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Analiza ultrastrukturalna ujawnita szereg zmian w badanym materiale. Znaczny ubytek
myocytow z rozrostem tkanki tgcznej gtownie kolagenu.Powstawanie rozlegtych opustoszen
w obrebie kardiomiocytéw w nastepstwie ubytku miofibryli.Znaczna deformacja jgder
manifestujaca sie ich znacznym wydtuzeniem,obkurczeniem,pofatdowaniem,ogniskowym
ubytkiem btony jadrowej. W niektorych jagdrach obserwowano penetracje sarkomeru lub jej
organelli w gtgb nucleoplazmy jagdrowej na szczegdlng uwage zastuguje obecnos¢ gestych
osmofilnych ,,plaques ’0 réznym ksztatcie i wielkoSci obrzezajacych potaczenia typu ICD i
Al .

Whioski: obserwowane zmiany dotyczace architektury jader myocytow /dos¢ typowe dla
laminopatii/ zmiany desmosomalne dotyczace struktur typu ,,junction” moga sugerowac
podwajny defekt genetyczny.

Prof.dr med. hab. A. Fidzianska-Dolot



56/13 (59/13 ME)

Kardiomiopatia restrykcyjna

Analiza ultrastrukturalna wykazata liczne zmiany w analizowanym materiale. W obrebie
kardiomiocytow obserwowano rozlegte obszary catkowicie pobawione miofibryli, w innych
miejscach ich dezorganizacje (Fig. 1,2). W obszarach pozbawionych miofibryli widoczne byty
ztogi  lipofuscyny, a takze nagromadzenie nieprawidlowych  mitochondriow,
charakteryzujacych si¢ jasnag macierza 1 ubytkiem grzebieni mitochondrialnych (Fig. 3-6).
Obserwowano cechy charakterystyczne dla laminopatii. Jadra kardiomiocytow byly
zdeformowane, obserwowano zmiany w ich ksztalcie m.in. liczne wglobienia w otoczce
jadrowej. Wiele jader wykazywato takze ubytki w btonie jadrowej, co wigzato si¢ z penetracja
organelli komorkowych do wnetrza jader (Fig. 7-12). W przestrzeni zewnatrzkomorkowe;j

obserwowano nasilone wtoknienie (Fig. 13).

Restrictive cardiomyopathy

Ultrastructural analysis revealed numerous changes in the analyzed biopsy. Within the
cardiomyocytes large areas completely devoid of myofibrils were observed. Myofibrils
disorganization was common (Figs. 1,2). In areas devoid of myofibrils, lipofuscin deposits
were visible, as well as accumulation of altered mitochondria, characterized by a bright matrix
and loss of mitochondrial cristae (Figs. 3-6). Features of laminopathy were observed. Nuclei of
cardiomyocytes were deformed, with changes in the shape including numerous indentations in
the nuclear envelope. Many nuclei showed breaks in the nuclear membrane, which was
associated with penetration of cell organelles into the nuclei (Figs. 7-12). Abundant fibrosis

was observed in the extracellular space (Fig. 13).
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