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Болезнь Гентингтона является аутосомно-доминантным нейродегенеративным заболе-
ванием. Она проявляется в виде моторных и когнитивных нарушений и относится к группе
болезней экспансии тринуклеотидных повторов. Формирование N-концевого полиглутами-
нового хвостового домена, вызванное экспансией повтора CAG в гене белка гентингтина
(HTT), стимулирует формирование белковых агрегатов [1]. При болезни Гентингтона, как
и при ряде других нейродегенеративных заболеваний, наблюдается стресс митохондрий,
одним из потенциальных источников которого является цитоскелет [2]. Возможным по-
средником между цитоскелетом и митохондриями в процессе развития нейродегенерации
может являться мутантный гентингтин. Влияя непосредственно на элементы цитоскелета,
на регуляторные белки и/или комплексы моторный белок-митохондрия, гентингтин вызы-
вает нарушения морфологии и подвижности митохондрий, приводящие к окислительному
стрессу и нейродегенерации [3, 4].

Цель данной работы - изучение влияния экспансии тринуклеотидных повторов на мор-
фологию и подвижность митохондрий, опосредованные взаимодействием с цитоскелетом.
Исследование подвижности митохондрий проводили, используя митотрекер, для морфо-
логического анализа применяли иммуноцитохимическое окрашивание. Полученные пре-
параты анализировали с помощью флуоресцентной микроскопии широкого поля и кон-
фокальной сканирующей микроскопии. Полученные результаты указывают на дестабили-
зирующее влияние мутантного гентингтина на цитоскелет, способствующее деформации
митохондрий и нарушению их внутриклеточного транспорта.
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