G enkiLife

2MA: ABCD1 o4 ¥R & 0—FI)Linis
H 4 045 EZS: APRab06415

R BERR D A
e
EHeg YHERY 4~ O—F LYK
BE SEFE
| WB,ELISA
RIS Eb Syb. ¥UR
[EF JEHIE
(Eh KIEIE
FAY4E4T IgG
VAV RYyso—+IL
v TRIK
RE Tmg/ml
- 7Ua—hrL, 20CTIREL TLEESW (12 7BER) . RE/RBY A VL ERETTLES
Ly,
EiE K&
Ny T7p— 50% 4 Yt0O—)L, 0.5% {RES /5B, 0.02% 5421 THESI N 54 PBS &,
B TI 4T 1 —KEH
IGH
FIRE=E WB 1:500-1:2000,ELISA 1:20000-1:40000
DF=E 75kDa
IR
BinFE ABCD1
e ABCD1; ALD; ATP-binding cassette sub-family D member 1; Adrenoleukodystrophy protein;
i ALDP
BEFID 215.0
SwissProt ID P33897
wER i e b ABCDT BSRDEHATF RIS L THEREh =, 7= /B! 531-580
B=

COBIEFITL>TI—REhd2 05 8EiF, ATPEEAtEY M (ABC) NIV RAR—E—ZX—NR=T7ZIY—DAVN=T

Web: https://japan.enkilife.com E-mail: order@enkilife.com techsupport@enkilife.com



G enkiLife

T, ABCA VY ER, MIRIMNES S CARNEEN L THR4ADFEEELES. ABCEGETR7OORAZYTI73—

(ABC1. MDR/TAP. MRP. ALD. OABP, GCN20, White) [cp$EShET, DA VAYBE, ~ILAFVY — L~OISHES
KU/ FEEIEEHEET V)L CoA DBMANICEEST 2 AD YT I 72 ) —DAYN—TY, BEHIORILAFYY —L4 ABC 5V AR—
B—EFTRTN=T I ITVAR—E—THY, BEENARESA I—FLEATOXAI—EFMT BICE, =~ F—LBDN—
TRIVRAR=B—DFHIRETY, CORLFTFYY —LBER YRGB, RIVEFV Y —AICHT PIBRERHBROEIXE (&
BUCBSLTL2EEZONET, COBGRFORME. XREASHHEREOHBRETHIREBEED R MO T 1 —ORARH
ELTHEShTNET, ABCDTEZFORME. XEHERIBREY X 0T 1 — (X-ALD) [MIM:300100]DRETY . X-ALD
(&, PHREERDOETIES EUEE & RERIBMEERS (7YY UR) ERME TR FY Y —LARBIRBRTY. BRIMEED(R
T. RESHRMAIEE, REXPE3|ER LET. BRERICE. VK ALD (CALD) . FiARALD (ACALD) . EIEZH
Za—anF— (AMN) [ B&T [7OY UEEME] (ADO) B &, H4BHONRHYFY. EE: ABCDTBEFOHRUNKE
(&, &%y ABCD1/DXS1375E REJEMREF (CADDS) [MIM:300475](I<B5L TWEY. BEEX, EREOFERRIE. £h(cFi<HE
BAE., BLVEAS - vMIREEELET., MEE: BT M IVAR—E—, XULAFREEGT +— )L Ri&. ATPase &%
BOATPESY 71y ME L THBEL TS, 2B ABC NSV AKR—42—T 73 —ICBLEYT., ALDYTT73IU—, 48
1 D0 ABCIEEEEL 1 RAC VESE, M 1 DDABC FSYRR—E—RA(VEST, , 7T 1=vy b: ABCD2/ALDR &
&N ABCD3/PMP70 & REZERRE K AT OZEMREFR TE 5. “EMTERILBEEMEAOTIRICLETH D, PEX19 LIBEIE
B 3. .

ARSI E
ABC SV RR—%—;
T — 4
—-117 ABCD1HifRE B\ = Jurkat HfES 1 t— DDz R4 0T 0Oy MER, BL—VEE
85 BARTFRTTOvF U TERTIVS,
ABCD1 --—
48
34
-- 26
-19
(kD)

Web: https://japan.enkilife.com E-mail: order@enkilife.com techsupport@enkilife.com



G enkiLife

(D)
117-

34

26-

19-

ABCD1 #ifAZ(FEAL = Hela ARDABYINO I I AR > 70Oy MO,

- ABCDI

Hela

ABCD1 ARV O—F IRz Hela B0 = X2 > 7' 0y MET

Web: https://japan.enkilife.com

E-mail: order@enkilife.com

techsupport@enkilife.com



	
	製品名: ABCD1ウサギポリクローナル抗体
	カタログ番号: APRab06415
	概要
	説明
	宿主
	応用
	反応性
	標識
	修飾

	応用
	抗原情報
	背景
	この遺伝子によってコードされるタンパク質は、ATP結合カセット（ABC）トランスポータースーパーファミリーのメンバーです。ABCタンパク質は、細胞外膜および細胞内膜を介して様々な分子を輸送します。ABC遺伝子は7つの異なるサブファミリー（ABC1、MDR/TAP、MRP、ALD、OABP、GCN20、White）に分類されます。このタンパク質は、ペルオキシソームへの脂肪酸および／または脂肪酸アシルCoAの輸入に関与するALDサブファミリーのメンバーです。既知のペルオキシソームABCトランスポーターはすべてハーフトランスポーターであり、機能的なホモダイマーまたはヘテロダイマーを形成するには、パートナーとなるハーフトランスポーター分子が必要です。このペルオキシソーム膜タンパク質は、ペルオキシソームにおける極長鎖脂肪酸の輸送または異化に関与していると考えられます。この遺伝子の欠陥は、X染色体劣性遺伝性の脱髄疾患である副腎白質ジストロフィーの根本原因として特定されています。ABCD1遺伝子の欠陥は、X連鎖性副腎白質ジストロフィー（X-ALD）[MIM:300100]の原因です。X-ALDは、中枢神経系の進行性多巣性脱髄と末梢副腎機能不全（アジソン病）を特徴とするペルオキシソーム代謝疾患です。認知機能の低下、皮質脊髄路機能障害、皮質失明を引き起こします。臨床症状には、小児脳ALD（CALD）、成人脳ALD（ACALD）、副腎脊髄ニューロパチー（AMN）、および「アジソン病単独型」（ADO）など、様々なものがあります。,疾患：ABCD1遺伝子の微小欠失は、連続ABCD1/DXS1375E欠失症候群（CADDS）[MIM:300475]に関与しています。患者は、重度の新生児低血圧、それに続く発育不全、および胆汁うっ滞性肝疾患を呈します。,機能：おそらくトランスポーター。ヌクレオチド結合フォールドは、ATPase活性を持つATP結合サブユニットとして機能します。,類似性：ABCトランスポーターファミリーに属します。 ALDサブファミリー。, 類似性: 1つのABC膜貫通型1ドメインを含む。, 類似性: 1つのABCトランスポータードメインを含む。, サブユニット: ABCD2/ALDRおよびABCD3/PMP70とホモ二量体およびヘテロ二量体を形成できる。二量体形成は能動輸送体の形成に必要である。PEX19と相互作用する。,
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	ABCD1抗体を用いたJurkat細胞ライセートのウェスタンブロット解析。右レーンは合成ペプチドでブロッキングされている。
	

	ABCD1 抗体を使用した HeLa 細胞の溶解物のウエスタン ブロット分析。
	

	ABCD1ポリクローナル抗体を用いたHela細胞のウェスタンブロット解析

