Cancers chez les personnes
déficientes intellectuelles

Fréquence

L’évaluation de la fréquence des cancers des personnes en situation de défi-
cience intellectuelle est difficile (Hogg et coll., 2001). Contrairement aux
nombreuses études anciennes qui indiquaient un risque faible de cancers
(Satgé et coll., 2007), deux enquétes de prévalence plus récentes suggerent
une incidence comparable a celle de la population générale. La premiere
trouve, en Finlande, un risque standardisé (SIR)*™ a 0,9 (Patja et coll.,
2001a), la seconde, conduite en Australie de 'Ouest, fournit un SIR a 1,14
pour les hommes et 2 1,01 pour les femmes, tous Ages confondus (Sullivan
et coll.,, 2004). Une étude dans le comté de Leicester au Royaume-Uni
indique une mortalité par cancer équivalente a celle de la population anglaise
avec un taux standardisé a 0,94 (Kiani et coll., 2010). Les études institu-
tionnelles sont tres rares. Un établissement des Pays-Bas a trouvé un taux
standardisé de morbidité par cancer a 0,85 (Evenhuis, 1997).

La fréquence des cancers varie avec I'age

Dans une étude réalisée en Australie, le risque standardisé de cancer chez
les personnes avec déficience intellectuelle est fortement augmenté pour les
quatre premicres années de vie, environ 7 fois supérieur dans les deux sexes
(Sullivan et coll., 2004). Cette élévation du risque, retrouvée dans toutes
les études, s’explique par les atteintes génétiques comme la trisomie 21, la
sclérose tubéreuse de Bourneville et d’autres maladies plus rares dans les-
quelles le risque néoplasique est élevé. Passée la petite enfance, le risque
néoplasique décroit progressivement a I’adolescence pour rejoindre des
valeurs équivalentes a celles de la population générale. Chez I’adulte de 20
a 59 ans, le risque estimé est similaire a celui de la population générale (Patja
et coll.,, 2001a; Sullivan et coll.,, 2004). Apres 60 ans, I'augmentation de
'espérance de vie des personnes déficientes intellectuelles, méme si elle reste

278. Standardized Incidence Ratio (SIR).
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inférieure a celle de la population générale, les expose au cancer (Strauss et
Shavelle, 1998). Dans cette tranche d’age, le risque standardisé a été estimé
a 0,7 pour les hommes et a2 1 pour les femmes (Sullivan et coll., 2004).

Les cancers ont une répartition particuliere

Chez les personnes déficientes intellectuelles, la répartition des cancers selon
les organes se démarque nettement de celle observée dans la population
générale. Il y a par exemple un risque plus élevé (mais dont 'ampleur reste
a établir précisément) de développer des tumeurs digestives (cesophage,
estomac, foie, vésicule biliaire, cdlon), des tumeurs cérébrales ou des tumeurs
testiculaires. A linverse, un risque moindre de développer des tumeurs des
voies aérodigestives hautes, des tumeurs pulmonaires et des tumeurs du col
utérin pour les femmes est observé (Satgé et coll., 2007). Il est a noter que
le groupe désigné par le terme de personnes déficientes intellectuelles est
trés hétérogene, rassemblant d’une part, plus de 2 000 maladies génétiques
et d’autre part, des déficiences de causes ischémiques néonatales, toxiques,
infectieuses, traumatiques, environnementales ou par défaut de stimulation...
On peut ainsi décrire un risque tumoral pour tout le groupe et un risque
propre a certaines atteintes. Schématiquement, trois facteurs ont un role
facilitant ou protecteur sur le développement des cancers :

e le premier facteur est le risque, parfois la protection, que confére la maladie
responsable de la déficience. Ainsi, la trisomie 21 favorise les leucémies qui
sont environ 20 fois plus fréquentes, et protége contre les tumeurs mam-
maires qui sont environ 10 fois plus rares que dans la population générale
(Satgé et coll., 1998 et 2001). Chacune des plus de 2 000 atteintes génétiques
qui comportent une déficience intellectuelle sont ainsi potentiellement asso-
ciées a un risque tumoral propre ;

® le second facteur concerne les conditions de vie et le mode de vie des
personnes déficientes intellectuelles qui vont, soit favoriser, soit réduire le
risque pour un cancer donné. Le surpoids et I'obésité, le portage gastrique
d’Helicobacter pylori vont favoriser les cancers gastriques, du sein et du colon.
La plus faible consommation de tabac et d’alcool, la moindre exposition
solaire vont réduire respectivement le risque de cancers pulmonaires et de
la peau ;

e le dernier facteur concerne l'interaction entre le génome familial de la
personne et I’environnement, comme pour toute autre personne de sa famille
non atteinte d’une déficience intellectuelle. Dans une famille portant un
geéne prédisposant au cancer du sein, une femme déficiente intellectuelle
aura a priori un risque augmenté pour cette tumeur.
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Enfin, le risque tumoral varie avec le degré de la déficience intellectuelle et
de facon variable selon les organes (Satgé et coll., 2007). Tous ces facteurs
montrent la complexité du groupe dans sa totalité et la nécessité de bien
connaitre le risque afin d’adapter les stratégies de surveillance médicale, de
prévention et de dépistage. Il faudra pour cela connaitre le profil tumoral du
groupe dans son ensemble (Satgé et coll., 2007), a défaut connaitre le risque
propre pour chaque atteinte (Satgé et De Lonlay, 2010 ; Farach et coll.,
2013).

Prévention

La prévention des cancers chez les personnes déficientes intellectuelles porte
sur les mémes facteurs de risque que ceux actifs chez les personnes non
déficientes, mais avec un impact différent. Ainsi, 'impact néfaste du tabac,
de Tlalcool, de I'exposition solaire excessive, des relations sexuelles et des
expositions professionnelles toxiques est moins marqué. Au contraire, le sur-
poids et I'obésité, I'absence d’exercice physique, le portage gastrique d’Heli-
cobacter pylori et le reflux gastro-cesophagien sont des facteurs prédisposant
qui ont un impact plus important que sur la population générale.

En regle générale, la consommation de tabac et d’alcool, responsable notam-
ment du cancer des voies aéro-digestives hautes, du poumon et de la vessie,
est moindre chez les personnes déficientes intellectuelles. Ces consomma-
tions sont surtout observées chez les personnes avec une déficience légere
(Hymowitz et coll., 1997). Des interventions pour réduire la consommation
de tabac et d’alcool ont été menées au Royaume-Uni, aux Etats-Unis et en
Australie principalement (Kerr et coll., 2013), ainsi qu’en France dans la
région Languedoc-Roussillon (Stoebner-Delbarre et coll., 2013). Une revue
systématique de la littérature montre qu'il faut, dans les études, améliorer la
méthodologie des interventions (Kerr et coll., 2013).

Le surpoids et 'obésité sont plus fréquents chez les enfants et adultes défi-
cients intellectuels que dans la population générale (Rimmer et Yamaki,
2006). Selon la grande cohorte prospective américaine menée en population
générale (plus de 900 000 adultes avec un suivi de 16 ans), ces facteurs sont
responsables de 20 % de I'ensemble des cancers, plus particulierement des
cancers du colon et rectum, foie, vésicule biliaire, vessie, pancréas, cesophage,
rein, prostate, sein, utérus et ovaires (Calle et coll., 2003). Les revues sys-
tématiques sur les interventions pour réduire le surpoids menées chez ’'enfant
déficient intellectuel (Maiano et coll., 2014) et chez I'adulte déficient intel-
lectuel (Spanos et coll., 2013), indiquent que celles-ci sont encourageantes,
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mais ont un effet limité sur les comportements alimentaires. Il est nécessaire
de confirmer, analyser et approfondir ces premieres données par des études
menées, 12 aussi, avec une méthodologie plus rigoureuse comme l'indiquent
ces deux récentes revues de la littérature (Spanos et coll., 2013 ; Maiano et

coll.,, 2014).

La bactérie Helicobacter pylori est un carcinogéne gastrique reconnu. Son
portage est plus fréquent chez les personnes déficientes intellectuelles que
dans la population générale. Le traitement de cette infection est possible,
mais plus difficile chez les personnes déficientes intellectuelles (Wallace et
coll., 2004). Il ne semble pas y avoir dans la littérature d’études sur les
interventions pour réduire le risque de cancer gastrique chez ces personnes.
La prévalence du reflux gastro-cesophagien, plus élevée chez les personnes
déficientes intellectuelles (Bohmer et coll., 1999), est un important facteur
de risque de cancer du bas cesophage. Sa reconnaissance et sa prise en charge
sont des mesures de prévention importantes. Nous ne connaissons pas
d’études récentes portant sur ce sujet.

Au total, les actions de prévention du cancer sont encore au stade expéri-
mental pour la lutte contre le surpoids et 'obésité et pour la consommation
de tabac et d’alcool. Elles sont & envisager pour le portage d’Helicobacter
pylori et le reflux gastro-cesophagien. Enfin, comme la prévention du cancer
repose sur I'environnement des personnes déficientes intellectuelles, il est
important d’alerter les familles et les professionnels dans les institutions, des
possibilités de prévention. Une enquéte menée en Irlande souligne qu’il faut
accroitre les connaissances sur les cancers des équipes institutionnelles
(Hanna et coll., 2011). Pareillement, les familles des personnes déficientes
intellectuelles sont peu informées sur le sujet.

Dépistage

La participation des personnes déficientes intellectuelles adultes au dépistage
des cancers du sein, du col utérin et du cédlon est nettement inférieure a
celle de la population générale. Les données sur la participation sont hété-
rogénes, fragmentaires et variables selon les groupes testés et les pays. Elles
ne sont pas toujours généralisables, comme par exemple les enquétes recru-
tant des personnes rattachées a un dispositif institutionnel ou incluses dans
un réseau d’utilisateurs de services : elles ne peuvent pas rendre compte des
personnes déficientes intellectuelles non référencées dans des réseaux sani-
taires et sociaux, particulierement les personnes avec déficience intellec-
tuelle légere qui représentent pourtant la majorité. Le dépistage du cancer
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du sein est actuellement le mieux suivi, puis vient le cancer du col utérin
alors que trés peu de données sont disponibles pour le cancer du colon.

Le cancer du sein est estimé globalement aussi fréquent chez les personnes
déficientes intellectuelles que dans la population générale (Patja et coll.,
2001a) avec un risque réduit pour le sous-groupe des femmes porteuses de
trisomie 21, alors qu’un risque est plus important pour, par exemple, le syn-
drome de Cowden, la neurofibromatose de type 1 et chez les femmes atteintes
d’une infirmité motrice cérébrale (Willis et coll., 2008). Une étude récente
menée en France a montré des carcinomes du sein découverts a un stade
significativement plus avancé et a un 4ge plus jeune de 7 ans que les femmes
non déficientes (Satgé et coll., 2014). La nécessité du dépistage du cancer
du sein chez les femmes déficientes intellectuelles n’est pas discutée. Cette
nécessité est méme encore plus forte lorsqu’on tient compte des lourdes dif-
ficultés thérapeutiques pour traiter les tumeurs découvertes a un stade plus
avancé. Pourtant, les enquétes indiquent une participation au dépistage de
ce cancer 1,5 a 2 fois moindre aux Etats»UniS, au Canada et au Royaume-Uni
(Cobigo et coll., 2013). En France, il n’y a pas d’étude spécifiquement cen-
trée sur les femmes déficientes intellectuelles, mais deux enquétes réalisées
en région PACA incluent i la fois des patientes avec déficience intellectuelle
et d’autres porteuses d'un handicap physique. La participation au dépistage
y était 5 fois moindre pour les personnes handicapées quel que soit leur lieu
de résidence (Verger et coll., 2005) et 2 fois moindre pour les personnes en
établissement (Couépel et coll., 2011). De nombreux obstacles au dépistage
expliquent cette participation plus faible : difficultés pour amener les per-
sonnes au lieu de dépistage, adaptation insuffisante des appareillages, néces-
sité de consacrer un temps plus long pour I'examen, méconnaissance de
I'importance du dépistage par les équipes médico-sociales. Pour les personnes
en situation de déficience intellectuelle s'ajoutent les difficultés de compré-
hension, le manque de connaissance dans le domaine du cancer, la peur, la
géne et parfois un refus de participer (Cobigo et coll., 2013). Des interven-
tions visant 4 augmenter la participation, menées soit de personne a per-
sonne, soit en groupes, ont pu 'améliorer partiellement (Swaine et coll.,
2014). En cas d'impossibilité de dépistage par mammographie, il reste la
possibilité de lui substituer une surveillance échographique voire manuelle
par palpation. Pour les femmes trisomiques 21, compte tenu de la sensibilité
accrue aux radiations ionisantes, une surveillance échographique peut étre
préférée (Satgé et Sasco, 2002).

Le dépistage du cancer cervico-utérin est encore moins bien suivi que celui
du sein. Le taux de participation est 2 a 5 fois inférieur a celui de la popu-
lation générale. Dans les études menées aux Etats-Unis, au Canada, au
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Royaume-Uni (Cobigo et coll., 2013) et en Asie (Lin et coll., 2010), le
consensus observé pour le cancer du sein fait ici défaut. L'activité sexuelle
étant le facteur de risque essentiel de ce cancer, certaines équipes proposent
de limiter le dépistage par frottis aux femmes sexuellement actives (Wil-
kinson et coll., 2007). D’autres estiment que toutes les femmes déficientes
intellectuelles adultes doivent bénéficier du dépistage, comme c'est le cas
dans la population générale (Swaine et coll., 2014). Il faut reconnaitre que
les frottis réalisés sur des patientes en institution sont, dans 'ensemble, net-
tement moins pathologiques que les frottis pratiqués chez les femmes dans
la population générale (Jaffe et coll., 2002) et que les études épidémiologi-
ques indiquent un risque de cancer cervico-utérin faible (Patja et coll.,
2001a ; Sullivan et coll., 2004). Cependant, la découverte de tumeurs du col
utérin a un stade tres avancé (Kastner et coll., 1993 ; Hogg et coll., 2001)
montre qu’une surveillance est nécessaire, au moins pour les femmes actives
sexuellement. L’acte intrusif qu’est un prélevement cervico-vaginal de dépis-
tage, doit étre préparé et doit se faire dans des conditions précises respectant
I'intimité et les difficultés de communication des femmes déficientes
intellectuelles.

La fréquence du cancer colique et rectal a été estimée aussi élevée chez les
adultes déficients intellectuels que dans la population générale (Jancar et
Jancar, 1977 ; Patja et coll., 2001a ; Sullivan et coll., 2004) et possiblement
plus élevée chez les personnes hébergées en institution que chez celles vivant
dans la communauté (Hogg et coll., 2001). Le dépistage du cancer colorectal
étant mis en place depuis peu, les données de participation sont rares. Au
Royaume-Uni (Osborn et coll., 2012), la participation au test de recherche
de sang dans les selles a été estimée légerement inférieure a celle de la popu-
lation générale. En France, en région PACA, le dépistage n’a pu étre pratiqué
que dans 26 % des établissements hébergeant des populations de personnes
avec déficience intellectuelle et/ou un handicap moteur (Couépel et coll.,
2011) alors que la participation a ce dépistage est d’environ 32 % pour la
population générale francaise. Il faut garder a I'esprit qu'une personne non
déficiente qui fait le choix de ne pas participer au dépistage de masse, est
beaucoup plus 2 méme de consulter un médecin devant des symptomes diges-
tifs que ne le sera une personne déficiente intellectuelle. La pratique du test
Hémoccult est difficile pour des raisons de recueil, puisqu’il faut trois préle-
vements en milieu sec en une semaine dans une population ot la constipa-
tion est importante. Un nouveau test immunologique plus facile a réaliser
va étre bientot accessible. Devant le risque de cancer et parce que les per-
sonnes déficientes intellectuelles ne communiquent pas leurs symptomes, il
est important d'insister sur la nécessité de pratiquer ce dépistage. Une infor-
mation adaptée aux personnes déficientes intellectuelles et aux équipes, une
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bonne collaboration entre les professionnels du secteur sanitaire et médico-
social au sein des institutions et entre les institutions et les structures sani-
taires sont des conditions cruciales pour le succes du dépistage du cancer

colorectal (Read et Latham, 2009).

Concernant les autres cancers, nous n’aborderons pas en détail le dépistage
du cancer de la prostate dont la pertinence est discutée dans la population
générale et parce que les tumeurs prostatiques sont rarement rapportées dans
les études épidémiologiques du cancer chez les personnes déficientes intel-
lectuelles (Patja et coll., 2001a ; Sullivan et coll., 2004 ; Kiani et coll., 2010).
Les jeunes enfants trisomiques 21 sont particulierement exposés aux leucé-
mies myéloblastiques et lymphoblastiques. Il convient aussi de citer, car elles
sont exemplaires, les propositions de suivi rapproché d’organes particuliere-
ment vulnérables par imagerie ou dosages sériques, faites pour certaines affec-
tions avec déficience intellectuelle qui sont particulierement a risque de
cancer comme le syndrome de Costello (Gripp, 2005), le syndrome de Wil-
liams (Thornburg et coll., 2005), le syndrome de Beckwith Wiedeman (Tan
et Amor, 2006).

Les actions de dépistage sont difficiles & mener chez les personnes déficientes
intellectuelles. En institution, cela nécessite une bonne information des
équipes médico-sociales et sanitaires sur le risque de cancer et sur I'impor-
tance du diagnostic précoce des tumeurs. Actuellement, les connaissances
de ces équipes en matiere de fréquence de cancer, de facteurs de risque, de
mesures de prévention sont limitées (Hanna et coll., 2011). Pour les per-
sonnes hors des institutions et celles qui ne sont pas en lien avec un dispositif
sanitaire, essentiellement les personnes avec déficience intellectuelle légere,
leur participation au dépistage souléve des questions de repérage de cette
population et de leur motivation a participer aux actions de dépistage qui
leur sont proposées.

Traitement

En comparaison des travaux et publications portant sur le dépistage et la
prévention des cancers, peu d’études sont consacrées au traitement des can-
cers chez les personnes déficientes intellectuelles, et il n’existe quasiment
pas de données sur les résultats de ces traitements.

Traiter un cancer est encore plus difficile chez un adulte avec déficience
intellectuelle que chez une personne sans déficience. A cela, plusieurs rai-
sons. Tout d’abord, une découverte tardive des tumeurs pour un certain
nombre de patients (Evenhuis, 1997 ; Tuffrey-Wijne et coll., 2009 ; Satgé et
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coll., 2014). Or, le stade tumoral au diagnostic est un facteur pronostique
de premiere importance, la survie étant souvent tres différente entre les stades
initiaux et les stades terminaux d’un cancer. De plus, a stade égal, les diffi-
cultés psychologiques et de communication d’une part (Rethoré, 2006), et
les difficultés biologiques propres a certaines atteintes génétiques d’autre part,
peuvent fortement limiter les possibilités thérapeutiques (Satgé et coll.,

2007).

Un traitement bien mené nécessite I'accord et la coopération du patient :
non pas un accord donné rapidement par la personne déficiente intellectuelle
qui va acquiescer par complaisance ou pour abréger un entretien qui I'embar-
rasse, mais un accord recu apres vérification que la personne a bien compris
ce qu'elle est en mesure de comprendre, de sa maladie et de I'enjeu du
traitement (O’Regan et Drummond, 2008). Les personnes déficientes intel-
lectuelles ont, autant que les personnes non déficientes, le droit de savoir la
gravité et les risques de leur maladie et elles souhaitent étre informées. Leur
capacité a comprendre les situations quand elles sont bien expliquées, est
sous-estimée. Dans ce but, des livrets expliquant le parcours diagnostique et
thérapeutique des cancers pour les personnes sont disponibles en langue
anglaise et en norvégien (Tuffrey-Wijne et Bernal, 2003 ; Skorpen et coll.,
2010). Un livret équivalent en frangais est en préparation (projet Oncodéfi).
Les difficultés psychologiques et de communication contribuent a rendre plus
compliqué le suivi de la douleur et nécessitent d’expliquer I'importance de
faire un acte comme une piqire, une perfusion. Enfin, I'obligation de rester
immobile pour les examens d’imagerie, une radiothérapie ou une chimiothé-
rapie fait souvent renoncer au protocole habituel.

Les altérations biochimiques, métaboliques, hormonales et malformatives
plus ou moins marquées, accompagnant de nombreuses atteintes génétiques
associées a une déficience intellectuelle, compliquent le traitement et parfois,
imposent de renoncer a certains moyens thérapeutiques. Ainsi, la chimio-
thérapie doit étre adaptée et modifiée dans la trisomie 21 pour le traitement
des leucémies, mais aussi des tumeurs solides (Satgé et coll., 2007 ; Hitzler,
2010). La radiothérapie doit étre reconsidérée dans le syndrome de Nij-
megen, |'ataxie télangiectasie et des gliomes optiques dans la neurofibroma-
tose de type 1 (Satgé et coll., 2007). L’anesthésie doit prendre en compte
les caractéristiques de chaque affection qui peut rendre difficile 'intubation,
modifier la sensibilité et/ou le métabolisme des drogues administrées, per-
turber la coagulation, voire, nécessiter une procédure spécifique comme dans
le syndrome de Rubinstein Taybi (Altintas et Cakmakkaya, 2004). Les inter-
ventions chirurgicales pour tumeurs donnent lieu a plus de complications
chez les personnes porteuses de troubles cognitifs (McNeeley et Elkins, 1989 ;
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Bernstein et Offenbartl, 1991). Pour les cancers a petites cellules du poumon,
il est observé aux Etats-Unis, un moindre recours 2 la chirurgie dans le groupe
des personnes porteuses d'un handicap, y compris celles avec une déficience
intellectuelle (lezzoni et coll., 2008a). De méme, dans une étude similaire,
le groupe constitué de patientes porteuses d’une maladie mentale et de
patientes avec déficience intellectuelle, avait moins souvent bénéficié de
chirurgie conservatrice et de radiothérapie complémentaire pour le traite-
ment de leur cancer du sein (Iezzoni et coll., 2008b). Une étude australienne
a montré un plus grand nombre d’hospitalisations en cas de cancer en compa-
raison de la population générale, et la nécessité de développer un environ-
nement adéquat pour les personnes déficientes intellectuelles (Sullivan et

Hussein, 2008).

Les soins palliatifs auxquels doivent recourir les personnes au stade terminal
de cancer, sont probablement la phase de prise en charge la plus travaillée
et la mieux élaborée pour le groupe des personnes déficientes intellectuelles

(Tuffrey-Wijne et coll., 2007).

Activité a I’étranger

Au fil de ce bilan, nous avons vu que la majorité des travaux sur les cancers
des personnes déficientes intellectuelles sont menés dans un petit nombre
de pays, en Europe, en Amérique du Nord et en Australie. Une évaluation
exhaustive de ces travaux serait longue et dépasse le cadre de ce tour
d’horizon, mais il est intéressant de s’arréter quelques instants sur les dyna-
miques en cours.

En Europe, le Royaume-Uni et I'Irlande ont porté leur intérét sur la préven-
tion, le dépistage, I'acces aux soins, les soins palliatifs et I'information aux
patients dans un contexte de politique nationale sanitaire et sociale qui
prend largement en compte les personnes déficientes intellectuelles. Pour
preuve, le premier fascicule édité sur ce sujet (Hogg et coll., 2001) est 'ceuvre
d’une coopération britannique et récemment, une importante étude menée
sous 'appellation Cipold (Confidential inquiry into remature deaths of people
with learning disabilities) a fait un bilan de la mortalité des personnes défi-
cientes intellectuelles et des dysfonctionnements des soins qui leur sont
donnés. Dans cette étude, le cancer a une place importante (Heslop et coll.,
2014). Le Royaume-Uni est aussi a l'origine d’un réseau européen de soins
palliatifs spécialement dédié aux personnes déficientes intellectuelles, notam-
ment celles atteintes de cancer (EAPC Task Force).
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Les Pays-Bas tiennent une place a part et sont exemplaires pour enseigner
la déficience intellectuelle dans les facultés de médecine. Avec deux profes-
seurs agrégés, c’est le seul pays a I'international qui s’est donné ce moyen
institutionnel efficace de promotion de la santé dans ce groupe de personnes.
A ce titre, des travaux de qualité sur les cancers, leur dépistage et leur pré-
vention ont été menés dans la population générale et en institution (Even-

huis, 1997).

Les pays du nord de I’Europe, Finlande et Danemark ont réalisé d’importantes
études épidémiologiques sur les cancers des personnes déficientes intellec-
tuelles en général et sur les cancers des trisomiques 21 (Hasle et coll., 2000 ;
Patja et coll., 2001a et b), en particulier. Ces études ont été possibles grace
a Pexistence de registres des cancers et a la possibilité pour des équipes de
chercheurs dans ces pays, d’accéder aux personnes déficientes intellectuelles
repérées dans les systémes sanitaires.

En Norvege, il faut rappeler le livret de communication expliquant le par-
cours diagnostique et thérapeutique du cancer déja cité (Skorpen et coll.,
2010) et un petit film expliquant le dépistage du cancer du sein aux per-
sonnes déficientes intellectuelles?”. Dans les autres pays d’Europe, sans étre
inexistantes, les initiatives sont plus rares, ou pour le moins trés peu visibles.

Au Canada, plusieurs travaux sur le dépistage incluent aussi des personnes
porteuses d’autres handicaps. Il convient de saluer particulierement une étude
visant 2 améliorer la prise en charge des patients avec différents types de
handicap dans laquelle les personnes déficientes intellectuelles sont bien
différenciées quand cela est possible (Annable et coll., 2010). Le document
reprend en détail certains aspects de la littérature sur le dépistage, le dia-
gnostic et le traitement du cancer. Nous y renvoyons le lecteur intéressé
pour approfondissement des travaux déja menés dans différents pays. Cepen-
dant, ce bilan n’est pas exhaustif, notamment pour les actions de prévention.

Aux Etats-Unis, I'équipe du Lurie Institute a travaillé sur Pacces aux soins et
sur le dépistage des cancers (Swaine et coll., 2013). Une équipe de Boston
est axée sur le dépistage et intervient pour 'améliorer. Ainsi, le Pr Wilkinson
a conduit une intervention au moyen d’un film expliquant le dépistage du
cancer du sein (Greenwood et coll., 2014).

L’Australie a aussi une place a part pour le travail de ses équipes en épidé-
miologie, dépistage, acces aux soins et des travaux interventionnels (Sullivan
et coll.,, 2007). Sans détailler, on peut encore citer les travaux ponctuels

279. Skorpen S. https://www.youtube.com/watch?v=IRMGQECrngA
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dans différents pays, en épidémiologie, notamment en Israél et au Japon, et
en matiere de dépistage a Taiwan.

Cette communication n’inclut pas les recherches en biologie du cancer et
de biologie moléculaire qui explorent le lien entre cancer et déficience cogni-
tive, notamment sur le plan de I’épigénétique et des voies de signalisation
comme RAS, PI3K, du géne responsable du syndrome de I'’X fragile, des génes
portés par le chromosome 21. C’est un vaste sujet, actuellement en plein
développement, qui nécessite a lui seul un texte dédié. Ces travaux sont
menés principalement au Royaume-Uni, en Espagne, en Hollande en Bel-
gique, en Italie, aux Etats-Unis, en Australie et en France.

Syntheése de cette revue

Trois constats se dégagent de cette revue. Le premier est un manque de
données importantes, notamment sur certains types tumoraux ainsi que sur
certaines étapes du parcours diagnostique et thérapeutique. Si les cancers du
sein et du col utérin sont beaucoup étudiés, d’autres cancers sont trés peu
voire jamais cités, malgré leur fréquence donnée par les études épidémiolo-
giques. De méme, le dépistage et 'acces aux soins font 'objet de nombreux
travaux, mais peu d’études épidémiologiques sont consacrées aux traitements
et aux résultats du traitement. Le second constat concerne les populations
étudiées : beaucoup d’études sont menées dans des populations en situation
de handicap ou chez des patients présentant des problemes psychiatriques
sans isoler précisément les patients ayant une déficience intellectuelle. Le
troisieme est que les travaux sont surtout le fait d’équipes scientifiques et de
praticiens du secteur médico-social, y compris des médecins et des psychia-
tres, incluant trés peu les oncologues.

En réponse a cette situation, on peut suggérer une meilleure coordination
des équipes au niveau international, la reconnaissance de la déficience intel-
lectuelle comme une situation singuliére, a isoler des maladies mentales et
autres handicaps, et enfin I'implication d’oncologues dans les travaux de
recherches. Une telle coopération a été amorcée lors du premier symposium
sur les cancers des personnes déficientes intellectuelles qui s’est tenu au début
du mois de février 2014 2 Montpellier’®. Il a donné naissance a la société
internationale sur cancer et déficience intellectuelle (ISCIDD, International
Society on Cancer and Intellectual and Developmental Disabilities).

280. www.oncodefi.org
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Présentation d’Oncodéfi

Le projet Oncodéfi a progressivement émergé il y a 12 ans comme une
réponse au déficit en données centralisées et coordonnées relatives aux can-
cers des personnes déficientes intellectuelles. Une telle base de données est
indispensable a une prise en charge adéquate des personnes ayant des troubles
cognitifs qui souffrent d’'un cancer, compte tenu des nombreuses difficultés
et des différents écueils qui attendent les équipes devant accueillir un patient
déficient intellectuel. Oncodéfi a I'originalité et la pertinence de rassembler
en une seule structure tous les sujets et toutes les approches concernant
I'intersection de deux champs complexes de la médecine et du secteur
médico-social, le cancer et la déficience intellectuelle. En cela le projet est
unique a l'international. Comme l'indique cette synthése, de nombreuses
équipes en France et a I'étranger travaillent efficacement sur des aspects
particuliers. Il était nécessaire de regrouper en un seul projet, en une seule
structure, tous ces axes de recherches et de rassembler des médecins, des
acteurs du secteur médico-social et des chercheurs des différentes disciplines.
Cette position centrale permet d’embrasser d’un regard le champ complet
des connaissances, de le structurer, de le synthétiser pour le rendre plus
visible et disponible et de repérer les lacunes qui appellent des travaux de
recherche.

Créée en 2012 avec laide de I'association Intelli’Cure (réseau au service de
la personne déficiente intellectuelle’®'), apres 10 ans de gestation, I'associa-
tion Oncodéfi occupe des locaux dans le parc Euromédecine de Montpellier
depuis mars 2013.

Oncodéfi a trois axes : documentation, recherche et aide a la prise en charge
des soins.

Sur le plan de la documentation, I’association constitue une bibliotheque
spécialisée sur cancer et déficience intellectuelle et prépare des textes sur
chaque type de déficience (2 000 maladies génétiques, atteintes non généti-
ques associées a une déficience intellectuelle), ainsi que des informations
plus générales ; I'ensemble sera disponible sur le site Internet de

’association **.

Sur le plan de la recherche, I'association conduit actuellement, en lien avec
I'Institut Universitaire de Recherche Clinique de Montpellier, une enquéte
interventionnelle financée par I'Institut National du Cancer sur la réparti-
tion et les caractéristiques du cancer au moment de leur diagnostic chez les

281. www.intelli-cure.fr
282. www.oncodefi.net
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personnes déficientes intellectuelles. Cette action menée dans le départe-
ment de 'Hérault sera la premiere étude fournissant des données détaillées
sur un nombre suffisant de personnes dans une zone géographique bien
définie. Elle pourra servir de référence pour les travaux ultérieurs sur la pré-
vention, le dépistage et le suivi oncologique des personnes déficientes intel-
lectuelles. Des recherches portent aussi sur la distribution des cancers, leur
dépistage chez les personnes vivant en institution en France, le profil tumoral
de la trisomie 21 et d’autres syndromes, et enfin sur les difficultés du parcours
diagnostique et thérapeutique des personnes déficientes intellectuelles tou-
chées par un cancer.

Sur le plan des soins, Oncodéfi prépare un livret expliquant le parcours
diagnostique et thérapeutique du cancer aux personnes déficientes intellec-
tuelles. Un groupe de travail Oncodéfi évalue les points d’achoppement du
parcours thérapeutique et réfléchit aux moyens de faciliter la délivrance des
soins les mieux adaptés.

Oncodéfi mene des actions d’information aupres des familles et des
professionnels.

Afin d’élargir 'horizon, de coordonner les efforts et de bénéficier de I'expé-
rience d’équipes de différents pays, ainsi que pour partager notre expérience,
Oncodéfi a organisé en février 2014** le premier symposium international
sur cancer et déficience intellectuelle qui rassemblait des participants de
11 pays. A cette occasion a été créée la premicre société internationale sur
cancer et déficience intellectuelle : 'ISCIDD (International Society on Cancer
and Intellectual and/or Developmental Disabilities), sur la base de la déclaration
de Montpellier :

¢ les personnes avec déficience intellectuelle doivent avoir un égal acces
aux services de santé en oncologie : la prévention, le dépistage, le traitement,
I’'accompagnement et les soins palliatifs, conformément a ceux disponibles
pour la population générale. Cette déclaration est en accord avec la Conven-
tion internationale des Nations Unies sur les Droits des Personnes Handi-

capées de 2006 ;

e 'ISCIDD ambitionne de mieux comprendre et d’approfondir les connais-
sances spécifiques dans le domaine du cancer chez les personnes avec défi-
ciences intellectuelles par la recherche fondamentale et appliquée, la colla-
boration, le partage d’expertise et des connaissances avec d’autres chercheurs
et cliniciens, avec les familles et les personnes déficientes intellectuelles.
Nous sommes convaincus que les progrés dans ce domaine seront également
profitables a 'ensemble de la population.

283. Voir le site Internet : www.oncodefi.org
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Nous attendons de ce groupe en cours de constitution une meilleure coor-
dination, et une plus grande efficacité des études par une large discussion
des problématiques et en mutualisant les moyens.

Conclusion

Le monde médical et médico-social vient de prendre conscience d’une ques-
tion jusque-1a ignorée qui, faute de connaissances et de moyens, privait les
patients d’'une prise en charge adéquate. Nous sommes au tout début de
I’étude des cancers chez les personnes déficientes intellectuelles. La progres-
sion dans ce domaine sera un bénéfice important pour la qualité de vie des
personnes déficientes intellectuelles. Ces recherches menées d’un point de
vue encore jamais exploré, et 'amélioration des parcours de soins sur laquelle
travaillent les équipes sont autant d’avancées pour comprendre et traiter le
cancer qui sont propres a ce champ d’étude. Ces avancées seront transférables
a la population générale comme on I’a observé pour les connaissances
acquises dans les leucémies chez les enfants trisomiques 21.

Daniel Satgé**
Association Oncodéfi et Institut universitaire de recherche clinique, Montpellier
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