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Enfermedad de Morbihan en un
paciente con enfermedad renal cronica
tratada con isotretinoina

Morbihan disease in a patient with chronic
renal disease treated with isotretinoine.

Mauricio Martinez-Cervantes,* Francisco Josué Cruz-Gémez,® Maria Patricia Gallo-
Guido,* Alondra Ocon-Valdovinos?

Resumen

ANTECEDENTES: La enfermedad de Morbihan es un padecimiento poco frecuente que
afecta principalmente a adultos caucasicos de uno y otro sexo. La patogénesis de la
enfermedad no se ha esclarecido todavia. De acuerdo con la mayoria de los autores
es una variedad de acné o rosdcea, un trastorno cutaneo crénico episddico que afecta
la cara. Se distingue por eritema, telangiectasias, papulas, pastulas, nédulos y edema
difuso permanentes.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 57 afios con enfermedad renal crénica KDIGO
G4 sin tratamiento sustitutivo que padecié edema facial durante cinco afios, que cli-
nicamente era compatible con edema sélido facial (enfermedad de Morbihan). Habia
iniciado su dermatosis con edema en la cara y las papulas sin predominio de horario,
concomitante con prurito leve. Fue tratado con tracolimus ungiliento y emolientes
convencionales con alivio parcial. Con la biopsia de piel se hizo la correlacién clinico-
patolégica de edema sélido facial; se inici6 tratamiento con isotretinoina a dosis de
20 mg/dia, con lo que mostré mejoria clinica.

CONCLUSIONES: En la bibliograffa no se conoce la asociacién entre enfermedad renal
crénica, enfermedad de Morbihan y la administracién de isotretinoina.
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Abstract

BACKGROUND: Morbihan disease is a rare entity that mainly affects Caucasian adults
of both sexes. The pathogenesis of the disease has not yet been clarified. According to
most authors, it is a variety of acne or rosacea, a chronic episodic skin disorder that
affects the face. It is characterized by permanent presence of erythema, telangiectasias,
papules, pustules, nodules and diffuse edema.

CLINICAL CASE: A 57-year-old male patient with KDIGO G4 chronic kidney disease
without substitute treatment who had facial edema for five years, who clinically was
compatible with facial solid edema (Morbihan disease). He had started his dermatosis
with edema on his face and papules without predominance of schedule, associated
with mild itching. He was treated with tracolimus ointment and conventional emollients
with partial improvement. Skin biopsy was taken having the clinical-pathological cor-
relation of facial solid edema, isotretinoin 20 mg/day was initiated, presenting clinical
improvement.

CONCLUSIONS: There is not published an association between chronic kidney disease,
Morbihan disease and the use of isotretinoin.
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ANTECEDENTES

La enfermedad de Morbihan la report6 en 1957
Robert Degos, la designé en forma primaria
como eritema persistente crénico y edema
de la mitad superior de la cara. En su informe
comunicaba el caso de un paciente con edema
y eritema cronico en la region frontal, ademas
de los parpados y la porcién central de la cara.
Durante la investigacién del caso para encon-
trar su patogénesis, se pensé que podia derivar
de una forma no descrita de lupus eritematoso
cutaneo; sin embargo, no se encontraron datos
positivos histopatoldgicos que confirmaran esa
informacion.’

Se cree que sindrome de Morbihan es el término
mas correcto en consideracion a sus diferentes
factores etiopatogénicos.?

El sindrome de Morbihan es un padecimiento
poco frecuente que principalmente afecta a adul-
tos caucasicos de uno y otro sexo. Unicamente
se ha reportado el caso en un paciente de raza
negra y uno de raza india. La patogénesis del
sindrome no se ha esclarecido. Algunos autores
consideran que el sindrome de Morbihan pue-
de ser causado por anormalidades de los vasos
sanguineos. De acuerdo con la mayoria de los
autores, es una variedad de acné o rosacea, un
trastorno cutaneo crénico episédico que afecta
la cara. Se distingue clinicamente por afectar
la porcion superior de la cara, acentuacién en
la regién periorbitaria, la frente, la glabela, la
nariz y las mejillas; con eritema, telangiecta-
sias, papulas, pustulas, nédulos y edema difuso
permanentes. Las lesiones cutdneas persisten de
manera indefinidas sin tendencia a la involucién
espontanea sin tratamiento.*®

Se comunica el caso de un paciente de 57 afios
de edad con enfermedad renal crénica KDIGO
G4 sin tratamiento sustitutivo que padecié ede-
ma facial durante cinco anos, con cuadro clinico
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compatible con enfermedad de Morbihan, como
diagndsticos diferenciales se consideraron rosa-
cea granulomatosa y proceso infiltrativo.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 57 afos de edad, que fue
referido por el servicio de Medicina Interna del
Hospital General Regional nim. 1 de Querétaro
al servicio de consulta externa de Dermatologia
con diagnéstico de lesiones pruriginosas en la
cara. Tenia antecedentes de diabetes mellitus tipo
2 e hipertension arterial de 16 afos de evolucién
en tratamiento, concomitantes con nefropatia
diabética de un afio y medio de evolucién
KDIGO G4, en seguimiento por Nefrologia con
laboratorios basales de creatinina 2.6 mg/dL,
urea 98.4, BUN 46 mg/dL. Inici6 su dermatosis
hacia cinco ahos con edema en la cara sin pre-
dominio de horario, a los siete meses con algunas
papulas en la region facial, que se acompafaban
de prurito leve, tratado previamente con tracoli-
mus en ungliento y emolientes convencionales
con mejoria parcial. A la exploracion fisica se
observé una dermatosis localizada en la cara,
caracterizada por eritema leve/moderado difuso,
edema blando de parpados superiores y el resto
de la cara edema firme a la palpacion, lo que
impedia el plegamiento cutaneo (Figura 1).

De acuerdo con la correlacién clinica como
sospecha diagndstica se pensé en edema sélido
facial, por lo que se tomé biopsia de piel que
reportd edema difuso leve con infiltrado infla-
matorio linfohistiocitario e hiperplasia sebacea
(Figura 2), haciéndose la correlacién clinico-
patolégica con enfermedad de Morbihan y se
inici6 tratamiento con isotretinoina a dosis de
20 mg/dia; seis meses después acudi6 a con-
sulta con mejoria clinica debida a disminucién
del eritema facial del edema de los parpados
superiores, menor ensanchamiento del puente
nasal y a la palpacién piel de consistencia
normal (Figura 3). La funcién renal estaba sin
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Figura 1. Enfermedad de Morbihan. Eritema leve-
moderado difuso, edema blando de los parpados
superiores y el resto de la cara con edema firme a la
palpacion.

cambios con estudios de laboratorio al final del
tratamiento que mostraron: creatinina 2.7 mg/
dL, urea 79.18 mg/dL, BUN 37 mg/dL.

DISCUSION

La enfermedad de Morbihan es poco frecuente;
se distingue por eritema y edema de consisten-
cia firme en el tercio medio superior de la cara,
relacionada con tratamientos quirdrgicos y radio-
terapéuticos de tumores de la cabeza y el cuello,
ademas de padecimientos como rosacea y acné.®

Esta enfermedad generalmente es asintomatica o
manifiesta sintomas subjetivos asociados con la

Figura 2. Biopsia de piel tefida con hematoxilina y
eosina. Edema difuso leve con infiltrado inflamatorio
linfohistiocitario e hiperplasia sebacea.

apariencia estética, su causa adn no estd escla-
recida, existen teorias acerca de un desequilibrio
entre la produccién y el drenaje linfatico asocia-
do con predisposicién individual.>* Se propone
una hipoétesis que plantea cémo la inflamacién
crénica puede producir inflamacién celular que
resulta en edema facial a través de mecanismos
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Figura 3. Evolucién de la dermatosis a los seis meses
postratamiento. Disminucion del eritema y del edema
de los parpados y del puente nasal.

similares a la formacion de edema en las extre-
midades inferiores.’

El diagnodstico se establece a través de la co-
rrelacién clinico-patolégica, en la mayoria de
los casos es por exclusién. Debido a su causa
poco definitiva, no se cuenta con un tratamiento
definitivo; se ha descrito la administracién de
esteroides sistémicos, antimicrobianos, tali-
domida e, incluso, radioterapia con respuesta
moderada."®

La isotretinoina oral es un derivado de la vita-
mina A, que actdGa como un isémero sintético
del acido retinoico. Su efecto depende de la
apoptosis de los sebocitos.”'° La administracién
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de ese farmaco resulta efectiva por sus propieda-
des antiinflamatorias e inmunomoduladoras, ya
comprobadas en el tratamiento de la rosacea.®

En 2018 Parlak y colaboradores evaluaron a 86
pacientes que recibieron 0.5 mg/kg/dia de iso-
tretinoina, demostrando que la administracion
durante tres a seis meses en pacientes con acné
y enfermedad renal crénica con tratamiento
sustitutivo no aumentaba los valores de urea
basal, creatinina, ni deterioraba la tasa de filtrado
glomerular.”

El paciente del caso comunicado no tenia
antecedente de rosacea o acné para padecer
enfermedad de Morbihan. En la bibliografia se
ha descrito la administracion de isotretinoina en
pacientes con dano renal, mas no la asociacién
entre enfermedad de Morbihan y enfermedad
renal crénica, por lo que la importancia de este
caso radica en ser el primero comunicado en
México de enfermedad de Morbihan concomi-
tante con enfermedad renal crénica.'*"

Consideramos que la administracién de iso-
tretinoina en este tipo de pacientes es eficaz y
segura, porque no se demostr6 deterioro renal
por estudios de laboratorio; siempre con un
adecuado seguimiento con estudios de control
y citas subsecuentes para evaluacién clinica que
permitan tener al paciente en remisién de la en-
fermedad la mayor parte del tiempo posible y sin
necesidad de recurrir a tratamientos invasivos.
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