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Sir,

La varicelle est une maladie fréquente de l’enfant, le 
plus souvent bénigne, avec toutefois des complications 
graves. Le purpura fulminans (PF) idiopathique et les 
thromboses veineuses sont des complications rares 
de la varicelle. L’existence d’auto-anticorps témoigne 
d’un processus auto-immun. Nous rapportons le cas 
d’un enfant atteint d’un purpura fulminans grave post 
varicelle.

Un garçon de 10 ans, sans antécédent, avait présenté 
deux semaines après une varicelle, des lésions 
nécrotiques du pied gauche. A` l’admission, l’enfant 
était apyrétique avec un état hémodynamique 
instable. Le reste de l’examen clinique était sans 
particularité notamment il n y avait pas de syndrome 
méningé. La prise en charge médicale initiale était une 
antibiothérapie probabiliste à large spectre associée à 
l’administration de plasma frais congelé, un support 
hémodynamique et une héparinothérapie préventive. 
Le bilan sanguin initial révèle une CIVD massive 
avec une thrombopénie à 70.000 éléments/mm3, un 
taux de prothrombine à 11 %, un temps de céphaline 
activé (TCA) allongé à 47, un taux de fibrinogène 
inférieur à la moyenne (0,5 g/l), des produits de 
dégradation de la fibrine augmentés avec des D 
dimères positifs à 5670. Il n’y avait aucun argument 
pour une infection bactérienne (absence de syndrome 
inflammatoire, CRP et pro-calcitonine négatives, 
hémocultures négatives, l’étude cyto-bactériologique 

du liquide céphalo-rachidien était normale et la PCR 
méningocoque dans le liquide céphalo-rachidien 
négative). Le dosage d’antithrombine était abaissé 
à 40 %. La protéine C et la protéine S libre étaient 
effondrées (respectivement 30% et 20 %). Les anticorps 
anti-protéine S étaient positifs. Les anticorps anti-
phospholipides étaient négatifs. Une échographie avec 
étude doppler des membres inférieurs ne montrait 
pas de thrombose artérielle par contre il y avait une 
thrombose veineuse du membre inferieur droit. Ce 
tableau clinique et biologique était compatible avec un 
déficit acquis en protéine S post varicelleux compliqué 
de purpura fulminans et de thrombose veineuse. Une 
héparinothérapie par voie intraveineuse continue était 
alors mise en route à la place de l’héparinothérapie 
préventive. Du fait du déficit objectivé en protéine C, 
nous avons ajouté une substitution par la protéine C 
humaine non activée par voie intra-veineuse. Le bilan 
biologique de contrôle 24 heures après était en faveur 
d’une aggravation avec une baisse de la protéine S à 
10% (au lieu de 20 %) et une augmentation du taux des 
AC anti protéine S. Devant cette aggravation et vu que 
les immunoglobulines étaient contre indiqués en raison 
de la thrombose, nous avons décidé de commencé un 
traitement à base de corticothérapie avec les échanges 
plasmatiques. mais l’évolution était rapidement fatale 
et l’enfant est rapidement décédé.

Le purpura fulminans est définit par la présence 
de nécroses cutanées avec une CIVD (coagulation 
intra-vasculaire disséminée) [1]. Les sepsis d’origine 
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bactérienne (infection à méningocoque ou 
pneumocoque) sont les causes les plus fréquentes de 
purpura fulminans infectieux. Le purpura fulminans 
post-infectieux est un tableau différent très rare: il 
s’agit d’une affection débutant 7 à 10 jours après 
une varicelle ou, plus rarement, après une infection 
streptococcique [1]. Les malades ont un purpura 
nécrotique cutané extensif associé à une CIVD mais il 
n’y a pas de sepsis, et les prélèvements bactériologiques 
sont négatifs comme c’est le cas chez notre patient. 
Les progrès réalisés dans la compréhension des PF 
survenant au décours d’une varicelle plaident en faveur 
d’une origine auto-immune [2,3] avec le rôle des AC 
anti -phospholipides et des anticorps anti-protéine 
S. L’incrimination des anticorps anti-protéine S dans 
la pathogénie des phénomènes thrombotiques a été 
mise en évidence par certains auteurs [4]. La plupart 
des auteurs notent une cinétique en miroir entre la 
protéine S initialement effondrée puis augmentant 
progressivement et des anticorps anti-protéine S 
élevés au moment du diagnostic puis diminuant 
secondairement [2,4]. L’état hypercoagulabilité 
engendré par la diminution de la protéine S a été 
démontré: augmentation des fragments 1 et 2 de 
la prothrombine en cas de purpura fulminans ou 
de thrombose veineuse suite à une varicelle. Il 
existe différentes hypothèses quant à l’apparition 
des anticorps anti-protéine S [4]: réaction croisée 
par ressemblance de l’épitope virus varicelle zona 
(VZV) et de la protéine S de l’hôte, rôle présentateur 
d’antigène de l’hôte de VZV (auto-immunité) ou 
stimulation immunitaire non spécifique. Le cas que 
nous rapportons illustre le déficit acquis en protéine 
S avec la présence d’anticorps anti-protéines S, 
compliqué d’un purpura fulminans et de thrombose 
veineuse. Un déficit en protéine C est fréquemment 
noté dans les purpuras fulminans post-varicelleux 
comme c’est le cas chez notre patient. Les causes sont 
soit une consommation dans le cadre de la CIVD [5], 
soit la découverte fortuite d’un déficit congénital 
hétérozygote [6]. Malgré la documentation d’un 
phénomène auto-immun et l’adaptation de la prise en 
charge thérapeutique à la physiopathologie, le purpura 
fulminans post-varicelleux est trop rare pour qu’il 
existe un niveau de preuve suffisant. Cela explique 
la diversité des prises en charge. L’héparinothérapie 
est indiquée par la majorité des auteurs et ce malgré 
une coagulopathie (CIVD) importante. En effet, 
l’héparine se lie à l’antithrombine, inhibant ainsi la 
formation de thrombi et la consommation des facteurs 
de coagulation, ce qui pourrait enrayer l’évolution 

vers des nécroses cutanées. L’administration de 
plasma frais congelé ne permet pas de restaurer des 
taux suffisants de protéine S mais il est souvent 
administré dans ce but vu l’absence à l’heure 
actuelle de concentrés de protéine S. Parmi les 
autres traitements proposés, on peut citer la protéine 
C non activée jusqu’à normalisation de ces taux 
sanguins. Levin et al. ont insisté sur le risque de 
maladie sérique en rapport avec l’administration 
en excès de plasma frais congelé par formation de 
complexes anticorps-antigènes. Janua´rio et al. ont 
montré que les échanges plasmatiques permettaient 
en effet de restaurer des concentrations adéquates 
en protéine S par soustraction des anticorps, mais le 
bénéfice ne semble durer que quelques heures [7]. 
L’administration d’antithrombine est retenue s’il 
existe un déficit documenté. Compte tenu de 
l’origine auto-immune, plusieurs auteurs ont suggéré 
un traitement immunosuppresseur tels que les 
corticoïdes [6,7] et les immunoglobulines afin de 
bloquer le cycle de production des anticorps anti 
protéine S. Malgré que la prise en charge chirurgicale 
dans les cas de PF est souvent indispensable. Takac 
et al. ont rapporté l’intérêt de l’oxygénothérapie 
hyperbare à travers une observation d’un nourrisson 
de 5 mois atteint d’un purpura méningococcémique 
chez qui aucune chirurgie n’avait été nécessaire, et 
l’utilisation du caisson hyperbare avait permis une 
régression des lésions.

Le PF au décours d’une varicelle est une complication 
rare, mai extrêmement sévère. Il n’existe pas a` ce jour 
de traitement curatif, mais les moyens thérapeutiques 
mis en oeuvre    ces dernières années ont permis 
d’améliorer le pronostic vital et fonctionnel.
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