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Resumen

Introducción

El síndrome de Guillain- Barré es una polirradiculoneuropatia de origen autoinmune, considera-
da la causa más frecuente de parálisis flácida aguda. Se han reportado diversas asociaciones del 
síndrome de Guillain- Barré con otras enfermedades autoinmunes no neurológicas, algunas de 
ellas extremadamente raras, como la que ocurre con la colangitis biliar primaria, una enfermedad 
crónica de etiología autoinmune cuyo diagnóstico se sustenta, además del cuadro clínico, en la 
alteración de las enzimas hepáticas y la presencia de anticuerpos anti- mitocondriales.

Caso clínico

Paciente varón de 38 años, sin antecedente de comorbilidades previas, quien luego de presentar 
enfermedad diarreica dos semanas antes, desarrolló debilidad ascendente de inicio subagudo 
asociado a parestesias en cuatro extremidades que progresó hasta generar cuadriplejia y dificul-
tad respiratoria. Se le realizó examen citoquímico de líquido cefalorraquídeo que evidenció diso-
ciación albumino- citológica y electromiografía que mostró hallazgos compatibles con neuropatía 
axonal motora aguda. Recibió tratamiento con inmunoglobulina intravenosa a dosis de 0,4 gra-
mos por kilogramo al día, logrando mejoría del cuadro neurológico. Desde su ingreso y durante 
la hospitalización, presentó alteración persistente de las enzimas hepáticas que seguía un patrón 
colestásico. Además, se agregó dolor abdominal de leve intensidad y prurito generalizado, por lo 
cual fue evaluado por gastroenterología, quienes solicitaron anticuerpos anti- mitocondriales que 
resultaron positivos. Con esta prueba, se comprobó el diagnóstico de colangitis biliar primaria.

Conclusión

El presente caso muestra una asociación extremadamente rara de dos enfermedades autoinmu-
nes; síndrome de Guillain- Barré y colangitis biliar primaria, tanto así que representa el primer 
caso reportado, no vinculado a SARS- CoV- 2.
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IntroduCCIón
El síndrome de Guillain- Barré es una polirradiculoneuropatía 
de origen autoinmune, considerada la causa más frecuente de 
parálisis flácida aguda [1].

Se han reportado diversas asociaciones del síndrome de 
Guillain- Barré con otras enfermedades autoinmunes no neuro-
lógicas, como lupus eritematoso sistémico, enfermedad de 
Graves, anemia hemolítica autoinmune, púrpura trombocitopé-
nica idiopática, y raramente con hepatitis autoinmune, colangi-
tis biliar primaria y otras [2–4].

La colangitis biliar primaria es una enfermedad crónica de etio-
logía autoinmune, caracterizada por daño de los conductos 
biliares intrahepáticos que conduce a colestasis, fibrosis y posi-
ble cirrosis, que puede manifestarse con prurito generalizado, 
ictericia leve y en algunos casos con dolor abdominal. Este cua-
dro junto con la alteración de las enzimas hepáticas y la presen-
cia de anticuerpos anti- mitocondriales, definen el diagnóstico 
[5].

Nuestro caso es el primer reporte de concurrencia de síndrome 
de Guillain- Barré con colangitis biliar primaria ocurrida antes 
de la aparición del SARS- CoV- 2 en el mundo. Este caso perte-
nece al brote de síndrome de Guillain- Barré ocurrido en Perú 
en 2019, cuyos casos aparecen vinculados en su mayoría con 
una variante atípica del Campylobacter jejuni.

Caso ClínICo
anamnesIs

Paciente varón de 38 años, sin antecedente de comorbilidades 
previas, que acudió con tiempo de enfermedad de cuatro días. 
El cuadro se caracterizó por debilidad subaguda que inició en 
miembros inferiores y ascendió a miembros superiores, aso-
ciado a parestesias. La debilidad progresó hasta generar cuadri-
plejia y dificultad respiratoria, por lo cual fue intubado y 
conectado a ventilación mecánica.

El paciente refirió que dos semanas antes del inicio del cuadro 
neurológico, presentó diarrea que se autolimitó luego de tres 
días.

examen ClínICo

Al examen clínico de ingreso, se encontraba despierto, conec-
tado a ventilación mecánica, respondiendo a órdenes simples, 
diparesia facial, cuadripléjico con reflejos ausentes.

Se le realizó análisis citoquímico de líquido cefalorraquídeo que 
evidenció disociación albumino- citológica y electromiografía 
que mostró hallazgos compatibles con neuropatía axonal 
motora aguda, por lo cual recibió tratamiento con inmunoglo-
bulina intravenosa a dosis de 0,4 gramos por kilógramo al día, 
luego de lo cual presentó mejoría del cuadro neurológico, 
lográndose la extubación y mejoría de la fuerza en 
extremidades.

Desde su ingreso y durante la hospitalización el paciente pre-
sentó alteración persistente de las enzimas hepáticas, la que 
seguía un patrón colestásico. Producto de esto, se agregó dolor 
abdominal en hipocondrio derecho y prurito generalizado, por 
lo que fue evaluado por la especialidad de gastroenterología. 
Estos facultativos solicitaron exámenes auxiliares, entre ellos 
anticuerpos antimitocondriales y anticentromero B, que resulta-
ron positivos. Es por esto que se concluyó el diagnóstico de 
colangitis biliar primaria.

Se le indicó prednisona en dosis de 1 miligramo por kilógramo 
y luego 100 miligramos al día de azatioprina, tratamiento con el 
que se mantiene hasta la redacción de este reporte.

El paciente recuperó completamente la fuerza en sus extremi-
dades, deambula sin ayuda y realiza todas sus actividades básicas 
sin asistencia (Rankin modificado 2). En relación a la colangitis 
biliar primaria, el paciente persiste con ictericia leve, en monito-
reo y tratamiento por la especialidad de gastroenterología.

exámenes auxIlIares

De ingreso:

1) Glucosa: 138 microgramos por decilitro

Ideas Clave

 ♦ El síndrome de Guillaín Barré es una polirradiculoneuropatía de etiología autoinmune, que puede estar asociado con otras 
enfermedades autoinmunes neurológicas y no neurológicas.

 ♦ La concurrencia de síndrome de Guillain- Barré y hepatopatías autoinmunes es poco frecuente. Con colangitis biliar prima-
ria sólo existe un caso reportado hasta el momento y estuvo asociado a infección por SARS- CoV- 2.

 ♦ El presente caso es el primero reportado de concurrencia de Guillain Barré y colangitis biliar primaria no asociado a SARS- 
CoV- 2. Además, formó parte del brote de síndrome de Guillan- Barré ocurrido en Perú en 2019, que en la mayoría de los 
casos estuvieron vinculados a infección por Campylobacter jejuni.
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2) Aspartato aminotransferasa (AST): 169 unidades por litro
3) Alanina aminotransferasa (ALT): 210 unidades por litro
4) Fosfatasa alcalina: 1055 unidades por litro
5) Bilirrubina total: 1.17 microgramos por decilitro
6) Bilirrubina directa 0.42 microgramos por decilitro

Durante la hospitalización:

1) Gamma glutamil traspeptidasa (GGTP): 666 valor normal (11 
a 50) unidades por litro

2) Ecografía abdominal: hepatomegalia y hepatopatía difusa 
crónica

3) Anticuerpos anti- mitocondriales- M2: reactivo (+++)
4) Centrómero B: reactivo (+++)
5) Estudio de líquido cefalorraquídeo: proteínas 184 miligramos 

por decilitro; células: 02 células por milimetro cúbico
6) Electromiografía: neuropatía axonal motora aguda ( Tabla 1 

y Tabla 2).

dIsCusIón
Nuestro paciente presentó de forma simultánea dos enferme-
dades consideradas autoinmunes, el síndrome de Guillain- Barré 
y la colangitis biliar primaria [1,5].

El diagnóstico de síndrome de Guillain- Barré se sustentó en la 
presencia de disociación albuminocitológica, y en la evidencia 
de neuropatía axonal motora aguda [1]. En tanto, el de colangi-
tis biliar primaria se basó en la presencia de elevación persis-
tente de las enzimas hepáticas con patrón colestásico y de los 
anticuerpos anti- mitocondriales [5].

La asociación del síndrome de Guillain- Barré con las hepatopa-
tías autoinmunes y específicamente con colangitis biliar prima-
ria, como la que ocurrió en nuestro paciente, es extremadamente 
rara y los reportes son escasos [6,7].

Hasta la actualidad sólo se ha reportado un caso de concurren-
cia de síndrome de Guillain- Barré y colangitis biliar primaria, 
vinculado con la infección del SARS- CoV- 2 [8]. Este caso, al 
igual que el nuestro, fue clasificado como neuropatía axonal 
motora aguda, presentó elevación de las enzimas hepáticas pos-
terior al desarrollo del cuadro neurológico y respondió adecua-
damente al tratamiento con inmunoglobulina; pero además, y a 
diferencia del nuestro, presentaba tiroiditis de Hashimoto, que 
sugería cierta predisposición al desarrollo de otras enfermeda-
des autoinmunes [8].

Múltiples mecanismos pueden resultar en la pérdida de toleran-
cia a los autoantígenos axonomielínicos en síndrome de 
Guillain- Barré y mitocondriales en la colangitis biliar primaria. 
Sin embargo, las infecciones virales y bacterianas son probable-
mente una de las vías dominantes [1,9].

El SARS- Cov- 2 y otros agentes infecciosos son potenciales dis-
paradores del síndrome de Guillain- Barré. A su vez este virus, 
al ser del tipo ácido ribonucleico (ARN) y debido a su similitud 
con el β-retrovirus de ARN humano relacionado con el tumor 
mamario de ratón, conocido inductor de la colangitis biliar pri-
maria, podría inducirla también con un mecanismo similar [8,9].

Agentes bacterianos y fúngicos también se han vinculado con el 
desarrollo de colangitis biliar primaria, entre ellos la Escherichia 
coli, el Novosphingobium aromaticivoranos y el Lactobacillus delbrueckii 
[9].

Los estudios en animales y el análisis de mimetismo molecular 
entre la subunidad E2 del complejo piruvato deshidrogenasa 
humana y de Escherichia coli, demostraron que la infección por 
esta última bacteria es un factor clave para romper la toleran-
cia inmunológica contra las mitocondrias, lo que da como 
resultado la producción de anticuerpos anti- mitocondriales, 

Tabla 1. Estudio electrofisiológico motor.

Latencia motora distal (ms) Amplitud (mV) Velocidad de conducción (m/s)
Nervio Valor normal Valor a 1 mes de 

enfermedad
Valor normal Valor a 1 mes de 

enfermedad
Valor normal Valor a 1 mes 

de enfermedad
Mediano, der/izq < 3,8 NR/NR > 3,5 mV NR/NR > 50 NR/NR
Cubital, der/izq < 3,8 NR/NR > 3,5 mV NR/NR > 50 NR/NR
Peroneal, der/izq < 5,5 NR/NR > 2,5 mV NR/NR > 40 NR/NR
Tibial, der/izq < 5,5 NR/NR > 2,5 mV NR/NR > 40 NR/NR
NR: no hay respuesta. .ms: milisegundos. mV: milivoltios. m/s: metros por segundo.
Fuente: preparado por los autores a partir de los resultados del estudio.

Tabla 2. Estudio electrofisiológico sensitivo.

Latencia sensitiva distal (ms) Amplitud (mV) Velocidad de conducción (m/s)
Nervio Valor normal Valor a 1 mes de 

enfermedad
Valor normal Valor a 1 mes de 

enfermedad
Valor normal Valor a 1 mes de 

enfermedad
Mediano, der/izq < 3,2 2,4/2,0 > 20 mV 37,1/42,4 > 50 51,1/61,5
Cubital, der/izq < 3,2 1,8/1,7 > 20 mV 32,3/28,6 > 50 68,6/70,6
Sural, der/izq < 4,0 3,8/3,6 > 20 mV 30,8/28,1 > 40 40,2/41,4
NR: no hay respuesta; .ms: milisegundos. mV: milivoltios. m/s: metros por segundo.
Fuente: preparado por los autores a partir de los resultados del estudio.
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los autoanticuerpos específicos de la colangitis biliar primaria 
[9].

Nuestro caso formó parte del brote ocurrido en Perú en el año 
2019, antes de la aparición del SARS- CoV- 2 en el mundo. 
Aunque no se llegó a determinar el agente infeccioso específico 
en nuestro caso, la mayoría de los casos de este brote estuvieron 
vinculados con una variante atípica del Campylobacter jejuni [10], 
agente que hasta ahora no se ha relacionado como inductor de 
colangitis biliar primaria, pero cuya capacidad para inducirla 
debería observarse en estudios posteriores, más aún cuando 
enterobacterias filogenéticamente similares como la Escherichia 
coli, Klebsiella pneumoniae, Proteus mirabilis, Staphylococcus aureus y 
Salmonella Minnesota, han demostrado reactividad cruzada con 
los anticuerpos anti- mitocondriales [9].

ConClusIones
El presente caso muestra una asociación extremadamente rara 
de dos enfermedades autoinmunes, el síndrome de Guillain- 
Barré y la colangitis biliar primaria. Tanto así, que representa el 
primer caso no vinculado a SARS- CoV- 2 reportado en la 
literatura.
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Concurrence of Guillain-Barré syndrome and primary biliary 

cholangitis not related to SARS-CoV-2: Case report

Abstract

Introduction

Guillain- Barré syndrome is a polyradiculoneuropathy of autoimmune origin, considered the most frequent cause of acute flaccid 
paralysis. Various associations of Guillain- Barré syndrome with other non- neurological autoimmune diseases have been reported, 
some of them extremely rare, such as that which occurs with primary biliary cholangitis, a chronic disease of autoimmune etiology 
whose diagnosis is also supported by the clinical picture. , in the alteration of liver enzymes and the presence of anti- mitochondrial 
antibodies.

Clinical case

A 38- year- old male patient, with no history of previous comorbidities, who, after presenting with diarrheal disease two weeks prior, 
developed subacute onset ascending weakness associated with paresthesias in four extremities that progressed to quadriplegia and 
respiratory distress. Cerebrospinal fluid cytochemistry was performed, which showed albuminocytological dissociation and electro-
myography, which showed findings compatible with acute motor axonal neuropathy, for which he received treatment with intrave-
nous immunoglobulin at 0.4g/kg/day, achieving improvement in the neurological condition. Since admission and during 
hospitalization, he presented persistent changes in liver enzymes which followed a cholestatic pattern, in addition to mild abdominal 
pain and generalized itching, for which he was evaluated by gastroenterology, who requested anti- mitochondrial antibodies that 
were positive. Concluding in the diagnosis of primary biliary cholangitis.

Conclusion

The present case shows an extremely rare association of two autoimmune diseases Guillain- Barré syndrome and primary biliary 
cholangitis, so much so that it represents the first case reported, not linked to SARS- CoV- 2.
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