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Resumen

El glaucoma congénito primario de angulo abierto (GCP), también denominado glaucoma infantil
primario, es una enfermedad rara que aparece clinicamente aislada constituyendo una entidad en si
misma. No se encuentra asociada a sindromes ni a otras anomalias oculares que el desarrollo anor-
mal de la malla trabecular lo que origina el aumento de la presion ocular. GCP parece ser el resulta-
do de una alteracion del desarrollo de tejidos del angulo de la cdmara anterior derivados de células
de la cresta neural. En general es de presentacion esporadica, aunque algunos de esos pacientes
muestran un patrén recesivo con penetrancia variable y posiblemente una herencia multifactorial.
En los glaucomas pediatricos el tratamiento médico en general es implementado para reducir tem-
poralmente la presion ocular hasta que llegue el momento de la cirugia. En el GCP las técnicas qui-
rurgicas disponibles como procedimiento inicial son la goniotomia o la trabeculotomia. No existe
consenso sobre que procedimiento quirtirgico se debe indicar en caso de fracasar la cirugia angular.
En los casos refractarios contamos con la combinacion de trabeculotomia con trabeculectomia y la
trabeculectomia con el uso de antimetabolitos 0 membrana amniotica, el implante de dispositivos
valvulados y finalmente con los procedimientos ciclodestructivos. La responsabilidad del cirujano
no termina con la cirugia a pesar de haber logrado un muy buen control de la presion ocular. La
rehabilitacion visual comprende la correccion de vicios refractivos, la correccion de opacidades de
medios y el tratamiento de la ambliopia.

Palabras clave: Glaucoma congénito, glaucoma infantil primario, trabeculodisgenecia, gonioto-
mia, trabeculotomia ab externo.

Summary

Primary congenital glaucoma (PCG) is a rare disease that occurs clinically isolated, constituting
an entity in itself and not associated with syndromes or ocular abnormalities other than abnormal
development of the trabecular meshwork which causes increased eye pressure. PCG appears to re-
sult from a developmental abnormality of anterior chamber angle tissue derived from neural crest
cells. The overall presentation is sporadic, although some of these patients show a recessive pattern
with variable penetrance and, possibly, a multifactorial inheritance. In pediatric glaucoma, medical
treatment is generally implemented to temporarily reduce eye pressure until the time of surgery. In
the PCG, the surgical techniques available as an initial procedure are either goniotomy or trabecu-
lotomy. There is no consensus as to which surgical procedure should be indicated in case of angular
surgery failure. In refractory cases, we have alternatives procedures, such as trabeculotomy combi-
ning it with trabeculectomy as well as a trabeculectomy with antimetabolites or amniotic membra-
ne, valved implant devices and finally, cyclodestructive procedures. The surgeon’s responsibility,
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even when having achieved a good control of eye pressure, doesn’t end at surgery. Visual rehabili-
tation includes: the correction of refractive defects, correction of media opacities and treatment of

amblyopia when indicated.

Key words: Congenital glaucoma, primary infantile glaucoma, trabeculodysgenesis goniotomy,

trabeculotomy ab externo.

Introduccion

El glaucoma congénito primario de angulo
abierto (GCP), también denominado glaucoma
infantil primario, es una enfermedad rara que
aparece clinicamente aislada, constituyendo
una entidad en si misma y que no se encuentra
asociada a sindromes ni a otras anomalias ocu-
lares que el desarrollo anormal de la malla tra-
becular lo que origina el aumento de la presion
ocular (PIO).

En la clasificacion anatomica propuesta por
Hoskins, Shaffers y Hetherington entra dentro
de lo que se denomina una trabeculodisgenesia
(1).

Es la forma mas comun de glaucoma del de-
sarrollo ocurriendo en aproximadamente 1 en
10000 nacidos vivos.

Si no se realiza un tratamiento oportuno y
adecuado lleva a un deterioro severo de todo el
globo ocular provocando una marcada pérdida
visual. La agudeza visual resultante es peor a
20/50 en al menos el 50% de los casos y con-
duce a la ceguera aproximadamente en el 10%
de los casos.

De ocurrencia bilateral en aproximadamente
2/3 de los casos, es mas frecuentemente en va-
rones (65%) que en mujeres (35%).

Si bien se lo denomina congénito, el diag-
nostico se hace en el nacimiento solo en el 25%
de los nifos afectados. En el 80% de los casos el
diagnostico se realiza dentro del primer afio de
vida. En nuestra experiencia la mayoria de los
casos son detectados entre el 3 y 5 mes de vida.
Si el cuadro se manifiesta mas tardiamente en
la infancia, después de los 3 o 4 afios, se lo con-
sidera un glaucoma primario juvenil de dngulo
abierto, enfermedad que parece tener diferente
origen genético y que frecuentemente responde
a las terapias utilizadas en el tratamiento de los
glaucomas del adulto.

Fisiopatologia/Etiologia

La etiologia del GCP es desconocida. Ini-
cialmente Barkan propuso la presencia de una
fina membrana imperforada cubriendo el &ngulo
camerular y bloqueando el flujo de salida (2).
Sin embargo la presencia de dicha membrana
no pudo ser evidenciada histopatolégicamen-
te (3-5). Se han propuesto multiples teorias al
respecto, pero finalmente pareciera ser el resul-
tado de una anomalia del desarrollo de tejidos
del angulo de la camara anterior derivados de
células de la cresta neural lo que conduciria a la
obstruccion del flujo de salida del humor acuoso
por uno o mas mecanismos. Los hallazgos histo-
patoldgicos observados en el GCP que apoyan
dicha teoria incluyen la insercion anterior del
iris, desarrollo rudimentario del espolén escle-
ral, haces trabeculares engrosados y comprimi-
dos con pérdida de espacios intertrabeculares,
procesos iridianos e insercion de las fibras del
musculo ciliar en la malla trabecular. En adicion
pueden coexistir un defecto primario del desa-
rrollo a distintos niveles de la malla trabecular
y en algunos casos en el conducto de Schlemm.
En estudios con microscopio electronico, estas
estructuras se asemejan a las de la camara an-
terior en desarrollo de un feto en el 7mo u 8vo
mes de gestacion (3,6,7). El grado de inmadurez
se correlaciona con la edad de presentacion del
glaucoma, siendo el grado de disgenecia mayor
en los casos presentados perinatalmente.

Epidemiologia y Genética

El GCP es mas comtn en los varones, gene-
ralmente es bilateral, y no tiene una preferencia
racial o geografica. Es una patologia rara con
una incidencia que varia en las diferentes po-
blaciones, yendo desde un minimo de 1:10.000
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nacimientos en poblaciones occidentales (8)
hasta tan alto como 1: 1. 250 en gitanos eslo-
vacos. Su incidencia es de 1: 2.500 en Arabia
Saudita (9) y 1: 3. 300 en el estado de Andhra
Pradesh de la India (10).

En general es de presentacion esporadica,
aunque algunos de esos pacientes muestran un
patréon recesivo con penetrancia variable y po-
siblemente una herencia multifactorial. La pre-
valencia es mayor en culturas donde se observa
consanguinidad y mutaciones genéticas (11,12),
en particular aquellas con una alta tasa de por-
tadores del gen CYPIBI (en locus GLC3A en
el cromosoma 2p21). El gen CYP1BI1 es fun-
damental en el desarrollo correcto de la malla
trabecular asi como de otros tejidos oculares. De
todos modos se desconoce el mecanismo exacto
por el cual el gen CYP1B1 conduce al desarrollo
adecuado de la malla trabecular. Las mutaciones
en el gen CYP1BI1 o cualquier otro desarreglo
en el mismo precipitarian su déficit funcional,
lo que llevaria a que sucedan malformaciones
congénitas que incluyen GCP y por extension
de esta ldgica otros trastornos del segmento an-
terior (13-15). En relacion al GCP otro loci ma-
peado es el GLC3B en la region 1p36 (16).

Manifestaciones clinicas

El glaucoma congénito primario se presen-
ta tipicamente en el periodo neonatal o infantil
con la triada clasica de epifora, fotofobia y ble-
farospasmo.

En los primeros afios de vida, debido a la
presencia de un tejido colageno mas elastico, el
aumento de la presion ocular provoca un agran-
damiento progresivo del globo ocular pero con
el mayor alargamiento a nivel del limbo escle-
rocorneal.

El agrandamiento gradual de la cérnea pre-
dominantemente ocurre hasta los 2 o 3 afios de
edad pero la esclera puede estirarse hasta apro-
ximadamente los 10 afios de edad. Un recién
nacido normal presenta un diametro corneal
horizontal de 9,5-10,5 mm. A esa edad la obser-
vacion de un didmetro mayor de 11,5 mm nos
debe hacer sospechar una situacion anormal y
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en general en cualquier niflo que presente un
didmetro corneal mayor de 12,5 mm debemos
sospechar la presencia de glaucoma. El agran-
damiento es mas obvio en los casos asimétricos.

El aumento de la presion ocular estira el
endotelio corneal y la membrana de Desce-
met provocando su rotura conformédndose las
denominadas estrias de Haab. El infiltrado de
humor acuoso a través de las mismas conduce
a la formacion de edema microquistico, el cual
puede aparecer gradual o repentinamente afec-
tando inicialmente al epitelio pudiendo luego
comprometer todo el estroma corneal. Las es-
trias son permanentes y pueden ser visualizadas
después de que el edema se ha resuelto, funda-
mentalmente utilizando retroiluminacion. Si se
observan dichas estrias con microscopia espe-
cular las mismas se asemejan a rieles paralelos
de ferrocarril. En la zona de rotura las células
endoteliales desarrollan una nueva membrana
basal formando una area curvilinea opaca (17).
Las estrias suelen disponerse horizontalmente
cuando ocurren en el centro de la cérnea, pero
se muestran paralelas o curvilineas al limbo
cuando se localizan en su periferia (18-20).

La presencia de edema corneal y su con-
secuente velamiento producen difraccion lu-
minosa y es lo que da origen a la fotofobia,
blefaroespasmo y epifora. Si no se resuelve el
glaucoma la mayoria de los casos progresa a la
opacificacion corneal irreversible y la presencia
de astigmatismo irregular.

La esclera también se expande lentamen-
te bajo la presencia de presion ocular elevada.
Esto lleva a un adelgazamiento de la misma lo
que permite ver el tejido uveal subyacente dando
apariencia de estar en presencia de una esclera
azul. Una vez que se ha desarrollado el buftalmo
el 0jo no retorna a su tamano normal, atn redu-
ciendo la PIO (21). El aumento axial del ojo lleva
al desarrollo de miopia y astigmatismo (22,23).

En los nifios que presentan GCP, el nervio
optico se excava precoz y rapidamente. De to-
dos modos, a diferencia de lo que ocurre en el
glaucoma del adulto, dicho fenémeno puede re-
vertirse si se normaliza la PIO (24-26) y existen
multiples teorias que intentan explicarlo. Algu-
nos han propuesto un desplazamiento anterior
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de la lamina cribosa, retorno o contraccion del
canal escleral neonatal (27), hipertrofia y/o pro-
liferacion de las células gliales (28) y aumento
de las capas de fibras retinales (29). Mientras
mas joven sea el paciente existiria una mayor
tendencia a retrogradar el desplazamiento pos-
terior de la lamina cribosa y/o el agrandamiento
del canal escleral luego de control de la PIO. La
base de estas teorias es la presencia de tejidos
esclerales més eléasticos en medida de que el pa-
ciente presenta menor edad (30,31).

Otros estudios han demostrado que el grado
de reversion de la excavacidn papilar esta in-
versamente relacionada al grado de excavacion
papilar original, mientras mas grande la exca-
vacion es mas dificil que ocurra la reversion,
asi como que mientras mas prolongado sea el
periodo de hipertension ocular menos notable
sera dicho fenomeno (32).

Sin embargo hasta el momento estd en discu-
sion el significado de estos cambios. En 1995,
utilizando un modelo experimental en monos,
Burgoyne y col. se propusieron determinar la re-
lacion entre estos fendmenos de elasticidad tisular
y la pérdida axonal. Ellos observaron que a pesar
de la complacencia de los tejidos mencionados
existia una moderada pérdida axonal desde el co-
mienzo del aumento de la presion ocular (33).

Ely ALy col realizaron un estudio retrospec-
tivo para evaluar las modificaciones observadas
en el nervio Optico y los cambios asociados en
la tomografia de coherencia optica (OCT) y
los cambios en el campo visual en el glaucoma
pediatrico y demostraron que la excavacion pa-
pilar en el glaucoma pediatrico corresponde a
una verdadera pérdida de fibras nerviosas y no
solo a simples cambios por elasticidad tisular.
Esto aporta evidencia para sostener la teoria de
proliferacion de tejido glial como explicacion
fisiopatoldgica en la mejoria de apariencia de la
excavacion papilar luego del control sostenido
de la presion ocular (34).

Diagnostico diferencial

Los signos y sintomas descriptos pueden ser
observados en otras condiciones diferentes al
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GCP las cuales deben ser tenidas en cuenta para
hacer el diagnostico diferencial que correspon-
da a cada circunstancia.

Ante la triada sintomatologica clasica del
GCP epifora, fotofobia y blefaroespasmo, el
diagnodstico diferencial incluye: obstruccion
congénita de las vias lagrimales, conjuntivitis,
erosion corneal y uveitis.

Ante la presencia de opacidad corneal debe-
mos realizar diagnostico diferencial con distro-
fias congénitas de la cornea, trauma corneal en
el nacimiento con la ocurrencia de roturas en
la membrana de Descemet, opacidades cornea-
les post infecciosas, anomalias congénitas de la
cornea como esclerocornea, anomalia de Peters
o enfermedades de acantonamiento como las
mucopolisacaridosis o cistinosis.

En el caso del agrandamiento corneal, el
diagnostico diferencial se debe hacer con la
miopia axial elevada y la megalocornea y en
el caso del aspecto amplio de la excavacion
papilar debemos tener en cuenta la megalopa-
pila, las excavaciones papilares fisiologicas,
coloboma del nervio optico, fosetas papilares,
atrofia del nervio optico y malformaciones del
mismo.

Examen del paciente

En el interrogatorio los padres refieren haber
observado cambios en el aspecto de una o am-
bas corneas y de la presencia de uno o varios
de los sintomas antes mencionados como foto-
fobia, lagrimeo y blefaroespasmo en ausencia
de secrecion. La historia familiar es util pero en
general es negativa ya que la mayor parte de los
casos son esporadicos.

El examen corresponde a un nifio en general
de pocos meses de edad e irritable lo que hace
dificil su estudio en detalle.

En lo que respecta al examen de la agude-
za visual en menores de 5 meses no se pueden
obtener datos fieles. En los casos unilaterales
podemos observar asimetria en el comporta-
miento visual y en los casos bilaterales se puede
advertir la presencia de nistagmo y/o comporta-
miento visual afectado.
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En general nos enfrentamos a un nifio que
muestra una o ambas corneas aumentadas de ta-
mafio y opacas que en muchas ocasiones vela el
reflejo rojo y no permite realizar una refraccion
macular ni examinar el fondo de ojos. Ocasio-
nalmente se puede evidenciar la presencia de
estrias de Haab que se observan mas claramente
por retroiluminacion y con pupila dilatada.

Con dificultad se puede intentar tomar la
presion con un tondmetro aplanatico en un nifio
despierto. Para facilitar las maniobras se puede
realizar estando el nifio en ayuna y en momento
en que se le da de comer con su biberon. Si es
necesario, se puede utilizar un sedante suave,
como el jarabe de hidrato de cloral (25-50 mg/
kg de peso corporal) teniendo en cuenta que el
mismo reduce ligeramente la P1O.

En general, para poder examinar en deta-
lle al paciente y tomar una pronta decision, se
debe programar a la brevedad posible un exa-
men bajo anestesia general lo que nos permitira
confirmar la sospecha diagnostica y de tratarse
de un GCP proceder a la cirugia en esa misma
oportunidad.

El examen bajo anestesia general contempla
inicialmente la toma de la presion ocular con un
tondmetro aplanatico. Debido a que las drogas
anestésicas en general disminuyen la presion
ocular la medicion se debe realizar ni bien se
realice la induccidn de la anestesia. La presion
intraocular en los nifios es mas baja que en los
adultos. Un recién nacido tiene presiones pro-
medio entre 10 y 12 mm Hg, aumentando a 14
mm Hg hacia la edad de 7-8 afios. Cualquier
asimetria en la medicion o la presencia de una
presion elevada en presencia de otros signos
clinicos nos ayuda a realizar el diagnostico de
glaucoma.

Se deben medir los diametros corneales, te-
niendo en cuenta que las cérneas de un recién
nacido muestran entre 9,5-10,5 mm de diame-
tro y aumenta a 10,0-11,5 mm a la edad de 1
ano. Como lo mencionaramos previamente,
cualquier didmetro mayor a 12,5 mm sugiere
una anomalia, especialmente si existe asimetria
entre ambos ojos. El didmetro corneal debe ser
medido en el meridiano horizontal ya que en
el vertical se forma un embriotoxon anterior
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pronunciado como consecuencia del ensancha-
miento del limbo en dicho lugar lo que hace que
la medicién pierda exactitud.

La realizacion de una paquimetria ultrasoni-
ca es necesaria para valorar el espesor corneal
el cual debe ser tenido en cuenta para la deter-
minacion mas ajustada de la PIO ya que la to-
nometria de aplanacion es inexacta si la cornea
es o bien mucho mas gruesa o mas delgada que
lo normal.

El espesor corneal normal promedio en un
adulto es de 0,554 mm y diversos trabajos han
demostrado que los valores normales de espe-
sor corneal en los nifios son semejantes a los de
los adultos (35-37), pero en los pacientes con
GCP las corneas son mas delgadas lo que debe
ser tenido en cuenta al tomar la presion intrao-
cular de estos pacientes ya que se podrian sub-
estimar los valores presion intraocular (38-40).

Se debe realizar una ecometria para determi-
nar la longitud axial del ojo lo que es ttil para el
diagnéstico y es fundamental en el seguimiento
postquirargico ya que el cambio progresivo de
las mediciones, a pesar de que los valores ten-
sionales parezcan normales, pueden significar
que el cuadro no esta resuelto (41).

Es fundamental seguir la evolucion de la re-
fraccion ya que los pacientes con GCP sufren
diferentes grados de miopia y astigmatismo. Su
correccion es fundamental para evitar la am-
bliopia mas aun en los casos unilaterales donde
se desarrollan anisometropias.

Patil y col observaron un aumento significa-
tivo de la elevacion corneal posterior en nifios
con glaucoma congénito operados y no opera-
dos comparando con casos control. No encon-
traron diferencia significativa en la elevacion
anterior (42). Esto puede ser consecuencia al
efecto mecdnico que ejerce la presion intrao-
cular elevada sobre la cornea maleable de los
ninos. El aumento de la elevacion posterior de
la cérnea aumentaria la potencia negativa de la
cornea y contribuiria a su irregularidad. Todos
los o0jos con glaucoma infantil tienen un indice
de irregularidad mas alta tanto a los 3 y 5 mm.
Los valores altos del indice de irregularidades
en las topografias son indicativos de astigmatis-
mo irregular y aberraciones de alto orden. Di-
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chas aberraciones corneales pueden degradar la
performance visual (43,44).

Con el microscopio quirurgico descartamos
anomalias estructurales del segmento anterior.
Luego observamos el fondo de ojos a través
del mismo mediante la ayuda de una lupa de
78 dioptrias o lente de contacto de 3 espejos
de Goldman donde realizamos un examen cui-
dadoso de la papila buscando excavaciones
aumentadas en tamafo y volumen, asimetrias
entre ambas papilas o anomalias estructurales
de las mismas. El examen del fondo de ojos
también se realiza mediante el uso de un oftal-
moscopio binocular indirecto.

Con la lente de contacto de tres espejos u
otras lentes de gonioscopia como la de Koeppe,
Worst, etc, realizamos una gonioscopia para de-
terminar las caracteristicas del angulo camerular.

Tratamiento

El objetivo primario en el manejo de los
glaucomas en la infancia es normalizar la pre-
sion ocular para preservar la integridad ocular,
estimular el normal desarrollo de la vision y tra-
tar las complicaciones secundarias que pueden
conducir a la ambliopia orgéanica y/o funcional
tales como la presencia de alteraciones cornea-
les, cataratas, desprendimiento de retina, ame-
tropias y anisometropias.

Tratamiento médico

En los glaucomas pedidtricos el tratamiento
médico en general es implementado para redu-
cir temporalmente la presion ocular hasta que
llegue el momento de la cirugia. Pero en algunas
oportunidades puede ser utilizado como terapia
a largo plazo como ocurre en algunos casos de
glaucoma secundario y en pacientes operados
que no controlan la PIO luego de la cirugia.

Entre las drogas utilizadas en el glaucoma
infantil inicialmente debemos mencionar a los
inhibidores de la anhidrasa carbonica de uso to-
pico como la dorzolamida 2% y la brinzolamida
al 1%. Excepcionalmente se puede utilizar inhi-
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bidores de la anhidrasa carbonica via oral (ace-
tazolamida 10-20 mg/kg/dia dividido en 3 o 4
dosis) y methazolamida (Neptazane 5-10 mg/
kg QID). Fundamental, cuando se la suministra
por via oral, se debe tener en cuenta sus efectos
colaterales tales como pérdida de peso, letargia
y acidosis metabdlica (45). Los betabloquean-
tes (timolol o equivalentes) pueden ser utiliza-
dos tdpicamente, usualmente aplicando bajas
concentraciones al 0,25% para comenzar. Estas
drogas tienen efectos colaterales tales como
broncoespasmo, apnea y bradicardia (46,47).

La utilizacién combinada de beta bloquean-
tes e inhibidores de la anhidrasa carbdnica pue-
den ser eficaces en el tratamiento de algunos
glaucomas infantiles donde se requiere mas de
una medicacion (48).

Los analogos de las prostaglandinas como
el latanoprost 0.005%, travoprost 0.004% y el
bimatoprost 0.03% también han demostrado ser
eficaces en la reduccion de la PIO, aunque no se
recomiendan cuando existe inflamacion ocular
(49-51).

Los agente mioticos (pilocarpina, ecotiofato)
y las drogas adrenérgicas (epinefrina, dipivefri-
na) usualmente no son eficaces y los agonistas
alpha 2-adrenergicos como la brimonidina estan
contraindicados en los nifios menores de 2 afios
por que pueden provocar depresion significativa
del sistema nervioso central (incluyendo som-
nolencia, hipotension o bradipnea) (52,53).

Tratamiento quirurgico

El GCP es una patologia quirtrgica que
afecta a todo el globo ocular y no solo al nervio
optico, siendo un gran desafio por su gran pre-
disposicion al fracaso y la necesidad de reope-
raciones si la comparamos con la cirugia del
glaucoma en los adultos.

En el manejo quirtrgico del GCP la mejor
chance de controlar la PIO y de permitir la mejor
oportunidad de desarrollar agudeza visual recae
sobre la primera cirugia realizada y del plan-
teo de una adecuada estrategia de seguimiento
y control. Es un gran desafio porque, entre otros
factores, la falta de cooperacion lleva a que se
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requiera realizar los exdmenes antes y después
de la cirugia bajo sedacion o anestesia general.

Debido a la rareza de esta enfermedad, el
tratamiento de estos pacientes debe recaer en
manos de oftalmologos experimentados quie-
nes estan familiarizados con la patogénesis y el
curso clinico de esta enfermedad. El repertorio
quirurgico disponible para el glaucoma infantil
se ha modificado poco en las tltimas décadas y
donde los progresos son modificaciones de las
técnicas ya existentes.

En los glaucomas infantiles, si bien los al-
goritmos pueden ser utiles no siempre son ade-
cuados para la eleccion de la técnica quirtrgica
para cada caso. La decision se tomara teniendo
en cuenta: la etiologia del glaucoma, las carac-
teristicas oculares, cirugias previas, edad del
nifio, la extension del dafo del nervio dptico,
del pronostico visual, estado de salud, circuns-
tancias sociales, facilidades locales y de expe-
riencia del cirujano (54).

En el GCP las técnicas quirurgicas dispo-
nibles como procedimiento inicial son la go-
niotomia o la trabeculotomia. En los casos
refractarios contamos con la combinacion de
trabeculotomia con trabeculectomia y la tra-
beculectomia con el uso de antimetabolitos o
membrana amnidtica, el implante de disposi-
tivos valvulados y finalmente con los procedi-
mientos ciclodestructivos.

La cirugia angular (goniotomia y trabeculo-
tomia) continia siendo la cirugia de eleccion
en el GCP dependiendo la eleccion de una u
otra, de la claridad corneal y de la experiencia
y preferencia del cirujano. Aqui debemos tener
en cuenta que estas técnicas disminuyen su tasa
de éxito en presentaciones tempranas (nifios <1
mes de edad) y presentacion tardia (nifios >2
afios de edad) y en caso de ojos grandes con
corneas de gran tamafo > de 14mm (55,56).

Desde sus inicios tanto la goniotomia (1936,
Barkan O) (57,58) como la trabeculotomia
(1960, Smith y Burian) (59,60) han sido uti-
lizadas ampliamente con marcado éxito. Apa-
rentemente ambas tendrian promedios de éxito
semejante (70-90%) (56,61-63).

La goniotomia implica un abordamiento ab
interno del angulo camerular mediante visuali-
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zacion directa del mismo con un lente para go-
nioscopia (Koeppe, Barkan, Swan Jacob, etc).
Se penetra en camara anterior a través de una
incision corneal y se la atraviesa hasta el lado
opuesto realizando una incision del tejido tra-
becular de 100 a 110 grados de arco justo por
debajo de la linea de Schwalbe, para aumen-
tar la facilidad de flujo de salida y disminuir la
presion intraocular. El procedimiento se realiza
luego de introducir solucién viscoelastica en la
camara anterior y con la pupila en miosis me-
diante el uso prequirurgico de pilocarpina topi-
ca y/o agentes mioticos intracamerales para re-
ducir al minimo el riesgo de dafiar el cristalino.

Una condicion fundamental para que sea
factible realizar esta técnica es que la cornea
este transparente, aunque recientemente se ha
descripto una técnica de goniotomia endocopi-
ca que puede ser utilizada en caso de la presen-
cia de cérneas opacas (64,65).

La trabeculotomia fue descrita en 1960
por Burian, quien abria el techo del canal de
Schlemm a través de una incision radial al lim-
bo para luego introducir en €l un instrumento
desarrollado especialmente para tal fin llamado
trabecul6tomo. Finalmente el mismo era rotado
conectando el conducto de Schlemm con la ca-
mara anterior mediante la incision de la malla
trabecular desde afuera (60). Luego, en 1966,
Harms modifico la técnica mediante la disec-
cion de un colgajo escleral superficial similar
a la utilizada en la trabeculectomia para recién
luego hacer una incision radial para identificar
el canal de Schlemm y abrirlo con un instru-
mento modificado (trabeculotomo de Harms),
que tiene dos brazos paralelos, uno para abrir
el canal de Schlemm y el otro para guiar exter-
namente la direccion de la trabeculdtomo (66).
Por las mismas razones que en la goniotomia
se recomienda el uso de pilocarpina topica y/o
agentes midticos en cdmara anterior.

Una modificacion de esta técnica con la cual
han reportado éxitos mayores a un 90% de los
casos operados, consiste en canalizar y abrir los
360° del conducto de Schlemm con una sutura
de polipropileno 6-0 en un solo acto quirdrgico
(67). Una variante de este tltimo procedimien-
to es realizar la trabeculotomia utilizando un
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microcatéter flexible iluminado (68). La ven-
taja de utilizar el microcatéter sobre la sutura
es que se minimiza la posibilidad de dirigirse
inadvertidamente al espacio supracoroideo o
subretineano ya que puede verificarse perma-
nentemente su localizacion en el conducto de
Schlemm.

Es de resaltar que entre las dos técnicas an-
gulares presentadas, a diferencia de la trabecu-
lotomia, en la goniotomia el hecho de preservar
indemne la conjuntiva es un factor favorable en
el caso de ser necesaria una reoperacion.

No existe consenso sobre que procedimiento
quirurgico a indicar en caso de fracasar la ci-
rugia angular en el GCP. No existen trabajos
prospectivos randomizados. Los trabajos publi-
cados sobre el tema tienen muchas limitaciones
ya que en general son trabajos retrospectivos
donde se suelen mezclar los tipos de casos, di-
versas técnicas quirurgicas y de seguimiento.
Pero en general se acepta que ante una inade-
cuada respuesta a la primera cirugia angular
esta indicado repetir la misma técnica previa-
mente utilizada en otro cuadrante. En el caso
de una trabeculotomia, esta se puede combinar
con una trabeculectomia. Si ese segundo proce-
dimiento falla las opiniones se dividen y surgen
multiples alternativas cuya indicacion depende-
ra de las caracteristicas del globo ocular y de
la experiencia del cirujano. Se puede optar por
practicar una trabeculectomia o realizar otra tra-
beculotomia combinada con trabeculectomia.

Con respecto a la trabeculectomia, la misma
incluso ha sido propuesta como procedimiento
primario por algunos autores en el GCP (69,70).
Pero a diferencia de los adultos debemos ad-
vertir que la misma en los nifios est4 asociada
a una pobre evolucion como consecuencia de
una respuesta cicatrizal mas agresiva y las po-
sibles dificultades en el tratamiento y controles
postquirargicos (71,72). Por ello es un recurso
terapéutico para el caso de reoperaciones pero
en general asociado al uso de antimetabolitos
como es el caso de la Mitomicina C (MMC)
y el 5-FU, siendo el primero el mas empleado
debido a que se utiliza intraquirtirgicamente y
en diferentes dosis de acuerdo al cirujano (73).
Si bien de este modo se incrementaria la posi-
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bilidad de éxito postquirargico también se au-
mentan los riesgos de complicaciones como se
observa en multiples trabajos donde se incluyen
complicaciones tempranas relacionadas con la
hipotonia ocular (cdmara anterior baja, macu-
lopatia hipotonica, efusion coroidea y hemo-
rragia supracoridea) y complicaciones tardias
asociadas con ampollas avasculares, delgadas y
quisticas con propension a filtrado e infeccio-
nes (74-78).

En estos casos ya complicados de CGP, de
acuerdo a las caracteristicas del globo ocular,
otra alternativa es practicar una trabeculecto-
mia acompafiada al uso de membrana amnioti-
ca (MA) (79,80). La misma actiia como modu-
lador biologico limitando la cicatrizacién en el
espacio subconjuntival prolongando la funcio-
nalidad de la ampolla. Actia ofreciendo la base
y sustrato para las células conjuntivales basales
que estimulan la epitelizacion, limita el infil-
trado de células polimorfonucleares evitando
de este modo la inflamacion (81), promueve la
cicatrizacion de heridas mediante la inhibicion
de la actividad de las proteasas (82), y suprime
el factor transformador de crecimiento § (TGF-
B), ejerciendo de este modo un efecto anticica-
trizal (83). El TGF-P, es una citoquina que jue-
ga un papel importante en la cicatrizacion de la
conjuntiva después de la cirugia del glaucoma.
El TGF-B1, -B2, y -B3 que existen en la cama-
ra anterior y el espacio subconjuntival, estarian
implicados en la cicatrizacion de la conjuntiva
en la ampolla de filtracion (84). En todo los ca-
sos utilizamos MA criopreservada de banco de
homoinjerto.

Técnicamente realizamos las cirugia con una
apertura conjuntival limbar con base en fornix,
tallamos una tapa escleral con base en fornix
y, previo a la realizacion de la trabeculectomia,
colocamos un rectangulo de MA (epitelio hacia
arriba) de 4 por 8 mm en el lecho de la tapa
escleral sobrepasando los dos bordes laterales
y el posterior, fijdndola con 2 puntos a esclera
de nylon 10/0. Una vez realizada la trabeculec-
tomia e iridectomia periférica reposicionamos
la tapa escleral, por lo cual la MA queda sepa-
randola de su base, y la suturamos con cuatro
puntos laterales del mismo material.
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En estos casos de reoperacion, al margen
de la técnica utilizada, se puede aprovechar la
oportunidad para hacer una revision de una tra-
beculectomia previa si existiese (needling).

Llegado a este punto, ante el fallo de 2 o tres
cirugias, debemos considerar la utilizacion de
un dispositivo de drenaje. Los mismos cum-
plen un rol fundamental para algunos tipos de
glaucoma donde incluimos los glaucomas re-
fractarios a otras cirugias. Su uso en nifios fue
descripto por primera vez por Molteno en 1973
quien tuvo un promedio del 67% de éxito utili-
zando un implante de Molteno de un plato (85).
Se han utilizado otros implantes no restrictivos
donde el tubo estd abierto como el Baerveldt y
el de Schocket (86,87) pero los mas utilizados
en la actualidad son los implantes restrictivos o
valvulados como el de Krupin y el de Ahmed
(88). La restriccion del flujo tiene como objeti-
vo reducir la incidencia de complicaciones aso-
ciadas a la hipotonia en el periodo postquirurgi-
co inmediato ocurrido con el uso de implantes
no restrictivos.

Nuestra experiencia es implantando la val-
vula de Ahmed (VA) (New World Medical Inc.,
Rancho Cucamonga, CA) el cual es el disposi-
tivo valvulado mas utilizado en la actualidad.
El mismo presenta modelos pediatricos (S3 y el
FP8) y modelos para adultos (S2 y FP7). Incluso
en los nifios es recomendable la utilizacion de
implantes para adultos y hoy fundamentalmente
el FP7 cuyo cuerpo es de silicon a diferencia de
la S2 donde el mismo es de polipropileno. Solo
se recomienda utilizar implantes pediatricos en
el caso de ojos pequefios u Orbitas inmaduras.

De acuerdo a la mayor parte de los estudios
la eficacia de estos dispositivos se reduce en el
tiempo lo que lleva a la necesidad de agregar
medicacion. El éxito reportado de estos dispo-
sitivos es de entre un 56% y un 95% dependien-
do de la edad del paciente, de lo que se define
como éxito, del tiempo de seguimiento y de
otros factores (89-91).

Con respecto a su técnica de implantacion el
cuadrante temporal superior es de eleccion pri-
maria. Se realiza una incision conjuntival lim-
bar con base en fornix en el cuadrante temporal
superior realizando luego una divulsion roma
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en el mismo cuadrante. Purgamos la valvula
irrigandola con solucion fisiologica a través del
tubo mediante el uso de una canula ntimero 27.
Fijamos el plato a la esclera con dos puntos de
Dacron 5-0 a aproximadamente 8 a 10mm del
limbo. Luego el tubo es seccionado en su ex-
tremo en forma biselada con el bisel dirigido
hacia el endotelio corneal y con un largo tal que
el mismo pueda extenderse hasta 2 a 3mm en la
camara anterior. Utilizamos una aguja 23G para
introducirnos en la cdmara anterior a nivel del
limbo en una suerte de tinel esclerocorneal pa-
ralelo al plano del iris y sin realizar tapa escleral
porque en el caso de los glaucomas congénitos,
mas aun en aquellos con pobre evolucion, la pa-
red escleral es delgada. Inyectamos hialuronato
de sodio en la cdmara anterior para mantener su
profundidad.

El tubo es colocado paracentralmente, pa-
ralelo y por fuera del area pupilar, de manera
tal de evitar que el mismo toque el cristalino
y provoque una catarata, complicacion de ma-
yor ocurrencia en estos pacientes que por su
edad estdn mas propensos a los traumatismos.
El tubo es fijado a esclera con 2 puntos en “U”
de nylon 9-0 y luego es cubierto con un par-
che de esclera humana la cual se sutura con el
mismo material antes mencionado. Es conve-
niente comprobar la correcta posicion del tubo
en la camara anterior el cual debe respetar la
bisectriz del angulo camerular tras profundizar
la cdmara anterior con una solucion BSS plus a
través de una paracentesis. Finalmente se sutura
la conjuntiva y la capsula de tenon con puntos
separados de vicyl 8-0 a nivel limbar.

En este procedimiento podemos observar
complicaciones tales como: hipotonia ocular,
descompensacion corneal por contacto del tubo
con el endotelio, iritis o discoria por contacto
del tubo con el iris y cataratas. Por otra parte el
tubo puede migrar hacia dentro por erosion de
la esclera o hacia afuera por atrofia de la con-
juntiva y de la tenon. Eso ultimo predispone a
las infecciones. Finalmente las valvulas pueden
afectar la cosmética y la motilidad ocular.

Ante el fracaso en el control de la presion in-
traocular luego de recurrir a un dispositivo val-
vulado se puede proceder revisar o reemplazar
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el mismo. Ou y asociados reportaron una tasa
de éxito del 86% a dos afios en pacientes en los
que se practicé un 2do implante valvulado en
reemplazo del primero (90) y Tung y asociados
y Sood and Beck del 62% y 62,5% respectiva-
mente (92,93). En estos casos la utilizacion de
antimetabolitos no ha demostrado mejorar el
pronostico (94).

En casos refractarios donde hemos agotado
todas las instancias, la alternativa es recurrir a
los procedimientos ciclodestructivos para re-
ducir la produccion de humor acuoso a partir
del epitelio ciliar. Entre los procedimientos
propuestos mencionamos ciclocrioterapia y la
ciclofotocoagulacion.

En la ciclocriterapia se apoya la punta del
crioaplicador por detras del limbo a nivel del
cuerpo ciliar para intentar congelar el mismo y
su epitelio. Al Faran y colaboradores han repor-
tado una tasa de éxito del 30% sin mostrar di-
ferencia significativa en los resultados entre pa-
cientes que habian sido sometidos previamente
a cirugias de glaucoma y otros que no (95). En
un estudio retrospectivo Wagle y colaboradores
demuestran un 44% de éxito luego de realizar
ciclocrioterapia en glaucomas pediatricos re-
fractarios, con un promedio de crioaplicaciones
de 4,1+4.0. Entre los 64 ojos de 49 pacientes es-
tudiados los autores observaron complicaciones
severas en 10 pacientes tales como ptisis bulbi
(5 ojos) y desprendimiento de retina (5 0jos).
Dichas complicaciones fueron mas frecuentes
en pacientes con aniridia por lo que concluyen
que los pacientes con aniridia son pobres candi-
datos para este tratamiento (96).

La ciclofotocoagulacion puede ser realizada
con diferentes tipos de laser, tales como: Nd Yag
laser, laser de diodo y laser kripton. El procedi-
miento se realiza utilizando una punta de con-
tacto especialmente disefiada la cual es apoyada
cerca del limbo sobre la zona correspondiente a
la presencia del cuerpo ciliar. La tasa de éxito es
baja y requiere de retratamientos. Pueden ocu-
rrir complicaciones como en la ciclocrioterapia
pero son menos frecuentes (97,98).

La ciclofotocoagulacion puede ser realiza-
da con endolaser (diodo laser) (99,100). No es
ampliamente difundido ya que requiere de un
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procedimiento intraocular pero tendria como
ventaja que el laser seria aplicado con extrema
precision. De todos modos por el momento no
existe un claro beneficio comprando el mismo
con la ciclofotocoagulacion transescleral (101).

En la actualidad otros procedimientos qui-
rargicos estdn mostrando ser eficaces en el
tratamiento del glaucoma en adultos, como la
utilizacion de cirugias minimamente invasivas
cuyas siglas en ingles son “MIGS” (minimaly
invasive or microinvasive glaucoma surgery)
donde se utilizan microdispositivos de drenaje
(iStent, Trabectome, Cypass, Micro-Sten) para
sortear la maya trabecular y facilitar el paso del
humor acuoso al espacio supracoroideo o sub-
conjuntivalent (102,103). De todos modos los
mismos hasta el presente no ofrecen una clara
ventaja en el manejo de los glaucomas pedia-
tricos.

Conclusiones

En general el glaucoma infantil, y entre ellos
el congénito, es considerado como una causa
importante de pobre vision en los nifios. Su
deteccion y manejo es un gran desafio para el
oftalmoélogo. La rareza del glaucoma en los ni-
flos hace que la adquisicion de habilidades en
su manejo sea privilegio de unos pocos oftal-
mologos.

Los objetivos en el manejo del glaucoma en
los nifios son promover el normal desarrollo del
sistema visual, permitir el desarrollo de la vi-
sion y preservar la misma y el campo visual,
controlando la presion ocular y minimizando
las complicaciones del glaucoma y su trata-
miento. Aunque las estrategias son parecidas
que para los adultos, el manejo del glaucoma
en los nifios es mas complejo. Ello es asi por
la dificultad en el examen y por estar ante pa-
cientes con expectativa de vida prolongada que
presentan una patologia de ocurrencia poco
frecuente lo que hace dificil la adquisicion de
habilidades en las diferentes técnicas quirtr-
gicas y tratamientos médicos, y por el desafio
de medir el efecto de las terapias instituidos
a temprana edad teniendo en cuenta el efecto
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que el glaucoma tiene en un sistema visual en
desarrollo. El pronostico, fundamentalmente
pero no exclusivamente, depende del tiempo
transcurrido entre la aparicion de las primeras
manifestaciones clinicas y la realizacion de la
cirugia. Es el més agudo de los glaucomas. Si
no se trata inmediatamente y en forma conve-
niente con la cirugia se originan dafos oculares
tales como: excavacion glaucomatosa del ner-
vio oOptico, alteraciones maculares y roturas de
la membrana de Descemet y el endotelio en la
parte central de la cornea que conducen a un
déficit visual irrecuperable (ambliopia organica
y/o deprivacion). En otros casos por distension
ocular y modificaciones en la curvatura de la
cornea se producen vicios de refraccion como
astigmatismo y anisometropia que predisponen
a la ambliopia pero en este caso tratable.

En general ocurren varias de estas alteracio-
nes asociadas lo que llevan a que la causa de la
ambliopia en estos ojos sea compleja.

Por ello la responsabilidad del cirujano no
termina con la cirugia a pesar de haber logrado
un muy buen control de la presion ocular. La re-
habilitacion visual comprende la correccion de
vicios refractivos, la correccion de opacidades
de medios como cicatrices corneales y cataratas
y el tratamiento de la ambliopia mediante esti-
mulacion, realizando todo ello a la menor edad
posible.

En lo que respecta al tratamiento del GCP,
la modificacion de las técnicas quirdrgicas tra-
dicionales y la aparicion de otras nuevas han
mejorado nuestra posibilidad en el momento de
elegir un procedimiento para tratar el glaucoma
congénito. Si bien existe consenso sobre que la
cirugia angular es la técnica indicada inicial-
mente en el caso de un GCP convencional, la
decision es mas compleja en el caso de un GCP
avanzado o en el caso del fracaso de la cirugia
angular. Para ello en las ultimas décadas han
surgido alternativas modificando las técnicas
ya existentes como la combinacion de trabecu-
lotomia con trabeculectomia, la trabeculotomia
360°, el uso de la clasica trabeculectomia con
modificaciones para promover una mejor evo-
lucion tales como el uso de antimetabolitos o el
cambio a realizar la apertura conjuntivo capsular
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con base de fondo de saco conjuntival para fo-
mentar una apertura mas difusa y posterior. Los
implantes valvulados surgieron como una alter-
nativa en el manejo casos dificiles o refractarios.
En los casos incontrolables, los procedimientos
ciclodestructivos ofrecen diferentes alternativas
con el surgimiento de la ciclofotocoagulacion
transescleral o la endofotocoagulacion.

Finalmente debo decir que son escasos los
estudios prospectivos, randomizados y compa-
rativos sobre las diferentes formas de presen-
tacion del GCP y sus alternativas terapéuticas
debido a su naturaleza poco frecuente. Su rea-
lizacidon permitiria estudiar y comparar mejor
las condiciones presentes en estos nifios y las
respuestas a las diferentes alternativas terapéu-
ticas de donde surgirian las mas oportunas para
cada caso.
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