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Les nævi mélanocytaires, proliférations bénignes 
de cellules mélanocytaires dans la peau, sont fré-
quents chez l’enfant et l’adolescent. Alors que les 
nævi mélanocytaires congénitaux se forment déjà 
in utero et sont visibles à la naissance ou le de-
viennent, plus rarement, pendant les premiers 
mois de vie, les nævi mélanocytaires acquis appa-
raissent plus tard, augmentent en nombre avec le 
temps et montrent une régression spontanée dès 
la quarantaine.

Chez l’enfant, les nævi mélanocytaires sont en 
principe inoffensifs et une dégénérescence ma-
ligne est très rare. Les taches pigmentées se dé-
veloppant très rapidement (semaines ou mois), 
même à l’aspect relativement symétrique et pas 
ou peu pigmenté, et les patients avec un nævus 
géant congénital méritent par contre une atten-
tion particulière. Cet article donne un aperçu des 
nævi mélanocytaires de l’enfant, en mettant l’ac-
cent sur les nævi mélanocytaires congénitaux et 
leur approche.

Introduction
La plupart des nævi mélanocytaires apparaissent pen-
dant les 2 – 3 premières décennies de vie, les tout 
premiers déjà pendant la petite enfance, pour aug-
menter par la suite1).

Un certain nombre de nævi sont présents dès la 
naissance (environ 1 – 2 % des nouveau-nés), on parle 
alors de nævi mélanocytaires congénitaux (NMC)2).

Alors que les NMC petits ou de taille moyenne ne 
posent, mis à part les considérations esthétiques, pas 
de problèmes, les NMC grands ou géants peuvent être 
à l’origine de complications, par une dégénérescence 
maligne et/ou une possible implication du système 
nerveux central (syndrome du NMC).

Le nombre et la nature des nævi dépendent es-
sentiellement de la prédisposition génétique (type de 
peau claire, prédisposition familiale à développer des 
nævi). En outre, le nombre individuel corrèle chez l’en-
fant et l’adolescent étroitement avec la fréquence et 
l’intensité de l’exposition solaire3).

Genèse et types de nævi
Le nævus est défini comme une multiplication délimi-
tée de mélanocytes organisés en groupes.

On considère actuellement que l’origine des 
néoplasies mélanocytaires est dans la crête neurale. 
Pendant l’embryogenèse, les cellules souches mélano-
cytaires migrent depuis la crête neurale dans le derme 
fœtal et se différencient, sous l’influence de transcrip-
teurs mélanocytaires (SOX10 et MITF), en mélano- 
cytes4).

À l’examen histologique, on trouve une proliféra-
tion localisée de mélanocytes organisés en groupes, 
cordons ou nids. Selon leur étendue en profondeur, 
on distingue les nævi jonctionnels, composés ou der-
miques. Le nævus jonctionnel se situe dans la couche 
inférieure de l’épiderme, apparaît donc cliniquement 
absolument plat et d’une pigmentation brune à noire 
homogène (fig. 1). Les nævi composés sont formés 
d’une couche superficielle (épidermique) et d’une 
autre plus profonde (dermique) (fig. 2). Ils sont légè-
rement surélevés et leur pigmentation est plus irré-
gulière. On trouve aussi des nævi purement der-
miques, avec un aspect de papules et de nodules 
mous, papillomateux, allant du brun foncé à la cou-
leur de la peau (fig. 3). Le nævus congénital est un 
nævus composé ou dermique. Les mélanocytes rem-
plissent l’ensemble du derme et se propagent en pro-
fondeur le long des follicules pileux, ce qui entraîne 
une hypertrichose terminale accrue au niveau du næ-
vus (fig. 4).

En principe, les nævi de l’enfant sont pour la plu-
part bénins. Le nombre de nævi mélanocytaires aug-
mente continuellement pendant l’enfance et jusqu’à 
la 3ème décade, pour montrer une involution sponta-
née dès l’âge de 40-50 ans. L’aspect clinique et der-
matoscopique varie avec l’âge. Chez les enfants de 
<10 ans on observe typiquement des nævi dermiques 
ou composés, dont l’aspect au dermatoscope est ce-
lui d’un réseau pigmentaire globuleux, alors que les 
adolescents et adultes présentent plutôt des nævi du 
type jonctionnel à l’architecture pigmentaire réti- 
culaire. 

Contrôles des nævi pendant l’enfance / 
aspects de l’approche clinique
S’il s’agit de nævi cliniquement sans particularités et 
en absence de facteurs de risque, des contrôles ré-
guliers ne sont pas nécessaires pendant l’enfance. 
Les facteurs de risque pour le développement d’un 
mélanome pendant l’enfance sont comparables à ceux 
de l’adulte:
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En présence d’un de ces facteurs de risque et pour 
les enfants avec des nævi multiples (règle: nombre de 
nævi > âge x 2) nous recommandons systématique-
ment un premier contrôle dès la puberté.

À l’examen clinique il s’agit de distinguer les nævi 
normaux/bénins des nævi atypiques. La règle géné-
rale largement connue, c.à.d. les critères ABCDE (A: 
asymétrie, B: bord, C: couleur (plusieurs couleurs), D: 
diamètre (>6 mm), E: évolution), n’est que d’une uti-
lité relative pour l’identification des mélanomes de 
l’enfant, ceux-ci ayant fréquemment d’autres carac-
téristiques que chez l’adulte et n’étant donc pas re-
connus par ces critères. En effet, les mélanomes de 
l’enfant apparaissent souvent sous forme de nodules 
amélanotiques (souvent rouges), symétriques, à la 
croissance rapide et qui saignent souvent. Pour cette 
raison ont été développés des critères ABCDE spéci-
fiquement pédiatriques (tabl. 1), qu’on devrait appli-
quer en plus des critères classiques6).

Une autre règle clinique pour différencier les nævi 
bénins des lésions atypiques ou potentiellement ma-
lignes, est la règle du «vilain canard» (ugly duckling 
sign). Les nævi infantiles sont généralement très mo-
nomorphes chez le même individu. Une lésion claire-
ment différente devrait être considérée avec la plus 
grande prudence, notamment si elle grossit ou se mo-
difie. Pour ces lésions, le seuil d’excision devrait être 
très bas.

Par ailleurs, la dermatoscopie augmente nette-
ment la spécificité de l’examen clinique et occupe donc 
une place importante dans le suivi des nævi.

En résumé, les lésions pigmentées à la crois-
sance rapide (semaines à mois) et/ou dyspropor-
tionnée ou les papules couleur peau ou rouges au 
diagnostic pas clair exigent chez l’enfant une at-
tention particulière, même si elles sont symétri- 
ques.

Nævus de Spitz ou de Reed
Le nævus de Spitz est relativement rare (env. 1% des 
tumeurs mélanocytaires vérifiées histologiquement), 
toutefois, on le rencontre assez régulièrement pen-
dant l’enfance. Il s’agit d’un nævus mélanocytaire ac-
quis, bénin, à la croissance extrêmement rapide et ca-
ractérisé par des dysplasies très prononcées à l’exa-
men histologique. Le nævus de Spitz classique se 
présente sous forme de papule rose sur le visage des 
enfants, mais peut se trouver aussi ailleurs sur le 
corps (fig. 5). Des variantes pigmentées (nævus de 
Reed) sont souvent situées aux jambes, caractérisées 
par le «starburst-pattern». Les nævi de Spitz typiques 
mesurent < 1 cm, sont souvent en coupole, symé-
triques et ont une surface lisse sans croûtes, hémor-
ragies ou ulcérations.

Alors que le diagnostic du nævus de Spitz clas-
sique se fait en principe de manière univoque par 
l’examen clinique, les variantes atypiques (nævus de 
Spitz atypique, tumeur de Spitz atypique) ne peuvent 
pas être différenciées cliniquement d’un mélanome 

1.	 Origine caucasienne (peau claire)
2.	 Taches de rousseur
3.	 Cheveux roux
4.	 Plusieurs coups de soleil
5.	 Immunosuppression  

(troubles immunitaires congénitaux ou acquis)
6.	 Anamnèse familiale positive (mélanome chez  

un parent au 1er degré)

Figure 1: Nævus jonctionnel plan, brun clair sur la pointe du nez

Figure 2: Nævus composé légèrement papuleux,  
avec une pigmentation irrégulière

Figure 3: Nævus dermique: la prolifération mélanocytaire  
se trouve exclusivement dans le derme profond,  

le nævus apparaît papuleux et de coloration plus claire
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juvénile. Nous rencontrons régulièrement des situa-
tions où ces lésions inquiétantes ont été faussement 
considérées comme des «verrues» ou des «fibromes» 
et ont pu continuer à se développer. Au moment du 
diagnostic correct et de l’excision, on trouve alors 
souvent des nodules déjà considérables (>1 cm de 
diamètre) qui peuvent avoir métastasé dans des 
ganglions régionaux.

Autrefois, toute lésion de type Spitz était systé-
matiquement excisée. Dans de nombreuses cliniques 
pédiatriques, les nævi de Spitz classiques de l’enfant 
de < 10 ans sont actuellement laissés en place, régu-
lièrement contrôlés cliniquement, en particulier s’ils 
se trouvent à une localisation chirurgicalement déli-
cat (p.ex. pointe du nez). Souvent, il survient un arrêt 
de la croissance avec le temps et une maturation en 
nævus composé classique ou même une régression.

Les lésions de type Spitz à la présentation clinique 
atypique (croissance persistante, taille >1 cm, surface 
croûteuse, verruqueuse, saignement) seront aussitôt 
excisées in toto (ni excisions à l’emporte-pièce incom-
plètes (punch), ni biopsie par curetage (Shave-Biop-
sie)!) et étudiées dans un laboratoire d’histologie spé-
cialisé (cliniques dermatologiques universitaires). De 
même, la recommandation d’exciser chez tous les pa-
tients de > 10 ans toute lésion de type Spitz (aussi les 
nævi de Spitz typiques) reste toujours valable, le 
risque qu’un mélanome prenne l’apparence d’un næ-
vus de Spitz augmentant avec l’âge. (fig. 5)

Nævi mélanocytaires congénitaux
On divise les nævi mélanocytaires congénitaux (NMC) 
en petits (<1.5 cm), moyens (1.5-20 cm), grands (20-
40 cm), géants (>40 cm) et moyens multiples (≥3 
nævi). Ces tailles se réfèrent au diamètre maximal at-
tendu à l’âge adulte. Il existe des tableaux pour déter-
miner le pronostic de la taille du nævus à l’âge adulte.

Les nævi de petite et moyenne taille sont relati-
vement fréquents (prévalence 1-2%), alors que les 
NMC avec un diamètre > 20 cm sont rares (incidence 
1:20’000). Environ 20% des grands NMC sont asso-
ciés à de nombreux petits nævi «satellites».

Les NMC se basent sur une mutation somatique 
de la voie de signalisation intracellulaire MAPK; chez 
les petits nævi, on trouve majoritairement les muta-
tions BRAF (V600E), chez les moyens et grands 
presque exclusivement les mutations NRAS (Q61)8). 
Ces dernières sont aussi mises en évidence lors d’une 
atteinte du système nerveux central associée à un 
NMC.

Complications et approche clinique
Des complications surviennent surtout chez les nævi 
de grande taille et multiples. Outre la dégénérescence 
maligne, c’est l’atteinte possible du SNC qui repré-
sente un risque de morbidité, voire de mortalité. Le 
risque de développer un mélanome malin à partir d’un 
NMC est moindre que présumé autrefois, corrèle en 
première ligne avec la taille du nævus et est estimé, 
pour les nævi de grande taille et géants, à 5-10%. À 

Figure 4: Nævus mélanocytaire congénital géant

Critères ABCDE classiques Critères supplémentaires 
pendant l’enfance

A Asymétrie (asymetry) Amélanotique (amelanotic)

B Bord irrégulier 
(border irrgularity)

Saignement/nodule 
(bleeding/bump)

C Couleur non homogène 
(color variegation)

Couleur uniforme 
(color uniformity)

D Diamètre > 6 mm (diameter) Lésion de novo 
(de novo, any diameter)

E Évolution (evolution) Évolution (evolution)

Tableau 1: Critères à considérer en plus des critères ABCDE classiques  
pour identifier un mélanome pendant l’enfance (M. Theiler et al.  
Le mélanome de l’enfant. Paediatrica 26(2) 2015)

Figure 5: Nævus de Spitz classique sur la joue.
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Nævi de petite et moyenne taille
Le risque de mélanome étant minime, aucune mesure 
particulière n’est nécessaire pendant l’enfance et les 
contrôles cliniques peuvent être faits par le pédiatre. 
À partir de la puberté, nous recommandons un 
contrôle annuel auprès du dermatologue. Lorsque le 
nævus se trouve à un emplacement problématique, 
on évaluera l’excision totale afin d’éviter une éven-
tuelle stigmatisation. Sinon, nous recommandons plu-
tôt d’attendre avec une intervention jusqu’à l’âge où 
le patient peut lui-même décider.
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noter que chez les enfants avec un NMC, au moins un 
tiers des mélanomes sont extra-cutanés et se situent 
dans le SNC9).

On constate des manifestations du SNC chez en-
viron 10-20% des patients avec un grand naevus ou 
des nævi multiples, qui peuvent être de nature mé-
lanocytaire (mélanose intra-parenchymateuse, mé-
lanocytose leptoméningéale, mélanome du SNC) ou 
non-mélanocytaire (syringomyélie, hydrocéphalie, tu-
meurs (épendymome, astrocytome e.a.), malforma-
tions de Dandy-Walker ou Arnold-Chiari)10). En raison 
du grand nombre de manifestations du SNC, au pro-
nostic variable et aux traitements différents, on re-
commande, pour tous les enfants avec des nævi de 
grande taille ou multiples, un dépistage précoce par 
IRM, avec produit de contraste, du système nerveux 
entier (crâne et colonne), avant l’âge de 6 mois. Le ré-
sultat de cet examen a une influence prépondérante 
sur la suite de la prise en charge. Une évalutation neu-
ropédiatrique est proposée de routine.

Traitement et aspects psychosociaux
Nævi de grande taille et géants
Il n’est pas clair à ce jour si l’excision d’un nævus de 
grande taille/géant diminue le risque de développer 
un mélanome. Il est certain que l’intervention sur le 
nævus ne réduit pas la fréquence d’éventuels mé-
lanomes extra-cutanés. En raison de ces connais-
sances, la seule indication impérative à l’excision 
chirurgicale est la suspicion de malignité. Il est par 
ailleurs évident que les aspects esthétiques et l’anti-
cipation de problèmes liés à une stigmatisation sont 
souvent un motif pour une intervention chirurgicale. 
Globalement, à la Clinique pédiatrique de Zurich, nous 
sommes plutôt restrictifs en terme de chirugie des 
nævi de grande taille ou géants, la décision étant prise 
de cas en cas, en concertation avec la famille. Si un 
nævus géant est laissé en place, des contrôles régu-
liers (au début semestriels) dans un centre spécialisé 
sont indiqués. Dans la situation rare où un mélanome 
se développe au sein d’un grand NMC, il est généra-
lement situé en profondeur. La palpation du NMC est 
donc essentielle.
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