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BILAN MINIMUM AVANT LA BIOPSIE

— Déficit +++

— Bilan de coagulation
— enzymes musculaires : CPK
— Myosites : Bio inflammatoire — AC spécifiques

— EMG hémi corporel +++

— Si atrophie : SCANNER ou IRM
— Si inflammation : IRM-STIR
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DECONSEILLES

ACTRON

AFEBRYL

ALGO-NEVRITON
ALKA-SELTZER
ANTIGRIPPINE a l'aspirine
ASASANTINE LP

ASPEGIC (LYSINE)

ASPIRINE 500 mg Vit C (Oberlin)
ASPIRINE UPSA Vit C
ASPIRINE Vit B1 C (Derol)
ASPIRINE a croquer (Monot)
ASPIRINE (Bayer)

ASPIRINE DU RHONE 500
ASPIRINE ENTERIQUE (Sarein)
ASPIRINE PH 8

ASPIRINE soluble (Evans)
ASPIRINE UPSA effervescent 1000
ASPRO

ASPRO Vit C

ASPRO 500 effervescent
BRONCHO-TULISAN Eucalyptol
CATALGINE

CEFAPYRINE

CEPHALGAN

AVANT LA

CEPHYL
CLARAGINE
COMPRALGYL
DETOXALGINE
DOLODERM
FINIDOL
HEMAGENE-TAILLEUR
JUVEPIRINE
KARDEGIC
LONGALFIC
METASPIRINE
MIGPRIV (Lysine)
NOVACETOL
PLAVIX (Clopidogrel)
PRENOXAN
RHONAL
RUMICINE
SALIPRAN
SARGEPIRINE
SEDASPIR
SOLUPSAN
THEINOL
TICLID
TRANSCOGESIC
VEGADEINE

BIOPSIE



1. BIOPSIE MUSCULAIRE A L'AIGUILLE

En salle de consultation
50 mg de tissu.
Suites simples : pas de fil, pas d’arrét de travail

Interét : contrdle de polymyosite

—




2. BIOPSIE MUSCULAIRE A LA PINCE
\

Une méthode miniaturisée : anesthésie locale, incision de 7mm, 100mg de muscle, suture sans point



3. BIOPSIE MUSCULAIRE CHIRURGICALE

Au bloc opératoire / salle de consultation :

AL xylocaine 1%

AG : enfant (bloc opératoire)

Incision de 0,5 a 1 cm : 300-400 mg de muscle bien orienté

Duréee de la biopsie : 15 a 20 minutes (asepsie inclue)

Surjet sous cutané fil résorbable + colle
Arrét de travall si profession « physique »




TECHNIQUES DE CONDITIONNEMENT

‘— v \ ‘
Microscopie Microscopie histoenzymologie
- Biochimie/genétique
électronique optique J ¥

1. Micro électronique 2. Fixation CONGELATION

glutharaldhéhyde formol 3. Directe 4.isopentane




Blopsie Musculaire
| — Coupes en paraffine



 Apres fixation au formol

9

Inclusion dans la paraffine (automate &
Inclusion)
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/ = . Coupes de 6 ym

\  Déposées sur lames de verre

0 = .\: ‘
- » Colorées ou utilisées pour
_~ immunohistochimie

a‘ e Bloc et lames sont stockés apres
observation en MO



indispensable pour I'étude du fissu interstitiel et des
VaIisseaux
en cas de suspicion de myopathie inflammatoire, au moins

8 niveaux de coupe

etudes immunohistochimiques avec anticorps dirigés contre
les macrophages (CDé8), les lymphocytes T (CD3) et B (CD20)

(Infiltrats inflammatoires)
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TECHNIQUES DE CONDITIONNEMENT

‘— v \ ‘
Microscopie Microscopie histoenzymologie
- Biochimie/genétique
électronique optique J ¥

1. Micro électronique 2. Fixation CONGELATION

glutharaldhéhyde formol 3. Directe 4.isopentane




Blopsie Musculaire
I — Coupes au cryostat



FRAGMENT CONGELE MONTE
PRES A ETRE COUPE

ISOPENTANE

AZOTE (-160°C)

CONGELATION DU FRAGMENT DANS
L'ISOPENTANE REFROIDI A L'AZOTE




I LEICA 3050 §

ENCEINTE REFRIGEREE A — 18/ - 20°C




Coupes au cryostat (2)







HISTOCHEMICAL TECHNICS PERFORMED ON
MUSCULAR BIOPSIES

mitochondriopathies : ragged red fibres
inclusion bodies : ex : rimmed vacuole

Glycogenosis accumulation :

lipid accumulation

— DPNH (I), SDH (Il), COX (IV)

black white intermediary
— Ph 4.35 I [l
— Ph 4.63 I lla lIb
— Ph 94 [l I



Colorations usuelles (1)

Hématoxyline-€osine

e fibres musculaires : rose
e NOyau : brun
e tissu interstitiel : rose clair

e fibres basophiles de
regénération : rose/violet




PERIMY SIUM
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FIXATION - ISOPENTAN FREEZING

Inclusion bodies detection only on frozen slides :

v

Treatments in IBM and polymyositis are different.




HISTOCHEMICAL TECHNICS PERFORMED ON
MUSCULAR BIOPSIES

mitochondriopathies : ragged red fibres
inclusion bodies : ex : rimmed vacuole

Glycogenosis accumulation :

lipid accumulation

— DPNH (I), SDH (Il), COX (IV)

black white intermediary
— Ph 4.35 I [l
— Ph 4.63 I lla lIb
— Ph 94 [l I



Colorations usuelles (2}

Trichrome de Gomori

* fibres musculaires : vert/bleu
* NOyau : brun
e fissu interstitiel : vert/bleu clair

e mitochondries/corps
cytoplasmiques : rouge

e batonnets : noir



TRICHROME DE GOMORI




HISTOCHEMICAL TECHNICS PERFORMED ON
MUSCULAR BIOPSIES

mitochondriopathies : ragged red fibres
inclusion bodies : ex : rimmed vacuole

Glycogenosis accumulation :

lipid accumulation

— DPNH (I), SDH (Il), COX (IV)

black white intermediary
— Ph 4.35 I [l
— Ph 4.63 I lla lIb
— Ph 94 [l I
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Phosphatase acide
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McArdle déficit en

phosphorylase




HISTOCHEMICAL TECHNICS PERFORMED ON
MUSCULAR BIOPSIES

mitochondriopathies : ragged red fibres
inclusion bodies : ex : rimmed vacuole

Glycogenosis accumulation :

lipid accumulation

— DPNH (I), SDH (Il), COX (IV)

black white intermediary
— Ph 4.35 I [l
— Ph 4.63 I lla lIb
— Ph 94 [l I



NOIR SOUDAN




Rouge Soudan  surcharge lipidique




HISTOCHEMICAL TECHNICS PERFORMED ON
MUSCULAR BIOPSIES

mitochondriopathies : ragged red fibres
inclusion bodies : ex : rimmed vacuole

Glycogenosis accumulation :

lipid accumulation

— DPNH (I), SDH (Il), COX (IV)

black white intermediary
— Ph 4.35 I [l
— Ph 4.63 I lla lIb
— Ph 94 [l I



1 - Mise en évidence des différents types de fibres
NADH ( Nicotinamide Adénine Dinucléotide)

pH=7,4

Activité enzymatique présente dans les
mitochondries et le réticulum sarcoplasmique

coloration du réseau intermyofibrillaire,
myofibrilles non colorées

Tres utile pour :

SDH

-pH=7,4

- resultat identique a la NADH mais spéecifique des mitoc
- fibres | plus foncees que fibres Il

Suréhefgé il
mitochondritie A



COMPLEXE DE LA CHAINE RESPIRATOIRE
MITOCHONDRIALE




HISTOCHEMICAL TECHNICS PERFORMED ON
MUSCULAR BIOPSIES

mitochondriopathies : ragged red fibres
inclusion bodies : ex : rimmed vacuole

Glycogenosis accumulation :

lipid accumulation

— DPNH (I), SDH (Il), COX (IV)

black white intermediary
— Ph 4.35 I [l
— Ph 4.63 I lla lIb
— Ph 94 [l I



ATPase

Les myofibrilles sont colorées dans des tons
différents en fonction du pH :
-a pH 9.4 : type Il foncées, type | claires

"4

-

‘DénerVo’rio%/

réinnervation -
Grouping

-

_GpH434 VOE ype laerllb,
claires ou blanches, type Ilc inftermédiaires



TECHNIQUES DE CONDITIONNEMENT

‘— v \ ‘
Microscopie Microscopie histoenzymologie
- Biochimie/genétique
électronique optique J ¥

1. Micro électronique 2. Fixation CONGELATION

glutharaldhéhyde formol 3. Directe 4.isopentane




Blopsie Musculaire

Il — Microscopie électronigue



poréciser la nature d'anomalies particulieres observéees en
microscopie opfique :
* batonnets
e Corps cytoplasmiques
e inclusions
eanomalies de structure (cores/multiminicores)

e accumulations de matériel (myopathies myofibrillaires)

identifier des structures uniguement visibles en ME :



 Apres fixation dans la glutaraldéhyde
et post-fixation a I'acide osmique

Inclusion dans une résine (Epon)

e Coupes semi-fines de 0,5 um,
recuelllies sur des lames de verre,
observables en MO, colorées par le
bleu de Toluidine

e Coupes ultrafines de 80 nm & partir
des mémes blocs, recueilllies sur des

grilles de cuivre, contrastées par
'acétate d'uranyle et des sels de plomb
(citrate de plomb), observables en ME



Quelgues exemples...

Mini-core Batonnets



Blopsie Musculaire

IV — Jonctions neuromusculaires



JONCTIONS NEUROMUSCULAIRES
SITE DE PRELEVEMENT

Faisceau Fai Stimulation des fibres musculaires
externe daisceau

- a la pince
- électriguement

Faisceau
postérieur

antérieur




JONCTIONS NEUROMUSCULAIRES
SITE DE PRELEVEMENT

Faisceau Fai Stimulation des fibres musculaires
externe daisceau

- a la pince
- électriguement

Faisceau
postérieur

antérieur
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TISSU FRAIS

AchE activity (Koelle)

Guf® UM Lyon 051110




NF (160 KDa)
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PATHOLOGIES

DENERVATION

ANOMALIE DE LA JONCTION NEURO MUSCULAIRE

MYOSITE

DYSTROPHIE MUSCULAIRE

MYOPATHIE



DENERVATION

— LARGE GROUP
— SMALL GROUP



»

CHRONIC
PARTIAL
DENERVATION



AMYOTROPHIC
LATERAL
SCLEROSIS
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PATHOLOGIES MUSCULAIRES

— Polymyosites

— Dermatomyosites
— Myosite a inclusions
— Myosite nécrosante

degenerescence de fibres matures
— dystrophie musculaire congénitale
— Dystrophinopathie, dystrophie musculaire des ceintures
— dystrophie fascio-scapulo-humérale
— dystrophie oculopharyngee

anomalies du développement : myopathies
structurales

dysfonction énergétique de la cellule
— Glycogénoses
— myopathies mitochondriales et autres anomalies du métabolisme des lipides



POLYMYOSITE




DERMATOMYOSITE




PATHOLOGIES MUSCULAIRES

— Polymyosites

— Dermatomyosites
— Myosite a inclusions
— Myosite nécrosante

degenérescence de fibres matures
— dystrophie musculaire congénitale
— Dystrophinopathie, dystrophie musculaire des ceintures
— dystrophie fascio-scapulo-humérale
— dystrophie oculopharyngee

anomalies du développement : myopathies
structurales

dysfonction énergétique de la cellule
— Glycogénoses — lipidoses
— myopathies mitochondriales et autres anomalies du métabolisme des lipides
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Laminine

Espace extracellulaire

Dvsferline a-d ystroglyeanop athies
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EXEMPLE DE DYSTROPHIE MUSCULAIRE 1

“Control




DYS 1 RN DYS 2

Dysferline

Calpaine 94

I -sarcoglycane

Calpaine 30



MOLECULAR BIOLOGY

« DELETION of the exon 52 of the dystrophin gene

« Shift of the amino acid reading frame

|



PATHOLOGIES MUSCULAIRES

— Polymyosites

— Dermatomyosites
— Myosite a inclusions
— Myosite nécrosante

degenerescence de fibres matures
— dystrophie musculaire congénitale
— Dystrophinopathie, dystrophie musculaire des ceintures
— dystrophie fascio-scapulo-humérale
— dystrophie oculopharyngee

anomalies du développement :
myopathies structurales

dysfonction énergétique de la cellule
— Glycogénoses
— myopathies mitochondriales et autres anomalies du métabolisme des lipides



CONGENITAL FIBER TYPE SIZE DISPROPORTION




CENTRAL CORE MYOPATHY




MULTICORE MYOPATHY
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PATHOLOGIES MUSCULAIRES

— Polymyosites

— Dermatomyosites
— Myosite a inclusions
— Myosite nécrosante

degenerescence de fibres matures
— dystrophie musculaire congénitale
— Dystrophinopathie, dystrophie musculaire des ceintures
— dystrophie fascio-scapulo-humérale
— dystrophie oculopharyngee

anomalies du développement : myopathies
structurales

dysfonction énergétique de la cellule
— Glycogénoses - lipidoses
— myopathies mitochondriales et autres anomalies du métabolisme des lipides



CYTOPATHIE MITOCHONDRIALE




GLYCOGENOSES

surcharee elycoae (e
gurcho e ol aie,
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« 1 - 5

McArdle déficit en
phosphorylase




LIPIDOSES




CONCLUSION

* Au meédecin prescripteur de la biopsie
* Délai : 3 jours fixation, 15 jours congélation,

jusqu’a 2 mois ou plus biochimie - genétique



