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A story of cutaneous pearls: asymptomatic plaques and nodules
on buttocks associated with cutaneous calcinosis

Blaszki i guzki na posladkach zwiazane z wapnica skoéry
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ABSTRACT

Introduction. Calcinosis cutis is a rare disorder characterized by an ab-
errant calcium deposition in the skin and subcutaneous tissue. Clinical
manifestations vary from localized papules and nodules to debilitating
lesions that can involve large areas of the body. Idiopathic calcinosis
cutis is the rarest subtype.

Objective. To present a rare morphological form of idiopathic calcinosis
cutis on the right side of the buttocks occurring in an uncommon age.

Case report. A 62-year-old woman presented with asymptomatic
plaques and nodules on the buttocks for the past 3 years. She had a his-
tory of repeated whitish discharge from the lesions. The cutaneous ex-
amination showed ill-defined, hyperpigmented plaques, studded with
white-coloured nodules and papules. Her laboratory investigations
such complete haemogram, liver function tests, renal function tests, se-
rum electrolytes, calcium (9.2 mg/dl) and phosphorus (3 mg/dl) levels
were within the normal limits. The histopathological examination of the
biopsied tissue showed basophilic calcium deposits extruding through
the epidermal layers. The von Kossa stain showed black deposits.

Conclusions. Idiopathic calcinosis cutis is a skin calcification with no
known aetiology and an unclear pathogenesis. Idiopathic calcinosis cutis
of the buttocks is very rare in old age. Differentiation of idiopathic calci-
nosis cutis from other causes of soft tissue calcifications, nocardiosis and
parasitic infestations is essential. Knowledge of this benign condition can
prevent unnecessary diagnostic tests and aggressive medical treatment.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Wapnica skory jest rzadka choroba charakteryzujaca sie
wystepowaniem ztogéw wapnia w skérze i tkance podskérnej. Objawy
kliniczne to miejscowe grudki i guzki, ale zdarzajg sie takze wynisz-
czajace zmiany obejmujace znaczng powierzchnie ciata. Idiopatyczna
wapnica skory to najrzadszy podtyp choroby.

Cel pracy. Przedstawienie rzadkiej morfologicznie postaci idiopatycz-
nej wapnicy skory po prawej stronie posladkéw, ktéra wystgpita w nie-
typowym wieku.

Opis przypadku. Kobieta 62-letnia z bezobjawowymi blaszkami i guz-
kami na posladkach wystepujacymi od 3 lat. W wywiadzie podawala
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czesto pojawiajaca sie bialawa wydzieline ze zmian. W badaniu skéry
wykazano nieostro odgraniczone przebarwione blaszki z biatymi guz-
kami i grudkami. Wyniki badan laboratoryjnych, takich jak morfologia,
proby czynnosciowe watroby, czynnosé nerek, elektrolity w surowicy,
w tym stezenie wapnia (9,2 mg/dl) i fosforu (3 mg/dl), byly w normie.
W badaniu histopatologicznym stwierdzono zasadochlonne zwapnie-
nia skory przebijajace sie przez naskorek. Barwienie metoda von Kossa
wykazalo czarne zlogi.

Whioski. Idiopatyczna wapnica skoéry jest choroba o nieznanej etiologii
i patogenezie. Idiopatyczna wapnica skory posladkéw jest niezwykle
rzadka w podeszlym wieku. Bardzo wazne jest odrdéznienie idiopa-
tycznej wapnicy skory od innych przyczyn wapnienia tkanek miek-
kich, nokardiozy oraz zakazenri pasozytniczych. Swiadomosé wystepo-
wania tej tfagodnej choroby pozwala uniknaé nadmiernej diagnostyki

i intensywnego leczenia.
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INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Calcinosis cutis is a rare disorder characterized
by an amorphous calcium deposition in the skin
and subcutaneous tissue. Clinical manifestations
vary from localized papules, nodules and plaques
to debilitating lesions that can involve large areas of
the skin [1]. It can be classified as: dystrophic, meta-
static, iatrogenic and idiopathic. Idiopathic calcino-
sis cutis usually occurs in the first or second decade
of life. Idiopathic calcinosis cutis of the buttocks is
a very rare clinical entity. It has to be evaluated to
rule out calcinosis occurring as a part of collagen
disorders like systemic lupus erythematosus, der-
matomyositis and inherited pseudoxanthoma elas-
ticum [2].

OBJECTIVE

Wapnica skory to rzadka choroba charakteryzuja-
ca sie wystepowaniem amorficznych ztogéw wapnia
w skorze i tkance podskérnej. Objawy kliniczne obej-
muja grudki, guzki i blaszki, a nawet wyniszczajace
zmiany zajmujace duze obszary skory [1]. Wapnica
moze zostaé zaklasyfikowana jako: dystroficzna,
przerzutowa, jatrogenna i idiopatyczna. Idiopatyczna
wapnica skéry wystepuje zazwyczaj w pierwszej lub
drugiej dekadzie zycia. Idiopatyczna wapnica skéry
posladkéw to niezwykle rzadka jednostka chorobowa.
W diagnostyce réznicowej nalezy wykluczyé wapnice
wspotwystepujaca z chorobami tkanki Iacznej, takimi
jak toczen rumieniowaty ukladowy, zapalenie skérno-
-mieéniowe i pseudoxanthoma elasticum [2].

CEL PRACY

The aim of the study was to present a rare mor-
phological form of idiopathic calcinosis cutis on the
right side of the buttocks occurring in an uncommon
age.

CASE REPORT

A 62-year-old female presented with asympto-
matic plaques and nodules on the right side of the
buttocks for the past 3 years. The growth of the lesion
was slow with minimal increase in the number since
their first appearance. No previous history of trauma
or injection at the site of the lesion. She had a histo-
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Przedstawienie rzadkiej postaci idiopatycznej
wapnicy skéry zlokalizowanej po prawej stronie po-
sladkow, ktora wystapila w nietypowym wieku.

OPIS PRZYPADKU

Kobieta 62-letnia z bezobjawowymi blaszka-
mi i guzkami wystepujacymi po prawej stronie
posdladkéw od 3 lat. Zmiany rozwijaly sie wol-
no, a ich liczba wzrosta nieznacznie od momen-
tu pojawienia sie. W wywiadzie nie stwierdzono
urazow lub iniekcji w miejscu zmiany. W czasie
ostatnich 6 miesiecy czesto pojawiala sie biatawa
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ry of repeated whitish discharge from the lesions for
last 6 months. There was no history of photosensi-
tivity, muscular weakness, joint pain or joint immo-
bility. There was no remarkable event in her past
history. The cutaneous examination showed ill-de-
fined, non-tender, hyperpigmented to skin-coloured
plaques, studded with white-coloured, firm to hard
papules and nodules on the right side of the buttocks
(fig. 1). A few of the nodules show a milky-white
discharge. The rest of the physical and systemic ex-
amination revealed no abnormalities. The laboratory
investigations like complete blood count with eryth-
rocyte sedimentation rate were within normal limits.
Liver and kidney function tests, blood glucose lev-
els, serum electrolytes, uric acid, calcium (9.2 mg/dl)
and phosphorus (3 mg/dl) levels were normal.
A skin biopsy was done and the histopathological ex-
amination showed basophilic calcium deposits in the
dermis and a few extruding through the epidermal
layers (fig. 2). There was neither fibrotic tissue nor
inflammation surrounding the calcium. This was con-
firmed by special staining with the von Kossa stain
which revealed black deposits in the dermis (fig. 3).
On the basis of clinical, biochemical and histopatho-
logical reports, diagnosis of idiopathic calcinosis cutis
was made.

DISCUSSION

wydzielina ze zmian. W wywiadzie pacjentka ne-
gowala nadwrazliwos¢ na swiatlo, ostabienie mies-
ni, dolegliwoéci bélowe i zaburzenia ruchomo-
§ci stawéw. Dotychczasowy wywiad bez znacza-
cych odchyleri. W badaniu skéry stwierdzono po
prawej stronie posladkéw nieostro odgraniczone,
niebolesne blaszki, przebarwione lub w kolorze
skory, z biatymi, twardymi guzkami i grudkami
(ryc. 1). Z kilku guzkéw wydobywata sie mlecz-
nobiala wydzielina. Nie stwierdzono innnych od-
chylei w badaniu przedmiotowym. Wyniki badan
laboratoryjnych, takich jak morfologia z OB, byly
w normie. Badania czynnosci watroby i nerek, ste-
zenie glukozy we krwi, elektrolity w surowicy, kwas
moczowy, stezenie wapnia (9,2 mg/dl) i fosforu
(3 mg/dl) byly w normie. Wykonano wycinek sko-
ry, a w badaniu histopatologicznym stwierdzono za-
sadochtonne ztogi wapnia w skorze wilasciwej, nie-
ktére z nich przebijaty sie przez warstwe naskérka
(ryc. 2). Wapn nie byl otoczony przez tkanki wiék-
niste lub zmiany zapalne. Zostalo to potwierdzone
w barwieniu metoda van Kossa, ktére wykazato
czarne zlogi w skérze wiasciwej (ryc. 3). Na podsta-
wie wynikéw badan klinicznych, biochemicznych
i histopatologicznych rozpoznano idiopatyczna
wapnice skory.

OMOWIENIE

Calcinosis cutis is a condition in which insoluble
calcium salts are deposited in the skin and subcutane-
ous tissue. Based on the aetiology, calcinosis cutis can
be classified into 5 variants: dystrophic (calcium de-
posited in damaged or degenerate tissue with normal
calcium and phosphate levels), metastatic (elevated
serum levels of calcium or phosphate), idiopathic
(unknown etiopathogenesis), iatrogenic (resulting

Wapnica skoéry to choroba, w ktérej nierozpusz-
czalne sole wapnia odkladaja sie w skorze i tkance
podskérnej. Ze wzgledu na etiologie wapnica ské-
ry moze zosta¢ zaklasyfikowana jako: dystroficzna
(ztogi wapnia w uszkodzonej tkance przy stezeniu
wapnia i fosforanéw w normie), przerzutowa (pod-
wyzszone stezenie wapnia lub fosforanéw), jatrogen-
na (wywolana przez dziatania niepozadane leczenia)

Figure I.

%

lll-defined, skin-coloured to hyperpigmented plaques studded with papules and nodules on the buttocks

Rycina |. Nieostro odgraniczone blaszki na posladkach, przebarwione lub w kolorze skory, z guzkami i grudkami
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Figure 2. High power view showing basophilic calcium deposits
extruding through epidermal layers (H + E, 40X)

Rycina 2. Obraz w duzym powiekszeniu przedstawiajacy zasado-
chtonne ztogi wapnia przechodzace przez warstwy naskérka (H + E,
40X)

from a therapy-associated side effect) and calciphy-
laxis (calcification of the small vessels in the dermis
and subcutaneous fat) [1].

The term idiopathic calcification is reserved for
skin calcification that is associated with neither any
underlying tissue injury nor a systemic disorder. Id-
iopathic calcinosis cutis is the rarest subtype. Only
a small number of cases of idiopathic calcinosis cutis
have been reported in early childhood or adolescence
[3]. Idiopathic calcinosis cutis is subclassified into:
(a) tumoural calcinosis, characterized by masses
around major joints mainly appearing in otherwise
healthy adolescents; (b) sub-epidermal calcified nod-
ules occurring on the head and extremities, the dis-
order usually being seen in children and (c) scrotal
calcinosis [1].

The common sites for idiopathic calcinosis cutis
are the scalp, extremities, joints and genitalia. The
presentation of idiopathic calcinosis cutis as large
subcutaneous nodules and plaques in old age is
unusual as idiopathic calcinosis cutis presents com-
monly as solitary, hard, white-yellowish, sub-epi-
dermal papules of 3-11 mm on the scalp, extremi-
ties and scrotum. The onset of the occurrence of the
mass may be in childhood or adulthood. This type of
nodular idiopathic calcinosis cutis was also seen in
the infrapatellar region in an athlete who is a mara-
thon runner, which suggests that the occurrence of
calcinosis cutis may be related with chronic repeated
physical activity [4].

Histopathology of the tissue shows calcium de-
posits by their intense, uniform basophilia. The initial
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Figure 3. Von Kossa stains showing black calcium deposits in the
dermis

Rycina 3. Barwienie metoda von Kossa — czarne zfogi wapnia
w skorze wiasciwe]

i kalcyfilaksja (zwapnienia matych naczyn krwionos-
nych w skérze wilasciwej i w tkance ttuszczowej) [1].

Termin zwapnienie idiopatyczne jest zarezerwo-
wany dla zwapnienia skéry niezwigzanego z ura-
zem tkanki ani zaburzeniami ogélnoustrojowymi.
Idiopatyczna wapnica skéry to najrzadziej wystepu-
jacy podtyp. Jedynie niewielka liczba przypadkéw
idiopatycznej wapnicy skéry zostata stwierdzona
we wczesnym dziecifistwie lub okresie dojrzewania
[3]. Idiopatyczna wapnica skéry jest klasyfikowana
jako nastepujace podtypy: a) wapnica nowotworo-
wa, charakteryzujaca sie guzami wokét wiekszych
staw6w wystepujacymi u zdrowych dotad nastolat-
kéw; b) podnaskérkowe zwapniate guzki na glowie
i koriczynach, wystepujace gtéwnie u dzieci i ) kal-
cynoza moszny [1].

Idiopatyczna wapnica skory czesto wystepuje na
glowie, koriczynach, stawach i w okolicach narzadéw
plciowych. Objawy w postaci duzych podskérnych
guzkow i blaszek u starszych oséb sa nietypowe,
gdyz idiopatyczna wapnica skéry zazwyczaj ma po-
sta¢ odrebnych, twardych, biato-zéttawych, podna-
skorkowych grudek o rozmiarach 3-11 mm na skorze
glowy, koniczyn i moszny. Choroba moze mie¢ pocza-
tek w dziecinstwie lub wieku dojrzatym. Ten typ guz-
kowatej idiopatycznej wapnicy skéry obserwowano
réwniez w okolicy podrzepkowej u maratoriczyka, co
oznacza, ze wapnica skéry moze by¢ zwigzana z ak-
tywnoscia fizyczng o charakterze ciggtym i powtarzal-
nym [4].

W badaniu histopatologicznym tkanki stwierdzo-
no zlogi wapnia w postaci intensywnych, jednako-
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phase is characterized by oedema, collagen degenera-
tion, mucin deposits, and hyalinization with necrosis
and cyst formation. Foci of calcium deposition are
large and dense, which can be confirmed by von Ko-
ssa’s silver stain which blackens the deposits.

The chemical composition can also be evaluated
by vibrational micro-spectroscopy in which type B
carbonated apatite and B-carotene are seen inter-
spersing sub-cutaneous tissue present in idiopathic
calcinosis cutis [5].

There are two distinct phases of the disease: an ac-
tive and an inactive phase, which can coexist in the
same lesion. In the active phase or cellular phase, the
calcified amorphous material, contained inside cystic
spaces, appears surrounded by a proliferation of his-
tiocytes giant cells and long-term inflammatory ele-
ments. In the inactive phase, it shows only calcified
material, surrounded by a dense ipo-cellular fibrous
tissue that extends to adjacent structures.

Differential diagnosis includes nocardiosis, cu-
taneous tuberculosis and other types of soft tissue
calcifications such as metastatic calcification (calci-
fication due to hyper- or hypoparathyroidism, para-
neoplastic hypercalcaemia), dystrophic calcifications
in inherited disorders (Ehlers-Danlos or pseudoxan-
thoma elasticum), soft tissue tumour, gout or para-
sitic infections [2].

Idiopathic calcinosis cutis is difficult to treat as
the pharmacological agents are not generally ac-
cepted as a standard line of treatment to prevent
or reduce calcinoisis. Randomized controlled trials
are not available to guide the management of this
rare condition. Warfarin, colchicine, probenecid, bi-
sphosphonates and diltiazem have been tried with
varying degrees of success. Curettage or surgical ex-
cision is the first-line therapy for idiopathic calcino-
sis cutis though electrodessication or CO, laser ab-
lation may be performed for small, multiple lesions.
Newer modalities of treatment include intralesional
steroids, antitumour necrosis factor, intravenous
immunoglobulins and extracorporeal shockwave
lithotripsy [1].

CONCLUSIONS

Idiopathic calcinosis cutis is the rarest subtype
of calcinosis cutis and occurs usually in early child-
hood or adolescence. On the basis of the presented
case of a 62-year-old female, a rare morphological
form occurring on the buttocks and - what needs to
be emphasized - presenting in old age is described.
The condition needs to be differentiated from other
conditions presenting as discharging nodules and/or
asymptomatic plaques such as nocardiosis, lupus vul-
garis and other soft tissue calcifications. Knowledge
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wych wybarwien zasadochlonnych. Faza poczatkowa
charakteryzuje sie obrzekiem, degeneracja kolage-
nu, ztogami mucyny, a takze hialinizacja polaczong
z martwicg i tworzeniem sie torbieli. Ogniska ztogow
wapnia sa duze i zbite, co mozna potwierdzi¢ w bar-
wieniu srebrem metoda von Kossa, ktére zabarwia
na czarno ztogi.

Sklad chemiczny mozna oceni¢ w spektrosko-
pii wibracyjnej, w ktérej weglan apatytu typu B
i B-karoten przeplataja tkanke podskérna [5].

Choroba przebiega w dwéch wyraznych fazach:
aktywnej i nieaktywnej, ktére mogg wspotistnie¢
w obrebie tej samej zmiany. W fazie aktywnej, inaczej
komoérkowej, zwapniaty, amorficzny material znajdu-
jacy sie w torbielowatych przestrzeniach jest otoczo-
ny przez proliferujace olbrzymie histiocyty i komorki
przewleklego nacieku zapalnego. W nieaktywnej fa-
zie widaé jedynie zwapnialy materiat otoczony przez
zbita, ubogokomoérkowaq tkanke taczna widknista,
ktoéra rozciaga sie na przylegajace struktury.

Rozpoznanie réznicowe obejmuje nokardioze,
gruzlice skoéry i inne rodzaje zwapnienia tkanek
miekkich, takie jak wapnienie przerzutowe (wapnie-
nie spowodowane nadczynnoscia lub niedoczynno-
§cig przytarczyc, paranowotworowa hiperkalcemia),
dystroficzne wapnienie w zaburzeniach dziedzicz-
nych (zespo6t Ehlersa-Danlosa lub zespét Gronblada-
-Strandberga), nowotwory tkanek miekkich, dna mo-
czanowa lub infekcje pasozytnicze [2].

Leczenie idiopatycznej wapnicy skory jest trudne,
poniewaz érodki farmakologiczne nie sg powszech-
nie akceptowane jako standardowy wybér w zapo-
bieganiu lub redukcji wapnicy. Randomizowane
badania kontrolowane nie sg dostepne w okresleniu
postepowania przy tej rzadkiej chorobie. Warfaryna,
kolchicyna, probenecyd, bisfosfoniany i diltiazem
byty stosowane z r6znym powodzeniem. Lecze-
niem pierwszego wyboru w idiopatycznej wapnicy
skory jest tyzeczkowanie lub wyciecie chirurgiczne,
a w przypadku matych, licznych zmian skérnych
mozna zastosowaé wypalanie jednobiegunowym
pradem elektrycznym lub laserem ablacyjnym CO,.
Nowsze metody obejmuja glikokortykosteroidy po-
dawane doogniskowo, leki blokujace czynnik mar-
twicy nowotworu, dozylne immunoglobuliny oraz
pozaustrojowe kruszenie kamieni falami generowa-
nymi pozaustrojowo [1].

WNIOSKI

Idiopatyczna wapnica jest najrzadziej wystepuja-
cym podtypem wapnicy skory i pojawia sie zazwy-
czaj we wczesnym dziecifistwie lub okresie dojrze-
wania. Na podstawie opisu przypadku 62-letniej
pacjentki przedstawiono rzadka morfologicznie po-
sta¢ choroby obserwowana na posladkach i co szcze-
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of this benign condition can prevent unnecessary di- gélnie nalezy podkresli¢, u oséb w starszym wieku.
agnostic tests and aggressive medical treatment. Idiopatyczna wapnice skéry nalezy odréznié¢ od in-
nych choréb, ktérych objawami sa guzki z wydzieling
i/lub bezbolesne blaszki, takich jak nokardioza, gruz-
lica toczniowa i inne zwapnienia tkanek miekkich.
Swiadomos¢ wystepowania tej tagodnej choroby
moze zapobiec przeprowadzaniu zbednych testow
diagnostycznych i wdrazaniu agresywnego leczenia.
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