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Sous le nom de myoclonie-épilepsie, Unverricht a décrit en 1891 une
nouvelle forme d’épilepsie, caractérisée par la coexistence et I'évolution
paralléle chez le méme malade de crises comitiales et de secousses myoclo-
niques, qui sont souvent généralisées et d’une intensité progressive. Depuis
cette époque, cette nouvelle forme d’épilepsie est connue sous le nom de
syndrome d'Unverricht. Et comme cet auteur avait observé cette affection.
chez cinqg membres dela méme famille, il lui attacha un caractére familial

Cette varieté nouvelle d’épilepsie, a été observée depuis par de nom-
breux auteurs et clest grice a leurs travaux, qu'elle a acquis une personna-
lité et une place spéciale parmi les différentes myoclonies et surtout celles
qui se manifestent chez un sujet épileptique. Parmi ces auteurs, Lund-
borg en 1904 ayant réuni et étudié toutes les observations connues, mon-
trait que ce qui caractérisait surtout le syndrome d’Unverricht n’était pas
le facteur familial, qui manquait fréquemment, mais son évolution progres-
sive et fatale. Cest pourquoi il appelait cette affection myoclonie-épilepsie
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progressive, ajoutant que pendant celle-ci, la guérison n'avait jamais été
observée. Suivant cet auteur, ce syndrome, lorsqu'il est typique, évolue en
trois stades. Au début se presentent les crises comitiales. Quelque temps
aprés, les secousses myocloniques font leur apparition et deviennent de
plus en plus intenses. Enfin, dans un troisiéme stade, le malade ne pou-
vant plus quitter le lit et secoué continuellement par les mouvements
myocloniqes, sombre petit a petit daus la cachexie et il meurt.

Depuis cette description par Lundborg et malgré la publication de
plusieures observations pareilles par différents auteurs, cette affection est
considérée toujours en pratique, comme une trouvaille clinique rare. Dans
ces observations, les malades ont été soumis a différentes médications, sans
résultat appréciable et durable. Certains auteurs seulement, comme Crou-
zon, Bouttier et Basch, Abadie et Molin de Teyssieu, Krebs et quelques
autres, ayant employé la phenylethyl-malonylurée sous la forme commer-
ciale de Gardenal et Luminal, ont obtenu une certaine amélioration des
mouvements myocloniques, qui n’a duré que pendant le traitement. Des
résultats analogues ont été rapportés aussi par Bresler et sont diis a la
médication bromurée. Mais en delors de ces cas, ot une amélioration
légere et passagére a été signalée, tous les auteurs sont d’accord pour affir-
mer, que dans cette affection, aucun résultat satisfaisant et durable n’a été
obtenu, malgré Pemploi de toutes les médications connues.

Ayant eu loccasion d'observer a I'hdpital «Evanghelismos» un cas
typique de syndrome dUnverricht, j'ai 'honneur de le communiquer
aujourd’hui, non seulement parce qu'il s'agit d’'une rareté clinique, mais
surtout parce que, ayant soumis le malade au traitement par l'action saline,
suivant la méthode bien connue de Monsieur Dontas, Professeur a la
Faculté de Médecine et membre de ’Académie, j’ai pu constater des résul-
tats vraiment extraordinaires dont on pefit se rendre compte, par le film
cinematographique, qui sera projeté au cours de cette communication.
L’histoire de ce malade est la suivante:

P. K. jeune fille 4gée de 17 ans. Vient me consulter, accompagnée et
soutenue par son pére, qui me raconte, que sa fille est atteinte depuis 8
ans d’épilepsie et de mouvements involontaires et désordonnés de tout le
corps, qui rendent la marche difficile et provoquent souvent la chute et le
traumatisme de son enfant. Elle rentre le 16 Juillet 1940 dans le service

pathologique de Mr. Lorandos & 'hopital « Evanghélismos».
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Antécédents héréditaires.— Son pere est en bonne santé, il n'est pas
buveur, pas syphilitique. Mére vivante, bien portante, n'a jamais eu de
fausses couches. Aucune maladie nerveuse ou mentale dans la famille. Deux
fréres bien portants.

Antécédents personnels — Née a terme. A marché et parlé normalement.
Pas de convulsions dans l'enfance. Rougeole a 6 ans, évolution norwale.
A 8 ans, acceés paludéen.

A lage de 9 ans, durant la nuit, apparait le premier acces comitial,
L’enfant pousse un cri, son visage est pile, et perd connaissance. Le len-
demain ne se rappele de rien. Depuis, presque tous les mois et pendant
deux ans, a un accés comitial nocturne typique avec parfois perte des uri-
nes. A PaAge de 12 ans, 'enfant présente pour la premiere fois des mouve-
ments brusques, involontaires et désordonnés, qui au début étaient légers,
intermittents et se montraient seulement aux membres supérieurs, mais
petit & petit devenaient plus fréquents et s’étendaient aussi aux membres
inférieurs. Ces mouvements ont été remarqués surtout au cours des répas
par les parents, qui, croyant au déhut a une maladresse de leur fillette,
l'avaient punie bien souvent. Peu a peu, ces mouvements augmentaient
d’intensité, damplitude et de nombre et, s’étendant davantage aux membres
inférieurs, rendaient la marche difficile et provoquaiet parfois la chute de
Penfant. Ainsi, un an aprés le début de cette maladie, la petite fille ne peut
plus courir, tombe et se blesse parfois gravement. En méme temps, appa-
ralt une géne de I'écriture et & treize ans Penfant ne peut plus écrire. Les
mouvements s'étendent entre temps aux muscles du tronc et de la nuque,
la parole et parfois la mastication deviennent difficiles et & 14 ans la malade
est obligée d’étre confinée au lit.

Pendant ce temps les accés comitiaux continuaient plusieures fois
par mois.

FElat actuel.— La malade ne pouvant pas se tenir debout ni méme
assise sur son lit reste toujour couchée. Elle sort rarement de la salle,
soutenue par la soeur ou appuyée sur le mur. Le visage et les membres
sont couverts d’écliymoses, provoquées par les chutes. Pendant que la
malade reste calme pour quelques secondes dans son lit, se déclenchent
subitement des mouvements cloniques involontaires et brusques, comme si
elle venait d’étre secouée par un violent courant électrique. Ces mouve-
ments se localisent surtout sur les membres, mais peuvent occuper aussi
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tout le corps. Parfois, ils son légers et sépuisent vite, mais parfois ils ont
par contre une forme paroxystique, deviennent plus intenses, s’étendent
vite sur tout le corps, n'ont aucune synergie et provoquant le déplacement
des membres, durent ainsi plusieures secondes.

Pendant ces mouvements, la téte est rejetée habituellement en arriére,
butant contre le lit ou le mur, pour retomber avec violence sur la poitrine,
Parfois la contraction des sternocléidomastodiens, amene celle-ci brusque-
ment vers les épaules. Les membres supérieurs sautent brusquement, pour
se croiser parfois devant la poitrine, ou se fléchissent seulement, si les
mouvements cloniques sont plus atténués. Les membres inférieurs s'éléevent
et se fléchissent sur le tronc, qui lui aussi rebondit brusquement pour retom-
ber de nouveau sur le lit. Pendant ce temps, la respiration est bruyante et
irréguliére, la parole impossible. On remarque sur la face et surtout sur les
paupiéres et les lévres des secousses myocloniques, mais la figure n’est pas
grimagante comme celle d'une athétose double. Parfois, la malade surprise
par ces secousses cloniques au cours des répas, se mord quelquefois la langue,
mais elle conserve toujours sa conscience. Rarement ces secousses intéres-
sent seulement les mains et les pieds et dans ce cas elles provoquent des
mouvements surtout de flexion. Ce déclenchement paroxystique des mou-
vements myocloniques est plus fréquent et plus intense, quand la malade
ferme les yeux et sous l'influence d’une émotion, comme par exemple celle
qui provoque la visite médicale. Il en est de méme, lorsqu'on expose la
malade a une forte lumiére et aussi pendant les mouvements volontaires.
Les secousses sont plus fortes et plus fréquentes vers le soir et deviennent
plus rares le matin. Pendant le sommeil, elles sont rares et trés légéres,
mais elles arrivent tout de méme quelquefois & linterrompre. Entre ces
crises et si le calme relatif a une durée suffisante, la malade parle norma-
lement et peut se lever de son lit et marcher, avec laide de quelqu'un. Sa
marche alors presente une grande instabilité. La malade écarte les jambes
et s'efforce pour ne pas perdre son équlibre. Aprés quelques pas, elle est
surprise par de violentes secousses. Ses genoux fléchissent brusquement,
les jambes se dérobent et elle tomberait si on ne la soutenait pas. La
marche devient encore plus difficile, si la malade est émotionnée ou si elle
est exposée au soleil. Ces movements cloniques deviennent toujours plus
intenses, avant chaque crise comitiale et avant les régles.

Lxamen neurologique. — Pupilles égales. Réflexes normaux de deux
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cOtés. Pas de nystagmus. Paires craniennes normales. Aucun trouble de la
motilité active ou passive. Réflexes tendineux vifs. Cutanés et périostés
normaux. Masses musculaires et force musculaire normales. Pas de troubles
cérébelleux, tant que la malade est en période de calme. Pas de troubles
de la sensibilité, Du c6té des autres systémes, rien de particulier. Tension
artérielle. 13/, au Vaquez. Température normale. La percussion des masses
musculaires, surtout aux mollets, provoque des secousses fasciculaires, qui
tantdt s'épuisent immédiatement, tantot se trasforment en myoclonies et
s'étendent sur tout le membre et méme le corps entier. Réaction de Was-
sermann négative. Urée dans le sang 0,18 ¢/,,. Chlorures dans le sang et
les urines et calcium dans le sang normaux. Liquide céphalorachidien nor-
mal qualitativement et quantitativement.

La malade présente un léger syndrome psychasthénique. Elle préfére
la solitude et n’aime pas beaucoup parler avec les autres malades de la
salle, Elle est triste, pleure facilement et répond trés difficilement & nos
questions. Elle présente un léger déficit de ses facultés intellectuelles.

Avant son entrée a 'hopital, la malade avait pris du luminal pendant
longtemps sans résultat appréciable. Pour contrdler Paction de la phenyle-
thyl-malonylurée, nous lui en avons donné, par voie buccale et en injections
en grandes doses. Tant que la malade élait sous l'influence de ce médica-
ment, on remarquait une grande amélioration de ses crises convulsives, qui
devenaient beaucoup moins fréquentes et d'une forme plus atténuée, tandis
que les mouvements myocloniques ne s'amélioraient que trés peu. Notre
malade avait toujours ses secousses cloniges, mais & un degré moindre d’in-
tensité et dampleur. Nous avous ensuite cessé le luminal et nous avons
soumis la malade au traitement par des injections intraveineuses d’une solu-
tion hypertonique de chlorure de sodium a 50 ¢/,, et a la dose de 250 c. c.
par jour. Or, aprés la 5éme injection déja, nous avons constaté une amélio-
ration appréciable surtout des mouvements myocloniques. Aprés la 8éme
injection, Pamélioration était encore plus nette. On ne constate plus les
paroxysmes cloniques et les secousses sont devenues moins fréquentes, ne
se généralisent pas et n’intéressent presque plus que les membres supérieurs
La malade se léve et marche maintenant toute seule. Elle n’a eu pendant
ce temps aucune crise comitiale. Mais, a la suite de la 11" injection et
sans aucune raison apparente, I'état de la malade s’est aggravé trés rapi-
dement, de fagon que, dans quelques jours et malgré le traitement continu,
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les mouvements cloniques ont retrouvé leur premier degré d’intensité,
d’ampleur et de fréquence. En méme temps les crises convulsives, surtout
nocturnes, ont de nouveau fait leur apparition. Nous avons alors remplacé
le chlorure de sodium par une solution de bromure de sodium a 59%,. Dés
les premiéres injections, la malade a présenté une grande amélioration.
Nous avons fait en tout dix injections de BrNa de 250 c.c. chacune ct amé-
lioration constatée était pareille & celle qui avait fait suite au premier trai-
tement par le chlorure de sodium. Depuis tout traitement était suspendu
pendant 25 jour. Pendant ce temps, 'amélioration s'est maintenue stable
au début, mais peu a peu le nombre et la fréquence des mouvements myo-
cloniques augmentaient La malade est soumise alors a une nouvelle série
de 20 injections de la méme solution de chlorure de sodium. A la suite de
ce traitement, nous avons constaté une amélioration extraordinaire. La
malade en position couchée ne présente plus aucun mouvement myoclo-
nique. Son visage est calme, sans la moindre secousse musculaire. Aprés
plusieures minutes de calme parfait, on pefit apercevoir seulement de peti-
tes secousses localisées sur les orteils des pieds et de plus légéres encore
et intermittentes qui occupent les jambes et les cuisses. Aux membres supé-
rieurs, ces secousses sont aussi trés légeres et intéressent surtout le pouce
de la main gauche, tandis qu’a droite elles sont tellement faibles qu’elles
deviennent presque imperceptibles. Ces secousses augmentent légerement
de nombre et d’intensité, quand la malade exécute un mouvement volon-
taire ou passif, quand elle ferme les yeux et aussi sous linfluence d’une
émotion, mais elles n'arrivent jamais & provoquer un mouvement et s'épui-
sent vite. La malade se léve et marche normalement. Elle monte et descend
Pescalier avec facilité. En méme temps les troubles psychiques ont disparu.
Elle ne présente plus aucun signe de dépression psychique. Elle est au con-
traire gaie, bavarde avec les autres malades et répond avec empressement
a nos questions. Elle nous affirme qu'elle se sent trés bien et voudrait
retourner cliez ses parents.

Pendant un mois que la malade est restée encore dans le service, cette
amélioration était stable. Depuis sa sortie de ’hopital, le 20 Octobre 1940,
nous avons appris qu'elle a présenté une légére rechute, mais comme elle
était partie dans son pays nous ne Pavons plus revue et nous manquons
de nouvelles sur son état actuel.

D’aprés notre pratique et celle des autres confréres sur la methode du
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Professeur Dontas, nous pensons qu'une seule série d’injections n’est pas
suffisante pour obtenir des résultats satisfaisants, mais qu'il faut répéter ce
traitement a des intervalles plus ou moins grands pour avoir des résultats
plus durables.

Dans Phistoire de cette malade, qui vient d’étre exposée, nous retrou-
vons groupés tous les caractéres cliniques spéciaux de la myoclonie- épi-
lepsie, ce qui nous permet de classer notre cas parmi les rares typiques
syndromes d'Unverricht. Ainsi I'dge et le séxe de notre malade, l'appari-
tion d’abord des crises convulsives et aprés un certain temps celles des
secousses cloniques généralisées, avec leur physionomie clinique si caracté-
ristique, constituent la symptomatologie classique de ce syndrome. Ce tableau
clinique est si caractéristique qu’il permet de différencier facilement notre
cas des autres affections qui présentent avec lui des points de ressemblance
et de le séparer des autres groupes myocloniques de épilepsie. L'absence
du facteur familial de notre observation non seulement ne peut point
influencer le diagnostic, mais elle prouve pour une fois encore que ce fac-
teur est secondaire et qu'on ne le rencontre pas toujours dans le syndrome
d’Unverricht. Il y a pourtant un fait dans histoire de cette malade qu’'on
ne rencontre pas dans les vrais syndromes d’Unverricht. En effet, tandis
que suivant la conception classique dans I'évolution de ce syndrome on
n'observe qu'une aggravation progressive sans aucune periode de véritable
amélioration, chez notre malade, grice a lapplication de la methode du
professeur Dontas, 'évolution de cette affection a été arrétée presque com-
plétement pendant plus d'un mois. Ainsi c'est la premiere fois, d’aprés la
bibliographie consultée, qu'une amélioration parcille a été obtenue, au
cours d'un vrai syndrome d'Uunverricht, car les résultats thérapeutiques
publiés jusqu'aujourd’hui et obtenus surtout par I'emploi de la phenylethyl-
malonylurée furent si pauvres et d’'une si courte durée qu'ils sont loin d’étre
comparés aux notres.

Notre observation est aussi trés intéressante d’un autre point de vue.
En effet, Pamélioration obtenue chez notre malade, provoque certaines
réflexions, en ce qni concerne la physio-pathologie et le substratum anato-
moclinique de la myoclonie-épilepsie. Ainsi est il logique de se demander,
comment pourrait-on expliquer, une si grande et rapide amélioration chez
notre malade atteinte depuis huit ans d’'une maladie, qui est considérée

comme un syndrome anatomo-clinique, rentrant dans le groupe des sclé-



226 IPAKTIKA THE AKAAHMIAZ AOIINQN

PROJECTION CINEMATOGRAPHIQUE

A.— Aduant le traitement B.— Apres le traitement
1. La malade est soutenue par ies internes du 1.BLa marche a été retablie complétement. La
service car elle ne peiit pas se tenir debofit ni malade marche et court avec'grande facilité.
marcher a cause des sécousses myocloniques. 2. L’expression de son visage est normale. La
2. Le tronc et les membres sont secoués par malade regarde le soleil sans avoir aucune

les myoclonies. myoclonie,
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roses cérébrales. Il serait donc permis de supposer que les troubles cliniques
dans le syndrome d’Unverricht, ne sont pas toujours diis a des lésions ana-
tomiques comme les scléroses cérébrales. De Pautre c6té, comme P'amélio-
ration a été obtenue chez notre malade sous linfluence de laction saline
d’'une solution hypertonique, qui, d’apres les travaux du professeur Dontas,
provoque par le mécanisme de l'osmose la diminution de lexcitabilité de
la cellule nerveuse et son désintoxication, nous pouvons penser, que patfois
la myoclonie épilepsie, au moins dans les premiers stades de son évolution,
pourrait étre diie trés probablement, rien qu'a des troubles biochimiques de
la cellule cérébrale. Cette supposition serait encore plus valable dans les
cas comme le notre, ou les crises convulsives et les mouvements myoclo-
niques ne s'accompagnent pas de troubles merveux définitifs. (pyrami-
daux- extra-pyramidaux et autres). Dans ces conditions, notre cas viendrait
a Pappui de l'opinion de Dide, qui, se basant sur des observations histo-
logiques, pense que les mouvements myocloniques au cours du syndrome
d’Unverricht, sont diis, 4 des troubles osmotiques dcs cellules médullaires.

Ainsi, grice au traitement par I'action saline, non seulement nous avons
obtenu des résultats admirables chez une malade atteinte d’une affection
inguérissable, mais en méme temps, il nous a été permis de faire certaines
réflexions sur la physiopathologie et la personnalité anatomoclinique du
syndrome d’Unverricht.
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