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ULTRAZVUCNI NALAZ »ZNAKA TULIPANA«
KOD FETUSA S NEUROGENOM INKONTINENCIJOM
U OKVIRU ARNOLD-CHIARY II MALFORMACIJE

ULTRASOUND FINDING OF THE »TULIP SIGN«
IN A FETUS WITH ARNOLD-CHIARY II MALFORMATION
AND ASSOCIATED NEUROGENIC INCONTINENCE

Vesna Harni*, Gordan ZlopaSa**

Prikaz slucaja
Kljucne rijeci: *znak tulipana’, hipospadija, Arnold-Chiary II malformacija, neurogena inkontinencija.

SAZETAK. Ultrazvuéni nalaz znaka tulipana’ u dosadasnjoj je literaturi opisivan kao »specifi¢ni i karakteristi¢ni znak
za hipospadiju«. U osobitim okolnostima, kada se kod fetusa dijagnosticira spina bifida ili slozena malformacija koja
ukljucuje spinu bifidu, a fetus je pritom u stavu zatkom, nalaz znaka tulipana’ moze ukazivati i na neurogenu inkonti-
nenciju, kao u nasem prikazu. Autori pretpostavljaju da je u ovom slucaju ventralna fleksija penisa nastala uslijed
medudjelovanja neurogeno uvjetovane atonije penisa i gravitacijske sile.

Case report
Key words: tulip sign’, hypospadia, Arnold-Chiary II malformation, neurogenic incontinence.

SumMmMmARy. Ultrasound finding of the '7ulip sign’ has been described as »unique sonographic picture of hypospadias«. In
some special conditions, if a fetus with spina bifida or a complex malformation which includes spina bifida, sits in
breech presentation, this finding could indicate a neurogenic incontinence, like in our case. The autors assumed that in
this case, the ventral flexion of the penis was the result of the neurogenically induced atonia of the penis and the gravi-

tational force.

Uvod

Tulip sign — ultrazvuéni znak tulipana prvi puta opi-
suje Meizner na 10. Svjetskom kongresu ultrazvuka u
ginekologiji i opstetriciji, odrzanom u Zagrebu, od 4.—7.
listopada 2000. godine.' Dvije godine kasnije Meizner i
sur. objavljuju prikaz sedam teskih slucajeva hipospa-
dije dijagnosticiranih u razdoblju izmedu 1995. do
2001. godine, opisujuéi tulip sign kao specifi¢ni biljeg
teSke hipospadije u prenatalnom razdoblju.>?

Hipospadija, ucestalost koje je 0,2—4,1 na 1.000 zivo-
rodene djece, odnosno 1/125 zivorodene muske djece,
oznacuje anomalnu poziciju usca uretre, pri ¢emu se
ovisno o polozaju uséa razlikuju anteriorna (50%), me-
dijana (30%) i posteriorna (20%) hipospadija.** Hipo-
spadija se obi¢no javlja kao izolirani defekt, ali moze
biti dio prepoznatih sindroma ili drugih genitalnih ano-
malija. Aktualna istrazivanja pokazuju da su u nastan-
ku hipospadije znacéajni sljede¢i ¢imbenici: obiteljsko
naslijede, niska porodna tezina, metode potpomognu-
te reprodukcije, uznapredovala majéina dob, subfertil-
nost oca, kemijska endokrinoloska dizrupcija tijekom
embriogeneze.’ Rizik ponavljanja se procjenjuje na
4-12%.%

Ultrazvuéni korelat obuhvaca nalaz balonasto zaob-
ljenog, kratkog penilnog tijela u ventralnoj fleksiji koje
¢ini cvijet tulipana, a nalazi se izmedu skrotalnih nabora
koji ¢ine listove tulipana (slika 1, 2 i 3).

U sljede¢em prikazu opisujemo ’znak tulipana’ kod
fetusa u stavu zatkom, kod kojeg se ventralna fleksija
penisa javlja kao posljedica atonije penisa uslijed neu-

rogene inkontinencije zbog spine bifide u okviru Ar-
nold-Chiary II malformacije, ¢ime je specifi¢nost ovog
znaka za hipospadiju smanjena.

Prikaz sluc¢aja

Dana 28. kolovoza 2008. godine u¢injen je ultrazvuéni
pregled 22-godisnje primigravide u 33 tjednu trudnoce,
koja dolazi po ‘drugo misljenje’ zbog »nepravilnosti u
razvitku fetusa, prije svega zbog nalaza hidrocefalusa.

Pri ultrazvué¢nom pregledu nalazi se fetus u stavu zat-
kom Ib, posteljica je straga i uredna, koli¢ina plodove
vode je normalna, a procijenjena fetalna tezina primje-
rena je dobi trudnoce.

Pregledom glave fetusa pronalaze se u cijelosti pro-
Sirene lateralne mozdane komore, pri ¢emu su osobito
prosireni straznji 1 prednji rogovi, a temporalni rogovi
su naznaceni. Lateralni ventrikuli pro$ireni su asime-
triéno, lijevi ventrikul mjeri u podrudju atrija 14,9 mm,
adesni 17,5 mm, §to ¢ini sliku ventrikulomegalije odno-
sno hidrocefalusa (slika 4). Pojam ’'ventrikulomegalije’
u recentnoj se literaturi koristi za oznaku prosirenih la-
teralnih mozdanih ventrikula na razini atrija, pri ¢emu
se §irina ventrikula izmedu 10-12 mm oznacuje poj-
mom borderline (granicna) ventrikulomegalija, izmedu
12—15 mm je ventrikulomegalija umjerenog, a >15 mm
je ventrikulomegalija teskog stupnja.” Drugi, prije svega
autori njemackog govornog podrudja, nalaz prosirenih
ventrikula >15 mm oznac¢uju pojmom hidrocefalus.®

Korioidni pleksusi su kolabirani i priljubljeni uz late-
ralnu stijenku komora. Supratentorijske abnormalnosti
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Slika 1. Znak tulipana. Kratak zaobljeni penis izmedu oba testisa, ka-
rakteristican je nalaz dvostruke hiperehogene linije na granici penisa i
testisa.

Figure 1. Tulip sign. Short ballooned penis between both testes, charac-
teristic finding is double hyperechoic line between testis and penis.
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Slika 2. Longitudinalni prikaz vanjskog spolovila: zbog ventralne fleksije
penisa izgled vanjskog spolovila se moze pogre$no zamijeniti za zensko
spolovilo.®
Figure 2. Longitudinal view of the external genitalia: external genitals
look like female genitalia because of ventral flexion of the penis.®
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Slika 3. 3D plosni prikaz vanjskog spolovila: *znak tulipana’.
Figure 3. 3D surface mode of the external genitals: tulip sign’.
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Slika 4. 3D XI normalan (ventrikuli anehogeni) i inverzan prikaz (ven-
trikuli hiperehogeni) prosirenih cerebralnih lateralnih ventrikula. Inter-
hemisfericka cista.

Figure 4. 3D XI normal (ventricles anechoic) and inverse mode (ventri-
cles hyperechoic) of the cerebral lateral ventricles. The interhemispheric
cyst.
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Slika 5. 3D XI prikaz (CT ultrazvuk’) — straznja lubanjska jama bez
sadrzaja, u sredi$njem dijelu slike ’kljunasti tektum’.
Figure 5. 3D XI mode (’CT ultrasound’) — empty fossa posterior with a
"beaked tectum’ in the middle of the image.

kod Arnold-Chiary II malformacije, koje u novije vri-
jeme opisuju Filly i sur., obuhvacaju nalaz angularno
deformiranih okcipitalnih rogova, interhemisfericke
ciste, kljunastog tektuma i smanjene razdaljine izme-
du okcipitalnih rogova i okcipitalne kosti.” > Od &etiri
opisana supratentorijska znaka pronalaze se interhe-
misfericka cista $irine 8,4 mm (slika 4.) koja nastaje
zbog proSirenja straznjih — pinealnog i suprapinealnog
recesusa tre¢e mozdane komore i kljunasti tektum (slika
5). Kljunasti tektum (beaked tectum) rezultat je razlicitog
stupnja fuzije inferiornih kolikula lamine kvadrigemi-
ne, pracene elongacijom i kranijalnom defleksijom tek-
tuma zbog zastoja u embrionalnom razvoju tektalne
ploce uslijed hidrodinami¢kog u¢inka.'®!!
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temporaine kosti

Slika 6. Znak limuna: uvlacenje temporalnih i preklapanje okcipitalnih
kostiju zbog intrakranijalnog podtlaka (ex vacuo mehanizam).
Figure 6. Lemon sign: temporal indentation and occipital scalloping be-
cause of intracranial underpressure (ex vacuo mechanism).

Corpus callosum se uredno prikazuje u 3D modusu
u cijeloj duljini. Cerebellum se ne uspijeva prikazati,
fossa posterior se doima praznom, a sredi$njim dije-
lom slike dominira nalaz opisanog kljunastog tektuma
(slika 5).

Kosti lubanje stvaraju ultrazvucnu sliku znaka limuna
(lemon sign), koji upucuje na postojanje spine bifide
(slika 6). 'Lemon sign’ nastaje zbog intrakranijalnog
podtlaka (ex vacuo mehanizam), a ultrazvu¢na slika je
posljedica uvlacenja frontalnih i/ili temporalnih kostiju
(frontal/temporal indentation).” Katkada su ove kosti
nazupcanog izgleda zbog medusobnog podvlacenja, od-
nosno preklapanja (frontal/temporal scalloping), a ovaj
uéinak ovisi o visini intrakranijalnog podtlaka.” Na
prikazanoj slici je oznaceno uvlacenje temporalnih i
preklapanje okcipitalnih kostiju.

Lice fetusa prikazuje se 3D plosnim prikazom, pri
¢emu se ne uocavaju nikakve patolo$ke promjene (s/i-
ka 7).

Pri pregledu kraljeznice, u lumbosakralnom dijelu
izmedu L5 i S5 nalazi se cisti¢no proSirenje dimenzija
27,9x11,9 mm, ¢ime se postavlja dijagnoza spine bifide
/mijelomeningokele (slika 8.).

Pregledom vanjskih genitalija ustanovi se da se radi o
muskom spolovilu, testisi se uredno prikazuju u skrotu-
mu, a ventralna fleksija kratkog balonasto prosirenog
penisa daje ultrazvuénu sliku oznacenu izrazom ‘tulip
sign’, u dosadasnjoj literaturi opisanom jedinstvenom
ultrazvu¢nom slikom za hipospadiju (slike 1,2,3).

Pacijentica je detaljno upoznata s ultrazvuénim nala-
zom, moguénostima i ograni¢enjima ultrazvuéne dija-
gnostike te mogucéim posljedicama, nakon ¢ega se od-
lucuje nastaviti pracenje trudnoée u Klinici. Tjedan
dana nakon ultrazvu¢nog pregleda uc¢injen je MR fetusa
(Klini¢ki zavod za dijagnosti¢ku i intervencijsku radio-
logiju, KBC-a Zagreb), kojom se potvrduje sumnja na
Arnold-Chiary II malformaciju s hidrocefalusom.

Dana 22. rujna 2008. godine carskim se rezom zbog
sekundarne inercije uterusa iz stava zatkom porodi mus-
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Slika 7. 3D plosni prikaz lica fetusa.
Figure 7. 3D surface mode of the fetal face.
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Slika 8. — Figure 8. Spina bifida / myelomeningocela

ki plod (tezine 3.130 g, duljine 49 cm), s Arnold-Chiary
II malformacijom uz hidrocefalus. Neonatus je ubrzo
premjesten na Neurokirurski odjel KBC-a Zagreb gdje
je sanirana mijelomeningokela, nakon ¢ega dolazi do
spontane repozicije malog mozga. Postavljanjem ’shun-
ta’ regulira se problem hidrocefalusa, a kao trajna po-
sljedica ostaju mokra¢na i analna inkontinencija uslijed
neurogenog ostecenja.

Klini¢kim pregledom vanjskih genitala po porodu
pronalazi se musko spolovilo, testisi su spusteni u skro-
tum, dok je kratki balonasto pro§ireni penis u ventralnoj
fleksiji. Za razliku od hipospadije kada postoje i mor-
foloske abnormalnosti uretre, vanjsko usée uretre je
normalnog izgleda i nalazi se u prirodnom polozaju.
Nazalost, iz tehnickih razloga nije po rodenju fotografi-
rano vanjsko spolovilo, ¢ija slika odgovara ranijem 3D
ultrazvuénom prikazu.

U telefonskom razgovoru pocetkom svibnja 2010.
godine, majka izjavljuje da djecak u dobi od 18 mjeseci
pokazuje blagi zaostatak u psihomotornom razvoju, a
zbog trajne inkontinencije nosi stalni kateter i pelene.
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Rasprava

Hipospadija je najcesca prirodena greska spolnih or-
gana. Po ucestalosti medu svim prirodenim greSkama
nalazi se odmah iza prirodenih sréanih gresaka, premda
se prenatalna dijagnoza ne postavlja ¢esto.'* Pojavnost
pridruzenih urogenitalnih anomalija kod hipospadije
procjenjuje se na 40%, a ekstraurogenitalnih anomalija
na 7-9%. Uz to se hipospadija javlja kao dio brojnih
sindroma kao §to su Opitzov, Opitz-Friasov, Smith-
-Lemli-Opitzov, Nagerov i Wolf-Hirschhornov sin-
drom."*'* Noviji prikazi prenatalne dijagnoze Wolf-
-Hirschhornovog sindroma, kada se uz hipospadiju i
karakteristi¢ne defekte sredis$nje linije nalazi i facijalna
dizmorfija oznacena kao ’Greek Warrior Helmet’,
ukazuju na ogroman potencijal 3D ultrazvuéne dijagno-
stike u rijetkim genetickim bolestima koje ukljucuju
anomalije fetalnog lica i genitalija.'*

»Signifikantnost znaka tulipana pociva na ¢injenici
da ovaj znak obuhvaca jaku ventralnu zakrivljenost pe-
nisa povezanu s penoskrotalnom transpozicijom«, na-
vodi se u izvornom, Meitznerovom opisu znaka tuli-
pana.!

U prikazanom sluéaju specifi¢na konstelacija — pri-
kaz fetusa u stavu zatkom sa spinom bifidom u lumbo-
sakralnom predjelu — rezultirala je nalazom znaka tuli-
pana uslijed ventralne fleksije penisa koja je vjerojatno
nastala kao rezultat medudjelovanja mlohavosti penisa
kao posljedice neurogenog ostecenja i gravitacijske sile.
Da je fetus kojim slu¢ajem bio u stavu glavom, mlohavi
penis bi se prema zakonu gravitacije nalazio u dorzalnoj
fleksiji, ¢ime sumnja na hipospadiju ne bi uopce bila
postavljena.

Ovim prikazom Zelimo ukazati i na druge mogucénosti
u diferencijalnoj dijagnozi ultrazvu¢nog nalaza znaka
tulipana u okviru antenatalne dijagnoze, ¢ime se spe-
cifi¢nost ovog znaka za hipospadiju smanjuje.

Zakljucak

U osobitim okolnostima, kada se kod fetusa dijagno-
sticira spina bifida ili slozena malformacija koja uklju-
¢uje spinu bifidu, a fetus je pritom u stavu zatkom, nalaz
‘znaka tulipana’ moze ukazivati i na neurogenu inkon-
tinenciju, kao u naSem prikazu. Autori pretpostavljaju

Clanak primljen: 26. 01. 2010.; prihvacen: 20. 05. 2010.
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da je u ovom slucaju ventralna fleksija penisa nastala
uslijed medudjelovanja neurogeno uvjetovane atonije
penisa i gravitacijske sile.
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