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 庫欣氏症 台大醫院內科部 張慶忠 醫師 

庫欣氏症的起因庫欣氏症的起因庫欣氏症的起因庫欣氏症的起因是長期高皮質醇血症。其原因有：1.庫欣氏病，腦垂腺促腎上腺皮質素

(ACTH)微腺瘤：1). 瀰漫性腎上腺皮質增生，2). 微結節腎上腺皮質增生，3). 巨結節腎上腺

皮質增生； 2.異位腎上腺皮質促素 (ACTH) 症；3. 異位皮質釋素 (CRH) 症；4.腎上腺瘤：

1). 單一腎上腺瘤，2). 多發腎上腺瘤，3). 腎上腺癌；5.外源類固醇(俗稱美國仙丹)：壓制腦

垂腺－腎上腺軸機能，造成腎上腺皮質機能不全。.長期大量服用類固醇，即使停藥，也需 9
至 12 個月才能恢復正常機能，6. G-蛋白(G protein)點突變 McCune-Albright syndrome 相關

的庫欣氏症 與 7 偽庫欣氏症 ( 例如：酒精症 )。 

在成人庫欣氏症腎上腺病變發生率：增生約佔 81％，腺瘤約 9％，腎上腺癌約 10％。

兩側腎上腺增生庫欣氏症，其病理：單純增生約佔 62%，年齡 20-40 歲，性別女：男為 3：
1；結節增生約佔 20%，年齡 40-50 歲，女：男為 3：1；異位 ACTH 增生約 18%，年齡 40-60
歲，女：男為 1：3。 

庫欣氏症病人的徵候庫欣氏症病人的徵候庫欣氏症病人的徵候庫欣氏症病人的徵候有月形臉、軀幹肥胖、水牛肩、無力、疲倦、高血壓、多血症、青

紫色紋、易瘀血傷、傷口癒合不良、腳踝水腫、眼瞼浮腫、骨質疏鬆症、背部疼痛、骨疼痛、

病理性骨折、駝背、腎結石、頻尿、夜尿、煩渴、頭痛、神經徵候、月經異常、多毛症、面

皰、突眼及心智變化等。 

庫欣氏症庫欣氏症庫欣氏症庫欣氏症以對以對以對以對 ACTH 依賴性依賴性依賴性依賴性分為兩類分為兩類分為兩類分為兩類：促腎上腺皮質素 (ACTH)-不依賴與 ACTH-依賴

類。 

ACTH-不依賴不依賴不依賴不依賴的庫欣氏症的庫欣氏症的庫欣氏症的庫欣氏症起源於腎上腺，細分為三型： 

1)皮質醇腺瘤 (cortisol-producing adenoma, CPA)、 

2) ACTH-不依賴巨結節增生 (ACTH-independent macronodular hyperplasia, AIMAH) 

3)原發性色素結節腎上腺病 (primary pigmented nodular adrenocortical disease, 
PPNAD)。 

後兩型比較罕見。PPNAD 也被稱為原發性腎上腺微結節發育不良 (primary adrenal 
micronodular dysplasia, PAMD), Carney Complex 的病人，45%有原發性色素結節腎上腺病

(PPNAD)。 

此三型庫欣氏症的臨床與病理特徵各不相同，病因學上也是獨特的。大部份病例可由臨

床特徵，包括性別，女性好發皮質醇腺瘤 (CPA)、年齡分佈，老人好發 ACTH-不依賴巨結節

增生 (AIMAH)，年青人好發原發性色素結節腎上腺病 (PPNAD)，及腎上腺電腦斷層掃描 (CT 
scan) 所見來診斷。 

ACTH-依賴依賴依賴依賴的庫欣氏症的庫欣氏症的庫欣氏症的庫欣氏症起源於腦垂腺，異位分泌 ACTH 瘤，與異位分泌 CRH 瘤。 

手術取得之腦垂腺腺瘤過度表現皮質釋因 1(CRF1)受器 mRNA，被認為可以解釋腦垂腺

ACTH瘤對皮質釋素(CRH) 之增加反應。此外 ACTH分泌腺瘤顯示升壓素 (vasopressin) V2-
與 V3-受器之異常表現，而且在海綿竇採血 (Carvernous sinus sampling, CSS) 發現 ACTH
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微腺瘤處有高水平之精胺酸升壓素(AVP，arginine vasopressin)。 

ACTH－腺瘤生長非常緩慢的解釋：在離體試管內皮質醇(cortisol) 會壓制人的 ACTH 腺

瘤細胞之 RNA 合成與 DNA 合成。分子生物學研究皮質促素(ACTH) 腺瘤是單株的，其基因

缺陷在腦垂腺 ACTH 細胞層次，因此切除腦垂腺 ACTH 瘤，可以治癒庫欣氏病。 

 

臨床證實在腎上腺庫欣氏症出現功能性脫離常規的激素腎上腺庫欣氏症出現功能性脫離常規的激素腎上腺庫欣氏症出現功能性脫離常規的激素腎上腺庫欣氏症出現功能性脫離常規的激素受器受器受器受器 (aberrant hormone 
receptors) 有：1. 食物-依賴與胃抑制性多胜肽(胃抑素，gastric inhibitory polypeptide, GIP) 
-依賴庫欣氏症，2. 血管升壓素-反應的庫欣氏症，3. Catecholamine-依賴庫欣氏症，4. 黃體

促素 (Luteinizing hormone) /人絨毛膜性促素 (human chorionic gonadotropin, HCG) 與羥

色胺(serotonin) -反應的庫欣氏症，5. 血管張力素(Angiotensin) -反應的庫欣氏症。 

庫欣氏症的診斷庫欣氏症的診斷庫欣氏症的診斷庫欣氏症的診斷：臨床症狀徵候；血漿皮質醇 ( plasma cortisol )  8AM，4PM，11PM，

無晝夜節律；血漿皮質促素 ( ACTH )；24h 尿游離皮質醇(urine free cortisol) >100 μg/d；
11pm 唾液皮質醇(salivary cortisol ) > 3.6 nmol/L；Dexamethasone  抑制試驗: 1mg 
dexamethasone 試驗；2 mg/天 x 2 天低劑量 dexamethasone 試驗；8mg/天 x 2 天高劑量

dexamethasone 試驗。這些試驗常有偽陽性與偽陰性。 

影像學檢查影像學檢查影像學檢查影像學檢查包括：腦垂腺 X 光，電腦斷層攝影 (sella CT)， 

腦垂腺磁共振造影 (pituitary MRI): 腦垂腺 MRI 檢查是非特異性的，微小腺瘤直徑 3mm
或更小，腦垂腺 MRI 常看不到。 

腎上腺電腦斷層攝影 (adrenal CT)，腎上腺磁共振造影 (adrenal MRI) ， 

核子醫學檢查 :腎上腺皮質造影用  131I-NP-59 同位素檢查 或用正子斷層攝影 
11C-Metomidate PET 檢查。 

異位 ACTH 症，例如類癌瘤 (carcinoid tumor)，一般呈現低鉀血症，ACTH > 100 
pg/ml.，而且無腦垂腺瘤，可用正子斷層攝影, 11C-5-HTP (hydroxyl-tryptophan) PET 檢查。 

此外，下巖竇採血 (Inferior petrosal sinus sampling, IPSS) 或海綿竇採血 (Carvernous 
sinus sampling, CSS) 配合 CRH test 或 DDAVP test，可以鑑別診斷腦垂腺 ACTH 瘤與異

位 ACTH 症。 

庫欣氏症的鑑別診斷包括肥胖症，抑鬱症，精神沮喪等。 

庫欣氏病的治療庫欣氏病的治療庫欣氏病的治療庫欣氏病的治療包括： 

1. 內科藥物治療內科藥物治療內科藥物治療內科藥物治療:  

1) 作用於下視丘－腦垂腺：羥色胺拮抗劑(serotonin antagonists) - Cyproheptadine, 
Metergoline, Ketanserin, Ritanserin；多巴胺促效劑 (dopamine agonists)- Bromocriptine, 
Lisuride；γ-胺基丁酸 (GABA, γ-aminobutyric acid) 促效劑- Sodium valproate；體抑素同

功異構物 (somatostatin analogues)-Octreotide.  
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2) 作用於腎上腺： Mitotane (o,p'DDD , Lysodren®), Metyrapone, Aminoglutethimide 
(Elipten), Ketoconazol, Etomidate, Trilostane。 

3) 作用於受器 (receptor)：糖皮質素 (glucocorticoid) 拮抗劑 – Mifepristone (RU486). 

2. 外科手術外科手術外科手術外科手術： 

1) 腦垂腺瘤切除：經蝶骨腺瘤切除顯微手術 (transsphenoidal microsurgical 
adenomectomy) 治療庫欣氏病，最近十年成功率自 70% 至 98%。影響治療成績的因素有： 
錯誤的診斷 (偽－庫欣氏症，異位 ACTH 症）；不正確的腺瘤定位 (IPSS 或 CSS)；微小或

無法切除之侵略腺瘤。手術中腺瘤定位的進展：自海綿竇與腺瘤定量 ACTH；細胞學檢查與

冷凍切片檢查。 

2) 在庫欣氏病病人兩側腎上腺切除，可能出現尼爾森氏症 (Nelson’s syndrome)。 

在庫欣氏症病人：皮質醇腺瘤(CPA) 通常是單一的，且伴以萎縮的皮質。治療是切除一

側腎上腺。 

兩側皮質醇腺瘤 (bilateral cortisol-producing adenomas, BiCPA) 很少被報告，1977 年

迄今，只有 22 例被報告。兩側皮質醇腺瘤，鄰近腺瘤的皮質大多是萎縮的，少數是微結節

的。兩側皮質醇腺瘤 (BiCPA) 的治療是切除兩側腎上腺腺瘤部份。 

ACTH-不依賴巨結節增生(AIMAH) 與原發性色素結節腎上腺病 (PPNAD) 的治療是兩

側腎上腺全部切除。 

 

3. 放射腺治療放射腺治療放射腺治療放射腺治療： 

   過去庫欣氏病常作腦垂腺放射腺治療，如今腦垂腺手術進步，因此放射腺治療只有

在腦垂腺外科手術失敗、兩側腎上腺切除後、或尼爾森氏症病人才作。 
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