
Reumatologia pediatrica 

• Artrite idiopatica giovanile 

• Vasculiti 

• Malattie autoinfiammatorie 

• Reumatismo articolare acuto 

 

Caratterizzate da autoimmunità e 
infiammazione 

 

 

 

 



Artrite Cronica Giovanile o 

Artrite Idiopatica Giovanile  

Caratterizzata da infiammazione cronica 

delle articolazioni 

• tumefazione 

• limitazione funzionale dolorosa  

   alla pressione o mobilizzazione 

 

Prakken (2011) la definisce come diagnosi di esclusione 

tra tutte le artriti croniche pediatriche di origine 

sconosciuta 

 





EPIDEMIOLOGIA 

1. L’ artrite giovanile idiopatica (AIG) non è una malattia rara. 

Essa è stata descritta come presente in tutte le razze e le 

aree geografiche. 

 

1. Incidenza: 

a.  Michigan, 1973, 9.2 casi per 100,000 

 b.  Mayo Clinic, 1966, 13.9 casi per 100,000. 

 

2. Prevalenza 

 a. Mayo Clinic Survey, 113.4 casi per 100.000 bambini 

 b. Scuola elementare inglese, Bywaters, 65 casi per 

100.000 

 



PERCORSO STORICO 

 1864- Cornil descrisse una donna di 29 anni con artrite  

infiammatoria  cronica  dall’età di 12 anni. 

 

1890-    Diamentberger discusse di 38 casi di bambini con artrosi. 

 

1897-  Still presentò la classica  descrizione di artrite giovanile. Egli 

descrisse 12 pazienti con linfoadenomegalia, splenomegalia, 

febbre e rigonfimaneto delle articolazioni. 

1910-    Ohm descrisse per la prima volta l’uveite cronica 

 

1946-    Coss e Boots usarono il termine Artrite reumatoide giovanile 



ETA’ ALL’ESORDIO 

   L’esordio avviene generalmente dopo i 6 mesi entro i 16 anni 

   L’incidenza più alta si riscontra da 1 a 3 anni  

  Una gran parte di bambini sono affetti da artrite                                      

pauciarticolare  

   Un ulteriore picco avviene verso i 8-12 anni di età 

   Questa incidenza ha un’eguale distribuzione tra maschi 

      e  femmine e rappresenta un picco molto più ampio. 



CRITERI DI CLASSIFICAZIONE DELLA AIG 

(American College of Rheumatology, ACR) 

 

 

 

1. Età di insorgenza inferiore ai 16 anni. 

2. Artriti in una o più articolazioni definita da tumefazione e 

essudato, o presenza di due o più dei seguenti sintomi: 

     - limitazione del movimento 

     - dolenzia o  dolore nei movimenti, calore 

     - febbre  

3. Durata della malattia > a 6 settimane 

4. Esclusione di altre forme di artrite giovanile. 

 



 

CLASSIFICAZIONE DI EDMONTON DELLE ARTRITI 

IDIOPATICHE GIOVANILI (AIG), nomenclatura ILAR 

(International League of Associations for Rheumatology)  
 

 

 ARTRITE AD ESORDIO SISTEMICO (4- 17%)  

 OLIGOARTRITE (27- 56%)  

      persistente  

      estesa  

 POLIARTRITE  

     fattore reumatoide negativo (11- 28%)  

     fattore reumatoide positivo (2- 7%)  

 ARTRITE PSORIASICA (2- 11%)  

 ARTRITE ED ENTESITE (3- 11%)  

 ARTRITI INDIFFERENZIATE (11- 21%)  

 

ILAR, Edmonton, 2001:J Rheumatol, 2004; 31: 390- 92  



CLASSIFICAZIONE DELLE TIPOLOGIE DI 

INSORGENZA DELLA AIG 

1. Artrite poliarticolare ( > 5 articolazioni) 30% 

     a. fattore reumatoide negativo 

     b. fattore reumatoide positivo 

 

2. Artrite pauciarticolare (1- 4 articolazioni) 50%    iridociclite 

                                                                                      spondilite anchilosante 

                                                                                      ginocchio,caviglia 

    a. Esordio in età infantile 

    b. esordio tardivo 

3. Malattia sistemica (artrite con febbre intermittente > 39°) 20% 



 

CARATTERISTICHE DELL’AIG  (ILAR,EDMONTON, 2001)  

Poliartrite  Oligoartrite Malattia 
sistemica  

Frequenza 13- 35%  27- 56%  4- 17%  

Articolaz.(n°)  
tipo 
 

≥ 5 
 piccole e medie  

≤ 4 
 medie e grandi 

Variabile 
 piccole e medie 

Età di esordio  tutta l’infanzia  picco 1-2 anni  tutta l’infanzia  

Rapporto F:M  3:1 5:1 1:1  

Segni sistemici  modesti  non presenti  prevalenti  

F.Reumatoide  2- 7% raro  raro  

ANA 40- 50%  75- 85%  10%  

Uveite cronica  5% 20% rara 









Dermatografismo cutaneo 



Sintomi extra-articolari di AIG 

1.  rigidità mattutina,zoppia 

2.  rash simil reumatoide  

3.  Febbre intermittente 

4.  Pericardite 

5.  Uveite cronica 

6.  Spondilite cervicale 

7.  Noduli reumatoidi 

8.  Tenosinovite 

9.  ANA 

10. RA 

 



DIAGNOSI DIFFERENZIALE 
• Trauma 

• Infezioni: osteomielite,artrite settica (batterica, virale) 

• Artriti post infettive: Reattiva, s.Reiter, Febbre reumatica, 
Mal. Lyme, Malattie infiammatorie croniche dell’intestino 

• Cause allergiche/immunologiche: mal. Da siero, eritema 
nodoso, Porpora di Schonlein-Henoch 

• Patologie Emato-oncologiche: drepanocitosi, emofilia, 
neoplasie, LLA 

• Miscellanea: sinovite da corpo estraneo, artrosinovite 
transitoria anca + epifisiolisi testa del femore, dolori di 
crescita, ecc 

• Connettiviti: LES, dermatomiosite, scleroderma, vasculiti 
 

 

 

 



FATTORI PREDISPONENTI ALLO 

SVILUPPO DI UVEITE NELLE AIG  

  FEMMINE 

 < 6 ANNI DI ETA’  

 PAUCIARTICOLARE 

 DURATA DELL’ARTRITE < 2 ANNI  

 PRESENZA ANA 

Uveite 80% 



Uveite  



iridociclite 



Fisiopatologia della AIG 

• Eziologia multifattoriale 

• La sinovia è infiltrata da: 

Linfociti B 

Macrofagi 

Linfociti T 

con produzione di citochine e proliferazione 

dei sinoviociti 

 

 











ANALISI DEL LIQUIDO SINOVIALE 

NELLA AIG 

 TORBIDO 

 PARZIALE DEGRADAZIONE DELL’ACIDO IALURONICO  

 CONTA LEUCOCITARIA > 2000/mmc 

                                        (2000-50000) 

                                        > 50% NEUTROFILI 

              



HLA NEI BAMBINI CON JA  

 AIG Pauciarticolare e poliarticolare (fattore reumatoide negativo) 

• a. DR 8 (DRB1*0801) 

•b. DR 5 (DRB1*1101 e 1104) 

•c. DR 6 (DRB1*1301) 

•d. DP W2.1 (DPB1*0201) 

 

 AIG Pauciarticolare e poliarticolare (fattore reumatoide negativo) 

 Malattia erosiva poliarticolare 

• a. DQA1*0101 

• b. DRB1*0101 

• c. DPW3 

 Poliartriti RF+ 

• a. DR 4, DW4 (DRB1*0401) 

• b. DR4, DW14 (DRB1*0404) 

 



Antigeni responsabili? 

• Sconosciuti ma possibili 

• Proteine dello shock 

• EBV (Gp110)che condivide 6 aa 

                        conHLA-DR4(DRB1 0401) 

• Micoplasma e retrovirus (superAg), 

       LT attivati 

• Autoantigeni cartilaginei endogeni 



TRATTAMENTO (1940) 

•La terapia è sintomatica  

•Fisioterapia 

•Climatoterapia 

•Riposo 

•Salicilati 

•Alte dosi vitD 

 



Fans 

Farmaco Posologia Effetti collaterali 

Acido acetilsalicilico  70- 100 mg/kg/die  epatotossicità, disturbi 
gastrointestinali, 
salicilismo  
 

Naprossene 15 mg/kg/die in 2 dosi  disturbi 
gastrointestinali, 
pseudoporfiria 
 

Ibuprofene 35 mg/kg/die in 4 dosi  disturbi 
gastrointestinali 
 

Flurbiprofene 4- 5 mg/kg/die in 3-4 
dosi  

disturbi 
gastrointestinali  
 



Farmaci di fondo 

Farmaco Posologia Effetti collaterali 

Methotrexate 10- 15 mg/m²/ settimana  epatotossicità, disturbi 
gastrointestinali 

Ciclosporina 3-5 mg/kg/die in 2 dosi  ipertricosi, ipertensione 
arteriosa, alterazioni 
funzione renale, 
disturbi 
gastrointestinali  
 

Salazopirina 30- 50 mg/kg/die 3-4 
dosi  

depressione midollare, 
rash cutanei, disturbi 
gastrointestinali  
 



Steroidi 

 

INDICAZIONI: 

 

•Gravi complicanze  

•Gravi poliartriti  

•Farmaco ponte  

•Febbre persistente  

•Uveite  

 



TERAPIE INNOVATIVE  

• Terapia anti L-T 

      - anticorpi monoclonali verso CTLA4Ig (abatacept) 

•Terapia Anti L- B 

       - Rituximab (anticorpi anti CD20) 

  



FARMACI BIOLOGICI ATTUALMENTE 

UTILIZZATI NELL’AIG 
Anti-TNF 

•Etanercept 

•Infliximab 

•Adalimumab 

 

Anti-IL1: 

•IL1-Rec antagonista: Anakinra 

•Canakinumab (AIG sistemica) 

 

Anti-IL6:Anti attivazione linfocitaria: 

IL6-Rec antagonista: Tocilizumab  

  (AIG sistemica, poliarticolare) 

 

 

 

 



ALTRI 

• Sali d’oro 0.7-1 mg/Kg/sett 

• Penicillamina 5-10 mg/Kg/die 

• Sulfalazina 40 mg/Kg/die 

• Ciclofosfamide 

• Idrossiclorochina 6 mg/Kg/die per 6 mesi poi 3 
mg/Kg/die 

 

 

 



FISIOTERAPIA: ruolo nell’AIG 

Prevenire l’atrofia 

muscolare 

Prevenire le 

deformazioni 
Prevenire le 

retrazioni dei 

tessuti molli 

MANTENERE LA 

FUNZIONALITA’ 

ARTICOLARE 



Vasculiti 

• Primitive 

• Secondarie 

• Interessamento sistemico 

• Ad eccezione di poliarterite microscopica 

    ( rene) e cutanea 



Diagnosi 

• Istologia 

• Classificazione clinica 1976 Christian e Sergent 
Con Vasculite necrotizzante 

Arterite temporale 

Malattia di Wegener 

Arterite arco aortico 

Porpora di Schonlein-Henoch 

PAN (Panarterite Nodosa) 

 



I. PREDOMINANTLY LARGE VESSEL VASCULITIS 

  • Takayasu arteritis 

 
II. PREDOMINANTLY MEDIUM VESSEL VASCULITIS 
    • Childhood polyarteritis nodosa 

    • Cutaneous polyarteritis nodosa 

    •Kawasaki disease 

 
III. PREDOMINANTLY SMALL VESSEL VASCULITIS 
   A Granulomatous: 

        •  Wegener granulomatosis* 

        • Churg-Strauss syndrome* 

    B Nongranulomatous: 

        •  Microscopic polyangiitis* 

        •Henoch-Schönlein purpura 

        •  Isolated cutaneous leukocytoclastic vasculitis 

        • Hypocomplementemic urticarial vasculitis 

 

IV. OTHER VASCULITIDES 

    •  Behçet disease 

    • Vasculitis secondary to infection (including hepatitis B–associated polyarteritis nodosa), malignancies, 

and drugs, including  hypersensitivity vasculitis 

    •  Vasculitis associated with connective tissue disease 

    • Isolated vasculitis of the central nervous system 

    • Cogan syndrome 

    • Unclassified 
Adapted from Ozen S, Ruperto N, Dillon MJ, et al: EULAR/PReS endorsed consensus criteria for the classification of childhood vasculitides, Ann Rheum Dis 65:936–941, 2006. 

Classification of Childhood Vasculitis (EULAR/PReS endorsed consensus criteria)  

 



Porpora di Schonlein - Henoch 

• Deposizione tissutale di Immunocomplessi IgA 

• Epidemiologia: più frequente forma di vasculite, 

interessa piccoli vasi 

• età media 6 anni, più sono giovani minore è la gravità 

dei sintomi 

• Nell’adulto 13% insufficienza renale 

• Colpisce generalmente i bambini 

• Stagionalità: autunno-inverno 

• Streptococchi,epatite B,herpes,parvovirus, adeno, 

helicobacter, coxackie virus 

• Tetrade classica: Rash cutaneo, artralgie, dolore 

addominale, interessamento renale 



Schönlein-Henoch 
Rash: caviglie,glutei,gomiti 

           superficie flessoria AI 

           orticarioide, maculopapulare, purpurico 



Porpora di Schonlein-Henoch 

• Intreressamento RENE 25% -50%:   

• ematuria 

• Proteinuria 

• IPT 

• Sindrome nefrosica 

• Interessamento INTESTINO 50%: dolore addominale 
colico per edema ed emorragia tenue, intussuscezione  

• La diagnosi  è clinica 

• Piastrine normali!!!!!! 

 



Principali Manifestazioni Cliniche: P SH 

 
Manifestazioni Cliniche 

% pazienti 

    

Porpora 100% 

Artrite/Artralgie 75% 

Dolore addominale 65% 

Sanguinamento addominale 35% 

•Occulto 
•Importante 

25% 
10% 

Nefrite 40% 

•Ematuria 
•Ematuria Importante 
•Proteinuria 
•S. Nefrosica 

40% 
10% 
25% 
5% 

Insuff. Renale terminale 1% 

Recidiva dei Sintomi 33% 



Complicazioni meno frequenti della Porpora di SH 

 
Cutanee 

Neurologiche 

Lesioni Bollose Ottundimento 

MuscoloScheletriche Convulsioni 

Miosite Afasia 

Genito-Urinarie Paresi 

Orchite Cecità Corticale 

Cistite emorragica Corea 

Ostruzione ureterale Atassia 

Gastrointestinali Neuropatia dei Nervi cranici 

Intussuscezione Neuropatia Periferica 

Enteropatia proteino-
disperdente 

Polmonari 

Pancreatite Emorragia polmonare 

Colecistite Altre 

Infarto o perforazione 
intestinale  

Cardite 

Colite pseudomembranosa Uveite ant. episclerite 





MASCHIO, 3 ANNI 

A. FAM. FISIOLOGICA E PAT. REM: NDP 

AN. PAT PROS: Il 2/10 compare febbre con TC max 39.2°C; il 3/10 

compare tumefazione linfonodale cervicale dx ingravescente, per cui 

il giorno successivo la pediatra consiglia terapia antibiotica con 

amoxicillina+ acido Clavulanico. 

Il 5/10 compare iperemia cutanea ingravescente in corrispondenza 

del linfonodo e giunge all’osservazione al P.S. 



E.O. 

 

Abbattuto. Mucose secche, iperemiche. Petecchie sul 

palato molle. Tumefazione linfonodale angolo 

mandibolare dx 6 x 4 cm, di consistenza dura, molto 

dolente, con iperemia della cute sovrastante. Posizione 

obbligata del capo in flessione. Ricoverato e posto in 

terapia ab e.v. con amplital e sulbactam. Il giorno 

successivo comparsa di esantema e eritema palmo-

plantare.  

 

                                  



Cos’è? 



Malattia di Kawasaki 

Vasculite multisistemica dei vasi di medio calibro 

25% sequele cardiovascolari, aneurismi coronarici 

Eziologia non nota 

diagnosi 5/6 o 4 clin. con con aneurismi delle coronarie 

-febbre 

-congiuntivite 

-linfoadenomegalia 

-rash 

-alterazioni delle labbra o della mucosa orale 

-modificazioni delle estremità 



Malattia di Kawasaki 

Altre caratteristiche 

artralgie e artrite 

meningite asettica 

alterazioni cardiovascolari, miocardite, aneurismi 

arteriosi,pericardite,insufficienza ecc. 

diarrea, vomito, dolore addominale 

disfunzione epatica 

idrope colecisti 

gangrena periferica 

perdita uditiva 

Uretrite con piuria sterile 

uveite 





I 6 sintomi principali della M.di Kawasaki 

   
•Febbre da più di 5 giorni.  
•Arrossamento congiuntivale bilaterale.  
•Modificazioni delle labbra e cavità orale. (Arrossamento 
delle labbra, lingua a fragola, diffuso arrossamento della 
mucosa orale e faringea).  
•Linfoadenopatia cervicale acuta non purulenta.  
•Esantema polimorfo  
•modificazioni a carico delle estremità. (Arrossamento del 
palmo delle mani e piedi con edema duro)  
•Tardiva desquamazione.  
  

   
Diagnosi:  
•Presenza di 5/6 sintomi  
•Presenza di 4/6 sintomi più la presenza di aneurismi 
coronarici visualizzati all'ecocardiogramma 
bidimensionale o alla coronarografia  
   



Trattamento 

• Fase acuta: IgG :2g/Kg ic/10-12 ore 

• Acido Acetil Salicilico: 80-100 mg/Kg/die : 4 

• Convalescenza sine complicanze: AAS 3-

5mg/Kg 

• Interessamento coronarico: AAS 3-5mg/Kg 

     Terapia fibrinolitica 

• Ischemia miocardio: angioplastica,bypass, trapianto. 

cardiaco 



Malattie autoinfiammatorie 



C. Malattia, A. Martini  

Prospettive in pediatria 2014 



Febbri Periodiche 

PFAPA (Periodic Fever Adenitis Pharyngitis Aphthae) 
       Non ha una causa genetica nota.  

      Compare nei primi 5 anni 

       E’ la più frequente tra le febbri periodiche ( adeno?)  

       Si risolve sempre con l’asportazione delle tonsille, ma ha di solito un 
andamento favorevole con guarigione spontanea prima della pubertà. 

        In alcuni casi, però, la febbre periodica è  

        diversa da quella della PFAPA, perché non si associa a tonsillite, o 
non guarisce dopo aver tolto le tonsille.  

        In questi casi approfondire le indagini  







Malattia reumatica 

La malattia reumatica o reumatismo articolare acuto( MR) 
è un fenomeno  

•infiammatorio 

•Acuto 

•Interessa: 
 tutte le articolazioni 

Cuore 

Pelle 

SNC 

 

•Post streptococcico 



• Autoimmune innescata dallo streptococco beta 

emolitico di gruppo A 

 

• Sintomi maggiori 
– Cardite 

– Artrite di più articolazioni 

– Corea(faccia e mani) 

– Noduli sottocutanei dolenti, vicino alle articolazioni 

– Eritema marginato: chiazze color salmone corpo e arti 

• Sintomi minori 
– Febbre 

– Artralgie con aspetto normale 

– Precedente episodio di MR 

– Alterazioni ECG 

– VES, PCR 

– Tampone positivo per streptococco, TAS 

 



Malattia Reumatica 
• Età 5-15 aa 

• M=F 

• Sintomi comuni: 

– Artrite (grandi articolazioni, migrante,) 

– noduli cutanei 

– corea 

– eritema marginato 

– Febbre 

– Stanchezza 

– Dolori addominali 

• Diagnosi: 
– 2 segni maggiori 

– 1 maggiore + 2 minori 

 

 



Terapia 

  
Agent Dosage Evidence rating 

Amoxicillin 

 

50 mg/kg (max 1 g) 

orally once daily for 10 

days 

1B 

Penicillin G benzatin Patients weighing 27 kg 

(60 lb) or less: 600,000 

units IM once 

Patients weighing more 

than 27 kg: 1,200,000 

units IM once 

 

 

1B 

Penicillin V potassium 

 

Patients weighing 27 kg 

or less: 250 mg orally 2 

or 3 times daily for 10 

days 

 

1B 

Terapia della sottostante infezione streptococcica: 



Agent Dosage Evidence 
rating* 

Penicillin G benzathine Patients weighing 27 kg 
(60 lb) or less: 600,000 
units IM every 4 weeks† 

1A 

Patients weighing more 
than 27 kg: 1,200,000 units 
IM every 4 weeks† 

Penicillin V potassium 250 mg orally twice daily 1B 

Sulfadiazine Patients weighing 27 kg or 
less: 0.5 g orally once 
daily 

1B 

Patients weighing more 
than 27 kg: 1 g orally once 
daily 

Macrolide or azalide antibiotic 
(for patients allergic to penicillin 
and sulfadiazine)‡ 

Varies 1C 

Profilassi secondaria: 



Type Duration after last attack Evidence 
rating* 

Rheumatic fever with carditis and 
residual heart disease (persistent 
valvular disease†) 

10 years or until age 40 years 
(whichever is longer); lifetime 
prophylaxis may be needed 

1C 

Rheumatic fever with carditis but no 
residual heart disease (no valvular 
disease†) 

10 years or until age 21 years 
(whichever is longer) 

1C 

Rheumatic fever without carditis 5 years or until age 21 years 
(whichever is longer) 

1C 

Durata della profilassi secondaria 

Fonte: AHA Guidelines on Prevention of Rheumatic Fever and Diagnosis and 

Treatment of Acute Streptococcal Pharyngitis, 2010 



Cosa sapere 

• AIG  
    esordio sistemico, pauciarticolare, poliarticolare 

• M. Kawasaki 
   Febbre non responsiva alla terapia 

antibiotica,congiuntivite non essudativa, esantema 

polimorfo,edema mani e piedi LN lat cerv 

NB: aneurismi coronarici 

      Ig ev 

• Porpora di Schonlein-Henoch: 
 porpora trombotica non trombocitopenica, coliche 

addominali,artralgie 

Rene 25-50% 

 


