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Parotidite recorrente juvenil…
nem sempre é o que parece

RESUMO
Introdução: A parotidite recorrente juvenil (PRJ) é uma in-

ß amação recidivante idiopática da glândula parótida, geralmente 
associada a sialectasia não -obstrutiva. A síndrome de Sjögren 
(SS), rara em idade pediátrica, pode apresentar -se nesta faixa 
etária sob a forma de parotidites de repetição. 

Caso clínico: Menina, de 13 anos, que no quarto episó-
dio de tumefação e dor parotídea, iniciou investigação etiológica 
que revelou glândulas parótidas ecograÞ camente com textura 
heterogénea e múltiplas calciÞ cações punctiformes, título ANA 
elevado (1:1280) com padrão mosqueado, anticorpos Anti -SSA 
e Anti -SSB positivos, assim como o fator reumatóide, hiper-
-gamaglobulinémia e elevação da imunoglobulina G. VeriÞ cou-
-se, também, elevação da creatinofosfoquinase, da transamína-
se glutâmico -oxalacética e da transamínase glutâmico -pirúvica. 
A biópsia das glândulas salivares minor foi compatível com 
diagnóstico de SS. Iniciou terapêutica com hidroxicloroquina e 
corticóide oral em baixa dose com resposta clínica favorável.

Discussão/Conclusão: A idade de aparecimento da tu-
mefação parotídea ajuda no diagnóstico diferencial entre PRJ 
idiopática e uma etiologia inß amatória crónica. O envolvimento 
muscular está descrito no SS primário e tem um espectro clínico 
e patológico variado, sendo que a miosite subclínica surge numa 
percentagem que varia entre os 5% e os 37%. 

Palavras-chave: Hidroxicloroquina, miosite, parotidite re-
corrente, síndrome Sjögren.
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INTRODUÇÃO
O aumento recorrente do volume das glândulas salivares é 

pouco comum na infância e representa um desaÞ o diagnóstico e 
terapêutico na prática clínica(1). 

São várias as hipóteses etiológicas que poderão ser colo-
cadas perante um quadro de parotidite recorrente, como se mos-
tra na Tabela 1. 

A parotidite recorrente idiopática (PRI), juntamente com a 
parotidite epidémica, são as doenças inß amatórias das glându-

las salivares mais comuns em idade pediátrica(2). A PRI consiste 
na inß amação recorrente da glândula parótida, geralmente asso-
ciada a sialectasia não -obstrutiva, e manifesta -se por episódios 
recidivantes de aumento de volume e/ou dor na glândula paróti-
da, uni ou bilateral, geralmente acompanhados de febre e mal-
-estar geral. É frequente a eliminação de secreção mucopurulen-
ta pelo ducto de Stensen e diminuição do ß uxo salivar(3). A idade 
de início é variável entre os oito meses e os 16 anos e resolve, 
na maioria dos casos, de forma espontânea após a puberdade(4). 
O número de crises inß amatórias agudas varia de doente para 
doente, embora o mais frequente seja a ocorrência de recidiva 
a cada três a quatro meses. A frequência dos surtos geralmente 
é mais elevada no primeiro ano escolar e tende a diminuir gra-
dualmente até à puberdade(4). A ausência de novos episódios no 
período pós -pubertário poderá signiÞ car que os episódios recor-
rentes na infância se devam a imaturidade imunológica(5).

Embora mais raros, os quadros obstrutivos como cálculos, 
neoplasias ou malformações devem ser excluídos, assim como 
a existência de uma associação familiar que nos faça suspeitar 
de uma causa genética(6). 

Alguns casos de parotidite recorrente estão associados a 
imunodeÞ ciências, como o déÞ ce de imunoglobulina A (IgA) e 
infeção pelo vírus da imunodeÞ ciência humana (VIH) (6). 

Raramente, a parotidite pode ser a manifestação inicial da 
síndrome de Sjögren (SS). A SS é uma entidade rara em ida-
de pediátrica com menos de 130 casos descritos na literatura 
cientíÞ ca(7), embora alguns autores aÞ rmem que está, provavel-
mente, subdiagnosticada(7,8). Apenas 5% dos pacientes com diag-
nóstico com SS experimentam sintomas inaugurais antes dos 12 
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Tabela 1 – Etiologias da Parotidite Recorrente

Etiologias da parotidite recorrente

Obstrutivas: cálculos, neoplasias 1. 

Infeciosas2. 

Genéticas: autossómica dominante3. 

ImunodeÞ ciência: 4. 

DeÞ ciência seletiva de IgA a) 

Vírus da ImunodeÞ ciência Humana (VIH)b) 

Reumáticas (mais frequente o Síndrome de Sjögren) 5. 

Idiopática6. 

adaptado de Lúcia Ferro Bricks, et al “Parotidite recorrente da infância”; Rev Paul 
Pediatria 2007; 25: 190 -2
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tivamente ao estudo de auto -anticorpos a referir título de ANA 
elevado (1:1280), com padrão mosqueado e anti -SSA (>240) e 
anti -SSB (>320) também elevados; restantes auto -anticorpos 
(incluindo anti -dsDNA e anti -RNP) negativos (Tabela 2). O tes-
te de Schirmer mostrou -se sem alterações ao Þ nal de cinco mi-
nutos. A biópsia de glândulas salivares minor do lábio inferior 
mostrou “ …lesões de sialadenite crónica ao nível das glândulas 

salivares minor compatível com o diagnóstico clínico de SS”. A 

eletromiograÞ a não revelou alterações compatíveis com miosite/

padrão miopático. 

A ecograÞ a cardíaca e o Holter revelaram -se dentro da 

normalidade. Foi medicada com ibuprofeno 600 mg/dia bid 

registando -se melhoria clínica ao Þ nal de oito dias. Iniciou hidro-

xicloroquina na dose de 310 mg numa toma única diária, em Ou-

tubro de 2009 que manteve como terapêutica de base. Manteve-

-se assintomática até Dezembro de 2009 altura em que recorreu 

novamente ao serviço de urgência do CHTMAD com tumefacção 

e dor parotídea à direita associada a gonartrite bilateral e omal-

gia. Associou corticóide sistémico, per os, (prednisolona 10 mg/
dia) com melhoria progressiva dos sintomas. Em Março de 2010 
recorreu a cuidados médicos com a mesma sintomatologia, ten-
do respondido favoravelmente ao mesmo esquema terapêutico 
com corticóide.

Já em seguimento em consulta externa de Reumatologia 
Pediátrica, por constatação nas análises de controlo de aumento 
das enzimas musculares (aldolase 16, LDH 300 IU/L, CK 600 
IU/L), embora sem fraqueza muscular ou alterações cutâneas 
efetuou novo eletromiograma que não revelou alterações e bi-
ópsia de pele e músculos. A primeira revelou “…discreto inÞ ltra-
do inß amatório crónico perivascular…”. A biópsia muscular não 
evidenciou Þ bras em necrose, inÞ ltrados inß amatórios ou Þ brose 
intersticial nem substituição adiposa, com estrutura interna das 
Þ bras normal. 

Mantém -se assintomática desde Março de 2010, medicada 
diariamente com hidroxicloroquina. 

DISCUSSÃO
Na investigação inicial de um doente com parotidites recor-

rentes, a ecograÞ a e estudo analítico permitiram excluir as cau-
sas obstrutivas, infeciosas, genéticas bem como a presença de 
uma imunodeÞ ciência. Perante isto, foram colocadas as seguin-
tes hipóteses diagnósticas: SS com miosite, síndrome de overlap 
e dermatomiosite/polimiosiste.

A SS é uma doença auto -imune sistémica que, como re-
ferido, afeta predominantemente as glândulas exócrinas, sendo 
que a secura da mucosa ocular (queratoconjuntivite sicca) e a 
xerostomia constituem os sintomas clássicos da doença. Contu-
do, em idade pediátrica, a parotidite recorrente representa a ma-
nifestação oroglandular mais frequente(9). Outras manifestações 
não exócrinas incluem a vasculite  - pele, músculo e articulações, 
serosas, sistema nervoso central (SNC) e periférico (SNP), do-
ença vascular não inß amatória (fenómeno de Raynaud), doen-
ça imuno -mediada (citopenias, fadiga e febre), e endocrinopatia 
auto -imune (tiroidite) (10).Os achados laboratoriais e patológicos 
(inÞ ltrado linfocitário das glândulas exócrinas, hipergamaglobuli-

anos de idade(9). É uma doença crónica auto -imune, caracteriza-
da por inÞ ltrado linfocitário das glândulas exócrinas. Na criança 
pode apresentar -se sob a forma de parotidites de repetição e 
os sintomas de secura das mucosas são menos frequentes que 
na idade adulta(9). A etiologia do SS é complexa e inclui fatores 
genéticos de predisposição e, possivelmente, um “trigger” infe-
cioso. Genes reguladores da apoptose inß uenciam a cronicida-
de do inÞ ltrado linfocitário(10). Foram já propostos critérios para o 
diagnóstico de SS primário em idade pediátrica(11). 

CASO CLÍNICO
Menina, com 13 anos de idade, de raça caucasiana, pre-

viamente saudável enviada à consulta externa de Pediatria do 
Centro Hospitalar de Trás -Montes -Alto -Douro por parotidites re-
correntes. Dos antecedentes familiares a realçar patologia car-
diovascular (pai falecido aos 37 anos por enfarte agudo do mio-
cárdio e tio paterno com arritmia cardíaca não especiÞ cada). 

Entre os 11 e os 13 anos de idade teve três episódios de tu-
mefação e dor localizada no ângulo da mandíbula direita sem fe-
bre. Recorreu ao médico assistente, e em todos os episódios foi 
atribuído o diagnóstico clínico de parotidite sendo medicada com 
amoxicilina/ácido clavulânico e anti -inß amatório, com melhoria 
clínica. Em Agosto de 2009 (13 anos e quatro meses), recorreu 
ao Serviço de Urgência de Pediatria Médica do Centro Hospi-
talar de Trás -Montes -Alto -Douro com a mesma sintomatologia, 
agora à esquerda. A paciente negava febre, xerostomia, secura 
ocular, queixas articulares ou musculares, assim como sinais ou 
manifestações cutâneas. O exame objetivo, na admissão, não 
revelava alterações para além de tumefação parotídea esquerda 
que apagava o ângulo da mandíbula, de limites mal deÞ nidos e 
dolorosa no bordo superior. Foi, então, orientada para a consulta 
externa de Pediatria. 

Os exames complementares realizados revelaram leuco-
grama com 7500 leucócitos, hemograma com 12,2 g/dL de he-
moglobina, velocidade de sedimentação de 27 mm (<20mm) e 
proteína C -reactiva de 1,0 mg/dL (< 0,5 mg/dL); valor de transa-
mínase glutâmico -oxalacética (TGO) de 80 UI/L (10 -42UI/L) e da 
transamínase glutâmico -pirúvica (TGP) de 79 UI/L (14 -41UI/L) 
com gama -glutamil transpeptidase (G -GT) dentro dos valores da 
normalidade; lactato desidrogenase (LDH) de 1057 UI/L (120 -205 
UI/L) e creatininofosfoquinase (CK) de 2151 UI/L (31 -172 UI/L), 
com valor de aldolase (<1) normal.  Os valores de glicose, iono-
grama, proteínas totais, albumina e ácido úrico eram normais. 
O valor da amilase (497 U/L) estava elevado (N<106 U/L). O 
proteinograma eletroforético revelou hipergamaglobulinémia de 
29,5% (2,7 g/dL). A ecograÞ a das parótidas mostrou glândulas 
de contornos regulares e textura marcadamente heterogénea, 
com múltiplas calciÞ cações punctiformes e alguns pequenos nó-
dulos hipoecóides sugestivos de gânglios, bilateralmente, e vá-
rias formações ganglionares da região submandibular, as maio-
res pericentrimétricas. Na progressão da investigação etiológica 
as serologias víricas para o VIH 1 e 2 revelaram -se negativas. 
Os valores de C3 e C4 eram normais assim como os valores de 
IgM e IgA. O doseamento de IgG foi de 3020 mg/dL (749 -1640 
mg/dL). O fator reumatóide estava elevado (210 UI/mL). Rela-
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Tabela 2 – Resultados dos exames auxiliares de diagnóstico (analíticos) 

Hemograma Química clínica
Proteinograma

eletroforético
Serologia Imunologia Auto -anticorpos

Leuc 7500 /mcL
(4500 -13500/mcL)

Glicose 95 mg/dL
Hiper -gamaglobulinémia

2,7 g/dL (29,5%) (10 -20%)
VIH 1 e 2 não reativo

C3 150 mg/dL

(79 -152 mg/dL)
ANA >1:1280

Padrão Mosqueado

Hg 12,2 g/dL
(12,5 -16g/dL)

Ionograma N
C4 16 mg/dL

(16 -38 mg/dL)
Anti -dsDNA 

2,50 UI/mL (<15 UI/mL)

VS 27mm
(<20mm)

TGO 80 UI/L

(10 -42UI/L)
IgG 3020 mg/dL

(749 -1640 mg/dL)
Anti -SSA >240

TGP 79 UI/L

(14 -41 UI/L)
IgA 327 mg/dL
(70 -400 mg/dL)

Anti -SSB >320

G -GT 15 UI/L
(10 -20 UI/L)

IgM 133 mg/dL
(46 -304 mg/dL)

Anti -Sm 
0,5 U/mL (<10 U/mL)

LDH 1057 UI/L

(120 -205 UI/L)
IgE total

284 mg/dL (0 -170 mg/dL)
Anti Jo1 

0,6 U/mL (<10 U/mL)

CK 2151 UI/L

(31 -172 UI/L)
Fator reumatóide 210 

UI/mL (<20 UI/mL)
Anti -ScL70 

0,4 U/mL (<10 U/mL)

Mioglobina 
209 ng/dL (11 -57 ng/dL)

IgG 1 2710 mg/dL
Anti -RNP 

2,0 U/mL (<10 U/mL)

Aldolase

<1,0 UI/dL (0 -7,6 UI/dL) 
IgG 2 238 mg/dL

Anti -CCP 
3,5 U/mL (<10 U/mL)

Proteínas totais 
9,0 g/dL (6,4 -8,6 g/dL)

IgG 3 46,9 mg/dL
Anti -TPO 
<36 UI/mL

Albumina 
4,2 g/dL (3,8 -5,6 g/dL)

IgG 4 145 mg/dL
Anti -tiroglobulina 

<280 UI/mL

PCR 
1,0 mg/dL (< 0,5 mg/dL)

Anti -nucleossoma 
2,9 U/mL (<20 U/mL)

Amílase 497 U/L

(<106 U/L)

Ácido úrico 
4,7 mg/dL (2,2 -7,0 mg/dL)

A negrito estão os valores alterados; entre parênteses encontram -se os valores de referência e as respetivas unidades

Tabela 3 – Critérios de diagnóstico da síndrome de Sjögren(11)

Critérios de diagnóstico da síndrome de Sjögren (SS)

  1) exclusão de outra doença auto imune; 

  2) sintomas orais (xerostomia, aumento do volume das parótidas e/ou parotidite); 

  3) sintomas oculares (conjuntivite recorrente e queratoconjuntivite sicca); 

  4) evidência de secura ocular (teste de Schirmer ou Rosa Bengala positivos); 

  5) outros sintomas associados às mucosas (vaginite recorrente ou vulvovaginite); 

  6) sintomas sistémicos (febre de origem desconhecida, artralgias não inß amatórias e paralisia hipocaliémica); 

  7) autoimunidade (positividade de pelo menos um dos anticorpos anti -RO (SS -A) e anti -La (SS -B), elevação do título de anticorpos anti -nucleares ou fator reumatóide);

  8) alterações analíticas (elevação da amílase sérica, elevação da velocidade de sedimentação, leucopenia, hipergamaglobulinémia, elevação da IgG); 

  9) acidose tubular renal; 

10) histologia característica (padrão de inÞ ltração linfocitária das glândulas salivares ou outros órgãos); 

11) evidência do aumento do volume das glândulas parotídeas (ecograÞ a e/ou sialograÞ a). 

O diagnóstico de SS baseia -se na presença de 4 ou mais dos critérios apresentados.
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némia, elevação da VS, título de anticorpos antinucleares (ANA) 
elevado com auto anticorpos anti -SSA e anti -SSB positivos) são 
comuns na idade pediátrica(8).  

A idade de aparecimento da tumefação parotídea é, nos pa-
cientes com SS, geralmente após os seis anos, já na PRI é antes 
esta idade(10). A SS pode surgir isolada (SS primária) ou associa-
da a outras patologias reumatismais (SS secundária) sendo as 
mais frequentes o lúpus eritematoso sistémico, a esclerodermia 
e a doença mista do tecido conjuntivo(10).

Os critérios de diagnóstico de SS (adulto) propostos em 
2005 pelo Grupo de Consenso Americano – Europeu não são 

adequados para a idade pediátrica. Os critérios de diagnóstico 

propostos para o SS primário em idade pediátrica estão descri-

tos na Tabela 3. O diagnóstico de SS baseia -se na presença de 

quatro ou mais dos 11 critérios apresentados(11). 

Na paciente apresentada, a presença de aumento do volu-

me das parótidas (critério 2), a presença de artralgias (critério 6), 

a demonstração de um título de ANA elevado (1:1280) com pa-

drão mosqueado e Anti -SSA, Anti -SS -B e FR positivos (critério 7), 

a presença de alterações analíticas características com elevação 

da amílase sérica, da VS, a hipergamaglobulinémia e elevação da 

IgG (critério 8) associado a um padrão ecográÞ co das glândulas 

parotídeas e biópsia das glândulas salivares minor característicos 

(critério 10 e 11), permitiram o diagnóstico de SS. 

Por outro lado, a negatividade dos auto -anticorpos para 

além dos anti -SSA e anti -SSB (nomeadamente o anti -RNP, anti-

-DsDNA, anti -Scl, anti -Jo1) tornam improvável, neste momento, 

a presença de outras patologias reumatismais associadas, como 

a doença mista do tecido conjuntivo, lúpus eritematoso sistémico 

ou esclerodermia. 

Contudo, não podemos esquecer que várias doenças reu-

máticas podem compartilhar alterações serológicas(12,13). Isto é 

particularmente verdadeiro para anticorpos antinucleares, fator 

reumatóide, anticorpos anti -citrulina peptídeo (anti -CCP), e anti-

-Ro/SSA e anti -La/SSB(12,13). Nesta paciente foi detetada a positi-

vidade do anti -SSA e anti -SSB, mas não podemos esquecer que 

a positividade de ambos (mas principalmente o anti -SSA) pode 

ocorrer no LES. Assim, embora neste momento a paciente cum-

pra os critérios de diagnóstico de SS, esta é uma doença que em 

cerca de 50% dos casos precede por vários anos uma doença 

autoimune associada, e como tal, o diagnóstico da síndrome de 

overlap não pode ser completamente posto de parte.

O envolvimento muscular no SS primária tem um espectro 

clínico e patológico variado(14). Um terço dos doentes tem mialgias 

e/ou fraqueza muscular por vezes incapacitante(14,15). No estudo 

efetuado por Vrethem et al. foi reportada uma maior prevalência 

(73%) de achados inß amatórios na biópsia muscular de pacien-

tes assintomáticos com SS primária. Uma miosite sintomática é 

descrita em 3% dos casos. A elevação de IgG parece estar asso-

ciada a maior probabilidade de desenvolver miosite sintomática. 

A miosite subclínica é mais frequente como no presente caso e, 

consoante as diferentes séries, surge numa percentagem que 

varia entre os 5% e os 37%(14). 

A associação entre SS e dermatomiosite/polimiosite pode-

ria ser colocada tendo em conta a elevação das enzimas muscu-

lares. Segundo Bohan & Peter para a deÞ nição clínica de derma-

tomiosite/polimiosite têm de estar presentes associações de pelo 

menos três dos seguintes achados: manifestações cutâneas (eri-

tema orbitário em heliotropo, pápulas de Gottron em superfícies 

extensoras), fraqueza muscular proximal e simétrica, elevação 

das enzimas musculares (CK, aldolase, DHL, TGO, TGP), alte-

rações eletromiográÞ cas típicas (unidades motoras polifásicas 

curtas, Þ brilhações, ondas positivas agudas, irritabilidade de in-

serção e descargas bizarras ou repetitivas de alta frequência) e 

biópsia muscular com alterações típicas (evidência de necrose 

de Þ bras musculares, fagocitose, regeneração com basóÞ los, 

grandes vacúolos no sarcolema e nucléolo proeminente, atro-

Þ a de distribuição perifascicular, Þ bras musculares de tamanho 

variável e exsudado inß amatório perivascular), sendo que esta 

última é efetuada na presença de sintomas clínicos(7,10). 

Nesta paciente temos, apenas, a elevação das TGO, TGP, 

CK, LDH e da aldolase, o que torna o diagnóstico de dermato-

miosite/polimiosite improvável. Além disso, segundo alguns au-

tores, a miosite como manifestação extraglandular da SS tende a 

ser caracterizada como menos severa e com uma resposta mais 

favorável à terapêutica com baixas/moderadas doses de corti-

cóide comparado com a dermatomiosite/ polimiosite(14,15). Esta 

resposta favorável foi veriÞ cada nesta paciente. 

Assim, por tudo o que foi descrito, parece -nos que o 

diagnóstico da paciente é SS com miosite.

Relativamente ao tratamento instituído na paciente é de 

referir que perante uma suspeita de PRI o tratamento deve ser 

conservador, com uso de analgésicos e orientações de cuidados 

locais (massagem, calor local e higiene bucal) sendo que, até 

ao presente, não se conhecem medidas preventivas para evitar 

a recorrência dos episódios. A prescrição de antibióticos é, ge-

ralmente, desnecessária se não houver suspeita de infeção se-

cundária bacteriana (febre e/ou secreção purulenta). Nos casos 

de suspeita de parotidite bacteriana, deve -se instituir tratamento 

que permita cobertura do Streptococcus pneumoniae e Haemo-

philus inß uenzae(6). 

Quanto ao tratamento do SS, os anti -inß amatórios não es-

teróides, corticosteróides e hidroxicloroquina são as drogas mais 

frequentemente utilizadas. No caso da paciente apresentada 

o tratamento com hidroxicloroquina associando agentes anti-

-inß amatórios nas agudizações permitiu mantê -la assintomática. 

O tratamento passa, também, pela terapêutica sintomática com 

lágrimas artiÞ ciais e ß uidos para diminuir a secura das mucosas, 

medidas não instituídas na paciente uma vez que não tem quei-

xas de secura das mucosas. Drogas imunossupressoras mais 

potentes, como a ciclosporina e ciclofosfamida, estão reserva-

das para o tratamento das manifestações mais graves(9,10,16,17). 

Embora a SS primária tenha uma evolução benigna não 

podemos esquecer que a evolução desta patologia é crónica e 

insidiosa, e como já referido, poderá preceder uma doença auto-

-imune associada por vários anos. Devido à proliferação mono-

clonal de células B há um risco aumentado de linfoma de MALT, 

e também está descrito o aumento de risco de Linfoma não-

-Hodgkin pelo que a vigilância a longo prazo é fundamental(15,16). 
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JUVENILE RECURRENT PAROTIDITIS…NOT ALWAYS 
WHAT IT SEEMS

ABSTRACT
Introduction: Juvenile recurrent parotiditis (JRP) is a 

relapsing inß ammation of the parotid gland, usually associated 
with non -obstructive sialectasis. The Sjögren syndrome (SS), 
rare in children, may present at this age, in the form of recurrent 
parotiditis. 

Case Study: Female, 13 years, in the fourth episode 
of parotid swelling and pain, begins investigating: ultrasound 
of the parotid glands revealed heterogeneous texture and 
multiple punctiforme calciÞ cations, high ANA (1:1280) title, 
with speckled pattern, auto -antibodies anti -SSA, anti -SSB and 
Rheumatoid Factor positive, hyper -gamaglobulinemia and 
elevated Immunoglobulin G. We also observed elevation of 
Creatinofosfoquinase, Glutamic Oxaloacetic Transaminase and 

Glutamic Pyruvic Transaminase. A minor salivary gland biopsy 
was consistent with a diagnosis of SS. Treatment was started 
with systemic steroids combining hydroxychloroquine during 
exacerbations, with clinical improvement. 

Discussion/conclusion: The age of onset of parotid 
swelling helps in differentiation between JRP idiopathic and other 
clinical entities. The muscle involvement occurs in primary SS 
and has a varied clinical and pathological spectrum, subclinical 
myositis occurs in a percentage that varies between 5% and 
37%.  

Keywords: Hydroxychloroquine, myositis, recurrent 
parotitis, Sjögren Syndrome.
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