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Reversible Cerebral Vasoconstriction Syndrome Misdiagnosed as 

Moyamoya Disease with Transient Ischemic Attack as Initial 

Manifestation
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Reversible cerebral vasoconstriction syndrome (RCVS) is a disease characterized by reversible and multiple stenoses of 

cerebral blood vessels that improve within 3 months, accompanied by thunderclap headache. Here, we report an interesting 

case of RCVS initially misdiagnosed as Moyamoya disease with transient ischemic attack. A 45-year-old woman visited the 

Neurology Department of Eulji University Hospital. The patient was initially diagnosed with Moyamoya disease with 

transient ischemic attack. However, follow-up magnetic resonance angiography performed 12 months after the patient was 

appropriately diagnosed as having RCVS.
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가역적뇌혈관수축증후군(reversible cerebral vasoconstriction syn-

drome, RCVS)은 광범위한 대뇌혈관의 염주 모양의 다발 국소협착 

및 확장과 함께 갑자기 발생하는 벼락두통(thunderclap headache), 

구역, 구토, 광선눈통증, 소리공포증, 시야장애 등의 임상증상을 동

반하며, 이러한 대뇌혈관의 다발협착 및 확장이 임상증상 발생 2-3주 

후 최대가 되었다가 3개월 이내 저절로 호전되는 특징을 보이는 

질환이다.1,2 특발성으로도 발생하지만 반수 이상에서 혈관작용 약

물(세로토닌재흡수억제제, 감기약, 마약류 등), 스트레스, 분만 후 

상태 등의 여러 다양한 원인에 의하여 이차적으로 유발되는 것으

로 알려져 있으며, RCVS가 뇌졸중 및 가역적후뇌병증(posterior 

reversible encephalopathy)을 동반하기도 한다.2 저자들은 일과성

허혈발작을 동반한 모야모야병으로 진단하였으나 추적 뇌혈관검

사에서 벼락두통이 없는 특발RCVS로 진단된 증례를 경험하여 문

헌고찰과 함께 보고한다.

증 례

45세 여자가 내원 3일 전 나타난 일시적인 우측 감각이상 및 

위약증상으로 신경과 외래를 방문하였다. 과거 1년 정도 고혈압약 

복용하다 혈압이 정상화되어 내원 3개월 전부터 복용 중단하였으며 

그 외 다른 과거력, 가족력, 약물 복용력은 없었다. 우측 얼굴과 

몸통 및 상, 하지의 감각이상 및 위약증상은 회사에서 컴퓨터 문서 

작업하는 중 나타나 30분 정도 지속되다 사라졌으며, 신경증상이 

나타난 무렵부터 좌측 후두부에 둔한 양상의 두통도 시작되어 비슷

한 강도로 지속되었으나 경미하여 약을 복용할 정도는 아니었다. 

신경계검사 모두 정상이어서 일과성허혈발작으로 판단하여 입원 

후 뇌 자기공명영상과 자기공명혈관조영을 실시하였다. 뇌 자기공

명영상에서 뇌실질의 병변은 없었으나, 자기공명혈관조영에서 양쪽 
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Figure. MRA scans obtained at the time of hospitalization and at the 12-month follow-up. (A) MRA scan obtained at the time of hospitalization.
Multiple severe stenosis are observed on both sides of distal internal carotid artery, on the proximal middle cerebral artery, on the proximal 
posterior cerebral artery, and on the left proximal anterior cerebral artery (yellow arrows), and increased vascular marking is observed on right 
middle cerebral artery (blue triangle). (B) MRA scan obtained at the 12-month follow-up. Resolution of the majority of multiple severe stenosis 
observed at the time of hospitalization is confirmed. MRA; magnetic resonance angiography.

내경동맥 원위부, 양쪽 중대뇌동맥 근위부 및 양쪽 후대뇌동맥 근위

부에 다발성의 심한 협착이 있었으며, 우측 중대뇌동맥 중간 이후 

부분에 증가된 혈관 음영이 관찰되었다(Fig. A). 전체혈구계산, 일반

화학검사, 요검사, 혈당검사, 적혈구침강속도, C-반응단백질, 간기

능검사, 갑상선기능검사, 부갑상선호르몬, 비타민B12, 엽산, 호모시

스테인, 항핵항체(항RNP항체, 항스미스항체, 항Scl-70항체, 항이중

가닥DNA항체, 항C펩티드항체, 항Ro항체, 항La항체), 항중성구세

포질항체(anti-neutrophil cytoplasmic antibody), 앤지오텐신전환효

소, CH50, C3, C4, 아포지질단백질, 류마티스인자, 사람면역결핍바

이러스항체, 매독혈구응집검사, 혈액과 소변의 전기영동검사 그리

고 심장관련효소들 모두 정상이었으며 심장초음파와 24시간 심전도

감시도 정상이었다. 모야모야병에 동반된 일과성허혈발작으로 판단

하여 아스피린과 로수바스타틴 20 mg을 하루 한 번, 그리고 니모디

핀 30 mg을 하루 두 번 투약을 시작하였다. 퇴원 후 지속적으로 

약물 투여하였으며 약을 중단하면 다음날 경미하게 나타나는 두통 

외 다른 이상 신경계증상 없이 안정적인 상태가 유지되었다. 그러나 

퇴원 4개월 후 우측 상, 하지에 30분 가량 일시적인 위약증상이 

다시 나타났다 완전히 호전되어 신경과 외래에 조기 내원하였고 

일과성허혈발작의 재발로 판단하여 추적 영상검사 없이 기존 약물

에 실로스타졸 50 mg을 하루 두 번 추가하였다. 그러나 실로스타졸 

복용 몇 시간 후부터 전조나 눈부심, 소리공포증이 없는 머리 전체에 

깨질듯한 두통(시각통증등급 [visual analogue scale] 8-9)이 심계항

진과 함께 나타났고 두통은 진통제로 호전되지 않았다. 실로스타졸

로 유발된 두통으로 판단하여 실로스타졸을 트리플루살로 바꾼 후 

깨질듯한 두통은 완전히 호전되었다. 퇴원 12개월 뒤 모야모야혈관

의 변화를 확인하기 위하여 뇌 자기공명혈관조영을 추적검사하였는

데 이전에 있었던 양쪽 내경동맥 원위부와 중대뇌동맥 및 후대뇌동

맥의 심한 협착이 모두 호전된 상태였다(Fig. B). 이후에도 후두부와 

목 뒤쪽을 누르거나 무거운 느낌의 가벼운 두통은 간간히 반복되어 

이부프로펜이나 아세트아미노펜으로 조절하였으나 위약, 감각이상 

등의 이상 신경증상 재발은 없었다.

고 찰

RCVS의 다양한 유발요인에 대한 기존의 여러 보고가 있었으나 

아직까지 정확한 발생 기전이 알려지지 않은 흔하지 않은 질환이

다. 국제두통질환분류 제3판(International classification of head-

ache disorder 3rd edition version)에 기술된 대로 벼락두통은 

RCVS의 특징적인 임상증상이고 RCVS의 유일한 증상일 수도 있

는데3 일반적으로 알려진 RCVS 두통은 후두부에서 시작해서 수 

초 이내 주변으로 진행하여 머리 양쪽에 나타나나 약 19% 정도의 

환자는 한쪽에만 나타나기도 한다. 갑자기 매우 심하게 나타나 1분 

이내 최고 강도에 도달하는 벼락두통은 발생 첫 주 동안 가장 심하

고, 보통 1-3시간 정도 지속되나 수 분 이내 사라지거나 며칠 동안 

지속되기도 하며, 4주 이내 평균 4-8회 정도 벼락두통이 반복되는

데, RCVS 환자의 약 2/3는 벼락두통 재발 중간에도 경미한 두통

이 지속되기도 한다. 벼락두통은 중간 이상 굵기 혈관의 수축이 관

찰되기 며칠 전에도 재발할 수 있으며 대개 혈관 수축이 최대로 

일어나기 전에 사라지는 것으로 알려져 있는데4 보고마다 차이가 

있으나 15% 이내의 RCVS 환자는 벼락두통이 없을 수도 있다.5

아직까지 RCVS의 정확한 병태생리는 알려져 있지 않으나 뇌 

혈관의 원위부에서 근위부로 진행되는 교감신경의 과항진, 혈관긴장

도의 조절 이상, 혈액뇌장벽의 손상, 뇌기원신경영양인자(brain-de-

rived neurotrophic factor) 유전자다형태(polymorphism), 혈관신생
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유발전구(proangiogenic)인자와 항혈관생성(antiangiogenic)인자의 

불균형, 산화 스트레스로 인한 혈관 내피세포의 기능 이상 등이 유발

과 관련된 것으로 알려져 있다.5,6 RCVS 초기의 벼락두통은 뇌줄기로

부터 교감신경 신호를 받으며 삼차신경 첫 번째 분지의 감각구심신경

과 연결된 원위부 소동맥들의 기능 이상 및 교감신경이상 항진과 

이에 동반된 혈관 수축, 삼차신경-혈관계(trigemino-vascular sys-

tem)의 활성화 때문인 것으로 추정한다.4 그러나 본 환자의 경우 

일과성허혈발작 발생 당시나 입원 이후에도 진통제가 필요하지 않을 

정도의 매우 경미한 두통만 있었으며 실로스타졸 투여 후 일시적으로 

두통이 심해졌던 기간을 제외하고 발병 초기와 비슷한 양상의 두통이 

1년 동안 꾸준히 반복되어 일반적인 RCVS에 나타나는 두통과 다른 

모습을 보였다.

혈관협착을 일으켜 RCVS와 감별해야 할 질환으로 혈관염, 죽

상경화증, 두개내혈관박리, 모야모야병, 고립중추신경계혈관염

(isolated central nervous system angiitis) 등이 있는데6 혈액 및 

소변검사와 신체검사상 혈관염을 배제할 수 있었고, 남자에게 호

발하며 상대적으로 직경이 중간 이하의 가는 뇌혈관에 주로 나타

나는 고립중추신경계혈관염7에 비하여 본 환자는 일시적인 고혈압 

외 다른 과거력 및 뇌졸중의 위험인자가 없고, RCVS의 일반적인 

임상증상 없이 양쪽의 굵은 내경동맥 원위부와 중대뇌동맥 근위부

에 심한 협착 및 폐색을 보이면서 우측 중대뇌동맥 중간 이후 부분

에 증가된 혈관 음영을 보여 변이형 모야모야병으로 추정하였으나 

1년 후 뇌 자기공명혈관조영 추적검사를 통하여 RCVS였음을 확

인하였다. 모야모야병이 의심되는 내경동맥 원위부의 심한 협착 

및 폐색이 한쪽에만 있으면 진단을 위하여 고식적혈관조영술이 필

요하나, 양쪽에 있으면 고식적혈관조영술 또는 자기공명혈관조영 

둘 중 하나로 진단할 수 있지만8 정확한 진단을 위하여 고식적혈관

조영술로 모야모야 혈관을 확인하거나 자기공명혈관조영 추적검

사가 필요함을 보여주는 예라 하겠다. 최근 보고된 한국인의 

RCVS 환자의 특징에 대한 연구에 따르면 여성 환자 비율이 높은 

것은 서구 환자를 대상으로 한 기존의 보고와 같으나 서구 환자들

에 비하여 중년 여성 환자의 비율이 높고, 특발RCVS 환자의 비율

이 더 높으며, 신경계 합병증을 동반하는 비율이 더 낮은 차이를 

보이는데9 본 증례의 환자 역시 이러한 특징과 일치하는 것으로 

생각된다. 그러나 모야모야병으로 오인될 정도로 양쪽의 굵은 혈

관의 심한 협착이 있었음에도 불구하고 벼락두통을 동반하지 않은 

것은 다른 환자들과 현저한 차이점이라 할 수 있다.

RCVS 치료로 유발인자 제거와 함께 혈관연축을 막기 위하여 

니모디핀과 같은 칼슘통로차단제를 경구(매 4-5시간마다 30-60 mg) 

혹은 주사(0.5-2 mg/kg/시간)로 4-12주 사용하며, 일반적으로 투약 

후 48시간 내 벼락두통은 감소되나 뇌혈관연축의 지속 시간에는 

영향을 주지 않는 것으로 알려져 있는데 베라파밀, 황산마그네슘

을 사용하기도 한다.4 실로스타졸은 삼차신경절, 혈관평활근세포, 

두개내외혈관내피세포의 포스포디에스테라제III를 선택적으로 억

제하여 고리형AMP (cyclic adenosine monophosphate, cAMP)를 

증가시키고 이로 인하여 뇌내 혈관을 확장시키는데 실로스타졸 사

용 후 발생하는 두통은 이러한 혈관 확장 또는 cAMP 증가의 효과

와 관련된 것으로 알려져 있다.10 본 환자의 경우 혈관연축을 막는 

니모디핀을 사용하는 동안에는 두통이 완화되었던 것으로 보아 실

로스타졸 사용 후 발생한 두통은 혈관 확장에 의한 효과보다는 

cAMP 증가가 관련되어있을 가능성에 대하여 추론해 볼 수 있으

며, 특히 cAMP의 증가가 삼차신경을 민감화시키는10 것으로 알려

져 있어 삼차신경-혈관계의 비정상적인 조절이 두통의 유발과 관

련되었을 것으로 생각한다.

RCVS는 벼락두통을 동반하는 대표적인 질환 중 하나이나 두

통, 이상 신경계증상과 같은 뚜렷한 임상증상이 없을 수도 있어 실

제로는 더 많은 RCVS 환자가 있을 것으로 생각한다. 따라서 본 

환자와 같이 벼락두통을 동반하지 않는 RCVS도 있을 수 있으므로 

비정상적인 혈관 구조를 보이는 환자는 반드시 혈관영상의 추적검

사가 필요하다.
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