ENFERMEDAD DE SCHILDER: SERIE DE CASOS DE UN RARO TRASTORNO DESMIELINIZANTE
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La enfermedad de Schilder (ES), también llamada esclerosis difusa mielinoclastica, es un trastorno desmielinizante infrecuente y
agresivo del sistema nervioso central(1). Se caracteriza por lesiones tumefactivas extensas, bilaterales o asimétricas, confirmadas por
biopsia que demuestra desmielinizacion (2—4). Sus diagnésticos diferenciales incluyen neoplasias, procesos infecciosos, vasculares y
otras enfermedades desmielinizantes adquiridas (5). La similitud imagenoldgica con tumores obliga a procedimientos invasivos que
retrasan el diagnéstico y aumentan el riesgo de secuelas (3,6).

CASOS CLINICOS
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@ Caso 1: Mujer de 50 afios, con antecedentes de tuberculosis y
familiares autoinmunes. Tiempo de enfermedad de cuatro
meses caracterizado por cefalea pulsatil, alteraciones visuales,
deterioro cognitivo y crisis epilépticas. En la resonancia
magnética cerebral (RM) se evidenciaron lesiones temporo-
occipitales bilaterales con edema. Biopsia: infiltrado inflamatorio
cronico desmielinizante. Tras corticoterapia y levetiracetam
logré independencia funcional.

@ Caso 2: Vardn de 35 afios, hipertenso y con adicciones. Tiempo
de enfermedad de 4 afos iniciando con afasia motora,
monoparesia derecha y signos de hipertensién endocraneana.
RM: lesiones frontoparietales izquierdas; se realizd craniectomia
descompresiva en segunda recaida, con hallazgos en biopsia
de dliosis e inflamacidon desmielinizante. Evolucioné con dos
recaidas y crisis epilépticas, requiriendo rituximab y corticoides,
con reintegro a vida diaria.

@Caso 3: Mujer de 25 afios, con antecedentes de psoriasis,
rosacea, forunculosis recurrente y asma. Dos dias antes del
ingreso inicid con cefalea, crisis focales y alteracion visual.
Evolucioné con estupor, hemiparesia y alteracion esfinteriana,
requiriendo craniectomia. Biopsia: desmielinizacién con
preservacion axonal. Persistid6 con recaidas a pesar de CASO 2: A. Ingreso B. Recidiva a los 4
corticoterapia, plasmaféresis y rituximab, quedando con afios C.Control postquirdrgico CASO 3: A.ingreso B. Pre cirugia

secuelas motoras y crisis refractarias. D.Recidiva posterior al tratamiento
con Rituximab

Las lesiones tumefactivas de ES suelen simular tumores, especialmente
cuando se acompafan de hipertension endocraneana, como ocurrié en
nuestros tres casos (1,6,7). Esto explica que la sospecha inicial fuera
neoplasica y que el diagnéstico definitivo requiriera biopsia. Aunque
histéricamente descrita en nifios, nuestros pacientes adultos confirman su
amplio rango etario (3,8). La clinica fue heterogénea, pero coincidié en
cefalea, déficit motor y crisis epilépticas. Las neuroimagenes mostraron
lesiones parieto-occipitales extensas, reportados en la mayoria de series,
ademas de variantes frontoparietales y en tronco (7,9). La evolucion fue
variable: dos pacientes respondieron a corticoides y rituximab, mientras
uno presentd curso agresivo y refractario, remarcando la disparidad en el
curso de esta patologia.

CONCLUSIONES

La ES debe considerarse en adultos con lesiones tumefactivas y signos de
hipertensién endocraneana. Su similitud con neoplasias hace necesaria la
biopsia para el diagndstico. La evolucién y respuesta terapéutica son
variables, lo que subraya la importancia de un manejo multidisciplinario y
diagndstico precoz.
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