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Comment j’explore… 
une dystonie cervicale

How to explore… a cervical dystonia

Summary  : Cervical dystonia is one of the most frequent 
form of focal dystonia. However, there’s a great lack of 
awareness of this condition : a long delay to diagnosis 
is quite common and misdiagnosis is often seen. Never-
theless, this pathology is invalidating and improving dia-
gnosis could have an impact on the treatment and the 
patient’s quality of life.
Keywords : Cervical dystonia - Anomalous motions - 
Cephalic shiver - Botulinum toxin

Résumé : Trop souvent méconnue, la dystonie cervicale 
(parfois appelée torticolis spasmodique) est pourtant une 
des formes les plus fréquentes de dystonie focale. Les 
errances diagnostiques sont fréquentes et le délai pour 
établir le bon diagnostic est souvent long. Il s’agit pourtant 
d’une pathologie invalidante pour laquelle un traitement est 
envisageable et susceptible de soulager le patient.
Mots-clés : Dystonie cervicale - Mouvements  
anormaux - Tremblement céphalique - Toxine botulique 
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ci sont touchés de façon différente d’un patient 
à l’autre. Cette déviation peut s’accompagner 
de mouvements involontaires tels qu’un trem-
blement ou des secousses myocloniques. Elle 
est liée à une contraction inappropriée et exces-
sive des muscles cervicaux. Le mécanisme 
physiopathologique exact est inconnu à l’heure 
actuelle, mais un dysfonctionnement des cir-
cuits neuronaux des ganglions de la base est 
suspecté, de même qu’une anomalie de l’inté-
gration sensori-motrice (9). 

En plus des mouvements anormaux, la dysto-
nie cervicale est caractérisée par des douleurs 
chroniques (cervicales, scapulaires), se mani-
festant plus fréquemment que dans toutes les 
autres formes de dystonies. Environ 70 % des 
patients atteints rapportent une douleur (10, 11). 
L’ensemble de ces symptômes entraîne des 
conséquences significatives sur la qualité de vie 
du patient, son image corporelle et ses relations 
sociales (12, 13).

Sur le plan étiologique (Tableau I), cette affec-
tion est, le plus souvent, idiopathique, mais des 
formes secondaires existent également (1, 11) : 
iatrogène (neuroleptiques, y compris «cachés», 
comme le métoclopramide, par exemple), 
vasculaire, génétique, etc. Par ailleurs, cette 
dystonie peut être un des composants d’une 
dystonie généralisée ou multifocale (14, 15) 
(DYT1, DYT6, etc.) ou encore peut s’intégrer à 
d’autres maladies neurologiques.

Diagnostic 

Le diagnostic de dystonie cervicale est cli-
nique et souvent posé avec retard, comme 
attesté par plusieurs auteurs. Une publication 
australienne évoque un délai moyen de 6,8 ans 

Définition

Les dystonies sont des affections caractéri-
sées par des contractions musculaires involon-
taires, le plus souvent répétitives. Celles-ci sont 
soutenues ou intermittentes et responsables 
de mouvements ou de postures anormales de 
la face, du tronc ou des membres. Ces mou-
vements sont typiquement stéréotypés ou 
se présentent sous forme de torsion, et sont 
généralement déclenchés ou aggravés par une 
action volontaire (1). La dystonie cervicale (DC) 
est la forme la plus fréquente de dystonie focale 
chez l’adulte, entraînant une posture anormale 
de la tête ou de l’axe cervico-céphalique (1, 2). 

La prévalence de cette affection est estimée 
à 57 par million d’habitants en Europe (3), mais 
est probablement sous-estimée. Aux USA, on 
compte environ 280 cas par million d’habitants 
(4). La maladie est un peu plus fréquente chez 
la femme que chez l’homme (5), et elle appa-
raît le plus souvent entre 40 et 50 ans selon les 
études (2, 6).

La déviation entraînée par la dystonie peut 
prendre diverses formes (Figures 1 à 4) : tor-
ticolis, latérocolis, rétrocolis, antécolis, et des 
combinaisons variables et complexes de ces 
différents mouvements sont souvent observées 
(7, 8). Cinquante-quatre muscles influencent, en 
effet, la posture de la tête et du cou, et ceux-
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moyenne, 3,5 à 3,9 médecins (17) et la majorité 
d’entre eux consultent au moins deux neurolo-
gues. Des médecins d’autres disciplines sont 
également consultés : il s’agit des physiothé-
rapeutes, des médecins généralistes, des neu-
rochirurgiens, des chirurgiens orthopédiques, 
des psychiatres, des spécialistes de la douleur, 
ou encore des rhumatologues. Ces chiffres 
indiquent un faible taux de diagnostic de la dys-
tonie cervicale, même parmi les neurologues. 

Chez l’adulte, des erreurs diagnostiques au 
stade initial (paucisymptomatique) sont pos-
sibles, mais elles se perpétuent parfois trop long-
temps lors du suivi. Les diagnostics évoqués à 
tort sont variés : maladie de Parkinson, tics, dys-
kinésies, céphalées de tension, migraines… Des 
pathologies musculo-squelettiques sont parfois 
évoquées, comme des scolioses, des phéno-
mènes cervico-arthrosiques ou des pathologies 
musculaires. L’origine psychogène est malheu-
reusement trop souvent incriminée, de même 
que l’anxiété ou la dépression (16). En réalité, le 
diagnostic différentiel principal, et certainement 
le plus difficile, est le tremblement essentiel 
d’expression céphalique (19). Certaines dys-
tonies cervicales s’expriment, en effet, surtout 
par un tremblement, mais certaines caractéris-
tiques permettent de les différencier d’un trem-
blement essentiel (variabilité de l’intensité et de 
la direction du tremblement (20), majoration de 
celui-ci dans certaines directions préférentielles, 
recherche d’une déviation cervico-céphalique 
associée, même minime, etc.). Par ailleurs, cer-
tains antécolis sévères peuvent faire songer au 
«drop head» parfois observé dans la myasthé-
nie, où il n’y a, par contre, pas d’hypertonie des 
muscles cervicaux antérieurs. 

Figure 1. (1) Patient présentant un torticolis 
gauche (à noter, l’asymétrie des oreilles);  

(2) Patiente souffrant d’une forme complexe de 
dystonie cervicale, associant rétrocolis,  

latérocolis droit et une discrète composante de 
torticolis droit; (3) Patiente présentant un  

latérocolis droit; (4) Patiente atteinte d’un torticolis 
droit sévère; (5) Patient présentant un torticolis 
droit et démonstration d’un geste antagoniste.

Tableau I. Etiologies des  
dystonies cervicales.

Formes Etiologie(s)

Primaires Idiopathique

Secondaires

Vasculaire

Toxique

Iatrogène (Neuroleptiques, etc.)

Génétique

Néoplasique

Traumatique

Formes s’intégrant dans 
d’autres pathologies du 

mouvement

Dystonie généralisée ou multifocale (DYT1, DYT6, GNAL, 
KMT2B, CIZ1, ANO3, etc.)

Maladie de Wilson

Parkinsonismes atypiques (PSP, MSA, etc.)

Maladies génétiques ou métaboliques (ataxie-télangiectasie, 
déficit en panthoténate kinase, neuroferritinopathies, etc.)

entre le début des symptômes et le diagnostic 
(16) (le délai maximal atteignant 53 ans pour 
cette étude), tandis qu’une publication amé-
ricaine rapporte un délai moyen de 43,7 mois 
(17) (avec un maximum de 28 ans rapporté). 
Une étude néo-zélandaise a retrouvé un délai 
de 3 à 8 ans avant le diagnostic (18). Avant que 
ce diagnostic soit posé, les patients voient, en 



123

R
ev

 M
ed

 L
ie

ge
 2

02
0;

 7
5 

: 
2 

: 
12

1-
12

4

Comment j’explore… une dystonie cervicale

Chez l’enfant, en particulier, un torticolis (ou 
une dystonie cervicale au sens large) est un 
signe d’alerte et doit toujours faire soigneuse-
ment rechercher un processus tumoral (tumeur 
cérébelleuse, gliome du tronc cérébral, tumeur 
ou granulome vertébral, kystes arachnoïdiens 
comprimant le tronc cérébral, etc.) (21). Le torti-
colis congénital (22) (d’origine musculaire et tou-
chant le sterno-cléido-mastoïdien) est, certes, 
la cause la plus fréquente, mais des étiologies 
plus graves doivent d’abord être écartées. Les 
dystonies cervicales proprement dites sont rares 
dans cette population pédiatrique ou s’intègrent 
alors dans des pathologies génétiques ou méta-
boliques (ataxie-télangiectasie, PKAN, etc.).  

Explorations

Le diagnostic phénoménologique est donc 
essentiellement clinique et repose sur l’obser-
vation soigneuse du patient et le recueil des 
signes caractéristiques des dystonies : caractère 
stéréotypé de la déviation cervico-céphalique, 
présence d’un geste antagoniste ou conjura-
teur (Figure 1.5), modification du mouvement 
anormal en fonction de la position ou lors de la 
marche, déclenchement par une action précise, 
tremblement associé, etc. Lorsqu’un tremble-
ment céphalique est présent, l’examen électro-
physiologique (EMG multicanaux) présente un 
intérêt pour aider le diagnostic phénoménolo-
gique.

La deuxième étape concerne le diagnostic 
étiologique. Pour la plupart des patients adultes, 
une mise au point exhaustive, comprenant une 
iconographie (par tomodensitométrie ou, mieux, 
résonance magnétique) cérébrale et cervicale 
ou encore des analyses sanguines (sérologie, 
bilan immuno-inflammatoire, etc.), est le plus 
souvent inutile et normale, les formes primaires 
étant les plus fréquentes. Toutefois, certains 
signes d’accompagnements doivent alerter 
le clinicien et motiver d’autres explorations, 
comme, par exemple, un syndrome extrapyra-
midal associé, un tremblement des membres, 
des myoclonies, une extension de la dystonie à 
d’autres segments corporels, etc.

Aspects thérapeutiques

Les injections intramusculaires de toxine 
botulique constituent le traitement de choix et 
sont recommandées en première intention (2, 
6). Leur efficacité a été démontrée dans de 
nombreuses études (7, 23), de même que leur 

sécurité d’emploi (24). Il s’agit du traitement le 
plus efficace pour réduire à la fois les phéno-
mènes dystoniques et les manifestations dou-
loureuses (11). La douleur est d’ailleurs le motif 
le plus fréquent pour lequel le patient demande 
un traitement; cet aspect de la dystonie est 
également un des facteurs qui altère le plus la 
qualité de vie comme démontré dans de nom-
breuses études (11, 12).

Toutefois, cette modalité thérapeutique com-
porte des contre-indications, comme les troubles 
sévères de la déglutition, les syndromes myas-
théniques ou les traitements anticoagulants.

Trois formulations sont disponibles en Bel-
gique (Xeomin®, Botox® et Dysport®). Les injec-
tions de toxine (intramusculaire) sont effectuées 
tous les 3 mois et leur efficacité est optimalisée 
par une technique de repérage des groupes 
musculaires impliqués, comme l’électromyogra-
phie (EMG) ou encore l’échographie (25, 26). 
La sélection des muscles injectés dépend du 
pattern dystonique et est continuellement adap-
tée à la réponse clinique et à l’évolution de la 
dystonie. Diverses échelles sont employées 
(échelle de Tsui, TWSTRS, etc.), d’abord lors de 
l’évaluation clinique initiale pour estimer le type 
de dystonie et sa sévérité, puis après traitement 
par toxine botulique afin de pouvoir objectiver 
l’amélioration liée au geste thérapeutique (6). 

Les traitements médicamenteux oraux (anti-
cholinergiques, GABAergiques, dopaminer-
giques, neuroleptiques, etc.) n’ont qu’une place 
limitée et la preuve de leur efficacité n’a pas été 
établie. Enfin, pour les cas pharmaco-résistants, 
la DBS (Deep Brain Stimulation – Stimulation 
cérébrale profonde) peut être envisagée. Des 
électrodes sont alors implantées dans le GPi 
(globe pâle interne) bilatéralement. 

Conclusion

Le diagnostic de dystonie cervicale doit être 
envisagé devant toute déviation anormale de 
l’axe cervico-céphalique et, a fortiori, d’un trem-
blement céphalique associé ou non à des dou-
leurs cervicales. Quelques signes cliniques clés 
aident le clinicien à orienter le patient, sans 
devoir recourir à des examens complémentaires 
complexes et coûteux, dans un premier temps. 
Une mise au point spécialisée est suggérée, de 
façon à raccourcir au minimum le délai entre 
l’apparition des symptômes et le diagnostic, et 
à permettre un traitement optimal, susceptible 
d’améliorer la qualité de vie du patient. 
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