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WB 1:500-1:2000,IHC 1:100-1:300,ICC/IF 1:200-1:1000,ELISA 1:10000-1:20000

72kDa

SCNN1B

SCNN1B; Amiloride-sensitive sodium channel subunit beta; Beta-NaCH; Epithelial Na(+)
channel subunit beta; Beta-ENaC; ENaCB; Nonvoltage-gated sodium channel 1 subunit beta;
SCNEB
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	적용
	항원 정보
	배경
	비전압 개폐형, 아밀로라이드 감수성 나트륨 채널은 여러 장기의 상피를 통한 체액 및 전해질 수송을 조절합니다. 이 채널은 알파, 베타, 감마의 세 가지 소단위로 구성된 이종복합체입니다. 이 유전자는 베타 소단위를 코딩하며, 이 유전자의 돌연변이는 제1형 가성알도스테론증(PHA1) 및 리들 증후군과 관련이 있습니다. [RefSeq 제공, 2009년 4월], 질병: SCNN1B 유전자 결함은 상염색체 열성 제1형 가성알도스테론증(PHA1)의 원인입니다[MIM:264350]. PHA1은 표적 장기가 미네랄코르티코이드에 반응하지 않아 발생하는 드문 염분 소실 질환입니다. PHA1에는 두 가지 형태가 있습니다. 심각한 상염색체 열성 형태와 미네랄코르티코이드 수용체 결함으로 인해 발생하는 비교적 경미한 우성 형태입니다. 상염색체 열성 유전 질환인 PHA1은 신생아기에 탈수, 저나트륨혈증, 고칼륨혈증, 대사성 산증, 성장 부진 및 체중 감소를 동반하는 급성 발병이 특징입니다. SCNN1B 유전자 결함은 리들 증후군(MIM:177200)의 원인입니다. 이는 가성 알도스테론증과 고혈압, 저칼륨성 알칼리증을 특징으로 하는 상염색체 우성 유전 질환입니다. 이 질환은 신장 상피 나트륨 채널의 지속적인 활성화로 인해 발생합니다. 나트륨 채널은 이뇨제인 아밀로라이드에 의해 억제되는 나트륨 투과성 비전압 감응성 이온 채널입니다. 상피 세포의 첨단막을 통해 세관 내강의 나트륨(및 삼투압에 의해 따라오는 물)의 전기확산을 매개합니다. 신장, 결장, 폐 및 땀샘에서 나트륨 재흡수를 조절합니다. 또한 미각 인지에도 관여합니다., PTM: 세린 및 트레오닌 잔기에서 인산화됩니다., 유사성: 아밀로라이드 민감성 나트륨 채널 계열에 속합니다., 세포 내 위치: 상피 세포의 첨단막., 소단위: 두 개의 알파, 하나의 베타 및 하나의 감마 소단위로 구성된 이종사량체입니다. 델타 소단위가 알파 소단위를 대체할 수 있습니다. NEDD4, NEDD4L, WWP1 및 WWP2의 WW 도메인과 상호작용합니다.
	연구 분야
	맛 전달; 알도스테론에 의한 나트륨 재흡수 조절;
	이미지 데이터
	

	비전압 개폐형 나트륨 채널 1 항체를 이용한 HUVEC 세포의 면역형광 분석. 오른쪽 그림은 합성 펩타이드로 차단한 결과입니다.
	

	파라핀에 포매된 인간 뇌 조직에 대한 비전압 개폐형 나트륨 채널 1 항체를 이용한 면역조직화학 분석. 오른쪽 그림은 합성 펩타이드로 차단한 결과이다.
	

	파라핀 포매된 인간 결장암 조직의 면역조직화학 분석. 항체는 1:100으로 희석하여 4°C에서 하룻밤 동안 반응시켰다. 항원 회복에는 고압 및 고온의 Tris-EDTA, pH 8.0 용액을 사용하였다. 음성 대조군(오른쪽)은 항체를 면역원 펩타이드로 전처리하여 얻었다.

