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Aspects intellectuels
Les enfants avec syndrome de Williams-Beuren (SWB) présentent le plus souvent une déficience intellectuelle qualifiée de légère à modérée mais variable selon les individus (QI moyen autour de 60 variant entre 40 et 90). 

Indépendamment de tout retard mental global, de nombreuses études ont mis en évidence un  profil cognitif spécifique du SWB. Ce profil se caractérise par une forte dissociation entre des capacités de langage et de traitement des visages correctes et un déficit des traitements visuels et spatiaux.

Aspects langagiers

Les enfants avec SWB présentent généralement un retard dans la mise en place des capacités langagières, mais une fois le langage acquis, il devient pour eux un domaine particulièrement bien investi. De nombreuses études ont montré que les enfants SWB présentent des performances supérieures aux enfants trisomiques (de même âge et de même niveau intellectuel) dans des tâches mesurant différents aspects structurels du langage (phonologie, lexique, syntaxe, grammaire, discours…). En lien avec leurs bonnes capacités de langage, la mémoire à court terme verbale est relativement bien préservée chez les enfants SWB, alors que la mémoire à court terme spatiale est déficitaire (le profil inverse est observé chez les enfants avec trisomie).

Cependant tous les aspects langagiers ne sont pas intacts : les enfants SWB ont souvent des propos stéréotypés et creux, un discours peu adéquat au contexte et une compréhension largement inférieure à la production. 

Traitement des visages

Les enfants SWB se montrent très performants dans les tâches de traitement des visages et des émotions (reconnaissance, discrimination, mémoire, classification).

Aspects visuo-spatial

Les enfants SWB présentent un déficit important dans le domaine visuo-spatial caractérisé par un manque de perception et d’organisation à un niveau global. Ce déficit se traduit par des difficultés dans les activités de dessin ou de copie de figures, dans les capacités de jugement de distance ou d’orientation, dans les tâches de mémoire spatiale.

Des troubles moteurs, des difficultés de concentration (hyperactivité) et des difficultés dans des épreuves de résolution de problèmes et de planification sont également fréquemment observés mais restent actuellement peu étudiés. 

Habiletés sociales

Sur le plan social, certaines études se sont intéressées au caractère hypersociable de ces enfants qui cherchent intensément à établir une relation avec l’adulte (préférant la compagnie de l’adulte à celle d’enfants de même âge), engagent facilement la conversation avec des étrangers et font preuve de beaucoup d’empathie. Dans des tâches mesurant de manière quantitative la sociabilité, les enfants SWB sont toujours « cotés » comme plus sociables que des enfants trisomiques, autistes ou des enfants sans trouble spécifique de même âge chronologique. La dissociation sur le plan social entre enfants SWB et enfants autistes est importante et donne lieu actuellement à de nombreuses recherches qui essayent d’expliquer les mécanismes neuronaux et génétiques du comportement social.

