cnkilLife

MR PEX14 o9 XR Y H O—FILinRid
H4 045 H2: APRab16000

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

41kDa

PEX14

Peroxisomal membrane protein PEX14 (PTS1 receptor-docking protein) (Peroxin-14)
(Peroxisomal membrane anchor protein PEX14)
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	応用
	抗原情報
	背景
	ペルオキシソーム生合成因子14（PEX14） ホモ・サピエンス この遺伝子はペルオキシソーム輸送機構の必須構成要素をコードする。このタンパク質はC末端が細胞質に露出した状態でペルオキシソーム膜に統合され、PTS1ペルオキシソーム標的シグナルを含むタンパク質の細胞質受容体と相互作用する。また、転写コリプレッサーとしても機能し、ヒストン脱アセチル化酵素と相互作用する。この遺伝子の変異は、ツェルウェガー症候群の一形態を引き起こす。[RefSeq提供、2008年7月]、疾患：PEX14の欠陥はツェルウェガー症候群（ZWS）の原因となる[MIM:214100]。 ZWSは、顔貌異常、肝腫大、眼球異常、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、新生児発作を特徴とする致死性のペルオキシソーム生合成障害であり、生後1年以内に死亡する。疾患：PEX14の欠陥は、ペルオキシソーム生合成障害相補群K（PBD-CGK）[MIM:601791]の原因である。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障害群を指す。PBD群は、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）、および古典的肢根性点状軟骨異形成症（RCDP）の4つの疾患から構成される。 ZWS、NALD、IRDはRCDPとは異なり、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構成する。PBD群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存在することが結論付けられている。,機能：PEX13およびPEX17と共にペルオキシソーム転座機構を構成する。PTS1およびPTS2受容体の両方と相互作用する。PEX17に直接結合する。,類似性：ペルオキシン14ファミリーに属する。,サブユニット：PEX19と相互作用する。,
	研究分野
	タグと細胞マーカー; 細胞内マーカー; オルガネラ; ペルオキシソーム; シグナル伝達; タンパク質輸送; オルガネラタンパク質; エピジェネティクスと核シグナル伝達; 転写; その他の因子
	画像データ
	

	マウス肝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。

