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Фронтотемпоральная нейродегенерация (ФТД) является третьей по распространенно-
сти формой возрастных нейродегенеративных заболеваний после болезни Альцгеймера и
болезни Паркинсона. Во многих лабораториях мира ведутся разработки методов её ранней
диагностики и эффективного лечения, и поэтому создание животных моделей даннойго
заболевания является важной прикладной задачей.

Было показано, что в патогенезе ФТД и болезни двигательного нейрона - боковом
амиотрофическом склерозе (БАС) - критическую роль играет нарушение нормального
метаболизма и функции ряда белков, в том числе белка FUS, сопровождающееся образо-
ванием характерных цитоплазматических включений. Нами была создана линия трансген-
ных мышей trunFUS[1-359], в различных отделах нервной системы которых формируются
патотигистологические включения, аналогичные выявляемым в аутопсийном материале
больных с ФТД и БАС.

Нами был установлен прогрессивный характер развития протеинопатии и проведён
анализ моторной функции у trunFUS[1-359] трансгенных животных. Однако для вали-
дации данной линии трансгенных мышей в качестве модели ФТД необходимо провести
детальное исследование когнитивных функций на разных стадиях прогрессии протеино-
патии, а также соотнести полученные данные с процессом накопления патогенетических
включений в анатомических структурах, поражаемых у больных с ФТД: лобных и височ-
ных долях головного мозга. Как результат наша модель может в дальнейшем использо-
вться для разработки методов лечения ФТД и других форм нейродегенераций.
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