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Inngangur

Megineinkenni heilkennis afturkreefs eedasamdrattar 1 heilaeedum
(Reversible cerebral vasoconstriction syndrome, RCVS) eru endurtek-
in prumuhofudverkjakost (thunderclap headache) sem geta minnt
a hofudverk vid sjalfsprottna innansktimsbledingu (spontaneous
subarachnoid hemorrhage) en einkar mikilveegt er ad greina par 4
milli. f sumum tilfellum fylgja stadbundin taugaeinkenni. ZEda-
myndatdkur geta synt fram a prengingu heilazeda og pad sem er
mest sérkennandi er ad med endurteknum rannséknum sést ad
@daherpingurinn eykst og minnkar tiltdlulega hratt med tim-
anum. Pessar adabreytingar ganga yfir af sjalfu sér 4 einum til
premur manudum."? P6 svo ad flestir sem greinast med RCVS hafi
hofudverkjakost sem einu einkennin, verdur um pridjungur fyr-
ir heilaslagi.*” Ofugt vid edabreytingarnar sem ganga yfir, geta
heilaslogin skilid eftir sig fotlun og jafnvel leitt til dauda.>*?

Pratt fyrir ad RCVS sé liklega algengasta asteeda endurtekins
prumuhoéfudverkjar er pad adeins a sidustu 15 arum sem sjuk-
démurinn hefur verid skilgreindur og fengid nafnid RCVS. bad
er pvi mikilveegt ad kynna heilkennio fyrir islenskum leeknum.
Snemmbeer greining er mikilveeg til pess ad veita rétta medferd og
fordast Oparfa rannsoknir. Greiningin getur pd verid vandasom
par sem einkenni og teikn skarast vid innanskimsbledingu og
@dabdlgu i midtaugakerfinu. { pessari grein verdur fjallad um far-
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Heilkenni afturkreefs sedasamdrattar i heilazedum (RCVS) einkennist
af skyndilegum svaesnum héfudverk (brumuhoéfudverk) og prengingu
heilageda, med eda an stadbundinna taugaeinkenna. Sjukdémurinn
er prefalt algengari medal kvenna og medalaldurinn er um 45 ar. |
um 60% tilfella finnst orsok, oft eftir inntoku aedavirkra efna. Pott
meingerdin sé 6pekkt er almennt talid ad um timabundna vanstill-
ingu & eedaspennu sé ad raeda. Sjukdomurinn hefur yfirleitt godar
horfur en helstu fylgikvillar eru stadbundnar innanskimsblaedingar
yfir heilaberkinum og heiladrep eda heilableedingar sem geta haft
vidvarandi fotlun i for med sér. £A6amyndataka synir edaprengingar
og aedavikkanir 4 vixl sem ganga til baka & naestu 12 vikum.
Kalsiumhemlar & bord vid nimédipin minnka tidni sveesinna héfud-
verkjakasta en ekki er vist ad lyfid hafi ahrif 4 algengi bleedinga eda
heilablédpurrdar.

aldsfreedi, dhaettupeetti, meingerd, einkenni, greiningu og medferd
RCVS.

Faraldsfraedi

Aldursdreifing sjuklinga med RCVS er mikil og hefur verio lyst hja
sjuklingum a aldrinum 13-70 ara.* Medalaldur er um 45 ar og sjuk-
démurinn er um prefalt algengari medal kvenna.*!* Pannig er hinn
deemigerdi sjuklingur kona a yngri fullordinsarum. Athyglisvert
er ad karlmenn med RCVS eru ad medaltali 10 d&rum yngri vid
greiningu en konur.! Nakvemt nygengi er ekki pekkt en fer vax-
andi, liklega baedi vegna aukinnar vitundar leekna og betri aeda-
myndgreiningar med segulémun og tdlvusneiomyndum.

Orsakir og meingero

P6 ad meingerdin sé ekki fyllilega pekkt er almennt talid ad um
timabundna vanstillingu a aedaspennu (vascular tone) sé ad reda.’
Pessi truflun getur verid af 6pekktum orsékum, en medal pekktra
orsaka er inntaka adavirkra lyfja og nyafstadin faeding barns. I
um 25-60% tilfella er hagt ad finna undirliggjandi orssk.” A
undanférnum arum hafa birst 6grynni tilfellarannsékna par sem
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Mynd 1b. Eftirfylgd med @da-
myndatéku med télousneidmynd
(CTA) af sama sjiiklingi sem
synir edlilegt 1itlit heilaslagaeda
eftir ad sjitkdomskastio er gengid
yfir.

RCVS er tengt vid mismunandi orsakir. Pegar lyf eru orsokin er
ekki eingdngu um ad raeda lyf sem sjiaklingur hefur nylega byrjad
ad taka heldur getur vidkomandi einstaklingur hafa tekid lyfid {
langan tima, baedi reglulega eda eftir porfum." [ um 20-40% tilfella
er saga um migreni, en 6vist er hvort migrenisjukdémurinn sem
slikur geti aukid aheettu & RCVS eda hvort um sé ad reeda ahrif
@0aherpandi migrenilyfja (triptan-lyfja).* Flysjun a halseedum
hefur einnig verid tengd RCVS, en 6ljost er hvort pad er orsdk eda
afleiding. [ einni tilfellaseriu af RCVS h6fdu 12% samtimis flysjun
ahéalsedum og i annarri tilfellaseriu af einstaklingum med flysjun
i halseedum préudu 7% med sér RCVS.® Meinafreedisyni ur folki
med RCVS hafa ekki synt fram a eedabolgu.™

Adavirk lyf

Lyf sem geta valdid RCVS eru medal annars sértekir serdton-
in endurupptékuhemlarar og 6ll érvandi a-adrenhermandi lyf,
gjarnan pau sem notud eru til ad draga tr bolgu i slimhtid nefs,
vissar megrunartoflur og nattarulyf. Oleyfileg efni &4 bord vid
kokain og amfetamin hafa verio tengd RCVS og hafa hofundar séd
nokkur slik tilfelli. [ Frakklandi er kannabis algengasta dstaedan.>
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Mynd 1a. Zdamyndataka med
tolvusneiomynd (CTA) eftir inn-
deelingu skuggaefnis i @dakerfi.
Myndirnar syna aflangar mjiikar
prengingar og vikkanir d vixl i
heilaslagaedum, mest dberandi 1 fremri
hjarnaslageedum (a. cerebri anterior)
d hlidarsyn (lateral view) og i mid-
hjarnaslageedum d syn ad framan
(anterior view) (sjd Grvar).

Eftir barnsburd
RCVS hja konum eftir barnsburd hefst 1 flestum tilfellum a fyrstu
premur vikunum eftir edlilega feedingu barns.®** I um 50-70% til-

fellanna hafa pd verid notud edaherpandi lyf, adallega svokollud
ergot-lyf sem notud eru til medferdar 4 bleedingum eftir barns-
burd, eda lyf sem koma 1 veg fyrir mjolkurmyndun (brémdkriptin
og metergin).’

Klinisk einkenni

Héfudverkur

Endurtekinn prumuhofudverkur i eina til fjorar vikur eetti ad
vekja sterkan grun um RCVS.? Greiningarskilmerki ma sja i toflu L.
Verkurinn er yfirleitt bAdum megin i hofdinu, og situr gjarnan aft-
arlega. Oftast er hofudverkurinn eina einkennid (70-80% tilfella)*
en honum getur fylgt 6gledi, uppkost og ljdsfeelni. Sjuklingar med
pekkt migreni lysa skyndilegri og sveesnari hofudverk en vid
migreni. Flestir lysa veegum stodugum hofudverk 4 milli kastanna.
Meirihluti sjuklinga lysir ad minnsta kosti einum ttleysandi peetti:
kynlifi, likamlegri areynslu, hosta, hnerra eda skyndilegum hof-
udsntningi* Olikt innanskimsbleedingu af véldum sprungins
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Mynd 2. Hefobundin edamynda-
taka eda DSA (digital subtractions
angiography). Hlidarsyn (lateral
view) eftir inndeelingu 1 hdlsslagaed
(a. carotis interna). A myndinni
hefur jadarsvaedi med greinum

frd mid-hjarnaslageed (a. cerebri
media) verid steekkad upp. Par ma
sjd prengingar (svartar pilur) og
,poststenotiskar” vikkanir (pila
uppi til haegri). Enn lengra { jadr-
inum er grein med ninast perlu-
laga breytingum (hvit pila).

@daguls hefur verkurinn 1 RCVS tilhneigingu til ad hverfa eftir
nokkrar klukkustundir (minatur-dagar) en koma svo endurtekio i
eina til prjar vikur."! Kostin eru yfirleitt 4 milli 1-20 talsins.?

Stadbundin taugaeinkenni eda flog

Tidni stadbundinna taugaeinkenna er afar breytileg eftir rann-
soknum, eda a bilinu 9-63%.* Daemi um slik einkenni eru matt-
minnkun, malstol, skert snertiskyn og sjontruflanir. Stadbundin
taugaeinkenni geta bent til undirliggjandi heiladreps eda blaed-
ingar og leida pessi einkenni gjarna til frekari rannsokna, svo sem
@damyndatoku. Flog eiga sér stad i 0-21% tilfella og geta bent til
undirliggjandi heilaskada.** Flog og stadbundin taugaeinkenni
koma oftast fram innan 10 daga fra fyrsta hofudverkjakastinu.*

Tafla I. Greiningarskilmerki fyrir heilkenni afturkreefs sedasamdrattar i heila.?

Skyndilegur og svaesinn héfudverkur med eda an stadbundinna
taugaeinkenna eda floga.

Einfasa (monophasic) sjikdémsgangur an nyrra einkenna manudi eftir upphaf
einkenna.

/Edasamdrattur & heilagedum sem sést & aedamyndum (TS-, SO- eda
hefébundin adamyndataka).

Utilokun innanskumsblaedingar vegna rofs & sedagul.

Edlilegur eda nanast edlilegur maenuvokvi (prétein <1 g/l, hvitar frumur <15/
mm?® og edlilegt magn sykurs).

Mynd 3. Tolvusneidmynd af hifdi dn skuggaefnis synir hapétta (hvita) innanskiims-
/Edabreytingarnar ganga til baka ad 6llu eda nanast 6llu leyti & endurtekinni bledingu i nokkrum samlaegum skorum (sulci) d yfirbordi hvirfilblads (lobus parietalis)
sedamyndatdku innan 12 vikna. haegra megin (sjd Groar).
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Rannsdknir

Myndrannsdknir

Toélvusneidmynd eda segulémskodun a hofdi er oftast edlileg en
getur synt fram 4 bleedingu eda blodpurrdarslag sem oftast er pa
a vatnaskilasveedum. ZAdamyndataka getur leitt i ljos aflangar
mjukar prengingar og vikkanir (poststenotic dilatation) & vixl, sem
stundum minna 4 perluband, i einni eda fleiri heilaeedum (mynd
1).2 Oftast eru breytingarnar p6 4 mérgum stédum og mismun-
andi edasveedum. ZAdarannsokn med segulémun eda tolvusneid-
mynd hefur um 80% naemi midad vid hefdbundna eedamyndatoku
(mynd 2).* Pvi verdur ad vega og meta i hverju tilfelli fyrir sig hvort
asteda sé til hefdbundinnar eedamyndatoku 1 kjolfar neikvaedrar
tolvusneidmyndar. Hafa ber i huga ad upphafleg @darannsékn
med tolvusneidmynd getur verid edlileg 1 allt ad 20% tilfella hja
peim sem sidan reynast vera med sjukdéminn og pvi asteeda til
a0 endurtaka hana nokkrum dégum sidar ef kliniskur grunur er
sterkur. Zdaprengingar geta sést baedi i fremri og aftari blodveitu
heila og almennt eru peer dreifdar og titbreiddar.' Endurtekin eeda-
myndataka nokkrum dogum sidar getur synt breytta dreifingu
@0abreytinga, en slikt stydur ad um sé ad reda RCVS frekar en
@dabdlgur i heilaeedum. Halseedadmskodun er oftast edlileg en
Doppler-rannsokn 1 gegnum héfudkupu er gagnleg til ad fylgja
eftir pekktum prengingum 1 heilasedum. Til ad greina bledingar,
og sérstaklega heiladrep i heilavef, er segulémun mun naemari en
tolvusneidmynd.?* Télvusneidmynd eda seguldmun af heila syn-
ir 1 20-30% tilfella fram 4 stadbundna innansktimsbleedingu yfir
heilaberkinum (mynd 3). Algengi heilaslags (drep eda blaeding) er
breytilegt eftir rannsoknum, en er oftast a bilinu 10-30% og getur
leitt til vidvarandi fotlunar.

Adrar rannsoknir

Meenuvdkvi er yfirleitt edlilegur i RCVS (tafla 1). Heekkun 4 raud-
um blédkornum getur verid til stadar vio bleedingu, po yfirleitt ekki
i sama meeli og vid sjalfsprottna innansktimsbleedingu. Ef grunur
er um eiturlyfjaneyslu er haegt ad leita ad slikum efnum i pvagi.
Ef blooprystingur sveiflast mjog hatt 1 héfudverkjakdstum getur
verid asteeda til ad utiloka kromfiklaeexli (pheochromocytoma) med
pvi ad leita ad aminum i pvagi. Hefdbundnar blédprufur (bloo-
hagur, solt, lifrar- og nyrnarprufur) dsamt bolgupréofum (sokk,
gigtarpattur, ANA-(antinuclear antobody) og ANCA-(antineutrophil
cytoplasmic antibodies) métefni eru venjulega neikveed. Ekki er porf
a synatdku ur heilavef hja sjaklingum med deemigerd einkenni
RCVS.

Mismunagreiningar

Vid @dabolgu i heilaeedum er héfudverkurinn yfirleitt ekki eins
skyndilegur og seguldomun getur beedi synt merki um fyrri heila-
drep og mogulega upphledslu i heilahimnum.” Auk pess er par
yfirleitt haekkun a hvitum frumum og proéteinum i meenuvokva
sem ekki sést { RCVS.

Bleeding vegna sprungins aedaguls er ein helsta mismuna-
greiningin og st sem verdur ad utiloka vegna alvarleika. Yfirleitt
gengur vel ad skilja 4 milli pessara tveggja sjikdéma. [ RCVS eru
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hofudverkjakostin endurtekin, standa yfir 1 styttri tima og sjuk-
lingur ekki eins medtekinn. Ef medvitundarskerding 4 sér stad
etti strax ad finna adra orsok en RCVS.® Vig sjalfsprottna innan-
skimsblaedingu vegna adaguls er bleedingin venjulega meiri og
atbreidsla blédsins 6nnur. Vid RCVS med innanskumsblaedingu er
huin langoftast tiltolulega litil og liggur utarlega yfir heilahvelum
(mynd 3). Bleeding sem er i meira magni eda stadsett midleegt setti
ad vekja grun um brostinn @dagul. Utlit @daprenginga vid RCVS
er ekki sérteekt og getur einnig sést vid sjalfsprottna innansktums-
blaedingu, en par eru peer p6 oftast meira midleegt i steerri aedum
og jafnari.

Medoferd

Medferdin er fyrst og fremst vid einkennum. Verkjalyf eru notud
vid hofudverk og flogaveikilyf vid flogum. Zskilegt er ad fylgj-
ast naid med blodprystingi, tryggja gott vokvaastand og sja til
pess ad sjuklingar hvili sig i bradafasanum a medan prumuhof-
udverkjakost ganga yfir. Ekki er meelt med kynlifi eda likamlegri
areynslu fyrstu tveer vikurnar eftir kdstin. Loks er mikilvaegt ad
spyrja sjuklinginn ndid ut i notkun eedavirkra lyfja og heetta notk-
un peirra pegar i stad. Fordast ber notkun triptan-lyfja og annarra
@daherpandi lyfja.® P6 ad slembiradadar rannsoknir um gagnsemi
liggi ekki fyrir, er medferd med kalsiumhemlaranum nimddipin
yfirleitt hafin.? Haegt er ad gefa lyfid i &0 i somu skdmmtum og
vid innanskiimsbleedingu, en pad er oftar gefid a téfluformi, 60 mg
prisvar til 6 sinnum & dag, 1 tveer til 12 vikur. Ahrifin virdast fyrst
og fremst vera & hin sveesnu prumuhoéfudverkjakdst sem stoovast
venjulega innan nokkurra daga. Aftur a4 moti er ekki vist ad lyfid
minnki dheettuna 4 heilablédpurrd eda bledingu.* Hja sjakling-
um sem hafa fyrir ldgan blédprysting parf ad fara varlega med
skommtun lyfsins til pess ad auka ekki likur & heilablodpurrd.
Adur en RCVS-heilkennid vard vel skilgreint voru barksterar oft
gefnir vegna gruns um adabdlgu. [ dag er notkun peirra ekki
talin rddleg og hugsanlega geta peir haft skadleg ahrif.* Engin
rok liggja fyrir ad nota blodfloguhemjandi eda kolesterolleekkandi
medferd i RCVS.

Horfur

Horfur eru yfirleitt gédar og heegt ad reikna med ad flestir nai sér
ad fullu. Fyrir pann minnihluta sjiklinga sem hlotid hafa heilaslag
af voldum eedabreytinganna geta peer skilid eftir sig mismikla fotl-
un.**! Einstaka sjuklingar hafa latist af voldum sjukdémsins, helst
pa konur eftir barnsburd.’ Eftir bradafasann hefur um pridjungur
sjuklinganna veegan viovarandi hofudverk, oft med medfylgjandi
preytu. Sjaldgeeft (5%) er ad RCVS taki sig upp aftur.'?

Samantekt

Endurtekin prumuhéfudverkur yfir nokkurra daga timabil eetti
a0 vekja sterkan grun um RCVS. Greininguna er p6 ekki fyllilega
haegt ad stadfesta fyrr en eftir ad @dabreytingarnar hafa gengio
til baka innan 12 vikna.* Kalsiumhemlar a bord vid nimoédipin
minnka tidni prumuhéfudverkjar.
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Reversible cerebral vasoconstriction is characterized by thund-
erclap headache and vasoconstriction of cerebral arteries, with
or without focal neurologic symptoms.

The syndrome is three times more common in women with
a mean age around 45 years. In approximately 60% of cases
a cause can be identified, commonly after intake of vasoact-
ive substances. The pathophysiology of reversible cerebral
vasoconstriction syndrome is unknown, though temporary
dysregulation in cerebral vascular tone is thought to be a key
underlying mechanism. The syndrome typically follows a ben-

ign course; however, complications such as ischemic stroke

or intracranial hemorrhage can cause permanent disability or
death in a small minority of patients. Vascular imaging reveals
alternating cerebral vasoconstriction and vasodilation that
normalizes within 12 weeks. Calcium channel antagonists

such as nimodipine reduce the frequency of thunderclap hea-
daches but do not decidedly affect the risk of cerebral ischemia
or hemorrhage. In this article the epidemiology, risk factors,
pathophysiology, symptoms, diagnosis and treatment of RCVS
is reviewed.
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