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RESUMEN

En el afo 2006, el Grupo de Trabajo de Enfermedades del Sistema Nervioso Periférico de
la Sociedad Neurolégica Argentina publicé una Guia para la utilizacién de la inmunoglo-
bulina endovenosa (IGEV) en enfermedades neuromusculares. Luego de 10 afos, el grupo
presenta esta actualizacién, en la cual se revisa sistematicamente la literatura publicada
desde 1980 hasta 2015, con un analisis uniforme, y se recomienda su utilizacién para cada
indicacién acorde con criterios internacionales. Estas recomendaciones han sido consen-
suadas por los miembros del grupo, a lo cual se agrega la experiencia de los autores en
algunas circunstancias clinicas determinadas que se detallan explicitamente. Este trabajo
no pretende ser excluyente de otras indicaciones, pero si una guia de practica clinica basada
en la evidencia, que ayude para el neurélogo en el tratamiento de enfermedades del sistema
nervioso periférico. Se han considerado 10 temas distintos vinculados al uso de la IGEV: 1)
Mecanismos de accién; 2) Neuropatias agudas; 3) Neuropatias crénicas; 4) Neuropatias por
paraproteinemias; 5) Enfermedades de la unién neuromuscular; 6) Enfermedades del mus-
culo; 7) Ganglionopatias y neuropatias de fibras finas; 8) Sindrome de la persona rigida y
sindrome de post-polio; 9) Dosis y regimenes de administracién y, por ultimo, 10) Eventos

adversos.
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Intravenous immunoglobulin in neuromuscular diseases, guideline
update for its use

ABSTRACT

In 2006 the Peripheral Nervous System Diseases’ Work Group of the Argentine Neurological
Society published a «Guide for the use of Intravenous Immunoglobulin (IVIG) in Neuromus-
cular Diseases». After 10 years, the Group presents this update, which systematically reviews
the literature published from 1980 to 2015, with a uniform analysis, and recommends its use
for each indication according to international criteria. These recommendations have been
agreed upon by the members of the Group, adding the experience of the authors in certain
specific clinical circumstances that are explicitly detailed. This paper is not intended to
exclude other indications, but an Evidence-Based Clinical Practice Guide, which could help
the neurologist in the treatment of diseases of the peripheral nervous system. Ten different
topics related to the use of IVIG have been considered: 1) Mechanisms of action; 2) Acute
Neuropathies; 3) Chronic Neuropathies; 4) Paraproteinemic neuropathies; 5) Diseases of the
Neuromuscular Junction; 6) Muscle Diseases; 7) Ganglionopathies and Small Fiber Neuro-
pathies; 8) Stiff Person Syndrome and Post-Polio Syndrome; 9) Posology and Dosage Regimen
and, finally, 10) Adverse Events.

© 2017 Sociedad Neuroldgica Argentina. Published by Elsevier Espaia, S.L.U. All rights
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Introduccién

Desde hace mas de 35 anos que se utiliza la inmunoglo-
bulina endovenosa (IGEV) para el tratamiento de distintas
enfermedades. Inicialmente, fue utilizada en hematologia
en 1981 para el tratamiento de la purpura trombocitopé-
nica idiopética’. Luego, en la década del 90, se inicié su
utilizacién en enfermedades neurolégicas autoinmunitarias,
mayormente del sistema nervioso periférico (SNP).

Su uso ha sido empirico en un gran nimero de sindromes
y enfermedades, y en pocas patologias se ha probado su indi-
cacién fehacientemente. Gran parte de la informacién que los
neurdlogos tomamos como cierta se basa sobre experiencias
realizadas en el tratamiento de enfermedades hematoldgicas.

En el 2006, el Grupo de Enfermedades del Sistema
Nervioso Periférico de la Sociedad Neurolégica Argentina
(GP-SNA) publicé las Guias para la utilizacién de la IGEV
en enfermedades del SNP?. Diez afios mas tarde, actua-
lizamos las recomendaciones para el uso de IGEV en
el tratamiento de distintos sindromes y enfermedades
autoinmunes del SNP.

Con el objetivo de colaborar con el neurélogo en el tra-
tamiento de enfermedades del SNP, el GP-SNA ha generado
esta guia de practica clinica basada en la evidencia reali-
zando una revisién sistemadtica del material publicado entre
1980 y 2015 sobre la utilizacién de la IGEV en el tratamiento
de las enfermedades del SNP. Los resultados de dicha bus-
queda se han discutido grupalmente en reuniones mensuales
periddicas de los autores, desde noviembre del 2015 hasta
diciembre del 2016, categorizando la evidencia y consen-
suando las recomendaciones. Se han adicionado en forma
explicita las experiencias clinicas de los participantes, espe-
cialmente en enfermedades o situaciones poco frecuentes
sobre las que no se dispone de informacién de jerarquia.

Material y métodos

Revision sistemadtica de la literatura

Se realizé una busqueda bibliografica a través de las bases
de datos Pubmed y Lilacs, con un limite temporal entre
los anos 1980 a 2015. Los términos (palabras clave) utiliza-
dos fueron: inmunoglobulina, intravenosa/endovenosa, SNP,
sindrome de persona rigida (SPR), neuropatias agudas, neuro-
patias crénicas, miopatias, miastenia grave (MG), neuropatias
por paraproteinemias, ganglionopatias, neuropatias de fibras
finas (NFF), sindrome post-polio, dosis, administracién y even-
tos adversos. Se selecciond el material publicado con mayor
nivel de evidencia y se obviaron las revisiones narrativas, las
cartas, los editoriales y los estudios en modelos animales. Los
resultados fueron presentados en reuniones mensuales desde
noviembre del 2015 hasta diciembre del 2016 y discutidos
grupalmente. Se arribé a un consenso sobre los niveles de evi-
dencia del material publicado y sus grados de recomendacion,
acorde con la discusién grupal. En enfermedades o situacio-
nes clinicas poco frecuentes, sobre las que no se ha encontrado
material con validez suficiente, se ha incluido la experiencia
de los autores, explicitindose en cada caso. Como guia para
el ordenamiento de esta tarea se considerd la propuesta para
la unificacién de criterios metodoldgicos en la elaboracién de
guias de préctica clinica de la SNA de Barboza y Romano®.

Clasificacién de la evidencia

Para clasificar en niveles de evidencia las investigaciones
publicadas, se adopt6 fundamentalmente el modelo europeo,
utilizado por el grupo de SNP de la Federacién Europea de
Sociedades Neurolégicas®, y se consideré también el de la
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