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Bambina filippina che, all’età di 7 anni, presenta tume-

fazione monolaterale della regione parotidea sinistra. 
L’esame ecografico conferma il sospetto di parotite sini-
stra, con lieve coinvolgimento anche della ghiandola con-
trolaterale. Il quadro viene trattato con terapia antibiotica 
e antinfiammatoria, con beneficio. Nei 2 anni successivi 
la bambina continua a presentare episodi ricorrenti di pa-
rotite per cui, nel sospetto di scialolitiasi, viene sottoposta 
a salivogramma, risultato negativo. Nell’ipotesi di una 
parotite ricorrente giovanile, intraprende follow-up otori-
no-laringoiatrico. Due anni dopo circa, in seguito a un 
episodio di menometrorragia, emerge una linfopenia mai 
riscontrata prima, per la quale effettua valutazione emato-
logica e aspirato osteo-midollare, risultati negativi. Tutta-
via, dato il persistere della linfopenia, inizia follow-up 
ematologico, nel corso del quale, viene eseguito pannello 
auto-anticorpale, che mostra la positività di ANA, ENA, 
anti-SSA, anti-SSB a alto titolo.  

Quindi, nel sospetto di sindrome di Sjögren (SS), vie-
ne inviata presso l’UO di Reumatologia del nostro ospe-
dale. Gli accertamenti confermano il coinvolgimento pa-
rotideo e quello oculare, associati a un interessamento 
midollare. In considerazione di quest’ultimo dato, viene 
avviata terapia con glucocorticoidi e rituximab1 e, succes-
sivamente, terapia immunosoppressiva di fondo con me-
totrexate, ottenendo una buona risposta sia clinica che la-
boratoristica.  

La sindrome di Sjögren è una malattia cronica au-
toimmune, caratterizzata da un’infiammazione delle ghian-
dole esocrine, principalmente salivari e lacrimali. La dia-
gnosi di SS si effettua utilizzando i Criteri classificativi 
ACR-EULAR 2017, che tuttavia sono di difficile applicabi-
lità alla popolazione pediatrica. Infatti, mentre in età adulta 
il quadro di esordio è rappresentato principalmente da xe-
rostomia e xeroftalmia (90% dei casi), in età pediatrica è 
caratterizzato dalle parotiti ricorrenti (55-70% dei casi), e 
solo in secondo luogo dalla sindrome sicca (35%)2.  

La SS è una patologia rara in età pediatrica ma deve 
essere considerata nella diagnosi differenziale delle paro-
tiditi ricorrenti soprattutto di fronte ad altri segni e sinto-
mi suggestivi di una patologia autoimmune, quali linfo-
penia e trombocitopenia.  
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