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	応用
	抗原情報
	背景
	この遺伝子は、ミトコンドリアに局在する酵素をコードし、2分子のアセチルCoAからアセトアセチルCoAへの可逆的な生成を触媒します。この遺伝子の欠陥は、2-メチル-3-ヒドロキシ酪酸、2-メチルアセト酢酸、チグリルグリシン、ブタノンの尿中排泄を特徴とするイソロイシン分解の先天異常である3-ケトチオラーゼ欠損症と関連しています。[RefSeq提供、2009年2月]、触媒活性：2-アセチルCoA = CoA + アセトアセチルCoA。、疾患：ACAT1の欠陥は、3-ケトチオラーゼ欠損症（3KTD）[MIM:203750]の原因です。これはα-メチルアセト酢酸尿症としても知られています。 3KTDは、意識消失を伴う断続的なケトアシドーシス発作を特徴とする、イソロイシン分解異常症の先天性疾患です。発作中に死亡したり、知的障害を呈する患者もいます。尿中への2-メチル-3-ヒドロキシ酪酸、2-メチルアセト酢酸、トリグリシングリシン、ブタノンの排泄量が増加します。本疾患の重症度は、ACAT1遺伝子型よりも環境因子や後天因子と相関する可能性が高いと考えられます。,酵素調節：カリウムイオンによって活性化されますが、ナトリウムイオンによって活性化されることはありません。,機能：ケトン体代謝において主要な役割を果たします。,類似性：チオラーゼファミリーに属します。,サブユニット：ホモ四量体。,
	研究分野
	脂肪酸代謝、ケトン体の合成と分解、バリン、ロイシンとイソロイシンの分解、リジンの分解、トリプトファン代謝、ピルビン酸代謝、プロパノ酸代謝、ブタン酸代謝、テルペノイド骨格の生合成。
	画像データ
	

	HepG2、Jurkat、293、およびA549細胞のライセートをACAT1抗体を用いてウェスタンブロット解析した。右レーンは合成ペプチドでブロッキングされている。
	

	ACAT1 抗体を使用した HepG2 細胞の溶解物のウエスタンブロット分析。
	

	ACAT-1ポリクローナル抗体を用いた様々な細胞のウェスタンブロット解析
	

	ACAT-1ポリクローナル抗体を用いたA549細胞のウェスタンブロット解析

