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B Pourquoi comparer ces deux syndromes ?

Deux syndromes génétiques présentant
un trouble du développement
intellectuel

Profils linguistiques et langagiers

contrastés mais

- Etudes souvent centrées sur un
domaine isolé

- Comparaisons directes de ces deux
syndromes = rares

- Profils multidimensionnels peu
documentés

SYNDROME DE
WILLIAMS

A%

TRISOMIE 21
(SYNDROME DE DOWN)

PREVALENCE
=~ 1 naissance sur
Zo

7 500 a 20 000

naissances vivantes

PREVALENCE

=~ 1 naissance sur

400 a 3000
naissances vivantes
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m Des profils cognitifs et langagiers contrastés mais ...

[ DOMAINE | SYNDROME DE WILLIAMS TRISOMIE 21
o Profil cognitif hétérogene, avec atteintes e Difficultés cognitives plus globales
HY o 924 : visuo-spatiales marquées iabilité i indivi
... ces differences domaine par Cosrmtion ’P q ' e Forte variabilité interindividuelle
B * Compétences verbales relativement * Faiblesse des compétences verbales
domaine refletent-elles miauzprésenes par rapport aux non verbales
; (Landau & Ferrara, 2013 ; Martens et al., 2008). (Vione et al., 2022 ; Grieco et al., 2015).
réellement une architecture
M . " e MCT souvent décrite comme une force relative, e Difficultés importantes en MCT verbale et
(BN L) emo‘re . . , a
Iangag iere et Cognltlve |Orsq u’on gg mais profil nuancé selon les tiches phonologique notamment dans la boucle phonologique
verbale o Profil nuancé selon les taches e, R 1. 201l
. e o . . odfrey ee, ; Naess et al., 5
examine conj ol ntem ent (Mervis & Velleman, 2011 ; Grant et al., 1997).
w ® Performances phonologiques relativement Tt = i
- Cogn Itlon’ . meilleures que d’autres domaines langagiers * Difficultés phonologiques et articulatoires
'll Il' Phonologle e Hétérogénéité et développement e Contribuant aux troubles de I'intelligibilité de la parole
£ H parfois atypique (Martin et al., 2009 ; Vorperian & Kent, 2013).
me mOI re’ (Mervis & Velleman, 2011 ; Diez-ltza et al., 2022).
_ ph ono I Ogi e o (I'e-vocabiilaire/concret =:souventiforce relative e Le lexique, surtout réceptif relativement mieux préservé
! |..| Lexique ® Fragilités dans le traitement sémantique que la syntaxe
et conceptuel e Mais marqué par des déficits et une variabilité importante
- Iangage St ru Ctu TE| (Mervis, 2009 ; Romero-Rivas et al., 2023). (Martin et al., 2009 ; Phillips et al., 2016).
. 2 ® Compétences syntaxiques parfois meilleures ® Domaine particuliéerement vulnérable
- et pragmathue d K’ Syntaxe qu’attendu au regard du niveau cognitif général e Surtout pour la morphosyntaxe expressive et
*‘3 ® Mais difficultés sur certaines structures complexes les structures syntaxiques complexes
(Mervis & Velleman, 2011 ; Landau et al., 2010). (Martin et al., 2009 ; Chartomatsidou & Andreou, 2020).
. l')lfﬁcultes.pr.:s.gr’nathues fréquentes malgré o Pragmatique = force relative par rapport
Uhypersociablijte a la syntaxe et a la phonologie
Pr. agmatique e Notamment dans |'adaptation au contexte et 3 y P ; g 2
la communication référentielle ¢ Mais non totalement préservée
(John et al., 2009 ; Moraleda Septlveda & Lépez Resa, 2024). (Smith et al., 2017 ; Martin et al., 2017).
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Etude pilote exploratoire &

Question : Les deux syndromes présentent-ils une organisation distincte des différents domaines

Triplet Développement typique Trisomie 21 Syndrome de Williams

cognitifs et langagiers a un age donné ?

Données issues du projet Impact des 1 9 ans 11 mois 10 ans 10 ans
contraintes phonologiques sur le
porteuses d’un syndrome de Williams.
3 12 ans 11 mois 13 ans 1 mois 13 ans 4 mois
(SOUNDS, Projet-ANR-20-CE28-0013)
4 9 ans 3 mois 9 ans 7 mois 9 ans 7 mois
Consortium de recherche franco-belge , , ,
, 5 15 ans 1 mois 15 ans 10 mois 15 ans 5 mois
coordonné par la Professeure Laure lIbernon
(Université de Picardie — Jules Verne a Amiens) 6 1 ans L mois P ansttmois 11 anstlmois
7 9 ans 7 mois 9 ans 8 mois 9 ans 9 mois

Enfants tout venant = profil développemental de base



B Pourquoi un groupe d’enfants typiques appariés sur I'age chronologique ? &

Problématique : les comparaisons Williams-Down = souvent
réalisées

sur 'age mental ;

sur le niveau cognitif ;

: : . ou sans groupe contréle.
Groupe typique = point de référence

développemental permettant d’interpréter les Apport du groupe typique :
profils observés dans les deux syndromes estimer un profil développemental
situer les profils Williams et Down par rapport au développement
typique
identifier des dissociations qualitatives plutét qu’un simple retard
cumulatif
Objectif :

# d’évaluer le niveau de performance absolu

= d’examiner comment les différents domaines du langage et de Ia
cognition s’organisent a un age donné dans chacun des syndromes




5 domaines évalués — 8 taches

Cognition non verbale
Raven’s 2 (2018)
MCT verbale (Majerus, 2020, 2023)

Rétention de I'information item : capacité a
stocker la forme phonologique des mots sans
avoir besoin de se souvenir de leur place exacte
dans la liste

Rétention de I'information de l'ordre sériel :
mémoire de la position et de I'enchainement des
mots

Jugement de rimes

mots et non-mots = score moyen
Lexique

EVIP (2007)

Children’s communication Checklist (gishop, 1998)

Syntaxe

Capacité a formuler des phrases grammaticalement
correctes et a utiliser une morphologie appropriée

Syntaxe
Pragmatique

Contexte : capacité a adapter son niveau de langage
(formel/informel) en fonction de l'interlocuteur et du lieu.

Echange : capacité a respecter les regles de base d'une
discussion, comme attendre son tour pour parler, ne pas
couper la parole, ou savoir comment changer de sujet.

N.B. : scores individuels aux taches transformés en scores Z
afin de pouvoir étre comparés
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B Analyses — Un modele linéaire mixte malgré un faible effectif

Objectif = explorer des profils contrastés entre
les groupes.

Sujet 1 - 8 taches
Sujet 2 - 8 taches
Sujet 3 - 8 taches

Etc. soit 21 sujets répartis en 3 groupes (Typiques —
Williams — Down)

Structure des données : chaque participant contribue a plusieurs mesures - les
observations ne sont pas indépendantes

Limites des analyses domaine par domaine — tests séparés
multiplication des comparaisons
augmentation du risque d’erreur de type |
ne permet pas d’explorer les profils dans leur ensemble
Le modeéele mixte permet :
de tenir compte des mesures répétées chez un méme participant
d’examiner simultanément I'ensemble des domaines
de tester directement I’'hypothése centrale d’une interaction Groupe x Domaine
Néanmoins des résultats a prendre avec précaution car :
étude pilote
effectif réduit
modele volontairement parcimonieux

interprétation centrée sur les profils et les tailles d’effet observées



Résultats du modele linéaire mixte

GROUPE p =.001

DOMAINE p= 242

Les profils observés suggeérent des
organisations différentes des compétences
selon le syndrome.

1,5

=15

o

COGNITION :
NON VERBALE MEMOIRE VERBALE

¢

LANGAGE STRUCTUREL PRAGMATIQUE

_./ .\o

| \. N
as = =
g ae °— 3=
Matrices MCT Item MCT Ordre

Développement typique

"||' =) Pas @ @

Phonologie Lexique Syntaxe Contexte Echange

e Trisomie 21 = Syndrome de Williams



B Principales tendances observées &
Syndrome de Williams Trisomie 21

Performances relativement préservées en : Pragmatique relativement préservée
» Phonologie (jugement de rimes) Profil homogene plus faible en :
» Lexique » MCT verbale
» Syntaxe » Phonologie
» MCT verbale (items) » Lexique

Difficultés plus marquées en : > Syntaxe
» Cognition non verbale
» Pragmatique (contexte et échange) ]

Malgré I'hypersociabilité caractéristique du SW : performances pragmatiques observées semblent fragiles.

- la facilité d’engagement social ne garantit pas nécessairement une adaptation efficace du langage au contexte de communication



o
B Confrontation aux données issues de la littérature *

@ Domaine Prédiction issues de la littérature 4il Résultats observés
Cognition . = ‘ Soutien limité
@ non verbale Krilits =Dawh (BF =~ 2.6)
Ak X :
Analyses bayésiennes exploratoires pour @@ MCT verbale Williams > Down ‘ (Sltcr:uBe: fa;lzl:t A
confirmer la dissociation observée entre <"| T
. . - | |9 Phonologie Williams > Down ‘
avantages relatifs en phonologie (Williams) 1 8 (BF = 5.0)
. // o
et en pragmatique (Down) k]. I>| Lexique Williams > Down (BF = 1.2)
\*_ 2 yntaxe Williams > Down (BF=1.4)
. - Soutien modéré
Pragmatique Down > Williams . (Contexte BF = 4.1 et
Echange BF = 3.8)
Conclusion : Nos données apportent un soutien plus ou moins important aux prédictions issues de la littérature.
. Soutien modéré : BF >3 ‘ Soutien limité: 2<BF < 3 Soutien faible : BF <2 ’B"errBeZ'e;f:j:?:::::::::j:’::)r —




Mise en perspective avec les travaux du projet SOUNDS sur le groupe de t’

3 .. -
participants porteurs du syndrome de Williams

7 \‘\

{ \ -I|||l~ Phonologie

( |

\ .||I T :
e "l'l" Sensibilité préservée aux

] @ 9 Mémoire a court terme verbale relations phonologiques

Points forts Processus

relativement relativement
préservés *-! Syntaxe préservés

"\A ﬁ Cognition non verbale A |.l| Traitement sémantique

x Organisation atypique des

Fragilités ; Fragilités
& Pragmatique 8 connaissances lexicales et conceptuelles

observées observées

En conclusion :  Les résultats obtenus convergent avec les travaux récents issus du projet SOUNDS et suggérent un profil
caractérisé par une préservation relative des traitements phonologiques associée a des fragilités du traitement du sens.

Hypothése interprétative : Les difficultés pragmatiques observées chez les enfants porteurs d’'un syndrome de Williams
pourraient étre liées, au moins en partie, a des fragilités sémantiques sous-jacentes plutot qu’a de simples limitations
conversationnelles.



B Conclusions

&

Les syndromes de Williams et
de Down présentent des

profils cognitifs et langagiers

distincts.

Dans le syndrome de Williams,

I'avantage langagier ne s'étend

pas aux compétences
pragmatiques.

=
Le syndrome de Williams
montre un avantage relatif
dans plusieurs composantes
du langage structurel.
W,

Les résultats sont compatibles
avec ’hypothése d’un
déséquilibre relatif entre
traitement phonologique et
traitement sémantique dans le
syndrome de Williams.
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