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Resumen

El glaucoma pediatrico es una enfermedad grave e infrecuente. Constituye un grupo de enfermedades heterogé-
neo que incluye formas primarias y formas asociadas a un gran nimero de enfermedades oculares y sistémicas.
El diagndstico precoz de la enfermedad y del tipo concreto de glaucoma condicionara el manejo terapéutico y el
prondstico visual del nifio. Se propone un protocolo para el estudio y tratamiento de estos pacientes.

Resum

El glaucoma pediatric és una malaltia greu i infreqlient. Constitueix un grup de malalties heterogeni que inclou
formes primaries i formes associades a un gran nombre de malalties oculars i sistémiques. El diagnostic precog
de la malaltia i del tipus concret de glaucoma condicionara el maneig terapéutic i el pronostic visual del nen. Es
proposa un protocol per a I'estudi i tractament d’aquests pacients.

Abstract

Pediatric glaucoma is a rare and severe pathology that includes an heterogeneous group of diseases, both pri-
mary or associated to a large number of systemic and ocular anomalies. An early diagnosis of the disease and the
specific type of glaucoma influences the therapeutical choice and the visual prognosis of the child. A protocol for
examination and treatment of these patients is proposed.
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Definicion

El glaucoma en la infancia es una entidad poco frecuente y con
una gran repercusion en la funcion visual del nifio si no se diag-
nostica y trata a tiempo. En la mayoria de casos el aumento de
la presion intraocular (PIO) juega el principal rol en el desarrollo
de la enfermedad, dando lugar a una atrofia dptica progresiva.

En el afo 2013 se publicd un documento de consenso entre
expertos mundiales', en el cual se define que para establecer el
diagnéstico de glaucoma se requieren dos o mas de las siguientes
condiciones:

— PIO>2TmmHag.

— Aumento o asimetria en la excavacion papilar.

— Presencia de edema corneal, estrias de Haab o aumento
de didmetro corneal.

— Miopia axial progresiva.
— Defecto campo visual reproducible.

Sin embargo para considerar una sospecha de glaucoma, sola-
mente se requiere el cumplimiento de uno de los criterios citados
anteriormente. En el caso de que el pardmetro de sospecha sea
la PIO, debe haberse confirmado en dos mediciones.

Clasificacion

El glaucoma en la infancia se clasifica en dos grandes grupos
(Tabla 1):
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— Glaucoma primario: dentro de éste dos formas, el glaucoma
congénito primario (GCP) y el glaucoma juvenil de dangulo
abierto (GJAA).

— Glaucoma secundario: asociado a malformaciones congé-
nitas del desarrollo ocular, enfermedades oculares o sisté-
micas que pueden aumentar la PIO o cirugia de cataratas.

Glaucoma primario

— ELGCP es el glaucoma mas frecuente desde el nacimiento
hasta los 3 anos de edad, aunque se puede manifestar en
edades mas tardias®. Afecta a 1/10000 nifios nacidos en
poblacion occidental®. Suele ser bilateral (70%) con grado
de afectacion asimétrico entre los dos ojos. Es mas frecuen-
te en varones*. Se asocia con una herencia autosémica
recesiva. Es frecuente casos con historia familiar sobre todo
en ciertas etnias o religiones donde la consanguinidad es
comun, asi se describen frecuencias como 1/2500 en Este
Medio® o gitanos eslovacos® o 1/3300 en India’.

Se ha relacionado con la mutacion en el gen CYP1B1 que
codifica la enzima citocromo P450, involucrada en el de-
sarrollo ocular®®; de hecho la principal hipdtesis en la pato-
genia de este tipo de glaucoma es un stop en el desarrollo
normal del dngulo iridocorneal, con la persistencia de un
tejido derivado de la cresta neural en el tercer trimestre de
gestacion’.

Se subclasifica en funcién de la edad de debut en 3 tipos'®:

Glaucoma de la infancia primario

Glaucoma congénito primario: 3 tipos segun la edad de inicio:
Neonatal: 0-Tm
Infantil: 1-24 m
Tardio: > 24m

Glaucoma juvenil de dngulo abierto

Glaucoma de la infancia secundario

Glaucoma asociado a anomalias oculares no adquiridas

Glaucoma asociado a enfermedades sistémicas o sindromes no adquiridos
Glaucoma asociado con condicién adquirida

Glaucoma secundario a cirugia de catarata

Tabla 1. Clasificacion del glaucoma de la infancia (Consenso sobre Glaucoma de la Infancia, WGC 2013).
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— Neonatal: primer mes de vida. Son nifios que nacen
con buftalmos, con edema corneal intenso y rotura en
la membrana de Descemet (estrias de Haab), megalo-
corneay presiones habitualmente elevadas.

— Infantil: entre el primer mes y los 2 afos de vida. La
clinica se caracteriza por epifora, fotofobia y blefaroes-
pasmo, con buftalmos, edema corneal y estrias de Haab
en menor grado.

— Tardio: porencima delos 2 afios. Incluye casos de debut
tardio (poco sintomaticos) y casos de diagnéstico tardio.

— FEIGJAA esunaformarara de glaucoma que debuta a partir
de los 4 anos de edad hasta los 35 afos'". Suelen debutar
con presiones muy altas, entre los 40-50 mmHg. No pre-
sentan buftalmos, opacidad corneal o estrias de Haab a
diferencia del GCP, ni tampoco se asocia a otras anomalias
oculares congénitas o sindromes. El dangulo tiene una apa-
riencia normal’. Se relaciona con una herencia autosémica
dominante y mutacién de los genes TIGR o MYOC, que
parece influir en el drenaje del trabeculum™.

Glaucoma secundario
Se divide en 4 grandes grupos'°.

Glaucoma asociado a alteraciones oculares no adquiridas
Incluye anomalias de predominio ocular presentes al nacimiento
que pueden asociarse o0 no a manifestaciones sistémicas.

— Anomalia de Axenfeld-Rieger: embriotoxon posterior con
sinequias iridianas, atrofia iris, corectopia, agujeros iris
(policoria), ectropién uveal. Se denomina“sindrome”(Sd) si
presenta manifestaciones sistémicas asociadas'®. Incidencia
de glaucoma 50%'.

— Anomalia de Peter’s: opacidad corneal central con defecto
en endotelio,membrana de Descemet y estroma posterior,
adherencias de iris y cristalino a cornea. Se denomina “sin-
drome”si presenta manifestaciones sistémicas asociadas'>'®.
Incidencia de glaucoma 50%.

— Ectropioén uveal: puede ser esporadico o formar parte de la
neurofibromatosis tipo |, anomalia de Axenfeld-Rieger o
aniridia. Incidencia de glaucoma desconocida'”'®,

— Aniridia: gran hipoplasia de iris, hipoplasia de nervio 6ptico
y févea, queratopatia por insuficiencia limbica, cataratas,
nistagmus. Incidencia de glaucoma 50-75%"".
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— Hipoplasia iridiana congénita: se trata de una aniridia parcial.

— Vascularizacion fetal persistente (PFV): suele ser unilateral
(90%) y esporadica. El glaucoma es debido al cierre angu-
lar producido por la catarata y el desplazamiento anterior
del complejo iris-lente tras contraccion de la membrana
retrolental®.

— Melanocitosis oculodérmica (Nevus de Ota): el aumento de
pigmento en el dangulo puede provocar una obstruccion
en el trabeculum dando lugar a un glaucoma de dngulo
abierto.

— Distrofia polimorfa posterior: glaucoma por migracién anor-
mal de células a través del dngulo camerular?'.

—  Microftalmos/Microcérnea: cérneas <10mm. Suele asociarse
a PRV, catarata congénita, nanoftalmos, aniridia, rubeola
congénita, sindrome de Axenfeld-Rieger.

— Ectopia lentis: puede ser simple o asociada a sindrome de
Marfan, homocistinuria o sindrome de Weill-Marchesani. El
glaucoma puede ser de dngulo cerrado por desplazamien-
to del cristalino o de angulo abierto.

Glaucoma asociado a enfermedades sistémicas o
sindromes no adquiridos

Incluye enfermedades de predominio sistémico presentes al
nacimiento y que pueden asociarse a signos oculares.

— Alteraciones cromosoémicas (Sd de Down).
— Enfermedades del tejido conectivo:

— Sindrome de Marfan.
— Sindrome de Weill-Marchesani.
— Sindrome de Stickler.

— Enfermedades metabdlicas:

— Homocistinuria: enfermedad frecuente del metabo-
lismo de la metionina. Se relaciona con ectopia lentis
por rotura zonular.

— Sindrome de Lowe: trastorno multisistémico caracteriza-
do por anomalias que afectan al 0jo, sistema nervioso
y rifdn. Cataratas congénitas en el 100% de los casos
y glaucoma en el 50%%.

— Mucopolisacaridosis: el depdsito de glicosaminogli-
canos en el dngulo puede provocar un glaucoma
secundario a largo plazo.



— Facomatosis:

— Neurofibromatosis (NF-1, NF-2): la prevalencia de glauco-
ma es desconocida, pero se asocia con la presencia de
neurofibroma plexiforme orbitario-palpebral y displasia
del ala menor del esfenoides.

— Sindrome de Sturge-Weber: sindrome vascular neurocu-
tdneo que afecta a piel, ojos y cerebro. Se asocia con
malformacién vascular coroidea ipsilateral (40%) y con
glaucoma (30%). Dos picos de aparicidon glaucoma:
infantil (<2 a) por goniodisgenesia o en la 1°-22 década
por aumento de presiéon venosa epiescleral®?.

— Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber: variante del
sindrome de Sturge-Weber donde existe afectacion
cutdnea en tronco y extremidades.

— Enfermedad de Rubinstein-Taybi.

— Rubeola congénita:la presencia de cataratas y glaucoma se
relaciona con la transmision de la infeccion en los primeros
dos meses y la retinopatia en los primeros cinco meses?.

Glaucoma asociado a enfermedades oculares adquiridas
Desarrollo de glaucoma después de diagnosticarse la enfermedad
no hereditaria y que se manifiesta después del nacimiento.

— Uvelitis: la causa identificable mas frecuente de uveitis en
nifos es la artritis idiopatica juvenil?*?’. El glaucoma puede
ser de dngulo abierto por dafo directo del trabeculum o
en respuesta a corticoides, o bien de dngulo cerrado por
sinequias anteriores o posteriores (bloqueo pupilar)?.

— Traumatismo:los mecanismos por lo que se desencadena
un glaucoma son: uveitis, hifema, recesién angular, ectopia
lentis, glaucoma por células fantasma.

— Glaucoma corticoideo: 10s nifos tienen una mayor frecuen-
ciay severidad en la respuesta a corticoides®.

— Tumores: el retinoblastoma®, meduloepitelioma® y mela-
noma intraocular® son los tumores mas frecuentemente
asociados a glaucoma secundario. Tumores benignos como
los quistes de iris o cuerpo ciliar provocan un cierre angular
y el xantogranuloma juvenil debe ser sospechado ante un
glaucoma asociado a hifemas de repeticion®.

— Retinopatia del prematuro (ROP): el glaucoma se ha relacio-
nado con el tratamiento laser** y con los estadios 4 y 5 de
ROP*, tanto por desplazamiento anterior del cristalino en
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estas formas graves, como secundariamente al tratamiento
quirdrgico de las mismas.

Glaucoma secundario a cirugia de cataratas

El diagnostico de glaucoma es posterior a la cirugia de cataratas.
Se trata de una complicacién frecuente, con incidencia muy
variable en diferentes series; los principales factores de riesgo
son la edad en el momento de la intervencion (mayor riesgo a
menor edad, especialmente en las primeras 4 semanas de vida)
y la microftalmia®. No estd demostrado totalmente la influencia
del implante de LIO en la incidencia de glaucoma®"3® El riesgo
de glaucoma tras cirugia de cataratas se mantiene de por vida®***

Diagnéstico

El diagnostico en glaucoma pediatrico incluye confirmar el diag-
nostico de glaucoma e identificar el tipo concreto de glaucoma
(Figura 1).

Para llegar a un diagndstico correcto es preciso realizar una historia
clinica detallada, teniendo en cuenta:

— Edad del debut, condiciona el pronéstico.

— Presencia de sintomas o signos (triada clasica: epifora, foto-
fobia, blefaroespamo). Es importante diferenciar de cuadros
que cursan con epifora, como algunas conjuntivitis, en que
habrd también secrecion, o la obstruccion congénita de la
via lagrimal, que cursa con epifora pero no fotofobia.

— Fotograffas antiguas para confirmar el aumento del tamano
del globo.

— Problemas durante el embarazo (ej. rubeola materna) o en
el parto (ej. uso de férceps, que puedan ocasionar roturas
en la membrana de Descemet).

— Antecedentes sistémicos u oftalmolégicos que puedan
asociarse a un riesgo de glaucoma.

A continuacion debemos realizar una exploracion completa. Es
importante intentar obtener la mayor cantidad de informacién
posible en consulta; a pesar de que a veces es necesario realizar
una exploracién bajo anestesia general, se debe evitar en la me-
dida de los posible ya que se ha demostrado que las anestesias
generales repetidas pueden influir en el desarrollo cerebral y
provocar cambios neuro-cognitivos a largo plazo®'.

La exploracion debe incluir los siguientes aspectos®:
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PIO >21 mmHg GLAUCOMA SECUNDARIO A CIRUGIA DE CATARATAS
Papila sospechosa Catarata congénita/idiopatica

> E/P [ Diagnéstico de glaucoma Catarata congénita asociada a alteraciones oculares/

: . istémi

bl después de cirugia de sistemicas »

Adelgazamiento focal del RNR cataratas Catarata adquirida
> Diametro corneal o Estrias de Haab >50% glaucoma de angulo abierto
> LA: miopia <50% glaucoma de dngulo cerrado o glaucoma

agudo

CV alterado

>2 de estos criterios

GLAUCOMA ASOCIADO A
ENFERMEDADES SISTEMICAS
NO ADQUIRIDAS O SINDROMES

Afectacion
sistémica

Anomalia ocular congénita
o sindromes sistémicos

GLAUCOMA ASOCIADO A ALTERACIONES

Antecedentes de traumatismo, OCULARES NO ADQUIRIDAS

SOSPECHA DE GLAUCOMA uveitis, corticoides, tumores, etc

Al menos 1 criterio de la lista

Confirmar PIO >22 mmHg en

dos exploraciones GLAUCOMA ASOCIADO A ENFERMEDADES
ADQUIRIDAS

>50% glaucoma de dngulo abierto

<50% glaucoma de dngulo cerrado o
glaucoma agudo

NO Si

\ GLAUCOMA CONGENITO PRIMARIO
Inicio neonatal (<1mes)
GLAUCOMA JUVENIL Inicio infantil (>1 mes-24 meses)

Inicio tardio (>24 meses)

Figura 1. Algoritmo diagnostico en glaucoma pediatrico.

— Comportamiento general del nifio. Los anestésicos por regla general bajan la PIO, a excepcién de la

— Valoracién de la funcién visual: intentar conseguir datos ketamina, las benzodiacepinas y el hidrato de cloral®, los cuales
cuantitativos de su agudeza visual utilizando el test mas ~ han demostrado medidas de PIO similares a las tomadas en

adecuado segun edad del paciente nifos despiertos**. El sevofluorano, ampliamente usado por
— Determinacién de la PIO: es el pardmetro més influenciable  SU seguridad para la sedacion en los nifos, también baja la PIO,
por diferentes variables, entre ellas el tipo de tondémetro, por lo que es recomendable hacer una primera inhalacion para

el estado de la cornea, la cooperacion del nifio o el tipo dormir al nifio, a continuacion retirarlo y sélo inhalar oxigeno, y
de anestésico empleado en el caso de que se decida una transcurridos unos minutos y con el nifo casi despierto hacer las
exploracion bajo sedacion. medidas de la PIO.
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El tondmetro de referencia es el de aplanacion de Goldmany el de
Perkins, éste Ultimo nos permite tomar la PIO en decubito supino
y en nifos poco colaboradores®. Otro tondmetros disponibles
son el TonoPen*, pneumotondmetro® y el tondmetro de rebote
iCare o iCare-Pro**!, sin embargo no estd muy extendido su uso
pues todos ellos tienden a sobrestimar la PIO.

Se recomienda tomar la PIO con la pupila sin dilatar y usando
siempre el mismo tondmetro. Se debe intentar evitar tomar la
PIO con blefarostato o cuando el nifo esté llorando o apretando
los parpados pues puede provocar una falsa elevacion de la PIO;
y Si es necesario usar estas maniobras, tenerlo en cuenta a la hora
de interpretar el resultado.

Hay que tener en cuenta que la PIO es un dato mas a tener cuenta,
pero se debe valorar en conjunto con el resto de pardmetros.

— Segmento anterior: se debe evaluar el segmento anterior
siempre, pues nos ayudara a saber la causa del glaucoma
asi como a controlar la evolucién del mismo.

En consulta podemos valorar la existencia de edema
corneal, explorando el reflejo rojo de fondo; también
podemos intuir la presencia de megalocdrnea o estrias de
Haab. Mediante biomicroscopia (en general en quiréfano)
confirmaremos estos hallazgos, asi como podemos medir
el didmetro corneal con exactitud. Las estrias de Haab se
localizan tipicamente concéntricas al limbo en la periferia
o cruzando de forma horizontal el eje visual, es importante
distinguirlas de las roturas de la membrana de Descemet
asociadas el traumatismo del parto, las cuales tiene una
disposicion vertical®. La persistencia del edema de cérnea
asf como un aumento progresivo del didmetro corneal
indican un mal control del glaucoma.

Es obligado hacer el diagndstico diferencial con distrofias
corneales, como la distrofia polimorfa posterior (PPMD), la
distrofia congénita hereditaria endotelial (CHED) o estromal
(CHSD). En las tres podemos tener una turbidez corneal, sin
embargo el didametro corneal, y el estado del nervio 6ptico
son normales. Se debe tener en cuenta que en PPMD pue-
de haber un aumento progresivo de la PIO por migracién
de células al dngulo y en la CHED y CHSD se da un falso
aumento de la PIO por el significativo grosor estromal®*.

Trastornos metabdlicos como la mucopolisacaridosis (MPS)
y la cistinosis pueden provocar turbidez corneal por el
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depdsito de metabolitos sin glaucoma asociado, aunque
el deposito de glicosaminoglicanos en el angulo puede
provocar un glaucoma secundario a largo plazo en la MPS.

Es importante examinar el iris, en busca de sinequias pe-
riféricas, o de puentes del iris a un embriotoxon posterior,
atrofia estromal con agujeros o corectopia que nos orien-
tarfa al diagnostico de anomalia de Axenfeld-Rieger, o bien
una ausencia total del mismo que se trataria de un caso de
Aniridia.

— Gonioscopia: es una exploracion necesaria para completar
el estudio del nifo con glaucoma. El normal desarrollo del
angulo se cree que ocurre por el desplazamiento poste-
rior del cuerpo ciliar desde la linea de Schwalbe (5° mes)
hasta el espoldén escleral (9° mes) y posterior colocacion
por detras del espolén escleral (post-natal).Resultado de
una inhibicién de este desplazamiento posterior surge el
GCP con una insercion del iris més alta, a nivel de la malla
trabecular, dejando no visible el espolén escleral. Incluso
en ojos muy inmaduros podemos ver un tejido amorfo
recubriendo el angulo®.

— Didmetro corneal: el didmetro corneal puede aumentar a
consecuencia de un aumento de la PIO hasta los 3 afos
de edad.

Consideraremos patoldgico valores de:

— 13 mm a cualquier edad.

— 12 mm en el primer afio de vida.

— 11 mm en recién nacidos.
El diagnostico diferencial de megalocornea se debe hacer prin-
cipalmente con los cuadros de megalocornea esencial y mega-
loftamos anterior, en estos no veremos un aumento de la PIO o
dano en el nervio éptico y las corneas serdn transparentes con
ausencia de estrias de Haab®°.

— Paqguimetria:en general es sabido que los grosores cornea-
les pueden influir en las medidas de la PIO, de forma que
en corneas gruesas se sobrestima la PIOy en cérneas finas
sucede al revés. Sin embargo, la paquimetria no debe ser
utilizada como factor corrector de la PIO, sino como un
pardmetro mas a valorar con el resto de la exploracién. En
los pacientes con GCP y GJAA se han descrito corneas mas
delgadas® y por el contrario en pacientes con aniridia®' o
operados de cataratas® cdrneas mas gruesas.

Annals d’Oftalmologia 2016;24(3):118-131
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— Polo posterior: el estudio del nervio éptico es el parametro
mas importante y sensible en el diagnostico y seguimiento
del glaucoma. Se debe sospechar glaucoma ante una exca-
vacion > 0,3 en ninos menores de un ano y raza caucasica,
o bien > 0,5 en nifos mayores de un afo%*®.

Otras causas de disco excavado congénito no glaucomatosas
son el coloboma, la papila de morning glory, la foseta éptica o
el sindrome papilorrenal®, cuyos rasgos son facilmente recono-
cibles. Destacar la leucomalacia periventricular resultado de un
dano hipdxico-isquémico cerebral en nifios exprematuros, la cual
puede asociarse a un nervio 6ptico de tamafo normal pero con
la excavacion aumentada®.

— Determinacion de la longitud axial (LA): refraccion, Biometria.
El mayor crecimiento del ojo se produce durante el primer
ano de vida, seguido de un crecimiento mas gradual los
siguientes 4 0 5 afos para estancarse sobre los 6-7 afos®. E
hallazgo de una LA excesiva 0 una miopia son signos suges-
tivos de glaucoma; pero tiene mas valor para el control de
la evolucion: la reduccion significativa de la hipermetropia,
la miopizacion progresiva, o el crecimiento axial exagerado
0 asimétrico son signos de mal control del glaucoma; por el
contrario una reduccion o estabilizacion de la LA es indicativo
de buen control®®”°, Es importante explorar siempre la refrac-
Cion bajo cicloplejia. Cabe resaltar que pese al buen control
dela PIO muchos nifios con glaucoma presentan ambliopfa,
debida en parte a estos defectos refractivos importantes.

Tratamiento médico

A pesar de que el tratamiento quirdrgico es la base terapéutica,
el tratamiento médico juega un papel muy importante en el
glaucoma pediatrico’”, pero con consideraciones especificas’:

— La causa del glaucoma pediatrico es muy heterogénea, y
la respuesta al tratamiento farmacoldgico difiere mucho
segun la causa, la edad y las condiciones oculares.

— Lafarmacocinética es distinta al adulto, y ademds esta poco
estudiada para la mayorfa de los formacos. Mientras el volu-
men plasmatico es muy inferior al del adulto”®, el volumen
ocular no lo es tanto, por ello los niveles plasmaticos tras
la administracion topica son mucho mayores en los nifos.

— Los efectos secundarios, por lo tanto, serdn mas frecuentes,
y potencialmente mas graves debido a lainmadurez meta-
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bdlica del nifio. El nifio no verbaliza los sintomas, por lo que
debemos informar bien a los padres sobre los signos y sin-
tomas que pueden presentar. Ademas debemos instruirles
sobre como instilar los colirios y cémo reducir la absorcion
sistémica mediante sencillas maniobras: cerrando los parpa-
dos, limpiando el excedente de gota u ocluyendo el punto
lagrimal. También hay que tener en cuenta que algunos
efectos secundarios son atipicos en los nifios (como la tos
nocturna provocada por betablogueantes).

— Es mas dificil asegurar un buen cumplimiento del trata-
miento, por dificultades en la instilacién por parte de los
padres (especialmente si ellos también presentan baja
vision) y por la falta de colaboracion tipica en los nifios
pequenos.

El papel del tratamiento médico en el glaucoma pediatrico se
puede resumir en tres indicaciones:

— Inmediatamente tras el diagnostico, para conseguir reducir
la presion lo antes posible; con ello ayudamos a preservar
el dafo del nervio dptico, y mejoramos la transparencia
corneal de cara a una proxima intervencion quirdrgica.

— Como tratamiento adyuvante para el control tensional
cuando la cirugfa ha tenido un éxito relativo.

— Como primera linea terapéutica: en el glaucoma juvenil y
en algunos glaucomas secundarios de dngulo abierto”™.

En la Figura 2 se propone un algoritmo sobre el tratamiento
meédico.

Farmacos utilizados

— Los betablogueantes tdpicos suelen ser el tratamiento de
primera eleccion en los nifios mas pequenos debido a su
mayor eficacia hipotensora (20-25% de reduccion)”. Es
recomendable comenzar por la menor concentracion y
menor posologia posibles’. Se debe usar con precaucion
en recién nacidos y prematuros por el riesgo de apnea 'y
bradicardia’ y estan contraindicados en pacientes con
bradicardia, bloqueo AV de segundo o tercer grado, y an-
tecedentes de broncoconstriccion. Algunos nifios pueden
presentar broncoespasmo, tos nocturna persistente, e
incluso episodios de apnea.

— Los inhibidores de la anhidrasa carbénica pueden conside-
rarse de primera linea cuando estdn contraindicados los
betabloqueantes o prostaglandinas.
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Tipo de glaucoma

Primario Secundario  .oooooooaaaa... 1
Congénito Juvenil
| l | l Angulo abierto Angulo cerrado
Preoperatoriamente Adyuvante a la cirugia v
? A
Post cirugia
de catarata

Figura 2. Indicaciones de tratamiento médico del glaucoma de la infancia.

— Por via topica: la eficacia hipotensora es del 20-27%,
similar para dorzolamida y brinzolamida, aunque esta
ultima parece que provoca menos escozor al instilarla
y es mejor tolerada’®. En nifos se ha descrito un efecto
aditivo entre inhibidores de la AC topicos y orales, lo
que no sucede en adultos”.

— Por via oral: acetazolamida a dosis de 10-15 mg/K/d
repartido en 3 tomas, administrado con las comidas.
Tiene un efecto hipotensor del 25-40%, pero solo se
usan preoperatoriamente en casos de PIOs muy eleva-
dasy excepcionalmente como tratamiento adyuvante,
dada la elevada incidencia de efectos secundarios
(>40%): acidosis metabdlica con alcalosis respiratoria,
letargia, pérdida de apetito, diarrea y alergia cruzada
con sulfamidas. La pérdida de peso o apetito en un
nifo en tratamiento con inhibidores de la anhidrasa
carbonica pueden ser sintomas de acidosis metabdlica.
Para reducir este riesgo se administra conjuntamente
Bicarbonato Na* 1M a dosis de 1 ml/K/d, y se recomien-
dan control de equilibrio acido-base cada 2-3 semanas
si el tratamiento se ha de prolongar.

Para algunos autores, el uso de inhibidores de la anhidrasa
carbonica estad contraindicado en pacientes con edema o des-
compensacion corneal y recuentos endoteliales bajos, debido al
riesgo de empeoramiento de esta condicion®; sin embargo, el
efecto beneficioso sobre el edema corneal de la disminucién de
la PIO supera este riesgo de empeoramiento, por lo que suelen
utilizarse sin mas problemas.

— Los agonistas alfa-adrenérgicos. La brimonidina esta con-
traindicada en nifios debido a que atraviesa la barrera
hemato-encefdlica produciendo efectos adversos graves
(somnolencia, apnea o coma)®"#. El limite a partir del cual
existe esta contraindicacion varia segun los autores (2 afos,
6 anos, 20 K de peso); pero en general se recomienda de-
morar su uso lo maximo posible, y utilizarlos solo cuando
el resto de farmacos han fallado. La apraclonidina puede
usarse como adyuvante pre y post cirugia angular para
prevenir el sangrado® aunque debe usarse con precaucion
en nifos en tratamiento con betablogueantes topicos®ya
que la combinaciéon de ambos farmacos exacerbaria los
efectos secundarios a nivel de SNC.
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— Las prostaglandinas presentan una accion hipotensora
similar a los adultos, 25-35%, aunque el porcentaje de no
respondedores es algo superior, especialmente entre los
ninos mas pequenos. Son la primera linea terapéutica en
glaucoma juvenil, en glaucoma congénito hay mas con-
troversia. Latanoprost fue la primera medicacion utilizada
en un ensayo clinico multicéntrico en nifos en la Unién
Europea®®. El perfil de seguridad sistémica de este grupo
de farmacos es excelente, y a nivel local los efectos secun-
darios son similares a los descritos en el adulto. Parece que
Bimatoprost se tolera peor que latanoprost y travoprost®*®,

— Midticos: raramente se utilizan como tratamiento de pri-
mera linea, debido a los frecuentes efectos secundarios
tépicos (espasmo ciliar, miopizacién, cefaleas) y sistémicos
(apnea, bradicardia, diarrea, hipersalivacion). La accion
hipotensora es baja en glaucoma congénito debido a las
anomalias angulares, y solamente se usa a veces de forma
pre- y/o postoperatoria en cirugfa angular para reducir las
sinequias anteriores postoperatorias.

Respecto a las combinaciones fijas, aunque alin no hay suficientes
datos, parece légico utilizarlas para mejorar el cumplimiento y
reducir los efectos secundarios locales en pacientes con multite-
rapia o nifnos poco colaboradores.

El tratamiento tépico sin conservantes debe considerarse en
pacientes con inflamacion de la superficie ocular, blefaritis, con-
juntivitis alérgica, insuficiencia limbar, aniridia y antecedentes de
numerosas operaciones de glaucoma.

Tratamiento quirurgico

En el citado Consensus en Glaucoma®' se publican los resultados
de una encuesta realizada mediante Survey-Monkey, en la que
participamos 78 expertos mundiales, sobre las preferencias en
tratamiento quirdrgico. Se puso de manifiesto que no hay una-
nimidad total, pero si unas tendencias generales sobre como se
deben manejar estos pacientes.

El tratamiento del glaucoma en el nifio es fundamentalmente
quirdrgico, estando relegado el tratamiento médico a la prepa-
racion para la cirugia, a los intervalos entre dos intervenciones
quirdrgicas, o a los casos en los que se produce un fracaso
completo de las técnicas quirdrgicas, para intentar controlar
el avance del dafo glaucomatoso®. Con frecuencia el nifio va
a necesitar de multiples intervenciones a lo largo de su vida,
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por ello es importante elegir la técnica que a priori tenga mas
opciones de ser la definitiva, y realizada por un cirujano experto
en estas formas de glaucoma.

Constituye un desafio para los oftalmélogos debido al alto indice
defracasosy al riesgo elevado de complicaciones en comparacion
con la cirugfa de glaucoma del adulto. La eleccién de la técnica
quirtrgica adecuada deberd basarse en una combinacion de
diversos factores que incluyen: el mecanismo etiopatogénico
subyacente del glaucoma, la asociacién con otros problemas
oculares, el antecedente de cirugia ocular previa, la prevision de
posibles cirugias oculares futuras, la edad del paciente, la gravedad
del dafio glaucomatoso, el prondstico visual, el estado general y
las caracteristicas sociales (posibilidad de seguimiento estrecho,
accesibilidad, etc.) del nifio. Un factor determinante en la eleccion
de la técnica es la propia experiencia del cirujano.

El globo ocular del nifio presenta unas caracteristicas anatémicas
e histoldgicas especiales que condicionan una mayor tasa de
complicaciones y fracaso, y por tanto obligan a ciertas modifica-
ciones en la técnica:

— Distension del limbo: dificil localizacién de las estructuras.
Esclera mas fina, menos rigida: favorece la pérdida de cé-
mara anterior, la hipotonia postoperatoria.

— Tenonmasgruesay cicatrizacibn mas agresiva, que acelera
el cierre de cualquier cirugfa filtrante.

A todo ello hay que afadir la falta de colaboracion frecuente en
los nifios, que dificulta la monitorizacion y el sequimiento posto-
peratorios. En la Figura 3 se describe una propuesta de algoritmo
para el tratamiento quirdrgico del glaucoma pediatrico.

Cirugia angular

La cirugfa angular sigue constituyendo el primer eslabon en la
cirugfa del glaucoma congénito y en otras formas de glaucoma
pedidtrico?*#%. El fallo de esta técnica obliga a la utilizaciéon de
otras, similares a las del adulto, pero con mayores riesgos a largo
plazo en los nifos.

Estd indicada especialmente en el glaucoma congénito primarioy
en lasformas de glaucoma en que existe una trabeculodisgenesia.
También se ha utilizado con menor tasa de éxito en glaucoma
juvenil®, afdaquico®®, uveitico”* y esteroideo.

Consiste en permeabilizar el angulo de la cdmara anterior, donde
reside la obstruccion. Hablamos de dos técnicas quirdrgicas:
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Goniodisgenesia Cirugia angular
Insercion alta del iris ¢Controlado? S
l NO —> Observacion
NP S
NO Repetir cirugia angular
;Controlado? ‘
NO
\ l
Trabeculectomia +/- antimitéticos NO Dispositivo de drenaje
¢Controlado? o ¢Controlado?
Si
Si NO
Observacion l l
T S| Diodo NO 2° dispositivo NO Reseccion capsula
iControlado? ;Controlado? ¢Controlado?
| NO
Re-valorar potencial visual y riesgo/beneficio de mas tratamiento

Figura 3. Algoritmo de tratamiento quirdrgico en glaucoma pediatrico.

— Goniotomia: descrita por Barkan en 193601 consiste La tasa de éxito es similar para ambas técnicas, y va entre el 75
en realizar unaincision en el angulo desde el interior de y el 90% en la mayoria de las series'®1%, | a eleccién de una u
la cdmara anterior, mediante un goniotomo introducido otra depende principalmente de la transparencia corneal y de la
en CA a través de una paracentesis en cornea clara, y experiencia del cirujano. Los factores de mal prondstico serian el
con visualizacién directa del dngulo a través de una glaucoma neonatal, el glaucoma de inicio tardio (por encima de
goniolente. los 2 anos), y los casos avanzados con didmetro corneal superior

a 14 mm y longitud axial superior a 24 mm'7'% En la Tabla 2 se

comparan las caracteristicas de ambas técnicas.

— Trabeculotomia: consiste en comunicar el canal de Schlemm
con el interior de la cdmara anterior. Para ello se canaliza el
Schlemm con un trabeculotomo metalico (técnica original Trabeculectomia
de Burian'®) o con una sutura de Prolene que consigue abrir Puede realizarse como técnica de primera eleccién o cuando ha
los 3600 (técnica de Becky Lynch'®),y se rasga la pared del fallado la cirugfa angular. La técnica basica es similar a la del adulto,
canal hacia el interior de la cdmara anterior. Recientemente con algunas modificaciones para evitar las complicaciones mas
se ha introducido una variacion que consiste en utilizar tipicas en nifos: hipotoniay cierre de laampolla'™®'"" Esta ultima
un microcatéter iluminado para realizar la trabeculotomia se debe a la agresiva capacidad de cicatrizacion de los nifios, y
de 360¢. obliga a utilizar antimitéticos en la mayoria de los casos.
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Técnica Goniotomia

Ventajas - Incisién precisa bajo visualizacion directa
- Rapida

- Repetible

- Minimo riesgo de hipotonia

- Preserva conjuntiva y tenon
Desventajas - Precisa experiencia

- Cérnea ha de ser transparente

- Necesario ayudante para fijar el globo

Trabeculotomia

- Puede realizarse con cérnea opaca

- Se puede tratar 360° en la misma sesion (trabeculotomia circunferencial)
- Repetible

- Puede asociarse con trabeculectomia

- Riesgo de dafio angular por no visualizacién
- Intervencion larga y compleja

- Altera conjuntiva y tenon

- Schlemm no localizable en 4-20% casos

Tabla 2. Tipos de cirugfa angular.

El prondstico es peor en menores de un ano®®''? y en glaucoma
uveitico y afaquico’,

Dispositivos de drenaje

Estan indicados cuando otras técnicas han fallado, como primera
eleccion en aquellos casos en que el prondstico de otras técni-
cas es peor (menores de 1 ano, glaucoma afaquico, glaucoma
uveitico) y en aquellos en que se prevé la necesidad de futuras
intervenciones oculares (especialmente catarata). También es
preferible en casos en que la hipotonia que se produce tras una
trabeculectomia suponga mayor riesgo, como en el Sd de Sturge-
Weber en que la malformacion vascular coroidea podria producir
un desprendimiento coroideo.

La eleccion del dispositivo depende del cirujano, aunque la ma-
yorfa utilizan dispositivos valvulados.

En general, los dispositivos de drenaje ofrecen la mejor tasa de
éxito a largo plazo en glaucoma pediétrico'’®, aunque la tasa
de complicaciones es elevada, més incluso que en adultos, y
se relacionan sobretodo con la hipotonia y con el propio tubo.
Por eso, aunque la técnica difiere poco de la que se realiza en el
adulto, se deben tomar todas las precauciones para evitar estas
complicaciones.

Procedimientos ciclodestructivos

La técnica mas utilizada actualmente es la ciclofotocoagulacion
trans-escleral con laser de diodo. Suele reservarse para aquellos
casos refractarios en que otras técnicas han fallado y con mal
pronostico visual, debido a su limitada eficacia y a la alta tasa de
complicaciones (hipotonia, uveitis, desprendimiento de retina).
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Conclusiones

Como conclusiones, remarcar que el glaucoma pediatrico es una
patologfa grave que puede condicionar el futuro del nifo. Es im-
portante seguir el protocolo de diagnostico para poder establecer
la causa del glaucoma, ya que nos va a condicionar la indicacion
terapéutica y el pronéstico de la enfermedad.

No debemos olvidar que, aunque el principal objetivo del trata-
miento es la reduccion de la PIO, en el caso del glaucoma pedia-
trico siempre hay que realizar un tratamiento funcional, dirigido
a corregir la ambliopia, siempre presente en la patologia infantil.
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