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Posudek skolitele diplomové prace Bc. Tomase Zdobinského ,,Studium systému oxidativni
fosforylace u vzacnych typi mitochondrialnich onemocnéni*

Diplomovu praci ,,Studium systému oxidativni fosforylace u vzacnych typd mitochondrialnich onemocnéni‘
vypracoval Toma$ Zdobinsky v Laboratofi pro studium mitochondrialnich poruch, KDDL, 1. LF UK a VFN
v Praze, kde vypracoval jiz svou bakalaiskou praci. Cilem diplomové prace byla funk¢ni charakterizace dopadu
vybranych vzacnych genetickych pfi¢in poruch OXPHOS v koznich kultivovanych fibroblastech pomoci vysoce
citlivé polarografie béhem kultivace za riznych podminek a zjistit tak, pro které skupiny genetickych pficin
mitochondridlnich onemocnéni je tento postup vhodny pro snadnou validaci kauzalnich mutaci zjisténych pomoci
exomového sekvenovani. Pro splnéni cilti prace si Tomas§ Zdobinsky osvojil komplexni a naro¢nou metodu
analyzy mitochondrialnich respirace pomoci vysoce citlivé polarografie, stejné tak jako zdkladni techniky prace
s kultivovanymi buiikami. Tyto metody pak byly vyuzity pro analyzu primarnich liniich koZnich fibroblasti od
péti kontrol a od osmi pacienti s mitochondrialnimi poruchami zpisobenymi mutacemi v sedmi riznych
jadernych genech, navic kazda linie byla pied vlastnimi analyzami kultivovana ve dvou riznych médiich. Ziskana
data jsou velmi kvalitni a poskytla validni pfehled o tom, které typy genetickych pii¢in poruch OXPHOS mohou
byt funkéné validovany postupem pouzitym v diplomové praci.

Vlastni diplomova prace obsahuje rozsahly, vysoce kvalitni a relevantni literarni prehled, pro ktery bylo vyuzito
velmi velké mnozstvi zdroju. Vysledky jsou ptehledné zpracované a dle mého nazoru, velmi dobie a kriticky
zhodnoceny v diskuzi. Z celé¢ diplomové prace je patrné, ze Tomas Zdobinsky feSené problematice rozumi a
dokaze spravné a v souvislostech interpretovat ziskana data.

Pro vyse uvedené skutecnosti doporucuji, aby diplomova prace ,,Studium systému oxidativni

fosforylace u vzacnych typi mitochondrialnich onemocnéni* byla pfijata k obhajobé a hodnotim ji znamkou
vybornég.

V Praze 11.9.2019
Ing. Markéta Tesafova, PhD
Skolitel
KDDL 1. LF UK a VFN

Klinika détského a dorostového 1ékarstvi 1. LF UK
Ke Karlovu 2, 121 08 Praha 2
Tel.: 224967748



