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Özet

Ektop�k adrenokort�kotrop�k(ACTH) sendromu, sıklıkla nöroendokr�n 
hücre kaynaklı olmak üzere kanserlere bağlı olarak gel�ş�r. Kl�n�k olarak 
s�l�k Cush�ng sendromunun  bulguları gözlen�r. Hastalar  daha çok pr�mer 
kansere a�t bulgular ve h�popotasem�ye a�t bulgularla gel�rler. Bu vakada  
h�popotasem�ye a�t bulgularla gel�p pankreas kanser�ne bağlı ektop�k ACTH 
sendromu saptanan b�r hasta sunuldu. 

G�r�ş

Ektop�k ACTH sendromu  çoğunlukla nöroendokr�n or�j�nl� tümörlerde görülür. Tümörden ektop�k ACTH 
sekresyonu, Cush�ng sendromuna neden olab�l�r. Hastalarda t�p�k Cush�ng sendromu kl�n�ğ� s�l�k olab�l�r. Hastalar  
sıklıkla kas güçsüzlüğü, h�pertans�yon, h�rsut�zm, osteoporoz ve h�pergl�sem� �le kl�n�ğe başvurur. Kl�n�ğ� hızlı 
başlangıçlıdır ve genell�kle h�pokalem� eşl�k eder. K�lo artığı çok beklenmez.
 Ektop�k ACTH sekresyonlu olguların %50'den fazlası , bronş�al nöroendokr�n tümörler (NET) veya küçük 
hücrel� akc�ğer kanser�(KHAK) kaynaklıdır. D�ğer ACTH salgılayan tümörler; t�moma, pankreat�k �slet hücrel� 
tümör ve t�ro�d�n medüller kanser�d�r(2).
 Ektop�k Cush�ng sendromu olan kanser hastalarında  prognoz  ektop�k Cush�ng sendromu olmayan kanser 
hastalarına göre daha kötüdür (3). Tedav� pr�mer tümörün tedav�s�d�r.

Olgu

Altmış altı yaşında erkek hasta İç Hastalıkları pol�kl�n�ğ�ne b�r aydır devam eden  bacaklarda güçsüzlük, hals�zl�k 
ş�kayet� �le başvurdu. Öz geçm�ş�nde h�pertans�yonu olduğu ve 6 yıl önce t�ro�d nodüller� neden� �le total 
t�re�dektom� öyküsü vardı. Ben�gn olduğu ve levot�roks�n, �rbesartan-h�droklorot�az�d kullanan hastanın gel�ş 
laboratuvarda gl�koz:231 (70-110) mg/dl, K:2,7 (3.5-5) mmol/L olarak saptandı. İdrarda keton(-), glukoz 2(+) �d�. 
Serum ACTH (74 pg/ml) ve kort�zon (47 µg/dl) düzeyler� bel�rg�n yüksekt�. 24 saatl�k �drar kort�zolü:1024 µg/gün  
olarak sonuçlandı. Hastaya yapılan düşük ve yüksek doz deksametazon süpresyon test� �le baskılanma olmadı. Bu 
arada h�popotasem�s� �ç�n �v may� �ç�nde KCL, oral potasyum, sp�ronolakton ver�ld�. Buna rağmen K sev�yeler� 
yükselmed�. Hastaya ketokonazol başlandı. Sonrasında serum K sev�yeler� 3,4 mmol/L sev�yeler�ne çıktı. 
 Batın b�lg�sayarlı görüntülemede (BT) pankreas kuyruk kes�m�nde yaklaşık olarak 40x43 mm ebatlı lobüle 
konturlu pankreasa göre hafif h�perdens k�tle lezyon saptandı(nöroendokr�n tümör?). Toraks görüntülemes�nde 
patoloj� yoktu.
 Ga-68 �le �şaretl� PET BT'de pankreas   kuyruk kes�m�nde yerleş�k 46x37 mm boyutlu  lezyonda patoloj�k 
tutulum mevcuttu(SUVmax: 48.2). Pankreas başı �nfer�orunda �zlenen 16x13 mm boyutlu nodüler lezyonda 
patoloj�k  mevcuttu (SUVmax: 55.7). 
 Hastaya BT eşl�ğ�nde yapılan tru-cut  �ns�zyonel pankreas b�yops�s�  �y� d�fferans�ye nöroendokr�n tümör 
(Grade I) olarak geld�.
 Hasta bu hal�yle pankreas nöroendokr�n tümör ve buna bağlı ektop�k ACTH sendromu olarak kabul ed�ld� 
ve cerrah� planlandı. 
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Tartışma

Ektop�k ACTH sendromu  genell�kle bronş�yal kars�nom, küçük hücrel� akc�ğer kanser�, t�moma ve pankreas 
kanser� �le �l�şk�l�d�r. Çoğunlukla 45-50 yaşlarındak� hastalarda görülür. Proks�mal m�yopat�, sentr�pedal yağlanma, 
str�a, arter�yel h�pertans�yon, per�fer�k ödem, h�pokalem�, h�perp�gmentasyon, glukoz �ntoleransı, d�sl�p�dem�, 
kem�k m�neral dans�tes�nde azalma ve ps�k�yatr�k �le kogn�t�f d�sfonks�yona neden olur. K�lo artışı ektop�k 
ACTH'da eşl�k eden mal�gn�te neden�yle Cush�ng hastalarındak� kadar bel�rg�n değ�ld�r. Ektop�k ACTH'da  
tümörün rezeks�yonu temel tedav�y� oluşturur. Kürat�f cerrah� şansı olmayan metastat�k hastalarda  med�kal 
adrenektom� veya b�lateral errah� adrenalektom� gerek�r (4). 
 B�z�m sunduğumuz hastada düşük gradel� tümör neden� �le cerrah� öncel�kle düşünüldü. Cerrah�ye kadar 
der�n h�popotasem� neden� �le ketokonazol ver�ld�. B�z  hals�zl�k ş�kayet� �le gel�p der�n h�popotasem� saptadığımız 
ve ektop�k ACTH salgılayan b�r pankreas vakası sunduk. H�popotasem�n�n b�r çok c�dd� hastalığın �lk bel�rt�s� 
olab�leceğ� unutulmamalıdır.
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Şek�l 1. Hastanın BT görüntüsü. Şek�l 2. Hastanın PET-BT görüntüsü.
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