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Badanie wycinka migsniowego w mikroskopie Swietinym i elektronowym

Nr: 23/12

Imie i nazwisko

Wiek:38

Rozpoznanie:Podejrzenie dystrofii

Data pobrania wycinka: 16 1V 2012r.

Miesien: biceps sin

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

W pobranym wycinku ogromna wiekszos¢ wtokien miesniowych o prawidtowej Srednicy i
strukturze tworzg peczki oddzielone niewielkg iloscig tkanki tacznej wsrdd tych wiokien
widoczne sg bardzo mate skupiska /4-5 widkien/o Srednicy 3-4/u z pojedynczymi jgdrami
mogace sugerowac cechy ich niedojrzatosci.Podziat wtokien na typy metaboliczne
nieprawidtowy. W barwieniu enzymami oddechowymi brak r6znicowania przy uzyciu
ATP-az pH 9,4 wszystkie widkna o prawidtowej Srednicy wykazujg cechy witokien typu 2
malenkie widkna intensywnie barwiace sie ATP-azami mogg sugerowac¢ zatrzymanie widkien
w procesie rozwoju.Wskazana analiza ultrastrukturalna.

Badanie immunocytochemiczne z uzyciem przeciwciat przeciw dystrofinie wykazaty jej
obecnos¢ w N-terminus, C-terminus i rod-domain.

Analiza ultrastrukturalna wykazata szereg odchylen w architekturze widkien o zmniejszonej
Srednicy mogacych sugerowac defekt w ich rozwoju.Pewne odchylenia od normy wykazujg
takze znajdywane nerwy wewnatrz -miesniowe cechujgce sie 2-3 warstwowg otoczka
Schwanna przypominajace strukture ,,onion bulb” Widoczne pojedynicze ptytki ruchowe
catkowicie otoczone komorka Schwanna moga sugerowaé defekt w przewodzeniu

nerwowo - miesniowym.Przeglad kolejnych skrawkdw ujawnit obecno$¢ matych

5-8u widkien z osrodkowo utozonymi jadrami o cechach myotuby. W46kna te posiadaty
nieprawidtows strukture sarkomerow cechujaca sie obecnoscig rod-like -type strukturami i
ubytkiem linii A.Stwarza to podejrzenie zmian o typie CFTD /congenital fibre dysproportion/
z defektem w aktynie lub tropomiozynie



Przypadek 23/12 (28/12 ME)

Rozpoznanie: Podejrzenie dystrofii migsniowe;.

Fig. 1. Czeg$¢ wiokien o prawidlowe] srednicy 1 zachowanej strukturze miofibrylli.

Fig.2,3.4. Obserwuje si¢ rowniez wtdkna o prawidlowo, podblonowo potozonych jadrach, ale

wykazujacych odchylenia w architekturze whokien.

Fig. 5,6,7,8. W niektorych wioknach widoczne jest potozone osrodkowo wiele jader komorkowych,

miedzy widknami wystgpuje miejscami obfita tkanka taczna.

Fig. 9-16. Licznie wystepuja mate widkna o charakterze miotuby z osrodkowo potozonymi

pojedynczymi jadrami. Wykazywaty one nieprawidlowg strukture sarkomeréw i1 ubytek linii A.

Fig. 17,18. Nerwy wewnatrzmiesniowe charakteryzuja sie wystepowaniem 2-3 warstwowe] otoczki

Schwanna przypominajacg strukture ,,onion bulb”

Summary

A 38-year-old patient with suspected muscular dystrophy was examined. A biopsy of biceps sinister

was performed.

Electronmicroscopy analysis revealed some fibers of correct diameter and preserved myofibrils structure
(Fig.1). Also fibers with normal, located under the sarcolemma nuclei but with visible alterations in the
myofibrils architecture were seen (Fig. 2,3,4). In some fibers, multiply centrally located nuclei were visible,
and between the fibers abundant connective tissue was present (Fig. 5,6,7.8). Numerous muscle fibers of
myotube-like morphology, characterized by small diameter and centrally located nuclei, usually single or in
number of two were observed. These fibers showed abnormal sarcomeres structure and loss of A line (Fig.
9-16.) Intramuscular nerves characterized by the presence of a 2-3-layer myelin sheath resembling the

"onion bulb" structure were observed (Fig. 17,18).

Microscopic image of the biopsy suggests congenital fiber-type disproportion (CFTS) associated with

defect of actin or tropomyosin.
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