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Vispariga informacija

Description
B-LCL-CDGL ir ar EBV transforméta B limfocitu stnu linija, kas iegiita no pacienta, kuram diagnosticéts PMM2-
CDG - iedzimts glikozilé$anas traucéjums (CDG). So reto vielmainas trauc&jumu izraisa mutacijas *PMM2* géna,
kas kodé fosfomanomutazi 2 (PMM2), batisku fermentu glikozilésanas cela. Mutacijas *PMM2* trauceé glikozilétu
oligosaharidu kézu sintézi, izraisot dazadu glikoproteinu un glikofingolipidu glikozilésanas traucéjumus audos
un asinis. Slimibai ir raksturigas multisistémiskas izpausmes, kas bieZi ietekmé neirologiskas, aknu un
endokrinas funkcijas.
B-LCL-CDG1 ka EBV transforméta limfoblastoidu Stinu linija ir vértigs in vitro modelis *PMM2* deficita
molekularo un $anu seku izpétei. So $anu [iniju var izmantot, lai pétitu glikoziléSanas defektus, PMM2 enzima
aktivitati un iespéjamas terapeitiskas iejauksanas, tostarp génu korekciju un substrata papildinasanu. B-LCL-
CDG1 lidzas citam no CDG pacientiem iegtitam Stinu linijam kalpo ka biitisks resurss, lai izprastu CDG
patofiziologiju un novértétu jaunas So traucéjumu arstésanas stratégijas.

Organism Cilvéks

Tissue Periféras asinis

Disease ledzimti glikozilésanas trauc&jumi

Applications CDG iedarbibas genotipa noteikSana imtnsinas. Funkcionala testéSana (pieméram, B Stinu virsmas antigéni).
Citotoksisko zalu testéSana. Mutaciju analize. Apoptozes mehanismu analize. HLA tipa noteikSana. Atsevisku
sunu glikoproteinu bojatas glikozilésanas ietekme uz dazadam funkcijam.

Raksturojums

Gender Sievietes

Ethnicity Kaukazietis

Morphology Apalas $iinas

Cell type B limfocits

Growth Balstiekarta, klasteris

properties

Normativie dati
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Biosafety level 2

NCBI_TaxID 9606

Biomolekularie dati

Viruses Transformants: EBV
Darbs ar
Culture RPMI 1640, w: 2,0 mM stabils glutamins, w: 2,0 g/L NaHCO3 (Cytion izstradajuma numurs 820700a)
Medium
Supplements Papildinat barotni ar 10% termiski inaktivétu FBS
Subculturing Kultdrras uzturiet, periodiski pievienojot vai nomainot barotni. Kultiras uzsaciet ar blivumu 2 x 10° Stnas/mlun

uzturiet Stnu koncentraciju diapazona no 1 x 10° lidz 5 x 10° $inas/ml, lai nodroginatu optimalu augsanu.

Fluid renewal Kad vidéja krasa kluva dzeltena
Freeze Ka kriokonservésanas barotni més izmantojam pilnvértigu augsanas barotni (ieskaitot FBS) + 10 % DMSO, lai
medium nodrosinatu pietiekamu dzivotspéju péc atkausésanas, vai CM-1 (Cytion kataloga numurs 800100), kas ietver

optimizétus osmoprotektorus un metaboliskos stabilizatorus, lai uzlabotu atveseloSanos un samazinatu
krioinduceéto stresu.
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Thawing and
Culturing Cells

Incubation
Atmosphere

Flask Coating

Freezing
Procedure

1. Parliecinieties, ka péc piegades flakons paliek dzili sasaldéts, jo Stinas tiek satitas uz sausa ledus, lai
parvadasanas laika saglabatu optimalu temperataru.

2. Péc sanemsanas vai nu nekavéjoties uzglabat kriovialu temperatlra, kas zemaka par -150 °C, lai
nodrosinatu Sunu integritates saglabasanu, vai ari turpinat 3. posmu, ja nepiecieSama talitéja
kultivésana.

3. Talitejas kultiveésanas gadijuma atri atkauséjiet flakonu, iegremdéjot to 37°C Gidens vanna ar tiru Gdeni
un antibakterialu lidzekli, viegli maisot 40-60 sekundes, lidz paliek neliels ledus gabalins.

4. Visas turpmakas darbibas veiciet sterilos apstaklos plismas nosticéja, pirms atvérsanas dezinficéjot
kriovialu ar 70% etanolu.

5. Uzmanigi atveriet dezinficéto flakonu un parnesiet Stinu suspensiju 15 ml centrifigas mégené, kura ir 8
mlistabas temperatiras barotnes, uzmanigi samaisot.

6. Centrifugéjiet maisijumu ar 300 x g 3 minUtes, lai atdalitu Stinas, un uzmanigi izmetiet virskartu, kas
satur saldésanas barotnes atlikumus.

7. Viegli resuspendét Stinu granulas 10 ml svaigas barotnes. Adhézijas Stinu gadijuma suspensiju sadalit
divas T25 kolbas; suspensijas kultliram visu barotni parnest viena T25 kolba, lai veicinatu efektivu Stinu
mijiedarbibu un augSanu.

8. levérojiet noteiktos subkultiiru protokolus, lai nodrosinatu nepartrauktu Stinu linijas augSanu un
uzturésanu, tadéjadi nodrosinot uzticamus eksperimentu rezultatus.

P o _
37°C, 5 /Ocoz’ mitrinata atmosféra.

Optimalai piestiprinasanai un dzivotspéjai péc atkausésanas ieteicams izmantot ar kolagénu parklatas kolbas
vai plates.

Kriokonservétas Stinu linijas tiek sutitas uz sausa ledus apstiprinata, izoléta iepakojuma ar pietieckamu
dzesésanas Skidruma daudzumu, lai visa transportésanas laika uzturétu aptuveni -78 °C temperatiiru. Péc
sanemsanas nekavéjoties parbaudiet iepakojumu un nekavéjoties parvietojiet flakonus uz atbilstosu
uzglabasanas vietu.
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z::‘pd':;lt?ogns Kriokonservétas Stinu linijas tiek sutitas uz sausa ledus apstiprinata, izoléta iepakojuma ar pietiekamu
dzesésanas Skidruma daudzumu, lai visa transportéSanas laika uzturétu aptuveni-78 °C temperatiiru. Péc
sanemsanas nekavéjoties parbaudiet iepakojumu un nekavéjoties parvietojiet flakonus uz atbilstosu
uzglabasanas vietu.

Storage

Conditions Ilgstosai uzglabasanai flakonus ievietojiet Skidra slapekli ar tvaika fazi aptuveni-150 lidz -196 °C temperatira.

Uzglabasana -80 °C temperatdra ir pielaujama tikai ka iss starpposms pirms parvietoSanas uz skidro slapekli.

Kvalitates kontrole / Genétiskais profils / HLA

Sterility
Mikoplazmas piesarnojums tiek izslégts, izmantojot gan uz PCR balstitus testus, gan uz luminiscenci balstitas
mikoplazmas noteikSanas metodes.
Lai parliecinatos, ka nav baktériju, séniSu vai rauga piesarnojuma, Stinu kultdrras katru dienu vizuali parbauda.
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