G enkiLife

FERE: MYBPC3 D4 XRY S O0—FILinis
H 42 045 ES: APRab14264

RRER D H

=

L

BE

SR
RISt
1

{E8H
TA4VE4T
sn—-if
e

w_E

=

o H
wRiEE
H7E

mREE
BEFE
RS

iB{zFID
SwissProt ID
BERE

ECI=]
Bt

JHFRY S O—FILHR

Sc&E

WB,IHC

El ITUR, TYh

E[=2544

REIE

I9G

RUSBO—FIL

RIR

Tmg/ml

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

KEE

50% 7 Uta—Il, 0.5% {FESR /80 E, 0.02% 5421 THEH N £5¢ PBS .

TI4 =T 4T

WB 1:500-1:2000,IHC 1:50-1:300
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MYBPC3

Myosin-binding protein C, cardiac-type (Cardiac MyBP-C) (C-protein, cardiac muscle
isoform)
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	応用
	抗原情報
	背景
	MYBPC3は、ミオシン結合タンパク質Cの心筋型アイソフォームをコードしています。ミオシン結合タンパク質Cは、横紋筋のA帯の架橋部（C領域）に存在するミオシン関連タンパク質です。心筋型アイソフォームであるMYBPC3は、心筋にのみ発現しています。生体内では、アドレナリン刺激を受けたcAMP依存性タンパク質キナーゼ（PKA）による心筋型アイソフォームの調節的リン酸化が、心収縮の調節に関与している可能性があります。MYBPC3の変異は、家族性肥大型心筋症の原因の一つです。[RefSeq提供、2008年7月]、疾患：MYBPC3の欠陥は、家族性肥大型心筋症4型（CMH4）の原因です[MIM:115197]。家族性肥大型心筋症は、心室肥大を特徴とする遺伝性心疾患であり、心室肥大は通常は非対称性で、しばしば心室中隔が侵されます。症状には、呼吸困難、失神、虚脱、動悸、胸痛などがあります。これらの症状は運動によって容易に誘発される可能性があります。この疾患は、良性から悪性まで、家族内および家族間で多様性があり、心不全や突然死のリスクが高くなります。,機能：脊椎動物の横紋筋α帯の架橋領域に位置する太いフィラメント関連タンパク質。in vitroにおいて、MHC、Fアクチン、および天然の細いフィラメントに結合し、アクチン活性化ミオシンATPaseの活性を変化させます。筋収縮を調節する可能性があり、より構造的な役割を果たす可能性があります。,PTM：PKAおよびPKCによるリン酸化の基質。可逆的なリン酸化は収縮を調節すると考えられる。,類似性：免疫グロブリンスーパーファミリーに属する。MyBPファミリー。,類似性：3つのフィブロネクチンIII型ドメインを含む。,類似性：7つのIg様C2型（免疫グロブリン様）ドメインを含む。,
	研究分野
	肥大型心筋症（HCM）;拡張型心筋症;
	画像データ
	

	マウス腎臓溶解液のウェスタンブロット分析、抗体は1000倍に希釈した。二次抗体は1:20000倍に希釈した。

