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Хорея Гентингтона - это нейродегенеративное аутосомно-доминантное заболевание,
характеризующееся нарушениями моторных и когнитивных функций. Заболевание обу-
словленное экспансией тринуклеотидных повторов CAG в гене белка гентингтина (HTT),
приводящей к удлиннению полиглутаминового N-концевого домена, который стимулирует
аккумуляцию дефектных глобул и последующую нейродегенерацию [1]. Недавние исследо-
вания продемонстрировали плейотропную роль белков слияния и деления митохондрий и
компонентов цитоскелета в ряде процессов, включая митохондриальный метаболизм, окис-
лительно-восстановительную передачу сигналов, поддержание митохондриальной ДНК и
гибель клеток [3]. Существующие данные указывают на наличие связи между болезнью
Гентингтона и нарушениями аутофагии и митофагии в центральной нервной системе, в
частности - в астроцитах, и ряд регуляторных систем клетки, таких как p62-LC3, что
может стать одним из ключевых компонентов в патологической цепи передачи сигналов
[3].

Целью данной работы является исследование морфологических и динамических па-
раметров митохондрий в фибробластах кожи пациентов с болезнью Гентингтона, в том
числе их взаимодействия с компонентами цитоскелета. Архитектура цитоскелета была
исследована после иммуноцитохимического окрашивания методами флуоресцентной мик-
роскопии широкого поля, конфокальной сканирующей микроскопии и прижизненных на-
блюдений. В ходе исследования и анализа измерялись следующие параметры: количество
подвижных митохондрий; число слияний и делений; скорость и направленность движения
митохондрий и их взаимодействие с компонентами цитоскелета. Получение результатов,
согласующихся с данными об изменении динамики и морфологии митохондрий при дру-
гих нейродегенеративных заболеваниях [2], позволит считать не только митохондрии, но
и белки, опосредующие их связь с цитоскелетом полноценной мишенью для нового типа
перспективных лекарственных препаратов, направленных на предотвращение развития
болезни Гентингтона и облегчение ее симптомов.
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