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Popliteal pterygium syndrome is a rare disorder, usually
showing autosomal dominant inheritance. A four-year-old
girl presented with a popliteal web on the left extending
from the buttock to the heel. She also had an incomplete
cleft lip, hypoplastic labia majora and foot/digit/nail
anomalies. The popliteal web was released by Z-plasty
procedures. However, the patient dropped out of further
treatment. Ten years later she was brought again with
severe deformity in her left lower extremity, tibial short-
ening of approximately 15 cm and foot deformity. Nearly-
full knee extension was obtained and below-knee ampu-
tation was performed at the patient’s request. Plans of
inserting a prosthesis was prevented by the loss of contact
with the patient and her family.
Key words: Cleft lip; contracture/congenital/surgery; extremi-
ties/abnormalities; knee/abnormalities; pterygium/surgery.

Popliteal pterygium sendromu nadir görülen, genellikle
otozomal dominant geçifl gösteren bir hastal›kt›r. Dört ya-
fl›nda getirilen bir k›z çocu¤unda sol taraftaki popliteal
bölgedeki perdeli deri uzant›s› gluteal bölgeden topu¤a
kadar uzanmaktayd› ve ilave olarak inkomplet yar›k du-
dak, hipotrofik labialar ile ayak/parmak/t›rnak anomalile-
ri vard›. Yap›lan “Z ” plasti giriflimleriyle dizdeki defor-
mite düzeltildi. Ancak daha sonra hasta ile olan ba¤lant›
kesildi. On y›l sonra hasta tekrar getirildi¤inde sol tibias›n-
da yaklafl›k 15 cm’lik k›sal›k ile ayak deformitesinin nüks
etti¤i görüldü. Bunun üzerine dizindeki kontraktür düzel-
tilerek hastan›n da istemesiyle diz alt› amputasyon uygu-
land›. Hastaya protez planland›. Ancak hasta ile olan ilifl-
ki tekrar kesildi ve hasta ve yak›nlar›na ulafl›lamad›.
Anahtar sözcükler: Yar›k damak; kontraktür/konjenital/cer-
rahi; ekstremite/anormallik; diz/anormallik; pterygium/cerrahi.
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Popliteal pterygium sendromu (PPS) nadir görü-
len, genellikle otozomal dominant geçifl gösteren bir
hastal›kt›r. Bafll›ca bulgular› popliteal bölgedeki per-
deli deri uzant›s›yla (popliteal web) beraber genito-
üriner, kraniofasial ve ekstremite anomalileridir.[1-9]

Popliteal bölgedeki perdeli deri uzant›s› de¤iflik de-
recelerde olabilir; baz› hastalarda uylu¤un yukar›
bölümünden topu¤a kadar uzanan ve güçlükle farke-
dilen pigmente bir hat fleklinde olabilece¤i gibi,[7] ba-
zen iskiumdan kalkaneuma kadar,[1,5,7-9], hatta gluteal
bölgeden topu¤a kadar uzanabilir.[7] Genellikle bila-
teraldir.[1,2,5,6,8,9] Bu perdeli deri uzant›s› dizde fikse

fleksiyon deformitesine ve ayakta clubfoot deformi-
telerine neden olabilir.[9] Ailenin di¤er üyelerinde de-
¤iflik derecelerde benzer anomaliler bulunabilir.[4,7,9]

Efllik eden ortopedik bulgular adaktili, sindaktili, brak-
hidaktili, klinodaktili, displastik t›rnaklar, ilk s›ran›n
hipoplazisi veya aplazisi, kontrakte aflil, hipoplastik
patella, skolyoz, kaburga anomalileri ve hipoplastik
tibiad›r.[5,7,9] Ayr›ca ayakta clubfoot, ekinus deformi-
tesi ile vertikal talus,[9] kalçada ise fleksiyon-adduk-
siyon deformitesi,[5,9] spina bifida okulta, lordozis[5]

bulunabilir. Genelde hamstring ve bald›r adale grup-
lar›n›n varl›¤›na ra¤men yokluklar› da bildirilmifl-
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tir.[5,7] Siyatik sinirin fibrotik perdeli deri uzant›s›n›n
subkutanöz posterior bölümünde oldu¤u hat›rlanma-
l›d›r. Bu özelli¤i nedeniyle, bazen diz kontraktürleri-
nin düzetilmesi zor ve riskli olabilir.[5,7,8] Popliteal da-
marlar›n normal anatomik yerlerinde, popliteal böl-
genin derinlerinde bulundu¤u bildirilmiflse de[1,5,8] ba-
z› olgularda tibial sinirlerle popliteal ve posterior da-
marsal yap›lar›n da bu fibrotik deri k›vr›m›n›n poste-
rior kenar›na yak›n seyredebilece¤i bildirilmifltir.[9]

Olgu sunumu
Dört yafl›nda bir k›z çocu¤u, sol alt ekstremite-

sinde, do¤umda var olan deformitesi nedeniyle 1985
y›l›nda Dicle Üniversitesi T›p Fakültesi Ortopedi ve
Travmatoloji Klini¤i’ne getirildi. Klinik muayenede
sol alt ekstremitede, gluteal bölgeden topu¤a kadar
uzanan ve dizi tam fleksiyon durumunda fikse eden,
popliteal bölgeyi de içine alan perdeli deri uzant›s›
gözlendi; aya¤›n ekinovarus pozisyonunda fikse ol-
du¤u ve bunlara parmak ile t›rnak anomalilerinin efl-
lik ettikleri görüldü (fiekil 1). ‹lave bulgu olarak, alt
dudakta inkomplet yar›k dudak ile labia majoralar›n-
da hipoplazi saptand› (440-1575/043653). Anamne-
zinden annesi ile babas›n›n birinci dereceden akraba
olduklar› ve ailenin di¤er fertlerinde benzer do¤um-
sal bir deformite olmad›¤› ö¤renildi. Gerekli tetkik-
ler tamamland›ktan sonra, fibrotik bant ç›kart›larak
iki seansl› Z-plasti ile ve karfl› uyluk bölgesinden
serbest deri grefti al›narak dizindeki kontraktür aç›l-
d› (fiekil 2). Siyatik sinir ve di¤er nörovasküler yap›-
lar düzeltme s›ras›nda zorluk oluflturmad›. Ayaktaki
deformitenin düzeltilmesi sonraki seansa b›rak›ld›
ve hasta taburcu edildi. Daha sonra hasta kontrole
getirilmedi¤i gibi dosyadaki adresine göre yap›lan
konrol ça¤r›lar› da cevaps›z kald›. Hasta 10 y›l son-
ra, 1995 y›l›nda, sol alt ekstremitesinde nüks eden
deformite nedeniyle tekrar baflvurdu. Klinik muaye-
nesinde, sol dizinde yaklafl›k 20° fleksiyon kontrak-
türü ve popliteal bölgede yayg›n nedbe dokusu sap-
tand›. Tibiotalar eklem iliflkisinin bozularak talusun
ayakla beraber posteriora deplase oldu¤u, distal tibia
ile tibia alt eklem yüzüne uyan bölümün cildi zorla-
d›¤› ve ayak plantar bölgesine uyan bölümün krus
posteromedialine de¤ecek flekilde kontraktür geliflti-
¤i görüldü. Tibiada 15 cm k›sal›k saptand› (fiekil 3).
Kontrollere niye gelmedi¤i/getirilmedi¤i soruldu-
¤unda tatminkar bir cevap al›namad›. Dizindeki kont-
raktür düzeltildikten sonra, hastan›n kendisinin ve
yak›nlar›n›n iste¤i ve onay›yla diz alt› amputasyon

uyguland›. Hastaya protez planland›. Ancak hasta ile
olan irtibat tekrar kesildi. Geçen süre içinde hasta ve
yak›nlar›na ulafl›lamad›.

Tart›flma
Hastal›k genellikle otozomal dominant geçifl gös-

terir.[1-9] Aile fertlerinde ve özellikle kardefllerde benzer
bulgular bulunabilir.[1-4,9] Hastal›¤›n iki formu vard›r.
Hafif formun otozomal dominant, a¤›r formun ise
otozomal resesif geçifl gösterdi¤i ve ilave multipl or-
gan anomalileri olabilece¤i bildirilmifltir.[6] Deskin
ve Sawyer,[2] olgular›n ço¤unun sporadik oldu¤unu,
1/3’den daha az oranda ailede birden fazla üyenin et-
kilendi¤ini belirtmifllerdir. Hamamoto ve Matsumo-
to[6] ise, sunduklar› bir olguda ailenin di¤er kiflilerin-
de herhangi bir konjenital anomali olmad›¤›n›, kar-
defllerinin normal olduklar›n› ve anne ile baba aras›n-
da akrabal›k olmad›¤›n› bildirmifllerdir. Olgumuzda
da, hastan›n anne ve babas› taraf›ndan ailenin di¤er bi-
reylerinde benzer konjenital bir anomali olmad›¤› bil-
dirildi. Anne ve baba birinci dereceden akraba idiler.

Fibrotik bir doku olan popliteal bölgedeki perdeli
deri uzant›s› iskiumdan kalkaneuma uzan›r; bazen
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fiekil 1. Olgunun sol alt ekstremitesinde popliteal perdeli
deri uzant›s›, fikse diz ve ayak deformiteleri, par-
mak ve t›rnak anomalileri, hipoplastik labialar. 
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topu¤u glutael bölgeye yaklaflt›r›r. Ayak fikse ekin
ve diz fikse fleksiyon kontraktürü konumlar›nda ola-
bilir.[7] Olgumuzda da tam fleksiyon derecesinde fik-
se diz kontraktürü vard› ve topuk iskion bölgesi/kal-
ça ile temas halindeydi. Popliteal perdeli deri uzan-
t›s› (PPDU) anal bölgeye çok yak›nd›. Ayr›ca ayakta
fikse ekin ve varus deformiteleri vard› (fiekil 1). 

Siyatik sinir k›salm›fl olabilir ve al›fl›lm›fl lokali-
zasyonunun d›fl›nda, daha posteriorda fibrotik banda
yak›n seyredebilir. K›salm›fl siyatik sinir dize eks-
tansiyon sa¤lay›c› giriflimleri s›n›rland›rabilir.[5,7,8]

Olgumuzda, fibrotik band ç›kart›ld›ktan sonra per-
deli deri uzant›s›na iki seansl› Z-plasti giriflimi yap›-
l›rken siyatik sinir, kontraktürün aç›lmas› s›ras›nda
engel oluflturmad›.

Sadece PPDU varl›¤›n›n tan› için yeterli olmad›¤›
bildirilmifltir. Artrogripozis,[2,7,10] sakral agenezi,[10] letal
popliteal pterygium sendromu,[2] ektodermal displa-
ziyle beraber popliteal pterygium[2] ile multipl pterygi-
umda da[2,3] PPDU di¤er anomalilere efllik eden bir
bulgu olabilir. Olgumuzda inkomplet alt yar›k dudak
ile hipoplazik labialar, ayakta ekinovarus deformite-

fiekil 2. Ayn› olgunun, iki seansl› Z-plasti ile ve karfl›
uylu¤undan serbest deri grefti al›narak dizindeki kon-
traktürü aç›ld›ktan sonraki erken dönem görüntüleri.

fiekil 3. Kontrollere gelmeyen olgunun 10 y›l sonraki sol diz, krus ve ayak deformitelerinin görünümleri. 



siyle parmak/t›rnak anomalileri vard› ve olguyu PPS
olarak de¤erlendirdik. 

Tedavide de¤iflik yöntemler uygulanm›fl ve ta-
n›mlanm›flt›r. Hansson (1914), PPS nedeniyle cerra-
hi tedavi uygulamak istedi¤i hastas›nda, siyatik sini-
rin seyir anomalisi nedeniyle erken cerrahi giriflim-
den vazgeçerek birkaç y›l süreyle alç› ve breyslerle
tedavi uygulam›fl; Hackenbrock (1924) ise 90 dere-
celik fleksiyon kontraktürü olan PPS’li hastas›nda
femura 6 cm k›saltma osteotomisi uygulam›flt›r.[7]

Champion ve Cregan’›n[1] fibrotik band› ç›kartarak
Z-plasti ve ameliyat sonras› dönemde seri alç›l› dü-
zeltmeler ile fizyoterapi uygulad›klar› iki olgudan
birinde ameliyattan sonra 70° fleksiyon kontraktürü
kalm›flt›r. Oppenheim ve ark.[7] PPDU’nun hafif de-
formiteye neden oldu¤u bir olguda aflil tendonunu
uzatman›n yeterli oldu¤unu; orta veya a¤›r deformi-
teye neden olan olgularda ise yumuflak doku gevflet-
mesi için Z-plasti yapt›klar›n›, ilerki dönemde dizde-
ki fleksiyon kontraktürünu açabilmek için de femo-
ral k›saltma osteotomisini ilave ettiklerini; bilateral
PPS ve multipl anomalileri olan bir di¤er olgular›n-
da ise muhtelif dönemlerde bir tarafa diz dezartikü-
lasyonu, di¤er tarafa ise diz alt› amputasyonu uygu-
lad›klar›n› bildirmifllerdir. Femur 1/3 distaline yap›-
lacak k›saltma osteotomisi di¤er yazarlarca da öne-
rilmektedir.[8,10] Dizin tam veya tama yak›n fleksiyo-
nuna izin veren, siyatik sinirin yeterli uzunlukta ol-
du¤u olgularda sadece yumuflak doku giriflimleriyle
iyi sonuçlar al›nabilir.[7] Bunlar›n yan› s›ra, fleksiyon
derecesinin a¤›r oldu¤u olgularda, popliteal damar ve
sinirlerin de k›salm›fl olabilece¤i düflüncesiyle ampu-
tasyonun gerekebilece¤ini bildiren yazarlar da var-

d›r.[10] Tek tarafl› olgularda geliflen ekstremite k›sal›¤›,
ilerki dönemlerde problem oluflturabilir.[9] Olgumuzda
iki seansl› Z-plasti ile dizdeki fleksiyon kontraktürünü
düzelttik. Ameliyat sonras› harhangi bir nörovasküler
problem geliflmedi. Ancak hasta takibimizden ç›kt›.
Takip problemleri olmasayd›, son kontrolündeki ayak
deformitesi ile k›sal›¤›n erken saptanabilmesi halinde
eksternal sirküler fiksatör veya benzeri bir yöntemle
deformiteyi önlemek, düzeltmek ve k›sal›¤› telafi ede-
bilmek belki de mümkün olabilecekti.
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