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RESUMEN

Objetivo: conocer la frecuencia y características clínico-patológicas de 
la enfermedad de Morbihan en el Centro Dermatológico «Dr. Ladislao 
de la Pascua» (CDP), así como una revisión de la literatura. Material y 
métodos: estudio retrospectivo y observacional, se revisaron los archivos 
del Servicio de Dermatopatología del CDP en un periodo de 32 años 
(enero de 1989 a diciembre de 2021), se seleccionaron los pacientes 
que por correlación clínico-patológica correspondieron a la enfermedad 
de Morbihan. Resultados: se identificaron 15 pacientes con diagnóstico 
de enfermedad de Morbihan, de los cuales, 13 (86.6%) correspondieron 
al sexo masculino. La edad fluctuó entre 19 y 65 años, con media de 
35 años. En todos los casos, la cara fue la topografía más afectada, 12 
de forma bilateral y simétrica y tres en los que fue unilateral. Morfoló-
gicamente predominó el eritema y edema. La evolución fue crónica y 
asintomática. La histopatología destacó un proceso granulomatoso. 
Conclusiones: esta entidad es poco frecuente, el diagnóstico se integra 
por correlación clínico-patológica.

Palabras clave: enfermedad de Morbihan, edema facial resistente, 
edema eritematoso crónico facial superior.

ABSTRACT

Objective: to know the epidemiology and clinical-pathological 
characteristics of Morbihan’s disease at the Centro Dermatológico «Dr. 
Ladislao de la Pascua» (CDP) and a review of the literature. Material 
and methods: retrospective and observational study, the files of the 
dermatopathology service of the CDP were reviewed in a period of 32 
years (January 1989 to December 2021), patients with clinical-pathological 
correlation corresponded to Morbihan’s disease were selected. Results: 
15 patients diagnosed with Morbihan’s disease were identified, 13 of which 
(86.6%) were male. Age ranged from 19 to 65, with a mean of 35 years. 
In all cases, the face was the most affected topography, 12 bilaterally 
and symmetrically and three in which it was unilateral. Morphologically, 
erythema and edema predominated. The evolution was from three 
months to 10 years and asymptomatic. Histopathologically highlighted 
a granulomatous process. Conclusions: this entity is rare, and the final 
diagnosis is the result of a clinical-pathological correlation.

 
Keywords: Morbihan disease, resistant facial edema, chronic upper 
facial erythematous edema.
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INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Morbihan, también conocida como 
edema facial sólido y persistente; es una dermatosis cró-
nica, benigna y poco frecuente. Esta entidad fue descrita 
en 1957 por Robert Degos, en un paciente originario 
de Morbihan que presentaba en frente y párpados un 
edema importante, eritematoso, crónico y resistente a 
tratamiento, dando el nombre a este cuadro de edema 
eritematoso crónico facial superior.1

MATERIAL Y MÉTODOS

Se realizó un estudio retrospectivo, transversal, des-
criptivo y observacional.

Se revisó el archivo del Servicio de Dermatopato-
logía del Centro Dermatológico Pascua de la Ciudad 
de México, de enero de 1989 a diciembre de 2021. Se 
identificaron los pacientes con diagnóstico por correla-
ción clínico-patológica con enfermedad de Morbihan. 

Los datos clínicos se obtuvieron de la solicitud del 
estudio histológico.

Todas las biopsias se fijaron en formol al 10%, se 
procesaron por el método de parafina y se tiñeron con 
hematoxilina y eosina.

RESULTADOS

En un periodo de 32 años (1989-2021) encontramos 15 
pacientes con diagnóstico de enfermedad de Morbihan 
(Tabla 1), de los cuales, 13 (86.6%) correspondieron al 
sexo masculino. La edad fluctuó entre 19 y 65, con una 
media de 35 años. Uno (6.6%) tenía el antecedente de 
acné y tres (20%) de rosácea.

La cara fue la topografía afectada en todos los ca-
sos, en 12 de ellos de manera bilateral y simétrica y en 
tres en forma unilateral. Morfológicamente se observó 
eritema y edema en todos los casos, telangiectasias en 
uno (6.6%) y lesiones de aspecto papular y pustular en 
dos (13.3%) (Figura 1).

Tabla 1: Pacientes con enfermedad de Morbihan.

Paciente Sexo
Edad 
(años) Topografía Morfología Evolución DX clínico DX HP

1 M 28 Cara Eritema y edema 1 año Linfoma Reacción granulomatosa
2 M 23 Cara Eritema, edema y 

lesiones de aspecto 
papular y nodular

3 meses En estudio Compatible

3 M 34 Cara y región 
retroauricular

Eritema y edema 7 años Escleredema 
de Buschke

Granuloma tuberculoide

4 M 49 Cara Eritema y edema 10 años Morbihan Proceso granulomatoso
5 M 19 Cara Eritema y edema 3 años Morbihan Granuloma tuberculoide
6 M 20 Hemicara 

derecha
Eritema y edema 2 años Morbihan Granuloma tuberculoide

7 F 24 Cara (R malar 
izquierda)

Eritema y edema 1 año, 
6 meses

Morbihan Compatible

8 M 36 Cara Eritema, edema, 
telangiectasias y 
neoformaciones

4 años Morbihan Compatible

9 M 26 Cara Eritema y edema 1 año Morbihan Compatible
10 M 22 Cara Eritema y edema 10 años Morbihan Compatible
11 M 65 Cara Eritema y edema 5 años Morbihan Compatible
12 M 37 Cara Eritema y edema 2 años Morbihan Compatible
13 F 57 Cara (R 

periorbitaria 
izquierda)

Eritema y edema 4 años Edema 
palpebral 
izquierdo

Granuloma tuberculoide

14 M 40 Cara Eritema y edema 3 años Morbihan Compatible
15 M 58 Cara Eritema, edema 

y pústulas
2 años, 
3 meses

Morbihan Compatible

DX = diagnóstico. HP = histopatológico. M = masculino. F = femenino.
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Figura 2: Granulomas con vasos dilatados y congestionados. Infiltración 
perineural.

Figura 3: Granuloma tuberculoide.

La evolución fue de tres meses a 10 años. Asinto-
mática. La histopatológía destacó un proceso granu-
lomatoso en cinco (33.3%) de los casos (Figuras 2 y 
3). El diagnóstico clínico presuntivo de enfermedad de 
Morbihan se hizo en 11 (73.3%) pacientes.

DISCUSIÓN Y COMENTARIOS

La enfermedad de Morbihan, también conocida como 
edema facial sólido y persistente y linfedema de ro-
sácea fue descrita en 1957 por Robert Degos, en un 
paciente originario de un distrito llamado Morbihan 
en Britania, Francia. En México, la primera comu-

nicación la realizaron los doctores Saúl y Novales 
en 1982.1

La prevalencia de esta enfermedad es baja como se 
confirma en nuestro estudio. En una revisión sistemá-
tica de 2019, Boparai y colaboradores comunicaron 89 
casos publicados hasta abril de 2018, con predominio 
en caucásicos, y hombres con un promedio de edad 
de 51 años.2

La etiopatogenia es desconocida. La mayoría de los 
autores consideran que es una complicación en la etapa 
final de episodios recurrentes de dilatación e inflama-
ción vascular de la rosácea y el acné. Estos factores, 
aunado a la producción de sustancias vasoactivas por 
los mastocitos, causan destrucción del tejido conectivo 
alrededor de vasos sanguíneos y linfáticos de la dermis, 
en particular de las fibras elásticas y colágeno; lo que 

Figura 1: 

Cuadro 
clínico.
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Figura 4: 

Antes y después de tratamiento con 
isotretinoína y electrocirugía de la nariz.

Figura 5: 

Antes y después de la terapia 
descongestiva completa.

traduce pérdida de la integridad y daño a las paredes 
vasculares, aumentando la permeabilidad de los vasos, 
trasudación de líquido y dificultad en el drenaje linfático 
causando edema persistente.2-4

Clínicamente, se inicia en los 2/3 superiores de la 
cara (frente, glabela y párpados), con diseminación 
posterior a mejillas. En general, la topografía es bilateral 

y simétrica; sin embargo, hay reportes en la literatura de 
casos unilaterales,5,6 como en dos de nuestros pacien-
tes. Morfológicamente está constituida por eritema de 
inicio lento y persistente, así como edema sólido y firme 
debido a la inflamación crónica y a la fibrosis, por lo que 
no deja fóvea. En algunos casos se agregan telangiec-
tasias y pápulas.1-4,7-10 Estas lesiones son persistentes y 
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Figura 6: 

Antes y después de tratamiento quirúrgico palpebral.

Figura 7: 

Antes y después 
de tratamiento con 
ivermectina tópica 
e isotretinoína.

no involucionan de forma espontánea sin tratamiento, 
causando deformación facial importante, lo que origina 
el motivo de consulta e impacta en la calidad de vida 
de los pacientes.11,12

Histopatológicamente, los hallazgos no son específi-
cos, pero el estudio es importante para descartar otros 
diagnósticos diferenciales.

Las características histológicas más frecuentes 
son: edema dérmico, infiltrado linfohistiocitario y en al-
gunos casos mastocitos que rodean vasos y a nexos, 

hiperplasia de glándulas sebáceas y vasodilatación 
linfática. Se ha comunicado en algunos pacientes la 
presencia de granulomas peri e intralinfáticos, lo que 
podría explicar el desarrollo del linfedema. También 
se han observado depósitos de mucina y elastosis 
solar. Algunos autores señalan que la histopatología 
encaja dentro del espectro del linfedema localiza-
do.9,10,12-15

La inmunohistoquímica muestra sobreexpresión de 
D2-40 por el endotelio linfático lo que refleja el aumento 
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de la linfangiogénesis como parte de la patología de la 
enfermedad.15,16

Con respecto al tratamiento, en esta entidad cons-
tituye el problema principal, ya que no existe hasta la 
fecha una terapéutica eficaz. Se ha utilizado desde 
cloroquinas, sulfonas y talidomida, esta última mostró 
cierta acción en casos iniciales, más no en los muy 
crónicos.1 El manejo habitual incluye antiinflamatorios 
sistémicos, así como antibióticos y de éstos las tetra-
ciclinas, las cuales mejoran el edema y el eritema. La 
doxiciclina (40-200 mg/día) es bien tolerada y puede 
darse por un tiempo prolongado, disminuyendo el riesgo 
de recaídas. También se han utilizado los antibióticos 
en combinación con triamcinolona intralesional.13,14

La isotretinoína oral (Figura 4) ha sido uno de los 
medicamentos más utilizados en los últimos años, ob-
servándose periodos de remisión por algunos meses;8 
se ha utilizado en combinación con el ketotifeno y la 
desloratadina, por su interferencia con la degranulación 
de los mastocitos, sus propiedades antiinflamatorias y 
capacidad para disminuir la lipogénesis, de igual manera 
se ha combinado con deflazacort.12,16

Algunos consideran a la terapia descongestiva com-
pleta (drenaje linfático manual, vendaje compresivo y 
ejercicios para mejorar el drenaje linfático) (Figura 5) 
como una opción terapéutica en aquellos pacientes 
que no se benefician o rechazan el tratamiento farma-
cológico.17

También se ha utilizado como estabilizante de los 
mastocitos el omalizumab, anticuerpo monoclonal que 
se une a los anticuerpos IgE circulantes, contribuyendo 
a disminuir el edema de forma temporal.3

La resección quirúrgica (Figura 6) es de gran utilidad 
para el edema palpebral persistente y ha sido utilizada 
desde los primeros casos.5,15,18

Es importante mencionar que la enfermedad de Mor-
bihan impacta de manera negativa en la calidad de vida 
de los pacientes desde el punto de vista estético; motivo 
por el cual un diagnóstico correcto y terapia segura son 
imprescindibles. Por todo lo expuesto en la literatura, 
consideramos que lo más adecuado es la combinación 
de cirugía, acompañado de terapia descongestiva, más 
tratamiento farmacológico (Figura 7).
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