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Santrauka

Áva das. Ek to pi nis ad re no kor ti kot ro pi nio hor mo no (AKTH) sin dro mas – 
tai re ta en dok ri ni në li ga, ku riai bû din gas AKTH ga mi nan tis na vi kas,
esan tis ne hi po fi zë je. Dël ne adek va èiai di de lës ek to pi nës AKTH sek re ci -
jos ið si vys to lë ti nis hi per kor ti zo liz mas – Ku ðin go sin dro mas, su si jæs su
ávai rio mis kom pli ka ci jo mis, di di nan èio mis mir tin gu mà. Pir miau sia pa -
si ren ka mas gy dy mas yra AKTH ga mi nan èio na vi ko ða li ni mas, to dël es -
mi në uþ duo tis yra ek to pi nës AKTH sek re ci jos ðal ti nio nu sta ty mas. Ne -
nu sta èius AKTH sek re ci jos þi di nio, hi per kor ti zo le mi jos kon tro lei ski ria -
mi me di ka men tai, slo pi nan tys kor ti zo lio sin te zæ ir sek re ci jà ant inks -
èiuose, bei so ma tos ta ti no ana lo gai.

Kli ni ki niø at ve jø pri sta ty mas. Pri sta to mi du ið skir ti niai at ve jai, 
kai pa cien tams, at li kus vi sus áma no mus ty ri mus, ne bu vo nu sta ty tas ek -
to pi nës AKTH sek re ci jos þi di nys. Pir ma sis pa cien tas 10 më ne siø bu vo
gy dy tas eto mi da tu, nes dël sun kios bûk lës rei kë jo grei tai su val dy ti hi -
per kor ti zo le mi jà, o ki ti me di ka men ti niai gy dy mo bû dai bu vo ne veiks -
min gi ar ba ne pri ei na mi. Pra ëjus dve jiems me tams dël li gos pro gre sa vi -
mo skir ta pa lia ty vi che mo te ra pi ja bei ok tre o ti das. Li ga sta bi li zuo ta, iki
ðiol pa cien tas gy do mas me ti ra po nu. Ant ra jam pa cien tui Ku ðin go sin -
dro mas nu sta ty tas, kai bu vo gy do mas nuo sep sio re a ni ma ci jos ir in ten -
sy vio sios te ra pi jos sky riu je. Ek to pi në AKTH sek re ci jos kil më pa tvir tin -
ta at li kus ty ri mus. Hi per kor ti zo le mi jos kon tro lë pa lai ky ta me ti ra po nu,
ta èiau jau iki li gos bu vu si pik ty bi në hi per ten zi ja ir di de lio laips nio pro -
tei nu ri ja lë më inks tø funk ci jos blo gë ji mà. Ið ti kus pas ku ti niam sep sio
epi zo dui, ið si vys të sep si nis ðo kas, dau gi nis or ga nø funk ci jos ne pa kan -
ka mu mas, pra dë ta he mo dia li zë. Bu vu si aukð ta AKTH kon cen tra ci ja su -
ma þë jo iki nor mos, ir tai lë më ant inks èiø funk ci jos ne pa kan ka mu mà.
Skir ta pa kai ti në te ra pi ja hid ro kor ti zo nu, ku ri tæ sia ma iki ðiol.

Ið va dos. Ne pai sant pa þan giø diag nos ti niø ty ri mø ek to pi nis AKTH
sek re tuo jan tis þi di nys ne vi sa da ap tin ka mas, to dël ne ga li ma pri tai ky ti
ra di ka laus chi rur gi nio gy dy mo. Ap ra ðy tuo se at ve juo se ap þvel gia mos
diag nos ti kos ga li my bës, kon ser va ty vaus gy dy mo tak ti ka ir li gos baig tys.

Reikð mi niai þo dþiai: ek to pi nis ad re no kor ti kot ro pi nio hor mo no
(AKTH) sin dro mas, ek to pi nis AKTH sek re tuo jan tis na vi kas, nuo AKTH
pri klau so mas Ku ðin go sin dro mas, hi per kor ti zo le mi ja, me ti ra po nas, eto -
mi da tas.
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ÁVADAS

Ek to pi ná AKTH sin dro mà pir mà kar tà 
ap ra ðë Brow nas 1928 me tais ir ðá sin -
dro mà pa va di no po li glan du li niu barz -
do tos mo ters sin dro mu (angl. pluri -
glandular syn drome of the bearded
woman). Vë liau li gà ap ra ðë ir Le y ton
ir ben dra au to riai, api bû din da mi pa -
cien tà, ser gan tá uþ krû èio liau kos vë þiu 
ir ek to pi ne AKTH sek re ci ja [1, 2].

Ek to pi nis ad re no kor ti kot ro pi nio
hor mo no (AKTH) sin dro mas – tai re ta
en dok ri ni në li ga, ku riai bû din gas
AKTH ga mi nan tis na vi kas, esan tis ne
hi po fi zë je [3]. Ne adek va èiai pa di dë ju si 
AKTH sek re ci ja ska ti na per di de lio
kor ti zo lio kie kio ið si sky ri mà ant inks -
èiuose. Ið si vys to lë ti nis hi per kor ti zo -
liz mas – Ku ðin go sin dro mas, su si jæs
su ávai rio mis kom pli ka ci jo mis, di di -
nan èio mis mir tin gu mà [4]. Epi de mio -
lo gi niais duo me ni mis, Ku ðin go sin dro -
mo pa pli ti mas yra maþ daug 2–3 at ve -
jai mi li jo nui gy ven to jø per me tus [5].
Ek to pi nis AKTH sin dro mas su da ro
7–15 % Ku ðin go sin dro mo at ve jø. Daþ -
niau siai nu sta to mos ek to pi nio AKTH
sin dro mo prie þas tys yra smul kiø jø
làs te liø plau èiø kar ci no ma (45 %), uþ -
krû èio liau kos (15 %), bron chø (15 %)
ir ka sos neu ro en dok ri ni niai na vi kai
(10 %) [3].

Kla si ki niai Ku ðin go sin dro mo kli -
ni ki niai po þy miai – tai rau do nai vio le -
ti nës stri jos, pro ksi ma li niø rau me nø
sil pnu mas, leng vai at si ran dan èios
më ly nës odo je, os te o po ro zë bei stai gus
svo rio pa di dë ji mas be aið kios prie þas -
ties [6–8]. Ek to pi nio AKTH sin dro mo
at ve ju kla si ki nius Ku ðin go sin dro mo
po þy mius daþ nai sle pia pik ty bi në li -
ga – vie toj Ku ðin go ti po nu tu ki mo ga li
bû ti ryð ki ano rek si ja, svo rio kri ti mas.
Ek to pi niam AKTH sin dro mui bû din gi
ið skir ti niai po þy miai: ypaè aukð ta kor -
ti zo lio ir AKTH kon cen tra ci ja krau jy -
je, grei tai pro gre suo jan ti li gos ei ga,
ryð kûs hi pe ral dos te ro niz mo po þy -
miai – vais tams at spa ri hi per ten zi ja ir 
sun kiai ko re guo ja ma hi po ka le mi ja,
odos hi per pig men ta ci ja.

Ek to pi nio AKTH sin dro mo pir -
miau sia pa si ren ka mas gy dy mas yra
vi so na vi ko re zek ci ja, to dël es mi në
diag nos ti kos uþ duo tis – nu sta ty ti ek -
to pi nës AKTH sek re ci jos ðal ti ná. Be -
ieð kant þi di nio li gos diag nos ti ka tam -
pa tik ru ið ðû kiu: rei kia at lik ti daug
bran giø ty ri mø, pra de dant gal vos
sme ge nø mag ne ti nio re zo nan so to -
mog ra fi ja (MRT), pil vo ir krû ti nës làs -
tos kom piu te ri ne to mog ra fi ja (KT),
bai giant scin tig ra fi ja su so ma tos ta ti -
no ana lo gais, po zit ro nø emi si jos to -
mog ra fi ja (PET) su 68-Ga-DOTATOC.
Kai AKTH sek re ci jos prie þas tis lie ka

ne nu sta ty ta, hi per kor ti zo le mi jos kon -
tro lei ski ria mi vais tai, slo pi nan tys
kor ti zo lio sek re ci jà ant inks èiuose: me -
ti ra po nas, ke to ko na zo lis, mi to ta nas,
eto mi da tas [9], bei so ma tos ta ti no ana -
lo gas ok tre o ti das. Jei ki ti me to dai yra
ne veiks min gi, ga li mas chi rur gi nis gy -
dy mas – abi pu së ad re na lek to mi ja, ta -
èiau po jos ne ið ven gia mai ið si vys to po -
pro ce dû ri nis ant inks èiø ne pa kan ka -
mu mas [10].

Ne gy do mas Ku ðin go sin dro mas
yra su si jæs su la bai blo ga prog no ze:
5 me tø ið gy ve na mu mas të ra 50 % [11]. 
Vi du ti në ið gy ve na mu mo truk më yra
24 më ne siai [12]. Pa grin di nës mir ties
prie þas tys – bak te ri në in fek ci ja (46 %)
ir ðir dies ne pa kan ka mu mas (30 %)
[13]. Ek to pi nis AKTH sin dro mas yra
grës min ga gy vy bei li ga. Sie kiant ið -
veng ti kom pli ka ci jø, svar biau sia yra
tiks liai nu sta ty ti AKTH ið ski rian tá þi -
di ná ir lai ku pa skir ti tin ka miau sià gy -
dy mà. De ja, net gi pa si tel kus ðiuo lai ki -
nius mo der nius ty ri mus AKTH ið ski -
rian èio na vi ko pa ieð kos yra la bai su -
dë tin gos ir ga li pri reik ti ne vie ne riø
me tø, kol pa vyks ta ras ti pir mi ná þi di -
ná, o vë ly va diag nos ti ka pa di di na mir -
tin gu mo ri zi kà [14, 15]. Net 12,5 % pa -
cien tø, ne pai sant pa kar to ti niø kli ni -
ki niø ir vaiz di niø ty ri mø bei il ga lai kio 
ste bë ji mo, ek to pi nës AKTH sek re ci jos
ðal ti nio ne ran da ma [16].

Pub li ka ci jo je ap ra ðo mi du ið skir ti -
niai ek to pi nio AKTH sin dro mo be pir -
mi nio þi di nio kli ni ki niai at ve jai bei ap -
þvel gia mos prie þas tys, diag nos ti kos
sun ku mai ir gy dy mo ypa tu mai.

PIRMASIS KLINIKINIS ATVEJIS

Dvi de ðimt pen ke riø me tø vy ras
2014 m. spa lio 13 d. hos pi ta li zuo tas á
Vil niaus uni ver si te ti nës li go ni nës
San ta ros kli ni kø (VUL SK) re a ni ma ci -
jos ir in ten sy vio sios te ra pi jos sky riø
(RITS) dël pro gre suo jan èio rau me nø
sil pnu mo, sun ku mo vaikð èio ti, svo rio
ma þë ji mo (10 kg per 2 mën.), epi zo di -
nio gal vos skaus mo, dis kom for to krû -
ti në je. Ið anam ne zës þi no ma, kad
prieð ke lis më ne sius jam bu vo diag no -
zuo tas 1 ti po cuk ri nis dia be tas, pa -
skir ta in su li no te ra pi ja.

At vy ku sio pa cien to ben dra bûk lë
bu vo sun ki, pa cien tas bu vo ne ra mus.
Ap þiû ros duo me nys: më nu lið kas vei -
das, vei do pil nak rau jys të, ak në, odos
hi per pig men ta ci ja, ke lios mels vo rau -
do nu mo stri jos kai rio jo pe ties sri ty je,
ryð ki apa ti niø ga lû niø pro ksi ma li niø
ir dis ta li niø rau me nø at ro fi ja. AKS
bu vo 140/90 mmHg, ÐSD – 110 k/min.
EKG – si nu si nis rit mas, ta chi kar di ja,
pa vie nës eks tra sis to lës. SpO2 – 100 %,
kvë puo jant de guo ná 5 l/min per no sies
ka niu les.  Po liu r i  ja – diu re zë
5000–7000 ml per pa rà ne ski riant diu -
re ti kø.

At li kus ty ri mus nu sta ty tas la bai
pa di dë jæs kor ti zo lio kie kis ry te –
1120 nmol/l (nor ma 101–536 nmol/l),
la bai pa di dë ju si AKTH kon cen tra ci ja
>1250 ng/l (nor ma <46 ng/l) bei pa di -
dë jæs kor ti zo lio kie kis pa ros ðla pi me –
14 726 nmol/24val. Pa cien tui diag no -
zuo tas nuo AKTH pri klau so mas Ku -
ðin go sin dro mas. Sie kiant di fe ren ci -
juo ti AKTH sek re tuo jan èià hi po fi zës
ade no mà ir ek to pi ná AKTH sin dro mà,
at lik tas in tra ve ni nis 8 mg dek sa me ta -
zo no su pre si jos tes tas (DST): prieð in -
fu zi jà kor ti zo lio kie kis 2145 nmol/l, ki -
tà ry tà – 2596 nmol/l, t. y. su pre si jos
tes tas ne igia mas. At li kus pe ro ra li ná
2 die nø 8 mg per die nà DST, kor ti zo lio
su pre si jos ne gau ta. At li kus ki tus la bo -
ra to ri nius ty ri mus nu sta ty ta sun ki hi -
po ka le mi ja (K – 2,4 mmol/l; nor ma
3,8–5,3 mmol/l); vi du ti në al ka lo zë
(ðar mø ir rûgð èiø ba lan sas: pH 7,662
(nor ma 7,35–7,45); pCO2 – 35,6 mmHg 
(nor  ma 35–48 mmHg); HCO 3  –
41,8 mmol/l (nor ma 24–28 mmol/l); hi -
per gli ke mi ja – 11,2 mmol/l.

Taip pat diag no zuo ta ant ri në hi po -
ti ro zë, ant ri nis hi po go na dot ro pi nis hi -
po go na diz mas, at si ra dæs dël la bai
aukð tos kor ti zo lio kon cen tra ci jos slo -
pi na mo jo po vei kio tro pi niø hor mo nø
ga my bai. Po dvie jø më ne siø ko re ga -
vus kor ti zo lio kon cen tra ci jà, skyd liau -
kës ir ly ti niø liau kø funk ci ja at si tai së
(1 len te lë). Nuo pat li gos pra dþios bu vo 
aukð ta chro mog ra ni no A kon cen tra ci -
ja – 269,85 ng/ml (nor ma <100 ng/ml),
per dve jus me tus ste bint pa di dë jo iki
2249,7 ng/ml.

At lik ti in stru men ti niai ty ri mai –
hi po fi zës sri ties MRT, krû ti nës làs tos
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1 len te lë. Hor mo ni niø ty ri mø di na mi ka

Ta b le 1. Dy na mic of hor mo nal tests

Hor mo nas Pradiniai tyrimai
Kontroliniai

tyrimai po 2 mën.
Norma

TTH (mU/l) 0,056 1,979 0,4–4,0

LT4 (pmol/l) 8,54 17,42 9,0–19,0

LT3 (pmol/l) 2,03 2,63–5,7

FSH (U/l) <0,1 2,7 0,95–11,95

Te stos te ro nas (nmol/l) 8,25 5,76–30,43



ir pil vo KT, ezo fa go gast ro duo de nos ko -
pi ja, ko lo nos ko pi ja, bron chos ko pi ja,
scin tig ra fi ja su so ma tos ta ti no ana lo -
gais, PET su 18-fluo ro de ok sig liu ko ze,
PET su 68Ga-DOTACOC, se lek ty vi
apa ti nio uo li nio an èio (si nus petrosus
in fe rior) ka te te ri za ci ja, en te ros ko pi -
ja – ne lei do ap tik ti ek to pi nës AKTH
sek re ci jos ðal ti nio. Vë liau bu vo at lik ti
kon tro li niai ty ri mai: per 16 mën. lai -
ko tar pá 3 kar tus at lik ta ko lo nos ko pi ja, 
2 kar tus – pil vo KT ir hi po fi zës MRT,
ta èiau pa to lo gi niø da ri niø ne ras ta.

Dël hi per kor ti zo le mi jos su kel to
kri ti nio skys èiø ir elek tro li tø ba lan so
su tri ki mo 5-àjà hos pi ta li za ci jos pa rà
gy dy mui bu vo pa skir ta in tra ve ni në
eto mi da to in fu zi ja (do zë pa laips niui
di din ta nuo 20 mg iki 60 mg per pa rà).
Hi po ka le mi jos ko rek ci jai skir tos
didelës ka lio pre pa ra tø do zës: sol.
KCl 10 % – iki 180 ml per pa rà, tab.
KCl 750 mg iki 8 tab. per pa rà. Dël
ant ri nio ne cuk ri nio dia be to pa skir tas
des mop re si nas. Taip pat pa cien tas gy -
dy tas an ti hi per ten zi niais vais tais, in -
su li no te ra pi ja. Pra dë jus gy dy mà eto -
mi da tu, kor ti zo lio kon cen tra ci ja la bai
su ma þë jo ir bûk lë sta bi li za vo si: su ma -
þë jo ka lio pre pa ra tø po rei kis, at kur tas 
skys èiø ir elek tro li tø ba lan sas, ið ny ko
in su li no te ra pi jos, an ti hi per ten zi niø
vais tø ir des mop re si no po rei kis.

Sta bi li za vus pa cien to bûk læ bu vo
ið ban dy ti ki ti hi per kor ti zo le mi jos gy -
dy mo me to dai: ke to ko na zo lis su kë lë
ke pe nø pa þei di mà, ok tre o ti das bu vo
ne efek ty vus, me ti ra po nas tuo me tu
bu vo ne pri ei na mas. Tai gi bu vo tæs tas
gy dy mas eto mi da tu. Ap svars ty ta ir
ad re na lek to mi jos ga li my bë, ta èiau pa -
cien tas ope ra ci nio gy dy mo at si sa kë.
Pa cien tas 10 më ne siø bu vo gy dy tas
eto mi da tu pa gal gy vy bi nes in di ka ci -
jas. Vë liau, kai me ti ra po nas ta po pri -

ei na mas, gy dy mas ko re guo tas ski -
riant 1000 mg me ti ra po no per pa rà.

Pra ëjus 2 me tams po ek to pi nio
AKTH sin dro mo diag no zës nu sta ty mo 
pa cien tui ið si vys të kau lø skaus mai.
At lik ta du bens sri ties MRT: vi suo se
du bens kau luo se, slanks te liuo se pa -
ste bë ti dau gy bi niai mið rios struk tû -
ros, kon tras ti næ me dþia gà kau pian tys, 
su si lie jan tys þi di niai, di fe ren ci juo ti ni
nuo pa ra ne op la zi nio, me ta sta zi nio,
me ta bo li nio pro ce sø. Vi so kû no KT:
plau èiuo se ma ty ti maz gi niai tarps kil -
ti niø pleu rø su sto rë ji mai, þi di nys kai -
rio plau èio S9 – átar ti nos me ta sta zës.
Tar pup lau èio lim fa de no pa ti ja, pa di dë -
jæs kai rys virð rak ti kau li nis limf maz -
gis. Ant inks èiuose – hi per pla zi jos po -
þy miai. Me ta sta zi niai þi di niai kau luo -
se, de ði nio VII ðon kau lio gy jan tis lû -
þis, gal bût pa to lo gi nis. Dau gi niai kom -
pre si niai slanks te liø lû þi mai. At lik ta
kau lø scin tig ra fi ja: kau luo se ma to mos 
dau gy bi nës me ta sta zës, vaiz das pa na -
ðus á di fu zi nës in fil tra ci jos su at ski rais 
di des nio os te ob las ti nio ak ty vu mo þi di -
niais. Kau lø èiul pø biop si ja pa ro dë
neu ro en dok ri ni nës kar ci no mos pli ti -
mà, la biau siai ti kë ti na plau èiø neu ro -
en dok ri ni nës kil mës kar ci no ma. His -
to lo gi nio ty ri mo ið va da: ge rai di fe ren -
ci juo to (G2) neu ro en dok ri ni nio na vi ko
(NET) me ta sta zë (AKTH+). Su for mu -
luo ta diag no zë: AKTH sek re tuo jan ti
neu ro en dok ri ni në kar ci no ma be pir -
mi nio þi di nio, cTxNxM1, IV sta di ja.
Me ta sta zës kau luo se, tar pup lau èio
limf maz giuo se, plau èiuo se, virð rak ti -
kau li nia me limf maz gy je.

Esant li gos ið pli ti mui ir pro gre sa -
vi mui on ko lo gø ir che mo te ra peu tø
kon si liu me nu spræs ta pa cien tui skir ti
pa lia ty vià che mo te ra pi jà 5-fluo ru ra ci -
lu/da kar ba zi nu sche ma iki 6 cik lø bei
gy dy mà ok tre o ti du kar ci noi di nio sin -

dro mo kon tro lei. Nuo 2016 m. lap kri -
èio iki 2017 m. ko vo li go niui skir ti
6 che mo te ra pi jos cik lai, gy dy mà to le -
ra vo pa ten ki na mai. Iki ðiol lei dþia mas 
ok tre o ti das 20 mg 1 kar tà per më ne sá,
tæ sia mas hi per kor ti zo le mi jos gy dy mas 
me ti ra po nu. Ðiuo me tu li ga sta bi li zuo -
ta.

ANTRASIS KLINIKINIS ATVEJIS

Li go nis, 35 me tø am þiaus vy ras,
2008 m. stai ga per 3 mën. pri au go
15 kg kû no svo rio. 2009 m. ið ryð kë jo
rau do nai vio le ti nës pla èios stri jos ir
nu sta ty ta ar te ri në hi per ten zi ja (ið ma -
tuo tas aukð èiau sias ar te ri nis krau jo
spau di mas – 220/140 mmHg). 2014 m.
at li kus gliu ko zës to le ran ci jos më gi ná
diag no zuo tas 2 ti po cuk ri nis dia be tas
ir pa skir tas gy dy mas met for mi nu
850 mg per pa rà. Pa cien tas pra dë tas
tir ti dël hi per kor ti zo liz mo, at lie kant
ba zi nio kor ti zo lio ty ri mà: nu sta ty tas
jo kie kis – 24,19 nmol/l (nor ma iki
22,4 nmol/l). 2014 m. lap kri èio 13 d. ið
Ðiau liø li go ni nës per veþ tas á VUL SK
RITS dël smar kiai blo gë jan èios bûk -
lës, kvë pa vi mo ne pa kan ka mu mo,
Legionella su kel tos pneu mo ni jos, sep -
sio, kom pli kuo to sep si niu ðo ku, dau gi -
nës or ga nø dis funk ci jos sin dro mo.

Po 1,5 mën. gy dy mo RITS bûk læ
sta bi li za vus, li go nis per kel tas á Vi daus 
li gø diag nos ti kos sky riø, ku ria me
kon sul tuo tas en dok ri no lo go ir vël pra -
dë tas tir ti dël hi per kor ti zo liz mo. At -
lik tas ba zi nio kor ti zo lio ty ri mas –
501 nmol/l; AKTH – 56,7 ng/l (nor ma
<46 ng/l); kor ti zo lio pa ros rit mas: kor -
ti zo lis 8 val. – 565 nmol/l, 12 val. –
519 nmol/l, 22 val. – 429 nmol/l. Dël
áta ria mo da ri nio hi po fi zë je at lik ta gal -
vos sme ge nø MRT. Hi po fi zë je pa to lo -
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2 len te lë. Bio che mi niø ty ri mø di na mi ka

Ta b le 2. Dy na mic of bio che m i cal tests

Ty ri mas / Da ta 2015-09 2015-12 2016-04 2016-12 2017-10 2017-12 2018-01 Norma

Kor ti zo lis (nmol/l) 488 383 205 568 373 448 24 Ry te 101–536
Po pie tø 79–478

AKTH (ng/l) 103 100 107 106 132 – 19,6 <46

Ka lis (mmol/l) 4,9 4,4 4,8 4,6 4,1 4,95 3,8 3,8–5,3

Kre a ti ni nas (mmol/l) 149 - 176 162 377 478 440 53–97

GFG (ml/min/1,73 m2) 51 - 41 46 16 <15 <15 <60

TTH (mU/l) 0,719 - - 0,709 0,681 – – 0,4– 4,0

LT4 (pmol/l) 8,86 - - 9,55 9,96 – – 9,0–19,0

PRL (mU/l) 321,2 - - - 350,4 – – 72,6–407,4

Te stos te ro nas (nmol/l) 2,48 - - 2,73 5,08 – – 8,33–30,10

FSH (U/l) 3,2 - - 4,2 5,8 – – 0,95–11,95

LH (U/l) 2,01 - - 3,01 5,97 – – 0,57–12,07

Su trum pi ni mai: AKTH – ad re no kor ti kot ro pi nis hor mo nas; TTH – ti re ot ro pi nis hor mo nas; LT4 – lais vas ti rok si nas; AT PO – an ti kû nai
prieð skyd liau kës pe rok si da zæ; FSH – fo li ku lus sti mu liuo jan tis hor mo nas; LH – liu tei ni zuo jan tis hor mo nas; PRL – pro lak ti nas; GFG –
glo me ru lø fil tra ci jos grei tis.



gi niø da ri niø ne ras ta. Nu ma ty ta at -
lik ti 8 mg dek sa me ta zo no su pre si jos
më gi ná, ta èiau dël stai ga pa blo gë ju sios 
bûk lës, pro gre suo jan èio kvë pa vi mo
funk ci jos ne pa kan ka mu mo li go nis
per kel tas á RITS. Po 10 die nø gy dy mo
RITS ið leis tas to li mes niam re a bi li ta ci -
niam gy dy mui. Li go nis il gai gy dy tas
Ðiau liø li go ni në je nuo kri ti niø bûk liø
po li neu ro pa ti jos.

Po re a bi li ta ci nio gy dy mo 2015 m.
rug së já pa cien tas hos pi ta li zuo tas á
VUL SK En dok ri no lo gi jos sky riø ið tir -
ti dël Ku ðin go sin dro mo. Bio che mi niai 
ty ri mai pa tei kia mi 2-oje len te lë je. At -
lik tas ma þa sis 1 mg dek sa me ta zo no
su pre si jos më gi nys: kor ti zo lio kie kis
ki tà ry tà – 451 nmol/l: gau ta ne pa kan -
ka ma kor ti zo lio su pre si ja. Di dy sis
16 mg dek sa me ta zo no su pre si jos më -
gi nys: kor ti  zo l is prieð më gi ná
509 nmol/l ® kor ti zo lis po më gi nio
330 nmol/l: gau ta ne pa kan ka ma kor ti -
zo lio su pre si ja. At lik ti vaiz di niai ty ri -
mai: hi po fi zës sri ties MRT, krû ti nës
làs tos rent ge nog ra fi ja, vi so kû no kom -
piu te ri në to mog ra fi ja, vi so kû no scin -
tig ra fi ja su so ma tos ta ti no ana lo gais –
jo kiø pa to lo gi niø da ri niø ne ap tik ta.
Ka dan gi vaiz di niais ty ri mø me to dais
AKTH ið ski rian èio þi di nio nu sta ty ti
ne pa vy ko, hi per kor ti zo le mi jos kon tro -
lei pa skir tas gy dy mas kor ti zo lio sek re -
ci jà blo kuo jan èiu vais tu – me ti ra po nu. 
Dël gy dy mui at spa rios ar te ri nës hi -
per ten zi jos skir tas gy dy mas pen kiø
gru piø an ti hi per ten zi niais vais tais.

Re gu lia riø ty ri mø (ba zi nio kor ti zo -
lio, kor ti zo lio pa ros ðla pi me) nor ma lûs 
re zul ta tai, ski riant gy dy mà me ti ra po -
nu, lei do spræs ti apie efek ty vø gy dy -
mà. Kar to jant vaiz di nius ty ri mus (vi -
so kû no KT, hi po fi zës MRT) 2016 m.
lie pos më ne sá AKTH sek re tuo jan èio
þi di nio ne nu sta ty ta.

2016 m. gruo dþio mën. hos pi ta li za -
ci jos me tu at lik tuo se ty ri muo se nu sta -
ty tas vi du ti nið kai pa di dë jæs kor ti zo lio
kie kis (558 nmol/l), nes pa cien tas dvi
sa vai tes ne var to jo me ti ra po no. Ið lie ka 
me di ka men tams at spa ri hi per ten zi ja,
pa laips niui blo gë ja inks tø funk ci ja.
At li kus ki tus hor mo ni nius ty ri mus
nu sta ty ta ant ri në hi po ti ro zë, ant ri nis
hi po go na diz mas, pa skir ta pa kai ti në
te ra pi ja le vo ti rok si nu ir te stos te ro nu.
Di de lis kor ti zo lio kie kis ti kë ti nai slo -
pi na FSH, LH ir TTH ga my bà hi po fi -
zë je. Pa pil do mai at lik ti en dos ko pi niai
ty ri mai (ko lo nos ko pi ja, ezo fa go gast ro -
duo de nos ko pi ja, bron chos ko pi ja)
AKTH sek re tuo jan èio þi di nio ne pa dë jo 
nu sty ti.

2017 m. spa lá tæ siant gy dy mà ba zi -
nis kor ti zo lis, kor ti zo lis pa ros ðla pi -
me – nor mos ri bo se, ta èiau ið li ko pa di -
dë jæs AKTH (132 ng/l), ki ti hor mo ni -
niai ty ri mai – nor ma lûs. At lik ta scin -

tig ra fi ja su so ma tos ta ti no ana lo gais,
kon tro li nis vi so kû no KT – pa to lo gi nio
þi di nio ne ras ta. Tai gi gy dy mas me ti -
ra po nu bu vo efek ty vus, ta èiau ið li ko
vais tams at spa ri ar te ri në hi per ten zi -
ja, pro tei nu ri ja ir la bai blo gë jan ti
inks tø funk ci  ja (GFG –
16 ml/min/1,73 m

2
). Ap ta rus kon si liu -

me su pul mo no lo gais, nef ro lo gais, kar -
dio lo gais, nu tar ta tæs ti am bu la to ri ná
gy dy mà me ti ra po nu, nes pa cien tas at -
si sa kë ad re na lek to mi jos.

Pa kar to ti nai á VUL SK RITS pa -
cien tas pa te ko 2017 m. gruo dþio pra -
dþio je dël la bai sun kios bûk lës,
ûmaus inks tø ne pa kan ka mu mo, du -
su lio, ne ko re guo ja mos hi per ten zi jos,
sep sio. Tai ky ta in ten sy vi te ra pi ja, he -
mo dia li zës, an ti bio ti kø te ra pi ja. Kor -
ti zo lio kie kis ke le tà die nø kon tro liuo -
tas eto mi da tu, vë liau – me ti ra po nu.
Kar to jant ty ri mus pa ste bë tas kor ti zo -
lio kie kio ma þë ji mas, dël to su ma þin -
tas, o vë liau ir vi sai nu trauk tas me ti -
ra po no var to ji mas. AKTH ty ri mas pa -
ro dë la bai su ma þë ju sià jo kon cen tra -
ci jà, dël to ið si vys të ant ri nis ant inks -
èiø funk ci jos ne pa kan ka mu mas. Pa -
skir ta pa kai ti në te ra pi ja hid ro kor ti -
zo no in fu zi jo mis. Li go nio bûk lë ið lie -
ka sun ki, pa kar to tuo se vaiz di niuo se
ty ri muo se ek to pi nio AKTH þi di nio,
ant inks èiø de struk ci jos po þy miø ne -
nu sta ty ta.

LITERATÛROS APÞVALGA

Ektopinio AKTH sindromo
epidemiologija

Ku ðin go sin dro mas dël ek to pi nës
AKTH sek re ci jos yra re ta en dok ri ni në
li ga, átrauk ta á re tø jø li gø sà ra ðà. Ku -
ðin go sin dro mo pa pli ti mas yra maþ -
daug 2–3 at ve jai ið mi li jo no per me tus
[5]. Ek to pi nis AKTH sin dro mas pa si -
reið kia 5–10 % vi sø nuo AKTH pri -
klau so mo hi per kor ti zo liz mo at ve jø
[17, 18]. Skir tin gai nei Ku ðin go li ga,
ku ria daþ niau ser ga mo te rys (75–80 % 
vi sø at ve jø), ek to pi nis AKTH sin dro -
mas daþ nes nis vy rø po pu lia ci jo je. Ek -
to pi nis AKTH sin dro mas pa pras tai
pa si reið kia 45–50 me tø am þiaus as -
me nims, o Ku ðin go li gos pa si reið ki mo
vi du ti nis am þius – 30–40 me tø [3].

Ektopinio AKTH
etiopatogenezë

Ek to pi në AKTH sek re ci ja yra vie na ið
Ku ðin go sin dro mo prie þas èiø ir su da ro 
apie 10–15 % [19]. Daþ niau sios ek to pi -
nio AKTH na vi kø lo ka li za ci jos pa tei -
kia mos 3-io je len te lë je [3].

Na vi ki nis pro ce sas ga li vys ty tis
dau ge ly je or ga niz mo au di niø, ta èiau
jo for ma vi ma sis ir kli ni ki nis pa si reið -
ki mas pri klau so nuo ek to pi nio AKTH
ið ski rian èio pir mi nio þi di nio. Daþ niau -
siai pa si reið kian tis ne op la zi nis pro ce -
sas – smul kiø jø làs te liø plau èiø kar ci -
no ma, pa pli ti mas sie kia 45 %. Diag no -
za vus ðá pir mi ná na vi kà, prog no zë yra
blo ges në dël pa di dë ju siø in fek ci jø daþ -
nio, daþ niau pa si tai kan èios trom bi nës
em bo li jos [20, 21].

Lë ti në AKTH hi per sek re ci ja su ke -
lia abie jø ant inks èiø þie vës hi per pla zi -
jà. Yra þi no mi du hi per pla zi jos ti pai:
pa pras to ji ir abi pu së maz gi në [22]:

1. Pa pras to ji ant inks èiø þie vës hi -
per pla zi ja. Nor ma lus ant inks èiø svo -
ris yra 8–10 g. Dël lë ti nio hi per kor ti zo -
liz mo ant inks èiai pa di dë ja iki 12–24 g. 
His to lo gið kai ið ty rus hi per pla zi nius
ant inks èius nu sta ty ta, kad vie no dai
pa si reið kia tiek kom pak ti niø zona
reticularis làs te liø, tiek ðvie siø jø zona 
fasciculata làs te liø hi per pla zi ja, to dël
pa di dë ja ant inks èiø þie vës sto ris. Kai
AKTH kie kis yra la bai di de lis, ant -
inks èiø ma së pa di dë ja iki 50 g ar net
dau giau. Ek to pi niam AKTH sin dro -
mui bû din gi mik ro sko pi niai po ky èiai:
ryð ki zona reticularis hi per pla zi ja;
kom pak ti nës zona reticularis làs te lës
ið plin ta á zona fasciculata ir zona
glomerulosa ;  ðvie siø jø zona
fasciculata làs te liø skai èius bû na la -
bai su ma þë jæs.

2. Abi pu së maz gi në ant inks èiø þie -
vës hi per pla zi ja. Il ga lai kë AKTH hi -
per sek re ci ja (tiek hi po fi zës kil mës,
tiek ek to pi në) ga li pa ska tin ti maz gø
for ma vi mà si ant inks èiuose. To kie þi -
di ni niai maz gai daþ nai klai din gai pa -
lai ko mi ant inks èiø na vi kais ir ant -
inks tis be rei ka lo ið ope ruo ja mas. Tam
tik rais at ve jais su si for ma væ maz gai
per ku rá lai kà ga li tap ti au to no mi niais 
ar pu siau au to no mi niais. Pa si rin kus
tin ka mà ek to pi nio AKTH sin dro mo
gy dy mo tak ti kà – pa ða li nus AKTH ið -
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3 len te lë. Daþ niau sia na vi kø lo ka li za ci ja

Ta b le 3. Ty p i cal lo ca l i sa tion of tu mors (% pre v a len ce)

Na vi ko lo ka li za ci ja Daþnis %

Smul kiø jø làs te liø plau èiø kar ci no ma 45

Uþ krû èio liau kos kar ci no ma 15

Bron chø kar ci no ma 15

Ka sos neu ro en dok ri ni niai na vi kai 10



ski rian tá na vi kà, ant inks èiuose su si -
da ræ maz gai pa laips niui re gre suo ja,
kar tu ið nyks ta hi per kor ti zo liz mas, ið -
sky rus tuos at ve jus, kai bû na ið si vys tæ 
au to no mi niai maz gai.

Klinikiniai simptomai
ir poþymiai

Dël di de lës ek to pi nës AKTH sek re ci -
jos ið si vys to lë ti nis hi per kor ti zo liz -
mas – Ku ðin go sin dro mas [23]. Ku ðin -
go sin dro mu va di na mas kom plek sas
simp to mø, ku riuos su ke lia il gà lai kà
pa di dë ju si kor ti zo lio kon cen tra ci ja
krau jy je. Kli ni ki niø po þy miø pa si reið -
ki mo daþ nis pa tei kia mas 4-oje len te lë -
je. Hi per kor ti zo liz mui bû din gi ðie kli -
ni ki niai simp to mai ir po þy miai [11, 13, 
22]:

1. Svo rio di dë ji mas – daþ niau sias
kli ni ki nis hi per kor ti zo liz mo pa si reið -
ki mas. Pa pras tai tai bû na pra di nis
Ku ðin go sin dro mo po þy mis. Bû din gas
cen tri nio ti po nu tu ki mas, kai rie ba lai
kau pia si vei do, kak lo, lie mens, pil vo
sri ty se. Ga lû nës at ro do san ty ki nai
liek nos. Dël rie ba lø kau pi mo si vei do
sri ty je at si ran da va di na ma sis më nu -
lio vei das (75 % at ve jø), daþ nai ly di -
mas vei do pil nak rau jys tës, ar ba ki -
taip – ple to ros. Dël rie ba lø san kau pø
spran do sri ty je ið ryð kë ja „bui vo lo kup -
ra“.

2. Odos po ky èiai. Dël epi der mio ir
po juo esan èio jun gia mo jo au di nio at -
ro fi jos su plo në ja oda, ið ryð kë ja vei do
pil nak rau jys të. Apie 40 % vi sø at ve jø
leng vai at si ran da më ly nës, net pa ty -
rus mi ni ma lià trau mà. Stri jos pa si -
reið kia pu sei pa cien tø, ta èiau ypaè re -
tai ap tin ka mos vy res niems nei 40 me -
tø pacientams. Bû din gos ti pið kos rau -
do nai vio le ti nës stri jos, daug pla tes -
nës (ne re tai 0,5–2 cm) ne gu ðvie sios
stri jos, at si ra du sios dël nëð tu mo ir
grei to svo rio pa di dë ji mo. Stri jø lo ka li -
za ci ja – pil vo, krû tø, klu bø, ðlau nø,
pa þas tø sri tys. Ak në ið si vys to dël hi -
pe ran dro ge niz mo – su si da ro pus tu lës,
bei dël gliu ko kor ti koi dø per tek liaus
pa si reið kia pa pu li nis odos bë ri mas.
Odos hi per pig men ta ci ja la bai bû din ga 
ek to pi niam AKTH sin dro mui, ta èiau
re tai pa si reið kia esant Ku ðin go li gai
ar ant inks èiø na vi kams.

3. Hir su tiz mas. Jis iðsivysto 80 %
pa cien èiø dël ant inks èiø an dro ge nø
hi per sek re ci jos. Bû din gas pa di dë jæs
plau kuo tu mas vei do, pil vo, krû tø,
krû ti nës, vir ðu ti në je ðlau nø sri ty se.

4. Hi per ten zi ja. Ji pa si reið kia 75 % 
at ve jø. Kor ti zo lis, veik da mas mi ne ral -
kor ti koi dø re cep to rius en do te lio làs te -
lë se ir inks tuo se, ska ti na hi per ten zi jos 
vys ty màsi. Nu sta ty tas ry ðys tarp kor -
ti zo lio kie kio pa di dë ji mo ir krau jo -
spûdþio pa di dë ji mo bei glo me ru lø fil -

tra ci jos grei èio (GFG) su ma þë ji mo
[23]. Lë ti në hi per kor ti zo le mi ja, su kel -
da ma hi per ten zi jà, pro tei nu ri jà, tu ri
di de læ áta kà inks tø funk ci jos blo gë ji -
mui [24]. Ne gy do ma ði bûk lë pa laips -
niui ga li su kel ti ter mi na li ná inks tø ne -
pa kan ka mu mà.

5. Ly ti niø liau kø dis funk ci ja. Mo -
te rims ið si vys to dël hi pe ran dro ge niz -
mo, o vy rams – dël hi per kor ti zo liz mo.
Ame no rë ja bû din ga 75 % vai sin go am -
þiaus mo te rø, daþ niau siai su si ju si su
ne vai sin gu mu. Su ma þë jæs li bi do daþ -
nai pa si tai ko vy rams.

6. Cen tri nës ner vø sis te mos ir psi -
cho lo gi niai su tri ki mai. Daþ nai pa si -
reið kia leng vais simp to mais – emo ci -
niu la bi lu mu, pa di dë ju siu ir zlu mu, ta -
èiau ga li bû ti ir sun kes niø psi chi kos
su tri ki mø – ne ri mas, dep re si ja, su tri -
ku si dë me sio kon cen tra ci ja, pa blo gë -
ju si at min tis, eu fo ri ja, mie go su tri ki -
mai. Sun kûs psi chi kos su tri ki mai
(sun ki dep re si ja, psi cho zë, de ly ras ar
ha liu ci na ci jos, pa ra no ja) pa si reið kia
re tai, ta èiau bû din gi esant la bai di de -
lei kor ti zo lio kon cen tra ci jai (ek to pi nio
AKTH at ve ju).

7. Rau me nø sil pnu mas, ypaè apa -
ti niø ga lû niø pro ksi ma li niø rau me nø, 
pa si tai ko apie 60 % at ve jø. Hi per kor ti -
zo liz mas su si jæs su ma þë jan èia rau me -
nø ma se ir ma þu ben dro bal ty mo kie -
kiu.

8. Os te o po ro zë. Dël ne igia mo gliu -
ko kor ti koi dø po vei kio ske le tui pa cien -
tams ið si vys to ryð ki os te o pe ni ja ir os -
te o po ro zë. Be jo kios pa aið ki na mos
prie þas ties lûþ ta kau lai, ypaè pë dø,
ðon kau liø, stu bu ro slanks te liø. Pa to -
lo gi niai kom pre si niai slanks te liø lû -
þiai ra dio lo gið kai nu sta to mi 15–20 %
pa cien tø.

9. Inks tø ak men li gë – dël gliu ko -
kor ti koi dø su kel tos hi per kal ciu ri jos
su si da ran tys inks tø ak me nys nu sta -
to mi 15 % pa cien tø.

10. Troð ku lys ir po liu ri ja: ant ri nis
cuk ri nis dia be tas. Po liu ri ja ið si vys to
dël gliu ko kor ti koi dø slo pi na mos an ti -
diu re zi nio hor mo no sek re ci jos bei tie -
sio gi nio kor ti zo lio po vei kio van dens ið -
sky ri mui inks tuo se.

11. Nu sil pu si imu ni nës sis te mos
funk ci ja: pa di dë ja ri zi ka su sirg ti opor -
tu nis ti në mis in fek ci jo mis, pa blo gi -
nan èio mis li gos prog no zæ ir ið gy ve na -
mu mà [25–27]. Nu sta ty ta kor ti zo lio
kie kio ir imu no sup re si jos laips nio pri -
klau so my bë: kuo di des në kor ti zo lio
kon cen tra ci ja, tuo di des në opor tu nis -
ti niø in fek ci jø ti ki my bë ir di des nis
mir tin gu mas [28].

12. Cuk ri nis dia be tas. Pa si reið kia
10–15 % pa cien tø. Bû din ga ant ri në hi -
pe rin su li ne mi ja ir nu sta to mi pa to lo gi -
niai gliu ko zës to le ran ci jos më gi niai.

13. Hi po ka le mi ja ir me ta bo li në al -
ka lo zë – daþ niau siai nu sta to mi ðar mø
ir rûgð èiø pu siau svy ros ir elek tro li tø
su tri ki mai dël gliu ko kor ti koi dø per -
tek liaus [29]. Pa di dë jæs kor ti zo lio kie -
kis ska ti na ant ro jo ti po 11-b-hid rok -
sis te roi do de hid ro ge nazës ak ty vu mà.
Ðis fer men tas inak ty vuo ja kor ti zo lio
vir ti mà á kor ti zo nà inks tø ka na lë liuo -
se. Per di de lis kor ti zo lio kie kis pri si -
jun gia prie mi ne ral kor ti koi di niø re -
cep to riø – dël mi ne ral kor ti koi di nio
kor ti zo lio po vei kio ið si vys to hi pe ral -
dos te ro niz mas, ku riam bû din ga hi po -
ka le mi ja ir hi per ten zi ja.

Ek to pi niam AKTH sin dro mui bû -
din ga ypaè aukð ta kor ti zo lio kon cen -
tra ci ja krau jy je bei di de lë jo sek re ci ja
su ðla pi mu. Ta èiau esant ðiai pa to lo gi -
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4 len te lë. Kli ni ki niø po þy miø pa si reið ki mo daþ nis

Ta b le 4. Cli n i cal fe a tu res of Cus hing’s syn dro me (% pre v a len ce)

Kli ni ki nis po þy mis Pasireiðkimo daþnis, %

Ben dri po þy miai Nutukimas
Hi per ten zi ja

90
85

Odos po ky èiai Pletora
Hir su tiz mas
Stri jos
Ak në
Më ly nës

70
75
50
35
35

Ske le to ir rau me nø sis te ma Osteopenija
Rau me nø sil pnu mas

80
65

Ner vø ir psi chi kos
sutrikimai

Emo ci nis la bi lu mas
Eu fo ri ja
Dep re si ja
Psi cho zë

 85

Ly ti niø liau kø dis funk ci ja Menstruacijø sutrikimai
Im po ten ci ja, su ma þë jæs li bi do

70
85

Me ta bo li niai su tri ki mai Gliukozës netoleravimas
Dia be tas
Hi per li pi de mi ja
Po liu ri ja
Inks tø ak me nys

75
20
70
30
15



jai pa di dë ja ne tik kor ti zo lio, bet ir
ant inks èiø an dro ge nø bei de ok si kor ti -
kos te ro no sek re ci ja. Sie kiant at skir ti
ek to pi ná AKTH sin dro mà nuo ki tø Ku -
ðin go sin dro mà le mian èiø prie þas èiø,
ga li pa dë ti ðie ið skir ti niai po þy miai
[22]:

• Ek to pi niam AKTH sin dro mui
bû din ga daug grei tes në li gos ei ga –
stai gus hi per kor ti zo liz mo ið si vys ty -
mas, o ki tø prie þas èiø su kel to Ku ðin go 
sin dro mo at ve ju hi per kor ti zo le mi jos
po þy miai ið si vys to lë èiau, to dël anks -
ty vø sta di jø li ga yra sun kiai diag no -
zuo ja ma – bû din ga pen ke riø me tø
ikik li ni ki në fa zë, ku rios me tu at lie -
kant krau jo ty ri mus nu sta to mi tik bio -
che mi niai po ky èiai – pa to lo gi në hi per -
kor ti zo le mi ja be kli ni ki niø simp to mø
[5];

• Daug aukð tes ni kor ti zo lio, ant -
inks èiø an dro ge nø, de ok si kor ti kos te -
ro no ly giai krau jy je;

• Du ryð kûs hi pe ral dos te ro niz mo
po þy miai, pa si reið kian tys dël mi ne ral -
kor ti koi di nio kor ti zo lio po vei kio: vais -
tams at spa ri hi per ten zi ja bei sun kiai
ko re guo ja ma hi po ka le mi ja;

• Pa di dë ju si odos pig men ta ci ja.

Kuðingo sindromo diferencinë
diagnostika

Pa gal 2008 m. En dok ri no lo gi jos aso -
cia ci jos Ku ðin go sin dro mo diag nos ti -
kos gai res, re ko men duo ja ma dël hi -
per kor ti zo liz mo tir ti ðias pa cien tø
gru pes [4, 30]:

1) jau nus pa cien tus, ku riems nu -
sta to ma hi per ten zi ja ar os te o po ro zë;

2) pa cien tus, ku riems pa si reið kia
dau gy bi niai pro gre suo jan tys Ku ðin go
sin dro mo kli ni ki niai po þy miai;

3) bet ku rio am þiaus pa cien tus, ku -
riems ne nu sta to ma ki ta vais tams at -
spa rios hi per ten zi jos ar os te o po ro zës
ið si vys ty mo prie þas tis;

4) pa cien tai, ku riems diag no zuo ta
ant inks èiø in ci den ta lo ma.

Prieð ti riant pa cien tà dël hi per kor -
ti zo liz mo, bû ti na at mes ti eg zo ge ni niø
gliu ko kor ti koi dø var to ji mà.

Pradinis iðtyrimas

1) Ma þa sis deks me ta zo no su pre si jos
më gi nys (1 mg dek sa me ta zo no tes -
tas) – tai stan dar ti nis at ran kos më gi -
nys, pa de dan tis di fe ren ci juo ti bet ku -
rios prie þas ties Ku ðin go sin dro mu ser -
gan èius pa cien tus nuo juo ne ser gan -
èiø. Tes tas yra tei gia mas, jei nu sta to -
ma kor ti zo lio kon cen tra ci ja ki tà ry tà
po më gi nio vir ði ja 50 nmol/l.

2) Kor ti zo lio kie kis pa ros ðla pi me – 
ty ri mas, at spin din tis se ru mo lais vo jo
kor ti zo lio kon cen tra ci jà (kor ti zo lio,
ne su si jun gu sio su se ru mo bal ty mais).

Ver ti na mas kaip pa to lo gi nis, jei kor ti -
zo lio eks kre ci ja pa ros ðla pi me dau giau 
nei tris kar tus vir ði ja nor mà, nu sta ty -
tà la bo ra to ri jo je.

Jeigu du më gi niai yra pa to lo gi niai, 
pa tvir ti na ma Ku ðin go sin dro mo diag -
no zë. Ki tas diag nos ti kos þings nis –
nu sta ty ti Ku ðin go sin dro mo prie þas tá.
Ið ti ria ma AKTH kon cen tra ci ja plaz -
mo je. Jei nu sta to ma þe ma AKTH kon -
cen tra ci ja (<5 pg/ml [1,1 pmol/l]), Ku -
ðin go sin dro mas yra nuo AKTH ne pri -
klau so mas, jei AKTH kon cen tra ci ja
vir ði ja 20 pg/ml [4,4 pmol/l], – nuo
AKTH pri klau so mas. Jei tar pi në
AKTH kon cen tra ci ja (5–20 pg/ml
[1,1–4,4 pmol/l]) – Ku ðin go sin dro mo
prie þas tis në ra pa tvir ti na ma, ta èiau
la biau ti kë ti na, kad kor ti zo lio hi per -
sek re ci ja yra nuo AKTH pri klau so ma.

Nu sta èius nuo AKTH pri klau so mà 
Ku ðin go sin dro mà, to les nis þings nis –
rasti AKTH hi per sek re ci jos ðal ti ná.
Dau gu mai pa cien tø diag no zuo ja ma
AKTH sek re tuo jan ti hi po fi zës ade no -
ma, ki taip va di na ma Ku ðin go li ga. Ne -
nu sta èius AKTH sek re tuo jan èio ðal ti -
nio hi po fi zë je, diag no zuo ja mas ek to pi -
nis AKTH sin dro mas. Esant kla si ki -
nei ek to pi nio AKTH sin dro mo for mai,
AKTH kon cen tra ci jos ir kor ti zo lio eks -
kre ci jos ðla pi me ly gis yra daug aukð -
tes nis. Di fe ren ci juo jant Ku ðin go li gà
nuo ek to pi nio AKTH sin dro mo at lie -
ka mi ty ri mai:

1) Di dy sis 8 mg dek sa me ta zo no su -
pre si jos më gi nys (pe ro ra li nis). Dau gu -
mai pa cien tø, ser gan èiø Ku ðin go li ga,
8 val. ry te po më gi nio kor ti zo lio kon -
cen tra ci ja yra ma þes në nei 5 mg/dl
[140 nmol/l]; ne sant pa to lo gi jos kor ti -
zo lis pa pras tai ne ap tin ka mas. Al ter -
na ty vus ver ti ni mas: kor ti zo lio su pre si -
ja ³50 % pra di nio kor ti zo lio kie kio bû -
din ga Ku ðin go li gai. In tra ve ni nis 8 mg
dek sa me ta zo no su pre si jos tes tas: nu -
sta to ma Ku ðin go li ga, jei kor ti zo lio kie -
kis su ma þë ja >50 % pra di nio kor ti zo lio
kie kio; ek to pi nis AKTH sin dro mas, jei
kor ti zo lio kie kis su ma þë ja <50 %.

2) Kor ti kot ro pi nà at pa lai duo jan èio 
hor mo no (KAH) tes tas. AKTH pa di dë -
ji mas bent 35 % pra ëjus 15 min. ir
30 min. po sti mu lia ci jos KAH bû din -
gas AKTH sek re tuo jan èiai hi po fi zës
ade no mai.

3) Uo li nio an èio ka te te ri za ci ja – tai 
tie sio gi nis bû das áro dy ti AKTH hi per -
sek re ci jà hi po fi zë je, nu sta tant cen tri -
ná-pe ri fe ri ná AKTH gra dien tà krau jy -
je, ati te kan èia me ið na vi ko. AKTH
sek re tuo jan ti hi po fi zës ade no ma pa -
tvir ti na ma ðiais kri te ri jais [31]: prieð
sti mu lia ci jà KAH uo li  nio an èio
AKTH / pe ri fe ri nio AKTH san ty kis ³ 2
ar ba po sti mu lia ci jos KAH ðis san ty kis 
³ 3. Ne ati ti kus ðiø kri te ri jø at me ta ma
AKTH ið ski rian ti hi po fi zës ade no ma.

Pa tvir ti nus AKTH sek re tuo jan tá
na vi kà bio che mi niø ty ri mø re zul ta -
tais, to les nis þings nis – vaiz di niais ty -
ri mais ras ti pir mi ná þi di ná ir já pa ða lin -
ti [32, 33]. Jei at li kus më gi nius áta ria -
ma AKTH sek re tuo jan ti hi po fi zës ade -
no ma, at lie ka ma hi po fi zës sri ties
MRT. Be ieð kant ek to pi nës AKTH sek -
re ci jos ðal ti nio at lie ka mi vaiz di niai ty -
ri mai:

1) krû ti nës làs tos / pil vo / vi so kû no 
kom piu te ri në to mog ra fi ja;

2) scin tig ra fi ja su so ma tos ta ti no
re cep to riø ana lo gais – ok tre o ti du;

3) po zit ro nø emi si jos to mog ra fi ja
su 18-fluo ro de ok sig liu ko ze (18-FDG
PET);

4) PET su ga liu-ok tre o ti  du
(68Ga-DO TA NOC, 68Ga-DO TA TOC,
68Ga-DO TA TA TE).

Ga li bû ti nau din gi ir en dos ko pi niai 
ty ri mai (ezo fa go gast ro duo de nos ko pi -
ja, en te ros ko pi ja, ko lo nos ko pi ja, bron -
chos ko pi ja).

Ektopinio AKTH sindromo
gydymo galimybës

Pa grin di nis gy dy mo me to das – nu sta -
ty ti AKTH sek re tuo jan tá na vi kà ir at -
lik ti jo re zek ci jà [34, 35]. Kai na vi kas
në ra nu sta to mas vaiz di niais ty ri mø
me to dais, hi per kor ti zo le mi jos kon tro -
lei ski ria mas kor ti zo lio sek re ci jà ant -
inks èiuose slo pi nan tis me di ka men ti -
nis gy dy mas me ti ra po nu, ke to ko na zo -
liu, mi to ta nu, eto mi da tu [9], bei so ma -
tos ta ti no ana lo gais – ok tre o ti du. Vais -
tai, ma þi nan tys kor ti zo lio kon cen tra -
ci jà krau jy je, pa tei kia mi 5 len te lë je
[36].

Me ti ra po nas yra stip rus trum po
po vei kio kor ti zo lio sin te zës in hi bi to -
rius, pas ku ti nia me kor ti zo lio ga my bos 
eta pe blo kuo jan tis kor ti zo lio su si da ry -
mà ið 11-de ok si kor ti zo lio. Ápras ti në
do zë yra 250 mg tris kar tus per pa rà.
Ver ti nant pa gal kli ni ki ná po vei ká –
kor ti zo lio kon cen tra ci jà 2 val. po me ti -
ra po no su var to ji mo, do zë ga li bû ti di -
di na ma iki 6000 mg per pa rà. Vais to
vei ki mo pra dþia yra grei ta: kor ti zo lio
kie kis su ma þi na mas per dvi va lan das
nuo var to ji mo pra dþios [37]. Me ti ra po -
nas pa de da kon tro liuo ti hi per kor ti zo -
le mi jà 45–75 % pa cien tø [37–39]. Ne -
pa gei dau ja mi po vei kiai, pa si reið kian -
tys dël il ga lai kio var to ji mo: py ki ni -
mas, ano rek si ja, pil vo skaus mas, ak -
në, hir su tiz mas, hi po ten zi ja, se da ci ja,
ant inks èiø funk ci jos ne pa kan ka mu -
mas [40]. Dël an dro ge ni nio po vei kio
me ti ra po nas në ra pir mos ei lës vais tas
mo te rø il ga lai kiam gy dy mui. Di dþiau -
sia pro ble ma var to jant me ti ra po nà
yra hi po ad re na liz mo ið si vys ty mo ri zi -
ka. Dël de ok si kor ti kos te ro no mi ne ral -
kor ti koi di nio po vei kio ga li mas drus -
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kos su si lai ky mas, dël ku rio ið si vys to
ede mos, hi po ka le mi ja, hi per ten zi ja.
Pas ta rie ji ða lu ti niai po vei kiai yra re ti, 
ta èiau jiems pa si reið kus rei kia nu -
trauk ti gy dy mà.

Ke to ko na zo lis yra imi da zo lo da ri -
nys, daþ niau siai ski ria mas kaip vais -
tas nuo gry be liø. Slo pin da mas cho les -
te ro lio, ly ti niø ste roi dø ir kor ti zo lio
sin te zæ ant inks èiuose, ke to ko na zo lis
tin ka mas hi per kor ti zo le mi jai gy dy ti
[36]. Pra di në do zë yra 200 mg du kar -
tus per pa rà, jei rei kia, do zë ga li bû ti
di di na ma iki 1200 mg per pa rà, pa da -
li jus á ke tu rias da lis. Prie ðin gai nei
me ti ra po nas, ke to ko na zo lis vei kia
daug lë èiau – ga li pri reik ti ke le to sa -
vai èiø vais to po vei kiui áver tin ti. Pri va -
lu mai: ma þes në ant inks èiø ne pa kan -
ka mu mo ið si vys ty mo ri zi ka; cho les te -
ro lio, ypaè ma þo tan kio li pop ro tei nø
cho les te ro lio, kie kio su ma þi ni mas. Dël 
C17-20 lia zës in hi bi ci jos vais tas pa si -
þy mi an ti an dro ge ni në mis sa vy bë mis,
to dël tin ka mas var to ti mo te rims esant 
hir su tiz mui, o ski riant me ti ra po nà
hir su tiz mas ga li pro gre suo ti. Prie ðin -
gai, ke to ko na zo lá pa sky rus vy rams,
dël an ti an dro ge ni nio po vei kio ga li pa -
si reikð ti gi ne ko mas ti ja ir su ma þë ti li -
bi do. To dël vy rams ke to ko na zo lis në ra 
pir mos ei lës vais tas. Daþ niau si ða lu ti -
niai po vei kiai – virð ki na mo jo trak to
su tri ki mai, odos bë ri mas. Iki 10 % at -
ve jø ga li pa si reikð ti he pa to tok sið ku -
mas, dël ku rio ið si vys to ûmi nis ke pe -
nø ne pa kan ka mu mas ir pa di dë ja mir -
tin gu mo ri zi ka [41].

Eto mi da tas yra pa ren te ri nis anes -
te ti kas, blo kuo jan tis ðiuos fer men tus:
17-hid rok si la zæ, 17-be ta hid rok si la zæ,
17–20 lia zæ ir al dos te ro no sin ta zæ [42]. 
Ski riant vais tà á ve nà per 5 val. kor ti -
zo lio kon cen tra ci ja grei tai ir reikð min -
gai su ma þë ja. Mak si ma lus po vei kis
pa si reið kia po 11 val. [43–46]. Eto mi -
da tà in di kuo ja ma skir ti, kai rei kia
grei tai su val dy ti hi per kor ti zo le mi jos
su kel tus po vei kius (esant psi cho zei,
sun kiam sep siui, vais tams at spa riai
hi per ten zi jai ar sun kiai ko re guo ja mai
hi po ka le mi jai) bei ne sant ga li my bës

var to ti ge ria mø jø vais tø [41, 47, 48].
Svar biau sias eto mi da to ða lu ti nis po -
vei kis yra hi po ad re na liz mas [46].

Mi to ta nas (di fe nil me ta no da ri nys)
tin ka mas esant ant inks èiø þie vës kar -
ci no mai. Vais tas blo kuo ja ávai rius kor -
ti zo lio sin te zë je da ly vau jan èius fer -
men tus (11-be ta hid rok si la zæ, 18-hid -
rok si la zæ ir 3-be ta hid rok sis te roi do de -
hid ro ge na zæ), taip slo pin da mas kor ti -
zo lio ga my bà [49]. Vei ki mo pra dþia
yra lë ta, po vei kis pa sie kia mas per
3 më ne sius. Ne pa gei dau ja mi reið ki -
niai yra la bai daþ ni: virð ki na mo jo
trak to su tri ki mai pa si reið kia 50 % at -
ve jø, gal vos svai gi mas – 30 % [50].

Ok tre o ti das – so ma tos ta ti no ana -
lo gas, su ma þi nan tis au gi mo hor mo no
ir in su li no au gi mo fak to riaus 1
(IGF-1) kie ká, pla èiai varto ja mas ak ro -
me ga li jai gy dy ti. Áro dy tas tei gia mas
po vei kis gy dant neu ro en dok ri ni nius
na vi kus. Yra þi no mi 5 so ma tos ta ti no
re cep to riø va rian tai: SST1, SST2,
SST3, SST4, SST5. Daþ niau siai su
neu ro en dok ri niniais na vi kais aso ci -
juo tas va rian tas yra SST2. Ok re o ti das 
pa si þy mi di de liu gi mi nið ku mu SST2 ir 
SST5 re cep to riams [51]. Dël ðios far -
ma ko di na mi nës sa vy bës vais tas var -
to ja mas ek to pi niam AKTH sin dro mui
gy dy ti. Ok tre o ti do ga li mi ne pa gei dau -
ja mi po vei kiai: skyd liau kës funk ci jos
su tri ki mas, hi per gli ke mi ja, virð ki na -

mo jo trak to reið ki niai, gal vos skaus -
mas, QT in ter va lo pail gë ji mas EKG.

Chi rur gi nis ant inks èiø ða li ni mas
(ad re na lek to mi ja) yra pas kiau siai pa -
si ren ka mas gy dy mo me to das, re ko -
men duo ja mas, jei vi si ki ti ið ban dy ti
gy dy mo bû dai bu vo ne veiks min gi. Ad -
re na lek to mi ja in di kuo ja ma ir tuo met,
kai pa cien to bûk lë yra la bai blo ga ir
ne pa vyks ta su val dy ti la bai di de lio
kor ti zo lio kie kio ki tais bû dais. Ta èiau
po ad re na lek to mi jos ne ið ven gia mai ið -
si vys to po pro ce dû ri nis ant inks èiø ne -
pa kan ka mu mas [10].

IÐVADOS

Ne pai sant at lie ka mø pa þan giø diag -
nos ti niø ty ri mø ek to pi nis AKTH ið ski -
rian tis þi di nys ne vi sa da ap tin ka mas.
Ap tar ti kli ni ki niai at ve jai ro do, kad
ek to pi nio AKTH sin dro mo diag nos ti -
ka yra la bai sun ki ir il gai trun kan ti.
Pir miau sia pa si ren ka mas gy dy mas
yra ek to pi nës AKTH sek re ci jos ðal ti -
nio ra di ka lus pa ða li ni mas, ta èiau ne -
nu sta èius pa to lo gi nio þi di nio hi per -
kor ti zo le mi jos kon tro lei ga li bû ti ski -
ria mi vais tai, blo kuo jan tys kor ti zo lio
sek re ci jà ant inks èiuose. u
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5 len te lë. Me di ka men ti nis hi per kor ti zo le mi jos gy dy mas

Ta b le 5. Phar ma co lo gic ma n a ge ment of hy per cor ti so le mia

Kla si fi ka ci ja Vaistas Paros dozë Efektas Nepageidaujamas poveikis

Vais tai, slo pi nan tys
korti zo lio sek re ci jà

Metiraponas Iki 6000 mg per os Po 2 val. Aknë, hirsutizmas, virð ki na mo jo trak to reið ki niai,
gal vos svai gi mas, hi po ten zi ja, se da ci ja, ant inks èiø
funk ci jos ne pa kan ka mu mas

Ke to ko na zo lis Iki 1200 mg per os Po keleto parø Hepatotoksiðkumas, virðkinamojo trakto reiðkiniai,
odos nieþulys

Eto mi da tas 2,5–3 mg/val. á/v Po 10 val. Antinksèiø funkcijos nepakankamumas

Mi to ta nas Iki 4 g per os Po 6–8 sav. Hepatotoksiðkumas, virðkinamojo trakto reiðkiniai,
hipercholesterolemija, pailgëjæs kraujavimo laikas

So ma tos ta ti no ana lo gai Oktreotidas Hiperglikemija, virðkinamojo trakto reiðkiniai,
QT intervalo pailgëjimas

Summary

DIAGNOSTIC PROBLEMS AND TREATMENT METHODS OF ECTOPIC
ADRENOCORTICOTROPIC HORMONE SYNDROME: CASE REPORTS
AND LITERATURE REVIEW

Agnë Petrënaitë, Gintarë Naskauskienë, Vigantas Dunauskas,
Þydrûnë Visockienë, Diana Akulova

In tro duc tion. Ectopic adrenocortico -
tropic hor mone (ACTH) syn drome is very
rare en do crine dis or der caused by ex cess
se cre tion of ACTH by non-pi tu itary tu -
mor. Pro longed glucocorticoid ex cess
causes Cush ing’s syn drome, as so ci ated
with com pli ca tions, in creas ing mor tal ity. 

First choice treat ment is de fin i tive tu mor 
re sec tion. Main is sue in di ag no sis is to
find ectopic ACTH se cre tion source. For
pa tients with oc cult or met a static ectopic
ACTH se cre tion ad re nal steroidogenesis
in hib i tors are rec om mended as first line
ther apy to con trol hypercortisolemia.
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Case pre sen ta tion. We are pre sent -

ing unique cases when ectopic ACTH se -

cre tion source was not found. The first

pa tient was treated with etomidate for

10 months, be cause other treat ment op -

tions were in ef fec tive or un avail able. Af -

ter 2 years he re ceived pal lia tive che mo -

ther apy and octreotide be cause of dis ease 

pro gres sion. Cur rently dis ease sta bi li za -

tion is achieved. For the sec ond pa tient

Cush ing syn drome was di ag nosed dur ing 

hos pi tal iza tion due to sep sis at in ten sive

care unit. The or i gin of ectopic ACTH se cre -

tion was con firmed by di ag nos tic tests.

Metyrapone was pre scribed for hypercorti -

solemia cor rec tion, but re sis tant hy per ten -

sion, proteinuria in flu enced the de te ri o ra -

tion of kid ney func tion. Last ep i sode of sep -

sis was com pli cated by sep tic shock, mul ti -

ple or gan dys func tion syn drome. Hemo -

dialysis was started. Very high ACTH con -

cen tra tion de creased and caused ad re nal

in suf fi ciency, the hy dro cor ti sone was ad -

min is tered for re place ment therapy.

Con clu sions. De spite of mod ern di -
ag nos tic ex ams ectopic ACTH se cret ing
tu mor not al ways may be found. Con se -
quently de fin i tive sur gi cal treat ment is
not avail able. Di ag nos tic pos si bil i ties,
phar ma co logic man age ment and clin i cal
out comes are re viewed in the ar ti cle.

Keywords: ectopic adrenocorticotropic
hor mone (ACTH) syn drome, ectopic
ACTH se cret ing tu mor, ACTH-de pend -
ent Cush ing’s syn drome, hyper corti -
solemia, metyrapone, etomidate.
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