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Kurzfassung—Die akute transverse Myelitis (ATM) ist eine fokale Entzündung des Rückenmarks, die motorische, sensorische und vegetative
Funktionsstörungen zur Folge hat. In diesem Beitrag werden eine Reihe einheitlicher diagnostischer Kriterien und eine einheitliche
Krankheitsbeschreibung für ATM vorgestellt, um die Verwirrung zu vermeiden, die sich bei der Verwendung unterschiedlicher Kriterien unver-
meidlich einstellt. Dadurch soll auch eine gemeinsame Sprache für die Klassifikation gefunden werden, um die diagnostische Verwirrung zu
vermindern und eine Basis für institutsübergreifende klinische Studien zu schaffen.Zusätzlich wird ein Rahmen zur Einschätzung von Patienten
vorgestellt, die Anzeichen und Symptome von ATM aufweisen. Die beste Art der Behandlung hängt oft von einer frühzeitigen und genauen
Diagnose ab. Da akute transverse Myelopathien relativ selten sind, findet eine umfassende ärztliche Untersuchung zum Zweck der Diagnose
häufig erst spät und in unvollkommener Weise statt. Eine prompte und präzise Diagnose kann nicht nur sicherstellen, dass Quetschungs-
schäden entdeckt und behandelt werden können, sondern auch dass die idiopathische ATM von Arten der ATM unterschieden wird, die in
Zusammenhang mit einer anderen, bekannten Erkrankung auftreten. Das Erkennen der Ursachen kann hier Hinweise für die ärztliche
Behandlung liefern,während es für die idiopathische ATM gegenwärtig keine allgemein etablierte medizinische Behandlung gibt.Die Definition
eines Algorithmus zur Diagnosefindung kann zu einer verbesserten Behandlung führen, wenn auch nicht alle Schritte für jeden einzelnen
Patienten durchgeführt werden können.
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Epidemiologie und Geschichte der akuten trans-
versen Myelitis. Akute transverse Myelitis (ATM) tritt mit
einer Häufigkeit von ein bis vier neuen Fällen pro Million
Menschen und Jahr auf, betrifft Individuen jeden Alters, mit
Häufigkeitsspitzen in den Altersgruppen von 10 bis 19 Jahren
und von 30 bis 39 Jahren.1-4 Es gibt keine geschlechtliche oder
familiäre Prädisposition für eine ATM. Klinisch ist der Prozess
von fortschreitenden akuten oder subakuten Symptomen und
Anzeichen neurologischer Funktionsstörungen in motori-
schen, sensorischen und vegetativen Nerven und Nerven-
bahnen des Rückenmarks gekennzeichnet.Häufig ist eine klar
definierte Grenze der sensorischen Funktionsstörung erkenn-
bar und eine Kernspintomographie (MRI) des Rückenmarks
sowie eine Lumbalpunktion erbringen den Nachweis einer
akuten Entzündung. Auf dem Höhepunkt der Funktions-
störungen können rund 50% der Patienten ihre Beine gar
nicht mehr bewegen, fast alle weisen Störungen der
Harnblase unterschiedlichen Schweregrads auf, während 80–
94% der Patienten Taubheit, Gefühlsstörungen oder streifen-
förmige Empfindungsstörungen aufweisen.1-6 Die vegetativen
Symptome bestehen unterschiedlich aus verstärkten Harn-
drang, Inkontinenz von Blase und Enddarm, Schwierigkeiten
oder Unfähigkeit bei der Darm- und Harnblasenentleerung,
ein Gefühl unvollständiger Entleerung oder Verstopfung.7

Longitudinale Fallserien von ATM zeigen,dass sich unge-
fähr ein Drittel der Patienten mit wenigen bis keinen Nach-
wirkungen erholt, ein zweites Drittel trägt permanente
Schäden moderater Art davon, während beim letzten Drittel
schwere Behinderungen verbleiben.1,4,5 Das schnelle Fort-
schreiten der Symptome, Rückenschmerzen und ein spinaler
Schock sind Indikatoren für einen schlechten Verlauf.6,8-10

Paraklinische Hinweise, wie eine fehlende zentrale
Durchlässigkeit bei den Untersuchungen auf evozierte
Potentiale und das Vorhandensein von 14-3-3-Protein im

Liquor während der akuten Phase sind ebenfalls Hinweise auf
eine negative Entwicklung.11 ATM kann als Erscheinungsbild
von MS auftreten. Patienten, bei denen schließlich MS diagno-
stiziert wird, weisen mit größerer Häufigkeit asymmetrische
klinische Symptome auf, vorwiegend sensorische Symptome
mit einer relativen Aussparung von motorischen Symptomen,
MR-Schäden, die weniger als zwei Wirbelsäulensegmente
betreffen, eine anomale Kernspintomographie des Gehirns
und oligoklonale Banden im Liquor.9,12-16 Für einen Patient, der
monofokalen Myelinverlust im ZNS (transverse Myelitis oder
Optikusneuritis) aufweist und in der Gehirn-Kernspintomo-
graphie Schäden aufweist, die mit Myelinverlust vereinbar
sind17, besteht eine 83%ige Wahrscheinlichkeit, im Laufe des
folgenden Jahrzehnts die klinischen Kriterien für MS zu erfül-
len. Bei Patienten mit einer normalen Gehirn-Kernspintomo-
graphie dagegen liegt das Risiko bei 11%.18

Hintergrund und Überblick über die bisherigen
Diagnosekriterien. Etliche Fälle von „akuter Myelitis“ wur-
den 1882 beschrieben, und die pathologische Untersuchung
stellte fest, dass einige von ihnen durch Gefäßverletzungen
und andere durch akute Entzündungen entstanden waren.19 In
den Jahren 1922 bis 1923 berichtet man aus England über
mehr als 200 Fälle von Impfenzephalomyelitis, als
Komplikation bei Pocken- und Tollwutimpfungen.20 Die patho-
logische Untersuchung fataler Fällen wies auf entzündliche
Zellen und Myelinverlust an Stelle der bisher angenommen
Gefäßentzündung hin. Die Bezeichnungen “akute transverse
Myelopathie” (die auch nicht-inflammatorische Ursachen ein-
schliesst) und “ATM” wurden in der veröffentlichten Literatur
häufig austauschbar verwendet. Ein Bericht definierte folgen-
den Kriterien für transverse Myelopathie: beidseitige
Funktionsstörung des Rückenmarks, die sich über einen
Zeitraum von 4 Wochen entwickelt und eine klar definierte
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obere Grenze aufweist, keine vorangegangene Krankheit,
sowie Ausschluss von Quetschungsursachen.8 Später wurden
diese Kriterien geändert und nur die Patienten eingeschlos-
sen,die akute motorische,sensorische und den Schließmuskel
betreffende Funktionsstörungen über einen Zeitraum von≤
14 Tagen aufwiesen, während Patienten mit anderen neurolo-
gischen Erkrankungen oder zu Grunde liegenden systemi-
schen Erkrankungen ausgeschlossen wurden.3 Andere Autoren
definierten dann ATM als akute fortschreitende Paraparese
(ohne Angabe eines Zeitraums bis zum Höhepunkt der
Ausfallserscheinungen) mit beidseitigen sensorischen
Symptomen und einer Funktionstörung des Schließmuskels,
sensorischen Störungen, die auf eine Segmentebene der
Wirbelsäule zurückgeführt werden können, einem stabilen,
nicht-fortschreitenden Verlauf (zur Unterscheidung von der
progressiven spastischen Paraparese) und fehlender klini-
scher oder im Labor gewonnener Anzeichen für Quetschun-
gen des Rückenmarks.1 Als Ausschlusskriterien wurden pro-
gressive spastische Paraparese, eine fleckenförmige sensori-
sche Störung oder Hemicord-Syndrom, Syphilis, schwere
Rückentraumata,Krebsmetastasen oder Enzephalitis definiert.
Um Erkrankungen mit verschiedenen Ursachenkomplexen
weiter zu unterscheiden, wurden die für ATM vorgeschlage-
nen Kriterien dahingehend überarbeitet, dass nur Patienten
eingeschlossen wurden, deren Entwicklung zum Höhepunkt
der Krankheit binnen 4 Wochen erfolgt, während andere
bekannte Erkrankungen ausgeschlossen wurden, einschließ-
lich arteriovenöser Fehlbildungen des Rückenmarks,
Infektionen der T-Lymphozyten durch HTLV-1-Retroviren und
Sarkoidose.2 Auf Grundlage dieser Kriterien wurden ATM-
Erkrankungen als parainfektiös (in Verbindung mit einer
Infektion auftretend), in Zusammenhang mit MS oder Durch-
blutungsstörungen des Rückenmarks auftretend, oder als idio-
pathisch klassifiziert.

Vor kurzem wurden akute nicht-kompressive
Myelopathien nach einem ätiologischen Schema eingeteilt12:
1) in Verbindung mit MS auftretend, 2) in Verbindung mit
einer systemischen Erkrankung auftretend (z.Bsp. systemi-
scher Lupus Erythematodes [SLE], Anti-Phospholipid-
Syndrom, Sjögren-Syndrom), 3) parainfektiös, 4) Myelopathie
durch verzögerte Strahlenschäden, 5) Rückenmarksinfarkt
sowie 6) idiopathische Myelopathie. Die Anwesenheit von MS
oder systemischer Erkrankungen wurde durch

Standardkriterien21-23 festgestellt, während parainfektiöse
Myelopathien durch eine positive IgM-Serologie oder einer
vier- oder mehr als vierfachen Steigerung der IgG-Spiegels bei
zwei aufeinander folgenden Tests des Patienten mit einem
bestimmten Infektionserreger diagnostiziert wurden.
Myelopathien durch verzögerte Strahlenschäden wurde auf
Basis der klinischen Krankengeschichte diagnostiziert,
Rückenmarksinfarkte auf Grundlage der betreffenden klini-
schen und durch bildgebende Verfahren gewonnenen
Befunde, vorausgesetzt es lagen keine anderen wahrscheinli-
cher Ursachen vor. Die Bezeichnung idiopathische transverse
Myelopathie wurde für jene 16,5% der Patienten der
Versuchsreihe festgelegt, die keiner der anderen Kategorien
zugeordnet werden konnten.

Vorgeschlagene Kriterien zur Diagnose von ATM. Die
diagnostischen Kriterien für idiopathische ATM sind in Tabelle
1 aufgeführt. Die Diagnose idiopathischer ATM erfordert, dass
alle Einschlusskriterien und keines der Ausschlusskriterien
erfüllt sind. Die Diagnose von ATM in Zusammenhang mit
einer anderen Erkrankung erfordert, dass alle Einschluss-
kriterien erfüllt sind und beim Patienten ein zu Grunde liegen-
der Status festgestellt wird, der in der Liste erkrankungsspezi-
fischer Ausschlusskriterien aufgeführt ist.

Da das klinische Syndrom akuter transverser
Myelopathie nicht-entzündliche Ursachen haben kann (z.Bsp.
vaskuläre Ursachen), stellt ATM eine Untergruppe akuter
Myelpathien dar. Die Diagnose von ATM erfordert den
Nachweis von Entzündungsherden im Rückenmark. Da die
Rückenmarkspunktion keine praktikable Option für die
Routinebeurteilung solcher Patienten darstellt, sind eine
Kernspinuntersuchung des Rückenmarks und die
Liquoruntersuchung die einzigen Möglichkeiten, die gegen-
wärtig zur Verfügung stehen, um eine Entzündung innerhalb
der betreffenden Läsion festzustellen. Eine Anreicherung im
Rückenmarkskernspin und eine Lumbalpunktion sind Pflicht
bei der Beurteilung einer vermuteten ATM. Als Anforderung
einer ATM-Diagnose schlagen wir einen oder mehrere der fol-
genden Befunde vor: eine anomale Gadoliniumanreicherung
des Rückenmarks, Liquorpleozytose oder ein erhöhter IgG-
Index im Liquor. Ist bei Einsatz der Symptome keines der
Kriterien für eine Entzündung nachweisbar, so sollte die
Beurteilung auf Basis von Kernspin und Lumbalpunktion zwi-

Tabelle 1 Kriterien für idiopathische akute transverse Myelitis

Einschlusskriterien

Sensorische, motorische oder vegetative Störungen, die auf das 
Rückenmark hinweisen

Beidseitige Anzeichen und/oder Symptome 
(nicht notwendigerweise symmetrisch)

Klar definierte sensorische Grenze
Ausschluss einer außeraxialen kompressiven Ursache durch bildge-

bende Verfahren (MRT oder Myelographie; Rückenmarks-CT
nicht angebracht)

Entzündung im Rückenmark durch Liquor-Pleozytose oder erhöh-
tem IgG-Index oder Gadolinium-Anreicherung nachgewiesen.
Falls keines der Kriterien für eine Entzündung beim Einsetzen
der Symptome erfüllt ist, MRT und Lumbalpunktion zwischen 2
und 7 Tagen nach Einsetzen der Symptome wiederholen.

Progression zum Tiefpunkt zwischen 4 Std. und 21 Tagen ab dem
Einsetzen der Symptome (falls der Patient mit Symptomen
erwacht, müssen die Symtome nach dem Aufwachen verstärken).

Ausschlusskriterien

Krankengeschichte weist Strahlungsschäden am Rückenmark in den
vergangenen 10 Jahren auf

Eindeutige klinische arteriale Durchblutungsstörung, die auf Thrombose
der vorderen Rückenmarkarterie hinweisen

Anomale Flusslücken an der Oberfläche des Rückenmarks, kompatibel
mit AVM

Serologische oder klinische Nachweise von Bindegewebserkrankungen
(Sarkoidose, Behçet-Krankheit, Sjögren-Syndrom, SLE, gemischte
Bindegewebsstörungen usw.)

Anzeichen im zentralen Nervensystem auf Syphilis, Lyme-Krankheit, HIV,
HTLV-1, Mykoplasma, andere virale Infektionen (z.Bsp. HSV-1, HSV-2,
VZV, EBV, CMV, HHV-6, Enteroviren)*

Anomalien im Gehirn-MRT, die auf MS hinweisen*
Krankengeschichte mit klinisch auffälliger optischen Neuritis*

* Akute transverse Myelitis in Zusammenhang mit anderen Krankheiten nicht ausschließen

AVM = arteriovenöse Fehlbildung (arteriovenous malformation); SLE = systemischer Lupus erythematodes; HTLV-1 = human T-cell lymphotropic
virus-1; HSV= Herpes Simplex Virus;VZV = Varicella Zoster Virus; EBV= Epstein-Barr Virus; CMV = Zytomegalovirus; HHV = Herpes Virus
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schen 2 und 7 Tagen nach Einsatz der Symptome wiederholt
werden. Die IgG-Syntheserate ist als Indikator für eine
Entzündung des zentralen Nervensystems weniger spezifisch
als der IgG-Index im Liquor24, 25 und sollte bei der Diagnose
nicht verwendet werden.

Zur besseren Identifikation von Patienten mit akuten
vaskulären Myelopathien – für die andere Behandlungsstrate-
gien angebracht sein können – sollte bei Patienten, bei denen
die Entwicklung vom Einsetzen bis zum Höhepunkt der
Symptome in unter 4 Stunden abläuft, eine ischämische
Genese angenommen werden.Wir gehen davon aus, dass dies
gerechtfertigt ist, da der zeitliche Ablauf vaskulärer Läsionen,
insbesondere arterialer Thrombenbildung in der Regel sehr
rapide ist. Falls diese Diagnosekriterien zur Identifikation von
Patienten für prospektive therapeutische Untersuchungen
verwendet werden sollen, so ist es von kritischer Bedeutung,
Patienten mit ischämischen Myelopathien von vorne herein
auszuschließen, da für diese Patienten eine entzündungshem-
mende Behandlung möglicherweise nicht angebracht ist.

Die Unterscheidung zwischen idiopathischer ATM und
ATM, die in Verbindung mit anderen Erkrankungen auftritt, ist
ebenfalls wichtig. Etliche systemische Entzündungskrankhei-
ten (SLE, Behçet-Krankheit, Sjögren-Syndrom und ähnliche)
stehen in Zusammenhang mit der Form von Vaskulitis, die
auch bei ATM auftreten kann. Da diese Erkrankungen ein ähn-
liches pathophysiologisches Spektrum aufweisen und für die
meisten von ihnen etablierte Behandlungen existieren, sollte
eine in Zusammenhang mit diesen Erkrankungen auftretende
ATM von einer idiopathischen ATM unterschieden werden.
Daher werden die beiden diagnostische Kategorien der „idio-
pathischen ATM“ und der „in Verbindung mit anderen
Erkrankungen auftretenden ATM“ vorgeschlagen (z.Bsp. ATM
in Verbindung mit SLE),unter der Voraussetzung,dass die übri-
gen Kriterien erfüllt sind (s. unten). Diese Unterscheidung
wird die Durchführung therapeutischer klinischer Untersu-
chungen erleichtern, in denen gleichartige Vergleichsgruppen
gefordert sind.

Auf ähnliche Weise kann das anfängliche Erscheinungs-
bild einer ATM bei Patienten auftreten, bei denen letztlich MS
diagnostiziert wird. Da für Patienten mit eindeutiger MS,
sowie für Patienten, die ein hohes Risiko aufweisen, eine ein-
deutige MS zu entwickeln28, potentielle Behandlungsmöglich-
keiten existieren, ist es wichtig, diese Patienten im Vorfeld zu
identifizieren. In diesem Zusammenhang schlagen wir vor,
dass bei Patienten, deren Gehirn-Kernspinbefunde auf eine
multifokale Entzündung hinweisen, eine in Zusammenhang
mit anderen Erkrankungen stehende ATM und keine idiopathi-
sche ATM diagnostiziert wird. Dieses Kriterium wird eine
wichtige Rolle bei der Erkennung von Fällen spielen, bei
denen MS oder akute disseminierte Enzephalomyelitis
(ADEM) möglich sind.

Einschränkung der vorgeschlagenen Kriterien. Es gibt
Einschränkungen zu den vorgeschlagenen Kriterien, die eine
weitere Diskussion erfordern. Es können Fälle auftreten, die
all die vorgeschlagenen Kriterien mit Ausnahme des objekti-
ven Nachweises einer Rückenmarksentzündung aufweisen.
Daher ist eine Situation vorstellbar, in der die Rückenmarks-
tomographie durch entsprechend geortete Signale hoher
Intensität auf eine Schädigung der T2-gewichteten Banden
hinweist, aber die Anreicherung von Gadolinium zu keiner
eindeutigen Zunahme der Anomalität führt. Falls der Liquor
normal ist, würden die vorgeschlagenen Kriterien keine ATM-
Diagnose zulassen. Die klinischen Befunde eines solchen
Patienten sind darüberhinaus möglicherweise auch nicht mit
einer vaskulären Myelopathie in Einklang zu bringen.
Trotzdem ist die Beurteilung einer solchen Situation als „mög-

licher ATM“ im Moment die beste Option. In ähnlicher Weise
ist der Ausschluss von Fällen auf Grundlage des zeitlichen
Abstands zwischen Einsatz und Höhepunkt der Symptome
letztlich willkürlich, erscheint aber vor dem Hintergrund der
klinischen Erfahrung und der Literatursichtung des Autors als
sinnvoll.Wir vertreten weiterhin die Ansicht, dass ATM unter-
schieden werden muss von einer rapide fortschreitenden vas-
kulären Myelopathie (Entwicklung binnen 4 Stunden), einer
langsam fortschreitenden oder intermittenten erblichen
Myelopathie, einem Rückenmarkstumor, einer von duralen
arteriovenösen Fisteln verursachten Myelopathie und einer
chronisch progressiven Form von MS (die alle Entwicklungs-
zeiten von über 21 Tagen aufweisen). Nichtdestotrotz fallen
einige Formen von vaskulärer Myelopathie zweifellos unter
die gegenwärtigen ATM-Kriterien, während andererseits man-
che Patienten mit „echter“ inflammatorischer ATM möglicher-
weise allein auf Grundlage des schnellen Voranschreitens
ihrer Symptome ausgeschlossen werden könnten. Außerdem
ist es für die klinische Behandlung und die Einbeziehung in
Untersuchungsgruppen möglicherweise nicht sinnvoll zu
warten, bis der Tiefpunkt erreicht ist.Vielmehr sollte man mit
der Behandlung bei gleichzeitiger dauernder Kontrolle begin-
nen um festzustellen, ob der Patient letztlich alle Kriterien
erfüllt.

Obwohl Patienten mit einem spinalen Tumor (etwa ein
Gliom) in der Regel Symptome aufweisen, die sich über einen
Zeitraum von Wochen und Monaten entwickeln, so kann es
doch Gelegenheiten geben, in denen die Krankengeschichte
nicht vollkommen zwischen ATM und einem Rückenmarks-
tumor unterscheiden kann. Hinzu kommt, dass Patienten mit
einem Tumor parallele Schäden im Rückenmark aufweisen
können und von daher die Kriterien für „Entzündung“ erfül-
len. Dabei handelt es sich um keine entzündliche Erkrankung
im eigentlichen Sinn und die Verstärkung widerspiegelt ledig-
lich den Zusammenbruch der Blut-Hirn-Schranke. Diese
Patienten weisen in der Regel keine Liquorpleozytose auf;dies
und der zeitliche Verlauf kann die einzige Möglichkeit zur
Unterscheidung zwischen ATM und einem spinalen Gliom
darstellen, es sei denn, man zieht eine Biopsie in Betracht. Ist
dies nicht möglich, so ist es bei Fällen, in denen die Unter-
scheidung unklar ist, angemessenen eine Steroid-Behandlung
zu beginnen, gefolgt von neuerlichen Rückenmarks-
aufnahmen. Bestehen signifikante Anreicherungen durch
Gadolinium fort, so kann man eine Rückenmarksbiopsie in
Betracht ziehen.

Eine weitere Erkrankungsform, die auf Grundlage der
gegenwärtigen Kriterien nicht eindeutig von einer idiopathi-
schen ATM unterschieden werden kann, ist die Devics
Neuromyelitis optica (NMO). Obwohl die entzündlichen
Pathologien von MS, ADEM und NMO in einem Kontinuum
mit ATM auftreten können, so können nur die spinalen
Formen von MS und ADEM von einer vermuteten ATM auf
Grundlage einer Kernspinaufnahme des Gehirns im Rahmen
der anfänglichen Beurteilung unterschieden werden. Das
Konsortium hat eine normale Reaktion auf visuell evozierte
Potentiale nicht als Kriterium aufgenommen, da auch dieser
Befund eine eventuelle Diagnose von NMO nicht mit letzter
Sicherheit ausschließen kann.27, 28 Während außerdem ein
Patient mit ATM und einer Krankengeschichte klinisch auffäl-
liger Optikusneuritis die Kriterien für NMO erfüllt und mit
größerer Wahrscheinlichkeit eine wiederkehrende und/oder
progressive Erkrankung hat, so trifft dies möglicherweise
nicht auf Patienten mit einer subklinischen Erkrankung des
Sehnervs zu.29 Die Diagnose kann von ATM zu NMO verändert
werden, wenn eine klinisch auffällige optische Neuritis auf
das akute Rückenmarkssyndrom folgt.Wir haben vorgeschla-
gen, dass bei Patienten mit ATM visuell evozierte Potentiale
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geprüft werden, obwohl es zum gegenwärtigen Zeitpunkt
nicht sicher ist, ob diese Patientengruppe einem größeren
Wiederholungs- oder Progressionsrisiko unterliegt. Wenn
diese Kriterien auch validiert werden müssen, um festzustel-
len, ob sich die auftretenden Fälle damit sinnvoll kategorisie-
ren lassen und ob diese Kategorien in Bezug auf Behandlungs-
strategien und langfristige Entwicklung angemessen erschei-
nen, so stellen sie doch ein nützlichen Rahmen für zukünftige
Untersuchungen dar.

Diese Kriterien mögen als restriktiv empfunden wer-
den, doch wir sind der Meinung, dass sie zur Bestimmung von
homogeneren Gruppen von Patienten für klinische Studien
führen können. Zumindest sollte die Anwendung der
Kriterien eine genauere Beschreibung der auftretenden Fälle
in veröffentlichten Berichten unterstützen und einen Rahmen
für spätere Klassifikationen bieten, wenn sich ein besseres
Verständnis der entzündlichen Myelopathien ausbildet.

Erstuntersuchung und Beurteilung. Im Rahmen der
anfänglichen Bewertung eines Patienten mit fortschreitender
Myelopathie sollte zunächst festgestellt werden,ob eine struk-
turelle Ursache (z.B. Bandscheibenvorfall, pathologischer
Wirbelbruch, Tumormetastasen oder Spondylolisthese) vor-
liegt (s. Abb.). Im Idealfall sollte eine Kernspinresonanz-
tomographie mit Gadolinium als Kontrastmittel binnen weni-
ger Stunden nach der Einlieferung durchgeführt werden. Falls
dies nicht kurzfristig möglich ist, stellt eine computertomo-
graphische Myelographie eine sinnvolle Alternative dar, auch
wenn diese Art der Untersuchung den eindeutigen Nachteil
hat, das Rückenmark selbst nicht zu berücksichtigen. Wird
eine strukturelle Ursache für die Myelopathie festgestellt, so
ist eine neurochirurgische Untersuchung dringend angesagt.

Lässt sich keine strukturelle Ursache feststellen, so soll-
te eine Lumbalpunktion durchgeführt werden, um zwischen
entzündlichen und nicht-entzündlichen Myelopathien zu
unterscheiden. Anschließend sollten Rountineuntersuchun-
gen des Liquors folgen (Zellzählung, Differentialblutsenkung,
Protein- und Glukosespiegel) sowie Untersuchungen der
intrathekalen Antikörpersynthese (oligoklonale Banden und
IgG-Index) und zytologische Analysen durchgeführt werden.
Ist bei der Rückenmarks-MRT keine Anreicherung von
Gadolinium erkennbar und weist der Liquor keine Pleozytose
oder erhöhten IgG-Index auf, so sollte eine nicht-entzündliche
Myelopathie in Betracht gezogen werden. Die möglichen
Ursachen einer nicht-entzündlichen Myelopathie umfassen
Ischämie (arteriell, venös, Grenzlinienischämie oder durch
arteriovenöse Fehlbildung bedingt), Strahlenbelastung, epidu-
rale Lipomatose und Faserknorpelembolismus30-34. Wird eine
entzündliche Myelopathie erkannt, so sollte das Ausmaß der
Entzündung festgestellt werden. Durch ein Gehirn-MRT mit
Gadolinium und visuell evozierten Potenzialen wird anschlie-
ßend festgestellt, ob ein Myelinverlust andernorts entlang der
Neuralachse vorliegt, welcher den Prozess als multifokal defi-
nieren würde. Ist der Myelinverlust auf den Sehnerv/die
Sehbahn beschränkt, so ist NMO (Neuromyelitis optica) mög-
lich. Wird der Myelinverlust jenseits des Sehnervs/der
Sehbahn festgestellt, so lautet die Diagnose entweder ADEM
oder mögliche MS. Ist der Myelinverlust am Rückenmark dage-
gen monofokal (kein Myelinverlustbefund durch evozierte
Potentiale und Gehirn-MRT) und sind die oben genannten
Kriterien erfüllt, so lautet die Diagnose ATM. Eine weitere
Beurteilung muss daraufhin feststellen, ob ATM primär ist
oder in Verbindung mit einer anderen Erkrankung auftritt.

Klinische Befunde wie Fieber, Meningismus,
Hautausschlag, gleichzeitiger systemischer Entzündung (z.B.
Lungenentzündung oder Durchfall), eingeschränkter
Funktionsfähigkeit des Immunsystems (z.B. AIDS oder

Behandlung mit Immunsoppressiva), wiederkehrende
Entzündungen der Geschlechtsorgene, brennende Schmerzen
an den Nervenwurzeln mit oder ohne Bläschenbildung, die
auf Wurzelentzündung durch Zosterviren hinweisen, oder
Adenopathie können auf eine ansteckende Ursache für ATM
hinweisen (Tabelle 2). In diesen Fällen sollten Analysen auf
IgE-Antikörper im Plasma, virale und bakterielle Kulturen des
Liquor, CSF Venereal Disease Research Laboratory Test, virale
Polymerase-Kettenreaktion des Liquor und akute Serumtiter
für eine Reihe von Erregern eingeholt werden.Virale Titer der
Rekonvaleszenten sollten 4 bis 8 Wochen nach dem Einsetzen
der Symptome entnommen werden.

Andere klinische Eigenschaften (s. Tabelle 2; für einen
Überblick der Kriterien s. Vitali et al.21, Lockshin et al.22, and
Tan et al.23, sowie Statement on Sarcoidosis) können systemi-
sche Entzündungserkrankungen wie das Sjögren-Syndrom,
Antiphospholipid-Syndrom, SLE, Sarkoidose oder gemischte
Bindgewebserkrankung hinweisen. Unter diesen Umständen
sollten folgende Serumuntersuchungen eingeholt werden:
ACE-Spiegel, antinukleare Antikörper, antidoppelstrangige
DNA Antikörper, SS-A (Ro), SS-B (La), antikardiolipin
Antikörper, Lupus Antikoagulant, 2-glycoprotein I sowie
Komplementspiegel. Eine Urinanalyse einschließlich der
Mikroskopanalyse für Hämaturie sollte ebenfalls eingeholt
werden. In Abhängigkeit von der klinischen Wahrschein-
lichkeit sollten eine Lippen-/Speicheldrüsenbiopsie, ein CT
der Brust mit intravenösem Kontrastmittel und ein
Schirmertest in Betracht gezogen werden.

Falls die Patienten keine Merkmale aufweisen, die auf
eine ATM in Verbindung mit anderen Erkrankungen hinweisen
und den oben beschriebenen Kriterien für ATM entsprechen,
so wird idiopathische oder primäre transverse Myelitis dia-
gnostiziert. Weitere optionale Untersuchungen, die zur
Bestimmung des Ausmaßes der neuralen Schädigung und der
Prognosen für die Erholung in Betracht gezogen werden kön-
nen sind evozierte Potentiale, elektromygraphische
Untersuchung und 14-3-3-Spiegel des Liquor.36, 37

Behandlungsempfehlungen für ATM-Patienten über-
schreiten den Horizont des vorliegenden Beitrags und werden
andernorts untersucht.

Während vorangegangene Beiträge einen Rahmen zur
Definition des ATM-Syndroms lieferten, haben ältere
Diagnosekriterien andere Ursachen für nicht-kompressive
Myelopathien auf unterschiedliche Weise eingeteilt. Das hat
wahrscheinlich dazu geführt, dass Erkrankungen mit unter-
schiedlicher Pathologie, Epidemiologie und potentiellen
Behandlungen unter einen gemeinsamen diagnostischen
Begriff gefasst wurden. Diese Schwäche, sowie die Rolle
moderner neuraler bildgebender Verfahren bei der Definition
von ATM, haben zur vorliegenden Überarbeitung der
Diagnosekriterien geführt. Das vorgeschlagene nosologische
Schema unterscheidet eine Kategorie für idiopathische ATM
und eine Kategorie für ATM, das in Verbindung mit anderen
Erkrankungen auftritt, sowohl zum Zweck longitudinaler
Entwicklungsstudien als auch zum Zweck der eventuellen
Aufnahme in therapeutische klinische Untersuchungen.
Darüberhinaus wurde eine Strategie zur Beurteilung von ATM-
Patienten dargelegt. Die Tauglichkeit der vorgeschlagenen
Kriterien muss nun im Rahmen einer longitudinalen ATM-
Studie geprüft werden.

Anhang
Mitglieder der Arbeitsgruppe des Transverse Myelitis Consortium:
G.Barnes, MD; S. Benjamin, MD; J.D. Bowen, MD; N. Cutter, MD, PT; B.J.
de Lateur,MD;W.D.Dietrich,PhD;M.M.Dowling,MD,PhD; J.W.Griffin,
MD; L. Hummers, MD; D. Irani, MD; P.G: Jorens, MD, PhD; A.I. Kaplin,
MD, PhD; J.D. Katz, MD; D.A. Kerr, MD, PhD; C. Krishnan, MHS; C.E.
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Einlieferungsbefund: Neurologische Funktionsstörungen, die auf eine
Rückenmarksläsion auf einer bestimmten Ebene hinweisen

Krankengeschichte und physische Untersuchung: 
• akute Myelopathie bestätigen
• zeitlichen Verlauf und Ausmaß der Störungen in Erfahrung bringen
• Anzeichen, Symptome oder Krankheitsgeschichte eruieren, die auf Infektion, systemische Entzündungserkrankungen,

vaskulär/ischämisch, Neoplasie, Multiple Sklerose, Strahlenschäden, Neuromyelitis Optica oder Trauma hinweisen
• in Erfahrung bringen, ob kürzlich Impfungen vorgenommen wurden oder systemische Erkrankungen aufgetreten sind

Strukturelle Anomalie (Spondylosisthese) oder
Raumforderung des Rückenmarks

Erste Priorität: kompressive Ursache aus-
schließen

MRT des Rückenmarks mit Gadolinium innerhalb
der ersten 4 Stunden

Zweite Priorität: An-/Abwesenheit einer Entzündung
im Rückenmark feststellen

Ausreichend um kompressive
Myelopathie zu verursachen?

Lumbalpunktion

Liquor-Pleozytose oder Gadolinium-
anreicherung oder erhöhter IgG-Spiegel

Dritte Priorität: Ausmaß des
Myelinverlusts
feststellen

Gehirn-MRT mit Gadolinium 
oder visuell evozierten

Potentialen prüfen

Ort des MyelinverlustsGehirn/Gehirn 
und Sehbahn

Sehnerv/Sehbahn

Mögliche Neuromylitis Optica
(Devics Krankheit)

Mögliche Diagnosen
• Multiple Sklerose
• ADEM
• ATM in Zusammenhang

mit anderer Erkrankung

Myelinverlust?

Akute Transverse Myelitis (ATM):
Idiopathisch oder in Verbindung mit
einer anderen Erkrankung (zur
Unterscheidung und Festlegung der
Behandlung die jw. Standardkriterien
verwenden)

• Dringende neurochirugi-
sche Untersuchung

• Intravenöse Behandlung
Methylprednisolon in
Betracht ziehen

Nicht-entzündliche Ursachen für die Myelopathie
• arteriale, venöse, Grenzlinienischämie oder arterio-

venöse Fehlbildung
• Strahlenschäden
• epidurale Lipomatose
• Faserknorpelembolismus

frühe entzündliche Myelopathie mit falschem nega-
tiven Liquor in Betracht ziehen (LP nach 2-7 Tagen
wiederholen)

nein

nein

nein

nein

ja

ja

ja

Abbildung. Direkter diagnostischer Ansatz für akute Myelopathie
LP = Lumbalpunktion;ADEM = akute disseminierte Enzephalomyelitis



Tabelle 2 Kriterien für idiopathische akute transverse Myelitis

Anzeichen und Symptome

Infektiöse Ursache

Fieber

Meningismus

Hautausschlag

gleichzeitige systemische Infektion

Immunschwäche oder -suppression

Wiederkehrende Infektion der Geschlechtsorgane

Symptome des Zoster-Wurzelsyndroms

Adenopathie

Wohnort in einem durch Parasiteninfektionen gefährdeten
Gebiet

Systemische Entzündungserkrankung (Vaskulitis, kollagenspezifi-
sche Gefäßerkrankung, gemischte Erkrankungen des
Bindegewebes)

Hautausschlag

orale oder genitale Geschwüre

Adenopathie 

Livedo reticularis

Serositis

Lichtsensibilität

Entzündliche Arthritis

Erythema nodosum

Xerostomie

Keratitis

Konjunktivitis

Kontraktur oder Verdickung der Haut

Anämie/Leukopenia/Thrombozytopenie

vasospastisches Phänomen

Krankengeschichte arterieller oder venöser Thrombose

MS

Früherer Myelinverlust

Nicht vollständiger klinischer Defizit mit MRTZ-Anomalität ≤2
Wirbeln und <50% des Rückenmarkdurchmessers 

Oligoklonale Reihen im Liquor

Neuromyelitis optica

Optikusneuritis

normales Gehirn-MRT

Idiopathische transverse Myelitis

keine klinischen oder paraklinischen Hinweise auf eine andere
diagnostische Kategorie

Vorgeschlagene Beurteilung

Liquor: Gram-Färbung und Bakterienkultur

Liquor: Polymerase-Kettenreaktion: HSV-1, HSV-2, HHV-6,VZV, CMV, EBV,
Enteroviren, HIV

Liquor: virale Kulturen

Liquor:TB-Kulturen und Präparat auf säurefesten Stäbchen

Liquor: HSV-,VZV- und HTLV-1-Antikörper

Liquor:Anti-Borrelia burgdorferi Antikörper

Liquor:VDRL-Test

Liquor:Tuschepräparat und Pilzkulturen

Röntgenaufnahme der Brust

Serologie für Antikörper gegen HSV,VZV, HTLV-1, B. burgdorferi

Serologie für Hepatitis A, B, C und Mykoplasma

Serologie für Parasiten in Betracht ziehen

ACE im Serum

Autoantikörper:ANA, ds-DNA, SS-A (Ro), SS-B (La), Sm (Smith), RNP

Komplementspiegel

Urinstatus mit Mikroskopanalyse für Hämaturie

Lippen-/Speicheldrüsenbiopsie

Brust-CT

Schirmertest

Röntgenaufnahme der Brust

Anti-Phospholipid-Antikörper (Anti-Kardiolipin-Antikörper, RVVT-Zeit,
partielle Thromboplastinzeit)

Gehirn-MRT

Evozierte Potentiale

Evozierte Potentiale

Gehirn-MRT (i.d.R. negativ)

Vorhandensein von multiplen Autoantikörpern, der oben angegebenen
Art oder anderen

Evozierte Potentiale

Elektromyelographie/Nervenleitungsgeschwindigkeit

HSV= Herpes-simplex-Virus; HHV = menschlicher Herpes-Virus;VZV = Varicella-Zoster-Virus; CMV = Zytomegalovirus; EBV= Epstein-Barr Virus; HTLV-
1 = menschlicher T-Zell-Lymphomen-Virus-1;VDRL = Veneral Disease Research Laboratory (in den Venereal Disease Research Laboratories entwickel-
ter Syphilis-Objektträgerschnelltest anhand der Flockung eines Cardiolipin-Cholesterin-Lecithin-Antigens(VDRL-Antigen) durch antikörperhaltiges
Serum);ACE = angiotensin-converting enzyme;ANA = antinukleäre Antikörper; ds = doppelstrangig; RNP = Ribonucleoprotein
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