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Kinderspital Zürich

Kongenitale Nävi 
im Kindesalter

Mit einer Prävalenz von 1–2% stel-
len kongenitale melanozytäre Nä-
vi (CMN) die häufigsten kongenita-
len Nävi dar. Daneben finden sich Nä-
vi epithelialen Ursprungs, wobei man 
die eigentlichen epidermalen Nä-
vi (Keratinozytennävi) von den orga-
noiden Nävi, denen eine Vermehrung 
von Hautanhangsorganen (z. B. Talg-
drüsen) zugrunde liegt, unterschei-
det.

Dieser Beitrag thematisiert kongenitale 
Nävi mit speziellem Fokus auf CMN, die 
in der täglichen kinderdermatologischen 
Praxis häufige Fragen aufwerfen. Im zwei-
ten Teil werden nichtmelanozytäre Nävi 
wie Naevus sebaceus und epidermale Nä-
vi abgehandelt sowie die Entität der nävoi-
den Hypermelanose besprochen. Dieser 
Text ist eine Zusammenfassung des Refe-
rates „Kongenitale Nävi“ von Frau Dr. Li-
sa Weibel während den Zürcher Derma-
tologischen Fortbildungstagen 2012 und 
entspricht nicht einem herkömmlichen 
Review-Artikel. Der Beitrag beschreibt 
das heutige Vorgehen am Universitäts-
Kinderspital Zürich unter Hervorhebung 
praktischer Hinweise im Management 
dieser z. T. komplexen Patienten.

Kongenitale melanozytäre Nävi

Epidemiologie, Klassifikation 
und Klinik

CMN sind gutartige Proliferationen von 
Melanozyten oder Melanozytenvorläu-

ferzellen, die bereits intrauterin entstehen 
(1. Trimester) und bei Geburt oder selte-
ner innerhalb der ersten Lebensmonate 
sichtbar sind. Klinisch handelt es sich um 
heterogene hell- bis dunkelbraun pigmen-
tierte Makulae oder Plaques unterschied-
licher Größe, die eine homogene oder in-
homogene Oberflächenstruktur und oft 
eine verstärkte Behaarung (Hypertri-
chose) aufweisen. Insbesondere bei gro-
ßen CMN finden sich gelegentlich dun-
kelbraune oder hautfarbenen Knoten in-
nerhalb des Nävus; 75% der großen CMN 
(>20 cm) werden von zahlreichen kleine-
ren sog. Satellitennävi begleitet, die bereits 
bei Geburt oder in den ersten 5 Lebens-
jahren auftreten.

Die Häufigkeit von CMN jeglicher 
Größe beträgt 1–2%, während CMN mit 
einer Fläche größer als 20 cm2 selten sind 
(Inzidenz 1:500.000; [1]).

»  Die Häufigkeit von 
kongenitalen melanozytären 
Nävi beträgt 1–2%

Gemäß neu vorgeschlagener Klassifika-
tion werden CMN in kleine (<1,5 cm), mit-
telgroße (M1: 1,5–10 cm, M2:>10–20 cm), 
große (L1: 20–30 cm, L2: 30–40 cm), rie-
sige (G1: 40–60 cm, G2 >60 cm) Nävi und 
multiple mittelgroße CMN (≥3 Stück) 
unterteilt, wobei sich die Zahlen auf die 
prognostizierte Größe im Erwachsenen-
alter beziehen [2]. Letztere kann im Säug-
lingsalter anhand eines Faktors ermit-

telt werden (Kopf x1,7, Hals/Stamm/Ar-
me/Füße x2,8, Beine x3,3; [3]). Die neue 
Klassifikation von CMN berücksichtigt 
neben der Größe auch die Lokalisation 
(Kopf, Stamm, Extremitäten), die Satelli-
tenzahl (S0–S3 =0 bis >50 Satelliten) und 
die Morphologie (Heterogenität, unregel-
mäßige Oberfläche, Knoten und Behaa-
rung) der CMN [2]. Anhand dieser Fak-
toren können das Risiko für Komplikatio-
nen abgeschätzt und entsprechende Maß-
nahmen veranlasst werden (s. unten).

Pathogenese und 
genetische Aspekte

CMN bestehen aus einer Akkumulation 
von melanozytären Zellen, die von der 
Neuralleiste abstammen. Während der 
Embryogenese wandern diese Melano-
blasten aus der Neurralleiste entlang der 
Leptomeningen in die fetale Dermis ein 
und von dort in die Epidermis, wo sie sich 
zu reifen Melanozyten ausdifferenzieren. 
Während dieser Migration können Fehl-
regulationen auftreten, die zu einer un-
kontrollierten Proliferation dieser Zellen 
führen. Je nach Zeitpunkt und Lokalisa-
tion resultieren unterschiedliche klini-
sche Erscheinungsformen an verschiede-
nen Organen (. Abb. 1). Die melanozy-
tären Vorläuferzellen weisen zudem das 
Potenzial für invasives und proliferatives 
Wachstum auf.

Kommt es zusätzlich zu einer Nävus-
zellaussaat im ZNS, so äußert sich dies kli-
nisch in Form der neurokutanen Melano-
zytose (Pigmentzellansammlungen lepto-
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meningeal inklusive Spinalkanal oder in-
trazerebral). Auch können sich aus diesen 
pluripotenten Vorläuferzellen andere, so-
wohl benigne als auch maligne Tumoren, 
wie z. B. Neurofibrome, Lipome, Liposar-
kome, Rhabdomyosarkome und Neuro-
blastome, entwickeln (. Abb. 1, [4]). 

Bis heute ist insgesamt nur wenig über 
die Ätiologie von CMN bekannt. Die mo-
lekulare Tumorbiologie von CMN zeigt 
im Gegensatz zum Melanom selten chro-
mosomale Anomalien. Bezüglich der Me-
diatoren des MAP-Kinase-Signalwegs fin-
det sich Folgendes: Große CMN und pro-
liferierende Knoten weisen häufig (70–
80%) NRAS-Mutationen auf, jedoch keine 
BRAF-Mutationen; bei kleinen CMN hin-
gegen finden sich – gleich wie bei erwor-
benen melanozytären Nävi – BRAF-Mu-
tationen häufig [5, 6]. Kürzlich konnte ge-
zeigt werden, dass große CMN in Analo-
gie zum Melanom SOX10 exprimieren [7]. 
SOX10 ist ein zentraler Transkriptionsfak-
tor, der für die Ausbildung von Melanozy-
ten aus der Neuralleiste verantwortlich ist 
und somit auch ein potenzielles Ziel für 
zukünftige zielgerichtete Therapien dar-
stellen könnte. Ein neuer Aspekt ist die 
Diskussion einer zugrunde liegenden ge-
netischen Prädisposition. Neuere Unter-
suchungen von Kinsler et al. [8] ergaben, 
dass 25% der betroffenen Patienten eine 
positive Familiengeschichte für CMN ha-

ben und Kinder mit CMN gemeinsame 
phänotypische Merkmale im Sinne einer 
charakteristischen Fazies aufweisen. Des 
Weiteren findet sich bei Kindern mit gro-
ßen CMN eine signifikante Häufung be-
stimmter Melanocortin-1-Rezeptor-Vari-
anten, einhergehend mit einem erhöhten 
Anteil des rothaarigen und sommerspros-
sigen Phänotyps [9]. Diese Erkenntnisse 
ließen Kinsler den Begriff des „congenital 
melanocytic naevi syndrome“ postulieren.

Komplikationen und Aspekte 
für das klinische Management

In der Folge werden die wichtigsten As-
pekte für das Management von Patienten 
mit CMN diskutiert: 
F  Entartungsrisiko, 
F  ZNS-Beteiligung, 
F  Therapie und psychosoziale Aspekte.

Entartungsrisiko von kongenitalen 
melanozytären Nävi 
Das Risiko der Entstehung eines malig-
nen Melanoms auf dem Boden von CMN 
ist insgesamt deutlich geringer als früher 
angenommen und korreliert in erster Li-
nie mit der Nävusgröße. Bei der Diskus-
sion des Melanomrisikos von CMN gilt 
es prinzipiell, zwischen dem absoluten 
Risiko (=lebenslang) und relativen Risi-
ko (=im Quervergleich zur korrelieren-

den Altersgruppe) zu unterscheiden. Bei 
großen und riesigen Nävi (>20 cm) be-
trägt das absolute Melanomrisiko 1–10%; 
bei mittelgroßen Nävi um 1% und bei klei-
nen Nävi um 1‰ [10, 11, 12].

Die relativen Risiken einer Melanom-
entwicklung liegen deutlich höher. Es gilt 
zudem zu beachten, dass ca. 30% der ma-
lignen kutanen Melanome bei Patienten 
mit großen oder Riesennävi nicht inner-
halb des Nävus, sondern anderswo am 
Körper auftreten [11]. Bei den großen 
CMN entwickeln sich die Melanome in 
der Regel unterhalb der dermoepiderma-
len Junktionszone. Sie sind daher klinisch 
und dermatoskopisch nicht sichtbar und 
werden oft erst spät erkannt. 

D Neben der Inspektion stellt die 
Palpation einen integralen Bestand-
teil der ärztlichen Untersuchung dar.

Mehr als 70% der kindlichen Melanome, 
die auf dem Boden eines großen CMN 
entstehen, manifestieren sich innerhalb 
der ersten Lebensjahre. Beide Umstände 
werden mit dem Vorliegen unreifer gene-
tisch instabiler melanozytärer Vorläufer-
zellen in tieferen Dermisschichten erklärt. 
Im Gegensatz dazu entstehen Melanome 
in kleinen und mittelgroßen CMN meist 
erst im Erwachsenenalter und im Bereich 
der dermoepidermalen Junktionszone 
und sind somit klinisch besser zugänglich.

Folgende Risikofaktoren sind heute für 
die Entstehung eines kutanen Melanoms 
bei CMN bekannt [10, 11, 12]:
F  große (>20 cm) und insbesondere rie-

sige Nävi (>40 cm),
F  Lokalisation des CMN am Stamm,
F  inhomogene Nävi mit zahlreichen 

proliferierenden Knoten.

Multiple Satellitenläsionen hingegen stel-
len keinen Risikofaktor einer malignen 
Entartung dar und zeigen selbst auch kei-
ne Entartungstendenz.

ZNS-Beteiligung
Neben der malignen Entartung stellt eine 
mögliche ZNS-Beteiligung bei großen 
und riesigen CMN ein Morbiditäts- res-
pektive Mortalitätsrisiko dar. Diese wird 
bei ca. 10–20% der Patienten (mit Nävus-
größe >20 cm) gesehen entweder in Form 
einer neurokutanen Melanozytose (lepto-
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Abb. 1 8 Entstehung von kongenitalen melanozytären Nävi (CMN) und CMN-assoziierten Tumoren. 
(Adaptiert nach [4])
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meningeale oder intrazerebrale Melano-
se) oder in Form von ZNS-Fehlbildun-
gen (Malformationen, Hydrozephalus) 
oder nichtmelanozytären ZNS-Tumoren 
[4, 13]. Folgende Risikofaktoren sind heu-
te für eine ZNS-Beteiligung bei CMN be-
kannt [13, 14]:
F  CMN >20 cm,
F  multiple Satelliten (>20 Stück),
F  mehrere mittelgroße CMN.

Entgegen früheren Annahmen stellt hier-
bei eine Lokalisation über der posterio-
ren Körperachse keinen Risikofaktor dar 
[10]. Bei Vorliegen oben genannter Risi-
kofaktoren ist die Durchführung einer 
Magnetresonanztomographie (MRT) des 
Schädels (und Rückenmarks) bis spätes-
tens im Alter von 6 Monaten zu empfeh-
len (zu einem späteren Zeitpunkt ist diese 
Untersuchung bei abgeschlossener Mye-
linisierung des ZNS nicht mehr sensitiv 
genug). Bei Vorliegen einer ZNS-Fehl-
bildung oder eines Tumors können evtl. 
neurochirurgische Interventionen not-
wendig werden. 

»  Eine symptomatische 
neurokutane Melanozytose 
hat eine schlechte Prognose

Die klinische Bedeutung und Progno-
se einer neurokutanen Melanozytose ist 
vom Vorhandensein oder Fehlen neuro-
logischer Symptome abhängig, wobei die-
se in der Regel innerhalb der ersten 2 Le-
bensjahre auftreten. Eine symptomati-
sche neurokutane Melanozytose (Hyd-
rozephalus, Epilepsie, Hirndruckzeichen, 
Rückenmarkkompression) hat prinzipiell 
eine schlechte Prognose und verläuft in 
35–50% der Fälle letal. Bei lediglich ra-
diologisch nachweisbarer neurokutaner 
Melanozytose und klinisch-neurologisch 
unauffälligem Kind ist die Prognose hin-
gegen eher günstig [13, 14]. Die . Abb. 2 
beinhaltet das an unserem Zentrum an-
gewendete Schema zur Diagnostik von 
ZNS-Komplikationen bei CMN und de-
ren Management.

Therapie und psychosoziale 
Aspekte
Bis heute ist nicht klar, ob die Exzision 
eines großen/Riesennävus das Risiko der 

Entstehung eines Melanoms beim Patien-
ten insgesamt signifikant vermindert oder 
eliminiert. Von einer gewissen Risikore-
duktion durch Exzision wird jedoch ge-
nerell ausgegangen. Gemäß Kinsler et al. 
[15] kann das Entartungsrisiko bei großen 
CMN durch eine chirurgische Exzision 
nur teilweise reduziert werden, da trotz 
Entfernung des gesamten Nävus stets ei-
nige melanozytären Zellen des CMN üb-
rig bleiben. Die an gewissen Zentren prak-

tizierte frühe Dermabrasion oder Küret-
tage ist in diesem Licht kritisch zu sehen, 
insbesondere da auch häufig eine Repig-
mentierung nach Intervention aus tiefe-
ren Dermisschichten erfolgt. Es gilt zu-
dem zu beachten, dass jegliche Interven-
tion am Nävus nicht zu einer Reduktion 
der Häufigkeit extrakutan entstehender 
Melanome führt.

Grundsätzlich ist gemäß diesen Er-
kenntnissen die einzig zwingende Indi-
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Kongenitale Nävi im Kindesalter

Zusammenfassung
Nävi stellen kongenitale hamartomatöse 
Fehlbildungen unterschiedlicher Bestandtei-
le der Haut dar. Am häufigsten treten konge-
nitale melanozytäre Nävi (CMN) auf, gefolgt 
von Nävi epithelialen Ursprungs (epiderma-
le und organoide Nävi). Insbesondere gro-
ße CMN können zu schwerwiegenden Kom-
plikationen führen, und das Management 
der Betroffenen stellt ab Geburt eine Heraus-
forderung dar. Entgegen früheren Annah-
men ist das Risiko einer malignen Entartung 
von CMN insgesamt als eher gering anzuse-
hen, steigt jedoch in speziellen Situationen 
relevant an. Nicht zu vernachlässigen sind 
mögliche extrakutane Symptome im Falle 
einer ZNS-Beteiligung, und frühe bildgeben-
de Untersuchungen gehören heute zur Rou-
tinediagnostik. Chirurgische Maßnahmen ha-
ben noch immer einen hohen Stellenwert in 
der Behandlung von CMN, die Indikation da-

zu ist jedoch von Fall zu Fall individuell ab-
zuwägen. Nicht zuletzt leiden die Patienten 
häufig stark an der ästhetischen Beeinträch-
tigung durch ihr Muttermal, sodass in der Be-
handlung auch diesem Punkt Rechnung ge-
tragen werden muss. Der Naevus sebaceus ist 
der häufigste Vertreter der epithelialen Nä-
vi. In 2–13% treten darin Zusatztumoren auf, 
und eine frühe chirurgische Exzision ist in 
den meisten Fällen nicht zuletzt auch aus äs-
thetischen Überlegungen sinnvoll. Epiderma-
le Nävi erfordern bei generalisierter Ausdeh-
nung Zusatzuntersuchungen zum Ausschluss 
von assoziierten ophthalmologischen, kardia-
len oder neurologischen Fehlbildungen.

Schlüsselwörter
Kongenitale melanozytäre Nävi · Naevus Ota · 
Naevus spilus · Nävoide Hypermelanose · 
Naevus sebaceus

Congenital nevi in childhood

Abstract
Nevi represent congenital hamartomatous 
malformations of various components of the 
skin. The most common forms are congenital 
melanocytic nevi (CMN) and nevi of epithelial 
origin (epidermal and organoid nevi). Large 
CMN in particular can lead to severe compli-
cations and the management of those affect-
ed represents a challenge from birth. In con-
trast to previous assumptions, the risk of ma-
lignancy from CMN is considered to be rela-
tively low however, this may be relevantly in-
creased in certain situations. Possible extra-
cutaneous symptoms in cases of central ner-
vous system (CNS) involvement should not 
be underestimated and early imaging investi-
gations are part of the routine diagnostic pro-
cedure. Surgical measures are still very im-
portant in the treatment of CMN but the in-
dications must be weighed up for each indi-

vidual case. Patients often experience marked 
stigmatization due to disfigurement by their 
birthmark and this needs to be taken into 
consideration for their treatment. The most 
common epithelial nevi are sebaceous ne-
vi. In 2-13 % of cases additional tumors oc-
cur within this nevus and early surgical exci-
sion is indicated in most cases, not least for 
aesthetic reasons. If generalized spreading 
of epidermal nevi occurs, additional inves-
tigations are necessary to exclude associat-
ed ophthalmological, cardiac or neurological 
malformations.

Keywords
Congenital melanocytic nevi · Nevus of Ota · 
Nevus, pigmented · Nevoid hypermelanosis · 
Nevus sebaceous
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kation für eine chirurgische Exzision der 
Verdacht auf Malignität. Selbstverständ-
lich können andere Gründe zu einer chir-
urgischen Therapie führen, hier steht ins-
besondere das ästhetische Erscheinungs-
bild im Vordergrund.

Der Entscheid zu einer Exzision so-
wie der geeignete Zeitpunkt sind abhän-
gig von verschiedenen Faktoren:
F  Einschätzung des absoluten Entar-

tungsrisikos,
F  Patienten-/Elternwunsch,
F  zu erwartendes Stigmatisierungs-

potenzial und psychosoziale Belas-
tung,

F  chirurgisch-technische Aspekte,
F  periinterventionelle Morbidität.

Neuere Daten zeigen, dass Kinder mit 
CMN im Gesicht erhebliche Stigmatisie-
rung und Einschränkungen ihrer Lebens-
qualität erfahren, insbesondere bei gro-
ßen Nävi und im späteren Schulalter [16, 
17]. Dennoch ist das zu erwartende ästhe-
tische Resultat nach operativer Interven-
tion, in der Regel eine oder mehrere Nar-
ben, kritisch gegenüber dem Nävus ab-
zuschätzen. Diesbezüglich beobachteten 
Marghoob et al. ([10] und Marghoob AA, 
nicht veröffentlicht), dass 76% der Patien-

ten mit großem CMN eine Narbe gegen-
über dem Nävus bevorzugen, aber etwa 
ein Viertel der Patienten eine stattgefun-
dene Operation bereuen. Bei CMN der 
behaarten Kopfhaut kann primär gut ab-
gewartet werden, da diese Nävi oft im Ver-
lauf der ersten Lebensjahre deutlich auf-
hellen (. Abb. 3, [15]).

»  Die einzige zwingende 
Indikation für eine 
chirurgische Exzision ist der 
Verdacht auf Malignität

Entscheidet man sich bei einem großen 
respektive Riesennävus zu einer chirur-
gischen Intervention, ist ein eher frü-
hes Vorgehen (ab dem Alter von 12 bis 
24 Monaten) sinnvoll, da die chirurgi-
schen Möglichkeiten aufgrund der erhöh-
ten Hautelastizität besser sind und wie er-
wähnt Melanome in diesen CMN früh 
auftreten können. Bei kleinen und mittel-
großen Nävi ist es prinzipiell legitim zuzu-
warten, bis der Patient ein Alter erreicht, 
wo er selbst über eine Intervention ent-
scheiden kann. In folgenden Situationen 
empfehlen wir an unserem Zentrum je-
doch eher eine Exzision:
F  dicke, inhomogene, knotige CMN 

(. Abb. 4),
F  versteckte/schwierig kontrollierbare 

Lokalisation (. Abb. 4),
F  hohes Stigmatisierungspotenzial (z. B. 

starke Behaarung; . Abb. 5).

Werden CMN belasse, sind selbstver-
ständlich regelmäßige, lebenslange der-
matologische Verlaufskontrollen indi-
ziert, bei großen Läsionen ab Geburt, bei 
kleinen bis mittelgroßen ab der Puber-
tät. Dies kann mit ein Grund sein für den 
Entscheid, kleine oder mittelgroße Nävi 
zu exzidieren.

Weitere kongenitale 
Pigmentanomalien

Naevus spilus

Der Naevus spilus („speckled lentiginous 
nevus“) ist gekennzeichnet durch einen 
Café-au-lait-Fleck, auf dem sich im Kin-
desalter zahlreiche dunklere, makulöse 

+

Nävus > 20 cm*

oder

oder

Multiple mittelgroße kongenitale Nävi

> 20 Satelliten

Neurologische Untersuchung

MRI Schädel und spinal
(< 6 Monate)

ZNS-Anomalie / Tumor

Evtl. Neurochirurgie

Klinische Kontrollen, z. B. 6-monatlich
bis 2 Jahre, dann jährlich bis 5 Jahre

MRI Jährlich bis z.B. 3 Jahre

Eher zurückhaltende Nävustherapie

Neurokutane Melanozytose

Klinische Kontrollen, z. B. 3-
monatlich

Evtl. Neurochirurgie/Chemotherapie

Eher keine Nävustherapie

Neurologie
unauffällig

Neurologie
pathologisch

Unau�ällig

Nävustherapie

Abb. 2 8 Am Zürcher Zentrum angewendetes Schema zur Diagnostik von ZNS-Komplikationen und 
deren Management bei kongenitalen melanozytären Nävi (CMN). * prädiktive Nävus-Erwachsenen-
größe

Abb. 3 8 a Großer, stark behaarter kongenitaler melanozytärer Nävus (CMN) der Kopfhaut bei einem 
Säugling. b Deutliche spontane Aufhellung des CMN und Rückbildung der Hypertrichose beim glei-
chen Kind im Alter von 3 Jahren
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oder kleinpapulöse Einsprengsel ausbil-
den (. Abb. 6). Letztere entsprechen his-
tologisch CMN, nicht selten liegen jedoch 
auch spitzoide Läsionen vor [18]. Die Grö-
ße des Nävus ist sehr variabel. Der Nae-
vus spilus wird heute von vielen Experten 
als Sonderform eines CMN angesehen [18, 
19]. Daher ist anzunehmen, dass das Ent-
artungsrisiko (Entwicklung eines Mela-
noms) beim Naevus spilus vergleichbar 
ist mit dem Entartungsrisiko von klassi-
schen CMN gleicher Größe. Eine prophy-
laktische Exzision ist im Regelfall nicht 
erforderlich. Regelmäßige klinische Ver-
laufskontrollen sind aber indiziert, und 
bei Malignitätsverdacht sollte eine voll-
ständige Exzision durchgeführt werden.

Naevus Ota

Der Naevus Ota (Naevus fuscocaeruleus 
ophthalmicomaxillaris) ist eine Sonder-
form eines CMN mit Ansammlung der 
Melanozyten in der Dermis. Zumeist wird 
er bei Patientinnen asiatischer oder selte-
ner afrikanischer Herkunft gesehen. Kli-
nisch erscheint er als homogene oder fle-
ckige schwarzbläuliche Pigmentierung im 
Bereich des ersten und/oder zweiten Tri-
geminusasts, häufig unter Einbeziehung 
von Konjunktiva und Retina [20]. Die 
blaue Farbe ist auf den sog. Tyndall-Effekt 
(Farbänderung des Melanins je nach Tie-
fe) zurückzuführen. In 60% der Fälle ist 
eine Augenbeteiligung assoziiert [21]. Da-
raus kann sich als Komplikation ein Glau-

kom oder ein okuläres Melanom (choroi-
dal, Iris) manifestieren. Daher sind re-
gelmäßige ophthalmologische Untersu-
chungen indiziert. Das Risiko einer ma-
lignen Entartung scheint sich im Bereich 
von klassischen CMN vergleichbarer Grö-
ße zu bewegen.

Nävoide Hypermelanose

Die nävoide Hypermelanose (Synonym: 
„linear and whorled naevoid hypermela-
nosis“) ist eine angeborene Pigmentano-
malie, die sich bereits bei Geburt oder im 
frühen Säuglingsalter durch lineare, ge-
schwungene lentiginöse Hyperpigmen-
tierungen entlang den Blaschko-Linien 
(embryonale Wanderungslinien der Me-
lanozyten) oder als Schachbrettmuster an-
geordnet präsentiert (. Abb. 7). Histolo-
gisch zeigt sich eine epidermale Melano-
se. Diese Manifestation entspricht einem 
kutanen Mosaik [22]. Es sind assoziierte 
Erkrankungen möglich, die z. B. das Ner-
vensystem (Krampfleiden, mentale Re-
tardierung), das muskuloskelettale Sys-
tem (Skelettanomalien) die Augen oder 
das Herz (angeborene Herzfehler) betref-
fen [22, 23]. Die Prävalenz dieser assozi-
ierten extrakutanen Anomalien wird mit 
5–30% beschrieben, wir gehen jedoch da-
von aus, dass dies deutlich seltener auf-
tritt und die große Mehrheit der Patien-
ten eine rein kutane Manifestation auf-
weist. Bei Kindern ohne klinische Auffäl-
ligkeiten und mit einer normalen alters-
entsprechenden psychomotorischen Ent-
wicklung führen wir somit keine weiteren 
spezifischen Abklärungen (neuropädiat-
rische klinische Untersuchung oder Bild-
gebung) durch. Wir empfehlen, die kin-
derärztliche Routine-Entwicklungskont-
rollen sorgfältig durchzuführen und bei 
Auftreten von neurologischen oder psy-
chomotorischen Auffälligkeiten weiter-
führende Abklärungen (Bildgebung) ein-
zuleiten. Eine ophthalmologische Unter-
suchung führen wir bei allen Kindern mit 
ausgedehnter nävoider Hypermelanose 
durch, da es sich um eine nichtinvasive 
Untersuchung mit potenziellen therapeu-
tischen Konsequenzen handelt. Die nä-
voide Hypermelanose hat Auswirkungen 
auf das ästhetische Erscheinungsbild und 
lässt sich leider nur limitiert behandeln. 
Eine Pigmentlasertherapie ist aufgrund 

Abb. 4 8 Inhomogener, mit Knoten besetzter 
kongenitaler melanozytärer Nävus an schwierig 
kontrollierbarer Lokalisation. Eine chirurgische 
Therapie (Totalexzision) ist hier eher zu empfeh-
len, idealerweise im Kleinkindesalter

Abb. 5 8 Kleiner kongenitaler melanozytärer 
Nävus mit hohem Stigmatisierungspotenzial. 
Eine chirurgische Therapie ist bei entsprechen-
dem Patientenwunsch sinnvoll

Abb. 6 9 Naevus spi-
lus („speckled lentigi-
nous nevus“) an der 
Schulter
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der meist großen Ausdehnung schwierig 
durchführbar und von Rezidiven beglei-
tet und die Dermabrasion zusätzlich von 
einem Vernarbungsrisiko.

Weitere, nichtmelanozytäre 
kongenitale Nävi

Epitheliale Nävi

Epitheliale Nävi entstehen durch Fehlbil-
dungen des embryonalen (Neuro-)Ekto-
derms, aus dessen pluripotenten Zellen 
sich Keratinozyten und epidermale An-
hangsorgane (Talgdrüsen, Schweißdrü-
sen, Haarfollikel) differenzieren [20].

Entsprechend dem vorherrschenden 
Gewebetyp unterscheidet man zwischen 
epidermalen Nävi im engeren Sinn (Kera-
tinozytennävi) und den organoiden Nävi, 
die aus den epidermalen Anhangsorganen 
entstehen (z. B. Naevus sebaceus, „Talg-
drüsennävus“).

Keratinozytennävi zeigen kein eigent-
liches Entartungsrisiko, hingegen ist bei 
einzelnen Formen der organoiden Nävi 
mit Ausbildung von zumeist benignen, 
selten auch malignen Tumoren zu rech-
nen. Zudem können ausgedehnte epithe-
liale Nävi syndromale Assoziationen mit 

möglicher Manifestation im Bereich der 
meisten Organsysteme aufweisen.

Epidermale Nävi 
(Keratinozytennävi)
Sie sind meist bei Geburt vorhanden oder 
manifestieren sich im frühen Säuglings-
alter. Es handelt sich um lineäre, entlang 
den Blaschko-Linien verlaufende, rötlich-
bräunliche hyperkeratotische Papeln und 
Plaques (. Abb. 8). In ca. einem Drittel 
der epidermalen Nävi kann eine Muta-
tion im Fibroblasten-Wachstumsfaktor-
rezeptor (FGFR3) nachgewiesen werden 
[24]. Assoziierte Fehlbildungen in Form 
von neurologischen, muskuloskelettalen 
sowie ophthalmologischen Komplikatio-
nen können auftreten, vor allem in Asso-
ziation mit FGF3-Mutationen. Daher ist 
bei ausgedehnten Läsionen eine neuro-
pädiatrische sowie ophthalmologische 
Untersuchung sinnvoll, und es gilt, spe-
ziell auf das Längenwachstum der Kin-
der zu achten. Neben diesen unscharf de-
finierten Assoziationen treten epiderma-
le Nävi auch im Rahmen einiger gut de-
finierter genetischer Syndrome auf, wie 
z. B. dem Proteus-Syndrom. Eine Spezial-
form der Keratinozytennävi stellt in et-
wa 5% die epidermolytische Variante dar, 

die auf eine mosaikal vorliegende Kera-
tin-1- oder -10-Mutation zurückzuführen 
ist. Falls diese die Keimbahn der betroffe-
nen Person betrifft, kann bei deren Nach-
kommen das Vollbild einer keratinopathi-
schen Ichthyose (bullöse kongenitale Ich-
thyose) auftreten.

Daneben ist die entzündliche Varian-
te eines epidermalen Nävus gut bekannt 
und wird als ILVEN („inflammatory li-
near verrucous epidermal nevus“) be-
zeichnet. Letzterer tritt meist bereits im 
ersten Lebensjahr auf kann mit deutli-
chem Juckreiz einhergehen. Differenzi-
aldiagnostisch ist an eine lineäre Psoria-
sis oder ein CHILD-Syndrom zu denken. 
Die Therapie des ILVEN ist oft frustran, 
so sind CO2-Laserablationen, Dermabra-
sion und Farbstofflaser mit Rezidiven be-
haftet. Kleinere oder schmale betroffene 
Areale können alternativ exzidiert wer-
den.

Organoide Nävi

Naevus sebaceus
Es handelt sich um kongenital auftreten-
de, solitäre, rundliche/ovaläre, haarlo-
se, gelblich-orangefarbene flache Plaques 
meist im Bereich des Kopfes (. Abb. 9). 
Histologisch findet sich eine Vermehrung 
unreifer Talgdrüsen und undifferenzierter 
Haarfollikel [20]. Mit der Pubertät kommt 
es zu einer Stimulation der Talgdrüsen 
und konsekutiv zu einer meist störenden 
Dickenzunahme des Nävus mit verrukö-
sem Umbau. 

»  Eine Totalexzision der 
Naevi sebacei im Vorschulalter 
ist empfehlenswert

In 5–13% entstehen auf dem Boden eines 
Naevus sebaceus Zweittumoren, die in 
der Regel allerdings benigne sind (Syring-
ocystadenoma papilliferum, Trichoblasto-
me; [25]). Letztere wurden früher häufig 
als Basalzellkarzinome fehldiagnostiziert. 
Dennoch sind selten auch echte Basalzell-
karzinome möglich. Aus diesem Grund 
sowie vor allem aufgrund der ästhetisch 
störenden Entwicklung im Verlauf emp-
fehlen wir prinzipiell eine Totalexzision 
der Naevi sebacei im Vorschulalter. Zu 

Abb. 7 8 Nävoide Hypermelanose als Manifes-
tation eines kutanen Mosaiks in Schachbrett-
muster-artiger Anordnung (mit freundl. Geneh-
migung L. Weibel) 

Abb. 8 8 Ausgedehnter epidermaler Nävus am 
Stamm in charakteristischer Blaschko-lineärer 
Anordnung
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diesem Zeitpunkt besteht noch eine er-
höhte Hautelastizität, und die psycholo-
gische Ausgangslage für einen ambulan-
ten Eingriff im Krankenhaus ist günstig. 
Bei ausgedehnten, bandförmigen Lä-
sionen ist eine ophthalmologische und 
neuropädiatrische Untersuchung inklusi-
ve MRT des Schädels indiziert, um asso-
ziierte Fehlbildungen im Sinne eines Nae-
vus-sebaceus-Syndroms (Schimmelpen-
ning-Feuerstein-Mims-Syndrom) auszu-
schließen. Bei diesem Syndrom finden 
sich ausgedehnte lineäre Naevi sebacei as-
soziiert mit neuroektodermalen Fehlbil-
dungen (z. B. Hemimegalenzephalie, in-
trazerebrale Verkalkungen usw.), okulä-
ren Fehlbildungen (Iriskolobome usw.), 
Anfallsleiden, kontralateraler Hemipare-
se und Demenz [20].

Schlussfolgerung

Abschließend möchten wir zum Thema 
kongenitaler Nävi die Wichtigkeit eines 
multidisziplinären Managements dieser 
Patienten hervorheben. Allen voran soll-
ten dabei im Kindesalter Vertreter der 
pädiatrischen Dermatologie, plastischen 
Kinderchirurgie und Kinderpsychologie 
beteiligt sein. Nur so ist es für die betroffe-
nen Kinder und ihre Eltern möglich, sich 
breit informiert für operative Schritte zu 
entscheiden, deren Konsequenzen zu tra-
gen und zuverlässig regelmäßigen Ver-
laufskontrollen nachzukommen. Eine Pa-
tientenvernetzung ist auch für Betroffe-
ne mit kongenitalen Nävi sehr wertvoll; 
für CMN stehen hier das deutschsprachi-

ge Nävus-Netzwerk (http://www.naevus-
netzwerk.de) sowie die weltweite, eng-
lischsprachige Organisation Nevus Out-
reach (http://www.nevus.org) zur Verfü-
gung.

Fazit für die Praxis

F  Das absolute Melanomrisiko von klei-
nen und mittelgroßen CMN beträgt 
1‰ bis 1% (Auftreten vor allem im 
späteren Erwachsenenalter).

F  Das absolute Melanomrisiko von gro-
ßen/riesigen CMN beträgt 1–10% 
(Auftreten vor allem im frühen Kin-
desalter und bei einer Nävusgröße 
>40 cm).

F  Die Durchführung einer MRT des 
Schädels (im Alter bis 6 Monate) ist in-
diziert bei CMN >20 cm, multiplen Sa-
telliten (>20 Stück) sowie bei mehre-
ren mittelgroßen CMN.

F  Die Indikation einer chirurgischen 
Therapie von CMN ist individuell zu 
evaluieren.

F  Kleine und mittelgroße CMN mit Stig-
matisierungspotenzial können gut im 
Kindesalter chirurgisch exzidiert wer-
den.

F  Die nävoide Hypermelanose ist eine 
nicht so seltene kutane Mosaikmani-
festation, meist ohne assoziierte Fehl-
bildungen.

F  Bei ausgedehnten epidermalen Nävi 
ist eine neuropädiatrische sowie oph-
thalmologische Untersuchung sinn-
voll, und es ist auf Skelett-/Wachs-
tumsauffälligkeiten zu achten.

F  In Naevi sebacei entstehen in 5–13% 
meist benigne Zweittumoren, auch 
präpubertär. Eine Exzision ist prinzi-
piell auch aus ästhetischer Indikation 
zu empfehlen, idealerweise im Vor-
schulalter.
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