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Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie elektronowym

Nr: 70/12

Imie i nazwisko:

Wiek:4

Rozpoznanie:

Data pobrania wycinka:

Miesien:

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

Analiza ultrastrukturalna wykazata obecnos¢ wiokien miesniowych o dos¢ réznej srednicy u
wiekszos$ci o diametrze typowym dla wieku dziecka. Wtokna uktadajg sie w typowe peczkKi
czesto oddzielone wysepkami gromadzonego ttuszczu.Ogromna wiekszo$¢ wiokien wykazuje
osrodkowe utozenie jgder na ogdl pojedynczych .czasem w iloSci 2 jader.Na przekrojach
podtuznych w niektorych widknach widoczny osrodkowo utozony rzad jader.W pojedyn-

czych wibknach na przekrojach podtuznych widoczne fragmenty niepraw idtowej struktury
sarkomerow cechujacych sie ubytkiem miofibrylli.

Whioski: ultrastrukturalny obraz wiokien i towarzyszacy obraz kliniczny sugeruje

centronukleama miopatie o dziedziczeniu recesywnym zwigzang z nieprawidtowg
aktywnoscig genu BIN 1.

Prof dr hab A Fidzithska- Dolot



Przypadek 70/12 (70/012 ME)

Rozpoznanie: Podejrzenie dystrofii miesniowej. Miopatia.

Fig. 1,2,3,45,6. Jadra komorkowe w znacznej wigkszosci wiokien miesniowych potozone

osrodkowo, zwykle pojedyncze lub w liczbie dwoch.

Fig 7.W niektorych wtoknach na przekroju podtuznym widoczny utozony osrodkowo rzad wielu

jader komérkowych, wyrazny jest ubytek miofibrylli.

Fig. 8,9,10. Obserwuje si¢ rozpad aparatu kurczliwego, nasilony zwlaszcza w poblizu jader

komorek.

Fig. 11. Wystepuje bardzo obfita tkanka faczna.

Summary

A 4-year-old patient was examined. A biopsy of quadriceps sinister was performed.
Electronmicroscopy analysis revealed ultrastructurally changed myofibres. The vast majority of muscle
fibers were characterized by centrally located nuclei, usually single or in number of two (Fig. 1,2,3,4,5,6.)
In some fibers in the longitudinal section we observed a centrally arranged row of many nuclei and
the evident loss of myofibril was seen (Fig. 7). The disruption of the contractile apparatus was observed,

especially near the cell nuclei (Fig. 8,9,10). Abundant connective tissue was visible (Fig. 11).

Ultrastructural and clinical picture suggests centronuclear myopathy associated with inappropriate

BINT1 gene activity.
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