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Oft wird der Begriff epithelialer Naevus mit einem epidermalen Naevus gleichge-
setzt. Epidermale Naevi betreffen streng genommen jedoch nur die Epidermis. Epi-
theliale Naevi im weiteren Sinne können aber auch die epithelialen Hautanhangsge-
bilde und damit die Follikeltalgdrüseneinheiten, die apokrinen sowie die ekkrinen 
Drüsen betreffen. Sie werden, wie u.a. der Naevus sebaceus, entsprechend in den 
Kapiteln der Adnexläsionen besprochen. 
Sind mehrere epitheliale und/oder nicht-epitheliale Strukturen betroffen, wird von 
organoiden Naevi gesprochen. 
Epidermale/epitheliale Naevi können im Rahmen von Syndromen auftreten (s.u.). 
Epitheliale Naevi repräsentieren einen genetischen Mosaizismus. Fünf verschiedene 
Mosaikmuster werden unterschieden: Blaschko-Linien, Schachbrettmuster, phylloi-
des Muster, Fleckenmuster ohne Mittellinienbegrenzung und Lateralisierung. Dabei 
spielen sowohl epigenetische als auch genomische Mosaike eine Rolle. Alle epige-
netischen Mosaike werden durch die Aktivität von Retrotransposonen verursacht. 
Bei genomischen Mosaiken hingegen ist der Organismus aus zwei oder mehr gene-
tisch verschiedenen Zelllinien aufgebaut. 
 

1.1.1 Epitheliale Naevi 

1.1.1.1 Epidermale Naevi 
Klinik 
In ihrer klinischen Ausprägung umfassen epidermale Naevi Läsionen von blass-
erythematösen, linear angeordneten Papeln bis hin zu tastbar erhabenen, hyperkera-
totischen oder verrukösen, erythematösen bis bräunlich pigmentierten Plaques. Da-
bei sind sie häufig streifenförmig in den Blaschkolinien angeordnet und zeigen in 
der Regel einen einseitigen Körperbefall (Naevus unius lateralis). 
Folgende Formen werden unterschieden: 
Der inflammatorische lineare verruköse entzündliche Naevus (ILVEN) ähnelt, abge-
sehen von seiner typisch linearen Ausbreitung entlang von Blaschkolinien, ansons-
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ten sowohl klinisch als auch histologisch stark einer Psoriasis. Trotz der morpholo-
gischen Ähnlichkeiten handelt es sich jedoch nicht um eine lineare Form der Psoria-
sis. Generalisierte, systemische Varianten sind selten. 
Beim Lichen striatus findet sich eine lineare, blass-erythematöse, papulöse Eruption 
entlang von Blaschkolinien, typischerweise an einer Extremität von Kleinkindern. 
Mädchen sind häufiger betroffen. Eine Spontanresolution tritt in der Regel nach 1-2 
Jahren ein. 
Beim „white sponge nevus“ handelt es sich um eine Schleimhautvariante eines epi-
thelialen Naevus. 
Histologie epidermaler Naevi: 
Verschiedene histologische Muster können angetroffen werden: 
In der Regel findet sich eine Hyperkeratose, eine Akanthose und Papillomatosen. 
Ausgesprochen psoriasiformes Bild beim ILVEN. Teilweise fokal akantholytische 
oder Acanthosis-nigricans-artige Veränderungen. In länger bestehenden Läsionen 
schaumige Makrophagen in den dermalen Papillen. Beim Lichen striatus finden sich 
zusätzlich nekrotische Keratinozyten innerhalb der Epidermis und ein bandförmiges 
lymphozytäres Infiltrat entlang der epidermo-dermalen Junktionszone (Interface-
Dermatitis) und typischerweise auch entlang von Adnexepithel. 
Differenzialdiagnosen epidermaler Naevi 
Eine Reihe von entzündlichen Dermatosen kann sich in linearer Anordnung vorfin-
den und auf den ersten Blick an epidermale Naevi erinnern. Dazu gehören u.a.: 

• Linearer Lichen planus 
• Lineare Psoriasis 
• Linearer Morbus Darier 
• Lineare graft-versus-host Erkrankung der Haut 

Therapie epidermaler Naevi 
Eine kausale Therapie gibt es nicht. Je nach klinischer Ausprägung kommen eine 
operative Entfernung, die Dermabrasio oder - jedoch nur gering den Befund verbes-
sernde - topische keratolytische Therapien in Betracht. Bei ausgedehnten Befunden 
bieten sich versuchsweise systemische Retinoide an. Beim Lichen striatus kann eine 
Spontanregression abgewartet werden. 
 

1.1.1.2 Organoider Becker-Naevus 
Klinik 
Trotz der klinisch erkennbaren Hyperpigmentierung handelt es sich keineswegs um 
eine melanozytäre Läsion. Dieser epidermale Naevus geht einher mit einer diskreten 
Vermehrung der Haarfollikel und damit einer Hypertrichose. Die klinische Manifes-
tation setzt oft erst mit der Pubertät ein (zwischen 10.-20. Lj.). Dabei ist es die meist 
erst durch die Androgenstimulation einsetzende Hypertrichose, die den Befund auf-
fällig werden läßt. Die evtl. schon länger bestehende Hyperpigmentierung wird öf-
ters nicht beachtet (Abb. 1).  
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Abb. 1 Organoider Becker-Naevus 

 

 

 

 

 

 

 

 

Histologie 
Plump-verlängerte, zur Tiefe flach 
horizontal begrenzte Reteleisten, 
basale Hyperpigmentierung der 
Epidermis, Vorhandensein von 
Terminalhaarfollikeln, teilweise 
vermehrte Haarbalgmuskeln. 
Therapie 
Die Dermabrasio ist ein Behand-
lungsverfahren, welches unabhän-
gig vom gewählten Zeitpunkt, zur 
Besserung, nicht unbedingt jedoch 
zur vollständigen Entfernung 
führt. Die Hypertrichose ist wenig 
zu beeinflusse
 

1.1.1.3 Epitheliale Naevus Syndrome 
Patienten mit epidermalen/epithelialen Naevi habe in 10–18% eine systemische Be-
teiligung. Dabei finden sich vordergründig gleichzeitige Erkrankungen der Augen, 
des Nervensystems und/oder des Muskelapparats. In einigen Fällen besteht zudem 
eine Prädisposition für die Entwicklung maligner Neoplasien ektodermaler und me-
sodermaler Strukturen, bedingt durch einen genetischen Mosaizismus. Ein geneti-
scher Mosaizismus, welcher mesodermale Strukturen betrifft, bedingt auch die 
Komplexizität der Syndrome. Sechs unterschiedliche Typen epidermaler Naevus-
Syndrome sind bekannt, welche sich durch ihre klinischen Symptome und das gene-
tische Muster unterscheiden lassen: 

CHILD Syndrom (Congenital hemidysplasia with ichthyosiform nevus 
and limb defects) 
Neben einem ichthyosiformen Naevus (CHILD-Naevus) finden sich eine Hemi-
dysplasie und Gliedmaßendefekte. Klinisch-genetische Vergleiche zeigten, dass der 
CHILD-Naevus von anderen Formen epidermaler Naevi durch Charakteristika wie 
Ptychotropismus (deutliche Affinität zu den großen Flexuren) und eine wachsartige, 
gelbliche Schuppung unterschieden werden kann. Das CHILD-Syndrom ist eine X-
chromosomal dominant vererbte Erkrankung, die bei männlichen Feten letal ver-
läuft. Der Defekt liegt im Gen Xp28, welches für die 3ß-Hydroxysteroid-Dehydro-
genase kodiert. Damit ist u.a. ein abnormer Lipidmetabolismus der Keratinozyten 
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verbunden. Findet sich bei einer Frau ein isolierter CHILD-Naevus, besteht ein er-
höhtes Risiko, dass weibliche Nachkommen unter dem Gesamtbild des CHILD-
Syndroms leiden werden. 

Proteus Syndrom 
In vielen, jedoch nicht allen Fällen, besteht ein epidermaler, verruköser Naevus in 
Assoziation mit vaskulären Malformationen, Erkrankungen des Muskel- und Ske-
lett-Apparats, selten neurologischen Veränderungen und einer Prädisposition für die 
Entwicklung maligner Neoplasien. 

Naevus sebaceus Syndrom 
Neben einem ausgedehnten Naevus sebaceus besteht i.d.R. eine neurologische Be-
teiligung, es können gehäuft niedrig-maligne neurologische Neoplasien ebenso wie 
maligne ektodermale und mesenchymale Neoplasien auftreten und es finden sich 
milde Störungen des Muskel- und Skelett-Apparats. 

Naevus comedonicus Syndrom 
Neben einem Naevus comedonicus - typischerweise in segmentaler Ausbreitung – 
bestehen Erkrankungen des Muskel- und Skelettapparats. 

Becker Naevus Syndrom 
Neben einem Becker Naevus bestehen eine ipsilaterale Hypoplasie der Brust, eine 
ipsilaterale Gliedmaßenhypoplasie und Skelettanomalien. 

Phakomatosis pigmentokeratotica 
Neben einem Naevus sebaceus mit Ausbreitung in den Blaschkolinien und einem 
Naevus spilus (Zwillingsflecken-Syndrom; Dydimosis) bestehen Erkrankungen des 
Muskel- und Skelett-Apparats, Dysaesthesien, eine segmentale Hyperhidrose und 
milde neurologische Veränderungen. 
Darüber hinaus finden sich weitere epidermale Naevi in Assoziation mit Systemma-
nifestationen, die sich keiner der genannten Gruppen zuordnen lassen. 
 
Histologie der epithelialen Naevus-Syndrome 
Entsprechend des des jeweiligen epidermalen/epithelialen Naevus (s.o.). 
Therapie 
Die Therapie der Hautveränderungen erfolgt entsprechend des jeweiligen epiderma-
len/epithelialen Naevus (s.o.). 
Entscheidend ist die Diagnostik, die zur Festellung bzw. zum Ausschluss extrakuta-
ner Beteiligungen erfolgen muss. Darüber hinaus ist eine entsprechende Betreuung 
und Nachsorge der Patienten erforderlich. Prinzipiell scheint es sinnvoll, Patienten 
mit epidermalen/epithelialen Naevi klinisch in Hinblick auf die Entwicklung von 
Neoplasien zu kontrollieren. 
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