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® SOV KYT7 EVHEEZEHDHESFEEY MA-S F2 A SOD1T *
VEREAFFOHEMEAFRBILE (ALS) @Y EFILLaPauNIn
EEMEEE S POV R PHREEDNHET S EEHLGMNICLE L,

® MA-5(E, ALS BEHRD EEHRHFME 5 LEZFHXEIPS kg =0
MO L ESHEMEICE T, ATP 7 EAEDPI FaY R 7H#
BEErNET HIERAEMELE L,

o AREF. I FaUFYTEIEMELI-ALS DABEZRITTHEEL
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ALS Tl&. EEIHEMREOIRILX—ELEZES I LoV R TOERELNR
BICEAETHEEZONTLET,
RAEKXZOSRERHXHZR. MHEHARIR. FRESHIER. HREEERIR.
BINEREM (AREE REXFERR) . FFERERE. RBXKFEDOEK
RESHE, EIRH - RERAE LU —DOFATHEE. FHREXRFIR
. BEEEIXFOMBFTRZEIZE. FABHFEIHER. SHARHFIBIR O
RIIL—TIE. T bay R 7HEEEZSH DHEDFIEEY Mitochonic acid 5
(MA-5) D ALS [T 53R EF, ZESODIEALSETILDL 33N
I. ALS BEHXRDKEHRMEFMECEZHR IPS Mifah SEH L EEmE
MEERAWTHREELELz, TOHEE. MAS(EX, ALSDL 33/ T
ETLTW-EBMBECATPEE, S FaV FYTIREMZHEL. ALSE
EHEODEMBIZEWTHATP EAEPI POV R THEELR EZEHE L E
BESMICLELRz, AT, SEITEFLALS DFEBICHEETSI a2 R
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ALS [Z. EFZOHh S ELMBHENERRICEKDN., FHHETOMREEMN
HEITTHHAMOHBEETT, CNETICERODABRELSARINTULET
N, TOPREIFLLTHRADETE—EBEELELHZLICEEFY., ALS
DIREERARNICHET HEEETIVELHEISINATULERE A,
ALSI[ZIESOD1 ZIFLH LTI EEFEEZXHOIRKEALS &, BN GE
EHERRNMEE SN VIIEE ALS L ENHY . FOREFEEZLIZZHKT
T, —AH. B<OALSEEFICHBELT, MBATIRILY—%EFELET S kO
VRUTOHERENZEOONEZEAND, S FaV R THEZHRET A
BEDRAENPRFINATLEL,

FITAMETIE, RIEKZOTIL—THEFELE-I FaY R 7H#EEES
HBHIEDFILEY Mitochonic acid 5 (MA-5)1 M ALS IZRT 2R FH&RETL
EFL 71,
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FRBEXRFHE. BEZIRERAEER Y —F o2 —ORBFXRZHEZR. #F
ABHEHIE. £ FMEYEREYEEFHERAR L I —DOEZAEF IR
SEDMETIL—TIE. ALSETIL> a2 3D/ (E + SOD1ERFD ALS
BELEEZED) IZ MAS ZBREIEEZ A, ETLTUWEREEENSRE
LELE (B 1), £1=. ALS ETILTETLTUL =N ATP 23 oY
FYFZREMHAEEL. HEBICH TSI FaV FUTORERELHRELE
L7

I HIT, ALS BEHXD R EEMFMECRE B IPS Mah S /FR L&
ERMEE RO TERITLEER,. MAS (XN ATP L 42hET S L L
12 (K 2), HEEEANICEFSI PV R 7REBEEZESOEL=, 25
L=1ERIX. SOD1 BEFLTEF#HEHDALS BEHEMA- T T, FUS #¥®
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AMAROFHED—DIE. 3w aw/T, ALS BEHXD KERHES
VEEHX IPS Ml o R L-EBHEMEE LS EROERRRZRANT,
MA-5 DERZ—ELTRIELI-RTY ., k. ECMHNERODELLIEHD
ALS BEHEMIA TRKDEAZHERTE -2 LIF, ALS IZHBI S bV
FUTHEREEZENE LR ZEDDI LTEELGHRRTY,
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AIREER HY £, Ff-. TDOHTDH C7orf31 [£ SOD1 EIZFHEEL TS
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SOD1BIEFEERD ALS ZHiI~v—h—ICR S rTReENREENFE Lz (B3),
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* hSOD1 G85R DMSO vs MA-5 10nM: Day30 p = 0.021

#hSOD1 G85R DMSO vs MA-5 100nM: Day 30 p = 0.0068,Day 40 p = 0.011

Control vs hSOD1 G85R: Day 40 p < 0.001.

1. EFSOD1EERALSETILL 3V a3oNIEZRAVT MAS DERZE
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*p < 0.05, **p < 0.01, and ****p < 0.0001.
3. IH C70rf31 & SOD1 Bz FEER ALS BEICE LTI ALS B&
ON—F VY URGEDMDHIRFREB LB L TEMERAROONFE LT,
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3¥2. Mitochonic acid 5 (MA-5) : HIlBO I RI)ILFX—%DL B bV Y7
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3. SOD1: il AELEUHBRRNSOTHIERTT, SOD1 EEZFNER
(. —ZD ALS ORIEICBEFRLET .
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E7.  ATP: NS EFSELEHZT ORISR IEELIRLY—5F
T,

i¥8. FUS:RNA® DNADHEER VNV EZEDELRFTY ., BEiGFHROEA
Bt RNADHKBHGE, £MmEFICKULGEDBEZEL>TNET,

9. mitofilin/MIC60 : =2 bV R THEDEE., HICTVYRTOREE
HFFCENLS2 VNV ETY,
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