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1. SINTESI 

La  Mielite  Trasversa  Acuta  (MTA)  è  un  disordine  infiammatorio  focale  del  midollo  spinale  che  provoca 
disfunzioni motorie,  sensoriali  e  autonomiche.  In  questo  articolo  proponiamo  una  serie  univoca  di  criteri 
diagnosi  e  nosologici  la  MTA  allo  scopo  di  evitare  le  confusioni  che  inevitabilmente  si  creano  durante 
l’indagine  clinica usando dei  criteri disomogenei.  L’utilizzo di  criteri unificati  assicura una  linguaggio  clinico 
unico di classificazione, riduce  la confusione diagnostica e pone  le basi per adeguati e quanto mai necessari 
trial    clinici  di  sperimentazione mutlicentrici.  Inoltre,  è  suggerito  un  inquadramento  per  la  valutazione  di 
soggetti che presentano sintomi e segni di sospetta MTA. Le terapie migliori spesso dipendono dalla precocità 
e dall’accuratezza diagnostica. Poiché le mielopatie acute trasverse sono patologie relativamente rare, spesso il 
ritardo e l’incompletezza ricorrono di sovente. Una diagnosi rapida e precisa assicura non solo l’individuazione 
e  il  trattamento di una  lesione da  compressione meccanica ma anche  la possibilità di distinguere  la mielite 
trasversa  idiopatica  dalle  forme mieliniche  secondarie  ad  un  qualsiasi  conosciuta  altra  patologia  di  fondo. 
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L’identificazione eziologia è coadiuvante per  la formulazione di una appropriata terapia, benché attualmente 
per  la  MTA  idiopatica  non  esiste  un  protocollo  terapeutico  standard.  Stabilire  un  diagramma  di  flusso 
diagnostico  può  sicuramente  condurre  ad  una  prestazione  d’assistenza migliore,  anche  se  in  realtà  non  è 
possibile stilare un quadro clinico valutativo completo per ogni malato. 

2. EPIDEMIOLOGIA E STORIA NATURALE DELLA MIELITE TRASVERSA ACUTA 

La MTA ha un’incidenza annuale di 1 - 4 casi clinici per milione di persone e colpisce individui di tutte le fasce 
d’età con un picco bimodale tra i 10 - 19 anni e i 30 - 39 anni1-4. Non esiste una predisposizione alla malattia 
legata  al  sesso  o  a  fattori  genetici  familiari. Clinicamente  è  caratterizzata  da  uno  sviluppo  o  sub-acuto  di 
sintomi e di  segni neurologici di disfunzioni motoria,  sensoriale e autonomica dei nervi o di  tratti dei nervi 
spinali.  Esistono  spesso  evidenze  della  disfunzione  sensoriale  in  una  zona  rostrale  definita  e, mediante  la 
risonanza magnetica nucleare (RMN) e la Rachicentesi o puntura lombare è possibile visivamente individuare la 
zona affetta dall’infiammazione acuta. Quando il picco massimo di deficit è raggiunto, approssimativamente il 
50% dei pazienti perde  la mobilità degli arti  inferiori, quasi  il 100% riporta una disfunzionalità alla vescica e 
tra  l’80  e  il  94%  lamenta  intorpidimento,  parestesia  o  disestesia  simile  ad  una  compressione  toracica1-6.  I 
sintomi autonomici sono variabili e consistono in: aumento della minzione, incontinenza intestinale o urinaria, 
difficoltà  o  inabilità  di  svuotamento  dell’intestino  o  della  vescica,  stipsi7.  Dalla  serie  di  casi  clinici  di MTA 
longitudinale è emerso che approssimativamente 1/3 dei pazienti perviene ad un  recupero  funzionale che si 
avvicina  di molto  al  100%  e  riporta  piccole  o  poche  conseguenze  permanenti,  1/3  riporta  una  disabilità 
permanente moderata  e 1/3 disabilità grave1,  4,5.  La  rapidità di progressione dei  sintomi, quail  il dolore  alla 
schiena  e  lo  shock midollare  sono  indici  predittivi  di  scarse  possibilità  di  recupero  funzionale6,8-10.  Scoperte 
paracliniche come ad esempio l’assenza di conduzione spinale accertata mediante esame dei potenziali evocati 
e  la presenza della proteina 14-3-3, marker del danneggiamento neuronale, nel  liquor durante  la fase acuta, 
sono  anch’essi  indici  predittivi  di  una  scarsa  possibilità  di  recupero  funzionale11.  La  MTA  può  essere  la 
caratteristica d’esordio della Sclerosi Multipla SM. E’ più probabile che i pazienti con una diagnosi finale di SM 
presentino segni clinici asimmetrici, sintomi sensoriali predominanti senza coinvolgimento del sistema motorio, 
lesioni  da  RM  che  si  estendono  a  meno  di  due  segmenti  spinali,  RMN  anormale  e  presenza  di  bande 
oligoclonali nel  liquor9,12-16. Un paziente con una demielinizzazione monofocale nel Sistema Nervoso Centrale 
(SNC) (Mielite Trasversa o Neurite Ottica), la cui imaging a risonanza magnetica mostra lesioni significative con 
demilinizzazione17 ha  l’83% delle possibilità di  rientrare nei  criteri d’inclusione della  SM nei  successivi dieci 
anni,  tale  percentuale  scende  all’11%  nei  pazienti  la  cui    imaging  a  risonanza magnetica  dell’encefalo  è 
risultata nella norma18.  

3. RASSEGNA ED ANALISI DEI PRECEDENTI CRITERI DIAGNOSTICI  

Nel 1882 furono descritti numerosi casi clinici di mielite acuta e da analisi patologiche emerse che essi erano 
imputabili  in parte a  lesioni vascolari e  in parte a  infiammazione acuta19.  In seguito, tra  il 1922 e  il 1923,  in 
Inghilterra,  furono  riportati  oltre  200  casi  clinici  d’encefalomielite  post  vaccino,  una  complicanza  delle 
vacinazioni  antivaricella  e  antirabbia20.  L’analisi  patologica  dei  casi  fatali  rivelò  la  presenza  di  cellule 
infiammatorie  e  demielinizzazione  piuttosto  che  la  patologia  vascolare,  denotata  nelle  relazioni  cliniche 
precedenti.  In passato, nelle pubblicazioni medico-scientifiche la mielopatia acuta trasversa (che include cause 
non infiammatorie) e la MT acuta erano usate in modo intercambiabile per indicare la stessa patologia. In un 
report  clinico,  si  legge  la  seguente  definizione  di  mielopatia  trasversa:  disfunzione bilaterale del midollo 
spinale, che si sviluppa in un intervallo di tempo inferiore a 4 settimane con un interessamento sensoriale del 
livello superiore ben definito, nessuna malattia antecedente, ed esclusione di eziologie da compressione 8.  In 
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seguito  i  sopra  citati  criteri  diagnostici  furono modificati  facendo  rientrare  in  quelli  d’inclusione  soltanto  i 
pazienti,  nei  quali  lo  sviluppo  delle disfunzioni motorie,  sensitive  e  sfinteriche  acute  avviene  in un  periodo 
inferiore  o  pari  a  14  giorni  e  in  quelli  d’esclusione  i  pazienti  con  altre malattie  neurologiche  o malattie 
sistemiche di base 3.  
 

4. TAVOLA 1 – CRITERI PER LA MIELITE TRASVERSA ACUTA IDIOPATICA 

Criteri di inclusione 
Sviluppo di disfunzioni sensoriale, motoria o autonomica attribuibili al midollo spinale 
Segni e/o sintomi bilaterali (non necessariamente simmetrici) 
Livello sensoriale definito 
Esclusione  di  un’eziologia  da  compressione  extra-assiale  confermata  da  esami  per  immagini  (RMN  o 
mielografia; insoddisfacente la TAC) 
Infiammazione midollare dimostrata da presenza di pleiocitosi nel liquido cerebro-spinale (LCS) o da un indice 
elevato di  IgG o RMN con gadolinio  (Se non  si è  riscontrato alcun criterio  infiammatorio al momento dello 
sviluppo del sintomo,  ripetere  la RMN e  la puntura  lombare  tra  i 2 e  i 7 giorni seguenti  l’inizio del sintomo 
stesso) 
Progressione e raggiungimento del punto di deficienza massima (nadir) tra 4 ore e 21 giorni dall’esordio (se il 
paziente  riporta  un  risveglio  dei  sintomi,  questi  ultimi  devono  divenire  più  pronunciati  dal momento  del 
risveglio) 
 
Criteri di Esclusione 
Storia clinica d’irradiazione terapeutica alla colonna vertebrale eseguita nei 10 anni antecedenti 
Deficit clinico di distribuzione arteriosa compatibile con trombosi dell’arteria anteriore spinale 
Flusso anomalo che si ripercuote sulla superficie del midollo spinale compatibile con  MAV 
Evidenze sierologiche o segni clinici di malattia del tessuto connettivo (sarcoidosi, malattia di Behcet, sindrome 
di Sjogren, LES, disordine misto dei tessuti connettivi, ecc.) ( Diagnosi clinica d’affezione patologica ai Tessuti  
Malattie del SNC  ( Sifilide, Sindorme di Lyme, AIDS, Virus della  leucemia delle cellule T HTLV, mycoplasma e 
altre  infezioni  virali del  tipo: Herpex Simplex HSV-1, HSV-2,  il  virus  varicella-zoster VZV,  il  virus Epstein-Barr 
EBV, il cytomegalovirus CMV, il virus erpetico umano di tipo 6 HHV-6, gli enterovirus Polio, Coxsackie e Echo ) 
(Diagnosi clinica di Mielite Infettiva) 
Anomalie nella RMN spinale ed encefalica che indicano un’affezione da SM  
Storia clinica di neurite ottica apparente 
MAV=  malformazione  arterio-venosa;  LES=  lupus  sistemico  eritematoso;  HTLV-1=  virus-1  da  cellule  T-linfotropiche 

umane; HSV= virus da herpes simplex; VZV= virus zoster da varicella; EBV= virus di Epstein-Barr; CMV= citomegalovirus; 

HHV= virus da herpes umano.    

 
Altri autori, poi, definirono la MT acuta come lo sviluppo acuto di una paraparesi (senza specificare il tempo di 
raggiungimento  del  deficit massimo)  con  obiettiva  alterazione  sensoriale  bilaterale  e  funzionalità  sfinterica 
compromessa,  disturbo  sensorio  del  livello  segmentario  spinale,  andamento  stabile  non  progressivo  (da 
distinguere dalle paraparesi  spastiche progressive),  e nessun  segno  clinico o di  laboratorio di  compressione 
spinale1. Furono esclusi i pazienti con paraparesi spastica progressiva, deficit sensorio a macchie o emisindrome 
spinale, sifilide, gravi traumi alla schiena, tumore metastatico o encefalite. 
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Per separare ulteriormente le malattie con eziologie distinte, i criteri suggeriti per la MT acuta furono rivisti per 
includere solo quei pazienti in grado di migliorare dal deficit massimo entro 4 settimane e furono escluse altre 
malattie conosciute come le malformazioni arterio-venose del midollo spinale, l’infezione da virus-1 da cellule 
T-linfotropiche  umane  (HTLV-1)  e  la  sarcoidosi  2. Con  l’uso  di  questi  criteri  diagnostici,  i  casi  di MT  acuta 
furono classificati come parainfettivi, connessi alla SM, ad ischemia del midollo spinale o idiopatici. 
Più  recentemente,  le  mielopatie  acute  non  compressive  sono  state  classificate  secondo  uno  schema 
eziologico12  in: 1) mielopatie connesse alla SM, 2) connesse ad una malattia  sistemica  (per esempio  il  lupus 
eritematoso sistemico (LES), la sindrome anti-fosfolipidi, la malattia di Sjogren), 3) post-infettive, 4) mielopatia 
da radiazioni a distanza di tempo, 5) da infarto del midollo spinale, e 6) mielopatia idiopatica. 
La  presenza  della  SM  o  di  una malattia  sistemica  fu  determinata  in  base  a  criteri  standard21-23, mentre  la 
mielopatia  para-infettiva  fu  diagnosticata  sulla  base  della  positività  sierologia  del  IgM  o  ad  un  aumento 
quadruplo, o più grande, dei livelli del IgG su due test successivi su un agente candidato/infettivo specifico.  
La mielopatia  da  radiazione  a  distanza  di  tempo  fu  diagnosticata  secondo  la  storia  clinica,  e  l’infarto  del 
midollo spinale sulla base degli esami clinici di laboratorio e di quelli per immagini specifiche in assenza  d’altre 
probabili eziologie.  
La  mielopatia  trasversa  idiopatica  fu  definita  in  quegli  individui  che  non  potevano  essere  altrimenti 
categorizzati e costituivano il 16,5% di questi gruppi. 

5. PROPOSTA PER UN CRITERIO DIAGNOSTICO DELLA MIELITE TRASVERSA ACUTA 

I criteri diagnosti per la MT acuta idiopatica sono elencati nella Tavola 1. Una diagnosi di MT acuta dovrebbe 
essere formulata, quando sono riscontrati tutti i criteri d’inclusione e nessun criterio d’esclusione. Una diagnosi 
di una malattia associata alla MTA dovrebbe essere formulata quando sono riscontrati tutti i criteri d’inclusione 
e il paziente una condizione patologica elencata nella lista delle malattie specifiche da escludere.  
Come  la  sindrome  clinica  della mielopatia  trasversa  acuta  può  avere  cause  non  infiammatorie  (p.es.  cause 
vascolari)  allo  stesso modo  la MTA  rappresenta  un  sottogruppo  di mielopatie  acute.  La  diagnosi  di MTA 
richiede evidenze cliniche della presenza di un corso infiammatorio midollare. Poiché la biopsia del midollo non 
è un esame obiettivamente pratico da eseguire, nella valutazione clinica di routine di questi pazienti,  la RMN 
spinale e  l’analisi del  liquido rachidiano costituiscono gli unici strumenti attualmente disponibili per stabile  la 
presenza  se  nella  lesione  è  presente  un  corso  infiammatorio.  Nella  valutazione  clinico  diagnostica  di  una 
sospetta MTA, sono indispensabili sia la RMN con gadolinio sia la rachicentesi; inoltre per una diagnosi certa di 
MTA  sono  necessarie:  anormalità  nella  RMN  spinale  con  gadolinio  o  presenza  di  pleiocitosi  nel  liquido 
cerebrospinale  (LCS) o un  titolo  elevato di  IgG nell’LCS. Se nessuno dei  criteri  indicanti  la presenza di una 
infiammazione viene riscontrato durante la fase di esordio, è necessario ripetere la RMN e la Rachicentesi, tra 2 
e 7 giorni successivi. A differenza del titolo 24,25, il tasso di sintesi delle IgG non è un indicatore specifico di un 
corso  infiammatorio nel SNC di conseguenza non dovrebbe essere considerato a fini diagnostici. Per favorire 
l’identificazione  dei  pazienti  affetti  da mielopatie  vascolari  per  i  quali  potrebbero  essere  appropriate  altre 
strategie di trattamento, per i pazienti che presentano una sintomatologia che raggiunge la severità massima a 
distanza di quattro ore dall’esordio si dovrebbe  ipotizzare un’eziologia  ischemica. Riteniamo ciò giustificabile 
dal fatto che il corso temporale delle lesioni vascolari (ed in particolare se trattasi di un evento trombotico delle 
arterie)  generalmente  raggiunge  la  punta  massima  (nadir)  molto  rapidamente.  Nel  caso  i  suddetti  criteri 
diagnostici  siano  utilizzati  per  verificare  l’idoneità  dei  pazienti  alle  sperimentazioni  cliniche  terapeutiche 
prospettiche,  l’esclusione di pazienti  con mielopatie  ischemiche per  i quali  le  terapie  antinfiammatorie non 
sono  indicate, costituisce un fattore critico. Anche  la differenziazione tra MTA  idiopatica e MTA associata ad 
un’altra  patologia  è  importante.  Molti  disordini  infiammatori  sistemici  (Il  LES  la  sindrome  di  Behçet,  la 
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sindrome di Sjögren, ecc.) sono associati alle vasculiti e possono comportare la MTA. Poiché questi stati clinici 
avvengono  con  uno  spettro  fisiopatologico  similare  e  per  la  maggior  parte  di  loro  esiste  un  protocollo 
terapeutico consolidato, la MTA associata a questi disordini deve essere distinta dalla MTA idiopatica. Pertanto 
si avranno due categorie diagnostiche: la MTA idiopatica e la MTA associata ad un'altra patologia (p.es. MTA 
associata  al  LES),  ammesso  che  si  abbia  un  riscontro  degli  altri  criteri  diagnostici  (vedi  proseguo). Questa 
distinzione è di  supporto alla  conduzione dei  trials  terapeutici per  i quali è  richiesta una  comparazione dei 
gruppi  omogenea.  Allo  stesso  modo,  la  MTA  può  essere  in  alcuni  pazienti  una  prima  manifestazione 
patologica che termina con una diagnosi di SM. Poiché per i pazienti con una diagnosi certa di SM e anche per 
i  pazienti  che  presentano  un  alto  rischio  di  sviluppare  la  SM  26,  esistono  diverse  possibilità  di  trattamento 
terapeutico, è importante identificare questi soggetti. Pertanto, suggeriamo che evidenze rilevate attraverso la 
RMN  di  un’infiammazione  a  focolai  multipli  indicano  piuttosto  che  una  MTA  idiopatica,  una  MTA  in 
associazione ad un’altra patologia. Questo criterio svolgerà un ruolo importante nell’identificazione di quei casi 
clinici di probabile SM o di encefalomielite acuta disseminata (ADEM).  

6. LIMITAZIONI DEL CRITERIO PROPOSTO 

Il  criterio diagnostico proposto presenta  alcune  limitazioni  che  richiedono un  approfondimento.  Potrebbero 
presentarsi dei casi clinici che soddisfano tutti i criteri proposti ad eccezione della documentazione oggettiva di 
un’infiammazione midollare.  Di  conseguenza,  è  possibile  che  avvenga  una  situazione  nella  quale  la  RMN 
mostra  in una sequenza pesata  in T2 un segnale d’intensità appropriata di una  lesione, ma non presenta un 
taglio  netto  delle  anormalità migliorate  con  la  somministrazione  di  gadolinio.  Se  la  rachicentesi  è  normale 
allora non, è possibile in base al criterio proposto, formulare una diagnosi di MTA. Inoltre, i risultati degli esami 
clinici  di  un  individuo,  potrebbero  anche  non  essere  compatibili  con  un’ipotesi  di  mielopatia  vascolare.  
Ciononostante, classificare questa situazione come una sospetta affezione da MTA potrebbe essere la migliore 
scelta  del  momento.  Allo  stesso  modo,  nonostante  l’arbitrarietà  dell’esclusione  dei  casi  clinici,  fondata 
sull’intervallo tra  l’esordio e il raggiungimento del massimo deficit, la letteratura medica e la pratica clinica lo 
ritiene un criterio  tutto valido. Per quanto ci  riguarda  restiamo ancorati al principio di differenziazione della 
MTA  dalla  mielopatia  cascolare  a  progressione  rapida  (4  ore  dall’esordio)  o  dalla  mielopatia  ereditaria 
intermittente, i tumori del midollo, la mielopatia originata da fistole arterovenose e la SM in forma progressiva 
cronica (progressione superiore a 21 giorni). Nonostante questo, alcune mielopatie vascolari rientrano ancora 
senza dubbio nei criteri diagnostici della MTA, mentre alcuni pazienti con una  reale  infiammazione da MTA 
potrebbero  essere  esclusi  semplicemente  sulla  base  della  rapida  progressione  dei  sintomi.  Inoltre,  per  la 
gestione  clinica  e  la  ricerca  l’inclusione  di  pazienti  con  una  sospetta MTA  potrebbe  non  essere  prudente 
attendere  il  raggiungimento  del massimo  deficit  (punto  di  nadir).  Piuttosto,  il  trattamento  potrebbe  avere 
inizio con un’osservazione continua del paziente finalizzata a stabilire se  in ultima analisi  lo stesso rientra nei 
criteri  diagnostici.  Sebbene  i  pazienti  con  un  tumore  spinale  (come  ad  esempio  un  glioma)  generalmente 
presentano una sintomatologia che perdura da settimane a mesi, potrebbero essere casi nei quali dalla storia 
clinica del paziente non emerge una chiara distinzione tra la MTA e il tumore midollare.  Inoltre, i pazienti con 
tumore,  potrebbero  avere  una  lesione  spinale  midollare  accentuata  e  pertanto  rientrare  nei  criteri 
infiammatori.  In  realtà  non  si  tratta  di  un  disordine  propriamente  infiammatorio  e  l’accentuazione  è 
meramente una conseguenza dell’avvenuta rottura della barriera emato-encefalica.  In genere, la rachicentesi 
di questi pazienti non mostra la presenza di pleiocitosi, la quale unitamente al decorso temporale potrebbero 
essere  l’unico modo  per  distinguere  la MTA  dal  glioma midollare  a meno  che  non  venga  considerata  la 
possibilità di eseguire una biopsia. Nel caso  in cui  la differenziazione non è ben chiara può essere pertinente 
iniziare  comunque  la  somministrazione  di  steroidi  seguita  da  nuovi  esami  per  immagini.  Se  persiste  un 
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accentuazione marcata  del  gadolini,  è  consigliabile  prendere  in  considerazione  l’esecuzione  di  una  biopsia 
spinale.  Un  altro  stato  clinico  che  potrebbe  presentare  in  base  ai  criteri  diagnostici  correnti,  difficoltà  di 
differenziazione  dalla  MTA  idiopatica  è  la  neuromielite  ottica  di  Devic  (NMO).  Benché  le  patologie 
infiammatorie della SM,  l’ADEM e  la NMO possono essere associate alla MTA e  soltanto  le  forme midollari 
della SM e dell’ADEM possono essere distinte da un sospetto di MTA basato sui risultati della RMN encefalica 
come parte della valutazione diagnostica  iniziale.  Il consorzio non ha proposto  la necessità di effettuare un 
semplice esame dei potenziali evocati, in quanto anche questo tipo di esami non esclude in maniera assoluta 
un eventuale diagnosi di NMO27-28. Inoltre, benché un soggetto con MTA e una storia clinica di apparente NMO 
possa rientrare nei criteri della NMO e molto probabilmente è affetto da una malattia in forma ricorrente e/o 
progressiva,  tutto ciò può non essere altrettanto valido per quei soggetti affetti da una malattia subclinica del 
nervo ottico 29. Nel tempo, una diagnosi di NMO può essere cambiata in una di MTA allorquando, una forma 
apparente di neurite ottica si presenta in seguito ad una sindrome midollare. Abbiamo consigliato di eseguire 
sui  pazienti  con MTA  l’esame  dei  potenziali  evocati,  anche  se  ad  oggi  non  costituiscono  una  garanzia  in 
termini di  rischio di  ricorrenza o progressione. Tuttavia, questi criteri, pur  rappresentano una base utile per 
studi  e  ricerche  futuri,  dovranno  essere  convalidati  in  maniera  prospettica  allo  scopo  di  stabilire  se  la 
pertinenza  di  classificazione  degli  individui  e  se  le  categorie  di  classificazione  sono  rilevanti  in  termini  di 
strategie terapeutiche o miglioramenti a lungo termine. Crediamo che l’utilizzo di criteri diagnostici, malgrado 
possa  essere  percipito  come  una  restrizione,  porterà  ad  una  più  omogenea  identificazione  dei  soggetti  da 
includere  negli  studi  clinici.  Infine,  l’adozione  dei  criteri  proposti  permetterà  di  formulare  nei  report  una 
descrizione  degli  individui  più  accurata  e  fornirà  la  base  sulla  quale  in  futuro  potranno  essere  definite 
successive classificazioni che ci aiuteranno a capire meglio le mielopatie infiammatorie.  

7. VALUTAZIONE E WORK-UP DIAGNOSTICO 

La valutazione iniziale di un paziente che presenta una mielopatia in evoluzione dovrebbe mirare a stabile  se è 
possibile  identificare  delle  cause  strutturali  (p.es.  un  ernia  del  disco,  una  frattura  vertebrale  patologica, 
metastasi tumorali o una spondilolisi (si veda figura). Idealmente, una RMN con mezzo di contrasto (gadolinio) 
dovrebbe essere eseguita nelle prime ore successive all’esordio. Tuttavia benché presenta lo svantaggio di non 
permettere una valutazione del midollo, una mielografia costituisce una valida alternativa. La presenza di una 
causa di mielopatia strutturale impone la necessità di considerare la possibilità di intervenire chirurgicamente; 
se invece non si riscontra una causa strutturale è consigliabile eseguire una puntura lombare atta a distinguere 
una  forma  di mielopatia  infiammatoria da una non-infiammatoria.  L’esame del  liquor dovrebbe  includere  i 
tests di routine (conta delle cellule, differenziale, livelli di proteine e di glucosio) come pure la sintesi intratecale 
anticorpale  (  bande  oligoclonali  e  titolo  IgG)  e  l’analisi  citologica.  Nei  casi  i  cui  dalla  RMN  non  emerge 
un’accentuazione del gadolinio e  l’esame del  liquor non presenta pleiocitosi o un  incremento del titolo  IgG, 
allora è possibile propendere per una mielopatia non infiammatoria. Tra le cause all’origine di una mielopatia 
non-infiammatoria ricordiamo:  l’ischemia  (arteriosa, venosa, dei vasi, di confine  (infarti corticali) o causati da 
malformazioni  artereovenose),  le  radiazioni,  la  lipomadosi  epidurale  e  l’ebolismo  cartilagineo30-34.  nel  caso 
venga  identificata  una mielopatia  infiammatoria,  è  opportuno  stabile  l’estensione  dell’infiammazione.  Per 
mezzo  di  una  RMN  con  gadolinio  e  i  potenziali  visivi  evocati  è  possibile  stabilire  se  è  presente  una 
demielinizzazione in parti diverse dagli assi neuronali e di conseguenza definire processo come multifocale. Nel 
caso  la demielinizzazione  si  limitati al  tratto ottico nervoso, è possibile  ipotizzare un’affezione da NMO. Se 
invece,  è  presente  una  demielinizzazione  oltre  al  tratto  e  al  nervo  ottico,  allora  è  possibile  ipotizzare  una 
diagnosi di ADEM o SM. Oppure, i soggetti che presentano una demielinazazzione midollare monofocale (sia i 
potenziali  evocati  che  la RMN  encefalica non mostrano una demielinizzazione)  e  rientrano nei  criteri  sopra 
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enunciati, sono definiti come affetti da MTA. La valutazione diagnostica successiva dovrebbe essere mirata a 
determinare se si  tratta di MTA  idiopatica o  in associazione ad un’altra patologia. Le caratteristiche cliniche, 
come ad esempio  la febbre,  la meningite, gli eritemi, concomitanza con  infezioni sistemiche  (per esempio  la 
polmonite o  le diarree),  stato  immunitario compromesso  (per esempio  l’AIDS o  terapie  immunosoppressive) 
infezioni ai genitali  ricorrenti, dolore  radicolare bruciante  con o  senza  vescicole  che  indicano una  radicolite 
zoster o una adenopatia, potrebbero suggerire una eziologia  infettiva della MTA (si veda Tavola 2).  In questi 
casi  è  consigliabile  eseguire  il  test  di  reazione  rapida  della  reagina  plasmatici  (R.P.R.),  le  culture  virali  e 
batteriche del  liquido cerebro spinale,  i testi di  laboratorio per  la ricerca delle malattie veneree, esame virale 
del  liquor e PCR    (reazione a  catena della polimerasi)  e  titoli  sierologici per agenti  infettivi  vari. Durante  la 
convalescenza,  da  4  a  8  settimane  dall’esordio  è  consigliabile  eseguire  gli  esami  dei  titoli  virali.  Altre 
caratteristiche cliniche  (si veda tavola 2 e per una recensione dei criteri Vitali et al.,21 Lockshin et al.,22 and 
Tan et al.,23 and Statement on Sarcoidosis) che possono indicare una malattia  infiammatoria sistemica come 
ad esempio  la Sindrome di Sjögren,  la sindrome antifosfolipidica,  il  lupus,  la sacoidosi o una patologia mista 
dei tessuti connettivi.  In tutti  i casi sopraelencati, è raccomandabile eseguire  i seguenti test sierologici:  livello 
dell’enzima  di  conversione  dell’angiotensina,  anticorpi  antinucleari,  SS-A  (Ro),  SS-B  (La),  anticorpi  anti-
cardiolipina, anticoagulanti del lupus, la ß2 glicoproteina I e i livelli del complemento. E’ opportuno anche fare 
l’analisi delle urine,  incluso  il  test per  l’ematuria. Inoltre, se sussistono livelli clinici sospetti, dovrebbero essere 
considerati:  la  biopsia  labiale/salivare,  una  tomografia  assiale  computerizzata  (TAC)  toracica  con  agente  di 
contrasto  iniettato per via endovenosa e  il  test di Schirmer. Se  il paziente non presenta alcuna caratteristica 
che  indica una patologia  in associazione alla MTA e  si ha  il  riscontro dei  criteri diagnostici  sopraelencati, è 
possibile  formulare una diagnosi di MT  idiopatica o primaria.  I potenziali  evocati,  esami  elettromiografici  e 
livelli 14-3-3 del liquor dovrebbero essere considerati allo scopo di stabilire l’estensione del danno neuronale e 
la prognosi di remissione 36,37. Riguardo alle terapie di trattamento raccomandate per  i pazienti con MTA non 
essendo comprese nello scopo del presente articolo saranno trattate altrove. Report precedenti hanno fornito 
le  basi,  per  definire  la  sindrome MTA  e,  vecchi  criteri  diagnostici  hanno  in  diversa misura,  distinto  altre 
eziologie  di mielopatia  diversa  dalla  compressione  (meccanica).  A  causa  di  questo,  è molto  probabile  che 
malattie  con  una  distinta  patologia,  epidemiologia  e  trattamenti  potenziali  sono  state  incluse  nei  termini 
diagnostici  comunemente  usati.  Questa  limitazione  guidata  dal  ruolo  delle  nuove  tecniche  per  esami 
nerologigi per  immagini giocano un  importante ruolo nella definizione clinica della MTA, come dimostrano  i 
nuovi criteri diagnostici descritti nel presente articolo. Lo schema nosologico proposto differenzia i pazienti in 
due  categorie:  idiopatica  e  in  associazione  ad  un'altra  patologia,  ai  fini  sia  degli  studi  di  storia  naturale 
longitudinale sia per il reclutamento dei pazienti per le sperimentazioni cliniche. Abbiamo anche proposto una 
strategia per la valutazione dei pazienti affetti da MTA. I criteri diagnostici proposti dovranno essere valutati da 
uno studio longitudinale sulla MTA.    
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9. FIGURA. APPROCCIO DIAGNOSTICO IMMEDIATO ALLA MIELOPATIA ACUTA. 
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10. TAVOLA 2 – PROPOSTA PER UNA VALUTAZIONE MEDICA DI SOSPETTA MTA 

Segni e Sintomi Indicativi  Valutazione Suggerita 
Eziologia Infettiva  

Febbre  Rachicentesi: Colorazione di Gram e coltura batterica 
Meningismo  Rachicentesi e PCR: herpes simplex tipo 1, 2 e 6 (HSV-1, HSV-2 e 

HSV-6), Virus Varicella Zoster (VZV), Citomegalovirus (CMV), Virus 
di Epstain Barr (EBV), enterovirus e HIV 

Eritemi  Rachicentesi : Colture virali 
Concomitanza Infettiva Sistemica  Rachicentesi: Striscio per Bacilli Acid-Fast e coltura per tubercolosi 
Stato Immitario Compromesso  Rachicentesi HSV, VZV e anticoprpi retrovirus umano dei linfociti 

T di tipo 1 (Human T-cell lymphotropic virus) (HTLV-1) 
Infezione Genitale Ricorrente  Rachicentesi anticorpi anti-Borrelia Burgdorferi  
Sintomi di Radiculopatia Zoster  Rachicentesi test per la ricerca della malattie veneree (VDRL) 
Adenopatia  Rachicentesi esame con indian ink e colture fungine 
Residenza in una zona endemica per le infezioni 
parassitarie 

Radiografia Toracica 
Sierologia per anticorpi HSV,VZV,HTL-1, Borrelia Burgdorferi 
Sierologia per Epatite A,B,C e micoplasma 
Considerare sierologia per parassiti 

Malattia Infiammatoria Sistemica (vasculiti, 
collagenopatie vascolari, disordini dei tessuti connettivi  

 

Eritemi  Siero di conversione dell’enzima che converte l’angiotensina 
(ACE) 

Ulcere orali o genitali  Autoanticorpi ANA, ds-DNA, SS-A (Ro), SS-B (La), Sm (Smith), 
RNP 

Adenopatia  Livelli del complemento 
Livedo Reticularis  Analisi delle Urine con analisi al microscopia per l’hematuria 
Sierosite  Biopsia delle labbra/ghiandole salivari 
Fotosensitività  Tomografia Computerizzata toracica 
Artrite Infiammatoria  Test di Schirmer 
Eritema Nodoso  Radiografia Toracica 
Xerostomia  Anticorpi antifosfolipidici (anticorpi anti-cardiolipina, Tempo al 

veleno di vipera Russel diluito, tempo di tromplastina parziale 
Cheratite   
Congiuntivite   
Contratture o ispessimento della pelle   
Anemia/Leucopenia/Trombocitopenia   
Fenomeno di Reynaud   
Storia Clinica di trombosi arteriosa e venosa   

Sclerosi Multipla  
Evento di demielinizzazione antecedente  RMN encefalica 
Deficit clinico incompleto con anomalie della RMN a due o 
meno tratti spinale e inferiori al 50% del diametro 
midollare 

Potenziali evocati 

Rachicentesi: Bande Oligoclonali   
Neuromielite Ottica (Malattia di Devic)  

Neurite Ottica  Potenziali evocati 
RMN encefalica Normale  RMN encefalica (generalmente negativa) 

Mielite Trasversa Idiopatica  
Assenza di evidenze cliniche o paracliniche indicanti una 
diversa categoria diagnostica 

Potenziali Evocati 
Elettromiografia/velocità di conduzione nervosa 
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