cnkilLife

MR PEX12 o9 XR Y 5 O—FILiRiE
H%4 045 HES: APRab15998

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

A6
B5T

D9 ¥R S 0—F Ik

SEFE

WB,ELISA

Eb. Tyb. ¥UX

IEHIR

HKEIE

I9G

RUsn—+i

N

Tmg/ml

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

KER

50% 7 tn—J. 0.02% #4521 TFHEEIN 284 PBS .
TI4 =T 4 — R

WB 1:500-1:2000,ELISA 1:5000-1:20000

39kDa

PEX12 PAF3

5193.0
000623
E 2R EREROEHARTF R, 73 /EREEHE: 180~260

RUVAXDY — LEERERAF 12 (PEX12) Homo sapiens COBIEFERLAFFO V1277 )—ICBLET, RILFFO Y
(PEX) (&, #BEMIARNRILAFY Y —AQEMITIZVAD R VNI BTT, RILEFY Y —AEBHEE (PBD) (&, RILAFY

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



G enkiLife

Y — LEEEDIERO R E R L § 2 BENICRE G ERBASHESIEREO /L —TTY, NLAFyy — LEAREER,
B ED 14 OEBREROEEL VL —TTHY . HENEMEFHDBESAIERNTE 1 DU EOFRRENRRSNEY, PBDEE
OEERAEFRIEZSHRTIAN. $TO PBD EEOMABE. 1 LALEDI FRAORLFF VY —LAT M) v i RV Ny BERINE
BICBATRICXREERLET. COBGEFORME. Y oDz H—EREE (ZWS) OFRETY., [RefSeqifit. 2008 & 10
Bl&ER: PEX12 OXPEE, Y z b0 = A—fEREE (ZWS) [MIM214100]0/RETY, ZWS (&, EERER. FHEX. REE. B
. BEEES. EEORHESREET. EEOHERET. MERTONAZREE TIBTNRNULAF> Y — LESGHREET
T FE1VFURITLET. KE: PEX12 OXBREE,. RILAF ¥y — LESRESIEREE 3 (PBD-CG3) [MIM:601758]DRE
T, PBD (., RILAFVY —LEEERT N v 2DV KO BOBMNBEICRET 3 RIAFY ) — AEBEEIELET,
PBD 7 IL—7(&, VT H—fEREE (ZWS) . ERRBREC A AT 14— (NALD) . ABLT7H LR (IRD) . HLUHHA
BB R R B BIVAAE (RCDP) M 4 DDRBH B ENET. ZWS, NALD, H KT IRD (£ RCDP & (FEARZEBRTHY.
YDz A—ARY bLELTHIb N BEERT SRIRE OERRANESHAZ L EY. PBD VL—TXBEHICEETH Y. 166
MHRN DR LD 1A DEGIBEFENAESNTOEY, MEE: RULAFD Y —LA OV BEOMNICHETT, FEL
t: pex2/pex10/pex12 7 7 2 ) —ICBL T, FEME: RINGBIS Vo T4 U A—% 128#%#FT, Y T1=v b: PEXSE LV
PEX10 L HBE/ERAL Y. 4HBE KA V&N L TPEX19 LHEEMEALET. |

AR EF

BT —42
oy KB RO = 25> T 0y M. PEXT2 9441 & 0—F Liif% 1:1000
180 -- IZHERL. 4°T—HiZEL -,

140 -
100 -
75 -

60 --
45 -

35 --
25 -

PEX12

15 -
10 -

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



	
	製品名: PEX12ウサギポリクローナル抗体
	カタログ番号: APRab15998
	概要
	説明
	宿主
	応用
	反応性
	標識
	修飾

	応用
	抗原情報
	背景
	ペルオキシソーム生合成因子12（PEX12） Homo sapiens この遺伝子はペルオキシン12ファミリーに属します。ペルオキシン（PEX）は、機能的なペルオキシソームの組み立てに必須のタンパク質です。ペルオキシソーム生合成障害（PBD）は、ペルオキシソーム機能の複数の欠陥を特徴とする遺伝的に異質な常染色体劣性致死性疾患のグループです。ペルオキシソーム生合成障害は、少なくとも14の相補群を持つ異質なグループであり、特定の相補群に分類される症例では1つ以上の表現型が観察されます。PBD患者の臨床的特徴は多様ですが、すべてのPBD患者の細胞は、1つ以上のクラスのペルオキシソームマトリックスタンパク質を細胞小器官に輸入する際に欠陥を示します。この遺伝子の欠陥は、ツェルウェガー症候群（ZWS）の原因です。 [RefSeq提供、2008年10月],疾患：PEX12の欠陥は、ツェルウェガー症候群（ZWS）[MIM:214100]の原因です。ZWSは、顔貌異常、肝腫大、眼異常、腎嚢胞、聴覚障害、重度の精神運動発達遅滞、重度の筋緊張低下、新生児けいれんを特徴とする致死的なペルオキシソーム生合成障害です。生後1年以内に死亡します。,疾患：PEX12の欠陥は、ペルオキシソーム生合成障害相補群3（PBD-CG3）[MIM:601758]の原因です。PBDは、ペルオキシソーム膜またはマトリックスへのタンパク質の輸入障害に起因するペルオキシソーム疾患群を指します。 PBDグループは、ツェルウェガー症候群（ZWS）、新生児副腎白質ジストロフィー（NALD）、乳児レフサム病（IRD）、および古典的肢肢型点状軟骨異形成症（RCDP）の4つの疾患から構成されます。ZWS、NALD、およびIRDはRCDPとは異なる疾患であり、ツェルウェガースペクトルとして知られる重複する表現型の臨床的連続体を形成します。PBDグループは遺伝的に異質であり、相補性研究から少なくとも14の異なる遺伝子群が同定されています。,機能：ペルオキシソームへのタンパク質の輸入に必須です。,類似性：pex2/pex10/pex12ファミリーに属します。,類似性：RING型ジンクフィンガーを1つ含みます。,サブユニット：PEX5およびPEX10と相互作用します。細胞質ドメインを介してPEX19と相互作用します。,
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	KB細胞溶解液のウェスタンブロット分析、PEX12ウサギポリクローナル抗体を1:1000に希釈し、4°で一晩培養した。

