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Unilateral adrenalektomi ved S-adrenokortikotropt 
hormon-uafhængig binyrebarkhyperplasi
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Primær bilateral binyrebarkhyperplasi er en sjælden årsag 
til Cushings syndrom. I Danmark blev der i perioden 1985-
1995 diagnosticeret 166 tilfælde af Cushings syndrom [1]. 
Blandt disse var der et tilfælde med primær bilateral binyre-
barkhyperplasi af samme type som i nærværende sygehisto-
rie. Behandling af tilstanden har traditionelt været bilateral 
adrenalektomi med efterfølgende substitutionsbehandling. 
Her beskrives for første gang et dansk tilfælde behandlet 
med unilateral adrenalektomi.

Sygehistorie
En 58-årig kvinde, der havde hypertension og hyperkoleste-
rolæmi, blev indlagt på grund af en collum femoris-fraktur. På 
grund af cushingoidt udseende blev der målt døgnurincortisol 
(dU-cortisol), som viste forhøjede værdier. Patienten havde 
igennem ca. ti år haft tiltagende symptomer på Cushings syn-
drom i form af muskelsvækkelse, hudforandringer med tynd 
hud og blå mærker, rundt ansigt, spinkle ben og arme, 
nervøsitet og irritabilitet. 

Frakturen blev behandlet med total hoftealloplastik, og 
forløbet var ukompliceret. I forbindelse med indlæggelsen 
blev der konstateret osteoporose med røntgenologiske tegn 
på en ældre kompressionsfraktur af Th12. 

Den initiale måling af dU-cortisol, hvor patienten havde 
ubehandlet fraktur, viste forhøjede værdier 979-1.403 nmol/
døgn (37-341 nmol/døgn) (Figur 1). Efterfølgende måling af 
dU-cortisol viste en marginal forhøjelse. Der var normal blod-
glucose (4,1 mmol/l), normale S-elektrolytter, 25-hydroksy-
vitamin D3 79 pmol/l (51-177 pmol/l), thyroidea-stimulerende 
hormon (TSH) 0,55 mU/l (0,4-4,0 mU/l) og lavt S-adreno-
kortikotropt hormon (ACTH) 1 ng/l (10-60 ng/l).

Målt ved en lang dexametasontest med lav (0,5 mg×4) og 
høj dosis (2 mg×4), var S-cortisol og dU-cortisol stabile og 
uden tegn på suppression. En CT af abdomen viste dobbelt-
sidigt forstørrede binyrer; den venstre binyre målte 5 cm i 
diameter, den højre 3 cm. 131-J–kolesterol-scintigrafi viste 
bilateral kraftig optagelse i binyrerne med venstre side ca. 
dobbelt så aktiv som højre. En MR-skanning af hypofysen og 
en CT af thorax viste normale forhold. 

På denne baggrund konkluderede man, at patienten havde 
ACTH-uafhængigt Cushings syndrom med bilateral binyre-

barkhyperplasi. Der blev herefter foretaget laparaskopisk fjer-
nelse af den største binyre. Den operative og postoperative 
periode forløb ukompliceret. Den fjernede binyre beskrives 
patologisk som et citrongult, ægformet kapselbeklædt vævs-
stykke ca. 7×6,5×6 cm med enkelte små gullige noduli belig-
gende i fedtvævet (Figur 2).

Efter tilskud af hydrokortison i de første postoperative dage 
kunne det seponeres. Tre måneder senere viste en synacthen-
test normal stigning i S-cortisol fra 201 til 711 nmol/l. Tolv må-
neder postoperativt var der normal dU-cortisol (Figur 1) og 
fuld regression af de tidligere beskrevne cushingoide træk. 

Diskussion
Cushings syndrom inddeles i: 1) ACTH-afhængigt med hy-
pofysært adenom, Cushings sygdom (60%), 2) ACTH-afhæn-
gigt med ektopisk, ACTH- eller corticotropin-releasing hormone 
(CRH)-producerende cancer/karcinoid (9,6%), 3) ACTH-uaf-
hængigt med adrenal neoplasi (28,9%) og 4) ACTH-uafhæn-
gigt med primær pigmenteret bilateral adrenokortikal syg-
dom eller primær bilateral hyperplasi (1,8%). De anførte pro-
center refererer til en national dansk undersøgelse [1].

Det er beskrevet at Cushings syndrom på grund af primær 
bilateral hyperplasi debuterer senere end det sædvanligvis ses 
ved Cushings sygdom med ofte beskedne cushingoide træk. 
Binyrerne kan være markant forstørrede, og dU-cortisol er 
typisk kun let forhøjet [2].

I de senere år er det blevet påvist, at tilstanden ofte skyldes 
aberrante receptorer på de adrenokortikale celler [3]. Dette 
kan være beta-adrenerge, serotonerge, vasopressin-, luteinise-
rende hormon (LH)/humant choriogonadotropin (hCG), 
eller gastrointestinalt peptid (GIP)-receptorer koblede til det 

Figur 1. Variation i døgnurincortisol (dU-cortisol) i forbindelse med ubehandlet
fraktur (1), indlæggelse på endokrinologisk afdeling, hvor der blev foretaget
dexametason-suppression-test (2) og postoperativt efter laparaskopisk fjernelse
af venstre binyre (3). De vandrette linjer marker referenceområdet for dU-
cortisol.
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G-protein, som normalt aktiveres af ACTH-receptoren. Af-
hængig af receptortype vil cortisolsekretionen således kunne 
være styret af for eksempel måltider (GIP), eller stige ved me-
nopausen (LH). Dette kan i nogle tilfælde give behandlings-
muligheder, for eksempel med en betablokker ved beta-
adrenerge aberrante receptorer.

Andre patogenetiske mekanismer er aktiverende muta-
tioner i gener, der er involveret i G-protein-signal-systemet 
[4], og abberrant ACTH-produktion i binyrerne. 

Traditionel behandling har været bilateral fjernelse af biny-
rerne med efterfølgende hormonsubstitutionsbehandling. I en 
mindre rapport fra Spanien beskrives et vellykket forløb efter 
ensidig fjernelse af den største binyre [5]. En forudsætning for 
tilfredsstillende resultat efter ensidig fjernelse af en binyre er, 
at den abnormt regulerede cortisolsekretion fra den tilbage-
blevne binyre er lavere end patientens behov. Hermed kan 
normal binyrefunktion opretholdes via feedbackregulering af 
den hypofysære ACTH-sekretion. 

Fortsat kontrol er nødvendig med henblik på at konstatere 
en eventuel progression af cortisolproduktionen i den tilbage-
blevne binyre. 
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Figur 2. Makroskopisk
udseende af fjernet 
binyre.


