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Vrozend dermdlni melanocytéza (mongolské skvrny) jsou vrozena matefskd znaménka, kterd se nejcastéji vyskytuji v lumbosakralni
oblasti. Maji Sedomodrou az modrozelenou barvu a ovélny nebo nepravidelny tvar. Nej¢astéji se vyskytuji u jedincd asijského
nebo afrického etnika. Tyto Iéze ustupuji do jednoho az dvou let véku. Ackoli se tradi¢né véri, Ze jsou neskodné povahy, ukézalo
se, ze se vyskytuji u nékterych lysozomalnich stfddavych onemocnéni. Prezentujeme vietnamského novorozence s kongenitalni
dermdlni melanocytézou, kterou jsme pozorovali pfi diagnostice cystického Utvaru levé paze.
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Congenital dermal melanocytosis (Mongolian spots) are congenital birthmarks that most commonly occur in the lumbosacral
region. They are grey-blue to blue-green in colour and oval or irregular in shape. They are most commonly found in individuals
of Asian or African ethnicity. These lesions resolve within one to two years of age. Although traditionally believed to be harmless
in nature, they have been shown to occur in some lysosomal storage diseases. We present a Vietnamese neonate with congenital
dermal melanocytosis, which we observed at diagnosis of a cystic mass of the left arm.
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Kongenitalni dermalni melanocytéza
(KDM), znama také jako mongolské skvrny
nebo bfidlicové Sedy névus, je jednou zmno-
ha ¢asto se vyskytujicich novorozeneckych
pigmentovych |ézi. Jedna se o typ kozni me-
lanocytdzy, kterd se projevuje Sedomodrymi
barevnymi plochami od narozeni nebo krétce
poté. KDM se vyskytuje v bederni a sakral-
né-glutedlni oblasti (1, 2). Vyskyt je ovlivnén
etnickou pfislusnosti populace, pricemz nej-
vyssi prevalence je u asijské a ¢ernosské po-
pulace. V asijské populaci je to 80 % az 100 %,
96 % v Cernosské, 50 az 70% u hispanské
populace a méné nez 10% u bélosské po-
pulace. V Evropé se nejvice déti s mongol-
skymi skvrnami rodi v Madarsku (az 22 %).

Jde pravdépodobné o souvislost s kontakty
s Huny a Mongoly ve starovéku a stfedovéku
(3,4). Obé pohlavi postihuje stejné a u vétsiny
pfipadd léze vymizi do jednoho roku véku,
ziidka pretrvava i po Sestém roce Zivota. KDM
je obvykle benigni a dalsi laboratorni, radiolo-
gické nebo histologické vysetfeni neni nutné
a nevyzaduje zadnou lécbu.

Vietnamska minorita je po Ukrajincich
a Slovécich teti nejpocetné;jsi skupinou v CR.
V roce 2019 zilo na nasem Gizemi 60 000 cizincl
s vietnamskou narodnosti. S détskymi pacien-
ty s vietnamskou identitou se dnes midzeme
ve zdravotnickych zafizenich setkat ¢asto,
a proto je vhodné sezndmit se s jejich nékte-
rymi etnickymi odlisnostmi, kterych neznalost
nam muze ztizit diagnostické rozhodovani.

Nase pacientka, vietnamsky 20denni novo-
rozenec, byla prelozena z regionalni nemocnice
pro vysetreni mékké cystické rezistence v oblasti
levého ramene velikosti 50x 50 mm, kterd byla
pomoci ultrazvukového vysetteni uzaviena jako
septovanad cysticka expanze. Na odesilajicim
pracovisti byla provedena punkce cysty s odsa-
tim tekutiny, kterd byla biochemicky charakte-
ru exsudatu, bez atypickych bunék. Vzhledem
k velké pritomnosti lymfocyt( zvazovali diagno-
zu lymfangiomu. Po predoperacnim vysetreni
jsme dité v celkové narkéze vysetfili pomoci
magnetické rezonance s kontrastni latkou. Na
levém rameni dorzalné od hlavice humeru bylo
v podkoznim tuku nalezeno septované cystic-
ké lozZisko 34x20x36mm, které se po podani
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kontrastni latky nesytilo. Uzavieno jako makro-
cysticky septovany lymfangiom. Pacientka byla
u llzka vysetfena hematologem s pomoci tlu-
mocnika. Rodice byli obezndmeni s diagnézou
i navrzenym konzervativnim lé¢ebnym postu-
pem. Dité bylo z 2. fyziologické gravidity (10lety
bratr zdravy), PH/PD 3200g/50cm, porod byl
spontanni zahlavim, v terminu, nebyla kisena,
poporodni adaptace byla bez komplikaci. Matka
je vdispenzarizaci endokrinologa pro snizenou
funkci $titné Zlazy, otec je zdravy. Dité bylo 2. den
propusténo piné kojené do domaci péce s dopo-
ruc¢enim pravidelnych kontrol v hematologické
ordinaci. Pfijimajicim a osetfujicim lékafem byly
pri fyzikalnim vysetfeni na hyzdich novorozence
popsany pigmentové skvrny, kterym jsem pfi
vysetteni cystického Utvaru u lGzku vétsi pozor-
nost nevénoval. Pfi opakovanych navstévach ve
své ordinaci jsem mnohocetné sedomodré az
nazelenalé kozni plochy dominantné pritomny
v glutedIni oblasti, zieteIné pozoroval i na konci
kojeneckého obdobi (Obr. 1). Pokladal jsem otci,
ktery se mnou obvykle komunikoval, otézky, kte-
rymi jsem chtél vysvétlit a ve skrytu duse vylou-
Citi potencidlni neopatrné zachazeni's ditétem.
Vzhledem ktomu, Ze oba rodice jsem znal dlou-
hou dobu jako velmi peclivé a starostlivé lidi, tu-
to moznost jsem si nepfipoustél. Kdyz otec vidél,
Ze se opakované vracim k otdzkam, tykajicim se
jejich vzniku, rozsahu a vyvoje, ,vysvobodil mé”
ponaucenim, ze véechny vietnamské déti mivaji
tyto skvrny od narozeni a ty po nékolika letech
Uplné zmizi. S nelibosti jsem pfiznal svou nevé-
domost a po skonceni ordinace jsem netrpélivé
vyhledal v PubMedu prvni odborné publikace
0 mongolskych skvrnach, dnes oznacované jako
vrozend dermalni melanocytéza.

Pacientku jsme opakované vysettili k po-
souzeni potencialniho rdstu makrocystického
lymfangiomu pomoci ultrazvukového vyset-
feni. To opakované potvrdilo postupnou re-
gresi, pavodni cysty nemély témér zadnou
tekutinovou napln a byly tvofeny z vétsi ¢asti
jen tlustou sténou. Nékteré spolu vzajemné
komunikovaly, jiné byly samostatné, nejvétsi
z nich byla asi 12mm velkd (UZ vysetieni ve
véku 12 mésich). Pacientka zGstava i nadale

v nasi odborné péci.

Diskuze
Melanocyty jsou embryologicky odvoze-
ny z kmenové populace melanoblast(, které

pochdzeji z neurdiniho hiebene po uzavieni
neuralnitrubice. U lidského embrya za¢ind mi-
grace ve 2,5 tydnu téhotenstvi (melanocyty
byly v elektronovém mikroskopu prokazany
v epidermis od 8. tydnu téhotenstvi) (5). Pfi nor-
malnim vyvoji plodu jsou melanocyty pfitomny
v dermis embrya do deseti tydn( téhotenstvi
a migruji do epidermis mezi 11. a 14. tydnem
téhotenstvi. Do 20. tydne gestace by v der-
malnivrstvé nemély zlistat zadné melanocyty.
U KDM zustavaji melanocyty v dermis a ak-
tivné produkuji melanin. Modrosedou barvu
postizené kdze Ize vysvétlit Tyndallovym efek-
tem, kdy dermédlni melanin rozptyluje kratsi
vinové délky svétla (modré svétlo), které se

odrazi na povrchu kuze. Extracelularni viak-

nity plast chrani dermalni melanocyty. Tento
plast se vsak béhem Zivota plodu a raného dét-
stvi postupné ztraci a nici, ¢imz pigmentové
zbarveni kdiZze postupné vymizi (1).

Termin Mongolska skvrna je nadale pouzi-
van v nejnovéjsi literature, i kdyz je povazovan
za znevazujici pro nékteré etnické skupiny lidi.
Tento kozni nalez je vhodné oznacovat jako
kongenitalni dermalni melanocytéza (KDM).
S timto oznacenim Ize souhlasit, i proto, Ze se
jedna o specificky popisny termin (vrozeny)
s histopatologickym vyznamem (dermélni me-
lanocyty). KDM je nejcastéjsi pigmentovou lézi
u novorozenc(l.

Erwin Otto Eduard von Balz byl v roce 1885
povazovan za prvniho, kdo popsal tento klinicky

Obr. 1. Mnohocetné modré, modrosedé az Sedocerné (ovdlné loZisko) skvrny na zddech a hyZdich
vietnamského kojence ve véku jednoho roku Zivota
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nalez u japonské populace (6). Bdlz identifikoval
typické kozni pigmentace také u mongolské
populaci a mylné se domnival, Ze pfedstavuje
zfetelny charakteristicky nélez v rdmci této rasy.
Proto vytvoril némecky termin ,Mongolenfleck”.
Americky antropolog J. Brennemann v roce
1907 podrobné studoval ,mongolské skvrny”
a pfinesl i histologické charakteristiky melano-
cytd v dermis déti s timto nalezem (7). Termin
Mongolska skvrna netradi¢né pretrvaval v I1ékai-
ské literatufe od roku 1964 do roku 1993 a znovu
se objevil v roce 2019. Toto zjisténi ilustruje, jak
obtizné je zménit jméno, jakmile se zakoreni ve
védecké taxonomické literature. Dva nedavné
¢lanky publikované v roce 2019 (9, 10) vyzvaly
k vyhradnimu pfijeti terminu KDM. Své historické
misto ve vysvétlovani patogeneze KDM mél
i 1ékar A. Epstein z Prahy, ktery jiz v roce 1906
odkazoval na historickou skutecnost, ze ve tfi-
nactém stoleti mongolské hordy penetrovaly az
k Olomouci a Ize tedy v téchto mistech pfisoudit
jejich pozorovéni vzdalenym predkim, navzdo-
ry tomu, ze doslo v minulosti k velkému zfedéni
této vyrazné rasové vlastnosti. Epstein povazoval
jev za cennou charakteristiku mongolské rasy
amyslel si, ze ,staci se podivat na modré skvrny,
které se vyjimecné vyskytuji v oblastech bilych
déti jako za abnormalni a pravdépodobné je
tfeba je pfipsat k patologickym faktorim pfi
fetalnim vyvoji” (8).

Existuje fada publikaci, které naznacuiji, ze
KDM muZe souviset s vrozenymi chybami me-
tabolismu, zejména v pfipadech, kdy je kozni
melanocytdza rozsahla. M. Weissbluth byl prv-
ni, kdo v roce 1981 rozpoznal souvislost mezi
generalizovanou formou Mongolskych skvrn
s riznymi lysozomalnimi sttadavymi chorobami
amnohocetné a neobvyklé kozni skvrny oznacil
za jejich koincidenci (11). Dalsi klinické pfiznaky
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a symptomy mohou poukazovat na pfidruzené
systémové onemocnéni: postupné zmeény ryst
obliceje, opakované infekce, muskuloskeletalni
problémy, jako je ztuhlost kloubU, nebo opoz-
déni psychomotorického vyvoje mohou nazna-
¢ovat mukopolysacharidézu typu | (Hurlerliv
syndrom) nebo mukopolysacharidézu typu Il
(HunterGv syndrom). Zavazné opozdéni psy-
chomotorického vyvoje u déti s mnohocetnou
vrozenou kozni melanocytézou mize upozornit
na GM1 gangliosid6zu. Cévni malformace (napf.
skvrny barvy portského vina) a progresivni oto-
ky kosti a mékkych tkani mohou pfipominat
Klippellv-Trenaunaytv syndrom. Byly hlaseny
i ve spojitosti s Niemannovou-Pickovou cho-
robou a mannosidézou. KDM je v adolescenci
treba odlisit od jinych dermalnich melanocytéz,
jako je nevus Ota (melanocytarni pigment kolem
obliceje a ocnic, obvykle v jednostranné distri-
buci trojklanného nervu) nebo nevus Ito (mela-
nocytéarni pigment zahrnuijici krk, nadklickovou
alopatkovou oblast). Pfesny mechanismus spo-
jujici KDM s vrozenymi chybami metabolismu
neni zndm, ackoli se navrhuje mechanismus
zahrnujici nahromadéné metabolity ovliviujici
receptory tyrozinkindzy na melanocytech, coz
vede k abnormdlni migraci melanocytd (12, 13).

Diagnéza je vzdy zalozena na klinickém
vysetieni, které ukazuje charakteristické sa-
krélni a/nebo extrasakralni pigmentové maku-
l&rni 1éze objevuijici se pfi narozeninebo brzy
po ném. Vrozené dermélni melanocytézy jsou
béZné benigni kozni léze charakterizované
$patné ohrani¢enymi skvrnami modrosedé,
modrozelené nebo modrocerné pigmentace.
Vice nez 75 % lézi se vyskytuje v lumbosakralni
nebo sakroglutedlni oblasti.

Pediatii a poskytovatelé primarni péce,
ktefi pracuji s novorozenci a kojenci, se ve své
praxi Casto setkavaji s KDM. Ackoli je KDM be-
nigni onemocnéni, které bézné samo odezni

7. Brennemann J. The sacral or so-called "Mongolian" pig-
ment spots of earliesti infancy and childhood, with especial
reference to their occurrence in the American negro. Ame-
rican Anthropologist. 1907,9(1):12-30.

8. Epstein A. Ueber den blauen Kreuzfleck und andere mon-
goloide Erscheinungen bei Europaeischen Kindern. Jahrbuch
fiir Kinderheilkunde. 1906;60-73.

9. Zhong CS, Huang JT, Nambudiri VE: Revisiting the his-
tory of the ,Mongolian spot”: the background and impli-
cations of a medical term used today. Pediatr Dermatol.
2019;36:755-757.

10. Prose NS. Bringing an end to the ,Mongolian spot". Pedi-
atr Dermatol. 2019;36:758.

béhem prvnich rokd Zivota, je dllezité, aby po-
skytovatelé zdravotni péce dokazali rozpoznat
|éze, které jsou pro KDM atypické, protoze by
mohly byt znamkou fyzického zneuzivani nebo
jiné patologie, kterd si zaslouzi dalsi vysetreni.
Rodice by méli byt pouceni o benigni povaze
tohoto kozniho onemocnéni, které nevyzaduje
dalsi 1é¢bu nebo vysetieni. Ackoli charakte-
risticky klinicky obraz $patné ohrani¢enych,
Sedomodrych skvrn je obvykle diagnosticky,
zejména pokud se nachézeji na klasickych mis-
tech, mdze byt KDM nespravné interpretovéna
jako modfiny (které maji tendenci ménit barvu
a pomérné rychle odeznivat), coz mize vést
k mylnym obvinénim ze zneuzivani déti (14).
KDM maze pfipominat modfriny, které se vysky-
tuji pfi neurazovych traumatech. Dokumentace
téchto lézi pfi prvnim vysetieni je dilezitd pro
odliseni od podezieni na zneuziti pfi dalSich

navstévach.

Kongenitalni dermalni melanocytéza
(mongolské skvrny) je jednou z mnoha se
vyskytujicich novorozeneckych pigmen-
tovych lézi.

Obé pohlavi postihuje stejné a u vétsiny
pfipadl postupné vymizi do 6 let.
Nejcastéji se vyskytuji u jedincl asijského
nebo afrického etnika.

Vice nez 75 % lézi modroSedé az modro-
zelené barvy se vyskytuje v lumbosakralni
nebo sakroglutedini oblasti.
Generalizovana nebo atypicka forma
kongenitélni dermalni melanocytdzy se
vyskytuje ve spojeni s nékterymi lysozo-
malnimi sttddavymi chorobami.

Tato prace byla podporena
Ministerstvem skolstvi, mladeZe
atélovychovy Ceske republiky (LO1304).

11. Weissbluth M, Esterly NB, Caro WA. Report of an infant with
GM1 gangliosidosis type | and extensive and unusual mon-
golian spots. Br J Dermatol. 1981;104:195-200.

12. Hanson M, Lupski JR, Hicks J, et al. Association of dermal
melanocytosis with lysosomal storage disease: clinical fea-
tures and hypotheses regarding pathogenesis. Arch Derma-
tol. 2003;139(7):916-920.

13. Franceschini D, Dinulos JG. Dermal melanocytosis and
associated disorders. Curr Opin Pediatr. 2015;27(4):480-485.
14. Kettner M, Birngruber CG, Niess C, et al. Mongolian
spots as a finding in forensic examinations of possible
child abuse-implications for case work. Int J Legal Med.
2020;134(3):1141-1148.

/ Pediatr. praxi. 2023;24(3):197-199 / PEDIATRIE PRO PRAXI



