Zaktad Badawczo Leczniczy Choréb Nerwowo - Migsniowych
Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN
ul.Pawinskiego 5, 02-106 Warszawa

Tel/fax/4822/658 45 01

Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie $wietlnym

Nr: 9/2012

Imie i nazwisko :

Wiek: 3

Rozpoznanie: Miopatia?

Data pobrania wycinka: 20 Il 2012r.

Miesien: biceps sin.

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

W pobranym wycinku wi6kna miesniowe o roznej Srednicy przeroste i wyraZznie mniejsze
wymieszane nieregularnie miedzy sobg tworzg peczki oddzielone niewielka iloscig tkanki
facznej. Wibkna w barwieniach rutynowych nie wykazujg zmian w strukturze.Podziat wiokien
na typy enzymatyczne zachowany prawidtowo aktywno$¢ enzymow oddechowych i ATP-az
prawidtowa widkna o mniejszej Srednicy wykazujg aktywnos¢ typu 2.

Whioski: niewielkie cechy uszkodzenia pierwotnie migesniowego.

Prof, dr hab. A. Fidziariska- Dolot



Zaktad Badawczo Leczniczy Choréb Nerwowo - Miesniowych
Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN
ul.Pawinskiego 5, 02-106 Warszawa

Tel/ fax /4822/ 608 65 26

Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie $wietlnym

Nr: 9/2012

Imie i nazwisko

Wiek3

Rozpoznanie:Miopatia?

Data pobrania wycinka: 20 11 2012r.

Miesien: biceps sin.

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

Dodatkowa analiza immunohistochemiczna z uzyciem przeciwciat przeciw biatkom
sarkolemmy dystroglicanom DAG 35, DAG 43, DAG 50 i sarcoglicanom delta i beta nie
wykazaty odchylen w ich aktywnosci.



Zaktad Badawczo Leczniczy Choréb Nerwowo - Migsniowych
Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN
ul.Pawinskiego 5, 02-106 Warszawa

Tel/ fax /4822/ 608 65 26

Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie elektronowym

Nr: 12/12

Imie i nazwisko :

Wiek 3

Rozpoznanie:Miopatia?

Data pobrania wycinka: 20 Il 2012r.

Miesien: biceps sin.

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

Ocena ultrastrukturalna wykazata prawidtowa architekture witokien kurczliwych /miofibrylli/
i jader komorek mieSniowych zwraca uwage wyrazna destrukcja wnetrza mitochondriow z
pojawianiem sie w ich wnetrzu mielinowych struktur co moze sugerowac defekt z kregu
mitochondriopatii.

Analiza immunohistochemiczna z uzyciem przeciwciat przeciw dystrofinie nie wykazata
odchylen od normy.

Prof, dr hab. A. Fidziariska- Dolot



Przypadek 9/12 (12/12 ME)
Rozpoznanie: Podejrzenie miopatii

Fig. 1,2,3. Zachowana ultrastruktura miofibrylli, prawidtowe, potozone podbtonowo jadro komorki
mie$niowe]. Mitochondria charakteryzuje znaczna destrukcja — jasna macierz, wyrazny cze$Ciowy
lub catkowity ubytek grzebieni mitochondrialnych, niektére mitochondria zawierajg ciata

mielinopodobne.

Summary
A 3-year-old patient with suspected myopathy was examined. A biceps biopsy was performed.

Fig 1,2,3. Unchanged myofibrils structure and normal nuclei laying under sarcolemma were
observed. At the same time mitochondria were characterized by bright mitochondrial matrix and
were partially or completely were devoid of mitochondrial cristae. In some mitochondria myelin-

like bodies were seen. Mitochondrial defect was suspected.
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