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นพ.วรุตม× ชมภูจันทร×1, อ.นพ.นรงฤทธิ์ เกษมทรัพย×2
1แพทย×ประจําบÔานสาขาประสาทวิทยา
2สาขาประสาทวิทยา ภาควิชาอายุรศาสตร× คณะแพทยศาสตร× มหาวิทยาลัยขอนแกÓน

Abnormal Behavioral 
and Cognitive Impairment

Interesting Case

 ผูnปhวยหญิง อายุ 33 ปd ภูมิลําเนา อ.บึงกาฬ 

จ.บึงกาฬ อาชีพ ขายของเกmา

ประวัติสําคัญ :
 พฤติกรรมเปลี่ยนแปลง 4 เดือน กmอนมา รพ.

ประวัติป{จจุบัน :
 4 เดือน กmอนมา รพ. ผู nปhวยมีพฤติกรรม
เปลี่ยนแปลง หลงลืมงmาย โดยลืมเรื่องใหมmๆ แตmเรื่อง
เกmาๆ ยงัจําไดn วางแผนการทํางานไวn แตmทาํตามแผนไมmไดn
แตmยงัชmวยเหลอืตวัเองไดn อาบนํา้ แตmงตัว กนิอาหารเองไดn
เดินไดn ไมmมีแขนขาอmอนแรง ไมmชาตามรmางกาย
 3 เดอืน กmอนมา รพ. เริม่มีอาการเดนิเซไปดnานขวา
ตnองมีคนพยุงเดิน มีวิงเวียนศีรษะ ไมmมีแขนขาอmอน
แรง ลมืความจําระยะส้ัน สmงผลกระทบตmองานมากข้ึน 

ไมmมีไขn ไมmปวดศีรษะ ไมmมีเสียงดังในหู ไมmมีเห็นภาพ
ซnอน ไมmมีอุบัติเหตุที่ศีรษะ
 2 เดือน กmอนมา รพ. เริ่มพูดนnอยลง แตm
ยังพูดจารู nเรื่อง เดินนnอยลง บางครั้งไมmทําตามสั่ง
ไปทํางานนอกบnานไมmไดn

 1 เดือน กmอนมา รพ. ไมmพูด เหมmอลอย ตอบ
สนองชnา คิดชnาลง ทําตามสั่งไดnบnางแตmนnอยลง ไมmเดิน 

ตnองมีคนปiอนอาหาร และอาบนํ้าใหn ไมmมีเกร็งกระตุก 

ไมmมีไขn ไป โรงพยาบาลใกลnบnาน ไดnตรวจ MRI brain 

ผลปกติ จึงมา รพ.ศรีนครินทรq ขณะนอน รพ.ศรนีครินทรq
คิดถึงภาวะ autoimmune encephalitis จึงไดnสmง
ตรวจหาสาเหตุเพิ่มเติม และไดn methylpredniso-

lone 1 gm IV วันละครั้ง เป{นเวลา 5 วัน ระหวmาง
นอนโรงพยาบาล มีอาการชักเกร็งกระตุกทั้งตัว ไดnทํา 
EEG ผลเป{น generalized slow wave and low 

voltage, epileptiform discharges were found at 

temporal area สามารถควบคุมอาการชักไดn อาการ
อืน่ยงัทรงตัว จงึไดnจาํหนmายผูnปhวย และนดัฟyงผลตรวจ
ที่เหลือ
 ผูnปhวยมาตรวจตามนดั ผูnปhวยไมmพดู ชmวยเหลอื
ตัวเองไมmไดn นอนติดเตียง มีแขนขากระตุกทั้งตัว
ตลอดเวลา และจะกระตุกมากข้ึนเวลาขับถmาย

ประวัติอดีต :
 - ปฏิเสธโรคประจําตัวมากmอน
 - ปฏิเสธประวัติ IVDU, blood transfusion, 
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 - ปฏิเสธประวัติติดเชื้อในสมองมากmอน
 - ปฏิเสธประวัติกินอาหารดิบ
 - ปฏิเสธประวัติไดnรับวัคซีนกmอนหนnานี้
 - ปฏิเสธประวัตถิกูสนุขักดัมากmอน และปฏเิสธ
ประวัติเป{นไขnหวัดมากmอน

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

สรุปป{ญหา :
 1. Rapid progressive dementia

 2. Generalize myoclonus

 3. Seizure

วิจารณr :
 ผูnปhวยหญิง วัย 33 ปd มาดnวยอาการพฤติกรรม
เปลี่ยนแปลง หลงลืมงmาย จนสmงผลกระทบตmอการ
ทํางาน อาการเป{นมากขึ้นเรื่อยๆ จนชmวยเหลือตัวเอง
ไมmไดnภายในระยะเวลา 4 เดือน เริ่มไมmพูด มีอาการชัก 

มีอาการเกร็งกระตุกของรmางกาย ตรวจรmางกายพบวmา
นอนติดเตียง ซึมเล็กนnอย ไมmพูด ไมmทําตามส่ัง แขน
ขากระตุกและแข็งเกร็งทั่วๆ โดยกmอนหนnานี้ไดnรับการ
รักษาโดยการใหn methylprednisolone และไดn 
prednisolone กลับไปกิน แตmอาการไมmดีข้ึน โดยจาก
ประวัติตรวจรmางกาย พบวmามี rapid progressive 

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

tion และสุดทnายคนไขnความจําเสื่อมลง เสียการ
ทรงตวัจนนอนตดิเตยีง และชmวยเหลอืตวัเองไมmไดnเลย 

มีอาการกระตกุทัง้ตวั อาการเลวลงเรือ่ยๆ โดยใชnเวลา
ประมาณ 2-3 เดือน โดยในรายน้ีอาจเป{นไดnทั้ง spo-
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radic CJD ซึง่เป{นชนดิทีพ่บไดnมากทีส่ดุ หรือ variant 

CJD เนื่องจากเป{นในผูnปhวยอายุนnอย
 Subacute sclerosing panencephalitis 

(SSPE) เนือ่งจาก โรคน้ี ผูnปhวยจะมีอาการ behavioral 

changes ความจําเสื่อม และ มีอาการเคลื่อนไหวผิด
ปกติแบบ myoclonic jerk ไดn แตmมกัมีประวัตติดิเช้ือ
หัด (measle) หรือหลังไดnรับวัคซีนปiองกันโรคหัดนํา
มากmอน โดยอาจเกิดโรคหลังจากมี measle attack 

ไดnถงึ 2-10 ปd และโรคนีม้กัเกดิในผูnปhวยทีอ่ายนุnอย คอื 

onset ชmวง วัยเด็ก และ วัยผูnใหญmตอนตnน
 Progressive myoclonic epilepsies (PME) 

เป{นกลุmมอาการทางระบบประสาทที่มีอยูmหลายชนิด 

(subtype) ผูnปhวยจะมาดnวย action myoclonus ไดn 
และอาการจะเป{นมากข้ึนเมือ่ถกูกระตุnนดnวย เสยีง แสง 
หรือการจบัตnอง นอกจากนีอ้าจมอีาการอืน่ๆ รmวมดnวย 

เชmน ความจําเสื่อม เดินเซ และชัก สmวนใหญmอาการจะ
เกิดในชmวงอายนุnอย จนถงึวยัรุmน แตmกอ็าจเกดิขึน้ไดnใน
ทุกชmวงอายุไดnเชmนกัน จะสงสัยภาวะน้ีเมื่อผูnปhวยมี 
progressive neurologic disability, failure to 

respond to antiepileptic drug therapy และ การ
ตรวจคล่ืนไฟฟiาสมองจะพบลักษณะ background 

slowing 

 Autoimmune encephalitis เป{นภาวะ im-

mune-mediated response ตmอระบบประสาท พบ
ไดnหลายชนิดขึ้นอยูmกับชนิดของ receptor ของระบบ
ประสาทท่ีถกู antibody มาจับ อาการหลักท่ีนาํมา คอื 

alter mental status หรือ psychotic features จาก
นั้นจะมีอาการอื่นๆ ตามมา เชmน ไขn ปวดเมื่อย ปวด
ศีรษะ ชัก การเคลื่อนไหวผิดปกติ หรือ autonomic 

dysfunction สmวนใหญm MRI สมองมกัจะไมmพบความ

ผดิปกต ิโรคในกลุmมนีท้ีพ่บไดnบmอย คอื Anti-NMDA 

receptor encephalitis ซึ่งมีอาการเฉพาะคือ orofa-

cial dyskinesia ในผูnปhวยรายน้ียังคิดถึงภาวะน้ีไดn
เนื่องจากเป{นเพศหญิง อายุนnอย มีอาการของ psy-

chotic features รmวมกับมีชัก และทํา MRI brain ไมm
พบลกัษณะผดิปกติ แตmเน่ืองจากอาการของผูnปhวยเป{น
มากขึน้เรือ่ยๆ และไมmมีอาการ orofacial dyskinesia 

ดังน้ันการวินิจฉัยอาจตnองอาศัย clinical finding 

อื่นๆ และตnองสmงตรวจ serum และ CSF autoanti-

body panel รmวมดnวย

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 (ซnายบน) T2(ขวาบน) isoADC (ซnายลmาง) dADC (ขวาลmาง) 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 ิตรวจรmางกาย 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 ท่ีเป{น generalize positive sharp 

wave both cerebral hemisphere จากลักษณะ
ทั้งหมดนี้ ทําใหnคิดถึง Creutzfeldt-Jakob disease 

มากที่สุด 

สรุป :
 ผูnปhวยรายน้ีไดnรับการวินจิฉัยวmาเป{น sporadic 

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD)

Creutzfeldt-Jakob disease
 Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) เป{นโรค 

neurodegenerative เกิดจากการสะสมของโปรตีน
ชนิดหนึ่ง เรียกวmา prion ในเนื้อสมอง อาการของโรค
จะเลวลงอยmางรวดเร็ว จนถึงเสียชีวิตเฉลี่ยประมาณ 

1 ปd หลังเร่ิมแสดงอาการโรคน้ีสามารถพบไดnทั่วโลก 

อุบัติการณqประมาณ 1 ตmอ 1 ลnานประชากร โดยจะพบ
มากข้ึนในคนชนชาติยิวและลิเบีย เกิดในคนไขnอายุ
ประมาณ 40-70 ปd และพบในเพศชายและหญิงเทmากัน
 ปyจจบุนั Creutzfeldt-Jakob disease ทีท่าํใหn
เกิดโรคในมนุษยqมีอยูm 4 ชนิด ไดnแกm sporadic CJD 

(sCJD) คือ โรคสมองฝhอแบบเกิดข้ึนประปราย 

genetic CJD (gCJD) คือ โรคสมองฝhอที่เกิดจาก
พันธุกรรม variant CJD (vCJD) คือ โรคสมองฝhอวา
เรยีนทq ซึง่เคยพบความสมัพันธqเชือ่มโยงกบัโรค สมอง
ฝhอในวัว (โรควัวบnา; Bovine Spongiform Enceph-

alopathy; BSE) โดยผmานอาหารท่ีเป{นเน้ือววัทีต่ดิเช้ือ
น้ี และ iatrogenic CJD (iCJD) คือ โรคสมองฝhอที่
เกิดจากการรักษา พยาบาล โดยสถานการณqทั่วโลก 

พบวmา sporadic CJD พบมากท่ีสดุถึงรnอยละ 85 และ
จนกระทั่งถึงปd พ.ศ. 2551 พบผูnปhวยโรคสมองฝhอวา
เรียนทq (vCJD) ทั่วโลก 206 ราย โดยสmวนใหญmน้ันอยูm
ในสหราชอาณาจักร (166 ราย) ฝรั่งเศส (23 ราย) 

สาธารณรัฐไอรแลนดq (4 ราย) สหรัฐอเมริกา (3 ราย) 

เนเธอรqแลนดq (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
สโลวาเกียอกีดnวย สmวนสถานการณqโรคในประเทศไทย 

ยังไมmมีการเก็บรวบรวม ขnอมูลอยmางเป{นทางการ
 สาเหตุเกดิจากการเปล่ียนแปลงท่ีผิดปกติของ
โปรตีนในสมองเอง ทําใหnเกิดโปรตีนที่มีรูปรmางที่ผิด
ปกติ หรือ prion สะสมใน nerve cell เป{นผลทําใหn
เกิดโรคระบบประสาทเส่ือม หรือ neurodegenera-

tive ขึ้น สmวนกลไกการเกิด prion ยังไมmเป{นที่ทราบ
แนmชัด แตmเชื่อวmาเกิดจากการ mutation ของโปรตีนที่
มีอายุมากจนทําใหnเกิด prion ขึ้น และสmวนหนึ่งเชื่อวmา
เกี่ยวขnองกับกรรมพันธุq โดยการ mutation ของยีน 

PRNP และทําใหnเกิดโปรตีน prion ขึ้น ซึ่งเกี่ยวขnอง
กับ genetic CJD (gCJD)

 การติดตmอหรือการแพรmของโรค ยังไมmมีหลัก
ฐานชัดเจนระหวmางมนุษยqสูmมนษุยq แตmอาจติดตmอไดnใน
กรณ ีiatrogenic CJD (iCJD) โดยผmานหตัถการ หรอื
อปุกรณqทางการแพทยqทีป่นเปf}อนเช้ือ การใหnเลอืดท่ีปน
เปf}อน หรือ corneal transplantation เป{นตnน
 อาการของโรคมักจะมาดnวยการสูญเสียความ
จํา (memory loss) ภาวะเสียการสื่อความ (aphasia) 

และความสามารถในการจัดการ (executive dys-

function) อาการอ่ืนๆ ทีอ่าจมรีmวมดnวย เชmน cerebel-

lar dysfunction, constitutional symptoms หรือ 

behavioral changes และ psychiatric symptoms 

และ ระยะทnายของอาการจะมีกลnาม เนื้อกระตุก รmวม
กับอาการผิดปกติของระบบประสาทอื่นๆ
 การสmงตรวจและการวินิจฉัย นอกจากประวัติ
และตรวจรmางกายแลnว จําเป{นตnองตรวจอยmางอ่ืนเพ่ิม

เติมเพ่ือแยกโรคหรือภาวะอ่ืนๆ ที่มีอาการคลnายกัน
ดnวย มีการตรวจหลายอยmางท่ีสามารถชmวยวินิจฉัย 

CJD เชmน EEG ซึง่จะพบลักษณะผิดปกติทีจ่าํเพาะกับ
โรค การตรวจหาโปรตีน Tau ใน CSF จะพบวmา ratio 

total Tau/p Tau มากกวmา 25 และลmาสุด ไดnมีการ
ตรวจ Real time-Quaking-induced conversion 

(RT-QuIC) ซึ่งสามารถตรวจ detection โปรตีน 

prion ใน CSF ไดn ซึ่งมีความไวและความจําเพาะที่สูง 
การตรวจ MRI สมอง จะพบลักษณะผิดปกติที่อาจ
เกิดไดnทั้ง สองขnางหรือขnางเดียวกัน บริเวณ Basal 

ganglia Thalamus(hockey stick sign, pulvinar 

sign) cortex และ white matter แตmอยmางไรก็ตาม
การยืนยันการวินิจฉัยจะตnองทํา brain biopsy หรือ 

autopsy

 ในปyจจบุนัยังไมmมหีนทางรกัษาโรค ทาํไดnเพยีง
การรักษาตามอาการเทmานั้น กรณีที่ผูnปhวยชักสามารถ
ใหnยากันชัก หรือถnามีอาการปวดจากการเกร็งกระตุก 

สามารถใหnยาระงบัปวดไดn และผูnปhวยประมาณรnอยละ 
70 จะเสียชีวิตลงหลังไดnรับการวินิจฉัยประมาณ 1 ปd
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