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Nombre del Producto: Anticuerpo policlonal de conejo ADN ligasa IV
N° de Catalogo: APRab10050

Solo para uso en investigacion.

Resumen

Descripcion
Huésped
Aplicacion
Reactividad
Conjugacion
Modificacion
Isotipo
Clonalidad
Formato

Concentracion

Almacenamiento

Envio
Tampon

Purificacion

Aplicacion

Relacion de Dilucion

Peso Molecular

Nombre del Gen
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ID del Gen
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Inmunégeno

Antecedentes

Anticuerpo policlonal de conejo

Conejo

WB,IHC,ICC/IF,ELISA

Humano, Rata, Raton

No conjugado

Sin modificar

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,IHC 1:100-1:300,ICC/IF 1:50-1:200,ELISA 1:10000-1:20000

133kDa

Informacién del Antigeno

LIG4

LIG4; DNA ligase 4; DNA ligase IV; Polydeoxyribonucleotide synthase [ATP] 4

3981.0

P49917

El antisuero se produjo contra el péptido sintetizado derivado de la ADN ligasa 4
humana. Rango de AA: 616-665
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La proteina codificada por este gen es una ADN ligasa que une roturas de cadena sencilla en un polidesoxirribonucleétido de
doble cadena en una reaccién dependiente de ATP. Esta proteina es esencial para la recombinacion V(D)) y la reparacion de
roturas de doble cadena (DSB) del ADN a través de la unién de extremos no homologos (NHEJ). Esta proteina forma un
complejo con la proteina 4 de reparacién de rayos X de complemento cruzado (XRCC4), y ademas interactda con la proteina
quinasa dependiente de ADN (DNA-PK). Se sabe que tanto XRCC4 como DNA-PK son necesarios para NHEJ. La estructura
cristalina del complejo formado por esta proteina y XRCC4 ha sido resuelta. Los defectos en este gen son la causa del sindrome
LIG4. Se han observado variantes de transcripcion empalmadas alternativamente que codifican la misma proteina.
[proporcionado por RefSeq, jul. de 2008], actividad catalitica: ATP + (desoxirribonucleétido)(n) + (desoxirribonucleétido)(m) =
AMP + difosfato + (desoxirribonucleétido)(n+m)., cofactor: magnesio., enfermedad: los defectos en LIG4 son una causa de
inmunodeficiencia combinada grave autosémica recesiva de células T negativas/células B negativas/células NK positivas con
sensibilidad a la radiacién ionizante (RSSCID) [MIM:602450]. La SCID se refiere a un grupo genética y clinicamente heterogéneo
de trastornos congénitos raros caracterizados por el deterioro de la inmunidad humoral y celular, leucopenia y niveles bajos o
ausentes de anticuerpos. Los pacientes con SCID presentan en la infancia infecciones recurrentes y persistentes por organismos
oportunistas. La caracteristica comin de todos los tipos de SCID es la ausencia de inmunidad celular mediada por células T
debido a un defecto en el desarrollo de las células T. Las personas afectadas por RS-SCID presentan defectos en la maquinaria
de reparacién del ADN necesaria para codificar la formacion de uniones y completar la recombinacion V(D)J. Un subconjunto
de células de estos pacientes muestra una mayor radiosensibilidad. Enfermedad: Los defectos en LIG4 son la causa del
sindrome LIG4 [MIM:606593]. Esta enfermedad se caracteriza por inmunodeficiencia y retraso en el desarrollo y el crecimiento.
Los pacientes presentan rasgos faciales inusuales, microcefalia, retraso en el crecimiento y/o desarrollo, pancitopenia y diversas
anomalias cutaneas. Funcion: Une eficientemente las roturas de cadena sencilla en un polidesoxirribonucleétido bicatenario en
una reaccién dependiente de ATP. Participa en la unién de extremos no homologos (NHEJ) del ADN, necesaria para la
reparacion de roturas de cadena doble y la recombinacién V(D)J. El complejo LIG4-XRCC4 es responsable del paso de ligadura
de NHEJ, y XRCC4 potencia la actividad de unién de LIG4. La unién del complejo LIG4-XRCC4 a los extremos del ADN depende
del ensamblaje del complejo de proteina quinasa dependiente de ADN, DNA-PK, a estos extremos. Informacion en linea:
Entrada de la ADN ligasa. Informacion en linea: Base de datos de mutacion de LIG4. Similitud: Pertenece a la familia de las ADN
ligasas dependientes de ATP. Similitud: Contiene dos dominios BRCT. Subunidad: Se une a XRCC4. El complejo LIG4-XRCC4
tiene probablemente una estequiometria de 1:2. El heteromero LIG4-XRCC4 se asocia de forma dependiente de ADN con el
complejo de proteina quinasa dependiente de ADN, DNA-PK, formado por el dimero Ku p70/p86 (G22P1/G22P2) y PRKDC.

Especificidad tisular: Testiculo, timo, préstata y corazén.
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Unién de extremos no homologos;
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Anélisis inmunohistoquimico de cancer de prostata humano incluido en parafina. El
anticuerpo se diluyé a 1:100 (4°C, durante la noche). Se utilizé Tris-EDTA a alta
presion y temperatura, pH 8,0, para la recuperacién del antigeno. El control negativo
(derecha) obtenido del anticuerpo fue preabsorbido por el péptido inmundgeno.
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