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Bendra informacija

Description
B-LCL-CDGL1 yra EBV transformuota B limfocity lasteliy 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. Dél *PMM2* mutacijy
sutrinka glikozilinty oligosacharidy grandiniy sintezé, todél audiniuose ir kraujyje atsiranda jvairiy glikoproteiny
ir glikofingolipidy glikozilinimo defekty. Siam sutrikimui badingi daugiasisteminiai poZymiai, daznai
paZeidZiantys neurologines, kepeny ir endokrinines funkcijas.

B-LCL-CDGL, kaip EBV transformuota limfoblastoidiniy lasteliy linija, yra vertingas in vitro modelis
molekulinéms ir lgstelinéms *PMM2* trikumo pasekmém:s 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 lasteliy linijomis, yra labai
svarbus Saltinis siekiant suprasti CDG patofiziologija ir jvertinti naujas Siy sutrikimy gydymo strategijas.

Organism Zmogus

Tissue Periferinis kraujas

Disease |gimti glikozilinimo sutrikimai

Metastatic site Netaikoma (EBV transformuotos B-LCL; be metastaziy)

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

Charakteristikos
Gender Moteris
Ethnicity Kaukazie¢iy
Morphology Apvalios lastelés
Cell type B limfocitas
Growth Pakaba, klasteris
properties

Reguliavimo duomenys
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Citation B-LCL-CDG1 (Cytion katalogo numeris 302012)
Biosafety level 2
NCBI_TaxID 9606

CellosaurusAccession Nepaskirta

GMO Status GMO-S2: Siose B-LCL lastelése yra stabiliai islaikytas EBV episomas, koduojantis viruso latentinés fazés
genus (EBNA-1/-2/-3, LMP-1/-2). EBV priskiriamas 2 rizikos grupés patogenams; bitina BSL-2 saugumo
klasés izoliacija. Si klasifikacija galioja Vokietijoje; kitose Salyse taisyklés gali skirtis.

Biomolekuliniai duomenys

Viruses Transformantas: EBV
Tvarkymas
Culture RPMI 1640, $: 2,0 mM stabilus glutaminas, $: 2,0 g/L NaHCO3 (Cytion gaminio numeris 820700a)
Medium
Supplements Papildykite terpe 10 % termiskai inaktyvuoto FBS
Subculturing Kultdras priZitrékite periodiskai papildydami arba keisdami terpe. Kultiras pradékite su 2 x 10° lasteliy/ml

tankiu ir, siekdami optimalaus augimo, palaikykite lasteliy koncentracija nuo 1 x 10° iki 5 x 10° lasteliy/ml.

Fluid renewal Kai vidutiné spalva tapo geltona
Freeze Kaip kriokonservavimo terpe naudojame visiska augimo terpe (jskaitant FBS) + 10 % DMSO, kad buty uztikrintas
medium tinkamas gyvybingumas po atsildymo, arba CM-1 (Cytion katalogo numeris 800100), kurioje yra optimizuoty

osmoprotektoriy ir medZiagy apykaitos stabilizatoriy, kad bity pagerintas atsigavimas ir sumazintas
kriokonservavimo sukeltas stresas.
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Thawing and
Culturing Cells

Incubation
Atmosphere

Flask Coating

Freezing
Procedure

Shipping
Conditions

37°C,5%

. Patikrinkite, ar pristatant buteliuka jis iSlieka gerai uz3aldytas, nes lastelés gabenamos ant sauso ledo,

kad gabenimo metu bity palaikoma optimali temperatira.

. Gave is karto laikykite kriovialag Zemesnéje nei -150 °C temperatiiroje, kad uZtikrintuméte lasteliy

vientisumo iSsaugojima, arba pereikite prie 3 veiksmo, jei reikia nedelsiant kultivuoti.

. Jei norite nedelsiant pradéti kultivuoti, greitai atSildykite buteliuka panardindamijj j 37 °C temperatiiros

vandens vonele su Svariu vandeniu ir antimikrobine priemone, Svelniai maiSydami 40-60 sekundziy, kol
liks nedidelis ledo gabalélis.

. Visus tolesnius veiksmus atlikite steriliomis salygomis srauto gaubte, pries atidarydami krioviala

dezinfekuokite jj 70 % etanoliu.

. Atsargiai atidarykite dezinfekuota buteliuka ir perpilkite [asteliy suspensija j 15 ml centrifugos

mégintuvélj, kuriame yra 8 ml kambario temperatiiros mitybinés terpés, atsargiai iSmaiSykite.

. MiSinj centrifuguokite 300 x g greiciu 3 minutes, kad atsiskirty lastelés, ir atsargiai iSmeskite

supernatanta su Saldymo terpés likuciais.

. Svelniai resuspenduokite lasteliy granules 10 ml $vieZios mitybinés terpés. Jei lastelés yra prigludusios,

suspensija padalykite j dvi T25 kolbas; jei tai suspensinés kultros, visa terpe perkelkite j vieng T25
kolba, kad paskatintuméte veiksminga lasteliy saveika ir augima.

. Laikykités nustatyty subkultiiry protokoly, kad lasteliy linija nuolat augty ir bty palaikoma, taip

uztikrinant patikimus eksperimenty rezultatus.

o2’ drékintoje atmosferoje.

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

Kriokonservuotos lasteliy linijos gabenamos ant sauso ledo patvirtintoje, izoliuotoje pakuotéje su pakankamu
kiekiu Saldymo skyscio, kad perveZzimo metu baty palaikoma mazdaug -78 °C temperatiira. Gave pakuote,
nedelsdami jg apzitrékite ir nedelsdami perkelkite mégintuvélius j tinkama saugykla.
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Storage

Conditions Norédami ilgai saugoti, jdékite buteliukus j gary fazés skysta azota mazdaug -150-196 °C temperatiroje.

Laikymas -80 °C temperatiroje yra priimtinas tik kaip trumpas tarpinis etapas pries perkeliant j skystajj azota.

Kokybés kontrolé / Genetinis profilis / HLA

Sterility
Mikoplazmos uzterStumas atmetamas taikant PGR pagrjstus tyrimus ir liuminescencinius mikoplazmos

aptikimo metodus.

Siekiant uztikrinti, kad nebuty uzterSimo bakterijomis, grybeliais ar mielémis, lasteliy kultiros kasdien vizualiai

tikrinamos.
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