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Late onset bilateral angioma serpiginosum involving upper limbs

in 2 male: a rare presentation

Rzadki przypadek naczyniaka petzakowatego o péznym poczatku z obustronnym
zajeciem konczyn gérnych u pacjenta ptci meskiej
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Angioma serpiginosum (AS) is a rare vascular
disorder characterized by punctate red macules in
a nevoid distribution arranged in groups to form
a serpiginous pattern [1]. The disease is usually
seen in late childhood in females and mostly occurs
unilaterally over the lower extremity.

We report a case of bilateral AS on the upper
extremities and chest in a 22-year-old male patient.
Late onset (over 20 years of age), bilaterality, male
sex and involvement of upper extremity add rarity
to our case presentation and warrant its reporting.

A 22-year-old male presented with asympto-
matic, red coloured lesions over the right side of
chest and both arms. The lesions initially began on
the chest one year back and gradually spread to in-
volve the right and left arms. The patient was oth-
erwise apparently healthy, and no family history of
a similar disease was present. On physical exami-
nation, he was found to have multiple, punctate,
grouped, red macules over the anterolateral chest
on the right side, extending from just above the
nipple to the anterior axillary fold and both upper
arms up to the mid-forearms in a serpiginous pat-
tern (Figs. 1 A-C). The lesions were not blanchable
on diascopy. However, Darier’s sign was negative.
The rest of the cutaneous and systemic examina-
tion was unremarkable. Laboratory tests including
blood counts and serum biochemistry were with-
in the normal range. Serum testosterone and oes-
trogen levels were normal. Skin biopsy from the
chest showed normal epidermis and dilated tortu-
ous vessels in the upper dermis and dermal papil-
lae, without inflammation or pigment deposition
(Fig. 2). Toluidine blue stain for mast cells did not re-
veal any infiltrating mast cells. Based on the clinical
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Naczyniak pelzakowaty (angioma serpiginosum — AS)
jest rzadkim schorzeniem naczyniowym, charaktery-
zuje sie¢ obecnoscig punkcikowatych czerwonych pla-
mek o rozmieszczeniu newoidalnym, wystepujacych
w skupiskach, szerzacych si¢ obwodowo [1]. Choroba
pojawia sie zwykle w okresie péZnego dziecinstwa
u dziewczynek i przebiega zazwyczaj z zajeciem kon-
czyny dolnej po jednej stronie ciata.

W pracy opisano przypadek 22-letniego pacjenta
plci meskiej, u ktérego rozpoznano AS zlokalizowa-
nego obustronnie w obrebie koriczyn gérnych i klatki
piersiowej. Przypadek zastuguje na uwage ze wzgledu
na p6zny poczatek choroby (po 20. roku zycia), obu-
stronne zajecie skoéry konczyn gérnych oraz ple¢ meska
pacjenta.

U 22-letniego mezczyzny wystapily bezobjawowe,
czerwone zmiany skérne umiejscowione po prawej stro-
nie klatki piersiowej oraz na obu ramionach. Zmiany po-
jawily sie po raz pierwszy rok wczesniej, poczatkowo na
skorze klatki piersiowej, skad rozprzestrzenity sie stop-
niowo na prawe i lewe ramie. Poza objawami skérnymi
pacjent byt zdrowy. W wywiadzie rodzinnym nie byto
przypadkéw podobnego schorzenia. Badanie fizykalne
wykazato liczne punkcikowate, czerwone plamki wy-
stepujace w skupiskach na skérze powierzchni przed-
nio-bocznej klatki piersiowej po prawej stronie. Zmiany
rozciggaly sie od obszaru tuz powyzej brodawki sutko-
wej az po fatd pachowy przedni, z zajeciem obu kon-
czyn gérnych az po srodkowa czesé przedramion (ryc.
1 A-C). Zmiany nie bledly podczas diaskopii. Objaw Da-
riera byt jednak ujemny. Poza tymi zmianami w badaniu
skory i badaniu ogélnym nie stwierdzono zadnych in-
nych nieprawidlowosci. Wyniki badari laboratoryjnych,
m.in. morfologia krwi i badania biochemiczne, miescity
sie w granicach normy. Stezenie testosteronu i estroge-
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features and histopathology, the diagnosis of AS was
made. The patient refused treatment after learning
about the benign nature of the disease.

Angioma serpiginosum was first described in
1889 by Hutchinson as an infective nevoid disease
and was named by Crocker a year later [2]. Around

Figure |. Red punctate macules over the right side of chest and
both arms (A, B) in a 22-year-old male. Closer view of reddish
punctate macules (C)

Rycina . Czerwone, punkcikowate plamki umiejscowione po prawej
stronie klatki piersiowej i na obu ramionach (A, B) u 22-letniego pa-
cjenta pici meskiej. Powiekszony widok czerwonawych, punkcikowa-
tych plamek (C)

nu w surowicy bylo prawidlowe. Biopsja skéry klatki
piersiowej wykazata prawidlowy obraz naskérka oraz
rozszerzone, krete naczynia w warstwie brodawkowatej
skory wilasciwej, bez towarzyszacego stanu zapalnego
i odktadania sie pigmentu (ryc. 2). Barwienie komorek
tucznych biekitem toluidynowym nie ujawnilo obecno-

Figure 2. Histopathology showing dilated tortuous vessels in the
papillary dermis without extravasation of red blood cells, inflamma-
tion or pigment deposition

Rycina 2. Obraz histopatologiczny z widocznymi rozszerzonymi, kre-
tymi naczyniami w warstwie brodawkowatej skory, bez wynaczynienia
erytrocytéw, stanu zapalnego i odkfadania si¢ barwnika
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90% cases are seen in females, with 80% of all cas-
es occurring under 20 years of age [2, 3]. Familial
cases have been documented. Angioma serpigino-
sum involves the lower extremities in most cases,
but any site can be involved with usual sparing of
the mucocutaneous junctions, palms and soles. In-
volvement of the eye and nervous system has been
reported, too [4]. Involvement in a Blaschkoid pat-
tern may be seen [5]. Bilateral involvement is usual-
ly seen in those cases where there is extensive body
surface area involvement [6, 7]. We could not find
any report with limited cutaneous involvement
presenting bilaterally. Thus, the onset at over 20
years of age and bilateral involvement of the upper
limbs in a male make our case a rare presentation.

The pathogenesis of AS is not known. Its occur-
rence at puberty, predominance in females and en-
largement in pregnancy point to the role of oestrogen
[5]. But the absence of oestrogen and progesterone
receptors in the lesions rejects this view. Another the-
ory proposes cold exposure-induced vascular dam-
age and consequent proliferation and aggregation
as the cause [8]. Our patient, however, did not have
deranged hormones or history of cold exposure. An-
gioma serpiginosum is now believed to be a capillary
malformation with endothelial proliferation [9].

Angioma serpiginosum presents as multiple, red,
punctate lesions in small clusters and sheets with
arrangement in a serpiginous pattern. Lesions show
incomplete blanching with pressure. Dermoscopy
shows well defined ‘red lagoons” indicating dilat-
ed superficial capillaries [9]. However, dermoscopy
was not done in our case due to unavailability. His-
topathology shows dilated tortuous capillaries in the
papillary dermis, without red cell extravasation or in-
flammation [10]. Electron microscopy demonstrates
capillary walls filled with basement membrane-like
material and collagen, indicating that AS is a capil-
lary malformation [10].

The differential diagnosis of AS includes unilat-
eral nevoid telangiectasia (UNT) syndrome, which
follows a dermatomal distribution, shows telan-
giectatic vessels and blanches on diascopy. Pig-
mented purpuric dermatoses show extravasated
erythrocytes, while angiokeratomas show hyper-
keratosis and papillomatosis on histology. Telan-
giectasia macularis eruptiva perstans was exclud-
ed by the absence of mast cells on histopathology.
Angioma serpiginosum is slowly progressive and
shows partial spontaneous regression. Pulsed dye
laser may be used for treatment [5].

The occurrence of AS in a male patient over
20 years of age, with bilateral distribution at an
uncommon site (chest and upper limbs), are the
unique features that prompted us to report this rare
disease entity.
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§ci naciekéw. Na podstawie cech klinicznych i histopa-
tologicznych ustalono rozpoznanie AS. Po poinformo-
waniu o fagodnym przebiegu schorzenia pacjent nie
zdecydowat sie na podjecie leczenia.

Naczyniak pelzakowaty zostal opisany po raz
pierwszy przez Hutchinsona w 1889 r. jako zakazna
choroba skory o charakterze newoidalnym i nazwany
przez Crockera rok p6zniej [2]. Okoto 90% przypadkéw
stwierdza sie u kobiet, a 80% zachorowan wystepuje
przed 20. rokiem zycia [2, 3]. Potwierdzono rodzinne
wystepowanie choroby. W wiekszosci przypadkéw AS
obejmuje koriczyny dolne. Schorzenie moze sie jednak
pojawi¢ w kazdym miejscu, cho¢ zazwyczaj przebie-
ga bez zajecia potaczen skorno-sluzéwkowych, dioni
i podeszew stép. W pismiennictwie opisywano row-
niez przypadki zajecia oka i uktadu nerwowego [4].
Zmiany moga mie¢ uklad zgodny z liniami Blaschko
[5]. W przypadku zajecia duzych obszaréw skéry za-
zwyczaj stwierdza sie obustronne wystepowanie cho-
roby [6, 7]. W pismiennictwie nie odnaleziono zadnego
przypadku obustronnego ograniczonego zajecia skory.
Opisywany przypadek jest nietypowy, poniewaz doty-
czy pacjenta plci meskiej, w wieku powyzej 20 lat, ze
zmianami skérnymi obejmujacymi obustronnie koriczy-
ny gorne.

Patogeneza AS jest nieznana. Wystepowanie scho-
rzenia w wieku dojrzewania, gtéwnie u kobiet, a takze
nasilanie si¢ zmian w cigzy moze wskazywac na udzial
estrogenu w rozwoju AS [5]. Teorii tej zaprzecza jednak
brak receptoréow estrogenowych i progesteronowych
w obrebie zmian. Wedlug innej teorii AS ma zwigzek
z uszkodzeniem naczyn skory wskutek narazenia na ni-
skie temperatury, z nastepujaca proliferacja i agregacja
[8]. U przedstawionego pacjenta nie stwierdzono jednak
zaburzeni hormonalnych i ekspozycji na niskie tempe-
ratury w wywiadzie. Obecnie uwaza sig, ze AS stanowi
malformacje kapilarng o proliferacji srédblonkowej [9].

Objawami choroby sg liczne, czerwone, punkciko-
wate zmiany skérne wystepujace w niewielkich sku-
piskach, szerzace sie obwodowo. Zmiany tylko cze-
Sciowo bledna przy ucisku. W dermoskopii stwierdza
si¢ wyraznie ograniczone zmiany przypominajgce
,czerwone laguny”, wskazujace na rozszerzenie na-
czyn kapilarnych w warstwie przypowierzchniowej
skory [9]. W opisywanym przypadku nie wykona-
no jednak badania dermoskopowego ze wzgledu na
brak takiej mozliwosci. W badaniu histopatologicz-
nym wykazano rozszerzone, krete naczynia w war-
stwie brodawkowatej skéry, bez wynaczynienia
erytrocytéw i stanu zapalnego [10]. W badaniu mi-
kroskopem elektronowym stwierdza si¢ malformacje
naczyn kapilarnych [10].

W diagnostyce réznicowej AS nalezy uwzglednic
unilateral nevoid teleangiectasia, zespdt charakteryzujacy
sie zlokalizowanymi jednostronnie teleangiektazjami
o ukladzie dermatoméw, z widocznymi teleangiektycz-
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W leczeniu mozna stosowaé pulsacyjny laser barwni-
kowy [5].
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wzgledu na pewne wyjatkowe cechy, m.in. wystgpie-
nie schorzenia u pacjenta plci meskiej, w wieku powyzej
20 lat, z obustronnym zajeciem skéry w nietypowej lo-
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The authors declare no conflict of interest.

KONFLIKT INTERESOW

Autorzy deklaruja brak konfliktu intereséw.

References
Pismiennictwo

1. Namazi M.R., Handjani F.: Angioma serpiginosum. Dermatol Online J 2003, 9, 19.

2. Chen J.H., Wang K.H., Hu C.H., Chiu J.S.: Atypical angioma serpiginosum. Yonsei Med ] 2008, 49, 509-513.

3. Erkek E., Bozdogan O., Akarsu C., Atasoy P., Kocak M.: Absence of estrogen and progesterone receptors around the affected

vessels of angioma serpiginosum: case report. Am J Clin Dermatol 2006, 7, 383-386.
4. Mukherjee S., Salphale P., Singh V.: Late onset angioma serpiginosum of the breast with co-existing cherry angioma. Indian
Dermatol Online J 2014, 5, 316-319.
5. Das D., Nayak C.S., Tambe S.A.: Blaschko-linear angioma serpiginosum. Indian ] Dermatol Venereol Leprol 2016, 82, 335-337.
6. Agrawal S., Agarwalla A., Rizal A., Sinha A., Debberman K.: Angioma serpiginosum: a case report. Int ] Dermatol 2004, 43,
917-918.
7. Katta R., Wagner A.: Angioma serpiginosum with extensive cutaneous involvement. ] Am Acad Dermatol 2000, 42, 384-385.
. Neumann E.: Some new observations on the genesis of angioma serpiginosum. Acta Derm Venereol 1971, 51, 194-198.

9. Freites-Martinez A., Martinez-Sanchez D., Moreno-Torres A., Huerta-Brogeras M., Hernandez-Ntiiez A., Borbujo J.: An-
gioma serpiginosum: report of an unusual acral case and review of the literature. An Bras Dermatol 2015, 90 (3 Suppl 1),
526-28.

10. Sancheti K., Das A., Podder I., Gharami R.C.: Angioma serpiginosum in a patchy and blaschkoid distribution: a rare condi-
tion with an unconventional presentation. Indian ] Dermatol 2016, 61, 570-572.

o

Received: 15.11.2016
Accepted: 5.06.2017

Otrzymano: 15.11.2016 r.
Zaakceptowano: 5.06.2017 r.

How to cite this article
Arif T., Adil M., Amin S.S., Dorjay K., Mohtashim M.: Late onset bilateral angioma serpiginosum involving upper limbs in a male:
a rare presentation. Dermatol Rev/Przegl Dermatol 2017, 104, 348-351. DOI: https:/ /doi.org/10.5114/ dr.2017.68783.

Dermatology Review/Przeglad Dermatologiczny 2017/3 351



