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O Abb. 18.30. Der intrazellulire Kreis-
lauf des LDL-Rezeptors. ACAT = Acyl- : ) \
CoA-Cholesterin-Acyltransferase. (Einzel- Endoplasmatisches Reticulum

heiten » Text)

Hemmung der Synthese und Prozessierung
Cholesterin-Biosynthese des LDL-Prorezeptors
4

4 S
4/?\/ — r\ ) Golgi-
\, ‘\ Apparat
LDL-Prorezeptor —  cuae
2 -
Cholesterin @ V REI{%T?RdEs b
P
Cholesterinester &{W
A H* : \ LDL-Rezeptor

o

\ Vesikel

q(&\

Krankheit gespeicherte Verbindung defektes Enzym
: : o :
Niemann-Pick Cer—@i(holm Sphingomyelase
L B-Gluco-
Gaucher Cer2Gic cerebrosidase
metachromatische Cer-Gal-'-OSO; Sulfatidase
Leukodystrophie
Angiokeratoma |
corporis diffusum | Cer— Glc-Gal-Gal [S-Galactosidase
(Fabry)
Cer-Glc-G IIG INA
Tay-Sachs L ali o Hexosaminidase
NANA
generalisierte S i _'_ i :
Gangliosicose Cer-Glc-Gal-GalNAc—Gal [3-Galactosidase
NANA

0 Abb. 18.32. Enzymdefekte, die Sphingolipidosen verursachen
(Auswahl). Cer = Ceramid; Gal = Galactose; GalNac = N-Acetyl-Galac-
tosamin; Glc = Glucose; NANA = N-Acetyl-Neuraminat. Der schwarze
Balken gibt die Lokalisation des Enzymdefekts beim Sphingolipidab-
bau an, aus dem sich die pathologisch gespeicherte Verbindung
ableitet
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