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¿Cuál es su Diagnóstico? 

Foto 1. Edema duro, no depresible. La piel de los párpados está abollonada, engrosada y paqui-

dérmica y logra cerrar el ángulo de apertura palpebral.

Caso clínico

Se presenta una paciente de 62 años, oriunda del sur de la provincia de Buenos Aires, sin antecedentes de relevancia, que comenzó hace 3 
años con episodios de eritema y edema asintomáticos de párpados en forma transitoria y recurrente. Con el transcurso del tiempo el edema 
se hizo más evidente y persistente, sin desaparecer por completo entre los brotes. Actualmente se observa edema duro, no depresible, la piel 
de los párpados está abollonada, engrosada y paquidérmica, y blefaroptosis (Foto 1). La paciente no refiere síntomas asociados, pero descri-
be una constante variación del edema. Ha usado múltiples tratamientos tópicos, especialmente corticoides, sin mejoría del cuadro. Se reali-
zan 2 biopsias que informan vasodilatación y edema superficial, con leve infiltración perivascular. Además existen organismos con caracte-
res de Demodex (Foto 2). Se realizaron pruebas epicutáneas con parches para descartar contactantes y tuvo reacción +++ al níquel. Los exá-
menes de laboratorio son normales. Se indica tratamiento con drenaje linfático, pimecrolimus local y dieta con bajo contenido en níquel, y 
se instruye sobre los objetos que pueden contener níquel en su composición para evitar su manipuleo. En los meses siguientes se notó me-
nor edema y mayor confort (Foto 3).
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Foto 2. Histopatología. Vasodilatación y edema superfi cial, con leve infi ltración perivascular. Además existen organismos con caracteres de Demodex.

Foto 3. (Vista de ojos de cerca). Menor edema y mayor confort.
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Diagnóstico: morbus Morbihan

Comentario

La primera descripción de la entidad fue realizada por Robert 
Degos en 1957 como “eritema y edema facial crónico”. Con 
posterioridad, Lauguier la denominó morbus Morbihan, al to-
mar como referencia el distrito de Francia llamado Brittany, de 
donde era oriundo el paciente de Degos.1

El cuadro se caracteriza por brotes recurrentes de edema y eri-
tema del área central y superior de la cara, seguido por un en-
grosamiento fi brótico persistente (edema duro). Comienza con 
un período de estado caracterizado por exacerbaciones y remi-
siones antes de hacerse crónico y estable, momento en donde el 
edema no remite.2

El sistema linfático cutáneo juega un rol importante en la pato-
genia de la enfermedad. Existiría una precondición para el desa-
rrollo del morbus Morbihan y necesitaría factores irritantes que 
gatillen repetidamente una infl amación y atraigan un gran fl u-
jo linfático local que exceda la capacidad de drenaje; entonces, 
el edema transitorio con el tiempo se haría persistente.3 Habría 
una predisposición individual dada por alteración local del dre-
naje linfático normal con enlentecimiento de la circulación o 
estasis linfático y daño de los vasos. La infl amación puede ser 
mínima, pero debe repetirse en el tiempo para desarrollar el lin-
fedema. El mecanismo es similar al linfedema de la insufi ciencia 
venosa de miembros inferiores que aparece tras repetidas celu-
litis o erisipelas.4 
Desde el punto de vista clínico se observa un edema duro, no 
depresible del tercio superior de la cara. Se localiza en frente, 
entrecejo, párpados, dorso de nariz y mejillas. Es asintomático 
aunque puede comprometer secundariamente el campo visual 
por el estrechamiento y rigidez de los párpados. Los exámenes 
de laboratorio sanguíneo suelen estar normales.5

La histopatología es poco característica. Se observa un proceso 
infl amatorio con edema e infi ltrado linfomonocitario con mas-
tocitos y granuloma no caseoso.
Actualmente varias entidades podrían agruparse bajo la deno-
minación de edema sólido facial persistente, descripto en 1966 
por Carney. Dentro de esta entidad se concentran todos aque-
llos edemas de la mitad superior de la cara que tienen clínica e 
histopatología en común. El linfedema de la rosácea, tiene como 
antecedentes pápulas, pústulas y telangiectasias; el linfedema 
por acné, característico en varones jóvenes con historia de acné 
leve a moderado de larga data;4 la enfermedad de Morbihan se 
atribuye a una urticaria por contacto inmunológica a la que se le 
suma infl amación y una alteración a nivel de la circulación lin-
fática.5 El diagnóstico se basa en el aspecto clínico y por descar-
te de otras patologías que constituyen los diagnósticos diferen-
ciales, como el síndrome de Melkensson-Rosenthal, angioede-

ma, dermatofi tosis, lupus eritematoso sistémico, dermatitis ac-
tínica crónica, queilitis granulomatosa de Miescher, lepra lepro-
matosa, sarcoidosis o dermatitis por contacto crónica. Se tien-
de a rotular el cuadro como morbus Morbihan cuando obedece 
a una alergia o urticaria por contacto y edema sólido facial persis-
tente cuando es secundario a otras dermatosis; su distinción es 
importante por la implicancia terapéutica.6,7

La propuesta terapéutica para la enfermedad de Morbihan se 
basa en evitar el contactante detectado, el uso de antihistamíni-
cos y el drenaje linfático manual. Otras terapéuticas están diri-
gidas a las causas del edema persistente como en el caso del acné 
y la rosácea. La prescripción temprana de isotretinoína oral re-
duce el edema y evita su persistencia. Otros tratamientos son  
ketotifeno, clofazimine, talidomida y blefaroplastia con láser 
CO2 , con éxito relativo.8,9

Para nuestra paciente elegimos el pimecrolimus, aunque no se 
encuentra referencia de su indicación en otros casos publica-
dos, ya que inhibe las reacciones inmunológicas dependientes 
de la calcineurina. Afecta a los linfocitos colaboradores T (Th 1) 
que producen IFN-γ y citoquinas Th 2, entre ellas IL-4 e IL-10. 
Inhibe la liberación de histamina inducida por IgE en células 
cebadas y basófi los. Estas propiedades explican el benefi cio que 
se observa con este agente en pacientes con dermatitis infl ama-
torias y alérgicas. 
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