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INTRODUÇÃO
Este livreto explica por que algumas imunodeficiências primárias estão 
associadas a alergias, e como essas alergias podem ser melhor prevenidas  
e tratadas.

As imunodeficiências primárias (IDPs) são doenças raras que ocorrem quando 
componentes do sistema imunológico estão ausentes ou não funcionam 
adequadamente. O sistema imunológico protege o corpo contra infecções. Ao 
interferir nesse sistema, as IDPs deixam as pessoas vulneráveis a infecções. 
Mais de 300 tipos diferentes de IDPs já foram identificados, e apresentam 
uma variedade de efeitos (ver o folheto da IPOPI “Como as imunodeficiências 
primárias são classificadas?”).

Certas IDPs causam desequilíbrios no sistema imunológico que podem tornar os 
pacientes suscetíveis a alergias, que são reações exageradas a determinados 
gatilhos (ou “alérgenos”), como pólen, poeira, alimentos ou medicamentos. Por 
exemplo, algumas IDPs levam os pacientes a apresentar níveis elevados de uma 
proteína chamada imunoglobulina E (IgE), ou de células do sistema imunológico 
chamadas eosinófilos — ambos envolvidos nas respostas alérgicas. Essa 
suscetibilidade a alergias às vezes é chamada de “atopia”. Pessoas atópicas 
frequentemente têm várias doenças alérgicas, como eczema, rinite (febre do 
feno), asma e alergias alimentares. A atopia geralmente se manifesta na infância 
ou nos primeiros anos de vida.

As alergias às vezes são um sinal de alerta que leva ao diagnóstico de uma 
determinada IDP. Os médicos devem considerar a possibilidade de IDP em 
pacientes (especialmente bebês ou crianças pequenas) com atopia grave ou 
que não responde ao tratamento convencional, ou quando o paciente também 
apresenta suscetibilidade a infecções.

Pessoas com IDPs também podem apresentar alergias relacionadas ao seu 
tratamento. Embora muito raramente, podem ocorrer reações alérgicas à terapia 
de reposição de imunoglobulina, que é o principal tratamento para a maioria dos 
pacientes com IDPs. Os pacientes com IDP também podem desenvolver alergias 
a outros medicamentos utilizados em seu tratamento, como antibióticos.

É importante relatar reações alérgicas ao médico para que o fator 
desencadeante possa ser identificado e a reação tratada. Qualquer alergia que 
se desenvolva em um paciente já diagnosticado com IDP deve ser comunicada 
ao médico responsável pelo tratamento da IDP, que normalmente será um 
imunologista (médico especializado no sistema imunológico e em alergias). Se 
isso não for possível, ou se a alergia for leve, o clínico geral pode ser consultado 
inicialmente.

As seções a seguir explicam as principais alergias que podem ocorrer em 
pessoas com IDPs, e como podem ser prevenidas e tratadas.
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ECZEMA 
O QUE É ECZEMA?
Também conhecido como dermatite atópica, o eczema é uma condição que 
faz com que a pele fique com coceira, vermelha, seca, escamosa e inflamada. 
Pode afetar pequenas áreas da pele ou se espalhar por grandes partes do 
corpo. Pessoas com eczema frequentemente apresentam também alergias 
respiratórias, como rinite alérgica, asma ou alergias alimentares.

Algumas imunodeficiências primárias (IDPs) podem resultar em condições 
cutâneas semelhantes ao eczema. Em particular, IDPs que causam altos 
níveis de IgE no organismo costumam provocar sintomas parecidos com os 
do eczema. Essas IDPs incluem a deficiência autossômica dominante de 
STAT3 (perda de função), também conhecida como “síndrome de hiper-IgE”, 
imunodeficiências combinadas (como a síndrome de Wiskott-Aldrich, deficiência 
de DOCK8 – dedicador da citocinese 8 – e deficiência de fosfoacetilglicosamina 
mutase-3 – PGM3), além de várias síndromes de desregulação imunológica, 
como a poliendocrinopatia e enteropatia ligada ao X (IPEX).

Coçar a pele devido ao eczema pode gerar feridas e levar a infecções da pele 
e até da corrente sanguínea. Isso é um problema especialmente grave para 
pessoas com IDPs, que são mais suscetíveis a infecções que outras pessoas. 
Por outro lado, infecções de pele também podem causar piora (ou “crises”) do 
eczema.

PREVENÇÃO E TRATAMENTO
Sempre que possível, os fatores alérgicos (ou “alérgenos”) que desencadeiam 
o eczema devem ser identificados e evitados. Eles podem incluir certos 
tecidos (como lã), pelos de animais (descamação da pele, como a caspa 
humana), pólen de grama, ingredientes de sabonetes, detergentes ou outros 
produtos para a pele (como fragrâncias), e certos alimentos. Os possíveis 
fatores desencadeantes podem ser investigados por meio de testes cutâneos 
(conhecidos como testes de puntura e testes de contato) ou exames de sangue. 

Os tratamentos que podem ser úteis para o eczema incluem:
•	Banhos regulares (usando sabonetes não irritantes) são recomendados, junto 

com o uso de cremes ou pomadas hidratantes (ou “emolientes”) para acalmar e 
hidratar a pele seca, especialmente após o banho. 

•	Cremes ou pomadas com corticosteroides podem ajudar a reduzir a coceira 
e a inflamação. Produtos com corticosteroides leves (como hidrocortisona) 
geralmente podem ser comprados sem receita (por exemplo, em farmácias), 
enquanto os mais fortes estão disponíveis com prescrição médica. Os 
corticosteroides devem ser usados com cuidado, seguindo as orientações 
médicas ou da bula. 
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•	Bandagens úmidas (também chamadas de curativos oclusivos) podem ser 
usadas para hidratar a pele e evitar a coceira. Normalmente, são deixadas 
durante a noite e podem ajudar o paciente a dormir melhor.

•	Medicamentos anti-histamínicos orais podem reduzir a coceira no eczema ao 
bloquear a ação da histamina — uma substância química do corpo envolvida 
nas reações alérgicas. No entanto, os anti-histamínicos podem não ser tão 
eficazes no eczema quanto em outras reações alérgicas, como a rinite alérgica 
(veja abaixo).

•	Medicamentos chamados inibidores da calcineurina (tacrolimo e pimecrolimo) 
às vezes são usados topicamente (como cremes ou pomadas) para tratar 
eczema que não responde aos tratamentos mencionados acima. Eles atuam 
bloqueando substâncias químicas que causam inflamação.

•	Em alguns casos, medicamentos orais que afetam o sistema imunológico são 
usados para tratar eczema grave que não responde ao tratamento tópico. 
Esses medicamentos incluem corticosteroides orais, ciclosporina, metotrexato 
e azatioprina.

•	Fototerapia, com o uso de luz ultravioleta, pode ser usada em alguns casos 
para tratar eczema crônico.

•	Sabonetes antimicrobianos podem ajudar a prevenir infecções cutâneas que 
podem resultar do eczema. Infecções, que de fato ocorrem, precisam ser 
tratadas com antibióticos (ver o folheto da IPOPI, “Imunodeficiências primárias 
e infecções”).

RINITE ALÉRGICA
O QUE É RINITE ALÉRGICA?
Também conhecida como febre do feno, a rinite alérgica causa espirros, coceira, 
nariz escorrendo ou entupido (congestionado). A época e a intensidade dos 
sintomas dependem do alérgeno desencadeante — que pode ser um alérgeno 
sazonal (como o pólen), poeira doméstica, fungos (como mofo) ou animais de 
estimação.

Na maioria dos casos, a rinite alérgica é causada pela produção excessiva 
de IgE em resposta ao alérgeno desencadeante, embora outros mecanismos 
também possam estar envolvidos.

PREVENÇÃO E TRATAMENTO
Sempre que possível, o alérgeno que desencadeia a rinite deve ser identificado 
e evitado por meio de medidas como: 
•	Pólen: reduzir a exposição ao ar livre nos horários de pico de pólen, tomar 

banho após estar ao ar livre e evitar áreas com grama.
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•	Poeira doméstica: manter uma boa higiene doméstica, remover carpetes, usar 
roupas de cama antialérgicas (ou “hipoalergênicas”), usar filtros em aparelhos 
de ar-condicionado.

•	Animais de estimação: llimitar o contato (especialmente no quarto ou até 
impedir o acesso do animal à casa), lavá-los com frequência, assim como lavar 
as roupas de cama do animal e os tecidos da casa.

Lavar o nariz com solução salina (água com sal) pode ajudar a reduzir os 
sintomas da rinite alérgica.
Medicamentos comumente usados para tratar a rinite alérgica incluem: 
•	Anti-histamínicos, administrados por via oral ou em forma de spray intranasal
•	Corticosteroides intranasais
•	Cromonas intranasais (por exemplo, cromoglicato e nedocromil)
•	Ipratrópio intranasal
•	Descongestionantes intranasais ou orais (por exemplo, fenilefrina e 

pseudoefedrina), que podem ajudar a aliviar a congestão nasal
•	Antagonistas dos receptores de leucotrienos por via oral (como montelucaste, 

pranlucaste e zafirlucaste) – esses medicamentos bloqueiam a ação dos 
leucotrienos, substâncias químicas que promovem a inflamação no corpo.

A imunoterapia pode ser uma opção de tratamento para pacientes cuja rinite 
não é controlada por medidas de prevenção ou medicamentos usuais. A 
imunoterapia, que consiste em administrar gradualmente doses crescentes do 
alérgeno desencadeante (por injeção, gotas ou comprimidos), com o objetivo de 
tornar o sistema imunológico menos sensível a ele, não é comumente utilizada 
em tratamentos de IDP e deve ser discutida com cuidado com o médico da 
imunodeficiência primária do paciente. 
•	A congestão nos seios nasais pode levar a infecções, que podem precisar ser 

tratadas com antibióticos.

ASMA 
O QUE É ASMA?
A asma é uma doença pulmonar que causa dificuldades respiratórias, como 
chiado no peito, falta de ar, aperto no peito e tosse. A asma alérgica, a forma 
mais comum da doença, está frequentemente associada ao eczema, rinite 
alérgica e alergias alimentares ou a medicamentos.
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A asma é uma característica de um certo número de IDPs, com ou sem aumento 
dos níveis de IgE no plasma. É importante que a asma seja diferenciada de 
outras causas de falta de ar e doenças pulmonares que algumas IDPs podem 
causar. Essas outras doenças pulmonares em IDPs incluem:
•	Danos causados por infecções do trato respiratório inferior (especialmente 

quando são crônicas ou recorrentes)
•	Doença pulmonar intersticial granulomatosa (que afeta o “interstício”, uma rede 

de tecidos ao redor dos alvéolos pulmonares)
•	Cânceres de pulmão

Mais informações estão disponíveis no folheto da IPOPI: “IDPs e distúrbios 
respiratórios”.

PREVENÇÃO E TRATAMENTO 
Pessoas com asma alérgica devem evitar os fatores desencadeantes 
conhecidos, que podem incluir ar frio, exercícios físicos e infecções respiratórias. 
Como a fumaça pode agravar a asma, os pacientes devem parar de fumar  
e evitar locais onde outras pessoas estejam fumando.

Recomenda-se uma abordagem “em etapas” para o tratamento da asma, na qual 
os medicamentos são ajustados de acordo com os sintomas do paciente  
e sua resposta ao tratamento. Os principais tratamentos podem ser divididos  
da seguinte forma: 

•	Medicamentos de controle: usados diariamente como terapia de manutenção 
para controlar os sintomas e reduzir o risco de crises (exacerbações). 
Corticosteroides inalatórios (como beclometasona ou budesonida) são 
geralmente recomendados como primeira linha. Outras opções, dependendo 
do caso, incluem beta2 agonistas de longa duração (por exemplo, salmeterol 
ou fumarato de formoterol), antagonistas dos leucotrienos e teofilina. 
Corticosteroides orais, em cursos curtos, podem ser necessários para tratar 
asma grave ou exacerbações.

•	Medicamentos de alívio (beta2 agonistas de curta duração inalatórios, como 
salbutamol e terbutalina) são usados conforme necessário para alívio rápido 
dos sintomas, inclusive em crises e para prevenir exacerbações induzidas por 
exercício físico.

•	Pacientes com asma alérgica grave associada a altos níveis de IgE podem se 
beneficiar do uso de omalizumabe, um anticorpo que inibe a ação da IgE.

•	Pacientes com asma grave associada a altos níveis de eosinófilos (um tipo 
de célula do sistema imune) podem se beneficiar do uso de mepolizumabe 
ou reslizumabe. Esses medicamentos são anticorpos que neutralizam uma 
substância chamada interleucina 5 (IL-5), que estimula a ação dos eosinófilos.
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•	A imunoterapia pode ser usada em pacientes com asma associada à rinite 
alérgica ou naqueles que continuam apresentando crises mesmo com o uso de 
corticosteroides inalatórios (ver seção “Rinite alérgica”).

ALERGIAS A ALIMENTOS, MEDICAMENTOS  
E OUTRAS ALERGIAS
O QUE SÃO ALERGIAS ALIMENTARES E A MEDICAMENTOS?
As alergias alimentares podem causar diversas reações, incluindo eczema, 
asma, inchaço no rosto, olhos e boca (angioedema), náuseas, vômitos e 
diarreia, além de um tipo grave de reação chamado anafilaxia (veja o quadro 
abaixo).

As reações alérgicas aos alimentos podem ocorrer rapidamente, dentro de 
algumas horas após a ingestão do alimento desencadeante, ou de forma tardia. 
Qualquer alimento pode causar alergia, mas os mais comuns incluem: leite, 
ovos, trigo, peixes, frutos do mar e nozes. Alergias alimentares são diferentes 
de intolerâncias alimentares (como à lactose ou ao glúten), que não envolvem 
reações do sistema imune.

As alergias alimentares são, na maioria das vezes, mediadas por IgE. Por isso, 
são mais comuns em pessoas com certos tipos de IDPs que causam altos níveis 
de IgE, incluindo a deficiência de DOCK8, síndrome de IPEX e a síndrome de 
Comel-Netherton.

O diagnóstico de alergias alimentares é feito com testes de sensibilização, para 
confirmar se o paciente possui uma alergia específica ao alimento suspeito. 
Esses testes podem incluir: teste cutâneo por puntura (prick test) e exame 
de sangue para medir os níveis de IgE. Às vezes, é necessário um teste de 
provocação, onde o alimento desencadeante é administrado novamente sob 
supervisão médica, para confirmar o diagnóstico.

Os pacientes também podem ter reações alérgicas a medicamentos, como 
antibióticos e anti-inflamatórios não esteroides (por exemplo, aspirina e 
ibuprofeno – usados para tratar dor e inflamação). Em casos raros, pacientes 
com IDP podem apresentar reações graves à terapia de reposição com 
imunoglobulina.

Os pacientes devem registrar qualquer alergia a medicamentos que ocorrer e 
informar os profissionais de saúde sempre que for iniciado um novo tratamento, 
para que se possa escolher um medicamento que não cause a mesma reação.

Alergias também podem ocorrer a picadas ou ferroadas de insetos, com efeitos 
mais intensos do que em pessoas sem IDP.
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ANAFILAXIA – TRATAMENTO MÉDICO URGENTE É NECESSÁRIO
A anafilaxia é uma reação alérgica grave e potencialmente fatal que se 
desenvolve rapidamente. Alimentos, medicamentos e picadas de insetos estão 
entre as causas mais comuns. Os sintomas incluem: Inchaço da língua e da 
garganta, dificuldade para respirar, batimentos cardíacos acelerados, confusão 
mental, tontura e até perda de consciência, além de outros sintomas alérgicos 
já descritos neste folheto.

Qualquer pessoa que apresente uma reação anafilática precisa de tratamento 
médico imediato. Pessoas com risco de anafilaxia devem carregar um injetor 
de adrenalina (ou auto-injetor) para ajudar a interromper a reação anafilática. 
Elas — junto com familiares, cuidadores e funcionários da escola — devem 
saber como usar o injetor corretamente e com raIDPez caso ocorra uma 
crise. Após o uso do injetor, a pessoa deve ser levada ao hospital, onde 
pode receber tratamento com: oxigênio, soro intravenoso, anti-histamínicos, 
medicamentos à base de corticosteroides

PREVENÇÃO E TRATAMENTO 
Recomenda-se que as mães sigam uma dieta normal durante a gravidez e o 
aleitamento, bem como ao introduzir alimentos sólidos aos bebês, em vez de 
evitar deliberadamente alimentos potencialmente alergênicos. O aleitamento 
materno exclusivo é recomendado por pelo menos os primeiros 4 a 6 meses 
de vida. Se o aleitamento materno não for suficiente ou não for possível, 
recomenda-se que lactentes com alto risco de alergias alimentares utilizem uma 
fórmula hipoalergênica nos primeiros 4 meses.
Uma vez identificada uma alergia alimentar, devem ser tomadas medidas para 
evitar o alérgeno desencadeante, como ler atentamente os rótulos dos alimentos 
e verificar os ingredientes dos alimentos consumidos fora de casa. Programas 
de educação do paciente estão amplamente disponíveis em clínicas de alergia 
alimentar. Esses programas ajudam pacientes e cuidadores a: interpretar os 
rótulos dos alimentos, encontrar ingredientes e receitas alternativas, fornecer 
suplementos nutricionais quando necessário. As escolas também têm um papel 
importante em ajudar as crianças a evitar e lidar com alergias alimentares.
Em alguns casos, o alimento desencadeante pode ser reintroduzido 
posteriormente, sob cuidadosa supervisão em ambiente hospitalar.
Pacientes, familiares e funcionários da escola devem estar preparados e 
saber o que fazer caso ocorra uma alergia alimentar, ou uma reação alérgica 
a medicamentos ou picadas de insetos. Isso é particularmente importante para 
pacientes com risco de anafilaxia (veja o quadro).
Outras medidas que podem ser tomadas para ajudar no controle de alergias 
alimentares, medicamentosas ou a insetos incluem:
•	Tratamento dos sintomas locais (como o eczema), conforme descrito nas 

seções anteriores
•	Imunoterapia, que pode ser uma opção para alguns pacientes com alergias 

alimentares 
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INFORMAÇÕES ADICIONAIS E APOIO 
Este livreto foi produzido pela Organização Internacional de Pacientes com 
Imunodeficiências Primárias (IPOPI). Outros livretos estão disponíveis nesta 
mesma série. Para mais informações e para conhecer as organizações de 
pacientes com imunodeficiências primárias (IDP) ao redor do mundo, visite  
o site: www.ipopi.org.
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