cnkilLife

HZ9: FA2H E7| C}

=2 S|

=1 O

71EE=2 H=: APRab10744

18 M

O O

2

12

e 2 4§ nx
o 44 oR

my
% olo O
ox

i
ot

00| 2~ EHY
224
el

sk
Storage
Shipping
B I

BH|

1A
ofo

lo
1z
=
1o

HI
>
ofy

oot
rdo
o
HT

40
ra

Xt
I
SHXLID
SwissProt ID
odgl

L I

o
=
=

nl
fin)
rin

o

pal

Hi 3

SIEEEH|

2

WB,ELISA

OLHF &

Hpt

SLE

[e]€]

CEE

Rl

Tmg/ml

Aliquot 810 -20°C o 2212 7/ 8 7 &). &/ & BI5 S Lof/A/L.
Ice bags

ZHE50%, 2THED.5%, MHEAIN 0.02% 52 1PBS &4
B

WB 1:500-1:2000,ELISA 1:10000-1:20000

55kDa

FA2H

Fatty acid 2-hydroxylase (EC 1.-.-.-) (Fatty acid alpha-hydroxylase)
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	이 유전자는 2-하이드록시 지방산을 함유하는 스핑고지질의 하위 집합인 2-하이드록시스핑고지질의 합성을 촉매하는 단백질을 암호화합니다. 스핑고지질은 다양한 세포 과정에서 역할을 하며, 그 구조적 다양성은 N-아실 사슬의 2-하이드록실화와 같은 소수성 세라마이드 부분의 변형과 다양한 머리 그룹의 존재에서 비롯됩니다. 이 유전자의 돌연변이는 근긴장 이상을 동반하거나 동반하지 않는 경직성 하반신마비를 동반한 수초형 백질이영양증(DLDSP)과 관련이 있습니다.[RefSeq 제공, 2010년 3월], 보조인자: 철, 질병: FA2H 결함은 근긴장 이상을 동반하거나 동반하지 않는 경직성 하반신마비를 동반한 수초형 백질이영양증(DLDSP)의 원인입니다[MIM:612443]. 이 질환은 경직, 근육 긴장도 장애, 백질 퇴행을 특징으로 하는 진행성 신경 질환입니다. 히스티딘 박스 도메인은 활성 부위를 포함하거나 금속 이온 결합에 관여할 수 있습니다. 유리 지방산의 알파-수산화 및 알파-수산화 스핑고지질 형성에 필요합니다. 각질세포 분화 중에 발현이 증가합니다. SCS7 계열에 속합니다. 1개의 시토크롬 b5 헴 결합 도메인을 포함합니다. 분화 배양된 각질세포에서 단백질 수준으로 검출됩니다. 표피와 배양된 각질세포에서 검출됩니다. 뇌와 결장에서 높은 수준으로 발현됩니다. 고환, 전립선, 췌장, 신장에서는 낮은 수준으로 검출됩니다.
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	FA2H 토끼 다클론 항체를 1:2000으로 희석하여 마우스 심장 세포에 대한 웨스턴 블롯 분석을 수행하였다(4°C에서 밤새 반응). 이차 항체: 염소 항토끼 IgG IRDye 800(1:5000으로 희석하여 25°C에서 1시간 반응)

