G enkiLife

EmE: Sy n=g—E B udFARY Y n—F LG
404 %S: APRab11488

RRER D H

=

L

BE

SR
RISt
1

{E8H
TA4VE4T
sn—-if
e

w_E

=

F5H

FIREE
pFE

nIRTEE

BzFE
Rl&
B{zFID
SwissProt ID
RER

CET=]
B5T

D9 ¥R S 0—F Ik

SEE

WB,IHC,ICC/IF,ELISA

Eb ¥UX Ty b

IEHIR

HKEIE

I9G

RUsn—+i

N

Tmg/ml

7Ua—bL. 200CTRIFL T ESW (12 7 BBER) . RE/REY A 7L EBTF T ES
AR

e

50% &) O—JL, 0.5% (FE5 > /o E, 0.02% Hi% 1 THEEI N £&¢ PBS &,
TI4 =T 4T

WB 1:500-1:2000,IHC 1:100-1:300,ICC/IF 1:50-1:200,ELISA 1:5000-1:20000

78kDa

GUSB

GUSB; Beta-glucuronidase; Beta-G1

2990.0

P08236

JIMiE&E b GUSB BSROEREARTF RISXIL TIEREhi=, 73 /EREEHE: 321-370

COBEGEFE. ANSUREE. TAXAVER, AV RO FU46FBEEDOT ) Y3 /5 AV EPRT 3IKSHEREEE 1 —
K2, COBRFIRETINSY—28FML. VY Y —LIZBETS. COBCFORRGALAISHEE VIEE3|ERI T, BRIR

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



G enkiLife

TIAVVHICEY, BHOEENYTY MAEL B, E N/ LR OBGEFENBEGFNESHEFET 5. [RefSeq it
fit. 2014 FE5 Bl MiEM: B-D-/Ly0 /Y R +HRO =D-F Ly 0VE + 7ILa—I, &E: GUSB OXEIE. LAJISHEET
B (MPS7) [MIM:253220]0FETH Y, Sly fElREFE L THHIbh D, MPST (&, LUy nVEBEEREYT Y aYs /T hy 0Nk
FLER/ME T IHEEBASHE) Y Y —LBRBETT. TOXRBEGIERCSHT. ERELBILORIKEN 5. RAPETES
TREARBERLF T4 T, FEEORRELRTBENS (X, FEX. BISEE. HEER. Tl TR v EEOBHESEE
LEY, HEE: ADSHEET B, IFREMRIUKIEEZ 5 [MIM:236750]. BRUTKEER. BRIROMRERICARNETE T 225 FE
TY., BERGL-7ANSEVRICE>THESWEY, METLIIVREBE LU S8 VRBONRICEELREER-LE
¥. PTM3~4@En0A ) IHEET NGRS UV MEShTOES, BMET ) a v UKD BBEER2 773 U—CBLET.
Y71zZy MARET I,

R E

RY N=RETLIOUBOBERR, TV ERIO-AORE, FVavI/FVA 00 R« )vesonozq0
ORGE, EYRE. Yy —AL4,

EffT—4%
(kD) GUSB #ifk % {FF L /= COLO205 4NN I A2 > 7 0y i,
117-
= e GUSB
48
34-

26-

19-

N77 4 VBEE MNTEOREAEUFSHT. 1. FUKE 1:100 SFHR (4° —B) .
2, BESIREDTA (pH8.0) ZfER L THFEMIEN. 3. ZRHAE 1:200 I2HR (=
iR 309) .

PeTss
Bas

NRT74VEEBE MO REABEZEDH. 1. HiEE 11100 TFHFR (4°, —
) . 2. BESEEDTA (pH8.0) AL THEREEW., 3. ZXHA%E 1:200 I=F
R (=B, 309) .

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



G enkiLife

NZ74VBEE MFEOREAHUFESN. 1. HLlKkZE 1:100 LHR (4°. —
) . 2. BESIEEDTA (pH8.0) ZfERAL THRANEM. 3. ZTIRFUAE 1:200 =7
R (R, 309) .

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



	
	製品名: グルクロニダーゼβウサギポリクローナル抗体
	カタログ番号: APRab11488
	概要
	説明
	宿主
	応用
	反応性
	標識
	修飾

	応用
	抗原情報
	背景
	この遺伝子は、ヘパラン硫酸、デルマタン硫酸、コンドロイチン4,6硫酸などのグリコサミノグリカンを分解する加水分解酵素をコードする。この酵素はホモテトラマーを形成し、リソソームに局在する。この遺伝子の変異はムコ多糖症VII型を引き起こす。選択的スプライシングにより、複数の転写バリアントが生じる。ヒトゲノムにはこの遺伝子座の偽遺伝子が多数存在する。[RefSeq提供、2014年5月],触媒活性：β-D-グルクロノシド + H(2)O = D-グルクロン酸 + アルコール。,疾患：GUSBの欠陥は、ムコ多糖症7型（MPS7）[MIM:253220]の原因であり、Sly症候群としても知られる。 MPS7は、グルクロン酸含有グリコサミノグリカンの分解不全を特徴とする常染色体劣性リソソーム蓄積症です。その表現型は非常に多様で、重篤な致死性の胎児水腫から、成人期まで生存可能な軽症型まで様々です。中間型の表現型を示す患者の多くは、肝腫大、骨格異常、粗造顔貌、そして様々な程度の精神障害を呈します。,疾患：ムコ多糖症7型は、非免疫性胎児水腫を伴う[MIM:236750]。胎児水腫は、胎児の体腔内に体液が貯留する全身性浮腫です。,酵素調節:L-アスパラギン酸によって阻害されます。,機能:デルマタン硫酸およびケラタン硫酸の分解に重要な役割を果たします。,PTM:3～4個のオリゴ糖鎖でN結合型グリコシル化されています。,類似性:グリコシル加水分解酵素2ファミリーに属します。,サブユニット:ホモテトラマー。,
	研究分野
	ペントースとグルクロン酸の相互変換、デンプンとスクロースの代謝、グリコサミノグリカンの分解、ポルフィリンとクロロフィルの代謝、薬物代謝、リソソーム。
	画像データ
	

	GUSB 抗体を使用した COLO205 細胞の溶解物のウエスタン ブロット分析。
	

	パラフィン包埋ヒト肝臓の免疫組織化学分析。1、抗体を1:100に希釈（4°、一晩）。2、高圧高温EDTA（pH8.0）を使用して抗原賦活化。3、二次抗体を1:200に希釈（室温、30分）。
	

	パラフィン包埋ヒト肝臓の免疫組織化学分析。1、抗体を1:100に希釈（4°、一晩）。2、高圧高温EDTA（pH8.0）を使用して抗原賦活化。3、二次抗体を1:200に希釈（室温、30分）。
	

	パラフィン包埋ヒト肝臓の免疫組織化学分析。1、抗体を1:100に希釈（4°、一晩）。2、高圧高温EDTA（pH8.0）を使用して抗原賦活化。3、二次抗体を1:200に希釈（室温、30分）。

