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apres varicelle
par déficit en protéine S
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Aux urgences

 Fillede 4 ans

— A développé des lésions vésiculaires
avec de la fievre ; typique de la
varicelle

— spontanément régressive

e 7 jours apres
— Lésions nécrotiques extensives sur les 2
cuisses

— Fasciite nécrosante suspectée

— Hémodynamique normale, pas de
trouble respiratoire

— Biologie: C reactive protein, 18 mg/L;
platelets count, 80 G/L; international
normalized ratio (INR), 10; fibrinogen, <
0.4 g/L.




Prise en charge

* Médicale
— Antibiothérapie |V: ceftriaxone,
amikacin, clindamycin, and
metronidazole

— Transfusion de plaquettes,
fibrinogene et plasma frais congelé

* Chirurgie en urgence

— Devant une extension significative
en moins d’1h

— Nécrosectomie large cutanée et
sous cutanée face latérale des deux
cuisses




Post-opératoire

* Aggravation de |'état général
— Extension des |ésions cutanées
— Douleur nécessitant une intubation pour sédation

— Thrombose veineuse profonde de la fémorale
profonde droite diggnostiquée a I’échographie

* Prélevements per opératoires et hémocultures
négatifs



Biologie Traitement

* Protéine S <10% (normal, * Plasmaphérese
60-150%): — Débutée 24 h apres
— Antigene anti-proteine S, I'admission
6% — Avec immunogobulines
— protéine S active , 7% intraveineuses
— Anticorps anti-protéine S — Et anticoagulation

circulants détectés



Evolution

Ameélioration immeédiate avec stabilisation des
lésions cutanées

— Normalisation du taux de protéine S, 2 jours
apres.

— Extubation 7 jours apres.
— Amputation transtibiale 1 mois apres.



Discussion

* Le diagnoctic n'a été évoqué qu’apres les 24 premieres heures
* Les deux diganostics différentiels étaient:

— purprura fulminans
— Cellulite nécrosante

* 'enfant a recu des antibiotiques et a subit une chirurgie
délabrante précocement.

* Malheureusement, personne n’avait pensé a ce rare diagnostic:
purpura auto immun post varicelle

* La chirurgie aurait peut étre pu étre évitée.



Take home message

e Déficit en protéine S post-varicelle
— Rare et grave

— Devrait étre suspecté devant des lésions cutanées
extensives avec thrombose profonde quelques
jours apres la varicelle

— Peut étre confirmé par un bilan de coagulation.

— Un anticoagulation précoce avec plasmaphérese
réduit la mortalité et le taux de séquelles dans
cette pathologie.
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