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re blasenbildende Erkrankungen wie z.B.
der Pemphigus vulgaris [5].

Der Genlokus des M. Hailey-Hailey ist
bereits seit längerem auf dem Bereich 3q23-
24 identifiziert worden. Neuere Untersu-
chungen zeigen eine unerwartete Genese
der Hautveränderungen: Im Jahre 2000
konnten als Ursache Mutationen im
ATP2C1-Gen,welches für die Funktion ei-
ner Ca2+-Pumpe zuständig ist, nachge-
wiesen werden.Hierbei handelt es sich um
ein Spektrum von über 35 bisher beschrie-
benen, unterschiedlichen, im gesamten
Gen verteilten Mutationen wie Insertion,
Deletion, non-sense, mis-sense oder Spli-
ce-site-Mutationen [3]. Eine Korrelation
der Mutationen mit einem spezifischen
klinischen Bild konnte bisher nicht ein-
deutig nachgewiesen werden; auch für den
generalisierten M. Hailey-Hailey zeigte
sich keine spezifische genetische Verände-
rung [6]. Modifizierende Gene mit Ein-
fluss auf die Krankheitsaktivität werden
vermutet. Das ATP1C2-Gen liefert die In-
formation für eine neue Klasse von Ca2+-
Transport-ATPasen,die mit den ATPasen
des Sarkoplasmas und den Plasmamem-
bran-Kalziumpumpen verwandt sind [11].
Die Regulation des zytoplasmatischen Kal-
ziumspiegels ist dadurch beeinträchtigt,
und es wird eine geringere Stabilität der
Adhäsionsmoleküle,insbesondere der De-
smosomen, vermutet. Diese ATPasen fin-
den sich nicht nur in der Haut, sondern
auch z. B. in der Leber, und der letale Ver-
lauf bei einem Patienten mit M. Hailey-
Hailey und terminalem Leberversagen
könnte auf eine mögliche extrakutane Ma-
nifestation hinweisen [1].

Therapeutisch wurden lokale Behand-
lungen mit Laser oder mit Botulinumtoxin
A erfolgreich angewandt [7]. Auch eine
photodynamische Therapie mit 5-Amino-
laevulinsäure wurde versucht [10].Neben
der bekannten Besserung der Hautverän-
derungen unter Steroiden hat sich auch
Tacrolimus als erfolgreiches Lokalthera-
peutikum erwiesen [8].Somit steht neben
den Glukokortikosteroiden mittlerweile
ein Spektrum an neueren Behandlungs-
möglichkeiten zur Verfügung,um die Be-
lastung,die die Patienten durch diese chro-
nische Erkrankung haben, zu mindern.
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Kontaktdermatitis auf Spinat, Rauke 
und Schnittlauch 

Anamnese

Eine 54-jährige Patientin stellte sich in un-
serer Klinik mit stark juckenden und
schmerzhaften Hautveränderungen an
beiden Händen vor. Anamnestisch war
die Patientin bereits seit über 30 Jahren
im Gemüseanbau beruflich tätig. Täglich
durchgeführte Arbeitsschritte umfassten
das Säubern,Schneiden und Bündeln von
verschiedenen Gemüsesorten.

Hautbefund

Klinisch zeigten sich an beiden Palmae
(⊡ Abb. 1a) und in den Fingerzwischen-
räumen hyperkeratotische Plaques und
Rhaghaden.An den Handrücken und dis-
talen Unterarmen bestanden Zeichen der
Lichenifikation sowie eine erythematöse
und ödematöse Schwellung der Haut.Au-
ßerdem fielen scharf begrenzte hypo- und
hyperpigmentierte Areale auf.Das übrige

Integument und der körperliche Unter-
suchungsstatus waren unauffällig.

Laborbefunde

Der Gesamt-IgE-Blutspiegel war mit 326
IU/ml deutlich erhöht. Spezifisches IgE
konnte gegen Spinat (RAST Kl. 2), meh-
rere Gemüsesorten (RAST Kl. 2), Obst
(RAST Kl.2),Getreide (RAST Kl.2),Früh-
blüher (RAST Kl. 2) und Latex (RAST Kl.
2) nachgewiesen werden. Die Routinela-
borparameter befanden sich im Normbe-
reich.

Allergologische Diagnostik

Die Prick-Testung ergab positive Hautre-
aktionen auf Gräser, Zerealien, Ei, Milch,
Gemüse, Fisch, Schalentiere und Nüsse.
Die klinische Untersuchung und der Er-
langer Atopie-Score bestätigten eine ato-
pische Diathese der Patientin.
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Epikutantestungen mit der europä-
ischen Standardreihe,Salbengrundlagen,
Konservierungsmitteln, Desinfektions-
mitteln,Antioxidantien,der Haushalt-Kos-
metik-Reihe und Pflanzen zeigten Typ-
IV-Sensibilisierungen auf Nickel(II)sul-
fat.Weiterhin ergaben sich im Epikutan-
test positive Hautreaktionen auf die mit-
gebrachten Gemüsesorten Spinat, Rauke
und Schnittlauch (⊡ Abb. 1b).

Diagnose

Hyperkeratotisch-rhaghadifomes Hand-
ekzem bei Typ-I- und Typ-IV-Sensibili-
sierungen gegenüber Spinat, Rauke und
Schnittlauch im Sinne einer Proteinkon-
taktdermatitis

Therapie und Verlauf

Unter Allergenkarenz nach Aufgabe der
beruflichen Tätigkeit und Therapie mit
glukokortikosteroidhaltigen Externa bil-
deten sich die Hautveränderungen zurück.

Kommentar

Die Proteinkontaktdermatitis wurde erst-
malig 1975 von Hjorth und Roed-Peter-
sen an 33 Küchenarbeitern beschrieben
[3].Die häufigste klinische Erscheinungs-
form ist ein chronisch-rezidivierendes
Kontaktekzem mit Juckreiz und brennen-
den Schmerzen.Gelegentlich treten auch
kurz nach dem direkten Hautkontakt mit
Proteinen akute urtikarielle oder vesiku-
löse Hautveränderungen auf. Durch eine
häufige Reexposition im Rahmen einer
beruflichen Tätigkeit sind die Läsionen
meist an Händen und Unterarmen loka-
lisiert [3, 5, 9].

Die ursächlichen Proteine werden in 4
Gruppen unterteilt:

▂ Früchte, Gemüse, Gewürze 
und Pflanzen 

▂ Tierische Proteine 
▂ Getreide 
▂ Enzyme [5].

Entsprechend gehören Lebensmittelhänd-
ler, Küchenpersonal, Gärtner, Fleischer,
Schlachter,Tierärzte sowie Bäcker zu den
am häufigsten betroffenen Berufsgrup-
pen dieser Hauterkrankung [5].Nicht sel-

ten werden bei Sensibilisierungen auf La-
texproteine Kreuzreaktionen mit Lebens-
mittelproteinen beobachtet, insbesonde-
re mit Banane, Kiwi, Kastanien und Kar-
toffeln [2,4] Deshalb sollte auch bei einer
Hautreaktion auf Latex die Diagnose einer
Proteinkontaktdermatitis berücksichtigt
werden [7].

In 50% der in der Literatur beschrie-
benen Fälle einer Proteinkontaktderma-
titis hatten die betroffenen Personen ei-
ne atopische Diathese [5].Es ist davon aus-
zugehen, dass sowohl die Störung der
Hautbarriere im Rahmen einer atopischen
Dermatitis als auch chronisch-irritative
Noxen die Penetration hochmolekularer
Proteine durch die Haut vereinfachen und
damit die Entstehung einer allergischen
Reaktion begünstigen [5,10].Ähnlich der
Ätiopathogenese des atopischen Ekzems
wird auch bei der Proteinkontaktderma-
titis eine IgE-induzierte T-Zell-Reaktion
vom Spättyp vermutet [5,8]. IgE-binden-
de Rezeptoren werden auf der Oberfläche
von Langerhans-Zellen exprimiert, wo-
bei dem hochaffinen FcεRI die größte Be-
deutung beigemessen wird [1,6].Langer-
hanszellen binden über diese IgE-Rezep-
toren Allergen-Antikörper-Komplexe,
werden aktiviert und können relevante
Antigene an allergenspezifische T-Zellen
in der Haut oder in Lymphknoten präsen-
tieren. Im Verlauf sezernieren aktivierte
T-Zellen in exponierten Arealen Effektor-
zytokine, die zur Ausprägung von typi-
schen Hautläsionen führen [5, 8]. Dieser
Vorgang legt nahe,dass insbesondere der
spezifische IgE-Spiegel in der Haut von
Bedeutung für eine Proteinkontaktder-
matitis ist [5].

Bei Verdacht auf eine Proteinkontakt-
dermatitis ist eine Kombination von

RAST, Prick- und Epikutantest sinnvoll,
um das auslösende Allergen nicht zu über-
sehen.Häufig werden positive Prick- oder
Scratchtests bei negativem Ergebnis des
Epikutantests beschrieben [3, 5]. Ein Epi-
kutantest auf intakter Haut kann die Pene-
tration der Proteine erheblich beeinträch-
tigen und zu einem falsch-negativem Test-
ergebnis führen [5]. Von besonderer Be-
deutung ist die Testung von mitgebrach-
ten Substanzen, da die auslösenden All-
ergene häufig nicht in den Standardtest-
reihen vorhanden sind.

Insbesondere in der Berufsdermato-
logie sollte die Proteinkontaktdermatitis
in die differenzialdiagnostischen Überle-
gungen einbezogen werden.
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Abb. 1a, b ▲ Proteinkontaktdermatitis: Hyperkeratotische Plaques an der linken Palma (a).
Epikutantestung: Positive Reaktion auf Spinat (80) und Rauke (81) (b)


