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ABSTRACT

Perniosis (chilblain) is inflammatory cutaneous lesions located on acral surfaces (fingers, toes, nose,
aurikula) which present in association with cold exposure. They can appear as an idiopathic (primary)
dermatosis or with an underlying autoimmune disease (secondary). The primary or idiopathic form is
not associated with an underlying disease and is clinically indistinguishable from the secondary form.
The secondary form is associated with an underlying condition such as connective tissue disease,
monoclonal gammopathy, cryoglobulinemia, or chronic myelomonocytic leukemia. Histopathology
cannot accurately help distinguish the primary from secondary forms of chilblains. This review aims to
raise the awareness of perniosis to avoid excessive investigation and anxiety and to help patients with
only appropriate simple advice and treatment.
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OZET

Perniosis (mayasil) soguda maruziyet ile ortaya cikan, akral yiizeylerde (el ve ayak parmaklari, burun,
aurikula) lokalize inflamatuvar kiitendz lezyonlardir. idiopatik (primer) dermatoz veya altta yatan bir
otoimmun hastalik (sekonder) ile ortaya ¢ikabilir. Primer veya idiopatik form altta yatan herhangi bir
hastalik ile iligkili degil iken, klinik olarak sekonder formdan ayinmi zordur. Sekonder form konnektif
doku hastaligi, monoklonal gammopati, kyroglobunemi, veya kronik myelositik |6semi gibi hastaliklar
ile iliskili olabilir. Histopatoloji, primer formu sekonder formdan tam olarak ayirimini yapamamaktadir.
Bu derleme perniosis'e farkindalik olusturularak gereksiz arastirma ve anksiyetenin oniine gegip,
uygun basit oneriler ve tedaviye izin vermeyi amaclamaktadir.

Anahtar kelimeler: Perniosis, mayasil, soguk hasari
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Girig

Perniosis (mayasil) soguga maruziyet ile ortaya ¢ikan akral kiitenoz erupsiyondur. Primer ve
sekonder formlara aynilabilir. Primer veya idiopatik formda herhangi bir hastalik ile iliski
yoktur ve Klinik olarak sekonder form ile ayrilabilir. Sekonder form ise sistemik lupus
eritematosus (SLE) basta olmak iizere konnektif doku hastaliklari, monoklonal gammopati,

kryoglobunemi veya myelomonositik dsemi gibi altta yatan cesitli klinik durumlar ile ilgilidir.
iki formun birbirinden histopatolojik olarak ayrimi zordur'.

Klinisyenler arasinda perniosisin pek fazla bilinmemesi; gereksiz hastane, laboratuvar ve
radyolojik masraflara ve hatta zararll medikasyonlara neden olmaktadir. Genellikle bu
hastalar soguga maruziyet sonrasi akral uclarda (parmaklar, burun, dis kulak) kagintili, bazen
agnli olabilen eritematdz veya mavi-mor renkli yama veya plaklar ile karsimiza
gelmektedirler. Histopatolojik incelemelerinde genellikle alt ve ist dermal pleksus ile
subkiitendz ya§ dokusunda endoteliyal sislik ile perivaskiiler lenfositik infiltrasyon
goriilmektedir’.

Bu makalede iman bdlgelerde nadir olarak goriilen basit tedavi yaklasimlari ile kontrol altina
alinabilen perniosis hastaligi hakkinda klinisyenlerin dikkatini cekmek istedik.

Soguk Hasan

insan viicudunun soguga adapte olamamasi nedeniyle soguk cok cesitli hasarlara sebeb
olabilmektedir. Bu hasarlar viicudun bir kismina lokalize hasarlar olabilecegi gibi sistemik
hipotermi seklinde de olabilir. Viicut 1sisi radyasyon, buharlasma, ileti ve yayilma yoluyla
diisebilmektedir. Hipotermi veya sistemik soguk hasari viicut 1sisi 35°C (95°F)'den asagiya
diistigii zaman meydana gelmektedir. Primer veya kazara hipotermi yeterince iyi giyinmemis
veya ciddi soguga maruz kalan saglikli bireylerde meydana gelebilmektedir. Sekonder
hipotermide ise bagka bir hastalik nedeniyle kisi hipotermiye yatkinlik gelistirmektedir'.

Soguk hasarinin ciddiyetine gore degisen hipotermi semptomlan ¢ok sayida organi
etkilemektedir. Hipotermi tanisi birey soguk cevrede kalmis bir daga ise kolaydir. Bununla
birlikte soguk bir cevreye maruz kalmig ileri yas hastada ise zor olabilir. Her iki durumda da
rektal sicaklik diisiik seviyeyi okuyabilen bir termometre ile dl¢iilmelidir. Soguk hasarinda
hastane oncesi genel tedavi prensipleri (1) daha fazla i1s1 kaybini dnlemek, (2) sicak bir zemine
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yerlestirerek viicut sicakhgini artirmaya calismak, (3) ventrikiiler fibrilasyondan kaginmak,
seklinde siralanabilir™.

Periferik soguk hasari hiicreleri ve hiicredisi siviyi direk olarak ve organize doku fonksiyonlarini
ve dolasimini bozarak indirek olarak etki etmektedir. Genel olarak doku donmasi meydana
gelene kadar ciddi hasar gelismemektedir. Periferik soguk hasarinin en hafif formu ise lisime
(frostnip)'dir". Viicut cesitli mekanizmalarini devreye sokarak (vazokonstriiksiyon) cevresel
soguga karsi viicut isisini sabit tutmaya caligir. Donma gegiren hastalar siklikla multisistem
hasarlar (sistemik hipotermi) gelisebilmektedir. Kornealarda donma ozellikle gozlerine
koruyucu gozliik takmayan kayakgi ve kar arabasi kullananlarda goriilmektedir’. immersiyon
(kazma) ayagi dedigimiz ise ayaklan donmamis fakat uzun siire islak ortamda kalmis deniz
kazasindan sag kalanlarda veya askerlerde goriilebilen ayak sempatik sinirlerinin ve kan
damarlaninin hastaligidir™.

Perniosis

Halk arasinda mayasil olarak bilinen perniosis ise iisimeden daha ciddi bir soguk hasandir ve
dondurucu olmayan sicakliklara maruziyet sonrasi gelismektedir. Perniosis genellikle soguga
maruziyet ile ortaya ¢ikan, akral yiizeylere (el ve ayak parmaklari, burun, dis kulak) lokalize
inflamatuvar kiitendz lezyonlardir. Hastalar el ve ayak parmaklarinda kasintili, agrili, yanici,
mavi-mor renk akral plak veya yamalar ile karsimiza gelmektedirler. Lezyonlar zamanla iilsere
veya piistiiler goriiniim kazanip, sekonder enfeksiyonlar gelisebilir. Bu durum ayina taniyi
zorlastiracaktir. Idiopatik (primer) dermatoz veya altta yatan bir otoimmun hastalik
(sekonder) ile ortaya cikabilir**,

idiopatik (Primer) ve Sekonder Perniosis

Asil olarak lezyonlarin kaba ve mikroskobik morfolojileri gz dniinde bulundurularak herhangi
bir nedenin bulunamadiq vakalara idiopatik (primer) perniosis, herhangi bir hastalik ile iligkili
bulunursa sekonder perniosis, ve sogukla herhangi bir iliskisi olmayan benzer klinik
goriiniimlii vakalara ise 'perniotik benzerler' terimleri kullaniimaktadir®,

Perniosis Klinigi
Primer perniosis el ve ayak yumusak dokularini etkileyen soguga bagh idiopatik
vaskiilopatidir. Sekonder form vaskiilitlerin cesitli formlan ve kronik otoimmiin konnektif
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doku hastaliklar ile birlikte goriiliir. idiopatik form ¢ocuklarda nadiren rapor edilir. Hastalarin
cogu geng ve kadindir, herhangi bir yasta goriilebilir (Resim 1). Siklikla kig aylarinda relaps
goriilir. Lezyonlar tek veya multiple, eritematdz veya mavi-mor renkte ve siklikla el, ayak,
burun (Resim 2), kulak gibi akral bdlgelerde makil, papiil veya plaklar seklinde
goriilebilmektedir. Perniosis sanilanin aksine sik goriilen bir yakinmadir. Genellikle benign
ozelliktedir ve sistemik olarak bir semptoma neden olmazlar. Hastaligin iyi bilinmesi gereksiz
tetkik ve arastirmayi onleyecektir*®.

Perniosis, cildin uzun siire nemli ortamda sojuga maruz kaldijinda ortaya ¢ikan vazospastik,
inflammatuvar bir hastaliktir. Hastaliga eritematdz kabarciklar (papiiller), ddematdz zeminli
iilserasyon veya piistiiller de eslik edebilir’. Perniosis ayina tamisinda SLE, kryropati veya
konnektif doku hastaligi, polistemia vera, septik emboli, Raynould fenomeni, ateromatoz
emboli, sarkoid pernio, eritromelalji, vaskiilit, periferik arteryel hastalik, antikoagulan
tedaviye bagl mavi parmak sendromu yer alr®.

LA

Resim 1. 17 yasinda perniosis tanisi koydugumuz geng kizin ellerinde soguga maruziyet
ile ortaya cikan mavi-mor renkte akrosiyanotik bulgular gériilmektedir.

Perniosis daha ¢ok kis aylarinda sik goriilen bir yakinmadir. Literatiir taramamizda farkl
iklimlerde goriilen perniosis vakalar ile ilgili cesitli calismalara rastladik. Akkurt ve
arkadaslannin’® Diyarbakir ilindeki perniosis vakalarinin 'viicut kitle indeksi' ile iligkisinin
degerlendirildigi vaka-kontrol calismasinda diisiik viicut kitle indeksinin kisilerde perniosis
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geligimini artiran bir risk faktorii olabilecegi, aynica dis faktorlerden bagimsiz olarak bu
lezyonlarin gelisiminde kisisel yatkinligin da 6nemli oldugu sonucuna vanlmistr.

Resim 2. 42 yasinda erkek hastanin burnunda perniosise bagh eritematoz lezyonlar
goriilmektedir.

Hastaligin Etiyolojisi ve Histopatogenezi

Perniosis idiopatik benign akral kiitendz vaskiiler bir sendromdur. Epidemiyolojisi ve temel
mekanizmasi halen hipotez halindedir ve tedavisi tartismalidir. Hastalik bilateraldir ve soguga
maruziyet ile iligilidir. Kig aylarini takiben spontan iyilesmesi ve ertesi kis mevsiminde relapsi
siktir. Hastalik meslek olarak soguk ortamlarda calisan kisilerde meslek hastaligi olarak da
karsimiza gikabilir (Resim 3)*,

Sistemik semptom icermez ve laboratuvar normaldir. Tani icin fizik muayene yeterlidir.
Histolojik inceleme nekroz veya lokositoklazi olmadan vaskiiler ve perivaskiiler kapiller ve
venz lenfositik infiltrasyonu icerir*.

Histopatolojik incelemede damar duvarlarinda lenfositik infiltrasyon ile karakterize bir
lenfositik vaskiilittir. Bu inflamasyon paterni diger perivaskiiler lenfositik infiltrasyona neden
olan SLE, eritema multiforme, cildin lenfositik infiltrasyonu (Jessner) ve ilag erupsiyonlarindan
farkhidir. Buna ragmen tam olarak ayinm yapilamamaktadir. Aynica seliilit, herpes simpleks
enfeksiyonu, dissemine gonokoksemiden ayirmini da histopatolojik inceleme saglar'.
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Resim 3. 64 yasinda insaat iscisi erkek perniosis'li hastanin her iki elinde mavi-mor renk
degisimi goriilmektedir.

Perniosis ve lliskili Hastaliklar, Ayirici Tani

Perniosis soguga maruziyet ile ilgili akral ciltte lokalize inflamatuvar kiitendz lezyonlardir.
diopatik dermatoz veya sekonder olarak altta yatan otoimmiin hastalik ile ortaya cikabilir. iki
tipi birbirinden ayird etmek icin kiitendz biyopsi yapiimasi tartismalidir. idiopatik ve
otoimmiin hastalik ile iliskili (sekonder) perniosis vakalarinin histopatolojik analizlerinin
yapildigi Boada ve arkadaslarinin11 yapmis oldugu calismada; idiopatik perniosis vakalarinda
perivaskiiler lenfositik infiltrasyon, periekrin dagilim, dermal 6dem ve nekrotik keratinositler
bulunurken, sekonder vakalarda periekrin dagilim olmadan perivaskiiler yerlesimli lenfositik
infiltrasyon, bazal membranda vakuolizasyon ve nekrotik keratinositler gozlemislerdir. Tek
histopatolojik ayimm lenfositik infiltrasyonlarin periekrin dagiimi ile yapilabilmektedir
sonucuna vanimistir.

Viguer ve arkadaslarnin™ perniosis lezyonlar olan 33 hastayi inceledikleri calismada 33
hastanin 22'sinde bir veya birden fazla konnektif doku hastaligini diisiindiirecek anormalite
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tespit edilmig ve 8'ine SLE tanisi konulmugtur. Ayrica SLE ile iligkili perniosis vakalarinda bayan
cinsiyet ve soguda maruziyet varligi daha fazla bulunmustur. SLE ile iliskili perniosis
vakalarinin, idiopatik vakalardan farkli olarak histopatolojik olarak yiiksek siklikta derin
perisudoral infiltrasyon gdsterdigi tespit edilmis. Konnektif doku hastaligi bulgulan
gosterenlerde pozitif kiitendz immunofloresan ozellikte dolasimda antinuklear antikor
pozitifligi (ANA) ile iliskili bulunmus. Sonug olarak diyebiliriz ki kronik siire gdsteren perniosis
vakalari konnektif doku hastaliklan ile iligkili olabilirler ve otoimmiin anormallikler icerenler
ciddi SLE gelistirebilirler. Bu sebeble bu hastalar uzun siireli takip edilmelidirler®.

Crowson ve arkadaslan® tarafindan Klinik veya patolojik olarak perniosis tanisi konulan 39
hastanin cilt biyopsileri degerlendirilmis. Hastalarin 17'sinde SLE, antifosfolipid antikor, HIV
hastaligi, viral hepatit, romatoid artrit, kryoglobinemi, hipergamaglobinemi, iritis, Crohn
hastaligi gibi sistemik veya ekstrakiitendz hastalik tespit edilmis. Kalan 21 hastada ise diger
serolojik belirtecler negatif, dzgiil sistemik hastaliga dair semptom veya bulgu yok iken; ANA
pozitif olanlarin cogunlugunda Raynould fenomeni, kiiciik eklemlerde artralji, atopi ve diger
konnektif doku hastalikli aile oykiisii tespit edilerek idiopatik perniosis tanisi konulmus.
Histopatolojik degerlendirme superfisiyal ve derin anjiosentrik lenfositik infiltrat ile papiller
dermal ddem ve lenfositik ekzostosisi icermekte iken birka¢ vakada hafif vaskiilopatik veya
likenoid interface dermatit, adventisyal dermal musindz, lenfositik ekrin hidradenitis, vaskiiler
ektazi ve dermal papillar kapillere sinirli tromboz tespit edilmis. iritis, romatoid artrit ve Crohn
hastalikli hastalarin biyopsilerinde granulomatoz vaskiilit ve granuloma annulare benzeri
doku reaksiyonu goriilmis. SLE, kryofibrinojenemi, primer antifosfolipid sendrom ve
hipergamaglobunemili hasta biyopsileri ise inteface dermatit, superfisiyal ve derin
anjiosentrik ve ekrinotropik lenfositik infiltratlar, vaskiiler ektazi ve dermal musindz ile
belirgin ekrin tutulum ile benzer histopatolojik 6zellikte bulunmug®,

Perniosis hastaliinda piistiiler veya iilsere eritematoz lezyonlar deneyimsiz bir klinisyen
tarafindan el ve ayak parmaklarindaki lezyonlar MRSA enfeksiyonu ile karistirilip, yalnis tedavi
verilebilir. Literatiirde pedikiir islemini ertesi giinii ayak parmaklarinda gelisen kizarikhk
sonrasi MRSA enfeksiyonu diisiiniilerek uzun siire antibiyotik tedavi verilmesine ragmen
lezyonlan gerilemeyen gen¢ kadin hastaya rastladik. Hastanin pedikiir sirasinda ayak
parmaklarinin uzun siire nemli ortamda kalmasi perniosis gelisimi icin risk faktorii
olmaktadir™". Ayrica perniosis lezyonlarinda kaginti ve travma sonrasi sekonder enfeksiyon
da gelisebilecegini unutmamak gerekir. Iyi bir dykii, fizik muayene ve secilmis laboratuvar
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testleri ile sekonder formda altta yatan konnektif doku hastaligi (SLE, romatoid artrit) veya
vaskiilit, kiitenoz losemi, soguk Urtikeri, akrosiyanoz, eritromelaljia, vaskiilit ve mavi ayak
sendromu gibi ayira tanida yer alabilecek hastaliklar dislanabilir.

Perniosis Tedavisi

Uygun tedavi soguktan koruyucu giysiler, immobiliteden uzak durmak, uygun beslenme ve
egzersiz, nemli ve soguk ortamlardan uzak durmayu icerir. Ek olarak nikotin ve alkol kullanimi
azaltilmahdir. Medikal tedavide nifedipin veya amlodipin kullanilmaktadir. Bu ilaglar digital
kan akimini artinir, iyilesme siiresinin kisaltir ve agn, irritasyonu azaltir. Ge¢miste ultraviyole
isik, topikal kortikosteroidler, kalsiyum preparatlar, intramuskiiler vitamin enjeksiyonlar ve
vazodilatorler kullanilmis fakat yeterli tedavi saglayamamuslardir’®®. Cok ciddi vakalarda
tirokalsitonin ve hemodiliisyonun faydali olabilicegini bildiren raporlar vardir®.

Sonug

Perniosis soguga bagl olarak gelisen agrili veya kasintili eritematoz veya menekse renkli akral
papiiler veya nodiiler lezyonlara verilen terimdir. liman iklimlerde perniosis nadir goriilen bir
klinik durumdur fakat soguk aylarda karsimiza ¢ikabilir. Bu nedenle bu iklim bdlgelerindeki
Klinisyenler bu hastalija asina olmayabilirler'. Hastalik primer veya altta yatan iligkili
hastaliklarin olabildigi sekonder form olarak gelisebilmektedir. Bu nedenle kronik siireg
gosteren perniosis vakalar konnektif doku hastaliklari (SLE), otoimmiin anormallikler
gelistirebilirler. Bu hastalar uzun sireli takip edilmelidirler. Hastaligin tedavisi basittir ve klinik
tablonun klinisyenlerce iyi bilinmesi gereksiz tetkikleri onleyecektir.
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