G enkiLife

mE: OCRL 4 ¥R & o—F ik
#4045 &S: APRab15095

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,ELISA

Eb ¥R

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,ELISA 1:5000-1:20000

104kDa

OCRL

OCRL; INPP5F; OCRL1; |Inositol polyphosphate 5-phosphatase OCRL-1; Lowe
oculocerebrorenal syndrome protein

4952.0

Q01968

MBI E b OCRLERDEHARTF R L THER Sz, 7= /EREEHE: 150-199

COBEFFA /Y b=LRYYVEES-RRT 72 —F423—RLET, SOV BREEEOSMEEBSEL. bZYRATLY

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



G enkiLife

R VIRV UHEMNE. TV Ry —LA @EERGE. S OMBARMRICBELET., T —REERRICHEBSL TL\ 298
HABHYES., COBGFORRG. OVENBERBESLOTY MEE3IERBILET, BIRNRA T4V UV Ik Y, B0
EEYINUTY MELCET, [RefSeqifit. 2016 F 1 BlAMEEM: 1-RXT77FVIL-1D-Z 44 /¥ b= 45-EX Y VB +
HR)O = 1-RRT7FIIL-1D-ZA4A /¥ b= 4-) VB + U VB, R Met-1. Met-18, Met-20 DOV\FhMA =V I —42—
THAINIFETY, JEB: OCRLOKHEA DentFm 2 E (DD2) MJRETY[MIM:300555], DD2 1%, [DentfFiEaik] BT %
BERETHY . ILURAERE. BHILY Y LRE. BARUE. BLUBLALERHETIEERHTT. BLH L BEEENE
EEOEVERTE He MRBICH T 2FREOFHOSBHTECFLEML TLET, FHNLERCE. BOTFELZ VR
. T 7 VIAFEREOZ OO FER. TS /BR. U UVBREE) bV ETA. BE. EREEHT Y K-V REEF
hEga, ETHBREN LK Roh, BARNECBEADAKTY. HKE: OCRLOXMREE, O VEREMIM:309000]0FERET
¥, OVIRBBEEREEE L THRoNTOEY, OVEEREE, B #ER. BRECFELREYT XEHSHEIERTY. KRE.
HRE., BHER. 43I0 DR 3K, 73 /BR. BREICLP27VEZ7TEERTE2FHL LES. ROEEICE. AW
BE. ARIFE. MREKEE. RAORTAREAHY FT, FEEE. HERRET. THEE. REEXRLELhET. BREEEER. &
RBAFY. TI/B BEV) VROBRIEEEHHMET 5. BRASHT Y R—YXB LR VIFECKZRLE L T, B
oIEItE. AREEETENES. BiRA L OHBIEREENKRT duENH 5. REECH T IH—DBEEMEREANETH Y. MIITEE
MERBIC &> TREEN D, MEE: RATFFINA /Y R—ILAS-ERYVBERR T 7FULA /¥ h—IL4A-1) VERIZ AN
2, T A/ VM= 1A5-NYRYVEEEA /Y M= 14-ERYVERIZ. 4 /Y b= 1345-F NS VEEA /Y b—
L134-NRY VRRICEIRT S, VY —LICEETEIRRT7FIIA )Y b= A5-ER ) VEROBED T —ILEFEHT 5
El&Y. Uy — LRRXICHEET 2aleent b Y £, JBMES /2 b—L-145-FURY VER 5-RR T 7 A—HE 1 BT 7 3
J—IZBLET. FBUMET D0 Rho-GAP RAS Vv EEHET, AAMSEE. S8, OF. BiE. M. 8. SESER. |

R E
1) b= VBRERRT 7 FUNA I Y b=y T IURER;

EfFT—4

-117 OCRL Hifk&{EE L=, 74221 VHIEL = COLO205 IEDABEN I TR v
OCRL-NN o 70y M,

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



G enkiLife

coLos OCRLARY Y A—FIFiRER =ik BABOY 2 24T 0y bt
(D)

17-
85-

34-
26-

19-

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



	
	製品名: OCRLウサギポリクローナル抗体
	カタログ番号: APRab15095
	概要
	説明
	宿主
	応用
	反応性
	標識
	修飾

	応用
	抗原情報
	背景
	この遺伝子はイノシトールポリリン酸5-ホスファターゼをコードします。このタンパク質は膜輸送の制御に関与し、トランスゴルジ体、クラスリン被覆小胞、エンドソーム、細胞膜など、多くの細胞内部位に局在します。また、一次繊毛形成にも関与している可能性があります。この遺伝子の変異は、ロウ眼脳腎症候群およびデント病を引き起こします。選択的スプライシングにより、複数の転写産物バリアントが生じます。 [RefSeq提供、2016年1月],触媒活性：1-ホスファチジル-1D-ミオイノシトール4,5-ビスリン酸 + H(2)O = 1-ホスファチジル-1D-ミオイノシトール4-リン酸 + リン酸。,注意：Met-1、Met-18、Met-20のいずれがイニシエーターであるかは不明です。,疾患：OCRLの欠陥がDent病2型（DD2）の原因です[MIM:300555]。DD2は、「Dent病複合体」に属する腎疾患であり、近位尿細管障害、高カルシウム尿症、腎石灰化症、および腎不全を特徴とする疾患群です。骨変形と腎機能障害の重症度の違いを除けば、様々な疾患における表現型の特徴の範囲は驚くほど類似しています。特徴的な異常には、低分子量タンパク尿や、ファンコニ症候群のその他の特徴（糖尿、アミノ酸尿、リン酸尿など）がありますが、通常、近位尿細管性アシドーシスは含まれません。進行性腎不全がよく見られ、腎石灰化症や腎結石も同様です。,疾患：OCRLの欠陥は、ロウ症候群[MIM:309000]の原因です。ロウ眼脳腎症候群としても知られています。ロウ症候群は、眼、神経系、腎臓に影響を及ぼすX連鎖多臓器疾患です。水眼症、白内障、精神遅滞、ビタミンD抵抗性くる病、アミノ酸尿、腎臓によるアンモニア産生低下を特徴とします。眼の異常には、白内障、緑内障、小眼球症、視力低下などがあります。発達遅延、筋緊張低下、行動異常、反射消失も見られます。腎尿細管障害は、重炭酸イオン、アミノ酸、およびリン酸の再吸収障害を特徴とする。腎尿細管性アシドーシスおよび低リン血症の結果として、関節過可動性、股関節脱臼、骨折などの筋骨格異常が発現する可能性がある。保因者における唯一の顕著な症状は白内障であり、細隙灯顕微鏡検査によって検出される。,機能：ホスファチジルイノシトール4,5-ビスリン酸をホスファチジルイノシトール4-リン酸に変換する。また、イノシトール1,4,5-トリスリン酸をイノシトール1,4-ビスリン酸に、イノシトール1,3,4,5-テトラキスリン酸をイノシトール1,3,4-トリスリン酸に変換する。リソソームに関連するホスファチジルイノシトール 4,5-ビスリン酸の特定のプールを調節することにより、リソソーム膜輸送に機能する可能性があります。,類似性:イノシトール-1,4,5-トリスリン酸 5-ホスファターゼ II 型ファミリーに属します。,類似性:1 つの Rho-GAP ドメインを含みます。,組織特異性:脳、骨格筋、心臓、腎臓、肺、胎盤、線維芽細胞。,
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