NOTA CLINICA

Enfermedad de Schilder: dos nuevos casos

C. Garrido? A. Levy-Gomes?, J. Teixeira®, T. Temudo?

SCHILDER SDISEASE: TWO NEW CASES

Summary. Introduction. Schilder’s disease, or diffuse myelinoclastic sclerosis, is an infrequent disease that presents clinically
as a pseudotumoural demyelinating lesion, which makes its diagnosis more complicated as it can be mistaken for a tumour or
an abscess. Case reports. e examine the case of a male who was healthy up to the age of 8 years, when symptoms of a left
hemiparesis appeared with a subacute onset and which were associated to symptoms of intracranial hypertension. A brain
CAT scan showed a hypodense lesion in the right temporoparietal region, and the hypothesis of a tumoural lesion
(astrocytoma) was suggested. Treatment was started with dexamethasone and furosemide, and a complete regression of the
symptoms and a considerable decrease in the cerebral lesion were observed. The second case is that of a female adolescent
who, at the age of 11, developed a clinical picture of subacute onset of left hemiplegia. A brain CAT scan revealed hypodense
lesions with ring-shaped contrast enhancement. In view of the histological diagnosis of an astrocytoma, radiotherapy and
corticotherapy were started. After two months’ treatment, a sharp involution of the lesions was observed, which led to the
acceptance of the diagnostic hypothesis of Schilder’s disease. Both children presented recurrence of the lesions three years
and nine months, in the first and second case respectively, after the first episode. Treatment with corticoid therapy was started
with good clinical and radiological responses. Conclusions. In the presence of a neurological deficit with a subacute onset,
associated to a brain image showing a ‘tumoural’ lesion containing an important amount of oedema and little mass effect,
diagnoses other than that of a brain tumour must be taken into account. It thus becomes possible to avoid invasive forms of

treatment, such as surgical resection, which entail a number of sequelae. [REV NEUROL 2004; 39: 734-8]
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INTRODUCCION

La enfermedad de Schilder o esclerosis mielinoclastica difusa
es muy poco frecuente. Su presentacién clinica es la de una
lesién desmielinizante pseudotumoral, lo cual ocasiona dificul-
tades en el diagndstico ala hora de diferenciarla de un tumor o
un abceso. Desde la primera descripcidn, que realizd Schilder
en 1912, este término se utiliz6 de forma indiscriminada para
denominar diferentes patologias desmielinizantes de la sustan-
ciablanca. Poser et al [1] restringieron el uso de este término a
los casos que cumplen los siguientes criterios:

— Trastorno mielinoclastico crénico, con formacion de una o
mas placas groseramente simétricas, que miden por lo
menos 2 x 3 cm, arededor del centro semioval.

— Ausencia de otras lesiones demostrables mediante medios
clinicos, paraclinicos o de imagen.

— Ausenciade afectacion del sistemanervioso periférico (SNP).

— Funcién adrenal normal.

— Acidos grasos de cadena muy larga (VLFA, del inglés very
long fatty acids) normales.

— Histologia cerebral idéntica ala de las lesiones de la escle-
rosis multiple.

Poser et a piensan que la enfermedad de Schilder es unaforma
juvenil de esclerosis multiple (EM), en que lafalta de alteracio-
nes del liquido cefalorraquideo (L CR) se puede deber aun esta-
dio precoz de la enfermedad o0 a una respuesta inmunolégica
que dependadelaedad [2]. En estaformade esclerosis mltiple
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es frecuente la ausencia de alteraciones del LCR tipicas [3],
fundamentalmente la presencia de bandas oligoclonales.

CASOSCLINICOS

Caso 1. El paciente es un nifio de 8 afios de edad que acude a Servicio de
Urgencias aquejado de cefaleas'y vémitos con 10 dias de evolucion, asocia
dos, en los dltimos dias, a la disminucion de la fuerza muscular del hemi-
cuerpo izquierdo. No contaba con historial de infecciones recientes ni de
vacunacion en las semanas que precedieron a inicio de la sintomatol ogia.

En el examen neurol 6gico, presentaba edema papilar bilateral, hemipare-
sia con reflejos osteotendinosos vivos y cutaneoplantar en extension y
hemihipoestesiaizquierda.

En vistade laimagen de latomografiaaxia computarizada (TAC) craneo-
encefélica (Fig. 1a), se acepto la hipotesis diagndstica de astrocitomay se
inicio la corticoterapia para €l control de los sintomas de la hipertension
intracraneal, mientras se esperaba la cirugia.

Tras un mes de tratamiento, se produjo una regresion de la sintomatol o-
giay laTAC mostro unainvolucién marcada de lalesion (Fig. 1b).

En ese momento se bargjaron varias hipétesis de diagndstico: enfermedad
de Schilder, encefalomielitis aguda diseminada, adrenoleucodistrofiay sin-
drome de encefal opatia mitocondrial, acidosis lactica 'y lesiones ‘tipo’ acci-
dente vascular cerebral (MELAS). Las concentracionesdeVLFA, delactatoy
de piruvato fueron normales, y las principales mutaciones ligadasal MELAS
fueron negativas, por lo que se excluyeron las dos Ultimas hipétesis (Tabla).

Dieciocho meses més tarde se efectu6 una resonancia magnética cerebral
(RM), que mostrd tan sdlo lesiones residual es en laregion temporal profun-
da que alcanzaban la capsulainterna.

A los 12 afios se readmitié en el Servicio de Urgencias por presentar un
cuadro de hemiparesia con reflejos osteotendinosos vivos y cutaneoplantar
en extension de instalacion gradual en tres dias.

La RM cerebral mostré una nueva lesién cerebral temporoccipital iz-
quierda (Fig. 2a) de dimensiones notables. L os potencial es evocados soma-
tosensitivos mostraron una afectacion de los cordones posteriores en C7-
D12. El examen del L CR revel 6 una proteinorraquia moderada (6,3 mg/dL ),
con un indice de IgG normal y bandas oligoclonales negativas de acuerdo
con el método que se utilizé (electroforesis).

Se sometié a un tratamiento con metilprednisolona (30 mg/kg/dia) durante
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Figura 1a. Caso 1. TAC inicial con contraste. Extensa lesién hipodensa
frontotemporal derecha, predominantemente de la sustancia blanca, pero
gue se extiende hacia el nucleo lenticular y el tdlamo. Muestra un ligero
efecto de masa sobre el ventriculo lateral y casi no capta contraste.

Tabla. Exdmenes complementarios efectuados en el caso 1.

Para excluir otras patologias de la sustancia blanca

Acidos grasos de cadena muy larga: normal

Cromatografia de aminoécidos en la sangre y en la orina: normal

Lactato, amonio y piruvato: normal

Serologias grupo herpes, Chlamydia pneumoniae,
Borreliay Mycoplasma: negativo

Virologia del LCR (enterovirus, herpes): negativo

Marcadores VIH y HTLV: negativo

Estudio inmunolégico: normal

Busqueda de mutaciones MELAS: excluidas las més frecuentes

Para confirmar el diagnéstico de esclerosis multiple

Potenciales evocados auditivos: normal

Potenciales evocados visuales: afectacion prequiasmatica

Potenciales evocados somatosensitivos: afectacion entre C7-D12

RM cerebral y medular: descrito en el texto

Bandas oligoclonales (electroforesis): negativo

indice de IgG en el LCR: normal

REV NEUROL 2004; 39 (8): 734-738

ENFERMEDAD DE SCHILDER

Figura 1b. Caso 1. TAC con contraste, aproximadamente un mes des-
pués del inicial. Se aprecia una importante reduccion de la lesion, aunque
persiste el &rea de hipodensidad profunda. El efecto de masa ahora no se
aprecia.

tres dias. Un mes después, ya no presentaba ningin déficit neurol égico.
LaRM cerebral (Fig. 2b) que se realiz6 seis meses después, mostré tan

solo lesiones residuales de | as regiones temporal es bilateralmente.
Actualmente, 28 meses después del segundo brote, presenta un examen

neurol 6gico normal, sin que se haya registrado ninguna nueva recaida.

Caso 2. Se trata de una nifia de 11 afios de edad que acudié a Servicio de
Urgencias del Hospital de Santa Maria por presentar un cuadro de hemiple-
jiaizquierda, disartriay pardlisisfacial de origen central deinstalacion sub-
aguda, acompafiada por un cuadro de cefaleas. No presentaba antecedentes
patol 6gicos relevantes, y negd haber padecido infecciones o inmunizacio-
nes previas alainstalacion del cuadro neurol égico.

En laadmision se presentaba consciente, orientada, con un discurso com-
prensible pero disartrico. Presentaba hemiplejiaizquierda, con reflejos oste-
otendinosos aumentados y cutaneoplantar en extension.

La TAC craneoencefélica revel 6 seis lesiones hipodensas con captacion
periféricade contraste en laregion occipital izquierday frontoparietal dere-
cha(Fig. 3).

LaRM cerebral mostré las mismas |esiones hipointensas en T, e hiperin-
tensas en T,, con medidas comprendidas entre los 0,5 y los 4 cm.

Se acepto la hipétesis de neoplasia multifocal y se procedié alabiopsiaa
cielo abierto. Ante el diagndstico histolégico de astrocitoma se inici6 la
radioterapia y la corticoterapia. Tras dos meses de tratamiento, se observo
unainvolucién marcada de las lesiones, lo cual llev a pensar en la hipote-
sis diagndstica de la enfermedad de Schilder [4].

Las concentraciones de losVLFA vy las serologias viricas que se efectua-
ron fueron normales.

Nueve meses después del primer episodio, |a paciente volvié a ingresar
por presentar un cuadro de vomitos, cefaleas, ataxiay pérdida de la agude-
zavisual. En el examen neurol égico, presentaba una hemiparesia derecha,
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Figura 2a. Caso 1. RM axial ponderada en T,. Se observa una nueva
lesion temporoccipital izquierda, que se extiende al nucleo lenticular, casi
simétrica comparativamente a la primera lesién. En el nicleo lenticular se
insinUa la ‘capsula’ medial, que se revel6 captadora de gadolinio (no mos-
trado). Se nota la lesion residual derecha.

reflgjo plantar en extension homolateral y edema papilar bilateral. Asimis-
mo, en la TAC presentaba nuevas lesiones.

Se inicio la corticoterapia y se observé mejoria clinica y radiolégica a
cabo de 10 dias. No se registraron mas recurrencias.

DISCUSION

En los dos casos, € inicio repentino de la sintomatol ogia neuro-
|6gica, asociado a una o varias | esiones expansivas voluminosas
en laimagen cerebral, motivé el diagndstico inicial incorrecto
de tumor cerebral.

En €l primer caso, €l largo periodo de espera para practicar
lareseccion quirdrgica, bajo corticoterapia para controlar lasin-
tomatologia de la hipertension intracraneal, permitié que se
pudieran plantear los diagnosticos aternativos, tras producirse
unainvolucion significativadelalesion. Asi, a contrario que en
el segundo caso y que en otros que descritos en la literatura
[1,5-8], se evit6 lacirugia o labiopsia. El diagndstico de escle-
rosis mltiple se planted después de producirse el segundo epi-
sodio de disfuncién neuroldgica de duracion superior a las 24
horas, con evidencia clinica y paraclinica de dos lesiones del
sistema nervioso central (SNC) separadas en €l tiempo por un
periodo superior a un mes y en ausencia de otra explicacién
parael cuadro clinico.

A pesar de que la presentacion clinica y radioldgica fuera
semejante a otros casos que se habian clasificado como tales,
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Figura 2b. Caso 1. RM axial ponderada en T,. Control dos meses des-
pués del segundo brote, que revela aspectos residuales de ambas lesio-
nes, con una buena recuperacion de la lesion izquierda.

éste no cumple todos los criterios de Poser para la enfermedad
de Schilder, ya que se ha demostrado afectacion medular y de
las vias Opticas mediante exdmenes paraclinicos.

En el segundo caso, las lesiones son bilaterales y no se do-
cumenté afectacion medular, por 1o que se cumplian todos los
criterios de laenfermedad de Schilder.

El prondstico de esta patologia es muy variable y puede pre-
sentar tres evoluciones distintas: una de carécter monofésico, no
recurrente [6,9,10], una recurrente [5,11,12] y otra progresiva,
con acumulacion de déficit [7].

Ladiferenciaentrelaesclerosis miltiple y laencefalomieli-
tis diseminada aguda ha generado recientemente cierta polémi-
ca. Si no existe duda en cuanto a diagnostico de encefalomieli-
tis posinfecciosa cuando €l cuadro neurolégico esta precedido
por una infeccién y sigue un curso monofasico con buena res-
puesta a la corticoterapia, existen otras situaciones que pueden
generar dudas ala hora de decidir €l diagnostico.

La fata de sintomatologia infecciosa no puede excluir
autométicamente el diagndstico de encefalomielitis disemi-
nada aguda, ya que existen infecciones, particularmente viri-
cas, que pueden ser perfectamente asintométicas. Por otro
lado, existen formas raras de encefalomielitis diseminada
multifasica que, por su recurrencia, pueden simular una
esclerosis maltiple.

Esta polémica viene agravada por un articulo de Sriram et al
[13] que sugiere que la Chlamydia pneumoniae puede ser un
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agente causal de la esclerosis multiple en pacientes genética-
mente predestinados.
La importancia de esta diferenciacion reside en la posibili-
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Figura 3. Caso 2. RM inicial: cortes sagital ponderado en T, (a), axial en
densidad proténica (b) y coronal en T, tras la inyeccién de gadolinio (c). Se
observan multiples lesiones en el hemisferio cerebral derecho, con hipo-
sefal en T, e hipersenal en densidad protonica y T, (no mostrado), que
presentan captacion de contraste periférica en pseudocéapsula incomple-
ta. A pesar del efecto 'expansivo’, el efecto de masa es moderado y atien-
de a las dimensiones de las lesiones.

dad de realizar un pronéstico, dado que laencefalomielitis dise-
minada multifasica presenta una evolucion generamente mas
benignay autolimitada

En conclusion, en presencia de un déficit neurol 6gico de insta-
lacion subaguda, asociado a una imagen cerebral con una o
varias lesiones ‘tumorales’ con captacion de contraste periféri-
o, con un importante componente de edemay poco efecto de
masa, se deben bargjar diagndsticos alternativos a tumor cere-
bral [5]. Asi, podemos evitar procedimientos invasivos, como la
biopsia estereotaxica o la reseccién quirdrgica, que ocasionan
secuel as definitivas.
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ENFERMEDAD DE SCHILDER:
DOSNUEVOS CASOS

Resumen. Introduccion. La enfermedad de Schilder o esclerosismie-
linoclastica difusa es poco frecuente y su presentacion clinica es la
de una lesion desmielinizante pseudotumoral, lo cual ocasiona difi-
cultades en € diagnostico, ya que se puede confundir con un tumor o
un absceso. Casos clinicos. El primer caso es un nifio sano hasta la
edad de 8 afios, momento en que e se manifiesta un cuadro de hemi-
paresia izquierda de instalacion subaguda asociado a sintomas de
hipertension intracraneal. La TAC cerebral mostré una lesion hipo-
densa en la region temporoparietal derecha, y se propuso la hipéte-
sis de lesion tumoral (astrocitoma). Seinicié tratamiento con dexa-
metasona y furosemida y se verificd una regresion completa de la
sintomatologia y disminucion considerable de la lesion cerebral. El
segundo caso es €l de una adolescente que, a los 11 afios, desarrolla
un cuadro de instalacién subaguda de hemiplgjiaizquierda. La TAC
craneoencefélica mostré seis lesiones hipodensas con captacion de
contraste en anillo. En vista del diagndstico histol6gico de astrocito-
ma se inicio radioterapia y corticoterapia. Tras dos meses de trata-
miento se demostro una involucion marcada de las lesiones, por o
que se aceptd la hipdtesis diagndstica de enfermedad de Schilder.
Ambos nifios presentaron recurrencia de las lesiones, en e primer
caso 3 arios después del primer episodio, y en el segundo, 9 meses
después. Se realizé tratamiento con corticoterapia y se obtuvo una
buena respuesta clinica y radiolégica. Conclusion. En presencia de
un déficit neurol 6gico de instalacion subaguda, asociado a una ima-
gen cerebral con lesion ‘tumoral’, que cuenta con un importante
componente de edema y poco efecto de masa, deben considerarse
diagnésticos alternativos al tumor cerebral. Asi, se pueden evitar
tratamientos invasivos, como la biopsia o, incluso, la reseccién qui-
rargica, que acarrean secuelas. [ REV NEUROL 2004; 39: 734-8]

Palabras clave. Enfermedad de Schilder. Enfermedad desmielini-
zante del SNC. Esclerosis mdltiple. Lesion pseudotumoral. Nifio.
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DOENCA DE SCHILDER:
DOISNOVOS CASOS

Resumo. Introducdo. A doenca de Schilder ou esclerose difusa mie-
loclastica é uma doenca rara, que se apresenta clinicamente como
uma lesdo desmielinizante pseudotumoral, colocando assim difi-
culdades no diagnostico diferencial com tumor ou abcesso. Casos
clinicos. O primeiro caso é uma crianga saudavel até aos 8 anos
de idade, altura em que surge quadro de hemiparésia a esquerda
de instalacdo subaguda associado a sintomas de hipertensdo
intracraniana. A TAC cerebral mostrou uma les&o hipodensa loca-
lizada na regido temporoparietal direita, sendo colocada a hipodte-
se de lesdo tumoral (astrocitoma). Iniciou tratamento com dexa-
metasona e furosemida, verificando-se regressdo completa da sin-
tomatologia e diminuicdo consideravel da lesdo cerebral. O se-
gundo caso é de uma adol escente que, aos 11 anos deidade, inicia
quadro de instalagdo subaguda de hemiplegia esquerda. A TAC
cranioencefélica mostrou seis lesdes hipodensas com captacdo de
contraste em anel. Perante o diagndstico histol égico de astrocito-
ma inicia radioterapia e corticoterapia. Apos dois meses de trata-
mento demonstrou-se uma involugdo marcada das lesdes, pelo que
foi colocada a hipétese diagnostica de doenga de Schilder. Ambas
as criancas apresentaram recorréncia das lesdes, no primeiro ca-
so 3 anos e no segundo 9 meses, depois do primeiro episodio. Foi
efectuada corticoterapia com boa resposta clinica e radioldgica.
Conclusdo. Perante um défice neurolégico de instalacdo subagu-
da, associado a uma imagem cerebral com lesdo ‘tumoral’ com
grande componente de edema e pouco efeito de massa, devem ser
colocados diagndsticos alternativos a tumor cerebral. Assim, po-
dem ser evitados procedimentos invasivos, como a bidpsia ou mes-
mo a ressecgao cirlrgica, que acarretem lesdes sequelares. [ REV
NEUROL 2004; 39: 734-8]

Palavras chave. Crianca. Doenga de Schilder. Doenca desmielini-
zante do SNC. Esclerose miltipla. Lesdo pseudotumoral.
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