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Ганглиозиды – это гликосфинголипиды, биологические вещества, влияющие на процесс жизнедеятельности клетки и 

организма в целом. Основным депо ганглиозидов является серое вещество головного мозга, в котором их содержание со-
ставляет 10-12% от всех липидов нейронной мембраны. Нарушение обмена ганглиозидов приводит к серьезным патологи-
ческим последствиям ‒ ганглиозидозам (болезнь Тея ‒ Сакса, Сандгоффа, Ландинга и др.). Являясь важными компонента-
ми нейрональных мембран, ганглиозиды участвуют во внутриклеточном и внеклеточном метаболизме, сигнальной транс-
дукции, адгезии, оказывают влияние на структуру головного мозга во время развития, взросления и старения организма. В 
данном обзоре представлены результаты исследований структуры ганглиозидов, их значения в возникновении различных 
патологических процессов и проявлении мультимодального нейротрофического эффекта, описаны роль ганглиозидов в 
нейропластичности, влияние их экспрессии на изменение функции памяти и обучения, а также применение ганглиозидов в 
качестве потенциального терапевтического инструмента для лечения различных форм острых или хронических нейродеге-
неративных заболеваний.  

Ключевые слова: ганглиозиды, структура сфинголипидов, липидные рафты, ганглиозидозы, нейродегенеративные за-
болевания, болезнь Тея ‒ Сакса, болезнь Сандгоффа, болезнь Ландинга, память, обучение. 
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GANGLIOSIDES AND THEIR SIGNIFICANCE IN THE DEVELOPMENT  

AND FUNCTIONING OF THE NERVOUS SYSTEM 
 
Gangliosides are glycosphingolipids, biological substances that affect the process of vital activity of the cell and the whole or-

ganism. The main depot of gangliosides is the gray matter of the brain, where it constitutes 10-12% of the lipids of the neuronal 
membrane. Disturbance of ganglioside metabolism leads to serious pathological consequences - gangliosidosis (Tay-Sachs disease, 
Sandgoff disease, Landing disease, etc.). Being important components of neuronal membranes, gangliosides participate in intracel-
lular and extracellular metabolism, signal transduction, adhesion, affect the structure of the brain during development, maturation 
and aging. This review presents the results of studies of gangliosides structure, their significance in the emergence of various patho-
logical processes, manifestation of a multimodal neurotrophic effect, an assessment of the role of gangliosides in neuroplasticity, the 
effect of it expression on the change in memory function and learning, and the use of gangliosides as a potential therapeutic tool for 
treating various forms of acute or chronic neurodegenerative diseases. 

Key words: gangliosides; ыtructure of sphingolipids, lipid rafts, gangliosidoses, neurodegenerative diseases, Tay-Sachs disease, 
Sandgoff disease, Landing disease, memory, training. 

 
Ганглиозиды – это сиалилированные 

гликосфинголипиды, которые широко рас-
пространены во всех тканях организма, глав-
ным образом в качестве компонентов клеточ-
ных мембран. В 1942 г. Ernst Klenk впервые 
выделил ганглиозид как новый класс, богатый 
углеводами гликолипидов, а также идентифи-
цировал среди продуктов гидролиза жирные 
кислоты, сфингозин, галактозу, глюкозу и 
сиаловую кислоту. Наибольшее количество 
ганглиозидов содержится в нервной ткани, 
особенно в головном мозге [18,19,43]. В ос-
новном ганглиозиды локализуются в мем-

бранных микродоменах, известных как ли-
пидные рафты в сочетании с другими сфинго-
липидами и холестерином. Взаимодействие 
липидных рафтов с мембранными белками 
играет важную роль в клеточных процессах, 
таких как сигнальная трансдукция цитокинов, 
адгезия, регуляция и др. Ганглиозиды содер-
жат около 75% от общего количества сиало-
вой кислоты в головном мозге и вносят значи-
тельный вклад как поверхностно-клеточные 
гликаны нейрональных клеток, регулируя та-
кие функции, как межклеточное распознава-
ние, путем специфических сиалогликановых 
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компонентов, а также клеточную адгезию, 
подвижность и рост аксонов через гликоси-
наптические микродомены [1,22]. Структура 
липидного рафта представлена на рис. 1. 

 

 
Рис.1. Схема липидного рафта (глюкоза      , галактоза      ,  

N-ацетилгалактозамин      , остаток сиаловой кислоты     [32] 
 

Формирование головного мозга челове-
ка начинается с 12-й недели беременности и 
далее в течение первых трех лет младенчества 
[14,28]. Как показывают ранние исследования, 
именно в этот период возрастает риск нару-
шения развития, сокращения числа нейронов, 
несформированности синаптических связей и, 
как следствие, необратимые изменения когни-
тивной функции, которые сохраняются на 
протяжении всей жизни [10,37]. В результате 
многочисленных исследований Robert W. 
Leenden, Gusheng Wu доказали, что ганглио-
зиды играют важную роль в развитии мозга и 
нейронном функционировании, влияя на та-
кие процессы, как нейротрансмиссия, нейро-
генез, синаптогенез, регулируя синаптиче-
скую передачу, пролиферацию клеток и диф-
ференцировку нейронов [11,19,20,27,40-42]. 
Как показали исследования Elodie Bruel-
Jungerman с соавт., вышеперечисленные про-
цессы имеют основополагающее значение для 
так называемой нейропластичности головного 
мозга, то есть способности головного мозга 
адаптироваться к функциональному или мор-
фологическому ремоделированию, необходи-
мому для функции памяти и обучения [7]. 
Также важное значение имеют процессы 
нейрогенеза и миграции и при внутриутроб-
ном развитии головного мозга, в то время как 
постнатальное развитие мозга в значительной 
степени связано с ремоделированием сосудов, 
развитием белого вещества (миелина) и си-
наптическим развитием [36]. Bryan Kolb с со-
авт. в своих исследованиях показали, что 
наиболее значимое ремоделирование мозга 

происходит в течение первого послеродового 
года и продолжается на протяжении всей 
жизни, что позволяет сохранить его значи-
тельную функциональную пластичность 
[6,17].  

Структурно ганглиозиды являются про-
дуктом синтеза церамида с последовательным 
присоединением активированных сахаров, 
поставляемых, например урацил-
дифосфатной глюкозой (UPDGlu) и урацил-
дифосфатной галактозой (UPDGal), и одной 
из сиаловых кислот. Ганглиозиды расположе-
ны на наружном листке плазматической мем-
браны, где они закрепляются своей церамид-
ной частью через одну гликозидную связь в 
гидроксильном положении 1 с гликаном, 
удлиняющимся во внеклеточное простран-
ство. Цепи гликанов, состоящие из комбина-
ции глюкозы, галактозы и N-
ацетилгалактозамина, содержат от 1 до 4 (и 
иногда до 7) сиаловых остатков. Также ган-
глиозиды являются важными компонентами 
рецепторов, содержащих малоактивную гид-
рофобную (церамид и жирные кислоты) и ме-
таболически высокоактивную гидрофильную 
(олигосахаридную) части. И именно за счет 
олигосахаридного компонента ганглиозидов 
обеспечивается их большое разнообразие. Ли-
ганд сиаловой кислоты в ганглиозидах голов-
ного мозга относится к типу N-
ацетилнейраминовой кислоты (Neu5Ac, 
NANA), но он также может быть дополни-
тельно модифицирован ацетилированием в 4, 
7 или 9 гидроксильных группах, что оказыва-
ет большое влияние на биологическую актив-
ность и молекулярное распознавание. Гетеро-
генность в церамидном фрагменте добавляет 
дополнительную сложность, но в мозге мле-
копитающих С18- и С20-сфингозины являют-
ся преобладающими основаниями сфинго-
идов, тогда как лиганд жирной кислоты 
обычно имеет 18 атомов углерода. Длинная 
цепь насыщенной жирной кислоты способ-
ствует структурной жесткости и повышенной 
латеральной самоассоциации ганглиозидов в 
наружном листе мембраны [18,33].  

По системе Свеннерхольма (Lars 
Svennerholm) [35] ганглиозиды обозначаются 
буквой «G», буквы «M / D / T / Q» (моно- / ди- / 
три- / тетра- и т. д.) указывают количество 
остатков сиаловой кислоты [35]. Назначенные 
числа (1,2,3 и др.) изначально основаны на 
разделении ганглиозидов методом тонкослой-
ной хроматографии (например GM3> GM2> 
GM1). Ганглиозиды с 1, 2 или 3 остатками сиа-
ловой кислоты, связанными с внешним остат-
ком галактозы (первый остаток всегда присо-
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единён к внутренней галактозе), обозначают 
литерами a, b и c. Определение подкласса ган-
глиозидов (и гликосфинголипидов) основано 

на нейтральном углеводном сердечнике, при-
крепленном к церамиду [1,18,33,35,42]. Струк-
тура ганглиозидов представлена на рис. 2. 

 

 
Рис.2. Структуры известных ганглиозидов по классификации Свеннерхольма [32] 

 
Зрелый мозг, в отличие от других тка-

ней, содержит ганглиозиды повышенной 
сложности [33]. Во время развития мозга ха-
рактер и уровни экспрессии ганглиозидов пре-
терпевают заметные изменения – от простых 
форм GM3 и GD3, преобладающих в эмбрио-
нальном мозге, до более сложных и тесно свя-
занных форм GM1, GD1a, GD1b и GT1b, для 
которых GM3 и GD3 являются предшествен-
никами. Эти четыре комплексных ганглиозида 
являются доминирующими видами в человече-
ском мозге, включающими до 90% ганглиози-
дов, присутствующих в зрелом мозге.  

Другие ганглиозиды головного мозга 
состоят из 9-О-ацетил-GD3, а также ком-
плексных форм GM2, GT1a и GQ1b [42]. В 
ранних исследованиях Lars Svennerholm с со-
авт. доказано, что резкое увеличение содер-
жания ганглиозидов мозга происходит на 10-й 
неделе беременности и продолжается в тече-
ние первых пяти лет послеродового периода, 
что совпадает с наиболее активным периодом 
миелинизации [35]. В частности, количество 
GM1 и GD1a увеличиваются в 12-15 раз за 
этот период, причем наиболее активная ак-
креция происходит в период, совпадающий с 
дендритной арборизацией, ростом аксонов и 
синаптогенезом [15]. Содержание и состав 
ганглиозидов в головном мозге также изме-

няются во время старения, при этом 64% об-
щего ганглиозида теряется в течение 6 деся-
тилетий, а также происходит увеличение 
GQ1b, GT1b и GD1b с сопутствующим сни-
жением GM1 и GD1a [34]. 

В публикациях Konrad Sandhoff and 
Thomas Kolter показано, что изменение соста-
ва и количества ганглиозидов при развитии 
мозга в значительной степени объясняется 
пространственно-регулируемыми изменения-
ми уровней экспрессии эндогенных гликози-
лтрансфераз головного мозга. Гликози-
лтрансферазы являются основополагающими 
для биосинтеза ганглиозидов как в мозге, так 
и в других тканях. Специфические гликози-
лтрансферазы катализируют последователь-
ное добавление углеводных фрагментов к 
предшественнику гликозилцерамида, причем 
«сложные» ганглиозиды синтезируются по-
следовательно из «простых» ганглиозидов. 
GM3-синтаза запускает процесс образования 
«простого» ганглиозида GM3, который явля-
ется предшественником «сложных» ганглио-
зидов GM1, GD1a, GD1b и GT1b и др. Ката-
болизм ганглиозидов происходит ступенчато 
благодаря гликаноспецифическим экзоглико-
зидазам, а действие сиалидаз обеспечивает 
механизм функционального ремоделирования 
in vivo [31]. 
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Ранние исследования изолированных 
нейронов указывают на обогащение ганглио-
зидов в терминальных аксонах и синаптиче-
ских окончаниях, что указывает на их роль в 
формировании, развитии и поддержании нерв-
ной системы. Ганглиозиды использовались в 
качестве экспериментального инструмента для 
содействия в восстановлении поврежденных 
нейронов [8]. Важность ганглиозидов при нор-
мальном функционировании и целостности 
нервной системы и в развитии нейрогенеза и 
нейронной регенерации была продемонстри-
рована исследованиями с генетически моди-
фицированными мышами с недостаточным 
уровнем ганглиозидов как в развивающемся, 
так и в зрелом мозге (GM3, GD3, GM1, GD1a, 
GD1b, GT1b). Cтруктурные и функциональные 
дефекты, возникающие в результате селектив-
ного выбивания генов ганглиозид-синтазы, 
приводят к изменению нейронного развития, 
дегенерации нейронов, потере сенсорных и 
моторных функций, демиелинизации, ухудше-
нию роста аксонов, поведенческим аномалиям, 
нарушению обучения и потере памяти [33, 39, 
42]. Исследования Orie Tajima и Nobuaki 
Egashira и соавт. показали, что мыши с экс-
прессией главным образом GM3 и лишенные 
сложных ганглиозидов головного мозга (GM1, 
GD1a, GD1b, GT1b) страдали потерей веса, 
прогрессирующими моторной и сенсорной 
дисфункциями, а также ухудшением простран-
ственного обучения и памяти [9, 30]. В иссле-
дованиях [39] продемонстрировано, что у 
постнатальных мышей с дефицитом GD3 и 
ганглиозидов нижестоящего литера b был 
нарушен нейрогенез гиппокампа, вызванный 
прогрессирующей потерей в популяции 
нейронных стволовых клеток, и появлялось 
депрессивное поведение. У людей дефект гена 
GM3-синтазы, приводящий к отсутствию GM3 
и ключевых комплексных ганглиозидов в го-
ловном мозге, приводит к унаследованной 
форме эпилепсии, которая манифистируется не 
только в виде судорожных припадков с мла-
денчества, но и в неврологическом снижении 
развития и в слепоте [16]. Многие другие 
нарушения метаболизма ганглиозидов у людей 
приводят к неконтролируемому накоплению 
их в головном мозге, часто с тяжелыми невро-
логическими последствиями [33,42]. Помимо 
спектра заболеваний, известных как ганглио-
зидозы, включающие болезнь Тея ‒ Сакса, бо-
лезнь Сандгоффа, болезнь Ландинга, и гангли-
озидозы GM1 и GM2, нарушение обмена ган-
глиозидов связано с рядом психоневрологиче-
ских заболеваний, включая болезни Альцгей-
мера, Хантингтона и Паркинсона [2,5,12]. 

Имеются отдельные сообщения о нарушении 
метаболизма ганглиозидов при различных па-
тологических процессах, включая инфекцион-
ный, воспалительный, опухолевый, обмен ин-
сулина и т.д. [5]. Клинические исследования 
показали, что введение лекарственного сред-
ства на основе GM1 устраняет симптомы бо-
лезни Паркинсона [2], острого ишемического 
инсульта [3], а также улучшает неврологиче-
скую реконструкцию после повреждения 
спинного мозга [13,26]. На клеточном уровне 
установлена способность экзогенно применя-
емых ганглиозидов к потенцированию роста 
нейритов в первичных нейронах, сенсорных 
ганглиях и линиях нейробластов с регенера-
цией поврежденных аксонов [26]. Naoki 
Ichikawa с соавт. описал многофакторный ме-
ханизм разрастания нейритов с кластеризаци-
ей GM1 в липидных рафтах [4]. Кроме того, 
считается, что GD3 играет решающую роль в 
поддержании способности к самообновлению 
нервных стволовых клеток и, следовательно, 
нейрогенезу. Ганглиозид 9-О-ацетил GD3 был 
вовлечен в миграцию нейронов с глиальным 
движением и рост нейритов в развивающейся 
нервной системе крыс, а также рост аксонов, 
связанный с индуцированием миелинизации 
шванновских клеток (леммоцитов) во время 
развития и регенерации периферического не-
рва крыс [23]. Кроме того, ганглиозиды могут 
улучшать и регулировать выживание клеток. 
Было доказано, что они обладают нейропро-
тективным эффектом [24], антиапоптотиче-
ским при дифференцировке нервных клеток 
[22, 29] и проапоптотическим при пролифера-
ции нервных клеток [25]. 

Ганглиозиды играют ключевую роль в 
модулировании функции ионного канала и 
рецепторной сигнализации, в частности, GM1 
участвует в поддержании жизнеспособности 
нейронов, скорости проводимости и возбуди-
мости посредством регуляции каналов Na+ и в 
сочетании с GD1, нейронным Ca2+ гомеоста-
зом [27,40]. Что касается синаптической пере-
дачи, то было показано, что экзогенные GM1 
и GQ1b вызывают высвобождение нейро-
трансмиттера через усиленный индуцирован-
ный деполяризацией приток Ca2+ в синапто-
сомы [21,25]. В связи с этим считается, что 
взаимодействие между ганглиозидами мозга, 
белками кальция и функциональной мембра-
ной (ионными каналами, ионными насосами, 
рецепторами, киназами) играет решающую 
роль в передаче и хранении информации, свя-
занной с памятью, которая образует основы 
для изученного поведения и когнитивной об-
работки более высокого порядка [15]. В част-
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ности, ганглиозиды поддерживают формиро-
вание и стабилизацию функциональных синап-
сов и нейронных цепей, необходимых в каче-
стве структурной основы памяти, а в некото-
рых исследованиях, в основном использующих 
GM1, было показано, что они защищают от 
ухудшения памяти у животных [38].  

Синаптическая прочность может быть 
изменена со временем в соответствии с уров-
нем стимуляции, и эта синаптическая пла-
стичность наряду со структурной ремодели-
ровкой нейронных сетей, активированной во 
время обучения, считается основным меха-
низмом обучения и памяти [7].  

В целом эти результаты подтверждают 
мнение о том, что высоко регулируемая диф-
ференциальная экспрессия ганглиозидов, по-
видимому, тесно связана не только с форми-
рованием нейронной архитектуры развиваю-

щегося мозга и стабилизацией этой архитек-
туры на протяжении всей жизни, но также 
обеспечивает оптимальное функционирование 
и адаптацию нейронных схем нейротрансмис-
сии, памяти и обучения. 

Ганглиозиды выполняют ряд важных 
функций, обеспечивающих нормальное раз-
витие и функционирование нервной ткани, 
участвуя в проявлении мультимодального 
нейротрофического эффекта, формировании 
нейропластичности, поэтому нарушения ме-
таболизма ганглиозидов неизменно сопро-
вождаются дисфункцией нервной системы.  

Таким образом, данные литературы 
убеждают в целесообразности и перспектив-
ности применения ганглиозидов в качестве 
потенциального терапевтического компонента 
для лечения различных форм острых или хро-
нических нейродегенеративных заболеваний. 
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АРТЕРИОМЕЗЕНТЕРИАЛЬНАЯ ДУОДЕНАЛЬНАЯ КОМПРЕССИЯ 
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Представлен обзор отечественной и зарубежной литературы по проблеме артериомезентериальной дуоденальной ком-

прессии (АМДК). Рассмотрены вопросы этиологии, клиники, диагностики и лечения данного заболевания. Отдельно рас-
смотрены вопросы показаний и выбора метода хирургического лечения, приведен анализ отдаленных результатов. 
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ARTERIO-MESENTERIC DUODENAL COMPRESSION 

 
The review of Russian and foreign literature is presented on the problem of arterio-mesenteric duodenal compression. Issues of 

etiology, clinic, diagnosis and treatment of the disease are considered here. The paper also presents the questions of indications and 
choice of surgical treatment with the long-term results analysis. 
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