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drome de Williams, il est anormale-
ment grand dans l’hémisphère
gauche, comme chez les musiciens
professionnels. Une perception audi-
tive intacte expliquerait le talent musi-
cal et la faculté d’élocution associés
au syndrome de Williams.

Des enregistrements de l’activité
électrique cérébrale de personnes
ayant un syndrome de Williams et
d’autres personnes pendant diverses
tâches renseignent aussi sur le déve-
loppement du cerveau. Ainsi, en pré-
sence de stimuli grammaticaux, les
sujets normaux ont une activation de
l’hémisphère gauche supérieure à
celle de l’hémisphère droit. En
revanche, chez les personnes ayant
un syndrome de Williams, les réac-
tions des deux hémisphères sont
symétriques, ce qui indique que l’hé-
misphère gauche n’a pas acquis sa
spécialisation dans le traitement du
langage. De plus, tandis que l’activité
cérébrale est supérieure dans l’hé-
misphère droit des adultes normaux,
lors du traitement d’images de
visages, c’est le contraire chez les per-

sonnes ayant un syndrome de Wil-
liams. On suppose que, si le déve-
loppement du cerveau est anormal,
les rôles sont redistribués pour que
de nouveaux circuits compensent
les circuits déficients.

Les premières recherches sur le
syndrome de Williams ont déjà
apporté des informations sur l’orga-
nisation du cerveau. Elles permettent

notamment aux neurobiologistes de
voir d’un regard nouveau les «han-
dicapés mentaux» et ont révélé que
des personnes ayant des QI faibles
ont parfois des capacités surpre-
nantes. Ne peut-on supposer que
d’autres handicaps mentaux sont
associés à des potentiels insoupçon-
nés qui ne demandent qu’à être
découverts?

D e nombreuses légendes mentionnent de petits personnages
magiques : des fées, des lutins, des trolls et autres êtres fée-

riques. Ces personnages ont certaines des caractéristiques phy-
siques et comportementales des personnes ayant un syndrome de
Williams, lesquelles auraient pu inspirer ces anciennes légendes.
D’ailleurs, de nombreux historiens affirment que des événements
réels ont inspiré une bonne partie du folklore et de la mythologie.

Le visage des enfants ayant un syndrome de Williams est sou-
vent décrit comme celui d’un lutin : ils ont un petit nez en trom-
pette, des yeux «gonflés», des oreilles ovales et une grande
bouche avec des lèvres charnues, accentuées par un petit menton.
Ces traits sont si fréquents
que ces enfants se res-
semblent plus qu’ils ne res-
semblent à leurs propres
frères et sœurs. Les res-
semblances s’estompent
avec l’âge. Ils ne grandis-
sent pas vite et, à l’âge
adulte, ils sont plus petits
que la moyenne.

Les petits nains ma-
giques des contes de fées
sont souvent des musiciens
et des conteurs. On dit des
fées qu’elles répètent les
chants qu’elles ont enten-
dus et qu’elles peuvent
enchanter les hommes avec
leurs mélodies. C’est vrai
aussi des personnes ayant

un syndrome de Williams, qui, en dépit d’un QI inférieur à la moyenne,
ont des capacités narratives et musicales inhabituelles. Les fées
ont souvent de grandes oreilles pointues, ce qui symboliserait leur
sensibilité et celle des personnes ayant un syndrome de Williams à
la musique et aux sons.

Les personnes ayant un syndrome de Williams sont affec-
tueuses, confiantes, charitables et très sensibles aux sentiments
des autres. De même, les fées sont généralement bienveillantes et
généreuses. Enfin, comme les fées, les personnes ayant un syn-
drome de Williams ont besoin d’ordre, d’un rythme de vie régu-
lier, de connaître à l’avance les projets.

Par le passé, les con-
teurs ont inventé des lé-
gendes avec des êtres ima-
ginaires pour tenter d’ex-
pliquer des phénomènes
qu’ils ne comprenaient pas,
par exemple les caractéris-
tiques physiques et com-
portementales des per-
sonnes ayant un syndrome
de Williams. Aujourd’hui, les

biologistes s’inté-
ressent au syn-
drome de Williams
pour comprendre
l’inconnu, pour dé-
couvrir quelques-
uns des secrets du
cerveau et de son
fonctionnement.

Le syndrome de Williams : à la base des contes de fées?

CES ENFANTS SE RESSEMBLENT, mais n’ont aucun lien de
parenté. Ils ont tous les traits que les médecins associent
au syndrome de Williams. Ce sont aussi les traits que l’on
prête aux elfes ; celui qui est représenté à droite est
l’œuvre de Richard Doyle (XIXe siècle), un oncle d’Arthur
Conan Doyle, le «père» de Sherlock Holmes.
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