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可逆性脑血管收缩综合征临床及影像学特点
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摘 要:目的 探讨可逆性脑血管收缩综合征( ＲCVS) 的临床、影像学特点，以提高对该病的认识。方法 总结 3 例

ＲCVS 患者的临床及影像学资料并复习相关文献。结果 本组 3 例患者均以剧烈头痛为首发症状，其中 1 例伴有双下肢

无力，1 例伴视物模糊、右侧肢体轻偏瘫。TCD 检查均提示不同血管不同程度的血流速度增快，头颅 MＲI 及 MＲA 检查提

示部分血管痉挛，典型者呈“串珠样”改变;2 例脑内有病灶。脑脊液等相关检查无特异性，经钙离子拮抗剂等治疗后临

床症状逐渐消失，1 ～ 7 个月超声影像学复查完全恢复正常，临床呈单相病程，预后良好。结论 临床表现为“雷击样、撕

裂样”头痛的患者伴或不伴有神经系统定位体征，影像学检查有血管痉挛表现，在排除其他疾病后应考虑 ＲCVS 的可能。
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Clinical and radiological characteristics of reversible cerebral vasoconstriction syndrome
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Abstract: Objective To investigate the clinical and radiological characteristics of reversible cerebral vasoconstriction syndrome

(ＲCVS) and to improve the understanding of this disease． Methods The clinical and radiological data of three patients with ＲCVS

were retrospectively studied，and the relevant literature was reviewed． Ｒesults All the three patients presented with severe headache

as the first symptom． One patient had weakness in both lower extremities and another had blurred vision and right hemiparesis． Tran-

scranial Doppler revealed different levels of increase in speed of blood flow in cerebral vessels． Head magnetic resonance imaging

(MＲI) and magnetic resonance angiography indicated partial vasospasm，and beading appearance was observed in typical cases． Head

MＲI indicated intracephalic lesions in 2 patients． No abnormalities were observed in cerebrospinal fluid examination． The clinical

symptoms disappeared after treatment with calcium antagonists． Ultrasound examination during 1 － 7 months after treatment demonstra-

ted complete recovery，suggesting that the disease was monophasic with good prognosis． Conclusions ＲCVS should be considered for

patients with clinical features of bursting or lightning headache，with vasospasm in angiography，with or without nervous system signs

after exclusion of other possibilities．
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可逆性脑血管收缩综合征 ( reversible cerebral
vasoconstriction syndrome，ＲCVS ) 是一组以剧烈头痛
为特征性临床表现，伴或不伴局灶性神经功能缺损

或癫痫发作的临床影像综合征。由于对该疾病的
认识不足，临床工作中容易造成误诊、漏诊，现将
我科诊断的 3 例 ＲCVS 报告并结合文献分析。
1 临床资料
病例 1，女性，54 岁，以“反复头痛伴呕吐、双

下肢乏力 4 d”于 2013 年 12 月 30 日入院。入院
前 4 d 沐浴时突然出现左侧颞部及前额部剧烈搏
动样疼痛，难以忍受，尖叫伴呕吐、双下肢乏力，

当地头颅 CT 平扫未见异常，颈部血管彩超示双
侧颈内动脉、左侧颈总动脉粥样硬化，左侧椎动
脉供血不足，经镇痛治疗后稍有好转;但头痛仍

反复发作，剧烈难忍，伴呕吐，头昏乏力、不敢睁
眼，行走后头痛加重，每次持续约数小时至半天
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不等。既往体健，否认传染性疾病史。家族中无
类似疾病发作史，发病前无疫苗接种史。入院体
查:血压 156 / 8 0 mmHg，神清，急性痛苦面容，语
调低沉，心肺腹未见明显异常，神经系统检查阴

性。血脂:胆固醇 5． 64 mmol / L，低密度脂蛋白胆
固醇 4 ． 4 2 mmol / L。腰穿脑脊液无色透明，压力
正常。脑脊液常规、生化、三大染色、HIV 及梅毒
抗体均呈阴性。 TCD 检查示，双侧椎动脉、基底
动脉、双侧大脑中动脉、右侧大脑前动脉血流速
度显著增快。MＲI 平扫示双侧脑室旁见对称性小
片状长 T1 长 T2 信号灶，FLAIＲ 序列呈高信号，考
虑腔隙性脑梗死。MＲA 示左侧大脑中动脉 M2 段
远端较对侧纤细 ( 图 1 ) ，考虑 ＲCVS。给予尼莫
地平，佐米曲坦片，阿普唑仑等综合治疗，临床症

状逐渐缓解，9 d 后头痛、恶心呕吐症状完全缓
解，双下肢乏力明显减轻，可独自站立行走，即出

院。出院后 7 个月在我院复查头颅 MＲA 未见明
显异常(图 2 ) ，随访至今无复发。

图 1 左侧大脑中动脉 M2 段远端较对侧纤细。

图 2 左侧大脑中动脉 M2 段未见明显异常。

病例 2，男性，25 岁，以“突发剧烈头痛伴视物
模糊 2 d”于 2014 年 1 月入院。患者 2 d 前淋雨后
突发双侧颞及枕顶部“撕裂样”剧痛，呈持续性，伴
视物模糊，右侧肢体麻木乏力，当地医院按“血管

性头痛”处理后症状未见明显改善转入我院。入
院体查:血压 136 / 80 mmHg，心肺腹未见明显异
常。神经系统检查示右侧肢体轻瘫试验阳性，余未
见阳性定位体征。既往体健。三大常规、生化常规
检查 正 常。 腰 穿 脑 脊 液 呈 无 色 透 明，压 力
200 mmH2O。脑脊液常规、生化、三大染色、HIV 及
梅毒抗体均呈阴性。TCD 示双侧大脑前动脉、左侧
大脑中动脉血流速度显著增快。MＲI 平扫 + 增强
示左侧额顶叶点片状稍长 T1 长 T2 信号灶，DWI 等
信号，ADC 稍高信号，无强化效应。MＲA 示左侧大
脑中动脉 M1、M2 段呈“串珠样”改变，左侧大脑前
动脉 A1 段变细。考虑 ＲCVS。予尼莫地平，依达
拉奉，七叶皂苷钠片及罗痛定镇痛等对症支持治

疗，治疗后第 3 天头痛症状减轻，右侧肢体无力症
状完全恢复。治疗后第 6 天复查 TCD 双侧大脑前
动脉、左侧大脑中动脉血流速度较前明显减慢。第
10 天患者自觉无明显头痛要求出院。出院 1 月后
复查头部 MＲI + MＲA 未见明显异常。TCD 检查血
流速度大致正常，电话随访至今无复发。

病例 3，女性，38 岁，因“反复发作性头痛 6 d”

于 2013 年 2 月入住我院。患者缘于 6 d 前工作劳
累后出现头痛，以顶枕部为主伴颈肩部肌肉僵硬，

呈发作性，每次持续约数分钟至数小时不等，自服

“去痛片”头痛未见缓解且发作频次增加，剧烈难
忍，呈“雷击样”。入院体查:生命体征平稳，神清
语利，急性痛苦面容，家人搀扶步入病房，查体配

合。心肺腹无特殊。神经系统检查未见明显异常。

头部 MＲI 平扫 + 增强 + MＲA 示右侧顶枕叶皮质下
小片状长 T1 长 T2 信号灶，无强化;DWI 稍低信号，
ADC 高信号。右侧大脑后动脉细小。 TCD 示双侧
椎动脉及右侧大脑中动脉血流明显增快。腰穿脑
脊液无色透明，压力 190 mmH2 O;脑脊液常规、生
化、三大染色、HIV 及梅毒抗体均呈阴性。建议进
一步行 DSA 检查，患者及其家属未同意。考虑
ＲCVS。给予尼莫同 30 mg 口服，一日三次，七叶皂
甘钠片 30 mg 口服，一日三次。治疗 1 周后头痛症
状明显减轻，第 10 天患者及其家属要求带药出
院，门诊定期随访。出院 3 个月后复查头颅 MＲI 及
MＲA 未见明显异常，随访至今无复发。
2 讨论
本病好发年龄在 20 ～ 50 岁，女性多于男性，比

例约 4 ∶ 1。该病临床表现以突然(雷击样、搏动样、

撕裂样、爆炸性等) 严重头痛、伴或不伴神经功能
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缺失或癫痫发作为特征的一组临床综合征。头痛
可以是唯一症状，典型者为“雷击样头痛”，是一种
突然发生的剧烈难以忍受的头痛，瞬间可达高峰，

可持续数分钟至数十小时，可类似偏头痛伴有恶

心、呕吐，畏光、畏声等症状，部分病人可出现局灶
性神经功能缺损或癫痫发作。结合目前 ＲCVS 相
关文献报道约 80% 可因沐浴、性行为、咳嗽、打喷
嚏或突然的体位改变等为诱发因素，服用特殊类型

药物如 5 -羟色胺能、抗抑郁药物，偏头痛，内分泌
因素，妊娠分娩，颅脑外伤，贫血等与 ＲCVS 也有相
关性
［1］。ＲCVS 诊断的金标准是 DSA，可见 1 处或

多处大脑动脉局限性狭窄，表现为节段性、多灶
性，典型者呈“串珠样”改变，常累及颅内中型血
管，尤其是 Willis 环附近的血管，如大脑前动脉、大
脑中动脉、大脑后动脉起始段，4 ～ 12 周即可恢复
正常。Ducros 等［2］研究发现，头颅 CTA / MＲA 诊断
ＲCVS 的敏感性约为 80% 。新近的研究还发现颈
内动脉的颅外段亦可受累

［3］。发病早期 4 ～ 5 d 的
患者首次 MＲI、MＲA 或 CTA 等检查可以是正常的，

可据病情变化定期行 TCD / MＲA 或 CTA 随访。可
合并有大脑皮质凸面的非动脉瘤性蛛网膜下腔出

血、脑水肿、脑实质出血及脑梗死等并发症时而表
现出相应的异常改变。一项研究显示，ＲCVS 患者
TCD 检查时约 81 ． 3% MCA 最高流速超过80 cm /s，
46 ． 9% 的 患 者 超 过 120 cm / s，但 多 不 会 超 过
200 cm /s［4］;但值得注意的是部分患者头痛消失后
MCA 的平均血流速度仍可高于正常值。国际头痛
学会于 2007 年制定的 ＲCVS 诊断标准为［1］:①急
性的剧烈头痛(通常是雷击样疼痛)伴或不伴局灶

性神经功能缺损或颠痫发作;②单项病程，发病后
1 个月没有新的症状;③血管造影 ( MＲA / CTA 或
DSA)证实的脑动脉阶段性收缩;④排除由动脉瘤
破裂引的蛛网膜下腔出血;⑤正常或接近正常的脑
脊液(蛋白 ＜ 1 g / L，WBC ＜ 15 × 103 / ml，糖正常) ;

⑥12 周后再次血管造影( MＲA / CTA 或 DSA ) 显示
动脉完全或基本正常。本组 3 例患者均以剧烈头
痛为首发症状，其中 1 例伴有双下肢无力，1 例伴
视物模糊、右侧肢体轻偏瘫，1 例无神经系统阳性
体征;TCD 检查均提示不同血管不同程度的血流速
度增快;头颅 MＲI 及 MＲA 检查提示部分血管收缩，

典型者呈“串珠样”改变;脑脊液等相关检查无特
异性。经钙离子拮抗剂等治疗后临床症状、体征逐
渐消失，1 ～ 3 个月超声影像学复查完全恢复正常，

临床症状无反复，呈单向病程，预后良好，符合

ＲCVS 的诊断标准［1］。

临床上表现为突发雷击样头痛反复发作的患

者，应高度警惕 ＲCVS，并应与其它相关疾病进行鉴
别。①蛛网膜下腔出血:主要鉴别是动脉瘤引起的
还是 ＲCVS 继发的，继发于 ＲCVS 的 SAH 出血量较少
且影响远离出血部位的中到大动脉，串珠样或香肠

样改变的脑血管收缩有一定特征性;而动脉瘤破裂

所致 SAH 出血接近破裂的动脉瘤，多累及出血附近
的 1 ～ 2 条中口径血管［5，6］。②原发性中枢神经系统
脑血管炎( primary angiitis of the central nervous system，
PACNS) :起病多隐匿，男性多见，40 ～ 50 岁为发病
高峰，主要表现为全头持续性闷痛或缓慢进展性头

痛，而非典型的雷击样疼痛，绝大部分 PACNS 患者
头颅 MＲI 存在异常，通常累及皮质和深部白质，包括
胼胝体和内囊，且常是双侧的多发病灶。80% ～
90% PACNS 患者脑脊液呈炎性改变;ＲCVS 血管异
常具有完全可逆性，而 PACNS 血管异常不可逆，血
管成像显示动脉狭窄不对称、欠规则［1］。③感染性
或免疫相关性血管炎

［5］:病原体感染(如梅毒、HIV

及结核等)及免疫相关的结缔组织病(如 SLE、神经
白塞氏病、干燥综合征及类风湿等)均可引起颅内血
管狭窄，相应病原学检测及有无合并症、自身抗体等
检测有助于鉴别。④偏头痛:为常见的慢性血管性
疾病，约 60%的偏头痛患者有家族史，其特征为发
作性、多为偏侧、中重度搏动样头痛，多起病于儿童
和青春期，常有遗传背景，偏头痛通常反复发作，血

管可复性很快;而 ＲCVS 常一生中仅此一次，血管的
恢复在 4 ～ 12 周。

ＲCVS 发病机制目前尚不明确，普遍认为与血管
收缩能力短暂性失调导致颅内中等程度血管(尤其

是大脑 Willis 环附近的血管近端)呈节段性、多灶性
收缩有关

［1］。颅内血管近端受交感神经传入纤维的
支配，从而调节血管张力，且拟交感药物(如大麻、

迷幻药)及部分肿瘤释放的儿茶酚胺物质，如嗜铬细

胞瘤，支气管类癌等，及一些免疫抑制剂或血制品、

颈动脉内膜剥脱术、神经外科手术，缺铁性贫血，产
后等均可促发 ＲCVS［7-9］，提示脑血管交感神经过度
兴奋在 ＲCVS 的发病过程中占有重要地位［9］。有研
究发现 ＲCVS 可合并或继发可逆性后部白质脑病
( reversible posterior leukoencephalopathy syndrome，
ＲPLS)，与经典的缺血性卒中不同，ＲCVS 和 ＲPLS 的
病理改变是血管源性水肿而非真正意义上的坏
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死
［1］，这也提示脑血管功能障碍也参与了 ＲCVS 的发
病过程

［5，10］。本组病例 2、病例 3 头颅 MＲI 扫描可见
局灶性病灶，治疗后复查病灶消失，考虑是血管源性

水肿所致，与文献相符
［5，10］。国外有学者提出在自

身或外界应激的共同作用下，由血管活性物质等因

素促发致遗传易感个体脑血管交感兴奋性增强、内
皮细胞功能障碍，脑血管强力收缩等张力调节功能

障碍致脑血管多发节段性痉挛等可引起头痛与缺血

性卒中，而血脑屏障破坏则引起出血性卒中
［8，10］。

本组病例均未并发或继发脑梗死，考虑与诊断及时、

治疗积极等因素有关。
ＲCVS 少见，其发病原因及机制尚不明确，目前

对 ＲCVS 治疗多为经验性治疗，钙离子通道拮抗剂
如尼莫地平或维拉帕米作为一线治疗药物已被证

实有效
［1］，不推荐使用激素。另有学者提出，斯里

兰卡肉桂碱受体拮抗剂单曲林可有效抑制细胞内

钙自内质网的释放，从而抑制动脉收缩，有望成为

新的治疗用药
［1，2］。ＲCVS 大多数患者可恢复，预

后好，少数继发卒中可遗留轻微症状;但严重持久

的大动脉收缩可导致出血性脑梗死
［1，5］，因严重的

卒中而致死的病例不超过 1%［11］。临床工作中应
加强对突发的“雷击样”、“爆炸样”、“撕裂样”头
痛患者的筛查，提高对该病的认识。
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