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Reversibelt cerebralt vasokonstriktionssyndrom (RCVS) skyldes abnorm sammentraekning af
hjernens pulsarer. Kardinalsymptomet ved RCVS er akut indseettende hovedpine, men gradvist
indsaettende hovedpine kan ses, og fa patienter har ikke hovedpine. Personer med RCVS oplever
som oftest gentagne hovedpineanfald over dage til uger. RCVS kan ses hos patienter i alle aldre,
men er hyppigst i 40-ars alderen. Risikofaktorer er kvindeligt ken, ikkebristede sakulzere

hjerneaneurismer, migreene og brug af vasokonstriktoriske stoffer (f.eks. kokain).

RCVS er ofte ufarligt, men i fa tilfeelde kan karspasmerne medfere neurologiske symptomer som
endret bevidsthed, lammelser, talebesveer, kramper og sjeeldent ded. Disse symptomer
fordrsages af enten blodpropper/bladning i hjernen, edem omkring hjernecellerne (kaldet
posterior reversibel encefalopati-syndrom) eller epileptisk aktivitet [1, 2]. Diagnosen RCVS stilles
ud fra en sygehistorie med akut indsattende hovedpine og pavisning af segmentzere
forsnaevringer af hjernens arterier ved CT med angiografi. De vigtigste differentialdiagnoser er
subaraknoidalbledning forarsaget af et bristet aneurisme samt carotis- eller vertebralisdissektion
[3, 4] (Tabel 1).
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TABEL 1 [ vigtigste differentialdiagnoser til symptomatisk hovedpine, inklusive reversibelt cerebralt vasokonstriktionssyndrom (RCVS)

Diagnose
Reversibelt cerebralt
vasokonstriktionssyndrom

Subaraknoidalbledning

Posterior reversibel
encefalopati-syndrom

Sinusvenetrombose

Carotis- eller
vertebralisdissektion

Neuroinfektion

Symptomer

Tordenskraldshovedpine, forhejet blodtryk evt.
neurologiske symptomer, recidiverende over
uger

Tordenskraldshovedpine, kvalme/opkastning,
lys- og lydoverfalsomhed, bevidsthedsslaring
eller besvimelse, neurologiske udfald, kramper,
kvalme/opkastning, nakke-ryg-stivhed

Hovedpine, hypertension, bevidsthedsaendring,

sloret syn, fokale neurologiske udfald, kramper.

Ses ofte i forbindelse med RCVS

Gradvist indszettende hovedpine, bevidstheds-
pévirkning, papilodem, fokale neurologiske
udfald, kramper

Gradvist indszettende ofte ensidig havedpine,
hals- og nakke-smerter, fokale neurologiske
udfald, Horners syndrom ved carotisdissektion

Hovedpine, feber, kvalme/opkastning,
nakke-ryg-stivhed, lys- og lydoverfalsomhed,
sloret bevidsthed, kramper

Paraklinik

CT-angiografi paviser karforsnaevringer flere
steder i hjernen, oftest bagtil

CT udfert ( 6 timer fra debut paviser ofte
subaraknoidalbladning

Lumbalpunktur » 12 timer fra debut med
xantokromi

CT-angiografi evt. digital substraktions-
angiografi kan pavise aneurismet
MR-skanning af cerebrum paviser konfluerende
hyperintense Isioner pa T2-vaegtede
sekvenser spredt i hjernen

CT-venografi paviser kontrastdefekt i hjernens
venesystem

Lumbalpunktur med pget abningstryk
CT-angiografi paviser arteriedissektion
MR-skanning af cerebrum ved neurologiske
udfald

Rygmarvsvaskeunderspgelse med pget antal
leukocytter

Mikroskopi, dyrkning, PCR og intratekaltest il
pavisning af agens

Behandling

Stoppe udlesende &rsag, f.eks. senkning af blodtryk
med ca. 25%, evt. stoppe kemoterapi

Forebygge evt. komplikationer som infarkter og kramper
Coiling af aneurismet

Forebygge komplikationer som karspasmer,
aspirationspneumoni, kramper, hydrocefalus

Stoppe udlesende arsag, f.eks. s@nkning af blodtryk
med ca. 25%, evt. stoppe kemoterapi

Forebygge evt. komplikationer som infarkter og kramper
Antikoaqulationsbehandle: warfarin

Forebygge komplikationer som infarkter eller kramper

Dobbeltpladehzemmerbehandling med clopidogrel og
acetylsalicylsyre i mindst 3 maneder og kan stoppes,
efter at kontrol-CT-angiografi har vist lukning af
dissektion

Antibiotika, f.eks. ceftriaxon, og aciclovir samt
vaesketerapi

SYGEHISTORIE

En 61-arig, tidligere rask kvinde fik over fa dage gentagne anfald af dunkende

tordenskraldshovedpine og forbigdende hukommelsesproblemer. Det farste anfald kom under en

vandretur i bjergene. Ved indlaeggelsen viste en neurologisk undersegelse, CT af hjernen (uden

angiografi) og undersagelse af cerebrospinalvaesken (inklusive xantokromi) alle normale forhold,

men hendes systoliske blodtryk var over 200 mmHg. Hun blev udskrevet samme dag, men de

folgende dage fik hun tre lignende anfald med tordenskraldshovedpine og blev genindlagt. Igen

viste den neurologiske undersggelse normale forhold, men CT med angiografi viste svaere

karforsneevringer flere steder i hjernen samt et mindre aneurisme i arteria carotis interna. Man

pébegyndte peroral behandling med nimodipin, en vasodilaterende calciumantagonist, 60 mg

seks gange dagligt. Hun havde konstant nakke-hovedpine, som gradvist fortog sig fra dag fem.

Trods nimodipinbehandling fik hun forbigdende nedsat herelse pa det ene gre og to nye anfald

med tordenskraldshovedpine pa dag seks og otte. Blodprever og MR-skanning af hjernen viste pa

dette tidspunkt normale forhold. P4 dag ti havde hun ikke flere anfald med

tordenskraldshovedpine og blev udskrevet med nimodipinbehandling i seks uger.

DISKUSSION

Sygehistorien er et typisk tilfeelde af RCVS, fordi patienten havde gentagne anfald med

tordenskraldshovedpine. Det skal dog understreges, at diagnosen RCVS farst kan stilles, nir
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Klinikeren har udelukket en aneurismeudlest subaraknoidalblgdning, hvilket hos patienten i
sygehistorien blev gjort efter det forste tilfaelde af tordenskraldshovedpine. Ved CT-angiografien
paviste man karforsnaevringer, men det kan i nogle tilfeelde veere ngdvendigt at gentage

skanningen efter en uge for at pavise disse forsnaevringer.

Subaraknoidalbladning kan ogsé ses i forbindelse med RCVS, men det er yderst vigtigt at
udelukke et bristet aneurisme som arsag til subaraknoidalbledningen, da risiko for rebledning og
ded som felge af et bristet aneurisme er hgj [5]. Derudover er det vigtigt at udelukke andre
arsager til tordenskraldshovedpine, sisom posterior reversibel encefalopati-syndrom,
blodpropper/bledning i hjernen eller neuroinfektion (Tabel 1). Derfor kraever udredningen ofte
en MR-skanning af hjernen. Andre primaere arsager til tordenskraldshovedpine kan vaere
hovedpine i forbindelse med orgasme (benign postcoital hovedpine), fedsel (postpartum
hovedpine) og migraene eller hovedpine ved hoste, Valsalvas mangvre og treening [2], men flere af

disse kan ogsa veere symptomer pd RCVS.

a

Sagittalt snit af arteria basilaris med karspasmer (pil). Tegnet kaldes »perler pa en snor« og er klassisk for reversibelt cerebralt vasokonstriktionssyndrom.

Behandlingen af RCVS varierer athangigt af symptomer og fund. Man streeber efter et systolisk
blodtryk pa 90-180 mmHg, og man kan forsgge med nimodipin som kardilaterende behandling,
men der mangler evidens for effekten af dette. I yderst sjeldne tilfeelde med udtalt
karkonstriktion, der medfarer iskeemi, kan endovaskulaer terapi overvejes. Hvis patienten far
kramper, kan der gives antiepileptisk behandling (f.eks. valproat eller levetiracetam). Som
smertestillende middel gives paracetamol og morfika. Steroid har ingen plads i behandlingen af

RCVS, medmindre man har mistanke om vaskulitis (Tabel 1).
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Prognosen ved RCVS er god, fordi under 5% far store blodpropper eller hjernegdem, som kan
medfere sveere handikap eller ded. Risikoen for nye tilfeelde af RCVS er lille, sa hvis en patient et

ar senere atter far akut indseettende hovedpine, bor sekundaere arsager igen udelukkes.
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SUMMARY

Reversible cerebral vasoconstriction syndrome causing acute-onset headache

Anna Nordlund Kessel, Christian Peter Midtgaard Stener, Waseem Ahmad &
Magnus Spangsberg Boesen:
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Reversible cerebral vasoconstriction syndrome is caused by narrowing of cerebral arteries. The
cardinal symptom is relapsing acute-onset headache also known as thunderclap headache, which
may be accompanied by neurologic deficits. This is a case report of a 61-year-old woman with CT
angiography-verified reversible cerebral vasoconstriction syndrome. We discuss the diagnostic
work-up, i.e. lumbar puncture including test for xanthochromia and important brain imaging,

differential diagnoses and treatment of the most important causes of thunderclap headache.
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