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Η πρόκληση του συνδρόμου Williams

Π. Μαρκομιχάλη, Π ανεπιστήμιο Essex 
Γ. Κουγιουμουτζάκης, Π ανεπιστήμιο Κρήτης

Στο παρόν άρθρο περιγράφονται και συζητοΰνται η γενετική αιτιολογία, τα κλι
νικά χαρακτηριστικά, οι γνωστικές ικανότητες και μειονεξίες καθο'κ και οι ασυ
νήθιστες γλωσσικές ικανότητες του συνδρόμου Williams. Το σύνδρομο είναι μια 
σπάνια νευροαναπτυξιακή διαταραχή που χαρακτηρίζεται από έναν ιδιαίτερο τύ
πο νοητικής μειονεξίας ενώ ταυτόχρονα η γλωσσική ικανότητα φαίνεται να εί
ναι σχετικά διατηρημένη. Αρχικά, η μελέτη της μοναδικής αυτής νευροψυχολο- 
γικής εικόνας θεωρήθηκε ότι μπορεί να συμβάλλει στην πρόοδο της κατανόησης 
της σχέσης γνωστικού και γλωσσικού συστήματος. Νεώτερα ευρήματα όμως με
τριάζουν τον αρχικό ενθουσιασμό χωρίς να αναιρούν τη βασική πρόκληση που θέ
τει η προοπτική κατανόησης του συνδρόμου αυτού.

ΕΙΣΑΓΩΓΗ
Η σύγχρονη αναπτυξιακή ψυχοπαθολογία 
εξακολουθεί να αντιμετωπίζει τις γνωστές 
προκλήσεις του αυτισμού, του συνδρόμου 
Down, του συνδρόμου Rett, της παιδικής 
σχιζοφρένειας και άλλων κλινικών διατα
ραχών, από τη βρεφική μέχρι την εφηβική 
ηλικία άλλοτε με επιτυχία κι άλλοτε όχι. 
Παρά τα γνωστά κενά της γνώσης, κατά την 
τελευταία δεκαετία παρατηρείται μια συσ
σώρευση ερευνητικών δεδομένων που, 
όταν δεν είναι αντικρουόμενα, κάνουν πιο 
σαφή την αιτιολογία, την κλινική εικόνα, 
την αναπτυξιακή πορεία των διαταραχών 
στον οντογενετικό χρόνο, και ενισχύουν τις 
ελπίδες για καλύτερη πρόγνωση και αντι
μετώπιση (Hobson, 1993; Lewis & Collis,

1997; Maratos, 1996; Marschark & Clark, 
1993; Sacks, Kekelis & Gayford-Ross, 1997; 
Stemmer & Whitaker, 1998; Trevarthen, 
Aitken, Papoudi & Robarts, 1996; Warren, 
1994; Wenar, 1994).

Τις δύο τελευταίες δεκαετίες, το ενδια
φέρον αρκετών ερευνητών έχει εστιαστεί 
στο σύνδρομο Williams, μια σπάνια γενετι
κή διαταραχή (1 άτομο στις 25.000-50.000 
γεννήσεις, Temple, 1997), η οποία σχετίζε
ται με τη συνύπαρξη μιας νοητικής μειονε
ξίας με μια παράδοξα ανεπτυγμένη γλωσσι
κή ικανότητα, που χαρακτηρίζεται από μια 
συντακτικά άψογη ομιλία, με συχνή παρου
σία σύνθετων γραμματικών δομών, πλούσι
ου λεξιλογίου και ιδιαίτερα ευρηματικών 
αφηγήσεων (Bellugi, Lichtenberger, Mills,
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Galaburda, Korenberg, 1999). Η εμφανής 
αυτή αποσΰνδεση των γλωσσικών από τις 
γνωστικές λειτουργίες αρχικά  θεωρήθηκε 
ως μια σοβαρή ευκαιρία να διαλευκανθεί 
επιτέλους η σχέση γλωσσικού και γνωστικού 
συστήματος, η σχέση γλώσσας και σκέψης. 
Για λόγους χώρου, αναφέρουμε συνοπτικά 
ορισμένες σχετικές υποθέσεις και θεωρίες, 
σύμφωνα με τις οποίες: η σκέψη εξαρτάται 
από τη γλώσσα (Sapir και Whorf), η σκέψη 
είναι γλώσσα (Watson), η σκέψη συμπίπτει 
με την πράξη και η γλώσσα είναι παράγω- 
γο μίμησης και βασίζεται στη γονείκή επι
λεκτική ενίσχυση (Skinner), η γλώσσα εξαρ- 
τάται από την σκέψη (Piaget), η γλιόσσα και 
η σκέψη έχουν ανεξάρτητες ρίζες γένεσης 
και πριν τα τρία περίπου χρόνια οι αναπτυ
ξιακές τροχιές τους δεν συμπίπτουν 
(Vygotsky), η δομή της γλώσσας (φωνολο
γία, μορφολογία, συντακτικό) συνιστά μια 
εξειδικευμένη βιολογική ικανότητα, με την 
καθολική γραμματική ενσωματωμένη εξαρ
χής στον εγκέφαλο (Chomsky), η έμφυτη 
γλώσσα της σκέψης συνιστά το υπολογιστι
κής φύσης μέσο των γνωστικών διαδικασιών 
(Fodor), η γλώσσα και η σκέψη αναδύονται 
και αναπτύσσονται στα πλαίσια της διυπο- 
κειμενικής επικοινωνίας γονέα-βρέφους 
(Trevarthen), και διάφορες άλλες ενδιαφέ
ρουσες σύγχρονες νευροψυχολογικές και 
ψυχογλωσσολογικές θεωρίες (βλ. σχ. Fisher, 
1980; Fodor, 1975; Kandel, Schwartz & 
Jessell, 1995; Pinker & Prince, 1991; Ra
dford, 1980; Skinner,1989; Stemmer & 
Whitaker, 1998; Trevarthen 1990) Οι πιο 
πρόσφατες έρευνες ωστόσο αποκαλύπτουν, 
ότι υπάρχουν νησίδες μειονεξίας ακόμη και 
στις αμιγώς λεκτικές λειτουργίες των ατό
μων με το σύνδρομο Williams. Έ τσι από τη 
στιγμή που έγινε φανερό ότι το σύνδρομο 
Williams δεν έχει πλήρως ή επαρκώς ερευ-

νηθεί και κατανοηθεί, ο στόχος της απάντη
σης του κρίσιμου ερωτήματος των σχέσεων 
σκέψης και γλώσσας, μέσω του συνδρόμου, 
μπήκε σε δεύτερη μοίρα.

Στο πρώτο μέρος της παρούσας εργα
σίας γίνεται μια ιστορική αναδρομή στην 
αναγνώριση του συνδρόμου και συζητού- 
νται η γενετική βάση και η συμπτωματολο
γία του. Στη συνέχεια περιγράφονται τα 
κυριότερα χαρακτηριστικά που συνθέτουν 
την ασυνήθιστη γνωστική και γλωσσική ει
κόνα του συνδρόμου, όπως διαφαίνεται μέ
σα από το πρίσμα των πιο πρόσφατων 
ερευνών. Τέλος, συζητούνται τα όρια της 
σύγχρονης γνώσης και οι λόγοι που καθι
στούν το σύνδρομο Williams μια συνεχή 
πρόκληση για τους ερευνητές στην ψυχο
λογία, την αναπτυξιακή ψυχοπαθολογία, τη 
γλωσσολογία, τις νευροεπιστήμες, την παι
διατρική, την παιδοψυχιατρική και άλλους 
επιστημονικούς κλάδους.

Νευροβιολογική βάση και κλινικά χαρα
κτηριστικά του συνδρόμου

Το σύνδρομο αναγνωρίστηκε έπειτα από 
μία μελέτη του καρδιολόγου Williams και 
των συνεργατών του (Williams, Barratt- 
Boyes & Lowe, 1961), οι οποίοι παρατήρη
σαν ότι ορισμένοι από τους ασθενείς που 
πάσχουν από υπερβαλβιδική στένωση της 
αορτής εμφανίζουν παράλληλα μια σειρά 
χαρακτηριστικών, όπως για παράδειγμα 
ανωμαλίες του προσώπου και νοητική ανε
πάρκεια. Οι ερευνητές κατέληξαν στο συ
μπέρασμα, ότι η ταυτόχρονη παρουσία της 
σπάνιας αυτής καρδιακής ανωμαλίας και 
της νοητικής καθυστέρησης, θα μπορούσε 
να είναι ένα μη αναγνωρισμένο ως τότε 
σύνδρομο.
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Μια πρώτη προσπάθεια περιγραφής 
του συνδρόμου είχε ήδη γίνει από την δε
καετία του 1950. Ωστόσο, η πολυμορφία 
των κλινικών του χαρακτηριστικών οδήγη
σε τους μελετητές στον εντοπισμό δυο δια
φορετικών όψεων της διαταραχής: την 
υπερβαλβιδική αορτική στένωση (Sissman, 
Neill, Spencer & Taussig, 1959) και την 
ιδιοπαθή βρεφική νπερασβεστιαιμία  
(Fanconi, Girardet, Schlesinger, Butler & 
Black,1952). Σύμφωνα με τους Morris et al., 
(1993), οι Black και Bonham-Carter (1963) 
συσχέτισαν την χαρακτηριστική εμφάνιση 
του προσώπου με τα υψηλά επίπεδα ασβε
στίου στο αίμα, και πρώτοι σημείωσαν τις 
ομοιότητες στην εμφάνιση ανάμεσα στα 
«δύο αυτά σύνδρομα». Λίγο αργότερα, ο 
Beuren (1972) παρουσίασε στοιχεία που 
αποδείκνυαν ότι η υπερβαλβιδική στένωση 
της αορτής και η ιδιοπαθής υπερασβεστι- 
αιμία είναι φαινοτυπικά χαρακτηριστικά 
του ίδιου συνδρόμου. Λόγω της συνεισφο
ράς του αυτής μια εναλλακτική ονομασία 
του συνδρόμου που είχε επικρατήσει πα- 
λαιότερα στην Ευρώπη ήταν «Σύνδρομο 
Williams-Beuren».

Οι μελέτες περιπτώσεων μονοζυγωτι- 
κών διδύμων με το σύνδρομο Williams οδή
γησαν στην υπόθεση ότι η διαταραχή μπο
ρεί να έχει γενετική βάση (Murphy, 
Greenberg, Wilson, Hughes, & Di Liberti, 
1990; Pankau, Gosch, Simeoni, & Wessel, 
1993). Λίγο αργότερα έγινε γνωστό, ότι το 
σύνδρομο είναι αποτέλεσμα απώλειας τμή
ματος του χρωματοσώματος 7 (7qll.23). Το 
ελλείπον τμήμα του χρωματοσώματος αυ
τού, μεταξύ άλλων, περιλαμβάνει το κρίσι
μο γονίδιο που ευθύνεται για  την παραγω
γή της ελαστίνης (ELN) και άλλα περίπου 
20 γειτονικά γονίδια, ανάμεσα τους κι ένα 
άλλο κρίσιμο γονίδιο, το LIMK 1, που ευ-

θύνεται για  την παραγωγή μιας συγκεκρι
μένης κινάσης (LIM -kinasel) (Ewart, 
Morris, Atkinson, Jin, Sternes, Spallone, 
Dean Stock, Leppert, & Keating, 1993; 
Morris, Thomas & Greenberg, 1993; 
Frangiskakis, Ewart, Morris, Mervis, 
Bertrand, Robinson, Klein, Ensing, Everett, 
Green, Proschel, Gutowski, Noble, 
Atkinson, Odelberg & Keating, 1996). H 
διαπίστωση αυτή γρήγορα οδήγησε στην 
παραγωγή ενός γενετικού δείκτη για την 
αναγνώριση του συνδρόμου (Lowery, 
Morris, Ewart, Brothman, Zhu, Leonard, 
Carey, Keating & Brothman, 1995).

Στην πλειοψηφία των περιπτώσεων, η 
χρωμοσωματική απώλεια οφείλεται είτε σε 
μια νέα, ξαφνική μετάλλαξη είτε στην κλη
ρονομική μεταβίβαση του συνδρόμου στον 
απόγονο από τον γονέα που πάσχει από το 
σύνδρομο (Ewart et al., 1993, Morris et al., 
1993; Sarkari, Tan & Molfese, 1998). H 
απώλεια του γονιδίου που ελέγχει την ελα- 
στίνη (μια δομική πρωτεΐνη, κύριο συστατι
κό του ελαστικού συνδετικού ιστού) ευθύ- 
νεται για τις ανωμαλίες που παρατηρούνται 
στον συνδετικό ιστό (π.χ. βουβωνοκήλη, εκ- 
κολπώματα του εντέρου, μαλακό και χαλα
ρό δέρμα), καθώς και για τις καρδιοαγγει
ακές παθήσεις των ατόμων με το σύνδρομο 
Williams. Εκτός από την υπερβαλβιδική 
αορτική στένωση, έχουν ακόμη αναφερθεί 
στένωση των στεφανιαίων και πνευμονικών 
αγγείων και υπέρταση. Αντίθετα, το γονί
διο που ελέγχει την κινάση LIMK 1 σχετί
ζεται περισσότερο με την γνωστική ανά
πτυξη στον άνθρωπο, και πιθανόν ευθύνε- 
ται για  την ανεπάρκεια στις οπτικο-χωρι- 
κές ανακατασκευαστικές ικανότητες 
(Frangiskakis et al., 1996; Kandel, et al. 
1995).

Πιο πρόσφατες έρευνες, οι οποίες συ
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μπλήρωσαν την αρχική διάγνωση του συν
δρόμου Williams με περισσότερο λεπτομε
ρείς περιγραφές του φαινοτύπου, έδειξαν 
επιπλέον τα ακόλουθα χαρακτηριστικά: 
παράδοξη εμφάνιση προσώπου ή πρόσωπο 
που μοιάζει με το πρόσωπο των ξωτικών 
(στενό πρόσωπο με φαρδύ μέτωπο, υπο
πλασία των ζυγωματικών οστών, μικρή μύ
τη, γεμάτα χείλη, μικροδοντία, υποπλασία 
του σμάλτου, τερηδόνα, φαρδύ στόμα και 
μικρό σαγόνι) (Jones & Smith, 1975; 
Sarkari, et al. 1998), αστεροειδής σχηματι
σμός της ίριδας (Preus, 1975), ανωμαλίες 
στον μεταβολισμό του ασβεστίου και της 
καλσιτονίνης (Culler, Jones & Deftos, 
1985), οφθαλμολογικές διαταραχές (με συ
χνότερο τον crrQaßiop0)(Winter, Pankau, 
Amm, Gosch, & Wessel, 1996), αναπτυξια
κές ανωμαλίες (διαταραχές στην ομαλή αύ
ξηση του βάρους και του ύψους κυρίως κα
τά τα προίκα χρόνια της ζωής, πρώιμη είσο
δο στην εφηβεία και μικρό ανάστημα, 
Pankau, Partsch, Cosch, Opperman & 
Wessel, 1992), δυσκολίες στην κίνηση 
(Burn, 1986), υπερευαισθησία στους ήχους 
(Martin, Snodgrass & Cohen, 1984) και γα- 
στρεντερικά προβλήματα (Hughes, Levine, 
Morley, Gosnell, & Silvis, 1984). Στο 90% 
των περιπτώσεων με το σύνδρομο Williams 
έχει μέχρι στιγμής παρατηρηθεί σε άρρενες 
(Sarkari et al., 1998).

Γνωστικά χαρακτηριστικά 
του συνδρόμου Williams

Στο παρόν κεφάλαιο, θα περιγραφούν ορι
σμένες όψεις της γνωστικής υστέρησης (ο 
γενικός δείκτης νοημοσύνης, οι μαθησιακές 
δυσκολίες, η οπτικό-χωρική αντίληψη, η δε
ξιότητα της αναγνώρισης προσώπων) κα

θώς και ορισμένα άλλα χαρακτηριστικά της 
συμπεριφοράς των ατόμων με το σύνδρο
μο Williams.

Η αρχή της διεπιστημονικής προσπά
θειας για την περιγραφή και την κατανόη
ση των γνωστικών και αναπτυξιακών δει
κτών της διαταραχής έγινε όταν η Ursula 
Bellugi, του Ινστιτούτου Βιολογικών Ερευ
νών Salk στην Καλιφόρνια, έλαβε ένα τη
λεφώνημα από την μητέρα ενός παιδιού με 
νοητική καθυστέρηση, η οποία ισχυρίστηκε 
ότι η περίπτωση της κόρης της πιθανόν να 
παρουσίαζε θεωρητικό ενδιαφέρον για 
τους ερευνητές. Η 13χρονη Crystal, όπως 
έγινε γνωστό το κορίτσι αυτό, είχε ικανό
τητες γραφής και ανάγνωσης αντίστοιχες 
ενός μαθητή πρώτης δημοτικού, Δείκτη 
Νοημοσύνης 50, αλλά μπορούσε να συζητά 
με αξιοσημείωτη άνεση (Pinker, 1991; Len- 
hoff, Wang, Greenberg & Bellugi, 1997).

Νοητική υστέρηση και μαθησιακές δυ
σκολίες. Ο Γενικός Δείκτης Νοημοσύνης 
των ατόμων με το σύνδρομο Williams ποι
κίλε ι και κυμαίνεται από 40 έως 100, με μέ
σο όρο περίπου 60. Ακόμη, συχνά παρου
σιάζεται η διαταραχή της ελλειμματικής 
προσοχής, ενώ οι ικανότητες γραφής και 
ανάγνωσης είναι πολύ περιορισμένες, και 
δεν παρουσιάζουν σημαντικές βελτιώσεις 
με το πέρασμα του χρόνου. Οι αριθμητικές 
ικανότητες, κατά την παιδική ηλικία, την 
εφηβική ηλικία και την ενήλικη ζωή, είναι 
επίσης ιδιαίτερα επιβαρημένες. Ό μως, κι 
αυτό είναι ενδιαφέρον, από τον 24°-36° μή
να η αριθμητική ικανότητα είναι εξίσου κα
λή με την αντίστοιχη των φυσιολογικών 
παιδιών. (Bellugi, Marks, Bihrle & Sabo, 
1988; Bellugi, et al., 1999; Ewart, et al., 
1993; Lehnoff, et al., 1997; Morris, Demsey, 
Leonard, Dilts, & Blackburn, 1988; 
Patterson, Brown, Gsodl, Johnson &
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Karmiloff-Smith, 1999; Temple, 1997; 
Udwin, Davies & Howlin, 1996; Udwin, 
Yule & Martin, 1987).

Οπτικό-χωρική αντίληψη. Σχετικές 
έρευνες έχουν δείξει σοβαρές γνωστικές 
ελλείψεις των παιδιών με το σύνδρομο 
Williams σε μια σειρά δεξιότητες, οι κυ- 
ριότερες από τις οποίες είναι η ανακατα- 
σκευή του χώρου, ο προσανατολισμός στο 
χώρο, η αντιγραφή γεωμετρικών σχημάτων 
και η ιχνογράφηση (Bellugi, et al., 1988, 
Bihrle, Bellugi, Delis & Marks, 1988, 
Bellugi, Wang & Jemigan, 1994).

Ό πω ς φαίνεται στο Σχήμα 1, ενδεικτική 
είναι η τάση των παιδιών με το σύνδρομο 
Williams να μιλούνε συνεχώς ενώ ιχνογρα
φούν, κάτι που αποδίδεται στην παρεμβολή 
των γλωσσικών δεξιοτήτων τους, οι οποίες 
υπερέχουν έναντι των περιορισμένων ικα
νοτήτων σχεδιασμού (Bellugi, Bihrle, 
Neville, Doherty & Jemigan, 1991) (βλ. 
Σχήμα 1). Σύμφωνα με τη λεκτική περιγρα
φή του παιδιού «Τι είναι ο ελέφαντας; Εί
ναι ένα από τα ζώα. Και τι κάνει ο ελέφα

ντας; ζει στη ζούγκλα. Μπορεί να ζει όμως 
και σε ένα ζωολογικό κήπο. Και τι έχει ο 
ελέφαντας; έχει μακριά γκρίζα αυτιά, αυ
τιά σαν βεντάλιες, αυτιά που ανεμίζουν 
στον αέρα. Έ χε ι μια μακριά προβοσκίδα 
η οποία μπορεί να μαζέψει γρασίδι, να μα
ζέψει σανό... Εάν έχουν κακή διάθεση 
μπορεί να γίνουν φοβεροί. Εάν ένας ελέ
φαντας θυμώσει, θα μπορούσε να κλωτσή
σει, θα μπορούσε να επιτεθεί. Μερικές φο
ρές οι ελέφαντες μπορούν να επιτεθούν. 
Έ χουν μακριές προβοσκίδες. Δεν θα ήθε
λες έναν ελέφαντα ως κατοικίδιο, θ α  ήθε
λες μια γάτα, ένα σκύλο η ένα πουλί...».

Οι δυσκολίες των παιδιών με το σύν
δρομο Williams στην αντίληψη του χώρου 
είναι ιδιαίτερα έντονες στην απόδοση της 
συνολικής μορφής κατά το ιχνογράφημα, 
σε αντίθεση με την δυνατότητα επικέντρω
σης τους στις εσωτερικές λεπτομέρειες. Η 
«ιδιομορφία» αυτή έχει ως αποτέλεσμα τα 
ιχνογραφήματα των παιδιών με το σύνδρο
μο Williams να χαρακτηρίζονται από έλ
λειψη συνοχής, καθώς τα επιμέρους στοι
χεία  τείνουν να παρατίθενται ανεξάρτητα 
από τη συνολική μορφή ή το αντικείμενο. 
Αντίθετα, τα ιχνογραφήματα παιδιών με το 
σύνδρομο Down συχνά αναπαριστούν μια 
απλοϊκή κεντρική μορφή χωρίς εσωτερικές 
λεπτομέρειες. Ό ταν ζητείται η αναπαρα
γωγή ενός σχήματος που τα επιμέρους στοι
χεία του είναι διαφορετικά σχήματα (π.χ. 
ένα σίγμα φτιαγμένο από μικρά χι), τα παι
διά με το σύνδρομο Williams αναπαριστούν 
τα επιμέρους σχήματα σε άτακτους σχημα
τισμούς (π.χ. μια σειρά με χ), ενώ τα παιδιά 
με το σύνδρομο Down, αποδίδουν μόνο την 
κύρια μορφή (π.χ. το κεφαλαίο Σίγμα)( 
Bellugi et al., 1988,1994,1999; Bihrle et al., 
1989; Temple, 1997

Αρκετοί συγγραφείς υπέθεσαν ότι η πα
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ραπάνω «ιδιομορφία» συνιστά απόκλιση 
στον τρόπο αντίληψης του χώρου. Ό μως 
σύμφωνα με τους Mervis, Robinson και 
Pani (1999), οι Bertrand, Mervis και 
Eisenberg (1997) βρήκαν, ότι τα φυσιολο
γικά νήπια ηλικίας 4 και 5 χρόνων όταν 
ιχνογραφούν (π.χ. ένα ποδήλατο) ζωγρα
φίζουν τα επιμέρους στοιχεία και με το πέ
ρασμα της ηλικίας αρχίζουν να ζωγραφί
ζουν ολόκληρο το αντικείμενο. Αντίστοιχες 
διαχρονικές μελέτες πάνω στο ιχνογράφη
μα των παιδιών με το σύνδρομο Williams 
βρήκαν, ότι καθώς μεγαλώνουν τα παιδιά, 
τα επιμέρους στοιχεία αρχίζουν να απαρ- 
τιώνονται σε ένα συνεκτικό όλο. Βρέθηκε 
ακόμη ότι τα παιδιά έκαναν διπλάσια λάθη 
στην απεικόνιση του όλου συγκριτικά με 
τους ενήλικες που έπασχαν από το ίδιο 
σύνδρομο. Τα ευρήματα αυτά οδήγησαν 
τους ερευνητές να συμπεράνουν ότι «η ολι
στική αντιληπτική διαδικασία των ατόμων 
με το σύνδρομο Williams είναι στο σύνολό 
της ομαλή” (Mervis, Robinson & Pani, 
1999, σελ. 1224). Δηλαδή, αντί της απόκλι
σης, αυτό που υποστηρίζεται είναι, ότι πρό
κειται για μια αργοπορημένη αναπτυξιακή 
διαδικασία αντίληψης του χώρου, αφού τα 
βήματα που κάνουν τα φυσιολογικά παιδιά 
από τα 4 έως τα 8 χρόνια τα παιδιά με το 
σύνδρομο Williams πιθανόν να τα κάνουν 
από τα 9 έως τα 12 χρόνια (ό.π. σελ. 1225, 
σχ. 2). Σύμφωνα με τους ίδιους συγγραφείς, 
σύγχρονες σχετικές έρευνες δείχνουν, αφε
νός την ύπαρξη ατομικών διαφορών στις 
γνωστικές και γλωσσικές επιδόσεις των 
ατόμων με το σύνδρομο Williams, κι αφε
τέρου, ότι η ικανότητα της οπτικο-χωρικής 
αντίληψης σχετίζεται με το επίπεδο της λε
κτικής ικανότητας: όσο καλύτερο είναι το 
λεξιλόγιο των παιδιών τόσο καλύτερη είναι 
η επίδοσή τους στις δοκιμασίες της αντίλη

ψης του χώρου (ό.π. σελ. 1225). Τα δύο συ
στήματα φαίνεται ότι δεν είναι τόσο απο
συνδεμένα όσο οι αρχικές υποθέσεις προέ- 
βλεπαν.

Αναγνώριση προσώπων. Η ικανότητα 
επεξεργασίας και αναγνώρισης φωτογρα
φιών προσώπων από παιδιά με το σύνδρο
μο Williams είναι ανεπτυγμένη κι έρχεται 
σε αντίθεση με τις αναπτυξιακές δυσκολίες 
τους στην οπτικό-χωρική αντίληψη. Σύμ
φωνα με τους περισσότερους ερευνητές, η 
επίδοση των παιδιών αυτών, όταν τούς ζη
τείται η αναγνώριση ενός άγνωστου προ
σώπου, το οποίο έχει φωτογραφηθεί σε 
διαφορετικές συνθήκες φωτοσκίασης και 
προσανατολισμού, είναι εξαιρετικά καλή. 
Τα αποτελέσματα αυτά αποκτούν ξεχωρι
στή σημασία αν συγκριθούν με την πολύ 
χαμηλή επίδοση των ίδιων υποκείμενων 
όταν ζητούμενο είναι η αναγνώριση του 
προσανατολισμού ευθειών. Στις παραπάνω 
δοκιμασίες τα πρόσωπα στις φωτογραφίες 
δεν ήταν αντεστραμμένα (Udwin & Yule, 
1991, Bellugi et al., 1988, 1994, 1999). Πιο 
συστηματικές μελέτες αναγνώρισης αντε- 
στραμμένων προσώπων έδειξαν, ότι τα παι
διά με το σύνδρομο Williams εξακολου
θούσαν να έχουν το ίδιο καλές επιδόσεις 
όπως και στη δοκιμασία με το μη αντε- 
στραμμένο πρόσωπο. Είχαν επίσης καλύτε
ρες επιδόσεις από την ομάδα ελέγχου των 
φυσιολογικών παιδιών, η απόδοση των 
οποίων, ήδη από τη βρεφική ηλικία, είναι 
μειωμένη στη δοκιμασία των αντεστραμμέ- 
νων προσώπων. Η ανάλυση έδειξε, ότι τα 
παιδιά με το σύνδρομο Williams βάσιζαν 
την αναγνώριση των αντεστραμμένων προ
σώπων στα μεμονωμένα, επιμέρους στοι
χεία  παρά στη γενική μορφή των προσώ
πων. Αν και ο τρόπος επεξεργασίας της 
οπτικής πληροφορίας χαρακτηρίστηκε ως
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ιδιάζων, αποκλίνων και διαφορετικός από 
τον αντίστοιχο των φυσιολογικών παιδιών 
(Karmiloff-Smith, Grant, Berthoud, Davies, 
Howlin & Undwin, 1997; Deruelle, Man- 
cini, Livet, Casse-Perrot & De Schonen, 
1999), μένει ακόμη να ερευνηθεί αν αυτός 
ο τρόπος διατηρείται ή αλλάζει όσο τα παι
διά μεγαλώνουν.

Άλλα χαρακτηριστικά. Δεν είναι σπάνια 
η ύπαρξη κάποιου μουσικού ταλέντου στα 
παιδιά με το σύνδρομο Williams. Το χαρα
κτηριστικό αυτό, σε συνδυασμό με την δει
νότητα τους στην αφήγηση και την χαρα
κτηριστική εμφάνιση του προσώπου, οδή
γησαν στην υπόθεση, ότι τα άτομα με το 
σύνδρομο Williams πιθανόν να είχαν 
εμπνεύσει τις μυθικές φιγούρες των ξωτι
κών (βλ. Εικόνα 1)( Lenhoff et al., 1997). 
Επίσης συχνά παρατηρείται μια τάση για 
εξωστρέφεια, κοινωνικότητα και, σε μικρή 
ηλικία, έλλειψη φόβου προς τα άγνωστα 
πρόσωπα (Bellugi et al., 1988, 1991). Κατά 
τη βρεφική ηλικία παρατηρείται επίσης 
ανησυχία, δυσκολίες στη λήψη τροφής και 
γενικά δυσκολίες στην ανάπτυξη (Sarkari 
et al. 1998).

Γλωσσικά χαρακτηριστικά

Στο παρελθόν είχε υποστηριχθεί ότι η λε
κτική ικανότητα των παιδιών με το σύνδρο
μο Williams είναι ανέπαφη και ανεπτυγμέ
νη σχεδόν σε φυσιολογικό βαθμό (Bellugi 
et al., 1988; Bellugi, Bihrle, Jernigan, 
Trauner, & Doherty 1990; Bellugi et al., 
1991). Ωστόσο, τα νέα ευρήματα αποκαλύ
πτουν χαρακτηριστικές ελλείψεις όχι μόνο 
στις γνωστικές αλλά και στις αμιγώς λεκτι
κές λειτουργίες. Πόντιος, η εικόνα που 
σκιαγραφείται από την τρέχουσα έρευνα, 
ως προς τον ακριβή προσδιορισμό συγκε
κριμένων λεκτικών δεξιοτήτων και ελλειμ
μάτων, δεν είναι ακόμη πλήρης. Τα τελευ
ταία χρόνια έχουν μελετηθεί πολλές και 
διαφορετικές όψεις του λόγου των παιδιών 
αυτών, μέσιυ διαφορετικών ερευνητικών 
μεθοδολογιών και θεωρητικών προσεγγί
σεων, προσπάθειες που συχνά καταλήγουν 
σε αντιφατικά αποτελέσματα και συμπερά
σματα.

Γλωσσική ανάπτυξη. Στα πρώτα σταδία 
της γλωσσικής ανάπτυξης των παιδιών με 
το σύνδρομο Williams, η λεκτική υπέροχη
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που παρατηρείται σε μεγαλύτερες ηλικίες, 
είναι απούσα. Αντίθετα, στην αρχή παρα- 
τηρείται γλωσσική καθυστέρηση (Paterson, 
at al., 1999). Οι Thai, Bates & Bellugi 
(1989) βρήκαν χαμηλή ικανότητα απόκτη
σης ενεργητικού λεξιλογίου και σχετικά ελ- 
λειμματική κατανόηση του λόγου σε σύ
γκριση με φυσιολογικά παιδιά της ίδιας 
χρονολογικής ηλικίας. Ακόμη, όπως θα 
δούμε παρακάτω, έχει αναφερθεί υψηλή 
συχνότητα σε ασυνήθιστα λάθη της γραμ
ματικής, όπως λάθη στη χρήση των γενών 
και των χρόνων των ρημάτων που αναφέ- 
ρονται στο παρελθόν (Capirci, Sabbadini & 
Volterra, 1996).

Προφορικός Λόγος. Έ να ς όρος που 
χρησιμοποιήθηκε αρχικά για να περιγρά
φει τις ιδιαιτερότητες του λόγου των παι
διών με το σύνδρομο Williams ήταν «λόγος 
του κοκτέιλ πάρτι» (Tew, 1979). Αιτία ήταν 
η συχνή χρήση στερεότυπων φράσεων, η 
εκφραστικότητα και η άνεση στο λόγο. Κα
τά τους Udwin και Yule (1990), ένα ποσο
στό 40% των ατόμων με το σύνδρομο 
Williams είναι ασυνήθιστα ομιλητικό, κάνει 
χρήση πλούσιων εκφραστικών μέσων με 
σκοπό την επικοινωνία με τους άλλους και 
την έκφραση προσωπικών εκτιμήσεων και 
απόψεων. Η Bellugi και οι συνεργάτες της 
έχουν ακόμη παρατηρήσει αυξημένες ικα
νότητες στην λεπτομερειακή και ακριβή πε
ριγραφή αντικειμένων και στην αφήγηση 
ιστοριών. Επιπλέον έχει βρεθεί ότι η εκ
φραστικότητα στην προσωδία και στις αφη
γηματικές τεχνικές των ατόμων Williams 
(π.χ. χρωματισμός του λόγου και συχνότη
τα προτάσεων με επιφωνήματα) υπερέχει 
ακόμη και έναντι φυσιολογικών ατόμων με 
συγκρίσιμη χρονολογική ηλικία. Γενικά, 
έχει βρεθεί ότι τα άτομα με το σύνδρομο 
Williams έχουν πολύ καλύτερες επιδόσεις

σε δοκιμασίες γλωσσικών δεξιοτήτων συ
γκριτικά με τη μέση επίδοση πληθυσμών με 
παρόμοια επίπεδα νοητικής μειονεξίας 
(Bellugi et al., 1988, 1990,1994, 1999; 
Bellugi & Wang, 1996; Bihrle et al., 1989).

Λ εκτικές δεξιότητες. Από τις αρχικές 
έρευνες, στο λόγο των παιδιών με το σύν
δρομο Williams, επισημάνθηκαν οι καλά 
διατηρημένες λεκτικές τους δεξιότητες και 
κυρίως η συχνή χρήση λέξεων που είχαν μι
κρή πιθανότητα εμφάνισης στο λόγο των 
φυσιολογικών παιδιών. Μάλιστα η επίδοσή 
τους στη χρήση σπάνιων λέξειον ήταν πολύ 
περισσότερη από ό,τι αναμενόταν με βάση 
τη νοητική τους ηλικία. 'Οταν τους ζητήθη
κε να αναφέρουν, μέσα σε ένα λεπτό, όσο 
πιο πολλά ουσιαστικά μιας συγκεκριμένης 
κατηγορίας μπορούσαν (π.χ. ζώα), ο αριθ
μός των απαντήσεών τους κρίθηκε φυσιο
λογικός για την ηλικία τους. Όμως το είδος 
των απαντήσεων που έδωσαν ήταν παρά
ξενο, καθώς ανέφεραν λέξεις με πολύ χα
μηλή πιθανότητα εμφάνισης, π.χ. ως παρα
δείγματα ζώων ανέφεραν τον δεινόσαυρο, 
το βόδι του Θιβέτ / Ινδιών, κλπ. Στην αρχή, 
η γλωσσική αυτή συμπεριφορά κρίθηκε 
αποκλίνουσα και σηματοδοτούσα μια 
ιδιόρρυθμη λεξιλογική και σημασιολογική 
οργάνωση (Bellugi et al., 1988,1991, 1994). 
Παρά τα αντιφατικά αποτελέσματα των με
λετών που ακολούθησαν πάνω σ’ αυτό το 
κρίσιμο θέμα, οι σχετικές νευροψυχολογι- 
κές μελέτες ενίσχυσαν την υπόθεση της 
αποκλίνουσας επεξεργασίας των λεκτικών 
πληροφοριών από τα παιδιά με το σύνδρο
μο Williams, καθώς και την τάση τους να 
χρησιμοποιούν σπάνιες λέξεις (Neville, 
Mills & Bellugi 1994). Αλλοι ερευνητές 
όμως ισχυρίζονται, ότι αυτή η ιδιαιτερότη
τα δεν σημαίνει απαραίτητα, ότι η ίδια η 
οργάνωση του εννοιολογικού συστήματος
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των παιδιών με το σύνδρομο Williams είναι 
αποκλίνουσα (Tyler, Karmiloff-Smith, 
Voice, Stevens, Grant, Udwin, Davies, & 
Howlin, 1997).

Σύνταξη και μορφολογία. Μελέτες ανά
λυσης του προφορικού λόγου των ατόμων 
με το σύνδρομο Williams έδειξαν ότι οι 
προτάσεις τους έχουν ορθή και πλούσια συ
ντακτική δομή. Σε αντίθεση με τις αναλύ
σεις του προφορικού λόγου των ατόμων με 
το σύνδρομο Down, ο λόγος των ατόμων με 
το σύνδρομο Williams περιλαμβάνει πολύ
πλοκες γραμματικές δομές, όπως παθητική 
φωνή, υποθετικές προτάσεις κι αναφορι- 
κές-παρενθετικές προτάσεις (Bellugi et al., 
1988, 1990, 1991, 1994; Wang & Bellugi, 
1993). Όμως, σε άλλες μελέτες, οι οποίες 
κατέφυγαν σε λεπτότερους πειραματικούς 
χειρισμούς, βρέθηκαν ελλείψεις στη χρήση 
των γραμματικοί και συντακτικών κανό
νων, όπως λάθη στη σωστή σειρά των λέξε- 
ων, στη χρήση των προθέσεων, των αντωνυ
μιών και των συνδέσμων καθώς και δυσκο
λίες στην ορθή χρήση του αρσενικού και θη
λυκού γένους (Karmiloff-Smith, et al., 1997; 
Rubba & Klima, 1991; Volterra, Capirci, 
Pezzini, Sabbadini & Vicari 1996). Και για 
να επιβεβαιωθεί η παράδοξη εικόνα, άλλες 
γλωσσολογικές μελέτες έδειξαν ότι οι μορ- 
φοσυντακτικοί κανόνες στα άτομα με το 
σύνδρομο Williams λειτουργούν με ακρί
βεια σε αντίθεση με τη δυσλειτουργικότη- 
τα του συστήματος της λεκτικής τους μνήμης 
(Bromberg, Ullman, Marcus, Kelly & 
Coppola, 1994; Clahsen & Almazan, 1998).

Συζήτηση

Συνοπτικά, η κλινική εικόνα του σπάνιου 
νευροαναπτυξιακού συνδρόμου Williams

χαρακτηρίζεται από εγγενείς καρδιοαγγει
ακές παθήσεις, διαταραχές στον μεταβολι
σμό του ασβεστίου, στενό πρόσωπο με 
φαρδύ μέτωπο, μικρή μύτη, φαρδύ στόμα 
και μικρό σαγόνι, ανωμαλίες στην ανάπτυ
ξη με πρώιμη είσοδο στην εφηβεία και μι
κρό ανάστημα, δυσκολίες στην κίνηση και 
μεγάλη ευαισθησία στους ήχους. Το σύν
δρομο φαίνεται να οφείλεται σε απιΰλεια 
τμήματος του χρωματοσώματος 7.

Βασικά γνωστικά χαρακτηριστικά του 
συνδρόμου είναι η σοβαρή έως ήπια νοη- 
τική υστέρηση, η ελλειμματική προσοχή, οι 
περιορισμένες ικανότητες ανάγνωσης και 
γραφής, η περιορισμένη αριθμητική ικανό
τητα μετά  τη βρεφική ηλικία, ο προβλημα
τικός προσανατολισμός στο χώρο, οι δυ
σκολίες στην αντιγραφή γεωμετρικών σχη
μάτων και οι δυσκολίες στο ιχνογράφημα, 
η φτωχή παραγωγή του οποίου συνοδεύε
ται από πλούσιες περιγραφές. Η ικανότητα 
αντίληψης του χώρου θεωρείται από ορι
σμένους ερευνητές ως αποκλίνουσα, επει
δή τα επιμέρους στοιχεία επικρατούν της 
αντίληψης του όλου κι από άλλους ερευνη
τές ως μια ικανότητα με αργοπορημένη 
αναπτυξιακή πορεία. Υπάρχει επίσης μαρ
τυρία ότι η ικανότητα αντίληψης του χώρου 
επηρεάζεται από το επίπεδο του λεξιλογί
ου των παιδιών με το σύνδρομο Williams. 
Η ικανότητα αναγνώρισης προσώπων φαί
νεται ότι είναι καλά διατηρημένη, παρόλο 
που δεν έχει ακόμη απαντηθεί το ερώτημα 
αν είναι οργανωμένη με αποκλίνοντα τρό
πο (επίδοση με επικέντρωση στα επιμέρους 
στοιχεία του προσιόπου) ή αν πρόκειται για 
οργάνωση που στον αναπτυξιακό χρόνο 
αλλάζει. Συχνά τα παιδιά με το σύνδρομο 
Williams είναι εξωστρεφή, κοινωνικά και 
κάποια αγαπούν τη μουσική.

Στο γλωσσικό επίπεδο, στα παιδιά με το
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σύνδρομο Williams, κατά τη βρεφική και 
νηπιακή ηλικία, παρατηρείται γλωσσική 
καθυστέρηση. Αργότερα, ένα μικρό ποσο
στό των παιδιών με το σύνδρομο Williams 
είναι ασυνήθιστα ομιλητικά, έχουν ευφρά
δεια, πλούσια προσωδία, άνεση στην έκ
φραση, στην αφήγηση, στις λεπτομερειακές 
περιγραφές και στη χρήση σπάνιων λέξε
ων. Οι προτάσεις τους έχουν ορθή, πλούσια 
και πολύπλοκη γραμματική και συντακτι
κή δομή. Κάποιοι ερευνητές έχουν παρα
τηρήσει ελλείψεις στη χρήση ορισμένων 
γραμματικών κανόνων ενώ άλλοι έχουν 
εντοπίσει προβλήματα στο σύστημα της λε
κτικής τους μνήμης. Οι γενικές επιδόσεις 
τους σε δοκιμασίες λεκτικής ικανότητας εί
ναι υψηλότερες από αυτές που αναμένο
νται να βρεθούν σε πληθυσμούς ατόμων με 
συγκρίσιμους δείκτες νοητικής καθυστέρη
σης. Αυτή είναι συνοπτικά η κλινική, γνω
στική και γλωσσική εικόνα των ατόμων με 
το σύνδρομο Williams μέσα από τις τρέ
χουσες σχετικές έρευνες.

Οι γλωσσικές ικανότητες των ατόμων με 
το σύνδρομο Williams δεν ήταν αναμενό
μενες δεδομένης της νοητικής τους καθυ
στέρησης. Σ ’ αυτό έγκειται το παράδοξο 
του συνδρόμου. Φυσικά υπάρχουν πολλά 
κενά γνώσης στο βιολογικό, γνωστικό και 
γλωσσικό επίπεδο, ενώ στο επίπεδο της συ
ναισθηματικής και κοινωνικής ανάπτυξης η 
σχετική έρευνα είναι ανύπαρκτη. Ο ενθου
σιασμός που χαρακτήριζε τις πρώτες ερευ
νητικές προσπάθειες για  την πιθανότητα 
επίλυσης του προβλήματος των σχέσεων 
σκέψης και γλώσσας, μέσω του συνδρόμου 
Williams, έχει υποχωρήσει στις μέρες μας 
και η τρέχουσα έρευνα, άλλοτε με μονομε
ρή κι άλλοτε με διεπιστημονικό τρόπο, άλ
λοτε με συγχρονικές κι άλλοτε με διαχρο
νικές πειραματικές μελέτες, προσπαθεί να

καταλάβει τις ατομικές διαφορές και την 
πολυμορφία του συνδρόμου, το οποίο, μέ
χρι στιγμής τουλάχιστον, παραβιάζει το σύ
νολο των καθιερωμένων νευρο-ψυχο-γλωσ- 
σολογικών θεωριών. Η σύγχρονη ερευνητι
κή τάση χαρακτηρίζεται από μελέτες επι
κεντρωμένες στη συμπεριφορά και στο γε
νετικό και εγκεφαλικό της υπόστρωμα ενώ 
οι μελέτες περίπτωσης σπανίζουν.

Στο θεωρητικό επίπεδο, υπάρχουν εν
διαφέροντα σύγχρονα μοντέλα, όμως κα
νένα μέχρι στιγμής δεν έχει μπορέσει να 
ερμηνεύσει με επάρκεια τα σχετικά ευρή
ματα. Χαρακτηριστική είναι η αρχική υπό
θεση της Bellugi και των συνεργατών της 
για το διαχωρισμό γλωσσικού και γνωστι
κού συστήματος αλλά και η βαθμιαία υπο
νόμευση της από τη μετέπειτα έρευνα τους. 
Ενδιαφέρουσα είναι επίσης η ‘νευρο-κον- 
στρουκτιβιστική’ θεωρία της Karmiloff- 
Smith και των συνεργατών της, και πιο ει
δικά η θέση τους για την διπλή αποσύνδε- 
ση, σύμφωνα με την οποία, μια ικανότητα 
(π.χ. αριθμητική ικανότητα) μπορεί να εί
ναι άθικτη από το σύνδρομο κατά τη βρε
φική ηλικία και στη συνέχεια να παρατη- 
ρείται διαταραχή/καθυστέρηση/αναστολή 
της ανάπτυξης της, ενώ μια άλλη ικανότητα, 
(π.χ. ανάπτυξη λεξιλογίου) να υστερεί κα
τά τη βρεφική ηλικία και στη συνέχεια να 
αναπτύσσεται ομαλά (Karmiloff-Smith, 
1998; Paterson et al., 1999).

Τέλος, ένα από τα θεωρητικά μοντέλα 
που έχουν εφαρμογή στην περίπτωση του 
συνδρόμου Williams προέρχεται από τον 
χώρο της γλωσσολογίας. Πρόκειται για  το 
μοντέλο του διπλού μηχανισμού και έχει 
προταθεί από τους Pinker & Prince (1991; 
Pinker, 1991). Οι ερευνητές αυτοί χρησιμο
ποίησαν ένα απλό γραμματικό φαινόμενο, 
τον σχηματισμό του αόριστου χρόνου στην
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αγγλική γλώσσα, για να προτείνουν μια θε
μελιακή διχοτόμηση του γλωσσικού συστή
ματος. Διακρίνουν έτσι ανάμεσα σε συμβο
λικούς υπολογιστικούς μηχανισμούς (π.χ. ο 
κανόνας που ελέγχει την προσθήκη της σω
στής κατάληξης στη ρίζα του ρήματος για 
το σχηματισμό του αόριστου) και σε ένα 
σύστημα μνήμης, το οποίο λειτουργεί μέσοι 
συνδέσεων και το οποίο ευθύνεται π.χ. για 
την απομνημόνευση των αόριστων τύπων 
των ανώμαλων ρημάτων. Ό ταν οι ιδιορ
ρυθμίες που χαρακτηρίζουν τη γλώσσα των 
παιδιών με το σύνδρομο Williams μελετή
θηκαν μέσω του μοντέλου αυτού, διαπι
στώθηκε ότι δεν φαίνεται να υπάρχουν δυ
σκολίες στην εφαρμογή των αμιγώς συντα
κτικών κανόνων (το υπολογιστικό, συμβο
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