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Popliteal pterygium sendromu: Olgu sunumu

A case of popliteal pterygium syndrome
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Popliteal pterygium sendromu nadir goriilen, genellikle
otozomal dominant gecig gosteren bir hastaliktir. Dort ya-
sinda getirilen bir kiz cocugunda sol taraftaki popliteal
bolgedeki perdeli deri uzantis1 gluteal bolgeden topuga
kadar uzanmaktayd: ve ilave olarak inkomplet yarik du-
dak, hipotrofik labialar ile ayak/parmak/tirnak anomalile-
ri vardi. Yapilan “Z ” plasti girisimleriyle dizdeki defor-
mite diizeltildi. Ancak daha sonra hasta ile olan baglant
kesildi. On y1l sonra hasta tekrar getirildiginde sol tibiasin-
da yaklasik 15 cm’lik kisalik ile ayak deformitesinin niiks
ettigi goriildii. Bunun iizerine dizindeki kontraktiir diizel-
tilerek hastanin da istemesiyle diz alt1 amputasyon uygu-
land1. Hastaya protez planlandi. Ancak hasta ile olan ilis-
ki tekrar kesildi ve hasta ve yakinlarina ulasilamadi.

Anahtar sozciikler: Yarik damak; kontraktiir/konjenital/cer-
rahi; ekstremite/anormallik; diz/anormallik; pterygium/cerrahi.

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 (PPS) nadir gorii-
len, genellikle otozomal dominant gecis gosteren bir
hastaliktir. Baglica bulgular1 popliteal bolgedeki per-
deli deri uzantisiyla (popliteal web) beraber genito-
iiriner, kraniofasial ve ekstremite anomalileridir."”
Popliteal bolgedeki perdeli deri uzantisi degisik de-
recelerde olabilir; bazi hastalarda uylugun yukar
boliimiinden topuga kadar uzanan ve giicliikle farke-
dilen pigmente bir hat geklinde olabilecegi gibi,” ba-
zen iskiumdan kalkaneuma kadar,">", hatta gluteal
bolgeden topuga kadar uzanabilir.” Genellikle bila-
teraldir.">** Bu perdeli deri uzantis1 dizde fikse

fleksiyon deformitesine ve ayakta clubfoot deformi-
telerine neden olabilir.” Ailenin diger tiyelerinde de-
gisik derecelerde benzer anomaliler bulunabilir."*””
Eslik eden ortopedik bulgular adaktili, sindaktili, brak-
hidaktili, klinodaktili, displastik tirnaklar, ilk siranin
hipoplazisi veya aplazisi, kontrakte asil, hipoplastik
patella, skolyoz, kaburga anomalileri ve hipoplastik
tibiadir.””” Ayrica ayakta clubfoot, ekinus deformi-
tesi ile vertikal talus,” kalcada ise fleksiyon-adduk-
siyon deformitesi,”” spina bifida okulta, lordozis"’
bulunabilir. Genelde hamstring ve baldir adale grup-
larinin varhigina ragmen yokluklar1 da bildirilmis-
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tir.®” Siyatik sinirin fibrotik perdeli deri uzantisinin
subkutandz posterior boliimiinde oldugu hatirlanma-
lidir. Bu 6zelligi nedeniyle, bazen diz kontraktiirleri-
nin diizetilmesi zor ve riskli olabilir.””* Popliteal da-
marlarin normal anatomik yerlerinde, popliteal bol-
genin derinlerinde bulundugu bildirilmigse de"*" ba-
z1 olgularda tibial sinirlerle popliteal ve posterior da-
marsal yapilarin da bu fibrotik deri kivriminin poste-
rior kenarina yakin seyredebilecegi bildirilmisgtir."”

Olgu sunumu

Dort yasinda bir kiz cocugu, sol alt ekstremite-
sinde, dogumda var olan deformitesi nedeniyle 1985
yilinda Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve
Travmatoloji Klinigi’'ne getirildi. Klinik muayenede
sol alt ekstremitede, gluteal bolgeden topuga kadar
uzanan ve dizi tam fleksiyon durumunda fikse eden,
popliteal bolgeyi de icine alan perdeli deri uzantisi
gozlendi; ayagin ekinovarus pozisyonunda fikse ol-
dugu ve bunlara parmak ile tirnak anomalilerinin es-
lik ettikleri goriildii (Sekil 1). Tlave bulgu olarak, alt
dudakta inkomplet yarik dudak ile labia majoralarin-
da hipoplazi saptandi (440-1575/043653). Anamne-
zinden annesi ile babasinin birinci dereceden akraba
olduklar1 ve ailenin diger fertlerinde benzer dogum-
sal bir deformite olmadig1 6grenildi. Gerekli tetkik-
ler tamamlandiktan sonra, fibrotik bant c¢ikartilarak
iki seanshi Z-plasti ile ve karsi uyluk bolgesinden
serbest deri grefti alinarak dizindeki kontraktiir agil-
d1 (Sekil 2). Siyatik sinir ve diger nérovaskiiler yapi-
lar diizeltme sirasinda zorluk olusturmadi. Ayaktaki
deformitenin diizeltilmesi sonraki seansa birakildi
ve hasta taburcu edildi. Daha sonra hasta kontrole
getirilmedigi gibi dosyadaki adresine gore yapilan
konrol ¢agrilar1 da cevapsiz kaldi. Hasta 10 yil son-
ra, 1995 yilinda, sol alt ekstremitesinde niiks eden
deformite nedeniyle tekrar bagvurdu. Klinik muaye-
nesinde, sol dizinde yaklasik 20° fleksiyon kontrak-
tiirli ve popliteal bolgede yaygin nedbe dokusu sap-
tandi. Tibiotalar eklem iliskisinin bozularak talusun
ayakla beraber posteriora deplase oldugu, distal tibia
ile tibia alt eklem yiiziine uyan bdliimiin cildi zorla-
dig1 ve ayak plantar bdlgesine uyan boliimiin krus
posteromedialine degecek sekilde kontraktiir gelisti-
8i goriildii. Tibiada 15 cm kisalik saptandi (Sekil 3).
Kontrollere niye gelmedigi/getirilmedigi soruldu-
gunda tatminkar bir cevap alinamadi. Dizindeki kont-
raktiir diizeltildikten sonra, hastanin kendisinin ve
yakinlarmin istegi ve onayiyla diz altt amputasyon

Sekil 1. Olgunun sol alt ekstremitesinde popliteal perdeli
deri uzantisi, fikse diz ve ayak deformiteleri, par-
mak ve tirnak anomalileri, hipoplastik labialar.

uygulandi. Hastaya protez planlandi. Ancak hasta ile
olan irtibat tekrar kesildi. Gegen siire icinde hasta ve
yakinlarma ulagilamadi.

Tartisma

Hastalik genellikle otozomal dominant gecis gos-
terir. Aile fertlerinde ve ozellikle kardeslerde benzer
bulgular bulunabilir."*”" Hastaligin iki formu vardir.
Hafif formun otozomal dominant, agir formun ise
otozomal resesif gecis gosterdigi ve ilave multipl or-
gan anomalileri olabilecegi bildirilmistir." Deskin
ve Sawyer,” olgularin ¢ogunun sporadik oldugunu,
1/3’den daha az oranda ailede birden fazla iiyenin et-
kilendigini belirtmislerdir. Hamamoto ve Matsumo-
to'* ise, sunduklart bir olguda ailenin diger kisilerin-
de herhangi bir konjenital anomali olmadigini, kar-
deslerinin normal olduklarini ve anne ile baba arasin-
da akrabalik olmadigin bildirmislerdir. Olgumuzda
da, hastanin anne ve babasi tarafindan ailenin diger bi-
reylerinde benzer konjenital bir anomali olmadig: bil-
dirildi. Anne ve baba birinci dereceden akraba idiler.

Fibrotik bir doku olan popliteal bolgedeki perdeli
deri uzantisi iskiumdan kalkaneuma uzanir; bazen
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Sekil 2. Ayni olgunun, iki seansh Z-plasti ile ve karsi
uylugundan serbest deri grefti alinarak dizindeki kon-
trakturl agildiktan sonraki erken dénem gérintileri.

topugu glutael bolgeye yaklastirir. Ayak fikse ekin
ve diz fikse fleksiyon kontraktiirii konumlarinda ola-
bilir.” Olgumuzda da tam fleksiyon derecesinde fik-
se diz kontraktiirii vard1 ve topuk iskion bolgesi/kal-
ca ile temas halindeydi. Popliteal perdeli deri uzan-
tis1 (PPDU) anal bolgeye ¢ok yakindi. Ayrica ayakta
fikse ekin ve varus deformiteleri vard1 (Sekil 1).

Siyatik sinir kisalmig olabilir ve alisilmis lokali-
zasyonunun diginda, daha posteriorda fibrotik banda
yakin seyredebilir. Kisalmig siyatik sinir dize eks-
tansiyon saglayici girisimleri smirlandirabilir.>”®

Olgumuzda, fibrotik band ¢ikartildiktan sonra per-
deli deri uzantisina iki seansli Z-plasti girisimi yapi-
lirken siyatik sinir, kontraktiiriin agilmasi sirasinda
engel olusturmadi.

Sadece PPDU varligimin tani i¢in yeterli olmadigi
bildirilmistir. Artrogripozis,””'" sakral agenezi,"” letal
popliteal pterygium sendromu,” ektodermal displa-
ziyle beraber popliteal pterygium™ ile multipl pterygi-
umda da™” PPDU diger anomalilere eslik eden bir
bulgu olabilir. Olgumuzda inkomplet alt yarik dudak
ile hipoplazik labialar, ayakta ekinovarus deformite-

Sekil 3. Kontrollere gelmeyen olgunun 10 yil sonraki sol diz, krus ve ayak deformitelerinin gérinimleri.
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siyle parmak/tirnak anomalileri vard1 ve olguyu PPS
olarak degerlendirdik.

Tedavide degisik yontemler uygulanmis ve ta-
nimlanmustir. Hansson (1914), PPS nedeniyle cerra-
hi tedavi uygulamak istedigi hastasinda, siyatik sini-
rin seyir anomalisi nedeniyle erken cerrahi girigim-
den vazgecerek birkac yil siireyle alc1 ve breyslerle
tedavi uygulamis; Hackenbrock (1924) ise 90 dere-
celik fleksiyon kontraktiirii olan PPS’li hastasinda
femura 6 cm kisaltma osteotomisi uygulamigtir.”
Champion ve Cregan’in' fibrotik bandi ¢ikartarak
Z-plasti ve ameliyat sonras1 donemde seri alcili dii-
zeltmeler ile fizyoterapi uyguladiklart iki olgudan
birinde ameliyattan sonra 70° fleksiyon kontraktiirii
kalmistir. Oppenheim ve ark.” PPDU’nun hafif de-
formiteye neden oldugu bir olguda asil tendonunu
uzatmanin yeterli oldugunu; orta veya agir deformi-
teye neden olan olgularda ise yumusak doku gevset-
mesi i¢in Z-plasti yaptiklarini, ilerki donemde dizde-
ki fleksiyon kontraktiiriinu acabilmek i¢in de femo-
ral kisaltma osteotomisini ilave ettiklerini; bilateral
PPS ve multipl anomalileri olan bir diger olgularin-
da ise muhtelif donemlerde bir tarafa diz dezartikii-
lasyonu, diger tarafa ise diz alt1 amputasyonu uygu-
ladiklarini bildirmislerdir. Femur 1/3 distaline yapi-
lacak kisaltma osteotomisi diger yazarlarca da One-
rilmektedir.*'” Dizin tam veya tama yakin fleksiyo-
nuna izin veren, siyatik sinirin yeterli uzunlukta ol-
dugu olgularda sadece yumusak doku girisimleriyle
iyi sonuglar alinabilir.” Bunlarin yani sira, fleksiyon
derecesinin agir oldugu olgularda, popliteal damar ve
sinirlerin de kisalmis olabilecegi diisiincesiyle ampu-
tasyonun gerekebilecegini bildiren yazarlar da var-

dir."” Tek tarafli olgularda gelisen ekstremite kisaligi,
ilerki donemlerde problem olusturabilir.” Olgumuzda
iki seansh Z-plasti ile dizdeki fleksiyon kontraktiiriinii
diizelttik. Ameliyat sonras1 harhangi bir ndrovaskiiler
problem gelismedi. Ancak hasta takibimizden c¢ikti.
Takip problemleri olmasaydi, son kontroliindeki ayak
deformitesi ile kisaligin erken saptanabilmesi halinde
eksternal sirkiiler fiksatdr veya benzeri bir yontemle
deformiteyi 6nlemek, diizeltmek ve kisalig1 telafi ede-
bilmek belki de miimkiin olabilecekti.
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