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Metabolas miopatijas

« Mitohondrialas miopatijas

» Glikogéna uzkrajumu slimibas
 Liptdu uzkrajumu slimibas

Muskulu biopsijas diagnhostikas iespejas
Biokimiskie izmeklejumi
Gaismas mikroskopija — saldets muskulis
Fluorescences mikroskopija

Elektronmikroskopija
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Histokimisks krasojums - enzimu un
muskulskiedru strukturu krasvielas

. Muskulskiedru tips (I, 1A, IIB, llc):  ATP9.4: ATP4.3; ATP4.6

« Mitohondriala patologija: Gomori; COX; SDH

* Miofibrillara arhitektdra: Gomori; NADH

 Lizosomas: Skaba fosfataze

« Glikogéna uzkrajums: PAS

« Lipidu uzkrajums: Sudans

« Enzima zudums: Fosforilaze, Fosfofruktokinaze

« Amiloidoze: Kongo sarkanais
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Muskulu biopsijas - patologiskas izmainas
Cetras plasas kategorijas

* Neirogénas
* Miopatiskas

 |lekaisigas
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Mitohondrialas miopatijas

* Citohromoksigenaze (COX) -
mitohondriala DNS

* Sukcinildehidrogenaze (SDH) - kodola
DNS

* COX- negativo Skiedru skaits un skaita
diagnostiska vértiba atkariga no
pacienta vecuma (un biopsijas izméra)

» Differencialdiagnoze:

Mitohondriala miopatija

Inclusion body myositis

Terapijas izraisita (HAART)

Terapijas izraisits COX ekspresijas zudums

— histologiskas izmainas varbit identisikas

primarai mitohondrialai patologijai
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Differenciadiagnoze

Inclusion Body Myositis
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H&E Gomori trihroms SDH (vai NADH)
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Elektronmikroskopija
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Talakie izmeklejumi:

» Elposanas kédes enzimu analize
* Mitohondriala DNS analize (asinis un muskulis)
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Visparejas izmainas — miopatiska aina

« Kodolu internalizacija
e Muskulskiedru izméru
nevienadiba

Specifiskas izmainas

» Vakuolas muskulskiedras |
* Glikogéna uzkrasanas
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Gomori trihroms
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Visparejas izmainas — atkarigas kad biopsija
nemta attieciba uz mioglobulinurijas un
rabdomiolizes epizodem

* Nekrotizéjosas muskulskiedras
« Regeneréjosas muskulSkiedras
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Rabdomiolizes laika
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