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mellékvesekéreg-adenoma

Bukovszky Bence dr.! = Gacs Zsofia dr.!
Jen6vari Zoltan dr.! = Somogyi Délia dr.! = Micsik Tamas dr.?
Szab6 Andras dr.! = Sallai Agnes dr.!

1ISemmelweis Egyetem, Altalinos Orvostudoményi Kar, I1. Gyermekgybgyaszati Klinika, Budapest
2Semmelweis Egyetem, Altalinos Orvostudoményi Kar, I. Patolégiai és Kisérleti Rakkutaté Intézet, Budapest

A gyermekkorban kialakulé Cushing-szindréma ritka betegség, a leggyakrabban exogén szteroidadds kovetkezmé-
nyeként jelentkezik. A daganatos betegségek koziil a hypophysis kortikotropint szekretdlé adenomdja, illetve a mel-
lékvesekéreg-tumorok okoznak a leggyakrabban Cushing-szindrémdt. Jelen tanulmanyunkban egy Cushing-szindré-
maval diagnosztizalt fit esetét mutatjuk be. Az endokrinoldgiai kivizsgalas adrenokortikotropin (ACTH)-independens
hypercortisolismust timasztott ald. A hasi MRI-felvételen egy éles hatdrral rendelkez6, 3,5 cm nagysdga terime abra-
zoloédott a jobb mellékvese-régidban. A tumort parcidlis mellékvese-eltavolitas sordn tavolitottak el. A szovettani
elemzés mellékvesekéreg-adenomit igazolt. A gyermek klinikailag és laborértékei alapjin gyogyultnak tekinthetd.
A Cushing-szindrémadval kezelt betegek hossza tivii nyomon kovetése sziikséges, melynek sordn sziikség szerint
biztositani kell a glitkokortikoidok és az egyéb szteroidhormonok megfelelS pétlasit, a kialakult sz6védmények ke-
zelését, és adott esetben id6ben fel kell ismerni a Cushing-szindréma kés6i relapsusat is.
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Pediatric adrenocortical adenoma presenting with Cushing’s syndrome

Cushing’s syndrome (CS) in children is a rare disease, most frequently caused by either an adrenal tumor or a corti-
cotropin-secreting pituitary adenoma. Its early detection and effective treatment are highly important to avoid the
short- and long-term consequences of hypercortisolism. We report a case of a child with Cushing’s syndrome result-
ing from an adrenocortical adenoma. Endocrinological data revealed adrenocorticotropin (ACTH) independent
hypercortisolism. MRI scan of the adrenal glands showed a single, well-encapsulated tumor on the right adrenal
gland with a diameter of 3.5 cm. Adrenal gland sparing surgery was performed with total excision of the tumor. The
histological analysis confirmed the diagnosis of adrenal adenoma. The child was cured clinically and biochemically.
The long-term follow-up of patients treated for Cushing’s syndrome should include the adequate replacement of
glucocorticoids and other steroid hormones, treatment of osteoporosis and other pathologic effects of hypercorti-
solism and long-term screening for the relapse of Cushing’s syndrome.
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Roviditések (bone mineral density) a csont dsvanyianyag-stirtisége; BMI =
ABPM = (ambulatory blood pressure monitoring) 24 6ris vér- | (body mass index) testtomegindex; CT = (computed tomog-
nyomas-monitorozas; ACTH = (adrenocorticotropic hormo- | raphy) komputertomogrifia; GPT = glutamat-piruvat-transz-
ne) adrenokortikotrop hormon, vagy kortikotropin; BMD = | amindz; MRI = (magnetic resonance imaging) magnesesrezo-
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nancia-képalkotds; NGS = (next-generation sequencing)
ujgeneracios szekvenalds; ODM = oszteodenzitometria; PET =
pozitronemisszios tomogrifia; SDS = standard devidciés score;
SPAIR = (spectral attenuated inversion recovery) an. zsirel-
nyomadsos technika

A gliikokortikoidok tartés taltermelése Cushing-szind-
rémat okoz. A klinikai kép leggyakoribb jellemz6i: hold-
vildgarc, torzsi elhizas, magas vérnyomds, csontritkulas,
szexualis diszfunkcié. Gyermekkorban fontos jel a nove-
kedési titem lassulasa. Az endogén Cushing-szindréma
becstilt gyakorisiga 3,5/1 millié lakos évente. Ennek
dont6 tobbségét (kb. 70%) az agyalapi mirigy adenoma-
ja okozza (Cushing-kor), és kb. 10%-anak oka a mellék-
vesekéreg-adenoma. A mellékvesekéreg joindulata daga-
nata lehet hormonidlisan inaktiv (kb. 80%) vagy
hormontermeld (kb. 20%). A Cushing-szindromat oko-
z6 mellékvesekéreg-adenomdk koreredete nagyrészt
tisztazatlan. A tumorszuppresszor p53-gén muticioi
nemcsak mellékvesekéreg-carcinomakban, hanem az
adenomdk egy részében is kimutathaték. Bizonyos gé-
nek (PRKARIA) hibaja esetében a Cushing-szindroma
egyéb eltérésekkel egytitt fordul el6: myxomak a szivben,
a béron és az emlében, egyéb jo- és rosszindulata daga-
natok [1, 2]. Gyermekkori mellékvesekéreg-daganatok-
kal kapcsolatosan a legnagyobb esetszamot az Internati-
onal Pediatric Adrenocortical Tumor Registry kozolte.
Az izolalt Cushing-szindroma ritka volt (n = 14), virilisa-
tio 140 gyermeknél alakult ki. A kevert esetek szima 74
volt. Az esetek 10,2%-dban (n = 26) a daganat nem ter-
melt hormont. 254 betegbdl 228 esetben a szovettan is
elérhet$ volt: 202 carcinoma (88,6%) és 26 adenoma
(11,4%). A kovetés soran a 26, adenomds beteg koziil
csak 1-nél alakult ki relapsus [3]. A Children’s Research
Hospital (Memphis, TN, USA) kutatéi 20 adrenocorti-
calis daganatos gyermekrél (median életkor 2 év) szd-
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moltak be. A tumor 8 betegnél adenoma volt, a tobbinél
carcinoma. Egy beteg eltiint a kovetés sordn, és egy ma-
sik halalat a carcinoma 4ttétei okoztak. A talélés carcino-
maval és adenomaval is kiting, ha az elviltozas mitéttel
maradéktalanul eltdvolithaté [4]. A tisztin Cushing-
szindrémit okozo, gyermekkori adrenocorticalis adeno-
ma nagyon ritka [5].

Tanulmdinyunkban egy fitgyermek esetét ismertetjiik,
aki 12,5 évesen kertlt Klinikdnkra, akkor tél éve kezd6-
dott panaszokkal és tiinetekkel (fejfdjis, gyors indokolat-
lan elhizds, holdvilagarc). Roviden attekintjiik a korkép-
pel kapcsolatos diagnosztikai (biokémia, korszovettan)
és terapias kérdéseket is. Az esetkozléshez mind a gyer-
mek, mind az édesanyja beleegyezését adta. A Helsinki
Deklaricié elirasait figyelembe vettiik, az anonimitdsra
vonatkozo6 szabdlyok betartisira szintén tigyeltiink.

Esetismertetés

A fitgyermek kérel6zményében érdemi megbetegedés
nem szerepelt. Jelen betegsége gyors stlygyarapodassal
(+26 kg/6 honap) és fejtajassal kezdédott, kb. egy évvel
intézeti jelentkezése elétt. Elsé megjelenésekor (12,5
évesen) az aktudlis teststlya 67 kg (pc: >97, SDS: +2,5),
testmagassiaga 150,2 cm (pc: 25-50; SDS: —0,3), BMI-je
29,7 kg/m? (pc : >97, SDS: +2,9) volt. Fizikilis vizsga-
lata soran holdvildgarcot, cushingoid tipusa elhizast és
enyhe foka bolénypupot taldltunk (1. 4bra). Nemi fejlé-
dését tekintve a gyermek a prepubertas allapotaban volt,
heréi 3-3 ml nagysagtak voltak. (Ebben az dllapotban a
nemi hormonok szintje nem relevans, igy ezek meghata-
rozasiara nem kerdlt sor.)

Vérképe rendezett volt, a rutin-laborvizsgalatok soran
enyhén emelkedett mijenzimérték (GPT: 75 U /1) mel-
lett egyéb kérosat nem taldltunk. Pajzsmirigymiikodése
normalis volt. Az oralis cukorterhelés soran normdlis

1. dbra

| Cushingoid tipust clhizis (a képek kdzott kb. 0,5 év kiilonbség van).
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gliitkéztoleranciat észleltiink emelkedett éhomi inzulin-
szint mellett (széruminzulin: 31,91 uU/ml, »ef.: 2,60~
24,90 nU/ml), ami inzulinrezisztencidra utalt. A 24 6ras
vérnyomas-monitorozas (ABPM) sorin a nemhez és
testmagassaghoz viszonyitott normalértékeket meghala-
dé vérnyomasértékeket detektdltunk. Mind a nappali,
mind az ¢jszakai systolés és diastolés vérnyomdsértékek
meghaladtik a 95 percentilis értékeket (az életkorhoz,
nemhez, testmagassighoz viszonyitva), 1%-os diurnalis
index mellett (atlagos vérnyomdsérték 24 érara: 135/78
Hgmm). A 24 6ras vizeletgytjtés alapjan a vesefunkcio
normalisnak mutatkozott (diuresis: 0,023 ml/min/kg,
kreatininclearance: 111 ml/min/1,73 m?, ref.: 80-120
mil/min/1,73 m*). Az ODM-vizsgilat sordn a gerincben
csokkent csontidsvanyianyag-tartalmat észleltiink (lum-
balis gerinc /LI-L4] BMD 0,543 g/cm?, z-score:
-1,90).

Az anamnézis, a fizikalis tiinetek és vizsgalati eredmé-
nyeink felvetették a hypercortisolismus lehet&ségét. Ezt
igazolta az ismételten, jelentés mértékben emelkedett
kortizoliirités (24 o6ras vizeletkortizol-szintek: 2114,0
nmol/nap, illetve 1745,0 nmol/nap, ref:: 11,0-138,0
nmol/nap). Az eredmény megerGsitette gyaninkat a
Cushing-szindréma iranyaban.

A kortizol és az ACTH-szint diurnalis ritmusdnak
vizsgilata alapjan fény deriilt a kortizol napi ritmusanak
megsziinésére (reggeli kortizolszintek: 594.,5 és 669,0
nmol/1, ref.: 220,0-690,0 nmol/Il, mig esti kortizolszint:
644 nmol/l, ref: <136,0 nmol/l), és az ACTH-szint
szupprimaltsigira (reggel és este is 1 pg/ml). A tobbi
mellékvesechormon-vizsgalat sordn a dehidroepiandrosz-
teron szintje alacsonynak, mig az androszténdion, az al-
doszteron és a kromogranin-A szintje normdlisnak bizo-
nyult (1. tablizat). A kapott eredmények alapjan rovid
dexametazon-szuppresszios probat (,,overnight” szupp-
ressziot) végeztiink, melynek sorin a kortizolszint
szuppresszidja elmaradt (725 nmol/1), igy az eddigi
eredményeket Osszegezve megallapitottuk a mellékvese-
kéreg-eredetd kortizol-taltermelést.

A hasi ultrahangvizsgalat hepatomegaliat, steatosis he-
patist és a jobb mellékvese régidjiban egy 35 x 25 x 22
mme-es, jol koriilirt, echoszegény képletet irt le, mely —a
klinikumot is figyelembe véve — elsGsorban a mellékvese-
adenoma gyanujat vetette fel.

A jobb mellékvese-régié pontosabb megitélésére ezt
koveten késziilt hasi MR-vizsgilaton a jobb mellékvesé-

1. tablazat | A mellékvesehormon-vizsgilatok eredményei

Vizsgilt paraméter Erték  Egység  Referenciatartomédny
Dehidroepiandroszteron 79,5 ng/dl  200,0-600,0 ng/dl
Androszténdion 15,8 ng/dl  5-51 ng/dl
Aldoszteron (fekvd) 4.6 ng/dl  3,5-30,0 ng/dl
Kromogranin-A 51,1 ng/ml  19,4-98.1 ng/ml
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A koronadlis sika nativ T2-salyozott szekvencidn a jobb mellék-
vese-régioéban egy 35 x 33 x 30 mm nagysagu, jol koriilirt, in-
termedier jeladdst, homogén képlet lathaté.

3. dbra

A kontrasztanyag beaddsa utdn késziilt dinamikus hdromdimen-
zi6és mDixon-szekvencia artérids fizisiban a jobb mellékvese-ré-
giéban lithato térfoglalds intenziv korai kontrasztanyag-halmo-
z3st mutat.

ben egy 35 x 33 x 30 mm nagysdgt, benignus karakte-
risztikdju képlet volt lathaté. Béar a térfoglalas kifejezett
intracellularis zsirtartalomra utal6 jelet az erre érzékeny
szekvencidkon nem mutatott (példaul T2 SPAIR, in-
phase—out-phase), 4 cm-nél kisebb mérete, jol koriilirt,
csaknem homogén megjelenése, intenziv artéridas kont-
rasztanyag-halmozdsa és annak korai kimosoédasa, vala-
mint a kéros diffazidgatlas hianya elsGsorban az adeno-
ma mellett szolt (kisebb valészintséggel egyéb eltérés
sem volt kizarhat6) (2. és 3. abra, az MR-képek forrasa:
Semmelweis Egyetem, Orvosi Képalkoté Klinika,
Neuroradioldgia Tanszék).

A képalkoté vizsgilatokat kovetSen nyilt hasi miitét
tortént: in toto tumorkimetszés részleges mellékvese-
eltavolitassal. Akut matéti szovédmény nem alakult ki.
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A szovettani eredmény altal igazolt, alapvetGen benig-
nusnak impondlé mellékvesekéreg-daganat, mellékvese-
kéreg-adenoma volt lathaté a mintiban. Megjegyezték,
hogy a mintin makroszképosan repedést figyeltek meg,
ezért a reszekcié vonala biztonsiggal nem volt megitél-
het6 (Weiss-score: 1,/9 [kevés vakuolizalt sejt], modosi-
tott Weiss-score: 2 [kevés vakuolizalt sejt], Wiencke-
index: 0). Utdlagos vizsgalatkéréssel, a TP53-gén teljes
kédolorégidjanak NGS-elemzése sordn muticidét nem
azonositottak. (A TP53-gén teljes kodolérégidjanak
NGS-alapti analizisét a TP53 MASTR-Multiplicom assay
[Agilent, Santa Clara, CA, USA] felhasznalasaval MiSeq
[[lumina, San Diego, CA, USA] késziiléken végeztiik.
A moédszer érzékenysége 1%.)

A mitétet kovetSen hirom napig 4 x 50 mg hidrokor-
tizont adagoltunk intravénasan a hypadrenids krizis elke-
ritlésére (a mdtét el6tt késziilt MR-felvételen a bal mel-
lékvese atrofiziltsiga nem volt jol megitélhets), majd
szdjon at torténd adagoldsra tértiink dt (4 x 25 mg).
A mitétet kovetd kontroll-hormonvizsgalatok soran
mind a reggeli szérumkortizol, mind a plazma-ACTH-
szintek alacsonynak bizonyultak (kortizol: 29,91 nmol /1,
ACTH: 1 pg/ml), ami a hypothalamus—hypophysis—
mellékvesekéreg tengely szuppresszidjara utalt, ezért a
hidrokortizonp6tlast tovabbra is fenntartottuk a fiziol6-
gias adagra csokkentve.

A miitét utdn két hénappal dllapottelmérd vizsgalatok
torténtek. A fit teststlya nem valtozott, vérnyomdsérté-
kei azonban rendezédtek (ABPM tortént). A 24 Oris
vizeletkortizol-gytjtés eredménye normdlis lett (vizelet-
kortizol: 24,0 nmol/nap). Reggeli plazma-ACTH- és
szérumkortizolszintje (a hidrokortizontabletta bevétele
el6tt) szintén a normaltartomanyban volt (ACTH: 32
pg/ml, kortizol: 403,6 nmol /1), tehdt a hypercortisolis-
mus nem Gjult ki, és valészindsithetd volt a hypothala-
mus-hypophysis—mellékvesekéreg tengely miikodésének
normalizalédisa. A kapott eredmények alapjan a hidro-
kortizonpoétlast fokozatosan leépitettiik.

Kontroll hasi MRI a mdtét utin 3 hénappal tortént,
amelyen a mdtéti régiéban residualis mellékvese-dllo-
manynak vagy posztoperativ hegszovetnek megfeleld jel
abrazolddott, adenomara gyanus képletet nem irtak le.
A bal mellékvese épnek bizonyult.

A gyermek jelenleg is endokrinolégiai gondozasunk
alatt 4ll. A mitétet kovetSen 7 honappal testsalya 57,6
kg volt (pc: 75-90): 6 hénap alatt 9 kg-t fogyott, ugyan-
akkor 4,5 cm-t nétt is. Arca még kissé kerekebb volt,
egyebekben cushingoid kiilleme megsziint.

Megbeszélés

A Cushing-szindréma ritka megbetegedés gyermekkor-
ban, hatterében egy gliitkokortikoid hormonnak, a korti-
zolnak az emelkedett értéke dll. A gyermekek korében
ennek a leggyakoribb oka az exogén vagy iatrogén mo-
don bejuttatott szteroid (példiul autoimmun betegsé-
gekben vagy daganatos korképek kezelése soran alkalma-
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zott szteroidterdpiak). Az endogén Cushing-szindroma
ritkabb, incidencidja 0,7-2,4/1 millié lakos, és ezen j
eseteknek csupdn kb. a 10%-a fordul el6 gyermekekben
[6, 7]. A Cushing-szindroma tirsulhat hirsutismussal is,
mely esetben nagyobb eséllyel malignus daganat a ki-
valt6 ok.

Az ACTH-independens Cushing-szindromdban a
mellékvese 6nallo kortizol- (zona fasciculata) taltermelé-
se okozza a hypercortisolismust, fiiggetlentil a hypophysis
ACTH-termelésétdl. A taltermelés oka mellékvesekéreg-
hyperplasia, -adenoma vagy -carcinoma. A korai felisme-
rés nagyon fontos a szovédmények megel6zése érdeké-
ben. A vérben az androszténdion (zona reticularis), az
aldoszteron (zona glomerulosa) és a kromogranin-A
(mellékvesevel§) szintje normalis volt. Izolalt Cushing-
szindroma altaliban id&sebb gyermekeknél fordul el$
(betegiink 12,5 éves volt). Michalkiewicz és mitsai széria-
jaban a median életkor 12,6 év volt [3].

Hazénkban az utébbi években/évtizedekben egyre
tobb az elhizott gyermek, és a Cushing-szindroma kez-
deti tiineteit gyermekkorban igen nehéz észrevenni.
A jellegzetes testi elvaltozdsok és tiinetek azonban figye-
lemfelhivok erre a betegségre nézve. Az egyik legjellem-
zGbb tinet, hogy a gyermek novekedése lelassul, test-
stlygyarapoddsa viszont gyors. A holdviligarc és a
bolényptup mellett gyakoriak és jellegzetesek a bérelval-
tozasok, mint példaul az arcpir, az aknék, az acanthosis
nigricans, a livid szind stridk, a hirsutismus.

Szintén gyakran panaszkodnak ezek a gyermekek fej-
fajasra, elGfordulhat szédiilés, szorongas és hangulatval-
tozas is. A cardiovascularis eltérések koziil gyakori a ma-
gas vérnyomdas megjelenése, a szénhidrathaztartasban
pedig inzulinrezisztencia, csokkent gliikéztolerancia je-
lenhet meg. Ennck kovetkeztében késGbb szekunder
diabetes mellitus alakulhat ki. A csontok dsvanyianyag-
tartalma is csokken, jellegzetes a gerinc alsé szakaszin
torténd  asvanyianyagtartalom-csokkenés.  Lanyoknal
el6fordulhat amenorrhoea és virilisatio, mig fidknal
gynaecomastia alakulhat ki [8].

Az Endokrin Térsasig (Endocrin Society, Washing-
ton, DC, USA) 2008-ban kozzétett diagnosztikai Gtmu-
tatoja alapjan a kovetkezd 1épéseket kell végigjarni, ha
felmeriil a Cushing-szindréma gyantja. El6szor meg kell
bizonyosodni a hypercortisolismusrél. Elsé 1épésként ja-
vasolhat6 a 24 6ras gydjtott vizeletben mért kortizoliiri-
tés meghatdrozasa. A tesztek koziil azonban egyik sem
100%-o0s pontossagt, igy altaliban tobb teszt sziikséges
a diagnozis felallitaisidhoz [8]. Batista és misai szerint az
arany standard a hypercortisolismus kimutatasara az ¢j-
télkor levett szérumkortizol szintjének mérése [9]. Egy
masik lehet6ség a nydlban talilhaté kortizolelvalasztis
mérése, mely esetben érdemes szintén a késé esti Orak-
ban levenni a mintat. Hazdnkban azonban inkabb az ¢j-
szakai dexametazonszuppresszios tesztet alkalmazzak a
hypercortisolismus kizardsira. Ennek sorin este 23-24
orakor a vizsgalt személy szdjon it 1 mg doézisban kap
dexametazont, majd reggel 8 d6rakor vizsgiljuk a korti-
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2. tablazat A Cushing-szindroma ACTH-dependens és ACTH-indepen-

dens formai

ACTH-independens ACTH-dependens

1. Exogén gliikokortikoid hatds:

— gyogyszer,

— krém,

— orrspray, orrcsepp.

2. Mellékvesekéreg-tumor:

—adenoma,

— carcinoma.

3. Primer mellékvesekéreg-hyper-
plasia:

—PPNAD (elsédleges
pigmentdlt nodularis
adrenocorticalis dysplasia),

— macronodularis mellékvese-
hyperplasia,

— McCune-Albright-szindréma.

1. Cushing-kor
(ACTH-t termel6
hypophysisadenoma)

2. Ectopias ACTH szindroma

ACTH = adrenokortikotropin

zolszintjét: normalis esetben a szupprimalt kortizolszint
5 ug/dl (= 138 nmol/1) alatti [10].

Ha bizonyitottuk a hypercortisolismust, a kovetkez3
diagnosztikus 1épésként el kell kiiloniteni azt, hogy az
adott paciensnél ACTH-dependens vagy ACTH-inde-
pendens formdrdl van-¢ sz6 (2. tablizat). Ha a reggeli
plazma ACTH-szintje legalibb 29 pg/ml, akkor nagy
valoszinlséggel (szenzitivitas 70%) ACTH-dependens
Cushing-szindrémaval dllunk szemben [7].

A képalkotd diagnosztikai modszerek a legfontosab-
bak a Cushing-szindrémit okoz6 gbc helyének pontos
meghatarozasiban. A mellékvesékben taldlhat6 elvalto-
zasokra felnGttkorban CT javasolt, annak magas sugar-
terhelése miatt azonban gyermekeknél ebben az esetben
is az MRI az els6ként vilasztandé képalkotdé modszer.
Ha felmeriil az ectopias ACTH-t termeld gbc, szintén az
MR-vizsgilat javasolt (célteriilet: a nyak, a mellkas, a has
és a medence régidja), esetleg PET/CT vizsgalattal ki-
egészitve. Az ACTH-independens Cushing-szindroma
oka lehet ectopids adenomais [11].

Az Endokrin Térsasig 2015-ben publikilt irinyelve-
ket a Cushing-szindréma kezelésével kapcsolatban, bar
nem specifikusan gyermekekre nézve [12].

A joéindulatt mellékvesekéreg-tumorok sebészi reszek-
cidval kezelhet6k a legjobban. Bilateralis micro- vagy
macronodularis mellékvesekéreg-betegségben kétoldali
adrenalectomia a vilasztandé modszer. Kis méretii ade-
noma széles kimetszéssel is gyogyithatd, a mellékvese
egy része megkimélhetd: a hormondlisan aktiv adenoma
kezelése gyermekkorban a reszekcid, és nem az adrena-
lectomia [13].

A daganat méretével novekszik a malignitds kockazata
is. 4 cm alatt a kockazat kisebb mint 2%, 6 cm felett mar
25%. Ugyanakkor a daganat méretétdl fiiggetlentil min-
dig fel kell vetni a malignitis lehet&ségét, amennyiben a
kortizoltermelés mellett egyidejlileg androgén- vagy
osztrogéntermelés is fenndll. Szintén malignus daganatra
kell gondolnunk, ha a gyorsan progredialé Cushing-
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szindréma tiinetei kifejezett izomgyengeséggel jarnak
egytitt, fennall hasi fijdalom, hasi teltség- vagy jollakott-
sdgérzés is. A rosszindulatth mellékvese-daganat felisme-
résekor teljes tumoreltavolitas sziikséges. A mitétet ko-
vetS adjuvans terdpiak csokkentik a kitjulds veszélyét
[14].

Miutan megtortént a mitét (eltavolitottak a mellék-
vese egy részét/egészét), nagyon fontos a glitkokorti-
koidok megfelel6 mennyiségti pétlasa, hogy elkertiljiink
egy esetlegesen kialakul6 hypadrenids krizist, mely adott
esetben a beteg életébe kertilhet [15]. A hormontdalter-
melés a kontralaterdlis mellékvesekéreg sorvaddsat is
okozza. A javasolt fiziol6gids kortizolp6tlds mennyisége
12-15 mg/m?/nap, napi 3 adagra closztva [16]. A m-
tétet kovetGen azonban a szervezetnek magasabb lesz a
kortizoligénye a fokozott stressz-szint miatt, igy ennek
megfelel6en kell pétolni a kortizolt. A posztoperativ
id6szakot kovetSen relative gyorsan vissza kell csokken-
teni a kortizol szintjét a fizioldgids adagra, majd utina
hoénapokon at hormonpétlasra lehet sziikség. A hypo-
thalamus—hypophysis—mellékvese rendszer regeneralo-
ddsdban igen nagy foka az egyének kozotti variabilitds,
emiatt a kortizolp6tlas leépitése, elhagyasa csak fokoza-
tosan, a klinikai kép és az endogén hormonaktivitds ha-
tékonysigat jelzé laboratériumi paraméterek (a hidro-
kortizontabletta bevétele elStt reggeli plazma-ACTH- és
szérumkortizolszint) normaltartomdnyba keriilése ese-
tén lehetséges. Akut infekcid, trauma, stressz eseteiben
addig indokolt a kortizoldé6zis-emelés, amig el nem
hagytuk a potlast.

A Cushing-szindrémds gyermekek korében sokféle
pszichidtriai és pszicholégiai zavar is kialakulhat, altald-
ban érzelmi labilitas, depresszié és/vagy szorongas all
ezek hatterében [17]. Erdekes, hogy ezek a korképek a
hypercortisolismus remisszidja utdn is megmaradhatnak,
akir még a hypothalamus—hypophysis—mellékvesekéreg
tengely miikodésének helyredllta utan is. Leirtdk, hogy a
Cushing-szindromas gyerekek a mtéti beavatkozasukat
kovetd egy év utan is csokkenést tapasztalhatnak kogni-
tiv és iskolai teljesitménytikben, illetve feledékenység és
csokkent koncentracids képesség maradhat fenn a gyo-
gyulasukat kovetSen is. Az adrenocorticalis adenoma
mitétje utin a Cushing-szindrémds gyermeket évekig
kell kovetni. (Nincs egységes szakmai ajanlds, de min-
denképp érdemes hossza tivon kovetni klinikailag, illet-
ve panasz vagy tiinet esetén labor- és/vagy képalkoto
kontrollvizsgalatok is sziikségesek. Ugyanakkor a nove-
kedés befejez&dése utan lehet ritkitani az ellenérzé vizs-
gilatok gyakorisigit.) A daganatos recidiva ritka ugyan,
dm a hormonilis, szomatikus és lelki problémdk hossza
ideig tarté gondozast igényelnek [18].

Kovetkeztetés

A hormontermel$ adrenocorticalis adenoma gyermek-
korban ritka, de Cushing-szindréma megjelenésekor
erre is gondolni kell. A lanyoknal a hirsutismus altalaban
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jellemz§ tiinet, de lehet tn. izoldlt Cushing-szindréma
is. Mellékvesekéreg-adenoma esetén korai stidiumban a
daganat teljes kimetszése mellett parcidlis adrenalecto-
mia is végezhetd (szervkimél§ eljards). A mdtét utdn at-
meneti hormonpd6tlis ekkor is sziikséges, amely azutin a
kontralateralis mellékvesekéreg sorvadasinak megsziiné-
sét kovetben, miikodésének visszatértekor abbahagyha-
t6. A korai diagnézis, a megtelel§ perioperativ ellatis a
hormonpétlis kiemelt szerepével, a daganat radikalis el-
tavolitisa és a gondos kovetés sziikséges az életmindség
és a talélés javitdsihoz.

Az esetismertetéssel arra igyeksziink ravilagitani, hogy
milyen fontos szerepe van a korai diagnoézisnak a Cu-
shing-szindroma gyermekkori megjelenésekor, illetve
gyan esetén azonnali endokrinolégiai szakvizsgilat
sziikséges.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzdi munkamegosztis: B. B.: A bevezetés, a mddszer-
tan, az esetismertetés, a megbeszélés, az 6sszegzés és az
irodalomjegyzék Osszedllitisa, nemzetkozi szakirodalom
keresése, a magyar és az angol nyelvi 6sszefoglalas meg-
irdsa. G. Zs.: Részvétel a beteg kivizsgilasaban, az angol
nyelvii Osszefoglald ellendrzése, a kézirat szovegezése.
J. Z.: A mtét kivitelezése, a sebészeti leirds lektoralasa,
a kézirat szovegezése. S. D.: A radioldgiai vizsgalatok le-
letezése, MR-képek szerkesztése. M. T.: A patoldgiai
vizsgalatok elvégzése. Sz. A.: a beteg els6 ellatd orvosa a
P . .. 4 . ..
klinikdn, a kézirat szovegezése. S. A.: Az endokrin kivizs-
galast szervezd, a beteget gondozo orvos, a kézirat szo-
vegezése. A cikk végleges verzi6jat valamennyi szerzGtars
elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.

Koszonetnyilvanitas

Koszonetet mondunk a gyermeknek és édesanyjanak, akik hozzajarul-
tak az esetismertetéshez és a képek kozléséhez.
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