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Nadir Bir Olgu: Simetrik Tutulumlu Schilder
Hastaligi

A Rare Case: Schilder Disease with Symmetrical
Involvement

OZET

Schilder Hastalig1 veya myelinoklastik diffiiz skleroz beyaz cevherde inflamatuar demylenizan
plaklarla karakterize nadir goriilen bir hastaliktir. Hastalik siklikla adrenoldkodistrofi ve
intrakraniyal kitle ile karigmaktadir. On {i¢ yaginda ani baslangi¢l yiiriime ve konugmada
bozukluk, gorme kaybi sikayetleri ile bagvuran olgumuzun kranial magnetik rezonans
goriintiilemesinde Schilder Hastaligi ve adrenolokodistrofi diisiiniilmiis olup labaratuar bulgulart
ile adrenolokodistrofi diglanmigtir. Nadir goriilen ve nadiren simetrik tutulumla seyreden
olgumuzu radyolojik bulgulari esliginde sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Schilder Hastalig1, Multiple Skleroz, Myelinoklastik Diffiiz skleroz.
ABSTRACT

Schilder disease or myelinoclastic diffuse sclerosis is rare disease which is characterized by
inflammatory demiyelinization plaques in white matter. This disease is often mistaken for
adrenoleucodistrophy and intracranial tumor. A-thirteen-year old patient who applied with the
complaints of sudden onset of walking and speech loss and visual loss was thought to be
suffering from Schilder and adrenoleucodistrophy by magnetic resonance image appearance
but adrenoleucodistrophy was excluded with laboratory findings. We present this due to its
symmetrical involvement and discussed the case with radiologic findings.

Key words: Schilder’s disease, Multiple Sclerosis, Myelinoclastic diffuse sclerosis.

GIRIS

Myelinoklastik diffiiz skleroz (Schilder Hastalig1) nonspesifik klinik, patolojik
ve nororadyolojik bulgularla karakterize nadir bir demyelinizan hastaliktir (1).
Klinik bulgu ve semptomlar erken evrede atipik olabilir ve goriintiilemede
lezyonlar kolaylikla beyin tiimorii ile karisabilir (2). Afazi, biling bozuklugi,
irritabilite, konfiizyon, davranis bozuklugu, psikoz gibi olduk¢a zengin
norolojik bulgular goriilebilir (3). Ani baslangi¢h yiiriime ve konugmada
bozukluk sikayeti ile bagvuran ve klinik olarak ilerleyici bir Multipl Skleroz
varyantt olan Schilder Hastalig1 tanis1 konulan olgumuzun goriintiileme
bulgularm literatiir esliginde sunmay1 amacladik.

OLGU

13 yasinda erkek hastanin ani baslangich yiiriime ve konusmada bozukluk,
gorme kaybi sikayetleri mevcuttu. Hastanin anamnezinde son haftalarda
belirginlesen dikkat kaybi ve mental fonksiyonlarda gerileme dikkati
cekmekteydi. Cekilen kraniyal manyetik rezonans goriintiilemesinde
oksipitoparyetal bolgede simetrik, korpus kallozum spleniumu ve korpusunu
tutan T1 hipointens (Resim 1), T2 ve FLAIR hiperintens (Resim 2, Resim 3)
kontrast sonrasi goriintiilerde ( Resim 4) periferik agik halka tipi hafif kontrast
tutan lezyon izlendi. On tanimiz kitle lezyon ekarte edilememekle birlikte
adrenoldkodistrofi idi. Lezyona yonelik yapilan MR spektroskopi tetkikinde
NAA belirgin kayip, kolin/kreatinin oraninda artis, lipid ve laktat pikleri
mevcuttu. MR spektroskopi ve MRG bulgulart birlikte degerlendirlidiginde
tanida schilder hastalig1 diistiniilmiistiir. Olgumuz steroid tedavisine klinik
olarak dramatik yanit vermis klinik radyolojik ve laboratuar bulgular birilikte
degerlendirildiginde Schilder Hastalig1 tanis1 konulmustur.
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RESIM 1: Oksipitoparyetal bélgede T1 agirhkl
sekansta korpus kallozum spleniumu ve
korpusunu tutan simetrik, hipointens lezyonlar

RESIM 2: T2 AG sekansta lezyonun
hiperintens oldugu izlenmekte

RESIM 3: FLAIR sekansta lezyonun hiperintens ~ RESIM 4: IV kontrast sonrasi géruntulerde
oldugu izlenmekte lezyon cgevresinde periferik acik halka tipi
kontrastlanma izlenmekte
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TARTISMA

1912’de Schilder, 14 yasindaki bir kiz ¢ocukta
“myelinoklastik diffiiz sklerozis” tanimladi. Bu olgu
progresif mental yikim ve kafa igi basing artisi
bulgular1 gosteren ve 19 hafta igcinde kaybedilen bir
olguydu. Bu hastalik multipl sklerozun bir varyanti
olup, tipik olarak korpus kallosum etrafinda genis,
asimetrik myelin yikim odaklarn seklindedir. Bazi
olgularda ise her iki hemisfer olgumuzda oldugu gibi
simetrik olarak tutulabilir (5). Nadir goriilen bu
hastalik  ¢ocuklar1  erigskinlerden daha  sik
etkilemektedir (1). Hastaligin baslangic1 genellikle
subakuttur, fakat hiperakutta olabilir. Afazi, biling
bozuklugi, irritabilite, konfiizyon, davranig
bozuklugu, psikoz gibi oldukc¢a zengin ndrolojik
bulgular gortilebilir. Sagirlik ve kortikal korliik siktir.
Vertigo, nistagmus, fasyal giicsiizliik, dizartri, disfaji
ve bakis paralizileri gibi serebellar ve beyin sap1
bulgular1 olaya eslik edebilir. Optik atrofi ve optik
norit goriilebilir (3).

1986 yilinda Poser ve arkadaslar1 Schilder hastaligi
icin asagidaki noninvaziv diagnostik kriteleri
tanimlamislardir (2). Buna gore:

1. Klinik semptom ve bulgular erken donem multiple
skleroz (MS) i¢in atipik olup bilateral optik sinirde
genisleme, intrakraniyal hipertansiyon bulgulari, afazi
ve psikiyatrik mafestasyonlar

2. Normal veya MS i¢in atipik serebrospinal sivi

3. Bir veya iki simetrik bilateral plak ve sentirum
semiovale diizeyinde genisleme

4. Ates ,viral ya da mikoplazmal enfeksiyon yada as1
Oykiisii bulunmamasi

5. Cok wuzun zincirli yag asitlerinin
konsantrasyonun normal olmas1

Poser’in klinik kriterlerine ragmen genis deymelinize
alanlarmm beyin timoriinden ayrimi zor olabilir.
Invaziv prosediirler hala tanida gold standarttir (2).
Schilder’in myelinoklastik diffiiz sklerozisinin
tomografi ve magnetik rezonans goriintiilemede genis
bilateral tipik olarak sentrum semiovale diizeyine
uzanim gosteren beyaz cevher lezyonlar1 izlenir.
Lezyonlar genellikle kitle etkisi gosterir ve
kontrastlanir ve kontrastlanma olgumuzda oldugu gibi
lezyonun bir kenarinda olabilir (1).

BOS analizinde; BOS normal olabilecegi gibi lenfosit
ve monosit igerebilir. Protein diizeyi hafiften orta
dereceye kadar degisen diizeyde artabilir. Olgularin
% 50- 60’1mda BOS’da IgG diizeyi yiikselebilir (3).
Ayiricl tanida; intrakranyal kitle ve abseler, viral
ensefalit ve menejitler, subakut sklerozan panensefalit
(SSPE) , panensefalit, bruselloz, Churg-Strauss
hastalig1, glioblastoma multiforme, MS, wegener
granulomatosis, adrenoldkodistrofi, primer santral
sinir sistemi vaskiliti ve sarkoidoz diistiniilmelidir

3).

s€rum

En Onemli ayiric1 tanist adrenoldkodistrofidir.
Adrenoldkodistrofi bilateral, simetrik, konfluent,
pariyetal beyaz cevherde demyelinizan plaklar ile
seyreder. Adrenoldkodistrofi tanisi igin plasma
kolesterol esterlerinden uzun zincirli yag asitlerinin
varlig1 gereklidir (5).

Lezyonlar1 bazen akut demyelinizan ensefalomyelit
(ADEMA) lezyonlan ile karigtinlabilir. ADEM
lezyonlar1 daha az konfluent, daha az kitle etkisi ve
kontrastlanmasi1 bulunan lezyonlardir (1).

Tedavi MS’ de oldugu gibidir. Beta-interferon ve
immunsupresif tedavi yam sira semptomatik ve
destekleyici tedavi gerekebilir (3). Genellikle
kortikosteroidlere iyi yanit verir prognoz degiskendir.
Komplet remisyon siktir. Fatal seyredebilir (1).
Hastaligin seyri sirasinda serebral herniasyon,
pndmoni, sepsis, pulmoner emboli, immobilizasyona
bagli dekiibit {lserleri gibi komplikasyonlar
goriilebilir. Kortikosteroidlere bagh da
komplikasyonlar goriilebilir (6).

Schilder’in myelinoklastik diffiiz sklerozisi genellikle
asimetrik demyelinizan plaklarla karakteristik bir
hastalik olsa da nadiren olgumuzda oldugu gibi
simetrik de olabilen demyelinizan kitle etkisi ve
O0demi bulunan plaklarlarla da seyredebileceginden
ayirici tanida bu 6zellikleri unutulmamalidir.
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