
摘要

导言：改善亨廷顿氏病（HD）的症状和体征对治疗至关重要，但却具有挑战性且难以实现。运动症
状（如舞蹈症）的药物治疗可能会对疾病表型的其他方面（如情绪和认知）产生有利或不利的影
响。同样，针对行为问题的药物治疗也可能改变运动表型。有时，协同效应可以在接受务实的多药
理疗法的患者中，新出现的主诉可能源于在接受实用多药治疗的患者中，新出现的主诉可能源于这
也是需要考虑的一种可能性。建议清楚、准确地描述目标体征和症状（如舞蹈症、肌阵挛、运动迟
缓、帕金森病）、或肌张力障碍）。随机对照试验（RCT）的证据有限。

因此，德国神经病学学会（DGN）为德语国家编写的指南有意超越了研究性临床试验的证据，旨在综合研
究性临床试验的证据和经验丰富的临床医生的建议。
建议 对舞蹈症的一线治疗进行了认真讨论，并指出在处方实践中更倾向于使用噻必利而不是特拉苄嗪。
对于严重的舞蹈症，将两种具有突触后作用模式（如噻必利）和突触前作用模式（如四氯苯嗪）的抗多
巴胺能药物联合使用可能是一种有益的策略。这两类化合物的镇静副作用都可用于改善睡眠，前提是最
高的晚上服用利培酮。利培酮在某些情况下可改善易激惹，但也可改善舞蹈症和睡眠障碍。奥氮平有助
于治疗体重减轻和舞蹈症，喹硫平是一种具有抗抑郁作用的情绪稳定剂。
结论 由于大多数 HD 患者同时伴有不同的运动症状和不同的精神/行为症状，因此治疗应因人而异。
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导言
本指南是德国神经病学学会亨廷顿舞蹈症对症治疗方
案指南的简短节选和翻译版本。本指南的完整版（德
文 ） 可 在 德 国 神 经 病 学 协 会 （ Deutsche
Gesellschaft für Neurologie ） 网 站
（ www.dgn.org/leitlinien ） 和 AWMF
（ Arbeitsgemeinschaft wissenschaftlicher
Medizinischer Gesellschaften）上查阅。
AWMF登记号：Is 030/028；准则级别：S2k；最

近更新：2022年11月24日；有效期至：2022年11
月24日：S2k；最后更新日期：2022 年 11 月 24
日；有效期至 2027 年 11 月 23 日：2027 年 11
月 23 日 ； 来 源 ：
https://register.awmf.org/de/leitl
inien/detail/030-028
本指南已获得德国神经病学协会 (DGN) 和德国精神

病学、心理疗法和心身医学协会、德国人类遗传学协
会、瑞士神经病学协会、奥地利神经病学协会的批
准，并通过了德国 HD 协会 (Deutsche Huntington
Hilfe e.V.) 的审核。

有什么新消息？

许多 HD 患者对疾病的早期以及进展中的行为、认知
和运动症状和体征视而不见。因此，在可行的情况
下，最好进行全面的病史采集，包括从熟悉亨廷汀基
因扩增突变患者/携带者的知情人那里收集信息（"旁
证病史采集"）。缺乏意识似乎是 HD 的一个显著特
征，而且在许多情况下，似乎与刻意回避承认症状或
抑制体征无关（共识度 91%）。在本指南中，我们
的目标是提供有助于做出知情护理决定的见解，并针
对本指南中涉及的普遍临床问题概述各种潜在的治疗
策略。

指导方针详情
本指南的建议是通过德尔菲程序（所有建议的共识度
大于 75-95%），经过两轮投票确定的。所有未单独
说明共识强度的声明的共识强度均大于 95%。

肌张力亢进/运动过缓
对于胆碱能亢进症的药物治疗，目前有 D2/D3 多巴
胺受体拮抗剂（如噻必利）和囊泡单胺转运体 2
（VMAT2，如四苄嗪）抑制剂。目前，VMAT2 抑制
剂的 RCT 数据质量最好[18]。然而，四肼苄嗪的副
作用是抑郁

这与临床相关，因为 HD 患者容易抑郁 [37]。目前
还没有比较性研究（比较头对头化合物短期和长期抑
制过度运动的能力）。因此，无法就最佳医疗实践提
出循证建议 [9、10、31、38、43、44]。
自 20 世纪 70 年代以来，噻必利一直被用于治疗

运动障碍（包括 HD），虽然近期缺乏符合当今质量
标准的 RCT 或临床研究，但多年的临床实际经验足
以抵消这一不足。由于副作用，尤其是锥体外系症状
（肌阵挛、帕金森病）和行为症状（抑郁）方面的副
作用较好，德尔菲小组一致认为应考虑将替必利作为
一线治疗药物。
如果不能耐受或不能有效地使用替必利治疗，建议

使用特拉苄嗪（联合使用或单药治疗）。将两种抗多
巴胺能药物--噻必利（突触后）和四氯苯那嗪（突触
前）--联合使用，可能有助于减少各自化合物的剂
量，从而减少副作用。目前还没有关于联合疗法的研
究（见表 1）。
此外，还可以使用其他抗精神病药物。奥氮平（最

多 30 毫克/天）在三项小型公开研究中的两项中显
示出良好的效果[9, 10, 43, 44]。至于喹硫平、佐替
平、齐拉西酮和阿立哌唑，只有一些小型研究和病例
报告描述了它们对运动功能的有益影响[9, 10, 43,
44]。一项小型研究比较了阿立哌唑和四苯那嗪的抗胆
汁淤积疗效，结果显示两者具有类似的抗胆汁淤积疗
效[11, 14]。关于利培酮，使用去势制剂后对运动和
心理功能有好处[9, 10, 32, 43, 44]。这种益处也可
能是由于改善了精神运动性躁动，从而对亢进症产生
了有益的影响。氯氮平不能减轻舞蹈症[9、10、
43、44]。
许多其他研究对传统的多巴胺受体拮抗剂（三氟哌

啶醇、硫普罗帕嗪、吩噻嗪、三氟哌嗪、奋乃静、氯
丙嗪、美培酮）进行了调查，结果显示没有明确的效
果，因此不应使用这些药物[10]。不过，几项二级研
究显示氟哌啶醇有效[9、10、43、44]。
由于抗胆碱药可能会进一步减慢预期/自主运动，而

且运动过少/过缓是 HD 的常见症状，因此应慎用所
有抗胆碱药，并应主要用于主观上致残的运动过缓
（如有必要，应从非常小的剂量开始，如仅半片；
[26]）。抗胆碱药处方的影响以及抗胆碱治疗的成功
与否只有在以下情况下才会显现出来
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表 1 用于治疗亨廷顿舞蹈症运动过缓的化合物清单

药物 剂量重要的潜在副作用

四苯嗪起始 剂量：2×12.5 毫克
目标剂量：每天最多 3 × 75 毫
克 每日最大剂量 ~ 200 毫克
如果出现镇静副作用，可考虑将药物分成四种不同
剂量，主要剂量作为夜间用药

开始 剂量：2×50 毫克
目标剂量：最多 4 × 300 毫克亲 Tag
最大剂量每日剂量 ~ 300 至 1000 毫克。
一项研究使用的每日剂量高达 3000 毫克
如果出现镇静副作用，可考虑将药物分成四种不同
剂量，主要剂量在夜间使用

抑郁/躁狂症、镇静、睡眠障碍、
和锥体外系副作用、帕金森病、运动迟缓 神经安定
剂恶性综合征的罕见病例
请勿与 MAO 抑制剂合用！

与另一种经典药物相似的副作用
多巴胺 D2 受体拮抗剂，尤其是镇静和帕金森症

非典型神经安定药，如利培
酮、奥氮平和阿利哌唑

与精神病适应症相似 仅有较小规模的研究和病例报告
偶尔监测帕金森病的冲动性和
阿立哌唑的冲动控制障碍
(利培酮也可能有助于治疗易怒症；奥氮平也可能有助
于治疗体重减轻）。

氟哌啶醇与精神科适应症 类似 5 至 10 毫克/天（晚间剂量），足以应
付大多数病例

金刚烷胺每日剂量 100 至 400 毫克（分 2 至 4 次单次服用）

经典的副作用
多巴胺受体拮抗剂，特别是
帕金森病
非首选药物
对有精神病或攻击行为的病例可能有用
数据部分相互矛盾精神病！(共识度 80）

丙戊酸钠 效果与剂量有关， 罕见于肌阵挛性运动过度（动作肌阵挛；[6, 10,
53])

左乙拉西坦每天最多 2 × 1500 毫克 仅有少量研究和病例报告帕金森氏症、
镇静、认知障碍、易激惹！

Bonelli 和 Hofmann [9]、Bonelli 和 Wenning [10]、Brusa 等人[11]、Ciammola 等人[14]、亨廷顿研究[30]、Killoran 和 Biglan [38]、Mestre 等人
[43, 44].

这需要一定的延迟，即噻虫嗪和四螨嗪需要四至六周
的治疗期。因此，剂量的增加和减少应循序渐进，同
时考虑到延迟效应。
鉴于经常观察到具有抗胆汁淤积功效的化合物会产生

镇静副作用，在极端情况下可能会加剧昼夜节律的逆
转（共识强度为 91%），因此抗胆汁淤积药物的主
要剂量应作为夜间用药。
由于在 HD 晚期往往会出现运动迟缓-僵直表型，因

此减少抗多巴胺能化合物的剂量或改用运动迟缓/运
动迟缓副作用风险较低的制剂可能会有所帮助。减少
抗多巴胺能药物的剂量也可改善吞咽功能。
有关金刚烷胺抗胆囊炎疗效的数据相互矛盾，但金

刚烷胺似乎具有抗胆囊炎的作用，尤其是在副肿瘤性
胆囊炎中[10, 25]。
左乙拉西坦也被认为有帮助 [10；共识强度

90%]。

目前还缺乏美金刚的有效性证据[47]。乙基-EPA
在治疗 6 个月后运动症状没有改善[10]。欧洲的一
项 III 期研究证实了这一阴性结果 [19]。磷酸二酯酶
10a 抑制剂 PF-02545920 对临床症状和体征的改
善未能得到证实，主要终点也未达到[17]。
四氢大麻酚和纳比隆等大麻素被认为可能有助于治

疗运动症状和体征[5, 13, 16]。在一项为期 12 周的
随机双盲交叉安慰剂对照试验研究中，四氢大麻酚安
全且耐受性良好，但无交感神经效应（[46]，共识强
度 90%）。
深部脑刺激是实验性的，只能在临床研究中使用。

德国一项关于深部脑刺激的小型试点研究显示，在对
部分患者进行 GPi/GPe 刺激后，其舞蹈症症状有所
改善[63]。由 DFG 和 CHDI 基金会资助的一项关于
深部脑刺激的 RTC 正在进行全面分析。根据
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初步结果显示，该临床试验的主要终点（手术后 12
周的 UHDRS 评分，比较刺激开启与刺激关闭）未达
到（2022 年 3 月 3 日，第 17 届高清治疗学年会
演 讲 ， CHDI ， 棕 榈 泉 ； DRKS S00006785 ，
Eudamed 编号：CIV-13-12-011770；共识强度
90% ） 。 CIV-13-12-011770 ； 共 识 强 度 为
90%）。在两种研究臂中，一些参与者的舞蹈症评分
似乎都有所改善，包括刺激关闭的参与者。一项荟萃
分析报告显示，在注射修复性脑移植后，UHDRS 总
分没有发生显著变化，而深部脑刺激则大大减少了舞
蹈症的发生。根据这项荟萃分析的专家意见，GPi-
DBS 应考虑用于以舞蹈症程度为主要治疗难题的病
例，因此应选择性使用[39]。
在亨廷顿研究小组（Huntington Study Group）

的 一 项 III 期 试 验 中 ， 氘 改 性 四 苯 嗪
（deutetrabenazine 或 SD-809）可减轻舞蹈症
[30]。目前，这种药物是否以及何时在德国/欧洲获
得批准尚待明确。同样，在 KINECT-HD 研究
（ NCT04102579）中显示舞蹈症有所改善的
Valbenazine 目前也未在欧洲/德国上市（2021 年
12 月 8 日 新 闻 稿 ；
https://www.prnewswire.com/news-
releases/neurocrine- biosciences-announces-
positive-phase3-data-for-kinect-hd-study-
evaluating-valbenazine-for-chorea-assoc iated-
with-huntington-disease-301439605.html）。

肌阵挛
特别是丙戊酸，还有氯硝西泮、左旋拉西坦或吡拉西
坦，都曾被用于治疗（作用型）肌阵挛 [6，53]。

磨牙
磨牙症可能是神经安定剂或 SSRIs 的副作用，也可能
是 HD 自然病史的一部分 [49]。减少这类药物的剂
量，或在肌肉注射肉毒杆菌毒素和咬合夹板可能会有
所帮助[6]。

肌张力障碍
HD 肌张力障碍的治疗具有挑战性。有人建议使用小
剂量的四苯嗪[35]，以及氨他定、巴氯芬、替扎尼丁
和氯硝西泮。肉毒杆菌毒素注射或脑深部刺激疗法还
没有足够的经验。应慎用抗胆碱能药物（例如，如果
怀疑抗多巴胺能药物有副作用，可试用），并注意可
能出现的认知或精神方面的副作用。一个小型病例系
列描述了大麻素（如四氢大麻酚或屈大麻酚；[54]）
对肌张力障碍的潜在益处。

运动过少/过缓、僵直、震颤
一些病例报告显示，左旋多巴、金刚烷胺或普拉克索
能改善病情[10]。多巴胺受体激动剂可能对运动迟缓
的患者和小儿/青少年发病的 HD 患者有帮助，因为
这些患者可能没有舞蹈症。据报道，一些吞咽困难的
患者在使用罗替戈汀贴片治疗后情况有所改善。应考
虑到药物可能引起的副作用--精神病。对于精神病患
者，氯氮平或喹硫平是最不可能导致运动迟缓恶化的
抗精神病药物。

并发症：流涎增多
唾液分泌增多可能是抗多巴胺药物治疗的副作用之
一，如果出现吞咽困难，可能会增加吸入性肺炎的风
险。三环类抗抑郁药（如阿米替林或咪唑斯汀）、哌
仑西平、盐酸波那普林（索莫德伦）或东莨菪碱贴片
可减少唾液分泌。副交感神经溶解剂，如口服几滴阿
托品或向唾液腺注射肉毒杆菌毒素可能会有帮助。由
于抗胆碱能药物可能会对认知或精神产生副作用，因
此应谨慎使用。

抑郁症
抑郁症是 HD 常见的临床症状（共识度 91%）。自
杀率升高已得到充分证实，而在有自杀（频繁）史的
家庭中，自杀风险可能更高。临床诊断时间（发病初
期）和病情对独立生活造成功能性影响的时间被认为
是自杀风险增加的阶段。因此，应经常对自杀倾向进
行评估[6]。冷漠和失去动力可能是抑郁症的症状，
也可能是抗多巴胺能药物的副作用（药源性抑郁），
还可能与药物治疗无关，是 HD 自然史的一部分。冷
漠通常会随着病程的延长而加重。
几乎没有任何关于治疗 HD 精神健康问题的 RCT 或

对照研究数据。因此，建议以专家意见为基础。一般
来说，治疗方法与精神病治疗原则并无不同。应避免
使用 MAO 抑制剂（例如，禁用四苯嗪）。
SSRIs，尤其是文拉法辛[29]似乎对严重抑郁发作

的患者有效。对于抑郁症和睡眠障碍（可能是神经变
性过程的一部分）患者，使用米氮平和米安色林
[6]，也可能使用褪黑素或褪黑素激动剂[1]、
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61] 推荐使用。应避免使用强效抗胆碱能的三环类抗
抑郁药，或仅使用低剂量，因为它们可能会对过度运
动和认知能力产生副作用。不过，三环类抗抑郁药
可能对患有睡眠障碍并同时伴有唾液分泌过多的患者
有帮助。
对于轻度抑郁症患者，使用舒必利（每天 50-600

毫克）进行抗抑郁治疗可能会有帮助，舒必利是一种
近乎选择性的 D2 拮抗剂，可改善过度运动。由于舒
必利在 200 毫克/天的低剂量范围内主要抑制突触前
多巴胺 D2 受体，因此可能对动机产生影响。迄今为
止，有关 HD 抗抑郁治疗的 RCT 还很少。一项针对
非抑郁的 HD 患者的氟西汀随机、双盲、安慰剂对照
的小型研究表明，氟西汀对总功能能力（TFC）和标
准化的神经、认知和行为评分的影响为阴性[15]。天
麻素对焦虑抑郁和躯体化主诉可能有帮助，但经验有
限。在 HD 动物模型中，噻奈普汀可改善髋丘脑的突
触可塑性 [2，64]。
对于严重的难治性抑郁发作患者，可以使用电休克

疗法（ECT）[6]。然而，电休克疗法可能会导致短期
记忆力严重受损（Con- sensus strength 91%），
因此只能在特殊情况下使用。

冷漠
淡漠是 HD 最常见的精神症状 [60]。HD追踪研究发
现，淡漠与疾病进展之间存在相关性[57]。迄今为
止，还没有基于证据的治疗方法来治疗 HD 患者的淡
漠症。个别患者使用了安非他酮和莫达非尼。然而，
一项 II 期研究（NCT01914965）未能证明安非他
酮治疗淡漠的疗效[22]。缺乏动力可能是抑郁症的症
状，也可能是抗多巴胺能化合物的副作用（药源性抑
郁症；见上文）。在提供心理教育信息以帮助 HD 患
者在日常生活中相处时，应将冷漠作为 HD 的临床特
征之一与患者亲属进行讨论。建议进行个性化的认知
训练和有条理的日常生活[3, 6]。
一项有 16 名参与者参加的小型开放标签研究报告

称，在使用卡利普嗪（一种非典型神经安定剂和 D3 选
择性 D2/D3 受体部分激动剂）治疗期间，抑郁和冷
漠症状有所改善，一些认知任务也有所改善（[45]；
共识强度 91%）。

强迫症状
就HD而言，根据ICD-10的定义，大多数患者不会表
现出典型的强迫行为。在 HD 患者中，重复行为通常
代表着坚持不懈，"坚持 "特定的心理过程和日常习
惯；相反，如果强迫欲望没有得到满足，就会出现重
复行为的冲动或内心紧张加剧（"强迫症 "诊断的必要
条件），这种情况很少见。迄今为止，还没有发表过
对照治疗研究。可以考虑尝试使用 SSRIs（尤其是焦
虑症患者）、抗精神病药物（如奥氮平和利眠宁）、
情绪稳定剂和氯米帕明[3]，以及针对个别病例的心
理治疗或行为治疗[6]。据描述，金刚烷胺对一名严
重顽固症患者有帮助[38]。

恐惧、激动
对于症状轻微的患者，可以使用草药、抗焦虑药（如
丁螺环酮、羟嗪）、非三环类抗抑郁药（如米氮平）
和抗胆碱能副作用小的镇静抗抑郁药。
对于焦虑抑郁症状，使用 SSRI 或 SNRI（如文拉法

辛）可能会有帮助（建议谨慎：尤其是在初期，症状
可能会加重；[6]）。使用阿米替林和地西泮治疗 HD
[10]，也有报道称使用奥匹哌醇可改善焦虑和躯体形
式症状[62]。与所有三环类药物一样，必须考虑抗胆
碱能药物的副作用。根据效益-风险评估，使用苯二氮
卓类药物或苯二氮卓受体激动剂（唑吡坦、佐匹克
隆）是合理的，尤其是在疾病的晚期。必须考虑到耐
受性和反弹效应的产生。

易怒、攻击性行为、性障碍、激动行为
易激惹和攻击性是护理 HD 患者的常见问题。据报
道，使用抗精神病药物（尤其是利培酮）、丙戊酸
钠、苯二氮卓类药物、β-受体阻滞剂（丙吡洛尔）、
SSRI（可能与米氮平或米安色林联合使用）以及丁螺
环酮治疗后，情况有所改善 [6, 10, 20, 37, 51,
59]。利用协同效应可能会有所帮助。利培酮在某些
情况下不仅能减轻易激惹性，还能改善睡眠障碍。奥
氮平对减轻体重和治疗舞蹈症也有帮助，喹硫平也可
用作情绪稳定剂，并具有额外的抗抑郁作用。
需要注意的是，SSRIs（特别是在治疗初期）会加重

内心的紧张和烦躁。在这种情况下，额外服用
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服用苯二氮卓类药物 1-2 周可能会有帮助[3]。此
外，稳定情绪药物和拉莫三嗪、锂或卡马西平也有帮
助[20, 38, 41, 56]。
左旋倍他索（滴剂或去甲）、左旋美丙嗪和氟哌啶

醇 [20, 27, 41]可能对严重的易激惹和攻击行为有
帮助。目前尚无治疗 HD 患者易激惹的 RCT 研究。
仅有使用大麻素（如屈大麻酚）的病例报告[54]。
在个别情况下，行为管理技巧很有帮助，例如在发

生冲突时分开而不是争吵、转移注意力以及制定常
规。此外，低效神经安定剂也可能有益。至于吸入性
神经安定药物氯沙平是否有帮助，还需要充分探讨。
露阴癖很少发生，但在一个病例中使用利普瑞林

（leuprorelin）治疗取得了成功。有报道称，在其他
痴呆症患者中使用甲羟孕酮、醋酸环丙孕酮（注意：
增加脑膜瘤的风险）和非典型神经安定药（作为冲动
控制障碍的一部分）治疗性欲亢进。SSRI（大剂量，
如果有顽固性思维和行为）和氯米帕明可能会有帮助
[10, 33, 36, 58]。
抑郁发作往往会导致性欲减退。另一方面，性功能

障碍是公认的 SSRIs 的潜在副作用[6]。
对于躁动行为，应寻找原因，如疼痛、便秘、排尿

问题导致膀胱过度充盈或环境因素（建议采取刺激屏
蔽措施；[6]）。

精神病
应使用抗精神病药物治疗精神病症状。目前还没有关
于治疗 HD 精神病的 RCT 和正式研究。有临床经验
的药物包括氟哌啶醇、奥氮平、阿立哌唑、利培酮、喹
乙醇、氯氮平和氨磺必利。可能会出现锥体外系运动
副作用，尤其是在使用氨磺必利、氟哌啶醇和利培酮
（大剂量）治疗后。氯氮平可用于重度精神病，因为
这种药物引起的锥体外系运动副作用较少（尤其是对
运动迟缓的青少年 HD 患者）。需要采取预防措施，以
便及早发现危及生命的副作用（如定期检查血细胞计
数；"控制使用 "规则）[3]。

痴呆症
迄今为止，由于缺乏研究性临床试验，因此无法提供
循证治疗建议。没有证据支持使用美金刚。胆碱酯酶
抑 制 剂 无 效 [9, 10, 42-44] 。 Latrepir- din
（Dimebon）对认知或功能没有改善[24]。

语言治疗和职业治疗以及认知训练可能会有所帮助
[6]。

睡眠障碍
大约三分之二的 HD 患者患有睡眠障碍。病因多种多
样。有些患者可能在抑郁发作的情况下出现睡眠障
碍。这些患者应在夜间服用镇静抗抑郁药（无明显抗
胆碱能副作用）。
有时，睡眠障碍的发生是因为抗过度兴奋药物在白

天产生镇静副作用，而昼夜颠倒。在这种情况下，如
果主要剂量在夜间使用，利用这些药物的镇静副作用
来诱导睡眠可能会有所帮助。这种给药方法也有利于
治疗夜间的干扰性高激越。
对于与疾病相关的昼夜节律改变，褪黑素或镇静抗

抑郁药（如米氮平和米安色林）、曲唑酮或抗组胺药
可能会有帮助。病情较轻的患者可以使用草药（如缬
草、柠檬香膏、西番莲、薰衣草）。应避免或仅在短
时间内使用镇静剂，因为有可能产生习惯性反应[3,
6]。

体重减轻、吞咽困难、呕吐、便秘 HD 患者经常会出现
分解代谢，因此需要补充高热量食物，每天可能需要
进食六到八餐和/或高热量食物补充剂。在吞咽困难
的情况下，增稠流质食物会有所帮助。在某些情况
下，早期经皮内窥镜胃造口术（PEG）系统可能会改
善生活质量。建议尽早与患者及其亲属讨论是否需要
PEG 系统。由于胃的吸收能力有限，在疾病晚期接受
PEG 营养的患者可能会出现反复呕吐和反流。使用输
液器持续进行 PEG 营养、用水稀释高热量食物或将
饭菜适当分成几小份可能会有帮助。此外，稍微抬高
上半身（约 30 度）对反流引起的呕吐也有帮助。此
外，肌阵挛型膈肌运动过强也可能是反复突发呕吐的
原因。在这种情况下，增加肌阵挛膈肌运动亢进症患
者的抗过度运动药物或丙戊酸钠可能会有帮助。另一
方面，减少神经抑制剂对反复呕吐也有帮助[6]。应始
终将药物治疗的副作用视为可能的原因。胃反流患者
应使用质子泵抑制剂[4]。
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便秘可能是自主神经系统受累的一部分，也可能是
药物治疗的副作用，还可能是因为卧床不起。在这些
情况下，可能需要使用泻药和程序来改善便秘。建议
患者进食高纤维食物（如麦麸、洋车前子壳、亚麻
籽）、适量饮水（每天 1.5-2 升）和体育锻炼。应建
议患者避免抑制排便冲动。急性功能性便秘和慢性便
秘可使用麦角醇（如 Movicol）、皮磷酸钠、比沙可
啶或普鲁卡必利。

疼痛
大多数 HD 患者对疼痛和温度的敏感性似乎都会降
低。如果患者的行为突然发生变化，或者运动过激和
精神运动躁动突然加剧，则应排除痛觉疼痛的可能原
因（如跌倒后骨折或泌尿道、胆囊或牙齿感染，包括
牙龈炎）。晚期患者的牙科治疗通常需要在全身麻醉
的情况下进行[6]。

出汗
一些患者抱怨说，多汗对他们和护理人员来说是一种
折磨。首先，应检查药物治疗是否可能产生副作用。
应排除荷尔蒙状态的变化或代谢疾病（如甲状腺功能
亢进）、感染或心理变化（如焦虑症和戒断症状）。
这些症状也可能是自律神经失调的一部分。鼠尾草提
取物（胶囊或茶）可能会有帮助。抗胆碱能药物或皮
下注射肉毒杆菌毒素 A 很少适用。

尿失禁
有时，HD 患者会出现 "突发性排尿困难"，即突然排
尿而没有尿意，并且在膀胱完全排空之前无法停止排
尿。抗胆碱能药物通常不起作用，而卡马西平（200
毫克/天）可能有效[10]。主观尿急（加上频繁/持续
（不成功）上厕所）是 HD 晚期的常见症状。泌尿科
干预措施往往不成功。行为治疗方法（从每小时上一
次厕所开始，逐渐 "拉长 "间隔时间）在住院治疗中
很有帮助。

其他非药物疗法
除药物治疗外，对症治疗还应包括心理治疗等方法、

心理支持、物理治疗、职业治疗和语言治疗 [6, 37,
48]。

物理治疗
有证据表明，物理治疗干预可以改善 HD 患者的体
能、运动功能和步态[48]。根据 2020 年发布的物
理治疗建议，HD 患者的治疗方法可包括以下方面：
单独或结合力量训练进行有氧训练，以提高体能和

运动技能；进行超级步态训练，以改善步态的空间和
时间特征。此外，有微弱的证据表明，体能训练可以
改善平衡能力，但不会降低跌倒的频率。吸气和呼气
训练可改善呼吸功能和能力。训练转移、从地上爬起
来，以及为护理人员提供参与体能活动的策略，可以
改善中期 HD 患者的表现。专家们对在 HD 晚期使
用 定位装置、调整座椅和培训护理人员已达成共识。
其他描述通过物理治疗改善步态灵活性的出版物也证
实了这一点[8]。

言语治疗
随着病情的发展，HD 患者的交流能力会越来越差
[23]。患者会出现构音障碍和吞咽困难的风险[28]。
吞咽困难是最严重的并发症之一，也是导致 HD 患者
死亡的主要原因 [40]。还应强调的是，评估吞咽困
难可能需要仪器诊断，如纤维内窥镜吞咽检查
（FEES）[34, 55]。因此，让语言治疗师参与 HD 患
者的多学科治疗至关重要。有皮质下巴症状的患者可能
会从言语训练中受益[12]。如果这些治疗师与护理人
员（包括来自不同医疗保健专业的护理人员）讨论病
例，就如何促进对话和社交互动提供建议，以优化对
HD 患者的护理，似乎也是有益的。

职业治疗
总体而言，只有少数研究涉及 HD 的职业疗法。认知
训练可能对认知障碍患者有帮助[6]。建议采取以症
状为基础的心理社会干预措施，如心理治疗、职业治
疗和体育活动，以稳定和维持日常功能。

康复
住院和门诊康复被认为是有帮助的[50]。加强有氧耐
力训练
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在一项为期 26 周的随访中，12 名患者的症状与自
然病史相比没有改善，但趋于稳定[21]。由于该研究
的队列较小，且缺少对照组（即未接受训练），因此
需要进行更广泛的对照研究来证实这些数据。

社会心理护理
应提供心理支持，以应对疾病或分子基因检测的结
果。此外，还应该有社会工作者提供支持，帮助他们
在复杂的官僚机构中申请并获得经济援助和护理支
持。在疾病早期，建议记录生前遗嘱和护理指示（例
如，在特别考虑 "植入胃管"、延长生命的医疗措施
（包括复苏和机械通气）等问题的情况下）。建议在
起草此类文件时向患者提供建议，并尽可能详细地描
述生前预嘱以及患者同意和不同意的程序信息。亲属
需要支持，并应了解支持性服务（如门诊护理、"预
防性护理 "的可能性）。如有必要，应提供心理治疗
支持。应向患者家属介绍地区性和全国性的人类免疫
缺陷病毒宣传团体和患者自助会议。

其他支持措施
这些措施包括亨廷顿椅（Halesworth 椅、 ROM
CareLine 轮椅）、防撞头盔、筑巢（与背部的 "床卷
"接触可缓解躁动）、基础刺激（舒缓的全身清洗、
刺激呼吸的摩擦 [7]）、负重毯、早期牙科护理
[52]。此外，还可使用独特的护理床（如 Mecoso
GmbH 或 CareLine [50]）。如果有跌倒倾向和步态
不稳，四轮助行器可能会有所帮助。助行器的使用应
与物理治疗师或职业治疗师讨论，最好在练习时进行
测试，因为患者可能会被助行器绊倒[6]。在帮助交
流方面，"eline spreekt "对严重听力障碍甚至失聪的
HD 患 者 很 有 帮 助 ：
http://www.elinespreekt.nl/de/。
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