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Badanie wycinka mig¢éniowego w mikroskopie swietlnym i elektronowym

Nr: 15/13

Imig 1 nazwisko :

Wiek: 56

Rozpoznanie: podejrzenie miopatii metabolicznej
Data pobrania wycinka: 8.04.2013 r.

Migsien: biceps sin

Barwienie:

W pobranym wycinku wlokna mi¢$niowe o prawidlowej srednicy 1 strukturze tworzg peczki
oddzielone §ladowg iloscia tkanki tacznej. Rutynowe barwienia histologiczne nie wykazaly odchylen
w strukturze wldkien. Badania enzymatyczne wykazaly prawidlowy podzial wldkien na typy
metaboliczne z prawidlowa aktywnoscig enzymow oddechowych i ATP-az.

Whioski: obraz morfologiczny wycinka ni¢ odbiega od normy.

Analiza ultrastrukturalna wykazala obecnos¢ nadmiernego gromadzenia na obwodzie niektorych
wlokien migsniowych glikogenu, tworzgcego dos¢ szerokie obramowanie wlokien. We widknach
typu 1 liczne mitochondria z ubytkiem grzebieni wewnatrzmitochondrialnych i1 tworzeniem pustych
wakuoli z resztkami grzebieni. Podejrzenie glikogenozy typu V lub VII wymaga badan

enzymatycznych w tym kierunku.

Analiza biochemiczna wykazujaca prawidlowa aktywnos¢ fosforylazy i1 fosfofruktokinazy nie
wyjasnila widocznego nadmiermnego gromadzenia glikogenu w niektorych widknach mig$niowych.

Fosforylaza 0,25uMPi/mgB/min (0,2 — 0,65uMP,/mgB/min) - prawidlowa, ale niska.

Fosfofruktokinaza 61 x 10~ uM/mgB/min (23 — 44 x 10~ pM/mgB/min

Prof. dr hab. A. Fidzianska - Dolot



Przypadek 15/13 (18/13 ME)
Rozpoznanie: Podejrzenie miopatii metaboliczne;

Fig. 1,2,3,4. Wtokna mig$niowe o dos¢ dobrze zachowanej morfologii, widoczne jednak
uszkodzenia w obrebie mitochondriow — brak grzebieni oraz jasna macierz mitochondrialna. Na
obwodzie wtokien obserwuje si¢ nadmierne gromadzenie glikogenu, tworzacego dos¢ szerokie

obramowanie wiokien.

Summary

A 56-year-old patient with suspected metabolic myopathy was examined. A biopsy of biceps sinister

was performed.

Muscle fibers with fairly well preserved morphology, however, serious damage within the
mitochondria was observed. They were characterized by lack of cristae and a light mitochondrial
matrix. On the periphery of the fibers, excessive glycogen accumulation was observed (Fig.1,2,3,4).
Biochemical analysis revealed normal phosphorylase and phosphofructokinase activity and did not

provide an explanation for the glycogen accumulation phenomenon.
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