Zespotl Nelsona — opis przypadku
Nelson’s syndrome — a case report

STRESZCZENIE

Zespot Nelsona jest rzadka jednostka chorobowa wystepujaca u 10-15% pacjentéw z cho-
roba Cushinga po obustronnej adrenalektomii. Charakteryzuje sie¢ wysokim stezeniem
ACTH w surowicy, nadmierng pigmentacja skory, bton sluzowych oraz wystepowaniem

objawow neurologicznych.

Autorzy przedstawiaja opis przypadku 44-letniej kobiety z rozpoznanym zespotem Nelsona,
poréwnujac metody leczenia, jakie moga by¢ wykorzystane w leczeniu przedstawionej

jednostki chorobowe;j.
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ABSTRACT

Nelson’s syndrome is a rare disease that occurs in 10-15% of patients with Cushing’s
disease after bilateral adrenalectomy. It is characterized by high levels of ACTH in the
serum, hyperpigmentation of the skin and mucous membranes, and the occurrence of

neurological symptoms.

The authors present a case of 44-year-old woman diagnosed with Nelson’s syndrome. They
compare methods of treatment that can be used to treat Nelson’s syndrome.
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WSTEP

Zespot Nelsona jest rzadka jednostka cho-
robowa wystepujaca u 10-15% pacjentéow
z chorobg Cushinga po obustronnej adre-
nalektomii [1]. Rozwdj medycyny pozwolit
w ostatnich latach na udoskonalenie metod
obrazowania przysadki i w zwigzku z tym
ograniczenie zabiegdw obustronnej adrena-

lektomii. U okoto 30% pacjentéw z rozpozna-

na chorobg Cushinga, u ktérych wykonano
obustronng adrenalektomie¢, dochodzi do
rozrostu pozostawionego guza przysadki,
pomimo substytucyjnego stosowania gli-
kokortykosteroidéw. Spowodowane jest to
zniesieniem hamujacego wplywu kortyzolu
na komorki kortykotropowe i charakteryzuje
si¢ wysokim stezeniem hormonu adrenokor-

tykotropowego (ACTH, adrenocorticotropic
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Pomimo licznych raportow
i doniesien nie ustalono
typowej definicji zespotu
Nelsona
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Tabela 1
Wyniki badan przedstawionej pacjentki

Wskaznik Wynik/jednostka

T4 0,41 ng/dl

TSH 0,0599 wIU [jm.]/ml
ACTH 448,4 pg/ml (7,2-63,3)

Dobowa utrata kortyzolu z moczem
Prolaktyna

778,0 ug/dobe (32-243)
0,00 xIU [jm.]/ml (33,0-580,00)

T4 (free thyroxine) — wolna frakcja tyroksyny; TSH (thyroid-stimulating hormone) — hormon tyreotropowy; ACTH
(adrenocorticotropic hormone) — hormon adrenokortykotropowy

hormone) w surowicy, nadmierna pigmentacja
skory, bton §luzowych oraz wystgpowaniem
objawéw neurologicznych.

Rozpoznanie zespotu Nelsona opiera si¢
na stwierdzeniu typowego przebiegu klinicz-
nego, uwidocznieniu rozrastajacego si¢ guza
przysadki (> 10 mm) oraz podwyzszonego
stezenia ACTH w surowicy [> 220 pmol/l
(1000 ng/1)].

Celem niniejszej pracy jest przedstawie-
nie opisu przypadku pacjentkiz rozpoznanym
zespolem Nelsona.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka w wieku 44 lat zostala przyjeta do

Kliniki Endokrynologii i Diabetologii Colle-

gium Medicum Uniwersytetu Mikotaja Koper-

nika w Bydgoszczy z powodu narastajacego
od kilku tygodni ostabienia mi¢$niowego
oraz zwigkszonej meczliwos$ci obserwowane;j
przy niewielkim wysitku fizycznym. W wywia-
dzie choroba Cushinga rozpoznana w roku

1988 z powodu typowych dolegliwosci. Histo-

ria choroby:

— obustronna adrenalektomia — 1990 rok;

— usuniecie gruczolaka przysadki— 2004 rok;

— reoperacja gruczolaka przysadki— 2006 rok.
W badaniu przedmiotowym z odchylen

stwierdza si¢:

— nadmierne owlosienie na twarzy oraz
w obrebie kresy bialej i po wewnetrznej
stronie obu ud;

— otytoé¢ brzuszng;

— hiperpigmentacj¢ skoéry i blony Sluzowe;j.

W badaniach dodatkowych, w tym w bada-
niach hormonalnych, stwierdza si¢:
— hipogonadyzm hipogonadotropowy;
— wtorna niedoczynno$¢ tarczycy.

Wyniki przedstawiono w tabeli 1.

DYSKUSJA
Zespot Nelsona po raz pierwszy zostal opisany
w roku 1958 jako konstelacja wydzielanego
pod wplywem istniejacego makrogruczolaka
przysadki mozgowej ACTH oraz nadmier-
nej pigmentacji skory u pacjenta z choroba
Cushinga po obustronnej adrenalektomii.
Zesp6t rozwija si¢ u 10-15% pacjentéow
z chorobg Cushinga, ktérzy przechodza dwu-
stronng adrenalektomie. Zachorowalno$¢ jest
znacznie wigksza u 0s6b mtodszych, u ktérych
znacznie wezeSniej wdrozono leczenie. Pomi-
mo licznych raportéw i doniesief nie ustalono
typowej definicji zespotu Nelsona [1, 2].
Niektorzy okreslaja t¢ jednostke choro-
bowa na podstawie klasycznego opisu cech
wynikajacych z rozwijajacej sic masy przysadki
po obustronnej adrenalektomii [3], podczas
gdy inni autorzy polegaja na badaniach bio-
chemicznych (zwigkszone stezenie ACTH
w surowicy) [4]. Spektrum objawéw klinicz-
nych jest spowodowane uciskiem rosnacego
guza na otaczajace struktury oraz wplywem
wysokich wartoSci ACTH w surowicy krwi.
Wystepuja czeste bdle glowy wynikajace
z rozciggania opony twardej oraz zaburzenia
widzenia wynikajace z ucisku na nerwy 111,
IV i VI. Zaburzenia hormonalne powoduja
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natomiast nadmierna pigmentacj¢ skory oraz
bton §luzowych [5].

Obecnie dostgpne metody leczenia obej-
muja metode chirurgiczna, radioterapie i te-
rapi¢ farmakologiczng. Wazne jest, aby roz-
wazy¢wszystkie z dostepnych opcjiiwybrac tg,
ktéra jest najbardziej odpowiednia dla danego
przypadku [6].

W literaturze mozna spotkaé wiele prac
badawczych dowodzacych skutecznoscilecze-
nia zespotu Nelsona kabergoling — agonista
receptora dopaminowego. Dziala narecepto-
ry dopaminy, z wysokim powinowactwem do
receptora D2. Hamuje wydzielanie GH i ma
wiele innych hormonalnych efektéw, w tym
hamowanie glukagonu. Podczas leczenia ka-
bergoling zaobserwowano spadek i normali-
zacj¢ stezenia ACTH w osoczu [7]. Do innych
lek6w, ktore zostaty uzyte w probie badawcze;j
ze zmiennym powodzeniem, mozna zaliczy¢
oktreotyd — agonist¢ somatostatyny oraz cy-
proheptydyny. Wykazano, ze oktreotyd moze
by¢ przydatny do kontrolowania stezenia
ACTH, ale nie wplywa on na wielko§¢ guza.
Stosowanie analogdéw somatostany, takich jak
oktreotyd, moze doprowadzi¢ do zaburzen go-
spodarki weglowodanowe;j [8].

Radioterapia moze by¢ korzystnym roz-
wigzaniem dla pacjentéw, ktérzy nie moga zo-
sta¢ poddani operacji. Nowoczesne techniki
zuzyciem akceleratoréw liniowych powoduja
mniejsze rozproszenie promieniowania, sku-
piaja wiazke promieni w konkretnym dla le-
karza, a co istotniejsze, dla pacjenta miejscu.
Nalezy jednak pamigtac, iz radioterapia wia-

ze si¢ z licznymi powiktaniami: moga pojawié¢
si¢ problemy z uczeniem, zapamigtywaniem,
uszkodzenie wzroku. Trzeba si¢ rowniez li-
czy¢ ze zwigkszonym ryzykiem powstawania
wtdrnie nowotwordw, a nawet zgondéw [9-11].

Chirurgia nadal oferuje najlepsze szan-
se wyleczenia nowotwordw, szczegdlnie jesli
naciekaja otaczajace struktury. Transsfeno-
idalna chirurgia daje najnizsze ryzyko obrazen
podwzgodrza. Jezeli usunigcie jest niekomplet-
ne lub jezeli istnieje inwazja, powinno si¢ za-
stosowaC wspomagajace naswietlanie, ktore
zmniejsza cz¢sto§¢ nawrotdw i poprawia ro-
kowanie [12-14].

U prezentowanej pacjentki zastoso-
wano terapi¢ hydrokortyzonem w dawce
30-20 mg/dobe, gdyz pacjentka nie wyrazita
zgody na dalsze inwazyjne metody leczenia.
Hydrokortyzon jest gtéwnym kortykostero-
idem kory nadnerczy otrzymywanym synte-
tycznie. W stezeniu fizjologicznym zapewnia
réwnowage metaboliczng gospodarki biatko-
wo-weglowodanowej, zwigksza wytwarzanie
glikogenu i rozpad biatek w watrobie, a takze
powoduje mobilizacje thuszczéw i zwigkszenie
stezenia wolnych kwasow ttuszczowych w oso-
czu. Dziatanie lecznicze utrzymuje si¢ przez
6 godzin, a t1/2 wynosi 1,5 godziny. Hydro-
kortyzon nie przenika przez tozysko i barierg
krew-mdzg. Wydalany jest gtéwnie zmoczem
[15, 16]. Zespot Nelsona staje si¢ coraz rza-
dziej spotykana jednostka chorobowa z po-
wodu znaczacych udoskonalefi we wszystkich
aspektach diagnostyki biochemicznej, radio-

logicznej oraz chirurgicznej metody leczenia.
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