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Abstract 
We report a patient of primary adrenal insufficiency with adrenal nodular hyperplasia and ele-
vated cortisol. Combined with cortisol, ACTH rhythm and level, and tuberculosis-related testing, 
the primary adrenal insufficiency caused by tuberculosis was considered. Patients with adrenal 
nodular hyperplasia accompanied by elevated ACTH and cortisol should be alert to the possibility 
of primary adrenal insufficiency, and the levels and rhythm of ACTH and cortisol should be regu-
larly monitored to avoid missed diagnosis and misdiagnosis. 
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摘  要 

对以肾上腺结节样增生伴早期ACTH、皮质醇升高首诊的原发性肾上腺皮质功能减退的1例病例资料进行

回顾性分析。结合皮质醇、ACTH节律和水平及结核相关检测考虑为结核所致原发性肾上腺皮质功能减

退症。以肾上腺结节样增生伴ACTH及皮质醇升高首发就诊的患者需警惕发生原发性肾上腺皮质功能减

退症的可能，需定期监测ACTH及皮质醇的水平及节律，避免漏诊及误诊。 
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1. 引言 

原发性肾上腺皮质功能减退症(primary adrenocortical insufficiency, PAI)又称为 Addison 病，是一种罕

见的疾病，目前在西方社会的患病率约为 100~140 例/百万[1]，每年发病率为 4~6 例/百万[2]。多见于有

白癜风、1 型糖尿病或自身免疫性胃炎及维生素 B12 缺乏症等自身免疫性疾病、慢性传染病的急性发作

或接受干扰皮质醇合成、作用或代谢的药物的患者[3]。系由于自身免疫、结核、感染、肿瘤等破坏双侧

绝大部分(>80%)肾上腺组织所致，其最经典的表现为肾上腺皮质激素缺乏同时 ACTH 升高[4]。现报道 1
例以肾上腺结节样增粗伴皮质醇、ACTH 升高为首发表现的原发性肾上腺皮质功能减退症一例，期望为

临床原发性肾上腺皮质功能减退症的早期识别提供新的认识。 

2. 病例摘要 

患者女，49 岁，因“查体发现肾上腺增粗 8 天”于 2016-11-09 收入我院。患者 8 天前因上腹部疼痛

就诊于消化内科，查上腹部 CT 提示双侧肾上腺结节状增粗(见图 1(a)、图 1(b))，患者平素偶感心慌，余

无明显不适。既往体健。入院查体未见明显异常。入院后行相关辅助检查：皮质醇节律异常且夜间升高、

ACTH 水平升高，小剂量(1 mg)地塞米松抑制试验皮质醇可被抑制(见表 1)，卧立位试验提示肾素、醛固

酮升高(见表 2)，甲功五项可见甲状腺球蛋白抗体阳性，余生化检验未见明显异常。泌尿、消化、心脏

超声检查未见明显异常。甲状腺超声：甲状腺弥漫性改变，考虑桥本甲状腺炎。下腹部三维 CT 动态增

强扫描：双侧肾上腺多发腺瘤可能性大(见图 1(c)、图 1(d))。鞍区(垂体) MR 动态增强：考虑垂体微腺

瘤可能性大(见图 1(e))结合相关检验检查，未发现肾上腺及垂体病变有明确功能，遂建议患者随访，准予

出院。 
后患者为进一步筛查，于 2017-7-17 第 2 次入住我科，未诉明显不适，无明显症状。查体：双手掌纹、

齿龈、舌尖及舌体皮肤黑色色素沉着，其它躯体摩擦部位多处色素沉着(如图 1(f)、图 1(g)、图 1(h))。辅

助检查：皮质醇水平及节律正常、ACTH 进一步升高，完善小剂量(1 mg)地塞米松抑制试验可被抑制(见
表 1)，卧立位试验可见肾素、醛固酮较前下降(见表 2)。复查肾上腺 CT、鞍区(垂体) MR 平扫较前未见

明显异常。综合患者症状、体征及辅助检查结果，考虑患者不除外 Addison 病可能，完善结核抗体测定 
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Figure 1. (a)-(d) Adrenal CT and enhanced CT during the first hospitalization showed nodular thickening of both 
adrenal glands, the arrow points to the thickened adrenal glands; (e) Enhanced pituitary MRI indicated pituitary 
microadenoma at the first hospitalization, the arrow points to a microadenoma; (f) Scattered black composure on 
the tongue; (g) Black toenail; (h) Dark around the navel 
图 1. (a)~(d) 第 1 次住院时肾上腺 CT 及增强 CT 提示双侧肾上腺结节状增粗，箭头所示增粗的肾上腺；(e) 
第 1 次住院时垂体增强 MRI 提示垂体微腺瘤，箭头所示处为微腺瘤；(f) 舌部散在黑色沉着；(g) 足部趾

甲发黑图；(h) 肚脐周围发黑图 
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Table 1. The levels and rhythm of cortisol, ACTH 
表 1. 皮质醇、ACTH 水平及节律时间轴 

 
皮质醇(nmol/L) ACTH (pg/ml) 

00:00 8:00 16:00 00:00 8:00 16:00 

2016-11-12 68.70↑ 406.28 399.64 - 139.30↑ 92.13↑ 

2016-11-17 地塞米 1 mg 口服 13.95  地塞米松 1 mg 口服 <1  

2016-01-20 124.8↑ 341.51 216.78 40.01↑ 89.78↑ 57.49 

2017-07-18 37.51 267.7 194.30 37.45↑ 252.10↑ 100.90↑ 

2017-07-20 地塞米 1 mg 口服 8.85  地塞米 1 mg 口服 1.38  

2018-04-09 34.31↓ 101.00↓ 38.78↓ - 507.50↑ 24.49 

注：我院皮质醇参考范围：7~9 am：118.6~618；3~5 pm：85.3~459.6 nmol/L；我院 ACTH 参考范围：8 am：7.2~63.6；8:00~10:00 am：9.0~80；
4 pm：7.2~63.6；00:00 am < 20 pg/ml。 

 
Table 2. The result of hypertension related test results 
表 2. 高血压相关检测结果 

  醛固酮(pg/ml) 肾素(ng/mL/hr) 血管紧张素 II (pg/ml) 

2016-11-16 
卧位 488.64↑ 12.25↑ 91.94 

立位 548.43↑ 6.89↑ 112.00 

2017-07-18 
卧位 231.26 0.53 144.39↑ 

立位 266.87 9.17↑ 180.81↑ 

注：我院醛固酮参考范围：70~300；肾素：0.10~6.56；血管紧张素 II：50~120。 

 
结果示：阳性；结核感染 T 细胞检测：阳性；PPD 试验：强阳性。考虑患者诊断为艾迪生病，肾上腺结

核可能性大。因患者暂无不适，同时高度怀疑结核感染，为避免应用激素导致结核播散，暂不给予糖皮

质激素替代治疗，嘱患者出院后于胸科医院就诊行抗结核治疗。患者出院后于结核病医院就诊，未做出

结核感染明确诊断。后患者因“乏力、恶心呕吐 20 余天”于 2018-04-08 入院治疗。查体：全身皮肤色素

沉着，眉毛外 2/3 稀疏，阴毛腋毛稀疏，乳头及乳晕明显色素沉着，口唇色黑，口腔黏膜及舌体色黑。

辅助检查：ACTH：583.90 pg/ml；皮质醇：113.50 nmol/l；电解质检测：钠 123.3 mmol/L，钾 4.88 mmol/L；
促甲状腺激素测定：28.954 mIU/L，PPD 试验：硬结直径 21 mm，无水泡及破溃，结果判定：强阳性；

因考虑患者肾上腺结核可能性大，给予换用免疫抑制作用较弱的氢化可的松 20 mg 08:00 Am + 10 mg 4:00 
Pm 口服，并加用优甲乐 25 ug qd 口服补充甲状腺激素。患者症状好转后出院，院外继续口服药物治疗。

经随访患者出院后开始抗结核治疗，现一直规律服用氢化可的松 1 片早 8:00 am 服用替代治疗，目前患

者皮肤色素沉着较前减轻，无明显不适。 

3. 讨论 

原发性肾上腺皮质功能减退症(primary adrenocortical insufficiency, PAI)又称为 Addison 病，系由于自

身免疫、结核、感染、肿瘤等破坏双侧绝大部分(>80%)肾上腺组织所致，其最经典的表现为肾上腺皮质

激素缺乏同时 ACTH 升高[4]。在欧美国家，自身免疫是 Addison 病的首要致病原因，而结核为次要原因

[5]，在我国，结核仍然是 Addison 病的首要病因，占 57%~70% [6]。唐小燕等报道，结核性 Addison 病

中 80%伴有肾上腺外结核[7]。 

https://doi.org/10.12677/acm.2020.107212


郝文卿 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2020.107212 1414 临床医学进展 
 

原发性肾上腺皮质功能减退症主要临床表现为疲劳、周身不适，色素沉着，厌食症、体重减轻，胃

肠道症状，低血糖、直立性低血压，低钠血症，高钾血症，闭经、性欲减退、女性腋窝或阴毛脱落、抑

郁症，正细胞性贫血，嗜酸性粒细胞，脱水、嗜咸食，肾上腺钙化、白癜风，耳廓软骨钙化，高钙血症

等[8]。但是在临床上这些症状往往并不是同时出现，一些典型体征如色素沉着或体重减轻，可能在疾病

初始阶段不会出现，进而导致该病的早期诊断较为困难。 
国内外对原发性肾上腺皮质功能减退的病例报道均提示 ACTH 升高、皮质醇降低[9] [10] [11] [12] 

[13]，鲜有以肾上腺结节样增生且 ACTH、皮质醇升高为首发表现的记载。本病例患者以查体发现肾上腺

增粗就诊，实验室检查提示 ACTH、皮质醇升高，同时合并垂体微腺瘤，但无皮质醇增多症相关表现，

且小剂量地塞米松抑制试验皮质醇可被抑制，并逐渐出现皮肤色素沉着、乏力、恶心等症状，并监测到

ACTH、皮质醇、电解质的动态改变，最终出现 ACTH 升高、皮质醇下降，给予激素替代治疗后症状好

转。 
该患者初诊时是以“查体发现肾上腺增粗”就诊。有研究显示，CT 扫描提示肾上腺增大可以提示早

期结核病的存在[14]。结核病可以过两个方面影响肾上腺的体积改变。一方面，结核病可直接累及肾上腺，

导致结核性 Addison 病，肾上腺在疾病初期会增大，随着时间的推移，结核性 Addison 病的肾上腺最终

会萎缩变小[15]。另一方面，活动性肺结核的患者，其分枝杆菌细胞壁的成分脂多糖可通过 IL-1、TNF-a
等细胞因子介导激活下丘脑–垂体–肾上腺轴(Hypothalamo-Pituitary-Adrenal axis，HPA 轴)，导致机体对

皮质醇的需求增加，肾上腺反应性增大，而经抗结核药物治疗后，肾上腺可缩小[16]。因此，肾上腺体积

增大患者需注意排除结核病可能，早期抗结核治疗可减少对肾上腺的破坏，减少肾上腺皮质功能减退的

发生。该患者在接受抗结核治疗及氢化可的松替代治疗后体重无明显变化，皮肤色素沉着较前减轻，现

无明显不适。 
患者首诊时皮质醇、ACTH 水平均有升高，往往易对疾病的诊断造成困扰，廖二元内分泌学中有表

述特发性肾上腺皮质功能减退症发病的第一个征象是血浆肾素活性(PRA)增高，数月至数年后肾上腺束状

带功能开始减退，首先表现为 ACTH 刺激血皮质醇的分泌反应下降，继而血浆 ACTH 基础值升高，最后

皮质醇下降，并出现临床症状[4]。回顾该患者发病过程，考虑患者早期肾上腺皮质受到破坏，皮质醇分

泌量减少，反馈刺激垂体 ACTH 细胞增生产生过多的 ACTH，刺激剩余功能完好肾上腺分泌过多皮质醇，

造成 ACTH 及皮质醇同步升高的表现，类似于 ACTH 依赖的皮质醇增多症，同时垂体微腺瘤可能由 ACTH
细胞增生发展而来[17]。但此种 ACTH 和皮质醇增多可被小剂量地塞米松所抑制，同时随着病情进展，

肾上腺皮质受破坏部分逐渐增多，最终出现典型 PAI 表现。 
Addison 病是一种罕见的疾病，在发达国家中估计发病率为 0.8/10 万，虽然它具有极高的发病率和死

亡率，但如果能早期诊断，及时治疗，预后良好[18]，研究显示经过正确的治疗和随访，PAI 患者可以接

近正常的预期寿命[19]。该病例吸取的经验和教训是应该动态的评估肾上腺形态学和功能学的变化，不能

以一时的影像学和激素水平升高而左右诊断，相关的抑制试验依然是内分泌疾病诊断的灵魂所在，以帮

助我们去伪存真，最大限度保证诊治的精准。 

同意书 

该病例报道已获得病人的知情同意。 
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