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OBECNE INFORMACE

Popis

B-LCL-CDG1 je bunééna linie B lymfocytll transformovana EBV odvozena od pacienta s diagn6zou PMM2-CDG, vrozenou poruchou
glykosylace (CDG). Tato vzacna metabolicka porucha vznika v dlsledku mutaci v genu *PMM2*, ktery kdduje fosfomannomutazu 2 (PMM2),
zakladni enzym v glykosyla¢ni draze. Mutace v *PMM2* narusuji syntézu glykosylovanych oligosacharidovych fetézcd, coz vede k defektni
glykosylaci riiznych glykoprotein( a glykosfingolipid(i ve tkanich a krvi. Porucha je charakterizovana multisystémovymi projevy, které ¢asto
postihuji neurologické, jaterni a endokrinni funkce.

Jako EBV transformovana lymfoblastoidni bunééna linie poskytuje B-LCL-CDG1 cenny in vitro model pro studium molekularnich a bunéénych
duisledkl nedostatku *PMM2*. Tuto buné&cénou linii Ize pouzit ke zkoumani defektli glykosylace, aktivity enzymu PMM2 a potenciélnich
terapeutickych zasahd, véetné genové korekce a doplnéni substratu. B-LCL-CDGL1 spolu s dal3imi bunéénymi liniemi odvozenymi od
pacientl s CDG slouZzi jako zasadni zdroj pro pochopeni patofyziologie CDG a hodnoceni novych Ié&ebnych strategii téchto poruch.

Tkan Periferni krev

Nemoc Vrozené poruchy glykosylace

Misto metastazy Nevztahuje se (EBV-transformované B-LCL; bez metastaz)
Aplikace

Genotypizace G¢inkd CDG v imunitnich burikach. Funkéni testovani (napf. povrchovych antigen(i B bunék). Testovani cytotoxickych Iégiv.
Mutaéni analyza. Analyza apoptotickych mechanismd. Typizace HLA. Vliv defektni glykosylace odlignych bunéénych glykoproteinl na réizné
funkce.

KLASIFIKACE

Organismus Clovék
Sex Zena
RUstové vlastnosti Odpruzeni
Stav GMO GMO-S2

Podrobnosti o statusu GMO

GMO-S2: This B-LCL contains a stably maintained EBV episome encoding viral latent-phase genes (EBNA-1/-2/-3, LMP-1/-2). EBV is
classified as a risk group 2 pathogen; BSL-2 containment required. This classification applies within Germany; regulations may differ
elsewhere.
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CHARAKTERISTIKA

Morfologie Kulaté bunky

Typ buiiky B lymfocyty

IDENTIFIKATORY

Citace
B-LCL-CDG1 (katalogové ¢islo Cytion 302012)
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Danové identifika¢ni ¢islo NCBI 9606

Cellosaurus Not assigned

EXPRESE A NACHYLNOST
Viry

Transformant: EBV

MANIPULACE A CHOV

Péstovaci médium
RPMI 1640, w: 2,0 mM stabilni glutamin, w: 2,0 g/l NaHCO3 (Cislo vyrobku Cytion 820700a)

Inkubac¢ni atmosféra 37 °C, 5 %CO2, zvih¢ena atmosféra.

Dopliiky stravy

Dopliite médium o 10 % tepelné inaktivovaného FBS

Subkultivace

Kultury udrZujte pravidelnym pfidavanim nebo vyménou média. Kultury zahajte s hustotou 2 x 105 bun&k/ml a pro optimalni rist udrZujte
koncentraci bunék v rozmezi 1 x 105 az 5 x 105 bunék/ml.

Obnova tekutin Jakmile se barva média zménila na Zlutou

Rozmrazovani a kultivace

Confirm that the vial remains deeply frozen upon delivery, as cells are shipped on dry ice to maintain optimal temperatures during transit.
Upon receipt, either store the cryovial immediately at temperatures below -150°C to ensure the preservation of cellular integrity, or proceed to
step 3 if immediate culturing is required.

For immediate culturing, swiftly thaw the vial by immersing it in a 37°C water bath with clean water and an antimicrobial agent, agitating gently
for 40-60 seconds until a small ice clump remains.

Perform all subsequent steps under sterile conditions in a flow hood, disinfecting the cryovial with 70% ethanol before opening.

Carefully open the disinfected vial and transfer the cell suspension into a 15 ml centrifuge tube containing 8 ml of room-temperature culture
medium, mixing gently.

Centrifuge the mixture at 300 x g for 3 minutes to separate the cells and carefully discard the supernatant containing residual freezing
medium.

Gently resuspend the cell pellet in 10 ml of fresh culture medium. For adherent cells, divide the suspension between two T25 culture flasks;
for suspension cultures, transfer all the medium into one T25 flask to promote effective cell interaction and growth.

Adhere to established subculture protocols for continued growth and maintenance of the cell line, ensuring reliable experimental outcomes.

KONTROLA KVALITY A KRYOKONZERVACE

Sterilita

Kontaminace mykoplazmaty je vylouéena jak pomoci testll zalozenych na PCR, tak pomoci luminiscenénich metod detekce mykoplazmy.
Aby se zajistilo, Ze nedojde ke kontaminaci bakteriemi, plisnémi nebo kvasinkami, jsou bunécné kultury denné podrobovany vizualnim
kontrolam.

Mrazici médium Jako kryokonzervaéni médium pouzivame kompletni rlistové médium (véetné& FBS) + 10 %
DMSO pro zajisténi dostatecné zivotaschopnosti po rozmrazeni nebo CM-1 (katalogové
Cislo 800100 spolecnosti Cytion), které obsahuje optimalizované osmoprotektanty a
metabolické stabilizatory pro zlepSeni regenerace a snizeni stresu zplsobeného kryo.

Podminky skladovani

Pro dlouhodobé uchovani umistéte lahvicky do kapalného dusiku v plynné fazi pfi teploté priblizné -150 az -196 °C. Skladovani pfi -80 °C je
pfijatelné pouze jako kratky prechodny krok pfed pfemisténim do kapalného dusiku.
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https://www.cellosaurus.org/Not%20assigned

Dopravni podminky

Kryokonzervované bunécné linie se prepravuji na suchém ledu v ovéfenych, izolovanych obalech s dostate€nym mnoZzstvim chladiva, aby se
po celou dobu prepravy udrzovala teplota pfiblizné -78 °C. Po obdrzeni ihned zkontrolujte obal a neprodlené preneste lahvicky do vhodného
skladu.

DARCE

Etnicka pfisluSnost Kavkazsky

PRAVNIi INFORMACE A BEZPECNOSTNi POKYNY

Bezpeénostni opatieni

PFi planovani uloZeni kryovialu v kapalném dusiku pro budouci rozmrazeni je nutné dodrZovat pfisna bezpecnostni opatfeni. Nezbytné jsou
vhodné ochranné rukavice a odév a pfi pfenaSeni zmrazenych vzork do nadrze s kapalnym dusikem nebo z ni je nutné pouZzivat obli¢ejovou
masku nebo ochranné bryle. To proto, aby se snizilo riziko zranéni v dlsledku moznych vybucht kryoviall pfi jejich vyjimani, které mohou mit
za néasledek vystielovani ostrych tlomku.

Zaruka

Ve spoleénosti Cytion si stojime za kvalitou a Zivotaschopnosti nasich produktd.

ZaruCujeme, Ze naSe buriky budou Zivotaschopné na zacatku kultivace po dobu 60 dnli po odeslani z nasich zafizeni.
Zaru€ujeme, ze vSechny materidly odpovidaji specifikacim popsanym v certifikatu analyzy a/nebo v produktovém listu
Uplné informace naleznete v naSem <a href=""/Kdo-jsme/Zaruka/"" hreflang=""x-default"">Zaruénim prohlaseni

Je nutna smlouva o pfevodu materialu  Yes
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