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Myoclonies du voile associees a une diminution de l'acide 
5-hydroxy-indole-acetique cephalo-rachidien 

et repondant au clonazepam 
S. GAUTHIER, S.N. YOUNG et D.W. BAXTER 

SUMMARY: A patient presenting with 
palatal myoclonus was diagnosed as 
suffering from possible multiple sclerosis. 
A reduction of cerebrospinal 5-hydroxy-
indole-acetic acid suggested a decreased 
central serotonergic turnover. A thera­
peutic trial with clonazepam, a serotonergic 
agonist, improved the myoclonus symp-
tomatically. The possible involvement of 
serotonergic inhibitory systems in the 
expression of palatal myoclonus is discussed. 

RfiSUMfi: Une patiente presentant des 
myoclonies du voile a e'te diagnostiquee 
comme souffrant de sclerose en plaques 
possible. Une reduction de l'acide 5-
hydroxy-indole-acetique cephalo-rachidien 
a suggere une diminution du turnover 
seretonergique central. Un essai thera-
peutique au clonazepam, un agoniste 
serotonergique central. Un essai thera-
symptomatique des myoclonies. La possi-
bilite que certains systemes serotonergiques 
inhibiteurs soient impliques dans I'expression 
des myoclonies du voile est discute'e. 
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Le syndrome des myoclonies du 
voile constitue I'expression d'une 
lesion de voies anatomiques bien 
definies. Nous rapportons dans cette 
communication des donnees nouvelles 
concernant un neurotransmetteur 
potentiellement implique dans ce 
syndrome. 

OBSERVATION 
II s'agit d'une femme de 45 ans qui 

presente depuis 5 ans une dysarthrie 
progressive. Diagnostiquee comme 
souffrant de "dysphonie spastique" il y 
a deux ans, elle subit une resection du 
nerf recurrent larynge gauche. II 
s'ensuivit une legere amelioration de la 
voix, qui n'a pas change depuis. 

Plus tard la meme annee, la patiente 
s'est plainte de dysphagie aux aliments 
solides, et une premiere investigation 
neurologique revela des myoclonies 
regulieres du palais mou affectant 
egalement le pharynx, le larynx et la 
corde vocale droite, a un rythme de 130 
par minute. Les analyses de routine, 
incluant une tomodensitometrie cere-
brale et une ponction lombaire, furent 
normales. Aucun traitement specifique 
ne fut donne. 

Par la suite, la patiente a rapport6 
une fatigability de la jambe gauche, un 
tremblement intermittent du bras 
gauche, une diminution de la sensation 
tactile a l'hemicorps gauche, et une 
diplopie au regard lateral gauche. Elle 
fut admise a 1'Institut Neurologique de 
Montreal pour devaluation. 

Les antecedents medicaux pertinents 
ont revele une perte de vision monocu-
laire gauche pendant quelques heures 
au debut de la vingtaine, puis de la 
diplopie intermittente pendant la 
premiere grossesse. II y a presence d'une 
surdite non progressive du cote 
gauche, datant de l'enfance, et il y a eu 
une rougeole non compliquee a l'age 

de 22 ans. Les antecedents familiaux 
sont sans particularites. 

L'examen neurologique a demontre 
des signes moteurs discrets a l'hemicorps 
gauche avec diminution du pli naso­
labial, lenteur des mouvements alterna-
tifs rapides de la main et du pied, et de 
la difficulte a sauter sur la jambe. Un 
leger tremblement d'attitude aux deux 
bras fut note. Les reflexes osteo-
tendineux etaient symetriques, mais la 
reponse plantaire equivoque a gauche. 
L'examen sensitif a demontre une 
diminution du tact leger a l'hemicorps 
gauche, incluant l'hemiface. La surdite 
a gauche et les myoclonies rythmiques 
du voile s'etendant a toutes les 
structures du cou furent notees telles 
que decrites plus haut. 

Un examen neuro-ophtalmologique 
detaille" a demontre que l'acuite visuelle, 
la perception des couleurs, les champs 
visuels au perimetre de Goldman, les 
fonds d'oeil et les reponses des pupilles 
etaient entierement normaux. Les 
mouvements de poursuite oculaire 
etaient saccadiques avec un nystagmus 
horizontal du type paresie du regard 
conjugue (gaze paretic), ainsi qu'un 
nystagmus de rebond au retour a la 
ligne mediane. L'electroretinogramme 
ainsi que les potentiels 6voques visuels 
etaient normaux. 

Un examen otorhinolaryngologique 
confirma la presence de myoclonies de 
la corde vocale droite (la gauche etant 
paralysed chirurgicalement) synchrones 
avec le palais mou. 

Les potentiels evoques somato-
sensitifs par stimulation du nerf sural 
gauche avaient une latence prolongee 
et une morphologie anormale, en 
comparaison avec les reponses evoquees 
par stimulation a droite. 

Les radiographics simples du crane 
et des poumons etaient normales. Une 
encephalographie gazeuse a demontre 
une atrophie midvermienne, sans 
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anomalie notable du tronc cerebral 
(figure 1). 

Tel que decrit recemment (Young et 
al., 1980), des echantillons de liquide 
cephalo-rachidien (LCR) furent pre-
leves au tout debut et a la fin de 
l'injection des 100 cc d'oxygene requis 
pour l'encephalographie gazeuse. Ces 
deux echantillons correspondent a 
deux compartiments bien distincts du 
LRC, lombaire et cisternal respective-
ment. Les niveaux d'acide 5-hydroxy-
indole-acetique (5HIAA) et de trypto­
phane furent mesures dans les deux 
echantillons par la methode d'Anderson 
et Purdy (1979). Une diminution 
notable du 5HIAA est notee dans le 
compartiment lombaire, ainsi qu'une 
diminution du tryptophane, par rapport 
a des controles du meme sexe, d'age 
equivalent, ainsi qu'a trois cas de 
sclerose en plaques possible, soumis a 
l'encephalographie gazeuse pour fin 
diagnostique (tableau 1). Le LRC fut 
egalement analyse pour la protein-
orachie (13 mg%), la fraction d'immu-
noglobulines G (4%), et la proteine 
basique de la myeline (11 ng/ml -
legerement positive). La cytologie du 
LCR demontra une legere augmentation 
non specifique du sediment en cellules 
mononucleates. 

L'impression clinique etant celle de 
"sclerose en plaques possible", un 
traitement symptomatique des myo­
clonies du voile avec le clonazepam, 
0.5 mg deux fois par jour, fut 
commence. Un mois plus tard, la voix 
de la patiente est plus ferme et audible; 
a l'examen clinique, les myoclonies ont 
nettement diminue en intensite, et la 
frequence est plus lente et irreguliere. 

COMMENTAIRE 
Etant donne l'histoire anterieure de 

troubles neurologiques transitoires et 
la presence d'au moins une lesion 
localisee au tronc cerebral, sans 
evidence de lesion vasculaire ou 
expansive locale, le diagnostic de 
"sclerose en plaques possible" a ete 
formule selon les criteres de McAlpine 
et al (1972). 

Parmi les facteurs etiologiques des 
myoclonies du voile, la sclerose en 
plaques est rare, Rondot et Ben 
Hamita n'ayant retrouve que cinq 
observations cliniques dans la littera-
ture (1968). Cependant, les voies 

Figure I — Tomographie sagittaie apres injection d'oxygene par voie lombaire: atrophic 
midvermienne, sans anomalie du tronc cerebral. 

TABLEAU 1 
Niveaux de tryptophane el d'acide 5-Hydroxy-lndole-Acetique 

dans le LCR preleve par encephalographie gazeuse (ng/ml ± DS) 

Controles (19) 

Sclerose en plaques 
possible sans 

myoclonies du voile 

Patiente avec 
myoclonies du 

voile 

Niveau lombaire 

Tryptophane 

379 ± 113 

354 
350 
312 

184 

5HIAA 

28.1 ± 13.1 

28.7 
26.0 
28.9 

9.3 

Niveau cisternal 

Tryptophane 

375 ± 88 

426 
355 
227 

219 

5HIAA 

33.3 ± 9.5 

48.7 
29.6 
24.9 

29.9 

anatomiques impliquees dans les myo­
clonies du voile, du noyau dentele a 
l'olive inferieure contralaterale, a 
travers le pedoncule cerebelleux superieur 
et le faisceau tegmentaire central 

contralateral (Lapresle, 1979), traversent 
une region vulnerable aux plaques de 
demyelinisation (McAlpine et al., 
1972). II est de fait surprenant que les 
myoclonies du voile aient ete rapportees 

52 - FEBRUARY 1981 Myoclonies du voile 

https://doi.org/10.1017/S0317167100042840 Published online by Cambridge University Press

https://doi.org/10.1017/S0317167100042840


LE JOURNAL CANADIEN DES SCIENCES NEUROLOG1QUES 

si peu frequemment dans la sclerose en 
plaques, et il est possible que des 
mecanismes effecteurs soient egalement 
atteints. 

La patiente a subi une encephalo-
graphie gazeuse pour eliminer une 
lesion expansive du tronc cerebral. Du 
LCR a ete preleve tel que decrit dans 
l'observation. Les niveaux de 5HIAA 
et de tryptophane etaient diminues au 
niveau lombaire, par rapport a des 
controles souffrant de divers troubles 
neurologiques non associes a des 
anomalies des amines cerebrates. Ces 
controles sont tous de sexe feminin et 
d'age equivalent a la patiente, etant 
donne que nous avons deja decrit une 
variation du niveau de 5HIAA reliee 
au sexe et a l'age (Young et al., 1980). 
Certains rapports ont deja mis en 
evidence une diminution du 5HIAA 
lombaire chez des cas avances de 
sclerose en plaques, mais des valeurs 
normales chez les patients recemment 
diagnostiques (Claveria et al., 1974; 
Davidson et al., 1977; Soninen et al., 
1973). Nous avons done compare le 
niveau obtenu chez cette patiente avec 
celui de trois femmes souffrant de 
sclerose en plaques possible, sans 
myoclonies du voile. Nous n'avons pu 
trouver une diminution de 5HIAA 
chez ces trois patientes. L'observation 
d'une reduction nette de 5HIAA 
associee aux myoclonies du voile a 
done possiblement une signification 
particuliere quant a la pathophysiologic 
de ces mouvements. 

Chad wick et al (1977) ont trouve des 
taux reduits de 5HIAA cephalorachidien 
chez certains patients souffrant de 
divers types de myoclonies. Le seul 
patient avec myoclonies du voile 
(patient 15) n'a pas eu de ponction 
lombaire. II n'avait pas repondu a une 
administration aigue de clonazepam, 
mais un traitement prolonge n'avait 
pas ete entrepris. Le taux normal de 
5HIAA dans l'echantillon cisternal de 
notre patiente suggere un turnover 
normal dans les regions contenant la 
masse des corps cellulaires serotoner­
giques. Par contre, la reduction dans 
l'echantillon lombaire suggere une 
diminution de l'activite des projections 
bulbospinales serotonergiques. La 
presence de lesions demyelinisantes 
spinales affectant ces projections a 
deja ete suggeree par Davidson et al 

(1977) comme cause de la reduction de 
5HIAA dans la sclerose en plaques 
avancee. Cependant, les axones de ces 
projections n'etant pas myelinises 
(Dalhstrom et Fuxe, 1965), il est 
probable que des lesions severes avec 
atteinte axonale, ou chroniques avec 
gliose marquee, soient necessaires 
pour impliquer ces voies. Dans le cas 
qui nous occupe, il est possible que 
certaines projections serotonergiques 
du raphe caudal a l'olive inferieure 
(Dalhstrom et Fuxe, 1965), soient 
impliquees dans les myoclonies du 
voile. Dans les types de myoclonies 
qu'ils ont etudiees, Chadwick et son 
groupe ont conclu en une reduction 
fonctionnelle de l'activite serotoner-
gique resultant en une liberation de 
reflexes primitifs du tronc cerebral 
normalement inhibes. De la meme 
facon, les myoclonies du voile, deja 
comparees aux mouvements des 
branchies (Stern, 1949), pourraient 
etre l'expression d'une telle desinhibi-
tion serotonergique. 

Une diminution du niveau de 
5HIAA cephalo-rachidien peut egale­
ment provenir d'une reduction du 
precurseur physiologique, le trypto­
phane. Bien que le niveau de trypto­
phane lombaire apparait reduit chez 
notre patiente, il est improbable que ce 
facteur joue un role predominant dans 
la reduction du tonus serotonergique: 
la variabilite physiologique des niveaux 
cephalo-rachidiens de tryptophane est 
grande, et le taux de tryptophane au 
niveau cisternal est normal chez notre 
patiente. Enfin, la valeur de 5HIAA 
lombaire est reduite a 33% des valeurs 
controles par rapport a une reduction 
de 50% pour le tryptophane. Un 
rapport inverse aurait ete necessaire 
pour impliquer une diminution du 
precurseur affectant le niveau du 
transmetteur. Nous n'avons pas trouve 
chez les patients souffrant de sclerose 
en plaques possible une diminution du 
tryptophane cephalo-rachidien, dimi­
nution que Monaco et al (1949) ont 
rapportee chez un groupe de patients 
souffrant de "sclerose en plaques 
definitive". 

Magnussen et al (1977) ont decrit le 
cas d'un patient souffrant de myo­
clonies du voile, d'origine post-trau-
matique, ameliore par la combinaison 
de 5-hydroxytryptophane et carbidopa. 

A la suite de cette observation, et 
considerant le niveau diminue de 
5HIAA cephalo-rachidien chez notre 
patiente, nous avons choisi de la traiter 
avec le clonazepam, qui semble avoir 
un mode d'action serotonergique 
(Chadwick et al., 1977; Chung Hwang 
et Vanwoert, 1979), bien qu'une 
facilitation de la transmission glyciner-
gique (Young et al., 1974) ait deja ete 
suggeree. Cette medication a ete tres 
bien toleree par la patiente, et la 
reponse clinique tres rapide, avec 
amelioration symptomatique. Les 
myoclonies ayant ete presentes depuis 
5 ans sans fluctuations notables, nous 
considerons que l'amelioration observee 
est veritablement un effet medica-
menteux et non une simple variation 
biologique d'un symptome neurologique. 

CONCLUSION 
Les myoclonies du voile chez notre 

patiente semblent associees a une 
reduction du turnover serotonergique 
central, tel que reflete par le taux de 
5HIAA cephalo-rachidien. Etant donne 
l'amelioration clinique consecutive au 
traitement par le clonazepam, nous 
pouvons confirmer les conclusions du 
Chadwick et al (1977) sur la valeur du 
dosage de ce metabolite chez les 
patients souffrant de myoclonies: une 
reduction du 5HIAA predit habituelle-
ment une bonne reponse clinique aux 
agonistes serotonergiques. 
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