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Imie i nazwisko:

Wiek: 15

Rozpoznanie : Miopatia wrodzona rodzinna

Miesien naramienny lewy

Data pobrania wycinka : 12 1 94

Wiokna miesniowe o roznej srednicy wymieszane nieregularnie tworzg peczki oddzielone niewielka
iloscig tkanki tgcznej. W barwieniu HE w niektorych widknach widoczne kwasochtonne wtrety o
réznej Srednicy i ksztatcie utozone o$rodkowo lub obwodowo. W pojedynczym widknie widoczna
duza....plaguaobwodowo umieszczona. W barwieniu Trichromem czes$¢ wtretdw barwi sie
intensywniej zielono, inne wykazujg metachromatyczne czerwone zabarwienie. R6znicowanie
widkien na typy metaboliczne zachowane z widoczna ogromna przewaga widkien typu 1 w ktérych
widoczne sa ubytki aktywnosci ro6znego ksztattu i wielkosci odpowiadajace prawdopodobnie wtretom
obserwowanym w barwieniu HE., ubytki aktywnosci widoczne takze w ATP -azach.

Whioski: Obraz odpowiada zmianom pierwotnie miesniowym z obecnoscig wtretdw. Wtrety barwig
sie pozytywnie w dystrofinie 60 KD i dezminie.

Dezminopatia?

Prof, dr hab. Anna Fidziarska-Dolot



Przypadek 7/94
1. 15

Rozpoznanie: Miopatia wrodzona rodzinna

Fig. 1. W bioptacie obserwuje si¢ miejscami wtokna mig§niowe o zachowanej strukturze miofibrylli

1 prawidlowym uktadzie sarkomerow oraz podbtonowo potozonych jadrach.

Fig. 2.3,4. Widoczne zmienione jadra, zwigkszona odlegtos¢ miedzy wewnetrzng 1 zewngtrzna

btong jadrowa, blona jadrowa miejscami przerwana.

Fig. 5,6,7,8. Zaburzenia w ukladzie sarkomeréw, w miocytach widoczne wtrety o réznej wielkosci i

ksztalcie.

Fig. 9,10. W niektorych komérkach migsniowych wystepowaty ciata mielinopodobne.

Summary

A 15-year-old patient with congenital familial myopathy was examined. A biopsy of left deltoid

muscle was performed.

Electronmicroscopy analysis revealed some myofibres with preserved sarcomers and myofibrils
structure and submembranously located nuclei (Fig. 1). Many altered nuclei were seen. Distance
between the inner and outer nuclear membranes was widened and some breaks in the nuclear enve-
lope were observed (Figs. 2,3,4). Changed sarcomere pattern and inclusions of various sizes and
shapes were visible in myocytes (Figs. 5,6,7,8). In some muscle cells myelin-like bodies were ob-

served (Figs. 9,10).
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