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   لمتلازمة وليامس و بوران  ةعصبي ةنفسي دراسة
 .المعرفيةوالخصائص النفسية، العصبية و تشخيصالطرق 

 Neuropsychological study of Williams and 

Buran syndrome 
Methods of diagnosis, psychological, neurological and 

cognitive characteristics.  

 الجزائر -ة البويرةجامع  -ميلودي حسينة د.

                                       
هي اضطراب العقلي، و متلازمة ويلامس وبوران ضمن التأخرندرج ت :ملخص

بيب ( من طرف ط1961تم اكتشافه سنة )، أيضي، تكون فيه الإصابة خلقية نادرة
(، إذ لاحظ WILLIAMS YULEأمراض القلب النيوزيلندي وليامس يول )

ت يعانون من ضيق فوق وعائي في الوريد المغذي للقلب، وحدد الصفات حالا

( قام 1962وفي سنة )، وجهيةالمشتركة عند المفحوصين خاصة التشوهات ال

( بتحديد نفس الأعراض السابقة مضيفا لها الضيق BEURENالباحث بوران )
زمة تلاأصبح يسمي بمالوعائي الرئوي، و تشوهات في الأسنان. و من هذه السنة 

 ةه المتلازمحالة مصابة بهذ 100 توجد في الجزائر أكثر من، وليامس وبوران

وران و ب حسب الإحصائيات التي قدمتها مديرة الجمعية الجزائرية لمتلازمة وليامس
من جوانب  خصائصهاعلى إعطاء أهم سوف نركز  قالالم ا. و في هذ2009سنة 

 صائصوالخ ،مات الطبية المرضية لهالعلا أهمو مختلفة منها  المنظور  العصبي،

ة من لفئاهذه الجسمية  والوظائف المعرفية  وأخيرا التمدرس والتكفل البيداغوجي ب

 . الأطفال
ائف الوظ –التكفل البيداغوجي  –متلازمة وليامس وبوران  الكلمات المفتاحية:

 .التمدرس -التشخيص -المعرفية

Abstract: Williams and Buran syndrome falls within mental retardation, a metabolic 

disorder in which the infection is rare. It was discovered in 1961 by New Zealand 

Cardiologist (WILLIAMS YULE), who observed cases of vascular insufficiency in the 

heart's nourishing vein and identified common characteristics among the subjects, 

especially facial deformities. In 1962, researcher BEUREN identified the same 

symptoms, adding pulmonary vasoconstriction and tooth abnormalities. This year he 

became known as the Williams and Beuren syndrome. There are more than 200 cases of 

this syndrome in Algeria, according to the statistics presented by the director of the 

Algerian Association of Williams and Burran Syndrome in 2009. In this article we will 

give the most important definitions of this syndrome from different aspects, including 

the medical neurological perspective, and the most important medical signs The most 

important physical characteristics and cognitive functions, and finally the school and 

pedagogic care of this group of children 

.Keywords: Williams and Buran syndrome - pedagogy - cognitive functions - diagnosis 

- schooling. 
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 :مقدمة
 Syndrome de Williams et)تعتبر متلازمة ويلامس وبوران 

Beuren)إذ تتميز بخلل أو اضطراب في  ،، من الأمراض العصبية النادرة

الكرة المخية ية والتي يتكفل بها نصف ظالنمو العادي للوظائف الغير لف

الأيمن، لكن النمو النفس عصبي يتطلب تعاون وتبـادل وظيفي بين نصفي 

( corps calleux )الجسر الجاسئ ويكون ذلك عن طـريق، كرة المخيةال

لهذا فإننا و ،الذي يقوم بإرسال ونقل المعلومات بين نصفي الكرة المخية

خاصة في  ،الأطفال نلاحظ تأخر في ظهور الكلمات الأولى عند هذه الفئة من

مرحلة المناغاة التي تعتبر أول مرحلة من مراحل اكتساب اللغة، و التي 

تتطلب بعض الوظائف والمهارات التي يتكفل بها نصف الكرة المخية الأيمن، 

مثل التعرف على وجه الراشد والإيماءات والتعبيرات الوجهية التي يقوم بها 

 هذا الأخير أثناء عملية الاتصال. 

ويلامس في السن وحدوث ما يعرف  متلازمةمع تقدم الطفل الحامل لو

(، يتكفل Spécialisation hémisphérique)بالاختصاصية الدماغية 

نصف الكرة المخية الأيمن بالوظائف الغير لفظية ونصف الكرة المخية 

ففي هذه المرحلة يطور الطفل  ،الأيسر بالوظائف اللفظية وعلى رئسها اللغة

 على الاتصال تهوليامس مستوى لغوي حسن كما تكون قدر متلازمةل الحامل

، هذا ما جعل الباحثين يدرسون اللغة في مستوياتها المختلفة دون غيرها جيدة

 ,Udwin O,et Yule W) من الأطفال من الوظائف المعرفية عند هذه الفئة

1991, p10).   

 أهداف الدراسة:

فالهدف الأول هو توفير مراجع أهداف هذه الدراسة كثيرة ومتنوعة 

دد إن عبما أنه من الأمراض النادرة فو ،تلازمةالم هودراسات كافية حول هذ

لب فأغ، ما لاحظناه في المحيط الجزائري قليل من الأشخاص يعرفونه وهذا

ديهم يس لالأطباء والأخصائيين النفسانيين العاملين بالمستشفيات والمراكز ل

ما ، والدليل على ذلك أن تشخيصهم له يكون دائأدني فكرة عن هذا المرض

 على أساس أن الحالة تعاني من رسوب مدرسي أو تأخر عقلي دون محاولة

 ل لهذهلأوفالهدف ا ، لذامعرفة الأسباب النفسية والعصبية المؤدية لهذا الفشل

 الدراسة هو هدف إعلامي تحسيسي. 

يدة، فالتأخر العقلي الهدف الثاني هو الكشف عن وجود خصائص تناذرية جد

مهما كان نوع الشذوذ فيه فهو يضم كل الإصابات الوظيفية المعرفية دون 

، عنها المسئولةالدماغية العصبية  التمييز بين الأسباب المؤدية لها أو الباحات

تحديد الوظائف رض على حدي وملهذا من المهم وضع جداول عيادية لكل 
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رض، وبهذه الطريقة يمكن تكييف مالمصابة والوظائف المحتفظ بها لكل 

  .مرض أو متلازمةالكفالة حسب احتياجات وخطورة كل وتنسيق العلاج و

ة الهدف الأخير من هذه الدراسة فهو تحقيق تقييم دقيق من الناحي أما

 لكن ،علواساالبيداغوجية، إذ يجب أن نغير فكرة التكفل بالتأخر العقلي بمعناه 

ل ة هذا التخلف من أجل حسن اختيار الوسائيجب أن يتم تحديد نوع ودرج

 ،عصبيةلا يةسوبالتالي توجيه الكفالة النف والأدوات اللازمة للتكفل بهذه الفئة

ية للغواكما أن العديد من الباحثين أكدوا وجود فرق بين القدرات المعرفية 

دعم وناء هذا الفرق المعرفي يسمح بب والقدرات المعرفية الغير لغوية، فوجود

لب دف وهلروابط بين التركيبات الدماغية والوظائف المعرفية و التي تعتبر ا

 (.Udwin O, Yule W, 1991, p10)علم النفس العصبي 

 أهم المفاهيم الخاصة بمتلازمة وليامس و بوران:  .1

I.1  ضمن و بوران تصنف متلازمة وليامس  الطبي العصبي:التعريف

رض ناتج عن تلف صغير وهو الاضطرابات التكوينية، فهي عبارة عن م

، (Microdéletion)عدم وجود جزء من المادة التكوينية للجين ويسمي 

بالضبط على  7في الكرموزوم رقم (Mégabase)ميقاباز  6,1بنسبة 

هذا  ،q 7 11,23يكتب و ،11,23راع الطويل في المجموعة مستوي الذ

ة بتركيب الجزء الناقص من الكرموزوم هو المورثة أو الجينة الخاص

(L'élastine) ظهر مورثة أخرى أين الإصابة يمكن أن ت 15، بالإضافة إلى

. ةمتلازمال هعلى شكل عدد لا بأس به من الأعراض عند الشخص الحامل لهذ

ينتقل هذا المرض الجيني الكرموزومي عن طريق شذوذ في عدد أو شكل 

في و ،(Patrimoine)الكرموزومات فيكون مصحوبا بإصابة في الإرث 

م يتم ت لأغلب الأحيان يكون نتيجة حادث جيني، كما أنه عند الكثير من الحالا

 ل أوإيجاد سابقة مرضية عائلية فهو يظهر بطريقة فردية. ومهما كان الأص

، كن أن ينجب طفل مصاب بهذا المرضيم 20000الجنس فكل شخص من 

ي شخص ف 3000000شخص في فرنسا و 3000 بتقدر نسبة الإصابة به 

من طرف شخص مصاب  مرضالعالم، و إمكانية إنجاب طفل حامل لهذا ال

 (. MALAZZOTO  M, 2003, p9)%  50 ببه تقدر 

المعروف أن كل  وليامس: متلازمةل (Génétique)التشخيص الجيني

من  زوج 23كرموزوم وهو ما يعادل  46ب إنسان يتمتع في الحالة العادية 

 نسخةسخة من هذا الأخير من عند الأم والالكرموزومات، فالجنين يستقبل ن

 ل فيالثانية من عند الأب. وكل كرموزوم لديه ذراعين الذراع القصير يمث

في حالة  و ،qالذراع الطويل يمثل بالحرف و pأغلب الأحيان بالحرف 

وزوم للذراع الأكبر في الكرم  11,23وليامس نتكلم عن المجموعة متلازمة 

 .   q 7 11,23وتكتب هكذا  7رقم 
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ذه هو تقوومالخاصة بالمورثات أو الجينات، و تعتبر هذه الكرموزومات الدعامة

حيووث أن خطوور إصووابة إحوودى المورثووات يختلووف  ،الأخيوورة  بالتركيووب والبنوواء

حسووب وظيفووة هووذه الأخيوورة، و خطووورة الاخووتلال الجينووي تختلووف حسووب دور 

ت يشومل المورثوافهو  7المصابة. وبالنسبة للكرموزوم رقم  (Gène)المورثة 

 16قد توصلت البحوث الحديثوة إلوى تحديود و ،(L’élastine)المكلفة بتركيب 

و أهمهووا: الجووين  7موون الجينووات فووي المنطقووة المصووابة موون الكرموووزوم رقووم 

بته إلوى ظهوور الوذي توؤدي إصوا( وELN, Gène de l'élastine) المسومي

ي ين الثووواني فيسووومأموووا الجووو، الوعائيوووة القلبيوووةشووواكل مالالتشووووهات الوجهيوووة و

(Gène LIMK1) تؤدي إصابته إلى ظهوور مشواكل  فوي التوجوه المكوانيو، 

فهوووي  (Gène syntaxine STX1A) بوالجينوووة الأخيووورة التوووي تسووومي 

، فووإذا اختوول 7المسووؤولة عوون عمليووة التركيووب والبنوواء فووي الكرموووزوم رقووم 

وم نشاطها أو توقفت عن العمل يتسبب ذلك في نقوص جوزء مون هوذا الكرمووز

(WENDY  J, et al, 2002.)   . 

ويلامووس لموودة طويلووة علووى  متلازمووةارتكووز تشووخيص : التشخخخيص الفخخار ي

المعايير العيادية لهذا المرض والمتمثلة في معرفة المميزات الشكلية، الطبيوة، 

 ,TRUXELLI  D, 2001المصوابين بوه  عند ظاهرةالمعرفية والسلوكية ال

p100.) 

ة عنووودما تتووووفر جميوووع الجوانوووب والأعوووراض يكوووون تشخيصوووه أكثووور سوووهولو

المصوواحبة لووه، خاصووة موورض القلووب، التشوووهات الوجيهووة والتووأخر العقلووي، 

هوذه العلاموات الإكلينيكيوة تسومح لنوا  .بالإضافة إلوى السولوا المميوز لهوذه الفئوة

كموا أن وجوود ، وليوامس و بووران مصابة بمتلازمةبتشخيص الحالة على أنها 

(La microdéletion) فوي حالوة عودم التأكود مون وجوود و ،تؤكد الإصوابة بوه

بطريقووة  الإصووابةهووذه الأخيوورة لعوودم توووفر وسووائل متطووورة، لا يمكوون اسووتبعاد 

 ,GILBERT  B,2002)نهائية لكن يجب أن نبحث عون الأسوباب الأخورى 

p2)،  إذ يمكوون الكشووف عوون المشوواكل القلبيووة عوون طريووق التوونفس(Souffle )

ا يمكووووون الكشوووووف باختبوووووار الأشوووووعة القلبيوووووة أثنووووواء الفحوووووص العوووووادي، كمووووو

(L'échocardiographie) بعوود ذلووك يووتم تحديوود مختلووف التحاليوول الجينيووة ،

والهوودف  (L'amniocentèse)للكروموزومووات مثوول فحووص السووائل الأمينووي 

لخاصووة بالطفوول ا (Caryotypes)منووه  هووو الحصووول علووى لوحووة الصووبغيات 

ابات والمشواكل السوابقة الوذكر يؤكود ظهور كل الاضوطربالتالي ، وعند الولادة

رض يكون غالبا بين متشخيص هذا ال و ،%70وليامس بنسبة  متلازمةوجود 

سنوات، وهذا بسبب الصوعوبات المدرسوية الملاحظوة عنود هوذه الفئوة  6إلى  3

 .  (WENDY  J  et all, 2002 )من الأطفال 
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 با ما تكونغال ويلامس و بوران: متلازمةالعلامات الطبية المرضية ل 

 متلازمة ويلامس مصحوبة بعدة اضطرابات منها: 

: (Troubles cardiovasculaires)*الاضطرابات القلبية الوعائية 

% من الحالات، وتكون في أغلب الأحيان 70توجد هذه الاضطرابات عند 

 Sténose aortiqueعلى مستويين هما: ضيق علي مستوى الشريان الأبهر

supra valvulaireالضيق الوريدي الرئوي( و.(Sténose artérielle 

pulmonaire)  ففيما يخص الضيق الوريدي فوق الوعائي فهو عبارة عن

ضيق في الوريد الرئيسي المغذي للقلب، ويكون مصحوبا بنقص نسبي في 

كذلك بالنسبة للنبضات والخفق  الدقات القلبية وعدم ارتعاش الأوعية الدموية،

دم من القلب إلى الشريان تكون أكثر شدة في الجهة الذي يحدثه اندفاع ال

عند القيام بالتصوير الوعائي ، الجهة اليسرى من القلب اليمنى منه في

(Angiographie)  نلاحظ الضيق الفوق وعائي الوريدي بالإضافة إلى

تظهر  (.La stenosante extra-aortique)  إصابات وعائية أخرى مثل

طرق الرئيسية للدورة الدموية ويمكن أن تمس كل هذه الإصابة عند تفرع ال

يمكن أن تكون الأوردة الدموية ملتوية أو كما الشعيبات الخاصة بالشريان، 

ضيقة هذا ما يفسر بعض حالات الموت المفاجئ عند البعض 

 ,WILLIAMS Y, BARRAT-BOYES B G, LOWE J  B)منهم

1961, p13  .) 

هوو عبوارة عون : (Hypercalcémie)  ارتفخا  نسخبة الكالسخيوي اخي الخدي -

. حيووث تكووون هووذه الأخيوورة مسووؤولة عوون ظهووور Dحساسووية شووديدة للفيتووامين

ا % من الحوالات، وتكوون مسوؤولة أيضو10المشاكل التسنينية التي نجدها عند 

              لأشهر الأولى من حياة الطفل.   خاصة في ا (Vomissement)عن القيء 

يسوووتدعي : Anomalies ophtalmiques) ) التشخخخوهات البصخخخرية -

هووذا  (Examen ophtalmologique)وجودهووا القيووام بفحووص طبووي للعووين 

نود في الأوردة الخاصة بشبكة العوين، كموا نلاحوظ ع التواءالفحص يبين وجود 

 هؤلاء الأطفال حدة وطول في البصر.  

يكون ظهور الأسونان : (Anomalies dentaires)التشوهات التسنينية: -

% مون الأطفوال،  85عنود  (Malocclusion dentaire) ئ وغيور منوتظمسوي

هووذا مووا ينووتج عنووه  (Microdantie)% موونهم لووديهم أسوونان صووغيرة 95ونجوود 

 . (Ecartement interdentaire) وجود تباعد بين الأسنان

 Problèmes rénaux et)مشاكل كلوية وتشوهات اي الجهاز البولي: -

les anomalies urinaires) : مون الحوالات 18نجد هذه المشواكل عنود %

، وفوي (Aplaise rénale) وهي ذات طبيعة مختلفة مثل ضيق وريدي كلوي
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بعوض الحوالات وجووود كويس كلووي وإصووابات تعفنيوة فوي الجهوواز البوولي تنووتج 

 عنها ألام حادة في مؤخرة البطن.  

نجوودها عنوود : (Hypertension artérielle)ارتفخخا  الطخخلد الخخدموي  -

 ,EUROTEXT J L)% موون الحووالات خاصووة المتقوودمين فووي السوون40

2000, p5) 

 الخصائص النفسية لمتلازمة وليامس وبوران. 3.1.1

تكون بعض سمات الشخصية مشتركة عند الأشخاص الحاملين الشخصية:  -أ

، فموون ميووزاتهم أنهووم عوواطفيين جوودا، متووراحمين ومتسووامحين و متلازمووةلهووذا ال

ديهم طبوع اجتمواعي منبسوط بالإضوافة إلوى هوذا فهوم جود ثقتهم بوالنفس كبيورة. لو

ات وإشووارات للاتصووال مووع حيووويين، إذ قبوول البوودء فووي الكوولام يسووتعملوا إيموواء

وعلى عكوس ، تكلمون كثيرا و مفعمين بالحماسةفي أغلب الأحيان يالآخرين و

هووذه الطبيعووة والخصووائص الجيوودة هنوواا مظوواهر أخوورى لشخصوويتهم يمكوون أن 

كما أنهم يحتواجون إلوى تشوجيع  ،لقلق السابق لأوانه والغير مبررتفاجئنا، مثل ا

ومكافأة كلما كان عملهم منجزا بطريقة جيدة وصحيحة، فهوم بحاجوة إلوى دعوم 

  LEMMEL) متواصوول سووواء موون طوورف الأهوول أو المعلووم فووي المدرسووة

G,BAILLY  L, MELJAC  C,1998, p607.) 

 يعوا إنجازه أو تغيير فيوكل ما كان هناا عمل جديد أو شيء لا يستط

و ادهم أتقانكذلك إذا قمنا ب ،ركون ذلك منبعا للقلق والتوتبرنامجهم اليومي، ي

وفي بعض الأحيان نلاحظ نوع من اللامبالاة ، إشعارهم بأنهم فاشلون

من سمات و (.Susceptibilitéوسرعة التأثر) (Apathie)والخمول 

ما بحثون عن الاتصال معه، كشخصيتهم أيضا أنهم يرتاحون جدا للغريب وي

أنهم يهتمون جدا بصحة الأفراد القريبين منهم وحتى الغرباء 

(MALAZZOTO  M,2003, p18). 

 متلازمةيتمتع الأطفال الحاملين ل: (Sociabilité)التكيف الاجتماعي:  -ب

بتكيف اجتماعي جيد وهم محبوبين ويفضلون دائما إقامة و بوران وليامس 

قات مع ويجدون صعوبات في إقامة علا د والتحاور معه،علاقات مع الراش

والشيء الملاحظ أن النمو الاجتماعي لهذه الفئة  ،الأطفال من نفس سنه

يختلف عن ذلك الذي نراه عند الطفل العادي، حيث أن هذا الأخير بين سنتين 

سنوات يميل إلى بناء علاقات مع أقرانه )أطفال في سنه( وتكون ذات  6و

سنوات تصبح أهم من تلك التي يقيمها  6يرة بالنسبة له حتى أنها بعد أهمية كب

سنوات  3إلى  2مع والديه. وحسب المخطط الكلاسيكي للنمو فإن الطفل بين 

 ،يكون مغمورا بالحنان في علاقته مع والديه ويتكون لديه خوف من الغرباء

حياته. هذا ما  سنوات علاقاته مع أقرانه تتوحد وتأخذ أهمية كبيرة في 4وبعد 

وليامس فبالنسبة له هذه التفاعلات مع  متلازمةلا نجده عند الطفل الحامل ل

أطفال في سنه ليست لها أهمية في حياته، أما علاقات صداقة مع الراشد ومن 
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هذا ما ، يسعي إليه دائمايفوقه سنا والغرباء فإنها الشيء الذي يجلب انتباهه و

طفال عن غيرهم إذ يمكنهم أن يبقوا قريبين جدا يجعلنا نميز هذه الفئة من الأ

من شخص غريب لا يعرفونه وينظرون إليه بتمعن وهو يتحدث معهم أو مع 

 غيرهم. 

هذه التصرفات توجب على الأولياء مراقبة هذا الطفل ومنعه من التحدث مع 

وحصر علاقاته مع الآخرين حسب  ،الأشخاص الغرباء الذين لا يعرفهم

 ,LEMMEL  G, BAILLY L, MELJAC  C,1998)ة حاجاته اليومي

pp 607 – 608)،  من الإفراط الحركي  هؤلاء الأطفال يعانيأغلب

(Hyperactivité)، لأنه  ،ويحتاجون باستمرار لتغيير في أعمالهم اليومية

من الصعب جلب انتباههم حول وظيفة أو عمل واحد لمدة طويلة من الوقت، 

 Comportements) سلوكات القولبيةوأحيانا نلاحظ لديهم بعض ال

stéréotypes.) 

تظهوور المميووزات  و بخخوران:وليخخامس خصخخائص المعرايخخة لمتلازمخخة  4.1.1

لنفس عصبية عند هذه الفئة من خلال التباعد والفرق الكبير بين النموو اللغووي 

وثانيووا موون خوولال عجووز كبيوور فووي  ،الجيوود والقوودرات المعرفيووة العامووة الأخوورى

القوودرات المعرفيووة المتعلقووة بالمكووان أو الفضوواء، إذ يمكوون اعتبووار هووذا التنوواظر 

إضوافة إلوى الخصوصويات الجسودية  ي،بين الجانبين كأساس للتشوخيص العيواد

يعاني مون توأخر عقلوي و بوران وليامس  متلازمةوالسلوكية.  فالطفل الحامل ل

 55ب والمتوسووط يقوودر  90إلووى  40قلووي بووين خفيووف إلووى متوسووط مووع عموور ع

% لوديهم ذكواء قريوب 20% مونهم يعوانون مون التوأخر العقلوي، 75. نجد درجة

 MALAZZOTO M, 2003, p )% فقط عندهم ذكواء عوادي 5من العادي، 

19 .) 
أخورى مون  أو متلازمواتوليوامس  متلازموةغير كافي سواء بالنسوبة للكن هذا 

فوي لأن العمول المعر ،حسب العمر العقلوي العوامفقط  ن تشخصالتأخر العقلي أ

فموون النووادر أن تكووون  ،(Lobesوالتنظوويم العقلووي يكووون علووى شووكل باحووات )

مجموع الوظائف المعرفية مصوابة تماموا، إذ يمكون أن تكوون بعوض الوظوائف 

 وفوي، مصابة جزئيوا وأخورى تكوون سوليمةمصابة بصفة كبيرة وأخرى تكون 

 المعرفية عند هذه الفئة.    يلى نتطرق لبعض الوظائف ما

الووذاكرة عنوود هووذه الفئووة سووليمة نسووبيا مقارنووة بوظووائف القخخدرات الكاكريخخة:  -أ

معرفية أخرى، فبالنسبة للذاكرة السمعية اللفظية القصويرة المودى فهوي سوليمة، 

حيووث بينووت بعووض البحوووث أنووه يمكوون للطفوول الحاموول لمتلازمووة وليووامس أن 

فل العادي والطفل المصاب بمتلازموة داون، يتحصل على نتائج أحسن من الط

أموا  كوذلك الكلموات،في بنود الذاكرة السمعية اللفظية القصيرة المدى للأرقوام و

الذاكرة البصرية فهي مصابة لحد كبير، فالدراسات التي قام بها كل مون بلجوي 

، بينت أن هوؤلاء الأطفوال 1994( سنة WANG et BELLUGIو وونق )
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الذاكرة البصرية القصيرة المدى، وهذه الصعوبات تلعوب  لديهم عجز كبير في

 MALAZZOTOدور مهم في العجز الذي يعانون منه في البنية المكانيوة )

M,2003 pp22 – 23.    ) 

، فهذه % من هذه الفئة مشاكل في الانتباه67نجد عند القدرات الإنتباهية:  -ج

ملازموة لهوم. كموا  ةالوظيفة جد مصابة ومع مورور السون تصوبح هوذه المشواكل

تكوووون مصووووحوبة بصوووعوبات فووووي التركيوووز وميوووول إلوووى الووووذهول و الشوووورود 

(Distraction) لووذا يجووب أن يكووون هنوواا وقفووات قصوويرة تتخلوول النشووطات ،

حديود لكن يجب أن تكون منتظمة مع تنويع في النشوطات وت ،اليومية لهذه الفئة

ذي يجوب ذكوره فترات العمل لوقت قصوير ولويس لسواعات طويلوة. والشويء الو

اه فووي عمليووة الانتبوو (L’hyperacousie) هنووا هووو التووأثير الكبيوور الووذي تلعبووه

ه والتركيز و الحساسوية الشوديدة للأصووات المرتفعوة هوي الأخورى تشوتت انتبوا

 وتركيز الطفل. 

يودة وصوفت القودرات اللغويوة عنود هوذه الفئوة علوى أنهوا ج القدرات الللوية: -د

 حيث بينت الدراسات مايلي: 

ع موأولا هناا اكتساب متأخر للغوة عنود الطفول فوي السونوات الأولوى مقارنوة  -

 الطفل العادي إذ يوجد تباعد بحوالي عامين بينهما. 

و وليووامس  متلازمووةثانيوا عوودم وجوود اخووتلاف يووذكر فوي اكتسوواب اللغووة بوين  -

عنودما  فالهوة والفرق يظهر ،شهر 76إلى  12داون في المرحلة بين  متلازمة

اكتساب النحو والتركيب اللغووي. هوذه النتوائج توصول إليهوا كول مون بلجوي  يبدأ

(BELLUGI) ( حيوث يظهور هوذا الاخوتلاف بوضوو  2000ورفاقه سونة ،)

  MALAZZOTO )ويلاموس فوي السون متلازموةكلما تقودم الطفول الحامول ل

M.,2003, pp 23 - 24 – 25.) 

غووة التلقائيووة أن الطفوول فيموا يخووص المسووتوى الإنتوواجي للغووة بينووت اختبووارات الل

قادر على استعمال مرسلات وجمل مركبة و بوران وليامس  متلازمةالحامل ل

فهي سليمة  ،(Les capacités métasyntaxiqueومعقدة ومتنوعة كذالك )

وغير مصوابة، لأن الطفول يسوتطيع التعورف فوي المرسولات النحويوة التركيبيوة 

نسووتطيع  إذا  ، عوودة حووالاتالغيوور الصووحيحة علووى مكووان الخطووأ ويصووححه فووي 

فالجمول  ،وليوامس حسونة متلازموةالقول أن النتائج اللغوية عند الطفول الحامول ل

المكونة من طرف الطفل تكون صوحيحة مون الناحيوة التركيبيوة النحويوة، وفوي 

بعض الأحيان القدرات النحوية والصرفية تبدو أكبر مون العمور العقلوي لوديهم. 

لغتهم لا تكون متناسقة مع مضمون الحوار وليس وعلى الرغم من هذا فأحيانا 

، (De BEECK  P ,1999, p104 لوديها أي قيموة إخباريوة أو اتصوالية )

هووو بصووفة شووامل غيوور مميووز، فعلووى  هووذه الفئووةفالتووأخر العقلووي الملاحووظ عنوود 

المستوى الكمي الإصابة العقلية الفكرية لا تختلف عن أعراض أخورى للتوأخر 
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ل الكيفوي يسومح بإظهوار عودة خصوصويات مصواحبة لهوذا لكن التحليوو ،العقلي

 رض. مال

  .ليخر العقللتأ نواعأ باقيالقدرات اللغوية العالية لهذه الفئة ميزتها عن  أولا  

ة وجووود ضووعف وصووعوبات كبيوورة فووي التوجووه المكوواني، الانتبوواه والووذاكر ا  ثانيوو

تحديووود  عصووبي هوووال يويبقوووي دائمووا دور التحليوول النفسووو، البصوورية الفضووائية

حديود تو بالمقابول  ،المناطق العصبية المصابة والعجز الناتج عن هوذه الإصوابة

ربيوة إعوادة التالباحات العصبية السليمة وذلك من أجول تكييوف الكفالوة وتوجيوه 

 استغلال الجوانب السليمة لأكبر حد ممكن من أجول دعومنحو نقاط الضعف، و

ج تعليموووي يسوووتجيب لقووودرات برنوووام إعطووواء ايوووةالنه فووويو ،الوووتعلم والاكتسووواب

 . كل فرد واحتياجات

 :   و بوران وليامس متلازمةالمميزات والخصائص الجسمية ل3.1 

 متلازمةنجد عند أغلب الأطفال الحاملين ل التشوهات الوجيهة:  1.3.1

تظهر منذ الولادة. لقد شبه أغلب ه وليامس خصوصيات وميزات وجهي

 و ماالساحرة أو العفاريت وه شخصياتالباحثين هذه الفئة من الأطفال بال

أو أجنة. هذه  (elfes, les fées, lutin)ب يعرف في لغات أخرى 

كثر أنهم تجعلنا نلاحظ التشابه بين هؤلاء الأطفال فيما بي هالخصائص الوجهي

 من تشابههم مع إخوانهم، ومن أهم هذه الخصائص مايلي:  

 .نتفخةجبهة عريضة ومتفتحة مع أنف صغير لكن قمته م -1

 الحاجبين لهم شكل قوس نجمي.  -2

وهوووووو  (L’épicanthus)عينوووووين منتفختوووووين ومتباعووووودتين موووووع وجوووووود  -3

 الانثناءات الجلدية التي تغطي الزوايا الداخلية للعين. 

 فوم كبيور وشووفتين منتفختوين وملحووومتين حيوث تكوون الشووفة السوفلى مقلوبووة -4

 نوعا ما نحو الخارج هذا ما يجعل الفم شبه مفتو .

 ن كبيرتين وذات شكل بيضوي مع ذقن صغير ورقبة طويلة. أذني -5

 De)موع وزن ضووعيف عنود الوولادة (Microcéphalie) رأس صوغير  -6

BEECK, P  Op, p5.) 

 فبالنسبة لهذه المميزات والصفات الوجهيوة بقيوت لوقوت طويول مون الوزمن مون

 .متلازمةال هأهم العوامل المساعدة على تشخيص هذ

 مع التقدي اي السن:  خصائص أخرى تظهر 2.3.1
هذه الصعوبات تكون ذات أشكال مختلفة مثل القيء  صعوبات اي التلكية: -أ

(Vomissement ورفض الطعام، تظهر عموما في العام الأول من حياة )

الطفل نظرا لارتفاع الكالسيوم في الدم. فبمجرد أن يصل الحليب إلى بطن 

التي يحس بها،  لهذا يستوجب  الطفل يرجعه أو يبكي باستمرار نظرا للآلام

حتى أن الأم  ،على الأم أن تعطي للطفل حليب أو أغذية فقيرة من الكالسيوم



 سينةحميلودي  .د           بوران لمتلازمة وليامس و  ةدراسة نفسية عصبي

 153  2017مبرديس، 02 ، العددبرلين -المركز الديمقراطي العربي ألمانيا – عيةالاجتمامجلة العلوم 

 

تجد صعوبة في تغذية ابنها بمأكولات صلبة لذا غذائه يرتكز على الحليب 

لكن  (.Constipation) والحساء، هذا ما يسبب في بعض الأحيان الحبس

الكالسيوم في الدم ويصبح بإمكانه تناول بمجرد أن يكبر الطفل تستقر نسبة 

 جميع أنواع الطعام. 

% من الأطفال  90إلى  70نجد بين  حساسية شديدة للأصوات المرتفعة: -ج

يعوانون مون حساسوية  شوديدة للضوجة والأصووات  ،وليامس متلازمةالحاملين ل

المرتفعووة مثوول موسوويقى مرتفعووة، شوويء ينفجوور، ثلات منزليووة مثوول المكنسووة 

ذه فعندما يسمع الطفل ه ،(L’hyperacousie) بائية، تسمى هذه الظاهرةالكهر

ب المسوتطاع تجنويبدأ فوي البكواء ويحواول قودر ديه في أذنيه والأصوات يضع ي

وعند معظم الحالات تتلاشى هذه الحساسية في سن  ،مصدر الضجة والصوت

المراهقووووووة لكوووووون هنوووووواا حووووووالات أخوووووورى تصوووووواحبها حتووووووى سوووووون الرشوووووود 

(MALAZZOTO  M .,2003, p31).   

و  وليخخامس متلازمخخةالتمخخدرو والتكفخخل البيخخدااوجي بالطفخخل ال امخخل ل 4.1

نجوود عنوود هووذه الفئووة مشوواكل فووي الإدراا، الحركووة العامووة والحركووة : بخخوران

ذه هوكول ، نتباه النواتج عون الإفوراط الحركويالدقيقة وصعوبات في التركيز والا

ؤلاء الأطفووال وتوتلاءم مووع المشواكل تجعول موون الصوعب إيجوواد مدرسوة تقبوول هو

هووذا مووا ، م موون أن قوودراتهم اللغويووة متطووورةاحتياجوواتهم الخاصووة، علووى الوورغ

ن أن مستواهم جيود، لكون بمجورد دخوولهم المدرسوة يكوون مصويرهم ظيجعلنا ن

الونقص الكبيور الوذي يعوانون منوه هذا بسوبب الصوعوبات والرسوب المدرسي و

 (.UDWIN O, YULE W, 1991, p10)في المجال الغير لفظي

ي فصعوبات التركيز والحركة الدقيقة وكذلك الإدراا خاصة المكاني والبصر

البعض من هؤلاء الأطفال و ،واجهون صعوبات في التمدرس العاديتجعلهم ي

ز يبودأ تعليموه فووي مدرسوة عاديوة لكوون فوي أغلوب الأحيووان لا يسوتطيع أن يتجوواو

ردي مون جة إلوى اهتموام خواص وفوالسنة الثالثة من التعليم الابتدائي، لأنهم بحا

نهم بالإضوووافة إلوووى دروس مكثفوووة فوووي الحسووواب والكتابوووة لكوووو ،طووورف المعلوووم

% موون هووؤلاء 30تبووين الإحصووائيات بووأن و ،ضووعفاء جوودا فووي هوواتين المووادتين

هم الأطفال يتابعون دراستهم في مراكز أو مودارس خاصوة بالأطفوال الوذين لودي

رس لأطفوال لوديهم صووعوبات % مونهم فوي مودا30صوعوبات خطيورة ومعقودة، 

% في مدارس أو مراكز تضم أطفال لديهم إعاقوات  30متوسطة إلى خفيفة، و

لكن يدعمون بدروس للتقوية في  ،% فقط يتابعون تمدرس عادي 10مختلفة و

 لبواحثينداغوجي فقود قوام مجموعوة مون ايالمواد الضعيفة. أما بالنسبة للتكفل الب

 فائين الأطفال بالمعهد البيداغوجي الإستشبإجراء ملاحظات على هذه الفئة م

ن موأغلبهم يعواني أين أكدوا أن (. Institut de pédagogie curative) بباريس

 شذوذ جيني أو كرموزومي. 
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ن موولهووذه الفئووة التكفوول والمتابعووة كووان الهوودف الأول لهووذا المعهوود توووفير حيووث 

و العوائلي وكوذلك حسوب الجو حالوةحسب الأعراض الظواهرة عنود كول الأطفال 

أمووا الهوودف الثوواني فهووو مسوواعدة الطفوول  ،الووذي يعوويه فيووه الطفوول وشخصوويته

تناسوق مبإتباع برنامج بيوداغوجي وهذا  ،وعائلته لتجاوز الأزمة وتقبل الإعاقة

اغوجي ديووبالنسبة لمضمون البرنامج الب ،النتائج السلبيةفعال من أجل تفادي و

 : مستويات وهي 3على  مفي هذا المعهد فهو قس

 المسووتوى الأول: يرتكووز علووى العموول الفكووري والووذي يشوومل القواعوود الأساسووية

م ، العلوووالقديموة للدراسوة مثول القوراءة، الكتابوة، الحسواب، التوارير، الجغرافيوا

 الطبيعية والثقافة العامة. 

غال المستوى الثاني: يشمل النشطات الفنيوة بمختلوف أنواعهوا مثول الطولاء، أشو

رسوم، موسويقى، رقوص، مسور ، نشوطات  (،Modelage, Sculptureيدوية )

 رياضية )فردية وجماعية( والسباحة. 

المسوتوى الثالوث: يشوومل أعموال يدويوة موون نووع ثخور مثوول صوناعة الحلويووات، 

 البستنة، النجارة بالإضافة إلى الخياطة والرسم على الحرير. 

رفة لمعية وال المعرفة الفكرهذا البرنامج البيداغوجي يهدف إلى تلقين الطف

ذلك في إطار تربوي وعلاجي في نفس الوقت، إذ يعلم الطفل العملية و

من و ،يةالمبادرة للعمل والتضامن بين الأطفال والكبار وكذلك تحمل المسؤول

ران بو ويلامس و متلازمةخلال احتكاكنا بهذه الفئة في الجمعية الجزائرية ل

ي ية التلعالها القدرات اللغوية اأول ،حظات ميدانيةبباب الواد، سجلنا عدة ملا

دهم رصيعلى الفهم ويتمتع بها هؤلاء الأطفال، حيث نجد لديهم قدرة حسنة 

هو  اللغوي غني ومتنوع، بالإضافة إلى تواصل حواري جيد. لكن ما فاجأنا

مستواهم الضعيف في القسم خاصة بعض المواد مثل الجغرافيا، الخط 

الحسابية، وعجز واضح في حل  والرياضيات وبالخصوص حل العمليات

 المسائل الرياضية حتى البسيطة منها وهذا حسب رأي المعلم. وما لفت

 التحكمية فانتباهنا في هذه المرحلة من الدراسة وجود مشاكل في البنية المكان

 لطفلافي الأبعاد والمسافات المكانية جد مضطرب. ففي أغلب الأحيان يبدأ 

أن  كلمات تكون ملتصقة مع بعضها البعض، دونالكتابة من وسط الورقة وال

 يراعي المسافة بين كلمة وأخرى ونفس الشيء بالنسبة للأرقام.  

هوو فوليوامس  متلازموةالمقدم في الجمعية الجزائريوة لالبيداغوجي وعن التكفل 

حيوث كوان عملنوا يقتصور  ،ضعيف جدا نظرا لنقص الخبورة والأدوات اللازموة

وتركيوب بعوض الألعواب التربويوة و تطبيوق بعوض علي تسومية الصوور وبنواء 

 .الاختبارات النفسية مثل اختبار وسكلر للذكاء مع بعض الأعمال اليدوية

 

 



 سينةحميلودي  .د           بوران لمتلازمة وليامس و  ةدراسة نفسية عصبي

 155  2017مبرديس، 02 ، العددبرلين -المركز الديمقراطي العربي ألمانيا – عيةالاجتمامجلة العلوم 

 

 خاتمة: 

و أإن التكفوول النفسووي العصووبي بمختلووف الإعاقووات الذهنيووة سووواء  كانووت نووادرة 

فووي أغلووب الأحيووان علووى معرفووة مختلووف السوويرورات كثيوورة الانتشووار، يرتكووز 

توجهنووا نحووو أفضوول و ،تشووكل قاعوودة للعموول النفسووي والعصووبية التووي المعرفيوو

ة إعووادعدنا علووى معرفووة النمووو العلائقووي وسووايالطوورق العلاجيووة العياديووة كمووا 

يوواة حفالسوونة الأولووى موون  ،التربيووة النفسووية الأرطفونيووة والطبيووة البيداغوجيووة

بلوع واضوطرابات فوي  تميوز بوجوود مشوـاكلتويلامس  متلازمةالطفل الحامل ل

 صوعوبات تظهورة والثـالثة تستقر فيهـا اللغة وأما السنة الثـاني، وهضم الأغذية

ه الفئووة عوون مختلفووة علووى مسووتوى الوظووـائف الغيوور لفظيووـة، وهووي مووا يميووز هووذ

ل مووع نهوـاية الموـراهقة فوإن الشوخص الحامووو ،غيرهوا مون فئوات التوأخر العقلوي

 تعتبوور بمثابووة مفوواتيحهووذه المراحوول ، إعاقتووهيصووبح واعووي ب ه المتلازمووةلهووذ

بالتوووـالي اختيوووار الطووورق المناسوووبة اعدنا علوووى معرفوووة سووويرورات النموووو وتسووـ

ض رموكما أن معرفوة مختلوف المميوزات العياديوة لهوذا ال ،للاندماج الاجتماعي
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