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Aciklama

B-LCL-CDG1, konjenital bir glikozilasyon bozuklugu (CDG) olan PMM2-CDG tanisi konmus bir hastadan turetilen EBV ile transforme edilmis
bir B lenfosit hicre hattidir. Bu nadir metabolik bozukluk, glikozilasyon yolunda énemli bir enzim olan fosfomannomutaz 2'yi (PMM2) kodlayan
*PMM2* genindeki mutasyonlardan kaynaklanmaktadir. PMM2* genindeki mutasyonlar glikozile oligosakkarit zincirlerinin sentezini bozarak
dokularda ve kanda cesitli glikoproteinlerin ve glikosfingolipidlerin kusurlu glikozilasyonuna yol agar. Hastalik, genellikle nérolojik, hepatik ve
endokrin fonksiyonlari etkileyen multisistemik belirtilerle karakterizedir.

EBYV ile transforme edilmis bir lenfoblastoid hiicre hatti olan B-LCL-CDG1, *PMM2* eksikliginin molekdiler ve hiicresel sonuglarini incelemek
icin degerli bir in vitro model saglar. Bu hiicre hatti, glikozilasyon kusurlarini, PMM2 enzim aktivitesini ve gen diizeltme ve substrat takviyesi
dahil olmak tizere potansiyel terapétik midahaleleri arastirmak igin kullanilabilir. B-LCL-CDG1, diger CDG hastalarindan tiretilen hiicre
hatlariyla birlikte, CDG'lerin patofizyolojisini anlamak ve bu bozukluklar icin yeni tedavi stratejilerini degerlendirmek igin cok énemli bir kaynak
gorevi gormektedir.

Doku Periferik kan
Hastalik Dogustan Glikozilasyon Bozukluklari
Metastaz yeri Uygulanamaz (EBV ile transformasyon gecirmis B-LCL; metastaz yapmamis)

Uygulamalar

Bagisiklik hiicrelerindeki CDG etkilerinin genotiplendiriimesi. Fonksiyonel testler (6rn. B hiicre yiizey antijenleri). Sitotoksik ilaglarin test
edilmesi. Mutasyonel analiz. Apoptotik mekanizmalarin analizi. HLA tiplendirmesi. Farkli huicresel glikoproteinlerin kusurlu glikozilasyonunun
cesitli islevler tzerindeki etkisi.

SINIFLANDIRMA

Canl insan
Cinsiyet Kadin
Biyiime ozellikleri Askiya alma
GDO durumu GMO-S2

GDO durumuna iligkin ayrintilar

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.

Biyogiivenlik seviyesi 2
OZELLIKLER

Morfoloji Yuvarlak hiicreler

Hiicre tiri B lenfosit

TANIMLAYICILAR

Kaynak gosterimi
B-LCL-CDG1 (Cytion katalog numarasi 302012)
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NCBI Vergi Kimlik Numarasi 9606

Cellosaurus Not assigned

iFADE VE DUYARLILIK

Virusler

Transformant: EBV

ISLEME VE YETISTIRME

Besiyeri
RPMI 1640, w: 2.0 mM stabil Glutamin, w: 2.0 g/L NaHCO3 (Cytion makale numarasi 820700a)

Kulucka ortami 37°C, %5C02, nemlendirilmis atmosfer.

Takviyeler

Ortami %10 isiyla inaktive edilmis FBS ile destekleyin

Alt kiiltuir olusturma

Kulttrleri, besiyerini periyodik olarak ekleyerek veya degistirerek muhafaza edin. Kilturleri 2 x 105 hiicre/ml yogunlukta baslatin ve optimal
buytime icin hiicre konsantrasyonunu 1 x 105 ila 5 x 105 hiicre/ml aralijinda tutun.

Sivi degisimi Orta renk sarlya donustiginde

Codzme ve kiltirleme

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.

KALITE KONTROL VE KRIYOPREZERVASYON

Kisirhk

Mikoplazma kontaminasyonu hem PCR tabanl tahliller hem de liminesans tabanli mikoplazma tespit ydntemleri kullanilarak dislanir.
Bakteriyel, fungal veya maya kontaminasyonu olmadigindan emin olmak igin hticre kilturleri gunliik gorsel incelemelere tabi tutulur.

Dondurma ortami Kriyoprezervasyon ortami olarak, yeterli ¢céztlme sonrasi canlilik igin tam blyime ortami
(FBS dahil) + %10 DMSO veya iyilesmeyi artirmak ve kriyo-induklenmis stresi azaltmak icin
optimize edilmis ozmoprotektanlar ve metabolik stabilizatérler iceren CM-1 (Cytion katalog
numarasi 800100) kullaniyoruz.

Saklama kosullar

Uzun sureli muhafaza icin flakonlari yaklasik -150 ila -196 °C'de buhar fazl sivi nitrojen igine yerlestirin. 80 °C'de saklama yalnizca sivi
nitrojene aktarilmadan 6nce kisa bir ara adim olarak kabul edilebilir.

Nakliye kosullari

Kriyoprezerve edilmis hiicre hatlari, nakliye boyunca yaklasik -78 °C'yi korumak icin yeterli sogutucu akiskan iceren, onaylanmis, yalitiimis
ambalajlarda kuru buz tizerinde génderilir. Teslim aldiginizda, kabi hemen inceleyin ve flakonlari gecikmeden uygun depoya aktarin.
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https://www.cellosaurus.org/Not%20assigned

BAGISCI

Etnik koken Kafkas

YASAL VE GUVENLIK

Giivenlik énlemleri

ileride ¢dzdiirmek izere sivi nitrojen icinde bir kriyoviyal saklamayi planlarken, siki giivenlik énlemlerine uymak zorunludur. Uygun koruyucu
eldivenler ve giysiler sarttir ve dondurulmus numunelerin sivi nitrojen tankina veya tanktan transferi sirasinda yiiz maskesi veya koruyucu
gozluk kullaniimasi gerekir. Bu, ¢ikarma sirasinda keskin parcalarin firlamasina neden olabilecek potansiyel kriyoviyal patlamalardan
kaynaklanan yaralanma riskini azaltmak igindir.

Garanti

Cytion olarak Urlnlerimizin kalitesinin ve canhhiginin arkasindayiz.
Hucrelerimizin, tesislerimizden sevkiyattan sonra 60 giin boyunca kiltiiriin baslangicinda canh olacagini garanti ediyoruz.
Tim malzemelerin Analiz Sertifikasi ve/veya Uriin Sayfasinda agiklanan 6zelliklere uygun oldugunu garanti ediyoruz

Tum ayrintilar icin lutfen <a href=""/Who-we-are/Warranty/™" hreflang=""x-default"">Garanti Beyanimiza bakin
Malzeme Transfer Anlasmasi gereklidir  Yes
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