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Posudek disertacni prace Mgr. Lucie Rychtarové ,,Congenital disorders of glycosylation and their
impact on cellular and energetic metabolism*

Pfedkladand disertacni prace Mgr. Lucie Rychtdrové predstavuje vysledky plvodniho
vyzkumu zaméreného na odhaleni patologickych mechanism0 u vrozenych poruch glykosylaci (CDG).
Projekt byl vypracovan pod vedenim RNDr. Hany Hansikové, CSc., na Klinice pediatrie a dédi¢nych
poruch metabolismu 1.LF a VFN, kde se dlouhodobé dédicnymi metabolickymi poruchami zabyvaji.
Cilem prace bylo nejen rozklicovat metabolické drahy, které vedou k porucham glykosylaci, ale i
rozsifit metodiku detekce téchto onemocnéni. Vzhledem ktomu, Ze se jedna o onemocnéni se
Sirokym spektrem pfriznakl, které se navic mohou prekryvat spfiznaky mitochondridlnich
onemocnéni, povazuji zkoumani téchto chorob za velmi dulezité.

Prace je usporadana v dlouhé formé s obsahlym teoretickym Uvodem shrnujicim soucasné
poznatky o glykosylacich véetné poruch tohoto procesu. Metodické rozpéti prace je Siroké, zahrnuje
chromatografické, elektroforetické i funkéni metody. Nasleduji cile prace, které jsou jasné definované
a vysledky spojené s diskusi. Vysledkova ¢ast je doplnéna ¢tyfmi ¢lanky publikovanymi ve vysoce
impaktovanych ¢asopisech a kvalita vysledkUl tak byla prokdzana jiz béhem recenznich tizeni. Mgr.
Rychtarova je prvni autorkou dvou téchto publikaci a jeji podil na ziskanych vysledcich je jasné
definovan v kazdé casti této kapitoly. Vysledky dle mého nazoru splnily vytyCené cile a jsou
dostatecné diskutovany v kontextu soucasnych znalosti o vrozenych poruchach glykosylaci.

Celkové hodnotim praci velmi kladné a mam jen drobné pfipominky, jako je nejednotnost
obrazk(, zahrnuti ATP syntdzy mezi komplexy respiracniho fetézce (str. 42, posledni odstavec), Ci
uvedeni tabulky 2 (vysledky jiné skupiny) ve vysledkové ¢asti.

K predkladané praci mam nasledujici otazky:

1. V ¢asti 4.2.2 diskutujete jako mozny ddvod sniZzeni glykolytické aktivity akumulaci methyl citratu.
Planujete tento metabolit detekovat u pacientd? Pfipadné planujete studovat metabolické
adaptace u CDG pacient(i podrobnéji?
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2. V metodice (3.2.3., 3.2.4.) uvadite, Ze do média pridavate glutamat, vétsinou se vsak pridava
glutamin. Jaky jste méli divod?

Je nesporné, ze predkladana prace obsahuje unikatni védecké poznatky, na jejichz ziskani
méla Mgr. Rychtarova klicovy podil. Na zakladé predkladané prace doporucuji udélit Mgr. Lucii
Rychtarové titul Ph.D.

V Praze 22. 11. 2023 RNDr. Alena Pecinova, Ph.D.
Odd. bioenergetiky
Fyziologicky ustav AV CR, v.v.i.





