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Nr:60/13

Imie i nazwisko :

Wiek:5

Rozpoznanie: Dystrofia mieSniowa- podejrzenie miopatii

Data pobrania wycinka: 15 V 2013r.

Miesien: quadriceps sin.

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

Analiza ultrastrukturalna pobranego wycinka wykazata caty szereg odchylen w architekturze
widkien miesniowych.Obok wiokien o prawidtowej Srednicy dla wieku pacjenta ,widoczne sg
liczne widkna mieSniowe opOznione w rozwoju miotuby pierwotne /komorki z | jadrem
o$rodkowo utozonym/ i miotuby dojrzate /3 komorki pod wspblng btong w réznym etapie
rozwoju/.We widknach o prawidtowej Srednicy widoczne sg mitochondria ,,rozdete” z
ubytkiem grzebieni mitochondrialnych wewnatrz ich interioru.Zjawiskiem zaskakujacym jest
obecnos$¢ obrzmiatych wakuoli obtonionych o srednicy 5u - 13u zlokalizowanych we
widknach o wiekszych rozmiarach na szczeg6lng uwage zastuguje zjawisko odszczepienia
blony zewnetrznej jadrowej od wewnetrznej w komdérkach miotubopodobnych.

Whioskow celu przyblizenia rodzaju defektu biatkowego wycinek wymaga oceny

immunofluorescencyjnej z uzyciem szeregu przeciwciat przeciw biatkom btony komorkowej i
btony jadrowe;j.

Prof.dr hab.med. A. Fidzianska-Dolot



Przypadek 60/13
Rozpoznanie: Dystrofia mi¢§niowa-podejrzenie miopatii

Fig. 1,2,3,4,5. Wiokna migsniowe o prawidtowej $rednicy 1 w wiekszosci zachowanym uktadzie
sarkomeréw. Obserwuje si¢ jednak znaczne zmiany w obrebie mitochondriow, ktore charakteryzuja

si¢ obrzekiem, jasng macierzg i czesciowym lub catkowitym ubytkiem grzebieni mitochondrialnych.
Fig. 6,7,8. W wloknach o prawidtowej srednicy wystepuja obtonione wakuole o roznych rozmiarach.

Fig. 9-16. W bioptacie obserwuje si¢ takze widkna o morfologii miotuby o réznym stopniu

dojrzatosci (miotuby pierwotne i dojrzate). Pomiedzy widknami wystepuje dos¢ obfita tkanka taczna.

Fig. 17,18,19. W wibéknach miotubopodobnych ma miejsce odszczepienie blony jadrowej

zewnetrznej od wewnetrznej 1 obserwuje sie powstawanie wakuoli przyjadrowych

Summary

A 5-year-old patient with muscular dystrophy and suspected myopathy was examined. A biopsy of

quadriceps sinister was performed.

Muscle fibers of the correct diameter and mostly preserved sarcomeres structure were visible.
However, significant changes within the mitochondria were observed. They were swollen,

characterized by light matrix and partial or complete loss of mitochondrial cristae (Fig. 1,2,3.,4,5).
In fibers of the correct diameter vacuoles of various sizes were seen (Fig. 6,7,8).

Electronmicroscopy analysis of the biopsy revealed also presence of fibers of different degrees of
maturity myotube morphology (primary and mature myotubes). There was quite abundant connective

tissue between muscle fibers (Fig. 9-16)

In myotube-like fibers, the separation of the outer and inner nuclear envelopes with the formation of

vacuoles adjacent to nuclei were observed (Fig. 17,18,19).



Fig. 1



Fig. 2



Fig. 3



Fig. 4



Fig. 5



Fig. 6



Fig. 7



Fig. 8



Fig. 9



Fig.10



Fig.11



Fig.12



Fig.13



Fig.14



Fig.15



Fig.16



http://rcin.org.pl



Fig.18



Fig.19



	Opis fotografii
	Fig. 1
	Fig. 2
	Fig. 3
	Fig. 4
	Fig. 5
	Fig. 6
	Fig. 7
	Fig. 8
	Fig. 9
	Fig. 10
	Fig. 11
	Fig. 12
	Fig. 13
	Fig. 14
	Fig. 15
	Fig. 16
	Fig. 17
	Fig. 18
	Fig. 19



