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Abnormal Behavioral 
and Cognitive Impairment

Interesting Case

 ผูปวยหญิง อายุ 33 ป ภูมิลําเนา อ.บึงกาฬ 

จ.บึงกาฬ อาชีพ ขายของเกา

ประวัติสําคัญ :
 พฤติกรรมเปลี่ยนแปลง 4 เดือน กอนมา รพ.

ประวัติปจจุบัน :
 4 เดือน กอนมา รพ. ผูปวยมีพฤติกรรม
เปลี่ยนแปลง หลงลืมงาย โดยลืมเรื่องใหมๆ แตเรื่อง
เกาๆ ยงัจําได วางแผนการทํางานไว แตทาํตามแผนไมได
แตยงัชวยเหลอืตวัเองได อาบนํา้ แตงตัว กนิอาหารเองได
เดินได ไมมีแขนขาออนแรง ไมชาตามรางกาย
 3 เดอืน กอนมา รพ. เริม่มีอาการเดนิเซไปดานขวา
ตองมีคนพยุงเดิน มีวิงเวียนศีรษะ ไมมีแขนขาออน
แรง ลมืความจําระยะส้ัน สงผลกระทบตองานมากข้ึน 

ไมมีไข ไมปวดศีรษะ ไมมีเสียงดังในหู ไมมีเห็นภาพ
ซอน ไมมีอุบัติเหตุที่ศีรษะ
 2 เดือน กอนมา รพ. เริ่มพูดนอยลง แต
ยังพูดจารู เรื่อง เดินนอยลง บางครั้งไมทําตามสั่ง
ไปทํางานนอกบานไมได

 1 เดือน กอนมา รพ. ไมพูด เหมอลอย ตอบ
สนองชา คิดชาลง ทําตามสั่งไดบางแตนอยลง ไมเดิน 

ตองมีคนปอนอาหาร และอาบนํ้าให ไมมีเกร็งกระตุก 

ไมมีไข ไป โรงพยาบาลใกลบาน ไดตรวจ MRI brain 

ผลปกติ จึงมา รพ.ศรีนครินทร ขณะนอน รพ.ศรนีครินทร
คิดถึงภาวะ autoimmune encephalitis จึงไดสง
ตรวจหาสาเหตุเพิ่มเติม และได methylpredniso-

lone 1 gm IV วันละครั้ง เปนเวลา 5 วัน ระหวาง
นอนโรงพยาบาล มีอาการชักเกร็งกระตุกทั้งตัว ไดทํา 
EEG ผลเปน generalized slow wave and low 

voltage, epileptiform discharges were found at 

temporal area สามารถควบคุมอาการชักได อาการ
อืน่ยงัทรงตัว จงึไดจาํหนายผูปวย และนดัฟงผลตรวจ
ที่เหลือ
 ผปูวยมาตรวจตามนดั ผปูวยไมพดู ชวยเหลอื
ตัวเองไมได นอนติดเตียง มีแขนขากระตุกทั้งตัว
ตลอดเวลา และจะกระตุกมากข้ึนเวลาขับถาย

ประวัติอดีต :
 - ปฏิเสธโรคประจําตัวมากอน
 - ปฏิเสธประวัติ IVDU, blood transfusion, 
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 - ปฏิเสธประวัติติดเชื้อในสมองมากอน
 - ปฏิเสธประวัติกินอาหารดิบ
 - ปฏิเสธประวัติไดรับวัคซีนกอนหนานี้
 - ปฏิเสธประวัตถิกูสนุขักดัมากอน และปฏเิสธ
ประวัติเปนไขหวัดมากอน

Physical examination :
 A young woman, drowsiness and gen-

eralize myoclonus Vital signs : BT 36.7 °c, RR 

18/min, PR 114/min, BP 110/60 mmHg

 HEENT : pink conjunctivae, no icteric 

sclera, no oral ulcer, impalpable lymph node

 Heart : normal S
1
S

2
, no murmur

 Chest and lungs : normal breath sound, 

no adventitious sound

 Abdomen : soft, not tender, impalpable 

liver and spleen

 Extremities : no pitting edema

 Neurological examination :

 - Conscious : drowsiness and cannot 

follow command

 - Speech : mute

 - Gait : cannot evaluate (bed ridden)

 - CN : pupils 3 mm reactive to light 

both eyes, RAPD negative other cranial nerve 

cannot evaluate

 - Motor : generalize spastic tone and 

generalized myoclonus

   ; motor power cannot evaluate

   : deep tendon reflex cannot evaluate

 - Babinski sign : plantar flexion both 

sides

 - Clonus : negative both sides 

 - Sensory : cannot evaluate

สรุปปญหา :
 1. Rapid progressive dementia

 2. Generalize myoclonus

 3. Seizure

วิจารณ :
 ผูปวยหญิง วัย 33 ป มาดวยอาการพฤติกรรม
เปลี่ยนแปลง หลงลืมงาย จนสงผลกระทบตอการ
ทํางาน อาการเปนมากขึ้นเรื่อยๆ จนชวยเหลือตัวเอง
ไมไดภายในระยะเวลา 4 เดือน เริ่มไมพูด มีอาการชัก 

มีอาการเกร็งกระตุกของรางกาย ตรวจรางกายพบวา
นอนติดเตียง ซึมเล็กนอย ไมพูด ไมทําตามส่ัง แขน
ขากระตุกและแข็งเกร็งทั่วๆ โดยกอนหนานี้ไดรับการ
รักษาโดยการให  methylprednisolone และได 

prednisolone กลับไปกิน แตอาการไมดีข้ึน โดยจาก
ประวัติตรวจรางกาย พบวามี rapid progressive 

dementia ทําใหคดิถงึโรคทางระบบประสาทดังตอไปน้ี
 Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) คิดถึง
โรคนี้มากที่สุด เน่ืองจาก มีอาการคอนขางเร็วในเรื่อง 
behavioral change และ impair cognitive func-

tion และสุดทายคนไขความจําเสื่อมลง เสียการ
ทรงตวัจนนอนตดิเตยีง และชวยเหลอืตวัเองไมไดเลย 

มีอาการกระตกุทัง้ตวั อาการเลวลงเรือ่ยๆ โดยใชเวลา
ประมาณ 2-3 เดือน โดยในรายน้ีอาจเปนไดทั้ง spo-
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radic CJD ซึง่เปนชนดิทีพ่บไดมากทีส่ดุ หรือ variant 

CJD เนื่องจากเปนในผูปวยอายุนอย
 Subacute sclerosing panencephalitis 

(SSPE) เนือ่งจาก โรคน้ี ผปูวยจะมีอาการ behavioral 

changes ความจําเสื่อม และ มีอาการเคลื่อนไหวผิด
ปกติแบบ myoclonic jerk ได แตมกัมีประวัตติดิเช้ือ
หัด (measle) หรือหลังไดรับวัคซีนปองกันโรคหัดนํา
มากอน โดยอาจเกิดโรคหลังจากมี measle attack 

ไดถงึ 2-10 ป และโรคนีม้กัเกดิในผปูวยทีอ่ายนุอย คอื 

onset ชวง วัยเด็ก และ วัยผูใหญตอนตน
 Progressive myoclonic epilepsies (PME) 

เปนกลุมอาการทางระบบประสาทที่มีอยูหลายชนิด 

(subtype) ผูปวยจะมาดวย action myoclonus ได 

และอาการจะเปนมากข้ึนเมือ่ถกูกระตุนดวย เสยีง แสง 
หรือการจบัตอง นอกจากนีอ้าจมอีาการอืน่ๆ รวมดวย 

เชน ความจําเสื่อม เดินเซ และชัก สวนใหญอาการจะ
เกิดในชวงอายนุอย จนถงึวยัรุน แตกอ็าจเกดิขึน้ไดใน
ทุกชวงอายุไดเชนกัน จะสงสัยภาวะน้ีเมื่อผูปวยมี 
progressive neurologic disability, failure to 

respond to antiepileptic drug therapy และ การ
ตรวจคล่ืนไฟฟาสมองจะพบลักษณะ background 

slowing 

 Autoimmune encephalitis เปนภาวะ im-

mune-mediated response ตอระบบประสาท พบ
ไดหลายชนิดขึ้นอยูกับชนิดของ receptor ของระบบ
ประสาทท่ีถกู antibody มาจับ อาการหลักท่ีนาํมา คอื 

alter mental status หรือ psychotic features จาก
นั้นจะมีอาการอื่นๆ ตามมา เชน ไข ปวดเมื่อย ปวด
ศีรษะ ชัก การเคลื่อนไหวผิดปกติ หรือ autonomic 

dysfunction สวนใหญ MRI สมองมกัจะไมพบความ

ผดิปกต ิโรคในกลมุนีท้ีพ่บไดบอย คอื Anti-NMDA 

receptor encephalitis ซึ่งมีอาการเฉพาะคือ orofa-

cial dyskinesia ในผูปวยรายน้ียังคิดถึงภาวะน้ีได
เนื่องจากเปนเพศหญิง อายุนอย มีอาการของ psy-

chotic features รวมกับมีชัก และทํา MRI brain ไม
พบลกัษณะผดิปกติ แตเน่ืองจากอาการของผปูวยเปน
มากขึน้เรือ่ยๆ และไมมีอาการ orofacial dyskinesia 

ดังน้ันการวินิจฉัยอาจตองอาศัย clinical finding 

อื่นๆ และตองสงตรวจ serum และ CSF autoanti-

body panel รวมดวย

Investigation :
• CBC : Hb 12.0 g/dL, Hct 38.2%, WBC 7,880/

uL, N 59%, L 31.7%, M 8%, Eo 0.6%, B 0.7% 

Plt 350,000 /uL

• Blood chemistry : Cr 0.54 mg/dL, Na 144 

mEq/L, K 4.3 mEq/L, HCO 23.8 mEq/L, Cl 

101 mEq/L, Ca 8.9 mg/dL, PO
4
 3.9 mg/dL

• Liver function test : chol 170 mg/dL, Alb 4.1 

g/dL, Glo 2.4 g/dL, TB 0.7 g/dL, DB 0.4 g/dL, 

ALT 55 U/L, AST 66 U/L, ALP 60 U/L

• Thyroid function test : TSH 0.535 miu/L, FT3 

2.62 pg/dL, FT4 1.13 ng/dL

• Anti-TPO 14.56 iu/ml 

• Anti-dsDNA negative

• Anti-HCV negative, Anti-HIV non-reactive

• VDRL non-reactive

• Measle IgM negative, Measle IgG positive

• Autoimmune encephalopathy, basal gan-

glion and diencephalic dysfunction (anti-
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NMDAR, anti-VGKC (Lgi1, Caspr2), anti-

GABAbR , anti-AMPAR, anti-DPPX, 

ANNA1, ANNA2, ANNA3, anti-GAD, anti-

CRMP5, anti-amphiphysin, anti-Ma2, anti-

SOX1) : Serum and CSF negative

• Cerebrospinal fluid : WBC 0 cell/mm3, RBC 

15 cell/mm3, sugar 72 mg/dL(blood sugar 

110), protein 33 mg/dL

• MRI brain : abnormal signal intensity with 

restricted diffusion at both caudate nucleus 

and both putamen, restricted diffusion at 

bilateral insular cortex and occipital cortex, 

Creutzfeldt-Jakob disease is not against. 

Diffuse brain atrophy

• EEG : generalize positive sharp wave both 

cerebral hemisphere, these finding compat-

ible with CJD

รูปที่ 1 :  MRI brain FRAIR (ซายบน) T2(ขวาบน) isoADC (ซายลาง) dADC (ขวาลาง) พบลกัษณะ abnormal 

signal intensity with restricted diffusion at both caudate nucleus and both putamen, 

restricted diffusion at bilateral insular cortex and occipital cortex (front-cover page)
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รูปที่ 2  EEG: generalize positive sharp wave both cerebral hemisphere

Conclusion :
 จากประวัต ิตรวจรางกาย รวมถงึผลตรวจ MRI 

brain ท่ีพบลักษณะ abnormal signal intensity 

with restricted diffusion at both caudate nu-

cleus and both putamen, restricted diffusion 

at bilateral insular cortex and occipital cortex 

และผล EEG ท่ีเปน generalize positive sharp 

wave both cerebral hemisphere จากลักษณะ
ทั้งหมดนี้ ทําใหคิดถึง Creutzfeldt-Jakob disease 

มากที่สุด 

สรุป :
 ผปูวยรายน้ีไดรับการวินจิฉัยวาเปน sporadic 

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD)

Creutzfeldt-Jakob disease
 Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) เปนโรค 

neurodegenerative เกิดจากการสะสมของโปรตีน
ชนิดหนึ่ง เรียกวา prion ในเนื้อสมอง อาการของโรค
จะเลวลงอยางรวดเร็ว จนถึงเสียชีวิตเฉลี่ยประมาณ 

1 ป หลังเร่ิมแสดงอาการโรคน้ีสามารถพบไดทั่วโลก 

อุบัติการณประมาณ 1 ตอ 1 ลานประชากร โดยจะพบ
มากข้ึนในคนชนชาติยิวและลิเบีย เกิดในคนไขอายุ
ประมาณ 40-70 ป และพบในเพศชายและหญิงเทากัน
 ปจจบุนั Creutzfeldt-Jakob disease ทีท่าํให
เกิดโรคในมนุษยมีอยู 4 ชนิด ไดแก sporadic CJD 

(sCJD) คือ โรคสมองฝอแบบเกิดข้ึนประปราย 

genetic CJD (gCJD) คือ โรคสมองฝอที่เกิดจาก
พันธุกรรม variant CJD (vCJD) คือ โรคสมองฝอวา
เรยีนท ซึง่เคยพบความสมัพันธเชือ่มโยงกบัโรค สมอง
ฝอในวัว (โรควัวบา; Bovine Spongiform Enceph-

alopathy; BSE) โดยผานอาหารท่ีเปนเน้ือววัทีต่ดิเช้ือ
น้ี และ iatrogenic CJD (iCJD) คือ โรคสมองฝอที่
เกิดจากการรักษา พยาบาล โดยสถานการณทั่วโลก 

พบวา sporadic CJD พบมากท่ีสดุถึงรอยละ 85 และ
จนกระทั่งถึงป พ.ศ. 2551 พบผูปวยโรคสมองฝอวา
เรียนท (vCJD) ทั่วโลก 206 ราย โดยสวนใหญน้ันอยู
ในสหราชอาณาจักร (166 ราย) ฝรั่งเศส (23 ราย) 

สาธารณรัฐไอรแลนด (4 ราย) สหรัฐอเมริกา (3 ราย) 

เนเธอรแลนด (2 ราย) โปรตเุกส (2 ราย) สเปน (2 ราย) 
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แคนาดา (1 ราย) ญี่ปุน (1 ราย) อิตาลี (1 ราย) และ
ซาอุดิอาระเบีย (1 ราย) และยังพบ มีรายงานการเกิด
โรค gCJD ในครอบครวัในประเทศชลิ ีอิสราเอล และ
สโลวาเกียอกีดวย สวนสถานการณโรคในประเทศไทย 

ยังไมมีการเก็บรวบรวม ขอมูลอยางเปนทางการ
 สาเหตุเกดิจากการเปล่ียนแปลงท่ีผิดปกติของ
โปรตีนในสมองเอง ทําใหเกิดโปรตีนที่มีรูปรางที่ผิด
ปกติ หรือ prion สะสมใน nerve cell เปนผลทําให
เกิดโรคระบบประสาทเส่ือม หรือ neurodegenera-

tive ขึ้น สวนกลไกการเกิด prion ยังไมเปนที่ทราบ
แนชัด แตเชื่อวาเกิดจากการ mutation ของโปรตีนที่
มีอายุมากจนทําใหเกิด prion ขึ้น และสวนหนึ่งเชื่อวา
เกี่ยวของกับกรรมพันธุ โดยการ mutation ของยีน 

PRNP และทําใหเกิดโปรตีน prion ขึ้น ซึ่งเกี่ยวของ
กับ genetic CJD (gCJD)

 การติดตอหรือการแพรของโรค ยังไมมีหลัก
ฐานชัดเจนระหวางมนุษยสมูนษุย แตอาจติดตอไดใน
กรณ ีiatrogenic CJD (iCJD) โดยผานหตัถการ หรอื
อปุกรณทางการแพทยทีป่นเปอนเช้ือ การใหเลอืดท่ีปน
เปอน หรือ corneal transplantation เปนตน
 อาการของโรคมักจะมาดวยการสูญเสียความ
จํา (memory loss) ภาวะเสียการสื่อความ (aphasia) 

และความสามารถในการจัดการ (executive dys-

function) อาการอ่ืนๆ ทีอ่าจมรีวมดวย เชน cerebel-

lar dysfunction, constitutional symptoms หรือ 

behavioral changes และ psychiatric symptoms 

และ ระยะทายของอาการจะมีกลาม เนื้อกระตุก รวม
กับอาการผิดปกติของระบบประสาทอื่นๆ
 การสงตรวจและการวินิจฉัย นอกจากประวัติ
และตรวจรางกายแลว จําเปนตองตรวจอยางอ่ืนเพ่ิม

เติมเพ่ือแยกโรคหรือภาวะอ่ืนๆ ที่มีอาการคลายกัน
ดวย มีการตรวจหลายอยางท่ีสามารถชวยวินิจฉัย 

CJD เชน EEG ซึง่จะพบลักษณะผิดปกติทีจ่าํเพาะกับ
โรค การตรวจหาโปรตีน Tau ใน CSF จะพบวา ratio 

total Tau/p Tau มากกวา 25 และลาสุด ไดมีการ
ตรวจ Real time-Quaking-induced conversion 

(RT-QuIC) ซึ่งสามารถตรวจ detection โปรตีน 

prion ใน CSF ได ซึ่งมีความไวและความจําเพาะที่สูง 
การตรวจ MRI สมอง จะพบลักษณะผิดปกติที่อาจ
เกิดไดทั้ง สองขางหรือขางเดียวกัน บริเวณ Basal 

ganglia Thalamus(hockey stick sign, pulvinar 

sign) cortex และ white matter แตอยางไรก็ตาม
การยืนยันการวินิจฉัยจะตองทํา brain biopsy หรือ 

autopsy

 ในปจจบุนัยังไมมหีนทางรกัษาโรค ทาํไดเพยีง
การรักษาตามอาการเทานั้น กรณีที่ผูปวยชักสามารถ
ใหยากันชัก หรือถามีอาการปวดจากการเกร็งกระตุก 

สามารถใหยาระงบัปวดได และผปูวยประมาณรอยละ 
70 จะเสียชีวิตลงหลังไดรับการวินิจฉัยประมาณ 1 ป
 

บรรณานุกรม
1. Ali R, Baborie A, Larner AJ. Psychiatric 

presentation of sporadic Creutzfeldt-

Jakob disease: a challenge to current 

diagnostic criteria. J Neuropsychiatry 

Clin Neurosci 2013; 25:335–8.

2. Appleby B, Manuelidis L. Creutzfeldt-Ja-

kob disease Fact sheet. National Institute 

of Neurological Disorder and Stroke. 

NINDS, Publication date May 2018.



7070

Vol.14 No.1

3. Dalmau J, Lancaster E, Martinez-He-

mandez E. Clinical experience and labora-

tory investigations in patients with anti-

NMDAR encephalitis. Lancet Neurol 2011; 

10:63–74. 

4. Dalmau J, Rosenfeld MR. Autoimmune 

encephalitis update. Neuro Oncol 2014;16: 

771–8.

5. David A Hilton.Pathogenesis and preva-

lence of variant Creutzfeldt-Jakob disease.

The Journal of Pathology 2006;208:134-41.

6. David L, Washington H. Control of Com-

municable Diseases Manual 19th Edition. 

Clinical Infectious Diseases 2009; 49: 

1292-3. 

7. Dyken PR. Subacute sclerosing panen-

cephalitis. In: NORD Guide to Rare Disor-

ders. Lippincott Williams & Wilkins. Phila-

delphia, PA. 2003:574-75.

8. Geschwind MD. Bradley’s Neurology in 

Clinical Practice. 1st ed. Philadelphia: 

Book Aid International ;2012.

9. Knupp K, Wirrell E. Progressive myoclonic 

epilepsies: It takes a village to make a di-

agnosis. Neurology2014; 82:378–9. 

10. Prions and Public Health Office (PPHO).

Centers for Disease Control and Preven-

tion , National Center for Emerging and 

Zoonotic Infectious Diseases (NCEZID),

Division of High-Consequence Patho-

gens and Pathology (DHCPP) Page last 

reviewed 2015 July 1.

11. Rabinovici GD, Wang PN, Levin J. First 

symptom in sporadic Creutzfeldt-Jakob 

disease. Neurology 2006; 66:286–7. 

12. Sang Kun Lee, Soon Tae Lee. The labora-

tory diagnosis of autoimmune encephali-

tis. Journal of Epilepsy Research 2016;6:45-

52.

13. Vincent A. Autoimmune channelopathies: 

new antibody-mediated disorders of the 

central nervous system. F1000 Biol 

Rep 2009;1:61. 

14.  Wendorf KA, Winter K, Zipprich J. 

Subacute sclerosing panencephalitis: The 

devastating measles complication that 

might be more common than previously 

estimated. Clin Infect Dis  2017;65:226–32.


