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RESUMO

Analisaram-se retrospectivamente caracteristicas de ordem clinica, laboratorial e his-
tolégica de 35 casos de doenga de Berger diagnosticados nas 5 Unidades de Nefrologia Pediitrica
do Pafs. Todas as criangas eram de raga caucasiana, sendo a relagio sexo masculino: sexo
femininode 2,8:1. A idade médiana data da 1.*manifestagfio da doenca, que foi em todos os casos
1 epis6dio de hematiiria macroscépica (HMa), foi de 8,5 anos, sendo semelhante nos 2 sexos. A
HMa foi isoladaem 20 casos, e associada a proteiniiria >++, edema, compromisso da fungdo renal
ou hipertensio arterial em 15. O niimero médio de episédios de HMa por doente e por ano foi de
2,3, e a sua duragio foi de 1 a4 dias em 14 doentes e de 5 a 15 dias nos restantes. Em 32 criangas
os episédios de HMa associaram-se a uma infecgéo respiratéria prévia, e na evolugio 34 apresen-
taram hematiiria microscépica persistente. A IgA sérica estava aumentada em 67% dos casos
durante os episédios de HMa e em 45% dos casos nos periodos interepis6dios. As biopsias renais
revelaram para além de depésitos mesangiais com predominio de IgA nos 35 doentes, depésitos
de C3 em 17, de IgG em 9 e de IgM em 5. Os aspectos da microscopia dptica, segundo a
classificagio do ISKDC, mostraram 29 casos de proliferagdo mesangial pura, 4 delesdes minimas
¢2 de proliferagio mesangial difusa com crescentes em menos de 50% dos glomérulos. Aolongo
de um follow-up médio de 4,6 anos, todos estes doentes tém func@o renal normal. Em 10 ndo ha
referéncia a episédios de HMa ha mais de 2 anos. Apenas 2 casos evoluiram para hipertensdo
arterial, um deles simultaneamente com proteiniria nefrética.

SUMMARY
Berger’s Disease in Children: Clinicopathological aspects

After a multicentric questionnaire, a clinicopathological study was performed retrospec-
tively in 35 children with Berger’s Disease. The sex ratio was 2.8/1 (M/F) and the mean age of
onset was 8.5 years. Gross hematuria was the presenting sign in all the patients, being isolated in
20 and associated with proteinuria in the others. 2.3 was mean number of episodes per year and
they lasted from 1 to 4 days in 14 patients and from 5 to 15 in the remaining. In 32 patients the
episodes were related to a previous respiratory infection and in the meantime 34 patients had
persistent microscopic hematuria. Seric IgA was raised in 67% of the patients during the episodes
and in 45% between them. The histopathological studies demonstrated, by immunofluorescence
microscopy, besides mesangial deposits of IgA in all the patients, C3 deposits in17,IgGin%and
IgM in 5 and by optic microscopy 31 cases had mesangial hypercellularity (2 with crescents in
less than 50% of the glomeruli) and 4 minimal lesions. None of the 35 patients developed renal
failure (4.6 years mean follow-up).

INTRODUCAO tolégicas bem definidas englobada no grande sindrome da
Hematiria Recorrente!.

A doenga de Berger, actualmente designada Glomeru- Nos adultos a natureza benigna desta doenga foi posta

lonefrite a IgA idiop4tica, € uma das entidades clinico-pa- em causa por estudos que documentam a evolugfo para
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Insuficiéncia Renal Crénica ou para Hipertensdo Arterial
em 15 a 50% dos casos**. O prognéstico em Pediatria
continua por determinar. No entanto, sabe-se existir a pos-
sibilidade de evolugdo para a cronicidade e insufici€ncia
renal terminal'#®,

O objectivo deste trabalho foi conhecer o nimero de
casos diagnosticados na populagio pedidtrica portuguesa
assistida em Unidades de Nefrologia Pedidtrica e caracte-
rizar a sua evolugfo através da andlise de elementos de
ordem clinica e laboratorial. Foi também objectivo dos
autores, proporcionar uma reflexdo conjunta sobre a de-
finicAo de critérios na abordagem diagndstica e evolutiva
destas situagdes.

MATERIAL E METODOS

Foram critérios de inclusfo a existéncia de um quadro
clinico e histopatolégico compativel com o diagndstico de
Doenga de Berger (detecgdo por imunofluorescéncia ou
imunoperoxidases de depdsitos mesangiais predominantes
de IgA). Excluiram-se os casos de Glomerulonefrite a IgA
associada a Pirpura de Schonlein-Hennoch.

A informag#o foi obtida através do preenchimento, pelas
5 unidades envolvidas, de um questiondrio visando aspec-
tos da histéria familiar e pessoal, caracteristicas da forma
de apresentagiio e da evolugdo da doenga.

Deste modo, o estudo incidiu sobre 35 casos.

RESULTADOS

Dos 35 casos de Doenga de Berger estudados, 19 foram
enviados pelas Unidades do Porto, 14 pelas de Lisboa e 2
por Coimbra.

Todas as criangas eram de raga caucasiana, sendo 26 do
sexo masculino e 9 do feminino (relagdo masc:fem 2,8:1).

Nos antecedentes pessoais, conhecidos em 33 doentes,
24 (72,7%) tiveram infecges respiratorias de repeticio e
6 (18,2%) atopia.

A idade média na data da 1.* manifestagio da doenga foi
8,5 anos, com extremos situados entre 2 ¢ 13 anos, sendo
semelhantes nos 2 sexos (F-8,2 e M-8,7).

A 1.* manifestagdo foi nos 35 casos um episédio de
hematiria macroscépica, que surgiu de forma isolada em
20 e de forma ndo isoladaem 15. Nestes 15 casos associou-
-se a hematiiria macroscdpica, proteiniria >++ em 12, dos
quais 3 com edema, e compromisso da fun¢io renal em 3,
dos quais 1 com hipertensfo arterial. A idade média destes
15 casos de hematiiria macroscépica ndo isolada foi de 9
anos, ligeiramente superior a idade média global.

Quanto ao niimero de episédios por doente e por ano ele
foi em média de 2,3, variando de 0,4 a 5,5. A duragfo dos
episédios de hematiria macroscépica, conhecida em 21
criangas, foi de 1 a 4 diasem 14 e de 5 a 15 dias em 7.

Em 34 doentes analisou-se a associagiio a factores even-
tualmente desencadeantes. Em 32 verificou-se uma in-
feccdio respiratdria anterior ou concomitante com a he-
matiria macroscépica nuns episédios, € noutros a asso-
ciagdocom sintomas gastro-intestinais, esfor¢o, rash, febre
ou cefaleias. Em 2 casos nio foi possivel identificar factor
desencadeante.

O tempo decorrido entre o factor desencadeante € o
inicio da hematiria (tempo de laténcia), conhecido em 24
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casos, foi na grande maioria (22-97%) inferior a trés dias,
apenas em 2 casos este tempo foi superior a 15 dias.

Nos periodos entre os episddios de hematiria macros-
cdpica, 34 doentes apresentaram hematiria microscépica,
num deles associada a proteiniiria >++ ¢ 1 apresentou urina
sem alteragdes. A fungdo renal manteve-se normal em
todos eles.

O doseamento de IgA sérica, durante os episédios de
hematiiria macroscépica, mostrou valores aumentados em
10 dos 15 doentes em que foi efectuado. Nos periodos
interepisédios 10 das 22 criangas avaliadas quanto a este
paridmetro apresentaram valores aumentados.

Nas biopsias renais, o estudo por imunofluorescéncia ou
pelas imunoperoxidases, revelou para além de depdsitos
mesangiais com predominio deIgA nos 35 doentes, depdsi-
tos de C3em 17 (48,5%), de IgG em 9 (25%) e de IgM em
5 (14%). Os aspectos da microscopia Gptica, segundo a
classificagdo do ISKDC, mostraram 29 (83%) casos de
proliferacdo mesangial pura —Grau II, 4 (11%) de lesoes
minimas — Grau I e 2 (6%) de proliferagio mesangial
difusa com crescentes em menos de 50% dos glomérulos —
Grau II1.

A evolugdo destes 35 doentes, ao longo de um follow-up
de 4,6 anos, revelou que todos tém fungfo renal normal.
Em 10 doentes ndo hi referéncia a episédios de hematiiria
macroscdpica ha pelo menos 2 anos.

Este subgrupo tem uma idade na data do 1.° episédio
ligeiramente inferior (7,1 anos) a idade média global (8,5
anos), apresentando um follow-up médio de 7 anos. As
caracteristicas da hematiiria macroscépica nestes 10 doen-
tes mostraram que em 5 ela foi isolada e nos outros S surgiu
associada a proteiniria >++.

DISCUSSAOQ

A andlise dos resultados mostra que quanto i idade de
inicio, distribui¢go por sexos e associagdo a factores even-
tualmente desencadeantes, estes 35 doentes sdo idénticos
aos referidos na literatural*s,

A hematiiria macroscépica como forma de apresentagiio
tem sido descrita em 45 a 75% dos casos, nos restantes
descreve-se hematiiria microscdpica, proteiniiria, hiperten-
sdo arterial e insuficiéncia renal®*, o que contrasta com os
100% de casos de hematiiria macroscépica encontrados
neste estudo.

A andlise das caracteristicas da urina entre os episddios
revelou a persisténcia de hematiiria microscépica isolada
em 33 (94%) casos: também aqui os resultados se afastam
dos trabalhos publicados, onde a proteiniiria, por um lado
¢ a auséncia de alteragdes urindrias, por outro s3o referidas
com frequéncia®®,

A razio destas diferengas podera estar nfo s6 no niimero
reduzido de casos, mas também nos critérios utilizados
para a realizagdo de biopsia renal nestas situagdes.

A evolugio destes doentes foi favordvel em 94% dos
casos, ndo havendo a referir nenhum caso de insuficiéncia
renal ao longo de um follow-up de 4,6 anos. Apenas 2 casos
(6%) mostraram uma evolugfio desfavordvel. Um adoles-
cente do sexo masculino, que iniciou episédios de he-
matiiria macroscdpica isolada aos 10 anos, aos 13 iniciou
proteiniiria nefrética e aos 16 hipertenso arterial. A bio-
psia renal revelou proliferagdo mesangial pura. O segundo
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caso trata-se de uma adolescente do sexo feminino, que
inicia episédios de hematiria macroscépica com pro-
teiniiria ¢ edema aos 13 anos, ¢ que 2 anos depois surge
com hipertensdo arterial. A biopsia renal revelou uma
proliferagio mesangial difusa com crescentes em menos
de 50% dos glomerulos.

De referir que nem a presenga de edema nem a ligeira
deterioragdo da fungdo renal no episédio inicial, nem o
periodo mais prolongado de hematiiria foram sinais obri-
gatérios de evolugdo desfavoravel.

Os aspectos hispatolGgicos, considerados por alguns
autores de valor progndstico®’, revelaram apenas 2 casos
de proliferagao mesangial difusacom crescentes em menos
de 50% dos glomerulos. Um destes apresenta, como foi
referido, hipertensdo arterial que subiu ao fim de 2 anos de
doenga; o outro caso tem actualmente um follow-up de 10
anos, e h4 7 anos que estd completamente assintomatico €
sem qualquer alterag@o urindria.

CONCLUSAO

Sendo a doenga de Berger uma das glomerulopatias mais
frequentes em todo o mundo?, e embora a sua incidéncia
varie de regido para regido, o niimero reduzido de casos
encontrados neste levantamento pressupde a existéncia de
muitos por diagnosticar.

De facto, a inexisténcia de terap€uticas comprovada-
mente eficazes, aliada ao facto de algumas Unidades do
nosso pais nfo disporem de forma sistemética de imunofluo-
rescéncia ou imunoperoxidases, tem limitado o mimero de
biopsias renais nestas situagdes.

A melhor compreensdo da evolugdo desta doenga em
pediatria e o estabelecimento de critérios de prognéstico
seriam, no entanto, facilitados pelo estabelecimento de
critérios mais latos, que permitissem a realizagdo de bio-
psias renais num maior nimero de casos.

De qualquer modo, sabendo-se que o niimero de biopsias
renais efectuadas foi diminuto, em relagfio ao nimero de

doentes com presumivel Doenga de Berger, pode admitir-
-se que entre nds a evolug@o dos casos com esta doenga em
idade pediétrica tem sido favordvel.

De facto as biopsias executadas incidiram nos casos que
mais indicagdes clinicas teriam para as efectuar € mesmo
assim o comportamento no intervalo dos episédios de HMa
e a propria evolugdo global, foram benignas pese embora
o tempo relativamente curto de follow-up médio.
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