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舞蹈病棘状红细胞增多症１例
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ｈｔｍｌ（２０１３０９２３）

　　［关键词］　 舞蹈病棘状红细胞增多症；诊断；鉴别诊断
　　［中图法分类号］　Ｒ７４２．２　　［文献标志码］　Ｂ
　　舞蹈病棘状红细胞增多症（ｃｈｏｒｅａａｃａｎｔｈｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＣｈＡｃ）是
一种罕见的常染色体隐性遗传病。常伴有棘红细胞增多，主要

临床表现为突发的、不规则的、类似亨廷顿舞蹈病样的不自主

运动以及特征性的口面部不自主运动，常导致牙齿磨损、舌咬

伤、发出怪声、构音障碍等。本科诊治１例，现报告如下。

１　临床资料

　　患者，女性，３６岁，因“言语不清、行走不稳３年余，加重半
年”于２０１２年１０月７日入院。患者于３年前无明显诱因出现
言语不清，行走不稳，伴不自主磨牙、不自主右肩耸动，余未诉

特殊不适；不影响日常生活，未就诊。近半年患者感言语不清、

行走不稳较前进一步加重，行走时容易跌倒，仍伴不自主磨牙、

耸右肩，影响日常生活，无明显肢体舞蹈样动作，无咬舌和咬指

头、发出怪声、吞咽困难等情况，进食时无明显诱发伸舌和躯干

部伸屈运动。既往史、个人史及家族史无特殊。

　　查体：患者上下牙冠变平，意识清楚，查体合作，言语含糊，
对答切题，四肢肌肉无萎缩，四肢肌力正常，四肢肌张力下降，

可见不自主磨牙，不自主耸动右肩，指鼻试验、闭目难立征阴

性，四肢腱反射减弱，双侧病理征阴性。辅助检查：颅脑 ＭＲＩ
示：双侧侧脑室前角稍增宽，尾状核萎缩。行焦虑自评量表

（ＳＡＳ）及抑郁自评量表（ＳＤＳ）示：重度焦虑、抑郁。脑电图示：
成人正常脑电图。血常规、大便常规、肾功能、血沉、甲状腺功

能、铜蓝蛋白正常。乙肝三对未见明显异常。抗Ｏ试验及类风
湿因子阴性。肝功能示：ＡＬＴ１０４ＩＵ／Ｌ，ＡＳＴ１２５ＩＵ／Ｌ。外周血
涂片可见棘红细胞（＞３％）。诊断：舞蹈病棘状红细胞增多
症。治疗：入院后给予口服苯妥英钠片 ０．１ｇ口服，３次／ｄ，枸
橼酸坦度罗酮 １０ｍｇ口服，３次／ｄ抗焦虑抑郁治疗。患者不自
主运动较入院明显减少出院。

２　讨论

　　舞蹈病棘红细胞增多症是一种罕见的神经系统变性疾
病，可累及多个系统。本病发病年龄８～６２岁，平均３５岁。临
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　　（上接２０４５页）
床表现为四肢突发的、不规则的类亨廷顿舞蹈病样动作，不自

主运动常累及口面部，导致咬舌和咬指头、发出怪声、吞咽困难

和构音障碍等。尤其食物诱发伸舌和躯干部伸屈运动几乎不

见于其他舞蹈症［１］。肌张力低下亦很常见。少数病例也可表

现为帕金森综合征［２］。以认知功能障碍、精神症状以及智力减

退等大脑皮质受损为主要临床表现者也较常见［３］。实验室检

查主要包括外周血涂片可见棘红细胞，一般棘红细胞比例在

３％以上才有意义，部分患者仅在疾病晚期出现棘红细胞［４］，故

未见棘红细胞不能除外此病。影像学表现主要是 ＣＴ或 ＭＲＩ
示侧脑室前角增宽，尾状核和豆状核萎缩，该患者颅脑ＭＲＩ示：
侧脑室前角稍增宽，尾状核萎缩。这与文献［５］报道相同。根
据典型临床表现和实验室检查发现棘红细胞一般可诊断。鉴

别诊断：①无β脂蛋白血症是一种常染色体隐性遗传性病，因
脂肪代谢障碍导致缺乏维生素Ｅ，临床主要表现为脊髓小脑变
性、周围神经病变及色素性视网膜炎。②泛酸激酶相关性神经
变性也是一种常染色体隐性遗传病。一般１０岁以后起病，因
铁代谢障碍，基底节区铁沉积，从而出现构音障碍，色素性视网

膜病。其颅脑ＭＲＩ显示特征性的“虎眼征”（苍白球区域低信
号影伴中心高信号影）。③亨廷顿舞蹈病则是一种常染色体显
性遗传病，常有家族史，无癫痫发作，无周围神经及肌病表现，

肢体舞蹈幅度大，无食物诱发伸舌，周围血红细胞一般无棘红

细胞发现。

　　该病目前缺乏有效治疗方法，主要针对舞蹈症状，采用药
物或者脑深部电刺激等方法予以对症治疗，并通过心理治疗、

功能锻炼及康复训练等进一步改善患者的症状。
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