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Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie $wietlnym i elektronowym

Nr: 32/13

Imig i nazwisko :

Wiek: 7 tygodni

Rozpoznanie:

Data pobrania wycinka: 17 1X2013r.

Migsien:

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

W pobranym wycinku widoczne sg dwa typy wiokien migsniowych, widkna o prawidtowej
$rednicy dla wieku i widkna bardzo mate o Srednicy 4-5u stanowiace wigkszos¢ badanego
materiatu widkna te czesto wykazujg osrodkowe utozenie jadra. Podziat wiokien na typy
enzymatyczne $ladowo widoczny przy uzyciu enzyméw oddechowych.Stabe r6znicowanie na
typy przy uzyciu ATP na uwage zastugujg drobne ubytki wakuolopodobne widoczne w
cytoplazmie obu typow wiokien.

Whioski: powyzsze odchylenia $wiadcza o obecnosci widkien niedojrzatych wymagajg oceny
ultrastrukturalnej.

Ocena ultrastrukturalna ujawnita obecno$¢ widkien miotubo-podobnych obok wiokien o
prawidtowym diametrze dla noworodka.Mate okragte wiékna z oSrodkowo utozonym jadrem
0 nieprawidtowej strukturze dominowaty w pobranym wycinku.Szereg jader wykazywato
zjawisko separacji btony jgdrowej zewnetrznej od wewnetrznej co powodowato ,,jakby”
przyjadrowe wakuole .W niektorych wioknach widoczne byty takze mate wakuolarne
struktury rozproszone w obrebie cytoplazmy. Fragment nerwu wewnatrz migsniowego
wykazywat obecno$¢ wiokien multiaksonalnych obok wiokien zmielinizowanych.

Whioski: znaczne cechy niedojrzatosci uktadu miesniowego z zmianami jadrowymi
mogacymi sugerowac defekt z kregu laminopatii.



Przypadek: 32/13 (39/13 ME)

Rozpoznanie:

Fig. 1,2,3,4,5,6,7,8,9. Zaobserwowano wtdkna miotubo-podobne, o mniejszej niz normalna srednicy
1 osrodkowo potozonych jadrach. W jadrach komorek miesniowych, poza ich nieprawidtowym poto-
zeniem, zaobserwowano zjawisko oddzielenia blony jadrowe] zewnetrznej] od wewnetrznej z tworze-

niem przysciennych wakuoli.

Fig. 10,11,12. Wiokna mie$niowe o prawidtowe] srednicy i prawidtowo, podbtonowo usytuowanych
jadrach, w ktérych jednak rowniez obserwuje zaobserwowano zjawisko oddzielenia btony jadrowe;j

zewnetrzne] od wewnetrznej z tworzeniem przysciennych wakuoli.
Fig. 13,14,15. W niektérych wioknach réwniez w cytoplazmie obecne byly liczne wakuole.

Fig. 16,17,18. W bioptacie widoczne wtokna nerwowe zmielinizowane i multiaksonalne.

Summary
A biopsy from 7-week-old baby was taken and examined.

Numerous miotube-like fibers of diameter smaller than normal and centrally located nuclei were
observed. In the nuclei of these muscle fibers the phenomenon of separation the outer and inner nu-
clear membranes with the formation of perinuclear vacuoles was observed (Fig. 1,2,3,4,5,6,7,8.9).

Some fibers of normal diameter and sub-membranous located nuclei, characterized by the separation
of the outer and inner nuclear envelopes with the formation of vacuoles adjacent to nuclei were seen
(Fig. 10,11,12). In some fibers, numerous vacuoles were present also in the cytoplasm (Fig. 13,14,15).

Myelinated and multiaxonal nerve fibers were visible in the biopsy (Fig. 16,17,18).

Conclusions: significant features of the immaturity of the muscular system with nuclear abnormalities

were seen, what may suggest laminopathy
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