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NOTA CLÍNICA

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Schilder o esclerosis mielinoclástica difusa
es muy poco frecuente. Su presentación clínica es la de una
lesión desmielinizante pseudotumoral, lo cual ocasiona dificul-
tades en el diagnóstico a la hora de diferenciarla de un tumor o
un abceso. Desde la primera descripción, que realizó Schilder
en 1912, este término se utilizó de forma indiscriminada para
denominar diferentes patologías desmielinizantes de la sustan-
cia blanca. Poser et al [1] restringieron el uso de este término a
los casos que cumplen los siguientes criterios:

– Trastorno mielinoclástico crónico, con formación de una o
más placas groseramente simétricas, que miden por lo
menos 2 × 3 cm, alrededor del centro semioval. 

– Ausencia de otras lesiones demostrables mediante medios
clínicos, paraclínicos o de imagen. 

– Ausencia de afectación del sistema nervioso periférico (SNP).
– Función adrenal normal.
– Ácidos grasos de cadena muy larga (VLFA, del inglés very

long fatty acids) normales.
– Histología cerebral idéntica a la de las lesiones de la escle-

rosis múltiple. 

Poser et al piensan que la enfermedad de Schilder es una forma
juvenil de esclerosis múltiple (EM), en que la falta de alteracio-
nes del líquido cefalorraquídeo (LCR) se puede deber a un esta-
dio precoz de la enfermedad o a una respuesta inmunológica
que dependa de la edad [2]. En esta forma de esclerosis múltiple

es frecuente la ausencia de alteraciones del LCR típicas [3],
fundamentalmente la presencia de bandas oligoclonales. 

CASOS CLÍNICOS

Caso 1. El paciente es un niño de 8 años de edad que acude al Servicio de
Urgencias aquejado de cefaleas y vómitos con 10 días de evolución, asocia-
dos, en los últimos días, a la disminución de la fuerza muscular del hemi-
cuerpo izquierdo. No contaba con historial de infecciones recientes ni de
vacunación en las semanas que precedieron al inicio de la sintomatología. 

En el examen neurológico, presentaba edema papilar bilateral, hemipare-
sia con reflejos osteotendinosos vivos y cutaneoplantar en extensión y
hemihipoestesia izquierda. 

En vista de la imagen de la tomografía axial computarizada (TAC) craneo-
encefálica (Fig. 1a), se aceptó la hipótesis diagnóstica de astrocitoma y se
inició la corticoterapia para el control de los síntomas de la hipertensión
intracraneal, mientras se esperaba la cirugía. 

Tras un mes de tratamiento, se produjo una regresión de la sintomatolo-
gía y la TAC mostró una involución marcada de la lesión (Fig. 1b).

En ese momento se barajaron varias hipótesis de diagnóstico: enfermedad
de Schilder, encefalomielitis aguda diseminada, adrenoleucodistrofia y sín-
drome de encefalopatía mitocondrial, acidosis láctica y lesiones ‘tipo’ acci-
dente vascular cerebral (MELAS). Las concentraciones de VLFA, de lactato y
de piruvato fueron normales, y las principales mutaciones ligadas al MELAS
fueron negativas, por lo que se excluyeron las dos últimas hipótesis (Tabla).

Dieciocho meses más tarde se efectuó una resonancia magnética cerebral
(RM), que mostró tan sólo lesiones residuales en la región temporal profun-
da que alcanzaban la cápsula interna.

A los 12 años se readmitió en el Servicio de Urgencias por presentar un
cuadro de hemiparesia con reflejos osteotendinosos vivos y cutaneoplantar
en extensión de instalación gradual en tres días. 

La RM cerebral mostró una nueva lesión cerebral temporoccipital iz-
quierda (Fig. 2a) de dimensiones notables. Los potenciales evocados soma-
tosensitivos mostraron una afectación de los cordones posteriores en C7-
D12. El examen del LCR reveló una proteinorraquia moderada (6,3 mg/dL),
con un índice de IgG normal y bandas oligoclonales negativas de acuerdo
con el método que se utilizó (electroforesis).

Se sometió a un tratamiento con metilprednisolona (30 mg/kg/día) durante
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tres días. Un mes después, ya no presentaba ningún déficit neurológico. 
La RM cerebral (Fig. 2b) que se realizó seis meses después, mostró tan

solo lesiones residuales de las regiones temporales bilateralmente. 
Actualmente, 28 meses después del segundo brote, presenta un examen

neurológico normal, sin que se haya registrado ninguna nueva recaída. 

Caso 2. Se trata de una niña de 11 años de edad que acudió al Servicio de
Urgencias del Hospital de Santa María por presentar un cuadro de hemiple-
jía izquierda, disartria y parálisis facial de origen central de instalación sub-
aguda, acompañada por un cuadro de cefaleas. No presentaba antecedentes
patológicos relevantes, y negó haber padecido infecciones o inmunizacio-
nes previas a la instalación del cuadro neurológico. 

En la admisión se presentaba consciente, orientada, con un discurso com-
prensible pero disártrico. Presentaba hemiplejía izquierda, con reflejos oste-
otendinosos aumentados y cutaneoplantar en extensión.

La TAC craneoencefálica reveló seis lesiones hipodensas con captación
periférica de contraste en la región occipital izquierda y frontoparietal dere-
cha (Fig. 3).

La RM cerebral mostró las mismas lesiones hipointensas en T1 e hiperin-
tensas en T2, con medidas comprendidas entre los 0,5 y los 4 cm. 

Se aceptó la hipótesis de neoplasia multifocal y se procedió a la biopsia a
cielo abierto. Ante el diagnóstico histológico de astrocitoma se inició la
radioterapia y la corticoterapia. Tras dos meses de tratamiento, se observó
una involución marcada de las lesiones, lo cual llevó a pensar en la hipóte-
sis diagnóstica de la enfermedad de Schilder [4].

Las concentraciones de los VLFA y las serologías víricas que se efectua-
ron fueron normales. 

Nueve meses después del primer episodio, la paciente volvió a ingresar
por presentar un cuadro de vómitos, cefaleas, ataxia y pérdida de la agude-
za visual. En el examen neurológico, presentaba una hemiparesia derecha,

Tabla. Exámenes complementarios efectuados en el caso 1.

Para excluir otras patologías de la sustancia blanca 

Ácidos grasos de cadena muy larga: normal

Cromatografía de aminoácidos en la sangre y en la orina: normal

Lactato, amonio y piruvato: normal 

Serologías grupo herpes, Chlamydia pneumoniae,
Borrelia y Mycoplasma: negativo 

Virología del LCR (enterovirus, herpes): negativo 

Marcadores VIH y HTLV: negativo

Estudio inmunológico: normal 

Búsqueda de mutaciones MELAS: excluidas las más frecuentes 

Para confirmar el diagnóstico de esclerosis múltiple

Potenciales evocados auditivos: normal

Potenciales evocados visuales: afectación prequiasmática

Potenciales evocados somatosensitivos: afectación entre C7-D12

RM cerebral y medular: descrito en el texto

Bandas oligoclonales (electroforesis): negativo

Índice de IgG en el LCR: normal

Figura 1a. Caso 1. TAC inicial con contraste. Extensa lesión hipodensa
frontotemporal derecha, predominantemente de la sustancia blanca, pero
que se extiende hacia el núcleo lenticular y el tálamo. Muestra un ligero
efecto de masa sobre el ventrículo lateral y casi no capta contraste. 

Figura 1b. Caso 1. TAC con contraste, aproximadamente un mes des-
pués del inicial. Se aprecia una importante reducción de la lesión, aunque
persiste el área de hipodensidad profunda. El efecto de masa ahora no se
aprecia.
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reflejo plantar en extensión homolateral y edema papilar bilateral. Asimis-
mo, en la TAC presentaba nuevas lesiones. 

Se inició la corticoterapia y se observó mejoría clínica y radiológica al
cabo de 10 días. No se registraron más recurrencias. 

DISCUSIÓN

En los dos casos, el inicio repentino de la sintomatología neuro-
lógica, asociado a una o varias lesiones expansivas voluminosas
en la imagen cerebral, motivó el diagnóstico inicial incorrecto
de tumor cerebral. 

En el primer caso, el largo período de espera para practicar
la resección quirúrgica, bajo corticoterapia para controlar la sin-
tomatología de la hipertensión intracraneal, permitió que se
pudieran plantear los diagnósticos alternativos, tras producirse
una involución significativa de la lesión. Así, al contrario que en
el segundo caso y que en otros que descritos en la literatura
[1,5-8], se evitó la cirugía o la biopsia. El diagnóstico de escle-
rosis múltiple se planteó después de producirse el segundo epi-
sodio de disfunción neurológica de duración superior a las 24
horas, con evidencia clínica y paraclínica de dos lesiones del
sistema nervioso central (SNC) separadas en el tiempo por un
período superior a un mes y en ausencia de otra explicación
para el cuadro clínico. 

A pesar de que la presentación clínica y radiológica fuera
semejante a otros casos que se habían clasificado como tales,

éste no cumple todos los criterios de Poser para la enfermedad
de Schilder, ya que se ha demostrado afectación medular y de
las vías ópticas mediante exámenes paraclínicos. 

En el segundo caso, las lesiones son bilaterales y no se do-
cumentó afectación medular, por lo que se cumplían todos los
criterios de la enfermedad de Schilder. 

El pronóstico de esta patología es muy variable y puede pre-
sentar tres evoluciones distintas: una de carácter monofásico, no
recurrente [6,9,10], una recurrente [5,11,12] y otra progresiva,
con acumulación de déficit [7].

La diferencia entre la esclerosis múltiple y la encefalomieli-
tis diseminada aguda ha generado recientemente cierta polémi-
ca. Si no existe duda en cuanto al diagnóstico de encefalomieli-
tis posinfecciosa cuando el cuadro neurológico está precedido
por una infección y sigue un curso monofásico con buena res-
puesta a la corticoterapia, existen otras situaciones que pueden
generar dudas a la hora de decidir el diagnóstico. 

La falta de sintomatología infecciosa no puede excluir
automáticamente el diagnóstico de encefalomielitis disemi-
nada aguda, ya que existen infecciones, particularmente víri-
cas, que pueden ser perfectamente asintomáticas. Por otro
lado, existen formas raras de encefalomielitis diseminada
multifásica que, por su recurrencia, pueden simular una
esclerosis múltiple. 

Esta polémica viene agravada por un artículo de Sriram et al
[13] que sugiere que la Chlamydia pneumoniae puede ser un

Figura 2a. Caso 1. RM axial ponderada en T2. Se observa una nueva
lesión temporoccipital izquierda, que se extiende al núcleo lenticular, casi
simétrica comparativamente a la primera lesión. En el núcleo lenticular se
insinúa la ‘cápsula’ medial, que se reveló captadora de gadolinio (no mos-
trado). Se nota la lesión residual derecha. 

Figura 2b. Caso 1. RM axial ponderada en T2. Control dos meses des-
pués del segundo brote, que revela aspectos residuales de ambas lesio-
nes, con una buena recuperación de la lesión izquierda.
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dad de realizar un pronóstico, dado que la encefalomielitis dise-
minada multifásica presenta una evolución generalmente más
benigna y autolimitada. 

En conclusión, en presencia de un déficit neurológico de insta-
lación subaguda, asociado a una imagen cerebral con una o
varias lesiones ‘tumorales’ con captación de contraste periféri-
co, con un importante componente de edema y poco efecto de
masa, se deben barajar diagnósticos alternativos al tumor cere-
bral [5]. Así, podemos evitar procedimientos invasivos, como la
biopsia estereotáxica o la resección quirúrgica, que ocasionan
secuelas definitivas.

Figura 3. Caso 2. RM inicial: cortes sagital ponderado en T1 (a), axial en
densidad protónica (b) y coronal en T1 tras la inyección de gadolinio (c). Se
observan múltiples lesiones en el hemisferio cerebral derecho, con hipo-
señal en T1 e hiperseñal en densidad protónica y T2 (no mostrado), que
presentan captación de contraste periférica en pseudocápsula incomple-
ta. A pesar del efecto ‘expansivo’, el efecto de masa es moderado y atien-
de a las dimensiones de las lesiones.
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agente causal de la esclerosis múltiple en pacientes genética-
mente predestinados.

La importancia de esta diferenciación reside en la posibili-
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ENFERMEDAD DE SCHILDER:
DOS NUEVOS CASOS
Resumen. Introducción. La enfermedad de Schilder o esclerosis mie-
linoclástica difusa es poco frecuente y su presentación clínica es la
de una lesión desmielinizante pseudotumoral, lo cual ocasiona difi-
cultades en el diagnóstico, ya que se puede confundir con un tumor o
un absceso. Casos clínicos. El primer caso es un niño sano hasta la
edad de 8 años, momento en que el se manifiesta un cuadro de hemi-
paresia izquierda de instalación subaguda asociado a síntomas de
hipertensión intracraneal. La TAC cerebral mostró una lesión hipo-
densa en la región temporoparietal derecha, y se propuso la hipóte-
sis de lesión tumoral (astrocitoma). Se inició tratamiento con dexa-
metasona y furosemida y se verificó una regresión completa de la
sintomatología y disminución considerable de la lesión cerebral. El
segundo caso es el de una adolescente que, a los 11 años, desarrolla
un cuadro de instalación subaguda de hemiplejía izquierda. La TAC
craneoencefálica mostró seis lesiones hipodensas con captación de
contraste en anillo. En vista del diagnóstico histológico de astrocito-
ma se inició radioterapia y corticoterapia. Tras dos meses de trata-
miento se demostró una involución marcada de las lesiones, por lo
que se aceptó la hipótesis diagnóstica de enfermedad de Schilder.
Ambos niños presentaron recurrencia de las lesiones, en el primer
caso 3 años después del primer episodio, y en el segundo, 9 meses
después. Se realizó tratamiento con corticoterapia y se obtuvo una
buena respuesta clínica y radiológica. Conclusión. En presencia de
un déficit neurológico de instalación subaguda, asociado a una ima-
gen cerebral con lesión ‘tumoral’, que cuenta con un importante
componente de edema y poco efecto de masa, deben considerarse
diagnósticos alternativos al tumor cerebral. Así, se pueden evitar
tratamientos invasivos, como la biopsia o, incluso, la resección qui-
rúrgica, que acarrean secuelas. [REV NEUROL 2004; 39: 734-8]
Palabras clave. Enfermedad de Schilder. Enfermedad desmielini-
zante del SNC. Esclerosis múltiple. Lesión pseudotumoral. Niño.

DOENÇA DE SCHILDER:
DOIS NOVOS CASOS
Resumo. Introdução. A doença de Schilder ou esclerose difusa mie-
loclástica é uma doença rara, que se apresenta clinicamente como
uma lesão desmielinizante pseudotumoral, colocando assim difi-
culdades no diagnóstico diferencial com tumor ou abcesso. Casos
clínicos. O primeiro caso é uma criança saudável até aos 8 anos
de idade, altura em que surge quadro de hemiparésia à esquerda
de instalação subaguda associado a sintomas de hipertensão
intracraniana. A TAC cerebral mostrou uma lesão hipodensa loca-
lizada na região temporoparietal direita, sendo colocada a hipóte-
se de lesão tumoral (astrocitoma). Iniciou tratamento com dexa-
metasona e furosemida, verificando-se regressão completa da sin-
tomatologia e diminuição considerável da lesão cerebral. O se-
gundo caso é de uma adolescente que, aos 11 anos de idade, inicia
quadro de instalação subaguda de hemiplegia esquerda. A TAC
cranioencefálica mostrou seis lesões hipodensas com captação de
contraste em anel. Perante o diagnóstico histológico de astrocito-
ma inicia radioterapia e corticoterapia. Após dois meses de trata-
mento demonstrou-se uma involução marcada das lesões, pelo que
foi colocada a hipótese diagnóstica de doença de Schilder. Ambas
as crianças apresentaram recorrência das lesões, no primeiro ca-
so 3 anos e no segundo 9 meses, depois do primeiro episódio. Foi
efectuada corticoterapia com boa resposta clínica e radiológica.
Conclusão. Perante um défice neurológico de instalação subagu-
da, associado a uma imagem cerebral com lesão ‘tumoral’ com
grande componente de edema e pouco efeito de massa, devem ser
colocados diagnósticos alternativos a tumor cerebral. Assim, po-
dem ser evitados procedimentos invasivos, como a biópsia ou mes-
mo a ressecção cirúrgica, que acarretem lesões sequelares. [REV
NEUROL 2004; 39: 734-8]
Palavras chave. Criança. Doença de Schilder. Doença desmielini-
zante do SNC. Esclerose múltipla. Lesão pseudotumoral.


