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Résumé Les myoclonies post-arrêt cardiaque sont fréquen-
tes et représentent un défi pronostique et thérapeutique pour
le clinicien. Leur survenue n’est pas synonyme de mauvaise
évolution neurologique. Leur traitement est mal codifié et
basé sur un faible niveau de preuve. L’objectif de cette revue
est de rappeler les bases physiopathologiques des myoclo-
nies post-arrêt cardiaque, les méthodes de diagnostic, leur
implication dans le pronostic et les moyens thérapeutiques
mis à notre disposition.

Mots clés Myoclonie · Arrêt cardiaque · Hypoxie ·
Syndrome de Lance-Adams

Abstract Myoclonus following cardiac arrest is common
and means a prognostic and therapeutic challenge for clini-
cian. It is not constantly associated with poor neurological
outcome. Treatment is not standardized and based on a low
level of evidence. The aim of this review is to explain the
pathophysiological basis of myoclonus following cardiac
arrest, expose diagnostic methods, recall the therapeutics
and involvement of myoclonus in the prognosis of cardiac
arrest.

Keywords Myoclonus · Cardiac arrest · Hypoxia · Lance-
Adams syndrome

Introduction

L’évaluation du pronostic neurologique post-arrêt cardiaque
(AC) est basée sur des critères cliniques et paracliniques

dont la valeur pronostique a été prouvée par des études cli-
niques [1]. Mais la prédiction du devenir au lit du malade
reste difficile. Les myoclonies survenant dans les suites
d’un arrêt cardiaque sont représentatives de cette difficulté.
Si la physiopathologie est mieux connue et l’incidence rap-
portée, leur retentissement sur le pronostic est incertain, leur
traitement complexe et non validé par des études de qualité.
L’objectif de cette revue est de proposer une prise en charge
pratique, diagnostique et thérapeutique des myoclonies post-
AC basée sur les données actuelles.

Évaluation des pratiques françaises
(données non publiées)

De février à mars 2015, un questionnaire rédigé par notre
équipe fut envoyé par courriel aux réanimations françaises.
Ce questionnaire avait pour but d’évaluer les pratiques
courantes dans l’établissement d’un pronostic neurolo-
gique post-AC. Cent vingt réponses de 120 réanimations
différentes nous sont parvenues. Malgré les biais inhérents
à ce type d’étude (biais de classement, de mémorisation, de
déclaration…), ce questionnaire a permis de mettre en évi-
dence que :

• 8 % des réanimateurs ne connaissaient pas la définition de
l’état de mal myoclonique, 23 % utilisaient la définition
européenne et les autres la définition nord-américaine ;

• 10 % des réanimateurs ne faisaient pas la distinction entre
état de mal myoclonique épileptique et état de mal myo-
clonique non épileptique ;

• 9,2 % des réanimateurs ne réalisaient pas d’EEG en cas
d’état de mal myoclonique ;

• les molécules les plus utilisées par ordre de fréquence
dans le traitement de l’état de mal myoclonique étaient à
égalité le clonazépam et l’acide valproïque, suivies du
lévétiracétam.

Cette étude, malgré ses limites, met en évidence la
méconnaissance des praticiens sur le sujet et la nécessité
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de recommandations claires, accessibles et faciles à mettre
en œuvre au lit du malade.

Définitions

La myoclonie est le déplacement bref, soudain, d’un segment
de muscle, d’un muscle entier ou d’un groupe de muscles. Ce
déplacement est causé par une contraction musculaire (on
parle alors de myoclonie positive) ou par l’interruption de
l’activité tonique du muscle (on parle alors de myoclonie
négative) [2]. Dans l’évaluation du pronostic neurologique
post-AC, il est classique de distinguer les myoclonies aiguës
(survenant chez un patient comateux, généralement dans les
24 premières heures suivant l’AC) des myoclonies chroniques
(survenant chez un patient conscient, syndrome décrit par
Lance et Adams en 1963), ces dernières ne partageant pas la
même physiopathologie ni le même pronostic [3,4].

Les myoclonies peuvent être classées en fonction de la
clinique (distribution temporospatiale, lien avec un stimu-
lus…), de leur étiologie (physiologique, symptomatique,
épileptique…) ou de leur origine anatomique (corticale,
sous-corticale, médullaire, périphérique selon la classifica-
tion de Shibasaki) [5,6]. La classification anatomique n’est
pas anodine. La présentation clinique des myoclonies et les
traitements proposés en découlent. Les myoclonies cortica-
les proviendraient du cortex moteur primaire. Elles sont le
plus souvent focales ou multifocales, aggravées par la stimu-
lation sensitive (proprioceptive notamment), sensorielle
(bruit), l’action et l’émotion. La représentation large dans
l’homonculus de Penfield de la face et de la main explique
leurs atteintes préférentielles. Elles sont le plus souvent
intermittentes et irrégulières [6–8]. Les myoclonies sous-
corticales ont des caractéristiques cliniques variables, surve-
nant spontanément ou après stimulus, le plus souvent géné-
ralisées. Les myoclonies issues du tronc cérébral sont géné-
ralisées, synchrones, axiales à répartition rostrocaudales, très
sensibles au stimulus et exagérées par le mouvement [3,7].

Les définitions nord-américaines et européennes de l’état
de mal myoclonique post-AC (status myoclonus, myoclonic
status, generalised status myoclonicus, myoclonus status
epilepticus dans la littérature anglosaxonne, bien que le der-
nier terme porte à confusion, l’association à une atteinte épi-
leptique électroencéphalographique n’étant pas constante)
ne sont pas identiques, mais se basent sur la clinique sans
présumer de la physiopathologie des myoclonies. Elles sont
arbitraires. La définition anglosaxonne datant de 2006 le
définit comme des myoclonies répétitives, sans relâche,
généralisées, multifocales, spontanées impliquant le visage,
les membres et la musculature axiale [9]. La définition euro-
péenne est la plus récente et le définit comme des myoclo-
nies généralisées, continues, durant plus de 30 minutes [1].

Physiopathologie

Elle est basée sur des modèles animaux murins et des études
en tomographie par émission de positons chez les patients
présentant des myoclonies post-AC chroniques. L’AC est
responsable de lésions corticales (notamment les couches
III et IV du cortex), sous-corticales incluant la substance
blanche, mais également la substance grise (notamment
la zone ponto-mésencéphalique, l’hippocampe et le thala-
mus ventrolatéral) qui seraient à l’origine des myoclonies
[10–12]. Ces lésions sont aggravées par l’état antérieur du
patient (sténoses intra- ou extracrâniennes), les caractéris-
tiques de l’AC (durée de l’AC, durée de l’hypoperfusion)
et l’importance du syndrome d’ischémie-reperfusion. Sur le
plan moléculaire, les myoclonies seraient en lien avec une
chute du niveau de sérotonine dans le liquide cérébro-spinal
(chute secondaire à l’activation des récepteurs à la séroto-
nine) et une défaillance du circuit inhibiteur GABA [13,14].

Une étude anatomopathologique portant sur 26 patients
ayant présenté un AC (15 avec état de mal myoclonique,
11 sans état de mal myoclonique), mettait en évidence une
perte neuronale diffuse dans toutes les couches du cortex,
significativement plus importante chez les patients avec
myoclonus. Il n’y avait pas de différence significative dans
les dommages anoxo-ischémiques de l’hippocampe ou du
cervelet [15].

Électrophysiologie [6]

L’enregistrement électrophysiologique des myoclonies est
nécessaire pour éliminer les diagnostics différentiels (essen-
tiellement les crises épileptiques) et localiser le générateur
des myoclonies. Il fait appel à des techniques classiques,
disponibles dans de nombreux centres hospitaliers (élec-
troencéphalogramme, électromyogramme, étude des poten-
tiels évoqués somesthésiques), mais aussi à des techniques
plus spécifiques, moins accessibles (le rétro-moyennage
électroencéphalographique et la recherche de réponses réfle-
xes transcorticales).

L’électroencéphalogramme (EEG) s’attachera à détecter
des anomalies de nature épileptique, vraisemblablement à
pronostic différent. L’EEG doit utiliser un enregistrement
électromyographique, qui enregistrera les myoclonies afin
de mettre en évidence une corrélation, si elle existe, entre
l’activité musculaire et des anomalies électroencéphalogra-
phiques. L’électromyogramme (EMG) recherchera, après sti-
mulations itératives, une réponse C transcorticale (dont la
latence est de 40-60 ms pour les membres supérieurs, 70-
90 ms pour les membres inférieurs), la localisation des myo-
clonies guidant le médecin dans le choix de la stimulation. On
recherchera des potentiels évoqués somesthésiques (PES)
géants (reflet d’une hyperexcitabilité du cortex primaire

538 Méd. Intensive Réa. (2016) 25:537-541



sensori-moteur), absents dans les myoclonies d’origine non
corticales. Le rétro-moyennage EEG recherche une corréla-
tion entre les activités EEG et la myoclonie. Le moyennage
sera déclenché par un signal EMG émis par le patient (une
myoclonie), le recueil EEG se fera en regard de l’aire motrice
primaire controlatérale à la myoclonie. L’objectif est de mettre
en évidence un potentiel pré-myoclonique présent seulement
en cas de myoclonies corticales. Le caractère épileptique
d’une myoclonie corticale reste débattu aujourd’hui. Cette
question a un intérêt pratique puisqu’elle peut mener dans
notre prise en charge réanimatoire à une escalade thérapeu-
tique. Comparée à l’amplitude de la pointe électroencéphalo-
graphique retrouvée dans les myoclonies sur épilepsies motri-
ces partielles, celle retrouvée dans le myoclonus cortical serait
moindre (5-20 µV), ce qui peut être un argument contre le
caractère épileptique de la myoclonie corticale.

Incidence

Avant l’hypothermie thérapeutique (HT), les myoclonies
aiguës post-AC survenaient chez environ 35 % des patients
[16]. Actuellement, les chiffres sont proches de 20 % et il
est raisonnable de penser qu’ils ont diminué pour deux rai-
sons : l’amélioration du pronostic neurologique par l’utili-
sation de l’HT, mais aussi l’utilisation de curares pen-
dant les phases de refroidissement et de réchauffement
des patients [17,18]. Elles semblent plus fréquentes en cas
d’ischémie prolongée, de rythme cardiaque initial non cho-
quable, d’absence de témoin à l’AC ou d’aide lors des
mesures de réanimation [19].

L’incidence des myoclonies d’action post-anoxiques
(syndrome de Lance-Adams) est inconnue, mais semble
faible au vu du peu de cas rapportés dans la littérature.

Pronostic

L’état de mal myoclonique avant l’utilisation de l’HT était
associé à une mortalité proche de 100 % comme l’ont montré
les études de Young et Wijdicks [20,21]. Ce sont ces deux
cohortes qui ont servi de base aux recommandations améri-
caines de 2006, où l’état de mal myoclonique était un argu-
ment fort en faveur d’un mauvais pronostic et donc d’un
arrêt des traitements pour cause de « futilité ». On perçoit
dès lors le risque de prophétie autoréalisatrice (une prophé-
tie qui modifie les comportements de telle sorte que ces
comportements font advenir ce que la prophétie annonce)
qui en découle. L’état de mal myoclonique post-AC chez
des patients traités par HT est prédictif, comme le rappelle
une conférence d’experts de 2014, d’un score Cerebral Per-
formance Category (CPC) entre 3 et 5, avec un taux de faux
positifs à 0,5 et une sensibilité à 16 % [1]. Cependant, des

cas de récupération neurologique après la survenue d’un état
de mal myoclonique ont été rapportés avec une évolution
vers un syndrome de Lance-Adams ou une disparition com-
plète des myoclonies [22,23].

Les myoclonies aiguës ne sont pas associées systémati-
quement à un mauvais pronostic chez les patients victimes
d’AC et traités par HT. Ainsi 12 % des 79 patients présentant
des myoclonies aiguës post-AC ont eu une évolution favo-
rable (définie par un score de Glasgow Outcome Scale à six
mois à 4-5) dans la cohorte de Bouwes [17]. L’étude rétro-
spective de Bisschops et al. portant sur 103 patients et
l’étude prospective de Rossetti et al. portant sur 111 patients
vont dans ce sens [24,25]. Une revue de la littérature parue
en 2014 mettait en évidence que des myoclonies survenant
dans les 72 heures post-AC n’étaient pas constamment asso-
ciées à une évolution défavorable, définie par un score CPC
entre 3 et 5 (taux de faux-positifs à 5, sensibilité à 33 %)
[26]. L’existence d’une activité épileptiforme lors de l’enre-
gistrement EEG serait défavorable selon une seule étude
[27]. L’étude de Bouwes et al. suggère que le pronostic neu-
rologique n’est pas influencé par le caractère cortical ou
sous-cortical des myoclonies [17].

Ces chiffres soulignent la nécessité d’une évaluation sys-
tématique et standardisée, clinique et paraclinique, du pro-
nostic neurologique post-AC.

Le syndrome de Lance-Adams n’a pas de retentisse-
ment sur la survie. Initialement marqué par des myoclonies
d’action chez un patient conscient après un intervalle libre, il
peut s’accompagner d’anomalies posturales, de tremble-
ments, voire d’une ataxie, responsables d’un handicap fonc-
tionnel. Ces anomalies ont tendance à s’améliorer avec le
temps [28].

Traitement

Le niveau de preuve des traitements utilisés dans les myoclo-
nies post-anoxiques est faible et se base essentiellement sur
l’analogie qui peut être faite avec l’épilepsie, des recomman-
dations d’experts et des études observationnelles associant
des cas de mycolonies post-anoxiques aiguës et chroniques.
Aucune étude n’a mis en évidence une amélioration de la
survie des patients traités pour des myoclonies post-AC.
Actuellement, aucune étude clinique dans ce domaine n’est
en préparation. On peut donc légitimement se poser la ques-
tion de l’intérêt (du moins en aigu) d’une telle thérapeutique,
potentiellement inefficace, voire dangereuse, à l’échelle indi-
viduelle et coûteuse en termes de santé publique. Il apparaît
urgent d’évaluer de manière prospective, multicentrique le
retentissement d’un traitement codifié des myoclonies sur le
pronostic vital et fonctionnel du patient.

Quelle que soit la cause, le traitement des myoclonies est
difficile, souvent responsable d’effets secondaires et doit
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pour cela être débuté à faibles doses croissantes. L’associa-
tion semblerait plus efficace que la monothérapie. Le choix
de la molécule se base sur l’origine anatomique de la myo-
clonie, les effets indésirables attendus et le terrain du patient.

Myoclonies corticales

• Acide valproïque : ses mécanismes d’action sont variés. Il
favorise la synthèse et diminue la dégradation du GABA,
diminue la transmission glutamatergique et modifie la
conduction sodique voltage dépendante. La dose utilisée
est de 1,2 à 2 g/jour par voie orale ou intraveineuse. L’en-
céphalopathie à la dépakine n’est pas rare et peut rendre
difficile, voire retarder l’évaluation neurologique [29].
L’hépatotoxicité est possible, notamment dans un contexte
de réanimation. Les effets indésirables les plus fréquents
sont gastro-intestinaux (nausées, vomissements…), mais
une perte de cheveux ou un tremblement sont possibles
dans un deuxième temps. Une étude de 122 cas de syn-
drome de Lance-Adams, parue en 2000 note une amélio-
ration des myoclonies post-AC chez 45 % des patients trai-
tés par acide valproïque [30] ;

• piracétam : son mécanisme d’action est incertain. Il
n’intervient pas dans le système excitateur-inhibiteur
GABA-glutamate. Il modulerait les canaux ioniques cal-
cium et potassium et diminuerait l’émission de neuro-
transmetteurs par liaison à la protéine de vésicule synap-
tique SV2A. La dose utilisée est de 2,4 à 21,6 g/j par voie
orale. Les effets indésirables sont rares, gastro-intestinaux
pour la plupart. Dans cette même étude de cas parue en
2000, le piracétam améliorait trois patients sur six [30]… ;

• lévétiracétam [31] : comme le piracétam, son mécanisme
d’action est incertain, mais semble en lien avec la protéine
SV2A. La dose utilisée est de 1 g à 3 g/j par voie orale ou
intraveineuse. En dehors des décompensations psychiatri-
ques, les effets secondaires sont peu graves et décrits seu-
lement en cas de prise chronique ;

• brivaracetam : il fait intervenir la protéine SV2A, mais
inhibe également les canaux sodiques et les récepteurs
excitateurs NMDA-glutamate. Il a montré, chez un modèle
murin de myoclonies post-AC, une supériorité par rapport
au lévétiracétam [32]. Cette molécule n’est pas commer-
cialisée actuellement ;

• clonazépam : il augmente la transmission GABA par la
fixation aux récepteurs GABAa, entraînant une entrée de
chlore intracellulaire et donc une hyperpolarisation mem-
branaire. En dehors de l’effet sédatif et cognitif, il n’y a pas
d’effets secondaires majeurs [7]. Cet effet sédatif peut être
un frein à son utilisation chez des patients dont l’évaluation
neurologique clinique est un indice pronostique. Il amélio-
rait 51 % des patients dans l’étude de Frucht et Fahn [30] ;

• zonisamide : inhibiteur des canaux calciques, son utilisa-
tion pourrait avoir un intérêt étant donné son efficacité

dans le traitement de l’épilepsie myoclonique juvénile
[33,34]. La dose utilisée est de 300 à 500 mg/j par voie
orale. La titration se fait sur plusieurs semaines. Les effets
secondaires les plus fréquemment observés sont somno-
lence, vertiges et perte de poids.

L’utilisation de L-5-HTP, de lévodopa/carbidopa, de lisu-
ride, de milacémide, de primidone et de phénobarbital a éga-
lement été rapportée [7].

La phénytoïne et la carbamazépine aggraveraient les
myoclonies [35,36].

Myoclonies sous-corticales

Les molécules utilisées dans les myoclonies sous-corticales
(acth, baclofène, toxine botulique, clonazépam, piracétam,
L-5-http, piracétam…) n’ont pas été testées dans le cadre
des myoclonies post-AC. Du fait de l’association fréquente
de myoclonies d’origine corticale et sous-corticale dans les
suites d’un AC, il semble logique de proposer l’utilisation
des mêmes molécules utilisées dans le traitement des myo-
clonies corticales, avec peut-être une préférence pour l’acide
valproïque au vu de son efficacité dans l’épilepsie myoclo-
nique juvénile [37].

La chirurgie stéréotaxique et la stimulation cérébrale pro-
fonde (thalamique ou pallidale) sont anecdotiques [7].

Conclusion

Les myoclonies post-arrêt cardiaque sont fréquentes. Elles
ne peuvent à elles seules prédire le pronostic neurologique,
qui doit s’intégrer dans une démarche systématique, bien
établie et faisant appel à un examen clinique rigoureux et à
une évaluation paraclinique minimale. Le traitement ne
repose pas sur des études de bonne qualité méthodologique,
n’est pas codifié et n’a pas fait l’objet de recommanda-
tions. Sa mise en place dépendra de l’origine des myoclonies
(supposée cliniquement, affirmée par des examens complé-
mentaires), du terrain du patient et des effets indésirables
attendus.

Liens d’intérêts : Les auteurs déclarent ne pas avoir de lien
d’intérêt.
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