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Nombre del Producto: Anticuerpo policlonal de conejo Na+ CP tipo IVa
N° de Catalogo: APRab14374

Solo para uso en investigacion.
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Concentracion
Almacenamiento
Envio

Tampon

Purificacion

Aplicacion

Relacion de Dilucion

Peso Molecular

Anticuerpo policlonal de conejo

Conejo

WB,IHC

Humano, Ratdn, Rata

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 1:50-1:300

200kDa

Informacién del Antigeno

Nombre del Gen

Nombres Alternativos

ID del Gen
ID SwissProt

Inmunégeno

SCN4A

SCN4A; Sodium channel protein type 4 subunit alpha; SkM1; Sodium channel protein
skeletal muscle subunit alpha; Sodium channel protein type IV subunit alpha; Voltage-
gated sodium channel subunit alpha Nav1.4

6329.0

P35499

El antisuero se produjo contra el péptido sintetizado derivado del SCN4A humano.

Rango de AA: 431-480.
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Antecedentes

Los canales de sodio dependientes de voltaje son complejos glicoproteicos transmembrana compuestos por una gran
subunidad alfa con 24 dominios transmembrana y una o mas subunidades beta reguladoras. Son responsables de la
generacion y propagacion de potenciales de accion en neuronas y musculo. Este gen codifica un miembro de la familia de
genes de la subunidad alfa del canal de sodio. Se expresa en el mUsculo esquelético, y sus mutaciones se han vinculado a varios
trastornos de miotonia y paralisis periddica. [proporcionado por RefSeq, julio de 2008], enfermedad: Los defectos en SCN4A
son causa de paralisis periddica hipopotasémica (HOKPP) [MIM:170400]; también denominada HYPOPP. La HOKPP es un
trastorno autosémico dominante que se manifiesta por debilidad muscular generalizada flacida episddica asociada con
descensos de los niveles séricos de potasio. Enfermedad: Los defectos en SCN4A son la causa de un sindrome miasténico
congénito debido a la mutacién en SCNA4 (CMSSCNA4) [MIM:603967]. CMSSCNA4 es un sindrome miasténico congénito
asociado con debilidad generalizada fatigable y ataques recurrentes de paralisis respiratoria y bulbar desde el nacimiento. La
debilidad fatigable afecta a los mUsculos elevadores del parpado, oculares externos, faciales, de las extremidades y del tronco,
y una respuesta decreciente del potencial de accion muscular compuesto ante la estimulacion repetitiva. Enfermedad: Los
defectos en SCN4A son la causa de la miotonia relacionada con SCN4A (MYOSCN4A) [MIM:608390]. La miotonia se caracteriza
por una tensién muscular sostenida que impide que los musculos se relajen normalmente. La miotonia causa rigidez muscular
que puede interferir con el movimiento. En algunas personas, la rigidez es muy leve, mientras que en otros casos puede ser lo
suficientemente grave como para interferir con la marcha, la carrera y otras actividades de la vida diaria. MYOSCN4A es una
miotonia fenotipicamente muy variable que se agrava con la sobrecarga de potasio y, a menudo, con el frio. MYOSCN4A
incluye la miotonia permanente y la miotonia fluctuante. En la miotonia permanente, la miotonia es generalizada y hay una
hipertrofia del musculo, particularmente en el cuello y el hombro. Los ataques de rigidez muscular grave de los musculos
toracicos pueden ser potencialmente mortales debido a la ventilacién deficiente. En la miotonia fluctuante, la rigidez muscular
puede fluctuar de un dia para otro, provocada por el ejercicio., enfermedad: Los defectos en SCN4A son la causa de la
paramiotonia congénita de von Eulenburg (PMC) [MIM:168300]. La PMC es una canalopatia autosémica dominante
caracterizada por miotonia, aumentada por la exposicién al frio, paresia flacida intermitente, no necesariamente dependiente
del frio o la miotonia, labilidad del potasio sérico, naturaleza no progresiva y falta de atrofia o hipertrofia muscular. En algunos
pacientes, la miotonia no aumenta por la exposicion al frio (paramiotonia sin paralisis por frio). Los pacientes pueden tener un
fenotipo combinado de PMC e HYPP., enfermedad: Los defectos en SCN4A son la causa de la paralisis periddica hipercalémica
(HYPP) [MIM:170500]. HYPP es una canalopatia autosdbmica dominante caracterizada por debilidad muscular generalizada
flacida episddica asociada con altos niveles de potasio sérico. Se encuentra concurrencia de miotonia en pacientes con HYPP.,
enfermedad: Los defectos en SCN4A son la causa de la paralisis periédica normocalémica (NKPP) [MIM:170500]. La NKPP es un
trastorno estrechamente relacionado con la parélisis periddica hipercalémica, pero caracterizado por la ausencia de
alteraciones en los niveles de potasio durante los ataques de debilidad muscular. Dominio: La secuencia contiene cuatro
repeticiones internas, cada una con cinco segmentos hidrofébicos (S1, S2, S3, S5, S6) y un segmento con carga positiva (54). Los
segmentos S4 son probablemente los sensores de voltaje y se caracterizan por una serie de aminoacidos con carga positiva en
cada tercera posicion. Funcion: Esta proteina media la permeabilidad de las membranas excitables a los iones de sodio,

dependiente del voltaje. Al adoptar conformaciones abiertas o cerradas en respuesta a la diferencia de voltaje a través de la
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membrana, la proteina forma un canal selectivo de sodio a través del cual los iones de Na(+) pueden pasar seguin su gradiente
electroguimico. Este canal de sodio puede estar presente tanto en el mdsculo esquelético desnervado como en el inervado.
Informacion en linea: Entrada SCN4A. Similitud: Pertenece a la familia de canales de sodio. Similitud: Contiene un dominio 1Q.
Subunidad: Los canales de sodio musculares contienen una subunidad alfa y una subunidad beta mas pequefia. Interacttia con

el dominio PDZ de las sintrofinas SNTA1, SNTB1 y SNTB2.

Area de Investigacion

Datos de Imagen

o Anélisis de Western blot del anticuerpo SCN4A. El carril derecho esta bloqueado por
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