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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

Données épidémiologiques Orphanet
Images libres de droits



Des profils cognitifs et langagiers contrastés mais …

…  ces différences domaine par 

domaine reflètent-elles 

réellement une architecture 

langagière et cognitive lorsqu’on 

examine conjointement 

- cognition, 

- mémoire, 

- phonologie, 

- langage structurel 

- et pragmatique ?



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

cognitifs et langagiers à un âge donné  ?

Données issues du projet Impact des 

contraintes phonologiques sur le 

développement langagier des personnes 

porteuses d’un syndrome de Williams.

(SOUNDS, Projet-ANR-20-CE28-0013)

Consortium de recherche franco-belge 

coordonné par la Professeure Laure Ibernon 
(Université de Picardie – Jules Verne à Amiens)

Enfants tout venant = profil développemental de base



Problématique : les comparaisons Williams-Down = souvent 
réalisées

sur l’âge mental ;

sur le niveau cognitif ;

ou sans groupe contrôle.

Apport du groupe typique :
estimer un profil développemental 

situer les profils Williams et Down par rapport au développement 
typique

identifier des dissociations qualitatives plutôt qu’un simple retard 
cumulatif

Objectif :
≠ d’évaluer le niveau de performance absolu

= d’examiner comment les différents domaines du langage et de la 
cognition s’organisent à un âge donné dans chacun des syndromes

Pourquoi un groupe d’enfants typiques appariés sur l’âge chronologique ?

Groupe typique = point de référence 

développemental permettant d’interpréter les 

profils observés dans les deux syndromes



Cognition non verbale

Raven’s 2 (2018)

MCT verbale (Majerus, 2020, 2023)

Rétention de l’information item : capacité à 

stocker la forme phonologique des mots sans 
avoir besoin de se souvenir de leur place exacte 
dans la liste

Rétention de l’information de l’ordre sériel : 
mémoire de la position et de l'enchaînement des 

mots

Jugement de rimes 

mots et non-mots → score moyen

Lexique 

EVIP (2007)

Children’s communication Checklist (Bishop, 1998)

Syntaxe

Capacité à formuler des phrases grammaticalement 

correctes et à utiliser une morphologie appropriée

Syntaxe

Pragmatique

Contexte : capacité à adapter son niveau de langage 

(formel/informel) en fonction de l'interlocuteur et du lieu.

Echange : capacité à respecter les règles de base d'une 

discussion, comme attendre son tour pour parler, ne pas 

couper la parole, ou savoir comment changer de sujet.

5 domaines évalués – 8 tâches

N.B. : scores individuels aux tâches transformés en scores Z 

afin de pouvoir être comparés



Structure des données : chaque participant contribue à 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 I

ne permet pas d’explorer les profils dans leur ensemble

Le modèle mixte permet :

de tenir compte des mesures répétées chez un même participant

d’examiner simultanément l’ensemble des domaines

de tester directement l’hypothèse centrale d’une interaction Groupe x Domaine

Néanmoins des résultats à prendre avec précaution car :

étude pilote

effectif réduit

modèle volontairement parcimonieux

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

Analyses – Un modèle linéaire mixte malgré un faible effectif 

Objectif = explorer des profils contrastés entre 

les groupes.

Sujet 1 → 8 tâches

Sujet 2 → 8 tâches

Sujet 3 → 8 tâches

Etc. soit 21 sujets répartis en 3 groupes (Typiques – 

Williams – Down)



Résultats du modèle linéaire mixte



Performances relativement préservées en :

➢ Phonologie (jugement de rimes)

➢ Lexique

➢ Syntaxe

➢ MCT verbale (items)

Difficultés plus marquées en :

➢ Cognition non verbale

➢ Pragmatique (contexte et échange)

Pragmatique relativement préservée

Profil homogène plus faible en :

➢MCT verbale

➢ Phonologie

➢ Lexique

➢ Syntaxe

Principales tendances observées

Syndrome de Williams Trisomie 21

Malgré l’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 communicat ion



Confrontation aux données issues de la littérature

Analyses bayésiennes exploratoires pour 

confirmer la dissociation observée entre 

avantages relatifs en phonologie (Williams) 

et en pragmatique (Down)



Mise en perspective avec les travaux du projet SOUNDS sur le groupe de 

participants porteurs du syndrome de Williams



Conclusions



Merci
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