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Vorwort

Die erste Auflage des Lehrbuchs Dermatologie und Venerologie von Egon Keining in Mainz
und dessen akademischem Schiiler Otto Braun-Falco wurde 1961 im Lehmann’s Verlag in
Miinchen herausgegeben, ebenso die zweite Auflage 1969. Die dritte Auflage erschien 1984 im
Springer-Verlag und wurde in Miinchen von Otto Braun-Falco, Gerd Plewig und Helmut
H. Wolff neu gestaltet. Die vierte, vollstindig iiberarbeitete und erweiterte Auflage wurde
1996 publiziert. Wiederum wurde der Text iiberarbeitet und durch Literaturhinweise ergénzt.
Die fiinfte, vollstandig {iberarbeitete und erweiterte Auflage erschien 2005 und enthielt etwa
doppelt so viele Kapitel und fast 200 farbige Abbildungen mehr als die vorherige, jedoch einen
verminderten Seitenumfang, um die Handhabung und Ubersichtlichkeit zu erleichtern. Die
bisherigen Herausgeber wurden um Walter H.C. Burgdorf und Michael Landthaler ergénzt.
Dabei wurden 103 Autoren aus Deutschland, Osterreich, der Schweiz und Siidafrika gewonnen.

Inzwischen konnten drei englische Auflagen Dermatology realisiert werden, die erste 1991
durch Otto Braun-Falco, Gerd Plewig, Helmut H. Wolff und Richard K. Winkelmann aus der
Mayo-Clinic, USA, die zweite im Jahr 2000 von Braun-Falco/Plewig/Wolff/Burgdorf und die
dritte im Jahr 2009 unter einem geénderten Titel Braun-Falcos Dermatology durch Burgdorf/
Plewig/Wolff/Landthaler. Weiterhin erschienen in der Zwischenzeit dank freundlich-kollegialer
Aktivitdt 1995 eine spanische, 2001 eine tschechoslowakische, 2002 eine italienische und eine
polnische Auflage.

Eine weitere Zésur wurde mit der sechsten iiberarbeiteten und erweiterten deutschen Auflage
2012 gesetzt, jetzt unter dem gednderten Titel Braun-Falco s Dermatologie, Venerologie und
Allergologie, durch die neuen Herausgeber Gerd Plewig, Michael Landthaler, Walter
H.C. Burgdorf, Michael Hertl und Thomas Ruzicka. Sie enthielt in 122 Kapiteln 1485 Abbil-
dungen und 341 Tabellen verteilt auf zwei Bénde. Neu war die Herausstellung der Erstbe-
schreiber der einzelnen Erkrankungen, verschiedenen Erregern oder Therapiemodalititen.
Damit war Otto Braun-Falco nach Jahrzehnten der Verbundenheit mit dem Lehrbuch aus der
aktiven Zusammenarbeit ausgeschieden. In Wiirdigung seiner herausragenden Lebensleitung
und nationalen und internationalen Reputation wurde das Buch nach ihm benannt. Aufgrund
der starken Nachfrage erschien 2015 eine sechste, {iberarbeitete und erweiterte Auflage als
erster korrigierter Nachdruck.

Manche Autoren aus verschiedenen Auflagen sind aus dem aktiven Berufsleben ausgeschie-
den, einige auch verstorben. Wir wissen, wie sehr sie mit ihren Spezialkenntnissen das Projekt
bereichert hatten; daher geht nochmals ein besonderer Dank an diese Freunde.

Nun erscheint im Jahr 2018 die neue siebte Auflage, um eine 57-jahrige Tradition fortzu-
setzen. Wie schon in fritheren Auflagen floss das Spezialwissen von Kolleginnen und Kollegen
aus Osterreich, der Schweiz, Kambodscha und den USA ein. Die Autoren und Herausgeber, das
Redaktionsbiiro in Miinchen und der Springer-Verlag realisierten diese Neuauflage erstmals
iiber ein innovatives Redaktionssystem. Inzwischen sind es 125 Kapitel geworden, teilweise zu
neuer Thematik und mit der Unterstiitzung von vielen Kolleginnen und Kollegen. Das zwei-
bandige Werk enthélt 1407 Abbildungen und 320 Tabellen. Wie bisher haben wir Herausgeber
uns entschlossen, nur klinisch-didaktische Farbabbildungen zu wihlen und auf spezielle
histologische und sonstige labortechnische Darstellungen weitgehend zu verzichten, da es eine
reichhaltige Spezialliteratur zu diesen Themen gibt.
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Vorwort

Neu ist, dass alle Kapitel dieser siebten Auflage zunichst online erscheinen. Nach Publika-
tion der hervorragend gelungenen Druckversion konnen alle Kapitel als Live Reference
zukiinftig stets aktuell gehalten werden.

Mit besonderer Freude mochten wir unseren Dank aussprechen: Vor allem gilt er den Damen
und Herren, die als Autoren ihr Fachwissen eingebracht haben. In der heutigen, nach dem
Impact-Faktor ausgerichteten Zeit bedarf es einer besonderen Motivation, an einem Buchpro-
jekt mitzuwirken, um das breite Spektrum der deutschsprachigen Dermatologie abzubilden.
Kein anderes Land in Europa oder in anderen Kontinenten ist aus Tradition so breit aufgestellt
wie die Dermatologie in Deutschland oder den deutschsprachigen Landern. Damit grenzt sich
die von uns gewihlte Darstellung des Fachs deutlich von den teilweise sehr schmal gewordenen
Grenzen der Dermatologie anderer Lénder ab.

Das Herausgeberbiiro, zuvor noch in Regensburg bei Prof. Landthaler, wurde nach Miin-
chen verlegt. Frau Christa Wandschneider, die langjdhrige und duBerst kompetente Sekretérin,
hat sich mit Begeisterung in das umfangreiche und schwierige Gebiet eingearbeitet. Ihr gilt ein
besonderer Dank.

Die klinischen Abbildungen stammen zum groflen Teil aus dem Fotolabor der Dermatolo-
gischen Klinik Miinchen — urspriinglich von dem verstorbenen begnadeten Fotografen Peter
Bilek und jetzt mit gleichem Koénnen von den Nachfolgerinnen Frau Carla Lingner, Claudia
Jakobec und Diana Lingk gefiihrt. Wir sind stolz, ein technisch und personell so stark
ausgerichtetes Fotolabor in Miinchen zu haben. Weitere Aufnahmen stammen von unserem
Freund Winfried H. Neuse, ehemals Leiter des Fotolabors der Dermatologischen Klinik der
Heinrich-Heine-Universitdt Diisseldorf.

Wie schon in fritheren Jahren hat Frau Luitgard Kellner aus Miinchen die Schemazeichnun-
gen verfasst, in denen sie ihre kiinstlerischen Fahigkeiten bewies.

Herr Dr. rer. nat. Burghard Summer aus der Miinchner Klinik war stets bereit, bei logisti-
schen und datentechnischen Fragen zu helfen; ihm gilt in gleicher Weise unser herzlicher Dank.

Es bleibt ebenso dem Springer-Verlag in Heidelberg zu danken. Durch die voraussehende
Entscheidung von Frau Renate Scheddin, Director Books & ePublishing, Medizin und Gesund-
heitsfachberufe, wurde das Buchprojekt realisiert. Eine Schliisselfunktion in der Gestaltung,
taglichen Zusammenarbeit und wunderbaren Kollegialitét {ibernahm Frau Sigrid Janke, Pro-
jektmanagerin, Programmplanung Books & ePublishing. Es war eine Freude, tiglich mit ihr
zusammenzuarbeiten.

Ganz am Schluss vor der eigentlichen Drucklegung steht das Copyediting. Wie bei fritheren
Auflagen konnte Frau Dr. med. Susanne Meinrenken aus Bremen dafiir gewonnen werden. Der
Dank der Autoren und Herausgeber gilt auch ihr.

Professor Otto Braun-Falco verstarb am 9. April 2018, nur Tage vor seinem 96. Geburtstag
am 25. April, und konnte das Erscheinen dieser Neuauflage leider nicht mehr erleben. Mit
seinem Namen lebt das Lehrbuch weiter. Seine Schiiler, Mitarbeiter und Freunde in der Welt
werden sich mit Dankbarkeit an den Nestor unseres Faches erinnern.

Miinchen Gerd Plewig
Miinchen Thomas Ruzicka
Frankfurt Roland Kaufmann

Marburg Michael Hertl
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Dermatologische Grundlagen

Michael Hertl

1 Die Haut - ein umfassendes Organ

Die Dermatologie ist wie kaum ein anderes klinisches Fach
vielseitig in der Diagnostik und Behandlung hautbezogener
Pathologien, die alle Aspekte der Medizin betreffen: Aller-
gien, Autoimmunerkrankungen, entziindliche Erkrankungen,
Tumoren, Genodermatosen, Stoffwechseldefekte, vaskulére
Erkrankungen, Stoffwechselerkrankungen, Infektionen, STI
(sexually transmitted infections) und psychosomatische
Erkrankungen. Die Haut ist nicht nur das grof3te Organ des
Menschen, sondern auch wesentliche Barriere gegeniiber der
Umwelt und damit vielféltigen Einfliissen ausgesetzt, die das
individuelle Leben maBgeblich bestimmen. Dass die Haut
nicht nur eine passive Hiille des Korpers darstellt, sondern
komplexe Funktionen ausiibt, hat sich in den letzten Jahr-
zehnten zunehmend gezeigt und ist Grundlage der modernen
Dermatotherapie, die sich diese Kenntnisse bei der Entwick-
lung topischer und systemischer Therapeutika zunutze ge-
macht hat.

Viele Hauterkrankungen sind, auch wenn sie nicht lebens-
bedrohlich sind, fiir viele Betroffene sehr belastend und
haben eine starke Einschrinkung der Lebensqualitdt zur
Folge. Vergleichsweise flihren chronisch entziindliche Haut-
erkrankungen wie die Psoriasis oder das atopische Ekzem zu
einer dhnlichen Einschriankung der Lebensqualitit wie Tu-
morerkrankungen.

Dariiber hinaus sind Hauterkrankungen héufig und
betreffen alle Altersgruppen. In der drztlichen Praxis ist
etwa jeder 4.—6. Patient ein Hautkranker. Jeder Arzt sollte
daher ein Grundverstindnis der wichtigsten Hautkrankhei-
ten besitzen.

M. Hertl (P<)

Klinik fiir Dermatologie und Allergologie, Universitétsklinikum
Marburg, Marburg, Deutschland

E-Mail: hertl@med.uni-marburg.de

2 Struktur und Aufbau der Haut

Die Haut besteht aus morphologisch und funktionell distink-
ten Untereinheiten: Epidermis, dermo-epidermale Junktions-
zone (Basalmembran), Dermis und Subkutis (Abb. 1).

2.1 Embryonale Entwicklung der Haut

Die gefififreie Epidermis als &uflere Schicht ist ektodermaler
Herkunft, Dermis und Subkutis einschlieBlich ihrer Gefal3e
sind mesodermalen Ursprungs. Wéhrend der Embryonalzeit
entstehen aus den epidermalen Stammzellen durch Einstiil-
pung die Schweildriisen und die Haarfollikel mit den Talg-
driisen. Etwa im 2. Monat differenziert sich das Ektoderm in
die kuboide Basalschicht und das duflere flache Periderm.
Waihrend sich der Embryo in die Léange streckt, teilen sich
die Zellen, und die Epidermiszellen wandern nach kaudal in
Wirbeln, die den Blaschko-Linien entsprechen. Bei der
Geburt sind alle Zellschichten der Epidermis vorhanden. Ab-
gestofene Schuppen und Talg verbinden sich zur schiitzen-
den Vernix caseosa.

Die primitive Dermis ist zellreicher als die erwachsene,
aber relativ amorph. Etwa im 2. Monat der Embryonalzeit
beginnen die Fibroblasten, Kollagen zu produzieren. Das
Fettgewebe bildet sich, und es entwickeln sich Inseln primi-
tiver Endothelzellen, die GefdBle mit Lumina entstehen
lassen. Nerven sprossen etwa vom 4. Monat an in die
Dermis ein.

Zwischen den epidermalen und mesodermalen Anteilen
kommt es zur intensiven Interaktion: Die dermo-epidermale
Junktionszone (Basalmembran) erscheint im 1. Trimenon,
am Ende dieser Periode sind alle ihre Elemente priasent. Dies
ist fiir die prédnatale Diagnostik von genetischen Defekten
bedeutsam, die sich in dieser Zone manifestieren (hereditire
Epidermolysen).

Die Hautanhangsgebilde entwickeln sich ebenfalls in
enger Bezichung zwischen Invaginationen der Epidermis
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Abb. 1 Aufbau und Struktur der Haut (schematische Darstellung)

und dermalen Elementen. Haare, Talgdriisen und apokrine
Schweidriisen entstehen durch Zusammenwirken eines
einsprossenden, epidermalen Haarkeims und einer dermalen
Papille aus spezialisierten Mesenchymzellen. Wahrend apo-
krine Driisen in fetaler Haut noch weit verteilt sind, be-
schrinkt sich ihr Vorkommen spiter auf kleinere Areale wie
Axillae und Genitoanalregion. Die Haarbalgmuskeln zwi-
schen Haarfollikel und dermalem Bindegewebe sind meso-
dermaler Herkunft. Die Nagelanlagen zeigen sich um den
3. Monat, zuerst an den Fingerspitzen, dann an den Zehen.

Die Epidermis enthilt neben den Keratinozyten drei wei-
tere Zellarten:

+ Die immunologisch aktiven Langerhans-Zellen entstam-
men dem Knochenmark.

+ Die fiir die Pigmentbildung verantwortlichen Melanozy-
ten wandern aus der Neuralleiste in die Epidermis ein.

* Die neuroendokrinen Merkel-Zellen entstammen wahr-
scheinlich ebenfalls der Neuralleiste.

2.2 Epidermis und Hautanhangsgebilde

(Adnexe)

Die Epidermis erneuert sich stindig; die sich mitotisch
teilenden Basalzellen differenzieren innerhalb von

 Stratum Corneum_
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Musculus arrector pili
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28 Tagen zu Hornzellen (Korneozyten), die iiberwiegend
aus Keratin bestehen. Daher werden die Epidermiszellen
als Keratinozyten bezeichnet. Histomorphologisch besteht
eine gleichmifBige Schichtung, die vom Stratum basale
(Stratum germinativum) iiber das Stratum spinosum und
das Stratum granulosum zum Stratum corneum fiihrt.
Weitgehend unklar sind die Steuerungsmechanismen der
Zellteilung in der Basalzellschicht und im Haarfollikel,
die fiir ein Gleichgewicht zwischen verbleibenden tei-
lungsfahigen Stammzellen und sich differenzierenden Zel-
len sorgen (» Kap. 60, ,Ichthyosen®). Die epidermale
Adhision wird vor allem durch Desmosomen vermittelt,
welche iiber transmembrandse Plaqueproteine eine Ver-
bindung mit dem Zytoskelett herstellen (» Kap. 49, ,.Bul-
16se Autoimmundermatosen®).

Die Hautoberfliche zeigt feine und grobe Falten, die
durch chronische Entziindung und Reiben sowie lichtbeding-
te Alterung vergrobert werden (Lichenifikation). Die Linien
an Handflichen und FuBsohlen sind genetisch individuell
festgelegt, die Fingerabdriicke konnen zur Identifizierung
dienen.

Die Haarfollikel entwickeln komplexe epithelial-mesen-
chymale Strukturen. Aus den fetalen Lanugohaaren entstehen
Vellus- und Terminalhaare, deren zyklisches Wachstum
durch genetische und hormonelle Einfliisse kontrolliert wird
(» Kap. 74, ,,Erkrankungen der Haare*).
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Die Talgdriisen sind bei der Geburt infolge der Wirkung
miitterlicher Hormone relativ grof3, nach voriibergehender
Involution vergroBern sie sich in der Pubertét erneut.

Die Rolle der apokrinen Driisen ist unklar. Bei manchen
Saugetieren sezernieren sie Pheromone, die iiber das olfak-
torische System das soziale Verhalten beeinflussen konnen.
Beim Menschen finden sich apokrine Driisen in den Axillae
und der Genitoanalregion.

Die ekkrinen Schweifidriisen dienen iiberwiegend der
Temperaturregulation, wobei sie unter neuraler Kontrolle
stehen. Die Schweil3sekretion wird durch Warme, korperli-
che Anstrengungen und emotionalen Stress ausgeldst.
Feuchte Handfldchen und FuB3sohlen erhohen die Haftfahig-
keit der Haut (» Kap. 73, ,,Erkrankungen der Schweifdrii-
sen‘).

Die Nigel dienen der Greiffunktion, dem Schutz der Fin-
gerkuppen und besitzen eine beachtliche dsthetische Wirkung.
Ihr Keratin ist dichter gepackt als in Haaren und Hornschicht
und daher sehr widerstandsféhig (» Kap. 75, ,,Erkrankungen
der Nagel).

Die hautnahen Schleimhéute sind ebenfalls von dermato-
logischem Interesse, so die Mundschleimhaut, die Genital-
und die Analschleimhaut. Sie sind unverhornt und zeigen
eine feuchte, schleimbedeckte Oberflache.

Das Hautkolorit wird wesentlich durch das Melanin der
Epidermis bestimmt, wobei man nach Hautfarbe — und damit
auch Lichtempfindlichkeit — die Hauttypen I-VI unterschei-
det. Das Melanin wird von den Melanozyten produziert und
iiber deren Dendriten in die umgebenden Keratinozyten
abgegeben. Die Menge und Verteilung der Melaningranula
bestimmen die Hautfarbe mehr als die Zahl der Melanozyten
(» Kap. 70, ,,Stérungen der Melaninpigmentierung*).

23 Dermo-epidermale Junktionszone

Die Verbindung zwischen Dermis und Epidermis ist dulerst
komplex aufgebaut, muss sie doch einerseits hohe mechani-
sche Festigkeit und Elastizitét besitzen, andererseits den Aus-
tausch von Zellen, Stoffwechselprodukten und Zytokinen
gewihrleisten. Die Bestandteile der dermo-epidermalen
Junktionszone werden sowohl von den Fibroblasten der Der-
mis als auch von den basalen Keratinozyten produziert
(» Kap. 48, ,,Hereditdre Epidermolysen®).

Dermis Das dermale Bindegewebe besteht vor allem aus
Biindeln kollagener Fasern und einem Netzwerk elastischer
Fasern, die beide von dazwischen eingestreuten Fibroblasten
gebildet werden. Unterhalb der Epidermis, in der Verzah-
nungszone zwischen den epidermalen Retezapfen und den
Bindegewebspapillen, ist das dermale Bindegewebe locker
strukturiert (Stratum papillare), zur Tiefe folgt das grobere
Geflecht des Stratum reticulare. Aus dieser mechanisch sehr

festen Schicht wird — aus Tierhduten — Leder hergestellt,
daher die deutsche Bezeichnung Lederhaut. Die Dermis wird
durch ein komplexes arterielles, vendses und lymphatisches
GefédBsystem versorgt, das dem Austausch von Wasser, Stoff-
wechselprodukten, Botenstoffen und Zellen dient und zur
Abwehr von Fremdorganismen und Antigenen entziindlich
reagieren kann (» Kap. 50, ,,Bindegewebserkrankungen:
Grundlagen®).

Subkutis Das subkutane Fett dient als Schutzpolster und
Energiereserve und verhindert den Verlust von Korperwér-
me. Aufgrund seines Beitrags bei der Modellierung der Kor-
perform kommt dem subkutanen Fettgewebe auch ein wich-
tiger dsthetischer Faktor zu (» Kap. 78, ,,Erkrankungen des
Fettgewebes®).

Knorpel Knorpel kommt hautnah als Stiitzgewebe in der
Ohrmuschel und in der Nase vor. Er ist gefaffrei, deswegen
heilt er bei Entziindungen und Verletzungen nur schlecht
(» Kap. 77, ,,Erkrankungen des Knorpels®).

3 Funktionen der Haut

Die Haut ist die Grenzflaiche zur Umwelt. Neben der struk-
turellen Barriere bietet sie komplexe neuronale und immuno-
logische Schutzmechanismen (Abb. 2). Unterschiedliche
Nerven vermitteln die Wahrnehmung von Beriihrungsreizen,
Schmerz, Wérme und Kilte. Nerven regulieren die Durch-
blutung und kontrollieren die Schweiflsekretion. Dys-
regulation ist fiir viele Stérungen verantwortlich, wie Akro-
zyanose, Raynaud-Phdnomen oder Hyperhidrose. Eine
besondere Wahrnehmung an der Haut ist der Juckreiz, ein
schwerwiegendes Begleitsymptom bei vielen dermatologi-
schen Erkrankungen. Urspriinglich besal3 er moglicherweise
protektive Funktion, indem er zum Wegkratzen stechender
oder eindringender Insekten veranlasste.

Die Keratin- und Lipidschicht als &uflerste Barriere der
Haut schiitzt sowohl vor Austrocknung als auch vor dem
Eindringen schéadigender Stoffe (» Kap. 60, ,,Ichthyosen®).
Epidermale Langerhans-Zellen nehmen eindringende Anti-
gene auf, prozessieren diese und prisentieren sie dem
Immunsystem, sodass dieses gezielt in Form einer adaptiven
(erworbenen) Immunantwort reagieren kann. Die Mastzellen
der Dermis reagieren auf IgE-Rezeptor-Vernetzung nach
Antigenbindung auf ihrer Oberfliche mit sofortiger Degra-
nulation und Freisetzung proinflammatorischer Substanzen
wie Histamin oder Tryptase und losen so eine allergische
Reaktion vom Soforttyp aus. Ferner sind sie wesentlich betei-
ligt an der Induktion T-Zell-vermittelter Entziindungsreaktio-
nen in der Haut (Ekzem). Monozyten/Makrophagen bilden
als Reaktion auf Fremdkdrper oder besondere Mikroorga-
nismen eine als granulomatose Entziindung bezeichnete
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Abb. 2 Funktionen der Haut

Gewebereaktion. Manchmal dominieren auch Eosinophile —
so bei Ekzemerkrankungen, Infestationen mit Parasiten und
bulldsen Autoimmundermatosen.

An der Haut manifestieren sich zahlreiche metabolische
Storungen, wie solche des Lipidstoffwechsels oder angebo-
rene Enzymdefekte mit Speicherung von Metaboliten. Auch
eine Akkumulation von Immunglobulinen, Amyloid, Muzin,
Kalziumsalzen und Uratkristallen kommt vor. Stérungen in
der Hdmoglobinsynthese fiihren zur Vermehrung lichtsensi-
bilisierender Porphyrine in der Haut. Metallablagerungen in
der Haut kdnnen Pigmentierungen zur Folge haben. Vitamine
und Nahrungsbestandteile konnen die Haut ebenso beeinflus-
sen wie Storungen der endokrinen Sekretion.

Nicht unterschétzt werden darf der hohe Stellenwert der
intakten Haut fiir die individuelle Lebensqualitdt. Die Funk-
tion der Haut als interindividuelles Kontaktorgan zeigt sich
dadurch, wie intensiv Hautaffektionen als stigmatisierend
empfunden werden. Die Haut mit ihren spezifischen, indivi-
duellen Eigenschaften trigt nicht unerheblich zur Wahrneh-

— y Haut-Kontaktorgan__‘

Vitamin D-Synthese

mmunfunktion
Langerhanszelle)

mung und Wertschitzung eines individuellen Menschen
durch seine soziale Umgebung bei.

4 Hautbarriere

Die Hautbarriere ist von vielen, meist dynamisch regulierten
Faktoren abhdngig. Die wichtigste Barrierestruktur der Haut
ist das Stratum corneum mit den Korneozyten und der lipid-
reichen Extrazellulirmatrix. Im Laufe der Differenzierung
epidermaler Keratinozyten zu Korneozyten werden die
Keratinfilamente mit der Ausbildung des cornified envelope
reorganisiert. Nach der Sekretion von Lipidvorstufen aus den
lamellar bodies in den Extrazellularraum erfolgt die enzy-
matische Prozessierung zum mehrschichtigen Barrierelipid.
Die regelhafte Desquamation ist Folge eines Gleichgewichts
von Proteasen und Protease-Inhibitoren, welche die Auflo-
sung von Korneodesmosomen regulieren. Die Hautbarriere
wird wesentlich durch Korneodesmosomen und tight



