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T EEE AT EME 0 (1) BRH A2A ZHE (adenosine A2Areceptor; A2AR) YIHEE, & (2) BH

BEREARCIRA LR R BT . A2AR S MIEIRI Y 3= SR FIARRY, I3 A2AR &iE{L PKA, PKC ]
Hf5EGHEE (TRAX, DISCL, GSK3beta), FMMZEBLEMAEH AN (adenosine) FTLALCRFEHHE
HREITRE,  DAEHE/IN U K A\ ARSI AR, FRAMIAF ST e IR L5 os i BB, K2R
H R AR R AR i SE B R AR B SRR RO L (U6 TRSEAE, Wi M E, KR

iE) HIZED),

ZEZIRITHE - Amyotrophic lateral sclerosis, ALS HLZsAa I 2 AV

@CD-10-CM ZE{UHE : G12.21 Amyotrophic lateral sclerosis L ZEHEHHIREGEO [ L TAR
gk QA B A e 22 LN B TR

PRIW PRI / BR 2R

WZEHHRISREELAE (ALS) J&—Te s ELEB) A ROT I EAT M, ST L A ey S5 P e
REHINE, S8 LRSS TP EE R FRERI RN h o FENLZSE SR BBUAE T, (SR ehEE Rl
RS IMZEAE, SEBWAESD ., JUARREYD, HEEPERLES),

HFFS A [FER R Z0E0 SR B UAE; 58 R AR BHER EMRIEIRCA S e iy o8 B A 5K
ik Z PR AR EAE . K% B ALS BB RRTETE SN 2 O, SERRE e R ST
A BRI AT, —/NiRo) ALS [, TRy 5% 2 10%, A ALS SR BUME 2y AR
Fer (FTD) WUMBHZON, &R B AN, 1TRAMGES ET RN, RIS T,
A ALs B ALER B DERHITE HBUER, #8550 E )= MISREUIE.
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ZE IR B e TR CL IR LA I . e, (ERESUESS, S22 (ahe n Ry K &
PERRE, DASARMENSEE, 5% A ALS WY HI e U S S 2 Vs AR, 3 H i RHR
TPRE AR R BRI, NIEB AR, FEEPORIERE, VISR, FEEILA
Mk ZaE, TENRRE ARG IS, REERRNANENITERN, B NIE N
MBI By, I RRAGRRTR SE A\ GEREAN Hiefth B 2B R B B B, KL EALS s e
ALS JIETRER 2 £ 10 SENSERIF IR,

R 20%M9 AL & A FTD, AMSHITT 4 S0 rl BERE 2 B i A\ EELLE S AL G T
B NAE), FEEPIRAERE, BT GEIL  MATERE ALS Al FTD Hy#E rSe Al {aTAHRR
Hy, A58 W RE 1Y RS2 2 (8 ALS-FTD,

B TER AT Y 22 RUE R ALS B8 2 ALS- RS0 - BERARGIE (ALS-PDC) . FRTHE
A A AR B B 5 B A AEER FEF TR 28R 2 0, SERE IR IR Y ALS HAER. M
FRAERIEIR el E B AR, (AR EE, [F—SRERSZ 8K A v RERA AFIRIEIR,

ATIRER
FBIEEAERT A 5,000 AHG2ETBA WL ZSmiil KB (UIE, 72K, SpmE LR 10 8 A
225 No HE—/NER B BA SRR E G K,

TE B B 2 S5 AFD H ASRC B9 A, ALS-PDC IAESRI2 ALS fFHfth AFEF 11 100 %,
Ak, FERBEE

S KB AR

HefE BLIA Y 228 mT 5 RS ALS, A BB ML SR L S8k . 7RSSR,
C9orf72 LRI 2B E I ALS 1) 30% % 40%, TEA2ER, SOD1 FE[RIZE8EEE 15% £ 20%HY
KIGEME ALS, 2 H TARDBP H1 FUS Jk[KIZE 58 2454 5% B, B SKIE E MIZE AR i A LEAH
B HA B A AE — /N, BB hEE, 60% RIS IR AL B B T E LN 25, H
BRI RS R I M AN TERE ., C9orf72, SOD1, TARDBP, Al FUS HE[KIZ BRSHMY IEH @ VEE 2
PR TTAN At MG, E A A A S S R R 22 B2 AN PR BCE B A At Ty, HASMRR
Ry E B S TT R REA T AT RE ThET BE AU, 32 ALS SE 8 KL BE IO TE AR
RERY 20 2RI, MAE e R B R G2 W5 ALS BURRILHIIERIRIZEY), £ —LeH
fth BRI 2288 5 | RS S5 ALS Wil b,  TFFECASHEE T 8EC ALS B, —LEJ K122 S8 B Al
RHEH RUBIE, EURAE BN EB MRS TR . SO RS n]RERR F RSB AR
R, EEBUILPAME I RIZEHE, Hoth 22 88E BOHE) w2 1E & DHRERT TR RLE RS,
B BCEB) MRS TTIL T, BHAMELRIZe R n AR (- B B o0, 18 A B e M 7
R fES, AP E R gaE E BTl RS B AL . TERRLE ALS i, IR
ZE AV EBORGE WAL, BTN ZEAR AR C AR KRR, H A REPs MGE AR BREE



W3R, FF%ALINAEE R, L AT P2 310 o0 S ) R AR R T P EDE i L ], 58N
T SR LR 1F Ry ALS fali R SR RSt nTRE & RN, PR ek oA EF
W, EHUELBA SO EIIREN S H,  MEZR R S B P 2= e SR BB U AR, (2
IR B EH AR S, A H A TR % SO B LA ORI R

JEfEAARY
K# 90% & 95%HY ALS JRBIZHCELER), EREWE EMASEE,  #BRibEH 5% % 10%
) ALS BSIGEMERY, 3 H 8L Rz —RyZest g [ES, @ SR AT s I B, KR8
Jo I DA A SRR VB BT 0B, SRR R A b — {3 B IR 42 HE LAS TS5,
TERZBUGULT, BN AN — 8RBT, — B CAPEEALS By S B K 22
SR AR A5 B S RS Y Rr. CERRIE DU IR A AMER) o H BT IE R Lk
A BRI N LSRR, 1S A2 R A A . ARERRZ, Al DU
etaRRre R GEE, ERVRE AN K el 5 HE5R A 228, B e aRaRe e
AR ) A BE Al H oy — il 2 S EL IR 948 B, (B EMHE ¥ SR BIWIERVIEIR .  HHI S22
NI B Z 5078, W EIEIEE I ALS H GRS BUEIE ALS, HIMEE & thR IR A
RIZEBEG R, ALS DA X SRR GE M, & BIRGWREMH B RIA7R X et LRy, 48
A XGESGIRDL, X ReER R R et —, R (AWM X a8 |, Eie
BRI WIS B 2 —rhigest RS REELpN, TElfEt: (RA—Rx el b, BEHi
e —— {5 L R4 5 S8 S BOE MR, TERZEUEILT, Bcttk, HUEAESE
I, TEBISS araRL, X aHBHE ) — R BRSO ARERE X R BUEL A A 1 7 1
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https://youtu.be/P9CEzFYCWMo
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I ZE 45 1 1 22 18 L JiE (Amyotrophic lateral sclerosis, ALS), {AREERE A, BURERS - 3 B FCIE(Lou
Gehrig’sdisease), s&—MLEEIMHFSRFORCIEERE, KRR & & B ERLGEA S AL FhE
)AL TT(Motor neuron) FBHJEC, B LM ZHa Bl /), FRIUAGET i ERE, e

EPE, —fREERR 2-5 FNEE IR BNLAREERIRE e 2 ieE, K 2T,

ALS F2 I T B s, RS e DU At e s, — i s S AR 2 el et R e i vy
T ETERR O B ). SRR K RO OERR 0 IS o,
5 (Hoffmannsigns), L& HTELS 5 (Babinski signs) B LEESE),

ALS % BBt EUR AR, BRIGINGR, BERNR, ESEhE, W, HEAMuERE
4, HHUREEE PTRERVEURIN . KHIE 5-10%7 ALS HLR BN KRG EM, EALEEHE

B, B ALS BRI HEELREHE S JT(E ), SR KAEE 30 {#(Chen, etal. 2013;
Nguyen, etal.2018), E{EBAKER L ERRREYE, B EMIETE MR, RRAS
R ] 4 B B0 22 (R PGB R A T 0 TR ). ALS TEEE A A ek, BlfRm S A RE
1 X (Oligogenicmode of inheritance), UL 5 2 fIf B 2 I 2 [K|[F] IRe 38 A 8t B 2 g |
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https://youtu.be/xrIjFVMliOQ

Sy T AR Y ALS BB A, BRI S, BB X S B R IR 7 R e e HH R
BEAR, R LGEERHE RS TR A0, Hrh, C9orf72 & i BRI AY ALS BRI, #96H
A0% SN EARHIE S S 7% 1% 1A S BB 3% BL IR A3 B B 5 soD1 HIE H B ALS BRIl
R, % 12% S B 5 B 1- 296 1% B 11 S Bl 5% B[R 5 B2 4T B+ TARDBP Bl FUS B [X] % 52|
HFLIRAY 1-5% SN PR S M <19 M BEMEMR S, AL, o3 T At mT 1A B 15 2 R LA
HEFT B, (% B A R IR RS AR alRe N W], (K, AR ALS HR 3 mlRE SR LA RN %
LRI 8RN 540 (Multige ne panel)BRLE JE Ffgnl 5
BEAt, ALS JEd s R, (B I B SR M A B S TS R 20 HIAE 56 Bk I 46 %, 97
A T PR R R S R R R, (HR2ENERRAI A Re S M m iR, FER AL AR
Se4SM#(Incompletedominance) i, LA i3 vl RETE W) S AT ARl E AR IRFRI 8% 75 11 ] BERE,
OB, HAL, BIRSBALS MR SEIRIRTIE, Kk, EEARI RS E ALS &
WRREEANG, BOEea s, THREEREEANS B, BEHH ALS ik z k%, H
R[5 RETE R T 1R 2 i AT T B AE A TS 2k
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£ — > LEHEMEMNE 2L E (Anyotrophic
lateral sclerosis, ALS) w3 - mMAR AR
%% < FTD, frontotemporal dementia.
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ALSt SoDi 2ig22.1 IRBEREN
ALS2 pre 2q33.1 LEg R L2
ALS3 Ao 13q21 LT 8
ALS4 SETX 9q34 13 LA L)
ALSS SkGlI 15q21.1 notuns

q — , R TR LR
ALSS FUS 16pit.2 e
ALST Ao 20p13 LS TR 1 B
ALSS VAPB 20q13.3 LETR L
ALSS ANG 149112 LR L
ALSI0 TARDBP 1p362 ntRinus
ALSIL FiGe 0g21 gRiunn

3 VA S T TX Y
ALSE2 OPIN 10p13 IR RN
ALSI3 ATXONR 12q24.12 LEdA L L
ALSH4 ep op133 gLsonms
ALSIS UBQIN? Xpil 2l Xftwan
ALSIS SIGMAR] 9plii L TR £ 3
ALSY? CHMPZE 3pl12 BRinns
ALS18 PFNI 17p13.2 LT LT
ALSY ERRB4 204 LETX T
ALS20 HNRNPAI 12q13.13 Le R Ll
ALS) MATR3 59312 LEd R L2
ALSR TUR44A 2q35 gLsman
ALS2S AN 10g22.3 nLinma
ALS2E NEX] 40 s
ALSYS KIFs4 12q133 LE LA L)
FTD.ALSL Clorf?2 9p212 LA &
FTD.ALS2 CHCMDIO 22q11.28 LR L L
FTD-ALS3 SOST™I 5q353 LTTX LT
FTD-ALS4 T8K1 12q14.2 gainas
IBMPFD2 HNRNPA28! p152 LT £ T
Afwl Clleor? 21q22 3 hde
rad2 CCNF 16p13.3 BaARMs
L e Tl 2p133 L IR & 3

s R
LA EEERNEERaTO EnE £ME

LR BN ERE e O R ER BRI

L Z= i ] 28 1 b fiE ( amyotrophiclateral sclerosis, ALS ) & — B AU RSN,  BEE B 5
J&, FEE. ORI ReAE Z R, Hrhau g el AL BE R BV AR D,
H e R o il SR RTRACEE N, SRR E A R, ALSIR NS IRE R B HER
RHyEEE. THPTRAERMR, FrLAEEIRAG FEEaA, wEeE s TR, K AL BE&RRE
EIHFERINTIN 10-20%, SR RSV E TS, BAEEERS 35keal/kg, EHE TEEEERS 1-15
g/kg/day, FIEFED 1.0g/kg/day, ALS FBFRIEX A E MGG R A, B EERE
HBRRAE, FrLAERRn] AIMlieHEAE SR D, RO A RIS ikl R RSN fthar £ IR Al A%
PR 2 AE A B ALS B RS, ALS FEE T 22 R AEHE( bul bar) :ZM D BB U T B2 il
#t, BEEAIEREEER S 8%, HERE IR, RS, MER ) WM ISR, FrUAAE
e iR cL S E R E L LR B ). RS ERRSIERAE], MK SRR SEHEY. Pk
BRI, BN EE AN, B EYHEICE. SINRAENG R AR, SRR



JESEE RS, MEEESCR AR B EER - RIVEESCR I AR N MEE
FIlT 5 Ryt e BF ERRILAE, ST AP AE R RS, R MR RN AL R Ja,
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