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Aprasymas

B-LCL-CDG1 yra EBV transformuota B limfocity lgsteliy linija, gauta i$ paciento, kuriam diagnozuotas jgimtas glikozilinimo sutrikimas (CDG)
PMM2-CDG. Sis retas medziagy apykaitos sutrikimas atsiranda dél *PMM2* geno, kuris koduoja fosfomannomutaze 2 (PMM2), esminj
glikozilinimo kelio fermenta, mutacijy. Del *PMM2* mutacijy sutrinka glikozilinty oligosacharidy grandiniy sinteze, todel audiniuose ir kraujyje
atsiranda jvairiy glikoproteiny ir glikofingolipidy glikozilinimo defekty. Siam sutrikimui badingi daugiasisteminiai poZymiai, daznai
pazeidzZiantys neurologines, kepeny ir endokrinines funkcijas.

B-LCL-CDG1, kaip EBV transformuota limfoblastoidiniy lasteliy linija, yra vertingas in vitro modelis molekulinéms ir lastelinéms *PMM2*
trikumo pasekmeéms tirti. Sig lasteliy linijg galima naudoti glikozilinimo defektams, PMM2 fermento aktyvumui ir galimoms terapinéms
intervencijoms, jskaitant geny korekcija ir substraty papildyma, tirti. B-LCL-CDG1, kartu su kitomis CDG pacienty gautomis lgsteliy linijomis,
yra labai svarbus Saltinis siekiant suprasti CDG patofiziologija ir jvertinti naujas Siy sutrikimy gydymo strategijas.

Audinys Periferinis kraujas

Liga Jgimti glikozilinimo sutrikimai

Metastaziy vieta Netaikoma (EBV transformuotos B-LCL; be metastaziy)
ParaiSkos

CDG poveikio imuninéms lgsteléms genotipo nustatymas. Funkciniai tyrimai (pvz., B Iasteliy pavirSiaus antigenai). Citotoksiniy vaisty tyrimas.
Mutacijy analizé. Apoptozés mechanizmy analizeé. HLA tipo nustatymas. Skirtingy lasteliy glikoproteiny glikozilinimo defekty poveikis jvairioms
funkcijoms.

KLASIFIKACIJA

Organizmas Zmogus
Seksas Moteris
Augimo savybés Pakaba
GMO statusas GMO-S2

ISsami informacija apie GMO statusa

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.

Biologinio saugumo lygis 2

CHARAKTERISTIKOS

Morfologija Apvalios lastelés

Lasteliy tipas B limfocitas

IDENTIFIKATORIAI

Nuoroda
B-LCL-CDG1 (Cytion katalogo numeris 302012)
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NCBI mokes¢iy identifikavimo kodas 9606

Cellosaurus Not assigned

ISRAISKA IR JAUTRUMAS

Virusai

Transformantas: EBV

LAIKYMAS IR AUGINIMAS

Maitinamoji terpé
RPMI 1640, §: 2,0 mM stabilus glutaminas, $: 2,0 g/L NaHCO3 (Cytion gaminio numeris 820700a)

Inkubacijos aplinka 37 °C, 5 %CO2, drékintoje atmosferoje.

Maisto papildai
Papildykite terpe 10 % termiskai inaktyvuoto FBS

Subkultarinis auginimas

Kultdras priziarékite periodiskai papildydami arba keisdami terpe. Kultlras pradékite su 2 x 10 Igsteliy/ml tankiu ir, siekdami optimalaus
augimo, palaikykite Igsteliy koncentracijg nuo 1 x 105 iki 5 x 105 Igsteliy/ml.

Skys€iy atnaujinimas Kai vidutiné spalva tapo geltona

AtsSildymas ir auginimas

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.

KOKYBES KONTROLE IR KRIOKONSERVAVIMAS

Sterilumas

Mikoplazmos uZterStumas atmetamas taikant PGR pagrjstus tyrimus ir liuminescencinius mikoplazmos aptikimo metodus.
Siekiant uztikrinti, kad nebuty uzterSimo bakterijomis, grybeliais ar mielémis, Igsteliy kultdros kasdien vizualiai tikrinamos.

Saldymo terpé Kaip kriokonservavimo terpe naudojame visiSka augimo terpe (jskaitant FBS) + 10 % DMSO,
kad baty uztikrintas tinkamas gyvybingumas po atSildymo, arba CM-1 (Cytion katalogo
numeris 800100), kurioje yra optimizuoty osmoprotektoriy ir medziagy apykaitos
stabilizatoriy, kad baty pagerintas atsigavimas ir sumazintas kriokonservavimo sukeltas
stresas.

Laikymo salygos
Norédami ilgai saugoti, jdékite buteliukus j gary fazes skystg azotg mazdaug -150-196 °C temperatiroje. Laikymas -80 °C temperatlroje yra
priimtinas tik kaip trumpas tarpinis etapas prie$ perkeliant j skystajj azota.
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https://www.cellosaurus.org/Not%20assigned

Pristatymo salygos

Kriokonservuotos lasteliy linijos gabenamos ant sauso ledo patvirtintoje, izoliuotoje pakuotéje su pakankamu kiekiu Saldymo skyscio, kad
pervezimo metu baty palaikoma mazdaug -78 °C temperatura. Gave pakuote, nedelsdami jg apzidrékite ir nedelsdami perkelkite
megintuvelius j tinkama saugykla.

DONORAS

Etniné priklausomybe Kaukazieciy

TEISINIAI IR SAUGOS KLAUSIMAI

Saugos priemonés

Planuojant saugoti kriovaisting skystame azote, kad ateityje ja baty galima atSildyti, batina laikytis grieZzty saugos priemoniy. Batina maveti
tinkamas apsaugines pirstines ir drabuZzius, o perkeliant uzSaldytus méginius j skystojo azoto talpyklg arba i$ jos batina naudoti veido kauke
arba apsauginius akinius. Taip siekiama sumazinti suzeidimy rizikg dél galimo kriokomponenty sprogimo iSémimo metu, kai gali iSsiverzti
astras fragmentai.

Garantija

" Cytion" garantuoja savo produkty kokybe ir gyvybinguma.

Garantuojame, kad musy lastelés bus gyvybingos kulttry auginimo pradZioje 60 dieny po iSsiuntimo i§ musy gamyklos.
Uztikriname, kad visos medziagos atitinka analizés sertifikate ir (arba) gaminio lape aprasytas specifikacijas

ISsamig informacijg rasite masy <a href=""/Kas mes esame/garantijos/" hreflang=""x-default"">Garantijos pareiSkime
Reikalinga medziagy perdavimo Yes
sutartis
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