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Enfermedad de Morbihan: exitoso
tratamiento con isotretinoina oral

Maria Eugenia Chirino?, Radl Villa2, Maria Florencia Romano', Luciana Pedrozo® y Sonia Rodriguez Saa*

Se presenta a un paciente de 18 afos de edad, con antecedentes de hipotiroidismo y acné leve. Consulta por edema facial
persistente, a predominio de la mitad superior del rostro, de 7 meses de evoluciéon. El mismo es indoloro, con un leve eritema,
principalmente en parpados, y con temperatura local conservada. Se le solicitan estudios complementarios y se lo trata con
antihistaminicos sin mejoria. Se toma biopsia de piel y con el diagnostico de enfermedad de Morbihan se inicia tratamiento con
isotretinoina a dosis de 20 mg/dia durante seis meses, con respuesta muy favorable.

Palabras clave: edema facial persistente, acné leve, enfermedad de Morbihan, isotretinoina

ABSTRACT

Morbihan disease: successful treatment with oral isotretinoin

An 18-year-old male patient with hypothyroidism and mild acne is reported. He consults for a 7-month history of persistent
facial edema, predominantly on the upper half of the face. Edema is painless, with eyelids mild erythema and local temperature
preserved. Additional tests are requested and treatment with antihistamines is unsuccessful. Skin biopsy is undertaken with
Morbihan disease diagnosis. Patient is treated with oral isotretinoin in a daily dose of 20 mg/day for six months, with significant
clinical improvement.
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» INTRODUCCION

La enfermedad de Morbihan o edema sélido facial per-
sistente es una rara entidad de etiologia desconocida. Se
la ha asociado como una complicacién rara del acné y la
rosacea. Clinicamente se presenta como una tumefaccién
solida de la zona centrofacial, sin tendencia a la involucién
espontanea. Suele ser asintomatica o presentar sintomas
subjetivos y de dificil manejo terapéutico. Histolégicamen-
te no presenta hallazgos caracteristicos. Presentamos este

caso clinico por la infrecuencia de la entidad vy, teniendo
en cuenta que su tratamiento representa un gran desafio,
destacamos la adecuada respuesta a la isotretinoina oral.

» CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 18 afios de edad, con an-
tecedentes de hipotiroidismo y acné leve. Medicado con
levotiroxina. Consulta por edema facial persistente, a pre-
dominio de la mitad superior del rostro. Refiere comenzar
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hace 7 meses con un leve eritema indoloro, principalmente
en parpados y con temperatura local conservada (Fig. 1).
No refiere fluctuaciones o variaciones a lo largo del dia, ni
asociacion con ningun desencadenante o exacerbante. No
refiere antecedentes personales ni familiares de urticaria.
Realiza consulta médica donde se solicitan estudios com-
plementarios: analitica completa (hemograma, parametros
de funcién tiroidea, hepatograma, colagenograma, sin al-
teraciones), ecografia abdominal normal y TAC de macizo-
facial que informa: aumento en el espesor y en la densidad
de la grasa de la regién periorbitaria y de todo el tejido
celular subcutaneo de la regién anterior bilateral. También
es evaluado por oftalmologia sin encontrar patologias. Se
lo medica con antihistaminicos via oral por mas de un mes,
sin mejoria.

Se decide realizar toma de biopsia de piel, la cual in-
forma: epidermis con minimos focos de edema intra y ex-
tracelular, leve exocitosis de linfocitos, cambios similares a
nivel del epitelio folicular y discreto edema dérmico difuso.
Presencia de ectasia vascular difusa sanguinea y linfati-
ca, mas acentuada en la mitad superior de la dermis; el
endotelio de los vasos aparece hiperplasico y tumefacto.
Parches perivasculares de mediana densidad e intensidad
en todo el espesor de la pieza, compuestos de linfocitos y
algunos mastocitos en la superficie que rodean y parcial-
mente invaden a los foliculos pilosos. En la profundidad se
observa la formaciéon de un pequefio granuloma (Fig. 2).
Se realiz6 tincién para mucina con Alcian Blue, la cual fue
negativa.

Fig. 1: Edema facial a predominio de tercio superior de rostro, con
leve eritema alrededor de parpados.

» Enfermedad de Morbihan: exitoso tratamiento con isotretinoina oral

Con el diagnéstico de Enfermedad de Morbihan se
inicia tratamiento con isotretinoina a dosis de 20 mg/dia
durante seis meses, con respuesta muy favorable y sin re-
cidiva tras su suspension (Fig. 3).

» COMENTARIO

La enfermedad de Morbihan fue descripta por el derma-
télogo francés Robert Degos en el afno 1957, en alusion
al distrito de Bretafa, Francia, donde se reportaron los
primeros pacientes’®. Otras denominaciones que existen
en la bibliografia son linfedema crénico o edema facial
persistente sélido relacionado con el acné o la rosacea'>®.
Todavia existen dificultades para definir si esta entidad es
una enfermedad distinta o una complicacién rara de la ro-
sacea o el acné, debido a que se han comunicado casos
de pacientes con edema facial permanente, sin padecer
estas patologias?.

Esta entidad se caracteriza por eritema y edema sdli-
do de los dos tercios superiores del rostro (frente, glabela,
parpados, nariz y mentén)'®, de curso crénico y recurrente,
que determina un edema indurado y persistente caracte-
ristico de la enfermedad de Morbihan'? 7. Generalmente
es asintomatico o puede referir sintomas subjetivos por su
apariencia estética'?*%7. Sin embargo, pacientes con se-
vero edema periorbitario pueden presentar estrechamiento
del campo visual™37.

Su etiologia es desconocida aun. Se ha planteado que
sus manifestaciones clinicas pueden resultar de un desba-
lance entre la produccion y el drenaje linfatico, asociado a
una predisposicion individual'? 8. Ademas es posible que
algunos factores actuen como desencadenantes, como
la urticaria inmunoldgica de contacto, produciendo un au-
mento de la carga linfatica y superando su capacidad de
drenaje, llevando a una insuficiencia del sistema linfatico y

Fig. 2: Edema difuso leve y parches de infiltrado inflamatorio con
formaciéon de granuloma.
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Fig. 3: Finalizacion del tratamiento luego de 6 meses con isotre-
tinoina oral.

conduciendo al edema facial permanente?. Otra hipotesis
es que el proceso inflamatorio cronico que acompana a la
enfermedad permitiria la destruccion del tejido conectivo
que rodea a los linfaticos dérmicos, en particular a la elas-
tina, llevando a una pérdida de la integridad de la pared de
los vasos, con el resultado de la trasudacion de fluidos y el
desarrollo del linfedema'=.

Los hallazgos de laboratorio e histopatolégicos no
son especificos’®. Se han descripto en la histologia ede-
ma leve de la dermis media y profunda, vasos linfaticos y
sanguineos dilatados, fibrosis perifolicular, eventualmente
un infiltrado linfohistiocitario de localizacion perivascular
y raramente un aumento de mastocitos'?"¢. También han
sido descriptos vasos linfaticos dilatados y alterados con
granulomas epitelioides y obstruccion linfatica por infiltra-
cion histiocitica’**8.

Los diagnésticos diferenciales que se plantean son
variantes del sindrome de Melkersson-Rosenthal, como la
queilitis granulomatosa, dermatomiositis, lupus eritema-
toso sistémico, dermatitis actinica cronica, sarcoidosis,
mixedema, angioedema o la dermatitis de contacto cro-
nica'. Es importante realizar un detallado estudio, ya que
no se dispone de criterios especificos para arribar al diag-
néstico de la enfermedad de Morbihan.

Maria Eugenia Chirino y colaboradores

En cuanto al tratamiento de esta entidad, se han re-
portado el uso de diversos farmacos, técnicas comple-
mentarias como el drenaje linfatico manual, blefaroplastia
con laser de CO, y radioterapia, pero la mayoria han sido
poco satisfactorios. Las terapias antiinflamatorias, como
corticoides sistémicos, antibiéticos orales, talidomida y
antihistaminicos, se han suministrado solas o en combi-
nacion'®. La isotretinoina oral fue utilizada por primera
vez en el ailo 1986. Ha sido descripta como la méas bene-
ficiosa, pero la mayoria de las publicaciones han informa-
do su uso acompafado con corticoides orales o antihis-
taminicos en dosis de 10 y 50 mg, por periodos entre 6 y
16 semanas. Otros estudios informan mejores resultados
por lapsos mas prolongados entre 10 y 24 meses'”’. El
fundamento del uso de la isotretinoina no es muy claro
aun, se piensa que responderia a las propiedades inmu-
nomoduladoras y antiinflamatorias. Ademas repararia el
dafo estructural del tejido por su capacidad de inhibir la
proliferacion de fibroblastos y otros constituyentes del te-
jido conectivo. Como resultado puede alterar los efectos
de la inflamacién crénica, que es la responsable del dafio
de la matriz dérmica’.

En nuestro caso no se pudieron realizar las pruebas de
contactantes, ya que no se disponen en nuestro medio,
pero se desestima luego de exhaustivos y detallados in-
terrogatorios a nuestro paciente, quien no referia contacto
con irritantes ni alérgenos, ni presentaba una biopsia com-
patible. Fue medicado con antihistaminicos sin respuesta
a los mismos y se inici6 isotretinoina a dosis bajas de 20
mg por dia, ya denotando mejoria al mes de comenzado
dicho farmaco. Se mantiene el tratamiento por seis meses
con exitosa respuesta, con posterior suspension del mis-
mo y sin recaidas hasta la actualidad.

El interés de compartir este caso, ademas de ser una
patologia infrecuente, es el dificil manejo farmacolégico
que representa, ya que muchos esquemas terapéuticos
fracasan o recaen. También comentar que nuestro pa-
ciente es un adolescente y el padecimiento de esta en-
fermedad le provocd importantes problemas en la esfera
psicologica, influyendo en su autoestima, la cual mejord
notablemente en el transcurso del tratamiento.
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