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Image Quiz

Rapid Progressive Dementia
รศ.พญ. วรินทร พุทธรักษ×
ภาควิชารังสีวิทยา คณะแพทยศาสตร× มหาวิทยาลัยขอนแกÓน

 ผูnปhวยหญิง อายุ 55 ปdมาดnวย rapid pro-

gressive dementia ใน 4 เดือน โดยแรกเริม่ดnวย 

depressive feature ตmอมาม ีsleep disturbance 

และ myoclonic jerks รmวมกับ ataxia 

 ไดnรับการตรวจ MRI ดังแสดงในภาพ (ปก
หลัง)

 FLAIR  DWI ADC MAP

 ทmานคิดถึงโรคใดในผูnปhวยรายน้ี 

 คําตอบ คือ Creutzfeldt-Jakob disease
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 เนือ่งจากพบการขาวข้ึน หรือ hyperintensity

ที่ตําแหนmง basal ganglia (putamen และ cau-

date nucleus), thalamus (รูปรmางคลnาย hockey 

stick ทําใหnเรียกเป{น hockey stick sign หรือ 

pulvinar sign ), brain cortex และ white mat-

ter ในภาพ T2W และ FLAIR ทัง้สองดnานตาํแหนmง
ดังกลmาวนัน้ขาวชัดเจนกวmาในภาพ DWI (diffusion 

weighted image) และดําในภาพ ADC map 

(ปกหลัง)

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

spongiform encephalopathy ที่เป{นผลใหnเกิด
ภาวะ dementia อยmางรวดเร็ว และพบ non-

specific neurological features อยmางอ่ืน
รmวมดnวย แตmสุดทnายก็เสียชีวิต สmวนใหญmจะเสีย
ชีวิตภายใน 1 ปd หรือส้ันกวmา 1 ปdพบ 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 
 ทําใหnผูnปhวยมี rapidly progressive de-

mentia, cerebral atrophy, myoclonus และ 
เสียชีวิตในที่สุด ผูnปhวยกลุmม variant จะมาดnวย 

sensory และ psychiatric symptom สmวนใน
กลุmม sporadic น้ันมักจะมาดnวยprogressive 

cognitive impairment และ อาการทาง cerebel-

lum 

Diagnostic markers
- Characteristic electroencephalog-

raphy (EEG)

- S100

- CSF 14-3-3 protein: positive ในกลุmม 

sCJD

- Definite diagnosis กคื็อ brain biopsy

พยาธิวิทยา
 เกิดจากการแพรmเชื้อของ (infectious) 

prions ท่ีเป{นโปรตีนชนิดท่ีทําใหnเกิดลักษณะ 
spongiform encephalopathy ในแกะหรือวัว 

โดย prions จะมคีวามสามารถในการเปล่ียนแปลง
โครงสรnางของสารโปรตีนท่ีอยูmขnางเคยีงไดn โดยโรค
น้ีจะทําใหnเกิดภาวะ spongiform degeneration 

ของเนือ้สมอง ซึง่คิดวmาสาเหตุจากการเปล่ียนแปลง
โปรตีนปกติของ prion ไปเป{น proteinaceous 

infectious particles ท่ีสะสมอยูmในและรอบๆ 

neurons  ทําใหnเกิด  cell death 

ลักษณะทางภาพ MRI 
 พบการขาวขึ้น หรือ hyperintensity 

ท่ีตําแหนmง basal ganglia (putamen และ cau-

date nucleus), thalamus (รูปรmางคลnาย hockey 

stick ทําใหnเรียกเป{น hockey stick sign หรือ 

pulvinar sign), brain cortex และ white mat-

ter ในภาพ T2W และ FLAIR แตmในหลายรายที่
การขาวขึน้อาจไมmชดัเจนมาก แตmจะพบวmาตําแหนmง
ดังกลmาวน้ันขาวชัดเจนกวmาในภาพ DWI (diffusion 

weighted image) และดําในภาพ ADC map 

ซ่ึงเป{นภาพจากเทคนิคการตรวจ diffusion MRI 

หรือศัพทqทางรังสีวินิจฉัยก็คือการมี restricted 

diffusion ซึ่ง diffusion MRI มีประโยขนqมากใน
การ detect รอยโรคไดnไวท่ีสุด และไวกวmาภาพ 

MRI เทคนิค T2W หรือ FLAIR 

 การขาวข้ึนน้ันอาจพบเป{น bilateral หรือ 

unilateral ก็ไดn และอาจจะsymmetry หรือ 

asymmetry ก็ไดnนอกจากน้ัน ถnามีภาพ follow up 

MRI หลายคร้ัง ก็จะพบมีภาวะ brain atrophy 

ที่เกิดข้ึนแบบรวดเร็วมาก 

การตรวจทางเวชศาสตรrนิวเคลียรr
 จะพบ hypometabolismในตําแหนmง
ท่ีพบความผิดปกติในภาพ MRI ในการตรวจ 

18FDG-PET scan ท่ีเป{นการตรวจทางเวชศาสตรq
นิวเคลียรq

การรักษาและการพยากรณrโรค
 ปyจจุบันยังไมmมีการรักษา และผูnปhวยมักจะ
เสียชีวิตภายใน 1 ปd โดยมีคmาเฉลี่ยท่ี 7 เดือน  
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 การวินิจฉัยแยกโรคจากลักษณะทางภาพ 

MRI ไดnแกm 
 autoimmune encephalitis โดยเฉพาะ
ชนิด anti-D2 dopamine antibodies

 hypoxic/anoxic brain injury

 encephalitis

 hepatic encephalopathy

 hypoglycaemic encephalopathy

 mitochondrial disease
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