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Abstract 

Dans le syndrome de Williams, les déficits au niveau des fonctions cognitives supérieures 

(mémoire de travail, attention, fonctions exécutives) semblent plus prononcés dans la modalité 

visuo-spatiale que dans la modalité verbale. En même temps, il faut noter une importante 

hétérogénéité au sein de chaque modalité. Les difficultés attentionnelles et exécutives peuvent 

être plus larges et prendre la forme d’un trouble développemental de l’attention avec ou sans 

hyperactivité. Par ailleurs, les troubles au niveau de la planification et de l’inhibition semblent 

particulièrement prononcés par rapport à d’autres syndromes neurogénétiques. Cette revue de 

littérature souligne l’importance d’un bilan cognitif individualisé qui permet de mettre en 

évidence les forces et les faiblesses de chaque personne présentant un syndrome de Williams. 

Mots-clés : syndrome de Williams, mémoire de travail, attention, fonctions exécutives 

 

Williams syndrome appears to be characterized by deficits in higher cognitive functions (working 

memory, attention, executive functions) that are more severe in the visuo-spatial than the verbal 

modality. At the same time, there is important heterogeneity even within a given modality. 

Executive and attention deficits can be broad and can take the form of an attention deficit/ 

hyperactivity disorder. Difficulties at the level of planning and inhibition seem be particularly 

pronounced relative to other neurogenetic syndromes. This review highlights the need for 

individualized cognitive assessment in order to establish the domains of weaknesses and 

strengths in each individual presenting with Williams syndrome. 

Key words : Williams syndrome, working memory, attention, executive functions  
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Le syndrome de Williams est un trouble neurodéveloppemental lié à une microdélétion au niveau 

du locus q11.23 du chromosome 7 (Ewart et al., 1993). Ce syndrome, malgré sa rareté, a reçu une 

attention considérable dans la littérature neuroscientifique car les premières investigations 

cognitives ont présenté le syndrome de Williams comme étant le syndrome développemental par 

excellence illustrant la modularité cognitive de l’esprit humain telle que proposée par Fodor 

(Fodor, 1983). Cette affirmation était notamment basée sur l’observation d’une dissociation 

apparente entre capacités langagières et capacités visuo-spatiales (Bellugi, Lichtenberger, Jones, 

Lai, & St George, 2000). Cette dissociation semblait également se retrouver au niveau de la 

mémoire de travail et des fonctions attentionnelles et exécutives, avec notamment une 

préservation de la mémoire de travail verbale et un déficit de la mémoire de travail visuo-spatiale. 

Cet article présente une synthèse de littérature actualisée concernant le fonctionnement de la 

mémoire de travail et des processus de contrôle attentionnel et exécutif dans le syndrome de 

Williams. Comme nous allons le voir, les données récentes nous incitent à nuancer quelque peu 

cette apparente dissociation entre fonctions cognitives supérieures verbales versus visuo-spatiales 

dans le syndrome de Williams. 

 

1. Mémoire de travail verbale et visuo-spatiale 

1.1. Mémoire de travail verbale 

De manière générale, les enfants et adultes avec syndrome de Williams sont décrits 

comme présentant des empans plus développés pour les tâches de mémoire de travail verbales par 

rapport aux tâches de mémoire de travail visuo-spatiales (Barisnikov, Van der Linden, & 

Poncelet, 1996 ; Jarrold, Baddeley, & Hewes, 1999 ; Vicari, Carlesimo, Brizzolara, & Pezzini, 

1996 ; Wang & Bellugi, 1994). Cet avantage pour la mémoire de travail verbale reflèterait la 
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préservation plus générale du système langagier au détriment des capacités visuo-spatiales. Les 

modèles récents de la mémoire de travail insistent en effet sur les interactions entre la mémoire 

de travail et les bases de connaissances en mémoire à long terme, c’est-à-dire le système 

langagier pour la mémoire de travail verbale. Dans le développement typique, de nombreuses 

études ont montré qu’un empan de mots mène systématiquement à de meilleures performances 

qu’un empan de non-mots, témoignant du fait que les représentations du système langagier 

contribuent activement au stockage des informations à court terme (Hulme, Maughan & Brown, 

1991 ; Majerus & Van der Linden, 2003). L’empan de mots se situe en général autour de 5 items, 

alors que l’empan de non-mots est souvent limité à 2-3 items chez le sujet adulte, en fonction du 

degré de proximité des non-mots avec des mots existants. De manière similaire, une tâche 

d’empan de mots ou de chiffres évalué dans une langue étrangère et encore peu maitrisée sera 

plus difficile à réussir qu’un empan de mots ou de chiffres administré en langue maternelle 

(Chee, Soon, Lee, & Pallier, 2004). Des études en neuroimagerie ont également montré que les 

réseaux cérébraux impliqués dans le stockage à long terme des représentations langagières sont 

activement recrutés lors du maintien temporaire d’informations verbales (Fiebach, Friederici, 

Smith, & Swinney, 2007 ; Majerus et al., 2010). 

 Dans le cadre du syndrome de Williams, les données à notre disposition soulèvent 

cependant de nombreuses questions. D’un côté, des performances bien développées, parfois 

conformes à l’âge chronologique, ont été observées pour le stockage et la reproduction 

d’informations purement phonologiques (non-mots). D’un autre côté, les empans de mots, de 

chiffres, de lettres ou de phrases peuvent être déficitaires (Fabbro, Alberti, Gagliardi, & Borgatti, 

2002 ; Jarrold et al., 1999 ; Majerus, Barisnikov, Vuillemin, Poncelet, & Van der Linden, 2003 ; 

Rhodes, Riby, Fraser, & Campbell, 2011). Plusieurs études ont montré que les enfants avec 
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syndrome de Williams peuvent présenter des effets psycholinguistiques anormaux dans les tâches 

de mémoire de travail verbale, tel qu’une supériorité réduite pour le rappel de listes de mots par 

rapport à des listes de non-mots, ou une supériorité réduite pour le rappel de listes de mots 

fréquents versus peu fréquents (Majerus et al., 2003 ; Vicari et al., 1996). Ces données ont été 

interprétées comme reflétant des connaissances lexico-sémantiques amoindries ou anormalement 

structurées, menant à des effets psycholinguistiques atypiques dans les tâches de mémoire de 

travail (Vicari et al., 1996 ; Majerus et al., 2003). Mais même à un niveau purement 

phonologique, les performances sont caractérisées par un profil particulier. Les non-mots ayant 

les structures phonologiques les plus éloignées de la structure phonologique de la langue 

maternelle, et qui sont en général moins bien rappelés par rapport à des non-mots ayant des 

structures phonologiques plus familières, peuvent être mieux rappelés dans le syndrome de 

Williams (Majerus et al., 2003). D’autres variables phonologiques comme la similarité 

phonologique et la longueur des mots semblent avoir les effets attendus sur les performances 

dans les tâches de mémoire de travail verbales (Barisnikov et al., 1996; Vicari, Brizzolara, 

Carlesimo, & Pezzini, 1996). Ces données ont été interprétées comme reflétant un système 

langagier se mettant en place de manière atypique, avec un poids plus grand des variables 

phonologiques au détriment des variables lexico-sémantiques, potentiellement en lien avec un 

traitement auditivo-perceptif anormal (Levitin, Cole, Lincoln, & Bellugi, 2005 ; Majerus, Bérault, 

Audrey, Zesiger, Serniclaes, & Barisnikov, 2011). D’un point de vue pratique, ces données 

soulignent l’importance d’évaluer les capacités de mémoire de travail verbale des personnes avec 

syndrome de Williams en utilisant un matériel linguistique varié (au moins une tâche impliquant 

des listes de mots et une autre utilisant des non-mots) afin de ne pas conclure de manière erronée 

à une préservation ou un déficit de la mémoire de travail verbale sur base des performances à une 

seule tâche de mémoire de travail.  
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1.2. Mémoire de travail visuo-spatiale 

En ce que concerne la mémoire de travail visuo-spatiale, les données montrent en général 

des performances amoindries dans le syndrome de Williams, à la fois par rapport à l’âge 

chronologique et l’âge mental (Jarrold et al., 1999 ; Vicari, Bellucci, & Carlesimo, 2006 ; Wang 

& Bellugi, 1994). Le test le plus communément utilisé est le test de Corsi, dans lequel les sujets 

doivent reproduire des séquences visuo-spatiales dans l’ordre en touchant des blocs (N=2, 3, 4, 5, 

….) répartis aléatoirement sur une planche après la présentation de chaque séquence par 

l’expérimentateur. Ce test comporte une forte composante spatio-temporelle et séquentielle. En 

effet, plusieurs études ont contrasté différents types de tâches de mémoire de travail visuelles et 

ont observé que les déficits les plus importants étaient observés dans des tâches nécessitant le 

maintien d’informations visuelles dans un certain ordre spatial ou temporel, alors que pour la 

reconnaissance de pattern visuels sans composante spatiale les performances peuvent être 

préservées (O’Hearn, Courtney, Street, & Landau., 2009 ; Vicari et al., 2006 ; Vicari & 

Carlesimo, 2006). Par ailleurs, pour la modalité spatiale, la présentation simultanée 

d’informations spatiales mène à des performances particulièrement amoindries, par rapport à une 

présentation séquentielle (Carretti, Lanfranchi, De Mori, Mammarella, & Vianello, 2015), 

indiquant que les difficultés pourraient provenir davantage de problèmes de structuration spatiale 

et d’exploration visuelle que de stockage à court terme (Montfoort et al., 2018 ; Rhodes et al., 

2011). Les difficultés semblent également moins marquées chez des enfants très jeunes (5 ans ou 

moins) (Fanning, Hocking, Dissanayake, & Vivanti, 2018) et pourraient interagir avec des 

variables émotionnelles. O’Hearn et al. (2009) ont notamment montré que si la mémorisation à 

court terme de visages peut être préservée quand les images avaient une composante 

émotionnelle (par exemple, des visages souriants), ce n’était pas le cas quand les visages étaient 
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neutres ou avaient une allure artificielle. L’origine de cet effet émotionnel est actuellement 

difficile à interpréter et pourrait être en lien avec les difficultés attentionnelles qui caractérisent 

également le syndrome de Williams, comme nous allons le voir dans la section suivante : un 

visage ayant une expression émotionnelle capte en effet plus facilement l’attention qu’un visage 

neutre.  

1.3. Les incertitudes concernant le maintien de l’ordre sériel en mémoire de travail 

Les études actuelles nous donnent un tableau relativement complexe et hétérogène des 

capacités de la mémoire de travail dans le syndrome de Williams. Si les aspects verbaux et 

visuels peuvent être préservés, les aspects spatiaux semblent plus souvent altérés. Cependant, au 

niveau des aspects verbaux, il semble que le maintien des informations phonologiques soit 

davantage préservé que le maintien des informations lexico-sémantiques. De la même manière, le 

maintien d’informations visuelles semble interagir avec des variables émotionnelles et/ou 

attentionnelles, et le maintien d’informations spatiales semble particulièrement altéré quand 

l’information spatiale est difficile à structurer et/ou doit être manipulée. Par ailleurs, parmi les 

différentes études discutées ici, un aspect fondamental du stockage à court terme n’a jusqu’à 

présent pas été évalué. Il s’agit notamment du maintien de l’ordre dans lequel les informations 

ont été présentées, un aspect qui est particulièrement impliqué dans les tâches de mémoire de 

travail verbales où l’information est séquentielle à la base.  La capacité à maintenir l’ordre des 

informations doit en effet être distinguée de la capacité à maintenir les informations individuelles 

et leur identité (aspect « item ») (voir Majerus, 2017, et Majerus et Poncelet, 2017, pour une 

présentation théorique plus approfondie). Plusieurs études ont montré des dissociations entre les 

capacités à maintenir les aspects « item » versus « ordre sériel », que ce soit chez l’adulte 

cérébrolésé (Majerus, Attout, Artielle, & Van der Kaa, 2015) ou chez l’enfant présentant des 
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troubles développementaux (dyslexie, dyscalculie) ou neurodéveloppementaux (syndrome de 

Down, microdélétion 22q11.2) (Attout & Majerus, 2015 ; Brock & Jarrold, 2005 ; Martinez 

Perez, Majerus, Mahot, & Poncelet, 2012 ; Majerus, Van der Linden, Braissand, & Eliez, 2007 ; 

Majerus & Cowan, 2016). Au niveau cérébral, un réseau fronto-pariétal droit a été plus 

spécifiquement impliqué dans le traitement et le maintien de l’ordre sériel dans les tâches de 

mémoire de travail, que ce soit d’ailleurs pour des tâches verbales ou visuelles. L’évaluation de la 

composante « ordre sériel » est un élément majeur dans l’examen de la mémoire de travail car la 

capacité à maintenir l’ordre des informations est un prédicteur particulièrement robuste des 

capacités de traitement et d’apprentissage dans différentes domaines tels que l’apprentissage 

lexical (Majerus, Poncelet, Greffe, & Van der Linden, 2006 ; Leclercq & Majerus, 2010), 

l’apprentissage de la lecture (Martinez Perez, Majerus, & Poncelet, 2012) et le calcul mental 

(Attout, Noël & Majerus, 2014). En ce qui concerne le syndrome de Williams, des études futures 

devraient évaluer la composante sérielle de la mémoire de travail car un déficit à ce niveau 

pourrait à la fois expliquer les difficultés observées dans les tâches de mémoire de travail verbale 

et visuo-spatiales. Dans les tâches de mémoire de travail verbale, les personnes avec syndrome de 

Williams semblent avoir le plus de difficultés dans les conditions qui mènent à un rappel 

d’informations plus nombreuses et pour lesquelles la probabilité de commettre des erreurs 

d’ordre est par conséquent plus élevée (listes de mots versus listes de non-mots). Ainsi, les effets 

lexico-sémantiques plus faibles observés dans le syndrome de Williams pourraient 

éventuellement avoir comme origine une difficulté plus particulière au niveau du maintien et du 

rappel de l’information sérielle. Une autre raison pour investiguer le maintien de l’information 

sérielle dans le syndrome de Williams est qu’une série d’études ont montré que le maintien de 

l’ordre interagit avec le traitement spatial, et ceci à la fois dans les tâches de mémoire de travail 

verbales et visuo-spatiales. Van Dijck et Fias (2011) ont montré qu’une présentation séquentielle 
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d’une liste informations induit spontanément un recodage de l’information selon une dimension 

spatiale, en associant les items du début d’une liste avec la partie gauche de l’espace, et les items 

de la fin d’une liste avec la partie droite de l’espace, comme si l’information séquentielle était 

réorganisée selon une ligne spatiale horizontale (voir également van Dijck, Abrahamse, Majerus 

& Fias, 2013 ainsi que Majerus, 2018, pour une discussion approfondie). Etant donné les 

difficultés du traitement spatial qui caractérisent le syndrome de Williams, nous pourrions 

émettre l’hypothèse que les capacités à représenter l’ordre sériel dans les tâches de mémoire de 

travail sont également altérées, une hypothèse qui devrait être testée dans des études futures.   

 

2. Fonctions attentionnelles et exécutives 

2.1.Clarification conceptuelle 

Les processus de contrôle attentionnel et de contrôle exécutif interviennent dans des tâches 

dites ‘attentionnelles’ et ‘exécutives’ mais également dans les tâches de mémoire de travail en 

permettant la focalisation attentionnelle sur les informations à maintenir, et par là, leur accès à la 

conscience. Des difficultés au niveau du contrôle attentionnel et exécutif pourraient par 

conséquent également expliquer les difficultés que les personnes avec syndrome de Williams 

présentent dans les tâches de mémoire de travail. Avant de devélopper les études qui ont exploré 

les capacités attentionnelles et exécutives dans le syndrome de Williams, nous allons d’abord 

examiner la nature des processus attentionnels et exécutifs à un niveau théorique afin de clarifier 

les processus cognitifs évalués par les tâches dites ‘attentionnelles’ et ‘exécutives’. Au niveau 

attentionnel, un premier concept actuellement très discuté dans la littérature est celui d’attention 

sélective et contrôlée (processus attentionnels ‘top-down’) et qui renvoie à la capacité à diriger 

l’attention de manière focalisée sur des stimuli en fonction des consignes d’une tâche en cours.  
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Cette capacité intervient dans de très nombreuses tâches de la vie quotidienne, y compris dans les 

situations de mémoire de travail.  Jusqu’à 30% de variance dans des tâches de mémoire de travail 

chez l’enfant à développement typique peuvent être expliqués par les capacités d’attention 

sélective et contrôlée de l’enfant (Cowan et al., 2005 ; Majerus, Heiligenstein, Gautherot, 

Poncelet, & Van der Linden, 2009). Par ailleurs, plusieurs travaux indiquent que ces capacités 

attentionnelles sont communes aux modalités verbales et visuelles même si la manière dont elles 

sont utilisées dans les différentes modalités pourrait varier (Barrouillet, Bernardin, & Camos, 

2004 ; Morey & Miron, 2016 ; Majerus et al., 2016 ; Majerus, Péters, Bouffier, Cowan, & 

Phillips, 2017). L’implication des processus attentionnels et exécutifs augmente quand les tâches 

nécessitent que l’information stockée soit également manipulée, et elle dépend de la nature des 

manipulations demandées. Ainsi, des doubles tâches vont davantage impliquer les capacités 

d’attention divisée alors que des tâches impliquant des changements rapides des informations à 

traiter font davantage appel aux processus de mise à jour. Des tâches nécessitant une allocation 

flexible de l’attention (comme la tâche de flexibilité dans la batterie d’évaluation de l’attention de 

Zimmermann & Fimm (2007) dans laquelle le sujet doit alterner ses réponses entre différents 

stimuli cible) vont davantage recruter les capacités de flexibilité cognitive et d’inhibition. Ces 

différents aspects attentionnels et exécutifs doivent être distingués (Myiake, Friedman, Emerson, 

Witzki, & Howerter, 2000) et pourraient même être spécifiques à certaines modalités. Ainsi, 

différents travaux suggèrent que les capacités d’inhibition ne seraient pas unitaires mais 

dépendraient de systèmes représentationnels spécifiques, des patients pouvant présenter des 

difficultés à inhiber des informations sémantiques mais pas des informations phonologiques, et 

inversement (Barde, Schwartz, Chrysikou, & Thompson-Schill, 2010). En même temps, les 

différentes processus attentionnels et exécutifs pourraient être moins dissociables chez l’enfant de 

moins de 10 ans (Brydges, Fox, Reid, & Anderson, 2014 ; Protzko, 2017). 
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2.2. Fonctionnement attentionnel et exécutif dans le syndrome de Williams 

De manière générale, les études qui ont évalué le fonctionnement  attentionnel et exécutif dans le 

syndrome de Williams ne sont pas très nombreuses. Les études réalisées mettent en évidence des 

performances attentionnelles et exécutives globalement amoindries (Costanzo et al., 2013 ; 

Menghini, Addona, Costanzo, & Vicari, 2010 ; Raitano Lee, Maiman, & Godfrey, 2016). Cette 

diminution pourrait même être particulièrement prononcée dans le syndrome de Williams en 

comparaison à d’autres syndrome génétiques tel que le syndrome de Down.  

 En termes de processus attentionnels et exécutifs plus spécifiques, des difficultés de 

contrôle attentionnel (l’attention doit être portée sur deux tâches de manière simultanée ou est 

sollicitée à la fois pour le stockage et le traitement des informations), de flexibilité (shifting), 

d’inhibition de la réponse et de planification sont les plus fréquemment rapportées (Carney, 

Brown, & Henry, 2013 ; Costanzo et al., 2013 ; Hocking, Reeve, & Porter, 2015 ;  Greer et al. 

2017 ; Lense, Key, & Dykens, 2011 ; Menghini et al., 2010 ; Rhodes, Riby, Park, Fraser, & 

Campbell, 2010). Une étude utilisant la technique des potentiels évoqués a également montré des 

difficultés au niveau du traitement attentionnel précoce (lors de l’encodage perceptuel) pour le 

suivi d’informations présentées de manière séquentielle et continue (Geer et al., 2017). Des 

études ont également mis en évidence des difficultés d’évaluation de stimuli distracteurs et de 

désengagement attentionnel, ce qui pourrait contribuer de manière plus générale aux difficultés 

d’inhibition observées dans ce syndrome (Greer et al., 2017 ; Lense et al., 2011). L’ampleur des 

difficultés attentionnelles est également illustrée par une étude qui a comparé des personnes avec 

syndrome de Williams à des enfants et adolescents avec troubles de l’attention de type Trouble 

développemental de l’attention/hyperactivité (TDAH) (Rhodes, Riby, Matthews, & Coghill, 

2011). Cette étude montre que les difficultés attentionnelles rencontrées dans le syndrome de 



12 
 

Williams sont globalement comparables à celles du TDAH à la fois en termes d’ampleur et de 

type de déficits.  

Notons également que les difficultés à réaliser des tâches exécutives (tâches de 

raisonnement et de résolution de problèmes) sont particulièrement fréquemment rapportées par 

des parents ou proches de personnes avec un syndrome de Williams (Camp, Karmiloff-Smith, 

Thomas, & Farran, 2016). Ces difficultés importantes sont aussi en accord avec une étude qui a 

montré, via des tâches expérimentales, des problèmes prononcés dans le domaine de la 

planification, une composante fortement reliée à celle de la résolution de problèmes, et ceci par 

rapport à un groupe de personnes avec syndrome de Down (Costanzo et al., 2013). Par ailleurs, 

des difficultés de contrôle émotionnel pourraient accentuer les faiblesses dans les situations de 

résolution de problèmes, les personnes avec syndrome de Williams présentant plus souvent des 

réactions émotionnelles fortes et contre-productives dans ce type de situation que des personnes 

avec syndrome de Down (Camp et al., 2013).  

Finalement, il est important de ne pas sous-estimer l’impact des difficultés visuo-spatiales sur 

les performances dans les tâches attentionnelles et exécutives. Une étude particulièrement 

intéressante à ce niveau a montré que les personnes avec syndrome de Williams ont tendance à 

présenter des difficultés accentuées quand les tâches attentionnelles et exécutives utilisent des 

informations visuo-spatiales plutôt que des informations verbales (Carney et al., 2013). En même 

temps, cette étude a également montré que les déficits attentionnels et exécutifs ne peuvent pas 

être réduits aux troubles visuo-spatiaux car des difficultés étaient observées à la fois dans les 

modalités verbales et visuo-spatiales au moins pour l’aspect ‘inhibition’.  
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3. Conclusions 

D’un côté, cette synthèse de littérature confirme la distinction entre domaines verbaux et visuo-

spatiaux considérée comme une caractéristique importante du syndrome de Williams, en 

montrant que les déficits au niveau de la mémoire de travail, des fonctions attentionnelles et des 

fonctions exécutives sont plus prononcés dans la sphère visuo-spatiale que dans la sphère verbale. 

En même temps, cette distinction entre dimensions verbale et visuo-spatiale doit être fortement 

nuancée. D’abord, tous les aspects de la mémoire travail verbale ne sont pas préservés tout 

comme tous les aspects de la mémoire de travail visuo-spatiale ne sont pas altérés. Les études 

futures doivent affiner les difficultés observées au niveau de la mémoire de travail, en explorant 

notamment la composante du stockage de l’ordre sériel qui pourrait constituer un déficit général 

dans les tâches de mémoire de travail verbales et visuo-spatiales, en interaction avec les 

difficultés visuo-spatiales qui caractérisent le syndrome de Williams (Majerus, 2018). Ensuite, 

concernant les difficultés dans les tâches attentionnelles et exécutives, même si elles sont 

accentuées pour des tâches utilisant des stimuli visuo-spatiaux, elles sont souvent assez générales 

et peuvent prendre la forme d’un syndrome de type TDAH. Notons cependant que les troubles au 

niveau de la planification et de l’inhibition semblent être particulièrement prononcés, et ceci 

également par rapport à d’autres syndromes génétiques. 

 Une remarque de précaution s’impose cependant devant ce résumé du profil des fonctions 

cognitives supérieures dans le syndrome de Williams. Le syndrome de Williams étant un 

syndrome rare, la très grande majorité des études présentées ici impliquent un nombre de 

participants relativement faible par étude (typiquement ente 10 et 20 participants par groupe) 

affectant à la fois la robustesse et la puissance statistique des résultats présentés. Ainsi, le 

caractère général des résultats observés doit encore être confirmé par les études futures. En même 
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temps, le fait que les résultats se rejoignent entre études, notamment en ce qui concerne les 

difficultés au niveau du contrôle attentionnel, de l’inhibition et de la planification peut nous 

rassurer sur la validité des résultats rapportés, au moins en ce qui concerne les tendances 

générales.  

Il faut cependant tenir compte aussi d’une certaine hétérogénéité des profils cognitifs au 

sein du syndrome de Williams faisant que toutes les personnes présentant ce syndrome ne vont 

pas nécessairement présenter de dissociation entre domaines verbaux et visuo-spatiaux ou des 

difficultés d’inhibition marquées. Comme pour toutes les situations cliniques, un bilan cognitif 

approfondi est essentiel pour établir le profil cognitif précis et individuel de chaque personne 

souffrant du syndrome de Williams. Les conclusions générales de cette revue de littérature 

peuvent aider le clinicien à orienter le bilan cognitif et à optimaliser son efficacité en termes de 

tâches à administrer, mais elles ne devraient pas mener à des biais de confirmation où le bilan 

cognitif se focaliserait uniquement sur les domaines décrits comme les plus fréquemment altérés 

dans la littérature. Il est en effet fondamental de pouvoir également objectiver les domaines dans 

lesquelles la personne avec syndrome de Williams présente des forces. Dresser un tableau des 

capacités préservées est tout aussi important que dresser un tableau des domaines altérés pour la 

prise en charge car le praticien devra partir des capacités préservées pour mettre en place les 

stratégies d’apprentissage et de compensation optimales pour chaque enfant et adulte avec 

syndrome de Williams. 
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