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Image Quiz

Rapid Progressive Dementia
รศ.พญ. วรินทร พุทธรักษ
ภาควิชารังสีวิทยา คณะแพทยศาสตร มหาวิทยาลัยขอนแกน

 ผูปวยหญิง อายุ 55 ปมาดวย rapid pro-

gressive dementia ใน 4 เดือน โดยแรกเริม่ดวย 

depressive feature ตอมาม ีsleep disturbance 

และ myoclonic jerks รวมกับ ataxia 

 ไดรับการตรวจ MRI ดังแสดงในภาพ (ปก
หลัง)

 FLAIR  DWI ADC MAP

 ทานคิดถึงโรคใดในผูปวยรายน้ี 

 คําตอบ คือ Creutzfeldt-Jakob disease
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 เนือ่งจากพบการขาวข้ึน หรือ hyperintensity

ที่ตําแหนง basal ganglia (putamen และ cau-

date nucleus), thalamus (รูปรางคลาย hockey 

stick ทําใหเรียกเปน hockey stick sign หรือ 

pulvinar sign ), brain cortex และ white mat-

ter ในภาพ T2W และ FLAIR ทัง้สองดานตาํแหนง
ดังกลาวนัน้ขาวชัดเจนกวาในภาพ DWI (diffusion 

weighted image) และดําในภาพ ADC map 

(ปกหลัง)

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD)
 Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) เปน 

spongiform encephalopathy ที่เปนผลใหเกิด
ภาวะ dementia อยางรวดเร็ว และพบ non-

specific neurological features อยางอ่ืน
รวมดวย แตสุดทายก็เสียชีวิต สวนใหญจะเสีย
ชีวิตภายใน 1 ป หรือส้ันกวา 1 ปพบ 4 ชนิด 

1. Sporadic (sCJD): accounts for 85-

90% of cases

2. Variant (vCJD) : mad cow disease, 

Kuru 

3. Familial (fCJD) : 10% of cases 

4. Iatrogenic
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อาการทางคลินิก 
 ทําใหผูปวยมี rapidly progressive de-

mentia, cerebral atrophy, myoclonus และ 
เสียชีวิตในที่สุด ผูปวยกลุม variant จะมาดวย 

sensory และ psychiatric symptom สวนใน
กลุม sporadic น้ันมักจะมาดวยprogressive 

cognitive impairment และ อาการทาง cerebel-

lum 

Diagnostic markers
- Characteristic electroencephalog-

raphy (EEG)

- S100

- CSF 14-3-3 protein: positive ในกลุม 

sCJD

- Definite diagnosis กคื็อ brain biopsy

พยาธิวิทยา
 เกิดจากการแพรเชื้อของ (infectious) 

prions ท่ีเปนโปรตีนชนิดท่ีทําใหเกิดลักษณะ 
spongiform encephalopathy ในแกะหรือวัว 

โดย prions จะมคีวามสามารถในการเปล่ียนแปลง
โครงสรางของสารโปรตีนท่ีอยูขางเคยีงได โดยโรค
น้ีจะทําใหเกิดภาวะ spongiform degeneration 

ของเนือ้สมอง ซึง่คิดวาสาเหตุจากการเปล่ียนแปลง
โปรตีนปกติของ prion ไปเปน proteinaceous 

infectious particles ท่ีสะสมอยูในและรอบๆ 

neurons  ทําใหเกิด  cell death 

ลักษณะทางภาพ MRI 
 พบการขาวขึ้น หรือ hyperintensity 

ท่ีตําแหนง basal ganglia (putamen และ cau-

date nucleus), thalamus (รูปรางคลาย hockey 

stick ทําใหเรียกเปน hockey stick sign หรือ 

pulvinar sign), brain cortex และ white mat-

ter ในภาพ T2W และ FLAIR แตในหลายรายที่
การขาวขึน้อาจไมชดัเจนมาก แตจะพบวาตําแหนง
ดังกลาวน้ันขาวชัดเจนกวาในภาพ DWI (diffusion 

weighted image) และดําในภาพ ADC map 

ซ่ึงเปนภาพจากเทคนิคการตรวจ diffusion MRI 

หรือศัพททางรังสีวินิจฉัยก็คือการมี restricted 

diffusion ซึ่ง diffusion MRI มีประโยขนมากใน
การ detect รอยโรคไดไวท่ีสุด และไวกวาภาพ 

MRI เทคนิค T2W หรือ FLAIR 

 การขาวข้ึนน้ันอาจพบเปน bilateral หรือ 

unilateral ก็ได  และอาจจะsymmetry หรือ 

asymmetry ก็ไดนอกจากน้ัน ถามีภาพ follow up 

MRI หลายคร้ัง ก็จะพบมีภาวะ brain atrophy 

ที่เกิดข้ึนแบบรวดเร็วมาก 

การตรวจทางเวชศาสตรนิวเคลียร
 จะพบ hypometabolismในตําแหนง
ท่ีพบความผิดปกติในภาพ MRI ในการตรวจ 

18FDG-PET scan ท่ีเปนการตรวจทางเวชศาสตร
นิวเคลียร

การรักษาและการพยากรณโรค
 ปจจุบันยังไมมีการรักษา และผูปวยมักจะ
เสียชีวิตภายใน 1 ป โดยมีคาเฉลี่ยท่ี 7 เดือน  
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 การวินิจฉัยแยกโรคจากลักษณะทางภาพ 

MRI ไดแก 

 autoimmune encephalitis โดยเฉพาะ
ชนิด anti-D2 dopamine antibodies

 hypoxic/anoxic brain injury

 encephalitis

 hepatic encephalopathy

 hypoglycaemic encephalopathy

 mitochondrial disease
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