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OBJETIVO. Discutir la utilidad de la gammaglobulina subcutdnea (GGSC) en el tratamiento de
pacientes con Dermatomiositis Juvenil (DMJ).

PACIENTE. Nifia diagnosticada a los 4 afios de edad (Junio de 2008) de DMJ (debilidad
muscular proximal, heliotropo, papulas de Gottron, elevacion de enzimas musculares y patron
miopatico en EMG). Se inici6 tratamiento con metilprednisolona en bolos IV y después
prednisona (PDN) oral a 1mg/kg/dia con marcada mejoria de la debilidad muscular y de las
lesiones cutdneas. Durante los siguientes meses se fue disminuyendo la dosis de PDN pero
cada vez que se alcanzaba 0,5mg/kg/dia empeoraban las lesiones cutaneas sin presentar
debilidad muscular ni elevacion de enzimas. En Febrero de 2009 se asoci6 hidroxicloroquina que
se sustituyé en Enero de 2010 por metotrexato (MTX), inicialmente oral y después subcutaneo.
Dada la cértico-dependencia de la enfermedad se inici6 GGIV en Abril de 2010 presentando a
las 24 horas una meningitis aséptica; al mes se administré una 22 dosis en infusién lenta
presentando una cefalea importante. La nifia permanecio asintomatica hasta una nueva recaida
en Enero de 2011 por lo que se administré6 GGIV que se tuvo que interrumpir por mala tolerancia.
Dada la respuesta de la enfermedad a GG se inici6 tratamiento con GGSC (Vivaglobin® 3
inyecciones de 10ml/semana=1g/kg/mes) en Febrero de 2011 con tan buena respuesta que en
Marzo de 2011 se pudo suspender PDN y en Mayo MTX.

CONCLUSION. La GGSC es una alternativa viable y eficaz para aquellos pacientes a quienes no
se puede administrar 0 no pueden tolerar GGIV.
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OBJETIVO. Discutir la viabilidad y utilidad de la gammaglobulina subcutanea (GGSC) en el
tratamiento de pacientes con Dermatomiositis Juvenil (DMJ).

PACIENTE. Nifia de 7 afios de edad ingresada en Junio de 2008 en nuestro centro por presentar
exantema malar, heliotropo, papulas de Gottron y debilidad muscular. La analitica revelé una
discreta elevacion de enzimas musculares (LDH 442 [<250], GOT 91 [<45]) mientras que el EMG
demostré un patron miopético. Se realiz6 el diagnéstico de DMJ y se administraron pulsos de
metilprednisolona IV que se continuaron con prednisona (PDN) oral a 1 mg/kg/d con marcada
mejoria de la debilidad muscular y de las lesiones cutaneas. Durante los siguientes meses se fue
rebajando progresivamente la dosis de PDN hasta que al alcanzar una dosis de 0,6 mg/kg/d
(Febrero de 2009) presentd una eritrodermia sin debilidad muscular ni elevaciéon de enzimas. Se
aument6é la dosis de PDN y se asocidé hidroxicloroquina con una respuesta parcial. En
Septiembre de 2009, coincidiendo con una rebaja de PDN a 0,5 mg/kg/d, present6
empeoramiento cutaneo por lo que se suspendié hidroxicloroquina y se comenz6 metotrexato,
inicialmente oral y después subcutaneo con mejoria clinica. En Enero de 2010 present6 nuevas
lesiones cutdneas que fueron refractarias al incremento de dosis de PDN y MTX, por lo que en
Abril se administré una 12 dosis de gammaglobulina IV (GGIV). A las 24 horas presenté una
meningitis aséptica que precisé ingreso para analgesia y control de los vémitos. En Mayo se
administré una 22 dosis de GGIV en infusion lenta presentando un cuadro de cefalea importante
gue no precisé ingreso. Dada la mejoria de las lesiones cutaneas y la mala tolerancia al
tratamiento no se administraron mas dosis de GGIV manteniendo el tratamiento con dosis
decrecientes de PDN y MTX parenteral. En Enero de 2011 ingresé para nuevo tratamiento con
GGIV al presentar una reactivacion de la enfermedad cutanea coincidente con una dosis de PDN
de 0,2 mg/kg/d teniendo que suspender la infusién a la mitad de la misma por cefalea y nauseas.
Dada la cértico-dependencia de la enfermedad y su buena respuesta a GG se inicié tratamiento
con GGSC (vivaglobin 30 ml=240 mg/kg/semana) en Febrero de 2011. Las infusiones las realiza
la familia de la paciente habiendo presentado una magnifica respuesta a las mismas de manera
que en Marzo de 2011 se pudo suspender la PDN y en Mayo el metotrexato.

CONCLUSION. La GGSC es una alternativa viable y eficaz en aquellos pacientes a quienes no
se puede administrar 0 no pueden tolerar GGIV.



