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	応用
	抗原情報
	背景
	この遺伝子はピルビン酸カルボキシラーゼをコードしており、この酵素はピルビン酸をオキサロ酢酸にカルボキシル化する反応にビオチンとATPを必要とします。活性酵素はホモテトラマーであり、四面体状に配列し、ミトコンドリアマトリックスにのみ存在します。ピルビン酸カルボキシラーゼは、糖新生、脂質生成、インスリン分泌、そして神経伝達物質グルタミン酸の合成に関与しています。この遺伝子の変異は、ピルビン酸カルボキシラーゼ欠損症と関連しています。この遺伝子には、5' UTRが異なるものの、同一のタンパク質をコードする選択的スプライシングを受けた転写バリアントが見つかっています。 [RefSeq提供、2008年7月],触媒活性：ATP + ピルビン酸 + HCO(3)(-) = ADP + リン酸 + オキサロ酢酸。,補因子：サブユニットあたり1個のマンガンイオンを結合する。,補因子：ビオチン。,疾患：PCの欠陥は、ピルビン酸カルボキシラーゼ欠損症（PC欠損症）[MIM:266150]の原因である。PC欠損症は、乳酸アシドーシス、知的障害、および死に至る。PC欠損症には、軽症またはA型、重症新生児型またはB型、および非常に軽症の乳酸血症の3つの形態がある。,機能：ピルビン酸カルボキシラーゼは、2段階反応を触媒する。第1段階では、共有結合したビオチンのATP依存性カルボキシル化が行われ、第2段階ではカルボキシル基がピルビン酸に転移される。組織特異的に、ピルビン酸からのグルコース（肝臓、腎臓）および脂質（脂肪組織、肝臓、脳）合成の初期反応を触媒します。,オンライン情報：ピルビン酸カルボキシラーゼ入口,経路：炭水化物生合成; 糖新生.,類似性：1つのATP捕捉ドメインを含みます。,類似性：1つのビオチンカルボキシル化ドメインを含みます。,類似性：1つのビオチン結合ドメインを含みます。,類似性：1つのカルボキシル基転移酵素ドメインを含みます。,サブユニット：ホモテトラマー.,
	研究分野
	クエン酸回路（TCA回路）;ピルビン酸代謝;
	画像データ
	

	PC抗体を用いたパラフィン包埋ヒト肺癌組織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画像。
	

	PC抗体を用いたJurkat細胞ライセートのウェスタンブロット解析。右レーンは合成ペプチドでブロッキングされている。
	

	PC 抗体を使用した HT-29 細胞の溶解物のウエスタン ブロット分析。

