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nélez u japonské populace (6). Bilz 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 I1ékar-
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 predkiim, 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
treba je pfipsat k patologickym faktorim pfi
fetalnim vyvoji” (8).

Diferencni diagnéza

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 stradavymi 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 I
(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 objevujici se pfi narozeninebo brzy
po ném. Vrozené dermdlni melanocytézy jsou
bézné benigni kozni léze charakterizované
$patné ohrani¢enymi skvrnami modrosedé,
modrozelené nebo modrocerné pigmentace.
Vice nez 75 % lézi se vyskytuje v lumbosakrélni
nebo sakroglutedlni oblasti.

Pediatii a poskytovatelé primarni péce,
ktefi pracuji s novorozenci a kojenci, se ve své
praxi ¢asto setkavaji s KDM. Ackoli je KDM be-
nigni onemocnéni, které bézné samo odezni
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reference to their occurrence in the American negro. Ame-
rican Anthropologist. 1907,9(1):12-30.
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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, ktera si zaslouzi dalsi vysetreni.
Rodice by méli byt pouceni o benigni povaze
tohoto koZzniho 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 mize 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.

Stoji za zapamatovani

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

B Obé pohlavi postihuje stejné a u vétsiny
piipadi postupné vymizi do 6 let.

B Nejcastéji se vyskytuji u jedincl asijského
nebo afrického etnika.

B Vice nez 75 % lézi modroSedé az modro-
zelené barvy se vyskytuje v lumbosakralni
nebo sakroglutedini oblasti.

B Generalizovana nebo atypickd forma
kongenitalni dermalni melanocytdzy se
vyskytuje ve spojeni s nékterymi lysozo-
malnimi sttddavymi chorobami.
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