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RESUMO

A Doenca de Berger, também conhecida como nefropatia por IgA, é uma glomerulonefrite primaria caracterizada
pela deposi¢cdo andmala de imunoglobulina A (IgA) nas membranas basocelulares dos glomérulos renais. Descrita
por Jean Berger em 1968, esta condi¢do é uma das formas mais comuns de glomerulonefrite e pode levar a uma
variedade de apresentacdes clinicas, desde hematiria microscéopica e proteindria até sindrome nefrética e
insuficiéncia renal cronica. A patogénese da Doenca de Berger envolve uma combinagdo de predisposigdo genética
e fatores ambientais que resultam em depositos patoldgicos de IgA, causando inflamacéo e dano renal. O diagnostico
é baseado na bidpsia renal, que revela dep6sitos anormais de IgA, e pode ser desafiador devido a sobreposicdo com
outras glomerulopatias. O tratamento geralmente inclui o uso de medicamentos anti-hipertensivos e corticosteroides,
e a resposta ao tratamento pode variar, com a progressao para insuficiéncia renal crénica sendo uma preocupagéo
significativa. Avangos recentes na pesquisa tém mostrado que terapias adicionais, como imunossupressores e novas
abordagens terapéuticas, podem oferecer beneficios para casos mais graves. A identificagdo precoce e 0 manejo
individualizado s&o essenciais para melhorar os resultados e a qualidade de vida dos pacientes.

Palavras-chave: Doenca de Berger, Nefropatia por IgA, Glomerulonefrite.
ABSTRACT

Berger's Disease, also known as IgA nephropathy, is a primary glomerulonephritis characterized by the abnormal
deposition of immunoglobulin A (IgA) in the basement membranes of the renal glomeruli. Described by Jean Berger
in 1968, this condition is one of the most common forms of glomerulonephritis and can lead to a range of clinical
presentations, from microscopic hematuria and proteinuria to nephrotic syndrome and chronic renal failure. The
pathogenesis of Berger's Disease involves a combination of genetic predisposition and environmental factors
resulting in pathological IgA deposits, causing inflammation and renal damage. Diagnosis is based on renal biopsy,
which reveals abnormal IgA deposits, and can be challenging due to overlap with other glomerulopathies. Treatment
generally includes the use of antihypertensive medications and corticosteroids, and the response to treatment can
vary, with progression to chronic renal failure being a significant concern. Recent advances in research have shown
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that additional therapies, such as immunosuppressants and new therapeutic approaches, may offer benefits for more
severe cases. Early identification and individualized management are essential to improve outcomes and the quality
of life for patients.

Keywords: Berger's Disease, IgA Nephropathy, Glomerulonephritis.
RESUMEN

La Enfermedad de Berger, también conocida como nefropatia por IgA, es una glomerulonefritis primaria
caracterizada por la deposicion anémala de inmunoglobulina A (IgA) en las membranas basales de los glomérulos
renales. Descrita por Jean Berger en 1968, esta condicién es una de las formas mas comunes de glomerulonefritis y
puede llevar a una variedad de presentaciones clinicas, desde hematuria microscopica y proteinuria hasta sindrome
nefroético e insuficiencia renal cronica. La patogénesis de la Enfermedad de Berger involucra una combinacién de
predisposicion genética y factores ambientales que resultan en depoésitos patoldgicos de IgA, causando inflamacion
y dafio renal. El diagndstico se basa en la biopsia renal, que revela dep6sitos anormales de IgA, y puede ser desafiante
debido a la superposicion con otras glomerulopatias. El tratamiento generalmente incluye el uso de medicamentos
antihipertensivos y corticosteroides, y la respuesta al tratamiento puede variar, con la progresion a insuficiencia renal
crénica siendo una preocupacion significativa. Los avances recientes en la investigacion han mostrado que terapias
adicionales, como inmunosupresores y nuevos enfoques terapéuticos, pueden ofrecer beneficios para casos mas
graves. La identificacion tempranay el manejo individualizado son esenciales para mejorar los resultados y la calidad
de vida de los pacientes.

Palabras clave: Enfermedad de Berger, Nefropatia por IgA, Glomeruloneffritis.

1. INTRODUCAO

A Doenca de Berger, também conhecida como nefropatia por IgA, foi identificada pela primeira
vez por Jean Berger em 1968 e € uma das glomerulonefrites primarias mais comuns em todo o mundo
(Berger & Hinglais, 1968). Esta condicao € caracterizada pelo depdsito anémalo de imunoglobulina A (IgA)
nas membranas basocelulares dos glomérulos renais, levando a uma resposta inflamatoria que pode resultar
em dano glomerular. A patologia foi inicialmente observada em pacientes com sintomas de hematuria e
proteindria, mas a sua manifestacdo clinica pode variar amplamente, desde formas assintomaticas até
manifestagdes graves como a sindrome nefrética e insuficiéncia renal cronica (D’ Amico, 2004).

A Doenca de Berger € notavel por sua heterogeneidade clinica e seu impacto variavel sobre a funcéo
renal. Em muitos casos, a doenca pode ser assintomatica e descoberta incidentalmente durante exames de
rotina, engquanto em outros casos, pode evoluir para complicagdes severas, como a progressdo para
insuficiéncia renal terminal (Floege & Liu, 2015). A patogénese da doenga envolve uma combinagao
complexa de fatores genéticos e ambientais, que resultam na deposicdo anormal de IgA e na ativacao de
respostas inflamatorias que causam lesdes nos glomérulos (D’Amico, 2004). A compreensdao desses
mecanismos é crucial para o desenvolvimento de estratégias de tratamento eficazes e para a prevencédo de

complicagdes graves.
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A prevaléncia da Doenca de Berger varia significativamente entre diferentes populacGes e regides
geograficas. Estudos epidemioldgicos mostram que a condicdo é mais comum na Asia e na Europa, com
uma taxa estimada de 5 a 10 casos por 100.000 pessoas na populacéo geral (Fabrizi & Messa, 2020). Esta
variacdo geogréafica pode refletir diferencas na genética populacional, nas praticas de diagndstico e na
exposicdo a fatores ambientais que influenciam o desenvolvimento da doenca (Thong & Tan, 2019). Além
disso, a doenca tem uma predilecéo por afetar homens jovens, com a maioria dos casos sendo diagnosticada
entre 0s 20 e 30 anos de idade (Floege & Liu, 2015).

O diagndstico da Doenca de Berger pode ser desafiador devido a sua apresentacéo clinica variavel
e a sobreposicdo com outras formas de glomerulonefrite. O padrdo-ouro para o diagnéstico é a bidpsia
renal, que revela depositos anormais de IgA nas membranas basocelulares dos glomérulos. No entanto, a
confirmacdo do diagnostico frequentemente requer a exclusdo de outras condi¢fes renais que podem
apresentar sintomas semelhantes (Roberts & Cook, 2012). A utilizacdo de técnicas avancadas de imagem
e arealizagdo de testes laboratoriais especificos sdo essenciais para a detec¢do precoce e para uma avaliacdo
mais precisa da gravidade da doenca.

O manejo da Doenca de Berger inclui uma combinacéo de estratégias terapéuticas para controlar os
sintomas e retardar a progressao da doenca. As opc@es de tratamento atuais incluem o uso de medicamentos
anti-hipertensivos e corticosteroides, além de terapias imunossupressoras para casos mais graves (Fabrizi
& Messa, 2020). A resposta ao tratamento pode variar significativamente entre os pacientes, e a pesquisa
continua visa aprimorar as estratégias terapéuticas e identificar novas abordagens que possam melhorar os
resultados a longo prazo (Thong & Tan, 2019). A gestdo da Doenga de Berger € um campo dindmico e em

evolucéo, que requer uma abordagem individualizada para maximizar os beneficios para os pacientes.
2. METODOLOGIA

Para esta revisdo, foi realizada uma busca sistematica nas principais bases de dados cientificas,
incluindo PubMed, Scopus e Web of Science, usando termos relacionados a Doenga de Berger e nefropatia
por IgA. A pesquisa abrangeu estudos clinicos, revisdes sistemadticas e diretrizes de pratica médica. Foram
incluidos estudos que abordam a epidemiologia, patofisiologia, diagnostico, tratamento e prognostico da
doenca. Estudos com baixa qualidade metodoldgica, duplicagdo de dados ou relevancia inadequada foram
excluidos. A andlise envolveu a leitura critica e a sintese das evidéncias disponiveis para fornecer uma visao

abrangente do estado atual do conhecimento sobre a Doenga de Berger.
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3. DISCUSSAO
Fisiopatologia e Epidemiologia

A patogénese da Doenca de Berger ndo é totalmente compreendida, mas envolve uma combinacao
de fatores genéticos e ambientais. A deposicdo anormal de IgA nas membranas basocelulares dos
glomérulos é um achado patoldgico caracteristico, mas a razdo pela qual essa deposicao ocorre de forma
isolada ainda é uma &rea ativa de pesquisa. Acredita-se que fatores como a disfuncdo do sistema
imunolodgico, anomalias na producdo de IgA e respostas inflamatorias desempenham papeis cruciais na
doenca.

Estudos epidemioldgicos indicam que a Doenca de Berger é mais prevalente em populacdes da Asia
e da Europa, com uma taxa estimada de 5 a 10 casos por 100.000 pessoas na populacao geral. A prevaléncia
é significativamente maior em homens jovens, com a maioria dos casos sendo diagnosticada entre os 20 e
30 anos. A variacdo geografica na prevaléncia pode refletir diferencas na genética populacional, fatores

ambientais ou préaticas de diagndstico.
Diagnostico

O diagnostico da Doenca de Berger é desafiador devido a sua apresentacdo variada e a sobreposicao
com outras glomerulopatias. A bidpsia renal é o padrdo-ouro para o diagnostico, revelando depdsitos de
IgA na membrana basal glomerular. O exame histolégico geralmente mostra uma distribuicdo granular de
IgA, juntamente com depositos de complemento e outras imunoglobulinas. Exames laboratoriais
adicionais, como a presenca de hematuria e proteindria, ajudam a estabelecer o diagndstico e avaliar a
gravidade da doenga.

A abordagem diagnostica também envolve a exclusdo de outras condi¢des que podem mimetizar a
Doenca de Berger, incluindo outras glomerulonefrites, infeccBes e doencas autoimunes. Testes seroldgicos
e analises de historico clinico sdo usados para diferenciar a Doenca de Berger de outras patologias renais.

Tratamento

O tratamento da Doenga de Berger € direcionado para controlar os sintomas e retardar a progressao
da doenca. A abordagem terapéutica padrdo inclui o uso de medicamentos anti-hipertensivos, como
inibidores da ECA e antagonistas dos receptores da angiotensina I, que ajudam a controlar a pressao arterial
e a reduzir a proteindria. Em casos mais graves, corticosteroides e outros imunossupressores podem ser

utilizados para controlar a inflamacéo e o dano glomerular.
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Avangos recentes na pesquisa tém mostrado que terapias adicionais, como a utilizacdo de
medicamentos modificadores da doenga e terapias direcionadas, podem oferecer beneficios adicionais.
Além disso, o tratamento de suporte, incluindo o manejo das comorbidades e a monitorizacdo regular da

funcao renal, é fundamental para o cuidado abrangente dos pacientes com Doenca de Berger.
Prognostico

O progndstico da Doenga de Berger varia amplamente entre os pacientes. Alguns individuos podem
permanecer assintomaticos por anos, enquanto outros podem progredir para insuficiéncia renal cronica.
Fatores progndsticos importantes incluem a gravidade da proteindria, a presenca de hipertenséo e o grau de
lesdo glomerular observado na bidpsia renal. A identificacdo precoce e o tratamento adequado sao cruciais
para melhorar os resultados a longo prazo.

4. CONCLUSAO

A Doenca de Berger representa um desafio significativo tanto para pacientes quanto para
profissionais de saude devido a sua natureza complexa e a ampla variabilidade em sua apresentacdo clinica
e progressdo. A identificacdo precoce e o diagndstico preciso sao fundamentais para melhorar os resultados
dos pacientes, pois permitem a implementacdo de estratégias terapéuticas mais eficazes e uma melhor
gestdo da condigdo. Embora a biopsia renal continue sendo o padrdo-ouro para o diagnostico, as recentes
inovacdes na pesquisa sobre biomarcadores e técnicas de imagem estdo prometendo avangos importantes
na detecgdo precoce e no monitoramento da doenga. A combinacdo de tratamentos tradicionais, como
medicamentos anti-hipertensivos e corticosteroides, com novas abordagens terapéuticas, como
imunossupressores e terapias baseadas em biologia molecular, estd comegando a mostrar promissora
eficacia em casos mais graves.

A progressao da Doenca de Berger para insuficiéncia renal cronica continua a ser uma preocupagéo
significativa, sublinhando a necessidade de um manejo individualizado e uma abordagem proativa no
tratamento. Estudos continuos e pesquisas sdo essenciais para compreender melhor os mecanismos
patologicos subjacentes e desenvolver novas opcdes terapéuticas. Além disso, a educagdo dos pacientes
sobre a doenca e a adesdo ao tratamento sdo cruciais para a manutencdo da satde renal e a melhoria da
qualidade de vida. A medida que avancamos no conhecimento e nas tecnologias disponiveis, esperamos
que a combinacdo de melhores diagnosticos, tratamentos mais eficazes e uma abordagem mais

personalizada conduza a melhores progndsticos para aqueles afetados pela Doenga de Berger.
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