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Kuvaus

B-LCL-CDG1 on EBV-transformoitunut B-lymfosyyttisolulinja, joka on peraisin potilaalta, jolla on diagnosoitu PMM2-CDG, synnynnainen
glykosylaatiohéirio (CDG). Tama harvinainen aineenvaihduntahairid johtuu mutaatioista *PMM2*-geenisséa, joka koodaa fosfomannomutaasi
2:ta (PMM2), joka on glykosylaatioreitin olennainen entsyymi. *PMM2*:n mutaatiot hairitsevat glykosyloitujen oligosakkaridiketjujen synteesia,
miké johtaa erilaisten glykoproteiinien ja glykosfingolipidien puutteelliseen glykosylaatioon kudoksissa ja veressa. Sairaudelle on ominaista
monisysteemiset iimenemismuodot, jotka vaikuttavat usein neurologisiin, maksan ja hormonitoimintoihin.

EBV-transformoituneena lymfoblastoidisolulinjana B-LCL-CDG1 tarjoaa arvokkaan in vitro -mallin *PMM2*-puutoksen molekulaaristen ja
soluvélitteisten seurausten tutkimiseen. Téta solulinjaa voidaan kayttaa glykosylaatiovirheiden, PMM2-entsyymin aktiivisuuden ja
mahdollisten terapeuttisten toimenpiteiden, kuten geenikorjauksen ja substraatin lisdyksen, tutkimiseen. B-LCL-CDG1 toimii muiden CDG-
potilaista perdisin olevien solulinjojen ohella ratkaisevana resurssina CDG:n patofysiologian ymmartamisessa ja ndiden sairauksien uusien
hoitostrategioiden arvioinnissa.

Kudos Perifeerinen veri

Sairaus Synnynnaiset glykosylaatiohairiot

Metastaasikohde Ei sovelleta (EBV:n muuttama B-LCL; ei-metastaattinen)
Sovellukset

CDG:n vaikutusten genotyypitys immuunisoluissa. Toiminnallinen testaus (esim. B-solujen pinta-antigeenit). Sytotoksisten laékkeiden testaus.
Mutaatioanalyysi. Apoptoottisten mekanismien analysointi. HLA-tyypitys. Erilaisten solujen glykoproteiinien virheellisen glykosylaation
vaikutus erilaisiin toimintoihin.

LUOKITTELU
Organismi lhminen
Sukupuoli Nainen
Kasvuominaisuudet Jousitus
GMO-status GMO-S2

GMO-statuksen tiedot

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.

Bioturvallisuustaso 2

OMINAISUUDET

Morfologia Pydreat kennot
Solutyyppi B-lymfosyytti
TUNNISTEET
Lahdeviite

B-LCL-CDG1 (Cytionin luettelonumero 302012)
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NCBI-verotunnus 9606

Cellosaurus Not assigned

ILMENTYMINEN JA ALTTIUS

Virukset
Muuntaja: EBV

KASITTELY JA VILJELY

Viljelyalusta
RPMI 1640, w: 2,0 mM stabiilia glutamiinia, w: 2,0 g/L NaHCO3 (Cytionin artikkelinumero 820700a)

Inkubaatioilma 37 °C, 5 %CO2, kostutettu ilmakeha.

Ravintolisat

Taydennetdan elatusainetta 10 % lampdoinaktivoidulla FBS:1&

Soluviljely

Yllapida viljelmié lisdéamalla tai vaihtamalla véaliainetta sdanndllisesti. Aloita viljelyt tiheydella 2 x 105 solua/ml ja pidé solupitoisuus valilla 1 x
105 — 5 x 105 solua/ml optimaalisen kasvun saavuttamiseksi.

Nesteen uusiminen Kun keskivérin vari muuttuu keltaiseksi

Sulatus ja viljely

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.

LAADUNVALVONTA JA KRYOSAILYTYS

Hedelmattomyys

Mykoplasmakontaminaatio suljetaan pois sekd PCR-pohjaisilla maarityksilla ettd luminesenssiin perustuvilla mykoplasman
osoitusmenetelmilla.
Bakteeri-, sieni- tai hiivakontaminaation valttamiseksi soluviljelmat tarkastetaan paivittain silmamaaraisesti.

Jaadytysaine Kryosailytysmediana kaytamme taydellista kasvualustaa (mukaan lukien FBS) + 10 %
DMSO:ta riittdvén sulatuksen jalkeisen elinkelpoisuuden varmistamiseksi tai CM-1:t&
(Cytionin luettelonumero 800100), joka sisaltaa optimoituja osmoprotectantteja ja
metabolisia stabilisaattoreita, jotka parantavat elpymista ja vahentavat kryosailytyksen
aiheuttamaa stressia.

Sailytysolosuhteet

Pitk&aikaissailytysta varten injektiopullot asetetaan hdyryfaasissa olevaan nestemaiseen typpeen noin -150 - -196 °C:een. Sailytys -80 °C:ssa
on hyvaksyttavaa vain lyhyena valivaiheena ennen siirtoa nestemaiseen typpeen.
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Toimitusehdot

Kryoséilytetyt solulinjat kuljetetaan kuivajaassa validoidussa, eristetyssa pakkauksessa, jossa on riittavasti kylméainetta, jotta lampétila pysyy

noin -78 °C:ssa koko kuljetuksen ajan. Pakkaus on tarkastettava valittdmasti sen vastaanottamisen jalkeen ja injektiopullot on siirrettava

viipymatta asianmukaiseen varastoon.

LAHJOITTAJA

Etnisyys Kaukasialainen

OIKEUDELLISET JA TURVALLISUUSASIAT

Turvallisuusohjeet

Kun suunnitellaan kryoputken sailyttdmista nestemaisessa typessa sulatusta varten, on noudatettava tiukkoja turvatoimenpiteita.
Asianmukaiset suojakasineet ja -vaatteet ovat valttamattomia, ja kasvonaamarin tai suojalasien kaytté on valttématénta siirrettdessa
jaadytettyja naytteité nestetyppisailioon tai siita pois. Talla pyritdan pienentamééan loukkaantumisriski, joka aiheutuu kryoputkien
mahdollisista rajahdyksisté, jotka voivat aiheuttaa terévien sirpaleiden sinkoutumisen.

Takuu

Me Cytionilla seisomme tuotteidemme laadun ja elinkelpoisuuden takana.
Takaamme, etté solumme ovat elinkelpoisia viljelyn alkaessa 60 paivan ajan sen jalkeen, kun ne on lahetetty laitoksestamme.
Vakuutamme, etta kaikki materiaalit ovat analyysitodistuksessa ja/tai tuoteselosteessa kuvattujen eritelmien mukaisia

Lisatietoja on <a href=""/Who-we-are/Warranty/™" hreflang="""x-default"">Takuulausumassa
Aineiden siirtoa koskeva sopimus Yes
vaaditaan
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