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ОТЗЫВ ВЕДУЩЕЙ ОРГАНИЗАЦИИ
Федерального государственного бюджетного образовательного учреждения высшего 

образования «МИРЭА - Российский технологический университет» 
Министерства науки и высшего образования Российской Федерации, г. Москва, 
о научно-практической значимости диссертации Тимоновой Софьи Сергеевны, 

выполненной на тему: «Создание высокопродуктивных моноклональных клеточных 
линий, экспрессирующих активные рекомбинантные лизосомальные ферменты 

арилсульфатазу В и идуронат-2-сульфатазу», на соискание учёной степени кандидата 
биологических наук по специальности 1.5.6 -  биотехнология

Актуальность темы диссертации

Мукополисахаридоз (МПС) -  группа орфанных генетических 

заболеваний, вызванных отсутствием или неправильным функционированием 

лизосомальных ферментов, необходимых для расщепления 

гликозаминогликанов. В случае заболевания МПС II и МПС VI типов в 

организме наблюдается недостаточность лизосомальных ферментов идуронат- 

2-сульфатазы и арилсульфатазы В. МПС II является наиболее 

распространённой формой. Дисфункция работы данных ферментов проявляется 

накоплением преимущественно дерматансульфата в лизосомах, что постепенно 

приводит к задержке роста, выраженным скелетным деформациям, патологиям 

сердечно-сосудистой системы и т. п.












