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Pendahuluan

eokromositoma

merupakan

jenis tumor penghasil kate-

kolamin yang berasal dari
sistem simpatoadrenal.! Secara eti-
mologi feokromositoma berasal
dari bahasa Yunani. Phios berarti
kehitaman, chroma berarti warna
dancytoma berarti tumor. Hal ini
mengacu pada warna sel tumor ke-
tika diwarnai dengan garam kro-
mium. Feokromositoma adalah tu-
mor pada sel-sel kromafin biasanya
berupa tumor jinak. Tumor ini da-
pat menyebabkan sekresi hormon
katekolamin yang berlebihan. Feo-
kromositoma merupakan tumor
fungsional yang berasal dari sel-sel
chromaffin baik yang berada pada
medula adrenal maupun pada pa-
raganglions.

Angka kejadian feokromositoma
sangat jarang yakni sekitar 0,1% da-
ri kasus hipertensi dewasa. Angka
kejadian ditemukan sama antara
laki-laki dan perempuan serta di-
temukan di semua rentang usia
dengan kejadian terbanyak adalah
pada usia dekade ke empat. Rule
of ten dari feokromositoma yaitu
10% bilateral, 10% ekstraadrenal,
dan 10% ganas. Secara umum, feo-
kromositoma memiliki tiga gejala
khas yaitu sakit kepala, berkeringat
banyak dan palpitasi.

Etiologi

Banyak faktor yang dapat me-
nyebabkan feokromositoma. Pada
yang paling
adalah faktor genetik
Sebanyak 25%
dari feokromositoma karena faktor
keluarga. Mutasi gen VHL, RET,
NF1, SDHB dan SDHD semua
diketahui menyebabkan feokromo-

kebanyakan kasus,
berperan

dan lingkungan.

sitoma. Feokromositoma juga bisa
terjadi pada penderita penyakit von
Hippel-Lindau, di mana pembuluh
darah tumbuh secara abnormal dan
membentuk tumor jinak (hemangio-

ma); dan pada penderita penyakit
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von Recklinghausen (neurofibro-
matosis, pertumbuhan tumor ber-

daging pada saraf).

Patofisiologi
Feokromositoma, suatu penye-
bab hipertensi sekunder yang ja-
rang, merupakan tumor medula
adrenal atau tumor rantai simpatis
(paraganglioma) yang melepaskan
katekolamin dalam jumlah besar
(epinefrin, norepinefrin, dan dopa-
min) secara terus menerus atau de-
ngan jangka waktu yang panjang.
Stres akan menghantarkan impuls
ke sistem saraf otonom kemu-
dian impuls tersebut akan dite-
ruskan ke medulla adrenal, yang
selanjutnya akan merangsang sel-sel
kromaffin pada medulla adrenal
untuk menghasilkan hormon epi-
nefrin dan norepinefrin, lalu mun-
cul fight or flight respon (respon
stres). Tapi, dalam kasus feokromo-
sitoma, terdapat tumor sel-sel kro-
maffinnya sehingga terjadi sekresi
yang berlebihan dari hormon epi-
nefrin dan norepinefrin, hal ini me-
nyebabkan terjadi hipertensi, akibat
dari denyut jantung yang cepat akibat

hormon epinefrin yang berlebihan.

Gejala Dan Tanda Klinis
Trias gejala yang paling khas dari
feokromositoma adalah sakit kepala,
diafoesis, dan palpitasi. Gejala yang
paling menonjol adalah hipertensi
yang bisa sangat berat. Pada sekitar
50% kasus, tekanan darah tinggi
ini bersifat menetap. Pada 50%
yang
bersifat hilang timbul, biasanya

lainnya hipertensi terjadi
dipicu oleh konsumsi obat, trauma
emosional, latihan berat, konsumsi
makanan yang mengandung tirosin
(anggur merah, keju tua, yoghurt),
makanan yang mengandung kafein,
palpasi abdominal, atau induksi
anestesi. Di antara episode, pasien
biasanya memiliki tekanan darah
yang normal. Bersamaan dengan

terjadinya hipertensi, pasien juga

mengeluh sakit kepala hebat pada
bagian atas kepala, palpitasi, pucat,
diaforesis, dan disritmia. Pasien
dengan hipertensi terus menerus
dapat memperlihatkan variabilitas
pada pembacaan tekanan darah
mereka yang tinggi dan mengeluh
sakit kepala serta denyut jantung
yang tidak teratur. Kadang-kadang
pasien juga dapat memperlihatkan
gejala hipotensi ortostatik. Gejala
lain dari tumor ini dapat berupa
tremor, sakit kepala, kemerahan,
ansietas, mual, muntah, dispneu,
diare, nyeri abdomen, takikardi,
berat badan menurun. Selain itu
dapat pula terjadi hiperglikemia.
Hiperglikemia dapat terjadi akibat
konversi glikogen menjadi glukosa di
dalam hati dan otot yang disebabkan
oleh sekresi epinefrin. Penurunan
berat badan dan perasaan lemas
dapat diakibatkan karena pelepasan
katekolamin secara terus menerus
menyebabkan terjadinya pening-
katan glikogenolisis dan lipolisis.
Menyebabkan aktivitas metabolik
meningkat (BB menurun) dan darah
menjadi kental. Aliran darah ke otak
lambat menyebabkan lemas dan me-

ngantuk.

Diagnostik

Diagnosis dapat ditegakkan me-
lalui anamnesis, pemeriksaan fisik,
dan pemeriksaan penunjang. Ke-
mungkinan feokromositoma harus
diurigai jika pada anamnesis dan
pemeriksaan fisik didapatkan tan-
da-tanda aktivitas saraf simpatis
yang berlebihan, disertai kenaikan
tekanan darah yang mencolok. Mas-
sa tumor juga dapat teraba pada
waktu mengadakan pemeriksaan
fisik, sedangkan pada pemeriksaan
penunjang, dapat dilakukan peme-
riksaan biokimia, pemeriksaan ra-
diografi, dan pemeriksaan patologi
anatomi. Pemeriksaan Biokimia :
1. Tes Darah

Pemeriksaan darah yang dilaku-
kan dapat ditemukan adanya pe-

Feokromositoma
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ningkatan glukosa darah, kalsium,
hemoglobin (hemokonsentrasi yang
disebabkan oleh penurunan volume
sirkulasi), katekolamin plasma dan
metanephrines plasma (alkohol me-
tabolit katekolamin).

2. Kadar Katekolamin Plasma Basal

Kadar katekolamin plasma basal
sebaiknya diambil pada saat pasien
sedang beristirahat dalam posisi
berbaring sekitar 30 menit. Kadar
normal untuk epinefrin berkisar
antara 0 hingga 100 pg/ml; untuk
norepinefrin 0 hingga 500 pg/ml;
dan untuk dopamin 0 sampai 100 pg/
ml. Peningakatan kadar yang tinggi
(epinefrin lebih dari 500 pg/ml dan
norepinefrin lebih dari 1500 pg/ml)
bersifat diagnostik feokromositoma

yang sebenarnya.

3. Kadar Katekolamin Urin Basal
Katekolamin urin basal dikum-
pulkan selam 12 jam pada malam
hari. Kadar normal epinefrin ada-
lah 0 hingga 20 mg/hari; untuk
norepinefrin 0 hingga 100 mg/
hari; untuk metanefrin, 0 hingga
300 mg/hari; untuk normetanefrin,
50 hingga 800 mg/hari; dan untuk
asam vanililmandelat (VMA), 0
hingga 7 mg/hari . Psien dengan feo-
kromositoma memiliki kadar kate-

kolamin urin yang tinggi.

4. Uji Penekanan Klonidin

Pada kasus sedang, uji penekanan
klonidin dapat membantu membe-
dakan subjek normal dengan pasien
feokromositoma. Klonidin sebanyak
0,3 mg diberikan secara oral setelah
diambil 2 contoh dasar darah un-
tuk epinefrin dan norepinefrin;
contoh epinefrin plasma dan nore-
pinefrin diulang setelah 3 jam
pemberian klonidin. Pasien dengan
gagal
sekresi katekolamin pada keadaan

feokromositoma menekan
hiperadrenergik lain.

Setelah tumor dikonfirmasi de-
ngan melakukan pemeriksaan bio-
kimia, imaging diperlukan untuk
menemukan tumor itu. Sebesar
90% dari feokromositoma berada di
kelenjar adrenal dan 98% di dalam
perut.

Feokromositoma ekstra-adrenal
berkembang di jaringan kromafin
dari sistem saraf simpatik dan dapat
terjadi di mana saja dari dasar otak
ke kandung kemih. Lokasi umum
untuk feokromositoma ekstra adre-
nal termasuk dekat dengan asal
mesenterika arteri inferior, dinding
kandung kemih, jantung, medias-

tinum dan karotis.

Beberapa teknik pemeriksaan
radiografi dibawah ini yang sering

digunakan:

1. X-Ray Angiografi

Pemeriksaan X-Ray angiografi
dengan mempergunakan zat warna
fase kontras dapat menunjukkan
adanya tumor pada kelenjar adrenal
bagian medula. Tetapi prosedurnya
dapat mengakibatkan krisis tekanan

darah tinggi.

2. CT-Scan
CT Scan kurang sensitif dan
mendeteksi sekitar 85 sampai 95%

dari tumor lebih dari 1cm diameter.

3. MRI
MRI dapat mencari semua tumor

dalam adrenal.

4. MIBG

Jika Feokromositoma dikonfir-
masi biokimia tetapi CT atau MRI
tidak menunjukkan tumor, scanning
dengan  metaiodobenzylguanidine
(MIBG) yang dilabeli dengan 131
atau 123 Yodium dapat dilakukan.
Struktur molekul MIBG mirip de-
ngan noradrenalin dan konsentrat
feokromositoma  adrenal
MIBG akan

mengikat sel-sel pembuat adrenalin

dalam
atau ekstra-adrenal.

dan noradrenalin yang berada di
dalam tubuh.

Pemeriksaan Patologi
anatomi

Penilaian histologi jaringan yang
diambil

menggunakan Kriteria tertentu (sis-

setelah operasi dengan
tem PASS) dapat membantu untuk
membedakan, apakah jinak atau

ganas.

Penatalaksanaan

Terdapat beberapa macam ma-
najemen feokromositoma. Terapi
awal dan utama adalah pembedah-
an. Terapi ini untuk mengambil
tumor sebanyak mungkin (surgical
debulking) dengan tujuan meng-
hilangkan risiko katekolamin ber-
lebih.>** Menurut Schlumberger, pa-
sien dengan tumor tumbuh lambat
atau terisolasi diterapi dengan pem-
bedahan mempunyai respon terapi
jangka panjang yang baik.3

Kemoterapi dapat
kombinasi CVD (Cyclophosphami-

de, Vincristine, Dacarbazine), hasil

digunakan

terakhir menunjukkan respon tu-
mor yang baik meskipun durasi efek-
tivitas tetap terbatas. Radioterapi
MIBG
dapat diberikan jika pasien memberi
hasil positif pada skintigrafi MIBG
(Metaiodobenzylguanidine),  se-

(Metaiodobenzylguanidine)

dangkan terapi somatostatin analog
dapat diberikan pada pasien dengan
SRI (Somatostatin Receptor Ima-
ging) Lesion positif.** Teknik operasi
adrenalektomi sendiri bisa dilaku-
kan secara terbuka. MD
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