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Badanie wycinka mie$niowego w mikroskopie $wietlnym i elektronowym

Nr: 27/13

Imie i nazwisko :

Wiek: 28

Rozpoznanie: Podejrzenie dystrofii miotonicznej

Data pobrania wycinka: 25 VI 2013r.

Miesien: vent lateralis dx.

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

Widkna miesniowe o prawidtowej $rednicy i strukturze tworza peczki oddzielone Sladowg
iloscig tkanki tgcznej. Rutynowe barwienie H-E i trichromem Gomoriego nie wykazaty zmian
w strukturze wiékien.Histochemiczna analiza wykazata prawidtowy podziat na typy
metaboliczne z wyraZzng aktywnos$cig enzyméw oddechowych i ATP-az.

Whioski: obraz pobranego wycinka nie odbiega od normy.

Analiza ultrastrukturalna ujawnita w niektérych wiéknach typu | obecnosé¢ nieprawidtowych
mitochondridéw z poszerzeniem kanatow SR,nieprawidtowa struktura mitochondriéw
cechowata sie ich powiekszeniem catkowitym lub cze$ciowym ubytkiem grzebieni wewnatrz-
mitochondrialnych ,przerwaniem ciggtosci btony zewnetrznej ,penetracjgcytoplazmy do
mitochondrialnego interioru.

Whnioski:podejrzenie enzymatycznego defektu mitochondrialnego.

Prof.dr hab. A. Fidzianska- Dolot



Przypadek: Nr 27/13 (32/13 ME)
Rozpoznanie: Podejrzenie dystrofii miotoniczne;

Fig. 1,2. Wiokna miesniowe bez zmian ultrastrukturalnych w budowie aparatu kurczliwego.
Widoczne mitochodria o matej s$rednicy, wydluzonym ksztalcie 1 ciemnej macierzy

mitochondrialne;.

Fig. 3,4,5. Miejscowe gromadzenie glikogenu. W niektorych wtoknach obserwuje si¢ obrzmiate
mitochondria o jasne] macierzy, czesciowo lub catkowicie pozbawione grzebieni. Czesto widoczne

sa przerwane btony mitochondrialne 1 wnikanie cytoplazmy do wnetrza mitochondriow.
Prawdopodobny u tego chorego jest enzymatyczny defekt mitochondrialny.
Summary

A 28-year-old patient with suspected myotonic dystrophy was examined. A biopsy of vastus
lateralis dexter was performed. Electronmicroscopy analysis revealed no ultrastructural changes in the
structure of the muscle contractile apparatus. We observed mitochondria of small diameter, elongated shape
and dark, electron-dense mitochondrial matrix (Fig.1,2). In some fibers, enlarged, swollen mitochondria with
a bright matrix were observed. They were partially or completely devoid of mitochondrial cristac. In some
mitochondna disrupted outer membrane and cytoplasmic penetration into the mitochondria were seen. Focal

glycogen accumulation was visible. (Fig. 3.4,5)

An enzymatic mitochondrial defect is likely in this patient.
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