Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie swietlnym i elektronowym
Nr:34/06

Imie i nazwisko :

Wiek: 13

Rozpoznanie:

Data pobrania wycinka: 27 XI 2006 r.

Miesien: guadriceps sin.

W pobranym wycinku ogromna wiekszos¢ wiékien wykazuje prawidtowg srednice oraz srodkowe
utozenie jader ktére w niektdorych widknach uktadajg sie po kilka na jednym przekroju.Pojedyncze
mniejsze widkna wykazujg struktury typu ,,ring binden” na obwodzie widkien .W barwieniach
enzymami oddechowymi widkna typu posredniego stanowig ogromng przewage wsrod nich
pojedynczo rozrzucone witdkna typu 2 .Wyrazne zaburzenia aktywnosci diaforazy manifestujg sie
ogromnym ubytkiem enzymu przypominajgcym typ ,,core — like”struktury.Podobne ubytki
aktywnosci widoczne w barwieniu na ATP — azy .Nerwy wewnatrz miesniowe widoczne w przestrzeni
miedzy widkienkowej

Whioski: Cechy miopatii wrodzonej .Konieczna ocena w mikroskopie elektronowym.Badania
immunohistochemiczne wykazaty wzmozong aktywnos¢ desminy w miejscach tworzac ,,core line
structures” w pojedynczych wtdknach takze ogniskowo zmieniona aktywnosc¢ tropomiozyny i alfa
actyniny.

Prof.dr hab. Anna Fidziariska - Dolot



Przypadek: Nr 34/06 (60/06 ME)

Rozpoznanie: Podejrzenie miopatii wrodzonej

Fig 1. Wtbkno miesniowe o prawidlowej §rednicy.
Fig.2, 3, 4. Jadra miocytow polozone centralnie.
Fig. 5,6,7,8,9, 10, 11. Dezorganizacja miofibrylli w obrebie aparatu kurczliwego.

Fig. 12, 13, 14. Uszkodzone mitochondria z widocznymi ubytkami grzebieni

Summary

A 13-year-old patient with suspected congenital myopathy was examined. A biopsy of

quadriceps sinister was performed.

Electronmicroscopy analysis revealed most of the muscle fibers of the correct diameter (Fig.
1). In such fibers, centrally located myocyte nuclei were present (Fig. 2,3,4). In some
myocytes disorganization of the myofibrils of the contractile apparatus was observed (Fig. 5,
6,7,8,9, 10, 11). The mitochondria in the ultrastructurally altered myocytes were damaged,
characterized by light mitochondrial matrix and lack of mitochondroial cristae (Figs. 12, 13,

14).
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Fig. 3



Fig. 4
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Fig.10



Fig.11
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