
크로이츠펠트-야콥병(Cruetzfeldt-Jakob Disease, 이하

CJD)은 프리온(prion) 단백질이 신경세포에 침착되어 다양한

신경학적 이상을 나타내는 해면상 뇌병증이다(1). 진단은

WHO 기준에 의해 아급성형의 진행성 치매 및 근간대성 경련,

실조증 등의 특징적인 임상소견과 함께 뇌파검사상 주기적 예

파 복합체가 관찰되거나 뇌척수액의 14-3-3 단백질이 양성일

경우 임상적으로 진단(probable CJD)이 가능하다(2). 뇌 생

검이 가장 확실한 진단방법이긴 하지만 침습적이고, 수술도구

등을 통한 감염의 위험 때문에 시행에 어려움이 있다. 

CJD의 특징적 자기공명영상 소견으로는 T2 강조영상 및 확

산강조영상에서 뇌 기저핵에서의 고신호강도 병변이 알려져

있다(3-5). 하지만, 최근 확산강조영상이 널리 이용됨에 따라

기저핵 외에 대뇌피질의 고신호강도 병변에 관한 보고가 자주

있었다(6, 7). 특히 확산강조영상은 근간대성 경련이나 특징적

인 뇌파 소견이 나타나기 전에도 고신호강도의 병변을 관찰할

수 있어 초기에 CJD를 진단하는 데 도움이 된다(2, 8, 9). 

저자들은 CJD로 진단된(probable CJD) 환자들의 확산강

조영상 소견을 후향적으로 분석하였으며 대뇌피질 고신호강도

병변의 발생빈도 및 다른 질환과의 감별진단에 유용한 영상소

견에 대해 보고하고자 한다. 

대상과 방법

2003년 1월 1일부터 2009년 6월 30일까지 본원 및 타 병원

에서 CJD로 진단된 환자들을 질병 코드와 영상저장전송체계

의 판독결과를 검색하여 조사하였다. 전체 21명이 WHO 진단

기준에 따라 임상적으로 CJD(probable CJD)로 진단되었으

며, 이 중 5명은 뇌 자기공명영상을 촬영하지 않아 대상에서

제외하였다. 대상이 되었던 16명의 환자 중 11명은 여자, 5명

은 남자였으며, 연령분포는 53-78세로 평균 65세였다. 증상

발현 후 자기공명영상을 촬영하기까지의 평균 시간은 약 1개

월이었다. 
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크로이츠펠트-야콥병의 확산강조영상: 
대뇌피질 및 시간경과에 따른 변화소견을 중심으로1

이정은∙송창준∙이인호∙유인규2∙최시성3

목적: 크로이츠펠트-야콥병(Creutzfeldt-Jakob Disease, 이하 CJD) 병에 있어 대뇌피질의

고신호강도 확산강조영상 소견과 추적검사 시 변화 소견을 보고하고자 한다.

대상과 방법: WHO 진단기준에 따라 진단된(probable CJD) 16명의 환자를 대상으로 확산강

조영상 소견을 후향적으로 분석하였다. 분석내용은 대뇌피질, 기저핵, 시상에서 고신호강도 병

변의 분포, 범위, 양측성 및 대칭성을 관찰하였다. 16명 중 8명은 추적검사를 시행하였으며, 병

변의 진행 양상 및 신호강도의 변화를 비교하였다. 

결과: 대뇌피질의 병변은 16명의 환자 중 15명(94%)에서 관찰되었다. 기저핵의 병변 없이 대

뇌 피질에만 이상소견이 관찰된 경우가 6예(40%), 기저핵과 대뇌피질 모두에서 병변을 보인

환자는 9예(60%)였다. 병변의 분포는 12명에서 양측성이었으며 8명에서 우측이 좌측보다 더

심하게 침범되었다. 추적 검사를 시행한 환자들의 대뇌피질 병변은 시간이 지남에 따라 범위가

넓게 증가하고, 신호강도도 더 뚜렷해졌다. 기저핵의 병변은 15명 중 9명에서 관찰되었다. 초기

영상에서 기저핵에 이상소견이 보이지 않았으나 추적검사에서 병변을 보인 경우는 6명 중 4명

이었다.

결론: 급격히 진행되는 치매의 임상양상을 보이는 후반기 중년 환자에서 특징적인 대뇌피질의

고신호강도 확산강조영상 소견은 CJD의 진단 및 다른 질환과의 감별에 유용한 영상소견으로

생각된다. 

1충남대학교 의과대학 영상의학과학교실
2을지대학교 의과대학 영상의학과
3원광대학병원 영상의학과
이 논문은 2009년 8월 28일 접수하여 2009년 12월 12일에 채택되었음.



뇌 자기공명영상은 여러 병원에서 CJD로 진단받은 환자들

의 영상을 모았기 때문에 다양한 자기공명영상 기종들이 이용

되었다(주기종; Siemens). 영상지표도 병원마다 조금씩 차이

가 있었으나, 대부분의 확산 강조영상은 스핀에코 EPI(Echo

Planer Imaging)기법을 이용하여 b 값을 1,000s/mm2으로

횡단면상을 얻었다. 환자들은 16명 모두에서 확산강조영상을

시행하였으며, 8명의 환자에서 Fluid Attenuated Inversion

Recovery, 이하 FLAIR) 영상을 동시에 촬영하였다. 추적 자

기공명영상은 초기 자기공명영상 촬영 후 5일에서 7개월 사이

에 8명의 환자에서 시행하였다. 

영상분석은 2명의 뇌신경 영상전문의와 1명의 영상의학과

전공의가 서로 독립적으로 확산강조영상 및 FLAIR 영상에서

고신호강도를 보이는 병변을 분석하였다. 대뇌피질(전두엽, 두

정엽, 측두엽, 후두엽, 섬), 기저핵(미상핵, 피각, 줄무늬체),

시상에서 고신호강도를 보이는 병변을 기술하여 3명 모두 일

치하는 경우 양성으로 인정하였으며 서로 의견의 불일치를 보

이는 경우 3명이 토론 후 의견이 일치하는 경우에만 분석대상

에 포함했다.

의무 기록 및 보호자의 전화 면담을 통하여 증상 발현 시점

부터 사망에 이르기까지의 전 기간의 병력을 조사하였으며, 초

기 증상 및 자기공명영상을 시행한 시점에서의 증상, 그리고

병의 진행 속도를 분석하였다. 또한, 임상증상 외에도 뇌척수

액 검사를 통한 14-4-3 단백질의 유무와 뇌파 결과도 분석하

였다.

결 과

16명의 환자 중 15명의 확산강조영상에서 고신호강도의 병

변을 관찰할 수 있었다. 3명(19%)의 환자는 처음 시행한 확산

강조영상에서 정상소견을 보였으나 2명에서 추적검사상 고신

호강도의 병변을 관찰할 수 있었다(case number; 7 과 11).

정상소견을 보였던 1명의 환자는 추적검사를 시행하지 않았다. 

확산강조영상에서 고신호강도의 병변은 대뇌피질, 기저핵,

시상, 섬에서 관찰되었다. 대뇌피질의 병변은 16명 중 추적검

사를 시행하지 않은 1명을 제외한 15명에서 관찰되었다. 병변

은 확산강조영상에서 피질하 백질의 연루 없이 뇌이랑

(gyriform) 패턴의 고신호강도가 피질의 표층을 따라 관찰되

었으며 뇌이랑의 종창은 없었다. 침범된 대뇌피질은 두정엽
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Table1. Summary of Clinical Findings, MR Imaging Results 

Case Sex/
Clinical Findings 14-3-3 

Onset Interval High Signal 
High Signal at DWI

No. Age I.M M - D at FLAIR 

01 69/F dementia yes 02month - NA normal
02 78/F dementia, personality change,  yes 20day 03month B(O),R(F,P) B(F,P,T,O,caudate)
03 78/F mental change, myoclonus yes 02month 03month B(F,caudate) B(F,caudate),L(pumaten)
04 70/M rapid progressive dementia yes 01day 03month NA B(F,T,O,striatum)
05 59/M blurred vision, dizziness, memory loss yes 01month - B(F,P) B(F,T,P,O,striatum)
06 58/F dementia, myoclonus, visual disturbance yes 07day - NA B(F,P,striatum),L(T,O)
07 63/F vertigo, blurred vision, dementia yes 18day 14month NA L(O) 
08 68/M dizziness, blurred vision yes 14day 02month NA B(F,T,P,O)
09 64/F tremor, ataxia, blurred vision yes 05day - no correlation B(P,insula,thalamus)
10 53/M dizziness, dementia yes 02day 2.5month no correlation R(F.P,striatum) 
11 66/F dementia, myoclonus yes 05day 07month L(O) B(F,caudate),R(T,P,putamen),L(O)
12 55/M dementia yes 06day 02month L(F,P,T,O) L(F,P,T,O)
13 67/F dementia, gait disturbance  yes 07day 17month NA B(P,O,caudate),R(insula)
14 63/F dementia yes 17day 16month NA B(P) 
15 60/F dementia yes 02month 01month NA B(F,P,caudate),R(putamen)
16 71/F dysarthria, memory disturbance yes 09day 04month B(F),R(O),L(P) B(F,P,T,insula),R(O)

Note.- 14-3-3: Increased 14-3-3 protein, Onset I.M: interval from onset to initial MR, Interval M - D: interval from initial MR to death, 
B: bilateral, R: right, L: left, F: frontal lobe, P: parietal lobe, T: temporal lobe, O: occipital lobe, NA: not available

Table 2. Summary of Serial MR Findings

Case No. F/U MRI Initial F/U MR Findings

1 005day B(O),R(F,T,P)  B(F,P,T,O,caudate)
2 014day B(F,caudate),R(T,O) B(F,T,O,striatum)
3 136day B(P),R(F,O) B(F,T,P,O,striatum)
4 014day B(F,P,striatum) B(F,P,striatum),L(T,O)
5 008day L(F,P,O) B(F,T,P,O)
6 043day normal B(F,caudate),R(T,P,putamen),L(O)
7 210day B(P,O),R(insula) B(P,O,cautate)
8 047day B(F,P,insula),R(O),L(T) B(F,T,P,insula),R(O)

Note.- B: bilateral, R: right, L: left, F: frontal lobe, P: parietal lobe, T: temporal lobe, O: occipital lobe



(70%), 전두엽(67%), 후두엽(50%), 측두엽(43%) 순이었다

(Table 1). 기저핵의 병변 없이 대뇌피질에만 이상소견이 관

찰된 경우가 6예(40%)(Fig. 1), 기저핵과 대뇌피질 모두에서

병변을 보인 환자는 9예(60%)(Fig. 2) 였다. 대뇌피질의 병

변 없이 기저핵에만 이상소견을 보인 경우는 없었다. 병변의

분포는 12명에서 양측성이었으며 3명은 일측성으로 보였다.

양측성 병변은 우측이 더 심하게 침범된 경우가 8명, 좌측이

더 심한 경우는 없었고 양측이 비슷한 경우가 4명이었다. 3예

의 일측성 병변은 좌측 2예, 우측 1예였다. 

기저핵의 병변은 9명에서 관찰되었다. 9명 중 8명은 양측성

으로 관찰되었으며, 1명은 일측성으로 우측에서만 보였다. 침

범 부위는 미상핵(100%), 피각(56%)이였으며, 담창구에 병

변을 보인 예는 없었다. 그밖에 고신호 병변이 보였던 부위로

시상이 1예, 섬이 3예 있었다.

15명의 환자 중 8명이 추적 자기공명영상을 촬영하였다. 대

뇌피질의 병변은 8예 모두에서 시간이 경과 함에 따라 초기영

상과 비교해 고신호강도를 보이는 병변의 범위가 넓게 증가하

고, 신호강도도 더 뚜렷해졌다(Table 2). 증상 발현 후 처음

시행한 영상과 추적 자기공명영상과의 기간은 5일 후부터 7개

월까지 평균 60일이었다. 추적검사를 시행한 8명의 환자 중 초

기영상에서 기저핵에 이상소견이 보이지 않았으나 추적검사에

서 병변을 보인 경우는 6명 중 4명이었다. 8명 중 1명은 4개월

간 총 6번의 추적 검사를 시행하였다. 초기에 고신호를 보였던

대뇌피질 병변이 추적 검사상 범위가 증가하고, 신호강도도 뚜

렷해졌다. 기저핵 병변도 병변의 범위가 증가하고 일측성의 경

우 양측성으로 진행하였다. 그러나 사망 직전의 최종 추적검사

에서는 이전에 관찰되었던 대뇌피질과 기저핵의 고신호강도

병변이 신호강도가 약해지면서, 전반적인 뇌위축 소견을 보였

다(Fig. 3). 

FLAIR는 8명에서 시행하였다. 확산강조영상과 비교하여

비슷한 경우가 2명, 이상소견을 보이지 않는 경우가 2명이었

고, 4명은 일부 병변만 확산 강조영상과 일치하여 관찰되었다.

고 찰

CJD는 뇌 회백질의 공포화, 성상세포의 증가, 신경세포소
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A B

Fig. 1. Isolated cortical high signal in-
tensity lesions in CJD.
A, B. Axial diffusion-weighted images
of a 67-year-old woman show abnor-
mal high signal intensities in bilateral
parietal and occipital lobes, and right
insula (arrows).
C, D. Axial diffusion-weighted images
of a 41-year-old man show abnormal
high signal intensities in bilateral
frontal and parietal lobes (arrows).

C D



실 등의 조직학적 소견을 특징으로 하는 해면상 뇌병증으로

1920년 Creutzfeldt와 1921년 Jakob에 의해 처음 보고되었

다. 크게 산발성 CJD, 가족형 CJD, 의인성 CJD로 분류하며

85%의 환자가 산발성 CJD이다(1). 발병률은 세계적으로 1백

만 명당 한 명, 연령대는 55-75세 사이에 주로 발생하고 남녀

비의 차이는 없는 것으로 보고되고 있다(10). 저자들의 경우에

서도 53-78세로 비슷한 연령 분포를 보였으며, 가족력이나 뇌

수술 등의 의인성 요인이 없어 산발성 CJD로 분류하였다. 임

상증상으로 급격하게 진행하는 치매, 근간대성 경련, 실조증이

특징적이나, 명확한 치매 증상이 발생하기 전에 두통, 시력감

소, 성격변화 등의 전구증상을 보일 수 있다(10). 

확산강조영상에서 병변은 겉보기 확산계수(apparent

diffusion coefficient) 값의 감소에 의해 고신호강도로 관찰된

다(11, 12). 이는 물분자 이동에 영향을 미치는 해면상 변화나

프리온 단백질의 침착과 연관이 있는 것으로 생각한다(13,

14). 본 연구에서 고신호강도 병변은 크게 두 가지 양상으로

대뇌피질과 기저핵 모두에서 병변을 보인 경우(60%)와 기저

핵 병변 없이 대뇌 피질에만 이상소견이 보인 경우(40%)로 관

찰되었으며 기저핵만 단독으로 침범된 예는 없었다.

Meissner 등(7)은 CJD로 진단받은 55명의 환자의 뇌 자기공

명영상을 분석한 연구에서 58%가 대뇌 피질과 기저핵에 병변

이 함께 보였으며 33%는 대뇌피질에서만 병변이 있었고, 기

저핵의 병변만 있었던 경우는 없었다. Tschampa 등(6)이 39

명의 뇌 자기공명영상을 분석한 연구에서도 광범위한 대뇌 침

범이 주 소견이며, 기저핵만 단독으로 침범된 경우는 없었다.

보고된 바로는 대뇌피질과 기저핵 모두에서 병변을 보인 경우

는 대뇌피질에서만 고신호강도가 보인 경우보다 임상경과가

빠르다고 하였다(7). 저자들은 상관성을 찾아보려 하였으나,

유의한 결과를 얻지 못했다. 대뇌피질의 고신호강도는 피질하

백질의 연루 없이 피질의 표층을 따라 주로 관찰되었으며 뇌

이랑의 종창은 없었다. 이러한 소견들은 CJD의 중요한 확산

강조영상소견으로 생각되며 저자들은 16명의 환자 중 15명에

서 관찰되었다. 일부 환자에서는 처음 시행한 확산강조영상에

서 이상 신호강도가 보이지 않았으나 추적검사에서 고신호강

도를 관찰할 수 있었다. 1명의 환자는 4개월간 총 6번의 추적

검사를 시행하였다. 고신호강도의 대뇌피질 병변은 다른 환자
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Fig. 2. Combined cortex and basal gan-
glia high signal intensities in CJD.
A, B. Axial diffusion-weighted images
of a 53-year-old man show abnormal
high signal intensities in right stria-
tum, right frontal lobe, left medial
frontal lobe, and right medial parietal
lobe (arrows).
C. Diffusion-weighted image of a 78-
year-old woman shows cortical high
signal intensities in right cerebral
hemisphere, and focally left frontal
and occipital lobes (arrows). 
D. FLAIR image of the same patient
shows subtle hyperintensity of the le-
sions (arrows).
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와 마찬가지로 추적을 거듭 할수록 병변의 범위가 증가하고 신

호강도도 뚜렷해졌다. 그러나 마지막 촬영한 확산강조영상에

서 대뇌피질의 신호강도는 떨어지고 전반적인 뇌 위축 소견을

보였다. 이는 아마도 병변이 진행될수록 세포의 해면상 변화가

심하게 진행되어 전반적인 세포의 공포화가 일어나기 때문으

로 생각된다(8). 

침범된 대뇌 피질은 두정엽(70%), 전두엽(67%)이 후두엽

(50%), 측두엽(43%)에 비해 더 많았다. 몇몇 보고에서 전두

엽이 가장 흔히 침범된다는 보고가 있었으나(9), 각각의 상대

적 크기를 고려해 볼 때 큰 유의한 차이가 없는 것으로 생각한

다. Tschampa 등(6)은 대뇌피질 병변이 중심선에 가까운 부

위, 예를 들어 쐐기(cuneus), 띠이랑(cingulated gyrus), 중

심부위 소엽(paracentral lobule)등을 흔히 침범한다고 보고

하였다. 저자들의 예에서도 중심선에 가까운 부위가 다른 부위

에 비해 더 자주, 더 심하게 침범되었다. 

기저핵의 병변은 담창구의 침범 없이 미상핵과 피각에서만

관찰되었다. 미상핵과 피각은 작은 직경의 무수신경으로 구성

된 세포 밀집도가 높은 특성을 보이는 유사한 구조로 되어 있

으며 담창구와는 다른 구조적 특성이 있기 때문으로 생각된다

(15). Murata 등(14)은 nucleus accumbens septi와

putaminocaudate gray matter bridges를 통해 미상핵과

피각이 서로 연결되어 있다고 보고하였다. 기저핵의 고신호강

도 병변은 대뇌피질의 병변에 비해 초기보다는 병이 진행한 상

태에서 더 자주 관찰되었다. 추적 검사를 시행한 8명에서 처음

영상에서 기저핵 병변이 보이지 않던 6명 중 4명은 추적 확산

강조영상에서 미상핵과 피각에 고신호강도의 병변이 관찰되었

다. 

저자들은 8명의 환자에서 FLAIR 영상을 시행하였다. 최근

에 대뇌피질의 병변을 발견하는 데 있어서 FLAIR 영상이 병

변의 진단에 유용한 영상진단방법으로 보고하고 있으나(9) 저

자들은 FLAIR를 시행한 8명의 환자에서 확산강조영상에 비

해 병변의 신호강도가 뚜렷하지 않아 병변의 발견에 어려움이

있었다. 따라서, FLAIR가 진행된 병변의 진단에는 도움이 될

수 있지만, 초기 병변의 발견에는 확산강조영상과 비교하여 민

감도가 떨어지는 것으로 생각된다(6). 

CJD는 진단되더라도 특별한 치료방법이 없어서 빠르게 진
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A B

Fig. 3. The chronologic changes of a
59-year-old man with CJD. Diffusion-
weighted images were obtained at 30
days (A), 80 days (B), 95 days (C), and
165 days after onset of symptoms.
A. Diffusion-weighted image shows
cortical high signal intensities in bilat-
eral parietal lobes.
B. Diffusion-weighted image shows
high signal intensities in bilateral cere-
bral hemisphere and bilateral stria-
tum. The signal intensity of the lesions
is more prominent in right than left
cerebral hemisphere. 
C. Diffusion-weighted image shows
more increased extent and signal in-
tensity of the high signal intensity le-
sions in left cerebral hemisphere and
striatum. 
D. The last follow-up diffusion-weight-
ed image shows more decreased high
signal intensities in the cerebral cortex
and striatum, and more progressed
cerebral atrophy than C.
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행하여 사망에 이르는 질환이다. 따라서 자기공명영상의 중요

한 역할은 CJD의 진단과 더불어 치료할 수 있는 다른 유사 질

환을 감별해 내는 것이다. 대뇌피질에 유사한 소견을 보일 수

있는 질환으로는 허혈성 뇌경색, 저혈당 뇌병증, 뇌염,

MELAS 등이 있다(2). 그러나 이러한 질환들은 CJD의 영상

소견에 익숙해지면 어렵지 않게 감별 진단이 가능한 질환으로

생각된다. CJD의 대뇌피질 병변은 피질하 백질을 침범하지

않는 뇌이랑 패턴의 고신호강도를 보이고, 뇌이랑의 종창을 동

반하지 않으며, 경사에코 자기공명영상에서 저신호 강도의 출

혈소견이 없고, 조영 증강이 되지 않는다. 병변의 말기에는 T2

강조영상에서 이상소견이 보이나 병변의 초기에는 대부분의

병변이 T2 강조영상에서 뚜렷한 이상신호강도를 보이지 않는

다. 또한, 대뇌피질 및 기저핵의 병변은 일정 시간이 지나고 촬

영한 추적검사에서도 신호강도가 소실되지 않고 오히려 더 진

행되는 특징적인 확산강조영상 소견을 보인다. 

본 연구의 제한점으로는 대상이 된 환자들이 뇌생검을 통한

확진된 환자들이 아니라는 것이다. 그러나 여러 연구에서 뇌생

검을 통한 확진이 되지 않았지만, 임상적으로 진단된

(probable CJD) 환자들을 대상으로 했을 때와 확진된 환자

(definite CJD)들을 대상으로 한 연구에 큰 차이가 없었다(5,

8, 11). 또한, 대상이 된 환자들은 WHO 진단 기준에 따라 아

급성형의 진행성 치매 및 뇌파검사상 주기적 예파와 뇌척수액

의 14-3-3 단백질 검사로 probable CJD로 모두 진단되었다.

뇌생검을 통한 확진이 가장 확실한 진단 방법이긴 하지만 침습

적이며, 수술도구 등을 통한 전파의 위험성이 있어(16) 모든

환자에게 시행하기에는 제약이 있다. 이미 뇌척수액의 14-3-3

단백질(17) 또는 neuron-specific enolase (18) 등이 CJD를

진단하는 데 있어 도움이 된다고 알려져 있으며, 특히 확산강

조영상은 민감도가 92%로 다른 검사에 비해 예민도가 높은

편이다(3). 두 번째 제한점으로 확산강조영상의 인공물을 들

수 있다. 섬, 띠이랑, 내측측두엽 등은 정상에서 고신호강도를

보일 수 있어, 창 높이 및 폭을 조절하여 인공물의 영향을 최소

화하였다.

결론적으로, 확산강조영상에서 고신호강도를 보이는 대뇌피

질의 병변은 대부분, 거의 CJD 환자에서 관찰할 수 있는 영상

소견으로 기저핵의 변화보다 선행해서 나타나는 경향이 있다.

자기공명영상은 임상 증상이 뚜렷하지 않고 뇌파 및 뇌척수액

검사에서 위음성을 보일 수 있는 초기에 병변을 진단할 수 있

는 CJD의 유용한 진단 방법으로 생각된다. 확산강조영상에서

대뇌피질 및 기저핵의 고 신호강도 병변은 다른 질환에서도 흔

히 관찰되는 소견이나 CJD의 특징적인 확산강조 영상소견은

감별 진단에 어려움이 없을 것으로 생각한다.
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Diffusion-Weighted MRI in Creutzfeldt-Jakob Disease: 
Focus on the Cerebral Cortex and Chronologic Change1
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Purpose: To evaluate high cortical signal intensity and chronologic changes for diffusion-weighted MR imag-
ing (DWI) in sporadic Creutzfeldt-Jakob disease.
Materials and Methods: We retrospectively analyzed the DWI results of 16 patients with probable CJD (ac-
cording to WHO criteria) and evaluated the distribution, extent and bilaterality of the lesions in the cortex,
basal ganglia and thalamus. We also reviewed the chronologic changes of the lesions by evaluating the follow-
up MR examination results in 8 of 16 patients. 
Results: Cortical abnormalities were present in 15 (94%) of 16 patients. Isolated cortical involvement was pre-
sent in 6 patients (40%), while the combined involvement of the cortex and basal ganglia was present in 9 pa-
tients (60%). The distribution of the lesions was bilateral in 12 patients and predominantly on the right side in
8 patients. Upon follow-up MR imaging, the cortical lesions showed progress in terms of extent and signal in-
tensity. Basal ganglia abnormalities were present in 9 of 15 patients. Moreover, 4 of 6 patients who had no ab-
normal signal intensity in the basal ganglia on the initial MR imaging results, showed abnormally high signal
intensity upon follow-up MR imaging. 
Conclusion: The characteristically high cortical signal intensities on DWI in an elderly patient with rapidly
progressive dementia should point to the diagnosis of early phase CJD and might be useful for the differential
diagnosis.
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