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Englischer Begriff alpha-galactosidase

Definition Lysosomale Hydrolase.

Beschreibung a-Galaktosidase ist eine Glykosidase, die die
Hydrolyse der Glykosidbindung von a-Galaktopyranosiden
katalysiert. Substrate sind galaktosehaltige Oligo- (▶Oligosac-

charide) und Polysaccharide und Glykosphingolipide. Als Cera-
midhexosidase spaltet das Enzym Glykosphingolipide, wie
z. B. Globotriaosylceramid. Ist das Enzym nicht ausreichend
vorhanden, kommt es zu einer Anreicherung der Glykosphingo-
lipide, die zum Tode der Zelle führt. Ein genetisch bedingter
Mangel an a-Galaktosidase führt zu Morbus Fabry.
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