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Íà ñòî ÿ ùèé îá çîð ïî ñâÿ ùåí ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé äèñ ôóí ê öèè. Äàí íîå íà ðó øå íèå ñâÿ çà íî ñî ìíî æå ñò -
âîì ïà òî ëî ãèé. Êëàñ ñè ÷å ñêóþ ðîëü ìè òî õîí ä ðèé ïðè øè ðî êîì ñïåê ò ðå çà áî ëå âà íèé îáû÷ íî ñâÿ çû âà þò
ñ èõ ñïî ñîá íî ñòüþ ðå ãó ëè ðî âàòü êëå òî÷ íûé ìå òà áî ëèçì è êëå òî÷ íóþ ãè áåëü, îä íà êî â õî äå ïðî âî äè ìûõ
â íà ñòî ÿ ùåå âðå ìÿ èñ ñëå äî âà íèé ïî ÿâ ëÿ þò ñÿ ñâå æèå äàí íûå î âàæ íîé ðî ëè ìè òî õîí ä ðèé êàê èíè öè à òî ðîâ 
è èñ ïîë íè òå ëåé âðîæ äåí íî ãî èì ìóí íî ãî îò âå òà. Ýòà íî âàÿ ïà ðà äèã ìà ñî îò âåò ñò âó åò ñó ùå ñò âó þ ùåé äîã -
ìå, ñî ãëàñ íî êî òî ðîé ìî ëå êó ëû, íà õî äÿ ùè å ñÿ íà ïî âåð õ íî ñòè èëè âíóò ðè ìè òî õîí ä ðèè, ìî ãóò äåé ñò âî âàòü
êàê èì ìóí íûå ðå ãó ëÿ òî ðû â îò âåò íà êëå òî÷ íûé ñòðåññ èëè ïà òî ãå íû, à òàê æå ìî ãóò áûòü îò âåò ñò âåí íû çà
èíè öè à öèþ íî âûõ èëè îáî ñòðå íèå õðî íè ÷å ñêèõ âîñ ïà ëè òå ëü íûõ ïðî öåñ ñîâ, íà áëþ äà þ ùèõ ñÿ ïðè ìíî ãèõ
çà áî ëå âà íè ÿõ.
     Êëþ ÷å âûå ñëî âà: ìè òî õîí ä ðè à ëü íàÿ äèñ ôóí ê öèÿ, PRRs, PAMPs, mtDAMPs, ìè òîê ñî ñî ìû, RLRs, Òoll-ïî -
äîá íûå ðå öåï òî ðû, NOD-ïî äîá íûå ðå öåï òî ðû, NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìà, ìè òî ôà ãèÿ, àóòî ôà ãèÿ.

Ââå äå íèå

Ìè òî õîí ä ðèè ïðåä ñòàâ ëÿ þò ñî áîé äâó ìåì á ðàí íûå îð -
ãà íåë ëû, îá ëà äà þ ùèå ñîá ñò âåí íûì ãå íî ìîì è ïðî òå î -
ìîì. Ñ÷è òà åò ñÿ, ÷òî îíè ðàç âè ëèñü âñëåä ñò âèå èí âà çèè
â ïðî òîý ó êà ðè î òè ÷å ñêóþ êëåò êó àýðîá íîé áàê òå ðèè, ïî -
òîì êà ìè êî òî ðîé ÿâ ëÿ åò ñÿ ðîä Ric ket tsia [1]. Íà ñëå äó ÿñü
ïî ìà òå ðèí ñêîé ëè íèè, ìè òî õîí ä ðèè ïðåä ñòàâ ëå íû ïî÷ òè 
âî âñåõ êëåò êàõ îð ãà íèç ìà ÷å ëî âå êà. Îíè âû ïîë íÿ þò ìíî -
ãèå áà çî âûå ôóí ê öèè êëåò êè, òà êèå, êàê ñèí òåç è êà òà áî -
ëèçì ìå òà áî ëè òîâ, ãå íå ðà öèÿ è äå òîê ñè êà öèÿ àê òèâ íûõ
ôîðì êèñ ëî ðî äà (ÀÔÊ), àïîï òîç, ðå ãó ëÿ öèÿ êî ëè ÷å ñò âà
öè òî ïëàç ìà òè ÷å ñêî ãî è ìè òî õîí ä ðè à ëü íî ãî ìàò ðè÷ íî ãî
êà ëü öèÿ è, íà êî íåö, îñíîâ íîé ôóí ê öèåé ìè òî õîí ä ðèé
ÿâ ëÿ åò ñÿ îá ðà çî âà íèå ìî ëå êóë ÀÒÔ â ðå çó ëü òà òå ïðî öåñ -
ñîâ îêèñ ëè òå ëü íî ãî ôîñ ôî ðè ëè ðî âà íèÿ (ÎÔ). Êàæ äàÿ
ìè òî õîí ä ðèÿ îá ëà äà åò ñïî ñîá íî ñòüþ ê ÎÔ, èñ ïî ëü çóÿ
äû õà òå ëü íóþ (èëè ýëåê ò ðîí-òðàíñ ïîð ò íóþ öåïü (ÝÒÖ)),
â êî òî ðîé ïðî äóê òû ìå òà áî ëèç ìà öèê ëà Êðåá ñà ñòè ìó ëè -
ðó þò îá ðà çî âà íèå ïðî òîí íî ãî ãðà äè åí òà íà âíóò ðåí íåé
ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé ìåì á ðà íå (ÂÌÌ), ñî çäà âàÿ ýíåð ãèþ,
íå îá õî äè ìóþ äëÿ îá ðà çî âà íèÿ ÀÒÔ. Â ïî ñëåä íèå äå ñÿ òè -
ëå òèÿ àê òèâ íî èñ ñëå äî âà ëîñü ó÷à ñ òèå ìè òî õîí ä ðèé â ïðî -
öåñ ñå ÎÔ, îò âå òå íà êëå òî÷ íûé ñòðåññ è êà ñ êà äàõ ïó òåé
ïðî ãðàì ìè ðó å ìîé êëå òî÷ íîé ãè áå ëè, â ðå çó ëü òà òå áû ëà
îá íà ðó æå íà íî âàÿ è âàæ íàÿ ðîëü ìè òî õîí ä ðèé â àê òè âà -
öèè è êîí ò ðî ëå âðîæ äåí íî ãî èì ìóí íî ãî îò âå òà.

Âðîæ äåí íûé èì ìóí íûé îò âåò.
Ðå öåï òî ðû ðàñ ïî çíà âà íèÿ ïà òî ãå íîâ

×óæ äûå îð ãà íèç ìó èí ôåê öè îí íûå àãåí òû, êëå òî÷ íûé
ñòðåññ è ïî âðåæ äå íèå òêà íåé ðàñ ïî çíà þò ñÿ îá ðàç ðàñ ïîç -
íà þ ùè ìè ðå öåï òî ðàì (èëè ðå öåï òî ðà ìè ðàñ ïî çíà âà íèÿ
ïà òî ãå íîâ (PRRs)) âðîæ äåí íîé èì ìóí íîé ñè ñ òå ìû. PRRs
ÿâ ëÿ þò ñÿ ñå ìåé ñò âîì ôîð ìè ðó þ ùèõ ñÿ â ýì á ðè î íà ëü íîì
ïå ðè î äå ðå öåï òî ðîâ, êî òî ðûå ðàñ ïî çíà þò âû ñî êî êîí ñåð -
âà òèâ íûå íà áî ðû ìî ëå êó ëÿð íûõ ìè øå íåé — ïà òî ãåí-àñ -

ñî öè è ðî âàí íûå ìî ëå êó ëÿð íûå ïàò òåð íû (PAMPs) [2, 3].
Ñå ìåé ñò âî PRRs âêëþ ÷à åò â ñå áÿ ðå öåï òîð RIG-I (ãåí-1,
èí äó öè ðó å ìûé ðå òè íî å âîé êèñ ëî òîé), RIG-I-ïî äîá íûå
ðå öåï òî ðû (RLRs), ëåê òè íî âûå ðå öåï òî ðû Ñ-òè ïà
(CLRs), Òoll-ïî äîá íûå ðå öåï òî ðû (TLRs), äî ìåí ÿäåð íîé
îëè ãî ìå ðè çà öèè (NOD) è NOD-ïî äîá íûå ðå öåï òî ðû
(NLRs) [4, 5].

PRRs ìî ãóò òàê æå ðàñ ïî çíà âàòü ïî âðåæ äå íèå-àñ ñî öè -
è ðî âàí íûå ìî ëå êó ëÿð íûå ïàò òåð íû (DAMPs), êî òî ðûå
âîç íè êà þò èç ýí äî ãåí íûõ ìî ëå êóë, ñåê ðå òè ðó å ìûõ èëè
âû ñâî áîæ äà å ìûõ èç âíóò ðè êëå òî÷ íûõ èëè âíå êëå òî÷ íûõ
èñ òî÷ íè êîâ â ðå çó ëü òà òå ïî âðåæ äå íèÿ òêà íè [6].

Ïî ñêî ëü êó ìè òî õîí ä ðèè ñî ñòî ÿò èç ìíî æå ñò âà ðàç -
ëè÷ íûõ ìî ëå êóë, íå êî òî ðîå ÷èñ ëî ìî ëå êóë, ñèí òå çè ðó å -
ìûõ èìè ïðè âû äå ëå íèè èç äàí íûõ îð ãà íåëë ïðåä ñòàâ ëÿ -
þò ñî áîé ìè òî õîí ä ðè à ëü íûå DAMPs (ìòDAMPs), àê òè -
âè ðóÿ ïðî öåñ ñû âîñ ïà ëå íèÿ. Ê òà êèì ìî ëå êó ëàì îò íî ñÿò
ÀÒÔ è, âîç ìîæ íî, ÀÔÊ [5]. ÀÒÔ âû ñâî áîæ äà åò ñÿ èç óìè -
ðà þ ùèõ êëå òîê è ðàñ ïî çíà åò ñÿ êàê DAMPs ïó ðè íåð ãè ÷å -
ñêèì ðå öåï òî ðîì P2X7, ïðè ñóò ñò âó þ ùèì íà ïî âåð õ íî ñòè
êëå òîê èì ìóí íîé ñè ñ òå ìû. Ïî ý òî ìó ìî ëå êó ëà ÀÒÔ áû ëà
ïðè çíà íà êëþ ÷å âûì ôàê òî ðîì â èíè öè à öèè èì ìóí íî ãî
îò âå òà ïðè ïî âðåæ äå íè ÿõ òêà íåé è êëå òîê [5].

Â êà ÷å ñò âå ñâîåé îñíîâ íîé ôóí ê öèè, PRR-ñèã íà ëèíã
ïðè âî äèò ê àê òè âà öèè ÿäåð íî ãî ôàê òî ðà êàï ïà-Â (NF-kB) 
è ïó òåé ðå ãó ëÿ òîð íûõ ôàê òî ðîâ òðàíñ êðèï öèè èí òåð ôå -
ðî íîâ (IRFs), ÷òî ñïî ñîá ñò âó åò ýê ñ ï ðåñ ñèè ïðî âîñ ïà ëè òå -
ëü íûõ öè òî êè íîâ è õå ìî êè íîâ, à òàê æå èí òåð ôå ðî íà I òè -
ïà. Ýòè ìî ëå êó ëû ÿâ ëÿ þò ñÿ ÷à ñòüþ àð ñå íà ëà, íå îá õî äè -
ìî ãî äëÿ ðàç âè òèÿ àäåê âàò íîé èì ìóí íîé ðå àê öèè, âå äó -
ùåé ê èñ êî ðå íå íèþ ïà òî ãå íîâ [7—10].

RLR-ñèã íà ëèíã

Ìè òî õîí ä ðè à ëü íàÿ äèñ ôóí ê öèÿ ìî æåò ïðè âå ñ òè
ê àíî ìà ëü íî ìó îò âå òó íà âè ðóñ íûå èí ôåê öèè, äëÿ ïðåä -
îò âðà ùå íèÿ ÷å ãî ìè òî õîí ä ðèè îá ëà äà þò èí òåã ðè ðî âàí -
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íû ìè ïëàò ôîð ìà ìè — ìè òîê ñî ñî ìà ìè — íà õî äÿ ùè ìè ñÿ
íà èõ ïî âåð õ íî ñòè. Â ìè òîê ñî ñî ìàõ ñî ñðå äî òî ÷å íû ðå -
öåï òî ðû îïî çíà âà íèÿ âè ðó ñîâ è ðå öåï òî ðû, îïî çíà þ ùèå
ñèã íà ëû êëå òî÷ íî ãî ñòðåñ ñà äëÿ îá ëåã ÷å íèÿ ñêî îð äè íè -
ðî âàí íî ãî ïðî òè âî âè ðóñ íî ãî îò âå òà ïî ñðåä ñò âîì ñèã íà -
ëèí ãà ïó òåé âðîæ äåí íîé èì ìóí íîé ñè ñ òå ìû [11], òà êèõ,
êàê RLRs — ïó òåé îñíîâ íîé ñèã íà ëè çà öèè î âòîð æå íèè
àãåí òîâ âè ðóñ íî ãî ïðî èñ õîæ äå íèÿ, óìå ðåí íàÿ àê òè âà öèÿ
êî òî ðûõ èã ðà åò ðå øà þ ùåå çíà ÷å íèå äëÿ âè ðóñ íî ãî êëè -
ðåí ñà áåç ñî ïóò ñò âó þ ùèõ èì ìó íî ïà òî ëî ãèé [12]. Ìè òîê -
ñî ñî ìû âêëþ ÷à þò â ñå áÿ ìóëü òè ôóí ê öè î íà ëü íûé áå ëîê
íà ðóæ íåé ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé ìåì á ðà íû (ÍÌÌ) è ìè òî -
õîí ä ðè à ëü íûé áå ëîê àí òè âè ðóñ íî ãî ñèã íà ëèí ãà (MAVS)
[5, 11, 13]. Äàí íûå áåë êè ìî ãóò âçàè ìî äåé ñò âî âàòü íå òî -
ëü êî ñ RIG-I, ïðè âî äÿ ê èí äóê öèè àí òè âè ðóñ íî ãî è ïðî -
òè âî âîñ ïà ëè òå ëü íûõ îò âå òîâ, îïî ñðå äî âàí íûõ êà ñ êà äà ìè
ñ ó÷à ñ òè åì èí òåð ôå ðî íà I òè ïà (IFN) è NF-kB [5], íî òàê -
æå ñïî ñîá íû êî îð äè íè ðî âàòü ôóí ê öèè àïîï òî çà è ìå òà -
áî ëèç ìà çà ñ÷åò ñëè ÿ íèÿ ñ ïå ðîê ñè ñî ìà ìè, ýí äîï ëàç ìà òè -
÷å ñêèì ðå òè êó ëó ìîì (ÝÐ) è àóòî ôà ãî ñî ìà ìè [5].

Ïî ìè ìî ìè òîê ñî ñî ñîì, è äðó ãèå ìè òî õîí ä ðè à ëü íûå
áåë êè ìî ãóò ìî äó ëè ðî âàòü èëè âëè ÿòü íà ïðî âå äå íèå ñèã -
íà ëà îò RLR-ðå öåï òî ðîâ, íà ïðè ìåð: áåë êè êîì ï ëåê ñà
ÒÎÌ (êîì ï ëåêñ òðàíñ ëî êàç íà ðóæ íåé ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé
ìåì á ðà íû), îò âå ÷à þ ùèå çà äå êî äè ðî âà íèå ñèã íà ëîâ,
òðàíñ ëî êà öèþ è èì ïîðò áåë êîâ ÷å ðåç èëè âî âíåø íþþ
ìåì á ðà íó, â ÷à ñò íî ñòè TOM70 (òðàíñ ëî êà çà íà ðóæ íåé
ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé ìåì á ðà íû 70) [14]; NLRX1 (åäèí ñò -
âåí íûé NOD-ïî äîá íûé ìè òî õîí ä ðèÿ-îðè åí òè ðî âàí íûé
ðå öåï òîð) [15, 16, 17]; gC1qR (ðå öåï òîð ãî ëîâ íî ãî ãëî áó -
ëü íî ãî äî ìå íà êîì ïî íåí òà êîì ï ëå ìåí òà C1q) [18] è
STING (ñòè ìó ëÿ òîð ãå íîâ èí òåð ôå ðî íîâ) [19].

Êëåò êè, â êî òî ðûõ îò ñóò ñò âó þò ìè òî õîí ä ðè à ëü íûå ìå -
äè à òî ðû ñëè ÿ íèÿ MFN1 è MFN2, èëè êëåò êè, íå ñâÿ çàí -
íûå ñ èç ìå íå íè åì òðàíñ ìåì á ðàí íî ãî ïî òåí öè à ëà âíóò -

ðåí íåé ìåì á ðà íû ìè òî õîí ä ðèé (Dym), ëè øå íû
MAVS-îïî ñðå äî âàí íî ãî àí òè âè ðóñ íî ãî ñèã íà ëèí ãà [5].

Ìè òî õîí ä ðè à ëü íàÿ äèñ ôóí ê öèÿ è àíî ìà ëü íîå ôóí ê -
öè î íè ðî âà íèå MAVS ñâÿ çà íû ñ ïðî ãðåñ ñè ðî âà íè åì âîñ -
ïà ëå íèÿ ïðè âè ðó ñå ãå ïà òè òà A/B/C, æè ðî âîé áî ëåç íè ïå -
÷å íè [20, 21] è ñè ñ òåì íîé êðàñ íîé âîë ÷àí êå (ÑÊÂ) [22,
23, 24]. Íà ðó øå íèå ôóí ê öèé MAVS ïðè âî äèò ê ðàç âè òèþ
ñòðà òå ãèè óñêî ëü çà íèÿ ìèê ðî îð ãà íèç ìîâ è âè ðó ñîâ îò èì -
ìóí íî ãî ðàñ ïî çíà âà íèÿ ïðè äàí íûõ çà áî ëå âà íè ÿõ [5].

Ñå ìåé ñò âî Toll-ïî äîá íûõ ðå öåï òî ðîâ (TLR)

Ñå ìåé ñò âî òðàíñ ìåì á ðàí íûõ ðå öåï òî ðîâ/áåë êîâ TLR
ó ìëå êî ïè òà þ ùèõ ñî ñòî èò èç 13 ÷ëå íîâ è ðàñ ïî çíà åò ðàç -
ëè÷ íûå PAMPs, âêëþ ÷àÿ âè ðó ñû, áàê òå ðèè, ãðè áû è ïà ðà -
çè òàð íûõ ïðî ñòåé øèõ. TLR 1/2/4/5/6/11 ýê ñ ï ðåñ ñè ðó þò -
ñÿ íà ïî âåð õ íî ñòè ðàç ëè÷ íûõ èì ìóí íûõ êëå òîê, â òî
âðåìÿ êàê TLR 3/7/8/9 ýê ñ ï ðåñ ñè ðó þò ñÿ íà ïî âåð õ íî ñòè
âíóò ðè êëå òî÷ íûõ îð ãà íåëë, òà êèõ, êàê ÝÐ è ýí äî ñî ìû
[25].

Âñå TLRs îò íî ñÿò ñÿ ê I òè ïó òðàíñ ìåì á ðàí íûõ ðå öåï -
òî ðîâ; äëÿ íèõ õà ðàê òå ðåí ëåé öèí-îáî ãà ùåí íûé âíå êëå -
òî÷ íûé (LRR) äî ìåí è âíóò ðè êëå òî÷ íûé äî ìåí (TIR), îò -
âåò ñò âåí íûé çà íà áîð ðàç ëè÷ íûõ ìî ëå êóë-àäàï òî ðîâ, êî -
òî ðûå àê òè âè ðó þò íè ñõî äÿ ùèå ñèã íà ëû, òà êèå, êàê
NF-kB, âå äó ùèå ê òðàíñ êðèï öèè ïðî âîñ ïà ëè òå ëü íûõ öè -

òî êè íîâ, íà ïðè ìåð, IL-1b, IL-6 è TNFa [26, 27].

TLR3/7/8/9 è, âîç ìîæ íî, TLR4 ðàñ ïî çíà þò PAMPs
â ýí äî ñî ìàõ è ëè çî ñî ìàõ, íî íå íà ïëàç ìà òè ÷å ñêîé ìåì á -
ðà íå ãëàä êî ãî ÝÐ, êîí ò ðî ëè ðó þ ùå ãî òðàíñ ïîðò TLR
ê íàä ëå æà ùå ìó ìå ñ òó [5]. Ïî ñêî ëü êó ìè òî õîí ä ðèè è ÝÐ
ôè çè ÷å ñêè ñâÿ çà íû, è èç âå ñò íî, ÷òî ìè òî õîí ä ðèè îïðå äå -
ëÿ þò ìíî ãèå ñâîé ñò âà ïðî êà ðè î òè ÷å ñêèõ êëå òîê, íåò íè -
÷å ãî óäè âè òå ëü íî ãî â òîì, ÷òî íå êî òî ðûå ìè òî õîí ä ðè à ëü -
íûå áåë êè âçàè ìî äåé ñò âó þò ñ áåë êà ìè ñå ìåé ñò âà TLR.

TLR7 ñïî ñî áåí ñâÿ çû âà òü ñÿ ñ ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé óáèê -
âè òèí ëè ãà çîé MARCH5. MARCH5 ó÷à ñò âó åò â àä ðåñ íîé äå -
ãðà äà öèè áåë êîâ, ïà ãóá íûõ äëÿ ìè òî õîí ä ðèé è ðå ãó ëè ðó åò
ìîð ôî ëî ãèþ ìè òî õîí ä ðèé ïå ðåä äå ëå íè åì, âîç äåé ñò âóÿ íà
äè íà ìèí-ñâÿ çàí íûé áå ëîê-1 (Drp1) [28, 29] — êëþ ÷å âîé áå -
ëîê, èíè öè è ðó þ ùèé ìè òî õîí ä ðè à ëü íîå äå ëå íèå [30]. Äà ëåå 
TLR7 àê òè âè ðó åò êà ñ êàä áåë êîâ TLR1/2/4, ïî ñðåä ñò âîì êî -
òî ðî ãî îñó ùå ñò â ëÿ åò ñÿ ñâÿ çû âà íèå TRAF6 (ôàê òîð 6, àñ ñî -
öè è ðî âàí íûé ñ ðå öåï òî ðîì ôàê òî ðà íå êðî çà îïó õî ëåé;
TNF re cep tor-as so ci a ted fac tor 6) ñ ìè òî õîí ä ðè à ëü íûì áåë -
êîì ECSIT (ýâî ëþ öè îí íî êîí ñåð âà òèâ íûé ñèã íà ëèíã ïðî -
ìå æó òî÷ íûõ çâå íü åâ ïó òåé Òoll-ïî äîá íûõ ðå öåï òî ðîâ) è
ñóáú å äè íè öà ìè êîì ï ëåê ñà I ÝÒÖ [31].

Ìè òî õîí ä ðèè ñ íà ðó øåí íû ìè ôóí ê öè ÿ ìè íà êàï ëè âà -
þò áå ëîê, ñâÿ çû âà þ ùèé ãè à ëó ðî íî âóþ êèñ ëî òó (HABP),
êî òî ðûé ðàñ ïî çíà åò ñÿ TLR4 è åãî ýí äî ãåí íû ìè ëè ãàí äà -
ìè — Hsp60 è Hsp70, òàê æå âçàè ìî äåé ñò âó þ ùè ìè ñ ìè òî -
õîí ä ðè ÿ ìè [32].

Êà ñ êà äû TLR-ïó òåé ìî ãóò ðå öèï ðîê íî êîí ò ðî ëè ðî -
âàòü ìè òî õîí ä ðè à ëü íóþ äè íà ìè êó. Íå äàâ íèå èñ ñëå äî âà -
íèÿ ïî êà çà ëè, ÷òî TLR3 ìî æåò èí äó öè ðî âàòü ìè òî õîí ä -
ðè à ëü íóþ äèñ ôóí ê öèþ è, â êî íå÷ íîì èòî ãå, ïðè âî äèòü
ê àïîï òî çó [33, 34]. Èí òå ðåñ íî, ÷òî ìè òî õîí ä ðèè ìî ãóò
ñî çäà âàòü ïðÿ ìûå ñâÿ çè ìåæ äó TLR- è NLR-ñèã íà ëèí ãà -
ìè, ïðè ýòîì ïî êà çà íî, ÷òî NOD2 ñïî ñî áåí èí ãè áè ðî âàòü 
TLR4-ñèã íà ëèíã çà ñ÷åò ïðè âëå ÷å íèÿ ìè òî õîí ä ðè à ëü íî ãî 
áåë êà SMAC-DIABLO [35].

Ïðè íè ìàÿ ó÷à ñ òèå â TLR-ñèã íà ëèí ãå, ìè òî õîí ä ðèè
òàê æå ìî ãóò èã ðàòü âàæ íóþ ðîëü âî ìíî ãèõ TLR-àñ ñî öè è -
ðî âàí íûõ çà áî ëå âà íè ÿõ, òà êèõ, êàê ñè ñ òåì íûé âîñ ïà ëè òå -
ëü íûé ñèí ä ðîì, ïíåâ ìî íèÿ, âû çâàí íàÿ Le gi o nel la pne u -
mop hi la, áî ëåçíü Êðî íà, òó áåð êóë¸ç, îá øèð íûé ñåï ñèñ,
ìà ëÿ ðèÿ, ÑÊÂ, õðî íè ÷å ñêàÿ ìè î ïà òèÿ ×à ãà ñà, àñò ìà è
èøå ìè ÷å ñêàÿ áî ëåçíü ñåð ä öà [36—39].

NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìà è ìè òî õîí ä ðè à ëü íàÿ äèñ ôóí ê öèÿ

Íå êî òî ðûå ÷ëå íû ñå ìåé ñò âà NOD-ïî äîá íûõ öè òî -
çîëü íûõ áåë êîâ — NLR (NLRP1, NLRP3, è NLRC4) äåé -
ñò âó þò êàê öåí ò ðà ëü íûå êîì ïî íåí òû ìóëü òè ïðî òå è íî âî -
ãî èí ô ëàì ìà ñîì íî ãî êîì ï ëåê ñà [40]. Â íà ñòî ÿ ùåå âðå ìÿ
ìå õà íèçì ñáîð êè êîì ïî íåí òîâ èí ô ëàì ìà ñîì íî ãî êîì ï -
ëåê ñà ïî êà íå âû ÿñ íåí â ñâÿ çè ñ ðÿ äîì åãî ðàç ëè÷ íûõ èç -
ìå íÿ þ ùèõ ñÿ ôè çè ÷å ñêèõ è õè ìè ÷å ñêèõ óñòîé ÷è âûõ ñî -
ñòî ÿ íèé (òðèã ãå ðîâ). Íî èç âå ñò íî, ÷òî ñî áðàí íûé èí ô -
ëàì ìà ñîì íûé êîì ï ëåêñ àê òè âè ðó åò êàñ ïà çó-1, ïîä äåé ñò -

âè åì êî òî ðîé ïðî èñ õî äèò ñèí òåç è ñåê ðå öèÿ IL-1b, IL-18,
è IL-33 [40—42].

Â íà ñòî ÿ ùåå âðå ìÿ ëó÷ øå âñå ãî îõà ðàê òå ðè çî âà íà
NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìà, âêëþ ÷à þ ùàÿ â ñå áÿ áå ëîê
NLRP3, àäàï òîð íóþ àïîï òîç-àñ ñî öè è ðî âàí íóþ ìî ëå êó ëó
ASC è êàñ ïà çó-1. Â ðÿ äå èñ ñëå äî âà íèé àê òèâ íîñòü
NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìû êîð ðå ëè ðó åò ñ ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé 
äèñ ôóí ê öèåé. Àê òè âà öèÿ NLRP3-èí ô ëàì ìà ñîì îñëàá ëå -
íà ó ëèø¸ííûõ ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé ÄÍÊ ìàê ðî ôà ãîâ; êëå -
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òîê ñ äå ôè öè òîì ÎÔ; êëå òîê, îá ðà áî òàí íûõ ìè òî õîí ä ðè -
à ëü íû ìè àí òè îê ñè äàí òà ìè è ó ìàê ðî ôà ãîâ ñ èç áû òî÷ íî
ðà áî òà þ ùèì ïî òåí öè àë-çà âè ñè ìûì àíè îí íûì êà íà ëîì
(VDAC), êî òî ðûé ÿâ ëÿ åò ñÿ îñíîâ íûì ìè òî õîí ä ðè à ëü íûì 
êà íà ëîì [42, 43].

NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìà ñïî ñîá íà ñâÿ çû âà òü ñÿ ñ èìå þ -
ùèì ìè òî õîí ä ðè à ëü íîå ïðî èñ õîæ äå íèå òè î ðå äîê ñèí-âçàè -
ìî äåé ñò âó þ ùèì áåë êîì (TXNIP), ïî âû øå íèå êîí öåí ò ðà -
öèè êî òî ðî ãî â íåé ðî íàõ ãè ïî òà ëà ìó ñà ñïî ñîá ñò âó åò ôîð -
ìè ðî âà íèþ ðå çè ñòåí ò íî ñòè ê èí ñó ëè íó, è ìî æåò ïðè âå ñ òè
ê ðàç âè òèþ îæè ðå íèÿ è ñà õàð íî ãî äèà áå òà II òè ïà [44—46].

Ïî äàâ ëå íèå ýê ñ ï ðåñ ñèè TXNIP ïó òåì ÐÍÊ-èí òåð ôå -
ðåí öèè èí ãè áè ðó åò àê òè âà öèþ NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìû
ïðè îò âå òå íà ER ñòðåññ (ñòðåññ ýí äîï ëàç ìà òè ÷å ñêî ãî ðå -
òè êó ëþ ìà), óêà çû âàÿ íà òî, ÷òî TXNIP ÿâ ëÿ åò ñÿ êëþ ÷å -
âûì çâå íîì ìåæ äó ER ñòðåñ ñîì è àê òè âà öèåé NLRP3-èí -
ô ëàì ìà ñî ìû [42].

Ê íà ñòî ÿ ùå ìó âðå ìå íè èç âå ñò íî, ÷òî ïî ìè ìî îæè ðå -
íèÿ è äèà áå òà II òè ïà èí ô ëàì ìà ñî ìû âî âëå ÷å íû âî ìíî -
æå ñò âî âîñ ïà ëè òå ëü íûõ çà áî ëå âà íèé, òà êèõ, êàê ïî äàã ðà,
àòå ðî ñê ëå ðîç, è ðÿä äðó ãèõ ãå íå òè ÷å ñêè íà ñëå äó å ìûõ íà -
ðó øå íèé, âêëþ ÷àÿ êðè î ïè ðè íî ïà òèþ [10, 43, 47, 48, 49].

Àãî íè ñòû

ßð êèì ïîä òâåð æ äå íè åì àê òè âà öèè êà ñ êà äîâ âðîæ äåí -
íî ãî èì ìóí íî ãî îò âå òà c ïî ìî ùüþ ìòDAMPs ÿâ ëÿ åò ñÿ
òîò ôàêò, ÷òî ìè òî õîí ä ðè à ëü íàÿ ÄÍÊ (ìòÄÍÊ) ìî æåò
âû ñòó ïàòü â êà ÷å ñò âå ìòDAMPs, îò âåò ñò âåí íûõ çà àê òè âà -
öèþ NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìû. Ïî êà çà íî, ÷òî ìòÄÍÊ èç
íå ôóí ê öè î íè ðó þ ùèõ ìè òî õîí ä ðèé, ñïî ñîá ñò âóÿ îá ðà çî -
âà íèþ ëè ïî ïî ëè ñà õà ðè äîâ è ÀÒÔ, âíî ñèò âêëàä â àê òè âà -
öèþ èí ô ëàì ìà ñîì ìàê ðî ôà ãîâ [50].

Ðîëü ÀÔÊ â êà ÷å ñò âå ìòDAMPs â êà ñ êà äàõ ïó òåé
âðîæ äåí íî ãî èì ìóí íî ãî îò âå òà îñòà åò ñÿ ïðî òè âî ðå ÷è âîé. 
ÀÔÊ ïðè íè ìà þò ó÷à ñ òèå â èíè öè à öèè ìíî ãèõ ïà òî ëî ãè -
÷å ñêèõ ïðî öåñ ñîâ. Ïî êà çà íî, ÷òî ÀÔÊ èã ðà þò ôóí äà ìåí -
òà ëü íóþ ðîëü â èíè öè à öèè ïðî öåñ ñîâ âîñ ïà ëå íèÿ è ìå õà -
íèç ìå ðàç âè òèÿ îêî ëî ñòà çà áî ëå âà íèé ÷å ëî âå êà, òà êèõ,
êàê áî ëåçíü Àëü öãåé ìå ðà, áî ëåçíü Ïàð êèí ñî íà, ðå ïåð ôó -
çè îí íîå ïî ðà æå íèå òêà íåé ìîç ãà è ìè î êàð äà [51].

Ñî âñåì íå äàâ íî áûë óñòà íîâ ëåí âêëàä ðàç âè òèÿ âîñ ïà -
ëå íèÿ ïî NLRP3-çà âè ñè ìî ìó ïó òè â ïðî öåññ àóòî ôà ãèè, à 
òàê æå ïî êà çà íî, ÷òî àóòî ôà ãèÿ ñî õðà íÿ åò öå ëî ñò íîñòü ìè -
òî õîí ä ðèé è îò äå ëÿ åò ïî âðåæ äåí íûå èëè èí ôè öè ðî âàí -
íûå ÀÔÊ-ïðî äó öè ðó þ ùèå ìè òî õîí ä ðèè îò èí ô ëàì ìà -
ñîì íûõ êîì ï ëåê ñîâ [43, 50].

Åñòü äàí íûå, ÷òî ó ïà öè åí òîâ ñ òðàâ ìà ìè áû ëà çà ìåò -
íî ïî âû øå íà êîí öåí ò ðà öèÿ ìòÄÍÊ â ïëàç ìå êðî âè [52],
àíà ëî ãè÷ íûå ïî êà çà òå ëè íà áëþ äà ëèñü ó ïà öè åí òîâ ñ ðåâ -
ìà òî èä íûì àð ò ðè òîì, ïà öè åí òîâ ñ ïå ðå ëî ìîì áåä ðà [53] è 
ó êðûñ, ïîä âåð æåí íûõ òðàâ ìàì è ãåìîð ðà ãè ÷å ñêî ìó øî êó 
[54].

Ââå äå íèå ìè òî õîí ä ðè à ëü íûõ ëè çà òîâ â êó ëü òó ðû íåé -
ðî íîâ è êëå òîê ìèê ðî ãëèè âû çû âà åò íåé ðî âîñ ïà ëå íèå
ïðè áî ëåç íè Àëü öãåé ìå ðà [55], èí äó öè ðó åò ó êðûñ âîñ ïà -
ëå íèå ëåã êèõ, à ó ìû øåé àð ò ðèò [5]. Ýòè äàí íûå ãî âî ðÿò
î òîì, ÷òî â îò âåò íà ñòðåññ èëè ïî âðåæ äå íèå, ìòÄÍÊ âû -
ñâî áîæ äà åò ñÿ èç äèñ ôóí öè î íà ëü íûõ ìè òî õîí ä ðèé, âíî ñÿ
âêëàä â âîñ ïà ëè òå ëü íûé îò âåò, à òàê æå âî âëå êà åò ñÿ â ïà -
òî ãå íåç ìíî ãèõ çà áî ëå âà íèé, âêëþ ÷àÿ òå, êî òî ðûå ðà íü øå 
íå ñ÷è òà ëè ñâÿ çàí íû ìè ñ ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé äèñ ôóí ê -
öèåé.

Ìå õà íèç ìû ìè òî ôà ãèè è àóòî ôà ãèè

Ìè òî ôà ãèÿ ïðåä ñòàâ ëÿ åò ñî áîé ìå õà íèçì, ïî ñðåä ñò -
âîì êî òî ðî ãî äå ôåê ò íûå ìè òî õîí ä ðèè óäà ëÿ þò ñÿ èç êëåò -
êè ïóò¸ì ñå ëåê òèâ íî ãî èí êàï ñó ëè ðî âà íèÿ â äâó ìåì á ðàí -
íûå àóòî ôà ãî ñî ìû, òðàíñ ïîð òè ðó þ ùè å ñÿ â ëè çî ñî ìû äëÿ
ïî ñëå äó þ ùåé äå ãðà äà öèè. Ðàí íåå áû ëà ïî êà çà íà ðîëü ìè -
òî ôà ãèè â ðàç âè òèè àäàï òèâ íîé èì ìóí íîé ñè ñ òå ìû è
ðîä ñò âî åå ìå õà íèç ìîâ ñ íà ïðàâ ëåí íîé àóòî ôà ãèåé áàê òå -
ðèé (êñå íî ôà ãèÿ). Â ñâÿ çè ñ ýòèì åñòü ïðåä ïî ëî æå íèÿ,
÷òî ìè òî ôà ãèÿ è êëå òî÷ íàÿ ãè áåëü ìîã ëè ðàç âè òü ñÿ êàê
îá ùàÿ çà ùè òà îò âíóò ðè êëå òî÷ íûõ èí ôåê öèé [56].

Ïðè òó áåð êó ëå çå, âîç áó äè òå ëåì êî òî ðî ãî ÿâ ëÿ åò ñÿ My -
co bac te ri um tu ber cu lo sis, êëåò êè-õî çÿ å âà èìå þò ìå õà íèç ìû 
ïðåä îò âðà ùå íèÿ ðàñ ïðî ñòðà íå íèÿ áàê òå ðèè ïó òåì èí äóê -
öèè àóòî ôà ãèè, â äàí íîì ñëó ÷àå îðè åí òè ðî âàí íîé íà
ëèê âè äà öèþ ÷ó æå ðîä íûõ àãåí òîâ è îñó ùå ñò â ëå íèå ïî ñòå -
ïåí íî ãî ñíè æå íèÿ áàê òå ðè à ëü íîé íà ãðóç êè â èí ôè öè ðî -
âàí íûõ êëåò êàõ. Êðî ìå òî ãî, àê òè âà öèÿ ïðî öåñ ñà àóòî ôà -
ãèè ïî ìî ãà åò â áî ðü áå ñ âîñ ïà ëå íè åì, ñïî ñîá ñò âóÿ áî ëåå
ýô ôåê òèâ íîé èì ìóí íîé ðå àê öèè ïðî òèâ ìè êî áàê òå ðèé
òó áåð êó ëå çà. Íå ñêî ëü êî ïðåä ëî æåí íûõ èí íî âà öè îí íûõ
ìå òî äîâ ëå ÷å íèÿ òó áåð êó ëå çà ïðå äó ñìàò ðè âà þò ìà íè ïó ëÿ -
öèè íà îñíî âå ìå õà íèç ìîâ àóòî ôà ãèè, è íå êî òî ðûå èç íèõ 
îá ëà äà þò âû ñî êèì ïî òåí öè à ëîì äëÿ áó äó ùèõ êëè íè ÷å -
ñêèõ èñ ïû òà íèé è âîç ìîæ íî ãî âíå äðå íèÿ â ñè ñ òå ìû çäðà -
âî îõ ðà íå íèÿ [57].

Ïðî öåññ àóòî ôà ãèè ñâÿ çàí ñ ýê ñ ï ðåñ ñèåé ãå íîâ ATG5
è ATG12, èí ãè áè ðó þ ùèõ RLR-ñèã íà ëèíã [16], â ñâîþ
î÷å ðåäü, ÀÔÊ àê òè âè ðó þò âû çâàí íóþ ãî ëî äà íè åì àóòî -
ôà ãèþ è àí òè áàê òå ðè à ëü íóþ àóòî ôà ãèþ [58], à òàê æå íå -
êî òî ðûå TLRs ñòè ìó ëè ðó þò àóòî ôà ãèþ ôà ãî öè òîâ [59].

Õî òÿ ïî ìè ìî òó áåð êó ëå çà àóòî ôà ãèÿ ñî äåé ñò âó åò êîí ò -
ðî ëü íûì ìå õà íèç ìàì ñèã íà ëèí ãà ïó òåé âðîæ äåí íî ãî èì -
ìóí íî ãî îò âå òà òàê æå è â ðÿ äå äðó ãèõ çà áî ëå âà íèé, ìà ëî
èçó ÷å íà ðîëü ìè òî ôà ãèè â ýòèõ ïðî öåñ ñàõ. Ìè òî ôà ãèÿ è
å¸ ñâÿçü ñ âîñ ïà ëå íè åì çà äåé ñò âî âà íà â îãðà íè ÷åí íîì
÷èñ ëå ñìî äå ëè ðî âàí íûõ çà áî ëå âà íèé ÷å ëî âå êà, âêëþ ÷àÿ
áè ëè àð íûé öèð ðîç ïå ÷å íè [21, 60] è áî ëåçíü Ïàð êèí ñî íà, 
ïðè õî äå êî òî ðûõ èí äó öè ðî âàí íàÿ äå ëå öèÿ ãå íîâ, îò âåò -
ñò âåí íûõ çà îñó ùå ñò â ëå íèå ìè òî ôà ãèè — PINK1 èëè
PARKIN â ïðî âå äåí íûõ èñ ñëå äî âà íè ÿõ ïðè âî äè ëà ê ïî -
âû øå íèþ îá ðà çî âà íèÿ ìòÀÔÊ, àê òè âà öèè NLRP3-èí ô -

ëàì ìà ñî ìû è óñè ëå íèþ ñåê ðå öèè IL-1b [61, 62].

Ìè òî õîí ä ðè à ëü íûé ìå òà áî ëèçì

Ìå òà áî ëè ÷å ñêèé ñèí ä ðîì, âêëþ ÷à þ ùèé â ñå áÿ èí ñó -
ëèí-ðå çè ñòåí ò íîñòü, äèà áåò II òè ïà è îæè ðå íèå, òåñ íî
ñâÿ çàí ñ õðî íè ÷å ñêèì âîñ ïà ëå íè åì [44, 45, 46, 48, 63, 64].
Ìè òî õîí ä ðèè, ÿâ ëÿ ÿñü êëþ ÷å âûì ýëå ìåí òîì êëå òî÷ íî ãî
ìå òà áî ëèç ìà, ðå ãó ëè ðó þò ïðî äîë æè òå ëü íîå àýðîá íîå
îêèñ ëå íèå æèð íûõ êèñ ëîò (ÆÊ) è, ïî òðåá ëÿ þò êî íå÷ íûå
ïðî äóê òû ãëþ êî çû, ãëó òà ìè íà è äå ãðà äà öèè àìè íî êèñ ëîò
îáåñ ïå ÷è âàÿ àýðîá íûé ñèí òåç ÀÒÔ èç êèñ ëî ðî äà è âî äû.

Ïðè äèà áå òå II òè ïà îñëàá ëå íèå ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé

àê òèâ íî ñòè âåä¸ò ê äèñ ôóí ê öèè b-êëå òîê è ñíè æå íèþ
ñåê ðå öèè èí ñó ëè íà. Ãå íå òè ÷å ñêè íà ñëå äó å ìûå äå ôåê òû
â ìòÄÍÊ ñëó æàò ïðè ÷è íîé èí ñó ëèí-äå ôè öèò íî ãî äèà áå -
òà, à âû ñî êèå êîí öåí ò ðà öèè ãëþ êî çû ñïî ñîá ñò âó þò âû -

ñâî áîæ äå íèþ IL-1b, êî òî ðîå îïî ñðå äî âàí íî âçàè ìî äåé -
ñò âè åì ÀÔÊ, TXNIP è NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìû â îñò ðî -
âêàõ Ëàí ãåð ãàí ñà. Óðî âåíü ÆÊ êîí ò ðî ëè ðó åò ñÿ ïðî öåñ -
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ñîì b-îêèñ ëå íèÿ â ìè òî õîí ä ðè ÿõ, è óâå ëè ÷å íèå èõ ñî äåð -
æà íèÿ ïðè èç áû òî÷ íîì âå ñå èí äó öè ðó åò âîñ ïà ëè òå ëü íûå
êà ñ êà äû ïî åùå ïëî õî èçó ÷åí íûì ìå õà íèç ìàì, êî òî ðûå
ïðè âî äÿò ê ðàç âè òèþ èí ñó ëèí- è ëåï òèí-ðå çè ñòåí ò íî ñòè
[26, 46, 48, 65].

Íà ñû ùåí íûå è íå íà ñû ùåí íûå ÆÊ, öèð êó ëè ðó þ ùèå
â êðî âè, ìî äó ëè ðó þò TLR4-ñèã íà ëèíã ñ ïî âû øåí íîé ýê ñ -
ï ðåñ ñèåé TLR4 ó ëþ äåé ñ äèà áå òîì II òè ïà è ó ëþ äåé,
ñòðà äà þ ùèõ îæè ðå íè åì [66]. Íå êî òî ðûå íà ñû ùåí íûå
ÆÊ äåé ñò âó þò êàê ëè ãàí äû äëÿ TLRs, è åñòü äàí íûå, ÷òî
÷àñòü èç íèõ ñïî ñîá íà ñâÿ çû âà òü ñÿ ñ TLR4 [67], òàê æå ïà -
ëü ìè òàò ñïî ñî áåí àê òè âè ðî âàòü NLRP3-èí ô ëàì ìà ñî ìó
÷å ðåç ìòÀÔÊ è òåì ñà ìûì ïî äàâ ëÿòü ïðî öåññ àóòî ôà ãèè
[63]. Íå íà ñû ùåí íûå ÆÊ èìå þò ïðî òè âî âîñ ïà ëè òå ëü íûé
ýô ôåêò çà ñ÷åò óã íå òå íèÿ TLR4-ñèã íà ëèí ãà è ñíè æå íèÿ
âîñ ïà ëè òå ëü íî ãî îò âå òà, òåì ñà ìûì ñíè æàÿ óðî âåíü ñìåð -
ò íî ñòè ó ïà öè åí òîâ ñ ñåï ñè ñîì ïðè ñèí ä ðî ìå îñò ðî ãî ïî -
âðåæ äå íèÿ ë¸ãêèõ (ÑÎÏË) [68]. Ïî ýòîé ïðè ÷è íå ñ÷è òà åò -
ñÿ, ÷òî TRL4 èã ðà åò êëþ ÷å âóþ ðîëü â ðå ãó ëÿ öèè îò âå òà íà
ïî âû øåí íûå êîí öåí ò ðà öèè ÆÊ. Ñòè ìó ëÿ öèÿ TRL4-ìàê -
ðî ôà ãîâ âû çû âà åò ñè ëü íîå èç ìå íå íèå ëè ïè äîâ ñóá ê ëå òî÷ -
íûõ êîì ïî íåí òîâ: â ìè òî õîí ä ðè ÿõ ïî âû øà åò ñÿ óðî âåíü
îêèñ ëåí íûõ ñòå ðî ëîâ è ïî íè æà åò ñÿ óðî âåíü íå íà ñû ùåí -
íûõ êàð äè î ëè ïè íîâ [69]. Çà ñ÷åò âñòðà è âà íèÿ â ðàç ëè÷ -
íûå ìåì á ðàí íûå ëè ïèä íûå è ôîñ ôî ëè ïèä íûå ïó ëû íå -
íà ñû ùåí íûå ÆÊ ìî ãóò èç ìå íÿòü õîä ëè ïèä íûõ êà ñ êà äîâ
â êëåò êàõ ðàç ëè÷ íî ãî òè ïà è ìî ãóò êîí ò ðî ëè ðî âàòü êà ñ êà -
äû ïó òåé âðîæ äåí íî ãî èì ìóí íî ãî îò âå òà, òà êèå, êàê
RLR- è NLR-ñèã íà ëèíã.

Çà êëþ ÷å íèå

Ìè òî õîí ä ðèè, ñî çäà âàÿ ïðÿ ìûå ñâÿ çè ìåæ äó êà ñ êà äà -
ìè âðîæ äåí íî ãî èì ìóí íî ãî îò âå òà, îïî ñðå äî âàí íûå ðà -
áî òîé TLRs, NLRs è RLRs è ìè òî õîí ä ðè à ëü íîé äè íà ìè -
êîé, ìî ãóò èã ðàòü íå èç âå ñò íóþ ðà íåå âàæ íóþ ðîëü â àê òè -
âà öèè è êîí ò ðî ëå ïðî ãðåñ ñè ðî âà íèÿ âîñ ïà ëè òå ëü íûõ çà -
áî ëå âà íèé. Â ñâÿ çè ñ ÷åì âîç íè êà åò âî ïðîñ: êà êèå äðó ãèå
ìå äè à òî ðû âðîæ äåí íîé èì ìóí íîé ñè ñ òå ìû ìî ãóò ñåê ðå -
òè ðî âà òü ñÿ èëè ýê ñ ï ðåñ ñè ðî âà òü ñÿ ìè òî õîí ä ðè ÿ ìè äëÿ
îáåñ ïå ÷å íèÿ âû æè âà íèÿ è ïîä äåð æà íèÿ ãî ìå îñòà çà êëåò -
êè? Àãåí òû, ñòè ìó ëè ðó þ ùèå àê òè âà öèþ ïðî öåñ ñà àóòî ôà -
ãèè, ïðè âî äÿ ùå ãî ê óäà ëå íèþ èç êëå òîê òà êèõ ìî ëå êóë
êàê ìòÀÔÊ è ìòÄÍÊ, ìî ãóò îêà çû âàòü áëà ãî ïðè ÿò íûé
ïðî òè âî âîñ ïà ëè òå ëü íûé ýô ôåêò è îá ëåã ÷àòü øè ðî êèé
ñïåêòð âîñ ïà ëè òå ëü íûõ çà áî ëå âà íèé. Îä íà êî î÷åíü âàæ íî 
îêîí ÷à òå ëü íîå ðàñ êðû òèå ðî ëè ìè òî õîí ä ðèé â êà ñ êà äàõ
ïó òåé âðîæ äåí íî ãî èì ìóí íî ãî îò âå òà ïó òåì îïðå äå ëå íèÿ
êëþ ÷å âûõ ìî ëå êóë ìå òà áî ëèç ìà è âû ÿñ íå íèÿ ìå õà íèç ìîâ
èñ ïî ëü çî âà íèÿ èì ìóí íû ìè êëåò êà ìè ýòèõ ìî ëå êóë.
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This re view is de voted to mi to chon drial dys func tion, which is as so ci ated with many pa thol o gies. Clas sic role of
mi to chon dria in a wide range of dis eases com monly as so ci ated with their abil ity to reg u late cel lu lar me tab o lism
and cell death. How ever, in the course of on go ing stud ies ap pear fresh dates about the im por tant role of mi to -
chon dria as the ini ti a tors and per form ers of the in nate im mune re sponse. This new par a digm cor re sponds to the
cur rent dogma, ac cord ing to which the mol e cules on the sur face or in side the mi to chon dria, may act as im mune
reg u la tors in re sponse to cel lu lar stress or patho gens and may be re spon si ble for the ini ti a tion of new or ex ac er -
ba tion of chronic in flam ma tory pro cesses ob served in many dis eases.
     Key words: mi to chon drial dys func tion, PRRs, PAMPs, mtDAMPs, mitoxosome, RLRs, TLRs, NLRs, NLRP3
inflammasome, mitophagy, autophagy
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