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Naevi einschlie6lich juveniles Melanom (Spitz); Angiome einschlie6lich 
Granuloma teleangiectaticum; Naevoxanthoendotheliom 

Von H. GARTMANN, Koln 

Naevi 

Naevi (Muttermaler) sind angeborene Fehl­
bildungen der Haut, die zu verschiedenen Zeiten 
des Lebens in Erscheinung treten konnen. An­
geboren bezieht sich in diesem Zusammenhang 
nicht nur auf vorgeburtliches Erscheinen, sondern 
auf die Anlage im Sinne einer latent vorhandenen, 
vererbten Fehlbildung. Unter dem Naevusbegriff 
werden ferner gutartige Geschwiilste zusammen­
gefaBt, die aus bestimmten Zellen (z. B. Pigment­
bildungszellen), Zellkomplexen oder anderen Be­
standteilen der Haut erst nach der Geburt ent­
stehen. 

Abb. 378. Epheliden bei 7jahr. Jungen 

Naevi pigmentosi 
Pigmentnaevi im eigentlichen Sinne sind 

umschriebene Hyperpigmentierungen naevoi­
den Charakters (Pigmenthyperplasien). Zu 

ihnen gehOren die Epheliden und Naevi spili. 
Epheliden (Sommersprossen) treten meist 

erst im Kleinkindesalter auf und werden nach 
Sonnenlichteinwirkung manifest. Sie kommen 
als stecknadelkopf- bis linsengroBe, unregel­
maBig geformte, gelb- bis rotbraune Flecken im 
Gesicht, an den Armen und Handen vor. Hell­
und rotblonde Menschen zeigen manchmal eine 
besonders starke Auspragung (Abb. 378). 1m 
Schulter- und Riickengebiet finden sich neben 
den Epheliden oft auch groBere, zackig und 
unregelmaBig begrenzte Pigmentfiecken, die 
den Naevi spili zugerechnet werden. 

Naevi spili sind hell- bis dunkelbraune, lin­
sen- bis handtellergroBe, rundliche, ovalare, 
unregelmaBig oder zackig begrenzte Flecken, 
ohne sicht- und tastbare Verdickung der Haut. 
Sie komm{m meist allein, seltener in der Mehr­
zahl- z. B. beim Morbus Recklinghausen oder 
beim Syndrom von ALBRIGHT-vor. Haufig sind 
sie schon bei der Geburt vorhanden oder ent­
wickeln sich in den ersten Lebensjahren. Ge­
wohnlich erreichen sie noch vor der Pubertat 
den Hohepunkt ihrer Entwicklung. Lieblings­
lokalisation ist der Rumpf, gelegentlich sind 
auch die Extremitaten befallen. Hell- und gelb­
braune Naevi werden wegen ihrer Farbe auch 
als Milchkafl'ee-Flecken bezeichnet (cafe au 
lait-Naevi). 

Epheliden und Naevi spili konnen auf dem 
Lippenrot auftreten. Meist handelt es sich urn 
dunkel- bis schwarzbraune, oft rassisch bedingte 
Pigmentfiecken (sog. Zigeunerfiecken). Auf den 
Lippen und der Mundschleimhaut lokalisierte 
Pigmentfiecken kommen auch beim Peutz-Syn­
drom (Syndrom von PEUTZ·ToURAINE·JEGHERS, 
Pigmentfiecken -Polypose Klostermann, Melano­
plakia et Polyposis intestinalis) vor, wobei sie sich 
von den echten Epheliden durch ihre Unabhangig­
keit von Lichteinfiiissen unterscheiden. Epheliden 
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und ahnliche Pigmentflecken nach Sonnenlicht­
einwirkung konnen in den ersten Lebensjahren 
die ersten Symptome eines Xeroderma pigmento­
sum sein. 

Ferner kommen fleckformige Hyperpigmen­
tierungen del' Finger-, seltener del' Zehenriicken, 
vorwiegend del' Endphalangen bei Kindem mit 
dunkler Hautfarbe im ersten bis vierten Lebens­
jahr als Akropigmentatio (Spitzenpigment) VOl'. 
Diese verstarkte Pigmentierung wird als ein in 
Riickgang begriffenes phylogenetisch bedingtes 
Kennzeichen angesehen, das sich nach dem 
sechsten Lebensjahr zUl'iickbildet. 

SchlieBlich ist auf die seltene Akropigmentatio 
symmetrica Dohi, Koyama hinzuweisen, bei del' 
vorwiegend die Extremitaten von netzartig an­
geordneten, konfluierenden, ephelidenartigen Pig­
mentflecken bedeckt sind. Die fast nUl' bei Japa­
nern, in Deutschland einmal von G ARTMANN (1951) 
beobachtete Pigmentdystrophie weist familiare 
Haufung bei Beginn in friiher Kindheit auf. 

Histologisch findet man bei allen Pigment­
flecken eine umschriebene Vermehrung des Mela­
nins in del' Epidermis, VOl' allem im Stratum ba­
sale, abel' auch im oberen Corium. 

Naevi depigmentosi 

Hierbei handelt es sich urn einen umschrie­
benen angeborenen Defekt del' Pigmentbildung 
in kleineren odeI' groBeren Hautarealen. Naevi 
depigmentosis im Bereich des behaarten Kop­
fes, del' Augenbrauen odeI' Wimpern fiihren zu 
weiBel' Haarbildung. Besonders auffallend sind 
solche weiBen Flecken bei Angehorigen dunkler 
Rassen. Nicht zu verwechseln sind derartige 
weiBe Flecken mit dem als Vitiligo bezeichne­
ten Krankheitszustand del' Haut und mit dem 
Naevus anaemicus, welcher im Gegensatz zu 
den Depigmentierungen sich auf Reibung hin 
nicht rotet. 

N aevuszellnaevi 

Als Naevuszellnaevi odeI' auch Pigment­
zellnaevi werden gutartige Hautgeschwiilste be­
zeichnet, die sich aus den sog. Naevuszellen zu­
sammensetzen. Naevuszellen sind gutartige 
Abkommlinge del' epidermisstandigen neUl'oge­
nen Melanocyten. Bei den Naevuszellnaevi 
handelt es sich um scharf begrenzte, rundliche, 
ovalare odeI' unregelmaBige, hell- bis dunkel­
braune odeI' auch schwarzbraune, einfarbige 
odeI' verschieden getonte Tumoren, die auBer­
ordentlich haufig sind und vereinzelt odeI' in 
del' Mehrzahl an jeder Stelle des Korpers vor­
kommen. Sie sind stecknadelkopf- bis fUnf­
markstiickgroB, vielfach noch groBer und kon­
nen unter Umstanden groBe Partien des Haut-

Handbuch der Kindcrheilkunde, Band IX 

organs einnehmen. Wahrend kleine Naevus­
zellnaevi meist nUl' als Flecken odeI' flache bis 
halbkugelige Knotchen imponieren, erscheinen 
die groBeren auch als breitbasig odeI' gestielt 
aufsitzende Knoten mit glatter, zerfUl'chter, 
hockeriger, wulstiger, papillomatoser odeI' war­
ziger Oberflache, die vielfach mit einem odeI' 

Abb. 379. Naevuszellnaevus del' Ful3sohle bei 10jiihr. 
Madchen 

Abb. 380. Naevuszellnaevi am Riicken eines 13-
jiihr. Madchens 

mehreren Haaren bedeckt ist (Abb. 379-384). 
Flachenhafte Naevuszellnaevi konnen bei star­
kerer Behaarung an ein Tierfell (sog. Tierfell­
naevi), bei groBknotiger und wulstartiger Ober­
flachenbeschaffenheit an Hirnwindungen (sog. 
cerebriformer Nacvus) erinnern (Abb. 385 
u. 386). 

N aevu szellnaevi sind haufig schon bei del' 
Geburt sichtbar, erscheinen abel' auch gleich 
oft in del' Kindheit, in del' Pubertat odeI' im 

39 
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Erwachsenenalter, wobei sie sich mit zu­
nehmendem Alter vergroBern konnen, ohne daB 
dies ein Zeichen maligner Umwandlung bedeu­
ten muB. Tierfellnaevi sind so gut wie stets 

Abb. 381. Multiple Naevuszellnaevi, halbseitig an­
geordnet bei 3jiihr. Jungen 

schon bei der Geburt vorhanden. Mit zuneh­
mendem Lebensalter kann auch eine Aufhel­
lung des Farbtones erfolgen. 

Das feingewebliche Substrat bilden die N ae­
vuszellen, die sich unter Einwirkung gewisser, 

tat und ein noch intraepidermaler Naevuszellnae­
vus als Junktions-Naevus bezeichnet. Wandern 
die N aevuszellen schlieBlich ins Corium ein, was 
moglicherweise durch saure Mucopolysaccharide 
gefordert wird, so haben wir es mit einem epi-

Abb. 382. Naevuszellnaevus am reo Unterschenkel 
eines 2jiihr. Madchens 

dermocutanen oder Compound-Naevus zu tun. 
Erlischt schlieBlich die epidermale Aktivitat und 
liegen bei Entwicklung eines bindegewebigen 
Stromas nur noch im Corium N aevuszellen, so 
liegt der ruhende, inaktive, cutane oder intra­
dermale Naevuszellnaevus vor. Die junktionale 

Aktivitat kann in manchen Pig­
mentzellnaevi aber auch tiber Jahr­
zehnte erhalten bleiben oder spater 
erneut einsetzen. Bei Tierfellnaevi 
konnen - moglicherweise als Folge 
eines Mangels an Stromabildung 
- N aevuszellen ein exzessives, 
aber gutartiges Wachstum zeigen. 

Abb. 383. Naevus spilus mit multiplen kleinknotigen Naevuszell­
naevi am Rumpf eines 9jiihr. Jungen mit Morbus Recklinghausen 

Unter Lentigo werden bis lin­
sengroBe, aber auch groBere Flecke 
von dunkelbrauner bis schwarz­
brauner Farbe verstanden, deren 
Oberflache im allgemeinen glatt 
ist. Ein Cutisinfiltrat fehlt, jedoch 
gibt es Ubergange zu flachpapulO­
sen Gebilden. Die histologische Un­
tersuchung klinisch als Lentigo an­
gesprochener Veranderungen ergab 
entweder eine mehr oder minder 
ausgepragte Epithelhyperplasie mit 
starker Pigmentierung ohne Nae­
vuszellen (Pigmentnaevus i. e. S.) 
oder einen N aevuszellnaevus in 
der Junktion-, Kompound- oder 

meist noch unbekannter Faktoren aus stimulier­
ten und proliferierten Melanocyten innerhalb del' 
Epidermis entwickeln, wobei das Bild der Dis­
hiiJ'enz (pseudo-akantholytische Segregation) auf­
tritt. Dieser Vorgang wird als junktionale Aktivi-

intradermalen Phase oder eine 
Melanosis circumscripta praeblastomatosa. Da 
dem klinischen Bild der Lentigo verschie­
dene feingewebliche Befunde zugrunde lie­
gen, solIte auf diese Bezeichnung verzichtet 
werden. 
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Die Behandlung, insofern eine solche von 
den Eltern gewiinscht wird, besteht in chirurgi­
scher Entfernung, die bei groEeren Pigment­
zellnaevi in mehreren Teilresektionen erfolgen 
muE. Bei ausgedehnten Tierfellnaevi ist eine 

MANN 1963). Die Beseitigung eines Naevuszell­
naevus mit Rontgenstrahlen wird nur mit 
schwerer Zerstorung der Haut und der darun­
terliegenden Gewebe erkauft und kann daher 
in keiner Weise mehr verantwortet werden. 

Abb.384. Multiple Naevuszellnaevi auf den Handriicken eines 9jahr. Jungen mit Morbus Recklinghausen 

Entfernung meist nicht moglich. Dber 
den Wert des Abschleifens mit hochtou­
rigem Friisen gehen die Ansichten sehr 
auseinander. Gegebenenfalls kommen 
plastische Operationen in Frage. Vor 
der Rontgenbestrahlung eines Naevus­
zellnaevus ist ernstlich zu warnen, da 
sich Naevuszellen absolut refraktiir ge­
gen Rontgenstrahlen verhalten (GART-

Abb.385 Abb.386 

Abb. 385. Stark behaarter Naevuszellnaevus (Tierfellnaevus) am Riicken eines 6 Monate alten Jungen 

Abb.386. Naevus naevocellularis cerebriformis permagnus am Riicken eines IOjahr. Jungen 
39* 
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Juveniles MelanoID (SPITZ) 

Mit dem Naevuszellnaevus eng verbunden ist 
das juvenile Melanom, das weniger klinisch als 
histologisch an ein malignes Melanom erinnert 
und 1948 von del' amerikanischen Pathologin 
SOPHIE SPITZ erstmalig aus den ubrigen Pigment­
zellgeschwiilsten herausgestellt wurde. 

Abb.387. Lupoides juveniles Melanom bei 3jahr. 
Jungen 

Abb. 388. Schwarzblaues juveniles Melanom bei 2jahr. 
Madchen (Kniekehle) 

Das klinische Bild ist variabel, weshalb 
Fehldeutungen leicht moglich und verstandlich 
sind. Es handelt sich urn glasstecknadelkopf­
bis talergroBe Knotchen, Knoten odeI' flache 
Infiltrate, deren Farbe zwischen hautfarben, 
rosa, rotlich, gelbbraun, rotbraun, braun, grau­
braun, braun-schwarz odeI' blau-schwarz 
schwankt, wobei del' rotliche odeI' braunrote, 
lupusartige Farbton (STEIGLEDER u. WELL­
MER) am haufigsten zur Beobachtung gelangt 
(Abb. 387 und 388). Die Gebilde sind rundlich, 
ovalar odeI' unregelmaBig, vielfach derb und 
unbehaart, ihre Oberflache meist glatt, ge-

legentlich abel' auch uneben, hockerig odeI' 
warzig und wird nicht selten von mehr odeI' 
weniger deutlich ausgepragten Teleangiekta­
sien durchzogen. Vereinzelt konnte GARTMANN 
(1962) im Zentrum eines sonst flachen juvenilen 
Melanoms eine kurze spitz- oderstumpfkegelige 
Erhebung beobachten. Nassen, Blutung odeI' 
Ulceration ist auBerst selten, jedoch bei starker 
Verdlinnung des Deckepithels odeI' nach Krat­
zen moglich. Am haufigsten ist das Gesicht be­
fallen, abel' auch Rumpf, Extremitaten sowie 
die Conjunctiva bulbi (GARTMANN U. THURM) 
konnen Sitz eines juvenilen Melanoms sein. 
Beide Geschlechter sind ohne Unterschied be­
troffen. Multiples Vorkommen ist auBerordent­
lich selten. Die Entwicklung des Tumors kann 
sehr schnell, abel' auch nur allmahlich erfolgen 
(MCWHORTER u. WOOLNER). 

Die Vielfalt des klinischen Erscheinungs­
bildes weist eindeutig darauf hin, daB del' klini­
schen Diagnose nul' nachgeordnete Bedeutung 
zukommt, wenngleich del' Kenner auf Grund 
seiner Erfahrung nicht selten die richtige Dia­
gnose vermutet. Erschwert wird die Diagnostik 
durch die Tatsache, daB das juvenile Melanom 
- nach ALLEN (1960) in etwa 15 % - auch beim 
Erwachsenen vorkommt, was auf die Unzu­
langlichkeit des Beiwortes "juvenil" hinweist. 
Die Mehrzahl unserer bisher libel' 100 eigenen 
Beobachtungen stammte von Klein- und Schul­
kindem. 

Das fUr die Diagnose entscheidende fein­
gewebliche Bild wird durch spindelige odeI' poly­
gonal-epitheloide Zellelemente bestimmt, die teils 
an N aevuszellen, teils an Melanomzellen erinnel'n, 
teilweise abel' auch eine Eigenstellung einnehmen 
(KERNEN u. ACKERMAN). Die Entwicklungssta­
dien entsprechen denen des Naevuszellnaevus. 
Das juvenile Melanom ist kein malignel' Tumor, 
ihm wohnt lediglich die gleiche Potenz zu maligner 
Entartung inne wie dem Naevuszellnaevus, keine 
groBel'e, keine gel'ingere. SCHUHMACHERS-BREND­
LER hat kul'zlich den Standpunkt vel'tl'eten, daB 
man das juvenile Melanom als gutartige Melanom­
variante odeI' als melanomahnliche Zellnaevus­
variante ansehen und als eigenstandigen Naevus­
prozeB wedel' in die Zellnaevus- noch in die 
Melanomgruppe einol'dnen sollte. N ach eigenen 
Beobachtungen scheinen freilich enge Beziehun­
gen zwischen juvenilem Melanom und Naevuszell­
naevus zu bestehen (GARTMANN, 1964; JAKUBO­
WICZ). 

Die Therapie besteht ausschlieBIich in voll­
standiger chirurgischer Entfemung. Ausge­
dehnte Operationen - wie beirn malignen 
Melanom - sind nicht notwendig. Von elektro-
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chirurgischer Zerstorung oder Frasung ist ab­
zuraten, da sie die notwendige histologische 
Untersuchung unmoglich machen. Rontgen­
bestrahlungen sind zwecklos, da sich die Zellen 
des juvenilen Melanoms wie die Naevuszellen 
vollig refraktar gegen Rontgenstrahlen ver­
halten. 

Blauer Naevus 

Es handelt sich um eine Wucherung cutan 
gelegener Melanocyten, die eine neurogene Zell­
art reprasentieren, die wahrend der fetalen 
Entwicklung in der Cutis aufhorte, ihre Wan­
derung bis zur Epidermis fortzusetzen. Der ein­
tache blaue Naevus (Abb. 389) tritt als steck­
nadelkopf- bis erbgroBer, rundlicher bis ovala­
rer, schiefergrauer bis blau-schwarzer Fleck 
oder als flaches Knotchen in Erscheinung, liber 
dem die Haut straff gespannt ist und in dessen 
Oberflache gelegentlich braunlich-schwarzliche 
oder weiBlich-gelbliche Stippchen erkennbar 
sind. 

Der zellreiche blaue Naevus (Neuronaevus 
bleu Masson - cellular blue nevus ALLEN, 1948) 
ist etwa pfennig- bis markstlickgroB, manchmal 
auch groBer, von rundlicher, ovalarer oder 
unregelmaBiger Form und derber Konsistenz, 
hellblau-grau bis schwarzblau verfarbt und 
zeigt eine glatte, gepunzte, hockerige oder ge­
felderte Oberflache (Abb. 390). Gelegentlich 
finden sich kleinknotige, weiBliche bis gelbliche 
Einlagerungen oder eine breite graugelbliche 
Randzone, so daB der Tumor eine kokarden­
formige Oberflache aufweist (GARTMANN 1965) 

Histologisch findet man neben einer Wuche­
rung korialer Melanocyten fibromatose und neu­
rinomattise, gelegentlich auch sarkomartige Struk­
turen sowie zahlreiche pigmentbeladene Melano­
phagen (GARTMANN 1965, CRAMER 1966). 

Sowohl der einfache als auch del' zellreiche 
blaue Naevus kommt bei beiden Geschlechtern 
schon in del' Kindheit vor und zwar hauptsach­
lich im Kopfbereich und an den Extremitaten, 
selten am Rumpf. Die Behandlung besteht in 
einfacher chirurgischer Entfernung. 

Del' Mongolenfleck ist eine verwaschene blaB­
blauliche Verfarbung in del' Kreuzbeingegend, die 
vorwiegend bei mongolischen Rassen, seltener bei 
Europaern, bald nach del' Geburt in Erscheinung 
tritt. Sie hat mit del' Trisomie 21 ("Mongolismus") 
ursachlich nichts zu tun. 

Del' hellblaue Naevus (YAMAMOTO) ist hellblau 
bis blaugrau, groBer als del' Mongolenfieck, un­
regelmaBig begrenzt und sitzt meist an irgend­
einer Stelle des Rumpfes. 

Del' Naevus fusco-coeruleus ophthalmo-maxilla­
ris (OTA) tritt vorwiegend bei Japanern, selten bei 
Europaern als graublauer bis graubrauner Fleck, 
meist halbseitig im Gesicht, im Bereich del' Ver­
sorgungsgebiete del' Trigeminusaste auf, wobei die 
Bindehaut und Lederhaut des gleichzeitigen 
Auges mit betroffen sein konnen. Die Erscheinun­
gen sind schon bei del' Geburt vorhanden, manch­
mal werden sie abel' auch erst spateI' manifest. 

Abb. 389. Blauer Naevus am Handriicken eines 
12jahr. Madchens 

Abb. 390. Zellreicher blauer Naevus oberhalb der Rima 
ani bei 8jahr. Jungen 

Del' Naevus fU8co-cocruleu8 acromiodeltoideus 
(ITO) zeigt gleiche oder ahnliche Veranderungen 
im Bereich der Schulter.Riickenpartie und wurde 
bei Japanerinnen und Negel'innen beobachtet 
(MISHIMA und MEVORAH). 

Oberhautnaevi 
Diese Naevi treten meist in del' Kindheit in 

systematisierten, linearen wie auch einfachen 
umschriebenen Varianten auf und werden als 
Naevus verrucosus, keratoticus, papillaris, 
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ichthyosiformis oder linearis bezeichnet. Es 
handelt sich dabei urn angeborene Anlage­
anomalien, die in bestimmten Hautarealen 

Abb. 391. Gyrierter Oberhautnaevus am Bauch eines 
8jahr. Jungen 

Abb.392. Striarer Oberhautnaevus am Oberschenkel 
eines 9 jahr. Madchens 

(Dermatom, fetaler SpaltenschluB, Ausbrei­
tungsgebiete von Hautnerven und deren Gren­
zen) symmetrisch oder rein halbseitig in eigen­
artigen leisten-, schleifen- oder girlandenformi­
gen Gebilden erscheinen (Abb. 391-393). Be­
vorzugt sind die seitlichen Anteile des Rump­
fes, wo .haufig eine zosterartige Anordnung 
beobachtet wird. 

Die Oberflache dieser Naevi ist glatt, war­
zig-papillomatos, stachelartig oder v6llig zer-

kliiftet, die Farbe variiert zwischen hellgelb 
und schwarzbraun. Die Konsistenz ist meist 
hart, gelegentlich aber auch weich bis lappig. 
Kombinationen mit anderen Fehlbildungen 
kommen vor. Histologisch handelt es sich urn 
hyperkeratotische, akanthotische und/oder pa­
pillomatose Epithelveranderungen (GREITHER 
u. TRITSCH). Zur Entfernung ist der Versuch 
des Abschleifens mit der hochtourigen Frase 
angezeigt. 

Abb. 393. Striarer Oberhautnaevus am Scrotum und 
Penis eines 12jahr. Jungen 

Naevus pilosus (Haarnaevus) 
Hierbei handelt es sich urn mehr oder weniger 

ausgedehnte, umschriebene, meist mit starkerer 
Pigmentierung einhergehende Ansammiungen 
kraftiger Haare auf sonat glatter, lanugobehaarter 
Haut. Feingeweblich finden sich keine N aevus­
zellen wie beirn Tierfellnaevus. 

Eine seitene Sonderform ist der Krauselhaar­
naevus, bei dem in einem umschriebenen Bezirk 
des sonst glatten Kopfhaares die Haare heller, 
dilnner und auffallend spiralig gekrauselt sind. 

Haarfollikelnaevus 
Sehr seitene, bei Kindern und Erwachsenen irn 

Kopfbereich vorkommende tumorartige Fehlbil­
dung, die nur histologisch diagnostiziert werden 
kann. Klinisch handelt es sich urn hautfarbene bis 
riitlich-braunliche Kniitchen, histologisch urn 
zahireiche Haarfollikel verschiedener Entwick­
lungsstufen mit mehr oder minder deutlicher 
Auspragung talgig differenzierter Zonen in den 
Wandungen (GARTMANN und KIESSLING). 

Naevus comedonicus 
Band- oder fiachenfiirmige, halbseitige, urn­

schriebene Ansammiungen follicuIiirer, comedo-
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nenartiger Horncysten, die schlieBlich zur Atro­
phie del' Haut fiihren. Nach Ausfallen del' Horn­
pfropfe sieht die betroffene Haut wurmstichig aus. 
Diese Veranderungen konnen bereits bei del' Ge­
burt vorhanden sein odeI' sich erst spateI' ent­
wickeln. 

Naevus sebaceus 

Umschriebener, streifenartiger odeI' platten­
formiger, halbseitiger, hellgelber bis gelbroter 
Tumor, del' nur wenige Millimeter uber die Haut 

Abb.394. Naevus sebaceus des behaarten Kopfes bei 
lljiihr. Jungen 

emponagt und aus einzelnen traubenformigen 
Knotchen zusammengesetzt ist. Del' behaarte 
Kopf und Hals werden bevorzugt befallen 
(Abb.394). 

Histologisch findet man zahlreiche, ver­
groBerte, dicht nebeneinander liegende Talg­
drusen, die das ganze Corium durchsetzen. 

Da del' Naevus sebaceus meist beim Haare­
kammen verletzt wird, empfiehlt sich seine 
operative Entfernung. 

SchweiBdrlisennaevus 

Das Syringocystadenoma papilliferum wird 
deswegen haufig als Naevus syringocystade­
nomatosus papilliferus bezeichnet, weil es schon 
von Geburt an besteht, obwohl es richtiger in 
die Gruppe del' gutartigen, von den SchweiB­
drusen del' Haut ausgehenden Geschwulste ein­
zureihen ware. Es handelt sich dabei um ver­
schieden groBe, flach aufsitzende odeI' gestielte, 
weiche bis derbe, rosa- odeI' fleischfarbene bis 
braunrote, feucht glanzende odeI' mit Borken 
bedeckte, oft gelappte Geschwulste mit warzig­
papillarer Oberflache (Abb. 395), die auf dem 
Kopf, am Hals, in den Axillen, auf del' Brust, 
dem Bauch, den Oberschenkeln und in del' 

Analregion lokalisiert sein konnen. Kombina­
tion mit Talgdrusenhyperplasie kommt VOl'. 

Feingeweblich handelt es sich urn umfang­
reiche Wucberungen apokriner SchweiBdrusen, 
wobei die Lumina oft erbeblicb cystiscb erweitert 
sind und als Auskleidung ein meist zweischicbti­
ges, kubisches Epithel zeigen. Die Ausfiibrungs­
gange sind uber den a:lenomatosen Bezirken 
deutlich verbreitert, cystisch ausgeweitet und 
lassen daneben plumpe papillare Wucherungen 
erkennen, die in die Cyste hineinragen, wobei auch 

Abb. 395. Naevus syringocystadenomatosus papilli­
ferus an del' rechten Wange eines 12jiihr. Miidchens 

das Oberflachenepithel an del' Wucherung betei­
ligt ist. 

Als Behandlung kommt nur chirurgische 
Entfernung in Betracht. 

Bindegewebsnaevus 

Diesel' bestebt aus wei13lichen odeI' gelblichen, 
run den odeI' polygonalen, dicht stebenden, leicht 
prominenten, glanzenden Knotcben mit glatter 
Oberflache, die umscbrieben odeI' systematisiert 
streifenformig an verschiedenen Stellen des Kor­
pel's auftreten konnen. 

Je nach dem feingeweblichen Substrat wird 
ein Bindegewcbsnaevus mit vorwiegend Verande­
rungen am elastischen Gewebe (Naevus elasticus 
Lewandowsky) und ein solcher mit vorwiegend 
Veranderungen am kollagenen Gewebe (Pflaster­
steinnaevus Lipschutz) unterschieden. 

Naevus lipomatodes cutaneus superfiealis 

Sehr seltene Geschwulst, bei welcher systema­
tisiert angeordnete, gelblicb gefarbte Knotchen 
zu kleineren und groBeren Gruppen vereinigt sind. 
Histologisch handelt es sich urn Fettlappchen vom 
Typ des subcutanen Fettgewebes, die mehr odeI' 
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weniger reichlich im Corium bis zum Papillar­
korper reich en (GREITHER und TRITSCH). 

Naevus flammeus (teleangiectaticus) 

Es handelt sich dabei um schon bei der Ge­
burt vorhandene oder bald danach auftretende 
halbseitige, mediane oder symmetrische Feuer­
male (Abb. 396 u. 397). Ihre VergroBerung halt 

1960), wahrend sich im allgemeinen solche Ver­
anderungen erst im mittleren Erwachsenenalter 
einstellen. Gesicht und Extremitaten sind hau­
figer betroffen als der Stamm. Die segmentar 
angeordneten Naevi flammei konnen groBere 
Flachen einnehmen. 

Die rote Farbe kommt durch eine Hyper­
plasie und starkere Dilatation der HautgefaBe 

zustande, wahrend Proliferationserschei­
nungen an den GefaBen fehlen, weshalb 
die Naevi flammei nicht mehr zu den 
Hamangiomen zu rechnen sind (SCHNY­
DER, 1954,1955,1957,1963,1966). Nach 
NODL (1960) unterscheidet sich das Ge­
webe histologisch bis zum 10. Lebens­
jahr nicht von der normalen Umgebung. 
Erst spater kommt es zur Ektasie subpa­
piIlarer und cutansubcutaner Capillaren 
und um das 50. Lebensjahr zur Ausbil­
dung groBerer Kavernen. 

Die medianen oder symmetrischen 
Naevi teleangiectatici findet man nahezu 
bei der Halfte aIler Neugeborenen, wo 
bei vorwiegend Befall des Nackens, der 
Stirn-Nasenwurzelregion, der Stirnmitte, 

Abb. 396. Medianer Naevus flammeus bei 4 jahr. Jungen der Oberlider, der Nasenlippenpartie und 

Abb.397. Halbseitiger Naevus flammeus bei 18jahr. 
Madchen 

Schritt mit dem Wachstum der befallenen Kor­
perteile und erst nach langerem Bestand wer­
den die halbseitigen Feuermale dunkler. Die 
Oberflache ist glatt und liegt im Hautniveau, 
nur selten entwickeln sich schon in den ersten 
Lebenswochen stecknadelkopf- bis kirschkern­
groBe, blauliche weiche Vorwolbungen (NODL 

der Kreuzbeingegend zu beobachten ist. 
Am haufigsten ist der Naevus flammeus im 
Nacken (Naevus Unna), der bis zum 2. Lebens­
jahr verschwinden oder aber wahrend des gan­
zen Lebens erhalten bleiben kann. 

Man neigt heute dazu, die Entstehung der 
medianen Feuermaler mit dem VerschluB des 
N euralrohres in Verbindung zu bringen. N ach 
BLAICH sind sie als geburtstraumatisch ausge­
lOstes vasodilataterisches Phanomen anzusehen. 

Mit dem Naevus telangiectaticus lateralis sind 
Ofters assoziiert andere Entwicklungsstorungen 
(Weichteil- und Knochenhypertrophie, Angi­
omatose der Hirnhaute, Angiomatose der Retina, 
arterio-venose Aneurysmen mit Glaukom). Hau­
fige Kombinationen sind: 

a) Syndrom von KLIPPEL-TRENAUNAY (Nae­
vus varicosus osteohypertrophicus): 1m Prinzip 
solI dieses Syndrom aus einem oberflachlichen 
Naevus teleangiectaticus der Extremitaten, unila­
teraler Knochenhypertrophie und Varicosis be­
stehen. 

b) Syndrom von PARKES WEBER (Haeman­
giectasia hypertrophicans): Gleiches Krankheits­
bild wie beim Syndrom Klippel-Trenaunay, jedoch 
zusatzlich arteriovenose MiBbildungen. Die mei­
sten Autoren fassen heute beide Syndrome als zu­
sammengehorend auf und sprechen von Klippel­
Trllnaunay-Weber-Syndrom, zumal eine Uber-
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sehneidung diesel' Syndrome keineswegs selten ist 
(SCHNYDER 1963, 1966). 

Die erkrankte Extremitat ist stets langeI' und 
meist aueh umfangreieher als die andere. Sehr 
selten kommen FaIle mit Atrophie del' Muskulatur 
und del' Knoehen VOl'. Sekundarfolgen sind Stii­
rungen del' Hauttrophik, del' SehweiB- und Talg­
~riisensekretion, Drosselung del' AbfiuBgefaBe, 
Odeme, Deformierungen von Knoehen und Ge­
lenken mit entspreehenden Funktionseinsehran­
kungen. Von dem kompletten Syndrom lassen 
sich "formes frustes", d. h. bi- und monosympto­
matische Formen (anaeviformer Typ, osteo­
hypertrophischer Typ, avarikoser Typ) abgren­
zen. Gelegentlich treten auch dissoziierte, ge­
kreuzte Formen auf, d. h. Angiom an einem und 
Hypertrophie und Varikosis am anderen Bein. 
Weitere gleichzeitige MiBbildungen sind moglich. 

c) Syndrom von STURGE, WEBER und KRABBE 
(Angiomatosis encephalofacialis): Del' kongenitale 
Naevus teleangiectaticus liegt meist im Bereich 
des zweiten Trigeminusastes, seltener im Bereich 
des ersten, ausgesprochen selten im Bereich des 
dritten. Die gleichseitigen Augensymptome (Glau­
kom, Hydrophthalmus, Buphthalmus) treten erst 
im Verlauf des Lebens in Erscheinung. Infolge 
Hyperplasie und Verkalkung von HirngefaBen 
stehen cerebrale Symptome, insbesondere eine 
dem Naevus kontralaterale Epilepsie (75--85 % 
nach SCHNYDER, 1963, 1966), meistens vom Jack­
son-Typ, seltener in Form generalisierter Anfalle 
odeI' Aquivalente im Vordergrund. Hinzu kommen 
homonyme Hemianopsie und Hemiparesen mit 
Hypo- odeI' Hypertrophie des paretischen Gliedes. 
Auch psyehische Fehlentwicklung im Sinne eines 
geistigen Riickstandes wird Of tel'S beobachtet. Bi­
und oligosymptomatische Formen kommen rela­
tiv haufig VOl' (oculo-cutane Angiomatosis, enee­
phalo-trigeminale Angiomatosis, oculo-encephale 
Angiomatosis). Problematisch ist die Zuordnung 
del' monosymptomatischen cutanen, ocularen und 
encephalen Formen. Kombinationen zwischen 
den genannten Symptomen sind beobachtet 
worden. 

Die Prognose des Naevus Hammeus ist gut. 
Befriedigende Behandlungsergebnisse sind we­
del' mit Grenzstrahlen (Weichstrahlen) noch mit 
Thorium x-Praparaten, noch mit Strontium90-

Yttrium90, noch mit Kohlensaureschnee zu 
erzielen. Bei schwereren kosmetischen Starun­
gen hat sich die operative Entfernung entweder 
in mehreren Sitzungen odeI' mit plastischer 
Deckung bewahrt. 1st ein solcher Eingriff nicht 
moglich, so empfiehlt sich die tagliche Anwen­
dung von Covermark zur Maskierung und Ver­
deckung del' betroffenen Hautpartien, wodurch 
fast vollige Angleichung an die umgebende 
Haut erzielt wird. 

Bei den erwahnten Syndromen ist eine be­
friedigende Therapie nicht maglich. 

Naevus anaemicus 

Diesel' besteht von Geburt an aus einem 
oder mehreren, pfennig- bis iiberhandHachen­
groBen, unregelmaBig gezackten, scharf be­
grenzten weiBen Flecken. Die Umgebung ist 
normal gefarbt oder diffus gerotet. Brust, Nak­
ken und Riicken werden als haufigste Lokalisa­
tion bezeichnet. 

Histologisch liegt entgegen allen friiheren An­
gaben wedel' eine Veranderung del' Struktur del' 
einzelnen Gewebe, noch eine zahlenmaBige Ver­
minderung del' Capillaren odeI' eine mangelhafte 
Pigmentierung VOl' (NoDL 1960). Durch Reiben 
tritt del' Naevus besonders hervor, da die Um­
gebung hyperamisch wird, wahrend er selbst seine 
weiBe Farbe behalt. 

N aeh allgemeiner Ansieht solI es sieh urn eine 
angeborene Funktionsanomalie bestimmter Ge­
faLlwandzellen handeln. Sie findet sich haufiger 
bei ausgedehnten Feuermalern, gelegentlich auch 
beim Morbus Recklinghausen. Eine Behandlung 
eriibrigt sich. 

Angiome (Angioblastome) 

Hamangiome 

Es handelt sich dabei urn GefaLlmaler, denen 
pathologiseh-anatomisch primal' eine Sprossung 
von BlutgefaLlen odeI' ihrer Wandelemente zu­
grunde liegt. Die iiberwiegende Anzahl del' plano­
tuberosen und tubero-nodosen (kavernosen) Ham­
angiome kommt beim Saugling und Kleinkind VOl'. 
In del' Regel sind sie bei del' Geburt noeh nicht 
odeI' lediglich angedeutet ausgebildet, am haufig­
sten entstehen sie im Laufe del' ersten dreiLebens­
monate. 

Die Angiome treten solitar oder multipel als 
steclmadelkopfgroBe rote Papeln auf, welche 
sich allmahlich zu feinhockerigen Knoten um­
wandeln. Der groBere Teil bleibt auf del' plano­
tuberosen Entwicklungsstufe stehen, wahrend 
ein kleiner Teil weiterwachst und tuberos oder 
tuberonodas wird. Spielt sich der ProzeB in del' 
Subcutis ab, so findet man ein subcutanes 
Angiom. Dbergange zwischen allen drei Formen 
kommen ofters vor. Fast 70% der Befallenen 
sind Madchen und als Lieblingslokalisation gel­
ten Kopf und Stamm. Bei halbseitiger Lokali­
sation kann das Heckformige Friihstadium der 
plano-tuberosen Form einen Naevus Hammeus 
vortauschen (NODL 1960). 

Plano-tuberose Hamangiome sind linsen- bis 
fiinfmarkstiickgroBe, oft noch wesentlich gra­
Bere, scharf begrenzte, Hach gewolbte, fein­
hockerige, rotviolette bis tiefblaurote, elastische, 
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eindriickbare Geschwiilste (Abb. 398, 400, 
401). Gelegentlich wird nur die Peripherie 
hOckerig. 

Die selteneren tubero-nodosen Hamangiome 
(Abb. 399) imponieren als scharf begrenzte, 

Abb.398. Plano-tuberoses Hamangiom am rechten 
Unterschenkel eines 4 Monate alten Madchens 

Abb. 399. Tubero-nodoses Hamangiom bei 5 Monate 
altem Miidchen 

Abb.400. Cutan-subcutanes Hamangiom, die Nase 
verdrangend; 3 Monate altes Madchen 

schwammige Knoten ("Blutschwamm") von 
blal3violetter bis dunkelblauroter Farbe je nach 
Tiefe ihres Sitzes in der Haut. Sie sitzen breit-

basig, pilzformig mit iiberhangenden Rand­
wii.lsten oder gestielt auf ihrer Unterlage, kon­
nen bis mannsfaustgroB und grol3er werden und 
haben eine meist hockerig-knollige Oberflache. 

Die subcutanen Hamangiome sind unscharf 
abgegrenzte, halbkugelformige oder stumpf­
kegelige Vorwolbungen, die graurotlich oder 

Abb.401. Plano-tuberoses Hamangiom am Riicken 
eines 6 Monate alten Jungen mit Riickbildungstendenz 

Abb. 402a. Subcutanes Hamangiom bei 8 Monate alten 
Jungen 

Abb.402b. Subcutanes Hamangiom bei 8 Monate 
alten Jungen 

graublaulich durch die Raut schimmern 
(Abb. 402a, b). Diese Geschwiilste fiihlen sich 
prall, fluktuierend oder schwammig weich an. 
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Histologisch handelt es sich UID stark aus­
geweitete subpapillare und cutane GefaBe, welche 
aus den Capillaren durch LangenwachstuID und 
Schlingenbildung hervorgehen. Daneben erkennt 
man Capillarsprossen und Ansammlungen undiffe­
renzierter Endothelzellen. 

Die Hamangiome werden auf kongenitale 
Geschwulstanlagen zuruckgefuhrt, die nach der 
Geburt aus unerklarlichen Grunden in Wuche­
rung geraten, was diese Tumoren den Fehlbil­
dungen mit geschwulstiger Entfaltung nahe­
ruckt. 

Die Diagnose bereitet im allgemeinen keine 
Schwierigkeiten, die Prognose ist meist gut, da 
auch Ulcerationen ohne Zwischenfalle abzuhei­
len pflegen. Hamangiome, die uber Knorpel­
gewebe wachsen (z. B. Ohrmuschel), konnen 
dieses zum Schwinden bringen; solche, die 
gegen den Larynx vorwachsen, fiihren ernste 
Komplikationen herbei. 

Die Therapie muB im Hinblick auf ihre Be­
deutung fur den Saugling oder das Kleinkind 
eingehend erortert werden. 

Wahrend in friiheren Jahren die Hamangiome 
in groBem Umfange und haufig auch recht inten­
siv bestrahlt worden sind, mehren sich seit einiger 
Zeit die Stimmen, die zur Zurtickhaltung rat en , 
eine Strahlenbehandlung nicht mehr ftir notwen­
dig erachten oder gar als unerwtinscht ablehnen 
(PROPPE). 

Dies ist darauf zurtickzuftihren, daB Spatfol­
gen der vor Jahren oder Jahrzehnten wegen eines 
Hamangioms durchgeftihrten Rontgenbestrah­
lungen beobachtet wurden, die eine chirurgische 
Korrektur erforderten oder gar zu Wachstums­
storungen des darunterliegenden Gewebes ge­
ftihrt hatten. Andererseits pfiegt man heute die 
Neigung des Hamangioms, sich von selbst zurtick­
zubilden, mehr als bisher in den V ordergrund 
therapeutischer tlberlegungen zu stellen. 

Diskutiert werden heute drei therapeutische 
Moglichkeiten. Entweder man entfernt das 
Hamangiom chirurgisch oder man bestrahlt es mit 
Rontgenstrahlen oder radioaktiven Isotopen, oder 
man unterlaBt beides in der Erwartung, daB sich 
die Geschwulst spontan zurtickbildet. 

EntschlieBt man sich zu aktivem V orgehen, so 
solI man moglichst frtihzeitig damit beginnen. Die 
chirurgische Entfernung wird erfahrungsgemaB 
weniger durchgeftihrt, da die tiberwiegende Mehr­
zahl der Eltern einem operativen Eingriff an 
ihrem Saugling oder Kleinkind ablehnend gegen­
tiberzustehen pfiegen. Die operative Behandlung 
des Hamangioms erzielt aber sehr gute und auch 
kosmetisch einwandfreie Resultate. In besonders 
gelagerten Fallen (bestimmte GroBe und Lokali­
sation) wird sogar eine Excision des Hamangioms 
vorzuziehen sein. 

Entscheidet man sich ftir die Rontgenbestrah­
lung, so kann die Frage nach einer spateren Strah-

lenschadigung dann mit Recht verneint werden, 
wenn der Strahlentherapeut eine dem heutigen 
Stand unseres Wissens entsprechende und ftir die 
Behandlung des Hiimangioms geeignete Strahlen­
qualitat und -dosis verabfolgt. J e nach Beschaffen­
heit, Lokalisation und Ausdehnung des Haman­
gioms verwenden wir heute das ktinstlich radio­
aktive Isotop Strontium90- Y ttrium90 oder Ront­
gen-Weichstrahlen (Dermopan). Dabei ist die 
Bestrahlungstechnik so durchzuftihren, daB uner­
wtinschte N ebenwirkungen so gut wie ausgeschlos­
sen sind, was heute in der Regel ohne weiteres 
moglich ist. Als bestes Bestrahlungsverfahren gilt 
die Methode, die mit niedrigster Herddosis aus­
kommt und das unterhalb des Hamangioms ge­
legene, beim Saugling oft besonders strahlen­
empfindliche Gewebe am meisten schont. 

Bei der Weichstrahlenbehandlung sollte man 
nach dem Vorschlag von SCHIRREN (1959) eine 
Strahlenqualitat wahlen, bei der die geschatzte 
Tiefenausdehnung des Hamangioms mit der 
GHWT der verwendeten Strahlung tiberein­
stimmt. Eine Ausnahme bilden Hamangiome tiber 
strahlenempfindlichem und -gefahrdetem Gewebe. 
Eine Einzeldosis von 200 r wird im allgemeinen 
nicht tiberschritten und in mindestens 4 wochigen 
Abstanden hochstens vier- oder ftinfmal wieder­
holt ("minimale Optimaldosis"). Ftir groBfiachige 
Hamangiome gelten besondere Richtlinien hin­
sichtlich der Einzel- und Gesamtdosis sowie der 
Fraktionierung, worauf in diesem Rahmen aber 
nicht naher eingegangen werden kann. J e rascher 
sich ein Hamangiom vergroBert, um so geringer 
wird im allgemeinen die gesamte benotigte Ront­
gendosis sein. Bei langsam wachsenden Haman­
giomen wird man andererseits zurtickhaltender 
mit der Strahlentherapie sein konnen. Bereits 
ulcerierte Hamangiome benotigen nur sehr kleine 
Einzel- (50 r) und Gesamtdosen (200-300 r). 

Hamangiome tiber Knochenwachstumszonen 
(Abb. 403a, b) sind - wenn notwendig - beson­
ders vorsichtig zu bestrahlen, solche tiber den 
Fontanellen oder im Bereich der kindlichen 
Mamma tiberhaupt nicht. Die sich entwickelnden 
Brustdrtisen sind auBerst strahlensensibel. Wird 
ein Augenlid oder in Augennahe bestrahlt, so miis­
sen stets Bleischalen angelegt werden. 

Den notwendigen strahlenschutztechnischen 
Problemen ist bei Kindern wegen der wesentlich 
engeren Lagebeziehungen jeder Bestrahlungs­
lokalisation zu den Gonaden erhohte Aufmerk­
samkeitzu widmen (SCHIRREN 1961). Hamangiome 
im Bereich der Vulva, der Analgegend und des 
Scrotums werden wegen der Moglichkeit der Ge­
fahrdung von Ovarien bzw. Testes nicht bestrahlt. 
Bei Bestrahlung von Hamangiomen in der Gegend 
zwischen Nabel und Kniegelenken sind ,B-Strahlen 
(Strontium90-Yttrium90) wegen ihrer geringeren 
Reichweite vorzuziehen. 

Bei den ,B-Strahlern kommt lediglich die 
harte ,B-Strahlung des Yttrium90 zur Wirkung, 
deren Intensitat mit der langen Halbwertzeit 
seiner Muttersubstanz Strontium90 abklingt (HWZ 
etwa 28 Jahre). Die therapeutische Aktivitat 
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betragt 5,10,20 oder 50 me. Die Eindringungstiefe 
ins Gewebe ist groBer als bei Grenzstrahlen und 
Thorium-X, jedoch besteht ein steilerer Dosis­
abfaH im Gewebe als bei einer Rontgenstrahlung 
von 30-50 KV. Der Indikationsbereich ent­
spricht etwa dem der Stufe II des Dermopan. 

Abb.403a. Plano-tuberoses Hamangiom am rechten 
Unterarm eines 2 Monate alten Madchens 

Abb.403b. Plano-tuberoses Hamangiom am rechten 
Unterarm eines 2 Monate alten Madchens 

SolI man nun ein Hamangiom iiberhaupt 
behandeln? Nicht bezweifelt werden kann, daB 
die Hamangiome beim Erwachsenen selten vor­
kommen und sich del' iiberwiegende Teil von 
ihnen beim Kind im Laufe von Monaten und 
Jahren spontan zuriickbilden und danach ab­
heilen kann. Dennoch hat eine jahrelange und 
umfangreiche Erfahrung gezeigt, daB ein Ab­
warten in jedem Falle nicht zu vertreten ist. 

Folgende Gesichtspunkte veranlassen zu diesem 
Standpunkt (GARTMANN 1964). 

1. Bei rasch wachsenden Geschwiilsten ist 
ein Zuwarten nicht zu empfehlen, weil groBe 
Hamangiome infolge ihrer Ausdehnung und 
ihrer Druckwirkung zur Wachstumshemmung 
del' in ihrem Bereich liegenden Weich- und 
Skeletteile fiihren konnen. Ferner tritt meist 
eine sich spateI' ungiinstig auswirkende Dber­
dehnung del' das Hamangiom bedeckenden 
Haut auf. 

2. Die erwartete Riickbildung eines Ham­
angioms nimmt nicht selten ihren Weg iiber 
einen spontanen odeI' traumatisch bedingten 
geschwiirigen Zerfall, del' meist zu einer kosme­
tisch recht storenden Narbe fiihrt. 

3. Nur selten gelingt es, die Eltern del' Kin­
der bei groBeren Hamangiomen yom Zuwarten 
zu iiberzeugen. Lehnt man abel' eine Behand­
lung ab, so suchen die Eltern mit hoher Wahr­
scheinlichkeit andere Moglichkeiten, urn eine 
Therapie zu erzwingen. 

4. Durch Abwarten wird unter Umstiinden 
del' giinstigste Zeitpunkt fiir eine Strahlen­
therapie verpaBt, wenn die erhoffte spontane 
Riickbildung nicht eingetreten ist, weil altere 
kavernose Hamangiome im allgemeinen weni­
ger strahlenempfindlich sind als jiingere. Die 
besten Erfolge erzielt die Strahlentherapie, die 
innerhalb del' ersten sechs Lebensmonate ein­
setzt. 

5. Die Moglichkeit spontaner Involution 
odeI' Ulceration ist in keinem FaIle vorauszu­
sehen. Eine standige Dberwachung des Kindes 
stoBt erfahrungsgemaB bei den Eltern hiiufig 
aus personlichen Griinden auf erhebliche 
Schwierigkeiten. 

6. SchlieBlich gibt es noch lebensbedro­
hende, groBe Hamangiome (sog. Riesenham­
angiome) (Abb. 404a, b), in denen die Throm­
bocyten zerstort und das Fibrin des Blutes auf­
gefangen wird, was Afribrinogenamie, Throm­
bocytopenie und toxische Schiidigung der 
Megakaryocyten zur Folge hat (Kasabach­
Meritt-Syndrom). In diesen Fallen muB unver­
ziiglich mit del' Strahlentherapie und/oder mit 
chirurgischen Eingriffen begonnen werden, urn 
Lebensgefahr abzuwenden. 

DaB die Strahlentherapie die Spontanheilung 
verzogert odeI' gar verhindert, widerspricht den 
eigenen Erfahrungen (GARTMANN). In diesem Zu­
sammenhang dad auf die Beobachtungen von 
SCHUERMANN und WOEBER sowie von NIKO-
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LOWSKI hingewiesen werden, die ebenfalls keine 
Hemmung del' Riickbildung beobachten konnten. 

Wir stehen mit BORN (1959, 1962), KLOSTER­
MANN, N IKOLOWSKI, N ODL (1960), SCHIRREN (1959, 
1961), SCHUERMANN und WOEBER, THORMANN U. 

Abb. 404a. Cutan-subcutanes Riesenhamangiom bei 
6 Monate alten Jungen 

Abb.404b. Cutan-subcutanes Riesenhamangiom bei 
6 Monate alten Jungen 

WEIDAUER u. a. auf dem Standpunkt, daB man 
Hamangiome zwar bestrahlen, die Spontanhei­
lungstendenz jedoch sinnvoll in den Therapieplan 
einbeziehen solI. In besonders gelagerten Fallen 
empfehlen wir chirurgisches V orgehen. Wenn es 
sich urn kleine und unauffallige Hamangiome 
handelt und bereits deutliche Zeichen spontaner 
Riickbildung erkennbar sind, solI man abwarten. 
Eine individuelle Beurteilung des Einzelfalles ist 
stets notwendig. 

Man soIl nicht grundsatzlich ablehnen, ein 
Hamangiom zu bestrahlen odeI' zu operieren, 
andererseits abel' auch nicht generell verurteilen, 
wenn eine abwartende Haltung eingenommen 
wird. 

Angiokeratome 

Angiokeratoma Mibelli. Das Angiokeratoma 
digitorum acroasphycticum laBt tiefrote bis blau­
schwarze, stecknadelkopf- bis linsengroBe Flecken 
erkennen, die allmahlich in Kniitchen mit warzi­
gel' Oberflache iibergehen. Del' Beginn del' Erkran­
kung fallt fast immer in die Jahre del' Pubertat, 
wobei in symmetrischer Anordnung die Acren, 
nul' selten del' ganze Kiirper befallen werden. Be­
troffen werden so gut wie stets nul' Person en, 
deren Hautdurchblutung auf Grund einer an­
geborenen GefaBlabilitat odeI' durch Frostschaden 
gestiirt ist. 

Feingeweblich erkennt man durch ektatische 
Capillaren kolbig aufgetriebene Papillen, die von 
kurzen Epithelzapfen getrennt werden. Auch im 
oberen Corium finden sich - wenn auch gerin­
gel' - erweiterte GefiiBe. Die verschmalerte Ober­
haut ist von del' GefaBektasie durch einen schma­
len Bindegewebsraum getrennt. Thrombenbildung 
und Blutaustritte kommen VOl'. 

Die Prognose ist gut. Eine Beseitigung del' 
Erscheinungen ist nul' dann sinnvoll, wenn zu­
gleich auch die Durchblutungsstiirungen behoben 
werden. 

Angiokeratoma scroti. Kommt nur bei Erwach­
senen VOl' und wird als Spielart des Angiokera­
toma acroasphycticum angesehen. 

Angiokeratoma corporis circumscriptum nae­
viforme. Besteht meist von Geburt an und 
wachst mit dem betroffenen Korperteil, am 
haufigsten an den Extremitaten (Abb.405). 
Zunachst treten rote Flecken auf, die sich spa­
teI' teilweise in blaurote Knoten mit horniger 
Oberflache umwandeln. Die Hautveranderun­
gen sind fast immer halbseitig angeordnet und 
bestehen schlieBlich aus bis handtellergroBen 
lividroten Flecken, die z. T. netzartig mitein­
ander verbunden sind und auf denen scharf be­
grenzte, mit teilweise machtigen Hyperkera­
tosen und Krusten bedeckte dunkelblaurote 

Knoten breitbasig aufsitzen. 

Feingeweblich bestehen hochgradige Capillar­
ektasien im Papillarkiirper sowie oberen Corium, 
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ferner wurden GefiiBknauel in der Subcutis beob­
achtet (NODL). Die Epidermis ist teils verdunnt, 
teils verdickt und von einer wechselnd breiten 
Hornschicht bedeckt. 

Fur einen systematisierten keratotischen 
Naevus der GefaBe sprechen Bestand seit Ge­
burt, VergroBerung mit dem Korperwachstum 
sowie halbseitige Anordnung. 

Abb. 405. Angiokeratoma circumscriptum naeviforme 
bei 17jahr. ~adchen 

Rankenangiome und Phlebarteriektasien. Das 
arterielle und venose Rankenangiom sowie die 
genuine diffuse Phlebektasie und Phlebarteriekta­
sie sind nicht sichel' voneinander abzugrenzen. 
Wahrscheinlich handelt es sich nur urn verschie­
dene Variant en einer GefaBfehlbildung, nicht einer 
echten Geschwulst, in deren ~ittelpunkt ein­
fache, uberwiegend muskulare arteriovenose 
Anastomosen stehen durften (CLARA). Ranken­
angiome finden sich vorwiegend im Schadel­
bereich und in del' MundhOhle, Phlebartel'iekta­
sien an den Armen, von wo sie auf den Rumpf 
ubergehen konnen. 

Die fast ausschlieBlich halbseitig angeordne­
ten, stark geschlangelten, manchmal pulsierenden, 
meist deutlich vorspringenden livid-blauen Ge­
faBe bilden umschriebene oder strangfOrmige, 
schwammige Konvolute, die die Gesichtshalfte 
oder ganze Extremitat bedecken konnen. 1m Ge­
gensatz zu Varicen sind sie schon bei Geburt vor­
handen. Ofters klagen die Patienten uber Schwere-

geftihl in der betroffenen Extremitat. 1m weiteren 
Verlauf konnen sich erhebliche Schwellungen mit 
Bewegungsbehinderung und Knochenverande­
rungen einstellen. Klinisch und rontgenologisch 
sind nicht selten Phlebolithen nachweisbar. An­
dere Fehlbildungen konnen gleichzeitig bestehen. 
Fur die Behandlung kommen nur chirurgische 
Eingriffe in Betracht. 

Naevus araneus. Die spinnenartigen GefaB­
naevi sind im Kindesalter haufig. Es handelt 
sich urn stecknadelkopf- bis schrotkorngroBe, 
rote bis lividrote halbkugelige Knotchen, die 
mit dem Leib einer Spinne verglichen werden 
und von denen spinnenbeinahnlich eine unter­
schiedliche Zahl feiner, meist radial' angeordne­
terrotlicher Capillarektasien in die Umgebung 
ausstrahlt (Abb. 406). Manchmal ist ein schma­
ler anamischer Saum urn das ZentralgefaB vor­
handen. Besonders haufig treten Naevi aranei 

Abb. 406. Naevus araneus bei 4jahr. ~adchen 

im Gesicht, am Hals und Nacken auf. Spontane 
Ruckbildung ist nicht selten. Beim Erwachse­
nen ist del' Naevus araneus als Naevus tardus 
zu betrachten. 

Klinisch und histologisch sind davon die sog. 
GefaBspinnen Leberkranker odeI' auch gravider 
Frauen ("eruptive Angiome") kaum zu unter­
scheiden. Feingeweblich handelt es sich sowohl 
beim Naevus araneus als auch bei der GefaB­
spinne urn eine Ektasie priiformierter, dysplasti­
scher oder sekundar veranderter GefaBe, abel' 
nicht urn Hamangiome. Auch die zum Teil pul­
sierenden Ektasien des Morbus Osler durfen nicht 
als Angiome aufgefaBt werden (NODL 1960). 

Die Behandlung besteht in elektrischer 
Verkochung des ZentralgefaBes. Rezidive treten 
ein, wenn nur unvollstandige Zerstorung er­

folgte. 
Venektasien. Die kugelformigen, blaulich livi­

den bis blauschwarzen, weichen Knotchen kommen 



Naevi einschlieBlich juveniles Melanom (Spitz) 623 

an den Lippen, del' Zunge und den Ohren fast 
nul' alterer Erwachsener vor. Es handelt sich da­
bei um eine Vene mit ortlicher Endothelprolifera­
tion sowie Wandverdickung. 

Granuloma pyogenicum s. teleangiectaticum 
s. pediculatum. Es handelt sich um einen schnell 
wachsenden, etwa erbsen- bis haselnuBgroBen, 

Abb. 407. Granuloma pediculatum bei 6jiihr. Miidchen 

Abb. 408. Granuloma pediculatum bei 13jiihr. Jungen 
(rechter Mittelfinger) 

fast immer gestielt aufsitzenden (Abb.407), 
pilzartigen, yom Epithel entbloBten (Abb. 408), 
leicht blutenden, grauroten bis lividroten, derb­
weichen Knoten, del' vorwiegend an Randen, 
FiiBen, Lippen und Mundschleimhaut beob­
achtet wird, abel' auch an jeder anderen Stelle 
des Korpers auftreten kann. Nach neuerer Auf­
fassung (NODL 1955, 1960; KNOTH und EHLERS, 
OEHLSCHLAEGEL und MULLER) handelt es sich 
in del' iiberwiegenden Mehrzahl del' FaIle um 
ein exophytisch und rasch wachsendes, proli­
ferierendes Capillarhamangiom, auf dem sich 

nach Verletzung und Besiedlung mit Bakterien 
erst sekundar ein Granulom entwickelt. 

Das echte pyogene Granulom, das nach KNOTH 
und EHLERS als "Granuloma pyogenicum tele­
angiektaticum" zu bezeichnen ist, hat keinen 
Stiel odeI' FuB, sondeI'll steUt ein mehr- odeI' ein­
hockeriges, halbkugeliges, breitbasig aufsitzendes 
entziindliches Granulom dar, dessen epitheliale 
Bedeckung entweder teilweise defekt ist odeI' vOl­
lig fehIt. Wegen del' praU gefiillten und erweiter­
ten, neu gebildeten und leicht verletzbaren 
Capillaren besteht die gleiche Blutungsneigung 
wie beim exophytischen Angiom. Feingeweblich 
fehlen angiomatOse odeI' angio-endotheliomatose 
Strukturen. 

Die Behandlung besteht in vollstandiger 
Excision, wobei zu beachten ist, daB auch die 
in del' tieferen Cutis gelegenen Angiomanteile 
mit entfernt werden, weil es sonst zu Rezidiven 
kommt. 

Lymphangiome 

kommen seltener VOl' als Hamangiome. Sie sind 
entweder bei del' Geburt vorhanden odeI' treten -
gleich haufig bei beiden Geschiechtern - in friiher 
Jugend auf. Das Wachstum erfolgt langsam. 

Lymphangioma circumscriptum. Diese hau­
figste LymphgefaBgeschwulst besteht aus steck­
nadelkopf- bis erbsengroBen, gelblichen bis 
rosafarbenen, blaschenformigen Rohlraumen 
und Knotchen, die gruppiert odeI' in streifen­
formigen Bandern angeordnet sind. Gesicht, 
Rals und Schultergiirtel sind bevorzugt befal­
len, del' Stamm seltener. In groBeren Blaschen 
konnen tieferliegende Capillaren durchschim­
mern. Blauschwarzliche Einlagerungen odeI' 
dunkle Krusten sind Reste von Blutungen aus 
derartigen GefaBen. ReiBt die Blaschendecke 
ein, so kommt es zur Lymphorrhoe, die gele­
gentlich lange Zeit bestehen kann. Die Ober­
flache ist meist glatt, hin und wieder abel' auch 
rauh bis warzig. 

Bei umschrie benem (Ab b. 409) odeI' diffusem 
Befall del' Zunge kommt es zur Makroglossie, 
bei Befall del' Lippen zur Makrocheilie. Riel' 
entstehen durch mechanische Verletzungen 
(BiB) oft Erosionen, die erhebliche Beschwerden 
verursachen und die Nahrungsaufnahme be­
hindern konnen. Kommt es zur Sekretstauung, 
so vergroBert sich die Geschwulst. Diffuses 
Lymphangiom del' Zunge kann beim Kinde zur 
Deformierung des Unterkiefers fiihren. 

Feingeweblich handelt es sich um ein Netz von 
anastomosierenden, endothelbekleideten Lymph­
raumen und Lymphcapillaren unterschiedlicher 
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Weite. Hieraus gehen kavernose Hohlraume her­
vor, die den Papillarkorper und das obere Corium 
einnehmen und die durch Druck verdtinnte Epi­
dermis tiber das Hautniveau emporwOlben. Zwi­
schen die cystischen Hohlraume schieben sich 

Abb.409. Lymphangioma circumscriptum der linken 
Zungenhiilfte eines lljiihr. Jungen 

Abb. 410. Hiimolymphangiom der Zunge (Makroglos­
sie) eines 14jii.hr. Jungen mit medianem Naevus 

fiammeus des Unterkiefers 

schmale, lang ausgezogene Epithelfortsatze. Ein­
zelne Hohlraume konnen Erythrocyten enthalten. 

Lymphangioma cavernosum. Diese Ge­
schwulst tritt meist multipel am Stamm oder 

den distalen Extremitatenabschnitten sowie in 
der Genitalgegend in Form von hautfarbenen, 
rotlichen oder blaBblaulichen, eindruckbaren, 
weichen Knoten auf. Vorkommen an Zunge 
oder Lippen ist moglich. 

Histologisch handelt es sich urn ein Konvolut 
aus unterschiedlich weiten Lymphgefal3en mit 
verschieden dicken Wanden. Die tladurch gebilde­
ten Hohlraume befinden sich in der Cutis undjoder 
Subcutis. Proliferation der Wandelemente ist hin 
und wieder zu beobachten. 

Hiimangiolymphangiom. Klinisch ist diese Ge­
schwulst yom Lymphangioma circumscriptum oft 
nicht zu unterscheiden (Abb. 410). Histologisch 
finden sich dicht neben cystisch erweiterten 
Lymphcapillaren mit Erythrocyten geftillte Hohl­
raume, die mit Blutgefal3en verbunden sind 
(GANS und STEIGLEDER). 

Lymphangioma cysticum. Es handeltsich urn eine 
seltene kongenitale, generalisierte geschwulst­
artige Fehlbildung, deren Ausmal3 meist erst bei 
der Sektion erfal3t wird (NODL 1960). Vornehm­
lich sitzen die wechselnd grol3en Tumoren am 
Hals, N acken und in den Axillen, wahrend sie 
seltener am Stamm im Sacralbereich oder an den 
Extremitaten vorkommen. Neben einem Tumor, 
der sichdurchseineGrol3e auszeichnet, bestehenan 
vielen Hautpartien Wucherungen des Lymph­
gefal3systems, aus welchem sich varicose Ektasien 
bilden konnen, die mitunter auch auf die Musku­
latur tibergreifen. Feingeweblich fallen die beson­
ders dicken "Vande der erweiterten Lymphraume 
auf, die aber weder elastische Fasern noch Muskel­
zellen enthalten. 

Lymphangiokeratoma circum scriptum naeviforme. 
Es handelt sich urn eine systematisierte naevoide 
Fehlbildung wie die gleichnamige Blutgefal3-
anomalie. 

Fur die Behandlung der circumscripten wie 
kavernosen Lymphangiome und Lymphangio­
keratome kommt bei geeigneter Lokalisation 
operative Entfernung in Frage. Die Rontgen­
strahlentherapie hat weniger gute Ergebnisse 
gezeigt. Beim groBen Lymphangiom der Zunge 
und der Submandibulargegend ist Resektion 
eines groBen Teils des erkrankten Zungen­
gewebes notwendig (BECK). 

Anhang: N aevoxanthoendotheliom 

Es handelt sich nicht urn eine naevoide Fehl­
bildung, sondern urn gutartige, vom Bindegewebe 
ausgehende, klinisch als Geschwiilste imponie­
rende Hautveranderungen, die im Schrifttum 
auch als Xanthoma juvenile, Xanthogranuloma 
juvenile, Histiocytoma juvenile, xanthomisiertes 
Fibrohistiocytom bezeichnet oder als Sarkom, 
Reticulose, Fremdkorpergranulom usw. fehl­
gedeutet worden sind. 
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Das N aevoxanthoendotheliom tritt - bei 
beiden Geschlechtern gleich - klinisch ent­
weder als solitares Knotchen bzw. Knoten 
(Abb. 411-413) oder disseminiert (Abb. 414) in 

Abb.411 

Efflorescenzen Myoblastenmyome und Masto­
cytome, eigentliche Reticulose der Raut und in 
Ausnahmefallen die Rand-Schiiller-Christian­
sche Krankheit in Frage. 

Abb.412 

Abb. 411. Solitares Naevoxanthoendotheliom auf dem behaarten Kopf eines 10 Wochen alten Sauglings 

Abb. 412. Solitares Naevoxanthoendotheliom auf dem rechten Oberbauch eines 4 Monate alten Madchens 

Erscheinung und kommt vorwiegend bei Saug­
lingen, Kleinkindern und Jugendlichen vor, 
selten einmal auch bei Erwachsenen (GART­
MANN und TRITSCH). 

Abb. 413. Solitares Naevoxanthoendotheliom mit peri­
tumoralen Satelliten auf dem Oberschenkel eines 

5 Monate alten Madchens 

Differentialdiagnostisch kommen bei der 
disseminierten, aus mehr oder minder zahl­
reichen, rundlichen bis ovalaren, rotlichen, 
braunlichen und/oder gelblichen Knotchen, 
Knoten und Infiltraten wechselnder GroBe be­
stehenden Form (Abb. 414) die juvenile hyper­
lipidamische Xanthomatose, multiple klein­
knotige Lymphocytome im Sinne des Sarkoids 
Spiegler-Fendt (sog. Sarcomatosis cutis Gertler 
und Schimpf), die Urticaria pigmentosa xan­
thelasmoidea, bei vorwiegend groBknotigen 

Handbuch der Kinderheilkunde, Band IX 

Abb.414. Disseminierte klein- und groJ3knotige Nae­
voxanthoendotheliome bei 7 Monate alten Jungen 

GroJ3knotige Naevoxanthoendotheliome tre­
ten mitunter systematisiert unter Einbeziehung 
von Lunge, Hoden und Omentum in Erscheinung. 
Auch sie bilden sich in der Regel ohne Therapie 
zuruck (NODL 1960). 

Bei den isolierten, meist rundlichen, derben, 
rotlich-braunen bis gelbroten, erbs- bis walnuB­
groBen Knoten (Abb. 411-413), die gelegent­
lich ein zartes Randerythem und im Rand­
wall einzelne Teleangiektasien aufweisen, berei­
tet dem weniger Erfahrenen die Abgrenzung 
vom Ristiocytom, vom Dermatofibrosarkoma 

40 
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protuberans, von einer knotigen Reticulose und 
wegen der zentralen Eindellung mit zentraler 
Schuppenkruste vom molluskoiden Kerato­
akanthom mitunter Schwierigkeiten. Die sehr 
selten zu beobachtenden gestielten Formen 
konnen mit einem Granuloma telangiectaticum 
verwechselt werden. Erhebliche Schwierigkei­
ten bereitet die klinische Unterscheidung vom 
Reticulohistiocytom. SchlieBlich wird die Er­
kennung durch sekundare erosive, ulcerose oder 
ekzematoide Veranderungen erschwert. 

Die Veranderungen konnen an jeder Stelle 
des Korpers auftreten. Entscheidend fiir die 
Diagnose ist immer der feingewebliche Befund. 

Das im Corium gelegene Infiltrat besteht im 
wesentlichen aus Histiocyten, Fibroblasten, Reti­
culumzellen, Schaumzellen und Riesenzellen teils 
vom Fremdkorper-, teils vom Touton-Typ. Bei 
den Schaumzellen handelt es sich urn Histiocyten 
mit wabig-schaumigumgewandeltemProtoplasma. 
Bei frischen Effiorescenzen fiel GARTMANN und 
TRITSCH eine starkere lympho-histiocytare Ent­
ziindung auf, teilweise kombiniert mit reichlich 
Eosinophilen und Fremdkorperriesenzellen. Li­
pideinlagerungen sind nicht generell vorhanden. 

Gegen die Tumornatur spricht sowohl der 
klinische Verlauf als auch das feingewebliche 

Substrat. Die einzelnen Efflorescenzen pHegen 
sichim allgemeinen unter Schrumpfungserschei­
nungen und schlieBlich unter Hinterlassung 
zarter unauffalliger Narben zurUckzubilden. 

Blutchemisch und hamatologisch finden sich 
im allgemeinen normale Werte, manchmal eine 
Bluteosinophilie. Internistische bzw. padiatrische 
Untersuchungen del' betroffenen Kinder deckten 
bislang keine wesentlichen Besonderheiten auf. 
Das N aevoxanthoendotheliom diirfte wedel' dem 
Xanthom (xanthomatose Lipidose), noch del' 
Reticulose del' Haut im Sinne einer irreversibel­
proliferativen Hamoblastose zuzurechnen sein. 
GARTMANN und TRITSCH sehen auf Grund des 
klinischen, feingeweblichen und topohistochemi­
schen Verhaltens darin eine Entziindung unbe­
kannter Ursache, die im Laufe ihres Bestehens zu 
verschiedenartigen histomorphologischen Bildern 
fiihren kann, deren Erkennung yom Zeitpunkt del' 
Untersuchung abhangig ist. Eine solche Auffas­
sung ist mit del' Beobachtung sowohl entziind­
licher als auch granulomatoser Stadien, wie auch 
proliferativ-hyperplastischer Erscheinungen von 
seiten des reticulo-histiocytaren Gewebes im 
Naevoxanthoendotheliom vereinbar (GARTMANN 
U. TRITSCH). 

Eine besondere Therapie ist abgesehen von 
der Excision storender Knoten nicht erforder­
lich. 
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Gutartige Neubildungen* 
Von B. ROHDE, Hamburg 

Geschwiilste der Bindesubstanz 

Fibrome. Abgesehen davon, daB sich die 
weichen und harten Fibrome in der Regel erst 
beim Erwachsenen ausbilden, begegnet man 
gelegentlich harten Fibromen auch beim Kind. 

Klinik: Es handelt sich dann um kleine bis 
etwa linsengroBe Geschwiilste, die zumeist 
flach in der Haut der GliedmaBen (LAUGIER, 
1956) oder als abgeflachte Knotchen in der 
Zunge liegen (Abb. 415). Ihr Farbton ist un­
auffallig bis graubraun bei glatter Ober­
flache. Subjektive Beschwerden fehlen bis auf 

* Dieteilweisen Uberschneidungen der Kapitel 
GARTMANN und ROHDE (S. 608-648) gehen auf 
Wunsch der Herausgeber zuriick, diese Gebiete­
auf denen hinsichtlich der Pathogenese und der 
Therapie nicht unwesentliche Auffassungsunter­
schiede bestehen - von 2 Autoren unabhangig 
voneinander behandeln zu lassen. 

das storende Fremdkorpergefiihl bei Zungen­
fibromen. 

Histogenese: Fibrome sollen sich nach klei­
nen Verletzungen entwickeln. Sie waren darin 
den hypertrophischen Narben verwandt. Eine 
wichtige Rolle kommt wahrscheinlich der 
GefiiBadventitia zu. 

Histologie: Die sich im Corium bildende Zell­
wucherung setzt sich aus spindeligen Fibrocyten, 
Fibroblasten und wenigen Histiocyten zusammen. 
Das kollagene wie auch elastische Gewebe und die 
Hautanhangsorgane werden von dem wachsenden 
Tumor verdrangt. Zur Ausbildung einer ab­
grenzenden Kapsel kommt es nicht. Ahnlich wie 
beim Histiocytom schieben sich neben stark ver­
diinnten Epidermisanteilen basaliomahnliche For­
mationen der Epidermis VOl". 

Therapie: Die einzige erfolgversprechende 
Therapie ist die Excision. 
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