖尿病，但是因為

血糖的高低有時並不會有明顯的不舒服，

有些病人即使血糖高到四五百還是可以正

常工作，並不會嚴重影響到日常生活，

而日積月累的併發症，直到出現突發急

性併發症的狀況，可能都早已出現多種

合併症。本篇就是要介紹一個特別的病

症：單側舞蹈症(Hemichorea-hemiballism, 
HCHB)。臨床醫師如果沒有特別警覺，
可能就會以為患者有神經病灶而忽略背後

潛藏長期累積的問題。

臨床上，單側舞蹈症是一種連續性

且不自主的動作障礙疾病，每個動作間隔

出現的頻率都不一樣，而且每個動作都很

迅速，就像觸電一般。而一般認為是因為

大腦中的基底核功能失調所導致[1]。非酮

性高血糖症(Nonketotic hyperglycemia)導

致的單側舞蹈症雖然很少見，但是在世界

各地都曾出現此種病例[2]。雖然主要的病

理機轉依然不明，不過似乎與先前存在於

大腦動脈環（即circle of Willis威爾斯環）

血管病變及高血糖有所關聯。我們在此報

告一位在大腦動脈環(前大腦動脈交通支

A1 segment與後大腦動脈P1 segment)出

現變異的病人罹患了單側舞蹈症。希望藉

由此案例對臨床工作者遇上類似神經失調

症狀的患者會有所警覺，並且能夠適當處

理，同時也探討其可能的致病機轉。

案例報告

一位82歲的男性病患，本身並無任

何糖尿病史、腦血管病史與帕金森氏症。

僅罹患慢性C型肝炎合併肝實質病變，最

近一次健康檢查的肝功能是正常的。近三

週，他覺得越來越口渴，會想喝很多含糖

飲料，但是依然止不住口渴，食慾也變得

異常的好，而且尿量也非常多。在某天清

晨，他突然發現左臂出現可以過頭的不自

主擺動，同時左腳也出現莫名的扭動。

因此他被送到急診，抽血結果顯示非酮

性極高的血糖(1269 mg/dL)、高糖化血色

素(12.9%)、腎功能受損(eGFR: 16.9 ml/
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解。然而睡眠還是受到影響，所以我們給

予Haldol治療。最後，病人症狀幾乎緩解

後出院，再接受定期門診追蹤。

新陳代謝方面的病因學

在急性單側抽搐（hemiballism）的

病因中，非酮性高血糖是第二常見的，東

亞老年女性具有較高的風險。高血糖也會

導致單側舞蹈症（hemichorea）或全身性

min/1.73m2)、低血鈉(118.7 meq/L)與高

血鉀(5.9 meq/L)。無顯影劑的電腦斷層

顯示在右側基底核有輕微高亮度(圖1)。

進一步腦部核磁共振與血管造影發現大

腦動脈環有極少見但為正常血管的變異:

在右側的前大腦動脈交通支A1 segment

與後大腦動脈P1 segment出現發育不良的

現象(圖2)。爾後的治療，給予適當的輸

液與胰島素治療來緩解其口渴與多尿的

症狀，也發現左側不自主擺動的稍微緩

圖一 無顯影劑的腦部電腦斷層

大腦動脈環

'Textbook' type

圖二 腦部核磁共振血管造影
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舞蹈症（generalized chorea）。被影響的
病人，腦部核磁共振的T1加權影像會在
對側紋狀體顯示出強化的訊號[3]。一旦血

糖控制得宜，舞蹈症也會逐漸獲得緩解，

然而異常肢體運動可能持續超過一年。

當病人出現高血糖高滲透壓狀態或

糖尿病酮酸中毒時，會有漸進性神經失

調，伴有昏睡、逐漸反應遲鈍、以及最終

的昏迷。局部的缺損和癲癇可能發生。有

些高血糖高滲透壓狀態的病人出現顯著的

單側抽搐-單側舞蹈症[4]。

神經系統問題的惡化，在高血糖高

滲透壓狀態的病人常早於糖尿病酮酸中毒

的病人發生，暗示著高滲透壓狀態扮演著

重要的病理角色－－雖然代謝性酸中毒可

能也扮演了某種角色。高血糖高滲透壓狀

態和糖尿病酮酸中毒會發生在有糖尿病的

病人身上，並且經常因為感染或藥物順從

性不佳而誘發；然而，毒性代謝性腦病變

卻常常是糖尿病的第一個表現。

低血糖、高血鈉、低血鈉、低血

鎂、低血鈣亦曾被提及可能造成急性或慢

性的舞蹈症。除此之外，少數的病例報告

指出，舞蹈症和維生素B12缺乏有關。矯
正代謝上的異常可促使異常肢體運動的緩

解[5]。

舞蹈症鮮少和甲狀腺高能症有關，

且當甲狀腺高能症治癒後，病情通常即可

獲得緩解。副甲狀腺低能症經常會造成低

血鈣，它可以引起全身性或局部性的舞蹈

症，而該種舞蹈症經常是陣發的、由動作

所引起[6]。

    慢性先天性肝腦性退化可能發生

在任何形式的先天性肝臟疾病，並且可能

產生舞蹈症，如同其他的運動疾病：顫

抖、帕金森氏症、肌陣攣和肌張力障礙。

腦部核磁共振的T1加權影像會在基底核

顯示出強化的訊號，一般認為是錳的堆積

所造成的[7]。

腎衰竭的病人很少會有舞蹈症，因為

它可以藉由透析獲得改善。

診斷

典型的臨床症狀和放射影像診斷標

準，包括了在顯著的高血糖而無酮酸血症

的情形下，出現彈道的或舞蹈病樣的肢體

運動。腦部電腦斷層會顯示出在基底核有

高密度的區域，當沒有相關的團塊效應、

水腫或體積損失，它是可以和高血壓性

出血進行區別的，此外，內囊通常不受影

響。腦部核磁共振的T1加權影像會在對側

紋狀體顯示出強化的訊號，即便臨床症狀

有所改善，該影像結果仍會持續數月[8-10]。

治療

積極的血糖控制可用於治療大多數

的單側抽搐-單側舞蹈症個案。在難治癒

的個案，可使用具有阻斷突觸後多巴胺

受體功能的藥物，例如haloperidol或是

risperidone。最近有關於topiramate進展的

報告，可能是藉由它的GABAergic特性。
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結語

從這個案可以知道，雖然患者自認

沒有糖尿病史，但是卻會使臨床工作者朝

向其他可能的鑑別診斷(如突發性中風等)
去處理，這樣就會輕忽血糖引起的問題，

進而影響到後續治療的方式。固然，單側

舞蹈症是很少見的疾病，而由高血糖引起

的更是罕見，然而有不少的案例在世界各

地不斷浮現[11, 12]。目前的致病機轉雖然沒

有完全明瞭，不過可以知道的是與高血糖

間接造成大腦神經血管病變有所關聯，這

點可由影像結果佐證。目前隱憂在於: 成
人健檢的漏洞(不知者或無意願者)、輕忽
糖尿病的患者、不認為糖尿病是疾病的患

者與糖尿病控制不佳的患者，更是難以預

防。是故，門診成為第一線，當病人否認

有糖尿病史卻有單側舞蹈症狀時，其背後

隱藏的長期血糖控制不佳一定要列入考慮

之一，再者，非酮性高血糖症可能就是壓

倒病患的最後一根稻草。
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