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Resumen

Introduccion: La glucogenosis IB (GSD IB) asocia neutropenia y disfunciéon de neutroéfilos causando
infecciones recurrentes y enfermedad inflamatoria intestinal (EII). La empagliflozina produce
beneficios al disminuir los niveles del 1,5 anhidroglucitol-6-fosfato que bloquea el uso de glucosa por
los neutrdfilos.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 19 afios con neutropenias severas, ingresos por patologia
infecciosa, EII y CPAP nocturna. Inicié empagliflozina hace 2,5 afios con NT de 0,14 x 10°/L (GCSF
300 &mu;g/dia cada semana). Al mes del inicio del tratamiento desaparecio la clinica digestiva y
aumentd 7 kg. Se suspendié GCSF a los 2 afios; ultimo recuento de NT de 1,24 x 10°/L y sin nuevos
ingresos. Se ha retirado CPAP nocturna. No ha presentado efectos secundarios. Caso 2: mujer de 33
anos con neutropenias graves, obesidad, hiperuricemia, adenoma hepatico, polineuropatia axonal
sensitivo-motora e hipoacusia. Inicié empagliflozina hace 1,5 afios presentando NT de 0,2 x 10°/L
(GCSF 300 &mu;g/d c/48 horas). Ultimo recuento de NT 8,4 x 10%L, GCSF 300 &mu;g/d c/72 horas,
proponiéndose suspension del mismo. Disminucion de la inestabilidad. No ha presentado efectos
secundarios. Caso 3: varon de 40 afios, trasplantado de hepatico y renal, con neutropenias graves,
ingresos por infecciones de repeticion y EII. Inicié empagliflozina hace 1 afno presentando NT de 0,4
x 10°/L (GCSF 300 &mu;g/dia c/72 horas) y en tratamiento inmunosupresor. A los 3 meses del inicio
del tratamiento desaparicién de la clinica digestiva con aumento de 6 kg y sin nuevos ingresos. Se
ha suspendido GCSF con NT 2,88 x 10°/L. No ha presentado efectos secundarios.

Discusion: La empagliflozina en pacientes con GSD IB, incluyendo un paciente trasplantado
hepatico y renal, siendo el primer caso descrito, ha mejorado el recuento de NT, con resolucion de
los procesos infecciosos, mejoria de la EII y polineuropatia axonal sin efectos secundarios.
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