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Produktname: NIPBL Kaninchen-Polyclonal-Antikorper
Katalog-Nr.: APRab14709

Nur fir Forschungszwecke.

Zusammenfassung

Beschreibung polyklonaler Kaninchenantik&rper

Host Kaninchen
Anwendung IHC,ICC/IF
Reaktivitat Mensch, Maus

Konjugation Unkonjugiert

Modifikation Unverdndert

Isotyp I9G

Klonalitat Polyklonal

Form Flussig

Konzentration 1 mg/ml

Lagerung Aliquotieren und bei -20°C lagern (12 Monate haltbar).Frost/Tau-Zyklen vermeiden.
Versand Eisbeutel

Puffer Flissigkeit in PBS mit 50 % Glycerin und 0,02 % Konservierungsmittel vom neuen Typ N.

Aufreinigung

Affinitatsreinigung

Anwendung

Verdiinnungsverhal [HC 1:50-1:300,ICC/IF 1:50-1:200
tnis

Molekulargewicht  308kDa

Antigen-Informationen

Genname NIPBL

Alternative Namen |IDN3

Gen-ID 25836.0
SwissProt ID Q6KC79
Immunogen Synthetisiertes Peptid, abgeleitet von humanem Protein. Aminosaurebereich: 560-640

Hintergrund
Dieses Gen kodiert das Homolog des Nipped-B-Genprodukts von Drosophila melanogaster und von

Schwesterchromatidenkohasionsproteinen des Scc2-Typs aus Pilzen. Das Drosophila-Protein vermittelt die Kommunikation
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zwischen Enhancern und Promotoren entfernter Enhancer und spielt eine Rolle in der Entwicklungsregulation. Es ist auBerdem
homolog zu einer Familie von Chromosomen-Adhésinen mit vielféltigen Funktionen in der Schwesterchromatidenkohasion,
der Chromosomenkondensation und der DNA-Reparatur. Das humane Protein besitzt eine zweiteilige
Kernlokalisierungssequenz und eine mutmaBliche HEAT-Wiederholungseinheit. Condensine, Cohesine und andere Komplexe
mit chromosomenbezogenen Funktionen enthalten ebenfalls HEAT-Wiederholungseinheiten. Mutationen in diesem Gen
fihren zum Cornelia-de-Lange-Syndrom, einer Erkrankung, die durch dysmorphe Gesichtsziige, Wachstumsverzégerung,
GliedmaBenfehlbildungen und geistige Behinderung gekennzeichnet ist. Fiir dieses Gen wurden zwei Transkriptvarianten
gefunden, die flir unterschiedliche Isoformen kodieren. [bereitgestellt von RefSeq, Juli 2008], Entwicklungsstadium: In
Embryonen wird es in den sich entwickelnden GliedmaBen und spater in den Knorpelanlagen der Ulna und verschiedener
Handknochen exprimiert. Zu den kraniofazialen Expressionsorten gehéren die Knorpelanlagen des Basioccipital- und
Basisphenoid-Schadelknochens sowie weitere Bereiche des Kopfes und Gesichts, einschlieBlich einer Region, die das
Mesenchym in der Nahe des Cochlea-Kanals umfasst. Es wird auBerdem in der Wirbelsaule, der Chorda dorsalis und dem
Oberflachenektoderm-Sklerotom sowie in anscheinend wandernden Myoblasten exprimiert. Im sich entwickelnden Herzen
wird es im Vorhof- und Ventrikelmyokard sowie in den Ventrikeltubuli exprimiert, fehlt jedoch in den Endokardkissen. Es wird
auBerdem in der sich entwickelnden Speiseréhre, der Luftréhre und den Mitteldarmschlingen, in den Bronchien der Lunge und
in den Tubuli der Metanephros exprimiert. Die Expression in Organen und Geweben, die typischerweise nicht von CDL
betroffen sind (z. B. die sich entwickelnde Trachea, Bronchien, Speiseréhre, Herz und Niere), kdnnte eine Tendenz zur
Untererfassung subtilerer Aspekte des Phanotyps oder von Problemen widerspiegeln, die typischerweise erst spater im Leben
auftreten. Die Expression im Mesenchym um den Cochlea-Kanal spiegelt moglicherweise die haufig beobachtete
Horbeeintrachtigung wider. Im embryonalen Gehirn ist die Expression schwach oder fehlt. Krankheit: Defekte im NIPBL sind die
Ursache des Cornelia-de-Lange-Syndroms Typ 1 (CDLS1) [MIM:122470]. CDLS ist eine klinisch heterogene
Entwicklungsstérung, die mit Fehlbildungen in mehreren Organsystemen einhergeht. CDLS ist gekennzeichnet durch
Gesichtsfehlbildungen, abnorme Hande und FiiBe, Wachstumsverzogerung, kognitive Beeintrachtigung und verschiedene
andere Fehlbildungen, darunter gastrodsophageale Funktionsstérungen sowie kardiale, ophthalmologische und urogenitale
Anomalien. Die Domane enthélt ein Pro-Xaa-Val-Xaa-Leu (PxVxL)-Motiv, das fiir die Interaktion mit Chromoshadow-Doménen
erforderlich ist. Dieses Motiv bendtigt die zusdtzlichen Aminosaurereste -7, -6, +4 und +5 des zentralen Valins, die mit der
Chromoshadow-Domane interagieren. Wahrscheinlich spielt es eine strukturelle Rolle im Chromatin. Beteiligt an der
Schwesterchromatidenkohasion, mdglicherweise durch Interaktion mit dem Kohdsinkomplex. Sonstiges: Die hier gezeigte
Sequenz stammt aus einem EMBL/GenBank/DDBJ-Eintrag mit Drittanbieter-Annotation (TPA). PTM: Phosphoryliert nach DNA-
Schadigung, wahrscheinlich durch ATM oder ATR. Sequenzhinweis: Chimare cDNA. Ahnlichkeit: Gehért zur SCC2/Nipped-B-
Familie. Ahnlichkeit: Enthélt 5 HEAT-Repeats. Untereinheit: Interagiert direkt mit CBX5 (iber das PxVxL-Motiv. Gewebespezifitit:
Weit verbreitet exprimiert. Stark exprimiert in Herz, Skelettmuskulatur, fetaler und adulter Leber sowie fetaler und adulter
Niere. Mittlere Expression in Thymus, Plazenta, peripheren Leukozyten und Diinndarm. Schwach oder nicht exprimiert in

Gehirn, Dickdarm, Milz und Lunge.

Forschungsbereich

Epigenetik und nukleére Signaliibertragung; Chromosomenstruktur; Kohdsine
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Immunhistochemische Analyse von in Paraffin eingebettetem menschlichem
Tonsillengewebe. 1. Der Antikdrper wurde 1:200 verdlinnt (Uber Nacht bei 4 °C
inkubiert). 2. Zur Antigenriickgewinnung wurde Tris-EDTA (pH 9,0) verwendet. 3.
Der Sekundérantikdrper wurde 1:200 verdlinnt (45 Minuten bei Raumtemperatur
inkubiert).
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