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WB 1:500-1:1000,ICC/IF 1:50-1:200

Calculated MW:65 kDa;Observed MW: 65 kDa

BBS1

BBS1,BBS2L2,Bardet-Biedl syndrome 1 protein,BBS2-like protein 2
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	BBSome複合体は、特定の膜タンパク質を一次繊毛へ選別するために必要なコート複合体として機能すると考えられています。BBSome複合体は繊毛形成に必須ですが、中心小体サテライト機能には不要です。この繊毛形成機能は、基底小体に局在しBBSomeと接触するRab8 GDP/GTP交換因子によって部分的に媒介されます。Rab8(GTP)は一次繊毛に入り、繊毛膜の伸展を促進します。まず、BBSomeは繊毛膜と会合し、Rab8のグアノシル交換因子（GEF）であるRAB3IP/Rabin8に結合します。次に、Rab8-GTPが繊毛に局在し、繊毛膜基部へのキャリア小胞のドッキングと融合を促進します。 BBSome複合体はLTZL1とともにSMO繊毛輸送を制御し、ソニックヘッジホッグ（SHH）経路の調節に寄与する。BBSome複合体の適切な組み立てと繊毛への局在に必須である（PubMed:17574030、PubMed:22072986）。嗅覚繊毛の生合成／維持および輸送にも関与する（類似性に基づく）。
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	BBS1 抗体を使用した SH-SY5Y、293T 溶解物中の BBS1 のウエスタン ブロット分析。

