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Résumé

Le purpura fulminans est une urgence ultime diagnostique et thérapeutique dont la prise en charge doit étre
entamée avant méme I’arrivée a une structure hospitaliere. 1l s’agit d’une maladie grave qui atteint
principalement les petits enfants et adolescents. Elle associe un syndrome septicémique a des signes
neurologiques et un purpura extensif et nécrotique. Le germe le plus fréguemment responsable est le
Neisseria meningitidis. Les piliers du traitement sont une antibiothérapie adaptée et une réanimation
adéquate. Malgré les avancées scientifiques, la prise en charge thérapeutique du purpura fulminans chez
I’enfant reste lourde et émaillée de complications fatales et de séquelles graves avec une mortalité de 20 a
30%.

Mots - clés : Purpura fulminans ; Méningocoque ; Enfant ; Réanimation.

Abstract

Purpura fulminans is an ultimate diagnostic and therapeutic emergency whose management must be initiated
even before arrival to hospital. It is a serious disease that mainly affects children and adolescents. It
combines a sepsis with neurological signs and extensive necrotic purpura. The most frequently responsible
agent is Neisseria meningitidis. Appropriate antibiotics and reanimation are the keys of management of this
disease. Despite scientific advances, the treatment of purpura fulminans in children remains difficult. Serious
sequelae occure frequently and mortality rate reach 20 to 30%.

Key - words : Purpura fulminans ; Meningococcus ; Child ; Reanimation.
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PURPURA FULMINANS CHEZ L'ENFANT

INTRODUCTION

Le purpura fulminans (PF) est une urgence ultime
en médecine. Cette maladie gravissime est
caractérisee par I’association d’un syndrome
infectieux sévere, un syndrome neurologique grave,
des troubles hémodynamiques et un purpura
nécrotique extensif. Cette affection touche
préférentiellement I’enfant et le nourrisson [1]. Il
s’agit d’une urgence extréme diagnostique et
thérapeutique. En cas de retard de prise en charge,
I’évolution spontanée est souvent mortelle. De ce
faite, une sensibilisation des parents et des patients
de premiére ligne vis-a-vis des signes d’alarme et
des gestes d’urgence est primordiale.

Cette mise au point a pour but de détailler les
particularités  épidémiologiques, cliniques et
biologiques du PF et de préciser la prise en charge
adaptée devant une suspicion de purpura fulminans
chez I’enfant afin d’améliorer le pronostic de cette
maladie.

EPIDEMIOLOGIE

Le PF est une affection rare dans le monde. avec
une incidence variable selon les régions. Elle est de
1 & 3/100.000 habitants dans les pays industrialisés
et de 10 a 25/100.000 habitants dans les pays a bas
niveau socio-économique [2]. En effet, les
mauvaises conditions de vie augmentent le risque
d’infection par Neisseria meningitidis. Ce germe,
étant I’agent le plus fréquemment responsable du
PF, sévit sous forme d’épidémies dont I’éclosion
est favorisée par les collectivités, la surpopulation
et les mauvaises conditions d’hygiéne [3]. D’autres
facteurs augmentent le risque d’infections invasives
a méningocoque (11M), dont la forme la plus séveére
représente le PF. Ces facteurs sont essentiellement
I’asplénie ,I’insuffisance hépatique et le lupus
érythémateux systémique. L’age de survenue est
essentiellement pédiatrique [4]. Quant a la
répartition saisonniere, plusieurs études ont montré
une prédominance hiverno-printaniere du PF de
I’enfant.

ETUDE CLINIQUE

Le PF est une urgence diagnostique ultime. Le but
du diagnostic précoce est d’instaurer une prise en
charge adéquate le plus rapidement possible. Le
diagnostic est essentiellement clinique. 1l doit étre
évoqué devant tout purpura fébrile. En effet, le fait
de reconnaitre précocement les situations a risque
est essentiel pour diminuer le délai entre les
premiers symptémes et le traitement, condition
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indispensable pour améliorer le pronostic. Le retard
de consultation est un facteur de gravité du PF
amenant a une défaillance multiviscérale, une durée
d'hospitalisation significativement plus prolongée
et un nombre de décés plus important. Un délai
diagnostique méme de quelques heures peut avoir
des conséquences sur la gravité de la maladie, la
lourdeur du traitement nécessaire et le pronostic en
terme de morbidité et de mortalité.

Les signes fonctionnels sont essentiellement la
fievre et les signes neurologiques. La fiévre est le
signe le plusfréquent. Elle est en général élevée
(>38°.5C°) précédant les autres symptémes, mal
supportée, accompagnée d’irritabilit¢ ou de
léthargie. 1l est a signaler que chez le nourrisson
certains éléments sémiologiques sont particuliers, a
savoir : des pleurs quand on prend I’enfant dans les
bras ce qui traduit une hyperesthésie cutanée,
geignements, car les pleurs plus vigoureux
entrainent une augmentation de la pression
intracranienne et des céphalées plus vives. La
raideur de la nuque peut manquer, remplacée par
une hypotonie globale. Parfois on retrouve une
hypertonie des membres inférieurs ou un
bombement de la fontanelle en position assise.
L’examen physique est primordial. Il nécessite une
grande vigilance de la part des cliniciens.
L’examinateur doit dénuder I’enfant et vérifier
toutes les parties du corps, méme celles qui sont
couvertes. Une porte d’entrée doit étre
systématiquement recherchée lors de tout PF et
particulierement une porte d’entrée ORL.

La recherche de signes méningés doit étre
systématique tel que les céphalées, les
vomissements, la photophobie, I’hyperesthésie
cutanée, I’attitude en chien de fusil. D’autres signes
méningés directs peuvent se présenter : la raideur
de la nuque, signes de Kernig ou de Brudzinski [1].
Le syndrome méningé n’est pas toujours au
premier plan. Son absence n’élimine guére le
diagnostic. Chez le nourrisson, On peut assister a
une absence de raideur de la nuque, remplacée par
une hypotonie globale. Parfois on retrouve une
hypertonie des membres inférieurs, le bombement
de la fontanelle en position assise.

Le purpura peut initialement étre trés discret. Ce
rash pétéchial distinctif se produit a la suite de
Iésions au niveau des cellules endothéliales induites
par les endotoxines et de thrombose associées, des
nécroses et éventuellement des hémorragies
dermiques. Parfois, les lésions cutanées initiales se
résument en quelques pétéchies au niveau du
scrotum ou des fesses. Elles peuvent méme
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manquer au premier examen. Quoi qu’il en soit, le
purpura peut se généraliser en quelques heures et
prendre un aspect ecchymotique ou nécrotique et
les taches se disseminent au hasard sous la peau.

En effet, 80% des patients atteints d’une I1IM
confirmée sur le plan  bactériologique,
développeront un purpura pétéchial ou en carte de
géographie, typiguement nécrotique, ecchymotique
avec un diamétre >3 mm, de distribution diffuse,
parfois confluents. Dans 15% des cas il s’agit d’une
éruption atypique, maculo-papuleuse, disparaissant
a la vitro pression qui peut évoluer secondairement
vers un purpura. Un faible pourcentage de patients
(environ 7%) ne présentent pas d’éruption cutanée.
Les lésions précoces ont une prédilection pour la
partie distale du corps puis le haut du corps, les
bras, la téte et le cou. Chez les patients de sexe
masculin, les Iésions peuvent impliquer le pénis ou
le scrotum [1]. En plus, les zones atteintes peuvent
comporter des zones tissulaires avec circulation
terminale telles que le bout du nez, les oreilles et
les extrémités distales, qui sont souvent atteints de
maniére symétrique [4].

L’altération de I’état général est souvent marquée,
elle se manifeste chez I’enfant par un aspect «
toxique » associant : un teint grisatre ou paleur,
léthargie, irritabilité, modification du cri,
obnubilation ou changement de comportement vis-
a-vis de I’entourage. Il est primordial de rechercher
ces signes généraux qui traduisent I’état septique de
I’enfant et précédent généralement I’état de choc.
Le PF est caractérisé par la survenue brutale et
simultanée d’un état de choc et d’une coagulation
intravasculaire disséminée. Ces deux évenements
partagent les mémes facteurs déclenchants et
s’aggravent mutuellement réalisant un tableau
d’une extréme gravité. Les décés surviennent dans
les 24 heures suivant les premiers symptémes dans
plus de la moitié des cas [5].

Initialement, la traduction clinique des troubles
hémodynamiques peut se limiter & un allongement
du temps de recoloration cutanée, des extrémités
froides, une tachycardie ou une polypnée. Le
diagnostic de choc devient évident apres
I’installation de marbrures, d’un pouls filant et
d’une pression artérielle effondrée avec une
différentielle élargie, parfois une encéphalopathie
septique  (agitation, confusion, troubles de
conscience pouvant arriver a un coma profond),
une oligo-anurie annoncent un stade déja avancé.
Ainsi, le diagnostic de choc septique
meéningococcique repose moins sur I’étude
hémodynamique que I’aspect général de I’enfant et
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la présence de signes en faveur d’une insuffisance
circulatoire périphérique. 1l est primordial de
reconnaitre précocement le PF pour la traiter
efficacement, car seule une prise en charge
médicale rapide et adéquate permet de lutter contre
cette maladie gravissime [5].

ETUDE BIOLOGIQUE

Le bilan biologique au cours du PF doit
impérativement comporter un bilan inflammatoire,
un bilan d’hémostase qui évalue la gravité de
I’atteinte, en outre, la recherche de stigmates
biologiques de coagulation intravasculaire
disséminée (CIVD) est primordiale.

Un syndrome inflammatoire biologique n’est pas
constant au moment de [I’hospitalisation. Une
hyperleucocytose a prédominance PNN oriente a
une origine bactérienne de la méningite, mais une
leucopénie voire une neutropénie est possible dans
50% des cas si le méningocoque est a I’origine de
I’infection.

Le taux sanguin de la protéine C réactive augmente
dans les 24 a 48 h suivant I’infection. Malgré sa
performance a distinguer les  méningites
bactériennes des méningites virales, une CRP
négative au moment de I’apparition des signes
cliniques n’élimine jamais le diagnostic. Ainsi, une
CRP positive, surtout si elle est associée a une
procalcitonine élevée constitue un élément clé pour
orienter vers I’origine bactérienne du PF.

D’autres examens biologiques doivent étre
réalisés ; un bilan d’hémostase avec dosage des
protéines C et S est important puisque le PF est le
résultat de dysfonctionnement naturel des
mécanismes de coagulation, particulierement les
anomalies de fonctionnement de la protéine C et
protéines associées. Un autre marqueur pouvant
aider en cas de choc septique qui est le taux
sanguin de lactates, un parameétre qui reflete la
délivrance de I’oxygéne aux tissus. La glycémie, la
magnésémie, la phosphorémie et la calcémie
(calcium ionisé) doivent rapidement étre controlées
car, dans le purpura fulminans, elles sont
fréquemment diminuées, alors que ce sont des
cofacteurs majeurs de la contractilité musculaire
myocardique et de I’énergie  cellulaire.
L hypocalcémie est particulierement fréquente.

ETUDE BACTERIOLOGIQUE

Devant une suspicion de PF, la recherche du germe
en cause n’est pas toujours évidente. Pour ce fait,
des hémocultures répétées, une ponction lombaire
et méme des biopsies des Iésions cutanées doivent
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étre réalisées avant toute antibiothérapie. Les
hémocultures sont de préférence prélevées au
moment du pic fébrile ou des frissons. Au moins 40
a 60 millilitres de sang sont recueillis car les micro-
organismes sont faiblement concentrés dans le
sang. Selon la littérature, les hémocultures faites a
I’admission en absence de tout traitement
antibiotique sont positives dans 80 a 90 % des cas
[6]. La recherche du germe en cause dans le liquide
cephalo-rachidien doit étre procédée en cas
d’absence de contre indication. Quoique, d’une
maniére générale, la réalisation d'une PL
n’augmente pas significativement le taux de
documentations microbiologiques chez les patients
atteints de PF, qu’ils ont recu ou non une
antibiothérapie. La biopsie cutanée est avérée plus
fiable pour identifier le Nm et son sérogroupe que
I’lhémoculture ou la culture du liquide
cephalorachidien dans les cas suspects, en
particulier lorsque la recherche par PCR
(polymerase chaine reaction) est utilisée [7].

Le germe en cause le plus fréguent est le Neisseria
meningitidis. Il est considéré comme une bactérie
de la flore normale du nasopharynx, totalement
inféeodée a I’étre humain. La faculté du
meéningocoque est de traverser la barriére hémato-
encéphalique, avec pour conséquence I’apparition
d’une méningite chez environ 60 % des patients
infectés. La complication la plus redoutable de
I’infection est le développement d’un purpura
fulminans. En Tunisie, le sérogroupe B est le plus
fréquent dans les 1IM, il représente entre 42.2% et
90% des souches isolées. Le sérogroupe C occupe
la deuxiéme place avec environ 20% des souches
isolées.

Le deuxiéme germe en cause est le Streptococcus
pneumoniae. La physiopathologie de I’infection
aigue par ce germe compliquée par PF reste mal
élucidée a cause de la rareté des cas. Au total, il est
clair que le déclenchement de [I’action
thrombotique et I’anticoagulation ultérieure se fait
par de nombreuses toxines libérées des
meéningocoques ou pneumocoques.

L’Haemophilus influenzae peut étre treés rarement
en cause. Les autres agents pathogenes pouvant
étre identifiés sont le Staphylococcus aureus, le
virus de la Varicelle et la Rickettsiose.

Néanmoins, la prise préalable d’antibiotique et la
négativité des examens bactériologiques limitent la
possibilité d’identification du germe en cause. Pour
ce fait, la recherche précoce d’ADN
méningococcique par PCR permet de faire la
preuve de I’1IM et d’en préciser le sérogroupe dans
50 a 85 % des cas, le prélevement de gorge peut
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étre utile chez le nourrisson et I’enfant. Devant tout
purpura fulminans, la PCR méningocoque est a
privilégier en premiére intention.

PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

La précocité de la prise en charge est la clé de
I’efficacité  thérapeutiqgue.  Les traitements
conventionnels sont I’antibiothérapie, le traitement
du choc, la corticothérapie et les mesures générales.
Ils doivent étre rapidement mis en ceuvre.

Devant tout patient présentant des signes infectieux

et un purpura comportant au moins un élément
nécrotique  ou  ecchymotique, on  doit
immédiatement donner une premiére dose d'un
antibiotique bactéricide pour le méningocoque,
administrée dans la mesure du possible par voie
intraveineuse, sinon par voie intramusculaire, et ce
quelque soit I'état hémodynamique du patient.

Il est recommandé d'utiliser Soit la Ceftriaxone par
voie intraveineuse (1V) ou par voie intramusculaire
(IM) a la posologie de 50 a 100 mg/kg sans
dépasser 1g soit le céfotaxime par voie 1V ou par
voie IM a la posologie de 50 mg/kg sans dépasser
1g, ou a défaut I'amoxicilline par voie IV ou par
voie IM a la posologie de 25 mg/kg ou 50 mg/kg
(selon la voie d'administration), sans dépasser 1g,
dose a répéter dans les 2 heures [8].

Ces recommandations doivent étre impérativement
respectées. Dans chaque service d’urgence, pour
chaque structure de soin amenée a prendre en
charge des enfants avec une 11IM/PF, un protocole
écrit préétabli doit étre respecté. Des études de
types avant/aprés ont montré qu’une prise en
charge selon un protocole préétabli, respectant des
protocoles et les recommandations, améliorait la
survie des patients.

Les principes du traitement sont le maintien d’une
bonne oxygénation, une expansion vasculaire, une
antibiothérapie empirique qui ne doit souffrir
d’aucun retard et [Iutilisation précoce de
catécholamines. L’efficacité du traitement doit étre
régulierement évaluée en se référant a des objectifs
thérapeutiques cliniques simples pendant les
premiéres heures. L’un des principaux éléments de
pronostic de I’état de choc septique est la qualité de
la prise en charge initiale avant d’arriver a I'unité
de réanimation. La conduite a tenir au cours de la
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premiére heure doit respecter les dix points clés
suivants :

 Surveillance continue de la fréquence
respiratoire, cardiaque, la saturation en oxygene et
la pression artérielle.

« Evaluation de la conscience.

» Pose d’un cathéter veineux périphérique, voire
un cathéter intra-osseux si délai >2minutes.

» Prélevement sanguin : Hématocrite, NFS, CRP,
glycémie, bilan d’hémostase, calcémie.

» Administration d’antibiothérapie céphalosporine
de troisieme génération

» Remplissage vasculaire par cristalloides (sérum
salé 0,9 % ou soluté balancé) : 20 ml/kg, rapide,
renouvelable.

« Evaluation des objectifs a savoir diminution de
la tachycardie, normalisation de la pression
artérielle,  amélioration de la  perfusion
périphérique, diminution du taux de lactate, diurese
> 1ml/kg/h.

» Administration de Vasopresseurs en cas de non
atteinte des objectifs : noradrénaline 0,1 pg/kg/min
au minimum.

» Correction des troubles
hypoglycémie, hypocalcémie.

e Organisation du transfert en unité de
réanimation pédiatrique en urgence.

» Apres le transfert en réanimation, une prise en
charge selon un protocole préétabli doit étre
débutée dans I’'immédiat.

Une antibiothérapie efficace est le premier pilier de
la prise en charge. Elle doit étre administrée méme
avant de débuter la réanimation. Apres la dose
d’antibiotique recue en urgence, I’antibiothérapie
de relai doit viser le méningocoque. En effet, on
doit privilégier surtout les B-lactamines, mais aussi
le chloramphénicol, les fluoroquinolones, la
rifampicine et la spiramycine. Néanmoins,
l'augmentation des taux de résistances du Nm était
a lorigine des modifications dans les
recommandations pour I'antibiothérapie
probabiliste des 1IM au fil des années [9].
L'association de la vancomycine avec le céfotaxime
ou la ceftriaxone est rapportée étre synergique,
méme contre les souches présentant une CMI

métaboliques
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élevée pour les céphalosporines [10].

La corticothérapie a prouvé son efficacité dans
I’amélioration de I’effet des catécholamines dans le
choc septique. L’administration d’hémisuccinate
d’hydrocortisone, a la posologie de 100 mg/m?j
répartis en quatre injections, a été recommandée
par la conférence de consensus de la Société de
réanimation de langue francaise (SRLF) d’octobre
2000 [11].

D’autres traitements sont discutés selon le cas,
parmi lesquels, on site les immunoglobulines
polyvalentes. En effet, leur efficacité dans la
diminution de la mortalité du choc septique a été
démontrée dans I’étude ALEJANDRIA [12]. Le
deuxiéme traitement pouvant étre administré est
I’anticoagulation intraveineuse.  Une  étude
rétrospective récente a suggéré un risque de déces
plus réduit chez les patients présentant un choc
septique traités précocement avec de I'héparine non
fractionnée, sans pour autant avoir un risque accru
de saignement.

L’administration de la Protéine C et de la

plasmaphérese peuvent également avoir une place
dans le traitement du PF. Dans cette étude, les
patients ont regu une dose de charge de 120 Ul/kg
de concentré de protéine C et des doses d'entretien
de 60 Ul/kg 4 fois par jour. La dose d'entretien a
été ajustée initialement deux fois par jour, puis une
fois tous les jours pour atteindre la plage cible. La
plasmaphérese est théoriquement la capacité
d’enlever les médiateurs inflammatoires endogenes
et exogenes.

Enfin, Le positionnement et la surélévation des
membres permettent de limiter les zones
d’hyperpression et de diminuer I’cedeme. Une
dénutrition doit étre recherchée et corrigée afin
d’optimiser la cicatrisation.

La chirurgie plastique a également une place
prépondérante dans la réduction des séquelles
potentielles du PF [13]. Une intervention
chirurgicale doit étre la plus conservatrice possible
et doit étre réalisée au bon moment, une chirurgie
trop précoce peut aggraver le pronostic vital, mais
aussi fonctionnel. Néanmoins, des gestes d’urgence
peuvent étre indiqués tel qu’une fasciotomie des
loges musculaires atteintes dans les 6 premiéres
heures afin d’augmenter la perfusion du membre
atteint. Cette attitude ainsi que son efficacité restent
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controversées dans la littérature [14]. Apreés
résolution de la phase aiglie, les zones ischémiques,
voire nécrotiques, peuvent nécessiter un parage ou
méme une amputation. Le parage chirurgical doit
emporter  I’ensemble des  tissus  nécrosés,
principalement la peau et le tissu sous-cutané, mais
parfois aussi les muscles et I’0s. Quand
I’lamputation est indispensable, elle se limite aux
tissus nécrosés afin de privilégier au maximum la
longueur osseuse résiduelle en considérant le
potentiel de croissance de I’enfant. Les pertes de
substance de petite taille ou les lésions digitales
distales peuvent étre traitées de maniére
conservatrice par cicatrisation dirigée. Les
mobilisations précoces et attelles de posture font
partie intégrante du traitement. Dés I’obtention
d’une cicatrisation satisfaisante, ces enfants sont
transférés dans une unité de rééducation spécialisée
pour la suite de la prise en charge.

La prise en charge physiothérapeutique associe des
massages afin d’améliorer la souplesse de la peau
et des manceuvres de postures ou de drainage,
souvent limitées par les douleurs de neuropathies
persistantes, nécessitant la prescription
d’antalgiques adaptés. Il faut aussi veiller a ne pas
provoquer d’ischémie locale car la vascularisation
est fragile, le tissu est mince avec un tissu adipeux
souvent diminué.

PREVENTION

Le PF est une maladie a déclaration obligatoire. Le
but est de prévenir et prendre en charge les cas
secondaires, de détecter précocement tout risque
épidémique et de décrire I’évolution annuelle de la
maladie ainsi que ses caractéristiques.

Le deuxiéme pilier de la prévention est la
vaccination. Celle-ci reste le moyen le plus efficace
pour prévenir la méningite bactérienne chez
I’enfant. Un programme national d'immunisation
est déja mis en place en Tunisie. Ainsi la
vaccination anti-pneumococcique est introduite
dans le calendrier vaccinal depuis Avril 2019 mais
le vaccin anti-méningococcique ne fait pas encore
partie du calendrier vaccinal national. En France, et
depuis I’année 2015, la vaccination avec une seule
Dose de vaccin méningococcique C conjugué est
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recommandée pour tous les nourrissons a I’age de
12 mois. Le vaccin méningococcique conjugué
quadrivalent MCV4 est recommandé en routine
pour la vaccination des adolescents, étudiants en
cohabitation aux dortoirs universitaires et autres
sujets ageés entre 11 a 55 ans qui sont a haut risque
de maladie méningococcique.

Actuellement, le vaccin est recommandé pour tous
les enfants, a I’age de 12 mois avec un rattrapage
avant I’age de 24 ans. Chez les sujets a risque
d’lIM, la vaccination par un vaccin quadrivalent
conjugué et par le vaccin méningocoque B est
recommandée a partir de I’age de lan. Ces sujets
sont les personnes ayant une asplénie anatomique
ou fonctionnelle, un déficit en fractions terminales
du complément ou en properdine, ainsi que les
personnes  sous traitement par éculizumab
(Soliris*), les personnels des laboratoires de
recherche travaillant sur le méningocoque, les
personnes ayant regu une greffe de cellules souches
hématopoiétiques. En Tunisie, un vaccin contre le
meéningocoque A et C est indiqué chez tous les
voyageurs a la Mecque. Dans tous les cas, selon les
derniéres recommandations, il faut réaliser une
vaccination de rattrapage contre le méningocoque
C chez tous les sujets contacts en age de
vaccination.

Le troisitme moyen de prévention est
I’antibioprophylaxie. Elle a pour objectif d’éviter la
survenue de cas secondaires d’l1IM. En effet, toute
personne ayant un contact étroit avec les patients
hospitalisés pour une 1M compliquée de PF sont a
haut risque de développer ultérieurement la
maladie. Pour I’équipe soignante,
I’antibioprophylaxie concerne les personnels qui
ont aspiré, intubé ou ayant un contact étroit avec
I’enfant avant sa réception de la premiere dose
d’antibiotique. Cette chimioprophylaxie avec des
antibiotiques appropriés doit étre administrée dans
les 24h suivant contact avec le sujet suspect ou
confirmé de PF. D’aprés les données actuelles de
résistance, la rifampicine est la molécule de
premiére intention. Sa posologie est de 5
mg/kg/12heures pour les nouveau-nés, 10
mg/kg/12 heures pour les enfants de 1 mois a 15ans
et de 600 mg matin et soir jours a partir de I’age de
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15ans. La durée est de 2 jours dans tous les cas. En
cas de contre-indication ou de résistance
documentée a la rifampicine on peut donner le
Ceftriaxone en injection unique en 1V, a la dose de
250 mg chez I’adulte, de 125 mg chez I’enfant ou la
ciprofloxacine a la dose de 500 mg per os chez
I’adulte.

De plus, les patients suspects d’infection a
méningocoque doivent étre mis en isolation jusqu’a
24h au-dela de [Iinitiation de [I’antibiothérapie
appropriée. La santé publique locale doit étre
contactée pour une eéventuelle déclaration pour
faciliter les chimiothérapies destinées aux
personnes ayant un contact rapproché. Ce
processus a diminué le risque d’une 1IM pour les
sujets contacts de plus de 89% [15].

EVOLUTION

L'évolution du PF est extrémement grave.
Cependant, le taux de létalité ne peut pas étre
précis car il varie considérablement entre les
études, ceci a pour raison notamment la diversité
des critéres diagnostiques selon les études. Ce taux
reste cependant compris entre 30 et 50% dans les
différentes series de la littérature, ceci malgré les
progres de la réanimation.

Le pronostic du PF est plus sévere chez I’enfant de
moins de 2 ans avec 75% de mortalité. Le décés
survient le plus souvent dans les 24 premieres
heures d'hospitalisation. Le décés peut survenir
avant méme [l'apparition du purpura. Les
principales causes de déces sont le collapsus
irréversible, le syndrome hémorragique diffus,
I'nypoxie réfractaire et I'engagement cérébral.
Parmi les survivants, si certains guérissent en
quelques jours, plusieurs patients pourront
présenter des complications évolutives. Les plus
fréquentes sont l'insuffisance rénale aigué, les
hémorragies diffuses par coagulopathie de
consommation, le syndrome de  détresse
respiratoire aigiie, la rhabdomyolyse intense et
l'insuffisance  hépatocellulaire  aigué.  Des
complications plus spécifiques au PF peuvent
survenir, on site d’une part des troubles
neurologiques avec un risque précoce de mort
cerébrale en raison de I'cedéme et de I'hypotension;
et d'autre part des nécroses cutanées extensives et
des gangrénes distales qui peuvent conduire a des
amputations itératives des extrémités, voire des
segments de membres. Ainsi, des greffes de peau
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ou une amputation sont indiqués chez 10 a 20 %
des patients. D’autres complications ont été
décrites, en effet, 4 a 10 jours apres le début de la
maladie, 10 a 20 % des patients présenteront une
recrudescence de la fiévre accompagnée d’une
éruption maculo-papuleuse et parfois de péricardite
non septique ou d’arthrite et répondant bien au
traitement par aspirine. A distance, de rares
atteintes osseuses a type d’infarctus liés a la CIVD
avec déformations et troubles de la croissance des
membres peuvent étre observés, de méme qu’une
désaturation en oxygéne induite par I’effort.

Un suivi régulier de ces enfants est nécessaire
durant  toute leur  croissance,  certaines
complications apparaissant plusieurs mois, voire
des années aprés le PF. Le risque de séquelles
fonctionnelles, esthétiques et psychologiques est
entre 5 et 20% des cas selon la littérature [16]. Les
séquelles cutanées sont principalement
I’hyperkératose et les troubles de sensibilité. Les
moignons d’amputations sont souvent de qualité
mediocre et nécessitent un traitement orthopédique
ou prothétique. Les lésions osseuses ou
cartilagineuses peuvent entraner des troubles de
croissance et des déformations des membres
pouvant méme nécessiter des reprises chirurgicales.
Sur le plan psychologique, un syndrome de stress
post-traumatique peut toucher jusqu’a 62 % des
enfants et 48 % de leurs meres. Un
accompagnement psychologique est nécessaire
pour I’acceptation de I’aspect cicatriciel
inesthétiqgue et du regard d’autrui. Quant aux
séquelles neurologiques, le risque de surdité atteint
4,7 %, des troubles visuels surviennent dans 1,6 %,
un déficit moteur dans 0,6 %, des difficultés
comportementales dans 0,6 % et une épilepsie
séquellaire dans 0,5 % selon une étude récente
d’Edmond [17].

CONCLUSION

Le purpura fulminans de I’enfant est une maladie
rare, causant une importante morbidité et mortalité
infantile. L’urgence du diagnostic et la précocité de
la prise en charge déterminent le pronostic a court
et a long terme.
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