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Badanie wycinka mig¢éniowego w mikroskopie swietlnym i elektronowym

Nr: 36/06

Imig 1 nazwisko :

Wiek: 2 miesiace

Rozpoznanie: podejrzenie miopatia wrodzona
Data pobrania wycinka: 12.12.2006 r.
Migsien: szkieletowy

Barwienie:

W pobranym wycinku widoczne sa wldkna o prawidlowej srednicy 18-20p 1 wldokna bardzo male 5-
7u przemieszane nicregulamie mi¢dzy sobg. W rutynowych badaniach HE i trichromogomoriego nie
wykazaly wyraznych zmian w strukturze wlékien. Podzial wldkien na typy metaboliczne zachowany.
Wilékna male wykazujg aktywnos¢ enzymatyczna typu 1, widoczne w skrawku wrzeciono mig¢éniowe
wykazuje prawidlowa strukture.

Whioski: w oparciu o rutynowe badania histopatologiczne nie jestesmy w stanie ustali¢ czy mamy do
czynienia z dystrofiag wrodzong czy z wrodzong hypoblazjg widkien typu 1. By¢ moze ocena w

mikroskopie immunofluoroscencyjnym przyblizy rodzaj defektu.

Badania immunohostochemiczne z uzyciem przeciwcial p-mezo-zymie wykazaly jej sladowa
obecnos¢. Obraz ten moze sugerowac dystrofie wrodzong.

Prof. dr hab. A. Fidzianska - Dolot



Przypadek: Nr 36/06
Rozpoznanie: podejrzenie miopatii wrodzone]
Fig 1-3. Zdezorganizowane miofibryle tworzace ,,czapke” z elementami prazkow 1-Z-1

Fig. 4-5. Mate okragte wldkna migsniowe z centralnie potozonymi jadrami i strukturami

przypominajacymi czapeczke

Summary
A 2-month-old patient with features of congenital myopathy was examined.

Electron microscopy analysis revealed that peripherally situated myofibrils were closely
demarcated from the remaining part of muscle fibers with well-preserved architecture.
Disorganized myofibrils forming the 'cap' frequently possessed the components I-Z-1 bands
(Fig.1,2,3). Small round muscle fibers with centrally located nuclei and “cap” like structures
(Fig.4,5) resembled abnormal myotubes. All cap-like structures were completely devoid of

mitochondria.
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