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 Ectopic ACTH syndrome (EAS) เป็นสาเหตุท่ีพบน้อยกว่าร้อยละ 5 ในกรณีของ endogenous 
Cushing’s syndrome ซ่ึงส่วนใหญ่พบเป็นก้อนเดี่ยว ในช่องท้องส่วน retroperitoneum อย่างไรก็ตามมี
รายงานPheochromocytoma ของต่อมหมวกไตทัง้สองข้าง ท่ีสร้าง ACTH และสมัพนัธ์กับกลุ่มอาการ Multiple 
endocrine neoplasia 2A(1) ดังกรณีตัวอย่างผู้ ป่วยรายนี ้ดังนัน้ในผู้ เป็น Cushing’ s syndrome หากมีความ
ดันโลหิตสูงในระดับรุนแรง ควรส่งตรวจ fractionated metanephrine, normetanephrine ในปัสสาวะ หรือ
พลาสมาร่วมด้วยเสมอ กลไกอธิบายการท่ี pheochromocytoma สร้างฮอร์โมนทัง้ catecholamine และ 
ACTH ร่วมกัน อาจเน่ืองมาจาก catecholamine มีฤทธิ์กระตุ้ นเอนไซม์ phenol-etholamine-N-methyl-
transferase (PNMT) ในการเปลี่ยน noradrenaline ไปเป็น adrenaline และส่งเสริมการสร้าง ACTH ท่ีต่อม
หมวกไต  โดยแนวทางการสืบ ค้นหาสาเหตุของ  Cushing’s syndrome ควรท าไปพร้อมกับการหา
ภาวะแทรกซ้อนอนัเกิดจากภาวะ hypercortisolism ดงัรูปท่ี 1(2) 
  เน่ืองจากผู้ ป่วยรายนีไ้ด้รับการวินิจฉัยความดันโลหิตสูง และเบาหวานตัง้แต่อายุก่อน 30 ปี ตรวจพบ
เป็น bilateral pheochromocytoma และมีประวตัิญาติสายตรงมีความดนัโลหิตสงู และเนือ้งอกของต่อมหมวก
ไต การตรวจทางพันธุกรรมใน index case นีม้ีประโยชน์เพื่อช่วยการวินิจฉัยกลุ่มอาการท่ีสัมพันธ์กับ 
pheochromocytoma ผลการตรวจทางพันธุกรรมพบว่า A Heterozygous Pathogenic Variant in RET gene 
(c.1901G>A,p.Cys634Tyr) ให้การวินิจฉัยเป็น Multiple endocrine neoplasia 2A ดังนัน้การค้นหาเนือ้งอก
ท่ีต าแหน่งอ่ืน ๆ โดย neck ultrasound, ตรวจ serum calcitonin ภายหลังจากการผ่าตัด laparoscopic 
adrenalectomy with bilateral cortical sparing เส ร็จสิ น้แ ล้ว  พบว่ามี  bilateral, sub-centimeter thyroid 
nodules (TR4) ระดบั calcitonin สงู ร่วมกับ mutation gene ในต าแหน่ง 634 ซ่ึงจดัเป็นกลุ่ม high risk ในการ
เกิ ด  medullary thyroid carcinoma ผู้ ป่ วย ราย นี ไ้ ด้ รับการผ่ าตัด  total thyroidectomy + central node 
dissection ส่วน ภาวะ primary hyperparathyroidism ยังไม่พบลักษณะทางคลินิก และผลการตรวจทาง
ห้องปฏิบัติการท่ีเข้าได้ จึงวางแผนท่ีจะตรวจติดตามระดบั Ca, P, และ iPTH เป็นระยะ ร่วมกับการ cascade 
screening ใ น เ ร่ื อ ง ข อ ง  pheochromocytoma, m edullary thyroid carcinoma แ ล ะ  primary 
hyperparathyroidism ตามค าแนะน าของ  American Thyroid Association ในกรณี  management of 
medullary thyroid carcinoma(3)  
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