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Recommandations de surveillance clinique pour le Carcinome 

Rénal Papillaire Héréditaire : 
 
Le carcinome rénal papillaire héréditaire (OMIM 605074, HPRC 
pour ”Hereditary Papillary Renal Cell Carcinoma”) est une affection très 
rare (incidence estimée à 1 personne sur 500.000), caractérisée par le 
développement de carcinomes papillaires de type 1, bilatéraux et 
multifocaux. Il n'a pas été décrit jusqu'ici de manifestations cliniques extra-
rénales. Les tumeurs rénales se développent plutôt dans la cinquième 
décade et sont le plus souvent de bas grade mais elles peuvent aussi 
survenir à un âge précoce et avoir parfois un comportement agressif. Une 
trentaine de familles ont été décrites dans la littérature et dix familles sont 
actuellement connues en France. 
 
Le traitement chirurgical des tumeurs rénales est habituellement indiqué 
lorsque les tumeurs dépassent 3 cm. La chirurgie conservatrice doit être 
privilégiée mais n'est pas toujours réalisable compte tenu de la multiplicité 
possible des lésions. La radiofréquence est une nouvelle méthode de 
traitement qui apparait particulièrement indiquée. 

 
L’affection est due à des mutations activatrices du proto-oncogène MET, 
localisé en 7q31 et qui code le récepteur tyrosine-kinase normalement 
activé par le facteur de croissance hépatocytaire (HGF). 
 La voie de signalisation MET-HGF est importante pour le développement 
embryonnaire, la croissance cellulaire, la différentiation et la régulation de 
la migration cellulaire dans un grand nombre de tissus. Dans les cellules 
rénales, il se produit une duplication du chromosome 7 qui porte le gène 
MET muté responsable de la trisomie 7 observée dans les tumeurs. Pour 
éviter les complications dues à l’évolution des lésions potentielles de la 
maladie, une surveillance régulière est fortement recommandée.  
Etant donné la spécificité et la rareté de cette pathologie, une prise en 
charge pluridisciplinaire et encadrée par un centre spécialisé est conseillée. 
Depuis 2009, il existe un Réseau de référence National labellisé en 2014 par 
l’Institut National du Cancer (INCa) qui comporte un Centre de Référence 
(Hôpital Bicêtre, 5 autres hôpitaux de l’AP-HP et l’institut Gustave Roussy) 
et douze Centres de Compétence (liste sur www.predir.com).  
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• A partir de l’âge de 18 ans : 
 
- IRM abdominale systématique tous les trois ans avec échographie 
abdominale annuelle dans l’intervalle en l’absence de lésion. 
 
Si une ou des lésion(s) sont détectées, la fréquence des IRM peut être 
adaptée en fonction de la taille et du nombre des lésions. 
 
Le scanner n’a pas d’indication compte tenu du caractère hypovasculaire 
des tumeurs. 
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