Zaktad Badawczo Leczniczy Choréb Nerwowo — Mie$niowych
Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN
ul.Pawinskiego 5, 02-106 Warszawa

Tel/ fax /4822/ 658 45 01

Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie $wietlnym

Nr:45/09

Imie i nazwisko

Wiek: 11

Rozpoznanie:Miopatia wrodzona

Data pobrania wycinka: 26 X 09 r.

Miesien: biceps sin.

Barwienie: H-E, trichrom Gomoriego, DHB, DHM, DPNH, ATP-azy

W pobranym wycinku widoczne widkna o r6znej Srednicy wymieszane nieregularnie miedzy
sobg z znacznym rozrostem tkanki tacznej w endo i perimysium.Widoczne liczne drobne
nerwy wewnatrz miesniowe i jedno wrzeciono wewnatrz migsniowe.Podziat wtokien na typy
metaboliczne stabo zachowany zaréwno w enzymach oddechowych jak i w ATP-azach.
Zwraca uwage obecno$¢ drobinek dekorujgcych obwdd niektérych widkien o wzmozonej
aktywnosci dehydrogenazy mleczanowej.

Whioski: obraz morfologiczny typowy dla uszkodzenia pierwotnie migsniowego wymaga
oceny w mikroskopie elektronowym.

Badanie immunohistochemiczne z uzyciem przeciwciat przeciw biatkom sarkolemmy-
DAG 35 - gamma sarcoglycan , DAG 43 -beta dystroglycan ,DAG 50 - alfa sarcoglycan,
beta sarcoglycan,delta sarcoglycan,dysferlina ,dystrofina 10 D,30 KD i 60 KD wykazaty
zachowang aktywno$¢ wymienionych biatek.

Analiza ultrastrukturalna pobranego wycinka - W strukturze wiokien mig$niowych poza
réznicami w diametrze tych widkien nie wykazata zmian.Struktura miofibryli i
mitochondriéw nie odbiega od normy na uwage zastuguje obecno$¢ wokét kapilaréw skupisk
kolagenu i pojedynczych komérek jednojadrzastych /limfocytéw/. Widoczne sa takze w
$rédbtonku naczyn pojedyncze lipid bodies.

Whioski: niewielkie odchylenia mogtyby swiadczy¢ o przebytej sprawie ,,odnaczyniowej”.
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Badanie wycinka migsniowego w mikroskopie $wietlnym

Nr: 45/2009

Imie i nazwisko

Wiek: 11

Rozpoznanie:Miopatia wrodzona

Data pobrania wycinka: 26 X 2009r.

Miesien: biceps sin.

Barwienie: H-E, trichrom Gomoriego, DHB, DHM, DPNH, ATP-azy

W pobranym wycinku widoczne wiokna o réznej Srednicy wymieszane nieregularnie miedzy
sobg ze znacznym rozrostem tkanki tacznej w endo i perimysium.Widoczne liczne drobne
nerwy wewnatrz miesniowe i jedno wrzeciono wewngatrz miesniowe.Podziat widkien na typy
metaboliczne stabo zachowany zaréwno w enzymach oddechowych jak i w ATP-
azach.Zwraca uwage obecnos¢ drobinek dekorujgcy obwod niektérych widkien o wzmozonej
aktywnosci dehydrogenazy mleczanowej.

Whioski: obraz morfologiczny typowy dla uszkodzenia pierwotnie mie$niowego wymagajacy
oceny w M-E.

Analiza ultrastrukturalna pobranego wycinka w strukturze widkien miesniowych poza
réznicami w diametrze tych wiékien nie wykazata zmian.Struktura miofibrylli mitochondriow
nie odbiega od normy na uwage zastuguje obecnos¢ wokot kapilarow skupisk kolagenu,
pojedyriczych komérek jednojadrzastych /limfocytow/ widoczne sg takze w $rodbtonku
naczyn pojedyricze lipid bodies.

Whioski: niewielkie odchylenia mogtyby Swiadczyé o przebytej sprawie ,,odnaczyniowej”.
Badanie immunohistochemiczne z uzyciem przeciwciat przeciw biatkom sarkolemmy

DAG 35, DAG 43, DAG 50 ,sarcoglikan beta i delta ,dysferlina,dystrofina 10D, 30KD i
60KD wykazaty zachowang aktywnos$¢ wymienionych biatek.Badanie kollagenu VI wykazato
jego intensywne Swiecenie.Aktywnos$¢ merozyny zachowana.



Przypadek 45/09 (71/09 ME)

Rozpoznanie: Miopatia wrodzona

Fig. 1. Zachowana ultrastruktura wiokien miesniowych - widkna mig$niowe o prawidtowym

uktadzie miofibryli, obraz mitochondriéw nie odbiega od normy.
Fig. 2,3. Wokdt naczyn kapilarnych obserwuje si¢ skupiska kolagenu.
Fig. 4. Naczynie kapilarne otoczone kolagenem, widoczny limfocyt.

Fig. 5,6. W srodbtonkach kapilar widoczne pojedyncze krople thuszczu, wokét naczyn duza ilosé

kolagenu .

Summary
A 11-year-old patient was examined. Biceps biopsy was performed.

Electronmicroscopy analysis revealed ultrastructurally unchanged myofibres and normal structure of
mitochondria (Fig. 1.) Large amount of collagen was observed around the capillary vessels (Fig.
2,3), at Fig.4 also a lymphocyte was present. Fat droplets were visible in the capillaries, and again,

abundant connective tissue around the vessels was seen (Fig. 5,6).
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