2. Cil prace

Pomoci elektroforetickych metod a s vyuzitim specifickych protilatek charakterizovat
respiraéni superkomplexy v mitochondriich z mySich tkéni (srdce, jatra, sval, mozek,
kultivované fibroblasty) a z lidskych fibroblastii. Specifické cile prace byly:

1) charakterizovat specifické sloZzeni superkomplexii dychaciho fetézce v riiznych

tkanich kontrolnich mysi (dale kontrola)

2) jelikoZ se cytochrom c oxidasa ¢asto vyskytuje v respiraénich superkomplexech,
snaZili jsme se zjistit, jak ovliviiuje sniZzené mnoZstvi COX sloZeni, mnoZstvi a
sestavovani superkomplexti v mySich tkénich se selektivnim COX-defektem na
podkladé poruchy asembla¢niho proteinu Surfl (dale COX-defektni mysi)

3) pro analyzu fady mitochondridlnich chorob se pouZivaji fibroblasty a proto bylo
naSim dal$im cilem charakterizovat superkomplexy v mitochondriich z kontrolnich
mySich a lidskych fibroblasti

4) dale jsme se snazili nalézt zmény ve vyskytu a sloZeni superkomplexii ve
fibroblastech z COX-defektnich mysi a ve fibroblastech od COX-defektniho pacienta
s mutaci SURFI genu
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