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ABSTRACT

Introduction. Acrodermatitis continua Hallopeau (ACH) is a rare form
of psoriasis. Sterile pustules are usually located in the area of the finger-
tips and nails at the site of injury or infection. Nail lesions are always
present.

Case report. A 65-year-old man was admitted to the Department of
Dermatology for diagnostics and treatment of lesions of the skin and
fingernails that developed as a consequence of an injury. Initially, he
was treated on an outpatient basis with topical glucocorticoids, witho-
ut improvement. On admission, numerous pustules, maceration of the
epidermis, severe hyperkeratosis of the skin in distal parts of fingers
and soles, and swollen, red nail folds with dystrophy of many finger
and toe nail plates were observed. Acitretin was introduced. An im-
provement in the condition of the skin was observed during the hospi-
talisation. An outpatient follow-up was recommended, during which
further improvement was noted.

Conclusions. Acrodermatitis continua Hallopeau is a chronic and pro-
gressive dermatosis that can lead to irreversible complications. The nail
apparatus becomes affected early. Untreated acrodermatitis continua
Hallopeau may lead to onychodystrophy or anonychia, and even to
osteolysis of distal phalanges. So far, no specific guidelines for the treat-
ment of acrodermatitis continua Hallopeau have been developed.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Ropne ciagle krostkowe zapalenie skéry palcow jest
rzadka odmiang luszczycy krostkowej. Jalowe krosty lokalizujg sie
zwykle w okolicy opuszek palcéw i paznokci w miejscu urazu lub in-
fekcji, zawsze wspoétwystepuja zmiany paznokciowe.

Opis przypadku. Do kliniki dermatologii zostal przyjety 65-letni mez-
czyzna w celu diagnostyki i leczenia zmian skérnych i paznokciowych
powstatych po urazie. Poczatkowo leczony byl ambulatoryjnie gliko-
kortykosteroidami podawanymi miejscowo, terapia byla jednak nie-
skuteczna. Przy przyjeciu stwierdzono w obrebie skéry dystalnych cze-
Sci palcéw rak i podeszew liczne krosty, maceracje naskoérka, nasilong
hiperkeratoze, obrzekniete, zaczerwienione waty paznokciowe z dys-
trofia wielu ptytek paznokciowych rak i stop. Zastosowano acytretyne.
Juz w trakcie hospitalizacji zaobserwowano poprawe stanu skory. Za-
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lecono kontrole w trybie ambulatoryjnym, podczas ktérej odnotowano
dalsza poprawe w czasie leczenia.

Whnioski. Ropne ciggle krostkowe zapalenie skéry palcéw jest dermato-
za przewlekla i postepujaca, ktéra moze doprowadzi¢ do nieodwracal-
nych powiktan. Wczeénie dochodzi do zajecia aparatu paznokciowego.
Nieleczone ropne ciagglte krostkowe zapalenie skéry palcéw moze by¢
przyczyna onychodystrofii lub anonychii, a nawet osteolizy paliczkéw
dystalnych. Dotychczas nie opracowano wytycznych leczenia ropnego
cigglego krostkowego zapalenia skory palcow.

Key words: acrodermatitis continua Hallopeau, psoriasis, acitretin,
onycholysis.

Stowa kluczowe: acrodermatitis continua Hallopeau, tuszczyca, acytrety-

na, onycholiza.

INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Acrodermatitis continua of Hallopeau (ACH) is
considered a type of pustular psoriasis [1, 2]. This
disease is so rare that the exact frequency of its occur-
rence is unknown [1]. It usually affects middle-aged
women, although the disease is possible in both sexes
at any age [3]. Skin lesions are sterile pustules (new
lesions form characteristic lake of pus that carries the
nail away) and are usually located near the fingertips
(more often than in distal parts of toes) and nails, at
the site of a past injury or infection. They are always
accompanied by nail lesions [1-4]. Eruptions may
be limited to the original site of occurrence or may
spread proximally to hands and forearms or feet and
shins [3]. There are also reports of involvement of mu-
cous membranes of the eyes, mouth, and urethra [3].

OBJECTIVE

Presentation of a case of a rare dermatosis, such
as ACH, and a concise review of the literature along
with available treatment methods.

CASE REPORTS

A 65-year-old man with a negative individual and
family history of skin diseases was admitted to the
Teaching Department of Dermatology for the diag-
nosis and treatment of skin lesions in soles and hands
that had been present for several years, and nail le-
sions persisting for 10 years, resulting from an injury.
He was initially treated on an outpatient basis with
topical glucocorticoids and keratolytic preparations
without any significant improvement. Skin lesions
gradually intensified, causing pain when performing
basic activities. Upon admission, numerous pustules,
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Ropne ciagle krostkowe zapalenie skéry palcéw
(tac. acrodermatitis continua Hallopeau - ACH) jest
uwazane za odmiane tuszczycy krostkowej [1, 2].
Schorzenie to jest na tyle rzadkie, ze nie jest znana
dokladna czestos¢ wystepowania [1]. Zwykle do-
tyczy kobiet w $rednim wieku, ale mozliwe jest za-
chorowanie u obu pici w kazdym wieku [3]. Zmiany
skorne majg postac jalowych krost (nowe zmiany
tworza charakterystyczne jeziorka ropy) i lokalizu-
ja sie zazwyczaj w okolicy opuszek palcéw (czesciej
rak niz stép) oraz paznokci, w miejscu urazu lub in-
fekcji, zawsze wspolwystepuja zmiany paznokciowe
[1-4]. Wykwity moga ograniczac sie do pierwotnego
miejsca wystapienia lub rozprzestrzeniac sie proksy-
malnie, zajmujac rece i przedramiona lub stopy i pod-
udzia [3]. Opisywane sa takze przypadki zajecia bton
sluzowych oczu, jamy ustnej i cewki moczowej [3].

CEL PRACY

Przedstawienie przypadku rzadkiej dermatozy,
jaka jest ACH, oraz zwiezlego przegladu pismien-
nictwa i dostepnych metod leczenia.

OPIS PRZYPADKU

Do kliniki dermatologii zostat przyjety 65-letni
mezczyzna z negatywnym osobniczym i rodzinnym
wywiadem w kierunku choréb skéry w celu diagno-
styki i leczenia zmian skérnych w obrebie podeszew
irgk. Zmiany skérne trwaly od kilku lat, zmiany pa-
znokciowe od 10 lat, powstaly po urazie. Poczatkowo
leczony byl ambulatoryjnie miejscowo stosowanymi
glikokortykosteroidami i preparatami keratolitycz-
nymi, terapia byla jednak nieskuteczna. Zmiany
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Figure 1. A, B — Clinical presentation at admission — oedema and erythema of distal parts of fingers and toes, onychodystrophy

Rycina I. A, B — Obraz kliniczny podczas przyjecia — obrzek i rumier dystalnych czedci palcow rak i stop, dystrofia ptytek paznokciowych

Figure 2. Clinical presentation at admission — hyperkeratosis and
maceration on plantar parts of feet

Rycina 2. Obraz kliniczny podczas przyjecia — hiperkeratoza i ma-
ceracja podeszew stop

maceration, and cracks in the epidermis, severe hy-
perkeratosis in distal parts of hands and soles, and
swollen, red nail folds with dystrophy of multiple
finger and toe nail plates were observed (figs. 1, 2).
Linear, highly keratinised papules (Kébner phenom-
enon) were visible within the skin of the back (fig. 3).
Laboratory tests showed an increased level of CRP
(C-reactive protein). Culture of swabs from skin le-
sions demonstrated presence of Proteus vulgaris +++
susceptible to gentamicin. No abnormalities were
found in the previously performed outpatient X-ray
of the hand joints. A skin biopsy was taken for his-
topathological examination from the affected plantar
skin. Based on the data from the history, and clinical
and microscopic presentation, the diagnosis of pu-
rulent continuous phalangitis was made. Acitretin
at the dose of 30 mg/day (0.5 mg/kg bw/day) and
topical preparations (salicylic urea ointment, tar oint-
ment, gentamicin ointment - according to the bacte-
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Figure 3. Kébner phenomenon on the skin of the back
Rycina 3. Objaw Kobnera w obrebie skéry plecow

stopniowo sie nasilaty, powodujac dolegliwosci bo-
lowe przy wykonywaniu podstawowych czynnosci.
Przy przyjeciu w obrebie skéry dystalnych czesci
palcow rak i podeszew stwierdzono liczne krosty,
maceracje i pekniecia naskorka, nasilona hiperkera-
toze, obrzekniete, zaczerwienione waty paznokciowe
z dystrofia wielu ptytek paznokciowych rak i stép
(ryc. 1, 2). W obrebie skéry plecéw widoczne byly
linijnie ukiadajace sieg, silnie zrogowaciate grudki (ob-
jaw Kobnera) (ryc. 3). W badaniach laboratoryjnych
z odchylen stwierdzono podwyzszone stezenie biatka
C-reaktywnego (C-reactive protein - CRP), w posiewie
ze zmian skérnych - Proteus vulgaris +++, wrazliwy
m.in. na gentamycyne. W wykonanym wczesniej
ambulatoryjnie RTG stawéw rak nie stwierdzono
nieprawidlowosci. Pobrano wycinek zmienionej cho-
robowo skéry podeszwy do badania histologicznego.
Na podstawie danych z wywiadu, obrazu klinicznego
i mikroskopowego ustalono rozpoznanie ropnego
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Figure 4. A, B — Condition after 2 weeks of treatment with acitretin and topical agents during the hospitalisation

Rycina 4. A, B — Stan po 2 tygodniach leczenia acytretyng i preparatami miejscowymi podczas hospitalizacji

Figure 5. Condition after 2 months of treatment with acitretin and
topical agents in outpatient setting, recorded at a follow-up visit

Rycina 5. Stan po 2 miesigcach leczenia acytretyng i preparatami
miejscowymi w trakcie kontroli ambulatoryjnej

rial culture) were included in the treatment. Clinical
improvement was observed during the hospitalisa-
tion (fig. 4). The patient was discharged home with
the recommendation of further outpatient follow-up,
during which further progress of the treatment was
noted, with good tolerance and the disappearance of
subjective symptoms (fig. 5).

DISCUSSION

Acrodermatitis continua of Hallopeau is consid-
ered a localised form of pustular psoriasis [1, 2]. As
in the case of psoriasis vulgaris, genetic factors are
postulated in the pathogenesis of the ACH variant.
Probable mutations conditioning the occurrence of
this variant of psoriasis are mutations in IL36RN,
CARD14 and AP1S3 genes [1].

Acrodermatitis continua of Hallopeau is a chronic,
progressive, and recurrent dermatosis that can lead to
irreversible complications [1, 2]. In the course of the
disease, the nail apparatus is involved early. Howev-
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ciagtego zapalenia palcéw. Wiaczono do leczenia acy-
tretyne w dawce 30 mg/ dobe (0,5 mg/kg m.c./dobe)
oraz preparaty miejscowe (mas¢ salicylowo-mocz-
nikowa, masé¢ dziegciowa, masé z gentamycyna
- zgodnie z posiewem). Juz w trakcie hospitalizacji
zaobserwowano poprawe kliniczna (ryc. 4). Pacjenta
wypisano do domu z zaleceniem kontroli w trybie
ambulatoryjnym, podczas ktérej odnotowano dalszg
poprawe z dobra tolerancja leczenia oraz ustgpieniem
objaw6w subiektywnych (ryc. 5).

OMOWIENIE

Ropne ciagle krostkowe zapalenie skéry palcow
jest uwazane za zlokalizowana posta¢ tuszczycy
krostkowej [1, 2]. Tak jak w przypadku tuszczycy
zwyklej, w patogenezie odmiany ACH postuluje sie
udziat czynnikéw genetycznych. Prawdopodobnymi
mutacjami warunkujgcymi wystgpienie tego warian-
tu luszczycy sa mutacje genéw IL36RN, CARD14 oraz
AP1S3 [1].
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er, the disease rarely affects all fingers and is usually
asymmetric [1]. In the literature there are reports of
cases in which, similarly to our patient, all fingers
of both hands were involved [4, 5]. Untreated ACH
may lead to onychodystrophy or anonychia, and even
osteolysis of distal phalanges and syndactyly, which
indicates the need for early diagnosis and implemen-
tation of treatment and radiological control [1]. There
are also reports of coexisting psoriatic arthritis in pa-
tients with ACH [6]. There are reports of a possible
conversion of ACH to generalised pustular psoriasis,
including the potentially lethal variant of von Zum-
busch [1]. Due to serious complications, and even
arisk of death, early diagnosis and implementation of
adequate treatment are of key importance. Unfortu-
nately, ACH is often misdiagnosed, usually confused
with contact dermatitis, bacterial, fungal, or viral
paronychia [1, 4]. However, the key disease for the
differentiation from ACH is palmoplantar pustulosis
(PPP) [1]. The most important features of ACH, dis-
tinguishing it from PPP, are the appearance of lesions
as a consequence of an injury, and their usual asym-
metric character, which is rarely observed in PPP.
Moreover, in ACH there is always nail involvement
and lesions are purulent, which is not typical for PPP,
just like osteolysis (table 1) [1]. The diagnosis of ACH
is based primarily on the history and physical exam-
ination. However, a skin and/or nail biopsy is worth
performing [1, 2]. Laboratory tests do not show any
significant deviations from the normal [3]. Dermosco-
py may also be helpful in the diagnostic process be-
cause it allows observation of features characteristic
of ACH, which sometimes are not clinically visible.
These are usually foci of yellow-white hyperkeratosis
and exfoliation as well as pustules. Punctate bleeding
or linear blood vessels can also be found [7].

The therapy of ACH is difficult, especially because
no specific treatment guidelines have been developed
so far [1, 2]. Apart from the standard topical and gen-
eral treatment of psoriasis, particularly in the case of
failure of previous therapeutic attempts, the use of
biological drugs seems to be promising. However,

Jest to dermatoza przewlekla, postepujaca i na-
wracajaca, ktéra moze prowadzi¢ do nieodwracal-
nych powiklan [1, 2]. W przebiegu choroby wczesnie
dochodzi do zajecia aparatu paznokciowego, jednak
dermatoza rzadko zajmuje palce rak i zwykle prze-
biega asymetrycznie [1]. W pi$miennictwie mozna
znalez¢ opisy przypadkéw, w ktérych - podobnie jak
u naszego pacjenta - doszlo do zajecia wszystkich pal-
coéw obu rak [4, 5]. Nieleczone ACH moze prowadzi¢
do onychodystrofii lub anonychii, a nawet osteoli-
zy paliczkéw dystalnych i syndaktylii, co powoduje
koniecznos¢ jak najszybszego postawienia diagnozy
i wdrozenia leczenia oraz kontroli radiologicznej [1].
Opisywane sa takze przypadki wspoélistnienia tuszczy-
cowego zapalenia stawéw u chorych z ACH [6]. Istnieja
doniesienia o mozliwej konwersji ACH do uogéInionej
tuszczycy krostkowej, w tym potencjalnie letalnego
wariantu von Zumbusch [1]. Ze wzgledu na powazne
powiklania, a nawet zagrozenie zycia, kluczowe jest
wczesne ustalenie rozpoznania i wdrozenie adekwat-
nego leczenia. Niestety ACH jest czesto nieprawidlo-
wo diagnozowane, zwykle mylnie rozpoznawane jako
kontaktowe zapalenie skory [1, 4]. Najwazniejszym
schorzeniem, ktére powinno by¢ réznicowane z ACH,
jest tuszczyca krostkowa dloni i podeszew (palmoplan-
tar pustulosis - PPP) [1]. Najwazniejszymi cechami ACH
odrézniajacymi je od PPP jest pojawianie sie zmian po
urazie i zazwyczaj wystepujaca asymetria, co rzadko
jest obserwowane w przypadku PPP. Ponadto w ACH
zawsze dochodzi do zajecia paznokci, a zmiany maja
charakter ropny, co nie jest typowe dla PPP, podobnie
jak osteoliza (tab. 1) [1]. Rozpoznanie ACH ustala sie
przede wszystkim na podstawie wywiadu i badania
przedmiotowego, warto tez wykonacé biopsje skoéry
i/lub paznokci [1, 2]. Badania laboratoryjne nie wy-
kazuja istotnych odchylefi od normy [3]. Pomocne
w procesie diagnostycznym moze by¢ takze badanie
dermoskopowe, ktére pozwala zaobserwowac cechy
charakterystyczne dla ACH niewidoczne klinicznie. Sg
to zwykle ogniska z6ttobialawej hiperkeratozy i ztusz-
czania oraz krosty, ponadto mozna stwierdzi¢ punkci-
kowate krwawienie czy linijne naczynia krwionosne [7].

Table |. The comparison of acrodermatitis continua of Hallopeau and palmoplantar pustulosis [ 1]

Tabela I. Poréwnanie ropnego ciagtego krostkowego zapalenia skéry palcow z tuszczycg krostkowa dioni i podeszew [ 1]

ACH

Often a consequence of a past injury/Czesto poprzedzone
urazem

PPP

Rarely preceded by an injury/Rzadko poprzedzona urazem

Early involvement of nails/Wczesne zajecie aparatu
paznokciowego

Nails not always affected/Paznokcie nie zawsze zajete

Rare involvement of all fingers and toes, asymmetrical

Often bilateral and symmetrical involvement of fingers and toes/

involvement of fingers and toes/Rzadko zajecie wszystkich palcdw, Czesto obustronne i symetryczne zajecie palcdw

asymetryczne zajecie palcow

Osteolysis of phalanges/Osteoliza paliczkow

Usually no osteolysis/Zwykle brak osteolizy

ACH — acrodermatitis continua Hallopeau, PPP — palmoplantar pustulosis

ACH — ropne ciggle krostkowe zapalenie skory palcow, PPP — tuszczyca krostkowa dfoni i podeszew
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the ones most often used in the treatment of psoriasis
vulgaris are not always effective in ACH [1, 8]. In the
case of the reported patient, the inclusion of acitretin
resulted in a significant improvement in the condition
of the skin and nails, as well as an improvement in
the quality of life. From the group of biological drugs,
there are reports on the effectiveness of TNF-a inhibi-
tors, such as infliximab, adalimumab, and etanercept,
as well as IL-17 inhibitors (i.e. secukinumab and ix-
ekizumab), IL-12/23 inhibitors (i.e. ustekinumab),
and an antagonist of the IL-1 receptor (i.e. anakinra)
[1, 3]. Most reports in the literature concern adali-
mumab and infliximab, while the latter was often ac-
companied by a secondary decrease in effectiveness,
appearance of positive titres of antinuclear antibodies
and the need for combined therapy. There are fewer
reports of inclusion of IL-17 inhibitors in ACH ther-
apy, and one report contains even the information
about provoking psoriasis-like lesions within fingers
and nails after initiating a therapy with secukinumab
[3]. Brodalumab, an inhibitor of the IL-17RA receptor,
may also be an effective drug in ACH. It prevents
binding not only of IL-17A, but also of IL-17C, E, and
F. It was proven to be effective in the treatment of
generalised pustular psoriasis, as well as in ACH re-
sistant to treatment with inhibitors of IL-17A alone
[9]. There are also reports of cases of effective use of
the phosphodiesterase 4 inhibitor - apremilast - not
only in plaque psoriasis and psoriatic arthritis, but
also in ACH [10]. Moreover, due to the mutation of
the IL-36 gene as a potential causative factor, spesoli-
mab, a human antibody to IL-36, still under research,
seems to be promising [1, 11].

CONCLUSIONS

Acrodermatitis continua of Hallopeau is a chronic,
progressive dermatosis that can lead to irreversible
complications. In the course of the disease, the nail
apparatus is affected, and untreated ACH may lead
to onychodystrophy or anonychia, and even to osteol-
ysis of distal phalanges. Lesions are usually unilateral
and asymmetrical, although all fingers and toes may
become affected. So far, no specific guidelines for the
treatment of ACH have been developed, although in
practice, standard local and general treatment of pso-
riasis is used. Introduction of biological drugs seems
to be promising.
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Leczenie ACH jest trudne, zwlaszcza ze dotychczas
nie opracowano wytycznych [1, 2]. Oprécz standardowe-
go leczenia miejscowego i ogolnego tuszczycy, szczegol-
nie w przypadku dotychczasowych niepowodzeri tera-
peutycznych, obiecujace wydaje sie zastosowanie lekéw
biologicznych, przy czym nie zawsze te najczesciej stoso-
wane w terapii tuszczycy zwyklej sa skuteczne w odmia-
nie ACH [1, 8]. W przypadku opisanego pacjenta wia-
czenie acytretyny spowodowalo istotng poprawe stanu
skory i paznokci oraz polepszenie jakosci zycia. Wedtug
doniesien z literatury sposréd lekéw biologicznych sku-
teczne sg inhibitory TNF-a, takie jak infiksymab, adali-
mumab i etanercept, a takze inhibitory IL-17, tj. sekukinu-
mab i iksekizumab, inhibitory IL-12/23, tj. ustekinumab,
oraz antagonisci receptora dlaIL-1, tj. anakinra [1, 3].
W piémiennictwie najczesciej wymienia sie adalimumab
i infliksymab, przy czym zastosowaniu tego drugiego
czesto towarzyszy wtérny spadek skutecznosci, pojawie-
nie sie dodatnich mian przeciwcial przeciwjadrowych
oraz koniecznoé¢ prowadzenia terapii laczonej. Rza-
dziej opisuje sie wlaczenie do terapii ACH inhibitoréw
IL-17. W jednej z publikacji mozna znalez¢é nawet in-
formacje o sprowokowaniu zmian tuszczycopodob-
nych w obrebie palcéw i paznokci po rozpoczeciu te-
rapii sekukinumabem [3]. Skutecznym lekiem w ACH
moze by¢ takze brodalumab - inhibitor receptora
IL-17RA. Uniemozliwia on wigzanie nie tylko IL-17A,
lecz takze IL-17C, E i F. Udowodniono, Ze przynosi on
istotne efekty w terapii uogélnionej tuszczycy krostko-
wej, a takze w ACH opornym na leczenie inhibitorami
tylko IL-17A [9]. W pi$miennictwie opisano takze przy-
padki skutecznego leczenia inhibitorem fosfodiestera-
zy 4 - apremilastem, nie tylko tuszczycy plackowatej
ituszczycowego zapalenia staw6w, lecz takze ACH [10].
Ponadto w zwiazku z mutacja genu IL-36 jako potencjal-
nym czynnikiem sprawczym obiecujacy wydaje sie spe-
solimab, bedacy ludzkim przeciwciatem IL-36, kt6ry jest
jeszcze w fazie badan [1, 11].

WNIOSKI

Ropne ciagte krostkowe zapalenie skéry palcow
jest przewlekla, postepujaca dermatozg. W przebiegu
choroby dochodzi do zajecia aparatu paznokciowego,
anieleczone ACH moze prowadzi¢ do nieodwracalnych
powiklari - onychodystrofii lub anonychii, a nawet osteo-
lizy paliczkéw dystalnych. Zmiany lokalizuja sie zwykle
jednostronnie i sa asymetryczne, ale mozliwe jest zajecie
wszystkich palcéw. Dotychczas nie opracowano wytycz-
nych leczenia ACH, w praktyce stosuje sie standardowe
leczenie miejscowe i ogélne jak w tuszczycy, a obiecujgce
wydaje sie wprowadzenie lekéw biologicznych.
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