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Nervo Ottico (II Nervo Cranico)

E’ una proiezione diencefalica

Da assoni delle cellule gangliari della retina -> 
chiasma ottico 

Emergenza dal bulbo oculare 

Lunghezza variabile, da 35 a 55 mm

Rivestito da dura madre, aracnoide e pia madre
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Anatomia del 
Nervo Ottico
4 sezioni

Intraoculare o «testa del nervo ottico» 
◦ 1 mm

Intraorbitaria
◦ 20--25 mm

Intracanalicolare (nel canale ottico)
◦ 4--10 mm

Intracranica
◦ 10--20 mm
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Neurite ottica
«Riduzione del visus in assenza di: 

difetti refrattivi 

di patologie del segmento anteriore oculare oppure della retina»

Coinvolgimento del nervo ottico quale risultato di ischemia, infiammazione, 
demielinizzazione, infezione

Neurite assiale
◦ coinvolgimento del fascio papillo-maculare

Neurite periassiale
◦ coinvolgimento delle porzioni extramaculari del nervo
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Le Neuriti Ottiche:
aspetto oftalmoscopico

Papillite o neurite ottica anteriore:
◦ rigonfiamento del disco ottico

Neurite retrobulbare (intraorbitaria, canalicolare o intracranica): 
assenza di rigonfiamento o altri segni del disco ottico

Neuro-retinite ottica: rigonfiamento del disco ottico e segni di 
infiammazione (edema, essudati emorragie) della retina peri-papillare  

Peri-neurite ottica: 
◦ rigonfiamento del disco ottico (DD con papilledema)
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Neurite Ottica Anteriore

Ischemica (NOIA): 

Infarto nella regione prelaminare (rami arteria centrale della retina), laminare (arterie ciliari 
posteriori) e immediatamente retrolaminare (dal plesso piale) del Nervo ottico

Tossica:

Ingestione o assorbimento di varie sostanze
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Neurite ottica anteriore ischemica (NOIA)
Patogenesi
FORMA NON ARTERITICA

Ipertensione arteriosa

Diabete mellito

Fumo

Ipercolesterolemia 

Iperomocistinemia

Iperfibrigenemia

Obstructive Sleep Apnea Syndrome

Insufficienza carotide comune per aterosclerosi

FORMA ARTERITICA

Malattia di Horton (arterite a cellule giganti)

Lupus Eritematoso Sistemico

Artrite reumatoide

Panarterite nodosa

Infettiva (post-virale, sifilitica)

Post-attinica

Altre vasculiti (mal. Di Buerger, di Takayashu, etc)
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Neurite ottica ischemica: Clinica

Insorgenza: V-VII decade, F>M

Sintomatologia soggettiva: riduzione del 
visus, alterazione senso cromatico

NOIA non arteritica:
◦ prima ore del mattino/ farmaci ipertensivi

◦ -occhio controlaterale 25-50 % dei casi 
entro i 5 anni

NOIA arteritica:
◦ gravissima perdita della funzione visiva 

mono/bilaterale 
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Arterite Giganto-Cellulare
(o temporale o di Horton)
Vasculite su base autoimmune; arterie extracraniche testa/collo

Popolazione >50 anni  (incidenza in questa popolazione= 17;5/100.000)

Presentazione clinica:

Cefalea intensa/caratteristiche «nuove»

Claudicatio masticatoria

Dolorabilità e tumefazione arteria temporale (non pulsante)

Amaurosi fugace/cecità

Sintomi generali/aspecifici (febbre; malessere) ↑ indici di flogosi

Associata ad polimialgia reumatica nel 40-60%
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Arterite Giganto-Cellulare: Criteri Diagnostici 
Minimo 3/5 criteri (sens 93.5% spec 91.2%)

Età >50 anni

Nuova/intensa cefalea

Palpazione patologica dell'arteria temporale 
◦ (dolorabile; polso flebile; tumefazione)

VES >50mm nella prima ora

Reperto bioptico con segni caratteristici
◦ cellule polinucleate giganti

◦ distruzione della membrana elastica interna

Arthritis Rheum 1990 Aug;33(8):1122-8.
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Arterite Giganto-Cellulare: Terapia
1) Fase acuta

Pazienti con AGC non complicata (senza sintomi visivi e/o neurologici):

◦ 1 mg/Kg/die prednisolone (max 60 mg/dì) fino a remissione clinica/laboratoristica

Pazienti con AGC complicata (con sintomi visivi e/o neurologici)

◦ 250 mg-1 g/die di metil-prednisolone ev per 3-5 giorni; poi 60mg/die prednisolone fino a remissione clinica/laboratoristica

+ Associare basse dosi di acido acetilsalicico (per aumentato rischio eventi vascolari)/gastroprotezione

2) Scalare

3) Monitorare

◦ Effetti collaterali steroidi (glicemia/PA/cataratta/osteoporosi/etc.)

◦ Sintomatologia e indici di flogosi -> in caso di segni o sintomi di riacutizzazione della patologia incrementare steroide

4) Sospendere (?)

◦ Dopo una durata media di trattamento di circa due anni tentare la sospensione dello steroide (non sempre attuabile)

◦ Possibile associare immuno soppressori per ridurre la dose di steroide: metotrexato 10-15 mg/settimana/ azatioprina 2-2;5
mg/Kg/dì

Clin Exp Rheumatol 2012;30:S13961.
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Neurite Ottica Retrobulbare (NORB)
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Neurite Ottica Retrobulbare: Diagnostica
Fundus oculi: 

Non edema, essudati, emorragie, modificazione del colorito del 
disco ottico

Successivamente pallore disco ottico se degenerazione assonale

Può associarsi papillite anteriore (circa nel 30%)

Semeiotica strumentale: 

PEV: aumento dei tempi di culminazione e riduzione in 
ampiezza 

ERG: normale
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NORB e Sclerosi Multipla: Presentazione

20-60 % dei soggetti che sviluppano SM

III/IV decade, F>M; Insorgenza prevalente nei mesi da aprile ad 
ottobre

Dolore: non correlato alla SM

Nel decorso diviene prevalentemente bilaterale e ricorrente 

Sintomo di Uhthoff (blocco di conduzione temperatura-dipendente)
per disfunzione dei canali Na indotta dall’aumento di temperature in caso di 
demielinizzazione
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NORB e Sclerosi Multipla: Diagnostica

PEV : ritardo della latenza delle risposte +/- riduzione ampiezza
◦ Possibile anche dopo il recupero dell’acuità visiva

◦ Possibile anche nell’occhio controlaterale

P-ERG: alterazione per  degenerazione retrograda delle cellule ganglionari retiniche

OCT:  indice anatomico di degenerazione assonale retrograda in corso di SM

RMN encefalo e Midollo MDC: studio Nervo Ottico + evidenza altre lesioni

IgG oligoclonali nel LCS
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NORB e Neuromielite Ottica Spectrum Disorders
NMOSD)  (malattia di Devic)
Grave compromissione visiva 

NORB bilaterale associata a mielite trasversa

Prevalenza 1-2/100.000

Rigonfiamento modesto del disco ottico

LCS: pleocitosi, cellule polimorfonucleate, aumento della concentrazione 
proteica  

RMN encefalo e midollo MDC 

Ricerca anticorpi specifici (anti aquaporina-4 e anti MOG)
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Management of acute attacks

• Swift recognition  time is of the 
essence

• Main therapeutic aid: 

• IV METHYLPREDNISOLONE 1g daily, 3-7 
days (EFNS Guidelines)

• 2nd line: PLEX, 5 to 7 exchanges daily or 
every other day (Wang 2011)

• Alternatives: IVIG for 5 days











Conclusion: 
Our findings from a predominantly Caucasian cohort 
strongly argue against the concept of MOG-IgG
denoting a mild and usually monophasic variant of 
NMOSD. 

The predominantly relapsing and often severe 
disease course and the short median time to second 
attack support the use of prophylactic long-term 
treatments in patients with MOG-IgG-positive ON 
and/or myelitis.



Largest MOG-IgG study

• MOG-IgG patients with history of 
optic neuritic

• Severe optic neuritis at nadir but 
good overall outcome: lower risk 
than previously reported

• Mostly recurrent course

• Most patient did not develop 
additional neurological symptoms



Neuropatie Ottiche Ereditarie: Neuropatia ottica di Leber 
(LHON)
Insorgenza dai 10 ai 30 anni, M>F (4x)

Responsabile dallo 0.42 al 2% dei casi di invalidità visiva

Mutazione nel genoma del DNA mitocondriale (mtDNA)
• trasmessa da donne portatrici, non trasmessa dai maschi 

• difetti dei geni delle subunità del complesso I della catena 
respiratoria nel mtDNA: MT-ND1, MT-ND4 e MT-ND6

Grave compromissione visiva, con deficit campimetrici e della 
percezione cromatica -fino alla cecità

Papilla da normale ad edematosa con emorragie e vasi tortuosi

Associata a:paresi spastiche, sordità, perdita di coscienza, atrofia 
muscolare, tremore, atassia, anomalie cardiache
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Neuropatia ottica di Leber: Diagnostica

Campimetria: scotomi centrali 

Misurazione Snellen dell'acuità visiva: 20/200 o minore 

Test della visione dei colori : discromatopsia al rosso-
verde

Oftalmoscopia: rigonfiamento della testa del nervo 
ottico, tortuosità vascolare, telangiectasia peripapillare, 
microangiopatia. Successivmente atrofia

OCT: edema dello strato delle fibre nervose retiniche

Pseudopapilledema all'angiografia con fluoresceina

Fase precoce Fase tardiva
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LHON + SM: sindrome di Harding
Coesistenza delle due condizioni= 50x atteso

Mutazioni del mtDNA non modificano il rischio di sviluppare MS ma cambiano il corso della malattia

MS «precipita» LHON che sarebbero state subcliniche

Meccanismo: infiammazione + danno mitocondriale ↑↑ stress ossidativo e degenerazione

Manifestazioni oculari in LHON+MS sono diverse da LHON isolata
- Spesso multipli eventi

- Cecità unilaterale persistente

- Lungo tempo prima dell’evoluzione a malattia bilaterale

Manifestazioni oculari in LHON+MS sono diverse da MS isolata
- Non dolore

- Irreversibile

- Molto severa

Altre manifestazioni neurologiche sono sovrapponibili a SM e hanno andamento RR
Neurosci Lett. 2017 Jun 28
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LHON e sindrome di Harding: RMN

Tutti i pazienti con mal. di Harding hanno 
lesioni compatibili con SM in RMN

26% dei pazienti con LHON «isolata» ha lesioni 
compatibili con SM in RMN

◦ Restanti hanno RMN normale o con lesioni 
aspecifiche

F con LHON hanno un rischio più elevato (8.3x) 
di avere lesioni compatibili con SM in RMN
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LHON e sindrome di Harding: LCS
Bande oligoclonali

Presenti in circa 90% di pazienti con MS

Non nota prevalenza in pazienti con LHON

Presenti in 80% di pazienti con sindrome di Harding
◦ 15/17 pazienti con syndrome di Harding e mutazione 11778

◦ 1/3 pazienti con syndrome di Harding e mutazione 3460

◦ 1/1 pazienti con syndrome di Harding e mutazione 14484
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l’attenzione
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