
ÖZET

Schilder Hastal›¤› (SH), serebral hemisferlerde genifl
asimetrik demiyelinizasyon alanlar› ile karakterize, klinik
olarak ilerleyici bir mental y›k›m, görme ve iflitme kayb›,
hemipleji veya tetrapleji ile ortaya ç›kan bir Mult›pl
Skleroz (MS) varyant›d›r.
Olgu 1: 26 yafl›nda kad›n hasta, evli ve bir çocuk annesi.
fiikayetleri 11 yafl›nda bafllam›fl. O dönemde intrakranial
kitle nedeniyle opere edilmifl. Ancak patoloji sonucunda
maling hücreye rastlanmam›fl. Hasta 1998 y›l›nda çekilen
kranial Magnetik Rezonans Imaging (MRI) görün-
tülemede lezyonlar SH olarak de¤erlendirilmifl. Hasta
iflitme kayb›, konuflmada bozulma, mental gerilik ve jen-
eralize tonik klonik (JTK) tarzda epileptik nöbet flikayet-
leri ile baflvurdu. Hastan›n yap›lan nörolojik muayen-
esinde, disfazik, yürüyüfl küçük ad›mlarla ve destekli,
solda Aflil klonusu al›n›yordu ve serebellar testler sa¤da
hafif beceriksizdi. Fundoskopik muayenesinde temporal
solukluk görüldü. Çekilen kranial MRI’daki lezyonlar bir
önceki MRI bulgular› ile uyumluydu. Tedavi olarak 7 gün
1000 mg/gün metilprednisolon tedavisi uyguland›. Klinik
takipte, hastan›n flikayetlerinin azald›¤› görüldü.
Olgu 2: 19 yafl›nda kad›n hasta. Son bir haftad›r sa¤ kol
ve baca¤›nda güçsüzlük flikayeti ile baflvurdu. Hastan›n
yap›lan nörolojik muayenesinde, sa¤da ekstansör taban
cildi refleksi haricinde bir özellik yoktu. Fundoskopik
muayenesinde solda hafif temporal solukluk, görme
alan›nda bilateral konsantrik daralma görüldü.
Hastan›n çekilen kranial MRI ve MR spektroskopisinde
lezyonlar, sol fronto-parietal subkortikal beyaz cevherden
korpus kollosuma uzan›m gösteren 5 cm çapl›, duvar›nda
minimal sinyal art›fl› oluflturan kistik demiyelinizan plak
ile uyumlu bulgular ilk planda MS’in bir varyant› olan
SH’n› düflündürdü. Tedavi olarak 10 gün 1000 mg metil-
prednisolon tedavisi uyguland›. Tedavi sonras› flikayet-
lerinde belirgin bir düzelme görüldü.
Olgular›m›z› nadir görülmeleri nedeniyle sunmay› uygun
bulduk.
Anahtar Kelimeler: Schilder hastal›¤›, Multipl Skleroz,
Myelinoklastik diffüz sklerozis

SUMMARY

Schilder’s Disease: 2 Case Reports
Schilder’s disease (SD), which is characterised with large
asymmetric demyelination areas in cerebral hemispheres, is a
Multiple Sclerosis (MS) variant viewed clinically by increas-
ing mental retardation, loss in sight and hearing, hemiplegia
or tetraplegia.
Case 1: 26 year-old woman patient, married, has a child.
Complaints have started at the age of 11. Had an operation
because of an intracranial tumor at that time. However, no
malignant cells were found in the patology. The lesion seen
with Cranial Magnetic Resonans Imaging were evaluated as
SD in 1998. Patient has come with complaints that are loss
in hearing, deterioration in speaking, mental retardation and
epileptic convulsions by means of generalised tonic clonic. In
the neurological inspection, patient wal walking with dis-
phasic small steps and was supported when walking. Achill
clonus was taken and cerebellar tests were deteriorated on the
right. Fundoscopic inspecton showed temporal paleness. The
lesions in the Cranial Magnetic Resonans Imaging matched
with the last MRI values. 7 days 1000 mg/ day methylpred-
nisolone treatment was applied. Clinical follow up has shown
that the complaints were decreasing.
Case 2: 19 year-old women patient. Compained of weakness
in the right arm and leg for the last week. In the neurological
inspection of the patient has shown that the patients was con-
cious, cooperating, had sole epider reflexy extansor on the
right and satisfactory cerebellar tests. Funduscopic inspec-
tion has show slight temporal paleness on left and bilateral
concantric in sight area. Lesions in the Cranial MRI and MR
spectroscopies and findings matching with 5 cm. diamtered
tumoric demyelinisan plaque which forms a minimal signal
increase, reaching from left frontoparietal subcortical white
element to the corpus collosum have led to think of SD in the
first place which is a variant of MS. 10 days 1000 mg/day
methylprenisolone treatment was applied. After the treatment
complaints decreased significantly.
We have found useful to present these cases because of their
rareness.
Key Words: Schilder’s disease, Multiple Sclerosis,
Myelinoclastic diffuse sclerozis.
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G‹R‹fi

Schilder’in diffüz serebral sklerozu ilk olarak 1879
da Strümpell taraf›ndan tan›mlanm›flt›r (1). Daha
sonraki y›llarda birçok vakada yayg›n serebral gliosis
gösterilmifltir. 1912’de Schilder, 14 yafl›ndaki bir k›z
çocukta “myelinoklastik diffüz sklerozis” tan›mlad›
(2). SH’n› tan›mlamak için adrenolökodistrofi, myeli-
noklastik diffüz skleroz, postinfeksiyoz ve postvaksi-
nal ensefalomyelit gibi terimler kullan›lm›flt›r. Ancak
adrenolökodistrofi tan›s› için plasma kolesterol ester-
lerinden uzun zincirli ya¤ asitlerininvarl›¤› gereklidir
(7). Schilder’in myelinoklastik diffüz sklerozis’i ise
mult›pl sklerozun bir varyant› olup, tipik olarak kor-
pus kallosum etraf›nda genifl, asimetrik myelin y›k›m
odaklar› fleklindedir. Baz› olgularda ise her iki hemis-
fer simetrik olarak tutulabilir. Histolojik olarak
mult›pl sklerozis’in karekteristik özelli¤ini gösterir
(1). Schilder, bu hastal›k için yanl›fll›kla “ensefalitis
periaksillaris” terimini de kullanm›flt›r. Ancak bu,
günümüzde “sSchilder hastal›¤›” olarak bilinir (2, 3,
4). Lumsden(5) Schilder’in 1924’de yay›nlad›¤› bir
olgunun 1951 y›l›nda, subakut sklerozan panensefalit
oldu¤u,Poser ve Bogaert’›n (6) ise Schilder’in 1913’de
rapor etti¤i vakan›n loködistrofi oldu¤u gerçe¤ini
yay›nlad›lar. fiimdi aç›kça biliniyor ki bu vaka asl›nda
bir adrenolökodistrofidir.

SH,episodik ataklarla h›zla ilerleyen veya ataklar
olmaks›z›n kötüleflen progresif bir klinik seyir gös-
terir. Nadir vakalarda, ilerleyen bu klinik seyir y›llar
sonra durabilir. Demans, homonim hemianopsi, kor-
tikal körlük ve sa¤›rl›k, derecelerde hemipleji,
quadripleji ve psödobulber palsi genel klinik bulgu-
lar›d›r (1). Nadiren ortaya ç›kar, çocuklarda, eriflkin-
lerde ve her iki cinste görülebilir ve kortikotropin
ve/veya kortikosteroidlerde etkili tedavi cevap
al›nabilir(7). Ölüm, birçok hastada birkaç ay veya
y›lda olurken, çok az hastada birdekat veya daha
sonra ortaya ç›kabilir. Ayr›ca tan›da serebral neo-
plasm gözönünde tutulmal›d›r (1).

OLGU 1

B.B. 26 yafl›nda, evli, 1 çocuk annesi, 23.10.2000
tarihinde, son iki ayda epileptik nöbet s›kl›¤›nda
artma, idrar›n› tutamama, “evet-hay›r” kelimeleri
d›fl›nda konuflman›n kaybolmas› ve unutkanl›k
flikayetleri ile poliklini¤imize baflvuran hasta
klini¤imize yat›r›ld›. Özgeçmiflinde, 11 yafl›nda bafl
a¤r›s›, bulant›, kusma ve bulan›k görme flikayetleri ile
gitti¤i bir üniversite hastanesinde intrakranial kitle
tan›s› konulup opere edilmifl. Biyopsi sonucunda
malign hücrelere rastlanmam›fl. Hasta taburcu olduk-
tan yaklafl›k 1.5 y›l sonra benzer flikayetlerle ayn›

üniversite hastanesinin nöroloji klini¤ine yat›r›lm›fl
ve metilprednizolon tedavisi verilmifl. Tedavi sonras›
flikayetlerinin geriledi¤i farkedilen hastaya 1989 tari-
hinde Mult›pl Skleroz (MS) tan›s› konmufl.

Hastada 1992-1996 y›llar› aras›nda atak olmam›fl.
Daha sonraki y›llarda farkl› zamanlarda ve farkl› yer-
lerde hastaya metilprednisolon pulse tedavisi uygu-
lanm›fl. Hastan›n bu ataklar sonras›nda nörolojik
defisiti giderek artm›fl ve son olarak iflitme kayb›,
konuflmada bozulma, mental gerilik ve jeneralize
tonik klonik (JTK) tarz›nda epileptik nöbetleri olmufl.
Difenilhidantoin 200 mg/gün bafllanan hastan›n
karaci¤er enzimlerinin yükselmesi üzerine bu ilac›
kesilerek yerine fenobarbital 135 mg/gün bafllanm›fl.
Al›flkanl›klar›nda; günde 1 paket sigara bulunuyordu.
Klini¤imizde yap›lan fizik ve nörolojik muayenesinde,
atefl 36°C, nab›z 68/dk ritmik, kan bas›nc› 150/90
mmHg idi. Hasta “evet-hay›r” d›fl›nda kelime
ç›karam›yordu, yürüyüfl küçük ad›mlarla ve destekli,
sa¤ hemiparezi -5/5 -5/5, derin tendon refleksleri canl›
idi, taban cildi refleksi bilateral ekstansör, solda Aflil
klonusu al›n›yordu ve serebellar testler sa¤da hafif
beceriksizdi. Fundoskopik muayenesinde minimal
temporal solukluk görüldü. Expanded Disability
Status Score (EDSS) 5.5 - 6 olarak hesapland›.

Hasta SH tan›s› ile yat›r›ld›. Rutin tetkiklerinde;
hemogram, sedimantasyon, biyokimya, karaci¤er
fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki, akci¤er grafisi ve
elektrokardiyografi de herhangi bir patalojik bulgu
tespit edilmedi. Elektroensefalografi (EEG)’de yayg›n
hafif derecede biyoelektrik aksama görüldü. Hasta
1998 y›l›ndaki kranial MRI’deki lezyonlar ile SH
olarak de¤erlendirildi. Sonuçlar, bizim çektirdi¤imiz
kranial MRI bulgular› ile uyumluydu.

Hastaya 7 gün 1000 mg/gün metilprednisolon
pulse tedavisi uyguland›. Tedavi sonras›nda hastan›n
flikayetleri azald›. Hastan›n kooperasyonu ve yürüme-
si öncekine göre daha iyi idi. EDSS 5.0 - 5.5 olarak
hesapland›. Hasta 32 mg/gün oral metilprednisolon
verilerek taburcu edildi.

OLGU 2

N.A. 19 yafl›nda, kad›n hasta 14.09.1999 tarihinde
son bir haftad›r sa¤ kol ve baca¤›nda güçsüzlük
flikayeti ile klini¤imize yat›r›ld›. Özgeçmiflinde; dört
y›l önce paraparezi nedeniyle klini¤imizde ve bundan
bir y›l sonra da görme kayb› nedeniyle bir Sosyal
Sigortalar Kurumu (SSK) E¤itim Hastanesinin
Nöroloji Klini¤inde yat›r›larak tedavi görmüfl. 1998
y›l›nda sa¤ kol ve baca¤›nda güçsüzlük flikayeti ile
klini¤imize yat›r›lan hastaya metilprednisolon pulse
tedavisi verilmifl. O dönem çekilen kranial ve dorsal
MR grafide T2’de hiperintens lezyonlar, MR spek-
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troskopide demyelinizan süreçle uyumlu bulunmufl.
BOS’ta oligoklonal band negatif gelmifl. Klini¤imizde
yap›lan fizik ve nörolojik muayenesinde, atefl 36.5°C,
nab›z 88/dk, kan bas›nc› 100/70 mmHg idi. Hastan›n
fluuru aç›k, koopere, sa¤ hemiparezi üst 4/5 alt 3/5,
sa¤ emihipoestezi, derin tendon refleksleri bilateral
canl›, sa¤da taban cildi refleksi ekstansör, serebellar
testler becerikliydi. Fundoskopik muayenesinde solda
hafif temporal solukluk, görme alan›nda bilateral
konsantrik daralma ve vizyon tam olarak bulundu.
EDSS 2.5 olarak hesapland›.

Hasta SH tan›s› ile yat›r›ld›. Rutin tetkiklerinde;
hemogram, sedimantasyon, biyokimya, karaci¤er
fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki, akci¤er grafisi ve
elektrokardiyografi de herhangi bir patolojik bulgu
tespit edilmedi. EEG’de sol hemisfer arka yar›s›nda
hafif derecede organizasyon bozuklu¤u görüldü.
Yap›lan Lomber Ponksiyon (LP) sonras›nda Beyin
Omirilik S›v›s› (BOS)’›nda, fleker: 98 mg/dl (simültane
kan flekeri: 110 mg/dl), klor: 141 mmol/L, protein: 58
mg/dl, oligoklonal band negatifti. Hastan›n çekilen
kranial MRI ve MR spektroskopisinde lezyonlar, sol
frontoparietal subkortikal beyaz cevherden korpus
kallosuma uzan›m gösteren 5 cm çapl›, duvar›nda
minimal sinyal art›fl› oluflturan kistik demiyelinizan
plak ile uyumlu bulgular ilk planda MS’›n bir
varyant› olan SH’n› düflündürmüfltür. Ayn› zamanda
çekilen servikal ve dorsal MRI grafilerde herhangi bir
patolojik sinyal oda¤›na rastlanmam›flt›r.

Hastaya 10 gün 1000 mg/gün metilprednisolon
pulse tedavisi uyguland›. Tedavi sonras› flikayet-
lerinde belirgin bir düzelme görüldü. EDSS 1-1.5
olarak hesapland›. Hastaya 6 hafta boyunca aral›kl›
olarak metilprednisolon 1000 mg/gün (haftada bir
gün, 2 haftadan sonra 15 günde bir) verilmek üzere
taburcu edildi.

TARTIfiMA

Çok say›da nörolog ve pediarist diffüz sklerozis ve
adrenolökodistrofi’yi Schilder hastal›¤› ile efl anlamda
kullanm›flt›r. Çok say›da çal›flmada “Schilder
hastal›¤›” ad› alt›nda rapor edilmifltir, fakat
hastal›¤›n nedeni tam olarak anlafl›lmam›flt›r.
Histopatolojik olarak dismiyelinizasyon veya myeli-
noklastik adrenolökodistrofik baz› olgular klasik dis-
myelinizasyonun karekteristik özelli¤ini gösterir (8).
Adrenolökodistrofi, adrenal atrofi, bronz renkte deri
ve lökodistrofi bulgular› ile kombine bir klinik tablo-
dur (1). Bizim olgular›m›zda böyle bir klinik tablo
yoktu. Ek olarak, Schilder’in 1912 deki myelinoklastik
diffuz sklerozisinden aç›kça farkl› olarak
adrenolökodistrofi olgular›nda ciddi periferal sinir
tutulumuda vard›r. Bizim olgular›m›zda perferik sinir

tutulumuna rastlanmad›. Adrenolökodistrofilerde
beyaz madde lezyonlar› 1912 deki schilder
hastal›¤›ndan tam olarak ay›rt edilemez. Bu olgular›n
baz›lar›nda anisomorfik gliozis ve perivasküler infla-
masyon ciddi olabilir (9). Ayr›ca BOS’da pleositozis ve
lokal immunglobulin G üretiminin art›fl› gösterilebilir.
Birinci olgumuzda, genel klinik durumu ve mevcut
kranial MR bulgusu nedeniyle LP yap›lmad›, ikinci
olgumuz da ise LP sonucunda böyle bir art›fl görülme-
di. BBT’de Schilder’in myelinoklastik diffuz sklerozi-
sine benzer flekilde kontrast madde tutulumu
görülebilir. Baz› adrenolökodistrofili olgularda
adrenokortikal fonksiyon normal olabilir.

Myelinoklasik diffüz sklerozis, Schilder hastal›¤›
olarak tan›mlan›r. Hastal›¤›n subakut veya kronik
formlar› vard›r. Serebral hemisferlerde sentrum semi-
ovalede bilateral düzensiz, simetrik, en küçü¤ü 3x2
cm boyutlar›nda plaklar dikkati çeker. Birinci olgu-
muzda, bilateral infratentoriyal ve supratentoriyal
Schilder hastal›¤› ile uyumlu dev demiyelinizan plak-
lar, ikinci olgumuzda ise sol frontoparietal subkortikal
alandan korpus kallosuma uzanan 5 cm çapl› kistik
demiyelinizan plak vard›. Bu lezyonlar klinik, parak-
linik (örnek, uyar›lm›fl potansiyaller) veya görün-
tüleme çal›flmalar› ile gösterilmelidir. Periferik sinir
tutulumu bulunmaz. Adrenal fonksiyonlar ve serum
kolesterol esterlerinden uzun zincirli ya¤ asitleri
düzeyi normal olmal›d›r. Bizim olgular›m›zda bu
de¤erler normal bulundu. Histolojik karekteristli¤i
mult›pl sklerozda oldu¤u gibidir.

Gerçek Schilder hastal›¤›n›n tam anlam›yla klinik
tan›s› koymak imkans›zd›r. Afl›r› derecede nadir bir
durumdur. Her iki cinsi, çocuklar› ve eriflkinleri etkil-
er. Tan›da otopsi muayenesi yap›lmal›d›r. Fakat
adrenolökodistrofi olgular›nda kural olarak anlaml›
derecede plasma ve beyinde ya¤ asiti ve kolesterol
esterlerinin varl›¤› d›fllanmal›d›r. Elektron
mikroskopik çal›flmalarda adrenal korteks veya
beyinde karekteristlik içerik gösterilmelidir.

SONUÇ

Bu hastal›k Paul Schilder’in kendi ad›yla an›l›r.
Rapor edilen myelinoklasik diffüz sklerozis olgular›
1912 de Schilder’in kendi makalesinde yay›nlad›¤›
hastal›¤a benzerler (2).

Bu hastal›k MS’in bir varyant›d›r. Her iki cinste
çocuklarda ve eriflkinlerde ortaya ç›kar. Hastal›¤›n
s›kl›kla adrenolökodistrofiden ay›r›c› tan›s›
yap›lmal›d›r. BBT’de kontrast madde tutulumu,
BOS’da pleositoz ve immunoglobülin G art›fl›, beyin
biyopsisinde beyaz madde de inflamatuar reaksiyon
adrenolökodistrofiyi d›fllar.
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