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Morbus Morbihan
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Zusammenfassung

Der Morbus Morbihan, der sich klinisch durch persistierende
Erytheme und Schwellungen des Gesichtes auszeichnet, ist eine
selten beschriebene Dermatose ungeklirter Atiologie und Patho-
genese. Bisweilen werden Zusammenhdnge mit der Rosazea
oder der Acne vulgaris diskutiert. Bei der hier vorgestellten Pa-
tientin entwickelte sich der Morbus Morbihan wenige Wochen
nach Katarakt-Operationen beider Augen.

Morbihan’s Disease

Abstract

Morbihan’s disease is a rare dermatosis characterized by persis-
ting facial erythema and oedema of unknown aetiology und pa-
thogenesis. A correlation to rosacea and acne vulgaris has been
previously discussed. In the presented case Morbihan’s disease
developed some weeks after cataract surgeries on both eyes.

Einleitung

Der Morbus Morbihan, der erstmals 1957 von Degos beschrieben
wurde, ist gekennzeichnet durch chronisch-persistierende Ery-
theme und Schwellungen des Gesichtes, die bevorzugt im Be-
reich der Stirn, am Nasenriicken, an den Lidern und den Wangen
auftreten [1]. In extrafazialer Lokalisation ist der Morbus Morbi-
han bisher nicht beschrieben worden. Fiir den klinischen Befund
typisch sind anfanglich noch riickbildungsfahige, spdter jedoch
persistierende weinrote bis livide Erytheme in Verbindung mit
polsterartigen, im weiteren Verlauf zunehmend derben Schwel-
lungen, die monstrose, die urspriinglichen Gesichtskonturen
entstellende AusmaRe annehmen kénnen. Ein Odem im klini-
schen Sinne einer fliichtigen Schwellung liegt nicht vor, so dass
die Begriffe Pseudoddem, Induration oder teigige Schwellung
fiir diese eigentiimliche klinische Manifestation vorgeschlagen
worden sind [2]. Pruritus, Schmerzen oder andere Formen sub-
jektiver Missempfindungen werden von den betroffenen Patien-
ten im Allgemeinen verneint.

Fehlende laborchemische Veranderungen, unspezifische histo-
pathologische Befunde und eine ungewohnliche Therapieresis-
tenz zdhlen hingegen zu den weiteren Merkmalen des Morbus
Morbihan.

Kasuistik

Anamnese

Die heute 79-jdhrige Patientin musste sich jeweils im Juli und
August 2001 einer Katarakt-Extraktion beider Augen unterzie-
hen, wobei die Patientin gleichzeitig mit Kunststofflinsen ver-
sorgt worden war. Im Oktober des Jahres kam es erstmals zu
nicht juckenden, anfdnglich noch riickbildungsfdhigen, seit Janu-
ar 2002 dann jedoch persistierenden Rétungen und Schwellun-
gen im Bereich des Gesichtes. Die im Zusammenhang mit den
Katarakt-Operationen und mit spdter auch hinzutretenden Ble-
pharitiden notwendig gewordene ophthalmologische Lokalthe-
rapie wurde mehrmals verdndert, ohne dass diese Umstellungen
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Abb.1 Morbus
Morbihan: Persistie-
rende Erytheme und
Schwellungen.

einen feststellbaren Einfluss auf die R6tungen und Schwellungen
des Gesichtes zeigten. Auch die seit dem Sommer 2002 erfolgte
fachdermatologische Behandlung mit topischen Glukokortikoi-
den, Erythromycin- oder Metronidazol-Rezepturen sowie die
orale Verordnung von Glukokortikoiden oder verschiedenen An-
tihistaminika fiihrte zu keiner Riickbildung der dermatologi-
schen Symptomatik. Im Januar 2003 wurde die Patientin dann
erstmals in der Hautklinik Bremerhaven vorgestellt.

Dermatologischer Befund

Zentrofazial unter Betonung der Augenlider und des Nasenrii-
ckens symmetrisch angeordnete, umschrieben erythematse
Schwellungen von teigig-derber Konsistenz. Keine Papeln, Pus-
teln oder Schuppung nachweisbar (Abb.1).

Befunde diagnostischer Untersuchungen
Histopathologischer Befund

Regelrechte Epidermis. Dilatierte Follikel mit Nachweis von
Demodex folliculorum in den Ostia. MdRig dichtes perivaskula-
res und perifollikuldres lymphohistiozytdres Infiltrat. Starkes
Odem der Dermis mit Nachweis von Mastzellen, keine epi-
theloidzelligen Granulome. Angiektasien in der gesamten Der-
mis (Abb.2u.3).

Allergologische Diagnostik

In den umfangreichen Epikutantestungen mit den Allergenen
Standardreihe, Salbengrundlagen/Emulgatoren, Konservierungs-
mittel, Desinfektionsmittel, Antioxidantien, Arzneistoffe mit
Augenexterna (Fa. Hermal) zeigten sich keine positiven Reaktio-
nen. Auch die Epikutantestungen mit den von der Patientin ver-
wendeten Ophthalmika ergaben keinen Hinweis fiir eine epider-
male Sensibilisierung (Ultracortenol® Augensalbe; Totocortin®,
Lacophtal® und Indocolir® Augentropfen).

Die Pricktestungen mit Inhalationsallergenen und Lebensmitteln
(Fa. Smith Kline Beecham) waren ebenfalls unauffillig.

Abb. 2 Perivaskuldres und periadnexielles lymphohistiozytéres Infil-
trat, Odem im Bereich der Dermis (HE x 10).

Abb.3 Auseinander liegende Kollagenbiindel als Folge des Odems,
GefaRektasien (HE x 40). Perivaskuldre Zellen zeigen sich in anderen
Farbungen tiberwiegend als Mastzellen.

Erythemschwellenbestimmung

Die MDE-Bestimmungen fiir UVA und UVB lagen mit 25 Joule/
cm? bzw. mit 0,04 Joule/cm? in den entsprechenden Normberei-
chen.

Laborbefunde

Keine pathologischen Befunde zeigten sich bei der Bestimmung
der {blichen Routineparameter (BB und Diff.-BB, BSG, CRP,
Transaminasen, nierenpflichtige Substanzen, EiweiBelektropho-
rese und Rheumafaktoren). Gesamt-IgE, C;-Esterase-Inhibitor
und C;-Esterase-Inhibitor-Aktivitdt in den jeweiligen Normbe-
reichen. Antinukledre Antikdérper, antimikrosomale Antikorper
und Borrelien-Antikérper nicht nachweisbar. Laborchemisch eu-
thyreote Stoffwechsellage.

Mikrobiologische Untersuchungen

Im bakteriologischen Abstrich erfolgte der Nachweis von Staphy-
lokokkus aureus. Die mykologischen Untersuchungen waren un-
auffallig, hierbei insbesondere kein Nachweis von Pityrosporum
ovale.
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Ergdanzende Untersuchungen

EKG, Ro6.-Thorax, R6.-NNH und CT-Hirnschddel altersentspre-
chende, unauffillige Befunde. HNO-, MKG- und Neurol.-Konsil
ohne Nachweis entsprechender Grunderkrankungen.

Augenarztliches Konsil: Geringfiigige Blepharitis beidseits, glatte
unauffillige Kunststofflinsen, unauffaillige Schleimhdute. Abhei-
lung der Blepharitis unter Anwendung von Terracortril® Augen-
salbe.

Therapie und Verlauf

In Ergdnzung zu den bereits erfolgten BehandlungsmaRnahmen
wurde gemdf$ Antibiogramm des nachgewiesenen Staphylokok-
ken-Stammes eine orale Therapie mit Doxycyclin 100 mg/tgl.
eingeleitet. Zusatzlich wurde die Patientin lokal mit einer 4 %igen
Erythromycin-Rezeptur und im Hinblick auf die histopatholo-
gisch nachgewiesenen Demodex-Milben auch mit einer Crota-
miton Salbe (Crotamitex® Salbe) behandelt. Eine klinisch fest-
stellbare Verbesserung des dermatologischen Befundes konnte
unter dieser Therapie nicht beobachtet werden.

Diskussion

Im Jahre 1957 beschrieb Degos persistierende Erytheme und
Schwellungen des Gesichtes, die in ihrer Atiopathogenese nicht
eingeordnet werden konnten. In Anlehnung an die franzésische
Landschaft Morbihan - hier war der erste Patient beobachtet
worden - wurde das Krankheitsbild spdter als Morbus Morbihan
bezeichnet [1,3]. Eine vergleichbare klinische Symptomatik ist
unter den Diagnosen solides persistierendes Gesichtsédem oder
chronisches Odem und Erythem des Gesichtes bei Patienten mit
Acne vulgaris oder Rosazea beschrieben worden [4-6]. Offen-
sichtlich handelt es sich um identische Krankheitsbilder, so dass
der Morbus Morbihan einerseits als Komplikation der genannten
Dermatosen auftreten kann, andererseits aber auch per se, ohne
dass eine vorausgehende oder gleichzeitig bestehende Dermato-
se beobachtet werden kann, wie dies auch bei der hier vorge-
stellten Patientin der Fall gewesen ist [7].

Der Morbus Morbihan ist eine seltene, in der Literatur {iberwie-
gend als Kasuistik beschriebene Dermatose [1-9]. Obwohl die
Morphologie der zentrofazial auftretenden Erytheme und
Schwellungen, die Persistenz dieser Symptome und deren Thera-
pieresistenz in ihrer Kombination eigentlich unverwechselbar
sein diirften, miissen zahlreiche Differenzialdiagnosen bertick-
sichtigt werden. So ist der Morbus Morbihan trotz seiner charak-
teristischen Symptomatik in den meisten Fdllen als Ausschluss-
diagnose angesehen worden, was auch in der umfangreichen Di-
agnostik der publizierten Kasuistiken zum Ausdruck kommt. Pri-
ma vista sind das Quincke-Odem, die chronische Kontaktderma-
titis oder auch ein Erysipel in Betracht zu ziehen. Die bei diesen
Diagnosen jedoch fehlende Persistenz der jeweiligen Symptoma-
tik, die bei Quincke-Odemen hiufig vorkommende Beteiligung
der Schleimhdute, die in Abhdngigkeit vom Verlauf einer Kon-
taktdermatitis vorhandene Polymorphie mit Bldschen, Schup-
pung oder Lichenifikationen sowie die beim Erysipel typische
Paraklinik mit schwerem Krankheitsgefiihl, hohen Temperaturen
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und Schiittelfrost erlauben in der Regel bereits klinisch eine si-
chere diagnostische Einordnung der genannten Dermatosen.
Auch die fiir den Morbus Morbihan typische Therapieresistenz
findet sich bei diesen Differenzialdiagnosen nicht, da zu deren
Behandlung addquate Verfahren zur Verfiigung stehen. Klinisch-
morphologisch problematischer, histopathologisch jedoch zwei-
felsfrei zu diagnostizieren sind zahlreiche weitere Dermatosen,
die ebenfalls vom Morbus Morbihan abgegrenzt werden miissen.
Hierzu zdhlen so unterschiedliche Erkrankungen wie z.B. das
Melkersson-Rosenthal-Syndrom, das Blepharo- oder Metophym,
die chronische aktinische Dermatitis, Speicherdermatosen, Lym-
phome, Kollagenosen und kutane Metastasierungen bei viszera-
len Neoplasien [2,10].

Die Histopathologie des Morbus Morbihan selbst ist unspezifisch
und zeigt sich in Form einer angiofibromatdsen Entziindungsre-
aktion mit Odembildung, unterschiedlich ausgeprigter Fibrose
und einem vorwiegend perivaskuldren, lymphohistiozytdren In-
filtrat [2]. Auffdllig ist eine vereinzelt beschriebene Vermehrung
von Mastzellen [11 - 13]. Ein entsprechender Befund konnte auch
bei der hier vorgestellten Patientin beobachtet werden. Ob der
Vermehrung der Mastzellen eine pathogenetische Bedeutung
zugeschrieben werden kann, ist zur Zeit noch nicht geklart. Ein-
zelne Autoren sehen in einer von den Mastzellen induzierten Fi-
brose die mogliche Ursache der klinischen Symptomatik des
Morbus Morbihan [2,12]. Ein zweiter histopathologischer Be-
fund, der im Zusammenhang mit der Pathogenese des Morbus
Morbihan diskutiert wurde, ist die ebenfalls nur gelegentlich be-
schriebene Besiedlung der Talgdriisenfollikel mit Demodex folli-
culorum [2,7]. Bei unserer Patientin hat die lokale Behandlung
mit Crotamiton bei histopathologischem Nachweis von Demo-
dex-Milben allerdings keinen Einfluss auf das klinische Bild ge-
zeigt. Weitere mogliche Faktoren, die fiir die Pathogenese der Er-
krankung von Bedeutung sein kénnten, sind Traumatisierungen
des Gewebes z. B. bei der Therapie der Acne vulgaris oder Stoérun-
gen der Mikrozirkulation, wie sie auch bei der Rosazea vermutet
werden [4,7,9].

Bei der hier vorgestellten Patientin entwickelte sich der Morbus
Morbihan in einem unmittelbaren zeitlichen Zusammenhang
mit operativen Eingriffen an den Augen, was spekulativerweise
mit einer stdarkeren Traumatisierung des Gewebes und einer da-
mit verbundenen Stérung der Mikrozirkulation verbunden ge-
wesen sein konnte. Allerdings fanden sich in der uns zugdngli-
chen Literatur keine Hinweise fiir einen postoperativ aufgetrete-
nen Morbus Morbihan. Eine Unvertraglichkeitsreaktion auf das
Material der implantierten Kunststofflinsen als Ursache des Mor-
bus Morbihan ist bei unserer Patientin so gut wie ausgeschlos-
sen, da der ophthalmologische Befund voéllig unauffallig gewesen
ist. Dariiber hinaus sind auch in der Literatur entsprechende pa-
thogenetische Zusammenhdnge bisher nicht beschrieben wor-
den.

Ein weiteres Problem des Morbus Morbihan ist seine ungewohn-
liche Therapieresistenz. Dabei sind sehr unterschiedliche Thera-
pieverfahren eingesetzt worden, ohne dass bisher eine Erfolg
versprechende Behandlungsmethode entwickelt werden konnte.
So erwies sich, von Ausnahmen abgesehen, der Einsatz von Anti-
biotika als wenig erfolgreich [7 - 9]. Als voriibergehend wirksam
zeigte sich die Therapie mit Prednisolon, wobei diese Behand-
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lung jedoch mit einer tdglichen Dosierung von 0,5-1,0 mg/kg
Korpergewicht iiber mehrere Wochen durchgefitihrt werden
musste [2]. Dariiber hinaus wurden vereinzelt Verbesserungen
der klinischen Symptomatik wédhrend einer Behandlung mit Clo-
fazimin oder Thalidomid beobachtet [1,14]. Ausgehend von der
These einer moglicherweise vorliegenden Mastzellen induzier-
ten Fibrose wurde von verschiedenen Autoren die Behandlung
des Morbus Morbihan mit 0,2-0,7 mg/kg Kérpergewicht Isotreti-
noin in Kombination mit 1-2 mg Ketotifen jeweils tgl. empfoh-
len. Bei Behandlungszeiten von 4-5 Monaten konnten bei einzel-
nen Patienten deutliche Riickbildungen der Schwellungen fest-
gestellt werden [2,13]. Ein entsprechender Behandlungsversuch
wurde von unserer Patientin abgelehnt, so dass bei ihr letztend-
lich keine Verbesserung des klinischen Befundes erreicht werden
konnte.
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