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Eset

1985-ben szlletett férfi negativ belgydgyaszati anamnézissel, panaszok
2023 marciusban kezd&dtek

2023 06:

2023 09:

2023 10:

2023 10:

hypertonia, diabetes, hizas, labdagadas, faradékonysag, K: 2.5
mmol/l (Covercard Plus 106mg/2,5 mg/5 mg!, Doxazosin 2x2
mg, Nebibeta 1x5 mgglisonorm 0, 5%20/5 mg, Lapiden 1x1,5
mg!, Merckformin 4000 mg, Furen 40 mg!)

SBO: hasigfajdalom, \hematochesia-CT: diverticulitis, fedett
perforaciorK: 1.6 mmeol/l, konzervativ kezelés, sebészeti obs.,
majd emisszio.

SBO: zavartsag, esés-fejsérllés, sepsis, sigma perforacio,
peritonitis miatt akut Hartmann mdtet, tehermentesito stoma
felhelyezés. ITO kezelés soran extrem K igény mellett
perizisztald, sulyos hypokalaemia (1.5-3 mmol/l), nephroldgiai
konzilium spironolacton adasat javasolta, majd endokrin
kivizsgalast.

sebészeti ambulans kontroll soran sulyos sebgyogyulasi zavar,
akut rosszullét, vc: 20 mmol/l, K: 1.8 mmol/l, RR: 160/100
Hgmm akut endokrin osztalyos felvétel



Consensus on diagnosis and management of Cushing's
disease 2021

Lancet Diabetes Endocrinol. 2021 December ; 9(12): 847-875. doi:10.1016/52243-8587(21)00235-7 «
Ejféli nyalkortizol szint (LNSC): legszenzitivebb, ismétlésiavasolt, ciklikus Cushing-szindroma
1 mg-os dexamethason szupresszids teszt (ODST): kortizolcut off: 50 nmol/L,
alpozitiv: felszivodasi problémak, OAC kezelés, carbamazepin, hepatitis.-DXM szint mérés

alnegativ: nephrosis sy4 fluoxetin, cimetidin

24 6ras gyljtott.vizelet szabad kortizol Gritése (UFC): tobbszori ismétlés javasolt az assay-specifikus
normal tartomany felettiérték igazoldsara, GFR>60 ml/perc

ACTH mérés
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Eset

Révid DXM teszt: kortizol: 822 ole

Reggeli ACTH: 214 pg/ml (UNL: 46 pg

reggeli kortizol: 176 ( 24 nmol/l)

UFC: 3100 nmol/I szt utan: 2300 nmol/day
(i'N Lgs na

y ddzisi DXM teszt: kortizol: 688 nmol/I
* k22,05 mmol/l, Na:147 mmol/I, CN, Creatinin, GFR norm.
gbAlc:7,39 %

Aldoszteron 40,99 pg/ml (67-335)

Plasma Renin 0,3 ng/ml/h
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Képalkotd vizsgalatok, tumor lokalizacié

* Funkcionalis képalkotas el6nye kérdeéses, elérhetdség, tapasztalat valtozo: 18F-FDG PET CT,
11C-methionin PET CT, 68 Ga-DOTATE PET CT, "n-octreotide SPECT-CT

3T sella MR: esetek harmadaban negativ
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Lancet Diabetes Endocrinol. 2021 December ; 9(12): 847-875. doi:10.1016/52213-8587(24,)00235-7.
Cushing kér / Ectopias Cushing sy. elkiilonitése- kombinalt megkozelités

e Dezmopresszin/CRH stimulacios teszt: ectopias(esetekbenyltalaban elmarad az
ACTH/kortizol emelkedés. Al+: jol differencialt NET-CRH, V2 receptor expresszidval

* Nagy ddzisu (8 mg) DXM teszt: ectopiasesetben nincs kortizol csdkkenés

Mellkas/has/kismedence CT: ectopia klinikai gyanuja esetén (ffi, hypoK, UFC markans
emelkedés)

"M|n-octreotide SPECT-CT
68 Ga-DOTATE PET CT: pozitron emisszo, SSTR2 koteés
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Klinikai ajanlasok Cushing kdr/ectopias eredet elkilonitésére
IPSS helye a diagnasztikaban

Tipusos klinikum+Cushing korra utalo.dinamikus teszt eredmenyek+sella MR
macroadenoma eseten IPSS nem _szukseges

Mircroadenoma <6 mm- [PSSindokolt hypophysis incidentaloma+ectopias Cushing
kizarasara
6-9 mm kozottimicroadenomak: tobbség IPSS elvegzését javasolja

hdDXM teszt és CRH/vazopresszin tesztek eredménye eltér: IPSS javasolt, kiegészitd sella
MR és teljes test'Cl scan elvégzése segithet.



IPSS

Gold standard, invaziv, nagy technikai rutint igényel-kozpont!

Centralis/perif. ACTH gradiens: >2 kiinduldskor, >3 stimulacid utan ‘
Prolactin mérés segit az alnegativ esetek kikiiszobolésében: >3 stimulalt, vagy >1.8 kiindulas- jo katéter pozicid.
Steroid bioszintézis gatlot elhagyni elStte!

CRH hiany- vazopresszin stimulalt IPSS: V2 receptorokon tul az agyalapi mirigy corticotrop sejtjeinek V1b és V3
receptorat is aktivalja, ezek ecotopias tumorokban'ritkak.

Chen et al. 2020 Journal of Clinical Endecrinology & Metabolism 105 e1673—e1685: metaanalizis, 1249 CD és 152
ektopias eset IPSS eredmeényei: €D diagnozis erzekenysege 86 % , specificitas: 98 % kiindulaskor, stimulacié utan: 97
% €5 100 %.

Deipolyi et al. 2015 Journal of Neurelnterventional Surgery 7 690-693.: dezmopresszin €s CRH stimulalta IPSS
eredmeények dsszehasonlitasa soran nem volt érdemi eltérés

A. Colao, E. Mezosi et al. European Journal of Endocrinology, Volume 195, Issue Supplement_1, August 2026: Impact
of CRH shortage on the work-up of ACTH-dependent Cushing's syndrome and usefulness of desmopressin-based
diagnostic tests: insights from 54 European expert centres



Eset - Lokalizacios vizsgalatok eredményei
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Cushing kor gyogyszeres kezelése

Pasireotide Cabergoline




Eset - Gydgyszeres kezelés

3 honapos vakuum kezelés a“nyi | seb miatt 2023 okt-2024 jan.
Osilodrostat tabl. 1 okt-2024 jul.
Pasireotide inj. 024 jan-2024 jul.

. Kalium 3x1 gr, T. Diaprel MR 1x30 mg, T. Vilspox
, T. Coverex 2x5 mg, T. Nebivolol 2x5 mg, Pantoprazol 1x40 mg

nap

T. Verospi
2x50/10

Jobb oldali v. tibialis posterior MVT miatt NOAC kezelés 2024 jun.



Eset
Dezmopresszin (10 ug) stimulacids IPSS soran
eredmények (pg/ml)

6 ACTH

periféria

2024 juliusban jobb oldali hemihypophysectomia



ACTH és kortizol szintek
valtozasa a kezelés soran

—ACTH (pg/ml) =——cortisol (nmol/l)

2000 osilodrostat
1800

1600
1400
1200
1000
800
600
400
200

Szévettan: homogén kortikotrop pitNET
Immunhisztokémia: ACTH: 35%, SSTR2: 75%, SSTR5: 0 %



Eset - Gyogyult Cushing kor (?)

Posztop. ACTH: 23 pg/ml, kortizol: 366 nmol/l, napi 30 mg Cortef kezelés mellett
7 kg fogyas, csokkend derék korfogat, striak‘ethalvanyodasa, anasarca elt(inése
Javulo RR és diabetes kontroll: hgbAdc 6.1%

Normalis K szint potlas/spironalacten nélkdl

DE: elhuzodo steroid megvonasi tunetek: izomgyengeseg, insomnia, faradtsag,
csont-és izUleti fajdalmak;, palpiataio, rossz terhelhetdseg és

Hasi m{tet(colostomadZaras és hasfali sérv rekonstrukcio) halasztva
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CD relapsus

Sikeres m(tét utani CD relapsus 5-35 %, esetek fele/5 eve belul
Elethosszig tartd endokrin kdvetés szikséges
LNSC ismétlése javasolt évente,legszenzitivebb modszer

Ismételt hypophysis m(tet ha van MR kontrollon adenoma, vagy ha negativ MR mellett a
korabbi IPSS egyértelmienypophyser eredetet bizonyitott és az idegsebész/beteg
vallalja...

Tartos gyogyszeres kezeles: egyéni, helyi lehetdségek, relapsus sulyossaga
Radioterapia

Bilateralis adrenalectomia



Eset - Gyogyult Cushing kor (?)

2025 majus: stoma-zaras megtortént masfél év utan

2025 junius: ACTH: 95.5 pgm/ml (ULN: 46), kertizol: 590.nmol/l, rovid DXM-kortizol:
621 nmol/l, UFC: 693 nmol/I

2025 julius: sella MRI: ,bal oldalon agpostkontrasztos méréseken apro kis kevéshbé
halmozo laesiok jelentek meg - melyek hatterében microadenoma nem zarhato ki”

Osilodrostat: 2x2 mg/aap +inj: Somatuline 120 mg/hd im.

ACTH javult, kortizol normalizalodott, de SSA indukalta hasmenés és diverticulitis
miatt az SSA kezelést el kellett hagyni.



Eset - Gyogyult Cushing kor (!..?)

e 2025 oktdber: 2. hypophysis mitét, maradék bal lebeny.eltavolitas.
Postop. ACTH: <10 pg/ml, kortizol szint Cortefipotasimellett normalis

latrogen hypophysis elégtelenség miatt: thyroxin, hydrokortizon, tesztoszteron és
vazopresszin kezelés

Szévettan: megtartott hypephysis eltisolebeny allomany, neoplasia nem
igazolhato!!!

* Vérnyomascsokkentoés antidiabetikus kezelés elhagyhato, suly 15 kg-al csokkent.

Hasfali séervmutét fel even belll tervezett
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Osszefoglalas

A Cushing kor diagnosztikaja mai napig sokszor jelentds kihivas

Az tipusos, sulyos klinikai kép és egyéertelmd laboratoriumi eredmenyek mellett a
kiterjedt non-invaziv radioldgiai vizsgalatok sem mindig lokalizaljak az ACTH termel6
daganatot

Ez az els6 hazai tapasztalat dezmoprésszin stimulalta IPSS elvégzesevel

A célzott, korai gyogyszeres kezélesnek fontos szerepe van a Cushing kor
terapiajaban

A paciensek elethosszig tarto kovetése recidiva iranyaban indokolt



K6sz6ndm a figyelmet!






