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Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie Swietlnym i elektronowym

Nr: 12/13

Imie i nazwisko :

Wiek:26

Rozpoznanie:Miopatia

Data pobrania wycinka: 11 111 2013r.

Miesien:

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

W pobranym wycinku widkna o prawidtowej Srednicy utozone w peczki oddzielone niewielka
iloscig tkanki tacznej .W barwieniu H-E i trichromem Gomoriego ogromna wigkszo$¢
wiokien wykazuje prawidtowa strukture wsrdd nich widoczne sg dwa typy widkien o
nieprawidtowej strukturze.Witokna ulegajgce homogenizacji i dos$¢ liczne widkna z drobnymi
wakuolkami wypetniajacymi prawie catg powierzchnie wiokien.Podziat widkien na typy
metaboliczne zachowany z przewaga wiokien typu 2,prawidtowsa aktywnoscig enzymow
maskujacych wakuolarny defekt. Wycinek wymaga dalszej oceny ultrastrukturalnej.

Analiza ultrastrukturalna wykazata w do$¢ licznych wiéknach miesniowych nadmierne
gromadzenie glikogenu pod sarkolemmajak i w przestrzeniach miedzyfibrillarnych na uwage
zastuguje takze obecno$¢ granulek glikogenu w macierzy mitochondrialnej.

Analiza wtokien miesniowych w barwieniach PAS i PAS - diastaza wykazata gromadzenie
PAS dodatniej substancji odpowiadajacej ztogom glikogenu.Aktywnosé fosforylazy
miesniowej znacznie obnizona.

Whioski:powyzsze dane pozwalajg na rozpoznanie glokogenozy typu V.



Przypadek: Nr 12/13 (14/013 ME)

Rozpoznanie: Miopatia

Fig. 1-7. Gromadzenie glikogenu pod sarkolemma i w przestrzeniach miofibrllarnych

Summary

An 26-year-old patient with suspected myopathy was examined. A biopsy of quadriceps sinister
was performed. Ultrastructural assessment showed morphological changes within muscle fibers and
glycogen storage under sarcolemma and in the interfibrillary space (Figs. 1-7). Glycogen was also
present in mitochondria (Fig. 8).

Analysis of muscle fibers in PAS and PAS staining diastase showed the accumulation of PAS
positive substance corresponding to glycogen. Muscle phosphorylase activity is significantly
reduced. These data allow the diagnosis of type V glycogenosis.
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