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Włókna przerosłe o średnicy prawidłowej i bardzo małe wymieszane nieregularnie tworzą pęczki 
oddzielone znaczną ilością tkanki łącznej. Szereg włókien ulega rozszczepieniu. Widoczne są 
pojedyncze włókna uległe martwicy, pojedyncze regenerują. Ponadto w niektórych włóknach 
widoczne są wodniczki różnego kształtu i wielkości czasem szczelinowate odpowiadające marfologia 
„rimmed vacuoles" . Znaczny rozrost tkanki łącznej w endomysium.

Podział włókien na typy metaboliczne zachowany. We włóknach typu 1 obserwuje się drobne ubytki 
aktywności okrągłe, regularne podobne mini-core.

W sumie cechy uszkodzenia pierwotnie mięśniowego dość dużego stopnia z obecnością „ rimmed 
vacuoles". Konieczna kontrola M-E, podejrzenie wtrętów YBM podobnych.

Prof, dr hab. Anna Fidziańska-Dolot

http://rcin.org.pl



10/02

Rozpoznanie: podejrzenie DMP, dystrofii mięśniowa Emery'ego-Dreyfussa

Analiza elektronowo-mikroskopowa wykazała znaczne zmiany w obrębie miocytów. Obser­

wowano zaburzenia w układzie sarkomerów i rozproszenie miofibryli (Fig. 1-6). Bardzo licznie 

występowały wakuole autofagalne wypełnione strukturami mielinopodobnymi i debris komór­

kowym (Fig. 7-21). Miejscami, w pobliżu wakuoli, widoczne były inkluzje włókienkowego 

materiału (Fig. 22). Obserwowano znaczne zmiany ultrastrukturalne w jądrach komórek mię­

śniowych. Widoczny był ubytek chromatyny, zwłaszcza w części środkowej jąder i pęcherzyki 

(Fig. 23-27), oraz obecność struktur mielinopodobnych i wakuoli (Fig. 28-33) w ich wnętrzu. 

W obrębie części jąder komórek mięśniowych widoczne były struktury włókienkowe (Fig. 34­

41) w innych tubularne (Fig.42-46). Włókna mięśniowe oddzielone znaczną ilością tkanki łącz­
nej (Fig. 47-50).

The patient with suspected DMP and Emery-Dreyfuss muscular dystrophy was examined. A 

left biceps muscle biopsy was taken.

Electron-microscopic analysis revealed significant changes within the myocytes. Changes in 

sarcomere pattern were observed. The myofibrils were disorganized and scattered (Figs. 1-6). 

Autophagic vacuoles filled with myelin-like structures and cellular debris were abundant (Figs. 

7-21). Focally, in the vicinity of vacuoles, inclusions of filamentous material were visible (Fig.

22). Substantial ultrastructural changes were observed in muscle cell nuclei. Chromatin loss,

especially in the central part of the nuclei and heterochromatin blebs formation were seen (Figs.

23-27). The presence of myelin-like structures and vacuoles (Figs. 28-33) inside the nuclei were

noticed. Within some of the muscle cell nuclei filamentous structures (Figs. 34-41) in others

rod-like structures (Fig.42-46) were visible. Muscle fibers were separated by abundant connec­
tive tissue (Figs. 47-50).
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