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ARBLYBARP IXTVOEE —ZERH X0 OHE—
(3t A] K4 /IAREE
iR : ZERFER
[ERB7EE] K4 : fAFHT 1. HHRFE L, BAML 2. BESH 3
PR : 10 BB ERKAREERFM, 20 BMRSKERH# L,
3 SRR R AR A A

HRES

(B ®] OB OHEMEMBREE/N—F > Y VRAEES (Kii ALS/PDC. RENR) 23
HXTHD=EHR H HXIZB\TEEHRE L KERELZITV., MEOBELHRTS,

[77 ] O EFHRE : 53, ZER H #HiIKER 1,152 A, FER., HERICBO T, KE.
REZENLDOERE TIZ, BEFE, ALS, N—F U Y UERD—KRA IV —= T 5FFoT-, 5
WBIIZ DWW THRR A2 21T\ ALS/PDC Rl L7-,

@ KRERE : xtgud. HHIROMTA 2 AT, FHFK 8 . &K 1 »Ff. BIAHE 13 »Fr. W1l
K2 %P, HHREIDHX OHFK, BIAKE, FELIEHXTEAHE L L7,

[(R] @ —RAZ V—=V 7R HAREG% 30 % 1.8, 40 1% 0.9, 50 =1L 0.65. 60
0.9, 65-69 7% 0, 70-74 5% 8.79, 75-79 &% 11. 1. 80-84 % 24.7. 85 LA L 42.6, EMMES
AR 2,125.6/10 HAN, 2D 5 HA72< & ALS/PDC 1% 12 4 C HARE 1041. 7/10 5 A, ALS/PDC
12 2 DAERIZ. PDC6 fil, FBEEERDS 5 B, /S—F Y BRI AR BRLE A overlap L7-SEf 1
B THFE/R ALS 13723272, @ Cafll (mg/L) :HHIX DI F7K 8. 8(7.5-10. 1) . FHF Kk 4.88(2.5-7.3).
A7K 3.4, ET/KIE 7.03(6.8-7.5), {JIIK 5. 1(3.1-7.1), HHIRKEDHEOFHF K 2.25(2. 1-2. 4) .
BT7K3E 11.05(9. 6-14.9) , FELFEHIX = /K58 11. 45 (8. 8-14. 1),

Mg fE (mg/L) : H HIXDOHITFK 1.95(1.9-2.0), FHFFA 1.33(0.8-1.9)) . &K 1.5, ETAHE
1.58(1.5-1.6) , {JII7ZK 1.35(1.1-1.6) , H MK AW H K O FH F K 2.35(0.9-3.8) . ETAHE
2.6(2.1-3.9), FELREHX A E/KIE 11.45(8. 8-14. 1),

[E£] O HHXIZBITDERBEHE L TWDZ L 2R L, HE L LTIt ALS 2884 L. PDC
& Dementia BREMKE RS TNEZ L RN oT2, @ O TOEEIKTH o 7= HF K BAKDIE Ca,
EMg 2R TE 72, ZOMEMIZ HHEKEZ THLERD bhviz, @ BE, BI/AE & 20 #kithd Ca,
Mg [EDKENRRBD DIz, D LN, WEOEICEEL 52 TWAENE 50, SBOBRIRYS
EHThD,

A. WFZEER
hEMEMER REE(LIE/ X —F > Y VERAGER

LML, ¥/, BIKZHFICRBIT S
phenotype ZHH L L, BEDOHRE & B L 7-,

A (ALS/PDC, HREJR) OBREER L LT, &k
KFDOIRTINAOHMEBEEREORENRESN
T& 7, ALS/PDC 0ZFEMTHD, —HE H #
KIZB T 2mELBEOKEKFDOI XTIV L
MHEEBOEIZ O TR LTz, -, &%
HAEZ2TV., BEEOEAREBEOLEALSLER
phenotype DEE L OREURIZOWTHRET LT,
B. #HFEHE

1) ALS/PDC O&E%FH% : (R 1T,. =ER H #
KER 1,152 A, FiEX, H #BIRKICBW T, X
K. REZBE»b0MEBY EHRE2 TIC., 3B
JE. ALS, /N—F YV UIEREZBTHERDO—K
A7) == T EBiTol, BWENZ OV TR
FHIZEREITV ALS/PDC ZHIH L. AiR=EAH

2) KERE : <53, HHIXKOHTA 2 % FF.
HFEK 8w, BAK1 »FF. BT/AE 13 »FF. 7
JUZK 2 T, BLO, HHRXE DX DHFK,
BT KB, FESHHR T EKED DBUK LHLE L
7co BRAEIHH X, Ca, Mg, Cu, Zn, Fe, Al, Mn, Mo,
Se, Pb, Hg & &% ICP %¥Jt5547 & ICP EEOHTIC
X VRRE L7z,

C. BFoEftR

1) ALS/PDC OE%35R%E

HHIXIZ 31T 5 20104E4 A 30 B B S CTORRENE,
ALS, /=% v Y ER DWW EH T B RS
DOHERE %) 1L, 30 L 1.8, 40 #HfL 0.9,
50 B&fX 0. 65, 60 F%f% 0.9, 65-69 &% 0. 70-74 5%
8.79. 75-79 &% 11.1, 80-84 %% 24.7. 85 mLl L



42.6 Thol-, EMMEAREIL, 2, 125.6/10
FANTHoTz, HICEHEMBRNOFHMX T & D
FT—F &R, (H1)

X 1

BEE, R—F UV ER, BEMRE BFRE
1152.A (20105E4 8308 ]BE)

H B 44758,

DB &y ALS/PDC 13X 12 4 T, AR
X, 1041.7/10 F A TH-o7=, ALS/PDC 12 4
DWNERIL. PDC6 ], FRENAE FEMA&BIH 5 B, ~—
X0 VRERIC SRR EEDY overlap L7ZGEH
2516, fiEe ALS 137207, (K 2,3)

X 2

HEHRE
2000
- \\
1000 ~EHRE
500
0 ¥ 1
20004 20104
3
in2010

2) KEHRE

H #iX TlX, 1975 25 KE & LTHIAKED
i S, DIBEEAKE LTRIAShTWD,
FRETIE, HFAK, AKX, BALEEKEZ
FIFA LTz, 22T, BELBEOHEKT
DIXTN, BEEBEELRE., LEL,
Cafl CEHE. () AWIX. range) (mg/L) (X 4) :
H # X o H F A 88(7.5-10.1) . F F K
4.88(2.5-7.3) 487K 3.4 BT /KiE 7. 03(6.8-7.5)
FIZK 5.1(3.1-7.1), H HIXKEDHXDOFHFK
2.25(2.1-2.4), HT/KiE 11.05(9.6-14.9), F#Z%
ZE X THE KE 11.45(8. 8-14. 1),

4

. EEKH
iR

WIBR  ERMR R
H B : AN BKE (13477). TR a0, HF -8 K OHF7)

Mg fE (E#fE. () ML, range) (mg/L) (5) :
H # X @ H# FAK 1.95(1.9-2.0) . FH F K
1.33(0.8-1.9)) .47k 1. 5, BT /K3 1. 58 (1. 5-1. 6) .
K 1.35(1. 1-1. 6), H HIXEZHX D FHFK
2.35(0.9-3.8) , HT/KiE 2.6(2.1-3.9), FEZH
X7k 11. 45(8.8-14. 1),

5

O i g

HIBE  GEBER 4
H #R : K (13077), #2FK (260, #F - 8K 1)

Z Dftid Ca, Mg, Cu, Zn, Fe, Al, Mn, Mo, Se, Pb,
Hg REICOVTIE, BRERRPo7



D. B

Ao BrREsIc SR T 52 ER (ALS/PDC)IC
i, ZERH #X Rk LR K #iIXK 0 2 KERH
DBEHNTVWD, 1960 D H HIKDEFFRIL,
152.7/10 77 A(1967 4, 1969 4F), K #iXK DHJHR
13, 73.9/10 T A (1963 ) Th o7z, T D%, 1980
FERIINT THERERORD H D VIXZRHEHM O M
BHE XNz, 2000 EDBFRESDOFEIC L - T,
H #X TOZ RN #ME Sz, 4E, 2010 4
RERCOBEEREZITV, AREZHLIC L,

—RAZ Y —=v7L LT HHMRER I, 152
A (20104F 4 A 1 BEITE) OHF T, BHE, ~
—F Y VR, ALS JER DO W& RIE L T
WAHEREZEY Y77 v Lz, ZOHRT, oA
ONDRRIZ X 2RIEERZ B L EROE
RENEIE %2, 2EVHHE L SERIRE LT OF —
& L L= (K 6),
X 6

b K OO BBENE LDELE

65~69 70~74 75~79 80~84

85~
(=8
B 2Ewm00) B nax
 RBRRBIBE cowBuEys

FRR %~ 06-01)
ZhizkdE, Bk e & HICRBWS EHT 5
ZEiX, 30oDT—F THETHDHH, HHIXKT
X, BT 7074 5 & 80—84 ik CRRBY I EME T
bole, Flo, —RRAZ )V —=V 7 BHEOH
Db, ALS/PDCIZEE Y D EFIZHEH LizE Z A,
12 4 ZHEsR K-, = DTF—H % 3 & 1T 2000 &
FEROFRRLEBELZLONK 2 Thb,
BRBOBDERDDILDODOHERAELEKRL LT
BOTEWMEEZRLTWSZ Lbhosl-,
KIZ ALS/PDC (FREJR) L W7 L 7= EH DO ERER
HEIDEBIZOWTRH LZ, (K17

Clinical Subtype M ZE4k

7
20005
WALS
@ pPDC
® Dementia
20104
®ALS
@ pDC
# Dementia
2000 £Ei%, FREGE DB DEFI~DBELBE L 225

S 7= D THMLBIIH R ARV, BREEES O
#b, 25D 5 ROEMEB L, ALS 5EF)
OB BH SN TH- T2,

WIZ, THETIZEHEMTHRE STV D E0EH
KEDIXINEBBEBOEFRIZ OV THRE
L7z, FENL, MO TORREIKTH BFHFK,
BARIZDOWTIE K Ca, 1K Mg S FESR T& 7=, £ 77,
Z OEMIZ, H HX 0 J8 340 #ilsk T b RO m %
B, —H., BIIEOKEIKTH I HAKET
D Ca, Mg fHIT, KEZ R DT, ZTOHEMB L LT,
HAKE B L CHEKEIX, KEROEEN
HFELVBES, EVEVWKENSOERRDT
EEZ BN,

FERILR T, HEJIARZRDOAKEEFIAK L O H#
RIZHWT, TEF -7 ALS BEDE RN, LFE
BIZLoTHEINTWS, H #RIZBIT 5806
KHD Ca=° Mg IBENE{LE ALS/PDC DK
FREIOENLE DA LNDOEEIZOWT, EEIC
BREtT D2 HLERD D,

E. #&is

O HHRIZBITHEEN/FHRHE L WD L2
L7, WAL LTIX, ALS 2384 L. PDC
L Dementia NEMRERoTWNWB I LN
27, @ MPOTOEEIKTH - T=HFK,
BIKDIK Ca, & Mg ZHEFR T 72, & DAL,
HHXEDTHLRO N, @ BFE, BIKE
LR VEEIF D Ca, Mg EOHENRD I
oo TDZ LN, RRHOBIIZEESL 52T
WHMNE I D, SRORFTBLETH B,
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BEE S AMIED ALS RAESRE L4 E - RTRERICEAT 2R -FRILE K A S0

FoFRF D, FHERERTD, HHEFI, FIEET 2,

INAMREEE 9, BIRER 99

AR 2, MAFIL

D BT ERKEREBERTE, 2 BEEERK AR, O BHR I RFEELL
P ZERFRFEGEER SRR BARIE, 5 ShEE EREHE R R A28

(TR |

FRRR LR A )] -S4 (K) #ulgids JOKRBOMR (K #iIRIiC & £ 5 2% 2000 4 LRI

ALS DORIE R FBO 72 D30 TINZ BT B B EMEHE R RELEALS) ORIE & B85 - AIEER OB 5 2 art
S, ALS B¥EAE, KERER LOAHIEO ALS BF L EROMETERE L £ LZF 0%
Z2 LT, KT 2000-2009 4E/1Z ALS15 4l % 3O ERME A RIESE 3.5/10 F A, O HIKIZ[R S &
8.1/10 75 A (2000 FEZBRAEAN) L BETH - 72, KERETIZ. KHIKE O XK TAEADFEE Ca
BRI U LVMEE 2R Uiz, Mg TR BE Tk K #uio ALS . ORI L Ik
IZE L Ca, Zn f&fE, CwZn O EfE, R SOHAG FiEZ R L. BLAIA L 2D ANRHE I T,
O #1X Ti% 2000 LA ALS BIERNEMZ R L TWAB R, T OFRFEMEHEM & 1975 FEI12KIES K #
BAINCERE Sz Z &, BEXOSEIMESHETEDE T AL bI-E L OBESHELE Sh-, ALS %
JEDEREFRBOIZD, 5% S HICAHMIE TO ALS FAEZ MG T 2 LERH 5,

A. BFFEER

Mt B LE(ALS) D £ %t Guam BT
1% 1980 FERLERIER DK T AR S, FMIER
DEIE~OEEGERHEINET-, LL, KEA
FIEICBE ST AN ERIZIEZMA S A TVLRY,
—F ., fMRILEANOEE)] - BA (K) #ig Tk
1960 FEARUTEH LBMER TIEH D b 0D 2B EE
BEIZ ALS BERRD LN TS, BIZZNET
ALS JEF 2R 7o 72 K HillN KB O X T
FABIEN A DIV, TORKEFEATHENEE
RETH D, KR TIE, FIEOBEERARHD
7o, AHIE TO ALS BIEROERKERE L KEE
b, KAEBEELEROMBETCREEOBEEY B
L7,
B. ®FZEHiE

1) ALS OFEFHE : K Hulm oo E R - B
LEREEMVIET ALS SRE 2 FEh L7z, FEEEIC
Bl&EFix., 1967 02D 2009 £/ D H HLFE—DHE
FEZTERBINZ 3SHIM. T72bb 1967 £ D
1971 4R (BB I #0). 1989 £EAH>5 1999 4Ef] (85 11
). 2000 £EA>H 2009 4EfE] (55 111 #) o ALS 3¢
FEME L, 2000 FOLEESBFHEAQICESEE
W, MRERERZEHL, BHICLARERD
HBEZHLNT L,
2) KEREIX, FEEER LK, KEA, F
FKRD ICP Y58t ICP BEESHTIZ L D Ca,
Mg, Cu, Zn, Fe, Al, Mn, Mo, Se, Pb, Hg 2 &Iz
WTHEELEROMBEFEE L OBEEEZRIT LT,
3) BELEROBRZ LAFEREEZE KL, K
Huk > ALS B3 & K #ill2 & £ hit4E ALS fEF

BEFELTWHREHXOER (60 L L) 2%t
LICHRFHZE L ETEAE, R+ 8OHIG
BEZEIT-o T2, XHRIT ALS RAEHEE OV FIEk L
RN Ha tIRERE Lz, RAEIIXEIC L 5RAER
BTEmRLE,
C. BFFEfER
1) ALS D #FE

2000-2009 iz K #ilsf T ALS15 # (ALS 14
%, ALS/PDC 1], Z?» 5 H O #iX T ALS 2 4.,
ALS/PDC 1 i) & ® bz, 2000 EDLEE
BHREADZAVWE K HUOEBERBERESR
3.5/10 F A.OH#XIZBR B & 8.1/10 F A TH - 7=,
K i3k Cix, ALS BIERD I #lickk L 11 HicaE
T E THA LA, 111 $ICI3RE L5 LB L
LR EZ RO . KREH#X Tk I #ICERBER
DHER I (F 1),

F LK #ulg & O #iIX D ALS BIEEOHS

# bk , g
i (A Q) oot EmE R RIER

I K (33,219) | 6.0 | 4.7(5.7,2.8) [-2.7, 12.0]

11 K (26,405) | 3.8 | 2.9(4.8,1.3) [-3.1,14.8]
I | K(23,357) [ 64 | 3.5(2.6,3.3) [-4.1,11.1]

1 0 (2,798) 0

11 0 (1,667) 0

III | 0(1,069) 8.1(10.4, 6.7) [-45.8, 62.0]

I #: 1967-1971 4=, 11 # : 1989-1999 £,
IIT #i : 2000-2009 A=fH.

2) KEHRE
O MK TIX 1975502 b HEE) | &2 KIR & LT2/KiE



REREHENEAAE LTRSS TS, &
EIIE L 72 O #iX D /KiEAF Ca & &IX ¥ 3ppm
T, XTR#IX Lk LERRKEL R L, T
JIZKEAK, HEEIK, HEIFEFKD Ca B &
LEREIZZ DO TIRIEZ R L, —F O HIXDOH
FA, O #ENOFJIA RN, b0 D K

(RAK) © Ca B EITFBHX L RKOETH T,
IRP L ELFRE

EERDZHHRE 632 £4D 55, BME 131 4
(20.7%, Bt 28 4. Lotk 103 &) THHEE 75.3
% (8.D. 7.6) Thol, ZMEDSH 1 HliZ
parkinsonism-dementia complex 23 gEiiL7z,
BRERBEOE R IR TTERE 25 23.0%I2.
Babinski 1%(@[%@% 3.1%. NFEFH e EOMEREY
RTHED 3.1%IZE8H HT-, Snout reflex 72 KR
BRI EE A DY DH 8.5%, /Y—F Y UIEK
X 3. 1% \—wuy)gnﬁ_o ﬁ&ﬂlﬂ%ﬁbk LT&‘TEfﬁ:
I8 5 EnRE Al R &7 — /L (HDS-R) & RS EEHE
27 & LT FAB 2%/ L7, HDS-R 20 AARTHHE
& FAB12 SRG#E OF &AM 11278 L7, HDS-R
20 AARTHHE X, 70 WA T 9.6%, 80 AT 31.8%
THY 1985 FEKZFE L DHEEMEEEPEHRZ EE T
JVREICHLTHMETH -7, FAB TD 12 &
K DEIEIX 80 MR T50%Th -7,

o SR AE R EHER

X 1. 0 HIREEBZIZEIT S HDS-R 20 sURMHHE
L FAB 12 FURTHE OFRBISAR

K Hudsk o> ALS B3 1% 2010 4E 11 A FAE, A
7, #IES T2 FIEESR TH D, AEIT, K HUK
EED 6 B (B 4 B, &tk 2 F) S ARFIE~S
MmoEEIME LN, 26, FiEER, BT
MEB = 2 —n U EEEZRTHEE ALS OREBT
HoT-, B Eﬁ)fiwu\%ﬂr"@/\’—*‘// /T“[k\ i3
(BAMBIER 2RO 2D o T2,

0fER & K #i3f ALS BE DM TR o R LR
21N LT, MiE Ca B &L, 0 ERTHEERIET.
K Hiulgk ALS TEAEK T2/7R Lz, 0ERTIX, HEH#

Y EE. intact PTH BMEZF8 0=,

3% 2. M5 Ca, MY . intact PTHEDLE
Ca MY iPTH
(mg/dl) (mg/dl) (pg/ml)

Xt PR 9.38(0.34) | 3.28(0.48) | 34.1(15.4)

O fEE | 9.25(0.36)* | 3.60(0.43)# | 49.2(19.2)#

K-ALS | 8.94 (0.32)* | 3.38 (0.73) | 36.7(9.3)

K-ALS: K Hulsk ALS, iPTH: intact PTH
* p < 0.05, # p <0.01, Mean (S.D)

MmiE Zn X, 0 FEE L K #ulsf ALS & b ITIKfE %
R UTZAS, MiE Cu fEICZEE2RBD T, > T Cu/in
RN EEER LTz, R 8-0HdG IX K #ils ALS TH
BELEME. OERTHLREMEZED (F3),

% 3. % Zn, Cu, R+ 8OHAG O LLE
Zn (pg/dD) Mean (S.D.) | p
Skt R 105 (19.9)
0 ER 67.5(10.8) | <0.0001
K-ALS 56.3 (16.1) | <0.0001
Cu(ug/dn Mean (S.D.) | p
*f R 114.9 (22.6)
OFER 114.1 (22.9) | 0.83
K-ALS 130.7 (41.8) | 0.16
Jk 8SOHAG Mean (S.D.) | p
(ng/ml)
xf R 8.55 (7.0)
0 R 10.93 (8.3)
K-ALS 19.6 (8.4) 0.004

K-ALS: K #fifik ALS

IHIZ, RERDEEMKERE OER, BXIW
¥k LB ALS BF D 1fiF Ca f&. intact PTH {&
e Uz KER & fnfkL RN ALS B33 2000
-2007 ERNCHIE Lz, MmiE Ca fHix, FodkiLRA
ALS BEDMEBHIELS . MW TKER, OFRDIAE
WZAEfE %R L7-, intact PTH 1, O ERIZE W T
tRICEL LEEREEZRL, £, K £R, 1
HILEN ALS B L OB THLEETH -, —
F. KERE fEKILEAN ALS A& TidmiE Ca K
fEIZE8 P 5 ¢ intact PTH @ L H 033D 6722
LR TH o2 (X 2),

95
N
93 504

) T

9.1 40

0 I

3% Ca (mg/dl) u Intact PTH (pg/ml)

1 9 3 4 1 2 3 4

X2 KER., OFE, fagkLUREA ALS BFICR
T A I3E Ca fE L intact PTH fE®D ik
1R, 22 KR, 3: 0 £, 4 f#iLREAN ALS

D. &%

foff ALS 0ZRICET 2 REEROBKREIT, K
. \HED "R S FERIO ] - KEFD
CaMg RZZ#RRA L, BEICEHDLIERL LTH
HELEZLICEED, Guam B, Bima—F=7



RED ALS ZREMTHREMROKE « TEOTERE
LR &EN, SEMCEBLEZBFER THDZ LN
R ENT Y, £ DB KEFOLEATEDRZIX,
ATE - BREBOBR{LRYICEv®ESNL, Zh
RPN TSRO ALS BERIFET L&
EzonTER, LML, KEICBWTHRZIC
HEINEKRE TS O #HIKIZ, AORDRNED
EHIRRS 2 B4 555, 2000-2009 £/ D ALS
EROEENRD bk, 5%, fim & BHHE
E2THMLERDD,

O #HIXDKEFRE TIT, BKAKFT O Ca EEMB*
s LD TERW=®, FRIEFO D
TREBICEENRRZOIFEE L, O ERTIXAE
B2ME Ca KM, EHEY BME., 8LV intact
PTH &% R D7, &Y < intact PTH DK
T, ¥ Ca {EfHIT3H T 5 LB SHEL L E X
bz, O HIXKTIE 1975 LTI R A, HFKAZ
EFHERANOKRENLHAE LTRHALTWEZZ &
NH, ZOME Ca {EKMEIZAIRDOEFIC X 5 7JREME
BEZ b, —H K #RERE gL BA ALS
BE. B2 KHil ALS B Tk, WM Ca
RAEIZ 22023 & F intact PTH 2MEW 2 & BT
Hot, TOBEHD—E LT, BHAE Ca iLE
WL AEREMEIER 2 EM SO REEEIME
W7 rTREME, BIFRIRMRE DR, 2 W ITHIR
WSt CaZt Fc B 42 ) /7 —DEER U iH
B3N, O FERTIHE CaBE~DORBIRED
5 EMEEZLNDDITH L, K #uls TI3stske s
L) ZKIREE Ui TR S 2V I3kt
REBVEZOLND, REHMOENHERO M
1% intact PTHEDZERIZEE L/ LHE LT,

Shic, KR, OFR. fnIUEAN ALS &%
FrlZ K il o> ALS FBE i, g Ca{KEITN X .
Mi% Zn ESERREEE2 R LEZ, —F, ME Cu
fEIZIZZED 2, o TBEMA M L RAEED—
DOEE Y THDH CuWin HITEEEZ R L, &6
{2 DNA OBLHIEEOHRETH 5 R+ 80HAG iX.
OFR L Kk ALS B CTHEBIZHL LEEAEZRL
oo THEY, O HIXRAER E K #ilsk ALS BE Tl
LA R L ZADEKBE 2 bz, KEHD Ca
RZIWZL Y EMESBE TEOHEXBEMIC X 8L
HIA b L AR EIT L 2R MR FEE A3 Y Huisk o
ALS BT 5 —2DEREF L HE I, T,
R TIIH R ALS RIS 2, SRBEERRC/S
— %Y ERE 2T 5 PDC OEFEENSEEHTH
%9, OFERTHDSR TD 20 AREDEIEH,
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