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Résumé : 

Le syndrome de Williams (SW) est une maladie génétique neurodéveloppementale rare caractérisée 

par une déficience intellectuelle, une hyperacousie et un profil linguistique atypique (Bellugi et al., 

1994). Le syndrome de Down (SD), causé par la présence d'un chromosome 21 supplémentaire, 

entraîne une déficience intellectuelle variable et des capacités linguistiques généralement réduites 

(Onnivello et al., 2022). L'objectif de cette étude est de comparer les capacités de traitement 

phonologique et sémantique des enfants atteints de SW et de SD afin de mieux comprendre les 

profils cognitifs et linguistiques associés à ces syndromes. L'étude a inclus trois groupes de 

participants : des enfants atteints de SW (n = 19), des enfants atteints de SD (n = 9) et des enfants au 

développement typique (n = 50). Nous avons conçu une tâche visant à évaluer les capacités de 

traitement phonologique et sémantique, dans laquelle les participants voyaient des paires d'images, 

entendaient leurs noms et décidaient si les mots étaient sémantiquement ou phonologiquement liés. 

Un modèle linéaire mixte généralisé a été appliqué aux données. Après contrôle de l'efficience 

intellectuelle verbale et non verbale, les résultats montrent que le groupe SW présente une nette 

préférence pour les associations phonologiques par rapport aux associations sémantiques (β = 4,03, 

SE = 0,59, p < 0,001). En revanche aucune préférence similaire n'a été observée dans le groupe DS (β 

= 0,80, SE = 0,17, p = 1,00). Bien que la prudence soit de mise dans l’interprétation des résultats en 

raison du faible nombre de participants avec SD, ces données soulignent la nécessité d’élaborer des 

procédures d’évaluation et d’intervention linguistiques adaptées aux besoins spécifiques des 

personnes présentant des conditions neurogénétiques. 
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