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INTRODUGAO

Este livreto explica por que algumas imunodeficiéncias primarias estado
associadas a alergias, e como essas alergias podem ser melhor prevenidas
e tratadas.

As imunodeficiéncias primarias (IDPs) sdo doencgas raras que ocorrem quando
componentes do sistema imunoldgico estao ausentes ou ndo funcionam
adequadamente. O sistema imunoldgico protege o corpo contra infecgdes. Ao
interferir nesse sistema, as IDPs deixam as pessoas vulneraveis a infecgoes.
Mais de 300 tipos diferentes de IDPs ja foram identificados, e apresentam
uma variedade de efeitos (ver o folheto da IPOPI “Como as imunodeficiéncias
primarias séo classificadas?”).

Certas IDPs causam desequilibrios no sistema imunoldgico que podem tornar os
pacientes suscetiveis a alergias, que sao reagdes exageradas a determinados
gatilhos (ou “alérgenos”), como pdlen, poeira, alimentos ou medicamentos. Por
exemplo, algumas IDPs levam os pacientes a apresentar niveis elevados de uma
proteina chamada imunoglobulina E (IgE), ou de células do sistema imunolégico
chamadas eosindéfilos — ambos envolvidos nas respostas alérgicas. Essa
suscetibilidade a alergias as vezes é chamada de “atopia”. Pessoas atopicas
frequentemente tém varias doengas alérgicas, como eczema, rinite (febre do
feno), asma e alergias alimentares. A atopia geralmente se manifesta na infancia
ou nos primeiros anos de vida.

As alergias as vezes s&o um sinal de alerta que leva ao diagnéstico de uma
determinada IDP. Os médicos devem considerar a possibilidade de IDP em
pacientes (especialmente bebés ou criangas pequenas) com atopia grave ou
que nao responde ao tratamento convencional, ou quando o paciente também
apresenta suscetibilidade a infecgoes.

Pessoas com IDPs também podem apresentar alergias relacionadas ao seu
tratamento. Embora muito raramente, podem ocorrer reacdes alérgicas a terapia
de reposicao 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 antibiéticos.

E importante relatar reacdes alérgicas ao médico para que o fator
desencadeante possa ser identificado e a reagdo tratada. Qualquer alergia que
se desenvolva em um paciente ja diagnosticado com IDP deve ser comunicada
ao médico responsavel pelo tratamento da IDP, que normalmente sera um
imunologista (médico especializado no sistema imunolégico e em alergias). Se
isso nao for possivel, ou se a alergia for leve, o clinico geral pode ser consultado
inicialmente.

As sec¢des 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 E ECZEMA?

Também conhecido como dermatite atépica, o eczema é uma condigdo que
faz com que a pele figue com coceira, vermelha, seca, escamosa e inflamada.
Pode afetar pequenas areas da pele ou se espalhar por grandes partes do
corpo. Pessoas com eczema frequentemente apresentam também alergias
respiratorias, como rinite alérgica, asma ou alergias alimentares.

Algumas imunodeficiéncias primarias (IDPs) podem resultar em condigdes
cutaneas semelhantes ao eczema. Em particular, IDPs que causam altos

niveis de IgE no organismo costumam provocar sintomas parecidos com os

do eczema. Essas IDPs incluem a deficiéncia autossémica dominante de
STAT3 (perda de fungéo), também conhecida como “sindrome de hiper-IgE”,
imunodeficiéncias combinadas (como a sindrome de Wiskott-Aldrich, deficiéncia
de DOCKS — dedicador da citocinese 8 — e deficiéncia de fosfoacetilglicosamina
mutase-3 — PGM3), além de varias sindromes de desregulagdo imunoldgica,
como a poliendocrinopatia e enteropatia ligada ao X (IPEX).

Cocar a pele devido ao eczema pode gerar feridas e levar a infecgdes da pele
e até da corrente sanguinea. Isso € um problema especialmente grave para
pessoas com IDPs, que sdo mais suscetiveis a infecgdes que outras pessoas.
Por outro lado, infec¢cdes de pele também podem causar piora (ou “crises”) do
eczema.

PREVENGAO E TRATAMENTO

Sempre que possivel, os fatores alérgicos (ou “alérgenos”) que desencadeiam
o0 eczema devem ser identificados e evitados. Eles podem incluir certos

tecidos (como 13), pelos de animais (descamacéao da pele, como a caspa
humana), pélen de grama, ingredientes de sabonetes, detergentes ou outros
produtos para a pele (como fragrancias), e certos alimentos. Os possiveis
fatores desencadeantes podem ser investigados por meio de testes cutaneos
(conhecidos como testes de puntura e testes de contato) ou exames de sangue.

Os tratamentos que podem ser uUteis para o eczema incluem:

* Banhos regulares (usando sabonetes néo irritantes) sdo recomendados, junto
com o uso de cremes ou pomadas hidratantes (ou “emolientes”) para acalmar e
hidratar a pele seca, especialmente apds o banho.

» Cremes ou pomadas com corticosteroides podem ajudar a reduzir a coceira
e a inflamagéao. Produtos com corticosteroides leves (como hidrocortisona)
geralmente podem ser comprados sem receita (por exemplo, em farmacias),
enquanto os mais fortes estao disponiveis com prescrigdo médica. Os
corticosteroides devem ser usados com cuidado, seguindo as orientacoes
médicas ou da bula.
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» Bandagens umidas (também chamadas de curativos oclusivos) podem ser
usadas para hidratar a pele e evitar a coceira. Normalmente, séo deixadas
durante a noite e podem ajudar o paciente a dormir melhor.

* Medicamentos anti-histaminicos orais podem reduzir a coceira no eczema ao
bloquear a agao da histamina — uma substancia quimica do corpo envolvida
nas reacodes alérgicas. No entanto, os anti-histaminicos podem né&o ser tdo
eficazes no eczema quanto em outras reagdes alérgicas, como a rinite alérgica
(veja abaixo).

* Medicamentos chamados inibidores da calcineurina (tacrolimo e pimecrolimo)
as vezes sao usados topicamente (como cremes ou pomadas) para tratar
eczema que nao responde aos tratamentos mencionados acima. Eles atuam
bloqueando substancias quimicas que causam inflamagao.

* Em alguns casos, medicamentos orais que afetam o sistema imunolégico séo
usados para tratar eczema grave que nao responde ao tratamento tépico.
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 cronico.

» Sabonetes antimicrobianos podem ajudar a prevenir infecgdes cutaneas que
podem resultar do eczema. Infecgdes, que de fato ocorrem, precisam ser
tratadas com antibioticos (ver o folheto da IPOPI, “Imunodeficiéncias primarias
e infecgdes”).

RINITE ALERGICA

O QUE E RINITE ALERGICA?

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 pdlen), poeira doméstica, fungos (como mofo) ou animais de
estimagao.

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

PREVENGAO E TRATAMENTO

Sempre que possivel, o alérgeno que desencadeia a rinite deve ser identificado
e evitado por meio de medidas como:

* Pélen: reduzir a exposigéo ao ar livre nos horarios de pico de pdlen, tomar
banho apds estar ao ar livre e evitar areas com grama.
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* Poeira doméstica: manter uma boa higiene doméstica, remover carpetes, usar
roupas de cama antialérgicas (ou “hipoalergénicas”), usar filtros em aparelhos
de ar-condicionado.

* Animais de estimacao: Ilimitar o contato (especialmente no quarto ou até
impedir o acesso do animal a casa), lava-los com frequéncia, assim como lavar
as roupas de cama do animal e os tecidos da casa.

Lavar o nariz com solugao salina (agua com sal) pode ajudar a reduzir os
sintomas da rinite alérgica.

Medicamentos comumente usados para tratar a rinite alérgica incluem:

* Anti-histaminicos, administrados por via oral ou em forma de spray intranasal
* Corticosteroides intranasais

» Cromonas intranasais (por exemplo, cromoglicato e nedocromil)

* Ipratrépio intranasal

» Descongestionantes intranasais ou orais (por exemplo, fenilefrina e
pseudoefedrina), que podem ajudar a aliviar a congestédo nasal

» Antagonistas dos receptores de leucotrienos por via oral (como montelucaste,
pranlucaste e zafirlucaste) — esses medicamentos bloqueiam a agéo dos
leucotrienos, substancias quimicas que promovem a inflamag&o no corpo.

A imunoterapia pode ser uma opc¢ao de tratamento para pacientes cuja rinite
nao é controlada por medidas de prevengao ou medicamentos usuais. A
imunoterapia, que consiste em administrar gradualmente doses crescentes do
alérgeno desencadeante (por injegédo, gotas ou comprimidos), com o objetivo de
tornar o sistema imunoldgico menos sensivel a ele, ndo € comumente utilizada
em tratamentos de IDP e deve ser discutida com cuidado com o médico da
imunodeficiéncia primaria do paciente.

» A congestdo nos seios nasais pode levar a infecgbes, que podem precisar ser
tratadas com antibioticos.

ASMA
O QUE E ASMA?

A asma é uma doenga pulmonar que causa dificuldades respiratorias, como
chiado no peito, falta de ar, aperto no peito e tosse. A asma alérgica, a forma
mais comum da doenga, esta frequentemente associada ao eczema, rinite
alérgica e alergias alimentares ou a medicamentos.
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A asma é uma caracteristica de um certo nimero de IDPs, com ou sem aumento
dos niveis de IgE no plasma. E importante que a asma seja diferenciada de
outras causas de falta de ar e doengas pulmonares que algumas IDPs podem
causar. Essas outras doengas pulmonares em IDPs incluem:

» Danos causados por infecgdes do trato respiratorio inferior (especialmente
quando sdo crbnicas ou recorrentes)

» Doenga pulmonar intersticial granulomatosa (que afeta o “intersticio”, uma rede
de tecidos ao redor dos alvéolos pulmonares)

» Canceres de pulmao

Mais informacgdes estdo disponiveis no folheto da IPOPI: “IDPs e disturbios
respiratorios”.

PREVENGAO E TRATAMENTO

Pessoas com asma alérgica devem evitar os fatores desencadeantes
conhecidos, que podem incluir ar frio, exercicios fisicos e infecgbes respiratoérias.
Como a fumacga 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 séo 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 manutengao
para controlar os sintomas e reduzir o risco de crises (exacerbacdes).
Corticosteroides inalatorios (como beclometasona ou budesonida) séo
geralmente recomendados como primeira linha. Outras opgdes, dependendo
do caso, incluem beta2 agonistas de longa duragao (por exemplo, salmeterol
ou fumarato de formoterol), antagonistas dos leucotrienos e teofilina.
Corticosteroides orais, em cursos curtos, podem ser necessarios para tratar
asma grave ou exacerbacdes.

Medicamentos de alivio (beta2 agonistas de curta duracéo inalatérios, como
salbutamol e terbutalina) sdo usados conforme necessario para alivio rapido
dos sintomas, inclusive em crises e para prevenir exacerbagdes induzidas por
exercicio fisico.

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

Pacientes com asma grave associada a altos niveis de eosindéfilos (um tipo
de célula do sistema imune) podem se beneficiar do uso de mepolizumabe
ou reslizumabe. Esses medicamentos sdo anticorpos que neutralizam uma
substancia chamada interleucina 5 (IL-5), que estimula a agdo dos eosinofilos.
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* Aimunoterapia pode ser usada em pacientes com asma associada a rinite
alérgica ou naqueles que continuam apresentando crises mesmo com o uso de
corticosteroides inalatérios (ver segao “Rinite alérgica”).

ALERGIAS A ALIMENTOS, MEDICAMENTOS
E OUTRAS ALERGIAS

O QUE SAO ALERGIAS ALIMENTARES E A MEDICAMENTOS?

As alergias alimentares podem causar diversas reagdes, incluindo eczema,
asma, inchago no rosto, olhos e boca (angioedema), nauseas, vomitos e
diarreia, além de um tipo grave de reacdo chamado anafilaxia (veja o quadro
abaixo).

As reacles alérgicas aos alimentos podem ocorrer rapidamente, dentro de
algumas horas ap6s a ingestao 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 sao diferentes
de intolerancias alimentares (como a lactose ou ao gluten), que ndo envolvem
reagdes do sistema imune.

As alergias alimentares sdo, na maioria das vezes, mediadas por IgE. Por isso,
sao mais comuns em pessoas com certos tipos de IDPs que causam altos niveis
de IgE, incluindo a deficiéncia de DOCKS, sindrome de IPEX e a sindrome de
Comel-Netherton.

O diagnostico de alergias alimentares é feito com testes de sensibilizagéo, para
confirmar se o paciente possui uma alergia especifica ao alimento suspeito.
Esses testes podem incluir: teste cutaneo por puntura (prick test) e exame

de sangue para medir os niveis de IgE. As vezes, é necessario um teste de
provocagdo, onde o alimento desencadeante é administrado novamente sob
supervisdo médica, para confirmar o diagnostico.

Os pacientes também podem ter reagbes alérgicas a medicamentos, como
antibioticos e anti-inflamatorios n&o esteroides (por exemplo, aspirina e
ibuprofeno — usados para tratar dor e inflamacg&o). Em casos raros, pacientes
com IDP podem apresentar reagdes graves a terapia de reposigcdo com
imunoglobulina.

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

Alergias também podem ocorrer a picadas ou ferroadas de insetos, com efeitos
mais intensos do que em pessoas sem IDP.
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PREVENGAO E TRATAMENTO

Recomenda-se que as maes sigam uma dieta normal durante a gravidez e o
aleitamento, bem como ao introduzir alimentos sélidos aos bebés, em vez de
evitar deliberadamente alimentos potencialmente alergénicos. O aleitamento
materno exclusivo é recomendado por pelo menos os primeiros 4 a 6 meses

de vida. Se o aleitamento materno nao for suficiente ou nao for possivel,
recomenda-se que lactentes com alto risco de alergias alimentares utilizem uma
férmula hipoalergénica nos primeiros 4 meses.

Uma vez identificada uma alergia alimentar, devem ser tomadas medidas para
evitar o alérgeno desencadeante, como ler atentamente os rétulos dos alimentos
e verificar os ingredientes dos alimentos consumidos fora de casa. Programas
de educacao do paciente estdo amplamente disponiveis em clinicas de alergia
alimentar. Esses programas ajudam pacientes e cuidadores a: interpretar os
rétulos dos alimentos, encontrar ingredientes e receitas alternativas, fornecer
suplementos nutricionais quando necessario. As escolas também tém um papel
importante em ajudar as criangas a evitar e lidar com alergias alimentares.

Em alguns casos, o alimento desencadeante pode ser reintroduzido
posteriormente, sob cuidadosa supervisao em ambiente hospitalar.

Pacientes, familiares e funcionarios da escola devem estar preparados e
saber o que fazer caso ocorra uma alergia alimentar, ou uma reacao 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
segbes anteriores

* Imunoterapia, que pode ser uma opg¢éo para alguns pacientes com alergias
alimentares
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INFORMAGOES ADICIONAIS E APOIO

Este livreto foi produzido pela Organizacao Internacional de Pacientes com
Imunodeficiéncias Primarias (IPOPI). Outros livretos estao disponiveis nesta
mesma série. Para mais informacgées e para conhecer as organizacées de
pacientes com imunodeficiéncias primarias (IDP) ao redor do mundo, visite
o site: www.ipopi.org.

Desenvolvido em conjunto com o Depto Cientifico de Erros Inatos da Imunidade da Associagédo
Brasileira de Alergia e Imunologia em 2023 e o académico Lorenzo J.M. Giusti

Esta traducéo foi criada por uma entidade que ndo seja a IPOPI. Como tal, embora se faga todo

o esforgo para garantir a preciséo da tradugado, a IPOPI ndo garante a precisdo, confiabilidade ou
pontualidade de qualquer informacéo traduzida e ndo sera responsavel por perdas decorrentes da
confianga na preciséo, confiabilidade ou pontualidade de tal informacéo
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