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CUSHINGIN OIREYHTYMA

Cushingin oireyhtyméa on saanut nimensd yhdysvaltalaisen aivokirurgin Harvey Cushingin mukaan,
koska hdn ensimmaéisenéd tunnisti taudin viime vuosisadan alussa. Cushingin oireyhtyma tarkoittaa kor-
tisolin tai sen johdosten liiallista vaikutusta elimist6ssé ja se voi olla sisédsyntyinen tai seurausta pit-
kdaikaisesta kortisonivalmisteiden kaytéstd. Tassad potilasohjeessa késitelldan vain sisasyntyista
Cushingin oireyhtymaa, jonka syyna on lahes aina aivolisdkkeesséd, lisdmunuaisissa tai joskus mydés
muualla sijaitseva hormonaalisesti aktiivinen kasvain, joka useimmiten on hyvénlaatuinen. Cushingin
oireyhtyma on hyvin harvinainen; uusia tapauksia todetaan vuodessa Suomessa joitakin kymmenia.

KORTISOLI, LISAMUNUAISET JA
AIVOLISAKE

Lisamunuaiset ja aivolisake. Ihmiselld on kaksi
munuaisten ylapuolella sijaitsevaa lisdmunuaista.
Lisdmunuaisissa on ydin ja kuorikerros. Ytimessé
syntyy adrenaliinia ja noradrenaliinia, joilla ei ole
tekemistd Cushingin oireyhtymén kanssa. Kuori-
kerroksessa syntyy useita erilaisia hormoneja,
joista tarkeimmat ovat kortisoli, suolahormoni eli
aldosteroni ja miessukuhormonin esiasteet. Kor-
tisolin merkitys on Cushingin oireyhtymésséa tar-
kein. Lisdmunuaisen kuorikerroksen toimintaa sé&é-
telee aivolisdkkeen tuottama kortikotropiini eli
ACTH. Tama hormoni erittyy useiden hormonien
toimintaa sééatelevéasté aivolisdkkeesté, kulkee ve-
renkierron mukana lisdmunuaisen kuorikerrokseen,
jossa se lisda erityisesti kortisolin eritystd. Jos
ACTH:ta syntyy liikaa, syntyy myd&s kortisolia liikaa.

Kortisoli on elamalle valttaméatoén yleishormoni. Se
vaikuttaa kaikkiin soluihin ja sita tarvitaan perus-
elintoiminnoissa, mutta erityisesti vakavissa stres-
sitilanteissa, kuten leikkauksen tai vaikean sairau-
den aikana. Kortisolin puute oireista voi lukea
tastéa. Jos kortisolia syntyy liikaa, kehittyvid monen-
laisia oireita ja kliinisid |6yddksia kutsutaan
Cushingin oireyhtymaksi.

CUSHINGIN OIREYHTYMAN MONET
OIREET

Oireet voivat ilmaantua hyvin hitaasti kuukausien -
vuosien kuluessa tai hyvin nopeasti. Kaikilla oireet
eivat ole samanlaisia, vaan ne vaihtelevat poti-
laasta toiseen. Kortisolin liikatuotannon oireet on

vaikea tunnistaa, koska monet niistd kuten keski-
vartalolihavuus, kohonnut verenpaine tai diabetes
ovat sellaisenaan hyvin tavallisia. Tavallisia yleis-
oireita ovat myds mielialan ja muistitoimintojen
muutos, joskus jopa mielenterveyden héiriét. Kas-
vot alkavat pyéristyd ja punehtua ja rasvaa kertyy
soliskuoppiin, niskaan ja vy6tardlle. Paino nousee
ja olo tuntuu turvonneelta. Iho muuttuu ohueksi,
mustelmia ilmaantuu herkasti ja vartalolle voi tulla
punertavia venymisarpia ("raskausarpia”) merkkinéa
ihon sidekudosrakenteen repeilysta. Lihasheikkous
ja lihaskato ovat varhaisia oireita: jalat ja kaddet va-
syvét ja tuolilta nousu vaikeutuu. Naisilla karvoitus
lisdantyy, kuukautiset kayvat epéséaanndllisiksi,
miehill4 taas sukuvietti laimenee. Luukato on taval-
lista ja joillekin potilaille luunmurtumat voivat olla
ensimmainen oire taudista. Elimistdn insuliiniherk-
kyys heikkenee, mikd saattaa johtaa diabeteksen
puhkeamiseen, myds verenpaine ja veren rasva-ar-
vot nousevat, veren kaliumpitoisuus usein piene-
nee. Vakavia oireita voi aiheutua tukostaipumuk-
sen, infektioherkkyyden ja valtimotaudin riskin li-
sdantymisen mydta.

CUSHINGIN OIREYHTYMAN TOTEAMI-
NEN JA SEN SYYN SELVITTAMINEN

Cushingin oireyhtyman poissulkeminen on yleensé
helppoa, mutta sen toteaminen vaativaa, koska
tauti on harvinainen ja diagnoosin asettaminen pe-
rustuu oireiden ja usean kortisoliaineenvaihdunnan
kokeen poikkeavuuden yhdistelmaan. Kun heréa
epaily Cushingin oireyhtyméasté, tehdaan yksinker-
tainen rasituskoe (deksametasonikoe). Siind poti-
las ottaa illalla klo 23 deksametasonia 1 tai 1,5 mg
ja seuraavana aamuna otetaan laskimoverinayte



seerumin kortisolipitoisuuden maéarittamiseksi. Ter-
veelld henkil6lla kortisolipitoisuus pienenee, sen
sijaan Cushingin oireyhtyméassa nain ei kdy. Vaih-
toehtoisesti mééaritetddn vuorokausivirtsan kortiso-
lieritys. Jatkotutkimukset tehd&&n harkinnan mu-
kaan joko vuodeosastolla tai polikliinisesti. Niiden
tarkoituksena on varmentaa, ettd potilaalla on to-
della Cushingin oireyhtyma ja samalla selvittaa oi-
reyhtyman syy. Varmistavia kokeita ovat mm. klo
23 tai 24 kortisolin mittaaminen seerumista tai syl-
jestd. Cushingin oireyhtyman varmennuttua rat-
kaistaan ACTH-pitoisuuden ja kokonaistilanteen
perusteella, kohdennetaanko kuvantamistutkimuk-
set aivolisdkkeeseen, lisdmunuaisiin vai muualle ja
tarvitaanko kortikotropiini (CRH)-koetta.

Diagnoosiin paasemista tai Cushingin oireyhtyméan
poissulkemista voi vaikeuttaa mm. k&ytdssé oleva
l4akitys, kortisolin erittyminen vain ajoittain, alira-
vitsemus, voimakas stressi, munuaisten vajaatoi-
minta tai raskaus.

TAUTIMUOTOJEN EROT

Vaikka Cushingin oireyhtyma syntyykin hyvin eri ta-
valla, oireet ovat samanlaisia eik& oireyhtymén eri
muotoja voi erottaa toisistaan oireiden tai 16ydds-
ten perusteella.

Aivolisadkekasvain. Cushingin oireyhtyman tavalli-
sin (70 %) syy on aivolisékkeen kasvain, joka on
padosin hyvénlaatuinen. Kasvain ei pienen ko-
konsa vuoksi aiheuta sinanséa oireita. Oireet johtu-
vat kasvaimen tuottaman ACTH-hormonin lisdmu-
nuaisten kortisolituotantoa kiihdyttavésta vaikutuk-
sesta. Aivolisdkkeen kasvain nakyy sunnilleen joka
toisella potilaalla aivolisdkkeen magneettikuvauk-
sessa. Siksi sen osoittamiseen kaytetaan tarvitta-
essa tutkimusta, jossa rdontgenlaékéri vie nivuslas-
kimosta pitkdt muovikatetrit aivolisdkelaskimoihin.
Tutkimuksen aikana otetaan verindytteitéd aivoli-
sdkkeen laskimoista, kun samanaikaisesti aivoli-
sédkkeen ACTH:n eritystd piiskataan antamalla
ACTH:n vapauttajahormonia. Jos aivolisdkkeen
laskimonéaytteiden ACTH-pitoisuus on moninkertai-
nen yléonttolaskimosta otettuun verindytteeseen
verrattuna, oireyhtyman syynd on aivolisdkkeen
kasvain. Tutkimus tehdaan osastolta kasin ja sen
tavallisin komplikaatio on nivusalueen verenpur-
kaumat.

Lisdamunuaisen kasvain. Lisdmunuaisen kasvai-
met ovat toiseksi yleisin Cushingin oireyhtymén
syy. Kasvain on yleensa hyvanlaatuinen, mutta se
voi olla myds pahanlaatuinen. Kasvain sijaitsee toi-
sessa lisdmunuaisessa, mutta &arimmaisen har-
voin kyse voi olla molempien lisdmunuaiskuorten

liikakasvusta. Kasvain nékyy aina vartalon tietoko-
nekuvauksessa.

Aivolisakkeen ja lisamunuaisen ulkopuolinen
kasvain (ns. ektooppinen ACTH-oireyhtyma).
Na&ma kasvaimet voivat olla hyvin pienia ja vaike-
asti I6ydettdvid hyvanlaatuisia kasvaimia, tai suu-
ria, helposti kuvauksissa paljastuvia pahanlaatui-
sia kasvaimia. Tassakin tapauksessa oireet johtu-
vat siitd, ettd kasvaimissa syntyy ACTH-hormonia,
joka kiihdyttdd lisdmunuaiskuoren kortisolin tuo-
tantoa.

MITEN HOIDETAAN?

Olipa Cushingin oireyhtymén syy miké tahansa yl-
lakuvatuista kasvaimista, ensisijainen hoito on kas-
vaimen kirurginen poisto. Aina se ei onnistu ja sil-
loin sairaus hoidetaan kayttdmalla kortisolin muo-
dostusta estavia laakkeitd ja/tai kasvaimeen koh-
distettua sadehoitoa ja joskus molempien lisdmu-
nuaisten poistoa. Leikkaus tehd&éan yleensa heti,
kun oireyhtymé&n syy on selvinnyt. Joskus huono-
kuntoisten potilaiden yleisoireita hoidetaan ensin
lddkehoidon avulla muutamia kuukausia yleiskun-
non parantamiseksi.

Aivolisakeperdinen Cushingin oireyhtyma. Aivo-
lisdkeperdinen Cushingin oireyhtyma hoidetaan
poistamalla leikkauksella ACTH:ta tuottava aivoli-
sdkekasvain. Muita hoitovaihtoehtoja ovat kortisoli-
tuotantoa jarruttava ladkehoito ja aivolisdkkeen sa-
dehoito. Hoitovaihtoehtoina on my6s aivolisdkkeen
ACTH:n tuotantoa estava pasireotidi-laakitys. Sa-
dehoidon vaikutus on hidas eik& se suinkaan aina
tehoa. Kolmas vaihtoehto on poistaa molemmat li-
sdmunuaiset ja korvata tabletein lisdmunuaisten
kortisoli- ja suolahormonituotanto.

Aivolisdkeleikkaukset tehdd&n yleensa neurokirur-
gian yksikdssé&, mutta myods korvaléakérit saattavat
suorittaa leikkauksia. Leikkauksesta paatetaddn mo-
niammatillisessa kokouksessa. Leikkaus tehdaan
endoskooppisesti (tA4hystimen avulla) toisen sierai-
men kautta, joten leikkauksesta ei jé& ulkoista haa-
vaa. Sieraimen kautta edetddn kitaluuonteloon,
josta paastaan kasiksi aivolisdkkeeseen tekemalla
aukko aivolisdkkeen alla olevaan luupohjaan. Kas-
vain etsitddn endoskoopin avulla aivolisdkkeesta,
poistetaan imun avulla ja sen jalkeen kasvaimen
reunat kaavitaan pois. Aukko aivolisdkkeen alla
olevassa luussa suljetaan reisilihaksesta otetulla
kudoskappaleella. Sierain on tukossa noin viikon
toimenpiteen jalkeen.



Mikali kasvain loytyy leikkauksessa, tauti paranee
65-90 %:lla, mutta se saattaa uusia vuosien kulut-
tua. Joskus tauti voi jatkua lievempéané, mikali kas-
vaimen poisto ei ole ollut tdydellinen. Jos kasvainta
ei leikkauksessa l6ydetd, se voi johtua siita, ettd
kasvain on ollut hyvin pieni tai siit4, ettd kasvain
onkin jossain muualla.

Kitaluuontelon kautta tehty leikkaus on turvallinen
ja vakavat haitat ovat verraten harvinaisia. Leik-
kauskuolleisuutta ei juuri ole eikd n&kd toimenpi-
teestd vaurioidu. Suurimmalla osalla potilaista ai-
volisdkkeen muut hormonit jdavat toimimaan nor-
maalilla tavalla, mutta joskus niistad voi tulla puu-
tetta ja silloin ne korvataan hormonihoidolla. Jos-
kus luuhun tehdyn aukon tilkitseminen ei onnistu
vaan nen& vuotaa kirkasta selkdydinnestetté.
Haitta on usein ohimeneva ja sen hoidoksi joudu-
taan tilapaisesti kayttdméan lanneselkdan sel-
kdydinnestetilaan asetettua poistoletkua. Mikali
tdma ei auta tai eritys on runsasta, aukko korjataan
uudessa leikkauksessa.

Leikkauksen jalkeen osalla potilaista saattaa ilmeté
vesitalouden hairidita, jotka ilmenevat runsasvirt-
saisuutena tai veden kertymisend kehoon. Namé
ovat ohimenevié ja ne ovat helppo hoitaa. Kaikille
potilaille aloitetaan leikkauksen yhteydesséa hydro-
kortisonihoito, koska oma normaali kortisolin tuo-
tanto on lamassa. Hydrokortisonikorvaushoitoa tar-
vitaan useita kuukausia, joskus vuoden tai jopa pi-
temman ajan. Kokonaisuudessaan sairaalahoito
kestda noin 4-5 paivaa. Hoidon onnistuminen arvi-
oidaan poliklinikalla noin 2-3 kuukauden kuluttua.
Seuranta endokrinologian poliklinikalla suunnitel-
laan yksiléllisesti.

Lisamunuaisperdinen Cushingin oireyhtyma. Li-
sdmunuaisen kasvain on ldhes aina hyvéanlaatuinen
ja kooltaan 1-4 cm. Kasvain voi olla myés pahan-
laatuinen ja silloin sen koko on edell4 esitettya suu-
rempi. Pahanlaatuisetkin kasvaimet pyritddn aina
poistamaan. Kasvain n&kyy hyvin tietokonekerros-
kuvauksessa eikd magneettikuvauksesta ole lisé-
hydétyd. Kasvain on ldhes aina vain toisessa liséa-
munuaisessa. Kun sairas lisdmunuainen toimii lii-
kaa, terve lisdmunuainen ei toimi lainkaan vaan
surkastuu. Se alkaa kuitenkin hiljakseen toimia,
kun sairas lisémunuainen poistetaan.

Lisdmunuaisen poisto tehddan nykydan ensisijai-
sesti tdhystystoimenpiteené. Leikkauksessa joudu-
taan poistamaan koko lisdmunuainen, koska kas-
vaimen erottaminen muuten surkastuneesta liséa-
munuaisesta on kaytdnnéssd mahdotonta. Leik-
kaus tehd&an yleisnukutuksessa. Téhystysleikkaus

tehd&an vatsaontelon tai kyljen kautta, jolloin tarvi-
taan muutama pieni aukko tahystinté ja instrument-
teja varten. Vaihtoehtoinen menetelma on vatsan-
peitteiden |&api tai kyljesta tehty avoleikkaus, joka
on tahystysleikkausta paljon rasittavampi toimen-
pide. Se tulee kysymykseen, jos poistettava kas-
vain on hyvin suuri tai jos jostain syysta tédhystys-
leikkausta ei voida tehda.

Tahystys- kuten avoleikkauskin on turvallinen. Sii-
hen voi kuitenkin liittyd haavainfektioita, vuotoa tai
muita kirurgisia komplikaatioita. Yhden lisémunuai-
sen poistamisesta ei sindnsa ole mitdan haittaa,
miké&li toinen lisdmunuainen toipuu normaalisti toi-
mivaksi. Jos molemmat lisdmunuaiset poistetaan,
normaali elamé jatkuu senkin jalkeen, kun potilas
kayttdd saanndllisesti kortisoni- ja suolahormoni-
hoitoa. Tahystysleikkauksen jéalkeen ilmenee usein
hengityskipua ja olkapadahén séateilevédé kipua. Na-
makin oireet vaistyvat muutamassa paivasséa. Jos
kudokset ovat sairauden vuoksi kovin hauraat, ve-
renvuoto leikkauksen aikana voi olla runsasta.
Cushingin oireyhtymaan liittyy myds taipumusta
saada laskimoveritulppia, mink& vuoksi varhainen
jalkeille nousu leikkauksen jalkeen on tarkeéata. Ta-
hystysleikkauksesta vatsan iholle jaa nelja tai viisi
1-2 cm:n pituista haavaa. Avoleikkauksessa teh-
d&an kohtalaisen iso viilto yldvatsalle tai kylkeen ja
sen vuoksi ensimmaiset leikkauksen jalkeiset péi-
vat voivat olla hankalia. Toipuminen tésta vie pi-
tempé&én kuin tédhystysleikkauksesta.

Hoito kirurgisella osastolla kestda tahystysleik-
kauksen jalkeen 4-5 vrk, avoleikkauksesta toipu-
minen vie viikon. Kotona jatketaan hydrokortiso-
nihoitoa ohjeiden mukaan. Ompeleet poistetaan
normaalisti runsaan viikon kuluttua leikkauksesta.
Kotona voi kdyda suihkussa, mutta saunassa vasta
ompeleiden poiston jalkeen. Avoleikkauksen jal-
keen raskaiden taakkojen nosto on kielletty 4-6 vii-
kon ajan. Kévely edistdd paranemista. Jos leik-
kaushaavat alkavat kotiuttamisen jalkeen punoittaa
ja erittdd méarkaa, on viipyméattd otettava yhteys
ladkariin. Sairasloman pituuteen vaikuttaa potilas
yleiskunto ja tyétehtavat. Tahystysleikkauksen jal-
keen sairasloma on lyhyempi kuin avoleikkauksen
jalkeen. Sen pituus arvioidaan yksil6llisesti, mutta
tyokyky palaa yleensd muutamassa viikossa tai
kuukaudessa. Seuranta leikkauksen jalkeen endo-
krinologian poliklinikalla jatkuu siihen asti, kun toi-
puminen on tapahtunut.

Leikkauksen yhteydessa aloitetaan hydrokortiso-
nihoito, jota jatketaan leikkauksen jélkeen siihen
asti, kun terveen lisémunuaisen toiminta on elpy-



nyt. Hydrokortisonin annosta pienennetdan asteit-
tain leikkauksen jalkeen terveen lisdmunuaisen
osoittaessa toipumisen merkkeja. Tam4 arvioidaan
polikliinisten kdyntien yhteydessé verikokein ja te-
kemall tarvittaessa lisdmunuaisen kortisolin tuo-
tantoa selvittdva rasituskoe (ACTH-rasituskoe).
Terveen lisdmunuaisen toipuminen kestaa yleensa
3-12 kuukautta. Jos molemmat lisdmunuaiset on
poistettu, hydrokortisonia ja suolahormonia (Flo-
rinef) tarvitaan pysyvésti. Hydrokortisonin annos-
tuksesta annetaan erilliset ohjeet. Verikokeet kor-
tisolin maaritystéd varten otetaan aamulla aina en-
nen hydrokortisonitablettien ottamista.

Aivolisakkeen ja lisamunuaisen ulkopuolinen
Cushingin oireyhtyma. Aivolisékkeen ja lisdmu-
nuaisen ulkopuolella sijaitsevaa Cushingin oireyh-
tym&a aiheuttava kasvain voi olla kookas pahan-
laatuinen kasvain tai pieni hyvanlaatuinen kasvain.
Kasvain tuottaa ACTH:ta, joka puolestaan kiihdyt-
tda lisdmunuaisten kortisolituotantoa samoin kuin
aivolisékeperdisesséd taudissa. Tavallisin syy on
keuhkojen tai valikarsinan ns. neuroendokriininen
kasvain (NET-kasvain), mutta kasvain voi sijaita |&-
hes missé elimessa tahansa. Kasvain itsessédéan voi
aiheuttaa kokonsa vuoksi oireita tai oireet johtuvat
kortisolin lilkkatuotannosta. Taudin oireet voivat ke-
hittyd hitaasti vuosien kuluessa tai ilmeté hyvin no-
peasti, jolloin keskeisia oireita ovat lihasheikkous,
verensokerin nousu ja kaliumin puute. Kasvainta
etsitddn tavanomaisin tietokonekerroskuvauksin,
magneettikuvauksin, isotooppikuvauksin tai PET-
kuvauksin. Kun kasvain l6ydetd&n, se poistetaan
mahdollisuuksien mukaan. Jos kasvainta ei onnis-
tuta poistamaan, pdadytdé&n usein molempien lisa-
munuaisten poistoon. Siten kortisolin usein huo-
mattava ylituotanto saada hoidettua, mutta haittana
on luonnollisesti elinikdinen hydrokortisonin ja suo-
lahormonin kéytto.

HOIDON JALKEEN

Kun kasvain on poistettu, taudin oireet alkavat va-
hitellen parantua. Td&mé vie kuitenkin aikaa, usein
kuukausiakin, ennen kuin elimistd on taysin toipu-
nut. Tassd toipumisvaiheessa lisdmunuaiset (tai
vain toinen, jos toinen on poistettu) toimivat huo-
nosti ja siksi huonoa toimintaa korvataan hydrokor-
tisonitabletein. Sopeutumisvaiheessa tapahtuu mo-
nenlaisia asioita: iho hilseilee, kun se uudistuu, ni-
velid saattaa kolottaa ja lihasvoimienkin palautumi-
nen kestd& kauan. Moni tuntee itsenséd téssa vai-
heessa myds masentuneeksi, kun vointi ei heti pa-
ranekaan. Oireet ovat ohimenevia ja vointi korjaan-
tuu viimeistddn vuoden kuluttua. Kun tauti on pa-

rantunut, tyékyky palaa 1-6 kuukaudessa. Leik-
kauksen jalkeen tutkimukset tehddan endokrinolo-
gian poliklinikalla yksildllisen suunnitelman mu-
kaan.



