62

Prehladové clanky
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Mozaicizmom oznacujeme organizmus zlozeny z geneticky odliSnych buniek. Vznikom genetickej mozaiky vznikaju zriedkavé ochore-
nia. Pre koZny mozaicizmus platia isté charakteristické vzory a typické usporiadania. Clanok uvadza prehlad na koZi najéastejsie sa
vyskytujicich klinickych jednotiek podmienenych mozaikou - Inkontinencia pigmenti, Fokalna dermalna hypoplazia, Hypomelanéza Ito,
Lichen striatus a vel'ka skupina epidermalnych névov (Obrovské kongenitalne melanocytové névy, CHILD syndrom, Naevus verrucosus,
ILVEN, Naevus sebaceus, Naevus Becker).
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Organism consisting of genetically various cells we term as mosaicism. Genetic mosaicism is base for rare disease. Skin mosaicism is
characteristic with typically pattern and arrangement. The article presents an overview of the most common clinical units caused by
mosaic - Incontinentia pigmenti, Focal dermal hypoplasia, Ito hypomelanosis, Lichen striatus and epidermal naevi (Giant congenital

melanocytic naevi, CHILD syndrom, Naevus verrucosus, ILVEN, Naevus sebaceus, Naevus Becker).
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V biologii termin ,,mozaika“ ozna-
¢uje organizmus zloZeny z geneticky
odli§nych buniek, ktoré vznikli z jednej
homogénnej zygoty. Na druhej strane,
ked sa dve zygoty spoja do jedného or-
ganizmu, vytvori sa skor chiméra ako
mozaika.

Chromozomalna mozaika postihu-
je relativne ¢asto gonozomy, menej auto-
zOmy (trizomie 21, 18, 13). Mozaika vznika
vzdy postzygoticky a pomer bunkovych
linii zavisi od toho, kedy k strate alebo
delécii chromozému doslo. TaktieZ od to-
ho, ¢i st abnormalne bunky zivotaschop-
né alebo skoncia apoptdzou. Lyonizacia
znamena inaktivaciu jedného z X chro-
mozomov, spravidla zdravy X chromo-
z6m nahradi funkciu poskodeného. Je
pomenovana po britskej geneticke Mary
Frances Lyonovej, ktora tento dej opisala
ako prva v roku 1961 (22). Poskodené zaro-
do¢né bunky moézu byt dedi¢né, poskode-
nie somatickych nie. Podiel poSkodenych
buniek ma vplyv na fenotyp choroby a ¢i
vobec jedinec preZije, ako aj epigenetické
vplyvy. Revertrancia je schopnost samo-
opravy poskodenych génov v priebehu
zivota. Tymito procesmi sa vysvetluje
rozmanitost klinickych prejavov (22).

Rozne klinické varianty mozaiky
mozno obzvlast l'ahko rozpoznat na kozi.

Z toho sa v poslednych rokoch vyvinuli
niektoré nové koncepty, ktoré presahuju
oblast dermatoldgie a pontkaju zaujima-
vé vyskumneé pristupy pre iné medicinske
odbory.

Koncept koznej mozaiky u ludi,
predpokladany v 60. a 70. rokoch 20. sto-
rocia, spociatku nemal dékaz na bunko-
vej trovni. V 80. rokoch 20. storocia boli
niektoré pigmentové mozaiky objasnené
cytogeneticky a dnes sa koncept réznych
mozaikovych vzorov v ludskej kozi pova-
Zuje za preukazany (1).

Medzi prejavy mozaicizmu sa
zaradujl aj epidermalne névy. V stcas-
nosti st jasne definované kritéria pre
termin névus, ktorého definicia bola
eSte v minulom storo¢i hmlista a nejed-
notna. Névy st viditelné, ohranicené,
dlhodobé zmeny na koZi alebo prilah-
lych slizniciach. Tieto zmeny odrazaju
mozaiku. S vynimkou melanocytovych
névov nedochadza k proliferativhemu
rastu. Névus nikdy nevykazuje malig-
ny rast. Samozrejme, névy sa mozu stat
malignymi, ale vysledné nadory uz nie
st névy. Na zaklade tejto definicie vSetky
névy predstavuji mozaiky (2, 18).

Existuji rozne typy mozaicizmu:
1. somaticky mozaicizmus jedného génu

- mutdcia sa odohrala po fertilizacii,
napr. segmentalna neurofibromatoza,

2. gonozomdlny mozaicizmus - zahfna
zarodoc¢né bunky gonad aj somatické
tkaniva

3. gonaddlny mozaicizmus - zahfna iba
gonady

4. chromozomalny mozaicizmus - je
dosledkom nondysjunkcie, procesu
chybného rozostupu chromozémov
pri mitéze alebo meidze, ktora sa
odohrala po fertilizacii, klinicky pri-
tomny pri linearnych mozaikovych
ochoreniach pigmentu, ako je Itova
hypomelanéza a linearna a prsten-
cova hyperpigmentacia

5. funkény mozaicizmus - vplyvom
nahodnej inaktivacie jedného z X
chromozémov v priebehu v€asného
vyvoja zarodku Zenského pohlavia,
napr. Incontinentia pigmenti, Goltzov
syndrém (1, 2, 19).

Na ludskej koZi moZno pozorovat
pozoruhodnt $kalu réznych mozaiko-
vych vzorov:

* Najbeznejsim vzorom, a teda typ I st
Blaschkove linie (obrazok 1). Alfred
Blaschko uz v roku 1901 zistil, Ze tento
liniovy systém nema ni¢ spolo¢né so
zénami radikularnej inervacie, lym-
fatickym ani s cievnym zasobenim,
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Obrazok 1. Blaschkove linie (2)

ale predstavuje vyvojovy rastovy
vzor koze. Na rozdiel od dermato-
malnych hranic maja Blaschkove
linie tieto Specidlne vlastnosti:
spociatku strmo st@paja na chrbte
a potom klesajt ako fontana. Na bo-
koch a bruchu opisuja S-liniu. Obcas
tvoria vybezky aj na trupe alebo
stehnach. Genodermato6zy, ktoré
sleduja Blaschkove linie, zahfiaja
Incontinentia pigmenti, hypomela-
noézu Ito a rézne epidermalne névy.
* TypII je Sachovnicovy vzor pozoro-
vany pri Nevus Becker a Nevus spilus.
* Typ Il je fyloidny vzor, diagnostiko-
vany najma pri fyloidnej hypomelano6-
ze, novom etiologicky definovanom
neurokutannom syndréme. Fyloidny
vzor tu odraza mozaikova trizomiu 13
* Typ IV opisuje vel'ké Skvrny bez
stredovej separacie, Co je typické pre
vrodené obrovské melanocytové névy
* Typ Vjezvlastny lateraliza¢ny vzor,
ktory sa prejavuje v CHILD syndrome —
kongenitalna hemidysplazia s ichtyo-
ziformnym névom a defektmi konca-
tin (obrazok 2).
V budicnosti bude pravdepodob-
ne mozné definovat dalSie mozaikové
vzory (2, 19).

Epigeneticky mozaicizmus

V epigenetickej mozaike (na rozdiel
od genémovej mozaiky) majt vSetky bun-
ky v mozaike rovnaky geném. V dosledku
skorych epigenetickych vplyvov kontrol-
nych génov vyskytujacich sa pocas em-
bryogenézy vznikaju dva funkéne odli§né
bunkové klony. Tieto funk¢né mozaiky st
dedic¢né. Takato mozaika moze ovplyvnit

Obrazok 2. Kutadnny mozaicizmus - vzory: |.

Blashkove linie, II. Sachovnicovy vzor, III. fylo-

idny vzor, IV. velké $kvrny bez stredovej separa-

cie, V. lateraliza¢ny vzor (2, 19)
¥ A ]

chromozoémy X aj autozémy. Predpoklada
sa, Ze epigeneticky mozaicizmus je sposo-
beny aktivitou retrotranspozonov. Medzi
epigeneticky X-chromozomalny moza-
icizmus patria napr. Incontinentia pig-
menti a fokalna dermalna hypoplazia (8).

Incontinentia pigmenti (IP,
Bochov-Sulzbergerov syndrom) je vzac-
na genodermatéza s koZnymi sympto-
mami a s poruchami vyvoja oka, zubov,
nervového a muskuloskeletalneho sys-
tému. Prevalencia v populacii je odha-
dovana na 0,2 : 100 000, celkom bolo vo
svete popisanych priblizne 700 pripadov.
Dedi¢nost je dominantného typu, viaza-
na na X-chromozom, postihnuté je preto
takmer vylucne Zenské pohlavie. Pre mu-
Zov je tento syndrom vo vacSine pripadov
letalny uz v dobe intrauterinného vyvoja (3).
Je znama mutacia v géne IKBKG. Jednotlivé
anomalie s klasifikované do tzv. velkych
amalych kritérii, najdolezitejSou znamkou
ochorenia je postihnutie koze. Ochorenie
prebieha v troch, niekedy v Styroch §ta-
diach. Vezikulo-buldzne $tadium zacina
Casto uz v gravidite alebo u novorodencov
v 1. - 2. tyzdni zZivota (obrazok 3). Je cha-
rakterizované erytémom s tvorbou veziktl
a bl na koncatinach, trupe a v kapiliciu.
Charakteristicka je linearna konfiguracia
prejavov pozdiz Blaschkovych linii. V krv-
nom obraze, tkanivach aj priamo v pluz-
gieroch je pritomna eozinofilia. Verukozne
Stadium zacina spravidla v 2. - 6. tyzdni
zZivota, kedy sa na distalnych ¢astiach dol-
nych koncatin, nad prstami a ¢lenkami tvo-
ria hyperkeratotické verukozne plaky (ob-
razok 4). V 3. - 6. mesiaci Zivota sa objavuju
nepravidelné bizarné, niekedy koncentric-
ké hyperpigmentécie sledujiice Blaschkove

Obrazok 3. Incontinentia pigmenti, véasné vezi-
kulo-buldzne Stadium

Obrazok 4. Incontinentia pigmenti, verukézne
$tadium

linie (20). Hyperpigmentacie ¢asom blednd,
v puberte moze dojst ku kompletnejregre-
sii. Posledné Stadium hypopigmentacii sa
vyskytuje iba u €asti pacientov v dospelosti.
Ide o belavé, atrofické loziska, lokalizované
prevazne na koncatinach a na trupe. Medzi
extrakutanne prejavy v ramci postihnutia
IP mbZeme zaradit dentalne anomalie, alo-
pécia a postihnutie nechtov, ktoré patria
medzi tzv. malé kritéria. O¢né komplikacie
sa objavujl asi u 20 - 35 % pacientov s IP
a zahrnujt vaskularne zmeny v oblasti reti-
ny, stratu zrakovej ostrosti, slepotu. Zhruba
v 30 % pripadov su pritomné neurologic-
ké komplikacie, ktoré st hlavnou pri¢inou
mortality pacientov. NajcastejSie st popi-
sované krce, mentalna retardacia, ataxia,
mikrocefalia, spasticka paralyza. Kauzalna
liecba tohto ochorenia neexistuje (3, 8, 20).

Fokalna dermalna hypoplazia
(Goltzov syndroém) je zriedkavy syndrom
spojeny s koznou aplaziou kombinovanou
s abnormalitami skeletu s prejavmi od naro-
denia alebo kratko po riom takmer vylu¢ne
u Zien. (2) V klinickom obraze dominuje po-
stihnutie koZe: ohranicené atrofie a aplazie
koze velkosti SoSovky, ktoré sa zbiehajt
do vacsich oblasti, rednutie vlasov na po-
kozke hlavy, loZiska s jazvovitou alopéciou,
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Obrazok 5 Aplasia cutis

onychodystrofia, poruchy potenia. Medzi
extrakutanne prejavy patria postihnutie
skeletu (90 % pripadov): syn- a polydakty-
lia, hypo- a aplazia prstov na rukach a no-
hach, kyfoza, skolioza, razstep chrbtice,
anomalie stavcov, malformacie klt¢nych
kosti a rebier, pozdiZne pruhovanie meta-
fyz dlhych tubularnych kosti (osteopathia
striata), abnormality lebky (obrazok 5).
Zubné anomalie a postihnutie oka asi v 50 %
pripadov. Zriedkavo s postihnuté aj iné
organy: malformacie srdca a obli¢iek, mal-
formacie usnice, prevodova strata sluchu,
mozna mentalna retardacia (4, 8).

Genomicky mozaicizmus

Na rozdiel od epigenetického
mozaicizmu sa genomickd mozaika ne-
vyskytuje v rodinach dedicne, ale sa vy-
skytuje sporadicky.

Hypomelanoéza Ito. tzv. ,Ito syn-
drém*, tiez zndmy ako Blaschko-linearna
hypomelandza, nie je nozologickou jed-
notkou, ale zahfna skupinu roéznych vro-
denych (alebo rozvijajiicich sa v ranom
detstve) neurokutannych fenotypov (pig-
mentové mozaiky), ktoré s zaloZené na
pruhovanej hypopigmentacii koze pozdiz
Blaschkovych linii (obrazok 6). Dalej st aso-
ciované s fakultativne sa vyskytujacimi
sprievodnymi symptémami. Prevalencia
v Eur6pe je 1: 8 000 - 10 000 deti. Ku kli-
nickému obrazu na koZi patria retikularne
alebo skvrnité, linedrne, v Blaschkovych
linidch usporiadané depigmentacie (20
- 40 % pacientov) bez zapalového alebo
pluzgierového charakteru. Casté st aj ca-
fé-au-lait Skvrny, alopécia. V75 % pripadov
sa vyskytuji dalsie sprievodné ochorenia
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Obrazok 6. Hypomelanosis Ito

ako anomalie zubov, CNS, o¢i, hypertrofia
jednotlivych organov a Casti tela (4).

K dalsim klinickym jednotkam geno-
mického mozaicizmu patria napr. fyloidna
hypomelanéza, Naevus-spilus-papulosus-
syndrom, Delleman-syndrom a iné.

Iné ziskané dermatozy

v priebehu Blaschkovych linii

Rozne ziskané dermato6zy sa pre-
javuja v priebehu Blaschkovych linii.
U tychto Iudi zrejme od narodenia exis-
tovala p6vodne neviditelna mozaika, kde
zmutovany bunkovy klon vykazoval zme-
nena populaciu antigénov. Neviditelna
mozaika znamena mozaika zachytena len
geneticky, bez klinickych prejavov. V do-
sledku faktorov prostredia, virusového
alebo iného ochorenia sa tento aberantny
bunkovy klon prejavuje ako pruhovana
ziskana dermatdza. Prikladmi st Lichen
striatus a Atrophodermia linearis Moulin.

Lichen striatus je vzacna idiopatic-
ka linearna hyperplazia (obrazok 7). Prvy
prejav sa Casto vyskytuje po virusovej in-
fekcii. Vyskytuje sa hlavne u deti a dospie-
vajucich. Lokalizacia klinickych prejavov je
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Obrazok 7. Lichen striatus

asymetricka (hlavne ruky, nohy, zriedkavo
krk alebo trup). Klinicky obraz predstavuju
malé, ¢ervenkasté, va¢§inou asymptoma-
tické, lichenoidné, psoriaziformné alebo
ekzematdzne papuly, ktoré sa spajaja do
Cerveného, 0,5 - 2,0 cm $irokého pasu,
ktory moze siahat po celej dizke koncatiny
v priebehu Blaschkovych linii. Po regre-
sii (skiisenost ukazuje, Ze kozné zmeny
pretrvavaji roky) mozno zistit dlhodobt
pozapalovi hypo- a hyperpigmentaciu. Ak
pruhy koncia na rukach alebo nohach, mé-
Ze byt pritomna aj dystrofia nechtov (12).
Atrophodermia linearis Moulin je
asymptomaticka atrofia koze vyskytujica
sav Blaschkovych linidch bez zmeny Speci-
fickych laboratérnych parametrov. Pri¢ina
nie je znama. Diskutuje sa o somatickych
mutaciach v ranej embryonalnej faze.
Prejavuje sa u deti a mladych dospelych.
Klinicky obraz zahffia mnoho-
pocetné, az 5 cm v priemere, niektoré
okrihle alebo ovalne, niektoré splyvajice,
hnedasté, vpadnuté koZné lézie v tvare
koryta. U¢inn4 terapia nie je znama (17).

Epidermalne névy

Epidermalne névy st najcastejSou
formou koZného mozaicizmu. Ide o konge-
nitalne 1ézie postihujace epidermis, ktoré
nemusia byt pri narodeni vzdy manifesto-
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Obrazok 8. Obrovsky kongenitdlny melanocytovy
névus

vané. Takto definované §truktiry st pres-
nejsie definované ako pravé epidermalne
névy, zatial' ¢o névy zasahujice kozné
adnexy sl oznacované ako organoidné
névy (9). Je popisané mnozstvo subtypov
epidermalnych névov lisiacich sa klinickou
manifestaciou, histopatologickymi ¢rtami,
pripadne aj vznikom na podklade mutacii
odliSnych génov, najcastejsie v géne FGF3.
Linearne 1ézie sleduji obvykle Blaschkove
linie. Niektoré typy epidermalnych névov
(napr. ,hard“ névus, CHILD névus, ILVEN)
moézu spontanne regredovat. Solitdrne
lézie sa moOZu excidovat, odstranit der-
mabraziou, v pripade rozsiahlejSich epi-
dermalnych névov je vhodnejsie pouzitie
ablac¢nych laserov (5, 6, 7).

Obrovské kongenitalne melano-
cytové névy (typ IV. kutdnneho mozaiciz-
mu - vel'ké skvrny bez stredovej separacie)
st charakterizované ako vrodené névy
pokryvajtce velké povrchy tela a s prie-
merom > 20 cm (obrazok 8). Ak sa na-
chadza glutealne alebo v oblasti bedier,
nazyva sa to plavkovy névus. Obrovsky
pigmentovy névus sa moze vyskytnit ako
priznak neurokutannej melanozy.

Frekvencia vyskytu je priblizne
1/20 000 novorodencov. Asi u 5 % pacien-
tov s obrovskymi melanocytovymi névami
sa maligna degeneracia nachadza v néve
alebo extrakutanne. Viac ako 50 % vSet-
kych pozorovanych malignit sa vyskytuje
pocas prvych 5 rokov Zivota (13, 14).

V pripade velkoplo$nych obrov-
skych névov, ktoré mozu zahfnat via-

A0JOINE NAJYdJe Z (010}

Obrazok 9. Naevus verrucosus

cero Casti tela, by sa dermabrazia mala
vykonavat v prvych tyzdiioch zZivota.
Riziko vzniku melané6mu mozno tymto
chirurgickym zakrokom vyrazne zni-
Zit. Namiesto dermabrazie je mozné pri
tomto chirurgickom zakroku pouzit aj
ablacny laser (napr. erbiovy-YAG laser).
Tieto ablativne metddy, ktoré odstranuju
epidermis a hornt dermis, maji najpriaz-
nivejsi efekt v obdobi druhého mesiaca
zZivota. Vtedy st aktivne névomelanocyty
koncentrované v hornej dermis a vtedy
je aj najmensia pravdepodobnost vytvo-
renia rozsiahlej jazvy (21). Odportacané
st polro¢né klinické kontroly, neuro-
logické vySetrenie s MRI do 6 mesiacov
pre vylicenie neurokutannej melandzy
a oftalmologické vySetrenie (14).

CHILD syndroéom je hereditarny
X-viazany dominantny epidermalny syn-
drom s hemilateralnou erytrodermiou
(typ V. lateraliza¢ny vzor koznej mozai-
ky), ipsilateralnymi malformaciami kon-
Catin a anomaliami vnttornych organov.
Skratku ,,CHILD* zaviedol Happle v roku
1980 a ide o skratku pre ,vrodent he-
midysplaziu s ichtyoziformnym névom
a defektmi koncatin“. Zakladnym ge-
netickym defektom s1 mutacie v géne
NSDHL, ktory mapuje Xp28. Tento gén
koduje protein podobny NAD(P)H-steroid
dehydrogenaze, ktory sa podiela na
metabolizme cholesterolu a je letdlnym
faktorom pre muzské embrya. Syndrom
sa teda pozoruje takmer vylu¢ne u Zien.
Postihnuté matky moZu syndrom pre-
niest len na svoje dcéry (postihnuté
muzské embrya odumieraji na zaciatku
tehotenstva). Zdravi synovia sa rodia len
vtedy, ak je ,zdravy“ chromozom X zde-
deny od matky. Prejavuje sa od narodenia
alebo v ranom detstve. VSetky prizna-
ky st obmedzené na jednu stranu tela,
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zriedkavo minimalne zmeny na opac¢nej
strane. Primarne je ovplyvnena prava
strana (prava: lava = 14 : 6) (11).

V klinickom obraze dominu-
ja na kozi rozsiahle, ostro ohranicené,
zacCervenane, ichtyoziformné plochy
s voskovymi, bielo-Zltkastymi Supina-
mi. V niektorych pripadoch je postihnu-
ta cela polovica tela s vynimkou tvare,
tzv. ichtyoziformna erytrodermia (8).
Postihnutie skeletu sa prejavuje apla-
ziou/hypoplaziou falangov, skratenim
dlhych tubularnych kosti, radiologicky
zistitelna kalcifikacia epifyz v dojcen-
skom veku.

Pritomné moze byt aj postihnutie
inych vntornych organov a systémov
(kardiovaskularne, obliCkové, plicne, en-
dokrinné - napr. jednostranna agenéza
obliciek).

V terapii sa sk$al krém s obsahom
0,05 % vitaminu A alebo mastami s ob-
sahom 5 - 10 % urey. Ohranicené loziska
mozno v pripade potreby chirurgicky od-
stranit. KedZe ide o kozmeticky problém,
pouzitie systémovych retinoidov v det-
stve nemozno odporudit. Symptomy ¢asto
spontanne ustipia v priebehu Zivota, ale
vacsinou nie kompletne (8).

Naevus verrucosus (typ I.
Blashkove linie) predstavuje jedno alebo
niekolko lozisk, obvykle linearneho tva-
ru na ktorejkolvek casti tela, zloZenych
z husto zoskupenych hyperkeratotic-
kych paptl (obrazok 9). Pri lokalizacii
na jednej strane tela sa hovori o naevus
unius lateralis, ktory byva Ciasto¢ne
usporiadany v zosteriformne;j distribtcii.
Pri systematizovanej forme vznika vacsi
pocet linearnych prejavov (Casto v tzv.
Blaschkovych liniach) paralelne na po-
lovici tela alebo symetricky obojstranne,
vzacne byvaju pridruzené zmeny skele-
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Obrazok 10. ILVEN - zapalova faza

tu, o¢i a CNS a byva zvySena incidencia
malignity (9).

Zvlastnou formou je zapalovy li-
nearny verukozny epidermalny névus
(ILVEN - inflammatory linear verrucous
epidermal naevus) vznikajlci v detstve.
Je charakterizovany perzistujacimi svr-
bivymi, erytematoskvamoé6znymi alebo
papuléznymi, hyperkeratotickymi pso-
riaziformnymi loZiskami s vyraznymi
zapalovymi zmenami (obrazok 10) (9).
Mozné st rozne lokalizacie - najma trup
a koncatiny, zriedkavejSie tvar a krk. V te-
rapii sa pouziva oSetrujica alebo proti-
zépalova terapia slabymi alebo stredne
silnymi glukokortikoidmi v zavislosti od
stupna zapalu. Ski$a sa aj terapia s to-
pickym tretinoinom, 5-fluorouracilom
a kalcitriolom. V pripade malych 1ézii by
sa mala prediskutovat excizia. Brasenie
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Obrdzok 12. Naevus Becker 1, 2

alebo laserovanie koze nema zmysel,
pretoze recidivy sa vyskytuja takmer
pravidelne. Celkovo je tispeSnost uvede-
nych liecebnych modalit neuspokojiva.
Treba pocitat so spontannou regresiou,
ktora sa vyskytuje pomerne casto (16).

Naevus comedonicus (typ
I Blashkove linie) sa javi ako linearne lo-
zZisko z tesne zoskupenych paptl, ktoré
maja v centre tmav( hyperkeratoticka
zatku, podobnt komedonu. Je pritomny
uz pri narodeni alebo vznika pocas det-
stva, naj¢astejsie na trupe alebo na kon-
catinach vratane dlani a stupaji. Vzacne
st loziska viacpocetné, so symetrickou
alebo nepravidelnou distribtaciou. Podla
moznosti volime chirurgické odstranenie
névu (15).

Naevus spilus, tzv. strakaty len-
tiginézny névus, (typ II Sachovnicovy
vzor mozaicizmu) sa radi medzi subtypy
kongenitalneho névu, jeho prevalencia
je 2 - 3 %. Po narodeni alebo v ranom
detstve sa prejavuje ako svetlohneda ma-
kula café-au-lait réznej velkosti, v ktorej
postupne pribudaji hyperpigmentované
Casti. Tie mozu byt lentiga, banalne zis-
kané melanocytové névy, modré névy,
ale aj Spitzovej névy. Riziko vzniku me-
lanému v teréne névus spilus narasta
podobne ako v pripade kongenitalnych
melanocytovych névov, proporcionalne
s velkostou 1ézie (13).

Naevus sebaceus (typ II Sachov-
nicovy vzor mozaicizmu) je vrodeny,
okruihly, dobre ohraniceny, plo$ny, mék-
ky, Zltohnedy tvar, va¢Sinou papiloma-
tézneho povrchu, velkosti obvykle od
1 cm do 6 cm (obrazok 11). Vyskytuje sa
na hlave a na krku, predovSetkym v ka-
piliciu, kde v mieste prejavu je pritomna

alopécia. V detstve sa zvic¢Suje, povrch
sa stava verukéznym a napadnym. Pre
nebezpecenstvo vzniku bazaliému je
vhodné prejav sledovat a pri zmenach
kompletne chirurgicky odstranit (6).

Naevus Becker (typ II Sachovni-
covy vzor mozaicizmu) je unilateralna
mapovitd hyperpigmentacia s hyper-
trich6zou na hornej polovici trupu (ob-
razok 12). Névus sa javi ako postupne sa
zvacsujlica mapovita skvrna svetlo- az
tmavohnedej farby, na okrajoch s ma-
Iymi ostrovéekmi. Vznika jednostran-
ne, zvy¢ajne u mladych muZov v druhej
dekade Zivota, na ramene alebo hornej
Casti hrudnika. Neskor zarasta hrubym
¢iernym ochlpenim. M6zu sa vyskyt-
nat abnormality mékkych tkaniv a kosti.
Terapia nie je nutna (6).

Zaver

Mozaicizmus koZnych prejavov
nie je Casty, ale zaujimavy, a to nie-
len pri vrodenych génovych mutaci-
ach, objavit sa mozZe aj pocas zivota.
Niektoré koZné ochorenia sa vysky-
tuja len v tychto geneticky odlisnych
bunkach v typickych lokalitach. Nové
poznatky genetiky a molekulové $ta-
die umoznuja presnejsiu klasifikaciu
tejto rozmanitej skupiny zriedkavych
ochoreni. V ¢lanku st zhrnuté najcas-
tejSie kozné prejavy podmienené mo-
zaicizmom. Casto stvisia s postihnutim
nervovej a muskuloskeletalnej ststavy.
Pre ich variabilitu je potrebné poznat
aspor zakladné charakteristické znaky
jednotlivych skupin ochoreni a névov,
aby sme neprehliadli spojitost s postih-
nutim inych organov a doplnili potreb-
né vySetrenia.
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