
CH2OH
CH NH3

+

COO-

CH3

C

CH2OH
CH NH3

+

OH+ CO2
CoA SH

NADPH NADP+

CH3

CHO

CH2OH
CH NH3

+

FAD FADH2

Palmityl-CoA

Serin

Dehydro-
Sphinganin

Dihydro-
Sphingosin
= Sphinganin

Sphingosin
= 4-Sphingenin

+

CH3

CHO

CH2OH
CH NH3

+

H

S CoA

CH3

O
C

H

CH3

CHO

CH2OH
C NH C

O

H
R

                 Ceramid
=N-Acyl-Sphingosin

CH3

H2C

O
NH3

+

OH

CH3

H2C

HO
NH3

+

OH

CH3

H2C

HO
NH3

+

OH

CH3

H2C

HO
NH3

+

OH

OH

CH3

H2C

HO
NH3

+

OH

OH

Phytosphingosin
= 4-D-Hydroxysphinganin

Dehydro-
Phytosphingosin
= 4 - hydroxy-8-Sphingenin

CH3

H2C

HO
N

OH

C
H

O
R

CERAMID-
BIOSYNTHESE 
(vereinfacht)



Dihydroceramid-
Desaturase

NH2

OH

OH

NH2

O

OH

CoA
C

S
O

NH3
+

CH2

CH

OH

C
O O

Serin-Palmityl-
Transferase

CoASH

R

N
H

OH

OH

C
O

3-Dehydrosphinganin-
Reduktase

R1
OH

N
H

OH

OH

C
O

CH

Acyl-CoA

CoA 

Acyl-CoA

CoA 

R

N
H

OH

OH

C
O

R

N
H

O

OH

C
O

R

N
H

O

OH

C
O

3

1

2

4

NH2

OH

OH

Sphinganin-
N-Acyltransferasen
(Ceramid-Synthase)

NH2

O

OH

5

UDP-Glucose:Ceramid-
Glucosyltransferase

[GlcT]

Phoosphatidylcholin:Ceramid-
Phosphocholin-Transferase
[Sphingomyelin-Synthase]

UDP-Galactose:Ceramid-
Galactosyltransferase

[CGalT = GalT-1]

UDP-Galactose:GlcCer-
Galactosyltransferase

[GalT-2]

'fatty acid
replacement'
(Ceramidase 

oder 
Transacylierung)

Psychosin-
Sulfotransferase

Ceramidase6 7 

a

b

c

PAPS:GalCer-Sulfotransferase
= Cerebrosid-Sulfotransferase

[CST]

?

freie Fettsäuren
oder

andere Lipide

3-Dehydro-Sphinganin
[3-Keto-Dihydrosphingosin]

Palmityl-CoA

Serin

+

Sphinganin
[Dihydrosphingosin]

Sphingosin
[4-Sphingenin]

Mn2+

PALP

H+ CO2 NADPH + H+ NADP+ FADH2FAD

Dihydroceramid
[N-Acyl-Sphinganin]

Ceramid
[N-Acyl-Sphingosin]

FADH2FAD

[oder: Stearyl-CoA 
=> C20-Sphingoide]

ER, 
cytosolische Seite

Golgi, 
cytosolische Seite

Golgi, 
luminale Seite

Biosynthese der Sphingoide & Ceramide

Phytosphingosin
[4-Hydroxysphinganin]

3-Dehydro-
Phytosphingosin

nur in Hefen 
& Pflanzen !

8-Dehydro-
Phytosphingosin

8-Dehydro-
Sphingosin

nur in 
Pflanzen !

"Hydroxyceramid"
[N-(2-Hydroxy-Acyl)-

Sphingosin]

?

3-Keto-
Dihydroceramid

3-Keto-
Ceramid

FADH2 ?FAD ? NADPH+H+? NADP+?

3-Keto-
Sphingosin

Acyl-CoA

CoA CoA 

Fettsäure Fettsäure

β-Glucosyl-
Ceramid

[Glucocerebrosid]

Ganglioside & andere höhere Glycosphingolipide

2-Hydroxyacyl-CoA
(oder freie 2-Hydroxysäure)

β-Galactosylceramid 
[bzw. -hydroxyceramid]

[Cerebrosid]

UDP-Glc

UDP-Gal

UDP-Gal UDP-Gal

Sphingomyelin

Phosphatidyl-
cholin

DAG

Ceramid-Fettsäure-Ester

CDP-Cholin
CMP

Sphingosyl-
phosphocholin

Acyl-CoA CoA 

Acyl-CoACoA 

Sulfogalactosylceramid
[Sulfatid]

PAPS

PAPLactosyl-
Ceramid

Estercerebroside

Psychosin-
Sulfat

Mg2+

Psychosin
[β-Galactosyl-
sphingosin]



Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER

SA

β1→3

α2→3

α2→8
SA

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER

SA

α2→6β1→3

α2→3

α2→8

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

GlcGal CER

SA

SA

SA

GlcGal CER

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

GlcGal CER

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

GlcGal CER

GalNAc GlcGal CER

Gal GalNAc GlcGal CER

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

Glc CER

Gal CER Gal CER

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

CER

GlcNAc GlcGal CER

a - Serie b - Serie c - Serieω - Serie

Gal T-II

ST-V

Gal T-I

Glc T

GlcNAc-T

Gal T-III

ST-I ST-II ST-III

ST 6 GalNAc III

ST-IV

GalNAc-T

ST-VI
globo-Serie gala-Serie

neolacto-
Serie

lacto-
Serie

α - Serie

GalGal CER
α1→4

SA

GalNAc Gal GlcGal CER
α2→3

α1→4β1→3
GalNAc Gal GlcGal CER

α1→4β1→3

Gal

SA

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→8

β1→4

Gal

SA

SA

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→8

α2→8

β1→4

SA

SA

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→8

α2→8

β1→3

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

β1→4
Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
β1→3

α2→3

Gal GlcNAc GlcGal CER
β1→3

Gal GlcNAc GlcGal CER
β1→4

SA

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→6β1→3

SA

Gal GlcNAc GlcGal CER
α2→6β1→3

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→6 β1→4

Gal GlcGal CER
α1→4

LacCer

GD1α

GD1aα GT1aα

GQ1bαGT1bα

GD1a

GD1b

GT1b

GT1a

GM1b

GQ1b

GT1c

GQ1c

GM1

GM2

GM3

GM4

GD2

GD3

GT2

GT3

GA1

GA2

GP1b

GP1cGD1c

"GT1d"

isoLA1LA1

3'-LM1

6'-LM1

3',8'-LD1

3',8',8'-LT1

3'-isoLM1

3',6'-isoLD1

3',8'-isoLD1

3',8',8'-isoLT1
3',6',8'-isoLT1

6'-isoLM1

Globosid = Cytolipin K Sialylglobosid

CTH = GbOse3Cer

Ceramid

GlcCer

GalCer

GH1cGQ1a

[GA3 = LA3]

[cis GM1]

[cis GD1]

[cis GT1]

[GM1a]

= GM2-Synthase

= GM3-Synthase = GD3-Synthase= LA2-Synthase = GT3-Synthase

LA2

CDH = Gal2Cer

Sphingomyelin

β1→3 β1→4

β1→4

β1→1'

β1→1'

β1→3

α2→3

α2→8

α2→6

α2→3 α2→3

α2→8

α2→8

α2→3

α2→8

α2→8

α2→3

α2→8

α2→3

α2→3



Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER

SA

β1→3

α2→3

α2→8

SA

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER

SA

α2→6β1→3

α2→3

α2→8

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

GlcGal CER

SA

SA

SA

GlcGal CER

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

GlcGal CER

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

GlcGal CER

GalNAc GlcGal CER

Gal GalNAc GlcGal CER

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

Gal

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

Gal

SA

SA

SA

GalNAc GlcGal CER

Glc CER

Gal CER

Gal CER

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal GalNAc GlcGal CER

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

SA

Gal

SA

GalNAc GlcGal CER

SA

SA

GlcNAc GlcGal CER

a - Serie b - Serie c - Serieω - Serie

globo-Serie

gala-Serie

neolacto-
Serie

lacto-
Serie

α - Serie

GalGal CER
α1→4

SA

GalNAc Gal GlcGal CER
α2→3

α1→4β1→3

GalNAc Gal GlcGal CER
α1→4β1→3

Gal

SA

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→8

β1→4

Gal

SA

SA

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→8

α2→8

β1→4

SA

SA

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→8

α2→8

β1→3

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

β1→4
Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
β1→3

α2→3

Gal GlcNAc GlcGal CER
β1→3

Gal GlcNAc GlcGal CER
β1→4

SA

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→3

α2→6β1→3

SA

Gal GlcNAc GlcGal CER
α2→6β1→3

Gal

SA

GlcNAc GlcGal CER
α2→6 β1→4

Gal GlcGal CER
α1→4

Glucocerebrosid-
β-Glucosidase

β-Hexosaminidase B

β-Hexosaminidase A

Sphingomyelinase

Ceramidase

Sialidase Sialidase Sialidase

Arylsulfatase A
Cerebrosid-

β-Galactosidase

β-Hexosaminidase B

Lactosylceramid-
β-Galactosidase

Sialidase

Sialidase

Sialidase

Trihexosylceramid-
α-Galactosidase

Trihexosylceramid-
α-Galactosidase

Sialidase

GM1-
β-Galactosidase

Ceramidase

Sphingosin-1- -Lyase

LacCer

GD1α

GD1aα GT1aα

GQ1bαGT1bα

GD1a

GD1b

GT1b

GT1a

GM1b

GQ1b

GT1c

GQ1c

GM1

GM2

GM3

GM4

GD2

GD3

GT2

GT3

GA1

GA2

GP1b

GP1c

GD1c

"GT1d"

isoLA1LA1

3'-LM1
6'-LM1

3',8'-LD1

3',8',8'-LT1

3'-isoLM1

3',6'-isoLD1
3',8'-isoLD1

3',8',8'-isoLT1 3',6',8'-isoLT1

6'-isoLM1

Globosid = Cytolipin K

Sialylglobosid

CTH = GbOse3Cer

Ceramid

GlcCer

GalCer

GH1cGQ1a

[GA3 = LA3]

[cis GM1]

[cis GD1]

[cis GT1]

[GM1a]

LA2

CDH = Gal2Cer

β1→3 β1→4

β1→4

β1→1'

β1→1'

β1→3

α2→3

α2→8

α2→6

α2→3 α2→3

α2→8

α2→8

α2→3

α2→8

α2→8

α2→3

α2→8

α2→3

α2→3

Sphingomyelin

Sphingosin

Fettsäure

Palmitylaldehyd + PhosphoethanolaminSphingosyl-1- -Cholin

Fettsäure

SulfatidArylsulfatase A

Sphingosin-1-
Sphingosinkinase
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+
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CH
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CH
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CH21

NH2OH
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O CH2 CH2 NH3
+

O P
O

O
CH

4
CH

3
CH

2
CH21

NHOH

O

O CH2 CH2 N
+

CH3

CH3

CH3

O P
O

O

C

CH
4

CH
3

CH
2

CH21

NHOH

O

Ceramidase

Ceramidkinase

Sphingomyelinase D dc

dc

OHO P
O

O
CH2 CH2NH2

C C
H

O

Sphingosinkinase

Sphingomyelinase

Sphingosin-
Acyltransferase

Sphingosin-
1-Phosphat-

Lyase

Sphingomyelin

Sphingosin
(= bzw. Thudichum's 

"Sphingosin-ähnliches C20-Alkaloid")

Sphingosin-1-Phosphat

Ceramid
(= Thudichum's "neutral nitrogenised body" 

= "Aesthesin")

Phosphorylcholin     +

Fettsäure     +
(= Thudichum's 
"Sphingostearinsäure")

Ceramidphosphoethanolamin

ac

a

a

Sphingosin-1-Phosphorylcholin

a

a

a

Ceramid-1-Phosphat
(= Thudichum's 
"Sphingomyelinsäure")

d

c

c

d

c c

c c

Phosphoethanolamin
+

Hexadacanal

1) sauer,
lysosomal, +
Aktivatorprotein
2) neutral,
membranintegral,
Mg2+-abhängig
3) neutral,
cytosolisch,
hormonsensitiv
(Vit D Ca2+-abh )

sauer (pH 4,8),
lysosomal

(= evtl. Thudichum's 
"Sphingol" ?)

Sphingomyelin
Breakdown
Pathways :


