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Cancers chez les personnes en situation
de déficience intellectuelle

Les personnes en situation de handicap ont, en raison de leur difficulté d'expression, un
moins bon accés aux soins. Les diagnostics sont retardés et les traitements alourdis. Or,
la pathologie cancéreuse représente chez ces personnes, avec les affections cardiovasculaires
et respiratoires, une des causes majeures de déces. L'objectif est de prendre la mesure
de ce nouveau défi posé aux professionnels, aux institutions sanitaires et sociales, aux
entourages familiaux et aux personnes handicapées elles-mémes.
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Généralités dans les déficiences
intellectuelles

La déficience intellectuelle est une limitation du quo-
tient intellectuel (QI) inférieur & 70, apparue avant
I'age de 20 ans. Cela exclut les démences de I'adulte
et les affections psychiatriques (schizophrénie,
autisme) si elles ne sont pas associées a une défi-
cience intellectuelle.

Fréquence

Dans la population générale, 3 % des personnes ont un
QI & 70. Un tiers d’entre elles présente également des
limitations significatives des comportements adaptatifs.
La prévalence des déficiences intellectuelles peut étre
estimée a 1 % de la population générale dans les pays
industrialisés. Sur ces bases, les déficiences touchent
600 000 personnes en France, et environ 4 500 000
personnes en Europe. La population mondiale totale
des déficients intellectuels est trés vraisemblablement
supérieure & 60 millions de personnes (1). Le sex ratio
est de 1,6 garcon pour 1 fille (2). La grande majorité
des personnes a un déficit dit léger selon les normes
retenues par |I'Organisation mondiale de la santé
(OMS), leur Q est situé entre 70 et 55. Les déficiences
intellectuelles moyennes (Ql entre 54 et 40) représen-
tent 15 % de I'ensemble. Les déficiences intellectuelles
sévéres (Ql entre 39 et 25) et profondes (Ql inférieur &
25) ne concernent donc que 5 % de tout le groupe (2).

.
Etiologie

Environ 15 % des déficiences intellectuelles ont une ori-
gine génétique, chromosomique ou génique. Les causes
prénatales, néonatales et post-natales concernent envi-
ron 35 % des patients. Une origine liée & I'environne-
ment est suspectée dans 20 % des cas. Au moins 30 %
des causes de déficience intellectuelle ne sont pas
caractérisées (2, 3).

® Les causes génétiques

L'anomalie chromosomique la plus fréquente est la triso-
mie 21, qui représenterait environ 10 % de toutes les
déficiences infellectuelles. Le syndrome de I'X fragile est
la deuxiéme cause génétique de retard mental (3).

® Les causes prénatales, néonatales et post-natales

Le cerveau du foetus en développement peut étre altéré
par des infections maternelles comme la rubéole, une
atteinte & cytomégalovirus, une toxoplasmose ou une
infection par le VIH. A la naissance, un traumatisme
crénien, une hypoglycémie néonatale, une hémorragie
intracérébrale importante, une asphyxie prolongée ou
une infection virale peuvent aboutir & une déficience
intellectuelle (4). Aprés la naissance, les causes peu-
vent étre des traumatismes craniens, des infections, des
intoxications (1, 3, 4).
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* Les autres causes

Les causes environnementales sont souvent liées a la
pauvreté et sont surtout responsables de déficiences
intellectuelles légéres (1, 2). Les facteurs étiologiques
sont souvent intriqués, mélant des phénoménes liés a la
malnutrition, & un défaut de stimulation physique et sen-
sorielle, & un manque de soins.

Cancers et déficiences intellectuelles

La fréquence des cancers dans cette population est
d’évaluation difficile car ce sujet était, jusqu’a présent,
peu exploré (5). Deux enquétes récentes de prévalence,
spécifiquement consacrées aux cancers des personnes
en situation de déficience intellectuelle, et menées selon
une méthodologie rigoureuse en Finlande () et en
Australie (7), suggérent une incidence comparable &
celle de la population générale.

Fréquence selon I'dge

* Enfants et adolescents (0 @ 19 ans) : I'enquéte austra-
lienne (7) indique un risque standardisé fortement aug-
menté pour les deux sexes pendant les 4 premiéres années
de vie. Le risque diminue ensuite entre 5 et 19 ans pour
approcher |'unité.

e Adultes (20 a 59 ans) : le risque oncologique observé
au cours de I'enfance diminue et se stabilise pour les adultes
d un niveau équivalent a celui de la population générale.
* Personnes dgées (60 ans et plus) : |'espérance de vie glo-
bale de I'ensemble des déficiences intellectuelles n’attein-
dra probablement pas celle de la population générale dans
la mesure oU certains groupes de personnes succombent
t6t & diverses atteintes qui leur sont propres, comme les
malformations cardiaques ou les accidents respiratoires
favorisés par une importante restriction de mobilité (8).

Fréquence selon la profondeur et |’origine

de la déficience intellectuelle

La fréquence globale des cancers en fonction de la pro-
fondeur de la déficience intellectuelle n’est pas non plus
établie précisément. Les études anciennes ont observé un
risque moindre pour les déficiences les plus importantes.
Le risque réduit pour les atteintes les plus marquées reste
donc & confirmer et a chiffrer.

La répartition des cancers dans les organes est variable
en fonction du niveau de la déficience. Les personnes qui
ont une déficience profonde développent plus de cancer
du testicule (10 fois plus que la population générale), plus
de cancer de la vésicule biliaire (10 fois plus) et plus de
tumeur cérébrale (3,5 fois plus) (6). Le profil tumoral des
atteintes les plus fréquentes est de mieux en mieux connu.
Latrisomie 21 favorise fortement les leucémies et les tumeurs
germinales gonadiques et extragonadiques (2, 10). La
neurofibromatose de type 1 favorise les tumeurs cérébrales
etlesleucémies (11), lasclérose tubéreuse de Bourneville,
ainsi que les tumeurs rénales et cérébrales (12). Dans le
syndrome de Costello, les rhabdomyosarcomes et les
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tumeurs excréto-urinaires sont particuliérement fréquents
(13). Les déficiences intellectuelles par maladie métabo-
lique héritée sont surtout associées & des tumeurs céré-
brales, & des tumeurs hépatiques et a des leucémies (14).
Enfin, il faut savoir que certaines atteintes comportant un
retard mental semblent protégées contre les cancers. C'est
le cas dans le syndrome de I'X fragile, pour lequel peu de
cas de tumeurs sont rapportés dans la littérature (15).

Répartition des cancers selon les organes
Globalement, on peut distinguer 3 groupes de cancers
chez les personnes en situation de déficience intellectuelle.
* Le premier groupe correspond aux cancers favorisés
par l'atteinte responsable de la déficience intellectuelle.
Ainsi, la trisomie 21 favorise les leucémies et les tumeurs
du testicule (9), la neurofibromatose de type 1 favorise
les tumeurs cérébrales (15).

* Le second groupe correspond aux tumeurs communes
atoutes les situations de déficience intellectuelle. C'est par-
ticuliérement le cas des tumeurs du tractus digestif.

* Le troisiéme groupe correspond aux tumeurs qui se déve-
loppent dans la population générale et qui résultent de
I'interaction entre le génome et I'environnement.

Les tumeurs cérébrales sont plus fréquentes chez les patients
en situation de déficience intellectuelle.

Les tumeurs digestives, particuliérement de I'cesophage,
de 'estomac et du célon, mais aussi du foie et de la vési-
cule biliaire, sont diagnostiquées plus souvent.

Le cancer du sein, qui est au premier rang des cancers
féminins, est globalement (malgré sa rareté dans la triso-
mie 21) aussi fréquent que dans la population générale.
Les cancers de |'ovaire sont probablement un peu plus fré-
quents. Par contre, les cancers du col utérin, qui ont pour
facteurs de risque essentiels les relations sexuelles, sont
beaucoup plus rares. Plus rares aussi sont globalement
les tumeurs de I'appareil urinaire touchant le rein etla ves-
sie. Les tumeurs du testicule se voient plus fréquemment,
et pas seulement dans la trisomie 21 (16). Les cancers
cutanés semble plus rares. Ces premiéres données doi-
vent étre confortées et chiffrées par des analyses épidé-
miologiques plus spécifiques et ciblées.

Facteurs de risque oncologique et prévention

Comme les personnes en situation de déficience intellec-
tuelle partagent le méme environnement, elles sont expo-
sées, excepté les situations professionnelles, aux mémes
facteurs de risque favorisant les cancers. Cependant, I'im-
portance relative de ces facteurs varie beaucoup avec le
mode de vie en institution ou dans la communauté, donc
en fonction de I'importance de la déficience. Ainsi, la
consommation moindre de tabac et d’alcool, I'activité
sexuelle réduite et la faible exposition au soleil diminuent
le risque des cancers des voies aérodigestives supérieures
et des bronches, du col utérin, de la peau. Au contraire,
les atteintes constitutionnelles qui favorisent I'obésité, le
reflux gastro-cesophagien (augmenté par les médicaments
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antiépileptiques et les psychotropes) favorisent la carci-
nogenése des organes digestifs. Une plus grande préva-
lence du portage d'Helicobacter pylori et une fréquence
plus élevée d’hépatite B augmentent le risque de cancers
gastrique et hépatique chez ces personnes. Les facteurs
de risque d’ordre génétique sont au premier plan dans de
nombreuses affections comme la trisomie 21 etla sclérose
tubéreuse de Bourneville. Enfin, il faut &tre conscient que
dans une famille arisque de cancer, le risque oncologique
s’applique aussi au membre qui a une déficience intellec-
tuelle. La prévention primaire va tenter de réduire le por-
tage d'Helicobacter pylori, de surveiller ettraiter les reflux
gastro-cesophagiens, de vacciner contre I'hépatite B. La
consommation de tabac et dalcool dans les déficiences
légéres peut étre réduite par un enseignement adapté (17).

Traitement des cancers

Les difficultés de traitement des affections malignes chez
les personnes en situation de déficience intellectuelle tien-
nent au degré d’extension des tumeurs, & la coopération
limitée des patients du fait de leurs difficultés & compren-
dre et & communiquer, et & des caractéristiques physiolo-
giques propres & certaines affections. Le probléme est la
découverte souvent trop tardive de certains cancers arri-
vés parfois & un stade trés avancé, voire des métastases
révélatrices (18). Le patient peut sciemment dissimuler sa
maladie (19). Il estimportant de le faire participer active-
ment & son traitement en lui donnant I'information néces-
saire de facon adaptée (20). Les soignants ne peuvent
obtenir sa coopération active si celuii n’en a pas com-
pris|’enjeu dans ses grandes lignes. Enfin, certaines patho-
logies, notamment d'origine génétique, se caractérisent
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par une réponse particuliére au traitement. Dans la triso-
mie 21, la sensibilité aux chimiothérapies et la toxicité de
ces mémes traitements sont rés variables selon qu’il s’agit
d’une leucémie myéloblastique ou lymphoblastique. Ceci
impose des ajustements thérapeutiques (21). Des pro-
blémes de toxicité sont aussi vus dans la trisomie 21 lors
des traitements de sarcome ou de tumeur séminomateuse
du testicule (22). L'augmentation de sensibilité de I’/ADN
aux radiations ionisantes est responsable d’importants
effets secondaires au cours du traitement de cancers dans
le syndrome de Nijmegen, ainsi que dans la neurofibro-
matose de type 1 (23). Des procédures anesthésiques par-
ticuliéres peuvent étre nécessaires (24).

Conclusion

Aux pathologies cancéreuses et hématologiques de I'en-
fance qui s’observent chez les personnes en situation de
déficience intellectuelle, s'ajoutent maintenant les cancers
de I'adulte et de la personne dgée. Il semble important de
mettre sur pieds des équipes cliniques oncologiques de
référence, ainsi que de favoriser les travaux de recherche
épidémiologique, dont les résultats permettraient d’amé-
liorer, sur des bases scientifiques solides, la prise en charge
diagnostique et thérapeutique des personnes en situation
de déficience intellectuelle. lls aideraient a réduire les iné-
galités de santé et les pertes de chance qu’elles rencon-

trent du fait de leur handicap. Telle est la vocation du pro-
iet ONCODEF! (25). n

Lien d'intérét : Pas de lien d'intérét avec le sujet.
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