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Qu'est-ce que le vitiligo ?

• Maladie auto-immune chronique acquise

• Destruction sélective des mélanocytes, 

entraînant des macules dépigmentées

• Diagnostic clinique, aidé par l'examen en 

lumière de Wood

ÉPIDÉMIOLOGIE

• Prévalence mondiale : 0,36% à 1% de la 

population générale

• Prévalence chez l'enfant : 0,24 %

• 1/3 des cas pédiatriques débutent avant 

l'âge de 10 ans

• Age moyen : 4 à 8 ans dans les séries 

pédiatriques

11 :

Le vitiligo à début pédiatrique est plus souvent associé à une atteinte familiale
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Non-Segmentaire (~90 %) Segmentaire
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Non-Segmentaire (~90 %)
Généralisée / Vulgaire

Segmentaire

Bilatérales et symétriques

Zones de frottements

Unilatéral, distribution blaschkoïde

+ fréquent chez l'enfant

Forme acro-faciale

Forme muqueuseSeneschal J, et al. Vitiligo. Nat Rev Dis Primers. 

2025. doi: 10.1038/s41572-025-00670-x. 

Böhm M, Tanew A. Vitiligo. J Dtsch Dermatol Ges. 2025 doi: 10.1111/ddg.15706. 
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Segmentaire

Unilatéral, distribution blaschkoïde

+ fréquent chez l'enfant

Stable

Mixte

Forme mixte : segmentaire évoluant secondairement vers un vitiligo non-segmentaire

Seneschal J, et al. Vitiligo. Nat Rev Dis Primers. 2025. doi: 

10.1038/s41572-025-00670-x. 

Taïeb A, Seneschal J, Mazereeuw-Hautier J. Special 

Considerations in Children with Vitiligo. Dermatol Clin. 

doi: 10.1016/j.det.2016.11.011. 
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Segmentaire

Unilatéral, distribution blaschkoïde

+ fréquent chez l'enfant

Stable

Mixte

Forme mixte : segmentaire évoluant secondairement vers un vitiligo non-segmentaire

Leucotrichie / Poliose

Böhm M, Tanew A. Vitiligo. J Dtsch Dermatol Ges. 2025 

doi: 10.1111/ddg.15706. 



Interaction complexe entre susceptibilité génétique, stress oxydatif et réponse immunitaire 

adaptative aboutissant à la destruction des mélanocytes.

Physiopathologie
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Böhm M, Tanew A. Vitiligo. J Dtsch Dermatol Ges. 2025. doi: 10.1111/ddg.15706.



Association aux dysimmunités systémiques
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Dépistage : Bilan thyroïdien systématique (TSH, AC anti-TPO et anti-Tg) au 

diagnostic

Terrain poly auto-immun

15-25%
Dysthyroidies

Hashimoto / Basedow 

1-4%

Diabète de type 1

Polyarthrite rhumatoide

1-3%



Association aux dermatoses inflammatoires
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Dépistage : Interrogatoire et examen clinique 

10-30%

Dermatite atopique

3-8%
Pelade

2-5%

Psoriasis
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1. Stopper l'évolution

Maladie active (urgence) :

✓ Immunomodulateurs topiques 

(dermocortidoides ou inhiteurs 

de calcineurines) 

✓ Photothérapie UVB

✓ Mini-pulses corticothérapie PO

2. Repigmenter

Maladie stable :

✓ Topiques : dermocorticoïdes, 

inhibiteurs de la calcineurine

✓ Photothérapie UVB 

✓ (+/- greffes)

3. Maintenir

Entretien :

✓ Topiques 2×/semaine en 

prévention des rechutes

✓ Surveillance clinique

New : Inhibiteurs de JAK
o Ruxolitinib topique (JAK1/2) : AMM dès 12 ans (≤ 10 % de la SC). Essais en cours 6-12 ans.

o Ritlecitinib & Upadacitinib : essais de phase 3 en cours pour les formes étendues.
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Le fardeau de la maladie
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● Maladie affichante et stigmatisante : 

impact psycho-social majeur

● Détresse émotionnelle, anxiété, baisse de 

l’estime de soi 

● FDR altération de la qualité de vie :

○ Patients à peau plus foncée

○ Atteinte > 5 % de la SC 

○ Atteinte visage ou mains

Marqueur systémique : le vitiligo est une authentique maladie auto-immune

Scores de qualité de vie : 

✗ DLQI (générique)

✗ VitiQoL (spécifique)

✗ VIPs-12 (spécifique)



État de la question
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Objectifs (via la cohorte nationale OBS’CEREVANCE) :

➢ Décrire le vitiligo chez les enfants atteints de CAI (prévalence, type)

➢ Décrire les autres manifestations auto-immunes extra-cutanées associés

➢ Décrire les caractéristiques immunologiques et génétiques de ces enfants 

12

● Lien vitiligo – maladies auto-immunes systémiques

● Modèle des syndromes monogéniques et erreurs innées de l’immunité (EII) : co-

occurrence dans les déficits de régulation (haploinsuffisance CTLA-4) et les syndromes 

polyendocriniens auto-immuns (APECED)

Améliorer le dépistage : sensibiliser les dermatologues et proposer une NFS systématique au diagnostic ?

- Prévalence du vitiligo dans cette population spécifique des CAI pédiatriques? 

- Caractéristiques cliniques du vitiligo dans le contexte des CAI pédiatriques ?

- Vitiligo comme marqueur clinique d’une dysimmunitée systémique à dépister ? 



Matériel et méthodes

Prospective

Observationnelle Nationale

Critères d’inclusions :

• Enfants inclus dans la cohorte OBS’CEREVANCE (consentement signé)

• Ayant un antécédent personnel ou familial au 1er degré de vitiligo 

Janvier 

2026
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Inclusion
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14 Flowchart réalisé avec Lucidchart



Fille
48%

Garçon
52%

Population

Age médian au diagnostic de CAI : 

8 ans [0,7-16,6]  

Ratio H/F : 1:1
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Type de Cytopénie Auto-

Immune (CAI)
N=18 (%)

Purpura Thrombopénique 

Immunologique (PTI)
8 (44%)

Syndrome d'Evans 6 (33%)

Anémie Hémolytique Auto-

Immune (AHAI)
4 (22%)

Type de Cytopénie Auto-

Immune (CAI)
N=13 (%)

Syndrome d'Evans 6 (46%)

Purpura Thrombopénique 

Immunologique (PTI)
4 (31%)

Anémie Hémolytique Auto-

Immune (AHAI)

3 (23%)8 (61%) Garçons 5 Filles



Caractéristiques de la CAI
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Etiologie

Primaire
23%

Secondaire 
confirmée

54%

Secondaire 
suspectée

23%

Déficit Immunitaire 

Primitif (DIP)*
6 (86%)

Lupus Érythémateux 

Systémique (LES)
1 (14%)

Etiologie

Primaire
50%

Secondaire 
confirmée

22%

Secondaire 
suspectée

28%
Déficit Immunitaire 

Primitif (DIP)*
3 (75%)

Lupus Érythémateux 

Systémique (LES)
1 (25%)

*Phénotype concordant et variant pathogène 

validé dans un gène de l'immunité (classe 4 ou 5)



Phénotype clinique
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Vitiligo Non-Segmentaire (VNS) : 

13 (100%)
Comorbidités dermatologiques 

associées 
N (%)

Dermatite Atopique (DA) 3 (23%)

Pelade 1 (7,7)

Psoriasis 1 (7,7)

Pemphigoïde bulleuse 1 (7,7)

Autres anomalies pigmentaires 

Hamartome achromique 1 (7,7)

Tache(s) Café au lait (TCL) 1 (7,7)

Avant 
cytopénie

46%Après 
cytopénie

46%

UNK
8%

Apparition du vitiligo avant la 

cytopénie AI : 6/13 (46,2%)



Dysimmunité systémique
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Atteinte d'organe (auto-immunes et 

inflammatoires)* (hors CAI et dermato)
N (%)

Pneumopathie interstitielle / GLILD 3 (23%)

Uvéite 2 (15%)

Diabète de type 1 (DT1) 2 (15%)

Atteinte neuro (vascularite, Guillain-Barré…) 2 (15%)

Myocardite 1 (7,7)

Maladie de Biermer 1 (7,7)

Cholangiopathie chronique 1 (7,7)

MIP cliniques

Auto-anticorps spécifiques* (hors CAI) N (%)

AAN ≥ 160 5 (38%)

Anti-SSA 2 (15%)

Anti-TPO 2 (15%)

Anti-Facteur Intrinsèque (FI) 1 (7,7)

Anti-Thyroglobuline (Tg) 1 (7,7)

Anti-îlot de Langerhans 1 (7,7)

Anti-transglutaminase 1 (7,7)

Anti-gliadine (IgA) 1 (7,7)

Anti-GAD 1 (7,7)

Anticorps Anti-phospholipides (APL) 1 (7,7)

MIP biologiques

* Un même patient peut cumuler plusieurs 
pathologies ou manifestations à médiation immune



Antécédents familiaux
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Antécédents Familiaux notables 

(1er ou 2ème degré)*
N (%)

Pathologies rhumatologiques / 

connectivites (PR, SHARP, inclassé)
3 (23%)

Cytopénie Auto-Immune (CAI) 2 (15%)

Vitiligo 2 (15%)

Diabète de type 1 (DT1) 1 (7,7)

Autres dermatoses auto-immunes 

(DA, Pelade)
1 (7,7)

Liche Scléreux atrophique (LSA) 1 (7,7)

* Un même parent au 1er ou 2ème degré peut présenter plusieurs pathologies associées (par 
exemple, un oncle maternel cumulant un diabète de type 1, une pelade et une dermatite atopique).

Antécédent familial de MIP clinique au 

1er ou 2nd degré : 5/13 (38,5%)

Antécédent familial de MIP biologique 

au 1er degré : 2/13 (15,4%)



Phénotype clinique
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Comorbidités dermatologiques 

associées (enfant index)
N (%)

Dermatite Atopique (DA) 2 (11%)

Pelade 1 (5,6)

Urticaire chronique 1 (5,6)

Syndrome de Raynaud 1 (5,6)

Atteinte d'organe (auto-immunes et 

inflammatoires) (hors CAI et dermato)
N (%)

Myosite (cas index) 1 (5,6)

MIP cliniques

Auto-anticorps spécifiques (hors CAI) N (%)

AAN ≥ 160 6 (33%)

Anti-muscle lisse 2 (11%)

Anti-TPO 1 (5,6)

Anti-Transglutaminase tissulaire 1 (5,6)

Anti-Réticuline 1 (5,6)

Anti-Ribosome P 1 (5,6)

Anti-GP210 1 (5,6)

MIP biologiques
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Antécédents Familiaux (1er ou 2ème degré) N (%)

Dysthyroïdie 6 (33,3)

Cytopénie Auto-Immune (CAI) 2 (11,1)

Polyarthrite rhumatoïde 2 (11,1)

Diabète de type 1 (DT1) 1 (5,6)

Maladie cœliaque 1 (5,6)

Spondylarthrite 1 (5,6)

Psoriasis 1 (5,6)

RS3PE 1 (5,6)

Urticaire au froid 1 (5,6)

Syndrome CREST 1 (5,6)

Cirrhose biliaire primitive (CBP) 1 (5,6)

Lupus systémique 1 (5,6)

Sclérose en plaque (Sep) 1 (5,6)

Antécédents 
familiaux

Antécédent familial de MIP clinique au 

1er ou 2nd degré : 12/18 (66,6%)

Antécédent familial de MIP biologique 

au 1er degré : 4/18 (22,2%)



Caractéristiques de la CAI
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Explorations génétiques N (%)

Bilan non contributif 3 (23%)

CTLA4* ¶ 3 (23%)

KMT2D (Syndrome Kabuki)* 2 (15%)

RAG2* (Sanger) 1 (7,7%)

Étude génétique réalisée : 

9/13 (69%)

* Classification ACMG : 5

A noter : CTLA4 se trouve sur le chromosome 2
Etiologie

Primaire
23%

Secondaire 
confirmée

54%

Secondaire 
suspectée

23%

Déficit Immunitaire 

Primitif (DIP)*

6 

(85,7%)

Lupus Érythémateux 

Systémique (LES)
1 (14,3)

¶ Un patient CTLA4 + micro-délétion du chromosome 2



Exploration génétique
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Explorations génétiques N (%)

Bilan non contributif 2 (11,1)

Gène A * (Exome) 1 (5,6)

Gène B * (Sanger) 1 (5,6)

Gène C ** (Sanger) 1 (5,6)

Gène D ¶ *** (Exome) 1 (5,6)

Gène E ¶ *** (Sanger) 1 (5,6)

Gène F *** 1 (5,6)

Gène G *** (Exome) 1 (5,6)

* Classification ACMG : 5

¶ Un patient avec 2 gènes différents classe 3

** Classification ACMG : 4

*** Classification ACMG : 3

Etiologie

Primaire
50%

Secondaire 
confirmée

22%

Secondaire 
suspectée

28%

Déficit Immunitaire 

Primitif (DIP)*
3 (75%)

Lupus Érythémateux 

Systémique (LES)
1 (25%)
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Prévalence du vitiligo = 0,54% 

parmi les enfants suivis pour une CAI

Une sur-représentation du vitiligo
Dans notre cohorte : 

Prévalence du vitiligo = 0,24% chez 

l’enfant

Dans la littérature : 

➱ Tendance à une sur-représentation du vitiligo au cours des 

cytopénies AI en faveur d’une association spécifique vitiligo / CAI

Rapport de prévalence (Vitiligo chez les CAI / Vitiligo en 

population générale pédiatrique) = 2,26 (IC 95% [1,03 - 3,48])
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Modèles monogéniques connus : CAI/Vitiligo
Le vitiligo est un critère phénotypique déjà décrits dans plusieurs syndromes 

monogéniques dysimmunitaires (DIP / EII) :

Anomalie des T-régulateurs :

APECED (Mutation AIRE)

Défauts des « check-points » 

immunitaires :

Haploinsuffisance CTLA4 (et LRBA)

Déficits immunitaires combinés partiels:

Mutations RAG1 et RAG2

Syndromes poly-malformatifs avec 

immunodéficience :

Syndrome de Kabuki (Mutation KMT2D)
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Le vitiligo comme marqueur clinique

• 54% de CAI secondaires confirmées 

(6 DIP avec gènes connus)

• Forte densité de manifestations 

dysimmunitaires cliniques et biologiques

• 50% de CAI primaires

• Moins de dysimmunité clinique et 

biologique associée

Terrain polygénique de susceptibilité auto-
immune, l'hypothèse d'une association 

fortuite ne peut être exclue

➱ L'association CAI + Vitiligo chez un enfant doit faire évoquer une cause secondaire



LimitesForces

➢ Manque de puissance 
(faible échantillon)

➢ Biais d’information (lié à 
la méthode de recueil de 
données)

➢ Données manquantes

➢ Peu de données dans la 
littérature (maladie rare)

➢ Données issues d’une large 
cohorte prospective 
nationale multicentrique

➢ Données descriptives à 
long terme de vie réelle 
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« Take home message »

Le vitiligo peut être la première manifestation d’une cytopénie auto-immune

Devant une CAI pédiatrique, la présence d'un vitiligo personnel doit faire 

alerter sur la possibilité d’une étiologie secondaire 

Sensibiliser les cliniciens (dermatologues) à dépister les 

comorbidités associées (NFS, réticulocytes)

Orientation vers un séquençage génétique haut débit à la 

recherche d'une Erreur Innée de l'Immunité
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Pour la suite :
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Recueillir et regrouper les informations issues de 

la base de données OBS’CEREVANCE 

Contacter les médecins immuno-hématologues 

et les dermatologues responsables de ces 

enfants pour compléter les informations 

marine.roux@chu-bordeaux.fr florence.assan@chu-bordeaux.fr



Merci de votre attention
Centre Nb d'inclus

Besançon 5

Marseille 5

Paris - Necker 5

Bordeaux 4

Toulouse 3

Montpellier 2

Paris - Robert Debré 2

Lyon 1

Martinique 1

Nancy 1

Paris - Kremlin Bicêtre 1

Paris - Trousseau 1

Total 31





Défauts des « check-points » immunitaires :

Haploinsuffisance CTLA4 (et LRBA)



Anomalie des T-régulateurs :

APECED (Mutation AIRE)



Anomalie des T-régulateurs :

APECED (Mutation AIRE)



Syndromes poly-malformatifs avec 

immunodéficience :

Syndrome de Kabuki (Mutation KMT2D)



Déficits immunitaires combinés partiels:

Mutations RAG1 et RAG2




