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Hauptauffalligkeiten: Mchr oder minder intensiv braun-
schwarze, Im Hautniveau liegende oder 2.T. auch wulstig-knotig-
warzige und mchr oder minder grob behaarte, bilateral-symme-
trisch oder asymmetrisch angelegte Veranderung (»Badean-
zugsx-, »Badchosen«-, »Mitzen«-, »Halswickele-, #Strumpfo-
Navus usw.) mit multiplen entsprechenden Kleineren Navi des
Schadels, Gesichtes oder Nackens, so, Satellitennavi,

Erganzende Befunde Hydrozephalusentwicklung und/oder
zerebrale Anfille bzw. sonstige newrologische oder psychische
Reiz- und Ausfallserscheinungen mlissen an progrediente Me-
ningozerebralaffektion denken lassen: Etwa 50 % leptomeninge-
ale Mclanome, gehauft CNS-Melanome. Syvingomyelie, extra-
kraniale Mclanome, Anomalien des Hurnleitersystems. Aus-
gedehnter Navusbefall einer Extremitit becinrichtigt deren
Wachstum,

Manifestation Angeborener Tierfellnivus (Naevus pigmen-
tosus ct pilosus). Zercbrale Symptomatik kann schon im Siug-
lingsalter einsetzen, sonst vielfach vor Beginn des Schulalters,
gelegentlich aber crst weit spater.

Atiopathogenese Ungeklsrl. Mcist sporadisches Vorkom-
wen, ausnahmsweise familiir (wobei die Angehbrigen wieder-
holt nur multiple kleinere entsprechende Nivi aufwiesen). Mog-
lichenweise liegt eine Letalmutation vor, die im Mosaik Uberlebx,

MIM-Nummer 249400,

Haufigkeit Speziell an neurokutaner Melanose sind kaum 100
Patienlen, darunter reichlich 33 mit meningealem malignem
Mclanom (s. unten), bekannt geworden.

Verlauf, Prognose ZNS-Affektion oder deren Progredienz
kann schon im Siuglings- oder frithen Kindesalter 2um Tode
fihren (in 50 %), 20 % sterhen vordem 2. Jahr, ¢a. 10% erreichen
das 25, Jahr. (Im Hals- oder Kopfbereich ausgedchnte Tierfellna-
vi sollen weit hiufiger mit Jlienhautmelanozytose kombiniert,
also unglinstiger sein.) Auch ohne diese Lokalisation treten hiiu-
fig neurologische Komplikationen auf, Bis zum 3. Jahr entstchen
in 5-10% Meclanome. - Mclanotische Zellnester zeigen in 88%
kraniale und spinale Beleiligung sowic leptomeningeale Mela-

nome. Folgen: Krampfe und Storungen der ZNS-Funktionen,
Hirnnervenparesen Viund VIL Sowohl im Bereich des Hautna-
vus als auch in ¢inem entsprechend aflizierten intrakranicllen
Bereich besteht ein erhdhtes Risiko der Entwicklung cines malig-
nen Melanoms - mit dann nicht seltener Manifestation bereits
innerhalb der ersten 5 Lebensjahire,

Therapie Wanschbar ist frihestmégliche Exstirpation des ge-
samten Haot-Riesennavus (wie auch der Satelliten) mit ansehlie-
Bender plastischer Deckung, da dic maligne Mclanomdegencera-
tion in 5 Jahren 5-15% betriigl. Wenn dics, wie oft, undurch-
filhrbar, weltmdglichste Exzision. Ein derartiger chirurgischer
Eingriff erfolgt evtl. besser erst jenseits des Saunglingsalters. Kos-
metisch deutliche Besscrungen sind durch Frisungen (bzw. Ki-
rettage mit anschlieBender Friasung) erziclbar, doch konn solche
Dermabrasio ein von tieferen Anleilen ausgehendes Melanomri-
siko wohl nicht entscheidend verkleinern, Im Hinblick auf sei-
nen Risikocharakter bedarf ein Tierfellnivas kurzfristig regel-
maBiger sorgfiltiger Kontrollen (am besten mit fotografischer
Verlaufsdokumentation); scin Trger und gaf. dessen Angehbri-
ge bedlrfen klarer Information sowie angemessener psychischer
Fithrung und Hilfen,

Zu den Abbildungen Abb. 1a und b: Neonat mit »Badcho-
senv-Tierfellnivus und zahlreichen Satellitenniivi. Relativ groBer
Hirnschidel. Bisher kein pathologisches Schidelwachstum oder
sonstige ncurologische Auffilligkeiten, - Abb, 2a-¢: 6%-jihriger
Junge, Tierfellndvi mit Satelliten. Seit kurzem zerebrale Herdan-
fille. = Abb. 3a und b: »Badchosen«-Tierfellmivus.
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