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vcP 4
60 48 50 distal myopathy
> 56 57 60
2 4 32 36
37
38
3 66 40 59
64 CK 600 IU/L
VC1.51L (%VC 43.1%) SAS CPAP
5% 65
VC 0.97L (27.7%) 66
4 43 32 35
37
39 40
ALS 41 VC2.01L (%VC 72%) 42
43 VC1.39L (%VC50.5%) NPPV
4 vep 4
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D
vep 2004 Paget

inclusion body myopathy with Paget’ s disease of bone and frontotemporal dementia: IBMPFD

2010 (ALS)
(nultiple system proteinopathy:MSP)
VCP 4
1 43 3 CK
rimmed vacuole
VcP p.Argl91GIn 42
rimmed vacuole 53
53
1 CK

ALS vep

2 35 ALS

3 fasciculation ALS
4 NPPV 5 vep p.Argl55Cys
43
3 63 60 ALS 72 5
ALS
VcP
4 58 4
VcP p.11el26Phe

vep 4 ALS,
vep ALS
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hnRNPA2B1 TDP-43 RNA MSP1 \VCP
p62
2 hnRNPA1
MSP3

-32-

29

4)
3)
40
CT
hnRNPAL
2



