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Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS)




ALSE R ZEHE - E Y+ (ERHETE 57 URHE)

RS ETHRADMEZST-L

ﬁﬂ&%%l:’Jfoth“bfoL(ThliﬁEkEé%ﬁf—
h" .

4" - j
' i
{ | - _f:r_ ".I.
| q. \ A

ETADFERICELTSAANDREZNM-EWTEYEYT




ALSIE EMIE TR DZEE MFEMRENETESNSGB/RATY

http://www.als.gr.jp/public/glossary/glossary _002.html# KUY5|FH E



ALSIEGEHZSH?

- JIVASUEEM - BEMMAE

- YL —ILDER#RE

- BRIEBIRNLU R GEMEER D) —F50hIV) ICL55EE

- I4 SR DIER#EF

- REVATAUEE

- EMBRRICLHEFHERGD S T TRGENRETEIE

(Bukharaeva et al. Frontiers in Cellular Neuroscience 2015)

- ShaVKRYTEE

- B RENEEE

- AEXF- 7|:|-‘r7‘/“—A¥é/TDP—43
- HERERF

. REAER

Bt d




ClinicalTrials.gov

Home > Search Results

Modify Search Start Over

EHATIHRAERRSINTLDEER ERIREGER I 529

Applied Filters: Recruiting Interventional Phase 2 Phase 3

List By Topic On Map Search Details

<« Hide Filters Download Subscribe to RSS

Filters Showing: 1-2@of 29 studies)) |100 | studies per page Showbice Columas

Row Status Study Title Conditions Interventions Locations

1 | Recruiting A Study to Evaluate * Amyotrophic * Drug: CK-2127107 + St. Joseph's
Status Efficacy, Safety and Lateral Sclerosis . prug: Placebo Hospital and
Tolerability of CK- Medical Center -
2127107 in Patients With Barrow

] Not yet recruiting Amyotrophic Lateral Neurological

Recruitment €:




ALS DFTFRBEEE (201859 A8 H)

IV =)L (KEBEH)

- ERMZTH0BERT D4, EERICEFEEEZEGZEL

IFSHRY (EKEBEH)

— ALSOIERHE . FHRABICDVDTIXABA

AFIVANFZVREBR T (RABER; ARRIZM(F7=55348)

MSC(RIFE RN 88T HEHETHASE ALSOERDE (BEEISFELE)
ALSOT R EER (BEERKXZF)

RIVNRIL(IITANAE) RREHKE RERE21E

RAF=T (Imamura et al. 2017) REKZF ARERE(ET - iPSHIE

BEREX EBICKE ARERE(sH- iPSHEIE

HGF (Hepatocyte Growth Factor; FF#if@tE5ERF) HILKZFE BERE24H
Tirasemtiv (Cytokinetics) ghRAIE=RF], KETRER #HRIXFHH
Masitinib+Riluzole (AB Science) ##EREZNZSH? BRINT/HER 9




IRZZHR (TGO YR) IE—EBDALSEEI(C &L\f#EFaﬁferwx:T(ALSFRS =)
A8 258 NE B EICKYKFERESN, FEBA]Z=(17= (2015)

50+ —— Edaravone group

—a— Placebo group
459

] T o

2.49x0.76 1 64
P=0.0013

30

25

LAL. KHIHIC L (F=ITHFREFICDENSETHDEARM)
2% ﬂ%b\%éh\liﬂ'ﬁﬂ’éﬂ'

3 = J

~ Crele , Edaravone Study Group
Lancet Neurology 2017

12-week observation period 24-week double blind period

Number of

participants

Edaravone 69 69 67 68 68 68 68
Placebo 68 68 66 65 63 63 61
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Figure 2. Appel scores (A) and MUNEs of ADM (B) and EDB (C) muscles in the ALS and control groups. Each box with
upper and lower bars indicates 10%, 256%, 50%, 76%, and 90% of the data obtained. Shadowed and open boxes indicate

data from the ALS and control patients, respectively. Nonparametric comparison disclosed a significant difference be- g
tween the means of these two groups (Mann-Whitney U test, p < 0.005). Arasakl et al . 1998 Neu r0|ogy

13

motor units. It is possible that a number of compen-  References
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
・亀山正邦教授が大量のメチルコバラミン注射によってALSのfasciculationが減少することを指摘した。
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Metabolic pathway involving Methylcobalamin


プレゼンター
プレゼンテーションのノート
ALSを含む多くの神経変性疾患においてホモシステインが上昇することが知られている
ホモシステインは神経細胞障害を引き起こすことが知られているが，メコバラミンはメチオニン合成の補酵素として働きホモシステイン量を減少させる可能性がある。
従来から末梢神経障害にメコバラミンが使用されてきたが，ALS治験で使用した用量は通常の用量の50倍，100倍用量で中枢神経での作用を期待したためである。
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Neuroprotective effect of ultra-high dose methylcobalamin in wobbler
mouse model of amyotrophic lateral sclerosis
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
全国51施設，プラセボ対照の二重盲検試験
メコバラミン　25mg，50mg，プラセボの3群比較試験
主要評価項目：イベント（NPPVフルタイム，TPPV，死亡）発生までの時間および，ALSFRS-Rの変化を選択した
治験での評価期間は3年半であり，イベントを確認するため期間延長を行った結果である
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Full analysis set

Completion N=86

57 events
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25 died

29 completed 182w
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
試験での患者の分布。解析対象として370例。
多くの患者様にご協力いただきました。
このような大規模な試験実施の困難性に関して言及いただければ幸いです。
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プレゼンター
プレゼンテーションのノート
１２ヵ月以下の集団のALSFRS-R
用量依存的にALSFRS-Rの低下を抑制し，統計学的にも有意性が確認された。
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Before IVIg After IVIg

Kaji, et al. Neurology 1992
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