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Ozet: ACTH'ya bagh hiperkortizolizm (Cushing hastalig1)
ile ektopik ACTH salinimina bagli Cushing sendromunun
klinik, biyokimyasal ve radyolojik bulgular1 genellikle
birbirinden ayirtedilememektedir. CRH stimulasyon testi
ile birlikte bilateral inferior petrozal siniis 6rneklemesi,
ayirial tanida ve hipofiz mikroadenomlarinin cerrahi
oncesi lokalizasyonunda yararh bir testtir. Bu olgu
sunumunda, CRH stimulasyon testi beraberinde inferior
petrozal sintis orneklemesi yapilarak Cushing hastalig
tams1 koyulup, cerrahi olarak tedavi edilen bir hastadan
ve konuyla ilgili literatiirden bahsedildi.

Anahtar Kelimeler: CRH stimiilasyon testi, Cushing
hastalig, inferior petrozel siniis drnekleri

Abstract: The clinical, biochemical, and radiographic
features of ACTH-dependent hypercortisolism (Cushing’s
disease) are often indistinguishable from those of ectopic
ACTH-dependent Cushing’s syndrome. Bilateral inferior
petrosal sinus ACTH sampling with CRH stimulation is a
useful test for differential diagnosis and preoperative
location of pituitary microadenomas. This report presents
a patient with Cushing's disease diagnosed by inferior
petrosal sinus sampling and CRH stimulation, and treated
surgically.
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GIRis

ACTH'ya bagh Cushing sendromu; ACTH nin
hipofizde fazla tiretilmesinden (Cushing hastalig1),
ya da ektopik ACTH salgilanmasindan kaynaklanir.
Cogu zaman bu iki klinik durumun, semptomatoloji,
laboratuvar ve radyolojik olarak ayrimi giig
olmaktadir. Kesin Cushing hastalig1 tanisi alan
hastalarda, hipofize yonelik CT %60, MRI %75
oraninda tam koydurucu olmakta, ACTH salgilayan
tiimorler, hastaligin baslangicindan itibaren yillarca
gizli kalabilmektedir. Bu nedenlerle, klinikte ayirici
tan1 amacli degisik endokrinolojik testler
kullanilmaktadir (1,2).

Bu yazida, deksametazon supresyon testleri ile
Cushing hastalig1 tanis1 alan, radyolojik yontemlerle
hipofizdeki patoloji gosterilemeyip, lokalizasyon ve
lateralizasyon amacli kortikotropin salici hormon
(CRH) stimiilasyonu ile inferior petrozal siniis
orneklemesi (IPSS) yapildiktan sonra cerrahi olarak
tedavi edilen bir hastadan ve bu konuyla ilgili
literattirden bahsedildi.

OLGU SUNUMU

43 yasinda erkek hasta, klinigimize halsizlik,
kilo alma, kan basinci yiiksekligi nedeniyle
basvurdu. Oykiisiinden; yaklasik 10 yildir, degisik
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antihipertansif ilaglarin kullanimina ragmen 220/160
mmHg'ya kadar yiikselen kan basinc degerleri
oldugu, son 10 y1l iginde 6zellikle boynunda ve karin
gevresinde yaglanma seklinde 12 kg kilo aldig, son
bir yildir da halsizlik, uyku hali, cinsel istekte
azalmasi oldugu 6grenildi.

Ozgegmisinde 6zellik yoktu. Soygegmisinde;
ailede koroner arter hastalig oykiisii mevcuttu.

Fizik Incelemesinde; Viicut sicakligi: 36.4°C,
Nabiz: 80/dk ritmik, S: 22/dk, TA: 135/90 mmHg
(ayakta sag kol), 150/90 mmHg (yatarak sag kol)
Genel durumu iyi, biling acik, koopere, oriente,
aydede yiizii, bufalo horgiicii, supraklavikular
bélgede ve karin gevresinde yag toplanmasi vardi.
Diger sistem muayene bulgular1 normal
sinirlardaydi.

Laboratuvar bulgularinda; CBC, ESR, periferik
yayma, idrar tetkiki, kan biyokimyasi, EKG normal
siirlarda olan hastanin hormon tetkiklerinde; GH,
FSH, LH, TSH, DHEA-S, 24 saatlik idrarda VMA,
metanefrin, normetanefrin, SHIAA diizeyleri normal
olarak bulundu. ACTH: 97 pg/ml (N:10-60 pg/ml),
bazal kortizol:23.1 mg/dl (N:7-21 mg/dl), geceyarisi
kortizoli: 18.9 mg/dl (N: 3-12 mg/dl) idi. Bazal
kortizol degerinin yiiksek olmasi ve ayn1 zamanda
ditirnal ritmin bozuklugu goéz oniine alinarak
deksametazon supresyon testlerine gecildi. 1 mg
deksametazon sonrasi bazal kortizol:19.2 mg/dl, 2
mg deksametazon sonrasi bazal kortizol:14.4 mg/dl
idi. Yeterli supresyon saglanamadig1 icin ytiksek doz
deksametazon supresyon testi yapildi ve 8 mg
deksametazon sonrasi bazal kortizol:6.18 mg/dl
olarak bulundu. Bu sonuglarla hastada hipofiz
kaynakli ACTH’ya baglh hiperkortizolizm yani
Cushing hastalig1 diisiiniildii. Yapilan abdominal
CT’de de bu taniy1 destekler sekilde bilateral surrenal
hiperplazi bulundu. Ancak hipofize yonelik
radyolojik incelemelerde; yan kafa grafisinde bir
ozellik olmadig: gibi kontrastli kranial CT ve
gadolinyumlu hipofiz MR'larinda da patolojik bulgu
saptanamadi. Radyolojik yontemlerle gosterilemeyen
olas1 hipofiz mikroadenomunu lateralize etmek
amaciyla CRH stimiilasyonu esliginde, inferior
petrozal sintis 6rneklemesi yapilmasina karar verildi.
Her iki inferior petrozal siniis, perkiitan femoral yolla
kateterize edildi. Bazal ACTH igin sag ve sol petrozal
sintislerden ve periferik venden 6rnek alindiktan
sonra 1 mg/kg dozunda ovine CRH, periferik
venden infilize edildi. 1nf1'.izyon sonrasi 2, 3, 5 ve 10.
dakikalarda her iki petrozal sintisten ve periferik
venden ACTH igin 6rnek alind1 (Tablo I).
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Tablo I. CRH Stimiilasyonu sonrasi IPSS test
sonugclari

ACTH | Periferik ven | Sag inferior Sol inferior
(pg/ml) petrozal siniis | petrozal siniis
Bazal 38.8 229 35

2.dk 38.5 > 1950 41.2

3.dk 36.4 > 1950 51.8

5.dk 48.8 > 1950 61.3

10. dk 63.1 > 1950 70.3

Testin hipofiz kaynakli ACTH salinimi
yoniinden anlamli kabul edilebilmesi igin, sag veya
sol petrozal sintisten alinan bazal ACTH nun periferik
vendeki degerin en az iki kat1 olmasi, CRH
stimiilasyonu sonrasi 2, 3, 5. dakikalardaki sag veya
sol petrozal siniis degerlerinin, periferik vendeki
degerin en az iig kat1 olmas: gerekmektedir. Ayrica
hipofiz mikroadenomunun lateralizasyonunda,
petrozal siniis 6rnekleri arasindaki oranin en az 1.4
olmasi anlamh kabul edilebilir.

Bizim hastamizda, sag petrozal sintisten alinan
ornekler bu kosullar1 sagladigindan; hipofiz sag
yerlesimli mikroadenom oOntanisi ile hasta
Norosiriirji boliimiince opere edildi. Transsfenoidal
yolla girilerek hipofiz dokusu iginde sag yerlesimli
mikroadenom eksize edildi. Postoperatif, eksize
edilen dokunun patolojik incelemesi de taniyi
dogrulayan hastanin operasyon sonras: poliklinik
kontrollerinde yakinmalarinin ve cushingoid
gortniimiiniin diizeldigi, TA 6lc¢iimlerinin, kontrol
ACTH, bazal kortizol degerlerinin normale dondiigii
gozlendi. Hasta halen Endokrinoloji ve Norosirurji
Boliimlerince ayaktan takip edilmektedir.

TARTISMA

Cushing sendromunda; ACTH bagimh spontan
hiperkortizolizm olgularinin ayirici tanisi bazen zor
olabilir. Santral veya ektopik etiyolojinin
belirlenmesinde; bizim hastamizda oldugu gibi
MRI"in dahi hipofiz adenomlarini tespit edememesi,
ilave tetkiklerin yapilmasimi gerekli kilar. Hipofiz
kaynakli ACTH’ya bagimli hiperkortizolizm
(Cushing hastaligy) ile ektopik ACTH sendromu
ayiriminda yiiksek doz deksametazon supresyon
testi kullanilir. Ancak bu testin gtivenilirligi %100
degildir. Yiizoniki ACTH bagimli Cushing
sendromlu hastada yapilan bir calismada IPSS ile
ACTH seviyelerine bakilarak simiflandirma yapilmis
ve %15.2 ektopik ACTH sendromu, %84.8 Cushing
hastaligi bulunmustur. Bu hastalarda standart
kriterler alindiginda, Cushing hastalig: tanisinda







