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OZET

Schilder Hastaligi (SH), serebral hemisferlerde genis
asimetrik demiyelinizasyon alanlart ile karakterize, klinik
olarak ilerleyici bir mental yikim, gérme ve isitme kaybi,
hemipleji veya tetrapleji ile ortaya c¢ikan bir Multipl
Skleroz (MS) varyantidir.

Olgu 1: 26 yasinda kadin hasta, evli ve bir ¢cocuk annesi.
Sikayetleri 11 yasinda baslamis. O donemde intrakranial
kitle nedeniyle opere edilmis. Ancak patoloji sonucunda
maling hiicreye rastlanmamuis. Hasta 1998 yilinda cekilen
kranial Magnetik Rezonans Imaging (MRI) gériin-
tiilemede lezyonlar SH olarak degerlendirilmis. Hasta
isitme kaybi, konusmada bozulma, mental gerilik ve jen-
eralize tonik klonik (JTK) tarzda epileptik nobet sikayet-
leri ile basvurdu. Hastanin yapilan nérolojik muayen-
esinde, disfazik, yiriyiis kiigiik adimlarla ve destekli,
solda Asil klonusu alintyordu ve serebellar testler sagda
hafif beceriksizdi. Fundoskopik muayenesinde temporal
solukluk goriildii. Cekilen kranial MRI'daki lezyonlar bir
onceki MRI bulgular: ile uyumluydu. Tedavi olarak 7 giin
1000 mg |/ giin metilprednisolon tedavisi uygulandi. Klinik
takipte, hastanin sikayetlerinin azaldigy goriildii.

Olgu 2: 19 yasinda kadin hasta. Son bir haftadir sag kol
ve bacaginda giicsiizlitk sikayeti ile basvurdu. Hastanin
yapilan nérolojik muayenesinde, sagda ekstansor taban
cildi refleksi haricinde bir ozellik yoktu. Fundoskopik
muayenesinde solda hafif temporal solukluk, gérme
alaninda bilateral konsantrik daralma goriildii.
Hastanin cekilen kranial MRI ve MR spektroskopisinde
lezyonlar, sol fronto-parietal subkortikal beyaz cevherden
korpus kollosuma uzanim gosteren 5 cm ¢apli, duvarinda
minimal sinyal artist olusturan kistik demiyelinizan plak
ile uyumlu bulgular ilk planda MS’in bir varyant: olan
SH’nu diistindiirdii. Tedavi olarak 10 giin 1000 mg metil-
prednisolon tedavisi uygulandi. Tedavi sonrast sikayet-
lerinde belirgin bir diizelme goriildii.

Olgularimizi nadir goriilmeleri nedeniyle sunmayr uygun
bulduk.

Anahtar Kelimeler: Schilder hastaligi, Multipl Skleroz,
Myelinoklastik diffiiz 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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GIRIS

Schilder’in diffiiz serebral sklerozu ilk olarak 1879
da Strimpell tarafindan tanmimlanmigtir (1). Daha
sonraki yillarda bir¢cok vakada yaygin serebral gliosis
gosterilmistir. 1912’de Schilder, 14 yagindaki bir kiz
cocukta “myelinoklastik diffiiz sklerozis” tanimladi
(2). SH'm1 tanimlamak i¢in adrenolékodistrofi, myeli-
noklastik diffiiz skleroz, postinfeksiyoz ve postvaksi-
nal ensefalomyelit gibi terimler kullanilmigtir. Ancak
adrenolokodistrofi tanis: i¢in plasma kolesterol ester-
lerinden uzun zincirli yag asitlerininvarhigr gereklidir
(7). Schilderin myelinoklastik diffiiz sklerozisi ise
multipl sklerozun bir varyanti olup, tipik olarak kor-
pus kallosum etrafinda genis, asimetrik myelin yikim
odaklar1 seklindedir. Baz: olgularda ise her iki hemis-
fer simetrik olarak tutulabilir. Histolojik olarak
multipl sklerozis’in karekteristik ozelligini gosterir
(1). Schilder, bu hastalik i¢in yanliglikla “ensefalitis
periaksillaris” terimini de kullanmistir. Ancak bu,
giiniimiizde “sSchilder hastalig1” olarak bilinir (2, 3,
4). Lumsden(5) Schilderin 1924’de yayinladigi bir
olgunun 1951 yilinda, subakut sklerozan panensefalit
oldugu,Poser ve Bogaert'in (6) ise Schilder'in 1913’de
rapor ettigi vakanin lokddistrofi oldugu gercgegini
yaynladilar. Simdi acikca biliniyor ki bu vaka ashinda
bir adrenolokodistrofidir.

SH,episodik ataklarla hizla ilerleyen veya ataklar
olmaksizin kétiilesen progresif bir klinik seyir gos-
terir. Nadir vakalarda, ilerleyen bu klinik seyir yillar
sonra durabilir. Demans, homonim hemianopsi, kor-
tikal korlik ve sagirhik, derecelerde hemipleji,
quadripleji ve psédobulber palsi genel klinik bulgu-
laridir (1). Nadiren ortaya ¢ikar, cocuklarda, erigkin-
lerde ve her iki cinste goriilebilir ve kortikotropin
ve/veya kortikosteroidlerde etkili tedavi cevap
alinabilir(7). Oliim, bircok hastada birkac ay veya
yilda olurken, ¢ok az hastada birdekat veya daha
sonra ortaya cikabilir. Ayrica tanida serebral neo-
plasm g6zoniinde tutulmalhidir (1).

OLGU 1

B.B. 26 yasinda, evli, 1 ¢ocuk annesi, 23.10.2000
tarihinde, son iki ayda epileptik nobet sikliginda
artma, idrarim1 tutamama, “evet-hayir” kelimeleri
disinda konugsmanin kaybolmasi ve unutkanlhk
sikayetleri ile poliklinigimize bagvuran hasta
klinigimize yatirildi. Ozgecmisinde, 11 yasinda bas
agrisi, bulanti, kusma ve bulanik gérme sikayetleri ile
gittigi bir iiniversite hastanesinde intrakranial kitle
tanis1 konulup opere edilmis. Biyopsi sonucunda
malign hiicrelere rastlanmamis. Hasta taburcu olduk-
tan yaklasik 1.5 yil sonra benzer gikayetlerle ayni

iiniversite hastanesinin néroloji klinigine yatirilmis
ve metilprednizolon tedavisi verilmis. Tedavi sonrasi
sikayetlerinin geriledigi farkedilen hastaya 1989 tari-
hinde Multipl Skleroz (MS) tanis1 konmus.

Hastada 1992-1996 yillar1 arasinda atak olmamas.
Daha sonraki yillarda farkli zamanlarda ve farkl yer-
lerde hastaya metilprednisolon pulse tedavisi uygu-
lanmig. Hastanin bu ataklar sonrasinda norolojik
defisiti giderek artmig ve son olarak isitme kaybi,
konugsmada bozulma, mental gerilik ve jeneralize
tonik klonik (JTK) tarzinda epileptik nébetleri olmus.
Difenilhidantoin 200 mg/giin baglanan hastanin
karaciger enzimlerinin yiikselmesi tizerine bu ilac
kesilerek yerine fenobarbital 135 mg/giin baslanmis.
Aligkanliklarinda; giinde 1 paket sigara bulunuyordu.
Klinigimizde yapilan fizik ve norolojik muayenesinde,
ates 36°C, nabiz 68/dk ritmik, kan basinc 150/90
mmHg idi. Hasta “evet-hayir” diginda kelime
cikaramiyordu, yuriyis kiigiitk adimlarla ve destekli,
sag hemiparezi -5/5 -5/5, derin tendon refleksleri canl
idi, taban cildi refleksi bilateral ekstansor, solda Asil
klonusu alimiyordu ve serebellar testler sagda hafif
beceriksizdi. Fundoskopik muayenesinde minimal
temporal solukluk gorildi. Expanded Disability
Status Score (EDSS) 5.5 - 6 olarak hesaplandi.

Hasta SH tanisi ile yatirildi. Rutin tetkiklerinde;
hemogram, sedimantasyon, biyokimya, karaciger
fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki, akciger grafisi ve
elektrokardiyografi de herhangi bir patalojik bulgu
tespit edilmedi. Elektroensefalografi (EEG)de yaygin
hafif derecede biyoelektrik aksama gorildi. Hasta
1998 yilindaki kranial MRI'deki lezyonlar ile SH
olarak degerlendirildi. Sonuglar, bizim cektirdigimiz
kranial MRI bulgular ile uyumluydu.

Hastaya 7 giin 1000 mg/giin metilprednisolon
pulse tedavisi uygulandi. Tedavi sonrasinda hastanin
sikayetleri azaldi. Hastanin kooperasyonu ve yiiriime-
si 6ncekine gore daha iyi idi. EDSS 5.0 - 5.5 olarak
hesaplandi. Hasta 32 mg/giin oral metilprednisolon
verilerek taburcu edildi.

OLGU 2

N.A. 19 yasinda, kadin hasta 14.09.1999 tarihinde
son bir haftadir sag kol ve bacaginda gii¢siizliik
sikayeti ile klinigimize yatirildi. Ozgecmisinde; dort
yil 6nce paraparezi nedeniyle klinigimizde ve bundan
bir yil sonra da gérme kaybi nedeniyle bir Sosyal
Sigortalar Kurumu (SSK) Egitim Hastanesinin
Noroloji Kliniginde yatirilarak tedavi gérmiis. 1998
yilinda sag kol ve bacaginda giigsiizlik sikayeti ile
klinigimize yatirilan hastaya metilprednisolon pulse
tedavisi verilmis. O dénem cekilen kranial ve dorsal
MR grafide T2'de hiperintens lezyonlar, MR spek-
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troskopide demyelinizan siire¢le uyumlu bulunmus.
BOS’ta oligoklonal band negatif gelmis. Klinigimizde
yapilan fizik ve nérolojik muayenesinde, ates 36.5°C,
nabiz 88/dk, kan basinc1 100/70 mmHg idi. Hastanin
suuru acik, koopere, sag hemiparezi tst 4/5 alt 3/5,
sag emihipoestezi, derin tendon refleksleri bilateral
canli, sagda taban cildi refleksi ekstansoér, serebellar
testler becerikliydi. Fundoskopik muayenesinde solda
hafif temporal solukluk, gérme alaninda bilateral
konsantrik daralma ve vizyon tam olarak bulundu.
EDSS 2.5 olarak hesaplanda.

Hasta SH tanisi ile yatirildi. Rutin tetkiklerinde;
hemogram, sedimantasyon, biyokimya, karaciger
fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki, akciger grafisi ve
elektrokardiyografi de herhangi bir patolojik bulgu
tespit edilmedi. EEG’de sol hemisfer arka yarisinda
hafif derecede organizasyon bozuklugu goérildi.
Yapilan Lomber Ponksiyon (LP) sonrasinda Beyin
Omirilik Sivis1 (BOS)1inda, seker: 98 mg/dl (simiiltane
kan gekeri: 110 mg/dl), klor: 141 mmol/L, protein: 58
mg/dl, oligoklonal band negatifti. Hastanin cekilen
kranial MRI ve MR spektroskopisinde lezyonlar, sol
frontoparietal subkortikal beyaz cevherden korpus
kallosuma uzanim gosteren 5 cm c¢apli, duvarinda
minimal sinyal artig1 olusturan kistik demiyelinizan
plak ile uyumlu bulgular ilk planda MSin bir
varyant1 olan SH’n1 dusiindiirmistir. Aym1 zamanda
cekilen servikal ve dorsal MRI grafilerde herhangi bir
patolojik sinyal odagina rastlanmamigtir.

Hastaya 10 giin 1000 mg/giin metilprednisolon
pulse tedavisi uygulandi. Tedavi sonras1 sikayet-
lerinde belirgin bir diizelme goérildi. EDSS 1-1.5
olarak hesaplandi. Hastaya 6 hafta boyunca aralikli
olarak metilprednisolon 1000 mg/giin (haftada bir
giin, 2 haftadan sonra 15 giinde bir) verilmek iizere
taburcu edildi.

TARTISMA

Cok sayida norolog ve pediarist diffiiz sklerozis ve
adrenolokodistrofi’yi Schilder hastalig: ile es anlamda
kullanmigtir. Cok sayida c¢aligmada “Schilder
hastaligi”” adi1 altinda rapor edilmistir, fakat
hastaligin nedeni tam olarak anlagilmamigtir.
Histopatolojik olarak dismiyelinizasyon veya myeli-
noklastik adrenolékodistrofik bazi olgular klasik dis-
myelinizasyonun karekteristik 6zelligini gosterir (8).
Adrenolokodistrofi, adrenal atrofi, bronz renkte deri
ve lokodistrofi bulgular: ile kombine bir klinik tablo-
dur (1). Bizim olgularimizda béyle bir klinik tablo
yoktu. Ek olarak, Schilderin 1912 deki myelinoklastik
diffuz  sklerozisinden acikca farklh olarak
adrenolokodistrofi olgularinda ciddi periferal sinir
tutulumuda vardir. Bizim olgularimizda perferik sinir
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tutulumuna rastlanmadi. Adrenolékodistrofilerde
beyaz madde lezyonlarn1 1912 deki schilder
hastaligindan tam olarak ayirt edilemez. Bu olgularin
bazilarinda anisomorfik gliozis ve perivaskiiler infla-
masyon ciddi olabilir (9). Ayrica BOS’da pleositozis ve
lokal immunglobulin G iiretiminin artig1 gosterilebilir.
Birinci olgumuzda, genel klinik durumu ve mevcut
kranial MR bulgusu nedeniyle LP yapilmadi, ikinci
olgumuz da ise LP sonucunda béyle bir artis goriilme-
di. BBT’de Schilderin myelinoklastik diffuz sklerozi-
sine benzer sgekilde kontrast madde tutulumu
gorilebilir. Baz1 adrenolokodistrofili olgularda
adrenokortikal fonksiyon normal olabilir.

Myelinoklasik diffiiz sklerozis, Schilder hastaligi
olarak tanimlanir. Hastaligin subakut veya kronik
formlar1 vardir. Serebral hemisferlerde sentrum semi-
ovalede bilateral diizensiz, simetrik, en kii¢iigii 3x2
cm boyutlarinda plaklar dikkati c¢eker. Birinci olgu-
muzda, bilateral infratentoriyal ve supratentoriyal
Schilder hastaligi ile uyumlu dev demiyelinizan plak-
lar, ikinci olgumuzda ise sol frontoparietal subkortikal
alandan korpus kallosuma uzanan 5 cm caplh kistik
demiyelinizan plak vardi. Bu lezyonlar klinik, parak-
linik (6rnek, uyarilmig potansiyaller) veya gorin-
tileme ¢aligmalar: ile gosterilmelidir. Periferik sinir
tutulumu bulunmaz. Adrenal fonksiyonlar ve serum
kolesterol esterlerinden uzun zincirli yag asitleri
diizeyi normal olmalidir. Bizim olgularimizda bu
degerler normal bulundu. Histolojik karekteristligi
multipl sklerozda oldugu gibidir.

Gergek Schilder hastaliginin tam anlamiyla klinik
tanis1 koymak imkansizdir. Asir1 derecede nadir bir
durumdur. Her iki cinsi, cocuklar1 ve erigkinleri etkil-
er. Tanida otopsi muayenesi yapilmalidir. Fakat
adrenolokodistrofi olgularinda kural olarak anlamlh
derecede plasma ve beyinde yag asiti ve kolesterol
esterlerinin  varlign  diglanmalidir.  Elektron
mikroskopik calismalarda adrenal korteks veya
beyinde karekteristlik icerik gosterilmelidir.

SONUC

Bu hastalik Paul Schilderin kendi adiyla anilir.
Rapor edilen myelinoklasik diffiiz sklerozis olgular:
1912 de Schilderin kendi makalesinde yayinladigi
hastaliga benzerler (2).

Bu hastalik MS’in bir varyantidir. Her iki cinste
cocuklarda ve erigkinlerde ortaya cikar. Hastaligin
siklikla  adrenolokodistrofiden ayirica  tanisi
yapilmalidir. BBT’de kontrast madde tutulumu,
BOS’da pleositoz ve immunoglobiilin G artigi, beyin
biyopsisinde beyaz madde de inflamatuar reaksiyon
adrenolokodistrofiyi dislar.
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