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Caso cLnicO
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asociado a Parestesias en cuatro cxtremidadcs que progrcs6 hasta rncrar cuadHPlejia y dincul_

榊締喜爾蠅薗蓼暑蝿辮盤露彙lll据撃割斐絲灘群m:器群胤‖∬:

胤辮 ::3鷺∬冨罠T躍:ガl』器:淵警躙 置認慶:譜臨脳「
COnclusi6n

El prcscnte caso muestra una asociaci6n cxtremadttmcnte rara dc dOs cnfcrmedades autoirlmu_

胤 露 風蹴 ∴出 席 f:xぼ響 ら
b皿笙 P五m位 協皿oぶ 製eκ

「
“
mm d PHm∝

M e dp a u e 2023 ;23 Q) : e2 6 63 Pg.1/5



%

靡  CASE REPORTS

p■1響

Ir{TNOOUCCION
El sindrome de Guil-lain-Barrd es una politradrculoneuropatia
de origen autoinihune, considerada la causa m6s frecuente de

par6lisis fldcida aguda [1].

Se han reportado diversas asociaciones del sindrome de

Guillain-Barr6 con ouas enfermedades autoinmunes no neuro-

I6gicas, como lupus eritematoso sist6mico, enfermedad de

Graves, anemia hemolitica autoinmune, purpura trombocitop6-
nica idiop6tic a, y rar^rrlente con hepatitis autoinmune, colangi-

tis biiiar primaria"y ottas l24l'
La colangitis biliar primaria es una enfermedad cr6nica de etio-

logia autoinmune, caracterizada por daflo de los conductos

biLiares intrahep6ticos que conduce a colestasis, fibrosis y posi-

blc cirrosis, que puede manifestarse con prurito generalizado,

ictericia leve y en algunos casos con dolor abdominal. Este cua-

dro junto con la alteraci6n de las enzimas hep6ticas y Ia presen-

cia de anticuerpds anti-mitocondriales, definen el diagn6stico

tsl .

Nuesuo caso es el primer reporte de concurrencia de sindrome
de Guillain-Barc€ con colangitis biliar primaria ocurrida antes

de la aparici5n del SARS-CoV-2 en el mundo. Este caso perte-

nece al brote de sindrome de Guiilain-Barrd ocutrido en Per6
en 2019, cuyos casos aparecen vinculados en su mayoria con
una variante atiplta del Campllobaderjgluni.

Caso cx.iNrco
ANAMNESIS

Paciente var6n de 38 aios, sin antecedente de comorbilidades
previas, que acudi6 con tiempo de enfermedad de cuatro dias.

El cuadro se caracteiz6 por debilidad subaguda que inici6 en
miembros inferiores y ascendi6 a miembros superiores, aso-
ciado a parestesias. La debilidad progres6 hasta generar cuadri-
plejia y dificultad respiratoria, por lo cual fue iotubado y
conectado a ventilaci6n mecdnica.

, ':: ., . .';1, ,",;

El paciente re{iri6 que dos semanas antes del inicio del cuadro

neurol6gico, Present6 diarrea que se autoLimit6 luego de tres

dias.

ExAMEN cLiNICo

Al examen cfnico de ingreso, se encontraba despierto, conec-

tado a ventilaci6n mecinica, respondiendo a 6rdenes simples,

diparesia facial, cuadripl6jico con refleios ausentes'

Se le realiz6 an6l-isis citoqurmico de liquido cefalorraquideo que

evidencio disociaci6n albumino-citol6gica y electromiografia

que mostr6 hallazgos compatibles con neuroPatia axonaJ

motora aguda, por lo cual recibi6 tratamiento con inmunoglo-

bulina intravenosa a dosis de 0,4 gramos por kil6gramo a7 dia,

Iuego dc lo cual Present6 mejoria del cuadro neurol6gico,

logr6ndose la extubaci6n y meioria de Ia fuerza en

extremidades.

Desde su ingreso y durante la hospitalizaci6n ei paciente pre-

sent6 alteraci6n persistente de las enzimas hep6ticas, la que

seguia un pau6n colest6sico. Producto de esto, se agreg6 dolor
abdorninal en hipocondrio derecho y prurito generalizado, por
Io que fue evaiuado por la especialidad de gasuoenterologia'

Estos facultativos solicitaron ex6menes auxiliares, entre elos

anticuerpos antimitocondriales y anticentromero B, que resulta-

ron positivos. Es por esto que se concluy6 el diagn6stico de

coiangitis biliar primaria.

Se le indic6 prednisona en dosis de 1 mi.Ligramo por kil6gramo

y luego 100 miJigramos al dia de azatioprina, tratamiento con el

que se mantiene hasta la redacci6n de este rePorte.

El paciente recuper6 completamentelafuetza en sus extremi-

dades, deambula sin ayuda y realiza todas sus actividades bisicas
sin asistencia (X.ankin modificado 2). En relaci6n a la colangitis
biliar primaria, el paciente persiste con ictericia leve, en monito-
reo y tratamiento por la especialidad de gastroenterologia.

ExAMeNns AUXTLTARES

De ingreso:

1) Glucosa: 138 microgramos por deci.litro
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Tabb 7. Estudio electrofisiol6gico motor'

Nervio '.t V"lo. tto.-"l Valor a l mes de Valor normal Valor a l mes de Valor normal

Mediano, der/izq < 3,8

Cubital, det/izq < 3,8

Peroneal, der/izq < 5,5

enfermedad

NR/NR
NR/NR
NR/NR
NR/NR

>3,5mV
>3,5mV
>2,5mV
>2,5 mV

enfermedad

NR/NR
NR/NR
NR/NR
NR/NR

>50
>50
>40
>40

de enfermedad

NR/NR
NR/NR
NR/NR
NR/NR

NR-. l*y t"tP""rt" .ms, milisegtndos' mV milivoltios' m/s: metos por segundo

Fu..t", pr.prt^do pot los autores a partir de los resultados del estudio'
\i

Tibial,det/ く5,5

Aspartato aminoffansferasa (AST): 169 unidades Por l-itro

Rlonino aminotransferasa (Al,T): 210 unidades Por [tro
Fosfatasa alcaljna1055 unidades por litro
Bilirrubina total: 1.17 microgramos Por decilitro

Bilirrubina duecta 0.42 microgramos Por decilitro

Hasta la actualidad s6lo se ha reportado un caso de concurten-

cia de sindrome de Guiilain-Barr6 y colangitis biliar primaria'

vinculado con ia infecci6n del SARS-CoV-2 [8]' Este caso, al

igual que el nuestro, fue clasificado como neuroPada axonal

,iotot, aguda, present6 elevaci6n de las enzimas hep6ticas pos-

terior al J"r"rtolo del cuadro neurol6gico y respondi6 adecua-

damente al tratamiento con inmunoglobulina; pero ademis, y a

diferencia del nuesuo, Presentaba tiroiditis de Hashimoto, que

sugeria cierta predispo;ici6n al desarrollo de otras enfermeda-

des autoinmunes [8].

Mrlltiples mecanismos pueden lesultar en la p€rdida de toleran-

.i^ " los autoantigenos axonomiefnicos en sindrome de

Guillain-Barr6 y mitocondriales en la colangitis biJiar primaria'

Sin embargo, las infecciones virales y bacterianas son probable-

mente una de las vias dominantes [1,9].

El SARS-Cov-2 y otros agentes infecciosos son potenciales dis-

paradores del sindrome de Guillain-Ban6' A su vcz este virus,

al ser del tipo 6cido ribonucleico (ARN) y debido a su similrud

con el B-rettovirus de ARN humano relacionado con el tumor

mamario de rat6n, conocido inductor de Ia colangitis biJiar pri-

maria, podria inducida tambi€n con un mecanismo similar [8,9]'

Agentes bacterianos y fringicos tambi6n se han vinculado con el

desarrollo de coiangitis biliar primari^, eitre ellos la Ercberichia

coli, el Nouospbingabiun aronaticiuoranot y el l-actobacillus delbraukii

tel.

Los estudios en animales y el an6lisis de mimetismo molecular

entre ia subunidad E2 del complejo piruvato deshidrogenasa

humana y de Ercbericbia co/i, demostraron que la infecci6n por

esta riltima bacteria es un factor clave pan romPer la toleran-

cia inmunol6glca contra las mitocondrias, Io gue da como

resultado la producci6n de anticuerpos anti-mitocondriaies,

の

⊃

０

⊃

０

Durante Ia hospitllizaci6n:

1) Gamma glutamil traspeptidasa (GGTP): 666 valor normal (11

a 50) unidades Por Litro

2) Ecografia abdominal: hepatomegalia y hepatopatia difusa

c16nica

3) Anticuerpos anti-mitocondriales-M2: reactivo (+++)
4) Centr6mero B: reacdvo (+++)
5) Estudio de liguido cefalorraquideo: proteinas 184 mihgramos

pot decilitro; cilulas: 02 cdluias por milimeuo cribico

6) Electromiografia: neuropatia a,ronal motora aguda ( Tabla 1

y Tabla 2).

DISCUStrCIN
Nuestro paciente Present6 de forma simultinea dos enferme-

dades considerades autoinmunes, el sindrome de Guillain-Barr€

y Ia colangitis bi-liar primaria [1,5]'

El diagn6stico de sindrome de Guillain-Barrd se sustent6 en la

presencia de disociaci6n albuminocitol5gica, y en ia evidencia

de neuropatia axonal motoraaguda [1]. En tanto, el de colangi-

tis biliar primaria se bas6 en la presencia de elevaci6n persis-

tente de las enzimas hep6ticas con patr6n colest6sico )'de los

anticuerpos anti-sritocondriales [5].

La asociaci6n del sindrome de Guillain-Barc6 con las hepatopa-

tias autoinmunes y especificamente con colangitis biJiar prima-
ria, como Ia que ocurri6 en nuestro paciente, es extremadamente

rara y los reportes son escasos [6,7].

T abla 2. Estudio electrofi siol6gico sensilivo.

Nervio

Mediano, der/izq <3,2

Cubital, der/izq < 3,2

L.t"""i; sinsitiva distal (ms)

valor normal Valor a l mes de Valor normal valor a 1 mes de valor normal Valor a l mes de

enfermedad

51,1/61,5

68,6/70,6

40,2/41,4

enfermedad

2,4/2,0

1,8/1,7 >20 mV
>20 mV

32,3/28,6

enfermedad

>20 mV     37,1/42,4 >50
>50
>40Sural, der/ <4,0 30,8/28,1

NR: no hay respuesta; .ms: milisegundos. mV milivoltios. m/s: metros por segundo.

Fuente: preparado por los autores a partir de los resultados del esrudio.
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