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RESUMO: este estudo visa analisar as produgdes cientificas sobre Sindrome de Down e
a associacdo com doenca oncologica e discutir a distribuicdo dos tipos mais frequentes
de cancer por faixa etaria e sexo nessa populagéo. Trata-se de uma revisao da literatura,
um estudo bibliométrico, realizado através da U.S. National Institutes of Health’s National
Library of Medicine e Medical Literature Analysis and Retrievel System Online, via PubMed,
e da Biblioteca Virtual em Saude como fontes de buscas textuais, selecionando artigos no
periodo de junho a agosto de 2022, analisados por meio de estatistica descritiva simples e
da ferramenta Microsoft Office Excel ® versdo 2019. Dentre os 41 artigos analisados, 36
(87,8%) discorrem sobre leucemia especificamente e apenas 5 (12,2%) abordam sobre os
tumores sélidos, sendo 2 com foco no cancer de mama. Com relagé@o ao nivel de evidéncia
das publicacdes, 17 artigos apresentam Nivel | (41%), 3 artigos Nivel Il (7%), 16 artigos Nivel
Il (39%) e 5 artigos Nivel IV (12%). E acerca das distribuicdes geograficas dos periédicos
analisados, a maior concentragéo foi nos Estados Unidos, totalizando 20 (49%) artigos
produzidos, seguidos do Reino Unido com 11 publicacdes (26%) e Suica 3 publicagdes (7%).
Considera-se, por fim, que os canceres hematoldgicos sdo mais prevalentes em criancas com
Sindrome de Down e se manifestam de forma singular quando comparados com as criancas
da populagdo geral. E um consenso entre os estudos, incluindo pesquisas epidemiolégicas
estratificadas por idade, que os tumores sélidos sdo, em geral, bem raros na Sindrome de
Down, apesar de alguns tipos especificos serem mais frequente ou de incidéncia similar a da
populagéo geral.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Down. Neoplasias. Bibliometria.

INCIDENCE OF CANCER IN PEOPLE WITH DOWN SYNDROME: A
BIBLIOMETRIC STUDY

ABSTRACT: this study aims to analyze scientific productions on Down Syndrome and its
association with oncological disease and discuss the distribution of the most frequent types
of cancer by age group and sex in this population. This is a literature review, a bibliometric
study, carried out through the U.S. National Institutes of Health’s National Library of Medicine
and Medical Literature Analysis and Retrievel System Online, via PubMed, and the Virtual
Health Library as sources of textual searches, selecting articles from June to August 2022,
analyzed using simple descriptive statistics and the Microsoft Office Excel ® tool, version
2019. Among the 41 articles analyzed, 36 (87.8%) discuss leukemia specifically and only
5 (12, 2%) address solid tumors, with 2 focusing on breast cancer. Regarding the level of
evidence of publications, 17 articles present Level | (41%), 3 articles Level Il (7%), 16 articles
Level Il (39%) and 5 articles Level IV (12%). And regarding the geographical distributions
of the journals analyzed, the largest concentration was in the United States, totaling 20
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(49%) articles produced, followed by the United Kingdom with 11 publications (26%) and
Switzerland with 3 publications (7%). Finally, it is considered that hematological cancers are
more prevalent in children with Down Syndrome and manifest themselves in a unique way
when compared to children in the general population. There is a consensus among studies,
including epidemiological research stratified by age, that solid tumors are, in general, very
rare in Down Syndrome, although some specific types are more frequent or have a similar
incidence to that in the general population.

KEYWORDS: Down’s Syndrome. Neoplasms. Bibliometrics.

INTRODUCAO

A Sindrome de Down (SD) é uma condi¢éo genética que pode ser advinda de trés
anormalidades cromossémicas: trissomia do cromossomo 21, translocagédo e mosaicismo.
Essa alteracdo do cromossomo acontece na formacgéo do feto, mais detalhadamente no
momento da divisdo celular, a qual vai caracterizar as caracteristicas da sindrome. A cada
minuto nascem 18 bebés com uma deficiéncia, sendo a SD a de maior incidéncia, estando
presentes em 91% dos casos. Dentre tantas caracteristicas, a deficiéncia intelectual, as
disfuncbes do controle postural, dificuldades na coordenacdo motora e que os pacientes
demoram a se adaptar nos ambientes sdo constantemente descritas nessa populacao
(SANTANA; CAVALCANTE, 2018).

Pessoas com Sindrome de Down sdo mais propensas a desenvolver desordens
hematopoiéticas com maior propensdao em desenvolver canceres hematoldgicos, como,
por exemplo, a leucemia. Estudos apontam um risco de 10 a 20 vezes maior de Leucemia
Linfoblastica Aguda (LLA) e Leucemia Mieloide Aguda (LMA) em criangas com Sindrome
de Down quando comparadas as criangas sem a sindrome. Em contrapartida, os tumores
sélidos tém menor incidéncia nessa populagdo e o carcinoma também apresenta menor
risco. Acredita-se que a trissomia seja um fator de predisposi¢do ao cancer hematologico, ja
que muitas dessas criancgas ja nascem com uma leucemia transitoria, ou doenga transitéria
megaloblastica (LYRA; LEITE, 2019).

Nesse sentido, surgiu a seguinte questdo de pesquisa: quais 0s canceres mais
frequentes nos individuos com Sindrome de Down? E para responder ao questionamento,
delimitou-se como objetivo analisar as producdes cientificas sobre Sindrome de Down e a
associagdo com doenca oncolégica e discutir a distribuicdo dos tipos mais frequentes de
céancer por faixa etéaria e sexo nessa populagéo.

METODOLOGIA

Trata-se de uma revisado da literatura, do tipo estudo bibliométrico, o qual tem por
finalidade a medigédo de indices de produgéo e disseminacdo do conhecimento, de forma
quantitativa e estatistica. Tal método é utilizado para avaliar objetivamente a producéo
cientifica e esta voltado a qualquer tipo de documento. Atualmente designa também os
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processos e mecanismos avancados de busca on-line e técnicas de recuperagcdo da
informacgao para respostas prévias do problema tratado (LUCENA et al., 2018).

A questao de pesquisa foi elaborada com a aplicacdo da estratégia PICo (populagéo
ou problema, fendmeno de interesse e contexto) e teve como eixo norteador a seguinte
questdo: quais os canceres mais frequentes nos individuos com Sindrome de Down?
Desse modo, conferiu-se “P” Individuo com Sindrome de Down, ao “I” Desenvolvimento de
cancer “Co” Caracteristicas epidemiologicas (SANTOS; PIMENTA; NOBRE, 2007).

Foram utilizadas: U.S. National Institutes of Health’s National Library of Medicine
(NIH/NLM) e Medical Literature Analysis and Retrievel System Online (MEDLINE) via
PubMed, e a Biblioteca Virtual em Saude (BVS) como fontes de buscas textuais. Os critérios
de inclusao para selegcéo das publicagdes foram: artigos publicados de 2017 a 2022, com
textos completos disponiveis na integra e gratuitamente, nos idiomas inglés, portugués e/
ou espanhol, que se relacionam com o objeto e os objetivos da pesquisa, com aplicagcao
dos descritores controlados correlacionando os sinbnimos com o operador booleano “OR”
e interligados pelo operador booleano “AND”.

Os descritores utilizados foram selecionados a partir do sistema DeCS (Descritores
em Ciéncias da Salde) e do sistema MeSH (Medical Subject Heading), da plataforma
PubMed. Para a realizagdo da busca na BVS, foram utilizados os descritores selecionados
do DeCS: Sindrome de Down; Neoplasias; Perfil Epidemioldgico, juntamente com todos os
termos alternativos disponiveis de cada um. Para a busca no PubMed, foram utilizados os
termos MesSH: Down Sydrome; Neoplasm.

Foram excluidos os artigos duplicados, artigos pagos, relatos de experiéncia, cartas,
editoriais, teses, dissertacbes, monografias, livros e estudos ndo relacionados com o escopo
ou que nao responderam a questao de pesquisa desta revisdo. Apds essa etapa, foi realizada
a leitura atenta dos titulos, palavras-chave e resumos dos artigos encontrados nas bases
de dados, avaliando suas adequacdes dentro dos critérios de incluséo para a pré-selecao
dos artigos. A selecéo seguiu as recomendacdes do PRISMA (Preferred Reporting Iltems for
Systematic Reviews and Meta-Analyses) (GALVAO; PANSANI; HARRAD, 2015).

A extragdo, organizacao e a sintese dos dados foram realizadas com auxilio de um
instrumento proprio elaborado para essa pesquisa, constituido por: titulo; base de dados
onde o artigo foi indexado; autor; revista; ano de publicacédo; origem/pais; periédico; tipo
de estudo/metodologia; objetivos; principais desfechos/resultados; concluséo e o nivel de
evidéncia. Os dados foram coletados no periodo de junho a agosto de 2022.

Para a categorizagéo do nivel de evidéncia considerou-se o tipo de estudo e a
classificagcdo dos niveis de evidéncia segundo o Joanna Briggs Institute (JBI) (JOANNA
BRIGGS INSTITUTE, 2014).

Para a organizacdo das informacdes extraidas das publicacdes e analise dos dados
foi utilizada a estatistica descritiva simples em frequéncia absoluta e percentual, por meio
da ferramenta Microsoft Office Excel ® verséo 2019.
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RESULTADOS

A partir das buscas realizadas foram encontrados 31 artigos na BVS e 1918 artigos
no PubMed, previamente a aplicacdao de qualquer tipo de filtro disponivel nos sites. Com
a aplicacéo dos filtros: texto completo; idioma portugués, inglés e espanhol; e intervalo de
ano de publicacdo de 2017 a 2022, passaram a ser 28 e 71 artigos, que, apos a analise de
cada um, aplicando os critérios de inclusédo e exclusado, foram selecionados 6 artigos da
BVS e 40 do PubMed, totalizando 41 artigos ao final, ap6s a retirada dos duplicados. Dentre
os 41 artigos, 36 (87,8%) discorrem sobre leucemia especificamente e apenas 5 abordam
sobre os tumores solidos (12,2%), sendo 2 com foco no cancer de mama.

Niumeros de artigos obtidos através de MNameros de artigos obtidos através de
deseritores na BVS termos MeSH no PubMed

Sindrome de Down; Down Syndrome;

MNeoplasias; Meoplasms:

Perfil epidemiclogico;
termos altermativos de cada descritor;
BVS= 31 PubMed= 1918

4

Nimeros de artigos apos o uso dos filtros
Texto completo;

Idiomas (portugués, inglés ¢ espanhol); — - ——
itervalo de ano de publicagio (2017-2022%:| e
MN=99 id :
BVS= 28 N= 1850
PubMed= 71
Aplicado critérios de inclusiio e exclusio: 5 o

d umeros de artigos
EVSE 6 :D cm:hiidos:
PubMed= 40 NS

Total de Artigos selecionados Nimeros de artigos

=41 |::> excluidos que estavam
Sobre leucemia= 36 duplicados:
Sobre tumores solidos= 5 N=35

Figura 1 — Fluxograma da estratégia de busca para selecéo dos artigos

Fonte: Elaborado pelos autores.
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Com relacdo ao nivel de evidéncia das publicacdes, 17 artigos apresentam Nivel |
(41%), 3 artigos Nivel Il (7%), 16 artigos Nivel Il (39%) e 5 artigos Nivel IV (12%), além
disso, foi possivel evidenciar a predominancia das publicacbes nos Estados Unidos
totalizando 20 (49%) artigos produzidos, seguidos do Reino Unido com 11 publicacbes
(26%) e Suica com 3 (7%). Outros paises tiveram 1 (2%) publicacao cada.

O Grafico 1 demonstra a distribuicdo do nimero de publicagbes por ano, onde se
verifica que dos artigos selecionados, 3 (7%) publicagbes foram registradas no ano de 2018,
9 (22%) no ano de 2019, 15 (36%) publicacdes no ano 2020, 10 (24%) no ano de 2021 e
4 (9%) publicacdes originarias do ano de 2022. Nota-se uma ascendéncia de publicagcbes
sobre o assunto, ainda que pequeno, do ano de 2018 até 2020, com decaimento nos anos
de 2021 e 2022, provavelmente causado pela pandemia do Coronavirus (COVID-19), onde
a comunidade cientifica voltou seus esforgos com foco e prioridade a entender a doenca

com demandas urgentes, necessitando de uma rapida evolucgéo cientifica.

EVOLUCAD DAS PUBLICACOES POR AND

2020 2031 2018 2032 2098

Gréfico 1 — Evolugao das publicagbes por ano

Fonte: Elaborado pelas autoras.

Observa-se que o periodico que possui 0 maior grau de relevancia e produz
maior niumero de artigos sobre esse assunto é a leucemia, que publica pesquisas de alta
qualidade, revisadas por pares, que cobrem todos os aspectos da pesquisa e tratamento
da leucemia e doencas afins, possui uma frequéncia de 12 edi¢cdes por ano, a revista €
classificada como superior em todo o0 mundo nas areas de oncologia e hematologia.

E possivel notar um conjunto de autores relevantes nos artigos, destacando Taub,
Jeffey W. com 4 (9,8%) artigos publicados, seguido por Colita, Anca; Crispino, John D.;
Hayashi, Yasuhide; Ito, Etsuro; Roberts, Irene; Vyas, Paresh; Walsh, Kyle M. e Wiemels,
Joseph L. com 3 (7,4%) artigos publicados.
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AUTORES MAIS RELEVANTES

Graéfico 2 — Autores mais relevantes

Fonte: Elaborado pelos autores.

Pode-se atentar que mediante uma critica sele¢éo dos artigos, foram escolhidas,
em maior quantidade, as revisbes de literatura sistematicas, estudos de caracteristica
experimental e as metanalises, tornando nitido que sdo os mais relevantes para qualquer
estudo.

Tipos de Estudo
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25%
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Observacional retros. ..
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Grafico 3 — Tipos de estudo

Fonte: Elaborado pelos autores.
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Fazendo a leitura dos artigos selecionados, observou-se que entre os assuntos
mais citados estavam abordagem em humanos, Sindrome de Down, crian¢as, leucemia e

leucemia mieloide aguda, confirmando sua associagao.

ASSUNTOS ABORDADOS
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Gene Expression Reg...
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£=]
"

10 16 20

Graéfico 4 — Assuntos abordados

Fonte: Elaborado pelos autores.

DISCUSSAO

As especificidades da SD envolvem dimensbes biopsicossociais que devem ser
levadas em consideracao, principalmente quando associada a uma doenca tdo complexa
como o cancer. Aspectos fisioldégicos, genéticos, imunoldgicos, do desenvolvimento
neurolégico e psiquico, da autopercepgao, comunicagéo, desenvolvimento e estilo de vida
acabam sendo questdes singulares que se diferem da populagéo para qual é pensado e
estudado o desenvolvimento de doencas, seus tratamentos e programas de rastreamento
e prevencédo (SOUSA; GARCIA; CARVALHO, 2014).

Ao estudar as caracteristicas epidemiolégicas de pessoas com SD que
desenvolveram céancer, fica evidente como o desenvolvimento dessa doenca ocorre de
maneira diferenciada, mesmo quando comparado a outros grupos populacionais com
similaridade nos fatores de risco e protecéo, divergindo entre questdes como tipos de
cancer, incidéncia, distribuicdo por faixa etaria e processo de descobrimento, resposta a
tratamento, remisséo e cura (RETHORE; ROUESSE; SATGE, 2020).

Embora haja, na SD, anormalidades imunobiolégicas detectaveis e uma
imunodeficiéncia clinica, os canceres que sao considerados reafirmacdes dos principios
da imunoterapia, como carcinoma renal, carcinoma de pulmao de pequenas células e
melanoma maligno, sdo menos frequentes nessa populagéo, enquanto na populacéao geral
tendem a se desenvolver nas pessoas imunodeprimidas. Isto posto, as pessoas com SD
parecem estar protegidas de alguma maneira contra varios tipos de cancer, indo contra a
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teoria da vigilancia imunolégica, podendo indicar um potencial papel supressor de tumor na
trissomia 21 em malignidades néo hematologicas (SATGE; SEIDEL, 2018).

Ha hipoteses que apontam para um possivel aumento na expressdo de genes
supressores de tumor impulsionados pela trissomia, principalmente aqueles que levam a
inibicdo da angiogénese. Também foi falado sobre a possibilidade de ir além da inibicao
angiogénica e que envolveria multiplos mecanismos que contribuiriam para a reducdo da
mortalidade por cancer. Além disso, outras hipéteses indicam um possivel papel supressor
tumoral das células estromais, pois, especificamente, foi observado que nas leucemias
e nos canceres testiculares, com incidéncia mais elevada em individuos com SD, tém
caréncia ou possuem estroma pouco desenvolvido (GALAT et al., 2020).

Nas mulheres com SD, o cancer de mama é descrito como raro, chegando a ser de
10 a 12 vezes menos frequente do que na populagéo geral, onde afeta cerca de uma a cada
oito mulheres. Apesar de possuirem diversos fatores de risco em comum com o grupo geral
de mulheres com deficiéncia intelectual, como o0 sobrepeso e obesidade, sedentarismo e
taxas muito baixas de gravidez e amamentagéo, nessas mulheres o cancer de mama néo é
menos frequente. Ha mais de 40 anos se sabe sobre as taxas reduzidas de cancer de mama
em mulheres com SD e tem sido amplamente confirmado por estudos epidemioldgicos de
incidéncia e mortalidade, mesmo assim ainda ndo se sabe as razfes exatas para que isso
aconteca e ndo ha diretrizes estabelecidas para essa populacédo (ALAGOZ et al., 2019;
MEGARBANE et al., 2020; RETHORE; ROUESSE; SATGE, 2020).

Assim sendo, os profissionais de saude consequentemente se guiam pelas mesmas
diretrizes de rastreamento de cancer desenvolvidas para mulheres sem a sindrome,
provavelmente ndo sendo o ideal no que se refere a relagdo dano/beneficio. Logo, &
importante a avaliagcdo apropriada das recomendacdes e beneficios do rastreamento a
longo prazo nessa populagéo, levando em consideracéo a reducéo da mortalidade, anos
de vida ganhos e possiveis danos, incluindo falso-positivos e biépsias com resultados
benignos (ALAGOZ et al., 2019).

Um estudo sobre beneficios e maleficios do rastreamento mamogréafico para
mulheres com SD constatou que o rastreamento atual para essas mulheres néo é tao
favoravel quanto para as mulheres da populacdo geral com risco médio de desenvolver
cancer. Isso significa que as diretrizes atuais de rastreamento de cancer de mama,
pensadas de maneira generalista, ndo sdo adequadas para essa populacdo. Analisando as
estratégias de rastreamento de mamografias comumente usadas, foi atestado que nenhum
dos modelos de rastreamento alcancgaria uma relagéo ideal favoravel de danos/beneficios,
mesmo supondo que as mulheres com SD tenham um risco de cancer de mama maior do
que os niveis observados (ALAGOZ et al., 2019).

A falta de estudos sobre o impacto do rastreamento ao longo da vida dessas
pessoas impede comparagdes diretas com outros artigos. Porém, em um estudo realizado
nos Estados Unidos no maior centro médico especifico para adultos com SD, foram
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analisados 993 relatérios de mamografia, onde foi constatado apenas dois casos de cancer
de mama. Nenhuma das duas mulheres teve céncer de mama invasivo, recorréncia do
cancer ou metastases, apesar de ambas nao terem aderido totalmente as recomendacgbes
de tratamento. Além disso, esse estudo também concluiu que, com o rastreamento
mamografico ndo adequado a essas mulheres, os danos superam potencialmente os
beneficios, ja que implica a exposicdo a radiagcdo e potenciais impactos psicolégicos
negativos quando submetidas a exames dolorosos e desconfortaveis (CHICOINE et al.,
2015; ALAGOZ et al., 2019).

A leucemia na SD se manifesta de forma singular quando comparada com as
criancas da populagéo geral. Criangas com SD tem o risco de desenvolver Leucemia
Linfoblastica Aguda (LLA) elevado em torno de 20 vezes, Leucemia Mieloide Aguda (LMA)
de 150 a 500 vezes e Leucemia Megacarioblastica Aguda (LMCA) de 100 a 500 vezes.
Devido as diversas particularidades dessas leucemias quando associadas a SD, a literatura
se refere a elas como se fossem leucemias diferentes as das encontradas na populacéo
geral, nomeando-as da seguinte forma: Leucemia Linfoblastica Aguda da Sindrome de
Down (LLA-SD), Leucemia Mieloide Aguda da Sindrome de Down (LMA-SD) e Leucemia
Megacarioblastica da Sindrome de Down (LMCA-SD) (MURPHY et al., 2019; LALONDE et
al., 2021; EVANS; DEGREGORI, 2022).

ALMCA é um subtipo raro de LMA e na SD possui um curso clinico Unico evidenciado
exclusivamente nessas criancas, a LMCA-SD é precedida por um estado pré-leucémico
conhecido como Mielopoiese Anormal Transitéria (MAT) ou Desordem Mieloproliferativa
Transitéria (DMT), que pode se manifestar clinicamente ou ser silenciosa. Geralmente, a
MAT se resolve espontaneamente nas primeiras semanas ou meses de vida, mas 10% a 20%
desenvolvem LMCA-SD dentro de 5 anos causada por um acumulo de mutagdes genéticas
cooperantes adicionais. A MAT acontece exclusivamente na SD e é desencadeada por
mutagbes adquiridas fetalmente no gene GATA1 (GARNETT, CRUZ HERNANDEZ; VYAS,
2020; LALONDE et al., 2021; ARKOUN et al., 2022).

Resumidamente, o desenvolvimento da LMCA-SD pode ser explicado por 3 estagios
subsequentes: (1°) a trissomia constitutiva do cromossomo 21 induz a hematopoiese fetal
anormal; (2°) ocorre mutagéo no gene GATA1 ainda durante a vida fetal, resultando em
um estado pré-leucémico, a MAT; (3°) mutagdes somaticas adicionais apds 0 nascimento
transformam clones pré-leucémicos da MAT em LMCA-SD (GARNETT; CRUZHERNANDEZ;
VYAS, 2020). Quase todas as mutagcbes adquiridas na LMA-SD também podem ser
eventualmente encontradas em criangas sem SD com neoplasias hematopoiéticas, porém
o padrao de mutacdes é exclusivo da sindrome e difere da LMA evidenciada nas criancas
da populagéo geral (BIRGER; SHILOH; IZRAELI, 2019).

Assim como na LMA-SD, na LLA-SD também incide altera¢des genéticas incomuns,
sugerindo a possibilidade de haver caracteristicas biologicas distintas comparadas a LLA
e LMA n&o relacionada a SD. Muito se especula sobre o protagonismo da trissomia do
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21 em gerar essas singularidades, mas 0s mecanismos exatos que predispdem a LLA
permanecem desconhecidos (KUBOTA et al., 2019).

Uma teoria gira em torno do estresse oxidativo, que aumenta a produgéo de
Espécies Reativas de Oxigénio (EROs). O estresse oxidativo pode causar danos ao DNA e
com isso gerar mutagdes se ndo houver um reparo efetivo. EROs foram evidenciadas em
quase todos os tipos de cancer e a hipotese levantada é de que seja um importante fator
determinante para o desenvolvimento tumoral. Deficiéncias no funcionamento mitocondrial
podem causar o aumento da produgédo de EROs, o que é notado em individuos com SD,
diversos genes envolvidos na fungdo mitocondrial estéo localizados no cromossomo 21 e
s&80 superexpressos nessas pessoas. Além disso, deficiéncia no reparo de danos ao DNA é
algo também observado em células fetais na SD, explicando o aumento da mutagénese e
da diversidade fenotipica, predispondo a oncogene (HASAART et al., 2020).

Divergindo da LMA-SD, que apresenta dados relacionados a tratamento melhores
do que criangas sem a sindrome, na LLA-SD foi evidenciado uma sensibilidade aumentada
a terapia antineopléasica sistémica com metotrexato em todas as essas criangas, com
maior incidéncia de complicagcbes relacionadas a toxicidade, infeccao e morbimortalidade
relacionadas ao tratamento, necessitando redugbes de dose, levando a uma maior taxa
de recaidas (MATLOUB et al., 2019; LAURENT; KOTECHA; MALINGE, 2020; CHOI; YOO,
2022).

Visto isso, o tratamento com metotrexato em pacientes com LLA-SD pode ser
desafiador, pois ha dificuldade de se encontrar um equilibrio de doses no tratamento,
por ser altamente toxico a longo prazo, podendo levar a complicagdes, como: mucosite
e estomatite graves, infec¢bes, sepse, supressdo da medula 6ssea, complicacbes
pulmonares, toxicidade hepatica, renal e neurolégica, resultando muitas vezes na suspenséo
do tratamento ou reducéo da dose da quimioterapia, levando a um pior prognostico (KROLL
et al., 2020; GOLDSBY et al., 2018).

O céancer de testiculo se apresenta principalmente dos 15 aos 45 anos, podendo
se manifestar por dor, alteracéo no volume e aspecto testicular, aparecimento de nédulos
e linfonodos palpaveis. Ha relatos de boa resposta ao tratamento quando descoberto em
estagio inicial. Visto isso, sabendo da predisposic¢ao elevada do cancer, do déficit cognitivo
e da possivel reducéo das habilidades motoras e sensoriais caracteristicas da sindrome, o
ideal seria a criagdo de uma diretriz prépria de rastreamento para a SD, com exame clinico
regular e exames de imagem quando necessario (RETHORE; ROUESSE; SATGE, 2020).

O autoexame pode ser ensinado e realizado por homens com deficiéncia intelectual,
mas suas limitacbes podem dificultar que descubram um nédulo suspeito. Por isso, ha um
consenso geral a favor de que o exame clinico dos testiculos seja realizado por profissional
de saude e orquipexia (ou orquidopexia?) em pacientes com testiculos ectdpicos. Um grupo
da Holanda sugeriu recentemente a realizacao anual do exame de ultrassom dos testiculos,
mesmo na auséncia de fatores de risco como criptorquidia ou microlitiase, que sdo mais comuns
em meninos com SD (GOEDE et al., 2012). Diferente da leucemia, sobre os outros tipos de
cancer com maior incidéncia mencionados, ha poucos dados aprofundados na literatura.
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CONCLUSAO

Os canceres hematolégicos sdo inegavelmente mais prevalentes em criangas com
SD e se manifestam de forma singular, quando comparada com as criancas da populagéo
geral. Tumores so6lidos sao significantemente menos frequentes, com destaque para a
notavel baixa incidéncia do cancer de mama e exceg¢éo do cancer de testiculo, que ocorre
até 10 vezes mais. Paradoxalmente, as pessoas com SD possuem diversos fatores de risco
congénitos para o desenvolvimento de cancer. Porém, a incidéncia de tumores s6lidos em
adultos € no maximo a metade da de pessoas com deficiéncia intelectual, onde a incidéncia
se assemelha a da populacéo geral.

E um consenso entre os estudos, incluindo pesquisas epidemiolégicas estratificadas
por idade, que os tumores sélidos s&o bem raros na SD, apesar de alguns tipos especificos
serem mais frequentes ou de incidéncia similar a da populacdo geral. Alguns 6rgdos séao
mais acometidos do que outros devido a mecanismos de prote¢cdo ou de maior exposi¢cao
que ainda nao foram amplamente estudados. Além disso, também foi observada uma
resposta diferenciada aos tratamentos convencionais, mais especificamente se tratando
da terapia antineoplasica sistémica com metotrexato na LLA-SD, onde todos os individuos
com SD apresentam sensibilidade aumentada.

Visto isso, é evidente e incontestavel a necessidade de mais estudos voltados
a essa tematica a fim de entender melhor os mecanismos exatos que impulsionam o
desenvolvimento do cancer na SD, sua progressao e resposta as intervengdes e terapias
medicamentosas, para que novos e mais adequados modelos de rastreamento e tratamento
possam ser desenvolvidos e bem direcionados a essas pessoas.

Pretende-se com esse estudo alertar e difundir informagbes para graduandos de
enfermagem, enfermeiros, profissionais da saude e interessados sobre SD e cancer, além
de convidar os leitores a uma reflexdo, que incentive o poder publico e organizagbes
nacionais a investirem em pesquisas, implementacéo de politicas publicas e diretrizes
direcionadas aos rastreamentos e tratamentos de pessoas com SD e outros grupos que
tenham caracteristicas singulares.
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