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INTRODUCCIÓN
Este folleto explica  por qué algunas inmunodeficiencias primarias se asocian 
a las alergias, y cómo se pueden prevenir y tratar.

Las inmunodeficiencias primarias (IDPs) son enfermedades poco frecuentes que 
se presentan cuando faltan algunos componentes del sistema inmunológico o no 
funcionan con normalidad. El sistema inmunológico protege nuestro organismo 
de las infecciones. Cuando hay interferencias en este sistema, las IDPs dejan a 
los pacientes susceptibles a las infecciones. Hay reconocidas más de 300 IDPs 
diferentes, con una gran variedad de manifestaciones clínicas (ver el folleto de 
IPOPI “¿Cómo se clasifican las inmunodeficiencias primarias?”).

Algunas IDPs causan desregulaciones del sistema inmunológico que hacen 
a los pacientes susceptibles a las alergias, que son reacciones exageradas a 
desencadenantes específicos (o “alérgenos”) como el polen, el polvo, alimentos 
o medicamentos. Por ejemplo, algunas IDPs dan lugar en los pacientes a 
cifras elevadas de la proteína llamada inmunoglobulina E (IgE) o de las células 
llamadas eosinófilos, ambos involucrados en las respuestas alérgicas. Esta 
susceptibilidad a las alergias se llama también “atopia”. Las personas atópicas 
tienen habitualmente muchas enfermedades alérgicas, como el eczema, rinitis 
(fiebre del heno) asma o alergias alimentarias. La atopia aparece a temprana 
edad o en la infancia.

Las alergias son, en ocasiones, una señal de alarma que lleva al diagnóstico de 
una IDP. Los médicos han de considerar la posibilidad del diagnóstico de una 
IDP en pacientes (especialmente en niños de edad temprana) con atopia grave 
o que no responde a los tratamientos habituales, o cuando el paciente muestra 
una mayor susceptibilidad a las infecciones.
Los pacientes con IDPs pueden presentar también alergias relacionadas con 
su tratamiento. Raramente, las alergias pueden darse con el tratamiento de 
sustitución con inmunoglobulinas, que es el principal tratamiento de muchos 
pacientes con IDPs. Estos pacientes pueden presentar alergias a otras drogas 
utilizadas en su tratamiento, como los antibióticos.

Es importante comunicar las reacciones alérgicas a los médicos para poder 
identificar el factor desencadenante y tratar la reacción alérgica. Cualquier 
alergia que se presente en un paciente diagnosticado con una IDP ha de ser 
comunicado a su doctor especialista, que habitualmente es un inmunólogo (un 
médico especializado en el sistema inmunológico y alergia). Si no es posible 
y la reacción alérgica no es grave, se puede consultar inicialmente al médico 
general.

En la sección siguiente se explican las principales alergias que pueden ocurrir en 
pacientes con IDPs y cómo pueden prevenirse y tratarse.
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ECZEMA 

¿QUÉ ES EL ECZEMA?
También se conoce como dermatitis atópica, el eczema es la causa que la 
piel se vuelva irritada (prurito), enrojecida, seca, descamada e inflamada. 
Puede afectar a pequeñas áreas de la piel o puede estar diseminada por 
todo el cuerpo. Los pacientes con eczema a menudo tienen también alergias 
respiratorias, como la rinitis alérgica, asma o alergias alimentarias. 

Algunas IDPs pueden presentar manifestaciones “eczema-like“ . Especialmente 
las IDPs con cifras elevadas de IgE son responsables de estos síntomas. 
Estas IDPs incluyen la deficiencia de STAT (con perdida de función) y herencia 
autosómica dominante (también conocida como síndrome de Híper IgE), las 
IDP combinadas, como el síndrome de Wiskott-Aldrich, la deficiencia DOCK8 
(dedicator of cytogenesis 8), la deficiencia de fosfoacetylglucosamina mutasa-3 
(PGM3) y varios síndromes de inmunodesregulación como la poli endocrinopatía 
y enteropatía, con herencia ligada al cromosoma X (IPEX).

El rascado de la piel irritada puede ser la causa de la rotura de la piel, que 
puede facilitar las infecciones de la piel y, incluso, de la sangre. Este es un 
problema especial en los pacientes con IDPs que son más susceptibles a las 
infecciones que el resto de la población. Además, las infecciones de la piel 
pueden también causar una exacerbación del eczema.

PREVENCIÓN Y TRATAMIENTO
Se deben identificar los desencadenantes del eczema (o alérgenos), en la 
medida de lo posible, para que sean evitados. Estos factores pueden incluir 
tejidos (como la lana), caspa de animal (escamas de la piel, como la caspa 
humana), polen de las hierbas, algunos ingredientes (como los perfumes) 
en los jabones, detergentes u otros productos para la piel. Los posibles 
desencadenantes se pueden investigar mediante test en la piel (como el “prick 
test” y el test del parche) o análisis de sangre.

Los tratamientos que pueden ser útiles para el eczema incluyen:
•	Baños regulares (con jabones no-irritantes) junto con cremas hidratantes o 

aceites para aliviar e hidratar la piel seca, especialmente después del baño. 
•	Las cremas y aceites con corticoides pueden ayudar a disminuir el picor y la 

inflamación. Los productos con corticoides suaves (por ejemplo: hidrocortisona) 
pueden comprarse habitualmente sin receta (por ejemplo: en las farmacias), 
mientras que las preparaciones más fuertes necesitan prescripción médica. Los 
productos con corticoides se deben usar siguiendo las instrucciones dadas por 
el médico o en el prospecto del medicamento. 
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•	Los paños mojados (también llamados vendajes oclusivos) se pueden utilizar 
para hidratar la piel y evitar el rascado. Se pueden dejar toda la noche y ayudan a 
dormir mejor.

•	Los antihistamínicos orales pueden reducir el picor en el eczema, al bloquear la 
acción de la histamina, un producto químico del organismo que está involucrado 
en las reacciones alérgicas. Sin embargo, los antihistamínicos pueden no ser 
tan efectivos en el eczema, como en otras reacciones alérgicas, como la rinitis 
alérgica (ver más abajo)

•	Los inhibidores de la calcineurina (tacrolimus y pimecrolimus) se pueden usar, 
en ocasiones, de forma tópica para tratar eczemas que no responden a los 
tratamientos anteriores. Estos productos actúan bloqueando los productos 
químicos que causan la inflamación.

•	En algunos casos de eczema grave que no responde al tratamiento tópico, 
se usan algunos medicamentos que afectan al sistema inmunológico. Son los 
corticoides orales, la ciclosporina, el methotrexato y la azatioprina.

•	La fototerapia usando luz ultravioleta puede, en ocasiones, usarse para tratar el 
eczema crónico.

•	Los lavados con antimicrobianos pueden ayudar a prevenir infecciones en la 
piel como resultado del eczema. Las infecciones que se presentan requieren 
tratamiento con antibióticos (ver el folleto informativo “Inmunodeficiencias 
primarias e infecciones“)

RINITIS ALÉRGICA

¿QUÉ ES LA RINITIS ALÉRGICA?
La rinitis alérgica, también conocida como fiebre del heno, causa estornudos, picor, 
salida de mucosidades y congestión en la nariz. La aparición de los síntomas y 
su gravedad depende del desencadenante alérgico, que puede ser un alérgeno 
estacional (por ej. polen) o polvo doméstico, hongos (por ej. moho), o mascotas.

En muchos casos la rinitis alérgica es causada por la sobreproducción de IgE en 
respuesta al alérgeno desencadenante, aunque también pueden estar involucrados 
otros mecanismos.

PREVENCIÓN Y TRATAMIENTO 
El alérgeno desencadenante, causante de la rinitis, debe ser identificado, en la 
medida de lo posible, y evitado con medidas como: 
•	Polen: reducir la exposición al ambiente exterior cuando hay mayor cantidad de 

polen, ducharse después de la exposición y evitar el césped.
•	Polvo doméstico: buena higiene doméstica, sacar las alfombras, utilizar ropa 

de cama resistente a los alérgenos (o hipoalergénica) y utilizar filtros en el aire 
acondicionado.
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•	Mascotas: limitar el contacto (especialmente en el dormitorio, o no dejarles 
estar en casa), limpieza regular y lavado de la cama de la mascota y muebles 
tapizados.

El lavado de la nariz con agua salada (una solución salina) puede ayudar a reducir 
los síntomas de la rinitis alérgica.
Los fármacos utilizados para la rinitis alérgica incluyen: 
•	antihistamínicos por vía oral o intranasal  
•	corticoides intranasales 
•	cromonas intranasales (como el cromoglicato y nedocromil)
•	Ipratropio intranasal
•	anticongestivos orales o intranasales (como la fenilefrina y pseudofenilefrina) que 

pueden ayudar a calmar la congestión nasal
•	los antagonistas orales del receptor de los leucotrienos (como el montelukast, 

pranlukast y zafirlukast) que bloquean la acción de los leucotrienos, los productos 
químicos que promueven la inflamación.

La inmunoterapia puede ser un tratamiento de elección para pacientes que no 
controlan la rinitis con las medidas y fármacos habituales. La inmunoterapia, 
utiliza dosis crecientes del alérgeno desencadenante (mediante gotas, pastillas 
o inyectables) para hacer el sistema inmunológico menos sensible a ellos,  no se 
utiliza habitualmente en pacientes con IDPs y debe comentarse cuidadosamente 
con el médico del paciente. 
La congestión en los senos paranasales puede conducir a la infección, que ha de 
tratarse con antibióticos.

ASMA 

¿QUÉ ES EL ASMA?
El asma es una enfermedad pulmonar que causa dificultad respiratoria, sibilancias, 
falta de aire, opresión torácica y tos. El asma alérgico es la forma más frecuente de 
esta enfermedad y está relacionado con el eczema, la rinitis alérgica y las alergias 
alimentarias o a los medicamentos.

El asma es una de las características clínicas de algunas IDPs, con o sin 
incremento de los niveles de IgE. Es importante que el asma se diferencie de 
otras formas de dificultad respiratoria y enfermedad pulmonar que se dan en 
algunas IDPs. Otras formas de enfermedad pulmonar incluyen el daño derivado 
de infecciones del tracto respiratorio inferior (especialmente si son crónicas 
o recurrentes), la enfermedad granulomatosa intersticial (que afecta el tejido 
intersticial, un entramado tisular alrededor los alveolos pulmonares) y el cáncer 
pulmonar. Hay más información en el folleto informativo de IPOPI: “IDPs y 
enfermedades respiratorias”. 
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PREVENCION Y TRATAMIENTO 
Los pacientes con asma alérgico deben evitar los desencadenantes alérgicos 
conocidos que pueden incluir aire frio, ejercicio e infecciones respiratorias. Dado 
que el tabaco puede incrementar el asma, los pacientes no han de fumar y 
deben evitar los espacios de fumadores.

Se recomienda el tratamiento del asma “paso a paso”, añadiendo y ajustando la 
medicación según los síntomas del paciente y la respuesta obtenida.

Los principales tratamientos se agrupan así: 
•	Medicación de control: de uso habitualmente diario como terapia 

de mantenimiento para controlar los síntomas y reducir el riesgo de 
exacerbaciones. Los corticoides inhalados (como la beclometasona o 
budosenida) se recomiendan como primera línea terapéutica. Otras opciones, 
según las circunstancias, incluyen los agonistas de la beta-2 de larga duración 
(salmeterol o formoterol fumarato), los antagonistas de los leucotrienos y 
la teofilina. En el asma grave, o en las exacerbaciones, se pueden usar 
tratamientos de corta duración con corticoides administrados por vía oral.

•	Medicación de “mantenimiento”: se usan según necesidades para aliviar los 
síntomas, incluyendo exacerbaciones y para prevenir exacerbaciones inducidas 
por el ejercicio físico (como los agonistas de la beta-2 de larga duración por vía 
inhalada, el salbutamol y la terbutalina).

•	Los pacientes con asma alérgico grave asociado a los niveles altos de IgE se 
pueden beneficiar del omalizumab, un anticuerpo monoclonal que inhibe la 
acción de la IgE. 

•	Los pacientes con asma alérgico grave asociado a niveles altos de eosinófilos, 
se pueden beneficiar de mepolizumab o resiluzumab. Estos medicamentos son 
anticuerpos monoclonales que neutralizan la IL-5, el compuesto químico que 
favorece los efectos perjudiciales de los eosinófilos.

•	La inmunoterapia puede usarse en pacientes con asma y rinitis alérgica, o que 
tienen exacerbaciones, a pesar de los tratamientos con corticoides inhalados 
(ver la sección “rinitis alérgica”)

ALERGIAS A LOS ALIMENTOS,  
MEDICAMENTOS Y OTROS

¿QUÉ SON LAS ALERGIAS ALIMENTARIAS  
Y A LOS MEDICAMENTOS? 
Las alergias alimentarias pueden producir diversas reacciones, incluyendo 
eczema, asma, edema en la cara, ojos y boca (angioedema) mareos, vómitos y 
diarrea, incluso una reacción grave conocida como anafilaxia (más información 
en la tabla que viene a continuación).



ALERGIAS

9

Las reacciones alérgicas a los alimentos pueden presentarse a las pocas horas 
de ingerir el alimento desencadenante, o ser una reacción tardía. La alergia 
puede ser causada por cualquier alimento, pero las causas más frecuentes son 
la leche, los huevos, el trigo, el pescado, el marisco y las nueces. Las alergias 
alimentarias son diferentes de las intolerancias (por ej. a la lactosa o al gluten) 
que no involucran reacciones alérgicas inmunológicas.

Las reacciones alérgicas alimentarias son, a menudo, mediadas por la IgE. Por 
lo tanto, son muy comunes en pacientes con IDPs que tiene niveles elevados de 
IgE, incluyendo el defecto de DOCK8, IPEX y síndrome de Comel-Netherton. 

Las alergias alimentarias se diagnostican mediante “test de sensibilización” 
para confirmar si el paciente tiene una reacción alérgica específica a un 
desencadenante alimentario sospechoso. Estas pruebas incluyen los “prick test“ 
o un estudio en sangre de los niveles de IgE. Puede ser necesario, en algunas 
ocasiones, realizar una prueba de un “test de provocación” – se administra 
el alimento desencadenante bajo supervisión médica -para confirmar el 
diagnóstico.

Los pacientes también pueden presentar reacciones alérgicas a los 
medicamentos, como a los antibióticos y a los antiinflamatorios no esteroideos 
(aspirina e ibuprofeno - usados para tratar el dolor y la inflamación).  En 
los pacientes con IDPs son muy poco frecuentes las reacciones graves al 
tratamiento substitutivo con inmunoglobulinas. Los pacientes deben anotar 
cualquier reacción alérgica a los medicamentos que presenten y comunicarlo 
al personal sanitario cuando se elija un nuevo tratamiento, para que no se 
seleccione uno que pueda causar la misma reacción. 

Las reacciones alérgicas a las picaduras de insectos pueden tener efectos más 
graves que en otras personas.

PREVENCIÓN Y TRATAMIENTO 
Se recomienda a las madres que durante el embarazo y periodo de lactancia 
sigan una dieta normal e introduzcan los alimentos sólidos a los niños, sin evitar 
deliberadamente posibles alimentos alergénicos. Se recomienda la lactancia 
materna exclusiva, al menos, en los primeros 4-6 meses de vida. Si no es 
posible, o es insuficiente la lactancia materna, los lactantes con riesgo elevado 
de alergias alimentarias, deben tomar formulas hipoalergénicas en los primeros 
4 meses. 
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ANAFILAXIA – ES NECESARIO UN TRATAMIENTO MÉDICO URGENTE
La anafilaxia es una reacción alérgica potencialmente grave y mortal que se 
presenta de forma rápida. Las causas desencadenantes más frecuentes son 
los alimentos, drogas y picaduras de insectos. Los síntomas incluyen edema 
de la lengua y garganta, problemas respiratorios, taquicardia, confusión, 
mareo e incluso perdida de la conciencia, además de otros síntomas descritos 
en el librito.

Es necesario el tratamiento médico urgente en cualquier reacción anafiláctica. 
Los pacientes con riesgo de reacciones anafilácticas deben llevar un 
inyectable con adrenalina (o auto-inyectable) para ayudar a parar la reacción 
anafiláctica. Ellos, junto con los familiares, cuidadores y personal escolar 
deben conocer cómo usarlo con rapidez. Los pacientes con una reacción 
anafiláctica deben ser trasladados en un hospital para que puedan ser tratados 
con oxígeno, líquidos y antihistamínicos, si es preciso. 

Cuando se ha identificado la alergia alimentaria, deben evitarse los alérgenos 
desencadenantes leyendo, cuidadosamente, las etiquetas y comprobando los 
ingredientes de los alimentos administrados fuera del hogar. Hay programas 
de educación alimentaria disponibles en las clínicas de alergia alimentaria. 
Estos programas pueden ayudar a los pacientes y sus cuidadores a interpretar 
las etiquetas de los alimentos, encontrar ingredientes y recetas alternativos, y, 
si es necesario, proporcionar suplementos alimentarios. Las escuelas tienen 
también un importante papel ayudando a los niños a evitar y manejar las alergias 
alimentarias.

En algunos casos se pueden reintroducir los alimentos desencadenantes, 
pasado un tiempo y bajo la vigilancia médica en un ambiente hospitalario.

Los pacientes, la familia y el personal de las escuelas deben conocer lo que se 
debe hacer si ocurre una reacción alérgica alimentaria, o a un medicamento, o 
picadura de insecto. Es especialmente importante para los pacientes con riesgo 
de anafilaxia (ver cuadro)

Otras medidas que se pueden tomar para manejar las reacciones alérgicas a los 
alimentos, drogas o picaduras de insectos:
•	Tratamiento de los síntomas locales (por ej. el eczema) como se describe  

en las secciones anteriores
•	La inmunoterapia puede ser una opción en algunos pacientes con alergia 

alimentaria.  
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MÁS INFORMACIÓN Y AYUDA 
Este folleto informativo ha sido producido por la Organización Internacional de 
Pacientes con Inmunodeficiencias Primarias (IPOPI por sus siglas en inglés). 
Otros folletos están disponibles dentro de esta serie. Para más información y 
detalles sobre las organizaciones de pacientes con IDPs en 63 países, visita 
la página: www.ipopi.org.
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