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SDĚLENÍ Z PRAXE
Vrozená kožní melanocytóza u vietnamského novorozence s lymfangiomem

DERMATOLOGIE PRO PRAXI

nález u japonské populace (6). Bälz identifikoval 

typické kožní pigmentace také u mongolské 

populaci a mylně se domníval, že představuje 

zřetelný charakteristický nález v rámci této rasy. 

Proto vytvořil německý termín „Mongolenfleck”. 

Americký antropolog J. Brennemann v roce 

1907 podrobně studoval „mongolské skvrny“ 

a přinesl i histologické charakteristiky melano-

cytů v dermis dětí s tímto nálezem (7). Termín 

Mongolská skvrna netradičně přetrvával v lékař-

ské literatuře od roku 1964 do roku 1993 a znovu 

se objevil v roce 2019. Toto zjištění ilustruje, jak 

obtížné je změnit jméno, jakmile se zakoření ve 

vědecké taxonomické literatuře. Dva nedávné 

články publikované v roce 2019 (9, 10) vyzvaly 

k výhradnímu přijetí termínu KDM. Své historické 

místo ve vysvětlování patogeneze KDM měl 

i lékař A. Epstein z Prahy, který již v roce 1906 

odkazoval na historickou skutečnost, že ve tři-

náctém století mongolské hordy penetrovaly až 

k Olomouci a lze tedy v těchto místech přisoudit 

jejich pozorování vzdáleným předkům, navzdo-

ry tomu, že došlo v minulosti k velkému zředění 

této výrazné rasové vlastnosti. Epstein považoval 

jev za cennou charakteristiku mongolské rasy 

a myslel si, že „stačí se podívat na modré skvrny, 

které se výjimečně vyskytují v oblastech bílých 

dětí jako za abnormální a pravděpodobně je 

třeba je připsat k patologickým faktorům při 

fetálním vývoji“ (8).

Diferenční diagnóza
Existuje řada publikací, které naznačují, že 

KDM může souviset s vrozenými chybami me-

tabolismu, zejména v případech, kdy je kožní 

melanocytóza rozsáhlá. M. Weissbluth byl prv-

ní, kdo v roce 1981 rozpoznal souvislost mezi 

generalizovanou formou Mongolských skvrn 

s různými lysozomálními střádavými chorobami 

a mnohočetné a neobvyklé kožní skvrny označil 

za jejich koincidenci (11). Další klinické příznaky 

a symptomy mohou poukazovat na přidružené 

systémové onemocnění: postupné změny rysů 

obličeje, opakované infekce, muskuloskeletální 

problémy, jako je ztuhlost kloubů, nebo opož-

dění psychomotorického vývoje mohou nazna-

čovat mukopolysacharidózu typu I (Hurlerův 

syndrom) nebo mukopolysacharidózu typu II 

(Hunterův syndrom). Závažné opoždění psy-

chomotorického vývoje u dětí s mnohočetnou 

vrozenou kožní melanocytózou může upozornit 

na GM1 gangliosidózu. Cévní malformace (např. 

skvrny barvy portského vína) a progresivní oto-

ky kostí a měkkých tkání mohou připomínat 

Klippelův-Trenaunayův syndrom. Byly hlášeny 

i ve spojitosti s Niemannovou-Pickovou cho-

robou a mannosidózou. KDM je v adolescenci 

třeba odlišit od jiných dermálních melanocytóz, 

jako je nevus Ota (melanocytární pigment kolem 

obličeje a očnic, obvykle v jednostranné distri-

buci trojklanného nervu) nebo nevus Ito (mela-

nocytární pigment zahrnující krk, nadklíčkovou 

a lopatkovou oblast). Přesný mechanismus spo-

jující KDM s vrozenými chybami metabolismu 

není znám, ačkoli se navrhuje mechanismus 

zahrnující nahromaděné metabolity ovlivňující 

receptory tyrozinkinázy na melanocytech, což 

vede k abnormální migraci melanocytů (12, 13).

Diagnóza je vždy založena na klinickém 

vyšetření, které ukazuje charakteristické sa-

krální a/nebo extrasakrální pigmentové maku-

lární léze objevující se při narození nebo brzy 

po něm. Vrozené dermální melanocytózy jsou 

běžné benigní kožní léze charakterizované 

špatně ohraničenými skvrnami modrošedé, 

modrozelené nebo modročerné pigmentace. 

Více než 75 % lézí se vyskytuje v lumbosakrální 

nebo sakrogluteální oblasti. 

Pediatři a poskytovatelé primární péče, 

kteří pracují s novorozenci a kojenci, se ve své 

praxi často setkávají s KDM. Ačkoli je KDM be-

nigní onemocnění, které běžně samo odezní 

během prvních roků života, je důležité, aby po-

skytovatelé zdravotní péče dokázali rozpoznat 

léze, které jsou pro KDM atypické, protože by 

mohly být známkou fyzického zneužívání nebo 

jiné patologie, která si zaslouží další vyšetření. 

Rodiče by měli být poučeni o benigní povaze 

tohoto kožního onemocnění, které nevyžaduje 

další léčbu nebo vyšetření. Ačkoli charakte-

ristický klinický obraz špatně ohraničených, 

šedomodrých skvrn je obvykle diagnostický, 

zejména pokud se nacházejí na klasických mís-

tech, může být KDM nesprávně interpretována 

jako modřiny (které mají tendenci měnit barvu 

a poměrně rychle odeznívat), což může vést 

k mylným obviněním ze zneužívání dětí (14). 

KDM může připomínat modřiny, které se vysky-

tují při neúrazových traumatech. Dokumentace 

těchto lézí při prvním vyšetření je důležitá pro 

odlišení od podezření na zneužití při dalších 

návštěvách. 

Stojí za zapamatování
	� Kongenitální dermální melanocytóza 

(mongolské skvrny) je jednou z mnoha se 

vyskytujících novorozeneckých pigmen-

tových lézí.

	� Obě pohlaví postihuje stejně a u většiny 

případů postupně vymizí do 6 let.

	� Nejčastěji se vyskytují u jedinců asijského 

nebo afrického etnika.

	� Více než 75 % lézí modrošedé až modro-

zelené barvy se vyskytuje v lumbosakrální 

nebo sakrogluteální oblasti. 

	� Generalizovaná nebo atypická forma 

kongenitální dermální melanocytózy se 

vyskytuje ve spojení s některými lysozo-

málními střádavými chorobami.

Tato práce byla podpořena

Ministerstvem školství, mládeže  

a tělovýchovy České republiky (LO1304).
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