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Proportion of Patients
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Hateboer, N. et al.: Lancet, 353(9147), 103-107, 1999
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cAMP=3’-5'-cyclic adenosine monophosphate;
mTOR=mammalian target of rapamycin.

1.Braun, WE.: Cleve Clin J Med, 76(2), 97-104, 2009

2. Torres, VE., Grantham, JJ.: Cystic diseases of the kidney.

Taal MW, Chertow GM, Marsden PA, et al, eds. Brenner and Rector’'s The Kidney. 2011:chap 45.

9th ed. Philadelphia, PA: Saunders Elsevier;



ADPKDIZHITHZEREDRZ X

EEEHER
[2&kBEX

Circulating agents
/ (vasopressin, CAMP,
) EGF and Src activators,
ouabain)

HH Rt IE

Alteration in cell planar polarity
Remodeling of the ECM

Cell cilia malfunction

A== IR
BIFEE
Germ-line mutation of Pkd1 and Pkd2
Second somatic mutation
S faran
*70V FRAE

Blanco, G. et al.. Am J Physiol Renal Physiol, 305(6), 797-812, 2013
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TEMPO Study : Tolvaptan Efficacy and Safety in Management of Polycystic Kidney Disease and its Outcomes
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¥R 5E % : Wald test of the treatment-time interaction of the model
p<0.0001

Torres, VE. et al.: N Engl J Med, 367(25), 2407-2418, 2012
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Torres, VE. et al.: N Engl J Med, 367(25), 2407-2418, 2012
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eGFR predicted by the model
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(Irazabal MV etal. J Am Soc Nephrol, 2014)
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L: length
W : width
D: depth

ElERiEHABRETERX=m/6 x Lx W2
EMHAREFEKX=m/6XxLxWxD

TKV:HIE (Volumetric %)

B Bx 451



a3 I R M i e

(mLermi
20,000

10000
3000
5000

4,000

1,000
a0

GO0

JLERINE

IEE AJE B

R aECHILEAESERICLBI52 Mt B & FATE
E B Capillay Mty | Q95,3 L
=) 156 crm
D .
45% ﬂii’% 69 -
iF
b= 24
N O
g AHT— SR
%
;3
i = ART— ST
15%
AS ST TSI Ay T m—EIC e —
A
SRS T RS 7T EE
15 l'El E 3IIII 3I5 ﬂ-III ﬂ5 S;II 5I5 EIIII EIS T-';II T-'IS 30 [ﬂ]




IEE AJE A

| EE ~fl
1m0
a0
NMormal
B0
70
50 A
g 50
g
A AT — 9mEN
40
B
20 ART— TR
o
e FREIS eI v T — E L O —
10 E D
DS AHTOT S TS
l:l T T T T T T T T T 1 [$]
] 2 1 ] B 10 12 11 15 18 .

HAamm
ot n Wik e TR AREE T R L B i B R G T,

Irazabal, Mvw. et al.; 1 am Soc Nephrol.; 26(1), 160-172, 2015



o))

- BLBAREMZHMERT (ADPKD) IRELEEDSLEEEERME
BIRE

o HEZE(L£2,000~4,000 AIZ1BIFEREEEHER

au

« MEnEEHICEEAMBIZM, EITHEICEHEEINMETL., 60 ETIC
RFEARPBTFEICES,

. BHRESETTINASELEERHE:0. BOEEEOENTS
Win BB SN TNB —R A BS

« RAY)—= U ZITESTa—NEHR

« EEX. BRFEEKOBEHEEIRET OHIHEIhEIRINSER| A EHT]
HELTEHTULNVD

o BEDNBEUGIAIVT THREMNIITONEELD AV —ZUJI2LER
HZ M EEFEADBAZHRELLEZL



	スライド 1: 常染色体優性多発性嚢胞腎(ADPKD)について
	スライド 2: 疾患概念・定義
	スライド 3: 有病率・予後
	スライド 4: 透析導入患者　原疾患割合の推移1983-2021
	スライド 5: ADPKD診断基準
	スライド 6: 常染色体優性遺伝とは？
	スライド 7: ADPKDの原因遺伝子、遺伝子産物
	スライド 8: PKD1変異は、PKD2変異より進行が早い
	スライド 9: ポリシスチンの機能異常、量的な不足は嚢胞形成を生じる
	スライド 10: ADPKDにおける嚢胞の形成
	スライド 11: ADPKD病態進行における腎臓モデル
	スライド 12: ADPKD患者の年齢と腎機能
	スライド 13: ADPKDの難病診断基準
	スライド 14: ADPKDの臨床所見
	スライド 15: ADPKDにおける高血圧
	スライド 16: ADPKDの治療
	スライド 17: ADPKDにおけるcAMPの役割
	スライド 18
	スライド 19: プラセボ対照二重盲検比較試験 （第Ⅲ相国際共同試験：TEMPO試験） TEMPO Study :  Tolvaptan Efficacy and Safety in Management of Polycystic Kidney Disease and its Outcomes
	スライド 20: 利尿剤の種類
	スライド 21
	スライド 22
	スライド 23
	スライド 24
	スライド 25
	スライド 26
	スライド 27
	スライド 28: まとめ

