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·病例报告·

库欣综合征伴主动脉夹层一例

周英旎

作者单位：７１００３２西安，空军军医大学西京医院内分泌代谢科

［关键词］　库欣综合征；　主动脉夹层；　高血压
［中图分类号］　Ｒ５８６．２　　　　［文献标识码］　Ｂ

　　患者，男，２３岁，因“发现血压高６年，胸背部疼痛半月”入
院。患者６年前体检时发现血压升高，波动于１３０～１４０／９０ｍｇ，
无阵发性心慌、手抖、面色苍白，未重视。此后复测血压逐渐升

高，最高达１８０／１３０ｍｍＨｇ，且出现体重增加、皮肤紫纹，偶有双
下肢乏力、视物模糊。２年前于我科住院，实验室检查结果示皮
质醇高，节律紊乱，血钾低，行大、小剂量地塞米松抑制试验结

果示皮质醇均未被抑制，肾上腺 ＣＴ检查示双侧肾上腺增生。
垂体ＭＲＩ平扫及增强扫描未见明显异常。全身奥曲肽显像未

见显像剂异常摄取，考虑不排除异位促肾上腺皮质激素

（ＡＣＴＨ）综合征，给予口服赛庚啶治疗，并予以办理出院，院外
患者未规律用药。１年前患者因紫纹加重再次于我科住院，垂
体ＭＲＩ检查示垂体右侧局限性结节状信号减低区，考虑垂体微
腺瘤。建议患者行岩下窦采血，其家属拒绝行该项检

!

，８个月
前在我院神经外科行“内镜下经鼻蝶垂体腺瘤切除术”，自述术

后血糖和血压控制可，未用药治疗血钾正常（具体不详）。２个
月前患者自行停用所有降糖、降压药物，未监测血糖、血压。半

个月前患者无明显诱因出现胸背部疼痛（此前有扛重物病史），

不能平卧，伴双下肢大片红斑、破溃，皮下脓肿伴大量脓性分泌

·２７１· 临床内科杂志２０２１年３月第３８卷第３期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ｍａｒｃｈ２０２１，Ｖｏｌ．３８，Ｎｏ．３



物，疼痛明显，下肢活动明显受限，门诊查皮质醇３７．０８μｇ／ｄｌ
（６．２４～１８．００μｇ／ｄｌ，括号内为正常参考值范围，以下相同），
ＡＣＴＨ２４．９０ｐｇ／ｍｌ（５．１０～３２．００ｐｇ／ｍｌ），以“库欣综合征（ＣＳ）”
收入院。入院体格检查：Ｔ３６．５℃，Ｐ９８次／分，Ｒ２２次／分，
Ｂｐ１７３／１１９ｍｍＨｇ。向心性肥胖，满月脸，面部皮肤多血质；腹
部膨隆，四肢纤细；全身皮肤可见多处瘀斑，腹部、腋下、大腿内外

侧可见大量宽大紫纹。双下肢皮肤多处破溃，皮下脓肿伴大量脓

性分泌物。实验室检查：血钾１．８９ｍｍｏｌ／Ｌ（３．５０～５．５０ｍｍｏｌ／Ｌ），
血钙２．１６ｍｍｏｌ／Ｌ（２．１１～２．５２ｍｍｏｌ／Ｌ），总维生素Ｄ１０．７ｎｇ／ｍｌ
（３０．０～１００．０ｎｇ／ｍｌ），甲状旁腺激素５３．４ｐｇ／ｍｌ（１６．０～６５．０ｐｇ／ｍｌ）；
血常规：白细胞计数１７．４８×１０９／Ｌ（３．５０～９．５０×１０９／Ｌ），中性
粒细胞计数１６．２×１０９／Ｌ（１．８～６．３×１０９／Ｌ），血红蛋白１１４ｇ／Ｌ
（１３０～１７５ｇ／Ｌ）；尿常规：尿糖（＋＋＋＋），尿蛋白（＋），尿细
菌计数２３７２２个／μｌ；肌酐３０８μｍｏｌ／Ｌ（５７～１１２μｍｏｌ／Ｌ）；脑钠
肽前体 ３０６９９ｐｇ／ｍｌ（＜１２５ｐｇ／ｍｌ）；红细胞沉降率 ６３ｍｍ／ｈ
（０～２０ｍｍ／ｈ）；甲状腺功能、性激素均正常；血皮质醇水平节律
消失（表１）。大剂量地塞米松试验结果显示皮质醇未被抑制
（表２）。胸部ＣＴ检查结果示：右肺上叶后段炎症，胸主动脉夹
层并主动脉壁内血肿；肾上腺 ＣＴ检查结果示：双侧肾上腺增
生。心电图：窦性心动过速，左心室肥厚，左心房肥大，ＳＴＴ改
变。心脏超声检查结果示：心动过速，室间隔及左心室前壁博

幅减低，主动脉窦部及肺动脉内径增宽，左心房大。诊断：

１．ＣＳ；２．主动脉夹层；３．高血压；４．双下肢皮肤软组织感染；
５．低钾血症；６．心力衰竭；７．肾衰竭。予以降糖（门冬胰岛素联
合甘精胰岛素）、降压（硝苯地平控释片、β受体阻滞剂）、抗感
染（头孢哌酮舒巴坦静脉滴注）治疗，转入血管外科进一步行主

动脉夹层手术治疗。患者入血管外科后因经济原因未行手术

治疗，后因主动脉夹层去世。

表１　患者血皮质醇节律

时间 皮质醇（μｇ／ｄｌ） ＡＣＴＨ（ｐｇ／ｍｌ）

早晨８时 １５．８９ １５．６
小午４时 ４４．７１ １４．６
午夜１２时 ２１．７７ １５．９
次日早晨８时 １７．１９ １５．５

表２　患者地塞米松抑制试验结果

项目 皮质醇（μｇ／ｄｌ） ＡＣＴＨ（ｐｇ／ｍｌ）

小剂量地塞

米松抑制试验

抑制前 １７．１９ １５．５
抑制后 ２０．７９ １４．３

大剂量地塞

米松抑制试验

抑制前 ３３．７３ ７．８
抑制后 ２５．３ ９．４

　　讨　　论
ＣＳ是由于多种因素导致体内皮质醇水平明显增高从而引

起的一系列临床综合征。主要包括ＡＣＴＨ依赖性和ＡＣＴＨ非依
赖性。临床表现为满月脸、多血质面容、高血压、心血管并发症、

继发性糖尿病、骨质疏松等［１］。在 ＡＣＴＨ依赖性 ＣＳ中又包含
下丘脑垂体性 ＣＳ和异位 ＡＣＴＨ分泌综合征。据流行病学统

计，异位ＡＣＴＨ分泌综合征仅占 ＣＳ的不到１０％［２］。本例患者

皮质醇水平高，ＡＣＴＨ不低，且大剂量地塞米松抑制试验结果显
示皮质醇未被抑制，多考虑为异位ＡＣＴＨ分泌综合征。

在ＣＳ的诸多临床表现中，心血管并发症较为常见，其中高
血压发生率约为８０％以上，但主动脉夹层较少报道［２］。主动脉

夹层是因多种因素导致主动脉内膜破裂引起血液进入主动脉

中层从而形成血肿并沿主动脉壁延伸的一种心血管急症，发病

后２４小时死亡率可达３５％［３］。关于 ＣＳ引起主动脉夹层的机
制包括以下几点：（１）ＣＳ患者血压明显升高，且药物治疗效果
不佳，长期高血压导致主动脉血管壁横向及纵向切应力、僵硬

度增加，当增加的切应力超过血管中层代偿力时，就会破坏主

动脉中层进而形成夹层［４］。（２）活性氧产生增加。长期高皮质
醇血症引起继发性糖尿病。高血糖环境下机体活性氧产生增

加，自由基生成较多，损伤血管内皮，一方面可引起血管收缩，

加重高血压，另一方面也可影响主动脉壁功能与稳定性。（３）皮
质醇可通过对胶原蛋白形成和结缔组织强度的负面影响而增

加血管脆性［５］。因主动脉夹层属于心血管急症，病死率极高，

故内科治疗主要手段是控制血压、降低心率，从而减慢夹层进

一步扩张。外科治疗为首选方案，可使住院病死率降低至２０％
左右，但需要由血管外科医生结合患者病因、主动脉夹层破口

位置、夹层累及部位等具体情况制定手术方案。术后患者仍要

接受良好的降压治疗［６］。

本例患者明确诊断为 ＣＳ，但因奥曲肽现象未发现异位病
灶，定位诊断不明确，故无法进行手术治疗，查阅文献发现血清

素能刺激ＡＣＴＨ的释放，而赛庚啶具有抗血清素受体作用，对于
治疗该病有效，故给予赛庚啶治疗。但该患者在药物治疗过程中

依从性差，长期血糖、血压控制不佳，导致主动脉夹层。ＣＳ合并
主动脉夹层的发生率较低，本例患者主诉胸背疼痛，除考虑骨质

疏松外，需警惕主动脉夹层的发生，应进行详细的病史采集及

体格检查，结合实验室和影像学检查仔细寻找可能的病因线

索，细致地进行鉴别诊断、排查病因以减少漏诊、误诊的发生。
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