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Resumen

La enfermedad de Morbihan (morbus Morbihan) es una entidad poco
frecuente, que se caracteriza por la aparicion recurrente, a nivel del tercio
medio y superior del rostro, de eritema y edema, que conducen a una in-
duracién desfigurante.

Actualmente se plantea que la urticaria de contacto inmunolégica
desempefia un rol crucial en la patogenia.

Presentamos un paciente de 65 anos con enfermedad de Morbihan de 2
anos de evolucion (Dermatol Argent 2009;15(6):434-436).
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Abstract

Morbihan's disease (morbus Morbihan) is an infrecuent entity, character-
ized by the appearance of relapsing erithema and edema on the center
and upper aspect of the face, leading to disfiguring induration.
Nowadays, immunologic contact urticaria plays a crucial role in the pa-
togenesis.

We present a 65 year-old patient with Morbihan’s disease, with its onset
2 years ago (Dermatol Argent 2009;15(6):434-436).
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Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 65 afios, que consulté por presentar
una dermatosis eritemato-edematosa facial, de 2 afios de evolucidn.
Antecedentes personales: hipertension arterial, hipergluce-
mia y gastropatia erosiva.

Antecedentes sociales: empleado administrativo; referfa in-
gesta habitual de cerveza y café.

Medicacién habitual: omeprazol 20 mg/dia.

Examen fisico: se observé una placa eritematosa, con edema
duro, infiltrada, con algunas telangicctasias en la superficie, de
limites difusos, en la glabela, pérpado superior derecho, me-
jillas, nariz, mentén y labio superior, de 2 afios de evolucién
(Fotos 1y 2), que habifa sido precedida por episodios de erite-
ma y edema recurrentes. La lesion era asintomdtica, pero pro-
ducia desfiguracion del contorno facial y molestias a nivel del
parpado superior derecho y del labio superior. Ademds, pre-
sentaba una prdtesis dentaria en ambas arcadas maxilares des-
de hace 2 anos. El paciente se encontraba en buen estado gene-
ral, afebril y sin alteraciones en otros érganos.

Estudios complementarios: hemograma, hepatograma,
funcién renal, calcemia total, eritrosedimentacién y colage-
nograma se encontraban dentro de los pardmetros norma-
les; VDRL cuantitativa y HIV, no reactivos; glucemia 122
mg/dl, IgE sérica 1.589 Ul/ml. Test de contactantes: positi-
vo para niquel y cobalto.
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Radiografia de torix y ecografia abdominal: sin
alteraciones.

Estudio histopatoldgico: cpidermis con atrofia de
crestas interpapilares y espongiosis leve de la capa
basal. Dermis con marcada dilatacién de los capila-
res linfaticos, telangiectasias e infiltrados linfomo-
nocitarios perivasculares y anexiales. Tincién de
PAS y Zichl-Nielseen negativas (Fotos 3y 4).
Diagnéstico: enfermedad de Morbihan (morbus
Morbihan).

Tratamiento: se inicia con antihistaminicos y dre-
naje linfatico. Se sugiere realizar una consulta odon-
toldgica para el cambio de la prétesis y disminuir la
ingesta de cerveza y café. El paciente presentd mejo-
ria sintomdtica con las medidas instauradas.

Comentarios

La enfermedad de Morbihan es una entidad infre-
cuente, descrita por primera vez en 1957 por Robert
Degos. Esta denominacién se refiere a un distrito en
Bretaiia, Francia, lugar donde se documentaron los
primeros pacientes.'?

Se caracteriza por la aparicidn de eritema y edema
en el tercio medio y superior del rostro (en la fren-
te, glabela, parpados y, rara vez, en la nariz y las me-
jillas), con un curso crénico y recurrente, que deter-
mina un edema indurado y persistente. Los pacien-
tes refieren sintomas subjetivos, debidos a la desfigu-
racion del contorno facial que produce esta entidad,
que puede afectarlos psicoldgica y cosméticamen-
te como se observé en nuestro paciente.'” Ademds,
cuando los parpados estdn afectados, puede produ-
cir un estrechamiento del campo visual.!

Estas condiciones han sido designadas en Ia litera-
tura como linfedema crénico, o edema facial per-
sistente sélido, en el acné o la rosicea.? Debido a
esto, todavia resulta incierto definir si esta entidad
es una enfermedad distintiva, o una rara complica-
cién de la rosicea, conocida como linfedema ro-
saceiforme. Sin cmbargo, existen pacientes con es-
tas caracteristicas clinicas que no presentan ningtn
signo ni sintoma de rosacea.l*

Otros hallazgos para arribar al diagndstico son la pre-
sencia de un laboratorio y un estudio histoldgico no
patoldgicos, y la falta de respuesta a los tratamien-
tos."? Es importante la exclusion de varios diagnésti-
cos diferenciales como las variantes del sindrome de
Melkersson-Rosenthal, la dematomiositis, el lupus
eritematoso sistémico, la dermatitis actinica crénica,
la sarcoidosis o la dermatitis de contacto crénica."

El estudio histoldgico muestra un edema leve de la
dermis media y profunda, vasos linfiticos ectdsicos y

T Y .

Foto 1. Placa eritematosa, con edema duro, infiltrada, con algunas telangiectasias en la superficie, de Ii-
mites difusos, en la glabela, pdrpado superior derecho, mejillas, nariz, menton y labio superior.

Foto 2. Perfil del rostro descrito en la Foto 1.
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Foto 3. Epidermis con atrofia de crestas interpapilares. Dermis con marcada dilatacién de los capi-
lares linfdticos, telangiectasias e infiltrados linfomonocitarios perivasculares y anexiales. Vista pano-
rdmica (H-E).

Foto 4. Marcada dilatacién de los linfdticos dérmicos (H-E, 40X).

un infiltrado linfohistiocitario perivascular. Se ha documentado aumento en
el nimero de mastocitos, que sugiere que el edema podria estar relacionado
con la obstruccion de los vasos linféticos o la fibrosis inducida por estas célu-
las.">>¢ Estos hallazgos fueron descritos en el caso clinico presentado.

La ctiologia es desconocida. Se cree que existe una alteracién del flu-
jo sanguineo cutdneo y del drenaje linfitico, junto a una predisposi-
cién individual, para la aparicidn de esta enfermedad. Por otra parte,
se piensa que factores desencadenantes, como una urticaria de contac-

to inmunolégica, producirian un incremento de
la carga linfitica que superaria a la capacidad de
drenaje. La insuficiencia del sistema linfatico des-
encadenaria el edema facial persistente.’

Todavia no se encontrd un tratamiento efectivo.? Se
han utilizado radioterapia, corticoides sistémicos,
antibidticos, talidomida y clofazimina, entre otros,
sin buena respuesta.® También se recomienda el uso
de dosis bajas de isotretinoina (0,2-0,7 mg/kg/d1a)
combinada con ketotifeno (1-2 mg/dia) durante 2 a
4 meses™>* El drenaje linfitico facial es un coadyu-
vante para disminuir el edema residual.’>”

Si se sospecha la existencia de urticaria de contac-
to inmunoldgica, se deben evitar los irritantes o
alergenos que podrian estar desencadendndola.
En el caso del paciente presentado, se identifica-
ron como posibles desencadenantes al cobalto y al
niquel. El cobalto se puede encontrar en protesis
dentarias y en el estabilizante de la espuma de la
cerveza, y el niquel en el café.!®

Sibien el tratamiento es variado, atn resulta insa-
tisfactorio para el manejo de esta entidad.®
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