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SOUHRN

Mongolska skvrna nebo-li macula mongolica je vrozeny melanocytarni névus vyskytujici se jiz od narozeni prevazné
u malych déti mongoloidni rasy vlumbo-sakro-kokcygealni krajiné a obvykle spontanné vymizi do konce batolectho véku
ditéte. Pfestoze neni onemocnéni mongolskou skvrnou nebezpecné, pozornost by se mu méla vénovat, pokud jsou skvrny

vyrazné, rozsdhlé, mnohocetné ¢i v atypické lokalizaci.
Kli¢ovd slova: mongolska skvrna

SUMMARY
Mongolian Spot

Mongolian spot, or congenital dermal melanocytosis, is a benign birthmark, occuring mostly in babies of Mongolian race.
It appears in the lumbo-sacro-coccygeal area and usually disappears spontaneously within the end of the toddler age. Al-
though Mongolian Spots are benign in most cases, attention should be paid if they are unusually large, multiple, or appear

in atypical areas of the body.
Key words: Mongolian spot

UvVoD

Austronésané obyvaji nasi planetu jiz nejméné od 5. tisi-
cileti pf. n. 1. [22]. AvSak teprve na ptelomu 18. a 19. stoleti
je némecky etnolog, antropolog, filozof a historik Christoph
Meiners oznacil jako mongoloidni rasu [5]. Jednim z typic-
kych znakti mongoloidni rasy je epikantus (kozni vazivova
fasa vnitfniho koutku (medialni kantus = angulus oculi me-
dialis) sahajici k hranici kiize nosu, kterd ¢aste¢né tento kou-
tek kryje, a také kongenitalni melanocytarni névus v lum-
bo-sakro-kokcygedlni krajiné oznacovany jako mongolska
skvrna (MS) [4, 15, 17, 19]. Své jméno v anglickém jazyce
(Mongolian spot) ziskala MS az na prelomu 19. a 20. stoleti,
pojmenoval ji némecky lékar a védec Edwin Balz [23]. MS
se ve sttedovéku rychle rozéifila po celé Evropé diky miSe-
ni obyvatelstva s mongoloidni rasou, které bylo zapri¢inéné
néjezdy ko¢ovnych kmenti [33]. Na tizemi Ceské republiky,
respektive Moravy, byl zaznamenan vpad téchto kment po
bitvé u Lehnice (Polsko), ktera probéhla 9. dubna 1241 [33].
Bazilika Nanebevzeti Panny Marie na Svatém Hostyné také
deklaruje pamatné misto téchto najezdu [33]. Na tizemi
Ameriky se mongoloidni rasa rozsifila cestou Beringovi tiZi-
ny a do Afriky ptes Suezskou uZinu [33].

ETIOPATOGENEZE A KLINICKY OBRAZ

Fyziologické uloZeni melanocyttl je v bazalni vrstvé
epidermis [8, 26, 31]. Melanocyty produkuji pigment
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zvany melanin, ktery vznika z tyrosinu za piisobeni en-
zymu tyrosinazy a je zde uloZzen v melanosomech, jeho
ulohou je ochrana pred skodlivym t¢inkem slunecniho
zafeni (fotoprotekce) [8, 30]. U nékterych pigmentovych
projevu jako je pravé MS, je disledkem porusené emb-
ryonalni migrace melanocytd, z neuralni listy do epider-
mis a jejich nahromadéni v dermis [8, 14, 20, 23, 25, 26,
31]. Dtivodem zastaveni migrace je blokada tyrosinki-
nazovych (Trk) receptori, v jejimz disledku dochazi ke
zvy$eni aktivity nervového rtistového faktoru (NGF), kte-
ry je dalezitym signalem migrace, coz vede k abnormalni
migraci melanocytt [11].

Klinicky je MS makuldzni plocha, tedy plochy, benig-
ni, vrozeny, dermalni melanocytarni névus (obr. 1, 2, 3)
[1, 2, 11, 12, 14, 16, 18, 20, 23, 31], namodrald barva je
zpusobena Tyndallovym efektem (mira pohlceného svét-
la s vyslednym rozptylem, ktery vidime; u hloubéji ulo-
zenych struktur je vétsi rozptyl modrého svétla) [11, 14,
20]. Barva vSak muze byt i Sedomodra ¢i tmavé hnéda az
modrocdernd isedomodra [2, 11, 12, 14, 18, 20, 23, 25, 35].
Lokalizace je pfevazné lumbo-sakro-kokcygealni [2, 11,
16, 18, 20, 25, 28, 31, 35]. Méné casto se vyskytuje na bo-
cich, hyzdich, zadech a prsou, raritné na ramenou a dis-
talné na koncetinach, v obliceji, velmi sporadicky na vét-
§iné povrchu téla [20, 23, 32, 35]. Atypické lokalizace MS
jsou nazyvany aberantni formy [20]. MS je bud solitarni,
¢ivicecetna [20]. Ohraniceni je vétSinou neostré, ale i os-
tré, tvar byva geograficky ¢i ovalny i okrouhly [11, 12,
23, 25]. V 85 % zabird do 5 % BSA (procento postizeni
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21, 25, 29]. Divodem nejvyssi incidence u Asiatt je jed-
nak del$i trvani dermalni produkce melanocytii a fakt, ze
u bilé rasy jsou nékteré melanocyty inaktivni a nekom-
pletné melanizované [11]. Ve vétsiné pripadu ji Ize pozo-
rovat u déti do 2-5 let véku, kdy obvykle spontanné vymi-
zi [11, 20, 23]. V literature se popisuje i rozmezi 6-18 let
(2,12, 20, 23]. Do dosp¢élosti pretrvavaji 3-4 % MS, byvaji
rozsahlé, tmavé, v atypické lokalizaci [11, 20]. Pohlavni
preference vyskytu MS neni [20, 23]. MS je benigni me-
lanocytarni névus, k malignimu zvratu nedochazi (3, 16,
20]. Diagnostika tohoto, v nasi republice méné casto se
vyskytujiciho projevu, je soucasti somatického vysetieni
novorozence [11, 12].

HISTOLOGIE

MS lze histologicky radit mezi zvlastni formy mod-
rého névu nebo mezi dermdlni melanocytarni 1éze
(obr. 4) [10, 24]. Na fezu vidime v oblasti koria protahlé,
uzké dendritické ¢i hvézdicovité melanocyty vyskytujici
se podél kolagennich vlaken (obr. 5), paralelni s koznim
povrchem [20, 23, 24, 31]. Histologicky lze nalézt mela-
nocyty v dermis v souvislosti s kfiZzovou oblasti u vech
novorozencu [11]. Obrazky 6 a 7 znazornuji detaily jed-
notlivych melanocytt; na obrazku 7 je pouzito imuno-
histochemické barveni melanem A.

DIFERENCIALNI DIAGNOZA

Z histologického i objektivniho hlediska je tfeba di-
ferencialné diagnosticky zvazit zejména modry névus
(naevus coeruleus), névus Ota (naevus fuso-coeruleus
ophthalmomaxillaris), névus Ito (naevus fuso-coeruleus
acromiodeltoidealis) a dermdalni melanocytarni hamar-
tom [2, 7, 32]. Dalsi podobnost vidime u vrozenych 1ézi
spadajicich pod pigmentovaskularni fakomatézu [2, 11].
Zvysenou pozornost bychom méli vénovat ekchymézam
z divodu syndromu tyraného ditéte [2, 11, 12, 20]. V 1é-
katské zpravé ditéte z porodnice obvykle idaj o mongol-
ské skvrné, pokud neni rozsahla a vyrazna, chybi. Fadni
namodrald mongolskd skvrna nema pozitivni dermato-
skopicky nalez (neni vidét rozdil od okolniho kozniho
povrchu); dale ekchymozy méni postupné barvu a tvar
v pomérné kratkém casovém intervalu [11]. Z pohledu
interni mediciny mtizeme do diferencialni diagnézy za-
fadit periferni cyandzu [35].

Tabulka 2. Phacomatosis pigmentovascularis (PPV) - klasifikace

SDRUZENY VYSKYT

U nékterych vrozenych metabolickych poruch dochézi

k blokadé Trk receptorti, ktera je zptisobena glykosilaci

vlivem akumulovanych metabolita [11]. Tyto patologické

déje probihaji mezi 4. a 7. embryondalnim tydnem [23]. Ko-
existence MS s mnoha nemocemi se vysvétluje spojitosti
centralni nervové soustavy s melanocyty (pochazi z neu-
ralni listy) [10]. Vrozené metabolické poruchy muzeme
rozdélit takto (tab. 1) [2, 9, 11, 13, 14, 21, 31]: GM1 gan-
gliosiddza, mukopolysachariddza I. typu (syndrom Hurle-
rové), mukopolysacharidéza II. typu (Huntertv syndrom),
mukolipidézy, Niemann-Pickova choroba, manosiddzy.
Dalsi spojitost se uvadi s nékterymi neurologickymi, vas-
kularnimi, muskuloskeletalnimi a rozsahlymi pigmento-
vymi malformacemi (tab. 2): phacomatosis pigmentovas-
cularis (PPV) [2, 11, 14, 35] - cesioflammea, spilorosea,
cesiomarmorata — kombinace (naevus flammeus, naevus
anaemicus, naevus spilus, cutis marmorata teleangiectatica

congenitalis, MS) ty se déle rozdéluji nasledovné (tab. 3):

1. Muskuloskeletdlni ambnormality u PPV [35]:
pectus excavatum, hypertrofie %2 obliceje a téze
stranné 1 koncetiny, cysta tibie, skoliéza, syndakti-
lie, konvexni skoliéza, rozdilna délka koncetin, maly
vzrust, hypertrofie stehna a hyzdeé.

2. Neurologické abnormality u PPV [11, 35]: spindlni
dysrafismus diastematomyeie, lipomeningokéla, spi-
na bifida (dermadlni sinus, syringomyélie, diastema-
tomyélie, meningokéla, myelomeningokéla).

3. Dalsi vaskularni malformace u PPV [11,35]: syndro-
my - Sturge-Weber, Klippel-Trenaunay, Parkes-We-
ber, Cobb, Wyburn-Mason.

4. SmiSené choroby u PPV [11]: syndrom Sjorgen-Lar-
son, leptomeningealni melanocytom.

Uvadéna je i koexistence MS s vyvojovymi abnormali-
tami, jako je roz$tép rtu ¢i s autozomalné dédi¢nou neu-

Tabulka 1. Rozdéleni metabolickych poruch u MS

Metabolické poruchy

GM1 gangliosidéza

Mukopolysacharidéza I. typu (syndrom Hurlerové)
Mukopolysacharidéza II. typu (Huntertv syndrom)
Mukolipidozy

Niemann - Pickova choroba

Manosidozy

PPV Pigmentova komponenta Cévni komponenta

Cesioflammea mongolské skvrny

Spiloresea naevus spilus

Cesiomarmorata mongolské skvrny
Neklasifikovano mongolské skvrny + naevus spilus
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naevus flammeus +/- naevus anaemicus
naevus flammeus +/- naevus anaemicus
cutis marmorata teleangiectatica congenitalis

naevus flammeus +/- naevus anaemicus
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Tabulka 3. Sdruzend onemocnéni u PPV

pectus excavatum
hypertrofie 1/2 obliceje a téze stranné 1 koncetiny
cysta tibie

skolidoza

Muskuloskeletalni
abnormality

syndaktilie

konvexni skoliéza
rozdilna délka koncetin
maly vzrist

hypertrofie stehna a hyzdé
spinalni disrafismus

Neurologické diastematomyelie

abnormality lipomeningokéla

spina bifida (dermani sinus, syringomyélie, diastematomyelie, meningokéla, myelomeningokéla)
syndromy:

Sturge - Weber

Klippel -Trenaunay

Parkes - Weber

Cobb

Wyburn- Mason
] syndrom Sjorgen - Larson
mi$ené syndrom
U y leptomeningedlni melanocytom

Tabulka 4. Dalsi sdruzeny vyskyt u MS

- ¢ ab y rozstép rtu
yvojove abnormality Y e ,
autozomalné dédi¢na neurofibromatdza

perinévové vitiligo

Dalsi vaskuldrni
malformace

naevus Suttontv

Imunologicky podminéné halo névy

leukoderma acquisitum centrifugum

rofibromatézou a imunologicky podminénymi halo névy
(perinévové vitiligo, naevus Suttoniiv, leukoderma acqui-
situm centrifugum) (tab. 4) [2, 14, 28, 31].

TERAPIE A PROGNOZA

Terapie spravné diagnostikované MS neni nutna, pouze
sledujeme a zaznamenavameme rozdily barvy, velikosti,
pripadné tvaru [20, 25, 31]. Chirurgickd intervence ve
smyslu probatorni biopsie je mozna z dtivodu diagnos-
tickych pochybnosti [20]. Excize celého projevu se ne-
provadi. Nékteré studie popisuji pouziti alexandritového
laseru (755 nm) [6, 14, 18, 20], neodymového YAG laseru
(1064 nm), Q-switch rubinového laseru (694 nm) a IPL
(intenzivni pulzni svétlo; 550-950 nm) [14]. Kosmetic-

Obr. 8. Rozsdhlé mongolské skvrny na zddech kojence

ka kamuflaz je rovnéz terapeutickou moznosti [18, 20].
Pokud jde o rozsihlé (nad 10 cm), tmavé i mnohocetné
MS v atypickych lokalizacich (obr. 8), je nutné patrat po
mozném sdruzeni s vrozenymi poruchami metabolis-
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mu, neurologickymi, vaskularnimi, muskuloskeletalnimi
a rozsahlymi pigmentovymi malformacemi [1, 2, 11, 12,
35]. Tyto formy obvykle nevymizi [2]. V tomto pripadé
se doporucuje provést geneticky screening [11]. V¢asna
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diagnostika a nasledna terapie nékterych vyse uvedenych
nemoci muze zabranit napriklad rozvoji ireverzibilnich
organovych poskozeni [1, 11]. Tyto komorbidity jsou
vsak vzacné.

ZAVER

MS vénujeme pozornost v pripadé atypické lokalizace,
tvaru, barvy a velikosti. V takovych pripadech je vhodné
provést dikladné vysetfeni a geneticky screening na vro-
zené metabolické poruchy. Informace z porodnice o vy-
skytu a lokalizaci MS rovnéz mohou pomoci diagnostice
syndromu tyraného ditéte.
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