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Reversibelt Cerebralt Vasokonstriktionssyndrom (RCVS)

PM for handlaggning av patient med misstankt RCVS, inklusive differentialdiagnostisk utredning,
behandling och uppféljning.

Sammanfattning

RCVS ar ett kliniskt och radiologiskt syndrom, dar den kliniska bilden kdnnetecknas av aterkommande
attacker av askknallshuvudvark med eller utan fokala neurologiska symtom eller krampanfall. Forloppet
varar 1-4 veckor (upp till 3 manader) och &r monofasiskt. Handlaggningen syftar till korrekt
differentialdiagnostik mot subaraknoidalblodning (akut) och inflammatoriska tillstand (efter inlaggning)
med fokus pa anamnes och radiologisk utredning. Behandling ges med kalciumflédeshammare,
seponering av utlésande farmaka/droger samt symtomlindring med analgetika (undvik NSAID).
Antiepileptika ges vid akutsymtomatiska EP-anfall.

Bakgrund

Incidensen av RCVS ar okand, men syndromet ar sannolikt underdiagnostiserat. Studier har visat en
dverrepresentation hos kvinnor och tillstdndet &r vanligast i ldrarna 20-50 (9 — 76 &r). Aven
patofysiologin ar okand. En hypotes ar att 6vergaende dysfunktion av den cerebrala autoregulationen
bidrar till utveckling av reversibla, multifokala, segmentella vasokonstriktioner i cerebrala artarer. Mer
an hélften av patienterna har nagon form av predisponerande faktor i form av ett associerat tillstand,
eller intag av lakemedel, droger eller naturlakemedel (se nedan).

Symptom

Insjuknandet sker i regel med en attack av askknallshuvudvark, definierat som en svar, plotslig
huvudvark med maximum inom 1 minut. Skillnaden mot subaraknoidalblédning ar att RCVS
karaktéariseras av aterkommande attacker varje dag under 1-4 veckor, med varaktighet 1-3
timmar/attack. | vissa fall sker dock bara en isolerad attack. En kontinuerlig lattare huvudvark i
bakgrunden har rapporterats hos mer an halften av patienterna. Associerade symtom i form av
overgaende eller bestdende fokalneurologiska bortfall (TIA/stroke) kan forekomma, liksom
akutsymtomatiska, fokala EP-anfall.

Diagnoskriterier

Askknallshuvudvirk med eller utan fokalneurologiska bortfall.

Monofasiskt sjukdomsforlopp utan nytillkomna symtom 1 ménad efter symtomdebut.

Aneurysmal subaraknoidalblddning har uteslutits.

Normal likvoranalys. (Dock kan en litt 6kning av leukocyter (5 — 35 celler) med eller utan

erytrocyter forekomma).

5. Multifokala, segmentella vasokonstriktioner i stora och medelstora cerebrala artirer med
engagemang av minst tva olika cerebrala artérer, visualiseras med CTA, MRA eller DSA.

6. Regress av cerebral kirlpaverkan inom 3 ménader efter symtomdebut.
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Neuroradiologi

Neuroradiologisk utredning ar initialt normal i 30-70% av fallen. De karaktaristiska karlférandringarna
med multifokala, segmentella vasokonstriktioner kan upptrada med en fordrdjning pa tre veckor. Vid
kvarstdende misstanke pa RCVS boér den radiologiska utredningen upprepas. Typiskt fér
karlférandringarna vid RCVS &r att man ser en variation i lokalisation 6ver tid, vilket skiljer sig fran CNS-
vaskulit dar karlférandringarna ar mer stationara. Andra radiologiska fynd kan vara kortikal
subaraknoidalblédning, posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES, ett syndrom med ként
overlapp mot RCVS), cerebral infarkt, parenkym- och subduralhematom.

Utredning
1. Akut DT+DT-multifasaangiografi alternativt MR+MRA.
2. LP for att utesluta SAB/CNS-vaskulit/bakteriell meningit.
3. Digital subtraktion angiografi (DSA) kan 6vervagas
4. Drog-screening

Differentialdiagnoser

Subaraknoidalblodning
CNS-vaskulit (av olika etiologier)
PRES

Meningit

Spontan intrakraniell hypotension
Arteriell dissektion

Cerebral vends trombos

Cerebral blodning/infarkt
Anstrangningsutlost huvudvérk

Predisponerande faktorer

RCVS kan upptrada spontant eller sekundart till olika triggerfaktorer. Med tanke pa de predisponerande
faktorerna tas detaljerad anamnes med inriktning pé triggers i samband med huvudvérken,
lakemedelsbehandling, naturlikemedel och illegala droger.

Ldkemedel/droger:
e Vasoaktiva ldkemedel
e Antidepressiva lakemedel, tex SSRI
e Alfareceptoragonister, tex avsvéllande nisdroppar (phenylpropanolamine, pseudoephedrine,
ephedrine)
e Triptaner
e  Bromokriptin (pravidel)
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Immunosuppresiv behandling (tacrolimus, cyclofosfamid, interferon alfa)
Immunoglobulinbehandling

Erytrocyttransfusion

Kokain, amfetamin, MDMA, LSD, cannabis, alkoholintoxikation m fl.
Ginseng och andra naturldkemedel

Nikotin pléaster

Ergotamine, Methergine, Bromocriptine, lisuride, isomethepine

Tillstdnd:
e Post partum (kan kompliceras vid samtidig anvindning vasoaktiva substanser samt eklampsi/pre-
eklampsi/cervikal artirdissektion)
e  Tumdrer som utsondrar katekolaminer: feokromocytom, bronchial carcinoid tumour, glomus
tumours
Hyperkalcemi
Porfyri
Skalltrauma
Neurokirurgi
Sinustrombos
Priméra huvudvirkstillstand: migrédn, anstrangningshuvudvérk, koital huvudvérk
(orgasmhuvudvérk)
Spinal subdural hematom
e (arotis endarterektomi (reperfusionssyndrom)

Behandling

1. Om misstanke pd RCVS insitts Nimotop, i forsta hand po behandling

Nimotopschema:
Dag 1-18: 60 mg x 6
Dag 19: 60 mg x 3
Dag 20: 30 mg x 3
Dag 21: 30 mg x 1

Kalciumkanalblockerare som administrerats till patienter med RCVS har visat sig ge
minskning av huvudviérkens intensitet. Vid hypotoni kan man behdva dosreducera
nimotop. | hindelse av symtomrecidiv behover nimotopschemat forldngas.

2. Pat bor vardas pa neurointermedidrvardsavdelning och i enstaka fall p4 NIVA. Indikation for
NIVA-vard foreligger vid behov av blodtryckshdjande behandling (ex vid symptomgivande
systemisk hypotoni under nimotopbehandling) samt om patienten bedéms ej kunna ta upp
peroralt nimotop
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Initial kontroll med GCS och NIHSS x 12, individualiseras efter 12-24 tim.

Seponera lakemedel och substanser som kan trigga RCVS.

Informera patienten om att undvika aktiviteter som triggar tillstandet:

fysisk anstringning, sexuell aktivitet, valsalvamandver.

6. Vid terapisvikt, sésom uppkomst av cerebral infarkt/blodning, krampanfall, symtomgivande
hypotension, rekommenderas att ansvarig neurolog sammankallar en akut multidisciplinér
konferens med ansvariga inom neurologi, interventionell neuroradiologi och intensivvard.

Rl

Stillningstagande till behandling med intraarteriell kalciumantagonist (Nimotop eller Verapamil)
vid symtomprogress under peroral behandling, med utveckling av svar vasospasm, cerebrala
infarkter/blddningar.

Komplicerad RCVS med terapisvikt ar ett tillstand som bor aktualisera Gvertagning till Karolinska Solna
for hogspecialiserad vard.

Adjuvant behandling

e Antiepileptika om forekomst av akutsymptomatisk EP

e Laxantia for att undvika forstoppning (krystning kan utlésa huvudvirksattacker)

e Smirtlindring

e Undvik steroidbehandling, dé detta i vissa studier kopplats till férvarrad RCVS
Uppféljning/prognos

RCVS utgors vanligen av ett monofasiskt, sjalvbegransande tillstand utan nytillkomna symtom efter 4
veckor och regress av radiologiska forandringar inom 3 manader. Kvarstaende sekvele rapporteras hos
10% och dodlig utgang hos 2%. Radiologisk kontroll med DT-angiografi rekommenderas 2-2,5 manader
efter insjuknandet, med efterféljande aterbesok till strokeldkare vid 3 man.
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