
 

Kongenitala melanocytära nevi  
 
Bakgrund och klinik 
Kongenitala melanocytära nevi (KMN) förekommer hos 1-2 % av nyfödda barn oavsett kön 
eller etnicitet. KMN noteras oftast vid födelsen eller framträder inom några månader efter 
födelsen. Lesioner större än 20 cm i diameter ses endast hos 1:20 000 nyfödda (1). 

KMN kan förekomma var som helst på kroppen men är vanligast i huvud-halsområdet och på 
bålen. De kan vara ljusbruna, rödbruna, mörkbruna eller svarta och olika färger kan 
förekomma inom samma lesion. Över tid kan nyansen bli både mörkare och ljusare, och även 
inom enskilda områden kan färgen förändras utan att detta är ett malignitetstecken. I 
hårbotten är det vanligt att pigmenteringen avbleknar med åldern.  Nevus spilus är en klinisk 
distinkt subtyp av KMN (2). KMN växer i takt med individen och kan bli mer förtjockade 
eller mer behårade med åldern. KMN är vanligtvis asymtomatiska men klåda, ömhet, torrhet 
och anhidros förekommer (3).  

Proliferativa noduli är benigna proliferationer som kan finnas primärt eller tillkomma främst i 
större KMN. Proliferativa noduli är vanligen 0,5-2 cm i storlek, runda, välavgränsade, mjuka 
eller elastiska men ej hårda. Färgen brukar vara ljusare än omgivande nevi (1).​
 

Klassificering av KMN:  

KMN tillväxer i proportion till barnets tillväxt och klassificeras enligt Krengel et al efter 
förväntad storlek i vuxen ålder (4). Storlek anges i centimeter (se tabell 1). 

För att få fram förväntad storlek i vuxen ålder hos det nyfödda barnet, multipliceras uppmätt 
maximal längd i centimeter med följande faktor: 

Huvudet ​ ​ ​ x 1,7 

Bål och övre extremiteter​ x 2,8 

Nedre extremiteter​ ​ x 3,3​
 
Tabell 1 

KMN    Förväntad storlek i vuxen ålder (cm)   
Small (S)   <1,5         
Medium (M)   1,5-20   M1 1,5-10  M2 >10-20  
Large (L)   >20-40   L1 >20-30   L2 >30-40   
Giant (G)   >40   G1 >40-60   G2 >60   
 
Tabell 2 

Ytterligare karaktäristika   Definition  
Multipla medelstora ≥3 st       
Satellitlesioner (där största 
nevuset är L eller G) 

S0=Inga  S1 <20 st  S2 20-50 st  
  

S3 >50  

 

 



 

Utredning och diagnostik 

Den kliniska bilden av KMN är typisk och biopsi behövs sällan. ​
 

Differentialdiagnoser 

Tidigt i förloppet kan det ibland vara svårt att skilja KMN från bl.a. vaskulära lesioner, café 
au lait fläckar, pigmentmosaicism, epidermalt nevus, kutant mastocytom.​
​
Melanomrisk  

Livstidsrisken för utveckling av malignt melanom i ett KMN har angetts vara 0,7-2,2 % (3). 
Detta kan ställas i relation till livstidsrisken att få ett melanom i generell befolkning, vilket 
varierar mellan 0,5-3 % (5). 

I små och medelstora KMN är melanom mycket ovanligt och med en livstidsrisk < 1 % (3,6). 
Om melanom uppstår sker det vanligtvis efter puberteten och i den dermo-epidermala zonen 
vanligen i nevusets periferi. 

I stora och giant KMN har melanomrisken beräknats till 3-8 % (2). I en större prospektiv 
studie av Kinsler et al var risken högst vid giant KMN med samtidig förekomst av flera 
mindre nevin (“satellit nevin”) samt vid patologisk MRI av hjärna eller ryggmärg (2). 

En tredjedel till hälften av KMN-associerade melanom uppstår primärt i CNS (1). 
Melanomen uppstår vanligtvis tidigt, ofta redan neonatalt eller under barnaåren.  Melanom i 
stora och giant-KMN kan uppstå var som helst i lesionen, ofta i djupa dermis, subkutant eller 
i underliggande strukturer, vilket gör att excision inte eliminerar risken för melanom. 
 
Neurokutan melanocytos 
KMN kan vara associerat med melanocytär proliferation i CNS, vilket benämns neurokutan 
melanos/melanocytos. Tillståndet är sällsynt med ca 300 fall beskrivet i litteraturen (7). 
Begreppet KMN-syndrom används ibland i litteraturen och utöver melanos i CNS inkluderar 
det andra mer sällsynta icke melanocytära kongenitala defekter (2). 

  
Intraparenkymal melanos är det vanligaste fyndet och är oftast benignt men kan vara 
associerat med utvecklingsförsening och epileptiska anfall (8,9).​
Vid leptomeningeal melanos föreligger risk för progress av melanocytos samt risk för 
CNS-melanom. Symptom såsom nydebuterad epilepsi, kräkningar, kranialnervspåverkan kan 
indikera leptomeningeal melanocytisk proliferation (8). 
 
 
Magnetkamera undersökning (MRI)  
Magnetkamera undersökning (MRI) av hjärna och ryggmärg kan identifiera neurokutan 
melanos eller andra missbildningar associerade med KMN. MRI kan ge en referensbild ifall 
neurologiska symtom skulle debutera senare i förloppet (10). MRI som screening har värde 
innan barnet fyllt 2 år och helst före 6 månaders ålder innan hjärnans myelinisering försvårar 
bedömning. MRI med gadoliniumkontrast är rekommenderat (9), men man får ta i beaktande 
att gadolinium ackumuleras i vävnad och långtidseffekterna är okända, nefrogen systemisk 
skleros är en ovanlig biverkan (11). Hos spädbarn yngre än 4-6 månader, som sover lugnt 
efter t.ex. matning, kan ofta både kontrast och sövning undvikas (3,7). 

 



 

Det föreligger ingen internationell konsensus avseende indikation för MRI-screening hos 
asymtomatisk patient med KMN. Generellt anses storlek och antal KMN vara riskfaktorer för 
neurokutan melanos (10). Waelchli/Kinsler et al har föreslagit MRI screening av alla barn 
under 2 år med fler än ett KMN oavsett storlek, men det har påpekats att studiepopulationen 
till stor del baserats på barn med Large och Giant KMN (9,12).   
Andra internationellt föreslagna kriterier för MRI är (12, 3):   

●​ KMN > 40 cm och/eller  
●​ KMN med ≥ 10-20 medföljande nevi ("satelliter") och/eller  
●​ ≥3 medelstora KMN (utan "huvudnevus")   

Med tanke på att neurokutan melanocytos är ett sällsynt tillstånd, att eventuellt avvikande 
fynd utan symtom inte kan behandlas, samt att MRI på spädbarn kan vara mycket 
svårtolkade, bör beslut om MRI tas multidisciplinärt tillsammans med dermatolog, neurolog, 
subspecialiserad radiolog och även önskemål från vårdnadshavare kan vägas in.​
 

Kirurgi och andra åtgärder 

Generellt har man frångått profylaktisk och tidig kirurgisk åtgärd av KMN p.g.a. avsaknad av 
evidens för minskad risk för melanom (2,13). 
 
Det är oftast föräldrarnas oro för malignitet och oro för påverkan på barnets psykosociala 
utveckling som dominerar i tidig ålder. Då är det viktigt med korrekt medicinsk information 
och stöd från hudläkare/barnläkare med möjlighet till kontroller/uppföljning. När barnet blir 
äldre och själv kan uttrycka ifall födelsemärket ger betydande kosmetisk- och psykosocial 
påverkan kan excision diskuteras (14). Beslut tas med fördel tillsammans med plastikkirurg 
och patient/vårdnadshavare. För dem som önskar bör samtalsstöd/psykologkontakt erbjudas. 

Laserbehandling, curettage, abrasio och andra ytdestruktiva metoder kan inte rekommenderas 
då de djupare delarna av KMN kvarlämnas. Repigmentering, svårläkta sår och ärrbildning 
kan uppstå samt att dessa behandlingar inte minskar risk för melanomutveckling. Det innebär 
också en försvårad bedömning av huden både kliniskt och histopatologiskt vid misstanke om 
eventuell malignitet (15,16). 
 
Handläggning av KMN 
Handläggningen av KMN baseras på lesionens storlek, barnets ålder, kosmetiska och 
psykosociala faktorer samt eventuella symtom på neurokutan melanocytos.  
Allmänt gäller att alltid informera vårdnadshavare/patient om naturalförloppet för KMN och 
att söka vård vid avvikande tecken, såsom oproportionerlig tillväxt, blödning eller 
sårbildning. Vid symtom som torrhet och klåda i KMN kan mjukgörande behandling och låg- 
eller medelpotenta steroider (gr I-II) rekommenderas. Ge allmänna råd om solskydd precis 
som för alla barn men KMN behöver inte specifikt solskyddas. Bedöm behovet av kontakt 
med psykolog eller kurator hos barnet eller hos föräldrar (3).  

 

 

 

 

 

 



 

Förslag gällande handläggning av KMN baserat på storlek 

Litet (S) och medelstort (M) KMN  ●​ Inga kontroller behövs. Vid svårbedömda fall kan 
remiss till hudläkare övervägas. 

●​ Dokumentera storlek, färg, lokalisation. Gärna foto.  
●​ Informera om det förväntade förloppet och uppmana 

att söka vård vid avvikande utveckling inom KMN. 

Large (L1 och L2) KMN  ●​ Remiss till hudläkare som kan besluta om kontroll 
t.ex. 1 ggr/år. 

●​ Dokumentera storlek, färg, lokalisation. Foto.  
●​ Informera om det förväntade förloppet och uppmana 

att söka vård vid avvikande utveckling inom KMN. 

Något av följande:  

-​ Giant (G1 och G2) KMN​
 

-​ KMN med >10-20 satellitlesioner​
 

-​ Multipla (≥3) medelstora (M) 
KMN 

●​ Remiss till hudläkare 
●​ Kontroller var 3-4 månad fram till 1 års ålder, 

därefter utglesning efter behov till ca 1 ggr/år. 
●​ Dokumentera storlek, färg, lokalisation. Foto.  
●​ Palpera igenom KMN för att bedöma ev förändringar 

på djupet.  
●​ Palpera regionala lymfkörtlar. 
●​ Uppmana att söka vård vid avvikande tecken, såsom 

oproportionerlig tillväxt, blödning eller sårbildning.  
●​ Ställningstagande till remiss till barnneurolog och 

MR-hjärna och ryggmärg med kontrast före 6 
månaders ålder.  

Svårbedömt, avvikande eller 
symtomgivande KMN oavsett storlek  

●​ Bedömning hos hudläkare. Foto. Ställningstagande 
till biopsi eller excision eller biopsi alternativt 
fortsatt klinisk kontroll.  

Neurologiska symtom vid KMN ●​ Bedömning av barnneurolog och ställningstagande 
till MR.  

 
 
Patientförening: 
I skrivande stund finns det ingen patientförening i Sverige utöver inofficiella 
Facebook-grupper. Vid behov kan familjen informeras om den nordamerikanska 
patientföreningens webbplats ”www.nevus.org”.  

 

 

 

 

http://www.nevus.org
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