Zakfad Badawczo Leczniczy Chorob Nerwowo - Mig$niowych
Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN
ul.Pawinskiego 5, 02-106 Warszawa

Tel/ fax /4822/ 658 45 01

Badanie wycinka migsniowego w mikroskopie $wietlnym

Nr: 14/2011

Imie i nazwisko :

Wiek: 3

Rozpoznanie:Podejrzenie w kierunku dystrofii

Data pobrania wycinka: 21.03.201 Ir.

Miesien: quadriceps sin.

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

W pobranym wycinku zwraca uwage specyficzny uktad widkien migsniowych. Wigkszos$¢
widkien o prawidtowej srednicy i strukturze wykazuje cechy metaboliczne typu 2,wsrdd nich
widoczne sa bardzo mate widkna uktadajgce sie w drobne grupki. Wiokna te wykazujg cechy
metaboliczne typu 1.Powiekszenie obrazu w mikroskopie $wietlnym nie pozwala na
wypowiedzenie sie czy mate widkna powstajgw wyniku rozszczepienia,zaniku czy
niedojrzatosci.Brak rozrostu tkanki facznej i zmian zwyrodnieniowych widkien raczej
wyklucza rozpoznanie dystrofii konieczna ocena w mikroskopie elektronowym.

Analiza ultrastrukturalna wykazata prawidtowa architekture widkien typu 2. Widkna typu 1 o
bardzo matej $rednicy 6 - 8ju wykazujg obwodowo utozone na ksztatt czapeczki waskie
pasmo miofibryli.Obraz sugeruje zmiany typu ,,congenital fibre type dysproportion” z
podejrzeniem mutacji w genie TPM3.



Przypadek 14/11 (20/11 ME)
Rozpoznanie: Podejrzenie dystrofii
Fig. 1,2,3,4 Wi6kna mie$niowe typu drugiego o zachowanej strukturze.

Fig. 5-17. Wl6kna mig$niowe typu 1 o bardzo matej §rednicy, charakteryzujgce si¢ obecnoscia uto-
zonego obwodowo na ksztalt ,.czapeczki” pasma miofibryli. Obraz sugeruje zmiany typu ,,congenital

fibre type disproportion”.

Summary

A 3-year-old patient with suspected dystrophy was examined. A biopsy of quadriceps sinister was
performed.
Electron microscopy revealed normal structure of type 2 muscle fibres (Fig. 1,2,3,4).

Type 1 muscle fibers of very small diameter, characterized by the presence of a peripherally ar-
ranged myofibril band forming a ,,cap”. (Fig. 5-17).

Microscopic image of the biopsy suggests congenital fiber-type disproportion.
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