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Cushingin oireyhtymda on saanut nimensa yhdysvaltalaisen aivokirurgin Harvey Cushingin
mukaan, koska han ensimmaisena tunnisti taudin viime vuosisadan alussa. Cushingin oireyh-
tyma voi olla sisasyntyinen tai se voi olla seurausta pitkdaikaisesta kortisonivalmisteiden
kaytosta. Tassa potilasohjeessa kdsitelladan vain sisdsyntyista Cushingin oireyhtymad, jonka
syynd on lahes aina aivolisakkeessd, lisamunuaisissa tai joskus myos muualla sijaitseva kas-
vain. Cushingin oireyhtyma ei ole yhtendinen sairaus, vaikka kaikissa tapauksissa yhteisena
piirteend on lisatmunuaisen kuorikerroksesta erittyvan kortisolin liikatuotanto ja siita aiheutu-
vat oireet. Cushingin oireyhtyma on hyvin harvinainen; vusia tapauksia todetaan vuodessa
Suomessa 20-30. Taudin tdarkein hoito on oireyhtymdn syyna olevan kasvaimen kirurginen

poisto.

Kortisoli, lisadmunuaiset ja aivolisdke

Lis&dmunuaiset ja aivolisdke. Ihmiselld on
kaksi lisémunuaista (Kuva 1). Ne ovat pyra-
midimaisia ja sijaitsevat munuaisten yl&-
puolella. Lisémunuaisissa on kaksi osaa. Yti-
messd syntyy adrenaliinia ja noradrenalii-
nia, joilla ei ole tekemistd Cushingin oireyh-
tymdn kanssa. Kuorikerroksessa syntyy
useita erilaisia hormoneja, joista tdarkeim-
mdat ovat kortisoli, suolahormoni eli al-
dosteroni ja miessukupuolihormonin esias-
teet. Kortisolin merkitys on Cushingin oi-
reyhtymdassd tarkein, mutta naisilla miessu-
kupuolihormonien erityksen hdiriét ovat ta-
vallisia. Lisémunuaisen kuorikerroksen toi-
mintaa sddtelee aivolisdkkeen tuottama
kortikotropiini eli ACTH. Tdmd& hormoni erit-
tyy aivolisGkkeestd, kulkee verenkierron
mukana lisdmunuaisen kuorikerrokseen,
jossa se lis&d erityisesti kortisolin eritysta.
Jos ACTH:ta syntyy likkaa, syntyy myds kor-
tisolia liikaa. Aivolisdke on pieni, herneen-
kokoinen rauhanen ja sijaitsee silmien ta-
kana keskiviivassa. AivolisGkkeessd syntyy

ACTH:n lisdksi my&s muita tdarkeitd hormo-
neja.

Kortisoli. Kortfisoli on eladmalle valttdmatoén
yleishormoni. Se vaikuttaa kaikkiin soluihin
ja sitd tarvitaan aina, mutta erityisesti eri-
laisissa stressitilanteissa. Jos kortisolista on
puute, syntyy vakavia oireita. Jos kortisolia
syntyy liikkaa, iimaantuu monenlaisia oireita
ja kliinisia 16yddksia ja tata tilaa kutsutaan
Cushingin oireyhtymaksi.

Cushingin oireyhtymdn monet oireet

Oireet voivat iimaantua hyvin hitaasti kuu-
kausien - vuosien kuluessa tai hyvin nope-
asti. Kaikilla oireet eivat ole samanlaisia
vaan ne vaihtelevat potilaasta tfoiseen.
Kortisolin liikatuotannon oireet on vaikea
tunnistaa, koska monet niistd kuten liha-
vuus, kohonnut verenpaine tai diabetes
ovat sellaisenaan hyvin tavallisia. Tavallisia
yleisoireita ovat mielen masentuminen ja
epdtodellinen tunne siitd, ettd olisi kuin eri



ihminen. Kasvot alkavat pydristyd ja pu-
nehtua ja rasvaa kertyy soliskuoppiin, nis-
kaan ja vyotardlle. Paino nousee ja olo tun-
tuu furvonneelta. |ho muuttuu ohueksi,
mustelmia ilmaantuu herkdsti ja vartalolle
voi fulla punertavia viiruja ("raskausarpia”)
merkkind ihon sidekudosrakenteen repei-
lystd. Lihasheikkous ja lihaskato ovat var-
haisia oireita: jalat ja k&det vasyvat ja tuo-
lita nousu vaikeutuu. Naisilla karvoitus li-
sddntyy, kuukautiset kéyvat epdsadnnolli-
siksi, miehilld taas sukuvietti laimenee. Luu-
kato on tavallista ja joillekin potilaille luun-
murtumat voivat olla ensimmdinen oire
taudista.

Cushingin oireyhtymdan toteaminen ei ole
helppoa, koska se on harvinainen ja taudin
oireet ovat alkuvaiheessa vaikea tunnistaa
oireyhtymdan aiheuttamiksi. Kun laakarilld
herdd epdily Cushingin oireyhtymdasta, teh-
dadan  yksinkertainen rasituskoe  (dek-
sametasonikoe). Siind potilas syd illalla klo
23 deksametasonia 1 tai 1,5 mg ja seuraa-
vana aamuna otetaan laskimoverindyte
seerumin  korfisolipitoisuuden  madaritta-
miseksi. Terveelld henkildlla kortisoliarvo
pienenee, sen sijaan Cushingin oireyhty-
mdassd ndin ei kdy. Vaihtoehtoisesti madri-
tetddn vuorokausivirtsan kortisolieritys. Jat-
kotutkimukset tehd@dn harkinnan mukaan
joko vuodeosastolla tai polikliinisesti. Nii-
den tarkoituksena on varmentaaq, ettd po-
tilaalla on todella Cushingin oireyhtymd@ ja
samalla selvittdd oireyhtyman syy. Varmis-
tavia kokeita ovat mm. keskiydn kortisolin
mittaaminen seerumista tai syljestd ja vuo-
deosastolla tehtdva seulontakoetta pi-
tempi deksametasonikoe. Laboratorioko-
keiden perusteella pdatetddn, kohdenne-
taanko kuvantamistutkimukset aivolisdk-
keeseen, lis&munuaisiin vai muualla.

Tautimuotojen erot

Vaikka Cushingin oireyhtyma& syntyykin hy-
vin eri tavalla, oireet ovat samanlaisia eikd

oireyhtymd@n eri muotoja voi erottaa toisis-
taan oireiden tai 16yddsten perusteella.

Aivolisdkekasvain. Cushingin oireyhtymdn
tavallisin (70 %) syy on aivolisdkkeen kas-
vain (Kuva 2). Kasvain ei pienen kokonsa
vuoksi aiheuta sindnsd oireita. Oireet johtu-
vat kasvaimen tuottaman ACTH-hormoni
piiskaa lisémunuaisten kortisolifuotantoa.
Aivolisdkkeen kasvain on hyvdanlaatuinen,
mutta kooltaan se voi olla vain muutaman
millimetrin 1&dpimittainen. Vain joka toisella
poftilaalla se ndakyy aivolisGkkeen mag-
neettikuvauksessa. Siksi sen osoittamiseen
kaytetddn tarvittaessa futkimusta, jossa
réntgenl&dkari vie nivuslaskimosta pitkat
muovikatetrit aivolisGkelaskimoihin. Tutki-
muksen aikana oftetaan verindytteitd aivo-
lisdkkeen laskimoista, kun samanaikaisesti
aivolisdkkeen ACTH:n eritystd piiskataan
antamalla sen vapauttajahormonia poti-
laalle. Jos aivolisGkkeen laskimondytteiden
ACTH-pitoisuus on moninkertainen yléont-
tolaskimosta otettuun verindytteeseen ver-
rattuna, oireyhtymdn syynd on aivolisdk-
keen kasvain. Tutkimus tehddd&n osastolta
k&sin ja sen tavallisin komplikaatio on ni-
vusalueen verenpurkaumat.

Lisdmunuaisen kasvain. LisGémunuaisen
kasvaimet ovat toiseksi yleisin Cushingin oi-
reyhtymdan syy. Kasvain on yleensd hyvan-
laatuinen, mutta se voi olla myds pahan-
laatuinen. Kasvain sijaitsee toisessa lisGmu-
nuaisessa, mutta ddrimmaisen harvoin kyse
voi olla molempien lisémunuaiskuorten lii-
kakasvusta. Kasvain nékyy aina vartalon
tietokonekuvauksessa.

Aivolisakkeen ja lisamunuaisen ulkopuoli-
nen kasvain (ns. ektooppinen Cushingin oi-
reyhtyma). Ndma kasvaimet voivat olla hy-
vin pienid ja vaikeasti [6ydettdvid hyvan-
laatuisia kasvaimia, tai suuria, helposti ku-
vauksissa paljastuvia pahanlaatuisia kas-
vaimia. Tassakin tfapauksessa oireet johtu-
vat siitd, ettd kasvaimissa syntyy ACTH-hor-
monia, joka kiihdytt&d lisémunuaiskuoren
kortisolin tfuotantoa.



MITEN HOIDETAANZ

Olipa Cushingin oireyhtymdn syy mik& ta-
hansa ylldkuvatuista kasvaimista, ensisijai-
nen hoito on kasvaimen kirurginen poisto.
Aina se ei onnistu ja silloin sairaus hoide-
taan kayttdmalld kortisolin muodostusta
estavid ladkkeitd ja/tai kasvaimeen koh-
distettua sddehoitoa. Leikkaus tehddadn
yleensd heti, kun oireyhtymd&n syy on sel-
vinnyt, Joskus huonokuntoisten potilaiden
yleisoireita hoidetaan ensin I&ddkehoidon
avulla muutamia kuukausia yleiskunnon
parantamiseksi.

Aivolisdkeperdinen Cushingin oireyhtyma.
Aivolisdkeperdinen Cushingin oireyhtyma
hoidetaan poistamalla leikkauksella
ACTH:ta fuottava aivolisGkekasvain. Muita
hoitovaihtoehtoja ovat kortisolituotantoa
jarruttava ladkehoito ja aivolisGkkeen sd-
dehoito. Uusimpana hoitovaihtoehtoina
ovat aivolisdkkeen ACTH:n tuotantoa esta-
vat ladkkeet, joista kabergoliinia kayte-
tadan tabletteina ja pasireotidia pistoksina.
Sddehoidon vaikutus on hidas eikd se suin-
kaan aina tehoa. Kolmas vaihtoehto on
poistaa molemmat lisédmunuaiset ja kor-
vata tabletein lis&dmunuaisten kortisoli- ja
suolahormonituotanto. Lis&munuaisleik-
kaus ei kuitenkaan korjaa itse taudin syyta,
siksi sen yhteydessd tarvitaan mydhemmin
aivolisdkkeen sddehoitoa aivolisdkekasvai-
men kasvun est@miseksi.

Aivolisdkeleikkaukset tehd&@dn yleensd
neurokirurgian yksikéss@d, mutta myos kor-
valaakarit saattavat suorittaa leikkauksia.
Leikkauksesta padtetddn yhdessé neuroki-
rurgien ja / tai korvald&kdarien kanssa ko-
kouksessa, jossa myds aivojen kuvantami-
seen perehtyneet radiologit ovat l&asnd.
Leikkaus tehdd&dn nykyddn endoskooppi-
sesti (tGhystimen avulla) foisen sieraimen
kautta, joten leikkauksesta ei ja& ulkoista
haavaa. Sieraimen kautta edetddn kita-
luuonteloon, josta p&dastadn kasiksi aivoli-
sdkkeeseen tekemadlld aukko aivolisGkkeen
alla olevaan luupohjaan. Kasvain haetaan
endoskoopin avulla aivolisdkkeestd ja

yleensd se sieltd 16ytyy. Kasvain on peh-
med ja se poistetaan imun avulla ja sen jal-
keen kasvaimen reunat kaavitaan pois.
Aukko aivolisdkkeen alla olevassa luussa
suljetaan reisilinaksesta otetulla kudoskap-
paleella. Sierain on tukossa noin viikon toi-
menpiteen jalkeen.

Kasvain 16ytyy noin 70 -80 %:lla potilaista ja
se voidaan poistaa. Kun kasvain on pois-
tettu, tauti yleensd paranee mutta se saat-
taa vusia vuosien kuluttua. Joskus tauti voi
jatkua lievempdnd, mikali kasvaimen
poisto ei ole ollut tdydellinen. Jos kasvainta
ei leikkauksessa |6ydetd, se voi johtua siitd,
ettd kasvain on ollut hyvin pieni tai siitd,
ettd kasvain onkin jossain muualla.

Kitaluuontelon kautta tehty leikkaus on tur-
vallinen ja vakavat haitat ovat verraten
harvinaisia. Koska leikkaus tehdddn sierai-
men kautta, sen aikana annetaan ennalta
ehkdisevasti suonensisdinen antibiootti-
hoito. Leikkauskuolleisuutta ei juuri ole eikd
nakd foimenpiteestd vaurioidu. Suurim-
malla osalla potilaista aivolisékkeen muut
hormonit jdavéat toimimaan normaalilla ta-
valla, mutta joskus niist& voi tulla puutetta
ja silloin ne korvataan hormonihoidolla.
Joskus luuhun tehdyn aukon tilkitseminen ei
onnistu vaan nend& vuotaa kirkasta sel-
kdydinnestettd. Haitta on usein ohimeneva
ja sen hoidoksi joudutaan tilapaisesti kayt-
t&madn lanneselk&dn selkdydinnesteti-
laan asetettua poistoletkua. Mikdli t&dma ei
auta tai eritys on runsasta, aukko korjataan
uudessa leikkauksessa.

Leikkauksen jalkeen osalla potilaista saat-
taa ilmetd vesitalouden hdairiditd, jotka il-
menevat runsasvirtsaisuutena tai veden
kertymisen@ kehoon. Ndmé& ovat ohimene-
vid ja ne ovat helppo hoitaa. Kaikille poti-
laille aloitetaan leikkauksen yhteydessd
hydrokortisonihoito, koska oma normaali
kortisolin tuotanto on lamassa. Hydrokorti-
sonikorvaushoitoa tarvitaan useita kuukau-
sia, joskus vuoden tai jopa pitemman ajan.
Kokonaisuudessaan sairaalahoito



kestdd noin 4-5 pdivad, minkd jalkeen po-
tilas kotiutetaan. Hoidon onnistuminen ar-
vioidaan poliklinikalla noin 2 - 3 kuukauden
kuluttua. Seuranta endokrinologian polikli-
nikalla jatkuu, kunnes potilas on tdysin toi-
punut sairaudesta. Seurannan aikana var-
mistetaan, ettd aivolisdkkeen muu hormo-
nituotanto jatkuu hairidttd. Koska kasvain
on pieni, ei sen taydellisen poiston jalkeen
tarvita kuvantamistutkimuksia.

Lisamunuaisperdinen Cushingin oireyh-
tyma. Lisémunuaisen kasvain on Idhes aina
hyvanlaatuinen ja kooltaan 1-4 cm. Kas-
vain voi olla myds pahanlaatuinen ja silloin
sen koko on edelld esitettyd suurempi. Pa-
hanlaatuisetkin kasvaimet pyritGddn aina
poistamaan. Kasvain ndkyy hyvin tietoko-
nekerroskuvauksessa eik&d magneettiku-
vauksesta ole lishyotyd. Kasvain on [dhes
aina vain toisessa lisGmunuaisessa. Kun sai-
ras lisdmunuainen toimii liikaa, terve lisd-
munuainen ei toimi lainkaan vaan surkas-
tuu. Se alkaa kuitenkin hiljakseen ftoimiaq,
kun sairas lis&dmunuainen poistetaan.

Lisémunuaisen poisto tehdddn nykyddn
ensisijaisesti tahystystoimenpiteend. Leik-
kauksessa potilas on kylkiasennossa siten,
ettd leikkauksen kohteena oleva lis&dmu-
nuainen on yléspdin. Leikkauksessa joudu-
taan poistamaan koko lisGdmunuainen,
koska kasvaimen erottaminen muuten sur-
kastuneesta lisimunuaisesta on kdytdn-
ndss& mahdotonta. Leikkaus tehd&dn yleis-
nukutuksessa. Tahystysleikkauksessa vatsa-
onteloon viedddan aluksi vatsanpeitteiden
IGpi putki, jonka vatsaonteloa laajenne-
taan hiilidioksidin avulla. Tdman jalkeen
viedddn toisesta aukosta videokamera,
jonka avulla saadaan monitorille kuva leik-
kausalueesta. Edelleen viedddan vield kah-
desta tai kolmesta vatsanpeitteiden |Gpi
vatsaonteloa tarvittavat leikkausinstru-
mentit. Leikkaus kest&d noin 1,5 tuntia. Ta-
hystysleikkaukselle vaihtoehtoinen mene-
telmd& on vatsanpeitteiden lapi tai kyljestd

tehty avoleikkaus, joka on tdhystysleik-
kausta paljon rasittavampi foimenpide. Se
tulee kysymykseen, jos poistettava kasvain
on hyvin suuri tai jos jostain syystd tahystys-
leikkausta ei voida tehdad.

Tahystys- kuten avoleikkauskin on turvalli-
nen. Siihen voi kuitenkin liitty& haavainfek-
tioita, vuotoa tai muita kirurgisia kompli-
kaatioita. Yhden lis&dmunuaisen poistami-
sesta ei sinédnsd ole mitdan haittaa, mikali
toinen lisGmunuainen toipuu normaalisti
toimivaksi. Jos molemmat lisémunuaiset
poistetaan, normaali elédmé& jatkuu senkin
jalkeen, kun potilas kayttdd saé@nndllisesti
kortisoli- ja suolahormonihoitoa. T&hystys-
leikkauksen jalkeen vatsaontelon laajen-
nuksessa kaytetty hiilidioksidi haviad vahi-
tellen pois. Se voi kuitenkin aiheuttaa vat-
saontelossa darsytystd, mikd ilmenee usein
hengityskipuna ja olkap&dhdn sateilevand
kipua. N&dmdakin oireet vdistyvat muuta-
massa pdivassa. Jos kudokset ovat sairau-
den vuoksi kovin hauraat, verenvuoto leik-
kauksen aikana voi olla runsasta. Cushingin
oireyhtymdadan liittyy myds taipumusta
saada laskimoveritulppia, mink& vuoksi
varhainen jalkeille nousu leikkauksen j&l-
keen on ftarkedtd. Tahystinleikkauksesta
vatsan iholle jG& neljd tai viisi 1-2 cm:n pi-
tuista haavaa. Avoleikkauksessa tehdddn
kohtalaisen iso viilto ylavatsalle tai kylkeen
ja sen vuoksi ensimmaiset leikkauksen jal-
keiset pdivat voivat olla hankalia. Toipumi-
nen tastd vie pitempddn kuin tahystinleik-
kauksesta.

Hoito kirurgisella osastolla kest&d tahystys-
leikkauksen jalkeen 4-5 vrk, avoleikkauk-
sesta toipuminen vie viikon. Kotona jatke-
taan hydrokortisonihoitoa ohjeiden mu-
kaan. Ompeleet poistetaan normaalisti
runsaan viikon kuluttua leikkauksesta. Ko-
tona voi ké&ydd& suihkussa, mutta saunassa
vasta ompeleiden poiston jalkeen. Avoleik-
kauksen jalkeen raskaiden taakkojen nosto
on kielletty 4-6 viikon ajan. Kavely edistad
paranemista. Jos leikkaushaavat alkavat
kotiuttamisen jalkeen punoittaa ja erittaé
mark&d, on viipymdattd otettava yhteys



[&akdariin. Sairasloman pituuteen vaikuttaa
potilas yleiskunto ja tydtehtavat. Tahystin-
leikkauksen jalkeen sairasloma on lyhy-
empi kuin avoleikkauksen jalkeen. Sen pi-
tuus arvioidaan yksiléllisesti, mutta tyokyky
palaa yleensd 1-4 kuukaudessa. Seuranta
leikkauksen jalkeen endokrinologian poli-
klinikalla jatkuu siihen asti, kun foipuminen
on tapahtunut.

Leikkauksen yhteydessé aloitetaan hydro-
kortisonihoito, jota jatketaan leikkauksen
jélkeen siihen asti, kun terveen lisidmunuai-
sen toiminta on elpynyt. Hydrokortisonin
annosta pienennetddn asteittain leikkauk-
sen jalkeen terveen lis&émunuaisen osoitta-
essa toipumisen merkkejd. Tadmd arvioi-
daan polikliinisten kdyntien yhteydessd ve-
rikokein ja tekemdalld tarvittaessa lisému-
nuaisen kortisolin tuotantoa selvittava rasi-
tuskoe (ACTH-rasituskoe). Terveen lisému-
nuaisen toipuminen kestdd yleensd 3-12
kuukautta. Jos molemmat lis&émunuaiset on
poistettu, hydrokortisonia ja suolahormo-
nia (Florinef) tarvitaan pysyvasti. Hydrokor-
tisonin annostuksesta annetaan erilliset oh-
jeet. Verikokeet kortisolin madritysté varten
otetaan aamulla aina ennen hydrokortiso-
nitablettien ottamista.

Aivolisakkeen ja lisamunuaisen ulkopuoli-
nen Cushingin oireyhtyma. AivolisGkkeen
ja lisémunuaisen ulkopuolella sijaitsevaa
Cushingin oireyhtym&dé aiheuttava kasvain
voi olla kookas pahanlaatuinen kasvain tai
pieni hyvanlaatuinen kasvain. Kasvain
tuottaa ACTH:ta, joka puolestaan kiihdyt-
taéd lisémunuaisten kortisolituotantoa sa-
moin kuin aivolisdkeperdisessd taudissa.
Tavallisin syy on keuhkojen tai vdalikarsinan
ns. neuroendokriininen kasvain (NET-kas-
vain), mutta se voi liitty&d mm. munasarjan,
paksunsuolen, eturauhasen, rintarauha-
sen, kilpirauhasen, haiman ja sappirakon

pahanlaatuisiin kasvaimiin. Kasvain itses-
sadn voi aiheuttaa kokonsa vuoksi oireita
tai oireet johtuvat kortisolin liikatuotan-
nosta. Taudin oireet voivat kehittyd hitaasti
vuosien kuluessa tai ilmetd hyvin nopeasti,
jolloin keskeisid oireita ovat lihasheikkous,
verensokerin nousu ja kaliumin puute. Kas-
vainta efsit@dn tavanomaisin tietokoneker-
roskuvauksin, magneettikuvauksin, iso-
tooppikuvauksin tai PET-kuvauksin. Kun kas-
vain ldydetddn, se poistetaan mahdolli-
suuksien mukaan. Jos kasvainta ei onnis-
tuta poistamaan, pddadytédn usein molem-
pien listmunuaisten poistoon. Siten kor-
tisolin usein huomattava ylituotanto saada
hoidettua, mutta haittana on luonnollisesti
elinik@inen hydrokortisonin ja suolahormo-
nin kaytto.

HOIDON JALKEEN

Kun kasvain on poistettu, taudin oireet al-
kavat vdahitellen parantua. Témad vie kui-
tenkin aikaa, usein kuukausiakin, ennen
kuin elimist® on tdysin toipunut. Tassd toi-
pumisvaiheessa lisimunuaiset (tai vain toi-
nen, jos toinen on poistettu) toimivat huo-
nosti ja siksi huonoa foimintaa korvataan
hydrokortisonitabletein. Sopeutumisvai-
heessa tapahtuu monenlaisia asioita: iho
hilseilee, kun se uudistuu, nivelid saattaa
kolottaa ja lihasvoimienkin palautuminen
kestdd kauan. Moni tuntee itsensd t&ssda
vaiheessa myds masentuneeksi, kun vointi
ei heti paranekaan. Oireet ovat ohimene-
vid ja vointi korjaantuu viimeist&dn vuoden
kuluttua. Kun tauti on parantunut, tyokyky
palaa 2-6 kuukaudessa. Leikkauksen jal-
keen tutkimukset tehd&dn endokrinologian
poliklinikalla, kunnes seuranta voidaan lo-
pettaa.
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Kuva 2. Aivolisdkekasvain (A), muualla oleva kasvain (B) ja lisémunuaiskasvain (C) Cushingin
oireyhtyman syynd. Aivolisdkekasvaimen tai muun kasvaimen tuottama ACTH suurentaa mo-
lempia lisédmunuaisia. Lis&munuaiskasvain johtaa toisen lisédmunuaisen surkastumiseen. Lisa-
munuaisen runsas kortisolituotanto jarruttaa normaalia aivonpohjan ja aivolisékkeen toimin-
taa (ruskea nuoli). Siksi kasvainten poistoa seuraa aina lisimunuaisen kortfisolituotannon
lama.



