Oponentsky posudek na disertaéni praci Mgr. Lukase Stiburka ,,The role of
human Sco1, Sco2, Surf1 and Oxall in the biogenesis of the oxidative

phosphorylation system®.

Disertaéni prace Mgr. Lukase StibGrka se zabyva vlivem mutaci gend
nékterych mitochondrialnich protein na usporadani komplexu cytochrom c oxidasy a
vlivem utiSeni genové exprese produktu genu OAX1L na uspofadani FiFq -ATP
synthasy a NADH: ubichinonoxidoreduktasy. Dale pak vlivem mutaci mitochondrialni
tRNA na ATP synthasu.

Dosazené vysledky zde nebudu sumarizovat. Kandidat je jisté dobfe predstavi
ve svém vystoupeni'pﬁ obhajobé této disertacni prace. Ja bych chtél jen konstatovat,
Ze prace je vlastné souborem péti publikaci, z nichz ve C¢tyfech pfipadech je
doktorand prvnim autorem a ve ¢tyfech pfipadech jde o publikace v mezinarodnich
casopisech s ,impact" faktorem vétSim nez 4. Je tedy evidentni, Ze prace musely
projit velmi naroénym recenznim fizenim, uréité podrobnéjSim a zasvécene€jSim, nez
jaké mohu poskytnout ja.

Disertace je vedle kopii publikovanych praci doplnéna podrobnym Gvodem,
cilem prace a zavérem. Kazdou z publikovanych praci pak pfedchazi komentar,
sumarizujici ziskané vysledky a rovnéz presné specifikujici autorliv pfinos
k publikované kolektivni préci. Uvod prace (40 stran) predstavuje podrobnou a velmi
kondenzovanou informaci (211 citaci). Pro ¢tenare je v8ak nékdy obtizné se v ném
rychle orientovat, a to diky pouzivanym zkratkdm. V uvedeném seznamu zkratek
nejsou viechny zkratky uvedeny, ale to by nebyl ani hlavni problem, spise je
matouci, Ze pro cytochrom ¢ oxidasu jsou pouZzivané 2 rizné zkratky (COX a CcO).
Néekteré zkratky jsou neadekvatne vysvétleny (OXA1, OXA1L). Srozumitelnosti by
prispélo, kdyby bylo jasné feeno, jaky systém pfi psani zkratek byl pouzit.

K disertacni praci nemam dalSi pfipominky, je napsana velmi dobrou
angli¢tinou. V souvislosti s predlozenou disertacni praci bych mél 3 otazky:

1. Na str. 34 a 35 se uvadi, ze: ,Pozorovana asociace lidského Sco1 se zcela
uspofadanou cytochrom c¢ oxidasou umoZiiuje vyslovit hypotézu, Ze regulace
bunétné homeostazy iontd médi mlze zahrnovat i cytochrom c¢ oxidasu jako
dilezitého pfijemce téchto iontl". MlzZete blize tuto hypotézu vysvétlit? Jsou jeste
jiné proteiny v burice mimo Sco2 zodpovédné za transport iontd mé&di a udrzeni jejich

homeostazy?




2. Jak si vysvétlujete tkanové specifické defekty v usporadani cytochrom ¢ oxidasy
mutacemi SCO2 a SURF17
3. Jako nelékaie by mne zajimaly projevy Leighova syndromu. Ani v puvodni

publikované praci o tom neni zminky.

Pfedlozena disertaéni prace je velmi kvalitni hlavné predlozenymi
publikovanymi vysledky. Predstavuje velky rozsah peclive a vysoce kvalifikované
prace. Domnivam se, Ze zcela splhuje vSechny pozadavky kladené na disertacni

prace, a proto praci doporucuji k obhajobé a udéleni védeckého titulu ,Ph.D.".
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