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Beskrivning

B-LCL-CDG3 ar en EBV-transformerad B-lymfocytcellinje som harror fran en patient med PMM2-CDG, en medfédd glykosyleringsstorning
(CDG) som orsakas av mutationer i genen *PMM2*. PMM2 kodar fér fosfomannomutas 2, ett nyckelenzym i N-glykosyleringsvagen, som
ansvarar for omvandlingen av mannos-6-fosfat till mannos-1-fosfat. Brister i PMM2 resulterar i forsamrad glykosylering av flera glykoproteiner
och glykolipider, vilket leder till ett brett spektrum av kliniska manifestationer, inklusive neurologisk, lever- och endokrin dysfunktion.
B-LCL-CDG3 &r en EBV-immortaliserad B-cellinje och fungerar som en véardefull in vitro-modell for att studera de molekyléara effekterna av
*PMM2*-mutationer. Denna cellinje kan anvandas for att analysera glykosyleringsdefekter, underska PMM2-enzymets aktivitet och testa
potentiella terapeutiska strategier, t.ex. enzymforstarkande behandlingar eller substrattillskott. B-LCL-CDG3, tillsammans med andra
cellmodeller som harrér frin CDG-patienter, bidrar till att framja forskningen om CDG-patofysiologi och behandlingsutveckling.

Vavnad Perifert blod
Sjukdom Medfédda glykosyleringsstorningar
Metastaseringsstille Ej tillampligt (EBV-transformerade B-LCL; icke-metastaserande)

Ansokningar

Genotypning av CDG-effekter i immunceller, funktionell testning (t.ex. ytantigener i B-celler), testning av cytotoxiska lakemedel.
Mutationsanalys, analys av apoptotiska mekanismer, HLA-typning, inverkan av defekt glykosylering av olika celluldra glykoproteiner p& olika
funktioner.

KLASSIFICERING

Organism Manniska
Koén Kvinna
Tillvaxtegenskaper Upphéangning
GMO-status GMO-S2

Detaljer om GMO-status
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.

Biosikerhetsniva 2
EGENSKAPER

Morfologi Runda celler

Celltyp B-lymfocyt

IDENTIFIERARE

Kalla
B-LCL-CDG3 (Cytion katalognummer 302014)

NCBI-skattenummer 9606
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Cellosaurus Not assigned

UTTRYCK OCH MOTTAGLIGHET

Virus
Transformant: EBV

HANTERING OCH ODLING

Odlingsmedium
RPMI 1640, med: 2,0 mM stabilt glutamin, med: 2,0 g/L NaHCO3 (Cytion artikelnummer 820700a)

Inkubationsatmosfar 37°C, 5%CO02, befuktad atmosfar.

Kosttillskott

Komplettera mediet med 10% varmeinaktiverad FBS

Vidareodling

Underhall odlingarna genom att regelbundet tillsatta eller byta ut odlingsmediet. Starta odlingarna med en densitet pa 2 x 105 celler/ml och
hall cellkoncentrationen inom intervallet 1 x 10s till 5 x 105 celler/ml for optimal tillvéxt.

Vatskefornyelse Nar medelfargen 6vergatt till gult

Aterhamtning efter upptining Medium

Upptining och odling

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.

KVALITETSKONTROLL OCH KRYOKONSERVERING

Sterilitet

Mykoplasmakontaminering utesluts med hjélp av bAde PCR-baserade analyser och luminiscensbaserade metoder for mykoplasmadiagnostik.
For att sakerstalla att det inte finns ndgon kontaminering av bakterier, svamp eller jast utsatts cellkulturerna for dagliga visuella inspektioner.

Frysmedel Som kryokonserveringsmedium anvander vi komplett tillvéxtmedium (inklusive FBS) + 10%
DMSO for adekvat viabilitet efter upptining, eller CM-1 (Cytion katalognummer 800100), som
innehaller optimerade osmoprotektanter och metaboliska stabilisatorer for att forbattra
aterhamtningen och minska kryoinducerad stress.

Forvaringsforhallanden
For langtidsforvaring, placera flaskorna i flytande kvave i angfas vid ca -150 till -196 °C. Forvaring vid -80 °C ar acceptabelt endast som ett

kort mellanliggande steg innan éverforing till flytande kvave.
Leveransvillkor

Kryopreserverade cellinjer skickas pa torris i validerade, isolerade forpackningar med tillrackligt med kylmedel for att halla cirka -78 °C under
hela transporten. Vid mottagandet ska behallaren omedelbart inspekteras och flaskorna utan drojsmal 6verforas till lamplig forvaring.
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DONATOR

Etnicitet Kaukasisk

JURIDISKA FRAGOR OCH SAKERHET

Sékerhetsforeskrifter

Nar man planerar att férvara en kryovial i flytande kvéave for framtida upptining ar det obligatoriskt att félja strikta sakerhetsatgarder. Lampliga
skyddshandskar och skyddsklader ar nodvandiga, och ansiktsmask eller skyddsglaségon méste anvandas vid 6verforing av frysta prover till
eller fran tanken med flytande kvave. Detta for att minska risken for skador p& grund av eventuella explosioner i frysbehéllaren vid
borttagning, vilket kan leda till att vassa fragment projiceras.

Garanti

Pa Cytion star vi bakom vara produkters kvalitet och livskraft.

Vi garanterar att vara celler &r livsdugliga vid odlingens bérjan i 60 dagar efter leverans fran vara anlaggningar.

Vi forsakrar att allt material 6verensstammer med de specifikationer som beskrivs i analyscertifikatet och/eller produktbladet
For fullstandig information, se var <a href=""/Who-we-are/Warranty/"™ hreflang=""x-default"">Garantiforklaring

Avtal om materialéverforing kravs Yes
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