. P o EoERRREA
8PN C)) Eufn - wEESHE Y 5— B HE % BOK

/) KYOTO UNIVERSITY National Center of Neurology and Psychiatry

% Rk

TOHOKU TOHOKU UNIVERSITY

‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘ mmmsEA EAE R T

P ress R e I ease " . Japan Agency for Medical Research and Development & MSQQ(!}!P:SW!:!DQMT

2026 £9 A 16 H
HEME S
BN KFEANRILKRE
BN KFEANREBKRE
ENARAREEAEILEH - REERMAE L F—
FRENBEZRD
EIEFFEENBAERPEMAELSE

ALS D= Fa Y FY) 7HEEREICHMR
—ALS BEHFE IPSHIAE LT MAS ICL SFERENREHE—

[RRDKRA 2 F])

¢ S LaVKRYT7 BV HEFSHIEDFILAW MAS5 2 A SOD1 *
VEREFFOHEMMEAIFREILE (ALS) Y EFILL 3P auNnIn
EEMEEE S POV R PHRENHET S EEHLGMNICLEL

® MA-5 (%, ALS BEMHED KR ERMEFMAE 5 HLEFHKIPS #ifg 20
#6¢§L#EEM?ﬁ%err ATP Z7 AN I oV R 7

RETHEREHRELEL

° Kﬁ%m~\F:thT%ﬁM&LtNﬁ@%ﬁ%é@ﬁ?é%%t

BHIELFINET,

(%]

ALS TlL. EFHEHEOIRIILF—ELEZIESII FaV R 7OEEDR
BICEAETHEEZONTLET,
RIEKRZOERUXHIR. MHSRER. ERESHIR. HAREEAERIR.
RINNEmER (AREEF RIEKXKERR) . BFEKERE. RBRKEOEKX
BEHR, B - aREEAEEU I —OBFATHHBE. FARBEXRFEH
E. BERIXRFORMBFRZER. FABHEIERER. SERERFEIHRELOH
RIIL—TIE. T bay R 7HEEZSH D EDFIEE Mitochonic acid 5
(MA-5) M ALS 12X 558 %, ZESODI B ALSETILDS 3H T 3N
T. ALS BEHXROE BRI M CEEBR IPS #MiEs S/EH L - Eg#E
HMBZEZAVTRIELELZ, TOHRE. MAS(E, ALSD 3D 3D/INIT
BEFTLTW-EBEEEOCATPEE, S FaV R T7EEMZHEL. ALSE
EHREOEMBICEVWTHATP EEVLI bV R THELEZEHHEE
BOMCLELz, AKX, SESEHALS OFERICHFET S o Ry
THEREEIZENE T IMEOEBLLLIEIHMBFINIRETT,
AFEHREE, 2026 £ 9 A 23 BHIZ JCl Insight IZHBE SN FET,

tohoku.ac.jp



(E¥f7zEnEA]
MRDES

ALS [F. BFZ oM S ELHBMENERLIZEDN, HHETOMHREEMN
EITTHHAMOHBERETYT, ChETICEHDOARENHARIATHWET
N, TOMREFELELTHEIDETEZE—TEREELELHLIZEEFY., ALS
DREZTRANICHET DEBETIVELHISIATULEEA,

ALSIZIEZ SOD1 #IELHET HELFEEZH SOREMEALS &, ALMGIE
ERRRENMEFESINGEVIIEE ALS HELHY ., FTOREFEEZLIZZHKT
T, —H. ZLOALS BEICHBEL T, MIlBATIRILF—ZFEET S O
VR TOHEERENEOONEIEND, S FaVKRY PHREEHET DA
FEDRARIPPAFINTOE L,

FITAMETIE, RIEKRZOTIL—THREFELI-I FaV FYTH#EEES
HHIEDFIEEY Mitochonic acid 5 (MA-5)] @ ALS [T 2R FHRETL
Tl

SE QY #HH

R REXREREZRARHBS L UVRAEIEAERHOEBREHIHKZE. MEHE
%R, RERFREREZZMEHOBFTAESLR. HARERERZ. R
EMEAM (ARLAE HEXERR. B Eva)—FzN\NIIov)=y
). RIEREZFXREREGHEARHOBEFT HRERE., RHMKRFERFERESR
HRHOBKERRHIZ. EXNBEH - #REEAR LI —DOFEARGTHBE.
HRBERFHE. BEERRXEZEREER)Y—F U4 —ORBXRZHIIZ. &
AEHEHRZE. £ MEYEMEMEEFHERR L4 —DOEHBAEFTHR
LRWETIL—TIE, ALSETILY 3DV 3H/AI (E + SOD1EEFD ALS
BLELXEEZFED) IZ MAS ZBREEREC A, BT LTULWEER#EENSE
LELE (B 1), F£1=. ALS ETILTIETLTULV-#EA ATP 205 Y
R 7EECNAEEL. HREBIZEITE2I FaV FYT7TOREREIRELE
L=,

S 52, ALS BEHXROEERMESF M CEERXE IPS Mg S/ER L 1:&E
BHEMAERAVTHETLEER. MAS [THBARO ATP ELX2RET L L L
312 (K 2), #EHREANICE TSI FaV R 7EEEREZSOELZ, 25
L7=1EFAI&. SOD1 EBEFEEFEHDALS EEH MM+ TH <. FUS &9
ZE ALS PIIHEM ALS OBRFHRMETLRD OGN, BHEIREICELD
HMEETILCTHELTERT SAEEMATRINE LT,

MA-5 &, 2 b2 R 7REBEQEEHEIZEI4 5 mitofilin/MIC60 =9 [Z{F
AL, S FaVRY7RBOVRBETH IV VRATEREILTSHI LT,
DEMBE IR —EEEFZIZDEEIAONTUVET, ECFREHETORH
B EHAAEHLEFER,. MAS [CT&D3 bay R ZHERHEREESEFOH




WELE, BEXFLRAOREIZERZRT S50 VEES v FIL 10 (]
FINREEINE LT

AAEDOHBMO—D(E., 3P amNnT, ALS BEBREDRELRESHEE
PEEHXE PS flah SERH LEESHZEHEE OV SEBOERREZALT.,
MA-5 DEAZ—BLTHRIELI-RATY, £, EGENEROELIEHOD
ALS BEHRRMIECRHZEDIERZERTE2 LI, ALS ITHET S oy
FU7HEEEZIENE LR EZEDDI L TEELGRRTY .

EBI2, MA-5 DARBRISE TR - SHET 2 - DFERNA A< —H— E
& LT, C7orf31 4> C3o0rf62 L EDHRFHLRWVZLELz, S o(FIFEMIZ,
MA-5 DERMNEIF SN BEFHORIIP. ABERIGDE=42 ) U JIZ&RILD
ATEEENHY ET, T, FOHTIH C7orf31 1% SOD1 EEFMNEEL TS
ALS BFEIZH LT, MHEMALS OB ERENEE LY I OPRENS <.
SOD1EEFLEERDALS BH~Y—H—IZH 2 A REMEN TR I ELE (K 3),

ARRERBICH--TIE. HEOELLZEHD ALS ETILERE—DE AN
LB L. BIMETILTROONI-ERA%E ALS BEEBRRMETLHRT HI0E
NHYFEL, $FI2, BBECELICELS IPS HileBmEESHMEMEERELT
EEL, T a2 R 7HECHBEABEZEEMICTEM LI &, AHE
[CETDPEELGEMARS > FERYFEL,

—A. AARIEL a0 aoNnNIsLVEEMEER0E LI-EBRAET
9, WHILED ALS ETILL ALS BHIZHE LT, MA-S BB EEDETORK
DETEMFHT 2N ESI ML, REFRTIEBALATIEDY T A,

SHRDERH

SEOHFRIE. T CIZEED ALS BRICDOLBNDIDTEHY FEA. MA-
S512DLWTIE. I TIZE Ay FU7RICHT S5 | HERKRERARR SN, E
FADREICET 2DHMLBREENRF SN TVFEI N, FTEERLIZEE
2TWFEHA, §&. ALS BEREL L THET H-OHICIE. ALS BEZXRE
LI=BRERREERIC K Y. ERICESBHEDETORIDETEZMFITEEINEEK
BERIICIREE T D ENHY FT .

SRIE. ToI2H <D ALS BFHEHEMBOCHILED ALS ETILERWLT,
MA-5 DEE. EFRHEF. BULGREECKREHHLGEERIALFET, Tk,
C7orf31 L EDNA AT —H—EMIT DOV TH, BEEOMAERZT AL -REZ 1T
Ly, SBERICEFA - 5HET SHERE L THILTI SO L ZBHELET,

ALS ICIF S ETFELRRERPHRENFELET, AHRIL. E<DALSITHE
LTROoNSI bV FUTHERRICERT S LT, RREGFDEN
ZHATICATE AMRBBORIELZRLEZLDTY, =L, —RDEE
NMERATEDBEREALLGDICIE. SROMREEMEBOBRABRNLETT,



1.01.

Q

.@. 0.8

(/2]

206

Q.

{@)]

._g 0.4 —%— Control

= -3 hSOD1 G85R

5 021 —& hsSOD1G85R + MA-5 10nM

hSOD1 G85R + MA-5 100nM

0.0

10 20 30 40
Day

* 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.
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*p < 0.05, **p < 0.01, and ****p < 0.0001.
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