
東京女子医科大学血液浄化療法科特任教授
土　谷　　健

（聞き手　山内俊一）

　多発性囊胞腎の予後、最新の治療法、生活指導などについてご教示ください。
 ＜千葉県勤務医＞

多発性囊胞腎

　山内　土谷先生、囊胞腎という言葉
と、もう一つ腎囊胞という言葉があり
ますが、まずこの違いから教えていた
だけますか。
　土谷　囊胞腎という場合は通常は全
身性に病態が起こり、主に遺伝性の病
気、今回の多発性囊胞腎（ADPKD）と
いわれるものがイメージされます。単
なる腎囊胞というのは、ある程度の年
齢の方はかなりの頻度で持たれている、
腎臓に単発、もしくは複数ある囊胞に
なります。基本的にこの病態は全く異
なっているので、これを最初に見極め
ていただくのがいいかと思います。
　山内　基本的な違いとして、腎囊胞
のほうは例えば腎臓障害を起こさない
とか、そういったものはありますか。
　土谷　そうですね。ほとんど単純な
もので、腎臓の機能が下がるというこ
とはあまりないと思います。囊胞腎の

場合はかなり進行性に進んでいく病気
なので、そこは区別がつくと思います。
　山内　単に腎囊胞といえば数が少な
いとか、大きいのが１～２個あるとか、
そういうものでもないのですか。
　土谷　そういう事例が多いかとは思
います。片方に何十個、何百個という
方は少ないと思いますので、そういっ
たかたちで区別はできると思います
（図１）。
　山内　そうしますと、たくさん出て
きたりし始めると、最近は超音波など
で診断ないし疑診は比較的容易と考え
てよいのですね。
　土谷　最近は囊胞腎という病気自体
の知名度も上がりましたので、健診な
どのレベルである程度これらしいとい
う場合は専門医を受診してもらうとい
う指示が出るように、判定基準が新し
くなり、最近は見つかる可能性も随分

増えてきました（図２）。
　山内　囊胞腎の場合は大方が最近話
題になっている遺伝性のものと考えて
よいのでしょうか。
　土谷　はい、遺伝性が認められない
孤発例というのも10％ぐらいはあると
いわれていますが、ほかはだいたい家

族性と考えていいと思います。
　山内　遺伝性のADPKDとはどうい
ったものか簡単に説明していただけま

図１　ADPKDのCT画像
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すか。
　土谷　腎臓にある尿の通り道である
尿細管という細胞の蛋白質の機能障害
が、遺伝子障害によって惹起されます。
そうすると、細胞が増殖して、しかも
分泌機能が高まる。それがいろいろな
尿細管で起こってきて囊胞を形成し、
だんだん数と大きさを増していきます。
非常に長い時間をかけてそれが起こっ
てくるので、だんだん腎臓の実質が減
ってきて、次第に腎機能が下がってい
くという病態です。加えてその蛋白質
の異常がけっこう全身に影響を及ぼす
可能性があり、肝臓や膵臓などにも囊
胞ができます。有名なのは血管の構築

異常から頭の動脈瘤ができる、その合
併率が高いともいわれています。この
ため、単純に腎臓だけではなく、全身
を見ていただく必要があるので、一度
専門医を受診させるのはとてもいいこ
とだと思います（図３）。
　山内　一般的に健診のエコーでも、
腎臓に囊胞がある方は肝臓にも囊胞が
ある方が多い印象がありますが、これ
とはまた別ですか。
　土谷　基本的には病態は全く異なっ
ているので、偶然肝臓にも腎臓にもあ
ったというだけのことで、それでその
患者さんが何か腎臓機能障害、肝機能
障害になっていくことはないと思いま

す。
　山内　日本人でこのADPKDの頻度
はどの程度のものなのでしょうか。
　土谷　今わかっているだけでも３万
以上といわれていますので、2,000～ 
3,000人に１人ぐらいの頻度ではないか
と考えられていて、難病に指定されて
います。
　山内　ただ、エコーだと腎囊胞、肝
囊胞、肝腎囊胞などと一言でいわれま
すが、非常に多くの方によく出てくる
ので、ほとんどは単純性と思ってよい
ですね。
　土谷　おっしゃるとおりです。その
方々をすべて調べる必要性はないかと
思います。
　山内　肝囊胞も、致死的になりうる
ということは考えなくてよいのでしょ
うか。
　土谷　肝臓の場合は実質がある程度
保たれるので、肝不全にはほとんどな
りません。ただ、すごくサイズが大き
くなっていくので、おなかを圧排して
しまって、最後は食事も入らないとい
うことになったりします。患者数はそ
れほど多くはありませんが、これが一
番肝臓では困った状態と考えられてい
ます。
　山内　囊胞腎の進展にはかなり個人
差があると聞きますが、いかがですか。
　土谷　おっしゃるとおりで、20歳代
からかなりの大きさになる方もいます。
原因遺伝子は２つあるのですが、片方

の遺伝子（PKD２）は比較的良性とい
われていて、そのまま一生、透析もし
ないで済む方もいますので、非常に進
展に差が出ています。
　山内　その差の原因はよくわかって
いないのですか。
　土谷　変異を起こす頻度が多かった
とか、遺伝子変異のタイプなどが差に
なるのではないかといわれています。
実際、同じ遺伝の病気なのに、例えば
親は軽症で、子のほうが早く悪くなる
とか、そういうような進展には家族性
があまりないというのも特徴です。
　山内　進展を追跡するにあたり、ど
こかで専門医におうかがいを立てたほ
うがよいでしょうね。
　土谷　今、進展を遅らせる薬剤が出
ていますので、専門医に一回紹介して
診断を確定したうえで診ていくのが一
番いいかと思います。30歳以下の若年
で高血圧を合併してくる方は予後が悪
いといわれていますので、本人は何と
もなくても、血圧はどうかとか、そう
したことは診たほうがいいと思います。
　山内　通常、例えばエコーでそうい
ったものが指摘される方は非常に多い
ので、片っ端から精査するのもなかな
か難しいところでしょうから、エコー
と同時に腎機能もモニターするのが次
のポイントになりますか。
　土谷　そうですね。両側の腎臓に複
数の囊胞が見られたり、肝臓にも多数
の囊胞が見られる場合は比較的診断は

図３　ADPKDの合併症
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すか。
　土谷　腎臓にある尿の通り道である
尿細管という細胞の蛋白質の機能障害
が、遺伝子障害によって惹起されます。
そうすると、細胞が増殖して、しかも
分泌機能が高まる。それがいろいろな
尿細管で起こってきて囊胞を形成し、
だんだん数と大きさを増していきます。
非常に長い時間をかけてそれが起こっ
てくるので、だんだん腎臓の実質が減
ってきて、次第に腎機能が下がってい
くという病態です。加えてその蛋白質
の異常がけっこう全身に影響を及ぼす
可能性があり、肝臓や膵臓などにも囊
胞ができます。有名なのは血管の構築

異常から頭の動脈瘤ができる、その合
併率が高いともいわれています。この
ため、単純に腎臓だけではなく、全身
を見ていただく必要があるので、一度
専門医を受診させるのはとてもいいこ
とだと思います（図３）。
　山内　一般的に健診のエコーでも、
腎臓に囊胞がある方は肝臓にも囊胞が
ある方が多い印象がありますが、これ
とはまた別ですか。
　土谷　基本的には病態は全く異なっ
ているので、偶然肝臓にも腎臓にもあ
ったというだけのことで、それでその
患者さんが何か腎臓機能障害、肝機能
障害になっていくことはないと思いま

す。
　山内　日本人でこのADPKDの頻度
はどの程度のものなのでしょうか。
　土谷　今わかっているだけでも３万
以上といわれていますので、2,000～ 
3,000人に１人ぐらいの頻度ではないか
と考えられていて、難病に指定されて
います。
　山内　ただ、エコーだと腎囊胞、肝
囊胞、肝腎囊胞などと一言でいわれま
すが、非常に多くの方によく出てくる
ので、ほとんどは単純性と思ってよい
ですね。
　土谷　おっしゃるとおりです。その
方々をすべて調べる必要性はないかと
思います。
　山内　肝囊胞も、致死的になりうる
ということは考えなくてよいのでしょ
うか。
　土谷　肝臓の場合は実質がある程度
保たれるので、肝不全にはほとんどな
りません。ただ、すごくサイズが大き
くなっていくので、おなかを圧排して
しまって、最後は食事も入らないとい
うことになったりします。患者数はそ
れほど多くはありませんが、これが一
番肝臓では困った状態と考えられてい
ます。
　山内　囊胞腎の進展にはかなり個人
差があると聞きますが、いかがですか。
　土谷　おっしゃるとおりで、20歳代
からかなりの大きさになる方もいます。
原因遺伝子は２つあるのですが、片方

の遺伝子（PKD２）は比較的良性とい
われていて、そのまま一生、透析もし
ないで済む方もいますので、非常に進
展に差が出ています。
　山内　その差の原因はよくわかって
いないのですか。
　土谷　変異を起こす頻度が多かった
とか、遺伝子変異のタイプなどが差に
なるのではないかといわれています。
実際、同じ遺伝の病気なのに、例えば
親は軽症で、子のほうが早く悪くなる
とか、そういうような進展には家族性
があまりないというのも特徴です。
　山内　進展を追跡するにあたり、ど
こかで専門医におうかがいを立てたほ
うがよいでしょうね。
　土谷　今、進展を遅らせる薬剤が出
ていますので、専門医に一回紹介して
診断を確定したうえで診ていくのが一
番いいかと思います。30歳以下の若年
で高血圧を合併してくる方は予後が悪
いといわれていますので、本人は何と
もなくても、血圧はどうかとか、そう
したことは診たほうがいいと思います。
　山内　通常、例えばエコーでそうい
ったものが指摘される方は非常に多い
ので、片っ端から精査するのもなかな
か難しいところでしょうから、エコー
と同時に腎機能もモニターするのが次
のポイントになりますか。
　土谷　そうですね。両側の腎臓に複
数の囊胞が見られたり、肝臓にも多数
の囊胞が見られる場合は比較的診断は
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容易です。時間とともに腎のサイズは
大きくなってくるので、エコーやCTで、
それを経時的に診ていくことは重要で
す。そうするうちに、だいたい中年以
降で腎機能が下がってくるので、そこ
からはいわゆる慢性腎臓病（CKD）の
側面も持ってきます（図４）。
　山内　腎機能のマーカーとしては通
常のeGFRでかまわないのですか。
　土谷　それでけっこうです。
　山内　先ほど尿細管が絡むという話
でしたが、尿細管のマーカーはあまり
変化はしないのでしょうか。
　土谷　鋭いご指摘ですが、炎症とか
ではないのであまり変化しないのです。
　山内　あと、患者さんは皆さん気に

なると思いますが、がん化、これはい
かがでしょう。
　土谷　見てくれはいかにも悪くなり
そうなのですが、意外とそういう意味
でのがんの合併は多くないといわれて
います。油断はできないのですが、鑑
別と、どこにがんがあるかを見つける
のは難しいのです。ただ、著しくがん
化が高いということはありません。
　山内　それは幸いですね。症状とし
て血尿が有名ですが、やはりこれはあ
りがちなものですか。
　土谷　ありがちですね。囊胞壁の細
血管が切れ出血します。突然真っ赤な
尿が出ますから、それまで診断がつい
ていない患者さんはとても驚かれてお

いでになり、そのときに初めて診断が
決まることもまま見られます。
　山内　あと感染も話題になりますか。
　土谷　囊胞は尿がうっ滞しているの
で、そこでの細菌感染のリスクは高い
です。けっこう囊胞感染は難治で、血
流障害から薬剤が患者に到達しにくい
ので、どうしても長引いてしまうこと
が多くあります。
　山内　それでまた腎障害が進むので
すね。
　土谷　そうですね。繰り返したくな
いところですね。
　山内　さて、治療について、薬で最
近話題のものがあるようですが。
　土谷　原因遺伝子の判明から、細胞
内のサイクリックAMPの過剰産生が
カルシウム濃度を低下させ、細胞増殖、
過分泌が起こると考えられています。
脳下垂体から分泌されるバゾプレシン
というホルモンは、このサイクリック
AMPを増加させます。バゾプレシン
はご存じのように抗利尿ホルモンです
ので、その拮抗薬を利尿剤として製薬
企業が開発していたのです。それが偶
然といいますか、バゾプレシンを抑制
することが囊胞腎の細胞の増殖抑制に
も関わることから、通常の利尿剤で用
いるよりもはるかに多い量を使うと特
に効果がいいということで、トルバプ
タンが上市されて、2014年からこの病
気の正式な治療薬として効能または効
果が認められました。患者さんにとっ

ては非常に朗報でした。
　山内　悪化をかなり食い止めること
ができるわけですね。
　土谷　完全に形態を元に戻すことは
できませんが、少なくとも進展を５～ 
10年ぐらいは遅らせてくれるだろうと
いうことで、今まで何一つ手立てがな
かったので、非常に大きな意味を持っ
ていると思います。
　山内　この方々の透析の予後はいか
がでしょうか。
　土谷　透析自体は、糖尿病の合併症
のようなものを持っていないことが多
いので、比較的予後は良好です。移植
の予後も良好といわれています。
　山内　それも何よりですね。最後に
生活指導ですが、まず食事はいかがで
しょうか。
　土谷　腎不全といいますと、皆さん、
蛋白制限を想像すると思うのですが、
蛋白自体の制限でこの囊胞の進展を抑
えられるかどうかはまだエビデンスが
ありません。ただ、肥満がよくないと
いうことと、塩分がバゾプレシンを介
することだと思うのですが、塩分を取
り過ぎると血圧を上げるだけではなく、
囊胞にもよくないということがいわれ
ています。私どもは太り過ぎないこと
と、塩分は制限することをお願いして
います。
　山内　あとはスポーツですね。運動
療法は別として、スポーツをやると危
ないという話もありますが、いかがで

図４　腎容積と腎機能（GFR）
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容易です。時間とともに腎のサイズは
大きくなってくるので、エコーやCTで、
それを経時的に診ていくことは重要で
す。そうするうちに、だいたい中年以
降で腎機能が下がってくるので、そこ
からはいわゆる慢性腎臓病（CKD）の
側面も持ってきます（図４）。
　山内　腎機能のマーカーとしては通
常のeGFRでかまわないのですか。
　土谷　それでけっこうです。
　山内　先ほど尿細管が絡むという話
でしたが、尿細管のマーカーはあまり
変化はしないのでしょうか。
　土谷　鋭いご指摘ですが、炎症とか
ではないのであまり変化しないのです。
　山内　あと、患者さんは皆さん気に

なると思いますが、がん化、これはい
かがでしょう。
　土谷　見てくれはいかにも悪くなり
そうなのですが、意外とそういう意味
でのがんの合併は多くないといわれて
います。油断はできないのですが、鑑
別と、どこにがんがあるかを見つける
のは難しいのです。ただ、著しくがん
化が高いということはありません。
　山内　それは幸いですね。症状とし
て血尿が有名ですが、やはりこれはあ
りがちなものですか。
　土谷　ありがちですね。囊胞壁の細
血管が切れ出血します。突然真っ赤な
尿が出ますから、それまで診断がつい
ていない患者さんはとても驚かれてお

いでになり、そのときに初めて診断が
決まることもまま見られます。
　山内　あと感染も話題になりますか。
　土谷　囊胞は尿がうっ滞しているの
で、そこでの細菌感染のリスクは高い
です。けっこう囊胞感染は難治で、血
流障害から薬剤が患者に到達しにくい
ので、どうしても長引いてしまうこと
が多くあります。
　山内　それでまた腎障害が進むので
すね。
　土谷　そうですね。繰り返したくな
いところですね。
　山内　さて、治療について、薬で最
近話題のものがあるようですが。
　土谷　原因遺伝子の判明から、細胞
内のサイクリックAMPの過剰産生が
カルシウム濃度を低下させ、細胞増殖、
過分泌が起こると考えられています。
脳下垂体から分泌されるバゾプレシン
というホルモンは、このサイクリック
AMPを増加させます。バゾプレシン
はご存じのように抗利尿ホルモンです
ので、その拮抗薬を利尿剤として製薬
企業が開発していたのです。それが偶
然といいますか、バゾプレシンを抑制
することが囊胞腎の細胞の増殖抑制に
も関わることから、通常の利尿剤で用
いるよりもはるかに多い量を使うと特
に効果がいいということで、トルバプ
タンが上市されて、2014年からこの病
気の正式な治療薬として効能または効
果が認められました。患者さんにとっ

ては非常に朗報でした。
　山内　悪化をかなり食い止めること
ができるわけですね。
　土谷　完全に形態を元に戻すことは
できませんが、少なくとも進展を５～ 
10年ぐらいは遅らせてくれるだろうと
いうことで、今まで何一つ手立てがな
かったので、非常に大きな意味を持っ
ていると思います。
　山内　この方々の透析の予後はいか
がでしょうか。
　土谷　透析自体は、糖尿病の合併症
のようなものを持っていないことが多
いので、比較的予後は良好です。移植
の予後も良好といわれています。
　山内　それも何よりですね。最後に
生活指導ですが、まず食事はいかがで
しょうか。
　土谷　腎不全といいますと、皆さん、
蛋白制限を想像すると思うのですが、
蛋白自体の制限でこの囊胞の進展を抑
えられるかどうかはまだエビデンスが
ありません。ただ、肥満がよくないと
いうことと、塩分がバゾプレシンを介
することだと思うのですが、塩分を取
り過ぎると血圧を上げるだけではなく、
囊胞にもよくないということがいわれ
ています。私どもは太り過ぎないこと
と、塩分は制限することをお願いして
います。
　山内　あとはスポーツですね。運動
療法は別として、スポーツをやると危
ないという話もありますが、いかがで

図４　腎容積と腎機能（GFR）
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しょうか。
　土谷　難しいのですが、例えば格闘
技など極端な運動、少なくともスポー
ツを職業にはしてほしくないと思って
いるのですが、通常の運動とかその辺
はあまり制限をしていません。

　山内　体がぶつかってはじける、破
れる、そういった代物ではないのです
ね。
　土谷　よほどおなかに突っ込んでこ
ない限りは大丈夫だと思います。
　山内　ありがとうございました。 国立国際医療研究センター国際感染症対策室医長

森　岡　慎一郎
（聞き手　池田志斈）

　新型コロナウイルス感染症の第５波が収まりつつありますが、外来でLong 
COVIDと思われる患者さんが増えています。１カ月以上続く咳、嘔気、倦怠感
などがLong COVIDなのか、あるいはほかの疾患を合併しているのか、鑑別方法
についてご教示ください。
 ＜神奈川県開業医＞

Long COVID

　池田　この収録は2022年１月24日に
行っています。新型コロナウイルス感
染症のLong COVIDとはCOVID-19に
感染した後の症状が続く、あるいは何
かプラスのものが出てくる、そんなイ
メージでしょうか。まずLong COVID
というのはどのようなものがあるので
しょうか。
　森岡　新型コロナウイルスの急性期
の感染後の罹患後症状で、厚生労働省
は罹患後症状と呼んでいますが、いわ
ゆる後遺症のことです。最も多いのは
倦怠感だと思います。倦怠感に続いて、
咳嗽、息切れ、味覚・嗅覚障害も急性
期から続く症状としては頻度が高いと
思います。遅発性の症状には、集中力
低下、記銘力低下、そしてうつ、脱毛

等々があると思います。
　池田　 そ こ ま で を 含 め てLong 
COVIDと、そういう言い方なのでし
ょうか。
　森岡　そのように思います。
　池田　大きく分けますと、感染のと
きから引き続いているもの、あとは 
１～２カ月たって引き続き出てくるも
の、その２つに分かれるということで
しょうか。
　森岡　そうですね。後遺症としての
症状は大きくその２つに分かれると思
います。あともう１つは、発熱をはじ
めとする急性期症状です。１カ月以内
にほとんどの方でおさまってしまうも
の、というのが３つ目のカテゴリーで
す。これに関しては後遺症と呼ばれな
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