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Un caso di cefalea atipica: vasculite del sistema 
nervoso centrale o sindrome da vasocostrizione 
cerebrale? 
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Caso clinico: B.B., 50 anni
Anamnesi
• Familiarità positiva per: cefalea (madre), ipertensione 

(madre, padre, sorelle), cardiopatia ischemica (sorella), 
neoplasia (padre). Un figlio affetto da ADHD.

• A. Fisiologica: abitudini di vita regolari, nessuna 
abitudine voluttuaria, non allergie note, non assume 
terapie in cronico

• A. Patologica Remota: cefalea da circa 10 anni con le 
seguenti caratteristiche: dolore pulsante, bitemporale, 
associato a foto-fonofobia, peggiorato dai movimenti, 
intensità medio-lieve, durata in genere 2-3 giorni, 
occorrenza 1 volta ogni 2 mesi, assume FANS al bisogno 
con beneficio



Presentazione in PS
Accesso in PS - Ospedale Civile di Vigevano :
All’ingresso PA 190/90 mmHg
TC encefalo basale: reperti nella norma 
Visita neurologica: EN nella norma, in particolare non segni meningei. 

Durante la permanenza in PS miglioramento soggettivo dei sintomi e 
parziale miglioramento dei valori pressori (PA 160/95 mmHg).
Dimessa al domicilio.

Nella notte solo lieve cefalea. 

In data 9/11 intorno alle ore 16 comparsa di cefalea, inizialmente di lieve 
entità;  ha assunto Oki 1 bust, quindi nell’arco di circa 20 minuti rapido 
peggioramento dell’algia  con comparsa di dolore pulsante di elevata 
intensità (NRS 9-10), olocranico



Ripresentazione in PS
In data 10/11 torna in PS per recrudescenza di analoga sintomatologia: 
PA 170/90 mmHg
TC encefalo basale negativa
visita neurologica nella norma 
esami ematochimici di routine ed ECG nella norma.
Trattata con Catapresan 1 fl ev e Lixidol 1 fl ev. 
In seguito regressione quasi completa della cefalea. Consigliato il ricovero per 
approfondimenti, che la paziente rifiuta. 

Al domicilio riferisce persistenza di cefalea olocranica di lieve intensità.

In data 11/11 nuovo accesso in PS per ricomparsa nel tardo pomeriggio di dolore 
pulsante bitemporale, non nausea, vomito, solo lieve fotofobia. Intensità del dolore 
NRS 7-8. 
PA 200/94 mmHg
TC encefalo basale negativa. 
Trattata con Catapresan e Lixidol ev, con miglioramento dei valori di PA (165/80 
mmHg) e della cefalea. 
EN nella norma. Disposto il ricovero per osservazione ed approfondimenti.



Ricovero in Neurologia d’Urgenza

Durante le prime 24 ore di degenza:

• Lieve cefalea olocranica «di fondo», NRS 2-3.

• 4 episodi di intensificazione della cefalea sino a NRS 10 in sede 
bitemporale, a carattere pulsante, peggiorata dai movimenti, non 
peggiorata da ortostatismo, associata a fotofobia, nausea e vomito 
all’acmè; durata attacco circa 30 minuti.

• Un rilievo di PA pari a 160/90 mmHg. Impostata terapia con ramipril 5 
mg al mattino. 

• Esame neurologico negativo, non segni meningei.



RM encefalo (12/11)
Iperintensità a livello dei solchi corticali 
in regione occipitale sx in FLAIR



A livello degli 
stessi solchi, 
ipointensità in 
RM-GE e 
iperdensità TC 
compatibili con 
soffusione 
emorragica 
subaracnoidea

Povertà vasale focale all’angioRM venosa

Reperti nei limiti a livello 
dell’angioRM arteriosa, in 
particolare non aneurismi



TCD
(13/11)

Vasospasmo non 
critico diffuso a 
MCA, ACA, PCA e 
BAS



Esami di laboratorio
Nella norma:

• Routine ematochimica
• Funzionalità tiroidea
• Indici infiammatori
• Screening autoimmunità sistemica
• Screening coagulativo
• VEGF
• Catecolamine plasmatiche

IgE (RIST): 408 UI/ml (v.n. <100)



Reperti clinici chiave:
• Ipertensione marcata di recente 

riscontro
• Cefalea, caratterizzata da attacchi 

pluriquotidiani di breve durata e di 
elevata intensità (thunderclap headache)

• Cefalea con caratteristiche emicraniche 
in anamnesi, con esordio a 40 anni circa

• Terapie farmacologiche: FANS con 
effetto peggiorativo / inefficaci



Reperti strumentali chiave:
• ESA non traumatica alla convessità
• Non evidenti formazioni 

aneurismatiche 
• Vasospasmo non critico diffuso
• Povertà vasale distretto venoso 

corticale



«La neurologia dell’emergenza-urgenza. Algoritmi 
decisionali». Il Pensiero Scientifico Ed. Ottobre 2017



Angiografia cerebrale







«Multipli restringimenti arteriosi 
intracranici con reperti più evidenti in 
corrispondenza delle arterie di medio e 
piccolo calibro, in sede biemisferica sia 
sovra che sottotentoriale»

Diagnosi Differenziale:
 Vasospasmo post ESA?
 RCVS?
 PACNS?
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Reversible cerebral 
vasoconstriction syndrome (RCVS) 
is characterized by a reversible 
segmental vasoconstriction of the 
cerebral vessels. 

Primary angiitis of the central nervous 
system (PACNS) is an inflammatory 
disease affecting the small and 
medium-sized leptomeningeal and 
intracranial vessels. 

Criterio ex 
adjuvantibus?
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Kumar et al [Neurology
2010] suggested a reversible
cerebral vasoconstriction
syndrome as a prevailing 
cause of convexity-SAH in 
patients <60 years

Ducros et al [Brain 2007] pointed
out that visible arterial narrowing 
appears to develop preferentially after 
a few days   iniziale
interessamento piccoli vasi, poi 
progressione centripeta

«La neurologia dell’emergenza-
urgenza. Algoritmi decisionali». 
Il Pensiero Scientifico Ed. 
Ottobre 2017

RCVS: overview

Patogenesi: alterazione 
del tono vasale da 
iperattività simpatica
e/o da danno 
endoteliale diretto



Gestione terapeutica in acuto

• Controllo della PA: preferire i vasodilatatori (nitrati) 

• Terapia antiepilettica: indicata in caso di 

manifestazioni, non profilattica

• Eliminazione dei fattori trigger

• Terapia della eventuale patologia associata 

• Antivasospastici: nimodipina (posologia e modalità 

di somministrazione in base all’entità del 

vasospasmo cerebrale)



Durante la degenza, con 
nimodipina per os:
• Regressione cefalea 
• Episodi prelipotimici da 

Valsalva
• Segni di vasospasmo a 

TCD / MRA
• Stabilizzazione PA
• Parziale regressione 

alterazioni RM

Modificata la 
somministrazione da per os a 
e.v. con miglioramento dei 
parametri flussimetrici al TCD

Dopo 5 giorni ripristino 
somministrazione per os con 
stabilità clinica



Gestione del follow up:
- Clinico

o Periodico e «al bisogno» almeno per i primi 3 mesi
o Approfondimenti per fattori trigger / comorbidità

- Farmacologico
o nimodipina per 4-12 settimane
o evitare terapie con possibile effetto aggravante 

- Strumentale 
o TCD seriato

o Controllo AGF a 3 mesi



Grazie per l’attenzione!


