G enkiLife

HmB: X7 AYAFY-409FXRY H n—FLGRE
#1404 &S: APRab14563

FRERDH
e

Bl YHERY S O—F LR

BE SEFE

Iz IHC,ICC/IF,ELISA

Rt Eb. Tyb. ¥UX

= E| =251

231 KIEIE

TAI) 24T IgG

sa—-rt AR O—FIL

AoRg TR

RE Tmg/ml

. 7Ua—hrL, 20CTIREL TLEESW (12 7BER) . RE/RBY A VL ERETTLES

0,

Ly Pl

NyTp— 50% ) taO—I, 0.5% {RES2 /X9 E, 0.02% F2 14 THEEI N =& PBS /&,

S TI4 =T 1 —FEH
SH

FIRE=E IHC 1:100-1:300,ICC/IF 1:50-1:200,ELISA 1:20000-1:40000

PFE
iR ER

B{EFE NPHP4

1} NPHP4; KIAA0673; Nephrocystin-4; Nephroretinin

BEFID 261734.0

SwissProt ID 075161

BRI ISR E b NPHPABSEOERMARTF RIZXF L TIERSh =, 7 3 /EEEHE: 877-926
B

COBIGFE. BREEORELMECEBETR4 0 BEI—RLTWEY, COAVYARYBEFRTOVAFY LEEEAL.
TOFUBIURNEEERL LEBEICRET 2ZHEESRICBLET. COBGTFORRER, BERETHDIAT7OVE 48,

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



G enkiLife

BLUORT7OVBLEAEBRTMEEHET SV =7 - O—F VERBE ABLEEL TOFY., BIRPR T4V 71 &Y, BH
DEENY TV MELET., [RefSeqift, 2014F 4 B] &FH: NPHPA QXN A7 BV #E 48 (NPHP4) [MIM:606966] DJRE
T, NPHPA IRIEMHEFEMERTOVE AL LTHHMOMTOET, NPHPA (SERGEHRSHEREETH Y. 6505 35O T
FPBER2Z5|FRILFT., ETHRAESEEMBEETHY. 2R, ZR. Bll. AREEZFHE LY. RIESCEEF
MR, EEREEEES RESOSH. MEFEL. L CETHCIBEEBOMKTYT. &EH: NPHP4EEZFOXEF. ¥
=7 - A=/ VIEREF 4B (SLSN4) [MIM:606996] DJRE T, SLSN (&, BIRIBEOETHERLEFH L T2BEBRETH Y.
HEERBOBFE AN DLLT, ETUHREEZELFT. BE. COEFR4EE 1 FLARICHEL MR Y FT, FEUME:NPHPA
J73U—IZBLET, T2y FNPHP1 £ & RPGRIPIL LEEMEAL =Y, ASEEMBiE. S8, OF. FETRR
L. MEMTHREEXECRY FT, |

R E

EffT—4%
TN g NPHPA A ZE R =/T T ¢ VEIRE MYORGRESEFRE., ANBEENRRTF
* . RTTOvdv 4y LIIREE,

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



	
	製品名: ネフロシスチン-4ウサギポリクローナル抗体
	カタログ番号: APRab14563
	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、腎尿細管の発達と機能に関与するタンパク質をコードしています。このタンパク質はネフロシスチンと相互作用し、アクチンおよび微小管を基盤とした構造に局在する多機能複合体に属します。この遺伝子の変異は、腎疾患であるネフロン癆4型、およびネフロン癆と網膜色素変性症を併発するシニア・ローケン症候群4型と関連しています。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ます。[RefSeq提供、2014年4月] 疾患：NPHP4の欠陥がネフロン癆4型（NPHP4）[MIM:606966]の原因です。NPHP4は家族性若年性ネフロン癆4としても知られています。NPHP4は常染色体劣性遺伝疾患であり、6歳から35歳の間で末期腎不全を引き起こします。進行性尿細管間質性腎疾患であり、多飲、多尿、貧血、成長遅延を特徴とします。最も顕著な組織学的所見は、基底膜肥厚を伴う尿細管の変性、間質線維化、そして進行期には髄質嚢胞の形成です。疾患：NPHP4遺伝子の欠損は、シニア・ローケン症候群4型（SLSN4）[MIM:606996]の原因です。SLSNは、腎濾過器の進行性萎縮を特徴とする腎網膜疾患であり、髄質嚢胞腎の有無にかかわらず、進行性眼疾患を呈します。通常、この障害は生後 1 年以内に明らかになります。,類似性:NPHP4 ファミリーに属します。,サブユニット:NPHP1 および RPGRIP1L と相互作用します。,組織特異性:腎臓、骨格筋、心臓、肝臓で発現し、脳と肺でも程度は低くなります。,
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	NPHP4抗体を用いたパラフィン包埋ヒト脳の免疫組織化学染色。右の写真は合成ペプチドでブロッキングした状態。

