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SJUKRATILFELLI

Bratt blodpurrdarslag hja unglingsstulku
Sjukratilfelli

Anna Stefansdottir' lasknanemi, Askell Love? laeknir, Séley Gudrin Prainsd6ttir® lseknir, Pétur Ludvigsson laeknir'

Fimmtan ara stulka fann fyrir skyndilegum verkjum vinstra megin i halsi og
hneig nidur & knattspyrnuzefingu. Reyndist hin vera med hzegri helftar-
I6mun og tjaningarmalstol vid komu & bradaméttdku. Télvusneidmynd
med skuggaefni vakti i fyrstu grun um flysjun i vinstri innri halsslagaed.
Einkenni b6étnudu fyrstu dagana en versnudu svo aftur & fjérda degi og

syndi télvusneidmynd pa drep i heila. £8arannsokn syndi skert fleedi

4 svaedi vinstri midlaegrar heilaslagaedar en engin merki um flysjun eda
bl6dsega. Grunur vaknadi um heilkenni afturkraefs samdrattar i heila-
2dum og var hafin medferd med kalsiumgangahindrum. Hér verdur fjallad
um sjukratilfellid auk yfirferdar yfir sjikdéminn.
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Inngangur

Bratt blodpurrdarslag er sjaldgeeft hja bornum og er
nygengi sjukdémsins 1,2-8 & hver 100.000 bérn & ari.!
Fjogur prosent pessara barna deyja vegna sjukdémsins
og 50% beirra sitja uppi med varanlega skerdingu svo
sem flogaveiki, hugreena eda hreyfiskerdingu, en horf-
ur eru pé betri en hja fullordnum.2 Ahaettupeettir fyrir
blédpurrdarslagi hja béornum eru medal annars hjarta-
gallar, storkugallar, sigdkornablodleysi og wdagallar,
en par ma nefna flysjun, Moyamoya-sjukdom og heil-
kenni afturkreefs samdrattar i heilaedum eda HASH
(reversible cerebral vasoconstriction syndrome, RCSV).! Um
helmingur barna hefur engan pekktan aheettupatt’® og i
24% tilfella finnst engin orsok.!

Tilfelli

Fimmtan 4ra hraust stalka var flutt & bradamottoku
Landspitalans vegna skyndilegs afalls. Hun var vio
upphitun 4 knattspyrnueefingu pegar hun kvartadi
undan skyndilegum verkjum vinstra megin i halsi og
hneig svo nidur. Vid skodun a bradaméttoku var hin
vakandi og skyr en med tjaningarmalstol, 16mun i
6llum heegri likamshelmingi og var Babinski jakveedur
heegra megin. Hjartalinurit vid komu var edlilegt sem
og hefdbundnar blédprufur. Tekin var tolvusneidmynd
(TS) af hofdi sem var edlileg. Var pa gerd tolvusneid-
mynd med skuggaefni (TSA) af slageedum hals og hof-
uds sem syndi ndnast algjora lokun 4 innankapuhluta
vinstri innri halsslageedar (a. carotis interna) par sem
@0din virtist mjokka i spiss (mynd 1). Einnig var nanast
algjor lokun a vinstri midlegri heilaslagaed (a. cerebri
media, M1 segment) (mynd 1). Af myndinni ad deema
og med tilliti til aldurs, verkja og oljésrar dverkasdgu
vaknadi grunur um flysjun { vinstri innri halsslagaed.

/

Mynd 1. TSA-mynd af hofoi sem synir ndnast algjora lokun d vinstri
innri hdlsslageed. Orin bendir d ligpéttnisvaedi par sem adin er lokud.

Stulkan var metin af taugaleekni premur timum eftir
komu og hofdu einkenni pa gengid talsvert til baka.
Vegna aldurs stulkunnar, batnandi einkenna og stad-
setningar flysjunarinnar var akvedid ad gefa ekki sega-
leysandi medferd. Akvedid var ad setja inn léttheparin
(low molecular weight heparin) undir had og var stulkan
16g0 inn a gjorgeeslu a vegum barnalaekna.

Vid skodun daginn eftir var helftarlomun ad miklu
leyti gengin til baka og var gédur kraftur i andliti og
fétlegg en kraftur { heegri handlegg ennpa nokkru minni
en i peim vinstri. Mdlstol for einnig minnkandi pann
daginn og stulkan var farin ad geta myndad setningar.
Hun fann po enn fyrir veegum verk vinstra megin i halsi
og hofdi. Tekin var segulémun af h6£di sem 1 upphafi var
talin 6markverd vegna myndgalla fra tannréttingabun-
adi, en pegar betur var ad gaod sast bjugur med fyrirferd-
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Mynd 2. Segulém-
mynd (T2 myndardo) af
hofdi sem synir vaegan
bjiig i vinstra innhydi
0g grahyoi.

araukningu og segulskinsbreytingum i vinstra innhy®di (insula) og
grahydi (putamen) (mynd 2). Sama dag var gerd hjartadmun sem
var edlileg. ftarlegar blédprufur med tilliti til storkugalla komu
allar edlilega tt.

Aofaranott fjorda dags eftir upphaf veikinda versnudu ein-
kenni aftur med versnandi hofudverk, helftarlomun og malstoli.
Tekin var t6lvusneidmynd af hofdi sem syndi drep i gagnauga- og
hvirfilbladi (temporoparietalt) vinstra megin og aftan til i vinstra
grahydi (mynd 3).

Daginn eftir var gerd hefobundin sedarannsokn (cerebral angiog-
raphy) af heilaeedum. Var pa lokunin sem hafdi sést & TSA horfin
en pé sast heegt fleedi 1 undirgreinum aftan til i naeringarsvaedi
vinstri midleegrar heilaslagaedar og litil haredafylling a pvi svaedi
(mynd 4). Sama dag var endurtekin segulomun af heila med sda-
rannsokn (SOA) og saust & henni drepveedi aftantil { grahydi og i

Mynd 4. ZEdarannsékn af heilazdum sem synir litla hdreedafyllingu aftantil d naer-
ingarsvaedi vinstri midlagrar heilaslagadar.
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Mynd 3. Tolvu-
sneidmynd af hofoi
sem synir drepsvaedi

i gagnauga- og
hvirfilbladi vinstra
megin.

innhydi vinstra megin auk dreps { heilaberki i vinstra gagnauga-
bladi (mynd 5). Ekki var dyggjandi synt fram 4 flysjun eda sega
en innanktapuhluti midleegrar heilaslageedar auk Al greina voru
adeins mjoslegnar.

Stalkan hafdi enga fyrri sogu um migreni eda adra taugasjuk-
déma og fjolskyldusaga var einnig neikvaed. Hun hafdi engin lyf
tekid fyrir upphaf einkenna. Engin saga var um averka eda mikla
areynslu heldur adeins vaega upphitun vid upphaf einkenna.

Eins og fyrr sagdi var i fyrstu grunur um blédsega eda flysjun.
Ekki saust p6 merki um slikt a sidari eedarannsokn eda seguldomun
og einnig hafdi prengingarsvaedi breytt um stadsetningu sem
meelir gegn flysjun. Vaknadi pvi grunur um HASH, ekki sist
vegna hofud- og halsverkja sem sttlkan fann fyrir og versnunar
einkenna fjérum dégum eftir upphaf peirra. Medferd med létthep-
arini var stodvud og pess i stad sett inn asetylsalicylsyru. Einnig
var hafin medferd med kalsiumgangahindranum nimodipin. A
peim fjéorum manudum sem lidid hafa fra upphafi einkenna hefur
verid haegur en stodugur bati, en eftir sitja veeg helftarlomun og
malstol.

Tafla I. Eldri heiti yfir HASH.™

Isolated benign cerebral vasculitis

Acute benign cerebral angiopathy

Reversible cerebral segmental vasoconstriction

Call-Fleming syndrome

Central nervous system pseudovasculitis

Benign angiopathy of the central nervous system

Post-partum angiopathy

Migraine angiitis

Migrainous vasospasm

Primary thunderclap headache

Cerebral vasculopathy

Vasospasm in fatal migrainous infarction
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Mynd 5. SO (fladi-
mynd) af heila sem
synir takmarkad flaedi

i litlum punkti i inn-
hyoi, grahydi og dreift {
gagnaugabladi vinstra
heilahvels.

Umraedur

ftarlegar rannsoknir leiddu ekki i ljés hvad olli einkennum
stulkunnar. Flysjun var ekki stadfest med myndgreiningu, en sé
flysjun til stadar synir TSA til deemis blédsega eda pykknun i eeda-
vegg eda einkennandi tvofalt hol { viskomandi 3. SOA getur pa
einnig synt oregluleika i edaveggnum eda bledingu i blodsega.*
Einnig meelti breytt stadsetning prengingarsveeda vid endurteknar
myndrannsoknir gegn flysjun. Blodsegi potti dlikleg skyring par
sem blédsegi sast ekki a segulomun, stulkan hefur enga pekkta
aheettupeetti fyrir blédsegamyndun og bl6dpynningarmedferd var
hafin pegar versnun atti sér stad. Liklegasta skyringin & einkenn-
unum var pvi talin vera HASH.

HASH er samheiti yfir hop sjukdéma sem valda samdreetti eda
spasma 1 heilaeedum. Slikum tilfellum hefur verid lyst fra arinu
1960 undir mérgum mismunandi néfnum (taflaI).’ i grein arid 2007
kom heitid reversible cerebral vasoconstriction syndrome fyrst fram. {
peirri grein var einnig 16g0 fram tillaga ad greiningarskilmerkjum
(tafla II), en ekki er tekid fram hversu morg pessara skilyrda parf
ad uppfylla fyrir 6rugga greiningu.

Nygengi heilkennisins er ekki pekkt en margt bendir til pess ad
pad sé vangreint.’ Heilkenninu hefur verid lyst hja sjuklingum &
aldrinum 10-76 ara og er algengara hja konum.”

Meinalifedlisfreedi heilkennisins er ekki ad fullu pekkt, en vird-
ist tengjast timabundinni truflun a stjorn vodvaspennu i heila-

Tafla Il. Greiningarskilmerki.

Bradir, sarir hdfudverkir med eda an annarra taugaeinkenna

Einfasa sjukdémur an nyrra einkenna manudi eftir upphaf einkenna

Engin merki um innanskimsblaedingu

Edlilegt maenuvékvasyni

Dreifdar prengingar i heilazedum & hefdbundinni z2darannsokn, TSA eda SOA

Engar prengingar a heilazedum vid endurtekna myndrannsékn premur
manudum eftir upphaf einkenna

TSA: Télvusneidmynd med sedarannsokn. SOA: segulémun med zedarannsékn

@dum.? Kenningar um tilurd pessarar truflunar fjalla medal ann-
ars um ofvirkni dsjalfrada taugakerfisins, vanvirkni adapels og
oxunaralag.® Pessi truflun getur verid sjalfsprottin eda komin til
vegna areitis, svo sem vid eda eftir feedingu eda inntdku aedavirkra
lyfja, svo sem @daprengjandi nefida, migrenilyfja og kannabis.?
Pessir tveir dheettupeettir finnast hja um helmingi sjuklinga.’ Hja
storum hluta sjuklinga koma einkenni fyrst fram vid likamlega
areynslu svo sem hosta, hnerra, samfarir eda hofudhreyfingar
eda vid andlegt uppnam.® Hja 20-40% sjiklinga er fyrri saga um
migreni, en Oljost er hvort einkenni skyrist af sjalfu migreninu
eda inntoku migrenilyfja®. Halseedaflysjun hefur verid tengd vid
HASH, en ekki er ljést hvort hin er orsakapattur eda afleiding
sjukdémsins.®

Algengasta og oft eina einkennid er héfudverkur, sem oft er
skyndilegur og svaesinn og vekur grun um innanskimsblaed-
ingu.” Hofudverkurinn er oftast dreifdur beggja vegna i hofdinu.’
Verkirnir standa oftast stutt, eda 1 eina til prjar klukkustundir,
og koma oft 1 endurteknum kdstum a allt ad fjérum vikum. Milli
kasta er oft stodugur, vegur hofudverkur.® I sumum tilfellum er
hofudverkurinn pé veegari og jafnvel ekki til stadar i einstaka
tilfellum.’ Hja peim sjuklingum sem hafa ségu um migreni er
verkurinn dlikur migrenihéfudverknum ad gerd, stadsetningu og
alvarleika. Hofudverknum getur fylgt 6gledi og vidkvemni fyrir
ljosareiti.”

Stadbundin brottfallseinkenni, svo sem mattminnkun, minnk-
a0 snertiskyn, pvoglumeelgi, sjéntruflanir og malstol, koma fram i
8-43% tilfella.” Koma pau fram ad medaltali 7,3 dogum eftir fyrsta
hoéfudverkjakastio.® Ef pessi einkenni vara 1 meira en 24 klukku-
stundir er dliklegt ad pau gangi yfir og bendir pad pa til pess
a0 heiladrep hafi att sér stad®, en pad gerist hja 7-54% sjuklinga.®
Innanktpublaeding getur komid fram, einkum innanskimsblaed-
ing 1 30-34% tilfella.’” Bleeding er algengari fylgikvilli hja konum,
eldri sjuklingum og sjuklingum med fyrri ségu um migreni.® Eitt
til sautjan présent sjuklinga fa flog."” Rétt er ad taka fram ad par
sem heilkennid er liklega vangreint i vaegari tilfellum er liklegt ad
alvarlegir fylgikvillar séu i raun fatidari en hér kemur fram.

Gullstadall greiningar er hefdbundin adarannsdkn sem synir
prengingar 4 stérum og midlungsstérum aedum i heila med vikk-
udum koflum a milli, svokallad ,perlur a streng” tlit.® Einnig ma
greina pessar breytingar &4 TSA, SOA eda dopplerrannsdkn i gegn-
um hoéfudkapu, og er neemi peirra rannsékna um 70-80% midad
vid hefdbundna edarannsokn." Ef sterkur grunur er um HASH og
TSA eda SOA eru edlilegar er pvi meelt med pvi ad fa hefdbundna
@darannsokn. Breytingarnar geta verid mismunandi milli daga og
hja um pridjungi sjuklinga sjast engar prengingar fyrstu vikuna
eftir upphaf einkenna,” en hamarksprengingar sjast 4 greinum
midleegrar heilaslageedar um 16 dégum eftir upphaf einkenna.’
EKkKki sjast einkennandi breytingar 1 eedasynum en synataka hefur
gildi til utilokunar & aedabdlgu.”

Medferd beinist ad pvi ad fjarleegja kveikjur, minnka einkenni
og vikka ut prengingar. Fylgjast skal vel med blodprystingi og
halda go6dri vokvun. Adavikkandi lyf, svo sem nimodipin, ver-
apamil og magnesiumsulfat, hafa verid notud til ad draga ur
@dasamdreaettinum og er nimoédipin peirra mest notad.” St med-
ferd minnkar tidni og alvarleika hofudverkja en virdist ekki stytta
timann sem edasamdratturinn varir, og hefur ekki verid synt
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fram a ahrif medferdarinnar a alvarlega fylgikvilla svo sem bl6d-
purrdardrep eda bledingu.’ Akjésanleg medferdarlengd er ekki
pekkt en lyfid er oftast gefio 1 4-12 vikur.’

[ flestum tilfellum eru horfur mjég gédar og ganga einkenni
oftast yfir a innan vid premur vikum.® Prengingar i &dum eru
oftast gengnar yfir 12 vikum eftir upphaf einkenna og er pvi meelt
med pvi ad endurtaka myndgreiningu ad peim tima lionum.” Brott-
fallseinkenni geta p6 verid vidvarandi hafi ordid drep 4 heilavef.
Sjuklingar sem fa blédpurrdarslag jafna sig flestir af einkennum
sinum & nokkrum vikum og hafa fair varanleg einkenni” Afar

Af ofansogdu er ljost ad sjukrasaga stulkunnar er ekki alls-
kostar deemigerd fyrir HASH. Heilkennid tekur pé til vids hops
sjukdéma og falla ekki oIl tilfelli undir greiningarskilmerki.
Greiningarskilmerkin hafa litid verid rannsokud og er ekki ljost
hversu morg skilyrdi tilfelli parf ad uppfylla til ad flokkast sem
HASH. Eins og adur sagdi finnst engin orsok fyrir blodpurrdar-
slagi hja um fjordungi barna og er hugsanlegt ad hluti peirra til-
fella skyrist af 6greindu HASH.

sjaldgeeft er ad @edaprengingarnar taki sig upp aftur.®
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ENGLISH SUMMARY
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Acute ischemic stroke in female adolescent - Case report

Anna Stefansdottir!, Askell Léve?, Soley Gudrun Thrainsdottir®, Petur Ludvigsson™*

During soccer practice a fifteen year old girl experienced a sudden
onset of pain in the left side of her neck and collapsed. Upon arrival at
the emergency room she had right hemiparesis and expressive aphasia.
On CT angiography a left carotid arterial dissection was suspected.
Symptoms improved during the first threedays but worsened again on

the fourth and a CT scan showed an ischemic area in the brain. Conven-

tional angiography showed decreased perfusion in the left middle cere-
bral artery but no evidence of dissection or thrombus. The most likely
diagnosis was thought to be reverse cerebral vasoconstriction syndrome
and the girl was treated with calcium channel inhibitors. Here we report
the case and review the literature.
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