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Nombre del Producto: Anticuerpo policlonal de conejo Btk (fosfo Tyr223)
N° de Catalogo: APRab04335

Solo para uso en investigacion.
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Relacion de Dilucion

Peso Molecular

Anticuerpo policlonal de conejo

Conejo

WB,ELISA

Humano, Ratdn, Rata

No conjugado

Fosforilado

I9G

Policlonal

Liquido

1 mg/ml

Hacer alicuotas y almacenar a -20°C (valido por 12 meses). Evitar ciclos de
congelacién/descongelacion.

Bolsas de hielo

Liquido en PBS que contiene 50% de glicerol, 0,5% de proteina protectora y 0,02% de
conservante de nuevo tipo N.

Purificacion por afinidad

WB 1:500-1:2000,ELISA 1:20000-1:40000

80kDa

Informacién del Antigeno

Nombre del Gen
Nombres Alternativos

ID del Gen
ID SwissProt

Inmunégeno

BTK

BTK; AGMX1; ATK; BPK; Tyrosine-protein kinase BTK; Agammaglobulinaemia tyrosine
kinase; ATK; B-cell progenitor kinase; BPK; Bruton tyrosine kinase

695.0

Q06187

El antisuero se produjo contra el péptido sintetizado derivado de BTK humano alrededor

del sitio de fosforilacion de Tyr223. Rango de AA: 188-237.
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Antecedentes

La proteina codificada por este gen desempefia un papel crucial en el desarrollo de los linfocitos B. Las mutaciones en este gen
causan agammaglobulinemia ligada al cromosoma X tipo 1, una inmunodeficiencia caracterizada por la incapacidad de
producir linfocitos B maduros y asociada a un fallo en la reorganizacion de la cadena pesada de las Ig. El empalme alternativo
da lugar a multiples variantes de transcripcion que codifican diferentes isoformas. [proporcionado por RefSeq, diciembre de
2013], actividad catalitica: ATP + una [proteina]-L-tirosina = ADP + un fosfato de [proteinal-L-tirosina., cofactor: se une a union
de zinc por subunidad., enfermedad: los defectos en BTK son la causa de la agammaglobulinemia ligada al cromosoma X (XLA)
[MIM:300755]; también llamada agammaglobulinemia ligada al cromosoma X tipo 1 (AGMX1) o inmunodeficiencia tipo 1
(IMD1). La XLA es una inmunodeficiencia humoral que produce defectos en el desarrollo de la via de maduracién de las células
B. Los nifios afectados tienen niveles normales de precélulas B en la médula dsea, pero practicamente no tienen linfocitos B
maduros circulantes. Esto provoca una deficiencia de inmunoglobulinas de todas las clases y conduce a infecciones bacterianas
recurrentes como otitis, conjuntivitis, dermatitis y sinusitis durante los primeros afios de vida, o incluso algunos pacientes
presentan sepsis 0 meningitis graves, que pueden causar la muerte en pocas horas. El tratamiento en la mayoria de los casos
consiste en la infusion de inmunoglobulina intravenosa. Los defectos en BTK pueden ser la causa de la
hipogammaglobulinemia ligada al cromosoma X y la deficiencia aislada de la hormona del crecimiento (XLA-IGHD)
[MIM:307200]; también conocida como agammaglobulinemia y deficiencia aislada de la hormona del crecimiento, sindrome de
Fleisher o deficiencia aislada de la hormona del crecimiento tipo 3 (IGHD3). En casos raros, la XLA se hereda junto con la
deficiencia aislada de la hormona del crecimiento (IGHD). Regulacion enzimatica: Inhibida por IBTK. Activada por fosforilacion.
Funcion: Desempefia un papel crucial en la ontogenia de los linfocitos B. Fosforila transitoriamente GTF2| en residuos de
tirosina en respuesta a la reticulacion del receptor de linfocitos B. Necesaria para la formacion de complejos funcionales de
union al ADN ARID3A. Informacion en linea: Mutacion BTK db. PTM: Autofosforilada en Tyr-223 y Tyr-551. La fosforilacion de
Tyr-223 puede crear un sitio de acoplamiento para una proteina que contiene SH2. Similitud: Pertenece a la superfamilia de las
proteinas quinasas. Familia de las proteinas quinasas Tyr. Subfamilia TEC. Similitud: Contiene un dedo de zinc tipo Btk.
Similitud: Contiene un dominio PH. Similitud: Contiene un dominio de proteina quinasa. Similitud: Contiene un dominio SH2.
Similitud: Contiene un dominio SH3. Subunidad: Se une a GTF2| a través del dominio PH. Interactda con SH3BP5 a través del

dominio SH3. Interactua con IBTK a través de su dominio PH. Interactda con GTF2l y ARID3A.

Area de Investigacion

Antigeno de células B;Fc épsilon Rl;iInmunodeficiencia primaria;

Datos de Imagen
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Ensayo inmunoabsorbente ligado a enzimas (fosfo-ELISA) para inmundgeno
fosfopéptido (fosfo-izquierdo) y no fosfopéptido (fosfo-derecho), utilizando el
anticuerpo BTK (fosfo-Tyr223)

Anélisis de Western blot de lisados de células Hela tratadas con suero al 10% 15',
utilizando el anticuerpo BTK (Phospho-Tyr223). El carril derecho esta bloqueado con
el péptido fosforilado.

Anélisis Western Blot de varias células utilizando el anticuerpo policlonal Phospho-
Btk (Y223)
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