Zaktad Badawczo Leczniczy Choréb Nerwowo - Miesniowych
Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej PAN
ul.Pawinskiego 5, 02-106 Warszawa

Tel/ fax /4822/ 608 65 26

Badanie wycinka miesniowego w mikroskopie $wietlnym i elektronowym

Nr: 50/12

Imie i nazwisko :

Wiek: 42

Rozpoznanie:Miopatia

Data pobrania wycinka:24 1X 2012r.

Miegsien: quadriceps sin.

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

W pobranym wycinku widkna mig$niowe o réznej Srednicy wymieszane nieregularnie miedzy
soba tworzg peczki oddzielone niewielkg iloscig tkanki tgcznej.W rutynowych barwieniach
/H-Etrichrom/ wibkna nie wykazujg zmian w ich strukturze.Podziat widkien na typy
metaboliczne zachowany z niewielkg przewaga widkien typu 1.Widoczne sagpojedyncze
ubytki aktywnosci dehydrogenaz w pojedyriczych wtoknach.

Whioski: niewielkie cechy uszkodzenia pierwotnie migesniowego wymagajace dalszej oceny w
mikroskopie elektronowym.

Analiza ultrastrukturalna nie wykazata zmian w strukturze miofibrylli i jader komoérek
miesniowych .W niektérych widknach mitochondria wykazujg ubytek wewnatrz
mitochondrialnych grzebieni co moze powodowaé gorsza funkcje /CPT/ palmitylotransferazy
karnityny.
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Badanie wycinka migsniowego w mikroskopie swietlnym

Nazwisko
Imie

Rok urodzenia

Data pobrania
wycinka

Migsien
Rozpoznanie
kliniczne

I mikroskopie elektronowym

Numer biopsji

50/12

PESEL ME 59/12

24.09.2012 r.
czworoglowy uda lewy
Miopatia

Opis biopsji

HE i Trichrom,DHB,DHM,NADH, ATPazy.

W pobranym wycinku widkna miesniowe o réznej Srednicy wymieszane nieregularnie miedzy
sobg tworzg peczki oddzielone od siebie niewielkg iloscig tkanki fgcznej. W rutynowych
barwieniach (HE, Trichrom) widkna nie wykazujg zmian w ich strukturze. Podziat wtokien na
typy metaboliczne zachowany z niewielkg przewaga wiokien typu 1. Widoczne sg pojedyncze
ubytki aktywnos$ci dehydrogenaz w pojedynczych widknach.

Palmitylotransferaza karnityny - 4,33 nM/mgB/min. Norma (6,5 - 18 nM/mgB/min)

ME

Analiza ultrastrukturalna nie wykazata zmian w strukturze miofibrylli, jader komorek miesniowych. W
niektérych widknach mitochondria wykazujg ubytek wewngtrzmitochondrialnych grzebieni co moze
powodowac gorszg funkcje (PTC) palmitylotransferazy karnityny.

Whniosek

Niewielkie cechy uszkodzenia pierwotnie miesniowego wymagajace dalszej oceny w ME.



nr: 50/12 (59/12 ME)
Rozpoznanie: Miopatia

Fig. 1,2,3. Wlokna miesniowe bez zmian w strukturze miofibryli. Prawidlowe, potozone podblonowo

jadra komorkowe. Podblonowo widoczne niewielkie ztogi lipofuscyny.

Fig. 4,5. W niektérych widkna obserwuje si¢ uszkodzone mitochondria, charakteryzujace si¢ jasna

macierzg mitochondrialng i ubytkiem grzebieni.

Summary
A 24-year-old patient with myopathy was examined. A biopsy of biceps sinister was performed.

Unchanged myofibrils were observed. Normal, located submembranously nuclei were seen. Under

the sarcolemma small deposits of lipofuscin were visible (Fig. 1,2,3).

In some fibers damage within the mitochondria were observed. They were characterized by light
mitochondrial matrix and lack of cristae (Fig. 4,5).
A defect of carnitine palmitoyltransferase was suspected.

Biochemical evaluation of CPT in the muscle tissue was performed and the result was 4,33

nM/mgB/min. (Norm 6,5-18 nM/mgB/min.).
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